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Die sog. Rhabdomyome des Herzens zéhlen auch heute noch zu den
seltenen pathologisch-anatomischen Beobachtungen, so daB fast jeder
Einzelfall AnlaB zur Veréffentlichung gibt. Letzthin haben Amersbach
und Handorn unter Zufiigung eines eigenen Falles alle bisher verdffent-
lichten zusammengestellt und kommen auf 23 Beobachtungen. Dabei
sind ihnen allerdings zwei von mir herriihrende in der Arbeit von Rehder
angefiihrte und ein Fall von Kaufmann entgangen, so daf sich die Zahl
damit auf 26 erhthen wiirde. Wenn man bedenkt, daB sich die Beobach-
tungen auf einen Zeitraum von 1862 bis 1922 erstrecken, so miissen die
sog. Rhabdomyome des Herzens in der Tat als recht seltene pathologische
Befunde gelten. Dieser allgemeinen Auffassung kann ich indessen nur
bedingt beipflichten. Der Grund der groBen Seltenheit ist in duleren
Umstanden zu suchen; dem berufsmaBigen pathologischen Anatomen
kommen sie nur deshalb so selten zu Gesicht, weil die iiberwiegende
Mehrzahl der damit behafteten Individuen an einer Erkrankung des
Zentralnervensystems, der tubertsen Sklerose des Gehirns, leidet, die
ihre Trager meist schon in sehr frither Jugend zu dauernder Versorgung
in Bléden- und Epileptikeranstalten verurteilt. Vom Augenblick der.
Erkenntnis der absoluten Bildungsunfihigkeit, d. h. mit dem Eintritt
des schulpflichtigen Alters werden die Kinder entsprechenden Anstalten
zugefithrt. Sofern in solchen Anstalten pathologisch-anatomische
Interessen vorhanden sind, erstrecken sie sich fast ausschlieBlich auf
das Zentralnervensystem, in anatomischem Sinne ist der Fall dann je-
weils mit der Herausnahme des Gehirnes erledigt. So erklért sich denn
meines Erachtens in der Hauptsache wohl, dafl Beobachtungen von
Herzrhabdomyomen fast ausschlieBlich von Berufspathologen mitge-
teilt sind und das Alter die ersten Jahre der Kindheit nicht iiber-
sohreitet. Zuweilen mogen auch einschligige Falle verkannt werden.
So fand ich in der hiesigen mikroskopischen Sammlung ein mit Myxom
des Herzens bezeichnetes Priparat, es stammte von einem 21/, jahrigen
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an Diphtherie verstorbenen Kinde und erwies sich als typisches Rhab-
domyom. Die Gehirnsektion war unterblieben, bei der Niere fand sich
der diagnostische Vermerk: zahlreiche interstitiell entziindliche Herde,
mikroskopisch scheint die Niere nicht untersucht zu sein. Ich glaube
nicht fehl zu gehen, wenn ich auch fiir diesen Fall cine tuberdse Sklerose
des Gehirns mit Rhabdomyom des Herzens und ,,Nierentumoren‘ an-
nehme.

Im Verlaufe von 10 Jahren habe ich als Prosektor der Anstalt fiir
Epileptische in Bethel bei Bielefeld Gelegenheit gehabt, 6 Fille von
Rhabdomyom des Herzens, die sich ausschlieflich mit tuberéser Sklerose
des Gehirns vergesellschaftet fanden, zu obduzieren. Da ich im gleichen
Zeitraum bei 21 Fiallen tuberdse Sklerose des Gehirns fand, erwies sich
also beinahe /; der Fille als gleichzeitig mit Rhabdomyombildung des
Herzens behaftet. Da es sich, wie schon bemerkt, um Anstaltsmaterial
handelt, erklart es sich, daBl meine Félle mit Ausnahme von zweien das
in den bisherigen Beobachtungen ermittelte Alter zum Teil wesentlich
iiberschreiten.

Von den bei Amersbach und Handorn aufgefiihrten Beobachtungen
unter Zuziehung des von Kaufmann angefithrten 2. Falles und meiner
bei Rehder zitierten 2 Fille kdmen auf 26 sicher konstatierte 18 mit
tuberoser Hirnsklerose, zéhle ich weitere 4 von mir erhobene Befunde
hinzu, so kommen auf 30 Fille von Rhabdomyomen des Herzens 22 mit
tuberdser Sklerose. Zieht man in Betracht, daB bei einem Teil der Beob-
achtungen das Gehirn entweder nicht untersucht oder nur einer ma-
kroskopischen Inspektfion unterzogen wurde, so verschieben sich die
Verhéltnisse noch mehr zugunsten der tuberdsen Hirnsklerose. Jonas
macht darauf aufmerksam, daBl bei Neugeborenen und wenige Tage
alten Kindern die makroskopische Betrachtung des weichen Gehirns
nicht hinreicht, tubertse Sklerose auszuschlieBen, deshalb miissen alle
Gehirne von Neugeborenen, bei denen im Herzen Rhabdomyome ge-
funden werden, auf tuberdse Sklerose als verdichtig erscheinen und
zur mikroskopischen Untersuchung Veranlassung geben. Die Kombi-
nation von Herzrhabdomyom und tuberfser Sklerose ist beinahe Con-
ditio sine qua nomn, nur ganz ausnahmsweise diirfte das Rhabdomyom
des Herzens- als isolierte Bildung vorhanden sein.

Inzwischen ist auch die erste Beobachtung multipler Rhabdomyome
des Herzens aus der Tierpathologie beim Schwein von Hieronymt und
Kukla verstfentlicht worden. Makroskopisch scheint eine Veréinderung
des Gehirns dabei nicht vorgelegen zu haben; eine eingehende mikro-
skopische Untersuchung des Gehirns ist wohl unterblieben. Da bisher
jede” Kenntnis iiber das Vorkommen der tuberésen Sklerose des Ge-
hirng bei Tieren fehlt, ist die Unvollstandigkeit der Untersuchung vom
Standpunkte der vergleichenden Pathologie recht zu bedauern.
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. Fast alle Beobachter weisen darauf hin, daB die mit Rhabdomyomen
behafteten Individuen kein hoheres Alter erreichen und nicht iiber die
erste Kindheit hinauskommen. Die Griinde zu dieser Annahme liegen in
der Eigenartigkeit des Materials, das, wie schon hervorgehoben, friih-
zeitig in Bloden- und Epileptikeranstalten verschwindet und sich damit
dem Messer des Berufspathologen entzieht. Das bedingt dann auch
einen graduellen Unterschied der krankhaften Stérungen. Die im Séug-
lingsalter bzw. in den ersten Lebenstagen gefundenen Rhabdomyome des
Herzens stellen daher meist Bildungen dar, die eine erhebliche GroBe
erreichen, zum Teil auch so lokalisiert sind, daB sie mechanisch eine
schwere Funktionsstérung des Herzens, wie Stenosen, bedingen. Be-
eintréichtigen die geweblichen Mifibildungen die Funktion des Herzens
aber nicht, so sind sie kaum unmittelbare Todesursache. Natiirlich er-
reichen die Patienten auch in den Anstalten kaum ein biblisches Alter.
Teils vollkommen idiotisch, teils mit schwerer Epilepsie behaftet, ist ihr
Durchschnittsalter schon aus diesen Griinden ein geringes. So finde ich
als bisher hochstes Alter in der Literatur fiir tuberdse Hirnsklerose an-
gegeben 37 Jahre; ich selbst verfiige nur iiber eine Beobachtung, in der
der Patient 35 Jahre erreicht hatte. Interessanterweise war dieser Patient
mit Rhabdomyom des Herzens behaftet. Meist kommen die Kranken
nicht weit iiber das Pubertitsalter hinaus, erreichen dieses trotz der Zahl
der Jahre meist physiologisch nicht und bleiben in der kérperlichen Ent-
wicklung fast durchweg erheblich zuriick. Fand sich doch in meinem
Falle 3, 10jahriger Idiot, in der Krankengeschichte der Vermerk: ,,Patient
macht den Kindruck eines einjahrigen Kindes*, z. Z. der Obduktion hatte
er ein Koérpergewicht von 12 kg gegeniiber einem Normalgewicht von
30 kg, hatte also das Durchschnittsgewicht eines Kindes am Ende des
2. Lebensjahres erreicht. Fiige ich hinzu, daf bei dem Jungen niemals
eine Dentition stattgefunden, die Kiefer also vollkommen zahnlos waren
und sich im Zustande eines Sauglings vor dem Zahndurchbruch be-
fanden, so ist die verbreitete Rilckstindigkeit in der korperlichen Ent-
wicklung drastisch illustriert. Pflegt auch die Entwicklung meist nicht
so hochgradig gehemmt zu sein, so ist doch im allgemeinen wohl fest-
stehend, daB die groBe Mehrzahl der Falle nur stark verzogert und lang-
sam . die volle Entwicklungshohe entsprechender Normaler erreicht.

