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Muscle Hypotrophy in Hemiplegic Cerebral Palsy 

Comparative Morphometrie Analysis Using a New Method 
o/ Direct Microscopic Muscle Planimetry 

Summary. Double muscle biopsies were performed on 16 patients with an 
infantile hemiplegic cerebral palsy. The material was embedded in methaerylat and 
investigated by histoplanimetry. This was done with a Zuse-Ott-planimeter with 
digital print out developed by Erbsl5h and plotted in a probability net (Ziegler; 
I~eh). 

In  9 of 16 cases there was a significant hypotrophy of the muscle fiber collective 
of the hemiplegic limb with an area loss of 25--60o/0 in comparison with the non- 
affected limb. In 8 of the 9 cases the hypotrophy was homogeneous i.e. affecting all 
muscle fibers regularly. 

This homogeneous muscle hypotrophy of the hemiplegic side indicates that  
skeletal muscle is participating in the disturbance of growth and development. 
Group atrophy in some cases is caused by pathological innervation patterns. 

Besides these 9 cases, there were 3 cases in which the bigger muscle fibers were 
less affected by hypotrophy and even showed an activation hypertrophy. 

In a hemiplegic women of aged 25 years with hemiathetosis most of the muscle 
fibers seen in the biopsy of the quadriceps femoris of the hemiplegic side were 
hypertrophic in contrast to the healthy side. In  this case hypertrophy of -~21% 
compensated the atrophy of discrete muscle fiber groups. 

This finding of partial activation hypertrophy on the hemiplegic side indicates 
that  even a muscle retarded in growth and development may be able to develop 
sufficient contractile substance. 

The significance of these results are discussed in relation to quantitative 
methods and to pathogenetic analysis and rehabilitation. 

Key-Words: ~Iemiplegic Cerebral Palsy -- Double Muscle Biopsy -- Muscle 
Hypotrophy in Hemiplegia. 

* Mit Unterstiitzung der Deutschen Forschungsgemeinschaft. 
** Hcrrn Prof. Dr. Dr. reed. h.c. Scholz, Mfinchen, in Dankbarkeit zum 80. Ge- 

burtstag. 



Hypotrophie der Skeletmuskulatur bei Cerebralparese 283 

Zusammen/assung. An 16Patienten mit einer infantilen hemispastisehen 
Cerebralparese wurden Muskel-Doppelbiopsien -- vorwiegend aus dem M. quadri- 
ceps temoris -- an korrespondierenden Stellen entnommen, in Nethacryl~t ein- 
gebettet und histoplanimetrisch untersucht. AIs methodische Neuerung wurde 
hierzu eine direkte mikroskopische Planimetrie mit einem Zuse-0tt-Planimeter, 
elektronischer Megwertanzeige (Erbsl6h) und Darstellung im Wahrscheinlichkeits- 
netz (Ziegler; Reh) eingeffihrt. 

In 9 der 16 F~lle ergab sich eine signifikante I-Iypotrophie des Musketfaser- 
kollektivs der hemispastischen Seite mit Fl~cheneinbugen yon 25--60~ gegeniiber 
der gesunden Seite. In 8 der 9 hypotrophischen F~lle betraf die Verschmaehtigung 
alle Muskelfasern mehr oder weniger gleiehmaBig. Die homogene Muskelhypo- 
trophie auf der hemispastischen Seite spricht f/ir die Beteiligung der Muskulatur 
an der halbseitigen Waehstums- und Entwieklungsst6rung. Dabei nachweisbare 
Gruppenatrophien sind auf pathologisehe Innervationsmuster zuriiekzuffihren. 

Den 9 F~llen mit homogener Hypotrophie stehen 3 Einzelfalle gegenfiber, bei 
denen zahlreiehe Muskelfasern weniger stark yon der Hypertrophie betroffen sind 
oder gar Zeichen einer Aktivitatshypertrophie erkennen lassen. Bei einer 25j~hrigen 
tIemispastica mit Hemiathetose waren die Mehrzahl der ~uskelfasern im Biopsie- 
pr~parat des IV[. quadrieeps femoris gegeniiber der gesunden Seite hypertrophisch. 
Die Hypertrophie yon insgesamt @21~ hatte die Verschm/~chtigung (wenige, z. T. 
gruppiert-atrophische lV[uskelfasern) mehr Ms ausgeg[ichen. 

Aus dem Befund der partiellen Aktivit~tshypertrophie ergibt sieh, da6 auch der 
in Entwieklung und Waehstum zurfiekgebiiebene Muskel prinzipieI| noch einer 
vollen Entfaltung des Volumens an contractiler Subst, anz zuggnglich ist. 

Auf die Bedeutung dieser Ergebnisse klinisch-anatomiseher Korrelations- 
Iorschung mit quantitativen Methoden fiir die pathogenetisehe Analyse und ffir 
die Rehabilitation neuromuskulg~rer Erkrankungen wird hingewiesen. 

SchliisselwSrter: Hemispastische Cerebralparese -- ~[uskeldoppelbiopsien -- 
Muskelhypotrophie der hemiplegischen Seite. 

I. Problemstellung 
Die infantilen Cerebralparesen ziehen bekanntl ich Waehstumsst6run-  

gen des Sehadels und der E x t r e m i ~ t e n  naeh sich (Little ; Pia). Bei ein- 
seitigen frfihkindlichen Hirndefekten manifestieren diese sieh als kontro- 
laterale Hemihypotrophie .  Das Zurfickbleiben des K6rper-  und insbeson- 
dere des GliedmaBenwaehstums ist in der Regel mit  einer Muskel- 
versehm/tehtigung verbunden.  Erstaunlieherweise gibt es fiber Ausmag 
und Art  dieser Beteiligung der Skeletmuskulatur  an den infantilen 
spastisehen Cerebralparesen keine exakten quant i ta t iven Untersu-  
ehungen. 

