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A. Allgemeiner Teil. 
Die Nerven- und Geisteskrankheiten sind bis auf nur wenige Aus- 

nahmen in ihrer pathologisch-anatomischen Grundlage noch nicht 
erfaBt. Wie sonst in der medizinischen Wissenschaft hat man sich iN- 
dessert auch in dieser Oiszip]in daraufhin geeinigt, bestimmte Erkran- 
kungen in Gruppen zusammenzufassen. Und so kann die einzelneUnter- 
suchung yon prinzipie]ler Bedeutung fiir die Erkenntnis des ihm iiber- 
geordneten Systems sein oder werden. 

In dieser Hinsicht diirfte auch der mitzuteilende klinisch und patho- 
logisch-anatomisch gcnau studierte Fall einer sogenanntcn ,,Myatonia 
congenita Oppenheim" yon einigem Interesse scin. 

Freilich muB gleich in diesem Zusammenhange auf eine Erfah- 
rungstatsaehe nnd einen fiir die gesamte Medizin iiberhaupt gelten- 
den Einwand hingewiesen werden, dab n~mlich die heterogensten 
Krankheitserscheinungen auf einer einheitlichen Noxe basieren kSn- 
nen, und umgekehrt die verschiedenartigsten StSrungen bzw. patho- 
logisch-anatomischen Veri~nderungen im Organismus unserer Wahr- 
nehmung sich aufzwingende gleiche Symptome im klinischen Bilde 
zur Folge haben k5nnen. Bei den uns bekannten myopathischen Er- 
krankungen muB man zwei Kategorien hinsichtlich ihrer Genese yon- 
einander trennen: einmal solche Krankheiten, welche pathologisch- 
physiologisch in ihrem Verhalten zum faradischen und galvanischen 
Strom usw. bestimmf sind, ohne in ihrem anatomischen Substrat 
erfaBt zu sein, und zweitens solche, welche neben ihrer physiologischen 
Seite auBerdem pathologisch-anatomisch morphologisch in ihrer Grund- 
lage erfaBt sind; der Sitz einer solchen Muskelerkrankung kann entweder 
in der Musknlatur selbst oder in einem der dieser iibergeordneten Systeme 
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gesiehert erseheinen entweder im iYervensystem oder im endokrinen 
Drfisenapparat. 

Was die iVlyatonia eongenita anlangt, so ist zwar die Klinik und 
somit die loathologiseh-physiologische Seite dieser Erkranknng seharf 
umgrenzt und als siehergestellt zu betrachten -- ieh erw~hne hier nur 
die Arbeiten yon Oppenheim x) selbst, yon Tob[er~) und Bernhardt3), 
Thorspecken a) und S]~oogS), neuerdings die yon Wi~lle und Hotz6), Ja- 
cobi 7) und SlauckS). Was indessen die schon an und fiir sich geringere 
Zahl pathologisch-anatomischer Untersuchungen betrifft, so scheiden 
unter diesen eine l~eihe a priori sehon deshalb aus, weft sie nicht allen 
unseren heutigen Anforderungen an die neuropathohistologischen 
Untersuchungsme~hoden geniige n. Frfiher hat RothmannO), jiingstens 
haben Wi~lle nnd Hotz sowie Slauck und Neumann 1~ gelegenthch ihrer 
VerSffentlichungen die Literatur, welche sieh an die Problemstellung 
der Myatonia congenita kniipft, ziemlieh genau zusammengestellt und 
gesichtet. Essei schon eingangs erwghnt, dal~ alle diese Untersuchungen 
keinen konstanten ]3efund ergeben haben, und auch schon manche der 
Autoren betonen, dab es sich bei der ~yatonia congenita um ]~ein ein- 
heitliches Krankheitsbild zu handeln seheint. 

FaB~ man an Hand der mitgeteilten Fiille das vorliegende Material 
kritisch ins Auge, so sucht ein Teil der Autoren den primgren Sitz der Er- 
krankung in der Muskulatur in Form einer Atrophie oder einer Entwick- 
lungshemmung; so sagt Skoog, dab die Ursache der Myatonia congenita 
in gestSrter oder verz6gerter Entwicklung der Muslcelelemente selbs~ 
oder der ~ervenendplatten zu suchen sei; dahingegen sieht ein anderer 
Tei! der Antoren auf Grund seiner Befunde ein primiires Be/allensein 
des Bi~ckenmarkes fiir pathogenetisch an; Oppenheim selbst l~Bt beide 
MSglichkeiten zu. Einige wenige Autoren fiihren die Myatonia auf 
einen cerebralen Ursprung znriiek, alles Annahmen, welche auch naeh 
rein theoretischer Auffassung der Verhi~ltnisse am neuromuskul~ren 
Apparat in Betracht zu ziehen sein k6nnten. Schliel31ich bestehen auch 
Versuche, die Krankheit als toxisch bedingt aufzufassen, w~hrend 
H. Curschmann ll) sie mit St6rungen des endokrinen Systems trotz fast 
st~ndig negativer ]3efunde an den Blutdrfisen doch in einen Zusammen- 
hang zu bringen sehr geneigt ist. Ftir die yon Wii, lle und Hotz aus- 
gesprochene Vermutung, dal3 Anomalien der Gefi~l~e -- sie kommen 
auf Grund yon hypothetisehen Erwggungen, welche nach experimen- 
tellen Vorg~Lngen angestellt werden, zu dieser Annahme -- ftir den 
Entstehungsmechanismus der Erkrankung verantwortlich gemacht 
werden k6nnten, ist kein Beweis in der Form eines in ihrem Sinne 
positiven erhobenen Befundes erbracht worden, wenigstens mir nicht 
bekannt geworden; sie selbst hatten bei der Autopsie ihres Falles eine 
Untersuchung nach dieser Richtung bin auBer acht gelassen. Auch ein 
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Trauma soll eine Myatonia hervorzurufen oder auszul6sen verm6gen. 
Kurzum, es fehlt keine Komponente, welche nicht irgendwie als gtio- 
logiseher Faktor f/Jr diese Krankheit geltend gemacht worden wgre. 
Aueh dartiber bestehen Meinungsverschiedenheiten, ob die Myatonia 
eongenita in ihrer Entstehung bereits intrauterin abgeschlossen ist 
oder nicht. 