Die unmittelbare Todesursache ist meist in epileptischen Anfallen
gegeben, nicht selten finden sich trotz sorgfaltigster Pflege von geiibtem
Personal auch schwere, in Gangrin iibergegangene Schluckpneumo-
nien.

Die Herzaffektion spielt als Todesursache in den &lteren Fillen
keine Rolle. Eine recht erhebliche Zahl von tubertsen Sklerosen ist ja
schon im Leben an dem schmetterlingsférmig ausgebreiteten Epithelioma
sebaceum iiber der Nase zu erkennen. Ich habe mich bemiiht, an sol-
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chen Fallen schon wihrend des Lebens herauszubringen, ob eine Kombi-
nation mit Rhabdomyomen des Herzens vorliegt, aber auch zutreffenden
Falles keine Anhaltspunkte finden konnen, die auf eine Mitbeteiligung
des Herzens hatten schlieflen lassen. Weder durch Perkussion noch durch
Auscultation lassen sich Stiitzen fir die Vermutung einer Mitbeteiligung
des Herzens finden, auch der Puls weicht weder in Qualitit noch in
Frequenz von entsprechend entwickelten Normalen ab. Der Herzbefund
war also immer ein zufélliger, zZuweilen aber auch die tuberdse Sklerose
des Gehirns.

Im folgenden teile ich meine Befunde nun ausfithrlich mit, soweit
sie das Herz betreffen; sie sind alle mit tuberéser Sklerose des Gehirng
und ausnahmslos mit den zuletzt von Fischer ausfiihrlich beschriebenen
Mischtumoren der Nieren kombiniert. Evtl. sonstige bemerkenswerte Be-
funde sollen in kurzgehaltenen Notizen beigefiigt werden.

Fall 1. 5jahriger Knabe, Vollidiot mit epileptischen Krampfen.

Der Herzbeutel wird von oben her durch einen grofien Thymus iiberlagert;
er enthalt 30 cem einer klaren, hellgelben, wiisserigen Flissigkeit. Das Herz ist
wenig grofler als die Faust der Leiche, die GefdBle begleitet unter dem glatten
_Epikard ziemlich reichlich Fettgewebe. An der Spitze des Herzens, die von beiden
Ventrikeln gebildet wird, findet sich eine kleinfingernagelgroBe, rauhe, koérnige
Stelle, die etwas braunlich gefarbs ist; im iibrigen ist das Epikard weiilich, an
seiner Oberfliche aber vollkommen glatt. Beide Vorhofe enthalten reichlich
dunkles fliissiges Blut, desgleichen der rechte Ventrikel.

Der rechte Ventrikel ist auffallend schlaff und diinnwandig, durch seine
Wand ist ein kugeliges ziemlich derbes Gebilde zu fiihlen. Der Ventrikel ist weit,
die Pulmonalis vollkommen zart. 1/, cm ventrikelwirts von der Pulmonalklappe
findet sich eine kleine, warzige, etwa linsengrofie weiBliche Herzvorragung am
Septum ventriculorum, Sie setzt sich scharf von der Muskulatur ab, das Endokard
ist ringsum vollkommen zart und durchscheinend; im vorderen Papillenmuskel
ist gleichfalls ein kleines, scharf abgesetztes weilliches Knotchen dicht unter dem
Endokard eingelagert, der Papillarmuskel hier leicht spindelig aufgetrleben
Zwischen den Sehnenfiden des medialen Tricuspidalsegels ist ein ziemlich
groBer, platt-eiformiger Korper eingeschlossen. Er mifit 1,3 : 1,0 : 0,7 om. Nur
an seiner der Herzwand zugekehrten Fliche unterhalt er mit einigen Trabeculaé
carneae schmale Verbindungsbriicken. Die Sehnenfiden treten in ihn ein,
um ihn zu durchsetzen und an das im iibrigen vollkommen zarte zugehdrige Segel
des Tricuspidalis heranzutreten. An seiner Oberfliche ist der Korper etwas hok-
kerig, zwischen ungleichmaBigen weiBlichen Ziigen des Endokards schimmern mehr
gelblich-glasige Partien durch, seine Konsistenz ist elastisch. Auf dem Schnitt
erscheint der Knoten ziemlich gleichméflig gelblichweil3, die Schnittfliche quillt
etwas vor, ist feinkérnig, schwammig, hochgradig durchscheinend. Rin weiterer,
ahnlicher ,,Tumor‘® liegt mitten in der Scheidewand der Ventrikel, miB3t auf dem
Schnitt 1,0 : 0,5 cm, er setzt sich sehr scharf von der Muskulatur ab, hab aber
keine Kapsel und 1484 sich nicht herausschélen.

Der linke Ventrikel ist nicht erweitert, seine Wand kriftig, in die Muskulatur
eingesprengt zahlreiche weillich-durchscheinende Flecken, die an zwei Stellen die
ganze Ventrikelwand durchsetzen. In ihrem Aussehen gleichen sie vollkommen
den im rechten Ventrikel beschriebenen Knoten; auf dem Schnitt ragen sie etwas
itber die Schnittfliche vor.
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Die Aortenklappe ist verbildet; es sind nur 2 Klappen vorhanden, doch. zeigt
davon die rechte groflere auf der Taschenseite eine in der Stromrichtung stehende,
sie ungefdhr halbierende linienformige Verdickung, Die Klappe erscheint etwas
runzelig mit leicht verdicktem Rande. Beide Kranzgefife entspringen hinter
dieser grofleren rechten Klappe. Gehirn 1390 g mit zahlreichen groBen Sklerosen,
in den Seitenventrikeln bis erbsengrofle, hickerige, suf dem Schnitt schwammige
Tumoren; zahlreiche Nierentumoren, zahlreiche kleine Fibroepitheliome der Ge-
sichtshaut.

