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Einleitung 
Die Dystrophia musculorum progressiva Erb ist in ihrem klini- 

schen Ablauf gleichermaBen eindrueksvol] wie in ihrem anatomi- 
schen Erscheinungsbild. Mit P. E. BECKE~ werden drei genetiseh selb- 
st/~ndige Formen untersehieden, n~mlieh die dominant-autosomMe, die 
reeessiv-autosomMe und die recessiv-x-chromosomMe Form, die sich 
teilweise such (lurch ihren Sitz an Schulter- oder Beekengfirtel unter- 
scheiden. Trotz der in dem letzten Jahrzehnt  stark erweiterten Kennt-  
nisse fiber die genetisehen Zusammenh//nge der Dystrophia muscu- 
lorum progressiva, die sogar schon zu Vorschl/igen eugenischer Kon- 
sequenzen gefiihrt haben (LEvIso~), bleibt die /~tio]ogische und die 
formMe Genese der Faserunterggnge in ihrem vielf/~lt, igen Bilde Each 
wie vor roller Unk]arheiten. Der im folgenden behandelte Fall eines 
41 Jahre  a]t gewordenen Mannes, bei dem mit  Beginn des 2. Lebens- 
jahres kliniseh faBbare Symptome der Beekengiirte]iorm der Dystrophia 
museu]orum progressiva sichtbar wurden, der niemMs gehen konnte 
und seMiel3lieh mit  41 Jahren an einer im 38. Lebensjahre auftretenden 
Thyreotoxikose in einer Basedow-Krise starb, bietet fiber die Dar- 
stellung des EinzelfM]es und der mannigfMtigen morphologisehen Ver- 
/inderungen hinaus Gelegenheit, auf die differentiMdiagnostisehen 
Sehwierigkeiten zwischen Dystrophia musculorum progressiva und 
thyreotoxiseher Myopathie hinzuweisen. Die vielseitigen Besonder- 
heiten des FMles, die - -  unseres Wissens bisher noeh nieht beschrie- 
bene - -  mSgliehe Kombinat ion von Dystrophia musculorum progressiva 

�9 Herrn Professor g. R6ssLE zur Vollendung des 80. Lebensjahres ergebenst 
gewidmet. 
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VOLKEI% BECKEI% und P~,TER K6RTGE: 

u n d  t h y r e o t o x i s c h e r  M y o p a t h i e  u n d  schl ieBlich die  t h e r a p e u t i s c h e n  u n d  

p r o g n o s t i s c h e n  K o n s e q u e n z e n  ffir g l e i cha r t i ge  Y/ille k S n n e n  e in  al l -  

gemeine res  I n t e r e s s e  b e a n s p r u c h e n .  

Fallbeschreibung 
FA. I)er Vater des Patienten war yon Beruf Arzt, stammte aus OstpreuBen 

und versbarb mit  69 Jahren an den Folgen eines apoplektischen Insultes. Von den 
5 Geschwistern des Vaters des Patienten leidet eine jetzt 75jiihrige Schwester seit 
dem 15. Lebensjahr an epileptisehen An/iillen. Eine weitere, mit  58 Jahren ver- 
storbene Schwester ging eine Verwandtenehe mit  dem Bruder ihrer Mutter ein. 
Aus dieser Ehe gingen 2 Kinder hervor, der iiltere Sohn starb im Alter yon 22 Jahren 
an den Folgen einer seit dem 2. Lebensjahre zunehmenden Muskelerkrankung. 
Wahrscheinlich handelte es sich um eine I)ystrophia musculorum progressiva Erb 
yore aufsteigenden Typ. Eine Krankenhausbehandlung hatte nie stattgefunden. 
In der sonstigen Familienanamnese des Vaters kein Anhalt fiir Blur-, Geistes- 
oder Stoffwechselleiden, Carcinom oder Tbc. 

Die 62ji~hrige Mutter des Patienten stammt aus Berlin und erscheint bei der 
klinischen Nachuntersuchung bis auf eine hochgradige Myopie gesund. Von den 
2 Geschwistern der Mutter verstarb ein Bruder im 40. Lebensjahr an den Folgen 
eines Suicids. In  der sonstigen Familienanamnese ebenfalls kein Anhalt fiir Car- 
cinom, Tbc, Blur-, Geistes- oder Stoffwechselleiden. 

EA. Bei der komplikationslosen Geburt nach einer normalen Schwanger- 
schaft wog der Patient 3050 g bei 51 cm K6rperl~nge. W~hrend der ersten 12 Le- 
bensmonate angeblich normale Entwicklung. Er  konnte nach Ablauf dieser Zeit 
mit Hilfe stehen, nur bestand schon damals ein Unverm5gen, sich allein aufzu- 
richten. Laufen und Springen hat  der Patient niemals gelernt. Es wurde zun~chst 
an eine l%achitis gedacht und entspreehend behandelt, aber erst anNilllich einer 
Scharlacherkrankung am Ende des 2. Lebensjahres wurde die klinisehe Diagnose 
Dystrophia museulorum progressiva Erb yon Professor CZER~Y in der Universit~ts- 
Kinderklinik Berlin gestellt. 

Bis zum 8. Lebensjahr war der Patient auffiillig dick. I)ann setzte fiber etwa 
2 Jahre eine zunehmende Atrophie der unteren Extremit~ten mit  langsam folgen- 
dem Wiederanschwellen der Beine ein. Auger Scharlach, Masern, Keuchhusten 
und l~6tein hatte der Patient noch h~ufig rezidivierende Otitiden beiderseits ge- 
habt. Im 10. Lebensjahr maehte er eine doppelseitige Pneumonie durch. Seit 
diesem Zeitpunkt hatte der Patient einen st~ndigen Pfleger, der ihn bis zum 
Lebensende betreute. 

Er  wurde seit dem 2. Lebens]ahr nur getragen und im Fahrstuhl gefahren und 
muBte des Nachts mehrere Male umgebettet  werden. 

Stuhl und Urin wurden kontrolliert ausgeschieden. Bis auf das etwas zuriick- 
bleibende L~ingenwachstum (145 cm) war die k6rperliche Entwicklung sonst 
normal. I)er Eintr i t t  der PubertKt war nieht verzOgert. Wegen einer erblichen 
Myopie muBte der Patient seit dem 16. Lebensjahr eine Brille tragen. Augen- 
iirztlicherseits wurde auch sp&ter keine Katarakt  nachgewiesen. 

In  diesen Jahren wurde eindeutig die klinische I)iagnose: Beckengiirtelform 
der I)mp. gestellt. Besonders befallen waren die Ileopsoas-, Gint~al-, Quadrieeps- 
und Peronealmuskulatur. Im Gefolge davon traten eine SpitzfuBstellung und eine 
Kontraktur im Kniegelenk an beiden Beinen auf. Es wurde der Versuch unter- 
nommen, neben leichter Massage durch langdauernde Gaben ausreichender Glyko- 
koll- bzw. Glutaminss das Leiden zu beeinflussen. Ein wesentlicher 
Effekt konnte nicht erzielt werden. 
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Die geistige Entwieklung war normal. I)er Patient lernte zeitgereeht sprechen. 
Vom 10. Lebensjahr ab erhielt er Privatunterrieht und konnte, naehdem er 3 Jahre 
im Selbstfahrer eine 5ffentliche Sehule besucht hatte, mit  20 Jahren sein Abitur 
machen. Nebenbei nahm der Patient Klavierunterricht und wurde ein ausgezeich- 
neter Spieler auf diesem Instrument. 2N'aeh bestandenem Abitur studierte der 
Kranke Philosophie und Musikwissensehaften. Naeh Absehlug des Studiums im 
27. Lebensjahr Promotion zum Doktor der Philosophie. Danach war er als Lektor 
fiir Musikwissensehaften ti~tig. - -  Nach dem 2. Weltkriege baute der seit dem 
2. Lebensjahr gehunf/~hige kranke und jetzt  32j/tkrige Patient, dessen Muskel- 
leiden vornehmlieh immer noeh auf den Beekengiirtel besehr/~nkt war, eiue ~Musi- 
kalienhandlung mit  Versand-Geseh~ft sowie eine Autovermietung auI. 

Im  Alter son 38 Jahren wurde eine au/[dillige Gewichtsabnahme des his dahin 
relativ adipSsen Patienten/estgestellt. Er selbst klagte tiber Ermiidbarkeit, Sehwit- 
zen und Sehw/iehe in den Armen. Der TelefonhSrer konnte nicht mehr gehalten 
werden. Es t rat  aueh eine Sehw~iehe in der Halsmuskulatur auI und die Kopf- 
haltung war erschwert. Kraftloser Mund- und Augensehlug, lose Schultern. Der 
Kopf ersehien jetzt  ganz besonders grog. Naeh einigen Monaten allgemeiner aus- 
sehlieglieher Ruhebehandlung (Bettruhe) setzte jetzt wieder eine st~trkere Ge- 
wiehtszunahme ein und die geschilderten Symptome gingen zuriick. 

Ni t  39 Jahren trat  nach einer Iieberhaften Erk~iltung erneut eine vermehrte 
Sehw~che im Schultergiirtel auf, wobei besonders die Peetoralis-, Cueullaris-, 
Biceps-, Triceps- und Deltoides-Mnskulatur beiderseits und im weiteren Verlauf 
aueh die Handmuskulatur befallen waren. Die Reflexe, die an der unteren Ex- 
tremit~it nicht mehr naehweisbar waren, konnten an der oberen Extremit/~t sogar 
gesteigert ausgelSst werden. Im Urin wurde anl~glich einer ambulanten Unter- 
suehung ein vermehrter Gehalt an Kreatin und eine vortibergehende Glykosurie 
sowie Proteinurie festgestellt. Gleiehzeitig wurden ein Anschwellen der Sehild- 
driise, vermehrte Sehweigneigung, beginnender Exophthalmus sowie Taehykardien 
mit Extrasystolcn beobaehtet. 

Unter  medikamentSser sedierender Behandlung gingen die gesehflderten Be- 
schwerden zuriick. Die Stimmungslage des Patienten war weiterhin euphorisch, 
sein Krankheitsbewugtsein sehr mangelhaft. Im 40. Lebensjahr, 1 Jahr  vor dem 
Tode, maehte er noeh die Buchh/indlerprtifung als Vollbuehh~ndler. Mit 41 Jahren 
verlobte sich der Patient. Nach einer yon ihm gewiinsehten Phimosenoperation 
in Lokalanaesthesie (Novoeain) kam es zum Ausbruch des Vollbildes einer B~s~- 
DOWschen Erlcranlsung, was zu eincr station~ren Aufnahme in der Medizinischen 
Universit&tsklinik dcr Freien Universit/it ftihrte. 

Bei der Aufnahmeuntersuehung befand sieh der 41j~hrige Mann in gutem 
Ern~hrungszustand (54~kg, 145 cm grog). I-Iaut und sichtbare Sehleimh/~ute 
waren ausreiehend durehblutet, die K6rpertemperatur gesteigert (38,6~ 

Runder, m~ehtig wirkender Sch~del auf dem in seinem L~ngenwachstum 
etwas zurtiekgebliebenen Stamme. Geringe Lippeneyanose, Sehweigneigung, fein- 
sehliigiger Tremor der Finger, hoehgradige Unruhe, 5rtlich und zeitlich zeitweise 
nieht orientiert. Stuhl und Urin werden unter sieh gelassen. Exophthalmus 
beiderseits, links mehr als rechts. Beginnende Keratitis e lagophthalmo. GRAEFE-, 
STELLWAC- und MoEBIUssehes Zeichen deutlieh positiv. Weiehe vergrSgerte 
Struma beiderseits. Konvexe Skoliose der Wirbels~ule. Bauernpflaumengroge 
Testes beiderseits. Beide Beine waren verktirzt. Es Iand sich beiderseits eine 
Equinovarusstellung sowie eine Beugekontraktur der tttift- und Kniegelenke. 
Geringe aktive Bewegliehkeit der Finger-, Hand- und Ellenbogengelenke. Be- 
wegen der unteren Extremit~t,  Aufriehten und Sitzen war nur mit  Hflfe mSglich. 

1" 



VOLKE~ BECKER undPETE~I~6RTOE: 

Riintgenbefund (P. D. Dr.  FROMMItOLD) * 

Sch~idel (in 2 Projcktionsebencn): Auffallige Verbreiterung der gesamten 
Sch~delkalotte mit Verdichtung der T~bula intern~ und externa, besonders occi- 
pital und frontal. 

Ausgepr~gte Ityperostosis frontalis interna. Normal were 1Naht- und Gef~B- 
furchen. Regelrecht tiefe Impressiones gyrorum. Verkalkung der normal gel~ger- 
ten Glandul~ pincalis. 

