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Schgdigungen des zweiten motorischen Neurons f/ihren zur neurogenen 
Atrophie der Skeletmuskulatur. Einer alten und bewghrten Einteilung 
zufolge werden pathologisch-anatomisch neurale und spinale Formen 
der Muskelatrophie unterschieden (DuRANTE 1902; LORENZ 1904; 
V. MEYE~BUnG 1929; SLAUCK 1936; ADAMS, DE~NY-B~owx u. PEARSON 
1943 ; KI~/2CKE 1955). Bei der spinalen Muskelatrophie sind entspreehend 
dem Innervationsbereich gesehs motorischer Vorderhornzellen 
disseminierte felderfSrmige Muskelfaseratrophien in der erkrankten 
Skeletmuskulatur zu beobachten. Auf Muskelquerschnitten finden sich 
nebeneinander Gruppen von normalen, atrophisehen und hyper~rophi- 
schen Muskelfasern. Erst in fortgeschrittenen Stadien der spinalen 
Muskelatrophie kommt es zur nnmerischen Atrophie und einer stgrkeren 
interstitiellen Fibrose. 

Wir hatten Gelegenheit Biopsiematerial eines Falles yon progressiver 
spinaler Muskelatrophie (Typ Ouchenne-Aran 1) elektronenmikrosko- 
pisch zu untersuchen. Uber die wesentlichen feinstrukturellen Befunde 
an atrophischen Muskelfasern wurde bereits in kurzer Form berichtet 
(WEcHSLE~ U. tIAGE~ 1960). 

Krankengeschichte 
Aus der Vorgeschiehte des Pa~. ist zu erwghnen, d~l~ er mit 8 Jahren in seinem 

tteimatl~nd Brasilien an einer komplik~tionsverlaufenen ,,spanisehen Grippe" 
erkrank~ war. Uber eine familigre Belastung durch Nervenkrankhei~en is~ niehts 
bekannt. Die ]etzige Erkranlcung begann 1954 im Alter yon 43 Jahren. Im Verl~uf 

1 Herrn I)rof. Dr. Dr. G. BODEC~TEI~ dunken wit ffir die ~berl~ssung der Kr~n- 
kengeschichte und des Biopsiemateriuls zur elektronenmikroskopischen Unter- 
suchtmg. 
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von 6 Jahren entwickelte sieh eine mit fibrill~ren Zuckungen und Schw~iche einher- 
gehende Muskelatrophie, welehe zun~ehst die Handmuskeln, sparer aber auch die 
Muskeln des Unterarmes, Oberarmes und des Sehultergiirtels betraf. Bei der neuro- 
logisch-internen Untersuehung im Jahre 1959 und 1960 fiel aul]erdem eine leichte 
Sehwi~che der Iqackenmuskulatur anti Vereinzelte fibrill~re Zuekungen waren auch 
an der niehtatrophischen Zunge, im Bereieh des Erector trunei und an der Musku- 
latur der unteren Extremit~ten zu beobaehten. StSrungen der Sensibilit~t, Koordina- 
tion, des Muskeltonus, der Reflexe und vegetativen Funktionen lagen ebensowenig 
wie Seh~digungen der Pyramidenbahnen vor. Im Liquor fund sieh sine m~Big aus- 
gepriigte Dissociation cyto-albuminique (9/3 Zellen, Ges.-EiweiB 50,8 rag-~ Die 
serologisehen Reaktionen auf Syphilis (Wa.R, ~KR)  waren im Blur und Liquor 
negativ. Die elektrophysiologische und die yon Prof. ERBSLS~ durchgef/ihrte biop- 
tiseh-liehtmikroskopische Untersuehung der erkrankten Muskulatur best~tigte die 
lclinische Diagnose einer progressiven spinalen ~uslcelatrophie. 

