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Die gesamte internationale Literatur  enth~lt yon autoptisch oder 
durch Splenektomie gesicherten Fallen des Morbus Gaucher, soweit 
ich sehe, zurzeit nicht mehr als 32. ~ b e r  die klinischen Zfige der eigen- 
artigen Erkrankung besteht Einigkeit, nicht so fiber ihre pathologische 
Anatomie. Zwar ist die durch Schlagenhau/er 1907 begriindete Auf- 
fassung des Leidens als Systemerkrankung des lymphatisch-hgmato- 
poetischen Apparates, d .h .  der Milz, der Leber, der Lymphknoten 
und des Knochenmarkes,  bisher durch keinen sicheren gegensi~tzlichen 
Befund erschtittert. Dagegen sind die Histio- und Pathogenese und 
die Abgrenzung gegen morphologisch ghnliche Zustgnde die Lipoid- 
zellenhyperplasie beim Diabetes und gewisse lipoidzellige Spleno- 
hepatomegalien bei S~uglingen und Kindern - -  Gegenstand vielfacher 
und lebhafter ErSrterung. Ich habe in ausgedehnten Untersuchungen 
fiber den Morbus Gaucher, seine Klinik, pathologische Anatomie 
und histiogene~ische Umgrenzung zu allen diesen Fragen neuerdings 
Stellung genommenl). Es hat  sich gezeigt, dab der klassische anato- 
mische und histiologische Befund schon im S~uglings- und friihesten 
Kindesalter getroffen werden kann, dab die Gaucherzelle in der beson- 
ders durch Mandlebaum-Downey gekennzeichncten feinfibrillaren ,,zer- 
kni t ter ten" oder ,,runzligen" - -  nicht schaumigen -- Struktur  ihres ZeI1- 
lcibes besonderc morphologische Spezifit~t besitzt und dab die dem Zelleib 
eingelager~e ,,Gauchersubstanz" nach ihrem mikrochemischen Verhalten 

1) ivied. Klinik 1924, Nr. 40if. Zu den yon mlr dort einschlieBlich meines 
eigenen Materials zusammenges~ellten 32 F~llen kommt jtingst ein weiterer yon mir 
obduzierter, den ich unver Demoustration der makro- und mikroskopischen Pr~- 
parate in der Berl. reed. Ges. am 15. X. 1924 eingehend besprochen habe. Be- 
schreibung und Abbildungen dieser neuen Beobachtung, die wiederum klinisch 
und ana$omisch durch groBartigste Beteiligung des SkelettsysCems ausgezeichnet 
ist, folgen in diesem Archly. 
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ohne Zweifel weder zu den Fetten noch zu den Cholesterinen und 
Cholesterinestern, Fettsauren, Seifen oder Lecithinen zu zahlen ist. 
Die jfingst yon Epstein in Gemeinschaft mit Lorenz und Hans Lieb 1) 
vorgenommene Analyse der Gauchermilz hat als ihren wesentlichen 
Bestandteil das Kerasin ergeben. Es gehSrt zu den Cerebrosiden (Sphin- 
gogalaktosiden) und ist nur in Alkohol, nicht in J~ther 15slieh, ebenso 
wie gewisse Phosphatide bisher unbekannter Konstitution, die an der 
Zusammensetzung des Gaucherstoffkomplexes wohl teilhaben. 

Noch mehr als die chemische Art der Gauchersubstanz ist die Histio- 
genese der Gaucherzellen erSrtert worden. Sind die grol~en ZellkSrper 
reticulumzelligen oder endothelialen Ursprungs? Bovaird, Collier, 
sparer Downey, Wilson, Erdmann und Morhead vertreten die Abstam- 
mung der Gaucherzellen yon den Endothelien. Schlagenhau]er, Rusca, 
E. J. Kraus, auch Foot und Ladd 2) leiten diese yon den Elementen 
des reticularen Stfitzgewebes her. Brill, Mandlebaum und Libmann 
(1905 und 1909) nahmen die gleichzeitige reticulumzellige und endo- 
theliale Genese an; de Jong und van Heukelom, Marchand-Risel und 
Mandlebaum-Downey (1916) wollen letztere wenigstens nieht aus- 
sehliel~en. Neuerdings wird unter dem offenbaren Einflul~ der Ascho//- 
sehen Lehre yore retieulo-endothelialen Apparat  [Eppinger (1920), 
Bardt (1921), H. Ja/]$ (1922), Waugh und Mac Intosh (1924) und Ep- 
stein (1924)] der Morbus Gaucher als Beispiel einer Erkrankung des 
retieulo-endothelialen Systems charakterisiert. Sofern diese histio- 
genetische Auffassung seitens der Autoren wesentlich durch die (~ber- 
tragung experimenteller Speicherungsergebnisse (yon Farbstoffen, 
Lipoidsubstanzen usw.) auf die ,,Speicherung" der Gauchersubstanz 
gestfitzt ist, ist die Methodik der Begrfindung nicht zulassig. So wfin- 
schenswert die Aufkl~rung funktionell-biologischer Beziehungen im 
allgemeinen ist, so verfehlt ist es. wie ieh an anderer Stelle ausgeffihrt 
habe, in das rein morphologische Problem genetischer Zellverbindungen 
funktionelle Gesiehtspunkte entscheidend einzuffihren. Rein histio- 
genetische Streitpunkte k6nnen allein dureh die histiologischen Ver- 
fahren zur sicheren Kl~rung gebracht werden. 

Die Haupter6rterung fiber die Entstehung der Gaucherzellen liegt 
nun auf dem Gebiete der Milz. Immer wieder entsteht hier die Frage: 
sind die scharf begrenzten, mehr oder minder rundlichen Gaucher- 
zellnester in der Pulpa dureh Vermehrung und Vergr6Berung der Endo- 

1) Vgl. Emil Epstein, Zur Chemie der Gaucherschen Krankheit und zur Frage 
der sog. Lipoidzellenhyperplasie. Klin. Wochenschr. 1924, Nr. 48, S. 2491. Betr, 
der sonstigen Literaturangaben vgl. meine Zusammenstellung IVied. Klinik, 1. c. 

3) Ihre SteUungnahme ist insofern nicht ganz klar, als sie (fiir die splenekto- 
mierte Milz) die Genese der Gaucherzellen aus den Reticulumzellen beschreiben 
(S. 433/434) und abbilden (Abb. 3 und 4), aber (S. 433} ihre Belunde allgemein 
als Sttitze der reticulo-endothelialen Genese verwerten wollen. 
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thelien der venSsen Sinus und durch die Anfiillung dieser R~ume mit  
der zelligen Wucherung entstanden oder sind sie Produkte rein reti-  
culumzelliger Proliferation ? 

