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Rhabdomyome  des Herzens sind sehr seltene Neubi ldungen  u n d  da- 
her immer  wieder gern beschrieben worden. Die h~ufige Verb indung  
mi t  %uberSser Hirnsklerose, Nierenmisehgew~iehsen u n d  anderen  Organ- 
miBbi ldungen gibt  zu zahlreichen Problemste] lungen fiber die Be- 
z iehungen yon  Mil~bildung und  Geschwulst  Anlalk Stellt  m a n  die bis 1'925 
verSffentl iehten Fs zusammen,  so k a n n  m a n  eine gleitende Reihe vom 
solit/iren, relat iv noch selbst~ndigen R h a b d o m y o m  zum mul t ip lcn  
R h a b d o m y o m  und  zum diffusen, die Herzgestal t  vo l lkommen naeh- 
ahmenden  R h a b d o m y o m  herstellen. Da ein sicheres diffuses Rhabdo-  
myom bis je tz t  nu r  e inmal  yon Schmincke besehrieben wurde, recht- 
fertigt sich wohl die VerSffentliehung eines zweiten ~thnlichen Falles. 
Bei der Unte r suchung  wurde besonders auf die Beziehung der rhabdo-  
myomatSsen  Gewebsbezirke zum Reizlei tungssystem Rfieksicht ge- 
nommen.  

Kranlcengeschichte (Chirurgische Klinik Ziirich. Auszug aus Journal 109/24). 
Ein 20j~hriger Fahrknecht, der in seiner Jugend I)iphtherie und Masern durch- 
gemacht hatte, bekommt 1 Woche nach einer kleinen Verletzung des 4. Fingers 
links, p16tzlich einen klassischen Starrkrampf mit Kiefersperre, Nacken- und 
Riickenstarre und wird als Notfall am 6. XI. in die chirurgische Klinik eingewiesen, 
Das Endglied des 4. Fingers links wird, als Sitz der Verletzung und Eintrittspforte 
der Infektion exartikuliert. 600 Antitoxineinheiten Starrkrampfserum werdenintra- 
lumbal, intraven6s und subeutan eingespritzt; zur Milderung der Kritmpfe Chloral- 
hydrat und Morphium verabreieht. Der Puls i s t  regelmitl3ig, 88 Schlage in der 
Minute. Das Herz nicht vergr68ert, die T6ne rein, keine Ger~usche. Die Atmung 
dagegen sehr angestrengt, vorwiegend abdominal. Die Temperatur betr~gt bei 
Spitaleintritt 37 ~ Am Abend des ersten Tages setzt pl6tzlich eine sprunghafte 
Temperatursteigerung ein und 21 Stunden spater tritt, bei 42 ~ und 152 Pulsschl~gen, 
Tod an Atemlahmung ein (7. XI, 16 Uhr 50 Min.). 

Sektion: 689/151. Dr: Schnyder, am 8. XI. 1925, 10 Uhr. (Auszug aus dem 
Sektionsbericht). M/innliche Leiche in gutem Ern~hrungszustand. Totenstarre 
fiberall sehr gut ausgebildet, Totenflecke fiber dem Rficken und Kreuzbein. 
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Augen o. B. Endglied des 4. Fingers abgesetzt. Operationswunde dureh Naht ge- 
schlossen. Sch~del; Sehadeldach o.B. Dura mater an der WSlbung mit dem 
Sehadeldach verwaehsen. Pia mater, besonders fiber dem GroBhirn gelbweiB ver- 
dickt. GefaBe welt, blutreieh. Im Subaraehnoidealraum reichlich klarer Liquor. 
GefgBe zart, blutreich. Hirngewicht 1680 g. GroBhirn symmetriseh. Windungen 
regelmaBig, nieht verbreitert, nicht verh~rtet. Ventrikel mittelweit, enthalten 
reichlich klaren Liquor. Ependym glatt, Plexus chorioidei zart, blutreieh. Hirn- 
substanz auf Schnitt gut durchfeuehtet. Rinde und Mark scharf getrennt. Stamm- 
ganglien, Kleinhirn normale anatomische Zeichnung. Augenhintergrund o.B. 
Mittelohren troeken. 

Brust- und BauchhShle. Baueh: Zwerchfellstand links und rechts 4. Rippe. Leber 
nieht zu sehen. Milz frei. Darme gebl~ht. Appendix frei. Blase o. B. Peritoneum 
viscerale und parietale grau, glatt und glanzend. Keine Fliissigkeit in der Baueh- 
hfhle. Rippenknorpel leieht schneidbar. Im vorderen Mittelfeld neben wenig 
Fettgewebe eine 111/2 :6 :1  em messende Thymus. Lungen maBig zurfiekge- 
sunken und zusammengefallen, die Spitzen durch bindegewebige Strange mit dem 
Brustkorb verwaehsen. In den Brusth6hlen keine Fltissigkei~. Ductus thoracicus zar~. 

