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Die Literatur iiber diffuse Sklerodermie hat im Verlauf der Jahrzehnte
einen so gewaltigen Umfang angenommen, daBl es fast unmoglich ge-
sorden ist, auf simtliche Verdffentlichungen einzugehen, abgesehen da-
von, daB dies in Anbetracht der bestehenden Einzelwerke und Sammel-
berichte iiber Sklerodermie zum Teil iiberfiissig erscheint. Den Umfang
der einschliagigen Verdffentlichungen offenbart einigermaBen das Ver-
zeichnis, das Notthafft seinem bereits im Jahre 1898 erschienenen Bericht
vorausschickt und das die Zahl von nicht weniger als 223 Arbeiten ent-
halt. Zahllose Mitteilungen tiber Fille von Sklerodermie sind seit dieser
Zeit hinzugekommen, -ohne wesentliches zur Klarung der noch vielfach
ratselhaften HErkrankung beizutragen.

Wenn ich mich entschlossen habe, die iiberaus grofie Zahl der Ver-
offentlichungen tiber Sklerodermie um eine zu vermehren, so geschah
dies in erster Linie darum, weil der hier zu besprechende Fall auf Grund
einer genauen morphologischen Untersuchung, zu dessen Vollstandig-
keit leider die mikroskopische Untersuchung des Gehirns und des Sym-
pathicus fehlt, es gestattet, zu den verschiedenen Anschauungen iiber
die Entstehung der diffusen Sklerodermie in kritischer Weise Stellung
zu nehmen und das Wesen der genanuten Erkrankung, die zur Auf-
stellung zahlreicher Theorien und Annahmen AnlaB gegeben hat, ein
wenig zu beleuchten.

Von den zahlreichen in der Literatur vertretenen Anschauungen
iiber Ursache und Entstehung der Sklerodermie seien blof die wich-
tigsten erwihnt. Es ist dies vor allem die ,nervose” Theorie, deren
Anhinger?)  die Sklerodermie als eine Trophoneurose bzw. Angio-

1y Mosler, Eulenburg, Schulz, Lewin und Heller, Stephan, Birro, Otfo, Pelizdus,
Hallopeaw, Brissaud, Cassirer, Bruns, Krieger, Afzelius, Goering u. a.




E. J. Kraus: Zur Pathogenese der diffusen Sklerodermie. 711

neurose, bedingt durch Stérungen im zentralen oder peripheren oder
sympathischen Nervensystem auffassen; zweitens die sogenante Gefaf3-
theorie!), die mit Nachdruck auf die bei Sklerodermie gefundenen oft
sehr schweren GefafBverinderungen hinweist und in diesen die Ursache
des Leidens erblickt; und endlich die Theorie von der innersekretorischen
Atiologie der Sklerodermie?), die Stérungen in den endokrinen Organen,
namentlich der Schilddriise, in ursichlichen Zusammenhang mit dem
Leiden bringt. — Bine Verbindung der ,,nervisen Theorie mit der
»»Schilddriisentheorie’* findet sich bei Krieger, der in einer ,,Dystyreo-
idisation* die eventuell mégliche Ursache der die Sklerodermie ausls-
senden Alteration des Nervensystems erblickt. — Auch eine Verbindung
der nervisen und vasculdren Theorie findet man in der Literatur ver-
treten, so bei Raymond, Hornowski, Lichtwitz u. a., denen zufolge die
Gefallerkrankung eine Folge der trophischen bzw. vasomotorischen
Storung ist, sowie durch Kaposi, der sich einerseits fir die ,,Gefaf3-
theorie’* ausspricht, andererseits aber auch eine vom Zentralnervensystem
aus beeinflufit trophische Stérung annimmt. — Eine Verbindung aller
drei Anschauungen findet sich bei Huismans, nach dessen Auffassung
die Sklerodermie durch Zusammentreffen von Sympathicusneurose und
sekundérer Infektion der Blutdriisen und Gefife entsteht. — Es hat
auch nicht an Stimmen gefehlt, die behaupten, dall die Sklerodermie
keine einheitliche Entstehungsweise besitzt, indem es Sklerodermien
sowohl nervosen als auch vasculiren Ursprungs geben soll (Gaucher). —
Ziemlich vereinzelt steht die Ansicht Unnas da, der das Primére bei der
Sklerodermie in der Hypertrophie der kollagenen Interzellularsubstanz
erblickt, deren Folge die schlieflliche Verddung einzelner GefaBie dar-
stellt; denn die kollagene Hypertrophie trete frither ein als der zur Ob-
literation fithrende GefaBprozel. — Nach Notthaft handelt es sich bei der
Sklerodermie, die eine Erkrankung des Gesamtkorpers ist, um eine chro-
nische, indurierende Entziindung der Organe, die sekundédr zum Ver-
schluBl der Gefafle und zu Ernshrungsstorungen im Gewebe fithrt. —
Die ,,infektitse” Theorie beschuldigt als dtiologischen Faktor Infektions-
krankheiten verschiedenster Art, die sich in der Tat vielfach in der
Vorgeschichte Sklerodermiekranker feststellen lassen. — Nach Koop-
man ist die Sklerodermie blof ein Symptom, das im Verlauf einer In-
fektion mitTuberkulose, aber auch andererInfektionen, auftreten kann. —

Die Zahl der iiber die Entstehung der Sklerodermie im Laufe der Jahr-
zehnte aufgestellten Hypothesen ist mit dieser bescheidenen Aufzihlung
bei weitem nicht erschépft, sie geniigt aber, um unsere Unwissenheit
auf diesem Gebiete zu beweisen. — Da ein sehr grofier Teil der vervffent-
lichten Falle, namentlich die zahlreichen, in dermatologischen Gesell-
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schaften vorgestellten Falle von Sklerodermie einen histologischen Be-
fund vermissen lassen, vor allem die zur Autopsie gelangten Fille nicht
allzn haufig sind, sei es gestattet, der anatomisch-histologischen Be-
schreibung eines typischen Falles von hochgradiger diffuser Sklero-
dermie einige Zeilen zu widmen.

Es handelt sich um die 32 jihrige ledige Friseurin Lydia Z., Patientin
der deutschen propaedeutischen Klinik des Herrn Prof. Biedl, dessen
Liebenswiirdigkeit ich nachstehende Daten verdanke:

Vater erlitt mit 30 Jahren einen Schlaganfall und starb mit 64 Jahren. Mutter
und eine Schwester sind gesund. Eine Schwester an Encephalitis epidemica ge-
storben. Pat. hatte als Kind Pneumonie durchgemacht. Vor 6 Jahren begann
die jetzige Erkrankung: die Fingerspitzen und Zehen wurden blau, dann traten
rote Flecke auf, worauf sich der normale Zustand einstellte. Solche Anfélle traten
dann immer hiufiger auf, besonders im Winter. Nach ca. 3 Jahren stellte sich
Spannung und Ziehen im Gesichte ein. Nach einer Grippe vor 11/, Jahren ver-
schlimmerten sich diese Erscheinungen. Nach der Grippe wurde die Haut trocken,
gespannt, glinzend, die Hinde bewegungsunfihig und es bestand auch in der
Wirme starkes Kaltegefiihl. Seit der Grippe Aufhoren der Menses. Starke Ab-
magerung in den letzten Jahren. Keine venerische Infektion, kein Abortus. —
Aus der Krankengeschichte ist zu entnehmen: Gesicht maskenartig, starr, Mund
geht nur wenig zu 6ffnen. Haut trocken, gespannt und glinzend, am Hals trocken
und schuppend, in den Flanken braune Pigmentierung. Die Haut der Hénde
besonders stark gespannt. Der Mittelfinger der rechten Hand z.T. gangrinds.
Blutdruck 90 mm Hg; im Harn kein Zucker, kein EiweiB. Korpergewicht 40 kg.
— 9.XI. 1921 zweite Aufnahme in die Klinik. Blutdruck 75 mm Hg. Gebi
defekt, Zahnfleisch atrophisch mit Geschwiiren. Frenulum sehnenartig verdickt,
Oberlippe verkiirzt. Die Haut iiber den Darmbeinschaufeln stark gespannt und
druckempfindlich. Achselfalten stark vorragend, sehnenartig. Die Hinde in
CGeburtshelferstellung fixiert. Mehrere Finger und Zehen an den Spitzen gangrénios.
Streckung im Ellbogengelenk bis 150°, im Kniegelenk bis 100° méglich, Am
lateralen Fulrand Geschwiire. Achselh$hlen unbehaart, Genitalbehaarung sehr
spirlich. Kopfhaar fein und glinzend; nahe der Haargrenze Haarschwund mit
Ersatz durch Flaumhaare. Im Dezember fortschreitende Gangran der Finger und
Zehen ; Geschwiire am harten und weichen Gaumen. Am 26. I1. 1922 Tod.

Sektion 14 Stunden.post mortem (Sekant: H.J. Kraus).

Pathologisch-anatomische Diagnose: Diffuse Sklerodermie des ganzen Integu-
mentum commune, am stirksten im Gesicht, an den Hinden und Fiifen, und
diffuse Braunfirbung der Haut, besonders an den Gliedern. Allgemeine hoch-
gradige Atrophie namentlich der Muskulatur und des Fettpolsters. Gangran der
Endphalangen simtlicher Finger und Zehen in verschiedenen Stadien der De-
markation. Zwei linsengrofie fast abgeheilte Geschwiire an der Nase, mehrere
groBere und kleinere z. 'T. gereinigte am Zahnfleisch, am weichen Gawmen und
Zspfchen. Allgemeine Osteoporose, besonders der Oberschenkelknochen und
Rippen mit Gallertmark in den langen Rihrenknochen. Substantielles Emphysem
der Lungen, partielle adhisive Pleuritis links. Ein hanfkorngroBer Kalkherd nach
Tuberkulose im linken Oberlappen, einige erbsengrofle Kalkherde in den oberen
und unteren tracheobronchialen Lymphknoten derselben Seite. Geringe Uber-
bleibsel von Endokarditis an den Aortenklappen und der Mitralis, geringe Hyper-
trophie des rechten Ventrikels. Serdse Atrophie des subepikardialen Fettgewebes.
Gleringe Stauung und partielle Verfettung der Leher. Kleiner weicher Milztumor.
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Geringe Degeneration der Nieren. Hyperplasie der bronchialen und retroperi-
tonealen Lymphknoten. Méchtige Erweiterung des Magens und Duodenums mit
hochgradiger Gastroptose, Ecchymosen in der Magenschleimhaut und reichliche
schwarze Flissigkeit im Magen und Duodenum. (Mesenterialer Darmverschluf,)
Odem der Lungen und des Gehirns, Ausgedehnter Druckherd der Kreuzbein-
gegend.

