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Die sog. Rhabdomyome des Herzens zi~hlen auch heute noch zu den 
seltenen pathologisch-anatomischen Beobachtungen, so dab fast jeder 
Einzelfa]l AnlaB zur Ver6ffentlichung gibt. Letzthin haben Amersbach 
und Handorn unter Zu{figung eines eigenen Falles a]]e bisher verSffent- 
liehten zusammengestellt und kommen auf 23 Beobachtungen. Dabei 
sind ihnen al]erdings zwei yon mir herrfihrende in der Arbeit von Rehder 
angefiihrte und ein Fall von Kau/mann entgangen, so dab sieh die Zahl 
damit auf 26 erhShen wiirde. Wenn man bedenkt, dab sich die Beobach- 
tungen auf einen Zeitraum yon 1862 bis 1922 erstrecken, so rniissen die 
sog. Rhabdomyome des Herzens in der Tat als recht seltene pathologische 
Befunde gelten. Dieser Mlgemeinen Auffassung kann ich indessen nur 
beding~ beipflichten. Der Grund der groBen Seltenheit ist in iuBeren 
Umsti~nden zu suehen; dem berufsmi~13igen pathologisehen Anatomen 
kommen sic nut deshalb so selten zu Gesicht, weft die fiberwiegende 
!YIehrzahl der damit behafteten Individuen an einer Erkrankung des 
Zentralnervensystems, tier tuberSsen Sklerose des Gehirns, leidet, die 
ihre Trigger meist sehon in sehr frfiher Jugend zu dauernder Versorgung 
in BlSden- und Epileptikeranstalten verurteilt. Vom Augenblick der 
Erkenntnis der absoluten Bildungsunfi~higkeit, d.h. mit dem Eintritt 
des sehulpfliehtigen Alters werden die Kinder entspreehenden Anstalten 
zugefiihrt. Sofern in solchen Anstatten pathologiseh-anatomisehe 
Interessen vorhanden sind, erstreeken sie sieh fast aussehlieBlieh auf 
das Zentralnervensystem, in anatomischem Sinne ist der Fall dann je- 
wefts mit der Herausnahme des Gehirnes erledigt. So erklirt sich denn 
meines Erachtens in der tIauptsache wohl, dab Beobachtungen yon 
Herzrhabdomyomen fast aussehlie61ich yon Berufspathologen mitge- 
tei]~ sind und das Alter die ersten Jab_re der Kindheit nieht fiber- 
sehreitet~ Zuweilen mSgen ~uch einsehligige Fille verkannt werden. 
So land ieh in der hiesigen mikroskoloisehen Sammlung ein mit Myxom 
des Herzens bezeiehnetes Pr~parat, es stammte yon einem 21/~_ j~hrigen 
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an Diphtherie verstorbenen Kinde und erwies sich als typisehes Rhab- 
domyom. Die Gehirnsektion war unterblieben, bei der Niere fand sieh 
der diagnostisehe Vermerk: zahlreiehe interstitiell entzfindliehe Herde, 
mikroskopiseh seheint die Niere nieht untersueht zu sein. Ieh glaube 
nieh~ fehl zu gehen, wenn ieh aueh fiir diesen ~all r ~uber6se Sklerose 
des Gehirns mit Rhabdomyom des Iterzens und ,,Nierentumoren" an- 
nehme. 

Im Verlaufe yon 10 Jahren habe ieh als Prosektor der Anstal~ fiir 
Epileptische in Bethel bei Bielefeld GelegenheR gehabt, 6 Fglle von 
Rhabdomyom des Herzens, die sieh ausschlieBlieh mit tuberSser Sklerose 
des Gehirns vergesellsehaftet fanden, zu obduzieren. Da ieh im gleichen 
Zeitraum bei 21 l~allen tuber6se Sklerose des GeKirns land, erwies sieh 
also beinahe 1/3 der F~lle als gleiehzeitig mit Rhabdomyombildung des 
Herzens behaftet. Da es sich, wie sehon bemerkt, um Ansta]tsmaterial 
handelt, erkl~rt es sieh, daB meine F~lle mit Ausnahme von zweien das 
in den bisherigen Beobaehtungen ermittelte Alter zum Teil wesentlieh 
iiberschreiten. 

Von den bei Amersbach und Handorn aufgeffihrten Beobaehtungen 
unter Zuziehung des yon Kau/mann angefiihrten 2. Falles und meiner 
bei Rehder zitierten 2 F~lle k~men auf 26 sieher konstatierte 18 mit 
tuberSser Hirnsklerose, z~hle ich weitere 4 yon mir erhobene Befunde 
hinzu, so kommen aUf 30 F~lle yon Rhabdomyomen des Herzens 22 mit 
tuberSser Slderose. Zieht man in Betraeht, dab bei einem Teil der Beob- 
achtungen das Gehirn entweder nieht untersueht oder nur einer ma- 
kroskopisehen Inspektion unterzogen wurde, so verschieben sich die 
Verh~ltnisse noeh mehr zugunsten der tuber6sen I-Iirnsklerose. Jonas 
maeht darauf aufmerksam, dab bei Neugeborenen und wenige Tage 
alten Kindern die makroskopisehe Betraehtung des weiehen Gehirns 
nieht hinreieht, tuberSse Sklerose auszuschliel~en, deshalb miissen alle 
Gehirne yon Neugeborenen, bei denen im Herzen Rhabdomyome ge- 
funden werden, auf tuberSse Sklerose als verd~ehtig erscheinen und 
zur mikroskopisehen Untersuehung Veranlassung geben. Die Kombi- 
nation yon Herzrhabdomyom und tuberSser Sklerose ist beinahe Con- 
ditio sine qua non, nur ganz ausnahmsweise dtirfte das Rhabdomyom 
des Herzens als isolierte Bildung vorhanden sein. 

Inzwisehen ist aueh die erste Beobaehtung multipler Rhabdomyome 
des Herzens aus der Tierpathologie beim Sehwein yon Hieronymi und 
Ku]cla verSffentlieht worden. Makroskopisch seheint eine Vergnderung 
des Gehirns dabei nieht vorgelegen zu haben; eine eingehende mikro- 
skopisehe Untersuchung des Gehirns ist wohl unterblieben. Da bisher 
jede Kenntnis tiber das Vorkommen der tuber6sen Sklerose des Ge- 
hirns bei Tieren feblt, ist die Unvollst~ndigkeit der Untersuehung veto 
Standpunkte der vergleiehenden Pathologie reeht zu bedauern. 
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Fast alle Beobaehter weisen darauf hin, dab die mit Rhabdomyomen 
behafteten Individuen kein h6heres Alter erreiehen und nieht fiber dig 
erste Kindheit hinauskommen. Die Griinde zu dieser Annahme liegen in 
der Eigenartigkeit des Materials, das, wie sehon hervorgehoben, frfih- 
zeitig in B16den- und Epileptil/eranstalten versehwindet und sieh damit 
dem Messer des Berufspathologen entzieht. Das bedingt dana aueh 
einen graduellen Untersehied der krankhaften St6rungen. Die im Si~ug- 
lingsMter bzw. in den ersten Lebenstagen gefundenen t~habdomyom e des 
Iterzens stellen daher meist Bildungen dar, die eine erhebliehe Gr6Be 
erreiehen, zum Tell aueh so lokalisiert sind, da[~ sit meehaniseh eine 
sehwere FunktionsstSrung des tIerzens, Me Stenosen, bedingen. Be- 
eintr~ehtigen die gewebliehen MiBbildungen die t~unktion des ]-Ierzens 
abet aieht, so sind sie kaum unmittelbare Todesursaehe. Natfirlieh er- 
reiehen dig Patienten aneh in den Anstalten kaum ein biblisehes Alter. 
Tells vollkommen idiotiseh, teils mit schwerer Epilepsie behaftet, ist ihr 
Durehsehnittsalter sehon aus diesen Grfinden ein geringes. So finde ieh 
als bisher hSehstes Alter in der Literatur ffir tuberSse Itirnsklerose an- 
gegeben 37 Jahre; ieh selbst verffige nur fiber eine Beobaehtung, in der 
der Patient 35 Jahre erreieht hatte. Iateressanterweise war dieser Patient 
mit Rhabdomyom des tterzens behaftet. Meist kommen die Kranken 
nieht weit fiber das Pubertitsalter hinaus, erreiehen dieses trotz der Zahl 
der J~hre meist Iohysiologiseh aieht und bleiben in der kSrperliehen Ent- 
wieklung fast durehweg erheblieh zurfiek. Fand sich doeh in meinem 
Falle 3; 10 j ~hriger Idiot, in der Kranken gesehiehte der Vermerk : ,,Patient 
maeht den Eindruek eines einji~hrigen Kindes", z. Z. der Obduktion hatte 
er ein KSrl0ergewicht yon 12 kg gegentiber einem NormMgewieht yon 
30 kg, hatte also dus Durehsohnittsgewieht eines Kindes am Ende des 
2. Lebensjahres erreieht. Fiige ieh hinzu, dab bei dem Jungen niemals 
eine Dentition stattgefunden, die Kiefer also vol!kommen zahnlos waren 
und sich im Zustande eines Siuglings vor dem Zahndurehbrneh be- 
f~nden, so ist die verbreitete Rfiekstindigkeit in der kSrperliehen Ent- 
wieklung drastiseh illustriert. Pflegt aueh die Entwicklung meist nieht 
so hoehgradig gehemmt zu sein, so ist doeh im Mlgemeinen wohl Iest- 
stehend, dag die grebe Mehrzahl der F~lle nut stark verz6gert und lang- 
sam die voile Entwieklungsh6he entspreehender Normaler erreieht. 

