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Aus der II. Medizinischen Klinik der Universit~t Mtinehen 
(Direktor: Prof. Dr. Dr. G. BOD]~C~T]~r,) 

Ober exogene Sp~itmyopathien 
I. Die Polymyositis granulomatosa Boeck* 

Von 

1 ~. ERBSLOH u n d  W ,  ])IETEL 

Mit 9 Texbabbildungen 

(Eingegangen am 5. April 1959) 

A. Problemstellung 
Angesichts eines fortschreitenden Muskelschwundes steben wit nicht 

nur vor der diagnostischen Alternative: ,,neurogen oder myogen?".  
]s t  sic niimlich mit  Itilfe elner grfindlichen Anamnese, wiederholter 
neurologischer Untersuchungen, Erhebung eines exakten Muskelstatus, 
sowie elektrischer oder g~r elektromyographischer Untersuchungen 
gekl/~rt, so beginnt das Fragen nach der Orts- und Artdiagnose des Pro- 
zesses, auf die wJr schon aus Grfinden der Therapie und Prognose nicht 
verzichten k6nnen. Beim neurogenen Muslcelschwund k6nnen dabei 
lokal- und ~rtdiagnostische Itinweise aus der Anordnung der Atrophien, 
aus ihrem Verhs zu dem begleitenden L~hmungsbild und aus den 
weiteren neurologischen Symptomen, also Tonus~nderungen, Reflex- 
und Sensibilit~tsst6rungen sowie trophischen Ver/inderungen, ent- 
nommen werden. Bei den myogenen Atrophien gilt zwar das weitgehende 
Feblen solcher neuro]ogiseben Begleitsymptome als charakteristisch. 
Doch sind neben der myogenen Schw/iche oder Parese doch meist auch 
Reflex- un4 TonusstSrungen, Muskelverh/trtung, Muskelschmerzen oder 
gar Muskelkr/impfe (Crampi) mit  vorbanden. I)iese Symptome k6nnen 
zwar weitere diagnostisehe tIinweise geben, erl~uben als unspezifische 
Erscheinungen zur Differentialdiagnose der prim/iren ?r 
heiten aber nur selten zwingende Schlfisse; ja sie ermSglichen meist 
nicht einmal die Abgrenzung der endogenen Muskeldystrophien yon den 
exogenen Muskelentzfindungen un4 Myosklerosen. Die Lokalisation der 
myogenen Atrophien gibt h6ehstens in Sp~tf~llen gewisse Anhalts- 
punkte ffir die Art  des Prozesses, wenn sieh der Krankheitsverlauf und 
die Ausbreitung der Myatrophien bereits fiber 1/~ngere Zeit verfolgen 
lieB. 

* Unserem verehrten Lehrer, Herrn Professor Dr. Dr. G. BOD~C~T~L in Dank- 
barkeit zum 60. Geburtstag gewidmet. 
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Aber selbst bei ausgepr/igten, progressiven myogenen Atrolohien yon 
seheinbar systematisehem Charakter mit typischer Lokalisation am 
Beeken- oder Sehultergfirtel und allmahlicher Ausbreitnng fiber die 
GliedmaBen, den Stamm und eventuell die Facies, ja aueh beim Neben- 
einander yon Atrophien und Pseudohypertrophien, dfirfen wir nns nieht 
zur vorsehnellen Anhiebsdiagnose einer endogenen Erbschen Muskel- 
dystrophie hinreiBen lassen, ehe nieht alle diagnostisehen M6gliehkeiten 
ausgeseh6pft sind. Sehon das klassisehe Lehrbuch der Neurologie yon 
OPPE~HEI~ enthglt die Warnung, Muskelentzfindungen, vor allem die 
chronische Polymyositis, die sich gern erst im mittleren oder ~pi~teren 
Lebensalter manifestiert, nicht zu fibersehen und nieht wegen des oft 
weitgehend gleiehartigen klinisehen Bildes gar mit der Erbsehen 
Muskeldystrophie zu identifizieren. 

Man erinnere sich hier der wiehtigen Feststellung BODECItTELS, dab 
die sogenannten Systemdegenerationen des Nervensystems als endogen- 
familigre Erkrankungen jeweils ihr exogen-erworbenes Pendant  be- 
sitzen : so steht neben der familigren Parkinsonschen Krankheit  der post- 
eneephalitisehe Parkinsonismus, neben der hepatolentikul/~ren De- 
generation (ST~ONPELL-WEsTP~AL-WILsON) der sporadisehe Wilsonis- 
mus, neben der familigren spinalen lorogressiven Muskelatrophie die 
postpoliomyelitisehen, progressiven nuclearen Atrophien, um nur einige 
kliniseh wichtige Beispiele zu nennen. Diese grunds/~tzliehe nosologisehe 
Feststellung gilt aueh ffir viele Myopathien. Die Abgrenzung der ge- 
nannten endogenen Systemerkrankungen des ZNS yon ihren exogen- 
erworbenen Gesehwisterkrankheiten auf entzfindlicher, zirkulatoriseher 
oder aueh auf der Basis einer exogenen Stoffweehselst6rung oder Intoxi- 
kation ist abet dem Kliniker oft nicht m6glieh; sic bleibt, wie HASSLER 
am Beispiel des Parkinson-Syndroms gezeigt hat, meist dem Anatomen 
und Neuropathologen fiberlassen. Bei den ehroniseh-progressiven, 
systemartigen Muskelaffcktionen ist es demgegenfiber in der Regel 
m6glieh, die Entscheidung, ob eine endogene Systemerkrankung oder 
ihr exogenes Abbild vorliegt, schon intra vitam, ja bereits zu Beginn 
der Erkrankung dutch eine oder mehrere Muskelbiopsien zu treffen und 
zugleieh die Artdiagnose histologisch zu bestimmen. 

Dennoeh werden die exogenen generalisierenden Myo~)athien -- yon 
der allgemeinen Konsumptionsatrophie bei zehrenden Prozessen und 
Allgemeinerkrankungen fiber die Inaktivitatsatrophie bis zur aus- 
gebreiteten Muskelatrophie bei innersekretorisehen Erkrankungen, 
Kollagenosen, Gefggerkrankungen und nach akuten und ehronisehen 
Muskelentzfindungen -- haufig nieht erkannt oder abet als endogene 
Myopathie verkannt. Damit ist aber die bei Friihdiagnose dieser exogenen 
Krankheitsbilder mitunter gegebene therapeutisehe Chance einer echten 
Remission mit Regeneration des erkrankten Muskels versaumt. Denn 
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am Ende  aller dieser zirkulatorisehen, entzfindliehen oder stoffweehsel- 

bedingten  Myopathien  s teht  meis t  die irreversible ,,Myosklerose" u n d  
, ,Lipomatose" ( E ~ ) ,  d . h .  das unspezifisehe Bild eines Ersatzes der 
a t rophisehen Nfuskulatur du tch  Narben-  und  Fettgewebe.  I m  folgenden 
sollen deshalb Beobaehtungen  aus der Gruppe der weniger be ka nn t e n  
exogenen ehronisehen Myopathien,  die als progressive Muskeldystrophie,  
neurMe und  spinale Muskelatrophien ve rkann t  worden waren, mit-  
geteilt  u n d  ihre Differentialdiagnose, Pathogenese und  nosologisehe 
Stel lung a n h a n d  kliniseher u n d  bioptiseh-histologiseher Befunde er- 

