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Unter den Rhabdomyomen nehmen die kongenitalen Rhabdomyome
des Herzens eine Ausnghmestellung ein. Gehéren schon die Rhabdo-
myome der Kérpermuskulatur und der {ibrigen Organe zu den gréfiten
Seltenheiten, so gilt das in noch in viel héherem MaBe fiir die kon-
genitalen Rhabdomyome des Herzens. In der Humanmedizin werden
alle Falle von Herzrhabdomyomen als onkologische Raritéten aufge-
tihrt, in der veterinirmedizinischen Literatur ist bisher das Vorkommen
von Rhabdomyomen des Herzens nicht erwéhnt, so dafl der von uns
beobachtete Fall der erste ist, der als Rhabdomyom erkannt wurde.

Das Rhabdomyom stammt von einem weiblichen, '/, Jahr alten
Schwein, das in dem Veterindr-Institut der Albertus-Universitit
obduziert wurde.

Ganz allgemein versteht man unter Rhabdomyomen Geschwilste,
die von Zenker so bemannt wurden und sich aus quergestreiften
Muskelfasern zusammensetzen. Am reinsten kommen sie in der Herz-
muskulatur und in der Orbita vor, jedoch nehmen hinsichtlich des
Aufbaus und der Genese die Herzrhabdomyome noch eine Sonder-
stellung ein. In den iibrigen Organen finden sie sich gewdhnlich als
Mischgeschwiilste z. B. kombiniert mit Sarkomen und bilden héufig
teratoide Geschwiilste, wie in den Nieren, den Hoden, dem -Eierstock,
dem Uterus, der Scheide und in der Kérpermuskulatur.

In der veterindrmedizinischen Literatur sind bei Siugetieren nur
5 Rhabdomyome beschrieben, unter denen, wie schon erwihnt, kein
reines, kongenitales Rhabdomyom des Herzens sich befindet.

Kolessnikow sah ein pigmentiertes Rhabdomyom beim Pferde, das am
Schweif und im perianalen Gewebe seinen Sitz hatte. Das Pferd, ein Hengst,
war etwa 20 Jahre alt. Bei der Obduktion fanden sich Metastasen am Bauch-
und Brustfell, in der Leber und in der Milz.
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Gratia beobachtete 1884 ein Rhabdomyom des Nervus vagus. Die Beschrei-
bung dieses Falles ist nicht klar. Es handelte sich um eine faustgrofie Anschwellung
an einem Nervus vagus in einer Ausdehnung von 8—10 cm. Der Nervenquerschnitt
war um das Doppelte vergrofert. Mikroskopisch sah man 2 Zonen auf der Schnitt-
fliche: eine zentrale weifle und eine periphere rote Zone; erstere bestand aus quer-
gestreiften Muskelfasern, die zum Teil zwischen die Nervenfasern eingeschoben
waren. Die Nervensubstanz selbst schien normal.

Johne beschrieb ein Adeno-Sarko-Rhabdomyom der Niere eines Schweines.
Das Gewicht des Tumors betrug 14 kg. Seine Grofenverhiltnisse beliefen sich
auf 32 X 22 x 15 em. Die Geschwulst war derbfleischig und lag zwischen Nieren-
kapsel und Niere. Die Schnittfliche sah grau-weil aus und war glatt. Dazwischen
waren lange Ziige von blaBiroter Farbe und narbiger Beschaffenheit eingesprengt.
Mikroskopisch handelte es sich um eine sarkomatiose Grundsubstanz, in die Driisen-
schliuche und Biindel von Muskelfasern mit Querstreifung eingebettet waren.

1902 schilderten Coyne, Cavalié und Monod ein Rhabdomyom in der
Schultermuskulatur eines Pferdes.

Joest fand bei einem an Magenruptur verendeten Pferde einen Tumor, der
an der ventralen Seite die Bauchaorta ganz umsehlungen hatte. Die Geschwulst
erwies sich als ein Sarkom, in das glatte und quergestreifte Muskelfasern ein-
gelagert waren.

Bouzek sah schlieBlich 1906 bei einer Kuh ein Adeno-Rhabdomyom. Um
auszuschlieBen, daB es sich um ein kongenitales Rhabdomyom des Herzens ge-
handelt hat, sei auf diesen Fall etwas ndher eingegangen. Es handelte sich um
einen rundlichen erbsengrofien Knoten, der mitten im Herzmuskel eingebettet lag.
Der Zusammenhang mit der Umgebung war nur lose, so daf sich der ganze Knoten
leicht herausheben lieB. Die Nachbarpartien waren mikroskopisch nicht veréndert.
Hine 1—1%/, om breite Zone lockeren konzentrisch angeordneten Bindegewebes
bildete das eigentliche Geschwulstlager. Zwischen die Muskelfasern selbst drang
das Bindegewebe nicht ein. Mikroskopisch fand sich im Zentrum ein unregel-
mifiges Geflecht von bindegewebigen Ziugen und Muskelfasern, bzw. Muskel-
faserbiindeln. Die adenomatsen Gebilde lagen regellos zerstreut in einzelnen
Schnitten. In den zentralen Abschmitten iberwog das Muskelgewebe tiber das
Bindegewebe, in den peripheren Teilen hatte das Bindegewebe die Oberhand.
Die Muskelfasern hatten die gewthnliche Linge und Breite. Vereinzelte Fasern
waren an der Umgebung des Kernes bauchig aufgetrieben, so daB ein rosenkranz-
dhnliches Aussehen entstand. Ein Sarkolemm konnte mit Sicherheit nicht ge-
sehen werden. Die Kerne sahen den Muskelkernen &hnlich, nur waren sie breiter.
Rine Querstreifung war an den meisten Fasern erkennbar. Nur wenige und ge-
wohnlich die rosenkranzihnlich verinderten lieBen eine Querstreifung vermissen.
Die Lingsstreifung war weniger gut ausgeprigt. Die adenomatosen Gebilde waren
teils von azindser, teils von tubuléser Form ohne Inhalt, sémtlich von cinem
einfachen kubischen Epithel ausgekleidet. Bouzek fallt dieses heterotope Gewebe
als einen teratoiden Tumor auf, dessen Entstehung durch fotale Einschliisse zu
erkliren ist.

Auch bei Kaltblitern wurden Rhabdomyome gefunden. Marianne Plehn
fand bei einer Laube, Alburnus lucidus, in der Rumpfmuskulatur eine Geschwulst
von 8 x 1 cm GréBe. Die Neubildung bestand aus quergestreiften Muskelfasern
und erstreckte sich in die Muskulatur ohne scharfe Grenze hinein.

Fibiger sah bei einem in islindischen Gewiissern gefangenen Kohler, Gadus
vireus, in der Leber einen Tumor von 12 X 9 X 6 om Ausdehnung, rings von
Lebergewebe umschlossen, jedoch von ihm durch Bindegewcbslamellen getrennt.
Histologisch stellte sich der Tumor als Rhabdomyom dar.
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Einzelne Zellen sahen den Myoblasten #hnlich. Andere erwiesen sich als
vollentwickelte Muskelfasern mit Sarkolemm. Auch Rundzellen fanden sich im
Gewebe. Fibiger vermutet als Ursprung des Tumors embryonal verirrte Keime.

Aus dieser Literaturzusammenstellung ergibt sich, daB kongenitale Rhabdo-
myome des Herzens bisher bei Tieren noch nicht beschrieben wurden. In der
Deutung des vorliegenden Falles sind wir daher ganz auf dié humanmedizinische
Literatur angewiesen, in der seit dem Jahre 1863 27 Fille von kongenitalen Rhabdo-
myomen niedergelegt sind. Je edoch sind von diesen 27 Féllen einzelne so mangel-
haft beschrieben, daB es nicht einwandfrei erwiesen ist, ob es sich wirklich um
reine Rhabdomyome des . Herzens gehandelt hat.

1863 fand v. Recklinghausen Geschwulstknoten, die das Myokard beider
Ventrikel bei einem neugeborenen, kurz nach der Gebwrt verstorbenen Kinde
durchsetzten. v. Recklinghausen sah die Tumoren zusammengesetzt aus platten,
spindelformigen, zum Teil veriistelten mit ovalen Kernen und glinzenden Kern-
korperchen versehenen Zellen. Ein spérliches Bindegewebe lag zwischen den
Zellmassen. Als Nebenbefund wurden bei der Obduktion Sklerosen
im Gehirn gefunden. ,

Virchow beschrieb knotenférmige, leicht ausschilbare Tumoren im Herzen
eines neugeborenen Kindes. Thm fiel die, wie er sich ausdriickte, ,kavernose*
Anordnung des Gewebes im Schnitt auf, in welcher die Geschwulstelemente sich
zusammenfiigten.

