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VI. 
 ber multiple Knochen-Peritheliome mit 

Lymphosarkom der Lymphdriisen 
(Kahlersche Krankheit ~.). 

Von 

Dr. A l f r e d o  B e v a c q u a ,  
Oberarzt am ~i l l t i rhospi tal  ,,della Tr ini t i"  in ~eapel ~). 

(Hie~zu 4 Textfiguren.) 

Die folgende Beobachtung hat mit der K a h 1 e r schen Krank- 
heir in vielen Punkten ~hnlichkeit, im klinischen Bild ebenso wie 
im Verlauf und anatomischen Befund, sie unterscheidet sich ein 
wenig davon im histologischen und besonders im urologischen 
Befund. 

Ich verSffentliche den Fall, wail die seltene Krankheit vor 
wanigan Jahren als ein in sich geschlossenes Ganzes beschrieben 
wurde, freilich noch rait vielen unsicheren Symptomen, ferner well 
das Knochenepitheliom, schon allein an airier Stelle sdten, ganz 
ungew(ihnlich an dam grOl~ten Tell aller Knochen zu finden ist 
und well das gleichzeitige Vorhandensein yon Lymphdrtisensarkom 
geradezu eine Ausnahme darstellt. 

Aus der sorgfiltigen Arbeit des Prof. d 'U r s o i ergibt sich, da$ unter 
den 22 Fi l len Yon Knoehen-Endotheliom, die er bis zum Jahre 1900 zusammen- 
gestellt hat, einige waren, die deutlieh als Peritheliome gekermzeictmet sind 
( J a f f 6  2, K o l a e z e k  3, H i l d e b r a n d  ~, K S n i g  ~, P o n e e t %  R i f -  
t e r 7, B e t g e r s) und meist pulsierten, keiner abet mit  meinem Xtmlichkeit 
hatte, weder land sich die allgemeine Beteiligung aller Knochennoch in den Lymph- 
driisen die Geschwulstbildung. Bei P o n c e t land sieh Bin Knoten im Stirn- 
bein als Metastase einer Femurgesehwulst, die zu airier Spontanfraktur ge- 
iiihrt hat te;  bei B e r g e r t raten pulsierende Tumoren in der Supraeiliar- 
gegend and  am Oberschenkel auf, nachdem der linke Arm amputiert war, der 
Humerus war der Primirsitz der Krankheit;  bei K 5 n i g  handelte es sieh um 
multiple Neubildungen in den Knochen eines Fu6es und ira Gastroknemius, 
der Kranke warde dutch Operation geheilt. S u d h o f s beschrieb einen Fall 
yon Wirbels~ulen-Tumoren mit Metastasen in vielen anderen Knochen, es schien 
sich eher um ein Endotheliom als um ein Peritheliom zu handein, aueh waren 
die anderen Knochen sekundir befallen, und es fehlte, im Gegensatz zu unserem 
Fall, eine Lymphdriisenaffektion vollstindig. 

1) l~bersetzt Yon Dr. C. D a v i d s o h n. 
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B i g n a m i lo beschrieb 1898 einen Fall mi~ einem dem unsrigen ~hn- 
lichen Befund, die Tumoren fanden sich im ~ark  des grSl3ten Teiles der Knochen, 
sic waren ]insengroI~, er nannte es ,,peritheliales Angiosarkom des Knochen- 
marks" und setzte noch das Adjek~iv ,,systematisch" hinzu, um damit aus- 
zudrtieken, da~ die Neubildung ein ganzes anatomisehes und physiologisehes 
System betroffen h~it~e; er reihte es ein in die systematischen Sarkom~tosen 
des Knochenmarks. 

Die iibrigen systematisehen Knochentumoren, die er zu den Lympho- 
matosen rechnet, teil~ er ~1 in drei Arten ein: 

a) Marklymphome, vorzugsweise ist da, s Knoehenmark Sitz der Tumoren, 
klinisch verlaufen diese F~ille unter dem Bilde einer progressiven, rasch zu Tode 
ffihrenden An~imie; 

b) F~lle yon systematiseher Knochen-Lymphomatose ohne besonders Irfihe 
schwere und verbreitete Beteiligung des Marks, hierhin gehSren die multiplen 
5Iyelome der K a h 1 e r schen Krankheit; 

e) F~lle yon haupts~ehlich periostalem Sitz, die Lymphomatose entwickelt 
sich hier in mehr diffuser Weise besonders im Periost mid bl'ingt Ver~nderungen 
in der Skelettform mit sich, ~hnlich wie die P a g e t sche Krankheit, die Akro- 
megalie u. ~. m. 

Sehr wahrscheinlich handelte es sich auch bei M a r c k w a 1 d ~2 wie bei 
B i g n a m i um multiple Knochen-Peritheliome, w~hrend der Autor sie zu 
den intravaskulgren Endotheliomen rechnete, aueh den Fall yon K a h 1 e r 
und die iibrigen diesem ghn]ichen z~ihl~ er dazu. 

Mi~ dem Peritheliom im allgemeinen, seinen EigenscMften, seinen Unter- 
abteilungen und den verschiedenen Fragen, die in bezug auf diese Geschwulst- 
gmppe noch umstritten werden, brauche ieh reich bier nicht zu beschiiftigen, 
es finden sieh dariiber gmndlegende Auseinandersetzungen in den Arbeiten 
yon H i l d e b r a n d  4, P a l t a u f  13, W a l d e y e r  ~, K o l a e z e k  s, 
B i r c h - H i r s c h f e l d  ~5, B o r r m a n n  ~6, v o n  H i p p e 1 1 7 ,  B a r t h  ~s 
usw. und in dem Geschwulstwerk yon B o r s t ~9. Von italienischcn Forschem 
erwghne ich F r u g i u e l c 2 O ,  sl, P i a n e s e  2s, B i n d i  2s, T a r s i a  ~, P a -  
l a z z o  2s l lSW, 

Ich selbst ,s habe 1907 iiber ein subkutanes H~molympho-Peritheliom 
der Retroaurikulargegend berichtet. 

Die an~tomischen und klinischen char~kteristischen Eigen- 
schaften tier Knochen-Peritheliome sind denen der Endotheliome 
vSllig gMch, wenn man yon ihrer starkeren V~skularisation ab- 
sieht, daher pulsieren die Peritheliome haufig und werden mit 
Aneurysmen der Knochenarterien verwechselt. 

Die Eigenttimlichkeiten der Peritheliome sind in der Disser- 
tation yon G a y m ~ r d und in der eingangs erwahnten Arbeit 
yon d'U r s o ~ufgefiihrt, deswegen k~nn ich hier ~uf ihre Wieder- 
gsbe verzichten. Erwghnen will ich nur, da$ alas multiple Peri- 
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theliom der Knochen mit  dem isolierten identisch ist in bezug auf 

den mikroskopischen Befund ebenso wie auf den prim~ren Sitz, 

~velcher ebenso auch bei multip]en und einf~chen Endothel iomen 

gewShnlich ira Mark der langen RShren- und spongiSsen Knochen 

liegt, wenn auch, besonders bei letzteren, der periostale Ursprung 
nicht  ganz ausgeschlossen werden kann. 

Was nun den yon mir beobachteten. Fall ~ngeht, so mugte  

ich reich mit  Rt~cksicht auf die soziale Stellung des Verstorbenen 

auf die Sektion und die histologisehe Untersuchung der Brust-  

h6hle und ihrer Organe beschr~nken. Trotzdem behalf meiner An- 

sicht nach der Fall seinen Weft,  wenn er auch dadureh in seiner 

Bedeutung etwas verlieren sollte. 

K r a n k e n g e s e h i e h t e .  

A. B., Hilfsbeamter der Armee, 54 Jabre alt, kommt am 15. September 
1907 ins Krankenhaus (er wird auf der Beamtenabtei]ung, Zimmer 3, unter- 
gebraeht, unter Dr. T e m und Dr. M a d i a ). 

Er klagt fiber heftige Sehmerzen an den Sehultem und in tier Brust, 
die naeh dem Kreuz ausstrab]en. PlStzlieh, blitzartig treten sie auf, sie sind 
so stark, dab sie dem Kranken nieht die geringste Ruhe lassen; er windet sieh, 
sehreit und brfillt in geradezu bedauernswerter Weise. Die ersten Tage ver- 
sehrieb ieh ibm eine bemhigende Einreibung gegen seine Interkostal-Neuralgie, 
an derer naeh Aussage des Arztes, der ihn vorher 3 Monate lang behandelt 
hatte, lift. 

