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Die Literatur fiber diffuse Sklerodermie hat im Verlauf der Jahrzehnte 
einen so gewaltigen Umfang angenommen, dab es fast unmSglieh ge- 
~orden ist, auf s~mtliehe VerSffentlichungen einzugehen, abgesehen da- 
yon, dab dies in Anbetraeht der bestehenden Einzelwerke und Sammel- 
berichte fiber Slflerodermie zum Tefl iiberfiissig erscheint. Den Umfang 
der einschl~gigen Ver5ffent]ichungen offenbart einigermaBen das Ver- 
zeiehnis, das Nottha//t seinem bereits im Jahre 1898 ersehienenen Bericht 
vorausschiekt und das die Zahl yon nicht weniger als 223 Arbeiten ent- 
h~lt. Zahllose Mitteilungen fiber F~lle yon Sklerodermie sind seit dieser 
Zeit hinzugekommen, ohne wesentliches zur Kl~rung der noeh vielfach 
r~tselhaften Erkr~nkung beizutragen. 

Wenn ieh reich entschlossen babe, die fiberaus grebe Zahl der Ver- 
6ffentliehungen fiber Sklerodermie um eine zu vermehren, so geschah 
dies in erster Linie durum, weil der hier zu bespreehende Fall auf Grund 
einer genauen morphologischen Untersuchung, zu dessen Vollst~ndig- 
keit leider die mikroskopisehe Untersuehung des Gehirns und des Sym- 
pathicus fehlt, es gestattet, zu den versehiedenen Ansehauungen fiber 
die En~stehung der diffusen Sklerodermie in kritischer Weise Stellung 
zu nehmen und das Wesen der genannten Erkrankung, die zur Auf- 
stellung zahlreieher Theorien und Annahmen AnlaB gegeben hat, ein 
wenig zu beleuchten. 

Von den zahlreichen in der Literatur vertretenen Anschauungen 
fiber Ursaehe und Entstehung der Sklerodermie seien bloB die wieh- 
tigsten erw~hnt. Es ist dies vor allem die ,,nerv6se" Theorie, deren 
Anh~nger 1) die Sklerodermie als eine Trophoneurose bzw. Angio- 

1) ~osler, Eulenburg, Schulz, Lewin und HelIer, Stephan, B#ro, Otto, Pelizaus, 
Hallopeau, Brissaud, Cassirer, Bruns, Krieger, A]zelius, Goering u. a. 
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neurose, bedingt durch StSrungen im zentralen oder peripheren oder 
sympathischen Nervensystem auffassen; zweitens die sogenante Gef~l~- 
theoriel)~ die mit Nachdruck ~uf die bei Sklerodermie gefundenen oft 
sehr schweren Gef~l~ver~nderungen hinweist und in diesen die Ursache 
des Leidens erblickt; und endlich die Theorie yon der innersekretorisehen 
~tiologie der Sklerodermie2), die StSrungen in den endokrinen Organen, 
namentlich der Schilddrfise, in urs~ehlichen Zusammenhang mit dem 
Leiden bringt. --  Eine Verbindung der ,,nerv6sen" Theorie mit tier 
,,Schilddrfisentheorie" findet sich bei Krieger, der in einer ,,Dystyreo- 
idisation" die eventuell mSgliche Ursache der die Sklerodermie auslS- 
senden Alteration des Nervensystems erbliekt. --  Auch eine Verbindung 
der nervSsen und vascul~ren Theorie findet man in der Literatur ver- 
treten, so bei Raymond,  Hornows/ci, Lichtwitz u. a., denen zufolge die 
Gefhl~erkrankung eine Fo]ge der trophischen bzw. vasomotorischen 
StSrung ist, sowie durch Kaposi,  der sich einerseits ffir die ,,Gef~l~- 
theorie" ausspricht, andererseits aber aueh eine yore Zentralnervensystem 
aus beeinfluBt trophische Storung annimmt. - Eine Verbindung aller 
drei Ansehauungen finder sieh bei Huismans,  nach dessen Anffassung 
die Sklerodermie dureh Zusammentreffen yon Sympathieusneurose und 
sekundgrer Infektion der Blutdrfisen und GefgBe entsteht. - -  Es hat  
aueh nicht an Stimmen gefehlt, die behanpten, dab die Sklerodermie 
keine einheitliche Entstehungsweise besitzt, indem es Slderodermien 
sowohl nervSsen als auch vascul~ren Ursprungs geben soll (Gaucher). --  
Ziemlich vereinzelt steht die Ansicht Unnas da, der das Primare bei der 
Sklerodermie in der Hypertrophie der kollagenen Interzellularsubstanz 
erblickt, deren Folge die sehliel~liche VerSdung einzelner Gef~Be dar- 
stellt; denn die kollagene lCfypertrophie trete friiher ein als der zur Ob- 
literation ffihrende GefgBprozel~. --  Nach Nottha/t handelt  es sieh bei der 
Sklerodermie, die eine Erkrankung des GesamtkOrpers ist, nm eine chro- 
nische, indurierende Entziindnng der Organe, die sekund~r zum Ver- 
schlul~ der Gef~Be und zu Ern~hrungsstSrungen im Gewebe ffihrt. -- 
Die ,,infektiSse" Theorie beschuldigt als ~tiologischen Faktor  Infektions- 
krankheiten verschiedenster Art, die sieh in der Tat  vielfach in der 
Vorgeschichte Sklerodermiekranker feststellen lassen. --  Nach Koop- 
man ist die Sklerodermie blo$ ein Symptom, das im Verlauf einer In- 
fektion mitTuberkulose, aber auch andererInfektionen, auftreten kann.--  

Die Zahl der fiber die Entstehung der Slderodermie im Laufe der Jahr- 
zehnte aufgestellten Hypothesen ist mit dieser bescheidenen Aufz~hlung 
bei weitem nicht erschOpft, sie genfigt aber, um unsere Unwissenheit 
auf diesem Gebiete zu beweisen. -- Da ein sehr grol~er Tell der verSffent- 
lichten F~lle, namentlich die zahlreichen, in dermatologischen Gesell- 

1) Arnozan, Wolters, Winkler, Neumann, Sternthal, Krzystalowicz, Hornovs~i u. ~. 
2) Singer, Rasch, Korn/eld, Sterling, Meyer, R6seh, Scholz u. v. a. 
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schaf ten  vorges te l l ten  F~lle  von Sklerodermie  einen his tologischen Be- 
fund  vermissen  lassen, vor  a l lem die zur  Autops ie  ge langten  F~l le  n ich t  
al lzu h~ufig sind, sei es ges t a t t e t ,  der  ana tomisch-h is to logischen  Be- 
schre ibung eines typ i schen  Fa]les  yon  hochgradiger  diffuser Sklero- 
dermie  einige Zeilen zu widmen.  

Es h~ndel t  sich u m  die 32 j~hrige ledige F r i seu r in  L y d i a  Z., P a t i e n t i n  
der  deu t schen  p ropaedeu t i schen  K l i n i k  des t t e r r n  Prof.  Biedl, dessen 
Liebenswi i rd igke i t  ich nachs tehende  D a t e n  ve rdanke :  

Vater erlitt mit 30 Jahren einen Schlaganfatl und starb mit 64 Jahren. Mutter 
und eine Sehwester sind gesund. Eine Schwester an Encephalitis epidemiea ge- 
storben. Pat. hatte als Kind Pneumonie durchgemacht. Vor 6 Jahren begaun 
die jetzige Erkrankung: die Fingerspitzen und Zehen wurden blau, dam~ traten 
rote Flecke auf, worauf sieh der normale Zustand einstellte. Solehe Anf~lle traten 
dann immer h~ufiger auf, besonders im Winter. I%ch ca. 3 Jahren stellte sieh 
Spannung und Ziehen im Gesiehte ein. Naeh einer Grippe vor 11/2 Jahren ver- 
schlimmerten sieh diese Erseheinungen. Naeh der Grippe wurde die Haut troeken, 
gespunnt, gls die I-I~nde bewegungsunf~hig u n d e s  bestand auch in der 
W~rme starkes K~ltegefiihl. Seit der Grippe AufhSren der Menses. Starke Ab- 
magerung in den letzten Jahren. Keine venerische Infektion, kein Abortus. --  
Aus der Krankengesehiehte ist zu entnehmen: Gesicht maskenartig, starr, ~und 
geht nur wenig zu 5ffnen. Haut troeken, gespannt und gl~nzend, am Hals troeken 
nnd sehuppend, in den Flanken braune Pigmentierung. Die Haut der I-Iande 
besonders stark gespannt. Der Mittelfinger der reehten Hand z.T.  gangrenes. 
Blutdruek 90 mm ttg;  im Ham kein Zueker, kein Eiweil~. KSrpergewieht 40 kg. 
- -  9 .XI .  1921 Zweite Aufnahme in die Klinik. Bintch'uek 75 mm Hg. Gebi~ 
defekt, Zahnfleiseh atrophiseh mit Gesehwtiren. Frenulum sehnenartig verdickt, 
Oberlippe verktirzt. Die t taut  iiber den Darmbeinsehaufeln stark gespannt und 
druekempfindheb. Achselfalten stark vorragend, sehnenartig. Die tI~inde in 
Geburtshelferstellung fixiert. Mehrere Finger und Zehen an den Spitzen gan~nSs .  
Streckung im Ellbogengelenk his 150 ~ im Krfiegelenk bis 100 ~ mSglieh. Am 
lateralen Ful~rand Gesehwiire. AchselhShlen unbehaart, Genitalbehaarung sehr 
sp~rlieh. Kop~haar rein und gl~nzend; n~he der Haargrenze ttaarschwund mit 
Ersatz dutch Flaumhaare. Im Dezember fortsehreitende Gangr~n der Finger und 
Zehen; Geschwfire am harten und weichen Gaumen. Am 26. II .  1922 Tod. 

Sektion 14 Stunden post mortem (Sekant: E. J. Kraus), 
Patho~ogisch.anatomische Diagnose: Diffuse Sklerodermie des ganzen Integu- 

mentum Commune, am st~rksten im Gesicht, an den It~nden und Fiilten, und 
diffuse Braunf~rbung der t taut,  besonders an den Gliedern. Allgemeine hoeh- 
gradige Atrophie namentlich der Muskulatur und des Fettpolsters. Gangr~n der 
Endphalangen s~mtlieher Finger und Zehen in versehiedenen Stadien der De- 
markation. Zwei linsengrol]e fast abgeheilte Gesehwiire an der ~qase, mehrere 
grSt~ere und kleinere z.T. gereinigte am Zahnfleisch, am weichen Gaumen und 
Z~pfehen. Allgemeine Osteoporose, besonders der Obersehenkelknoehen und 
Rippen mit Gallertmark in den langen RShrenknoehen. Substantielles Emphysem 
der Lungen, partielle adhesive Pleuritis links. Ein hanfl~orngrol~er Kalkherd naeh 
Tuberkulose im linken Ober]appen, einige erbsengrol3e Kalklierd~ in den oberen 
und unteren traeheobronehialen Lymphknoten derselben Seite. Geringe Uber- 
bleibsel yon Endokarditis an den Aortenklappen und der Mitralis, geringe Hyper- 
trophie des reehten Ventrikels. SerSse Atrophie des subepikardialen Fettgewebes. 
Geringe Stauung und partielle Verfettung der Leber. I(]einer weieher Mflztumor. 
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Geringe Degeneration der Nieren. Hyperplasie der bronchialen und retroperi- 
tonealen Lymphknoten. M&chtige Erweiterung des Magens und Duodenums mit 
hochgradiger Gastroptose, Ecchymosen in der Magenschleimhaut und reichliche 
schwarze Fliissigkeit im Magen und Duodenum. (Mesenterialer Darmversehlufl.) 
0dem der Lungen und des Gehirns, Ausgedehnter Druckherd der Kreuzbein- 
gegend. 

