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An einer effizienten Peristaltik des Darms
sind nach gegenwirtigem Kenntnisstand
verschiedene Komponenten beteiligt: Das
ausfiihrende Element ist die glatte Mus-
kulatur. Ausgelost und gesteuert wird die
muskuldre Kontraktion durch das intakte
enterale Nervensystem. Die interstitiellen
Zellen von Cajal vermitteln die Ubertra-
gung der Nervenimpulse auf die glatten
Muskelzellen.

Das kollagenfaserige Bindegewebege-
riist ist eine bisher wenig beachtete Kom-
ponente der Muscularis propria des Darms.
Es leistet aber einen wichtigen Beitrag zur
gerichteten Peristaltik. Die hier vorliegende
Arbeit beschreibt Veranderungen des kol-
lagenfaserigen Bindegewebegertistes der
Muscularis propria, deren Bedeutung bei
Storungen der Peristaltik und diskutiert
Hypothesen zur Entstehung.

Sehnenartiges Kollagengeriist
der Muscularis propria

Das bindegewebige Bewegungsgertist der
muskuldren Darmwand bildet 2 architek-
tonische Komponenten:

Die Langsmuskulatur weist ein dichtes
kollagenfaseriges, sehnenartiges Maschen-
geriist auf, wihrend die Muskelbiindel der
Ringmuskulatur in Schlingen zusammen-
gefasst sind. Diese Architektur bedingt,
dass ein orthograd ausgerichteter Langs-
schnitt des Darms das Schlingengeriist
der Ringmuskulatur zeigt, hingegen ein
Querschnitt der orthograd angeschnitte-
nen Darmwand die feinmaschigen Kolla-
gennetze der Lingsmuskulatur erkennen
lasst (B Abb. 1 a,b).

Beide Kollagenfasergeriiste sind in
der bindegewebigen Plexusloge zwischen
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Ring- und Langsmuskulatur fixiert. De-
ren Darstellung ist von der Schnittrich-
tung unabhingig. Ring- und Lingsmus-
kulatur stehen rechtwinklig aufeinander,
was eine fundamentale Bedeutung fiir die
Darmbewegung hat [2].

Das bindewebige Bewegungsgeriist der
Muscularis propria besteht aus Kollagen-
fasern. Immunhistochemisch lasst sich
vor allem Kollagen Typ 3 und 4 darstel-
len. Bedeutend einfacher ist die Bindege-
websfarbung mit Pikro-Siriusrot oder van
Gieson. Wir bevorzugen wegen des besse-
ren Kontrasts zwischen Kollagenfaserge-
rist und glatter Muskulatur die Pikro-Si-
riusrot-Farbung.

Funktion des Kollagengeriists

Bereits 1932 hatte Goerttler in einer ana-
tomischen Studie auf die Bedeutung
des sehnenartigen Kollagengeriistes der
muskuldren Darmwand fiir die Peristal-
tik hingewiesen [2]. Glatte Muskulatur
und kollagenfaseriges Bewegungsgeriist
der Darmwand interagieren bei der fort-
schreitenden peristaltischen Welle. Ring-
und Langsmuskulatur kontrahieren bzw.
relaxieren sich alternierend durch para-
sympathische Innervation. Der Sympa-
thikus, der synaptisch am Plexus myente-
ricus endet und keine Nervenfasern in die
Muscularis propria entsendet, moduliert
die cholinerge Erregung der Darmwand-
muskulatur und hat damit einen wesent-
lichen Einfluss auf den Muskeltonus.

Das Zusammenwirken von Ring- und
Langsmuskulatur in Bezug zum bindege-
webigen Geriist konnte man sich wie folgt
vorstellen:

== Die Kontraktion der Ringmuskula-
tur fithrt zur Lumeneinengung und
streckt durch ihr vermittelndes kolla-
genfaseriges sehnenartiges Geriist die
benachbarte relaxierte Lingsmusku-
latur (8 Abb. 2).

== Die Kontraktion der Lingsmuskula-
tur erweitert anschliefSend wiederum
das Darmlumen durch den Zug an
der benachbarten relaxierten Ring-
muskulatur (8 Abb. 2). Dieser Effekt
ist besonders dort wirksam, wo das
Darmrohr an Umgebungsstrukturen
fixiert ist, wie dies fiir Abschnitte des
Kolons zutrifft.