Die unmittelbare Todesursaehe ist meist in epileptisehen Anfillea 
gegeben, nicht selten Iinden sieh trotz sorgf~ltigster Pflege yon gefibtem 
PersonM aueh schwere, in Gangri~n fibergegangene Sehluekpneumo- 
nien. 

D i e  HerzaHektion spielt als Todesursaehe in den ~lteren l~illen 
keine Rolle. Eine reeht erhebliehe Zahl yon tuber6sen Sklerosen ist ja 
schon im Leben an dem schmetterlingsf6rmig ausgebreit~ten Epithelioma 
sebaeeum fiber der Nase zu erkennen. Ieh habe mieh bemiiht, an sol- 
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ehen F~llen schon w~hrend des Lebens herauszubringen, ob eine Kombi-  
nat ion mit  R h a b d o m y o m e n  des Herzens vorliegt, aber aueh zutreffenden 
FMles keine Anhal t spunkte  ~inden k6nncn, die auf eine Mi~beteiligung 
des Herzens h~t ten sehlieBen lassen. Weder  durch  Perkussion noch durch 
Auscul ta t ion lassen sich Stfitzen ffir die Vermutung  einer Mi~bcteiligung 
des Herzens linden, aueh der Pu]s weicht weder in QuMit~t noch in 
Frequenz yon  entsprechend en tMckel ten  Normalcn  ab. Der Herzbefund 
war also immer  ein zuf~]liger, zuweilen abe t  auch die tuber6se Sklerose 
des Gehirns. 

I m  folgenden teile ieh meine Befunde nun ausffihrlich mit,  soweit 
sic das Herz betreffen; sic sind Mle mit  tuberSser Sklerose des Gehirns 
und  ausnahmslos mit  den zuletzt  yon  Fischer ausffihrlich beschriebenen 
Mischtumoren der Nieren kombiniert .  Evtl .  sonstige bemerkenswerte Be- 
funde sollen in kurzgehal tenen Notizen beigefiigt werden. 

Fall 1. 5j/~hriger Knabe, Vollidiot mit epileptischen ILr~mpfen. 
Der tIerzbeutel wird yon oben her dureh einen gro~en Thymus tiberlagert; 

er enth/~lt 30 ecru einer klaren, hellgelben, w/~sserigen Fltissigkeit. Das tterz ist 
wenig grSBer Ms die Faust der Leiche, die Gef~l]e begleitet unter dem glatten 
Epikard ziemlieh reiehlieh Fettgewebe. An der Spitze des Herzens, die yon beiden 
Ventrikeln gebildet wird, finder sieh eine kleinfingernagelgroBe, raube, k6rnige 
Stelle, die etwas br/~unlieh gef/~rbt ist; im tibrigen isb das Epikard weiBHeh, an 
seiner Oberfl/~ehe abet vollkommen glatt. Beide VorhSfe enthalten reichlich 
dunkles fltissiges Blur, desgleichen der re6hte Ventrikel. 

Der rechte Ventrikel ist auffallend sehlaff und diinnwandig, dureh seine 
Wand ist sin kugeliges ziemlich derbes Gebilde zu Itihlen. Der Ventrikel is~ weir, 
die Pulmonalis vollkommen zarg. ~/2 cm ventrikelw/~rts yon der Pulmonalklappe 
finder sieh eine Meine, warzige, etwa linsengroBe weigliehe IIerzvorragung am 
Septum ventrieulorum. Sie setzt sich seharf yon der Muskulatur ab, das Endokard 
ist ringsum vollkommen zart und durehscheinend; im vorderen Papillenmuskel 
ist gMehfalls ein kleines, seharf abgesetztes weiBliches KnStehen dicht unter dem 
Endokard eingelagert, der Papillarmuskel hier leichb sloindelig aufgetrieben. 
Zwisehen den SehnerLf/~den des medialen Trieuspidalsegels ist ein ziemlich 
groBer, platt-eifSrmiger K6rper eingesehlossen. Er migt 1,3 : 1,0 : 0,7 era. Nur 
an seiner der Herzwand zugekehrten Ft/iche unberh/~lt er mit einigen Trabeeula6 
carneae sehmale Verbindungsbrtiekem Dis Sehnenf/~den breten in ihn ein, 
um ihn zu durehsetzen und an das im iibrigen vollkommen zarte zugeh'6rige Segel 
des Trieuspidalis heranzwbreten. An seiner OberflKehe ist der K6rper etwas hSk- 
kerig, zwisehen ungleiehmaBigen weiNichen Ztigen des Endokards sehimmern mehr 
gelblieh-glasige Parbien durch, seine Konsistenz ist elas$iseh. Auf dem Setmitt 
erseheint der Knoten ziemlich gleiehm/~l]ig gelbliehweig, die Sehnittfl/iche quillg 
etwas vor, ist feinkSrnig, sehwammig, hoehgradig durehscheinend. Ein weiterer, 
htmlicher ,,Tumor" lieg~ mitten in der Seheidewand der Ventrikel, miBg auf dem 
Sehnitt 1,0 : 0,5 era, er setzt sich sehr seharf yon der Muskulatur ab, hat aber 
keine Kapsel und 1/~ltt sieh nicht herausseb~len. 

Der linke Ventrikel is~ nieht erweitert, seine Wand krgftig, in die Nuskulatur 
eingesprengt zahlreiehe weiglieh-durchseheinende Fleeken, die an zwei Stellen die 
ganze Ventrikelwand durehsetzen. In ihrem Aussehen gleiehen sie vollkommen 
den im rechten Ventrikel besehriebenen Knoten; auf dem Setmitt ragen sie etwas 
tiber die Sehnittfl/~ehe vor. 
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Die Aortenklappe ist verbildet; es sind nut 2 Kl~ppen vorhanden, doeh zeigt 
d~von die reehte grSBere auf der Tasehenseit~ eine in der Stromrichtung stehende, 
sie ungefihr h~lbierende linienfSrmige Verdiekung. Die Klappe erscheint etwas 
runzeIig mit leieht verdiektem Rande. Beide Kranzgefil3e entspringen hinter 
dieser grSl~eren reehten Klappe. Gehirn 1390 g mit zablreichen groBen Sklerosen, 
in den Seitenventrikeln bis erbsengroite, h6ekerige, auf dem SeknRt sehwammige 
Tumoren; zahlrelehe Nierent.umor~n, zahlreiehe kleine Fibroepitheliome der Ge- 
siehtshau~. 