Im Herzbeutel finden sieh 10 ccm einer klaren, gelblichen Fliissigkeit. Das 
Perikard innen glatt, glanzend, tterzgrSBe entspricht der Faust der Leiche. Spitze 
vom linken Ventrikel gebildet. Herz lest kontrahiert. Gewicht 348 g. Epikard 
zart. Auf der Vorderflache des rechtenVorhofes eine flechtenartige, weiBliche, durch- 
seheinende Verdickung. Im Suleus eoronarius und an der Herzspitze wenig gelbes 
Fettgewebe. Beidseits vom Suleus eoronarius und entlang dem Ramus descendens 
anterior der Art. eoronaria sinistra zahlreiehe, 2--5 mm messende, subepikardiale 
Blutungen. Im I-Ierzen reiehlieh diinnfliissiges Blur, daneben wenig Cruor und 
Speekhautgerinnsel. VenSse Ostien fiir 2 Finger durehg~ngig. Die arterie]len 
Ostien halten. Mitralis zart, an ihrer Ansatzstelle einige weii~e, glatte Endokard- 
verdiekungen. Sehnenfaden schlank, zart. Trieuspidalis zart. Intima der Aorten- 
klappen fleckenweise gelbweil~ verdickt. Pulmonalis zart. Aorta miBt fiber den 
Klappen 6 cm. Pulmonalis 5,7 cm. 

Linker Vorhof nicht erweitert. Endokard glatt, zart. Linker Ventrikel mittel- 
weir. Trabekel und Papillarmuskeln kraftig. Vom oberen Teile des Septums 
zieht ein falscher Sehnenfaden zum hinteren Papillarmuskel. Endokard glatt und 
glanzend, in der AortenausfluBbahn, entsprechend dem Verlauf des linken Schenkels 
des Reizleitungssystems, diffus verdickt. Die Verdickung zieht sich einerseits 
gegen die Herzspitze, andererseits gegen die FuBpunkte der Papillarmuskeln hin 
und geht allmahlich in das nieht ver~nderte Endokard fiber. Die Kuppe des vor- 
deren Papillarmuskels weist ebenfalls ein verdiektes Endokard auf. Myokard 
braurtrot, transparent. Sowohl in der Seitenwand. als aueh in der Vorderwand 
vereinzelte, grauweiBe, leieht getriibte, unseharf begrenzte, 3--5 mm messende 
Knoten, die vorwiegend subendokardial, seltener subepikardial oder intramural 
liegen. Ein 12 : 15 mm messender Knoten finder sich am FuBpunkte des vorderen 
Papillarmuskels. Ein weiterer Knoten liegt direkt unter dem verdickten Endo- 
kard des Septums und setzt sich in zahlreiehe kleine Neubildungen im Septum- 
myokard fort. Mittlere Myokardbreite links 10 ram. 

Reehter Vorhof nicht erweitert. Endokard zart. 1%eehter Ventrikel mittelweit. 
Endokard glatt. ~ber dem Moderatoband und der Kuppe des groBen Papillar- 
muskels einige streifenf6rmige, durchseheinende Verdiekungen. Myokard braunrot, 
transparent. In der Septumwand und in den Papillarmuskeln multiple, bis 5 mm 
messende, grauweiBe Kn6tchen wie links. Mittlere Myokardbreite reehts 4 ram. 
Foramen ovale geschlossen. Aorta thoraeica im Mittel 41/2 em breit. Intima fleck- 
weise gelbliehweiB verdiekt. Coronararterien zart, weir. 
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Zunge, SpeiserShre, Kehlkopf und LuftrShre o. B. Gaumenmandeln und Balg- 
follikel kr~ftig. Schilddrfise o. B. 

Lungen voluminSs, groge Felderzeichnung, Septen anthrakotisch, groge Blasen 
an den freien R~ndern und an der Spitze. Pleura glatt, gl~nzend, mit  Ausnahme 
der bindegewebigen Verwachsungen an der Spitze. Gewebe auf Schnitt  in den 
oberen Partien graurot, in den unteren zunehmend dunkelrot und yon vermehrtem 
Blutgehalt. Oberlappen und Randpartien der Unterlappen gut zusammendrfick- 
bar, nicht briichig. Abstrichsaft reichlich, klar, gut lufthaltig. Schnittfl~che in 
den Unterlappen gek5rnt. Abstrichsaft triibe, stark bluthaltig, wenig lufthaltig. 

Milz migt 13 : 8 : 21/2 cm. Oberfli~che glatt, Schnittflacl~e dunkelrot, Trabekel 
zahlreich, zart. Follikel mittelgrog. Abstrichsaft reichlich, trtib. Konsistenz sehr 
weich. Brtichigkeit vermehrt. Nebennieren o .B.  Nieren: Fettkapsel kri~ftig. 
FibrSse Kapsel zart, leicht abziehbar. Nieren messen 121/2 : 3 : 2 cm. Oberflache 
glatt, deutliche Renculuszeichnung. Schnittfl~che glatt, transparent, Rinde und 
Mark gut getrennt, mittlere Rindenbreite 6 mm. Nierenbecken mittelweit, Mucosa 
glatt, gut bluthaltig. 