Was ist eine Desmose?

Im Jahr 1998 wurde zum ersten Mal be-
schrieben, dass beim aperistaltischen und
hypoperistaltischen Syndrom, bei regel-
rechten Innervationsverhéltnissen, ein
Mangel des kollagenfaserigen Geriistes
der Muscularis propria und der bindege-
webigen Plexusloge zwischen Ring- und
Langsmuskulatur mit einer gestorten Pe-
ristaltik einhergeht [1]. Diese ersten Be-
funde eines Mangels des Sehnengeriistes
der muskuldren Darmwand bei Patienten
mit schwerer, chronischer Obstipation
konnten 2001 an einer gréfleren Patien-
tenzahl bestdtigt werden [3]. Die beschrie-
benen Befunde wurden inzwischen auch
von anderen Autoren beobachtet [4, 5, 6].

Der Begriff der ,Desmose® ist aus
dem Griechischen hergeleitet. Griechisch
»0eopol” bedeutet ,,Halteband, Ligament,
Bindegewebe®. Der Befund eines Verlusts
des sehnenartigen Kollagengeriistes der
Muscularis propria wird deshalb als ,,Des-
mose”“ bezeichnet. Diese neutrale Bezeich-
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Abb. 1 A Darstellung des sehnenartigen Kollagenfasergeriistes in Ring-
und Langsmuskulatur mit Pikro-Siriusrot-Farbung (Vergr. 1:75). a Bei ortho-
gradem Langsschnitt der Darmwand stellt sich nur das Schlingengeriist der
Ringmuskulatur dar. b Der orthograde Querschnitt der Darmwand zeigt
ausschlieBlich das Gittergeriist der Lingsmuskulatur. Bei beiden Schnittrich-
tungen ist die kollagenfaserige Plexusloge zwischen Ring- und Léngsmus-

kulatur gleichermafen gut darstellbar

Normale Bewegung der Muscularis propria

Dilatation . Kontraktion

Abb. 2 A Schematische Darstellung der alternierenden Kontraktionen von Ring- und Léngsmusku-
latur: Das sehnenartige Kollagenfasergeriist erweitert bei Kontraktion der Langsmuskulatur und er-
schlaffter Ringmuskulatur das Darmlumen. Eine Kontraktion der Ringmuskulatur streckt durch ihr
Kollagenfasergeriist die benachbarte erschlaffte Lingsmuskulatur. Beide Bewegungen der Muscularis
propria bewirken eine gerichtete peristaltische Darmbewegung

nung soll vermeiden, den morphologischen
Befund von vornherein einem pathogene-
tischen Mechanismus zuzuordnen.

Die eigentliche Ursache des Verlusts
des sehnenartigen Kollagengeriistes ist
noch nicht bekannt. Wahrscheinlich han-
delt es sich um ein Spektrum zugrunde
liegender Erkrankungen, die einerseits
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mit einer verminderten Kollagenbildung
oder einem verstarkten Kollagenabbau
einhergehen und schliefSlich zum Befund
einer Desmose fithren.

In Abhingigkeit von Manifestationsal-
ter und Auspragung der morphologischen
Befunde lassen sich 2 Hauptformen einer
Desmose unterscheiden.

Aplastische Desmose

Die aplastische (primére) Desmose ist ein
angeborenes Leiden. Sie wurde erstmalig
beim Mikrokolon-Megazystis-Syndrom
beobachtet, kann aber auch isoliert oder
im Rahmen einer Kollagenbildungssto-
rung, wie beispielsweise dem Ehlers-Dan-
los-Syndrom Typ IV, vorkommen [3, 7, 14,
15,16]. Als angeborene Erkrankung mani-
festiert sich die aplastische Demose typi-
scherweise im Kindesalter oder spitestens
bei jungen Erwachsenen. Sie ist selten und
macht <1% der Desmosen aus.