Starke Gesichtssehmerzen auf der reehten Seite traten hinzu, lJber erb- 
fiche oder famili~re Krankheiten war niehts bekannt, er selbst hat an Gieht 
und Nierenkolik gelitten, aueh sind ira Urin Steine abgegangen. Er trinkt und 
raueht m~Ng, Abusus in Venere wird zugegeben, er war als 3/[ilit~r den den 
Rheumatismus hervorrufenden Seh~digungen ausgesetzt. 

S t a t u s  p r a e s e n s .  

Kr&ftiger Kg~:perbau, sehleehter Ern~hrungszustand, sehlaffe Muskulatur, 
blasse Hautfarbe, strohfarbenartig. Die rechte Wange ist im Zusammenhang 
mit dem aufsteigenden Ast des Unterkiefers geschwollen und 5dematSs, prall- 
elastisch, sehme~zhaft, niebt sehaff abgrenzbar geht die Sehwellung etwas auf 
die Parotisgegend fiber. Mit der Drfise hat sie keine weitere Beziehung als der 
Late nach, sie geht offenbar yore Knoehen aus. Er kann die Kiefer nut un- 
vollst~ndig auseinanderbringen, weft im Kiefergelenk Sehmerzen auftreten. 

Mit vieler Mfihe gelingt es bei Niederdriieken der Zunge die gerStete 
5dematSse Uvula zu sehen und den etwas angesehwollenen rechten hinteren 
Gaumenbogen. Die Supraklavikulardrfisen sind reehts leieht gesehwollen, nut 
eine erreieht MandelgrSge, w~hrend die fibrigen kleiner sind, hart, versehieb- 
bar, indolent. Die Jugular-, Zervikal- und Inguinaldrfisen sind nieht gesehwollen. 
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Eine genaue Untersuehung des Thorax war wegen der unertr~glichen 
Schmerzen bei der geringsten Bewegung in den ersten Tagen ganz ausgeschlossen, 
auch nachher hinderte die grol~e Mattigkeit eine exakte Untersnchung. 

Das Herz ist gesund. Von seiten des Nervensys~ems bestand keine Ano- 
malie; Motilit~Lt und Sensibilit~t waren ungestSrt, yon den Brustschmerzen 
abgesehen. Knie- und Bauchreflexe abgesehw~cht. Pupillendifferenz besteht, 
die linke ist ein wenig welter, und Pupillenstarre ( A r g y 1 - R o b e r t s o n ). 
Der Kranke haste niemals lanzinierende Sehmerzen in den Beinen, keine gastri- 
sehen Krisen, Doppelsehen, Skotome oder SehstSrungen. Die wiederhoR aus- 
gefiihrte Ufinuntersuehung ergab im Mittel: Farbe II (V o g e 1 ), spez. Gew. 
1020--1022, Reaktion sauer, Albumen sp~rlieh, aber standig (0,20--0,25 ~ 
1~ 16%o, Indikan reiehlieh, Tripelphosphate vermehr~. Bei mikroskopischer 
Untersuchung fanden sieh: wenige, vorwiegend hya]ine Zylinder, daneben 
aueh gramflierte und Epithelzylinder, selden rote BlutkSrperehen, dagegen 
fehlten in den letzten Tagen, als darnach gesueht wurde, Pepton und die ]3 e n e e- 
J o n e s sehen EiweiBkSrper. 

K r a n k h e i t s v e r l a u f .  

Die Sehmerzen lieBen nach Santonininjektionen in den n~ehsten Tagen 
hath, abet das Allgemeinbefinden verschlechterte sieh, tier Ern~hrungszustand 
kam immer mehr herunter, die Haut wurde blasser, die Gesehwulst am Kiefer 
nahm an Umfang zu, eine Probepunktion war mit negativem Erfolge aus- 
geffihrt ~vorden, die Ansehwellung am Gaumenbogen dehnte sich aus. 

Aueh das Sensorium wurde immer sehw~eher, so dab der Kranke in den 
letzten Tagen kaum ]emand erkannte, alas Auge war ausdruekslos, der Bliek 
start, und auf Fragen antworte~e er mit einzdnenWorten and nut mit grol]er Miihe. 

Am 15. Oktober wurden Tumoren an last allen Rippen auf beiden Seiten 
bemerkt, ihre Konsistenz war zuerst hart, sparer elastiseh, sie nahmen an 
GrSl~e zu, erreichten den Umfang einer Mandarine. Aueh am Sehaft tier beiden 
Obersehenkelknoehen fanden sieh solehe Tumoren, sie waren aber so mit knScher- 
hen Massen durchsetzt, dab man den Eindruek hatte, der Femm" w~re an solcher 
Stelle gleiehm~l]ig verdiekt. 

In den ersten Tagen naeh ihrem Auftreten waren sie sehmerzhaft, sp~ter 
lie~en die Sehmerzen naeh, vielleieht im Zusammenhang mit dem Sehwand 
des Bewul]tseins in der te~zten Lebenszeit. 

Die nach dem Erseheinen der Tumoren ausggiihrte Blutuntersuchung 
ergab: ro~e BlutkSrperchen 3 550 000 im ecru, weil~e 18 000, Hhmoglobin 40 % 
(Fleisehl.). Keine fetthaltigen oder H~tmatoblasten. Leukozyten ira Ver- 
h~Lltnis zueinander normal nut die mit neutrophilen Granula vermehrt. 

Weiterhin nahm die Kaehexie zu, es trat Dyspnoe auf, kraftlos konnte 
der Patient schliel]lich kein Glied mehr bewegen, langsam trat am 21. Oktober 
der Tod ein. 

D i a g n o s e .  

Zuerst war an Tabes gedacht worden wegen der Gi~rtelschmerzen, 

Pupillendifferenz und  -starre bei Lichteinfall, Abschwhchung des 
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Patellarreflexes, die Gesiehtssehwellung und -sc*hmerzen w~ren dann 
als besonderes Ph~nomen hinzugekommen; darauf mugte bei 
genauerer Beobaehtung diese Diagnose g~inzlieh aufgegeben werden, 
es wurde wegen der sehmerzhaften Subklavikulardrasen auf tier 
reehten Seite an Neubildungen im Thorax oder an Leber und 
Nagen gedaeht ( T r o i s i e r sehes Symptom). 

Auf Grund eines anderen yon mir 1892 beobaehteten und 
ver6ffentliehten Falles 27 __ der Kranke hatte dieselben Brust- 
schmerzen, die subklavikularen Drt~sen waren hart, indolent, die 
versehiedensten Diagnosen waren gestellt worden, bis die Sektion 
ein Lungenkarzinom aufdeekte --z6gerte ieh nicht, auch bei dem 
jetzigen Falle eine endothorazisehe Neubildung anzunehmen. 

Damit lie~en sieh alle Symptome erkt~.ren: die t{ypertrophie 
tier subklavikularen Drt~sen und die Kieferschwellung als Meta- 
stasen; die Gtirtelschmerzen entstanden wahrseheinlich durch 
Druck auf die Interkostalnerven, die Pupillendifferenz dutch Druek 
auf den einen Halssympathikus oder auf dessen Anastomose mit 
dem zweiten Interkostalnerven; die Kachexie, die An~mie, der 
Kr~fteverfall: alles war mit der Natur einer malignen Neubildung 
in Einklang zu bringen. 

Der Sitz der Krankheit liel~ sich jedoeh nieht feststellen, weft 
iede st~rkere Bewegung, Atemholen, wegen der Sehmerzen auf- 
gegeben werden mul~te, nur dal~ die b6sartige 2~atur der Geschwulst 
dutch das Auftreten der Knoten an den Rippen und Femora in 
den letzten Tagen noch deutlieher wurde. 

Die 0rtlichkeit der Tumoren lieg reich an die K a=h 1 e r sehe 
Krankheit denken, deren Symptome sieh mit den bier beobachteten 
vollkommen deekten. 