Seit der umfassenden Ver6ffentliehung yon Wiille und Hotz finden 
sieh noch einige weitere neuere ~itteilungen zur Klinik und Pathologie der 
~ya tonia  congenita. Zur Klinik der Erkrankung sind Demonstrationen 
and Beobachtungen mit genauem neurologischen Status yon Quernern), 
Jacobi und Slauclc, sowie Krabbe la) zu finden. Vom Standpunkt der 
Ioathologisehen Anatomie aus haben sich Neumann und auch Slaucl~, zum 
Teil in Anlehnung an Fglle, welche Ho]/manr~ untersueht hat, mit den 
ansehlieBenden Fragen besehgftigt, ohne einen direkt gesetzmggigen 
Befund zutage gef6rdert zu haben. Das Ergebnis der einzelnen anatomi- 
schen Untersuchungen ist kurz folgendes: Im FMIe yon Neumann fehlen 
die meisten gT6Beren motorischen Vorderhornzellen; in den Clarkesehen 
Sgulen sind einzelne atrophisehe Elements festzustellen. In den grauen 
Vordersgulen liegen Vergnderungen der Achsenzylinder und der Mark- 
seheidenfasern vor, und zwar Zeichen einer abgelaufenen Entzfindung. 
Das Gehirn ist mit Ausnahme des Accessoriuskernes frei yon Vergnde- 
rungen. An den peripheren Nerven fgllt teilweise kein deutlieher, teil- 
weise sin geringer Ausfall yon ~arkscheiden auf, an der Muskulatur 
]iegen Mle Grade der Atrolahie vor. 

Slauck hat folgende Vergnderungen festgestellt: primgre, nicht entztindliehe 
Entartung der Ganglienzellen im ICiypoglossuskern nnd in den Vorderh6rnern des 
t~fickenmarkes mit den dazugeh6rigen Vergnderungen der vorderen Wurzeln, 
der motorischen Fasern in den Ioeripheren Nerven und in der Mnskulatur; die 
entarteten Ganglienzellen fanden sieh meistens im Zustande axonaler Degeneration 
in allen ihren Stadien. 

Von frtiheren pathologiseh-anatomiseh bearbeiteten Fallen sei aus dem 
Untersuehungsbefunde yon Wiglle und Hotz erwghnt, dab ihnen nur spgrliche 
Ganglienzellen im Rtickenmark auifielen, welche sich dazu in allen Stadien der 
Degeneration vorianden; ebensolehe Vergnderungen fanden sie in den Vorder- 
h6rnern und in den Hinterh6rnern. Die weil~e Riiekenmarksubstanz wies keine 
Zeiehen einer Degeneration auf; das gild erweekt den Eindruck, Ms wenn es sich 
um einen diffusen Prozel~ handele, welcher nur graduelle Untersehiede ohne einen 
ausgesproehenen Prgdilektionssitz aufweist. 

Kaumheimer 14) beobachtet an den Nervenzellen des Rtiekenmarkes in den 
Vorderh6rnern eine stgrkere Verminderung ihrer Zahl und stellt hgufig an ihnen 
Zellvergnderungen lest, welche sieh bisweilen aueh auf die Ganglienzellen der 
Clarl~esehen S5ule erstreeken. Die vorderen Wnrzeln zeigen eine deutliche Faser- 
degeneration und allgemeine Versehmglerung. Die anMogen Vergnderungen 
linden sieh am peripheren Nerven. Die 2/iarchirealction fgllt sehwach positiv ans. 

Rothmann stellt bei der Frage naeh der morphologisehen Grundlage der 
Myatonia keine wesentliehe Atrophie tier Nuskulatur lest; indessen bemerkt er 
eine verminderte Ausbildung der feinen Markfasern, ferner ausgedehnte Liieken- 
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bildung im Bereiche der grauen Substanz des Rtickenmarkes, welche zum Tell 
mit BlutgJgften yon verdiekter Wandung, prall geftillten Capillaren und peri- 
vascularen Blutungen ausgeffillt ist. In der grauen Substanz fehlen fast voll- 
stgndig die grol~en Ganglienzellen; die untergegangenen Nervenzellen in den 
VorderhSrnern sind an einem hellen feinmaschigen Netzwerk zu erkennen. Da- 
(lurch sind die ventralen Absehnitte der VorderhSrner gegeniiber den zentralen 
Gebieten der Clarkeschen Sdulen dorsolateral vom Zentralkanal abnorm aufgehellt. 
I)as Gewebe der grauen Substanz ist aufgelockert, die groBen Blutgef~Be zeigen 
eine Verdiekung ihrer Wandung ohne Endothelwueherungen oder Intimaver- 
diekungen. Die Nervenzellen der VorderhSrner sind im Zerfall begriffen. 

Beevor 15) sieht bei sehwaeh 10ositivem Ausfall der Marchirea~tion viele kleine 
atrophisehe Vorderhornzellen. 

In dem yon Arehangelslcy und Abrilcoso/[ is) untersuehten Falle fehlen die 
Clar~eschen Sgtulen, die Nervenzellen in der grauen Substanz des Riickenmarkes 
sind reduziert, in den t~fiekenmarkswurzeln liegen zahlreiche marklose Aehsen- 
zylinder, die Nervenze]len weisen I)egenerationszeiehen auf. 

Baudouin 1~) land im Abdueens- und Hypoglossuskern Ganglienzellen mit 
Chromatolyse, Verminderung und Verkleinerung der Vorderhornnervenzellen des 
Riiekenmarkes bei gut erhaltenen Nervenzellen in den Clarkeschen Siiulen. I)e- 
generations- oder Entziindungsherde fielen ihm nicht auf. 

Collier and Holmes is) sahen ebenfalls eineVerminderung der grol3en motorisehen 
Ganglienzellen, und zwar besonders im Halsmark in der lateralen und in der hin- 
teren ]ateralen Gruppe. 

Marburg 19) beobachtete in seinem Falle eine l~ttekenmarkspiaverdickung 
dureh Vermehrung und Zunahme des Bindegewebes; in den Vorderhornzellen 
ist ein Ausfall yon ganzen Zellgruppen festzustellen, im iibrigen waren die Ze]len 
einzelner Gruppen mehr oder minder Bering an Zahl, an mehreren Vorderhornzellen 
f~llt eine Vakuolenbildung auf, in der Zellgruppe der Clar~eschen S~ule finden sigh 
degenerative Ganglienzellelemente. Im Gesamtbild ist eine Vermehrung yon 
Kernen und reichliches Vorhandensein yon Gef/~Ben auffallend. 

Bei einer Mitteilung yon Foot 2~ ist ebenfalls die vorhandene Anzahl yon Vorder- 
hornzellen vermindert; die Ganglienzellen sind bier in Sehwellung und vakuolgrer 
I)egeneration begriffen; aueh an den Zellen der Formatio und Substantia retieularis 
sind regressive Ver/tnderungen festzustellen. Medulla oblongata und Groflhirn 
erMMesen sich als normal. 

Laiguel.Lavashlne und Roger-Voisin ~ fanden eine nur kleine Zahl von 
Ganglienzellen in den Vorderh6rnern des Rtiekenmarkes. 

Concetti ~) teilt mit, dab die grogen motorisehen Ganglienzellen des l~iicken- 
markes nut sehr Bering an Zah] waren, und soweit sie iiberhaupt noeh vorhanden 
waren, sind sie klein und unvollkommen ausgebildet, aueh in der ttirnrinde und im 
Xleinhirn stellt er eine Verkleinerung der Zellelemente lest, welche weniger ent- 
MMckelt und weniger gut f~rbbar waren. 

v. Mettenheimer, GStzky und Weihe 23) beobaehteten eine frisehe Erkrankung 
der Ganglienzellen, eine Atrophie und ein Ausfallen yon Vorderhornzellen ohne 
entziindliche Prozesse oder tIerderkrankungen. 