Histologische Untersuchung des Falles. 
Haut. 

Hautsttick vom Italse: Epidermis verdfinn~, mit vermehrter Pigmcntierung 
der Basalzellschicht. Corium gleichfalls deutlich verdiinnt, mit zahlreichen stark 
pigmentierten Chromatophoren in der Pars papfllaris. Die elastischen Fasern des 
Corium zum Teil verdickt, ungemein dicht, meist recht stark geschl~ngelt, (augen- 
scheinlich nut relativ vermehrt). Im Sudanpr~tpara~ zeigen dieselben eine ganz 
schwache Lipoidreaktion, ebenso wie sie im ~arkscheidenpr~parar nach Spiel- 
meyer zart grau gef&rb~ erscheinen. Die Schweigdriisen o. B., ebenso die Gefi~ge 
des Coriums. In der Subeutis finder sich dagegen bier und da ein kleines arterielles 
Gef~g mit kernreicher, stark gm~-ucherter Intima und sehr verengter Gef~glichtung. 
Das subcutane Fettgewebe stark atrophisch, aus sehr kleinen Fettzellen aufgebaut. 

Hautsttick aus einem Unterarm: Die Basalzellschicht stark pigmentiert, die 
Epidermis etwas verdiinnt. Corium dicker als im normalen Kontrollpr~p~rat, 
mit abgeflachten Papillen und sehr reichliehen Chromatophoren in der Pars 
papillaris. Die elastischen Fasern wie oben. Die Capillargef~Be des Corium weniger 
zahlreich als ira" Vergleichspr~parat, mit zellarmer Adventiti~ und infolgedessen 
dtinner und schlanker als sonst. Schweifldriisen o.B. Haarfollikel spi~rlich. In 
der Subcutis da und dort ein prficapfllares Gefi~i] mit etwas verdickter Intima 
und verengter Lichtung. Das subcutane Fettgewebe sehr atrophisch. 

Bauchhaut: Die verdiinnte Epidermis auch bier stark pigmentiert. Das 
Corium nut wenig danner als im Vergleichspr~parat, mit abgeflachtem Papillar- 
kSrper, ziemlich vielen Chromatophoren, verschm~lerten Bindegewebsbtinde]n 
und sehr dicht gelagerten, meist stark geschl~ngelten elastischen Fasern, nament- 
lich in der Pars papillaris, weniger dicht in der Pars retieularis. Schweigch'iisen 
kaum ver~ndert. Die Capillargef~e des Corium ganz auffallend vermindert, 
die wenigen nachweisbaren Capillaren mit sehr zellarmer Adventitia. In der 
Subcutis stellenweise pr~tcapillare Gef~i~e mit verdickter Wand und verengter 
Lichtung. Fettgewebe sehr atrophisch. 

ttautstiick yon einem Oberschenkel: Im grogen ganzen entsprechend ver~nder~ 
wie die t taut des Unterarmes. Die Abflachung der Papillen fehlt bier. Die Ver- 
dickung und Verdichtung der elastisehen Fasern erscheint noch starker als am 
Arm. Die capillaren und pri~capillaren Gef~Se der Subcutis oft ohne erkennbare 
Lichtung. 

Hautsttick aus einem Unterschenkel: Zum grogen Tell analog ver~ndert wie 
die Haut des Oberschenkels. Das Corimn erscheint jedoch yon normaler Dicke. 
Die Capillaren daselbst entsprechend reichlieh, ohne besondere Ver~inderung. 

Finger. 
Querschnitte aus einer im ganzen entkalkten Grundphalanx: Die Epidermis 

verdtinnt, mit sp~rlichem Stratum corneum und ziemlich starker, jedoch wechseln- 
der Pigmentierung der Basalzellschicht. Das Corium stark verdiinnt, sklerosier~ 
und hyalinisiert, die einzelnen Bindegewebsbiindel dicht aneinander gedr~ingt, 
die biindelige Struktur des Coriums infolgedessen vielfach undeutlich. Die Ca- 
pillaren desselben geringer an Zahl, bhtleer, mit diinner zellarmer Wand. Die 
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elastisehen Fasern augenseheinlich night ver/indert. SehweiBch'tisen anseheinend 
ohne grObere histo]ogisehe Ver~inderung his auf eine lichte Blanf/~rbung des Inter- 
stitiums mit H~matoxylin (0dem oder Verschleimung). In der Subeutis schwerste 
GefaBver~nderungen: Die zwei Digitalarterien (Abb. 1) zeigen eine m/~ehtige, 
das Lumen gewaltig einengende Wueherung der Intima, in dGr man vereinzelte 
langliehe Zellkerne erkennt, w~hrend sonst nut Kerntrfimmer als AusdruGk hoeh- 
gradiger Karyorhexis das Gewebe dight durehsetzen, so dal3 man fiber den histo- 
Iogisehen Aufbau der Intimawueherung nights N~hGres aussagen kann. Anch 
die Media ist, wenngleich in gGringerem MaBG, yon nekrobiotisehen Zellen dureh- 
setzt viel starker die Adventitia und selbst weitere Gebiete des perivaseul~ren 

Abb. 1. 

Zellgewebes (Abb. 2). Aueh kleinere Arterien zeigen das gleiche Bild; andere 
zeigen eine vGrsehieden starke Intimawuehernng aus •indegewebszellGn ohne 
regressive Ver~nderung. Andere Gefs wiederum sind dutch kanMisierte ]~inde- 
gewebsmassen verlegt. Capillare und pr&eapillare Gef~Be sind oft gleichfalls stark 
vGrdickt und night seltGn vollst~ndig verschlossen. Die Elastiea der so ver/~ndGrten 
Gefi~Be erseheint im Bereiche der Intimawueherung stark vGrmehrt; nut die 
Gef~ge, in denen die NGkrobiose das Bfld beherrseht, zeigen sp~rliehe elastisehe 
FasGrn in der verdiekten Intima. Die NGrven des Fingers weisen deutliehe Ver- 
diekung des Epi- and Perineurinms auf. Der Knoehen zeigt Atrophie der Corticalis 
undiRarefikation der Spongiosa, sowie l%tt- nnd GallGrtmark, in dem vielfaeh 
m/~ehtig verdickte Pr~eapillaren mit starkGr dureh Intimawueherung bGdingter 
Stenose dGr Gef~81iehtung zu sehen sind. 
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L/~ngsschnitte durch Mittel- und Endphalanx eines anderen im ganzen ent- 
kalkten Fingers mit Gangran der Fingerspitze zeigen womSglich noch h6her- 
gradige Ver~nderungen. Namentlich erscheint die Verdickung und Sklerose des 
Cerium noeh starker ausgebildet. Die elastischen Fasern sind hier stark verdichtet, 
gesehl~ngelt, augenscheinlich aueh absolut vermehrt. Bemerkenswerterweise 1/~l~t 
das Fettgewebe der ~ingerbeere die sonst tiberail in der Subcutis nachgewiesene 
Atrophie vermissen. Die Fingerkuppe zeigt eine bis an den Knoehen reiehende 
Gangr/~n mit partieller demarkierender Eiterung und Geschwiirsbildung, die 
stellenweise auf den atrophischen Knochen iibergreift und nach teilweiser Zer- 
stSrung der Cortiealis zu einer eitrigen, zmn Tell proliferativen Osteomyelitis 
geftihrt hat. Die Atrophic der Knoehen ist hier noch h6hergradig als in der Grund- 
phalanx. Das Interphalangealgelenk zeigt Unebenheiten des Knorpels, der stellen- 
weise unmittelbar an das hochgradig atrophisehe Mark grenzt, sowie chroniseh- 

Abb. 2. 

entziindliehe Ver~nderungen der verdiekten, zum grogen Teil hyalin degenerierten 
und offenbar stark gesehrumpften Gelenkskapsel. -- Die ven6sen Gef/s sind 
auch im Bereiehe der Finger nicht pathologisch ver~ndert. 

Zehen. 
L/~ngssehnitte dureh eine im ganzen entkalkte Zehe weisen womSglich noch 

sehwerere Ver~nderungen der Gefat3e auf. Die verdtinnte Epidermis zeigt neben 
versehieden starker Pigmentierung der Basalze]lschieht auffallend sehwache Ver- 
hornung. /)as Cerium ist ganz besonders stark verdtinnt, kernarm, hyalinisiert 
und zeigt sehr dichtgeftigte, stark geschl~ngelte, augenseheinlieh auch absolut 
vermehrte elastische Fasern some starken Capillarschwund. Das distale Inter- 
phalangealgelenk bietet das Bild einer ehronischen, zum grogen Tefl adhasiven 
Arthritis, die zu fibrSser Ankylose des Gelenkes gefiihrt hat. 

Weicher Gaumen mit Uvula. 
Beide, namentlieh das Z/~pfchen zeigen eine ausgesprochene Sklerose und 

hyaline Degeneration der subepithelialen Billdegewebslager mit Schwund des 
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lymphatisehen Gewebes. Das Epithel ist bis auf die eingangs erw~hnten Gesehwtire 
nicht wesentlieh verindert, ebensowenig die capillaren Gef~Be, dagegen linden 
sieh an den spirlichen kleillen Arterien entsprechende Ver~nderungen proliferierender 
Endarteriitis, wie sie im Vorhergehenden mehrfaeh besehrieben sind. Die elasti- 
setlen Fasern des subepithelialen Bindegewebes sind dieht zusammengedr~ng~ und, 
wie aus dem Vergleieh mit normalen Priparaten erhellt, offenbar aueh absolu~ 
vermehr~. Die Muskulatur des weichen Gaumens zeigt versehm~lerte MuskeL 
fasern ohne destruktive Ver/~nderungen. 