Zur gr613eren Sieherung untersuehte ieh den Urin mehrmats auf 
den B e n e e - J o n e s sehen Eiwei6kSrper, weleher far die Krank- 
heir pathognomoniseh sein soll. Die Untersuehung wurde stets 
ganz naeh Vorsehrift ausgeft~hrt, aber stets mit negativem Erfolge, 
attch naeh Fallung und warmer Filtrierung des sp~rlichen Eiweiges, 
das der Urin enthielt. 

Das Fehlen der Albumosen im Urin liel~ yon der K a h 1 e r - 
sehen t(rankheit abkommen, wit wollten nun erst yon tier Sektion 
und mikroskopisehen Untersuchung Aufklar~ang erwarten, kliniseh 
konnte nut eine Art ,,Knochensarkom" festgestellt werden. 
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S e k t i o n s b e f u n d .  

BmsthShle allein wird aus dem angegebenen Gruude seziert, das Brust~- 
bein bMbt oben an den Weichteilen h~ngen, wird unten am Abdomen naeh 
vorn aufgehoben. 

Die meisten Rippen sind mit Geschwtilsten bedeekt, die fast symmetrisch 
rechts und links verteilt sind, und ill ihrer GrSl~e zwisehen der einer Nul~ und 
eines Apfels schwanken. An der Ansatzs~elle der einzelnen Knoten ersetzt 
jeder derselben das Knoehengewebe vollstfindig, so da] beim Durehsehneiden 
keine grSl]ere Resistenz zu fiihlen ist. 

Mit ihrer Oberflgche liegen die Knoten den ~Iuskeln an und kommen 
unmittelbar unter die Haut, da we weniger dicke ~fuskellager den Brustkorb 
begrenzen. Nach innen hgngt die Oberflgche locker mit der Pleura eostalis 
zusammen, welehe, gegen die Lunge vorgewSlbt, in derselben Eindrfieke macht. 

Die Farbe der Knoten ist fast gleiehmh6ig grau, unregelmgl]ig, am Rande 
deutlieher gestreift, so dal~ sie fibrSs ausseben. Konsis~enz welch im Zentrum, 
leicht zufallend, am Ran@ resistenter. 

Im fibrigen ist die Gestalt, GrSl]e und Konsistenz der Rippen normal. 
An der Rtickseite des Bmstbeins liegt am Ansatz dos vier~en l~ippenknorpels 

ein mandelgrol]er Knoten, weleher mit dem Knochen durch lockeres Binde- 
gewebe zusammenhgngt, so dab er leieht davon zu trennen is~; er ist grau, 
prall-elastisch. 

Die Lage der Organe ist normal, die beiden Ptem'abI~tter sind in fas~ 
ganzer Ausdehnung mitcinander verwaehsen, reehts Me links, zum Toil sind 
sic Mcht zu trennen, an einigen Stellen schwerer. 

Herzbeutel enthglt wenig klare Fltissigkeit, das Herz ist leicht vergrSBert, 
konzentrische Hypertrophie des linken Ventrikels, leichte Dilatation des ~-echten. 
Endokard und Zipfelklappen ohne Vergndenmg. Dickes Fibrlngerinnsel in 
beiden Kammern. Aorta, Arteria pulmonalis und die Semilunarklappe ohne 
Ver~nderung. 

Lungen: Auf dem Durchschnitt sieht man hirsekorn- bis erbsengrolte, 
spgrliche Knoten, die kleineren schwgrzlieh, die gr8~eren gram Wenige grSBere 
Knoten liegen ira Lungenparenchym, das an solchen Stellen infiltriert erscheint, 
wghrend es an den unter dem Eindruck tier Rippentumoren gelegenen Often 
atelektatisch ist; die Spitzen und Vorderrgnder sind geblght, die Basis ist 
hypostatisch. Die kleinsten Knoten liegen unter der Plem'a visceralis. 

Die Mediastinal- und Bronchialdrfisen sind vergrSBert, erbsen- bis walnul]- 
groB, besonders links; sic sind prall elastiseh, lgng]ich oder rundlieh, h~iufig 
mandelfgrmig, auf dem Durchsehnitt gleiehmgl]ig gram 

Wirbelsiiule: Die meisten Dorsalwirbel (2, 4, 5, 6, 7, 8) haben deformierte 
KSrper, die zum Tell durch Tumormasse ersetzt sind; das umgebende Knochen- 
gewebe ist rarefiziert mid tr~gt die Zeiehen der Osteoporose. 

An einigen Stellen (4. und 5. Wirbel) greift die Neubildung fiber den 
WirbelkSrper hinaus auf das RippenkSpfehen fiber, die dort abgehenden Spiral- 
nervenwurzeln mit umfassend, wie auf Schnitten deutlich zu erkennen ist. 
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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 .  

Es warden Strieke der verschiedenen Organe verwendet: Rippentumoren, 
Wirbelgeschwfilste, Retrosternaldrrisen, Bronchial- und Subklavikulardrrisen, 
Lnngenknoten. Die Fixation erfolgte in verschiedener Weise: Sublimat-Essig- 
s~ure-Alkohol, grSf~ere Stricke kamen in ~ ri 11 e r sche Flrissigkeit, kleinere 
in Alkohol absolutus zwecks der Glykogen- und eventuellen Bakterienbe- 
stimmung. 

Die F~rbung effolgte mit H~malaun-Orange oder -Eosin, Lithionkarmin- 
Indigo, v a n G i e s o n frir Vel"~nderungen des Stroma und hyaline Degeneration 
an demselben, mit Mucih~matein ( M e y e 1" ) frir sehleimige Degeneration, 
nach W e i g e r t frir elastisehe Fasern, rait Z i e h 1 in heiSer LSsung, nach 
E h r 1 i c h ,  W e i g e r ~ frir etwaige Mikroorganismen. Rasiermessersehnitte 
yon Stricken in absolutem Alkohol warden nach B r a u l t  mit Jodgummi 
behandelt (frir Glykogennachweis). 

Die mikroskopischen Untersuchungen sollten feststellen: 
1. die Art der Rippen- und Wirbelgeschwrilste, 
2. ob die Sehwellung der bronchialen, subklavikularen und retrosternalen 

Lymphdrrisen als echte Metastasenbildung aufzufassen oder andern Prozessen 
zuzusehreiben w~'e, 

3. ob die Lungenknoten ebenso gebaut w~ren wie die Knoehentumoren, 
4. die Entwicklung der verschiedenen Geschwrilste nacheinander, 
5. das Vorhandensein eines etwa ~tiologisch in Betracht kommenden 

Parasiten. 
R i p p e n -  u n d  W i r b e l g e s e h w r i l s t e .  

Ihrer vSlligen Gleichheit wegen sollen beide zusammen beschrieben werden. 
Sie werden groSenteils yon mehr oder weniger weiten Gef~$en gebildet, 

die bald quer, bald l~ngs getroffen oder sebx~g geschnitten sind, und yon Zell- 
hanfen, welche mantelartig um die Gef~l~e herumliegen (Textfig. 1). 

Die meisten solcher Herde sind voneinander durch ungef/~rbte H~fe ge- 
trennt, welche dutch die leieht zerbrSckelnde Natur der Neubildungen und 
dutch die Manipulationen entstehen, auf jeden Fall also ein Produkt krinst- 
licher Art sind (Textfig. 1 c). 

Die ribrigen zelligen Bildungen liegen ohne scharfe Grenzen dieht neben- 
einander, sie haben runde, l~ngliehe, effSrmige Gestalt, je nachdem das in der 
Mitre befindliche Gef~l~ getroffen ist: quer, l~ngs oder schief, klarinetten- 
schnabel~hnlieh. 

Au$erdem finden sieh in den l~r~paraten ein bindegewebiges Stroma, eine 
Kapsel und andere Zellen, wdche keine Beziehungen zu den Gef~$en haben, 
sondern in Haufen regellos liegen. 

