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IX. 

Ein Fall yon angebornem Brustmuskeldefect 
mit Atrophie des Armes und Schwimmhaut- 

bildung. 

(Aus dor medicinischen Klinik des Herrn Prof. Dr. Eichhors t  in Ziirich.) 

Von Dr. H o f m a n n ,  
hssistenzar~t, 

Geh5rt schon der congenitale Defect der Brustmusculatur  

zu den grSsseren Seltenheiten der Entwickelungsanomalien,  so 

ist sein Zusammentreffen mit  Schwimmhautbi ldung in der Lite- 

ratur  nut  so vereinzelt bekannt  gegeben, dass die Mittheilung 

eines weiteren derartigen Falles gerechffertigt erscheint. 

A. B.~ 47 Jahre alt, Eausirer~ stammt aus gesunder Familie und kommt 
wegen eines Oesophaguscarcinoms zur Aufnahme. Die nachstehend be= 
schriebenen Defectc bestehen seit der Geburt. Er ist mittelgross~ ziemlich 
kr~iftig gebaut, yon guter ~Iusculatur. Es f~lit sofort eine starke hbflachung 
der rechten vordcren Thoraxwand bis zur 6. Rippe auf. Die rechte Mammilla 
steht hSher und n~iher an der Medianlinie als die linke~ ist kloiner~ der 
Pigmenthof yon geringerem Durchmesser. Die rechte Schulter stoat etwas 
hSher als die linke, das Acromialende der Cla~cicula mit dem Humeruskopfe 
treten rechts deutlicber horror. Vom Oberarme siebt man einen Muskel- 
wulst zum Sternalende des unterea Clavicalarrandes ziehen~ der bei der 
Abduction des Armes noch deutlicher hervortritt, die Clavicularportion des 
~lusculus pectoralis major. Unterhalb dieses Wulstes besteht eine Furche, 
die unmittelbar in die erwiihnte abgefiachte Partie der Brustwand fibcrgeht. 
Der hIusculus pectoralis minor ist gut entwickelt. Die Intercostalriiume sind 
yon der 2. l~ippe an deutlich zu sehen und zu ffihlen, die Haut bildet ihre 
alleinige Bedeckung, die inspiratorischen Einziehungen des 2. bis 4. Inter- 
costalraumes im Beginne der Inspiration sind deutlich ausgepr~igt. Der 
Pcrcussionsschall ist laut und tief, das Athmungsger~iusch bedeutend lauter 
als links. 

Dcr rechtc 0berarm ist um 5 cm, der Vordcrarm um 2 cm, die IJand 
um 5 cm gegcn links verkfirzt. Der Umfang des rcchten 0berarmes bleibt 
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3,5 cm, der des Vorderarmes 4 cm gegen den de n anderen Extremit~it zurilck. 
Der Mittelfinger ist tier kfrzeste, tier Daumen der l~ngste Finger, docb er- 
reiebt letzterer noch nicht die GrSsse des linken Daumens. S~mmtliebe 
Finger stehen in Klauenhandstellang dureh Volarflexion der 3. Phalangen. 
Der Daumen ist zug]eich etwas nach innen gebeugt. Am: Zeigefinger ist 
die mittlere, sehr kleine Phalanx mit der 3. anky]osirt, das Gelenk mit der 
1. sebr scblaff, so dass bier seit]iche Bewegungen mSglich sind. Das Gleiche 
gilt veto Mittelfinger. Der Ringfinger zeigt eine grSssere mittlere Phalanx 
and geringe Beweglichkeit in den Interphalangealgelenken. Am klelnen 
Finger, der am sfftrksten volarflectirt ist, ist eine mittlere Phalanx fiber- 
haupt nicht zu ffihlen. Die erste Phalanx ist liinger als die der fibrigen 
Finger, abnorme Beweglichkeit ist nieht vorhanden. --Zwisehen Zeige- 
und ~Iitte]finger, sowie diesem und Ringflnger spannt sieh eine FIautbrficke 
bis zur ~Iitte der ersten Phalanx, zwisehen Ring- und kleinem Finger eine 
solche fast bis zum distalen Ende derselben. Auf der volaren Seite fehlen 
an s~immtlichen Fingern mit Ausnabme des Daumens die Interphalangeal- 
furchen der B'aut. Die Flexorensehnen sind stark verkfirzt und gespannt, 
Bewegungen sind nur im Metacarpophalangealgelenk mfiglich. Bei tier 
Bildung der Faust werden die Finger in tier Weise fibereinandergescblagen, 
dass am weitesten nach unten der Ringfinger liegt, zu beiden Seiten und 
fiber demselben tier Mittel- und kleine Finger, der Zeigefinger quer fiber 
diesen und auf ihn zuletzt der Daumen. hndere Bewegungen sind niebt 
mSgIich. Pat. kann in Folge dessert nut grebe Arbeit mit Unterst~itzung 
des linken hrmes verrlehten, feinere ~Ianipulationen gelingen niebt. In 
den grossen Gelenken bestehen keine Functionsstfirungen. Sensible Stfi- 
rungen sind nieht vorbanden. Die Wirbels~ule zeigt eine leichte Sko]iose 
nach links im mittleren Brusttheile. 

