(Aus dem Pathologischen Institut Rostock. — Direktor: Prof. Dr. Walter Fischer.)

Uber ein eigenartiges Krankheitshild von diffuser Sklerosis
der Haut und innerer Organe.

Von
J. Heine.

Mit 8 Textabbildungen.

( Eingegangen am 17. Mai 1926.)

Der Fall, tiber den ich vom anatomischen Standpunkt aus ein-
gehenden Bericht erstatten mochte, verdient insofern besondere Be-
achtung, als wir hier eine offenbar ganz selbstéindige Erkrankung vor
uns haben, die sich bei Anlegung eines etwas strengeren Maflstabes
in eines der uns bisher bekannten und schirfer umschriebenen Krank-
heitsbilder nicht einfiigen 1aB%.

Aus der Krankengeschichte, die uns von der hiesigen Medizinischen
Klinik (Direktor: Prof. Dr. Hans Curschmann) liebenswiirdigerweise
zur Verfiigung gestellt wurde, ist in kurzen Ziigen folgendes zu ent-
nehmen:

71jshrige Frau ohne besondere Familienanamnese. Im Sommer 1923 nach
Erkaltung an Durchfillen erkrankt, die 3 Wochen lang anhielten. AnschlieBend
daran Anschwellung des Leibes, die nur teilweise wieder zuriickgegangen sein soll.
Im Sommer 1924, also etwa 11/, Jahre vor ihrem Tode, bemerkte die Kranke eine
dunklere Pigmentierung und eine Verdickung der Haut. Diese Erscheinungen
traten zuerst an den Beinen auf und schritten langsam itber Rumpf und Arme fort.
Anfang Juli 1925 wieder stdrkere Anschwellung des Leibes mit allmahlicher Stei-
gerung der Beschwerden. Es besteht zeitweise Atemnot, Appetitlosigkeit und
Verstopfung. Am 26. VIII. 1925 Krankenhausaufnahme. — Der duBere Befund
deckt sich im wesentlichen mit dem im Sektionsprotokoll niedergelegten. —
An den Lungen war eine nur sehr geringe respiratorische Verschieblichkeit vor-
handen, sonst reiner Klopfschall und vesiculires Atmen. — Herz: Spitzenstol
ca. dreifingerbreit auBerhalb der Mammillarlinie. Herztitigkeit beschleunigt, Tone
rein. — Bauchorgane lieflen sich wegen des starken Ascites (Leibumfang 86,5 cm)
und der Hautspannung nicht tasten. — Am Riicken, an Vorderarmen und beiden
Beinen Odeme. — Nervenstatus ohne Besonderheiten. — Blutbild zur Zeit der
Krankenhausaufnahme: rote Blutkérperchen 4,9 Millionen. Féarbeindex 0,9.
Weile Blutkérperchen: 7690. — Lymphocyten: 60%,,"Néutrophile: 389, Eosino-
phile: 19,, Mononucleére: 19,. — Blutzucker: 0,13 mg. Wa: negativ. Urin: sauer;
spez. Gew. 1023. — Wahrend des Krankenhausaufenthaltes tritt 6fters Nasenbluten
auf; der Urin verfarbt sich blutig. Die Cystoskopie ergibt Vorliegen einer Schrumpf-
blase (100 ccm), Blaseninnenfliche mit massenhaften Fibrinbeligen bedeckt.
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Anfang Oktober 1925 sind die Odeme nach Novasurolbehandlung fast gonz ver-
schwunden. Lungenbefund unverdndert. Herz: SpitzenstoB nur noch 1 cm auBerhalb
der Mammillarlinie, Téne rein. Mitte Oktober wieder Zunahme der Odeme an den
unteren Extremititen. — Blutbild Mitte Oktober: rote Blutkérperchen 3,13 Mil-
lionen. Farbeindex 0,85. Weille Blutkérperchen: 3100. Lymphocyten: 60%,
Neutrophile: 359,, Eosinophile: 39,, Mononucledre: 19,, Mastzellen: 19,. —
4 Tage vor dem Tode Dampfung iiber beiden Unterlappen, Rasselgeriusche. —
Am 24. XII. 1925 Tod. Die Leiche wurde uns mit der klinischen Diagnose
Blasencarcinom und Sklerédem zur Obduktion tberwiesen.

Sekiionsbefund: 8 Stunden nach dem Tode (etwas gekiirzt): MittelgroBe
weibliche Leiche in auBlerst schlechtem Ernahrungszustand. Knochenbau mittel-
kraftig. Augen tief eingesunken, Wangen eingefallen, Backenknochen vorstehend.
— Hout am ganzen Korper stark pigmentiert, von dunkelbraungraver Farbe;
nur an der Streckseite des linken Unterschenkels eine etwa handflichengrofBe,
gegen die Umgebung scharf abgesetzte Stelle, in deren Bereich die Haut ein schnee-
weilles Aussehen besitzt. Gesichtshaut schlaff und welk, an den iibrigen Kérper-
gegenden sehr stark gespannt und bretthart; an beiden Hénden und Fiilen noch
etwas weicher, zarter und weniger gespannt. Beide Vorderarme und Unterschenkel
geschwollen, Fingereindriicke bleiben hier stehen. Die Epidermis ist trocken und
glanzend und meist von weillichen Schiippchen bedeckt. Abgesehen vom Gesicht
und bis zu einem gewissen Grade auch von Hénden und FiuBen 1a8¢ sich die Haut
weder auf der Unterlage verschieben noch sich von ihr abheben. Dag Durchschnei-
den der duBeren Haut gelingt nur mit einigem Kraftaufwand. Auf der Schnitt-
flache erscheint sie sehnig-weill und glinzend. Cutis und Subcutis zu einer fast
einheitlichen, derben schwieligen Schwarte verschmolzen, die durchschnittlich
etwa 0,5 em dick ist und in der nur da und dort kiimmerliche Reste von dunkel-
gelbem, orangefarbenem Fettgewebe zu erkennen sind. Ein eigentliches subcutanes
Fettgewebe fehlt so gut wie ganz. Beim Einschneiden in die Streckflichen des
Vorderarmes und Unterschenkels tritt nur wenig wasserklare Flissigkeit vor. —
Muskulatur hochgradig verringert, sehr schlaff, braunrot und feucht. Die Toten-
starre erstreckt sich iiber den ganzen Koérper.

Schiidel und Gehirnhdute ohne wesentliche Verdinderungen.

Arterien der Gehirnbasis: durchgingig, fast leer, sparliche gelblichweifiliche
Wandverdickungen, im allgemeinen jedoch zartwandig.

Gehirn: 1100 g. Beide Hemisphiren symmetrisch, Furchen und Windungen
im allgemeinen, besonders stark aber tiber Stirnhirn und Hinterhauptslappen tief,
schmal und steil. Gehirnventrikel sehr weit, enthalten wasserklaren Liquor.
Ependym glatt. Im Plexus chorioideus beider Seitenventrikel befindet sich je ein
etwa kirschgroBer, ockergelber, ziemlich derber Knoten; daneben ist die Aderhaut
noch von zahlreichen, hirsekorngrofen, wasserklaren Blaschen durchsetzt. Schnitt-
fliche des Gehirns feucht, Blutpunkte treten in mafBig reichlicher Zahl vor, zer-
flieBen rasch und lassen sich leicht abstreifen. Die Konsistenz ist steif und fest.
Samtliche Gehirnabschnitte sind deutlich und scharf gezeichnet.

Hypophyse erscheint im Tiirkensattel etwas eingesunken. GréBe und Pro-
portionen regelrecht. Konsistenz fest. Schnittfliche des Vorderlappens rétlichgrau,
glatt und feucht; die des Hinterlappens weil3.

Brusthohle. Zwerchfellstand: rechts 5. Rippe, links 6. Rippe. — Organlage
regelrecht. Lungen sinken beim Eroffnen des Thorax kaum zuriick. — Thymus:
nur diirftiges Fettgewebe sichtbar. — In der linken Pleurahdhle ca. 400 com
tritbe gelbliche, wiisserige, mit reichlichen gallertigen Fibrinklumpen vermischte
Flissigkeit; rechts ca. 200 ccm klare gelbliche Flissigkeit. Uber den hinteren Ab-
schnitten beider Unterlappen ist die Pleura visceralis sammetartig matt und trocken;
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links befinden sich an diesen Stellen auch noch graugelbliche, rasenartige Belige.
Sonst ist die Pleura spiegelglatt und feucht. — Herzbeutel groBtenteils von Lungen
iiberlagert, durchscheinend, mit glatter AuBen- und feuchter weiBer spiegelnder Innen-
flache, ca. 80 cem wasserklarer gelblicher Inhalt. — Herz: 210g. Kaum leichen-
faustgroB, gewohnliche keilférmige Gestalt, feste Konsistenz. Epikard durchweg
spiegelglatt, an der Vorderflache des rechten Ventrikels eine etwa zehnpfennigstiick-
groBle, milchigweilliche, rundliche Verdickung (Sehnenfleck). Myokard dunkel-
braunrétlich, glatt und feucht; dicht unterhalb der linken Kammervorhofgrenze
zahlreiche sehnigweille, zuriickgesunkene Streifen erkennbar. Die Hohlen des
rechten Herzens und der linke Vorhof enthalten reichlich Speckhautgerinnsel und
etwas weniger Cruor; in der linken Kammer nur spérliche Speckhautgerinnsel.
Regelrechte Weite sémtlicher Herzhéhlen und Dicke ihrer Wandungen. Das
Wandendokard des linken Ventrikels ist im Bereich des Reizleitungsbiindels milchig-
weiBlich verdickt, sonst jedoch durchscheinend und spiegelglatt. Foramen ovale
geschlossen. Mitralsegel, besonders das vordere, sind an ihren SchlieBungsrandern
sehnigweilllich verdickt, am vorderen befindet sich ebenda ein feiner streifen-
formiger, kammartiger Belag von rotlichgrauen, trockenen, ziemlich festhaftenden
Blutgerinnseln. Sehnenfiaden der Mitralsegel verdickt und verkiirzt. SchlieBungs-
rénder der Tricuspidalis ebenfalls etwas weifllich verdickt mit hier zahlreichen
kleinen, taschenartigen Vorwdlbungen nach der Vorhofseite zu. Sehnenfiden
diinn und zart. Samtliche vendse Klappen sind gut beweglich. Pulmonalklappen
zart. An den Aortenklappen sind die Noduli Arantii etwas weilllich verdickt,

