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Ueber successives Auftreten diffuser Muskelerkrankungen 
bei Gesehwistern. 

Von Dr. Albert  E u l e n b u r g  in Berlin. 

Bei Mittheilung der folsenden, leider nur sehr fragmentarischen 
Beobachtungen bezwecke ich wesentlich einen Hinweis auf eine 
ebenso seltene als riithselhafte Affection des Bewegungsapparates, 
welche ich - -  bei dem g~nzlichen Mangel pathogenischer und pa- 
thologisch-anatomischer Ankniipfungspunkte- einstweilen nut als 
c h r o n i s c h e  a u f s t e i g e n d e  M u s k e l a t r o p h i e  a u f  ( w a h r -  
s c h e i n l i c h )  c o n s t i t u t i o n e l l - p a t h o l o g i s c h e r G r u n d l a g e b e -  
zeichne. - -  Meine Beobachtungen, zu denen ich die Gelcgenheit 
der Giite des Herrn Geheimrath B a r d e l e b e n  verdanke, beziehen 
sich auf d re i  M i t g l i e d e r  e ine r  und d e r s e l b e n  F a m i l i e ,  auf 
d re i  S c h w e s t e r n ,  yon welchen die ~ilteste zur Zeit 16, die fol- 
gende 12, die jtingste etwas fiber 9 Jahre alt ist. lhr Leiden ist 
ein gemeinschaftliches, durchaus identisches, und besteht kurz ge- 
sagt darin, dass sich bei jeder von ihnen genau in derselben Lebens- 
periode, nehmlich im 8. Lebensjahre eine yon den Unterextremi- 
t~ten beginnende Und allm~hlich auf den Oberkiirper iibergreifende, 
progressive Atrophie der Muskeln, mit den schwersten Bewegungs- 
stiirungen und Deformationen, entwickelt. Die di'ei M~dchen sind 
die einzigen Kinder yon Eltern, bei welchen sich keine Quelle einer 
heridit~iren Belastung mit Sicherheit nachweisen l~isst. Der Vater, 
der Steltmacher war, soil an einem Lungenleiden gestorben sein; 
die Mutter lebt noch und zeigt keinerlei neuropathische Anomalien; 
auch yon Seiten entfernterer Ascendenten ist nichts Aehnliches zu 
constatiren. Die Miidchen waren ihrerseits alle drei his zum 
8. Jahre vSllig gesund, bliihend, haben tiberhaupt keine anderwei- 
tigen Erkrankungen durchgemacht. Im 8. Jahre fingen sie an, tiber 
Schw~iche in den Beinen, im Rtickgrat und sp~iter in den H~inden 
zu klagen; der Gang wurde zunehmend unsicherer, und der Gr 
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b r a u e h  d e r  A r m e  a l lml ih l ich  bee in t r~ ich t ig t ;  d a b e i  w a r  e ine  bes t l in -  

d ige  K~ilte in  d en  U n t e r s c h e n k e l n  u n d  V o r d e r a r m e n  v o r h a n d e n .  

Von  d i e se r  g e m e i n s c h a f t l i c h e n  Basis  au s  ha t  s ich  n u n  be i  a l l en  

Dre i en  d e r  P ro ze s s  we i t e r  e n t w i c k e l t ;  u n d  da  sie u m  je  3 - - 4  J a h r e  

im Al ter  d i f fer i ren ,  so g e w h h r e n  sie  z u s a m m e n g e s t e l l t  e ine  s e h r  in -  

s t r uc t i ve  Intensi t~i ts -  und  Extensi t~i tsscala  de r  F u n c t i o n s s t i J r u n g e n  in 

den  a u f e i n a n d e r f o l g e n d e n  S tad ien  des  K r a n k h e i t s v e r l a u f e s .  