I)iesen an sich versehiedenen Befunden am Nervensystem bei einer Myatoni~ 
congenita stehen in der Literatur bisher drei gegenfiber, welehe ausschlie/31ich in 
der Muslculatur Ver/~nderungen bei inta~tem 2gervensystem feststellen. Es ist dies 
eine Beobaehtung yon Spiller24), welehe man Neigung hat, vom klinisehen Stand- 
punkt in ihrer Beziehung zur Myatonia als fraglieh zu bezeiehnen, eine Unter- 
suehung yon Couneilman-Dunn 2s) soMMe eine Beobaehtung yon Leboullet und 
Baudouin~6). 
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I-Iiermit wgren die wiehtigsten in Frage kommenden Arbeiten zur 
pathologischen Anatomie der Mygtonia eongenita ersch6pft. 

Die Muskulatur zeigt bei versehiedenen Beobaehtungen an ver- 
sohiedenen Gruppen ein st~rkeres oder geringeres krankhaftes Befallen- 
sein. Es linden sich alle m6gliehen pa~hologisehen Ver~nderungen: 
ungleichm~l~ige dicke pseudohypertrophisehe odes diinne Muskelfasern; 
mitunter ist ihre Querstreifung, mitunter ihre L~ngsstreifung ver~ndert, 
an wieder anderen finder sich eine Vermehrung des Fett- oder Binde- 
gewebes, mitunter eine leiehte Verdiekung des Gef~Bwandung. 

Als Ergebnis dieser Literatur~ber~icht kann man kritiseh etwa iest- 
stellen: es gibt kliniseh siehergestellte F~lle yon Myatonia eongenita, 
nosologisoh Ms eigenes Krankheitsbild umgrenzt, bei welehen morpho- 
logisoh versehiedenste Absehnitte des neusomuskul~ren Apparates 
ver~ndert gefunden wurden. I)iese bei den untersuehten FMlen feat- 
gestellten Ver~nderungen linden sieh entweder ausschliel31ich am Muskel 
odes in irgendeiner Partie der nerv6sen Leitungsbahn; aueh liegen 
Kombinationsformen vor, bei welchen die Beobachtung an beiden 
Systemen, am Muskel sowohl als aueh am Nervensystem Ver~nderungen 
festgestellt hat. Sohon in diesem Zusammenhange kann vielleieht 
darauf hingewiesen werden, dab man bei allen derartigen Befunden 
wie verminderte Zahl oder Atrophie der Ganglienzellen usw. die nStige 
Reserve und Skepsis wird anlegen mfissen, da solche Befunde als reine 
Tatsaehe selbst einer grol~en Erfahrung mehr oder weniger subjektiver 
]~eurteilung in gewissem Sinne dooh wohl unterliegen k6nnen. Es 
gibt jedoeh trotz alledem als SehluBkonsequenz nach diesen Gesichts- 
punkten an IKand des autoptisehen vorliegenden Materiales F~lle einer 
~yatonia eongenita mit und ohne Ver~nderungen am neurogenen oder 
muskulgren Apparat. Es sei noehmals betont, dab die Befunde, die 
am Nervensystem erhoben wurden, im ganzen kein konstantes Ergebnis 
aufzuweisen haben, wenn aueh eine Anzahl yon Untersuehungen sieh 
herausgruppiert, die in einem Teil der F~lle Ver~nderungen speziell 
in den Vorderh6rnern des Riiekenmarkes verzeiehnet. Ferner sei noch 
darauf verwiesen, dab die Untersuchungsergebnisse Kranke in ganz 
versehiedenen Lebensjahren betrafen, bei welchen die Myatonia einen 
Verlauf yon wen~gen Woehen bis zu mehreren Jahren nahm, so dal~ 
bei einer kritisehen ]~eurteilung auch d[ese Faktoren mit zu beaehten 
sein werden. So k6nnen bei l~nger verlaufenden FMlen bereits reparative 
Bestrebungen am lgervensystem eingesetzt haben, obgleich diese stets 
nur unvollkommenen Charakter in Form einer Vakatwucherung auf- 
weisen wesden. 

B. Eigene Beobachtung. 
Es handelt sieh um das etwa 4 Monate Mte Kind L.G., das am. 

7. II. 1922 in der hiesigen Universit~ts-Kinderklinik nach l~ngerer 
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genauer  Beobach tung  un te r  der einwandfrei  gestell ten kl inischen Dia- 
gnose ,,Myatonia congenita" verstarb.  

Dem Krankenblatt, dessen giitige ~berlassung und Einsichtnahme ich Herrn 
Prof. Dr. ~tolte verdanke, entnehme ich nur das zusammenfassende klinis&e 
Urteil im Auszug: jammervolles Kind mit dem typisehen Bilde der Ol~penheim- 
sehen Myatonia mit besonderer Bevorzugung der unteren Extremit/~ten, die 
v511ig entspannt, zu keiner aktiven :Bewegung fghig sind. Infolge dieser passiven 
Lage sind~0deme am ~ul3riicken und Unterschenkel bei guter Zirkulation und 
fehlendem Nierenbefunde entstanden. Die ~'tite sind nach augen geriehtet. Die 
Sehlaffhei~ des Kindes is~ derartig hochgradig, daf3 es wie ein Taschenmesser 
zusammengelegt werden kann. Die Bauehmuskulatur ist auch vSllig geschwunden, 
der ]3auch ist aufgetrieben und folgt passiv dem Druck der Eingeweide. Da infolge 
hoehgradiger Atrophie die Thoraxmuskulatur sieh an der A~mung nicht beteiligt, 
sondern als einzig gut funktionierender Muskel das Zwerehfell arbeitet, wird be- 
sonders bei zunehmender DyspnSe das Abdomen lebhaft auf und ab bewegt. 
Die obere Extremit/~t ist auch stark ~trophisch. In einzelnen Muskelgruppen 
nur minimalste Bewegung; die H/~nde nach auten gedreht. Die Muskulatur spricht 
auf den/aradischen Strom tiberhaupt nich~ an, auf den galvanischen einzelne Muskel- 
gruiopen nur auf hSehste Reize. Sehhel31ich wird eine Bronchopneumonie often- 
sichtlich, an welcher das tfSnd ad exitum komm~. 

Die Autopsie erfolgte 6 S~unden naeh dem Tode. 
1. Sektionsprotokoll im Auszug. 1922, ttptb.Nr. 279 N.I .  
Leiehe eines abgemagerten weiblichen Kindes mit grazilem Nnochenbau, 

in diirftigem Ern/~hrungszustand und mit allen sichtbaren Zeichen des Todes. 
Die unteren Extremit~ten linden sieh in Abduetionsstellung. }tier ist die Musku- 
latur, was an der oberen Extremit~t in etwas schw~eherem Mate auff~llt, stark 
atroiohiseh, 6demat6s gequo]len, yon ganz heller, gelbweiBer Farbe und weichster 
Konsistenz. Von der siehtbaren Nu~kulatur zeigt nur das Zwerchfell blaBrote 
l~arbe und eine derbere Besehaffenheit. 