Beim frithkindlichen Krankheitsbild
liegt eine Aperistalsis vor, wie bei einer
Aganglionose. Bei der aplastischen Des-
mose ist weder ein sehnenartiges Kolla-
genfasergeriist in Ring- und Langsmusku-
latur, noch eine kollagenfaserige Plexuslo-
ge zwischen Ring- und Lingsmuskulatur
ausgebildet (B Abb. 3 a,b). Davon unab-
héngig findet sich ein regelhaft angelegter,
ganglienreicher Plexus myentericus und
submucosus (B8 Abb. 3 c).

Die Appendix vermiformiszeigt physio-
logischerweise eine aplastische Desmose
der Muscularis propria [8]. Sie erklért das
Unvermdgen der Appendix, einen Kot-
stein oder Fremdkorper peristaltisch aus-
zustoflen (B8 Abb. 3 d).

Atrophische Desmose

Der kongenitalen aplastischen (priméaren)
Desmose steht die erheblich héaufigere
atrophische (sekundire) Desmose gegen-
iiber.

Die haufigere inkomplette atrophische
Desmose zeigt intertdnial einen totalen
Verlust der Plexusloge, besitzt aber in den
Té4nien noch ein erhaltenes sehnenartiges
Kollagengeriist (B8 Abb. 4 a,b). Diese Er-
krankung geht mit einem hypoperistal-
tischen Syndrom einher.

Ist ein totaler Verlust der kollagenfa-
serigen Plexusloge zwischen Ring- und
Liangsmuskulatur sowohl in den Ténien
als auch intertdnial zu beobachten, liegt
eine komplette atrophische Desmose vor
(B Abb.4a).

Die atrophische Desmose kommt hiu-
fig in Assoziation mit verschiedenen Er-
krankungen vor:



Zusammenfassung - Abstract

Entziindliche Erkrankungen

Die transmuralen rezidivierenden Ent-
ziindungsschiibe bedingen eine proteoly-
tische Zerstorung des sehnenartigen Kol-
lagengeriistes der Muscularis propria [13].
Am hdufigsten liegt eine Sigma- (Pseu-
do-)Divertikulose (B Abb. 5 a) zugrunde
oder eine chronisch entziindliche Darm-
erkrankung vom Typ eines M. Crohn
(8 Abb.5 b,c). Auch nach nekrotisie-
render Enterokolitis kann eine atrophische
Desmose beobachtet werden.

Ein fokaler Verlust des sehnenartigen
Kollagengeriistes fithrt im betroffenen Be-
reich zur Authebung der Peristaltik und
kann klinisch eine Stenosesymptoma-
tik verursachen, da hier die peristaltische
Welle erlischt.

Idiopathisches Megakolon

Die seltenere komplette atrophische Des-
mose wird typischerweise beim so ge-
nannten idiopathischen Megakolon be-
obachtet (8 Abb.5d; [9, 10, 11]). Die
Atiologie und Pathogenese sind hierbei
unbekannt. Hypothetisch konnte eine
Stoffwechselstorung der glatten Muskula-
tur der Muscularis propria angenommen
werden.

Chronische Obstipation

mit Hyperextension

Den dehnungsbedingten atrophischen
Desmosen liegt jeweils eine iiber Jahr-
zehnte bestehende chronische Obstipation
zugrunde [12]. Das Leiden kann auf einer
Hypoganglionose basieren. Typischerwei-
se findet sich zusitzlich eine Dehnungs-
atrophie der Ringmuskulatur.

Zustand nach Radiotherapie
Nachbestrahlungen eines Tumors, wie
eines Rektum- oder Kolonkarzinoms,
schadigen fokal die Muscularis propria
mit Verlust der sehnenartigen Struktu-
ren der Muscularis propria (8 Abb.5 e;
[13]). Klinisch imponiert dieses Bild als
Narbenstenose.