Magen, Darm und GekrSse o. B. Bauchspeicheldriise krMtig, Lappchen mittel- 
grog, Stroma schmal. Leber migt  261/2 : 171/2 : 61/2 cm. Oberfl~tche glatt. Schnitt- 
fl~che glatt, transparent. Zeichnung deutlich, L~ppchen innen graurot, augen 
gelb, Glissonsche Scheiden nicht verbreitert, Briichigkeit nicht vermehrt.  Gallen- 
blase o .B.  Aorta abdominalis, Becken- und Beingef~ge o. B. 

Harnblase o. B. Prostata mittelgrog, normale Zeichnung, Hoden und Neben- 
hoden o .B.  In  den WirbelkSrpern rotes Knochenmark. 

Pathologisch-anatomische Diagnose: Tetanus traumaticUs, Hypostatische Pneu- 
monie in beiden Lungen, subakuter Milztu.mor, di]]uses Rhabdomyom des Herzens, 
Leptomeningitis chronica /ibrosa, chronisch-substantielles Lungenemphysem, Struma 
eolloides di//usa. 

Die histologische Untersuchung von Lungen, Milz, Nieren und Leber best~tigten 
den makroskopischen Befund. Gehirn und Pankreas wurden histologisch nicht 
untersucht. 

Das Herz wurde radii~r, parallel der Herzachse aufgeschnitten, der linke Ven- 
trikel in 13, der rechte in 8 Sektoren zerlegt und so Ausdehnung und Lage der 
Neubildungen bestimmt. Fast auf jeder Schnittfli~che finden sich die blagroten, un- 
scharf begrenzten, leicht getriibten, bald fliegend in das My0kard tibergehenden, 
bald durch ein bindegewebiges Septum vom Myokard getrennten Geschwtilste. 
Bevorzugt sind die subendo- und subepikardiale Lage. Das kommt besonders deut- 
lich am Septum ventriculorum zum Ausdruck, wo die li~ngsverlaufenden subendo- 
k~rdialen Muskelzfige fast vollkommen in Tumor umgewandelt sind, w~hrend 
das Krehlsche Triebwerk, in der Mitre der Scheidewand, nur wenige kleine Knoten 
aufweist. Ebenso sind Trabekel und Papillarmuskeln fast vollkommen in Geschwulst- 
massen aufgegangen. Der linke Ventrikel ist im gesamten bedeutend sti~rker ver- 
~ndert als der rechte, wo man, auger einigen kleinen, am Fugpunkte der Papillar- 
muskeln gelegenen Kn6tchen, nur normales braunrotes, durchscheinendes Myokard 
vorfindet. Der linke Vorhof ist frei, der rechte ebenfalls, bis auf ein kleines 2 : 2 mm 
messendes Kn6tchen in der Seitenwand nahe der Atrioventrikulargrenze. Herz- 
ohren frei. Zur histologischen Untcrsuchung wurden yon allen Sektoren, mit  Aus- 
nahme des Septums, Gefrierschnitte und Paraffinschnitte gemacht, mit  H~malaun- 
Eosin, van Gieson und Sudan I I I  gef~rbt. 

Bei LupenvergrSgerung stellen die hellen Myokardfelder ein sehr zartes, regel- 
mhgiges Maschenwerk dar, das zum Tell durch ein wechselnd breites, bindegewebiges 
Septum vom normalen Myokard getrennt wird, meist aber ohne Scheidewand ein- 
~ach an dieses angrenzt, oder aber, unter Verkleinerung der Maschen und Zunahme 

Virchows Archiv. Bd. 258. 46 
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des Plasmas, ohne scharfe Grenze in das normale Myokard fibergeh~. Bei starker 
Vergr6Berung erkennt man, dab die Tumoren sich aus gr6Btenteils quergetroffenen, 
fibrillenarmen, sarkoplasmareichen, r6hrenf6rmigen Muskelfasern zusammen- 
setzen. Die Fibrillen sind auf eine schmale, randstindige Ringschicht beschr~nkt 
und bilden das eigentliche Netzwerk. Der Kern liegt der Fibrillenschicht meist 
direkt an, viel seltener ist er isoliert, zentral gelegen und nur an feinen Protoplasma- 
f~den im peripheren Sarkoplasmamantel aufgeh~ngt (Spinnenzellen von Cesaris-Deh- 
reel). Vorherrsehend ist eine groBe, ovale Kernform, mit zahlreiehen Chromatin- 
k6rnchen und 1--3 Nucleolen. Vereinzelt findet man aber in allen Gew~chsgebieten 
vielgestaltige, bizarre Kernformen mit einem dichten, homogenen, stark baso- 
philen Kernplasma. Kernteilungsfiguren fehlen. Fet t  l~Bt sieh in den Muskel- 
tasern nicht nachweisen; dagegen mit der Bestsehen Carminf~trbung reichlich 
feink6rniges Glykogen. 

