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•III. 

i]ber meist familiiir vorkommende histologisch 
charakteristische Splenomegalien (Typus 

Gaucher). 1) 
(Eine Systemerkrankun~ des lymphatisch-h[imopoetischen Apparates,) 

Von 
Professor Dr. F r i e d r i c h  Schlagenhaufel~,  Wien. 

(Hierzu Taf. IV.) 

Wi~hrend in der franzSsischen~ englischen und amerika- 
nischen Literatur bereits mehrere Beobachtungen fiber familiar 
vorkommende Splenomegalien mit eigenttimlichem charakte- 
ristischen histologischen Befund niedergetegt sind~ ist in der 
deutschen anscheinend nichts darfiber zu finden und auch jene 
ausliindischen F~lle sind kaum beachtet worden~ jedenfalls 
sind sie nicht in die grSl~eren Bearbeitungen der Milzerkran- 
kungen aufgenommen worden. 

D a a b e r  sowohl der klinische Symptomenkomplex sowie 
die pathologisehe Anatomie und namentlich auch die patho- 
logische Histologie dieser Falle ganz aul~erordentlich inter- 
essante Verh~tltnisse darbieten, so scheint es mir gerechffertigt, 
an der Hand einer eigenen Beobaehtung eine ausffihrliche 
Zusammenstellung dieser Splenomegalien zu geben, zumal ]a 
question des hypertrophies de la rate est parmi toutes une 
des plus complexes (Bruhl). Wir hoffen auch, dal~ es uns 
gelingen diirfte, die Stellnng dieser Milzvergr56erungen im 
nosologischen System zu pri~zisieren und die Pathogenese dieser 
Krankheit wenigstens zum Teil zu erkli~ren. 

Ich stelle meine eigene Beobachtung voraus. 
Die am 20. Mai 1906 im sterbenden Zustand in das Spital auf- 

genommene 41j~hrige N~herin Elisabeth P. kommt am 21. Mai mit tier 
Diagnose: Status moribundus zur Obduktion. Die Abteilung konnte keine 
anamnestische Daten geben. 

Ungemein gracil gebaute, weibliche Leiche. Die ttaut des Stammes 
wie tier Extremit~ten schmutzig gelb veri~rbt. Gesichtshaut dunke]gelb' 

1) Demonstriert in der Sitzung der deutscheu pathologischen Gesell- 
schaft in Stuttgart 1906. 
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mit Pigmentationen an der Stirne und den Wangen, die an Schwanger- 
schaftschloasma erinnern. Skleren nnd Schleimh~ute ikterisch. - -  An der 
rechten Wange in der N~he des Kieferwinkels ein mit Krusten bedecktes 
Geschwfir. In der Mittellinie des Halses eine kleine FistelSffnung~ durch 
die die Sonde in die Subcntis vordringt. 

Um die rechte Glandula submaxillaris ein Paket vergrSl]er~er 
Lymphdriisen; beim Einsehneiden entleert sich ein gelblicher, dickflfissige~, 
gummiartiger Inhalt. Einzelne Drfisen zeigen Nekrose und Tuberkel. Die 
Follikel des Zungengrundos sind atrophisch. 

Schilddrfise normal: 
Beide Lungen sind durch zarte Adh~sionen mit der Pleura ver- 

15tet; keineTuberkel. E i n e L y m p h d r f i s e  a m H i l u s  nnl]grol] ,  z i em-  
l i ch  k o n s i s t e n t ,  am D u r e h s c h n i t t  s i e h t  man e ine  wei~ r S t l i c h e  
und e ine  g r a u e  Zone e ines  w e i c h e n  Gewebes .  

Das Herz mit dem Herzbentel vollst~tudig verwaehsen; Klappen- 
apparat zart. 

Im A b d o m e n  k e i n  A s e i t e s .  
Die enorm v e r g r S f i e r t e  Milz r e i c h t  e i n e r s e i t s  bis  an den 

N a b e l  h e r a n ,  ruh t  nach  un ten  zn anf  de r  l i n k e n  D a r m b e i n -  
s c h a u f e l  auf  und i s t  an i h r e r  Kuppe  mit  dem Z w e r e b f e l l  nnd 
der  n n t o r n F l ~ c h e  des  ] i n k e n L e b e r ] a p p e n s d u r e h d e r b e b i n d e -  
g e w e b i g e M e m b r a n e n  s t r a f f  v e r w a c h s e n .  DerMagen ist fast ganz 
tiberlagert. 

Auch die  L e b e r  i s t  s t a r k  v e r g r S l ] e r t .  
Naeh Durchtrennnng der Verwaehsungen zeigt die Milz folgende 

Verh~tlmisse. Das G e w i e b t  b e t r ~ g t  35!0 g. Der  grSl]te L~tngs- 
d u r e h m e s s e r  mil~t 31, B r e i t e n -  nnd D i e k e n d u r e h m e s s e r  20 resp.  
12cm. Die K a p s e l i s t  znm g r o 6 e n  Tei l  in e ine  de rbe ,  m e h r e r e  
M i l l i m e t e r  d i c k e  S c h w i e l e  umgewande ] t .  Die Fo rm des Organs  
i s t  im a l ] g e m e i n e n  normal .  Die R~nder  s ind  plump.  

Am Durehschnitt sind weder Trabekel noch Lymphkn6tehen zu 
erkennen. Das ziemlich derbe Gewebe zeigt einen g l e i e hm~l t i g  r S t l i e h  
g r a u e n  F a r b e n t o n ,  de r  d a d u r c h  z u s t a n d e  kommt ,  dal~ im r o t e n  
G r u n d g e w e b e  f e i n s t e  g r a u g e l b e  F l e c k e h e n  und S t r e i f c h e n  
d i f fus  e i n g e s t r e u t  s ind;  die  S c h n i t t f l g c h e  i s t  wie be s tgnb t .  

Aus  diesem Gewebe heben sich bald linsen- bis erbsengrol]e, abet 
auch kitsch- und ~ultgrol]e weil3gelbe Knoten deutlieh ab. Die Knoten 
sind bald ganz rund und fast ausseh~lbar, andere wieder sind unregel- 
m~13ig gestaltet; fast alle zeigen ein trockenes gelbes Zentrum um das 
eine Zone mehr faserigen Gewebes folgt. 

An zahlreichen Partien aber ziehen, in Fortsetzung der verdickten 
Kapsel und meist von einem dicken nekrotischen Zentrum ausgehend, 
streifige nnd strahlige Aus]~ufer einer gelben homogenen Gewebsmasse 
gegen die Mitre des Organs, wo sie sich allm~ihlich in der Grundsubstanz 
verlieren. 
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Die Leber ist s ta rk  vergrSi~ert, die Riinder sind plump, 
die Oberili~che ist s te l lenweise  yon b indegewebigen  Mem- 
branen  bedeckt .  

Sie wiegt 3000 g. 
Der Duetus choledochus ist stark erweitert und enthiilt reichliche 

Mengen Eiters, dem griesige und grSfiere faeettierte weiche braungelbe 
Konkremente beigemengt sind. 

Aueh in der Gallenblase sind viele weiche Steine. Die grSl~eren 
Galleng~nge sind mit Eiter erffillt und im rechten Leberlappen sind zahl- 
reiche, yon fetzigen Ri~ndern nms~mnte, oft griinlichen Eiter enthaltende 
kirschkerngrol~e Abscesse. Dazwischen sind gelbliche Streifen zu sehen. 

Die acinSse Struktur der Leber ist hier nicht erkennbar. 
Im ]inken Lappen ist alas Leberparenchym deutlieh differenziert. 

Man sieht einerseits Herdchen mit griiulichem Zentrum, anderseits grau- 
gelbe t roekene  Par t ien ,  die ansche inend  in den Ziigen tier 
Glissonschen Kapsel  l iegen. 

Pankreas, Nieren and Nebennieren normal. Im Magen blutiger 
Inhalt, die Schleimhaut gewulstet. Auch im Diinndarm blutig tingierter 
Inhalt. Die Museularis des Darm ist gelbbraun gefitrbt. 

Etwa 40 cm fiber der Coecalklappe zwei Payersche Haufen, die 
geschwollen sind and deren Mitre durch einen dunkelroten fibrinbedeekten 
;Pfropf eingenommen ist. Die LymphknStchen im untern Dfinndarm sowie 
im Coecum gesehwollen. Die mesen te r i a l en  Lymphdrt isen sind 
durchaus vergrii6ert~ ziemlich derb. 

Ovarien sind stark gekerbt; am Durchschnitt zahlreiche Corpora 
albicantia, Uterus nicht vergrSfiert; die Muskulatur  yon brauner  Farbe  
und wie morseh,  briichig. Sehleimhaut normal. 

Das Knochenmark  beider  Oberschenke lknochen  ist suc- 
culent~ f le i schwasser fa rben .  Es l ~ t  sieh als dicker  Pf ropfen  
aus dem Knochen auslSsen. 

Gehirn normal. 

P a t h o l o g i s e h  - h i s t o l o g i s c h e  U n t e r s u c h u n g .  

Eine Scheibe yon Milz and Leber wird in K a i s e r l i n g s e h e r  
Fliissigkeit konserviert. Zur Untersuchung ge langen  zahlreiehe 

Stticke yon versehiedenen Stellen der Milz, Leber; dann Lymph-  
drtisen, Knoehenmark,  Niere, Magen~ Darm: Uterus, Ovarien. 

Fixation in Alkohol, Formalin,  O r t h s c h e r  Misehung, Pikrin- 
si~ure, F l e m m i n g  usw. 

Milz.  Am tibersichtliehsten sind die Praparate~ in denen 
die Blutftillung geringer. Wan s i e h t  sehr deutlich die zum 
Teil mit BlutkSrperchen angefiillten, zum Teil leeren venSsen 
Kapillaren. Die Endothelkerne treten bueklig yon der Wand 
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hervor. Durch dieses Kapillarnetz einerseits nnd dutch Bin 
bald reichlicheres~ bald nut aus zarten Biudegewebsfasern be- 
stehendes Gerfist andernteils kommt es zu einer Art Alveolen- 
bildung. Die Hohlr~iume sind bald ger~iumiger~ unregelm~ig 
gestaltet, bald oval eng und untereinander kommunizierend. 

In diesen Raumen liegen fast ausschliel~lich gro~e~ fast 
Leberzellen ~hnliche Zellen: Oft liegen sic dicht aneinander 
gedr~ngt und sich gegenseitig abplattend; oft stehen sie locker 
beisammen und sind mit  Blutk6rperchen vermischt. 

Die gr66ten Zelien erreichen einen Durchmesser ~iber 40 ~, 
die kleinen bis zu 20 ,~; meist besitzen sie mittlere Gr~ge. 

Das Protoplasma ist reichlich vorhanden. Es nimmt die 
Farbe nicht gut an. ,Man erkennt meist eine Art Streifung 
oder Runzelung. Vacuolenbildung ist h/iufig, selten bemerkt 
man eine ganz feine Granulierung und gelbliche Pigment- 
k/)rnchen (Taf. IV, Fig. 1). 

Bei F~trbung der Schnitte mit Ehr l i chscher  TriacidlSsung 
nnd nach  G i e m s a  gelingt es nieht Granula nachzuweisen; 
es tritt dabei eine Art wabiger Struktur der Zelle auf. Die 
Kerne sind im Verh/~itnis zum Protoplasma kle!n~ gut gef~trbt. 
H/~nfig sind zwei bis v ie r  Kerne mit ganz regelloser Lage 
innerhalb der Zelle zu sehen. Mitosenbildung scheint nur ganz  
vereinzelt vorhanden zu sein. Einzelne groBe Zellen scheinen 
keinen Kern zu besitzen, was jedoch wohl nur durch die 
Schnittriehtung bedingt ist. 

Gegentiber diesen eigentt~mlichen Zellen treten die andern 
sonst in der Putpa vorhandenen Elemente ganz in den Hinter- 
grund. Lymphocyten, Leukocyten sind nur sp~trlieh anzu- 
treffen, 

Die Malp igh i schen  KSrperchen sind nur in geringer 
Zahl vorhanden; oft sind in groBen Sehnittfl~tchen nur drei bis vier 
Lymphkn6tchen vorhanden. Diese verhalten sich normal und 
sind von Blut umgeben. Die Endothelien der Milzkapillaren 
treten deutlich hervor; fast in allen ist ein feinkSrniges gelb- 
]iches Pigment sichtbar. Dadurch ist die pigmentft~hrende 
Endothelzelle deutlich und leicht zu differenzieren yon jenen 
groBen Zellen. Keine Eisenreaktion des Pigments. Auch in 
den grol]en Trabekeln der ~{ilz ist Pigment abgelagert, und 
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zwar rneist urn die Gefal~e herum (positive Eisenreaktion). 
Nicht selten finden sich kaverntise Gefailerweiterungen. 

Die Milzkapsel ist an der Oberflache oft rnehrere Milli- 
meter dick; die Trabekel sind jedoch nicht breiter, die elastischen 
Fasern innerhalb derselben ganz normal. 

Schnitte, welche jene makroskopisch schon als nekrotisch 
erkennbaren Knoten und Streifen treffen, zeigen folgende Ver- 
haltnisse. 

Wenn man kleine Herde untersucht, so sieht man ganz 
deutlich, wie dieselben durch Nekrose jener grol~en Zellen ent- 
stehen. Der ganz unregelma~ig begrenzte Herd ragt in die 
Masse der epithelioidartigen Zellen hinein. An der Grenze 
liegea zahlreiche grol3e Zellen ohne Kern; der Zelleib ist noch 
grOl~er: nicht mehr scharf konturiert, wie in Zerfall begriffen. 
Dazwischen noch allenthalben gut erhaltene Zellen, aber auch 
lange spindelzellige Former. Gegen das Zentrurn des Knotens 
werden die kernlosen Zellen immer reichlicher, doch sieht man 
stets, wie die homogenen Massen aus zerfallenen Zellen hervor- 
gehen. Endlich kommen auch Partien, die aus ganz nekro- 
tischen Massen bestehen, in denen nur Zell- und Kerntrtimmer 
vorhanden sind. 

Urn einzelne Knoten, die schon rnakroskopisch eine deut- 
liche Begrenzung erkennen lassen, sehlie~t sich an das nekro- 
tische Zentrurn eine breite, aus spindeligen Zellen bestehende 
Zone an, in der auch einzelne typische L a n gh a n s sche Riesen- 
zellen zu sehen sind. 

Spezifische Farbungen auf Amyloid und Fett sind negativ. 
Doppelbrechende Substanzen sind nicht nachweisbar. 

