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D~ bisher d~s SchriftSum weder eine intramuskuls noeh eine 
progressive Form der spontanen Fettgewebsnekrose kennt, seheint es 
notwendig, die ~natomiseh-histologisehen Grundlagen darzulegen, welehe 
mich zur Aufstellung des neuen Krankheitsbegriffes der ,progressiven 
Lipoc~leinogranulomatose des ~uskels" 1 bestimmten. AuSerdem soll 
hier versucht werden, aui Grund der An~mnese und der morphologisehen 
Befunde des yon mir beobaehteten F~lles zur Kenntnis der Atiologie 
und Pathogenese des eigenartigen Krankheitsprozesses beizutragen, so- 
weir dies auf Grund einer Erstbeobuehtung mSglieh ist. 

Der Fal l  ist 1932 yon F a u s t  2 als ,,Friihstadium einer Myopathia 
osteopl~stie~" besehrieben worden. Seine Besehreibung erseheint ~ber 
- -  nieht nur in dem ftir uns wiehtigsten Punkte der Histopatho]ogie 
des Leidens - -  ]fickenh~ft und erg~nzungsbedfirftig: 

Kranl~engeschichte der chirurgischen Abteilung (Prof. Dr. Rost) und der Medizi- 
nischen Abteilung (Dh'.: Prof. Dr. Kissling) des St~dt. Krankenhauses Mannheim, 
erg~nzt durch persSnliehe Nachfrage und Beobaehtungen. 

Ilse O. ist am 17.2.28 geboren. Als der Grol~vater das damals 21/2j~hrige Kind 
eines Abends im Sommer 1930 zu Bette bringen wollte, entdeekte er ganz zuf~llig 
bei ibm unter dem rechten Schulterblatt eine Anschwellung. --- Da es keine Sehmerzen 
hatte, wurde zuni~ehst der Sehwellung wenig Beaehtung gesehenkt. Erst als sie 
zusehends grS~er wurde, gingen die Eltern mit  der Kleinen zum Arzt. Dieser nahm 
wegen des schnellen Waehstums des Tumors und auf Grund einer RSntgeilaufnahme 
ein Sarlcom an und wies den Fall ins Krankenhaus. 

Am Tage der Aufnahme in der ehirurgischen Abteilung (17. l l .  30) war der 
Tumor, der 2 Querfinger unterhalb des Angulus inferior scapulae sag, fast hiihner- 
eigrol~, yon mittelderber Konsistenz, auf seiner Unterlage versehieblich, die I-Iaut 
fiber der Sehwellung nicht veri~ndert. Es bestand keinerlei Motilit~tsstSrung, keine 
spontane Schmerzhaftigkeit, noeh Druckempfindliehkeit. Operative Entfernung. 
Gli t ter  Wu~ldverlauf. 29. 11.30 geheilt entlassen. 

Bereits 2 Monate sps am 2.2.31,  Wiederaufn~hme, nun abet mit  einem 
hfihnereigrol~en Tumor der anderen, linken Seite, der sich genau symmetrisch zu 
dem reehtsseitigen, ebergalls ohne Sehmerzen, entwickelt h~tte (Abb. 1). 

Ein halbes Jahr  naeh der Exstirpation des 2. Tumors, 8 Monate nach der 
1. Operation (am 20.8.31) sind wieder sowohl links wie rechts Tumoren ent- 
wickelt; aber nieht ~n derselben Stelle wie friiher, also keine ~ezidive, sondern 
beiderseits mehr kranialw~rts in HShe der Sehultergelenke. Abermalige Operation 

1 TeutschIaender, 0.: Klin. Wschr. 19~5 I, 451. - -  2 Faust: Med. Welt  1932. 
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wurde abgelehnt. Dagegen wurde immer noch unter dem - -  dem mikroskopisehen 
Befund Loeschckes (Muskelnekrose) widersprechendeu - -  Verdacht ,,irgendeiner 
Malignit~t"eine R6ntgentiefenbestrahlung 
beider Schultern vorgenommen. - -  Kurze 
Zeit darauf hat ten die Schwellungen 
beider Schultern weiter zugenommen. 
Es zeigte sich je tz t  aueh beginnende Ver- 
steifung der Sehultergelenke. FiBber be- 
s tand keines, aber das Kind hat te  ,,in der 
kurzen Zeit 6 Pfund abgenommen" und 
maehte einen fast kachektisehen Eindruck. 

A~ffang Oktober land sich auf der 
rechten Seite ein htihnereigroi~er Tumor 
am unteren Sehulterblattwinkel yon glei- 
cher Beschaffenheit wie die frfiheren, der 
im weiteren Verlauf dauernd wuehs, und, 
nach 2 Jahren, am 18.10.33 fiberfaust- 
gro$, das ganze Sehulterblatt  iiberdeckte, 
sowie eine kleine, haselnul3grol~e, sehmerz- 
hafte Vorw61bung fiber dem rechten Epi- 
condylus. Die neuents~andenen Tumoren 
am ~reehten Ellenbogen und SchuIter- 
winkel wurden teilweise entfernt. An eine 
Radikalexstirpation war nicht mehr zu 
denken. Zeitweilige Temperatursteigerungen ohne ersichtlichen Grund wurden 
wohl :mit  ~ e e h t  als Resorptions/ieber aus den bei der Operation festgestellten Zer- 

Abb. 1. Ilse 3jhhrig. I Narbe der ersten 
Tunloroperation veto 29. 11. 30. I I  Neuer 
Tumor, syD/metriseh zu dora operierten 

entstanden (Febr. 193][.) 