6 r te r t  werden. 
B. Kasuistik 

l~all 1 (Ft. Schu.) geb. 5.10. 89, gest. 5.10.58. Die Patientin wurde uns 1955 
yon Dr. H o E ~ s  (Starnberg) und sparer yon Chefarzt Dr. M6SSMER (Tutzing) denen 
wit auch hier fiir die I'Jberlassung der Krankenberichte aus den Jahren 1948--1958 
danken m6chten, iiberwiesen. Die Erkrankung reicht bis 1938 zurfick. Die 49 j~hrige 
Frau, die zuvor lediglich mehrfache Venenentzfindungen an den Beinen gehabt hatte, 
bemerkte damals, dab beim Bergsteigen die ]~eine schneller ermiideten als friiher. 1941 
kam es zu einer Schw~che besonders am rechten Beckengiirtel, so dab sie sich nur 
noch schwer erheben und auf dem rechten Bein stehen konnte. Ganz allm~hliche Ver- 
sehleehterung, inzwischen seit 1943 Menopause. 1946 hatte sie zehn Wochen Darm- 
katarrh und anschlieBend eine heftige fieberhafte Erk/tltung, die sie weitere Wochen 
ins Bert zwang. Als sie nach diesem Krankenlager aufstehen wollge, bemerkte sie 
eine grobe Schw~che beider Beine und eine leichtere in den Armen. Nach Belastung 
machten ihr heftige Glieder- und Gelenkschmerzen zu sehaffen. 

1948 wurde ale nach nerven~rztlicher klinischer Untersuchung unter der Diagnose 
einer typischen progressiven Erbschen Muslceldystrophie vom Becl~engiirtel- ( ~  ascen- 
dierenden) Typ in das Krankenhaus Tutzing eingewiesen. Die mo~orisehe Schw~che 
und A~rophie be~raf besonders die Oberschenkel- und Beckenmuskulatur, abet auch 
rechten Arm und Schulter. Es bestand eine sogen. Pseudohyper~rophie beider 
Waden mit deutlieher Muskelverh/~rtung. Nenrologische Symptome fehlten. Sen- 
kung 47/83, geringe Eosinophilie, subfebrile Temperaturen bis 38 Grad. Nach einer 
diagnostischen Probeexcision aus der rechten Wade kam es zu einer Beinvenen- 
thrombose, nach deren Besserung die Pat. gute Fortschritte bei Geh- und Steh- 
fibungen machte. 

Die histologische Untersuchung des entnommenen Muskelstiickchens (Prof. 
Dr. Sr~rGER, Chefarzt des Pathologischen Instituts des St~dtischen Krankenhauses 
Miinchen-Sehwabing) ergab: ,,Mikr. : Das vor mir liegende Gewebsmaterial isg in 
ers~er Linie Fettgewebe, in welchem noch Sehnen- oder Fascienteile, aber auch 
Res~e yon quergestreifter Muskulatur in Form kleinster Strange nachzuweisen sind. 
An nmschriebener Stelle sieht man perlschnurartig aufgereihte Zellwucherungen, 
die wahrscheinlich Sarkolemmwucherungen entspreehen diirften. Man muB bei der 
Deutung dieses Befundes etwas zurfickhaltend sein, nachdem ich nicht sicher weig, 
ob die Excision tats/~chlich aus der Tiefe der Wadenmusknlatur erfolgte. Wenn dies 
der Fall war, dann liegt zweifellos eine sehwere progressive Muskeldystrophie vor, 
die jetzt in erster Linie durch die I)seudohypertrophia lipomatosa gekennzeiehnet 
ist. Fiir gew6hnlich finder man neben diesen schwerstens a~rophischen Prozessen 
gelegentlich auch noch hypertrophische Muskelbiindel, das habe ich hier aber nicht 
mit Sicherheit feststellen kSnnen." 

In der Folge wurden neben physikalischer Therapie an Medikamenten verabfolgt: 
Glykokoll, Prostigmin, Vitamine, auBerdem Ultraschall und sieben Saftkuren. 

15" 



218 F. E~]~SL6~ nnd W. DIETEL: 

Bei den Saftkuren jedesmal starke ~uskelschmerzen, Fieber and gewichts.. 
abnahme. 1953 konnte die Pat. nicht mehr frei gehen, ja kaum noeh aufstehen. 
Deshalb erfolgte erneute Krankenhauseinweisung nach Tutzing. Hier wurde ein 
weiteres Fortsehreiten der asymmetrischen Muskelatrophien festgestellt. Seit 1955 
war die Pat. stgndig auf fremde Hilfe angewiesen. Wegen weiterer Verschlechterung 
wurde sie am 8.3.55 in unsere Klinik eingewiesen. Der myatrophische Proze$ hatte 
nun zu einer Skelettierung der re. Schulter gefiihrt. Nacken-, Hals- und Gesichts- 
muskulatur waren frei. Weitere Befunde: erhebliche symmetrisehe Atrophie der 
Ober- and Unterarme, ttgnde wiederum frei; typischer Watsehelgang infolge 
Glutgusparese bds., Atrophie aueh des iibrigen Beckengiirtels bei erheblieher Adi- 
positas mit hochgradiger Schwgche des M. Ileopsoas und tier Adduetoren sowie 
der Beugergruppe. Diese Obersehenkelbeteiligung ist asymmetriseh, rechtsbetont. 
Nach jeder aktiven und passiven Belastung werden heftige Myalgien geklagt. Die 
Wademnuskulatur ist ungewOhnlieh verhgrtet. Auffallig ist eine hartngckige Heiser- 
keit. Bei tier Phonation wird das Zgpfehen nur schwach gehoben. Bemerkenswert 
welter eine angeblich seit Jahren bcstehende ]~lepharo-Conjunctivitis. 

Klinisch ergab sieh wiederum eine stark beschleunigte Senkung (60/74), Ver- 
mehrung der Alpha- und Beta-Globuline im Serum; normaler Weltmann (7 KB); 
Blutealcium 9,0 rag-~ Erhebliche Kreatinurie mit Werten zwischen 0,3 und 
0,5 g/Tag (10fach erh6ht) Kreatin/Kreatinin-Quotient = 0,64 (normal unter 0,1). 

l%6ntgenologiseh fanden sich Hflusindurationen bds., Emphysem, geringe Fibrose 
mit Atelektasen in I-Iilusnghe zum re. Unterfeld hin, auffallende Verkalkung der 
Trachea und des Bronchialbaumes, hochgradige Sklerose und Erweiterung der 
Aorta und der Art. Pulmonalis. Starke Spondylchondrose und Spondylosis defor- 
roans der HWS und BWS mit Einengung der Foramina intervertebralia dutch 
Exostosen an den Wirbelkanten. 

Die R6ntgen-(Weichteil-)Aufnahmen beider Oberschenkel lieBen eine eigenartig 
verstgrkte fgeherfOrmige Muskelzeiehnung erkennen. An einigen Stellen aueh kalkige 
Einlagerungen. Im Elektromyogramm land Doz. Dr. STX~UPI~LEI~ die Zeichen einer 
myogenen Atrophie. 