A l l g e m e i n e s  Bi ld .  Das /ilteste, jetzt 16jiihrige M~idchen (Emilie), welches 
ich leider nicht selbst zu untersuchen im Stande war, kann schon seit fi Jahren 
nut noch yon einem Orte zum anderen getragen werden; sie hat auch den freien 
Gebrauch der oberen Extremit/iten fast ganz verloren, und vermag our bei aufge- 
stiitztem Ellbogen mit Vorderarm und Hand noch beschrlinkte Bewegungeu auszu- 
f/ihren. - -  huch die zweite, t2jiibrige Schwester (Bertha) wird seit 1�89 Jabren nnr 
noch getrageo; dagegen kann sie in llorizontaler R/ickenlage noch einzelne Bewe- 
gungen der unteren Extremit~ten vornehmen, und die oberen Extremit/iten sind noch 
ziemlich beweglich (vgl. unten). Ober- und Unterschenkel erscheinen beidei-seits in 
hobem Grade atrophisch, und zeigen die bei allgemeiner Atrophie gewShnlichen 
Deformitfiten, nehmlich Varoequinus-Stellung der Ffisse, Flexion in llnie- nod Hiii't- 
gelenken; ansserdem ist eine erheblicbe Scoliose der Wirbels/iule vorbanden; an 
den hrmen sind besonders Deltoides, Triceps nod die Extensoren des Vot:derarms 
an der hbmagerung betheiligt. - -  l)as dritte, 9j/ihrige M/idchen (Marie) geht noch, 
und zwar mit watschelndem Gang, /ihnlich wie bei Luxatio coxae congenita, indem 
sie bei jedem Schritte mit H/ilfe der Glutaei rotirende Be~vegungen tier entsprechen, 
den Beckenbiiifte yon hinten nach vorn ausffihrt. Die Abmagerung betrifft an den 
unteren Extremitiitea vorzugsweise den Quadriceps und die Musculatur an der vor- 
deren /iusseren Seite des Unterschenkels; dagege n sind die W a d e n m u s k e i n  au f -  
f a l l e n d  v o l n m i n f s  - -  wahrseheinlich in F,Ige compensirender Hypertrophie, da 
sie beim Stehen die fehtende Action der Extensores cruris grossentheils ersetzen 
und die Geradestreckuog der Beine im Kniegelenk vicariirend vermitteln. Die Wir- 
belsiiule zeigt eine hochgradige Lordose des Lumbalsegments, hervorgerufen durcll 
des Bestreben, bei mangelnder Ener$ie der Ileopsoae den Schwerpunkt des Rumples 
fiber der Beekenaxe zu balanctren. An den oberen Extremitiiten ist erst eine sehr 
geringe Functionsstfrung und beginnende Abmagerung, namentlich am Deltoides 
und Triceps, zu constatiren. (Ueber die Ergebnisse tier ~lectriscben Exploration, 
vgl. unten.) 

Die cutane Sensibilitfit (sowohl Gemeingeffihl, als Tastsinn) ist nirgends ver- 
mindert. ~ (Beil/iufig constatirte ich bei dem zweiten M/idchen an der Haut des 
Fussr(iekens eine Erscheinung, yon der B r o w n - S t ! q u a r d  behauptet~ dass sie nur 
bei Krankheitsprozessen am tier Sch/idelbasis vorkomme, auf die aber kaum irgend 
welches Gewicbt zu legen ist: nehmhch eine Art yon circumscripter Hyper~isthesie 
des Raumsinns, so dass bei Circelprfifungen innerhalb einer gewissen Zone deutlich 
d r e i  Spitzen start zweier geffihlt wurden.) - -  Die sensuellen und psychischen 
Functionen sind in jeder Hinsicht durchaus unver/indert. 
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D e t a i l l i r t e r  B e f u n d i ) .  Der Umfanz der atrophisehen Glieder hetrug bei 

der z w e i t e n  Schwester (Bertha): 
um die Mitre des rechten Oberarms 14�89 Era. 

linken - 15 
rechten Vorderarms 14 
linken t 4�89 
rechten Oberschenkels 28 
linken 28{ - 
rechten Unterschenkels 24~ - 
linken - 24 

Die hbnahme der willkfirlichen Motilitiit war, gleieh der Atrophic, in den verschie- 
denen Muskeln und Muskelgruppen eine sehr ungleichmiissige, Elevation des Arms 
gelang auf der rechten Seite nut his zur Horizontalen, links etwas dariiber hinaus; 
Extension im Ellhogengelenk rechts sehr erschwert and nut bei gleichzeitiger Ab- 
duction des Arms mSglieh; Pronation und Supination des Vorderarms, sowie Be- 
wegungen der Hand beiderseits ziemlich gut ausfiihrbar. Die Beine stehen in den 
Kniegdenken in stumpfwinkliger Flexion; Erhebungen der Beine kSnnen in hori- 
zontaler R/ickenlage tier Patientin fast gar nicht vorgenommen werden, Flexion des 
Oberschenkels gegen das Becken sowie Ab- und hdduction des Oberschenkels sind 
dagegen beiderseits (hesonders rechts) noeh gestattet; die Flexion ira Kniegeleak 
ist frei, sffirkere Extension dagegen unmSglich. Bewegungen in den Fussgelenken 
(Plantar- and Vorsalflexion, Pronation and Supination) sind beiderseits nur in ge- 
ringem Grade ausffihrbar. (Bemerkenswerth ist, dass sowohl hinsichtlich der Atrophie 
als tier Functionssfflrung sich die rechte obere und linke untere Extremitat in pra- 
valirender Weise afficirt zeigten.) 

