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RUPPOLOGIE

!L~ — Pehindertenkunde von Fredy Fuchs +

Jannpeter Schwarzenbach

Lieber Fredy Fuchs und Jannpeter Schwarzenbach,

erlaubt mir, zu eurer kriippologie (das wort scheint mit beinahe peinlich, wenn
ich bedenke, was alles dahinter steckt) Nr. 5 und 7 einige ergdnzungen zu ma-
chen.

nr.5: Bezeichnungen und fachausdriicke

Unter dem namen ‘fortschreitende muskelerkrankung’ wurde von euch

lediglich die progressive muskeldystrophie erwihnt. Ebenfalls zu dieser

gruppe gehoren
alle spinalen muskelatrophien (deren krankheitsursache nicht
im muskel selbst, sondern in der regel auf dem motorischen
vorderhorn des riickenmarks liegt). Das erscheinungsbild der
krankheit selber ist oft dhnlich wie das der progressiven mus-
keldystrophie, wobei es wieder auf die art der erkrankung an-
kommt.

(sieche SGM K-mitteilungsblatt nr. 5/78 s. 36 ff)

die myotone dystrophie
(siehe SGMK-mitteilungsblatt nr.3/77 s. 9 ff)

die myasthenie
(siehe SGM K-mitteilungsblatt nr. 3/77 s. 4 ff)

Ursache

Die von euch im zusammenhang mit der progressiven Muskeldystrophie
erwdhnten Ursache (dass korpereigene abwehrstoffe sich plétzlich
gegen korpereigene gewebe — z b, muskelgewebe — richten) wire die
ursache der myasthenie. Diege krankheit kann mit medikamenten
(acetylcholineserasehemmer und/oder cortisonpraparaten) und u.a.

mit einem operativen eingriff (entfernen der thymusdriise) recht gut
beeinflusst werden.

Vererbung

Ihr schreibt: ‘Jede fortschreitende muskelerkrankung ist erblich!’
Richtig wére: ‘die meisten fortschr.... ..
Denn die mysthenie beispielsweise ist nicht erblich.

Beckengiirtelform

Ihr schreibt: ‘Die vererbung erfolgt derart, dass fast nur knaben erkran-
ken kénnen,....". Dabei muss gesagt sein, dass madchen praktisch nicht
an dieser muskelkrankheit leiden. Die vererbung geht ja iiber das miitter-
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liche X-chromosom. Bekommt ein méadchen von seiner mutter das kran-
ke X-chromosom, hat es in der regel (und ich kenne keine ausnahme,
die diese regel bestatigen wiirde!) vom vater ein gesundes X-chromosom.
So iiberwiegt beim madchen das gesunde X-chromosom, das kind selber
hat dann wohl nur geringe anzeichen der krankheit {etwa in der puber-
tat). :

Dieses madchen ist dafiir sog. konduktorin (iibertragerin) und kann
spater einmal selber kranke kinder bekommen.

nr. 7 Beckengiirtelform

Da es auch gutartigere beckengiirtelformen, als die von euch unter die-
sem titel beschrizbene duchennsche form, qibt (z.b. eine spate becken-
giirtelform, die erst im mittleren alter auftritt und recht gutartig ver-
\auft, deren vererbung ebenfalls iiber das X-chromosom geht; oder die
autosomal-rezessiv vererbliche form, die auch midchen befallen kann)
diirfte dieser titel nicht einfach (verdeutscht) fiir die duchennsche bos-
artigere muskeldystrophie stehen.

Schultergiirtelform

Wenn ich richtig verstanden habe, ist hier die fazio-scapulo-humerale
form beschrieben. Diese kann aber schon in sehr jungen jahren zu sehr
stark storendem kraftverlust fihren.

Behandlung
Hier mochte ich lediglich erganzend etwas sagen:

Neben den erwahnten regelmassigen krankengymnastischen ibungen
miisste darauf geachtet werden, dass der patient (bzw. behinderte) eine
eiweissreiche nicht zu iippige diat einhalt. Muskelkranke sind bewegli-
cher, solange sie nicht zu sehr zunehmen.

Den kontrakturen {gelenkfehlstellungen durch muskelverkiirzungen)
kann mit nachtschienen und der erwahnten physiotherapie etwas vor-
gebeugt werden. Eltern mit muskelkranken kindern missen sich unbe-
dingt friihzeitig beim facharzt dariiber informieren.

Das wars, — leider nicht ganz in kiirze. Nt fir unguet! Mir scheint, eure dar-
stellungen seien sonst sehr wertvoll und gut und vor allem auch fiir die laien
verstandlich aufgezeigt. Beim laienverstandlichen aufschreiben lauft man aller-
dings gefahr, ungenau zu werden. Hier wollte ich etwas erganzen. Fur fragen,
die muskelkrankheiten betreffen, steht das sekretariat der SGMK (Schonen-
werdstr. 15/1, 8952 Schlieren, 01 730'07'04) gerne jederzeit zur verfugung.

Erica Jecklin
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