Periphere 2Verven. 
Nervus medianus: Im Markscheidenpr~tparat nach Spielmeyer sieh~ man 

einen ganz gewaltigen Markscheidenausfall. Die wenigen noch nachweisbaren 
markhaltigen Nervenfasern zeigen auger abnormer Verdickung oder Verdtinnung 
rosenkranzartige Ansehwellungen sowohl der stark aufgetriebenen, als auch der 
verdfinnten Markfasern, zartgraue Firbung der letztgenannten, Diirftigwerden 
der eharakteristischen ,,Fisehflossen", Aufblihung der Markmaschen, Sonderung 
in einzelne Markballen und endlich vollsti~ndigen Zerfa]] der Markfasern. -- Ira 
Seharlachrotpr~para~ nach Herxheimer sieh~ mart neben einer zarten Gelbf~rbung 
der Markballen groBe Mengen fettiger, stark orangerot gefiirbter Zerfallsprodukte 
ira. Plasma tier zu Bandfasern umgewandelten Schwannsehen Zellen. -- In  Pri- 
paraten, gefs naeh Bielschowski, erscheinen die stark ge]iehteten Achsenzylinder 
yon ~ersehiedener Dieke, stellenweise deutlich aufgetrieben, da und dort auf- 
gefasert, anderwirts in einzelne Bruehstticke zerfallen. -- Im van Gieson-Pr~parat 
kann man besonders deutlich die michtige Verdiekung des Zwisehengewebes, 
das auf L~ngsschnitten in breiten Z~gen zwischen den atrophischen Nervenfaser- 
btindeln hinzieh~, feststellen. Die prgeapillaren und eapillaren Gefiil?e des Nerven- 
zwischengewebes erseheinen verdickt und ihre Lichtung eingeengt, dieselbe hier 
und da kaum naehweisbar. Eine den Nerv begleitende kleine Arterie zeigt 
deutliche Verdickung der Intima und zarte Verfettung des Endothels. An einzelnen 
Stellen finder sieh in dem verbreiterten Interstitium ein grSfieres kleinzelliges 
InfilLrat. Auffallend reichlieh sind in den Priparaten Mastzellen nachweisbar, 
sowohl im Interstitium des Nerven, als aueh innerhalb der atrophisehen Nerven- 
bfindel. 

Nervus popliteus: Derselbe zeigt weniger weir fortgesehrittene Degeneration 
und Atrophie als der Medianus, vor allem g eringeren 3/[arkseheidenausfall, immer- 
tfin zah]reiche Markfasern mit gebl~hten Markmasehen, jedoch nur sp~rliehen 
Zerfa]l derselben in Einzelballen sowie fast nirgends zusammengeballte fettig 
umgewandel~e, ilach Herxheimer leuchtend rote Markmassen. Aueh die Achsen- 
zylinder sind hier zahlreicher als im Nervus medianus, wenngleieh sie entspre- 
chende Ver~nderungen zeigen. In  dem deutlieh verdiekten, stellenweise Fettgewebe 
enthaltenden Interstitium lgl]t sieh ein kleines arterielles Gefil~ mit einer hoeh- 
gradigen proliferierenden Arteriitis naehweisen, wobei das Lumen fast gallZ aus- 
geffill~ erscheint yon einer Wueherung aus l~ngliehen, zum Tell spindeligen sowie 
runden einkernigen, vielfaeh lymphoeyten~hnliehen Zellen. Von den gleiehen 
Zelien ist atteh die zartverfettete Media an einzelnen Stellen durehsetzt; an- 
sehliel~end an diese finder sieh ein miiehtiger Hof aus Spindel- und I~undzellen, 
der sieh naeh der Peripherie allmS, hlieh in Rundzellen yore Typus der Lympho- 
cyten a~flSst. 

Nervus tibialis anterior und posterior: Dieselben zeigen im groBen und ganzen 
die gleiehen Veri~nderungen wie der Popliteus. Eine kleine Arteide im Interstitium 
des Tibialis anterior weist eine hochgradige Endo-, Meso- und Periarteriitis auf, 
wie sie im Vorhergehenden einige Male besehrieben worden ist. Aueh in diesen 
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Nerven finder sich in dern verbreiterten, stellenweise yon Fettgewebe durei~- 
setzten Zwisehengewebe verdiekte pr~teapfllare Gefi~Be, hier und da mit vollst~ndig 
versehloBner Liehtmag. Stellenweise begegnet man vorwiegend perivaseulgr an- 
geordneten loekeren l%undzellenlnffltraten sowie sideroferen Zellen. Die irn Nervus 
rnedianus nieht selten naehweisbaren Mastzetlen sind in den drei letztgenannten 
Nerven nur sp~rlieh anzutreffen. 

Riickenmar]~. 
Die Dur~ erscheint deutlieh verdiek~, jedoeh ohne sonstige Verfinderungen. 

Die Leptorneninx zeigt in kranioeaudaler Riehtung abnehrnend reich]ieh pigmen~- 
filhrende, langgestreckte Bindegewebszellen. In  Sehnitten aus dern Cerviealmark 
findet sieh in einern l~ngliehen, dern Hinterhorn benaehbarten Bezirk irn linken 
Pyramidenseitenstrang eine deutliehe Liehtung der Markf~serung in Pr/iparaten, 
die nach S,pielmeyer gef/~rbt sind, sonst erseheint die weige Substanz ohne patho- 
logisehe Ver/~nderung. -- Die motorisehen Ganglienzellen enthalten betr~ehtliehe 
Mengen lipoider Pigmentmassen, viel]eieht etwas rnehl 1 als dern Alter des In -  
dividunrns entspreehen wiirde. Einzelne VorderhornzeIlen zeigen das Bild der 
chronischen Zellerkrankung naeh Nissl in Form einer ausgesproehenen Zell- 
schrurnpfung; seltener begegnet man dieser Ver/inderung in den HinterhSrnern. 
Hier and da finden sieh motorisehe Gang]ienzellen rnit einer grol]vaeuol/~ren 
Urnwandhng des Zelleibes. -- Urn die zartwandigen Capillaren des Rticken- 
markes kann man vielfach stark verfettete Zellen, die yon auBen der Gef~Bwand 
dieht ~ngelagert sind and offenbar adventitiellen Zellen entsprechen, beobachten. 
-- Sehnitte ~us dern Thorakal- und Lurnbalmark zeigen durehwegs norrna]es 
Verhalten der Markfasern, an  den GanglienzeUen die gleichen Veranderungen 
wie im Cerviealrnark rnit Ausnahrne der dort gefundenen vakuol~ren Degeneration 
einzehler rnotoriseher Ganglienzellen. - In Pr/~paraten, gefiirbt nach Bielschowslci, 
sieht man soweit die F/~rbung gelangen ist, das J~ibrillenbild der Ganglienzellen 
mehr oder weniger dentlieh ausgepr~gt. -- Die vordereu Wurzeln des Rfieken- 
rnarkes aus Hals-, Brust- und Lendenteil bzw. Cauda equina zeige~ im Preparer 
naeh Spielmeyer stellenweise Aufbl/ihung der Markrnasehen; die hinteren Wurzeln, 
die gleiehe Ver~nderung in verrnehrtem 3/lage, sowie bier und da Versehrn/~lerung 
trnd verrninderte Schwarzfi~rbung der Mar~asern, ja selbst vo]lst/~ndigen 3Iark- 
seheidenausfall. 

.Mus~utatur. 
Die histologisehe Untersuehung rnehrerer Sttieke der Rurnpf- and Extrerni- 

t/itenmuskulatur ergibt versehieden hohe Grade von Atrophie, angefangen yon 
einer bloBen Versehrn~lerung bis zu hoehgradigern Sehwund der Muskelfasern 
rnit rn~ehtiger Wucherung der Muske]faserkerne, die dann nieht selten als un- 
regelmSgige, rnit It/irnatoxylin dm~kelviolette und undurchsichtige Kernhaufen 
(sog. Muskelkernplatten) zwisehen den ~ul]erst versehrn~lerten, der Querstreifung 
entbehrenden Muskelfasern liegen. Das Perirnysiurn internurn zeigt eine mit der 
Atrophie der Muskelfasern zunehrnende Verbreiterung. Stellenweise finder sieh 
zwischen den stark reduzierten Muskelfasern atrophisehes Fettgewebe, ebenso wie 
aaeh das in den gr6geren !Kuskelinterstitien vorhandene Fettgewebe ttberall stark 
atrophiert und s~ellenweise ser6s durchtr/~nkt erseheint. In  dem verbreiterten, 
gefi~gfithrenden, interstitiellen ]3indegewebe der 3~uskein finden sich sp/~rliche 
eln'oniseh-entziindliehe Infiltrate aus Lyrnphoeyten, Plasrnazellen and grSgeren 
rnononuelefiren Gebilden. -- Hochgradig ver/~ndert ist ein Teil der arteriellen 
Gef/~ge and zwar sind es vor allern die kleinen Arterien yon ungef~hr einem ~/e ram 
Kaliber naeh abwS~rts, die eine m/iehtige Wueherung der Intirna und dadt~reh 
bedingte Verengerung der Liehtung aufweiseno Ws eine geihe yon Gef~Ben 
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durch ein derbes, nur m~l~ig kernreiches und nm" bier und da hyafin degeneriertes 
Bindegewebe verengt bzw. fast verschlossen erscheint, zeigt die Intima in anderen 
Gefgl~en eine kernreiche, offensichtlich jfingere Gewebswueherung mit reich- 
lichster Karyorhexis, die vielfaeh zu vollst/indiger ZerstSrung der Zellkerne ge- 
fiihrt hat. Exsudatzellen sind in der so ver~nderten Intima infolge der aus- 
gebreiteten Nekxobiose mit Sieherheit nirgends zu erkennen. Die Media weist 
nur in einigen erkrankten Arterien sehwere Vergnderungen auf, indem Teile 
derselben yon einer entspreehenden Wucherung durchsetzt und mehr oder 
weniger zerstert sind. An mancheu Gefgl~en finder sich eine diehte Wueherung 
adven~itieller Elemente, ohne dal~ aueh hier bestimmte Exsudatzellen mit Sieher- 
heft, nachweisbar w~iren. ~n einzelnen der so ver~nderten Gefal~e fiillen das ver- 
engte Lumen Zellen aus, die am ehesten gewueherten Endothelien entsprechen 
wiirden. -- Aueh die Capillargefal~e sind zum Teil deutlich ver~ndert und zwar 
dureh Verdickung der W~nd sowie Verengerung und augenseheinlieh aueh Ver- 
waehsung des Lumens. Andererseits scheint ~ueh Neubildung yon Capillaren 
namentlieh im atrophischen Fettgewebe stattgefunden zu haben. -- An den 
venesen Gefs und Lymphgef~l~en keine besonderen Vergnderungen. 

Die endokrinen Organe. 

Hypophyse. 
Gewicht: 0,65 g. Der Vorderlappen namentlich in den vorderen Partien 

hyper~miseh. Die Hauptzellen auf Kosten der Chromophilen stark vermehrt, 
nieht se]ten mit geschrumpften, dunklen Kernen. Die eosinophilen Zellen zum 
grol3en Teil kleiner als normal, vielfach mit entsprechend ver~nderten Kernen. 
Aueh die basophilen Zellen sind zum Tell verkleinert und besitzen gesehrumpfte, 
undurehsiehtige Kerne. Hi~ufig finden sich im Vorderlappen verstreut kleine 
Follikel mit gerbsi~urefestem 1) Kolloid, sehr reichlich kolloidhaltige und zwar 
gerbs~urefeste Basophfle. In der Marksubstanz mehrere ldeine Cysten mit dem 
gleiehen Kolloid. In  den basalen Teilen der Hypophyse finder sieh in der Mark- 
substanz stellenweise kolloide Einschmelzung des Parenehyms. ])as Zwisehen- 
gewebe einsehliel~lich der Gef~l~e, auch der gre•eren im Hilus ohne pathologische 
Ver~nderungen. Im ginterlappen sp~rliehe b~sophile Zellen, wenig Pigment. 