Mikroskopisch stimmen die Knoten der Herzmuskulatur wie auch
der grofle Knoten zwischen den Schnenfiden der Tricuspidalis voll-
kommen mit den in der Literatur eingehend geschilderten Rhabdo-
myomen fiberein. Es prisentiert sich mikroskopisch zunidchst ein ganz
ungewdhnliches Bild, ohne jede Ahnlichkeit mit dem eines normalen
Herzens. Man sieht groBe, blasige Raume von rundlicher oder ovaler
Gestalt, deren Begrenzung man zunéichst fiic lockeres, wabig angeord-
netes Bindegewebe halten kénnte, die einzelnen Blasen scheinen ziem-
lich scharf voneinander gesondert. In Hamalaun-Eosinpraparat neh-
men die Begrenzungen einen mehr dem Himalaun zuneigenden violett-
rotlichen Ton an, im Van-Gieson-Préparat aber erscheinen sie gelb und
erweisen sich schon farberisch als zur Muskulatur gehorig. An geeigneten.
Stellen sieht man denn auch zunéchst eine feine, fibrillire Langsstreifung,
der sich eine deutliche Querstreifung beigesellt. Daraus ergibt sich ohne
weiteres, daf es sich um quergestreifte Muskelelemente handelt. Zwischen
den Blasen findet man ein duBerst feines und sparliches, nur aus wenigen
Fasern bestehendes Bindegewebsgeriist, dessen Armseligkeit besonders
im Mallorypraparat auffallt. Eine Reihe der Blasen erscheint voll-
kommen leer, nur aus der Wand bestehend. Andere aber enthalten
ziemlich plumpe Innenkérper, die entweder die Mitte des Hohlraumes
der Blase einnehmen, nicht selten aber auch wandstandig sind. Diese
Innenkérper sind sternférmig und stellen Zellkérper dar, die von einem
mehr oder weniger feinkdrnigem Plasma aufgebaut werden und einen
bis drei Kerne enthalten. Die Kerne sind meist rundlich, zuweilen oval,
liegen mehrere in einer Zelle, so pflegen sie dicht beieinander zu liegen,
die zugekehrten Flichen sind dann hiufig gegeneinander abgeplattet.
Im allgemeinen pflegen sie etwas chromatinreicher als die Herzmuskel-
zellkerne zu sein, Das Chromatin findet sich in guter, feiner Verteilung.
Da und dort ist es auch grobkérniger, dann erscheinen die Grenzen der
Kerne nicht so glatt, sondern weisen leichte Einziehungen und Vor-
buckelungen auf. AuBerst selten trifft man auch auf eine Kernteilungs-
figur, so daB die Mehrkernigkeit wohl nicht auf Kernabschniirungen,
sondern auf indirekte Kernteilung zurtickzufiihren ist.

Der Zellkorper laBt zwei Extreme erkennen, zwischen denen alle
méglichen Uberginge vorhanden sind. In dem einen extremen Typus
erscheint das Plasma auf eine mehr oder weniger breite Zone auf die
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Kerne zuriickgezogen und sendet nur einige plumpe konische Strahlen aus,
die scheinbar die Begrenzung der Blase nicht erreichen. Das sind
meist Elemente mit gréberer Chromatinanordnung und unregelméBiger
Kernbegrenzung. Im anderen Typus ist die Gliederung des Plasmas viel
reichlicher. Zwar gehen auch hier kraftige konische Fortsitze von der
zentralen Plasmamasse aus, sie verjiingen sich aber viel allméhlicher
und ziehen sich schlieBlich zu feinsten, kaum sichtbaren Féaden aus.
Sie splittern sich auf in feinste, glasige Faden, die untereinander anasto-
mosieren und so vollkommen leer erscheinende Maschen umschlieSen.
Neben den groben, sich aufsplitternden Fortséitzen sendet der zentrale
Plasmakdérper aber auch feinste vereinzelte Fiaden aus, die sowoh! unter-
einander als auch mit den von den groben Fortsitzen ausgehenden
Fiaden anastomosieren. Alle Fiaden streben der Begrenzung der Blase
zu und bilden so dicht unter ihrer Oberflache ein feines Maschenwerk.
Oft sieht man innerhalb der groben- Fortsitze eine pinselartige feine
Lingsstreifung auftreten, der sich dann eine deutliche Querstreifung
zugesellt. Die feineren Fiaden sind immer strukturlos, hyalin-glasig,
nehmen kaum Farbe an und werden nur durch ihr besonderes Licht-
brechungsvermégen im mikroskopischen Bilde sichtbar.

Seiffert hat diese Bildungen mit Spinnen verglichen, die im Netze
hangen. Gegen den Vergleich ist, sofern man die Bilder nur zweidimen-
sional sieht, nicht viel einzuwenden. Korperlich betrachtet scheint mir
aber ein Vergleich mit bekannten morphologischen Elementen der
Pflanzenanatomie niher zu liegen. Man braucht nur an die Zellen der
Staubfiden z. B. von Tradescantia zu denken, um von dem Bau der
Rhabdomyomblasen die richtige Vorstellung zu bekommen. Die Staub-
fadenzelle von Tradescantia in umgekehrter Reihenfolge betrachtet,
vermittelt folgende korperliche Vorstellung. Von einem unter der
Zellenmembran liegenden Primordialschlauch ziehen Plasmafdden, die
vielfach untereinander anastomosieren, gegen die Mitte des Zellzylinders
und vereinigen sich hier mit einer an ihnen aufgehingten gréBeren
Plasmamasse, die den Kern fithrt. Zwischen den Faden finden sich
mit Flissigkeit gefiillte Vakuolen.. Die Vakuolen im vorliegenden
Rhabdomyom enthalten sehr reichlich feintropfiges Glykogen, das
sich reihenférmig- den Protoplasmafdden anlegt. Die Maschen werden
also von einer Flissigkeit gefiillt sein, die reichlich Glykogen gelost
enthilt, das bei entsprechender Fixierung feintropfig ausfallt. Abrikossoff
nimmt an, daBl die Vakuolen infolge von Degeneration im Zellproto-
plasma entstehen; diese Annahme halte ich fiir unrichtig und auch
tiberflissig. Ks fehlt jeder durch Beobachtung belegte Beweis fiir
degenerative zur Vakuolenbildung fiihrende Vorginge in der embryo-
nalen Herzmuskelzelle. Die Vakuolen gehéren in einem bestimmten
Entwicklungsstadium genau so zur normalen Zellstruktur wie die
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Vakuolen z. B. in der Staubfadenzelle von Tradescantia, fiir deren Er-
klarung es m. W. bisher niemandem eingefallen ist, zu degenerativen
Prozessen Zuflucht zu nehmen.

Die fibrillare Langs- und die Querstreifung geht auf die Blasenwand
iiber, sich an ihrer Oberfliche zu Ziigen ordnend, die auf benachbarte
Gebiete iberspringen, so daf ein Syncitium quergestreifter Fibrillen
entsteht, in dem sich keine Zellgrenzen nachweisen lassen.

Zwischen die Blasen tritt von den versorgenden Blutgefalien aus-
gehend ein feines Bindegewebe. Sonst ist die Bildung von ganz gleich-
méBiger Beschaffenheit, gegen die normale Muskulatur wird sie von
einer etwas in der Dicke wechselnden Bindegewebshiille umgeben.
Zwischen den Randpartien der Knoten aber und jhrem Zentrum be-
steht kein Unterschied. Zwischenstufen etwa zwischen normaler Herz-
muskelfaser und Rhabdomyomblase lassen sich nirgends nachweisen.

