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Die S k e le t tm u sk u la tu r  mit e tw a  250 000 000 Muskelfasern m a c h t  e twa 
4 5 %  vom  Gewicht des menschlichen O rg an ism u s  aus. In  der ä rz t l ich en  Praxis  
begegnen  wir drei verschiedenen von d e r  S k e le t tm u sk u la tu r  v e ru rsa c h te n  
B eschw erden : Schm erzen , E rm ü d b a rk e i t  u n d  M oti l i tä tsbeh inderung . Obwohl 
diese Beschw erden  sehr häufig  Vorkom m en, beschäftigen  sich w ed er  die klini
schen  Disziplinen noch  die Pathologie in genügendem  Maße m it d e n  E rk ra n 
kungen  der M usku la tu r .  Die Pathologie  d e r  S k e le t tm u sk u la tu r  s te l l t  bis zu 
einem  gewissen G rade  ein »Niemandsland« dar. Die M uske lveränderungen  
s teh en  in engen Beziehungen zur N eurologie , O rthopädie , R h eu m ato log ie ,  
Inne ren  Medizin, Endokrinologie , A ugen h e i lk u n d e  und Chirurgie, d. h. zu 
nah ezu  säm tlichen  klinischen Fächern . Die Pa tho logie  verm ag d e n  Anforde- 
rungen  der  K lin ik  n ich t zu en tsprechen . W esen tl iche  A bschnitte  d e r  Muskel
pathologie  sind d a h e r  von Klin ikern , vo r  a llem  von Neurologen au sg eb au t  
w orden . Die S i tu a t io n  wird vers tänd lich , w en n  m an berücksich tig t ,  d aß  es 
zu r  rich tigen  B e w ertu n g  von h is topa tho log ischen  M uskelbefunden in vielen 
Fä llen  e ingehender klinischneurologischer, in  an d eren  in tern is tischer,  endokri- 
nologischer K enn tn isse  usw. bedarf.

E in  \ o r  10 J a h re n  unserseits lange Zeit h in d u rch  für neurogene A trophie  
geh a l ten e r  Fall  h a t  sich hei der nach  der  O b d u k tio n  v o rgenom m enen  myo- 
h is topa tho log ischen  U n tersuchung  als ein  dystroph ischer  P ro zeß  erwiesen. 
Diese E r fa h ru n g  b ildete  den A usgan g sp u n k t  unserer  m uskelb iop tischen  U n te r 
suchungen . H eute  s tü tzen  sich unsere E r fa h ru n g e n  bereits a u f  m e h r  als 500 
Muskelbiopsien, ein M aterial,  das zu den  um fangre ichsten  der  W e l t l i te ra tu r  
rech n en  dürf te .  In m ehreren  Fällen h a t t e n  wir Gelegenheit, die Biopsie am 
gleichen Muskel desselben K ranken  zu ve rsch iedenen  Z eitpunk ten  auszu füh ren ,  
w o durch  der V e r lau f  des Prozesses verfo lg t werden konnte.

Neben der Biopsie wurde in fast allen Fä llen  auch  die E lek tro m y o g rap h ie  
vorgenom m en. A u f  diese Weise v e rm o ch ten  wir den W ert der E M G  bei der 
D iagnostik  von Muskelprozessen n ach zu p rü fen .  Nach unseren B eo b ach tu n g en  
h a t  die EMG die Biopsie keineswegs überf lüss ig  gemacht.
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E in e  zuverlässige D iagnoseste llung  e rm ög lich t  ab e r  der bioptische B e fu n d  
s te ts  n u r  im  Z u sam m enhang  m it  den anderen  A n g a b e n  des klinischen B ildes  
(k lin ische S y m p to m e ,  L abora to r ium sergebn isse  usw .) .

B ei  a llen  E rk ra n k u n g e n  der  S k e le t tm u s k u la tu r  suchen wir m i t  d e r  
Biopsie v o r  a llem  eine A n tw o r t  a u f  die F rage , ob es sich um  eine D en e rv a t io n s-  
a t ro p h ie  o d e r  u m  eine a n d e rsg ea r te te  V e rä n d e ru n g  hande lt .  Zu den »anders
gea r te ten «  rech n en  folgende M usk e lv e rän d e ru n g en :  1. P rim äre  M u sk e ld y s tro 
p h iep rozesse  (M yopath ia  sui generis; D y s t ro p h ia  m usculorum  prog ress iva ) ;
2. v e rsc h ie d e n e  Myositiden (m it  bak terie ller,  p a ra s i tä te re r ,  nodöser o d e r  
u n b e k a n n te r  Ätiologie); 3. tox ische  M yopath ien  (hyperthyreo tische , Cortison- 
M y o p a th ie ,  h y p o p h y sä re  M yopath ie ,  hypo- u n d  hyperka läm ische  M y o p a th ie n ,  
h y p o n a t r ä m is c h e  M yopath ie  usw.) und schließlich 4. ischäm isch-anoxische 
M u sk e lv e rän d e ru n g en .  N ach  unse ren  E r fa h ru n g e n  k ö n n e n  diese vier, h in s ic h t 
lich ih r e r  T h e ra p ie  wesentlich vone in an d e r  abw e ich en d en  K ran k h e i tsg ru p p e n  
m it l l i l f e  d e r  Biopsie in einem be träch t l ich en  Teil d e r  Fälle mit b e ru h ig e n d e r  
G ew ißhe it  differenziert  w erden.

I .  C ha rak te r is t isch  für  die neurogene D enervationsatrophie  ist  die feld- 
artig  g r u p p ie r t e  A nordnung  d e r  ungefähr  den gleichen Grad von A tro p h ie  
au fw e isen d en  Muskelfasern. N ach  unseren B e o b a c h tu n g e n  sind zu B eg inn  
des P rozesses  noch LTnterschiede im K aliber d e r  e inzelnen Muskelfasern v o r 
h a n d en ,  w ä h re n d  in progessiveren S tadien  die A tro p h ie  säm tlicher F a se rn  
der G r u p p e  an n äh e rn d  ü b e re in s t im m t.  A uf  G ru n d  der  U ntersuchungen  von  
S l a u c k , W o hlf a hr t  und  W o h lf a hr t  d a r f  als erw iesen angesehen w e rd e n ,  
daß die M uskelfasern  der einzelnen G ruppen  von  d em se lben  M otoneuron inner-  
viert w e rd e n ,  d. h. alle diese dieselbe m otorische E in h e i t  oder dasselbe N euro -  
m yon b i ld e n .

I n  u n s e re n  Fällen v a r i ie r te  die Zahl der  in  d en  einzelnen a t ro p h isc h e n  
F e ldern  be f ind lichen  M uskelfasern , be tru g  ab e r  n iem als  mehr als 65, a u c h  
n ich t in d en jen ig en  Muskeln, in denen  die Zahl d e r  z u m  N eurom yon gehörigen  
Fasern  v ie le  h u n d e r t ,  ja  auch  m eh r  als tau sen d  a u s m a c h t ,  wie z. B. im M. gas
t ro c n e m iu s .  Die geringe Zahl d e r  M uskelfasern in  d e n  a trophischen G ru p p e n  
läß t s ich  e n tw e d e r  dam it  e rk lä ren , daß  sich die de rse lben  motorischen E in h e i t  
a n g e h ö re n d e n  Muskelfasern b ü n d e la r t ig ,  aber  a u f  w eite r  vone inander  e n t 
fern te  G e b ie te  verte ilen, oder ist d a ra u f  zu rü ck zu fü h ren ,  daß die M uske l
fasern z u m  Teil, und zwar im m e r  die n e b e n e in a n d er  gelegenen Fasern , p lu r i-  
n eu rona l  in n e rv ie r t  sind.