Zwerchfellstand rechts 5. Interc0stalraum, links 6. Rippe. 
Naeh Entnahme des Brustbeines sinken die Lungen zuriiek. 
Im HerzbeufM finder sich die tibliehe Menge Mar serSser Flfissigkeit, I-Ierz- 

klappen zart und intakt; Gefgl~e o. B. ])er Abgang der Gef~l?e am I-Ierzen weist 
normales Verhalten auf, auch sonst is~ an den KOrpergef/~gen niehts Abnormes fesg- 
zustellen. Die reehte Lunge zeigt ein vergr6gertes Volumen; auf der Sehnittfl/~ehe 
sieht sie wie gekSrnt aus; bier sind besonders in dem Oberlappen graurote, gegen 
das lufthaltige, helle Gewebe gut abgegrenzte, leicht erhabene tIerde siehtbar. 
Die Bronehialschleimhant ist gerStet, auf ])rack lain entleert sieh z/~hes, zum Teil 
eitriges Sekret. Die linke Lunge zeigt das gleiehe Verhalten wie die reehte Lunge, 
doeh in geringerem Mate. Die Sehleimhaut der ~'rachea ist diffus ger6te~, ebenso 
die des Larynx; sonst ist an den Halsorganen kein krankhafter Befund zu erheben. 

Der Situs der Bauchorgane ist normM. 
Die Milz ist von weicher Konsistenz und grauroter Farbe. 
Magen, Darm, Nebennieren, Pankreas, Gallenwege und Gatlenblase weisen 

keinerlei yon der Norm abweiehendes Verha]ten auf. 
Die lgierenkapsel ist beidersei~s leicht und gut abziehbar; auf der Oberfl/~ehe 

und der Setmittil&ehe zeigt die Niere normale Besehaffenheit in Farbe und Non- 
figuration. 

Das Volumen der Leber ist vergrSBert; auf der Schnit~fl&che fallen die Leber- 
zellbalken dureh ihre gelbweiBe Farbe auf; sie treten zwischen den dunkel- 
gef~rb~en, gestauten, b]utreiehen Gef/~gen deutlieh erkennbar hervor. 

Beckenorgane ohne Besonderheiten. 
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Am Gehirn und am R~c~enmark lsssen sieh bet makroskopischer Betrachtung 
und Untersuchung auf den fiblichen Sektionssehnitten keinerlei pathologische 
Vergnderungen feststellen; such an den GefgBen-fg]lt in bezug auf ihren Fiillungs- 
zustand, Verteilung als such Abgang sowie ihr Gr6genverhgltnis nichts vom 
Norma]en Abweichendes auf. 

Klinische Diagnose: Myatonia congenita. 
Todesursache: Bronehopneumonia. 
Be/und: Atrophia et oedema musculorum. Bronchitis. Tracheitis. Laryngitis. 

Bronchopneumonia utriusgue pulmonis praecipue lobi dextri superioris. Degeneratio 
adiposa hepatis. Cyanosis hepatls. 

2. Histologiseher Untersuchungsbe]und. 
Von der Mus~ulatur wurden sofort nach dem Tode Teile vom Museulus biceps 

und Museulus quadrieeps femoris entnommen. Schnitte des yon Stricken des in 
4proz. Formalin geh~r~eten und mit H~tmatoxylin-Eosin ge~rbten Museulus 
biceps zeigen bet schwaeher Vergr01~erung folgendes Bild (Abb. 1)" 

Abb. ]. Schnitt dutch den Musculus biceps bet schwachcr VcrgrSBcrung. F~rbung H~matoxylin- 
Eosin. Winkcl Mikroluminar 50 ram, Okular 5. 

Die Muskelfasern, zum Teil in einzelnen B~ndeln aneinander gelager~, sind dureh 
sin 6dematSs gequollenes, loekeres Gewebe auseinandergedr~ngt. Das Sarkoplasma 
als unver~ndertes Protoplasma ist auffsllenderweise nur in sp~rliehsten Zfigen zu 
sehen. Doff, wo dieses tehlt, werden die Partien dutch EuBerst zellreiche, mehr oder 
weniger dieh~ gelagerte Zellkonglomerste ersetzt. Bet Zuhilfenahme st~rkerer 
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VergrSBerung erkennt man, dab das Sarkop]asma, sower es intakt ist, yon einem 
g]atten Sarkolemma begrenzt ist und ein normales Verhalten dermit  H~matoxylin 
sich dunkel f~rbenden Muskelkerne aufweist. I)ort, wo das erhaltene Muskel- 
gewebe im Querschnitt getroffen ist, sieht man die seharf voneinander abgegrenzten 
Cohnheimschen Felder. Die 1VIuskelkerne sind meistens dieht unterhalb des Sarko- 
lemmas gelagert und haben eine liinghch ovale Kontur. 

Bei st~rkster Vergr5Berung (Abb. 2) erkennt man, da~ die Muskelfibrillen 
in der iiblichen S~ulenform angelagert sind. Die einfach und doppelflichtbreehende 
isotrope und anisotrope Substanz, die Hensensehe und Krausesehe Linie sowie die 
zugehSrige Quer- und Zwischenscheibe sind gut konfiguriert und als unver~ndert 
festzustellen, soweit Muskelfasern iiberhaupt noeh erhalten sind. Zwischen diesen 
an Quantit~t in hSchstem 
Grade zuriiekstehenden 
Muske]fasern f~llt anStelle 
des feMenden Muskelge- 
webes eine ~uSerst zell- 
reiehe Komponente auf. 
Es hande]~ sich hierbei um 
schmale spindlige Zellele- 
mente, welche dichg anein- 
andergelagert sind und in 
ihrer Struktur an Binde- 
gewebszellen erinnern. Das 
Gesamtbild ist derart, da$ 
man den Eindruck hat, als 
wenn die Zellkomplexe die 
Muskelfasern fiberwuehern 
und verdrangen wtirden. 
Die untergegangene Mus- 
kulatur ist an nut ganz 
wenigen Stellen in schmal- 
sten Streifen eben noch 
sichtbar. Ein sehr zelL 
armes Bindegewebe und Abb. 2. Schnitt dureh den Museulus biceps bei starker Vet- 
alas gequollene Maschen- grSl3erung. Fitrbung nach yon Gieson-Eisenh~matoxylin. Winkel 
ne~z des Perimysium inter- 2gikroluminar 16 ram, 0kular 5. 
num ftihren yon den einzel- 
hen dutch dieses konfigurierten Biindeln zu dem ebenfalls weiehen Perimysium ex- 
~ernum. Hier und da finden sieh zwisehen alas Perimysium eingelagert Fettzellen; 
die sehifigen Elemente des Muskels zeigen strukturell und ginktoriell kein Ab- 
weichen yore normalen Yerhalten. Bei einer F~rbung mit Eisenhiimatoxylln. 
va~ Gieson heben sieh die gelben, plasmahaltigen Muskelfasern den blausehwarz 
gef~trbten, vorhin beschriebenen Zellkernen und dem leuchtend rot erseheinenden 
Bindegewebe gegeniiber deutlieh ab. 