Im Vergleich zum Him- und Gesichtssch~del finder sich cine relativ kleine 
glatt begrenzte Sella mit Pseudobriickenbildung. 

Die Felsenbeinkanten sind glatt begrenzt, die Pyr~midenspitzen zeigen seiten- 
gleichen Kalkgehalt. - -  Kr~ftig ausgebildete Glabellae. - -  Deutliehe Prognathie 
yon Ober- und Unterkiefer. Kronencaries mit ostitischer Herdbfldung an den 
l~olaren des Oberkiefers. RS. kcin Anhalt fiir sekundgre Hirndruckzeichen oder 
Destruktion. Die NasennebenhShlen sind etwa seitengleich str~hlendurchl~ssig. 

lteehtes ttandgelenk d. v.: DeutHch herabgesetzter Kalkgehalt an den gelenk- 
nahen Skeletantcilen. Verkiirzung und grazile Ausbildung der Ossa mctatarsalia. 
Relativ schmale Corticalis an allen dargestellten RShrenknochen. Die Gelenk- 
spalten sind iibera]l verschmglert. Verschm~lerung der diaphysgren Schaftanteile 
yon Radius und Ulna (Abb. 1). 

Rechtes Kniegelenk a. p.: Hochgradige Decalcifizierung und Rarefizierung der 
Spongiosa am dargestellten Skelet des rechten Kniegelcnkcs. Auch die dia- und 
metaphysgren Schaftanteile yon Femur, Tibieo und Fibula sind erheblich ver- 
schmgler~ und grazil ~usgebildc~. ttante]form. Sie stehen im deutlichen Gegensa~z 
zu den normal angelegten Femurkondylen und dem annghernd normal breiten 
Tibi~kopf. Die Cor~icalis ist wiederum sehr diinn ausgebildet. Es besteht iedoch 
eine m~ige  Deformierung des Tibiakopfes, die Gelenkflgchen, besonders die 
laterale, sind schrgg gestellt (Abb. 1). 

Rechtes Fullgelenk a. p.: Wiedcrum finder sich die erhebHche Entkalkung am 
dargestellSen Unterschenkel- und Ful3skelet. PorSse Auflockerung der Knoehen- 
struktur. Erhebliche Verschm~lerung der Gelenkspalte, insbesondere des oberen 
Sprunggelenkes. Oer Talus ist dysplsstisch, die Talusrolle verschmi~lert und nach 
kranial abgerundet. Schlanke Tibia- und Fibuladiaphysen. 

Auswer tung.  Die beschr iebenen dys~rophischen und  dysp las t i schen  
Knochen-  und  Gelenkvers  an  den  genann ten  E x t r e m i t g t e n  
und  die beschr iebenen Anomal i en  am darges te l l t en  Hi rn-  und  Gesichts-  
schgdel  (Hyperos tos is  front ,  int . ,  k]eines Sel lacavum,  Verbre i t e rung  
der  Sehs  Prognath ie)  s ind typ i sche  Ske le tve rgnderungen  wie 
sic bei  der  progress iven 1Yiuskeldystrophie beob~ehte t  werden.  Sic s ind 
yon  WALTON und  WA~n~CK in Verb indung  mi t  Fi~llen yon  Alterspol io-  
myel i t i s  und  Derma tomyos i t i s  sowie Myoton ia  congeni ta  e indrueksvol l  
besehr ieben worden.  

Klinischer  Belund 
Derbc bis pra]lteigige Konsistenz der pseudohypertrophischen Muskulatur 

an Wade und GesgG. Der PSR und ASR sowie der BDR war in allen 4 Quadranten 
nich$ aus]Ssbar. Im Gegensatz dazu waren die Schnen- und Periostreflexe der 

�9 Fiir die ~?berlassung der RSntgenbilder danken wir Herrn Prof. Dr. H. OESER, 
Strahleninstitut der Freien UniversR~t Berlin, tterrn P. D. Dr. W. FROI~MHOLD 
fiir den Befundbericht. 
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oberen Extremit/~t verst/~rkt. Der Ausfall der Entartungsreaktionen war negativ, 
es fanden sich keine fibrill/~ren Zuckungen oder Sensibilit/~tsst5rungen. 

FaBf5rmiger Thorax, Horizontalstellung der Rippen, Zwerehfellatmung, 
Tachypnoe, hypersonorer Klopfsehall fiber der rechten Lunge, Schallverkfirzung 
fiber dem linken UntergesehoB, kleinblasige t~usse]ger/iusche fiber dem linken 
Unterfeld, Trachealrusseln. 

Abb .  I a u. b. R S n t g e n a u f - n a h m e n :  a R e e h t e s  t t a n d g e l e n k ,  b l~eehtes  K n i e g e l e n k .  
B e s e h r e i b u n g  s. T e x t  

Linksverbreitertes Herz, Tuchykurdie, unregetmg$ige Herzuktionen (etwu 
100 Schl~ge je Minute) mit Extrusystolen, die sich bei Lagewechsel verstgrkten. 
Zweiter Aortenton in gleicher St/~rke wie tier zweite Pulmonalton. Systolicum 
fiber der Mitralklappe. Blutdruck 130/80, erhebliche Blutdrueklubflit/~t. 

Im EKG fund sich ein Linkstyp mit etwas unregelmg$igem Sinusrhythmus 
und einer Frequenz zwischen 100 und 105. P und PQ im Bereich der h'orm ( P =  
0,1, PQ=0,16),  QRS in der 1. und 2. Ableitung positiv 0,07 sec, in der 3. Ab- 
leitung rS-Zueke. ST in allen 3 Ableitungen isoelektriseh. T 1 positiv, T 2 flaeh 
positiv, T 3 fluch negativ. QT im Bereieh der Norm. Goldberger: mittlere 
Horizontulluge der elektrischen Herzachse. Wilson: Brustwandableitung: QRS 
in V 1 mehffach gesplittert 0,09 sec, tiefe S-Zacken in V 2 and Vs, negative T-Zucke 
in V1--V3, biphusisches T in V4, positives T in V 5 und Vs, P in V 1 und V 2 bipha- 
sisch, nicht verbreitert. Insgesumt hundelte es sieh um eine Sinustach?/kardie mit 
Anzeichen ffir eine reehtsventrikulare Myokurdsehadigung. 



VOLKER ~ECKER und PETE~K6RTGE: 

Trotz entsprechender Therapie mit Sedativa, Dextrose, Vitaminen, Anti- 
biotica und Jodgaben konnte das Krankheitsgeschehen nicht beeinflul3t werden, 
so dab der Patient nach viert~gigem Klinikaufenthalt unter den Anzeichen eines 
Herz- und Krcislaufversagens im Coma basedowicum starb. 

Die Sektion wurde 24 Std post mortem ausgefiihrt (P. D. Dr. BECKER, S•. 
711/54). 

Pathologisch-anatomisehe Diagnose 
Zustand bei BASEDOWscher Krankheit: Von Kolloid entleerte Schflddri~se 

(60 g), hochgradiger Exophthalmus bciderseits, serSse Myokarditis, Sklerose der 
Leber mit beginnendem Umbau. Dystrophia musculorum progressiva mit to- 
talem, fcttigem Ersatz der Muskulatur des gesamten UnterkSrpers. Fettige 
Durchwachsung und Pseudohypertrophie der Muskulatur des Stammes, Hyper- 
trophic der Muskulatur des Zwerchfells. Beginnender Untergang der Muskulatur 
des Sehultergiirtels und der oberen Extremit~tten. 

Zirkulire Hyperostose des Sch~deldaches (Kopfumfang 59 cm, Sch~idelumfang 
54 cm; S~gesclinitt: frontal 1,0 cm, lateral 0,6 em dick. Gehirngewieht 1300 g). 
Verkiirzung beider Beine. Beugekontraktur der Kniegelenke, Verkrfimmung der 
Fiige (Equinovarusstellung). Arthrotische Dystrophic der Gelenkknorpel der 
Hiift- und Kniegelenke. tIoehgradige linkskonvexe Skoliose der Brustwirbels~ule, 
Einengung der linken hinteren Lungenabschnitte, Atelektasen, Uberblihnng der 
reehten Lunge. 

Hypertrophic des Hcrzmuskels, besonders der Wandung der rechten tIerz- 
kammer. Allgemeine Adipositas, Lipomatosis der lXTierenkapsel und des Pankreas. 
Dekubitalgeschwfir des Oesophagus in HShe des Kehlkopfes. Chronische Chole- 
cystitis, Cholelithiasis. Hyalinose der ]~asalmembranen der Hodenkanilchen. 

Aus dem Sektionsprotokoll erseheint fiir das Verst~indnis des Falles folgendes 
yon Wichtigkeit: 

Leiche eines 41 Jahre alt gewordenen Mannes yon 145 cm Linge und 54 kg 
Gewieht. Livide Totenflecke an den abhingigen, nicht aufliegenden Partien. 
Die Augenlider sind halb geOffnet und ]assen sich auch passiv nieht sehliel3en. 
DiG Aug~pfel stehen welt vor, links mehr als reehts, an der linken Conjunctiva 
finder sich eine blutige und rostbraune Verfiirbung (nach Entfernung der Orbita- 
decke quillt reichlich retrobulbgres Fettgewebe unter Druek in die vordere Schidel- 
grube). 

Der Hals ist etwas geschwollen, hart. Thorax faBartig, die Rippen stehen fast 
in der Waagerechten. Unterleib ist eingezogen, Schambehaarung sp~rlich. Die 
unteren Extremit~ten sind beidseits verkfirzt, verdiekt, eingedriickte Dellen 
bleiben nicht stehen, der Kontur des Kniegelenkes ist verstrichen. Die FiiBe stehen 
in SpitzfuBstellung, ferncr in leieht angedeuteter KlumpfuBstellung. Die Kon- 
turen der FuBgelenke sind verstrichen, die FuBsohlen flach, die FuBzehen dick 
und verkriimmt. Die Arme sind schlank, die Finger spinnenartig dfinn, teilweise 
ankylotisch verkriimmt. 

Brusth6hle und Halsorgane. Unterhautfettgewebe fiber Brust und Bauch sehr 
stark (4--6 cm dick) entwickelt. Die Eigenfarbe der Muskulatur ist vSllig ge- 
sehwunden. Die Muskulatur ist nur an der Fiederung des Fettersatzgewebes zu 
erkennen, Muskelsubstanz fehlt vSllig. Aueh die gesamte Zwischenrippenmusku]a- 
tur ist durch Fettgewebe ersetzt. Der Thorax ist starr, die Rippenknorpel sind 
weitgehend verknSchert. Zwerchfe]lstand rechts 3. ICR, links in H0he der 4. Rippe. 
Die Brustwirbelsiiule ist naeh links konvex gebogen, der rechte Pleuraraum ist 
etwa doppelt so groB wie der linke. 

Die Schilddri~se zeigt vergrSl]erte Seitenlappen nnd einen knopfartig vor- 
springenden Mittellappen. Sic wiegt 60 g. Auf dem Schnitt hut sic eine schim- 
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mernde, graubraune Farbe. Itoehgradige Hyper~mie. Die Trachea wird nicht 
wcsentlich eingeengt, dagegen ist die Epiglottis auffallend klein und der obere 
Eingang der Trachea eng und wenig ger~umig. 

Untere Extremitditen. Bet  rechte Obersehenkel ist stark verdickt, die Haut  
dutch reichliches Fettgewebe unterpolstert. Die gesamte Muskulatur der unteren 
Extremit~ten ist yon Fettgewebe ersetzt. Man erkennt noch den gefiederten Bau 
der Muskulatur, die sehnigen Ans~tze und den ehemaligen 2Kuskelbauch. Man 
kann die einzelnen Muskeln gut voneinander abgrenzen. An die Stelle der Muskel- 
substanz ist jedoeh iiberall Fettgewebe getreten. Das Femur ist ebenso wie Tibia 
und Fibula nur wenig diinner als die entspreehenden Knochen gleich groger 
2Kenschen. Der Schaft-Hals-Winkel des Femur ist ein stumpfer, das Femur ist 
dutch eine knorpelige Ankylose in die Pfanne des Beckenknoehens eingelassen. 
Sowohl an der Gelenkkapsel der Pfanne als ahch an der des Femurkopfes sowie 
an dem Knorpelbelag des Gelenkes linden sich hier Schliffspuren und Defekte. 
])ie Kniescheibe ist klein, der innere Knorpeliiberzug nur in  der Mitre vorhanden. 