Die Deviation tier Wirbelsaule bestand in Scoliosis dextro-convexa im unteren 
Dorsaltheil, sinistro-convexa im Lumbaltheil. 

Die electrische Exploration ergah zun~iehst far den f a r a d i s c h e n  Strom 
starke, abet sehr ungleichmfissige Herabsetzung der Erregbarkeit in den betheiligtcn 
Nervenstfimmen und Muskeln. An der oberen Extremitlit zeigten sich N. axillaris, 
1~1. deltoides und .triceps auch bei stllrksten indacirten StrSmen auf dcr rechten 
Seite reaetionslos, links nut schwach reagirend, w~ihrend die grossen Nervenstiimme 
des Vorderarms (Radialis, Medianus, Ulnaris), sowie unter den Muskeln namentlich 
der Extensorengruppe beiderseits relativ gute Reaction erkennen liessen. An der 
unteren Extremit~it liessen die Mm. peronaei beiderseits keine Spur electromuscnl/irer 
Contractilit~it wahrnehmen; bci indirecter Reizung (yore Stamme des N. peronaeus 
aus) contrahiren stch nut die Extensores digitorum und tier M. tihialis antieus. 
Im N. tihialis und den yon ihm versorgten Maskeln war die Verminderung der 
f a r a d i s c h e n  Reizbarkeit minder auff/illig als im Gehiete des Peronaeus. 

1) Soweit derselbe bei nur zweimatiger Untersuchung aufgenomme n werden konnte. 
lch sah die Patientinnen nebst ihrer Mutter im Friihjahi" 1870 in Berlin, 
yon wo dieselben sehr bald wieder in ihre Heimath, nach dem kleinen St/idt- 
chen h., zuffickkehrten. Eine sp/iter yon mlr an den dortigen hrzt gerichtete 
Anfrage blieb unerwidert. - -  Eine Excision yon Muskelstiicken konnte teider 
w/ihrcnd des kurzen bcrliner Aufenthaltes nicht ansgeffihrt werdcn. 



364 

Mit diesem Verhalten waren aueh die Befunde bei Priifung mittels't des con -  
s t a n t e n  Stromes durchaus iibereinstimmend. I m  rechten M. deltoides zeigten 
sich selbst bei hnwendung sehr starker StrSme (~,0 S. El.) keine Sehliessungs- 
und Oeffnungszuckungen, weder mit Kathode noch mit Anode. (Die Pr(ifung ge- 
schah; indem die differente Electrode auf der Eintrittsstelle des N. axillaris in den 
Muske| - -  die indifferente auf dem Sternum localisirt wurde). Dage~en zeigten 
sich im linken Dekoides noch Schliessungszuckungen bei einer Elementenzahl yon 
40--307 und zwar waren die Zuckungen abnormerweise bei  h n o d e n s c h l i e s s u n g  
s t f i rke r  als bei  l f a t h o d e n s c h l i e s s u n g  - -  wfihrend Oeffnungszuekungen weder 
bei hnoden- noch bei Kathoden-Oeffnung beobaehtet wurden. Im N. peronaeus 
liessen sich bei 40- -50  Elementen iiberhaupt weder Schliessungs- noch Oeffnungs- 
zuckungen auslSsen - -  wfihrend dagegen der N. tibialis auf die verschiedenen Reiz- 
momente zwar sear herabgesetzte, aber qualitativ normale Reaction zeigte. 

Bei der dritten Schwester waren hbmagerung und FunctionsstSrungen~ wie 
schon oben erw~ihnt wurde~ bedeutend geringer; an den unteren Extremiffiten konnten 
in horizontaler Riickenlage alle Einzelbewegungen noeh mit ziemlicher Kraft aus- 
gefiihrt werden. Dem entsprechend zeigte sieh aueh die f a r a d i s c h e  Beizbarkeit 
in den Nervenst~immen und Muskeln fiberall noch vnrhanden~ wenngleich mehr oder 
minder erheblich vermindert. Ebenso war die Erregbarkeit fiir den c o n s t a n t e n  
Strom noeh nirgends erloschen - -  zeigte jedoch an den besonders affieirten Ner- 
venst~immen (hxillaris~ Peronaeus) jene charakteristische Abnormi|~t, dass die Re- 
action im hllgemeinen fiir K a t h o d e n s c h l i e s s u n g  v e r m i n d e r t ,  ffir A n o d e n -  
s e h l i e s s u n g  d a g e g e n  ve rh :~ i l t n i s smi i s s ig  e r h 5 h t  war. [Die differente 
Electrode hier Wieder anf dem Nervenstamme~ die indifferente auf dem Sternum.] 
So zeigten sieh im linken M. deltoides (N. axillaris) bei 30 El. schwaehe h Sz, 
keine KaSz; im rechten M. deltr war bei gleicher Elemenienzahl hSz sllirker 
als KaSz: hier traten gieichzeitig auch Zuckungen bei hnodeniiffoung (hOz 
niebt Ka Oz) auf, w~ihrend links Oeffnungszuckungen ausblieben. Im N. peronaeus 
traten bei 4 0 - - 3 0  El. Schliessungsznekungen an beiden Electroden~ und zwar 
starker bei AS als bei Ka S, auf, wogegen Oeffnnngszucknngen aueh hier vollst~indig 
fehlten. - -  lm 6anzen l/isst sich nach diesen Befunden sagen~ dass b e i  beiden 
Schwestern r vorhandenen St6rungen tier faradisehen und galvanischen Reizbar- 
keit nicht nut zu einander in proportionalem Verhiiltnisse standen, sondern auch 
dem Grade tier Ernlihrungs- und FunctionsstSrung in den einzelnen Nervengebieten 
und Muskeln vollst/indig entsprachen. 