Wie die grSssere Zahl der bis jetzt  mitgetheilten Brust- 
muskeldefecte, gehSrt auch der vorliegende zu den rechtsseitigen. 
Unter diesen findet sich wiederum am h~ufigsten der Mangel 
der Portio sternocostalis des Musculus peetoralis major vereint 
mit  dem des Muscul. pect. minor, w~hrend die Portio sterno- 
costalis allein fehlend nur in 9 Fs beschrieben wurde, Eine 
Znsammenstellung der bis jetzt  verSffentlichten Fi~lle, die theils 
am Lebenden beobachtet, theils an der Leiche gefunden warden, 
mag einen Ueberblick iiber die Localisirung der Defeete geben. 
Bei einer Anzahl waren n~here Angaben, wie z. B. d i e  Seite, 
auf der sich der Defect land, oder das Geschlecht der betr. 
Person, in der Literatur nicht vorhanden, oder konnten, da die 
Originalmittheilungen nicht zur Stelle waren~ nicht eruirt 
werden. 
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Es fehlten vol!st~ndig oder waren nur rudimentiir vorhanden: 

rechtsseitig 

Portio clavicul. 
2real. 

G r u b e r  ~, C r u v e i l h i e r  ~. 

Porti() sternocostal. 
3 real. 

P a u l i c k y  5, [ t i ode r  6, unser 
Fall. 

]lluscul. pea.  major ganz 
2 real. 

E u l e n b u r g ' ~ , V o l k m a n n ' ~ .  

linksseitig 

Portio clavicul, und oberer 
Theii der Port. sternocostal. 

1 real 
Nuhn z. 

Portio sternocostal. 
4mal. 

S t ave l ey  K i n g  7, Nuhn  s, 
F leschg ,  Y o u n g  '~ 

~Iuscul. pect. minor allein 
1 real. 

F l e s c h  t6. 

ohne Angabo der Seite 

Portio clavicul. 
1 real. 

G r u b e r  ~. 

Portio sternocostal. 
3 mal. 

H y r t l  t ' ,  Q u a i n  S h a r -  
pe~ l~, Be t z  '3. 

Muscul. pect. minor allein 
2 real. 

G r u b e r  1~, F l e s c h  's. 

7 real. 
S e i t z  4~, v. Noordenta ,  
S t in tz ingr  P e i p e r  45, 

Rfickert46, R i e d e r  47 (zwei 
F~lle). 

Beiderseitige Defecte bestanden in folgenden FMlen: 
Portio clavicul, beiderseits unvollstiindig. Gruber51. 
Rechts fehlt: Pect. major ganz und minor. Links: Port. sternocostal. 

und minor, v. N o o r d e n  52. 
Muscul. pect. major und minor beiderseits. L i t t l e w o o d  53. 
Portiones sternocla~ic, fehlen ganz, die Claviculares grSsstentheils, 

Musculi pect. minor, papierdfinn. P r i nz  ~. 
Portiones sternocostal, und Musculi pect. rain. fehlen ganz. Por- 

tiones clavicu], rudiment~r. P r i n z  ~. 