sonst sind diese Klappen aber weich und gut beweglich. Kranzarterien: durch-
gangig, weites klaffendes Lumen. Intima stellenweise streifen- und knétchen-
formig, weiBlichgelblich verdickt, Die Wandungen sind weich, aber unelastisch. —.
GroBe GefiaBle: Zahlreiche gelbliche und weillliche, platten- und polsterartige
Intimaverdickungen, Wandungen im allgemeinen weich, jedoch unelastisch. —
Mundhohle und Rachenorgane:. Schleimhaut blal, graurdtlich, spiegelglatt. Das
lymphatische Gewebe ist spérlich und sprinigt wenig vor. Die Gaumenmandeln
mit blasser, graurdtlicher, glatter, feuchter Schnittfliche. — Oesophagus: Schleim-
haut in der oberen Hélfte weil, glatt und feucht; in der unteren Hilfte lederartig
verdickt, chagriniert, trocken, schneeweils. — Kehlkopf: Knorpel briichig, glatte
weille Schleimhaut. — Trachea: Knorpel elastisch, glatte weiBe Schleimhaut. —
Schilddriise: Rechter Lappen gut pflaumengro8, knotig beschaffen ; linker Lappen et-
was tiber pflaumenkerngroB. Schnittfliche blaB, gelblich-grau, glasig und teils feiner,
teils grober gekérnt. Konsistenz auBerordentlich derb und fest, geradezu knorpel-
artig. — Halslymphknoten durchschnittlich etwa bohnengroB, grauschwarz, derb.
— Lungen: Beide Oberlappen und rechter Mittellappen: sehr groBes Volumen,
leichtes Gewicht. Oberfliche und Schnittfliche grauweiB-blafrot-schwarz gefleckt,
glatt und feucht, weich; spérliche, graurstliche, schaumige Fliissigkeit abstreifbar;
weiche luftkissenartige Konsistenz. — Beide Unterlappen: GroBes Volumen,.
schweres Gewicht. Oberfliche und Schnittfliche dunkelrot-schwarz-gelblich-briaun-
lich gefleckt. Schnittfliche feucht, hckerig; es 148+t sich dunkelrote, triibe, wenig
schaumige Fliissigkeit abstreifen. Feste steife Konsistenz. Die von der Schnitt-
fliche vorspringenden Knoten, die sich- iibrigens auch noch in sparlicher Menge
in den untersten Abschnitten des linken Oberlappens befinden, sind durchschnitt-
lich haselnuB- bis kirschgroB, teils dunkelrot, teils braunrot und im Zentrum
vielfach gelblich; sie erscheinen beim Dariiberstreichen trocken und fein gekdrnt
und lassen nur triibe, teilweise sehr dicke, rotgelbliche Fliissigkeit ausdriicken.
Auf Fingerdruck erweist sich das Lungengewebe hier briichig. Nur die vordersten
Abschnitte beider Unterlappen sind von der gleichen Beschaffenheit wie beide
Oberlappen. — Arterien und Venen o. B. — Bronchien: Rotgraue, sammetartig

Virchows Archiv. Bd. 262, 23
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geschwollene, matte, mit gelbrétlichen zdhen Massen bedeckte Schleimhaut. Lings-
und Ringmuskulatur deutlich vorspringend. — Bifurkationslymphknoten: bis
haselnufigroBl, grauschwarz, derb.

In der Bauchhghle etwa 1000—1050 cem gelbe, klare Fliissigkeit. Organlage ist
regelrecht. Das vordere (parietale) Blatt des Bauchfells ist spiegelglatt und glan-
zend, durchscheinend; das viscerale Blatt ist ebenfalls glatt und feucht, jedoch
vielfach, und zwar besonders am Diinndarm, weillich verdickt und zum Teil
gar nicht, zum Teil wenig durchscheinend. Das hintere, dem retroperitonealen
Gewebe und der Wirbelsiule aufliegende Bauchfellblatt ist durchweg sehr stark
milehig weiBlich verdickt und undurchscheinend, mit diesen Geweben zu einer
dicken, derben Schwarte unlésbar verwachsen; ebenso verhilt sich das Bauchfell
des kleinen Beckens. — Milz: 120 g. Oberfliche blaflrotlich, spiegelglatt, Kapsel
mafig gespannt, durchscheinend. Schnittfliche blaBrot, glatt; Milzsaft nicht ab-
streifbar. Trabekel und Follikel deutlich zu erkennen. Zahe, jedoch schlaffe
Konsistenz. — Nebennieren: ziemlich grof; Rinde sehr breit und ungleichmafBig
dick, von eigenartiger, schmutzig gelblicher Farbe. Mark maBig dick, grauweis,
fest. Feste Konsistenz beider Nebennieren. — Nieren: spéirliche Fettkapsel.
Bindegewebskapsel ziemlich stark weillich verdickt, leicht abstreifbar. Ober-
flache spiegelglatt, blafrétlich. An der linken Niere springen von der Oberflache
wenige, gelbliche, etwa erbsengrofle Knoten vor, die sich auf der Schnittfliche als

. keilférmige, scharf begrenzte, lediglich in der Rinde sitzende, trockene Herde er-
weisen. Im iibrigen ist die Schnittfliche beider Nieren blafrétlich und glatt.
Blutgehalt spérlich. Rinde und Mark scharf gezeichnet, Mark auf Kosten des
wenig erweiterten Nierenbeckens verschmailert. Nierenbeckenschleimhaut glatt und
wei. Konsistenz beider Nieren steif und fest. Gewicht je 140 g. — Harnleiter:
beiderseits fiir gewohnlichen Bleistift bequem durchgingig, glatte weille Schleim-
haut, Wandungen kaum verdickt. — Harnblase: hochgradig geschrumpft und leer.
Die Wand ist durchschnittlich gut 0,5 cm dick, stark durchfeuchtet und gleicht
einer sehnig-weillichen ‘Schwarte sowohl im Aussehen als in der Konsistenz. Die
Schleimhaut ist als solche kaum mehr zu erkennen; die Innenfliche der Blase
besteht aus schmutzigen, schmierigen, grauschwarzen und teilweise zottig er-
scheinenden, offenbar auch mit Kalksalzen inkrustierten Beligen, die sich nicht
abstreifen lassen. Innenfliche ungleichmifBig héckerig, gewellt und gefurcht. —
Magen: etwas gebliht, enthslt diinnflissige gallige Massen; rotgraugriinliche,
sammetartig geschwollene, glatte Schleimhaut. Serosa durchscheinend, spiegelglatt.
— Diinndarm: Samtliche Schlingen erscheinen. fast luftleer und zusammengefallen,
die Darmwand ist eigenartig steif, dick und fest, die Serosa grofitenteils weililich
verdickt und undurchscheinend. Schleimhaut grauweiB-gelblich, glatt. — Dick-
darm: enthélt griinlich-briunlichen, teils teigigen, teils festeren und geballten Kot.
Schleimhaut graurosa, sammetartig, matt, triibe, geschwollen. Serosa durch-
scheinend. — Appendix: kleines, etwa 1 cm langes, scharf zugespitztes Gebilde,
an dessen Spitze die Serosa sehnig-weiBlich verdickt ist. — Leber: 920 g. Kapsel
maBig durchscheinend. Dunkelbraun-rotliche, unregelmaBig grob- und fein-
hockerige Oberfliche, gleichfarbige Schnittfliche, sehr spérlicher Blutgehalt.
Die porto-bilidren Zentren sind groBtenteils stark eingesunken, in ihrer unmittel-
baren Umgebung befindet sich weiiliches, ringférmig angeordnetes Narben-

gewebe. Acinuszeichnung zu erkennen, feste steife Konsistenz. — Gallenblase:
enthilt braungriine fadenziehende Galle, glatte Schleimhaut. — Pfortader und
Vena cava: durchgingig. — Pankreas: hochgradig geschrumpft, schmal und sehr

flach, mit dem dorsalen Bindegewebe zu einer festen, schwieligen Masse ver-
backen. Der Ductus pankreaticus ist sehr weit und klaffend. Die Léppchen sind
klein und diirftig, das interstitielle Bindegewebe stark vermehrt, was auch aus der
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netzartigen Zeichnung deutlich hervorgeht. — Bauchlymphknoten: durchschnitt-
lich erbsengroB, grauweiB, sehr derb und fest. — Baucharterien: starrwandig und
briichig, insbesondere an der unteren Bauchaorta und an den Arter. iliacae. Die
Tntima zeichnet sich hier durch kalkplattenartige Abhebungen aus. — Der gréfite
Teil der Bauch- und Beckenorgane mufite im Zusammenhang herausgenommen
werden, da bei der schwieligen Beschaffenheit des retroperitonealen Bindegewebes
die Ablésung z. B. des Pankreas unméglich gewesen wire. Der Musc. psoas weist
auf beiden Seiten eine starke Vermehrung des interstitiellen Bindegewebes und
eine betrachtliche Verringerung der Muskelbiindel selbst auf. — Das gesamte
Beckenbindegewebe ist ebenfalls hochgradig schwielig verdickt. — Uterus: klein,
platt, birnformig, sehr derb. AuBerer Muttermund griibchenférmig. Endome-
trium graurdtlich, glatt. Myometrium graubrdunlich, derb. — Eileiter: zart. —
Eierstocke: kaum bohnengroBe, spindelige, rundliche, weille, sehr derbe Gebilde. —
Scheide: graurstliche, glatte Schleimhaut. — AuBere Geschlechtsorgane: keine Be-
sonderheiten. — Das Blut ist groBtenteils fliissig und erscheint blafl und stark
verwéssert. — Knochen: Die Rippen lassen sich leicht durchbrechen. An unterer
Brust- und Lendenwirbelsiule springen im Bereich der Bandscheiben, besonders
seitlich, spangenartig angeordnete, rundliche, harte Gebilde vor. — Das Mark
der Wirbelkérper und Rippen ist rot, im rechten Humeruskopf findet sich Fett-
mark. :

Anatomische Diagnose.