Mikroskopisch stimmen die Knoten der Herzmuskulatur wie aueh 
der grol]e Knoten zwisehen den Sehnenfiden der Tricuspidalis voll- 
kommen mi~ den in der Literatur eingehend geschilderten l~habdo- 
rayomen fiberein. Es prisentiert sieh mikroskopiseh zuniehst ein ganz 
ungewShnliehes Bild, ohne jede ~hnlichkeit mit dem eines normalen 
tterzens. Man sieht grol]e, blasige Riume yon rundlicher oder ovaler 
Gestalt, dercn Begrenzung man zunichst fiir loekeres, wabig angeord- 
netes Bindegewebe halten k6nnte, die einzelnen Blasen seheinen ziem- 
lich scharf voneinander gesondert. In I-I~ma]aun-Eosinpr~para~ neh- 
men die Begrenzungen einen mehr dem ttimalaun zuneigenden violett- 
rStliehen Ton an, im Van-Gieson-Priparat abet erscheinen sie gelb und 
erweisen sieh schon firberiseh als zur Muskulatur gehSrig. An geeigneten 
Stellen sieht man denn aueh zuniehst eine feine, fibrillate Lingsstreifung, 
der sieh eine deutliehe Querstreifung beigesellt, Daraus ergibt sich ohne 
weiteres, dal~ es sieh um quergestreifte Muskelelemente handelt. Zwischen 
den Blasen finder man ein aulterst feines und sp~rliches, nur aus wenigen 
Fasern bestehendes Bindegewebsgeriist, dessen Armseligkeit besonders 
im Mallorypriparat auffil]t. Eine Reihe der Blasen erscheint roll. 
kommen leer, nur aus der Wand bestehend. Andere aber enthalten 
ziemlich plumpe InnenkSrper, die entweder die Mitre des Hohlraumes 
der Blase einnehmen, nicht selten aber aueh wandstindig sind. Diese 
Innenk6rper sind sternf6rmig und stellen Zellk6rper dar, die yon einem 
mehr oder weniger feink6rnigem Plasma aufgebaut werden und einen 
bis drei Kerne enthalten. Die Kerne sind meist rundlieh, zuweilen oval, 
liegen mehrere in einer Zelle, so pflegen sie dieht beieinander zu liegen, 
die zugekehrten Fl~ehen sind dann hiufig gegeneinander abgeplattet. 
Im allgemelnen pflegen sie etwas chromatinreicher als die t{erzmuskel- 
zellkerne zu sein. Das Chromatin finder sich in guter, feiner Verteilung. 
Da nnd dort ist es aueh grobk6rniger, dann erscheinen die Grenzen der 
Kerne nicht so glair, sondern weisen leiehte Einziehungen und Vor- 
buekelungen auf. J~uf~erst selten trifft man auch auf eine Kernteilungs: 
figur, so dal] die Mehrkernigkeit wohl nieh~ anf Kernabschntirungen, 
sondern auf indirekte Kernteilung zuriickzufiihren ist. 

Der ZellkSrper lal~t zwei  Extreme erkennen, zwisehen denen alle 
mSglichen l~berg~nge vorhanden sind. In dem einen extremen Typus 
erseheint das Plasma auf eine mehr oder weniger breite .Zone auf die 
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KernG zuriickgezogen und sender nur einige plumpe konisehe Strahlen aus, 
die scheinbar die ]3egrenzung der Blase night erreichen. Das sind 
racist Elemen%e mit gr6berer Chromatinanordnung und unregelmi~Biger 
Kernbegrenzung. In] anderen Tyl0us ist die Gliederung des Plasmas vie1 
reichlicher. Zwar gehen aueh hier kr/~ftige konische Fortshtze yon der 
zentralen Plasmamasse aus, sie verjiingen sich aber viel allmhhlicher 
und ziehen sich sehlieBlich zu feins~en, kaum siehtbaren F/~den aus. 
Sie splittern sich auf in feinste, glasige Faden, die untereinander anasto- 
mosieren und so vollkommen leer erscheinende Maschen umschlieBen. 
l~eben den groben, sich aufsplitternden l~'orts/~tzen sender der zentrale 
Plasmak6rpGr aber aueh feinste vereinzelte Faden aus, die sowohl unter- 
einander als auch mit den yon den groben ForSs~tzen ausgehenden 
Fhden anastomosieren. Alle F/~den s%reben der BBegrenzung der ]31ase 
zu  und bilden so dicht unter ihrer Oberfli~ehe ein feines Maschenwerk. 
Oft sieht man innerhalb der groben Forts/~tze eine pinselartige feine 
Li~ngsstreifung auftreten, der sich dann eine deutliche Querstreifung 
zugesellt. Die feineren Fi~den sind immer strukturlos, hyalin-glasig, 
nehmen kaum Farbe an und werden nur durch ihr bes0nderes Licht- 
brechungsvermSgen im mikroskopischen BBilde sichtbar. 

Sei//ert hat diese ]3ildungen mit Spinnen vergliehen, dig im I~GtZe 
hhngen. Gegen den Yergleieh ist, sofern man die BBilder nut zweidimen- 
siena1 sieht, night viel einzuwenden. K6rperlich betrachtet scheint mir 
aber ein Vergleich mit bekannten morphologischen Elementcn der 
Pflanzenanatomie nigher zu liegen. Man brauch~ nut an die Zellen der 
Staubfi~den z. ]3. yon Tradescan$ia zu denken, um yon dem ]3au der 
Rhabdomyomblasen die richtige Vorstellung zu bekommen. Die Staub- 
fadenzelle yon Tradescantia in umgekebxter Reihenfolge betraehtet, 
vermittelt folgende kSrperliche u Von einem unter der 
Zellenmembran liegenden Primordialsehlaueh ziehen Plasmaf/~den, die 
vielfach untereinander anastomosieren, gegen die Mitre des Zellzylinders 
und vereinigen sieh hier mi$ einer an ihnen aufgehi~ngten grSBeren 
Plasmamasse, die den Kern ffihrt. Zwischen den l~/~den linden sleh 
mit l~'lfissigkeit geffillte Vakuolen. Die Vakuolen im vorliegenden 
l~habdomyom enthalten sehr reichlieh feinbropiiges Glykogen, das 
sich reihenfSrmig den Protololasmafi~den anlegt. Die Masehen werden 
also yon einer Flfissigkeit geffillt sein, die reiGhlieh Glykogen ge16st 
enthhlt, das bGi entsprechender Fixierung feintropfig ausf~llt. Abrikossoff 
nimmt an, dab die Vakuolen infolge yon Degenera$ion im Zellproto- 
plasma entstehen; diese Annahme halte ieh fiir unriehtig und auch 
fiberflfissig. Es fehl~ jeder durch ]3eobachtung belegte Beweis fiir 
degenerative zur Vakuolenbildung fiihrende Vorg~nge in der embryo- 
nalen ~erzmuskelze]le. Die Vakuolen gehSren in einem bestimm~en 
Entwickluugsstadium genau so zur normalen Zellstruktur wie dig 
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Vakuolen z. B. in der Staubfadenzelle yon Tradescanti~, ffir deren Er- 
k l ~ u n g  es rm W. bisher ni~mandem eingefMlen ist, zu degenerativen 
Prozessen Zuflucht zu nehmen. 

Die fibrill~re L~ngs- und die Querstrei~ung geht auf die Blasenwand 
fiber, sick an ihrer Oberflaehe zu Ziigen ordnend, die auf benachbarte 
Gebiete fiberspringen, so da{~ Bin Syneitium quergestreifter Fibrillen 
entsteht,  in dem sick keine Zel]grenzen naehweisen lassen. 