Ein dritter Fall wurde von Hlava beschrieben. HEs handelte sich um die
Geschwulst aus dem Herzen eines 14 Tage alten Kindes. Mikroskopisch erwies
sich die Geschwulst als aus quergestreiften platten, mit ovalem Kern versehenen
Zellen bestehend, die zahlreiche platte membrandse Ausliufer entsendend, un-
regelméflige Lilcken umgrenzen. Ein sehr reichliches Netzwerk kernreicher
Capillaren durchzog die Muskulatur des Tumors. Hlava faBt die Liicken als
Folge der Alkoholhdrtung auf und verlegt sie in das Innere der Zelle. Ganz im
Gegensatz zu einem anderen Beobachter, Kolisko der sie intercelluldr liegend
glaubt. Wir haben hier zum erstenmal den Anlauf zur Deutung des eigentiimlichen
Maschenwerkes, wie es bei allen Rhabdomyomen des Herzens angetroffen wird.
Die Ansicht itber das eigentitmliche Netzwerk ist fester formuliert und schiirfer
ausgedriickt als die Virchowsche Auffassung, die von einem kavernésen Aufbau
der Hohlraume sprach. Jedoch blieb diese richtige Deutung der Hohlrdume als
intracellulire Bestandteile der die Rhabdomyome aufbauenden Muskelzellen nicht
unwidersprochen. Kolisko sah mehrere knotenférmige Rhabdomyome im
Herzen eines tot aufgefundenen 2 Monate alten Kindes.

In die Augen fallend war wieder das Maschenwerk von Balken, die sich mit
Eosin rot und mit Pikrinséiure gelb firbten. Das Balkenwerk, das bei schwacher
VergroBerung ein faseriges zu sein schien, zeigte bei der Beobachtung durch stirkere
Systeme fast durchweg eine zwar sehr zarte, aber vollkommen deutliche Quer-
streifung, wodurch der muskulése Charakter der Geschwulst bewiesen wurde.

Cesaris-Demel beobachtete multiple Rhabdomyome des Herzens bei
einem dreijéhrigen Kinde. Gleichzeitig fanden sich sklevotische Verinderungen
im Gehirn, dhnlich wie es im Falle v. Recklinghausen zutraf.

Cesaris-Demel wendet in seiner histologischen Beschreibung zum erstenmal
den Begriff der ,,spinnenférmigen* Zellen im Rhabdomyomgewebe an. Inmitten
der Knoten beschrieb er ein unregelméiBiges Netzwerk, in dessen Maschen spinnen-
férmige Zellen mit protoplasmatischen Ausliufern und mit einem oder mehreren
Kernen enthalten waren.

Von Ponfick wurden 2 Fille von kongenitalen Rhabdomyomen des Herzens
beobachtet. Ponfick war auch der erste, der im Jahre 1901 auf das eigentiim-



462 E. Hieronymi und. R, Kukla:

liche Zusammentreffen der Herzrhabdomyome mit multipler Sklerose des Gehirns
hinwies, eine Koinzidenz, die gewohnlich innerhalb des ersten Lebensjahres vor-
kommt. Im ersten Falle handelte sich es um einen 7 Monate alten Xnaben. Der
andere Fall betraf cin M#dchen von 3 Jahren.

Histologisch fiel die ungemeine Gleichartigkeit der Textur in den griferen
und kleineren Knotchen auf. Das Maschenwerk, das Ponfick ebenfallsbeobachtete,
wird nach ihm nicht durch kanal- oder sackartige Hohlriume hervorgebracht,
sondern der Anschein eines derartigen Baues wird dadurch bedingt, daB die em-
bryonalen Muskelzellen, die den Hauptbestandteil der Neubildung ausmachen,
inmitten eigenartiger Facher zu liegen pflegen, die den durch das Perimysium
internum der Rumpfmusulatur gebildeten Maschenrdumen entsprechen.

Das Verdienst, Klarheit in den Aufbau und in die Genese der kon-
genitalen Rhabdomyome des Herzens gebracht zu haben, gebiihrt
Seiffert, der im Jahre 1910 in einer bedeutenden Arbeit seine Befunde
geschildert hat.

Sein Fall wurde bei einem Knaben von 1 Jahr 8 Monaten beobachtet. Auch
Seiffert beschreibt ein Netzwerk von feineren und groberen Bilkchen, die groBere
und kleinere Liicken umschlieBen, welche aber nicht kommurizieren. Die Winde
besitzen keine histologische Struktur, die Hohlen sind lecr. Tn einem anderen Teil
des Maschenwerkes liegen grofie polygonale Zellen von unregelméBiger Gestalt.
Sie besitzen einen oder mehrere Kerne. Das Protoplasma dieser Zellen ist un-
deutlich gquergestreift. Thre Grofle schwankt zwischen 0,06 bis 0,3 mm. Sie liegen
mehr oder weniger zentral im Maschenwerk und senden Ausldufer aus. Nicht
alle von diesen erreichen die Wand. Es entsteht dadurch das von Cesaris-Demel
zuerst beschriebene Bild von Spinnen im Netz. Bisweilen bildet eine Zelle eine
Seite der Masche.

Das Maschenwerk und die Zellen sind muskuloser Natur. Dafiir spricht nach
Seiffert die Querstreifung und die Affinitét zu Pikrinsdure.

Jonas beschrieb in einer Arbeit iiber tuberdse Hirnsklerose ein gleichzeitig
vorhandenes kongenitales Rhabdomyom des Herzens. Es handelte sich um einen
Knaben von 6 Monaten.

Das mikroskopische Bild sah etwa so aus: Die Rhabdomyomknoten sind
gegen das Gewebe scharf abgesetzt. Die scharfe Grenze gegen das Myokard wird
vielfach durch eine feine Lage faserigen Bindegewebes besonders markiert. Dieses
Bindegewebe, das mit dem zwischen den Muskelfasern liegenden Interstitium im
Zusammenhang steht, dringt vielfach mit den zahlreichen feinen Blutgefifien in
das Innere der Knoten ein.

Die Knoten bauen sich auf aus einem ziemlich dichten Maschenwerk feiner
Fasern, die teils einzeln, teils in Haufen liegen. Alle Fasern lassen eine deutliche
Querstreifung erkennen. In den Netzmaschen befindet sich eine zum Teil fein-
kornige Masse, die sich durch die Bestsche Karminfarbung als Glykogen erweist.
An anderen Stellen wieder Hegen in den Maschen grolle unrcgelmifBige Zellen
mit einem oder mehreren grofien blasigen Kernen. Die Zellen filllen die Maschen
bisweilen vollkommen aus. Das Protoplasma dieser Zellelemente zeigt eine
eigenartige Differenzierung insofern, als die Zellkorper fast ganz homogen er-
scheinen oder hichstens hier und da leicht gekérnt sind, wihrend die peripheren
Abschnitte eine Querstreifung erkennen lassen.

Ribbert fand im Herzen eines Kindes etwa 12 mit bloBem Auge sichtbare,
nicht tiber hirsekorngroBe Knoten, die sich durch ihre hellgrau-weifie Farbe vom
Myokard deutlich abhoben. Die meisten saBen hier oder dort unter dem Endo-
kard beider Ventrikel, wo sie mehr oder weniger hervorsprangen.
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Die Rohrenform ist am besten an den relativ seltenen Langsschnitten sichtbar,
zumal wenn die Bénder einzeln im Bindegewebe liegen, besonders schén aus-
geprigt in den kleinsten Keimen. Tm Lumen sind die Zellen in -Abstédnden hinter-
einander aufgereiht. Sie haben, wie auch Ribbert bemerkt, im Querschnitt eine
spinnenférmige Gestalt, einen oft sehr groBen, kornig aussehenden Protoplasma-
leib, von dem nach allen Seiten hin Ausldufer ausstrahlen. Diese veridsteln sich
zierlich weiter und bilden auch Netze, um sich schlieflich am Zellmantel anzuheften
und in ihn itberzugehen.

Ehrnroth beschrieb ein Myom des Herzens im Jahre 1911, das nicht gut
in den Rahmen der kongenitalen Rhabdomyome hineinpaBt, zum Teil wohl des-
halb, weil die Beschreibung liickenhaft und undeutlich ist. Es handelt sich um das
Herz eines 7 Monate alten Knaben.

Der Befund Ehrnroths unterscheidet sich in vielen Stiicken von dem Be-
funde anderer Autoren. Zunéchst ist zu beachten, dafi die Rhabdomyomknoten
nicht multipel auftraten. Nach der Beschreibung hatte der Tumor einen sehr
fibrésen Charakter. Besonders im Bindegewebe sah Ehrnroth jugendliche Sta-
dien. Die reichliche Bindegewebsentwicklung 148t die Deutung zu, daB es sich
um eine Mischgeschwulst gehandelt hat, um ein Fibromyoma striocellulare.
Ehrnroth fand Hohlrdume, die intracellulir gelegen sind, aber auch solche,
die intercelluldr lagen. Sie waren teils nur von Muskelzellen und deren Ausldufern,
teils von Bindegewebe begrenzt, so daB der Tumor auch dort ein kavernoses
Aussehen hatte, wo lediglich ein Bindegewebsmaschenwerk zu finden war.

Kaufmann gibt in seinem Lehrbuch der pathologischen Anatomie an,
2 Fille von Rhabdomyomen des Herzens gesehen zu haben, doch liegt eine Sonder-
darstellung der Tumoren von seiner Hand nicht vor. Auch Schulgin hat 1912
2 kongenitale Rhabdomyome des Herzens beschrieben und betont die Ahnlichkeit
der Muskelfasern dieser Rhabdomyome mit denen des Reizleitungssystems.