Besch re ibung  der h i s to log i schen  Behi~nde 

)Iuskulatur. Die ~uskeln der unteren Extremitiiten, einschlieNich der Mm. 
glutaei, sind vSllig durch Fettgewebe ersetzt. Die grobanatomische Struktur der 
einze]nen Muskeln ist ebenso wie die histologische Ausrichtung der Fasern noch 
gut sichtbar, jedoch ist innerhalb der intermysialcn Septen kein Fasermaterial, 
sondern nur noch Fettgewebe erkennbar. 

Das histologische gi ld der Mm. quadriceps femoris, biceps femoris, gastroene- 
talus, tibiales ant. et post., fibulares ist an beiden Beinen vSllig gleichartig, so 
dag eine Einzelbeschreibung sich eriibrigt. Nur noch ganz vereinzelt sind ver- 
streut Muskelelemente zu erkennen, doch liegen jeweils nur einige wenige Fasern 
angelehnt an eine Scheide des Perimysium inmitten yon der reichlichen Fett-  
gewebsvakatwuchcrung. ])as ganze Blickfeld wird dutch ein Fettgewcbe einge- 
nommen, dessen einzelne Fettzellen reihenfSrmig hintereinander angeordnet und 
dcren l~cihen parallel nebeneinanderliegen. Durch das erhalten geblicbene Peri- 
mysium internum und externum sowie dui'ch die Meinen und mittelgrogen Gef~ge 
bekommt das Bild einen gestriippartigen Charakter (Abb. 2). Um die kleincn Ge- 
f~tge liegen manchmal etwas vermehrt adventitielle Zellen. Die GefgBe erseheinen 
im Vergleieh zu dem Fcttgewebe der Umgebung zu grog, ihre Wandung - -  sowohl 
die Media als aueh die Int ima - -  ist verdickt. Peri- nnd Endomysium mit  zu- 
gehSrigen BlutgefgBen und Nerven nmhiillen also einen muskelleeren, yon reihen- 
artig an geordneten Fettzellen eingenommenen Raum. 

An den wenigen noch vorhandenen und in kleinen Gruppen zusammen- 
liegenden Fasern ist die Querstreifung gut erhalten. Die Fasern besitzcn ein ganz 
unterschicdliches Kaliber, abet such die einzelne Faser wcchselt in ihrem Verlaufe 
stark in der Breite. Die Enden der einzelnen Fasern sind manchmal kolbig auf- 
getrieben und haben dann eine mehr basophile FarbtSnung, andere sind zipfelig 
ausgezogen oder enden entlang einer Querstreifung relativ abrupt. An diesen 
Stellen sind die Fasern weniger gut anf~rbbar, der Sarkolemmschlauch enth/~lt 
weniger Sarkoplasma, dagegen relativ vermehrt Kerne. 

Sehr anffallend sind die Kernketten, die in verschiedener Anordnung und 
Form den Sarkolemmschlguchen anliegen. KommafSrmige Kernreihen liegen 
neben strichfSrmig dieht aufgeschlossenen Kernketten, nut  getrennt dutch eine 
oder zwei Muskelfasern im gleichen Areal (Abb. 3). An anderen Stellen haben die 
Muskelfasern Haarlocken- oder M~anderform. Die Zahl der Kerne erscheint auch 
hier vermehrt (relative Vermehrung). Die Anf~rbbarkeit ist yon Faser zu Faser 
stark weehselnd. Vermehrt werden auch groge Faservacuolen angetroffen (Abb. 4). 



Abb.  2. M. glutaeus m a x i m u s  dexter .  Pseudohyper t rophie .  Fe t tgewebssubs t i tu t ion  der  
vSllig zugrunde  gegangenen  Muskelfasern bei e rha l t enem und  der urspri inglichen Anord-  
nung  gem~13 ausger ieh te tem Per imysium.  Formal in ,  Paraff in ,  H .E .  Mikrophotogr~mm,  

Vergr.  1 : 50 

Abb. 3. 1VL ilicus dexter .  Versehiedenartige Kernke t t en .  Oben: Zeile yon  dicht  an  dieht  lie- 
genden elongierten Kernen ;  in der  ~V[itte eine Reihe kommafSrmige r  ]t:etten. S tarke  

Faserausblassung.  Formal in ,  Paraff in,  H . E . ,  Mikropho togramm,  Vergr.  1:120 
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Zusammen]assung der Ver~nderungen an den unteren Extremits 
Es handelt sich bei der untersuchten Muskulatur der unteren Extremi- 
ts um den Endzustand, ja zum grSBten Teil um den vSlligen Schwund 
des Faserbestandes der Muskulatur. Der ,,Muskel" als Organ ist noch 
vorhanden, wenn auch wegen des Unterganges seiner spezifischen 
Differenzierungsprodukte, der Myofibrillen, des Sarkoplasmas, ja der 
Fasern, ein vSlliger Ersatz stattgefunden hat, der zumeist durch Fett- 

Abb .  4. M. ilicus dex te r .  F a s e r q u e r s c h n i t t .  V e r q u e l l u n g  des  S~rkoplasm~,  ve r s t r i chene  
COttNHEIMSohe Felder ,  groBo zen t r a l  gelegene Fase rvacuo le .  Fo rma l in ,  Pa ra f f i n ,  H . E . ,  

Mik ropho to f f r amm,  Vergr .  1 : 520 

gewebs- und nur zu einem kleinen Tefl auch durch Bindegewebszellen 
geliefert wird. Dabei ist auffallend, dab bei diesem Endzustand der 
untergegangenen Muskelfasern wieder ein sehr regelm~i~iges, geordnetes 
,,organisiertes" Bild entstanden ist, das durch die ursprfingliche Struk- 
fur insofern bedingt ist, als Perimysium und zum groBen Tefl auch 
Endomysium erhalten sind. 

Die Muskulatur des Schultergiirte]s und der oberen Extremitiiten 
ist noch welt besser erhalten, bietet aber die Ubergangsstadicn yon 
erhaltener Muskulatur bis zur sog. Pseudohypertrophie durch Fett- 
gewebe in allen nur denkbaren Bildern. 

Musculus biceps braehii sinister. Das Muskelgewebe bietet ein sehr unruhiges 
Bild, keine Faser gleicht der benachbart gelegenen. SowoM die Art der Quellung, 
die Anf~rbbarkeit, die hltrasarkolemm~le Dichte, als aueh die Breite der Einzel- 
laser sind auBerordentlieh verschieden. Zwischen erhaltenen, in Haarloekenform 
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angeordneten Muskelfasern liegen vSllig leere Sarkolemmschlguche oder ,,unge- 
f ~ t e "  nnd dann in Verwirrung geratene Myofibrillen. Es linden sich Faserreste, 
die bei nur gul3erst spgrlichem Sgrkoplasmagehalt eine wohlerhaltene Querstrei- 
fung aufweisen. An manchen Fasern ist der Sarkolemmsehlauch eingerissen und 
die Sarkoplasmamassen quellen heraus. Bemerkenswert ist der (relative) Kern- 

Abb. 5. M. biceps brachii sinister. Ende zweier Fasern. Linke Faser kolbig aufgetrieben 
und danaeh spitz ausgezogen. Kollabier~er Sarkolernmsehlaneh, der dutch den relativen 
I~erm*eiehtum sieh zwisehen den Fettgewebszellen noch verfolgen lh2t. Reehts : Faserende 

mit Kernansammlung. Formalin, Paraffin, I-I.E., Mikrophotogramm, Vergr. 1:620 

reichtum der wohl noch erhaltenen, jedoeh vergrSBerten und in Teilung begriffenen 
Muskelfasern. Um kolbige Auftreibungen oder zipfelige Ausziehungen an den 
Faserenden haben sieh besonders viele Kerne knospenartig zusammengelegt, so 
dal~ die zwiebelartig verdickten und spitz zulaufenden Faserenden yon den sog. 
Sarkolemmkernen um]agert werden, ein Bild, des an Dohlen erinnert, die einen 
Zwiebelkirchturm umschwarmen (Abb. 5). 

Besonders ist auf die Verschiedenheit der Kaliberstiirke benachbart liegender 
Fasern hinzuweisen. Neben zahlreiehen aufgequollenen oder hypertrophisehen, 
manchmal sich teilenden Fasern liegen hochgradig verdiinnte Fibrillenbiinde]. 
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Eine ,,Regelklasse:' des Faserkalibers gibt es nicht. Verfolgt man eine 1%ser tiber 
ihren ganzen Verlauf dutch einen Schnitt, so weehselt auch das Kaliber dieser 
einen Faser au$erordentlich, ebenso ist die Quer- und L~tngsstreifung in ihrer 
Ausbildung sehr verschieden. Im Interstit ium hat eine Aktivierung des mes- 
enchymalen Zellbestandes stattgefunden, ferner werden Kerntrtimmer angetroffen. 
Die Fettgewebssubstitution tr i t t  hier - -  im Vergleieh zu den Muskeln der unteren 
Extremit~tt - -  bei weitem zurtiek! 

Museulus braehialis sinister. Obwohl einzeine Fettgewebsstr~tnge die ~Iuskel- 
fasern auseinanderdr~ngen, kann nicht eigentlich yon einer Fettgewebsvakat- 
wucherung an der Stelle untergegangener Muskelfasern gesprochen werden. Auch 
findet sich hier im Interstit ium ein eiweil~armes 0dem. Die Kaliberschwankungen 
der Fasern, deren Querstreifungen gut erhalten sind, sind auch hier sehr aus- 
gesprochen. Sowohl haardiinne als auch aufgebls leicht basophil getSnte 
Fasern, teihveise mit  kolbigen Endverdickungen als auch verdgmmernde Muskel- 
schl~uehe, deren Grenzen unscharf in das Bindegewebe der Umgebung tibergehen, 
werden in bunter Folge angetroffen. Die Querstreifung steht nicht immer genau 
senkreeht auf der Langsaehse der Fibrillen. Oft sind die einzelnen Querstreifen 
nicht dutch die ganze Faserbreite durchgeftihrt, sie haben einen spiraligen Verlauf 
oder bilden einen stumpfen Winkel, dessert Scheitel inmitten der Faser gelegen ist, 
so dab eine fischgrgtenartige Querstreifung entsteht. An anderen Stellen ver- 
schwindet die Querstreifung vSllig in einem homogenen, teilweise etwas briichig 
erscheinenden Sarkoplasma, das dann spitz ausgezogen in eine Trtimmerzone 
~ibergeht. Auch bier liegen sehr typische Kernreihen und -ketten. An einigen 
Stellen linden sich charakteristische Muskelknospen mit  relativ vie1 Muskelkernen 
um Faserauftreibungen oder auch seheinbar ohne jede Beziehung zu sarkoplas- 
matisehem Naterial. Dann liegen chromatinreiche Kerne in Gruppen oder aueh 
in unregelm/~gig begrenzten Haufen im Interstit ium (kollabierte Sarkolemm- 
sehlguche). 

~Iuseulus snpinator longus sinister. Es ist noch relativ reichlich Muskelgewebe 
vorhanden. Zwar sind einzelne Muskelbtindel dureh Fettgewebe auseinander- 
gedr~ngt, jedoeh sind die Muskelfasern parallel angeordnet und einigermaBen yon 
gleieher Dicke. Folgt man einer Muskelfaser dutch den ganzen Schnitt, so kann 
man auf lange Strecken keinen pathologischen Befund erheben, wenn auch dann 
plStzlich eine Auftreibung im Verlaufe der Faser zu beobaehten ist, die naeh kurzer 
Strecke wieder in das gewShnliehe Faserkaliber zurfiekf/~llt, so dab eine Kugel in 
einem langen Faserzug eingebaut erseheint. Auffgllig ist die (relative) Vermehrung 
sowohl der muskeleigenen als auch der interstitiellen Kerne. Zwischen den intakt 
erscheinenden l%sern ]iegen immer einzelne, die im Untergang begriffen oder deren 
Untergang sehon welt fortgeschritten ist. Hier liegen dann dichte Kernansamm- 
lungen oder tiefschwarz anf~trbbare ungeordnete Kernhaufen. Dennoch vermag 
man an einem Schnitt tiber mehrere Gesichtsfelder Muskelfasern zu verfolgen, 
die auBer einem auff/~lligen Xernreichtum keine Besonderheiten erkennen lassen. 
Dazwisehen kommen immer wieder weite Strecken yon substituiertem ];ettgewebe 
zu Gesicht. Im Interstit ium besteht eine allgemeine Hypergmie und eine geringe 
perivaseulgr gelegene Vermehrung des mesenehymalen Zellbestandes. 

