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WVI 
Leipzig Medical Hospital 
articles on myopathology 

 
by Dr. Hans Steinert 

Associate Professor; Clinical Assistant 
 
 

I. On the clinical and anatomical image of amyotrophia in people with 
myotonia 
 

Including a note on the degeneration of the posterior funiculus (with two figures)  
 
 
In 1904, I had the opportunity to present three cases of myotonia congenita Thomsen, 
complicated by a progressive muscular dystrophy, to the Leipzig Medical Society. The 
distribution of the dystrophy was a peculiar one and the exact same in all three cases. My 
notes have not been published for the public domain and have thus been disregarded. Some 
authors who have dealt with this particular issue still think that dystrophy in people with 
myotonic dystrophy does not follow any pattern but rather appears to have a varied distribution 
and thus has to be interpreted differently. Some cases had myopathic atrophy and some cases 
had spinal atrophy. There are only brief remarks of certain muscles being affected relatively 
frequently. Hoffmann and Hans Curschmann mention the facial and masticatory muscles, 
additionally Rindfleisch mentions the neck muscles. However, these researchers also do not 
mention a recurring pattern.  
 In the following, I would like to show with the cases that I have observed, with my 
clinical experience and with critical consideration of references, that the majority of cases of 
muscular atrophy in people with myotonic dystrophy entail certain symptoms and that it entails 
a certain progression; recurring so regularly as any other type of progressive dystrophy, and 
so peculiar that one might with high certainty suspect myotonia congenita Thomsen, even in 
those cases where the patients’ discomfort does not point to it in the first place.  
 In one case from 1904, we were able to perform an autopsy. Up until this point, there 
has been only one report of autopsy findings of a patient with myotonia. No autopsy findings 
of dystrophic myotonia have been published. Thus, for this reason, we had to return to the 
topic of myotonia atrophica.  
 I will first describe the six cases that I have witnessed myself. With the exception of 
the last one, the most recent one, they have caught the attention of other doctors as well and 
have also been mentioned in relevant literature, mostly in conference reports. One of the sick 
persons (number 1) belongs to the most well-known among the people who currently travel 
among German hospitals as an interesting case. However, there is only one detailed 
description of one of the patients (number 3), and it does not depict the entire disease pattern. 
Thus, it is not unnecessary to talk about these cases and their essential content, preferably in 
all its totality.  



Initial translation by Corinna Fehle, PhD, with clinical review by Benedikt Schoser, MD. 
Translation made available through funding from the Myotonic Dystrophy Foundation. 

Steinert translation – German to English, November 2023 Page 2 of 26 

 Case 1, G.R, baker 
diagnostic findings from February 1904 
Medical History. No cases of myotonia congenita Thomsen seem to have occurred in the 
family of the 31-year-old patient up until this point. The patient himself was completely healthy 
in his younger years and served as an artilleryman in 1895/6 with no disruptions in the use of 
his extremities. The doctor of the guard regiment was able to confirm this. The official report 
further states that R. survived a severe case of Rheumatoid arthritis during his time in the 
military and that he was dismissed as unfit for service due to Catarrhus apicis and profound 
anemia. 
 In 1899, about one year after his second Rheumatoid arthritis, R. noticed the first 
symptoms of his current ailment: a numbness in his fingertips and a stiffness in his fingers, 
slightly at first, that was of a myotonic nature. The latter symptom started to spread across 
almost the whole body and its muscles.  
 At almost the same time as the obstruction in movement, amyotrophia in the respective 
parts occurred.  
 After the arms, also the face and the tongue were affected within 1.5-2 years. He 
developed a speech disorder and a joint dislocation of the lower jaw. The neck and leg muscles 
seem to have been affected over the last few years.  
 The sick person claims that a medical doctor stated the absence of a patellar reflex in 
him already in 1902.  
 Physique: tall, pale, severely emaciated male. The hair growth on the head, the part in 
particular, is very sparse. 
 We will first talk about the main findings of the symptoms that can be divided into 
groups. 

a) The dystrophic phenomena. 
Myopathic facies. Slight Lagophthalmos, bulging lips. Almost no facial expressions. 
Masseter muscle and temporalis are very poor and weak. Apparently, due to this, there 
is habitual laxation of the mandible.   
Paresis of the velum. 
Peculiar speech disorder is, with no doubt, a sign of a dystrophic process of the 
muscles involved. The sick person speaks: 

1. nasally (paresis of the palatine) 
2. slightly raspy. The laryngoscopy shows a lateral decrease of the vocal cords 

and a paresis of the larynx while at rest, which might be explained by a high 
atony of the adductors.  

3. The patient shouts his words. When he is asked to speak slowly and quietly, 
his speech is clear and easily intelligible, his articulation perfect. However, this 
clearly exerts him and soon, he goes back to shouting and ranting.  

One may assume that the sick person therefore, speaks with such a strong expiration of breath 
because he can avoid the exertion of a precise glottal stop. As normal speech would engage 
the damaged parts to a larger extent, he has lapsed into an apparently even more strenuous 
and tedious way of talking, which apparently is still convenient for him, where few or non-
debilitated muscles, the expiration muscles, are able to be of big assistance. This manner of 
speaking is, to a certain extent, analogous to the manner in which he moves his limbs. Also 
here, by engaging the paretic muscles, he avoids a part of the muscle performance.  

4. The sick person speaks in a squeezed way, with a strong stenosis of the 
isthmus of the fauces and an elevation of the larynx. This anomaly can also be 
observed quite frequently in healthy people as an accompanying symptom of 
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abnormal, forced ways of speaking. In the case of our sick person, this might 
however, be linked to the defective muscles that are part of the speech act due 
to atrophy. In any case, we believed that an electric examination would show 
that lifting the larynx was achieved more quickly than the muscles fixing the 
sternum to the larynx.  

When the patient talks quietly and slowly, he is able to avoid the squeezing pretty well.  
In its entirety, this speech disorder is of a severely peculiar nature. The timbre is oddly 

hollow, its pitch is above average.  
Neck. The sternocleidomastoidei muscles can only be felt as strands with no purpose. 

Only through the electric examination, one is able to prove that there are remains of a 
contractile substance in them. When the sick person moves his head back towards the neck, 
he is not able to bring it forward again without the help of his hand. 

Pectoral girdle and arms. The shoulders are slightly hunched forward, and the tips of 
the shoulder blades even slightly stick out from the thorax. The cucullaris are severely 
atrophic, on the right side; only an electric examination shows the front clavicularis as 
contractive. When the sick person lifts his right shoulder, he uses the upper part of the pectoralis 
maior for assistance. Both latissimus dorsi have atrophied almost entirely and are palsied. The 
remaining muscles of the pectoral girdle are damaged to a comparatively lesser extent, but still 
very poor and of little strength. Only the rhomboidei are remarkable in their fairly good development 
and performance. The proximal part of the deltoid is seemingly more atrophic than the distal part.  

The forearms are severely atrophic, the brachioradialis are almost entirely decreased. The 
muscles of the upper arms are decreased less, as well as the small muscles of the hands in their 
volume are similar to the man’s leanness overall.  
On the erectors trunci, the abdominal muscles, nothing abnormal could be noticed.  
The leg muscles are emaciated all-over, their strength poor throughout.  

b) myotonic phenomena are detectable in arbitrary movements in the following muscles.  
At first in the levator palpebrae. As raising the eyeballs does not show the myotonic phenomenon, 
the eyelids stay back when the sick person lowers his gaze after having raised it so that a “Pseudo-
Gräfe” symptom occurs.  

Additionally, the facial and masticatory muscles, the tongue, the extensors of the head, the 
muscles of the upper extremities show the myotonic impediment in an ordinary manner. After a 
longer period of silence, a myotonic speech impediment occurs. For the orbiculares oculorum, one 
has to add the small particularity that the closing of the eyelids remains moytonically obstructed 
even after several repetitions. Also, movements of the right knee, both feet and toes entail the 
typical stiffness.  

c) myasthenic phenomena. The sick person laments that his masticatory muscles tire 
quickly after the state of stiffness. Objectively, this is not easily noticeable. It is, however, 
remarkable that the ability to swallow fades quickly. After several bites have been swallowed 
entirely, the following bites get stuck in the throat and can only be moved on further with great 
difficulty and by rinsing with liquids. Then, the sick person has to take a break during which the 
swallowing process is able to recover rapidly. Due to these disorders, the food intake of the sick 
person extends over the whole day. Also, there is an exhaustion of the muscles when walking 
which absolutely is of myasthenic nature. After the myotonic obstruction ends, the sick person is 
able to walk fairly well, with a slight swaying motion of the pelvis, as this is consistently present; 
soon then, the swaying of the pelvis increases, the knees are bent in an abnormal way, the feet 
start to “lumber as if two people were walking”; when the heel is down, the foot follows immediately.  
 After these main series of symptoms, one has to add several more findings.  
Internal organs. Small struma. 
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Respiratory and cardiovascular organs without any anomaly. The fluctuations in blood 
pressure in a Neuheimer bath took a normal course.  

An examination of the abdominal viscus showed a small splenic tumor. The dullness was 
enlarged, and the lower part of the spleen palpable.  
The diuresis was normal in quality and quantity, normal amounts day and night, no protein, no 
sugar, normal amounts of uric acid and creatinine.  
Normal blood count.  
From the nervous system, the following has to be stressed:  
Insufficiency of convergence. 
Adie’s syndrome of the upper extremities, a lack of the patellar- and Achilles tendon and the 
musculus cremaster reflex.  

Sensibility: Strong hypoesthesia of the skin and the fingers and toes and on two 
symmetrical, about the form of striates on both shins. Reduction of the joint perception on the upper 
and lower extremities (other qualities of sensibility were not examined). General analgesia for the 
Faraday electricity.  

Movements of the extremities while in bed with the eyes closed are unstable and ataxic, 
however, there is no Romberg’s phenomenon and there is also no ataxy even in more difficult 
ambulatory exercises. 

One also has to mention that the sick person exhibited a beginning contraction of the 
aponeurosis in the left hand.  
Mechanical excitability: the N. facialis and almost its entire muscular area.  
High reduction, almost to the extent of no excitability, in the muscles of the neck, back, and most 
of the lower extremities, the lower legs and the feet. Occasionally, a slight heave (Bechterew) can 
be noticed after the mechanical stimulation.  
Mechanical excitability: nowhere. 

Faraday examination. Nervous system: No big quantitative anomalies anywhere. The 
myotonic hysteresis is only missing when stimulating the radial nerve. In the lower extremities, it 
only occurs in heavy electricity. 

Muscles: The ones with a stronger atrophy show a lowered excitability. Only in heavy 
electricity, it is missing entirely in the lower extremities. 

MyaR: (only in direct Faradic stimulation) in the finger pads of the thumb and the pinky, the 
biciptes brachiorum, the right pronator teres, indication in other muscles.  
Galvanic examination. Nerves: close to normal conditions in quantity. The hysteresis is missing in 
NN VII radiales (even at MA-25) and in the area of the lower extremities. In the other trunks 
(hypoglossi, mediani, ulnares), it is detectable in heavier electricity.  
Muscles: The excitability of those with high atrophy is lowered. 

Myotonic hysteresis occurs in stronger electricity in all muscles of the upper extremities, 
but many of them only after a longer, not with a shorter hysteresis of the stimulation. The 
contractions of the myotonic reacting muscles slowly increase. In the extensors of the forearm, the 
hysteresis is the least distinctive. However, MyoR is detectable also in the muscles of the tongue 
and in depressor anguli oris.  
The muscles of the lower extremities are free from any major anomalies.  

In addition, we find in many muscles of the upper part of the body the peculiar phenomenon 
of the fact that the weakest and at all traceable electricity already trigger tetanic contractions, and 
this particularly applies to the stimulus of the closing anode. We find in the minimally effective 
electricity ASTE besides KSZ or also ASTe and KSTe, namely ASTe> KSTe. 
In February 1907, R was again examined at the hospital.  
The dystrophy of the muscles became more apparent. The swaying of the pelvis has increased, 
and a paresis on both sides of the dorsal flexors of the feet developed. He walks in a tapping 
manner on the right side. Perhaps the erectors trunci are not intact anymore either.  
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The myasthenic phenomena could not be traced at that time.  
The sensitivity dysfunctions and the peculiar disruption of the limbs when moving them in 

bed have disappeared. We would like to stress here that we think that both the sensitivity 
disruptions and the disruptions in movement were of hysterical nature. The ataxia, which could 
only be noticed in bed, showed the same peculiar discrepancy which characterized the hysterical 
dysphasia. In this, the patient is not able to walk well. When in bed, the movements of his legs are 
normal. Here, we observed the opposite: Ataxical symptoms, which completely disappeared when 
walking. 

Case 2. K.S, merchant. 
Diagnostic findings from 1904. 44-year-old patient.  

The myotonic phenomena have been occurring since childhood. Father and brother are 
said to have suffered from myotonia. 

Since the late 90s, an amyotrophia has developed, in the beginning mainly in the face, in 
the sternocleidomastoidei, and on the hands. Over time, it affected all muscles of the body. 

Physique: Tall, emaciated, pale male with an entirely bald part. 
Chronic tuberculosis of the lungs.  
Myotonic disruption when opening and closing the mouth, when moving the tongue 

sideways, in most movements of the extremities. Previously, the phenomenon was even more 
proliferated. Due to a report by an ophthalmologist, it could also be traced in the accommodation 
process. The movement of opening the hand was, contrary to closing the hand, not followed by a 
myotonic obstruction.  

The dystrophy. Almost entirely regular and symmetrical, spread over the entire body 
enormous cachexia of the muscles. The muscles of the hands are even more affected, particularly 
the right tip of the thumb, which has decreased almost entirely. Facies myopathica. In the skull-
like face, the lips are protruding. Slight ptosis on both sides. The atrophy of the masticatory muscles 
has also in this case led to a habitual luxation of the mandible. The speech is in the exact peculiar 
way as in case 1.  

High-grade amyosthenia overall. The right tip of the thumb is entirely numb.  
The way of walking after the myotonic disruption has stopped clearly shows the profound 

paresis of all muscles involved.  
Out of all further diagnostic findings, the absence of a patellar- and achilles-tendon reflex 

needs to be mentioned while the biceps and triceps reflex are still intact. Numbness in sensation 
only in the skin of the toes.  

Electrical performance. Nowhere EaR. 
The excitability of the atrophic muscles is lowered.  
MyoP in direct galvanic and faradic stimulation with higher current and with a longer 

hysteresis of the stimulation in a series of muscles of the upper extremities. In the extensors of the 
forearm, this phenomenon is absent. 

Here and there, we also find myotonic properties also when stimulating the muscles 
mechanically. A report of this case follows later on.  

Case 3. J.J. shoemaker. 
Medical report from 1904. The 30-year-old patient apparently comes from a Thomsen 

family. During the years of his apprenticeship, the myotonic occurrences were more apparent. Over 
the last years, he has lost weight in his face and in his forearms.  

Physique: strong physique, male.  
Coloboma lobuli of the right ear.  
The muscles are overall of normal volume; however, the forearms are lank. Also, the 

tricipites brachyurum are lean. In the small muscles of the hands, their relatively flaccid stiffness is 
more apparent than their actual emaciation.  

Facies myopathica. The masticatory muscles are, however, bulky.  
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The sternocleidomastoidei are strikingly lean. 
 The muscular strength is almost consistently lower than what is appropriate for the volume 
of the muscles. The muscles of the arms are particularly weak, with exception of the muscles of 
the levator of the shoulders and the lean muscles of the forearms in particular and here again, 
primarily the extensors. The fingers are not able to extend entirely. 
 All movements are of limp nature after the initial myotonic obstruction stops. 
 The myotonic obstruction in movement is spread over almost all muscles. "Pseudo-Gräfe-
Phenomenon" as in R. All muscles of the eyeballs and the area of the forehead are free. Chewing, 
speaking, and breathing are unobstructed. 
 Mechanical excitability. EaR nowhere.  
 Faradaic examination. Nerves: Quantitatively in the radiales possibly a slight degradation, 
otherwise normal. Slow raise of the tetanus. In high current everywhere, except on the facialis, 
hysteresis.  
 Muscles: everywhere – in the lower extremities only in higher current – hysteresis. MyaR 
in the left tip of the thumb. 
 Galvanic examination. Nerves: Quantitatively normal conditions. Myotonic hysteresis, 
except when stimulating the facialis strand and the radialis. 
 Muscles: Also here, no major quantitative anomalies. Hysteresis everywhere in higher 
current. In the radiales group of the forearms, extreme electric currents are necessary in order to 
trigger them. 
 In some muscles of the extensor of both forearms in normal quantitative direct and indirect 
excitability, a vermiform KSZ and ASZ in direct galvanic stimulation, AOZ however is entirely 
prompt. After a series of stimuli, rapid twitches occur. The affected muscles do not give a MyaR 
but do so in higher faradaic current and in higher galvanic current the common pattern of a 
myotonic reaction.  
 Also in this sick person, just as in case 1, we see the particularity of a number of muscles 
of the upper extremities is of tetanic nature also in the minimal stimulus. This again applies to the 
AS-stimulus, so that we find ASTe and KSZ in low current, but occasionally also ASTe and KSTe, 
in which ASTe occurs in lower current than the KSTe. This minimal tetanus outlasts here and there 
also the stimulus somewhat so that MyoR exists already in the minimal, least effective stimulus.  
 Concerning the nervous state, it has to be added that the patellar tendon reflex was 
somewhat weak, which might have been a consequence of a bloody distension of both curales 
that the sick person had in 1899. 
 As not uninteresting secondary findings, we have to mention some anomalies in the area 
of the joints. First, a pathologic position of the caput humeri, which seems to have shifted forward. 
In both shoulder joints, crepitation and a major limitation of flexibility. Further, the full extension of 
the elbows is slightly obstructed mechanically. Also, there is a slight subluxation of the carpal joint 
of the right thumb due to which it stands in a slight opposition. 
 We have not been able, even with x-rays and with special surgical assistance, to explain 
these anomalies in a satisfactory manner.  
 On the side of the flexor of the left forearm, there is a bulge-like swelling, which hints to 
tenosynovitis. 
 Pronounced dermatographic urticaria. When pinching with a needle, there is no blood and 
a white spot the size of a lentil appears around the puncture, more precisely speaking, an entirely 
flat area which only turns red after a while. This phenomenon has been noticed and described by 
Kron once.  
 Case 4. MH, 36-years-old, letterpress printer, brother of the following case. More cases of 
myotonia in the family are not verifiable with certainty.  
 When he was a child, the patient was the “fattest in the school and very beefy”. Since his 
apprenticeship, he has lost weight overall. For the past 6 years, he has been noticing a weakness 
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and a thinning of the right hand and a myotonic behavior of it for the same time span. Much later, 
the same occurrences appeared in the left hand. Over the last few years, the sick person noticed 
a change in his speech and a tendency to get cold hands. These statements are apparently not 
very reliable. 
 Physique: tall, very lean male. Receding hairline, almost bald at the part. Seborrhoea sicca 
of the scalp.  
At first, we will talk about the main findings: 

1. dystrophic occurrences. Typical facies myopathica. The masticatory muscles are meager 
and weak. We are adding that the temporomandibular joints hurt when opening the mouth. 
Additionally, the neck muscles and especially the sternocleidomastoidei are emaciated and 
paretic. The tips of the thumbs are almost entirely atrophied and palsied. To a lesser 
degree dystrophic are the interossei of the hands. The extensors of the fingers are severely 
paretic.  
The speech is hushed, somewhat washed-out, in an above-average pitch.  

2. Myotonic occurrences. Out of the arbitrary movements, only the hand shut triggers a clear 
myotonic phenomenon, and it occurs already in gentle movements that avoid exertion and 
does not disappear after frequent repetition.  
Contralateral movements in the active hand-shut are verifiable. I mention them because 
Pässler, who observed the sick person, did not see them and explicitly stresses this. 
Mechanical excitability. Pronounced myotonic behavior of the tongue, hints in some 
muscles of the arms, maybe also of the face.  
Chvosteks Facialis phenomena on the right side.  
Electrical excitability. The electrical excitability of the tips of the thumbs has stopped, no 
other considerable quantitative anomalies. EaR nowhere. MyoR only from the nervi 
mediani on and only with a high faradaic current.  

In some muscles of the upper extremities, we found in direct galvanic stimulation a pronounced 
convulsion inactivity, which went away after some repeated stimuli in order to make way for entirely 
prompt contractions. As we will see, this is one rare form of myotonic reaction. Hysteresis of the 
contraction, MyoR in the ordinary way, could not be detected anywhere in direct stimulus.  
 Here and there (Interossei, Flexor carpi rad. dext.), there was a tetanic contraction in 
minimally effective stimulus, instead of the expected KSZ already a KSTe, be it because that the 
at first twitch-like contraction developed into a low tetanus, be it because the muscle remained on 
the height of its contraction until starting the current.  
 Out of all the other diagnostic findings, we will first talk about those of the internal organs.  
Small parenchymatose struma.  
Chronic tuberculosis of the lungs. 
Mitral regurgitation.  
Strong peripheral arteriosclerosis.  
Atrophy of the testes varicocele on the left side. Libido and virility, which were normal previously, 
are entirely gone.  
 Several basophilic erythrocytes (the sick person previously suffered from painter’s colic). 
Considering the nervous state, it must also be mentioned that both thighs show the typical signs 
of the meralgia paresthetica – they have apparently done so for years. 
When the sick person bends down, the gluteal muscles show a fascicular swaying.  
On the hands, a frequent, corpse-like paling of the fingers is striking.  

Case 5, R.H., 34-year-old polisher, brother of the previous patient.  
About 10 years ago, the patient noticed a weakness in his arms, which gradually increased so that 
he had to give up his job about one year after the onset of the first symptoms. 

https://dict.leo.org/german-english/temporomandibular
https://dict.leo.org/german-english/joint
https://dict.leo.org/german-english/mitral
https://dict.leo.org/german-english/regurgitation
https://dict.leo.org/german-english/arteriosclerosis
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Around that time, new disruptions in the use of his hands occurred, which have to be 
characterized as myotonic right away, judging from the patient’s characteristic accounts. At the 
same time as in the hands, the sick person also noticed stiff discomfort when walking and chewing. 

Soon afterwards, the leaning of his hands and arms started. He complains about his fingers 
and toes frequently feeling cold (turning red and numb) during the cold of the winter. 
Physique: short, very lean male, sparse hair growth, like his brother.  
Phenomena of dystrophia. Facies myopathica. 
On both sides, a perhaps congenital ptosis, that in any case worsened over the years.  
atrophy and paresis of the masticatory muscles. When opening the mouth, the left capitulum 
mandibulae moves further forward than the right one.  
Atrophy and paresis of the sternocleidomastoid.  
All muscles of the arms are strong and almost evenly emaciated and weak. The right tip of the 
thumb is almost completely gone and palsied.  
The myotonic disruption of the arbitrary movements is only clearly detectable at hand-shut. It 
shows the same particularities as those that we have seen in the brother, that it occurs also when 
closing a fist and does not fade after several repetitions.  
The more subjective myotonic stiffness in the legs occurs only in exhaustive movements like 
walking upstairs, and only in the third or fourth step, and then disappears again after a few more 
steps.  
Mechanical excitability. The excitability of the right tip of the thumb has vanished almost entirely. 
Otherwise, no major quantitative anomalies.  
No proper EaR anywhere. 
MyoR in some muscles of the arms, perhaps the most prominent in the extensors of the forearm, 
in direct and indirect galvanic faradic and galvanic stimulus. The contraction starts when the 
galvanic electricity starts, as Pässler noted, but our records show that this only happens in a 
change of the speed of changing the current, which also triggers muscular contractions in healthy 
persons. Due to the unusual behavior of the myotonic phenomenon at hand-shut, we particularly 
want to stress that after repeated electric stimuli, the hysteresis stopped. 

Also in this case, we noticed several times that as an effect of the minimally effective 
galvanic stimulus, no twitch of ordinary nature occurred, the falling twitch rather faded into a low 
tetanus. In higher current, one saw a tetanus in its regular form, and eventually also hysteresis.  
 The interossei of the hands showed a pseudo-reaction. In unstable galvanic stimuli of the 
muscles, we got an exquisitely worm-like twitch. Further examination showed that this was a slowly 
rising and also slowly falling KSTe and ASTe. The idleness also remained in recurring stimuli. In 
stronger faradic and galvanic currents, hysteresis occurred.  
 From further medical findings, at first of the internal organs, one has little to add. The 
pectoral cavity and the abdominal cavity yielded normal results.  
 Interestingly, we again have an atrophy of the testes. Libido and virility have faded. 
Varicocele on the left side.  
Further examination of the nervous system did not yield anything particular.  
The right index finger is abducted due to a post-traumatic cicatrix contracture and the extension of 
the first phalanx is somewhat obstructed. Also, in the other fingers of the right hand, the extension 
of the metacarpophalangeal joints is obstructed slightly, maybe due to an incipient Dupuytren's 
contracture.  
 Case 6, R.B, 32-year-old worker.  
Anamnesia: Father died from phthisis; mother died from a longer stay at a psychiatric ward. None 
of the siblings lived longer than 16 years. Nothing is known about the occurrences of myotonia in 
the family.  
Patient not in military service due to varicose veins.  
Apparently, due to a contusion of the chest, ailment of the lungs.  