Zwischen die Blasen t r i t t  yon den versorgenden Blutgefhl~en aus. 
gehend ein feines Bindegewebe. Sonst ist die Bildung yon g~nz gleich- 
m ~ i g e r  BescMffenheit, gegen die normMe Muskulatur wird sie yon 
einer etwas in der Dicke weehselnden Bindegewebshfille umgeben. 
Zwischen den l%andp~rtien der Knot  en aber und ihrem Zentrum be- 
steht kein Unterschied. Zwischenstufen etw~ zwisehen normMer tIerz- 
muskeKaser und Rhabdomyomblase  lassen sick nirgends naehweisen. 

Der zwischen den Sehnenf~den de r  TrieuspidMis ha ngende Knoten 
ist in seinem Aufbau denen in der Muskulatur vollkommen gleich. Er  
ist natfir]ieh dureh eine yon Endokard fiberzogene BindegewebsMille 
mit  Ausnahme der schmMen Verbindungsbrfieken fiberzogen. Aueh er 
~fihrt reiehlich Glykogen, das in derselben beschriebenen Weise an- 
geordnet ist. 

Die V~kuolen sind vollkommen frei yon Fett ,  die Elemente des 
t~habdomyoms enthMten einige feine Fettst~ubehen, die sieh mit  Schar- 
lach rot  ~ rben .  

Fall 2. 8~hriger Knabe rait epilepfischen Ar~llen. Tod im Anfall. 
Das Herz entsprieht der G~SBe der F~ust der Leiehe, im Perik~rd nut einige 

Trop~en kl~rer, hellgelber, ws r Fliissigkeit, seine Innenfl~che gl~tt und 
glS~nzend. Epikard seh~ fettarm, an der Spitze des linken Ventrikels ein unregel- 
m~13iger Sehnenfleek, der etw~s tiber das Niveau des Muskels vorspringt und sick 
mit ziemlieh sehurfer Kontur yon der Umgebung absetzt. In beiden VorhSfen 
reiehlioh fliissiges und geronnenes Blur, desgleiehen im rechten Ventrikel. Zwisehen 
den Trabekeln der rechten Kammerspitze einige kleine, steeknadelkopf- bis kirse- 
korngroI~e unter dem Endokurd gelegene weil~liche Kn6tchen, d~s Endokard zieht 
glatt tiber diese Kn6tchen weg, sonst das rechte tterz ohne ~bweichenden Be- 
fund. Linker Ventrikel nicht erweitert, der an der Spitze erwahnte Sehnenfleck 
dringt finch uhrglasf5rmig gegen die Muskulatur vor und treibt yon seiner Kon- 
vexitat her einige wurzelartige Forts~itze zwischen die Muskelbttndel. Sonst linden 
sick makroskopisch keine Abweichungen ~n der Muskulatur. 

Sonstiger Befund: Hoehgradige tuberSse Sklerose des Gehirns, bis erbsgro$e 
Tumoren der Seitenventrikel, erhebliehe Erweit.erung der Seitenvenirikel und 
gleichmS, Bige grebe Granulation des Ependyms, groBe, zahlreiche Nierentumoren. 
Mikroskopiseh ist der Befund der ldeinen Khoten im rechten Ventrikel derselbe 
wie der der grOBeren entspreekenden Bildungen im Fall 1. Aueh der Sehnenfleek 
an der Spitze erweist sick mit seinen zwiseken die Muskelbtindel vordringenden 
Auslaufern als aUS typischen l%habdomyomelementen zusammengeseizt. 

J Fall 3. 10j&hriger VoHidiot mit epileptisehen Anfallen. Tod an Marasmus. 
Herzbeutel fettarm, ftihrt nut einige Tropfen klarer, hellgelber, wasseriger 

Fliissigkeit. ]:)aS Epikard ist im Gegens~tz zu dem sonstigen elenden Zustande 
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ziemlich fettreich, das Herz ist aUffallend klein. Die VorhOfe und der rechte 
Ventrikel enthalten m~tBige Mengen Speckhaut neben dunklem, gerormenem und 
flfissigem Blute. Der Klappenapparat des Herzens ist vollkommen intakt und 
zart, das Foramen ovale weir often. 

Das Endokard bietet in der rechten wie in der linken Herzkammer ein ganz 
eigenartiges Bild.. Es is~ iibersat yon feinsten hSchstens bis stecknadelkopfgroBen 
KnStchen, die tells tautropfen~hnlich durchsichtig, zum groBen Tell abet weiBlich 
triibe aussehen. Sic linden sich nut in den Ventrikeln, die Vorhtfe sind vollkommen 
frei. Die Lokalisation ist ausschlieBlich auf das Endokard beschrankt, die Musku- 
latur yon dunkelgrauroter Farbe l~tBt keinerlei Ver~nderungen erkennen, is~ voll- 
kommen frei yon Knttchen, auch feinste Schwielen fehlen makroskopisch voll- 
kommen. 

Sonstiger Befund: _~uBers~ geringe k6rperliche Entwicldung, der 10j~thrige 
Junge wiegt 12 kg. Kiefer ganz ohne Z/ihne, elne Dentition hat niemMs statt- 
gefunden, die Kiefer entsprechen in ihrer EntwicMung denen eines zahnlosen 
S/~uglings. Gehirn groB, 1540 g, mi~ zahlreichen tuberts-sklerotischen Herden, 
Ventrikel~umoren vorhanden; charakteristische Nierentumoren, kleine Leisten- 
hoden, ausgedehnte Adenomata sebacea der Gesichtshaut. 

Mikroskopisclx ist der Fall so eigenartig wie makroskopisch. Zun/~chst ist 
auch mikroskopisch die Muskulatur vollkommen frei yon Bildungen, die an 
Rhabdomyomelemente denken lieBen. Sic is~ auffallend locker gefiig~i ihr binde- 
gewebiges Stroma stellenweise zcllreicher, unter dem Endokard und zwischen 
die Muskelbtindel sieh dr~ngend , ziemlich reichlich 1%ttgewebe. Die KnStehen 
unter dem Endokard bestehen meis~ aus faserreichem Bindegewebe. In dieses 
eingeschlossen in jedem KnStchen jeweils 1--3 eigenartige Bildungen, die voll- 
kommen den ElemenBen der Rhabdomyome entsprechen. Querstreifung ist an 
ibnen nur mangelhaft ausgebildet, das Plasma yon feinen etwas zu H~malaun 
Verwandtschaft zeigenden Granula durchse~zt. Die Differenzierung ist auch ge- 
rinser Ms an den im FMle 1 und 2 beschriebenen Elementen, es fehlen die hyMinen 
feinen Verzweigungen, alle Balken sind kSrnig, manchmal fehlen auch die Kerne. 
Die da und dort angedeutete Quers~reifung wie auch der ganze Aufbau lassen 
abet keinen Zweifel, dab wit es mit identischen Elementen wie beim l~habdomyom 
zu tun haben. Auch die Kombination mit typischer ~ubertser Hirnsklerose spricht 
dafiir, dab diese Gebilde als Rhabdomyomzellen zu deuten sind. (Abb. 1.) 

Fall 4. 16j/~hriger, m/~nnlicher Vollidiot, Tod im AnfMl. 
Herz klein, im Perikard einige Kubikzentimeter hellgelbe, klare, w/~sserige 

Fliissigkeit. Epikard weiBlich getriibt. In den Herzhthlen reichlich dunkles, 
fliissiges Blu~, Recht, e Herzkammer nich~ erweitert, an der Septumwand eine 
flachbuekelige, stark weiBlich ge~riibte, ziemlich derbe, kaum linsengroBe Hervor- 
wSlbung; sie se~z~ Sich beim Einsehnitt seharf gegen die Muskula~ur ab, yon ihr 
dringen vogelfugar~ig scharf begrenzte Ausl/~ufer zwischen die Muskelbiindel des 
SeptUms, dieses fast bis under das Endokard des linken Ventrikels durchsetzend. 
In der Wand der linken Kammer zeigen sich auf dem Schnit.$ einige schwielige, 
rhombisch ges~Mtete Herde, yon denen man sich verjiingende weiBliche, faserige 
Ziige~in die Umgebfing aUss~rahlen sieht; wfirde nicht der Befund am Sep~um 
vorliegen, so wiirde man in diesen Stellen ohne weiteres bindegewebige Schwielen 
vermuten, zumM sie auch makroskopisch durch ihre weiBliche Farbe und ihre 
derbe Beschaffenheit den entsprechenden Bildungen en~ziihdlichen bzw: sklero- 
~ischen Ursprungs gleichen. 