Histologische Untersuchung des Falles.
Haut.

Hautstiick vom Halse: Epidermis verdiinnt, mit vermehrter Pigmentierung
der Basalzellschicht. Corium gleichfalls deutlich verdiinnt, mit zahlreichen stark
pigmentierten Chromatophoren in der Pars papillaris. Die elastischen Fasern des
Corium zum Teil verdickt, ungemein dicht, meist recht stark geschlingelt, (augen-
scheinlich nur relativ vermehrt). Im Sudanpraparat zeigen dieselben eine ganz
schwache Lipoidreaktion, ebenso wie sie im Markscheidenpriparat nach Spiel-
meyer zart grau gefirbt erscheinen., Die Schweilldriisen o. B., ebenso die Gefafle
des Coriums. In der Subcutis findet sich dagegen hier und da ein kleines arterielles
Gefa8 mit kernreicher, stark gewucherter Intima und sehr verengter Gefiaflichtung.
Das subcutane Fettgewebe stark atrophisch, aus sehr kleinen Fettzellen aufgebaut.

Hautstiick aus einem Unterarm: Die Basalzellschicht stark pigmentiert, die
Epidermis etwas verdiinnt. Corium dicker als im normalen Kontrollpraparat,
mit abgeflachten Papillen und sehr reichlichen Chromatophoren in der Pars
papillaris. Die elastischen Fasern wie oben. Die Capillargefale des Corium weniger
zahlreich als im Vergleichspriparat, mit zellarmer Adventitia und infolgedessen
diinner und schlanker als sonst. Schweilldriisen o. B. Haarfollikel spérlich. In
der Subcutis da und dort ein pricapillares GefiB mit etwas verdickter Intima
und verengter Lichtung. Das subcutane Fettgewebe sehr atrophisch.

Bauchhaut: Die verdiinnte Epidermis auch hier stark pigmentiert. Das
Corium nur wenig diinner als im Vergleichspriaparat, mit abgeflachtem Papillar-
korper, ziemlich vielen Chromatophoren, verschmilerten Bindegewebsbiindeln
und sehr dicht gelagerten, meist stark geschlingelten elastischen Fasern, nament-
lich in der Pars papillaris, weniger dicht in der Pars reticularis. SchweiBdriisen
kaum verandert. Die Capillargefifie des Corium ganz auffallend vermindert,
die wenigen nachweisbaren Capillaren mit sehr zellarmer Adventitia. In der
Subcutis stellenweise pricapillare GefaBe mit verdickter Wand und verengter
Lichtung. Fettgewebe sehr atrophisch.

Hautstiick von einem Oberschenkel: Im groBen ganzen entsprechend verdndert
wie die Haut des Unterarmes. Die Abflachung der Papillen fehlt hier. Die Ver-
dickung und Verdichtung der elastischen Fasern erscheint noch stirker als am
Arm. Die capillaren und pracapillaren Gefafle der Subcutis oft ohne erkennbare
Lichtung.

Hautstiick aus einem Unterschenkel: Zum grofien Teil analog verandert wie
die Haut des Oberschenkels. Das Corium erscheint jedoch von normaler Dicke.
Die Capillaren daselbst entsprechend reichlich, ohne besondere Verinderung.

Finger.

Querschnitte aus einer im ganzen entkalkten Grundphalanx: Die Epidermis
verdiinnt, mit sparlichem Stratum corneum und ziemlich starker, jedoch wechseln-
der Pigmentierung der Basalzellschicht. Das Corium stark verdiinnt, sklerosiert
und hyalinisiert, die einzelnen Bindegewebsbiindel dicht aneinander gedringt,
die biindelige Struktur des Coriums infolgedessen vielfach undeutlich. Die Ca-
pillaren desselben geringer an Zahl, blutleer, mit diinner zellarmer Wand. Die
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elastischen Fasern augenscheinlich nicht versndert. Schweiidriisen anscheinend
ohne grébere histologische Versnderung bis auf eine lichte Blaufidrbung des Inter-
stitiums mit Hamatoxylin (Odem oder Verschleimung). In der Subcutis schwerste
GefaBveranderungen: Die zwei Digitalarterien (Abb. 1) zeigen eine michtige,
das Lumen gewaltig einengende Wucherung der Intima, in der man vereinzelte
langliche Zellkerne erkennt, wihrend sonst nur Kerntriimmer als Ausdruck hoch-
gradiger Karyorhexis das Gewebe dicht durchsetzen, so dafl man iiber den histo-
logischen Aufbau der Intimawucherung nichts Naheres aussagen kann, Auch
die Media ist, wenngleich in geringerem Mafle, von nekrobiotischen Zellen durch-
setzt viel stirker die Adventitia und selbst weitere Gebiete des perivasculiren

Zellgewebes (Abb. 2). Auch kleinere Arterien zeigen das gleiche Bild; andere
zeigen eine verschieden starke Intimawucherung aus Bindegewebszellen ohne
regressive Veranderung. Andere Gefifie wiederum sind durch kanalisierte Binde-
gewebsmassen verlegt. Capillare und précapillare GefaBe sind oft gleichfalls stark
verdickt und nicht selten vollstandig verschlossen. Die Elastica der so verinderten
GefaBe erscheint im Bereiche der Intimawucherung stark vermehrt; nur die
Gefafle, in denen die Nekrobiose das Bild beherrscht, zeigen sparliche elastische
Fasern in der verdickten Intima. Die Nerven des Fingers weisen deutliche Ver-
dickung des Epi- und Perineuriums auf. Der Knochen zeigt Atrophie der Corticalis
und ‘Rarefikation der Spongiosa, sowie Fett- und Gallertmark, in dem vielfach
michtig verdickte Pricapillaren mit starker durch Intimawucherung bedingter
Stenose der GefiBlichtung zu sehen sind.
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Langsschnitte durch Mittel- und Endphalanx eines anderen im ganzen ent-
kalkten Fingers mit Gangrin der Fingerspitze zeigen womoglich noch hoher-
gradige Verinderungen. Namentlich erscheint die Verdickung und Sklerose des
Corium noch: starker ausgebildet. Die elastischen Fasern sind hier stark verdichtet,
geschlangelt, augenscheinlich auch absolut vermehrt. Bemerkenswerterweise l1aBt
das Fettgewebe der Fingerbeere die sonst iiberall in der Subcutis nachgewiesene
Atrophie vermissen. Die Fingerkuppe zeigt eine bis an den Knochen reichende
Gangrin mit partieller demarkierender Eiterung und Geschwiirsbildung, die
stellenweise auf den atrophischen Knochen iibergreift und nach teilweiser Zer-
storung der Corticalis zu einer eitrigen, zum Teil proliferativen Osteomyelitis
gefithrt hat. Die Atrophie der Knochen ist hier noch hshergradig als in der Grund-
phalanx. Das Interphalangealgelenk zeigt Unebenheiten des Knorpels, der stellen-
weise unmittelbar an das hochgradig atrophische Mark grenzt, sowie chronisch-

Abb. 2.

entziindliche Verinderungen der verdickten, zum groBien Teil hyalin degenerierten
und offenbar stark geschrumpften Gelenkskapsel. — Die vendsen GefiaBe sind
auch im Bereiche der Finger nicht pathologisch verindert.

Ziehen.

Léngsschnitte durch eine im ganzen entkalkte Zehe weisen woméglich noch
schwerere Verinderungen der Gefifle auf. Die verdiinnte Epidermis zeigt neben
verschieden starker Pigmentierung der Basalzellschicht auffallend schwache Ver-
hornung. Das Corium ist ganz besonders stark verdiinnt, kernarm, hyalinisiert
und zeigt sehr dichtgefiigte, stark geschlingelte, augenscheinlich auch absolut
vermehrte elastische Fasern sowie starken Capillarschwund. Das distale Inter-
phalangealgelenk bietet das Bild einer chronischen, zum grofen Teil adhisiven
Arthritis, die zu fibréser Ankylose des Gelenkes gefiihrt hat.

Weicher Gaumen mit Uvula.

Beide, namentlich das Zapfchen zeigen eine ausgesprochene Sklerose und
hyaline Degeneration der subepithelialen Bindegewebslager mit Schwund des
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lymphatischen Gewebes. Das Epithel ist bis auf die eingangs erwéhnten Geschwiire
nicht wesentlich veréindert, ebensowenig die capillaren Gefile, dagegen finden
sich an denspérlichen kleinen Arterien entsprechende Veranderungen proliferierender
Endarteriitis, wie sie im Vorhergehenden mehrfach beschrieben sind. Die elasti-
schen Fasern des subepithelialen Bindegewebes sind dicht zusammengedringt und,
wie aus dem Vergleich mit normalen Priparaten erhellt, offenbar auch absolut
vermehrt. Die Muskulatur des weichen Gaumens zeigt verschmilerte Muskel-
fasern ohne destruktive Verdnderungen.

Periphere Nerven.