Zirbeldriise. 

Gewieht: 0,25g. Das Parenchym in rundliche L~ppeheu gegliedert, das 
Zwischengewebe stellenweise verdickt und die L~ppehen daselbst verldeinert. Ein 
ldeiner Tefl der Li~ppehen erscheint zellarm, locker gefiigt, die Zellen mit ge- 
schrumpften, dunklen Kernen. Vereinzelt finder sich ein grei3erer glieser I-terd 
oder eine kleine Erweichungseyste. Corpora arenacea nicht reiehlich. Gebuehtete 
Kerne und Kerneinschltisse in den Pine~Izellen anscheinend in entspreehender 
Menge. 

Schilddri~se. 
Gewicht: 16 g. Die Bli~schen sehr verschiedea groB, mit ~bergangen yon 

kleinsten bis zu normal grol~en bzw. etwas erweiterten Blaschen. ]:)us Epithel 
durchwegs ganz niedrig, vie]faeh platt, vorwlegend mit kleinen, oit unregelm~Big 
geformten und undurchsich~igen Kernen. Das Kolloid liegt dem Epithel dicht 
an; ein Teil der Bl~schen enth~lt eine groBe Schrumpfvakuole; ein kleiner Teil 
zeigt eingedicktes, ausgesproehen basophiles Ko]]oid. In Schnitten nach E.J.Kraus 
gefi~rbt erweist sich fast s~mtliches Kolloid als gerbsi~urefest, lqnr einzelne Bl~s- 

t) l~omenklatur naeh E. J. Kravv, Virehows Arch. f. pathol. Anat. u. Physiol. 
218 .  1914. 
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ehen enthaltcn fuchsinophfles z) oder fuchsinophobes 1) Sekret. ])as Zwisehen- 
gewebe ist stellenweise verbreitert und kernarm. Die meisten GefaSe sind un- 
ver/~ndert, nur ganz vereinzelt sieht man mikroskopiseh kleine Gef/~Be mit ge- 
wueherter und zum Teil verfetteter Intima und mit augenseheinlich verschlossenem 
Lumen oder ganz feine Capillaren mit verdiekter Wand und verengter bzw. 
versehlossener Liehtung. An einzehlen Stellen finder sieh rundzellige Infiltration 
des Zwisehengewebes. 

E~ithetkSr~erc~en. 
Drei EpithelkSrperchen im Gesamtgewicht yon 0,15 g. Das kleinste erseheint 

in zahlreiche, kleine L~ppchen gegliedert, zwisehen denen sich ein sehr lockeres, 
augenscheinlich durch Odem stark verbreitertes InterStitium finder, das nur stellen- 
weise etwas Fettgewebe enth~lt. Die Hauptzellen sind zum allergr6Bten Teil klein, 
protoplasmaarm und zeigen vieNach verkleinerte, undurchsichtige Kerne. Stellen- 
weise klelne oder grSBere Gruppen oxyphiler Zellen mit kleinen dunklen Kernen. -- 
Das n~chstgrSl]ere EpithelkSrperchen zeigt nur stellenweise L/~ppehenbau; der 
gr6Bte Teil setzt sieh aus vielfach miteinander vcrhundenen Zellstr~ngen zu- 
sammen, zwisehen denen s[ch ein deutlich verbreitertes, loekeres und gefi~Breiches 
yon Lymphoeyten und Plasmazellen und anderen mononuele~ren Zellen m/~Big 
durchsetztes Zwischengewebe finder. :Die Zellen des Parenehyms verhalten sich 
wie in dem erstbeschriebenen Epithelk6rperch~n. -- Das dritte und gr6Bte zeigt 
ebenfalls den retikularen Typus, jedoeh erscheint das Zwischengewebe hier machtig 
g e t ,  chert und yon reiehlichen Lymphocyten, Plasmazellcn und anderen mono- 
nuele/~ren Zellen, sowie sp~rlichem Blutpigment und zahh'eiehen kleinsten Ge- 
fallen durchsetzt (Abb. 3). Fettgewebe finder sich nur ganz sparhch. An den 
zahlreiehen Gef/~Ben keine Ver/~nderungen. Stellenweise finden sich Hauptzellen, 
die etwas protoplasmareieher sind und hcht gef~rbt erscheinen, w/~hrend die 
iibrigen Parenchymzellen das gleiche Bild zeigen wie in den anderen Epithel- 
k6rperchen. 

Pan~'~eas. 
Gewicht: 45 g. L/~ppchen stark verklehaert, ste]]enweise mit etwas ver- 

breitertem und verdiektem Zwischengewebe. Die Driisenlappen gleichm~Big 
versehm~lert, die Inseln (ca. 154 pro 50 qmm) sind namentlieh im Schweif dicht 
aneinander geriickt. Im Pankreaskopf zum Tell hydi.opische Degeneration, noeh 
h~nfiger Atrophie der Inseln verschiedenen Grades. In  den nicht sklerosierten 
Teilen des Zwischengewebes stellenweise sp/~rhche lymphocyt/ire, anderw/~rts 
leukocyt/~re Infiltration. An den Gef/~Ben keine besonderen Ver/~nderungen. 

Nebennieren. 
Gesamtgewicht: 8,3 g. Die Zona glomerulosa steUenweisc atrophiseh, die 

Zona reticularis deutlieh pigmentiert. Lipoid m~Big reichlich, unregelm~Big ver- 
teilt; am st/~rksten verfettet erscheint die Zona glomerulosa und die /~uBeren 
Teile der Zona fasciculata, wo s~ch auch das meiste doppelbreehende Lipoid finder. 
Die Marksubstanz im Verh~ltnis zur Rinde entsprechend reichlich, mit starker 
Chromaffinit/~t, ohne pathologischen Befund. Die groBen Venen der Marksubstanz 
nut mit sp~rhch entwickelter Muskulatur, die iibrigen GefgBe o. B. 

Ovarien. 
Gesamtgewieht: 4,3g. Follikelapparat bis anf ganz vereinzelte Prim/~r- 

foUikel vollst/~ndig geschwunden. Reiehlieh versehieden groBe Corpora albieantia. 
1) Nomenklatur nach E. J. Kraus, Virchows Arch. f. pathol. Anat. u. Physiol. 

21~. 1914. 
Virchows Archiv. Bd. 253. 46 
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Die zahlreichen Gef~tfte der Marksubstanz zeigen zum gr6l~ten Teil eine versehieden 
.starke Intimawucherung, die in sehr vielen Gef/~l]en zum Verschlul3 des Lumens 
gefiihrt hat, sowie oft hyaline Degeneration der Gef/~Bwand in versehiedener 
Ausdehnung. Vide der so ver/inderten Gel/iBe zeigen im Sudanpr/iparat ver- 
schieden starke Verfettung. Die gewucherte Intima enth~lt reichlich neugebildete 
elastisehe Fasern. 

F]brige Organe. 
Lunge: In mehreren Sehnitten aus versehiedenen Teilen finden sieh Ver- 

~nderungen einer ehronischen, interstitiellen Pneumonie mi6 Bindegewebs- und 
Gef/iBneubildung, sowie Rundzelleninfiltration und driisen/~hnliehen Wueherungen 
des Alveolarepithels. In einigen dieser Herde lassen sich Gef~Be mit stark ver- 

Abb. 3. 

dickter Intima nachweisen, w/ihrend an den Gefi~Ben in den nioht ver/~nderten 
Lungenteilen keine pathologischen Ver~nderungen festzustellen sind. 

Herz: Neben Zeichen yon Atrophie partielle Verfettung und an einze]nen 
Stellen vaeuol/ire Degeneration der 1-Ierzmuskelfasern. Subepikardiales Fett- 
gewebe serSs-atrophisoh, die Gef/s in den untersuehten Sehnitten o. B. 

Die Arteria radialis zeigt eine geringe Verdiekung der Intima mit hyaliner 
Degeneration. 

In der Niere ziemlich st~rke Verfettung des Epithels der Sehaltstfieke und 
Henlesehen Sehleifen, sp~rliche Verfettung des Epithels der Sammelr6hren. Die 
GeI~Be in den untersuehten Schnitten o. ]3. 

Darm: Serosa leicht Verdickt, die Muscularis atrophisch, das Bindegewebe 
der Submucosa verdichtet und hyalinisiert. Die Schleimhaut kaum wesentlieh 
ver~ndert, an den Gef/~Ben keine pathologischen Ver/inderungen naehweisbar. 
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Hamblase" Epithel kaum verandert, des subepitheliMe Bindegewebe e~was 
sklerotisch, die Muskulatur deutlich atrophisch. In den wenigen untersuchten 
Sehnitten keine pathologischen Gefal~veranderungen. 

Milz: Chronische Splenitis mit geringer Bindegewebsvermetn'ung und zahl- 
reichen Plasmazellen in der Pulpa; geringe Follikelhyperplasie, Sklerose der 
Pa't eriolen. 

Einige retroperitoneale Lymphknoten zeigen des Bild einer chronischea 
Lymphadenitis zum Teit mit starker ~Bindegewebswucherung. 

])as Knochenmark im Femur entspricht einem zellarmen Galler~mark. 
Mamma: Atrophie der Brustdrfise sowie des Fettgewebes. 

Epikrise. 
Es handelt  sich bei einer 32jahrigen Patientin um einen typischen 

Fall yon hochgradiger, diffuser Sk]erodermie, bei dem die mikroskopische 
Unteruschung eine sehwere nekrotisierende Endarteritis bzw. Panarte- 
riitis obliterans der kMnen Gefal~e in Haut ,  Unterhautzellgewebe, KSrper- 
muskulatur,  peripheren Nerven, Mark der Finger- und Zehenknochen 
und Uvula 1) ergibt, w~hrend die GefaBveranderungen in der Milz einer 
Arteriolosklerose, die vielleieht dutch den chronisehen Milztumor bedingt 
ist, entsprechen und ebensowenig mit  der Arteriitis zu tun haben wie 
die Veranderungen an den Ovarialgefai]en, die den als Menstruations- 
und Ovulationssklerose beschriebenen gleichen. 