Ftir die Analyse der Muskelbeteiligung an der infantilen spastisehen 
Cerebralparese eignen sieh besonders halbseitige Syndrome. Auf  An- 
regung yon Pia wurden deshalb 1964 yon  Erbsl6h seitenvergleiehende 
neurophysiologisehe und bioptisch-histologisehe Untersuchungen in 
F/~llen mit  makroskopiseh deutlicher IVfuskelversehmEehtigung bei 
infantiler hemispastischer Cerebralparese vorgenommen.  I m  Laufe 
dieser Untersuchungen ergab sich bald, dab weder die klassische elektro- 
myographische Untersuchungstechnik  und -auswertung nach Buchthal  
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noch der histologische Befundvergleieh ausreiehen, u m  quan t i t a t iv -  
morphologische Seitendifferenzen zwischen der gesunden u n d  der 
spastiseh, bzw. spast iseh-athetot iseh gel/~hmten Seite zu sichem. 

Die vergleichende Analyse der Muskelaktionspotentiale an korrespondierenden 
Stellen (Phasenzahl, Potentialdauer, Amplitude) erbraehte keine eindeutigen 
Seitendifferenzen. Der Vergleich wird durch den wechselnden zentralen Paresegrad 
der betroffenen Extremitit ersehwert. Der Einsatz der yon Kunze u. ErbslSh (1967) 
entwickel~en au~mat~sehen ,,real time"-Analyse der EMG-Potentiale wird hier 
mSglicherweise weiterffihren. 

Bei den seitenvergleiehenden bioptisch-histologi~.chen Untersuchungen mit 
Rou~inemethoden zeigten sich zwar in einzelnen F~llen diskrete Subunits-Atrophien 
auf der paretischen Seite, d. h. eine einfache Atrophie von kleinen Gruppen yon 
Muskelfasern (s. z. B. Abb.5), doeh konnte bei Mikroskopiekontrollen ohne vor- 
herige Kenntnis der SeitenzugehSrigkeit der Biopsiepr/iparate die paretisehe SeRe 
nut in Ausnahmefillen ausgemach~ werden. So ergab sich zwangsl~ufig die Not- 
wendigkeit, morphometrische Methoden zum exakten quantitativen Seitenvergleieh 
heranzuziehen. 

Die klassische Methode der indirekten mikroskopisehen MuskeIplanimetrie nach 
Mikrophotographien oder naeh Umrfllzeichnungen, die mit dem Winekelsehen 
Zeichenprisma angefertigt werden (Sehiefferdeeker, 1903; Hopf, 1934; Wohlfart, 
1935), ist zwar sehr genau, abet f/it Routineuntersuchungen viel zu umst~ndiich und 
zeitraubend (ErbslSh, 1963). Zur Vereinfaehung des Verfahrens hat ErbslSh in den 
Jahren 1964/65 deshalb die direkte Histoplanimetrie mit einem Zuse-Ott-Plani- 
meter entwickeit (s. ErbslSh, 1967 ; ErbslSh, Kunze u. Recke, 1967; ErbslSh, Kunze, 
Reeke u. Abel, 1968). 

M_it dieser morphometrischen Methode wurden inzwischen histolo- 
gische Querschnittspr&parate yon  250 Muskelbiopsien, davon  50 nor- 
malen,  yon  uns  morphometr iseh untersucht .  I m  folgenden sell fiber die 
Mel]ergebnisse yon  32 Muskelbiopsien, die an  korrespondierenden Stellen 
bei 1 6 P a t i e n t e n  mi t  hemispastischer infant i ler  Cerebralparese ent-  
n o m m e n  wurden,  berichtet  werden. 

II. Untersuchungsgut und Methodik 
Das Biopsiematerial wurde bei 16 Patienten mit hemispatischer infantiler 

CerebrMparese aus dem Krankengut der Neurochirurgischen Klinik 1 yon korre- 
spondierenden Ste]len des M. quadriceps Iemoris beider Seiten entnommen. Nur in 
je einem Fail muBte alas Biopsiematerial aus dem M. tibiatis anterior, bzw. der 
Extensorengruppe des Unterarmes entnommen werden. 

Die Biopsien wurden entweder in Allgemeinnarkose oder in Lokalanaesthesie 
durchgefiihrt. Entspreehend den Vorschriften zur Muskelbiopsie yon Woolf wurden 
bei der Entnahme Infiltrationen des Muskels mit dem Lokalanaestheticum sowie 
mechanische Schidigungen dutch Pinzettendruek, Zerren und Austrocknung des 
Pr~Lparates vermieden. Das entnommene ~uskelst~ekchen wurde sofort nach der 
Entnahme in Heidenhain-Susa-LSsung ~e nach Gr61]e des Exeidates 4--8 Std 
fixiert, in einzelnen F~llen auch in 4fach verdiinnter FormaldehydlSsung (10 ~ ). 