Bak t e r i o log i s che  und b a k t e r i o l o g i s c h - h i s t o l o g i -  
sche Un te r suchung  der Milz. 

In den Deckglaspraparaten aul~er einigen coliartigen Stab- 
chen nichts nachweisbar. 

Kulturell geht nur Bact. coli auf. 
In den nek ro t i s chen  Pa r t i en  f inden sich z iemlich 

re ich l ich  Tuberke lbaz i l len .  (Die P r a p a r a t e  werden  
dui:ch Abkra tzen  mit  dem Sca!pel l  und Anfs t r e i chen  
des Saftes auf den Ob jek t t r age r  gewonnen.)  Aus den 
nicht verkasten Teilen der Milz gelingt der Bazillennachweis nicht. 

u Archiv I, pathol. Anst. Bd, 187, Hft. 1, 9 
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Im Schnitt weder Tuberkelbazillen noeh sonstige Bakterien. 
Zwei Meerschweinchen werden mit ~ilzsaft intraperiton~al 

geimpft. 
Eines stirbt naeh 7 Tagen. Sektion negativ. Das zweite 

(490 g) verendet am 9. Juli. Sektion: Ausgebreitete Tuberkulose 
der Lymphdrt~sen, der Milz nnd Leber. Makroskopisch wie 
mikroskopisch typische, meist verk~ste Tuberkel. - -  Tuberkel- 
bazillennaehweis sehr sp~trlich. 

Lymphdrfisen.  Die nul~gro6e bronchiale Drtise sowie 
die Mesenterialdrtisen zeigen folgende Verh~ltnisse. Meist ist 
ein Teil der Drfise von ziemlich normaler Beschaffenheit; man 
kann Rindensubstanz~ Markstr~nge und sekund~re Lymph- 
knStchen nnterseheiden; die Keimzentren zeigen zahlreiche 
Mitosen, epithelioide Zellen, rote BlutkSrperchen und pigment- 
haltende Zellen. Die Blutgef~13e sind voll mit Blur geffiilt. 

Der gr~l~te Teil der Drt~sen ist dagegen stark ver~tndert. 
Die reich pigmentierte Kapsel sendet zahlreiche Trabekel in 
das Gewebe hinein, l~tngs welcher viele gelbes, grobk~rniges 
Pigment ftihrende Zellen zu sehen sind; freies Pigment ist 
wenig vorhanden. Au~er einigen kleinen Lymphocyten be- 
steht die Hauptmasse der Zellen aus ungemein grol~en, im 
allgemeinen jenen der Milz gieichenden Zellen. Das Proto- 
plasma der Zellen f~rbt siah sehr schlecht, ihr Leib ist schatten- 
haft, wie gebl~ht vaenolisiert. Sie scheinen sehr hinf~llig zu 
sein. Es gelingt nur bei der Einbettung in Celloidin deutliche 
Bilder zu bekommen, mit Paraffin sind die Zellen geschrumpft, 
verzerrt. 

Mit starker VergrSl3erung scheinen die Zellen aus einem 
feinen wabigen Gerfiste mit sehr sp~trliebem Protoplasmainhalt 
zu bestehen. Auch die Kerne sind schlechtgef~rbt, verklumpto 
Riesenzellen mit selbst zwSlf Kernen, die ganz zerstreut in der 
Zelle liegen~ sind nichts Seltenes (Taf. IV~ Fig. 2). 

Das Paket submaxillarer Lymphdrfisen zeigt verk~ste und 
retikulierte typisehe Tuberkelknoten mit L a n gh a n s sahen Riesen- 
zellen. Die Kapsel ist stark bindegewebig verdickt. 

Knoehenmark  beider O b e r s c h e n k e l .  Dasselbe tr~tgt 
im allgemeinen den Charakter des roten Markes, alle normaler- 
weise vorkommenden Ze]len sind vorhanden: ~[yeloeyten, multi- 
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und uninuclei~re Leuk0cyten, zahlreiche Eosinophile, Riesen- 
zellen mit zahlreichen Kernen, kernhaltige rote Blutk6rper- 
chen usw. 

Unter diesen zelligen Elementen sind, zum Teil ganz zer- 
streut, zum Teil abet in geschlossener Zah] grol~e, protoplasma- 
reiChe, schlecht tingierte Zellen zu sehen, die jenen Zellen der 
Milz und der Drfisen ganz enfsprechen. Je naeh der Fixie- 
rung ]assen sie wieder streifige Struktur oder wabige Be- 
schaffenheit des Protoplasmas erkennen (Taf. IV, Fig. 3). 

In zahlreichen Schnitten finden sich auch kleinere und 
gr61~ere typische Tuberkel. Herdweise Blutungeni in denen 
viele pigmentffihrende Zellen liegen, sind hi~ufig. 

Leber. Das histologisehe Bild der Leber ist verschieden, 
je nachdem die Stficke yore rechten oder linken Lappen 
stammen. Im reehten Lappen tritt die akut eitrige Gallen- 
gangsentzfindung mit teilweiser Abscedierung in den Vorder- 
grund. Die Gallengi~nge sind mit multinuclearen Leukoeyten 
erfiillt, das interacinSse Bindegewebe wie die Acini sind dicht 
yon Eiterzellen durchsetzt. 

Auch einzelne typische Tuberkel sind zu sehen. Im linken 
Lappen resp. in den yon der eitrigen Gallengangsentzfindung 
verschonten Leberpartien sind in der Glissonschen Kapsel 
Herde vorhanden, die aus blalilgefi~rbten gro•en Zellen bestehen. 
Dieselben sind oft so dicht gedrangt und gegenseitig sieh ab- 
plattend, dgil die Abgrenzung der einzelnen Zelle sehwer ge- 
lingt. Sonst gleichen sie v611ig den gro~en Zellen in Milz, 
Lymphdrtisen und Knoehenmark . -  Aul~er in dieser herd- 
weisen Anordnung finden sieh aber aueh jene groSen blassen 
Zellen anscheinend in Blutkapillaren einzeln oder zu zweien 
und dreien. Man unterscheidet sie ganz leicht dutch die 
graue Farbung gegentiber den Leberzellen, denen sie an Gr(ifie 
gleiehkommen, ja die sie noeh tibertreffen (Tar. IV, Fig. 4). 

Aueh in diesen Leberpartien st5i~t man oft auf typisehe 
Tuberkelknoten. 

Magen und Darm. Die Sehleimhautdrtisen normal; im 
Zwisehengewebe Blutungen und pigmentfiihrende Zellen. Lymph- 
kni~tehen groin, im Zentrum hyaline Massen. Die Muskelfasern 
der Submucosa sowie der i~ufieren Muskelschichten roll yon 

9* 
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gelbem, feinkOrnigem Pigment. Die Gefa6e s ind strotzend mit 

Blur geffillt. 
Die LymphknStchen im untern Dfinndarm grog, im Keim- 

zentrum zahlreiehe 5Iitosen und epithelioide Zellen. Die Gefiige 
ungemein weir, bluterfiillt. 

Der schon makroskopisch braungefi~rbte U t e r u s  zeigt, da~ 
fast seine ganze glatte Muskulatur yon massenhaft feinkiirnigem 
gelbem Pigment durchsetzt ist. Auch Wanderzellen, vollgepfropft 

�9 mit Pigment, liegen namentlich um die Gefi~i~e herum, deren 
Endothel ebenfalls pigmentiert ist. Dieselbe Pigmentation der 
Muskelfasern der Gefa6e sieht man auch in anderen sonst 
normalen Organen~ z. B. in der Speieheldrfise. 

Die nach einer Krankengeschichte der Verstorbenen an- 
gestellten Recherchen ergaben, daI3 dieselbe vor einigen Monaten 
in der reed. Klinik Hofrath v. N e u s s e r s  ge!egen hatte. 

Die mir freundlichst zur Verffigung gestellten Daten, 
denen ieh noeh einige nachtriiglich erhobene Angaben anftigen 
konnte, lauten. 1) 

Anamnese~ Vater litt l~ngere Zei~ an Gelenkrheumatismus, starb 
an eiaem Schlaganfall. 

Mutter ist 73 Jahre alt, riistig. Vor etwa 30 Jahren soll sie an 
Tuberkulose erkrankt sein. Sie hatte 8 Kinder. Ein 12ji~hriger Knabe 
starb an Gelenkrheumatismus and Herzfehler, ein Kind mit 14 Monaten, 
mehrere nach der Entbindung. Eine Tochter lebt und hat 12 Kinder, eine 
andere 5 Kinder, letztere alle gesund. Die Tochter Elisabegh soll sehon 
in der Kindheit  einen grogen Brueh gehabt  haben und des- 
wegen in Behandlung gewesen sein. Aaeh eine zweite  
Toehter ,  Kathar ina ,  babe seit  Jahren  eine gro6e Milz. 

Wiihrend ihrer Kindheit litt Pat. besonders im Winter viel an 
Hasten und steehenden Schmerzen vorne auf der Brust und im Rfieken. 
Erscheinungen yon Skrofulose bestanden nicht. Mit 8 Jahren Masern. 
Nit 12 Jahren ,,Wechselfieber", Sehwindelanfhlle and grol~e Schwi~che, 
jeden zweiten Tag nachmittags K~lte- and Hitzegefiih], kein Stechen in der 
Milzgegend. Das Fieber ging in 14 Tagen ohne Chininbehandlung voriiber. 

Schon mit ffinf J ah ren  wurde die Pat. wegen einer  an- 
gebl iehen  VergrSlterung des Bauehes in einem Spitale aufge- 
nommen. Schon vor dem angeb]iehen Weehselfieber bemerkte sie selbst 
eine ,,Verhiirtung" in der linken Bauchhiilfte. Mit 21 Jahren stellte sieh 

1) Ich danke Herrn Privatdozent Dr. R. Schmidt  verbindlichst t:iir 
die liebenswfirdige Uberlassung tier Krankengeschichte. 
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e ine  B r a n n f ~ r b u n g  des G e s i c h t e s  ein. Sie hatte vorhel ke in  
A r s e n genommen. 

Sie wurde sp~tter an~misch und mit Eisen behandelt und ffihlte 
sieh darauf besser. Mit 18 Jahren trateu Blutungen aus dem Zahnfleische 
auf nnd aueh Hautblutungen; in frfiherer Zeit soll sie viel an Nasenbluten 
ge]itten haben. 

Erste Menstruation mit 18 Jahren, immer regelm~ig. Hie und da 
Kriimpfe nnd Schmerzen. Appetit immer gleich; Durchf~lle abwechselnd 
mit Verstopfung. 

Vor acht Jahren so|l eine Anschwellung der Fiil~e aufgetreten sein. 
Im Friihjahr 1905 kam es zu einer geringen Anschwellung der links- 

seitigen Halslymphdrfisen. 
Seit einer Woehe starke Schwindetanf~lle. Ke~ne Hemeralopie. 
Im Alter yon 15 Jahren soll die Milzgeschwulst noch grSl3er ge- 

wesen sein. 
S t a t u s  p r a e s e n s  am 27. J a n n a r  1906. 
Sehr sehm~tchtig nnd gracil gebautes 43iahriges Individuum. KSrper- 

gewicht 39 kg. 
Auffallendlst eine d i f f u s e  b r a u n e  P i g m e n t a t i o n  im Gesicht .  

Keine Pigmentation der Sehleimh~ute. Varicen an den Unterschenkeln 
and braune Pigmentierung der Haut daselbst. 

Es findet sich eine e n o r m e  V e r g r 5 6 e r u n g  de r  Milz. Die -  
s e l b e  i s t  s eh r  har t .  Ger~usche fiber derselben sind nicht hSrbar. 

Lebe r  e twas  v e r g r S l ] e r t  und e twas  h~r te r .  
Venectasien am Abdomen nieht sichtbar. Links am ttalse eine 

ldeine FistelSffnung, ebenso rechts ttnterhalb des Ohres mit Infiltration 
der Haut. 

Der n n t e r e  Tei l  des S t e r n u m s  i s t  exquis~t  d r u c k e m p -  
f i n d l i e h .  

Pupillenreaktion normal, Patellarreflex herabgesetzt. 
Herzbefund normal. 
Blutdruck 75 mm (G~rtner . )  
In der Zeit vom 19. Januar his 9. Mai bestanden im allgemeinen 

normale Temperaturen. Nur am 6. Februar stieg nach einer Injektion yon 
0,001 Tuberkulin A. die Temperatur plStzlich auf 390 und blieb w~hrend 
des Tages annahernd auf gleicher HShe. 

Weiterhin wieder normale Temperaturen. Am 19. April plStztich 
ohne naehweisbare Ursache Temperatursteigerung auf 40,1~ am n~chsten 
Tage war die Temperatur wieder normal. 

B l u t b e f u n d e .  
20. Januar: 4700000 Erythrocyten, H~tmoglobingehalt 65O/o~ Fibril~- 

netz m~6ig stark, keine Vermehrung-der Blutpl~ttehen. 1300 Leukoeyten/ 
darunter 81,4~ mu]tinucle~re~ 6,1~ uninucle~re, 10,2~ Lymphocyten, 
1,5% eosinophile, 0,80/'o Mastzellem keine kernhaltigen E~Tthroeyten. 
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6. Februar: 4024000 Erythrocyten 
2200 Leukocyten 
58 0/0 H~moglobingehalt. 

22. M~trz: 800 Leukocyten. 
Harnbefund: Vermehrnng von Indol ~md Skatol. Ehrl ichsche 

Aldehydreaktion angedeutet. Diazoreaktion negativ. 

Die yon mir erhobene Krankengeschichte  und der Status prae-  

sens d e r  S c h w e s t e r  der Obigen, Kathar ina  P., lautet wie folgt. 

Pat. ist 33 Jahre alt. lm 19. Jahre litt sie an Durchfiillen. Der 
behandelnde Arzt machte sie damals darau~ atdmerksam, dal] sie eine 
grol]e Milz babe. Sie selbst habe bis zu dieser Zeit nichts davon gewul~t 
und habe auch gar keine Besehwerden gehabt. 

Vor etwa zehn Jahren bemerkte sie, dal] sie im Ges ich t  b raun  
wurde. 

Arsen habe sie niemals genommen. 
An~er ether hartni~ckigen Obstipation, die Pat. auf den Druck ihres 

,,Milzviehes" zurfickftihrt, ffihlt sie sich ganz wohl. Appetit und Schlaf 
ist gut. Menstruation regelm~6ig und stark, ziemlieh h~ufiges 5~asenbluten. 

