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Bei dem vSlligen Dunkel ,  das in der Xtiologie der Erbschen Dystro-  

phic noch herrscht,  bedarf  ohne Zweifel jeder Fal l  der Mittei lung,  

der in iitiologiseher Hins ich t  Neues br ingt .  Das gilt  auch fiir den vor- 

l iegenden Fal l  e iner  typisehen famili~ren Dystrol0hie bei e inem K i nde  
mi t  Hypothyreoid ismus .  Der Fai l  wird auch Veranlassung,  e inen 

Uberbl ick fiber das zu geben, was etwa an  endokr inen  S ympt ome n  

bei der Erbschen K r a n k h e i t  bereits beobachtet  worden ist. Wi t  werden 
sehen, dab das l~esultat  in dieser Beziehung sehr gering ist. 

Es handel t  sich u m  den bei der ersten Unte r suehung  am 12. I I .  1920 
6 Jahre  a l ten Wal ter  R.  aus Tessin (Mecklenburg). 

Anamnese: Der Vater des Pat. war bei dessen Geburt 28 Jahre alt, yon Beruf 
Chausseew~rter, friiher nie krank gewesen, hatte aktiv gedient und fiel am 
14. IX. 1914 - -  7 Monate naeh der Geburt des Knaben im ~'elde in Frankreich. 
In der Familie des Vaters sind Erkrankungen, die auf Dystrophia musculorum 
progressiva oder auf StSrungen der Schilddriisenfunktion hinweisen, nicht vor- 
gekommen. Zwar hat eine noch lebende, 30jghrige Schwester des Vaters angeblieh 
einen watschelnden Gang, jedoch sollen dabei keinerlei Zeichen, die auf Muskel- 
sohw~ehe irgendweleher Art hindenten, bestehen; sic kann beliebig lange gehen, 
hat diesen Gang unver~ndert seit der Geburt und ein Arzt soil eine tIiiftgelenks- 
erkrankung festgestellt haben. 

Die Mutter des Pat. war bei seiner Geburt 25 Jahre alt. Aueh sic will angeblieh 
stets gesund gewesen sein. Eine Untersuehung ergab keine Zeiehen einer Mnskel- 
oder irmersekretorisehen Anomalie. In ihrer Familie sollen jedoeh schon iihnliehe 
Erkrankungen, wie sic jetzt ihr Sohn hat, vorgekommen sein. So starb ein Onkel 
yon ihr im Alter yon 40 Jahren und eine Tante im Alter yon 65 Jahren, naehdem 
sic beide zeitlebens sehw~ehlieh gewesen waren; besonders soil ihnen das Gehen 
Behwer gefallen sein; die Tante habe dabei ein verkiirztes Bein gehabt. Besser 
eriimert sieh die Mutter an einen ihrer Brtider, der seit seinem 2. bis 3. Lebensiahre 
sehwerer habe gehen k'Snnen. Er sei dann im Laufe der Jahre immer sehw/ieher 
geworden und sei sehlieglieh, fast ganz gel/ihmt und abgemagert, im Alter yon 
14 Jahren gestorben. Ferner soil ein Sohn der Sehwester der Mutter dieselbe 
Krenkheit gehabg haben. Aueh bei ihm sei die Schw/iehe im Alter yon 2 bis 3 
Jahren, naehdem er sehon laufen konnte, aufgetreten mud habe langsam zugenom- 
men. Im Alter won 12 J~hren habe dam1 erst das reehte ~md daIm das linke Bein 
eine Mlm/~hlich zunehmende, nieht zu behebende Beugestellung im tItift- and 
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Kniegelenk angenommen. Wegen dieser Contractur wurde er im J a h r e  1915 
in der hiesigen chirurgischen Klinik behandelt (Tenotomie und Gipsverband in 
Abductions- und Streckstellung des Beines). In  der ungenauen Krankengeschichte 
ist nicht mit  Bestimmtheit angegeben, worauf man die Contractur damals zuriick- 
fiihrte. Man dachte an spinale Kinderl~hmung und auch an Tuberkulose des 
Hfiftgelenks. Es wurden auch zwei RSntgenaufnahmen angefertigt, die jedoch 
auger Knoehenatrophie kehlen bestimmten Befund ergaben. (Ubrigens kommen 
solche Contracturen bei Dystrophia musculorum progressiva 5fter vor. Ich ver- 
weise auf die yon H a h n  1901 zusammengestellten 67 derartigen F~lle.) ~'aeh 
den bestimmten Angaben der Frau R. soll ihr Neffe dann weiterhin immer schw~cher 
geworden sein, er habc schliel31ich gar nicht mehr gehen oder sich auffichten 
k5nnen, er vermochte die Arme nicht mehr zu heben und daher z. B. nicht mehr 
selbst zu essen, wohingegen er die H~nde allein noeh habe bewegen k5nnen, so 
da~ er noch ganz gut schreiben konnte, wenn man ihm den Arm in eine entsprechendc 
Lage brachte. Im Alter yon 18 Jahren ist er dann im Januar  1919 gestorben. 
Die sonstige Familienanamnese yon seiten der Mutter ergibt keine Besonderheiten 
mehr. Die Exploration auf Zeichen des tIypothyreoidismus und sonstiger endo- 
krinen StSrungen ergibt keine derartigen Angaben, dal3 man sie hier verwerten 
kSnnte, auch bei den eben erw~ihnten beiden Knaben nicht. 

Unser Pat. hat noch drei lebende ~ltere Geschwister: einen Bruder yon 12 Jahren 
und zwei Schwestern von 8 mid 7 Jahren. Eine Untersuchung der Kinder ergibt 
nichts Krankhaftes, vSllig normale Entwieklung, keine Zeichen yon beginnender 
Muskeldystrophie oder yon endokrinen StSrungen. 

Die Anamnese des Pat. sclbst ergibt, daft er immer etwas schw~chlich gewesen 
ist. Im ersten Lebensjahre soll er h~ufig Durchf~lle und Brechdurchf~lle gehabt 
haben. Reinlich wurde er in demselben Alter wie seine Geschwister; an Bett- 
n~ssen hat er seitdem nie gelitten. Erst im Alter yon 5/4 Jahren traten die ersten 
Z~hne auf. In demselben Alter Lungenentzfindung. Fast  w~hrend des ganzen 
3. Lebensjahres l i t t e r  st~ndig an Gesichtsausschl~gen, starkem Schuppen der 
Kopfhaut, Sehnupfen und rezidivierenden Erk~ltungen. In  demselben Lebens- 
jahre (etwa von 21/2 Jahren ab) lernte er das Laufen. Zeichen yon Rachitis sind 
yon der Mutter nicht an ihm bemerkt worden. Die ersten, unverst~ndlichen 
Worte begann er mit 31/2 Jahren zu sprechen; seitdem nur langsame Weiterentwick- 
lung der Sprachc, die immcr ziemlich undeutlich blieb. 

Etwa seit der zweiten H~lfte seines 4. Lebensjahres zeigten sich bei dem Jungen 
Sehwierigkeiten beim Gehen, zu denen ein Jahr  sp~ter Sehw~che beim Aufstehen 
aus liegender Stellung hinzutrat. Jedoch vermag die Mutter nicht ganz bestimmt 
anzugeben, ob diese nicht auch schon etwas l~nger bestand; es sei ihr jedenfalls 
nieht aufgefallen. 

