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(Bingegangen am 15. Juli 1925.)

Rhabdomyome des Herzens sind sehr seltene Neubildungen und da-
her immer wieder gern beschrieben worden. Die hiufige Verbindung
mit tubertser Hirnsklerose, Nierenmischgewiichsen und anderen Organ-
miBbildungen gibt zu zahlreichen Problemstellungen iiber die Be-
ziehungen von Mifibildung und Geschwulst Anlaf3. Stellt man die bis 1925
ver6ffentlichten Falle zusammen, so kann man eine gleitende Reihe vom
solitdren, relativ noch selbstiandigen Rhabdomyom zum multiplen
Rhabdomyom und zum diffusen, die Herzgestalt vollkommen nach-
ahmenden Rhabdomyom herstellen. Da ein sicheres diffuses Rhabdo-
myom bis jetzt nur einmal von Schmincke beschrieben wurde, recht-
fertigt sich wohl die Veroffentlichung eines zweiten &hnlichen Falles.
Bei der Untersuchung wurde besonders auf die Beziehung der rhabdo-
myomatosen Gewebsbezirke zum Reizleitungssystem Riicksicht ge-
nommen.

Krankengeschichte (Chirurgische Klinik Ziirich. Auszug aus Journal 109/24).
Ein 20jahriger Fahrknecht, der in seiner Jugend Diphtherie und Masern durch-
gemacht hatte, bekommt 1 Woche nach einer kleinen Verletzung des 4. Fingers
links, plotzlich 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, intravends und subcutan eingespritzt; zur Milderung der Krimpfe Chloral-
hydrat und Morphium verabreicht. Der Puls ist regelmifBig, 88 Schlige in der
Minute. Das Herz nicht vergroBlert, die Tone rein, keine Gerausche. Die Atmung
dagegen sehr angestrengt, vorwiegend abdominal. Die Temperatur betrigt bei
Spitaleintritt 37°. Am Abend des ersten Tages setzt plétzlich eine sprunghafte
Temperatursteigerung ein und 21 Stunden spiter tritt, bei 42° und 152 Pulsschligen,
Tod an Atemlihmung ein (7. XI. 16 Uhr 50 Min.). .

Sektion: 689/151. Dr. Schnyder, am 8. XI. 1925, 10 Uhr. (Auszug aus dem
Sektionsbericht). Minnliche Leiche in gutem Erndhrungszustand. Totenstarre
iiberall sehr gut ausgebildet. Totenflecke iiber dem Riicken und Kreuzbein.



720 E. Uehlinger:

Augen o. B. Endglied des 4. Fingers abgesetzt. Operationswunde durch Naht ge-
schlossen. Schéddel; Schideldach o. B. Dura mater an der Woélbung mit dem
Schideldach verwachsen. Pia mater, besonders iiber dem GroBhirn gelbweill ver-
dickt. GefiaBle weit, blutreich. Im Subarachnoidealraum reichlich klarer Liquor.
Gefafle zart, blutreich. Hirngewicht 1680 g. GroBhirn symmetrisch. Windungen
regelmiBig, nicht verbreitert, nicht verhirtet. Ventrikel mittelweit, enthalten
reichlich klaren Liguor. Ependym glatt, Plexus chorioidei zart, blutreich. Hirn-
substanz auf Schnitt gut durchfeuchtet. Rinde und Mark scharf getrennt. Stamm-
ganglien, Kleinhirn normale anatomische Zeichnung. Augenhintergrund o. B.
Mittelohren trocken.

Brust- und Bauchhihle. Bauch: Zwerchfellstand links und rechts 4. Rippe. Leber
nicht zu sehen. Milz frei. Darme geblaht. Appendix frei. Blase o. B. Peritoneum
viscerale und parietale grau, glatt und glinzend. Keine Fliissigkeit in der Bauch-
hohle. Rippenknorpel leicht schneidbar. Im vorderen Mittelfeld neben wenig
Fettgewebe eine 11!/, : 6 : 1 cin messende Thymus. Lungen miBig zuriickge-
sunken und zusammengefallen, die Spitzen durch bindegewebige Strange mit dem
Brustkorb verwachsen. In den Brusthshlen keine Flissigkeit. Ductus thoracicus zart.