A u f  Grund  der  fo lgenden Besonderhe i t en  dach ten  wir bei  der  P a t i e n t i n  
mehr  an  eine chronische Po lymyos i t i s  als an  eine progress ive Muskel- 
dys t roph ie  : 

Spgter  Beginn im 49. Lebens j ah r  (sogenannte  , ,Dys t rophie  der  Meno- 
pause" )  - -  nach  17jghr igem Ver lauf  noch a symmet r i sche  Muskel- 
a t roph ien  m i t  s t a rken  Be las tungssehmerzen  - -  Muske lverhgr tung  
besonders  der  Waden ,  ausgeprggte  myosklero t i sehe  Vergnderungen  der  
Obersehenke lmusku la tu r  im R6n tgenb i ld  a n d  bei  der  Biopsie 1948 - -  
deut l iche  subaku t -en tz i ind l i ehe  A11gemeinsymptome - -  ehronisehe 
Blepharoeonjune t iv i t i s .  

Aueh  die e rneute  Muskelbiopsie aus dem M. l eva to r  scapulae  ergab 
zun/ichst  das  Bi ld  einer fo r tgeschr i t t enen  Myosklerose m i t  wei tgehendem 
U m b a u  tier Musku la tu r  in Narben-  und  Fe t tgewebe .  E r s t  weitere  
Schni t te  zeigten innerha lb  des Narbengewebes  diehgere Rundzel l -  und 
Epi the lo idze lhnf i l t ra te ,  die sieh stel lenweise zu K n 6 t e h e n  ve rd ich ten  
und  mehrkern ige  Riesenzel len vom T y p  tier Langhansschen  l~iesenzellen 
aufweisen.  Die 1%iesenzellen en tha l t en  hgufig EinsehluBk6rperehen naeh  
A r t  s ternf6rmiger  Rose t ten ,  die sogenannten  Schaumann-K6rpe rehen  
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(Abb. 1). Diese entziindlichen Granulationen neigen zur Vernarbung 
unter Einsehlug yon Resten des Muskelparenchyms. Betraeht, et man 
die Excisionspr/iparate aus der noeh nieht so schwer betroffenen Mus- 
kulatur des Vorderarmes, so sieht man deu~lieher, dug es sich nicht um 

Abb.1. Fortg6schrittene ~'[uskelsarkoidose (BOECK). Bfassives spezifisches Granulationsgewebe mit  
EinsehluB yon 1Viuskelbruehstfieken. Bei * typisehe Langhansschc ttiesenzelle mit  , ,asteroidem" 
ZeIleinschlug (sogenanntcs Sehaumann-K6rperchen, das unspezifischer Ausdruck einer Immunit/~ts- 
reaktion sein solI (TEILUM, HUG). Fall 1. ~fuskelexcisioa aus dem rechten N.  levator scapulae 

(H/ima~oxylin - -  g~k?r GIES0N) 

einen primgren dystrophisehen Zerfall der Muskelfasern mit  naeh- 
folgender atypiseh-granulomatSser interstitieller Reaktion und Ver- 
narbung, sondern um einen prims ehronischen, granulomat6sen Ent- 
ztindungsprozeg mit  sekunds Muskeluntergang handelt (Abb. 2). Die 
Epitheloid-Riesenzellgranulome bilden retieulgre GitterfaserknStchen, 
lassen Nekrosen und Verhgrtungen vermissen und weisen auch die 
histologisehen Charakteristiea des Boeekschen Sarkoids (RovLET) 
auf. Auf Quer- und L~ngsschnitten erkennt man den intersti~iel! 
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herdf6rmigen Ausbreitungsmodus der prim~r-chronisehen Entzfindung, 
die erst bei sthrkerer Wueherung des interstitiellen Granulationsgewebes 
eine sekundgre Zers~fiekelung der benachbarten Muskelfasern und ihren 
sehlieglieh Untergang herbeiffihr~ (Abb. 2, 4). 

G. BOD~CKT~L hat  Anfang 1958 diese Beobaehtung yon generalisierter 
Sarkoidose der Skeletmuskulatur  vor dem Verein der Fachgrzte ffir 
inhere Medizin in Mfinehen vorgestellt und dabei aueh die vorerwghnten 
eharakteristisehen histologischen Befunde demonstriert.  Er  hat  betont, 

Abb.2 .  F r i schere  3{uskelsarkoidose (BOEOK). I n  unmi t t e Iba r e r  ~rachbarschaf t  des spezifischen 
Granula t ionsgewebes  unve r seh r t e  5s (oben). Bei  * Fase rbruchs t t i ck  m i t  erhal tener  
Quers t re i fung.  Fall 1. NIuskelexcision aus  d e m  N.  exg. carpi  rad ia l i s  ( H ~ m a t o x y l i n  - -  V• GIESO.~) 

dag diese Pat ient in keine typischen Lymphknoten-  oder Lungen- 
vergnderungen und mit  zweifelhufte Zeiehen einer meningoeerebralen 
Sarkoidose, als den viel h~ufigeren Organmanifestationen des Morbus 
Boeek, bot. Lediglieh die ehronisehe Blepharoeonjunetivitis erwies sich 
naeh den Befunden der M/inehener Augenklinik als spezifiseh im Sinne 
des Boeckschen Sarkoids der Conjunctiva 1 (Abb.3). Kul turen  und Tier- 
versuehe yon unserem Exeisionsmaterial zwecks Naehweis yon Tuberkel- 
bacillen verliefen negativ. 

1 Herrn Prof. Dr. R~MKu Oberarz~ der Universit~ts-Augenklinik Miinchen 
(Direktor: Prof. Dr. Rom~sc~NEIDE~) sei vielmals f/Jr die Uberlassung des Exeisions- 
Pr~par~tes gedank~. 
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Wir behandelten die Pat.  unger der Diagnose einer ehronischen Polymyosigis mit 
ACTH, sparer Cortison und vortibergehend mit Tuberkulostatica. Der Anfangs- 
erfolg war tiberrasehend: Die Blepharoeonjunctivitis besserte sich schnell, die 
KnStehen verschwanden yon der Innenseite der Bindehaut, die Mlgemein-entziind- 
lichen Erseheinungen, aueh die subfebrilen Temperaturen, gingen zuriick. Selbst 
der Muskelstatus besserte sieh, zwar z6gernd, abet ganz sicher. Mit der klinisehen 

Abb.3. 331epharoeonjunctivJtis granulomatosa BOECK. Spezifisches subepitheliales Granulations- 
gewebe mit zen~raler K~16tchenbildung. -Fall 1. Nach einem Excisionspr/iparat der Universit~ts- 

Augenklinik hIiinchen. (K.E.-FS, rbung) 

Besserung verringerte sieh unter ACTH aueh die Kreatinausseheidung. Naeh Ab- 
setzen der ACTH-Cortison-Behandlung kam es bei der Pat. zu dem erwarteten 
Riieksehlag; immerhin wurde sie im ganzen gebessert in h~usliehe Pflege entlassen. 