Abb. 2. Ilse, 6j~hrig. I, II ,  I I I  Operationsnarben (veto 29. 11.30, Febr. 31 und Okt. 33). 
V Tumor ~nter der Axill~ rechts, I V  operierte Schwellung fiber dem Epicon4Ylus rechts, 
V1, VII  Schwellungen der Deltoidea beiderselts, I X  flukruierender Tumor oberhalb der 
alten Operationsnarbe vor der Fistelbildung, VIII  Schwellung der linken Epicondylusgegend 

(28. 5. 34). 

fallsh6hlea gedeutet, welche bereits bei der Palpation in einer ungleichm~ifligen 
Konsistenz der Tumoren zum Ausdruck kamen. 
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Am 13 .1 .34  sah ich das nun fast  6j~,hrige Mgdchen, zum erstenmal. Es war sehr 
blall und  schw~chlich. Die Tumoren waren, nach  Angabe der Begleiterin (der 
Grol~mutter), wieder gewachsen, am meisten die Schwellung der l inken Schulter, 
die den gesamten Deltoides zu betreffen sehien, d. h., wie dieser Muskel, das Schulter- 
gelenk besonders aueh nach  vorne zu kappenf5rmig fiberdeckte. Die W61bung 
an der Aullenseite des rechten Ellenbogens war unter  der Operationsnarbe wieder 
ents tanden und bildete einen weichen, fast  f luktuierenden Tumor yon Kleintauben-  
eigrSl]e. A m  linken Ellenbogen war damals noch nichts dergleichen zu sehen oder zu 
/i~hlen ! 

Die entspreehende Tumorbildung auf der l inkea Seite ]iel~ abet  n ieht  lange 
auf sieh warren:  bei meiner 2. Untersuehung am 2 8 . 5 . 3 4  fand ich, dem rechts- 
seitigen, nun  bereits hiihnereigrollen Ellenbogentumor genau entsprechend, an  
der Aul~enseite des linken Ellenbogsngelenkes fiber dem Epicondylus einen ziemlich 

flachen, derben Tumor. - -  Die linke Sehulter 
sehien weniger verschwollen, dagegen zeigten 
nun  2 Tumoren,  die etwas oberhalb der 
0pera t ionsnarben fiber dem rechten Sehulter- 
b la t t  zu Hfihnereigr61~e herangewaehsen 
waren, ausgesproehene Fluktuation (wie der 
El lenbogentumor der rechten Seite). (Abb. 2.) 
Die halbeif6rmig vorspringenden fluktuieren- 
den Tumoren ftihlen sieh im Vergleich zur 
Naehbarsehaft  heil~ an. Die Hau~ fiber ihnen 
war intensiv ger6tet,  prall gespannt  nnd  
sehien verdfinnt,  so dab eine Fistelbildung 
zu erwarten war. Eine auf meinen Wunsch  
von Herrn Oberarzt  Fun/se vorgenommene 
Pmlkt ion der schwappenden Schulter und 
Ellenbogentumoren ergab bakteriologiseh 
vSllig sterile, leicht gelbliehe Fliissigkeit, die 
am ehesten an  fette Milch, zum Tell mi t  Blur 
vermischt,  erinnerte und  beim Stehen einen 
schmutzig well'lichen S~tz bildete. Im 
frisehen Ausstrich der Emulsion fanden sich 
reiehlich Lipoide, mi t  s tark l ichtbrechenden 

Abb. 3. Ilse 6s/jhhrig. Fisteln mit Xalkschollen untermischt ,  sowie rote 
Heftpflaster verklebt. 9. 10. 34. BlutkSrperchen und  zum Teil degenerierte 

Lympho- und Leukocyten. 

Wi~hrend einer mehrmonat igen Liegekur auf dem geuberg  fistelten die 
Punktionsstellen dauernd. Aul~erdem bildete sich spontan eine neue Fistel. Trotz 
dieses neuen Abflusses waren nach der Riickkehr der Pa t ien t in  vom Heuberg die 
Tumoren s tark  gewachsen. Das Allgemeinbefinden ha t te  sich sehr versehlechtert .  
Am 9. 10.34 ha t t en  die Tumoren weiter zugenommen, was bei der hochgradigen 
Magerkeit des Xindes besonders auffiel. Die dutch  die Tumoren bedingte Ent -  
stellung fiel nun  aueh, wenn das Kind die Kleider an hat te ,  auf, besonders der 
fiberfaustgr01~e Tumor der rechten Schulter (Abb. 3). Die Tumoren f luktuierten 
noeh, wenn auch die Flfissigkeit nicht  mehr  unter  so grol~em Druek zu stehen 
sehien wie frfiher, und ffihlten sich immer noch heil3 an. Die Oberfl~che der Schulter- 
tumoren erscheint durch venSse Stauung marmoriert ,  Die RStung der I-Lut ha t te  
vielleicht etwas abgenommen, war vielleieht auch dureh die Br~unung als Folge 
der Liegekur nieht  mehr  so deutlich zu erkennen. 

Vom Dezember 1934 bis Ostern 1935 wurde das Kind auf meinen Vorschlag hin  
in der medizinischen Abteilung der Stiidt. Xrankenans ta l ten  (Dir : Prof. Dr. Kissling) 
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einer Glykokollbehandlung unterzogen, ffir welche uns die Firma Bayer das Mittel 
in liebenswfirdigster Weise zur Verffigung stell~e. Es trat nun nach kurzer Zeit 
eine auffallende Besserung des A]lgemeinbefindens und des Lokalbefundes ein. 

Soweit fiber den bisherigen Verlauf. 

Fassen  wir das Gesagte zusammen,  so ist das Krankheitsbild gckenn- 
zeichnet durch die Bi ldung erst derber, d a n n  zum Tell un te r  entzfind- 
l ichen Erscheinungen einschmelzender und  schlieBlich f luktuierender  
Tumoren,  die sich, seit der zufiilligen En tdeckung  der ersten Geschwulst 
im 3. Lebensjahre  des Kindes  fortschreitend, symmetrisch,  stets erst 
rechts, d a n n  links an  entsprechender  Stelle, besonders in der Schulter- 
musku la tu r  entwickel ten und  in  4 Jah ren  Faustgr6Be erreichten, um 
sich dann  zum Tell nach  Fis te lb i ldung zu entleeren. 

Wie ist nun  dieses Krankheitsbild zu bezeichnen ? 