Im Herzbeutel finden sich 10 cem einer klaren, gelblichen Flissigkeit. Das
Perikard innen glatt, glinzend. HerzgroBe entspricht der Faust der Leiche. Spitze
vom linken Ventrikel gebildet. Herz fest kontrahiert. Gewicht 348 g. Epikard
zart. Auf der Vorderfliche des rechtenVorhofes eine flechtenartige, weiBliche, durch-
scheinende Verdickung. Im Sulcus coronarius und an der Herzspitze wenig gelbes
Fettgewebe. Beidseits vom Sulcus coronarius und entlang dem Ramus descendens
anterior der Art. coronaria sinistra zahlreiche, 2—5 mm messende, subepikardiale
Blutungen. Im Herzen reichlich diinnfliissiges Blut, daneben wenig Cruor und
Speckhautgerinnsel. Venose Ostien fiir 2 Finger durchgéingig. Die arteriellen
Ostien halten. Mitralis zart, an ihrer Ansatzstelle einige weille, glatte Endokard-
verdickungen. Sehnenfiden schlank, zart. Tricuspidalis zart. Intima der Aorten-
klappen fleckenweise gelbweifl verdickt. Pulmonalis zart. Aorta miBt iiber den
Klappen 6 cm. Pulmonalis 5,7 cm.

Linker Vorhof nicht erweitert. Endokard glatt, zart. Linker Ventrikel mittel-
weit. Trabekel und ‘Papillarmuskeln kriftig. Vom oberen Teile des Septums
zieht ein falscher Sehnenfaden zum hinteren Papillarmuskel. Endokard glatt und
glanzend, in der Aortenausflufibahn, 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 nicht versinderte Endokard iiber. Die Kuppe des vor-
deren Papillarmuskels weist ebenfalls ein verdicktes Endokard auf. Myokard
braunrot, transparent. Sowohl in der Seitenwand. als auch in der Vorderwand
vereinzelte, grauweifle, leicht getriibte, unscharf begrenzte, 3—5 mm messende
Knoten, die vorwiegend subendokardial, seltener subepikardial oder intramural
liegen. Ein 12 : 15 mm messender Knoten findet sich am FuBpunkte des vorderen
Papillarmuskels. Ein weiterer Knoten liegt direkt unter dem verdickten Endo-
kard des Septums und setzt sich in zahlreiche kleine Neubildungen im Septum-
myokard fort. Mittlere Myokardbreite links 10 mm.

Rechter Vorhof nicht erweitert. Endokard zart. Rechter Ventrikel mittelweit.
Endokard glatt. Uber dem Moderatoband und der Kuppe des grofien Papillar-
muskels einige streifenférmige, durchscheinende Verdickungen. Myokard braunrot,
transparent. In der Septumwand und in den Papillarmuskeln multiple, bis 5 mm
messende, grauweille Knétchen wie links. Mittlere Myokardbreite rechts 4 mm.
Foramen ovale geschlossen. Aorta thoracica im Mittel 41/, cm breit. Intima fleck-
weise gelblichwei8 verdickt. Coronararterien zart, weit.
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Zunge, Speiserohre, Kehlkopf und Luftréhre o. B. Gaumenmandeln und Balg-
follikel kraftig. Schilddriise o. B.

Lungen voluminés, groBe Felderzeichnung, Septen anthrakotisch, grofe Blasen
an den freien Réndern und an der Spitze. Pleura glatt, glinzend, mit Ausnahme
der bindegewebigen Verwachsungen an der Spitze. Gewebe auf Schnitt in den
oberen Partien graurot, in den unteren zunehmend dunkelrot und von vermehrtem
Blutgehalt. Oberlappen und Randpartien der Unterlappen gut zusammendriick-
bar, nicht briichig. Abstrichsaft reichlich, klar, gut lufthaltig. Schnittfliche in
den Unterlappen gekornt. Abstrichsaft triibe, stark bluthaltig, wenig lufthaltig.