Elek t ronenmikroskopische  Unte rsuchung  
Material und Methode. In eutaner Lokalanaesthesie wurden aus dem linken M. 

deltoideus in m5glichst kurzer Zeit kleinste Muskelstficke entnommen. Zur elektronen- 
mikroskopisehen Untersuchung wurde das excidierte Muskelgewebe in l~ 
mit Veronalacetat nach PAJ~AD~] (1952) auf pE 7,4 gepufferter Osmiums~ure fixiert. 
Naeh Entw~sserung in der aufsteigenden Alkoholreihe erfolgte die Einbettung in 
einem Gemisch yon Butyl- und Methylmetacrylat im Verh~ltnis 9:1, die Polymeri- 
sation bei 54~ Unter Verwendung yon Glasmessern wurden an zwei Mikrotomen 
(Porter-Blum u. Leitz) ultradfinne Schnitte hergestellt, auf mit Formvarfolien ver- 
sehene Elektrolytkupfernetze aufgenommen und mit einem Siemens-Elektronen- 
mikroskop ~ 100 bei einer Strahlspannung yon 60 kv untersucht. Die Auf- 
nahmen wurden bei VergrSBerungen yon 1500 und 7200 gemacht und 1,5--3fach 
nachvergrSBert ~. 

Befunde 
Bei der  Be t r ach tung  des fiir die e lek t ronenmikroskopische  Unter -  

suehung ausgew~hlten,  osmiumfixier ten  und  m e t a c r y l a t e i n g e b e t t e t e n  
Muskelabsehni t tes  im Phasonlcontrast sind um a t rophisehe  Muskelfaser-  
bi indel  normale  und  m/iBig hype r t roph i e r t e  Muskelfasern zu beobachten .  
I m  Bereich der  a t roph ischen  l~aserbfindel lassen die hochgradig  ver- 
schm~ler ten  Muskelzel len keine  Querstreffung erkennen,  wohl  aber  
re ihenar t ig  gehs  Kerne .  Zur  Ausb i ldung  einer sti~rkeren in ters t i t ie l len  
F ib rose  i s t  es n ich t  gekommen.  Ver~nderungen der  Muskelgefi~Be waren  
n ich t  nachweisbar .  L ich tmikroskop i sch  norma l  erscheinende Muskel-  
fasern, die vielfaeh in d i rek te r  Nachba r scha f t  a t roph ischer  Faserbf inde l  
liegen, zeigen auch im Elektronenmikroslcop normale  S t rukturverh i i l tn i sse  : 
in gleichmi~Big d iehter  Lagerung  ziehen die dureh  Z-St re i fen  in Myomere  
gegl ieder ten F ib r i l l en  in L/~ngsriehtung du tch  das  Sa rkop la sma  (Abb. 2). 
Der  A u f b a u  der  Myomere  aus einem geordne ten  Sys tem feiner und zur  

1 Herrn Prof. Dr. I~OLLWAGE~, Direktor des II .  Physika]ischen Institutes der 
UniversitEt Mfinchen, der uns freundlicherweise das Arbeiten an einem Instrument 
seines Institutes erm6glichte, dfirfen wir auch a n  dieser Stelle herzlich danken. 
Ebenfalls sei Frl. Lug, Dn FgI~s und tterrn FELL~ER ffir technische Mitarbeit 
gedankt. 
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Fibrillenachse parallel ausgeriehteter Filamente ist im L/~ngs- und Quer- 
schnitt gut zu erkennen. Hypertrophierte, also in ihrem Gesamtquer- 
durchmesser verbreiterte Mus~elfasern, lassen 6fters im dicht gepaekten 
Fibrillenbestand auffallend breite Myofibrillen erkennen, deren Quer- 
durchmesser verschiedentlich weir fiber das yon Normalfasern her ge- 
wohnte Bild hinausgeht. Soweit beurteilbar, ist der Aufbau der verbrei- 

Abb.1.  Hypertrophier te  h~uskelfaser. Aussehnitt:  Aufbau der verbreiterten ~Iyofibrillen (M2 ~) aus 
feinen und  parallel ausgerichteten Filamenten, deren St ruktur  und Anordnung regelrecht erscheint. 

