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Uber exogene Spitmyopathien
I. Die Polymyositis granulomatosa Boeck*

Von
F.ERBSLOH und W.DIETEL

Mit 9 Textabbildungen
(Eingegangen am 5. April 1959)

A. Problemstellung

Angesichts eines fortschreitenden Muskelschwundes stehen wir nicht
nur vor der diagnostischen Alternative: ,neurogen oder myogen?‘.
Ist sie namlich mit Hilfe einer griindlichen Anamnese, wiederholter
neurologischer Untersuchungen, Erhebung eines exakten Muskelstatus,
sowie elektrischer oder gar elektromyographischer Untersuchungen
geklirt, so beginnt das Fragen nach der Oris- und Artdiagnose des Pro-
zesses, auf die wir schon aus Grinden der Therapie und Prognose nicht
verzichten konnen. Beim neurogenen Muskelschwund koénnen dabei
lokal- und artdiagnostische Hinweise aus der Anordnung der Atrophien,
aus ihrem Verhdltnis zu dem begleitenden Léhmungsbild und aus den
weiteren neurologischen Symptomen, also Tonusinderungen, Reflex-
und Sensibilitdtsstérungen sowie trophischen Verdnderungen, ent-
nommen werden. Bei den myogenen Atrophien gilt zwar das weitgehende
Fehlen solcher neurologischen Begleitsymptome als charakteristisch.
Doch sind neben der myogenen Schwéche oder Parese doch meist anch
Reflex- und Tonusstérungen, Muskelverhartung, Muskelschmerzen oder
gar Muskelkrdmpfe (Crampi) mit vorhanden. Diese Symptome konnen
zwar weitere diagnostische Hinweise geben, erlauben als unspezifische
Erscheinungen zur Differentialdiagnose der priméren Muskelkrank-
heiten aber nur selten zwingende Schliisse; ja sie ermoglichen meist
nicht einmal die Abgrenzung der endogenen Muskeldystrophien von den
exogenen Muskelentziindungen und Myosklerosen. Die Lokalisation der
myogenen Atrophien gibt hochstens in Spatfillen gewisse Anhalts-
punkte fiir die Art des Prozesses, wenn sich der Krankheitsverlauf und

die Ausbreitung der Myatrophien bereits tber lingere Zeit verfolgen
Liel3.

* Unserem verehrten Lehrer, Herrn Professor Dr. Dr. G. BopEcHTEL in Dank-
barkeit zum 60. Geburtstag gewidmet.
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Aber selbst bei ausgeprigten, progressiven myogenen Atrophien von
scheinbar systematischem Charakter mit typischer Lokalisation am
Becken- oder Schultergiirtel und allmihlicher Ausbreitung iber die
GliedmaBen, den Stamm und eventuell die Facies, ja auch beim Neben-
einander von Atrophien und Pseudohypertrophien, diirfen wir uns nicht
zur vorschnellen Anhiebsdiagnose einer endogenen Krbschen Muskel-
dystrophie hinreillen lassen, ehe nicht alle diagnostischen Moglichkeiten
ausgeschopft sind. Schon das klassische Lehrbuch der Neurologie von
OrpENHEIM enthdlt die Warnung, Muskelentziindungen, vor allem die
chronische Polymyositis, die sich gern erst im maittleren oder spiteren
Lebensalter manifestiert, nicht zu tibersehen und nicht wegen des oft
weitgehend gleichartigen klinischen Bildes gar mit der Erbschen
Muskeldystrophie zu identifizieren.

Man erinnere sich hier der wichtigen Feststellung BoprcaTELS, dal
die sogenannten Systemdegenerationen des Nervensystems als endogen-
familidre Erkrankungen jeweils ibr exogen-erworbenes Pendant be-
sitzen : so steht neben der familifren Parkinsonschen Krankheit der post-
encephalitische Parkinsonismus, neben der hepatolentikuliren De-
generation (STRUMPELL-WESTPHAL-WILsON) der sporadische Wilsonis-
mus, neben der familiiren spinalen progressiven Muskelatrophie die
postpoliomyelitischen, progressiven nucleéren Atrophien, um nur einige
klinisch wichtige Beispiele zu nennen. Diese grundsétzliche nosologische
Feststellung gilt auch fiir viele Myopathien. Die Abgrenzung der ge-
nannten endogenen Systemerkrankungen des ZNS von ihren exogen-
erworbenen Geschwisterkrankheiten auf entziindlicher, zirkulatorischer
oder auch auf der Basis einer exogenen Stoffwechselstérung oder Intoxi-
kation ist aber dem Kliniker oft nicht moglich; sie bleibt, wie HassLER
am Beispiel des Parkinson-Syndroms gezeigt hat, meist dem Anatomen
und Neuropathologen tiberlassen. Bei den chronisch-progressiven,
systemartigen Muskelaffektionen ist es demgegeniiber in der Regel
mdglich, die Entscheidung, ob eine endogene Systemerkrankung oder
ibr exogenes Abbild vorliegt, schon intra vitam, ja bereits zu Beginn
der Erkrankung durch eine oder mehrere Muskelbiopsien zu treffen und
zugleich die Artdiagnose histologisch zu bestimmen.

Dennoch werden die exogenen generalisierenden Myopathien — von
der allgemeinen Konsumptionsatrophie bei zehrenden Prozessen und
Allgemeinerkrankungen iiber die Inaktivitdtsatrophie bis zur aus-
gebreiteten Muskelatrophie bei innersekretorischen Erkrankungen,
Kollagenosen, GefiBerkrankungen und nach akuten und chronischen
Muskelentziindungen — hiufig nicht erkannt oder aber als endogene
Myopathie verkannt. Damit ist aber die bei Frithdiagnose dieser exogenen
Krankheitsbilder mitunter gegebene therapeutische Chance einer echten
Remission mit Regeneration des erkrankten Muskels versdumt. Denn
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am Ende aller dieser zirkulatorischen, entziindlichen oder stoffwechsel-
bedingten Myopathien steht meist die irreversible ,,Myosklerose® und
,,Lipomatose’* (ErB), d.h. das unspezifische Bild eines Ersatzes der
atrophischen Muskulatur durch Narben- und Fettgewebe. Im folgenden
sollen deshalb Beobachtungen aus der Gruppe der weniger bekannten
exogenen chronischen Myopathien, die als progressive Muskeldystrophie,
neurale und spinale Muskelatrophien verkannt worden waren, mit-
geteilt und ihre Differentialdiagnose, Pathogenese und nosologische
Stellung anhand klinischer und bioptisch-histologischer Befunde er-
ortert werden.
B. Kasuistik