In  e iner  grossen Re ihe  yon Fgl len  fanden sich neben  den 
erw~ihnten Brus tmuske lde fec t en  noch andere  En twi~ke!ungs feh le r  
wie At rophie  der  bet r .  g e s a m m t e n  KSrperhKlft% schw~ichere 

3 real. 
P o l a n d r  ~9, 

H y r t l  ~~ 

12real. 
F r o r i e p  a~ v. Z i e m s s e n  31, 

Bi iumler  3~-, E b s t e i n  33, 
E u l e n b u r g  s~, B e r g e r  ~5, 

B e r g e r  36, F r ~ n k e l  ~7, 
K o b ! e r  ~s, P u l a w s k i  sg, 

S k l o d o w s k i  4o, Overweg  41. 

Muscul. pect. major und minor Muscul. pect. major und minor 
7 mal. 6 real. 

B e r g e r  19, K a h l e r  2~ H a e c k e l  "26, B r u n s  ~7 
S t i n t z i n g  ~, E i c h h o r s t  ~, Gre i f  ~s. (zwei YMle), 

B e n a r i o  ~a, G u t t m a n n  24, T h o m s o n  ~9 (zwei Ffdle). 
T h o m s o n  ~5. 

Port. sternocost, u. pect. minor Port. sternocost, u. pect. minor Port.sternocost.u.pect.min. 
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En~wickelung der Gesiohtsmusculatur derselben Seite, Atrophic 
der oberen ExtremitKt derselben oder der anderen Seite, Defeete 
der Sehulter-, Hand- und Daumenmuseulatur, vollst':indiger Mangel 
der Mamma derselben Seite, Skoliose der Wirbelsiiule, Ver- 
krfimmung der Clavicula, Verkleinerung dcr Scapula, Rippen- 

und Sternumdefecte, Anornalien dcr ttalsvenen, Vorhandensein 
eincr anormalen Portio abdominal, des Peek major, eines Muscul. 
sternoclavieular, anticus und eines Museul. interclavicul, antieus 
digastricus, Flug- und Sehwimmhautbildung. Fast regelm~issig 
abet war eine Verkiirnmerung des Integumentes der betr. Thorax- 
h~lfte zu constatiren, indem die Haut auffallend diinn, gespannt, 
das Unterhautzellgewebe sehr fettarm, dcr Haarwuchs ein sp~ir- 
licher, die rneist hSher stehende Mamma in ihrer Entwickelung 
und Pigmentirung gegen die andere zurfickgeblieben waren. 

Urn in einern Falle yon Brustmuskeldefeet, in della viel- 
leich~ noah eine Atrophic der Sehulter- oder Hand- und Arm- 
rnusculatur hinzukommt, die Differentialdiagnose zwisehen einem 
congenitalen oder erworbenen (progressiver Muskelatrophie) 
Leiden zu stellen, erseheint mir diese letztere Thatsache yon 
besonderer Wiehtigkeit; dcnn wenn auch in einigen wenigen 
F/~llen diese trophisehen StSrungen nicht erw~hnt werden oder 
ihr Fehlen besonders betont wird (v. Z iemssen ,  v. Noorden,  
Berger,  B:,iumler), so sind sic doeh in der weitaus iiber- 
wiegenden Mebrzahl vorhanden. Spricht somit das Fehlen der- 
selben schon mit grosset Wahrscheinlichkeit gegen einen con- 
genitalen Defect~ so schliesst ihr Auftreten andererseits ein er- 
worbenes Leiden mit Sicherheit aus, da weder bei der spi- 
nalen, noch der myopathischen Form der progressiven Muskel- 
atrophic ein Befallenwerden des Integumentes jemals constatirt 
wurde. Auch die Einseitigkeit des De/ceres sprieht daffir, dass 
es sich um einen angebornen handelt, da die progressive Form 
ale einseitig auftritt, bezw. hie so lange auf eine Seite besehr/tnkt 
bleibt, bis eine so hoehgradige Atrophic eingetreten ist. 