Ausgedehnte, frischere und dltere, teilweise in eitriger Schmelzung begriffene
Bronchopneumonien in beiden Unterlappen, sowie in den unteren Abschnitten des
linken Oberlappens. Fibrinds-exsudative Pleuritis links, geringe auch rechis. Bron-
chitis. Hochgradige braune Atrophie des Herzens mit Schwielen im Herzfleisch.
Chronische Endokarditis mit frischeren verrukosen Auflagerungen am vorderen
Mitralsegel. Mdapige Sklerose der Kramzgefifle und der Brustarteriem, starke der
Baucharterien. Enorme Verdickung des Oesophagusepithels in der uniteren Halfte.
Geringer Dickdarmkatarrh. Eigenartige periportale narbige Schrumpfungsherde in der
Leber neben brauner Atrophie derselben. Hochgradige Schrumpfung und Skierose des
Pankreas. Frischere Infarkte in der linken Niere. Hochgradige Schrumpfung der
Harnblase mit ausgedehnter nekrotisierender Entziindung der Schlesmhout. Ausgedehnie
schwielige Umwandlung des retroperitonealen Bindegewebes und der retroperitonealen
Muskulatur, sowie des Beckenbindegewebes. Starke bindegewebige Verdickung des
hinteren Bauchfellblutts und des ganzen Beckenbauchfells. Hochgradige Sklerose der
ganzen dufleren Haut. Allgemeine Odeme. Ascites, Hydrothordx, Hydroperikard.
Osteoporose der Rippen und des Extremititenskeletés. Spondylitis deformans der
unteren Brust- und der Lendenwirbelsiule. Allgemeine Andmie und Kachexie.

Mikroskopische Befunde.

Zur histologischen Untersuchung wurden Hautstiicke aus den
Streckseiten des linken Unterschenkels und linken Vorderarmes, sowie
aus der Gegend der Medianiinie der Brust und des Bauches heraus-
geschnitten. Entsprechend dem schon mit bloBem Auge wahrnehm-
baren, verschiedenartigen Verhalten der einzelnen Hautpartien sind
auch die mikroskopischen Befunde mehr oder minder wechselnd.

Linker Unierschenkel. Zunichst die Verhiltnisse an der Stelle, wo der pigment-
freie Fleck an die stark pigmentierte Haut angrenzt. Im ganzen genommen er-

scheint die Haut gegeniiber der Norm bzw. gegeniiber den fiir dieses Alter phy-
siologischen Verhaltnissen betrichtlich verdickt; ihre Dicke betrigt einschlieBlich

2%
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der bindegewebig verénderten Subcutis durchschnittiich 0,5 cm. — Die Epidermis
ist- etwas atrophisch, jedoch halt sich diese Atrophie noch innerhalb der phy-
siologischen Grenzen, so dafl die Frage, ob das Alter oder die Sklerose der Haut
dafiir verantwortlich gemacht werden soll, kaum zu entscheiden ist. Stratum
corneum und Stratum lucidum o. B. Das Stratum granulosum besteht aus sehr
sparlichen, nur in einer einzigen Lage vorhandenen, platten, lang ausgezogenen
Zellen. Im Stratum spinosum finden sich durchschnittlich 2—3 Zellreihen, im
Bereich der Epithelzapfen auch etwas mehr, Vielfach enthalten die tiefer gelegenen
Zellen dieser Schicht Pigment. Die Basalzellschicht entspricht durchaus der Norm.
Ein morphologischer Unterschied zwischen der pigmentierten und nicht pigmen-
tierten Hautfliche besteht nicht, abgesehen davon, daB in der letzteren auch

Abb. 1. Haut vom linken Unterschenkel einschlieflich der Subcutis. 15fache VergroBerung.

histologisch keinerlei Pigment weder in den Basalzellen noch sonst irgendwo
nachzuweisen ist. Der Papillarkérper ist gut ausgebildet und nur streckenweise
verstrichen, was aber, nach Vergleichspriparaten hautgesunder Individuen zu
schlieBen, offenbar nichts zu bedeuten hat. — In der Cuiis ist das kollagene Gewebe
groBtenteils recht feinfaserig und mit. reichlichen, spindelférmigen Zellkernen
versehen, was auch in dem Ubersichtsbild der Abb. 1 einigermafBen zu erkennen ist.
Besonders im Bereich der mittleren Cutisschicht sind in dem Fasergewebe zahl-
reiche Liicken und Spalten zu sehen, die zweifellos durch das Odem hervorgerufen
sind. Sowohl die Cutis als auch die gleich noch zu besprechende Subcutis sind
iiberall von spérlichen kleinen Rundzellen durchsetzt, die sich im wesentlichen
aus Lymphocyten und zu einem ganz kleinen Bruchteil auch aus Plasma-
zellen und Histiocyten zusammensetzen. Diese Zellen liegen teilweise vereinzelt,
zum Teil aber auch in kleineren Haufen regellos im Bindegewebe oder Fettgewebe,
hier und dort sieht man sie perivascular angeordnet oder sie liegen in den GefaS-
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winden selbst oder um die Anhangsgebilde der Haut herum. — Die Arterien
der Cutis weisen in der iiberwiegenden Mehrzahl nicht unbetrichtliche, von ela-
stischem Gewebe freie Intimawucherungen auf, die das GefaBlumen grofenteils
bis zur Halfte seines urspriinglichen Umfanges einnehmen. Doch finden sich auch
Arterien, an denen diese Intimawucherungen kaum angedeutet sind. Media und
Adventitia maBig verdickt, hier und da findet sich in der Media eine ungewdhnliche,
teilweise sogar hyaline Bindegewebsentwicklung, die mit einem Verlust der musku-
laren Bestandteile an diesen Stellen einhergeht. An einigen Gefilen auch aus-
gesprochene Verkalkung der Wand. — Die Venen sind weit und ohne Wandver-
anderungen. — An den LymphgefaBlen ist, soweit sie als solche zu erkennen sind,
zum Teil eine hochgradige Erweiterung festzustellen, ihre Wandungen jedoch un-
verdndert. — Nerven sind durchaus normal. — Schweilidriisen gréBtenteils un-
verdndert, teilweise aber sind sie sowohl ihrem Umfange als auch ihrer Zahl nach
etwas verringert. — Talgdriisen nicht auffindbar. — Die Subcutis besteht fast
ausschlieBlich aus dichtgefiigtem, feinfaserigem und méBig zellreichem Binde-
gewebe und kommt in ihrer Dickenausdehnung der Cutis fast gleich. Die Verhdlt-
nisse an den GefaBen und Nerven entsprechen hier ganz den bei der Cutis be-
schriebenen. — Das Fettgewebe ist nur noch in sehr sparlichen Mengen vorhanden
und durch Bindegewebe ersetzt; die einzelnen Fettzellen erweisen sich als voll-
kommen normal. — Das elastische Gewebe ist sehr gut erhalten, im Bereich des
Papillarkérpers und den obersten Cutisschichten &duBerst zart und feinfaserig;
in den mittleren Cutisschichten sind die einzelnen Fasern mehr dick und plump,
wihrend sie in den tieferen Schichten der Cutis und in der Subcutis wieder von
gracilerem Bau sind. In der Cutis selbst ist das elastische Gewebe seiner Menge
nach sicherlich nicht vermindert, es ist im Gegenteil reichlicher vorhanden als in
manchen Vergleichspraparaten gleichaltriger, hautgesunder Menschen. — In der
neugebildeten Bindegewebsschicht der Subcutis sind die Elasticabefunde wech-
selnd; an wenigen umschriebenen Stellen fehlt das elastische Gewebe vollsténdig,
an anderen wieder tritt es massenhaft auf. Im allgemeinen ist der Gehalt an ela-
stischen Fasern in der schwielig verdickten Subcutis wohl als reichlich zu bezeichnen.
— An den Gefifien und Anhangsgebilden der Haut ist beziiglich der elastischen
Fasern nichts von der Norm Abweichendes festzustellen. — In einem anderen
Hautstiick, ebenfalls aus der Streckseite des linken Unterschenkels, lieBen sich
im wesentlichen die gleichen Befunde erheben. Die lymphocytiren Infiltrate
waren hier vielleicht etwas reichlicher und ausgedehnter. Das spérliche und stark
verringerte Fettgewebe wies an vereinzelten Stellen Verdnderungen auf, wie sie
nachher bei der Besprechung der iibrigen Hautabschnitte ausfiihrlich erértert
werden sollen.

Linker Vorderarm. Schnitte aus der Streckiliche des linken Vorderarmes
lehren, daff die histologische Beschaffenheit der Haut an dieser Stelle teils mehr,
teils weniger von der des Unterschenkels abweicht. Die Befunde an der Epidermis
sind im wesentlichen die gleichen. Der Papillarkorper ist durchweg gut aus-
gepragt. Das reichlich vorhandene Pigment liegt hier auch noch in den obersten
Cutisschichten, und zwar innerhalb von Bindegewebszellen als auch frei im Stiitz-
gewebe. Die Faserung und der Kerngehalt des Cutisgewebes entspricht ungefahr
dem, was ich an mehreren Vergleichsfiallen hautgesunder, gleichaltriger Menschen
gesehen habe; sie ist bei weitem nicht so fein und zart wie am Unterschenkel
und die Kerne sind hier auch spirlicher als dort. Vorwiegend in den mittleren
Cutisschichten finden sich zablreiche Liicken und Spalten, die auf das hier vor-
handene Odem hinweisen. Die Lymphocyteninfiltrate entsprechen in jeder Hin-
sicht denen am Unterschenkel. Anhangsgebilde o. B. Arterien teils ganz normal,
teils weisen sie nicht unbetrichtliche Intimawucherungen und sonstige Wand-
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verinderungen gleich denen am Unterschenkel auf, sind im allgemeinen jedoch
geringfiigiger als dort. Venen und LymphgefiBe o. B. — Die Subcutis besteht.
in der Hauptsache aus sehr derbem, kernarmem Bindegewebe. Das subcutane
Fettgewebe ist in reichlicher Menge vorhanden, jedoch vielfach in stark verénderter
Form. Die einzelnen Fettlippchen erscheinen zum Teil als schmale, gefdfreiche,
zwischen das derbe Bindegewebe eingeschlossene Streifen in &hnlicher Weise,
wie das in noch vollendeterem MaBe an der Brusthaut in Abb. 3 zutage tritt. Da
und dort ist das Fett aus den manchmal nur noch schattenhaft umrissenen Fett-
zellen geschwunden. Vielfach ist von eigentlichen Fettzellen nichts mehr zu sehen,
nur noch sehr dicht beisammen liegende, spindelige und langlichovale und héufig
gequollene Zellkerne liegen im Bereich des urspriinglich wohl normalen und jetzt
auf einen engen Raum zusammengedrangten Fettgewebes. Teilweise liegen diese
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Abb. 2. Atrophie des subcutanen Fettgewebes am linken Unterarm. 200 fache VergroBerung.