Fall1 (Fr. Schu.) geb. 5. 10. 89, gest. 5. 10. 58. Die Patientin wurde uns 1955
von Dr. Horxgs (Starnberg) und spater von Chefarzt Dr. MossmMER (Tutzing) denen
wir auch hier fiir die Uberlassung der Krankenberichte aus den Jahren 1948—1958
danken mochten, iiberwiesen. Die Erkrankung reicht bis 1938 zuriick. Die 49jihrige
Frau, die zuvor lediglich mehrfache Venenentziindungen an den Beinen gehabt hatte,
bemerkte damals, daf3 beim Bergsteigen die Beine schneller ermiideten als frither. 1941
kam es zu einer Schwiche besonders am rechten Beckengiirtel, so daB sie sich nur
noch schwer erheben und auf dem rechten Bein stehen konnte. Ganz allméhliche Ver-
schlechterung, inzwischen seit 1943 Menopause. 1946 hatte sie zehn Wochen Darm-
katarrh und anschlieBend eine heftige fieberhafte Erkiltung, die sie weitere Wochen
ins Bett zwang. Als sie nach diesem Krankenlager aufstehen wollte, bemerkte sie
eine grobe Schwiche beider Beine und eine leichtere in den Armen. Nach Belastung
machten ihr heftige Glieder- und Gelenkschmerzen zu schaffen.

1948 wurde sie nach nervenérztlicher klinischer Untersuchung unter der Diagnose
einer typischen progressiven Erbschen Muskeldystrophie vom Beckengiirtel- (= ascen-
dierenden ) Typ in das Krankenhaus Tutzing eingewiesen. Die motorische Schwiiche
und Atrophie betraf besonders die Oberschenkel- und Beckenmuskulatur, aber auch
rechten Arm und Schulter. Es bestand eine sogen. Pseudohypertrophie beider
Waden mit deutlicher Muskelverhidrtung. Neurologische Symptome fehiten. 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-
itbungen machte.

Die histologische Untersuchung des entnommenen Muskelstiickchens (Prof.
Dr. SixGER, Chefarzt des Pathologischen Instituts des Stadtischen Krankenhauses
Miinchen-Schwabing) ergab: ,,Mikr.: Das vor mir liegende Gewebsmaterial ist in
erster Linie Fettgewebe, in welchem noch Sehnen- oder Fascienteile, aber auch
Reste von quergestreifter Muskulatur in Form kleinster Strange nachzuweisen sind.
An umschriebener Stelle sieht man perlschnurartig aufgereihte Zellwucherungen,
die wahrscheinlich Sarkolemmwucherungen entsprechen diirften. Man muB bei der
Deutung dieses Befundes etwas zuriickhaltend sein, nachdem ich nicht sicher weiB,
ob die Excision tatsachlich aus der Tiefe der Wadenmuskulatur erfolgte. Wenn dies
der Fall war, dann liegt zweifellos eine schwere progressive Muskeldystrophie vor,
die jetzt in erster Linje durch die Pseudohypertrophia lipomatosa gekennzeichnet
ist. Fiir gewohnlich findet man neben diesen schwerstens atrophischen Prozessen
gelegentlich auch noch hypertrophische Muskelbiindel, das habe ich hier aber nicht
mit Sicherheit feststellen kénnen.*

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

15%
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Bei den Saftkuren jedesmal starke Muskelschmerzen, Fieber und Gewichts-
abnahme. 1953 konnte die Pat. nicht mehr frei gehen, ja kaum noch aufstehen.
Deshalb erfolgte erneute Krankenhauseinweisung nach Tutzing. Hier wurde ein
weiteres Fortschreiten der asymmetrischen Muskelatrophien festgestellt. Seit 1955
war die Pat. stindig auf fremde Hilfe angewiesen. Wegen weiterer Verschlechterung
wurde sie am 8. 3. 55 in unsere Klinik eingewiesen. Der myatrophische ProzeB hatte
nun zu einer Skelettierung der re. Schulter gefithrt. Nacken-, Hals- und Gesichts-
muskulatur waren frei. Weitere Befunde: erhebliche symmetrische Atrophie der
Ober- und Unterarme, Hande wiederum frei; typischer Watschelgang infolge
Glutédusparese bds., Atrophie auch des iibrigen Beckengiirtels bei erheblicher Adi-
positas mit hochgradiger Schwiche des M. Ileopsoas und der Adductoren sowie
der Beugergruppe. Diese Oberschenkelbeteiligung ist asymmetrisch, rechtsbhetont.
Nach jeder aktiven und passiven Belastung werden heftige Myalgien geklagt. Die
Wadenmuskulatur ist ungewdhnlich verhértet. Auffallig ist eine hartnickige Heiser-
keit. Bei der Phonation wird das Zapfchen nur schwach gehoben. Bemerkenswert
weiter eine angeblich seit Jahren bestehende Blepharo-Conjunctivitis.

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

Réntgenologisch fanden sich Hilusindurationen bds., Emphysem, geringe Fibrose
mit Atelektasen in Hilusndhe 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-
mans der HWS und BWS mit Einengung der Foramina intervertebralia durch
Exostosen an den Wirbelkanten.

Die Rontgen-(Weichteil-) Aufnahmen beider Oberschenkel lieBen eine eigenartig
verstarkte facherformige Muskelzeichnung erkennen. An einigen Stellen auch kalkige
Einlagerungen. Im Elektromyogramm fand Doz. Dr. STRUPPLER die Zeichen einer
myogenen Atrophie.

Auf Grund der folgenden Besonderheiten dachten wir bei der Patientin
mehr an eine chronische Polymyositis als an eine progressive Muskel-
dystrophie:

Spéater Beginn im 49. Lebensjahr (sogenannte ,,Dystrophie der Meno-
pause’) — mnach 17jidhrigem Verlauf noch asymmetrische Muskel-
atrophien mit starken Belastungsschmerzen -— Muskelverhirtung
besonders der Waden, ausgeprigte myosklerotische Verdnderungen der
Oberschenkelmuskulatur im Réntgenbild und bei der Biopsie 1948 —
deutliche subakut-entziindliche Allgemeinsymptome — chronische
Blepharoconjunctivitis.