Vom iibrigen Befhnde interessie~%/tab der Idiot gleichfalls irr/ler ktrperlichen 
Entwicklung zurfickgeblieben ist~ Es feh~lt bei dem Sechzbhnj/~hrigen je/le An- 
deu~ung der Pubes und der Achselhaare;/lie Hoden sind klein, kauh~ b0hnengroB, 
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liegen aber im Scrotum. Das Gehirn zeigt hochgradige tuberSse Sklerose mit 
grogen Ventrikeltumoren, starke Erweiterung der Seitenventrikel; die Niere ist 
durchsetzt yon zahlreieken kleinen, rundlichen und striekfSrmigen gelb]iehen 
tIerden. Mikroskopisck bietet der Herd in der Septumwand nichts Abweichendes 

gegentiber den im Falle 1 be- 
schriebenen. Die schwielig 
aussehenden Bezirke in der 
linken Ventrikelwand bieten 
aber einige auffallende Beson- 
derheiten, die vielleicht eini- 
genAufsehluB tiber das sehliefl- 
licheSehieksal dieser yon vorn- 
herein ja wohl funktionell to- 
ten Bezirke geben: 

Zuni~ehst fi~llb an iknen 
mikroskopiseh auf, dab der 
makroskopisch sekwielige 
Eindruek, den sic erweeken, 
bedingg ist dutch eine ziem- 
lick erhebliehe Verbreitertmg 
ihrer bindegewebigen Abset- 

Abb. 1. zung gegen die umgebende 
Muskulatur. Die ]~indege- 

websneubildung finder yon dem die Gef~ge begleitenden Bindegewebe aus start. 
Man siek~ eine Zunahme der Kerne, die sick aueh zwischen die einzeInen 
RhabdomyombIasen dr~ngt. An der ]?eripherie werden dutch diese Bindegewebs- 

zunahme einzelne Blasen ab- 
gedr~ngt, und so finder man 
denn in der breiten binde- 
gewebigen Randzone ver- 
einzelt weir yore zentrMen 
Kern abgesprengte Ele- 
mente, die wohl dem Unter- 
gang geweiht sind. Dabei 
fehlt es abet an grob sinn- 
fMligen Ver~nderungen an 
den blasigen Muskelelemen- 
ten, die auf eine akute Affek- 
tion hindeuteten, man ge- 
winnt vielmehr den Ein- 
druck, dab sic mit Zunahme 
desBindegewebes Mlm/~hlich 
erdrtiekt werden. (Abb. 2.) 

Fall 5. 21j~hrige Epi- 
Abb. 2. leptiea, Zufallsbefund. 

Pat. litt yon frfihester 
Kindheit an epileptisehen Arff~llen, sic war nicht idiotisch, soll sogar in der Sehule 
leidlich gelernt babe n. Nit Einsetzen der Pubert~t zunehmender geistiger Verfall, 
zu dem sick zeitweise sehwere Erregungszust&nde mit  Tobsuch~ gesellten. In 
einem solchen mehrere Tage anhaltenden Erregungszustand, dock ohne epilepti- 
sche Krampfan{/~lle, pl6tzlieher Exitus. 

])as Iterz bietet s0nst keine BesonderheiSen, nur beim Idmwenden des 
reehten Herzohres finden sick zwischen den Trabekeln 2 kleinerbsgroBe, breit- 



und ihrer ]3eziehungen zur tuberSsen Gehirnsklerose. 31 

gestielte Knoten, die weil31ich und an ihrer Obeffl/~che wie geriffelt aussehen. 
Ieh hielt diese Dinge zun/~chst fiir organisierte Thromben. Die nachtr/~glich vor- 
genommene Obduktion des Gehirns zeigte aber iiberraschenderweise einige im 
Stirnhirn beiderseits loka]isierte tuberSse tterde. Ventrlkeltumoren fehlten, doch 
land sich ein grobgranuliertes Ependym. Beide Nieren mit zahlreichen kleinen 
Cysten und einer Reihe kleiner gelblichweil]er, nur auf die Rinde besehr~nkter Herde. 
Ovarien entspreehend entwickelt, yon gut ausgebildeten Follikeln durehsetzt. 

Der unerwartete Gehirnbefund veranlal~te dann die mikroskopische Unter- 
suchung der iiir organisierte Thromben angesproehenen Gebilde ira rechten Herz- 
oh r. Sie setzen sieh aus %ypischen l~habdomyomelementen zusammen, doch findeb 
sieh subendokardial eine reeh$ erhebliehe Bindegewebslage, und auch das binde- 
gewebige Stroma der Knoten is$ reichlieher entwickelr als man es sonsr finder. 
Die blasigen Muskelelemente weisen eine starke, staubfSrmige Fettinfflr auf. 
Im iibrigen erweist sieh der Herzmuskel auger einer difiusen Fettiniiltration der 
Muskelfasern frei yon Ver~nderungen. 

Fall 6. 35j~hriger, fief verblSdeter, kaehekr Epfleptiker. 
Herz stark atropbiseh, Epikard sulzig, an der Spitze des linken Ventrikels 

ein daumennagelgrol]er Fleck gelar Fettgewebes, auf dem Schnitt ziehen 
einige sulzige Str/~nge in die Muskulatur, sonst das Herz ohne bemerkenswerten 
makroskopisehen Befund. 

Gehirn mir vereinzelten tuberSsen Herden im Stirnhirn und im Gyrus supra- 
marginalis rechr Zu beiden Seiten des Septum pellueidum ein etwa walnuB- 
groBer, stark verkalkter Gesckwulstknoten, grobe Granulationen des Ventrikel- 
ependyms; einzelne bis kirsehgroBe Gesehwulstknoten in der Nierenrinde. 

Bei dem makroskopischen Befunde fiberraschte reich das mikroskopisehe 
Bild. Mich interessierte die gelatinOse Umwandlung des Herzfet~gewebe s. In dem 
gelatinSs umgewandelten Fettgewebe fanden sieh gruppenweise und vereinzelt 
typische Rhabdomyomelemente. Ob sieh an anderen Stellen gleichfalls noch er- 
haltene Reste yon Rhabdomyom fanden, kann ich nicht angeben, d~ das tterz 
bis auf das eingelegte Sttick weggetan wurde. 

Zu meinem Bedauern sind mir bei meinem Umzug nach bier diese 
Pri~parate abhanden gekommen, und yon ~'a]l 5 ist nur ein Gefriersehnitt 
fibrig geblieben. 

Aus rneinen Beobaehtungen geht hervor, dal~ die Annahme, dab 
mit Rhabdomyom behaftete Individuen kein hSheres Lebensalter erz 
reiehen, nieht zu Reeht besteht. Diese Annahme hat  ihren Grund in 
auBeren, zuf~lligen Umstanden. Das Rhabdomyom des tterzens is$ 
h~ufig, wenn nich~ immer mit tuber5ser Sklerose des Gehirns komb~- 
niert. Diese bedingt fffihzeitig anstaltspflegebediirftige Zust~nde und 
entzieht damit diese lVi~lle dem Materialkreis der meisten Berufspatho- 
logen. 