Bei einerFet@rbung mit Sudan I I I  zeigen sieh schwaeh rStliehe, mattgl~nzende 
Fetttr6pfchen, welche in die Muskelfasern eihgelagert erscheinen. 

Eine Lipoid/~irbung naeh Lorrain-Smith-Dietrich gibt an diesen Stellen der 
muskul/~ren Elemente einen positiven Ausfall der Reaktion. 

,,Kleinzellige Infiltration" (Anh~ufungen rundlicher Zellen mit sehmaIem 
Protoplasmasaum und im Verh/~ltnis zu diesem groBem Kern) ist nirgendwo fest- 
zustellen. 

Eine :F/~rbung nach Bielschowsky und Ramon y Ca]al zeigb unversehrte, intakte 
Nervenendplatten. 

Virehows Archly. Bd. 242. 4 
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Bei Vornahme einer Y/~rbung mit Pyronin-Methylgri~n naeh Pappenheim 
lassen sich Plasmazellen nirgends erkennen. 

Den gleichen Befund im histologischen Bilde zeigen Schnitte dutch ver~ 
schiedenste Stellen des Muskels. Die Muskulatur des Quadrieeps femoris ~st in 
genau derselben Weise verSmdert, wenngleieh hier dem Verhalten der Ober- 
extremit/~tenmuskulatur gegentiber festgestellt werden mul3, dab die Ver~nderungen 
noeh hoehgradiger sind, insofern ~ls quantitativ noch weniger Muskelfasern als 
unversehrt zu erkennen sind als wir es an der Oberarmmuskulatur feststellen 
konnten. Das clualitativ~ Verhalten ist sonst durchaus das gleiche sowohl im 
makroskopisehen als such mikroskopischen Bilde, ein Verhalten, wie es die bisher 
in der Literatur niedergelegten Befunde tiber Muskelver/~nderungen bei der Mya- 
tonia iibertrifft. 

Die Zwerehfellmuskul~tur, welehe zur Untersuehung eines bei diesem Falle 
such im klinisehen Bilde als noch normal erseheinenden Muskels zugrunde gelegt 
wurde, 1/~Bt niehts von dem soeben entworfenen Bilde erkennen. Man stellt hier 
keine Abweichung yon der Norm feat. 

Die Dr~sen mit innerer Sekretion wurden s/~mtlich einer histologischen Unter- 
suchung unterworfen; doch zeigen die Epithelk6rperchen, die Schilddr4~se, Thymus, 
Nebenniere, Hypophyse und Epiphyse keine pathologisehen Ver~nderungen; aueh 
die Ovarien und Lymphknoten sowie die Milz lassen im mikroskopisehen Bilde 
nirgends ein Abweichen yon der N'orm erkennen. 

])as R4~ckenmark einsehlieBlieh der medulla oblongata sowie das Gehirn wurden 
in verschiedenen Abschnitten in formalin, M4~llerscher Fltissigkeit und 96proz. 
Alkohol den einzelnen histologisehen Untersuehungsmethoden entsprechend 
geh/~rtet. ])as R~ckenmark wnrde an der Hals- und Lendenanschwellung 
untersueht, ferner Sttieke des unteren Dorsalmarke.s, des Hals-, Brust- und 
Sakratmarlces, vom Gehirn der Rinde und dem Hirnstamm entnommene Partien 
naeh Maggabe der yon Spielmeyer 27) angegebenen Richtlinien, vom peripheren 
Nerve~ wurden der Nervuv medianus, axillaris und ischiadicus einer Unter- 
suehung unterzogen. 

Von der Halsansehwellung des Riiekenmarkes, welehe des klinischen Verhaltens 
wegen neben dem Lumbal- und Sal~ralmarlc (Muskulatur der oberen bzw. der 
unteren Extremit/~t) yon besonderem Interesse war, wurden Kernf/~rbungen mit 
H(~matoxylin-Eosin, naeh va~ Gieson, mit Lithioncarmin und Methylenblau vor- 
genommen. ])as untersuehte Material l/tgt sowohl bei sehwaeher Ms such bei 
starker Vergr6Berung im Verhalten ihrer Kerne nirgends ein Abweiehen yore 
normalen Status erkennen: die graue und weiBe Substanz des Riiekenmarkes ist 
iiberall gut konfiguriert, pathologisehe Kernanh/~ufungen oder Kerneinlagerungen 
sind nieht festzustellen; ebenso gibt eine F/~rbung auf Plasmazellen ein negatives 
Resultat. Aneh an den Ge/~[3e~ f~llt niehts Krankhaftes auf. 

Zur Darstellung in frischer Degeneration befindlieher Mar~/asern wird die 
Marchische Chrom~Osmiummethode angewandt. Das unter den yon Spielmeyer 
angegebenen Richtlinien bearbeitete Material l~l~t keinen positiven Ausfall der 
Reaktion erkennen in ~bereinstimmung mit den Untersuehungsergebnissen fast 
sgmtlieher anderen Beobaehtungen. 

Eine Lipoid]~rbung naeh Lorrain-Smith-Dietrich sowie die Scharlachrot- 
]i!rbung naeh Herxheimer ergeben l~ein positives Resultat etwa sich fgrbender 
Lipoide. 

Bei der Darstellung der Markseheiden erkennt man, dal~ die Markseheiden 
elektiv gef~rbt und unversehrt erscheinen; ein etwaiger Ausfall yon Markseheiden 
konnte nieht festgestellt werden. An den hinteren und vorderen Wurzeln fgllt 
nichts Krankhaftes auf. 
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Ffir die Darstel lung dcr Achsenzylinder wird die Silberimpriignation nach 
Bielsc/~ows~y vorgenommen. Auch am Achsenzylindersystem konnten  keine 
pathologischen Ver~nde- 
rungen gefunden wer- 
den, ebensowenig an den 
Neuro/ibrillen bei einer 
Darstel lung nach Ramon 
y Ca]al. 

Die Ganglienzelten 
werden mit  der Alkohol- 

Toluidinblau-( Nissl- ) 
Methode zur Darstel- 
lung gebracht.  Die vor- 
dere laterale und  vor- 
dere mediale Gruppe der  
Nervenzellen ist in bei- 
den H~lften der grauen 
Substanz bei schwacher 
Vergr6i~erung dis t inkt  
gef/trbt deutl ieh zu er- 
kennen. An Zahl und  
GrSge der Nervenzellen 
fi~llt als grob ver~ndert  
n i e h t s  Besonderes auf 
(Abb. 3). 