Museulus supinator longns dexter. Die Fettgewebsdurchwachsung der Muskula- 
tur ist nur geringgradig. Die Muskelfasern liegen dicht zusammen, die Querstrei- 
lung ist fast durchwegs erhalten. Der t3bergang yon morphologiseh intakt er- 
scheinenden Fasern zu einem untergegangenen Faseranteil ist tiberraschend ab- 
rupt. An eine v611ig intakte l%ser schliegt nach scharfer Begrenzung ein fast 
leerer Sarkolemmschlaueh oder eine basophil get6nte Homogenisation des ganzen 
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Faserinhaltes. Auch deuten Kernreihen innerhalb der Muskelfasern auf eine be- 
ginnende Teilung und Aufsplitterung hin. In manchen Muskelfasern ist die Quer- 
streifung im Fischgri~tenmuster, an anderen durch eine Verbreiterung der I-Streifen 
besonders auffMlig. AuBer der beschriebenen scharfen segmentalen Abgrenzung 
der einzelnen Faserveri~nderung und der weiten Auseinanderdri~ngung der Quer- 
streifung, die manchmal wie welt auseinanderliegende Scheiben wirken, ist an 
diesem Muskelabschnitt gegeniiber dem bereits besprochenen keine Besonderheit. 

Zusammen/assung der histologischen Be]unde der oberen Extremitditen: 
Die Zeichen der Atrophie - -  Verdfinnung der Fasern,  Kernke t ten ,  Aus- 
blassung, leere Sarkolemmschl/~uche, kollabierte Sarkolemmschl/~uche - -  
herrschen an der oberen Extremit/~t vor, wenn  auch die Atrophie hier 
noch nicht  so weir fortgeschri t ten ist wie an  der unteren.  Die Pseudo- 
hypertrophie,  d.h.  die Vakatwucherung des Fettgewebes,  ist bei weitem 
nicht  so auffallend wie in  der Muskula tur  der un t e ren  Extremit/~ten. 
Die anatomischen Befunde unters t re ichen  dabei  den klinisch kfirzeren 
Verlauf der E r k r a n k u n g  an  der Muskula tur  des OberkSrpers, eine Er- 
k rankung,  die durch torpide ver]aufende Muskelatrophie ohne wesent- 
liche Reakt ion  des umgebenden  Bindegewebes ausgezeichnet ist. 

IIalsmuskulatur: Musculus sternocleido-mastoideus. Es linden sich alle Uber- 
g/~nge yon gesunden Muskelfasern, solchen mit breiter oder verbreiterter Quer- 
streifung, basophiler TSnung, Faserauftreibung, Faserverdickung und -teflung, 
Muskelknospen, vSlligem Verlust der Form, Haar]ockenform, Haustrierung oder 
AusflieBen aus dem Sarkolemm bis hin zu dem vSlligen Faseruntergang und 
lipomatSsem Ersatz. 

Neben allen beschriebenen Veranderungen f~llt bier die fortgeschrittene 
Fragmentation der Fasern auf. Die Faser f/~llt bei erhaltener Querstreifung v5llig 
zusammen. Die Querstreifung ist dann in Form yon mehreren hintereinander- 
geschalteten Querscheiben am Orte der ehemaligen Fasern erkennbar, ohne dab 
eine st/~rkere histiocyt~re t~eaktion in der Umgebung erfolgt w/~re. Eine Ver- 
breiterung der Querstreifung ist, wie in allen anderen Muskelabschnitten, auch 
hier deutlich. An manchen Fasern ist die Verbreiterung der Querstreifung bzw. 
des Rhythmus der Querstreifung noch ausgepr/~gter, so dab der Zusammenhang 
der Faser vSllig verlorengeht. Es ist daher mSglich, dal3 die hier so h~ufig beob- 
achtete Fragmentation ebenfalls eine Folge des Auseinandertretens der Quer- 
streifung ist. 

Intercostalmuskulatur. Die Fettgewebsdurchsetzung der Intercostalmuskulatur 
ist noch nicht weir fortgeschritten. Auffallend jedoch ist, dab das Fettgewebe in 
der Mitte zwischen der Muskulatur eingelagert ist und zwar so, dab jewells unter 
der Pleura parietalis und unter der Fascie des ~uBeren Brustkorbes die Muskulatur 
erhalten ist, w/~hrend zwischen diesen beiden Schichten sich Fettgewebe einge- 
lagert hat. In den randnahen Muskelbezirken ist hingegen das Fettgewebe nut 
sehr geringfiigig ausgebildet, es liegt also vorwiegend zwischen den Schichten 
der noch erhaltenen Intercostalmuskulatur. Unter der Pleura, die etwas verdickt 
ist, sind die Muskelfasern relativ gut erhalten. Im Interstitinm dagegen finder 
sich eine sehr reichliche Mobllisation yon Histiocyten, so dab auf einem Quer- 
schnitt die rundlichen Muskelfasem dutch ein zellreiches Bindegewebe einge- 
scheidet sind. An einigen Stellen linden sich auch perivascul~r angeordnete 
lymphocyt~re Infiltrate. Einzelne Fasern sind stark aufgequollen, in ihrem Kaliber 
vermehrt und in ihrem Sarkoplasma homogenisiert. Der Sarkolemmschlauch ist 
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haustrienartig eingeschnitten. Die verdickten und leicht basophil get6nten Fasern 
besitzen zah]reiehe Kerne, die teilweise in typisehen Kernketten und -reihen an- 
geordnet sind. Die Querstreifen dagegen sind meistens versehwunden. Auf zahl- 
reichen Querschnitten wird die unterschiedliehe Faserdicke am deutlichsten. 
Vereinze]t sog. Ringbinden. Gelegentlich kann man typische Faserteflungsfiguren 
(Abb. 6) und Querschnitte yon Muskelknospen, aber auch intramyossale Vacuolen 
an~reffen. DiG Vaeuolen sind h/iufig nicht solit~r, sondern in der Vie]zahl in ein 
und derselben Faser vorhanden. Die ttaustrierung der Fasern ist als Vorstufe 

Abb. 6. Ini~ercostMmuskulatm'. Faserquerschnitt. Stark verdickto Faser mit tiefer 
Teilungsfurche, darum angedeutete sog. t~ingbinde. Formalin, Paraffin, ]~.E., 

Mikrophotogramm, Vergr. 1 : 5 7 0 

der I-Iaarlockenform bzw. Mganderform anzusehen. Man sieht in diesem Muskel- 
absehnitt a]le Phasen des Unterganges, ja sogar auch die Stadien des Abbaues der 
Fasern mit  der Reaktion des umgebenden mesenchymalen Ze]lbestandes. 

Zwerchlell. Die Muskulatur des Zwerchfelles ist noeh re]ativ gut erhalten. 
Unter dem Pleura- bzw. Peritonealiiberzug finder sieh eine nicht sehr dieke Fett- 
gewebslage. Der interstitielle Mesenchymbestand ist leicht vermehrt. 

Der Faserzug der Zwerchfellmuskulatur ist etwas gewellt, die Muskelfasern 
sind parallel angeordnet und haben meist eine gut ausgepr~gte Lgngs- und Quer- 
streifung, die Kerne sind gleichmg~ig spinde]fSrmig, oval oder auch striehartig 
langgestreckt. Aueh hier linden sich Aufquellungen der Fasern, dann auch Sehwund 
tier Querstreifung und Homogenisierung. Die homogenen Muskelabschnitte sind 
jedoeh immer nur eng begrenzt. M~nchmal liegen mehrere Auftreibungen hinter- 
einander, so d~13 eine Perlschnurform entsteht. Se]tener sind elnzelne Fusern 
ggnzlich yon basophilen Granula eingenommen, die weir kleiner als die Kerne sind. 
Die Fasern sind dann stark uufgetrieben und ohne scharfe Begrenzung nach der 
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Umgebung hin (Abb. 12). Die Anfgrbbarkeit der Muskulatur ist in ihrer Intensitgt 
ungleichmgl~ig. Das interstitielle 0dem, die Aktivierung des Mesenchymbestandes, 
die teilweise such gelapptkernige Leukocyten umfaBt, die hochgradige Hyper~mie 
der Capill~ren und kleinen Venen, vor ~llem aber die ungleichmgl~ige Anfgrbbarkeit 
und das Oberwiegen yon homogenisierten Fasern in manchen Abschnitten bei- 
verschwundener Querstreifung deuten auf einen im Vergleich mit den geschilderten 
Vergnderungen der iibrigen Skeletmuskulatur rascher fortschreitenden Krank- 
heitsprozeB hin. Es ist mSglich, die einzelnen Stadien der Erkrankung in der ver- 

Abb. 7. Herzmnskel, Wandung der linken t~ammer. Breite Distension der Fasern. Eiwei~- 
reiches Exsudat und beginnende Sklerose ohne wesentliche zellige Reaktion im 

Interstitium. Formalin, Paraffin, tt.E., Mikrophotogramm, Vergr. 1:140 

schiedenen Intensitgt des Muskelunterganges und teilweise auch der Fettgewebs- 
substitution im gleichen Blickfeld zu erkennen. 

Zunge. Die Submucosa weist eine lymphocytgre und histiocytgre Zellunruhe 
~uf. Die darunterliegenden in allen l~ichtungen des Raumes angeordneten Muskel- 
fasern sind weitgehend intakt und in ihrer Quer- und Lgngsstreifung gehSrig. 
Es ]iegen jedoch immer gleichsam flbergangslos und ohne besondere interstitielle 
Reaktionen einige Fasern in das iibrige Gefiige eingeordnet, die entweder durch 
Verdickung oder Verdiinnung oder auch schon durch weiter fortgeschrittene 
AuflSsung ihren Untergang anzeigen oder bereits vollendet haben. 

Herzmuskel. Die Capillaren und kleinen Venen sind strotzend hypergmisch. 
Die Anfarbbarkeit und die Struktnr der Muskelfasern ist gleichmgl3ig und gleich- 
t6rmig. Unterschiedlich weite Auseinandertrennung der Fasern durch ein eiweiB- 
reiches Exsudat (Abb. 7). Stellenweise geringfiigige Aktivierung des interstitiellen 
Mesenchyms. Nur vereinzelt kleine disseminiert gelegene Faserunterggnge. Lipo- 
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matose der Wandung der rechten Herzkammer - -  Diagnose: SerOse Myokarditis, 
vorwiegend der linken Herzkammer. 

Sehild~lriise. Die Schilddriise ist durch breite bindegewebige Septen in einzelne 
grol~e Lappen unterteilt. Innerhalb der Septula sind die Follikel sehr ungleich- 
m/~l~ig in GrSl~e und Form. Sie sind teilweise angeffillt mit einem zart eosin- 
getSnten oder manchmal auch nur sehlierig anf/~rbbarem Kolloid. Die Begrenzung 
der Follikel ist vSllig ungleichm/~Big, teilweise bizarr und yon papilliformen Epithel- 
str~ngen gebildet. Unter der meist hochzylindrischen, lumenw/~rtigen Epithellage 
liegt ein polymorphes, versehieden reichhaltiges Epithelgewebe, in dem sich klei- 
nere Follikel neu formieren, die zum Tell auch mit dem erw~hnten schlierigen 
oder auch eingediekten Kolloid angefi~llt sind. An vielen Stellen ist die Begrenzung 
der Follikel mehrsehiehtig, im ganzen ist das Bild dureh die Verschiedenheit der 
Follikel und der umgrenzenden Epithelien unruhig. Die Epithelien haben meist 
ein kr/~ftig anf/~rbbares eosinophiles Protoplasma, sie sind naeh der Follikelseite 
etwas zipfelig ausgez0gen. I)och wechseln hoehzylindrische mit kubisehen oder 
abgeflachten Epithelien. Das Protoplasma der tiefergelegenen Epithelien ist 
nieht so kr~ftig mit Eosin anf~rbbar, es ist in vielen F~llen licht, manehmal aueh 
vacuolisiert. Dutch dieses interfollikul~re Epithel entstehen an der Grenze zwisehen 
zwei benachbarten bizarr gesLalteten Follikeln solide zylindrische oder aueh un- 
regelm/~Big geformte Epithelformationen, die in ihrem Inneren hier und da eine 
angedeutete neue Follikelbildung erkennen lassen. 

In den Randpartien finden sieh einze]ne grSl~ere Follikel, die ein stark anf/~rb- 
bares, eingedicktes Kolloid enthalten; ihre Epithelumgrenzung ist nieht iiberall 
erhalten, das Interstitinm ist yon narbigem hyalinisiertem Bindegewebe einge- 
nommen. An den in die Follikel hineinragenden Spornen yon Epithelien liegen 
Kernansammlungen. Andere Partien sind relativ gleiehm~$ig in der papilliformen 
Struktur und den eingeengten Follikein, ferner auch dutch die regelm/~l~igen und 
zahlreichen Follikelneubfldungen in den soliden Str~ngen. In dem Interstitiuln, 
meist in den Septen, liegen einzelne Lymphoeytenanh&ufungen, diese shld jedoeh 
nicht sehr zahlreich. - -  Diagnose: Struma basedowiana. 