Ieh mull auch hier auf meine in den genannten Ausfiihrungen sehr 
eingehend begriindeten Ergebnisse verweisen, nach denen in den Reti- 
culumzellen der Milz nicht nur die allein sicher erwiesene Quelle, son- 
dern zum mindesten fiir gewisse F~lle yon Morbus Gaucher auch die 
einzige Quelle der Gaueherzellen gegeben ist. Wo Gaucherzellen inner- 
halb venSser Milzsinus getroffen werden, gelangen sie sekund~r durch 
Einrisse der Sinuswand (de Jong und van Heukelom, Risel, Mandle- 
baum-Downey, Waugh und Mac Intosh) in diese hinein, und die jfingst 
auch yon Epstein wieder beschriebenen und abgebildeten , ,~berg~nge" 
der Sinusendothelien in die Gaucherzellen teilen das gewShnliehe Schick- 
sal aller , ,~bergangsbilder", da ]  sie eben auch anderer Erkl~trung 
zug~ngig sind. 

Auf einige eigene Befunde zur Histiogenese der Gaucherzellen in der 
Milz, die mir yon grunds~tzlicher Bedeutung zu sein scheinen, mSchte 
ich an dieser Stelle zuriickkommen und zugleieh die willkommene Ge- 
legenheit wahrnehmen, sie durch exakte bildliche Wiedergabe zu belegen. 

Mein Material umfal]t vier F~lle yon Morbus Gaucher, zwei yon mir 
selbst sezierte und je einen SektionsfalI der Herren Nauwerck in Chem- 
nitz und Ehlers in NeukSlln, die mir liebenswiirdigst fiir meine Unter- 
suchungen fiberlassen wurden. Meine eigenen Sektionsf~lle betreffen zwei 
Briider, einen 43j~hrigen Mann und einen 56j~hrigen Mann, bei denen 
als Folge einer hier als familiar vorauszusetzenden Veranlagung das 
Skelettsystem durch hervorragende klinisehe und anatomische Be te l  
ligung im Vordergrund der Erkrankung stand. Ich verweise auf die 
~. a. O. ausffihrlich gegebenen klinischen, anatomischen und histio- 
logischen Einzelheiten zu allen diesen FMlen bzw. meine demn~chstige 
Darstellung des letzten Falles in diesem Archiv, betreffs der Ehlers- 
schen Beobaehtung auch auf die klinische Mitteilung dureh J:  Zadelc. 
Hier charakterisiere ich lediglieh das Wesentliche des Sektionsbefundes. 

Fall 1. 43jahriger Mann. Status nach Laparotomie im reehten Hypochondrium 
mit Drainage der Gallenblase. SeirrhSses Carcinom des Ductus hepaticus, gegen 
den Ductus cystieus und die Leberpforte ausgebreitet. Sehrumpfung der Gallen- 
blase. Allgemeiner Ikterus. Nierensteine und eitrige Pyelonephritis links. Par- 
enchymatSse Degeneration der rechten Niere und des Herzmuskels. 

Morbu8 Gaucher mit grol3em Milz- und Lebertumor, Pigmentierung der Lymph- 
knoten am Milzhilus und ausgedehntester Einlagerung yon Gaueherzellgewebe im 
Skelettsystem. Gibbus nach ZerstSrung und Kompression des ll, und 12. Brust- 
wirbels. ZerstSmng und Kompression des 5. Lendenwirbels. Auftreibung der 
unteren H~lfte des linken Femur. Arthritis deformans des linken Hfiftgelenkes. 
Allgemeine starke Osteoporose. 

Fall 2. 56jahriger Mann. ]~rische tuberkulSse Peritonitis (disseminierte KnSt- 
ehen und Ascites). Alte k~sig-fibrSse Tuberkulose der bronchialen und GekrSse- 
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lymphknoten. Schwere alte Verwachsungen der rechten Lunge, geringere der 
linken. /klte intraperikardiale Verwachsungen. ParenchymatSse Degeneration 
des Herzmuskels und Erweiterung der Herzkammern. Akute Cystitis und Pyelitis 
rechts. Kalkinfarkte tier Nierenpyramiden. Status nach alter Exstirpation der 
GaUenblase mit neuentstandener blasenartiger Erweiterung des Cysticusstumpfes 
und Cholelithiasis. 

M~rbus Gaucher mit groftem Milz- und Lebertumor, VergrSl3erung der ab- 
dominalen Lymphknoten und ausgedehntester Einlagerung von Gaueherzell- 
gewebe im Skelettsystem. Gibbus dutch ZerstSrung des 9. Brustwirbels. Zer- 
stSrung und Kompression des 4. Lendenwirbels. Arthritis deformans des rechten 
Hiiftgelenkes. Feine Hautblutungen an beiden Handen, st~rkere in der Ri~ckenhaut. 

Fall 3. 8monatiger S~ugling (Obd. Prof. Nauwerck). Allgemeine Atrophie. 
Hypostasen und Atelektasen, eitrige Bronchitis und Bronchopneumonien im 
Ober- und Unterlappen der rechten Lunge. Follikularer Darmkatarrh. 

Morbus Gaucher mit Milztumor (80 g). Leber (mil~.oskopisch ausgedehnt 
beteiligt) und Lymphknoten ohne makroskopischen Befund. 

Fall 4. 41j~hriger Mann (Obd. Dr. Ehlers). Chronische obliterierende Peri- 
karditis. VerrucSse Endokarditis der Aortenklappen. Fettige Degeneration des 
Herzmuskels und ~ul3erste Erweiterung der Kammern. Bronehopneumonie des 
rechten Unterlappens. Hautblutungen. H/~morrhagische Stomatitis. Hamosiderose 
der Leber und Nieren. 

MorbusGauchermitMilz-undLebertumor. Einlagerung gro l~er gelber Gaueher - 
zellherde im roten Mark yon Femur und Tibia. Spontanfraktur an der Stelle eines 
Gaucherzellherdes im linken Humerus. 

1. Die Verteilung des Hd~mosiderins in der Gauchermilz als Kri terium 
der Histiogenese der Gaucherzellen. 

Ffir  die v ie lbesprochenen P igment i e rungen  be im Morbus  Gaucher  
gi l t  nach meinen Fes t s te l lungen ,  daI] sie erst  mi t  der  Dauer  der  Er -  
k r a n k u n g  sich zu en twicke ln  pflegen, da[~ sie also a m  ger ingsten i m  
S~uglings- und  frfihen Kindesa l t e r  sind. Ferner ,  dab  diejenigen,  die,  
wenn auch yon  verschiedener  StKrke, regelm~i3ig in den  ]ympha t i sch-  
h~matopoe t i schen  Organen getroffen werden,  zu scheiden sind yon  
denen,  die an  der  H a u t ,  den querges t re i f ten  Muskeln,  an  Magen, I ) a r m  
oder  auch im Uterusf leisch,  schliel]lich auch in  den  Blutgef~i~endothelien 
f iberhaupt  (z. B. des Uterus  oder der  SpeiserShre,  vgl.  bei  Schlagen- 
hav]er, S. 132) au f t r e t en  kSnnen.  I n  den l ympha t i s ch -h~ma topoe t i s chen  
Organen l~Bt sich das  P igmen t  i iberwiegend als H~mos ide r in  erweisen,  
w~hrend  umgekehr t  bei  den fiber das  l ympha t i s ch -h~ma topoe t i s che  
Sys t em h inausgehenden  P igment ie rungen  eisenfreies P igme n t  die 
Haup t ro l l e  spiel t  und  anscheinend bei 4iesen H~mosider in  nur  da  
au f t r i t t ,  wo als Folge  der  zum S y m p t o m e n k o m p l e x  des Morbus  Gaucher  
z~hlenden h~tmorrhagischen Dia these  Blu tungen  vorangeg~ngen s indl) .  