S ta tus  p raesens .  Pat. ist klein, gracil. An den Wangen breite, an 
der Stirn wie unter den Augen kleine unregelm~ig begrenzte braune Flecken. 
Skleren haben einen Stich ins Gelbliche, Zahnfleiseh etwas gelockert. Die 
Pigmentation ist nur auf das Gesieht besehr~nkt, Hals und Nacken sind 
weil], ebenso der K5rper. Pat. schwitzt sehr leicht. Beim Stehen hat 
die Patientin die Haltung ether Schwangeren. Das Abdomen wSlbt sich 
namentlich an tier linken Seite stark nach vorn. Man ffihlt ganz deutlich 
einen bis zum Nabel und an das Darmbein reiehenden derben Tumor. 
Er ist glatt und nut auf st~rkeren Druck etwas empfiudlich. Leber an- 
scheinend leicht vergrS~ert, peripherische Drfisen nicht ffihlbar. Bet 
starkem Beklopfen ist alas Sternum empfindlich. 

Blutbefund am 1. Juli (Ass. Dr. Urban) :  rote ~ 5725000, weil3e 
3435, H~moglobingehalt (F le i sch l )  88--90. Unter den Leukocyteu: 

multinuelei~re 55,370/0; kleine Lymphocyten 22,620/0, grol~e Lymphoeyten 
14,4, Ubergangsformen 4,9%, eosinophile multinucleiire 2~03O/o: Mast- 
zellen 0,08 ~ 

Ich lasse nunm e hr  die in der Li teratur  niedergelegten 
Beobachtungen folgen. 

In ether Pariser  These:  D e  l ~ p i t h S l i o m a  p r i m i t i f  de  

l a  r a t e .  H y p e r t r o p h i e  i d i o p a t h i q u e  de  l a  r a t e  s a n s  

l e u c 6 m i e  besehreibt E. G a u c h e r ,  1882~ anscheinend den 
ersten Fall. 

32jahrige Frau. Im 7. Lebensjahre, angeblich naeh einem typhSsen 
Fieber, wurde die MilzvergrS~erung konstatiert, Trotz aller Medikation 
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wuchs dieselbe weiter. Immer schwankender Gesundheitszustand, h~ufiges 
Nasenbluten. Menses normal und ziemlich regelm~i6ig. 

Seit etwa acht Jahren verschleehtert sieh der Zustand. Hi~ufiges 
Nasenbluten und Schwellung des Zahnfleisehes mit Blu~ungen. 

1. Spitalsaufnahme 7. Februar 1879. Pat. ist leicht ikterisch. Der 
Bruch ist enorm grol], wie in vorgesehrittener Sehwangerschaft. Man 
taster leieht die ungeheure Milz. •ueh die Leber ist stark vergrSltert. 

Blutbefund: rote = 2500000, wei6e = normal. 
2. Spitalsaufnahme im April 1879 nach einer heftigen nasalen Blutung. 

Pat. ist biliSs gefi~rbt im Gesicht. Es treten subeutane Blutungen au~- 
flfiehtige Schwellung der Beine; heftige abdominelle Sehmerzen. 

S ta tus  p r a e s e n s  im Oktober :  Die MilzvergrSl~erung ist vor- 
gesehritten. Ausgesprochene Gelbsucht irn Gesicht und den Konjunktiven, 
weniger deutlieh am tibrigen KSrper. Zahnfleisch sehr gesehwollen und 
blutend. 

Blutbefund: rote ~ 2281000, wei6e ~ 3627. 
S ta tus  p r a e s e n s  im J a n u a r  1881: Die Haut ist graugelb, blei; 

farben, sic ist nicht ikterisch, mehr ,,h~maph~isme~q Urin ist yon normaler 
Farbe. Die Beine sind mit braunen Ecehymosen iibersiit. Pruritus, Epistaxis 
und Zahnfleisehblutnngen, DiarrhSen und Erbreehen. 

Milz nnd Leber stogen an der Medianlinie zusammen. Wei6e Blut- 
kSrperchen nicht vermehrt. Im Mi~rz entwiekelt sicli eine tuberkul5se 
Pneumonie im reehten Oberlappen,! auch links treten tuberknlSse Er- 
seheinungen auf. Exitus am 5. April 1881. 

Autopsiebefund: Die Leiehe ist 31 kg schwer. Haut  ' b raunge]b ,  
b le i fa rben .  Ecehymosen und b raune  F l e e ke n  an den Beinen. 

Rechts tuberku]Sse Pleuritis nnd tuberkulSse Infiltration mit kleinen 
Kavernen an tier Spitze. Links Tuberkulose an der Spitze und pleuriti- 
sehe Adhitsionen. Miliartuberknlose des Peritonaeums. 

Die Milz wiegt  4770 g, sie mil~t 37 •  • 11 cm. Sie ist 
hart und sklerosiert. Milzsaft ]~igt sieh nieht abstreilen. Farbe yon 
aul~en normal bis auf mehrere weige unregelm~gige Herde. 

Die Form ist bis auf die grol]en Dimensionen normal. 
Am Schnitt ist die Farbe gleiehmi~ig violett, dnrchzogen yon weil~- 

lichen und grauen Streifen, wodureh alas Organ in zahlreiche mohnkorn- 
gro6e Li~ppen geteilt erscheint. Am Hilus eine Nebenmi]z. 

Die  L e b e r  w i e g t  3480 g; sie ist cirrhotisch, yon tie~- 
gelber Farbe. 

D i e  m i k r 0 s k o p i s c h e  U n t e r s u c h u n g  e r g i b t :  Das  
Milzparenchym ist verdrlingt durch protoplasmareiehe epitheliale 

Zellen, die in deutlichen Gruppen in den dureh das binde- 

gewebige Gerfist der 3iilz gebildeten, verschieden grot~en 

Alveolen liegen. Das  Bindegewebe ist stellenweise verdiekt. 

Die grogen Zellen sind bald kubisch bald polyedrisch oder 
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rund. Der Kern liegt bald im Zentrum, bald peripheriseh. 
Die GrOBe der Zelle schwankt zwischen 36 ~ bis zu 16 ~. 
Das Protoplasma ist homogen, opak, schlecht gef~rbt. 

Yla lp igh  ische KSrperchen sind nicht vorhanden. Gefiil~e 
bedeutend vermindert. 

In der Leber finder sich eine eigenttimliche interstitielle 
Hepatitis, qui ne se rattache ni au type de la cirrhose com- 
mune ni a celui de la cirrhose hypertrophique. In seiner Zu- 
sammenfassung kommt G a u c h e r  zu dem SchluB, dail hier 
eine besondere primare idiopathische Hypertrophie der Milz 
vorliegt under  schli~gt vor, sie nach dem histologischen Charakter 
als ein primi~res Epitheliom der Milz zu bezeichnen. 

Die klinischen Charaktere w~ren: ~rogressive, langsam 
verlaufende MilzvergrSfierung, sekundlire Leberhypertrophie, 
kein Ascites, kein leuki~miseher Blutbefund. 

Anatomisch wi~re das Bild charakterisiert durch die enorme, 
gleichmiil]ig vergrSfierte Milz und histologisch durch die totale 
Substitution der Milzelemente durch jene grol]en epithelialen 
Zellen, durch die totale Destruktion der Ma lp igh i s chen  
KSrperchen und partiellen Schwund der Gef$il~e. 

Zehn Jahre sp~ter prazisiert er gelegentlich einer Dis- 
kussion mit B ruh l  und Debove  seinen Standpunkt fiber das 
Wesen des Prozesses in folgenden Worten: Sons l'influence d'une 
cause encore inconnue, proliferation irritative des 416merits 
conjonctifs de l'organe, hyperplasie conjonctive et fibreuse 
~touffement des vaisseaux. En m~me temps @viation du type 
normal des 51~ments parenchymateux, qui, pen ~ pen, de l'Stat 
de noyaux passent/t l'etat de cellules par adjunction d'une masse, 
protoplasmatique periph6rique. Cette ~volution cellulaire est 
tr~s lente ~ se produire, c'est pourquoi dans les examens micros- 
eopiques, on peut trouver tons les degr6s~ depuis le noyau simple 
jusqu'aux cellules adultes de plus en plus volumineuses, apr~s 
avoir pass~ par des cellules plus petites. Dans le case type, 
qui m'a servi pour ma th~se, l'~volution de la maladie avait 
dur5 vingtsept arts; j'ai trouv~ ]'h des lesions adultes, que je 
n'ai pas rencontr6es darts les autres cases. 

I m  Jahre 1895 folgt die zweite hierher geh6rige Beobach- 
tung yon Col l ier .  



137 

6]~hriges M~dchen, 'gesund geboren. Im Alter yon 8 Monaten 
iibersteht das Kind eine schwere Krankheit unbekannter Natur. Im 
2. Jahre vergr56er t  sich das Abdomen. 

Bei der Spitalsaufnahme war das Kind hochgradig abgemagert. Es 
bestehen Bronchopneumonie und Pleuritis; Tuberku]ose-Verdacht. Blut- 
befund nichts Abnormes. Keine Rachitis. Vor dem Tode starkes Nasenbluten. 

Sektion: Frische pleuritische Adhfisionen beiderseits. Keine 
Tuberkulose. 

Die Milz wog 2070 g (Kindsgewicht 1125 kg). Weil~e irregul~re 
Flecken auf der Oberfliiche korrespondieren mit einer weililichen Infiltration 
der Milzsubstanz. Ein Longitudinalschnitt durch die Mitte der Milz zeigt 
gegen den konvexen Rand zu eine Zone yon wei]]gesprenkelter Farbe 
in einer Ausdehnung von zwei Drittel seiner L~nge. Der Rest des 
Schnittes zeigt keine Abnormit~tt. Diese Zone erreicht eine Tiefen- 
dimension yon �88 Zoll und l~Bt an manchen Ste]len keilfiirmige, radiar 
ausstrahlende Massen yon fibrSsem Narbengewebe erkennen. Deutliche 
kasige Zentren nicht vorhanden. Keine Verdickung der Gefiil]e; die 
Kapsel an dieser Stelle stark verdiekt. 

D ie  m i k r o s k o p i s c h e  U n t e r s u c h u n g  e r g i b t :  Das 
Milzreticnlum ist ersetzt durch sehr grofie endothelioide Zellen, 
die an Stellen leicht zusammengebacken, die Milzmasse 
erffillen. Das Blur ist an solchen Stellen ~ ganz verdriingt und 
die gro]en Zellen zeigen die Tendenz zu Degeneration. Die 
Trabekel verdickt, die M a l p i g h i s c h e n  K(irperchen nicht sicht- 
bar, Die kleinen Arterien yon den groBen Zellen umgeben. 
In einigen retroperitonlialen Drtisen ist namentlich die Peri- 
pherie durch dieselben groflen Zellen eingenommen. 

Im Report of the morbid Growths Committee ( T a r g e t t ,  

P i t t ,  S h a t t o c k )  heil~t es: Histologisch das wichtigste ist 
die ungeheure Zahl yon endothelgleichen Zellen in den zentralen 
Partien der Organe, wahrend die Leukocyten nnd M a l p i g h i s c h e n  
K6rperchen stark an Zah] vermindert sind. 

Dieses Bild ist, iihnlich den Befunden, denen man nicht 
selten in Lymphdriisen begegnet: wie ja auch in diesem Falle 
die Lymphdrtisen solche Veranderungen zeigen. Der Proze]~ 
ist kein lymphosarkomat6ser oder sarkomat0ser." 

Bemerkenswert ist, da]~ auch bei einer i~l teren S c h w e s t e r  
e ine  t 6 d l i c h  v e r l a u f e n d e M i l z v e r g r ~ i l ~ e r u n g  vorhanden war. 

Dieselbe starb 1888 im Krankenhause, im Alter yon 
sechs Jahren. 
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Bei der Obduktion wurde eine weiehe, k~tsige Masse im 

hintern }Iediastinum und e i n e  875 g s e h w e r e ,  g l e i e h -  

ma.l~ig v e r g r i S I t e r t e ,  d e r b e  M i l z  g e f u n d e n .  Keine Tuber- 

kulose in Lungen oder anderswo. Nghere Daten, namentlieh 

histologi'seher Befund dieses Falles, liegen nieht vor. 

Die dritte Beobaehtung s tammt yon P ieo f i  und R a m o n d  
aus dem Jahre  1896. 

Es handelt sich um eine 32jghrige Frau. Irregul~tre, reiehliehe 
Menstruation. Vor 4 Jahren angeblieh ein Trauma auf das Abdomen. 
Seit dieser Zeit rage Sehmerzen im Unterleib, Menorrhagien nnd Fieber- 
sehwankungen. Seit 4 l~Ionaten Ansehwellen des Zalmfleisehes und 
h~ufiges Bluten desselben. Die Zghne loekern sieh: passageres Oedem 
an den unteren Extremitgter/. 

S t a tus p r a e s e n s. Blasses, subikgeriseher Kolorit. Sehmerzen in beide 
Itypoehondrien. Urin niehts Abnormes. Keine Blutuntersuehung. Bei 
der Palpation itthlt man einen enormen Tumor in der linken Seite, der 
seheinbar aus dem Beeken aufsteigt. Leber vergrSl]ert. 

Es wird ein Fibrom des Uterus diagnostieiert+ die Kranke per 
laparatomiam operiert und die Milz entfernt. Sehwere mit Pleuritis 
komplizierte Rekonvaleszenz. 5 ~fonate naeh der Operation ist tier Zustand 
der Pat. noeh ein sehr prekgrer. Im Sputum keine Tuberkelbazillen; aueh 
die Tierimpfung negativ. Blutanalysen naeh det Operation: 

2. Juli: rote =1302 000, weit~e im Verh~ltnis 1:56. 
16. Sept.: rote=3509000, weil3e 1 : 154. Kulturversueh sowie 

Impfexperiment mit dem Milzsaft ergeben ein negatives Resultat. 
Die Milz wiegt im b lu t l ee ren  Zustand 2800 g; die MaBe 

sind 26,5 • 14,2 • 9 era. Konsistsenz lest, Form im allgemeinen normal. 
Alter Infarct. Milzvene von normalem Kaliber. Artede yon tier Gr56e 
einer Femoralis. 

Am Durehsehnitt erseheint das Organ gleiehmg6ig graurot, glatt 
und dnrehsetzt yon weiNiehem, ungemein zarten fibrSsen Balkengerfist, 
das einzelne Inseln der Nilzparenehyms zu begrenzen seheint. 

AmHilus vergr813 erte Lymphdriisen und zweikleineNebenmilzen. 