Im Alter yon 51/4 Jahren (am 8. V. 1919) wurde Pat. dann zum erstenmal 
in die hiesige Poliklinik gebracht, wo Dystrophia musculorum progressiva dia- 
gnostiziert wurde. Als Muskelbefund wurde Pseudohypertrophie der Waden- 
muskulatur, des Quadriceps nnd der Ges~Bmuskulatur beiderseits festgestellt, 
ferner Schw~che des Erector trunei und UnmSglichkeit des Aufstehens aus 
liegender Stellung ohne Zuhilfenahme der H~nde. Atrophien wurden nieht ver- 
merkt. 

Seitdem soll sich der Zustand ganz langsam welter versehlimmert haben. 
Die Besehwerdeu sollen nicht im Laufe des Tages zunehmen, sondern stets gleich 
sein, unabh~ingig yon der Inanspruchnahme der Muskulatur. Die Lokalisation 
der Besehwerden ist bisher dieselbe geblieben, d .h .  es bestehen Schwierigkeiten 
beim Gehen, Bficken, Treppensteigen und Aufstehen aus liegender Stellung. 
St5rungen yon seiten der Arme und des Gesichtes sind der Mutter nicht aufgefallen. 
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- -  AuBerdem soll Pat. nicht mit andern Kindern spielen, sondern meist teflnahmlos 
ftir sich dasitzen. Er iBt weniger als die andern Kinder in demselben Alter. DiG 
Mutter bemerkteo dab er oft leicht frSstelt. 

S t a t u s  am 12. IL 1920: 6j~hriger Knabe, KSrperl~nge 102 cm, KSrper- 
gewicht 36 Pfund. Das Verh~itnis von l%umpf- und Extremit~tenl~nge ist nicht 
disproportioniert. Der Ern~hrungszustand ist normal, das Fettpolster ziemlieh 
gut entwickelt. An Haaren und ~ g e l n  keine erheblichen Ver~nderungen. GroBe 
SprSdigkeit und Trockenheit der leieht verdickten Haut. Keine abnormen Pig- 
mentierungen, keine Lanugobehaarung mehr. Das nach Angaben der Mutter 
teilweise auftretende FrSste~ ist bei der heutigen Untersuehung nicht festzu- 
stellen. 

Der Kopf ist ziemlich grol3, dabei das Hinterhaupt abgeflaeht und die Gegend 
der StirnhSeker stark vorgebuckelt. An der Stirnhaargrenze setzt sich die Stirn 
in einem ziemlieh scharfen Winkel gegen den behaarten Kopf ab. Der Sch~del- 
umfang betr~gt, fiber die StirnhScker und die Protuberantia occipitalis gemessen, 
53 cm. Die FontaneUen sind geschlossen. Am Gesieht fiillt auf, dab die Gegend 
der Glabella und die obere Nasenpartie im Profil im Vergleieh zu der vorgebuckelten 
Stirn und der vorgewSlbten Muudpartie zuriiekgezogen und abgeflacht erscheint. 
Die Lippen sind aufgeworfen, abet gesehlossen. Die Zunge ist dicker als normal. 
SSmtliche Schneide-, Eck- und Pr~molarzShne sind vorhanden, grol3enteils eariSs; 
beide Gaumentonsiilen sind stark hypertrophisch ohne entzfindliche Erschei- 
nungen. Die Ohren sind yon normaler Gr5i~e. Der Hals ist sehr kurz und gedrungen. 
Trotz eingehender Palpation ist nichts yon der Schilddriise zu fiihlen. 

Am Brustkorb fiilit eine VorwSlbung des Ansatzes der 3. bis 6. Rippe beider- 
seits im Vergleich zu dem etwas tiefer liegenden Sternum auf. Sonst normal ge- 
bildeter Thorax. 

Herz: o. B. Puls: 120, regelm~Big und kr~ftig. 
Blutdruck: Nach R.-R. systoliseh 85 mm Hg. 
Lungen: Auf der rechten Lunge zur Zeit die Zeichen einer leichten Bronchitis, 

sonst keia krankhafter Befund. 
Bauchorgane: o.B. Stuhlgang angebiich regelm$l~ig, einmal t~glieh. Keine 

Hernie. 
Urin: Sauer, frei von EiweiB und Zucker. 
Beide Testes im Scrotum zu fiihlen. Es besteht keine Aplasie der ~uBeren 

Genitalien. 
M u s k e l s y s t e m :  Augenmuskel o.B. Die Facialismuskulatur ist als vSllig 

normal zu bezeichnen, da Stirnrunzeln, fester AugenschluB, Mundspitzen, Z~hne- 
zeigen gut ausgeffihrt werden und beiderseits gleich sind. Kraft der Kaumuskulatur 
ebenfalls gut. Zunge wird prompt, gerade und ohne Zittern ausgestreckt. Gaumen- 
muskulatur beim Wfirgereflex und beim Intonieren o.B. Schlucken gut mSglich. 
Die Bewegungen des Kopfes und ttalses zeigen keine Besonderheiten und werden 
mit guter Kraft, auch gegen Widerst~nde, ausgefiihrt. 

Die Sehultermuskulatur zeigt im allgemeinen einen geringen Grad yon Schw~che, 
besonders die Muskeln des Schulterblattes. Zwar sind, z. T. wohl wegen des an 
Hals, Schultern und Brust 'gut entwickelten Fettpolsters, keine Volumenver~nde- 
rungen einzelner Muskeln im Sinne der Atrophie oder Pseudohypertrophie nach- 
zuweisen, jedoch besteht objektiv eine m~Bige Fliigelstellung der Scapula, ferner 
kSnnen die aktiv bis zur Horizontalen erhobenen Arme, besonders der linke, 
sehr leicht heruntergedriiekt werden und schliel~lieh ist das Zeiehen der ,,losen 
Sehultern" deutlich nachweisbar, indem trotz wiederholter Aufforderung, sich 
dagegen zu stemmen, die Sehultern beim Anheben des Pat. an den Ellenbogen 
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bis zu den Ohren heraufgedriiekb werden. Die Oberarm-, Unterarm- und ttand- 
muskulatur weist in Volumen und Funktion keine Besonderheiten auf. 

Die Wfilste der langen E~ickenmuskeln sind beiderseits, besonders in der 
Lendengegend, flach und springen bei Streckversuchen in Bauchlage kaum nennens- 
wer~ vor. Die Muskulatur des Ges~l]es und Beckeng~irtels zeigt dagegen in ihrem 
Volumen keine Ver~nderungen. Jedoch besteht als Zeichen ihrer funktionellen 
Sehwache erstens eine deutliche Lordose der Lendenwirbelsaule, die sich beim 
Sitzen ausgleicht, und damit verbunden starke VorwSlbung des Bauches, dessert 
~uskulatur ebenfalls atrophisch zu sein scheint, denn ihre Anspannung ist bei der 
Aufforderung, in Eiickenlage und beim Festhalten der Beine den Versuch sieh 
aufzuriehten, zu machen, nur ganz unbedeutend und sofort nachlassend. Ferner 
kann Pat. den nach vorn gebeugten l~umpf nicht spontan aufrichten nnd bei der 
Aufforderung, aus der l~iickenlage aufzustehen, w/~lzt er sich erst in Bauchlage 
herum und klettert dann an sich in die HShe, indem er etwa zwei- bis dreimal 
mit seinen H/~nden an den Beinen naehgreift. Sehliel]lieh besteht stark watsehein- 
der Gang und v511ige UnmSglichkeit, Treppen zu steigen; selbst flache Treppen 
krieeht Pat. auf allen vieren hinauf. 