https://dict.leo.org/german-english/cicatrix
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The sick person noticed a weakness in his hands and arms already when he was in school. He 
was not able to grip things well and was not able to climb.  
 During his apprenticeship, he at first noticed an aggravation when opening the hands after 
gripping. For years, his tongue has been so stiff in the beginning of the speech process that he is 
not able to say a word. Last year, a similar stiffness occurred also in the left leg, almost exclusively 
when walking upstairs, rarely when walking on even ground. The right leg has never been affected. 
He claims that a number of surgical ailments (2 ulcers, 1 abscess, one injury with the scythe) is 
responsible for the fact that only the left leg is affected.  
 Since a shoulder injury in 1905 (due to the medical reports most probably a luxatio humeri), 
a stronger disruption, particularly in the use of the left, but also the right hand has developed. 
Hands and forearms are emaciated, the left hand was soon not able to close again entirely.  
 In the available medical reports, myotonia is not mentioned and there is only talk about an 
ailment of the left arm, which was interpreted as an injury of the peripheral nerves. EaR seems to 
have been detected. Patient is getting an accident annuity.  
 Over the last years – as the sick person states – his face has slimmed and his lips have 
gotten plump. Already in 1902, he was told that he was sleeping with his eyes open.  
 Also, over the last years, his virility has decreased significantly. Libido is entirely gone, no 
more ejaculation, and erections occur rarely. His testicles have become smaller.  
Recently, he has been noticing large amounts of urine. No nocturia, however. 
 In the winter of 1902/2, his left hand froze. After the accident in 1905, he noticed that the 
hand, especially in cold weather, quickly swells up and turns blue.  
 Diagnostic findings: Emaciated male with an uneven skull and tooth pattern, mandibular 
protrusion, peculiar shape of the tongue (instead of a tip and indention). Sparse hair growth at the 
part.  
Dystrophic occurrences. Facies myopathica.  
Nothing to be detected in the platysma on both sides. 
The tongue – apart from its deformity – wrinkled, thin, extraordinarily limp.  
The temporales are very lean, possibly dystrophic. 
The speech is slightly nasal, but probably because of the existing adenoid vegetations and 
swellings in the nose.  
High-grade atrophy and am almost complete palsy of the sternocleidomastoid. 
High-grade emaciation and corresponding paresis of both forearms, especially the extensors. The 
brachioradialis is entirely or almost entirely gone.  
On the left side, also the small muscles of the hand are atrophic.  
We will get back to the inability to close the left hand completely. 
Myotonic occurrences. The typical myotonic obstruction of the intended movements is clearly 
visible in the tongue and when closing the fingers.  
Mechanic excitability. Mechanic MyoR in the tongue, in the musculu bicipites brachiorum, the 
flexors of the forearms, the small muscles of the hand.  
Chovtek’s phenomenon on both sides. 
Electrical behavior. Lowered excitability of the dystrophic muscles. Nowhere EaR. 
MyoR in direct faradaic stimulus of the same muscles which also gave mechanical MyoR. In direct 
galvanic stimulus, MoyR could be detected in the tongue and in the small muscles of the hand. 
Internal organs. Tub. Pulmonum. 
Very low heart sound. Bradykardie at times. 
Testicles severely atrophic, about the size of a sparrow’s egg. 
Polyuria, up to 4000 ccm daily. Special Gew. around 1008, no protein, no sugar.  
There is little to add about the nervous state. It is remarkable that out of the tendon and periosteal 
reflexes of the upper extremities (radius, triceps, biceps, only the right triceps reflex can clearly be 
triggered, while the reflexes of the lower extremities behave in a normal manner.  
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 The sick person gets cold easily and then starts to shake intensely. 
Tendency to cramp up. 
 As some peculiar secondary findings, odd contractions of the tendons have to be 
mentioned. The extensor tendons on the left forearm are shortened, through which the obstruction 
when closing the fingers can be explained. Also, the left tendon of the biceps is shortened slightly 
and therefore, the extension of the elbow is somewhat limited. 
 The tips of both thumbs are constantly in hyperextension, but without being fixed in this 
position. 
 When one briefly looks at the medical history of those 6 cases that I will not elaborate on 
further, one will be surprised how extraordinarily similar those cases are, how almost stereotypical 
some traits repeat themselves in their own way from anew. We will get back to this shortly. 
 At first, a glance at the literature on amyotrophia linked to cases of myotonia is essential. 
It immediately becomes necessary to eliminate those cases where muscular atrophy was linked to 
more or less arbitrary complications from the beginning on, just like Hoffmann did.  
 It is those 5 cases rejected by Hoffmann that he himself, Dana, Deleage (2 cases) and 
Bettmann published. In the case by Hoffmann and in one, if not in both by Delage, it was most 
likely about neuritic affection; in the case by Dana, about a muscular atrophy after surgery and in 
the case by Bettmann, maybe about a congenital defect. 
 Also to be rejected are the cases by Braun (case 6 of his work, which concerns a lead 
palsy in a myotonic person), Wertheim-Salomonson (apparently a complication  with infantile 
cerebral palsy), Rindfleisch (complications with syringomyelia), the entirely ambiguous, only short 
cases by Bregman and v. Voss (case 5 in his work), and the apparently never published, only 
mentioned once in a discussion, by its author referred to as syringomyelia case by Frankl-
Hochwart. 
 Additionally, the case by Pelz (case 1 in his work) has to be disregarded, as there was no 
actual atrophy to be detected clinically and the anatomic findings do not seem to prove one either. 
When we, however, hear that the patient has had a paresis of the left hand in particular, a mask-
like facial expression, and apparently also a deficiency in the masticatory muscles, one has to 
conclude from there and from other details a close relationship to myotonia atrophica so that I 
personally have no doubt that the case belongs to this group. However, this opinion can only be 
proven afterwards, and it remains a presumption, even though a confident one. 
 We will finally come to those cases where one cannot talk about atrophy with certainty, but 
where there are only instances of the lower arms being relatively skinny; where it will later become 
clear that this could have been the first stage of a myotonic dystrophy.  
 I will not come back to those cases that have been rejected from the discussion and 
therefore, I would like to mention here that this group still offers some noteworthy elements. In 3 
or 4 cases, neuritic affections were to be expected. We will encounter 2 cases (Lannois, 
Schönborn) where there maybe was a neuritic atrophic paresis as a complication besides a 
genuine myotonic dystrophy. In our case 4, there is also a neuritic disease, meralgia paresthetica 
on both sides. In any case, one might identify the frequency of the peripheral-neuritic complications 
as striking.  
 In one of the cases, a muscular defect was considered hereditary. In the case by Voss of 
myotonic dystrophy, there was an absence of a part of the abdominal muscles. The repeated 
occurrence of hereditary deformities of the muscles in a disease which anyways strongly hints to 
an endogenic anomaly of the muscles, yields to a further consideration. Voss reminds us here that 
Steche talked about a girl with progressive dystrophia in the journal for neurology (volume 28, page 
250), whose mother had a perhaps congenital partial defect of a cucullaris. Unfortunately, the 
analysis of this case is entirely questionable. In any case, such correlations, if they were to be 
found more often, would be able to shed an interesting light on the pathogenesis of myopathia 
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within the family. The literature often talks about correlations between progressive muscular 
dystrophy and congenital muscular defects. However, I have not found any faultless material. 
 Not much is reported in the literature about deformities overall and so-called stigmata 
degeneration is as in the Thomsen disease, as much as I can see, without having scanned the 
literature specifically for this. Related to this point, we would like to refer to the fact that in the 
domain of our material, several things that belong here, have been observed. Already the case 
just mentioned, of Voss, had a deformity of his ears besides his defect of the abdominal muscles 
and cryptorchidism. Our own case 3 had a deformity of his ear as well, case 6 besides other 
stigmata an anomaly when it comes to the form of the tongue. In the sense of a primary defect of 
the body, this complication could also be interpreted as syringomyelia which is talked about in two 
cases, as we have seen. In the case that Rindfleisch described, one has to go with the author’s 
diagnosis. Oppenheim mentions in his textbook that a complication of the Thomsen disease with 
mental disorders, epilepsy, migraine, and so on, is not uncommon. Also, the case of Lortat-Jacob 
et Thaon was most likely hysteric.  
 After this digression, we are coming back to our topic. There are 26 remaining cases in the 
literature. I would like to label them all as myotonic dystrophy, in contrast to the authors. They are 
the 2 cases by Hoffmann, 2 by Fuchs, 3 by Pelizäus, 2 by Fürnohr, 1 case each by Schörnborn, 
Jolly, Cassirer, Kornhold (Obs II), Jacquet, Bernhardt, Longard, Rossolimo, Frohmann, Hans 
Curschmann, Nogues at Sirol, Lannois (case 1), Schott, Gaupp, Lortat-Jacob et Thaon, Berg (case 
3) and Voss. I will not talk about these individual cases, but I think that a general survey of them 
and my own observations will be of best use for the evaluation and interpretation of each case.  
 From the literature material, I would like to point out 2 cases, the two siblings described by 
Hoffmann, and give my observations as the similarity is the most striking here and as it makes the 
most sense. In all 8 cases, the predilection of certain muscles becomes clearly apparent. All 8 
have a facies myopathica, to which we have to add that at least 6 of them – disregarding our case 
6 – also have a severely dystrophic paresis of the masticatory muscles. In all of them, the neck 
muscles alone or especially the sternocleidomastoidei are affected. In all of them, there are 
dystrophic processes of the upper extremities, and especially certain distal muscle groups, the 
muscles of the forearms or the small muscles of the hands, are particularly affected.  
 Apart from the predilection muscles, also other groups can be affected and, in the end, we 
can get an image of a severely overall amyotrophy, as we saw in case 2. 
 With a progression of the amyotrophia, corresponding defects of the function of the 
muscles occurred parallel, just like in the familiar forms of progressive dystrophy. 
 The type characterized by a preference for the front part of the hand, the sternocleido 
muscles and the face is severely characteristic for the muscular atrophies of myotonic persons. 
Under different circumstances, a similar distribution has rarely been described. Only in one peculiar 
case of myopathia, which Bäumler and Reinhold described, and which is characterized by 
spontaneous spasms of the tongue and odd variations in the degree of the functional disruptions, 
I am able to find a similar picture. As case 6 of this work has been presented to me as a case of 
dystrophy in an unusual manner, I had the immediate urge to study those types of myotonia that 
escaped the doctor in charge up until that point. They were able to be detected with no difficulty.  
 Is it a type, or is it the type of the muscle atrophies of myotonic persons that we see here? 
I assume the latter, and the question is, if this assumption can persist an examination of the 
remaining material at hand. 
 In addition to the cases mentioned, 4 more advanced cases have been described, by 
Nogues and Sirol, by Fürnohr (case 2 of his work) and 2 cases by Fuchs. Unfortunately, we do not 
find out everything that we wish about these cases. In the first case, there is only a fragmentary 
status which is limited to the description of atrophy of the arm- and leg muscles. However, the 
picture does not leave any doubt about a high-grade atrophy of the face, the masticatory and the 
neck muscles. Also, in the case by Fürnohr, there is an extreme spreading of atrophy, which spares 
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almost no muscle on the entire body. Both cases present the terminal stage of our case 2, only 
that we do not get to know if a preference for our predilection muscles also clearly occurred in 
these pictures. In any case, we do not know anything about how these cases differ from our type. 
The final, entirely diffuse atrophy is already of peculiar nature, but for Fürnrohr’s case, about which 
we will learn later, several bizarre details of the clinical picture are to be considered, which stress 
its belonging to our group. Here, I mention the atrophy of the testicles, which will be frequently 
talked about in our cases. Both cases by Fuchs are only mentioned briefly, but it is still apparent 
that they had an atrophy of the face, neck and arm muscles. In one case, it is clearly stressed that 
the sternocleidomastoidei and the muscles of the forearm were particularly affected, the other case 
behaved the same way. So, there is no doubt that also these cases presented a behavior 
characterized as characteristic.  
 Those cases of which we know about the progression, tell us that the most regular first 
spot of the atrophic process is on the distal parts of the upper extremities, on the forearms or the 
small muscles of the hand. We will talk about cases in which atrophy is more or less limited to 
these spots as opposed to talk about initial cases of the typical process. Here, the observations 
made by Bernhardt, Jolly, Jaquer, Longard, Hans Curschmann and Gaupp are relevant. The 
patients are mostly young individuals that have not been affected by amyotrophia for a very long 
time. Besides the hand or the muscles of the forearm, in Gaupp’s and Jacquet’s cases, also the 
deltoids or parts of them were affected. In the cases by Bernhardt, Gaupp and Hans Curschmann, 
the inactivity of the facial expressions was noted by the authors, but without them having decided 
on further investigating this pathologically.  
 There are several more cases that have been described in the literature in which only 
muscles in the upper part of the body and only hand - and forearm muscles were affected, while 
several muscles of the lower extremities already showed signs of a clear atrophy. We would like 
to stress already here that an involvement of the lower extremities can happen at any stage of the 
process and that it thus does not follow any rules. We will come back to this point later.  
 First, one has to mention case 1 by Fürnrohr, where an atrophy of the forearms, maybe 
also of the tip of the thumbs, in addition to a slimming of both frontal parts of the thighs has been 
found. In Kornhold’s case, a dystrophy of the hand and forearm muscles was detected in addition 
to a slight atrophy of a part of his muscles. The author claims that there was also a deficiency and 
a weakening of the sacrolumbales. In the case of Berg (case 3 in his dissertation), there was an 
atrophy of the forearms and a weakness of the pectorales as well as a slimming of the area of the 
quadricipiti femorum. Frohmann describes a 19-year-old male with atrophy of the interossei of the 
hands and the cucullaris. Here, the author claims to have proven histological atrophic fiber in the 
non-atrophic seeming suralis.  
 The cases by Lannois and Schönborn have a somewhat particular position, as they report 
a “steppage”, a palsy of both sides of the peroneus, while the others were limited to the atrophy of 
the forearms or the forearms and hands, respectively. In both of these cases, the development of 
the peroneal palsy started the whole disease pattern. At least for the case by Schönborn, one can 
hardly reject the possibility that this was a case of a complicated post-infectional neuritis of the 
legs.  
 As we now have compared the more progressed cases to the initial cases that are 
characterized by a more or less sole affection of the distal muscle groups of the upper extremities, 
the remaining observations are transitory cases between both groups. 
 Already some of our initial cases hinted at the transition where there was an onset of the 
facies myopathica. In the case by Schott and in the case of the three siblings that Pelizäus 
describes, the facies myopathica is more or less fully pronounced besides the atrophy of the distal 
muscles of the upper extremities in addition to an atrophy of the deltoids. In the short case by 
Cassirer, there is a muscular atrophy of the arms and in the muscles of the face, in Rossolimo’s 
case also in the masticatory muscles. The case by Lortat-Jacob and Thaon has an atrophy of the 
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arm muscles and of the pectoral girdle, the face, and the tongue. The sick person has atrophically 
small hand- and forearm muscles and sternocleidomastoid, in addition to a weary facial 
expression. Overall, the peculiar predilection is particularly pronounced, the transition to the fully 
developed cases is unmistakable. We again see in parts of the transitory cases some or several 
muscles also of the lower extremities being affected, like in Voss an atrophy of one lower leg, in 
the case by Cassirer the glutei, in the case by Lortat-Jacob and Thaon the pelvic bone and front 
thighs are affected, the sick person in Rossolimo even had a diffuse atrophy in the legs.  
 When we now look at the entire material, it is distinctive despite all differences in the cases, 
that the development and localization of the atrophic process follows a pattern.  
 With no exception, certain muscle groups of the upper extremities, the muscles of the 
forearms and the small hand muscles are affected in all cases, either one or the other or both 
together. Here, as we have seen, the dystrophy had its onset in all cases that are known to us. 
Here we also find the muscles that are affected the most and the further progressed dystrophies. 
Our observations as well as the literature show this, only in the case of Nogues and Sirol, the 
depiction is so general that we are not able to talk about certain aspects in particular.  
 Generally speaking, the progression runs symmetrically. In some cases, one upper 
extremity is affected before the other, and almost always the right one at first, as in our case 3 and 
in that of Schönborn’s patient. Later on, we also see some muscles here and there of the right arm 
being affected more than those of the other one. In case 6, the left extremity was perhaps affected 
prior, in any case more, apparently due to the favorable factor of a trauma.  
 The further progression of the hardship occurs at different paces. Some cases remain in 
the initial stage for years. Following an atrophy of the forearms and of the hands, there is a 
development of the facies myopathica, while sometimes also other areas of the arms and 
shoulders are already affected. The deltoids were affected particularly early in some cases. The 
sternocleidomastoideo followed. In the case by Voss, they were – different from the other cases – 
already atrophic before the facies myopathica was fully developed. Especially frequent in those 
stages was an intense affection of the masticatory muscles. The emaciation can, as we have seen, 
affect all muscles of the body. The predilection of the process for certain areas is somewhat 
identifiable, as we were able to see in our case 2 in the dissection of the dead body. Maybe a 
regular spreading of the dystrophy that affects all muscles evenly is to some extent characteristic 
of the later stages. The ability to use the limbs also remained in the most severe cases when it 
comes to performing light tasks in everyday life. A complete palsy only occurred in some muscles.  
 Heavily damaged, almost atrophied completely are to a high number of cases the tips of 
the thumbs and the brachioradialis. I would like to mention our cases 1 and 6 as evidence, and 
one of Hoffmann’s observations and the cases by Cassirer, Fuchs and Voss. Also, Gaupp thinks 
it is necessary to mention the “supinator longus” in particular.  
 In addition to the course of the progress that we described, an involvement of the lower 
extremities can occur at any stage. In 2 cases, an atrophic paresis of the perineal area even 
preceded the development of the dystrophy of the upper extremities, however, we say that the 
interpretation of these occurrences is not completely reliable. If we divide the remaining cases of 
our above-mentioned ones into 10 initial ones, 12 fully developed ones and 8 transitory cases, 
each of these groups has 4 cases with amyotrophic mutations of the lower extremities, where 
however in one of the initial cases the atrophy was only diagnosed by an ambiguous microscopic 
finding.  

Among the 4 cases of the second group there are 3 in which a high-grade atrophy occurred, 
all 3 also with a diffuse atrophy of the lower extremities (case 2 of this work, Fürnroh’s second case 
and the one by Nogues at Sirol). The fourth, our case 1, is not inferior to the ones just mentioned, 
as also in this one, the muscles of the lower extremities were not normal anymore, even if the 
gluteus and the dorsal flexors of the feet were affected the most.  



Initial translation by Corinna Fehle, PhD, with clinical review by Benedikt Schoser, MD. 
Translation made available through funding from the Myotonic Dystrophy Foundation. 

Steinert translation – German to English, November 2023 Page 14 of 26 

Also, among the transition cases, in Rossolimo’s patient, we encounter once again an 
almost diffuse dystrophy of the legs. In Cassirer’s case, the glutes were affected, in Lortat-Jacob’s 
et Thaon the glutes and the quadriceps, in Voss’, one lower leg. 
We have already talked about the initial cases.  
Also in the lower extremities, there seems to be a preference for certain muscles.  
The outline of this clinical condition will further be elaborated on by adding some details.  
 Particularly frequently, we found further dysfunctions of the bulbar muscles in addition to 
the face- and masticatory muscles. The severely peculiar, exact same speech disorder of our first 
two cases was described in detail in case 1. We believed that we were able to deviate traits of a 
dystrophy of the larynx and the palatine muscles. We will get back to the confirming autopsy 
findings at the end of this article. Case 4 had a washed-out speech. Cassirer’s patient talked bulbar 
and trouble swallowing. 2 out of 3 cases by Pelizäus slurred their words and talked nasally, all 3 
had trouble swallowing. Schott’s sick person talked sluggishly, Gaupp’s patient monotonously and 
nasally, and also one of Hoffmann’s cases talked nasally, Schönborn’s case spoke nasally from 
his adolescent years on. The nasal speech of our case 6 is not to be put any special emphasis on, 
however, the atrophy of the tongue is striking, which we also encounter in Lortat-Jacob et Thaon. 
In any case, more than one third of all known cases have dysfunctions when speaking and 
swallowing in addition to the facies myopathica. Except for Schönborn’s case, a facies myopathica 
is always present, in Gaupp, at least an inactivity of the facial expressions is noted.  
 In the area of the ocular muscles, only ptosis occurs. We saw it in our cases 2 and 5, in 
addition, it was described by Gaupp and by Fürnohr (in his second case). Voss’ patient had low-
hanging eyelids, which could however be raised.  
 In connection with an atrophy of the masticatory muscles, anomalies of the TMJs occurred 
frequently, habitual luxations in cases 1 and 2, minor disruptions in cases 4, 5 and in Rossolimo’s 
patient. 
 Another point concerns the relation of the flexors and extensors of the forearm to each 
other. Hans Curschmann particularly stressed that in his case, only certain muscles of the extensor 
group were dystrophic and paretic, whereas the myotonic occurrences were limited to the 
antagonist, some flexor muscles. Perhaps this is not a particularity of this individual case, but rather 
a striking expression of an otherwise frequently recurring distribution.  
 Considering the myotonic phenomena in this regard, in all of my cases, the extensor of the 
forearm has a special position especially in relation to the flexors. I stressed this in the first 3 cases 
of my previous report; four times, in cases 3, 4, 5 and 6, we noticed when closing, but not when 
opening the fingers, a myotonic stiffness, and in the two other cases, the myotonic anomalies in 
the extensors were less prominent than in the flexors during an electric examination. Thus, there 
is a pronounced preference of the myotonic disorders for certain muscles of the flexors, as in the 
case by Curschmann, and in all of our 6 observations. Incidentally, we also frequently encounter 
this in the non-atrophic cases of the Thomsen disease.  
 In addition, we now have in 3 of our cases (3, 4 and 6) a pareris of exclusively or preferably 
antagonistic muscles of the extensor group. Twice, the similarity to the Curschmann case is 
especially striking in cases 4 and 6, we have an intense paresis of the extensor of the fingers aside 
from a myotonia of the flexor of the fingers. 
 The literature also reports similar findings. In the cases by Voss and Gaupp, there was an 
intense atrophy and paresis of the extensors, while the myotonic phenomenon specifically 
occurred when closing the fingers.  
 We will now leave the question of the dystrophic distribution behind and go to a number of 
recurring accompanying symptoms.  
 First, a curiosity which adds to the similarity of many of the cases: the partial baldness. 5 
out of our 6 cases were bald. This is occasionally mentioned explicitly in the literature, in the other 
cases, it is recognizable from the attached images (cases by Hoffmann, Rossolimo, Nogues et 
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Sirol, Lannois, Fürnrohr). Bettmann asks in his description of the case, which belongs to one of 
our rejected ones, the question if an alopecia might stand in relation to the Thomsen disease.  
 Particularly odd is the frequency of an atrophia of the testes. We saw it four times (cases 
2, 4, 5 and 6), and it was described twice in the literature, namely by Gaupp and in case 2 of 
Fürnrohr’s work. In our case 2, the condition of his testicles was only noticed during the autopsy. 
In our remaining 3 cases, the previously normal virility slowly faded. The case by Gaupp seems to 
have had erectile dysfunction from the beginning on. Fürnrohr’s sick person had the potentia 
coeundi but was childless.  
 Furthermore, frequent dysfunctions in the vasomotor area are remarkable. In the H. 
brothers, there was a tendency to have cold hands, which we encounter again in Hoffmann’s 
patient (case 1 of the work) and Fürnrohr’s (case 1). In both Hs, the fingers turned extremely pale 
and cold in unpleasant paresthesia, especially in cold weather. Also, in the sick person mentioned 
by Fürnrohr, the hands froze quickly in cold weather, and they were always cold. Our case 6 also 
had his left hand frozen solid once and lamented that his hands, especially the left one, turned 
blue easily. This man was abnormally cold and started to shake once he was asked to undress. 
Schönborn’s and Gaupp’s patients had sallow, cool hands.  
 The deep reflexes particularly in the legs are frequently lowered in atrophic myotonia or 
non-existent. Our cases 1 and 2, the observations by Rossolimo, Hans Curschmann, Nogues et 
Sirol Kornhold, Voss and both of Fürnroh’s cases show this. In Lannoi’s sick person, also the 
reflexes of the soles are non-existent. In our case 6, there was a partial non-reflex of the upper 
extremities. Cassirer reports that in his case, the tendon phenomena of the arms were missing. 
Maybe one can interpret this occurrence in a similar way as analogue occurrences in myasthenia 
that have been interpreted by myself and by others, as a disorder that originates from similar 
circumstances. Some observers thought of a tabic complication, but without having any sufficient 
clinical evidence for their claim. We will get back to this point when talking about pathological 
anatomy.  
 As we just talked about tabic symptoms, the slight incontinence of the bladder cannot 
remain unmentioned in the case by Curschmann.  
 Dysfunctions of sensitivity have been observed here and there, slight numbness of 
sensitivity of the distal parts of the extremities in our first two cases, also in the cases by Berg and 
Rossolimo. High-grade dysfunctions were always triggered by complications. In the severe 
anaesthesias of our first patient and probably also in the case by Lortat-Jacob et Thaon, it was 
hysteria; in our fourth case, it was a meralgia paresthetica on both sides.  
 In some cases, we find peculiar anomalies of the tendons and the joints, as they also occur 
occasionally in other forms of dystrophia. We saw Dyputryen contracture twice, in cases 1 and 5, 
mutations of the joints in case 3, contractions of the tendons in a peculiar way in case 6.  
 As a side note, we would like to add that in 4 cases, strumae of the thyroid glands were 
detected: in our cases 1 and 4, and also by Gaupp and by Bernhardt. We saw slight swelling of 
the spleen only once (case 1). The striking polyuria of our first case reminded of a similar diagnostic 
finding in one of our cases of myasthenia.  
 Now, how are these cases of atrophic myotonia to be interpreted? 

1. There is no doubt that it is the case of Thomsen disease. Hoffmann in particular also 
stressed this. Several times, typical cases of myotonia congenita were affected by 
dystrophy, like our cases 2 and 3. In both of them, the myotonic disorders were spread all 
over the body, in both of them, the discomfort started at an early stage, in one of them, 
they had been existent since childhood, in the other, they manifested during puberty and 
adolescence. As much as we know, in both families, cases of myotonia seem to have 
occurred. Case 3 has been used as an example for studying Thomsen disease.  
If myotonia occurred less typical in a number of our cases, we will still not separate those 

from the other cases. Already the uniform type of the dystrophic process shows that we have a 
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cohesive group, and furthermore, it is not to be ignored that the clinical picture of the actual 
Thomsen disease developed over the years, that we got to know divergent forms, that some 
peculiarities that we found in dystrophic myotonia also can characterized as Thomsen disease also 
in non-atrophic cases due to their family background. I am here thinking about the Thomsen 
disease manifesting itself, about the low intensity and spreading of the dysfunctions in some cases. 
We are mentioning here, from our material, the rudimentarily developed cases by Gaupp, 
Curschmann, Cassirer, our cases 4-6. At a remarkably late stage, the myotonia of our first case 
and of Kornhold’s sick person manifested. Both patients did not have any dysfunctions regarding 
their musculoskeletal system during their time in the military. Also, in the cases by Jolly, Cassirer 
and Rossolimo, the disease was detected strikingly late. The lack of the occurrence in the family 
cannot be used against the diagnosis of the Thomsen disease as such typical cases occasionally 
occur isolated.  

2. Myotonia is the primary aspect in these cases. Also here, one can only agree with 
Hoffmann. Dystrophy is to be regarded as a feature in the progression of some cases of 
Thomsen disease. 

Some observations could by themselves however be interpreted in the sense of a priority and 
superiority of dystrophy. Several times, we encounter the statement that the myotonic phenomena 
only occurred when the dystrophy was already manifest (Hans Curschmann, Kornhold, Lannois). 
In other cases (our cases 4-6), the dystrophy was spread more than the myotonic phenomena.  
 The relation between myotonia and dystrophy is in these cases only slightly skewed. The 
critical point is that myotonia is without dystrophy, but that apparently never dystrophies of the type 
that we have now – can never be observed without relation to myotonia. The predisposition for 
myotonia is with no doubt congenital. It might happen that the onset of dystrophia forms the primary 
indication of this predisposition. We know from previous experience that the actual myotonic 
phenomena sometimes occur quite late. Yet, it is important to remember: if a sick person tells us 
that his “stiffness” or his “seizure” occurred only at a given time, then this does not prove that the 
myotonia had been latent previously for a diligent medical examination. The myotonic disruption 
can be so minor that the sick person barely notices it. In the case by Lortat-Jacob et Thaon, one 
only noticed the myotonic phenomena, which later on were also recorded in arbitrary muscles, 
during an electrical examination of the atrophic muscles. In our case 6, a type of atrophic image 
caused us to search for symptoms of the Thomsen disease.  
 It is understandable that the occurrence of dystrophic spells contributes to the 
manifestation of latent myotonic changes. We know that there is a preference for myotonic 
disorders to manifest when the sick person faces high requirements when it comes to strength 
performance.  
 The myotonia or the myotonic predisposition thus is the breeding ground on which the 
myotonic dystrophy develops; contrarily, myotonic occurrences developing without any form of 
dystrophy would be without any analogy. Lannois interpreted a second observation in his case in 
this way. Yet, the assumption that the seizures described by him are myotonic ones is in no way 
adequately well-grounded. Similarly, the cases that Magneval interprets in this way are also not 
faultless.  

3. The dystrophy of people with myotonia is primarily a myopathic process. The full picture 
with its facies myopathica and our explanations infer that this conclusion also applies to 
the remaining cases of the entire group. There have been deviating explanations for some 
cases and also a high resemblance in appearance, which links the picture of the initial 
stage with the spinal progressive atrophies.  

Now what about the electrodiagnostic findings? Before we come to the question of the 
degenerative reaction and its simulation, we will first talk about another peculiar occurrence which 
in some cases consists of some muscles already reacting with constant tetaniform contractions in 
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galvanic stimulation with minimal current, so convulsions were not achieved without an abnormally 
low trigger threshold.  
 We saw this in 4 cases (1, 3, 4 and 5). In higher currents, a hysteresis of the contraction 
occurred in the affected muscles, so the ordinary form of the myotonic reaction. Once we found, in 
case 3, that already a minimal stimulus of the tetaniform contraction of some muscles outlasted 
the stimulus. Eulenberg saw a similar tendency for constant twitches in paramyotonia. Remak 
considered them as an “incomplete myotonic reaction”. Our observations seem to agree with this 
interpretation. When reports frequently talk about a degenerative reaction in atrophic myotonia, 
one has to admit that not only a few cases show worm-like twitches in direct galvanic stimulation. 
When now looking at the general rule and the pathognomic feature of the degenerative reaction, 
a mix-up seems likely. I myself have seen this convulsion delay three times; however, in each 
case, I thought I was convinced after a closer analysis of the occurrence that this was not the case 
of a degenerative reaction.  
 At first, in our case 3, the delay in convulsion was only verifiable in closing stimuli, while 
the anode opening twitch occurred promptly. After a frequent repetition of the stimulus, also the 
closing twitches lost its inactive trait. Similarly, in case 4. In case 5, we saw an exquisite worm-
shaped contraction, a weak stimulus of some muscles. Looking more closely at it, we were able to 
infer that this was a case of a slow swelling up and down of so-called constant twitches as we saw 
them as “incomplete myotonic reactions”, as described above.  
 The characteristics of the convulsion delay distinguish our findings from the degenerative 
reaction and put it in close relation to the common form of the myotonic reaction. Due to the 
following reasons, I would like to suggest that this was not the case of a degenerative reaction, but 
of a particular kind of myotonic reaction. First, a tonic-slow in-and decrease of the contraction is a 
part of the myotonic reaction in general. Second, the fact that in our case 3 only the closing 
stimulus, which are known to be the stronger ones, produced a slow twitch, agrees with the fact 
that the myotonic reaction only occurs in stronger stimuli. Also, a third point, the decreasing of the 
twitch delay in repeated stimuli (cases 3 and 4) align with the common behavior of the myotonic 
stimulation, which is a disappearance in repeated stimuli. The phenomena just mentioned are 
foreign to the degenerative reaction. In case 5, as we saw, the so-called incomplete myotonic 
reaction simulated the degenerative reaction. Furthermore, a point also contradictory to the 
assumption of a degenerative reaction was that all cases lacked the characteristic quantitative 
anomalies in excitement, for the myotonic reaction of its common shape occurred in the affected 
muscles.  
 However, one is able to see how easily a pseudo degenerative reaction can simulate the 
real one. I therefore do not want to regard the simple addition “EaR” as we see it in Jolly, Pelizäus, 
Schönborn, Rossolimo, Schott, Hans Curschmann and Voss verified as a degenerative reaction. 
Incidentally, a number of authors are also doubtful about the interpretation of their findings. 
Pelizäus thinks that the degenerative reaction is modified by myotonic occurrences, Schott is under 
the impression that degenerative- or myotonic reactions are combined, Cassirer considers the 
possibility that the EaR are only simulated. Hoffmann was the first one to point out the danger of a 
mix-up. 
 Another peculiarity of the manner of reaction to the electric stimulus is that frequently, no 
hysteresis contraction followed the short galvanic and faradic stimuli, while it immediately occurred 
as soon as the current remained shut in the same amperage. I first noticed and described this 
phenomenon in cases 1 and 2. Pässler saw it later in the H brothers (our cases 4 and 5) and 
describes it as follows: “In the galvanic fluctuation, there is no quick increase with a following 
constant contraction as in the common MyR, but rather, it only occurs under the influence of the 
constant current and as a gradually increasing tonic contraction which only decreases slowly. One 
might assume that this phenomenon is in relation to 2 more or less regular characteristics of the 
myotonic reaction: first, to the delay of the myotonic increase in convulsion and second to the fact 
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that the beginning of the hysteresis in most cases needs a certain energy of the muscle contraction 
as a prerequisite.  
 If the stimulus is stopped early, the muscle is not at the height of the contraction, and thus, 
hysteresis does not occur. As one can also observe this phenomenon in galvanic stimulus, as 
mentioned, it appears as if not only the current fluctuations, but also the steady current flow in 
these cases had a stimulus effect on the muscle. Prässler turned to this assumption without any 
further examination if it was really the case and made further conclusions about the characteristic 
traits of myotonia. He only found the phenomenon in atrophic muscles. Also, my observations only 
concerned the more or less affected atrophic muscles.  
 I do not want to go further into detail about electrodiagnostic details and rather deal with 
the question of the myasthenic reaction, which our case 1 displayed entirely and which was also 
not entirely absent in case 2. I previously already pointed out a symptomatic relationship between 
myotonic and myasthenic occurrences. Of late, Rindfleisch observed a myasthenic reaction in his 
by syringomyelia complicated case of myotonia, Voss noticed it in his case of atrophic myotonia 
(in non-atrophic muscles) and cities – without mentioning the place –another observation by Kleist 
about myasthenic occurrences in the Thomsen disease. In the literature of our area, there are also 
statements by Noguel et Sifol about exhaustion after arbitrary movements and by Rossolimo about 
a decrease of the effect of the faradic current. However, these statements are too brief and vague 
in order to be of use. We found in our case the myotonic reaction, then a number of seemingly 
normal contractions, but then, these decreased in height until the stimulus had no visible effect 
anymore. Also, a constant stimulus that lasted for a few minutes was unsuccessful. My 
observations have been confirmed by further examinations of the case. In contrast, people 
remained skeptic towards the myasthenic occurrences in arbitrary movements, which I observed 
at the same time. I still do not believe that they are grounded on hysterical ground or that they were 
simulated. They were too characteristic for that, as I claim with T. Cohn. The myasthenic reaction 
that we observed with it, rather speaks for the proper myasthenic nature as opposed to the man 
only being hysterical and unreliable in his statements.  
 Finally, at the end of the clinical statements, I would like to talk about the not seldomly 
occurrence of the mechanical over-excitement of the nervi facialis, the so-called Chvostek 
phenomenon, which plays a big role in the picture of the tetany. We found it in 4 out of our 6 cases 
(3,4,5 and 6). Also, Hans Curschmann, Rossolimo, Berg and Schott saw it in the amyotrophic 
myotonia. Hans Curschmann looked closely for other symptoms of tetany in his case, but without 
having been able to prove any of them. I did not observe a spreading of the mechanical over-
excitement onto other nerve cords. The mechanical non-excitability of the nervi facialis of our first 
case stands in peculiar opposition to these findings. 
 
 
Pathological-anatomical part  
 
 The patient K.S (case 2) died on the night of 1/9/1908 in the local hospital due to an overall 
weakness. The head physician of the hospital, Dr. Lohse, kindly left the autopsy of the case in my 
hands, which was then executed in the pathological institute of the university by Dr. Versé the 
morning of 1/10.  
 An outside examination of the body immediately showed an extraordinary dystrophy of all 
muscles of the body. However, there was a clear predilection for certain areas. The tips of the 
thumbs were almost completely atrophied, the face- and masticatory muscles were reduced to a 
minimum, while only the lips protruded in a bulging and peculiar way; the sternocleidomastoidei 
were not detected. Apart from the extreme emaciation of the muscles, it is worth mentioning that 
meager pads of fat remained. The record of the examination identifies the nutritional condition as 
poor.  
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 Regarding the findings of the internal organs, the diagnosis is as follows: Tuberculosis 
obsoleta et induratio nigra apicis pulmonis utriusque. Pleuritis chronica fibrosa adhaesiva 
bilateralis. Emphysema pulmonum. Bronchitis. Tracheitis. Atrophia fusca myocardi. Dilatio cordis, 
praecipue atrii et ventriculi dextri. Insufficientia valvulae tricuspidalis. Induratio cyanotica hepatis 
et renum. Intumescentia levis lienis. Atrophia maxima testis utrisque.  
 The autopsy of the central nervous organs shows the arachnoidea of the brain as clotted 
in a white color, both on the convexity and especially also on the base. The brain was fairly heavy, 
of thoroughly normal configuration. It was injected with 10% formalin and out in the same fluid. The 
subsequent examination of several intersections also showed normal conditions.  
 Nothing abnormal could be found on the medulla. It was put in 10% formalin. Also on the 
subsequent intersections, the macroscopic findings were normal.  
 Regarding the autopsy of the muscles, the following is to be noted: The right tip of the 
thumb is atrophied almost entirely, only scattered, entirely pale red strands of fiber are visible in 
the connective tissue mass which has replaced it. Also, the interosseous primus is very thin and 
of the same color. The adductor pollicis however seems to be well-preserved, of brownish-red 
color, the same as the interossei of the 2nd interstitium. Also on the left hand, the tip of the thumb 
is severely atrophic and only the adductor is in relatively good shape. The muscles of the lower 
arm that were examined on the right side, were also of brownish-red color, but also severely 
atrophic.  
 The orbicularis oris in the area of the upper lip is almost entirely atrophied, only some light 
red strands are still detectable. Also, the temporalis are extremely thin, somewhat better are the 
masseter. The lower jaw is abnormally flexible in its joints.  
 The muscles of the larynx, which was dissected after having remained in 10% formol for a 
longer period of time, turned out to be paler, rougher, more dry and probably also more meager 
than those of a healthy man of the same age which was used as a comparison.  
 The sternocleidomastoidei presented themselves as pale yellowish-brown, entirely poor 
clusters, the pectorales, the abdominal muscles are somewhat well-preserved, the back muscles 
are more atrophic.  
 All the muscles of the lower extremities were examined more closely on the right side. The 
quadriceps femoris is severely reduced, the sartorius is better. The gastrocnemii seem to be fairly 
intact and have a dark-red color.  
 
Microscopic examination 

1. cortex of the brain. Blocks were removed from the arm region of the left hemisphere, which 
covered both motor regions. Acidophilia of the cells after a somewhat modified Nissl-Held 
method, myelin sheath acidophilia after Weigert.  

The examination of pathological changes gave a negative result for both methods. The ganglion 
cells showed a regular pattern in all substantial points, the substance portion that was colored blue 
was somewhat poorly developed, divided crumbly over the cell, but major changes were missing.  
 With the myelin sheath method, we got a standard developed net of coarse and fine fibers, 
no deficit of fibers was detected.  

2. Medulla. Blocks from all heights underwent the acidophilia with the somewhat modified 
Nissl-Held method due to the preceding formalin fixation and with neutral red also the 
Weigert myelin sheath acidophilia.  