H i s t o l o g i s e h e r  B e f u n d .  ~ a n  sieht eine Reihe ver- 
sehieden gestalteter und versehieden groger Alveolen, begrenzt 
dureh Bin fibrSses Gewebe und in ihnen liegend epitheliale 
Zellen. Die Form der Alveolen ist sehr variabel, bald rund, 

bald oval usw. Die Wand der Alveole bildet ein ziemlieh 
zartes Bindegewebe mit einigen Kernen. Pigment findet sieh 
in den gro6en fibrtisen Balken und mn die Gefa6e. 

Die epithelialen Zellen platten sieh gegenseitig ab; ihre 
MittelgrSl3e ist etwa 23 ,u.. Sie sind bald fund, bald birnfTrmig 
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oder polpygonal. Sic besitzen reichliches Protoplasma, leicht 
granuliert, ziemlich gut sich farbend. Kern ist ziemlich gro$, 
keine deutliche Karyokinese. 

Oft finden sieh Riesenzellen (112 ~) mit mehreren irregular 
gestellten Kernen. Keine Tuberkelbazillen innerhalb derselben. 
Malpighische KSrperchen sind deutlieh vorhanden. Die 
Gefa$e sind oft sklerosiert und yon einem Mantel Pigment 
umgeben. An keiner Stelle abet konnte eine Veranderung oder 
Partizipieren der Endothelien an dem Prozel~ gesehen werden. 

Die venSsen Kapillaren enthalten rote Blutk5rperchen und 
epitheliale Zellen. 

Auch die Lymphdri isen am Hilus zeigen ahnl iche  
Veranderungen.  Neben normalen Partien finden sich aueh 
jene epithelialen Zellen wie in der ~[ilz; zwischen ihnen oft 
Leukoeyten. Riesenzellen sind reichlieher vorhanden wie in 
der Milz. 

Bez~iglich der Genese jener grot~en Zellen machen die 
Autoren folgende Konklusion. Die Milz ist endodermatischen 
Ursprungs, sei es direkt oder indirekt par l'intermediaire du 
mesoderme. Sic kann in einer Periode der embryonalen 
Entwicklung Elemente unzweifelhafter endodermatischer Natur 
(Pankreas) enthalten, die den Ausgangspunkt ftir ein Epitheliom 
abgeben k~nnen. Es ist daher m~ghch, da~ der Fa l l  ein 
pr imi t i f  6pith61iom (prim~res Epi the l iom)  der Milz 
sei, das sich an fang l i eh  benigne en twicke l te ,  dann 
aber naeh Art eines mal ignen Epi the l ioms  die Lymph- 
driisen ergriffen habe. 

Cornil dagegen bemerkt gelegentlich der Demonstration 
des Pr@arates in der Pariser anatomischen Gesellsehaft, dal3 
die ep i the l i a l en  Zellen ihn e r innern  an solche, wie 
er sie s c h o n  m e h r e r e m a l  bei  Dr~senhype rp l a s l e  
gesehen.  Aueh das deut l ich  s ich tbare  Netzgeri~st 
zwisehen den Zellen sprechen gegen obige Annahme. 

Nach seiner Ansicht  hande l t  es sich um eine 
p r i m a r e  Hyper t roph ie  der Milz mit Pro l i fe ra t ion  des 
r e t i c u l a r e n  Gewebes. 

Unter dem Titel: P r imary  Sp lenomega ly ,  End~o - 
the l ia l  Hyperp las ia  of the spleen.  Two eases in 
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c h i l d r e n .  A u t o p s y  a n d  m o r p h o I o g i c a l  e x a m i n a t i o n  

in  o n e  verSffentl icht  D a v i d  B o v a i r d  1900 die vier te  h i e rhe r  

gehSrige  Beobachtung.  

Die Fi i l le  wurden  fas t  drei  J a h r e  l ang  beobachte t ,  ohne 

da~ m a n  eine k l in i sche  Diagnose  t iber  die  Na tu r  der  E r k r a n k u n g  

steIlen konnte .  

Fall 1. Spitalsaufnahme 1896. M.K., 3 Jahre altes M~dchen. 
Vor einem Jahr bemerkte die Mutter ein allm~hliches Ansehwellen 

des Abdomens and ffihlte auf der rechten and linken Seite des Bauehes 
eine harte Masse. Sonst war das Kind ganz wohl. Kein Fieber, kein 
Frost, keine Hauterkrankung usw. 

Vor drei Wochen leiehter Hasten. 
S t a t u s  p r a e s e n s .  Kind gut genahrt, nicht an~imisch. Die Haut- 

farbe ist ziemlich dunkel. Katarrhalisehe Lungenerscheinungen. L eb er-  
d i impfung  r e i c h t  vom 4. I n t e r c o s t a l r a u m  dre i  Zol l  f iber  den 
f r e i e n  R i p p e n b o g e n ;  der Rand ist hart and scharf. 

Die  Milz r e i c h t  vom R i p p e n b o g e n  his  nahe  an d ie  Med ian -  
l i n i e ,  das  u n t e r e  Ende  ruh t  auf  der  S p i n a  an t e r i o r .  Der Rand 
ist hart and seharf. 

Abdomen sonst normal. 
In jeder Axilla eine bohnengroSe Drfise zu ffihlen; die Inguinaldrfisen 

beiderseits leicht vergrSBert, indolent, fret beweglieh. Tonsillen stark ver- 
grSSert. 

Blutbefund: rote =4400000,  Hiimoglobingehalt 75O/o, weille = 9000. 
S t a t u s  p r a e s e n s :  30. M~rz 1897. 
Lebervergr51terung stationar. Milz ist gewaehsen. Blutbefund: rote--- 

4800000, Hamogl. 65~ weil]e BlutkSrperehen normal in Zahl und Be- 
sehaffenheit. Das Kind ist sonst ganz gesund (Tinct. Fowleri). 

26. Juli 1899. Seit einiger Zeit bemerkte die Mutter eine Ver- 
schlechterung im Befinden des Kindes. Appeti~ gut; s~arke Abneigung 
gegen Vegetabilien. Obstipation, h~ufiges Nasenbluten und Husten. 

W~thrend des vergangenen Sommers warden G e s i e h t  and  H~nde 
b r o n z e f a r b i g .  

Man sieht quer fiber dem Nasenrficken and an den Wangen sowie 
an den H~ndea eine diffuse Bronzefarbung der Haut. Sehleimhiiute nicht 
pigmentiert. 

Das Abdomen ist prominenter geworden. Oberfl~chliche Venen 
gefiillt. 

Die Leber reieht yon der 6. Rippe in der Axillarlinie bis 1�89 Zoll ein- 
w~rts yore Nabel. Der linke Lappen ist anscheinend mehr vergrSliert and 
~iillt das ganze Epigastrium aus. 

Die Milz Ifillt nun anch die rechte Fossa iliaca aus. 
Zwischen Leber and Milz is~ noch ein etwa 2 Zoll breiter Raum, tier 

nieht yon soliden Viscera okkupiert ist. 
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Die axillaren, cervikalen und inguinalen Drfisen sind leicbt vergriifiert, 
fiihlen sieh abet eher weich als hart an. 

Blutbefund: rote = 4180 000, Hamoglobingehalt 62 o/% wei6e ~--- 14 900. 
Multinuele~re 57,5o/0, grol]e uninucle~tre 29o,/0, kleine uninucle~re 12,5~ 
eosinophile lO/o. 

Dezember 1899 schfeibt die Mutter, da~ das Kind sich nicht gebessert 
hat, aber noch in die Schule gehen kann. 

F a i l  2. D.K. ,  13j~hriges M~dchen, S c h w e s t e r  de r  Vorigen.  
Auger einigen Kinderkrankheiten stets gesund. 

Als das Kind drei Jahre alt war, bemerkt6 die Mutter, da~ das Ab- 
domen grSl]er als normal set. Seit dieser Zeit war ein progressives An= 
wachsen des Bauches zu bemerken. Sie fiihlte eine immer grS~er werdende 
harte Masse in der linken Seite. 

Auch f i e l d e r  Mutter ,,the brownish pigmentation of the skin" 
speziell fiber der Nase auf. 

Das Kind hatte wenig Beschwerde von seite des angeschwollenen 
Bauches, war nur kurzatmig, sonst ganz wohl. 

S t a t u s  p r a e s e n s  be t  de r  S p i t M s a u f n a h m e .  Das Kind ist 
klein ffir das Alter, m~itig gut gen~hrt. 

Die Hau t  i s t  im a l l g e m e i n e n  d u n k l e r  gefi~rbt, und quer fiber 
die Nase und unterhalb der Augen und oberhalb der Oberlippe finder sich 
eine ausgesprochene braune Pigmentierung derselben. Herz, Lunge, Zi~hne 
normal. 

Leberd i~mpfung  r e i c h t  vom 5. I n t e r e o s t a l r a u m  zum R ippe n -  
bogen.  

Abdomen prominent; in der linken Seite eine harte Masse, welehe 
die ganze linke Seite und den grS~ten Teil der unteren H~ilfte der rechten 
Seite ausfiillt. Am Nabel fiihlt man eine tiefe Einkerbung im Rand der Masse. 

Leichte Sehwellung der oberfii~chlichen Lymphdrtisen, in jeder Axilla 
ein palpabler Knoten; miil~ige VergrSl~erung der Submaxillardrfisen; Ton- 
sillen mii~ig vergrSl]ert. 

Blutbefund: rote ~ 2880000, Hamoglobingehalt 60~ weil]e = 4000. 
Das Kind ist w~thrend des Spitalaufenthaltes ganz wohL (Solutio 

Fowleri.) 
30. M~rz 1897 n e u e r l i c h e  U n t e r s u c h u n g .  
MilzvergrSl]erung unveriindert. Allgemeinbefinden gut. Blutbefund 

fast wie oben. Im weiteren Verlauf blieb der Zustand ziemlich stationar. 
Wuchs und Gewichtszunahme gering. Der geistige Zustand des nun 
16jiihrigen M~tdchens blieb der eines Kindes. 

N e u e r l i c h e  S p i t a l s a u f n a h m e  15. Mai ]899. 
Kind ziemlich gut gen~hrt. Gesicht und H~nde tief brouzefarbig, 

etwa wie er einem Morbus Addison entspricht. Herz und Lungen nichts 
Besonderes. 

Leberd~mpfung reicht yon der 6. Rippe his 1~ Zoll unter den Rippen- 
bogen. Starke Venenerweiterung am Abdomen. Links eine harte Masse, 
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welche das ganze linke Abdomen und auch die reehte Fossa iliaca aus- 
ffillt, sie ist hart, glatt, die R~nder sind rand. 

Blutbefund: rote = 3 500 000, weil]e = 7000, darunter gro6e Lympho- 
eyten 15~ kleine Lymphocyten 21~ polymorphnuele~re 620/0, eosino- 
phile 1,4~ 

Am 17. Mat Operation. Spleneetomie. Exitus 311 p. operat. 
Autopsie: Reehts und links Pleuraadh~tsionen. Mesenteriale Driisen 

vergr~l~ert. 
Die Konsistenz tier Leber ist fest, die Oberfl~che glatt. Querschnitt 

ist braun gef~rbt; zahlreiche kleine wei6e Inseln gleich Bindegewebe im 
granulierten Tell des rechten Lappens. 

Lebergewieht  etwa 2380g. Uterus infantil. 
Milz. Gewieht nach der Operat ion 6-}kg (Kindgewieht 37,5kg). 
Die Form ist im allgemeinen eine normale. An der Oberfl~che 

reichliehe Adh~sionen. Der grOl]te Teil der Oberflache hat eine wei6e 
bis gelblich weil]e Farbe, gleieh fibrSsen Gewebes. Der Uberzug ist stellen- 
weise 2--4 mm dick. 

Die Mi]zsubstanz ist ungewShnlich hart and resistent. 
Die Schnittfl~tchen variieren an den versehiedenen Stellen. 
Ein zentral geffihrter longitudina]er Schnitt zeigt zahlreiehe sehr 

fes~e, wei6e oder gelbwei6e Herde, die im allgemeinen Pyramidenform 
zeigend irregular beschaffen sind and yon der Oberfl~ehe tier in das 
Parenehym hineinragen. Der Rest scheint normales Milzgewebe zu seth. 

Die Lymphdr[isen am Hilus sind vergrSl]ert ,  welch, am 
Durchsehnitt ist das Zentrum rot, die geripherie big]. Die Drtisen 
sind sehlaff. 

H i s t o l o g i s c h e  U n t e r s u c h u n g .  

Schnitte yon anscheinend normalem Milzgewebe: man sieht 
gr01~e, irregulare Raume mehr oder weniger geftillt mit grol~en 
hell gefarbten Zellen. Die Gr6$e der R~ume wechselt yon 
etwa 0,195 bis 0,225 ram. Begrenzt werden sie yon zartem 
Bindegewebe mit kleinen Kernen. An manchen Stellen werden 
sie yon dickerem Bindegewebe umsaumt. Die Zellen inner- 
halb dieser Ri~ume sind in der Regel sehr gro$ und yon ver- 
schiedener Gestalt. Manche sind freiliegend und rund, oder 
sie sind leicht zusammengebacken. [m Dm'chschnitt messen 
sie 20 bis 26 ,~. Die Kerne sind in der Regel klein im Ver- 
haitnis zmn Zellprotoplasma. ~anche  Zelle besitzt 2 oder 
3 Kerne. 

Das Protoplasma zeigt  bald feine Granutationen, bald 
streifige Struktur, bald Vacuolenbildung. 
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Viele derartige Zellen liegen frei in den Spatien. An 
giinstigen Stellen kann man aber genau sehen~ dal~ sie direkt 
yore begrenzenden Gewebe abstammen. Ihre Zahl ist wechse]nd, 
oft sind sie vereinzelt, oft in grol~en Gruppen. 

Schnitte dutch die festen weil~en Inseln zeigen dichtes 
Bindegewebe, teils infiltriert mit kleinen Rundzellen oder durch- 
setzt yon einem Maschenwerk yon Kapillaren. Kapsel und 
Trabekel der. Milz s ind stark verdickt, ebenso die Gefa6e. 
Die Malpighischen KSrperchen sind wenig ver~ndert. 

Lymphdr i i s en  yore Hilus und Mesenter ium.  Die 
Lymphsinusse sind zum Teil yon dunkelm Pigment~ zum Teil 
yon grol~en runden oder polygonalen Zellen erf~illt. Kern wie 
Protoplasma fftrben sieh schwaeh. Oft ist nut ein Segment 
der Drtise yon den grol~en Zellen eingenommen. 