Am Oberschenkel f~llt eine geringe Volumenzunahme des Quadrieeps, die 
reehts st/irker zu sein scheint als links, auf. Der Oberschenkelumfang, 10 em 
oberhalb des oberen l~andes der Patella gemessen, betr/~gt links 29 cm, rechts 
30 era. In der Fmxktion der Oberschenkelmuskulatur kann man niehts wesentlich 
Abnormes naehweisen; nur wird der reehte - -  also der diekere - -  Oberschenkel 
nieht mit derselben Kraft gegen einen passiven Beugungsversueh gestreekt gehalten, 
wie der linke. Die Konsistenz des Qnadriceps ist etwas h/~rter als normal. Die 
beiderseitige Wadenmuskulatur ist verdickt und fiihlt sieh, aueh im Stadium 
der l~uhe, sehr derb und hart an. Ihre Mal~e sind links 231/2 cm, rechts 24 cm. 
Stehen auf den Zehenspitzen aueh yon kiirzerer Dauer unmSglich. Sonst an 
Untersehenkel und Fu$ kein abnormer Muskelbefund. 

:Nirgends fibrill/ire Zuckungen. Keinerlei Zeichen fiir Myotonie, auch nicht 
an der Zunge und beim ]=[/indedruek. Muskeltonus iiberall normal. Desgleiehen 
fehlen nach der im ganzen 2stiindigen anstrengenden Untersuchung jegliehe 
Zeiehen yon ErschSpfbarkeit und Naehlassen der Muskelkraft im Sinne einer 
Myasthenie. 

l~eflexe: Pupillenreflex o.B. ~asseterreflex vorhanden, normal. Wiirge- 
und Conjunctivalreflex o.B. Triceps- und l~adiusperiostreflex normal, Bauch- 
deekenreflexe links = rechts, lebhaft. Kniesehnenreflexe beiderseits auslSsbar, 
sehwaeh, reehts geringer als links. Achillessehnenreflexe gleich, gut auslSsbar, 
ziemlieh lebhaft, jedenfalls st/irker als die Patellarsehnenreflexe. FnSsohlenreflex 
lebhaft. Kein Babinski. Kein Oppenheim. Kein Romberg. Chvostek und 
Trousseau negativ. 

Sensibilit~t, Blasen- and Mastdarmfunktion intakt. 
AuBer den erw/~hnten l=[autver/inderungen l~eine vasomotorisehen oder 

trophischen St5rungen. 
Elektriseher Befund: ~irgends Entartungsreaktion. Direkte und indirekte 

Erregbarkeit fiir galvanisehen and faradischen Strom nur in der Ges/~Bmuskulatur 
und im Quadriceps quantitativ etwas herabgesetzt, in der Muskulatur des Unter- 
sehenkels, auch in der Wadenmuskulatur, sowie in der Muskulatur der oberen 
Extremit/~t normal. Bei der elektrischen Untersuchung f/~llt auf, dab es ungewShn- 
lich langer Zeit bedarf, bis die t taut fiir den St rom leitungsf~hig wird. Keine myo- 
tonische oder myasthenische l~eaktion. Auch bei mechanischer Reizung kein 
myoton. Stehenbleiben der Muskelkontraktion. 

Blu~befund: Hb. nach Sahli unkorrigiert 82% (also normal). Erythrocyten: 
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4675000, Leukocyten 6400. Lymphocyten: 43%, Polynuele~re, neutrophile 
Leukoeyten: 43%. Eosinophile Leukocyten: 3%, Mastzellen 1%, mononuele/ire 
Leukoeyten 7%. Obergangszellen: 3%. An den Erythrocyten nichts Auffallendes. 
Der Versuch, die Viscosit/it des Blutes zu bestimmen, scheitert wiederholt daran, 
dal~ das Blut in der Capillare sofort gerinnt; auch bei der fibrigen Blutunter- 
suehung und an den ausgetretenen Blutstropfen f/~llt die aul~erordentlich schnelle 
Gerinnbarkeit auf. 

RSntgenaufnahmen yon Hand- und Kniegelenk ergaben folgenden Befund: 
Hand: An Metakarpen und Phalangen s/imtliche Knochenkerne angelegt. 

Von den Handwurzelknoehen haben ihre Knochenkerne nur das Os capitatum, 
das Os hamatum und das Os triquetrum. Es fehlt aul~erdem der distale Ulna- 
epiphysenkern, w~hrend der Radiusepiphysenkern vorhanden ist. 

Knie: Knochenkerne der distalen Femur- und proximalen Tibiaepiphyse 
vorhanden; derjenige der proximalen Fibulaepiphyse fehlt. Knechenkern der 
Patella noch sehr klein. 

Am psychischen und allgemeinen Verhalten des Pat. f/illt auf, dab er ganz 
teilnahmlos dasitzt und spontarL keine Bewegungen oder sonstige Willens/iui~erun- 
gen yon sich gibt. In seinem ganzen Wesen kommt ein starkes Sichh~ngenlassen 
zum Ausdruek und eine gewisse miirrische Gleichgiiltigkeit. St/~rkere Affekte, 
wie Weinen oder Laehen, sind nieht zu erzielen. Der Gesiehtsausdruek ist stupide- 
miirriseh. Pat. str/iubt sich ziemlich stark gegen die Untersuehung. Aus sich 
heraus spricht er wi~hrend der ganzen Untersuchung iiberhaupt nieht, aueh nicht 
zu seiner Mutter. Auf Fragen antwortet er erst nach wiederholter Aufforderung 
und nur mit Ja oder Nein. Vorgesprochene Worte spricht er nieht nach. lqach 
seinem Namen befragt, nennt er nur seinen Vornamen und nach wiederholtem 
Vorsprechen schlieSlich aueh seinen Hausnamen, wobei auff/illt, dab er zeitweise 
die ersten Buehstaben bzw. die erste Sflbe vSllig verwaschen und unverst/indlich 
herausbringt, ohne eigentlich zu stottern, und dann den iibrigen Teil des Namens 
einigermal~en klar aussprieht. Die Aufmerksamkeit ist sehr schwer zu fesseln, 
das Interesse fiir seine Umgebung sehr gering. 

Eine Untersuchung des Augenhintergrundes (Geheimrat Peters)  ergab: 
Sehsch/~rfe normal (5/5). Am Auge und Augenhintergrunde keinerlei krankhafte 
Veriinderungen naehzuweisen. Keine Zeichen einer Katarakt. 

Es wurde nun eine Thyreoidinbehandlung eingeleitet. Zun/ichs~ erhielt 
Pat. 14 Tage lang zweimal t/s eine halbe Tablette Th3n'eoidin s 0,3 g. )As 
dann keine nachteiligen Folgen festzustellen waren, wurden dreimal t/iglich 
0,15 g gegeben. Im letzten Monat wurde auf zweimal 0,15 g zuriickgegangen. 
In den ersten 3 Monaten wurde das Freund & Redlichsche Pr/~parat, in den folgen- 
den 3 Monaten das Mereksche gegeben. 