The cell acidophilia yielded standard results, in any case, no changes which could have been 
related to a muscular atrophy. The ganglion cells of the anterior horn of the medulla were 
detectable in a normal number. The details of the cell image deviated from the norm here and 
there, not infrequently, we found a somewhat irregular arrangement and partially a crumbling of 
the Nissl bodies. In a few cells, there was a higher chromatolysis, especially in the area of the 
nucleus so that there were only distinct bodies in the periphery of the cell, as an exception, the 
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chromophilic substance was spread as a fine powder diffusely over the entire cell, which then was 
slightly swollen up and showed rounded, crude forms (homogenic swelling). In relatively many 
cells, larger masses of pigment were found, which then moved towards the cell body from the spot 
that they were located. No substantial increase in glial cells could be detected anywhere.  
 
Myelin sheath acidophilia. Swelling of the loins (figure 1 in the photogram). In the funiculus 
posterior there is a high deficiency of fibers. The degeneration zone is triangular on both sides. 
The triangles are located in a way that each angle is ventral, dorsal and lateral. Both ventral angles 
touch at the border of the ventral and the central third of the septum posterius. There is a very 
slight clearing from this point to the septum up to the posterior commissure. The medial sides of 
the triangle enclose an intact area which corresponds to the dorsomedial cluster The dorsal angle 
of the degeneration area does not reach the periphery of the marrow, so that the dorsomedial 
cluster is connected with the intact posterior side area. The light area attaches itself with the lateral 
angle to the posterior horn in the area of the root zone. The ventral funiculus posterior and the 
frontal lateral areas are intact. In the posterior lateral areas, another lateral area next to the place 
of the root in the periphery of the marrow on both sides shows a slight elucidation.  
 The fibers of the extramedular posterior roots are severely thinned out. In the area of the root 
zone and of the posterior horn, the meagerness of the fibers, which are placed in an arch, becomes 
apparent. The fiber net of the anterior horns as well as the anterior roots are however fully intact. 
 medulla in the area of the chest. The posterior horns are somewhat thinned out. The Goll 
Fasciculus gracilis are severely degenerated. The striated degenerative areas are separated in the 
center of the Burdach Fasciculus cuneatus. The front and rear lateral areas are well preserved. In the 
Fasciculus gracilis, there a narrow cluster is distinguished by its good conservation which is placed like 
in the lower medulla the dorsomedial cluster, what is called “centrum ovale” due to its location.  
 Swelling of the neck. The Fasciculus gracilis are severely thinned out, especially in their medial 
areas touching the septum, furthermore, two narrow, about the border between the Fasciculus gracilis 
and the Fasciculus cuneatus corresponding, dorsally somewhat enlarged and slightly laterally bent off 
striates, on both sides an area in the center of the central third of the fasciculus cuneatus which 
approaches the root zone. The front and rear lateral areas are quite intact. 
 There is however a high fiber degeneration in the posterior roots, a slight thinning in the root 
zone, and the Fibrae arcuate are especially poor. 
Anterior roots, the fiber net of the anterior horns, as stressed again here, are completely normal. 
 Upper cervical cord. (figure 3 photogram). degeneration of the Fasciculus gracilis. There is an 
area in the shape of stripes which is brightened in the fasciculus cuneatus, which is bent in a strong 
bend laterally. In this area, the posterior roots do not show a major fiber degeneration, and the root 
zone is developed accordingly.  

3. Muscles and peripheral nerves. As we approached the examination of the muscles, the rigor 
mortis had stopped. First, preparations of the muscle were made, the remaining material was 
put into 10% formol, and partially transferred into osmium acid and Jorre liquid. Paraffin, 
acidophila according to van Gieson. Some preparations were also treated with iron 
hematoxylin.  

M. orbicularis oris, upper lip.  
Recent preparation. Between plenty of stirates of fibroserous connective tissue only isolated intact 
muscle fiber. These show an irregular, mostly fairly high granulation. The diagonal stirates are only 
vaguely visible in some places. Most of the granules disappear when adding arctic acid. Muscle nerves 
are entirely normal. 
Paraffin section. The picture is best described as muscle cirrhosis. The sparse atrophic muscle fibers 
are separated by wide connective tissue striated; the muscle fibers are at the stage of atrophy. In some 
places, we only find scattered fibrils around one or a few nuclei, in other places entirely “empty” nuclei 
without any rest of contractile substance. The different nucleus forms are strongly increased, but the 
interior nuclei are only sporadic. frequently, it is big nuclei the shape of a small bubble that can be 
encountered in the interior of the fibers. Frequently, entire clusters and strings of muscle nuclei. The 
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diagonal striation is missing here and there. The longitudinal striation of the muscle fibers is very 
distinctive everywhere. In the longitudinal striations, there are occasionally nuclei the shape of small 
rods that are stored in fusiform areas which have formed through a local evasion of the fibrils. One can 
frequently see a fine granulation of the sarcoplasm on the poles of the nuclei. In these interfibrillar areas, 
there are sometimes entire series of nuclei in which each one is separated from its neighbor by a small 
space between. Sporadically wax-like fiber degeneration. The diagonal fibers show a very distinct fibril 
field.  
Temporalis (paraffin sections). Better maintained severely cirrhosis parts. Thickness of the fibers is 
entirely varying. Close to round or regularly polygonal and entirely deform squashed transverse 
sections. The diagonal striation is distinct almost everywhere, sometimes of different quality, sometimes 
fine, sometimes coarse, the light horizontal stripes are frequently of great width. The Henes stripes are 
well visible oftentimes. The longitudinal striation is pronounced everywhere. The transverse sections 
are mostly clearly fielded. Fairly substantial vacuoles, as we will describe in more detail later. interior 
nuclei here and there. Nerves without any particularities. 
Masseter. Recent: between plenty of connective tissue, severely granular muscle fibers, the diagonal 
striations unclear in many cases. When adding arctic acid, the biggest part of the granules disappears. 
Nerves are entirely normal. 
Paraffin section of osm. material. The fibers show the various degrees, partly very high, of atrophy. 
Several and large muscle nuclei of all forms, partly in vast clusters and series, here and there nuclei 
and series of nuclei that only carry scattered fibrils. Sparse interior nucleus. The connective tissue 
seems less sprawled than in other muscles, comparatively. 
Diagonal and longitudinal striation are severely pronounced. The Hensen stripe is visible in some 
places. Clear fibril fielding in the transverse section. In some fibers, the fibrils run strikingly undulated, 
in some, there are higher structural anomalies, homogenous hyaline quality, convoluted layout of the 
fibrils, wax-like degeneration in larger or shorter fiber sections. Here and there, there are vacuoles like 
we will encounter them later on. Sometimes, there are interior nuclei in bigger gaps between the fibrils.  
No granulations can be verified, however, there is no doubt that there was fat in some few fibers, which 
still seems to have dislodged despite the osmification. The fact that it was there is verifiable by the 
mesh-like cross-section of those fibers (cf. Schiefferdeck’s image 20c, the third of the fibers on chart 
9/10 of the 25th volume of the journal for neurology). Bigger amounts of fat between the larger muscle 
sections only poorly took on the staining.  
Nerves are normal. The structure of the myelin sheath is protruding very nicely.  
Nothing remarkable on the neuromuscular spindles.  
Larynx muscles, cricoarytenoideus posterior and lateralis and aryraenoidei, preparations and 
instantaneous section of formol fixated material.  
The preparations of the crioaryt. post only somewhat deviated from the usual comparison image. A 
series of samples from the lateralis mainly showed a continuous degeneration of the fibers, longitudinal 
stripes were dominant, here and there a granulation of the protoplasma on the poles of the nuclei. 
Severe mutations of the fiber structure became especially apparent in the arytaenoidei, besides the 
signs of atrophy. In the propagated interstitial tissue, which was lipomatose here and there, there were 
particularly large fibers next to completely slim, apparently atrophic fibers, which were not hypertrophic, 
but swollen as a consequence of a degenerative process. The bigger a fiber or a fiber section, the more 
severely the structure was changed. The fibers were, with a few exceptions, the large fibers with almost 
no exception, slurry and poorly transparent, in stark contrast to the clear and bright fibers of the 
comparison muscles. The longitudinal striation was extraordinarily pronounced, the diagonal striation 
was very receding. In many cases, a severely undular, almost convoluted curve of the fibrils, in a lot of 
places a decomposition of the substance into slabby, almost clumping masses of a crumbly-granular 
structure.  
It is interesting that the vocal cord abductors, whose dystrophy we diagnosed clinically, had the largest 
anatomical mutations.  
Right tip of the tongue. The recent image is similar to that of the orbicularis oris. Also here, entirely 
normal nerve branches.  
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Paraffin-Sections. Extraordinarily high cirrhotic condition. Poor singular muscle fibers in large 
connective tissue. Some fibers are reduced to a few fibrils, which loosely surround one or a few nuclei. 
Also, entirely empty nucleus tubes. Nuclei in all forms, manifold, in a lot of cases very big, the shape of 
a small bubble. Scattered inner nuclei. The transverse striation is well, the dark main stripes receding 
from the lighter ones regarding the width. The subtle details of the transverse striation are clearly 
prominent, the Hense central plate is particularly well visible in the anisotropic substance. The 
longitudinal striation is so prominent that the fibers almost seem to be dissolved in their fibrils. The fibrils 
are clearly visible in the transverse sections, apparently relatively few get to the fiber. The fibers are not 
always clearly defined. Some fibers have a homogenous, vitreous appearance. Here and there, the 
nuclei are surrounded by bright areas. Also in the neuromuscular spindles, the fibers seem atrophic. 
The intramuscular nerves are entirely normal.  
Sternocleidomastoideus. Paraffin section of osmotic material treated with Jorre liquid.  
The transverse section of this muscle encloses parts of entirely different appearance: some, which apart 
from the meagerness of the fibers, seem almost completely normal, others of severely cirrhotic quality, 
which host many particularly strong atrophic fibers, in between streaks of fat. Next to the thinned-out 
fibers, many of difform transverse sections in “atrophic degeneration” (Schiefferdecker). The 
longitudinal, but also the transverse striation is clearly pronounced in most cases, a lot of times, the 
subtle structural details are well visible. Especially on fine longitudinal sections, the singular fibrils 
clearly emerge. The transverse sections preferably show a series of fields, oftentimes in a very clear 
and distinct shape.  
The muscle nuclei of all kinds are extraordinarily numerous and oftentimes occur in abundant series, in 
the periphery and in the interior of the fibers in particular, where there are many big, bright, round and 
rod-shaped nuclei. The interior nuclei are so abundant in this muscle that there is almost no fiber without 
such, some fibers have a high number of those. We were able to count ten on this fiber. Aside from the 
small and dark and the bog and bright forms, many entirely grotesque forms occur. 
On the transverse sections, there were odd fiber secessions in a way that a section seems to have 
been taken out from a big fiber like a piece from a cake, which now was separated by an intruding 
perimysium intern from the fiber.  
Some fibers showed a severely undular or convoluted course of the fibrils, some a regular fine granular 
structure, like frosted glass. Very frequently, we found vacuoles of different kinds. Some formed only 
gaps between the slightly spread-out fibril clusters. In the spaces which formed as a consequence, 
there were sometimes large nuclei in the shape of small bubbles. In other cases, the fibrils decayed 
without any doubt, irregular, but sharply defined defects appeared on the transverse section as 
canceled out or kicked out. Sometimes, these vacuoles were filled with a fine-grained mass. Some 
fibers contained such spaces in a large number, so that the transverse section had a comb-like structure 
or the appearance of Swiss cheese. Sporadically, we saw round, relatively large appearing, dark fibers, 
the so-called contraction knots on the transverse section. Vacuoles of the kinds just mentioned also 
appeared in the muscle fibers of the numerous occurring shafts.  
The flexor muscles of the right forearm were osmotic examined in a material treated with Jorre liquid.  
Also here, we found fairly diversified images: apart from small, seemingly atrophic parts, there were 
large parts in all stages of the cirrhosis. The connective tissue is varying in copiousness, in some places 
so plentiful that the preserved fibers seem to be enclosed here and there. According to its qualities, it 
is more or less rough, in a lot of places relatively rich in nuclei. In some places, it has lipomatose 
storages. In the parts that are more cirrhotic, there are particularly intense atrophic fibers, some 
extremely thin, only consisting of a few fibrils, on the longitudinal section sometimes only with a long-
fiber quality. Not infrequently, there are also nuclear tubes that are entirely emptied of any contractile 
substance. In many cases, the defective, diffuse boundary of the fibers stands out.  
The muscle nuclei are severely increased, oftentimes in an enormously big accumulation, with lines 
and ropes occurring. Strikingly rich in inner nuclei. In the structure of the single fibers, the transverse 
striping emerged prominently everywhere, while also the diagonal striping was regularly visible in all 
details. Some severely atrophic fiber seemed almost structure-less, sporadically, a wax-like 
degeneration was observed. 
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Scattered osmium-stained granules in the fibers.  
In quite many fibers, we also had a high vacuolization in the form observed in the 
sternocleidomastoideus in the area of the inner nuclei, but also comb-like images as they were reported 
there. Some fibers became more homogenous, the vacuoles were cut from the substance of the fiber 
and had a regular round or oval boundary. Here and there, there were also nuclei in these gaps. Some 
fibers showed in a part of their transverse section, be it in the periphery or in the center, a frosted glass-
like texture, while the rest had a clear fibril structure. Here and there, there was also the form of 
degeneration that Schiefferdecker found in the muscle stems of paralysis agitans and which he 
describes in his work (journal for neurology volume 25) on page 217 and which he describes with image 
22. In our case, it was not stem fibers that showed the mutation. On the longitudinal sections, there 
were here and there a series of densely arrayed nuclei in long gaps, which were placed in between the 
spread-out fibrils.  
About the numerous muscle shafts, I want to stress that their muscle fibers also frequently contained 
inner nuclei. The nerves in and outside of the shafts were however entirely regular. 
Right quadriceps femoris. 
Paraffin-Sections. 
Clear atrophy. Increase of the interstitium which contains plenty of connective tissue nuclei, but also 
muscle nucleus rows. The binding substance is relatively loosely woven, there are lipomatose parts 
here and there. In the muscle fibers, the intense longitudinal striping stands out.  
The muscles of the right calf did not have any major anomalies judging from the recent sample. 

At the end, a brief discussion of the anatomical findings. What do they teach us? 
 Our knowledge about the anatomical behavior of the central nervous system in the Thomsen 
disease is founded only on the only known autopsy report which Dejerine and Sottas suggested in a 
case which was clinically non-atrophic. 
 We also have encountered normal circumstances in all major points in our atrophic case, 
disregarding the degeneration of the funiculus posterior. No pathological mutations in the macroscopic 
and microscopic examination, particularly the motor pathways from the cortical cells up until the fine 
nerve branches of the muscles gave a completely regular picture. The only anomaly in the area of the 
motor apparatus was in the muscles themselves, a confirmation, if you will, of the myopathological 
concept of the clinical picture. So, the dystrophy is of myopathic nature as well.  
 Before we come back to the diagnostic findings of the muscles, a few words must be said about 
the degeneration of the funiculus posterior. It offered the characteristic picture of the initial tabes, it was 
certainly not funicular myelitis, no pseudosystematic degeneration. Apart from the peculiar elective 
degeneration of certain fiber systems in the medulla, we have the high degeneration of the 
extramedullary posterior roots. An explanation of this pathogenesis would mean that the entire 
development of the tabes would need to be explained here.  
 However, we can briefly look at the question: What do these diagnostic findings imply for our 
case, for atrophic myotonia in general?  
 It is premature to consider an arbitrary complication with a usual tabes. The clinical symptoms 
of the patient do not suffice in order to diagnose a tabes, as well as in all the other cases of atrophic 
myotonia, which featured certain tabic symptoms. But these tabic symptoms are present in many of 
such cases. The idea that in our case these phenomena had their anatomical base in a degeneration 
of the root and of the funiculus posterior is certainly irrefutable and it seems obvious that in other similar 
cases, a similar mutation of the medulla occurred.  
 The myotonic disease thus moves into a certainly interesting proximity to diabetes mellitus. We 
also did not find any typically clinical tabes, but frequently, tabic symptoms, just like in the Thomsen 
disease. As an anatomical diagnostic finding we have a tabiform degeneration, as the interesting 
examinations by Schweiger at Obersteiner Institute have shown in a number of cases.  
 Remarkably, there is also another very distinct phenomenon of both diseases, the diabetes 
mellitus and the atrophic myotonia, namely the atrophy of the testicles which is linked to impotence, 
which has been detected in almost one fourth of our cases.  
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 We want to resist the temptation of looking for more analogies, such as talking about an 
affection of the muscles in Thomsen disease and in diabetes mellitus with disorders of certain metabolic 
performances which are closely related to the muscle system. It is possible that in both cases, 
pathological metabolic products are the carriers that cause the medulla and the testicle diseases. There 
are some insights which hint at an abnormal metabolism process in myotonia. Maybe, these 
complications might also be direct expressions of a hereditary inferiority of the predisposition, according 
to the recent insights about the variety with which the “heredic-degenerative disease” manifests itself in 
the different organs and systems of the body. These hints shall suffice in order to avoid any 
speculations.  
 It is interesting that there are also tabic symptoms in the sense that we described them above, 
in other myopathies. 
 Now on to the diagnostic findings of the muscles! 
 Our previous knowledge about the histology of the myotonic muscles go back to the 
examinations by Erb and by many of his successors, and to the only complete autopsy findings that 
preceded ours by Dejerine and Schott, and to the examinations by Schiefferdecker, which are, however, 
only related to one sample – from the deltoid in our case – but which have been conducted recently and 
with thoroughly methodology. What we know for sure is awfully little. The muscle fibers are hypertrophic. 
Schiefferdecker noted in his observations a mutation of the “muscle curve”. This muscle curve shows 
graphically, to what percentage the fibers contribute to the buildup of the entire muscle. He thought that 
these conditions were misaligned with the very constant behavior of the norm. The nuclei of the muscles 
have increased. Schiefferdecker determined with very arduous examinations that this was about a 
hypertrophy and hyperplasia of the nuclei, but that the relative nucleus mass concerning the entire 
muscle remains normal. There are entirely contradicting statements regarding the finer details of the 
structure. One can summarize that some fibers with all kinds of degenerative mutations, some atrophic 
fibers, are also found quite frequently in the clinically non-atrophic cases. Schiefferdecker found 
mutations which he regards as specific: a fine granulation of the sarcoplasm and certain mutations, 
enlargement, de-rounding of the transverse section, agglutination of the fibrils and with it, a decrease 
of the relative fibril number, only occurring in a certain way of fixation, namely in the Jorre liquid 
application.  
 The previous reports about the results of sample excisions from muscles with atrophic myotonia 
yield little characteristic: atrophy, increase of the nuclei, increase of the connective tissue, in addition to 
degenerative mutations of muscle fibers.  
 Our own examinations taught us first and foremost about the clinical picture of atrophy. A 
condition which can be identified as muscle cirrhosis, that it is not developed alike everywhere, not in 
all parts of the transverse section of the muscle was the most striking. Besides the cirrhotic parts, there 
were other parts which showed the picture of the basic atrophy or the “basic atrophic degeneration” with 
several deformed fibrils that docked to their neighbors. The interstitial tissue, which was, like mentioned, 
extraordinarily increased, was of loose, nuclei-rich, rough quality. Besides the plain fibrilic parts, there 
were also lipomatose parts. The muscle fibers were embedded into the connective tissue, first in small 
groups, then entirely spread out in large fibrilic masses. The fibers themselves are in all stages of the 
atrophy, not seldomly only meager rests of contracticle substance, sparse fibrils in the area of 
exuberantly grown muscle nuclei, in the end also entirely empty sarcolemma tubes. In these spots, only 
accumulations or lines of muscle nuclei denominate the place of the atrophic fibers. Also in the better-
preserved fibers, the unclear boundary towards the connective tissue becomes apparent.  
 The muscle nuclei are strongly increased, they very frequently occur in big accumulations and 
lines, and especially the abundance of big and bright nuclei is striking. Besides well-formed forms, there 
are grotesque forms. Interior nuclei are sparse in most of the muscles that were examined, in the 
sternomastoid and in the flexors of the forearm in an extraordinarily high number so that every 
transverse section of a fiber encloses a higher or smaller number of them.  
 Regarding the finer fiber detail, we are emphasizing that the transverse striation is generally 
speaking very well and clearly visible, oftentimes into the finest details. In some places, the fibers 
seemed strikingly bright due to a preponderance of the isotropic substance. Also, the Hense horizontal 
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stripe is very well visible in a lot of preparations. Next to it, also the longitudinal striation is recognizable, 
oftentimes it is very prominent, and some severely atrophic fibers seem as if they were dissolved into a 
more or less sparse number of singular fibrils. There was a very clearly pronounced fielding on the 
transverse sections.  
 Granulations which for the most part disappeared in arctic acid, were found several times in the 
recent preparations on which due to this, the transverse striation oftentimes seemed somewhat clouded. 
On the transverse section, we were able to verify sporadic oil seeds.  

Larger anomalies in structure were only present in a small number of fibers, most frequently 
also a strikingly undular, sometimes a convoluted pathway of the fibrils, sporadically also a 
homogeneous, frosted glass-like quality, wax-like degeneration and other degenerative forms.  

Relatively frequently, vacuoles occurred in which there were sometimes nuclei. They were 
either gaps which seem to have formed due to a spreading apart of the fibrils, in other cases, the fibrilic 
substance in the place of the vacuoles decayed without any doubt.  

Also only sporadically, we saw the so-called contraction knots. Finally, I want to mention the 
peculiar fiber fissuring as I described them in the sternocleidomastoideus.  

The atrophy, the forming of the vacuoles, concerned here and there clearly also the fibers of 
the muscle shafts. 

When looking at the whole picture, it is a matter of mutations as we essentially see them in a 
similar or same way in the different forms of muscle atrophy. If substantial and specific mutations were 
known for myotonia, we would have expected to also find them in our case, because despite the severe 
atrophy, the myotonic phenomena were verifiable up until the last years of life. Occurrences of 
hypertrophy still present were not to be expected. However, the mutations in which Schiefferdecker is 
said to have found the specifically myotonic ones, were perhaps verifiable. The peculiar granules in the 
sarcoplasm are now – Schiefferdecker did not examine any recent material – apparently only to be 
illustrated in a certain way of fixation, namely in the fixation in the Jore liquid, whose salts apparently 
are of decisive significance. Our material unfortunately was put in 10% formol at first. As I did not think 
that a subsequent treatment with Jore liquid could be of success, I conducted the experiment, but was 
not able to find the relevant granulation. Regarding the fibril mutations which were described as 
essential by Schiefferdecker, I do not want to make a clear judgment due to the extraordinary difficulties 
of reliably determining those unendingly fine details of the fiber structure. I decided against the recent 
methods by Schiefferdecker, the determination of the muscle curve, the relative nucleus mass and so 
forth. First, these examinations are so cumbersome that they are difficult to perform for someone who 
does not want to devote their entire time to these things, and also, we did not expect to get those results 
from our material of atrophic myotonia, which relate to non-atrophic myotonic muscles, that could have 
been comparable. If the further progression of our knowledge about these things should make it 
desirable to close this gap in our analysis, then this will be possible because the material will of course 
be preserved.  

We do not want to suppress one question. Is it really the specific mutations which 
Schiefferdecker found and are they suited, as this scientist hopes, to give us a better understanding of 
this disease? Maybe the histologist who primarily works with conventional material was too quick to 
assume “specific” mutations in a dissuade. Those who examine a lot of pathological muscles are more 
careful in this regard and are close to a standpoint where variability and irregularity of the medical 
findings are the rule within a wide field of pathological histology of the muscles. 

It would certainly be interesting and valuable if the future would show that the findings by 
Schiefferdecker were regular in each case of myotonia. But would there really be an understanding of 
the disease with this? Initially only to a small scale and extent. In my opinion, one could only talk about 
an understanding of pathological muscle conditions if it were possible to prove an inner causal relation 
between certain mutations in the structure of the muscle and certain disorders of its function. As long 
as this gap persists, the results from diligent histological examination of the fibers, the most detailed 
examinations of the muscle buildup will only have a symptomatic meaning and will at best be suited to 
support our opinion of the muscular location of a medical condition. 
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So not from histology alone, but from the experimental pathological physiology of the muscles, 
the next urgently needed conclusions will hopefully be drawn. Sure enough, in this area, only less than 
the first thousand steps have been taken.  

Knoblauch recently expressed the idea in some inspiring works that important results could be 
gained for the assessment of pathological conditions of the muscles from the consideration of the 
different anatomical and physiological behavior of red and white muscle fibers which normally occur 
variedly in the human muscles. He also considered the myotonia in his speculations. Also, this area is 
preliminary not based on solid ground. In a subsequent piece of work of these myopathological 
contributions have the opportunity to devote a few words to this question. 

I want to summarize the results of these analyses at hand by saying that I think to have shown 
that every case of so called amyotrophic myotonia is the matter of a characteristic clinical picture, 
namely a myopathic progressive dystrophia, by which proper cases of Thomsen disease are affected. 
The clinical picture of this muscular dystrophy is a clearly defined, uniform, to a high extent characteristic 
one, it occurs in this shape only in the Thomsen disease. A number of more or less frequent singular 
traits and accompanying symptoms stress the peculiarity of the picture even more. Here, I just want to 
recall the frequent impotence and atrophy of the testicles in particular. 

The most striking anatomical trait is a prevalent cirrhosis of the muscles. In the area of the 
nervous system, we only found one proper tabiform degeneration of the funiculus posterior, which was 
most likely not an incidental complication but the anatomical base for some of the accompanying 
symptoms of the disease. The formation conditions of the mutations in the medulla are probably linked 
with the primary disease.  
 
  
 
  
  
 
 
 

 
 
 

 
 
  
 
  

 
 
 



VI. 

Aus der medizinischen Klinik zu Leipzig. 

Myopathologische Beitrage. 
Von 

PrivatOozent Dr. Hans Steinert, 
1. Assistenten der Klinik. 

I. ~be r  alas klinische und anatomisehe Bild des Muskelschwunds 
der ) Iyotoniker .  

Mit einer Mitteilung zur Kenn~nis der tabiformen Hinterstrangs- 
degenera~ionen. 

(Mit 2 Abbildungen.) 
Im Jahre 1904 hatte ich Gelegenheit, der Leipziger medizinisehen 

Gesellschaf~ drei Fs yon Thomsenseher  Krankheit vorzustellen, die 
mi~ progressiver Dystrophie der Muskulatur komplizier~ waren.*) Die 
Verteilung der Dystrophie war eine recht eigenartige und in allen drei 
F~llen dieselbe. Meine Mi~teilung ist bisher an einer allgemein zug~ng- 
lichen Stelle noeh nich~ verSffen~lieh~ worden**) und demgem~iss auch 
fast ganz unbeach~e~ geblieben.***) •oeh immer geh~ die allgemeine 
Meinung selbs~ derjenigen Autoren, die sich speziell mi~ dieser Frage 
besch~f~ig~ haben~ dahin, dass die Dystrophien der Myotoniker keiner 
durchgehenden l~egel folgten, sondern eine in verschiedenen F~llen 
ganz verschiedene Verteihng zeigten und auch verschieden zu deuten 
seien. In manehen F~llen sind myopathische, in anderen spinale Atro- 
phien angenommen worden. Nur hie nnd da wird ganz beil~iufig er- 
w~ihn~, dass bestimm~e Muskelgebiete verh~l~nism~ssig h~ufig befallen 
werden. H o f f m a n n  n. Hans  Cursehmann  nennen die Gesieh~s- und 
Kaumuskeln, R ind f l e i s eh  ausserdem noch die Muskeln des ttalses. 
Von einem regelm~ssig wiederkehrenden Typus ist aber auch bei diesen 
Forschern durchaus nich~ die Rede. 

]eh mSchte nun im Folgenden an der Hand meiner d~mals be- 
schriebenen F~lle, meiner unterdessen erweiterten klinischen Erfahrung 
und unter kritischer Beriicksichtigung der Literatur zeigen, dass bei 

*) F~lle 1--3 tier vorliegenden Arbeit. 
**) Sie ist nur in der Buchausgabe der Gesellschaftsberichte enthalten. 

***) Nut Zanietowsky hat sie, soviel ich sehe, einer n~iheren Besprechung 
gewfirdigt. Zeitschrift ffir Eiektrotherapie. 6. Jahrg. S. 424ff. 
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der iiberwiegenden Mehrzah] der F~lle yon Muskelatrolohie bei Myo- 
tonike'rn ein ganz bes~immter, durch charak~eris~ische Sympiomgrup- 
pierung und Verlaufsweise ausgezeichneter Typus myopathischer Dys- 
trophie vorliegt, so regelm~ssig wiederkehrend, wie nur bei irgend 
einer anderen Form yon progressiver Dystrophie, ~nd so eigenar~ig, 
dass man angesichts dieses Bildes die T h o m s e n s c h e  Krankheit  mi~ 
grSsster Bestimm~hei~ vermuten darf, auch wo die Klagen des Patienten 
zun~chs~ nicht darauf hindeu~en. 

In einem der im Jahre 1904 demons~rier~en F~lle haben wir unter- 
dessert die Autopsie vornehmen kSnnen. Bisher lieg~ iiberhaup~ nur 
ein einziger Sek~ionsbefund eines Myo~oniekranken vor.*) Ein Obduk- 
~ionsbefund yon dystrophischer Myotcnie ~s~ iiberhaupt noch nicht 
verSffen~lich~ worden. Somit ~uss~en wit auch uus diesem Grunde 
auf das Them~ der Myotonia atrophica zurtickkommen. 

Ich gebe zuni~chs~ das klinische Bild der 6 yon mir se]bst be- 
obach~eten F~lle. Mit Ausnahme des le~zten, ganz neuen, sind sie 
zwar s~imtlich auch anderen Arzten schon bekannt geworden und 
haben an dieser oder jener Stelle der Li~erafur, meis~ in Sitzungs- 
berichten, Erw~hnung gefunden. Einer der Kranken (Nr. 1) gehSrt 
sogar zu den bekanntesten uater den Leu~en, die gegenw~r~ig als 
~nteressante F~lle die deutschen Kliniken bereisen. Eine genauere 
Beschreibung lieg~ aber n~r yon einem der Pa~ienten (Nr. 3) vor, und 
auch sie gibt nicht das vollen~wickelte Krankheitsbild wieder. Es ist 
also nich~ tiberfltissig, auch Yon diesen F~il]en die Krankengeschichfen, 
wenn auch nicht in aller Breite, so doch in ihrem wesen~lichen I~hal~ 
mi~ mSglichster Vo]ls~ndigkeit  mitzu~eilen. 

lWall 1. G.R., Backer**). 
Befund  yore F e b r u a r  1904. 
•  In der Familie des damals 31jiihrigen Patienten scheinen 

F~dle yon Thomsenseher  Krankheit bisher nicht vorgekommen zu sein. 

*) Dc j e r i ne  u. So t t a s ,  t~evae de todd. 1895. - -  In dem Bericht yon Cad- 
bury  u. Leopold  fiber die pathologisch-auatomische Literatur 57ordamerikas 
von 1902--1906 (Lubarsch-Ostertags Ergebnisse d. allg. 1)ath. �9 12. Jahrg. 1905. 
S. 3S2) findet sich die Angabe, dass neuerdings tin zweite: Obduktionsbefund 
yon Myotonie verSffentlicht worden sei. Die Angabe beruht auf einem Irrtum. 
In der fraglichcn Arbeit yon Spi l ler  (Univers. Pa. reed. Bull. XVII. 1904/5, 
p. 3~2) handelt es sich um Myatonia congenita, nicht um Thomsensche 
Krankheit. 

**) Vgl. Strf impel] ,  Miinch. reed. Wochenschr. ]903. ~r. 27. - -  S te iner t ,  
]. c. 1904. - -  T. Cohn, Neurol. Zentralbl. 1904. S. 1118. - -  Berg, Disscrt. 
Bon~ 190t. - -  ~oun e ,  ~eurol. Zentralbl. 1905. S. ~42. - -  S iemer l ing ,  Mfiuch. 
reed. Woehenschr. 1905. S. 1072. -  l~indf le isch,  Deutsche med. Wochenschr. 
1905. S. 1414. - -  H o f f m a n n  u. Hoche, Arch. s Psych. 42. Bd. S. 259 u. 
]Neurolog. Zentralbl. 1906. S. 576. ~ Hoch% Miinch. med. Wochenschr. 1908. 