I m  Vordergrund s tand  yon Anbeg inn  die Tumorbi ldung.  Wir  werden 
also die Kl~rung  des Leidens in ers~er Linie v o n d e r  Untersuchung der 
Tumoren erwarten diirfen. 

Den fiberfaustgroBen Tumor ungleicher Konsistenz der rechten Schulter be- 
schreibt Dr. Funke bei der Operation am 19.10.33 makroskopisch wie folgt: Die 
Muskulatur ist derb infiltriert, in den Tumor eingezogen. Auf dem Durchschnitt 
linden sich multiple bis walnuBgroBe Erweichungsherde, aus denen sich ,,eiteriihn- 
/~hnliche" Flfissigkeit, ,,teilweise mit festen BrSckeln durchsetzt", entleert. Da der 
Tumor nicht radikal entfernt werden konnte, wurde nach breiter Incision mSglichst 
viel Material durch Auskratzung entfernt. 

Die zur mikroskopischen Untersuchung eingesandten Gewebsstiicke (das gr61~te 
war 3 cm lang, 2 cm breit und 11/2 cm dick) enthalten in einem derben faserigert 
Gewebe bis haselnuBkerngroBe, unregelmgBig geformte, zum Tell erSffnete und 
kollabierte Kavernen. Der Inhalt der Kavernen ist grSBtenteils entleert, meist 
bildet nut eirt briiunlichgelber, br6cldiger Detritus, der beim Zerreiben mSrtelartig 
sandig anzuftihlen ist, den Belag der I-I6hlenwand. Der Belag ist yon einem dfinnen 
Saum weiBlicher his gelblicher XSsemassen umgeben, die selbst wieder durch Binde- 
gewebe abgekapselt, nur ausnahmsweise im Muskelgewebe liegen. AuBerdem 
linden sieh tterde gelblichweiBer kS, siger und kittgelber oder mehr br~unlicher 
Einlagerungen, die sich yon dem grau bis blSuliehweiBen Narbengewebe scharf 
abheben. Wo makroskopisch noeh Muskulatur zu erkennen ist, erscheint sie blal3 
gelblichweig, wie Fischfleisch, zum Tell wie fettgl/~nzend. In ausgedehnten Partien 
ist makroskopisch tiberhaupt kein Muskelgewebe mehr zu erkennen. 

Mikroskopisch bot sich mir im wesentlichen dasselbe Bild wie in der alten, 
yon den frfiheren Operationen stammenden, noch yon .Loeschvke untersuchten 
Paraffinschnitten aus dem Jahre 1930: Bei LupenvergrSl3erung finden sich hier 
in derbem Bindegewebe zahlreiche I-IShlenbildungen, die durch diinne Septen und 
l~este solcher in Form papilliformer Vorsprfinge ganz oder teilweise voneinander 
getrennt sind. 

Der Wandbelag der zerklfifteten ZerfallshShlen besteht aus nekrotischem 
Material und stark lichtbrechenden, glasartig durchsichtigen homogenen Schollen, 
die sich i n  alkalischer tIgmalaunl6sung bl~,ulich fgrben, zum Tell intensiv blau 
(Kalk) und mehr oder weniger zahlreiche Erythrocyten. Nur einige bei der Operation 
nicht er6ffnete I-Iohlri~ume enthalten auBerdem eiweil]haltige, bei der H/~rtung 
geronnene Fltissigkeit, die sich mit Eosin leicht r6tlich f/~rbt. Der Kalkgehalt 
und die GrSBe der Kalkschollen schwanken sehr. In manehen, besonders kleinen 
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H6hlen iiberwiegt der Zelldetritus, in anderen der Kalkgehalt (Abb. 4). I n  
manehen Pr~paraten ist der Kalkgehalt so grog, dug der Kavernenbelag bei H&m- 
ulaunfirbung als intensiv blaue sehollige Zone erseheint. I)er Belag bildet einen 
tiberM1 ziemlieh gleieh dicker Santo um das an Vorslori~ngen nRd Vertiefungen 
reiehe Lumen. Naeh augen zu folgt nun eiRe bald breitere, bald weRiger breite 
Zone, welehe dureh das Vorhandensein mehr oder weniger zahlreieher mehrkerniger 
Riesenzellen vom Typus der Fremdkdrperriesenzellen und einkerniger epithelioider 
Makrophagen eharakterisiert ist. Wo diese protoplasmareiehen Elemente dichter 
liegen, platten sie sieh seitlieh ab uRd nehmen l&ngliehe Formen an mit  Lii, ngsachse 
in tier l%iehtung des I-ISblenlumens. Eine solehe Zone erinnert daim etwas ~rt ge- 
sehiehtetes Zylinderepi~hel. 

Abb. 4. Zwei Zerfallsh6hlen mit kalkhaltigem nelcrotisehem S~um und~ zum Teil 
mehrkernigcn l~Iakrophagen. In tier Umgebung' Lymphocyten und Makrophagen. 

Auger diesen protoplasmareiehe~ Zellen finden sieh auch lymphocytoide 
Elemente und oft ziemlieh zahlreiehe rote BlutkSrperehen. Nieht zu vergessen ist 
endlich, wenn auch leieht zu fibersehen, der relative l~eichtum dieser Zone an fehlsten 
Blutcapill~ren. Air mehreren Stellen enthalten die ein- und mehrkernigen Makro- 
phggen brgunliehes Pigment, Spuren i~lterer Blutungen. Die Makrophagen- oder 
Gr~nulationszone verl iuf t  im Gegensatz zu dem nekrotisehen. Belag der I-I6hlen 
nieht iiberall dem Lmnen ioar~llel. In den Ausbuehtungert der ttShlen sehmgler, 
an den vorspringenden Partien der H6hlenwand breiter, nahert sie sieh naeh augen 
zu mehr der Kreisform. 