Leber. Die Lappehenzeichnung der Leber ist etwas verwaschen, die Zentral- 
venen sind dflatiert. In der Peripherie der Leberlappchen sind die Epithelien yon 
gro$en Fetttropfen eingenommen, so da$ die eigentliche Leberstruktur nicht mehr 
erkennbar ist. Die Leberepithelplatten sind nur noeh im Zentrum erkennbar, 
hier sind sie weir auseinandergedr/~ngt dureh die stark erweRerten Sinusoide. Die 
DrssEsehen Spaltranme sind deutlich entfaltet. 

In den GLisso~schen Dreiecken findet sich ein reichliehes Fasergewebe, das 
an manchen Stellen, jedoeh nicht i~berall naeh dem Nachbardreieek iibergreift. 
Die Faserbildung ist gegeniiber einer zelligen Infiltration ganz vorherrsehend. 
Nur an einigen Stellen linden sich herdfSrmig angeordnete Bindegewebszellhaufen. 
Die Fasern haben manche Leberepithelien am Rande der Leberlappchen korbartig 
umfaSt. 

Wird das Schnittbfld der Leber durch die grol]tropfige periphere Vertettung 
insgesamt beherrscht, so wird das Zentrum der noch erhaltenen Leberepithel- 
l~ppchen dureh die Auftreibung der Sinusoide, die weniger Erythroeyten als Plasma 
enthalten, bestimmt. Die Leberepithelien haben in diesen Bezirken ein aufge- 
lockertes, manehmal etwas vaeuolisiertes Protoplasma; ihre Zellgrenzen wirken 
wie angenagt. An manehen Stellen sind ganze Epithelbezirke ,,ausgelaugt", ihre 
Xonturen sind unscharf, teilweise sind sie kollabiert, teilweise noeh sehattenhaft 
zu erkennen. Stellenweise linden sich aueh sog. Gallengangswueherungen. In 
der van Gieson-F~trbung ist eine ma$ig starke Neubfldung yon kollagenem Binde- 
gewebe in dem Gebiet der GLIsSO~schen Dreieeke und besonders um die grOl3eren 
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Gefgl]e herum erkennbar. In den Wandungen der Sinusoide ist nur eine sp/~rhehe 
und feine Anbfldung yon kollagenem Bindegewebe festzustellen. Eine Neubfldung 
yon e]astischen 1%sern ist an keiner Stelle naehzuweisen. Im Sflberfaserbfld (naeh 
OLIVEmA) erkennt man eine reiehliche Umspinnung aUer Leberepithelien yon 
einem argyrophilen Netz. Dabei handel~ es sich nieht um einzelne Fasern, sondern 
um t~'aserbfinde], die in der Wandung der Sinusoide angeordnet sind. In den Be- 
zirken, in denen die Leberepithelverfettung nieht so reiehlich ist, sind besonders 
diese Gitterfaservermehrungen im Gegensatz zu den peripher gelegenen Epithel- 
absehnitten nachzuweisen. Dort nimmt die groBtropfige Verfettung das ganze 
Protoplasma ein. 

In den oben besehriebenen Bezirken yon untergegangenen atrophisehen Leber- 
epithelien, die teilweise kollabiert sind, ist das Gitterfasernetz besonders dicht 
und fiberzieht den ganzen kollabierten Bezirk in relativ vermehrter und besonders 
auffglliger Weise (,,streifige Atrophie", I~6SSLE). - -  Diagnose: Ser6se Hepatitis 
mit perieellnlgrer Sklerose. Periphere grofitropfige Leberverfettung. 

Zentralnervensystem. Im Rindengebiet und in den Stammganglien ist das 
Gliageffige auBerordentlich stark aufgeloekert dureh eine 6dematSse Durchtr~n- 
kung besonders des Marklagers. Die kleinen Gefgl]e sind strotzend hypergmiseh, 
die perivasculgren Spaltrgume (VzgoHow-Ro~I~) welt entfaltet. Besonders in 
den subependymalen Bezirken ist die Durchw/~sserung sowohl perivasculgr als 
auch zwischen den Gefgl]en besonders hoehgradig ausgebfldet. Die subependyraalen 
5dematSsen Bezirke leiten kontinuierlieh zu den untersehiedlieh stark entwickelten 
0dembezirken im Inneren des Gehirnes fiber, deren Anf/~rbbarkeit eine weehselnd 
intensive ist. An einigen wenigen Stellen, besonders im Gebiet der Stammganglien 
liegen einzelne Ansammlungen weniger Rundzellen um die Gef/~Be. Im Mittel- 
und Zwischenhirn ist die 0demisierung eine vie1 geringere, im Rfiekenmark dagegen 
ist das 0dem wieder stgrker entwickelt. Im Gebiet des gesamten Endhirnes finden 
sieh unregelmgBig verstreut ohne feste Bindung an Herde oder vorgebildete Struk- 
turen einzeln gelegene ~FettkSrnchenzellen. In  der Wandung der kleinen GefgBe, 
sowohl in der Intixna als aueh im adventitiellen Raume, liegen vereinzelte oder 
aueh zu mehreren zusammengelagert grSBere Fetttropfen, ohne dab deft immer 
Fettk6rnchenzellen angetroffen werden. 

Die S~inalganglien weisen keinerlei pathologische Ver/~nderungen auf, ebenso 
sind die peripheren Nerven frei yon gestaltliehen Vergnderungen. - -  Diagnose: 
Thyreotoxiseh bedingte Eneephalopathie. 

Im Skeletsystem fgllt die allenthalben vorhandene hoehgradige Verdimnung 
der Cortiealis an den groBen RShrenknochen und die Rarefizierung der Spongiosa 
mit starker Erweiterung der Markr~ume auf. - -  Diagnose: Hoehgradige Osteo- 
porose besonders der groBen RShrenknoehen der unteren Extremitgt bei grazilem 
Skeletsystem. 

Diskussion 

Morphologische Befunde. Bei der ~be r s i ch t  fiber die histologischen 
Befunde der quergestreif ten Muskula tur  ist die Fi~lle der Untergangs- 
]ormen der Fase rn  auffallend. Dabei  kSImen wir die fo]gende l%rmen 
unterseheiden,  die in  al]en Muskeln zu l inden  sind. Sie k o m m e n  oft 
dieht  nebene inander  vor und  scheinen Stadien eines Vorg~nges oder 
~uch Phasen  verschiedener Vorggnge zu sein. Der Un te rgang  der :Fasern 
geht  offenbar auf mehreren Wegen vor sich. 
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1. Faserhypertrophie mit Ausbildung yon Binnenkernen, Kernketten 
und nachfolgender Teilung. 

2. Verdfinnung der Fasern als Folge der Teilung hypertrophischer 
Fasern. 

3. ,,I-Iaarlocken-" oder ,,Korkzieherform" der Fibrillenbfindel. 
4. Ausblassung der Fasern bis zu leeren Sarkolemmschlguchen mit 

anschlieGendem Sarkolemmkollaps. 
5. Granulate Degeneration, teilweise mit Verfettung. 
6. Verbreiterung der ,,I"-Abschnitte zwischen der Querstreifung 

(,,transversale seheibenf6rmige Zerkliiftung der Muskelfasern", FRIED- 
REICH). 

7. AufspleiBung der Fasern. 
8. ttolnogenisation bis zur intralemmalen Koagulation. 
Gemeinsam ist allen diesen Vorg~ngen, daft sic in der Muskelfaser 

selbst beginnen und aueh dort ablaufen, wghrend das umgebende inter- 
stitielle Mesenehym auffallend wenig auf die deletgren Vorg//nge in 
der Faser reagiert und fiber eine gewisse Aktivierung des Zellbestandes 
nieht hinauskommt. Andererseits kann man die oft iibersehieftende 
Vakatwueherung des Fettgewebes, die zu dem klinisehen Bilde der 
Pseudohypertrophie ffihrt, als eine eigenartige Reaktion des Inter- 
stitium nieht auf das Untergehen, sondern auf den totalen Sehwund 
des Faserbestandes auffassen. Der Endzustand aller dieser Vorg//nge 
ist der totale Muskelsehwund mit der t~ettgewebssubstitution, wie er 
in den Muskeln der unteren Extremitgten erreieht ist. 

1, Die Faserhypertrophie und Kernver~inderungen geh6ren ebenso zu 
dem histologischen ]3ilde der Dystrophia musculorum progressiva wie 
die tOettgewebsvakatwucherung und die Faserteilung (WoHL~rAI~T). Das 
auffallende Faktum, dab keine ,,Regelklasse" im Kaliber der Faser- 
querschnitte aufgestellt werden kann, daft sowohl zu diinne als auch 
zu dicke Fasern in so grofter Anzahl vorhanden sind, dab die urspriing- 
liehe (normale) Gr6fte in der Minderzahl ist, leitet seinen Ursprung yon 
einer derartigen ungleichm~ftigen Vergr6fterung her. Bei der Beobach- 
tung der Muskeln, die erst relativ kurze Zeit erkrankt sind - -  Sterno- 
cleidomastoideus, Intercostalmuskulatnr, Zwerehfell - - ,  kann man 
eine Unterseheidung unter den zu grogen Fasern treffen zwischen 
denen, die au/gequollen sind und keine Lgngs- und Querstreifung auf- 
weisen, und denen, die im ganzen bei gut sichtbarer Querstreifung zu 
grog sind, also eine echte Hypertrophic zeigen. Die aufgequollenen 
Fasern k6nnen vielleicht als Vorstufe der ttomogenisation aufgefaBt 
werden, yon der noch zu handeln sein wird. Hier sei yon der echten 
I-Iypertrophie der Faser die Rede, die zu den konstanten Charakteristica 
der Erkrankung geh6rt. Die Ursache der echten t typertrophie einzelner 

u Arch. 13d. 330 "2 
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Muskelfasern ist unbekannt. Die Hypertrophie ist nicht Zweck und 
Ende des Prozesses, sie geht mit einer Vermehrung der sog. Binnenkerne 
einher, am Sarkolemmschlauch bilden sich die Kernreihen und -ketten, 
die eine Faserteilung vorzubereiten scheinen. Der Sarkolemmschlauch 
wird an einer Seite eingedellt, schlieft]ich eingestfilpt (Abb. 6). Eine 
auI dem Querschnitt hufeisenfSrmige Faser, z.B. aus dem Zwerchfell, 
kann als Vorstufe der Teilung in L~ngsrichtung aufgefal]t werden. 
H~ufig sind gespaltene Fasern in Form eines Ypsilon auf Li~ngsschnitten 
zu erkennen : An einer Seite ist noch eine hypertrophische Faser erkenn- 
bar, die sich dann aufspaltet in zwei voneinander vSllig getrennte, nun- 
mehr zu dfinne mit einem e~genen Sarkolemmschlauch versehene 
Fasern. Durch die Kenntnis dieses Vorganges wird eine Ursache ffir die 
verschiedene KalibergrSf~e in den erkrankten Muskeln versti~ndlich. 
Zeitlich scheint also der Atrophie und Verdiinnung eine t typertrophie 
und Teilung der Faser vorauszugehen. Die Kernketten, die eine Art 
yon vorbereitender l%olle bei der Teilung spielen, kommen in ganz ver- 
schiedenen Formen und in unterschiedlicher Hi~ufigkeit vor (Abb. 3). 
Die Kerne0 die dem Sarkolemmschlauch anliegen, nehmen nicht nur 
durch ihre Lage (Zusammenlagerung), sondern auch dutch ihre eigenen 
Umgestaltungen am Krankheitsprozel~ teil. FRIEDREICK sprach schon 
yon der ,,hypertrophischen Elongation der Muskelkerne": wir fanden 
neben Ket ten elongierter Kerne Reihen yon kommafSrmigen Kernen. 
Wenn auch ihre Rol]e bei der Faserteilung a]s sicher angenommen 
werden kann, deutet schon die aul~erordentlich deutliohe Formver- 
schiedenheit, die auch in dicht benachbarten Faserziigen vorkommt, 
darauf hin, dal~ die Bedeutung der Kernzeilen mit der Teilungsvor- 
bereitung des Sarkolemmschlauches nicht erschSpft ist. Die Deutung 
und Bedeutung der Kernreihen ist keineswegs klar. Auch bei der ein- 
fachen Atrophie der Einze]faser kommt es bei der Verk]einerung der 
Ls und Breite zu einem Zusammenrficken der Kerne und damit zu 
einer relativen Vermehrung des Kernbestandes mit ketten/ihnlicher 
Zusammenlagerung. Bei vSlligem Verlust des Sarkoplasma und bei 
dem Schwund der Myofibrillen, z.B. bei dem Ausfliel~en des Inhaltes 
aus dem Sarkolemmschlauch, treten die sog. Sarkolemmkerne durch 
den Kollaps des leeren Sch]auches noch mehr zusammen, und es werden 
im Interstitium die so charakteristischen Kernklumpen und schlieBlich 
Kernverklumpungen angetroffen. 