Auch die erneute Muskelbiopsie aus dem M. levator scapulae ergab
zunéchst das Bild einer fortgeschrittenen Myosklerose mit weitgehendem
Umbau der Muskulatur in Narben- und TFettgewebe. Erst weitere
Schnitte zeigten innerhalb des Narbengewebes dichtere Rundzell- und
Epitheloidzellinfiltrate, die sich stellenweise zu Knoétchen verdichten
und mehrkernige Riesenzellen vom Typ der Langhansschen Riesenzellen
aufweisen. Die Riesenzellen enthalten haufig EinschluBkoérperchen nach
Art sternformiger Rosetten, die sogenannten Schaumann-Kérperchen
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(Abb.1). Diese entziindlichen Granulationen neigen zur Vernarbung
unter Einschluf von Resten des Muskelparenchyms. Betrachtet man
die Excisionspraparate aus der noch nicht so schwer betroffenen Mus-
kulatur des Vorderarmes, so sieht man deutlicher, daB es sich nicht um

B & A‘*):
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Abb.1. Fortgeschrittene Muskelsarkoidose (BOECK). Massives spezifisches Granulationsgewebe mit

EinschluB von Muskelbruchstiicken. Bei * typische Langhanssche Riesenzelle mit ,,asteroidem**

Zelleinschlufl (sogenanntes Schaumann-Korperchen, das unspezifischer Ausdruck einer Immunitits-

reaktion sein soll (TEILUM, HUG). Fall 1. Muskelexcision ans dem rechten M. levator scapulae
(Himatoxylin — VAN GIESON)

einen primiren dystrophischen Zerfall der Muskeifasern mit nach-
folgender atypisch-granulomatdser interstitieller Reaktion und Ver-
narbung, sondern um einen priméir chronischen, granulomatdsen Ent-
zindungsprozell mit sekundédrem Muskeluntergang handelt (Abb.2). Die
Epitheloid-Riesenzellgranulome bilden reticulire Gitterfaserkndtchen,
lassen Nekrosen und Verhirtungen vermissen und weisen auch die
histologischen Charakteristica des Boeckschen Sarkoids (RouLgr)
auf. Auf Quer- und Léngsschnitten erkennt man den interstitiell
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herdférmigen Ausbreitungsmodus der primér-chronischen Entziindung,
die erst bei stdrkerer Wucherung des interstitiellen Granulationsgewebes
eine sekunddre Zerstiickelung der benachbarten Muskelfasern und ihren
schlieBllich Untergang herbeifithrt (Abb.2, 4).

G. BopECHTEL hat Anfang 1958 diese Beobachtung von generalisierter
Sarkoidose der Skeletmuskulatur vor dem Verein der Fachérzte fir
innere Medizin in Minchen vorgestellt und dabei auch die vorerwihnten
charakteristischen histologischen Befunde demonstriert. Ir hat betont,

Abb.2. Frischere Muskelsarkoidose (BOEOKR). In unmittelbarer Nachbarschaft des spezifischen
Granulationsgewebes unversehrte Muskelfasern (oben). Bei * Faserbruchstlick mit erhaltener
Querstreifung. Fall 1, Muskelexcision aus dem M. ext. carpi radialis (Himatoxylin ~— VAN GIESOX)

daB diese Patientin keine typischen Lymphknoten- oder Lungen-
verdnderungen und mit zweifelhafte Zeichen einer meningocerebralen
Sarkoidose, als den viel hdufigeren Organmanifestationen des Morbus
Boeck, bot. Lediglich die chronische Blepharoconjunctivitis erwies sich
nach den Befunden der Miinchener Augenklinik als spezifisch im Sinne
des Boeckschen Sarkoids der Conjunctiva® (Abb.3). Kulturen und Tier-
versuche von unserem Excisionsmaterial zwecks Nachweis von Tuberkel-
bacillen verliefen negativ.

1 Herrn Prof. Dr. Remky, Oberarzt der Universit%}.’ﬁs-Augenklinik Miinchen
(Direktor: Prof. Dr. ROHRRSCENEIDER) sei vielmals fiir die Uberlassung des Excisions-
Priparates gedankt.
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Wir behandelten die Pat. unter der Diagnose einer chronischen Polymyositis mit
ACTH, spiter Cortison und voriibergehend mit Tuberkulostatica. Der Anfangs-
erfolg war iiberraschend: Die Blepharoconjunctivitis besserte sich schnell, die
Knétchen verschwanden von der Innenseite der Bindehaut, die allgemein-entziind-
lichen Erscheinungen, auch die subfebrilen Temperaturen, gingen zuriick. Selbst
der Muskelstatus besserte sich, zwar zdgernd,aber ganz sicher. Mit der klinischen

Abb.3. Blepharoconjunctivitis granulomatosa BOECK. Spezifisches subepitheliales Granulations-
gewebe mit zentraler Knotchenbildung. Fall 1. Nach einem Excisionspriparat der Universitits-
Augenklinik Minchen. (H.E.-Firbung)

Besserung verringerte sich unter ACTH auch die Kreatinausscheidung. Nach Ab-
setzen der ACTH-Cortison-Behandlung kam es bei der Pat. zu dem erwarteten
Riickschlag; immerhin wurde sie im ganzen gebessert in hiusliche Pflege entlassen.

Im August 1955 Einweisung ins Krankenhaus Tutzing wegen erneuten Fort-
schreitens der myogenen Paresen sowie Auftreten von Odemen an den Beinen.
Dort kommt es zu einer interkurrenten Lungenembolie, von der sich die Pat. nur
allméhlich erholt. Nun fanden sich erstmals Zeichen einer kardialen Dekompensation
(Linksinsuffizienz). Nach Behebung dieser Komplikationen entschlossen wir uns
zu einer erneuten langfristigen Decortin-Behandlung (das Priparat wurde von der
Firma Merck freundlicherweise kostenlos zur Verfiigung gestellt), die bis zum
Sommer 1956 doch eine deutliche Besserung zur Folge hat, so da3 die Pat. sogar
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wieder mit entsprechender Unterstiitzung das Bett verlassen und umhergehen
konnte. Beim Versuch, Treppen zu steigen, werden nun erstmals stenokardische
Beschwerden geklagt. Im Frithjahr 1957 kommt es rasch zu kardialer Dekompen-
sation mit Anasarka und cerebralen Zirkulationsstorungen (BewuBtseinsstérungen).
Seit dem Auftreten der kardialen Insuffizienzerscheinungen erholt sich die Pat.
trotz intensiver Herzbehandlung mit Glykosiden nicht mehr recht. Auch ein weiterer
Behandlungsversuch in unserer Klinik (1958) mit Prednisolon bringt nur noch eine
voriibergehende Besserung der Muskelleistung der Arme und Beine. Der Riickfall
mit Verschlimmerung der Herzinsuffizienz und Wiederauftreten der re.-seitigen

SR = s R

Abb.4. Unbehandelte Muskelsarkoidose (BOEOK) mit interstitieller Ausbreitung des spezifischen

Granulationsgewebes und leichter, symptomatischer Schiidigung der angrenzenden Muskelfasern

(zentrale Kerne). Beginnende interstitielle Fibrose auch auBerhalb der granulomatos-entziindlichen
Herde. Fall 1, Excision aus dem M. biceps (1955) (Himatox. — VAN GIESON)

Oberschenkelvenenthrombose 1aBt nicht lange auf sich warten. Nach mehreren
fliichtigen Lungenembolien mit febriler Reaktion folgt am 5. 10. 58 der Exitus
letalis unter dem Bild des akuten Herz- und Kreislaufversagens.