1 Wir danken dem Direktor der Neuroehirurgisehen Klinik, Herrn Prof. Dr. 
reed. H. W. Pia, und seinen Mitarbeitern ffir die ~berlassung des Untersuchungs- 
gutes und f/ir die M6gliehkeit, die Krankengeschichten einzusehen. 
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Das Material wurde in Methacrylat nach der Me~hode yon von Hirsch u. t~oellaard 
in der Modifikation ffir die Skeletmuskulatur yon Erbsl6b u. Dietel eingebettet und 
zu 5 9 dieken Schnitten verarbeitet. Als Routinef~rbungen wurden die van Gieson- 
F~rbung, Masson-Goldner-F~rbung und ]-I~matoxylin-Eosin-F~rbung verwandt, 
daneben die PAS-Reaktion nach Hotchkiss sowie anderen F~rbungen. 

Die histologische Untersuchung wurde mit der fiblichen qualitativen t~eurtei- 
lung eingeleitet; die entsprechenden Befunde wurden vermerkt. Eine Absch~tzung 
der Muskelfaserquerschnittsfl~chen wurde bereits hierbei versueht. Die morpho- 
metrische Untersuchung an zuni~chst 200, aufgrund statistischer Berechnungen 
sparer nur 120--150 Muskelfasern jeden Pr~parates wurde yon Reh obne Kenntnis 
der SeitenzugehSrigkeit des jeweils untersucbten Schnittes nach der folgenden 
Methode durehgeffihrt: 

Morphometrische Methodik, (Direk~ptanimetrie mit elektronischer Aufzeichnung 
und Darstellung der MeBwerte im Wahrscheinlichkeitsnetz). 

Als Meflapparatur dient die Kombination eines Mikroskopes mit Zeichentubus 
(Wild M 20 mit Zeichentubus nach Treffenberg) und eines Ot~-Planimeters (Typ 
Nr. 131/81 L Pelom mit Fahrlupe), das an eine Zuse Z 81 mit Ziffernausgabe an- 
gesehlossen ist. Der Zuse-Rechner besteht aus der modifizierten Zuse Z 81, der 
Zusatzelektronik zur Zifferntibernahme und Druekeransteuerung, dem Drucker und 
der Fernbedienung. 

Der durch eine Lupe vergrSl~erte dunkle Fiihrungspunkt des Ott-Lupen- 
planimeters wird auf einem weil~en, hell erleuchteten Untergrund fiber den Zeichen- 
~ubus in das Gesichtsfeld des Mikroskopierenden hineingespiegelt. Naeh der Um- 
fahrung einer iKuskelzeile yon einem bestimmten Ausgangspunkt aus, der zugieick 
Endpunkt der Umfallrung ist, wird der Me[3wert der umfahreaen Flgche elek- 
tronisch yon der Zuse Z 81 registriert, in Leuchtziffern dargesbellt und ausgedruck~ 
bzw. zur weiteren Reehenoperation ausgegeben. 

:Die Oarstellur~g der Mel~werte erfolgt nach Klassenh~ufigkeiten in Histogram- 
men und wird in das Wahrscheinlichkeitsnetz (Ziegler u. Speich; Reh) 5bertragen 
(Abb. 1). 

Beim Seitenvergleich werden zweckm~Bigerweise die Mel3werte der rechts- 
seitigen und der ]inksseitigen ]~iopsie in das gleiche Wahrscheinlichl(eitsnetz- 
Formular eingetragen, so dM~ ein unmittelbarer Seitenvergleieh im Hinbliek auf 
Verteilung, Dichte, Gr51~enordnung, 50~ und Neigungswinkel der beiden 
Summenkurven m6glich ist. 

Diese graphisehe Darstellungsmethode im Wahrscheinlicbkeitsnetz hat sich als 
derartig elegant herausgestellt, da.G eine rechneriscbe Auswertung fiber Probit- 
analysen, die einen bohen P~echenaufwand efforderlieb maehen, nur noch ausnahms- 
weise, insbesondere zu methodischen Analysen, herangezogen werden mull. Ffir die 
Bem-teilung kliniscber Einzelfiille und fiir den Seitenvergleich ist eine rechnerische 
Auswertung nicht erforderlich. Hier geniigt e(ne Gegenfiberstellung des Einzel- 
falles mit dem empirisch gewonnenen Normalbereieh und beim Seitenvergleich eine 
Gegenfiberstellung der beiden Einzelkurven. 

III .  Ergebnisse 
a) Normalwerte und physiologische Rechts-Links-Di//erenzen 

Die physioleffischen Di//erenzen zwischen rcchts u n d  links wurden 
~nhand  votl f(inf Muskelgesunden trod e inem Fall  vo~ subklinischer 
Polyneuropath ie  an  Autopsiemater ia l  orient ierend bestimm~. Die Ergeb- 
nisse sind in  der Tab.  1 zusaramengefal~t. 
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Tabelle 1. Physiologische Seitendi/]erenzen de~" Muskel/aserquerschnitta/liichen i~ 
Prozent des ]eweils gr6fleren yon beiden Werten 

Biopsie-Nr. Abweiehung des Abweichung des 
50~ arithmetischen 
~ Mittelwertes ~ 

96/97 97 /67 2,5 5,4 
77/67 79 /67 4 < 1 
57/67 57a/67 5 
58/67 58a/67 7 
81/67 82 /67 9 
94/67 95 /67 15 12,4 

Bei einem 17j~hrigen Mann (Be. Ma., Nr.57 und 57a/67) fand sich im M. Vastus 
medialis ein ann~hernd gIeicher Verlauf der yon der rechtsseitigen und linksseitigen 
Biopsie gewonnenen Summenkurven. Die Differenz der 50~ be- 
trug 5~ . 