1913 beschrieb Kawamura in einem Fall mehrfacher GewebsmiBbildungen
auch ein kongenitales Herzrhabdomyom. Der Knabe, von dem das Priiparat
stammte, wdr 1 Jahr alt. In der Ventrikelwand fanden sich subendokardial und
subepikardial mehrere grauweiBe Knoten. Besonders reichlich waren sie im Septum
ventriculorum zu finden. Ein Befund Kawamuras, der bisher von anderen
Autoren noch nicht: beschrieben wurde und der eine gewisse Bedeutung besitzt,
ist der, dafl in den Zellen des Rhabdomyoms viel Fett bei der Firbung mit Su-
dan III gefunden wurde. Die Fettropfen fiillen die spinnenartigen Zellen und Proto-
plasmamassen, und ebenso reichlich war auch in den Septen Fett. anzutreffen.
In den normalen Herzmuskelfasern war jedoch kein Fett zu sehen. Walbaum
konnte im normalen Herzen keinen Fettgehalt bei einem 3 Monate alten Embryo
nachweisen. Nach Engel sind bei jiingeren Individuen die Purkinjeschen Fasern
seltener fetthaltig als fettfrei. Dagegen werden sie in spiteren Lebensjahren in
gewaltigem Mafle von der Verfettung befallen, ja von 40 Jahren an tritt das Fett
als gewthnlicher Befund auf. Wihrend Engel diese Verfettung als ein gewshn-
liches Vorkommen deutet, legt Ménckeberg auf die pathologische Natur dieses
Fettes Gewicht. Jedenfalls zeichnet sich das Reizleitungssystem in seiner Neigung
zur Verfettung vor der Ventrikelmuskulatur aus.

Marchand hat als erster auf den Glykogengehalt aufmerksam gemacht,
der in Rhabdomyomen kein seltener Befund ist. Allerdings ist der von ihm be-
schriebene Fall kein Herzrhabdomyom, sondern es handelte sich dabei um einen
faustgroBen Tumor Giber dem linken Tuber ischii bei einem vierjihrigen Patienten.
Marchand weist auch an dieser Stelle auf die Purkinjeschen Fasern hin, die
nach seiner Ansicht nicht fibrillir gewordene Fasern darstellen. DaB neben Fett
und Glykogen auch eine hyaline Degeneration wenigstens in Rhabdomyomen
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anderer Kérperorgane vorkommen kann, wird durch Akira Fujinami bewiesen,
der sie in einem Rhabdomyomsarkom, Cylindrom des willkiirlichen Muskels
fand.

Knox und Shorer beobachteten 1909 bei einem Midchen von 10 Monaten
ein kongenitales Rhabdomyom.

1912 berichtet Bundschuh iiber ein kongenitales Herzrhabdomyom. Auch
dieser Tumor kam zusammen mit anderen Geschwiilsten in der Dura mater und
in den Nieren sowie mit tuberdser Hirnsklerose vergesellschaftet vor. Das Priparat
stammt von einem 2 Jahre alten Midchen.

In den Tumorzellen wurde bei frischer Untersuchung von Bundschuh
kein Glykogen gefunden. Jedoch konnte am formalingehirteten Priparat durch
die Bestsche Karminfirbung Glykogen nachgewiesen werden. Es lag in Form
kleinster Kérnchen in den Maschenriumen, aber es fiillte sie bei weitem nicht aus.
In den grofien Zellen wurden durch die Férbung mit Sudan IIT Fettropfen dar-
gestellt.

Bundschuh fand auBer den groBen Knoten im itbrigen Myokard noch zahl-
reiche kleinere, gleichartiy beschaffene Geschwulstherde bei der histologischen
Untersuchung. Die Myokardfasern durchbrechen teilweise die Hiille, ihre Fibrillen
werden lockerer, sie fasern-sich in Biischel auf, die den Tumorbestandteilen gleichen,
und gehen in die Tumorfibrillen tiber. Auch die Tatsache ist duBerst wichtig,
denn es bestehen noch Unstimmigkeiten dariiber, ob die Myokardfasern mit den
Tumorfasern in direkte Verbindung treten kénnen. In die Purkinjeschen Fasern
gehen die Rhabdomyomzellen nicht ilber, obwohl Bundschuh beide dicht
nebeneinander verlaufen sah. Tn der fibrésen Schicht liegen vereinzelte abge-
sprengte Geschwulstzellen.

Abrikossoffschildert einen Fall von multiplen Rhabdomyomen des Herzens,
vergesellschaftet mit einer kongenitalen herdférmigen Sklerose des Gehirns.
Das Herz stammt von einem Madchen im Alter von 3 Jahren und 4 Monaten.

Histologisch bestehen die Kndtehen in der Herzmuskulatur aus einem Ge-
webe, das nicht die geringste Ahrilichkeit mit dem Gewebe der normalen Herz-
muskulatur hat. Die Struktur ist zellenartig. Die Umrahmungen der Hohlen,
die rundlich, oval oder spaltférmig sind, werden von zarten, fibrilliren Fiden
gebildet, die ineinander geflochten sind. In jedem dieser zellenartigen leeren
Réiume befindet sich gewthnlich ein Gebilde, das als protoplasmatische Zelle an-
gesprochen werden muB. Der Zellkdrper ist groB, die GroBe liegt zwischen 20—80
Mikra, seine Struktur ist fibrillir, zuweilen kérnig. Von diesem Korper breiten sich
nach allen Seiten Fortsitze aus, so daB die Zellen ein spinnenartiges Aussehen
besitzen.

1914 hat Rehder unter Lubarschs Leitung eine ausfithrliche Arbeit
fiber die Herzrhabdomyome geliefert.

Es handelt sich um die Leiche eines Neugeborenen. Gehirn und Nieren waren
ohne pathologischen Befund.

Die Zusammensetzung war im mikroskopischen Biide den frither beschrie-
benen Rhabdomyomen auBerordentlich #hnlich und stimmt fast vollig mit den
Beschreibungen von Seiffert, Abrikossoff und Bundschuh iiberein.

Histologisch konnte Glykogen nachgewiesen werden. Fin eigenartiges Ver-
halten fast des gesamten Myokards ist in dem Falle von Rehder bemerkenswert.
Die bei schwacher VergréBerung normal erscheinenden Muskelbiindel erweisen
sich, besonders deutlich auf Querschnitten bei Anwendung stirkerer Systeme
als reichlich vakuolisiert und eine interessante, bisher an Rhabdomyomen des
Herzens nicht beobachtete Eigentiimlichkeit bietet ein in die Pulmonalarterie
hineinragender Knoten. Hier findet sich an der Umbiegungsstelle subendokardial
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gelegen eine dem Biegungswinkel entsprechende V-férmig eingeknickte lang-
gestreckte Kalkeinlagerung, die gegen das Tumorgewebe stellenweise durch eine
bald dickere, bald zartere fibrose Kapsel imregelmiBig wellig abgegrenzt ist. Auch
finden sich in das subendokardiale Bindegewebe sowie in die iibrige fibrése Kapsel
eingesprengt zahlreiche kleinere Tumorzellenherde und einzelne Tumorzellen,
sowie kleine Kalkpartikel. Die'Kalkmassen bestehen aus phosphorsauren Salzen.
Im Tumorgewebe und Myokard Fett nachzuweisen gelang nicht.

Eine Reihe anderer Autoren hat sich noch mit den Rhabdomyomen des Herzens
beschiftigt. Es sind dies Fille von zwei Italienern, Bonome und Cagnetto, ein
amerikanischer Fall von Wolbach. Rehder erwihnt, dall Steinbiss zwel weitere
Rhabdomyome gesehen hitte, die am gleichen Institut zur Beobachtung gekommen
wiren, ohne daB sie jedoch bereits verdffentlicht wiren. Die mikroskopischen Pri-
parate hatte aber Lubarsch als typische Rhabdomyome anerkannt.

Justi beschrieb im Jahre 1899 ein angebliches Rhabdomyom des Herzens.
Auffillig ist es, daB das Praparat von einem 34 Jahre alten Manne stammt, wihrend
aus der Literatur zu entnelimen ist, dafl das Hochstalter der Individuen bei Rhabdo-
myomen des Herzens 8 Jahre betrug. Die histologische Beschreibung 1Bt auch
nicht die Deutung zu, daB es sich um ein kongenitales Rhabdomyom gehandelt hat.

Rieder schilderte im Jahre 1889 eine tumorartige Bildung im Herzen eines
Erwachsenen, die er als Rhabdomyom auffafite. Rieders Beobachtung wurde
jedoch von Weigert nicht als Geschwulst gedeutet, sondern als eine kongenitale
MiBbildung des Herzens, als eine wahre Herzstenose angesehen.

Ebenso sind drei dltere Fille von Virchow, Kantzow und Skre-
zeczak nicht deutlich als Rhabdomyome zu erkennen. Es scheint
sich in dem einen Fall um postmortale Veréinderungen, im andern um
Hyperplasien in der Umgebung gumméser Prozesse gehandelt zu haben.

Wir finden also in der humanmedizinischen Literatur seit dem
Jahre 1863 20 Fille von Rhabdomyomen, die einwandfrei als solche
erkannt werden kénnen. Es sind dies die Falle: v. Recklinghausen,
Virchow, Hlava, Kolisko, Cesaris-Demel, Seiffert, Jonas,
Ribbert, Kawamura, Knox und Shorer, Bundschuh, Abri-
kossoff,Schulgin2 Kaufmann2, Rehder, Bonome, Cagnetto,
Wolbach. Die beiden von Rehder zitierten Fille, die Steinbiss
gesehen, aber noch nicht verdffentlicht hat, kimen als 21. und 22. Fall
hinzu. Nicht ganz eindeutig ist der Fall von Ehrnroth, in dem es
sich wohl um einen Mischtumor gehandelt hat. Ausgeschaltet miissen
die Falle von Justi, Rieder, Virchow, Kantzow und Skrececzak
werden, die hier und da noch unter der Bezeichnung Rhabdomyome
des Herzens gehen.