Z Z-Streifen; S A  Sarkoplasma; S J5 Sarkolemrn. (Vergr. 21600:1) 

terten Myofibrillen aus Filamenten im ganzen Bereich der einzelnen 
Myomere regelreeht. Weder im Zentrum noch in der Peripherie der 
Fibrillen zeigen die Filamente Abweichungen yon ihrer normalen GrS~e 
und 8trukCur (Abb. 1). Ob hi hypertrophisehen Muskelfasern die Zahl der 
Myofibrillen pro Faserquerschnitt erhSht ist, kann nieht entschieden 
werden. In normalen und hypertrophischen Mnskelfasern sind intakte 
Mitochondrien, oft in reihenartiger H~ufung, zwischen den dieht ge- 
packten Fibrillen und in Kernn~he zu beobachten. Die tubularen Ele- 
mente des sarkoplasmatisehen Reticulums zeigen innige Beziehungen zu 
den Myofibrillen, zur Zellmembran des Ssrkolemms und zum perinuele/~ren 

Arch. Psychiat .  Nervenkr., Bd. 203 8 
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l~aum der Muskelkerne. Innerhalb der Kerne liegt das Material des 
Karyoplasmas in ]ockerer und unregelms Anordnung vor; es ver- 
dichtet sich in N~he der doppelkonturierten Kernmembran und im 
Bereich des Nucleolus. Vereinzelt treten auch im Sarkoplasm~ normaler 
Muskelfasern sogenannte Lysosomen auf, welche in unterschiedlicher 
Menge und Dichte tropfiges nnd feingr~nul~res Materi~l enthalten. 

Abb. 2. Drei hochgradig atrophisierte Muskelfasern (I--II1) mit weitgehendem Fibrillenschwund. Im 
freien interstitiellen Raum keine Verraehrung yon Kollagenfibrillen und Fibrocyten. NMF normale 
Muskelfaser mit  zwei Kernen (K) und l~ngsverlaufenden Myofibrillen (ME), welche dutch Z-Streifen 
in ~s geglieder~ sind; M[ ~r Zys Lysosomen; K A P  Capillare. (Vergr. 3 000:1, 

Ausschnitt ffir h6here Vergr61~erungen der Abb. 3 und 4a, b durch gestrichelte Linien markiert) 

Die liohtmikroskopisch dureh Querstreifungsverlust gekennzeichneten 
atrophischen Muskel[asern zeigen auch im Elektronenmikroskop fief- 
greffende Veranderungen. Im Ubersichtsbild sieht man eine so starke 
Verschm/~lerung der atrophisehen Muskelfasern, dab ihr Querdureh- 
messer nur noch 3 - - 5 #  betragt (Abb. 2, I u n d  II). Die Verschmalerung der 
Gesamtfaser kann an manchen Elementen sogar so hochgradig sein, dab 
die extrem diinnen Zellsehlauche einen Querdurchmesser yon weniger ~ls 
1 # zeigen (Abb.2, III). Diese bei Osmiumfixierung oft weitgehend 
strukturlos erscheinenden dfinnen Sarkoplasmaschlauche werden yon 
einem der Muskelfaser eigenen, aus Zell- und Basalmembran auf- 
gebauten Strukturkomplex (Sarkolemm) begrenzt. Verschiedentlieh sind 
diese als Fortsatze imponierenden sehmalen Sarkoplasmasehl~uche, bei 
denen es sich um Ansehnitte eingestfilpter Zellbestandtefle handeln 
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diirfte, auch als zusammengelagerte oder dychotom sich teilende Elemente 
wahrnehmbar (Abb. 5). 

Der die Muske]faseratrophie kennzeichnende Fibrillenschwund is~ 
an hochgradig atrophischen Muskelfasern wie fo]gt zu charakterisieren: 