In  den fibrillenirmsten Bezirken, die entsprechend den groBen Vakuolen sehr 
lieht gebaut sind, sind die Fasern bei den verschiedensten Schnittrichtungen quer- 
getroffen, was auf einen stark gewundenen Faserverlauf deutet (Ribbert). Solche 
Stellen linden sich in meinem Falle nur spirlich. Viel 5fters zeigen die Muskel- 
fasern einen relativ breiten Fibrillenmantel, kleine zentrale Vakuolen und eine 
gewisse Einheitlichkeit im Faserverlauf, unter Einordnung in den allgemeinen 
Herzfaserverlauf. Von den so gebauten Knoten linden sich zahlreiehe Uberggnge 
zu dem normalen Myokard, indem unter weiterer Zunahme der Fibrillen auf Kosten 
der Vakuolen, die Geschwulstbestandteile flieBend in die ausdifferenzierten typisehen 
Herzfasern fibergehen. In diesen ~bergangsstellen sind die hellen Muskelfasern 
5fters l~ngsgeschnitten. Sie zeigen in regelm~Bigen Abst~nden leichte Einschnii- 
rungen, zwischen denen je ein Kern liegt. Die Fibrillen verlaufen durch mehrere 
Segmente. Zellgrenzen lassen sich keine feststellen. Auch auf Querschnitten 
gehen die Fibrillenmintel benachbarter Tumorfasern, ohne Grenze, flie~end inein- 
ander fiber; diese stellen also ein Syncytium dar. 

Wird das Geschwulstgewebe durch ein bindegewebiges Septum yore normalen 
Myokard getrennt, so dringen zahlreiche schmale Septen zwischen die hellen Muskel- 
fasern ein. Sonst aber finder man nur wenig Bindegewebe entlang den zahlreichen, 
zartwandigen GefiBen, die die Knoten durehziehen. •ur die im Vorhof gelegene 
Gesehwulst zeigt vermehrtes Stroma, indem jede der Muskelfasern yon feinen 
Bindegewebsfibrillen umsponnen wird. Die Kerne des Stromas sind spindelig 
und nut in geringer Zahl vorhanden. Das Zwischengewebe ist nicht infiltriert. 

Das iibrige Myokard zeigt mittelbreite Muskelfasern, mit deutlieher Lings- 
und Querstreifang mit wenig, den Kernpolen aufgelagertem, braunem Pigment. 
Das Stroma ist schmal, fibrillgr, nicht infiltriert. Auch die Fasern in unmittelbarer 
~aehbarschaft der Gewgchse zeigen weder Druck- noch Entartungserseheinungen. 

Sei t  v. R e c k l i n g h a u s e n  , der  im J a h r e  1863 das  erste R h a b d o m y o m  des 
Herzens  beschr ieben ha t te ,  bis in die neueste  L i t e ra tn r ,  f iberrascht  die 
gro~e E in tSn igke i t  in der  his tologischen Besehre ibung des Rhabdo-  
myoms.  I m m e r  wieder  f inden sich die groBen, brei ten,  f ibr i l lenarmen,  
sarkoplasmare ichen,  vakuol~ren,  querges t re i f ten  Muskelfasern  mi t  
zentr~l  oder  exzentr isch gelegenem Kern ,  wie ieh sie auch in meinem 
Fa l le  wiedergefunden habe.  Es hande l t  sich u m  ein sicheres Rha bdo -  
m y o m  des Herzens,  und  das  besondere  l iegt  n icht  in der  Histologie,  
sondern in der  diffusen Ausbre i tung  des Geschwulstgewebes.  

Die einst ige Stre i t f rage,  die Lage  der  Vakuolen  bet reffend,  in t ra-  
cel lular  oder  in te rce l lu l i r ,  h a t  Sei] /ert  in seiner sehr e ingehenden Unter -  
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suehung durch Vergleiehen der Tumorfasern mit embryonalen quer- 
gestreiften Skelettmuskelfasern und embryonalen Herzmuskelfasern, 
die ganz denselben Bau aufweisen, gelSst. Mit zunehmender Differen- 
zierung nehmen die Fibrillen auf Kosten der Vakuolen zu, so dab die 
vollendete Muskelfaser ein solides Gebilde darstellt. Die Lage der 
Vakuolen ist damit eindeutig Ms intraeellul~r bestimmt, was um so 
wahrscheinlicher ist, Ms eine endotheliale Auskleidung der Hohlr~ume 
nie nachgewiesen werden konnte. Sei//ert kommt daher zum Schlul~, 
dab es sich bei den l%habdomyomfasern um ,,ins Riesige angewachsene 
embryonale Muskelzellen handelt, deren eigenartiger Bau auf die be- 
hinderte oder ganz eingesteUte Bildung der Muskelschicht, bei gleich- 
zeitiger iiberm~l~iger Entwicklung des zentralen strukturlosen Proto- 
plasmas zurfickzuffihren w~re". 

Eine Beziehung der Geschwulstfasern zum Reizleitungssystem war bei 
der diffusen Entwicklung des l~habdomyoms, seiner haupts~ehlichen 
Verteilung im Verlaufe des linken Schenkels und im Ausbreitungsgebiet 
der Purkinjeschen Fasern yon vornherein nieht unwahrscheinlieh. 
Entsprechende Untersuchungen haben bis jetzt  nur Amersbach-Hadorn 
angestellt, wo der linke Schenkel seinen Verlauf fiber die Rfickwand 
eines grol~en, solit~ren l%habdomyomknotens in der Vorderwand des 
linken Ventrikels nahm. Ein Ubergang der Gew~chsfasern in die spezi- 
fischen Fasern konnte nicht festgestellt werden. Aueh Bundschuh 
konnte in seinem Fall  keine (Jberg~nge yon Purkinjesehen Fasern in 
Neubildungsbestandteile linden, trotzdem Tumor und Purkinjesche 
Fasern unmittelbar nebeneinander gelegen hatteR. 