Durch die Autopsie (wir danken Herrn Professor Dr. Bt~NarLER, Direktor des
Pathologischen Instituts fiir die Uberlassung des Vergleichsmaterials), deren Be-
funde wegen ihrer pathologisch-anatomischen Bedeutung gesondert mitgeteilt
werden sollen, wird die Diagnose einer chronischen granulomatdsen Polymyositis
von der Art des Boeckschen Sarkoids mit hochgradiger allgemeiner Muskelatrophie
und volligem Ersatz der Gesamtmuskulatur durch Narben- und Fettgewebe be-
stiitigt. Dabei zeigt sich am weniger schwer betroffenen Musculus biceps gegeniiber
der letzten Muskelbiopsie 1955 eine Umwandlung der spezifischen entziindlichen
Granulomatose in eine einfache Myosklerose mit nur méaBiger Muskelatrophie
(Abb.4 u. 5). Als Todesursache fand sich eine fulminante Lungenembolie aus den
Oberschenkelvenen, die beiderseits partiell thrombosiert waren. Die seit gut 11/,
Jahren bestehende Herzinsuffizienz klirte sich als Folge eines klinisch und elektro-
kardiographisch stummen, rezidivierenden Herzinfarktes auf, der von der re. Herz-
vorderwand in das Septum hineinreichte.
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Epikritische Besprechung. Die Fklinisch-differentialdiagnostische Be-
deutung dieser Beobachtung ergibt sich schon daraus, dafi die Patientin
erst 10 Jahre nach Krankheitsbeginn erstmalig zur intern-nervendrzt-
lichen Untersuchung eingewiesen wurde. Damals war aber der chronisch-
entziindliche MuskelprozeB an der primir miterkrankten Wade bereits
soweit fortgeschritten, daB auf Grund der Muskelbiopsie lediglich der

Abb.5. Myosklerotische Vernarbung nach gut 2jahriger Cortisonbehandlung. Ersatz des spezifischen

Granulationsgewebes durch unspezifisches, faserreiches Bindegewebe mit geringer Rundzellinfil-

tration. Man beachte die relativ geringe, feils vacuolige Degeneration der Muskelfasern. Fall 1.
Aufopsiematerial aus dem M. biceps (1958) (H, E.-Firbung)

Endzustand einer Umwandlung in Fett- und Narbengewebe festgestellt
und iiber die Atiologie und Pathogenese des myatrophischen Prozesses
nichts mehr ausgesagt werden konnte. So blieb es wegen des klinischen
Bildes eines vom Beckengiirtel ausgehenden, ascendierenden, typisch
proximal betonten, progressiven Muskelschwundes bei der Diagnose
einer endogenen progressiven Muskeldystrophie (ErB).

Die exogen-entziindliche Genese der Myopathie konnte erst unter Ver-
wertung der oben aufgefithrten klinischen Besonderheiten, vor allem
Spétmanifestation in der Menopause, Asymmetrie, Myalgien, sowie nach
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mehrfacher Muskelbiopsie an Stellen frischeren Befalls und unter Ver-
wertung des ophthalmologischen Befundes einer chronischen granulo-
matdsen Blepharoconjunctivitis gesichert werden. Fiir eine wesentliche,
anhaltende Besserung war der chronisch entziindliche Prozef 1955
bereits zu weit fortgeschritten. Zudem machten sich die Folgen und
Begleiterscheinungen einer schweren, allgemeinen Adipositas geltend.
Es kam ab 1957 zu zunehmender Herzinsuffizienz mit Thrombose-
neigung und Lungenembolien auf der Grundlage eines rezidivierenden
Herzinfarktes. Diesemn. Herz- und Kreislaufleiden und nicht der vor
20 Jahren begonnenen Polymyositis ist die Patientin schlieBlich erlegen.

Pathogenetisch gibt die Beobachtung ebenfalls zahlreiche Probleme
auf. Wir haben bereits an Hand der bioptisch-histologischen Befunde
gezeigt, dafl es sich um eine primér chronische, mit Riesenzellengranu-
lomen einhergehende Entziindung im Muskel handelt, die multilokuldr
in den gréberen interstitiellen Septen beginnt und sich allméahlich iber
den befallenen Muskel ausbreitet. Der Beweis, dal} es sich dabei um eine
Muskel-Sarkoidose im Sinne des Morbus Boeck-Besnier-Schaumann
handelt, ist durch die beschriebenen feingeweblichen Besonderheiten
(retikular aufgebaute, entziindliche Epitheloidzellgranulome mit Lang-
hansschen Riesenzellen und sogenannten Schaumann-Koérperchen) und
den Nachweis der Boeckschen Sarkoidose an der Bindehaut des Auges
erbracht. Wir bezeichnen deshalb die bei der Patientin vorliegende Er-
krankung als Polymyositis chronica granulomatosa Boeck. Denn BoEck
selbst war nach einem Bericht von Mazza bereits vor 50 Jahren diese
seltene muskulire Organmanifestation des ,multiplen benignen Sar-
koids“ bekannt. Dabei fiihren die zundchst disseminiert auftretenden
entziindlichen Granulome erst relativ spidt zu ernsteren Erndhrungs-
storungen des benachbarten Muskelparenchyms mit Zerstiickelung,
Zerfall und Auflésung der Fasern; gleichzeitig macht sich aber auch
auBerhalb der entziindlichen Herde stellenweise eine interstitielle
Fibrose zwischen den Muskelfasern bemerkbar (Abb.4). Erst spater,
in der Endphase der sklerosierenden chronischen Myositis scheint sich
dann ein selbstindig fortschreitender Umbaw des erkrankten Muskel-
gewebes zu vollziehen, in dessen Ablauf die spezifisch-entzimdliche,
granulomatdse Komponente stellenweise véllig eliminiert wird und sich
schlieBlich eine unspezifische Sklerose bei hochgradiger Muskelatrophie
und FErsatz durch von Narben durchzogenes Fettgewebe ecinstellt
(Abb.9). Diese Sklerosierungstendenz wird offenbar durch die Cortison-
behandlung geférdert (Abb.5). Die Autopsie zeigte aber einen trotz
allem tiberraschend weitgehenden Schwund der Muskulatur des Stam-
mes, des Schulter- und Beckengiirtels, sowie der Arme und Beine. Weit-
gehend frei blieben die kleinen Hand-, Fufi-, sowie die Hals- und Ge-
sichtsmuskeln. Diese Bevorzugung der groferen, meist proximalen
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Muskelgruppen, die das dystrophiedhnliche klinische Bild hervorrief,
ist bei einem exogen-entziindlichen ProzeB merkwiirdig. Uber die
pathogenetischen Grundlagen einer solchen, vor allem bei der Erbschen
Muskeldystrophie iiblichen Topik des Muskelschuwundes kénnen nur
Spekulationen angestellt, aber keine fundierten Hypothesen vorgebracht
werden, da wir iiber die feingeweblichen, zirkulatorischen und chemisch-
physikalischen Besonderheiten der verschiedenen Skeletmuskeln und