Im August 1955 Einweisung ins Krankenhaus Tutzing wegen erneuten Fort- 
sehreitens der myogenen Paresen sowie Auftreten yon ~}demen an den Beinen. 
Dort kommt es zu einer interkurrenten Lungenembolie, yon der sieh die Pat.  nut 
allm~hlieh erholt. Nun fanden sieh erstmals Zeiehen einer kardialen Dekompensation 
(Linksinsuffizienz). Naeh Behebung dieser Komplikationen entsehlossen wir uns 
zu einer erneuten langfristigen Deeortin-Behandlung (das Pr~parat wurde yon der 
Firma Merck freundlieherweise kostenlos zur Verfiigung gestellt), die bis zum 
Sommer 1956 doeh eine deutliehe Besserung zur Folge hat, so dab die Pat.  sogar 
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wieder mit  entsprechender  Unters t i i tzung das Bert  verlassen und umhergehen 
konnte.  Beim Versuch, Treppen zu steigen, werden nun  erstmals stenokardisehe 
Besehwerden geklagt. I m  Fr t ih jahr  1957 kommt  es rasch zu kardialer Dekompen- 
sation mit  Anasarka und  cerebralen Zirkulat ionsst6rungen (BewugtseinsstSrungen). 
Seit dem Auftre ten der kardialen Insuffizienzerscheinungen erholt  sich die Pat .  
t rotz  intensiver Herzbehandlung mi t  Glykosiden nieht~ mehr  recht.  Auch ein weiterer 
Behandlungsversueh in unserer Klinik (1958) mi t  Prednisolon br ingt  nur  noch eine 
voriibergehende Besserung der 3/Iuskelleistung der Arme und Beine. Der l~iickfall 
mi t  Verschlimmerung der Herzinsuffizienz und  Wiederauftreten der re.-seitigen 

Abb.4. Unbehandelte 2r (BOECK) mit interstitieller Ausbreitung des spezifischen 
Granulationsgewebcs and leichter, symptomatischer Sch~digung der angrcnzenden 5[uskelfasern 
(zentralc Kerne). Beginnende interstitielie Fibrose auch auBerhalb der granulomai~6s-entziindliehen 

tIerde. Fall1. ]~xcision aus dem ~. biceps (1955) (Itiimatox. --vA~ GIESON) 

Oberschenkelvenenthrombose li~Bt nieht  lange auf  sich warren. Nach mehreren 
flfichtigen Lnngenembolien mi t  febriler Reakt ion  folgt am 5. 10. 58 der Exi tus  
letalis unter  dem Bild des aku ten  tIerz- und  Kreislaufversagens. 

Dutch  die Autopsie (wit danken Herrn  Professor Dr. Bii~G~LER, Direktor des 
Pathologischen Ins t i tu t s  fiir die lJberl~ssung des Vergleichsmaterials), deren Be- 
funde wegen ihrer  pathologisch-anatomischen Bedeutung gesondert mitgeteil t  
werden sollen, wird die Diagnose einer ehronischen granulomatSsen Polymyositis 
yon der Ar t  des Boeckschen Sarkoids mit  hochgradiger Mlgemeiner Muskelatrophie 
und  v611igem Ersatz  der Gesamtmuskula tur  dutch  Narben- und  Fettgewebe be- 
stgtigt.  Dabei zeigt sieh am weniger schwer betroffenen Musculus biceps gegenfiber 
der le tzten Muskelbiopsie 1955 eine Umwandlung der spezifischen entziindliehen 
Granulomatose in eine einfaehe N[yosklerose mi t  nur  mi~giger Muskelatrophie 
(Abb.4 u. 5). Als Todesursache fand sieh eine fulminante  Lungenembolie aus den 
Oberschenkelvenen, die beiderseits partiell  thrombosier t  waren. Die seit gut  11/2 
J a h r e n  bestehende tIerzinsuffizienz kl&rte sich als Folge eines kliniseh und  elektro- 
kardiographiseh s tummen,  rezidivierenden tterzinfark~es auf, der yon der re. tIerz- 
vorderwand in das Septum hineinreichte.  
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Epikritische Besprechung. Die [clinisch-diHerentialdiagnostische Be- 
deutung dieser Beobaehtung ergibt sich schon daraus, da6 die Patientin 
erst 10 Jahre nach Krankheitsbeginn erstmalig zur intern-nerven~rzt- 
lichenUntersuchung eingewiesen wurde. Damals war abet der chronisch- 
entzfindliehe MuskelprozeB an der primer miterkrankten Wade bereits 
soweit tbrtgesehritten, dab auf Grund der Muskelbiopsie lediglieh der 

Abb. 5.5iyosklerotische Vernarbung nach gut  2 j~ihriger Cortisonbehandlung. Ersatz des spezifischen 
Granulationsgewebes durch uaspezifisches, faserreiches ]~indegewebe mit  geringer l~undzellinfil- 
t rat ion.  5Jan beachte die relativ geringe, tells vaeuolige Degeneration der hs I~all 1. 

Autopsiematerial  aus dem M. biceps (1958) (K. E.-F~rbung) 

Endzustand einer Umwandlung in Fett- und Narbengewebe festgestellt 
und fiber die ]~tiologie und Pathogenese des myatrophisehen Prozesses 
niehts mehr ausgesagt werden konnte. So blieb es wegen des klinisehen 
Brides eines vom Beckengfirtel ausgehenden, ascendierenden, typiseh 
proximal betonten, progressiven Muskelsehwundes bei der Diagnose 
einer endogenen progressiven Muskeldystrophie (E~B). 

Die exogen-entz~ndiiehe Genese der Myopathie konnte erst unter Ver- 
wertung der oben aufgeftihrten klinisehen Besonderheiten, vor allem 
Spgtmanifestation in der Menopause, Asymmetrie, Myalgien, sowie naeh 
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mehrfaeher Muskelbiopsie an Stellen friseheren Befalls and unter Ver- 
wertung des ophthalmologisehen Befundes einer ehronisehen granulo- 
mat6sen Blepharoconjunetivitis gesiehert werden. Ffir eine wesentliehe, 
anhaltende Besserung war der ehroniseh entzfindliehe ProzeB 1955 
bereits zu weir fortgesehritten. Zudem maehten sieh die Folgen und 
Begleiterseheinungen einer sehweren, allgemeinen Adipositas geltend. 
Es kam ab 1957 zu zunehmender Herzinsuffizienz mit Thrombose- 
neigung und Lungenembolien auf der Grundlage eines rezidivierenden 
Herzinfarktes. Diesem Herz- und Kreislaufleiden and nieht der vor 
20 Jahren begonnenen Polymyositis ist die Patientin sehlieglich erlegen. 

Pathogenetisch gibt die Beobaehtung ebenfalls zahlreiche Probleme 
auf. Wir haben bereits an Hand der bioptiseh-histologisehen Befunde 
gezeigt, dab es sieh um eine primgr ehronisehe, mit t~iesenzellengranu- 
lomen einhergehende Entzfindung im Muskel handelt, die multilokulgr 
in den gr6beren interstitiellen Septen beginnt and sieh allmghlieh fiber 
den befallenen Muskel ausbreitet. Der Beweis, dab es sieh dabei um eine 
Muskel-Sarkoidose im Sinne des Morbus Boeek-Besnier-Sehaumann 
handelt, ist dutch die besehriebenen feingewebliehen Besonderheiten 
(retikulgr aufgebaute, entzfindliehe Epitheloidzellgranulome mit Lang- 
hanssehen t~iesenzellen und sogenannten Sehaumann-K6rperehen) und 
den Naehweis der Boeeksehen Sarkoidose an der Bindehaut des Auges 
erbraeht. Wit bezeiehnen deshalb die bei der Patientin vorliegende Er- 
krankung als Polymyositis chronica granulomatosa Boeck. Denn BoEcI~ 
selbst war naeh einem Berieht yon 3s bereits vor 50 Jahren diese 
seltene muskul/~re Organmanifestation des ,,multiplen benignen Sar- 
koids" bekannt. Dabei ftihren die zungehst disseminiert auftretenden 
entzfindlichen Granulome erst relativ sp~t zu ernsteren Ernghrungs- 
st5rungen des benachbarten Muskelparenchyms mit Zerstfiekelung, 
Zerfall und Aufl6sung der Fasern; gleiehzeitig maeht sieh aber aueh 
augerhalb der entzfindliehen Iterde stellenweise eine interstitielle 
Fibrose zwischen den Muskelfasern bemerkbar (Abb.4). Erst  spgter, 
in der Endphase der sklerosierenden ehronischen Myositis seheint sieh 
dann ein selbst~indig ]ortschreitender Umbau des erkranlcten Musl~el- 
gewebes zu vollziehen, in dessen Ablanf die spezifiseh-entzfindliche, 
granulomat6se Komponente stellenweise vSllig eliminiert wird und sieh 
sehlieglich eine unspezifisehe Sklerose bei hoehgradiger Muskelatrophie 
and Ersatz darch yon Narben durehzogenes Fettgewebe einstelIt 
(Abb. 9). Diese Sklerosierungstendenz wird offenbar dureh die Cortison- 
behandlung gef6rdert (Abb.5). Die Autopsie zeigte aber einen trotz 
allem fiberrasehend weitgehenden Sehwund der Muskulatur des Stare- 
rues, des Schulter- und Beekengfirtels, sowie der Arme and Beine. Welt- 
gehend frei blieben die kleinen Hand-, Fug-, sowie die tIals- and Ge- 
siehtsmuskeln. Diese Bevorzugung der grSBeren, meist proximMen 
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Muskelgruppen,  die das dystrophieghnl iehe klinisehe Bild hervorrief ,  