Zur Untersuchung der Beziehungen des Rhabdomyoms zum spez. 
Muskelsystem habe ich das ganze Septum in Paraffin eingebettet und 
auf Serien untersueht, bei transversaler Schnittriehtung. F~rbung ab- 
wechselnd mit H~malaun-Eosin und van Gieson. Atrioventrikular- 
knoten und aueh der Anfangstefl des Stammes, in seinem Durehtri t t  
durch den Annulus fibrosus sind vollkommen unver~ndert und kr~ftig ent- 
wickelt. Im weiteren Verl~uf des Bfindels, Ms dreieekiger Strang auf 
der Spitze des Ventrikelseptums reitend, treten auf Sehnitt 452, auf der 
rechten Seite vereinzelt breite, fibrillenarme Fasern auf, mit zentralen 
Vakuolen und grol~en ovalen, bl~schenfSrmigen oder massigen, viel- 
gestaltigen Kernen. Die Lage, GrSl~e und Gestalt des spez. Muskel- 
systems werden dadurch aber nicht ver~ndert. In den folgenden Sehnit- 
ten nehmen die hellen Muskelfasern an Zahl zu auf Kosten der normalen 
und bilden sehlieBlich drei, yon zarten Bindegewebsfibrillen umsponnene 
Bfindel, die den reehten unteren Bezirk des Stammes einnehmen (Abb. 1). 
~berg~nge in die nicht ver~nderten spez. Muskelfasern lassen sich nieht 
feststellen, da die hellen Fasern alle quergetroffen sind. Das Reiz. 
leitungssystem bleibt im ganzen dutch ein breites Bindegewebsseptum 

46* 
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immer scharf v o n d e r  ebenfalls in Rhabdomyom umgewandelten Spitze 
der Septummuskulatur  getrennt. Bis zu Schnitt 520 nehmen die fibrillen- 
armen, breiten Muskelfasern an Zahl zu und  belegen in ihrer grSl~ten 
Entwicklung etwa ein Drittel des Bfindelquerschnittes. In  den folgenden 
Schnitten nchmen sie rasch ab und sind auf Schnitt 557 vollkommen 
verschwunden. Mi~ Schnitt 537 setzt der Abgang des linken Schenkels 

Abb, 1. Schnitt 520. RhabdomyOmatSse Muskelbfindel im rechten unteren Sektor des Hissehen 
Btindels. (Fiirbung Hiimalaun-Eosin). / t . -  His'sches BiiBdel; JS. S. = Linker Schenkel des Rei~- 
Ieitungssys~ems; S. = Septum ventrieulorum; 2 .  = Rhabdomyomknoten im His'schen Btindel; 

R.=Rhabdomyomknoten im Septum. 

des Reizleitungssystems ein, ohne Fasern aus den rhabdomyomatSsen 
Biindeln zu beziehen. Beide Schenkel bleiben in ihrem weiteren Verlauf 
durch Bindegewebe und Lymphgefiille von Myokard und Rhabdomyom 
gut geschieden. Fibrillenarme vakuol~re Fasern treten nicht mehr auf. 

Nach der Verteilung kann man 3 Gruppen yon Rhabdomyomen 
unterscheiden: 

1. solits 
2. multiple, 
3. diffuse. 
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Solit~re R h a b d o m y o m e  haben  beschr ieben Hlava, Wolbach, Ehrnroth. 
Hirsinger-J5gerslciSld, Amersbach.Hadorn, Omo di Zorini. 

Legende: RM. - Rhabdomyom; TS. = tuberkul(iseHirnsklerose; NT. - Nieren- 
mischtumor; NG. - Neugeboren. 

Tabelle 1. Solitdre RM. 

Hlava 14 Tage 

Wolbach 10 Men. 

Ehrnroth 7 ,, 

Hirsinger- 71/~ . 
J ~igerskiSld 

Amersbach- 7 Tage 
Hadorn 

'Gewitchs, dem linken Ventrikel auf- 
sRzend 

Neubildung im rechtenVentrikel, von Lnmbo - Sakral- 
Septum und hinteren med. Papillar- 
muskel ausgehend 

Grolter Knoten, fast die ganze linke 
Ventrikelwand einnehmend 

Knoten an der Herzspitze, grolte Teile 
der hinteren Kammerwand und des 
Septums bildend 

Gew~tchs an der Atrioventrikular- 
grenze, einen Teil der vorderen 
linken Kammerwand bildend und 
ins Septum reichend 

Steinbifl VI 35 Jahre Daumennage]grol~er Knoten an der 
Spitze des linken u 

Omo di Zorini 21 ~ .. 2 cm gro~e Neubildung in der rechten Keine Angaben 
Kammerwand, nahe der Herzspitze 

rhachischisis. 
Mult. Neuroglia- 
nester in Hirn- 
rinde u. Rticken- 
markshiiuten 