Der zwischen den Sehnenfaden der Tricuspidalis hingende Knoten
ist in seinem Aufbau denen in der Muskulatur vollkommen gleich. Er
ist natiirlich durch eine von Endokard iiberzogene Bindegewebshiille
mit Ausnahme der schmalen Verbindungsbriicken tiberzogen. Auch er
fithrt reichlich Glykogen, das in derselben beschriebenen Weise an-
geordnet ist.

Die Vakuolen sind vollkommen frei von Fett, die Elemente des
Rhabdomyoms enthalten einige feine Fettstaubchen, die sich mit Schar-
lach rot farben.

Fall 2. 8jahriger Knabe mit epileptischen Anfillen. Tod im Anfall.

Das Herz entspricht der GroBe der Faust der Leiche, im Perikard nur einige
Tropfen klarer, hellgelber, wisseriger Fliissigkeit, seine Innenfliche glatt und
glinzend. Epikard sebr fettarm, an der Spitze des linken Ventrikels ein unregel-
méaBiger Sehmenfleck, der etwas iiber das Niveau des Muskels vorspringt und sich
mit ziemlich scharfer Kontur von der Umgebung absetzt. In beiden Vorhofen
reichlich fliissiges und geronnenes Blut, desgleichen im rechten Ventrikel. Zwischen
den Trabekeln der rechten Kammerspitze einige kleine, stecknadelkopf- bis hirse-
korngrofie unter dem Endokard gelegene weilliche Knétchen, das Endokard zieht
glatt iiber diese Knétchen weg, sonst das rechte Herz ohne abweichenden Be-
fund, Linker Ventrikel nicht erweitert, der an der Spitze erwihnte Sehnenfleck
dringt flach uhrglasférmig gegen die Muskulatur vor und treibt von seiner Kon-
vexitéit her einige wurzelartige Fortsitze zwischen die Muskelbiindel. Sonst finden
sich makroskopisch keine Abweichungen an der Muskulatur.

Sonstiger Befund: Hochgradige tubersse Sklerose des Gehirns, bis erbsgrofle
Tumoren der Seitenventrikel, erhebliche Erweiterung der Seitenventrikel und
gleichméBige grobe Granulation des Ependyms, groBe, zahlreiche Nierentumoren.
Mikroskopisch ist der Befund der kleinen Khoten im rechten Ventrikel derselbe
wie der der groBeren entsprechenden Bildungen im Fall 1. Auch der Sehnenfleck
an der Spitze erweist sich mit seinen zwischen die Muskelbiindel vordringenden
Auslaufern als aus typischen Rhabdomyomelementen zusammengesetzt.

iFaJll‘ 3. 10jshriger Vollidiot mit epileptischen Anfallen. Tod an Marasmus.

Herzbeutel fettarm, fithrt nur einige Tropfen klarer, hellgelber, wisseriger
Fliissigkeit. Das Epikard ist im Cegensatz zu dem sonstigen elenden Zustande
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ziemlich fettreich, das Herz ist auffallend klein. Die .Vorhéfe und der rechte
Ventrikel enthalten miBige Mengen Speckhaut neben dunklem, geronnenem und
fliissigem Blute. Der Klappenapparat des Herzens ist vollkommen intakt und:
zart, das Foramen ovale weit offen.

Das Endokard bietet in der rechten wie in der linken Herzkammer ein ganz
eigenartiges Bild. . Es ist iibersat von feinsten hochstens bis stecknadelkopfgrofen
Knétehen, die teils tautropfendhnlich durchsichtig, zum groBen Teil aber weiBlich
triibe ausschen. Sie finden sich nur in den Ventrikeln, die Vorhéfe sind vollkommen
frei. Die Lokalisation ist ausschlieBlich auf das Endokard beschrankt, die Musku-
latur von dunkelgrauroter Farbe 146t keinerlei Verinderungen erkennen, ist voll-
kommen frei von Knétchen, auch feinste Schwielen fehlen makroskopisch voll-
kommen.

Sonstiger Befund: AuBerst geringe korperliche Entwicklung, der 10jahrige
Junge wiegt 12 kg. Kiefer ganz ohne Zihne, eine Dentition hat niemals statt-
gefunden, die Kiefer entsprechen in ihrer Entwicklung denen ejnes zahnlosen
Sauglings. Gehirn grofi, 1540 g, mit zahlreichen tuberds-sklerotischen Herden,
Ventrikeltumoren vorhanden; charakteristische Nierentumoren, kleine Leisten-
hoden, ausgedehnte Adenomata sebacea der Gesichtshaut.

Mikroskopisch ist der Fall so eigenartiz wie makroskopisch., Zunschst ist
auch mikroskopisch die Muskulatur vollkommen frei von Bildungen, die an
Rhabdomyomelemente denken lieBen. Sie ist auffallend locker gefiigt, ihr binde-
gewebiges Stroma stellenweise zellreicher, unter dem Endokard und zwischen
die Muskelbiindel sich dringend, ziemlich reichlich Fettgewebe. Die Knétchen
unter dem Endokard bestehen meist aus fasérreichem Bindegewebe. In dieses
eingeschlossen in jedem. Knétchen jeweils 1—3 eigenartige Bildungen,. die voll-
kommen den FElementen der Rhabdom}iome entsprechen. Querstreifung ist an
ibnen nur mangelhaft ausgebildet, das Plasma von feinen etwas zu Hamalaun
Verwandtschaft zeigenden Granula durchsetzt. Die Differenzierung ist auch ge-
ringer als an den im Falle 1 und 2 beschriebenen Elementen, es fehlen die hyalinen
feinen Verzweigungen, alle Balken sind kornig, manchmal fehlen auch die Kerne.
Die da und dort angedeutete Querstreifung wie auch der ganze Aufbau lassen
aber keinen Zweifel, daB wir es mit identischen Elementen wie beim Rhabdomyom
zu tun haben. Auch die Kombination mit typischer tubertser Hirnsklerose spricht
dafiir, dal} diese Gebilde als Rhabdomyomzellen zu deuten sind. (Abb. 1.)

Fall 4. 16jahriger, mannlicher Vollidiot, Tod im Anfall,
. Herz klein, im Perikard einige Kubikzentimeter hellgelbe, klare, wésserige
Flissigkeit. Epikard weillich getriibt. In den Herzhohlen reichlich dunkles,
fliissiges Blut, Rechte Herzkammer nicht erweitert, an der Septumwand eine
flachbuckelige, stark weiBlich getriibte, ziemlich derbe, kaum linsengroBe Hervor-
Wolbung, sie setzt sich beim Einschnitt scharf gegen die Muskulatur ab, von ihr
dringen vogelfuBartig scharf begrenzte Ausliufer zwischen die Muskelbiindel des
Septums; dieses fast bis unter das Endokard des linken Ventrikels durchsetzend.
In der Wand der linken Kammer zeigen sich auf dem Schnitt einige schwielige,
rhomblseh Uestaltete Herde, von denen man sich Ver]ungende weilliche, faserige
Ziige 'in die Umgebung gusstrahlen sieht; wiirde nicht der Befund am Septum
vorliegen, so- wiirde man in diesen Stellen ohne weiteres bindegewebige Schwielen
vermuten, zumal sie auch makroskoplsch durch ibre weiBliche Farbe und ihre
derbe Beschaffenheit den .entsprechenden Bildungen entziindlichen bzw. sklero-
tischen Ursprungs gleichen.