Die beschriebene Endarteriitis bzw. Panarterfitis zeigt ein verschie- 
denes morphologisches Verhalten, augenscheinlich in Abhangigkeit 
vom Alter des Prozesses. We der Prozeft jiinger ist, finder sieh eine 
zellreiche Wucherung, deren cytologische Analyse infolge einer ausge- 
dehnten Karyorhexis kaum durchfiihrbar ist; we der Vorgang alter und 
offenbar zum Stfllstand gekommen ist, sehen wit eine'bindegewebige 
Verdickung der Gefaf~wand, namentlieh der Int ima,  die his zum Ver- 
schlul~ der Lichtung fiihrt..Die Media erseheint yon der entziindlichen 
Infil tration und Wueherung im allgemeh~en weniger oder gar nieht be- 
fallen; we sis erkrankt ist, nimmt an der Entziindung aueh die Adven- 
titia in versehiedenem Mal~e teil. Die Art der Gefal~erkrankung hat sine 
gewisse Ahnliehkeit mit der Periarteriitis nodosa, wenngleieh knotige 
Verdiekungen und Aneurysmabildung an den erkrankten Gefal~en 
fehlen und die histologisehen Bilder vor allem fiir eille prim~re Er- 
krankung der Intima, die sekundar auf die iibrigen Gefal~wandsehichten 
fibergreift, zu spreehen seheinen. -- Dis Capillaren im Cerium zeigen 
lediglieh A~rophie bis zum vSlligen Sehwund, jedoeh keine entztindlichen 
oder proliferativen Vergnderungen. 

Die Veranderungen der Hau t  entsprechen denen, wie sie sehon fri iher 

~) Die Gingiva, an der sich ebenso wie am weiehen Gaumen und der Uvula 
schon makroskopisch Atrophie und Ulcerationen nachweisen lie~en, wurde histo- 
logisch nich~ untersucht, ebensowenig Zunge, Larynx und Trachea, so dM3 fiber 
hier vorhandene Gefgl~veranderungen nichts ausgesagt werden kann. 

46* 
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yon vielen Autoren gesehen nnd beschrieben wurden. Es lassen sieh in 
den einzelnen Hautstiicken geringe morphologische Unterschiede im 
histologischen Bride erkennen, die ~delleicht mit dem Alter und Grad der 
Erkrankung zusammenh~ngen, so die Verdickung des Coriums an den 
Armen und Beinen zum Unterschied yon der Verdtinnung an anderen 
Stellen, namentlich den Fingern nnd Zehen. Dort wo der Prozel~ am 
~ltesten und hochgradigsten ist, erscheint die Verdiinnung der Haug 
am gr6I~ten. Die elastischen Fasern der Haut, namentlich des Corium 
sind hOchstwahrseheinlieh nicht nur verhgltnism~l~ig, sondern meist 
aueh absolut vermehrt. An der Atrophie der Epidermis nimmt an Fin- 
gem und Zehen aueh die Kornschieht teil, die hier anffallend diinn et- 
scheint; ferner das subeutane Fettgewebe mit Ausnahme des Fettpolsters 
der Fingerbeere und des entsprechenden Fettgewebes der Zehen. 

Die Sehleimhaut des weichen Gaumens und des Zgpfehens zeigt 
einen der tIautvergnderung entsprechenden Prozel~, der an mehreren 
Stellen zu Geschwiirbildungen gefiihrt hat, was an den Schleimh~uten 
Sklerodermiekranker nach Angabe Krens sonst nur selten beobachtet wird. 

Die K6rpermuskulatur zeigt Atrophie mit Uberg~ngen yon geringen 
bis zu h6chsten Graden, sowie kleine chroniseh entziindliehe Infiltrate 
in dem verdiekten, vielfaeh yon atrophischem Fettgewebe durchsetzten 
Zwisehengewebe. 

Sehr sehwer ver~ndert erscheinen die peripheren Nerven bis in die 
teinsten Verzweigungen, am st~rksten der Nervus medianus, und 
zwar finden sieh hoehgradige degenerative Prozesse an den Mark- 
fasern mit Untergang derselben und nachfolgender Bindegewebs- und 
Fettgewebswucherung im Interstitium. Nur vereinzelt zeigen die 
groBen peripheren Nerven geringe chroniseh-entztindliche Infiltration 
in dem stark gewucherten Zwischengewebe. -- Welt geringere degene- 
rative und atrophische Vergndernngen zeigen die vorderen und hinteren 
Wurzeln des Rtiekenmarks. 

Das R/ickenmark selber weist Sehrumpfung ehlzelner Ganglienzellen 
in den Vorder- und HinterhSrnern auf und vacuol~re Degeneration ganz 
vereinzelter Ganglienzellen in den Vorderh6rnern. Besondere GefgB- 
ver~nderungen sind im I~tiekenmark nieht naehweisbar. 

An der allgemeinen Atrophic ist ferner das Knoehensystem beteiligt, 
in erster Linie Finger- und Zehenknochen, die ebenso wie die groBen 
R.6hrenknochen haupts~ehlieh ein zellarmes Gallertmark enthalten. 

An den Gelenken der Finger und Zehen lassen sich Ver~nderungen 
feststellen, die zumTeil einer chronisehen adh~sivenArthritis entspreehen, 
wodureh die bei der Patienten zu Lebzeiten vorhandene Unbeweglieh- 
keit der Finger und Zehen noeh besser verstgndlich erseheint. 

Die anatomiseh-histologisehe Untersuchung des endokrinen Systems 
ergibt ftir die Hypophyse normales Gewicht, Vermehrung der Haupt- 
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zellen auf Kosten der Chromolohilen und h~ufig regressive Ver~nde- 
rungen aller drei Zellformen unter dem Bride der Atrophie und Kern- 
pyknose. -- Entslarechende regressive Ver~nderungen linden sieh bei 
einem Teil der Zirbelzellen bei normalem Gewicht der Zirbeldrfise. -- 
Die Schilddrfise ist atrophisch und zeigt stellenweise verbreitertes 
Zwischengewebe, hie und da mit rundzelliger Infiltration. 

Zwei yon drei untersuohten Epithelk6rperchen sind deutlich ver- 
grSBert und zeigen ein eindrueksvotles Bild einer chronischen, intersti- 
tiellen Parathyreoiditis (EpithdkSrperchencirrhose) mit reiohlieher Binde- 
gewebs- und GefgBwueherung und diohter lymphooyt~rer nnd plasma- 
cellulgrer Infiltration. Die I-Iauptzellen aller drei EpithelkSrperehen 
erscheinen meist protoplasmaarm und mit verkleinerten, nndurohsieh- 
tigen Zellkernen. 

Das Pankreas zeigt starke Atrophie der Azini, geringe ]3indegewebs- 
wuehernng, stellenweise mit spgrlieher entziindlieher Infiltration, und eine 
verhgltnismggige Vermehrung der Inseln, die im Kopfteil vielfaeh hydro- 
piseh degeneriert bzw. atrophiseh erscheinen. -- Die Nebennieren sind 
ein wenig kleiner als normal, histologiseh jedoeh ohne besondere patho- 
logisehe Vergnderung. -- Die Ovarien erseheinen stark verkleinert und 
zeigen einen fast votlsti~ndigen Sehwund des Follikelapparates sowie 
sohwere Vergnderungen an den Gefggen des Hilus und der Marksubstanz, 

d i e  jedoch, wie bereits erwghnt, mit den iibrigen GefgBvergnderungen 
unseres Falles nichts zu tun haben. 

Wie aus dem eingangs ~ngeffihrten histologisehen Protokolt hervor- 
geht, weichen die gef~[3ver~nderungen in unserem Falle nicht unwesent- 
lieh yon den bisher bei Sklerodermie besehriebenen ab. So land ich bei 
der Durehsicht der Literatur nirgends Angaben fiber eine nekrotisierende 
Panarteriitis mit einer Wueherung in der Gef~gwand, die stellenweise 
geradezu an ein spezifisehes Granulationsgewebe erinnert. 1) 

Wenn wit die in unserem Falle ermittelten histologischen Befunde 
fiberblieken, so stehen hier zwei pathologisohe Ver&nderungen im Vorder- 
grund: Das ist einerseits die entzfindliche zur Verengerung bzw. Ver- 
5dung der Lichtung ffihrende GefaBvergnderung der kleinen und kleinsten 
arteriellen Gef~l~e und andererseits atrophisehe Ver&nderungen der t taut ,  
der Muskeln, Knochen and Nerven, kurz all der Gewebe, deren Arterien 
erkrankt sind. Es ist naheliegend, anzunehmen, dab die hochgradige 
GefgBerkrankung znr Atrophie der genannten Gewebe in urs~chticher 
Beziehung stehen diirfte, denn so wie bei der genuinen Sehrumpfniere 
die Arteriosklerose zur Atrophie und Induration der Niere ffihrt, so 
kommt es meiner Ansieht nach bei der Sklerodermie infolge der dureh 
die Gef~Berkrankung bedingten ehronisehen Iseh~mie altm~hlieh zu 

1) Die Untersuehung einer t%eihe yon Sehnitten auf s&urefeste St/~bchen und 
Spiroeh~ten und andere Mikroorganismen ergab ein negatives l%esultat. 
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entsprechenden Ver~nderungen in der Naut. Zu der Atrophie tri t t  hier 
noch die besondere Verhgrtung und Spannung hinzu, Anzeiehen, die 
sieh m. E. mit der dutch den Gewebskollaps bedingten Verdiehtung 
des Bindegewebes, der hyalinen Degeneration desselben, der nieht nur 
relativen, sondern wahrseheinlieh aueh absoluten Vermehrung der ela- 
stisehen Fasern, vielleieht aueh mit dem verringerten Turgor der Itaut 
ausreiehend erM~ren lassen. Die ehronisehe Iseh~mie bedingt offenbar 
aueh eine StSrung des Pigmentstoffweehsels, worauf die abnorm starke 
Pigmentienmg der Basalzeltsehieht zuriickzufiihren ware, ebenso wie 
der Haarausfall und die verminderte Itornbildung an Fingern und Zehen 
auf eine herabgesetzte Leistungsf~higkeit der atrophisehen Epidermis 
hinweist. -- Aneh die Atrophie des Fettgewebes, der Muskeln, der 
Knoehen und des Knoehenmarks finder zwanglos ihre Erkl~rung in der 
dureh die schwere Gef~Bveranderung hervorgerufenen ehronischen 
Isehgmie. Auf die gleiehe Ursaehe w~ren ferner die degenerativen und 
atrophisehen Ver~nderungen in den peripheren Nerven zuriiekzufiihren, 
zumM der Naehweis hoehgradig veranderter Gefgge innerhalb der grogen 
Nervenstrgnge mehrfaeh gelang. Bei der Muskel-, Knoehen- und Ner- 
venatrophie mag aueh die langdauernde Unt~tigkeit, zu der die Kranke 
durch ihr Leiden verurteilt war, mit eine Rolle gespielt haben. -- Es 
ist vietleieht hier der Ort, auf die M6gliehkeit hinzuweisen, daf~ die Ver- 
~nderungen in den Nerven und Muskeln nieht ausschliel31ieh regressiver 
Natur wgren, sondern hier ein Narben- oder Ausheilungsstadium eines 
entziindliehen Prozesses einer Neuritis bzw. Myositis vorl~ge. Soweit 
bei einem so chronisehen Nerven- und Muskelleiden die Entsoheidung 
dieser Frage iiberhaupt mSglieh ist, mSehte ieh auf Grund der histo- 
logisehen Untersuehung die Ansieht ausspreehen, dab die in dem ver- 
diekten Zwisehengewebe der Nerven und Muskel gefundenen chronisehen, 
meist an die Nachbarschaft der Gef~ge gebundenen entzfindliehen In- 
filtrate wahrseheinlieh der Ausdruck einer sekund~r yon der erkrankten 
Gefagwand auf das interstitiel]e Bindegewebe iibergegriffenen Ent- 
ziindung sind, zumal die histologisehen Bilder vielfaeh in unzweideutiger 
Weise fiir diesen Vorgang zu spreehen seheinen. Trotzdem soll die MOg- 
liehkeit einer gleiehzeitigen, primaren Entziindung der Gefi~Be, Nerven 
und Muskeln dureh eine gemeinsame Sch~dlichkeit, vielleicht infek- 
tiOser Natur, durchaus nicht in Abrede gestellt werden 1). 