Es sell jetzt gleieh das l~esultat der letzten U n t e r s u e h u n g  am 15. VII. 
1920 mitgeteilt werden. 

Die KSrperl~nge hat um gut 2 em auf 1041/4 cm zugenommen, das KSrper- 
gewicht um 1 Pfund auf 35 Pfund abgenommen. Das Fettpolster hat sich am 
ganzen K5rper, besonders an ttals und Brust verringert und ist zur Zeit schw/~eher 
als normal. Die erwiihnte Trockenheit und Sprfdigkei~ der Haut ist heute nieht 
festzustellen. FrSsteln sell trotz der Abnahme des Fettpolsters nicht mehr be- 
stehen. 

Der Gesichtsausdruck ist entschieden lebhafter als friiher. Pat. zeigt mehr 
Interesse fiir seine Umgebung und sitzt nicht mehr so bewegungs- und teilnahmlos 
da. Er so]/im Gegensatz zu friiher mi~ andern Kindern jetz~ t/iglieh sehr lebhaf~ 
spielen. Auch soU er ftir die Mutter jetzt selbst~ndig Besorgungen machen, so 
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z. B. Brot vom Kaufmann holen. Eigentiimlich ist, dab er trotz dieses lebhafteren 
motorisehen und affektiv-mimischen Verhaltens immer noch wenig spricht. Zwar 
antwortet er auf einfache Fragen sehneller, aber, wenn man ihn z. ]3. nach dem 
Hergang der Balgerei oder anderen Dingen fragt, so muB man genau nach Einzel- 
heiten forschen, um ganz kurze, zusammenh/~ngende Antworten zu bekommen. 
Er bringt jedoch den Anfang der Worte und SStze heute schneller heraus, als bei 
der ersten Untersuchung. 

An kSrperliehen Ver~nderungen f~llt zun~ehst eine seheinbare Zunahme der 
Thoraxdeformit~t auf. Die Gegend der Rippenans~tze der  3. bis 6. Rippe am 
Brustbein springen stark hervor, besonders rechts, so dab man sehon yon einem 
Thorax en bateau leichten Grades spreehen kann. Doeh ist zu bedenken, dab 
gerade auf der Brust der Schwund des Fettpolsters reeht erheblich ist, wodurch 
ein deutliches Hervortreten der Deformit~t mindestens zum Teil mitbedingt ist. 

Am Gesieht ist ein Riickgang der VorwSlbung der Mund- und Lippenpartie 
deutlich. Die Zunge ist jetzt nicht mehr verdiekt, sondern yon normaler Dicke 
und Beweglichkeit. Die Hypertrophie der Gaumentonsille ist geschwunden. 

Brustorgane: o.B. Puls: 100, regelm~6ig, gleichm~Big. 
Blutdruek: nach R.-R. 90 mm ttg systolisch. 
Bauehorgane: o.B. 
Urin: ohne EiweiB, ohne Zucker. 
M u s k e l b e f u n d :  Augen-, Gesiehts-, ttals-, Schnlter-und Armmuskulatur 

weisen keine )[nderungen des Befundes auf. Ein anscheinendes Geringerwerden 
der Pectoraliswtilste, besonders rechts, erweist sieh als dutch den Fettschwund 
bedingt, weil bei der funktioneUen Inanspruchnahme dureh festes Gegeneinander- 
driicken der Hgnde bei horizontal nach vorn erhobenen Armen beiderseits der 
Pectoralis stark vorspringt, sich lest anfiihlt und yon normaler Dicke ist; auch 
erweist sich der Druck beim Versuch, die Hgnde auseinander zu ziehen, als yon 
ziemlieher Stgrke. 

An Riieken- und Beckenmuskulatur sind inspektorisch und palpatorisch 
keine J/mderungen nachzuweisen; keinerlei Zunahme der Atrophie. Die Funktions- 
priifung ergibt insofern eine _~derung, als Pat. beim Aufstehen aus liegender 
Stellung nur noch einmal mit beiden Hgnden gleichzeitig sieh kurz auf seine Knie 
aufstiitzt und nicht mehr zwei- bis dreimal mit den Hgnden abwechselnd nach- 
greift. Das Treppensteigen bringt Pat. jetzt fertig, werm man ihn lose an den 
Hgnden unterstiitzt, wohingegen e r v o r  5 1VIonaten fast ganz an den I-I/~nden 
hochgezogen werden mu6te; iiberlg6t man ihn sich selbst, so ersteigt er die Treppe, 
indem er sich am Gelgnder festhglt; er krieeht nicht mehr auf allen vieren herauf. 
Der Gang ist zwar noeh watsehelnd, jedoeh lguft Pat. jetzt auch ziemlieh schnell, 
was er friiher nicht konnte. 

Die Obersehenkel sind beide 2 em diinner geworden (10 em oberhalb der 
Patella, links 27 cm, rechts 28 cm). Der QuoArieeps zeigt jetzt normale Kon- 
sistenz. Ob eine geringe Besserung der Streekftmktion vorliegt, lgfit sieh mit 
Sieherheit nicht sagen. Jedenfalls ist aber kein weiteres Nachlassen der Kraft 
festzustellen. Wadenpseudohypertrophie unver~ndert; 1VIal]e jetzt links 24 cm, 
reehts 231/2 cm. 

Reflex: Au6er einer Zunahme der Aehfllessehnenreflexe keine ~mderungen. 
Elektriseher Befund: Es fgllt eine sehr prompte Zuckung der Wadenmusku- 

tatur auf; die Hau~ wird fiir den elektrisehen Strom schneller leitungsfghig; sonst 
unver/~ndert. 

Blutbild: Hb. nach Sahli unkorrigiert 80%, korrigiert 100%. Erythroeyten 
bei zweimaliger Bestimmung 3 800000. Leukoeyten 6 800 - -  Lymphoeyten 
37%, polynuelegre, neutrophile Leukocyten 56%, Eosinophile Leukoeyten 1%, 
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mononucles Leukocyten 4%. Ubergangszellen 2%. --  :Nichts Au~fallendes 
an den Erythrocyten. 

RSntgenaufnahmen: An der Hand sind noch keine ncue Knochenkerne auL 
getreten, doch sieht man an den vorhandenen deutliehe Vergr61~erungen. 

Am Knie ist der Kern der prSximalen Fibulaepiphyse nunmehr deutlich 
vorhanden. Die Kerne der Patella und der proximalen Tibiaepiphyse haben ziem- 
lich erheblich an GrSBe zugenommen. Die Diaphysen sind s~mtlich dutch Knochen- 
apposition etwas dicker geworden. 