Bei dem Vergleich zwischen dem M. tibialis anterior der li. und der re. Seite bei 
einem 17jghrigen Mann (Ha. Ha., Nr. 94 und 95/67) ergab sieh eine Seitendifferenz 
der 50~ von 15~ wiederum zugunsten der li. Seite. Wir haben in diesem 
Fall die arithmetischen Mittelwerte berechnet und miteinander verglichen. Die 
Differenz betrug 12,4~ . 

Im dritten, in der Abb. 2 dargestellten Seitenvergleich h~ndelt es sieh um den 
M. tibialis anterior eines 57j~hrigen Mannes (Nr. 77 und 79/67), bei dem die histo- 
logische Untersuehung iiberraschend eine symmetrische diskrete, kliniseh unerkannt 
gebliebene Polyneuropathie erbrachte. Die Myometrie ergab keine Seitendifferenzen. 
Der Vergleich der 50~ erbraehte eine Differenz yon 4~ die Differenz 
der arithmetischen Mittelwerte lag unter l~ . 

Aufgrund  der vors tehend angeffihrten orientierenden Untersuehun-  
gen fiber die physiologischen Seitendifferenzen am Autopsiematerial  
wurden beim Seitenvergleich der Fglle mit  hemispastischer Cerebral- 
parese Seitendifferenzen nur  dann  als gesiehert anerkannt ,  wenn die 
Abweiehung der kranken gegenfiber der gesunden Seite mehr als 200/0 
der 50~ ausmachte.  

Normalwerte einzelner Muskeln.  Weitere Voruntersuchungen fiber 
das Verhalten der gesunden Muskeln erstreckten sich auf  Verteflung und 
Dichte der Quersehnittsfliichenmage an den folgenden Muskeln: M. pee- 
toralis, deltoides, biceps, triceps, Unterarmextensoren,  sowie an den 
unteren Ext remi tg ten  : M. quadriceps femoris und tibialis anterior. Nach  
MSgliehkeit wurden bei der Bes t immung yon Normalkurven auch auf  
Geschlechtsunterschiede geachtet .  Diese Untersuehungen werden yon 
ErbslSh, Schr~de und  Ziegler ausffihrlich mitgeteilt.  

Ffir die Auswahl  dcr zum Seitenvergleich bei der hemispastischen 
Cerebralparese geeigneten Muskeln ist aus diesen Voruntersuehungen an 
normalen Muskeln wiehtig, dag der M. tibialis anterior offensichtlich 
eine Sonderstellung einnimmt.  Wghrend  alle anderen untersuchten 
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Abb. 2 a und b. Myometrische Normalwerte bei M~nnern, dargestellt im Wahrschein- 
lichkeitsnetz, a M. quadriceps femoris, b M. tibialis anterior 

Muskeln unter physiologischen Bedingungcn eine Normalverteilung 
ihrer Muske]faserquerschnittsfl/~chen mit  entsprechend gerade ver- 
laufender Summenprozentkurve im Wahrscheinlichkeitsnetz aufweisen, 
ist bei diesem Muskel beim Manne die Verteilungsfunktion keine Gerade, 
sondern deutlich nach rechts gekrfimmt, entspricht also nicht einer 
Normalverteilung (Abb.2b). Der Knick mit  anschlie6ender Abflachung 
des Anstiegswinkels beginnt dabei oberhalb der 50 bzw. 60~ 
etwa bei einer Einzelfaserfl/tche yon 2500--4000 ~ .  In  der Abb .2a  sind 
vergleichsweise Normalkurven vom M. quadriceps ]emoris bei Mis 
eingetragen. 

Bei der Frau mit  ihrer yon vornherein schm/~chtigeren Muskulatur 
verl~uft die Summenprozentkurve der Megwerte aus dem M. tibialis 
anterior dagegen meisg als Gerade. 
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TabeIIe 2. Hemispastisehe in]antile Cerebra~2are.sen mit halbseitige~ Waehstums- 
stSrungen. ~]bersicht i~ber das gesc~mte Untersuchu~wsgut mit klinischen Daten und den 

Ergebnissen der seite~vergIeiehendenden mikroskopisehe~ Myometrie 

Grup-Kasu-  Alter Urn- Parese Spastik 50'/o-Werte Abwei- 
pe istik ~ c? fang- chung 

Nr. diff. gesunde kranke MI- M~ 
Oberseh. Seite Seite M, 
(cm) M 1 in ~2 M2 in tx 2 ~ 

- -  • 1 0 0  

1 21 2 --3 (+) + + +  2400 1700 --29 
7 19 ~ --3 + + 4600 3350 --27 
3 13 ~ --1,5 (+) + 2500 1800 --28 
2 12 ~ --2 ++ + + +  1900 3100 --32 

10 7 2 ,~1 + + 850 500 --41 
6 5 ~ --1,5 + + 1070 420 --61 
8 5 2 --1 + ++ 1750 1100 --37 
5 2 ~ 0 -- (+) 210 140 --33 

I I  4 4 ~ --1 + + +  ++ 1350 840 --37 
(M. rib. 
ant.) 