“Vom iibrigen Befunde interessiert, daB der Idiot gleichfalls in der kérperlichen
Entwicklung zurtickgeblieben ist. Es fehlt bei dem Sechzéhnjahrigen jede An-
deutung der Pubes und der thselhaare die Hoden sind kleln, kaum bohnengroB
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liegen aber im Serotum. Das Gehirn zeigt hochgradige tuberdse Sklerose mit
groflen Ventrikeltumoren, starke Erweiterung der Seitenventrikel; die Niere ist
durchsetzt von zahlreichen kleinen, rundlichen und strichformigen gelblichen
Herden. Mikroskopisch bietet der Herd in der Septumwand nichts Abweichendes
gegeniiber den im Falle 1 be-
schriebenen. Die schwielig
aussehenden Bezirke in der
linken Ventrikelwand bieten
aber einige auffallende Beson-
derheiten, die vielleicht eini-
genAufschiuf tiber das schlief3-
licheSchicksal dieser von vorn-
herein ja wobl funktionell to-
ten Bezirke geben:
Zunichst fallt an jhnen
mikroskopisch auf, dafl der
makroskopisch schwielige
Eindruck, den sie erwecken,
bedingt ist durch eine ziem-
_ lich. erhebliche Verbreiterung
- ihrer bindegewebigen Abset-
Abb, 1. zung gegen die umgebende
: Muskulatur. Die Bindege-
websneubildung findet von dem die GefaBe begleitenden Bindegewebe aus statt.
Man sieht eine Zunahme der Kerne, die sich auch zwischen die einzelnen
Rhabdomyomblasen dringt. An der Peripherie werden durch diese Bindegewebs-
zunahme einzelne Blasenab-

- __{j:{f‘ gedringt, und so findet man
P e N denn in der breiten binde-
e @ e T 0 B gewebigen Randzone ver-
b 7 S0 .":‘ ’ ¥ : ;ixi % einzelt weit vom zentralen
- 2 B glane f SN, Kern abgesprengte Ele-
L e e '_sa“. 4 ~ - .

J ’%o_:f‘ o 5, N mente, die WOM _dem Unter:
- a.8f [o82” i . S - ©  gang geweiht sind. Dsftbe1
. - LT ; z fehlt es aber an grob sinn-
o T WS0L - TN, el falligen Verinderungen an
PP B IO T T e den blasigen Muskelelemen-
7 4 s ? 0o ®cC of :"’z » <& = ten,dieaufeineakute Affek-
P s A 5 ¥ i f;"' ;. LY )'_ tion hindeuteten, man ge-
e o T g huefe, 7. o ¢ winnt vielmehr den Ein-
b e -11 o TN S druck, daB sie mit Zunahme
! 7 s X | ¥, - o ) desBindegewebes allméahlich
N ‘ erdriickt werden. (Abb. 2.)
J. Rhz. Fall 5. 21jshrige Epi-

Abb, 2. leptica, Zufallshefund,

Pat. litt von frithester
Kindheit an epileptischen Anfallen, sie war nicht idiotisch, soll sogar in der Schule
leidlich gelernt haben. Mit Einsetzen der Pubertit zunehmender geistiger Verfall,
zu dem sich zeitweise schwere Erregungszustinde mit Tobsucht gesellten. In
einem solchen mehrere Tage anhaltenden Erregungszustand, doch ohne epilepti-
sche Krampfanfalle, plotzlicher Exitus.
Das Herz bietet sonst keine Besonderheiten, nur beim Umwenden des
rechten Herzobres finden sich zwischen den Trabekeln 2 kleinerbsgroBe, breit-
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gestielte Knoten, die weiBlich und an ihrer Oberfliche wie geriffelt aussehen.
Ich hielt diese Dinge zunéchst fiir organisierte Thromben. Die nachtriglich vor-
genommene Obduktion des Gehirns zeigte aber iiberraschenderweise einige im
Stirnhirn beiderseits lokalisierte tuberdse Herde. Ventrikeltumoren fehlten, doch
fand sich ein grobgranuliertes Ependym. Beide Nieren mit zahlreichen kleinen
Cysten und einer Reihe kleiner gelblichweiBer, nur auf die Rinde beschrinkter Herde.
Ovarien entsprechend entwickelt, von gut ausgebildeten Follikeln durchsetzt.

Der unerwartete Cehirnbefund veranlaBBte dann die mikroskopische Unter-
suchung der tiir organisierte Thromben angesprochenen Gebilde im rechten Herz-
obr. Sie setzen sich aus typischen Rhabdomyomelementen zusammen, doch findet
sich subendokardial eine recht erhebliche Bindegewebslage, und auch das binde-
gewebige Stroma der Knoten ist reichlicher entwickelt, als man es sonst findet.
Die blasigen Muskelelemente weisen eine starke, staubformige Fettinfiltration auf.
Im tibrigen erweist sich der Herzmuskel auBer einer diffusen Fettinfiltration der
Muskelfasern frei von Verinderungen.

Fall 6. 35jahriger, tief verblodeter, kachektischer Eplleptlker

Herz stark atrophisch, Epikard sulzig, an der Spitze des linken Ventrikels
ein daumennagelgroBer Fleck gelatindsen Fettgewebes, auf dem Schnitt ziehen
einige sulzige Stringe in die Muskulatur, sonst das Herz ohne bemerkenswerten
makroskopischen Befund.

Gehirn mit vereinzelten tuberdsen Herden im Stirnhirn und im Gyrus supra-
marginalis rechts. Zu beiden Seiten des Septum pellucidum ein etwa walnufl-
groBer, stark verkalkter Geschwulstknoten, grobe Granulationen des Ventrikel-
ependyms; einzelne bis kirschgroBe Geschwulstknoten in der Nierenrinde.

Bei dem makroskopischen Befunde iiberraschte mich das mikroskopische
Bild, Mich interessierte die gelatinése Umwandlung des Herzfettgewebes. In dem
gelatinds umgewandelten Fettgewebe fanden sich gruppenweise und vereinzelt
typische Rhabdomyomelemente. Ob sich an anderen Stellen gleichfalls noch er-
haltene Reste von Rhabdomyom fanden, kann ich nicht angeben, da das Herz
bis auf das eingelegte Stiick weggetan wurde.

Zu meinem Bedauern sind mir bei meinem Umzug nach hier diese
Praparate abhanden gekommen, und von Fall 5 ist nur ein Gefrierschnitt
iibrig geblieben.

Aus meinen Beobachtungen geht hervor, dal die Annahme, dafl
mit Rhabdomyom behaftete Individuen kein héheres Lebensalter er-
reichen, nicht zu Recht besteht. Diese Annahme hat ihren Grund in
duleren, zufilligen Umstinden. Das Rhabdomyom des Herzens ist
haufig, wenn nicht immer mit tuberdser Sklerose des Gehirns kombi-
niert. Diese bedingt frithzeitig anstaltspilegebediirftige Zustinde und
entzieht damit diese Falle dem Materialkreis der meisten Berufspatho-
logen.

Was meine Falle von den meisten bisher bekanntgegebenen unterschei-
det, ist nur ein Unterschied dem Grade nach. Rhabdomyome des Herzens
sind mit einem lingeren Leben nicht vereinbar, wenn sie entweder eine
gewisse GroBe {iberschreiten oder ihre zufillige Lokalisation die Funktion
durch Stenoseerscheinungen an den Ostien in gefihrlicher Weise beein-
trachtigt. Sind sie von vornherein klein, oder macht ihre Gesamtmasse
trotz ihrer groBen Zah! nur einen kleinen Bruchteil der Gesamtmuskulatur
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des Herzens aus, so beeintriichtigen sie die Funktion des Herzens keines-
wegs in erbeblichem MaBe. Sie sind daher der klinischen Diagnose
auch nicht zugénglich, die Tatigkeit des Herzens wird nicht mehr ge-
stort als etwa bei der Fettdurchwachsung des Muskels. Erreichen sie also
nicht etwa ungewdbhnliche Grofe, oder bedingt ihre Lokalisation nicht
mechanische Storungen der Zirkulation, so werden sie kaum je direkte
Todesursache.