Abb. 3. Ausschnitt einer atrophischen Muskelfaser bei 21600facher VergrSi~erung: zwischen Z-Streifen- 
Resten (ZR) rim" noch vereinzelte reduzierte rilamentebtindel mit  parallel ausgeriehteten filamentSsen 
Elementarstrukturen; im feingranul/~r ausgeflockten Sarkoplasma zwei Lysosomen (LJ/S), welehe 
tropfiges und kSrniges Material enthalten. S/5 Struk~urkomplex des Sarkolemms, bestehend aus ZelI- 

und Basalmembran 

unter AuflSsung der Myomerenordnung Jst der FibrJllenapparat, wie 
aus Abb. 2 und 5 hervopgeht, weitgehend oder vollst~adig verschwunden. 
Die osmiophflen Z-Streifenreste, welche nur noch a]s bandf6rmige oder 
abgerundete Segmente in Erscheinung treten, haben ihre ursprtingliche 
Ausrichtung in der Regel verloren. Zwischen ihnen kSnnen mitunter 
noch hochgradig verschm/~lerte Fibrillenreste, deren filamentSse Elemen- 
tarstrukturen noch dicht gel~gert und weitgehend parallel ausgerichtet 

8* 
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sind, verhanden sein (Abb.3). Vielfach sind auf engem Raum L/~ngs-, 
Quer- und Schr/~gschnitte yon reduzierten Filamenteb/indeln zu beobach- 
ten. Andere Muskelfasern sind so hochgradig atrophisiert, dab im Sarko- 

Abb. 4 a und  b. Aussehni t te  aus einer hochgradig  ~trophisier ten lVIuskelfaser bei l g  400fa ther  Vergr.  : 
i m  Sarkoplasma noch vereinzelte,  unregelm~fiig angeordnete  F i lamenteres te ;  anBerdem Z-Streifen- 
F r a g m e n t e  (ZR) und zahlreiche l~i tochondrien (MI) m i t  intak~en Innens t ruk tu ren .  E R  tubul~re 
Elemente  des Endoplasmare t i cu lums;  K?/Iuskelkern;  S/? Sarkolemm,  aus Zell- und  B a s a l m e m b r a n  

zusammengese tz t  

plasma nur noeh vereinzelte Z-Streifen-Reste und einige wenige unregel- 
mgBig verstreute filament6se Strukturen zu erkennen sind (Abb.4). 
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SehlieGlieh finden sieh such atrophische Muskelfasern, die im Sarko- 
plasma keine Filamente oder Filamentereste mehr erkennen lassen 
(Abb.5). Hervorzuheben ist, dab der auf einen Filamenteuntergang 
rfiekfiihrbare Fibrillensehwund s/~mthche Myofibrillen einer Mnskelfaser 
ziemlich gleiehm/~Big betrifft. Die ihrer Fibrillen weitgehend oder voll- 
st/~ndig beranbten Muskelfasern besitzen immer noeh zahlreiehe Mito- 
ehondrien (Abb. 2 und 4). Sie treten im Sarkoplasma in unregelmil3iger 

Abb. 5. a AfibrilI~ire und  af i lament6se atrophische 3inskelfaser  mi~ Anh~iufung yon Kernen  (K). N 
Nucleolus . (Vergr .  3000:1) .  b Ausschni~t des in  a mark i e r t en  Bi ldabschni t tes  be i l 0800 fache rVerg r .  
Der  schmale,  sich bei  x d ichotom teilende Sarkoplasmaschiauch  besitzl~ ein typisches Sa rko lemm 

m i t  Zell- und  Basa lmembran .  Z R  Z-Strei fenreste  

t{iufung und in weehselnder Gr6Ge und Gestalt auf; gelegentlich erschei- 
nen sic sehr klein. Die Innenstrukturen der Sarkosomen genannten Mito- 
chondrien sind weitgehend in takt  (Abb. 4). Auch das sarkoplasmatisehe 
Reticulmn zeigt in Spitstadien der ~uskelfaseratrophie noch eine relativ 
gute Aus~r~tgung; es finden sich die tubul~ren Elemen~e geMuft in 
Nahe der: Zellmembran sowie im perinuclearen Bereich (Abb.4). In- 
wiewei~ mit dem Fibrillenuntergang und der hieraus resultierenden 
Faserversehmilerung such eine stgrkere zahlenm~gige Abnahme des 
Mitochondrienbestandes und anderer Organellen stattfindet, lMtt sieh nicht 
sicher entseheiden. Kerne in atrophisehen Muskelfasern zeigen, abgesehen 
yon gewissen Variationen in GrSBe, Form und Verteilung des Karyoplasma- 
materials, keine tiefergreifenden Ver/~nderungen (Abb. 2 und 5 a). Auf- 
fallend ist das vermehrte Auftreten yon Lysosomen, welehe membran- 
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begrenzte, rundliehe, fief osmiophile Gebilde darstellen. Sie enthalten in 
ihrem Innern tropfige Einschl/isse yon opaker Beschaffenheit und ver- 
schiedener GrSBe sowie feingranul~res Material yon groBer Dichte 
(Abb. 3). Der aus Zell- und Basalmembran zusammengesetzte Struktur- 
komplex des Sarkolemms zeigt im allgerneinen keine wesentlichen 