Der Kranke selbst war in jiingeren Jahren v5llig gesund und hat 
1895/6 ohne irgend welche StSrungen im Gebrauch seiner Gliedmassen als 
Artillerist gedient. Der Herr Regimentsarzt hat die Gefalligkeit gehabt, 
uns diese Angabe des Kranken zu bestfitigen. Aus dem amtliehen Bericht 
geht welter hervor, dass R. in der Militfirzeit einen schweren Gelenkrheu- 
matismus glberstanden hat und wegen Lungenspitzenkatarrhs and ,hoch- 
gradiger Blutarmut" als dienstunbrauchbar entlassen worden ist. 

Im Jahre 1899, etwa ein Jahr nach einem zweiten Gclenkrheumatis- 
mus, bemerkte R. die ersten Erscheinungen seines jetzigen Leidens, ein Ge- 
filhl der Taubheit in den Fingerspitzen und eine anfangs ganz leichte ,Steifig- 
keit" myotonischen Charakters in den Fingern. Die letztere Beschwerde 
nahm allmahlich zu uad breitete sich nach und nach fiber fast die gesamte 
KSrpermuskulatur aus. 

Annahernd gleichzeitig mit der Bewegungsbehinderung entwickelte sieh 
ein Muskelsehwund in den jeweils befallenen Gebieten. 

Naeh den Armen warden vor l i /2 - -2  Jahren Gesicht and Zunge be- 
fallen. Es bildete sieh eine Sprachst0rung und eine habituelle Luxation 
des Unterkiefcrs aus. Die Muskeln des Halses and der Beine sollen erst 
im letzten Jahre ergriffen worden sein. 

Der Kranke will wissen, dass ein Arzt schon 1902 bei ihm das Fehlen 
der Patellarsehnenreflexe konstatiert habe. 

S t a t u s :  Grosser, blasser, stark abgemagerter Mann. 
Die Behaarung des Kopfes, besonders des Seheitels, sehr sphrlich. 
Wir  besprechen zuerst als Hauptbefunde die Symptome der nns hier 

speziell beschhftigenden Affektiom die sieh in folgende Gruppen teilen lassen. 
a) Die  d y s t r o p h i s c h e n  E r s c h e i n u n g e n .  
Facies myopathiea. Leichter Lagophthalmu% wulstige Lippen. Mimik 

fast vSllig erloschen. 
Masseteren und Temporales ganz mager und sehwach. 0ffenbar da- 

dureh bedingte habituelle Luxatio mandibulae. 
Parese des Gaumensegels. 
Eigentilmliehe S p r a c h s t 0 r u n g ,  die zweifellos der Ausdruck eines 

dystrophisehen Prozesses der beteiligteu Muskulatur ist. Der Kranke 
spricht : 

1. often nasal (Gaumenparese). 
2. leicht heiser. Die Laryngoskopie zeigt neben einer Internusparese 

ein seitliches Versehwinden der Stimmlippen in der Ruhelag% was wohl 
durch eine hoehgradige Atonie der Adduktoren sich erkl~rt.*) 

S. 1833. - -  Manuel ,  Diss. Kiel 1907. - -  Bingel :  Mfinch. reed. Wochenschr. 
1903. S. 1717. - -  S c h S n b o r n - K r i e g e r ,  Klin. Atlas der Nervenkrankheiten. 
Heidelberg 1908. Tafel 24. - -  Chvo stek,  Zentralbl. f. innere Med. 1909. S. 394. - -  
K n o b l a u c h ,  Krankheiten des Zentralnervensystems. Berlin 1909. S. 128/9. - -  
B inge l  nennt noch einige andere Autoren, die sich fiber den Fall ge~ussert 
haben sollen. 

*) Herr Prof. P r e y  sin g, damals Assistent der Lelpziger Ohrenklinik, dem 
ich den Fall vorstellte, best~tigte diese Auffassung. Auch S i e m e r l i n g  (1. c.) 
hat sp~iter, gestiitzt auf eine Untersuchung dutch Prof. F r i e d r i c h ,  die Meinung 
ausgesprochen, dass .eine Dystrophie der Adduktoren vorliige. (Vgl. den ana- 
tomischen Befund unseres Falles 2.) 
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3. Der Patient sehleuderg die Worte heraus. Wenn er auf besondere 
Aufforderung hin Mse und langsam sprieht, ist seine Spraehe deutlieh und ver- 
standlieh, die Lautbildung ohne Tadel. Doeh strengt ihn das siehtlieh an, und 
er verf~llt bald wieder in das sehwer verstandliehe Poltern und Sehleudern. 

Man wird annehmen d*irfen, dass der Kranke hauptsaehlieh deshalb 
mit so krhftigen Exspirationsst6ssen sprieht, well er sieh dadureh die An- 
strengung eines ~exakten Glottissehlusses erspart. Weil eine normale Spraehe 
gerade die erheblieher gesehadigten Teile starker in Ansprueh nehmen 
wt~rde, ist er auf eine an sieh zwar aueh angestrengte und mtihsame, aber 
ibm augenscheinlieh immer noeh bequemere Art zu sprechen verfallen, bei 
der wenig oder nieht geschwaehte Muskeln, die exspiratorisehen Hilfsmus- 
keln, eine starke Untersttitzung leisten kOnnen. Diese Sprechweise ist bis 
zu einem gewissen Grad mit tier Art, wie er seine Glieder bewegt, in Ana- 
logie zu bringen. Aueh dabei erspart er durch das schleudernde Verfahren 
paretischen Nuskeln einen Teil ihrer Arbeitsleistung. 

4. Der Kranke sprieht gequetseht, mit starker Verengerung des Isth- 
mus faucium und Hebung des Kehlkopfs. Diese Anomalie wird auch bei 
Gesunden als Begleiterseheinung abnormer, foreierter Sprechweisen nieht 
selten beobaehtet. Zum Teil hangt sie bei unserem Kranken aber wohl 
aueh mit dem dureh die st~rkere Atrophie einzelner Muskeln gestSrten 
Kraftgleiehgewicht tier beim Spreehakt beteiligten Nuskulatur zusammen. 
Wir glaubten wenigstens, uns aueh bei der elektrisehen Untersuchung tiber- 
zeugeu zu kOnnen, dass die Heber des Kehlkopfs besser erregbar waren 
als die den Kehlkopf gegen alas Sternum fixierenden Nuskeln. 

Wenn Patient leise und langsam sprieht, kann er das Quetsehen ziem- 
lieh gut vermeiden. 

In ihrem Gesamtbild hat die Spraehst6rung etwas hSehst Eigenartiges. 
Die Klangfarbe der Spraehe ist eigenttimlieh bleehern, ihre Tonlage liegt 
tiber der mittleren. 

Hals. Die Sternoeleidomastoidei sind nur als dtinne, funktionslose 
Strange zu ft~hlen. Nur dureh die elektrisehe Untersuehung kann man 
naehweisen, dass noeh Reste kontraktiler Substanz in ihnen erhalten sind. 
Wenn der Kranke seinen Kopf in den Nacken zurtickgelegt hat, kann er 
ihn nieht ohne Hilfe der Hand wieder aufheben. 

Sehul tergt~r te l  und Arme. Die Schultern sind etwas naeh vorn 
gesunken~ die Seapularspitzen stehen yore Thorax ein wenig ab. Die Cu- 
eullares sind sehr stark atrophiseh, reehts ist sogar nur durch die elek- 
trische Untersuehung noch alas vorderste clav ikulare B~ndel als kontrak- 
til naehzuweisen. Wenn der Kranke die reehte Schulter hebt, verwendet 
er unter anderem die oberste costale Portion des Peetoralis major als 
Hilfskraft. Die beiden Latissimi dorsi sind fast vollstandig gesehwunden 
und gelahmt. Die tibrige Nuskulatur des Sehultergfirtels ist verhaltnismassig 
viel weniger gesch~digt, aber doeh aueh durchweg dtirftig und wenig 
kr~fftig. Nur die Rhomboidei fallen dureh eine recht gute Entwicklung 
und Leistung auf. An den Deltoidei ist der proximale Abschnitt allem 
Ansehein naeh viel starker atrophisch als der distale Tell. 

Die Vorderarme sind stark atrophiseh, die Braehioradiales fast vSllig 
geschwunden. Die Oberarmmuskeln sind weniger stark reduziert, ebenso 
die kleinen Handmuskeln, die in ihrem Volumen etwa der allgemeinen 
Magerkeit entsprechen darften. 
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An den Erectores trunci,'den Bauehmuskeln war nichts Krankhaffes 
zu bemerken. 

Die Muskulatur der Beine ist gleichmassig mager, ihre grobe Kraft 
durchweg gering. Beim Gehen leichtes Beckensehaukeln. 

b) M y o t o n i s c h e  E r s c h e i n u n g e n  bei w i l l k ~ r l i c h e n B e w e g u n -  
gell sind in folgenden Muskeln nachweisbar. 

Zunachst im Levator palpebrae. Da die Heber der Augapfel das myo- 
tonische Ph~nomen night zeigeH, so bleiben, wenn der Kranke nach vorange- 
gangener Hebung der Blickebene die Augen wieder senkt, nur die Lider zur~ck, 
so dass das Bild des GrSfeschen Symptoms entsteht (sog. ,Pseudo-Grafe"). 

Ferner zeigen die Gesichtsmuskein, Kaumuskeln, die Zunge, die Ex- 
tensoren des Kopfs, die Muskeln der oberen Extremit~iten die myotonische 
Behinderung in der gewShnlichen Weise. ~Naeh l~ngerem Schweigen ist 
eine myotonische Sprachst0rung vorhanden. Fi~r die 0rbiculares oculorum 
ware die kleine Besonderheit hervorzuheben, dass der Lidschluss auch naeh 
vielfachen Wiederholungen myotonisch behindert bleibt. Aueh bei Be- 
wegungen des rechten Knies, beider FOsse und der Zehen tritt die typische 
Steifigkeit zutage.*) 

G) M y a s t h e n i s c h e  E r s c h e i n u n g e n .  DerKrankeklagt ,  dassseine 
Kaumuskeln nach Ablauf des Stadiums der Steifigkeit sehr rasch ermiideten. 
0bjektiv ist das night recht deutlich zu beobaehten. Sehr auffallend ist 
dagegen das rasche l~achlassen der Fhhigkeit, zu schlucken. Naehdem 
einige Bissen vSllig glatt geschluckt worden sind, bleiben die nfiehsten im 
Schlund stecken und k0nnen nur unter grossen Schwierigkeiten und durch 
�9 Nachspiilen mit FiQssigkeit weiter befSrdert werden. Dann muss der 
Kranke eine Pause roughen, whhrend deren sigh der Schluckapparat rasch 
erholt. Dutch diese StSrungen erstreckt sigh die ~Nahrnngsaufnahme des 
Kranken i~ber ,,den ganzen Tag". Endlich tritt beim Gehen eine Erm~d- 
barkeit der Muskulatur hervor, die durchaus den Charakter des Myastheni- 
schen tr~gt. Nach Ablauf der myotonischen Hemmung geht der Kranke 
eine Zeit lang ganz gut, mit geringem Beckenschaukeln, wie es bestandig 
vorhanden ist; dann nimmt aber bald das Beckenschaukeln zu, die Kniee 
werden abnorm durchgedr~ckt, die Ffisse fangen an zu ,tapsen, als wenn 
zwei Personen gingen"; wenu die Hacke aufgesetzt ist~ klappt die Sohte 
unmittelbar nach. 

�9 Nach diesen hauptsSchliehen Symptomkomplexen sind noch einige 
s o n s t i g e  Befunde  nachzutragen. 

I n n e r e  0 rgane .  Kleine Struma. 
Atmungs- und Kreislafffsorgane ohne Besonderheiten. Die Blutdruck- 

schwankungen im kilnstlichen Nauheimer Bad verliefen in der normalen 
Kurve.**) 

Die Untersuchung der Bauchorgane ergab einen kleiaen Milztumor. 
Die DSmpfung war vergrOssert, der untere Milzpol palpabel. 

*) t toche  hat sp~iter (1. c.) noch Myotonie des Sphincter iridis bei unserem 
Kranken fes~gestellt. Als wir 1901 den Kranken beobachteten, bestand keine 
myotonische Pupillenreaktion. 

**) Diese Untersuchung wurde vorgenommen, weil ich frfiher bei einem 
Myastheniker eine eigenartige abnorme Kurve gefunden babe. Archly s klin. 
Med. Bd. 78. 
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Die Harnausscheidung war quantitativ und qualitativ normal, normale 
Tag- und Nachtmengen~ kein Eiweiss, kein Zucker, normaler Gehalt an 
Harnsaure und Kreatinin. 

Normaler Blutbefund. 
Aus dem N e r v e n s t a t u s  ist noch hervorzuheben: 
Insuffizienz der Konvergenz. 
Arefiexie der oberen Extremit~tten~ Fehlen der Patellar-, Achilles- 

sehnen- und Kremasterreflexe. 
S e n s i b i l i t a t :  Starke Ityp~isthesie der Haut an den Fingern und 

Zehen und an zwei symmetrischen, etwa in der Form yon Beinschienen 
iiber beiden Schienbeinen gelegenen Streifen. Herabsetzung der Gelenk- 
empfindung an den oberen und unteren Extremitaten (andere Qualitaten 
der tiefen Sensibili/iit wurden nicht geprt~ft). A1]gemeine Analgesie for 
den faradisehen Strom. 

Bewegungen der Extremitaten werden im Bett bei Augenschluss 
ausgesprochen unsicher uud ausfahrend, ataktisch, ausgefiihrt, dagegen ist 
kein Rombergsches  Phanomen vorhanden und auch bei schwierigen Geh- 
Obungen keine Ataxie wahrzunehmen. 

Endlich sei noch erw~hnt~ dass der Kranke eine beginnende Kontrak- 
tur der Palmaraponeurose der linken Hand aufwies. 

M e e h a n i s c h e E r r e g b a r l ~ e i t :  Unerregbar ist der N. faeialis und 
fast sein gesamtes Muskelgebiet. 

Hoehgradige tterabsetzung, teilweise bis zur Unerregbarkeit~ zeigen 
die Muskeln des Nackens, Rtiekens und die meisten der unteren Extremiti~ten. 

Zuckung mit Nachdauer geben die Zunge, die Depressoren der Mund- 
winke], die Muskeln tier oberen Ex/remitaten~ tier Untersehenkel und FOsse. 
Gelegentlieh wird ein feinfaseikul~res Naehwogen (Bechterew) nach tier 
mechanischen Reizung beobaehtet. 

�9 E l e k t r i s e h e  E r r e g b a r k e i t :  Nirgends EaR. 
F a r a d i s c h e  U n t e r s u e h u n g .  Nerven :  Quantitativ nirgends gr0bere 

Anomalien. Die myotonische Naehdauer der Kontraktion fehlt nur bei 
Reizung der Radialnerven. In den unteren Extremitaten tritt sie nur bei 
starken StrSmen ein. 

Muske ln :  Die starker atrophischen zeigen eine tterabsetzung ihrer 
Erregbarkeit. Naehdauer meist erst bei starkeren Str0men, an den unteren 
Extremit~ten fehlt sic. 

MyaR (nur bei direkter faradiseher Reizung) in den Daumen- und 
Kleinfingerballen~ den Bicipites braehiorum~ dem rechten Pronator teres. 
Andeutungen noch in anderen Muskeln. 

G a l v a n i s e h e  U n t e r s u e h u n g .  Nerven :  Quantitativ annahernd 
normale u Naehdaner fehlt an den Nn. VII, radiales (selbst 
bei 25 M.-A.) und im ]~ereich tier unteren Extremitaten. An den ilbrigen 
Nervenstammen (Hypoglossi, l~iediani, Ulnares) ist sie bei stiirkeren StrSmen 
naehweisb~r. 

�9 Muske ln :  Die Erregbarkeit tier starker atrophischen ist herabgesetzt. 
~yotonische Nachdauer geben bei starkeren StrSmen si~mtliehe ~us-  

keln der oberen Extremit~tten~ viele aber erst bei etwas langerer, nicht bei 
sehr kurzer Reizdauer. Die Kontraktionen der myotoniseh reagierenden 
Muskeln steigen langsam an. In den Extensoren am Unterarm ist die 
myotonisehe Nachdauer am wenigsten deutlich ausgesproehen. Dagegen ist 
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auch in den Zungenmuskeln und im Depressor anguli oris MyoR naeh- 
weisbar. 

Die Muskeln der unteren Extremithten sind frei yon erheblichen 
Anomalien. 

Ferner finden wir in vielea Muskeln der oberen KSrperhi~lfte die 
merkwiirdige Erscheinung, dass die schwachsten iiberhaupt nachweisbar 
wirksamen Str6me schon tetanisehe Kontraktionen hervorrufen, und zwar 
gilt das besonders fiir die Anodensehliessungsreizung. Wir finden bei den 
minimalen wirksamen Stromstarken ASTe neben KSZ oder auch ASTe und 
KSTe, and zwar ASTe ~ KSTe. 

]m F e b r u a r  1907 wurde R. wieder in der Klinik beobachtet. 
Die Dystrophie der Muskeln der unteren Extremitiiten ist deutlicher 

geworden. Das Beekenschaukeln tritt mehr hervor, und es hat sich eine 
doppelseitige Parese der Dorsalflexoren der Ffisse entwiekelt. Reehts 
Steppergang. Vielleicht sind aueh die Ereetores trunci nicht mehr intakt. 

Die myasthenischen Erseheinungen waren zu dieser Zeit nicht naeh- 
weisbar. 

Die Sensibilit~itsst6rungen und die eigenttimlichen, den Charakter des 
Ataktisehen tragenden Bewegungsst6rungen der Glieder bei Bewegungen 
im Bert sind versehwunden. Wir wollen gleich hier betonen, dass es uns 
zweifellos erseheint, dass beides, Sensibilit~ts-und Bewegungsst6rungen, 
hysterischer Natur gewesen ist. Die Ataxie, die nur im Bett zu beobaehten 
war, zeigte denselben eigentilmlichen Widersprueh, der die hysterisehe 
Dysbasie charakterisiert. Bei dieser kann der Kranke sehlecht gehen, im 
Bett sind die Bewegungen seiner Beine normal, ttier sahen wir das Um- 
gekehrte: Im Bert eigenartige ataktisehe Symptome, die beim Gehen v611ig 
versehwanden. 

Fal l  2. K. S., Handelsmann.*) 
Befund yon 1904. 44j~thriger Patient. 
Die myotonischen Erscheinungen bestehen seit der Kinderzeit. Vater 

und Bruder sollen an Myotonie gelitten haben. 
Seit Ende der 90er 3ahre hat sieh ein Muskelsehwund entwiekelt, an- 

fangs vorwiegend im Gesicht, in den Sternocleidomastoidei, an den H~inden. 
~ i t  der Zeit hat er die gesamte K6rpermuskulatur ergriffen. 

S ta tus :  Grosser, skelettartig magerer, blasser Mann mit v6llig kahlem 
Scheitel. 

Chronische Lungentuberkulose. 
~ y o t o n i s c h e  S tSrung  beim 0ffnen und Schliessen des ~undes, bei 

seitliehen Bewegungen der Zunge, bei den meisten Bewegungen der Extre- 
mitaten. Fraher war das Phanomen noeh ausgebreiteter. ~aeh augen- 
arztliehem Bericht ist es aueh beim Aeeommodations~'organg nacbweisbar 
gewesen. Die Hand6ffnungsbewegung ist im Gegensatz zum ttandsehluss 
nicht yon myotoniseher Hemmung gefolgt. 

Die Dys t roph ie .  Fast ganz gleiehm~ssig und symmetriseh fiber den 
ganzea KSrper ausgebreitete enorme Abmagerung der Muskulatur. ~oeh 
starker als die Qbrigen sind die kleinen Handmuskeln reduziert, insbeson- 
dere ist der rechte Daumenballen fast vSllig gesehwunden. Facies myopa- 

*) Vgl. KSster ,  Leipziger meal. Gesellsch~ft yore 10. VL 02. t~ef. Mfinch. 
reed. Woehensehr. 1902. S te ine r t ,  1. c. 1904. 
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thica. In dem totenkopfartigea Gesieht treten die Lippen wulstig hervor. 
Leichte Prose beiderseits. Die Atrophie der Kaumuskeln hat auch in 
diesem Falle zu einer habituellen Unterkieferluxation geftihrt. Die Spraehe 
ist in genau derselben eigentiimlichen Art verandert wie im Falle 1. 

Hochgradige allgemeine Muskelsehw~ehe. Der rechte Daumenballen 
vOllig gelhhmt. 

Die Gangart nach Ablauf der myotonischen StSrung zeigt deutlich die 
hochgradige Parese aller beteiligten Muskeln. 

Von wei te ren  Befunden  verdient Erw~thnung das Fehlen der 
Patellar- und Achillessehnenreflexe bei erhaltenen Biceps- und Triceps- 
reflexen. Gefiihlsvertaubung nur in der Haut der Zehen. 

E l e k t r i s c h e s  Verha l ten .  Nirgends EaR. 
Die Erregbarkeit der atrophischen Muskeln ist herabgesetzt. 
MyoR bei direkter galvanischer und faradischer Reizung mit starkeren 

StrSmen und bei etwas l~tngerer Dauer der Reizung in einer Reihe yon 
Muskeln der oberen Extremithten. In den Streckern am Unterarm fehlt 
die Erscheinung. 

Hier und da finden wir myotonisches Verhalten auch bei der mechani- 
schen Reizung der Muskulatur. 

Der S e k t i o n s b e r i c h t  dieses Falles folgt sp~tter. 

Tall 3. J .J . ,  Schuhmacher.*) 
Befund  yon 1904. Der 30 Jahre alte Patient entstammt angeblich 

eiuer Thomsenfamilie. In der Lehrzeit traten die Erscheinungen der 
Myotonie zuerst deutlieher hervor. In den letzten Jahren sind sein Ge- 
sicht und seine Vorderarme abgemagert. 

S t a tu s :  Krifftig gebauter Mann. 
Missbildung des rechten 0hres (Coloboma Iobuli). 
Innere 0rgane ohne Besonderheiten. 
Die hIuskulatur im ganzen yon mehr als normalem Volumen. Ab- 

gemagert sind dagegen die Vorderarme. Auch die Tricipites brachiorum 
sind mager. An den kleinen Handmuskeln ist mehr ihre verhMtnismassig 
schlaffe Konsistenz als eine eigentliche Abmagerung auffMlig. 

Facies myopathiea. Die Kaumuskeln dagegen volumin(is. 
Auffallend mager sind endlieh noch die Sternocleidomastoidei. 
Die M u s k e l k r a f t  ist fast durchweg geringer, als dem Muskelvolumen 

entspricht. Besonders schwaeh sind die Muskeln der Arme, mit Ausnahme 
der Heber der Schultern, und vor allem die mag.eren Muskeln der Vorder- 
arme und hier wieder in erster Linie die Strecker. Die Finger kSnnen 
nur unvollkommen extendiert werden. 

Alle Bewegungen haben, nach Ablauf der anf~nglichen myotonischen 
Hemmung, ffir gewShnlich etwas Schlaffes, Schleuderndes. 

Die m y o t o n i s c h e  BewegungsstCirung ist fast iiber die gesamte 
1V[uskulatur verbreitet. ,,Pseudo-Grafesches" Phanomen wie bei R. Frei 

*) Die Literatur, die fiber diesen Fall existiert, siehe bei Jensen,  Deutsches 
Arch. f. klin. Med. Bd. 77. --  Siehe ferner Sehul tze,  Deutsche reed. Wochen- 
schrif~. 1897. Ver.-Beil. S. 184. --  Sch ie f fe rdecker -Schul tze ,  Deutsche Zeit- 
schrift f. Nervenheilkunde. 25. Bd. --  Steiner t ,  1. c., 1904. --  Berg, Muskel- 
atrophie bei Thomsenscher Krankheit. Diss. Bonn 1904. 

Deutscho Zei tschr i f t  f. Norvenhei lkunde.  37. Bd. 5 
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sind alle Muskeln der Augapfel und das Gebiet des Stirnfacialis. Auch 
das Schlucken, Sprechen und Atmen ist ungest(irt. 

Meehanisehe  E r r e g b a r k e i t .  Fast samtliche Musl~eln geben auf 
Beklopfen naehdauernde Kontraktionen. l~ur im Stirngebiet, in den K a u -  
muskeln und in den Ereetores trunci fehlt diese mechanisehe MyoR. 

Die meehanisehe Erregbarkeit beider l~ervi faeiales ist gesteigert. 
E l e k t r i s c h e  E r r e g b a r k e i t .  biirgends EaR. 
F a r a d i s e h e  Un te r suchung .  i~erven: Quantitativ in den Radiales 

vielleicht leichte Herabsetzung, S0dSt normal Langsamer Tetanusanstieg. 
Bei starken Str0men aberall~ ausser im Stirnast des Faeialis, blaehdauer. 

Muskeln:  Oberall - -  in den unteren Extremithten erst bei starkeren 
Str0men - -  I~achdauer. MyaR im linked Daumenballen. 

Ga lvan isehe  Unte r suchudg .  l~erven: Quantitativ normale Ver- 
haltnisse. Uberall myotonisehe iNachdauer, ausser bei Reizung des Facialis- 
stirnastes und des Radialis. 

Muskeln:  Aueh bier keine erheblichen quantitativen Anomalien. Bei 
st~rkeren Str(~men ilberall l'~aehdauer. In der Radialisgruppe der Unter- 
arme sind jedoch extreme Stromstiirken n0tig, um sie hervorzurufen. 

In einigen Muskeln der Streckergruppe an beiden Unterarmen finder 
sieh bei normaler quantitativer direkter und indirekter Erregbarkeit fiir beide 
StrSme eine exquisit wurmf(~rmige KSZ und ASZ bei direkter galvaniseher 
Reizung, dagegen ist die A0Z v011ig prompt, l~aeh eider Anzahl yon Rei- 
zungen kommen auch auf Schliessungsrei~e v0llig prompte Zuckunged. Die 
betr. Muskeln geben keine MyaR, wohl abet bei starkeren faradischen 
und sehr starken galvanisehen Str0men die gew0hnliche Form der myo- 
tonischen Reaktion. 

Aueh bei diesen Kranken begegnen wir der eigenartigen, aueh im 
Falle 1 beobaehteten Erseheinung, dass namlieh in einer Anzahl yon ]~Ius- 
keln tier oberen Extremitaten der minimale Reizeffekt schon den Charakter 
des Tetanus tragt. Es gilt dies wiederum haupts~ehlieh fi~r die AS-Reizung, 
so dass wir bei den sehwachsten wirksamen StrSmen ASTe neben KSZ, 
gelegentlich aber auch ASTe und KSTe finden~ wobei der ASTe bei einem 
noch etwas schwi~cheren Strome als der KSTe eintritt. Dieser minimale 
Tetanus fiberdauert hier und da auch schon die Reizungsfrist etwas, so 
dass also sehon bei der minimalen, aberhaupt wirksamen Reizgr0sse MyoR 
besteht. 

Aus dem INervenstatus  ware sonst nur noeh hervorzuheben, dass 
die Patellarsehnenreflexe etwas schwach waren, was die Folge einer 1899 
bei dem Kranken vorgenommenen blutigen Dehnung beider Crurales 
sein kann. 

Als nieht uninteressante Iqebenbefunde bleiben uns noeh einige 
Anomalien im Bereich des Gelenkapparats zu erw~ihnen fibrig. Zunachst 
eine pathologische Stellung der HumeruskSpfe, die naeh vorn verlagert 
erscheinen. In den beiden Schultergelenken Krepitation und eine erheb- 
liche Einsehrankung der Beweglichkeit. Ferner ist die volle Extension 
der Ellenbogen meehaniseh etwas behindert. Endlieh besteht eine leichte 
Subluxation des Carpalgelenks des rechten Daumens, dureh die er habituell 
in leiehter Opposition steht. 

Es gelang uns auch mittels des RSntgenverfahrens und mit speziali- 
stischem chirurgisehen Beirut nieht, diese Anomalien befriedigend zu erkl~iren. 
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An der Beugeseite des linken Vorderarms eine jedenfalls als Sehnen- 
scheidensehwellung zu deutende lhngliche wulstfSrmige Prominenz. 

Ausgesprochener D e r m a t o g r a p h i s m u s .  Bei m~issig tiefen Nadel- 
stichen fliesst kein Blut, um die StichSffnung herum bildet sich ein linsen- 
grosser weisser Fleck, genauer gesagt, ein ganz flacher Wall, der sich erst 
naeh einiger Zeit rOtet. Diese wohl auch sonst bei starkem Dermato- 
graphismus sich findende Erscheinung ist yon Kron*)einmal bei l~{yotonie 
gesehen und speziell beschrieben worden. 

Fa i l  4. M.H.,  86 Jahre alt, Buchdrucker, Bruder des folgenden 
Falles.**) Weitere Myotoniefhlle sind in der Familie nieht mit Sicherheit 
nachweisbar. 

Als Kind war Pat. ,,der dickste in der Schule und sehr krSftig". Seit 
der Lehrzeit ist er allgemein abgemagert. Seit etwa 6 Jahren bemerkt 
er eine Schw~tche und Abmagerung der rechten Hand und etwa ebenso- 
lange das myotonische Verhalten derselben. Viel sp~iter seien dieselben 
Erseheinungen auch in der linken aufgetreten. ]n den letzten Jahren ist 
dem Kranken eine Veranderuug seiner Sprache und eine mehrere Winter 
hinter einander sich zeigende Neigung zum ,,Erfrieren" der H~nde auf- 
gefallen. Die Angaben sind anscheinend nieht recht zuverlhssig. 

S ta tus :  Grosser, sehr magerer Mann. Die Behaarung yon der Stirn 
zurilckgewichen, Scheitel fast kahl. Seborrhoea sicca der Kopfhaut. 

Wir stellen zunt~chst wieder die H a u p t b e f u n d e  zusammen: 
1. Die E r s e h e i n u n g e n  tier D y s t r o p h i e .  Typische Facies myo- 

pathica. Die Kaumuskeln di]rftig und schwach. Wir fiigen gleich hinzu, 
class die Kiefergelenke beim 0finCh des Mundes schmerzen. Ferner sind 
die Halsmuskeln und in besonders hohem Grade. die Sternocleidomastoidei 
abgemagert und paretisch. Die Daumenballen fast vOllig geschwunden und 
gelShmt. In geringerem Grade dystrophisch sind die Interossei der H~nde. 
Die Fingerstreeker sind ausgesprochen paretisch. 

Die Sprache ist leise, etwas verwaschen, in tibermittlerer Tonlage. 
2. M y o t o n i s c h e  E r s e h e i n u n g e n .  Von den willkiirlichen Bewe- 

gungen ruft nut tier Handschluss ein deutliches myotonisches Phhnomen 
hervor, und zwar tritt es schon bei sanften, jede Kraftanstrengung ver- 
meidenden Bewegungen ein und verschwindet auch nach h~tufiger Wieder- 
h01ung nicht. 

Contralaterale Mitbewegungen beim aktiven Handschluss sind nachweis- 
bar. Ich erwghne sie, weil P hs s l e r ,  als er den Kranken beobaehtete, sic 
vermisst hat und das ausdraeklich hervorhebt. 

M e c h a n i s e h e  E r r e g b a r k e i t .  Sehr ausgesproehenes myotonisehes 
Yerhalten tier Zunge, Andeutungen in einzelnen Muskeln der Arme, viel- 
leicht auch des Gesiehts. 

Reehts Chvos teks  Faeialisphanomen. 
E l e k t r i s e h e  E r r e g b a r k e i t .  Die elektrisehe Erregbarkeit der 

Daumenballen ist erlosehen~ sonst nirgends sehr erheb]iche quantitative 

*) Berliner k]in. Woehenschr. 1898. 
**) Beide Brfider demonstriert yon P g s s l e r auf der XII.Versammlung mittel- 

deutscher :Neuro]ogen und Psychiater zu Dresden. Ref iN~eurolog. Zentralbla~t. 
1906. S. I06~. 

5* 
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Anomalien. Nirgends EaR. MyoR nur von den Nervi mediani aus und 
nur mit starken faradischen StrSmen. 

In einzelnen Muskeln an den oberen ExtremitSten fanden wir bei 
direkter galvaniseher Reizung ausgesprochene Zuekungstr~gheit~ die aber 
nach einigen wiederholten Reizungen versehwand, um v011ig prompten Kon- 
traktionen Platz zu machen. Wie wir sehen werden, handelt es sich dabei 
wohl um ein~ eigenartige Form myotonischer Reaktion. Nachdauer der 
Kontraktion, MyoR im gewShnlichen Sinne konnte, wie sehon ausgedriickt, 
bei direkter Reizung nirgends beobachtet werden. 