16 19 2 --1,5 + ++ 3250 3150 -- 3 
13 25 !~ --3 + + 3500 4240 +21 

III  12 17 ~ - 4  + ++ 5150 4800 - 7 
l l  11 ~ 0 (+) - 1550 1630 -~ 5 
9 6 ~ 0 + (+) 1100 990 -- t0 

15 2 ~  --1 + + +  + 350 350 :t: 0 
14 1 ~ --1,2 --  ++ 440 400 --10 

Wegen dieser Sonderstel lung des M. tibialis anterior  beim Manne 
haben  wir unsere sei tenvergleichenden his top]animetr ischen Analysen  

bei hemispast ischen Cerebralparesen weitgehend auf  den M. quadriceps 
femoris (14 F/~lle) beschr/~nkt, der physiologiseh eine Normalver te i lung 
der Faserquerschnit tsf l i iehen aufweist (s. Abb.  2a). N u t  in  je einem Falle 
mug te  der Seitenvergleich an  den Tibialis anteriores bzw. an  den Exgen- 
soren des Unte ra rmes  vorgenommen werden. 

b) Ergebnisse der seiterbvergleichenden Analyse bei hemispastischer 
in]antiler Cerebralparese 

I n  der Tab .2  sind die Ergebnisse unserer  sei tenvergleichenden 
I-Iistomyometrie zusammen mi t  den wichtigsten kl inischen Da ten  der 
16 F~lle darges~ellt. Bei 9 F~llen ergab sich eine sichere Hypot rophie  der 
hemiparet ischen Seite, in  e inem Fal l  mi t  einer spast isch-athetot ischen 
friihkirtdlichen Cerebralparese eine eben sichere Hyper t rophie .  I n  
6 F/ilien waren unphysio]ogisehe Seitendifferenzen n icht  sieher nach- 
zuweisen. 
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Abb.3. Homogene Muskelfaserhypo~rophie ~uf der sp~stisch-paretischen Seite 
(rechts) bei geburtstraumatisch bedingter infantiler hemispastischer Cerebral- 
parese. (Fall Nr. 10, 7jghriger ~, Biopsie aus dem M. quadriceps femoris rechts 

[35/65] und links [36/65]) 

Die untersuchten Patienten lassen sich nach den Myometrieergeb- 
niss~n in drei Gruppen einteilen. 

In  Gruppe I (8 F~lle) ergaben sich signifikante Seitendifferenzen der 
Muskeffaserquerschnittsfl/~chen zwischen 27 und 61~ zuungunsten der 
hemispastischen Seite. Die Gegenfiberstellung der beiden Me6wertreihen 
zum Seitenvergleich im Wahrscheinlichkeitsnetz 1/~6t bei diesen 8 F/~llen 
einen annghernd geradlinigen und parallelen oder leicht divergierenden 
Verlauf der beiden Kurven mit  entsprechender Linksverschiebung der 
hypotrophischen Seite erkennen (Abb.3). Daraus ist abzulesen, dab alle 
Muskelfasern yon der Verschmi~chtigung betroffen sind (homogene 
I-Iypotrophie). 

Als erstes Beispiel fiir diese erste Gruppe diene der Fall 10 (Abb.3). Es hande]t 
sich um einen 7 jghrigen Knaben mit rechtsseitiger armbetonter spastischer Hemi- 
parese bei linksseitiger Hirna~rophie infolge eines Geburtstraumas. Der histologische 
Seitenvergleich hatte eine diskrete eher inhomogene Gruppenatrophie auf der 
spastisch-paretischen Seite nahegelegt (Abb. 4). 

Die 1Vfyometrie ergibt eine erhebliche homogene I-Iypotrophie, die die dicken 
~uskelfasern etwas mehr als die diinnkalibrigen betriff~ (Abb. 3). Die Abweichung 
der 5O~ betr~ig~ 41~ 
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Abb.4aundb. I-Iistologisoher Seitenvergleioh vom M. quadriceps femoris bei 
infantiler hemispastischer Cerebralp~rese (FM1 Nr. 10, s. Abb. 3) 

Gesunde Seite (Biopsie-Nr.36/65): Normaler homogener Muskelquersehnitt. 
Die kleineren, kompakteren Fasern mit ihren meist konkav gekriimmten Kanten 

treten zuriiek 
b Spastiseh-p~retisehe Seite (Biopsie-Nr.35/65): Hypotrophie mit deutliehem 
Hervortreten der kleineren kompakten Muskelfasern. (Beide Priiparate: Nasson- 

Goldner-l~rbung, 356faeh, Phasenkontrast) 

Besonders bemerkenswert ist, dag die Hypotrophie der Skelet- 
muskulatur sehon im Laufe des 2. Lebensjahres ganz ausgepr~gt vor- 
handen sein kann. Dies kommt im Fall Nr.5 (2]ghriger d) bereits beim 
einfaehen histologisehen Vergleieh zum Ansdruck (Abb.5). Dabei lag 
in diesem Falle nur eine relativ geringe spastische Hemiparese ohne 
makroskopisehe Lgngen- und Umfangsdifferenz der Extremit~ten vor. 