ihrer Hauptgruppen kaum etwas wissen.

Fall 2 (Frau H. Schi.) Die 63jahrice ¥rau wurde uns Ende 1958 von Herrn
Dr. WorsoniNG, Nervenfacharzt in Minchen, freundlicherweise stationir zur Kl4-
rung der Diagnose eingewiesen. Man hatte bei ihr 1955 eine neurale Muskelatrophie
vermutet, da sich unter heftigen Kreuz- und Riickenschmerzen im Laufe der
letzten zwei Jahre deutliche motorische Paresen an Armen und Beinen mit einer
Areflexie heruasgebildet hatten. Die elektrische Untersuchung hatte nur eine quan-
titative Herabsetzung, keine Entartungsreaktion ergeben, im Elektromyogramm
fand sich 1955 ein ,,deutliches Myopathiebild im Sinne einer myogenen Atrophie
(ErB)*“. Der Liquor cerebrospinalis war 1955 ohne krankhaften Befund, Blut-
senkung 4/14 normal. Rontgenaufnahmen der Halswirbelsidule erbrachten damals
lediglich am 5. und 6. Halswirbel osteochondrotische Veranderungen.

Aus der 1958 erhobenen Anamnese entnehmen wir folgende Einzelheiten: Mit
10 Jahren lag sie vier Wochen mit einer leichten Hirnhautentziindung; ihr Vater
war kurz vorher an einer akuten, schweren Meningitis verstorben. Am Ende der
ersten Schwangerschaft erkrankte die Pat. an einer schweren Eklampsie, so daB die
Entbindung sogleich eingeleitet werden muBlte. 1944 erstmalig stechende Schmerzen
im Kreuz, die 1951 verstirkt wiederkehrten und in beide Oberschenkel einstrahlten.
Damals sistierten ihre Menses endgiiltig. 1953 — 1954 litt sie unter ziehenden Schmerzen
in beiden Schultern, die schlieBlich in die Finger ausstrahlten.

Erst im Sommer 1955 wurde ihr bewuBt, daB mit den Schmerzen auch eine
ganz allmahlich fortschreitende Muskelschwiche beider Arme, zuletzt auch beider
Beine, li. immer mehr als re., eingetreten war. Das fithrte sie sogleich in nerven-
arztliche Behandlung. 1956 klagte die Pat. das ganze Jahr iiber Drehschwindel,
von li. nach re., vor allem in horizontaler Lage. Die Schwiche der Arme und Beine
nahm allméhlich zu, die Schmerzen dagegen ab, sie traten zuletzt nur noch gelegent-
lich, fiir kurze Zeit an- und abschwellend, in Erscheinung. Schlielich nahm sie auch
an Gewicht ab, schwitzte viel, besonders nachts, die Arme und Beine wurden auf-
fallend schlank und sie kam dann im Friihjahr 1958 ganzlich vom Gehen ab.

Die neurologische Untersuchung ergibt eine allgemeine Atrophie der Schulter-,
Ober- und Unterschenkelmuskulatur beiderseits mit Beteiligung der kleinen Hand-
muskeln und entsprechend tief eingesunkenen Spatia interossea. Die Muskulatur
ist auffallend schlaff, der Tonus an den Armen und ebenso an den Beinen vermindert
(positive Taschenmesserphénomen), die Sehnenreflexe sind allgemein schwach, an
den Beinen nur mit Kunstgriffen zu erhalten. Die motorische Schwiche der
Beine geht iiber die sichtbare Atrophie hinaus. Die Waden sehen sogar kraftig aus,
doch fithlt man bei der Palpation nur noch in der Tiefe atrophische, schmerzhaft
verhirtete Muskelfaszikel, dariiber ist lediglich lockeres Unterhautfettgewebe zu
tasten (Pseudohypertrophie). Sensibilitdtsstorungen und trophische Hautver-
anderungen werden vermifit, ebenso sonstige Hautefflorescenzen. Bei der elek-
trischen Untersuchung der atrophischen Muskeln zeigt sich eine quantitative
Herabsetzung der Erregbarkeit.

Von den klinischen Untersuchungsbefunden ist erwihnenswert: Blutsenkung bei
der Aufnahme 24/39 mm Hg, Weltmann 5 KB, Takata neg. Thymol 4+, Cadmium
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neg., Serumeiweillkorper: Gesamteiweil} 8,17 g-%/,, Albumine: 57 Rel-%/, «-1-Globu-
line: 3,3 Rel-%,, o-2-Globuline: 7,5%/,, -Globuline: 11,3%/,, »-Globuline: 20,9%/,.
Die Werte liegen nahe an unserern normalen Elektrophorese-Mittelwerten. Blut-
calcium: 10,2 mg-°/,, Kreatinausscheidung (Mittelwert von 3 Tagen): 141 mg/Tag,
Kreatinin: 457 mg/Tag, Quotient 0,3 (normal unter 0,1).

Bei verschiedenen Rontgenuntersuchungen fanden wir Kalkherde und altere
Indurationen in beiden Hili und einen gréBeren verkalkten Lymphknoten links
im Mittelbauch, an der Halswirbelsaule einen élteren Bandscheibenschaden zwischen
dem 5. und 6. HWK mit begleitender Spondylosis deformans geringeren Grades,
analoge Verinderungen an der LWS mit Bandscheibenschaden zwischen Lg und S
aullerdem aber eine maflige Osteoporose der Wirbeikorper.