is t  bei einem exogen-entzf indl ichen Prozel3 merkw/irdig.  13her die 

pa thogenet i sehen Grundlagen einer solehen, v e t  al lem bei der Erbsehen  

Nuskeldystrolahie i ibliehen Topik des Muskelschwundes k6nnen nur  

Spekula t ionen angestell t ,  aber keine fundier ten  Hypo thesen  vorgebraeh t  

werden, da wi t  fiber die feingewebliehen, zirkulatorisehen und ehemiseh- 

physikal isehen Besonderhei ten  der versehiedenen Skele tmuskeln  und 

ihrer  t I a u p t g r u p p e n  kaum etwas wissen. 
Fall 2 (Frau I{. Sehi.) Die 63jghrige Frau wurde uns Ende 1958 yon Herrn 

Dr. W6RSCJtI~G, Nervenfaeharzt in Mfinehen, freundlieherweise stationitr zur Kltt- 
rung der Diagnose eingewiesen. Man hatte bei ihr 1955 eine neurale Muslcelatrophie 
vermutet, da sieh unter heftigen Kreuz- und Rfiekensehmerzen im Laufe der 
letzten zwei Jahre deutliehe motorisehe Paresen an Armen und Beinen mit einer 
Areflexie heruasgebildet hatten. Die elektrisehe Untersuehung hatte nut eine qnan- 
titagive t{erabsetzung, keine Entartungsreak~ion ergeben, im Elektromyogramm 
fand sieh 1955 ein ,,deutliches Myopathiebild im Sinne einer myogenen Atrophie 
(ERB)". Der Liquor eerebrospinalis war 1955 ohne krankhaften Befund, Blut- 
senkung 4/14 normal. R6ntgenanfnahmen der Halswirbelsgule erbraehten damals 
lediglich am 5. und 6. I-Ialswirbel osteoehondrotisehe Vergnderungea. 

Aus der 1958 erhobenen Anamnese entnehmen wit folgende Einzelheiten: Mit 
10 Jahren lag sie vier Woehen mi~ einer leiehten ttirnhautentzfindung; ihr Vater 
war kurz vorher an einer akuten, schweren Meningitis verstorben. Am Ende der 
ersten Sehwangersehaft erkrank~e die Pat. an einer sehweren Eklampsie, so dag die 
Entbindung sogleieh eingeleitet werden mul3te. 1944 erstmalig stechende Sehmerzen 
im Krenz, die 1951 verstgrkt wiederkehrten und in beide Obersehenkel einstrahlten. 
Damals sistierten ihre Menses endgfiltig. 1953-- 1954 litt sie unter ziehenden Schmerzen 
in beiden Sehultern, die sehlieBlieh in die l~inger ausstrahlten. 

Ers~ im Sommer 1955 wurde ihr bewul]t, dag mit den Sehmerzen aueh eine 
ganz allmghlieh fortsehreitende Muskelsehwiiche beiderArme, zuletzt aueh beider 
Beine, li. immer mehr als re., eingetreten war. /)as ffihrte sie sogleieh in nerven- 
grztliehe Behandlung. 1956 klagte die Pat. das ganze Jahr fiber Drehsehwinde], 
yon li. naeh re., vet allem in horizontaler Lage. Die Sehwgehe der Arme und Beine 
nahm allmghlieh zu, die Sehmerzen dagegen ab, sie traten zuletzt nut noeh gelegent- 
lieh, ffir kurze Zeit an- und absehwellend, in Erseheinung. Sehliel31ieh nahm sie aueh 
an Gewicht ab, sehwitzte viel, besonders naehts, die Arme and Beine wurden auf- 
fallend sehlank und sie kam dann im Friihjahr 1958 ggnzlieh vom Gehen ab. 

Die neurologisehe Untersuehung ergibt eine allgemeine Atrophie der Sehulter-, 
Ober- und Untersehenkelmuskulatur beiderseits mit Beteiligung der kleinen tIand- 
muskeln und entspreehend tief eingesunkenen Spatia interossea. Die Muskulatur 
ist auffallend sehlaff, der Tonus an den Armen and ebenso an den Beinen vermindert 
(positive Tasehenmesserphgnomen), die Sehnenreflexe sind allgemein sehwaeh, an 
den Beinen nur mit Kunstgriffen zu erhalten. Die motorisehe Sehwgehe der 
Beine geht fiber die siehtbare Atrophie hinaus. Die Waden sehen sogar krgfeig aus, 
doeh ffihlt man bei der Palpation nut noeh in der Tiefe atrophisehe, sehmerzhaft 
verhgrtete Muskelfaszlkel, darfiber ist lediglieh loekeres Unterhautfettgewebe zu 
tasten (Pseudohypertrophie). SensibilitgtsstSrungea und trophische Hautver- 
gnderungen werden vermigt, ebenso sonstige Hanteffloreseenzen. Bei der elek- 
trisehen Untersuehung der atrophisehen lVluskeln zeigt sieh eine quantitative 
tIerabsetzung der Erregbarkeit. 

Von den klinisehen Untersuchungsbefunden ist erwghnenswert: Blutsenkung bei 
der Aufnahme 24/39 mm }tg, Weltmann 5 KB, Takata neg. Thymol q- q-, Cadmium 
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neg., Serumeiweil~kSrper : Gesamteiweil~ 8,17 g-e/o, Albumine: 57 Rel-~ ~-l-Globu- 
line: 3,3 Rel-~ ~-2-Globuline: 7,50/0, fi-Globuline : 11,3~ y-Globuline: 20,90/0 . 
Die Werte liegen nahe an unserern normalen Elektrophorese-Mittelwerten. Blur- 
calcium: 10,2 rag-~ Kreatinausseheidung (Mittelwert yon 3 Tagen): 141 rag/Tag, 
Kreatinin: 457 rag/Tag, Quotient 0,3 (normal unter 0,1). 

Bei verschiedenen R5ntgenuntersuchungen fanden wir Kalkherde und Mtere 
Indurationen in beiden Hili und einen grSl~eren verkalkten Lympbknoten links 
im Mittelbauch, an der Halswirbe]sgule einen i~lteren Bandscheibenschaden zwischen 
dem 5. und 6. HWK mit begleitender Spondylosis deformans geringeren Grades, 
analoge Vergnderungen an der LWS mit Bandseheibenschaden zwischen L~ und S 1 
au/~erdem abet eine mgBige Osteoporose der WirbelkSrper. 