Bei Zuhilfenatime 
sts  Vergr6Berung 
weisen die Nervenfort-  
s~tze in ihrer  S t ruktur  
ein unver~ndertes  Aus- 
sehen auI (Abb. 4). Die Abb. 3. Schnitt dutch die H~lsanschwellung des 1%iickenmarkes. 
Nisslschen Granula (Ti- Zeichnung nur einer Riickenmarksh~ilfte, da an beiden H~lften das 

gleiche Bild vorliegt. Darstellung der Ganglienzellen mit der 
groid) der Ganglicnzellen Alkohol-Toluidinblau-(Nissl-)Methoae bei schwacher VergrSllerung. 
sind in ihrer St ruktur  Winkel Mikroluminar 50 ram, Zeiss Okular 5. 
intakt .  Degenerations- 
zeichen sind an  ihnen  nirgends zu erkennen;  
ihr Plasma ist  tiberaI1 gut  erhalten. 

Was Zahl und  GrSge der Nervenzellen 
anlangt,  so isg yon der Norm Abweichendes 
nicht  zu beob~chten. Anzeichen eines krank- 
haf ten  entzfindlichen oder regressiven be- 
s tehenden oder s t a t tgehab ten  Prozesses sind 
nicht  festzustellen, desgleichen keinerlei krank-  
haf te  Aufhellungen. 

Um die Neuroglia elektiv gef~rbt unter-  
suchen zu k6nnen, welche bei den ttbrigen 
Untersuchungsmethoden  nicht  mi t  Sicherheit  Abb. 4. Darstellung einer Ganglienzelle 

bei st~rkster Vergr/51~erung. Homogene 
zu erkermen ist, werden die Glia/~rbungen an- 01-Immersion. Zeiss ~/~2. 
gewandt, yon welchen die Methylblau~Eosin- 
(Alzheimer-Mannsche-) tfiirbung an  dem nach Wdgert gebeizten Material in allen 
Farbnuancen  gut  anspricht .  Die Gllc(/asern, Gliazellen sowie die plasmatische~ 
Z~ge lassen kein Abweichen gegentiber dem normalen Verhal ten erkennen. 

4* 
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Etwaige Vakatwucherungen der Glia sind nicht sichtbar. Soweit es sich bei 
dieser Fgrbung iibersehen lggt, sind sowohl die Aohsenzylinder als aueh die 
~arkscheiden auch bier intakt. 

Eine Fgrbung naeh Levaditi und mit Methylenblau ]gSt auch bei Immersion 
nichts yon krankhaften Ver&nderungen zutage treten oder g~r spezifische Ver- 
hgltnisse erkennen. 

Die nach den obigen Angaben ausgefiihrte Untersuchung des Rfickenmarkes 
ergibt fiberall das gleiche objektive Verhalten; auch imLumbal- und Sakralmart~ 
konnten keine Befunde erhoben werden, welche auf irgendwelehe krankhafte 
Prozesse sehliegen liegen. 

Um die Anzuhl der Nervenze]len vergleichend beurteilen zu k6rmen, wurden 
die Ganglienzellen bei gleichaltrigen anderen Fgllen bei intaktem neuromuskulgren 
Appoint untersueht. Es konnten hierbei keine auffMlenden Differenzen in Zahl 
und Gr6ge der Nervenzellen konstatiert werden. 

Aueh die untersuehten Teile veto Gehirn weisen bei obigen Fgrbungen und 
Untersuchungen nichts yon der Norm Abweiehendes auf. 

Untersuehte Teile veto ~geripheren Nerven lassen kein krankhaftes Ver- 
hM~en erkennen. 

3. Epilcrise. 

Epikritiseh lggt sieh der erhobene Befund wie folg~ deuten: Im  
Vordergrund des pathologischen Gesehehens stehen die hochgradigen 
Vergnderungen an der Muskulatur. Diese sind einmal als ein 6demat6ser 
Zustand derselben aufzufassen, was aus den auseinandergedri~ngten, dutch 
welches Gewebe aufgeloekerten iMuskelfasern zu sehlieBen ist. Zweitens 
bedarf einer kritisehen Bespreehung die starke Kernvermehrung in 
d e r n u r  so spa rlieh erhaltenen M-askulatur. Die Kerne sind in ihrer 
iib~rwiegenden Mehrzahl mesenehymaler Herkunft, Bindegewebs- 
zellen. Diese linden sieh an Stelle der sonst normal erhaltenen lV[uskel- 
fasern und Muskelbiir~del; sie sind an deren Stelle gewuehert. Die 
noeh festsbellbare ~uskulatnr  erweist sieh im Zustande einer regressiven 
Metamorphose, zum groSen Teil befindet sie sieh in einer lipoiden 
Degeneration; in anderen Teilen, we diese niehs eingetreten ist, sind 
die Muskelfasern atrophiseh, mitunter als sehmalste lq'asern eben noeh 
erkennbar. Es liegt somit unzweifelhaft eine einwandffeie Stdrung im 
Sto//wechsel der Muslcelzellen vor, welehe besonders die Extremit~ten 
und in diesem Falle die untere mehr als die obere befallen hat. Nach 
dieser Feststellung ist aueh die Kernvermehrung auf einfaehe Weise 
zu erkli~ren: es handelt sieh um eine Zellwueherung, welehe yon zwei 
Zellkomponenten garantiert ist, erstens vom Perimysium internum 
und zweitens yon den Zellen des Sarkolemms, soweit es noeh erhalten 
ist. Es sind somit den katabiotischen Prozessen am Sarkoplasma bio- 
plastische Vorggnge yon seiten der erhaltenen lV[uskelkerne gefolgt. 
Dutch das regressive Verhalten der Muskulatur ist die potentielle 
Wachstumsenergie der erhaltenen Muskelzellkerne koml)ensatorisch 
zu kinetischer angefaeht worden. Es liegt also gewissermaBen eine 
Wucherung ex vacuo yon den Zellkernen her vor. Die katabiotisehen 
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Vorg~nge am Muskel sind zum Tell quantitativer Art, eine Atroiohie , 
und zum Teil qualitativer Natur, eine Degeneration. Als embryonale 
Muskelspindeln im Zeiehen krankhafter Ver~nderung sind diese l~ng- 
hch ovalen Zellen nicht aufzufassen; auch bei vergleiehenden Unter- 
suchungen an sicher gesunder Muskulatur ebenso alter anderer Individuen 
ist yon derartigen Zellanhgufungen und obigen Ver~nderungen niehts 
zu sehen. :Regenerative Bestrebungen yon seiten der intakten Musku- 
la~ur in Form yon Muskelsprossungen sind nirgends festzustellen gewesen. 

An zweiter Stelle steht eine Er6rterung der Befunde am Gehirn, 
Rfickenmark und peripheren Nerven. 