Die klinischen Zeichen einer Hyperthyreosz mit Struma wurden durch den
Schilddriisenspeichertest [12 MikroC Radio-Jod (J 131) peroral] bestatigt. Es zeigte
sich eine beschleunigte Jodaufnahme (Speicherungsmaximum nach 8 Std mit 65°/)
und im weiteren Verlauf ein typischer Speicherungsriickgang. Klinisch bestanden
weiterhin die Zeichen eines noch labilen Hypertonus mit Werten um 190/85, aortaler
Herzkonfiguration und beginnendem Fundus hypertonicus. Die Nierenfunktion war
nicht gestort. Elektromyographisch zeigte sich wie 1955 das typische Bild einer
myogenen Atrophie (Doz. Dr. STRUPPLER).

Nach diesen Befunden handelte es sich also um eine generalisierende
myogene Atrophie, die sich im unmittelbaren Anschlufl an die Meno-
pause mit den Vor- und Begleitsymptomen : Myalgie, Muskelverhirtung,
hochgradige Muskelschwiche und Hypotonie manifestiert hatte. Damit
aber lag wiederum der Gedanke an eine exogene Spitmyopathie (NEVIN,
Apams, DENNY-BROWN u. PEaRson) nabe. Wir muBten es aber zunéchst
offen lassen, ob sich dahinter eine sogenannte chronisch-thyreotoxische
Myopathie (AskaNazyY), also eine stoffwechselbedingte Atrophie, oder
aber eine banale chronische Myositis (sogenannte Myopathie der Meno-
pause von SHY u. McEAcHERN) verbarg.

Die Muskelbiopsie aus dem M. tibialis ant. erbrachte zundchst das
wenig spezifische Bild einer herdférmigen, interstitiellen chronischen
Myositis, wie man sie z. B. beim schweren Gelenkrheumatismus und
auch manchmal bei den sogenannten Kollagenkrankheiten beobachtet
(Abb.6). Das teils bereits fibrotische Granulationsgewebe kann dabei
auch richtiggehende Knédtchen mit Epitheloidzellen, Plasma- und
Rundzellinfiltraten aufweisen (STEINER u. Mitarb., Sokororr u. Mitarb.).
Die benachbarten Muskelfasern waren zum Teil bereits geschadigt unter
Bildung von sogenannten myogenen Riesenzellen (Abb.6). Xrst eine
zweite Muskelexcision aus dem M. trapezius klirte schlagartig die
Situation (Abb.7). Jetzt zeigten sich ndmlich zahlreiche miliare Epithe-
loid-Riesenzellenknétchen von retikulirem Aufbau und mit typischen
Langhansschen Riesenzellen, wiederum ohne Nekrosen, also das uns
bereits vom ersten Fall (Abb.1) bekannte Bild einer noch frischeren
Myositis granulomatosa Boeck.

Weiterer Verlauf, Die mikroskopische und bakteriologische Untersuchung auf
Tuberkelbacillen verlief einschlieBlich der Tierversuche negativ. Unter energischer
Prednisolonbehandlung (beginnend mit 70 mg taglich, dann 50, 30, 15 mg iiber
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ADbb. 6. Sklerosierende granulomatose Herd-Myositis mit Bildung myogener Riesenzellen (*). Fall 2
Excision aus dem M. tib. ant. (Hdmatox.-Eosin)

Abb.7. Frische interstitielle Epitheloid-Riesenzell-Granulomatosedes Muskels. Bei * typische
Langhanssche Riesenzelle mit zwei ,,asteroiden’ Zelleinschliissen. Fall 2. Excision aus dem
M. Trapezins (Himatox, — VAN GIESON)
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8 Wochen) besserte sich die Muskelleistung erheblich. Die Kreatinurie blieb dagegen
gleich, ja sie stieg in der 6. Behandlungswoche noch etwas an (252 mg/die, Quotient
0,7, Mittelwerte aus 6 Bestimmungen). Die Blutsenkungsgeschwindigkeit fiel zur
Norm ab (2/10). Die Patientin nahm ohne Oedemanlagerung 4,7 kg zu, fihlte sich
wohl. Der Blutdruck stellte sich auf Werte um 160/80 ein. Mit einer taglichen
Dosis von 10 mg Prednisolon wurde die Patientin in ambulante drztliche Behandlung
entlassen. Die physikalische Therapie wird intensiv weiter betrieben.

Epikritische Besprechung. Die Fehldiagnosen, die bei dieser zweiten
Patientin mit generalisierter Muskelsarkoidose gestellt wurden, kenn-
zeichnen die differentialdiagnostische Bedeutung dieser Beobachtung:
Neurale Muskelatrophie, Erbsche Muskeldystrophie, chronische thyreo-
toxische Myopathie, banale chronische Polymyositis bzw. Myopathie
der Menopause! Wiederum erbrachte erst die zweite Muskelbiopsie die
artdiagnostische Klirung, weil der ProzeB im Bereich des zunéchst
exzidierten M. tibialis ant. bereits zu alt war und mehr an eine herd-
formige, sklerosierende ,,chronische interstitielle Myositis“ aus dem
rheumatischen Formenkeis errinnerte.

Die Topik der Muskelatrophien war durch die Betonung der Extremi-
titen selbst und die Beteiligung der kleinen Handmuskeln vom Fall 1
verschieden. Auch der Verlauf war hier ein anderer. Die Muskelatrophien
traten erst in der letzten Phase (1955—1958) deutlicher in Erscheinung,
ihnen ging eine Phase ausgeprdgter myalgischer Schmerzzustinde und
dann eine Phase der motorischen Schwiche bei abklingenden Schmerzen
noch ohne sichere Muskelatrophien voraus. Auch allgemein somatisch
entwickelten sich die Krankheitsbilder im ersten und zweiten Falle
gegensitzlich: Hier Gewichtsabnahme, SchweiBneigung, Angstlichkeit,
Zeichen einer Hyperthyreose; dort standige Gewichtszunahme bis zur
massiven Fettsucht, dabei psychische Verlangsamung und Grund-
umsatzerniedrigung. Die konstitutionelle Ausgangslage war jedoch schon
entsprechend verschieden: Hier eine kleine, zartnervige, agile Franzdsin,
dort eine massive, kriftige, geméachliche Schwébin. Der dullere Aspekt
wird also bis in die Endphase weniger von der Muskelkrankheit als viel-
mehr von pramorbiden, konstitutionellen Faktoren bestimmt. Vielleicht
gilt das auch fiir die in den beiden dargestellten Féllen voneinander ab-
weichende Topik der postmyositischen Muskelatrophien.