Kerne noch innerhalb eines schmalen, spindelformigen, faserig erscheinenden
Protoplasmaleibes und nicht selten ist eine Fettzellmembran gar nicht mehr zu
erkennen, so daf man an solchen Stellen nur noch eine strukturlose, wolkig er-
scheinende und mit Fosin schwach rot gefirbte Substanz feststellen kann, die
hochstwahrscheinlich ein Spaltungsprodukt des Neutralfettes darstellt. Die
Zellkerne besitzen groBtenteils ein deutlich erkennbares Kernkérperchen und ein
mehr oder minder spirliches, verschieden stark gefiirbtes Chromatingeriist; zum
Teil aber ist die Farbbarkeit verlorengegangen und man sieht von manchen
Kernen nur noch die Schatten. Daf es sich bei diesen Kernhaufen um eine schein-
bare, relative Kernvermehrung handelt, erscheint mir sicher; ob aber dabei gleich-
zeitig eine absolute Kernvermehrung vorhanden ist, kann ich nicht entscheiden,
halte es aber nicht fiir wahrscheinlich. Rigentliche Riesenzellbildungen, wie sie
ja bei den sog. atrophischen Kernwucherungen vorkommen, habe ich hier nicht
beobachtet. Wie die Abb. 2 zeigt, sind in diesen Fettlippchen noch eine ganze
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Anzahl teils sehr groBier, teils sehr kleiner Fettzellen vorhanden, die sich von
der Norm nur durch ihre Minglichovale und gelegentlich auch polygonale Gestalt
unterscheiden. — Endlich sind noch Fettzellen zu nennen, die einen zentral
gelagerten Kern besitzen und deren Protoplasmaleib teils triib und gefasert er-
scheint, zum Teil aber noch kleinste rundliche Fetttrépfchen enthilt. Andere
Fettlappchen der Subcutis sind bedeutend umfangreicher und erstrecken sich iiber
einen weit grofieren Raum. An solchen Lappchen sind die normal gestalteten
Fettzellen gegeniiber den in der eben beschriebenen Weise verdinderten Zellen
bei weitem in der Uberzahl. Man kann an den Priparaten vom Vorderarm unseres
Falles alle nur denkbaren Ubergéinge vom normalen bis zu dem auf wenige Kern-
reste geschwundenen Fetttrdubchen beobachten. An einigen Stellen sind in der
michtigen Bindegewebsschwarte der Subcutis deutlich etwas alveoldr angeordnete
Bindegewebsbiindel zu erkennen und innerhalb derartig gebauter Bindegewebs-
massen noch ganz vereinzelte kleinere und gréfiere, normal beschaffene Fettzellen.
Die in solchen Bindegewebsherden liegenden Kerne gleichen bis aufs kleinste denen
der Fettzellen. Da und dort sind an der Grenze von Fettlippchen und Binde-
gewebswucherung Ubergangsbilder zu sehen, die keinen Zweifel daran lassen,
daB beim Ersatz des Fettgewebes durch Bindegewebe sich die Fettzellen selbst
unter Abgabe ihres Fettes in Bindegewebszellen umwandeln. Das elastische
Gewebe ist am Unterarm in sehr reichlicher Menge vorhanden, die einzelnen
elastischen Fasern sind dick und plump und nur im Bereich des Papillarkérpers
zarter gebaut. Es scheint gegeniiber der Norm vermehrt zu sein.

Bauchhaut. An der Bauchhaut fallt im histologischen Bild sofort der lockere
Bau und die duBerst feine und zarte Faserung insbesondere der oberen und mittleren
Cutisschichten ins Auge. Diese Faserung ist noch bedeutend feiner als am Unter-
schenkel, der Kernreichtum hier ziemlich groB. In den tieferen Cutisschichten
und in der Subcutis, die an den Bauchdecken ebenfalls fast ausschlieBlich aus
derbem Bindegewebe besteht und in ibrer Dickenausdehnung der Cutis gleichkommt,
sind die Bindegewebsfasern ebenfalls ziemlich zart, jedoch dicht und fest zu-
sammengefiigt; Kerne sind in den beiden letzten Schichten in nicht unbetrichtlicher
Zahl vorhanden. Die Epidermis weist eine innerhalb der physiologischen Grenzen
liegende Atrophie auf. Pigment ist reichlich vorhanden und teilweise auch in den
obersten Cutisschichten vertreten. Der Papillarkérper ist gut ausgeprégt. An-
hangsgebilde normal, nur die Mm. arrect. pilor. sind sehr dick und scheinen etwas
hypertrophisch zu sein. Lymphocytére Infiltrate sind im allgemeinen nicht sehr
reichlich, sie hegen hauptsichlich in den tiefen Cutisschichten und in der Subcutis.
An den Arterien meist nur geringfiigige Intimawucherungen, groflenteils aber
fehlen solche im Bereiche der Bauchhaut; an einigen groBeren Arterien ist der
Muskelring der Media 6fters von narbigem Bindegewebe durchbrochen und ebenso
ist die Anordnung des elastischen Gewebes an solchen GefdBen eine unregelmaflige
und ungeordnete. Nicht selten sieht man an den groferen Gefifien auch eine
Verdickung der Media und Adventitia. Das Lumen der Venen und Lymphgefiafe
ist vielfach auffallend weit, dagegen sind ihre Wandungen nicht verdndert. Nerven
der Subcutis o. B. Das subcutane Fettgewebe verhilt sich sowohl seiner Menge
als auch seiner Beschaffenheit nach ebenso wie am Vorderarm. Die Bauchdecken-
muskulatur ist nur in ihren oberflichlichsten Lagen von Bindegewebe durchsetzt
und zum geringen Teil durch solches auch ersetzt, dagegen ist die ganze iibrige
Muskulatur, abgesehen von einem etwas ungewohnlichen Kernreichtum von
durchaus normaler Beschaffenheit. Das elastische Gewebe ist in der ganzen Cutis,
hauptsichlich aber in den mittleren Schichten, in solcher Menge vorhanden, daB
das kollagene Gewebe stellenweise ihm gegeniiber in den Hintergrund tritt. Auch
in der Subcutis ist das elastische Gewebe sehr reichlich vertreten. Die ein-
zelnen elastischen Fasern sind fast durchweg sehr feinfaserig und zart.
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Brusthaut. Die Brusthaut weicht in ihrer histologischen Beschaffenheit von
allen bisher beschriebenen Hautabschnitten ganz erheblich ab. Wahrend die ein-
zelnen Epidermisschichten auch nicht viel stirker erscheinen als an den Haut-
abschnitten der anderen Kdérperregionen, ist hier der Papillarkérper vollkommen
verstrichen, was iibrigens in der Abb. 3 ganz gut zum Ausdruck kommt. Die
Epidermis schneidet gegen die Cutis in einer scharfen, nur etwas leicht gewellten
Linie ab. Die Basalzellschicht ist mit Pigment iiberladen und auch in den Zellen
des Stratum spinosum findet sich da und dort solches abgelagert. Pigment 1aft
sich ferner in den obersten Cutisschichten verhiltnismafBig reichlich nachweisen,
und zwar sowohl intra- als extracellular gelegenes. — Die Cutis und Subcutis
besteht aus einer fast homogenen, duBerst festgefiigten, derben Bindegewebsmasse.

Abb. 3. Sklerosis der Brusthaut mit starker Atrophie des subcutanen Fettgewebes. 15fache
VergroBerung.