Hier nnd da (Interossei, Flexor carpi rad. dext . ) t rat  sehon beim 
minimalen wirksamen Reiz eine tetanische Kontraktion ein, an Stelle der 
zu erwartenden KSZ schon ein KSTe, sei es, dass die anfangs zuckungs- 
f0rmig verlaufende Kontraktion in ihrem absteigenden Schenkel in einen 
niedrigen Tetanus iiberging, sei es, dass tier Muskel auf der tI6he seiner 
Kontraktion bis zur StromOffnung verharrte. 

Von den s o n s t i g e n  Be funden  nennen wir zunfichst die an den 
i n n e r e n  Organen.  

Kleine parenchymat5se Struma. 
Chronisehe Lungentuberkulose. 
Mitralinsnffizienz. 
Starke peripherisehe Arteriosklerose. 
Atrophie der Testes. Varieocele links. Libido und Potenz, die frfiher 

normal waren, vollkommen erlosehen. 
Im Blute zahlreiche basophil gekSrnte Erythroeyten. (Der Kranke 

hat frfiher an Bleikoliken gelitten.) 
Vom N e r v e n s t a t u s  ist nur noeh zu erw~thnen i dass an beiden 0ber- 

schenkeln die typisehen Zeichen der Meralgia paraesthetica - -  angeblich 
seit Jahren - -  bestehen. 

Wenn der Kranke sich bQekt, tritt in der Glntfialmuskulatur ein 
fascikul~tres Wogen auf. 

An den Handen ist das h~iufige, yon einem Geffihl des Absterbens be- 
gleitete leichenhafte Erblassen der Finger aufffillig. 

Fa l l  5. R. H.~ 34 j~hr. Steinsehleifer~ Brnder des vorigen. 
Vor ca. 10 Jahren bemerkte Pat. eine Schwhehe seiner Arme, die all- 

mahlieh zunahm, so dass er 1 Jahr nach dem Auftreten tier ersten Sym- 
ptome seine Berufsarbeit einstellen musste. 

Um diese Zeit kamen nun auch noch neue St0rungen im Gebraueh 
der Hande hinzu, die naeh der ganz churakteristisehen Sehilderung des 
Patienten sofort als myotoniseh angesproehen werden mfissen. Zur gleichen 
Zeit wie in den Handen merkte der Kranke aueh beim Gehen und beim 
Kauen gleichartige Steifigkeitsbeschwerden. 

Bald nachher soll die Abmagerung seiner Hande und Arme begonnen 
haben. 

Er klagt endlich noch fiber hhnfiges und leiehtes Erfrieren (Rot-, 
Wund- und Taubwerden) seiner Finger und Zehen in winterlicher Kalte. 

S t a tu s :  Kleiner, sehr magerer 5iann~ dfirftige Kopfbehaarung wie 
beim Bruder. 

E r s c h e i n u n g e n d e r  Dys t roph i e .  Facies myopathicu. 
Doppelseitige, angeblich yon jeher bestehende, vielleieht angeboren% 

hOchstens in den letzten Jahren etwas verschlimmerte Ptose. 
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Atrophie und Parese der Kaumuskeln. Beim 0ffnen des Mundes rackt 
das linke Capitulum mandibulae in pathologischem Grade weiter nach vorn 
als das rechte. 

Atrophie und Parese der Sternoeleidomastoidei. 
Die gesamte Muskulatur der Arme ist stark nnd annahernd gleich- 

massig abgemagert und sehwaeh. Der rechte Daumenballen ist fast vOllig 
gesehwunden und gelahmt. 

Die m y o t o n i s c h e  StOrung der willkfirlichen Bewegungen ist nur 
beim Handschluss deutlich zu beobachten. Sie zeigt dieselben Besonder- 
heiten, wie wir sie beim Bruder gesehen haben, dass sie auch beim vor- 
siehtigen Sehliessen der Faust auftritt und nach 5fteren Wiederholungen 
nicht nachlasst. 

Die mehr subjektiv empfundene als recht demonstrable myotonisehe 
Steifigkeit in den Beinen tritt dagegen nur bei anstrengenden Bewegungen, 
wie Treppensteigen, und erst beim 8. oder 4. Sehritt ein, um nach einigen 
weiteren wieder zu versehwinden. 

~ e c h a n i s c h e  E r r e g b a r k e i t .  Meehanische MyoR nur in der Zunge. 
Beiderseits C h v o s t e k s Faeialisphanomen. 

E l e k t r i s c h e  E r r e g b a r k e i t .  Die Erregbarkeit des rechten Daumen- 
ballens ist nahezu vollstandig erloschen. Sonst linden sich keine sehr er- 
hebliehen quantitativen Anomalien. 

Nirgends echte EaR. 
MyoR in manchen Muskeln der Arme, vielleicht am deutliehsten in 

don Beugern am Unterarm, und zwar bei starker direkter und indirekter 
faradischer und direkter galvaniseher Reizung. Aueh beim Einschleichen 
des galvanisehen Stroms tritt die naehdauernde Kontraktion Bin, wie 
P h s s l e r  bemerkt, aber naeh unseren Beobachtungen doeh nur bei einer 
Geschwindigkeit der Stromstarke~nderung, die auch beim Gesunden Mus- 
kelkontraktionen auslOst. Wegen des etwas ungewOhnlichen Verhaltens 
des myotonisehen Phanomens beim wi]lkfirlichen Handsehluss heben wir 
hier besonders hervor, dass nach wiederholten elektrischen Reizungen die 
Nachdauer aufh~rte. 

Aueh in diesem Falle wieder beobaehteten wir mehrfaeh, dass als 
Effekt des minimalen wirksamen galvanischen Reizes keine Zuckung yore 
gewShnlichen Verlaufe auftrat, die absehwe]lende Zuekung ging vielmehr 
in einen niedrigen Tetanus fiber. Bei st~rkeren Strbmen bekam man einen 
Tetanus gew~hnlieher Form, sehliesslich auch Nachdauer. 

Die Interossei der ttande gaben eine Pseudoentartungsreaktion. Bei 
labiler galvaniseher Reizung der Muskeln erhielten wit eine exquisit wurm- 
f6rmige Zuekung. Die nghere Untersuchung zeigte, dass es sieh um 
einen trage ansteigendeu und aueh nur trfige wieder abschwellenden KSTe 
und ASTe handelte, die beide zugleich beim minimalen Reizwert (1,8 M.-A.) 
eintraten. Die Traghei~ blieb auch bei wiederholten Reizungen bestehen. 
Bei starkeren faradisehen und galvanisehen Str6men trat Nachdauer auf. 

Yon s o n s t i g e n  Befunden ,  zunachst an den i n n e r e n  Organen ,  
ist nnr weniges nachzutragen. Die Brust- und Bauchh6hle ergeben nor- 
male Befunde. 

Interessanterweise haben wir bier wieder eine Atrophie der Testes. 
Libido und Potenz sind erlosehen. Links Yarieocele. 
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Die weitere Untersuehung des N e r v e n s y s t e m s  ergab niehts Be- 
merkenswertes. 

Der reehte Zeigefinger ist dutch eine posttraumatisehe ~Narbenkon- 
traktur ulnar abduziert und in der Streekung der ersten Phalanx etwas 
behindert. Auch in den ~ibrigen Fingern der rechten Hand ist die Streekung 
der Metacarpophalangealgelenke leicht beeintrSehtigt, vielleieht dutch eine 
beginnende D u p u y t r e n s c h e  K o n t r a k t u r .  

Fal l  6. R. B., 32j~hriger Arbeiter. 
Anamnese :  Vater an Phthise, Mutter naeh langjghrigem Aufenthalt 

in der Irrenanstalt gestorben. Yon den Geschwistern ist keins nber 
16 Jahre alt geworden. 1~lber das u yon Myotonie in der Fa- 
mille ist niehts bekannt. 

Patient ist wegen Krampfadern militarfrei. 
Angeblich seit einer 1902 erlittenen Brustquetsehung besteht ein 

Lnngenleiden. 
Eine Schwaehe seiner ttande und Arme fiel dem Kranken schon in 

der Schulzeit auf. Er konnte sehlecht festhalten, nieht klettern. 
In der Lehrzeit bemerkte er zuerst eine Erschwerung der Hand0ffnung 

naeh dem Znfassen. Seit aahren ist manchmal im Beginn des Sprechens 
die Zunge steif, so dass er kein Wort herausbringt. Im letzten Jahr ist 
eine ahnliehe Steifigkeit auch im linken Bein vorgekommen, fast nur beim 
Treppensteigen, selten beim Gehen auf ebener Erde. Das rechte Bein war 
nie betroffen. Dass gerade das linke befallen ist, schiebt er auf eine An- 
zahl chirurgischer Krankheiten, die er vor Jahren gerade an diesem Bein 
durchgemacht habe (2 ,,Gesehwilre", 1 Abszess, eine Verletzung mit der 
Sense). 

Seit einer im Jahre 1905 erlittenen Verletzung der linken Sehulter 
(nach den mir giltigst zur Einsicht •berlassenen Unfallsakten wahrsebein- 
lich einer Luxatio humeri) hat sich nach der Angabe des Kranken eine 
wesentlieh st~rkere St~rung in der Gebrauehsf~thigkeit besonders der linken, 
aber auch der rechten Hand entwickelt. H~nde und Vorderarme sind ab- 
gemagert, die linke Hand konnte bald nicht mehr vollstandig gesehlossen 
werden. 

In den vorliegenden ~rztliehen Beriehten ist die Myotonie nieht er- 
whhnt und lediglich yon einer Erkrankung des linken Arms die Rede, die 
auf Yerletzung peripherischer Nerven bezogen worden ist. Es soll EaR 
festgestellt worden sein. Pat. bezieht eine UnfaUrente. 

In den .letzten Jahren - -  so lauten welter die Angaben des Kranken - -  
ist sein Gesicht mager, sind die Lippen dick geworden. Doch schon 1902 
sei ihm gesagt worden, dass er mit offenen Augen sehlafe. 

Ebenfalls in den letzten Jahren hat die Potenz stark abgenommen. 
Libido fehlt jetzt v011ig, Pollutionen kommen gar nicht mehr, Erektionen 
nur noch selten vor. Seine Hoden sind kleiner geworden. 

In der letzten Zeit fallen ihm seine grossen Harnmengen aufi Es be- 
steht aber keine Nykturie. 

Im Winter 1902/3 hat er einmal die linke Hand erfroren. Seit dem 
Unfall yon 1905 fallt ihm auf, dass die Hand, besonders in der K~lte, 
leieht dick und blau wird. 

Befund:  Abgemagerter Mann yon unregelm~issiger Schhdelform und 
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Zahnbildung, Progenie, eigentamlicher Zungenform (all Stelle der Spitze 
eine Einkerbung.) Diirftige Seheitelbehaarung. 

D y s t r o p h i s e h e  E r s e h e i n u n g e n .  Facies myopathiea. 
Vom Platysma ist beiderseits niehts naehzuweisen. 
Die Z u n g e -  abgesehen yon ihrer )/iissform - -  gerunzelt, diinn, 

ausserordentlieh sehlaff. 
Die Temporales sehr mager, vielleieht dystrophiseh. 
Die Spraehe leieht nasal, aber wohl infolge der bestehenden adenoiden 

Vegetationen und Nasenmusehelschwelhmgen. 
Hochgradige Atrophie und fast v011ige Liihmung der Sternoeleido- 

mastoidei. 
Hoehgradige Abmagerung und entspreehende Parese beider Vorder- 

arme, besonders der Streekmuskeln. Die Brachioradiales v011ig oder fast 
vSllig gesehwunden. 

Links sind aueh die kleinen Handmuskeln atrophiseh. 
Auf die Unm0gliehkeit, die linke Hand v011ig zu sehliessen~ kommen 

wit noch zurtick. 
M y o t o n i s e h e  E r s e h e i u u n g e n .  Die typische myotonisehe St0rung 

der intendierten Bewegungen ist in der Zunge und beim Sehluss der Finger 
deutlich zu beobaehten. 

3/ ieehanisehe E r r e g b a r k e i t .  3~eehanisehe MyoR in der Zunge, 
den Museuli bieipites braehiorum, den Beugemuskeln an den Vorderarmen, 
den kleinen Itandmuskeln. 

Beiderseits Chvosteksehes Phanomen. 
E l e k t r i s e h e s  Verha l ten .  Herabsetzung der Erregbarkeit der dys- 

trophisehen Nuskeln. Nirgends EaR. 
MyoR bei direkter faradiseher Reizung in deuselben 3/uskeln, die 

aueh meehanisehe MyoR gaben, in den Beugern am Unterarm aueh bei 
indirekter faradiseher Reizung. Bei direkter galvaniseher Reizung konnte 
3/IyoR in tier Zunge und in den kleinen Handmuskeln naehgewiesen werden. 

I n n e r e  Organe.  Tub. pulmonum. 
Herzt~ine sehr leise. Zeitweise Bradykardie. 
Hoden stark atrophiseh, von Sperlingseigr0sse. 
Polyurie, bis ca. 4000 eem taglich. Spez. Gew. um 1008, kein Eiweiss, 

kein Zueker. 
Vom N e r v e n s t a t u s  ist wenig naehzutragen. Es ist auffallend, dass 

von den Sehnen- and Periostreflexen der oberen Extremitaten (Radius, 
Triceps, Biceps) nut der reehte Trieepsreflex deutlieh ausl0sbar ist, w~hrend 
die Reflexe an den unteren Extremitaten sieh normal verhalten. 

Der Kranke friert ausserordentlieh leieht und beginnt dann stark 
zu zittern. 

Grosse Neigung zu Crampis. 
Als eigenartige Nebenbefunde sind merkwtirdige S e h n e n k o n t r a k -  

t u r e n  zu erwlihnen. Die Strecksehnen am linken Vorderarm sind verktlrzt, 
wodureh sieh die Behinderang des Fingerschlusses erklart. Aueh die linke 
Bicepssehne ist leieht verkilrzt und dadurch die Streckung des Ellenbogens 
urn ein weniges eingesehrlinkt. 

Die Endglieder beider Daumen stehen best~ndig in Hyperextension, 
ohne jedoch in dieser Stellung fixiert zu sein. 
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Wet  die Krankengeschichten dieser 6 F~lle, auf die ich zun~chst 
im einzelnen nicht weiter eingehen will, auch nur fltiehtig durchsieht, 
wird iiberrascht sein, w~e ausserordentlich diese F~lle sich ~hneln, wie 
geradezu stereotyp gewisse Ziige ganz eigener Art sich bei ihnen immer 
yon neuem w~ederholen. Wit  kommen gleich darauf zuriick. 

Zun~chst ist angesichts dieser Tatsache ein Blick auf die Litera- 
tar der mit Muskelschwund verbundenen F~lle yon Myotonie unerl~ss- 
lick Es dr~ngt sich da sofort die !qotwendigkeit auf, wie es aueh 
H o f f m a n n  getan hat, aus dem ziemlich sp~rlichen Material die F~lle 
yon vornherein auszuscheiden, in denen die Muskelatrophie zweife]los 
den Charakter einer mehr oder minder zuf~lligen Komtolikation trig& 
Es sind dies zun~chst die schon yon H o f f m a n n  abgelehnten 5 F~lle, 
die er selbst*), die Dana,  D~lSage (2 F~ille) and B e t t m a n n  publi- 
ziert haben. In dem Falle H o f f m a n n s  und in einem, wenn nieht 
beiden yon D~l~age, hat es sich wohl um neuritisehe Affektionen ge- 
handelt, bei Dana um eine Muskelatrophie nach einem chirurgischen 
Eingriff und bei B e t t m a n n  vielleicht um einen angeborenen Defekt. 
Ebenfalls auszuscheiden sind die F~lle yon B r a u n  (Fall 6 seiuer Arbeit, 
der eine Bleil~hmung bei einem Myotoniker betriff0, W e r t h e i m - S a l o -  
m o n s o n (anscheinend eine Komplikation mit cerebraler Kinderl~ihmung), 
R i n d f l e i s c h  (Komplikation mit Syringomyelie), die ganz unklaren, 
nut kurz mitgeteilten F~lle yon B r e g m a n  und v. Voss  (Fall 5 in 
dessen Arbeit), der anscheinend nie verSffentliehte, nur einmal in einer 
Diskussionsbemerkung erw~hnte, yon seinem Autor als Syringomyelie 
gedeutete Fall yon Frank l -Hochwar t**) .  

Ferner muss der Fall yon Pelz  (Fall 1 seiner Arbeit) unberiick- 
siehtigt bleiben, da kliniseh eine eigentliehe Atrophie nicht festzuste]len 
war and der mitge~eilte anatomische Befund einer solchen mir nieht be- 
weisend zu sein seheint. Wenn wit allerdings hSren, dass der Patient eine 
Parese beso'nders der linken Hand, einen maskenhaften Gesichtsausdruek 
und augenseheinlieh auch eine Kaumuskelsehw~iche gehabt hat~, so.er- 
geben sieh aus diesen und anderen Einzelheiten ~iir den, der die nach- 
folgenden Ausfiihrungen bereits iibersieht, so enge Beziehungen zur 
Myotonia atrophiea, dass ich persSnlieh nicht zweifle~ dass der Fall in 
diese Gruppe gehSrt. Aber diese Auff~ssung ]~sst sich eben erst riick- 
sehauend gewinnen und sie bleibt eine, wenn aueh reeht siehere 
Vermutung. 

Endlieh iibergehen wir aueh solehe F~lle, bei denen gar nicht mit 
Sieherheit yon einer Atrophie, sondern nut davon die I~ede is~, dass 

*) Zeitsehrift f. Nervenheilkunde. 9. Bd. S. 272 und l~eurolog. Zentralbl. 
1895. S. 618. 

**) Wiener klin. Wochenschr. 190.~. S. 722. 
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etwa die Vorderarme verh~iltnism~ssig m~ger gewesen seien, wenn 
schon d~, wie sp~er klar werden wird, sicher das erste Stadium einer 
myotonisehen Dystrophie vorgelegen haben kann. 

Ieh m~chte auf diese aus tier folgenden Besprechung ausgeschlossenen 
F~lle nicht noch einmal zuriickkommen ~nd deshalb gleich bier bei- 
l~ufig erw~hnen, dass diese Grulope doch mancherlei Beachtenswer~es 
biete& In 3 oder 4 F~llen sind neuritisehe Affektionen anzunehmen 
geweseno Wit  werden noeh 2 F~lle kennen lernen (Lannois,  SehSn- 
born), in denen neben einer echten Myotonikerdystrophie vielleieh~ 
noch eine neuritische atrophische Parese als Komplikation bestand. 
Auch nnser Fall 4 hat eine neuri~ische Erkrankung, die doppelseitige 
Meralgia paraesthetica. Jedenfalls wird man die t:l~ufigkeit der peri- 
pherisch-neuritischen Komplikationen als auff~llend bezeichnen diirfen. 

In einem tier F~lle wurde ein Muskeldefekt als angeboren au~ge- 
fassk In dem Vossschen Falle yon myotonischer Dystrolohie bestand 
ein sicher angeborenes Fehlen eines Tells der Bauchmuskulatur. Das 
wiederholte Vorkommen angeborener Missbildungen des Muske]appa- 
rats bei einer Krankheit, die ohnehin den dringenden Verdadht einer 
endogenen Anomalie der Muskelanlage erwecken muss, darf gewiss 
auf Beaehtung Ansprueh machen. Voss erinnert bei dieser Gelegen- 
heir daran, dass Stech  e in der Zeitschrift far Nervenheilkunde (Bd. 28, 
S. 250) yon einem Mgdchen mit progressiver Dystrophie zu berichten 
weiss, dessert Mutter einen vielleicht kongenitalen partiellen Defekt 
eines Cueullaris aufwies. Leider ist die Deutung des FaMes ganz f'rag- 
lieh. Jedenfslls wfirden solehe Zusammenhgnge, wenn sie 5fter zu 
finden w~iren, auf die Pathogenese der familigren Myopathien ein inte- 
ressantes Lieht werfen kSnnen. In tier Literatur ist ja yon Beziehungen 
zwischen progressiver Muskeldystrophie und kongenit~len Muskel- 
defekten 5f~ers die Rede.*) Einwandfreies Material babe ieh abet 
nirgends gefunden. 

Uber Missbilduagen fiberhaupt und sog. Stigmata degenera~ionis 
wird bei Th ores enseher Krankheit, soviel ich sehe, ohne die Literatur 
speziell daraufhin durcharbeiten zu kSnnen, nicht h~iufig berichtet. 
Wir wollen im Anschhss an den eben erw~hn~en Punkt doch gleich 
darauf hinweisen, dass im Bereieh .unseres Materials einige Mal Dinge, 
die hierher gehSren, beobachtet worden sind. Gleieh der eben er- 
w~hnte Fall V o s s hatte neben seinem Bauehmuskeldefekt und Xryp~or- 
ehismus noch eine Missbildung der Ohren. Unser eigener Fall 3 hatte 
ebenfalls ein missgebildetes Ohr, Fall 6 neben anderen Stlgmaten eine 

*) Kalischer, ~'eurolog. Zentralbl. 1896. S. 685 u. 732. -- Bing, I)eut- 
sches Archly f. klin. Med. 83. Bd. S. 199. 
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Formanomalie der Zunge. Im Sinne sines primiil:en Fehlers der K5r- 
peranlage kSnnte aueh die Komplikation mit Syringomyelie gedeutet 
werden, yon der, wie wir sahen, in 2 Fiillen beriehteg wird. In dem 
genauer besehriebenen Falle R i n d f l e i s e h s  wird man sieh der Diagnose 
des Autors ansehliessen miissen. Oppenhe im erwghn~ in seinem Lehr- 
bush, dass eine Komplikation der Thomsensehen Krankheit mig psy- 
ehisehen StSrungen, Epilepsie, Migrgne usw., nieht nngewShnlieh sei. 
Im Ansehluss daran w~re an die Hysgerie unseres Falles 1 zu erinnern. 
Auch der Fall yon LorenZ-Jacob et Thaon  isg wahrseheinlieh 
hysterisch gewesen. 

Wit  kehren naeh dieser Abschweifung zu unserem Thema zuriiek. 
In der Li~era~ur bleiben noch 26 Fglle tibrig. Ieh mSehte sic s~mt- 
lieh, zum Tell im Gegensatz zu den Autoren, als myotonische Dystro- 
iohie ans!0rechen. Es sind dies die 2 Fiille yon Hof fmann ,  2 yon 
Fuchs ,  3 yon Pel iz~us ,  2 yon F~irnrohr,  je 1 Fall yon SehSn-  
born,  J o l l y ,  Cass i rer ,  Kornho ld  (Obs. lI), J aque t ,  B e r n h a r d t ,  
Longard ,  Rosso l imo ,  F rohmann ,  Hans  Cursehmann,  N o g u ~ s  
et Sirol ,  Lannois  (Fall 1), Schot~, Gaupp, Lor t a~ - Jacob  et 
Thaon ,  Berg  (Fall 3) und Voss. Ich mSehte night diese F~ille al]e 
im einzelnen bier durehnehmen, glaube vielmehr durch eine Gesamt- 
iibersicht dieser und meiner eigenen Beobachtungen der Wergung und 
Deutung aueh des Einzelfalles am besten zu dienen. 

Aus dem literarischen Material mSchte ieh zungehst 2 Fglle, die 
beiden yon H o f f m a n n  besehriebenen Gesehwister, herausgreifen und 
neben racine Beobaehtungen stellen, weil die A hnlichkeit bier am 
grSssgen ist and am unmittelbarsten einleueh.tet. In allen diesen 8 
Fgllen trit~ die Prgdilektion bestimmter Muskeln sehr deutlieh hervor. 
Alle 8 haben eine Facies myopathiea, wobei wir hinzuft~gen mSchten, 
dass wenigstens 6 yon ihnen - -  um yon unserem in dieser Beziehung 
nicht sieheren Falle Nr. 6 abzusehen - -  aueh eine sgarke dysgrolohische 
Parese der Kaumuskeln haben. Bei allen sind yon den Halsmuskeln 
allein oder vorzugsweise die Sternocleidomastoidei befallen. Bei allen 
endlieh besgehen dystrophische Prozesse an den oberen Exgremitiiten, nnd 
zwar sind iiberall gewisse distale Muskelgruploen, die Muskeln der Vorder- 
arme oder die kleinen Handmuskeln, ganz ausgesprochen bevorzugt. 

Neben und naeh den Prgdilektionsmuskeln kSnnen dann freilieh 
auch andere Gruppen befallen werden und sehliesslich kann jenes Bild 
hoehgradiger allgemeiner Amyotrophie en~stehen, wie wit es in Fall 2 
vor uns hasten. 

Nit der Entwieklung des Muskelsehwunds gingen tiberall wie bei 
den allgemein bekannten Formen progressiver Dystrophic die ent- 
sprechenden StSrungen in tier Funktion tier Muskeln parallel. 
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Der durch die Bevorzugung des Itand-Vorderarmgebiets, der Sterno- 
eleidomnskeln und des Gesichts ausgezeichnete Verteilungstyp ist in 
hohem Ma~e charakteristisch far die Muskelatrophien der Myotoniker. 
Unter anderen Bedingungen ist eine gleiche Verteilung kaum beschrie- 
ben worden. Nur in einem eigent~imlichen Falle einer Myopathie, 
den B~umle r  and R e i n h o l d  beschrieben haben, and tier dureh spon- 
tane Zungenkr~mpfe und selfsame Schwankungen im Grade der funk- 
tionellen S~Sruugen ausgezeiehnet ist, finde ieh ein analoges Bild. Als 
mir der Fall 6 dieser Arbeit als ein Dystrolohiefall yon ungewShnlieher 
Art vorgestellt wurde, sah ieh reich dutch eben die Verteilung tier 
Atrophie sofort veranlasst, naeh Erseheinungen der Myotonie zu for- 
sehen, die dem behandelnden Arzte bis dahin entgangen waren. Sie 
liessen sich unschwer linden. 

Ist es ein Typus oder ist es tier Typus der Muskelatrolohien der 
KTyo~oniker, den wir bier vor uns haben? Ich nehme das letztere an, 
and es wird sieh fragen, ob diese Annahme vor der Betrachtung des 
tIbrigen vorliegenden l~Iaterials bestehen kann. 

Es sind ausser den genannten noeh 4 weir fortgesehrittene F~11e 
beschrieben worded, yon Nogu~s  and Sirol ,  yon Ff i rn rohr  (Fall 2 
seiner Arbeit) and 2 F/~lle yon Fuchs.  Leider erfahren wit fiber 
diese F~lle nieht alles, was zu wissen wiinschenswert w~ire. In dem 
erstgenannten lieg~ nur ein fragmentariseher Status vor, der sich auf 
die Besehreibung der Atrophie yon Arm-and Beinmuskulatur be- 
sehr~nkt. Allerdings schein~ das beigegebene Bild fiber eine hoeh- 
gradige Atrophie tier Gesiehts-, Kau-and Balsmuskeln keinen Zweifel 
zu lassen. Auch im Falle F i i rn rohrs  handelt es sich um eine extreme 
Ausbreitung der Atrophie, die kaum einen Muskel am ganzen KSrper 
verschont haste. Diese beiden FKlle bieten also alas terminale Stadium 
unseres Falles 2, nur dass wit leider nieht darfiber unterriehtet werden, 
ob bei der Entwieklung dieser Bilder die Bevorzugung unserer Pr~di- 
lektionsmuskel~ deutlich hervorgetreten is~. Jedenfalls wird aber auch 
niehts mi~geteilt, was diese FKlle yon unserem Typus unterschiede. 
I-Ia~ schon die fnale, ganz diffuse Atrophie an sieh etwas Eigenartiges, 
so kommen fiir den Fall F f i r n r o h r s ,  fiber den wir genauer orien- 
tiert werden, noch einige absonderliehe, zum Tell sparer noch zu er- 
wghnende Einzelhei~en des klinischen Bildes in Betracht, die seine 
ZugehSrigkei~ zu unserer Gruppe erh~rten. Ieh nenne bier nnr die 
Hodenatrophie, yon deren verh/~ltnism~issig hgufigem Vorkommen bei 
unseren F/illen auch noeh weiterhin die Rede sein sol1. Die beiden FKlle 
yon Fuchs  werden uns nut kurz gesehilder~, abet es ist doeh so viel 
ersichtlich, class sie eine Atroiohie tier Gesiehts-, I-Ials- und Armmuskeln 
batten. Von dem einen wird ausdri~cklich hervorgehoben, class die 
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Sternocleidomastoidei and die Vorderarmmuskeln besonders befallen 
gewesen seien, der andere babe sick im ganzen ebenso verhalten. Es 
schein~ also kaum zweifelhaft, dass auch diese F~lle das yon uns als 
charakteristisch erkannte Verhalten dargeboten haben. 

Diejenigen F~lle, fiber deren Entwickhng wir ausreichend unter- 
rich~e~ sind, ]ehren uns, dass der regelm~ssige erste Ort des a~rophi- 
schen Prozesses an den distalen Teilen der oberen Extremit~en, an 
den Vorderarm- oder kleinen Handmuskeln zu suchen is& Wir werden 
also den Tatsachen keinen Zwang an~nn, wenn wir F~ille, in denen 
die Atrophie auf diese Stellen mehr oder weniger beschr~nkt ist, als 
initiale F~lle des ~ypischen Prozesses ansprechen. Hier kommen zu- 
n~chs~ die Beobaeh~ungeu yon B e r n h a r d t ,  Jo l l y ,  J aque t ,  Lon- 
gard,  Hans  Curschmann  und Gaupp in Be~rach~. Die Patienten 
sind meist~ junge oder doch noch nicht ]ange yon dem Muskelsehwund 
befallene Individuen. Neben den Hand- oder Vorderarmmuskeln 
waren in den F~llen Gaupps and Jaque~s auch die Delto,idei oder 
Teile derselben be~roffen. In den F~illen yon B e r n h a r d t ,  Gaupp und 
Hans Curschmann  war schon die Tragheit der Mimik den Autoren 
aufgefallen, ohne class sie sich aber entschlossen h~tten, sie als sieher 
pathologiseh zu be~rachten. 

Es sind nun noch einige weitere F~lle in der Li~eratur besehrieben 
worden, bei denen yon den Pr~idilektionsmuske]n und fiberhaup~ im 
Bereieh der oberen KSrperh~ilfte nur erst Hand-und Vorderarmuskelu 
erkrank~ waren, w~hrend doch schon einige Muskeln der unteren Ex- 
tremit~ten eine deutliche Atrophie erkennen liessen. Wit wollen sehon 
bier hervorheben, dass die Beteiligung der unteren Ex~remit~ten ia 
jedem Stadium des Prozesses ein~reten kann, insofern also einer be- 
stimmten Regel nicht folgt. Wir kommen auf diesen Punkt sparer 
zuriiek. 

Es ist bier zun~ehs~ Fall 1 yon F f i rn rohr  zu nennen, bei dem 
neben einer A~rophie der Vorderarme, vielleieht auch der Daumen- 
ballen, eine Abmagerung an der Vorderseite beider Oberschenkel 
fes~gestellt worden ist. Im Falle Kornho lds  land sieh neben der 
Dystrophie der Hand- und Vorderarmmuskeln an den Beinen eine 
leicht~e A~rophie eines Teils der Muskulatur. Der Autor meint, dass auch 
eine Schw~che und Abmagerung der Sacrolumbales bes~anden babe. 
In dem Falle Bergs  (Fall 3 seiner Dissertation) war neben einer 
Atrophie der Unterarme und einer Schw~ehe der Pectorales wieder 
eine Abmagerung im Gebie~ der QuadricipRes femorum zu beobachten. 
F r o h m a n n  besehreibt einen 19jahr~gen Mann mit Atrophie der In- 
terossei der H~nde and der Cueullares. Dazu mein~ der Verfasser 
in den klinisch nieht a~rophiseh erseheinenden Wadenmuskeln histo- 
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logisch atrophische Fasern in kSrnigem Zerfa]l nachgewiesen zu 
haben.*) 

Eine etwas besondere Stellung nehmen die F~lle yon Lanno i s  
und SchSnborn  ein, in denen yon ,Steppage", doppelseitiger Pero- 
neusl~hmung, berichtet wird, w~hrend im iibrigen die Atrophle auf 
die Vorderarme bezw. Vorderarme und tt~nde beschr~nkt war. In 
diesen beiden F~llen ha~ die Entwicklung der-Peroneusl~hmung das 
ganze Krankheitsbild eingeleitet. Zum mindesten ftir den Fall SchSn-  
born  wird man aber die MSglichkeit nicht ablehnen kSnnen, class es 
sich um eine komplizierende postinfektiSse Heuritis an den Beinen ge- 
handelt hat. 

Haben wir so den roll entwickelten, well fortgeschrittenen F~llen 
eine Gruppe inRialer F~lle gegeniiberstellen kSnnen, die durch das 
mehr oder minder aussehliessliche Befallensein distaler Muskelgruppen 
der  oberen Extremit~ten charakterisiert sind, so schieben sich die 
iibrigen bekannten Beobachtungen als Ubergangsf~lle zwischen diese 
beiden Gruppen zwanglos ein. 