Nervus medianus: Im Markscheidenpraparat nach Spielmeyer sieht man
einen ganz gewaltigen Markscheidenausfall. Die wenigen noch nachweisbaren
markhaltigen Nervenfasern zeigen auller abnormer Verdickung oder Verdinnung
rosenkranzartige Anschwellungen sowohl der stark aufgetriebenen, als auch der
verdiinnten Markfasern, zartgraue Farbung der letztgenannten, Diirftigwerden
der charakteristischen ,,Fischflossen®, Aufblahung der Markmaschen, Sonderung
in einzelne Markballen und endlich vollstindigen Zerfall der Markfasern. — Im
Scharlachrotpriaparat nach Herxheimer sieht man neben einer zarten Gelbfirbung
der Markballen groSe Mengen fettiger, stark orangerot gefarbter Zerfallsprodukte
im Plasma der zu Bandfasern umgewandelten Schwannschen Zellen. — In Pra-
paraten, gefirbt nach Bielschowsks, erscheinen die stark gelichteten Achsenzylinder
von verschiedener Dicke, stellenweise deutlich aufgetrieben, da und dort auf-
gefasert, anderwiirts in einzelne Bruchstiicke zerfallen. — Im van Gieson-Praparat
kann man besonders deutlich die méachtige Verdickung des Zwischengewebes,
das auf Langsschnitten in breiten Ziigen zwischen den atrophischen Nervenfaser-
biindeln hinzieht, feststellen. Die pracapillaren und capillaren Gefifie des Nerven-
zwischengewebes erscheinen verdickt und ihre Lichtung eingeengt, dieselbe hier
und da kaum nachweisbar. Eine den Nerv begleitende kleine Arterie zeigt
deutliche Verdickung der Intima und zarte Verfettung des Endothels. An einzelnen
Stellen findet sich in dem verbreiterten Interstitivm ein gréBeres kleinzelliges
Infiltrat. Auffallend reichlich sind in den Priaparaten Mastzellen nachweisbar,
sowohl im Interstitium des Nerven, als auch innerhalb der atrophischen Nerven-
biindel.

Nervus popliteus: Derselbe zeigt weniger weit fortgeschrittene Degeneration
und Atrophie als der Medianus, vor allem geringeren Markscheidenausfall, immer-
hin zahlreiche Markfasern mit geblihten Markmaschen, jedoch nur spérlichen
Zerfall derselben in Einzelballen sowie fast nirgends zusammengeballte fettig
umgewandelte, nach Herzheimer leuchtend rote Markmassen. Auch die Achsen-
zylinder sind hier zahlreicher als im Nervus medianus, wenngleich sie entspre-
chende Veranderungen zeigen. In dem deutlich verdickten, stellenweise Fettgewebe
enthaltenden Interstitium 1aBt sich ein kleines arterielles Gefal mit einer hoch-
gradigen proliferierenden Arteriitis nachweisen, wobei das Lumen fast ganz aus-
gefiillt erscheint von einer Wucherung aus linglichen, zum Teil spindeligen sowie
runden einkernigen, vielfach lymphooytenihnlichen Zellen. Von den gleichen
Zellen ist auch die zartverfettete Media an einzelnen Stellen durchsetzt; an-
schlieBend an diese findet sich ein michtiger Hof aus Spindel- und Rundzellen,
der sich nach der Peripherie allmihlich in Rundzellen vom Typus der Lympho-
cyten auflost.

Nervus tibialis anterior und posterior: Dieselben zeigen im grofien und ganzen
die gleichen Verinderungen wie der Popliteus. Hine kleine Arterie im Interstitium
des Tibialis anterior weist eine hochgradige Endo-, Meso- und Periarteriitis auf,
wie sie im Vorhergehenden einige Male beschrieben worden ist. Auch in diesen
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Nerven findet sich in dem verbreiterten, stellenweise von Fettgewebe durch-
setzten Zwischengewebe verdickte pricapillare Geféle, hier und da mit vollstandig
verschloBner Lichtung. Stellenweise begegnet man vorwiegend perivasculir an-
geordneten lockeren Rundzelleninfiltraten sowie sideroferen Zellen. Die im Nervus
medianus nicht selten nachweisbaren Mastzellen sind in den drei letztgenannten
Nerven nur spéarlich anzutreffen.

Riickenmark.

Die Dura erscheint deutlich verdickt, jedoch ohne sonstige Verdnderungen.
Die Leptomeninx zeigt in kraniocaudaler Richtung abnehmend reichlich pigment-
fiihrende, langgestreckte Bindegewebszellen. In Schnitten aus dem Cervicalmark
findet sich in einem langlichen, dem Hinterhorn benachbarten Bezirk im linken
Pyramidenseitenstrang eine deutliche Lichtung der Markfaserung in Préparaten,
die nach Spielmeyer gefirbt sind, sonst erscheint die weille Substanz ohne patho-
logische Verdnderung. — Die motorischen Ganglienzellen enthalten betrichtliche
Mengen lipoider Pigmentmassen, vielleicht etwas mebr als dem Alter des In-
dividuums entsprechen wiirde. Einzelne Vorderhornzellen zeigen das Bild der
chronischen Zellerkrankung nach Nissl in Form einer ausgesprochenen Zell-
schrumpfung; seltener begegnet man dieser Verinderung in den Hinterhérnern.
Hier und da finden sich motorische Ganglienzellen mit einer grofivacuoliren
Umwandlung des Zelleibes. — Um die zartwandigen Capillaren des Riicken-
markes kann man vielfach stark verfettete Zellen, die von aulen der GefiBwand
dicht angelagert sind und offenbar adventitiellen Zellen entsprechen, beobachten.
— Schnitte aus dem Thorakal- und Lumbalmark zeigen durchwegs normales
Verhalten der Markfasern, an den Ganglienzellen die gleichen Verdnderungen
wie im Cervicalmark mit Ausnahme der dort gefundenen vakuoliren Degeneration
einzelner motorischer Ganglienzellen. — In Praparaten, gefarbt nach Bielschowski,
sieht man soweit die Farbung gelungen ist, das Fibrillenbild der Ganglienzellen
mehr oder weniger deutlich ausgeprigt. — Die vorderen Wurzeln des Riicken-
markes aus Hals-, Brust- und Lendenteil bzw. Cauda equina zeigen im Priparat
nach Spielmeyer stellenweise Aufblihung der Markmaschen; die hinteren Wurzeln,
die gleiche Verdnderung in vermehrtem Mafle, sowie hier und da Verschmilerung
und verminderte Schwarzfirbung der Markfasern, ja selbst vollstindigen Mark-
scheidenausfall.’ ’

Muskulatur.

Die histologische Untersuchung mehrerer Stiicke der Rumpi- und Extremi-
tatenmuskulatur ergibt verschieden hohe Grade von Atrophie, angefangen von
einer blofen Verschmilerung bis zu hochgradigem Schwund der Muskelfasern
mit méchtiger Wucherung der Muskelfaserkerne, die dann nicht selten als un-
regelmifBige, mit Hamatoxylin dunkelviolette und undurchsichtige Kernhaufen
{sog. Muskelkernplatten) zwischen den duBlerst verschmalerten, der Querstreifung
entbehrenden Muskelfasern liegen. Das Perimysium internum zeigt eine mit der
Atrophie der Muskelfasern zunehmende Verbreiterung. Stellenweise findet sich
zwischen den stark reduzierten Muskelfasern atrophisches Fettgewebe, ebenso wie
auch das in den gréBeren Muskelinterstitien vorhandene Fettgewebe iiberall stark
atrophiert und stellenweise serdés durchtrinkt erscheint. In dem verbreiterten,
gefafifiithrenden, interstitiellen Rindegewebe der Muskeln finden sich sparliche
chronisch-entziindliche Infiltrate aus Lymphocyten, Plasmazellen und griofleren
mononucledren Gebilden. — Hochgradig veréndert ist ein Teil der arteriellen
Gefiafie und zwar sind es vor allem die kleinen Arterien von ungefdhr einem '/, mm
Kaliber nach abwirts, die eine méachtige Wucherung der Intima und dadurch
bedingte Verengerung der Lichtung aufweisen. Wihrend eine Reihe von Gefaflen
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durch ein derbes, nur mifBig kernreiches und nur hier und da hyalin degeneriertes
Bindegewebe verengt bzw. fast verschlossen erscheint, zeigt die Intima in anderen
GefédBen eine kernreiche, offensichtlich jingere Gewebswucherung mit reich-
lichster Karyorhexis, die vielfach zu vollstindiger Zerstorung der Zellkerne ge-
filhrt hat. Exsudatzellen sind in der so verdnderten Intima infolge der aus-
gebreiteten Nekrobiose mit Sicherheit nirgends zu erkennen. Die Media weist
nur in einigen erkrankten Arterien schwere Veranderungen auf, indem Teile
derselben von einer entsprechenden Wucherung durchsetzt und mehr oder
weniger zerstort sind. An manchen Gefiflen findet sich eine dichte Wucherung
adventitieller Elemente, ohne dall auch hier bestimmte Exsudatzellen mit Sicher-
heit nachweisbar wiren, In einzelnen der so verinderten Gefafe fiillen das ver-
engte Lumen Zellen aus, die am ehesten gewucherten Endothelien entsprechen
wiirden. — Auch die CapillargefdBe sind zum Teil deutlich verandert und zwar
durch Verdickung der Wand sowie Verengerung und augenscheinlich auch Ver-
wachsung des Lumens. Andererseits scheint auch Neubildung von Capillaren
namentlich im atrophischen Fettgewebe stattgefunden zu haben. — An den
vendsen Gefafien und Lymphgefafien keine besonderen Veranderungen,

Die endokrinen Organe.
Hypophyse.

Gewicht: 0,65 g. Der Vorderlappen namentlich in den vorderen Partien
hyperamisch. Die Hauptzellen auf Kosten der Chromophilen stark vermehrt,
nicht selten mit geschrumpften, dunklen Kernen. Die eosinophilen Zellen zum
groBen Teil kleiner als normal, vielfach mit entsprechend verdnderten Kernen.
Auch die basophilen Zellen sind zum Teil verkleinert und besitzen geschrumpfte,
undurchsichtige Kerne. Haufig finden sich im Vorderlappen verstreut kleine
Follikel mit gerbsdurefestem!) Kolloid, sehr reichlich kolloidhaltige und zwar
gerbsiurefeste Basophile. In der Marksubstanz mehrere kleine Cysten mit dem
gleichen Kolloid. In den basalen Teilen der Hypophyse findet sich in der Mark-
substanz stellenweise kolloide Einschmelzung des Parenchyms. Das Zwischen-
gewebe einschlieBlich der GefaBe, auch der grofieren im Hilus ohne pathologische
Verinderungen. Im Hinterlappen spérliche basophile Zellen, wenig Pigment.