Leberbefnnd:  Kaspel verdickt, Bindegewebe vermehrt. 
Leberzellen wie Gallenkapiltaren normal. 

In den Portalvenen sind gro6e Zellen Yore Typus der in 
der Milz vorhandenen zu sehen; wobei die Wand des Gef~6es 
normal ist. Auch im periiobul~ren Bindegewebe sind Herde 
analog denen in Milz und Lymphdrt~sen zu sehen. 

Sie bestehen aus unregelm~ig runden oder ovalen R~tumen~ 
begrenzt yon einem Wall zarten Bindegewebes und angefiillt 
mit gro]en blassen Zellen. Oft fiiel~en die Zellen so voll- 
st~ndig zusammen , dab es schwierig ist~ die Zellgrenzen zu 
unterscheiden. 

Lunge, Nieren usw. normal. 
Die LymphknStchen des Dfinndarms sind hyperp!astisch. 
Bovaird  ist geneigt, jene grol]en Zellen arts Endothelien 

hervorgehen zu lassen und mSchte  den Prozel~ be t r aeh t en  
als eine Hype rp l a s i e  tier Milz, e h a r a k t e r i s i e r t  du t ch  
eine ungewShn l i che  E n t w i e k l u n g  yon E n d o t h e l z e l l e n  
und U m w a n d l u n g  eines Teiles des Organs in d iehtes  
Bindegewebe ,  wobei diese endothelialen Zellen an der Bildung 
des Bindegewebes teilnehmen. 

Auch die Herde in Lymphdr i i s en  und Leber  sind 
an Oft und Stelle en t s t anden  und n ieh t  Metas tasen.  Das 
CIaarakteristisohe des Prozesses ist die Vermehrung yon Endo- 
thelzellen. Der Prozel~ ist keine 3~eubildung sondern eine 
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endotheliale Hyperplasie der Milz assoeiiert mit gleichen Ver- 
~nderungen in Lymphdrfisen und im Leberbindegewebe. Das 
famili~re Vorkommen, this feature of the Gases certainly suggests 
the action of some systemic poison affecting severaI members 
of a family. 

Tuberknlose~ Malaria, heredit~tre Syphilis werden als iitio- 
logische Faktoren ausgeschlossen. 

Die fiinfte lehrreichste nnd erschSpfendste Beobachtung liefert 
endlich B r i l l  resp. B r i l l ,  M a n d l e b a u m  n n d  L i b m a n n .  

Schon im Jahre 1901 ver6ffentlicht B r i l l  drei Fiille prim~trer 
Splenomegalie in einer Familie, die er auf Grand klinischer 
Symptome als Erganzung resp. als Analoga der B o vai  r d schen 
Beobachtungen betrachtet wissen will. 

1904 starben zwei )Iitglieder dieser Familie and die Obduk- 
tion ergab die Richtigkeit der klinischen Diagnose. Der patho- 
logisch-anatomische wie namentlich der histologische Befnnd 
erwies sigh als identiseh mit den B o v a i r d s c h e n  F~llen. 

Indem ieh die Daten der verschiedenen Publikationen zu- 
sammenfasse, ergibt sigh folgende Skizze tier Br i l l s chen  Be- 

obachtungsreihe. 

Mutter ist gesund, 62 Jahre alt. Vater stirbt an Pneumonie. Die 
Krankheit erscheint nat in einer Generation. Secbs Kinder : eines stirbt an 
Marasmus naeh cbronischer DiarrbSe im Alter von 3 Jahren; das zweite 
ist 45 Jahre alt and gesund. Das dritte and vierte Kind ist Gegenstand 
der Mitteilung. Beim fiinften Kind kOnnen seit den ]etzten Jahren Zeichen 
der Krankheit bemerkt werden. 

Das sechste stirbt im Alter yon 9 Jahren mit Milz- and Leber- 
vergrSl]erung. Es kr~nkelte seit dem 3. Jahre, wobei eiue VergrSl]erung 
des Abdomens bemerkt and yore Arzt eine m~chtige MilzvergrS]erung 
konstatiert werden konnte. Zum Schlusse der Krankheit wurde das Kind 
gelb and starb an Schw~ehe. 

Die genauere Krankengescbichte des dritten Kindes ist folgende 
(auszugsweise): 

34 j~hrige, verheiratete Fran0 kinderlos. Sie steht seit 15 Jahren in 
Beobachttmg. 

Vor 13 Jahren bemerkte sie ein Anschwellen des Leibes links vom 
Rippenbogen. Die Masse war hart and machte keine Beschwerden. Der 
Arzt konnte eine m~chtige Mi]zvergr61]erung konsta t ieren.  

Leber and peripherische Drfisen nicbt vergrSl]ert. 7 Jahre sparer war 
die Milz noch mehr herangewachsen. Sudamina wurden 5fter h~mor- 
rhagisch. 
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1895 fibersteht Pat. eine Pleuritis. 
Blutbefund: rote 4800000, Hi~moglobingehalt 800/o, weiite Blut- 

kSrperchen 7168. 
1896 Typhus; dabei wird die Milz weicher. 
S t a t u s  p r a e s e n s  im D e z e m b e r  1896. 
Pat. klein und zart. Die  H a u t  i s t  g e l b l i e h  (nicht ikterisch) und 

ge runze l f .  S~ark p i g m e n t i e r t e  F l e c k e  am Rumpf und Extremiti~ten 
am rechten Bein. 

Keine Lymphdriisenschwellung, Tonsillen rudimentiir. 
Zahnfleiseh gesehwollen, leicht blutend. 
L e b e r  e t w a s  v e r g r S B e r t .  
Milz enorm vergrSl~er t ,  hart und glatt. 
Blutbefund: rote = 3 800 000, weiSe = 6400, Hi~moglobingehalt 65% 

(G o w e r s). Keine Poikilocytose, keiue kernhaltigen. 
Im weiteren Verlaufe wuehs die Milz immer sti~rker. 
Auch die Leber vergr(il~ert sieh mi~ltig. 
Die  g a u t f a r b e  w i r d  b r a u n g e l b  (ohne ikterisch zu sein). 
Blutbefund 4. Oktober 1900: rote = 4 200 000, H'~moglobingehalt 

700/0, weil]e = 7168, 
Pat. fiihlt sich sonst ganz wohl. Temperatur immer normal, gi~ufige 

Blutungen aus Zahnfleiseh. Auffallend war eine Verdickung der Kon- 
junktiva an der Nasalseite des Auges; die war gelbweil], fester und dicker 
wie eine Piuguecula. 

Das vier~e Kind ist ein 30 ji~hriger, verheirateter Mann, \Tater eines 
gesuuden Knabens. 

Anamnestiseh zahlreiche Kinderkrankheiten und bronchitiseheAttacken. 
1888, als seine Schwester sich untersuehen liel~, konnte bei ihm 

noch keine VergrSl]erung der Milz oder Leber gefunden werden. 
1 8 8 9 .  S t a t u s  p r a e s e n s :  Wohlgeni~hrter, kriiftigerMann. Unter 

der Nase und auf jeder Wange erythematose Flecken und einige rote 
Papeln. Haut feucht, schweil]bedeekt, Sudaminabildung. 

Palpatorisch ist eine vergr.~Berte Milz naehzuweisen. 
Blutbefund normal. Arsentherapie. 
1 890. Konsultation wegen Zahnfleischblutungen und wegen Erythems 

im Gesicht, sonst Wohlbefinden. 
1893. Konsultation wegen hi~ufiger Epistaxis. Die MilzvergrSl~e- 

rung ist vorgeschritten. 
Bhtbefund : rote = 5 400 000, weil~e ~ 7167, H~moglobingehalt 

90O/o (Gowers) .  
Die niichsten vier Jahre befindet sich Pat. wohl. 
1897 heiratet er. 
1898 st~rkeres Anwachsen der Milz, namentlich aber seit 1. Mai 1900 

Sei~ 1899 bemerkt man gelbliche dicke Flecke an der Nasalseite der 
Konjunktiva beider Augen (wie bei Sehwester). Die fibrige Sklera ist weifi. 

Es kann auch eine LebervergrSlterung nachgewiesen werden. 
u Archly f. pathol. Anat. Bd. 187. tilt. 1. 10  
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Aug u s t 19 0 0. (~berstehen einer fieberhaffen Erkrankung mit blutigen 
Stfihlen. In der Rekonvaleszenz hiimorrhagische Furunkulose. 

S t a t u s  p r a e s e n s  im O k t o b e r  1900. Abgemagert. Gesichtshaut, 
speziell die Stirn, zeigt pigmentierte Flecken; auch an den Hi~nden Pig- 
mentationen. Haut braungelb~ keine Gelbsucht, 

Ungehenre Milzvergr5~erung, Leber is~ vergrb~er~; keine Lymph- 
driisensehwellung. Kein Ascites, ke[n Oedem. 

Blutbefund: rote ~ 3 800 000, H~moglobingehalt 55 ~ weil~e ~ 5120~ 
darunter 54 ~ multinuelei~re Neutrophile, 10 % groBe, 36 ~ kleine uninuc- 
le'~re und 28~ eosinophile, keine Poikilocytose, keine kernhaltigen. 

1902. Schmerzen im unteren Tell der Tibia und im Kn6chel. 
Pat. tibersteht eine Attacke einer Malariainfektion mit tertiiirem Typus 

(Plasmodiennachweis). Reichliches Nasenbluten. Der Hi~moglobingeha]t 
sinkt auf 45~ (Gowers ) .  

Im Herbst befindet sich Pat. wieder wohl, so dab er seinen Geschitften 
nachgehen kann. 

1903. Geringes Anwachsen des Milztumors. Auch die Lebervergr51~e- 
rung ist st~.rker geworden. 

1904. Anftreten von Ecchymosen, starke Abmagerang, H~imoglobin- 
geha]t 45o+'0. 

[m Mgrz tritt Dyspnoe und Fieber auf, groBe Schwhche tritt ein. 
Exitus vom 30. M~irz 1904 an h~morrhagischer Perikarditis. 
L ibmann  m a e h t  die  Obduk t ion .  
Gelbbraune Verfgrbung an Gesicht und H~nden. 
Mehrere erbsengrorie Driisen in beiden Axillen, auch in den Supra- 

clavicularre~onen und in inguine vergrbBerte Dl~sen. 
Im Abdomen etwa 1 1 h~morrbagischer Ascites. A]te und frische 

Verwaehsungen an der Leber. Milz am oberen Band mit der Umgebung 
verwachsen. 

Die vorderen Mediastinaldrfisen erbsengroI~: gelbbraun; bronebiale 
Driisen m~Big vergr0I]er~, anthrako~isch. 

ttiimorrhagisehe Perikardir 
Milz. Gewicht 5280 g, die Marie sind 40 • 20 • 14 cm. 
Die Oberfl~che ist rStlichbraun; f$'ische und alte Perisplenitis. 
Konsistenz derb. Am Durchschnitt ist die Farbe chocoladeartig mit 

liehten Inseln yon grauroter F~rbung. Zahlreiehe alte und frische Infarcte 
an der Peripherie. An einzelnen Schnitten ist die ganze Peripherie ein- 
genommen yon infarciertem Gewebe. Einzelne Infarcte zeigen einen 
h~morrhagischen Hof; viele sind an~misch und erseheinen k~sig. 

Stellenweise ist das bindegewebige Geriist der Milz vermehrt. 
Leber .  Sie wiegt 4800 g. Perihepatitis. Oberfl~che blal3, rStlich- 

branni Konsistenz lest. Die Schnittfl~che im ganzen choeoladebraun und 
dnrchzogen yon unrege]mhBigen weil~en Partien (0fi--2--3 cm breit); die 
sioh verzweigen und keine Beziehung zu den Leberl~ppchen erkennen lassen. 

Galleng~nge und Blase normal, 
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Dfinndarm s~ark injiciert. Hgmorrhagien im Ileum und Colon. 
Die mesenterialen Drfisen m~Big vergr56ert, ebenso die retroperi- 

ton~alen, welche BohnengrSl~e erreichen. Sie sind weich~ ockergelb und 
yon Blutpunkten durchsetzt. 

K n o c h e n m a r k des Femur gleiehm~l]ig dunkelrot, lest. 
B ak t e r i o 1 o g i s c h e Untersuchung: Aus der Milz Kultur yon ~taphylo- 

kokkus albus. -- Schnittf~rbung ergibt niehts. 

Die yon M a n d l e b a u m  ausge f t i h r t e  h i s t o l o g i s c h e  
U n t e r s u c h u n g  ergibt :  

Milz. Das Charakteristisehe sind gro6e Massen yon 
Zellen, die in grol]en unregelm~igen Alveolen liegen, welche be- 
grenzt sind yon zartem mit Endothel bekleidetem Bindegewebe. 
Meist ist ihre Zahl so groin, dal~ das Milzgewebe ganz ver- 
dr~tngt erscheint~ nut einzelne Malpighische KSrperehen sind 
zu sehen. Die Zellen liegen bald frei~ bald dicht aneinander 
gedr~ngt~ sich abplattend. Sie gleichen geschwollenen Endo- 
tbelien. Sie sind bald fund, bald oval oder polygonal. 

Das Protoplasma f~rbt sich sehwach~ zeigt ein leicht 
grannliertes Aussehen~ bei starker Vergr61~erung sieht man 
eine Art Netzwerk; die Zellen sind streifig, runzlich. Vacuolen 
sind nicht selten. 

Die GrSfie der Zellen sehwankt zwisehen 17,4 [~ his 34 ,~. 
bis 47~8 ~. 

Kerne sind klein~ bald zentral~ bald wandst~ndig. 
Leber .  Galleng~nge normal. Mit schwacher VergrOl3ernng 

glaubt man eine diffuse Lebercirrhose vor sieh zu sehen. Es 
findet sich eine enorme Vermehrung des interlob~ren Binde- 
gewebes~ in dem man die gleichen Zellen wie in der Milz sieht. 
Nut sind sic hier so dieht gedr~ngt, dal] man sie nicht dent- 
lich differenzieren kann. 

In den m e s e n t e r i a l e n ,  b r o n c h i a l e n  und r e t r o p e r i -  
ton~talen Drt isen identische Ver~nderungen, insonderheit 
dieselben grol~en endothelgleichen Zellen wie in Milz und 
Leber. 