Interessant ist die Zusammenstellung des Lebensalters, in dem
Rhabdomyome gefunden werden.

4 Fille betrafen Neugeborene.

8 Falle Kinder im ersten Lebensjahre.

3 Falle Kinder im zweiten Lebensjahre.

3 Fille Kinder im dritten Lebensjahre.

1 Fall ein Kind im vierten Lebensjahre.

Virchows Archiv. Bd. 232 30
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1 Fall ein Kind im fiinften Lebensjahre.
(nicht versffentlicht).

1 Fall ein Kind im sechsten Lebensjahre.

1 Fall ein Kind im achten Lebensjahre.
(nicht versffentlicht).

Diesen 22 Fallen von kongenitalen Rhabdomyomen in der Human-
medizin gegeniiber ist in der gesamten veterindrmedizinischen Literatur
kein #&hnlicher niedergelegt. Die umfangreichen Statistiken tiber Ge-
schwiilsten bei Tieren wie sie von Casper, Frohuner und neuerdings
von Folger zusammengestellt sind, bringen nichts iiber diese Tumoren.
Auch Magnusson erwihnt unter einem Material von 166 Herzge-
schwiilsten kein kongenitales Rhabdomyom. '

Der nachstehend beschriebene Fall beim Schwein, der von Hiero-
nymi gesehen und als Rhabdomyom gedeutet wurde, wire der erste
in der Veterindrmedizin.

Das weibliche, etwa 1/, Jahr alte gut entwickelte Schwein war ohne Vorboten
iiber Nacht gestorben. Bei der Obduktion fanden sich pathologisch-anatomische
Verinderungen nur am Herzen. Insbesondere erwiesen sich Gehirn und Nieren,
da an tuberdse Sklerose gedacht werden muflte, als gesund.

Das Herz war von normaler GréBe. Die Linge des linken Ventrikels von der
Querfurche bis zur Spitze betrug 8 cm, der Herzumfang an der Basis gemessen
20 cm. Die Wandstirke des linken Ventrikels in der Mitte gemessen belief sich
auf 1,2 cm, die des rechtsn Ventrikels auf 0,8 cm.

In der Vorderwand des linken Ventrikels fallt eine flache, etwa einen Querfinger
breit unterhalb der Kranzfurche gelegene Vorwolbung auf, die kugelabschnitt-
férmig gestaltet ist, graurdtlich durchschimmert und in verschwommenen Kon-
turen in die Nachbarschaft iibergeht. Sie liegt.jedoch nicht direkt subepikardial,
sondern ist von diinnen Faserziigen unverinderter Herzmuskulatur iiberzogen.
Der Geschwulstknoten ist etwa haselnufigroB. Etwas seitlich neben der Herz-
spitze dicht hinter der rechten Ldngsfurche liegt in der Kammerwand ein kirsch-
kerngroBer Knoten, der sich nach aufien vorwdlbt. Er ist an seiner Oberfliche
nicht allseitig von Epikard itberzogen, sondern wird auch durch schwache Muskel-
faserziige iibersponnen, wodurch seine grauritliche Farbe etwas verdeckt wird. In
der Mitte der linken Kammerwand befinden sich dicht unter dem Epikard, etwa
1 em unterhalb der Querfurche ein reiskorngroBes und ein hirsekorngrofes Knét-'
chen von grauweifer Farbe. Auch lings der rechten L#ngsfurche sind in der
Kammerwand verschiedene Knoten zerstreut dicht unter der HerzauBenhaut zu
sehen, die. etwa senfkorngroB sind. Kleine Gefdlle ziehen iiber die Geschwulst-
herde fort. In der rechten Kammerwand findet sich subepikardial ein tiber linsen-
groBes Knétchen von rétlichgrauweiBer Farbe, das die Herzwandoberfliche stark
iiberragt. Die ganze rechte Kammerwand enthilt zahlreiche Knoten und Knbt-
chen in wechselnder GroBe. Ihre Form ist unregelmiBig, bald sind sie linglich,
reiskornihnlich, bald rundlich gestaltet. Konglomerate zu dreien werden be-
obachtet, die eine hiigelige, brombeerdhnliche Oberfliche besitzen. Das ganze
Gebilde ist pflaumenkerngroB, in den zentralen Partien von Epikard iiberspannt
und nur an den Randpartien von Muskelfasern, die sich aufspalten, bedeckt.
Beide Vorkammern sind von auBen betrachtet frei von Einlagerungen.

Das Lumen des linken Ventrikels ist stark eingeengt durch Geschwulstknoten,
die in das Kammerinnere vorspringen. Zwischen den Trabekeln der linken Kammer-
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wand wolbt sich unter dem kaudalen Mitralissegel ein bohnengrofler Tumor vor.
Zum Teil sieht er grauweiB aus, zum Teil rétlichgrau, da er an den so gefdrbten
Stellen von blassen Herzmuskelfasern iiberzogen wird. Dieser Knoten ist die
Fortsetzung des zuerst in der linken Kammerwand geschilderten Geschwulstherdes,
wie sich auf Schnitten durch die Kammerwand verfolgen 1aB8t. Die Wandstirke
der Kammer ist an dieser Stelle infolgedessen auf 2,75 ecm verdickt. Der wand-
stindige Papillarmuskel ist kirschgroB und scheint gestielt. Seine stielférmige
Anheftung besteht aus Herzmuskulatur, wihrend der freie kugelige Abschnitt,
der durch Sehnenfiiden mit der Mitralis verbunden ist, fast nur aus rotlich grauem
Tumorgewebe besteht. Nur eine diinne Schale Herzmuskulatur umschlieBt seine
wellige, hiigelige Oberfliche. Auch der andere Papillarmuskel ist dhnlich versndert.
Die Sehnenfiaden enden im Herzmuskelgewebe und dicht unter ihm beginnt das
Geschwulstgewebe (Abb. 1).

Abb. 1. Herz, aufgeschnitten. )
o Wandstindiger Papillarmuskel der linken Kammer durch Tumorgewebe substituiert; b Schnitt-
flichen von Tumorknoten im Septum ventriculorum; ¢ Tumorknoten in der rechten Kammer;
- d Abgeschnittener Sehnenfaden.

Unterhalb des erstgenannten Papillarmuskels wélbt sich ein etwa 1Y/, cm
langer Tumorknoten vor, etwa in der Form einer Bohne, der mit breiter Basis
der kranialen Herzinnenwand anhaftet, sonst aber scharf abgesetzt ist. Unter
dem vorderen Mitralissegel liegt ein erbsengroBer, scharf isolierter graurstlicher
Geschwulstherd. Neben diesen groBen Knoten sind verschiedene kleinere zu beob-
achten, die meist den Trabekeln aufsitzen oder sie zum Teil substituiert haben.
Ihre GroBle wechselt ebenso wie ihre Form. Gewshnlich sind sie hirsekorn-,
reiskorn- oder pfefferkorngrof.

Im rechten Ventrikel sind #hnliche Verdnderungen vorhanden. Nur sind die
Geschwulstherde bei weitem nicht so groB wie in der linken Kammer. Der grofite
Knoten ist unterhalb der Tricuspidalis gelegen, kugelig geformt und etwa erbsen-
grofi. Kleinere hanfkorngroBe Knotchen sieht man an den Papillarmuskeln und
in den Fleischbilkchen der Innenwand.

Auf den Schnitter, die zur Offnung des Herzens angelegt sind, fillt bereits
auf, daB an zahlreichen Stellen das Herzmuskelgewebe durch Tumorgewebe ersetzt
ist. Auf jedem Schnitt durch die Muskulatur trifft man mehrere groBere oder klei-
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nere, meist rundliche Durchschnitte der Geschwulstknoten. Ihre. Schnittfliche
hebt sich in allen Fillen scharf konturiert vom Nachbargewebe ab. Das Septum
ventriculorum ist besonders reich mit Tumorgewebe ausgestattet. In ihm liegen
fitnf gréBere Geschwulstherde, die zum Teil als Ausliufer der in der Kammer-
wand eingelagerten Tumorknoten anzusehen sind. Der grifite Geschwulstherd ist
3 cm lang und 1 em breit, linglich geformt und in der Mitte leicht hantelférmig
eingeschniirt. Er ist ganz in die Herzmuskulatur eingebettet und tritt weder mit
dem Epikard noch mit dem Endokard in Berithrung. Die anderen Knoten haben
etwa einen kirschkerngrofien Umifang und eine birnférmige Gestalt. Zwischen
die gréfleren Tumormassen sind in die Muskulatur kleinere, durchschnittlich
reiskorngroBe Herdchen von ovaler Form eingesprengt. Die kleinsten sind mit
dem bloBen Auge gerade noch erkennbar.