z) Risel hat m. E. zu Unrecht auch die mehr oder minder stark braune diffuse 
~Iautpigmentierung im Gesicht, an Hals und H/s als Folge der vielfaehen 
Blutungen ira Unterhautbindegewebe begrfinden wollen. N~here Untersuchungen 
tiber das Hantpigment beim Morbus Gaucher, insbesondere ~iber seinen Eisen- 
gehalt, liegen bisher nicht vor. 
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So sind eisenhaltige und eisenfreie Pigmente, yon denen letztere in 
manchen Fallen, wie z. B. bei Schlagenhau[er oder RiseP), in bedeutenden 
Mengen auftreten, stets kombiniert, und eine ,,H~moehromatose" im 
Sinne v. •ecklinghausens ist unbesehadet der neueren I)eutung des 
eisenfreien Pigmentes als autogenes die Regel. 

Ffir die Milz im besonderen fehlt entspreehend dem allgemeinen 
Verhalten Pigment bei S~uglingen und Kindern so gut wie ganz. Ieh 
~and beim 8 monatigen S~ugling (Fall 3) nur ganz vereinzelt eine diffus 
lieht oder dunkler blau gef~trbte Gaucherzelle. Sonst ist es ausnahmslos 
vorhanden, in erster Reihe als H~mosiderin, in den Trabekeln oder in 
den Endothelien der venSsen Sinus oder in den Gaueherzellen selbst 
bei allerdings sehr erhebliehen individuellen Sehwankungen der ein- 
zelnen FMle nach Menge und Verbreitung. 

In den Trabekeln sind die I-I~mosiderinkSrner zuweilen besonders 
um die Blutgef~l~e gelagert; andere Male sind die Fibrillen der Trabekel 
bei der Eisenreaktion nur zart und diffus blau get6nt. 

Mit der Pigmentierung der Gaucherzellen hat sich am eingehendsten 
Epstein besch~ftigt. Sie enthalten entsprechend der ,,individuellen 
Versehiedenheit der Speicherungstendenz der Retieulo-Endothelien" 
immer nur in einzelnen Exemplaren und in wechselndster Starke 
H~mosiderin, meist diffus gel5st, weir seltener in kSrniger Form. Da- 
neben gibt es (Epstein) eine diffuse Zelldurchtr~nkung mit H~ma- 
toidin und ferner tt~matoidinkSrner, -sehollen und -krystalle, sowohl 
frei zwisehen wie sekund~r auigenommen in den Gaueherzellen, in 
manchen bei gleichzeitiger positiver tt~mosiderinreaktion. Aueh 
extracellular oder innerhalb der Reticulumzellen kommen Hgmosiderin- 
kSrner vor. 

Fiir den Pigmentgehalt in den Endothelien der ven6sen Sinus linden 
~ich bemerkenswerte Angaben bei Schlagenhau/er, Risel und E. J. Kraus. 
Bei Schlaqenhau[er (S. 128) ,,treten die Endothelien der Milzcapillaren 
deutlieh hervor";  ,,fast in allen ist ein feinkSrniges gelbliches Pigmen~ 
,siehtbar"; dadurch ,,ist die pigmentfiihrende Endothelzelle deutlich 
und leicht zu dffferenzieren yon den gro~en Zellen" (seil. Gaucherzellen). 
In Anbetracht der starken feinkSrnig-gelben Pigmentierung der glatten 
Muskelzellen des Uterus (fiber ihren Eisengehalt isb niehts angegeben) 
mSehte Schlagenhau]er sogar den reichlichen Pigmentgehalt der Endo- 
thelien der Milzcapillaren 0der -venen als ein Argument ffir die Zuge- 
h6rigkeit dieser ,,kontraktilen Elemente" (v. Ebner) zu den glatten 
Muskelfasern nehmen (S. 162). 

l~isel, der, wie schon erw~hnt, die Gaucherzellen dureh Risse der 
~inusmembran in die ven5sen Sinus der Milz hineingelangen 1M~t 

1) Vg]. bier auch in beiden F~llen die braune bzw. rotbraune Verf~rbung der 
~Jterusmus]celzellen. 
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(S. 278/9) und dabei in manchen Raumen die noch erhaltene Aus- 
kleidung mit den l~ngliehen, ziemlich flachen Endothelien beschreibt 
(S. 259), finder ,,das Protoplasma dieser Zellen meist ganz dicht besti~ubt 
mit  br~unliehem kSrnigen Pigment, das zum Teil die Eisenreaktion 
gibt" .  Angaben fiber den Pigmentgehalt  der Endothelien der venSsen 
Sinus in der yon Gaucherzellen freien Milzpulpa macht  er nicht, be- 
streitet fibrigens auch (S. 277) ffir seinen Fall gegenfiber Schlagen. 
hau/er die MSglichkeit der leichten Abtrennung der pigmentierten 
Endothelien yon den Gaucherzellen; denn ,,auch diese enthalten.h~ufig 
genug Pigment" .  

In  den Milzschnitten bei E. J. Kraus sind (S. 192) die zwischen 
den Gaucherzellnestern durchziehenden, meist sehr engen Sinus wie 
bei der Versilberung naeh Levaditi durch schwarzbraune KSrnung, 
auch bei der Turnbull-Blauf~rbung nach Huec]c deutlich markier t  ,durch  
fast  ununterbrochene Reihen der infolge ihres Eisengehaltes blau 
gef~rbten Endothelzellen". Hier liefert auch ein betri~chtlicher Tell 
der Gaucherzellen eine meist nicht allzu kr~tftige Eisenreaktion, ver  
allem in ihrer spongioblastischen Substanz. Kraus gibt diesen Befund 
in einer Schwarzweil~zeichnung (Abb. 9, S. 220) wieder als Beweis ffir 
die r~umliche und genetische Trennung der Endothelien der Milzsinus 
von den Gaucherzellen, ffir die sein Material zugleich die Genese aus 
den Retieulumzellen erweist. 

Nach den Anguben dieser drei Forscher kSnnen also die Endothelien 
der Milzsinus mit  gelblichem oder br~unlichem Pigment auf das dich- 
teste besti~ubt sein; es wird einmal als eisenhaltig (E. J. Kraus), einmal 
als g~nzlich (Schlagenhau/er), einmal als teilweise eisenfrei (Risel) an- 
gegeben; ob eisenfrei auch bei der Turnbull-Methode, ist nicht zu 
ersehen. 