Die Faserung der dicht unter der Epidermis liegenden Cutisschicht ist noch ver-
haltnismaBig fein und entspricht ungefdhr dem, was man auch an der Brusthaut
gleichaltriger, hautgesunder Leute zu sehen pflegt; ebenso scheint der Kerngehalt
dieser Schicht gegeniiber der Norm nicht vermindert. Anders die mittleren und
tiefen Cutisschichten. Hier setzt sich das kollagene Gewebe aus dicken, plumpen,
hyalin gequollenen Stringen zusammen, die sich durch eine auBerordentliche
Kernarmut auszeichnen. Ebenso verhilt sich das Bindegewebe in der Subcutis,
doch ist hier stellenweise eine noch etwas feinere Faserung zu erkennen. Lympho-
cyteneinlagerungen finden sich in den Praparaten der Brusthaut nur in ganz spér-
licher Menge. Die SchweiBdriisen sind ihrer Menge nach erheblich verringert und
die noch vorhandenen Driisenschliuche sind groftenteils stark zusammengedriicks.
Von Haarbalgdriisen ist in zahlreichen Schnitten nichts zu sehen, dagegen erweisen
sich die Mm. arrect. pil. unzweifelhaft als hypertrophisch. — An den Nerven
keine auffalligen Verinderungen. — An den Arterien teilweise Intimawucherungen,
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teilweise fehlen solche auch ginzlich. Die iibrigen Schichten der Arterienwan-
dungen sind im allgemeinen wenig veréndert, nur hier und da geringfiigige Ver-
dickungen der Media und Aventitia und auch Sklerosierung der letzteren. Venen
meist weit und klaffend, ihre Wandungen unveréindert. Auch die Lymphgefifle
lagsen sich, zum Teil wenigstens, durch ihr sehr weites Lumen als solche erkennen,
krankhafte Befundesind an ihnen sonst nicht zuerheben. -—Dassubcutane Fettgewebe
zeigt hier eine Atrophie, wie sie schoner und ausgeprigter an allen von mir unter-
suchten Korperstellen und -organen nicht zu finden ist. Xs handelt sich dabei
morphologisch um die gleichen regressiven Verdnderungen, wie sie beim Fett-
gewebe des Unterarmes beschrieben sind, nur daB hier das Stadium der Meta-
morphose ein viel weiter fortgeschrittenes ist als dort. Von ganz normal beschaffenen
Fettzellen ist hier nur noch sehr wenig zu sehen, und normal geformte Fettlappchen
sind in keinem meiner Priparate festzustellen. Wie aus der Abb. 3 hervorgeht,
ist das subcutane Fettgewebe zu ganz schmalen, lianglichen, von schwieligem
Bindegewebe fest umschlossenen Streifen zusammengeschmolzen. Aufler den
schon oben erwihnten feineren Fettzellverinderungen kann man im Fettgewebe
der Brusthaut auch noch andere, eigenartig angeordnete Strukturen zu sehen be-
kommen. So sind hier stellenweise die Kerne so dicht neben- und iibereinander
gelagert, daB, da sie auch mitunter innerhalb einer gemeinsamen Fettzellmembran
sich befinden, riesenzellendhnliche Bildungen entstehen von dem Typ, wie er etwa
in den Sternbergschen Riesenzellen bei der Lymphogranulomatose verkorpert ist.
Da von den einzelnen Kernen dieser scheinbaren Riesenzellen bei wechselnder
Einstellung jeder fir sich gleichmaBig scharf umrissen und als selbsténdiges,
blafBgefarbtes Gebilde hervortritt und auch der Zelleib nicht den Eindruck er-
weckt, als ob er sich unter dem EinfluBl eines Kernteilungsprozesses vergrofert
hitte, so glaube ich nicht, daB es sich hier um eigentliche Riesenzellen handelt,
die etwa durch Kernteilung entstanden sind, sondern einfach um einen Zusammen-
fluB von mehreren, nunmehr ihres Fettes beraubten Fettzellen. Bei der Fettfarbung
mit Sudan zeigt sich, dafl die zusammengefallnen Fettzellen, deren Protoplasma-
leib teils gefasert, teils strukturlos und mit Eosin schwach rétlich gefarbt ist, den
Fettfarbstoff nicht annehmen, was tibrigens fiir das derartig verinderte Fettgewebe
auch an den anderen Hautabschnitten Geltung hat. — Der Gehalt an elastischen
Fasern ist in sémtlicien Hautschichten als reichlich zu bezeichnen. Er iibersteigt
vielleicht um ein ganz Geringes das physiologische Maf. In den obersten Cutis-
schichten, also im Bereich des Papillarkérpers sind die elastischen Fasern von
auflerst feinem, gracilem Bau, in den iibrigen Hautschichten verschieden dick
und ungefahr der Norm entsprechend.

Hinteres Bouchfellblatt und retroperitoneales Gewebe. Das zu einer Schwarte
verschmolzene hintere Bauchfellblatt und retroperitoneale Gewebe besteht aus
sebr zellreichem und feinfaserigem, meist festgefiigtem Bindegewebe, das von
sehr zahl- und umfangreichen Lymphocyteneinlagerungen durchsetzt ist. Die In-
filtrate liegen unregelmalig zerstreut im Bindegewebe, im Fettgewebe, in den
GefaBwinden und zum Teil auch in den hier reichlich vorhandenen und sonst
nicht verdnderten Nervenstringen. Das Perineurium erscheint vielfach betrachtlich
verdickt. Das stark reduzierte Fettgewebe besitzt hier gréBtenteils normale Be-
schaffenheit, doch sind da und dort auch Uberginge zu den Metamorphosen
festzustellen, wie sie an dem subcutanen Fettgewebe der Brust und anderer Haut-
abschnitte erwihnt sind. Ungemein hochgradig sind hier die Gefaverinderungen.
Die Arterien zeichnen sich fast ausnahmslos durch auBerordentlich starke Ver-
dickung ihrer simtlichen Wandungen aus; an Stelle der glatten Mediamuskulatur
sieht man vielfach zellreiches Bindegewebe und die Intimawucherungen dehnen
sich an vereinzelten gréBeren Gefifien selbst bis zum vélligen GefaBverschluB aus,
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Dabei ist das elastische Gewebe hiufig fehlend und von ungeordnetem Verlauf.
An der Innenwand der Venen habe ich nichts Krankhaftes geschen, ihre duBeren
Schichten bilden mit dem umgebenden feinfaserigen Bindegewebe eine einheitliche
Masse. Die LymphgefaBe sind stellenweise etwas komprimiert, stellenweise weit
und klaffend, sonst aber nicht verandert. — Das elastische Gewebe ist in der
retroperitonealen Schwarte im allgemeinen sparlich und durchweg sehr fein-
faserig und zart. — Die retroperitoneale Muskulatur zeichnet sich, soweit sie
histologisch untersucht wurde, groBenteils durch mangelnde Querstreifung, durch
atrophische Kernwucherungen und vielfach scholligen Zerfall aus. Teilweise haben
die einzelnen Muskelbiindel auch ein vollkommen homogenes Aussehen. Die ober-
flachlichen Muskelschichten sind meist durch zellreiches Bindegewebe ersetzt,
da und dort liegen in den mitunter iibrigens auch locker gebauten und sdematdsen
Bindegewebsmassen noch Bruchstiicke stark degenerierter Muskelbiindel in Form
von homogenen, kernlosen Balken. Das in der Muskulatur befindliche inter-
stitielle Bindegewebe ist in den tieferen und zentralen Schichten nicht vermehrt,
sondern nur im Bereich der duBleren bzw. oberflichlichen Abschnitte. Lympho-
cyteninfiltrate lassen sich in verschieden reichlicher Menge auch innerhalb der
retroperitonealen Muskeln nachweisen.

Mesenterium. Im. Mesenterium des Diinndarms zahlreiche und ausgedehnte
Lymphocyteninfiltrate. Fettgewebe abgesehen davon, daB die einzelnen Fett-
zellen meistens von vermindertem Umfange sind, normal beschaffen; nur selten
sind Ubergangsbilder zu den schon wiederholt beschriebenen Fettgewebsmeta-
morphosen zu sehen. Endarteriitische Veréinderungen sind auch hier an manchen
Gefafien festzustellen. .

Appendiz epiploica. In einer Appendix epiploica des Colon sigmoideum sind
mir neben reichlichen lymphocytaren Zellansammlungen und sonst ganz regelrecht
gebautem Fettgewebe einige winzige, nur dem Bruchteil eines Stecknadelkopfes
entsprechende, umschriebene und gegen das umgebende normale Fettgewebe
scharf abgesetzte Knotchen aufgefallen. Diese Knétchen, die mit bloBem Auge
kaum zu sehen waren und von denen eines in der Abb. 4 wiedergegeben ist, be-
stehen histologisech aus einem Konglomerat von verhaltnismafBig grofien, meist
etwas gequollen erscheinenden, dicht beisammen liegenden, rundlichovalen bis
spindelférmigen, blassen Zellkernen mit wechselndem, jedoch nie erheblicherem
Chromatinreichtum; der zugehorige Protoplasmaleib ist oft gar nicht zu erkennen,
vielfach aber umgibt er als schmaler, wabenf6érmiger, fast farbloser, der Form des
Kernes angepafiter Mantel den letzteren. Nur ganz vereinzelte Zellen haben
sich noch andeutungsweise ihren fritheren Charakter als Fettzellen bewahrt.
Interstitielles Bindegewebe wird innerhalb dieser Knétchen fast ganz vermilt.
Bemerkenswert ist die Tatsache, daB sich solche Knétchenbildungen, die, wie ich
mit Bestimmtheit glaube, als regressive Metamorphosen des Fettgewebes anzusehen
sind, nur innerhalb oder in nichster Nahe von Lymphocyteninfiltraten auffinden
lassen. — Scheidenschlesmhaut groBtenteils unverdndert, nur unmittelbar unter
dem Schleimhautepithel diffuse und mitunter sehr hochgradige kleinzellige In-
filtrate, die sich hauptsidchlich aus Lymphocyten und sehr vielen Plasmazellen
zusammensetzen. Das zwischen Scheide und Rectum gelegene Gewebe méichtig
verdickt und in maBiger Ausdehnung kleinzellig durchsetzt; es ist besonders in
nichster und niabherer Umgebung der Scheide von lockerem, feinfaserigem Bau
und auBerordentlich reich an zarten elastischen Fasern, glatte Muskulatur stellen-
weise verringert und durch feinfaseriges Bindegewebe ersetzt. Auch die gquer-
gestreifte Perindalmuskulatur ist auf Kosten von neugebildetem Bindegewebe
verringert, hat sich jedoch ihre Querstreifung bewahrt und weist atrophische
Kernwucherungen auf.
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Zunge. Nur unter dem Epithel sparliche kleinzellige Infiltrate aus Lympho-
cyten und Plasmazellen. Das subepitheliale Bindegewebe scheint stellenweise
wenigstens vermehrt zu sein, ist durchweg sehr kernarm, von dichtgefiigtem Bau
und hyalinem Aussehen. Zungendriisen und Zungenmuskulatur o. B.

Oesophagusschleimhaut im Bereich der unteren Oesophagushilfte ganz ent-
sprechend dem schon -makroskopisch wahrnehmbaren Befunde durch eine nicht
gerade sehr iibermiBige Akanthosis ausgezeichnet, die ihrerseits wieder vorwiegend
im Stratum spinosum mit einer sog. Spongiose, einem Zwischenzellenddem, ver-
gesellschaftet ist. In der Oesophaguswand kleinzellige Infiltrate, die unmittelbar

Abb. 4. Umschriebene knoétchenférmige Fettgewebsmetamorphosen in einer
Appendix epiploica. 80fache VergroBerung.

unter dem KEpithel am stérksten sind und hier stellenweise grofe Ausdehnung
besitzen. Muskulatur o. B. Gefafle durchweg weit; Wucherungsprozesse an den
Gefawanden nicht vorhanden. Die Venen sind fast ausnahmslos prall mit Blut
gefiillt. Nirgendwo abnorme Bindegewebsvermehrung.