Die klinischen Zeiehen einer Hyperthyreos~ mit Struma wurden dutch den 
Sehilddrfisenspeichertest [12 MikroC t~adio-Jod (J 131) peroral] bestiitigt. Es zeigte 
sieh eine beschleunigte Jodaufnahme (Speicherungsmaximum nach 8 Sbd mit 65o/0) 
und im weiteren Verlauf ein typiseher Speiehcrungsrfickgang. Kliniseh bestanden 
weiterhin die Zeichen eines noch labilen Hypertonu s mit Werten um 190/85, aortaler 
Herzkonfiguration und beginnendem Fundus hypertonieus. Die Nierenfunktion war 
nieht gestSrt. Elektromyographisch zeigte sich wie 1955 das typisehe Bild einer 
myogenen Atrophic (Doz. Dr. ST~VeeLER). 

Naeh  diesen Befunden  hande l t e  es sieh also u m  oine general is ierende 
myogene  At rophic ,  die sieh im u n m i t t e l b a r e n  AnsehluB an die Meno- 
pause  mi t  den Vet -  und  B e g l e i t s y m p t o m e n  : Myalgie,  Muskelverh&rtung,  
hochgradige  Muskelschwgche und  H y p o t o n i e  mani fes t i e r t  ha t t e .  D a m i t  
aber  lag wiederum der  Gedanke  an eine exogene Spiitmyopathie (N~vI~,  
A])AMs, DE~lvY-B~ow~r u. PEA~SOlV) nahe.  W i t  mul~ten as aber  zungchs t  
often lassen, ob sieh dah in t e r  eine sogenannte  chronisch-thyreotoxische 
Myopathie (AsKANAZY), also eine s tof twechselbedingte  At rophic ,  oder  
aber  eine banale chronische Myositis (sogenannte  Myopa th ie  der  Meno- 
pause yon  S ~ v  u. M c E a c ~ I v )  verbarg .  

Die Muskelbiopsie aus dem M. t ibial is  ant .  e rb raeh te  zungehs t  das  
wenig spezifisehe Bi ld  einer herdf6rmigen,  in te rs t i t i e l len  chronisehen 
Myosit is ,  wie m a n  sic z . B .  be im schweren Ge lenkrheumat i smus  und  
aueh m a n e h m a l  bei  den sogenannten  K o l l a g e n k r a n k h e i t e n  b e o b a e h t e t  
(Abb.6) .  Das tells  berei ts  f ibrot isehe Granula t ionsgewebe  k a n n  dabe i  
aueh r ich t iggehende  K n 6 t e h e n  mi t  Epi the lo idze l len ,  t?lasma- und  
Rundze] l in f i l t ra ten  aufweisen ( S T E I ~  U. Mi tarb . ,  S O]~OLOFF U. Mitarb. ) .  
Die b e n a e h b a r t e n  Muskelfasern  waren  zum Teil  bere i t s  gesehgdigt  un t e r  
Bi ldung  yon  sogenannten  myogenen  l~iesenzellen (Abb.6) .  E r s t  eine 
zweite Muskelexcis ion aus dem M. t rapez ius  k lgr te  sehlagar t ig  die 
S i tua t ion  (Abb. 7). J e t z t  ze igten sich ngmlieh  zahlreiche mil iare  Ep i the -  
lo id- l~iesenzel lenkn6tehen yon r e t iku lg rem A u f b a u  und  mi t  t yp i sehen  
Langhansschen  Riesenzel len,  wiederum ohne Nekrosen ,  also das  uns 
bere i ts  vom ers ten  Fa l l  (Abb. 1) b e k a n n t e  Bi ld  einer nooh fr iseheren 
Myosi t is  g r anu loma tosa  Boeek.  

Weiterer Verlauf. Die mikroskopische und bakteriologische Untersuehung auf 
Tuberkelbacillen ver]ief einsehliel~lich der Tierversuche negativ. Unter energiseher 
Prednisolonbehandlnng (beginnend mit 70 mg tgg]ieh, dann 50, 30, 15 mg fiber 
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Abb. 6. Sklerosierende granulomatSse Herd-51yositis mi t  ~Blldung myogener ~iesenzellen (*). Fall 2 
Excision aus dem ~ .  Lib. ant .  (YEimatox.-Eosin) 

Abb.7.  t~rische in~ersti~ielle Epitheloid-l~iesenzell-Granulomatosedes )/Iuskels. ~Bei * typische 
Langhanssche ILiesenzelle ~nit zwei , ,asteroiden" Zelleinschliissen. Fall Z. Excision aus dem 

~f. Trapezius ( I t~matox.  - -  VAN GIES0.~) 
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8 Wochen) besserte sich die Muskelleistung erheblieh. Die Kreatinurie blieb dagegen 
g]eich, ja sie stieg in der 6. Behandlungswoche noch etwas an (252 mg/die, Quotient 
0,7, Mittelwer~e bus 6 Bestimmungen). Die Blutsenkungsgeschwindigkeit fiel zur 
Norm ab (2/10). Die Patientin nahm ohne Oedemanlagerung 4,7 kg zu, ffihlte sich 
wohl. Der Blutdruck stellte sich auf Werte um 160/80 ein. Mit einer t~gliehen 
Dosis yon 10 mg Prednisolon wurde die Patientin in ambulante ~rztliche Behandlung 
entlassen. Die physikulische Therapie wird intensiv weiter betrieben. 

Epikritisehe Besprechung. Die Fehldiagnosen, die bei dieser zweiten 
Patientin mit  generalisierter Muskelsarkoidose gestellt wurden, kenn- 
zeichnen die di//erentialdiagnostische Bedeutung dieser Beobachtung: 
Neurale Muskelatrophie, Erbsche Muskeldystrophie, chronische thyreo- 
toxische Myopathie, banale chronische Po!ymyositis bzw. Myopathie 
der Menopause! Wiederum erbrachte erst die zweite Muskelbiopsie die 
artdiagnostische Kl~rung, weil der ProzeB im Bereich des zuns 
exzidierten M. tibialis ant. bereits zu alt war und mehr an eine herd- 
f6rmige, sklerosierende ,,ehronische interstitielle Myositis" aus dem 
rheumatischen Formenkeis errinnerte. 

Die Topik der Muskelatrophien war dutch die Betonung der Extremi- 
ts  selbst und die Beteihgung der kleinen Handmuskeln vom Fall 1 
verschieden. Auch der Verlauf war bier ein anderer. Die Muskelatrophien 
t ra ten erst in der letzten Phase (1955--1958) deutlicher in Ersche~nung, 
ihnen ging eine Phase ausgepr~gter myalgischer Schmerzzusts und 
dann eine Phase der motorischen Schws bei abklingenden Schmerzen 
noch ohne sichere Muskelatrophien voraus. Auch allgemein somatisch 
entwickelten sich die Krankheitsbilder im ersten und zweiten Falle 
gegens~tzlich: Hier Gewichtsabnahme, SchweiBneigung, Angsthchkeit, 
Zeichen einer Hyper thyreose;  dort sts Gewichtszunahme his zur 
massiven Fettsucht,  dabei psyehische Verlangsamung und Grund- 
umsatzerniedrigung. Die konstitutionelle Ausgangslage war jedoch schon 
entsprechend verschieden: Hier eine kleine, zartnervige, agile Franz6sin, 
dort eine massive, krKftige, gems Schws Der ~uBere Aspekt 
wird also bis in die Endphase weniger yon der Muskelkrankheit als viel- 
mehr yon prKmorbiden, konstitutionellen Faktoren bestimmt.  Vielleicht 
gilt das auch ffir die in den beiden dargestellten Fallen voneinander ab- 
weichende Topik der postmyositischen Muskelatrophien. 