Mich selbst haben diese Befunde zu einer eingehenden Priifung 
meines Materials, insbesondere auch in der Milz, auf das Vorhanden- 
sein und die Lagerung yon Eisenpigment veranlaBt. Der Fall des 
8monatigen S~uglings scheidet dabei aus. Es bleiben also die F~lle 
des 43ji~hrigen, des 56j~hrigen und des 41ji~hrigen Mannes. Ich 
habe wesentlieh Gefrierschnitte, aber aueh Schnitte nach Paraffin- 
einbettung mit  den Eisenreaktionen nach Perls und Turnbull be- 
handelt  und mit  Alaunkarmin oder mit  Mayerschem Karmin  nach- 
gef~rbt. Die Gefrierschnitte sind wegen der geringeren Schrump- 
lung bei weitem vorzuziehen. Das Veffahren naeh Turnbull (mit 
Karminnaehfi~rbung) war das ffir die Darstellung des eisenhaltigen 
Pigments  offensichtlich ergiebigere. Au~erdem hat es die sehr er- 
wfinschte Nebenwirkung, da~ es das gerade hier sehr st5rende, 
stellenweise sehr reichliche Formolpigment zu vollkommenster LSsung 
bringt. 

Virchows Archly. Bd. 254. 51 
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D a s  E r g e b n i s  wa r ,  u m  dies  v o r w e g z u n e h m e n ,  i n  a l l e n  3 F ~ l l e n  

g e n a u  d a s  g le iche ,  a l l e i n  i n  d e r  St~trke d e r  H ~ t m o s i d e r i n p i g m e n t i e r u n g ,  

i n s b e s o n d e r e  a u e h  d e r  G a u c h e r z e l l e n  y o n  e t w a s  v e r s c h i e d e n e r  A b -  

s t u f u n g ,  

Abb. 1 zeigt einen Schni t t  des Falles 1. Die Nester der Gaueherzellen sind 
hier yon geringerem Umfang;  auch einzelne oder in unbedeutenden Gruppen 
zusammengeschlossene Gaucherzellen sind in der im ganzen sehr reichlichen 
Pulp~ enthal ten.  Fast alle - -  n ieht  alle - -  Milzsinus sind hier Ms blau ge- 
s~umte, mcist  enge Hohlr~ume gekennzeichnet. Ihre  Endothel ien sind meist  
im ganzen Umkreis, gelegentlich auch nur  in einem Tell mi t  kSrnigem H~mo- 
siderin auf das dichteste vollgefiillt, durch die Einlagerung entsprechend 
gegen die Lichtung vorgetrieben, aber in ihrem Umfang und  vor allem in dieser 

s tarken Eisenreaktion yon den gro- 
Ben Gaucherzellen vSllig verschieden. 
Das Sinuslumen enthi~lt neben roten 
BlutkSrperchen und  lymphoiden 
Zellen n icht  selten auch abgestoI]ene, 
Eisenpigment ftihrende Endothelien.  
Die Turnbull-Reakt ion an den Gau- 
cherzellen ergibt gelegentlich im Zell- 
leib einige wenige feine tt~mosiderin- 
kSrnchen, ist sonst ganz negativ. 
Eisenfreies Pigment  fehlt  hier  wie 
in den Sinnsendothelien. Die Tra- 
bekel oder die Advent i t ia  der grS- 
beren Blutgefi~l~e sind frei sowohl 
yon eisenfreiem Pigment  wie yon 
H~mosiderin. 

Die in dieser Gauchermilz zahl- 
reich, auch in Form grOberer Kno- 
ten vorhandenen Savernome,  deren 

Abb. 1. Fall 1. Morbus Gaucher bei 43j~hr. Mann. Hohlr~ume nebst  den in den 
Gefrierschnitt der Milz. Eisenreaktion nach Turnbull. 
Kontrastf~irbung und Mayers Karmin. I-I~mosiderose Scheidew~nden gelegenen Gaucher- 
dersonst unver~ndertenSinusendothelien. Gaucher- zellnestern teilweise der Sitz einer 
zellen irei yon H~tmosiderin. Zeiss, Ok. 2, Obj. C, ausgiebigen extramedull~ren Myelo- 

TL 170 mm: poese sind (vgl. n~here Beschreibung 
l.c.), zeigen in den Endothel ien der 

Blutrgume sehr reichlich kSrniges It~mosiderin. Teilweise sind diese yon der 
~Vand gel6st, frei im Lumen. Auch die hier frei liegenden grollen Gaucher- 
zellen sind teilweise mit  feinen oder grOberen blauen Gr~nulis dicht  geftillt oder 
diffus blau gef~rb t ;  andere sind be i  negat iver  Eisenreaktion di~fus gelblich- 
br~unlich pigmentiert .  Endi ich schliel3en dis kleinen Rundzellen innerhalb der 
Blutrgume sehr reichlich t t~mosiderink6rner ein, oder diese liegen frei zwischen 
ihnen. Die n~mlichen Pigmentbi lder  e rgeben  sich in den schon genannten,  aus 
Gaucherzellen und  Elementen der Myelopoese zusammengesetzten Nestern inner- 
halb der pulp(isen Septen, w~hrend in den fibrSsen Scheidew~nden extracellu- 
li~re oder innerhalb  ihrer Bindegewebszellen gelegene ]=Igmosiderink6rner zu 
treffen sind. 

An den Schni t ten des 2. Falles (Abb. 2) stellen sich die ven6sen Sinus etwas 
erweitert  dar. Um so deutl icher wird im einzelnen die starke Ffillung der Endo- 
thelien mit  feinkOrnigem H~mosiderin, die kaum an einem Sinus vermil3t wird. 
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Die Gaucherzellnester sind hier kraf- 
tiger ausgebildet, vor allem aber auch 
manehe Gaueherzellen selbst ganz 
leicht diffus blhulich get5nt, verein- 
zelt auch Starker blau. I n  den  Tra- 
bekeln enthalten viele, 5fters ~ul~erst 
zahlreiehe der in der Faserrichtung 
gelagerten Bindegewebszellen ein sehr 
feinkSrniges gelbbr~unliches Pigment, 
das der Eisenreaktion widerstehr bei 
einer oft bedeutenden Hypertrophie 
t re ten sie in ihren spindligen oder 
etwas verzweigten Formen hesonders 
deutlich hervor. 

Am ausgiebigsten sind die in der 
Abb. 3 dargestellten Befunde des Fal- 
les 4. Hier t r i t t  das ganze Masehen- 
werk der venSsen Sinus schon bei 
schwaeher VergrSl3erungin den Schnit- 
ten in Form vielfaeh anastomosieren- 
der dicker blauer Doppellinien her- 
v o r -  entsprechend den auf das mas- 
sigste mit H~mosiderinschollen 
und -kSrnern vollgestopften 
Endothelzellen der Sinusw~nde. 
Die typisch ausgebildeten Gau- 
cherzellalveo]en lassen an ihren 
Elementen vie]fach liehtere 
oder etwas kr~ftigere, stets 
diffuse blaue TSnung erkennen. 
Wie in Fall 2 sind, wenn auch 
hier im ganzen nicht so h~u- 
fig, die hypertrophischen l~ng- 
lichen Bindegewebszellen der 
Trabekel mit feinen gelbbraun- 
lichen KSrnehen geftillt,  die 
die Eisenreaktion nach Turn-  
bull nicht geben; nur an weni- 
gen Stellen ist auch intra- und 
extraeellul~res H~mosiderin in 
alas periadventitielle Binde- 
gewebe groBer Arterien ein- 
gelagert. 