Milz miBt 13 : 8 : 21/, cm. Oberfliche glatt, Schnittfliche dunkelrot, Trabekel
zahlreich, zart. Follikel mittelgroB. Abstrichsaft reichlich, tritb. Konsistenz sehr
weich. Briichigkeit vermehrt. Nebennieren o. B. Nieren: Fettkapsel kraftig.
Fibrose Kapsel zart, leicht abziehbar. Nieren messen 12!/, : 3 : 2 cm. Oberflache
glatt, deutliche Renculuszeichnung. Schnittfliche glatt, transparent, Rinde und
Mark gut getrennt, mittlere Rindenbreite 6 mm. Nierenbecken mittelweit, Mucosa
glatt, gut bluthaltig.

Magen, Darm und Gekrése o. B. Bauchspeicheldriise kraftig, Lappchen mittel-
grof, Stroma schmal. Leber mifit 261/, : 17/, : 61/, cm. Oberfliche glatt. Schnitt-
fliche glatt, transparent. Zeichnung deutlich, Lippchen innen graurot, auBen
gelb, Glissonsche Scheiden nicht verbreitert, Briichigkeit nicht vermehrt. Gallen-
blase o. B. Aorta abdominalis, Becken- und Beingefifle o. B.

Harnblase o. B. Prostata mittelgroB3, normale Zeichnung, Hoden und Neben-
hoden o. B. In den Wirbelkérpern rotes Knochenmark. :

Pathologisch-anatomische Diagnose: Tetanus trawmaticus, Hypostatische Pneu-
monie in beiden Lungen, subakuter Milztumor, diffuses Rhabdomyom des Herzens,
Leptomeningitis chronica fibrosa, chronisch-substantielles Lungenemphysem, Struma
colloides diffusa.

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

Das Herz wurde radidr, 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 Schnittfliche finden sich die blafroten, un-
scharf begrenzten, leicht getriibten, bald flieBend in das Myokard iibergehenden,
bald durch ein bindegewebiges Septum vom Myokard getrennten Geschwiilste.
Bevorzugt sind die subendo- und subepikardiale Lage. Das kommt besonders deut-
lich am Septum ventriculorum zum Ausdruck, wo die lingsverlaufenden subendo-
kardialen Muskelziige fast vollkommen in Tumor umgewandelt sind, wihrend
das Krehlsche Triebwerk, in der Mitte 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 stirker ver-
dndert als der rechte, wo man, auBer einigen kleinen, am FuBlpunkte der Papillar-
muskeln gelegenen Knétchen, nur normales braunrotes, durchscheinendes Myokard
vorfindet. Der linke Vorhof ist frei, der rechte ebenfalls, bis auf ein kleines 2 : 2 mm
messendes Knotchen in der Seitenwand nahe der Atrioventrikulargrenze. Herz-
ohren frei. Zur histologischen Untersuchung wurden von allen Sektoren, mit Aus-
nahme des Septums, Gefrierschnitte und Paraffinschnitte gemacht, mit Hamalaun-
Eosin, van Gieson und Sudan ITT gefirbt.

Bei Lupenvergroflerung stellen die hellen Myokardfelder ein sehr zartes, regel-
méaBiges Maschenwerk dar, das zum Teil durch ein wechselnd breites, bindegewebiges
Septum vom normalen Myokard getrennt wird, meist aber ohne Scheidewand ein-
fach 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 iibergeht. Bei starker
VergroBerung erkennt man, daf3 die Tumoren sich aus grofitenteils quergetroffenen,
fibrillenarmen, sarkoplasmareichen, rohrenférmigen Muskelfasern zusammen-
setzen. Die Fibrillen sind auf eine schmale, randsténdige Ringschicht beschrankt
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-
faden im peripheren Sarkoplasmamantel aufgehangt (Spinnenzellen von Cesaris-Deh-
mel). Vorherrschend ist eine grofle, ovale Kernform, mit zahlreichen Chromatin-
kérnchen und 1—3 Nucleolen. Vereinzelt findet man aber in allen Gewichsgebieten
vielgestaltige, bizarre Kernformen mit einem dichten, homogenen, stark baso-
philen Kernplasma. XKernteilungsfiguren fehlen. Fett 148t sich in den Muskel-
fasern nicht nachweisen; dagegen mit der Bestschen Carminfirbung reichlich
feinkérniges Glykogen.