C. Bemerkungen iiber Vorkommen und nosologisehe Stellung 
der Polymyositis granulomatosa Boeck 

Die Polymyositis granulomatosa BOECK ist offenbar gar nicht so sel- 
ten, wie es nach den sparlichen Hinweisen in der deutsehen Li teratur  auf  
den ersten Blick scheint (ERnsLOH, BOD~C~T~L U. Mitarb., BA~IME~). 
Durch S ~ I ) E L I ~  SNOR~ASO~, K~ABBE, MY~S u. a., sind doch wohl 
fiber 50 Falle im Weltschrif t tum publiziert. Man sollte deshalb die 
,,Muskeldystrophien des 8p~teren Lebensalters" (NEvn~) systematisch auf 
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diese spezielle Ursache hin/ibcrpriifen. Das kann nur durch gegcbenen- 
fails wiederholte Muskclbiopsie geschehen. So fand SOI~aLTE~CB~A~I), 
nachdem wir 1955 an der Bodechtelschen Klinik die Beobachtung Schu. 
(Fall 1) mit ihm diskutiercn konnten, unter seinem Krankengut bereits 
einen einschlggigen, sehr eindrucksvollen Fall einer 59jghrigen Frau, 
mit einer zehnjghrigen Anamnese, die lange Zeit als Erbsche Muskel- 
dystrophic verkannt worden war ( B a ~ ) .  Auch unter atypischen 
myatrophischen Krankhcitsbildern, die als neurale oder spinale pro- 
gressive Muskelatrophie, vor Mlem auch als myatrophische Lateral- 
sklerose mit Beginn im 6. Dezennium imponicren, verbirgt sich sicher- 
lich manche nnerkannte Polymyositis granulomatosa Boeck. Diesc tr i t t  
ngmlich gelegentlich zusammen mit eincr meningo-cerebralen Organ- 
mani/eatation des Morbus Boeck-Besnier-Schaumann (ZEMA~') auf. So 
klgrte sich in einem Fall yon D~ Mo~sIER, IVLA~r~ICE U. MARTI~ das 
Bild eines myatrophisoh-spastisehen Syndroms mit bulbgren Sym- 
ptomen autoptisch als eine solche l~ombination yon muskulgrer und 
meningo-cerebraler Sarkoidose auf. Die bei ]~eginn der Erkrankung etwa 
60jghrige Frau bet  sparer augerdem eine Areflexie und ein Korsakoff- 
Syndrom. Das erinnert wiederum sehr an die Polyneuritis granulomatoaa 
Boecl~, die ebenfalls sehon seit langem als besondere Manifestationsform 
der Sarkoidose bekannt (WI~KLEe 1905, U~BalV 1908), meist aber mit 
einer Uveoparotitis (I-Icerfordtsches Syndrom) verkntipft ist (BoPEep- 
TEL). Gelegentlich tr i t t  sic abet auch unter dem Bilde einer Polyneuro- 
radiculitis Guillain-Barr6 mit Hirnncrvenbeteiligung in Erseheinung 
(ERNs~IxG und SILL~u Viclleicht ist der hartngckige, jahre- 
lang anhaltende Drehschwindel im Falle 2 und eine leichte Liquoreiweig- 
vermehrung mit pathologiseher Kolloidreaktion im Falle 1 Ausdruck 
eines beginnenden meningo-eerebralen Morbus Boeek. 

Es entsprgche dcm Zug moderner nosologischer Bestrebungen, w/irde 
man die Polymyositis granulomatosa Boeck in die Krankheitsgruppe der 
sogenannten KoUagenosen einordnen (13.EFWEM). Daftir wfirde man 
anffihren k6nnen, da6 sic ja auch unter dem Bild einer ehronisehen 
Dermatomyositis auftreten kann (M~rcHA U. O~ZECHOWSXI). Sic hat mit 
den Kollagenosen auch die ausgesproehene Neigung gemeinsam, sieh am 
Muskel unter Bildung interstitieller Myosklerosen mit reichlich kolla- 
genen Fasern zu manifestieren. So hgtte man nach den griindliehen 
autoptiseh-histologisehen Untersuchungen unseres 1. Falles Schu. --  
(Herrn Prof. B f r~G~l~  und tIerrn Dr. G~o~aI, Pathologisches Inst i tut  
der Universitgt Mfinchen sei herzlich f/Jr die Oberlassung der Sektions- 
befunde gedankt) -- in der Endphase der Erkrankurtg nach 2jghriger 
Cortisonbehandlung kaum mehr eine Chance gehabt, spezifische Granu- 
lome in der Muskulatur anzutreffen, so selten waren sic geworden 
(Abb. 8). Im Falle 2 dachten wir bioptiseh histologisch zungehst an eine 
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herdf6rmige interstitielle Myositis aus dem rheumatisehen Formenkreis, 
ehe uns der Naehweis spezifisch Boeekscher Granulome gelang. Auch das 
Ansprechen anf die vorsichtige Cortisonbehandlung teilt die Polymyo- 
sitis Boeck naeh unseren Erfahrungen m it einer geihe yon Krankheiten, 
die unter dem Begriff der ,,Kollagenosen" subsummiert werden. Dem- 
gegenfiber muB aber betont werden, dag die myosklerotische Vernarbung 

Abb. 8. Fortgeschrittene I~yosklerose bei unbehandelter, mchr als 15 Jahre alter Polymyositis granulo- 
matosa BOECK. I m  entztindlichen Narbengewcbe sind keine sieher spezifischcn Xn6tehen mehr ans- 
zumachen. Bei (*) fraglich myogene l~iesenzellcn. Fall  1. Excision aus dcm i~[.levator scapulae 

(I tgmatox.-Eosin) 

unter Bildung yon reiehlich kollagenem Bindegewebe zwischen den oder 
gar an Stelle yon atrophisehen Muskelfasern kein Spezifieum der 
sogenannten Kollagenosen darstellt, sondern eine weitgehend obligate 
Begleit- und Folgeerseheinung jeder ehronisehen Entz/indung ist, -- 
gerade im Muskel, der selbst bei den degenerativen, primgr stoffweehsel- 
bedingten endogenen Dystrophien sehr frtih mit einer interstitiellen 
Fibrose und Sklerose unter erheblicher Verst/~rkung des kollagenen 
Bindegewebes antworten kann (E~BsL6~). Und niemand wiirde auf die 
Idee kommen, etwa die Narbenzust/inde naeh einer mit Defekt abgeheil- 
ten tuberkulSsen Meningitis wegen der starken Wueherung des kolla- 
genen Bindegewebes nun als ,,meningo-eerebrale Kollagenose" anzu- 
spreehen. Man sollte diese, wenig glfiekliche Gruppenbezeichnung so eng 
wie mSglieh begrenzen und auf die wirklich primgren Systemerkrankungen 
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des Bindegewebes beschr/inken, welche mit dem histopathologischen 
Symptom der ,,fibrinoiden Verquellung der Grundsubstanz des Intersti- 
tiums" einhergehen (D]~LA~tr~ U. Mitarb., TURtAF u. Mitarb.). Hierzu ge- 
h6rt aber unseres Erachtens der 1Y[orbus Boeck (,,Lymphogranulomatosis 

Abb.9. Sklerodermatomyositis chronica als Vergleichsprgparat zu Abb.4 u. 5. ttochgradige, tei/s 
waehsartige, tells hyaline 5{uskelfaserdegeneration bis zur Fasernekrose (*) mit  starker~ diffuser 

eutztiudlieher l~eaktion und beginnender intcrsti~ieller ~'ibrose 

benigna" K~A~sn) ebensowenig wie die Miliartuberkulose auf der einen 
und die ,,Lymphogranulomatosis maligna", der 5{orbus Hodgkin, auf 
der anderen Seite. 