Zarbeldriise.

Gewicht: 0,25 g. Das Parenchym in yundliche Lappchen gegliedert, das
Zwischengewebe stellenweise verdickt und die Lappchen daselbst verkleinert. Ein
Kleiner Teil der Lappchen erscheint zellarm, locker gefiigt, die Zellen mit ge-
schrumpften, dunklen Kernen. Vereinzelt findet sich ein gréBerer glisser Herd
oder eine kleine Erweichungscyste. Corpora arenacea nicht reichlich. Gebuchtete
Kerne und Kerneinschliisse in den Pinealzellen anscheinend in entsprechender
Menge.

Schilddrise.

Gewicht: 16 g. Die Blischen sehr verschieden groB, mit Ubergingen von
kleinsten bis zu normal groBen bzw. etwas erweiterten Blaschen. Das Epithel
durchwegs ganz niedrig, vielfach platt, vorwiegend mit kleinen, oft unregelmaBig
geformten und undurchsichtigen Kernen. Das Kolloid liegt dem Epithel dicht
an; ein Teil der Blaschen enthdlt eine groBe Schrumpivakuole; ein kleiner Teil
zeigt eingedicktes, ausgesprochen basophiles Kolloid. In Schnitten nach E.J.Kraus
gefirbt erweist sich fast simtliches Kolloid als gerbsaurefest. Nur einzelne Blis-

1) Nomenklatur nach E. J. Kravs, Virchows Arch. {. pathol. Anat. u. Physiol.
218. 1914.
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chen enthalten fuchsinophiles') oder fuchsinophobes!) Sekret. Das Zwischen-
gewebe ist stellenweise verbreitert und kernarm. Die meisten GefiBe sind un-
verandert, nur ganz vereinzelt sieht man mikroskopisch kleine Gefafe mit ge-
wucherter und zum Teil verfetteter Intima und mit augenscheinlich verschlossenem
Lumen oder ganz feine Capillaren mit verdickter Wand und verengter bzw.
verschlossener Lichtung. An einzelnen Stellen findet sich rundzellige Infiltration
des Zwischengewebes.
Epithetkorperchen.

Drei Epithelkérperchen im Gesamtgewicht von 0,15 g. Das kleinste erscheint
in zahlreiche, kleine Lappchen gegliedert, zwischen denen sich ein sehr lockeres,
angenscheinlich durch Odem stark verbreitertes Interstitium findet, das nur stellen-
weise etwas Fettgewebe enthalt. Die Hauptzellen sind zum allergréBten Teil klein,
protoplasmaarm und zeigen vielfach verkleinerte, undurchsichtige Kerne. Stellen-
weise kleine oder gréfiere Gruppen oxyphiler Zellen mit kleinen dunklen Kernen. —
Das nichstgrofere Fpithelkérperchen zeigt nur stellenweise Lappchenbau; der
grofite Teil setzt sich aus vielfach miteinander verbundenen Zellstringen zu-
sammen, zwischen denen sich ein deutlich verbreitertes, lockeres und gefafreiches
von Lymphocyten und Plasmazellen und anderen mononucledren Zellen méBig
durchsetztes Zwischengewebe findet. Die Zellen des Parenchyms verhalten sich
wie in dem erstbeschriebenen Epithelkérperchen. — Das dritte und groBte zeigt
ebenfalls den retikuliren Typus, jedoch erscheint das Zwischengewebe hier méachtig
gewuchert und von reichlichen Lymphocyten, Plasmazellen und anderen mono-
nuclediren Zellen, sowie spirlichem Blutpigment und zahlreichen kleinsten Ge-
faflen durchsetzt (Abb.3). Fettgewebe findet sich nur ganz spirlich. An den
zahlreichen GeféaBlen keine Verdnderungen. Stellenweise finden sich Hauptzellen,
die etwas protoplasmareicher sind und licht gefarbt erscheinen, wihrend die
ibrigen Parenchymzellen das gleiche Bild zeigen wie in den anderen Epithel-
kérperchen.

Pankreas.

Gewicht: 45g. Lippchen stark verkleinert, stellenweise mit etwas ver-
breitertem und verdicktem Zwischengewebe. Die Driisenlappen gleichmaBig
verschmilert, die Inseln (ca. 154 pro 50 qmm) sind namentlich im Schweif dicht
aneinander geriickt. Im Pankreaskopf zum Teil hydropische Degeneration, noch
héufiger Atrophie der Inseln verschiedenen Grades. In den nicht sklerosierten
Teilen des Zwischengewebes stellenweise spérliche lymphocytére, anderwirts
leukocytére Infiltration. An den GefaBen keine besonderen Verinderungen.

Nebennieren.

Gesamtgewicht: 8,3 g. Die Zona glomerulosa stellenweise atrophisch, die
Zona reticularis deutlich pigmentiert. Lipoid maBig reichlich, nunregelmaBig ver-
teilt; am stiirksten verfettet erscheint die Zona glomerulosa und die &duBeren
Teile der Zona fasciculata, wo sich auch das meiste doppelbrechende Lipoid findet.
Die Marksubstanz im Verhdltnis zur Rinde entsprechend reichlich, mit starker
Chromaffinitét, ohne pathologischen Befund. Die groBen Venen der Marksubstanz
nur mit spirlich entwickelter Muskulatur, die tibrigen Gefalle o. B.

Ovarien.
Gesamtgewicht: 4,3 g. Follikelapparat bis auf ganz vereinzelte Primir-
follikel vollsténdig geschwunden. Reichlich verschieden groBe Corpora albicantia.
1) Nomenklatur nach E. J. Kraus, Virchows Arch. f. pathol. Anat. u. Physiol.
218. 1914.
Virchows Archiv. Bd. 258. 46
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Die zahlreichen Gefile der Marksubstanz zeigen zum grofiten Teil eine verschieden
starke Intimawucherung, die in sehr vielen Geféiflen zum Verschlufl des Lumens
gefithrt hat, sowie oft hyaline Degeneration der GefiBwand in verschiedener
Ausdehnung. Viele der so verinderten Gefafile zeigen im Sudanpriparat ver-
schieden starke Verfettung. Die gewucherte Intima enthilt reichlich neugebildete
elastische Fasern.

Ubrige Organe.

Lunge: In mehreren Schnitten aus verschiedenen Teilen finden sich Ver-
dnderungen einer chronischen, interstiticllen Pneumonie mit Bindegewebs- und
GefaBneubildung, sowie Rundzelleninfiltration und driisenshnlichen Wucherungen
des Alveolarepithels. In einigen dieser Herde lassen sich Gefdlle mit stark ver-

dickter Intima nachweisen, wihrend an den Gefiien in den nicht verdnderten
Lungenteilen keine pathologischen Veranderungen festzustellen sind.

Herz: Neben Zeichen von Atrophie partielle Verfettung und an einzelnen
Stellen vacuolire Degeneration der Herzmuskelfasern. Subepikardiales Fett-
gewebe serds-atrophisch, die Geféile in den untersuchten Schnitten o. B.

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

In der Niere ziemlich starke Verfettung des Epithels der Schaltstiicke und
Henleschen Schleifen, spirliche Verfettung des Epithels der Sammelréhren. Die
GefaBe in den untersuchten Schnitten o. B.

Darm: Serosa leicht verdickt, die Muscularis atrophisch, das Bindegewebe
der Submucosa verdichtet und hyalinisiert. Die Schleimhaut kaum wesentlich
verandert, an den Gefifien keine pathologischen Verdnderungen nachweisbar.
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Harnblase: Epithel kaum veréindert, das subepitheliale Bindegewebe etwas
sklerotisch, die Muskulatur deutlich atrophisch. In den wenigen untersuchten
Schnitten keine pathologischen GefaBverinderungen.

Milz: Chronische Splenitis mit geringer Bindegewebsvermehrung und zahl-
reichen Plasmazellen in der Pulpa; geringe Follikelhyperplasie, Sklerose der
Arteriolen.

Einige retroperitoneale Lymphknoten zeigen das Bild einer chronischen
Lymphadenitis zum Teil mit starker Bindegewebswucherung.

Das Knochenmark im Femur entspricht einem zellarmen Gallertmark.

Mamma: Atrophie der Brustdriise sowie des Fettgewebes.

_ Epikrise.

Es handelt sich bei einer 32jahrigen Patientin um einen typischen
Fall von hochgradiger, diffuser Sklerodermie, bei dem die mikroskopische
Unteruschung eine schwere nekrotisierende Endarteritis bzw. Panarte-
riitis obliterans der kleinen GefaBe in Haut, Unterhautzellgewebe, Korper-
muskulatur, peripheren Nerven, Mark der Finger- und Zehenknochen
und Uvula?l) ergibt, wihrend die Gefillverinderungen in der Milz einer
Arteriolosklerose, die vielleicht durch den chronischen Milztumor bedingt
ist, entsprechen und ebensowenig mit der Arteriitis zu tun haben wie
die Veréinderungen an den Ovarialgefifien, die den als Menstruations-
und Ovulationssklerose beschriebenen gleichen.

Die beschriebene Endarteriitis bzw. Panarteriitis zeigt ein verschie-
denes - morphologisches Verhalten, augenscheinlich in Abhsngigkeit
vom Alter des Prozesses. Wo der Prozef jiinger ist, findet sich eine
zellreiche Wucherung, deren cytologische Analyse infolge einer ausge-
dehnten Karyorhexis kaum durchfithrbar ist; wo der Vorgang &lter und
offenbar zum Stillstand gekommen ist, sehen wir eine bindegewebige
Verdickung der Gefifiwand, namentlich der Intima, die bis zum Ver-
schlull der Lichtung fiihrt. Die Media erscheint von der entziindlichen
Infiltration und Wucherung im allgemeinen weniger oder gar nicht be-
fallen; wo sie erkrankt ist, nimmt an der Entziindung auch die Adven-
titia in verschiedenem Mafle teil. Die Art der GefiaBerkrankung hat eine
gewisse Ahnlichkeit mit der Periarteriitis nodosa, wenngleich knotige
Verdickungen und Aneurysmabildung an den erkrankten Gefafien
fehlen und die histologischen Bilder vor allem fiir eine primire Er-
krankung der Intima, die sekundir auf die tibrigen GefaBwandschichten
iibergreift, zu sprechen scheinen. — Die Capillaren im Corium zeigen
lediglich Atrophie bis zum vélligen Schwund, jedoch keine entziindlichen
oder proliferativen Verinderungen.