E in ig e  a troph ische  F ase rn  sind auch w eit  e n t fe rn t  von den G ru p p e n 
feldern, u n a b h ä n g ig  v e rs treu t ,  anzu tre ffen , d. h. e inzelne Glieder des M o to 
neurons  k ö n n e n  in be träch t l ich e  E n tfe rn u n g  v o n  d e r  M utte rg ruppe  gelangen . 
Dieser T a t s a c h e  m üssen wir uns b e w u ß t  sein, weil w ir sonst viele m yohis to lo -  
gische B i ld e r  n ich t  richtig  zu d e u te n  verm ögen. O f t  abe r  sind in den a t r o p h i 
schen G r u p p e n  norm ale, ja  sogar hy pe r troph isch  erscheinende M uskelfasern
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w ah rn eh m b ar .  Dies b e d e u te t ,  daß  die einzelnen m o torischen  E in h e i ten  bzw. 
N eurom yonc e in an d e r  überdecken . Das A usm aß  der  U b e rd eck u n g  ist w ah r
scheinlich individuell,  ab e r  auch in den einzelnen M uskeln sehr verschieden. 
So begegnen Mir diesen U berdeckungsersche inungen  z. B. im M. quadriceps 
häufig , im M. dc lto ideus h ingegen sehr selten. D aß  die U b e rd eck u n g  der  einzelnen 
N eurom yonen  in den einzelnen Muskeln d e ra r t  un te rsch ied lich  zu tage  t r i t t ,  
b e ru h t  w ahrscheinlich  a u f  m uske lm echanischen  U rsachen . Bei der  A usw ertung  
v on b ioptischcn B efunden  müssen diese E rfah ru n g en  b e rü ck s ich t ig t  werden.

Die vo lum etr ische  D en e rv a tionsa troph ie  se tz t  n ach  unseren  B eobach
tu n g en  mit der  V e rm in d e ru n g  des S a rkop lasm as  u n d  der  M yofibrillen ein. 
In L ängsschn it tb i lde rn  k a n n  festgestellt  w erden, daß  die A tro p h ie  n ich t  im m er 
im  ganzen V erlau f  der  Muskelfaser g le ichartig  in E rsch e in u n g  t r i t t ,  sondern 
b edeu tende  K a l ib e rsch w an k u n g en  V orkom m en: die V err inge rung  des D urch
messers ist hier s tä rk e r ,  d o r t  geringer. Möglicherweise ist das A u sm aß  der 
M uskelfasera trophie  teils vom Ausfall der t ro p h isch en  W irk u n g  des Moto
neurons, teils ab e r  auch  von  lokalen F a k to re n  (z. B. K ap i l la rp e rm eab i l i tä t  
usw.) abhängig.

Die A troph ie  b e r u h t  a u f  dem  Ausfall d e r  vom M otoneu ron  ausgehenden  
sog. t roph ischen  W irk u n g .  Eines der w ich tigs ten  biologischen C harak te r is t ika  
der  Muskelfaser ist ihre A bhäng igke it  vom  M otoneuron . N ach  A nsich t  einiger 
A utoren  (z. B. Me y e n b u r g ) sei es n ich t  nötig , eine d e ra r t ig e  — n ich t  näher  
defin ierte  —  trophische W irkung  vo rauszuse tzen , weil die D en erva tions
a troph ie  mit der  In a k t iv i t ä t  bzw. den  d a rau s  e n ts te h e n d e n  D u rc h b lu tu n g s 
stö rungen  gut g e d e u te t  w erden könne. Es b o t  sich die G elegenheit ,  die Mus
k u la tu r  der u n te re n  E x t r e m i tä t  eines wegen su h to ta le r  B ü c k e n m a rk d e s t ru k 
tion  seit 4 J a h re n  parap leg isehen  P a t ie n te n  zu u n te rsu ch en .  In  diesem Fall 
lagen andere  h istologische V eränderungen  als bei de r  D en erv a t io n sa tro p h ie  
vor: wir sahen n u r  vo lum etr ische  V erkle inerungen , ab e r  die K erne  w aren  n icht 
v e rm ehrt ,  die Q uers tre ifung  w ar v o rh an d en ,  die Zahl der  F ase rn  h a t t e  n icht 
abgenom m en, d. h. es w a r  keine num erische  A tro p h ie  wie bei der  D enerva
t ionsa troph ie  v o rh a n d e n .  Die neurogene A troph ie  is t  som it  ta tsäch l ich  »neu
rogen«. U nzw eifelhaft  s ind  jedoch  au ß e r  der neurogenen  W irk u n g  auch  andere  
F ak to ren  am a tro p h isch en  Prozeß  beteiligt. N ach  den Ergebn issen  tierexperi- 
inenteller U n te rsu ch u n g en  (A d a m s , D e n n y - B r o w n  und  P e a r s o n , H i ne s  und 
K n o wl t o n , S u n d e r l a n d  und  R a y ) k an n  die D e n e rv a t io n sa t ro p h ie  in ver
schiedenen Teilen desselben Muskels zeitlich versch ieden  ver lau fen . A nder
seits a troph is ie ren  die Fasern  desselben Muskels ve rsch iedener  Tiere  ein und 
derse lben A rt m it  w echselnder G eschwindigkeit.  In  dem selben  Muskel ver
schiedener T ie ra r ten  en tw icke lt  sich die neurogene A troph ie  zeitlich sehr 
unterschiedlich . In te re s sa n t  und  derzeit  n ich t  e rk lä rb a r  ist die sich aus den 
U n te rsuchungen  von  H i ne s  und  K no wl to n  ergebende T a tsa c h e ,  daß die 
E n tw ick lu n g sd au e r  d e r  D en erv a t io n sa tro p h ie  von  der  L e b e n sd a u e r  der  T ie ra r t
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a b h ä n g t :  bei kürzerer  L e b e n sd a u e r  entw ickelt  sich die A tro p h ie  rascher. Bei 
e in ze ln en  T ie ra r ten  ist es g e rad ezu  unvers tänd lich ,  wie lan g sam  die Denerva- 
t io n s a t ro p h ie  zustande k o m m t.  S u n d e r l a n d  u n d  R a y  fa n d en  be im  O possum  
485 T a g e  n a c h  der sicher to ta le n  D ene rv a t io n  u n te r  den degenerie renden  Fasern  
noch  M uskelfasern  mit in ta k t e r  S t ru k tu r .

B e im  Menschen g ib t  es ebenfa lls  wesentliche U n te rsch ied e  im zeitlichen 
V e r la u f  d e r  D en e rv a t io n sa tro p h ie .  N ach  eigenen E r fa h ru n g e n  t r i t t  bei einer 
S c h ä d ig u n g  der b u lbä ren  m o to r isch en  Kerne erheblich  ra scher  die A troph ie  
der  Z u n g e  ein als bei S ch äd igungen  der  spinalen M o toneu ronen  die der E x t r e 
m i tä te n m u s k u la tu r .  L a u t  L i te r a tu ra n g a b e n  k o m m t am  ra sch es ten  die A t ro 
phie d e r  K eh lkopfm uske ln  z u s ta n d e ,  die wir b isher zu u n te rsu c h e n  n ich t  in 
der  L a g e  w aren.

A u s  dem  Gesagten geh t  h e rv o r ,  daß  die D enervationsatrophie nicht allein  
a u f  der Zerstörung des M otoneurons beruht. Die I n t a k th e i t  des inne rv ie renden  
M o to n e u ro n s  stellt n u r  einen F a k to r  — allerdings einen w ich tigen  —  der 
b io log ischen  In te g r i tä t  der  M uskelfaser  dar. D as chem ische u n d  zugleich 
s t r u k tu r e l l e  Gleichgewicht der  M uskelfaser  wird au ch  von  zah lre ichen  anderen  
F a k to r e n  (vielleicht vo m  endokrino logischen  Z u s ta n d ,  den V itam in-  und  
E n z y m v e rh ä l tn is se n ,  der K a p i l l a r s t ru k tu r ,  chem ischen  B lu tz u sa m m e n se tz u n g  
usw.) b e e in f lu ß t .  Die genauere  B e s t im m u n g  dieser F a k to re n  b i lde t  eine wuch
tige A u fg a b e  der M uskelpathologie .