Die Sarkolemmkerne bleiben relativ ]ange erhalten und liegen nach 
dem Untergang der Muskelfasern in Kettenform, in Kernhaufen im 
Bindegewebe oder auch inmitten des zeilenfSrmig angeordneten Fett- 
gewebes, das li~ngst an die Stelle des untergegangenen )/Iuskelgewebes 
getreten ist (Abb. 8). 
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2. Faserverdiinnung. Die diinnen Faserkaliber t re ten zu einem Teil, 
wie wir oben sahen, als Folge einer Faserteilung auf (PAPPENHEIMEg). 
Sie k6nnen aber auch durch einfache Atrophie yon Fasern zustande 
kommen. Dann besitzen sie relativ zahlreiche Sarkolemmkerne, die 
zusammengerfickt sind. Eine solche Atrophie kann zu so dfinnen 
Fasern ffihren, dab nut  noch ein Fibrillenbfindel, also auf dem Quer- 

Abb. 8. lVL biceps braehii  sinister. Zwischen einigermal3en erhal tenen versohieden 4ieken 
und  ausgelaugten,  a t rophisehen re la t iv  kermleichen Fasern  (oben) K e r n h a u f e n  yon kolla- 
b ier ten , , leeren" Sarkolemmschlguehen.  Formalin,  Paraff in ,  I-I.E., Mikropho togramm,  

Vergr.  1 : 620 

sehnitt ein einziges Cog~HEIMsehes Feld, in dem Sarkolemmsehlauch 
gefaBt ist. Eine solehe Faser kann absehmelzen oder spitz ausgezogen 
in einem leeren kollabierten Sarkolemmsehlauch als Ausdruek einer 
exzessiven Atrophic enden (Abb. 9 und 10). Meist ist eine derartig 
atrophisehe Faser von der dureh Teilung entstandenen nur dureh den 
relativen Kernreiehtum unterseheidbar. 

3. Haarloekeniorm. Sehr eindrueksvoll, ja dekorativ wirkt die 
,,korkzieherartig gewundene Form"  (FRIED~EIOH)einer untergehenden 
Faser. Um die gewellten Fibrillenbiindel ist der - -  nieht gewellte, 
sondern ausgestreekte - -  Sarkolemmsehlaueh noeh wohlerhalten. Von 
einer einfaehei~ Haustrierung bis zu m~anderartig zusammengesehobe- 
nen Fibrillen gibt es alle Uberg/~nge. Sie kommen wohl dureh eine 

2* 
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Abb .  9. M. psoas  s inister .  Spi tz  ausgezogene  Faser ,  de ren  S a r k o l e m m s c h l a u e h  n o c h  n i c h t  
g~nzl ich ko l l ab ie r t  ist.  Ko lb ige  A u f t r e i b u n g  des Faserendes ,  do r t  Quer s t r e i fung  n i c h t  m e h r  

e rha l ten .  Fo rma l in ,  Pa ra f f in ,  H . E . ,  iYi ikrophotogramm, Vergr .  1 :620 

A b b .  10. l~I. b raehia l i s  s inis ter .  H a a r l o c k e n f o r m  einer  Fase r  i n n e r h a l b  des e r h a l t e n e n  
SarkolernInsch]auehes  bei  g u t  s i eh tba r e r  Quers t re i fung .  D a r u n t e r  zwei spa rge lkopf~hn-  

l iche Fase renden .  Fo rma l in ,  Pa ra f f in ,  I-LE., M i k r o p h o t o g r a m m ,  Vergr .  1 :570 
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Kontrakt ion der Fibrillen bei Verlust der ,,Aufhgngung" an den Enden 
innerhalb der erhaltenen Sarkolemmsehlguehe zustande. Die Quer- 
streifung ist stets erhalten und maeht - -  senkreoht zur (gewundenen) 
L/ingsaehse - -  alle Windungen des Fibrillenbfindels mit (Abb. 10). 

4. Ausblassung der Faser. Diese Art des Fasersehwundes besteht in 
einem allm&hliehen Verlust der F/~rbbarkeit. Auffallend ist, dag die 
Querstreifung selbst bei hoehgradiger Leptoehromie noeh erhaltenist,  
ja deutlieher hervortri t t  (Abb. 3). Die Ausblassung der Faser geht bis 
zu der Entleerung des nieht kollabierten Sarkolemmsehlauehes, in dem 
jegliehe spezifisehe Muskelsubstanz fehlt, weiter. Dem leeren Sarkolemm- 
sehlaueh ist die Art des Verlustes seines Inhaltes nieht anzusehen, es 
besteht die M6gliehkeit eines Ausflusses yon granul/~r-degeneriertem 
Sarkoplasma, der l~etraktion der Myofibrillen in Haarloekenform oder 
der eehten Ausblassung dureh Verminderung des Sarkoplasma. Das 
weitere Sehieksal des leeren Sarkolemmsehlauehes besteht in dem Kol- 
laps der Hiille, deren Kerne sehlieBlieh haufenartig zusammenliegen, 
verklumpen und in ihrer Individualit//t nieht mehr zu erkennen sind 
(As~Az~r) .  

5. Die granuliire Degeneration der Faser geht mit einem friihzeitigen 
Verlust der Querstreifung und Fibrillenzeichnung einher. Manchmal 
l/iBt sieh eine feinste Fettbest/iubung naehweisen, doeh ist die Ver- 
fettung kein regelm~13iges Charakteristieum dieser Untergangsform. 
Die granulgre Degeneration fiihrt oft zu umsehriebener oder aueh to- 
taler Faseraufquellung, die so weit ftihren kann, dab das Sarkolemm 
einreiBt (Abb. l l  und 12). Dann flieBt der gramd/~re Inhalt  aus dem 
Sarkolemmsehlauch heraus, und es entstehen eigenartige Quellfiguren 
an einer derartigen Sarkolemmhfille. 

6. Die eigenartigste Form des Faserunterganges ist die yon F~I~D- 
~mc~ als ,,transversale scheibenfiirmige Zerklii~tung der )luskelfaser" 
bezeiehnete. Der ,,I"-Streifen der Faser wird unregelm/il3ig verbreitert, 
die Querstreifen - -  durch die breiten Zwischenr//ume jetzt als Scheiben 
erkennbar - -  entfernen sieh mehr und mehr, manchmal in Gruppen 
(Abb. 13), voneinander und verlieren durch den weiten Spielraum ihre 
absolut parallele Lage (Abb. 14). Die Sarkolemmhiille bleibt dabei 
lange erhalten, die Fibrillen sind nicht mehr Ms Ls er- 
kennbar, die Faser f/~llt nach einer derartigen scheibenf6rmigen 
Zerkliiftung der Ansblassung oder der intralemmalen Fragmentation 
zum Opfer. Ob die h/iufig zu beobaehtende, innerhalb einer Faser 
ungleichm&13ig angeordnete Querstreifung, die im Winkel zueinander 
oder im Fischgrb;tenmuster anzutreffen ist, Ms eine Vorstufe der 
transversalen Zerklfiftung zu werten ist, 1/~13t sieh nieht ohne weiteres 
sagen. 



A b b .  11. Z w e r c h f e l l m u s k u l a t u r .  G r a n u l ~ r e r  Ze r fa l l  u n d  p i n s e l a r t i g e  A u f s p l i t t e r u n g  e i n e r  
F a s e r  i n m i t t e n  y o n  s ich  z w i s c h e n  d ie  ) / i u s k e l f a s e r n  e i n s c h i e b e n d e n  F e t t g e w e b e s .  T r o t z  
Ze r f a i l  d e r  F a s e r  K e r n e  n o c h  e r h a l t e n .  F o r m a l i n ,  P a r a f f i n ,  H . E . ,  M i k r o p h o t o g r ~ m m ,  

V e r g r .  1 : 6 2 0  

A b b .  12. Z w e r c h f e l l m u s k u l a t n r .  G r a n u l a t e  D e g e n e r a t i o n  n n d  F a s e r z e r f a ] l .  S a r k o l e m m -  
s c h l a u c h  n u t  n o c h  i m  B i l d e  o b e n  zu  e r k e n n e n .  K e i n  FettX F o r m a l i n ,  P a r a f f i n .  I-I.E.,  

M i k r o p h o t o g r a m m ,  V e r g r .  1 : 1140 
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7. GewissermaBen als Gegensatz zu den leeren Sarkolemmsehl~uehen, 
die Sarkoplasma und Myofibrillen verloren haben, kann man die Auf- 
sl~leillung der Muskelfaser auffassen (Abb. 14). Hier geht die ,,Fassung" 
im Sarkolemmseh]aueh frfihzeitig verloren, die Myofibrillen werden 
pinse]artig aufgesplissen und ver]ieren ihre para]lele Lage, bald auch 
ihre Querstreifung. Die einze]nen Fibril]en gehen dann ohne scharfe 
Grenze in das Bindegewebe der Umgebung fiber und And sehwer noeh 

Abb .  13. I n t e r e o s t a l m u s k u l a t u r .  T ransve r sa l e  sehe ibenfSrmige  Zerk l i i f tung  u n d  Zerfall .  
Fo rma l in ,  Pa ra f f in ,  t t . E . ,  M i k r o p h o t o g r a m m ,  Vergr .  1 :570 

als Myofibrillen zu identifizieren. Daneben liegen die einzelnen oder aueh 
in l~eihen angeordneten, meist elongierten Muskelkerne. 

8. Faserhomogenisation. Eine andere Form der VergrSBerung einer 
Muskelfaser stellt die Aufquellung und Homogenisation dar. I-Iier geht 
die Querstreifung frfihzeitig verloren. Diese Form ist oft nut  auf ein 
Faserende oder einen Faserabsehnitt besehr~/nkt. D~nn kommt es zur 
kolbigen Auftreibung, zur Abstumpfung eines Faserendes, das an Fett- 
gewebszellreihen st6gt, oder aueh inmitten ungleieh groger Muskel- 
fasern liegt. Die Homogenisation der Faser geht h/iufig mit einer mehr 
oder weniger ausgepr//gten basophilen FarbtSnung einher, ohne dag je 
die Intensit/~t und die seharfe Abgrenzung der sog. basophilen De- 
generation erreieht werden. Wahrseheinlieh stellt die Homogenisation 
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eine Vorstufe oder aueh das erste Stadium einer intrasarkolemmalen 
Koagulation, also einer innerfaserigen Nekrose, dar. 

Die versehiedenen Formen des Faserunterganges liegen in ein und 
demselben Muskel unmittelbar nebeneinander. Eine Bindung einzelner 
Untergangsformen an bestimmte Areale oder Faserabschnitte - -  etwa 
im Sinne des neuralen Muskeldegenerationstyps yon SLAUCK - -  kann 
an keiner Stelle naehgewiesen werden. 

Abb .  14. I n t e r c o s t a ] m u s k u l a t u r .  Im Bride u n t e n  sche ibenfSrmiger  t r a n s v e r s a l e r  Zerfa]l  
e iner  !Vluskelfaser, oben  eine A u f f a s e r u n g  der  Myofibrf l len  bei (fr i ihzeit igem) Ver lus t  des 

Sa rko l emmsch lauches  in  F o r m  einer  Dressurpe i t sche .  Fo rma l in ,  Pa ra f f in ,  H .E . ,  
lK ik ropho tog ramm,  Vergr .  1 :570 

Die Ver/~nderungen der Muskulatur unseres Falles in der unteren 
Extremiti~t sind durch die ungewShnliche Chronizitat - -  39 Jahre! - -  
der Erkrankung so weit fortgeschritten, dag die Muskelfaserreste ffir 
eine vergleichende Faserpathologie nicht geeignet sind. An der unteren 
Extremitiit nnd am Beckengfirtel sind die Muskeln nahezu in der 
Ggnze durch Fettgewebe ersetzt. An den Muskeln des Schultergiirte]s 
nnd der oberen Extremit~t sowie am Zwerchfell besteht der Krankheits- 
prozeg ungleich kfirzer, nach dem klinischen Bericht seit etwa 4 Jahren, 
so dab die anf~nglichen Formvers in den noch nicht ]ange 
erkrankten Muskelpartien besonders gut erkannt werden kSnnen. So- 
wohl nach dem klinischen Bericht als auch nach dem anatomischen 
Bilde gehSren die Mm. sterno-cleidomastoidei, die Intercostalmuskula- 
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tur  und das Zwerchfell zu den zuletzt erkrankten. Hier 1/~uft die Er- 
krankung zwar in friiheren Stadien, aber offensichtlich auch mit ver- 
gleichsweise grol~er ,,Brisanz" ab, wie die am st/irksten ausgepr~gte 
l~eaktion des umgebenden Bindegewebes erkennen 1/~f3t. 