H/ilt man sich nicht an den iiuBeren klinischen Aspek~ und sieht man 
yon der unspezifisehen Endphase des myosk!erotisehen und je nach 
individueller Neigung mehr oder weniger ausgepr/~gten ,,lipomat6sen" 
Umbaus der atrophischen Muskulagur ab (Abb. 8), so bleibg klinisck und 
anatomisch-histologisch zwischen der Myositis granulomatosa Boeck 

Arch. Psyehiat. 1%rvenkr., Bd. 199 16 
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und der typischen 1Vfuskel-Kollagenose nicht viel Gemeinsames. Auf der 
einen Seite steht hier ein trotz seiner Ausdehnung und trotz aller kSrper- 
lichen Behinderung im Grunde benigner, exzessiv ehroniseher Prozef3, 
der als herdfSrmige, prim/it granulomatSse Entzfindung ers$ in fort- 
geschrittenen Stadien das Muskel-Parenchym sekund~r beeintr/~chtigt 
(Abb. 2,4) und der auch nur zSgernd zu einer Allgemeinseh/~digung des 
Organismus fiihrt. Auf der anderen Seite steht dagegen ein dem Wesen 
naeh mahgner diffuser ProzeB, der ob akut oder subakut verlaufend 
(Typ Wagner-Unverricht) oder aber ehroniseh bzw. schubweise, yon vorn- 
herein neben exsudativen und produktiv-entziindliehen Zeiehen mit einem 
ganz massiven Muskelparenchymzerfall einhergeht (Abb.9)und --wie 
andere Kollagenosen -- unter dem Bild einer sehweren, konsumierenden 
Allgemeinerkrankung verl/~uft. Auf diese fundamentalen Besonderheiten 
der andersartigen Dermatomyositis werden wit in einem weiteren Bei- 
trag zur Frage der exogenen Sps zuriiekkommen. 

Zur ~tiologie des Morbus Besnier-Boeek-Sehaumann ira allgemeinen 
und der Polymyositis granulomatosis Boeek im speziellen kSnnen wir 
auf Grund unserer Beobachtungen keine neuen Argumente in die Dis- 
kussion werfen. Unsere FKlle widerspreehen night der Hypothese einer 
tuberkulSsen Atiologie bei besonders gfinstiger immunologischer Aus- 
gangslage (I~T.I~GV,~, LEITN~ U.a.), da bei beiden Residnen frfiherer 
Tuberkuloseinfektion gefunden wurden: bei Frau Sehu. rSntgenologiseh 
und anatomiseh im Bereich der Lnngen und Hill, bei Frau Sehi. als grol~er 
verkalkter Mesenteriallymphknoten bei der Abdomenleeraufnahme. 

Wegen der MSglichkeit einer tuberkulSsen J~tiologie der Polymyositis 
granulomatosa Boeck und wegen des erbrachten Nachweises einer khnisch 
abgeheilten tuberkulSsen Infektion in beiden F&llen verabfolgten wir je- 
wefts naeh Anlaufen der Cortison-Dauerbehandlung eine 3 wSchige Strepto- 
myeinkur (etwa 25 g). 

Zusammenfassung 
i. Progressive myogene Atrophien, die sich erst im sps Lebensalter 

manifestieren, sind yon vornherein verd/~chtig auf exogene Ursachen. 
2. Die grSl~te Rolle unter diesen exogenen Sp&tmyopathien spielt die 

Gruppe der Polymyositiden, die vor allem Frauen befallen und oft unter 
dem Bilde einer sogenannten ,,Muskeldystrophie der 1V[enopause" in 
Erseheinung treten. 

3. Bei zwei/~lteren Frauen mit progressiver Sps von 20- bzw. 
8 j/~hrigem Krankheitsverlauf gelang es, durch wiederholte Muskelbiopsie 
eine generalisierte Muskel-Sarkoidose (Morbus Besnier-Boeck-Schau- 
mann) als Ursaehe des myatrophischen Prozesses festzustellen. Wir be- 
zeichnen diese Krankheit, deren Differentialdiagnose, Pathogenese und 
~tiologie an Hand der klinischen und morphologisehen Befunde und des 
Schrffttums besprochen wird0 als Polymyositis granulomatosa Boeck. 
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4. I m  Gegensatz  zur  unspezif ischen Derm~tomyos i t i s  chronica,  die 
von vornhere in  mi t  schweren Pa renchymsehaden  einhergeht ,  f i ihr t  die 
spezifisehe Po lymyos i t i s  g ranu lomatos~  Boeck ers t  s ekunda r  im Bereich 
s t a rke re r  in te rs t i t i e l le r  Gr~nulombfldung zur Schadigung,  Zerst/ ieke- 
lung und  sehliel~lich zum Unte rgang  yon  Muskelfasern.  Die K r a n k h e i t  
ve r lauf t  daher  s te ts  auBerst  schleichend und  lal3t erst  sehr spa t  Allgemein-  
r eak t ionen  des Organismus zu. 

5. E r s t  in  spa te ren  Prozel3stadien se tz t  sieh ein se lbs tandig  fort-  
sehre i tender  unspezif iseher Umb~u  des a t roph ischen  Muskelgewebes 
dutch ,  in dessen Abluuf  die spezifisch-entzi indliche,  g ranu lomat6se  Kom-  
ponen te  wei tgehend e l iminier t  wird  zuguns ten  einer hoehgradigen,  
uncharak te r i s t i sehen  Sklerose und  Lipomatose .  Diese Sklerosierungs- 
tendenz  wird  offenbar durch  die - -  in Frf ihfal len erfolgreiehe - -  Cortison- 
behand lung  gefSrder t  und  d a m i t  die weitere  Ausbre i tung  der  spez~fischen 
Granulome verh inder t .  

6. N u t  in der  myoskle ro t i sehen  E n d p h a s e  des Prozesses is t  eine Unter -  
seheidung yon  Myosklerosen andere r  Genese, insbesondere  yon  der  
Derm~tomyos i t i s  chroniea,  schwer oder  g~r unm6glich.  Daher  beda r f  es, 
]e a l t e r  der  Prozel~ ist,  um so haufigerer,  geziel ter  Muskelbiopsien,  u m  die 
spezifischen Boeek-Granu lome  mi t  ih ren  Langh~nssehen Riesenzel len 
aufzufinden.  

7. Eine E ino rdnung  der  Po lymyos i t i s  g r anu loma tosa  Boeek in die 
nosologisehe Gruppe  der  sogenannten  Kol lagenosen  is t  t ro tz  der  gemein- 
samen Skleros ierungstendenz  und  der  Cor t i sonempfindl iehkei t  n ich t  
gerech t fe r t ig t .  
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