Magen. Schleimhaut ist in reichlichem MaBe von lymphocytiren Infiltraten
durchsetzt, die sich in spérlicher Menge auch in allen #ibrigen Wandschichten
und vereinzelt auch in den GefiBwinden der Submucosa vorfinden. Diese ist
stark sklerosiert und sehr kernarm, offenbar ist das submukése Bindegewebe
auch seiner Menge nach etwas vermehrt. Die Arterienwandungen der Submucosa
sind da wund dort geringfiigig verdickt. Sonst keine auffallenden Verinderungen
weder an der Schleimhaut noch an der Muskularis oder Serosa.
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Darm: Am Diinn- und Dickdarm werden schwerere Veranderungen vermiBt.
Nur die Serosa zeigt an den auch makroskopisch verdickt erscheinenden Stellen
eine geringe Bindegewebsvermehrung. Sehr spérliche Lymphocyteninfiltrate
finden sich sowohl in der verdickten Serosa als auch in der Schleimhaut selbst.

In den Lungen sind Veranderungen, die mit dem sklerotischen ProzeB in
unmittelbaren Zusammenhang zu bringen wéren, nicht nachzuweisen. Nur im
linken Unterlappen liegen dicht unter der Pleura kleinzellige Infiltrate, die sich
ausschlieflich aus Lymphocyten und einigen wenigen Plasmazellen zusammen-
setzen und sich gegen die pneumonischen und lediglich aus polynucledren Leuko-
cyten bestehenden Exsudatzellen scharf abheben.

Im Herzmuskel sind neben einigen Schwielen, die aber wohl mit der Sklerosis
selbst nichts zu tun haben, die typischen Befunde einer braunen Atrophie zu
erheben. Das spérliche subepikardiale Fettgewebe ist normal gebaut. In dem
stellenweise etwas verdickten Epikard sowie in dem unter dem Epikard liegenden,
perivasculiren und ebenfalls etwas vermehrten Bindegewebe liegen teils diffus
zerstreut, teils zu Haufen zusammenliegend Lymphocyten und einige Plasma-
zellen. Auch im interstitiellen und nicht vermehrten Bindegewebe sind vereinzelt
Lymphocyten nachzuweisen. An den Arterien sieht man da und dort arterioskle-
rotische GefaBwandveranderungen. An den Venen nichts Krankhaftes, ebensowenig
am Perikard. — An der Aorta nur arteriosklerotische Intimaverdickungen; ganz
vereinzelte Lymphocyten und Plasmazellen in Intima und Adventitia; in der
letzteren liegen diese Zellen vorzugsweise perivasculir. -

Die Milz zeichnet sich durch eine ziemlich betrichtliche Fibrosis aus. An
Stelle der sonst zelligen Pulpa sieht man ausgedehnte, offenbar noch junge, zell-
reiche Bindegewebswucherungen. Lymphknétchen verhiltnismiBig gut erhalten.
Die Wandungen der Follikelarterien sind meistens verdickt, sklerosiert und sehr
kernarm. Auch die Milzkapsel ist etwas verdickt und stellenweise von spérlichen
Lymphocyten durchsetzt. Auffallend ist, daB allenthalben in der Milz viele Plasma-
zellen angetroffen werden.

Die Untersuchung von verschiedenen Halslymphknoten, von. solchen aus dem
Mesenterium und der Gegend der Leberpforte sowie von retroperitonealen Lymph-
knoten ergibt iiberall den gleichen Befund. In allen sind erstaunliche Mengen
von Plasmazellen nachzuweisen, in der Kapsel der Lymphknoten mitunter lympho-
cytére Infiltrate. Die iibrigen Verdnderungen, wie Sinuskatarrh, Kohlepigment usw.
sind nebensichlicher Natur und verdienen nicht, hier erwiéhnt zu werden. Das die
Lymphknoten umgebende Fettgewebe ist stets von normalem Aufbau.

An der Leber fallt eine hauptsichlich um die porto-bilidren Zentren herum
auBerordentlich stark entwickelte Verdickung der Glissonschen Kapsel auf, die
sehr reich an zartem elastischem Gewebe, im allgemeinen sehr kernarm und ver-
schiedentlich von lymphocytiren Infiltraten durchsetzt ist. An den Leberarterien
sieht man geringfiigige Intimawucherungen; Gallenginge zum Teil stark erweitert,
ihre Wandungen betrichtlich verdickt. Das Leberparenchym ist, abgesehen von
nicht gerade reichlichen, umschriebenen, stirkeren Stauungsbezirken und damit
einhergehenden Verfettungen, tadellos erhalten.

Nieren im ganzen sehr wenig geschadigt. Vereinzelte kleinzellige, aus Lympho-
cyten und zahlreichen Plasmazellen bestehende Infiltrate machen es wahrscheinlich,
daB diese Zellansammlungen mit dem hier in Frage stehenden allgemeinen Krank-
heitsprozel aufs engste zusammenhangen. In derlinken Niere das typische Bild eines
frischeren Infarktes, hier auch hyaline Zylinder in dengeraden Harnkanalchen. Sonst
keine ungewdhnlichen Veréinderungen weder am Parenchym noch an den Gefafien.

Die Harnblase bietet das charakteristische Bild einer nekrotisierenden Cystitis.
Schleimhaut und auch ein Teil des submukésen Gewebes nekrotisch; an ihrer Stelle
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sieht man eine umfangreiche Fibrinschicht, die mit zerfallenden Leukocyten und
mit Bakterienhaufen vermischt ist. Die iibrigen Wandabschnitte bestehen aus
sebr feinfagerigem, locker gebautem Bindegewebe. Glatte Muskulatur hochgradig
hypertrophisch und vielfach durch Bindegewebe ersetzt. Zarte elastische Fasern
sind in maBiger Menge vorhanden. Gefifie durchweg sehr weit und im allgemeinen
unverindert. An den Arterien lassen sich mitunter unbedeutende Intimawuche-
rungen feststellen. In allen Wandschichten der Harnblase diffuse und zum Teil
auch haufenweise beisammenliegende Lymphocyteninfiltrate.

Vom Zentralnervensystem wurden Stiicke aus dem Boden des 3. Ventrikels,
aus verschiedenen Rindenabschnitten, aus der Briicke und aus der Medulla oblon-
gata untersucht. Fiir irgendeinen KrankheitsprozeB haben sich im Bereich dieser
Teile keine Anhaltspunkte ergeben.. Innerhalb der Hirnsubstanz selbst waren
nirgendwo lymphocytire Gebilde aufzufinden. Nur in den weichen Hirnhduten
und in den Wandungen griflerer Gefille liegen da und dort vereinzelte Lymphocyten
und gelegentlich auch einmal eine Plasmazelle.

Die peripheren Nerven sind zum Teil schon besprochen; auller den genannten
Organen und Kérpergegenden habe ich auch sonst noch vielfach periphere Nerven-
stringe im Mikroskop zu Gesicht bekommen, habe sie aber weiter nicht erwéihnt,
weil jegliche Veréinderungen an ihnen fehlten. — In einem paraaortalen Sym-
pathicusganglion (Ggl. coeliacum) habe ich sehr spérliche, teils diffus zerstreut,
teils etwas mehr zusammengedringt liegende Lymphocyten innerhalb der nervésen
Substanz, dagegen nie innerhalb der Ganglienzellen selbst beobachten kénnen.
Abgesehen von einer geringen Verdickung der umgebenden Bindegewebskapsel
konnte ich morphologisch sonst nichts Krankhaftes feststellen.

An der Skelettmuskulatur auBer atrophischen Kernwucherungen keine be-
merkenswerten Befunde. Das interstitielle Bindegewebe ist nicht vermehrt, héch-
stens in nichster Umgebung der Muskelfascien oder um gréfBere, innerhalb eines
Muskels gelegene Gefafle herum; hier sieht man gewdhnlich auch umfangreichere
Lymphocytenansammlungen.

Knochen. Rippen hochgradig osteoporotisch; Compacta papierdiinn und die
Spongiosa besteht nur aus ganz spirlichen und kiimmerlichen Knochenbélkchen.
Uberall sicht man feinste osteoide Siume an die Knochenbilkchen angelagert.
An der Knorpelknochengrenze wird die Verkalkungszone stellenweise vermifit,
alles Bilder, wie man sie bei der senilen Osteomalacie zu sehen gewohnt ist. Das
Mark setzt sich aus Rund- und Fettzellen zusammen. Unter den Rundzellen
befinden sich viele teils diffus zerstreut, teils haufenweise beisammenliegende
Lymphocyten und auch verhiltnisméBig zahlreiche Plasmazellen. Das Periost
ist stark verdickt, sklerosiert und &duBerst kernarm. Der Rippenknorpel weist
die Zeichen der senilen Degeneration auf. — Auch an der Wirbelsaule die gleichen
Befunde, nur daf3 hier die Spongiosa reichlicher vertreten sind. ¢

Endokrine Driisen.

Pankreas. Die schwersten Verinderungen sehen wir am Pankreas. Der
schon im Sektionsbericht erwihnten Atrophie und Verhidrtung entspricht eine
hochgradige Fibrosis. Das Driisengewebe ist in weiter Ausdehnung durch fest-
gefiigtes, méBig zellreiches, feinfaseriges Bindegewebe ersetzt. Die neugebildeten
Bindegewebsmassen sind 6rtlich verschieden stark entwickelt; wir sehen an der
einen Stelle das Driisenparenchym in zusammenhingendem Verbande, der von
der Norm in keiner Weise abweicht und innerhalb dessen das interstitielle Binde-
gewebe auch nicht vermehrt erscheint. An anderen Stellen dagegen ist das Driisen-
gewebe durch die Bindegewebswucherungen vollstindig vernichtet, nur die inner-
halb der Bindegewebsmassen liegenden und fast ausschlieSlich wohlerhaltenen
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Langerhansschen Inseln legen Zeugnis davon ab, dafl auch hier driisiges Pankreas-
gewebe vorhanden gewesen sein mull. Die Erscheinung, daB die Pankreasinseln
Zerstorungsprozessen aulerordentlich zihen Widerstand leisten, ist uns z. B. von
carcinomatosen Erkrankungen des Pankreas wohl bekannt, bemerkenswert ist,
daB sie auch in diesem Falle der vernichtenden Wirkung der Bindegewebswucherung
standgehalten haben und durch sie in ihrexmn morphologischen Aufbau nicht einmal
verdindert wurden. Aus der Abb. 5 sind diese Verhiltnisse klar zu ersehen. Die
innerhalb einer Kapsel liegenden Zellhaufen stellen Langerhanssche Inseln dar,
die Kkleinen, diffus im Gewebe zerstreut und auf der Abbildung rechts und rechts
unten liegenden kleinen Rundzellen sind Lymphocyteninfiltrate. Uberall in dem
gewucherten Bindegewebe sowie auch in dem das Pankreas umgebenden und
durchaus regelrecht beschaffenen Fettgewebe liegen teils diffus, teils zu mehr
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Abb. 5. Bindegewebswucherung im Pankreas. Innerbalb der Bindegewebs-
massen erhalten gebliebene Langerhanssche Inseln. 80fache Vergrdfierung.