An der Diagnose Dystrophia musculorum progressiva infantile 
Form mit Pseudohypertrophien kann in unserem Falle kein Zweifel 
aufkommen. Dafiir spricht die Erbliehkeit, der Beginn des Leidens 
im Alter yon etwa 3 Jahren, die typisehe Lokalisation (Atrophie der 
langen Rfickenmuskulatur, Schw~che der im Volumen normalen Musku- 
latur des Ges~l~es und Beckengiirtels, geringe Pseudohypertrophie des 
Quadriceps, st~rkere der Gastroenemii, ferner geringere Beteiligung 
der Muskulatur des Sehultergfirtels, besonders der Scapula, Freibleiben 
der iibrigen Bein-, der Arm- und der Gesichtsmuskulatur), das Fehlen 
fibrill~rer Zuekungen, das Verhalten der Reflexe (auBer Schw~che 
des Kniesehnenreflexes und grol3er Lebhaftigkeit der Achillessehnen- 
reflexe normal; auf die Steigerung der letzteren, eventuell bis zum 
Fui~klonus wiesen K o l l a r i t z  und J e n d r a s s i k  bei Muskeldystrophie 
hin), das Feh]en yon Sensibilits Blasen- und MastdarmstSrungen, 
das Fehlen der elektrisehen Entartungsreaktion bei nur unbedeutender 
quantitativer Herabsetzung der Erregbarkeit in dem befallenen Muskel 
sowie schlieBlich das typische An-sich-in-die-HShe-Klettern, der 
watsehelnde Gang, die UnmSglichkeit, Treppen zu steigen usw. 

Nach diesen Symptomen l~il~t sich eine neurogene oder spinale Form 
der Muskelatrophie ausschliel~en. 

Andere Erkrankungen rein myopathiseher Natur ohne nachweisbare 
Vers des Nervensystems, zu denen auBer der Oystrophie 
die Thomsensehe Myotonie, die myotonische Dystrophie, die myasthe- 
nische Paralyse und die kongenitale Myatonie O ppe n he ims  ziihlen, 
kamen ebenfal]s nieht in Betracht (vgl. Befund). 

Weiterhin haben wir die zweite Diagnose Thyreohypoplasia conge- 
nita (Pineles) gestellt, und zwar auf Grund fo]gender Beobachtungen 
und Uberlegungen. Sehon wenn man den Pat. aufmerksam beobachtet, 
muBte man infolge seines motoriseh-sprachliehen und affektiven Ver- 
haltens, des Sieh-h~ngen-Lassens, der Interesselosigkeit fiir seine Um- 
gebung, der mangelhaften geistigen Entwicklung, der Stupidits des 
Gesichtsausdruckes auf den Verdacht kommen, ob nieht unter Um- 
st~nden eine Funktionsst0rung endokriner Driisen, vor allem der Sehild- 
driise, dieses Verhalten bedinge. Die darauf vorgenommene Palpation 
der Sehilddriise ergab, dab yon ihr nichts zu fiihlen war, was veranlal]te, 
nach weiteren Symptomen des tIypothyreoidismus zu fahnden. K0rper- 

Z. f. d. g. Neut. u. Psych. O. LXIII .  8 
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lich fiel da als verd~chtig auf, da$ die KSrperl~nge nur 102 cm betrug 
bei 36 Pfund KSrpergewicht, was nach He ub ner  einem Alter von nicht 
einmal 5 Jahren entspricht, w/~hrend nach demselben Autor fiir 6 Jahre 
mindestens 108 em und 42 Pfund gefordert werden. Weiterhin war 
die Dieke, SprSdigkeit, Troekenheit und ErhShung des elektrischen 
Leitungswiderstandes der Haut ein Symptom, welches die Annahme 
stiitzte. Dasselbe gilt yon der, wenn auch geringen, so doch zweifellos 
vorhandenen Verdiekung der Zunge; bis zu einem gewissen Grade 
aueh von der starken Gaumentonsillenhypertrophie, so'vie yon der 
VorwSlbung der gesamten Mundpartie und der Kiirze und Gedrungen- 
heir des fetten Halses. Auf die Lymphoeytose yon 43% kann wegen 
des Alters des Pat. kein allzu grotes Gewicht gelegt werden; eher gilt 
das schon yon der Mononucleose von 7%, der leichten Eosinophilie 
yon 3% und dem immerhin vermehrten Auftreten yon ~bergangs- 
formen (3%). gedenfalls wiesen Koeher ,  F a l t a  und B o r e h a r d t  
auf Ver~nderungen des Blutbildes in diesem Sinne bei Hypothyreoidis- 
mus und MyxSdem hin, wohingegen C h v o s t e k  sie nur als Teiler- 
scheinung einer abnormen, degenerativen KSrperanlage, als konsti- 
tutionelles Stigma, deuten will. Demgegeniiber hat Deusch  an der 
Rostocker med. Poliklinik nachgewiesen, dab die Lymphocytose 
zweifellos ein pathognomonisches Symptom des Hypothyreoidismus ist, 
das dutch Thyreoidin spezifisch beeinfluBt wird. Weiterhin sei als 
hypothyreoides Symptom die vorhandene hohe Gerinnbarkeit des 
Blutes erwKhnt. Darauf machte zuerst E pp inge r  aufmerksam, spKter 
wurde besonders auch yon K o t t m a n n  dieses Symptom nachgepriift 
und als wiehtiges Diagnosticum empfohlen. Doch hat auch hier 
C h v o s t e k  nur yon einer fraglichen Bedeutung dieses Zeiehens ge- 
sprochen. Immerhin ist auch das abweichende Verhalten des :Blut- 
bildes und der Blutgerinnung in unserem Falle yon einiger Wichtigkeit 
fiir die Diagnose. Bevor wir nun schlieBlich zu den Symptomen der 
mangelhaften Knoehenbildung und sonstigen Skelett- und Sch~del- 
anomalien, die uns weiter in unserer Diagnos ~ best~rkten, iibergehen, 
soll die Angabe der Vorgeschichte an dieser Stelle nicht unerw~hnt 
bleiben, dab der Pat. weniger aB, als seine Geschwister in demselben 
Alter, und dab er trotzdem bei der ersten Untersuchung sich in einem 
guten Ernghrungszustande mit kNiftig entwickeltem Fettpolster 
befand, ein Umstand, der fiir Herabsetzung des Stoffwechsels infolge 
verminderter Schilddriisenfunktion spricht. 

Durch Vergleieh der RSntgenaufnahme des Handgelenkes unseres 
6jghrigen Pat. mit der normalen eines gleichaltrigen Kindes, geht ohne 
weiteres zun~chst einmal die grol3e Kleinheit und dabei doeh die relative 
Breite der Hand hervor, weiterhin die geringere Entwiekelung der 
vorhandenen Knoehenkerne der Metakarpal- und Phalangenepiphysen 
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und der Handwurzelknochen und sch]ieBlich das Fehlen der Kerne der 
OssH multHngula, des Os lunatum, des Os naviculare und der distalen 
Ulnaepiphyse, die bei einer normal entwickelten Hand im Alter von 
6 Jahren s~mtlich vorhanden sind. Nach dem Dieterleschen Schema 
entspricht der Zustand, wie wir ihn bei der Hand unseres Pat. haben, 
einem Alter von 3 Jahren. 

Zur R6ntgenaufnahme des Kniegelenks w~re im Vergleich zu der 
Aufnahme eines etwa gleicha]trigen Kindes das Fehlen des Kernes 
der proximalen Ulnaepiphyse, und die deutlich zuriickgebliebene Ent- 
wicklung des Patellarknochenkernes hervorzuheben. Auch die Tibiaepi- 
physe ist geringer entwickelt. Eine Atrophie oder mangelhafte Ent: 
wicklung der Diaphyse der in den Bildern sichtbaren R6hrenknochen 
ist nicht vorhanden. 