Die Untersuchung der einzelnen Tei]e ergab: 
Stroma: Sp~dieh in der Mitre, bei schwaeher VergrSl~erung nut am Rande 

der Geschwulst zu erkennen, woes sich zu einer Art Kapsel verdichtet, sonst 
finden sich nut ~uSerst feine, mit der st~rksten VergrSi~erung wahrnehmbare 
Fasern in Zusammenhang rait der Zelhvucherung, sie bilden um die Gef~l~e 
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hemm ein bindegewebiges Stratum, sehen homogen aus und fiirben sieh stark 
mit Eosin. Zwisehen den Zellen des Gefg~mantels liegen dagegen die ganz 
feinen Fibrillen, die yon dem perivasalen Bindegewebe ihren Urspmng nehmen, 
wie man mit der 01immersion gut sehen kann. 

Ein Bindegewebsrand umgibt die Neubildungen, a uch da,, wo die Zellen 
keine periwsale Lagerung haben. Helle R~iume, yon erweiterten Gefglten 
gebildet oder mi~ Myeloplaxen gdiiltt, liegen verstreut zwisehen den Binde- 
gewebsfasern, welche wie gewShnliehes Bindegewebe aussehen, abet zahlreiche, 
mit lgngliehen Kemen versehene, fibroblasteng.hnliehe Zdlen enthalten. 

f 

Fig. 1. Knochengeschwulst (fixiert in Sublimat, ge~grbt mit Hgmalatm-Eosin). 
(Zeil~: Tubuslgnge 16 era, Ob]ektiv 4, Okula.r 2.) 

a) Querschnitt dutch zellige INeubiidungen, mit zentralem Gefgl3, um welches 
herum die Zellen mantelartig angeordnet liegen; b) L~ngssehnitt desselben 
Gewebes; e)]eere R~iume (Kunstprodukte); d)perivaskul~re Bindegewebs- 
ziige in hyaliner Degeneration begriffen; e) ~delkernige ]%iesenze]le von zweifei- 
halter Natur, abet abweichend yore Myeloplaxent3Tus ; f) faseriges Fibrin und 

rote BlutkSrperehen in den Gef~en. 

Am Aul~enrande der Sehnitte ]iegen die Fasern als feines Gitterwerk, 
das yon der Kapsel seinen Ursprung nimmt. Letztere bestelrt aus zwd Schiehten, 
einer gut]eren aus feinen Lamellen, mit vielcn hellen Ri~umen (Lymphr~umen), 
kleinsten neugebfideten Gef~l]en and vielen Kemen, and einer i~meren, die 
aus sehr diehten, derberen Fasern zusammengesetzt ist, mehr homogen aus- 
sieht, sich stark mit Eosin fiirbt, eine hyaline Degeneration eingegangen z,u 
sein scheJ~fl;. 



109 

Auch bier finden sieh ia gleicher Weise zahlreiehe helle Riume (Lymph- 
riume) yon linglieher Gestalt, die vielen Kerne des Gewebes haben meist 
Stibchenform wie die Fibroblasten, daneben sieht man noch ziemlich dieke, 
bintgeffillte GefiBe und Nervenquersehnitte. 

Gefil~e: In der IV[itte der besch riebenen Knoten liegen Kapillaren ver- 
sehiedener Weite ohne Venen, einige yon diesen sind sehr stark dilatiert, so 
dait man riehtige Bintlakunen zu sehen glaubt und auch wirldich finder, mit 
einer ein~achen Endothelwand, 5fters aueh von Gesehwulstzellen, welche, ob- 
wohl regellqs angeordnet, deunoeh die Eigensehaften der Zellen in den Tumoren 
deutlich au~weisen. Das Lumen der Gefitfie ist bald leer, bald mit roten Blut- 
kSrperchen geffillt, welche bisweilen blol~ als blasse Sehatten ( T e d e s c h i ) 
zu sehen sind, daneben ]iegt wenig Fibrin und eflfige Leukozyten (Textfig. 1 f). 

Die Intima sieht normal ~us, Kernteilungen eder Karyorrhexis ist nirgends 
zu finden, die fibrige Gefil~wand ist verdickt, das Bindegewebe aulien ist in 
beginnender hyaliner Degeneration (Textfig. 1 d), abet an keiner Stelle ist ein 
vollkommener hyaliner Ring vorhanden, auch liegen nirgends hyaline Klumpen. 
Hiufig stehen die Gefil]w~nde in Beziehung zu den Geschwulstzellen. 

Geschwulstzellen: Ihr wichtigstes Kennzeiehen ist der Polymorphismus, 
obwohl ihre versehiedene Gestalt wohl hauptsiehlich von.der Sehnittriehtung 
abh~ngig ist lind yon dem Druek dutch die Lagerung nebeneinander. 

Die dicht am Bintge~iBe liegenden haben mehr gleiehartige Gestalt, sie 
sind abgeplattet, rundlieh, auf einem Protoplasmaring liegen deutliehe farblose 
Granula, oder der Zellleib ist homogen. Der Kern, stark fi'rbbar, mit deutliehem 
Chromatingerfist enthilt  zwei bis drei Ckromosomen, welche dutch ganz feine 
Fiden miteinander verbtmden sind, die Kernmembran ist gut zu sehen. 

In geringer Zahl liegen neben diesen Gesehwulstzellen: 
a) kleinere uninukleire mit intensiv gef~rbte m Kern und wenig Protopiasma, 
b) g~51~ere multinulfleire, 
e) mittelgrol~e, mit sauren Anilinfarben gleiehmil~ig zu firbende, der 

Kern mit wenig netziSrmigem Chromatin, 
d) gr61tere Zellen, deren Kern und Protoplasma den Megakaryozyten 

gleieh ist. 
Aul3erhalb der Knoten haben die Zellen dieselben Eigensehaften wie im 

Innern derselben, abet 6fret finden sieh bier multinukle~re, aueh wenige Riesen- 
zellen mit vielen Kernen, welehe, wenn auch sehon exakt zu identifizieren, 
hSehstwahrseheinlich veto Knoehenmark abzuleiten sind. Sie haben jedoeh 
niehts mit den wahren Riesenzellen zu tun, welehe in Knochen oder Myelo- 
plaxengesehwtilsten gefunden werden. Wahre Riesenzellen liegen dagegen in 
denselben Sehnitten in kleinen Hohlriumen zwisehen Bindegewebsf~sern 
( H o w s h i p sehen Lakunen). 

We nun aul~erhalb der Kuoten die Gesehwulstze]len reichlieh vorhanden 
ohne regelmi~ige Anordnung liegen, we sie sich mit zwei Fortsitzen an den 
Polen versehen, die bei starker Vel'grSIlerung mit den Stromafibrillen in eins fiber- 
zugehen seheinen, da  nimmt die Gesehwulst einen sarkomatSsen Charakter an. 

In versehiedenen Schnitten konnte ich keine Reste yon Knoehengewebe 
mehr finden, abgesehen yon ~iyeloplaxen, welehe naeh der Infiltration mit 
Gesehwulstzellen die einzigen Reprisentanten des zerstSrten Knochens sind. 
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Vielleicht ist abet in der ~ul]eren Kapselschicht ein Periostrest zu sehen, obwohl 
keine ffir Perios~ kennzeichnenden Elemente dort zu entdecken waren. 

Uber die Natur der Knochengeschw~ilste brancht naeh dem 
vorigen nicht mehr viel gesagt zu werden. 

Das endothelartige Aussehen der Gesehwulstzellen, sowohl die 
Gestalt, als auch die Sp~rlichkeit des interzellul~ren Retikulums, 
wie der gesamte Eindruck, l~t~t die Geschwulst in die Gruppe der 
Endotheliome stellen; die Anordnung der Zellen um die Gef~e, 
um welche herum sie sieh in Form yon M~nteln schichten, lassen 
sie zu den sogenannten Peritheliomen z~hlen, H i 1 d e b r a n d 
und 2 a l~ a u f ftihrten diesen Namen ein fflr den bis dahin ge- 
brauchten des plexiformen Angiosarkoms, mit welehem W a 1- 
d e y e r zuerst diese Art yon Gesehwalsten bezeichnete. 

Bezgglieh der Genese der Tumoren in unserem Falle kann man 
sagen, da~ der Ursprung vom Knoeheninnern ausgehen mu~, ob- 
wohl sie sieh aul~en am Knochen yon der Zeit an bemerkbar machten, 
als die Knochenschmerzen auftraten, und yon den Gefal~en des 
Knochenmarkes, dessen Spuren dureh die Megakaryozyten gekenn- 
zeichnet werden, und dureh die zwischen den Geschwulstzellen 
liegenden verschiedenen Zellformen. Abet yon welchen perivasale~ 
Zellen sie herkommen, ob von dem Peritheliom im Sinne E b e r t h s, 
yon den Adventitiazellen oder von den Endothelien der perivasku- 
lgren Lymphrgume, das lgl~t sich nur ~u~erst sehwer entseheiden. 