€. Bemerkungen iiher Vorkommen und nosologische Stellung
der Polymyositis granulomatosa Boeck

Die Polymyositis granulomatosa Borck ist offenbar gar nicht so sel-
ten, wie es nach den spirlichen Hinweisen in der deutschen Literatur auf
den ersten Blick scheint (ErBsiéu, BopEcHTEL u. Mitarb., BAMMER).
Durch SUNDELIN, SNORRASON, KRABBE, MYERS u. a., sind doch wohl
iber 50 Fille im Weltschrifttum publiziert. Man sollte deshalb die
»Muskeldystrophien des spiiteren Lebensalters” (NEVIN) systematisch auf
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diese spezielle Ursache hin iberprifen. Das kann nur durch gegebenen-
falls wiederholte Muskelbiopsie geschehen. So fand SCHALTENBRAND,
nachdem wir 1955 an der Bodechtelschen Klinik die Beobachtung Schu.
(Fall 1) mit ihm diskutieren konnten, unter seinem Krankengut bereits
einen einschlagigen, sehr eindrucksvollen Fall einer 59jdhrigen Frau,
mit einer zehnjéhrigen Anamnese, die lange Zeit als Erbsche Muskel-
dystrophie verkannt worden war (BAMMER). Auch unter atypischen
myatrophischen Krankheitsbildern, die als neurale oder spinale pro-
gressive Muskelatrophie, vor allem auch als myatrophische Lateral-
sklerose mit Beginn im 6. Dezennium imponieren, verbirgt sich sicher-
lich manche unerkannte Polymyositis granulomatosa Boeck. Diese tritt
ndmlich gelegentlich zusammen mit einer meningo-cerebralen Organ-
manifestation des Morbus Boeck-Besnier-Schaumann (Zemaw) auf. So
klarte sich in einem Fall von pE Morsier, MAURICE u. MARTIN das
Bild eines myatrophisch-spastischen Syndroms mit bulbdren Sym-
ptomen autoptisch als eine solche Kombination von muskuldrer und
meningo-cerebraler Sarkoidose auf. Die bei Beginn der Erkrankung etwa
60 jahrige Frau bot spiter aullerdem eine Areflexie und ein Korsakoff-
Syndrom. Das erinnert wiederum sehr an die Polyneuritis granulomatosa
Boeck, die ebenfalls schon seit langem als besondere Manifestationsform
der Sarkoidose bekannt (WINkLER 1905, UrBan 1908), meist aber mit
einer Uveoparotitis (Heerfordtsches Syndrom) verkniipft ist (BopEcH-
TEL). Gelegentlich tritt sie aber auch unter dem Bilde einer Polyneuro-
radiculitis Guillain-Barré mit Hirnnervenbeteiligung in Erscheinung
(ErxstiNGg und Simrrvis-Smrrr). Vielleicht ist der hartnickige, jahre-
lang anhaltende Drehschwindel im Falle 2 und eine leichte Liquoreiwei3-
vermehrung mit pathologischer Kolloidreaktion im Falle 1 Ausdruck
eines beginnenden meningo-cerebralen Morbus Boeck.

Es entspréache dem Zug moderner nosologischer Bestrebungen, wiirde
man die Polymyositis granulomatosa Boeck in die Krankheitsgruppe der
sogenannten Kollagenosen einordnen (RErFweM). Dafiir wiirde man
anfiilhren koénnen, dafl sie ja auch unter dem Bild einer chronischen
Dermatomyositis auftreten kann (MucHA u. ORZECHOWSKTI). Sie hat mit
den Kollagenosen auch die ausgesprochene Neigung gemeinsam, sich am
Muskel unter Bildung interstitieller Myosklerosen mit reichlich kolla-
genen Fasern zu manifestieren. So hitte man nach den griindlichen
autoptisch-histologischen Untersuchungen unseres 1.Falles Schu. —
(Herrn Prof. BoneELER und Herrn Dr. Georat, Pathologisches Institut
der Universitdt Miinchen sei herzlich fir die Uberlassung der Sektions-
befunde gedankt) — in der Endphase der Erkrankung nach 2jihriger
Cortisonbehandlung kaum mehr eine Chance gehabt, spezifische Granu-
lome in der Muskulatur anzutreffen, so selten waren sie geworden
(Abb. 8). Im Falle 2 dachten wir bioptisch histologisch zunichst an eine
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herdférmige interstitielle Myositis aus dem rheumatischen Formenkreis,
che uns der Nachweis spezifisch Boeckscher Granulome gelang. Auch das
Ansprechen auf die vorsichtige Cortisonbehandlung teilt die Polymyo-
sitis Boeck nach unseren Erfahrungen mit einer Reihe von Krankheiten,
die unter dem Begriff der ,,Kollagenosen* subsummiert werden. Dem-
gegeniiber muB aber betont werden, dafl die myosklerotische Vernarbung

Abb.8. Fortgeschrittene Myosklerose bei unbehandelter, mehr als 15 Jahre alter Polymyositis granulo-

matosa BOECK. Im entziindlichen Narbengewebe sind keine sicher spezifischen Knotchen mehr aus-

zumachen. Bei (*) fraglich myogene Riesenzellen. Fall 1. Excision aus dem M. levator scapulae
(Himatox.-Eosin)

unter Bildung von reichlich kollagenem Bindegewebe zwischen den oder
gar an Stelle von atrophischen Muskelfasern kein Spezificum der
sogenannten Kollagenosen darstellt, sondern eine weitgehend obligate
Begleit- und Folgeerscheinung jeder chronischen Entziindung ist, —
gerade im Muskel, der selbst bei den degenerativen, primér stoffwechsel-
bedingten endogenen Dystrophien sehr frith mit einer interstitiellen
Fibrose und Sklerose unter erheblicher Verstirkung des kollagenen
Bindegewebes antworten kann (ErBSLOH). Und niemand wirde auf die
Idee kommen, etwa die Narbenzustinde nach einer mit Defekt abgeheil-
ten tuberkulésen Meningitis wegen der starken Wucherung des kolla-
genen Bindegewebes nun als ,meningo-cerebrale Kollagenose* anzu-
sprechen. Man sollte diese, wenig gliickliche Gruppenbezeichnung so eng
wie méglich begrenzen und auf die wirklich priméren Systemerkrankungen
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des Bindegewebes beschrinken, welche mit dem histopathologischen
Symptom der , fibrinoiden Verquellung der Grundsubstanz des Intersti-
tinms® einhergehen (DELARUE u. Mitarb., Turta® u. Mitarb.). Hierzu ge-
hort aber unseres Erachtens der Morbus Boeck (,,Lymphogranulomatosis

Abb.9. Sklerodermatomyositis chronica als Vergleichspriparat zu Abb.4 u. 5. Hochgradige, teils
wachsartige, teils hyaline Muskelfaserdegeneration bis zur Fasernekrose (*) mit starker, diffuser
entziindlicher Reaktion und beginnender interstitieller Fibrose

benigna‘ KRABBE) ebensowenig wie die Miliartuberkulose auf der einen
und die ,,Lymphogranulomatosis maligna®, der Morbus Hodgkin, auf
der anderen Seite.