Die Farbe aller Tumoren ist grau oder grauwei mit einem, rétlichen, fleisch-
farbigen Schimmer. Sie werden dadurch ganz blasser, entbluteter Muskulatur im
Farbenton &hnlich. Die Oberfliche ist nicht eingesuvken, sondern liegt voll-
kommen in der Hohe der durchschnittenen Muskulatur. Die Schnittfliche ist
glinzend, leicht durchscheinend und zeigt eine ganz feinfaserige Struktur, so daf
das Gewebe dadurch schon an Muskulatur erinnert und nicht mit anderem Ge-
schwulstgewebe, etwa Sarkomgewebe, verwechselt werden kann. Die Grenzen
der Knoten sind auf dem Schnitt stets scharf konturiert, sich iiberall deutlich
vom normalen Herzmuskel abhebend. Die Herzmuskelfasern erscheinen nirgends
vom Rhabdomyomgewebe aus ihrer Lage verdringt oder komprimiert zu sein.
Ebenso fehlt eine Infiltration des gesunden Gewebes mit Tumorgewebe. Eine
Bindegewebskapsel um die Tumoren herum ist nirgends wahrzunehmen. Infolge-
dessen sind die Knoten auch nicht herausschéilbar. Das Tumorgewebe ist besonders
am gehdrteten Priparat fester und dichter gefugt als das normale Muskelgewebe
und hat nicht so die Neigung wie dieses, sich in der Richtung des Faserverlaufes
spalten und trennen zu lassen. Manchmal konnte am gehérteten Herzen, was
am frischen Herzen nicht so auffillt, eine gewisse Dehiscenz zwischen Tumor und
Nachbarschaft wahrgenommen werden. Die Geschwulsttextur ist geflechtartig,
denn neben Liangsfaserziigen, die schon makroskopisch erkennbar sind, sieht man
an anderen Stellen wieder eine feinkérnige Struktur. Ist das Tumorgewebe unter
dem Epikard oder Endokard gelegen, so ist der Gesechwulstpol gewdhnlich an der
Basis von einzelnen Faserziigen normalen Herzmuskelgewebes bedeckt, die wie
ein diinner Mantel die Geschwulst umhiillen. Die Konsistenz des Tumorgewebes
unterscheidet sich nicht wesentlich vom Myokardgewebe. Die Serosa laBt sich
von den Knoten leicht. abziehen. Der endokardiale Uberzug ist stets frei von Ver-
wachsungen. Der Klappenapparat ist ohne Besonderheiten, wie auch die gesamte
Vorhofsmuskulatur frei von Einlagerungen ist. '

Histologischer Befund: Im ungefirbten Priparat 1aft sich der muskulose
Charakter der Geschwulst deutlich erkennen. Man findet zarte Fibrillenbiidnel,
Fasern mit deutlicher Querstreifung, die etwa von der Breite einer normalen
Herzmuskelfaser sind und die sich von diesen nur durch den plumperen ovalen
Kern unterscheiden. Der Kern ist ziemlich groB und enthélt ein stark licht-
brechendes Kernkérperchen. Hohlriume sind in diesen Fasern nicht zu erkennen,
sie scheinen ohne Lichtung aus dicht gelagerten feinen Fibrillen gebildet. Nur
an den Stellen, an welchen der Kern liegt, ist manchmal eine knotenférmige Auf-
treibung zu sehen. Neben diesen Fasern finden sich schlauchartig erweiterte
Gebilde, die wenigstens den vierfachen Durchmesser einer normalen Herzmuskel-
faser besitzen. Es fillt auf, daf der Fibrillenschlauch nicht vollstindig gefiillt ist.
Seine meist dimnen Winde werden von Fibrillen mit Querstreifung gebildet.
Das Schlauchinnere ist zum Teil mit einer kirnigen Masse angefiillt, die besonders
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an den Enden zu liegen scheint. Dazwischen liegen Hohlrdume, Liicken, Va-
kuolen, die hochstens, vereinzelte, kleine, stark lichtbrechende Kérperchen ent-
halten.. Auffallend ist in jedem Fibrillenschlauch ein groBer protoplasmatizcher
Zelleib, mit einem groBen ovalen scharf umrandeten Kern und deutlichen Kern-
korperchen. Der Zelleib liegt entweder mit einer Seite der Fibrillenwand an und
sendet von hier aus Fortsitze durch das Schlauchlumen oder er erscheint zentral
im Schlauchinneren gelegen, in dem er mit Jangen Fortsitzen aufgehéingt ist. Die
Zellauslidufer kénnen im ganzen Schlauchlumen ein dichtes zierliches Geflecht bilden,
oder sie sehen mehr wie dicke Stringe aus, die sich von einer Fibrillenwand zur
anderen spannen. Es sind das die von Cesaris-Demel zuerst so bezeichneten
,»Spinnenzellen . Thre Zellkorper, die den Ganglienzellen auBerordentlich &hnlich
sehen und auch in der GréBe mit ihnen iibereinstimmen, kénnen- 2—3 Zellkerne
enthalten. Der Zelleib sieht stets grob gekrnt aus, und begitzt auch im ungeféirbten
Priiparat einen leicht gelblichen Farbenton. Eine Querstreifung des Protoplasmas,
wie sie z. B. von Ribbert u. a. beschrieben wurde, konnte in keinem Fall gesehen
werden, wie sich an zahlreichen, isoliert liegenden Zellen einwandfrei feststellen
lieB. Wohl aber stellt sich eine Querstreifung in den Zellfortsétzen ein, die schlief3-
lich Bestandteile der Fibrillenwand des Schlauches werden konnen. Man kann
beobachten, daf durch manche Schliuche, die weiter differenziert erscheinen,
sehr feine Fibrillen mit Querstreifung ziehen, die leeren Hohlrdume iiberbriickend
und auch den Zelleib iiberspannend, so dafl dadurch eine Streifung des Zellproto-
plasmas vorgetduscht werden kann. Die Fibrillenschlauche liegen dicht gedréingt
in verschiedenen sich kreuzenden Richtungen, wodurch ein dichtes Gewirr ent-
steht. Grenzen lassen sich mit Sicherheit nicht erkennen, doch kommunizieren
die Schlduche niemals miteinander an den Breitseiten. Wie schon von Bund-
schuh bemerkt, erhilt man dadurch den Eindruck eines Syncytiums.

Das ungefiarbte Praparat muf also so gedeutet werden, dal neben
fast normal aussehenden fibrillaren Fasern mit Querstreifung, — ihr
Kern ist nur gréfler und nicht stdbchenférmig — stark ausgebuchtete,
erweiterte vakuolisierte Fasern liegen. Sie stellen einen Schlauch dar,
dessen Wiande von quergestreiften Fibrillen gebildet werden. Das
Schlauchlumen enthalt spinnenférmige, ganglienzellenghnliche Zell-
kérper mit Auslaufern. Bisweilen ist das sonst leere Schlauchlumen
mit lings verlaufenden Fibrillen gefiillt, in welche die Rhabdomyom-
zellen eingebettet sind.

Schneidet man. kleinste Knoten vollstindig in Serienschnitten,
so kann man folgenden geweblichen Aufbau am gefirbten Priparat
erkennen.

Auf eine Lage platter Deckzellen des Endokards folgt ein reichlich Kerne
enthaltendes lockeres Bindegewebe, in das einzelne, sich aus dem Verbande
losende Herzmuskelfasern eingebettet sind. Das Bindegewebe schiebt sich weit
zwischen die Fasern hinein. Zwischen den durcheinandergeflochtenen peripheren
Herzmuskelfasern tauchen zentral gelegene Rhabdomyomfasern auf, die sich von
den normalen Herzmuskelfasern durch ihr wechselndes Kaliber unterscheiden
und das eigentiimliche Netzwerk darstellen, das von allen Beobachtern beschrieben
wurde. Im allgemeinen sind auch sie von Bindegewebe umsponnen. Die Netz-
maschen sind schwach angedeutet. Die Rhabdomyomfaserschliuche fallen durch
ihr helles Lumen auf. Thre Wand ist gut differenziert, fibrillir verdichtet, mit
van Gieson dunkelgelb gefirbt und deutlich quer gestreift. Allerdings ist die Fér-
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bung nicht ganz so kriftig, wie man es bei Normalfasern sieht. Manche Winde .
entbehren jedoch eines erkennbaren spezifischen Gefiiges. In der fibrilldren Schlauch-
wand liegen lingliche Kerne, die Muskelkernen sehr dhnlich sehen, denn sie sind
ebenso gefirbt und geformt, wie Kerne einer Myokardfaser. Die Lichtung des
Fibrillenschlauches sieht vakuolig aus. Helle Hohlrdume, die ungefirbt geblieben,
wechseln mit Stellen ab, die mit Pikrinsdure gelblich tingiert sind, ohne daBl jedoch
an ihnen eine Struktur erkennbar wire. An anderen Stellen des Priparates kann
man in den Rhabdomyomfasern eine ganz schwach gefirbte zarte Fibrillen-
struktur mit gut erkennbarer Querstreifung wabhrnehmen. Manche Fibrillenbiindel
tiberbriicken die Hohlrdume. Die Maschen des Netzwerkes 6ffnen sich nach keiner
Seite, Zellgrenzen sind daher nicht wahrzu-

1 nehmen, so daB bei dem dichten Gefiige das

! Gewebe einen syncytialen Eindruck macht.