Wenn man versucht, sich das hier vorliegende und in kurzen 
Ztigen vergegenwiirtigte Krankheitsbild in seinem inneren Zusammen- 
ha~)ge zu deuten, so wird die Aufmerksamkeit unwiltkiirlich immer 
wieder durch die frappante Thatsache des s u c c e s s i v e n  Auf t re -  
t ens  der  K r a n k h e i t  bei drei  F a m i l i e n g l i e d e r n ,  drei  
S c h w e s t e r n ,  in e inem und  d e m s e l b e n  L e b e n s a l t e r ,  an- 
geregt und gefesselt. Ich kenne in dieser Beziehung aus der Lite- 
ratur nur zwei Fiille, die mit den obigen in gewisser Beziehung, 
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each einzelnen Seiten hie, in Parallelism(ts gesetzt werden kiinn- 
ten, und auf die ich daher kurz recurrire. 

Der erste derselbeu (mitgethei[t van Meryon~ Gaz. des ASp. 1854. No. 127) 
bezieht sich auf eine, bei v ier  B r / i de rn  e i n e r  F a m i l i e  aufgetretene Erkrankung 
des Muskelapparates. Der iilteste dieser Briider war bis zum vierten Jahre gesund 
and wurde dann van einer, immer mehr zunehmenden Schw~iche ia den unteren 
Extremit/iten befallen. Im Alter yon I I Jahren konnte er nicht mehr stehen und 
gehen; die Sensibilit/it blieb ungestSrt. Allm/ihlich verbreitete sich die Sehw~iche 
aneh auf die iibrigen wil/kfirlichen Muskeln, bis end[leA im 16. Lebensjahre, unter 
den Erscheinungen eines einfacheu Fiebers, der Tad eintrat, Die abduction ergab 
ausser hochgradiger fettiger Entartung sfimmtlicher willk/iriichen Muske/n keinen 
we.iteren Anbaltspuekt hinsichtlich der Entstehung der Krankheit. B/ickenmark und 
die davon ausgehenden Nerven wurden (die letzteren his in ihre feinsten Muskel- 
verzweigungen hinein) makroskopisch ned mikroskopisch mit grosser Genanigkeit 
un~rsueht ,  ohne dass sich die geringste Abweichung van der Norm herausstellte. 
Die beiden Obducenten ( M e r y o n  und T a t u m )  spracben sich deshalb bestimmt 

dahin aus, dass es sich nicht um eine l(rankheit'des Nervensystems, sonderu urn 
ein prim/ires Muskel]eiden gehandelt habe. - -  Was nun die Gesehwister betrifft, 

so er!ag ein um 4 Jahre j(ingerer Bruder demselben Leiden in fast gleichem Alter. 
Eia dritter I3ruder, welcher w~ihrend der ersten Lebensjahre gesund erschien, wurde 

gegen das 5. Jahr hie van analogen Znf~illen ergriffen, befand sich aber (zur Zeit 
der Mittheilung) in einer minder ungfinstigen Lage. Der vierte Knabe zeigte eine 
bemerkenswerthe and Besorgniss erregende Geschwulst der Unterextremit~iten. Die 
6 Schwestern dieses Kranken waren frei van analogen Beschwerden. 