Die geringen Zellver~nderungen im Riiekenmark sind wohl als die 
Folge der sehweren Ver~nderung der peripheren Nerven im Sinne einer 
retrograden Zellveranderung, vielleieht aueh als Ausdruek yon Unt~tig- 

1) F~lle yon Periarteriitis nodosa mit Erscheinungen yon Myositis und Neuritis 
besehl~eb in jiingster Zeit Wohlwill in Virchows Arch. f. pathol. Anat. u. Physiol. 
246. 1923; einen solchen mit parenchymatSser Neuritis Hollermann in Beitr. z. 
pathol. Anat. u. z. allg. Pathol. 72. 1923. 
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keitsatrophie anzusehen. Wie weit am Zustandekommen der Skleroder- 
mie der dureh die sehwere Erkrankung der peripheren Nerven bedingte 
Wegfall trophischer Einflfisse beteiligt ist, entzieht sieh einer sieheren 
Entseheidung. Zur Erklgrung der im Gefolge der Sklerodermie aufgetre- 
tenen Gangr~n der Finger- und Zehenspitzen geniigen aussehlieglieh 
die gefundenen Gef~gveranderungen. 

Was die Beziehungen der in unserem Falle an den endokrinen Drfisen 
gefundenen Vergnderungen zu der Sklerodermie anbelangt, so kann man 
wohl getrost behaupten, dag diese keine urs~ehliehe Bedeutung ffir die 
Entstehung des Leidens besitzen. -- Der ausgedehnte Follikelsehwund 
in den Eierst6eken , deren Gef~Be sehwer ver~ndert sind, finder eine Er- 
kl~rung dutch die infolge der Gef~Bsklerose bedingte ehronisehe Er- 
nghrungsst6rung nieht minder, als dutch die Annahme einer Teil- oder 
Folgeerseheinung der Kaehexie. -- Bauehspeiehel- und Sehilddriise 
zeigen Vergnderungen, wie sie aueh bei anderen ehronisehen abzehrenden 
Erkrankungen so hgufig gefunden werden; aueh die Befunde in Zirbel- 
driise und Gehirnanhang seheinen keine Ver~nderungen darzustellen, 
die naeh unseren Erfahrungen als primate selbstgndige Prozesse auf- 
zufassen w~ren, gesehweige denn fiir die Entstehung der Sklerodermie 
urs~chlieh in Betraeht kommen k6nnten; vielmehr diirften aueh diese 
mit der Kaehexie des Individuums zusammenhgngen. 

Bei dem seltenen Befund in den Epithelk6rperehen, der einer Cirrhose 
mit reiehlieher lymphoeyt~rer und plasmaeellul~rer Infiltration entsprieht, 
mug die Frage often gelassen werden, ob bier ein zuf~lliges Zusammen- 
treffen zweier yon einander unabh~ngiger Vorg~nge vorliegt oder ob 
die Epithelk6rpereheneirrhose eine Folge der Sklerodermie ist, ~rielleieht 
in dem Sinne, dab hier ein ehronisehes Stadium einer metastatisehert 
Parathyreoiditis vorliegt , was angesiehts der zahlreiehen gangr~n6s- 
uleer6sen Ver~nderungen nieht auszusehlieBen w~re. Die Cirrhose der 
Epithelk6rperehen fiir dig Entstehung der Sklerodermie verantwortlich 
zu maehen, w~re sieher ungereehtfertigt. 

Die Ablehnung einer organ~tiologisehen Bedeutung der in unserem 
Falle gefundenen Ver~nderungen in den endokrinen Driisen fiir die Skle- 
rodermie erseheint mir um so notwendiger zu betonen, als ja den endo- 
krinen Drfisen, namenflieh der Sehilddriise, yon vielen Forsehern eine 
grol3e Bedeutung in der Entstehung der Sklerodermie beigemessen wird 
und zwar tells auf Grund oft ganz zuf~lliger oder rein sekund~rer Ver- 
~nderungen in denselben, tells anf Grund des manehmM giinstigen Ein- 
flusses organtherapeutiseher MaBnahmen auf den Verlauf der Sklero- 
dermie, tells wegen der Beziehungen der Sklerodermie zu gewissen 
endokrinen Leiden, so namentlich dem ~orbus Basedowi. Was vor 
aliem die Beziehungen der Sehilddrfise zur Sklerodermie anbelangt, so 
wurde sowohl die Hyperfunktion derselben (bei Hyperthyreosen und 
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beim Morbus Basedowi), als auch die Hypofunktion in F~illen, we sieh 
Atrophie oder Sklerose der Schilddriise feststellen lieB, als urs~chlicher 
Umstand fiir die Sklerodermie angesehen, so yon Singer, Jeanselme, 
Krieger, Sterling, Korn]eld, Roesch u. a., ohne dab es den Forschern 
gelungen w~re, die urs~tchliche Bedeutung der gefundenen, durchaus 
nieht einheitliehen Sehilddriisenver~nderungen fiir die Sklerodermie 
zu beweisen. Andererseits ist es Tatsaehe, dab Sklerodermie und 
Basedow nieht selten zusammen vorkommen, beziehungsweise die Base- 
dowsehe Krankheit  der Sklerodermie vorausgeht, ohne dab yon einem 
Zufall gesprochen werden k6nnte; vielmehr mfissen hier irgendwelehe 
inhere Zusammenhhnge angenommen werden, auf die ieh welter unten 
noch einmal zu spreehen kommen m6chte. -- Ganz mit Unrecht hat man 
die Nebennieren mit der Sklerodermie in Zusammenhang zu bringen 
versueht und zwar haupts~chlieh wegen der abnormen Pigmentierung 
der Haut  und wegen der im Verlauf der Sklerodermie oft eintretenden 
Asthenie (Uhlenhut, Sterling, Huism~nns, Roesch, Scholz, Lichtwitz u. a.). 
-- Da die Nebennieren in den meisten F~llen (wie auch in unserem Falle) 
unver~ndert gefunden werden, diirften die genannten Krankheitssym- 
ptome, die die Sklerodermie gemeinsam mit dem Addison hat, nieht auf 
eine Nebennierenerkrankung zurtiekzufiihren sein; vielmehr ist in der 
Hyperpigmentierung der Haut  der Ausdruek einer durch das Haut-  
leiden bedingten PigmentstoffweehselstSrung zu erblicken. -- In unse- 
rein Falle bestand aueh die bei Addisonkranken vorhandene Hypotonie, 
die jedoeh ebenso wie die Asthenie der Kranken dureh die schwere 
Kachexie ihre Erkl~rung find0t. - -  Wie sieh die Hyperpigmentation der 
Haut  mit dem schweren chronisehen Hautleiden ohne die Annahme 
einer Nebennierenl~sion erkli~ren ]~Bt, ebenso l~iBt sich der Haarausfall, 
das fehlende Schwitzen, die troekene, stellenweise sehuploende I t au t  
gleiehfalls zwanglos mit  den schweren Ver~nderungen der Haut ,  ihrer 
GefiiBe und Nerven erkl~ren, ohne daB, wie es vielfaeh gesehieht, ein 
Versagen der Schilddriise oder Hypophyse angenommen werden miiBte. 

Von einigen Autoren wird bei der diffusen Sklerodermie das Versagen 
mehrerer endokriner Drtisen, eine sogenannte pluriglaudul~re Insuffizienz 
angenommen, tells wegen einer Reihe yon Symptomen, welche die Sklero- 
dermie mit  versehiedenen endokrinen Erkrankungen gemeinsam hat,  
tells wegen der therapeutischen Effolge, die bei Sklerodermie mit der 
gleichzeitigen Verabreiehung yon Extrakten  aus verschiedenen endo- 
krinen Driisen (wie namentlieh der amerikanisehen Literatur zu ent- 
nehmen ist) erzielt worden sind. --  

Wenngleich keine morphologiseh nachweisbare Ver~nderung im endo- 
krinen System bekannt ist, die erwiesenermaBen SMerodermie zu er- 
zeugen imstande ist, so sell ~ndererseits niehlJ geleugnet werden, dab im 
Verlauf der Sklerodermie ein oder das andere innersekretorisehe Organ 
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sekundgr mit  klinisch hervortretenden Symptomen erkranken kann, zu- 
real bei einem so tier in den Organismus eingreifenden, chronisehen Leiden- 
wie es die diffuse Sklerodermie ist, eine nachfolgende Schadigung des emp- 
findliehen endokrinen Apparates leieht m6glieh ist. 

Ieh glaube, dal3 die hier angeftihrten Tatsaehen gentigen, um die Be- 
reehtigung der innersekretorisehen Theorie der diffusen Sklerodermie 
zweifelhaft erseheinen zu lassen. Aus der Untersuehung unseres Falles 
geht wohl mit  ziemlieher Sieherheit die Abh~ngigkeit der skleroderma- 
tisehen Vergnderung yon einer sehwerer, organisehen Erkrankung der 
kleinen Arterien hervor, ohne dab man irgendwelehe hypothetische 
StOrungen in den endokrinen Organen oder im Nervensystem als Ursache 
annehmen miil3te. 

Nun sind in der Literatur  etliehe F~lle besehrieben, in denen n~eh 
Angabe der Verfasser keine Ver~nderungen an den Gef~gen oder Nerven 
gefunden wurden (Marianelli, Otto, Darier und Gaston, Goldschmidt), so 
dab an eine rein ]un~tionelle St6rung zu denken w~re. Dieanatomiseh-  
histologiseh negativen F/Ele m6gen zur Entstehung der Theorie yon der 
angioneurotisehen bzw. trophoneurotisehen Genese der Sklerodermie 
viel beigetragen haben, zumal bei den Patienten neuropathisehe Be- 
lastung, zahlreiche nervSse Besehwerden und St6rung der Vasomobili- 
t~t, die der Sklerodermie oft jahrelang vorausgehen, festzustellen sind 
und das Leiden in einer Anzahl yon F~llen mit  sehweren nervSsen Er- 
krankungen, als da sind spinale Gliose, Myelitis, Tabes, Bulb~rparalyse 
u.a .  vergesellsehaftet ist. - -  Aueh die sehr nahen Beziehungen der Sklero- 
dermie zur Raynaudsehen Krankhei t  some die Verbindung yon Sklero- 
dermie und I-Iemiatrophia faeiei und die F~lle yon partieller Sklero- 
dermie mit  Ver~nderungen der Hau t  im Gebiet eines peripheren Nerven 
oder t~tiekenmarkmetamers, vielleieht aueh die Bevorzugung der jfi- 
disehen t~asse spreehen zugunsten der sogenannten nerv6sen Theorie. 