Wenn man ber~tcksiehtigt, dal~ typische Perithelien nnr an den 
Gef~en der Speicheldrgsen, Hoden, ~ebennieren, Mamma, Stei~- 
drtise, Zirbeldr~ise besehrieben worden sind, dal~ dagegen die Zellen 
unseres Falles keine bestimmte Form haben, sondern zwischen rund, 
lgnglieh nsw. wechseln, Eigensehaften, welche abhgngig yon tier 
perivaskularen Anordnung mehr als Kennzeichen der perivaskulgren 
Bindegewebszellen gelten als der Endothelien lymphatischer Raume, 
so k6nnte man geneigt sein, sie yon den Adventitia- oder perivasku- 
lgren Zellen abzuleiten. 

Etwas Bestimmtes lg~t sieh indes nieht sagen; nur soviel, dal~ 
die Zellen yon irgendeiner Art fixer Bindegewebszellen herkommen, 
welche die Gef~l]e des Knochenmarks umgeben. 

Aui jeden Fall, nieht nur, weft man hier die wirkliche I-Ierkunft 
yon Perithelien im Sinne E b e r t h s nicht naehweisen kann, mu] 
man sehliel~en, dal~ es sieh bier nieht um ein Peritheliom handelt. 
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Trotzdem wird diese Bezeichnung flit alle solehe Tumoren 
gebraueht, we die perivaskul~re Entstehung, die mantelfOrmige 
Lagerung deutlieh ist, m~gen die Zellen nun yon eehten Perithelien, 
yon Adventitiazellen oder yon Endothelien der per[vaskul~ren 
Lymphr~ume herkommen. 

Andererseits beginnt die Neubildung an einigen Stellen sich in 
Sarkom umzuwandeln, wie das oft bei diesen Gesehwiilsten ge- 
schieht, damit erklhrt sich das rapide Waehstum aueh in unserem 
Falle. 

Da$ die Tumoren primar im Knoehen entstanden sind, glaube 
ich ans verschiedenen Gr~nden annehmen zu di]rfen, obwohl die 
Sektion unvollst~ndig war. D ie  Krankengesehiehte spricht dafiir, 
ferner das gleiehzeitige, systematische Auftreten in so vielen Kno- 
ehen, und sehliel~lieh das Fehlen jedweder Symptome seitens 
anderer Organe. 

Endlieh ist noeh das Fehlen grSSerer hyaliner Massen zu er- 
wahnen, wie sie bei Peri- und Endotheliomen regelma$ig gefunden 
werden; hier dage@n lagen nur ganz wenige hyaline Streifen urn 
die Gef~$e herum. Es kSnnte dies mit der rasehen Efitwieklung 
der Geschw~i~ste zusammenh~ngen, wobei ffir degenerative Ver- 
~nderungen keine Zei t  war. 

B r o n c h i a l -  u n d  S u b k l a v i k u l a r d r ~ i s e n .  

Die Ver~nderungen beider Gruppen sLEd die gleiehen. Von normaler 
Struktur der Lymphdrtisen ist kaum noch etwas zu erkennen, also keLEe Schei- 
dung in RLEde and Mark, Sinus, Markstr~nge usw. An allen Stellen ist das 
Aussehen gleich, wenn auch das ganze Organ leieht identifiziert werden kaan. 

Das BLEdegewebsgerfist ist meist gut zu erkeanen, verdiekt, so da~ an 
mehreren Stellen Bilder entsteben, die an das fibroadenoide Aussehen der Milz 
be/ B a n t i seller Kxankheit erLEnern, die Maschen werden sehr eng. 

Zwei Arten yon Zdlen liegen in diesem Geriist: die eLEen rand, mit seh~ 
wenig Protoplasma, gro$em, stark f~rbbarem Kern, wodureh die lymphoide 
Natur der Zelle leieht zu erkennen ist (Textfig. 2 b); die andere spindelfSrmig 
mit l~ngliehem Kern, in Strgngen angeordnet, welehe an die Ziige eLEes SpLEdel- 
zellensarkoms erLEnern, sie scheLEen yon den Stromabalken herzustammen, 
deren Ver]auf sie folgen (Textfig. 2 e). 

Aueh eLEige vielkernige Riesenzellen finden sieh bier (Textfig. 2 e). 
Die ~ielen Blutgef~Be sLEd dilatiert und yon roten Blutk5rperehen erfiillt 

(Textfig. 2 d). 
Aus dieser kurzen Besehreibung und der Abbildung geht hervor, dag 

ein Untersehied zwisehen der Lymphdrfisen- und der Knoehengesehwals~ be- 
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stcht: erstere hat alle Zeichen des Lymphosarkoms, den Begriff in genetischem 
Sinne genommen. Wir wissen, wie sehwer oder unmSglich es ist, das Lympho- 
sarkom V i 1" c h o w s von dem malignen Lymphom B i 11 r o t h s zu scheidcn, 
deswegen unterbleibt von vielen eine solehe Trennung, 

R e t r o s t e r n ~ l e r  K n o t e n .  

Dieser sieht wiederam ganz anders aus als die Driisen- oder Knoehen- 
gesehwiilste. 

Das Stroma, an einigen Stellen g~nz zart, an anderen dick und reich an 
Fibroblasten, nimmt h~ufig alveol~re Form an und umscbliegt sehr grofie, 

Fig. 2. Lymphdrfise (fixiert in M ii 11 e r scher Flfissigkeit, gef~rbt mit H~m- 
alaun-Eosin). 

(Zeil3: Tubus 16 era, Obiektiv 4, Oku]ar 2.) 
a) adenoides Ger/ist; b) lymphoide Zellen; e) l~ngliche Zellen in verdicktem 
Stroma; d) stark e~weiterte blutgeftillte Gefal3e; e) vielkernige Riesenzelle. 

polymorphe Zellen, die ein reichliches Protoplasma mit Granula, groflen bl~s- 
che~5rmigem Kern mit deutlichem Chromatingertist und atypische Mitosen 
erkennen l~ssen. Die Zellen liegen ohne Zwischensubstanz ncbenein~nder 
(TexNg. 3 b). 

Es wtirde sehr schwer sein, die Art dieser Zellen festzustcllen, ob epithe- 
liale oder cndotheliale, wenn wit nieht als Wegweiser die primare Knochen- 
geschwulst hi~tten, deren endotheliale Natur nieht in Zweifel gezogen werden 
kann; der Knoten aber, der uns bier beschgftigt, ist nut als Metastase za er- 
k]gren. 
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Im ]nnern bemerken wfi" bier sehr viele runde ungefiirbte R~ume, welche 
Fetttropfen entsprechen, besonders am Rande, wo die Geschwulstzellen olme 
schaffe Grenze in das benachbarte Fett- und Bindege~'ebe iibergehen, einige 
Stiickchen desselben liegen abgeschniirt zwischen den Zellen des Knotens 
(Textfig. 3 c). 

Dieser metas ta t ische Knoten  mug  mittels  des L y m p h -  oder 
Blutweges in das retrosternale Bindegewebe gelangt sein. 

Es ha t  keine Bedeutung, da~ die urspriinglich perivasale Ge- 
stal t  des Knotens  bier verloren gegangen ist, weft die Zelten, wenn 

Fig. 3. Retrosternaler Knoten (in M fi 11 e r fixiert, mit Hamalaun-0range 
gefi~rbt). 

(Zeii}: TubuslRnge 16 cm, Objektiv C, Okular 4.) 
a) Stroma; b) polymorphe Zellen ohne Zwischensubstanz; c) Fetttropfen. 

sie auch anders angeordnet  sind, die gleichen Eigenschaften haben 
wie im Knochentumor ,  wenn auch alles in vergr(il~ertem Mai]stabe. 

L u n g e n k n o t e n .  