Gerade diese ttemmung der Kalochenbildung ist ein konstantes 
Zeichen der Unterfunktionen der Schilddrtise im kindlichen Alter, 
wie sie vor allen Dingen bei der Thyreohypoplasia congenita Pineles 
auftritt. Auch FHlta ,  Biedl ,  E p p i n g e r  usw. haben das einwandfrei 
nachgewiesen. E p pi nge r zeigte, dal~ besonders die knorpelig pr~for- 
mierten Knochen in ihrer Bildung gehemmt seien, w~ihrend die binde- 
gewebig angelegten sich ann~hernd normal entwickelten. Als Folge 
tfiervon sei bei Hypothyreoidismus der Sch~del im Vergleich zu dem 
zuriickgebliebenen K6rper makrocephal. 

Auch das k6nnen wir bei unserem Pat. best~tigt linden. Der Sch~del 
ist sehr kr~ftig entwickelt und zeigt sogar einen fiir das Alter um etwa 
2 cm zu groBen Umfang (53 cm start 50,9 cm nach Heubner) ,  starke 
Protuberanz der Stirnh6cker und stefl abfallendes ttinterhaupt. 

Diese Sch~le]deformit~t lieB nun zun~chst den Gedanken aufkommen, 
ob es sich nicht um einen :Hydrocephalus oder um die Folgen einer 
Rachitis oder um eine der besonders von Schu l t ze  und :H6tte, sowie 
yon Sch l ippe  u. a. als Komplikation der Dystrophia musculorum 
progressiva beschriebenen Sch~,deldeformit~ten handele. 

Bei dieser Differentialdiagnose ist ~lie Thoraxdeformit~t im Sinne 
eines leichten Thorax en bateau von Bedeutung, wie wir gleich sehen 
werden. Gerade die Annahme eines Hydrocephalus h~tte einen Teil 
der bisher aufgefiihrten Symptome, die wir im Sinne eines Hypothyreoidis- 
mus deuteten, unter einem ganz anderen Gesichtswinkel erscheinen 
1assen, denn ein ~hnliches kSrperliches, geistiges und psychisches 
Verhalten, wie bei unserem Pat., finder man auch bei :Hydrocephalen. 
Weiterhin kann bei Hydrocephalus durch mechanische Druckwirkung 
auf die ttypophyse eine Sch~digung dieser endokrinen Driise bewirkt 
werden und es sind als Folge davon in allerdings nicht gerade h~ufigen 
F~llen die rudiment~ren Erscheinungen einer Dystrophia adiposo- 
genitalis aufgetreten,.wie z. B. in letzter Zeit in einem Falle der Irren- 

8* 
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anstalt Gehlsheim und friiher in von Golds t e in ,  B o n h o e f f e r  usw. 
beobaehteten Fgllen. Dabei k6nnen aueh myxSdematSse Veriinderungen 
der Haut vorkommen (B o n hoeffer).  Abet es feklten in unserem Falle 
alle anderen Symptome, die fiir Hydroeetohalus spraehen und die in 
den F~llen, bei welehen eine solehe Drucksehgdigung der I-Iyi0ophyse 
vorlag, immer sehr hochgradig waren; so war u. a. der Augenhinter- 
grund (Papille) v611ig normal, es fehlten jegliche spastisch-paretischen 
Symptome; weiterhin wiirde der Sehiidelumfang meist wesentlieh 
hSher sein, wghrend in unserem Falle die Vermehrung desselben nieht 
sehr bedeutend und zum grSgten Teile dureh die Protuberanz der 
Stirnh6cker bedingt ist; aueh wiirden selbst im Alter yon 6 Jahren die 
Fontanellen evtl. noeh nieht gesehlossen und die Seh~idelknochen 
diinn sein. Vor allen Dingen mug man aber sehlieBlieh durch das 
gMchzeitige Vorhandensein der Thoraxdeformiti~t darauf gebraeht 
werden, dab die Makroeephalie eine andere Ursaehe hat. 

Jedenfalls kamen wit aus den vorher angegebenen Griinden zu der 
Annahme, dab ein Hypothyreoidismus in unserem Falle neben der 
Muskeldystrophie tatsgehlieh vorlag, und zwar, naeh dem Lebensalter 
des Pat. zu sehliegen, eine Thyreohypoplasia eongenita. Daher wurde 
die Thyreoidinbehandlung eingeMtet. Dureh sie wurden beziiglieh 
der hypothyreoiden Symptome eine erhebliehe Umwandlung des Knaben 
in motoriseher, geistiger und psychiseher Beziehung, wie sie oben ngher 
beschrieben ist, ferner eine Zunahme der K6rpergr6Be bei leiehter 
Abnahme des Gewiehtes, ein Settwinden des etwas reiehlichen lq'ett- 
polsters, das Diinnerwerden der vorher verdiekten Zunge, das Naeh- 
lassen der VorwSlbung der Mundpartie und der Aufgeworfenheit der 
Lippen, das Verschwinden der Tonsillenhypertrophie, die Umwandlung 
der Haut, die vorher trocken, sprOde und verdiekt war, und jetzt 
Ms normal zu bezeiehnen ist, die ~nderung des Blutbildes im Sinne der 
Abnahme der Mononucleose und Eosinophilie, sowie die deutliehe, 
wenn auch geringe Zunahme der Knochenbildung hervorgebraeht. 
Ex juvantibus wurde also unsere Diagnose Hypothyreoidismus, bzw. 
Thyreohypoplasie ebenfalls gesichert. 

Von besonderem Interesse ist das Verhalten der Muskeldystrophie 
naeh dieser Kur. Eine Progredienz des Prozesses lieB sieh wghrend 
der Beobaehtungszeit nieht Ieststellen. Im Sehultergiirtel war der Be- 
fund unvergndert, desgleichen der pall0atorische und inspektorisehe 
Befund der langen Riieken- und der Beekengih'telmuskulatur. Die 
Pseudohypertrophie des Quadrieeps hatte nachgelassen, die der Waden- 
muskulatur war unver~ndert. Das Aufstehen aus liegender Stellung 
und das Treppensteigen wurde einwandfrei besser und leichter ausge- 
fiihrt, desgMchen hatte sich das Gehen und Laufen etwas gebessert, 
das Watseheln war nicht mehr so stark. Die geringe Zunahme der Achil- 
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lessetmenreflexe und die auffallend prompte Zuckung der Waden- 
muskulatur bei elektrischer direkter und indirekter Reizung fiir fara- 
dischen und galvanischen Strom seien bier auch erw~hnt. 

Es trat also nirgends ein Fortschreiten der Muskeldystrophie, 
sondern ein Stillstand und *eilweise eine unverkennbare Besserung 
der Krankheitserscheinungen ein. Das post hoc oder propter hoe zu 
entscheiden, ist nicht mSglich. Es sind ja in der Literatur auch sehon 
einzelne F~lle bekannt, wo spontan ein Stillstand oder gar Riiekgang 
der Erseheinungen eintrat. Solehe formes frustes der Dystrophie 
wurden z. B. von Mar ino  ver6ffentlicht. AuBerdem kennt man Fglle 
mit protrahiertem, evtl. remittierendem Verlaufe, wie z. B. der Fall 1 yon 
Mende. Auch w~Lre daran zu denken, dal~ die Besserung in unserem 
Falle dureh die fiir die Muskeldystrophie unspezifisehe Wirkung der 
Thyreoidinkur auf den Allgemeinzustand, auf den Stoffwechsel und auf 
das motorische Verhalten sekund~r hervorgerufen wgre oder dal3 die 
funktionelle Besserung dutch GewShnung bedingt sei, was jedoeh bei 
dem sehon jahrelangen Bestehen nicht sehr wahrscheinlich ist. Wie 
dem auch sei, bemerkenswert ist der Fall in dieser Hinsicht jedenfalls, 
besonders wenn noch andere F~lle der Art bekanntwerden sollten, 
die einen ~hnlichen EinfluB einer Thyreoidinkur auf die Muskeldystro- 
phie zeigten. 