In den fibrillenarmsten Bezirken, die entsprechend den groBen Vakuolen sehr
licht gebaut sind, sind die Fasern bei den verschiedensten Schnittrichtungen quer-
getroffen, was auf einen stark gewundenen Faserverlauf deutet (Ribbert). Solche
Stellen finden sich in meinem Falle nur spirlich. Viel tfters zeigen die Muskel-
fasern einen relativ breiten Fibrillenmantel, kleine zentrale Vakuolen und eine
gewisse Kinheitlichkeit im Faserverlauf, unter Einordnung in den allgemeinen
Herzfaserverlauf. Von den so gebauten Knoten finden sich zahlreiche Uberginge
zu dem normalen Myokard, indem unter weiterer Zunahme der Fibrillen auf Kosten
der Vakuolen, die Geschwulstbestandteile flieend in die ausdifferenzierten typischen
Herzfasern tibergehen. In diesen Ubergangsstellen sind die hellen Muskelfasern
ofters langsgeschnitten. Sie zeigen in regelmaBigen Abstinden leichte Einschnii-
rungen, zwischen denen je ein Kern liegt. Die Fibrillen verlaufen durch mehrerc
Segmente. Zellgrenzen lassen sich keine feststellen. Auch anf Querschnitten
gehen die Fibrillenméntel benachbarter Tumorfasern, ohne Grenze, flieflend inein-
ander iiber; diese stellen also ein Syncytium dar.

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

Das iibrige Myokard zeigt mittelbreite Muskelfasern, mit deutlicher Léngs-
und Querstreifung mit wenig, den Kernpolen aufgelagertem, braunem Pigment.
Das Stroma ist schmal, fibrillar, nicht infiltriert. Auch die Fasern in unmittelbarer
Nachbarschaft der Gewichse zeigen weder Druck- noch Entartungserscheinungen.

Seit v. Recklinghausen, der im Jahre 1863 das erste Rhabdomyom des
Herzens beschrieben hatte, bis in die neueste Literatur, iiberrascht die
groBe Eintonigkeit in der histologischen Beschreibung des Rhabdo-
myoms. Immer wieder finden sich die groBen, breiten, fibrillenarmen,
sarkoplasmareichen, vakuolaren, quergestreiften Muskelfasern mit
zentral oder exzentrisch gelegenem Kern, wie ich sie auch in meinem
Falle wiedergefunden habe. Es handelt sich um ein sicheres Rhabdo-
myom des Herzens, und das besondere liegt nicht in der Histologie,
sondern in der diffusen Ausbreitung des Geschwulstgewebes.

Die einstige Streitfrage, die Lage der Vakuolen betreffend, intra-
celluldr oder intercellulir, hat Seiffert in seiner sehr eingehenden Unter-
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suchung durch Vergleichen der Tumorfasern mit embryonalen quer-
gestreiften Skelettmuskelfasern und embryonalen Herzmuskelfasern,
die ganz denselben Bau aufweisen, gelost. 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 als intracelluldr bestimmt, was um so
wahrscheinlicher ist, als eine endotheliale Auskleidung der Hohlrdume
nie nachgewiesen werden konnte. Seiffert kommt daher zum Schluf,
daB es sich bei den Rhabdomyomfasern um ,,ins Riesige angewachsene
embryonale Muskelzellen handelt, deren eigenartiger Bau auf die be-
hinderte oder ganz eingestellte Bildung der Muskelschicht, bei gleich-
zeitiger tuberméfiger Entwicklung des zentralen strukturlosen Proto-
plasmas zuriickzufithren wire®.

Eine Beziehung der Geschwulstfasern zum Reizleitungssystem war bei
der diffusen Entwicklung des Rhabdomyoms, seiner hauptsichlichen
Verteilung im Verlaufe des linken Schenkels und im Ausbreitungsgebiet
der Purkinjeschen Fasern von vornherein nicht unwahrscheinlich.
Entsprechende Untersuchungen haben bis jetzt nur Amersbach-Hadorn
angestellt, wo der linke Schenkel seinen Verlauf {iber die Riickwand
eines groflen, solitdiren Rhabdomyomknotens in der Vorderwand des
linken Ventrikels nahm. Ein Ubergang der Gewichsfasern in die spezi-
fischen Fasern konnte nicht festgestellt werden. Auch Bundschuh
konnte in seinem Fall keine Uberginge von Purkinjeschen Fasern in
Neubildungsbestandteile finden, trotzdem Tumor und Purkinjesche
Fasern unmittelbar nebeneinander gelegen hatten.