Es ist sehr sehwer, sieh hier eine richtige Vorstellung zu maehen, be- 
senders wenn man fiber eigene Erfahrungen nieht verftigt, doeh glaube 
ieh, dab wir - -  falls den Mitteitungen fiber Fglle yon Sklerodermie mit  ne- 
gat ivem histologisehen Gefal~befund Glauben zu sehenken ist - -  an 
der einheitliehen Entstehungsweise der Sklerodermie zu zweifeln bereeh- 
tigt sind. Und zwar erseheint es nieht nnwahrseheinlieh, dal3 die Sklero- 
dermie sowohl dutch eine organisehe Gefgl3erkrankung wie in unserem 
und vielen anderen genau untersuehten F~llen bedingt ist, ebenso wie es 
F~lle geben mag, in denen eine langdauernd'e funktionelle Gef~13stSrung 
ohne ein morphologiseh greifbares Substrat  zur Sklerodermie fiihrt. Die 
ehronisehe, zur Sklerodermie ffihrende Iseh~mie der I taut ,  die in unse- 
rem Falle dutch obliterierende Endarteriitis bzw. PanarteriitiS be- 
dingt ist, kSnnte bei der ,,nervSsen" Form, bei der sieh keine oder nut  ge- 
ringe, vielleieht sekundi~r entstandene Gef~Bver~tnderungen linden, dutch 



728 E . J .  Xraus: 

einen chronischen Spasmus der gleichen Gef~i~e bedingt sein. Damit  
w~re auch eine Briicke geschlagen zwischen Sklerodermie und Raynaud- 
scher Krankheit ,  bei der in der Mehrzahl der Fal]e die gleichen Ver~ 
~nderungen an den Gef~fien wie bei der Sklerodermie gefunden werden, 
w~hrend nut  ein kleiner Tell der F~lle aueh hier ohne morphologisch 
nachweisbare Gef~Bver~nderungen verl~uft. An der nahen Verwandt- 
schaft zwischen Sklerodermie nnd Raynaudscher Krankhei t  ist ja nieht 
nut  auf Grund des klinisehen Bildes, sondcrn auch auf Grund der ge- 
fundenen Gef~ver~nderungen wohl nieht zu zweifeln, ja es maeht  fast  
den Eindruck, ~ls ob hier ein und dieselbe Erkrankung vorliegtl), die 
das einemal zu symmetriseher Gungr~n, das anderemal zur Sklerodermie 
und in einem Teil der F~lle zu beiden Ver~nderungen fiihrt, wie aus den 
zahlreichen F~llen hervorgeht, bei denen sich entweder Raynaudsche 
Gangr~tn an die Sklerodermie oder diese an die Gangr~n anschliel~t. 
Man gewinnt die V.orstellung, dal~ in den Fhllen, we die Gef~I~stSrung 
sei sie nun organisch oder funktionell --  rasch und sehr s tark mit  Bevor- 
zugung der Finger und Zehen einsetzt, Raynaudsche Gangr~n entsteht,  
d~l~ dagegen bei sehleichendem, zu weniger hochgradiger Gef~Bverenge- 
rung fiihrendem Verlauf das Bild der Sklerodaktylie bezw., wenn das 
ganze In tegumentum commune yon der Gef~fierkrankung befallen ist, 
d u b  Bild der diffusen Sklerodermie zustande kommt.  Diese Annahme 
sehliel~t nieht aus, dad zu der Sklerodermie weun die Gefgl~obliteration 
bzw. der G e f ~ k r a m p f  einen Grad erreicht, der die Ern~hrung des Ge- 
webes' unmSglich macht  -- sekund'~rRaynaudsche Gangran oder um- 
gekehrt zu dieser wenn der GefhBprozel~ schleichend weitere Teile 
der Hautdeeke ergreift Sklerodermie hinzutreten kann. 

Der im vorstehenden vertretene dualistisehe Standpunkt  in der Lehre 
yon der Pathogenese der Sklerodermie, demzufolge s owohl End~rteriitis 
obliterans als auch ehroniseher Gef~spasmus  Sklerodermie und Ray- 
naudsche Krankhei t  verursaehen kann, wiirde vielleicht manehes er- 
kl~ren, was bei diesen zwei Prozessen auf den ersten Blick unverst~ndlich 
erseheint. 

Die F~lle, in denen wie in unserem F~lJe eine End~rteriitis obliter~ns 
gefunden wurde, ber~iten dem Verst~ndnis meines Eraehtens keh~e 
Schwierigkeiten, wenngleich die Ursache der Gefgl~erkrankung in vS1- 
liges Dunkel gehiillt ist. Kgltetraumen,  Infektionen, toxische Zu- 
sta.nde exogener oder endogener I~atur kgmen als Ursache in Betracht,  
wobei konstitutionelle Schwitche oder abnorme Empfindliehkeit  der 
GefgBe eine disponierende Rolle spielen kOnnte, wie aus dem gehguften 
Vorkommen der Sklerodermie bei nervSs belasteten bzw. neuropathi- 
schen Individuen und AngehSrigen der jiidischen I~asse hervorzugehen 
scheint. 

1) Chau//ard. 
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Die Annahme einer funktionellen Erkrankung der Gef~Be im Sinne 
einer Angioneurose macht es verstandlich, warum gerade im Anschluf~ 
an schwere nerv6se Leiden das Auftreten der Sklerodermie beobachtet 
wird. Offenbar kSnnen durch die verschiedenartigsten Vorg~ngen die 
vasomotorisehen Zentren und Bahnen in Mitleidenschaft gezogen werden 
und funktionelle StSrungen des Gef~Bapparates bedingen. Weleher Art 
die Vergnderungen im Nervensystem rind, die der (wenn man so sagen 
darf) nervSsen oder funktionellen Form der Sklerodermie zugrunde liegen, 
diirfte wohl nicht immer ohne weiteres zu ermitteln rein. Neben F~llen 
yon Sklerodermie mit groben, organischen und leicht nachweisbaren 
Ver~nderungen, wie Syringomyelie, Myelitis, Him- und Rfickenmarks- 
sklerose usw. k6nnte es F~lle geben, in denen die Ver~nderungen der 
entsprechenden Zentren und Bahnen entweder morphologisch gar nicht 
oder nur mit den feinsten histologischen Methoden und bei genauester 
Untersuchung feststellbar w~ren. Ein abschliel~endes Urteil fiber diese 
Frage wird wohl erst m6glich rein, wenn exakte Untersuehungen des 
ganzen Nervensystems an einem gro~en Material mit Zuhilfenahme der 
modernen neurohistologisehen Technik vorliegen werden, wovon bis 
jetzt noch keine Rede ist. 

Die Angaben tiber histopathologische Befunde im Nervensystem in 
F~llen yon diffuser 8klerodermie rind sehr widersprechend. In vielen 
Fgllen wurde das Nervensystem unvergndert gefunden. In den Fgllen, 
in denen histologiseheVergnderungen im Nervensystem gefunden wurden, 
dfirfte es rich ebenso wie in unserera Falle um Vergnderungen sekundgrer 
Natur handeln, sofern natiirlich nicht'irgerndwelche selbst~ndige und 
nieht zu verkennende Prozesse wie Syringomyelie n. a., denen rich die 
8klerodermie erst sp~ter hinzugesellt hat, vorliegen. 

Manche Forseher erblicken in diesen meiner Ansicht nach sekund~ren 
Ver~nderungen des Nervensystems die Ursache der Sklerodermie, so 
Schulz, der augenscheinlich die gleichen Befunde an peripheren Nerven 
und Rfiekenmarkwurzeln erheben konnte, wie ich, und diese far die Haut- 
nnd Muskelerkrankung verantwortlich macht. Auch im sympathischen 
Nervensystem wurden Vergnderungen bei der Sklerodermie gefunden, 
so yon Lichtwitz regressive Vergnderungen in den Ganglienzellen, Unter- 
gang derselben und starke Bindegewebswucherung in den Semilunar- 
ganglien und yon Aoyagi (in einem Fall yon Nagayo) Vakuolenbildung 
in den Ganglienzellen, Loekerung der Neurofibrillen und Bindegewebs- 
vermehrung. -- Da rich degenerative und atrophisehe Ver~nderungen 
mit und ohne Bindegewebswucherung in den sympathischen Ganglien, 
wie namentlich aus neueren Arbeiten hervorgeht, bei den verschieden- 
artigsten Erkrankungen nachweisen liel~en (so bei Basedow, Addison, 
Diabetes mellitns, Arteriosklerose, zahlreichen Infektionskrankheiten 
und Intoxikationen) erscheint es recht unwahrscheinlieh, dal~ in denselben 
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eJn urs~ch]icher EinfluB ffir die Sklerodermie gelegen sein soll, abgesehen 
davon, dal~, angesichts der Mannigfultigkeit der bei der Sklerodermie im 
~ervensystem erhobenen Befunde ein oder das andere Mal auch an einen 
rein zuf~lligen Befund gedacht werden miil~te. So besehreibt Martha 
Herzog einen Fall yon Sklerodermie mit cystiseher Degeneration der 
Spinalganglien und der hinteren Wurzeln, ohne vorsiehtigerweise die 
Frage des urs~chlichen Zusammenhanges dieser Ver~nderung mit der 
Sklerodermie zu beantworten. Nun fund Watanabe unter 150 Leichen 
dieselben Cysten in den Spinalganglien meistens mehrfach in nicht we- 
niger als 40 F~llen oft neben atropischen und degenerativen Prozessen. 
Dieses Beispiel sollte ]edenUntersucher davor zurfickhult.en, irgendwelehe 
belunglose, oft rein zuf~llige Befunde mit krunkhaften Vorg~ngen in 
urs~ehliehen Zusammenhang zu bringen. 