Haufigkeit der Desmose

In der Erstbeschreibung der Desmose
wurden 236 Darmresektate bei Kindern
und jungen Erwachsenen bis zum Alter
von 20 Jahren analysiert [1]. Von 236 un-
tersuchten Darmresektaten zeigten 6% als
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Zusammenfassung

Neben dem enteralen Nervensystem, den in-
terstitiellen Cajal-Zellen und der glatten Mus-
kulatur kommt dem kollagenfaserigen Ge-
rist der muskuldren Darmwand eine wesent-
liche Bedeutung bei der gerichteten Peris-
taltik zu. Das partielle oder komplette Feh-
len des kollagenfaserigen Bewegungsge-
riistes der Muscularis propria in Darmresek-
taten bei Patienten mit chronischer Obstipa-
tion ist als,Desmose” beschrieben worden.
Dabei lassen sich 2 Hauptformen der Desmo-
se unterscheiden: Bei der seltenen kongeni-
talen (primdren) aplastischen Desmose des
Kindes ist das sehnenartige Kollagenfaser-
geriist der muskularen Darmwand nicht an-
gelegt. Sie ist fiir das Mikrokolon-Megazys-
tis-Syndrom charakteristisch und geht mit ei-

ner Aperistaltik einher. Die haufigere atro-
phische (sekunddre) Desmose des Erwach-
senen ist meist inkomplett ausgebildet und
mit einem hypoperistaltischen Syndrom ver-
bunden. Atiologie und Pathogenese der Des-
mose sind noch weitgehend unbekannt. Die
atrophische Desmose kann nach abgelaufe-
nen Entziindungen vorkommen. Weitere Un-
tersuchungen sind notwendig, um Pathoge-
nese, Atiologie und funktionelle Bedeutung
besser zu verstehen.

Schliisselworter

Desmose - Mikrokolon-Megazystis-Syndrom -
Idiopathisches Megakolon - Chronische
Obstipation

The morphological characteristics of aplastic
and atrophic desmosis of the intestine

Abstract

In addition to the enteric nervous system, the
interstitial cells of Cajal and the smooth mus-
culature, the collagenous fibre network of
the muscularis propria plays a major role in
the coordination of peristalsis. Partial or com-
plete absence of this network in patients with
chronic constipation has been described as
‘desmosis. Two major subtypes of desmo-

sis can be distinguished: in the rare congeni-
tal (primary) aplastic desmosis of childhood,
the collagenous fibre network is not formed.
This is characteristic of microcolon megacys-
tis syndrome and is associated with aperi-
stalsis. The more common atrophic (second-

ary) desmosis of adulthood is typically in-
complete and associated with a hypoperi-
staltic syndrome. Neither the etiology nor the
pathogenesis of desmosis are currently un-
derstood. Atrophic desmosis may occur after
previous inflammatory episodes. Further ex-
tensive studies are needed to better under-
stand the pathogenesis, etiology and func-
tional implications of this disease.

Keywords

Desmosis - Microcolon megacystis syn-
drome - Idiopathic megacolon - Chronic
constipation
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einzigen Befund eine Desmose ohne Ano-
malie des enteralen Nervensystems. Bei
den tibrigen 94% der Resektate fand sich
eine Aganglionose oder Hypogangliono-
se, das sehnenartige Kollagenfasergeriist
der Muscularis propria zeigte jedoch ei-
nen normalen Aufbau [1].

Zur Haufigkeit der Desmose in der
allgemeinen Bevolkerung lasst sich bisher
keine exakte, gut belegte Angabe machen.
Zur Bestimmung der Pravalenz der Des-
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Abb. 3 < Aplastische
Desmose mit totalem
Mangel des sehnenar-
tigen Skeletts der mus-
kuldren Darmwand (a)
im Vergleich zum nor-
malen Darm (b, Pikro-
Siriusrot-Farbung; Vergr.
1:75). c Aplastische Des-
mose mit gut ausgebil-
detem Plexus myenteri-
cus bei fehlendem Kol-
lagenfasergeriist der
Muscularis propria
(Pikro-Siriusrot-Far-
bung; Vergr. 1:120).

d Physiologische Des-
mose der Appendix ver-
miformis: fehlendes
Kollagenfasergeriist in
der Muscularis prop-

ria der Appendix (Pikro-
Siriusrot-Farbung;
Vergr. 1:75)

mose ist eine Autopsiestudie an 150 Feten
und 50 Erwachsenen in Vorbereitung.

Vorlaufige Ergebnisse weisen auf eine
geringere Haufigkeit im Kindesalter hin. So
macht die Desmose des Kindesalters <1%
der Desmosebefunde aus. Hingegen ist die
Frequenz im Erwachsenenalter hoher. Die
Desmose erweist sich hier als haufiger Be-
fund bei Passagestorungen des Darms so-
wie einer chronischen Obstipation.