A u f  G rund exper im en te l le r  U n te rsu ch u n g s re su l ta te  m einen  A d a m s , 
D e n n y - B r o wn  und Pe a r s o n , im  zweiten S tad iu m  der  D e n e rv a t io n sa tro p h ie  
zeige d a s  Sarkoplasm a v e rsch iedene  degenera tive  V e rä n d e ru n g en  (z. B. g ra 
nu lä re  D egenera t ion),  w onach  es im  Z u sam m en h an g  m it  der  M ak rophagen 
tä t i g k e i t  verschw inde u n d  u n te rd e s se n  frag m en tie r t  werde. A m  m enschlichen © ©
M a te r ia l  h a b e n  wir dies n ich t  gesehen. Nach unse ren  B e o b ach tu n g en  v e r
m in d e r t  sich das S a rk o p lasm a  bei D en e rv a t io n sa tro p h ie  m e h r  und  mehr, 
die Z a h l  d e r  Myofibrillen n im m t  s tänd ig  ab, u n d  schließlich verschw inden  
S a rk o p la s m a  und  M yofibrillen ganz, ohne daß  nachw eisba re  degenera tive  
V e rä n d e ru n g e n  vorhanden  w ä re n .  Die leere S a rko lem m asche ide  ist m it  den 
in zw isch en  be träch tl ich  v e rm e h r te n  M uskelfaserkernen angefü llt .  Mit dem  
L ic h tm ik ro s k o p  läß t  sich in  d iesem  S tad ium  S a rk o p la sm a  im  U m kreis  der 
K e rn e  n i c h t  feststellen. Die F ra g m e n ta t io n  der M uskelfasern  t r i t t  auch  am 
m e n sc h l ic h e n  Material ein. Die U rsach e  der un te rsch ied lichen  B eo b ach tungen  
am  m en sch l ich en  und a m  ex p e r im en te l len  M aterial is t  unk la r .  In d essen  erscheint 
n ich t  ausgeschlossen, daß  die n eu ro g en e  A trophie  beim  m enschlichen  M aterial 
d e sh a lb  a n d e rs  verläuft,  d. h. die degenerative Phase deshalb feh lt, weil unseren 
K r a n k e n  bis zu le tz t  versch iedene  V itam ine  (auch V itam in  E) in  großer Menge 
v e r a b r e ic h t  w urden. Die überw ieg en d e  M ehrzahl unserer  b iop tisch  u n te r 
su c h te n  F ä lle  befand sich au ch  d a n n  noch in e r träg lichem  A llgem einzustand , 
als d e r  a t roph ische  P rozeß  b e re i ts  s ta rk  fo r tg esch r i t ten  w ar. A uch  dieser
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U m sta n d  k ö n n te  den U ntersch ied  erk lä ren . Die F rag e  wäre noch e ingehender 
zu s tud ieren .

Bei der D en erv a t io n sa tro p h ie  k o m m e n  nicht selten  M uskelfaserregenera- 
t ionsb ilder vor. An einem E nde  der f ra g m e n tie r ten  Muskelfaser schw illt  das 
Sarkop lasm a  an, seine Menge n im m t zu, es wird schw ach  hasophil,  im  Sarko- 
plasm a m ehren  sich die großen ves iku lä ren  K ern e  m it  sehr ausgep räg ten  
Nukleolen. Diese Bilder erinnern  an die em b ry o n a len  Muskelsprosse. Viel
leicht ist die häufige  lokale V erm ehrung  der  K erne  in den a troph ischen  F ase rn  
ebenfalls als R egenera t ionsbes trehung  m it  der em bryona len , an  das  sog. 
zelluläre S ta d iu m  e r innernden  Regression zu d eu ten .  Diese R egenerations- 
b e s trebungcn  sind indessen in unseren Fä llen  im m er  n u r  A bort iv fo rm en  geblie
ben, und die E n tw ick lu n g  von Fasern  v e rm o c h te n  w ir  n ich t  festzustellen . Wie 
es schein t,  k a n n  die M uskelfaserregeneration  beim reifen In d iv id u u m  nicht 
ohne zen tra le  troph ische  W irkungen  erfolgen. In dieser H insich t gew inn t  also 
die M uskelfaser ihre em bryonale  Fäh igke it  n ich t  zurück .

Bei jeder M uske le rk rankung  ist die U n te rsu c h u n g  der M uskelspindeln  
w ünschensw ert ,  weil diese n ich t selten wertvolle d ifferentia ld iagnostische  
A ngaben  liefert. Bei nuk leären  A troph ien , ja sogar bei den schwer a troph ischen ,  
auch  bere its  eine V erringerung  der M uskelfaserzahl aufweisenden Fä llen  (n u m e
rische A troph ie) ,  k önnen  die M uskelsp indeln  nach  unseren B e o b ach tu n g en  
noch eine in ta k te  S t r u k tu r  zeigen. Die M uskelspindeln  der Zunge a troph is ie ren  
jedoch  lau t  eigenen B efunden  im Falle e iner H ypoglossusdegenera tion  schon 
frühzeitig : die in tra fusa len  M uskelfasern w erden  erst a troph isch  u n d  ve r
schw inden d a n n ,  die bindegewebige Hülle wird d icker, und  die Bindegewebs- 
c lem ente  proliferieren in das Innere  der  M uskelspindel.

Dieses abw eichende V erhalten  der  Z ungenm uskelsp inde ln  ist schw er zu 
deu ten ,  weil wir n ich t  wissen, woher die g am m a -In n e rv a t io n  der in tra fusa len  
Fasern  in den Z ungenm uskelsp indeln  s ta m m t .  N ach  unseren diesbezüglichen 
U n te rsu ch u n g en  e n th ä l t  der Nucleus ne rv i  hy poglossi der O b lo n g a ta  keine 
den kleinen (gam m a-) V orderhornzellen  analoge Zellen. Es ließe sich denken , 
d aß  die Zellen, welche die in tra fusa len  F a se rn  innerv ieren , zwischen den  Zellen 
der F o rm a t io  re ticu laris  liegen. Indessen v e rm o ch ten  wir bei bu lb ä re r  Para lyse ,  
bei der der N ucleus nervi hypoglossi ke ine  einzige in ta k te  Zelle en th ie l t ,  ke iner
lei pathologische  V eränderung  an den Zellen w ahrzunehm en . D a rau s  m uß 
geschlossen w erden , d a ß  die in tra fusa len  F ase rn  der Zungenm uskelsp inde ln  

anders  als beim spinalen  In n e rv a t io n s ty p u s  von  ebenso großen m o to r i
schen Zellen wie die anderen  Muskeln in n e rv ie r t  w erden. N ach  diesen U n te r 
suchungen  zeigt die g a m m a -A k tiv i tä t  in den Zungenm uskeln  eine ganz andereГ5 О  17> cS

N a tu r  als in den Ske le t tm uske ln . Diese F rag e  e rfo rdert  weitere лог allem 
e lek trom yograph ische  U nte rsuchungen .