Der groBte von mir beobachtete Tumor (Fall 1) mifit 1,3: 1,0: 0,7 cm,
hingt zwischen den Schnenfiden der Tricuspidalis und hat nur schmale,
stielférmige Verbindungen zu den Muskeltrabekeln des Herzens; seine
dadurch bedingte leichte Beweglichkeit wird die Funktion des zuge-
hérigen Tricuspidalsegels kaum behindert haben und, da der Segelrand
vollkommen frei war, auch kaum auf die Suffizienz des Segels von
Nachteil gewesen sein; die Krankengeschichte vermerkt jedenfélls nichts
von einem Gerdusch tiber der Tricuspidalis, bei der Lokalisation aller
iibrigen von mir beschriebenen Fille scheinen Klappensymptome von
vornherein ausgeschlossen. Denkbar wire ja bei den hochgradigeren
Fillen eine Beeintrichtigung der motorischen Kraft des Herzmuskels.
Aber diese Idioten fithren nicht nur intellektuell, sondern auch physisch
eine Vita minima, der auch ein motorisch schwaches Herz vollkommen
gerecht zu werden vermag. Da ich mich der allgemein herrschenden
Angchauung anschlieBe, daf die Rhabdomyome nichts mit dem Reiz-
leitungssystem zu tun haben, sind auch klinisch entsprechende Stérungen
nicht zu erwarten. , ~

Was die Frage nach der Herkunft bzw. Ableitung der Rhabdomyomen
betrifft, so sind verschiedentliche Mé&glichkeiten herangezogen worden.
Naheliegend ist, seitdem das Reizleitungssystem in seinen feineren
Einzelheiten bekannt geworden ist, die Rhabdomyomblasen mit den
Muskelelementen desselben in Zusammenhang zu bringen. In der Tat hat
diese Anschauung auf den ersten Blick etwas Bestechendes, besonders
wenn man an die Bilder denkt, die man bei den Huftieren zu sehen be-
kommt. Thre blasige Beschaffenheit, die Beschréinkung der Differen-
zierung in Fibrillen auf die Peripherie und die nur auf diese sich er-
streckende Querstreifung verleihen den Purkinjeschen Fasern eine weit-
gehende Ahnlichkeit mit den Rhabdomyomelementen. Nimmt man noch
weiter hinzu, daB die Rhabdomyome fast alle wie das Reizleitungssystem
reich an Glykogen sind, so begreift man, dall der Gedanke ihrer Zu-
sammengehorigkeit vertithrerisch ist. Allein schon der Umstand, daB sie
sich vielfach  dort lokalisieren, wo Reizleitungsfasern iiberhaupt nicht
nachgewiesen sind, spricht gegen diese Auffassung. Als MiBbildungen des
Reizleitungssystems wiirden sie sich, wenigstens in den hochgradigeren
Fallen wohl in einer Storung der Reizleitung schon im Leben zu erkennen
geben. Das trifft, wie schon hervorgehoben, nicht zu, die Funktion des
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des Herzens ist bei ihrem Vorhandensein, soweit klinische Methoden
eine Beurteilung erlauben, nicht gestért. Der Glykogenreichtum besagt
nichts, sie sind pathologische Bildungen und weichen daher auch in
ihrem Stoffwechsel wohl von normalen Herzmuskelfasern ab. Den
gleichen Glykogenreichtum treffen wir iibrigens bei der tuberdsen
Sklerose auch in den Ventrikeltumoren. Diese nun wegen ihres Glyko-
gengehaltes etwa vom Plexus chorioideus abzuleiten, verbietet schon
die Lokalisation, sie gehdren zweifellos, obgleich das Ependym frei von
Glykogen zu sein pflegt, zum Ependym.

Ihr Name verweist sie unter die Geschwiilste, und gemifl der Cokn-
heim- Ribbertschen Theorie hat man denn auch versucht, sie aus ver-
sprengten Keimen abzuleiten. Das wiirde bedeuten, daB sie gleichsam
eine Folge mechanischer Stérung der Herzentwicklung sind. Seifferi
gulert sich dartiber S.170 folgendermaflen: ,,Ribbert legt in seinen
Arbeiten iiber die Pathogenese der Geschwiilste ein Hauptgewicht
auf die, wenn auch nicht grob mechanisch zu denkende Absprengung
der Gewebskeime aus dem mechanischen Zusammenhange. Gerade fiir
die Entstehung der kongenitalen Rhabdomyome des Herzens kann
man versucht sein, mechanische Momente fiir eine solche Keimab-
sprengung in der Entwicklung des Herzens zu suchen. Denn es diirfte
wohl kein Organ des gesamten Korpers in so frithesten Stadien der
embryonalen Entwicklung so komplizierten Veranderungen in Form
und Lage ausgesetzt sein wie gerade das Herz. Es geniigt vielleicht in
dieser Beziehung daran zu erinnern, wie zahlreiche Gelegenheiten zu
mechanischen Stérungen in dem starken Lidngenwachstum des Herz-
schlauches wahrend der ersten Tage und in der durch dasselbe bedingten
Drehung und Biegung desselben gelegen sein konnen, Moglichkeiten,
die jedenfalls nicht verringert werden durch die darauffolgenden Vor-
gange, welche zur Sonderung der urspriinglichen Anlage in die Kammern
und Vorhofe fithren. Freilich bleibt auch fiir eine solche Vorstellung
von der Genese einer derartigen Geschwulst die letzte Ursache im
Dunkel.

Mich wundert, dall gerade Seiffert, der einen sehr wesentlichen und
wohl heute allgemein anerkannten Anteil an der genetischen Auf-
fassung der Rhabdomyome des Herzens hat, solche Uberlegungen an-
stellt. Denn zu dieser Auffassung im krassesten Gegensatz steht ja die
groBe Seltenheit der Herzgeschwiilste. Gerade bei der so verwickelten
Entwicklung des Herzens kénnte man mit Recht verlangen, dafl Keim-
absprengungen zu den hiufigsten Vorkommnissen zihlen miiBten.
Ich habe mich immer daritber gewundert, dafl man diese auffallende
Seltenheit der priméren Herzgeschwiilste nicht als Gegenargument
zur Oohnheim- Ribbertschen Theorie verwandt hat. Ribbert selber nimmt
zu den Rhabdomyomen des Herzens Stellung und sagt, nachdem er ihre

Vircliows Archiv. Bd. 243 3
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Auffassung als nicht weiter entwickelte Reste embryonaler Muskulatur
aus verschiedenen Griinden abgelehnt hat: , Beriicksichtigt man alle
diese Befunde, dann mufl man zu dem Schluff kommen, da8 es sich nicht
um liegengebliebene Bezirke embryonaler Muskelabschnitte handeln
kann, sondern um selbsténdige Sprossen, die gleichsam seitlich aus
ihnen herauswachsen, dann aber, als aus dem Zusammenhang ausge-
schaltet, ihre normale Weiterentwicklung einstellen.*

Mir ist bei der fast gesetzmafigen- Kombination von Rhabdo-
myomen des Herzens mit tuberdser Hirnsklerose, Ventrikeltumoren,
Nierentumoren, Adenoma sebaceum wusw. nicht recht verstandlich,
warum man sich so intensiv bemiiht, diese Bildungen zu lokal wirk-
samen Wachstumsstérungen in Beziehung zu setzen. Denn sie setzen
eine derartige Haufung von Zufilligkeiten innerhalb der verschiedensten
Organe wihrend der Entwicklungsperiode voraus, dafl niemand an eine
haufigere Wiederkehr denken wiirde. Die tuberdse Sklerose mit ihren
Fehlbildungen in den verschiedensten Organen ist aber gar keine all-
zuseltene Erscheinung. Der typische Prozef dringt nach Annahme
einer allgemein giiltigen Ursache. Der teratologische Terminations-
punkt dieser allgemein giiltigen Ursache muf ein sehr frithzeitiger sein,
wahrscheinlich schon in der Zeit vor der Differenzierung der Keim-
blatter liegen.