Die Tumoren bestehen also aus derbem Bindegewebe, welches unregel- 
mg/3ig ge]ormte Zer/allsh6hlen einschliefit, die mit Kalksalzen durchsetztes 
nekrotisches Material und Fli~ssigkeit enthalten und yon Granulations- 
gewebe mit Epitheloid- und t~remdk6rperriesenzellen umgeben sin& 

Welcher Natur ist nun das zugrunde gegangene Gewebe ? 
D e r  Seh lug ,  d~g die Zer fMlshShlen  i m  lV[uskel d u t c h  Zerfa l l  v o n  

M u s k e l p ~ r e n e h y m ,  d u r e h  , ,Muske lnekrose" ,  e n t s t a n d e n  sind, wie  Faust 
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2~bb. 5. Cave rne  m i t  S c h a u m z e l l e n s a u m .  

Abb ,  6 . . 4  F e t t -  u n 4  k a l k h ~ l t i g e  Riesenzel len  u n 4  ]Ylakrophagen (S tea to  - nn4 Cha l iko ldas t en  ) 
K / ~ r y s t a l l e  zwi schen  u n d  in  den  Zellen.  (Die fe inen  in t r~cel lu l&ren Fe t t s&ures t r ah l en  s ind  

b i e r  n i c h t  zu  sehen.)  
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schreibt, seheint mir dureh nichts gerechtfertigt: Dal~ das zerfallene 
lipoidhaltige Material sicher nieht aus den ~uskelfasern stammt, ergibt 
sieh daraus, dal~, wo noeh Muske]gewebe zu erkennen ist, die ]~asern 
nirgends Degenerationserscheinungen aufweisen, nirgends ietthaltig, 
sondern meist noch deutlieh quergestreift, einfaeh atrophisch sind, und 
dug sieh in der Umgebung der ZerfallshShlen iiberhaupt nur ganz aus- 
nabmsweise Muskelgewebe naehweisen 1/s (Abb. 7). 

Dagegen fallen in den Paraffinsehnitten in der Umgebung der Zer- 
fallshShlen bzw. der Granulationszone h/s Nester heller Zellen mit 

_&bb. 7. L i p o m a t o s e  des Muskels ,  desse~ F a s e r n  die Q u e r s t r e i f u n g  g u t  e r k e n n e n  lassen.  
E n d a r t e r i t i s  m i t  sehr  h o c h g r a d i g e r  ~Vandve rd i ckung  u n d  en tz f ind l icher  ~ a n d i n f i l t r ~ t i o n  

(dre ier  Gefal~e). 

wabigem Protoplasma - -  Schaumzellen - -  auf (Abb. 5). Die Vermutung 
dab es sieh um lipoidhaltige Elemente handelt, wird dureh die Scharlaeh- 
rotfs an Gefriersehnitten best~tigt. Aueh in den ~akrophagen 
und ]:Mesenzellen der Granulationszone weist die Scharlachrotfs 
einen erhebliehen Gehalt an Lipoiden naeh. Die Sehaumzellen, fett- 
speiehernde Makrophagen, zum Tell woht auch degenerierende Fett-  
zellen, enthalten an vielen Stellen nadelfSrmige, oft b~ischelweise ange- 
ordnete sts liehtbreehende Fetts~urekrystalle (Abb. 6). 

Dies und der Befund einer mehr oder weniger hoehgradigen lipomat6sen 
Pseudohypertrophie der atrophischen Muskulatur (Abb. 7) erhellt (sehlag- 
artig) nieht nur die Natur  der Sehaumzellen, sondern auch die Herkunft  
der Lipoide und die Histopathogenese der vorliegenden Veriinderung und 
damit die Diagnose: 
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Der hohe Lipoidgehal~ des Zerfallsmaterials, der sieh ja such in der 
bei der Punktion entleerten milehi~hnliehen Emulsion feststellen lieB, 
l~13t sieh in Anbetracht des ~ehlens jeglieher Parenehymverfettung des 
Muskels nur erkl~ren duroh eine Nekrose des fntramuskul/~r entwickelten 
Fettgewebes. 

Es handelt sich also nieht um Muskel-, sondern um Fettgewebs- 
nekrosen. Der positive Ausfall der Bendasehen Neuroglia-Beizenreaktion 
fiir Fettgewebsnekrose gestatfet diese Partien sehon makroskopiseh an 
ihrem bl~uliehgr/inen Farbton Ieieht zu erkemlen. Die grebe ~Ienge yon 
Lipoiden in den Makrophagen finder also ihre ErM/~rung als Resorptions- 
erseheinung der Lipoide - -  nieht aus zerfallenem ~uskelparenehym ! - - ,  
sondern aus dem zerfallenen Fettgewebe, dem ortsfremden Fettgewebe, 
das zwisehen den a~rophisehen 3~uskelfasern entwiekelt ist, diese aus- 
einanderdr~ngt und in vielen ~uskelbtindelehen das Gesiehtsfeld be- 
herrseht. Die lipomat6se Pseudohypertrophie der 3~uskulatur war sehon 
in den/~ltesten Prgparaten aus dem Jahre 1930 (Nr. 144) ausgesprochen, 
wir diirfen also annehmen, dab sie primer vorhanden war. 

Kommt also eine Muskelnekrose gar nicht in Frage und liegt also eine 
progressive spontane Fettgewebsnekrose vor, so ergibt sich, dag es sich 
bei der reaktiven Granulationsgewebsbildung um das teilweise verkalkto 
lipoidhMtige Zerfallsmaterial, um multiple lipophage Grannlombildung 
handelt - -  L@ogranulome des pseudohypertrophisch lipomatSsen Muskels. 
Die Tumoren setzen sich zusammen aus multiplen lipophagen Granulom- 
bildungen. 

Das Wesen des vorliegenden intramuskuliiren Prozesses besteht also 
in der Entstehung spontaner Fettgewebsnekrosen mit realctiver Granulom- 
bildung. Das Besondere dieser Lipogranulombildungen ist ihre Entwick- 
lung aus (~rts/remdem Fettgewebe au] dem Boden einer Lipomatosis luxurians 
progressiva der Muskulatur, yon der sparer die Rede sein wird. 