Was meine Fal]e yon den meisten bisher bekanntgegebenen untersehei- 
de~, ist nur ein Untersehied dem Grade naeh. Rhabdomyome des tterzens 
sind mit einem li~ngeren Leben nich~ vereinbar, wenn sie entweder eine 
gewisse GrSl3e fiberschreiten oder ihre zufallige Lokalisation die Funktion 
durch Stenoseerscheinungen an den Ostien in gefi~hrlieher Weise beein- 
trachtigt. Sind sie yon vornherein klein, oder maeht ihre Gesamtmasse 
trotz ihrer groBen Zahl nur einen kleinen Bruehteil der Gesamtmuskulatur 
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des Herzens aus, so beeintr~chtigen sic die Funktion des Herzens keines- 
wegs in erheblichem MaSe. Sic sind daher der klinisehen Diagnose 
auch nicht zug~ng]ieh, die T~tigkcit des Herzens wird nicht mehr ge- 
stSrt als etwa bei der Fettdurchwachsung des Muskels. Erreichen sie also 
nicht etwa ungewShnliche Gr5$e, oder bedingt ihre Lokalisation nicht 
mechanische StSrungen der Zirkulation, so werdeI1 sie kaum je direkte 
Todesursache. 

Der grSBte yon mir beobachtete Tumor (Fall 1) miBt 1,3: 1,0:0,7 cm, 
h~tngt zwischen den Sehnenf~den der Trieuspidalis und hat nur schm~le, 
stielfSrmige Verbindungen zu den Muskeltrabekeln des Herzens; seine 
dadurch bedingte leichte Bewegliehkeit wird die Funktion des zuge- 
hSrigen Tricuspidalsegels kaum behindert haben und, d~ der Segelrand 
vollkommen frei war, auch kaum auf die Suffizienz des Segels yon 
I~aehteil gewesen sein; dis Krankengeschichte vermerkt jedenfalls nichts 
yon einem Ger~usch fiber der Tricuspid~lis, bei der Lokulisation aller 
fibrigen yon mir beschriebenen F~]le seheinen Klappensymptome yon 
vornherein ausgesehlossen. Denkbar w~re ja bei den hochgradigeren 
F~llen eine Beeintr~ehtigung der motorisehen Kraft des Herzmuskels. 
Abet diese Idioten ffihren nicht nur intellektuell, sondern aueh physisch 
eine Vita minima, der auch ein motorisch schwaohes Herz vol]kommen 
gerecht zu werden vermag. Da ieh reich der allgemein herrschenden 
Anschauung anschlieBe, dab die l~habdomyome nichts mit dem I~eiz- 
leitungssystem zu tun haben, sind auch klinisch entsprechende StSrungen 
nicht zu erwarten. 

Was die }"rage nach der Herkunft bzw. Ableitung der Rhabdomyomen 
betrifft, so sind verschiedentliehe M6glichkeiten herangezogen worden. 
~qaheliegend ist, seitdem das Reizleitungssystem in seinen feineren 
Einze]heiten bekannt geworden ist, die Rhabdomyomblasen mit den 
Muskelelementen dessetben inZusummenhang zu bringen. In der Tat hat 
diese Ansehauung auf den ersten Bliek etwas Bes~eehendes, besonders 
wenn man an die Bilder denkt, dis man bei den Huftieren zu sehen be- 
kommt. Ihre blasige Besehaffenheit, die Beschr~nkung der Differen- 
zierung in Fibrillen auf die Peripheri~ und die nut auf diese sich er- 
streckende Querstreifung verleihen den Purkinjesehen Fasern eine weit- 
gehende J~hnlichkeit mit den I~habdomyomelementen. Nimmt man noch 
weiter hinzu, dab die Rhabdomyome fast alle wie das l~eizleitungssystem 
reich an Glykogen sind, so begreift man, dab der Gedanke ihrer Zu- 
sammengehSrigkeit verfiihrerisch ist. Allein schon der Umstand, dab sie 
sich vielfach dort lokalisieren, w e  Reizleitungsfasern fiberhaupt nicht 
naehgewiesen sind, sprieht gegen diese Auffassung. Als Mi{~bildungen des 
Reizleitungssystems wfirden sie sich, wenigstens in den hochgradigeren 
F~llen wohl in einer St6rung der Reiz]eitung schon im Leben zu erkennen 
geben. Das trifft, wie sehon hervorgehoben, nicht zu, die Funktion des 
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des Herzens ist bei ihrem Vorhandensein, soweit klinisehe ~Iethoden 
eine Beurteilung erlauben, nieht gestSr~. Der Glykogenreichtum besagt 
niehts, sie sind pathologisehe Bildungen und weichen daher auch in 
ihrem Stoffweehsel wohl yon normalen Herzmuskelfasern ab. Den 
gleichen Glykogenreiehtum treffen wir iibrigens bei der ~uberSsen 
Sklerose auch in den Ventrikel~umoren. Diese nun wegen ihres Glyko- 
gengeh~ltes etw~ vom Plexus chorioideus abzuleiten, verbiete~ sehon 
die Lokalisation, sie gehSren zweifellos, obgleieh des Ependym frei yon 
Glykogen zu sein pfleg~, zum Ependym. 

Ihr Name verweis~ sie unter die Geschwiilste, und gem~l~ der Cohn- 
heim-lCibbertsehen Theorie hat man derm auch versucht, sie aus ver- 
sprengten Keimen abzuleiten. Des wiirde bedeuten, dab sie gleichsam 
eine Folge meehaniseher St5rung der Herzentwicklung sind. Seiflert 
~ul3ert sieh dariiber S. 170 folgendermal3en: ,,Ribbert ]eg~ in seinen 
Arbeiten fiber die Pathogenese der Gesehwfilste ein Hauptgewicht 
auf die, wenn auch nieht grob mechanisch zu denkende Absprengung 
der Gewebskeime aus dem meehanisehen Zusammenhange. Gerade ffir 
die Entstehung der kongenitalen Rhabdomyome des Herzens k a n n  
man versueht sein, mechanische Momente fiir eine solehe Keimab- 
sprengung in der Entwicldung des Herzens zu suchen. Denn as diirfte 
wohl kein Organ des gesamten KSrpers in so fr'fihesten Stadien der 
embryonalen Entwicklung so komplizierten Ver~nderungen in Form 
und Lage ausgesetzt sein wie gerade das Herz. Es genfig~ vielleieht in 
dieser Beziehung daran zu erinnern, wie zablreiehe Gelegenheiten zu 
meehanisehen StSrungen in dem s~ar/~en L~ngenwachs~um des Herz- 
sehlauches w~hrend der ersten Tage und in der durch dasselbe bedingten 
Drehung und Biegung desselben gelegen sein kSnnen, MSgliehkeiten, 
die jedenfalls nicht verringert werden dureh die darauffolgenden Vor- 
gi~nge, welche zur Sonderung der ursprfinglicben Anl~ge in die Kammern 
und VorhSfe ffihren. Freilich bleib~ auch fiir eine solehe Vorstellung 
yon der Genese einer derartigen Geschwu]st die letzte Ursaehe im 
Dunke]." 

Mich wunder~, daI~ gerade Sei//ert, der einen sehr wesentlichen und 
wahl heu~e allgemein anerkann~en Anteil an der gene~isehen Auf- 
fassung der Rhabdomyome des Herzens hat, solche ~berlegungen an- 
stellt. Denn zu dieser Auffassung im krassesten Gegensa~z s~eht j~ die 
groBe Seltenheit der Herzgeschwfilste. Gerade bei der so verwickelten 
Entwieklung des Herzens kSnnte man mit Recht verlangen, dal3 Keim- 
absprengungen zu den hi~tffigsten Vorkommnissen zi~hlen mfil3ten. 
Ich babe reich immer dariiber gewundert, dal3 man diese auffallende 
Seltenheit der prim~ren Herzgeschwfils~e nicht als Gegenargument 
zur Cohnheim-Ribbertschen Theorie verwandt hat. Ribbert selber nimm~ 
zu den Rhabdomyomen des Herzens Stellung und sagt, naehdem er ihre 

Vircllows Archiv, Bd. 243. 3 
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Auffassung als nicht weiter entwickelte Reste embryonaler Muskulatur 
aus verschiedenen Grfinden abgelehnt hat: ,~Beriieksichtigt man alle 
diese Befunde, dana muB man zu dem SchluB kommen, dab es sich nicht 
um liegengebliebene Bezirke embrYonaler Muskelabsehnitte handeln 
kann, sondern am selbst~ndige Sprossen, die gleichsam seitlieh aus 
ihnen herauswachsen, dann aber, als aus dem Zusammenhang ausge- 
sehaltet, ihre normale Weiterentwieklung einstellen." 