Die Veranderungen der Haut entsprechen denen, wie sie schon frither

1) Die Gingiva, an der sich ebenso wie am weichen Gaumen und der Uvula
schon makroskopisch Atrophie und Ulcerationen nachweisen lieSen, wurde histo-
logisch nicht untersucht, ebensowenig Zunge, Larynx und Trachea, so da8 iiber
hier vorhandene GefiaBverinderungen nichts ausgesagt werden kann.

46*
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von vielen Autoren gesehen und beschrieben wurden. Es lassen sich in
den einzelnen Hautstiicken geringe morphologische Unterschiede im
histologischen Bilde erkennen, die vielleicht mit dem Alter und Grad der
Erkrankung zusammenhéngen, so die Verdickung des Coriums an den
Armen und Beinen zum Unterschied von der Verdiinnung an anderen
Stellen, namentlich den Fingern und Zehen. Dort wo der ProzeB am
sltesten und hochgradigsten ist, erscheint die Verdiinnung der Haut
am grofiten. Die elastischen Fasern der Haut, namentlich des Corium
sind héchstwahrscheinlich nicht nur verhdltnism&fig, sondern meist
auch absolut vermehrt. An der Atrophie der Epidermis nimmt an Fin-
gern und Zehen auch die Hornschicht teil, die hier auffailend diinn ef-
scheint; ferner das subcutane Fettgewebe mit Ausnahme des Fettpolsters
der Fingerbeere und des entsprechenden Fettgewebes der Zehen.

Die Schleimhaut des weichen (laumens und des Zapfchens zeigt
einen der Hautverdnderung entsprechenden Prozefl, der an mehreren
Stellen zu Geschwiirbildungen gefiithrt hat, was an den Schleimhfuten
Sklerodermiekranker nach Angabe Krenssonst nur selten beobachtet wird.

Die Korpermuskulatur zeigt' Atrophie mit Ubergingen von geringen
bis zu héchsten Graden, sowie kleine chronisch entziindliche Infiltrate
in dem verdickten, vielfach von atrophischem Fettgewebe durchsetzten
Zwischengewebe.

Sehr schwer verdndert erscheinen die peripheren Nerven bis in die
feinsten Verzweigungen, am stirksten der Nervus medianus, und
zwar finden sich hochgradige degenerative Prozesse an den Mark-
fasern mit Untergang derselben und nachfolgender Bindegewebs- und
Fettgewebswucherung im Interstitium. Nur vereinzelt zeigen die
groffen peripheren Nerven geringe chronisch-entziindliche Infiltration
in dem stark gewucherten Zwischengewebe. — Weit geringere degene-
rative und atrophische Veranderungen zeigen die vorderen und hinteren
Wurzeln des Riickenmarks.

Das Riickenmark selber weist Schrumpfung einzelner Ganglienzellen
in den Vorder- und Hinterhornern auf und vacuolire Degeneration ganz
vereinzelter Ganglienzellen in den Vorderhérnern. Besondere Gefdaf3-
veranderungen sind im Riickenmark nicht nachweisbar.

An der allgemeinen Atrophie ist ferner das Knochensystem beteiligt,
in erster Linie Finger- und Zehenknochen, die ebenso wie die grofien
Réhrenknochen hauptsichlich ein zellarmes Gallertmark enthalten.

An den Gelenken der Finger und Zehen lassen sich Veranderungen
feststellen, die zumTeil einer chronischen adhisivenArthritis entsprechen,
wodurch die bei der Patienten zu Lebzeiten vorhandene Unbeweglich-
keit der Finger und Zehen noch besser verstindlich erscheint.

Die anatomisch-histologische Untersuchung des endokrinen Systems
ergibt fiir die Hypophyse normales Gewicht, Vermehrung der Haupt-
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zellen auf Kosten der Chromophilen und haufig regressive Verdnde-
rungen aller drei Zellformen unter dem Bilde der Atrophie und Kern-
pyknose. — Entsprechende regressive Veranderungen finden sich bei
einem Teil der Zirbelzellen bei normalem Gewicht der Zirbeldriise. —
Die Schilddriise ist atrophisch und zeigt stellenweise verbreitertes
Zwischengewebe, hie und da mit rundzelliger Infiltration.

Zwei von drei untersuchten Epithelkérperchen sind deutlich ver-
grofiert und zeigen ein eindrucksvolles Bild einer chronischen, intersti-
tiellen, Parathyreoiditis (Epithelkorperchencirrhose) mit reichlicher Binde-
gewebs- und Gefalwucherung und dichter lymphocytérer und plasma-
cellularer Infiltration. Die Hauptzellen aller drei Epithelkdrperchen
erscheinen meist protoplasmaarm und mit verkleinerten, undurchsich-
tigen Zellkernen.

Das Pankreas zeigt starke Atrophie der Azini, geringe Bindegewebs-
wucherung, stellenweise mit spirlicher entziindlicher Infiltration, und eine
verh#ltnismaBige Vermehrung der Inseln, die im Kopfteil vielfach hydro-
pisch degeneriert bzw. atrophisch erscheinen. — Die Nebennieren sind
ein wenig kleiner als normal, histologisch jedoch ohne besondere patho-
logische Veranderung. — Die Ovarien erscheinen stark verkleinert und
zeigen einen fast vollstindigen Schwund des Follikelapparates sowie
schwere Verinderungen an den Gefiflen des Hilus und der Marksubstanz,
die jedoch, wie bereits erwihnt, mit den iibrigen GefidBverinderungen
unseres Falles nichts zu tun haben.

Wie aus dem eingangs angefithrten histologisehen Protokoll hervor-
geht, weichen die GefaBveréinderungen in unserem Falle nicht unwesent-
lich von den bisher bei Sklerodermie beschriebenen ab. So fand ich bei
der Durchsicht der Literatur nirgends Angaben tiber eine nekrotisierende
Panarteriitis mit einer Wucherung in der Gefifwand, die stellenweise
geradezu an ein spezifisches Granulationsgewebe erinnert.1)

Wenn wir die in unserem Falle ermittelten histologischen Befunde
iiberblicken, so stehen hier zwei pathologische Veranderungen im Vorder-
grund: Das ist einerseits die entziindliche zur Verengerung bzw. Ver-
6dung der Lichtung fithrende Gefifverainderung der kleinen und kleinsten
arteriellen Gefafle und andererseits atrophische Verdnderungen der Haut,
der Muskeln, Knochen und Nerven, kurz all der Gewebe, deren Arterien
erkrankt sind. Es ist naheliegend, anzunehmen, daf die hochgradige
GefaBerkrankung zur Atrophie der genannten Gewebe in ursichlicher
Beziehung stehen diirfte, denn so wie bei der genminen Schrumpfniere
die Arteriosklerose zur Atrophie und Induration der Niere fithrt, so
kommt es meiner Ansicht nach bei der Sklerodermie infolge der durch
die GefaBerkrankung bedingten chronischen Ischamie allmahlich zu

') Die Untersuchung einer Reihe von Schnitten auf saurefeste Stibchen und
Spirochiten und andere Mikroorganismen ergab ein negatives Resultat.
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entsprechenden Verénderungen in der Haut. Zu der Atrophie tritt hier
noch die besondere Verhartung und Spannung hinzu, Anzeichen, die
sich m. E. mit der durch den Gewebskollaps bedingten Verdichtung
des Bindegewebes, der hyalinen Degeneration desselben, der nicht nur
relativen, sondern wahrscheinlich auch absoluten Vermehrung der ela-
stischen Fasern, vielleicht auch mit dem verringerten Turgor der Haut
ausreichend erklaren lassen. Die chronische Ischimie bedingt offenbar
auch eine Storung des Pigmentstoffwechsels, worauf die abnorm starke
Pigmentierung der Basalzellschicht zuriickzufithren wére, ebenso wie
der Haarausfall und die verminderte Hornbildung an Fingern und Zehen
auf eine herabgesetzte Leistungsfahigkeit der atrophischen Epidermis
hinweist. — Auch die Atrophie des Fettgewebes, der Muskeln, der
Knochen und des Knochenmarks findet zwanglos ihre Erklarung in der
durch die schwere Gefalverinderung hervorgerufenen chronischen
Ischamie, Auf die gleiche Ursache wiren ferner die degenerativen und
atrophischen Verénderungen in den peripheren Nerven zuriickzufiihren,
zumal der Nachweis hochgradig verinderter Gefae innerhalb der grof3en
Nervenstrange mehrfach gelang. Bei der Muskel-, Knochen- und Ner-
venatrophie mag auch die langdauernde Untitigkeit, zu der die Kranke
durch ibr Leiden verurteilt war, mit eine Rolle gespielt haben. — Es
ist vielleicht hier der Ort, auf die Moglichkeit hinzuweisen, daf} die Ver-
anderungen in den Nerven und Muskeln nicht ausschlieflich regressiver
Natur wiren, sondern hier ein Narben- oder Ausheilungsstadium eines
entziindlichen Prozesses einer Neuritis bzw. Myositis vorlige. Soweit
bei einem so chronischen Nerven- und Muskelleiden die Entscheidung
dieser Frage iiberhaupt moglich ist, mochte ich auf Grund der histo-
logischen Untersuchung die Ansicht aussprechen, daf} die in dem ver-
dickten Zwischengewebe der Nerven und Muskel gefundenen chronischen,
meist an die Nachbarschaft der GefiBe gebundenen entziindlichen In-
filtrate wahrscheinlich der Ausdruck einer sekundér von der erkrankten
GefsBwand auf das interstitielle Bindegewebe iibergegriffenen Ent-
ziindung sind, zumal die histologischen Bilder vielfach in nnzweideutiger
Weise fiir diesen Vorgang zu sprechen scheinen. Trotzdem soll die Mog-
lichkeit einer gleichzeitigen, primiren Entziindung der Gefifle, Nerven
und Muskeln durch eine gemeinsame Schédlichkeit, vielleicht infek-
tioser Natur, durchaus nicht in Abrede gestellt werden?).