Der zweite, hier anzuffihrende Fall ist van meinem Vater in einer Abhandlung 
fiber progressive Maskelatrophie (Deutsche Klinik ]856 . )  mitgetheilt warden, ned 

habe ich die betreffenden I(ranken selbst wiederholt gesehen. Es waren zwei Grafen 
I i - - . ,  Zwillingsbrfider, welche his zu ihrem 18. Lebensjahre, mit Ausnahme der 

gew5hnlichen [4inderkrankheiten, vallkommen gesund waren. Die Masern /iber- 
standen sie beide gleichzeitig 1845, im Alter yon 16 Jahren, ohne nile Naehkrank- 
heiten l)~ Zwei Jahre spiiter, 1847, bemerkten sie beide ohne ~iussere Veranlassung 
zu derselben Zeit eine 'bel~istigende Schw/iche in den Beinen, welche sie u. A. 

nSthigte, den Schwimmunterricht auszt~setzen~ well sie mit ihren Genosseu nicht 
gleiche Fortschritte machten. Bald machte sich auch eine Abmagerung in den 
Unterschenkeln bemerkbar. Die FunctionsstSrung war jedoeh 1/ingere Zeit eine 
ziemlich geringe, so dass erst 1851, fast 4 Jahre each dem hnftreten des Leidens~ 

1) Herr Saniffitsrath Dr. M. Meyer  gibt in seinem Werke: ,,Die Electricitfit in 
ihrer Anwendung auf practische Medicin" (3. Auflage, 1868, S. 210) eine 
kurze I)arstellung dieses Falles, worin er denselben als eine im Gefolge des 
Masernprozesses aufgetretene L/ihmung bezeichnet. Ieh kann dem gegeniiber 
bestimmt hervorheberi, dass each genauer Erhebung der Afiamnese sich kei- 
nerlei Zusammenhang der Muskelaffection mit den um 2 Jahre ~orausgegan- 
genen Masern herausstellte, - -  and dass die I(ranken z.B., als sie 18~7 den 
Schwimmunterricht begannen~ each vollkommeu gesund waren. 

Archiv f. pathol. Anat. Bd. LIIL Itft. 2 u. 3. 25  
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heziigliche Heilversuche angestellt wurden. In diesem Jahre wurde auf Anrathen 
yon Blaslus lgngere Zeit die Douche gegen den R/icken ongewandt; sp/iter Sool- 
b~ider in Wittekind, reizende Fussh/ider u: dgl. - -  endlich auf Empfehlung yon 
Romberg Electricit/it und Gymnastik. - -  Bei der Untersuchung im Mat 1854 
zeigten sich die Unterschenkel ausserordentlich atrophirt; die Cireumferenz betrug, 
4 Zoll unter dem unteren Patellarrande, bet dem Erstgebornen 10~, bet dem An- 
deren 10 Zoll. Die Wade war abgeplattet, wie bet einem Pes varus. Die Mm. 
8astrocnemii, soleus, flexores digitorUm, interossei~ lumbricales, abductor hallucis 
und digiti minimi, sowie die peronaei gehorchten nicht dem Willensimpulse, - -  wo- 
gegen die extensores digitorum, tibialis ant. und post. ungest6rt funglrten. Die 
Kranken berfihrten beim Gehen nut mit dem ~iusseren Fussrande den Boden; die 
Unterschenkel wurden (wi e ein Paar am lfnie hefestigte Stelzfiisse) mittelst der 
Hiift- und Obersehenkelmusculatur vorw/irts geschleudert: die dabei th/itigen biuskeln, 
namentlich die Extensores cruris sowie auch die Giutaei,. befanden sich daher in 
einem Zustande compensirender Itypertrophie. Die electromuscul~ire (faradische) 
Contractilit/it war vermindert, abet nicht erlosehen. Das Tastgeffihl war unver/in- 
dert, die Temperatur in den atrophischen Gliedern etwas vermindert. Enter sechs. 
monatlicher faradischer und gymnastischer Behaudlung begann die Ernfihrung, die 
electrische und willk/irliche Contractiliffit der atrophirtrn Muske]n zuzunehmen - -  
jedoch in zu geringem Grade, als dass daraus Hoffnung auf eine vSllige tlerstellong 
h/itte geschSpft werden kSnnen. 

Wenn wir diese beiden Beobachtungen mit den meinigen ver- 

gleichen, so erscheint die M e r y o n ' s c h e  de~ �9 letzteren verwandter,  

insofern es sich nicht nur  ebenfalls um eine chronische,  progres-  

sive,  zu den schwersten FunctionsstScungen fiihrende Erkrankung 

des wiiiktirlichen Muskelapparates - -  sondern auch um successives 

Auftreten derselben bet ether Reihe yon Familienmitgliedern (3, oder 

vielleicht se lbs t .4  Brtidern) handelt ,  und tier Beginn des Leidens 

bet allen Patienten in dasselbe Alter (5. Lebensjahr)  ZU fallen scheint. 