6 Innerhalb der Fibrillenschlauche fallen
< eigenartig geformte Zellen auf. Sie sehen
\ Ganglienzellen &hnlich; manche sind rund-
- AN lich, die meisten polygonal geformt. Ihre
¥ L o . GréBe schwankt zwischen 50 und 100 Mikra.
iy B Lo N " Thr Zelleib ist mit van Gieson blafigelb ge-
4 o Y farbt, die Randzone sieht dunkler aus (Abb. 2).
| S ., Bei Anwendung stérkerer Systeme und mit
&\ i85 " Olimmersion sieht man, daB ihr Protoplasma
Lk grob gekérnt ist oder daB es gefeldert er-
& scheint. Die Randpartien der Zelle sind dun-
L kel,zentral liegt stets ein heller Hof, in dem
- ein im Verhéltnis zur Zelle groBer, rundlicher
g A oder ovaler Kern gelagert ist. Von der Kern-
2 P 4 FEnEE membran ziehen zuweilen durch den hellen
' Hof feinste Ausliufer, durch die der Kern
im Inneren der Zelle wie aufgehdngt er-
Abb. 2, Lingsschnitt durch Rhabdomyom- Scheint. Der Kern ist chromatinreich und in
gewebe (Zeiss, komp. Okul. IV, Obj. DD), dem groben Maschenwerk des Kerngeriistes
o Rhabdomyomzellen mit Ausliufern Jjegen ein oder mehrere Kernkorperchen.
iﬁﬁ;ﬁﬁ?;tzgieng; v;kf;?fesitr; elftliibg;‘:ﬁ: Die meiste‘l.l Zellen enthalten mehr als einen
schlauch; d quergestreifte Fibrillen des I.erm, gewthnlich 2—3, aber auch 5 wurden
Rhabdomyomfaserschlauches.  (Heiden- gezihlt. Mitosen konnten in keinem der
hains Eisenalaumbimatoxylin.) vielen Préiparate gefunden werden. Die
Lage und das Aussehen der Kerte lassen viel-
mehr den SchluB zu, daB die Rhabdomyomzellkerne sich amitotisch teilen, wihrend
der Zellkérper die Teilungsvorgénge nicht mitmacht. Man findet ndmlich hiufig
die Kerne hantelférmig eingeschniirt oder nur durch eine zarte Verbindungs-
briicke miteinander im Zusammenhang stehend. Auch die Zellen senden Aus-
liufer aus, welche in Form feinerer oder gréberer Stringe den Fibrillenraum
durchziehen. Die Ausliufer der Zellen kénnen quer gestreift sein und ihre
Fibrillen werden schlieBlich Bestandteile der Wand. Bisweilen sind die Aus-
liufer kurz und dick und sehen knospenartig aus, ohne die Mantelschicht zu
erreichen. An den Stellen, an welchen die Zelle gelegen ist, ist gewdhnlich der
Fibrillenschlauch erweitert und ausgebuchtet. In den kleineren und kleinsten
Tumoren sind BlutgefdBe nicht nachzuweisen.

An den Schnitten durch gréBere Knoten wird das Maschenwerk oder Wabenwerk
deutlicker (Abb. 3). Je nachdem die Fibrillenschlduche lings oder quer geschnitten
sind, sieht man rechteckige, lingliche Maschen oder mehr rundliche, ovale Liicken,
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die dicht nebeneinander liegen. Man muf also annehmen, daB der Faserverlauf
ein durchaus unregelmiBiger ist, daB die Fasern sich kreuzen oder gewunden
verlaufen. An vielen Stellen der Priparate iiberwiegen die Léngsschnitte, an
denen der Aufbau des Rhabdomyomgewebes am besten zu erkennen ist. Die héufig
fibrillire, bisweilen auch strukturlose Wand kann ein Drittel der Breite einer
Normalfaser stark sein. Die Vakuolen im Inneren werden durch diinnere oder
dickere mit van Gieson gelblich gefiirbte Stringe begrenzt, die Septen bilden und
ein alveolires Gefilge entstehen lassen. Die so gebildeten Hohlriume werden
hiufig von quergestreiften Fibrillen fiberspannt, manchmal enden sie jedoch hart
am Rande einer Vakuole. Wie schon Dbei der Beschreibung des ungefirbten Pri-
parates erwihnt wurde, 1dt sich auch am gefdrbten Priparat durch keine Fér-
bung eine Querstreifung des Zelikor-

pers, wie sie Ribbert gesehen hat,

erkennen. \
WenndieSchnitte das Zentrumei- e N ‘
neskleinen Tumorknotens treffen, wird 2 / SR
dieBindegewebsgrenze zwischenTumor _ 1 £ Teet 8
und Herzmuskulatur deutlicher. Wih- £y § <

rend inden vorhergehenden Schnitten
eine * Anlehnung des Tumorgewebes
an Myokardgewebe sichtbar ist, ohne
Verdringungserscheinungen an diesem : §
hervorzurufen oder infiltrativ zu wach- -

sen, tritt jetzt kernhaltiges lockeres / T e AN
Bindegewebe hinzu. Auf dieser Stufe b N /
trifft man auch auf Ubergéinge von 4 = ’ :
Myokardfasern in Rhabdomyomfaser-
schlinche. Sie vollziehen sich so, daf3
zundchst die ganze normale Herz-
muskelfaser unter FErhaltung der \ 8
Léngs- und Querstreifung etwas blas- '
ser und durchsichtiger wird und wie  App_ 3. Querschnitt durch Rhabdomyomgewebe
gequollen aussicht. Die Kerne ver- (Zeiss, komp. Okul. IV, Obi.D.D). o Rhabdo-
groBern sich, eine Auffassung und Auf- myomifibrillenschlauch mit Spinrienzelleu; bBinde-
spaltung der Fibrillenmasse beginnt gewebe. (van Gesonférbung).

mit einer gleichzeitigen Verbreitung

der Faser. Ein vakuolenhaltiges Lumen tritt deutlich hervor. Schlieilich findet man
in der Lichtung einzelner’ Vakuolen die grofien protoplasmatischen Zellen, die
Cesaris-Demel zuerst ,,Spinnenzellen* nannte. Sie hingen sich mit ihren Fort-
sétzen an den fibrilliren Winden der Rabdomyomfaser an oder fiillen sie mit ihrem
Korper vollstdndig aus, so daBl ihr Exoplasma zum Wandbestandteil wird. Das
Bindegewebe umspinnt in diesen Schnitten auch die einzelnen Rhabdomyom-
fagern, wodurch eine Ahnlichkeit mit den bei Menschen in der Herzmuskunlatur
beschrichenen Gitterfasern entsteht. In den Maschen dieser Gitterfasern wurde
einmal eine aus dem Zusammenhang geloste Rhabdomyomzelle gefunden, die
einen grofien blischenférmigen chromatinarmen Kern besafl. Sie entsandte ihrer-
seits Fortsitze in das Netzwerk. Dal} die fadigen Fortsiitze der Rhabdomyom-
zelle angehorten, konnte daraus geschlossen werden, dafl die Faden bei der van
(iesonfsirbung sich gelb farbten, wihrend die unmittelbar daneben hegenden
Bindegewebstibrillen leuchtend rot tingiert waren.

In einem anderen Schnitt wurden einige isoliert liegende Rhabdomyomzellen
in sonst unverinderter Herzmuskulatur in der Nachbarschaft des Tumorknotens
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gefunden. Sie besaflen eine unregelmiflig vieleckige Gestalt und enthielten einen
groflen Kern, wihrend die Ausldufer zwischen den Muskelfasern eingebettet lagen,
die zwar einige Vakuolen enthiclten, aber im ganzen mehr einer Normalfaser
dhnelten (Abb. 4).

Sind die Rhabdomyomfaserschlduche gut lings geschnitten, so haben die
Netzmaschen eine fast rechteckige Gestalt und die fibrillire Mantelschicht, deren
Querstreifung sich besonders gut durch Heidenhains Eisenhdmatoxylin dar-
stellen 148t, gibt dem Bilde auf den ersten Blick ein muskuldsss Gepriage. Wird
durch einen Tangentialschnitt ein Fibrillenschlauch getroffen, der Fibrillenmantel
aber nicht ganz durchtrennt, so sicht man die Fibrillen sich iiber die Rhabdo-
myomzellen fortspannen, sie
, ganz umschliefend, wodurch
4 Vs eine Lings- oder Querstrei-

' { fung der Spinnenzellen vor-
getduscht werden kann. Auch
die Mantelschicht der Rhab-
domyomfaserschliuche kann,
wie schon angedeutet, kern-
haltig sein, wenn auch nicht
in jedem Falle unterschieden
werden kann, ob nicht ein-
zelne Kerne den Fibrillen
nur anliegen und zum Binde- -
gewebe, dem Perimysium in-
ternum gehéren.