Differentialdiagnose 
Naeh dem klinischen Verlauf und dem anatomischen Befund ist die 

Diagnose Dystrophia musculorum progressiva nicht zweifelhaft. Und 
zwar handelt es sich um die Beckengfirtelform, die im 2. Lebensjahre 
klinisch manifest wurde und eine Belastung der Beine, geschweige denn 
ein geordnetes Gehenlernen, unmSglich machte. Bis zum 10. Lebens- 
jahre ist der Ver]auf ffir die Beckengiirtelform der Dystrophia muscu- 
lorum progressiva typisch, fortschreitende Muskelschw~ehe, Pseudo- 
hypertrophie und Verunstaltungen der unteren Extremits  charakteri- 
sieren das Leiden. Dann - -  etwa in der Puberts  - -  bleibt die Krankhei t  
konstant  bis zum 38. Lebensjahr, also bis 3 Jahre vor dem Tode. W/~h- 
rend bis zu dieser Zeit keine differentialdiagnostisehen Zweifel auf- 
kommen kOnnen, so muB yon jetzt ab - -  und besonders katamnestisch - -  
eine Differentialdiagnose diskntiert werden, die dutch das zweite Leiden, 
namlieh die BASEDOWsche Krankhei t  best immt wird. Vier Jahre vor 
dem Tode t r i t t  eine Hyperthyreose,  eine progredient ver]aufende 
Thyreotoxikose hinzu, der der Pat ient  in einer Basedow-Krise er]iegt. 
Dieser Krankheitsverlauf erfordert die Diskussion der Frage, ob es 
sieh um eine aufsteigende Form der Dystrophia museu]orum progressiva 
handelte oder urn eine thyreotoxisehe Myopathie. Denn naeh P . E .  
B~cxEa kommen Muske]funktionsstSrungen, die das Bild der Dystro- 
phia musculorum progressiva naehahmen kSnnen, gerade bei der Hyper-  
thyreose vor. 

Die au/steigende Form der Dystrophia musculorum progressiva ist 
klinisch dureh ihren frfihen Beginn gekennzeichnet, l\laeh den gene- 
tischen Untersuchungen ,:on P. E. BECKER ist ein recessiver autosoma]er 
und gesehleehtsgebundener Erbgang anzunehmen. Die Patienten lernen 
versp~tet laufen; oft haben sie nie so wie andere Kinder laufen kSnnen. 
Der typische watsehelnde, sehwankende Gang ist im 3. Lebensjahr, 
bisweilen im 2. Lebensjahr deutlieh zu erkennen. Bei der recessiv ge- 
sehlechtsgebundenen Form hat der dystrophische Prozef~ nach wenigen 
Jahren aueh die Sehu]tergfirte]-, Oberarm- und Rfickenmuskulatur er- 
griffen. Die Krankhei t  dehnt sieh dann weiter auf die Unterarme und 
im Endstadium auf die Hals- und kleine Handmuskula tur  aus. Diese 
Reihenfo]ge des Befalls ist kennzeiehnend und stets gleichbleibend. 
Die Gesiehtsmuskulatur bleibt in der Regel frei. In  welt fortgesehritte- 
nen F/~llen kann die fibrige Skeletmuskulatur nahezu vS1]ig geschwunden 
sein. Das Krankheitsgesehehen 1/~uft innerhalb eines kurzen Zeitraumes, 
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gewissermal~en zusammengedr~ngt, ab und die Patienten sterben im 
Gegensatz zu den recessiv autosomalen Formen der Erkrankung meist 
vor dem 20. Lebensjahr an einer interkurrenten Erkrankung. Pseudo- 
hypertrophie der Waden und der Ges/~13muskulatur ist hs und oft 
schon friihzeitig vorhanden. Ebenf~l]s gehSren Kontrakturen der un- 
teren Extremit/~ten zu dem Krankheitsbild. Vor allem die Spitzful~- 
kontraktur bildet sich wiederholt schon vor dem Verlust des Gehver- 
mSgens aus. Sparer treten Beugekontrakturen in Knie- und tIfift- 
ge]enken hinzu. Die Wirbels~ule wird kyphotisch und skoliotisch, das 
Skelet ist ~uffallend grazil mit Ausnahme des Schgdels. Im Gegensatz 
dazu ist das Krankheitsgeschehen beim reeessiv-autosomalen Erb- 
gange dureh eine grS~ere Variabilits des Krankheitsbildes und einen 
gewissermaBen protr~hierten Ver]auf gekennzeichnet. 

Die thyreotoxische Myopathie ist ausgezeichnet dureh eine pro- 
gressive symmetrisehe Muskelsehw/~ehe mit Atrophie und Pseudo- 
hypertrophie bei minimalen Symptomen einer Thyreotoxikose und einer 
dramatischen Rtiekbildung nach Behandlung des Sehilddrfisenleidens 
(FROMENT, GUINET, DEVIC und ])EVIC, Qun~N und WORCESTER, ADAMS, 
])F~NNY-B~owN und P~AnSON). Bei dieser Charakterisierung wird 
deutlich, da~ eine klinische Entscheidung der Differentialdiagnose 
zwischen Dystrophia musculorum progressiva und thyreotoxischer Myo- 
pathie nicht getroffen werden kann, wenn eine wirkungsvolle Behand- 
lung der Thyreotoxikose nicht mehr durchgefiihrt wurde. 

Ein Versuch, durch die histologische Untersuchung eine Entschei- 
dung herbeizuffihren, welche Erkrankung die klinischen und una- 
tomischen Vers der Schultergfirtelmuskulatur herbeigeffihrt 
hat, die aufsteigende Dystrophia musculorum progressiva oder die 
thyreotoxische Myopathie, stS~t auf die Frage, ob es spezifische Muskel- 
vers ffir die eine oder andere Erkrankung gibt. Die patho- 
logische Anatomie der thyreotoxischen Myopathie stiitzt sich au~ die 
yon AS]~ANAZY berichteten ersten vier anatomisch untersuchten F~lle. 

ASKANAZY selbst sprieht nicht yon einer thyreotoxischen Myopathie, 
obwohl seine F~lle als die ersten in der Weltliteratur beschriebenen 
gelten. Er macht nur auf die Hiiufung einer Muskelbeteiligung --. 
Atrophie, Faseruntergs Kernverklumpungen, lipomatSser Ersatz - -  
bei der BASEDOwschen Krankheit aufmerksam und betont die Not- 
wendigkeit, bei der Thyreotoxikose die Muskulatur zu untersuehen. 

ASKANAZY beschreibt bei seinen F~llen eine hervorragende inter- 
stitie]le Lipomatose, eine intralemmale Fettbestiiubung, eine wechselnde 
Faserbreite, Kernzeilen, -haufen und -verklumpungen, Faservacuolen, 
Ausblassung bis zur Atrophie der Fasern, doch fehlende Vers 
im Nervensystem. 
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Die pathologische Histologie der Dystrophia museulorum progressiva 
ist yon ERB, FRIEDREICH, SLAUCK, V. MEYENBURG, WOHLFART und 
WOI~L]~ART, HASSIM, um nur einige der grundlegenden Arbeiten zu 
nennen, und erst kfirzlieh yon ADAMS, DEN~u und PEARSONS 
(dort weitere Literatur) zusammenfassend dargestellt worden. Bei dem 
Vergleich mit den Ver/~nderungen, die ifir die Dystrophia museulorum 
progressiva einerseits und die thyreotoxische Myopathie andererseits 
charakteristiseh sind, zeigt es sich, dab beide anatomisch sehr/~hnlich, 
wenn nicht sogar in vielem gleichartig sind. Wir haben versucht, so 
welt dies bei einem so komplexen Krankheitsgesehehen mSg]ich ist, die 
klinischen und anatomisehenVersehiedenheiten der beiden Erkrankungen 
in Tabellen zusammenzufassen (Tabelle 1 und 2). Die Umgestaltungen 
bei der thyreotoxisehen Myopathie sind als rfiekbi]dungsf/~hig anzu- 
sehen, falls das Stadium der Fettsubstitution noch nieht erreieht ist, 
w~hrend dies bei der Dystrophia museulorum progressiva nieht der 
Fall ist. Eine ,,dramatische" Besserung und Rfickbildung der Muskel- 
symptome gehSrt zu den eigentlichen Charakteristica der thyreotoxi- 
schen Myopathie (STABLII~G, DARKE, HUI~T und Bl~iXlq, MORGAN und 
WILLIAMS, QUI~N und WORCESTER). Es liegt in der Natur der Sache, 
dab eine derartige Gegenfiberste]lung unvollst/~ndig und undifferenziert 
sein mull. 

Aueh der Vergleieh der histologiseh erkennbaren Vergnderungen 
kann also nicht absolut die Frage entseheiden, ob bei dem in Rede 
stehenden Krankheitsfa]l eine aufsteigende Form der Dystrophia muscu- 
lorum progressiva oder eine thyreotoxische Myopathie des Schulter- 
giirtels vorliegt. 

Betrachten wit die Auswirkungen der Thyreotoxikose auf die anderen 
Organe, so kSnnen wir mit folgenden Krankheitsgruppen rechnen, die 
wir auf die Schilddriise beziehen mfissen: 

1. serSse Myokarditis, 
2. sog. ,,Basedow-Leber" (R6SSLE), 
3. thyreotoxische Encephalopathie, 
4. thyreotoxische Myopathie. 

1. Ser~se Myokarditis. Die Ver~tnderungen im EKG, die wir oben 
beschrieben haben, ]assen noeh Zweifel zu, ob es sich hierbei um die 
Folgen einer Herzmuskelsch~digung im Gesamtbilde der Dystrophia 
musculorum progressiva oder um eine thyreotoxisehe Herzmuskel- 
erkrankung handelt. Das histologisehe Bild einer serSsen Myokarditis 
aber kann diese Entscheidung eindeutig kl~ren. Anatomisehe tterz- 
muskelver/~nderungen bei der Dystrophia musculorum progressiva, wie 
sie gerade in den letzten Jahren h~ufiger beschrieben worden sind 
(GLoBUS, NOTItACKER und NETSKu RUBIIq und BUCttBERG, WEISSE1N-- 
FELD und MESSI~GER; MOORE; TOURNIAIRE, FOURNIE, BLUM und 
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r  

SEMET, STORESTEIN und  AUSTARItEISI), haben  

den gleichen Charakter wie die Umgestal- 
tungen an der Skeletmuskulatur, wenn sie auch 
graduell geringfiigiger sind und zeitlieh often- 
bar sp//ter auftreten. Es werden bei dem 
dystrophisehen Muskelschaden am Herzen 
ebenso wie an der Skeletmuskulatur Kernver- 
mehrung, Faserverdiekung, Vacuolen, granul//re 
Degeneration, Myolyse und anschliegend Fett- 
gewebsersatz besehrieben. Von all dem ist in 
dem vorliegenden Falle niehts naehzuweisen. 
Dagegen liegt eine ser6se Myokarditis vor, 
die in einem hohen Prozentsatz der F//lle bei 
der BASEDOWsehen Krankheit  beobachtet 
werden kann, wie R6SSLE uns gelehrt hat. Die 
serSse Myokarditis mit dem eiweigreichen Exsu- 
dat zwischen den Muskelfasern ffihrt elektro- 
kardiographiseh zu den gleichen Vers 
wie sit bei der Faserzertriimmerung und dem 
lipomatSsen Ersatz im Interstit ium bei der 
Dystrophia museulorum progressiva zu erwarten 
w/~re. 

Wir diirfen also mit hinreiehender Wahr- 
seheinlichkeit auch die EKG-Ver/~nderungen - -  
ebenso wie die histologischen Myokardver/inde- 
rungen - -  auf die Thyreotoxikose zuriiek- 
fiihren. 