Abb. 6. i~uskelvene. Im Endothelcytoplasma (.END) typische Lysosomen (LYS), welche tropfige und 
tier osmiophile granulate Einschlfisse enthalten, K Endothelkern; B M  Basalmembran;  I F  Inter- 

celtul~rfuge zwischen zwei ]~ndothelzellen; A D V  Adventitialbereich. (Vergr, 10800: ~) 

Ver/inderungen; bandartige Abfaltungen oder Verdickungen der Basal- 
membrankomponente sind nut  selten und in geringem Umfang zu 
beobachten. 

AbschlieBend sei noch kurz auf die Befunde am bindegewebig-vasculg- 
ren Intersti t ium ira Bereich der atrophischen Muskelfaserbtindel ein- 
gegangen. Im interstitiellen 1%aum ist weder eine erhebliche Kollagen- 
fibrillenvermehrung noch eine st~rkere Fibrocytenproliferation zu be- 
obachten. Erstere treten in lockerer Anordnung oder in Form dichter 
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Bfindel auf. An den Muskelcapillaren, die einen aus Endothelzellen auf- 
gebauten zusammenh/~ngenden und porenlosen Endothelbelag sowie eine 
Basalmembran yon weehselnder Breite aufweisen, sind keine patholo- 
gischen Vergnderungen wahrnehmbar. Auch kleinere lVfuskelvenen, 
deren feinerer anatomiseher Aufbau ebenfalls gut zu sgndieren war, 
boten, abgesehen yon im Endotheley~oplasma anzutreffenden Lyso- 
somen, die in Gr6ge und Aufbau denen in atrophischen Muskelfasern 
beobachteten gleiehen, keine Auff~lligkeiten (Abb.6). Muskelargerien 
waren an dem yon uns elektronenmikroskopisch untersuch~en Nuskel- 
abschnitt nieht zu beobaehten. 

Besprechung der Befunde 
Die schon lichtmikroskopisch als hypertrophische Muskel/asern anzu- 

sprechenden Elemente zeigen hn Elektronenmikroskop einen dicht 
gef~gten Fibrillenbestand, in dem einzelne l~ibrillen im Querdurchmesser 
nieht unerheblich verbreitert erseheinen. Dieser Befund ist mit /ilteren 
Theorien, naeh denen der Vorgang der Muskelfaserhypertrophie auf eine 
Verbreiterung vorhandener Myofibrillen zuriickzuffihren sei, gut in 
Einklang zu bringen. Inwieweit eine zahlenm~i~ige Vermehrung der 
Fibrillen pro Fasereinheit vorliegt, kann auf Grund unserer Unter- 
suchungsbefunde nicht entschieden werden. Der elektronenmikrosko- 
pisehe Naehweis des filament6sen Aufbaus der Myofibrillen erweitert das 
Problem und f/ihrt zu der Frage, wie die filament6sen Elementar- 
strukturen sich bei der Fibrillenverdickung im Gefolge der Muskelfaser- 
atrophie verhalten. M_it diesem Problem haben sieh in jfingster Zeit 
M S L B ~  u. JIJIiV[h (1958) auseinandergesetzt. Sie beobaehteten bei 
experimenteller Herzmuskelhypertrophie an hypertrophierten Muskel- 
fasern verdiekte Myofibrillen, in deren I~andzone eine Zunahme der Myo- 
filamentedurehmesser bis auf das Doppelte der Norm und dariiber zu 
beobaehten war. MOL~n~ u. IJIII~_ (1958) ziehen aus ihren elektronen- 
mikroskopisehen Untersuehungsbefunden den SchluB, dag vielleicht bei 
der Muskeffaserhypertrophie ein konstanter Teil der Myofilamente 
kontinuierlieh an Masse zunimmt und dann dureh Spaltung wieder 
reduziert wird. Unsere an hypertrophischen Skeletmuskelfasern be- 
obaehteten durchmesserverdiekten Myofibrillen liegen einen geordneten 
Aufbau aus parallel ausgeriehteten Filamenten erkennen. Ein unter- 
sehiedlicher Querdurchmesser der Einzelfilamente war in den versehie- 
denen Bereichen des Myomers nicht deutlich zu erkennen. Die M6glieh- 
keit, dab der Querdurehmesser der Myofibrillen bei der Skeletmuskel- 
faserhypertrophie dutch Neuapposition yon Filamenten verursacht wird, 
ist daher nicht auszuschliegen. 