Dagegen mtissen als wesentlieh abweichend hervorgehoben weJ'den: 

einmal die Diffusion des Prozesses, tier allmiihlich die s~mmtlichen 

willkiirlichen Muskeln afficirt haben soft, wtihrend in meinem Falle 

tiberall einzelne Muskeln und Muskelgruppen vorwiegend oder, aus- 

schliesslieh betheiligt waren ,  andere benachbarte dagegefi eine an-  

scheinend vol lkommene Integrit~t 0der  selbst vicarirende Ityper-  

trophie zeigten; sodann tier lethale Verlauf, zu dessen Beftirchtung 

in meinem Falle wenigstens bisher keinerlei Svnp tome  Veran!assang 

gaben. ~ Die zweite,  yon meinem Vater mitgetheilte Beobachtung 

scheint zun~ichst sch0 n durch das nicht successive, sondern gleich- 

zeitige Auftreten des Leidens bet den befallenen Patienten yon der 

meinigen geni~gend unterschieden, - -  insofcrn aus der Gleichzeitig- 
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keit der Entstehung auf eine, bei beiden Individuen einwirkende 
specielle Noxa (oder Gelegenheitsursache) geschlossen werden ktinnte. 
Indessen ist auf diesen Umstand nut wenig Gewicht zu legen, da 
es sich um zwei im gleichen Lebensalter stehende und einer gleichen 
constitutionellen Predisposition unterworfene Individuen (Zwillinge) 
handelt. Mehr zu betonen ist einmal die ~iberaus langsame Ent- 
wickelung der Functions- und Ernlihrungsstih, ung; sodann das an- 
dauernde Besehrlinktbleiben derselben auf die Museulatur beider 
Unterschenkel, bei v@iger Integritiit, ja sogar bei vicarirender Hyper- 
trophic der Oherschenkelmuskeln und mangelnder Bctheiligung yon 
Rumpf und Oberextremitiiten. FGrner flillt der Ausbruch des Lei- 
dens in ein welt h~heres Lebensalter. Uebereinstimmend mit meiner 
Bcobachtung ist dagegen der Mangel jeglieher SensibilitiitsstSrung, 
und tiberhaupt die ira Uebrigen viillig intacte Gesundheit der affi- 
cirten Personen. (Dem Vernehmen nach erfreut sich das ill Bede 
stehende Zwillingspaar auch gegenwi~rtig - -  abgesehen yon dcm 
stationar gebliebenen Muskelleiden - -  einer robusten Gesundheit). 

Anhangsweise erwi~hne ich hicr, dass mir durch Mittheilung 
yon hefreundeter Seite noch ein Fall bekannt ist, welcher dem 
meinigen angereiht zu werden verdient. Von 5 Geschwistern aus 
hochstehender Familie (Grafen L.) wurden 4, nehmlich 2 Brtider 
und 2 Schwestern, siimmtlieh vor dem 20. Lebensjahre, von einem 
mit betriichtlicher GehstSrung und hbmagerung der unteren Ex- 
tremit~iten einhergehenden Leiden der Reihe nach ergriffen, die 
Sehwestern in geringerem Grade als die Brtider. ~ur tin Kind, 
der jiingste Sohn der Familie, blieb versehont und ist gegenwiirtig 
fiber das gefiihrliche Alter hinaus. Niihere Details anzufiihren, bin 
ich leider augenblieklich nicht in der Lage. - -  

Wenn ich eben das hier besprochene Leiden als ehronische 
aufsteigende Muskelatrophie au f  ( w a h r s c h c i n l i e h )  c o u s t i t u -  
t i o n e l l - n e u r o p a t i s c h e r  G r u n d l a g e  bezeichnete, so wird der 
Ausdruck , , c o n s t i t u t i o n e l l "  wohl keiner besonderen Rcehtferti- 
gung bedtirfen, obwohl es nicht gelang, heridit~ire Einfltisse oder 
irgend eine tier gri~beren, Vorzugsweise sogenanntetr Constitutions- 
Anomalien hei den drei suceessiv erkrankten Schwestern zu con- 
statiren. Es scheint mir aber aueh erlaubt, weiterzugehen und die 
Vermuthung auszusprechen, dass die constitutionelle Basis der Mus- 
kelerkrankung zun~ichst in ciner, wie auch immer beschaffenen~ 

