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welche im Krankheitsverlauf auch die proximalen 
Anteile betreffen kann. Das „Boule du biceps“ dif-
ferenziert sich vom häufigeren „Popeye-Zeichen“, 
welches durch einen Abriss der langen Bizepsseh-
ne am Oberarm entsteht und eine Distalisierung 
des Bizeps-Muskelbauches im unteren Drittel des 
Oberarmes zur Folge hat und chirurgisch behan-
delt werden kann.
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Anamnese

Ein 24-jähriger Patient stellte sich zur diagnosti-
schen Abklärung einer langsam zunehmenden Mus-
kelschwäche der vier Extremitäten, insbesondere in 
den Beinen, vor. Die Beschwerden hätten vor ca. vier 
Jahren begonnen. Es bestehen keinerlei weiteren 
neuromuskuläre Symptome wie Muskelschmerzen, 
Muskelkrämpfe, Faszikulationen, Sensibilitätsstö-
rungen, Schluckbeschwerden. Die Familienanam-
nese war für neurologische und neuromuskuläre 
Erkrankungen negativ, keine Konsanguinität, keine 
Vorerkrankungen, keine Dauermedikation. 

Befunde

Klinisch-neurologisch zeigte sich eine umschrie-
bene Atrophie des oberen Drittel des M. biceps 
brachii beidseits im Sinne eines „Boule du biceps“-
Zeichen. Darüber hinaus zeigte sich eine leichte 
Hyperlordosierung und eine Atrophie der Un-
terschenkelmuskulatur. In der manuellen Kraft-
prüfung nach der Medical-Research-Council- 
Skala (MRC-Skala) zeigte sich eine leichte beidsei-
tige Armbeugerschwäche von 4+/5 beidseits und 
eine Schwäche der Fußsenker beidseits (4/5). Labor-
chemisch zeigte sich eine deutliche Erhöhung der 
CK auf 5.420 U/L (Norm < 190 U/L). Die Erkennung 
dieses typisch neuromuskulären Zeichens „Boule 
du biceps“ in Kombination mit der deutlichen per-

sistierenden Kreatinkinase-Erhöhung (Hyper-CK-
Ämie) führte zur Blickdiagnose Dysferlinopathie. 
Die gezielte genetische Untersuchung des betrof-
fenen DYSF-Gens zeigte zwei bekannt pathogene 
Mutationen (Compound-Heterozygotie) und bestä-
tigte somit die Diagnose. Es handelt sich um eine 
seltene Muskelerkrankung, bei der das mutierte 
bzw. fehlende Dysferlin-Protein zu einem gestör-
ten Reparaturprozess der Muskelmembrane führt 
und somit zu Muskelfaseruntergang. 

Hintergrund

Die erste Beschreibung des „Boule du biceps“-
Zeichens wurde vom französischen Neurologen 
Joseph Jules Déjérine [1] in seinem Buch „Sémio-
logie des affections du système nerveux“ 1914 
veröffentlicht. Es handelte sich damals um einen 
24-jährigen Patienten mit einer unklaren Myopa-
thie. Erst im Jahr 2000 beobachtete Bruno Eymard 
[2] dieses neuromuskuläre Zeichen bei Patienten 
mit Dysferlinopathie (in bis zu 70 Prozent der 
Patienten [3]), eine seltene Gliedergürtelmus-
keldystrophie die zu langsam fortschreitender 
Muskelschwäche der vier Extremitäten führt. Eine 
ursächliche Therapie ist derzeit leider nicht ver-
fügbar. Das Zeichen entsteht durch eine initiale 
Atrophie der distalen Anteile des M. biceps brachii, 
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