Mir ist bei der fast  gesetzmiiBigen Kombination yon Rhabdo- 
myomen des Herzens mit tuberSser Hirnsklerose, Ventrikeltumoren, 
Nierentumoren, Adenoma sebaeeum usw. nieht recht verst~ndlich, 
warum man sieh so intensiv bemiiht, diese Bildungen zu lokal wirk- 
samen WaehstumsstSrungen in Beziehung zu setzen. Denn sie setzen 
eine derartige H~ufung yon Zuf~lligkeiten innerhalb der verschiedensten 
Organe w~hrend der Entwicklungsperiode voraus, dab niemand an eine 
h~ufigere Wiederkehr denken wfirde. Die tuberSse Sklerose mit ihren 
Fehlbfldungen in den verschiedensten Organen ist abet gar keine all- 
zuseltene Erseheinung. Der typische ProzeB driingt naeh A~mahme 
einer allgemein gfiltigen Ursaehe. Der teratologische Terminations- 
punkt dieser allgemein giiltigen Ursache muB ein sehr friihzeitiger sein, 
wahrscheinlieh schon in der Zeit vor der Differenzierung der Keim- 
blotter liegen. 

Meines Eraehtens handelt es sich zun~ehst um l~berschuBbfldungen. 
Ein Zuviel in der Gehirnanlage, ein Zuviel in der tterzanlage, in der 
Nierenanlage usw. bedingt, da$ dieser ~bersehuB liegen bleibt und fiir 
den definitiven Aufbau des Organs keine Verwendung finder. Dabei 
kann das Ganze unterwertig sein oder dutch seine Anwesenheit hem- 
mend auf die Entwieklung des Ganzen wirken, dareh lokale meehanisehe 
StSrungen verursacht ist es aber nicht. 

Diese Auffassung wfirde meines Eraehtens aueh die aufi~llige und 
interessante Erscheinung erkl~ren, dab diesem l~lbersehuB an Bildungs- 
material die maligne Potenz fehlt. Bei den zahlreiehen F~llen von 
tuberSser Slderose ist es doeh auff~llig, dab bisher bis auf eine Aus- 
nahme kein Beispiel eines malignen Geschwulstprozesses bekannt ist, 
der aus diesen angeborenen ,,Tumoren" hervorgegangen w~re. Nut 
Kirpicznik teilt eine Beobaehtung mit, bei der zahlreiche Metastasen 
der l~ierengeschwiilste in anderen Organen auftraten, da die Tumoren 
in der Niere selbst destruierend wucherten, sich nicht seharf absetzten 
und yon ausgedehnten Rundzelleninfiltraten umgeben waren, scheint 
es mir doeh fraglieh, ob die metastasierende Geschwulst wirklich eine 
jener eharakteristischen l~ierentumoren, die yon Fischer ausffihrlich 
beschrieben sind, gewesen ist, oder ob nicht einmal eine Kombination 
einer bSsartigen I~eubildung, die an und fiir sieh unabh~ngig yon tube- 
rSser Sklerose ist, vorgelegen hat. I)ie Differenzierung der bekannten 
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b6sartigen Nierenbl~stome gegeniiber den eigenartigen Mischgeschwtil- 
,sten der Niere bei tuberSser Sklerose dfirfte zuweilen recht erhebliche histo- 
logisehe Sehwierigkeiten bereiten. 

Ich selbst habe in sehr zahlreiehen F~llen niemals Vorg~nge ange- 
troffen, die im Sinne der Malignitgt zu deuten w~ren. Man hat im Gegen- 
tell den Eindruek, dag die Entwieklung der Tttmoren sehr frfihzeitig 
zum Absehlug kommt und naeh einer Periode des Stillstandes dann 
regressive Vergnderungen elnsetzens Verfettungen; evtl. Erweiehnngen 
und daran ansehlieBend Substitution dureh Bindegewebe. Besonders 
auffallend sind diese regressiven Vergnderungen an den Ventrikel- 
tumoren. Sie verkalken frfihzeitig, und in meinem 5. Falle, einem 
Manne yon 35 Jahren, war eine ausgedehnte VerknSeherung mit Bil- 
dung zahlreieher Markrgume aufgetreten. 

Dasselbe hat Rehcler ffir seinen Fall aus dem Lubarschsehen Institut 
festgestellt. Ein Teil der t~habdomyome war verkalkt. Er kommt zu 
dem Sehlusse, dab alle bisher beobachteten im wesentliehen der Auf- 
fassung unterliegen, dag die Rhabdomyome des tterzens einfach em- 
bryonale Gewebsmil~bildungen sind, deren unabhgngiges Waehstum 
und vollstgndige Ausbildung bereits in der EmbryonalCeit seinen Ab- 
sehlug erreieht. 

Das gilt im wesentliehen wohl aueh fiir die iibrigen bei der tuberSsen 
Sklerose gefundenen Tumorbildungen. Ieh m6chte freilieh nieht so weir 
gehen, dal3 jedes Wachstum sehon naeh der Geburt aufh6rt, aber doeh 
glauben, dab ein Stillstand sehon sehr bald statthat. 

Kolis/so hat wohl zuerst darauf hingewiesen, dal~ die ghabdomyom- 
zellen Gebilde embryonalen Typus seien, und Sei]/ert hat dann in aus- 
fiihrliehen entwieklungsgesehichtliehen Untersuehungen erwiesen, dal3 
sieh die eigenartigen blasigen Bestanteile des Rhabdomyoms in der 
Tat zwanglos auf die embryonale Herzmuskelzelle zurtiekfiihren lassen. 
Das Wesentliehe ist, dag sie die Form der Embryonalzelle beibehalten, 
in ihrer individuellen GrSl~e abet weir fiber das Nag hinausgehen. Es 
besteht Mso I-Iemmung in bezug auf die Entwielklungsstufe, daneben 
aber Hypertrophie der einzelnen spezifisehen Eemente. Mit dieser 
Hypertrophie gehen sie fiber die indifferente Matrix in der Gewebsreife 
hinaus. Das ist meines Eraehtens der springende Punkt, sie enthalten 
gemgg dieser Gewebsreife potentiell gar neiht die Fghigkeit zu einem 
Waehstum fiber ein bestimmtes Mal3 hinaus, und das unterseheidet sie 
yon versprengten indifferenten Keimbezirken mit viel weitgehenderer 
prospektiver Potenz. 

Ans diesem Grunde werden wir dannaueh bei ihnen keine Weiter- 
entwicklung erwarten dtirfen. Die Erfahrung gibt dieser Auffassung 
reeht. Rehder und mit ibm Lubarsch nahmen an, dag die l%habdomyome 
des Herzens ihr unabhgngiges Wachstum und, ihre vollsti~ndige Aus- 

3* 
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bildung bereits in der EmbryonMzeit zum Absehlug bringen. H~lt 
.man sich nieht allzu ~tngstlich an den Ausdruek ,,Absehlug der Em- 
bryonalzeit", so trifft diese Auffassung sieher zu. Die Embryonalzeit 
tiberschreitet aber bei diesen Hemmungsbildungen wohl meist das 
intrauterine Leben, ~und gerade der L~&a~'schsehe Fall zeigt das in ziemlich 
iiberzeugender Weise. Denn hier weist die nieht in die Rhabdomyom- 
bildung einbezogene Muskulatur noeh eine Entwieklung auf, wie sic 
normalerweise um die Zeit der Geburt nicht mehr besteht. Das scheint 
mir wiehiig zur Erkl~rung gewisser Befunde an jugendliehen Rhabdo- 
myomen, wie sie z. B. Bundsch~eh erhoben hat, die mir in meinen wesent- 
lieh ~lteren F~llen niemals zu Gesieht kamen. Er unterseheidet an seinen 
Tnmoren zwei Zonen, namlich solehe mit Iortgesehrittener Entwick- 
lung, in denen sieh die Blasen strecken und die quergestreiften Fibrillen 
zu L~ngsziigen in t~ichtung der umgebenden normalen Herzfasern ann 
ordnen, and in weniger differenzierte Partien, die jede 0rdnung der 
Fibrillen vermissen lassen. Die ersteren Partien wiirden also, wenn 
aueh verz6gert, noeh Ansehlul~ an die normale tterzmnskelfaserent. 
wieklung erreielaen. 8olehe ~bergangsbilder babe ieh nie gefunden, 
vielleieht erMhrt sieh eben aus ihnen, dalt man gar nicht so selten 
mitten im Rhabdorayom einige wenige anseheinend vollkommen normM 
gebildete I-Ierzmuskelfasern finder. 