Soweit sich atrophische Muskel/asern finden, zeigen sie ein sehr weir 
fortgeschrittenes Stadium des ~'ibrillenschwundes. Unsere Befunde 
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verdeutlichen, da6 bei dem Prozel~ die Reduktion des myofibrflls 
Apparates auf einen weitgehenden Filamenteuntergang rfiekffihrbar ist. 
Unter Fragmentation der Z-Streifen kommt es zur AuflSsung der ur- 
sprfingliehen Myomerenordnung und dutch fortsehreitenden Filamente- 
untergang zu einem zunehmenden Fibril]enschwund. ])abel scheinen 
s/~mtliche Myofibrillen einer Faser ziemlich gIeichm~l~ig betroffen. Auf- 
fs ist, dal~ die filamentSsen Elementarstrukturen reduzierter Filamente- 
bfindel noch sehr ]ange eine Parallelausrichtung erkennen lassen. ])er 
Vorgang, weleher der Versehmhlerung der Muskeffaser im wesentlichen 
zugrunde ]iegt, dfirfte demnach die durch Filamenteuntergang bedingte 
Reduktion des Fibrillenbestandes in der Gesamtfaser sein. Es hat den 
Anschein, als ob der atrophisierende Proze{] an der Ske]etmuskelfaser im 
Sp~tstadium auch zu einer gewissen Verminderung der Sarkoplasma- 
masse ffihrt. Dies wird dureh die Befunde an afibrills Muskelfasern 
mit extremer Faserversehm~lerung nahegelegt. Wie hoehgradig die 
Verschms atrophischer Muskelfasern sein kann, zeigt erst das 
Elektronenmikroskop. Die in Abb. 1 demonstrierten atrophischen Muskel- 
fasern haben zum Teil nur einen Querdurchmesser yon 0,5--5 #. ])as 
heil~t, dal~ die sehmalen Sarkolemmsehli~uehe mitunter sogar unter dem 
AuflSsungsvermSgen des Liehtmikroskops liegen kSnnen. Die Atrophie 
f/ihrt, wie unsere Befunde iiberzeugend beweisen, in erster Linie zu einer 
Versehm~lerung des Querdurchmessers der ~uskelfaser. Die L~nge der 
atrophisehen Mnskelfasern seheint demgegenfiber nieht wesentlich redu- 
ziert zu sein, weshalb sie sich an dem yon uns untersuchten MuskeL 
abschnitt regelmal~ig als lange schmale Sarkoplasmaschls darstel- 
len. In unserem Material finden sieh keine Abrundungen atrophischer 
Muskelfasern mit der Bildung kernreieher Fragmente; aueh Abfaltungen 
und Verdickungen der Basa]membrankomponente des Sarkolemms 
waren praktisch nieht zu beobaehten. Jedenfalls nehmen die Faser- 
umformungen und die Abfaltungen der Basalmembrankomponente des 
Sarkolemms hie ein so grol3es Ausmal~ an, wie wir es an myogenen 
Riesenzellen bei myotonischer Muskeldystrophie beobachten konnten 
(Wv, cHSL~ u. HAGv,~ 1961 a). 