Doppelseitige Defecte sind sehr selten. Hier wie in den an- 
deren Fi~llen ist yon grSsster Wiehtigkeit und am meisten in 
die Augen fallend die g~/nzlich fehlende FunctionsstSrung, die 
iiberal], we fiber diesen Punkt fiberhaupt beriohtet wird, hervor- 
gohoben wird. HSehstens wird einmal eine leichtere Ermiidbar- 
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keit tier befallenen Seite bei schwerer Arbeit angegeben, in 
jedem Falle stehen aber die anatomischen Defecte in frappantem 
Gegensatze zur Leistungsf/~higkeit. Zwar wird hi~ufig eine, wenn 
auch geringe, Hypertrophic vicariirender Muskeln, des Deltoideus 
oder der Clavicularportion des Muscul, pect, major angegeben, in 
anderen F~illen ist aber auch diese noch nicht einmal vorhanden. 
Auch in unserem Fa!le waren nur die durch Schwimmh/~ute ver- 
bundenen Finger in ihren Fnnctionen gestSrt, wiihrend Bewe- 
gungen des ganzen Armes mit derselben Kraft und Gewandtheit 
wie links ausgefiihrt wurden, obwohl keine den Defect compen- 
sirende Hypertrophic eines anderen, i/hnlich wirkenden Muskels 
zu finden war. Und oft waren es Arbei/er der schwersten Be- 
rufsarten, wie Eisenbahnarbeiter, G~irtner, Schreiner, die erst yon 
Seiten des Arztes bei einer zuf~lligen Untersuchung auf ihre 
Anomalie aufmerksam gemacht wurden; ein Student war bei 
linksseitigem Defecte gerade als Linkser ein guter Fechter. Das 
Gegentheil findet sich bei der erworbenen Muskelatrophie; hier 
ist es racist die zunehmende Schwi~ehe in den erst spi~ter deut- 
lich an Volumen abnehmenden Muske]n~ die den Patienten auf- 
merksam machen. 

Aus dem elektrischen Verhalten der Muskeln kann man meist 
keine Schlfisse ziehen, da mehrfach erw/~hnt wird, dass noch vor- 
handene Muskelrudimente oder auch die Intercostalmuskeln eine 
Herabsetzung der faradischen Erregbarkeit zeigten, ~hnlich wie 
bei der myopathischen Form der progressiven Muskelatrophie. Bei 
totalem Defecte fehlt natfirlich jede elektrische Reaction, ebenso wie 
dies bei sehr hoehgradigem Muskelschwunde der Fall sein kann. 

Schliesslich ist es die Anamnese, die jedesmal zur Entschei- 
dung herangezogen werden wird. Ist aber dieselbe nicht geniigend, 
so sind vor Allem die ungestSrte Leistungsf/ihigkeit, die Einseitig- 
keit der Affection nnd die trophischen StSrungen des Integu- 
mentes die aussehlaggebenden Fact0ren. 