Es konnten an diesen Organen bei den ausgeffihrten Untersuchungen 
keinerlei krankhafte Ver/~nderungen konstatiert werden. Den anderen 
in der Literatur, soweit sie mh' zuggnglieh war, gewonnenen Resultaten 
gegenfiber sei obige Beobaehtung kurz z ur Seite gestellt. Ein negativer 
Ausf~ll der Marchireaktion ist auch allen iibrigen F~tllen gegeniiber 
gemeinsam-mit Ausnahme des Falles yon Beevor, welcher einen schwach 
positiven Ausfall des Marchi verzeichnet. Anzeichen einer abgelaufenen 
oder gar bestehenden Entzfindung sind entgegen der Beobaehtung' yon 
Neumann nieht festzustellen. Ein direktes iFehlen, Aplasie, oder eine 
verminderte Anzahl, Hypoplasie, beziehungsweise Atrophie der meisten 
groBen Vorderhornzellen des Riickenmarkes, wie sie sich um einen 
Tell der Beobaehtungen in irgendeiner Form herauszukrystallisieren 
scheint, so naeh den Untersuehungen yon Neumann, Rothmann, Mar- 
burg, Wiille und Hotz, Beevor, Archangelsky und Abrikoso// sowie v. Met- 
tenheimer, GStzky und Weihe, konnten bei der mitgeteilten Beobachtung 
much nach vergleichendem Material an anderen F~llen mit sicher intaktem 
Nervensystem nicht festgestellt werden. Anhaltslounkte fiir eine ~ltere 
oder fvische Entartung der Ganglienzellen, wie sie besonders Slauck, 
Wiille und Hotz sowie v. Mettenheimer, GStzky und Weihe bemerkten, 
kommen nicht in Betraeht. Ver~nderungen an den Markseheiden und 
am Aehsenzylindersystem, yon Archa~geslky und Abrikoso[[ sowie 
Neumann beobachtet, liegen nieht vet. ])as Gehirn ~veist entgegen 
ganz vereinzelten anderen l~eststellungen, wie sie eingangs erw~hnt 
wurden, nichts yon der Norm Abweiehendes auf. 

Es liegt demnach in dem mitgeteilten Fallo eine hochgradige St6rung 
im Sto[[wechsel der Muskulatur vor, ohne dab irgendwelehe Ver~inde- 
rungen am Nervensystem oder an den Blutdri~sen festgestellt werden 
konnten; es reiht sieh mithin obige Wahrnehmung an diejenige 
Kategorie autoptisch beobachteter F~lle yon Myatonia congenita an, 
bei welehen nut an den Muskeln Vergnderungen gefunden werden 
konnten, wie es Spiller in dem kliniseh angezweffelten Falle, Council- 
man-Dunn und Leboullet und Baudouin in ihren Beobachtungen fest- 
gestellt haben. ' 
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e. Ergebnisse und Folgerungen. 
Auf Grund aller soeben besprochenen Tatsachen ergibt sieh fiir 

die Problemstellung der Myatonia congenita und der Muskeldystro- 
phien im al]gemeinen eine prinzipielle andere Betrachtungsm6glichkeit. 
Es erhebt sich n~mlieh in Anlehnung an die Literatur und aus allgemein- 
path01ogischen Erwi~gungen sofort trotz des geringen Materials, das 
uns erst bekannt ist, die Frage: Welche Bedeutung kommt diesen Pro- 
zessen zu, und wie kann man sich diese Stiirungen in der Muskulatur 
erkl~ren ? Es kann nach rein theoretischen Erw~gungen entweder eine 
prim~ire Muskelerkrankung oder eine durch St6rungen in den der Musku- 
latur i~bergeordneten Systemen hervorgerufene trophische Erkrankung 
in Frage kommen. 

Wenn auch einige ]3efunde mit Veri~nderungen im fibergeordneten 
Prinzip festgelegt sind, so kann nach dem augenblickliehen Stande 
unserer Erkenntnis die Frage weder in dem einen noch in dem anderen 
Sinii~ mi~ S~cherheit entsehieden werden. Es kSnnen, wie sehon ein- 
gangs erwi~hnt wurde, verschiedenste Ursachen das gleiehe Symptom 
herVorTufen, niimlieh wie bei der mitgeteilten Beobachtung eine Atonie 
der Muskulatur. Und etwas anderes will die Krankheitsbezeichnung 
,,Myatonia congenita" auch gar night besagen ale einen angeborenen 
atonischen Zustand der Muskulatur feststellen, weleher pathologisch- 
physiologisch in allen Einzelheiten erfaBt ist. Oppenheim Selbst hat die 
symptomatologische Charakterisierung in diesem Sinne vorgenommen. 
Es ist aber damit meines Ermessens nichts fiber das anatomisehe Aqui- 
valent der Erkrankung zum Ausdruck gebracht. Myatonia umgrenzt 
n~tmlieh nut ein klinisehes Syndrom, ohne die pathologisch-morpho- 
logisehe Grundlage des Leidens irgendwie nigher zu prgzisieren. Es ist 
damit etwa dasselbe wie mit der Diagnose ,,Depression" zum Ausdruck 
gebracht. Die Myatonia kann durch Erkrankung irgendeines Teiles der 
nerv6sen Leitungsbahn oder der Muskulatur allein hervorgerufen wet- 
den, wofiir aueh die einzelnen festgestellten pathologischen-anatomisehen 
Ver~tnderungen sprechen, und es liegt gar keine Veranlassung vor, an 
diesem oder jenem der erhobenen ]3efunde zweifeln zu mfissen. Das Bild 
der Myatonia congenita kann demnach aus versehiedenen anatomischen 
Komponenten resultieren, l~ein anatomiseh ist die Erkrankung in das 
Kapitel der Muskeldystrophien einzureihen. Diese trophischen Muskel- 
erkrankungen ,,Myodystrophiae" k6nnen ale Atrophie oder Dystrophie 
alle Stadien der regressiven Metamorphose darstellen, yon der Atrophie 
bis zur Degeneration mit allen ihren Kombinations/ormen, wie sie ja 
aucb in den einzelnen Untersuehungen festgelegt sind. Atropttie und 
Dystrophie sind aber in diesem Sinne nicht seharf voneinander zu 
trennen, da es ja Uberg~nge yon einer Form der Erkrankung zur anderen 
gibt, worauf auch Ernst 2s) hinweist und deshalb vor allzu seharfer 



der Myatonia eongenita and die Muskeldystrophien im allgemeinen. 55 

schematischer Abgrenzung warnt. Wenn aueh Rothmann und einige 
andere Autoren die Myatonia congenita als kongenitale Form der spi- 
nalen Muskelatrophie auffassen wollen und ihr Ms frfih infantile Form 
die Werdnig-Ho/]mannsehe Krankheit  anzureihen geneigt sind, so 
trifft das eben nur fiir einen Tell der Krankheitsfalle zu, bei dcnen 
nachweisbare Veri~nderungen am l~fickenmark festgestellt worden sind. 
Ffir die Gesamtheit der F~lle wird man vielmehr je nach dem makro- 
skopischen oder mikroskopischem Befund, den die einzelne Be0bachtung 
ergibt, einer Myatonia spinalis, anat0misch eine muslcul~ire, neurale, bul- 
biire und cerebrale Form gegentiberstellen miissen. Das klinische Bild wird 
allemal dasselbe bleiben: eine Atonie der Muskulatur auf angeborener 
Grundlage, eine Myopathia atonica congenita, welche ]dinisch etwas 
Einheitliches, anatomisch etwas Verschiedenartiges darstellt. Es be- 
steht nun nach den obigen Darlegungen die M6gliehkeit, die Kate- 
gorie der uns bekannten )s naeh diesen Gesichtspunkten 
bequem zu klassifizieren. Wegfallen miissen die durch generaiisierte 
Prozesse eines KSrperleidens bedingten und somit als untergeordnet 
resultierenden Muskeldystrophien wie z. B. die Folgeerscheinungen einer 
Poliomyelitis oder Polioencephalitis oder einer Tumormetastase usw. 