Ferner sind, wie in Fal l  1, 
hier zahlreiehe Kavernome vor- 
handen, deren Dasein und Be- 
grenzung freilich erst, wie bei 
Schlagenhau/er,  das  Mikroskop 
offenbart. Auch in ihren Blut- 
r'~umen ist der endotheliale 

Abb.2. Fall2. MorbusGaucherbei56jahr. Mann. 
Gefriersehnitt der Milz. Eisenreaktion naeh Turn~ 
buILKontrastf~rbung mit Alaunkarmin. H~imoside- 
rose der sonst unveranderten Sinusendothelien. 
Gelegentlich etwas st~rkere diffuse Hamosiderose 
einer GaucherzeUe. Zeiss, Ok.2, Obj. C, TL 170ram. 

Abb. 3. Fall 4. Morbus Gaucher bei 41j~ihr. Mann. Ter- 
minale •errueSse Aortenendokarditis mit Sepsis. Eisen- 
reaktion nach Turnbull. Kontrastf~rbung mit Mayers 
Karmin. Starkste H$imosiderose der sonst unver~nder- 
ten Sinusendothelien. Tells leichte, tells ausgesproehenere 
diffuse H~mosiderose eines Teiles der Gaucherzenen. 

Zeiss, Ok. 2, Obj. C, TL 170 ram. 

Wandbelag mit ~I~mosiderinkSrnchen dieht erfiillt, und da die blauen Wand- 
linien der normalen Yenensinus in diesen Wandbelag ununterbrochen iibergehen, 

51" 
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ist so der Zusammenhang der Kavernome mit den normalen Sinus auf das 
leichteste za zeigen. Kleine Kavernomraume sind yon Gaucherzellen voll- 
gestopft; in grSSeren sind einzelne oder in Gruppen zusammengedrangte 
Gaucherzellen yon Blur oder sparlichen Fibringerinnungen umschlossen. Viele 
yon diesen sind diffas lichter oder dunkler blaa getSnt, vereinzelte mit feinen 
HamosiderinkSrnchen versehen, ausnahmslos aber sind sie Welt weniger stark 
pigmentiert als die an der Wand erhaltenen, ~fters auch abgestoSenen Endo- 
thelien. Besonders augenfallig ist der Unterschied der starken kSrnigen Hamo- 
siderose der Wandendothelien und der viel leichteren diffusen der Gaucherzellen 
in kleinen Kavernomraumen, deren endothelialer Wandbelag im ganzen erhalten 
geblieben and deren Lumen dicht yon Gaacherzellen verlegt ist. Die pulpSsen oder 
fibrOsen Septen der Kavernome lassen nur unbedeutende intracellulare kOrnige 
Hamosiderineinlagerung erkennen. 

Es ergibt danach die Pigmentuntersuchung in meinen drei Fallen 
yon Morbus Gaucher ffir das Trabekelwerk eine auffi~llige, namentlich 
in Fall 2 sehr verbreitete, dichte Ffillung der hypertrophischen Binde- 
gewebszellen mit feinkSrnigem gelbbri~unlichen Pigment. Es liefert 
keine TurnbuUreaktion, ist ausschliel~lich amorph und intracellular 
und zahlt wohl zu dem auch sonst den vorgeschrittenen Formen des  
Morbus Gaucher eigenen autogenen Pigment. Hamosiderin, extra- 
und intraeellular, sah ich allein im periadventitiellen Gewebe grol~er 
Arterien des letzten Falles. 

Die Gaucherzellen sind in Fall 1 bis auf ganz vereinzelte intracelIulare 
HamosiderinkSrnehen frei yon Pigment, in Fall 2 bei der TurnbuU-Reak- 

tion manchmal lieht, selten starker diffus blau getSnt, ausgesprochener 
blau in Fall 4. 

Aber gegenfiber dieser auch im Fall 4 nicht fibermit$ig starken 
diffusen Farbung der Gaucherzellen besteht in allen drei Fallen eine 
sehr bedeutende k5rnige oder kSrnig-schollige H~mosiderose der Endo- 

thelien der venSsen S inus  --  auch hier yon Fall 1 zu Fall 4 wieder in auf- 
steigenden Starkegraden. Im Fall 1 wird sie an manchen Sinus ganz 
vermi6t oder lal~t doch an einzelnen gewisse Abschnitte der Innenlinie 
frei. In Fall 2 wird diese Unvollstandigkeit ausgeglichen, und Fall 4 stellt 
geradezu ein Extrem dar (vgl. Abb. 3): das ganze  Maschenwerk der 
Sinus tritt  hier als ein verzweigtes Netz dicker blauer I)oppellinien 
hervor. Die Starke der H/~mosiderose in diesem Falle, die mit ausge- 
sproehener Erythrophagie in der Milz und mit Erythrophagie und 
Pigmentierung auch in der Leber und in den Nieren sich verbindet, 
ist, ebenso wie die ,,sich iiberstiirzende Blutregeneration" im Mark 
der langen Knochen, sicher dureh die terminale, sich fiber Monate hin- 
ziehende Sepsis veranlaf~t, zu der sieh auch ,,hamolytisehe Anamie" 
gesellt hat. Aber die besondere Art der Lokalisation des tI~mosiderins 
in der Milz wird dadurch um so eindringlicher hervorgehoben. 

Auch in den R~umen der Kavernome yon Fall ~1 und 4, im letzteren 
wiederum noch starker als im ersteren, besteht sehr reichliche kSrnige 
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H~mosiderose der auskleidenden Endothelien. Geringer ist die der 
Gaucherzellen im Lumen, teilweise yon diffuser Art, teilweise - -  wohl 
wegen reichIicheren Zerfalles roter BlutkSrperchen hier auch in 
kSrniger Form;  gelegentlich besteht diffus-gelblichbr~tunliche Farbung der 
Gaucherzellen ohne Eisenreaktion. K5rniges H~mosiderin liegt ferner 
auch in und neben den kleinen runden Elementen ,der Myelopoese in 
den Blutr~umen. Die pulpSsen oder fibrSsen Septen der Kavernome 
zeigen einen im ganzen nur m~l~igen Gehalt an extra- oder intracellu- 
l~ren H~tmosiderinkSrnchen. An den Gaucherzellen und kleinen Rund- 
zellen der Myelopoese innerhalb der Septen decken sich die Pigment- 
befunde mit  denen innerhalb der Blutr~ume. 