Zur Untersuchung der Beziehungen des Rhabdomyoms zum spez.
Muskelsystem habe ich das ganze Septum in Paraffin eingebettet und
auf Serien untersucht, bei transversaler Schnittrichtung. Firbung ab-
wechselnd mit Hémalaun-Eosin und wvan Gieson. Atrioventrikular-
knoten und auch der Anfangsteil des Stammes, in seinem Durchtritt
durch den Annulus fibrosus sind vollkommen unverindert und kriftig ent-
wickelt. Im weiteren Verlauf des Biindels, als dreieckiger Strang auf
der Spitze des Ventrikelseptums reitend, treten auf Schnitt 452, auf der
rechten Seite vereinzelt breite, fibrillenarme Fasern auf, mit zentralen
Vakuolen und groBen ovalen, blischenférmigen oder massigen, viel-
gestaltigen Kernen. Die Lage, GroBe und Gestalt des spez. Muskel-
systems werden dadurch aber nicht verdndert. In den folgenden Schnit-
ten nehmen die hellen Muskelfasern an Zahl zu auf Kosten der normalen
und bilden schlieflich drei, von zarten Bindegewebsfibrillen umsponnene
Biindel, die den rechten unteren Bezirk des Stammes einnehmen (Abb. 1).
Ubergiinge in die nicht verinderten spez. Muskelfasern lassen sich nicht
feststellen, da die hellen Fasern alle quergetroffen sind. Das Reiz-
leitungssystem bleibt im ganzen durch ein breites Bindegewebsseptum

46*



724 E. Ueblinger:

immer scharf von der 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 gréBten
Entwicklung etwa ein Drittel des Biindelquerschnittes. In den folgenden
Schnitten nehmen sie rasch ab und sind auf Schnitt 557 vollkommen
verschwunden. Mit Schnitt 537 setzt der Abgang des linken Schenkels

H.

k.

Abb. 1, Schnitt 520. Rhabdomyomatiose Muskelbiindel im rechten unteren Sektor des Hisschen

Biindels, (Fdrbung Hiamalaun-Eosin). H. = His’sches Biindel; L. S. = Linker Schenkel des Reiz-

leitungssystems; . = Septum ventriculorum; B. = Rhabdomyomknoten im His'schen Biindel;
R.=Rhabdomyomknoten im Septum.

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

Nach der Verteilung kann man 3 Gruppen von Rhabdomyomen
unterscheiden:

1. solitére,

2. multiple,

3. diffuse.
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Solitire Rhabdomyome haben beschrieben Hlava, Wolbach, Ehrnroth,
Hirsinger-Jigerskiold, Amersbach-Hadorn, Omo di Zorini.

Legende: RM. = Rhabdomyom; T'S. = tuberkulose Hirnsklerose; NT. = Nieren-
mischtumor; NG. = Neugeboren.

Tabelle 1. Solitire RM.
Hlava 14 Tage | Gewdchs, dem linken Ventrikel auf- —
sitzend
Wolbach 10 Mon. | Neubildung im rechten Ventrikel, von | Lumbo - Sakral-
Septum und hinteren med. Papillar-| rhachischisis.
muskel ausgehend Mult. Neuroglia-
nester in Hirn-
rinde u. Rucken-
markshiiuten
Ehrnroth 7 . |GroBer Knoten, fast die ganze linke —
Ventrikelwand einnehmend
Hirsinger- 7%/, ,, |Knotenan der Herzspitze, grole Teile —
Jigerskiold der hinteren Kammerwand und des
Septums bildend
Amersbach- 7 Tage |Gewichs an der Atrioventrikular- —
Hadorn grenze, - einen Teil der vorderen
linken Kammerwand bildend und
ins Septum reichend
Steinbifp VI |35 Jahre| DaumennagelgroBer Knoten an der -
Spitze des linken Ventrikels
Omo di Zorint 2%, ,, |2 cm groBe Neubildung in der rechten|Keine Angaben
Kammerwand, nahe der Herzspitze

Die solitaren Rabdomyome sind also mit Vorliebe an der Herzspitze
gelegen, meist durch eine bindegewebige Kapsel abgegrenzt und nur selten
mit anderen Tumoren oder MiBlbildungen vergesellschaftet. Im Gegen-
satz dazu herrschen bei den multiplen Rhabdomyomen Ubergiinge ins
normale Myokard vor, und die hiufige Kombination mit tuberdser
Sklerose oder Nierenmischgewiichse lenkte schon frith die Aufmerk-

-samkeit auf sich. Multiple Rhabdomyome sind beschrieben worden
von Recklinghausen, Virchow usw. (s. Tab. 2).