Hilt man sich nicht an den 4duBeren klinischen Aspekt und sieht man
von der unspezifischen Endphase des myosklerotischen und je nach
individueller Neigung mehr oder weniger ausgeprigten ,lipomatésen
Umbaus der atrophischen Muskulatur ab (Abb.8), so bleibt klinisch und
anatomisch-histologisch zwischen der Myositis granulomatosa Boeck

Arch. Psychiat. Nervenkr., Bd. 199 16
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und der typischen Muskel-Kollagenose nicht viel Gemeinsames. Auf der
einen Seite steht hier ein trotz seiner Ausdehnung und trotz aller kérper-
lichen Behinderung im Grunde benigner, exzessiv chronischer Prozef,
der als herdférmige, primir granulomatése Entziindung erst in fort-
geschrittenen Stadien das Muskel-Parenchym sekundédr beeintrichtigt
(Abb.2,4) und der auch nur zégernd zu einer Allgemeinschidigung des
Organismus fithrt. Auf der anderen Seite steht dagegen ein dem Wesen
nach maligner diffuser Prozefl, der ob akut oder subakut verlaufend
(Typ Wagner-Unverricht) oder aber chronisch bzw. schubweise, von vorn-
herein neben exsudativen und produktiv-entziindlichen Zeichen mit einem
ganz massiven Muskelparenchymzerfall einhergeht (Abb.9) und — wie
andere Kollagenosen — unter dem Bild einer schweren, konsumierenden
Allgemeinerkrankung verlduft. Auf diese fundamentalen Besonderheiten
der andersartigen Dermatomyositis werden wir in einem weiteren Bei-
trag zur Frage der exogenen Spatmyopathien zuriickkommen.

Zur Atiologie des Morbus Besnier-Boeck-Schaumann im allgemeinen
und der Polymyositis granulomatosis Boeck im speziellen kénnen wir
auf Grund unserer Beobachtungen keine neuen Argumente in die Dis-
kussion werfen. Unsere Fille widersprechen nicht der Hypothese einer
tuberkulésen Atiologie bei besonders giinstiger immunologischer Aus-
gangslage (UmnLINGER, LEITNER u.a.), da bei beiden Residuen friiherer
Tuberkuloseinfektion gefunden wurden: bei Frau Schu. réntgenologisch
und anatomisch im Bereich der Lungen und Hili, bei Frau Schi. als groBler
verkalkter Mesenteriallymphknoten bei der Abdomenleeranfnahme.

Wegen der Moglichkeit einer tuberkuldsen Atiologie der Polymyositis
granulomatosa Boeck und wegen des erbrachten Nachweises einer klinisch
abgeheilten tuberkulésen Infektion in beiden Fillen verabfolgten wir je-
weils nach Anlaufen der Cortison-Dauerbehandlung eine 3 wochige Strepto-
mycinkur (etwa 25 g).

Zusammenfassung

1. Progressive myogene Atrophien, die sich erst im spéteren Lebensalter
manifestieren, sind von vornherein verdéchtig auf exogene Ursachen.

2. Die groBite Rolle unter diesen exogenen Spatmyopathien spielt die
Gruppe der Polymyositiden, die vor allem Frauen befallen und oft unter
dem Bilde einer sogenannten , Muskeldystrophie der Menopause® in
Erscheinung treten.

3. Beizweidlteren Frauen mit progressiver Spatmyopathie von 20-bzw.
8jahrigem Krankheitsverlauf gelang es, durch wiederholte Muskelbiopsie
eine generalisierte Muskel-Sarkoidose (Morbus Besnier-Boeck-Schau-
mann) als Ursache des myatrophischen Prozesses festzustellen. Wir be-
zeichnen diese Krankheit, deren Differentialdiagnose, Pathogenese und
Atiologie an Hand der klinischen und morphologischen Befunde und des
Schrifttums besprochen wird, als Polymyositis granulomatosa Boeck.
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4. Tm Gegensatz zur unspezifischen Dermatomyositis chronica, die
von vornherein mit schweren Parenchymschiden einhergeht, fithrt die
spezifische Polymyositis granulomatosa Boeck erst sekundér im Bereich
stiarkerer interstitieller Granulombildung zur Schidigung, Zerstiicke-
lung und schlieBlich zum Untergang von Muskelfasern. Die Krankheit
verlduft daher stets duBerst schleichend und 148t erst sehr spat Allgemein-
reaktionen des Organismus zu.

5. Erst in spéteren Prozefstadien setzt sich ein selbstdndig fort-
schreitender unspezifischer Umbau des atrophischen Muskelgewebes
durch, in dessen Ablauf die spezifisch-entziindliche, granulomattse Kom-
ponente weitgehend eliminiert wird zugunsten einer hochgradigen,
uncharakteristischen Sklerose und Lipomatose. Diese Sklerosierungs-
tendenz wird offenbar durch die — in Friihfillen erfolgreiche — Cortison-
behandlung geférdert und damit die weitere Ausbreitung der spezifischen
Granulome verhindert.

6. Nur in der myosklerotischen Endphase des Prozesses ist eine Unter-
scheidung von Myosklerosen anderer (Genese, insbesondere von der
Dermatomyositis chronica, schwer oder gar unmdoglich. Daher bedarf es,
je dlter der ProzeB ist, um so hiufigerer, gezielter Muskelbiopsien, um die
spezifischen Boeck-Granulome mit ihren Langhansschen Riesenzellen
aufzufinden.

7. Eine Einordnung der Polymyositis granulomatosa Boeck in die
nosologische Gruppe der sogenannten Kollagenosen ist trotz der gemein-
samen Sklerosierungstendenz und der Cortisonempfindlichkeit nicht
gerechtfertigt.
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