Schwerpunkt: Gastrointestinale Motilitatsstorungen

Pathologische Aufarbeitung
und Diagnostik

Bei allen chronischen Obstipationen und
Megakolonformen, bei Stenosen und
postinflammatorischen Transportstérun-
gen empfiehlt sich, eine Bindegewebsfar-
bung zur Darstellung des Sehnengeriistes
der Darmwand durchzufiihren [17]. Be-
sonders bewiéhrt hat sich die kontrastrei-
che Pikro-Siriusrot-Farbung. Das Fehlen
der sehnenartigen Plexusloge zwischen
Ring- und Lingsmuskulatur ist spezifisch
fiir eine fokale Desmose. Bei Anwen-
dung der Rollentechnik grof3erer Darm-
abschnitte (10-15 cm) ldsst sich zuverlis-
sig eine komplette oder inkomplette Des-
mose des Kolons diagnostizieren. Das
Darmresektat sollte lings (intertanial)
und quer (mit Anschnitt der Tdnien) pra-
pariert werden.

Der Befund einer Desmose lésst sich
nur an der Muscularis propria erheben.
Daher ist an Schleimhautbiopsien zur
Abklarung eines M. Hirschsprung keine
Aussage tiber die Qualitt des sehnenar-
tigen Kollagengeriistes der muskuldren
Darmwand zu treffen.

Fazit fiir die Praxis

In der taglichen Diagnostik gastrointesti-
naler Motilitétsstorungen sollten neben
Innervationsstérungen mit Alterationen
des enteralen Nervensystems auch Ver-
anderungen des sehnenartigen Kolla-
genfasergeriists der Muscularis prop-

ria im Sinne einer Desmose gesucht wer-
den. Entsprechend ist es bei Patienten
mit chronischer Obstipation empfehlens-
wert, an Darmresektaten eine kontrast-
reiche Pikro-Siriusrot-Farbung zur Dar-
stellung des kollagenfaserigen Geriists
der Muscularis propria durchzufiihren.
Die kongenitale aplastische Form der
Desmose ist selten, aber muss bei Neu-
geborenen mit Obstipation in die Dif-
ferenzialdiagnose einbezogen werden.
Die Desmose ist vor allem in der atro-
phischen inkompletten Form des Er-
wachsenen haufig mit einer chronischen
Obstipation assoziiert. Es handelt sich
um eine neue Beobachtung, die sich in
der Praxis noch zu bewahren haben wird.
Die exakte Pravalenz in der allgemei-
nen Bevolkerung ist noch zu bestimmen.



Abb. 4 » Vergleich der Tanien bei

a kompletter und b inkompletter Desmose.

Die inkompletten Desmosen weisen infolge der
peristaltischen Funktion der Tanien noch ein
hypoperistaltisches Syndrom auf, wéhrend die
kompletten Desmosen weitgehend aperistaltisch sind
(Pikro-Siriusrot-Farbung; Vergr. 1:50)

Abb. 5 A Sekundére Desmoseformen. a Fokale Desmose nach abgelaufener Pseudodivertikulitis des Sigma (Pikro-Siriusrot-Farbung; Vergr. 1:48).

b,c Atrophische Desmose bei M. Crohn (links) im Vergleich zu normal strukturierter Darmwand (rechts; Pikro-Siriusrot-Farbung; Vergr. 1:120): b florider