oder minder groBen Haufen zusammengedringt, Lymphocyten, zwischen denen
hier und da eine Plasmazelle liegt. Dagegen lassen sich innerhalb des Driisen-
parenchyms und der Inseln nirgendwo Lymphocyten nachweisen. An dem noch
tibriggebliebenen Driisenparenchym sind keine krankhaften Befunde zu erheben
und ebensowenig an der weitaus iiberwiegenden Mehrzahl der im Gebiet des Driisen-
gewebes liegenden Inseln. Nur an ganz vereinzelten Inseln sind schwerere Ver-
anderungen zu beobachten. Wahrend normalerweise der GroBenunterschied
zwischen den einzelnen Inseln hochstens das Doppelte betragt, sind in unserem
Fall degenerierte Inseln vorhanden, die etwa 3—4mal kleiner sind als die regel-
recht beschaffenen. Die degenerativen Erscheinungen solcher Inseln sind dadurch
gekennzeichnet, daB die celluliren Bestandteile zu einer klumpigen, von Vakuolen
durchsetzten Masse zusammengesintert, die Zellkerne zum Teil vollstindig zer-
fallen, zum Teil nur noch in schattenhaften Umrissen zu erkennen sind; scharfe
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Zellgrenzen fehlen. Die Ausfithrungsginge des Pankreas sind geméf3 dem makro-
skopischen Befunde groBtenteils hochgradig erweitert, besitzen aber unverandertes,
zylindrisches Epithel. — An den Arterien teilweise betrachtliche Intimawuche-
rungen, an anderen dagegen werden solche ginzlich vermiBt. Die urspriingliche
Elastica interna der endarteriitisch verinderten Gefalle ist vielfach unterbrochen
und fehlend, die Muskulatur der Media stellenweise durch Bindegewebe ersetzt,
die Gefifwandungen im ganzen verdickt. Venen o.B. — Das interstitiell ge-
wucherte Bindegewebe innerhalb des Pankreas ist duBlerst arm an elastischen
Fasern, nur hier und da sieht man feinste elastische Faserchen in diesen Binde-
gewebsmassen liegen. Dagegen sind die Wandungen der Pankreasgénge und der
Blutgefafle reich an feinfaserigem elastischem Gewebe.

Ahb. 6. Lymphocyteninfiltrate im linken Schilddriisenlappen. 80 fache VergréBerung.

Bei der histologischen Untersuchung der Schilddriise bietet sich ein ziemlich
wechselndes Bild. Im allgemeinen ist das Driisenparenchym zu gréBeren Knoten
angeordnet. Kolloid fehlt an vielen Stellen vollstindig und die Follikel sind da
und dort mit Epithelzellen ausgefiillt, so daB man hier den Eindruck rein paren-
chymatoser bzw. adenomatdser Bildungen hat; an anderen Stellen sind die Follikel
stark erweitert und mit Kolloid angefiillt und in wieder anderen knotig abge-
grenzten Teilen teils mehr oder weniger kolloidhaltig, teils ohne solches. Nicht
selten ist das Parenchym auch durch stark vermehrtes interstitielles Bindegewebe
verdrangt, wobei die Follikel amRande der Bindegewebswucherung béufig zusammen-
gedriickt erscheinen; auch sieht man inmitten von Bindegewebsmassen noch ver-
einzelt ganze Driisenschlduche oder deren Triimmer in Form von isolierten Follikel-
epithelzellen. Das interstitielle Bindegewebe ist von wechselndem Kerngehalt,
hier kernreich und feinfaserig, dort kernarm und hyalin gequollen. — Das elastische
Gewebe ist reichlich vertreten und von zarter Beschaffenheit. Die meisten Arterien
sind unverindert, an manchen lassen sich Intimawucherungen feststellen. An
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den iibrigen Gefaflen keine Besonderheiten. — Die fiir unseren Fall wichtigsten
krankhaften Befunde in der Schilddriise sind in einer ungemein massenhaften
Durchsetzung mit Lymphocyten zu erblicken. An keiner anderen histologisch
untersuchten Korperstelle finden sie sich in derartigen Mengen. Vielfach wird
das Gesichtsfeld durch solche Infiltrate vollkommen bedeckt. Sie liegen vorzugs-
weise im interstitiellen gewucherten Bindegewebe, auch innerhalb driisiger Be-
zirke um die Follikel herum. Plasmazellen sind ibnen in sparlichem MaBe bei-
gemengt. — In Abb. 6 sind solche Lymphocyteninfiltrate im linken Schilddriisen-
lappen zur Darstellung gebracht.

In 3 mikroskopisch untersuchten Epithelkdrperchen keine Parenchym-
verdnderungen. In allen ist eine Fettdurchwachsung zu sehen, die jedoch nirgendwo

Abb. 7. Lymphocyteninfiltrate in der rechten Nebenniere. 80fache VergroBSerung.

das physiologische MaB iiberschreitet. An einigen Arterien ist das perivasculdre
Bindegewebe etwas vermehrt; an den GefidBen sonst keine bemerkenswerten
Befunde. Samtliche Epithelkérperchen erwiesen sich frei von Lymphocyten.

Der Aufbau der Nebennieren und die Beschaffenheit ihrer Organzellen ent-
spricht durchaus der Regel. Dagegen fallen hier teilweise sehr ausgedehnte Lyympho-
cyteninfiltrate auf; sie liegen vorwiegend in der Marksubstanz, aber auch in spar-
licherem Umfange in den tieferen Schichten der Rinde sowie in reichlichem Mafle
in der verdickten Nebennierenkapsel. Plasmazellen werden in diesen Infiltraten
fast ganz vermiBt. Die GefiBe verhalten sich normal. .Abb. 7 zeigt einen Ausschnitt
aus der rechten Nebenniere. Man sieht hier hauptséchlich in der Marksubstanz
und noch in der Zona reticularis Lymphocytenansammlungen liegen.

Hypophyse. In der Hypophysenkapsel finden sich Liymphocyteninfiltrate
sowie Verkalkungs- und Verknécherungserscheinungen. Der Hinterlappen zeigt
auBer den iiblichen Befunden (Pigment, Vorderlappen- bzw. Zwischenlappenzellen)
nichts Besonderes. Im Vorderlappen ist das interstitielle Bindegewebe besonders
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an umschriebenen Stellen bedeutend vermehrt. Am ausgeprigtesten sind diese
aus miBig zellreichem und feinfaserigem Bindegewebe bestehenden Wucherungen
in den hinteren Abschnitten des Vorderlappens sowie stellenweise in den zentralen
Vorderlappenbezirken. Wie aus Abb. 8 zu ersehen ist, ist das Driisenparenchym
im Bereich dieser Stellen deutlich verringert. An den Parenchymzellen nichts
Abnormes. Das Mengenverhiltnis der einzelnen Zellarten erscheint, verglichen
mit anderen gleichaltrigen Personen, kaum verschoben zu sein, doch méchte ich
mich in diesem Punkte eines sicheren Urteils enthalten. Gefille im allgemeinen
weit, ihre Wandungen zart. Lymphocyten sind innerhalb des Organparenchyms
in keinem Abschnitt der Hypophyse vorhanden.

Die Ovarien bestehen aus sehr zellreichem Bindegewebe. An den GefidBlen kann
man teilweise eine geringe Sklerose und hyaline Entartung der Wandungen sehen,

Abb. 8. Wucherung des interstitiellen Bindegewebes im Gebiet der hinteren
Abschnitte des Hypophysenvorderlappens. 80 fache VergroSerung.

Befunde, die noch als physiologisch anzusprechen sind. Lymphocyteninfiltrate
fehlen. Sonst nichts Besonderes.

Beusrteilung.

Was diesen Fall der Versffentlichung wert macht, das ist die frag-
liche Stellung, die er gegeniiber der diffusen Sklerodermie und den ihr
duBerlich &hnlichen Erkrankungen einnimmt. Der Sektionsbefund
und das Ergebnis der histologischen Untersuchungen ist teils aus diesen
Griinden so ausfiihrlich wiedergegeben worden, teils aber auch des-
wegen, um damit fiir jeden die kritische Beurtellung soweit als moglich
zu erleichtern.

Virchows Archiv. Bd. 262. 24
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Schon zu Lebzeiten der Frau war iiber die Diagnose ihrer Krank-
heit keine Einigung zu erzielen. Wahrend in der medizinischen Klinik,
in der die Kranke behandelt und verpflegt wurde, nur Zweifel dariiber
bestanden, ob man den Fall als Sklerédem oder als Sklerodermie mit
Odemen ansprechen sollte [s. Miinch, med. Wochenschr.1)], wurden diese
Diagnosen, insbesondere die letztere, von dermatologischer Seite be-
stimmt abgelehnt. Diese Meinungsverschiedenheiten sind darin begriin-
det, daB das Krankheitsbild der diffusen Sklerodermie — und nur eine
solche wire ja fiir unseren Fall in Betracht zu ziehen — vom Dermato-
logen viel enger gefalit und auf einen bedeutend kleineren Teil von
Hautsklerosen beschrinkt wird als vom Facharzt fiir innere Medizin.

Wenn Thibierge?) schon vor iiber zwanzig Jahren sagte, dafl unter
dem Namen Sklerodermie mehrere, offenbar einander sehr nahestehende
Erkrankungen beschrieben werden und dafi es besser wire, fiir sie alle
zusammen die umfassende Benennung ,,Dermatosklerosen’ anzunehmen
und sich den Namen ,,Sklerodermie’ nur fiir ganz bestimmte dieser
Formen vorzubehalten, so geht daraus deutlich hervor, daB schon
damals bei den Dermatologen das Bediirfnis vorgelegen hat, den Be-
griff der Sklerodermie enger zu fassen und in die grofe Gruppe der
Hautsklerosen mehr Klarheit hineinzubringen.