Da der Prozel~ 5 Jahre lang unaufhaltsam fortsehritt, empfiehlf, sieh 
die Bezeichnung progressive ,,Lipogranulomatose". Sitz, Ausgangs- 
gewebe, Verlauf nnd Tumorbildung berfieksichtigend, k6nnen wir yon 
einer ,,Lipogranulomatosis intramuscularis pseudohypertrophica sym- 
metrice progrediens" oder - -  under Hervorhebung der Kalkablagerung 
(Calcinose) in den nekrotisehen H6hlen - -  yon einer ,,Lipocaleino- 
granulomatose " sprechen. 

Pathogenese und ~tiologie der intramuskuliiren 
Lip ocalcinogranulomatose. 

~ber  ihren Beginn wissen wir leider nichts Genaues. Das erste 
Zeiehen der Erkrankung war der zu r  Zeit seiner En~deekung berei~s 
ziemlieh grol]e Tumor fiber dem rechten Sehulterblattwinkel im 3. Lebens- 
jahre. Naeh der langsamen Weiterentwieklung dieses Tumors, der naeh 
weiteren 3 Monaten bis zur ersten Aufnahme Hiihnereigr613e erreiehte, 

Virchows Archiv. 13d. 295. 28 
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und dem Waehsgum der weiteren Tumorbildungen,  diirfen wir annehmen,  
dab der erste Tumor  beinahe 1 J a h r  gebraueht  hat,  um bei seiner 
sonstigen Symptomlosigkei t  die Aufmerksamkei t  auf sieh zu ziehen. 
Danaeh  w~re der Beginn der Lipogranulomatose (!) in das 2. Lebensjahr ,  
wenn nieh~ noch friiher, zu verlegen. Ihrer  En ts tehung  ging aber die 
Nekrose re ran ,  die selbst wieder das Vorh~ndensein der Lipomatose  
der 3/[uskulatur voraussetzt .  Die Lipomatose war Mso zweifellos sehon 
sehr friih, vielleieht sogar sehon angeboren oder kurz naeh der Geburt  (?) 
vorhanden.  

Wie ist nun  aber 1. die intramuskul~re Lipomatose zu deuten ? und  
2. warum kam es in dem heterologen Fet tgewebe zur Nekrose .~ 

1. Die Lipomatose. 
Familienanamnestisch ist mi~tterlicherseits nichts Besonderes mitzuteilen, trotz- 

dem ieh die Aszendenz mfitterlicherseits bis zum Urgrogvater hinau~ verfolgte. 
Erw~hnt sei immerhin, dab die Grol~eltem und die uneheliehe Matter in reeht 
i~rmlichen VerhMtnissen leben. Die Mutter macht zwar einen besonders schwi~ch- 
lichen Eindruck, ist aber sonst gesund. Die Grogmutter mfitterlicherseits weist 
eine nieht sehr hochgradige Skoliose auL Der angebliche (uneheliche) Vater, der 
selbst fibrigens seine Vaterschaft bezweifelt, ist gesund. (Jber die Familie konnte 
ich sonst nichts ermitteln. In den Seitenlinien ist yen Nervenkrankheiten und 
L~,hmungen nichts bekamlt. 

Die Geburt des Kindes verlief normal. Das Neugeborene wog 51/2 Pfund. Im 
Kinderheim Neekarau, we es zuniichst untergebracht war, hatten die Pflegerinnen 
grol~e ~[fihe mit der Ern~hrung, da es nieht genug Nahrung zu sich nehmen wollte. 
Zu bemerken ist, dag das Kind erst mit 11/2 Jahren gehen konnte und im Kinder- 
helm an einer Ohreiterung litt. Diese dauerte fiber ein hMbes Jahr u~d auch noch, 
Ms das Kind, 19 Monate Mt, in die miitterliche Familie aufgenommen wurde. Bald 
nach AufhSren der Ohreiterung wurde die erste Sehwelhng der rechten Schulter 
entdeckt. Bei der ersten Aufnahme im Krankenh~us sehien das Kind ,,ffir sein 
Alter k6rperlich etwas zurfiekgeblieben, asthenisch, und zeigte deutliehe Spuren 
yon Rachitis. Hant und siehtbare Schleimhi~ute waren blaB, das Fettpolster wenig 
entwiekelt. Eine sp~tere Wa.l%. war negativ, auch sonst kein Anhalt ffir Lues". 

Als Grundlage der Lipogranulomatose ha t  die Lipomatose mit  jener 
den Beginn im frfihen Kindesalter,  die Progressivit~t und die Symmetr ie  
der Ausbrei tung gemein, Mles Charakterziige, welche der progressiven 
~uskeldys t rophie  eigen sin& Bedenken wir ferner, dal~ auch die Aus- 
breitung in der Schulter bei der juvenilen F o r m  dieser Erk rankung  be- 
obachtet  wird und  dab die in frfiher Kindhei t  auftretende Variet~t der 
Dys t rophia  musculorum progressiva durch besonders reichliche Fe t t -  
gewebsbildung ausgezeichnet ist, so dM~ diese Form geradezu ~ls ,,pseudo- 
hypertrophische F o r m "  oder , ,Lipomatosis luxur ians"  bezeichnet wird, 
so scheint a priori alles daffir zu sprechen, dug die Lipomatosis  Ms Be- 
gleiterscheinung einer prim~ren ~[yodystrophi% diese also uls das eigent- 
liche Grundleiden uufzul~ssen ist. 