Die starke Pigmentierung der Sinusendothelien auf der einen, die 
der Wandendothelien der Kavernomr~ume auf der anderen Seite ]~l~t 
an den Turnbullpr~paraten in ausgezeichneter Weise den Zusammen- 
hang der normalen Sinus mit  den Kavernomr~umen erkennen; sie zeigt 
aueh den Gegensatz der (sekund~r) yon Gaucherzellen dicht und voll- 
st~ndig gefiillten Blutr~ume des Kavernoms mit  ihrem eins~umenden 
Kranz tiefblau gef~rbter Endothelien zu den oft irrigerweise als erfiillte 
Venensinus gedeuteten Gaucherzellnestern der Pulpa. 

Das Wichtigste und Wesentlichste aber ist die vSllige l~bereinstim- 
mung der drei F~lle untereir/ander sowohl wie mit  den E. J. Kraus sehen 
Befunden in der Art  der Verteilung des H~mosiderins auf die Endothelien 
der Sinus einerseits, die Gaucherzellen andrerseits. Der in dieser Rich- 
tung zun~chst vereinzelte Befund yon E. J. Kraus wird durch unsere 
Feststellung zu einem Strulcturprinzip der Gauchermilz. Man kann 
dahingestellt sein lassen, ob bei der Verwendung der Turnbull-Reaktion 
nicht auch in den F~llen yon Schlagenhau/er und Risel das gesamte 
Pigment, das in der Lokalisation die gleiche Vorliebe ffir dig Sinus- 
endothelien zeigt, als eisenhaltig erweisbar w~re, sich also das gleicbe 
Bild wie bei E. J. Krau8 und in unseren F~llen ergeben wfirde ; ein Tell 
des Pigmentes in den Sinusendothelien bei Risel ist nach seiner eigenen 
Ang~be sicher eisenhaltig. Auf alle F~lle besteht die Tatsache, daI~ 
unter den 21 anatomisch gesicherten F~llen yon Morbus Gaucher der 
Erwachseneni), bei denen mit  einer vollen Ausbildung der Pigmen- 
tierung zu rechnen ist, sich mindestens 4real  (evtl. 6mal) eine gesetz- 
mgi[3ige Verteilung des Hgimosiderins in der Milz erweisen l~]~t: bedeu- 
tende, teilweise massige kSrnige oder kSrnig-schollige tt~mosiderose 
der sonst unver~nderten Endothelien der venSsen Sinus, fehlende oder 
jedenfalls in der St~rke welt zurfickbleibende der Gaucherzellen. 

Sicherlich t in Befund, der eindrucksvoll und gewichtig auf die 
funktionelle Unabhangigkeit  der ]~eticulumzellen und Sinuszellen- 

1) 9 bei Kindern (von 3 14 Jahren) und 3 bei S~uglingen kommen yon der Ge- 
samtzahl der anatomisch sichergestellten 33 Morbus-Gaucher-F~llc hicrbci in Abzug. 
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endothelien bei der Gancherkrankheit~ deutet.  E r  beweist die Unzu- 
l~ssigkeit, die Zellbeteiligungen bei den histiocyt~ren Speicherungen 
versehiedener ~tiologie yon der einen Art  auf die andere im Sinne der 
Histiogenese grunds~tzlich zu iibertragen oder fiberhaupt die Reticulo. 
Endothelien im Sinne einer stets gleichartigen gemeinsamen Funktion 
zusammenzufassen. Die experimentelle Karmin-  oder Lipoidspeiche- 
rung zeigt Retieulumzellen und Eadothelien der Milz yon gleichem Ver- 
halten. Beim Morbus Gaueher dagegen speichern aussehliel31ich die reti- 
cul~ren Histiocyten die Gauchersubstanz, die endothelialen Histioeyten 
dagegen auf das st~rkste h~moglobinogenes Pigment. Die Gaucher- 
zellen k5nnen aueh bei lihlger dauernder Erkrankung (Fall 1) yon hi, too, 
globinogener Pigmentierung so gut wie frei bleiben und stehen in jedem 
Fall in der Aufnahme yon tt~mosiderin hinter den Sinusendothelien um 
ein bedeutendes zurfick. Also start  einer Gleichartigkeit der Speicherungs- 
funktion hier geradezu eine funktionelle Aufspaltung der Reticulo-Endo- 
thelien ! 

Im besonderen sind diese Befunde in der Gauehermilz zugleich ein 
unumstS~liches negatives Beweismittel gegen die Ableitung der Gaucher. 
zellen yon den Sinusendothelien ftir die vorliegenden F~tlle. Es ist 
damit  ohne Zweifel siehergestellt, dal3 zum mindesten ]i~r eine Anzahl 
der Morbus Gaucher-J~rlcrankungen die Sinusendothelien der Milz  als 
Quelle der Gaucherzellen auszuschlie]3en sind. 

2. Die adventitielle und periarterioliire Genese von Gaucherzellnestern 
an Arteriolen der Milzpulpa. 

Freilich sind nun in der Gauchermilz die Reticulumzellen nicht die 
einzige Quelle der Gaueherzellen. Vielmehr besteht hier eine besondere 
histiogenetische Beziehung, die bis auf die neueste Zeit den Unter- 
suchern entgangen zu sein scheint. Ich habe bereits 19221) darauf hin- 
gewiesen und mit meinen Pr~paraten gezeigt, dab unter den Griinden, 
die gegen die Herleitung der Gaueherzellen yon den Sinusendothelien der 
Milz sprechen, yon erheblicher Bedeutung die Tatsache sei, dal~ in einem 
Tell der Gaucherzelluester Durchschnitte kleiner Arterien eingeschlossen 
seien. Ich babe diesen Befund an meinem gesamten Material ausgiebig 
verfolgt, und zwar besonders an Pr~paraten, die mit  Mallorys Phosphor- 
molybd~ns~ure-Anilinblau-Orange G-Methode nach Vorbeizung mit  
Pikrinsiiure und Ammoniumbichromat  behandelt waren. Die tiefe leuch- 
tende Blauf~rbung der kollagenen Fasern l~13t dabei die Durchschnitte 
der an sich stellenweise wenig bedeutenden Arteriolen innerhalb der 
Gaucherzellalveolen auf das deutlichste hervortreten, w~hrend sie in 

z) Vortrag in der Berliner med. Gesellschaft vom 11. X. !922; vgl. ivied. Klinik 
1922, S. 1408. 
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den mit Hi~malaun-Eosin oder nach van Gieson gef~rbten Parallel- 
sehnit ten auf~erordentlieh ]eieht zu fibersehen sind. 

Die Befunde stimmen in den  Fgllen 1, 2 und 3 meines Materials 
in allem Wesentlichen so vollkommen fiberein, dalt ich sie gemein- 
sam besehreibe. 