Die geringen Zellverinderungen im Riickenmark sind wohl als die
Folge der schweren Veranderung der peripheren Nerven im Sinne einer
retrograden Zellverinderung, vielleicht auch als Ausdruck von Untitig-

1) Falle von Periarteriitis nodosa mit Erscheinungen von Myositis und Neuritis
beschrieb in jiingster Zeit Wohhwill in Virchows Arch. £. pathol. Anat. u. Physiol.
246. 1923; einen solchen mit parenchymatéser Neuritis Hollermann in Beitr. z.
pathol. Anat. u. z. allg. Pathol. ¥2. 1923.
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keitsatrophie anzusehen. Wie weit am Zustandekommen der Skleroder-
mie der durch die schwere Erkrankung der peripheren Nerven bedingte
Wegfall trophischer Einfliisse beteiligt ist, entzieht sich einer sicheren
Entscheidung. Zur Erklirung der im Gefolge der Sklerodermie aufgetre-
tenen Gangrin der Finger- und Zehenspitzen geniigen ausschlieflich
die gefundenen Gefiafiverinderungen.

Was die Beziehungen der in unserem Falle an den endokrinen Driisen
gefundenen Veranderungen zu der Sklerodermie anbelangt, so kann man
wohl getrost behaupten, daff diese keine ursachliche Bedeutung fiir die
Entstehung des Leidens besitzen. — Der ausgedehnte Follikelschwund
in den Eierstocken, deren GefiBe schwer verdndert sind, findet eine Er-
klarung durch die infolge der Gefifisklerose bedingte chronische Er-
nihrungsstérung nicht minder, als durch die Annahme einer Teil- oder
Folgeerscheinung der Kachexie. — Bauchspeichel- und Schilddriise
zeigen Verinderungen, wie sie auch bei anderen chronischen abzehrenden
Erkrankungen so hiufig gefunden werden; auch die Befunde in Zirbel-
dritse und Gehirnanhang scheinen keine Verénderungen darzustellen,
die nach unseren Erfahrungen als primire selbstdndige Prozesse auf-
zufassen wiren, geschweige denn fiir die Entstehung der Sklerodermie
ursichlich in Betracht kommen kénnten; vielmehr diirften auch diese
mit der Kachexie des Individuums zusammenhangen

Bei dem seltenen Befund in den Epithelkérperchen, der einer Cirrhose
mitreichlicherlymphocytirer und plasmacelluldrer Infiltration entspricht,
muf} die Frage offen gelassen werden, ob hier ein zufalliges Zusammen-
treffen zweier von einander unabhingiger Vorginge vorliegt oder ob
die Epithelkorperchencirrhose eine Folge der Sklerodermie ist, vielleicht
in dem Sinne, dafB hier ein chronisches Stadium einer metastatischen
Parathyreoiditis vorliegt, was angesichts der zahlreichen gangrinds-
ulcerdsen Veréinderungen nicht auszuschlieBen wire. Die Cirrhose der
Epithelkérperchen fiir die Entstehung der Sklerodermie verantwortlich
zu machen, wire sicher ungerechtfertigt.

Die Ablehnung einer organitiologischen Bedeutung der in unserem
Falle gefundenen Veranderungen in den endokrinen Driisen fiir die Skle-
rodermie erscheint mir um so notwendiger zu betonen, als ja den endo-
krinen Driisen, namentlich der Schilddriise, von vielen Forschern eine
groBe Bedeutung in der Entstehung der Sklerodermie beigemessen wird
und zwar teils auf Grund oft ganz zufélliger oder rein sekundirer Ver-
anderungen in denselben, teils auf Grund des manchmal giinstigen Ein-
flusses organtherapeutischer MafBnahmen auf den Verlauf der Sklero-
dermie, teils wegen der Beziehungen der Sklerodermie zu gewissen
endokrinen Leiden, so namentlich dem Morbus Basedow:. Was vor
allem die Beziehungen der Schilddriise zur Sklerodermie anbelangt, so-
wirde sowohl die Hyperfunktion derselben (bei Hyperthyreosen und
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beim Morbus Basedowi), als auch die Hypofunktion in Fillen, wo sich
Atrophie oder Sklerose der Schilddriise feststellen lieB, als urséchlicher
Umstand fiir die Sklerodermie angesehen, so von Singer, Jeanselme,
Krieger, Sterling, Kornfeld, Roesch u. a., ohne dall es den Forschern
gelungen ware, die ursidchliche Bedeutung der gefundenen, durchaus
nicht einheitlichen Schilddriisenveréinderungen fiir die Sklerodermie
zu beweisen. Andererseits ist es Tatsache, daB Sklerodermie und
Basedow nicht selten zusammen vorkommen, beziehungsweise die Base-
dowsche Krankheit der Sklerodermie vorausgeht, ochne dall von einem
Zufall gesprochen werden koénnte; vielmehr miissen hier irgendwelche
innere Zusammenhdnge angenommen werden, auf die ich weiter unten
noch einmal zu sprechen kommen mochte. — Ganz mit Unrecht hat man
die Nebennieren mit der Sklerodermie in Zusammenhang zu bringen
versucht und zwar hauptséichlich wegen der abnormen Pigmentierung
der Haut und wegen der im Verlauf der Sklerodermie oft eintretenden
Asthenie (Uhlenhut, Sterling, Huismanns, Boesch, Scholz, Lichtwitz u. a.).
— Da die Nebennieren in den meisten Fallen (wie auch in unserem Falle)
unverandert gefunden werden, diirften die genannten Krankheitssym-
ptome, die die Sklerodermie gemeinsam mit dem Addison hat, nicht auf
eine Nebennierenerkrankung zuriickzufiihren sein; vielmehr ist in der
Hyperpigmentierung der Haut der Ausdruck einer durch das Haut-
leiden bedingten Pigmentstoffwechselstérung zu erblicken. — In unse-
rem Falle bestand auch die bei Addisonkranken vorhandene Hypotonie,
die jedoch ebenso wie die Asthenie der Kranken durch die schwere
Kachexie ihre Erklirung findet. — Wie sich die Hyperpigmentation der
Haut mit dem schweren chronischen Hautleiden ohne die Annahme
einer Nebennierenlision erkliren 1a8t, ebenso 140t sich der Haarausfall,
das fehlende Schwitzen, die trockene, stellenweise schuppende Haut
gleichfalls zwanglos mit den schweren Veradnderungen der Haut, ihrer
Gefifie und Nerven erkliren, ohne dafl, wie es vielfach geschieht, ein
Versagen der Schilddriise oder Hypophyse angenommen werden miilite.

Von einigen Autoren wird bei der diffusen Sklerodermie das Versagen
mehrerer endokriner Driisen, eine sogenannte pluriglaudulidre Insuffizienz
angenommen, teils wegen einer Reihe von Symptomen, welche die Sklero-
dermie mit verschiedenen endokrinen Erkrankungen .gemeinsam hat,
teils wegen der therapeutischen Erfolge, die bei Sklerodermie mit der
gleichzeitigen Verabreichung von Extrakten aus verschiedenen endo-
krinen Driisen (wie namentlich der amerikanischen Literatur zu ent-
nehmen ist) erzielt worden sind. —

Wenngleich keine morphologisch nachweisbare Veranderung im endo-
krinen System bekannt ist, die ‘erwiesenermaBen Sklerodermie zu er-
zeugen imstande ist, so soll andererseits nicht geleugnet werden, dall im
Verlauf der Sklerodermie ein oder das andere innersekretorische Organ



Zur Pathogenese der diffasen Sklerodermie. 727

sekundar mit klinisch hervortretenden Symptomen erkranken kann, zu-
mal bei einem sotief in den Organismus eingreifenden, chronischen Leiden-
wie es die diffuseSklerodermie ist, eine nachfolgendeSchédigung des emp-
findlichen endokrinen Apparates leicht moglich ist.

Ich glaube, da8 die hier angefiihrten Tatsachen geniigen, um die Be-
rechtigung der innersekretorischen Theorie der diffusen Sklerodermie
zweifelhaft erscheinen zu lassen. Aus der Untersuchung unseres Falles
geht wohl mit ziemlicher Sicherheit die Abhéngigkeit der skleroderma-
tischen Verdnderung von einer schwerer, organischen Erkrankung der
kleinen Arterien hervor, ohne daBl man irgendwelche hypothetische
Stérungen in den endokrinen Organen oder im Nervensystem als Ursache
annehmen miifite.

Nun sind in der Literatur etliche Falle beschrieben, in denen nach
Angabe der Verfasser keine Versinderungen an den Gefiflen oder Nerven
gefunden wurden (Marianelli, Otio, Darier und Gaston, Goldschmidt), so
daf} an eine rein funktionelle Stérung zu denken wire. Die anatomisch-
histologisch negativen Falle mogen zur Entstehung der Theorie von der
angioneurotischen bzw. trophoneurotischen Genese der Sklerodermie
viel beigetragen haben, zumal bei den Patienten neuropathische Be-
lastung, zahlreiche nervise Beschwerden und Storung der Vasomobili-
tat, die der Sklerodermie oft jahrelang vorausgehen, festzustellen sind
und das Leiden in einer Anzahl von Fillen mit schweren nervésen Er-
krankungen, als da sind spinale Gliose, Myelitis, Tabes, Bulbarparalyse
u. a. vergesellschaftet ist. — Auch die sehr nahen Beziehungen der Skiero-
dermie zur Raynaudschen Krankheit sowie die Verbindung von Sklero-
dermie und Hemiatrophia faciei und die Falle von partieller Sklero-
dermie mit Verdnderungen der Haut im Gebiet eines peripheren Nerven
oder Riickenmarkmetamers, vielleicht auch die Bevorzugung der jii-
dischen Rasse sprechen zugunsten der sogenannten nervosen Theorie.