Sie bestehen groi3enteils aus Alveolen, die mit roten BlutkSrperchen, 
Leukozyten, abges~o~enen Alveotarepithelien und HerzfehIerzeIIen vollgestopft 
sind. I n  dem Zentrum der Knoten finden sich abet ganz andere Zellen als die 
angefiihrten, sie sehen anders aus und liegen auch anders (Textfig. 4). 

Erstere finden sich nebeneinander in den durchschnit~enen Alveolen, ohne 
daft zwischen ihnen eine Kittsubstanz vorhanden ist, sie haben hel!es Proto- 

•irchows Archly f. pathol. Anat. Bd. 200. Hft. 1. 8 
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plasma, einen Kern, der deutlich ein Chromatingerfist zeigt, und eine Gestalt, 
verschieden je naeh der Art der Zellen. Die Zellen in der Mitte des Knotens 
liegen indes diehter beieinander, auch finden sich stellenweise Spuren einer 
Interzellularsubstanz, die sieh stark f~rbt, das Protoplasma ist sp~rlieh, der 
Kern nimmt gleichm~igig stark die Farbe an und l~l~t damaeh keine Struktur 
mehr erkennen. Auch diese kleinen im Zentmm der Knoten gelegenen Zell- 
haufen gehSren der Neubildung an. 

Die b a k ~ e r i o l o g i s c h e  U n t e r s u e h u n g  blieb in allen Ver- 
suehen, die an den verschiedenen Tumoren ausgefiihrt wurden, negativ. 

Fig. 4. Lungenknoten (Sublimatfixation, H~malaun-Eosin-F~rbung). 
(ZeiB: Tubusl~nge 16 era, Objektiv 4, Ohdar 3.) 

a) Alveolarw~tnde; b) Geseh~nalst; e) Leukozyten und abgestoflene Alveolar- 
epithelien; d) rote BlutkSrperehen. 

Die Sehlul3folgerungen, die aus den mikroskopisehen Unter- 
suehungen gezogen werden k0nnen, sind folgende: 

t. Die Tumoren der Wirbel und l~ippen sind Perithetiome, 
wahrseheinlieh prim~re, die vom Xnoehenmark ausgehen. 

2. Der RetrosternM- und die Lungenknoten sind 3/[etastasem 
obwohl die Zellen keine perivaskul~re Anordnung erkennen lassen. 

3. Die Sehwellung der Bronchial- und Subklavikulardri~sen 
beruht auf einem Lymphosarkom, das mit den Knoehentumoren in 
keinem Zusammenhange steht. 
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4. Parasiten konnten nicht nachgewiesen werden. 
Es bMben htiologisch, pathogenetisch und chronologisch die 

Beziehungen zwischen den Knochentumoren und den Drfisen- 
geschwfilsten festzustellen. Sind beide Geschwulstarten zu gleieher 
Zeit entstanden? Sicher 1N~t sich die erste ])'rage nicht beant- 
worten, wir wissen zu wenig fiber die ~tiologie der Geschwfilste, 
es  beruht das meiste auf Hypothesen. 

Man kSnnte meinen, es handle sich um zwei verschiedene 
Geschwulstarten bei einer Person, die beide Gewebe betreffen mit 
fast gleichen Eigenschaften: Knochenmark und Lymphdrtisen. 
Auch die Gewebsgruppe ist dieselbe: Bindesubstanzgewebe, auch 
die BSsartigkeit ist bei beiden festzustellen. Daher wfirde es vieb 
leicht sehr viel fiir sich haben, wenn eine i~tiologische und patho- 
genetische Veranlassung flit beide vorhanden wi~re. Was tut es, 
wenn in den Lymphdrfisen das zuerst Betroffene die Lymphozyten 
sind, wi~hrend es in den Knochen die perivaskuli~ren Zellen der 
Markgefi~l~e sind, da beide Arten so viele histogenetische und {unk- 
fionelle Ubereinstimmung zeigeM 

Die zweite Frage nach der Zeitfolge der Entstehung der Ge- 
schwfilste li~6t sich eben~alls kaum beantworten. Ich glaubte mit 
dem Auffinden yon Glykogen in dieser Hinsicht etwas ausrichten 
zu k6nnen, wie ich es in dem eingangs erwi~hnten Lungenkrebsfall 
getan hatte. Hier konnte ich jedoch, wiewohl ich bei beiden Ge- 
sehwiilsten Glykogen naehweisen konnte, zu keinem sieheren 
Schlu~ kommen. Bei der Ktirze der Krankheit und der ziemlich 
welt vorgeschrittenen Entwicklung beider Gesehwulstarten kann 
man nur annehmen, da~ beide fast gleiehzeitig entstanden sein 
mOgen. 

Die dritte Frage betrifft die Entseheidung, ob bier wieder die 
yon B o z z o l o  beschriebene und zu Ehren K a h l e r s  naeh 
diesem benannte Krankheit vorliegt. 

Den Symptomenkomplex dieser Krankheit hier aufzuffihren, 
halte ich ffir angebracht. 

K ahle  r 28 beobachtete bei einem Arzt Knochengeschwiilste, dabei 
traten Rippenbriiche, Schmerzen und andauernde Albumosurie auf. Urologisch 
warde dot Fall yon H u p p e r t untersucht. Die Krankheit ffihrte nach acht- 
]~hfiger Dauer zum Tode, die Symptome liei~en w~hrend des Verlauis dot Krank- 

8* 
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heir naeh and stiegen wieder andererseits an. Bei der nut  teilweise ausgefiihrten 
Sektion warden gefunden: Geschwfilste der SkaPula yon ziemlichem Umfange 
sowie der Inguinaldriisen und Veri~nderungen der Wirbels~iule und flottierenden 
Rippen, ]etztere osteomalaziseh unterschieden sich yon den ersteren osteo- 
porotischen; die Neubfldungen bestanden aus Rundzellen. Die Publikat ion 
erfolgte unter dem Titel: Beitrag zar Symptomatologie multipler Gesehwiilste. 

B o z z o 1 o 29 beobaehtete 1903 in Italien einen ~hnliehen Fall. Der 
Kranke starb naeh 4 Jahren, die Sektion wurde verboten. 1907 wurde ei~e 
]~eobaehtung auf dem InternistenkongreB in Neapel vorgetragen; die Diagnose 
warde gestellt auf Nephritis, der Patient  hat te  Sehmerzen bei Dmck atff die 
Wirbelsliule am unteren Tell, frisehe Lordosis, deutliehe Albumosurie ohne 
Albuminurie, welehe spKter in mKBigem Grade gefunden werden konnte. Nach 
einem karzen Stfllstand vermehrten sieh die K~otenveranderungen am Beeken 
und an der Wirbels~ule und ffihrten zu l~iickenmarkskompression. Sp~iterhin 
t raten spontan schmerzende, bei Druek noeh mehr schmerzhafte Tumoren an 
Sehulter, Arm und Rippen auf, Fraktaren an diesen. Eine Lokalisation in der 
Halswirbels~ale verschwand spiiter wieder. 

Schlie$lich t ra t  eine Sehwellung des Bauches auf mit  tIoehtreibung des 
Zwerchfells, der Tod erfolgte unter asphyktischen Erscheinungen. 

Xhnhche F~lle warden publiziert yon S t o e k v i z ,  B i b b i n g und 
Z e h n i s  e n  (1891), Se eg  e l k e n  und l~Iat  t h es  in der Klinik yon S t i n t -  
z i n g in Jena, yon E w a ] d (1897) in der A 1 b e r t schen Klinik: auf Grand 
aller dieser Mitteilungen glaubte B o z z o 1 o die Symptome als die einer Krank- 
heir einheitlieher Art  auffassen zu mfissen und sehlug den Namen ,, K a h 1 e r - 
sche Krankheit"  dafiir vor. 

M a r e h i a f a v a fiihrte auf dem erw~hnten KongreI~ zwei F~ille an, 
wo zu Lebzeiten der Betreffenden Schmerzen in Rumpf und Gliedem bestanden 
hatten, ferner harte Geschwfilste an der Knoehenoberfiiiche, einige wurdea 
kleiner und versehwanden ganz, um dann wieder zu wachsen und an elnem 
andern Knochen aufzutreten; progressive An~imie. ]~r glaubte sie unter die 
K a h 1 e r - B o z z o 1 o sehe Krankheit reehnen zu dfirfen; fiber Albumosen im 
Urin hat  er nichts gesagt. 