Sehon einzelne unserer initialen F~lle deuteten den Ubergang an, 
in dem bei ihnen schon die Facies myopathica sich vorzubereiten schien. 
In dem Falle yon Schot~ und bei den 3 Geschwistern, die Pe l iz~us  
beschreibt, ist nun die Facies myopathica neben der Atrophie distaler 
Muskeln der oberen Extremit~iten, zu der sich bei den Kranken yon 
Pe l iz~us  wieder eine Atrophic der Deltoidei gesellte, mehr oder 
weniger vollst~ndig ausgesprochen. In Cass i re r s  nur kurz mitge- 
teiltem Falle besteh~ neben einer ziemlich ausgedehnten Muskelatro- 
phie an den Armen eine solche der Gesiehtsmuskeln, in R o s s o l i m o s  
auch noch der Kaumuskeln. Der Fall Ton L o r f a t - J a c o b  und T h a o n  
hat eine Atrophie der Muskeln der Arme und des Schultergiirtels, des 
Gesichts und der Zunge. Der Vosssche Kranke hat atrophische kleine 
Hand- und Vorderarmmus]~eln und S~ernocleidomastoidei, dabei einen 
,,miiden" Gesichtsausdruck. Uberall also die eigenartige Pr~dilektion 
scharf ausgesprochen, der Ubergang zu den roll entwickelten F~llen 
unverkennbar. Wir sehen in einem Teil dieser Ubergangsfiille wieder 
einzelne oder zahlreichere Muskeln auch der unteren Extremi~ten mi~ 
ergriffen, bei Voss  eine Atrophic an dem einen Unterschenke], bei dem 
Fall yon Cass i re r  sind die Glut~en, bei dem TOn L o r t a t - J a c o b  
und Thaon Beekengiir~el und vordere Oberschenkelmuskeln betroffen, 
der Kranke Ton Rosso l imo  haste sogar eine diffase Atrophie der Beine. 

*) Wer eine grSssere Erfahrung in der ttistologie menschlicher Muskeln 
besitzt, wird mir freilich zugeben, dass man aus diesem Befunde nicht auf eine 
Muskelatrophie im klinisch-pathologischen Sinne schliessen kann. 
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Wenn wir das hiermit, soweit ich sehe, vollst~ndig vorhegende 
Material restimierend iiberblicken, so wird trotz aller scheinb~ren und 
wirklichen Verschiedenheiten der FSlle doch die durchgehende Gese~z- 
mgssigkeits in Entwicklung und Lokalisation des atrophischen Prozesses 
nicht zu verkennen sein. 

Ausnahmslos sind in allen F~llen gewisse Muskelgruppen der oberen 
Ex~remitiiten, die Muskeln der u und die kleinen Handmus- 
keln, befallen, en~weder die einen oder die underen oder beide zusam- 
men. tiler hat, wie wit sahen, die Dystrophie in allen Fgllen, deren 
Entwieklung wir genauer kennen, ihren Ausgang genommen. Hier 
finden wir aueh in den welter fortgeschrit~enen Dystrophien immer 
die am stgrksten oder mi~ am stgrks~en erkrankten Muskeln. Das 
zeigen unsere Beobaeh~ungen wie auch die der Li~eratur, und nur in einem 
Falle, dem yon Nogu~s und Sirol ,  ist die Schilderung so summariseh, 
dass wir fiber die Einzelhei~en nichts Bes~immtes aussagen kSnnen. 

Die Entwicklung geht im allgemeinen symmetriseh vor sich. In 
einzelnen F5llen ist die eine obere Ex~remit~ geraume Zeit vor der 
anderen erkrankt, und zwar war dann fas~ immer die reeh~e zuers~ be- 
troffen, wie in unserem Fable 4 und bei dem Patienten SchSnborns .  
Aueh sparer noch sehen wir bier und da einzelne Muskeln des reehten 
Arms s~irker als die des anderen ergriffen. Im Falle 6 war die linke 
Extremitgt vielleicht frfiher, jedenfalls st5rker be~roffen, anscheinend 
unter dem begfins~igenden Einfluss eines Traumas. 

Die weitere Ausbrei~ung des Ube]s geht sehr versehieden schnell 
vor sich. Manehe F~ille bleiben Jahre lang im Initialstadium. Auf 
die Atrophie an den Vorderarmen und Hgnden folg~ die Entwicklung 
der Facies myopa~hiea, wghrend gelegen~lich such schon ander.e Ge- 
bie~e an den Armen und Schultern in Mitleidenschaf~ gezogen werden. 
Die Del~oidei waren in manehen FSllen besonders frith mi~ erkrank~. 
Es folgen wei~er die Sternocleidomas~oidei. Im Falle Voss waren sie 
"--- etwas abweichend yon dem Yerhal~en der anderen Falle - -  sehon 
a~rophisch, ehe die Facies myopa~hica ganz deutlich ausgesprochen war. 
G~nz besonders oft sind in diesen Stadien auch die Kaumuskeln stark 
befallen. Schliesslich kann, wie wir sahen, die Abmagerung die ganze 
KSrpermuskulatur ergreifen. Die Prgdilektion des Prozesses ftir be- 
s~immte Gebie~e wird dann wohl meis~ noch einigermassen kenntlich 
sein, so wie wir sie bei unserem Fa]le 2 noeh auf dem Sek~ionstisehe 
bei der Besich~igung tier Leiehe fes~zustellen vermoeh~en. Vielleicht~ 
is~ aber ftir d~s Spg~s~adium doch uuch gerade die ausserordentlich 
diffuse, keinen Muskel ganz versehonende und verh~t]~nism~ssig rech~ 
gleichm~ssige Ausbrei~ung der Dys~rophie bis zu einem gewissen Grade 
charakteris~isch. Dabei is~ die Gebr~uchsf5higkei~ der Glieder ffir die 



Myopathologische Beitdige. 79 

leichteren, einfacheren L eis~ungen des ti~gliehen Lebens auch in den 
schwersten F~llen, die wir kennen, leidlich erhalten geblieben. Zur 
v511igen L~hmung ist es immer nur in vereinzelten Muskeln gekommen. 

Sehr schwer gesch~idig~, ia so gut wie vollst~ndig gesehwunden 
sind in einer grSsseren Zahl Yon Fi~llen die Daumenbal]en und die 
Brachioradiales gewesen. Ich nenne zum Beleg ffir die ersteren unsere 
F~lle 2, 4 und 5, ffir die le~z~eren unsere F~lle I and 6, die eine der 
HoffmannsehenBeobachtungen, die Fiille yon Cassi rer ,  Fuchs  und 
Voss. Aneh Gaupp hi~l~ fiir n0~ig, den ,,Snpinator longus" beson- 
ders zu erwghnen. 

Zu dem Entwlcklungsgange, wie wir ihn geschildert haben, kann 
nun in jedem Stadium die Beteiligung tier unteren Ex{remitgten h in- 
zu~reten. In 2 Fgllen is~ eine atrophische Parese des Peroneusgebiets 
der Entwicklung der Dystrophie der oberen Extremitiiten sogar voraus- 
gegangen, wir sahen aber, dass die Deu~ung dieser Vorkommnisse nicht 
absolu~ sieher is~. Teilen wir die iibrigen Fglle unseren obigen Aus- 
fiihrungen entsprechend in 10 initiale, 12 roll entwickelte und 8 (~ber- 
gangsfglle ein, so entfallen auf jede dieser Gruppen 4 Fglle mit amyo- 
trophischen Vergnderungen an den unteren Extremitgten, wobei aller- 
dings in dem einem der ini~ialen Fglle die A{rophie nut aus einem 
vieldeutigen mikroskopischen Befunde diagnos~iziert worden ist. 

Unter den 4 Fgllen der 2. Gruppe finden sieh die drei, in denen 
es zu einer ganz allgemeinen hochgradigen Atrophie gekommen wa~, 
alle 3 auch mi~ einer diffusen A~rophie der unteren Extremitgten (Fall 2 
dieser Arbeit, der 2. Fall F i i rn rohrs  und der yon Nogu~s e~ 
Sirol). Der 4. 7 unser Fall 17 steht den eben genannten nicht viel 
nach, auch bei ibm waren schliesslieh wohl die Muskeln der un~eren 
Extremit~iten sgmtlieh nieh~ mehr normal, wenn auch vielleicht die 
Glu~gen und die Dorsalflexoren der Fiisse am stgrksten ergriffen waren. 

�9 Auch unter den Ubergangsfgllen, bei dem Patien~en R o s s olim o s, 
begegne~ nns noch einmal eine fast diffuse Dys~rophie der Beine. In 
Cass i re rs  Fall waren die Glutgen, in dem yon LorenZ-Jacob e~ 
Thaon  Glu~i~en und Quadricipites 7 in dem yon Voss der eine Unter- 
sehenkel betroffen. 

Von den ini~ialen F~illen war bereits die Rede. 
Auch an den un~eren Ex~remitRten scheint eine Vorliebe fiir be- 

stimmte Muskeln unverkennbar zu sein. 
Dieser Umriss des klinischen Bildes soll im Fo]genden dutch einige 

Einzelhei~en erg~inzt werden. 
Auffallend hgufig finden wir ausser der Gesichts- und Kaumuskel- 

a~roiohie noeh wei~ere StSrungen in bulbgren Muskelgebie~en. Die hSchst 
eigenartige7 ganz gleiche Sprachs{Srung unserer beiden ers~en F~ille hat 
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in der Krankengeschichte des Falles i ihrQ eingehende Dars[ellung 
gefunden. Wir g[aubten ihre haupts~chlichen Ziige aus einer Dys- 
trophic der Kehlkopf- und Gaumenmuskeln ableiten zu kSnnen. Den 
unsere Diagnose bes[~tigenden Sektiousbericht des Falles 2 geben wir 
am Ende dieser Arbei~. Fall 4 hatte eine verwaschene Sprache. 
Cass i re rs  Patient sprach bulb~r uncl h~tte Schlucks~5rungen. 2 yon 
den 3 F~llen yon Pel iz~us  spraehen undeutlich and nasal, alle 3 
hat~en SchhckstSrungen. Scho t t s  Kranker sprach ,sehwerf~llig", 
Gaupps  Patient ,,monoton" und nasal, auch ein Fall H o f f m a n n s  
nasal. SchSnborns  Patient n{fselte yon Jngend auf. Aufdie n~sale 
Sprache unseres Falles 6 ist kein 8ewicht zu legen, dagegen is[ die 
Zungenatrophie bemerkenswer~ der wir auch bei L o r [ a t - J a c o b  el 
Thaon  begegnen. Jedenfalls haben mehr als ein Dritfel aller be- 
kann~en Fglle noch abgesehen yon der Facies myopathica Schw[lche- 
zustiinde in den Apparaten des Sprechens and Schhckens. Ausser im 
Falle S chSnb orn s is~ eine Facies myopathica immer dsbei, bei Gaupp 
is[ wenigstens die Trggheit der l~imik notiert. 

Im Bereich der Augenmuskeln komm~ nur Prose vor. Wir sahen 
sie in unseren Fgllen 2 and 5, ferner wurde sic yon Gaupp and yon 
F i i rn rohr  (bei seinem 2. Fall) beschrieben. Voss '  Pa~ien[ bathe [ief- 
s[ehende Lider, die aber gut gehoben wurden. 

In Verbindung mit der K~umuskela~rophie sind mehrfach Ano- 
malien der Kiefergelenke gesehen worden, habi~uelle Luxationen in 
den F~llen 1 and 2, leichtere S~Srungen in den F[llen 4, 5 and bei 
dem Patienfien Rosso l imos .  

Ein weiterer Punkt be[riff~ das Verh{iltnis der Beuger and S~recker 
an den Unterarmen zu einander. H a n s  Cnrschmann  hat besonders 
hervorgehoben, dass in seinem Falle nut gewisse Muskeln der Streeker- 
gruppe dystrophisch und paretisch waren, wahrend die myotonischen 
Erscheinungen sich uuf deren Antagonisten, einige Beugemuskeln, be- 
schr[nkten. Vielleich~ liegt hier doch nich~ eine individuelle Eigen- 
hei~ des Falles, sondern nut ein besonders ekla~an[er Ausdruck einer 
auch sons~ sieh 5fters wieder findenden Ver~eihngsweise vor. 

Was zunachs[ die myotonisehen Phiinomene anlangt, so nimm[ in 
dieser Itinsich~ in allen meinen bier mi[geteilten Fallen das ~ebie[ 
der S[recker am Un~erarm insbesondere den Beugern gegeniiber eine 
Sonderstellung ein. Ieh babe das filr die ersten 3 Falle in meinem 
friiheren Bericht schon hervorgehoben. Viermal, in den ~gllen 2, 4, 5 
nnd 6, sehen wir wohl beim Schliessen, aber nieh~ beim (Jffnen der 
Finger eine myotonische S~eifigkei~ eintre~en, nnd in den beiden anderen 
Fallen zeigen sieh wenigs[ens bei der elek~risehen Priifung die myo- 
tonischen Anomalien im Bereich der S~reekmuskeln viel weniger roll- 
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s~ndig ausgebilde~ als in den Beugern. Also eine ausgesprochene Vorliebe 
tier myo~onischen StSrungen ftir bestimm~e Beugemuskeln, wle in dem 
C u r s c h m a n n sehen Falle, in allen unseren 6 B eobaehtungen. Ubrigens 
trit~ uns das auch in den nich~ atrophischen F~llen yon Thomsen-  
scher Krankhei~ 5fters entgegen. 

Dazu hubert wir nun aueh in drei yon unseren F~llen (3, 4 und 6) 
Paresen ausschliesslich oder vorzugsweise in antagonistischen Muskeln, 
in der S~reckergruppe. Zweimal is~ die _~_hnlichkei~ mi~ dem Curseh-  
mannschen Fa]le besonders gross: in den F~llen 4 und 6 haben wir 
eine starke Parese der Fingerstrecker neben Myotonie der Fingerbeuger. 

Abet aueh in tier Litera~ur wird _~hnliehes beriehtet. In den 
F~llen yon Voss und Gaupp bestand eine vorzugsweise starke A~ro- 
phie und Parese tier Streeker, w~hrend alas myotonisehe Ph~nomen 
besonders beim Sehluss tier Finger hervortra~. 

Wir verlassen die Frage tier Ver~e~lung tier Dystrophie und wended 
uns zu einer AnzahI 5f~ers wiederkehrender Beglei~erseheinungen. 

Zun~ehst ein Kuriosum, das zu der grossed ~usseren Ahnlich- 
keit, die viele tier F~lle unter einander zeigen, immerhin bei~r~g~: die 
"par~ie]le Kahlk5pfigkeit. 5 yon unseren 6 F~llen haben einen kahlen 
Seheite]. In der Literatur wird dasselbe gelegen~lieh ausdriieklieh er- 
w~hnt~ in anderen F~llen ist es aus den beigegebenen Pho~ogrammen 
zu erkennen (F~lle yon Hof fmann ,  Rosso l imo ,  Nogu~s  e~ Sirol ,  
Lannois ,  Fiirnrohr) .  B e t t m a n n  wirf~ bei der Beschreibung seines 
Falles, der zu den yon uns oben abgelehn~en gehSr~, sel~samerweise 
die Frage au~ ob wohl eine Aloioecie eine innere Bezieheng zur 
Thomsenschen Krankhei~ hubert k5nne. 

Sehr merkwiirdig is~ die H~ufigkei~ tier ttodenatrophie. Wir haben 
sic viermal gesehen (F~lle 2, 4, 5 und 6), und zweimal is~ sic in der 
Li~era~ur, n~mlieh yon Gaupp und im Falle 2 yon F i i r n r o h r s  Arbei~ 
beschrieben wordeD. In unserem Fall 2 war der Zustand seiner Hoden 
erst bei der Autopsie bemerk~ wordeD. In ~nseren iibrigen 3 F~llen 
war die frtiher normale Potenz allmShlieh erlosehen. Der Fall Gaupps  
sehein~ yon jeher absolut impotent gewesen zu sein. F t i rn rohrs  
Kranker besass die Po~entia co~undi nocb, war aber kinderlos. 

Welter sind die reeh~ hiiufigen S~Srungen auf vasomo~orischem 
@ebiete bemerkenswer~. Bei den Brtidern H. (Fall 4 und 5 unserer 
Arbei~) bestand eine Neigung zum Erfrieren der HKnde, tier wir aueh 
bei den Patienten H o f f m a n n s  (Fall I der Arbeit) und F t i rn rohrs  
(Fall l) wieder begegnen. Eel den beiden H. wurden ausserdem an- 
fallsweise die Finger under unangenehmen Par~isthesien kadaverSs bleich 
und kale, besonders in tier Kiihle. Auch dem genannten Kranken 
F t i rn roh r s  erstarr~en die HKnde leich~ in der KKlte und waren immer 

Deutsche Zei t schr i f t  f. Nervenhei lkunde,  37. Bd. 6 
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kale. Unser Fall 6 hatte ebenfalls seine linke Hand einmal erfroren 
und klag~e, dass seine H~nde, besonders die ]inke, leicht ganz b]au 
wiirden. Dieser Mann war ganz abnorm frostig und geriet, wenn man 
ihn entblSsste, in hef~iges Zit~ern. S e h S n b o r n s  und Gaupps  Patienten 
hat~en livide, ki~hle H~nde. 

Die tiefen Reflexe speziell an den Beinen siad bei der atrophischea 
Myotonie h~ufig herabgesetz~ oder aufgehoben. Es zeigen das unsere 
F~lle 1 und 2, die Beobachtungen yon R o s s o l i m o ,  Hans  Curseh-  
mann,  ~ o g u ~ s  e~ Sirol ,  Kornho ld ,  Voss und die beiden F~lle 
Fi i rnrohrs .  Bei dem Kranken yon Lannois  fehlen ausserdem auch 
die Sohlenreflexe. In unserem Fal]e 6 bes~and eine par~ielle Areflexie 
der oberen Extremi~ten. Cass i re r  berichtet, dass in seinem Fall die 
Sehnenph~nomene an den ,Armen fehlten. Vielleieht darf man die Er- 
seheinung ~hnlich deuten, wie analoge Vorkommnisse bei der Myasthenie 
won mir*) und anderen gedeutet worden sind, als eine dem Grundpro- 
zess koordiniert~e, aus den gleichen urs~ehliehen Bedingungen hervor- 
gegangene StSrung. Manche Beobaehter haben an eine tabische Kom- 
plikation gedaeht, ohne aber klinisch ausreichende Anhal~spunkte ffir 
ihre Annahme beibringen zu kSnnen.**) Wit  kommen bei Besprechung 
der pa~hologisehen Anatomie auf diesen Punkt zuriiek. 

Da wir eben won tabischen Symptomen sprechen, darf die leiehte 
Inkontinenz der Blase in dem Cursehmannsehen Falle nich~ uner- 
wahn~ bleiben. 

Sensibili~tsstSrungen sind bier und da beobachtet worden, ]eiehte 
Gefiihlsver~aubung an den dis~alen Teilen der Ex~remit~ten in unseren 
beiden ersten Fi~llen, ferner won Berg  und Rosso l imo.  GrSbere 
Ausfallserseheinungen waren immer durch Komplikationen beding& 
Bei den vorfibergehenden schwereren An~sthesien unseres erstenPatienten 
and wohl auch in dem Falle won Lor~a t - J aeob  et Thaon hat es 
sich um Hysterie gehandelt, in unserem 4. Falle um eine doplJelseitige 
Meralgia paraes~hetica. 

In einigen F~llen finden wit eigenttimliehe Sehnen- and Gelenk- 
anomulien, w]e sie wohl aueh bei anderen Dystrophieformen gelegent- 
lieh vorkommen. Dupuy t rensehe  Kontraktur haben wir zweim~l 
gesehen, in den F~llen i and 5, sehwer zu deu~ende Gelenkver~nde- 
rungen im Falle 3, Sehnenkontrak~uren eigener Art im Falle 6. 

Endlieh wollen wit noeh ganz beil~nfig erw~hnen, dass in 4 F~llen 
S~rumen der Sehilddriise gefunden worclen sind: in unserem Falle 1 und 4, 
~erner yon Gaulop and von Bernhard& Eine ]eichte Milzschwellung 

*) Deutsches Arch. f. klin. Meal. ]~d. 78. 
**) Vergl. dazu tIoffmann, Zeitschr. f. ~ervenheilkde. Bd. 18. 
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haben nut wit einmal gesehen (Fall 1). Die auffallende Polyurie 
unseres ers~en Falles erinner~e uns an einen gleichen Befund in einem 
yon uns beschriebenen Fall yon Myasthenie.*) 

Wie sind nun diese Fa l le  yon a t r o p h i s c h e r  Myoton ie  zu 
deuten? 

1. Dass es sich um echte Thomsensehe Krankhei~ handelt, is~ 
nicht zweifelhaft. Das hat vor allem auch H o f f m a n n  betont. Mehr- 
fach sind es ganz typische Falle yon Myotonia congenita gewesen, die 
yon der Dystrophie befallen worden sind, wie unsere F~lle 2 und 3. 
In beiden waren die myotonischen StSrungen fiber den ganzen KSrper 
ausgebreitet, in beiden sind die Besehwerden fr~ihzeitig hervorge~reten, 
in dem einen bestanden sie sei~ der Kinderzeit, bei dem anderen haben 
sie sich, wie so oft, in der Puber~ats- und Lehrzeit manifestier~. So- 
viel wir hSren, sollen in den Familien beider auch sons~ Falle yon 
Myotonie vorgekommen sein. Der Fall 3 ist wiederholt zum Gegen- 
stand prinzipieller Un~ersuchungen iiber die Th o m s e n sche Krankheit 
gemaeht worden. 

Wenn die Myotonie nun in einer ganzen l~eihe unserer F~lle 
weniger typisch in die Erscheinung getreten ist, so werden wir diese 
darum doeh nieht won den abrigen abtrennen mSgen. Einmal zeig~ 
schon der einheitliche Typus des dystrophischen Prozesses, das wir 
es bier mit einer in sich geschlossenen Gruppe zu tun babes, und 
welter ist nieht zu iibersehen, dass alas Bild der eehten Thomsen-  
sehen I<rankheit sieh mit den Jahren erweiter~ hat, dass w~r etwas 
abweichende Formen kennen gelern~ haben, dass manche Eigentiim- 
liehkei~en, die wir bei dystrophischen Myotonien finden, aueh sonst, 
bei nicht atrophischen Fallen, vorkommen, die schon durch ihre Fami- 
lienzugehSrigkeit uls eehte Thomsensehe Krankheit charskterisiert 
sind. Ich denke an das spate Manifes~werden der Thomsensehen 
Erscheinungen, an die geringe Intensitat und Ansbreitung der StSrungen 
in manchen Fallen. Als solche diirf~ig, ja rudimentar en~wickelte 
Myotonien nennen wit arts dem Kreise unseres Materials die Falle 
yon (~anpp, Curschmann ,  Cassirer ,  unsere Falle 4--6. Auffallend 
spat manifestiert hat sich die Myotonie bei unserem ersten Fall und 
bei dem Kranken Kornholds .  Beide Patienten haben ihre ganze 
Militarzeit noeh ohne irgend welehe StSrungen yon seiten ihres Be- 
wegungsapparats durchgemaeh~. Aueh in den Fallen Jo l lys ,  
Cassi rers  und Rossol imos  ist die Krankheit auffallend spgt be- 
merk~ worden. Endlich wird such der mangelnde Nsehweis der 
Familiaritat nieht gegen die Diagnose der Thomsensehen Krank- 

*) Deutsches Arch. f. klin. Med. Bd. 78. 
6* 



~4 VI. S'r~mEgw 

heir angef~ihr~ werden diirfen, da ganz typische F/ille gelegent]ich iso- 
lier~ vorkommen. 

2. Die Myotonie ist das Primate in diesen F~llen. Aueh hierin 
wird man H o f f m a n n  nur beistimmen kSnnen. Die Dystrophie ist 
als eine Verlaufseigenti~mliehkeit maneher F~lle yon Thomsenscher  
Krankheit anzusehen. 

Einzelne Beobaehtungen kSnnten fiir sich allein allerdings im 
Sinne einer Priorit~t und Superiorit~it der Dystrophie gedeutet werden. 
Wit begegnen einige Male der bes~immten Angabe, dass die myoto- 
nisehen Erseheinungen erst hervorgetreten seien, als die Dystrophie 
schon bestanden babe (Hans Curschmann ,  Kornho ld ,  Lannois). 
In anderen F~llen (unsere Fglle 4--6) war die Dys~rophie weiter aus- 
gebreite~ als die myotonisehen Erscheinungen. 

Das VerhSl~nis zwisehen Myotonie und Dystrophie ist aber in 
diesen Fgllen nut seheinbar versehoben. 

Entseheidend ist, class wohl Myotonien ohne Dystrophie, class aber 
niem~ls - -  atlem Anseheine naeh - -  Dystrophien des bier vorliegenden 
Typus ohne Verbindung mit Myotonie beobaehtet werden. Die An- 
lage zur Myotonie is~ zweifellos angeboren. So mag es vorkommen, 
dass einmal die Anf~nge der Dystrophie die erste deutliehe _&usserung 
dieser Anlage bilden. Dass die eigentlichen myotonisehen Ph~nomene 
manchmal erst~ reeht sp~ in die Erseheinung treten, wissen wir ja 
aueh aus sonstigen Erfahrungen. Dabei is~ eins nieht zu vergessen: 
wenn ein Kranker uns sagt, ,,seine Steifigkeit ~' oder sein ,,Krampf" 
sei erst um diese oder jene Zeit aufgetreten, so beweist das ganz ge- 
wiss nieht, dass die Myotonie vorher aueh ffir eine sorgsame ~rztliche 
Untersuchung l~tent gewesen w~re. Die myo~onisehe Behinderung 
kann so gering sein, dass der Kranke sie kaum beaehte~. In dem 
Falle L o r t a t - J a e o b  et Thaon  wurde man erst bei der elekt~rischen 
Prfifung der atrophisehen Muskeln auf die myoton]schen Ph~nomene 
aufmerksum, die daraufhin auch bei willkiirliehen Bewegungen naeh- 
gewiesen wurden. In unserem Fall 6 veranlasste uns, wie gesagt, ers~ 
die Typizitgt des Atrophiebildes, naeh den Symptomen der Thom-  
s enschen Krankheit zu fahnden. 

Endlieh w~re auch das verst~ndlicl~, dass das Auf~re~en dys~ro- 
phischer Sehw~ehezust~nde mit den nunmehr erhSh~en Anforderungen 
an die Innervationsanstrengungen des Kranken gelegen~lieh zur Mani- 
festierung latenter myotonischer Ver~nderungen beitrfige. Wit wissen 
ja, wie gern myotonisehe StSrungen gerade dann zu allererst sich be- 
merkbar maehen, wenn hShere Anforderungen an die Kra~leis~ung 
des Kranken herantre~en. 

Die Myotonie oder die myotonisehe Veranlagung is~ also der 



Myop~thologische Bei~r/ige. 85 

Boden, auf dem die Myotonikerdystrophie sich eniwickel~; dass myo- 
tonische Erscheinungen umgekehr~ sich erst auf der Grundlage irgend 
einer Dystrophies herausbildeten, w~re iibrigens auch ohne jede 
Analogie. Lanno i s  hat eine zwei~e Beobachtung seiner Arbeit in 
diesem Sinne gedeutet. Doch ist die Ann~hme, dass die yon ihm be- 
schriebenen Kr~mpfe myotonische seien, keineswegs gentigend begrtindet. 
Ebensowenig sind die F~lle, die Magneval  in diesem Sinne deutet, 
einwandfrei. 

3. Die Dystrophic der Myotoniker ist Bin primSr myopathischer 
Prozess. Dem roll entwiekelten Bilde gegeniiber mit seiner Facies 
myopathica wird niemand eine andere Vermutung hegen, und damit 
ist nach unseren Ausftihrungen der Sehluss ohne weiteres gegeben, dass 
dieser Auffassung auch ftir die iibrigen F~lle der Gesamtgruppe Geltung 
gegeben werden muss. Es ist immer wieder der vermeintliche Nach- 
weis yon Entartungsreaktion gewesen, der zu abweichenden ErklSrungca 
einzelner F~lle gefiihrt hat. Daneben natiirlich auch die grosse ~iusserc 
Ahnlichkeit, die das Bild des Ini~ials~adiums mi~ den spinalen pro- 
gressiven Atrophien verbindet. 

Wie s~eht es nun mit den e l e k t r o d i a g n o s t i s c h e n  Befunden?  
Ehe wir uns zur Frage der Entartungsreaktion und ihrer Vor~iu- 

schung wenden, soll yon einer anderen eigenartigen Erscheinung die 
Retie sein, die darin besteh~, class in manchen FSllen bei der direkten 
galvanisehen Reizung einzelne Muskeln schon auf die minimalen 
Stromst/~rken mit tetaniformen Dauerkontrak~ionen*)reagierten, Zuck- 
ungen also iiberhaupt nicht zu erzielen waren, ohne dass die Reiz- 
schwelle etwa abnorm tier gelegen h~tte. 

Wit  haben das in 4 F~llen (1, 3, 4 und 5) beobach~et. Bei st~r- 
keren StrSmen trat dann vielfach in den bert. Muskeln auch Nach- 
dauer der Kontraktion, also die gewShnliche Form der myotonischen 
Reak~ion ein. Einmal fanden wir, im Falle 3, dass schon bei der 
minimalen ReizgrSsse die tetaniforme Kontraktion einzelner Muskeln 
die l~eizungsfrist etwas iiberdauerte. Eine ~hnliche ~eigung zum Ein- 
trier yon Dauerzuckungen hat Eulcnburg**)  bei Paramyotonie ge- 
sehen. R em ak***) fasst sic als ,, unvollst~ndige myo~onische Reaktion" 
auf. Unsere iBeobach~ungen scheinen ftir diese Deutung zu sprechen. 

Wenn vielfaeh yon Ent~r~ungsreaktion bei der atrophischen Myo- 
tonie berichtet wird, so ist zun~chst zuzugeben, class zweifellos in 

�9 *) Ich vermeide den Ausdruck tetanisch, um nichts zu pr/~judizieren, trotz 
der /iusseren GleichfSrmigkeit. 

**) Neurolog. Zentralbl. 1886. S. 265. 
***) Elektrodiagnosi~ik. Wien und Leipzig, 1895. S. 86. Vergl. aueh Pelz, 

Arch. f. Psychiatric. XLII. S. 708. 
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nicht wenigen d[eser Falle ~r~ge, ja wurmfSrmige Zuckungen bei 
direk~er galvanischer Reizung zur Beobachtung kommen. Wenn man 
nan darin nach der gebr~uchlichen, aber doch eben nich~ ganz aus- 
nahmslos galtigen Regel das pathognomonische Merkmal der Ent- 
artungsreaktion sieht, so ltegt eine Verweohshng ausserordentlieh 
nahe. Ieh selbst habe 3 real diese ZuckungstrggheR gesehen, gl~ube 
aber reich in jedem Falle durch die nahere Analyse tier Erseheinung 
fiberzeugt zu haben, dass es sieh in der Tat nicht nm Entartungs- 
reakUon hat hsndeln kSnnen. 

Zun~chst in unserem Falle 3 war die Zt~ckungs~rgghett nur bei 
Schliessungsreizungen nachweisbar, w~hrend die AnodenSffnungszuckung 
vSllig prompt verlief. Naeh 5fterer Wiederholung der t~eizung ver- 
loren aueh die Schliessungszuekungen ihren trggen Charakter. Ganz 
~hnlich lagen die Dinge im Falle 4. Im Fall 5 bekamen wit bet 
labtler Reizung in einzelnen Muskeln eine exquistt wurmfSrmige Kon- 
traktion. Bet ngherem Zusehen konnten wir fes~stellen, dass es sich 
in diesem Falle um ein trgges An- nnd Abschwellen sogenannter Dauer- 
zuckungen handelte, wie wit sie oben als ,unvollst~ndige myotonische 
Reaktion" kennen gelernt haben. 