W äh ren d  die M uskelspindeln bei den n uk leä ren  A trophien  der S y s tem 
erk ran k u n g en  in ta k t  bleiben, ve rha lten  sie sich nach  eigenen U n tcrsuchungs-
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Abb. 1. P e r iv as k u lä re  u n d  endom ysia le  en tzünd l iche  In f i l t r a t io n e n  bei um schr iebene r  a t r o p h i 
scher P o ly m y o s i t i s  chronica der  rech tsse i t igen  Schu l te rm uske ln ,  lß jäh r iges  M ädchen .  H ä m .-

Eosin
Abb. 2. A u s s c h n i t t  aus der in A bh .  1 da rges te l l ten  e n tzü n d l ich en  In f i l t ra t ion .  Die In f i l t r a t io n  

b e s t e h t  aus L y m p h o zy ten ,  H is t io z y te n  u n d  einigen P lasmazellen .  H äm .-E os in

ergebn issen  bei der H eine-M edinschen  K r a n k h e i t  fallweise versch ieden . In 
e inem  u n se re r  Fälle sind auch  die M uskelspindeln  bereits  frühzeitig ,  5— 6 
M ona te  n a c h  dem ak u ten  S ta d iu m , a tro p h isch  geworden. In  an d eren  Fä llen  
fanden  w ir  seihst nach 10— 12 M onaten  noch in ta k te  M uskelspindeln  u n te r  
den b e d e u te n d  weniger gew ordenen  M uskelfasern. In  einer 1935 v e rö ffen tl ich 
ten  A rb e i t  wiesen wir d a r a u f  h in ,  d aß  in zah lre ichen  Fällen  der Heine-M edin-
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sehen  K ra n k h e i t  n ich t  n u r  die großen m o to r isch en  Vorderhornzellen , sondern  
au ch  die kleineren Zellen mit jeweils e rheb lichen  U ntersch ieden  zugrunde  
gehen können . Das wechselnde V erha lten  d e r  Muskelspindeln lä ß t  sich dam it  
e rk lä ren ,  daß  in den jen igen  Fällen, in w elchen  durch  den P ro zeß  auch  die 
gam m a-Z ellen  ze rs tö r t  w urden , die M uske lsp inde ln  ebenfalls ra sc h  atrophi-  
sieren. F ü r  die in tra fu sa len  M uskelfasern d e r  Muskelspindeln b e d e u te n  dem 
n ach  die gam m a-F ase rn  jene  troph ische  W irk u n g ,  welche die M o toneu ronen  
fü r  die Fasern  der  S k e le t tm u sk u la tu r  rep rä sen t ie ren .

Bei den D en erv a t io n sa tro p h ien  s a h e n  wir in den Gefäßen h ä u f ig  eine 
geringe V erm ehrung  des subendo the lia len  Gewebes m it k o n sek u t iv e r  L u m e n 
einengung . In der  L i te ra tu r  wird dieses Bild als vaskuläre A trophie  beschrieben . 
Da es sich hier n ich t  um  eine D im ensionsverm inderung , so n d e rn  u m  eine 
A n p assu n g  an  die v e rän d e r ten  D urch b lu tu n g sv e rh ä l tn isse  h a n d e l t  (infolge 
Z e rs tö ru n g  der M uskelfasern wird der B lu tb e d a r f  des Muskels geringer) ,  w äre 
vielle icht der A u sd ru ck  A daptationsveränderung  richtiger, ln  fo r tg esch r i t ten en  
Fä llen , in denen  die Zahl der M uskelfasern  bereits  bedeu tend  ab g en o m m en  
h a t  u n d  das M uskelgewebe n u r  noch aus  L ipozy ten  und leeren  Sarkolem- 
m asche iden  b es teh t ,  ve rm in d e r t  sich b e d e u te n d  die Zahl der K a p i l la re n  in 
den  endom ysia len  Septen.

Die »reine« D en e rv a tionsa troph ie  ist d em n a c h  durch fo lgende M om ente 
gekennze ichne t:  1. P r im äre  V erm in d e ru n g  u n d  spä te r  V erschw inden  von 
S arko lem m a und  M yofibrillen ohne je d e  nachweisbare  sog. degenera t ive  
V eränderung .  2. V erm ehrung  der S a rk o lem m ak ern e .  In den A nfan g ss tad ien  
b leiben  die K erne  sublem m al,  und  erst in d e n  progressiveren S ta d ie n  des P ro
zesses gelangen sie in eine m ehr  zen tra le  Lage. 3. G ruppenart ige  A n o rd n u n g  
d e r  a troph ischen  F asern . 4. Das Bindegew ebe zeigt den M uskelfasern gegenüber 
keinerlei p r im äre  P ro life ra t ions tendenz  o d e r  Aggression. 5. Bei einigen 
D en e rv a t io n s fo rm en  bleiben die M uskelsp indeln  lange in ta k t  (sy s tem atisch -  
c lek tivc  E rk ra n k u n g e n ) ,  bei anderen  a tro p h is ie ren  sie in n e rh a lb  einiger 
M onate  (einzelne Fälle von Poliomyelitis  a c u ta  an terior , ferner P o lyneu ri t is ) .

W ahrschein lich  dü rf te  es sich in  allen Fä llen , in denen a m  S ark o p lasm a  
hya line ,  g ranu lä r-f lokku läre  oder andere  d egenera t ive  V erän d eru n g en  an  den 
sons t  fe ldartige G rupp ie rung  zeigenden a tro p h isch en  M uskelfasern b eo b ach te t  
w erden  können  oder bei der P h a g o z y t ie ru n g  der  Muskelfasern M akrophagen  
in größerer Zahl anw esend  sind, n ich t um  ein reines D enerva tionsb ild  hande ln , 
v ie lm ehr  dü rf te  auch  irgendein a n d e re r  pa thogene tische r  F a k to r  m itw irken . 
E inzelne  zers treu te ,  degenerierende M uskelfasern  haben wir in d e n  verschie
d en s ten  Fällen häu f ig  vorgefunden. N ach  allgem einen E in w irk u n g en  können  
M uskelfaserdegenera tionen  in geringer Z ahl in der M uskulatur  z u s ta n d e  k o m 
m en. Diese Frage  m ü ß te  an u m fangre ichem  M aterial u n te r s u c h t  werden. 
An H a n d  unserer  B efunde dürfen wir indessen  feststellen, daß  die Atrophie  
nicht rein neurogen ist, tvenn im Sarkop lasm a  n icht als K u n s tp r o d u k t  auf
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zu fassende  Veränderungen m it entsprechender Bindegewebsreaktion vorhanden  
sind . D u rc h  diese kom pliz ie r ten  M uske lve ränderungen  läßt sich das Bild 
m i tu n te r  schw er beurte ilen . Die von  zwei oder m e h r  F ak to ren  h e rb e ig e fü h r ten  
h is to log ischen  Bilder fü h r te n  zu  der  Auffassung, d a ß  aus dem m yohisto logi-  
schen B e fu n d  keine pa thogene tischen  Schlußfo lgerungen  gezogen w e rd e n  
k ö n n te n .  E b e n  deshalb sche in t  es wichtig, die von  den  einzelnen p a th o g e n e t i 
schen M o m e n te n  zu s tan d e  g eb rach ten  V e rä n d e ru n g en  so k lar  wie m öglich  
v o n e in a n d e r  zu differenzieren. Diese R ich tu n g  h a t  bei der E rfo rschung  des 
Z en tra ln e rv en sy s tem s  b ek an n t l ich  zu schönen  E rgebnissen  geführt:  h e u te  
sind w ir  be re i ts  im stande ,  die von  m ehreren  p a th ogene tischen  F a k to re n  h e r 
v o rg e ru fe n e n  V eränderungen  als solche zu e rk e n n e n  (z. B. die ischäm ische  
Z e l lv e rä n d e ru n g  bei vasa l-anox ischen  E inw irkungen) .

I n  k l in ischer B eziehung  is t  es wichtig, d a ß  d en  neurogenen A tro p h ie n  
ähn liche  Sym ptom bilder  bei verschiedenen n ich t  n eu ra len  E rk ra n k u n g e n  auf- 
t r e te n  k ö n n e n .  Vor allem die durch H yperthyreose hervorgerufenen M u sk e l
atrophien verursachen bisweilen diagnostische Irr tü m er.

D e r  b iop tische  B efund  w eich t  nach unseren  B eobach tungen  w esen tl ich  
von  d e m  oben  beschriebenen  Bild der neu rogenen  D enerva tionsa troph ie  ab :  
im S a rk o p la sm a  s ieht m a n  hy aline, g ranulös-vakuolöse  Degeneration  u n d  A n h ä u 
fung  v o n  L ipo idgranu la  in den  M uskelfasern (bei neurogener A trophie  is t  die 
Zahl d e r  L ipo idg ranu la  inn e rh a lb  der M uskelfasern  n ich t ve rm ehrt ,  so n d e rn  
m it  d e m  F o r tsch re i ten  des Prozesses eher v e rm in d e r t ) .