Die klinische Un~ersuchung auf M:uskcldystrophie, ~iir die ieh t I e r rn  
Oberarzt  Franl~ besten Dank  ausspreche, ergab: ,,Die Schulterblat t-  



Zur Kennmis der progressiven LipocMcinogranulomatose der Muskulagur. 433 

muskulatur funktioniert, selbst soweit sie infiltriert~ ist. Lediglich die 
Adduktion des ]inken Schulterblattes ist paretisch. Die Deltoidei, aus- 
gesproehen atrophisch, funktionieren", ebenso wie die gesamte Arm- 
muskulatur. Danach lautete das Urteil, dM~ ,,die Muskelschw/~chen 
den kMkigen Einlagerungen entsprechen, kein Anhalt fiir prim/~re Myo- 
pathie oder ffir Muskelatrophien Ms Vorl/~ufer der KMkeinlagerung" 
besteht. ,,Der einzige atrophische l~homboideus ist infolge der Operation 
gel/~hmt." Auch die nach Kostako/] der Muskeldystrophie zugrunde 
liegende mangelhafte Kreatinverwertung, welche in einer Kreatinurie 
zum Ausdruek kommt, konnte nieht festgestellt werden. 

Die Krea~ininwer~e im Urirt waren naeh Frank im J~nuar 1934 ,,jedenfMls 
nieht einw~ndfrei vermehrt". Eine diesbeziigliehe Untersuehung meines Assisten~en 
Herrn Dr. Reithmann kam zu einem ~hnlichen Result~t und ergab etwa dieselben 
Werte, wie bei einem Vergleichskinde. 

DaB das Allgemeinbefinden und der LokMbefund des Kindes sieh 
naeh der 2monatigen Glykokollbehandlung bedeutend gebessert hat, 
kann nieht ohne weiteres bloB als Erfolg der Glykokollbehandlung und, 
im Widerspruch zu dem klinisehen Befund, als Beweis fiir die prim/s 
myopathisehe Lipomatose angefiihrt werden. 

Eine spinMe ~uskelatrophie ist auf Grund des ganzen Krankheits- 
bildes und der Hoehgradigkeit der Fettgewebsbildung ausgesehlossen. 
Falls es sieh night doeh um eine Lipomatose auf dem Boden einer prim/~ren 
l~[uskelatrophie handelt, h~tten wit naeh Frank eine sekund/~re Atrophie 
des Muskelparenehyms, also eine prim/~re Lipomatose, anzunehmen. 
Bereits Ziegler 1 erw~thnt die M6gliehkeit einer solchen prim/~ren Lipomatose 
Ms Symptom einer 3I/~stung des Perimysium internum. Eine Abblldung 
(201) zeigt, wie die durch die Fettzellen auseinandergedr/~ngten Muskel- 
fasern, zuwellen sogar unter ZerfM1 der contractilen Substanz in kleinere 
und grSgere Trtimmer, schwinden. - -  Aueh unser histologisGher Befund 
kSnnte in diesem Sinne gedeutet werden. ZerfMlserseheinungen traten 
aber sehr zuriiek. Die ~uskelfasern waren im allgemeinen einfaeh 
atrophiseh und lieSen meist ihre Querstreifung noeh sehr deutlieh er- 
kennen, aber die histologisehen Befunde ailein gestatten nieht sicher 
zu entseheiden, ob die Atrophie primttr oder sekund/~r ist. 

Wie dem aber aueh sei, wit kommen bei der Erkliirung der Lipomatose, 
ob sic nun primiir oder sekundiir ist, ohne die Annahme einer Dystrophie 
im Sinne einer kongenitalen Konstit~tionsanomalie in unserem Falle 
ebensowenig aus, wie bei der primdiren Muskeldystrophie. Wir werden 
also, wie bei dieser, ein (heredo-) degeneratives Leiden annehmen, vielleieht 
eine besondere (scapulo-humerMe) Form der ,,Lipodystrophia progressiva", 
welehe Simons Ms Schwester der ~uskeldystrophie bezeiehnet, und bei 
weleher der Unterk6rper (Hiiften, Ges~13, BeinG) dureh Fettablagerung 
volumin6ser wird, w/~hrend am Gesieht, am t~umpf und an den Armen 

x Zieglers Lehrbuch der Pathologie, Tell II, 1918. 
28* 
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eine enorme Abmagerung eintritt. I t ier  ws ubgesehen yon der intra- 
muskul~ren Fettgewebsbildung, der Sitz fast umgekehrt,  uber aueh 
hier finden wir neben der Lipomatose der Sehultermuskulatur eine hoch- 
gradige Abmagerung des tibrigen KSrpers. 

3gun k6nnte diese Dystrophie dureh inkretorisehe StSrungen erkls 
aber aueh an eine heredo-degenerative Thesaurismose denken, wie bei 
den Lipoidosen, nur dM~ hier start  Lipoide NeutrMfette gespeiehert 
wfirden. Aueh bei den Thesaurismosen kommt  es iibrigens h~tufig zur 
Bildung yon (Lipoid-) Granulomen, die neuerdings yon Fafirainer ~ aus dem 
Bor8tsehen Ins t i tu t  als abakterielle Reaktion gegen die Lipoidablagerung 
gedeutet warden. 

2. Wie kam es nun in  dem ortsangeh6rigen Fettgewebe zur fort8chreitenden 
Nekrose ? 

~be r  die Entstehung von Fettgeweb8nekrosen und der sie in unserem 
Falle komp]izierenden Calcinose wissen wir, dab beide bereits im Kindes- 
alter auftreten kSnnen. Toxische Einflfisse, Infektionen, trophisehe, 
innersekretorische, neurogene und Kreis]~ufst6rungen werden Ms Ur- 
saehen spontuner Fettgewebsnekrosen --- auBerhMb des Pankreasfett-  
gewebes - -  angenommen. 