Den Ubergang zu den diffusen Rhabdomyomen bilden alle diejenigen
Fille, wo neben scharf umschriebenen Knoten sich verstreut um Myokard
nur mikroskopisch nachweisbare fibrillenarme Fasern fanden oder wo
diese in Gestalt von Schwielen in das Myokard eingelagert sind (Abrico-
soff, Rehder). Dahin gehért auch der von Ribbert versffentlichte Fall,
wo bei einem 1 Jahr alten Kinde mit tuberdser Sklerose neben 12, nicht
tiber kirschengroffien Rhabdomyomknoten, sich mikroskopisch noch
zahlreiche undifferenzierte Muskelfasern im iibrigen Myokard nach-
weisen lieBen.

Den Aufbau aller Herzmuskelfasern aus Rhabdomyomfasern, das
letzte Glied dieser Reihe, hat bis heute einzig Schmincke beschrieben. Er
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Tabelle 2. Multiple RM.

Recklinghausen
Virchow
Kolisko

Cesaris-Dehmel

Seiffert

Rothe
Ponfick 1

Ponfick 1T
Bonome-Cagnetto
Knox-Shorer
Abricosoff

Kaufmann 1
Kaufmann I1
Schulgin 1

Schulgin 11

Bundschu

Jonas

Kawamura

Manckeberg

Rekder

Mittasch I

Mittasch IT
Mittasch 11T

|
!
{

‘

31

NG.

"

2 Mon.

3 Jahre

20 Mon.

3 Jahre

7 Mon.
11/, Jahr
7 Mon.

3 Jahre

3
7T
6 Tage

n

6 Jahre

2

6 Mon.

i 4 Jahre

{14 Mon.

NG.

4 Mon.

14 Jahre

"

|

)
|

Knoten in beiden Ventrikelwiinden

Knoten in beiden Ventrikelwinden

Kleine Knoten im Conus arteriosus
dext. und in der vorderen Wand
des rechten Ventrikels

GroBer Tumor an der Herzspitze,

zahlreiche kleine Tumoren in der

1. Ventrikelwand und im Septum

GroBer Tumor an der Herzspitze,
kleine Knoten in den Ventrikel-
winden und Septum

Mult. RM. Keine niheren Angaben

Ein groller Knoten in der Vorder-
wand des rechten Ventr., mehrere
in der linken Ventrikelwand

Tumoren in beiden Ventrikelwinden

Multiple Tumoren | Keine niéheren

Multiple Tumoren f  Angaben

Muitiple Knoten in beiden Ventrikel-
winden, zwei grofle in der Vor-
derwand des linken Ventrikels

Multiple Knoten

Multiple Tumoren

Multiple Tumoren in beiden Ven-
trikelwinden

Multiple Tumoren in beiden Ven-
trikelwiinden

w ~ |Tumoren im linken Ventrikel, Herz-

spitze u. Septum. Hin Knoten be-
stand vorwiegend aus Fettgewebe
Multiple Knoten in beiden Ventrikel-
winden. Ein kl. Knoten im r. Vor-
hof, zwischen Vena cava sup. u. inf.
Multiple Kuoten in beiden Ventrikel-
-winden und besonders im Septum.
HirsekorngroBer Knoten im 1. Vor-
- hof, 1 cm oberhalb der Fossa ovalis
Multiple Knoten, besonders an den
Ansatzstellen der Tricuspidal- und
Mitralklappen gelegen
Grofler Tumor an der Herzspitze
bis ins Septum reichend, kleiner
Knoten in der r. Ventrikelwand
RM.-Knoten im r. Vorhof, mehrere
Tumeoren im unteren Drittel d. med.
‘Wand des Conus arter. und in der
unteren Hilfte d. Vorhofseptums

t
f

Keine nitheren Angaben

| myolipom

TS.