In Gruppe 2 (3 F/~lle) sind Beobaehtungen zusammengefal3t, bei 
denen unabh~ngig yon AusmaB oder gichtung der Seitendifferenz, die 
Summenfunktionsgeraden nieht parallel verlaufen, sondern sich infolge 
eines kleineren Ne~gungswinkels auf der hemispastisehen Seite sp/~ter 
oder frtiher /iberkreuzen. In dieser Gruppe finde~ sieh ein Fall mit 
sieherer MuskclhypoCrophie der kranken Seite, ein Fall mit seiten- 
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Abb .5aundb .  Histologischer Seitenvergleich vom M. quadriceps femoris bei 
2jiihrigem ~ mit infantiler hemispastischer Cerebralparese (Fall Nr. 5 s. Tab. 2). 

a Gesunde Seite (Biopsie-Nr.40/65). Auf den ersten Blick scheint der Muskel 
aus ziemlich gleichdicken Fasern zu bestehen. Bei niiherer Betrachtung erkennt man 
jedoch erhebliche Unterschiede der Faserquerschnit~sfl~chenmaBe, die bei den 

dickeren Fasern das 2--3 fache der ~'li~che der dfinneren Fasern ausmachen 

b Spastisch-paretische Seite (Biopsie-Nr.41/65). Deutliches Uberwiegen der 
~asern mit kleinerer Querschnittsfl~che, besonders im Faserbiindel in der oberen 
Bildh~lfte. Die Muskelfasern sind kr~ftiger gefiirbt und erscheinen kompakter, 
zeigen aber im phasenkontrastmikroskopischen Bild ebenfalls eine normMe myo- 
fibrill~re Feins~ruk~ur. Beide Prgparate: Masson-Goldner-F~rbung, VergrSgerung 

400fach, Phasenkontrast 

gleichen Mi t t e lwer ten  und  ein Fa l l  m i t  e inem hyper~rophischen Muskel  
au f  der  hemispas t i schen  Seite. 

Die Beobaeh tungen  der  Gruppe  2 haben  grunds/ t tz l iehe Bedeu tung  
und  sollen deshalb  einzeln aufgef i ihr t  werden.  

Fall  4: (B. Fla, 4 Jahre, ~). Linksseitige spastische Hemiparese bei Hemi~- 
trophia cerebrire. 

Korrespondierende Biopsien aus dem M. tibiMis anterior, Biopsie Nr.20/65 
gesunde, Nr. 21/65 kranke Seite. 
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Abb.6. Muskelfaserhypotrophie (37o/o) mit partieller Aktivit~tshypertrophie auf 
der spastisch-paretisehen Seite bei infantiler hemispastiseher Cerebralparese (Fall 
Nr.4, 4j~hriger ~). ~yometrischer Seitenvergleich anhand korrespondierender 

Biopsien aus dem rechten und linken M. tibialis anterior 

Bei diesem 4j~hrigen Knaben 1~13~ der Vergleich der Summenprozentlcurven eine 
erhebliche Kypotrophie auf der kr~nken Seite erkennen (Abb. 6). 

Die Summenkurven laufen nur in der ersten H~l~te parallel, die Kurve der 
spastisch-paretischen Seite kniekt dann in der oberen H~ilfte des Diagramms ab, um 
schliel31ich die Kurve der gesunden Seite zu fiberkreuzen. Daraus ist abzulesen, dab 
die dickeren Muskelfasern im M. tibialis anterior bei diesem Knaben nicht im 
gleichen Mal3e yon der I~ypotrophie der iibrigen Muskelfasern der gel~hmten Seite 
mitbetroffen sind, sondern in viel gcringerem MaBe und mit eigener Verteilungs- 
funktion und Dichte. 

Es handelt sich dabei wahrscheinlieh um rote Fasern, die naeh den Unter- 
suchungen yon EdstrSm (1968) bei eerebralen Hemiparesen nicht an der kontra- 
lateralen Muskelfaseratrophie (Faser-II-Atrophie) teilnehmen und die andererseits 
zur ,,Aktivit~tshypertrophie" (Schiefferdecker) im besonderen Mal3e f~hig sind. 

Hier wirkt also der von der infantilen Cerebralparese bewirkten atrophisieren- 
den Tendenz offensichtlieh ein Prinzip entgegen, das zur Teilhypertrophie auf der 
spastisch-paretischen Seite geffihrt hat. 

Fall 16 (B. Gr., 19 Jahre, ~). Rechtsseitige spastisehe Hemiparese mit deut- 
lichen WachstumsstSrangen yon Arm und Bein (n~eh Carotis interna-VerschluB 
li. mit 6 Jahren). 

Korrespondierende Biopsien aus dem M. quadriceps femoris bds. 
Nr.38/65 re., kranke Seite, Nr.39/65 li., gesunde Seite. 
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Abb. 7. Myometrischer Seitenvergleich vom M. quadriceps femoris bei 19 j~hrigem .~ 
(Fall Nr. 16) mit reehtsseitiger hemispastischer Cerebralparese nach Carotis-interna- 
VerschluB mit 6 Jahren. Differenz der 50~ 3~ (nieht signifikant). Hypo- 
trophie in den unteren, Hypertrophie in den oberen Klassen der Muskelfaser- 

querschnittsfl~chen der hemispastischen Seite 

Der myometrische Seitenvergleich ergibt insgesamt keine Differenz. Die Dif- 
ferenz der 50~ liegt bei 3~ im physiologischen Bereich. 

BeSrachtet man abet die beiden Summenprozentkurven im Wahrscheinlich- 
keitsnetz (Abb.7), so zeigt sich im unteren Bereich bis etw~ zur 20~ eine 
eindeutige Hypotrophie der kranken Seite.Die S ummenkurve der kranken Seite macht 
dann einen leichten Knick und fiberkreuzt in der oberen tt~lfte die Summenkurve 
der gesunden Seite. Dies ist Ausdruck einer Partialhypertrophie der Muskelfasern 
auf der kranken Seite. Hypotrophie und Hypertrophie gleichen sich insgesamt in 
diesem Muskel aus (s. Abb. 7 und Legende Nr.7). 