Auch im K n o c h e n m a r k  finden sich diese Zellen in 
grol~er Zahl. Oft sind sic in grol]en Massen vorhandenl oft 
aber nur in Gruppen yon 4-=10 Zellen. Sie zeigen eine ge- 
wisse Abh~ngigkeit zur Wand der Kapillaren oder dem reti- 
cularen Bindegewebe. 

10" 
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Auch die Scllwesterl deren Krankengeschichte oben ge- 
geben isL stirbt 1904. 

Ihre Milz wog 7000 g, die Leber tiber 4000 g. 
Die histologische Untersuchung tier Organe ergibt dieselben 

Befunde wie beim Bruder. Detaillierte Angaben liegen noch 
nicht vor. 

Was endlich die Auffassung der Autoren beztiglich der 
den ProzeB charakterisierenden groBen Zellen betrifft, so ver- 
sprechen dieselben in einer ktinftig erseheinenden ausffihrlichen 
Arbeit ihre Ansicht formulieren zu wollen. Leider ist dieselbe 
bisher nicht erschienenl Soweit man aber aus den histolo- 
gischen Daten ersehen kann, scheinen sie die Zellen als endo- 
theliale betrachten zu wollen a r i s ing  d i r ec t ly  f rom the  
e n d o t h e l i a l  l in ing  of the  pulp spaces  or more  pro-  
pe r ly  venous  cap i l l a r ies .  

Es erfibrigt uns noch kurz auf zwei Arbeiten der letzten 
Zeit zuriickzukommen~ da die Verfasser geneigt sind, ihre F~ille 
den B ovairdschen Beobachtungen anzureihen. 

Har r i s  und Herzog glaubeu, da]~ ihre beiden durch Sple- 
nectomie gewonnenen Milzen nach dem histologischen Befunde 
den B ovairdscheu Fallen sich angliedern lassen. 

Es ist jedoch nach meiner ~einung - -  auch M a r c h a u d  
spricht gelegentlich diese Ansicht a u s -  auf Grund des histo- 
logischen Berichtes unm6glich~ ein Urteil fiber die Art des 
Prozesses zu gewinnen. Die Angaben sind so ungenau und 
zum Tell so abweichend yon den bisherigen Schilderungen - -  
so erw~thnen die Autoren reichliche Mitosenbildung an den 
Endothelien --I da6 eher die Annahme gerechtfertigt ist, dab 
ein anderer Prozel~ diesen beiden Splenomegalien zugrunde 
gelegen. 

Ebensowenig dtirfte der von A. Bor i s sowa  in ihrer In- 
augural-Dissertation: ,,Beitr~tge zur Kenntnis der B ant i  schen 
Krankheit nnd Splenomegalien" beschriebene erste Fall hierher 
gerechnet werden kSnnen~ obwohl die Autorin an einer Stelle 
yon gr56ter s des Milzbefundes mit den Beschreibun- 
gen yon Bant i  und jenen yon Bovai rd  spricht. 

Ohne auf die Frage tier Berechtigung der Aufst~llung des 
sogenannte~ B a n t i schen Krankheitsbegriffes eingehen zu wollen: 
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so seheint doch jedenfalls B o r i s s o w a  in einem Irrtum sieh 
zu befinden, wenn sie sagt, da6 der Besehreibung Ban t i s  am 
n~iehsten die zwei Falle yon B o v a i r d  stehen. 

B ant i  gibt doeh als wesentliehe Ver~tnderung seiner Milzen 
die bedeutende Verdiekung des Retieulums des Organs an und 
sprieht daher yon Fibroadenie. Von grogen Zellen, wie sie bei 
B o v a i r d  und den anderen Autoren gesehildert werden, hSren 
wir bei Ban t i  niehts. 

Aber aueh die yon B o r i s s o w a  in der 3/[ilz und in der 
Leber besehriebenen zelligen Elemente sind morphologiseh ganz 
versehieden yon B o v a i r d s  endothelialen Zellen. Bei B o r i s s o w a  
groger Kern und sp~rliehes Protoplasma, bei B ova i rd  kleiner 
Kern mit ungemein reiehliehem Protoplasma. 

Trotz dieses wesentliehen Untersehiedes sagt B oriss owa: 
nut Bova i rd  hat etwas ~thnliehes gesehen, nut seheinen dort 
die Zellen etwas grSger, die Kerne etwas kleiner zu sein. 

KSnnen wir sehon aus diesen Widersprt~ehen heraus sagen, 
dal] B o r i s s o w a nieht bereehtigt ist ihren Fall, den B o v a i r d sehen 
Befunden an die Seite zu stellen, so sprieht aueh die Klinik 
des Falles ganz gegen eine Identifizierung mit obigen Beob- 
aehtungen. Die MilzvergrSgerung bestand seit einigen Monaten, 
der Blutbefund zeigte starke Leukoeytose, kernhaltige Normo- 
nnd Megaloblasten, reiehlieher Aseites war vorhanden - -  alles 
Befunde, die jener Gruppe fehlen. 

Indem wir nun naeh anseheinend bereehtigter Ausseheidung 
dieser letzten Beobachtungen die anderen zusammenh~ngenden 
F~lle betraehten, so kommen wir zu folgender kurzer Ubersieht. 

I. (Gaueher . )  Singu]~trer Fall. 32jiihr. Frau. MilzvergrSl3erung seit 
�9 dem 7. Lebensiahr beobaehtet. Starke LebervergrSgerung. Lymphdrfis.en 

angeblieh nicht hypertrophiert. Kein Ascites. Hautdecke wird bleifarben. 
Blutbefund: r .=2281000;  w. = 3627. Nasen- und Zahnfleischblutungen. 

Stirbt an Lungen- und Periton~altuberkulose. Mi]zgewicht 4770 g. 
Lebergewieht 3480 g. In der Milz charakteristiseher histologiseher Befund. 

II. (Coll ier . )  FamiliSore Beobachtung. 
1. 6j~hr. M~dehen. MilzvergrSBerung seit dem 2. Lebensjahr beob- 

aehtet. Uber Leber nichts angegeben. Retroperiton~ale und mesenteriale 
Lymphdrfisen vergrSBert. 

Kein Aseites. Hautdecke keine Angabe. Blutbefund nichts Besonderes 
Nasenblutungen. 
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Obduktion: Pleurale Adh~tsionen, ke[ne Tuberkulose. Milzgewicht 
2070 g. 

]n Milz und mesenterialen Dr[isen charakteristischer histologischer 
Befund. 

2. Die 6j~hr. Schwester der Vorigen. Es liegt nur kurzer Obduktiogs- 
berich~ vor. Weiche k~sige Massen im Mediastinum. Milzgewicht 875 g. 

Histologische Daten fehlen. 
HI. (Picof l  und Ramond.)  Singuli~rer Fall. 32ji~hr. M~idchen. 

Milzvergr5Berung seit 4 Jahren angeblieh naeh Trauma bemerkt. Uber 
beber keine Angabe. Kein Ascites. Blutbefund vor der Operation nicht 
gemacht. Keine Tuberkulose. ttautdeeke subikterisch. Zahnfleiseh und 
Nasenblutungen. Splenectomie. Milzgewicht 2800 g. 

In Milz und vergr56erten Hilusdrtisen eharakteristischer histo!o- 
giseher Beftmd. 

IV. (Bovaird.)  Famili~re Beobachtung. 1. 3ji~hr. M~dchen. Milz- 
vergrSflerung seit dem 2. Lebensiahre. Starke LebervergrSi~erung. Axillar-, 
Cervikal- und lnguinaldriisen vergrSl3ert. Kein Ascites. Hau~decke dunkel- 
bronzefarbig. Blutbefund: r. = 4400000; w. = 9000. Lebt. 

2. 13j~hr. Schwester der Vorigen. MilzvergrS~erung seit dem 
3. Lebensiahr. Starke Lebervergr5~erung. Axillar-, SnbmaxiUardriisen ver- 
gr56ert. Kein Ascites. Blutbefund: r. ~ 2880000 w. ~--- 4000. Haut dunke]- 
farbig und pigmentiert. Spleneetomie des 16ji~hr. Mi~dehens. Obduktion: 
Milzgewieht 6250 g. Lebergewicht 2380 g. 

In Milz, den vergrS~erten Hilusdriisen~ den mesenterialen Driisen und 
in tier Leber eharakteristiseher histologiseher Befund. 

V. (Bril l .)  Famili~re Beobachtung. 1. 34jiihr. Frau. Milzver- 
grSfierung wird seit dem 20. Jahre bemerkt und dann dutch 16 Jahre yore 
Arzt kontro]liert. LebervergrSilerung. Keine Lymphdrfisenschwellungen. 
Kein Ascites. Haut braungelb. Blutbefund: r. ----- 4200000; w . =  7168. 
Zahnfleischb]utungen. Verdiekung an der Conjunetiva. 

Milzgewicht 7000 g. Lebergewicht 4000 g. In Milz, Leber und 
Knoehenmark die charakteristischen histologischen Ver~nderungen. 

2. 30 jiihr. Bruder der Vorigen. MilzvergrSBerung seit dem 17. Lebens- 
jahr bemerkt. LebervergrSl~erung erst zehn Jahre sp~,ter. Keine Lymph- 
drfisenvergr5111erung. Kein Ascites. Haut des Gesichtes und der H~nde 
pigmentiert. Blutbefund nichts Abnormes. Nasen- und Zahnfleisch- 
b]utungen. Verdickung an tier Con]unctiva. Stirbt an h~morrhogischer 
Perikarditis. Milzgewich~ 5280 g. Lebergewieh~ 4800 g. Vergr5~erte 
Axillar-, supraclavicular und inguinale Drtisen. 

In Milz, Leber, bronchialen, mesenterialen, retroperiton~alen, medi- 
astinalen Lymphdrfisen und im Knoehenmark der eharakteristisehe histo- 
logisehe Befund. 

3. Eine Schwester der Vorigen stirbt im Alter yon 9 Jahren an 
Milz- and Lebervergr51~erung. Milzvergr56erung seit dem 3. Jahr. 

Weitere Angaben fehlen. 
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4. Eine Schwester der Vorigen soil scit einigen Jahren deutliche 
Zeichen der Krankheit zeigen. 

Details fehlen. 
VI. (Mihi.) Familigre Beobachtung. 
1. 42jghr. M~dchen. MilzvergrSl~erung mindest seit dem 5. Lebensjahr 

beobachtet. LebervergrS]]erung. Submaxillare Driisen sind vergrSl~ert. 
Kein Ascites. gautdeeke braun pigmentiert. Blutbefund: s~arke Leuko- 
penie. Nasen- und Zahnfleischblutungen. Stirbt an eitriger Cl~olangifis 
naeh Cholelithiasis. Milzgewicht 3510 g. Lebergewicht 3000 g. 

In Milz, Leber, bronehialen, mesenterialen Drtisen, im Knochenmark 
die charakteristisehen histologischen Vergnderungen. Tuberkulose in 
Lymphdriisen, in Leber, Milz nnd Knochenmark. 

2. Die 33 jghr. Schwester der Vorigen. MilzvergriSl]erung seit 
wenigstens dem 19. Lebensjahr. Geringe LebervergrSl~erung nachweisbar. 
Keine Vergrflterung der peripherisehen Drfisen. KeinAseites. Lenkopenie. 
Haut des Gesichtes pigmentiert. Nasenblutnngem Lebt. 

Bevor wir auf das Hauptcharakteristikum der vorstehenden 
Gruppe, namlich den histologischen Befund eingehen, mSgen 
einige bemerkenswerte Punkte hervorgehoben werden, die 
nach unserer Ansicht diesen Krankheitsfi~llen eine besondere 
Ste!lung einzuraumen seheinen. Wir wollen dabei voraus- 
schieken, da$ wir die Falle nicht als nur besondere Spleno- 
megalien betraehten und dal~ wit daher nicht auf eine differential- 
diagnostische Kritik yore Standpunkt der Milzvergr(il]erung ein- 
gehen wollen - -  was fibrigens von anderer Seite namentlich yon 
B o v ai rd  in eingehender Weise gesehehen ist - - ,  sondern dal~ 
wir namentlich jene Merkmale hervorheben wollen, die die 
allgemeine Stellung dieser Krankheitsgruppe zu beleuchten 
seheinen. 

Als erster Punkt ware das merkwtirdige familiare Vor- 
kommendieserKrankheitsform zu betonen. Unter den seehsBeob- 
achtungen sind nut zwei anseheinend singulare Falle. Vier sind 
familiar und umfassen zehn Personen. Schon der englischen 
Kommission fMlt dieses Faktum besonders auf und sie betont 
dies mit den Worten: The existence of a similar fatal enlarge- 
ment of the spleen in an elder sister should not be lost sight of. 

Freilieh sind ja nicht alle familiaren Beobaehtungen veri- 
fiziert, d. h. dutch die histologische Untersuchung festgestellt 
worden, und tier Einwand, da$ schliefilich nur der histologische 
Beweis ein vollgiiltiger sei, kOnnte erhoben werden. 
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Aber die Brillsche Beobaohtnngsreihe einerseits, die 
namentlieh auf Grund des familigren Vorkommens den Bo- 
vairdsohen Fallen angereiht wurde, was vier Jahre sp~tter 
durch den Tod zweier Familienmitglieder resp. durch die 
histologisohe Untersuchung als richtig bestgtigt wurde, und 
meine Beobaehtung anderseits, wo auf Grund des histologischen 
Ergebnisses auf ein familiares Vorkommen gesehlossen wnrde, 
was sich als tats~tehlich erwies, liefern eine sehSne Illustra- 
tion fiir die Wiehtigkeit dieses Merkmales eines familigren Vor- 
kommens. 

Jedenfalls ist dieses Moment in Zuknnft differentialdiag- 
nostiseh yon gr61tter Wiehtigkeit. 

Es set noch erw~hnt, dal~ diese famili~re Disposition bisher 
nur in einer Generation beobachtet wurde. 

Als weiteren bemerkenswerten Punkt mSchte ich die Zeit 
des Beginnes des Leidens und die Chronizitat des Prozesses 
betonen. In einem grol~en Teil der Fi~lle wird die Milzver- 
gr613erung als auffalligstes Symptom schon in den ersten 
Kinderjahren bemerkt (Collier,  Bovaird,  Bril l ,  Mihi), in 
einem anderen Tell in etwas spateren Jahren: 7., 19., 20., 28. 

Wenn wir jedoeh den jeweiligen Modus des ~ilznachweises 
aus den Krankengesehichten veffolgen, so scheint es durchans 
nicht gewagt, den Beginn der Milzvergr61~erung auch in den 
letzten Fallen mehr naeh vorne zu verlegen. 