Besonders interessant erscheint mir die Mitteilung spontaner Fet t -  
gewebsnekrosen nach Fleckfieber (Abrikossof/2) .  Die Annahme direkter 
toxischer Einfliisse vermag meines Erachtens nicht recht zu erk]~ren, 
warum die Nekrose in diesen FMlen Monate und Jahre  nach der Infektions- 
krankheit  eintritt, und wie in unserem FM1, sogar einen jahrelang pro- 
gressiven Charakter annehmen k6nnte. Eine bessere Erkli~rung daffir 
g~ben meines Eraehtens die bei F|eckfieber erstmMig 1914 yon Eugen 
Frgnkel  beschriebenen arteriitischen Vers Diese Hypothese 
fiber die Entstehung muncher Fettgewebsnekrosen finder in unserem 
FMle eine Stfitze in auffMlend hochgradigen und ausgedehnten progressiven 
Arteriolenvergnderungen, sowie in einer Bemerkung yon Bartsch a, dug 
,,allen Beobaehtungen yon Lipogranulom der Mamma und der Subeutis 
GelM~ver~nderungen im Sinne einer produktiven Entziindung gemein- 
SUII]" sei. 

Bartsch, der auch in einem seiner F~l]e ,polsterartiges Endothel 
zahlreicher Gef~ge" sah, miBt se]bst diesen Ver~nderungen keine Be- 
deutung bei. Ebensowenig wie Pan~ ~, der die Wundverdiekung der 
Gef~Be b]og in Kleindruck notiert. Abet v. Giercke ~ gibt an, dM~ in~olge 
Endarteriitis herdweise Verkalkung im Unterhautzellgewebe auftreten 
k6nne und, da er yon Kalkablagerungen in Fettgewebsnekrosen sprieht, 

1 Faflrainer: ]~eitr. p~thol. Anat. 94, 132 (1934). - -  2 Abrikosso/]: Zbl. Path. 
~8, 542 (1926). - -  3 Bartsch: Arch. kiln. Chlr. 178, 62 (1933). - -  ~ Pan&: Frankf. 
Z. P~th. 46. 341 (1934). - -  5 v. Giercke: As&o~/, Lehrbuch, Allg. Teil, 1919. 
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kann  seine Bemerkung  ohne weiteres auch auf die Lipocalcinogranulo- 

matose  bezogen werden. 

Die G4ii/3veriinderungen in unserem Fall linden sieh iibrigens sehon in den 
~ltesten Pr/~para~en 1930 (Abb. 7): 

Sie begreffen die kleinen und kleinsten prgeapillaren Arterien, deren Wand 
oft dicker ist als die benachbarter gr6Berer, Gefgge und deren oft exzentrisch gelegene 
Lumina stellenweise in L~ngssehnitten kaum noch als schmMer Spalt oder an Quer- 
sehnitten gerade noch, in anderen abet fiberhaupt nieh~ mehr zu erkennen ist. 
Die Sehieh*en der Wand sind vermehrt, gequollen, bald mehr oder weniger zellreieh 
oder aber hyalin entartet. Hier und dort finden sieh aueh Leukoeyten in der Wand. 
Wir diirfen also wohl yon einer sog. ,,Endarteriitis productiva" spreehen, wenn- 
gleieh ieh keine ,,fibrinoide Nekrose" und keinen siehere In~imapolster aus zell- 
reiehem Granulationsgewebe land, wie sie Jores Ms Unterseheidungsmerkmal den 
,,Anpassungsveri~nderungen" iiberfl/issig gewordener GefAge z .B.  in Narben- 
gewebe Ms Folge verminder~er Blntzufubr gegentiber bezeiehne~e. 

In unserem Fall liegen die Gef~gvergnderungen nun abet besonders in noeh nieht 
narbig umgewandeltem, lockerem, ja, aueh in sonst nieht engziindlieh infiltriertem 
und nieht lipomat6sem Bindegewebe, sowie im intramusknlgren l~ettgewebe, das 
noeh keinerlei DegeneraLionserscheinungen aufweist. Dies sprieht gegen eine 
sekundare Anpassungserseheinung. 

Die gtiologisehe Bedeutung der Endarteriitis beim Zus~andekommen der Fett- 
gewebsnekresen gewinn~ noeh an Wahrseheinliehkei~, wenn wir uns daran erinnern, 
dab die ,,Thrombangitis obliterans" aueh als Ursaehe der juvenilen Gangr~n ge- 
nannt wird, dab es sich aueh in unserem Fall um ein Kind handelt, und dag sie 
als fortsehreivende Erkrankung ilicht nut die Fettgewebsnekrosen, sondern aueh 
den progressiven Charakter der Lipogranulomatose sehr wohl zu erklgren vermSchte. 
Es mul~ weiteren Untersuehungen iiberlassen bleiben, die Riehtigkeit der anfge- 
stellten Hypothese der Bedeutung der progressiven obliterierenden Gefggerkrankung 
ffir die Entstehung nieht nut der intramuskuli~ren progressiven Lipocaleinogranu- 
loma~ose, sondern der spontanen Lipogranulome tiberhaupt zu priifen. 

Es bliebe noeh die Frage zu beantworten, worau] die Endarteriitis zuri~ck- 
zu/i~hren ist. 

Uber die Ursache der progressiven Arterienerkrankungen, nieh~ nur der End- 
arberiitis obliterans, sondern auch der anderen, mit ihr yon manehen Autoren ver- 
gliehenen Gef/~gver/~nderungen, wie der Periarteriitis nodosa (Gruber) und den 
Gefggver/~nderungen bei Rheumatismus, ist die Diskussion noeh nieht gesehlossen. 
Bei der Fleekfieberarteriitis abet ist der Zusammenhang mit der Infektionskrank- 
heit bewiesen. Da nun in unserem Fall die erste Tumorbildung bMd naeh Aufh6ren 
der lang dauernden Ohreiterung entdeekt wurde und eine andere Ursaehe (Wa.R. 
negativ!) nieht bekann~ ist, werden wit die MSgliehkeit des Zusammenhanges 
mit der Mittelohrinfektion ernstlieh in Betr~eht ziehen dtirfen in dem Sinne, dab 
diese die Rolle des Fleekfiebers bei der Arteriitis gespielt hat. Wie h/~ufig ist aber 
Otitis media bei Kindern und wie selten die uns interessierende Fe~tgewebsnekrose ? 
Falls die Oti~is media tats/~ehlieh in Zusammenhang mit der Arterienver~nderung 
steht, warum kam es gerade bei diesem Kinde zur Arterienveranderung ? 