Die aus dem Zentrum
groflerer Tumorknoten stam-
menden Serienschnitte lassen
/ gewdhnlich eine weitergehen-
i & L de Differenzierung als die

' Peripherie mnicht erkennen,
LILFY worauf schon von Rehder
anfmerksam gemacht wurde,
nur scheinen dies: Partien

_

Abb. 4. Liangsschnitt durch Rhabdomyomgewebe (Zeiss,
komp. Okul. IV, Obj. DD). « Mehrkernige Rhabdomyom- R . .
zelle; b Rhabdomyomfibrillenschlauch mit groSen Vakm-  €en groBeren Anteil an der
olen; ¢ Kernhaltige Fibrillenwand. (van Giesonisirbung, bindegewebigen Versorgung

Querstreifung nicht sichtbar). zu haben. Mit schwacher Ver-

' groBerung betrachtet, schen

diese Schnitte wie gefeldert aus. Bedingt wird dieser Umstand durch lockere

Bindegewebsziige, die mehrere Fibrillenbiindel zusammenfassen, ein Perimysiom

bildend. Hiufig werden 5—6 vakuolisierte Fibrillenschlduche von lockeren Binde-
gewebssepten umscheidet. ’

In einigen Schnitten sieht man unter dem Endokard Zellen des Reizleitungs-
systems, dicht neben Rhabdomyomgewebe liegen, ohne daB jedoch Ubergiinge
zu konstatieren wiren. Auch darauf wurde schon von Bundschuh hingewiesen.

In den gréBeren Tumoren herrscht im mikroskopischen Bild eine starke Ein-
formigkeit. Das Netzwerk sieht lockerer aus, die Maschen sind gréBer, hiufig
rechteckig und die fibrillire Mantelschicht umschlieBt meist leere FHohlrdume,
die zuweilen von zart quergestreiften Fibrillen durchzogen werden. Die Zahl
der Rhabdomyomzellen hat abgenommen, die Zellen sind kleiner und gleich-
miBiger geformt und nicht mehr so protoplasmareich. In dem Wabenwerk sind
zuweilen auch intercellulire Hohlrdume zn erkennen, die dadurch entstehen, dafl
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Fibrillen von einer Mantelschicht zur anderen ausstrahlen. Die GefaBversorgung
ist spérlich. GroBere GefiBdurchschnitte sind nicht vorhanden, nur gefillte
Capillarschlingen sind hiufiger zu sehen.

Neben dem mikroskopisch wahrnehmbaren Knoten und Knétchen sieht man
mikroskopisch kleinste versprengte Rhabdomyomherdchen, die in die vollkcmmen
normale Muskulatur eingelagert sind, allerdings meist in der Nihe groBerer Rhabdo-
myomknoten. Sie sind durch eine diinne Bindegewebsschicht vom normalen
Herzmuskelgewebe abgeschlossen, jedoch findet sich auch ebenso hiufig eine
direkte Begrenzung von Rhabdomyomgewebe und Muskelgewebe. Die Form
dieser kleinsten Herdchen ist rundlich oder eiférmig. Das Maschenwerk ist dicht
und grob, grofle protoplasmarciche Zellen sind in kleinere Hohlrdume eingebettet.
Der Fibrillenmantel ist sehr kraftig ausgebildet, etwa von der Stirke einer halben
Myokardfaser und enthilt stibchenfsrmige Kerne. In diesen kleinsten Tumor-
herden sind die Uberginge vom Normalen zum Rhabdomyomgewebe am deut-
lichsten zu erkennen. Inmitten normaler Muskelfasern sieht man helle Streifen
auftreten, eine Lichtung, die Fibrillen splittern sich auf, das Sarkoplasma ist
gequollen, schwach vakuolisiert und enthélt die Rhabdomyomzellen, deren Kerne
langlich, oval und endlich den typischen rundlichen groBen Rhabdomyomkernen
dhnlich werden. Manche Herdchen bestehen nur aus 3—35 Fibrillenschliuchen.

Uberblicken wir die durch die histologische Untersuchung ge-
wonnenen Tatsachen, so ergibt sich etwa folgendes Bild: Das Rhabdo-
myomgewebe in den Tumorknoten ist zusammengesetzt aus einem
Netzwerk und aus Rhabdomyomzellen, die in die Netzmaschen einge-
lagert sind. Korperlich gedacht liegt ein Fibrillenschlauch vor, dessen
Winde aus quer gestreiften Fibrillen bestehen konnen. Jedoch ist nicht
immer eine Querstreifung der Mantelschicht erkennbar. Das Schlauch-
innere ist entweder mit Fibrillen erfiillt, gewohnlich aber bestehen
im Lumen Vakuolen, in die zum Teil Rhabdomyomzellen eingelagert
sind. Die Liicken konnen aber auch ginzlich leer oder mit einer teils
homogenen, teils kornigen Masse gefiillt sein, Glykogen konnte in den
Fibrillenschliuchen nicht nachgewiesen werden. Fett war in ihnen
nicht enthalten. Die Rhabdomyomzellen besitzen charakteristische
quergestreift werdende Auslaufer, die Bestandteile des Fibrillenmantels
werden kénnen. Die Zelle ist manchmal mit ihren Ausliufern in einer
Liicke aufgehiingt. Die meist mehrkernigen Rhabdomyomzellen weisen
eine amitotische Kernteilung auf, wie es iibrigens unter normalen
Verhiltnissen beim Erwachsenen in der Muskulatur die Regel ist.
Der Zelleib ist nicht quergestreift, sondern seine Protoplasmastruktur
ist wabig oder kérnig. Fibrillenmantel und Rhabdomyomzellen bilden
ein Ganzes.

Nach den morphologischen Betrachtungen seien kurz noch die
genetischen Verhaltnisse und die Stellung der Rhabdomyome in System
der Geschwiilste gestreift.

Seiffert ist am griindlichsten der Frage nach der Herkunft des
Rhabdomyomgewebes nachgegangen. Er hilt die Rhabdomyomzelle,
die zusammen mit den Vakuolen und der gefirbten Mantelschicht
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eine Kinheit bildet, fiir eine ,,kolossal vergréBerte embryonale Muskel-
zelle®’.

Schwierigkeiten hat den #lteren Autoren die Deutung des Maschen-
werkes gemacht; so konnte z. B. Virchow eine bestimmte Auffassung
tiber den kaverndsen Bau des von ihm beschriebenen Rhabdomyomes
nicht vertreten. Hlava erklirte die Hoblriume fiir integrierende
Bestandteile der Rhabdomyome, wenn er auch annahm, daB sie arte-
fiziell durch Alkoholhértung entstanden seien und die Liicken fiir
intracellulir gelegen hélt. Diese richtige Anschauung wurde von Ko-
lisko bestritten, der sich wieder mehr von Recklinghausen und
Virchow anschlo und die Hohlrdume als intercellulir bezeichnete.
Er hielt die Rhabdomyome tiir kongenital angelegt und in seinem Hin-
weis auf die Cohnheimsche Geschwulsttheorie kam er der modernen,
durch Seiffert begriindeten Theorie am néchsten. Das physiologische
Analogon (Seiffert) hat er im Herzen eines etwa 4 Wochen alten
menschlichen Embryo gesehen. Hier fand er ein System kleinster
Liicken in der Herzmuskulatur und zwar waren diese Liicken von den
membrandsen Muskelzellen und ihren Auslaufern begrenzt. Fin Inhalt
der Liicken konnte nicht nachgewiesen werden. Am deutlichsten
sah Kolisko diese fachartige Anordnung der embryonalen Muskel-
zellen in den peripheren Schichten der Ventrikelwand. Jedoch war
sie auch deutlich zu erkennen an den muskulésen Balken im Innern
des Herzens, die den spéteren Papillarmuskeln und Sehnenfiden ent-
sprechen. Kolisko hilt also das Rhabdomyomgewebe fiir eine Wieder-
holung dieses physiologischen Gewebetypus. Cesaris-Demel faBit
ebenso wie Kolisko die Hohlriume als intercellulir gelegen auf und
nimmt eine schwammige Bauart der embryonalen Herzwand an.

Seiffert glaubt aus seinen Befunden an embryonalen Herzen die
Vorstellung ableiten zu konnen, dafi die Herzmuskelfasern hohle Ge-
bilde darstellen, in deren zentralen, strukturlosen Protoplasma die
Kerne gelegen sind, FErst mit zunehmendem Wachstum bildet die
embryonale Muskelzelle allmihlich eine quergestreifte Mantelschicht
definitiven Muskelprotoplasmas aus und so entsteht nach und nach
aus dem urspriinglich hohlen schlauchférmigen Gebilde eine massive
Muskelfaser des Herzens.

Seiffert filhrt demnach die Tumorzellen auf embryonale Muskel-
zellen des Herzens zuriick. Jene Maschen mit ihren Spinnenzellen
sind abnorm ins Riesige angewachsene embryonale Muskelzellen, deren
eigenartiger Bau auf die behinderte oder ganz eingestellte Bildung
der Mantelschicht bei gleichzeitiger iibermaBiger Entwickelung des
zentralen strukturlosen Protoplasmas zuriickzufithren wire.

Ribbert lehnt es ab, die Keime als Reste embryonaler Musku-
latur anzusehen. Er glaubt, daB es sich bei den Rhabdomyomherden
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um selbstéindige Sprossen handelt, die aus. dem embryonalen Herz-
muskelgewebe herausgewachsen sind, dann aber, als aus dem Zusammen-
hang ausgeschaltete Xlemente ihre normale Weiterentwicklung ein-
gestellt haben. So will er die Selbstandigkeit der Keime, ihre Binde-
gewebshiille, das Hineinragen in das Endocard, ihre Prominenz unter
dem Epikard erkliren. Jedoch treffen diese Charakteristica der
Ribbertschen Rhabdomyome nicht auf alle beschriebenen Falle zu,
auch nicht auf den unserigen. Bei unserm Rhabdomyom war gerade
bei den kleinsten Knoten eine bindegewebige Abkapselung und eine
dadurch bedingte Isolierung der Keime nicht immer nachzuweisen.
Vielfach bestanden flieBende Uberginge, ja eine innige Verbindung
zwischen den Rhabdomyomfibrillenschliuchen und den normalen
Muskelfasern konnte wahrgenommen werden.