Die soli t~ren R a b d o m y o m e  s ind also mi t  Vorl iebe an  der  Herzsp i tze  
gelegen, meis t  durch  eine bindegewebige  K a p s e l  abgegrenz t  und  nur  sel ten 
m i t  anderen  Tumoren  oder  Mi~bi ldungen  vergesel lsehaf te t .  I m  Gegen- 
satz  dazu  her rschen bei  den mul t ip l en  R h a b d o m y o m e n  ~ b e r g ~ n g e  ins 
normale  M y o k a r d  vor,  und  die h~ufige K o m b i n a t i o n  m i t  tuber6ser  
Sklerose oder  Nierenmischgew~ehse lenkte  schon frt ih die Aufmerk-  
samke i t  auf sieh. Mult iple  R h a b d o m y o m e  s ind beschr ieben  worden 
yon  Recklinghausen, Virchow usw. (s. Tab .  2). 

Den ~ b e r g a n g  zu den  diffusen R h a b d o m y o m e n  b i lden  alle d ie jenigen  
F~lle,  wo neben  scharf  umschr iebenen  K n o t e n  sich ve r s t r eu t  um M y o k a r d  
nur  mikroskopisch  nachweisbare  f ibr i l l enarme F a s e r n  fanden  oder  wo 
diese in Ges ta l t  von Sehwielen in das  M y o k a r d  e ingelager t  s ind  (Abrico- 
so/], Rehder). Dahin  gehSrt  auch der  yon  Ribbert ver6ffent l ichte  Fa l l ,  
wo bei  e inem 1 J a h r  a l ten  K i n d e  m i t  tuber6ser  Sklerose neben  12, n ich t  
fiber kirschengroi~en R h a b d o m y o m k n o t e n ,  sieh mikroskopisch  noch 
zahlreiehe undif ferenzier te  Muskelfasern  im i ibr igen M y o k a r d  nach-  
weisen liel~en. 

Den  Aufbau  al ler  Herzmuske l fasern  aus R h a b d o m y o m f a s e r n ,  das  
le tz te  Glied dieser Reihe,  ha t  bis heu te  einzig Schmincke beschrieben.  E r  
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Tabelle 2. Multiple RM. 

Recklinghausen 
V irchow 
Kolisko 

Cesaris,Dehmel 

Sei.~ert 

Rothe 
Pon/ick I 

Pon/ick H 
Bonome-Cagnetto 

Knox-Shorer 
Abricoso~ 

Kau/mann I 
Kau/mann I I  

Schulgin I 

Schulgin I I  

Bundschu 

Jonas 

Kawamura 

M 6nckeberg 

Rehder 

M ittasJl I 

Mittasch H 
Mittasch I I I  

NCT. 

2 Mon. 

3 Jahre 

20 Mon, 

3 Jahre 

7 Mon' 
11/2 Jahr 
7 Mon. 
3 Jahre 

3 ,, 
7 ,, 
6 Tage 

6 Jahre 

6 Mon. 

4 Jahre 

i 

: 14 Mon. 

NG. 

4 Mon. 

[ 

Knoten in beiden Ventrikelwiinden TS. 
Knoten in beiden Ventrikelwitnden 
Kleine Knoten im Conus arteriosus 

dext. und in der vorderen Wand 
des rechten Ventrikels 

Grol~er Tumor an der Herzspitze~ 
zahlreiche kleine Tum0ren in der 
1. Ventrikelwand und im Septum! 

Grol~er Tumor an der Herzspitze, Nierencysten 
kleine Knoten in dell Ventrikel- 
w~tnden und Septum 

Mult. RM. Keine n~heren Angaben 
Ein groBer Knoten in der Vorder- TS. 

wand des rechten Ventr.~ mehrere 
in der linken Ventrikelwand 

Tumoren in beiden Ventrikelw~inden TS, 
Multiple Tumoren I, Keine niiheren TS. 
Multiple Tumoren ~ Angaben 
Multiple Knoten in beiden Ventrikel- TS. 
wis zwei gro[~e in der Vor- 

derwand des linken Ventrikels TS. 
Multiple Knoten I~T. 
Multiple Tumoren TS. 1NT. 
Multiple Tumoren in beiden Ven-TS.  NT. 

trikelwanden 
Multiple Tumoren in beiden Ven- TS. 

trikelwitnden 
Tumoren im linken Ventrikel~ Herz- 

spitze u. Septum. Ein Knoten be- 
stand vorwiegend aus Fettgewebe 

Multiple Knoten in beiden Ventrikel- TS. 
w'ctnden. Ein kl. Knoten im r. Vor- 
hof~ zwischen Vena cava sup. u. inf. 