25* 
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f e h l e r h a f t e n P r ~ i f o r m a t i o n  g e w i s s e r  A b s c h n i t t e  d e s c e n -  
t r a l e n  N e r v e n a p p a r a t e s  gesetzt war. Man mug sich diese 
fehlerhafte Pr:Mormation etwa in ~ihnlicher Weise vorstellsn, wie es 
z. B. yon A n s t i e  bei anderer Gslegenheit (und vielleicht mit min- 
derer Berechtigung), nehmlich bei den Neora]gien, geschehen ist: 
Es kSnnten nehmlieh bei der urspriinglichen O rganisation des ner- 
vi~sen Centralapparates gewisse Zellen- und Fasergruppen so ange- 
gelegt sein, dass sis nut relativ kurze Zeit eins vollkommene Exi- 
stenz fiihren, und in entsprechender Weise normal functioniren. 
Alle im Laufe der Zeit einwirkenden Noxen werden auf diesem con- 
genitalen Locus minoris resistentiae schwsrsr als anf den iibrigeu 
Organtheilen lasten; und durch dis allm~hlich stattfindende Sum- 
mation physiologischer und pathologischer Reize werden binnsu 
einer gewissen Zeit dis urspriinglicl~ nut unvollkommen vorgslsgten 
Zellen und Fasern in einem Zustand positiven, bis zu viJlliger De- 
struction fortschreitsnden Krankseins tibsrgefiihrt werden. 1) Einen 
derartigen Znstand kSnnte man hier z. B. an jenen, wahrschein- 
lich der grauen Centralsubstanz des Riickenmarks angehiJrigen 
Zellenmassen (und damit zusammenh~ingenden Leitungsbahnsn) vor- 
aussetzen~ von deren Integritlit die normale Ern~ihrung der will- 
kiirlichen Rumpf- und Extremit~tenmuskeln mitbedingt wird, und 
dsren Erkrankung auch in einer Reihe yon FAllen der gewShnlichen 
sog. progressiven Mt~skelatrophie ( V a l e n t i n e r ,  G u l l ,  Clarke ,  
L u y s  u. A.) sicher constatirt ist. - -  Es w~ire jedoch andererseits 
auch miiglich, start einer in fehlerhafter Pr~formation wurzelndeu 
Anlage, die sich erst im Laufe der Jahre zu positivem Kranksein 
entwickelt, vielmehr eine langjiihrigs Prliexistenz wirklicher (vielleicht 
congenitaier) Krankheitsheerds in den entsprechenden Abschnitteu 
des Centralnervens~-stems anzunehmeu. Diese Krankheitsheerde 
kiJnnten anfangs schon klein gewesen sein, und daher keine, oder 
wsnigstens keine bemerkbaren FunctionsstSrungen veranlasst haben. 
sp~iter abet,  indem sie sieh vergrSsserten~ diffundirten, vielleicht 
theilwsise zusammenflossen, entwickelte sich jenes Krankheitsbild 
der allm~ihlich fortschreitenden, schweren Nutritions- und Fanctions- 
stiJrung in den willkiirlichen Muskeln. Der Charakter dieser Fiille 
wtirde alsdann einen gewissen Vergleich mit F~illen jener Art zu- 

1) Vgl. den hrtikeI ,,Neuralgia" in Reyn01d's system oF me~leeine. Vol. II. 
(.London 1868.) pl 742 ft. 
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lassen, wio sie Th. S i m o n  als , e i n e  b e s o n d e r e  F o r m  de r  
K i n d e s l i i h m u n g d u r c h e n c e p h a l o m a l a c i s c h e H e e r d e "  kiirz- 
lich beschrieben hat. ') Die S imon ' sche  Beobachtung ist ftir uns 
nocb dadurch yon speciellem lnteresse, dass sie ebenfalls drei Ge- 
schwister, drei aufeinanderfolgende Kinder eines und desselben 
Elternpaares (zwei Knaben und ein M~idchen) betrifft. Allerdings 
standen diese Kinder in welt niedrigerem Lebensalter, yon 4, 3 resp. 
1~ Jahren; allerdings handelte es sich urn ein glinzlich vcrschiedenes 
Krankheitsbild, eharakteristtt durch Parese ill den Extrelnit~iten 
ohne ~vesentliche Atrophie und bei erhaltener electromuscullirec 
Contractilitiit, sowie durch Complication mit StSrungen der geistigen 
Entwickelung, insbesondere der Sprachbildung m zum Theil auch 
mit Kriimpfen und h)'drocephalischer Kopfbildung; allerdings trat 
bei cinem.Kinde nnter soporiJsen Anf'~llen der  Tod ein. Diese tief- 
greifende Unterschicde lassen nat(irlich das Vorhandensein der yon 
Sire o n  im letzteren Falle nacbgewiesenen Liisionen (multiple, klei- 
here und griJssere, zum Theil in einen zusammengeflossenen Erwci- 
ehungsheerde in beiden Grosshirnhemisphiiren) fiir unsere F~iie voli- 
sl~ndig ausschliessen; allein es liesse sich die MSglichkeit analoger 
Ilerg~nge in kleinerem Maassstabe Und in minder lebenswichtigen 
wie auch psychisch irrelevanten Abschnitten d(!s Centi'alnervensIy'stems 
- -  z. B. in den spinalen Centren der Muskelernfihrung, resp. in 
den damit zusammenhlingenden Leitbahnen der weissen Strangfase- 
rung - -  immerhin festhalten. Welter auf diesen Gegenstand ein- 
zngehen, halte ich augenblicklich kaum fiir ausf(ihrbar, ohne in ein 
Spiel mtissiger, des thatsiichlichen Anhalts entbehrender Hypothcsen 
zu verfallen. Dbch miSchte ich schliesslich noeh darauf hinweisen, 
dass der s p i n a l e  Ursprung de.r bier geschilderten Erkrankung um 
so mehr an Wahrscheinlichkeit gewinnt, als - -  abgesehen yon 
der Pr0gressiven Muskelatrophie ~ neuerdings auch bei der selte- 
neren und pathogenetisch vicl zweifelhafteren Form der L i p o m a -  
t o s i s  m u s c u l o r u m  l u x u r i a n s  oder A t r o p h i a  m u s c u l o r u m  
l i p o m a t o s a v o n  B a r t h  2) a u s g e d e h n t e ,  in u n r e g e l m ~ i s s i g e n  
H e e r d e n  a u f t r e t e n d e  Degene~ra t i on  de r  S e i t e n -  und  zum 
The i l  a u c h  d e r  V o r d e r s t r l i n g e  als wahrscheinlich prim~rer 
KrankheitsprozesS dargethan wurde. Ich babe die somit best~tigte 