M yositisprozesse k ö n n en  das klinische Bild der  neurogenen A tro p h ie  
n a c h a h m e n :  bei den sowohl in den distalen als in sbesondere  auch in den p ro x i 
m alen  M uske ln  a u f tre te n d en  a troph ischen  P ro zessen  m u ß  m an auch d a n n  an  
P o ly m y o s i t i s  denken , w enn die M usku la tu r  n ic h t  schm erzhaft  ist u n d  d e r  
P a t i e n t  ü b e r  keine sp o n ta n e n  Schm erzen k lag t.

B e i  d e r  D iagnoseste llung  der Myositis is t  im  allgemeinen Vorsicht gebo 
ten . E in ig e  L y m p h o z y te n  und  H ist iozy ten  u m  die k le inen  Gefäße des P e r im y 
siums o d e r  in  den E n d o m y s ia lsep ten  bedeu ten  noch  keine Myositis. Z ah lre iche  
A u to re n  h a b e n  d a ra u f  h ingewiesen, daß  re a k t iv -sy m p to m a tisc h e  en tzü n d l ich e  
In f i l t r a t io n e n  bei den p r im ären  M uske lfase re rk rankungen  (D ystrophie , t o x i 
sche M y o p a th ie n ,  ischäm ische M uskelfasernekrose usw.) au f tre ten  k ö n n en .  
In  a llen  u n se ren  Fällen u n te r su c h te n  wir das wechselseitige V erhä ltn is  der  
M usk e lfa se rv e rän d e ru n g en  u n d  en tzünd lichen  In f i l t r a t io n e n ,  wobei w ir fa n d e n ,  
daß  in  d e r  M u sk u la tu r  v e rh ä l tn ism äß ig  u m fan g re ich e  M uskelfaserzers törung 
ohne j e d e  en tzünd liche  R eak t io n ,  lediglich v o n  F ib rob las tp ro life ra t ion  u n d  
M a k ro p h a g e n a k t iv i tä t  beg le ite t ,  zus tande  k o m m en  k a n n .  Bei der B e s t im m u n g  
des r e a k t iv - s y m p to m a t i s c h e n  C harak te rs  der  e n tzü n d l ich en  In f i l t ra t io n e n  in  
der M u s k u la tu r  m uß  m an  vors ich tig  sein. Cl a w s o n  und M itarbeiter  u n t e r 
su ch ten  die H äufigke it  der  en tzünd lichen  I n f i l t r a t io n e n  in den M uskeln an  
n ich t  a u sg e w ä h l te m  u m fangre ichem  O b d u k t io n sm a te r ia l  (450 Fälle). In  sä m t-
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Abb. 3. R egenerat ive  Muskelfasersprosse  mit h y p e rch ro m at isch en  S a rk o le m m a k e rn e n  hei 
ch ron ischer  Polym yositis .  H äm .-Eosin

Abb. 4. Multivakuolöse  S a rk o p lasm ad eg en e ra t io n  m it  zum Z en t ru m  w a n d e r n d e n  Muskel
faserkernen  bei D ys trophia  m u scu lo ru m  progressiva.  Die Nukleole der M uskelfaserkerne  ist

v e r g rö ß e r t . 11äm.-Eosin
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lichen F ä l len  u n te rsuch ten  sie 7 Muskeln (M. s te rnoc le idom asto ideus ,  deltoi- 
deus,  D ia p h ra g m a ,  M. p ec to ra l is  maior, psoas m aio r ,  in te rcos ta l is  u n d  sacrospi- 
nalis). I n  26 ,2%  der M uskeln  f a n d e n  sie In f i l t ra t io n e n  in nodöser Form , u n a b 
h ä n g ig  v o n  der den Tod v e ru rsa c h e n d en  E rk ra n k u n g ,  besonders im höheren  
A lte r .  I n  be träch tl icher  Z ah l  b eo b ach te ten  sie, h a u p tsä c h l ic h  im höheren 
A lte r ,  geringere  vers treu te ,  a n  einzelnen oder m eh re ren  Muskelfasern v o rh a n 
d ene  d egenera t ive  V e rä n d e ru n g e n  im S a rk o p la sm a  sowie den V erlust der 
Q u e rs tre ifu n g .  Wie diese U n te r su c h u n g e n  zeigen, k ö n n e n  en tzündliche  In f i l t r a 
t io n e n  geringeren A usm aßes  su i  generis auch  ohne  jed e  M uske le rk rankung  
an w esen d  sein, w ahrsche in lich  als eine sich in d en  M uskeln m anifestierende 
T e i le rsch e in u n g  des im m u nb io log ischen  A llgem einprozesses im O rganism us. 
In d e sse n  sche in t  es uns n ö t ig ,  diese Frage e rn e u t  e ingehend  zu un te rsuchen ,  
weil die Z ahl der in u n se re n  n ich t  po lym yosit ischen  Fä llen  anläßlich  der 
B iopsien  festgestellten e n tz ü n d l ic h e n  In f i l t ra t io n e n  erheblich  n iedriger w ar 
als die e rw ä h n te n  A ngaben . So fanden  wir z. B. be i p r im ä re n  D enervations-  
a t ro p h ie n  n u r  hier und  da  e ine  L ym phozyte .

B esondere  B edeu tung  k o m m t  dem P rob lem  d e r  le ich te ren  en tzünd lichen  
In f i l t r a t io n e n  bei der M y a s th e n ia  gravis zu. B uzzakd  h a t  b ekann tl ich  1905 
u n t e r  dem  Nam en L y m p h o r rh a g ie n  aus L y m p h o z y te n  bes tehende fokale 
In f i l t r a t io n e n  um die k le inen  Gefäße des P e r im y s iu m s u n d  zum  Teil auch  in 
den  E n d o m y s ia lsep ten  b e sch r ieb en .  In 7 Fällen  v o n  M yasthen ie  haben  wir die 
B iopsie  ausgeführt  und m it  e in e r  A usnahm e im m e r  diese In f i l t ra t ionen  ange- 
t ro i fe n ,  die bes t im m t n ich t  v o n  reak tivem  C h a ra k te r  w aren , weil die M uskel
fasern  in ih re r  U m gebung in  a l len  Fällen in ta k t  sch ienen . Ih r  Z u sam m enhang  
m it  d e r  M yasthenie  ist n ic h t  g e k lä r t .  Soviel ist sicher, d a ß  sie für die M yasthenie  
n ic h t  spezifisch  sind, da wir sie z. B. auch in Fällen  von  D ys troph ie  vorfanden . 
W a h rsch e in l ich  stehen sie a u c h  m it  dem m y a s th e n isc h e n  Syndrom  nicht in 
d i re k te r  Beziehung. W ir d e n k e n  an zwei versch iedene  Möglichkeiten. E r fa h 
ru n g s g e m ä ß  neigen die M y a s th e n ik e r  zu v e rsch ied en en  F iebe rk rankhe iten ,  
in sb eso n d e re  zu K a ta r rh e n  d e r  oberen Luftwege sowie zu r  Influenza . Vielleicht 
b i lden  die BuzzARDschen L y m p h o rrh a g ie n  die Folge der  im m unbiologischen 
R ü c k w i rk u n g  der zah lre ichen  infektiösen A ffek tionen  in  der M usku la tu r .  
Die a n d e re  Möglichkeit w äre ,  d a ß  die In f i l t ra t io n ,  in  Analogie  zu den k a rz in o 
genen  M uske len tzündungen ,  e ine  Folgeerscheinung des bei einem b e t r ä c h t 
l ichen  Teil der M yas then ike r  w ah rn e h m b a ren  T h y m o m s  wäre. W enn  diese 
A n n a h m e  zu träfe , so m ü ß t e n  w ir L y m p h o rrh ag ien  in  den  Muskeln der  an 
S ta tu s  th y m ic o ly m p h a t ic u s  L e idenden  f inden. I n  der  L i te ra tu r  hab en  wir 
ke ine  d iesbezüglichen A n g a b e n  feststellen k ö nnen .  A uch  diese Frage  m üß te  
u n te r s u c h t  werden. Gegen die  A nnahm e spr ich t  a llerd ings die T a tsache , daß 
w ir  die L y m phorrhag ien  a u c h  in M yastheniefä llen  vorgefunden  haben ,  in 
d e n e n  ein T hym om  m it  k l in isch en  M ethoden n ic h t  nachzuw eisen  war. Aus 
d iesem  G ru n d e  sind wir de r  M einung , daß die Lym phorrhagien  der M yastheniker



ÜBER DIE NEUROLOGISCHE BEDEUTUNG MUSKELBIOPTISCHER 173

lediglich das herabgesetzte allgemeine W iderstandsvermögen der K ra n ken  zum  
A usdruck  bringen.