Multiple Knoten in beiden Ventrikel- 
wanden und besonders im Septum. 
Hirsekorngroger Knoten im 1. Vor- 
hof, 1 cm oberhalb der Fossa ovalis 

Multiple Knoten, besonders an den 
Ansatzstellen der Tricuspidal- und 
Mitralklappen geleg'en 

G rol~er Tumor an der tterzspitze 
bis ins Septum reichend, kleiner 
Knoten in der r. Ventrikelwand 

RM.-Knoten im r. Vorhof, mehrere TS. NT. 
Tumoren im unteren Drittel d. reed. 
Wand des Conus arter, und in der 
unteren H'hlfte d. Vorhofseptums 

Keine nitheren Angaben ITS. NT. 
:TS; NT. Angio- 

myolipom der 
I Leber 

TS. Niereneysten 

TS. ? Him nicht 
seziert. NT. Pri- 
mitive Zellinseln 
im Pankreas 

Fehlen der reeh- 
ten Niere samt 
Geflii~en 

TS. NT. Ade- 
noma sebaceum 
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Tabelle 2 (Fortsetzunff). 

Steinbiss, Rehder 
I und 11 

Steinbis~ I 

Steinbiss i i  

Steinbis.s' 111 

Steinbiss 1 V 

Steinbiss V 

5 J ahre 

10 , 

16 

21 ,, 

RM. als solehe yon Lubarsch sicher 
erkannt, im ttbrigen keine naheren 
Angaben 

Knoten in der linken Ventrikelwand~ 
Septum und Papillarmuskeln des 
rechten Ventrikels 

,, Zahlreiehe Knoten~ besonders in der 
! rechten Ventrikelwand. Groi~er 

Knoten in der linken Herzspitze 
Multiple Knoten in beiden Ventrikel- 

wlinden 
Knoten im Septum und Schwielen- 

ithnliche RM.-Herde in der linken 
Ventrikelwaud 

Zwei erbsengrol~e Knoten im rechten 
Herzohr 

TS. Fibroepithe- 
liome der Ge- 
sichtshaut 

TS. NT. 

TS. NT. Ade- 
noma sebaceum 

TS. NT. u. Nie- 
rencysten 

TS. NT. 

fand bei der Sektion eines kurz nach der Geburt  gestorbenen Knaben  
ein doppelt normal grol~es Herz, das 140 g wog. Die Wanddicke des 
linken Ventrikels betrug 13 mm, des reehten 11 ram. Histologisch be- 
stand das ganze Myokard aus fibrillenarmen, protoplasmareichen 
Muskelfasern. 

Die Rhabdomyome des Herzens kann man in 2 Gruppen teilen, 
solche, die eine gewisse Selbst~ndigkeit in bezug auf Form, Auf- 
bau und Lage zeigen, und solche, die einfach die normale Herz- 
muskulatur ersetzen, ohne die Gestalt des Herzens zu ver~ndern. Den 
ersten Typus repr~sentieren die groBen, der Herzspitze aufsitzenden 
Neubildungen und die zahlreichen, zwisehen den Maschen der Trabekel 
liegenden KnStchen. Diese Tumoren sind mehr oder weniger seharf 
dureh zarte Bindegewebsziige vom fibrigen Myokard getrennt und 
Stellen bei exponierter Lage Zirkulationshindernisse dar. So fiihrte in 
dem ersten, von Pon/ick beschriebenen Fall  ein, v o n d e r  Vorderwand 
des rechten Ventrikels ausgehendes Rhabdomyom,  dureh Druck auf 
das vordere Tricuspidalsegel, zu einer transversalen Einengung des 
ven6sen Ostiums. Die weitere Kreislaufbelastung durch eine lobul~re 
Pneumonie fiihrte den Tod des 7 Monate alten Kindes herbei. Das 
ausgesprochenste Beispiel der zweiten Gruppe bildet der Fall yon 
Schmincke, wo die Gestalt des Herzens vollst~ndig erhalten geblieben 
war, das ganze Myokard abet typiseh rhabdomyomat6se Struktur  an- 
genommen hatte. Am zahlreichsten sind natiirlieh die Mischformen, wo 
die Geschwiilste in der Herzwand ihren Ursprung nehmen und Endokard 
und Epikard a'n zahlreichen Stellen vorw61ben. 

Die meisten Rhabdomyomherzen erliegen der Mehrbelastung im 
Verlaufe einer zufi~ltigen Krankhei t  in den ersten Lebensjahren. 
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Neugeborene . . . .  : . . . . . . .  4 F~lle 
Gestorben im 1. Lebensjahr . . . . .  12 FMle 
Gestorben im 2. Lebensjahr . . . . .  4 F~lle 
Gestorben im 3. Lebensjahr . . . . .  5 Fiille 