Fall  18 (S. VS., 25 Jahre, ~). Spastische infantile Hemiparese re. nach friihkind- 
licher Hirnsch~digung. Erhebliche spastisch-athetotische Hemiparese mit deut- 
lichem Wachstumsriickstand des re. Armes und Beines. 

Korrespondierende Muskelbiopsien aus dem Quadriceps femoris bds. 
Nr. 103/66 li., gesunde Seite, Nr. 102/66 re., kranke Seite. 
Es besteht myometrisch eine ttypertrophie der kranken Seite yon 21~ (Abb. 8). 

Im histologischen, zur Planimetrie vorbereiteten Pr~parat (Abb.9b im Vergleich 
zu Abb.9a) ist zu erkennen, dab eine feine Gruppenatrophie durch eine deutliche 
VergrSl3erung der Masse der im Querschnitt getroffenen Muskelfasern iiberdeckt 
wird. 

Im Wahrscheinlichkeitsnetz stellen sich die Me]werte beider Seiten als Ge- 
raden dar mi~ verschiedenem Neigungswinkel und entsprechend versehiedener 
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Abb. 8. Aktivit~shypertrophie ~uf der paretisehen 8eite yon insgesamt +2t~ bet 
rechtsseitiger spsstisch-athetotischer Hemip~rese infolge fr~ihkindlieher Hirn- 
sch~digung (Fa]] Nr. 13, 25j~briges ~). Myometrischer Seitenvergleich des M. qua- 
driceps femoris. Nur in den unteren Klassen nach Hypotrophie auf der hemipare- 

tisehen Seite (Nr. 102/66) 

Dichte. Der 3~. quadriceps der im Wachstum zurfiekgebliebenen paretisehen re. 
Seite 1/iBt zwar auch myometrisch die histologisch gesicherte diskrete Hypotrophie 
noch erkennen, verl/iuft dann aber mit k]einerem Neigungswinkel als Gerade weir in 
den hypertrophischen Bereich hinein. Die dieksten Muskelfasern erreichen auf der 
kranken Seite 6000 ~2 gegen fiber 4000 tx e auf der gesunden SeRe (Abb. 8). 

Es ist denkbar, dab die uthetotische Komponente bei dieser bereits 25j~hrigen 
Patientin mit infantiler spastiseher tIemiparese verantwortlich ist fiir diese fiber- 
schie6ende Aktivit~tshypertrolohie. Die Untersuchungen yon EdstrSm an Pa- 
tienten mit einer chronischen RigiditEt deuten darauf hin, dab die roten Fasern 
auch hier Tr~ger der Aktivit~tshypertrophie sind. 

In der Gruppe 3 sind die fibrigen fiinf Beobachtungen zusammen- 
gefa6t, bei denen signifikante SeRendifferenzen zwischen der gesunden 
und der spastisch gel&hmten SeRe nicht nachzuweisen waren. Dem- 
entsprechend And die Verteilungsfunktionskurven im wesen~Hchen 
identisch und Iaufen als Get,de. So auch be[ dem in Abb.10 angeffihrten 
BeispJel eines lj&hrigen Xnaben mit rechtsseitiger spastischer Hemi- 
p~rese bei linkshirniger Hemiatrophia cerebri (Fall Nr.J4). 

20 Arch. Psycbi~t. Nervsnkr., Bd. 213 
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Abb.9~ und b. Histologischer Seitenvergleich bei Aktivitgtshypertrophie der 
hemispastisch-athetotischen Seite bei 25j~hrigem ~ (Fall Nr. 13, s. Abb. 8). Korre- 
spondierende Muskelbiopsien aus dem IV[. quadriceps femoris. Masson-Goldner- 

F~rbung, VergrSflerung 200fach, Phasenkontrast 
a Homogenes QuerschnitSsbild vom Quadriceps femoris der gesunden Seite. 
Regelmiifliger Aufbau aus polygonalen Muskelzellen yon gleicher GrSl3enordnung 

(Biopsie Nr. 103/66) 
b Vergleichspr~Lparat aus der kr~nken Seite (Biopsie-Nr. 102/66). Deutlich erkenn- 
bar sind kleine Gruppen hochgradig atrophischer Muskelfasern (<--) ; fiberdeckende, 
durchgehende tIypertrophie der meisten Muskelfasern. Vermehrung der peripheren 

und zentralen Muskelzellkerne im Vergleich zu Abb. 9 

IV. Bespreehung der Ergebnisse 
Unsere Ergebnisse zeigen, dab in 9 yon 16 F~llen die Halbseiten- 

wachstumsstSrungen der spastisch gelKhmten Extrcmit i~en auch mit  
einer Hypotrophie der Muskel]asern verbunden ist. Diese kontrolaterale 
Muskelhypotrophie ist im M. quadriceps femoris in der iiberwiegcnden 
Zahl der F~lle homogeD, d .h .  sie betrifft alle Fasern gleichm~13ig. Sie 
t r i t t  aber nicht zwangsl~ufig im Gefolge einer spastischen Hemiparese 
nach friihkindlicher Itemisphi~rensch~digung ein und li~13t sich auch 
nich$ mit  dem jeweiligen Grad der Parese, bzw. Spastizit~t korrelieren 
(s. Tab. 2). 
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Abb. 10. Myometrischer Seitenvergleich aus dem M. quadriceps femoris bei lj&h- 
rigem 9 (Fall Nr. 14) mit rechtsseitiger hemispastischer Cerebralparese nach friih- 
kindlicher HirnschS~digung. Muskelbiopsie-Nr. 30/64 = rechte, kranke Seite, 
Nr.31/64 ~ linke, gesunde Seite. Weitgehend paralleler Verlauf der beiden 
Geraden (Normalverteilung der Faserquerschnittsfl~chen). Keine signifikante Seiten- 