I I .  In der neurologischen  Prax is  stellt  neb en  der neurogenen  Denerva- 
t ionsa troph ie  die D y s tro p h ia  m usculorum  progressiva  den an d e re n ,  am 
häu fig s ten  zur M uske la troph ie  führenden  P rozeß  dar.

Die histologische E rk e n n u n g  des D ystrophieprozesses  b e re i te t  in der 
Regel keine Schw ierigkeit.  Nach eigenen B e o b a c h tu n g e n  se tz t  der  P rozeß  in 
m an ch en  Fällen m it  der  H y p e r tro p h ie  der M uskelfasern  ein, und  die A troph ie  
der  h y p er troph ischen  M uskelfasern k o m m t e rs t  sp ä te r  in Gang. I n  einem 
unserer  Fälle zeigten n ah ezu  säm tliche  M uskelfasern  des zum  e r s te n m a l  aus 
d em  M. gastrocnem ius exz ind ie r ten  M uskels tückchens das Bild de r  H y p e r 
troph ie .  Nach fast  2 J a h r e n  fanden  wir in dem selben  Muskel bere i ts  zahlreiche 
a troph ische  Fasern . B a r n e s  te il te  eine ähnliche B eob ach tu n g  m it.  A m  eigenen 
M ateria l  h a t te n  wir den  E in d ru ck ,  daß  das S ta d iu m  der H y p e r t ro p h ie  in  erster 
Finie bei dem pelvo-fem oralen  sog. au fs te igenden  T ypus  häu f ig  v o rk o m m t.  
D em gegenüber  sind bei dem  facio-scapulo-hum eralen  T ypus  wenige h y p e r 
t ro ph ische  Fasern  zu b eo b ach ten .  Nach den E rgebn issen  der in d iesen Fällen 
w iederho lt  vorgenom m enen  Biopsien entw ickelt sich die A trophie  an d e r  über
wiegenden M ehrheit de r  F ase rn  bei dieser F o rm  p r im är ,  oder die H y p e r tro p h ie  
is t  n u r  von geringem A usm aß . Wir h a lten  es lü r  w ahrscheinlich , d aß  das 
hyper tro p h isch e  S ta d iu m  keine Vorbedingung des dystrophischen Prozesses d a r
ste ll t .  D a r a u f  d e u te t  auch  die B eo bach tung  v o n  M i chelson  u n d  M ita rbe i
te rn ,  wonach bei der  am  M äusestam m  B ar H a rb o r  129 w ah rg en o m m en en  
h e red i tä ren  D ystro p h ie  der  Prozeß m it A tro p h ie  beg innt u n d  sich h y p e r 
troph ische  E rsche inungen  n ich t entwickeln, obschon  alle sonstigen histologi
schen  E inzelheiten  des Prozesses m it den bei de r  menschlichen D ys troph ie  
b eo b ach te ten  V erän d eru n g en  übere instim m en.

A u f  G rund unserer  U n tersuchungen  d ü r f te  w ahrscheinlich  in den  Fällen, 
wo viele hype r tro p h isch e  Muskelfasern v o rh a n d e n  sind, eine raschere Progression 
zutage treten als bei den B ildern , die m it prim ärer A trophie beginnen. W ir  beh an 
deln  gegenw ärtig  scapu lo -hum era le  Fälle, bei den en  die Biopsie w enige h y p e r 
troph ische  Fasern  ergab  u n d  das klinische Bild im  V erlauf von  7— 9 Ja h re n  
keine oder zum indest  keine w ah rn eh m b are  V e rän d e ru n g  zeigte. U n te r  den 
dystrophischer» Prozessen ist die Prognose des fac io -scapu lo -hum era len  T ypus 
n ach  unserer  — sich a u f  jah re lange  E r fa h ru n g e n  s tü tzen d en  —  M einung  im 
allgemeinen weniger u n güns tig ,  als angenom m en  wird. Vielleicht die w ich tigste  
B eo b ach tu n g  s t a m m t  in dieser H insich t von D e n n y - B r o w n . Im  J a h r e  1935 
fand  D e n n y - B ro wn  d en  an fac io-scapulo-hum eraler  D ystroph ie  le idenden 
P a t ie n te n  genau in d em selben  Z ustand , in dem  ihn die im neurologischen 
H a n d b u c h  von DÉj Ér i n e  1910 erschienene P h o to g ra p h ie  zeigt. Z u sa m m e n 
fassend d a r f  festgestellt  w erden, daß  viele hypertrophische Fasern im  histologi
schen B ild  raschere Progression anzeigen.
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A bb. 5. In ten s iv e  M a k ro p h a g e n tä t ig k e i t  an  einer d e g en e r ie r ten  Muskelfaser bei D y s tr a p h ia
m u s c u lo ru m  progressiva. H ä m .-E o s in

A bb . 6. A usgepräg te  M ak ro p h ag e n in v as io n  in degenerie renden  Muskelfasern bei D y s tro p h ia
m u s c u lo r u m  progressiva. H ä m .-E o s in

D ie zentrale W a n d e ru n g  der Sarko lem m akerne  b ilde t ein sehr c h a r a k te 
r i s t isc h e s  Kennzeichen des dys troph ischen  Prozesses und  t r i t t  besonders  bei 
m y o to n is c h e r  D ys troph ie  a u sg e p rä g t  in E rsch e in u n g .  Wir kennen  w eder  die 
U rs a c h e  noch den M echan ism us  der W anderung .  Die zentrale  Lage d e r  K erne
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b e o b a c h te ten  wir bei (len versch iedensten  Prozessen, z. B. bei M yositis, to x i
schen  M yopath ien  u n d  bei D en e rv a t io n sa tro p h ie ,  j a  m itu n te r  auch  an  n o rm alen  
M uskelfasern. In  allen diesen Fällen ist jed o ch  die Zahl der zen tra l  gelegenen 
K ern e  erheblich geringer als bei der D y s tro p h ie .  Im  eigenen M ater ia l  sahen 
wir n ich t  einen einzigen D ystrophiefall ,  in d e m  diese E rsch e in u n g  n ich t 
deu t l ich  w a h rn e h m b a r  gewesen wäre. D esha lb  h a l te n  wir die zen tra le  W a n d e 
ru n g  der Kerne  für  eine unerläßliche Voraussetzung  der histologischen D y s t ro 
phiediagnose.

Bei dy s tro p h isch en  Prozessen wird das  S arkop lasm a häu fig  schw ach 
basoph il  und weist verschiedene deg en era t iv e  V eränderungen  auch  d a n n  auf, 
w en n  die Muskelfaser a troph isch  ist. A m  h ä u f ig s ten  k o m m t der  g ranulär-  
f lokku lä re  Zerfall des Sarkoplasm as vor. Bei reiner neurogener A tro p h ie  ist 
diese S a rk o p la sm av e rän d eru n g  niemals zu b eo b ach ten .  — Aus diesem  G runde  
k a n n  die degenerative Sarkoplasm averänderung als D ifferenzierungsm erkm al der 
neurogenen A trophie gegenüber gelten. Bei den versch iedensten  tox ischen  und 
end o k r in en  K rankheitsp rozessen  und M yositiden  t r i t t  diese S a rk o p la sm a 
v e rä n d e ru n g  zuweilen auf. Tn diesen Fällen  is t  die zentrale W a n d e ru n g  der 
K ern e  aber  n ich t  in dem  Maße wie bei d e r  D y s tro p h ie  zu beobach ten .