Sieht man nun die Literatur der Dystrophia nmseulorum progressiva 
daraufhin dureh, ob schon friiher solche Kombinationen mit einer 
Unterfunktion der Schilddriise oder mit anderen innersekretorischen 
St6rungen bekanntgegeben sind, so finder man wenig bestimmte An- 
gaben. Ob das daran liegt, dal3 man erst in letzter Zeit gelernt hat, 
endokrine St6rungen geringeren Grades mehr und mehr zu beachten 
und dal3 gerade in dieser letzten Zeit, d. h. also seit etwa 1--11/2 Jahr- 
zehnten die Zahl der VerSffentlichungen fiber die Muskeldystrophie 
etwas nachgelassen hat, z. T. wohl, weft die Literatur bis dahin sehr 
reichhaltig war und das Krankheitsbild mit allen seinen Unterformen 
und Komplikationen als ersch6pft galt, l~Bt sich nieht sagen. 

In der ~lteren Literatur mul~ man sich damit begnfigen, auf die 
F~lle zu achten, in denen solche suspekten Komplikationen erw~hnt 
sind. Von derartigen Komplikationen finder man nur Intelligenz- 
stSrungen, Skelettanomalien, Infantilismus und einige andere, nachher 
zu erw~hnende Anomalien. Es ist klar, dab diese Komplikationen 
durchaus nicht unbedingt dutch endokrine Dyskrasien hervorgerufen 
zu werden brauchen. Aber ebenso sicher ist, dal~ die innere Se- 
kretion gerade bei diesen Erkrankungen oft eine urs~chliche Bedeu- 
tung hat. Daher kann man den tIinweis darauf nicht fiir zWeeklos 
harem 
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Schon in der Erbschen Kasuistik aus dem Jahre 1891 fiillt das 
hiiufige Erwiihnen eines geistigen Defektes seiner Dystrophiefiille auf, 
denn E r b  weist in seiner Griindlichkeit in Gegensatz zu anderen Au- 
toren, die in ihrer Kasuistik nur den Muskel- und Nervenbefund brJngen, 
fast immer auch auf die Psyche und den sonstigen kSrperlichen Befund 
hin. So finder man z. B. in seiner Kasuistik zur pseudohypeItrophischen 
Form der infantilen Muskeldystrophie, die ja auch in unser~m Falle 
vorliegt, dab E r b  bei 13 selbstbeobachteten Fiillen 3real keine Be- 
merkungen fiber die Intelligenz maeht, 5 real die Intelligenz als normal 
und ohne Besonderheiten bezeichnet und in den 5 bleibenden F/illen 
ausdriicklieh auf die mangelhafte geistige Entwicklung, den stupiden 
Gesichtsausdruck usw. hinweist. Bei einem dieser Fiille hebt er auch 
die unverstiindliehe Spraehe her vor. In 2 FSllen yon 0 p p e n he i  m er  
ist ebenfalls auf minder entwickelte Intelligenz und stupides, h61zernes 
Verhalten hingewiesen. Dieselbe Beobaehtung machte J. H o f f m a n n,  
der sowohl bei der spinalen Muskelatrophie, als auch bei der Erbschen 
Dystrophie angeborenen Sehwachsinn sah. Auch S e h u l t z e ,  C h a r c o t  
maehen darauf aufmerksam, obgleieh S c h u l t z e  sagt, man kSnne 
nieht ausschliegen, dab diese ImbezillitSt durch das Fernbleiben vom 
Schulunterrieht, zu dem die meisten Kinder gezwungen seien, bedingt 
und vorgetiiuscht sein kann. Von anderer Seite wird allerdings das 
wirklich hgufige Vorkommen von Idiotie bei Muskeldystrophie bis zu 
einem gewissen Grade in Frage gestellt. 

Fi~lle mit deutlichem Infantilismus teilten i908 J o f f r o y  (zit. nach 
F a l t a )  und 1913 F a l t a  selbst mit. F a l t a  redet in seinem Falle zwar 
nur von ,,typischer progressiver Muskelatrophie, auf deren Schilderung 
verzichtet werden kann",  jedoch ist naeh der Abbildung anzunehmen, 
dab es sich um die Dystrophie und nicht um eine sphlale Erkrankung 
gehandelt haL. Bei diesem Pat. F a l t a s  war auch eine groge, zwischen 
den Zghnen hervorsehende Zunge vorhanden. Auch F r i e d r i c h  weist 
auf das Vorkommen von Infantilismus bei Muskeldystrophie, sowohl 
in bezug auf die Entwicklung der Genitalien, Ms auch in bezug auf 
Stimme und Gesichtsausdruck hin (zit. nach S e h u l t z e ) .  

Die bei der Muskeldystrophie vorkommenden SkelettanomMien 
habe.n wir z. T. schon oben erwghnt, da sie ja auch in unserem Falle 
festzustellen waren (Schi~del-. und Thoraxdeformitgt). Vor allen Le  
G e n d r e ,  F r i e d r i e h ,  S c h u l t z e ,  J e n d r a s s i k  und S c h l i p p e  haben 
diesbezfigliche Mitteilungen gemacht. Doch arbeiteten sie teilweise 
noch ohne l~Sntgenstrahlen und konnten daher z. B. ihre Veriinderungen 
an den R6hrenknochen exakt nut  durch Sektionsbefunde erheben; 
meist fanden sie eine einfache Atrophie der Knochen. Auch war man 
noch nicht genfigend fiber den Einflug der inneren Sekretion auf die 
Knochenbildung orienLiert, so dab die l%rschungen nicht speziell in 
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dieser Riehtu~g gemaeht wu~den. Und sp~tterhin wurden dieselben 
bisher" nicht in diesem Sinne fortgeffihrt. Ubrigens erw~hnt F r i e d r i c h  
F~lle, bei denen die ,,Knochendystrophie" sehr grol3, die Muskeldystro- 
phie dagegen nnr gering war. Aueh er fal3t, wie Schu l t ze ,  beide 
Krankheiten Ms koordiniert auf, mSehte die Knochenbeteiligung 
jedenfMls nieht Ms einfache Inaktivit~tsatr0phie deuten. Wir ver- 
weisen auch kurz auf die Arbeit fiber Contracturen und Skelettatro- 
phien bei Dystrophia musculorum progressiva von S ch l ippe  aus dem 
Jahre 1906. 

I-Iier sei noch ein Fall yon Trois ie r  und G u i n o n  (1889 zit. naeh 
Erb) angefiihrt, in dem starker Exophthalmus bestand. 

Weiter erw~hnt Bing  einen Fall yon Muskeldystrophie, in dem 
er eine hochgradige VergrSl3erung der Zunge, des Penis und des Driisen- 
kSrpers der linken Brust (es handelte sich um einen Jungen) land. 
F~tlle mit auff~lligem Fettansatz sind schon seit Erb  h~ufiger bekannt 
geworden. 