Die EigenheRen der Zuckungs~r~gheit unterscheiden unsere Be- 
funde durehaus yon der Entartuagsreaktion and bringen sie vielmehr 
zu tier gewShnlichen Form der myotonisehen l~eaktton in enge Be~ 
ziehnng. Ieh mSchte aus folgenden Griinden annehmen, dass es sieh 
nieht um Entartungsreaktion, sondern um eine besondere Form myo~ 
toniseher Reaktion gehandel~ hat. Erstens gehSrt ein tontsch-trgges 
An-und  Absteigen der Kontraktion ganz allgemein zum Bilde der 
myotonisehen Reaktion. ZweRens stimmt die Erscheinung, dass in 
unserem F~lle 3 nur die Schliessungserregungen, die bekanntlieh die 
stgrkeren sind, eine trgge Zuckung hervorriefen, gut mtt der Tatsaehe 
iiberein, dass die myo~onisehe Reaktton vielf~eh nur bei st~rkeren Rei- 
zungen deutlieh hervortritt. Aneh ein drifter Punkt, alas Nachlassen 
der Zuekungstrggheit bei wiederhol~en Reizungen (Fall 3 and '4), ent- 
sprich~ dem gewShnltehen Verhalten tier myo~onisehen Reaktion, bei 
wiederholten l~eizungen zu versehwinden. Die eben an 2. and 3. S~elle 
genannten Erseheinungen sind dagegen der Entartungsreaktion durch- 
aus fremd. Im Falle 5 tguschte, wie wir sahen, die sog. ,unvollstgn- 
dige myotonisehe Reaktion" die Entartungsreak~ton vor.*) Gegen die 

*) Hier liess die Tr~gheit bei wiederholten l~eizungen nicht nach; dieser 
Fall zeigte aber auch bei wiederholten willkiirlichen Bewegungen nicht das ge- 
wShnliehe ~achlassen der myotonisehsn StSrungen, w~ihrend allerdings die bei 
st~rkeren elektrisehen Strgmen auftretende Nachdauer dutch einige Wieder- 
holungen des Vers~ehs zu ersch5pfen war. Ich trage bei dieser Gelegenheit 
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Annahme einer Entartungsreaktion sprach ferner in alien F~llen das vS1- 
lige Fehlen der charakteristischen quangi~ativen Erregbarkeitsanomalien, 
ffir myotonisehe Reaktion noeh die Beobachtung, dass, wenigs~ens in 
den Fgllen 3 und 5, bei wei~erer Steigerung der Reizst~rke myotoni- 
sehe Reaktion yon der gewShnlichen Form in den betreffenden Mus- 
keln auftrat. 

Man sieh~ aber, wie leich~ eine Pseudoentar~ungsreak~ion die echte 
vort~iusehen kann. Ich mSch~e es deshalb durch die schlichte Angabe 
,,EAR", wie wit sie bei Jo l ly ,  Pe l i zgus ,  SchSnborn ,  Rossol imo,  
Schott~ t t ans  Curschmann  und Voss finden, doeh nich~ als be- 
wiesen ansehen, dass es sich wirklich um Entar~ungsreak~ion gehan- 
del~ hat. Ubrigens sind einer ganzen Reihe yon Antoren selbst Be- 
denken fiber die Deu~ung ihrer ]~efunde gekommen. Pel iz~us  h~ilt 
die Entartungsreak~ion fiir modifizier~ dureh myotonische Erseheinungen, 
Seho~t hat den Eindruek, als ob Entartungs- und myotonisehe Reak- 
Uon kombinier~ w~ren, Cass i re r  reehnet ganz direkt mi~ der MSglich- 
keit, dass die EaR nut vorget~useht sein kSnnte. H o f f m a n n  hat, 
wohl als erster, auf die Gefahr einer Verwechslung hingewiesen. 

Eine weitere Eigenar~ der l~eak~ionsweise auf den elektrischen 
Reiz bes~eht darin, dass vielfach auf kurzdauernde galvanisehe und 
faradische Reize keine naehdauernde Kon~rak~ion erfolgte, w~hrend sie 
sofor~ eintrat, sobald man den Strom --  bei unveriinder~er S~roms~grke 
- -  etwas l~inger gesehlossen liess. Ieh babe diese Erscheinung zuers~ 
bei den F~llen 1 und 2 beobaeh~et nnd beschrieben. Pas s l e r  ha~ sie 
sp~i~er bei den Gebrfidern H. (unseren F~llen 4 und 5) gesehen und 
beschreibt sie folgendermassen: ,,Bei der galvanisehen Stromschwan- 
kung trit~ nieh~ wie bei der gewShnliehen MyR ein raseher Ans~ieg 
mi~ nachfolgender Dauerkontrak~ion ein, sondern es erfolgb ers~ unter 
dem Einfluss des konstanten Stromdurehflusses eine allmahlich zu- 
nehmende tonisehe Kon~rak~ion, die nut ganz langsam wieder abnimmt." 
Man kann vermuten, dass dieses Ph~nomen zu 2 mehr oder minder 
regelm~ssigen Merkmalen der myotonisehen Reak~ion enge Beziehungen 
ha~: erstens zu der Tr~gheit des myo~onisehen Zuekungsanstiegs und ~ 
zwei~ens zu der Tatsache, dass der Ein~ri~ der Naehdauer in sehr 
vielen Fgllen eine gewisse Energie der Muskelkontraktion voraussetzt.*) 

nach, dass ich eine Ersch5pfbarkeit der unvollst~tndigen myotonischen Reaktion 
in dem Sinne, dass allm~ihlich an Stelle der Dauerkontraktionen Zuckungen 
getreten w~iren, nicht beobachtet babe. 

*) v. Bechterew hat besonders darauf hingewiesen~ dass im allgemeinen 
dutch die Kraft der Kontraktion Eintritt and St~trke der Iqachdauer gefdrdert 
werden. Das ist keine atypische Erscheinung~ wie gelegent]ich z. B, yon P elz 
angenommen zu werden schei~t. 0her diese und einige andere Besonderheiten 
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Wird die Reizung frfih unterbrochen, so ist der ~[uskel noch nieht 
auf der HShe der Kontraktion, und es kommt deshalb nicht zur l~ach- 
dauer. Da man die Erscheinung, wie gesagt, auch bei gulvanischer 
Reizung beobachtet, so gewinnt es in der Tat den Anschein, als ob 
nieht nur die Stromschwankung, sondern auch der gleichm~ssige Fluss 
des Stroms in diesen Fiillen eine Reizwirkung auf den Muskel aus- 
fibre. P~ss ler  hat sich, freilich ohne weitere Priifung, ob es wirk- 
lich so sei, diese Annahme zu eigen gemaeht und weitgehende Schlfisse 
fiber das Wesen der Myotonie darauf aufgebaut. Er hat das Ph~nomen 
nur in atrophisehen Muskeln gefunden. Auch meine Beobachtungen 
dartiber betrafen mehr oder weniger stark atrol)hische Muskeln. 

]eh mSchte auf weitere elektrodiagnostisehe Einzelheiten nicht ein 
gehen und mich nut noch mit der Frage der myasthenischen Reaktion 
beseh~ftigen, die unser Fall 1 roll ausgebildet darbot und die aueh 
im Fall 3 nicht ganz fehlte. Ieh babe schon friiher auf eine sympto- 
matologische Beziehung zwisehen ~yotonischen und myasthenischen 
Erseheinungen gelegentlich hingewiesen.*) I~euerdings hat Rind- 
f le isch myasthenische Reaktion bei seinem mit Syringomyelie kom- 
plizierten Falle yon Myotonie beobachtet, Voss hat sic in seinem Falle 
yon atrophischer Myotonie (in nieht atrolohisehen Muskeln)gesehen 
und zitier~ - -  ohne Ortsangabe - -  eine weitere Beobachtung yon 
Kle is t  fiber myasthenische Erscheinungen bei der Thomsenschen 
Krankheit. In der Literatur unseres Gebiets finden sieh weiter noeh 
Angaben yon Nogu~s et Sirol  fiber Ermfidbarkeit bel willkfirlichen 
Bewegungen und yon Rossol imo fiber Naehlassen der Wirkung des 
faradisehen Stroms. Doch sind diese Bemerkungen zu kurz und un- 
bestimmt, um recht verwertbar zu sein. Wir fanden in unserem Falle 
bei rhythmischer faradiseher direkter Muskelreizung zun~chst die myo- 
tonische Reaktionsweise, dann eine Anzahl anscheinend normaler Kon- 
traktionen, dunn abet uahmen diese an HShe rasch ab, bis endlich 
die Reizung iiberhauiot keinen sichtbaren Effekt mehr hervorrief. Auch 
eine Dauerreizung yon mehreren Minuten blieb jetzt erfolglos. Meine" 
Beobaehtungen sind yon Nachuntersuchern des Falles best~tigt worden.**) 
Dagegen hat man sieh gegenfiber den gleiehzeitig yon mir beobach- 
teten myasthenisehen Erseheinungen bei willkfirlicben Bewegungen 

der ja durchaus nicht stereotypen, sondern in fast jedem Falle wieder ihre 
eigenartigen Zfige zeigenden myotonischen Phiinomene finden sich gerade mit 
Bezug auf unsere Fiille einige hier nicht wiederholte Bemerkungen in der Buch- 
ausgabe der Sitzungsberichte der Leipziger reed. Gesellscha~ yon 1904. S. 17. 

*) Deutsches Archly f. klin. Med. 78. Bd. S. 36~/5. 
**) Vgl. T. Cohn, I%urolog. Zentr~lbl. 1904:. S. 1118 undRindfleisch, 

Deutsche med. Wochenschr. 1905. S. 1414. 
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skeptisch verhalten. Ieh glaube dennoch nicht, dass sie auf hys~eri- 
schem Boden erwachsen oder gar simulier~ waren. Dafiir waren sie, 
wie ich mi~ T. Cohn behaup~e, zu charak~eris~isch. Die myastheni- 
sehe Reaktion, die wir dabei beobaeh~e~ haben, sprich~ doch ganz ge- 
wiss viel gewichtiger ftir die ech~ myas~henische Natur, als es dagegen 
sprechen kiinnte, dass der Mann unzuverli~ssig in seinen Angaben und 
hysteriseh war. 

Erwi~hnen mSehte ich noch zum Sehluss der klinisehen Ausfiih- 
rungen das verh~il~nism~ssig nicht sel~ene Vorkommen der meehani- 
sehen Ubererregbarkei~ der Nervi faeiales, des sog. Chvos~eksehen 
PhKnomens, das bekannflich im Krankhei~sbilde tier Tetan'ie eine grosse 
Ro]le spiel~ Wir hubert es in 4 yon unseren 6. F~llen (3, 4, 5 and 6) 
gefunden. Aueh Hans  Cursehmann ,  Rossol imo,  Berg and Schot t  
hubert es bei der amyotrophisehen Myotonie gesehen. Hans Cursch-  
mann hat in seinem Falle sehr eingehend nach allen anderen Symptomen 
der Tetanie gefahnde~, ohne abet irgend eines yon ihnen nachweisen 
zu kSnnen. Eine Verbreitung der meehanischen Ubererregbarkei~ auf 
andere l~ervens~mme babe ich nich~ beobaehtet. In eigenar~igem 
Gegensa~z zu diesen Befunden steh~ die vSllige meehanisehe Unerreg- 
barkei~ der 17ervi faeiales in unserem ersten Falle. 

Pathologiseh-anatomischer Teil. 
Der Patient X. S. (Fall 2) ist in der Nacht zum 9. I. 1905 im 

hiesigen.sts Pflegehaus unter den Erscheinungen allgemeinen 
Kr~f~everfalls gestorben. Der Chefarzt der Ans~al~, tterr Saniti~tsrat 
Dr. Lohse,  butte die Freundlichkei~, mir die Autopsie des Falles zu 
iiberlassen, die dann auf meine Bi~te im pathologisehen Ins~i~ui der 
Universitii~ dureh tterrn Dr. Vers~ am Morgen des 10. I. vorgenom- 
men wurde. 

Bei der iiusseren Besichtigung der Leiche fiel die ausserordentliehe 
Dystrophie fast der gesamten Muskulatur sofort in die Augen. Dabei 
trat aber doch noch die Pri~dilektiou bestimmter Gebiete deutlieh hervor. 
Die Daumenballen waren so gut wie v011ig geschwunden, die Gesichts- and 
Kaumaskeln aufs i~usserste reduziert, wi~hrend nur die Lippen eigentfimlich 
wulstig hervortraten; yon den Sternocleidomastoidei war zuniiehst weder 
durchs Gesicht noch durehs Geftihl irgend etwas nachzuweisen. Neben der 
schweren ~uskelabmagerung verdient~Erwi~hnuug, dass ein sparliches Fett- 
polster erhalten geblieben war. Das Sektionsprotokoll bezeichnet den Er- 
nahrungszustand als leidlich. 

Uber den Befund an den inneren Organen lautet die Sektionsdia- 
gnose: Tuberculosis obsoleta et induratio nigra apieis pulmonis utriusque. 
Pleuritis chronica fibrosa adhaesiva bilateralis. Emphysema pulmonum. 
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Bronchitis. Tracheitis. Atrophia fusea myoeardii. Dilatatio eordis, prae- 
cipue atrii et ventrieuli dextri. Insuffieientia valvulae trieuspidalis. In- 
duratio eyanotiea hel~atis et renum. Intumeseentia levis lienis. Atrophia 
maxima testis utriusque. 

Bei der Sektion des z e n t r a l e n  l~ lervensys tems zeigte sich die 
Arachnoidea des Gehirns weisslich verdiekt, sowohl an der Konvexit~t als be- 
sonders aueh an der Basis. Das Gehirn war ziemlich schwer, yon durchaus 
normaler Konfiguration. Es wurde mit 10proz. Formalin injiziert und 
in dieselbe Fliissigkeit eingelegt. Die spatere Untersuehung auf zahlreiehen 
Durehsehnitten ergab ebenfalls fi~r die Betrachtung mit blossen Augen 
ganz normale Verh~ltnisse. 

Am l~iickenmark war ausserlieh aueh niehts Abnormes zu erkennen. 
Es wurde im ganzen in 10 proz. Formalin eingelegt. Aueh auf den sparer 
angelegten Querschnitten war der makroskopisehe Befund normal. 

Von der Autopsie der Muske ln  ist Folgendes zu bemerken. Der 
rechte Daumenballen ist fast vOllig gesehwunden, nur vereinzelte, ganz blass 
rStlieh gefarbte Faserhandel sind in der bindegewebigen Masse, die an 
seine Stelle getreten ist, noch erkennbar. Auch der Interosseus primus 
ist sehr verdannt und yon gleicher Farbung. Der Adductor pollicis er- 
scheint dagegen gut erhalten, yon br~unlichroter Farbe, ebenso die Interossei 
des 2. Interstitiums. Auch an der linken Hand ist der Daumenballen sehr 
stark atrophiseh und nut der Adductor verh~tltnismi~ssig gut. Die 5[us- 
keln am u die rechts nachgesehen wurden, waren ebenfalls yon 
mehr br~unlieh-roter Farbe, wenn auch ziemlich stark atrophisch. 

Fast ganz geschwunden ist tier Orbicularis oris im Bereich der Oher- 
lippe, nur einige schwaeh rStlich gefSrbte Biindel sind noch nachweisbar. 
Auch die Temporales sind i~usserst dilnn, etwas besser die Masseteren. 
Der Unterkiefer ist in seinen Gelenken abnorm frei beweglich. 

Die Muskeln des Kehlkopfs, der nach li~ngerem Verweilen in 10 proz. 
Formol genau pr@ariert wurde, erwiesen sich als viel blasser, derber, 
trockener, wohl aueh diirftiger als die eines zum Vergleich herangezogenen 
etwa gleichalterigen muskelgesunden ~annes. 

Die Sternocleidomastoidei prasentieren sich als blass gelblich-br~tunliche, 
~usserst diirftige Biindcl, die Peetorales, die Bauchmuskeln sind leidlich 
gut erhalten, die Rilckenmuskeln starker atrophisch. 

Die Muskulatur der unteren Extremiti~ten wurde auf der reehten Seite 
genauer untersucht. Der Quadriceps femoris ist ziemlich stark reduziert, der 
Sartorius ist besser. Die Gastrocnemii erscheinen noch ziemlich intakt nnd 
sind yon dunkelroter Farbe. 

) I i k r o s k o p i s e h e  U n t e r s u e h u n g e n .  1. ~ i rn r inde .  Es wurden 
aus der Armregion der linken Hemisphi~re B10cke entnommen, die heide 
Zentralwindungen umfassten. Zellf~rbung nach einer etwas modifizierten 
~Nissl-Heldschen Methode, 5[arkscheidenf~irbung nach W e i g e r t .  

Die Untersuehung auf pathologische Veri~nderunge n ergab bei beiden 
Methoden ein negatives Resultat. Die Ganglienzellen zeigten ein in allen 
wesentlichen Punkten normales Verhalten, die mit ~ethylenblau farbbare 
Substanzportion war vielfach etwas dilrftig entwickelt, krtimelig iiber den 
Zelleib verstreut, aber grSbere Veranderungen fehlten durehaus. 

Mittelst der 3/Iarkscheidenmethode bek'amen wir ein normal entwickeltes 
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Netz grOberer und feiner Fasern, nirgends war ein Faserausfall zu be- 
obaehten. 

2. Bfickenmark. B10cke aus allen HOhen wurden ebenfalls sowohl 
der Zellfhrbung mit d e r -  um der vorangegangenen Formalinfixierung 
willen - -  etwas modifizierten Nissl-Heldsehen 5Iethode und mit lqeu- 
tralrot als auch der Weigertschen Markseheidenf/irbung unterworfen. 

Die Zellf/irbung gab im wesentliehen normale Bilder, jedenfalls keine 
u die mit der Muskelatrophie in irgend eine Beziehung zu 
bringen gewesen w/iren. Die Ganglienzellen speziell der Vorderh6rner 
waren aberall in normaler Zahl nachweisbar. Die Details des Zellbildes 
wiehen hier ~lnd da yon tier Norm ein wenig ab, so fanden wir nicht 
selten eine etwas unregelm/~ssige Anordnung und teilweise Zerbr6ckelung 
der Nisslk0rper. In einzelnen Zellen bestand starkere Chromatolyse, be- 
sonders in der Umgebung dss Kerns, so dass nur an der Zellperipherie 
noeh deutliehe Schollen lagen, ganz ausnahmsweise war die chromophile 
Substanz als feinstes Pulver diffus fiber die gauze Zelle verteilt, die dann 
gewShnlich etwas aufgetrieben war und abgerundete, plumpe Formen 
zeigte (homogene Sehwellung). In verhaltnismassig vielen Zellen fanden 
sich gr6ssere Massen yon Pigment, die dann h~ufig an tier Stelle, wo sie 
lagen, den Zelleib vorbuehteten. 

Eine erhebliehe Vermehrung tier Gliazellen war nirgends zu bemerken. 

Fig. 1. 

l~arkseheidenf~rbung. L e n d e n a n s c h w e l l u n g  (Fig. 1. Photo- 
gramm). In den Hinterstr5ngen besteht ein starker, ziemlich scharf um- 
schriebener Faserausfall. Die Degenerationszone nimmt beiderseits ein drei- 
eckiges Feld ein. Die Dreiecke sind so gelegen, dass je eine Ecke ventral, 
eine dorsal und eine lateral geriehtet ist. Die beiden ventralen Eeken be- 
rfihren sieh etwa an der Grenze des ventralen und des mittleren Drittels des 
Septum posterius. Eine ganz leichte Lichtung erstreekt sich yon dieser Stelle 
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aus beiderseits nnmittelbar am Septum bis an die hintere Commissur heran. 
Die medialen Dreieeksseiten sehliessen zwischen sieh ein intaktes Feld ein, 
alas dem Dorsomedialbandel entspricht. Die dorsale Eeke des Degenerations- 
feldes reieht nieht bis an die Peripherie des Marks heran, so class das 
Dorsomedialbfmdel mit dem ebenfalls intakten hinteren seitliehen Fold in 
Zusammenhang steht. Mit der lateralen Ecke legt sieh das helle Goblet 
im Bereich der Wurzeleintrittszone dem Hinterhorn an. Das ventrale 
Hinterstrangsfeld, bzw. die vorderen seitliehen Folder sind intakt. In den 
hinteren seitlichen Feldern zeigt noch ein lateralster, neben d~r Stello des 
~Vurzeleintritts an der Peripherie des Marks gelegener Bezirk beiderseits 
eine leiehte s 

Die Fasern der extramedull~tren hinteren Wurzeln sind stark gelichtet. 
Im Goblet d~r Wurzeleintrittszone und des Hinterhorns fhllt vor allem die 
D[lrftigkeit der bogenfSrmig in das Hinterhorn einstrahlenden Fasern anti 

Das Fasernetz der VorderhSrner sowie die vorderen Wnrzeln sind da- 
gegen vSllig intakt. 

]~rustmark.  Die Hinterstrange sind fast in ihrer ganzen Ausdeh- 
nung etwas geliehtet. Stark degeneriert sind die Gollsehen Strange. 
Weniger scharf heben sich zwei beiderseits im Zentrnm der Bnrdaehschen 
Strange gelegene streifenf~rmige Degenerationsgebiete ab. Gut erhalten 
sind die vorderen und hinteren seitliehen Folder. In den Gollschen 
Strhngen ist ein sehmales Biindel dureh seine gute Erhaltung ausgezeich- 
net, das so gelegen ist wie im unteren Lendenmark das Dorsomedialb~lndel, 
das dort eben seiner Lage wegen als ,Centrum ovale" bezeiehnet wird. 

Ha l sanschwel lung .  Stark geliehtet sind die Gollsehen Strange, 
besonders in ihren medialen~ dem Septum anliegenden Partien~ ferner 
zwei schmale, etwa der Grenze zwischen Gollschen und Burdachschen 
Strangen entsprechende, dorsal sich etwas verdiekende und leieht lateral 
abgebogene Streifen, endlich beiderseits ein Goblet im Zentrum des mitt- 
leren Drittels des Bnrdaehschen Strangs, das sieh der Wurzeleintritts- 
zone annhhert. Ganz gut sind die vorderen und hinteren seitlichen Folder. 

Wiederum starker Faserausfall in den hinteren Wurzeln, leiehte 
Liehtung in tier Wurzeleintrittszone, besonders sind wieder die Bogenfasern 
dftrftig. 

Vordere Wurzeln, das Fasernetz der VorderhSrner, wie bier noeh ein- 
real betont sei, vollst~ndig normal. 

0bores  H a l s m a r k  (Fig. 2. Photogramm). Degeneration der Gollschen 
Strange. In den B u r d ach sehen StrSngen ist beiderseits ein streifenfSrmiges 
Goblet aufgehellt, das zum grSssten Toil am Rande des Gollschen Stranges 
verlhuft, ira dorsalen Tell der Hinterstr~tnge aber mit einer scharfen 
Kniekung seitlieh abgebogen ist. 

In diesem Goblet zeigen die hinteren Wurzeln keinen erhebliehen 
Fasernansfall mehr, und dementspreehend ist aneh die Wurzeleintrittszone 
gut entwickelt. 

3. l~uskulatur  und  peripherisehe Nerven. Als wit an die Unter-  
suehung der Muskeln herantraten~ bestand keine Totenstarre mehr. Es 
wurden zun~iehst Zupfpr;tparate vom frischen Muskel angefertigt, das ilbrige 
Material wurde in 10 proz. Formol eingelegt~ z. T. spSter noch in Osmium- 
s~iurelSsungen und Joressehe Flassigkeit ~ibertragen. Paraffineinbettung, 
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Farbung nach v a n G i e s o n. Einzelne Praparate wurden auch nach H e i d en- 
ha in  mit Eisenalaunhamatoxylin behandelt. 

M. o r b i c u l a r i s  oris,  Oberlippe. 
F r i s c h e s  P rapa ra t .  Zwischen reichlichen Streifen fibrSsen Binde- 

gewebes nur vereinzelte erhaltene Muskelfasern. Dieselben zeigen eine 
unregelmassige, meist recht starke K8rnelung. Die Querstreifung ist 
stellenweise nur undeutlich sichtbar. Auf Essigsaurezusatz verschwindet 
der gr~)sste Teil der KSrnchen. Muskelnerven vOllig normal. 

P a r a f f i n s c h n i t t e .  Das Bild l~tsst sich am besten als ~uskelcirrhose 
bezeichnen. Die sphrlichen atrophischen Muskelfasern dt{rch breite Binde- 
gewebsstreifen yon einander getrennt, die Muskelfasern im allen Stadien 
des Schwundes. Stellenweise finden wir l~ur noch vereinzelte Fibrillen um 
einen oder einige Kerne gelagert, an anderen 0rten ganz ,,leere" Kern- 

Fig. 2. 

schlauche, ohne alle Reste von kontraktiler Substanz. Die verschiedenen 
Kernformen stark vermehrt, aber Binnenkerne nur vereinzelt. Offers sind 
es grosse blaschenfOrmige Kerne~ die man auch im Innern der Fasern an- 
trifft. Vielfach ganze Haufen und Ketten von Muskelkernen. Die L~mgs- 
streifung tier Muskelfasern iiberall sehr ausgesprochen. Die Querstreifung 
fehlt hie und da. An den Li~ngsschnitten finden sich gelegentlich sti~bchen- 
fSrmige Kerne in spindelfSrmige Ri~ume eingelagert, die durch ein 5rt- 
liches Auseinanderweichen der Fibrillen entstanden sind. An den Polen 
der Kerne sieht man vielfach eine feine K~rnelung des Sarkoplasma. In 
l'~ngeren solchen interfibrilliiren Raumen liegen auch manchmal ganze Reihen 
yon Kernen, deren jeder yon seinem Nachbar durch einen kleinen Zwischen- 
raum getrennt ist. Vereinzelt wachsige Faserdegeneration. Die quer ge- 
troffenen Fasern zeigen eine sehr deutliche Fibrillenfelderung. 

Tempora l i s  (Paraffinschnitte). ~eben besser erhaltenen stark cir- 
rhotische Partien. Faserdicke ganz wechselnd, iNeben ann~hernd runden 
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odor regelmSssig polygonalen ganz difformo verdri~ckto Qaerschnitte. Die 
Querstroifung fast [~berall deutlich, im einzelnen yon sohr verschiodener 
Besohaffonboit~ manchmal fein~ 5fter grSber~ die hellen Querstreifen h~ufiger 
yon iiberwiegender Breite. Die Hensenschon Streifen oft gut sichtbar. 
Die LSngsstreifung flberall ausgespoehen. Die Querschnitte meist sehr 
deutlich gefeldert. Ziemlich reichlich Vakuolon, wie sio weiterhin noch 
n~ther beschriebon werden. Hie und da Binnenkorne. Herren ohne Be- 
sonderheiten. 

Masse te r .  F r i s ch :  Zwisehen reichlichem Bindegevcebe stark ge- 
k0rnte Muskelfasern, die Querstreifung vielfach undeutlich. Auf Essig- 
s~iurezusatz verschwindet der grSsste Toil der Graaula. hTerven v011ig 
normal. 

P a r a f f i n s c h n i t t e  yon osm. Mate r i a l .  DieFasern zoigen die vor- 
schiedensten, z. T. sehr hohe Grade yon Atrophie. Zahlroiehe und grosse 
Muskelkerne aller Formen, z. T. in gewaltigen Haufen und Reihen, hie 
and da Kerno and Kernreihen, die nur noeh vereinzelto Fibrillen mit sich 
ft~hren. Sp~rliche Binnenkerne. Das Bindegewebe orschoint verhhltnismhssig 
weniger stark gewuchert als in anderen Muskeln. 

Quer- und Lhngsstreifung stark ausgesprochen. Der t tensensche 
Stroifen ist stellenwoise siehtbar. An den Querschnitten deutliche 
Fibrillenfelderung. 

In manehen Fasorn verlaufen die Fibrillen auffallend gewellt~ in ver- 
einzelten sind grSbere Strukturanomalien vorhanden, homogen glasige Be- 
schaffenheit~ verworreno Anordnung der Fibrillen, wachsige Degeneration 
in grSsseren odor kiirzeren Faserabsehnitten. Hie und da befinden sich 
u wie sie uns noch wieder begegnen werden. Manchmai liegen 
:Binnenkerne in grSsseren Liicken zwischen den Fibrillen. 

K0rnelungen sind nicht naehweisbar, doch ist zweifellos in einigen 
wenigen Fasern Fort vorhanden gewesen, das aber trotz der Osmierung ge- 
]0st wordoa zu sein seheint. Dass es vorhanden war, ist aus der siebf0r- 
migen Quersehnittsstruktur jener Fasern zu schliessen (vgl. die S c h i e f f e r -  
docker  scho Abbldg. 20 c, die dritto der gezoiehneten Fasern auf Tafel 9/10 
des 25. Bds. der Zeitschr. f. Hervenheilkunde). Gr0ssere Fettmassen zwischen 
den gr0sseren ~uskelabschnitten habon die F~rbung leidlich gut an- 
genommen. 

Nerven normal. Die Radspeichenstruktur der Fiarkscheiden vielfach 
sehr seh0n hervortretend. 

An den ~uskelspindeln nichts Bemerkenswortes. 
K e h l k o p f m u s k e h b  CrieoarytaenoXdeus posterior und lateralis und 

Arytaenoidei; Zupfpri~parate und Gefriersehnitte yon formolfixiertem Material. 
Die Pr~tparato vom Crieoaryt. post. wichen vom normalen Vorgleichsbilde 
verhiiltnismhssig wenig ab. Eine Reihe yon Proben aus dem lateralis 
zeigte haupts~chlich eine durchgehende Versehm~ehtigung der Fasern, 
dabei Uberwiegen der Langsstreifung, hie und da Granulierung des Proto- 
plasmas an den Polen tier Kerne. In den ArytaenoXdei traten sehr grobe 
Vergnderungen tier Faserstruktur neben den Zeiehen der Atrophie beson- 
ders stark hervor. In dem vermehrten~ hie und da lipomat0sen Zwisehen- 
bindegewebe lagen neben ganz di~nnen, offenbar atrophischen Fasern sehr 
zahlreiehe ganz besonders dicke Fasern, die aber nicht etwa hypertrophiseh, 
sondorn infolge eines Degonerationsprozesses aufgeschwollen waren. Je 



Myopathologische Beitr~ge. 95 

dicker eine Faser oder ein Faserabsehnitt, desto gr/~ber war im allgemei- 
nen die Stfuktur verlindert. Die Fasern waren mit wenigen Ausnahmen, 
die dicken Fasern fast ohne Ausnahme, triibe und sehlecht durchsiehtig, 
sehr im Gegensatz zu den liehten und klaren Fasern der Vergleichsmus- 
keln. Die Lgngsstreifung ausserordentlich stark ausgesproehen, die Quer- 
streifung sehr zuracktretend. Vielfaeh stark welliger, ja verworrener Verlauf 
der Fibritlen, an vielen, sehr stark aufgetriebemen Stellen Zerfall der 
Substanz in sehollige, wie aufgeh~tufte Massen yon krf~melig-k0rniger 
Struktur. 

Es erseheint sehr interessant, dass gerade die Stimmbandadduktoren, 
deren Dystrophie wir kliniseh diagnostiziert hatten, die grSbsten anatomi- 
sehen Ver~tnderungen aufwiesen. 

R e e h t e r  D a u m e n b a l l e n .  Das frisehe Bild gleieht dem veto Orbi- 
eularis otis. Aueh hier ganz normale iNerveni~stehen. 

P a r a f f i n s e h n i t t e .  Ausserordentlieh stark eirrhotiseher Zustand. 
Diirftige Muskelfasern in machtigen Bindegewebsmassen einzeln einge- 
sprengt. Wiederum sind einzelne Fasern auf wenige Fibrillen reduziert, 
die einen oder einige Kerne lose umgeben. Wiederum aueh v011ig leere 
Kernsehli~uche. Kerne in allen Formen, zahlreieh, vielfach sehr gross, 
bl~tsehenfSrmig. Binnenkerne vereinzelt. Die Querstreifung meist gut 
ausgesprochen, die dunkeln Hauptstreifen den hellen gegel~aber an Breite 
zuriiektretend. Die feineren Details der Querstreifung treten deutlieh her- 
vor, insbesondere ist die I-Iensensehe Mittelseheibe in der anisotropen 
Substanz reeht gut siehtbar. Die L~tngsstreifung ist so seharf ausgepri~gt, 
dass die Fasern vielfaeh geradezu in ihre Fibrillen aufgel0st erseheinen. 
Auf den Querschnitten sind die Fibrillen dentlieh siehtbar, anscheinend 
kommen verhiiltnismgssig wenige anf die Faser. Die Fasern sind nicht 
immer reeht scharf umgrenzt. Vereinzelte Fasern haben ein homogenes, 
glasiges Aussehen. Hie und da sind die Kerne yon heUen I-I0fen urn- 
geben. Auch in den Muskelspindeln erseheinen die Fasern atrophisch. 
Die intramuskularen Nerven sind vC)llig normal. 

S t e r n o c l e i d o m a s t e i d e u s .  Paraffinsehnitte yon osmiertem und yon 
mit Joresseher  Fltissigkeit behandeltem Material. 