Meist hiiren wir, da6 nur gelegentlich die grol~e Milz, die 
ihrem Trager keine oder fast keine Besehwerden verursacht, 
gefnnden wird. 

So last sieh Bril ls  zweiter Fall nur untersuchen, weil seine 
beiden Schwestern eine Vergr6l~erung der Milz hatten. In meinem 
zweiten Fall wird die grol~e Milz gelegentlich einer Konsultation 
wegen Durchfalles nachgewiesen. Picofi nnd Ramonds  
Fall datiert die VergrStlerung seit einem Trauma, Es ware 
aber durchaus versti~ndlich, anzunehmen, dal~ erst das Trauma 
die Tri~gerin auf ihr gro6es Organ aufmerksam gemacht habe. 

Dieser wenigstens in den meisten Fallen frtihzeitige Beginn 
der Krankheit scheint mir bezfiglich Differentialdiagnose and 
Pathogenese des Prozesses yon Bedeutuug. 

Dasselbe gilt auch yon der Chronizitat des Prozesses. 
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G a u c h e r  beobachtete seinen Fall 25 Jahre; Bovai rd  
13 Jahre; Bri.ll 19 resp. 15 Jahre; mein erster Fall dauerte 
wenigstens 39 Jahre, der zweite wenigstens 14 Jahre. Wenn 
auch die Zeitangaben aus den friiher erwahnten Griinden nicht 
ganz prazise sind, so geben sie doch die Mindestdauer der 
Milzvergr(il~erung an. 

Die Krankheit dauerte demnaeh in vielen Fallen jahrzehnte- 
lang, ohne dab der Trager besondere Krankheitserseheinungen 
zeigte. 

Der Prozeil selbst ftihrt, wie sehon Bova i rd  bemerkt, an- 
seheinend meist an sieh nicht zum Tode. 

Fall I stirbt an Lungen- und peritonaaler Tuberkulose; 
Fall IV2 an der Spleneetomie; V.~ an hamorrhagischer Peri- 
karditis; VI1 an eitriger Cholangitis. 5Tur I I1  erliegt an- 
seheinend der Krankeit. Ein Tell der Krankheitstri~ger lebt 
und befindet sich relativ wohl, z. B. VI2. 

Erwahnenswert ist ferner, daill unter den 12 Einzelfallen 
]1 weiblichen Geschleehtes sind. Nut Bril ls  zweite Beobaeh- 
tung betrifft einen Mann. 

Es pravaliert dernnach das weibliehe Gesehlecht ganz 
hervorragend fiber das mannliehe. 

Ganz besonders wiehtig und bei einer richtigen Auffassung 
des ganzen Prozesses leieht verstandlich scheinen mir folgende 
sieh fast stets wiederholende Befunde zu sein, namlich: Leber- 
vergr@erung, Hypertrophie peripheriseher oder innerer Lymph- 
drtisen, mangelnder Ascites. 

Fast in allen Fallen ist klinisch die LebervergrSSerung 
nachgewiesen worden und bei den obducierten Fallen fanden sich 
ganz gewaltige Lebergewiehte I ~--- 3480 g; IV 2 ~ 2380 g; 
V 2 ~ 4000 g; V 3 ~ 4800 g; VI 1 = 3000 g. 

Nur Co l l i e r  und P i c o f i - R a m o n d  erwahnen nichts 
yon einer VergrSl~erung des Organs. Bei ersterem kSnnte 
die Sache durch den relativ friihen Tod des Madchens, im 
seehsten Jahre, erklart werden, Der Prozel~ war vielleieht 
noch nicht so stark entwickelt, dal~ die VergrSl~erung der 
Leber aufgefallen war. Von Picofi und Ramonds  Fall liegt 
keine Obduktion vor, die Milz wurde dureh Spleneetomie ge- 

wonnen.  
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Jedenfalls konnte in den letzten vier obducierten, und 
histologiseh genauer untersuehten Fi~llen die Beteiligung der 
Leber an dem Prozel~ in Form des Vorhandenseins derselben 
charakteristisehen Zellelemente wie in der Milz naehgewiesen 
werden, wodureh die VergrSl]erung des Organs erkl~rt ist. 

Diese Volumsvermehrung der Leber, bedingt dnreh die 
spezifischen ZelMemente, seheint uns eine konstante zu sein. 
Sie ist differentialdiagnostiseh von Wiehtigkeit. 

Auch ein weiteres stets hervorgehobenes Symptom, n~tm- 
lieh der mangelnde Aseites in diesen Fallen, seheint in diesem 
histologisehen Verhalten der Leber seine Erkllirung zn finden. 

Das portale wie hepatMe GefN~system ist unbeteiligt oder 
nahezu nnbeteiligt an dem Prozeg. Die spezifischen Veritnde- 
rungen finden sieh namentlieh in der Glissonsehen Kapsel. 
Es liegt kein Grund ftir die Entstehung eines Aseites vor .  

Sehr wiehtig ftir die Auffassung des ganzen Krankheits- 
prozesses erseheint uns aueh das Verhalten der Lymphdrtisen 
und des Knochenmarks. Wir werden sehen, dat~ die Angaben 
dartiber weehselnde sind, glauben aber Vorausschieken zu 
k~innen, dag naeh unserer Ansieht nur die jemalige Genauig- 
keit der Untersueher dieses variable Resultat zeitigt. 

Gaueher  sagt, dafi die peripherisehen und mesenterialen 
Drtisen normal waren, Histologiseh werden dieselben aber 
nieht nntersucht, ebenso mangelt die makroskopisehe, wie 
mikroskopisehe Untersuchung des Knoehenmarks. 

Coll ier  findet im ersten Falle die retroperitoni~alen Drfisen 
vergr6gert, ebenso die mesenterialen, welch tetztere~ mikro- 
skopiseh untersueht, dieselben Veri~nderungen zeigen wie die 
)/Iilz. Knoehenmark wird nieht untersueht. In seinem zweiten 
Fall, yon dem Ja nut ein ungenauer Obduktionsberieht vorliegt, 
heil~t es, dag im hintern Mediastinnm weiehe Massen gefunden 
wurden. 

Pieof i -Ramond,  deren Fall lebt, untersuchen die mit- 
exstirpierten I-Iilusdriisen tier Milz; sie zeigen den eharak- 
teristisehen Befund. 

B o v a i r  d erwi~hnt yon seinem ersten, lebenden Fall, 
dal~ die axillaren, eervikalen und inguinalen Drfisen ver- 
grOl~ert sind. 
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Vom zweiten Fall ist die VergriSl~erung der axillaren und sub- 
maxillaren Drtisen notiert. Die vergri56erten mesenterialen Drt~sen 
werden mikroskol?iert und ihre Mitbeteiligung am Prozeg erwiesen. 
Von einer Untersuehung des Knoehenmarks wird niehts erw~thnt. 

Von Brill  wird kliniseh in beiden FNlen keine Lymph- 
drt~sensehwellung notiert. Bei der Obduktion des zweiten Falles 
wird aber eine Hypertrophie der axillaren, supraelavieularen 
und inguinalen Drt~sen protokolliert, und  die histologisehe 
Untersuehung der bronehialen, mediastinalen, mesenterialen und 
retroperiton~talen Drt~sen zeigen denselben Prozeg wie in Nilz 
und Leber. Das in beiden F~tllen untersuehte Knoehenmark 
erweist sieh in gleieher Weise beteiligt wie die t~brigen Organe. 

Aueh in meinem ersten Fall erweisen sieh mit Ausnahme 
der tuberkul/)sen submaxillaren Drt~sen alle Lymphdrt~sen, so- 
welt sie einer mikroskopisehen Untersuehung unterzogen wurden 
(bronehiale und mesenteriale) als erkrankt. 

Das u der peripherisehen Drt~sen wurde nieht 
beaehtet, dieselben nieht untersueht. 

Das Knoehenmark beider Obersehenkel zeigte aber den- 
selben Proze6 wie in Nilz, Leber und Lymphdr~lsen. 

Im zweiten, lebenden Fall ist eine VergriSl~erung der 
Drt~sen nieht naehweisbar, doeh sei bemerkt, dal~ bei dem un- 
gemein mil~trauisehen Verhalten des Pat. eine genaue Unter- 
suehung nieht m~glieh ist. 

Jedenfalls ersehen wir aus dieser Zusammenstellung , dag 
je naeh der Genauigkeit der Untersuehung, namentlieh der 
histologisehen, eine jedesmNige Beteiligung s~mtlieher in den 
Bereieh der mikroskopisehen Untersuehung gezogenen Lymph- 
drt~sen sowie des Knoehenmarks an dem Krankheitsprozeg 
erwiesen werden konnte. 

Der Prozel~ besehr~nkt  sieh demnaeh  nieht  auf 
die Milz~ sondern ein groger  Tell des lymphat i sehen  
Appa ra t e s  und des Knoehenmarks  ist an demselben 
betei l igt ;  die Sp lenomegal ie  ist  an sehe inend  nur 
ein Tei lsymptom der ganzen Krankhei t .  

Zu dieser Erkenntnis angelangt, erfibrigt uns noeh die 
Bespreehung des wesentliehen Punktes, der Pa thologie  des 
ganzen Prozesses. 
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Die Entscheidung liegt augenscheinlieh in der Beant- 
wortung der Frage, als was sind jene grol]en Zellen in Milz, 
Lymphdriisen, Leber und Knochenmark anzusehen. Woher 
stammen sie? 

Sie wird, wie wir gesehen haben, yon seiten der ver- 
schiedenen Untersucher versehieden beantwortet. 

Gaucher  betrachtet die Zellen als epitheliale und be- 
zeiehnet den t?rozel] klipp und klar als un 5pith6liome primitif 
et isol6. 

Erkl~re~ld ffigt er zehn Jahre sp~ter hinzu, dal~ nnter dem 
Einflusse einer unbekannten Ursache eine Abweichung des 
normalen Typns der parenehymatosen Elemente tier ~ilz, eine 
Art celluli~rer Evolution stattfinde, als deren Endresultat jene 
gro~en Zellen anzusehen w~ren. 

Pieofi und Ramond konkludieren auf Grund ent- 
wicklungsgesehichtlicher und embryologiseher Uberlegungen, da~ 
es sich um epitheliale Zellen handle, dal~ ihr Fall ein primates 
Epitheliom sei, das anfangs relativ gutartig sp~ter auch die 
Lymphdrtisen naeh Art eines Epitheliom befalle. Die Zellen 
sind epitheliale, vielleieht vom Pankreas abstammende. 

Bova i rd  betrachtet die Zellen als Endothelien nnd den 
Proze]~ als eine Hyperplasie tier Milz, eharakterisiert dnrch eine 
ungewShnliche Entwieklung der Endothelzellen. Die Herde in 
Driisen und Leber sind keine Metastasen, sondern an Ort 
und Stelle entstanden. 

Der Report of the morbid Growth Committee (Targett~ 
Pi t t  und Shat toek)  bezeichnet im Falle Coll iers  als das 
wiehtigste die ungeheure Zahl der endothelgleichen Zellen. 
Die Ze]len seien i~hnlich jenen~ denen man nicht selten in 
Lymphdriisen begegnet. 

Corni l  i~u~ert sich im Falle Pieofl und Ramond  da- 
hin~ dal~ es sich naeh seiner Ansicht nm eine primi~re Hyper- 
plasie der Milz mit Proliferation des reticularen Gewebes 
handle. Ihn erinnern die Zellen an solehe, wie er sie schon 
mehrere Male bei Drtisenhyperplasien gesehen habe. 

Bri l l  bzw. Mandlebaum und L i b m a n n  sprechen keine 
entseheidende Ansicht aus, seheinen sich jedoeh mehr der Auf- 
fassung eines endothelialen Ursprungs der Zellen hinzuneigen. 
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Wir sehen also~ daB alle Erkl~irungsmSglichkeiten in den 
Ansichten der verschiedenen Autoren niedergelegt sind. 

Was nun unsere eigene Ansicht betrifft, so,mBchten wir 
vor allem eine epitheliale Natur der groBen Zellen bzw. eine 
Deutung des ganzen als primi~res Epitheliom der Milz zurtick- 
weisen. 

Morphologisch zeigen ja die Zellen in mancher Beziehung 
eine .~hnlichkeit mit Epithelien~ aber das Verhalten der Kerne, 
die nahezu vollsti~ndige Abwesenheit yon Mitosen, ihr Verhalten 
zum angrenzenden Gewebe usw. laBt unm(iglich eine epitheliale 
Abstammung derselben erschlieBen. :Noch weniger abet kann 
der ganze Proze6 nach seinem makroskopischen wie mikrosko- 
pischen Verhalten mit der Auffassung eines Epithelioms der Milz 
mit Metastasenbildung in den Driisen in Einklang gebraeht werden. 

Wir haben ja gehSrt, dab der ProzeB durchaus nicht auf 
die Milz und die ni~chstliegenden Lymphdrtisen sich beschri~nkt, 
sondern dab wahrscheinlich der grBBte Tell des lymphatischen 
und h~matopoetischen Systems in Mitleidenschaft gezogen ist. 
Und wenn wir dazu die grob anatomischen Verh~iltnisse und 
die histologischeu Befunde betrachten~ so Wtirde obige Annahme 
eines Epithelioms wohl allem widersprechen, was wir yon einer 
epithelialen Geschwulstbildung bisher wissen. 5]irgends iiber- 
schreitet der Prozefi die normalen Grenzen der Organe~ nirgends 
findet sich ein Ubergreifen auf die Umgebung, ein schranken- 
loses Weiterwuchern auf das benachbarte Gewebe, auch yon 
einer eigentlichen Metastasierung wie bei anderen epithelialen 
Geschwfilsten kann keine Rede sein. 

Fast dieselben Einwande miissen gegen die Auffassung 
des Prozesses als Endotheliom vorgebracht werden. 

Bo~-aird freilich: nach dessen Ansicht die Zellen als Endo- 
thelien angesehen werden mtissen~ vermeidet aus durehsichtigen 
Griinden die Bezeichnung Endotheliom~ er spricht nut yon 
einer Hyperplasie, charakterisiert durch eine ungewShnliche 
Entwicklung der Endothelzellen. 

Wir aber glauben, da[3 eine Milzhyperplasie, entstanden 
dutch Endothelwucherung, ganz anders aussehen mtil~te J auch 
wenn wir yon einer Endotheliombildung "~ la Pleura- oder Peri- 
toni~alendotheliom absehen wollen. 
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Wir wissen aus alteren, namentlich abet aus genauen 
Untersuchungen der letzten Zeit (R. Mayer ,  S i t z e n f r e y  usw.), 
dal3 wuchernde Endothelien der Lymphdriisen epithelartige 
Schl~tuche, Cysten bilden k~innen, kurz Epithelcharakter an- 
nehmen kSnnen, niemals aber sind solche Befunde beschrieben 
worden, wie sie unsere Fi~lle darbieten. 