Nnr bei einem ~s der angeffihrten F~lle wurde Vererbung fest- 
gestellt, s/~mmtliche andere Personen stammten, soweit in dieser 
Riehtung fiberhaupt Angaben vorhanden waren, aus gesunder 
Familie. Auffallend stark ist das m~nnlicheGeschlecht betheiligt; 
43 Individuen m~anlichea Geschlechts stehen 5 weiblichen gegen- 
fibe 5 in  11 Fs war das Geschlecht nicht zu eruii'en. 
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Wenden wir uns nun zu den in der Literatur enthaltenen 
F~llen yon Brustmuskeldefecte begleitender Flug- and Schwimm- 
hautbildung, sO finden wir im Ganzen zehn derartiger F~lle erw~hnt. 
Die Flughautbildung selbst geh~irt zu den seltensten Anomalien. 
Die erste diesbezfigliche Mittheilung behandelt einen Fall, bei 
hem sich beiherseits eine ttautfalte zwischen Processus mastoi- 
deus and Acromion vorfand~;  in einem zweiten ~ war eine Flag- 
haut zwischen linkem Ober- und Untersehenkel vorhanden, ein 
dritter 5s wies gleichfalls eine Hautduplieatur zwisehen ]inkem Ober- 
und Unterschenkel und hi~utige Verbindung des reehten Daumens 
and Zeigefingers auf. Flughautbildung geringeren Grades eben- 
falls am rechten Knie wurde von demselben Autor ~' an zwei 
Kinderleiehen gefunden. H~utige Verbindung der Finger unter 
einander~ Schwimmhautbildung, findet sieh nieht so selten. 

Die erwi~hnten zehn Fi~lle, in denen sieh Brustmuskeldefeete 
mit Flug- und Sohwimmhautbilhung vereint vorfanden, und denen 
sieh her oben gesehilderte als elfter anschliesst~ seien in Fol- 

gendem kurz aufgefiihrt. 

I. Poland 4s. Mantel der Port. sternocostal., des Poet. minor and fast 
des ganzen Serratus anticus major. Muscul. obliquus abdom, externus yon Na- 
belhbhe ab sehnig. An der Hand fehlten s~mmtliehe Mitte]phalangen. Schwimm- 
haut bis zum II. Inierphalangealgelenk~ so dass nur eine Phalanx fret blieb. 

2. Berger  36. 9j~ihriger Knabe. Defect der Pottle sternocostal, des 
Peet. major rechts~ eine accidentelle Portio abdominal. Feet. minor, feh]t 
gleichfails. Verkfirzung der mittleren drei Finger rechts. Verwachsung der 
Finger durch Schwimmh~ute. Congenitale Bulb~rparalyse, Stbrungen der 
Articulation und Deglutition. 

3. S t in tz ing  ~1. Mann. Fehlen des ganzen Muscul. peer. major und 
minor rechts. Rechte obere Extremit~t in tote verk~irzt und schw~icher; Finger 
mit Ausnahme des Daumens verkfimmert, durch Schwimmhiiute vollst~ndig 
mit einander vereinigt, Reehte Gesichtshi~lfte ]eicht atrophisch. 

4. Brnns und KredelUL Knabe. Fehlen der Por~. sternocostalis links, 
Port. clavicular, rudiment~r. Vollst~,ndiger Mantel des Museu]. peer. minor 
and Serrat/antic. Flughaut zwischen linkem Oberarm and Thorax. Zwischen 
Grundphalangen des linken Zeige- and MitteIfingers Sehwimmhaut. Ganzer 
Arm atrophisch. 

5. Benario 2~. Mann. Rechts fehlt ~uscu]. pect. major und minor 
vo]lst~ndig. Rechts eine Hautfalte unterhalb der Mammilla abgehend zu dem 
Obcrarm. Arm und Hand verk/irzt. Die Finger haben nut zweiPhalangen 
und sind mit kusnahme des normalen Daumens unter einander verwachsen. 

6. Sklodowski  ~~ Mann. Fehlen der Portio sternocostalis und des 
Archly  f. pathol,  Anat. Bd. 146. IIf~. 1. :1~ 



Pectoralis minor rechts. Rechter Arm fast normal entwickelt, reehte Hand 
kleiner. Theilweise u und Ankylose der Finger rechts. Schwimm- 
hautbildung zwischen ihnen. Niigel theilweise missgestaltet. 

7, Guttmann~t. Mann. ~Iinimale Entwickelung des Muscul. pect. 
major und minor rechts, geringe Entwickelung des Armes, starke Verk/irzung 
der Hand, deren Finger an den Grund- und Mittelphalangen dutch Sehwimm- 
hiiute verbunden sind. 