Das h istologische Bild des d y s tro p h isch en  Prozesses ist ind iv idue ll  sehr 
versch ieden: die V erm ehrung  und zen tra le  W a n d e ru n g  der K erne, die Sarko- 
p lasm aschw ellung  und  -degeneration , die I n te n s i t ä t  der M akro p h ag en tä t ig k e i t ,  
die Pro lifera tion  von  Bindegewebe und L ip o zy ten  zeigen un te rsch ied liche  
G rade . Von welchen F a k to re n  die u n te rsch ied liche  In te n s i tä t  der  e rw ä h n te n  
K o m p o n e n te n  im histologischen Bild a b h ä n g t ,  ist einstweilen u n b e k a n n t .

Vom d y s tro p h isch en  Prozeß wird die biologische In te g r i tä t  der  M uskel
faser schwerer geschäd ig t als von der D e n e rv a t io n .  Bei der neurogenen  A troph ie  
b le ib t ,  wie wir bere its  e rw ähn ten , das R egenera t ionsverm ögen  der  M uskel
fasern  zu m in d es t  in abo rt iver  F o rm  — e rh a l ten .  Zu versch iedenen  Z eit
p u n k te n  an derse lben Stelle bei D e n e rv a t io n sa tro p h ie  ausgeführte  B iopsien 
e rgaben  Regenera tionszeichen  an den M uskelfasern . D em gegenüber sind bei 
d y s troph ischen  Prozessen an den M uskelfasern  keinerlei V eränderungen  zu 
b eo b ach ten ,  die als R egenera tion  angesehen  w erden  könn ten . A u f  diesen 
w ich tigen  U m sta n d  h a t  D e n n y - B ro wn  1952 hingewiesen. Mach einigen Auto- 
reu  sei dies keine allgemeingültige F e s ts te l lu n g ,  weil auch bei D y s tro p h ien  
R egenera t ionsb ilder  w ah rn e h m b a r  w ären. W ir  u n te rsuch ten  diese F rag e  ein
gehend am eigenen M ateria l  und können  die A uffassung  von D e n n y - B rown  
b es tä t ig en :  einer sicher als Regenerationsbestrebung bewertbarer Veränderung  
sin d  u ir  bei Dystrophie niemals begegnet.

Dieser T a tsa c h e  ko m m t auch  d iagnos tische  B edeu tung  zu. Von der 
D y s tro p h ie  abgesehen, bewahren näm lich  die Muskelfasern bei allen anderen  
Muskelprozessen (D enerva tion , toxische bzw. endokrine  M yopath ien , M yositi
den iisw .) ihre R egenera tionsfäh igke it .  W en n  wir somit Bilder sehen, die sicher
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Abb. 7. E n d s t a d i u m  der M uskelfaserdegenera tion  bei D y s t ro p h ia  m uscu lorum  progressiva* 
Zwei S a rk o lem m aseh e id e n  sind fa s t  völlig, ausschließlich  m i t  Sa rko lem m ak ern en  u n d  M a k ro 

p hagen  angefü llt .  H ä m .-E o s in
Abb. 8. F i s s u r a t io n  an  einer d y s tro p h isc h en  M uskelfaser.  Die F issura t ion  k a n n  zu r  B i ld u n g  

neu er  Muskelfasern m i t  k le ine rem  K a l ib e r  fü h ren .  H äm .-E osin

als M u ske lregenera t ion  zu b e t r a c h te n  sind, so k a n n  die D ystrophie  m i t  g roßer  
W ah rsc h e in l ich k e i t  ausgeschlossen w erden . Dies is t  deshalb w ichtig , weil es 
Fälle g ib t ,  in denen die N a tu r  des Prozesses n u r  un te r  B e rü cks ich tigung  
s ä m tl ic h e r  U m stän d e  en tsch ieden  w erden  k ann .



ÜBER DIE NEUROLOGISCHE BEDEUTUNG MUSKELBIOPTISCHER 177

Bisweilen ist es n ich t  leicht, über  die B e d e u tu n g  der im d y s tro p h isch en  
Muskel ange tro ffenen  en tzünd lichen  In f i l t r a t io n e n  eine zuverlässige M einung  
zu bilden, l n  e tw a  1/4 unserer  Fälle fanden  wir aus kleineren L y m p h o z y te n  
und wenigen H is t iozy ten  bes tehende  In f i l t r a t io n e n  um  die kleinen G efäße  
des P er im ysium s; erheblich se ltener sahen wir diese in den E n d o m y sia lsep ten .  
W ichtig  ist in  diesen Fällen  die D ifferenzierung  von  der Myositis, die d u rch  
den le ichteren G rad  der en tzünd lichen  In f i l t r a t io n e n ,  die zentrale Lage de r  
Kerne  sowie d u rc h  das größere  A usm aß der  b indegewebigen P ro l i fe ra t io n  
und  das k le inere  der beschriebenen  S ark o p lasm av erän d eru n g en  möglich 
gem acht wird.

Bei den en tzünd lichen  In f i l t ra t io n en  in  d en  dystroph ischen  M uskeln  
hande lt  es sich w ahrschein lich  um  dieselben M anifesta tionen  der  im m u n -  
biologischen Allgemeinprozesse in der S k e le t tm u s k u la tu r ,  die wir im Z u s a m 
m enhang  m it  der  M yasthenie  e rw äh n t  haben .  Diese In f i l t ra t ionen  s ind  u. E .  
n ich t  reak t iv  bed ing t ,  weil ihr A usm aß und  ih re  Lokalisation  n ich t  im V er
hältnis  zu den  V erän d eru n g en  der M uskelfasern s tan d en .

In der  überw iegenden  M ehrheit  der Fä lle  s ind an den G efäßen ke ine  
V eränderungen  zu b eobach ten .  Im  fo r tg esch r i t ten e ren  S tad ium  sahen w ir  eine 
geringe V e rm e h ru n g  des subendo the lia len  u n d  ad v en t i t ia len  B indegew ebes, 
die vielleicht ebenso wie bei der D e n e rv a t io n sa t ro p h ie  als eine A d a p ta t io n s 
erseheinung an  den v e rm in d e r ten  B lu th ed a r f  au fge faß t  werden k a n n ,  ln  9 
Fällen begegneten  wir den unserseits  (H o r á n y i  1954) in der L i te r a tu r  zu e rs t  
beschriebenen  M ed iam uske lfaserveränderungen . In  den Muskelfasern d e r  
Media erscheinen V akuolen, die in m anchen  F ä llen  konf luieren und  zur  B ild u n g  
größerer H öh len  führen. Das Bild läßt sich schw er erklären . Vielleicht w i rk t  
sich dasselbe ätiologische M om ent, das die Skele t tm uske lfasern  sc h ä d ig t ,  
in m anchen  Fä llen  auch a u f  die M uskelfasern in d e r  Media der G efäße  aus.

Z usam m enfassung

Auf G ru n d  von  m ehr  als 500 Muskelbiopsien s ind  w ir zu folgenden F es ts te l lu n g e n  
ge langt:

1. Die m oto r ischen  E in h e i te n ,  die N eurom yonen .  ü b e rd ec k en  e inander.  In den  e inzel
nen Muskeln ist das  A usm aß  der  Ü berdeckung  un tersch ied l ich .

2. Die D en erv a t io n sa t ro p h ie  beg inn t  m it  e iner A b n a h m e  des Sarkoplasm as u n d  d e r  
Myofibrillen.

3. R asch er  als die Schäd igung  der b u lbären  m o to r isch en  Kerne t r i t t  — ebenso  wie 
die Atrophie  der  E x t r e m i t ä t e n m u s k u la tu r  bei Läs ionen de r  sp ina len  M otoneuronen  die 
Atrophie  des Z u ngenm uske ls  ein.