2. Sog. Basedow-Leber. Die histologisehe 
Untersuehung der Leber I6rdert einen Befund 
zu Tage, den man makroskopisch nicht er- 
wartet h/itte. Der makroskopisehe Sektions- 
eindruek entspraeh dem einer granulgren Leber- 
cirrhose. Eine Lebereirrhose gew6hnliehen 
Typs liegt aber nieht vor, da eine cirrhotisehe 
Bindegewebsanbildung weder um die GLISSON- 
schen Dreiecke, noeh im Imleren der L//ppehen 
h6hergradig ist. Mikroskopiseh entspricht der 
Befund vielmehr weitgehend dem, was R6ssLE 
als thyreotoxische serSse Hepatitis bezeichnet 
hat:  Dissoziation der Leberepithelien, LSsung 
der Epithelplatten, Annagung und,,Maceration" 
der Epithelien bei Verbreiterung der inter- 
epitheliMen R//ume, Erweiterung der Sinusoide 
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T~be]le 2. Anatomlsche Di]/erentialdiagnose zwischen Dystrophia musculorum pro- 
gressiva (ERB) und thyreotoxischer Myopathie 

Fettgewebssubstitution 
Kaliberschwankung der Faser 

Muskelfaserteilung 
Schwellung der Fasern 

Dystrophia musculorum Thyreotoxische 
progressiva lVlyop athie 

sehr stark 
reichlich 
reichlich 

lange anhaltend 

vorhanden 
mehr diinne Fasern 

reichlich 
? 

Faservacuolen 
Atrophie 

Ausblassung der Fasern 
Haarlockenform 

Granulate Degeneration 
Kernketten 
Kernhaufen 

NervSse Ver~nderungen 
Motorische Endplatte 

vorhanden 
vorhanden 
vorhanden 
vorhanden 
vorhanden 
vorhanden 
vorhanden 

fehlen 
unver~ndert, 
erst sekundgr 
geschrumpft 

mehrere kleinere 
vorhanden 
vorh~nden 
vorhanden 
vorhanden 
vorh~nden 

sehr reiehlich 
fehlen 

unver~nder~ 

ohne hShergradige Blntfiille, Exsudatbildung in den DissEschen Spalt- 
r~umen, ungewShnlich geringe Zellinfiltration bei relativ hochgradigem 
Parenchymuntergang, streifige Atrophie bis Nekrose, - -Be fu n d e ,  die 
der Gruppe 4 der Einteilung yon RSSSLE entsprechen, in der er die 
relativ frischen Ver/~nderungen zusammenfal]t. Die Leber ist ins- 
gesamt verhgrtet, ohne dal~ eine Anbi]dung yon ko]lagenem oder 
elastischem Bindegewebe in hSherem Mal]e festzuste]len w/~re. Kenn- 
zeichnend ffir die thyreotoxische serSse Hepatitis entsteht auf die 
Atrophie bzw. Nekrose grol3er Parenchymbezh'ke hin eine Vernarbung 
in Sklerose, die in einer Verdickung und Vermehrung des Gitterfaser- 
geriistes deutlich wird. 

3. Thyreotoxische Encephalopathie. Die thyreotoxische Encephalo- 
pathie ist eine Erkr~nkung, die an~tomisch vorwiegend im Endhirn 
durch eine Fe~tspeicherung besonders in der Umgebung der kleinen 
Gefi~l~e sowohl in Gestalt yon FettkSrnchenzellen als auch durch eine 
Intimuver~ettung und eine Fett~nsammlung in den Hortega-Zellen aus- 
gezeichnet ist (CREVTZ~ELDT und ROGGENBA~J). 

Im vorliegenden Falle k6nnen die ttirnver~nderungen wohl als Folge 
der Thyreotoxikose aufgefa~t werden. Es sei besonders betont, d~l~ 
sich sowohl im Gehirn als auch im Riickenmark, im Spin~lganglion 
und im peripheren Nerven keine Ver/~nderungen auffinden lieBen, die mit 
einer Muskelerkrankung in Zusammenhang gebracht werden k6nnten. 
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4. Thyreotoxische Myopathie. Wie wit oben sahen, kann die Frage, 
ob die Myopathie des Schulterg/irtels als Folge einer Thyreotoxikose 
aufgefaBt werden darf, durch die klinische und histologische Unter- 
suchung nicht bindend entschieden werden. Die Anamnese, der Verlauf 
und das klinische Bild l/~{]t einen Zusammenhang der iKuskelerkrankungen 
zu der infantilen, recessiv vererbten Beckengiirtelform der Dystrophia 
musculorum progressiva mit sp~terer Aszension zu. Der Morbus Base- 
dow kann als Zweiterkrankung aufgefaBt werden, die dann zum Tode 
durch tterz- und Kreis]au~versagen im Coma basedowicum geffihrt hat. 
Dal~ der Morbus Basedow die Dystrophia musculorum progressiva in 
ihrem schweren, schicksalhaften Verlauf beschleunigt hat, kann daher 
nicht abgelehnt werden. Andererseits ist vor allem auf Grund der hier 
gezeigten pathologisch-anatomischen und histologischen Untersuchtmgen 
eine seit dem 38. Lebensjahre in Erscheinung tretende thyreotoxische 
Myopathie in den Bereich der Betrachtungen zu ziehen. F~r eine 
thyreotoxische Myopathie der Schultergfirtelmuskulatur sprechen die 
Indizien : 

a) Lunges Intervall zwischen den letzten fortschreitenden Sympto- 
men der Beckengiirte]form der Dystrophia musculorum progressiva und 
dem Beginn der neuen Muskelsymptome am Schultergfirtel, die 

b) mit den thyreotoxischen StSrungen zeitlich zusammentreffen. 
c) Die gute l~/ickbildungsf/~higkeit w~hrend des ersten hyperthyreo- 

tischen Schubes durch ausschlieBliche l~uhebehandlung. 
d) Die nicht nur erhaltenen, sondern sogar gesteigertcn Reflexe an 

dcr oberen Extremiti~t. 
Die fibrigen k]inischen und 10athologisch-anatomischen Befunde, die 

sich nicht ffir eine eindeutige Diagnose verwerten lassen, sprechen zum 
mindesten nicht gegen die Annahme der thyreotoxischen Myopathie. 

Wenn man aber die teilweise recht erheblichen al]gemeinen toxi- 
schen Wirkungen des Morbus Basedow mit ihrer anatomischen Mani- 
festation am Herzmuskel, an der Leber und am Gehirn betrachtet, dann 
wird die Annahme wahrscheinlich, dal~ die Thyreotoxikose an der 
Muskulatur des Schultergiirtels einen Locus minoris resisten~iae ge- 
funden hat, so dub die verheerenden Ver/~nderungen hier ganz besonders 
in die Augen fallen. Nach Abwiigtmg dieser Indizien neigen wir der 
Auffassung zu, dub eine Kombination der Beckeng/irtelform der ERB- 
schen Erkrankung mit einer thyreotoxischen 1V[yopathie vorliegt. 

SchluJlfolgerung 
Der mitgeteilte Fall einer Dystrophia musculorum progressiva mit 

der Kombination einer Thyreotoxikose ist durch die auBerordentliche 
Chroniziti~t der Erkrankung ausgezeichnet. Die Krankheit  begann am 
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Ende des 2. Lebensjahres. Die Patienten mit der infantilen Form der 
Dystrophia musculorum progressiva werden meist nieht so alt wie unser 
Patient.  Die Ursaehe fiir eine so ungewShnlich lange Lebenszeit bei 
einer derartig ausgepr~gten Form ist einmal in der Tatsaehe zu sehen, 
dab der Patient eine vorziigliehe Pflege genog, nnd zum anderen darin, 
dab die Dystrophia museulorum progressiva etwa yore 10. Lebensjahr 
an stationer auf die untere Extremit/it  beschr~nkt blieb und nieht weiter 
fortschritt. Erst  mit dem 38. Lebensjahr t ra t  als neue Komp]ikation - -  
a]s Zweiterkrankung - -  die Thyreotoxikose hinzu. 

Myopathien und SehilddriisenstSrungen - -  Hyper- nnd Hypo- 
thyreosen - -  kommen so h/iufig kombiniert vor, dab an einem inneren 
Zusammenhang nicht gezweifelt werden kann, wenn auch die Verbin- 
dung nicht k]ar ist. Mit dem Eintr i t t  thyreotoxischer Symptome wurde 
die Muskulatur des Sehultergfirtels in Mitleidensehaft gezogen. Eine 
Entseheidung, ob es sieh dabei um die aufsteigende Form der Dystrophia 
museulorum progressiva oder um eine thyreotoxische Myopathie han- 
delte, kann nicht sieher getroffen werden, wenn auch Anhaltspunkte 
ffir die Kombination yon Dystrophia museulorum progressiva und 
thyreotoxischer Myopathie vorliegen. 

Die J~hnliehkeit der klinisehen Symptomatik und der pathologiseh- 
histologisehen Ver/inderungen in der Muskulatur, die aus unseren Ta- 
bellen hervorgeht, sollte bei jeder nicht ganz eindeutigen Myopathie 
dazu Veran]assung geben, die Sehilddrfisenfunktion mit allen Mitteln 
moderner Diagnostik zu iiberpriifen. Denn es ist geradezu ein Charakte- 
ristieum der thyreotoxisehen Myopathie, dag die Muskelsymptome unter 
Umst/~nden sehon sehr viel frfiher auftreten als die klassischen Sym- 
ptome des Morbus Basedow. Die Feststellung, ob es sieh bei einer 
derartigen Muskelerkrankung m6glicherweise um die Vorstufe einer 
Thyreotoxikose handeln k6nnte, ist deswegen so wiehtig, weil die 
Muskelsymptome bei einer geeigneten Sehilddrfisenbehandlung ,,dra- 
matisch" beseitigt werden kSnnen (P~soNs  nnd Two,T, 3/[O~GA~ und 
WILLIAMS, QUINN nnd WORCESTER), bevor t in Stadium irreversibler 
Ver//nderungen erreicht ist; andererseits kann der Ausbildung des Voll- 
bildes eines Morbus Basedow mit den ffir den Tr//ger so unangenehmen 
Symptomen - -  Gewichtsabnahme, Tremor, SehweiBabsonderung usw. - -  
vorgebeugt werden. Ferner sollte die hgufige Kombination yon Thyreo- 
toxikose nnd Myopathien (der verschiedensten Art) Veranlassung dafiir 
sein, aueh dem stets etwas vernaehl//ssigten Organ der Skeletmuskulatur 
diagnostische and therapeutische Aufmerksamkeit zu sehenken. Vor 
allem wird man, wenn man dem Vorgehen yon ASKANAZ:g, SLAUCK U.a. 
YOn vor fast 60 bzw. 30 Jahren folgt und bei der Sektion yon an Morbus 
Basedow verstorbenen Patienten die Muskulatur der versehiedenen I~e- 
gionen histologiseh nntersueht, einen tieferen Einblick in den Zusammen- 
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hang zwischen der Dysfunkt ion  der Schilddrfise und  der Einschmelzung 
der Muskulatur  erh~lten. Dariiber hinaus wird die Eegenerat ion thyreo- 
toxisch gesch/~digter Muskulatur  am Biopsiematerial s tudiert  werden 
kSnnen. 

Zusammenfassung 
Bericht  fiber den FM1 eines 41 Jahre  alt gewordenen Mannes, der 

seit seinem 2. Lebensj~hr an der infantilen, recessiv vererbten Becken- 
gfirte]form der Dyst rophia  musculorum progressiva (End) gelitten hat.  
Mit 38 Jah ren  t ro t  eine Thyreotoxikose als Zwei terkrankung hinzu. 
Gleichzeitig wurden Atrophic  und  Untergang  auch der Mnskeln des 
Schu]tergfirtels, der In tercosta lmuskul~tur  und des Zwerchfelles mit  
Pseudohyper t rophie  und  Fet tgewebssubst i tut ion beobachtet .  Mit 
41 Jah ren  verst~rb der Pa t ien t  in einer Basedow-Krise. Die Differential- 
diagnose zwischen der aufsteigenden Form der El~Bschen Krankhei t  
und  der thyreotoxischen Myop~thie wird diskutiert ,  wobei eine Kom- 
binat ion yon  Dyst rophia  musculorum progressiva und  thyreotoxischer  
Myopathie  ffir mSglich gehalten wird. Bei der klinischen und  patho-  
]ogisch-histologischenAhnlichkeit  beider Erkrankungen  wird eine genaue 
diagnostische Uberprfifung der Schilddrfisenfunktion bei allen atro- 
lohischcn Myopathien  gefordert,  da eine thyreotoxische Myopathie  
therapeut isch gu t  beeinflul3bar und  prognostisch gfinstig ist und  eine 
noch larvierte Thyreotoxikose verbergen kann. Eine genauere histo- 
logische Durch~0rschung der Skeletmuskulatur  ist bei Sektionsfiillen yon  
Morbus Busedow lohnend. 
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