Abet abgesehen yon vorstehenden Griinden und Uber- 
legungen mSchten wit eine endotheliale Abstammung der Zellen 
auch deswegen nieht akzeptieren, da wir in unserem Falle nie- 
reals eine Andeutung einer Entstehung aus Endothelien sehen 
konnten, Die Endothelien der venOsen Kapillaren oder tier 
Sinusse sind dureh Pigmentaufnahme so charakterisiert, da]3 
sie iiberall leicht yon den gro6en Zellen differenziert werden 
kSnnen. Wohl sind stellenweise die Endothelien reich an 
Protoplasma, wie geschwollen, aber niemals konnten Kern- 
teilungsfiguren usw. an ihnen gesehen werden. 

~[fissen wit demnach mit grOl]ter Wahrschemhchkelt einer- 
seits die epitheliale Natur, anderseits die endotheliale Ab- 
stammung der Zellen aus verschiedenen Grtinden ablehnen, so 
ki~me nnr mehr die Ansicht Corn i l s  bzw. der englisehen Kom- 
mission in Betracht. 

Beide sprechen die Meinung aus, da6 man die gro6en 
Zellen gelegent~lich, namentlich in hyperplastischen Lymph- 
driisen, antrifft, und Corn i l  sagt ganz prazise, dal~ nach 
seiner Ansicht der Proze/] eine prim~re Hyperplasie der Milz 
mit Proliferation des reticularen Gewebes sei. 

Was nun das Vorkommen der gl'ol~en Zellen betrifft, so 
mSchten wir uns obigen Ansiehten roll anschliel~en. Es liegen 
uns aus unserer Pri~paratensammlung hyperplastische Lymph- 
drfisen einer alten Fran, ferner Driisen einer an einer nicht 
aufgekla~'ten Sepsis verstorbenen Frau, weiter eine tuberkulOse 
Milz vor, bei denen grol~e Zellen vorhanden sind, die sehr 
wohl mit unseren Zellen vergleichbar sind. Dabei kann nahezu 
mit Sicherheit die Entstehung derselben aus dem reticuliiren 
Gewebe verfolgt werden. Aus diesen Grfinden m6chten wir 
daher Corn i l  s Ansicht akzeptieren, nur mit der Erweiterung~ 
dal~ wir den ganzen  Prozel~ ffir e ine  S y s t e m e r k r a n k u n ~  
des l y m p h a t i s c h - h a m a t o p o e t i s c h e n  A p p a r a t e s  halten~ 
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bei der  es zu e iner  P r o l i f e r a t i o n  des ret icul~iren Ge- 
webes  des  Sys t ems  g e k o m m e n  ist. Es w ~ r e d a s G a n z e  
e twa  in A n a l o g i e  zu se tzen  mit  e iner  Pseudo leuk i imie ,  t) 
nu t  ware  h ie r  eine a n d e r e  K o m p o n e n t e  des l y m p h a -  
t i s c h - h i i m a t o p o e t i s c h e n  Sys tems  in W u c h e r u n g  ge- 
ra ten.  

Es w~iren demzufo lge  a u c h  die Dri isen- ,  Lebe r -  
und K n o e h e n m a r k s v e r i i n d e r u n g e n  n i ch t  als Meta-  
s t a s e n b i l d u n g e n  zu b e t r a c h t e n ,  sondern  als e i n W e i t e r -  
g r e i f en  des Prozesses  im R a h m e n  obigen Systems.  
Best~irkt in dieser Auffassung als einer Systemerkrankung 
werden wir besonders auch durch das famili~ire Vorkommen, 
den friihen Beginn des Leidens und der enormen Chronizit~it. 
Das durch eine famili~ire Disposition, e twa  eine besondere  
I r r i tabi t i t~i t  des ret icul~iren Gewebes,  belastete lympha- 
tisch h~matopoetische System unserer Fiille wird sous in- 
fluence d'une cause encore inconnue (Gaucher),  eines systemic 
poison (Bovaird) zur Wucherung, Proliferation angeregt. 

Im Verlauf yon Jahren, ]a Jahrzehnten hypertrophiert 
allm~hlig unter relativ geringen Krankheitserscheinungen die 
Milz~ es folgen die region~ren Lymphdrilsen sp~iter auch die 
entfernteren; auch in der Glissonsehen Kapsel der Leber 
etablieren sich die Veranderungen, und end~ich befiillt der 
ProzeB auch das Knochenmark. Damit gehen Hand in Hand 
Ausfallserscheinungen yon seiten der blutzerstSrenden Funktion 
des Systems, besonders der Milz (vikariierende Blutungen, 
Pigmentationen der Haut nsw.), auch die mangelnde Bildung 
weil~er Blutk6rperchen kann in die Erscheinung treten (Leueo- 
penie). Es gesellen sich mechanische Symptome der ver- 
gr66erten Organe hinzu. Dagegen fehlen Reizerscheinungen 

1) Wir haben gelegentlich der Demonstration der Pr~iparate den Prozel~ 
in entfernte Analogie mit einer Lymphosarkomatose gebracht, wobei 
uns namentlich jene oft di~us fiber den Magen-Darmtrakt sieh er- 
streckende Wueherung des lymphatischen Apparates vorgeschwebt. 
Es scheint uns aber in Ubereinstimmung mit Sternbergs in tier 
Diskussion ausgesprochenen Ansieht richtiger zu sein, jenen leicht 
zu mi6verstiindliehel- Ansicht ~tihrenden Vergleieh nicht anzu- 
wenden. 
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der erythrocytisehgn und lymphatischen Komponente des Systems. 
Bei der mangelnden Aggressiviti~t des Prozesses ftihrt diese 
Systemerkrankung meist nicht unmittelbar zum Tode; derselbe 
wird durch intereurrente Krankheiten, darunter auch Tuber- 
kulose~ herbeigef~hrt. 

Diese Coincidenz mit Tuberkulose scheint uns noch einer 
Betonung wert. 

Wohl sind die meisten Autoren geneigt, der Tuberkulose 
keine ~tiologisehe Bedeutung ftir die Entstehung des Krank- 
heitsprozesses zuzuerkennen, zumal in mehreren F~llen auch 
durch die Obduktion keine typisehen tuberkulSsen Veriinde- 
rungen gefunden werden konnten. 

Auch wir waren lange fiberzeugL dal~ auch die in unserem 
Falle gefundene Tuberkulose sekund~ir hinzugekommen wi~re. 

Nur der Milzbefund, d. h. die Tatsache, da6 die nekro- 
tischen, infarctartigen Ver~nderungeu in diesem Organ - -  fiber 
die auch in dell meisten anderen Fallen berichtet wird - -  
trotz des fehlenden histologisch charakteristischen Tuberkels 
als tuberkul6se -- pos i t iver  Tube rke lbaz i l l enbe fund  und 
pos i t ives  T i e r e x p e r i m e n t - - ,  durch den Tuberkelbacillus 
verursacht, sich erwiesen haben~ machte uns in dieser Ansieht 
schwankend. 

Wir wissen heute, dal] nicht immer der typische Tuberkel 
das Produkt der Reaktion gegentiber den Tuberkelbazillen sein 
mtisse, da~ die morphologischen Ver~nderungen nieht yon dem 
einwirkenden Mikrobion sondern auch vom Gewebe abhiingig 
sind, auf welches die Einwirkung erfolgt, wobei Gewebe und 
Organe derselben Lebewesen verschieden sieh verhalten (Orth), 
dal~ je nach Menge und Virulenz tier Tuberkelbazillen auch die 
histologischen Veranderungen verschieden sich gestalten (B aura- 
garten),  da6 es z.B. ein lymphoides Stadium der Tuberkulose 
gibt, das histologisch nicht erkannt werden kann (Bartel). 
Diese Ergebnisse und Uberlegungen lassen uns die Beweise, 
welche die meisten Autoren fiir die Abwesenheit yon Tuber- 
kulose in ihren Beobachtungen erbringen, als nicht exakt 
genug erscheinen. 

Wit" m0ehte~l den Gedanken~ da~ jenes unbekannte Gill 
das zur Proliferation des retieulliren Gewebes gefiihrt habe~ nicht 
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doeh auf den Tuberkelbaeillus zurtickgeffihrt werden mt~sse, wobei 

freilich ein b e s o n d e r e r  R e a k t i o n s m o d u s  u n s e r e r  I n d i v i -  

d u e n  b z w .  i h r e s  l y m p h a t i s c h - h ~ m ( ~ p o e t i s c . h e n  S y s t e m s  

s u p p o n i e r t  werden mtil~te, nicht ganz yon der Hand weisen. 

Dieser Gedanke  scheint uns etwas gesttitzt zu werden,  

wenn wit  uns jener F o r m e n  yon Tuberkulose erinnern, die 

S t e r n b e r g  seinerzeit als unter  dem Bilde einer Pseudoleuk~mie 

auftretende beschrieben hat. 

Anch  in diesen F~tllen mt~ssen wit  entweder an eine be- 

st immte Beschattenheit  der Tuberkelbazillen, oder, was  w a h r -  

scheinlicher ist, an eine abweichende  Reaktionsf~higkeit  des 

Organismus gegen das tuberkul~se Gift appellieren, weshalb 

es racist nicht zur Bildung typischer  Tuberkel  kommt,  sondern 

zu jenen histologischen Veranderungen,  die selbst in ihren 

Details an  unsere Befunde erinnern. 

Anhangsweise mSchten wir noeh tiber die in unseren F~llen ge- 
fundene Pigraentation der Itaut sowie der andern Organe sprechen. Sehon 
( ]aucher  erw~hnt die bleifarbene Beschaffenheit der Haut seines Falles. 
Bovai rds  erster wie zwei~er ]?all zeigen eine allgeraeine Melanose der 
Haut und besondere Pigmentationen im Gesicht und an den Extremit~ten. 
Aueh in den zwei Beobachtungen B rill  s treten Pigmentationen ira Gesicht 
und namentlich an den tI~nden auf. Und auch unsere  zwei F~lle sind 
durch pigmentierte Flecken ira Gesichte bzw. am ganzen K(irper aus- 
gezeichnet. Histologische Untersuehungen ]iegen nicht vor. 

In erster Linie raul]te natiirlich an eine A r s e n m e l a n o s e  gedacht 
werden, nnd in der Tat haben ]a die meisten Patienten wegen ihrer 
ra~chtigen MilzvergrSBerung therapeutisch Arsen in grSlteren Dosen be- 
komraen. Von einigen F~llen aber wird raft Bestiramtheit angegeben, 
dal] sic kein Arsen bekommen oder schon vorher pigmentiert wurden 
(Brill, Mihi). Wenn wit abet die sonstige in diesen F~llen ge~undene 
P~graentanh~ufung in Milz, Driisen~ Knochenmark, den glatten Muskel- 
fasern usw. beriicksichtigen, so scheint nns die: Annahme gerechtfertigt, 
auch die Verf~rbungen der ttaat auf Pigraentablagerung ztt beziehen, die 
in Znsammenhang mit dera ganzen Prozel~ stehen. 

Und wenn anch bei anderen Formen -con Splenomegalien Melanose 
vorzukommen sch~int - -  O sler erw~hnt z. B. unter seinen 15 F~llen yon 
Splenic Anemic 4 mal die br~unliche Kolorierung des Hautteguments -- ,  
so kann doch diesera Symptom differentialdiagnostisch nicllt jeder Wert 
abgesproehen werden. 

AnschlieBend sei noch der merkwtirdige Befund yon Pigment in den 
Endothelzellen der Milz und der glatten Muskulatnr des Uterus erwghnt. 

Virchows Archly f. pathol. Anat, Bd. 187, Itft. 1. 11  
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Nach v. E b n e r  ist das Endothe] der Milzvenen yon ganz eigengim- 
licher Beschaffenheit. Die Zellen zeigen eine strei~ge Struktnr, die Kerne 
springen s ta rk  gegen das Venenlnmen vor, and man glaubt, dab die 
Endothelzellen kontraktile Elemente seien, ja W h i t i n g  beschreibt sie 
direkt als glatte Muskelfasern. 

Es seheint uns nun eigentfimlich nnd i/ir diese angenommene Zu- 
gehSrigkeit dieser Zellen zu den glatten MuskeIfasern zu spreehen, daft 
in unserem Falle beide Zellarten, und fast aussehlieBlich, an der Pigment- 
aufnahme beteiligt sind. 

DaB die Endothelzellen der Milz phagocytgre Eigenschaften besitzen, 
darfiher finder sich bereits eine Angabe bei B o r i s s o w a ,  die in einem 
ihrer Fglle von Splenomegalie in den angeschwollenen Endothelien rote Blnt- 
k6rperchen und Teile derselben sowie kleine Pigmentkfigelchen finden konnte. 

Auch die enorme, schon makroskopisch an der Braunfgrbung des 
Uterus erkenntliche Beteiligung der glatten Muskulatur der Gebgrmatter 
an der Pigmentanfnahme scheint mir bemerkenswert und selten zu sein. 
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IXo  

Das Altersgesetz 
der natiirlichen Widerstandskraft. 

Von 

Dr. reed. L o u i s  Ascher  in K6nigsberg i. Pr. 

Das rein individualistische Handeln und Forschen des 
Mediziners bringt es mit sich, dal~ er allgemeineren Schltissen 
oder der hufstellung allgemeinerer Gesetze fiir Leben, Erkranken 
und Sterben mit einem durch die Erfahrung nut allzu be- 
rechtigten Mil~trauen gegeniibersteht.,/ Und doch verl~il~t ihu 
sofort diese sehr zu billigende Selbstkritik~ wenn er das Gebiet 
der ihm ferner liegenden Sozialwissenschaft betritt~ sei es, 
da6 er fiir irgend wetche hygienischen Plane das 5ffentliche 
Interesse gewinnen~ sei es, dal~ or ~aus der Statistik Schliisse 
fiir die Richtigkeit einer Auffassung oder einer Handlungweise 
ziehen wi l l .  Selbstverst~indlich ist hierftir in vielen F~llen die 
Statistik geeignet und notwendig; nur mul~ die Logik  und 
Kritik, die die naturwissenschaftlichen Arbeiten auszeichnet, 
und die Aneignung des gesamten vorliegenden Wissens auch 
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