~) Dieses Archly Bd. LII. Hft. |. S. 103--114. 
2) Archly der tleilkunde XlI. 2. i8711 
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Annahme eincs spinalen Ursprungs bereits frtiher bei Mittheilung 
eines beziiglichen Falles~) ausgesprochen und mit klinischen 6rtin- 
den unterst[itzt; ich will nur daran erinnern, dass ein yon mir da- 
reals hervorgehobenes~Symptom, d a s a I t e r n i r e n d e A u ftr  e t e n d e r 
E x t r e m i t i i t e n - E r k r a n k u n g ,  sich auch in dem hier gesehilder- 
ten-Falle,  als vorzugsweise Betheiligung tier rechten oberen und 
linken unteren Extremitiit, wiederholt findet. 

Xu 

Die gilligen Wirkungen des Kohlenoxysulfids. 
Von Dr. S. R a d z i e j e w s k i ,  pract. Arzt zu Berlin. 

COS ist in der Natur sehr verbreitet; dieses Gas gibt dem 
an der Quelle geschiipften Wasser kohlensiiui'ereicher Scbwefelwiisser 
seinen A~fangs siisslicben Geschmack und aromatischen Geruch; 
sehr wahrscheinlich ist es auch in den schwefelhaltigen Gasen der 
Vutkane, vielIeieht auch in den 6asen der faulenden, organischen 
Substanzen enthalten. Seine theoretische Construction stand fe'st, 
seitdem die 4-atomige Natur des Kohlenstoffs unzwcifelhaft, CO ~ und 
CS ~, bekannt waren, dargestellt wurde es aber erst im Jahre 1867 
yon T h a n  (Ann. d. Chem. u. Pharm. V. Spplbd. S. 236). Durch 
die Einwirkung yon nicbt zu ~'erdtinnter Schwefels~iure (4 Th. Wasser, 
5 Th. S~iure) auf Rhodanwasserstoffsliure (ItNCS 2 F it~O ~H3N -~ CSO); 
die Reaction abel' ist keine ganz glatte, es bildet sich nebenbei etwas 
Ueberschwefelblaus~ure (C2N~H~S~), aus der sich aber wahrscheinlich 
bei weiterei" Zersetzung wieder COS entwickelt, Spuren yon Blaus~iure, 
Ameisensliure,~ Schwefelkohlenstoff und Wasser. Man verfiihrt zur 
Darstetlung des reinen Gases daher in folgender Weise. Ungeflihr 
gleiche Volnmina der verdiinnten Schwefels~iure und Bhodankalium 
werden in einen Ballon, der mit einem Sicherheitsventil geschlossen 
werden kann, geschtittet ; ein Entwicklungsrohr verbindet ihn mit meh- 
reren U-fiirmigen R~ihren~ yon denen die erste mit Baumwolle, die mit 
feuchtem Quecksilberoxyd verriebea ist, geftillt wird nnd Blausiiure 
und Ameisensliure zurtickhlflt, die zwei folgenden mit kleinen 

l) Dieses Archly Bd. XLIX. Hft. 3. S. 446. 