Meines Erachtens handelt es sich zunichst um UberschuBbildungen.
Fin Zuviel in der Gehirnanlage, ein Zuviel in der Herzanlage, in der
Nierenanlage usw. bedingt, da8 dieser Uberschuf liegen bleibt und fiir
den definitiven Aufbau des Organs keine Verwendung findet. Dabei
kann das Ganze unterwertig sein oder durch seine Anwesenheit hem-
mend auf die Entwicklung des Ganzen wirken, durch lokale mechanische
Stérungen verursacht ist es aber nicht.

Diese Auffassung wiirde meines FErachtens auch die auffallige und
interessante Erscheinung erkliren, daB diesem Uberschuf an Bildungs-
material die maligne Potenz fehlt. Bei den zahlreichen Fillen von
tubertser Sklerose ist es doch auffillig, daf bisher bis auf eine Aus-
nahme kein Beispiel eines malignen Geschwulstprozesses bekannt ist,
der aus diesen angeborenen , Tumoren” hervorgegangen wire. Nur
Kirpicenik teilt eine Beobachtung mit, bei der zahlreiche Metastasen
der Nierengeschwiilste in anderen Organen auftraten, da die Tumoren
in der Niere selbst destruierend wucherten, sich nicht scharf absetzten
und von ausgedehnten Rundzelleninfiltraten umgeben waren, scheint
es mir doch fraglich, ob die metastasierende Geschwulst wirklich eine
jener charakteristischen Nierentumoren, die von Fischer ausfithrlich
beschrieben sind, gewesen ist, oder ob nicht einmal eine Kombination
einer bosartigen Neubildung, die an und fiir sich unabhingig von tube-
roser Sklerose ist, vorgelegen hat. Die Differenzierung der bekannten
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bésartigen Nierenblastome gegeniiber den eigenartigen Mischgeschwiil-
sten der Niere bei tuberdser Sklerose diirfte zuweilen recht erhebliche histo-
logische Schwierigkeiten bereiten.

Ich selbst habe in sehr zahlreichen Fillen niemals Vorginge ange-
troffen, die im Sinne der Malignitit zu deuten wiren. Man hat im Gegen-
teil den Eindruck, da8 die Entwicklung der Tumoren sehr friihzeitig
zum AbschluB komm?t und nach einer Periode des Stillstandes dann
regressive Veriinderungen einsetzen; Verfettungen, evtl. Erweichungen
und daran anschlieBend Substitution durch Bindegewebe. Besonders
auffallend sind diese regressiven Verdnderungen an den Ventrikel-
tumoren. Sie verkalken friihzeitig, und in meinem 5. Falle, einem
Manne von 35 Jahren, war eine ausgedehnte Verkndcherung mit Bil-
dung zahlreicher Markriume aufgetreten. ‘

Dasselbe hat Rehder fiir seinen Fall aus dem Lubarschschen Institut
festgestellt. Ein Teil der Rhabdomyome war verkalkt. Er kommt zu
dem Schlusse, daB alle bisher beobachteten im wesentlichen der Auf-
fassung unterliegen, da die Rhabdomyome des Herzens einfach em-
bryonale GewebsmiBbildungen sind, deren unabhéingiges Wachstum
und vollstandige Ausbildung bereits in der EmbryonalZeit seinen Ab-
schluf} erreicht. ‘

Das gilt im wesentlichen wohl auch fiir die iibrigen bei der tuberdsen

Sklerose gefundenen Tumorbildungen. Ich méchte freilich nicht so weit
gehen, dall jedes Wachstum schon nach der Geburt aufhért, aber doch
glauben, dafi ein Stillstand schon sehr bald statthat.
. Kolisko hat wohl zuerst darauf hingewiesen, daf die Rhabdomyom-
zellen Gebilde embryonalen Typus seien, und Seiffert hat dann in aus-
fithrlichen entwicklungsgeschichtlichen Untersuchungen erwiesen, daf}
sich die eigenartigen blasigen Bestanteile des Rhabdomyoms in der
Tat zwanglos auf die embryonale Herzmuskelzelle zuriickfithren lassen.
Das Wesentliche ist, da sie die Form der Embryonalzelle beibehalten,
in ihrer individuellen Grofie aber weit tiber das Mal hinausgehen. Es
besteht also. Hemmung in bezug auf die Entwiclklungsstufe, daneben
aber Hypertrophie der einzelnen spezifischen Eemente. Mit dieser
Hypertrophie gehen sie iiber die indifferente Matrix in der Gewebsreife
hinaus. Das ist meines Erachtens der springende Punkt, sie enthalten
gemil dieser Gewebsreife potentiell gar nciht die Fahigkeit zu einem
Wachstum iiber ein bestimmtes Mal hinaus, und das unterscheidet sie
von versprengten indifferenten Keimbezirken mit viel weitgehenderer
prospektiver Potenz.

Aus diesemm Grunde werden wir dannauch bei ihnen keine Weiter-
entwicklung erwarten diirfen. Die Erfahrung gibt dieser Auffassung
recht. Rehder und mit ihm Lubarsch nahmen an, daB die Rhabdomyome
des Herzens ihr unabhingiges Wachstum und. ihre vollstindige Aus-

3*
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bildung bereits in der Embryonalzeit zum AbschluB bringen. Halt
man sich nicht allzu éngstlich an den Ausdruck ,,Abschlufl der Em-
bryonalzeit”, so trifft diese Auffassung sicher zu. Die Embryonalzeit
tiberschreitet aber bei diesen Hemmungsbildungen wohl meist das
intrauterine Leben, und gerade der Lubarschsche Fall zeigt das in ziemlich
tiberzeugender Weise. Denn hier weist die nicht in die Rhabdomyom-
bildung einbezogene Muskulatur noch eine Entwicklung auf, wie sie
normalerweise um die Zeit der Geburt nicht mehr besteht. Das scheint
mir wichtig zur Erklarung gewisser Befunde an jugendlichen Rhabdo-
myomen, wie sie z. B. Bundschuh erhoben hat, die mir in meinen wesent-
lich dlteren Fallen niemals zu Gesicht kamen. Er unterscheidet an seinen
Tumoren zwel Zonen, namlich solche mit fortgeschrittener Entwick-
lung, in denen sich die Blasen strecken und die quergestreiften Fibrillen
zu Lingsziigen in Richtung der umgebenden normalen Herzfasern an-
ordnen, und in weniger differenzierte Partien, die jede Ordnung der
Fibrillen vermissen lassen. Die ersteren Partien wiirden also, wenn
auch verzogert, noch Anschlufl an die normale Herzmuskelfaserent-
wicklung erreichen. Solche Ubergangsbilder habe ich nie gefunden,
viglleicht erklart sich eben aus ihnen, daBl man gar nicht so selten
mitten im Rhabdomyom einige wenige anscheinend vollkommen normal
gebildete Herzmuskelfasern findet.