Diese verzSgerte F~higkeit der Umbildung in normale tterzfasern wird 
sieh aber meines Erachtens besehrhnken auf Elemente, die nieht hypertro- 
phiseh geworden, also ans der Bahn der normalen Entwieklung herausge- 
treten sind, sie werden daher aueh Ziemlieh friih ihren Abschlug linden. 

Das sp~tere Sehieksal sind regressive Veranderungen. Sie maehen 
sieh kenntlieh an Kernveranderungen und an Ver~nderungen des 
P]asmas, das seine Pseudopodien einzieht, die l~orts~tze werden plump, 
ihr Plasma k6rnig, die entspreehenden Blasen werden kleiner und fallen 
zusammen. Diese Vorg~nge verlauf@n abet sehr langsam, erstreeken 
sieh zu gleieher Zeit immer nut auf vereinzelte Elemente. So stiirmiseher, 
offenbar mit Nekrose verbundener Zerfall wie im Rehdersehen FMle 
diirfte zu den seltenen Ausnahmen gehSren. Auch das sp~rliehe Binde- 
gewebe vermehrt sieh parallel dem AusfM1, sprengt einzelne Blasen 
vollkommen ab und zerdrtiekt sie sehlieBlieh. 

NiemMs habe ieh Vorg~nge beobaehte~, die im Sinne eine s pro- 
gressiven Waehstums gedeutet werden k6nnten. Zwar habe aueh ieh 
wit Bundschuh und Abrikosso]] vereinzelt Kernteilungsfiguren gefunden. 
Sie bedeuten aber nur eine Kernvermehrung bei auf der H6he ihrer 
Entwieklung stehenden Rhabdomyomzellen, sic sind den aueh normaler- 
weise vorkommenden Kernvermehrungen an quergestreiften Muskel- 
fasern gleichzusetzen; sie sind niemals von einer Zellteilung, also einer 
Zellvermehrung gefolgt. 
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Allmghlieh wird also die Masse der Rhabdomyomknoten abnehmen, 
an ihre Stelle tritt als Ffillsubstanz Bindegewebe, wir werden also bei 
zunehmendem Alter des Trggers mit immer mehr reduzierten Restbe- 
st~nden zu reehnen haben, ]etzten Endes werden sie auch vollkommen 
verschwinden kSnnen und nur mehr in ihrer Genese unklare Sehwielcn 
die Orte ihres frfiheren Standortes andeuten. DaB sie sich aber welt 
fiber das erste Kindesalter hinaus halten kSnnen, geht deutlich aus 
meinen Beobachtungen 4, 5 und 6 hervor. Vielleieht bringt weitere ein- 
gehende Untersuchung yon tterzen bei tuberSser Sklerose noeh weiteres 

A b b .  3. 

Hu~. = H e r z m u s k e l ;  Rhz. = R h a b d o m y o m z e l l e ;  Rhzr. = ~ h a b d o m y o m r e s t e ;  

org. Bdgw. = O r g a n i s i e r t e s  B i n d e g e w e b e .  J .  = I n f i l t r a t .  

Material, jedenfalls sollte in solchen Fiillen, auch wenn makroskopiseh 
kein Befund erhoben wird, der feineren Untersuehung des I-Ierzens ver- 
mehrte Aufmerksamkeit geschenkt werden (Abb. 3). 

Schmincke hat in letzter Zeit eine sehr interessante Beobaehtung 
fiber kongenitale Herzhypertrophie, bedingt dutch diffuse lghabdo. 
myombildung, mitgeteilt und dabei verdienstvollerweise eine Dis- 
kussionsbemerkung Virchows, dab die kongenitale Herzhypertrophie 
dureh ein diffuses Rhabdomyom bedingt sei, wieder ausgegraben und 
die Bereehtigung dieser Annahme durch ein bisher nieh~ vorhandenes 
Beispiel belegt. Hier bestand, es handelte sieh um einen Xeugeborenen, 
der ganze Herzmusket aus Rhabdomyomzellen, das Herz war doppelt 
faustgroB, die reehte Ventrikelwand fiber 1 cm dick. Das w~re das 
exstremste Beispiel yon Hea'zrhabdomyom. Leider war der Erhal. 
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tungszustand der Leiehe so mangelhaft, daft fiber das Gehirn keine An. 
gaben mehr gemacht werden konnten. 

Der Lubarsch-Rehdzrsehe Fall ist ibm verwandt. Er zeigt neben 
groften, typisehen Rhabdomyomen den fibrigen Herzmuskel in einem 
Zustande der Hemmung, die Elemente entspreehen in ihrer Entwieklung 
nieht den um diese Zeit erreiehten Zustand normaler Reife und gehen 
kontinuierlieh in das Tumorgewebe fiber. Der Fall leitet dann fiber zu 
den werSger ausgepr~gten his etwa zu den nur dutch multiple kleine 
Rhabdomyomzellenbildungen angedeuteten wie etwa in meinem ]3ei- 
spiel 3. 

Ubereinstimmend wird festgestellt, daft sieh die Rhabdomyome 
des Herzens ableiten aus embryonalen Muskelzellen. Dabei, wie Abri- 
korso/[ andeutet, zu Atavismus seine Zuflueht zu nehmen, ist fiberflfissig. 
Das biogenetisehe Grundgesetz in allen Ehren, die Heranziehung der 
Phylogenie abet zur Erkl~rung pM.hologiseher Bildungen ist erfahrungs- 
gem~if~ sehr gefahrlieh und kann das schSne Gebiet der vergleichenden 
Pathologie nur in Mil~kredit bringen. 

Zusammenfassend 1Mtt sich also sagen: 
1. Die Rhabdomyome sind nicht an die friiheste Kindheit gebunden, 

sondern lassen sieh in einzelnen Fgllen bis in das Alter weir nach der 
Pubertgt verfolgen. 

2. Es handelt sich bei ihnen fast aussch]ieftlieh um Fehlbildungen, 
die mit Miftbildungen in anderen 0rganen, besonders des Gehirns, der 
R'ieren und der Haut vergesellsehaftet sind. 

3. Sie erweisen sich damit als Teilerseheinungen einer allgemeinen 
EntwicklungsstSrung, die in einer abnormen Keimesbeschaffenheit be- 
griindet ist und nichts mit den dutch meehanisehe EntwieldungsstSrung 
bedingten Keimversprengungen im Sinne Ribberts zu tun hat. 

4. Die Zellen wahren in der Form dauernd den embryonalen Typus, 
gehen aber in ihrer Diffetenzierung darfiber hinaus und erreiehen eine 
hohe Gewebsreife. 

5. Diese Gewebsreife maeht sie zu blastomatSsem Weiterwachstum 
unfhhig. 

6, Das erkl~irtl daft in sp~teren Stadien nur regressive Ver~nderun- 
gen an ihnen zu beobachten sind. Diese machen sieh geltend in einem 
langsam verlaufenden Sehwundo und einer sich ansehlieftenden Sub- 
stitution dutch Bindegewebe, so daft schlieftlich nut Sehwielen mit mehr 
oder weniger bedeutenden Resten yon Rhabdomyomelementen ~hre 
Lokalisation im Herzmuskel andeuten. 

Ausfiihrliches Literaturverzeichnis bei Jonas, Frankfurter Zeitschrift. 