Gestorben im 4, 5, 6., 7., 8., 10., 14., 16., 20, 21., 31. und 35. Lebensjahr je 1 Fall. 
Eine Ausnahme macht  der hier beschriebene Fall, wo trotz weit- 

gehender Ersetzung des Myocards durch fibrillenarme Fasern das Herz 
voll leistungsf~hig blieb. Der 20j/~hrige Patient  zeigte trotz seines 
schweren Berufes als Fahrknecht  nie Erscheinungen von Herzinsuffizienz. 
Die "Pulszahl stieg w/~hrend des agonalen Fiebers yon 88 auf 157. Der 
Tod war ein Erstickungstod und kein Herztod. Diese Unterschiede 
in der Leistungsfi~higkeit des Herzens sind bedingt durch die relative 
GrSi]e des Rhabdomyoms in Beziehung zur Herzgr6Be, seine Lage im 
Myokard und in bezug auf den Klappenappara t  und durch die ver- 
schieden starke Einengung der Herzh6hlen. In  meinem F~lle hat te  
die rhabdomyomat6se Entar tung vor allem die spongi6se und sub- 
epikardiale Schicht des Myocards betroffen, w/~hrend das zirkul~re 
Triebwerk im groBen und ganzen frei geblieben war. Es l~I]t sich daher 
sehr wohl vorstellen, dab die fibrillenarmen Fasern, die zum gr6Bten 
Teil die normale Faserriehtung beibehalten hatten, einer Verl/ingerung 
des t{erzschlauches in der Systole durch isometrische Kontrakt ion ge: 
nfigend Widerstand leisten konnten. Die Verkleinerung des Kammer:  
volumens war dureh das fast  vollkommen unversehrte Krehlsche Trieb- 
werk gesiehert. Auch die beiden von Steinbiss beschriebenen Rhabdo- 
myome bei 21- und 35j~hrigen Individuen sind, bei Beriieksichtigung 
der Gr68e und Lage der Knoten,  ohne weiteres verst/~ndlich. In  einem 
Fall lagen zwei kleine Knoten im rechten Herzohr, im andern Fall ein 
daumennagelgroBer Knoten an der linken Herzspitze. In  beiden F/~llen 
konnte weder durch Gr6Be, noeh durch Lage der Gew/~chse auBerhalb 
der zirkulKren Schicht die Her~arbeit gefi~hrdet sein. Bei den Frfih: 
verstorbenen finder man dagegen durchwegs groBe Gew~chse an der 
Herzspitze, in der linken Herzkammerwand,  im Septum, groi]e Teile 
des Krehlschen Triebwerkes ersetzend (diffuses Rhabdomyom von 
Schmincke) und die Herzh6hlen oft stark einengend, so dab diese Herzen 
durch die Tumoren (Fall Pon/ick, Stenose der Tricuspidalis) sehr schwer 
gesch/~digt und in der Arbeit behindert waren. Da in diesen Fallen die 
Rhabdomyomfasern sich durch ihre regellose Anordnung auszeiehnen, 
so hat  eine Kontrakt ion keine Wirkung. 

Rhabdomyome sind Zufallsbefunde und erfiillen die Krehlsehen 
Kriterien zur Diagnose eines Herzgew~chses eigentlieh nie. EineAusnahme 
macht  der von Pon/ick erw~hnte Fall, wo seit der Geburt eine Stenose 
des rechten ven6sen Ostiums an einen primi~ren Herztumor denken liel3. 
Oft t r i t t  der bei Herzgeschwiilsten h~ufige pl6tzliehe Tod ein (Hlava, 
Kolisko~ Ehrnroth, Schmincke). 



Uber einen Fall yon diffusem Rhabdomyom des Herzens. 729 

Die R h a b d o m y o m e  s ind angeboren.  Dafi i r  sprechen ihr  gehi~uftes 
Vorkommen  bei  K i n d e r n  und  Neugeborenen,  die Bevorzugung  der  
/~ltesten Myocardseh ich ten  (subepi- und  subendokardia l ) ,  der  voll- 
k o m m e n  abgeschlossene histologische Aufbau  und  ihr  erse tzender ,  n i ch t  
verdr~ngender  Charak te r  (fehlen von Verdr~ngungserseheinungen in der  
Umgebung) .  Die mul t ip l en  R h a b d o m y o m e  stel len dabe i  die viel  weit-  
gehendere  Entwick lungss tSrung  dar .  W~hre nd  die solit / tren R h a b d o -  
m y o m e  ihre E n t s t e h u n g  wahrschein! ich nur  einer lokalen  Gewebs- 
miBbi ldung verdanken ,  l iegt  den mul t ip l en  R h a b d o m y o m e n  eine S tSrung  
der  gesamten  Organanlage  zugrunde,  und  es zeigt  sich der  viel  a l lgemeinere  
Charak te r  der  Mil~bildung auch in der  h~ufigen K o m b i n a t i o n  m i t  tuber -  
kul6ser  Sklerose, Nierenmischgew~chsen,  mul t ip len  D a r m p o l y p e n ,  Pan-  
kreasmiBbi ldungen (Kawamura) ,  Angiomyo l ipom der  Leber  (Mit tasch) .  

Zum Schlu$ mSchte  ich noch me inem leider  so fr i ih ve r s to rbenen  
Chef, H e r r n  Prof.  Hedinger, fiir die ~ b e r l a s s u n g  des Mater ia ls ,  H e r r n  
Prof.  yon Meyenbur 9 fiir d ie  Durehs ieh t  der  P r~pa ra t e  und  die Begut-  
ach tung  der  Arbei t ,  H e r r n  P rosek to r  Dr.  yon Albdrtini fiir wer tvol le  
Ratseh l~ge  bei  der  Bea rbe i tung  des Mater ia ls  me inen  herzl ichen D a n k  
aussprechen.  
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