Der Querschnitt dieses Muskels umschliesst Partien sehr versehieden- 
artigen Aussehens: manehe, die, abgesehen yon der Sehmaehtigkeit der 
Fasern, einen fast normalen Eindruek maehen, andere yon stark cir- 
rhotisehem Charakter, die inmitten reiehliehen, derben Bindegewebes viele, 
besonders stark atrophisehe Fasern beherbergen, dazwischen Streifen yon 
Fettgewebe. 1%ben den einfaeh verdannten Fasern viele yon verdraektem, 
difformem Quersehnitt in ,,atrophiseher Degeneration" (Sehief ferdeeker . )  
Die Lgngs-, aber aueh die Querstreifung zumeist sehr deutlieh ausgesproehen, 
vielfach sind die feinsten Strukturdetails sehr gut kenntlieh. Besonders 
an dtinnen Lgngssehnitten treten die einzelnen Fibrillen oft sehr seharf 
hervor. Die Quersehnitte zeigen vorzugsweise Reihenfelderung, oft in sehr 
seharfer und klarer Auspr~tgung. 

Die Muskelkerne aller Art sind ausserordentlich zahlreieh und treten 
oft in mi~ehtigen Reihen auf, insbesondere finden sich viele grosse helle, 
rundliehe und stabf(irmige Kerne an der Peripherie und im Innern der 
Fasern. Die Binnenkerne sind in diesem Muskel so reichlieh, dass kaum 
eine Faser ohne solche zu finden ist, manehe Fasern eine grosse Zahl 
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davon umsehliessen. Zehn auf die Faser konnten wir vielfach zahlen. 
Neben den dunkel gefgrbten kleinen und den schon genannten grossen 
hellen Formen kommen aueh viele ganz grotesk gebildete Exemplare vor. 

Auf den Quersehnitten waren eigenartige Faserabspaltungen zu kon- 
statieren, derart, dass aus einer grossen Faser ein sektorenf6rmiger Ab- 
sehnitt wie Bin Stfiek aus einer Torte herausgel0st sehien, das nun dureh 
eindringendes Perimysium intern, yon der ]~iutterfaser getrennt wurde. 

Einzelne Fasern zeigten stark welligen oder Yerworrenen Verlauf der 
Fibrillen, einzelne eine gleiehm~issig feine k6rnige Struktur, wie l~{attglas. 
Sehr haufig fanden wit Vakuolen ,lerschiedener Art. Manehe imponierten 
nut als Laeken zwisehen den etwas auseinander gedrangten Fibrillen- 
bandeln. In den so entstehenden tt0fen lagen manehmal grosseblasehen- 
f6rmige Kerne. In anderen Fallen waren aber an der Stelle der Vakuolen 
die Fibrillen zweifellos zugrunde gegangen, nnregelm~issig, abet seharf 
begrenzte Defekte ersehienen auf dem Quersehnitt ausgefallen oder heraus- 
gesehlagen. Manehmal waren diese Yakuolen mit einer feink0rnigen Masse 
erffillt. Solehe Raume beherbergte manehe Faser in grosset Anzahl, so 
dass der Quersehnitt eine wabige Struktur oder etwa das Aussehen eines 
angesehnittenen Sehweizerkases erhielt. Yereinzelt sahen wit kreisrunde, 
verh,altnismhssig dick erseheinende, dunkler gefarbte Fasern, die sogenann- 
ten Kontraktionsknoten, auf dem Querschnitt. Vakuolen der genannten 
versehiedenen Arten kamen aueh in den Nuskelfasern der zahlreieh vor- 
handenen Spindeln vor. 

Die B e u g e m u s k u l a t u r  YOre reeh ten  V o r d e r a r m  wurde im einer 
ganzen Anzahl yon Staeken an osmiertem nnd an mit Joresseher Flfissig- 
keit behandeltem Material untersueht. 

Wit fanden aueh hier recht abweehslungsvolle Bilder: neben kleinen, 
anseheinend einfaeh atrophisehen Partien sehr ausgedehnte Absehnitte in 
allen Stadien der Cirrhose. Das Bindegewebe ist Yon weehselnder Reieh- 
liehkeit, stellenweise so massenhaft, class die erhaltenen Fasern v011ig ver- 
einzelt hie und da eingesprengt erseheinen. Seiner Besehaffenheit naeh 
ist es mehr oder minder derb, an vielen Stellen verhaltnismassig kern- 
reich. An einigen Stellen hat es lipomatSse Einlagerungen. In den 
st~trker eirrhotisehen Partien ganz besonders stark atrophische Fasern, 
manehe ~iusserst dann, nut noeh aus wenigen Fibrillen bestehend, auf dem 
Langssehnitt manehmal nut noch eine l~ngsfaserige Besehaffenheit zeigend. 
Nieht selten aueh yon kontraktiler Substanz v611ig leere Kernsehl~uehe. 
Yielfaeh fallt die mangelhafte, unseharfe Begrenzung tier Fasern auf. 

Die Muskelkerne sehr stark Yermehrt, oft in enorm grossen Haufen, 
Zeilen and ZUpfen anftretend. Anffallend reiehlieh Binnenkerne. In der 
Strnktur der einzelnen Fasern trat die Langsstreifung aberall sehr seharf 
hervor, wiihrend aber aueh die Querstreifung in allen Details in der Regel 
deutlieh kenntlieh war. Manehe stark atrophisehe Faser ersehien fast 
strukturlos, vereinzelt wurde waehsige Degeneration gesehen. 

Vereinzelt osmiumgesehwarzte KSrnehen in den Fasern. 
In reeht vielen Fasern hatten wir aueh hier eine starke Vakuolisiernng 

zunachst in tier beim Sternocleidomastoideus beobaehteten Form einfaeher 
Protoplasmah0fe in der Umgebung Yon Binnenkernen, abet aueh wabige 
Bilder, wie sie dort gesehildert warden. Manehe Fasern waren mehr 
homogen geworden, die Yakuolen waren aus der Substanz der Faser wie 
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mit dem Loeheisen ausgestanzt, yon regelm~tssig runder oder ovaler, seharfer 
Begrenzung. Hier und da lagen Kerne aueh in diesen L~cken. Manche 
Fasern zeigten in einem Teil ihres Querschnitts, sei es in der Peripherie 
oder im Zentrum~ eine milchglasartige Beschaffenheit, w~hrend der Rest 
ei~ ~leutlich fibrillate Struktur el~ Iiess. Hier and da fend sich 
auch diejenige Degenerationsform, die Sehiefferdeeker in den Muskel- 
spindeln yon Paralysis agitans gefunden hat and in seiner mehrfach er- 
wghnten Arbeit (Zeitschr. f. Nervenheilkde. 25. Bd.) auf Seite 217 beschreibt 
und auf Abbildung 22 abbildet. Bei unserem Fall waren es nicht Spindel- 
fasern, die die Veranderung zeigten. Auf Lfmgsschnitten zeigen sish hier 
uncl da Reihen diehtgedr~ngter oder dnreh kleine Abstgnde yon einander 
getrennter Kerne in langgestreckten Liicken gelagert, die zwischen den 
auseinandergewichenen Fibrillen gelegen sind. 

Von den zahlreiehen Muskelspindeln mSchte ich hervorheben, dass ihre 
Muskelfasern auch hhufig Binnenkerne enthielten. Die Nerven in und 
ausserhalb der Spindeln waren wiederum v611ig normal. 

Rechter  Quadriceps femoris. 
Paraff inschni t te .  
Deutliche Atrophie. Yermehrung des Zwischengewebes, das reiehlieh 

Bindegewebskerne, aber aueh Muskelkernzeilen entb/~lt. Die Bindesubstanz 
ist verh/tltnismassig locker gewebt, hier nnd da sind lipomatSse Partien 
eingelagert. An den Muskelfasern f~tllt die starke L/~ngsstreifung auf. 

Die Muskulatur der rechten Wade bot in frisch gezupfter Probe 
keine erheblichen Anomalien. 

Zum Sehluss eine kurze Diskassion der anatomischen Befunde. 
Was lehren sie uns? 

Unser Wissen fiber des anatomische Verhalten des Zentralnerven- 
systems bei der Thomsenschen Krankheit griindet sich bisher auf den 
einzigen bekannten Sek~ionsbefund, den Dejer ine  und Sot tas  in einem 
klinisch nich~ atrophischen Fall erhoben haben. 

Auch wir haben in unserem atrophischen Fail, um yon tier 
Hinterstrangsdegeneration zungchst abzusehen, wie die genann~en For- 
scher in allen wesentlichen Punkten normale Verh•Itnisse gefunden. 
Keine krankhaf~en Vergnderungen bei tier makroskopisehen and mikro- 
skopischen Durchforschung, insbesondere gaben die motorischen Bahnen 
yon den i~indenzellen bis zu den feinen Nerven~sgchen tier Muskeln 
ein vollkommen normales Bild. Die einzige Anomalie im Bereich des 
motorischen Apparats lag in tier Muskulatur selbst, eine Bestgtigung, 
wenn man will, der sich fas~ ganz allgemeiner Anerkennung erfreuen- 
den myopathologischen Anffassung des Krankheitsbildes. Also aueh 
die Dystrophie sieher myopathischer Natur. 

Ehe wit auf den Muskelbefuncl zurfiekkommen, seien ein pear 
Worge fiber die Hinterstrangsdegeneration gestatte~. Sie bot des typisehe 
Bild der iniGalen Tabes, war ganz sicher keine funikul~ire Myelitis, 
keine pseudosystematisehe Degeneration. Neben der eigentfimlich elek- 
~iven Degeneration bes~immter Fasersysteme in der Medulla haben 

Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilkunde. 37. Bd. 7 
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wir die starke Entartung der ex~ramedull~ren hinteren Wurzeln. Die 
Pathogenese dieser Degeneration erSrtern, hiesse die ganze Lehre yon 
der Ents~ehung der Tabes bier aufrollen. 

Aber auf die Frage diirfen wir einen kurzen Blick werfen: Was 
bedeute~ dieser Befund ffir unseren Fall, ffir die atrophisehe Myot~onie 
tiberhaupt ? 

An eine zuf~llige Komplika~ion mit einer gew5hnliehen Tabes wird 
nich~ zu denken sein. Die klinisehen Symptome reiehten bei dem 
Patienten zur Diagnose einer Tabes bei weitem nicht aus, so wenig 
wie bei all den anderen F~llen yon atrophischer Myotonie, die ein- 
zelne tabisehe Symptome dargeboten haben. Aber eben tabisehe 
Symptome sind bei vielen solchen F~llen vorhanden. Die Idee, dass 
in unserem Fall diese Ersche]nungen ihre anatomisehe Grundlage 
in Wurzel- und der Hinterstrangsdegeneration gehabt haben, ist ge- 
wiss unabweisbar, und der Gedanke liegt nahe, dass in anderen 
gleichen F~llen eine ~hnliche Riickenmarksver~nderung zugrunde liegen 
mSchte. 

Die myotonisehe Erkrankung riiek~ damit in eine gewisse interes- 
sante l~aehbarsehaf~ zum Diabetes mel]i~us. Auch bei ibm finden wir 
zwar keine typische klinisehe Tabes, aber h~iufig tabische Symp~ome, 
ebenso wie bei der Thomsenschen Krankheit. Und als anatomisehen 
Be~und haben wit dabei, wie die interessanten Untersuehungen yon 
Sehweiger*)  aus dem Oberste inerschen Insti~ut an einer ganzen 
Reihe yon F~llen gezeigt haben, eine im strengen Sinne des Worts 
tabiforme Degeneration. 

Bemerkenswer~erweise is~ noch eine andere sehr pr~gnante Er- 
seheinung ebenfalls beiden Krankheiten, dem Diabetes mellitus und 
der atrophisehen Myotonie, eigen, n~mlieh die mi~ Impotenz verbundene 
ttodenatrophie, die in bald einem Viertel unserer F~lle festgestell~ 
worden ~s& 

Wit wo]len der Versuehung widers~ehen, nach weiteren Analogien 
zu suehen, etwa davon zu reden, dass wires  bei der Thomsensehen 
Kmnkheit mit einer Muskelerkrankung zu tun haben and bei Diabetes 
mit StSrungen gewisser Stoffwechselleis~ungen, die zum Muskelsys~em 
bekanntlieh sehr enge Beziehungen haben. Es ist denkbar, class in 
beiden F~llen pathologische S~offweehse]produkte die urs~chliehen 
Tr~iger der Riiekenmarks- uncl tier l:Iodenerkrankung sind. Liegen doeh 
manche Erfahrungen vor, die auf einen abnormen Stoffwechselverlauf 
bei tier Myotonie bindeuten. Vielleieb~ kSnnten aber diese Kompli- 
kationen aueh als direkte Ausserungen einer heredit~ren Minderwer~ig- 

*) W, iener med. Wochenschr. 1907. Nr. 32. 
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kei~ der Anlage angesprochen werden~ gem~iss den neueren Erfahrungen 
fiber die Vielseitigkeit, mit der sich die ,,heredo-degenera~ive Krankheit" 
an den verschiedens~en Organen und Systemen des K5rpers zu ~iussern 
vermag. Diese Andeutungen solten geniigen, dami~ wir nicht mfissigen 
Spekula~ionen verfallen. 

Interessant is~ dass auch bei anderen Myopathien tabische Sym- 
p~ome im oben bezeichneten Sinne vorkommen.*) 

Nun  zu den B e f u n d e n  an der Musku la tu r !  
Unsere bisherigen Kenntnisse fiber die ttistologie der myotonisehen 

Muskeln gehen zuriiek ers~ens auf die Untersuchungen E r b s  und 
seiner vielen ~aehfolger an exeidierten Muskelproben, zweitens auf 
den einzigen dem unserigen vorangegangenen vollst~indigen Sektions- 
befund yon De je r ine  und Sot~as, und endlieh drittens auf die Un~er- 
suehungen S c h i e f f e r d e e k e r s ,  die sieh allerdings auch nut auf eine 
excidier~e Probe - -  aus dem Deltoideus unseres Falles 3 - -  bezogen, 
aber mit neuer und ganz besonders ~findlieher Me~hodik durchgefiihr~ 
worden sind. Was wir sicher wissen, ist ausserordentlieh wenig. Die 
Muskelfasern sind hyper~rophisch. S c h i e f f e r d e c k e r  hat dazu bei 
seinen Untersuchungen eine Ver~nderung der ,,Muskelkurve ~ festge- 
stellt. Diese Muskelkurve stell~ graphisch dar, in welchen Prozent- 
zahlen sich Fasern verschiedener Quersehni~tsfl~iche an dem Aufbau 
des Gesam~muskels beteiligen. Diese Verh~ltnisse hat er also gegen- 
fiber dem seiner Meinung nach sehr kons~anten Verhalten der Norm 
verschoben gefunden. Die Muskelkerne sind vermehrt. Seh ie f fe r -  
decker  hat mittels sehr miihevoller Untersuchungen festges~ell~, dass 
es sich um eine ttypertrophie und Hyperplasie der Kerne handelt, dass 
aber die relative Kernmasse auf den Gesamtmuskel berechne~ dabei 
normal bleibt. Uber die feineren S~rukturdetails liegen ganz wider- 
sloreehende Angaben vor. Man kann zusammenfassend sagen, dass 
einzelne Fasern mit allen mSglichen degenerativen Ver~nderungen, 
einzelne alrophisehe Fasern aueh in den kliniseh nieht atrophischen 
F~llen recht hi~ufig gefunden werden. S e h i e f f e r d e e k e r  hat Veriin- 
dernngen gefunden, die er ~fir spezifiseh h~ilt: eine feine, nur bei ganz 
bestimmter Fixationsweise, ni~mlich bei Anwendung yon Joresscher  
Flfissigkeit, hervor~retende KSrnelung des Sarkoplasmas und gewisse 
Veriinderungen, Verdickung, Entrundung des Querschnit~s, Verklum- 
pung der Fibrillen, dabei Abnahme der relativen Fibrillenmenge. I 

*) Vgl. Steinert, Uber l~iyasthenie und myasthenische Reaktion. Deut- 
sehes Arch. L klin. Med. 78. Bd. S. 353. 

Der an dieser Stelle beschriebene geheilte Fall yon Myasthenie bot auf der 
t~tShe der Krankheit recht ausgesprochene tabisehe Sympr und dabei wieder- 
um auch Impotenz und zwar absolute Impotenz mit vSllig erloschener Libido. 

7* 
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Die bisherigen Berichte fiber die Ergebnisse yon Probeexcisionen 
aus den Muskeln a~rophischer Myotonie bieten wenig Charakteristisches : 
Atrophie, Kernvermehrung, Vermehrung des Bindegewebes, daneben 
auch degenerative Vergnderungen yon Muskelfasern. 

Unsere eigenen Untersuehungen belehrten uns in erster Linie fiber das 
Bild der Atrophie. Am auffallendsten war ein Zustand, den man wohl 
als Muskelcirrhose bezeichnen kann, nur dass er nieht fiberall, nicht in 
allen Partien des Muskelquerschnitts gleich stark ausgeprggt war. •eben 
den cirrhotischen fanden sieh andere Partien, die mehr das Bild der ein- 
fachen Atrophie oder der ,,einfachen atrophisehen Degeneration': mit 
zahlreichen deformierten, an ihren Nachbarn abgeplat~et0en und zwischen 
ihnen verdrtickten Fasern zeigten. Das, wie gesagt, an vielen Stellen ganz 
ausserordentlich stark vermehrte Zwischengewebe war bald yon lockerer, 
kernreicher, bald yon derber Beschaffenheit. Neben den einfach fibrSsen 
~anden sich lipomatSse Partien. In das Bindegewebe waren die 
Muskelfasern eingebettet, bald in kleinen Gruppen, bald ganz vereinzelt 
in m~ehtigen fibrSsen Massen. Die Fasern selbst sind in allen Stadien 
des Sehwundes, nJcht selten nur noeh sp~rliche l:~este kontraktiler 
Substanz, sp~rliche FJbrillen in tier Umgebung gewucherter Muskel- 
kerne, sch]~esslich aueh vSllig leere Sarkolemmschl~iuche. An solchen 
Stellen bezeichnen nut noeh ttaufen oder Reihen yon Muskelkernen 
den Oft der gesehwundenen Fasern. Auch an den besser erhaltenen, 
besonders abet an den stark atrophischen Fasern f~llt oft die unscharfe 
Abgrenzung gegen das Bindegewebe auf. 

Die Muskelkerne sind stark vermehrt, sie treten sehr vielfach in m~ich- 
tigen ttaufen and Reihen auf, undes  fs besonders aueh der Reich- 
turn an grossen hellen Kernen auf. Neben woh]gestalteten kommen 
groteske Formen vor. Binnenkerne finden sieh in den meisten unter- 
suehten Muskeln nur vereinzelt, in dem Sternocleidomastoideus und 
den Beugern vom Unterarm in ganz ausserordentlieher Menge, so dass 
fast jeder Faserquersehnitt eine grSssere oder geringere Z~hl davon 
umsehliesst. 

Was das feinere Faserdetail anlangt, so heben wir hervor, dass 
die Querstreifung im allgemeinen sehr gut and deutlieh und oft bis 
in die feinsten Einzelheiten kenntlieh ist. Stellenweise schienen nns 
die Fasern dureh ein Uberwiegen der isotropen Substanz auffallend hell. 
Aueh tier t tensensche Querstreifen ist oft in vielen Pr~ioaraten sehr 
gut zu sehen. Daneben ist aber doeh iiberall aueh die L~ngsstreifung 
zu erkennen, oft tritt sie stark hervor und manehe starl~ atrophischen 
Fasern erscheinen wie anfgelSst in eine mehr oder minder sp~rliohe 
Zahl yon einzelnen Fibrillen. Auf den Quersehnitten fast iiberall sehr 
klar uusgesprochene Felderung. 
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Granulierungen, die aufEssigs~ure zum grSssten Teil verschwanden, 
fanden wir mehrfach in den frischen Pr~paraten, an denen dadurch die 
Querstreifung oft e~was getrfibt ersehien. Am gef~rbten und osmier~en 
Querschnit~ konn~en wir ganz vereinzel~ FettkSrnchen nachweisen. 

Gr5bere S~rukturanomalien ~anden sieh immer nur an einer 
kleinen Minderzahl yon Fasern, am h~ufigsten noeh ein auffallend 
welliger, manehmal ein direkt verworrener Verlauf der Fibrillen, ver- 
einzelt aueh homogene, mattglasartige Beschaffenheit, wachsige Dege- 
neration und andere Entartungsibrmen. 

Verh~iltnism~ssig h~iufig kamen auch Vakuolen vor, in denen manch- 
real Kerne lagen. Es handelte sich entweder um Lficken, die dureh 
einfaehes Auseinanderweichen der Fibrillen entstanden schienen, in 
anderen F~llen war abet an S~elle der Vakuolen die fibrillate Substanz 
zweifellos zugrunde gegangen. 

Auch nut vereinzelt sahen wir die sogenannten Kontraktionsknoten. 
Endlich mSeh~e ieh noeh die eigenartigen Faserzerspaltungen erw~hnen, 
wie ich sie beim Sternoeleidomastoideus beschrieben habe. 

Die A~rophie, die Vakuolenbildung betraf hier und da deutlich 
aueh die Fasern der Muskelspindeln. 

Wenn wir das G~nze fiberblicken, so handelt es sieh um Ver~nde- 
rungen, wie wir sie im wesentliehen ~hnlieh oder gleiehartig bei den 
verschiedensten Formen yon Muskela~rophie finden. Wenn ffir die 
Myotonie wesentliche und spezifisehe Ver~nderungen bekannt w~ren, 
so h~tten wir hoffen diirfen, sie aueh in unserem Fall zu finden, denn 
trotz der sehweren At~rophie waren die myotonisehen Ph~nomene bis 
in die letzte Lebenszeit bin naehweisbar geblieben. Dass Erscheinungen 
you ttypertrophie noeh vorhanden sein wiirden, war nieht zu erwarten. 
Aber die Ver~nderungen, in denen S c h i e f f e r d e e k e r  die spezifiseh 
myo~onischen gsfunden zu haben hofft, h~te man vielleicht naehweisen 
kSnnen. Die eigenartigen KSrnehen im Sarkoplasma sind n u n -  
frisches Material hat S e hi e fie r d e e k e r nich~ un~ersucht - -  anschemend 
nur bei einer ganz bestimmten Fixierungsweise darzuste]]en, n~mlieh 
bei der Fixierung in der Fl~issigkei~ yon Jo res ,  deren Salze dabei 
offenbar yon ausschlaggebender Bedeutung sind. Unser Material war 
leider zun~ehst in 10 proz. Formol eingelegt worden. Da ieh nicht 
glaubte, a priori ausschliessen zu dfirfen, dass eine naehtr~gliehe Be- 
handlung mi~ tier F]iissigkeit yon Jor.es noeh Erfolg haben kSnnte, 
maehte ich den Versueh, konnte aber die fragliehe Granulierung nieht 
beobaehten. Bez~iglieh der wei~er yon S e h i e f f e r d e e k e r  als wesent- 
lich beschriebenen Fibrillenver~nderungen, vor allem der En~rundung 
des Fibrillenquersehnit~s mSchte ich ein ganz sicheres Urteil fiber 
meinen Fall nieht abgeben wegen der ausserordentliehen Schwierig- 
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keiten, d[ese unendlich feinen Details der Faserstruktur ganz zuver- 
l~ssig festzustellen. Die neuen Untersuchungsmethoden yon S eh ie f fe r -  
decker,  die Bestimmung der Muskelkurve, der relativen Kernmasse 
usw. anzuwenden, babe ich reich nicht entschliessen kSnnen. Einmal 
sind diese Untersuchungen so m[ihsam, dass sie fiir jemanden, der nieht~ 
seine ganze Arbeitszeit diesen Dingen zu widmen vermag, nur schwer 
durchfiihrbar sind, und dann konnten wir bei unserem Material yon 
atrophischer Myo~onie ohnehin nicht Resultate zu gewinnen hoffen, 
die m~t denen Sch i e f f e rdecke r s ,  die sich auf nicht atroiohiscbe myo- 
tonische Muskeln be~iehen, vergleichbar gewesen w{iren. Sollte die 
weRere Entwicklnng unseres Wissens fiber diese Dinge es wfinschenswert 
machen, diese Lficke unserer Untersuchungen auszufiillen, so wird das ge- 
schehen kSnnen, denn das Material bleibt selbst~verst{indlich aufbewahrt. 

Eine Frage mSchten wir nicht unterdr[icken. Sind es denn wirk- 
lich spezifische Ver~nderungen, die S c h i e f f e r d e c k e r  gefunden hat, 
und siad sie geeignet, wie dieser Forscher hofft, das Wesen der Krank- 
hei~ unserem Verst{indnis erheblich n{~her zu bringen? Vielleicht ist 
der Histolog, der vorzugsweise normales Material bearbeitet, doch zu 
rasch geneigt gewesen, f[tr eine Krankheit ,spezifische" Ver~nderungen 
anzunehmen. Wer viel pathologische Muske]n untersucht, wird in dieser 
Beziehung immer vorsichtiger und kommt leicht dem Standpunkt nahe, 
in der VariabilRiit und Unregelm{issigkeR der Befunde geradezu die 
Regel innerhalb eines weiten Gebiets der pathologischen Histologie 
der Muskeln zu sehen. 

Es w~re gewiss sehr interessant und wertvoll, wenn die Zukunft 
erwiese, dass die Sch ie f fe rdeckerschen  Befunde ganz regelm{issig 
jedem Falle yon Myotonie zuk~men. Aber w~re wirklich ein Ver- 
st~ndnis der KrankheR damit gewonnen? Doch zun~ichst nur im be- 
scheidendsten Sinne und Umfange. Von einem Verst~ndnis pat~holo- 
gischer Muskelzust{inde kSnnte man meines Erachtens ers~ dann reden, 
wenn es gelungen w{ire, zwischen bestimmten Strukturver~nderungen 
des Muskels und bes~immten StSrungen seiner Funk.tionen auch eine 
innere urs~chliche Beziehung nachzuweisen. Solange diese L[icke 
klafft, werden die Ergebnisse auch der sorgsamsten histologischen 
Durchforsehung der Fasern, der genauesten Untersuchungen des Mus- 
kelaufbaus doch immer nur eine symptomatische Bedeutung haben und 
giinst.igsten Falls unsere Meinung fiber den muskul~ren Sitz eines 
Leidens zu stiitzen geelgnet sein. 

Also nicht yon tier Histologie allein, sondern yon der experimen- 
tellen pathologischen Physiologie der Muskeln sind hier die n~chsten 
dringend nStigen Aufschliisse zu erhoffen. Freilich sind auf diesem 
Gebiet bisher wenig mehr als die ersten tastenden Schritte getan. 
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K n o b l a u c h  hat neues~ens in eiaigen anregenden Arbeiten der 
Idee Ausdruck gegeben, dass ffir die Beurteilung pa~hologischer Mus- 
kelzust~inde aus der Beriicksiehtigung des verschiedenen ana~omisehen 
und physiologischen Verhaltens der ro~en und weissen Muskelfasern, 
die normalerweise in den menschlichen Muskeln gemischt auf~reten 
sollen, wichtige Ergebnisse wtirden gewonnen werden kSnnen. Er hal 
auch die Myotonie ins Bereich seiner Spekulationen gezogen. Auch 
auf diesem Gebie~ fehlt vorl~iufig noch jeder fes~e Grund und Boden. 
Wit  werden in einem sp~eren S~iiek dieser myopathologischen Bei- 
tr~ge Gelegenhei~ haben, mi~ ein paar Worteu auf diese Frage ein- 
zugehen. 

Die E r g e b n i s s e  der vorliegenden Un~ersuehungen mSehte ich 
dahin zusammenfassen, dass 1oh glaube gezeig~ zu haben, dass es sieh 
in jedem Falle yon sogenann~er amyotrophischer Myotonie um ein 
typisehes Krankheitsbild bandeR, und zwar um eine myopathische pro- 
gressive Dystrophic, yon der eehte Thomsensche F~lle befallen werden. 
Das klinische Bild dieser Muskeldystrophie ist ein ganz scharf um- 
schriebenes, einheRliches, in hohem Mal~e charakteristisches, es kommt 
in dieser Form nur bei der Thomsenschen Krankheit. vor. Eine 
Reihe mehr oder mincler h~ufiger Einzelziige und Begleiterscheinungen 
heben die Eigenar~ des Brides noeh seh~rfer hervor. Nut an die ver- 
h~[tnism~issig h~ufige Impo~enz und Atrophie der Hoden mSchte ieh 
bier noch einmal besonders erinnern. 

Der vorstechendste anatomisehe Zug ist eine weR verbreRete 
Cirrhose der Muskulatur. Im Bereich des Nervensystems fanden wir 
lediglich eine echte tabiforme Hinterstrangsdegeneration, die wohl nich~ 
als eine zuf~llige Komplika~ion, sondern als die anatomische Grund- 
lage einiger der Begleiterscheinungen der Krankhei~ anzuspreehen ~st. 
Die Entstehungsbedingungen der Rtickenmarksver~nderungen sind wahr- 
scheinlich mit der Grundkrankheit gegeben. 

Literatur. 
(Vergl. auch die Zitate im Text.) 

1) B~iumler-Reinhold, Arch. f. Psych. 8. S. 1 und Zeitschr. f. Ner- 
venheilkde. 4. S. 189. 

2) Berg, Muskelatrophie bei Thomsenseher Krankheit. Disso Bonn 190~. 
3) Bernhardt, Deutsche reed. Wochenschr. 1899. S. ]69. 
&) Bettmann, Z. f. ~ervenhei]kde. Bd. 9. 
5) Braun, Thomsensehe Kraakheit. Diss. Leipzig 1902. 
6) Bregman, Neurol. Zentrlb]. 1908. S. 875. 
7) Cassirer, Neurol. Zentrlbl. 1904. S. 39. 
8) Hans Curschmann, Berl. klin. Wochenschr. 1905. Nr. 37. 



104 VI. STEINERT~ Myopathologische Beitrs 

9) Dana ,  zit. bei H o f f m a n n  (15). 
10) D61gage, zit. bei H o f f m a n n  (15). 
11) F r o h m a n n ,  Deutsche reed. Woehenschr. 1900. Ver.-Beil. S. 6. 
12) Fuchs ,  Neurolog. Zentrlbl. 1905. S. 783 und Wien. klin. Wochenschr. 

1904. S. 722. 
13) F f i rn rohr ,  Z. f. •ervenheilkde. 33. S. 14. 
14) Gaupp ,  Zentrlbl. f. ~qerveuhlkde. S. 65. 
15) l=[offmann, Z. f. ~ervenhlkde. 18. 
16) D e r s e l b e ,  Arch. f. Psych. 42. S. 259 u. Neurol. Zcntrlbl. 1906. S. 576. 
17) J a q u e t ,  Semaine m~d. 1903. S. 381. 
18) J o l l y ,  Neurolog. Zentr]bl. 1896. S. 140. 
19) K o r n h o l d ,  Maladie de Thomsen. Th~se de Paris 1897. 
20) L a n n o l s ,  Iconogr. d. 1. Salp~tr. 1904. XVII. S. 450. 
21) L o n g a r d ,  Deutsche reed. Wochenschr. 1898. Ver.-Beil. S. 91. 
22) L o r t a t - J a e o b  et Thaon ,  Arch. de neurol., 2. Serie. XX. 1905. S. 132. 
23) M a g n e v a l ,  Des myotonies atrophiques, Th~se de Lyon 1901. 
2Q Nogu~s  ct S i ro l ,  Iconogr. d. 1. Salp~tr. 1899. X1L S. 15. 
25) P~ss le r ,  Nenrolog. Zentrlbl. 1906. S. 1064/5. 
26) P e l i z a e u s ,  Berl. klin. Wochenschr. 1897. S. 609. 
27) Pe lz ,  Arch. f. Psych. 42. S. 704. 
28) R i n d f l e i s c h ,  Z. f. Nervenhlkde. Bd. 33. 
29) R o s s o l i m o ,  Iconogr. d. 1. Salp~tri~re. 1902. XV. p. 63. 
30) S c h S n b o r n ,  Z. f. Nervenheilkde. 15. S. 274. 
31) Scho t t ,  Z. f. ~%rvenhlkde. Bd. 21. 
32) S t eln e r t, Verhandlungen der medizinischen Gesellschaft zu Leipzig, 

1904. Buchausgabe. S. 12. 
33) v. Voss ,  Monatsschr. f. Psychiatric u. Neurologie. 1900. Bd. 8. S. 85. 
34) Voss~ Z. f. Nervenheilkde. Bd. 3~. S. 465. 
35) W e r t h e i m - S a l o m o n s o n ,  Ref. Neurol. Zentralbl. 1899. S: 223. 


	Steinert-Translation-Cover-Page.pdf
	English Translation of Dr. Hans Steinert’s Initial Descriptions of Patients with Myotonic Dystrophy (DM)

	Steinert-Translation-Watermark.pdf
	Steinert-1909-Original.pdf