4. Bei den  D en erv a t io n sa t ro p h ien  sind häufig  M uskelfaserregenera tionserscheinungen  
zu beobach ten .

5. Bei d e r  D egenera t ion  des Nucleus nervi hypoglossi  k o m m t  es zu rascher D egene ra 
tion der M uskelspindeln  in der Zunge,  was w ahrschein l ich  d a r a u f  be ruh t ,  daß  die in t ra fu sa le n  
Fase rn  von dense lb en  m otor ischen  Zellen wie die a n d e re n  Muskeln innerviert  werden.

6. Im  Falle  re in  deg en e ra t iv e r  Atrophie  is t  S a rk o p lasm ad eg en e ra t io n  oder n e n n e n s 
werte M a k ro p h ag e n a k t iv i tä t  in den  Muskelfasern nicht  zu  beobach ten .  Dem gegenüber  t r i t t  
in säm tl ichen Dys trophiefäl len  hya line  g ranu lä r - f lo k k u lä re  u n d  vakuolöse D egenera t ion  im  
Sarkoplasma in E rsche inung .
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7. B ei  den von H y p e r th y re o se  h e rvorge ru fenen  M uskela trophien  v e r m e h r t  sich die 
Zahl d e r  L ipo idgranula  in d en  Muskelfasern ,  a u ß e rd e m  is t  granuläre  D egenera t ion  im  Sarko- 
p la s m a  zu  beobachten .

8. Die leichten e n tz ü n d l ic h en  In f i l t r a t io n en  in  der  M uskula tu r  k ö nnen  als e ine  sich in 
d en  M u sk e ln  m anifes t ie rende  Teilersche inung  der  imm unbio log ischen  Allgem einprozesse  au f
g e fa ß t  w e rd en .  Dasselbe g i lt  f ü r  die bei M yasthen ie  v o rk o m m en d en  L y m p h o rrh a g ie n .

9. Die  p r im är  m it  H y p e r t ro p h ie  e in h e rg eh en d en  dystrophischen  Prozesse p rogred ie ren  
r a sc h e r  als die p r im är  m it  A tro p h ie  e insetzenden  d y s t ro p h isch en  Prozesse.

10. Die zentrale W a n d e r u n g  der K erne  b i ld e t  eine unerläßliche V o ra u sse tzu n g  der 
h is to lo g isc h e n  Dystrophied iagnose .

11. Bei Dystrophie  i s t  die b indegewebige A k t i v i t ä t  zum  Teil eine P r im äre rsch e in u n g .
12. M uskelfaserregenera tionsb ilder  sind be i  d y s troph ischen  Prozessen n iem als  zu 

b e o b a c h te n .  Dieser T a tsach e  k o m m t  d iagnostische  B e d e u tu n g  zu.
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N E U R O L O G IC A L  S IG N IF IC A N C E  O F  M U SC L E-B IO PSY  

в .  h o r An y i

The analysis  of more th a n  500 m uscle-biopsy specimens gave the  following results.
1. The m otor  u n i ts ,  i.e. the  n eu ro m y o n s ,  are overlapp ing .  The  degree  o f  over lap  varies 

w i th  the ind iv idua l  muscle.
2. D enerva t ion  a t r o p h y  begins w i th  a reduct ion  of the  sarcop lasm  a n d  the  myofibrils.
3. A tro p h y  of the  l ingual  muscles in cases of  dam aged  b u lb a r  m o to r  nuclei  proceeds 

a t  a more ra p id  ra te  t h a n  t h a t  of  the m usc les  o f  the  e x trem i t ie s  in cases o f  m otoneuronal  
lesions.

4. D enerva t ion  a t r o p h y  is f req u en t ly  accom panied  by a regenera t ion  o f  muscle fibres.
5. Degeneration  of the  hypoglossal nuc leus involves a rapid de te rm ina tion  o f  the  neuro

m uscular  spindles of the  tongue,  a p h en o m e n o n  p re sum ab ly  due to t h a t  th e  in t r a fu sa l  fibres 
are in n erv a ted  by the sam e m otor  cells as the  o th e r  muscles.

6. Degeneration of the  sarcoplasm o r  a n y  significant  m acrophage  a c t iv i ty  in the muscle 
fibres has n o t  been observed  in connection  w i th  pure  degenerat ive  a t r o p h y ,  while in cases 
of  d y s t ro p h y  hyaline ,  g ranu la r ,  f loccu lar ,  vacuo lar  degenera t ion  is in v a r iab ly  observable 
in the  sarcoplasm.

7. The  n u m b er  o f  lipoid granules  in the  muscle f ib res  increases,  and  th e  sarcoplasm 
displays signs of g ran u la r  degeneration  in cases of  m uscu lar  a t ro p h y  due  to hyper thy ro id ism .

8. Slight in f la m m a to ry  in f il t ra t ions  in the  muscles m ay  be regarded  as local m anifes ta 
tions of general immune-biological  processes. This  applies also to ly m p h o r rh a g es  occurring in 
m yas then ia .

9. The ra te  a t  w hich  dystroph ic  processes develop is more rap id  if  th ey  are associated 
w ith  p r im ary  h y p e r t ro p h y ,  and  less rapid  if  th ey  s t a r t  w ith  p r im ary  a tro p h y .

10. No histological diagnosis of d y s t r o p h y  can be established w i th o u t  a cen tra l  migra
tion  of nuclei.

11. The  a c t iv i ty  o f  the  connective  t issues is p a r t ly  p r im a ry  in cases o f  dystrophy .
12. The  fact  t h a t  no signs of f ibre  regenera t ion  h ave  ever been o bse rved  in dystrophic  

processes is o f  d iagnostic  significance.

О НЕВРОЛОГИЧЕСКО-КЛИНИЧЕСКОМ ЗНАЧЕНИИ ПАТОГИСТОЛОГИЧЕСКИХ 
ИССЛЕДОВАНИЙ С МЫШЕЧНЫМИ БИОПСИЯМИ

Б. Х О Р А Н Ь И

На основании результатов свыше 500 биопсичсских исследований мышц было уста
новлено нижеследующее:

1. Двигательные единицы, невромионы перекрывают друг друга. Степень перекры
тия в различных мышцах показывает отклонения.

2. Денервационная атрофия начинается с уменьшения саркоплазмы и миофибрилл.
3. При повреждении двигательных ядер продолговатого мозга атрофия язычной 

мышцы развивается быстрее, чем атрофия мышц конечностей при поражениях спинно
мозговых двигательных невронов.

4. При денервационной атрофии часто наблюдаются явления регенерации мышеч
ных волокон.

5. При дегенерации ядра подъязычного нерва мышечные веретена языка быстро 
дегенерируются, предположительно потому, что внутрифузальные волокна иннервиру
ются теми же двигательными клетками, как и остальные мышцы.

6. При чисто дегенеративной атрофии в мышечных волокнах не наблюдается деге
нерации саркоплазмы, или выявляемой макрофагоцитарной активности. В противопо
ложность этому, при дистрофии в саркоплазме во всех случаях наблюдается гиалиновая, 
гранулярно-флоккулярная, вакуольная дегенерация.

7. При атрофиях мышц, вызванных гипертиреозом, в мышечных волокнах повы- 
вается число липоидных зернышек, и в саркоплазме наблюдается зернистое перерожде
ние.

8. Наблюдаемые в мышцах незначительные воспалительные инфильтрации следует 
рассматривать как частичные явления общих иммунобиологических процессов орга
низма, проявляющиеся в мышцах. Это относится также к лимфоррагиям, наблюдаемым 
при миастении.

4 Acta Morphologien XII/2.
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9. Дистрофические процессы, сопровождающиеся первичной гипертрофией, про
грессируют быстрее, чем дистрофические процессы, которые первично начинаются атро
фией.

10. Центральное перемещение ядер является обязательной предпосылкой для 
гистологического диагносцирования дистрофии.

11. Соединительнотканная активность является при дистрофии отчасти первич
ным явлением.

12. При дистрофических процессах никогда не наблюдается регенеративной кар
тины мышечных волокон. Этот факт имеет диагностическое значение.

P ro f .  D r .  Béla H orÁn y i , B u d a p e s t  V III . ,  Balassa  u. 6. H u n g a ry
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