Was die inneren Zusammenh~nge zwisehen Sklerodermie und Mot- 
bus Basedowi anbelangt, so glaube ich, dab diese im symputhisehen 
Nervensystem zu suchen sind. Es spricht munches dafiir, dab die Ver- 
~nderungen der Sehilddriise beim Basedow in Abh~ngigkeit yon einer 
Erkrankung des sympathischen Nervensystems zur Entwicklung ge- 
langen. Der Morbus Basedowi somit die mittelbare Folge einer Sympathi- 
eusneurose w~re. Nun ergaben Versuche yon Reinhard in der Tat, dal~ 
man durch chronisehe l~eizung des einen Halssympthieus mit faradischen 
Strsmen VergrSBerung und Kolloidvermehrung in dem Sehilddriisen- 
!appen derselben SeRe und durch Herausschneiden des I-Ialssympathicus 
einer Seite Verkleinerung des entspreehenden Schilddriisenlappens er~ 
zielen kann. Naeh den Angabeh Reinhards gelingt es auch, durch Aus- 
rottung des Halssymputhieus die Basedowsche Krankheit zur Aus- 
heilung zu bringen, eine Tatsaehe, die im Verein mit den oben zitierten 
Experimenten die groI~e Bedeutung des Sympathieus ~fir die Patho- 
genese des Morbus Basedowii aufweist (neurothyreogene Theorie des 
Basedow). -- Es ]iel~en sieh noch mehrere Beispiele erw~hnen, die 
fiir die Abh~ngigkeit der Schilddr[ise und ihrer Funktion yon sympa- 
thischen Nervensystem sprechen, ebenso wie die Abh~ngigkeit des Ge- 
f~i~systems vom Sympathicus erwiesen ist, so dal3 es verst~ndlich er- 
scheint, dab eine Erkr~nkung des Sympathicus unter Umst~nden beide 
Prozesse, den Morbus Basedowii und den ,,nervSsen Typus" der Sklero- 
dermie bei ein nnd demselben Individnum erzeugen oder auslSsen kann. 
Der giinstige therapeutisehe EinfluB der Extrakte aus Sehilddriise nnd 
anderen innersekretorisehen Organen mug mit der physiologisehen 
Wirkung der meisten endokrinen Pr~parate auf das Gef~gsystem zu- 
sammenh~ngen. 

Man sieht, dug die Fruge nach der Entstehung der Sklerodermie 
durehaus nieht geklgrt ist, am wenigsten, s0weit es sieh um diejenigen 
Fglle handelt, in denen histologiseh keine Gef~Bver~nderungen nachzu- 
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weisen sind. VM verst~ndlicher wh'd uns die Erkrankung in den F~llen, 
in denen, wie in unserem, eine Arterfitis obliterans als morphologisehe 
Unterlage gefunden wird, wenngleieh die Ursache der Gef~ftentziindung 
ungekl~rt bleibt. 

Die Frage, ob bei der Sklerodermie eine prim~re Erkrankung der 
Gef~Be mit sekundgrer Atrophie und Induration der yon der Gefgger- 
krankung befallenen Gewebe vorliegt, oder ob die Sklerodermie das 
Narbenstadium einer ehronisehen, zur Induration ffihrenden Entzfindung 
der Gewebe selber mit sekundiirer Ver~tnderung der GefgGe ist, wie es 
2gottha//t auf Gruud seines Falles annimmt, mSehte ieh, wie schon ein- 
gangs erw~hnt, zugunsten der erstgenannten Auffassung beantworten. 
Der Einwand yon NotthaHt gegen die reine Gefgfttheorie, dag die so h~u- 
fige Altersarterioskterose keine Sklerodermie erzeugt, erledigt sieh yon 
selbst, da die Arteriolosklerose -- und nur um diese Form der Gef~Bskle- 
rose k6nnte es sieh handeln -- gerade die Haut,  die Subeutis und Mus- 
kulatur verschont, w~hrend Niere, Milz, Bauehspeieheldriise, Netzhaut 
und andere inhere Organe so h~ufig daran erkranken. Es wurde sehon 
eingangs der Vergleieh zwisehen der arteriolosklerotisehen Sehrumpf- 
niere und der sklerodermatisehen Hautver~nderung angestellt und auf 
das Tertium eomparationis, das in dem dutch die chronisehe Iseh~mie 
bedingten Gewebskollaps mit naehfolgender Induration zu suehen ist, 
hingewiesen. Ieh glaube, dal~ diese Uberlegung die Einwendungen 
Nottha//ts gegen die Bedeutung der Gef~gerkrankung ftir die Entstehung 
der Sklerodermie wohl zu entkrgften imstande ist. 

Ieh m6ehte meine Ansieht fiber das Wesen der Sklerodermie dahin 
zusammen/assen, daft diese ebenso wie die Raynaudsehe Krankheit  
offenbar nur ein Symptom einer Gef~l~erkrankung ist, die in der Mehr- 
zahl der Fglle in einer obliterierenden Arteriitis, in einem kleinen Teil der 
Fi~lle augenseheinlieh in einerAngioneurose mitAngiospasmus der kleinen 
Arterien besteht. Erreieht die Gef~Gver~nderung (gleiehviel ob dutch 
Endarteriitis obliterans oder Angiospasmus bedingt) einen Grad, der 
die Ern~hrung des Gewebes unmSglieh maeht, so kommt es zu dem als 
Raynaudsehe Gangri~n bezeiehneten Symptom. Ist  die Gef~Gverenge- 
rung weniger hoehgradig, so daft eine leidliehe Ern~hrung des Gewebes 
ermSglieht ist, besteht sie jedoch dureh l~ngere Zeit, dann kommt es 
zu dem anderen Symptom, der Sklerodermie, die je naeh der Lokali- 
sation und Ausdehnung der Gef~BstSrung entweder teilweise (wie bei der 
Sklerodaktylie, der Sklerodermie en bandes, der Sklerodermie en pla- 
ques u. a.) oder diffus (als diffuse Sklerodermie) auftritt .  Die Gangrgn 
kann der Sklerodermie vorausgehen oder erst im Verlauf dieser entstehen, 
was lediglich yon dem Zeitpunkt abhgngt, in dem dureh den Gef~ft- 
prozeB, der an den gipfelnden Teilen am hoehgradigsten zur Entwieklung 
gelangt, bedingte Iseh~mie das Gewebe zum Absterben bringt. -- Die 
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Atrophie des Umerhautfettgewebes, der Muskeln, der Knochen und der 
peripheren Nerven ist ebenso wie die Sklerodermie selber eine Folge 
der Gef~l~erkrankung und somit der Hautver~nderung hinsichtlich der 
Entstehung nebengeordnet, wenngleich der Nachweis entzfindlieher Ver- 
/~nderungen im Zwischengewebe der degenerierten und atrophischen 
~qerven und Muskeln (wie in unserem Falle) die MSgtiehkeit nieht aus- 
schliel~t, da~ Gef~f~e, Nerven und Muskeln gleiehzeitig yon einer gemein- 
samen Sch~dlichkeit getroffen worden sind. 

Die regressiven Ver~nderungen der inneren Organe, einsehlieBlieh 
der endokrinen Drfisen, sind wohl meist als Teil- bzw. Folgeerscheinung 
der allgemeinen Atrophie, der die Sklerodermiekranken naeh ]~ngerer 
Krankheitsdauer verfallen, anzusehen. Die Annahme einer prim~iren 
StSrung in einem oder mehreren endokrinen Organen als Ursache der 
Sklerodermie erseheint unbewiesen. 

Wieweit der in unserem Falle bei der Sektion aufgedeckte mesen- 
teriale DuodenaIverschlul3 mit der Sklerodermie zusammenh~ngt, ist sehwer 
zu beurteilen. Ein Zus~mmenhang zwischen beiden Vorg~ngen erscheint 
immerhin mSglich und zwar in dem Sinne, dal~ eine etwa vorhandene 
Atrophie der Magenmuskulatur oder eine nervSs bedingte Atonie dersel- 
ben die Erweiterung bewirkt und diese somit d~s primate Moment beim 
Zustandekommen des Duodenalverschlusses abgegeben hat. Jedenfalls 
verdient der Befund eines mesenterialen Duodenalverschlusses uls eine 
bisher bei diffuser Sklerodermie noch nicht beschriebene Verwicklung 
eine besondere Erw~hnung. 

Ebenso verdient die seltene Form der Gef~l]erkrankung in unserem 
Falle, die sich histologiseh als eine nekrotisierende Panarteriitis erwies, 
hervorgehoben zu werden unter anderem auch wegen ihrer nahen mor- 
phologischen Beziehungen zur Periarteriitis nodosa. 

Anhangsweise m6chte ich noeh einmal ganz kurz auf die in den Epi- 
thelk6rperchen gefundene Ver~nderung des eben beschriebenen Falles 
zurfickkommen. W~hrend Wueherung des Interstitiums in den Epithel- 
kSrperehen yon verschiedenen Autoren erw~hnt wird, so yon Ben]amins 
in einem Fall yon Basedow und Lebercirrhose, yon Erdheim und Haber- 
/eld in Fallen yon Tetanie, yon Verebely in einem der sonst normalen vier 
EpithelkOrperehen, yon Thompson und Harris bei Paedatrophie, yon 
E. Bircher bei Kretinen, yon E. J. Krau8 in F~]len yon Diabetes mellitus 
usw., dfirften Angaben fiber eine chronische interstitidle Parathyreoiditis, 
wenn man so sagen darf, eme Cirrhose der EpithelkOrperchen mit reich- 
lieher lympho- und plasmacellul~orer Infiltration des stark gewueherten 
interstitiellen Bindegewebes wohl zu den seltenen Befunden z~hlen. 

Wegen der Seltenheit einschl~giger Beobaehtungen m6chte ich noch 
einen zweiten Befund hier kurz mitteflen, den ioh in einem EpithelkSr- 



Zur Pathogenese der diffusen Sklerodermie. 733 

perchen eines neugeborenen, angeboren-syphilitischen Kindes erheben 
konnte. 1)as Epithelk6rperchen, das yon norma]er GrSBe schien, war 
in die Kapsel des yon Duboissehen Abscessen durchsetzten Thymus 
verlagert und bot das Bild einer chronischen, interstitiellen, produk~tiven 
Entziindung, wie man sic so h~ufig in den Organen bei neugeborener 
Lues finder. (Abb. 4). D~s Stroma ist s tark gewuchert und aus spinde- 
ligen Zellen zusammengesetzt und enth~lt zahlreiche diinnwandige 
Capillaren, wenig Lymphocyten  sowie etwas grSl3ere mononuc]e~re 
Zellen. Das Parenehym tr i t t  gegenfiber d e n  gleichm~gig gewucherten 
Stroma stark zurfick und zeigt eine retikul~re Anordnung der schmalen 
bUS kMnen prot0plasma~rmen Hauptzellen aufgebauten Zellstr~nge 
Der Thymus zeigt ne- 
ben dem Duboissehen 
Abscessen eine entspre- 
ehende interstitielle, in- 

durierende Entziin- 
dung. 

Kleinheit der Epi- 
t.helk6rloerehen mit  re- 
lativer Vermehrung des 

Bindegewebes land 
Haber/eld bei angebo- 
ren-syphilitisehen Kin- 
dern. Pepere, der einen 
Fall yon angeborener 
Lues untersuehte, fiel 
in den Epithelk6rper- 
then niches Besonderes Abb. 4. 
auf. Systematisehe Un- 
tersuchungen der Epithelk6rperchen bei angeborener Lues seheinen 
nieh~ vorzuliegen, was die ~uBerst sp~rlichen Angaben fiber Epithel- 
k6rperchenlues am ehesten erkl~ren diirfte. So fehlten Angaben fiber 
syphilitische Vergnderungen der EpithelkSrperchen in den Lehrbiichern 
der pathologisehen Anatomic yon Kau/mann und yon Ascho]/ selbst 
in den neuen Auflagen vollst~ndig. 
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