Bemerkt sei, dal~ selbst atrophische Muskelfasern mit weitgehendem 
oder vollst~ndigem ]fflamenteuntergang im Sarkoplasma immer noch 
zahlreiehe feinstrukturell intakte Mitochondrien enthalten. Aueh das 
Sarkoplasma und die in ibm liegenden tubul/~ren Elemente des Endo- 
plasmaretieulums sowie die Golgi-Zone and die in gr61~erer Zahl anzu- 
treffenden Kerne ]assen tiefergreifende Veranderungen vermissen. Eine 
numerische Reduktion der Zellorganellen ist anzunehmen, ihr Ausma~ aber 
schwer abzusch/~tzen. I-Iervorzuheben ist das vermehrte Auftreten yon 
Lysosomen, welche verschiedenartige K6rper speiehern. Das Vorkom- 
men yon zahlreichen Lysosomen in atrophischen iV[uskelfasern dfirfte 
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mit der Zunahme von Pigmenten, welche Lipofuscincharakter haben~ in 
Zusammenhang zu bringen sein. Wie NOWKOFF (196I) hervorhebt,  
seheinen Lipofusein und andere nicht abbauf/~hige Stoffweehsel- 
produkte in Lysosomen abgelagert und gespeiehert zu werden. 

Abschliegend kann festgestellt werden, dag die bei progressiver 
spinaler Muskelatrophie festgestellten feinstrukturellen Befunde an 
atrophisehen Muskeffasern in allen wesentlichen Punkten mit  den Befun- 
den in fortgesehrittenen Stadien der experimentellen Muskelatrophie 
nach Nervdurchtrennung fibereinstimmen (WECgSLER u. ItAG~g 1961 b). 
Auch hochgradig atrophisierte Skeletmuskelfasern des Mensclien, die 
im Sp~tstadium weder Fibrillen- noeh Filamentereste erkennen lassen, 
zeigen, wie im Tierexperiment, keine als nekrobiotiseh zu wertenden Ver- 
/~nderungen. Daher ist diesen atrophisehen Muskelfasern sehr wahrsehein- 
lieli bei Reinnervation und entspreehender funktioneller Belastung eine 
gestitutionsf~higkeit  nieht ohne weiteres abzuspreehen. 

Zusammenfassung 
Es wird tiber elektronenmikroskopische Befunde an bioptisch ge- 

wonnenem Muskelmaterial bei einem Fall von progressiver spinaier 
Muskelatrophie (Typ Duchenne-Aran) berichtet. I n  der atrophischen 
Skeletmuskulatur finden sich auch vereinzelte hypertrophische Muskel- 
fasern. Diese zeigen im Vergleich zur Norm relativ h~ufig im Querdurch- 
messer breiteste Myofibrillen; demnach w~re die Muskelfaserhyper- 
trophie auf eine numerische Zunahme der Filamente an Einzelfibrillen zu 
beziehen. Dagegen liegt dem Vorgang der Muskelfaseratrophie fin wesent- 
lichen ein Schwund des Fibrillenapparates durch fortschreitenden 
Filamenteuntergang und zunehmende Z- Streffenfragmentation zugrunde, 
wobei der gesamte Fibril lenapparat einer Muskelfaser ziemlich gleich- 
m~gig betroffen erscheint. Als Sp/itstadien der Muskelfaseratrophie 
finden sich afibrills und afilament6se Zellen, welche extrem ver- 
schm~lert sind. Kerne, Sarkoplasma, Mitochondrien und andere Zell- 
organellen lassen an den beobachteten atrophischen Muskelfasern tiefer- 
greffende Ver~nderungen vermissen, jedoch erscheint in Sp~ttstadien der 
Mitochondrienbestand vermindert,  das sarkroplasmatische Reticulum 
umgeordnet  und die Lipofuscingranu]a vermehrt.  
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