Es ist sehr schwer, sich hier eine richtige Vorstellung zu machen, be-
sonders wenn man tiber eigene Erfahrungen nicht verfiigt, doch glaube
ich, daf§ wir — falls den Mitteilungen iiber Fille von Sklerodermie mit ne-
gativem histologischen Gefafibefund Glauben zu schenken ist — an
der einheitlichen Entstehungsweise der Sklerodermie zu zweifeln berech-
tigt sind. Und zwar erscheint es nicht unwahrscheinlich, daf die Sklero-
dermie sowohl durch eine organische GefilBerkrankung wie in unserem
und vielen anderen genau untersuchten Fallen bedingt ist, ebenso wie es
Fille geben mag, in denen eine langdauernde funktionelle GefafBistérung
ohne ein morphologisch greifbares Substrat zur Sklerodermie fithrt. Die
chronische, zur Sklerodermie fithrende Ischamie der Haut, die in unse-
rem Falle durch obliterierende Endarteriitis bzw. Panarteriitis be-
dingt ist, kénnte bei der ,,nervisen Form, bei der sich keine oder nur ge-
ringe, vielleicht sekundir entstandene Gefalverinderungen finden, durch
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einen chronischen Spasmus der gleichen Gefalle bedingt sein. Damit
ware auch eine Briicke geschlagen zwischen Sklerodermie und Raynaud-
scher Krankheit, bei der in der Mehrzahl der Fille die gleichen Ver.
dnderungen an den Gefillen wie bei der Sklerodermie gefunden werden,
wahrend nur ein kleiner Teil der Falle auch hier ohne morphologisch
nachweisbare Gefiafiverainderungen verlauft. An der nahen Verwandt-
schaft zwischen Sklerodermie und Raynaudscher Krankheit ist ja nicht
nur auf Grand des klinischen Bildes, sondern auch auf Grund der ge-
fundenen Gefifiveranderungen wohl nicht zu zweifeln, ja es macht fast
den Eindruck, als ob hier ein und dieselbe Erkrankung vorliegt!), die
das einemal zn symmetrischer Gangran, das anderemal zur Sklerodermie
und in einem Teil der Falle zu beiden Veranderungen fithrt, wie aus den
zahlreichen Féllen hervorgeht, bei denen sich entweder Raynoudsche
Gangran an die Sklerodermie oder diese an die Gangran anschlieBt.
Man gewinnt die Vorstellung, dafl in den Fallen, wo die GefaBstérung —
sei sie nun organisch oder funktionell — rasch und sehr stark mit Bevor-
zugung der Finger und Zehen einsetzt, Raynoudsche Gangrin entsteht,
daf} dagegen bei schleichendem, zu weniger hochgradiger Gefafverenge-
rung fithrendem Verlauf das Bild der Sklerodaktylie bezw., wenn das
ganze Integumentum commune von der Gefilerkrankung befallen ist,
daf Bild der diffusen Sklerodermie zustande kommt. Diese Annahme
schlieBt nicht ans, daB zu der Sklerodermie — wenn die GefdBobliteration
bzw, der Gefaflkrampf einen Grad erreicht, der die Ernshrung des Ge-
webes unmoglich macht — sekundirRaynaudsche Gangrin oder um-
gekehrt zu dieser — wenn der GefafiprozeB schleichend weitere Teile
der Hautdecke ergreift -- Sklerodermie hinzutreten kann.

Der im vorstehenden vertretene dualistische Standpunkt in der Lehre
von der Pathogenese der Sklerodermie, demzufolge sowohl Endarteriitis
obliterans als auch chronischer GefiBspasmus Sklerodermie und Ray-
noudsche Krankheit verursachen kann, wiirde vielleicht manches er-
kldren, was bei diesen zwei Prozessen auf den ersten Blick unverstiandlich
erscheint.

Die Fille, in denen wie in unserem Falle eine Endarteriitis obliterans
gefunden wurde, bereiten dem Verstindnis meines Erachtens keine
Schwierigkeiten, wenngleich die Ursache der Gefiflerkrankung in vél-
liges Dunkel gehiillt ist. Kiltetraumen, Infektionen, toxische Zu-
stinde exogener oder endogener Natur kimen als Ursache in Betracht,
wobei ‘konstitutionelle Schwiche oder abnorme Kmpfindlichkeit der
Gefafe eine disponierende Rolle spielen kinnte, wie aus dem gehiuften
Vorkommen der Sklerodermie bel nervds belasteten bzw. neuropathi-
schent Individuen und Angehérigen der jidischen Rasse hervorzugehen
scheint.

) Chauffard.
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Die Annahme einer funktionellen Erkrankung der Gefafie im Sinne
einer Angioneurose macht es verstandlich, warum gerade im Anschlufl
an schwere nervdse Leiden das Auftreten der Sklerodermie beobachtet
wird. Offenbar konnen durch die verschiedenartigsten Vorgingen die
vasomotorischen Zentren und Bahnen in Mitleidenschaft gezogen werden
und funktionelle Storungen des GefaBapparates bedingen. Welcher Art
die Veranderungen im Nervensystem sind, die der (wenn man so sagen
darf) nervosen oder funktionellen Form der Sklerodermie zugrunde liegen,
diirfte wohl nicht immer ohne weiteres zu ermitteln sein. Neben Fallen
von Sklerodermie mit groben, organischen und leicht nachweisbaren
Verinderungen, wie Syringomyelie, Myelitis, Hirn- und Riickenmarks-
sklerose usw. kionnte es Fille geben, in denen die Veranderungen der
entsprechenden Zentren und Bahnen entweder morphologisch gar nicht
oder nur mit den feinsten histologischen Methoden und bei genauester
Untersuchung feststellbar wiren. Ein abschlieendes Urteil iiber diese
Frage wird wohl erst moglich sein, wenn exakte Untersuchungen des
ganzen Nervensystems an einem groflen Material mit Zuhilfenahme der
modernen neurohistologischen Technik vorliegen werden, wovon bis
jetzt noch keine Rede ist.

Die Angaben iiber histopathologische Befunde im Nervensystem in
Fillen von diffuser Sklerodermie sind sehr widersprechend. In vielen
Fillen wurde das Nervensystem unveréindert gefunden. In den Féllen,
in denen histologischeVerinderungen im Nervensystem gefunden wurden,
diirfte es sich ebenso wie in unserem Falle um Vertinderungen sekundérer
Natur handeln, sofern natiirlich nicht irgerndwelche selbstindige und
nicht zu verkennende Prozesse wie Syringomyelie u. a., denen sich die
Sklerodermie erst spiter hinzugesellt hat, vorliegen.

Manche Forscher erblicken in diesen meiner Ansicht nach sekundéren
Verinderungen des Nervensystems die Ursache der Sklerodermie, so
Schulz, der augenscheinlich die gleichen Befunde an peripheren Nerven
und Riickenmarkwurzeln erheben konnte, wie ich, und diese fiir die Haut-
und Muskelerkrankung verantwortlich macht. Auch im sympathischen
Nervensystem wurden Verinderungen bei der Sklerodermie gefunden,
so von Lichtwitz regressive Veranderungen in den Ganglienzellen, Unter-
gang derselben und starke Bindegewebswucherung in den Semilunar-
ganglien und von Aoyagi (in einem Fall von Nagayo) Vakuolenbildung
in den Ganglienzellen, Lockerung der Neurofibrillen und Bindegewebs-
vermehrung. — Da sich degenerative und atrophische Veranderungen
mit und ohne Bindegewebswucherung in den sympathischen Ganglien,
wie namentlich aus neueren Arbeiten hervorgeht, bei den verschieden-
artigsten Erkrankungen nachweisen lieBen (so bei Basedow, Addison,
Diabetes mellitus, Arteriosklerose, zahlreichen Infektionskrankheiten
und Intoxikationen)erscheint es recht unwahrscheinlich, daB in denselben
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ein urséchlicher Einfluf3 fiir die Sklerodermie gelegen sein soll, abgesehen
davon, daB, angesichts der Mannigfaltigkeit der bei der Sklerodermie im
Nervensystem erhobenen Befunde ein oder das andere Mal auch an einen
rein zufalligen Befund gedacht werden miifite. So beschreibt Martha
Herzog einen Fall von Sklerodermie mit cystischer Degeneration der
Spinalganglien und der hinteren Wurzeln, ohne vorsichtigerweise die
Frage des ursichlichen Zusammenhanges dieser Verainderung mit der
Sklerodermie zu beantworten. Nun fand Watanabe unter 150 Leichen
dieselben Cysten in den Spinalganglien meistens mehrfach in nicht we-
niger als 40 Fallen oft neben atropischen und degenerativen Prozessen.
Dieses Beispiel sollte jedenUntersucher davor zurtickhalten, irgendwelche
belanglose, oft rein zufallige Befunde mit krankhaften Vorgingen in
ursichlichen Zusammenhang zu bringen.