Anderen Autoren ist die Ahnlichkeit des Rhabdomyomgewebes
mit den Purkinjeschen Faden, den Zellen des spezifischen Reizleitungs-
systems des Herzens aufgefallen. Besonders sind es Retzer, Aschoff,
Abrikossof, Knox und Shorer, z. T. auch Kawamura, Bund-
schuh und Schulgin, die diese- Auffassung vertreten. Es ist zuzu-
geben, dafl diese genetische Erklirung viel Bestechendes hat. Der Sitz
der Tumoren unter dem Endokard, das fast auschlieBliche Vorkommen
in der Kammermuskulatur und die Ahnlichkeit in der Morphologie
der Rhabdomyomzellen und der Zellen des Reizleitungssystems sprechen
dafiir. Purkinje hat die nach ihm benannten Fédden im Jahre 1845
an den inneren Wianden der Kammern des Schafheérzens, dicht unter der
Serosa in Form eines Netzes grauer, platter, gallertiger Féden entdeckt.
Im Laufe der Zeit hat sich eine groBe Anzahl von Untersuchern mit
den Zellen des Reizleitungssystemes, wie sie Tawara nennt, beschaftigt
und eine Erklirung fiir ihre Abstammung und Bedeutung zu geben ver-
sucht. In umfassender Weise hat sich Tawara in seiner Monographie
iiber das Reizleitungssystem ausgesprochen. Nach ihm sind die Pur-
kinjeschen Faden nichts anderes als die Endausbreitungen des musku-
lésen Verbindungssystems zwischen Vorhof und Kammern. Sie haben
dieselbe physiologische Aufgabe wie das Atrioventrikularbiindel. Die
Zellen der Purkinjeschen Fiden sind gro und besitzen an ihrer Peri-
pherie differenzierte Fibrillen. Sie enthalten 1 bis 2 selten 3 Kerne,
die von einem verschieden geformten hellen Hofe umgeben sind. Die
Kerne sind grof, ihre Form ist rundlich, oft oval, oft polygonal. Wenn
zwei oder drei Kerne in einer Zelle vorhanden sind, so liegen sie gew6hn-
Jich dicht zusammen. Nach Ménckeberg ist fir die Purkinjeschen
Fasern, die, wie er sagt, auf der Hohe ihrer Differenzierung stehen, cha-
rakteristisch ihr wechselndes Kaliber, das Auftreten groBerer und klei-
nerer Hohlrdume im Sarkoplasma, in denen die Kerne meist suspen-
diert sind, der Glykogengehalt und das Sarkoplasmafibrillenverhiltnis.
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Auch Rehder findet eine auBerordentliche Ahnlichkeit zwischen
den Purkinjeschen Fiaden und den Rhabdomyomfibrillenschlauchen.
Denn das wechselnde Kaliber der Rhabdomyomschliuche trete deut-
lich, besonders auf Querschnitten hervor. Neben Faserschliuchen,
deren Querschnitte die der Ventrikelfasern um das Drei- und Mehrfache
dbertreffen, kommen auch Fasern von viel geringerem Kaliber vor.
Auch tberwiege das Sarkoplasma den fibrilliren Anteil, denn auch an
den Zellen des Reizleitungssystems ist nur die Peripherie fibrillar
strukturiert. Das Sarkoplasma der Rhabdomyomschliuche ist eben-
falls vakuolig verindert, die Vakuolen sind Sitz des Giykogens. Schlie-
lich wiirde, wie oben schon betont, die Lage der Tumorknoten meist
subendokardial, in den Trabekeln und Papillarmuskeln, den Kammer-
winden und dem Kammerseptum fiir die Entstehung aus den Purkinje-
schen Faden sprechen.

Aber auch diese Theorie vermag nicht allen Einwinden stand-
zuhalten, denn es ist keinem Beobachter gegliickt, Uberginge der
Zellen des Reizleitungssystems in Rhabdomyomfasern festzustellen,
wihrend andererseits die Entwickelung von Rhabdomyomfasern aus
normalen Myokardfasern von Bundschuh, Kawamura und uns ge-
sehen werden konnte. Es liegt am nichsten, sich der Bundschuhschen
Annahme anzuschlieBen, nach der die Moglichkeit besteht, dal} die
Geschwillste ,,schon in dem gemeinsamen Muttergewebe der beiden
verschiedenen Muskelsysteme des Herzens vor Eintritt einer Differen-
zierung in Myokardfasern und in Purkinjesche Faden angelegt waren
und so kénnen auch am ungezwungensten die Uberginge von Myokard-
fasern in Rhabdomyomfasern erklirt werden.

Will man die kongenitalen Rhabdomyome des Herzens in das
System der Geschwiilste einreihen, so trifft man auf Schwierigkeiten.
Von allen Untersuchern ist stets betont worden, daf die Rhabdomyome
die engste Beziehung zu embryonalen Gewebsstérungen haben miissen.
Dafiir spricht auch der Umstand, daB sie sebr haufig mit anderen
GewebsmiBbildungen vergesellschaftet sind, z. B. mit tuberdser Hirn-
sklerose, mit Storungen in der Nierenentwickelung, mit verschieden-
artigen Nierengeschwiilsten und mit Tumorbildung (Gliom) im Gehirn.

Echte Geschwiilste sind nach Borst aber Wachstumsexcesse von
autonomem Charakter und gerade die Autonomie ist nach ihm die
wichtigste Signatur einer echten Geschwulst. Durch diese Definition
sind die echten Geschwiilste eng umgrenzt und in ihren Kreis kénnen
die Rhabdomyome nicht hineinbezogen werden. Es fehlt ihnen der
autonome Charakter, die Rhabdomyome wachsen mnie destruktiv,
nicht infiltrierend und an den Grenzgebieten von Tumor und Myokard
sind nie Verdringungserscheinungen wahrzunehmen. Vielmehr ist
auch nach unseren Untersuchungen ein Ubergang von Myokardfasern
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in Rhabdomyomfasern sichergestellt. Vor allem fehlen auch in unsern
Rhabdomyom Mitosen in den Kernen und die amitotische Kern-
teilung lehnt sich eng an die physiologischen Wachstumsvorginge in
der Herzmuskulatur an. In diesem Sinne gedeutet, sind die Rhabdo-
myome nicht als Blastome anzusehen, vielmehr wird man sie, wie auch
Rehder betont, nach der Lubarschschen Einteilung zu den értlichen
Fehl- oder MiBbildungen (Albrechts Hamartien und Choristien) der
Organe rechnen miissen, denen autonome Wachstumsexcesse fehlen.
Wenn solche Gewebsmifibildungen in hyperplastischer Form auftreten
und dadurch mehr an Geschwiilste erinnern, bezeichnet man sie nach
Albrecht als Hamartome, um damit ihre engeren Beziehungen zu den
echten Geschwiilsten zum Ausdruck zu bringen.

Zusammenfassung.

In der humanmedizinischen Literatur sind seit dem Jahre 1863
22 reine Fille von kongenitalen Rhabdomyomen des Herzens und
5 nicht ganz einwandfreie Fille beschrieben worden.

In der veterindrmedizinischen Literatur ist der vorliegende Fall
der erste, der als solcher erkannt wurde. Das Rhabdomyom wurde
bei einem weiblichen, etwa einem Vierteljahr alten Schwein gefunden
und die Verinderungen am Herzen waren gleichzeitig die Ursache
des Todes.

Die Rhabdomyomfaser ist ein Fibrillenschlauch, der die Myokard-
faser im Querschnitt um ein Vielfaches iibertrifft. Das Schlauchlumen
ist entweder mit quergestreiften Fibrillen gefiillt oder diese bilden,
und das ist das Gewdhnliche, nur eine Mantelschicht um einen sarko-
plasmatischen Anteil. Das Sarkoplasma ist entweder gekornt, bisweilen
lings gestreift, meist aber durch Liicken und Vakuolen substituiert,
die in vielen Fillen Glykogen enthalten. Im Schlauchlumen liegen
,Spinnen‘zellen, protoplasmatische, ganglienzellenshnliche  Zelleiber
mit dunklem wabigem Randprotoplasma und einem hellen Kernhof.
Das Zellprotoplasma war in unserem Falle nicht quergestreift. Die
Kernteilung ist amitotisch; von anderen wurden seltene Mitosen ge-
sehen (Bundschuh, Abrikossoff). Fett konnte von anderen Beob-
achtern (Kawamura) im Fibrillenschlauch gefunden werden. Im
vorliegenden Falle nicht. Kalkeinlagerungen wurden von Rehder
beobachtet. Die Spinnenzelle sendet vielgestaltige Ausliufer durch den
Fibrillenschlauch, die quergestreift sein und Bestandteile des Fibrillen-
mantels werden kénnen. Auch der Fibrillenmantel enthilt lingliche
Kerne. Auf Querschnitten durch Rhabdomyomgewebe entsteht eine
netzartige Struktur. In den Netzmaschen konnen die Spinnenzellen
gelegen sein. Im Myokard liegen bisweilen kleinste nur mikroskopisch
wahrnehmbare Rhabdomyomherdchen eingebettet.
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