In s~mtlichen drei Fgllen ist die Zahl der arteriolenffihrenden Nester 
eine sehr grol~e; in )'all 2 und in Fall 3 (beim 8 monatigen S~ugling) ist 
sie die iiberwiegende. Die St~mmehen erseheinen im Lgngs- oder (Abb, 4) 
im Querschnitt, zuweilen auch zu zweieu oder als Haupts tamm 

Abb. 4, Fall 2. Morbus Gaucher bei 56j~hr. Mann. 
Milzschnitt nach Mallory (s. o.) bebandelt. In vier 
Gaucherzellnestern je ein Arteriolenquerschnitt. 

Zeiss, Ok. 2, Obj. C, TL 170 ram. 

Abb. 5. FallS, ~M[orbus Gaucher bei 8mo- 
natigem S~iugling. Milzschnitt nach Mallory 
(s. o.) behandelt. Im  l~nglichen Gaucher- 
zellnest ein Arteriolenl~ngsschnitt. Die 
Gaucherzellen grenzen unmittelbar an die 
zirkultCren Muskelzenen tier Media. Zeiss, 

Ok. 2, Obj. E, TL 170 ram. 

mit J~stchen, teils zentral, teils mehr exzentrisch oder selbst periphe- 
risch in den Nestern gelegen, auch in solchen, deren Umhtillung mehr 
oder minder ausgedehnt yon flachen endothelartigen Zellen ausgekleidet 
erscheint (vgl. auch unten Abb. 9). Die Int ima und Media ist iiberall 
ohne Abweichung, w~hrend die Adventitia teils in ganzer Breite, teils 
nur in ihren inneren Lagen als mehr oder minder schmaler Saum erhalten 
ist. Gelegentlich grenzen die Gaucherzellen aber aueh unmittelbar an die 
Media (Abb. 5). Liegt ein Arteriolenst~mmehen innerhalb eines Nestes 
auf grSl~erer Strecke in der Schnittebene, so entstehen ]anggestreckte, 
schmale Gaucherzellalveolen, die gegen die sons~igen rundlichen oder 
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Abb. 6. Fall 3. Morbus Gaucher bei 8monatigem 
Stiugling. Milzschnitt nach Mallory (s. o.) behandelt. 
Sehr langgestrecktes schmales Gaucherzellnest mit 
zentralem (lltngs- und quergetroffenem) Arteriolen- 

sttimmehen. Zeiss, Ok. 2, Obj. C, TL 170 ram. 

Abb. 7. Fall 3. Morbus Gaucher bei 8monatigem 
Stiugling. Milzschnitt nach Bielschowsky behandelt. 
Gaueherzellnest dureh VergrbBerung der Adventitial- 

:zellen einer Arteriole und AufbNitterung der Adven- 
titia entstandem Zeiss, Ok. 2, Obj. E, TL 170 ram. 

lgngliehen unbedeutenderen 
Zellgruppen auffallend abste- 
ehen und zentral die Arteriole 
umsehliel3en (Abb. 6). 

Mit den Arteriolengstchen 
der Malpighischen K5rperchen 
oder t iberhaupt mit Malpighi- 
schen K6rperchen haben diese 
Bilder nichts zu tun.  Es han- 
delt sieh ausschliel31ich um die 
kleinen ,,nackten" St~mmchen 
der Pulpa, deren Kaliber, wie 
der Vergleich erweist, meist 
sehr weit unter dem der Pinsel- 
arterien der Malpighischen 
KSrperchen gelegen ist. An ein- 
zelnen namentlich der lgngs- 
getroffenen nackten St~mm- 
chen ist die Bildung der Gau- 
cherzellen in der Adventitia 
durch fortschreitende VergrS- 
13erung ihrer Bindegewebszel- 
len unschwer zu verfolgen. Der 
kleine Herd rundet sich zum 
Nest, dr~ngt die angrenzenden 
Pulpaelemente und Sinus zur 
Seite, wobei plattgedrfickte 
Pulpazellen oder besonders die 
Endothelien komprimierter 
verSdender Sinus sich der Peri- 
pherie dicht anlagern, und 
schiebt die unmittelbar an- 
grenzenden kollagenen Fasern 
zu einer Art Tunica zusammen. 

Besonders eindringlich stel- 
len die Bielschows/~y-Pr'aparat~ 
diese Aufbl~tterung derAdveno 
titia dar. Zwischen dem noch 
erhaltenen Rest der arterio. 
l~ren Adventitia und der peri~ 
pherisehen Tunica spannen 
sich, gelegentlich ausgespro- 
chen radigr, zarte Fasern, die 
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zwischen ihren Maschen die zu Gaucherzellen umgewandelten Adventitial- 
zellen einschliei~en, mit deren. Peripherie oft aufs innigste verbunden 
(Abb. 7). Immerhi~ sind Gaucherzellnester rein adventitieller Entstehung 
anscheinend selten. Gleichzeitig sind meist auch die angrenzenden Reti- 
eulumzellen an der Umwandlung in die Gaucherzellen beteiligt (Abb. 8), 
sofern nich~ iiberhaupt die Nester zu einem Teil in den auch yon 
E .  J .  Kraus ffir die Milz beschriebenen Bildern 
nur aus Reticulumzellen, die alle Stadien zu- 
nehmender VergrSl3erung und Schwellung auf- 

,,weisen, sich entwickeln. 

Abb. 8. Fall  1. Morbus Gaucher  bei 43j~hr. Mann. 
Milzschnitt  nach  Mallory (s. o.) behandel t .  Advent i t ie l le  
Genese  de r  Gaucherzel len an  e inem etwas griil~eren freien 
arteriel len St i immchen der  Pu lpa  und  seinen ~s t en  nebs t  
ret iculumzelHger Gene~e: Zeiss, Ok. 2, Obj. AA, TL  

170 ram. 

Abb. 9. Fall  1. Morbus Gaucher  bei 
48j~lhr.Mann. Milzschnitt  nachMallory 
(s. o.) behande l t .  Per iadvent i t i e l le  
Gaucherzel lbi ldg.  Endothel~hnl iche  
Auskleidung des Nestes.  Zeiss, Ok. 2, 

Obj. C, TL  170 mm.  

Je nach dem verschiedenen Grad der Gleichmi~l~igkeit der Gaucher- 
zellbildung aus den Adventitial- und angrenzenden Reticulumzellen 
bleibt das Arteriolenst~immchen entweder yon  vornherein in der  Mitre, 

o d e r ,  wie besonders deutlieh die liingsgetroffenen freien St~immchen 
der Pulpa zeigen (vgl. Abb. 8), der Gaucherzellansatz effolgt aus- 
schliel~lieh oder wesentlich auf einer Seite, so dab die Arteriole i n  dem 
Nest mehr oder minder peripherisch gelagert wird; auch mehrere J~st- 
chen kSnnen eingeschlossen werden. Andere Male ist die Adventitia 
an der Gaueherzellbildung iiberhaupt unbeteiligt (Abb. 9; aueh Abb. 4), 
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und die Arteriole wird ausschlieBlieh durch die Umwandlung der peri- 
adventitiellen Retieulumzellen in das Nest eingeschlossen, wie ja auch 
die Adventitia keineswegs stets als Ganzes zur Gauc, herzellmasse wird, 
sondern auch lediglieh aus ihren iuI~eren Lagen die Gaueherzellen 
hervorgehen lassen kann. 