Alles in Mlem sieht man also, dM3 man in der Literatur bisher wenig 
Angaben findet, die man im Sinne eines Hypothyreoidismus mit Sieher- 
heir verwenden und mit dem beschriebenen FMle in Parallele setzen 
kSnnte. Trotzdem zeigen die erw~hnten St6rungen, die auf Erkran- 
kungen endokriner Drfisen zum mindesten teilweise bezogen werden 
kSnnen, dM3 wires bei unserem Falle nicht mit einem ganz auBerge- 
w6hnlichen Vorkommnis zu tun haben, sondern dal3 ~hnliehe Beobach- 
tungen sehon g6macht sind. 

Es ist nun yon grol~em Interesse, dal~ bei zwei Myopathien, die yon 
tier Dystrophia musculorum progressiw zwar zu trennen sind, ihr 
aber immerhin nahestehen und nicht selten mit ihr verwechselt werden, 
in neuerer Zeit, das fast regelmK$ige, gleichzeitige Vorkommen yon 
endokrinen Symptomen, hingewiesen ist. Es sind dies die myotonische 
Dystrophie und die myasthenische ParMyse. 

Bei der ersteren, die als famihares Leiden schon deshalb der Dystro- 
phie Erbs  nicht fernsteht, linden sich auSerordentlich haufig Stirn- 
glatze, mangelhafter Bartwuchs, Hodenatrophie oder funktionelle 
Hyposexualitat, vermehrtes Schwitzen u. dgl. Speiehelflul3, Chvos t ek  
und Erbsches Phanomen (bisweilen sogar mit eehter Tetanie), Katarakt, 
SkelettanomMien d. i. verminderter Kalkgehalt, Zwergwuchs, Wirbel- 
saulendeformit/iten und endlich psychisch-degenerative StSrungen vor, 
kurz eine Menge yon endokrinen StSrungen, die teils auf das Genitale, 
teils auf Sehilddriise und Nebenschilddrfise hinweisen (J. tI o f f m a n n, 
H. S t e i n e r t ,  H a n s  C u r s c h m a n n ,  Naegel i ,  H a u p t m a n n ,  
F le i seher  u. a.). 

Bei der myasthenisehen ParMyse finden wir Xtmliehes. Auf gewisse 
Z usammenh~nge zwischen ihr und der Erbschen Dystrophie vies un- 
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ls H a n s  C u r s c h m a n n  hin, indem er zcigte, dab die seltenen 
Muskulatrophien und Dauerl/ihmungcn der crsten Krankheit dem Typus 
und der Verteilung der letztcren entsprechcn; so sehr, dab bereits 
J o l l y  und O p p e n h e i m  ihren ersten Full yon schwerer Myasthemie 
fiir eine Erbsche Dystrophic hielten. Bei den amyotrophischen My- 
astheniefiillen Cur s c h man  n s fandcn sich Struma, Thymushyperplasie 
und Chvos t ek  und Erbsches Ph~nomen, in eincm Falle Fettsucht; 
in friiheren Fi~llen butte C u r s c h m a n n  Aplasie der Genitalien beob- 
achtet. Die Thymushypcrplasie, auch Thymustumoren sind anschei- 
nend sogar sehr h~ufige, viel besprochene Symptomc des Leidens. 
Die Ncbenschilddriisensymptomc des Leidcns haben L u n d b o r g  und 
C h v o s t e k zur Theorie einer Hyperfunktion dcr EpithelkSrper gefiihrt, 
die aber auf schwachen Fiil~cn steht. Ferncr haben andere Autoren 
bei Myasthenie unzweideutige Zeichen yon Nebenniercninsuffizienz, 
sowie yon Uber- oder Unterfunktion der Hypophysc zu schen geglaubt. 
Jedenfa]ls sind solche Analogien bci art~hnlichen Krankhcitsformen 
yon groBem Interesse und weisen darauf hin, dab das Syndrom Dystro- 
phie-Hypothyreoidismus, vielleicht doch kein zufiilliges, in der allgc- 
meinen degenerativcn Anlugc begriindetcs ist, sondern dab hier vielleicht 
kausale oder konditionale Zusammcnhis vorliegcn, dercn Art wir 
allerdings noch kcincswegs durchschauen kSnnen. 

Es sei aber ausdriicklich auf die yon F r a n k u. a. neucrdings betonte 
sympathische und parasympathische Innervation auch der querge- 
streiften Muskulatur hingewicsen und die Abhs dieser Funktion 
wiederum yon den endokrincn Organen. Hier licgt wahrscheinlich 
die Briicke, die den Zusammenhang zwischen den Neuro-Myopathien 
und den Blutdriisen vcrmittelt. 

Es ist datum auch sehr begreiflich, da$ in F~llen, bei denen die 
verschiedenartigsten endokrinen Erkrankungen im Vordcrgrundc stun- 
den, besonders im vorgcschrittenen Stadium als Nebcnbefund auch 
Muskelerkrankungen bzw. FunktionsstOrungen auftraten, die allerdings 
oft nur in Schw~che und Atrophic bestanden und nicht einc solche 
typische Lokalisation zeigten, wie z. B. die Erbsche Dystrophic. Immer- 
hin ist auch auf mikroskopischc Ver~nderungen der Muskulatur hinge- 
wiesen (Kassowitz).  Auch sind Pseudohypertrophien, Auftreten 
yon muskul~rer Lendenlordosc und Auftreibung des Leibes erw~hnt 
(v. P f aund le r ) .  Es ist fiir uns yon Interesse, da$ gerade diese letzt- 
erws Befunde bei Hypofunktion der Schilddriise vorkamen. 
Damit iibereinstimmend sah Bicdl  bei seinen operativen Athyreosen 
einen ganz besonders auffallenden Mangel an lnuskul~rer Leistungs-" 
fi~higkeit bei im Volumen normal bleibender oder sogar zunehmender 
Muskulutur. Ch vo ste k empfiehlt andererseits ein wcitcres eingehendes 
Stndium der oft bei ttyperthyreosen beobachteten Muskelatrophie. 
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Solche Hinweise auf Muske]anomalicn f indet  m a n  in  sehr vielen 

Abhand lungen  fiber inhere Sekretion, doch k a n n  es n ich t  der Zweck 

dieser Arbei t  sein, sich dari iber ausfiihrlich und  eingehend zu verbre i ten .  
Bemerkt  mul3 bier nu r  noch werden, dal~ auch die endokr inen  

StSrungen, wie die erwi~hnten Muskelerkrankungen,  oft heredofamili~res 
Auf t re ten  zeigen, wie dies zuerst fiir den Morbus Basedowii yon D e g e -  

r i n o ,  G r u b e n  und  O p p e n h e i m  u n d  sparer fiir fast alle anderen  
endokr inen  Dyskrasien von einer grol]en Zahl von Autoren  beobachtet  
wurde. 

Man achte also kiinftig auch bei der Erbschen Dystrophie planm~l~ig 
auf innersekretorische StSrungen,  insbesonders t typothyreo id i smus .  

Sein etwaige hgufigere KoT~statierung wiirde n icht  nu r  symptomatolo-  

gisches und  pathogenetisches,  sondern auch therapeutisches Interesse 

haben.  
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