Setzt man diese Formen' yon Muskeldystrophien hintan, so kann 
man die Klasse der  tr0phisehen Muskeierkrankungen in ihrer Gesamt- 
heir je nach ihrem Sitz in cerebrale, bulb~ire, spinale, neurale und muslcu- 
.l~ire einteilen, wenn aueh festgestellt werden muft, dag die Grenzen 
unseharf sind und fIieftende l~bergi~nge yon einer Form der Erkrankung 
zur anderen fiihren k6nnen. 

Zu .den Myodystrophien auf cerebraler Grundlage gehSren dann die 
angeborene Muskelatrophie Moebius sowie die dureh Agenesie der 
Hirnnervenkerne ( Heubner) hervorgeru[ene Muslcelerlcranlcung. 

Bulbiir bedingt ist die bulb~re Atrophie und die Mywsthenia 
bulbaris, sofern letztere als Krankheitsbild einer eigenen Art aner- 
kannt  wird. 

Spinale Erkrankungs~ormen stellen die heredit~ire progressive spinMe 
Muskelatr0phie (Werdnig-Ho//mann), die Agenesie der Vorderhorn- 
zellen, die spinale progressive Muskelatrophie (Duchenne- Aran) und 
die Myasthenia spinalis dar .  Fiir die letztere gilt das gleiche wie fiir 
die Myasthenia bulbaris. Es seheint sich n~mlich herauszuStellen, daft 
die Myasthenia spinalis und bUlbaris durch eine Dysfunktion der Drtisen 
mit innerer Sekretion bedingt ist ; t r iff t  das zu, SO wiirde ffir die Myasthe- 
nia in anMoger Weise das anzuwenden sein, was i m  vorhergehenden 
liir die Myatonia congenita ausgefiihrt worden ist. 

Auf neuraler Basis ist die neurale progressive Muskelatrophie fundiert. 
Als" muskuliiren Ursprunges ist nach den bisherigen Forschungs- 

ergebnissen die progressive Muskeldystrophie (Erb) aufzufassen. 
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Somit kann man folgendes Schema fib: die anatomisehe Erkenntnis 
der selbsti~ndlgen Myodystrophien aufstellen: 

Dystrophiae musculorum -- Trophische Muslcelerkrankungen. 

1. Cerebrale: 
1. Atrophi~ musculorum congenita Moebius. 
2. Agenesie der Hirnnervenkerne Heubner. 

2. Bulbiire. 
Atrophia museulorum bulbaris. 

3. Spinale: 
1. Hereditgre spinale progressive Muskelatrophie (Werdnig-Ho/]- 

mann). 
2. Agenesie der Vorderhornzellen. 
3. Spinale progressive Muskelatrophie: Typus Duchenne-Aran. 

4. Neural: 
Atrophia musculorum progreSsiva neuralis. 

5. Musk~ul~ir: 
Dystrophia musculorum progressiva Erb. 

Die Myasthenia kann aus folgendem Grunde nicht in obiges Schema auf- 
genommen werden: auch bier kSnnen verschiedene pathologische Ver~nde- 
rungen -- spinale und bulbSre -- in gleicher Weise eine Asthenie der Musku- 
latur hervorrufen. Es wi~re dann auf die Myasthenia in analoger Weise 
das anzuwenden, was ffir die Myatonia eongenita oben ausgefiihrt worden 
ist. In Anwendung des yon Ascho// und B.G. Grnber angegebenen 
und ausgebauten Gedankenganges, welchem aueh Mathias folgt, kann 
man alle diese Myodystrophien als Myopathien schematisieren. Man 
muI~ dann nur zwischen lorim~iren und eelcund~iren Myopathien unter- 
scheiden. Die primi~ren haben ihren selbst~ndigen genetischen Sitz in 
der Muskulatur, oder bei ihnen ist wo anders Bin Sedes morbi nach 
unseren heutigen Auffassungen und an Hand der bisherigen Unter- 
suchungsmethoden noch nicht bekannt geworden. Die sekundiiren Myo- 
pathien sind als Erkrankungen im Stoffwechsel der Muskelzellen dutch 
irgendwelche KorrelationsstSrungen in den der Muskulatur iibergeord- 
neten Organsystemen bedingt. Es kann dies eine StSrung im Stoff- 
weehsel der innersekretorischen Driisen sein, welche in engem Konnex 
mit dem allgemeinen Stoffwechsel des Organismus stehen (Myasthenia ?), 
oder es kann fiir sie genetiseh eine Yer~nderung in irgendeinem Teile 
des nervSsen Leitungsbahnapparates in Frage kommen. 

Nach allen diesen Ausffihrungen mug es bei anscheinend autonomen 
Krankheitsbildern zur Zeit noch unentschieden bleiben, welches Ver- 
hi~ltnis zwischen krankhaften Ver~nderungen am Nervenapparat einer- 
seits und solchen an der Muslculatur andrerseits besteht. Es ist bei einem 
prim~ren BefaHensein der Muskulatur jederzeit eine aufsteigende 
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D e g e n e r a t i o n  ins  N e r v e n s y s t e m  in  a l len  s e inen  Te i l en  m6gl ich  - -  I n a k t i -  
v i t g t  - - ,  bei  l~nge rem B e s t e h e n  e iner  E r k r ~ n k u n g  u m  so w a h r s c h e i n -  
l icher,  u m g e k e h r t  k S n n e n  j a  b e k a n n t l i c h  jegl iche S t 6 r u n g e n  u n d  Sch~t- 

d i g u n g e n  i m  N e r v e n a p p a r a t  a b s t e i g e n d  alle F o r m e n  m u s k u l ~ r e r  D y s -  
f u n k t i o n  zei t igen.  

Ob e twa  bei m ~ n c h e m  d e r a r t i g e n  pa tho log i s ehen  Geschehen  in  der  
g~nzen  Xa tegor i e  der  Neuromyopathien b e i d e n  P r o z e s s e n ,  den  musk, u- 
14ren u n d  neurogenen, Ms i~bergeordnet ein  gemeinscha/tliches anderes 
System ( Blutdriisen ?) z u g r u n d e  liegt~ mui~ wei ter  allgemein-pathologischer 
Forschung i iber lassen  b le iben .  
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