TS. Nierencysten

Nierencysten
TS.

TS.

TS.

TS.

TS. N

TS. NT.

TS. NT.

TS.

TS. NT. Ade-

noma sehaceum

TS.

TS.? Hirn nicht
seziert. N'I'. Pri-
mitive Zellinseln
im Pankreas

Fehlen der rech-
ten Niere samt
Gefiifien

TS. NT.

TS, NT.

TS. NT. Angio-
der
Leber
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Tabelle 2 (Forisetzung).

— EM. ’als so]-c“};_wﬂ)n Lubarsch sicher} —

Steinbiss, Rehder

I wnd I . ‘erkannt, im librigen keine niheren
Angaben
Steinbiss 1 5 Jahre | Knoten in der linken Ventrikelwand, | T'S. Fibroepithe-
|  Septum und Papillarmuskeln des| liome der Ge-
| rechten Ventrikels sichtshaut

Steinbiss 11 8 ,, |Zahlreiche Knoten, besonders in der|TS. NT.
{ rechten Ventrikelwand. Grofler
J Knoten in der linken Herzspitze
Steinbiss 111 |10 ,, |Multiple Knoten in beiden Ventrikel-| TS. NT. Ade-
| winden noma sebaceum
rKnoten im Septum und schwielen-|TS. NT. u. Nie-
| thnliche RM.-Herde in der linken| rencysten
Ventrikelwand
Zwei erbsengrofie Knoten im rechten | TS. NT.
Herzohr

Steinbiss IV |16,

Steinbiss V 21 .,

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

Die Rhabdomyome des Herzens kann man in 2 Gruppen teilen,
solche, die eine gewisse Selbstindigkeit in bezug auf Form, Auf-
bau und Lage zeigen, und solche, die einfach die normale Herz-
muskulatur ersetzen, ohne die Gestalt des Herzens zu verindern. Den
ersten Typus reprasentieren die groBen, der Herzspitze aufsitzenden
Neubildungen und die zahlreichen, zwischen den Maschen der Trabekel
liegenden Knétchen. Diese Tumoren sind mehr oder weniger scharf
durch zarte Bindegewebsziige vom iibrigen Myokard getrennt und
stellen bei exponierter Lage Zirkulationshindernisse dar. So fiihrte in
dem ersten, von Ponfick beschriebenen Fall ein, von der Vorderwand
des rechten Ventrikels ausgehendes Rhabdomyom, durch Druck auf
das vordere Tricuspidalsegel, zu einer transversalen Einengung des
vendsen Ostiums. Die weitere Kreislaufbelastung durch eine lobuldre
Pneumonie fiihrte den Tod des 7 Monate alten Kindes herbei. Das
ausgesprochenste Beispiel der zweiten Gruppe bildet der Fall von
Schmincke, wo die Gestalt des Herzens vollstindig erhalten geblieben
war, das ganze Myokard aber typisch rhabdomyomatose Struktur an-
genommen hatte. Am zahlreichsten sind natiirlich die Mischformen, wo
die Geschwiilste in der Herzwand ihren Ursprung nehmen und Endokard
und Epikard an zahlreichen Stellen vorwolben.

Die meisten Rhabdomyomherzen erliegen der Mehrbelastung im
Verlaufe einer zufilligen Krankheit in den ersten Lebensjahren.
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Neugeborene . . . . . . . . .. .. 4 Falle
Gestorben im 1. Lebensjahr . . . . . 12 Fialle
Gestorben im 2. Lebensjabr . . . . . 4 Falle
Gestorben im 3. Lebensjabhr . . . . . 5 Falle