Diese verzogerte Fahigkeit der Umbildung in normale Herzfasern wird
sich aber meines Erachtens beschranken auf Elemente, die nicht hypertro-
phisch geworden, also dus der Bahn der normalen Entwicklung herausge-
treten sind, sie werden daher auch ziemlich friih ihren Abschluf3 finden.

Das spiitere Schicksal sind regressive Verdnderungen. Sie machen
sich kenntlich an Kernverinderungen und an Veréinderungen des
Plasmas, das seine Pseundopodien einzieht, die Fortsitze werden plump,
ihr Plasma kornig, die entsprechenden Blasen werden kleiner und fallen
zusammen. Diese Vorginge verlaufén aber seht langsam, erstrecken
sich zu gleicher Zeit immer nur auf vereinzelte Elemente. So stiirmischer,
offenbar mit Nekrose verbundener Zerfall wie im Rehderschen Falle
diirfte zu den seltenen Ausnahmen gehdren. Auch das spérliche Binde-
gewebe vermehrt sich parallel dem Ausfall, sprengt einzelne Blasen
vollkommen ab und zerdriickt sie schlieBlich.

Niemals habe ich Vorgénge beobachfet, die im Sinne eines pro-
gressiven Wachstums gedeutet werden kénnten. Zwar habe auch ich
wie Bundschuh und Abrikossoff vereinzelt Kernteilungsfiguren gefunden.
Sie bedeuten aber nur eine Kernvermehrung bei auf der Hohe ihrer
Entwicklung stehenden Rhabdomyomzellen, sie sind den auch normaler-
weise vorkomnmenden Kernvermehrungen an quergestreiften Muskel-
fasern gleichzusetzen; sie sind niemals von einer Zellteilung, also.einer
Zellvermehrung gefolgt. )
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Allméhlich wird also die Masse der Rhabdomyomknoten abnehmen,
an ihre Stelle tritt als Fiullsubstanz Bindegewebe, wir werden also bei
zunehmendem Alter des Trigers mit immer mehr reduzierten Restbe-
stdnden zu rechnen haben, letzten Endes werden sie auch vollkommen
verschwinden kénnen und nur mehr in ihrer Genese unklare Schwielen
die Orte ibres fritheren Standortes andeuten. DaB sie sich aber weit
iiber das erste Kindesalter hinaus halten konnen, geht deutlich aus
meinen Beobachtungen 4, 5 und 6 hervor. Vielleicht bringt weitere ein-
gehende Untersuchung von Herzen bei tuberéser Sklerose noch weiteres

Hm. Rhz,
o e <G = .
- w - - . . - v RGT o 14
< W o N .:. acty . ‘- F oo~ .}‘, of -~
R P B o, ORI Y w22y e
. 125 e /10

e

Rhzr. orq. Bdgw,
Abb. 8.

Hm, = Herzmuskel; Rhz. = Rhabdomyomzelle; Rhzr. = Rhabdomyomreste;
org. Bdgw, = Organisiertes Bindegewebe. J. = Infiltrat.

Material, jedenfalls sollte in solchen Fillen, auch wenn makroskopisch
kein Befund erhoben wird, der feineren Untersuchung des Herzens ver-
mehrte Aufmerksamkeit geschenkt werden (Abb. 3).

Schmincke hat in letzter Zeit eine sehr interessante Beobachtung
iiber kongenitale Herzhypertrophie, bedingt durch diffuse Rhabdo-
myombildung, mitgeteilt und dabei verdienstvollerweise eine Dis-
kussionsbemerkung Virchows, daBl die kongenitale Herzhypertrophie
durch ein diffuses Rhabdomyom bedingt sei, wieder ausgegraben und
die Berechtigung dieser Annahme durch ein bisher nicht vorhandenes
Beispiel belegt. Hier bestand, es handelte sich um einen Neugeborenen,
der ganze Herzmuskel aus Rhabdomyomzellen, das Herz war doppelt
faustgroBl, die rechte Ventrikelwand iiber 1cm dick. Das wire das
exstremste Beispiel von Herzrhabdomyom. Leider war der Erhal-
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tungszustand der Leiche so mangelhaft, daf {iber das Gehlrn keine An-
gaben mehr gemacht werden konnten.

Der Lubarsch- Rehder sche Fall ist ihm™ verwandt. FEr zeigt neben
grofen, typischen Rhabdomyomen den iibrigen Herzmuskel in einem
Zustande der Hemmung, die Elemente entsprechen in iliver Entwicklung
nicht den um diese Zeit erreichten Zustand normaler Reife und gehen
kontinuierlich in das Tumorgewebe iiber. Der Fall leitet dann iiber zu
den weniger ausgeprigten bis etwa zu den nur durch multiple kléine
Rhabdomyomzellenbildungen angedeuteten wie etwa in meinem Bei-
spiel 3.

Ubereinstimmend wird festgestellt, daB sich die Rhabdomyome
des Herzens ableiten aus embryonalen Muskelzellen. Dabei, wie Abri-
korsoff andeutet, zu Atavismus seine Zuflucht zu nehmen, ist iberfliissig.
Das biogenetische Grundgesetz in allen Ehren, die Heranziehung der
Phylogenie aber zur Frklsrung pathologischer Bildungen ist erfahrungs-
gemal sehr gefahrlich und kann das schéne Gebiet der vergleichenden
Pathologie nur in Milkredit bringen.

Zusammenfassend 146t sich also sagen:

1. Die Rhabdomyome sind nicht an die friiheste Kindheit gebunden,
sondern lassen sich in einzelnen Fallen bis in das Alter weit nach der
Pubertit verfolgen.

2. Es handelt sich bei ihnen fast ausschlieBlich um Fehlbildungen,
die mit MiBbildungen in anderen Organen, besonders des Gehirns, der
Nieren und der Haut vergeselischaftet sind.

3. Sie erweisen sich damit als Teilerscheinungen einer allgemeinen
Entwicklungsstérung, die in einer abnormen Keimesbeschaffenheit be-
griindet ist und nichts mit den durch mechanische Entwicklungsstorung
bedingten Keimversprengungen im Sinne Ribberts zu tun hat.

4. Die Zellen wahren in der Form dauernd den embryonalen Typus,
gehen aber in ihrer Differenzierung dariiber hinaus und erreichen eine
hohe Gewebsreife.

. b. Diese Gewebsreife macht sie zu blastomatésem Weiterwachstum
unfahig.

6. Das erklirt, daB in spiiteren Stadien nur regressive Verinderun-
gen an ihnen zu beobachten sind. Diese machen sich geltend in einem
langsam verlaufenden Schwund- und einer sich anschlieBenden Sub-
stitution durch Bindegewebe, so dafi schlieBlich nur Schwielen mit mehr
oder weniger bedeutenden Resten von Rhabdomyomelementen ihre
Lokalisation im Herzmuskel andeuten.

Ausfiihrliches Literaturverzeichnis bei Jonas, Frankfurter Zeitschrift.