differenz 

Ein kleinerer oder auch gr66erer Tell der Muskelfasern der gel~hmten 
Extremit~t kann insbesondere bei ~lteren Kindern und jugendlichen 
Erwachsenen vonde r  Faserverschm~chtigung ausgenommen, ja sogar 
einer nachfolgenden ttypertrophie unterworfen sein. Die ttypertrophie 
kann dabei in bestimmten Einzelf~llen die Hypotrophie insgesamt mehr 
als aufwiegen. In einem Fall mit erheblicher Aktivit~shypertrophie lie6en 
sich noch kleine Gruppen yon atrophischen Muskelfasern ausmachen. 

Gruppierte Muskelfaseratrophien sind bei Erwashsenen nach 
Hemiplegien yon Fenichel n. Mitarb. histologisch dargestellt worden. 
Edstrgm hat bei erwachsenen Hemiplegikern die diskrete Gruppen- 
atrophie histochemisch nicht ais ,,Denervations-Atrophie", wie FenicheI 
vermutete, sondern als ,,Faser-II-Atrophie" identifiziert. Der Autor 
land bei frischen zentralen Hemiparesen innerhalb yon 6 Wochen eine 
selektive Atrophie der aus weil~en Muskelfasern zusammengesetzten 
motorischen Einheiten anf der gel~hmten Seite. Es handelt sich dabei 

"20* 
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um motorische Einheiten, die der phasischen und nicht der tonischen 
Innervation dienen. Bei hypertonen Zust/~nden mit Rigidit/~t hat Ed- 
str5m eine Aktivit/~tshypertrophie der roten Fasern neben der Atrophie 
der weigen Fasern festgestellt. Zu einer selektiven Atrophie der weiSen, 
fiir die phasisehe Innervation verantwortlichen ,,A"- (Kugelberg u. 
EdstrSm) oder ,,Typ II"-Fasern (Engel, 1962) kommt es auch bei der 
Myasthenie (Engel u. McFarlin). 

Damit ist die Bedeutung der gestSrten Funktion far die selektive 
Atrophie der phasischen Muskelfasern aufgezeigt. Ebenso ist dig Ak- 
tivit~ts- oder Anpassungshypertrophie der tonisehen Muskeln bei Rigor 
des Parkinson-Kranken wohl der morphologische Ausdruek einer lang- 
fristigen funktionellen Belastung. 

Bei den/riihkindlichen hemispastischen Cerebralparesen kommt es in 
der Mehrzahl der F/~lle nach unseren Ergebnissen wenigstens im M. qua- 
drieeps femoris nieht zu einer inhomogenen, in Sonderheit gruppierten, 
d. h. auf bestimmte Fasertypen oder motorisehe Einheiten beschr/~nkten 
Atrophie wie beim erwachsenen Hemiplegiker (Fenichel, Daroff u. 
G]aser; EdstrSm) sondern zu einer homogenen, d. h. allgemeinen Ver- 
sehm/~chtigung. Diese homogene Hypotrophie spricht f~r eine Teil- 
nahme der Skeletmuskulatur an der WaehstumsstSrung auf der zentral- 
paretisehen Seite. Auf der Grundlage einer solchen Hypotrophie der 
Skeletmuskulatur kann sich aber, insbesondere bei Hervortreten athe- 
totischer Hyperkinesen aueh eine Aktivit~tshypertrophie von mehr oder 
weniger zahlreiehen Muskelfasern und motorisehen Einheiten in den 
Muskeln der hemispastisehen Seite entwickeln. Auf diese Weise kommt 
dann das Bild einer inhomogenen Hypotrophie mit gleichzeitiger An- 
passungs- oder Aktivit/~tshypertrophie zustande. 

Inhomogene, d. h. partiale Hypotrophie einerseits und partiale An- 
passungs-, bzw. Aktivit/~tshypertrophie im Skeletmuskel andererseits 
aber sind, wie oben gezeigt wurde, der jeweilige morpho]ogisehe Aus- 
druek eines den besonderen Funktionsverhaltnissen angepaSten habi- 
tuel]en Innervationsmusters. 

Die spast, isehen infantilen Cerebralparesen nehmen also gegentiber 
den sonstigen Hemiparesen dureh die Entwicklung einer g]obalen homo- 
genen Muskelhypotrophie auf der gel/~hmten Seite eine Sonderste]lung ein. 
Diese ist nicht abh/ingig vom Grad der Parese und der Spastizit/~t, son- 
dern eine Begleiterscheinung der kontralateralen Waehstums- und Ent- 
wicklungsstSrung. Es handelt sieh dabei aber urn eine reversible Muskel- 
verschm/~ehtigung, die unter der besonderen Belastung des spastisch oder 
spastisch-athetotiseh in seinem Tonus und in seiner Bewegung gestSrten 
Muskels durch eine partiale Aktivit~tshypertrophie mit zunehmendem 
Alter der Patienten mehr oder weniger weitgehend wettgemaeht werden 
kann. Diese Befunde einer spontanen Aktivit/s in Bein- 
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muske ln  der spastisch gel/~hmten Seite unters t re ichen die Bedeu tung  

einer frfihzeifigen k rankengymnas t i schen  Behand lung  fiir die t~ehabili- 

ra t ion  der spast ischen infan t i len  Cercbralparese. 
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