Gestorben im 4, 5., 6., 7., 8., 10., 14, 18., 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 leistungsfahig blieb. Der 20jihrige Patient zeigte trotz seines
schweren Berufes als Fahrknecht nie Erscheinungen von Herzinsuffizienz.
Die Pulszahl stieg wihrend des agonalen Fiebers von 88 auf 157. Der
Tod war ein Erstickungstod und kein Herztod. Diese Unterschiede
in der Leistungsfahigkeit des Herzens sind bedingt durch die relative
GroBle des Rhabdomyoms in Beziehung zur HerzgriBe, seine Lage im
Myokard und in bezug auf den Klappenapparat und durch die ver-
schieden starke Einengung der Herzhohlen. In meinem Falle hatte
die rhabdomyomatose Entartung vor allem die spongiose und sub-
epikardiale Schicht des Myocards betroffen, wihrend das zirkulire
Triebwerk im groBen und ganzen frei geblieben war. Es 1aBt sich daher
sehr wohl vorstellen, dafl die fibrillenarmen Fasern, die zum groBten
Teil die normale Faserrichtung beibehalten hatten, einer Verlingerung
des Herzschlauches in der Systole durch isometrische Kontraktion ge-
niigend Widerstand leisten konnten. Die Verkleinerung des Kammer-
volumens war durch das fast vollkommen unversehrte Krehlsche Trieb-
werk gesichert. Auch die beiden von Steinbiss beschriebenen Rhabdo-
myome bei 21- und 35jihrigen Individuen sind, bei Beriicksichtigung
der Gréfe und Lage der Knoten, chne weiteres verstindlich. In einem
Fall lagen zwei kleine Knoten im rechten Herzohr, im andern Fall ein
daumennagelgroBer Knoten an der linken Herzspitze. In beiden Fillen
konnte weder durch GriéBe, noch durch Lage der Gewiichse aullerhalb
der zirkuliren Schicht die Herzarbeit gefihrdet sein. Bei den Friih-
verstorbenen findet man dagegen durchwegs grofle Gewichse an der
Herzspitze, in der linken Herzkammerwand, im Septum, grofie Teile
des Krehlschen Triebwerkes ersetzend (diffuses Rhabdomyom von
Schmincke) und die Herzhohlen oft stark einengend, so daf} diese Herzen
durch die Tumoren (Fall Ponfick, Stenose der Tricuspidalis) sehr schwer
geschiadigt und in der Arbeit behindert waren. Da in diesen Fillen die
Rhabdomyomfasern sich durch ihre regellose Anordnung auszeichnen,
so hat eine Kontraktion keine Wirkung. ‘

Rhabdomyome sind Zufallsbefunde und erfillen die Krehlschen
Kriterien zur Diagnose eines Herzgewichses eigentlich nie. Eine Ausnahme
macht der von Ponfick erwihnte Fall, wo seit der Geburt eine Stenose
des rechten vendsen Ostiums an einen priméren Herztumor denken lief3.
Oft tritt der bei Herzgeschwiilsten hiufige plétzliche Tod ein (Hlava,
Kolisko, Ehrnroth, Schmincke). ‘
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Die Rhabdomyome sind angeboren. Dafiir sprechen ihr gehéuftes
Vorkommen bei Kindern und Neugeborenen, die Bevorzugung der
dltesten Myocardschichten (subepi- und subendokardial), der voll-
kommen abgeschlossene histologische Aufbau und ihr ersetzender, nicht
verdrangender Charakter (fehlen von Verdrangungserscheinungen in der
Umgebung). Die multiplen Rhabdomyome stellen dabei die viel weit-
gehendere Entwicklungsstérung dar. Waihrend die solitiren Rhabdo-
myome ihre Entstehung wahrscheinlich nur einer lokalen Gewebs-
miBbildung verdanken, liegt den multiplen Rhabdomyomen eine Stérung
der gesamten Organanlage zugrunde, und es zeigt sich der viel allgemeinere
Charakter der MiBbildung auch in der hiufigen Kombination mit tuber-
kulgser Sklerose, Nierenmischgewéichsen, multiplen Darmpolypen, Pan-
kreasmiBbildungen (Kawamura), Angiomyolipom der Leber (Mittasch).

Zum Schluf mochte ich noch meinem leider so frith verstorbenen
Chef, Herrn Prof. Hedinger, fiir die Uberlassung des Materials, Herrn
Prof. von Meyenburg fiir die Durchsicht der Praparate und die Begut-
achtung der Arbeit, Herrn Prosektor Dr.von Albértini fiir wertvolle
Ratschlige bei der Bearbeitung des Materials meinen herzlichen Dank
aussprechen.
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