Alle diese Bilder stellen sieh in der Gauchermilz des Erwachsenen 
beim 43jihrigen und 56jihrigen Mann in nieht geringerer Klarheit dar 
als in der Gauehermilz beim 8 monatigen Siughng. Ieh babe sie auch 
in dem vierten der yon mir untersuchten Fille, beim 41j~hrigen Mann, 
nicht vermif~t, sie bier allerdings in geringerer H~ufigkeit getroffen. 
Ob in arteriolenfreien Nestern lorim~r vorhandene St~Lmmehen zugrunde 
gehen, vermag ich nicht zu sagen. Jedenfalls seheint die Bildung yon 
Gaucherzellen aus den arterioliren Adventitialzellen und periadventi- 
tiellen Reticulumzellen in der Milz regelmiBig, wenn auch in verschie- 
dener Verbreitung, vorzukommen, und sicherlich gibt es, wie die Be- 
funde an meinem eigenen Material iibereinstimmend lehren, Fille yon 
Morbus Gaucher, wo die Bildung der Gaucherzellnester in der Milz in 
ausgedehntestem Mal]e um kleine Arteriolen der Pulpa erfolgt und die 
Einschliisse der kleinen Ge/ii/3stiimmchen in zahlreichen Nestern dem histio- 
logischen Bild dieser Gauchermilzen ein besonderes Geprdge geben. 

Der einzige Befund aus der Morbus Gaucher-Literatur, der diese, 
wie gesagt, schon 1922 yon mir vorgewiesenen 5rtlichen Beziehungen 
der Gaueherzellnester zu den Milzarteriolen behandelt, entstammt der 
allerjiingsten Zeit. Waugh und Mac Intosh beschreiben (1924) in der 
durch Splenektomie gewonnenen Gauchermilz eines 5jihrigen Mid- 
chens neben der Umwandlung der Sinusendothelien in Gaueherzellen 
die Entstehung der letzteren aus den spindelfSrmigen und sternfSrmigen 
Adventitialzellen nackter gr61~erer und kleinerer Arteriolen (Marchands 
,,Advenfitialzellen", ,,Perithelien"). Sie sahen den Vorgang allerdings 
nut ,,in der Umgebung der Malpighischen K6rperchen" (S. 601) und in 
Verbindung mit der gleichzeitigen Bildung myeloischer Elemente 
(Eosinophiler, uninuele~trer Neutro- und Basophiler). Aus den Adven- 
titialzellen erfolgt zun~ehst die Bildung von Myeloblasten, die dann in 
pathologiseher ~Veiterdifferenzierung fiberwiegend zu dem Seitenweg 
der Gaucherzellbildung abzweigen. Der Vorgang der Gaucherzell- 
genese ist so eine ,,perverse Myelopoese" oder ,,Dysmyelopoese". Von 
einer Besehrinkung der adventitiellen Bildung der Gaucherzellen auf 
die Arteriolen ,,in der Umgebung der Malpighisehen KSrperchen" ist 
in meinen Pr ipara ten  nicht die Rede. Sie ist in allen Abschnitten tier 
Pulpa in ganz gleicher Art  und Verteilung zu beobaehten. Auch irgend- 
welehe als myeloische Bestandteile zu deutende Zellformen habe ich in 
meinen Fgllen nicht gesehen. Auf ihr Vorkommen und ihre Bedeutung 
in der Gauehermilz sowie das Unzutreffende der Deutung der ameri- 
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kanischen Autoren bin ich an anderer Stelle ausfiihrlich eingegangenl). 
Immerhin bedeuten diese Befunde adventitieller Gaucherzellgenese als 
solcher bei Waugh und Mac Intosh bereits eine Bestatigung meiner 
Ergebnisse. 

Fiir die Histiogenese der Gaucherzellen der Milz setzen meine Befunde 
neben die reticulumzellige Abstammung die bindegewebig-adventitial- 
zellige (,,klasmatocytare"). Sie erschfittern ferner die oft zugunsten der 
Sinusendothelgenese verwertete Deutung endothel~hnhcher Zellen in der 
Peripherie dcr Nester in der Milz, Denn diese platten ,,endothelahn- 
lichen" Zellen sind auch in der Umgrenzung Yon Gaucherzellalveoien 
der Milz zu treffen, die ohne jedcn Zweifel periarteriol~tr entstanden 
sind (vgl. Abb. 9). Sehliel~lich 1assert sie, entsprechend den E. J. Kraus. 
schen Feststellungen in der Milz, auch an tier reticulumzelligen Herkunft 
der Gaucherzellen keinen Zweifel. Gegen die Endothelien der Milz- 
sinus als Matrix yon Gaucherzellen spricht, zum mindesten fiir einen 
Tell der F~lle, die (vgl. oben) yon mir als Strukturprinzip der Gaucher- 
milz erwiesene Verteilung des Blutpigmentes. 

Auch ffir die Lymphknoten ist die Gaueherzellhistiogencse aus 
reticul~tren Histiocyten sichergestellt (Mandlebaum-Downey), fiir das 
Knochenmark wahrscheinlich gemacht, fiir die Leber zun~tchst allein 
die Herkunft der Gauchcrzellen aus den ,,Klasmatocyten" der Glisson- 
schen Kapsel und den adventitiellen und periadventitiellen Binde-  
gewebszellen der zentralvenen gezeigt. Die endotheliale Abkunft der 
Gaucherzellen dagegen bleibt auch fiir die Sinus der Lymphknoten, 
die Lymph- und Blutgefal3e des Knochenmarkes und die Capillaren der 
Leberl~ppchen bisher durchaus zweifelhaft. 

Man kann darum den Morbus Gaucher keineswegs ohne weiteres als 
eine retieulo-endotheliale Erkrankung (Eppinger) oder als eine System- 
erkrankung des gesamten Histiocytenapparates in Milz, Leber, Lymph- 
knoten und Knochenmark (Epstein) in Anspruch nehmen oder ihn als 
eine rein reticulumzellige Erkrankung (H. Ja//$) einreihen. Man mag 
ihn anatomisch-histiologisch allgemein als eine Makrophagen- oder 
Histioeytenerkrankung kennzeichnen. Dabei bleibt aber gegeniiber den 
Ergebnissen der tierexperimentellen Speicherungen die gesetzm~i~ig 
elektivc Beteiligung ganz bestimmter Makrophagenformen, vorwiegend 
dcr Reticulumzellcn, in zweitcr Linie auch yon bindegewebigen Adven- 
titialzellen oder fiberhaup~ von Bindegewebszellen (,,Klasmatocyten") 
unter Ausschlul~ yon Endothelien besonders hervorzuheben. 

1) Med. Klinik 1924, Nr. 40, 44 und 50. 