M. Crohn mit weitgehend zerstorter Plexusloge. ¢ Abgeheilter M. Crohn mit totalem Verlust des sehnenartigen Kollagenfasergeriistes von Ring- und Léngs-
muskulatur sowie der kollagenfaserigen Plexusloge. d Vergleich des sehnenartigen Kollagenfasergeriistes des normalen Darms (rechts) mit einem Mangel
des kollagenfaserigen Skeletts der muskuldren Darmwand bei idiopathischem Megakolon (links; Pikro-Siriusrot-Farbung; Vergr. 1:120). e Fokale Desmose
nach postoperativer Radiotherapie (wegen eines Kolonkarzinoms) mit Stenosesymptomatik (Pikro-Siriusrot-Farbung; Vergr. 1:120).
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Else Kroner-Fresenius-Stiftung
Forderer der medizinischen Wissen-
schaft
Seit der Griindung der Else Kroner-Frese-
nius-Stiftung im Jahr 1983 wurden ca. 650
Einzelprojekte mit einem Gesamtvolumen
von 60 Millionen Euro geférdert. Neben der
klassischen Antragsforderung unterstiitzt die
Else Kroner-Fresenius-Stiftung seit Jahren
die Aus- und Weiterbildung von Arzten, Stu-
denten und Pflegepersonal. Sie vergibt For-
schungsstipendien im In- und Ausland und
errichtet in Kooperation mit Hochschulen
Stiftungsprofessuren.
Das neueste Projekt ist die Einrichtung eines
Lehrstuhls fiir interdisziplinare Stammzellfor-
schung an der Ludwig-Maximilians-Univer-
sitdt Miinchen, wofiir eine Anschubfinanzie-
rung in Hohe von rund 1,2 Millionen Euro zur
Verfiigung gestellt wurde. Das Projekt wird
Zeichen setzen in der Entwicklung innova-
tiver Therapieverfahren bei Herz-Kreislauf-Er-
krankungen und beim Tissue Engineering.
Generell besteht das Ziel der Else Kroner-
Fresenius-Stiftung darin, auch am Standort
Deutschland gute Voraussetzungen fiir die
Ausbildung von Medizinern zu schaffen. Ein-
zig verbesserte Bildungsangebote erlauben
es, auch kiinftig Forschungsergebnisse zu
generieren und im internationalen Wettbe-
werb mitzuhalten.

Quelle: Else Kroner-Fresenius-Stiftung

(Bad Homburg), www.ekfs.de

Rauchen beeinflusst Gehirn-
strukturen
Eine aktuelle Studie zeigt, dass sowohl
Volumen als auch Dichte der grauen
Substanz in verschiedenen Hirn-
regionen bei Rauchern signifikant re-
duziert sind.
Tierversuche lieferten bereits in der Vergan-
genheit Hinweise, dass Nikotin eine unmit-
telbar schadigende Wirkung auf das Hirnge-
webe besitzt. Untersuchungen bei Menschen
konnten verschiedene funktionale zerebrale
Effekte von Nikotin und Zigarettenrauch
demonstrieren, allerdings fehlten bislang
direkte Hinweise auf Hirnschaden.
Forscher der Psychiatrischen Klinik der Chari-
té — Campus Mitte und der Physikalisch-Tech-
nischen Bundesanstalt in Berlin verdffentlich-
ten jetzt die Ergebnisse einer Studie, in der 22
Raucher und 23 Nichtraucher beziiglich ihrer
Gehirnstruktur untersucht wurden. Anhand
kernspintomographischer Bilder wurden die
Gehirne dreidimensional vermessen und in
weiteren computergestiitzten Schritten hin-
sichtlich der GroBe und Dichte miteinander
verglichen.
Bei Rauchern fanden die Wissenschaftler ein
geringeres Volumen und eine geringere Dich-
te der grauen Substanz u.a. in Bereichen des
Lobus frontalis, im Lobus occipitalis, im Lobus
temporalis, im Thalamus, im Cerebellum und
der Substantia nigra. Weiterhin stellte die
Studie in diesem Kontext fest: Je mehr Ziga-
retten im Leben konsumiert werden, desto
geringer ist das Volumen der grauen Subs-
tanz im Lobus frontalis und Lobus temporalis.
Das topographische Profil der strukturellen
Verdanderungen zeigt, dass insbesondere
Gehirnregionen, die fiir Aufmerksamkeit und
Erinnerungsvermdgen eine Rolle spielen,
vom Rauchen betroffen sind. Das kdnnte
moglicherweise erklaren, warum Raucher
eine verminderte Leistungsfahigkeit in
Gedachtnisfunktionen aufweisen. An der
Charité — Universitatsmedizin Berlin wird nun
untersucht, ob sich die Hirnstruktur von Rau-
chern durch Abstinenz von Nikotin wieder
normalisieren kann.
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