Andere typische F~lle wurden verSffentlicht yon S ti s s m a n n 8o, R o s i n 
u n d S e n a t o r  al, B r a d s a w  s~, E l l i n g e r  as, d ' A l l o e c o  8~, C a p o r a l i  ~5. 

1901 gab F 1 o r a 8~ eine Zusammenstellung aller bis dahin bekaanten 
Fiille und ldassifizierte sie. 

Weiterhin erschienen die Arbeiten yon K a l i s c h e r aT, j o c h m a n 
und S e h u m m  ss, B o n a r d i  s9 (2 F~ii!le), M e l t z e r  ~~ C a t h e a r ~  
B r u c e  ~1, S c h e e ]  ~nd H e r x h e i m e r  4~, d e  R e n z i  4a u. a. m. 

I n  u n s e r e m  F a l l e  ze ig te  e ine e i n g e h e n d e  P r t i f u n g  de r  S y m p t o m e  

w / i h r e n d  des L e b e n s  u n d  de r  a n a t o m i s c h e n  B e f u n d e  e ine  g r o 6 e  

A h n l i c h k e i t  m i t  de r  K a h 1 e r scher  K r a n k h e i t ;  A l b u m o s e  i m  U r i n  

hi ,  t i e  die I d e n t i f i z i e r u n g  so fo r t  e r k e n n e n  lassen .  
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~tiologisch konnten wir ebensowenig etwas herausbringen wie 
die fibrigen, nut E w a 1 d und d'A I 1 o c c o fiihrten ihre F~lle auf 
ein Trauma zurfick. 

Alle Fiille betrafen, mit Ausnahme desjenigen yon C a p o r a 1 i ,  
M~nner. 

Die Krankheit beginnt mit sehr starken quiilenden Schmerzen 
besonders am Thorax, welche allein zu versehiedenen Zeiten das 
Krankheitsbild ausmaehen; bei unserem K_ranken trat zuerst eine 
gii~telfSrmige Interkostalneuralgie auf und beherrschte eine Zeitlang 
das Krankheitsbild, bei der K a h 1 e r sehen Krankheit pflegen die 
Knochengeschwfilste zu folgen, so auch bier. 

Bei allen Kranken trifft man auf intensive An~mie, bei h~ma- 
tologischer Untersuchung finder man Hypoglobulie und Oligo- 
chromiimie ohne Veri~nderung des Leukozytenprozentsatzes (aul~er 
einer unbetr~ehtlichen Zunahme der weil~en BlutkSrperchen bei 
C a p o r a 1 i ,  d'A 1 1 o c e o usw.) Die Erniihrnng leidet, es tritt 
Kachexie auf, so auch hier. 

Der Verlauf der Krankheit ist im allgemeinen langsam, bis 
$ Jahre ( K a h l e r ), hier nut 41~ Jahre yon Beginn der Sehmerzen 
an gereehnet. Nut selten ist die Dauer eine kfirzere (See g e 1 k e n: 
10 Monate), bei C a p o r a 1 i 6 Monate; dort verbreitete sich die 
Krankheit sehr rasch fiber alle Rippen, was auffallig symmetriseh 
geschah und eine Erklarung fiir die quiilenden Schmerzen gab, 
die den Kranken peinigten infolge Unbewegliehkeit des Brust- 
korbes, so auch in unserem Falle. 

Die spontanen Knoehenbrfiche fehlten in unserem Falle, der 
Patient hatte sich n~mlieh schon lange Zeit vor Auftreten der 
Knoehentumoren der Schmerzen wegen dauernd zu Bert gelegt 
und sich nieht bewegen kSnnen, aul~erdem fehlte die Osteoporose 
der Rippen, wo die Frakturen zumeist auftreten. 

Uber das zeitweise Versehwinden und Wiederauftreten der Ge- 
sehwfilste an anderen Stellen kOnnen wir nichts Bestimmtes aus 
eigenen Beobaehtungen mitteilen, die erst in der letzten Krank- 
heitsperiode auf dieses Symptom gerichtet waren. 

Der anatomisehe Befund entsprieht, soweit er vorlag, im all- 
gemeinen der K a h 1 e r schen Krankheit, in der Tat fanden sieh 
hier betroffen: der Priidilektionssitz: die Wirbelsaule, die Rippen: 
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also die Knochen des Rumpfes, in denen hi~ufig noch eine Osteo- 
porose zu beobachten ist; in unserem Falle nur an den Wirbeln. 

In den typischen F~llen sollen die Metastasen fehlen, So sehr 
auch wie bei K a h 1 e r selbst die Driisen geschwollen oder zu 
wahren Geschwtilsten umgewandelt sein kOnnen. Histologisch ist 
die Knochengeschwulst eine sarkomiihnliche Rundzellenneubil- 
dung, welche man Myelom genannt hat. 

In unserem Falle bestehen abweichenderweise Andeutungen 
yon Metastasen im retrosternalen Bindegewebe und in der Lunge; 
aul~erdem ist die Struktur nicht die des Myeloms, sondern die des 
typischen Perithelioms. 

Wegen dieser Differenzen darf man aber nieht den vorliegenden 
Fall yon den tibrigen trennen; denn erstens sind auch bei den 
andern solehe Abweichungen nieht vollkommen auszuschliel~en, 
weil nicht immer die ganze Sektion ausgeftihrt ist; es konnten Me- 
tastasen verborgen bleiben, andererseits sind die sonst v611ig gleichen 
Knoehengesehwtilste selbst unter versehiedenen Namen erwi~hnt: 
yon dem einen a]s Sarkome, yon anderen als Myelome und dann 
wieder als Endotheliome. 

Zweitens wtirde der Fall yon K a h l e r unter die wahren 
Myelome zu reehnen sein, wenn man der Einteilung W i n k 1 e r s 4~ 
folgt, welcher genau differential-diagnostiseh die Myelome yon 
ahnliehen Tumoren (Lymphosarkom, myelogenemLymphom usw.) 
sowohl in klinischer wie aueh in anatomischer Hinsieht abgrenzte; 
nach R u s t i z k y ,  weleher die Knochengeschwtilste aus zwei 
versehiedenen Rundzellenarten zusammengesetzt beschrieb, sind es 
Hypertrophien der runden Knoehenmarkszellen, welehe diese Tu- 
moren bflden, er brauehte zuerst den Ausdraek, ,Myelom"; W r i g h t 
konnte bei einem Fall yon multiplen Myelomen die Zellen der Ge. 
sehwtilste yon Plasmazellen des roten Marks ableiten: aus:alledem 
geh~ hervor, dal~ es bis jetzt unmSglich ist, die riehtige Entstehung 
dieser Geschwiilste festzustellen, besonders aueh, well oft die Zellen 
den sogenannten Adventitia- oder perivaskuli~ren Bindegewebs- 
zellen sehr i~hnlich sind, wonaeh die Geschwiilste yon perivaskularen 
Markzellen abzuleiten wi~rem 

Die Unterscheidnng dieser Zellen yon anderen i~hnlichen ist 
sehr schwer, wenn nicht unm(iglieh, deswegen ist auch alas Wort 
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, , M y e l o m " ,  w o m i t  e i g e n t l i c h  e ine  k n o e h e n m a r k s ~ h n l i c h e  G e s c h w u l s t  

b e z e i c h n e t  w e r d e n  soll te,  e in  y o n  R u s t i z k y e i nge f i i h r t e r ,  d a n n  

y o n  Z a h n 47, K a h 1 e r u n d  d e n  m e i s t e n  a n d e r n  g e b r a u e h t e r  

A u s d r u c k ,  w e l c h e r  r e i n  genere l l  w e d e r  das  W e s e n  n o c h  d e n  U r s p r u n g  

de r  in  R e d e  s t e h e n d e n  K n o e h e n g e s e h w i i l s t e  e h a r a k t e r i s i e r t .  

B e s o n d e r s  a b w e i e h e n d  w i r d  f e r n e r  die G e s t a l t  de r  Zel len,  w e n n  

sie s ieh  u m  die GefaSe  h e r u m l e g e n ,  es h a n d e l t  s ieh  e b e n  u m  B i n @ -  

gewebsze l l en ,  we lehe  w a h r s c h e i n l i e h  d iese lbe  H e r k u n f t  u n d  F u n k t i o n  

h a b e n  wie  die Ze l len  de r  , , M y e l o m e "  i m  S i n n e  Z a h n s u n d  K a h - 

l e t s .  