Was die inneren Zusammenbinge zwischen Sklerodermie und Mor-
bus Basedowi anbelangt, so glaube ich, daBl diese im sympathischen
Nervensystem zu suchen sind. Es spricht manches dafiir, daB die Ver-
dnderungen der Schilddriise beim Basedow in Abhéngigkeit von einer
Erkrankung des sympathischen Nervensystems zur Entwicklung ge-
langen. Der Morbus Basedowi somit die mittelbare Folge einer Sympathi-
cusneurose wire. Nun ergaben Versuche von Reinhard in der Tat, dafl
man durch chronische Reizung des einen Halssympthicus mit faradischen
Stromen VergrofBerung und Kolloidvermehrung in dem Schilddriisen-
lappen derselben Seite und durch Herausschneiden des Halssympathicus
einer Seite Verkleinerung des entsprechenden Schilddriisenlappens er-
zielen kann. Nach den Angaben Reinhards gelingt es auch, durch Aus-
rottung des Halssympathicus die Basedowsche Krankheit zur Aus-
heilung zu bringen, eine Tatsache, die im Verein mit den oben zitierten
Experimenten die grofie Bedeutung des Sympathicus fiir die Patho-
genese des Morbus Basedowii aufweist (neurothyreogene Theorie des
Basedow). — Es lieen sich noch mehrere Beispiele erwdhnen, die
fiir die Abhéngigkeit der Schilddriise und ihrer Funktion von sympa-
thischen Nervensystem sprechen, ebenso wie die Abhingigkeit des Ge-
faBsystems vom Sympathicus erwiesen ist, so dal es verstandlich er-
scheint, dal eine Erkrankung des Sympathicus unter Umsténden beide
Prozesse, den Morbus Basedowit und den ,,nervosen Typus™ der Sklero-
dermie bei ein und demselben Individuum erzeugen oder auslésen kann.
Der giinstige therapeutische Einflufl der Xxtrakte aus Schilddriise und
anderen innersekretorischen Organen mag mit der physiologischen
Wirkung der meisten endokrinen Préparate auf das Gefdfsystem zu-
sammenhingen.

Man sieht, daB die Frage nach der Entstehung der Sklerodermie
durchaus nicht geklart ist, am wenigsten, soweit es sich um diejenigen
Falle handelt, in denen histologisch keine Gefifiverinderungen nachzu-
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weisen sind. Viel verstandlicher wird uns die Erkrankung in den Fallen,
in denen, wie in unserem, eine Arteriitis obliterans als morphologische
Unterlage gefunden wird, wenngleich die Ursache der Gefaflentziindung
ungeklart bleibt.

Die Frage, ob bei der Sklerodermie eine primére Hrkrankung der
GefaBe mit sekundirer Atrophie und Induration der von der GefaBer-
krankung befallenen Gewebe vorliegt, oder ob die Sklerodermie das
Narbenstadium einer chronischen, zur Induration fithrenden Entziindung
der Gewebe selber mit sekunddrer Verinderung der Gefiafle ist, wie es
Notthafft auf Grund seines Falles annimmt, mochte ich, wie schon ein-
gangs erwahnt, zugunsten der erstgenannten Auffassung beantworten.
Der Einwand von Notthafft gegen die reine GefaBtheorie, daf die so hiu-
fige Altersarteriosklerose keine Sklerodermie erzeugt, erledigt sich von
selbst, da die Arteriolosklerose — und nur um diese Form der Gefafskle-
rose konnte es sich handeln — gerade die Haut, die Subcutis und Mus-
kulatur verschont, wihrend Niere, Milz, Bauchspeicheldriise, Netzhaut
und andere innere Organe so haufig daran erkranken. Es wurde schon
eingangs der Vergleich zwischen der arteriolosklerotischen Schrumpf-
niere und der sklerodermatischen Hautverinderung angestellt und auf
das Tertium comparationis, das in dem durch die chronische Ischamie
bedingten Gewebskollaps mit nachfolgender Induration zu suchen ist,
hingewiesen. Ich glaube, daB diese Uberlegung die Einwendungen
Notthaffts gegen die Bedeutung der GefdBerkrankung fiir die Entstehung
der Sklerodermie wohl zu entkriften imstande ist.

Ich mochte meine Ansicht iiber das Wesen der Sklerodermie dahin
zusammenfassen, dall diese ebenso wie die Raynaudsche Krankheit
offenbar nur ein Symptom einer Geféferkrankung ist, die in der Mehr-
zahl der Fille in einer obliterierenden Arteriitis, in einem kleinen Teil der
Falle augenscheinlich in einerAngioneurose mitAngiospasmus der kleinen
Arterien besteht. Erreicht die Geféafiverinderung (gleichviel ob durch
Endarteriitis obliterans oder Angiospasmus bedingt) einen Grad, der
die Erndhrung des Gewebes unmdglich macht, so kommt es zu dem als
Raynaudsche Gangrin bezeichneten Symptom. Ist die Gefifiverenge-
rung weniger hochgradig, so dafl eine leidliche Ernghrung des Gewebes
ermoglicht ist, besteht sie jedoch durch langere Zeit, dann kommt es
zu dem anderen Symptom, der Sklerodermie, die je nach der Lokali-
sation und Ausdehnung der GefaB3storung entweder teilweise (wie bei der
Sklerodaktylie, der Sklerodermie en bandes, der Sklerodermie en pla-
ques u. a.) oder diffus (als diffuse Sklerodermie) auftritt. Die Gangrén
kann der Sklerodermie vorausgehen oder erst im Verlauf dieser entstehen,
was lediglich von dem Zeitpunkt abhingt, in dem durch den Gefaf-
prozel3, der an den gipfelnden Teilen am hochgradigsten zur Entwicklung
gelangt, bedingte Ischimie das Gewebe zum Absterben bringt. — Die
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Atrophie des Unterhautfettgewebes, der Muskeln, der Knochen und der
peripheren Nerven ist ebenso wie die Sklerodermie selber eine Folge
der Gefafierkrankung und somit der Hautverinderung hinsichtlich der
Entstehung nebengeordnet, wenngleich der Nachweis entziindlicher Ver-
snderungen im Zwischengewebe der degenerierten und atrophischen
Nerven und Muskeln (wie in unserem Falle) die Moglichkeit nicht aus-
schlieBt, dall Gefafle, Nerven und Muskeln gleichzeitig von einer gemein-
samen Schidlichkeit getroffen worden sind.

Die regressiven Verénderungen der inneren Organe, einschlieBlich
der endokrinen Driisen, sind wohl meist als Teil- bzw. Folgeerscheinung
der allgemeinen Atrophie, der die Sklerodermiekranken nach lingerer
Krankheitsdauer verfallen, anzusehen. Die Annahme einer primdren
Storung in einem oder mehreren endokrinen Organen als Ursache der
Sklerodermie erscheint unbewiesen.

Wieweit der in unserem Falle bei der Sektion aufgedeckte mesen-
teriale Duodenalverschluff mit der Sklerodermie zusammenhéngt, istschwer
zu beurteilen. Kin Zusammenhang zwischen beiden Vorgingen erscheint
immerhin méglich und zwar in dem Sinne, daf} eine etwa vorhandene
Atrophie der Magenmuskulatur oder eine nervés bedingte Atonie dersel-
ben die Erweiterung bewirkt und diese somit das primére Moment beim
Zustandekommen des Duodenalverschlusses abgegeben hat. Jedenfalls
verdient der Befund eines mesenterialen Duodenalverschlusses als eine
bisher bei diffuser Sklerodermie noch nicht beschriebene Verwicklung
eine besondere Erwihnung.

Ebenso verdient die seltene Form der Gefillerkrankung in unserem
Falle, die sich histologisch als eine nekrotisierende Panarteriilis erwies,
hervorgehoben zu werden unter anderem auch wegen ihrer nahen mor-
phologischen Beziehungen zur Periarteriitis nodosa.

Anhangsweise mochte ich noch einmal ganz kurz auf die in den Epi-
thelkérperchen gefundene Verinderung des eben beschriebenen Falles
zuriickkommen. Wahrend Wucherung des Interstitiums in den Epithel-
koérperchen von verschiedenen Autoren erwihnt wird, so von Benjamins
in einem Fall von Basedow und Lebercirrhose, von Erdheim und Haber-
feld in Fallen von Tetanie, von Verebely in einem der sonst normalen vier
Epithelkérperchen, von Thompson und Harris bei Paedatrophie, von
E. Bircher bei Kretinen, von E. J. Kraus in Fillen von Diabetes mellitus
usw., diirften Angaben iiber eine chronische interstiticlle Parathyreoiditis,
wenn man so sagen darf, eine Cirrhose der Epithelkorperchen mit reich-
licher lympho- und plasmacellulirer Infiltration des stark gewucherten
interstitiellen Bindegewebes woh! zu den seltenen Befunden zéhlen.

Wegen der Seltenheit einschligiger Beobachtungen mochte ich noch
einen zweiten Befund hier kurz mitteilen, den ich in einem Epithelkor-
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perchen eines neugeborenen, angeboren-syphilitischen Kindes erheben
konnte. Das Epithelkorperchen, das von normaler Grofe schien, war
in die Kapsel des von Duboisschen Abscessen durchsetzten Thymus
verlagert und bot das Bild einer chronischen, inferstitiellen, produkiiven
Entziindung, wie man sie so hiufig in den Organen bei neugeborener
Lues findet. (Abb. 4). Das Stroma ist stark gewuchert und aus spinde-
ligen Zellen zusammengesetzt und enthdlt zahlreiche diinnwandige
Capillaren, wenig Lymphocyten sowie etwas groflere mononucleire
Zellen. Das Parenchym tritt gegeniiber dem gleichmiflig gewucherten
Stroma stark zuriick und zeigt eine retikulidre Anordnung der schmalen,
aus kleinen protoplasmaarmen Hauptzellen aufgebauten Zellstringe.
Der Thymus zeigt ne-
ben dem Duboisschen
Abscessen eine entspre-
chendeinterstitielle, in-
durierende Entziin-
dung.

Kleinheit der Epi-
thelkérperchen mit re-
lativer Vermehrung des

Bindegewebes fand
Haberfeld bei angebo-
ren-syphilitischen Kin-
dern. Pepere, der einen
Fall von angeborener
Lues untersuchte, fiel
in den Epithelkérper-
chen nichts Besonderes Abb. 4.
auf. Systematische Un-
tersuchungen der Epithelkirperchen bei angeborener Lues scheinen
nicht vorzuliegen, was die #uBerst spirlichen Angaben tiber Epithel-
kérperchenlues am ehesten erkliren dirfte. So fehlten Angaben iiber
syphilitische Verinderungen der Epithelkdrperchen in den Lehrbiichern
der pathologischen Anatomie von Kaufmann und von Aschoff selbst
in den neuen Auflagen vollstindig.
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