8. Peiper 4~ (Greiff~s). ~Iann. Mangel der linken Port. sternocostal., 
des ~Iuscul. pect. minor, des unteren Theiles des Serrat. antieus und Latissi- 
mus dorsi. Linke Rand zeigt starke Muskelatrophie. Sehwimmhautbildung. 

9. Young TM. Mann. Port. sternocostal, des Peet. major fehlt links. 
Zeige- und ~Iittelfinger der linken Hand sind durch eine Hautbrfieke verbunden. 

10. T homson29. Links fehlte der ganze Muscul. pectoral, major und 
minor. Die Hand atrophisch, die Phalangen verkilmmert, husser zwischen 
Zeigefinger und Daumen bestand Verwachsung durch Sehwimmhaut. 

In neun yon diesen zehn Fifllen handelte es sich um Personen 
miinnlichen Geschlechts, in einem (P ola  n d) war'eine diesbeziig- 
liche Angabe nicht vorhanden; ffinfmal war die rechte, viermal die 
linke Seite die betroffene, einmal fehlte eine Mittheilung hieriiber. 

Bruns  und K r e d e l  sprachen die Ansicht aus, dass es sich 
bei der Flughautbildung mSglicherweise um nichts Anderes han- 
dele, als um fehlerhaft angelegte und abnorm entwicke]te Mus- 
kelrudimente, welche die sonst normale Haut zu einer Duplicatur 
vorstiilpten. ~Nach dieser Auffassung w~re also die fehlerhafte 
Keimanlage der Musculatur das Prim~re, an die sich dann die 
Flughautbildung anschlSsse. Wieso aber eine fehlerhafte Keira- 
anlage ~uch die fibrigen Anoraalien, wie Verkfimmerung der Sca- 
pula, Ankylose der Phalangen und Aehnliches erkliiren soll, ist 
nicht einzusehen, Gerade die Thatsache, dass es sich bet den hier 
geschilderten Abnormiti~ten um Entwickelungsfehler von verschie- 
denem Charakter handelt, dass neben totalem Mangel und mehr 
oder minder hochgradiger Atrophie auch mangelhafte Gliederung 
angetroffen wird~ verlangt eine andere Erk]i~rung als die An- 
nahme ether fehlerhaften Keimanlage. Basch ,  der an drei 
Fi~llen. yon Flughautbildung die anatomischen ~%rh~ltnisse an 
der Leiche studirte, gelangte zu der Ansicht, dass die Flughaut- 
bildung als Ausdruck einer unvol|kommenen Gtiederung anzu- 
sehen set, der sich yon Seiten der Nerven, Muskeln und Knochen 
eine Wachsthumshemmung zugesellt, Alles in Folgo eines ~usseren 
Widerstandes. Wenn es auch noch unaufgekiiirt ist~ welcho 
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Factoren mechanischer N a t u r a l s  entwickelungshemmende bei 
dem Wachsthume der Friichte anzusehen sind:, so dr~ngt doch 
auch unser Fall wieder zu der Auffassung, dass es sich um eine 
durch iiussere Widerst~nde hervorgerufene Entwickelungshem- 
mung handelt. Die Ankylosen einzelner 1)halangea]gelenke, 
bezw. die fehlende Ausbildung der Gelenke, die Schwimmhau~ 
wiirden sich durch mangelhafte Differenzirung der urspriinglich 
a]s ein Stummel angelegten Extremitgt  erkli~ren, hervorgerufen 
durch dieselben anomalen, mechanischen u welche 
auch die Ausbildung des fehlenden Brustmuske]s und die voll- 
kommene Entwickelung des ganzen Armes verhindert haben. 
Dass sich in anderen t~llen noch Anomalien entfernterer Diffe- 
renzirungsbezirke fanden~ wie Atrophie der einen Gesichtshiill%, 

auch einma] eine Anomalie der Halsvenen, die aus einer anderen 
Zellenanlage wie die Musculatur hervorgehen, spricht gleichfalls 
ffir den hemmenden Einfluss 5~usserer mechanischer Verhgltnisse. 
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