E i n  w i r k l i c h e r  U n t e r s e h i e d  b e s t e h t  n u n  a b e r  u ro log i sch :  de r  

]3 e n c e - J o n e s sche  E i w e i 6 k S r p e r  f e h l t  b ier .  

Es gibt abet viele klin~sch und anatomisch siehere F~ille yon K a h 1 e r - 
sober Krankheit, bei denen im Urin nicht alas Propepton, sondern rim" Albumen 
gelunden werden konnte; so bei B u c h 4s, G r a w i t z ~9, L i t t e n % W a 1 d - 
s t e i n  51, R u s t i z k y %  M a r c k w a l d  TM, H a m m e r  ~2, S a l t y -  
k o w  5~, M a r e h i a f a v a  (2F~ille). 

F e d e 5~ sah nach perniziSser An~mie einmal bei einer yon A r m a n n i 
ausgdiihrten Sektion 9 Tumoren tier Wirbels~ule, wdehe histologiseh 
Myelome waren, ohne alas der Urin abnorme Bestandteile gezeigt h~ttte. - -  
V e n t u r i 5~ land bei einem Fall yon multiplen Myeloraen mit  Kom- 
pression und Erweiehung des Riiekenmarks, Paraplegie, Lungenmetastasen usw. 
nicht den B e n e e - J o n e s schen KSrper, sondern nur Eiwei6 im Urin. - -  
J e 11 i n e k ~o land bei einem andern Knochenmyelom, das histologiseh fest- 
gestellt wurde, keine Albumosen im Urin. - -  C o 11 i n s 57 versiehert, in einem 
Fall multipler Myelome keine Spuren des B e n e e - J o n e s sehen Eiwei$- 
kSrpers entdeckt zu haben. Die Sektion zeigte rarefizierende Ostitis und Neu- 
bildungen, welehe die Knochensubstanz ersetzten. 

A n d e r e r s e i t s  w u r d e  de r  B e n e e - J o n e s sche  K f r p e r  w i e d e r  

be i  g a n z  a n d e r e n  K r a n k h e i t e n  g e f u n d e n ,  die g a r  n i e h t s  m i t  d e r  

K a h 1 e r s e h e n  K r a n k h e i t  zu  t u n  h a b e n .  

SobeiOsteomalazie  ( M a e y n t e r - B e n c e - J o n e s - V i r e h o w ) ,  
bei Osteoporosis ( B e n e e - J o n e s - R e a 1 e 58), bei lymphatischer Leuk- 
~mie ( A s k a n a z y ) ,  bei Lungentuberkulose ( S i m o n e 1 1 i ) und bei 
andern Skeletter~ankungen. Man mu$ demnaeh leugnen, dal~ alas Auffinden 
des B e n e e - J o n e s schen KSrpers zu den charakteristisehen Symptomen 
der K a h 1 e r sehen Krankheit gehSrt. 

F 1 o r a glaubt, dal3 Fehlen des B e n e e - J o n e s schen KSrpers nieh~ 
zar Differentialdiagnose zwisehen diffuser Knochensarkomatose und K a h 1 e r - 
seher Krankheit dienen kann. 

C o n t i 5~ meint, es sei nieht riehtig, in dem Zusammentreffen der Albu- 
mosurie mit den systematisehen Knoehenerkrankungen den Ausdruek eines 



120 

einheitlichen, sich stets gleichbleibenden Krankheitsprozesses zu sehen; er 
kommt zu folgender ~berlegung: wenn es wahre Myelome ohne Albumosurie 
gibt, nieht nur bei myelomatSsen Knochengesehwiilsten, sondern auch bei 
andern Arten knSeherner Neubfldungen, und Albumosurie bei anderen Krank- 
heiten, welehe keine direkten Beziehungen zum Kn0chen haben, wenn die 
Menge der Albumosen in keinem Verh~ltnisse steht zu den lymphomat5sen 
Neubildungen: was bleibt da fiberhaupt noeh -con der K a h 1 e r sehen Krank- 
heir fibrig ? 

!/~Die Nephritis, die in unserem Falle durch die Urinuntersuchung 
festgestellt wurde, ist bei solehen Krankheiten nichts Neues, sie 
ist oft gefunden und hingestellt worden als Produkt der Nieren- 
reizung bei Durchgang des B e n c e - J o n e s schen KSrpers, so 
oft er vorhanden war, oder als das einer besonderen Giftwirkung, 
welche bei diesen Neubildungen bestehen soll ( J a e e o u d 6o). 

Wit kommen zum Schlu~. 
Es bestehen zwischen unserem Falle und der K a h 1 e r schen 

Krankheit keine grol~en Unterschiede wesentlieher Art. Klinisch 
f~llt das Fehlen der Albumosurie auf, sonst abet stimmt alles ganz 
genau mit den verlangten Symptomen fiberein, pathologisch-ana- 
tomisch handelt es sich zwar hier um Peritheliome des Knochen- 
marks mit Sarkomatose der Lymphdriisen, bei K a h 1 e r scher 
Krankheit um ~Neubildungen, die dem Sarkom oder diffusen Lym- 
photo ahnlich sind: eine scharfe Abgrenzung dieser Tumoren unter- 
einander lal~t sieh abet nicht finden, wenn man gar nichts fiber die 
Ursache und Entstehungsweise auszusagen imstande ist. Anderer- 
seits stimmen Lokalisation und systematiseh diffuse Ausbreitung 
fiberein; Knochenmark und Lymphdr[isen sind die Sitze, deswegen 
zSgerte K a h 1 e r nieht, seinen Fall den pseudoleuk~mischen zu- 

zureehnen. 
Bei anatomisch und klinisch gleichen, histologisch aber ab- 

weiehenden Befunden kann nut die Xtiologie und Pathogenese 
Aufkl~rung bringen. 

~[ag man den beschriebenen Fall nun zu der K a h 1 e r schen 
Krankheit rechnen oder nieht: immer bleibt ein histologiseh seltener 
Befund tlbrig, wahrend kliniseh eine seharfe Beobachtung vorliegt. 

In einer Zeit, die wie die jetzige leieht zu Vermehrung der 
Krankheitsformen verffihrt und neue ]~amen entstehen l~13t, wfirde 
es logisch sein, die F~lle K a h 1 e r scher Krankheit ohne Albumos- 
urie als Pseudo - K a h l e r sche Krankheit zu bezeiehnen, patho- 
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logisch:anatomisch gehSrt unser Fall zu den systematischen Sarko- 
matosen der Knochen und Lymphdrtisen im Sinne B i g n a m i s. 
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(Hierzu Taf. I I I  and  1 Textfig.) 

E s  s i n d  in  d e r  L i t e r a t u r  n u t  e i n e  b e s c h r i ~ n k t e  Z a h l  y o n  G e -  

s c h w t i l s t e n  b e s c h r i e b e n ,  w e l c h e  y o n  d e m  C o r p u s  p i n e a l e  i h r e n  A u s -  

�9 g a n g s p u n k t  n e h m e n .  E s  s e h e i n t  a l so  g e r e c h t f e r t i g t ,  e i n e n  g e n a u e r  

u n t e r s u c h t e n  F a l l  z u r  sp i~r l ichen  K a s u i s t i k  h i n z u z t f f i i g e n ,  b e s o n -  

d e r s  d a  d i e s e r  F a l l  in  s e i n e r  h i s t o l o g i s e h e n  S t r u k t u r  y o n  d e n  b e -  

S c h r i e b e n e n  F ~ l l e n  in  v i e l e n  B e z i e h u n g e n  a b w e i c h t  u n d  m a n c h e  

h S c h s t  i n t e r e s s a n t e  E i g e n t t i m l i c h k e i t  a u f w e i s t .  

I c h  v e r d a n k e  t t e r r n  P r o f e s s o r  A s c h o f f d ie  G e l e g e n h e i t ,  

d a s  P r i i p a r a t ,  w e l c h e s  a u s  d e r  F r e i b u r g e r  S a m m l u n g  s t a m m t ,  zu  