RSssle fagt die Thrombangitis mit dem Rheuma~ismus und der Periarteriitis 
nodosa in eh~e Gruppe yon ,,rheuma~oiden Arterienerkrankungen" zusammen, 
deren wesentliehs~es eine ,,Uberempfindliehkeitsreaktion gegen gewisse Eiweig- 
stoffe ist" und auger dureh Bakterien unter anderem aueh dutch Nieotin ausgelSst 
werden kann ~ und Herzenberg und Maschkileisson ~ haben ftir das Jododerma vegetans 

RSssle: Virehows Arch. ~88 (1933). - -  ~ Herzenberg u. Maseh]cileisson: Beitr. 
path. Anat. 94, 2 (1934). 
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neuerdings gezeigt, dag ,,der cellul~ire Sitz der JodMlergie im Gef~Bsystem liegt". 
Wit k6nnten uns also den Zusammenhang zwischen Otitis media und Endarteriitis 
so denken, dag die Infektion durch Toxinwiz'kung die Gef/~13erkrankung gewisser- 
mal]en Ms hyperergisehe Reaktion ausgelSst haL. 

Diese Hypothese lieBe sich in Einklang bringen n i t  der konstitutionellen 
Mesenchym-Anomalie, we]che wit als Grundlage der intramuskul~ren Lipomatose 
erkannt haben; sehlagen doch manche Autoren z. B. eine Brfieke zwischen The- 
saurismosen und den genannten Arterienver~nderungen, indem sie beide als ,,aller- 
gisehe Erscheinungen" auffassen. Wit k6nnSen auf diese Weise die Thrombangitis 
,,erkl~ren"; tro~zdem halte ieh die W~rnung Grd/~/s vor der ,,Flueht in die Allergie" 
ftir berech~ig~ und gestehe, da8 die Frage der Endarteriitis - -  aueh dureh unseren 
FaLl - -  nieht geklgrt ist. 

Die E l l enbogen tumoren  weig ich, da  es sieh ja  n ieh t  um einen Sektions-  
fall  hande l t ,  vorers t  n ieh t  zu deuten.  I eh  nehme an, dag  es sieh um eine 
Sehle imbeute laf fek t ion  handel t ,  D a m i t  tr~tte aber  die K r a n k h e i t  aus  dem 
R a h m e n  einer rein in t ramuskuI~ren  E r k r a n k u n g  heraus.  

Au i  Grund  der  his tologisehen Befunde erg ib t  sieh folgendes S c h e m a  
der Pathogenese:  

Progressive. 

, ,Lipo" - ,,Calcino" - ,,Granulomatosis'" ,,Myopathi~ 
i ! ~ os~eoplastiea" 

Kalkablage~'ung _~ ~ ! 
~ I Metaplastisehe j /  

./ 
/ 

/ 
/ 

Fettgewebsnekrose 
/ \ 

Lipomatosis Endarteriitis 
,,intramuscul/s obliterans 

t 

Kons~ibutionelle Infektion 
Anomalie (Otitis) 

\ Induration ~+ 
\ / /  

. Granulom-Blutung I 

\ 
Eins&melzung 

(Kavernen) 

Fistel 

Knochen- 
bildung 

Ein  Tell  dieser S tad ien  der  L ipoca lc inogranulomatose  ist,  wie auch 
in der  Kl in .  Wsehr .  erws rgntgenologi.sch dureh  charakteris~ische 
Scha t t en  zu unterscheiden.  (Darfiber  soil anderwei t ig  un te r  Beigabe 
yon Abb i ldungen  eingehender  ber iehte t  werden.)  

Zt t sammenfassung.  

An Hand eines seit 5 Jahren klinisch und mikroskopisch genau 
beobach te t en  Fa l les  wird  e rs tmal ig  gezeigt,  dag  es neben  den  beka rmten  
lokalen Granu lombi ldungen  auf dem ]~oden spontaner  Fe t tgewebs -  
nekrosen  auch eine progressive Lipoca lc inogranulomatose  der  l ipoma~6sen 

Musku la tu r  gibt .  
Die Granulome ents tehen  n icht  u m  , ,Muskelnekrosen" ( F a u s t ) ,  

sondern u m  intramuskul/~re Fettgewebsnekrosen. 
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Die dabei entstehenden, in unserem Fall als Sarkome operierten Tu- 
moren rind nicht nur mikroskopisch, sondern auch r6ntgenologiseh ein- 
wandfrei diagnostizierbar. 

Wenngleieh die progressive Lipocalcinogranulomatose in die Myo- 
pathia osteoplastica progressiva fibergehen kann, ist sie doch yon dieser 
zu trennen; man kann sie vielleicht als ,,Vorkrankheit", nicht aber 
als ,,Frfihstadium" der sog. 5Iyositis ossificans, den yon Faust und mir 
beobachteten Fall als infantilen oder juvenilen, und zwar scapulo-hume- 
ralen Typus der Lipocalcinogranulomatose bezeiehnen. 

Die ihr zugrundeliegende Adipositas der 3/[uskulatur erscheint als 
der Ausdruck einer angeborenen Xonstitutionsanomalie. Die fortsehrei- 
tende Nekrose des ortsfremden Fettgewebes mit Kalkablagerung (Calci- 
nose), welche die FremdkSrpergranulombfldung veranlal~t, wird in ur- 
s~tchliehen Zusammenhang gebracht mit einer fortschreitenden End- 
arteriitis ob]iterans und die Frage aufgeworfen, ob nicht alien spontanen 
Fettgewebsnekrosen, auch den ]okalen Lipogranulomen,/~hnliehe Arterien- 
vergnderungen zugrunde liegen. 

Die Endarteriitis obliterans selbst ist in nnserem Fall vielleieht auf 
eine O~itis media-Infektion zurfickzuftihren, im Ansehluft an welche 
der erste Tumor bei dem damals 2jghrigen Kinde entdeckt wurde. 