Wohl durch dhnliche Gedanken geleitet hat schon im Jahre 1902
Buschke®) bel einem 46jahrigen Wagenlackierer eine diffuse Haut-
erkrankung beschrieben, bei der zwar differentialdiagnostisch haupt-
sachlich die Sklerodermie in Frage kam, die aber doch in manchen
wichtigen Punkten so stark von ihr abwich, dal} er sich gendtigt sah,
diesen Fall als selbstandiges Krankheitsbild zu betrachten und ihm
den Namen ,,Sklerédem der Erwachsenen beizulegen. Inzwischen
sind, wie Buschke?) berichtet, mehrere gleichartige und adhnliche Falle ver-
sffentlicht und zum Teil auch histologisch untersucht worden, und zwar
hauptsichlich von dermatologischerSeite, was wiederum darauf schlieflen
1iBt, daB man in diesem Fach schon seit langem bemiiht ist, die Sym-
ptomatologie der einzelnen Hautsklerosen schirfer zu umreilen. Diese
Bestrebungen haben sich in der inneren Medizin, wenigstens soweit
uns das die diesbeziigliche Literatur lehrt, nicht in diesem Mafle Ein-
gung zu schaffen vermocht. Unter solchen Umsténden sind die dia-
gnostischen Unterschiede bei unserem Falle auch wohl zu begreifen.

Welche klinischen Kennzeichen sind nun fiir den Dermatologen und
welche fiir den Facharzt der inneren Medizin zur Diagnose der diffusen
Sklerodermie erforderlich? Ich mul mich bei der Beantwortung dieser
Frage fast ausschlieBlich auf miindliche Mitteilungen von klinischer Seite*)

*) TIch mochte an dieser Stelle Herrn Prof. Friboes und Herrn Prof. Felke
filr das lebhafte Interesse, das sie fiir diesen Fall gezeigt und fiir das giitige Ent-
gegenkommen, das sie mir bei dessen Bearbeitung erwiesen haben, herzlichst danken.
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berufen, da mir selbst klinische Erfahrungen fehlen und in den Biichern
dariiber nicht gerade viel zu finden ist.

Wihrend der ,,Innere’ alle iiber den ganzen oder wenigstens den
groBten Teil des Korpers gleichmiBig ausgebreiteten und ursichlich
bzw. pathogenetisch unklaren Hautsklerosen als Sklerodermie und
bei Vorhandensein von Odemen vielleicht auch noch als Sklerédem
anzusprechen geneigt ist, verlangt der Dermatologe vom rein klinischen
Standpunkt aus dazu charakteristische Merkmale, die sich auf den Be-
ginn, den Verlauf und die Ausbreitung dieser Erkrankungen beziehen.
Nach Ansicht der Dermatologen ist die Diagnose ,,diffuse Sklerodermie‘*
nur dann anzuerkennen, wenn das Leiden von einer bzw. mehreren
umschriebenen, charakteristisch beschaffenen Stellen, also zunichst
von einer lokalisierten Sklerodermie ausgegangen ist. Dabei erfolgt
das Fortschreiten der Erkrankung langsam und allméhlich, dagegen
nicht etwa in wenigen Tagen iiber den ganzen Koérper. Wenn v. Noft-
hafft*) angibt, daB bei der Sklerodermie das Odem den ganzen Korper
iberziehen, in wenigen Tagen verschwinden und Jahre andauern kann,
so wird er mit diesen Anschauungen heutzutage wohl bei den wenigsten
Dermatologen Anklang finden. Die diffuse Ausbreitung ist gewohn-
lich auf ein ZusammenflieBen multipler, sklerodermisch erkrankter
Stellen zuriickzufithren, was sich meist ohne Schwierigkeiten nach-
weisen lassen soll. Der Dermatologe steht infolgedessen jeder Haut-
sklerose, die, wie etwa beim Sklerodem oder bei unserem Fall, in gleich-
méBiger Weise den gréBten Teil des Korpers iiberzieht und bei der der
Ausgangspunkt von umschriebenen Plaques nicht sicher oder wenigstens
wahrscheinlich ist, skeptisch gegeniiber.

Stellt man sich auf diesen, unter den meisten Dermatologen schon
geit lingeren Jahren herrschenden Standpunkt, so ist schon allein auf
Grund solcher Kennzeichen ein groBer Teil aller der Falle, die bisher
als diffuse Sklerodermie anerkannt und beschrieben worden sind,
als hinféllig zu bezeichnen und hat die Berechtigung verloren, weiter-
hin als solche zu gelten. Zieht man weiterhin noch die am Kranken-
bett festzustellende, fiir die echte Sklerodermie typische Beschaffen-
heit der Haut zur Differentialdiagnose heran, so wird der Kreis der
bisher als diffuse Sklerodermie bekannten Fille noch enger gezogen
werden miissen. Und wiirde man endlich noch einen strengeren MaBstab
an die Beurteilung dieser diffusen Hauterkrankung anlegen, namlich
die histologische Untersuchung, so wiirden die dafir von Lewin und
Heller5) auf Grund von 508, aus der Literatur zusammengestellten
Fallen errechneten 169, doch héchstwahrscheinlich auf einige wenige
zu beschrénken sein.

Nach diesen allgemeinen Erérterungen fallt mir nun die Aufgabe
zu, ungseren Fall an Hand der makroskopischen und mikroskopischen

24%
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Befunde mit den bisher bekannten und genauer festgelegten Haut-
sklerosen zu vergleichen und soweit es mdglich ist, gegen sie abzu-
grenzen.

Die Elephantiasis und das Myxddem kénnen schon von vornherein
ausgeschlossen werden, da weder der duflere Befund noch die Kranken-
geschichte irgendwelche Anhaltspunkte dafiir ergeben.

Gegen eine Sklerose lediglich etwa auf dem Boden eines chronischen
kardialen bzw. Stauungsédems spricht vor allen Dingen die Beschaffen-
heit der inneren Organe und die iiberall vorhandene Lymphocytose,
aber auch das verschiedenartige, und im Falle einer solchen Annahme
zum mindesten ungewdhnliche Verhalten der Haut an den einzelnen
Korpergegenden.

Differentialdiagnostisch kommt eigentlich nur die Sklerodermie
und das Sklerédem der Erwachsenen in Betracht. Das letztere kann
wohl mit ziemlicher Sicherheit ausgeschaltet werden, da eine ganze
Anzahl von Symptomen, die fiir das Sklerddem als charakteristisch
bezeichnet werden, mit den Erscheinungsformen, wie sie unser Fall
bietet, nicht in Einklang zu bringen sind. Buschke gibt fiir das Skler-
o6dem folgende typische Kennzeichen an: Die Erkrankung tritt ent-
weder unter voélliger sonstiger Gesundheit oder mit Hinfalligkeit und
Schwiche auf; am héufigsten schlieft sie sich an vorhergegangene,
influenzadhnliche Erkrankungen, auch an Scharlach und Parotitis an.
Moglicherweise konnten diese Erscheinungen auch schon das Leiden
selbst sein, in welchem Falle es als eine fieberhafte Infektion zu deuten
wire. Hs beginnt ziemlich akut meist im Nacken und setzt sich un-
unterbrochen auf das Gesicht, die Oberarme, den Rumpf und das Ab-
domen fort, selten werden auch die unteren GliedmaBen befallen. Schmer-
zen bestehen nicht, sondern nur Spannung und Starrheit der Haut,
unter Umstédnden auch maskenartige Veréinderungen des Gesichts. Die
Haut ist meist blaB und in den oberen Schichten sammetartig. Die
Versteifung und Induration liegt nur in den tieferen Schichten der
Cutis, in der Tela subcutanea und wahrscheinlich zum Teil auch in der
Fascie und Muskulatur. Dellen sind nicht eindriickbar. Die Begren-
zung kann diffus oder scharf sein. Die oberflichlichsten Hautteile
sind in Form allerfeinster Faltchen etwas zusammenschiebbar. Falten
lassen sich nicht erheben. Sensibilitéts- oder Schweilistérungen werden
nicht beobachtet. Die Haut ist meist etwas kithl. Im tbrigen Organis-
mus haben sich irgendwelche Organverinderungen, die zu dem Leiden
in Beziehung zu setzen wiren, nicht gefunden, auch Lymphknoten-
schwellungen sind nicht festgestellt worden. Die Dauer bis zum Ab-
schluB der Induration betrigt Wochen bis Monate. Der Verlauf ist
stets ein gutartiger. Das Leiden heilt ohne Behandlung entweder
restlos oder unter Hinterlassung nur geringer Verhdrtungen nach



Diffuse Sklerosis der Haut. 373

Monaten oder auch erst nach Jahren aus. Zur Atrophie der Haut kommt
es nicht, es bestehen und entstehen auch keine Pigmentanomalien.
Histologisch handelt es sich in frischen Stadien nicht um eine ent-
ziindliche Affektion, sondern um Einlagerung eines homogenen Exsu-
dates, durch welches die Bindegewebsfibrillen auseinander gedringt
werden. Nach den bisherigen histologischen Untersuchungen wurden die
oberen Schichten der Cutis, der Papillarkérper und die Epidermis sowie
das elastische Gewebe stets unversehrt gefunden: Nach Nobl (angefithrt
nach Buschke3) liegt bei dieser Erkrankung kein einfaches Odem fliissiger
Art vor, sondern die Einlagerung einer festen Substanz nur in den tie-
feren Schichten der Haut. Beziehungen zu Stauungsvorgingen oder
einfachen Odemen sind nach Buschke auf jeden Fall auszuschlieBen.
Die Hauptunterschiede zwischen unserem Fall und dem eben skizzier-
ten Sklerédem der Erwachsenen sind in der ersten Lokalisation und
in dem ZeitmaB des Hinsetzens der Erkrankung, in der verschieden-
artigen Beschaffenheit der Epidermis und Cutis (letztere hauptsichlich
auch histologisch andersartig), in der Pigmentierung, in der Mitbe-
teiligung innerer Organe und endlich im Verlauf und nicht zum wenigsten
in der Prognose zu suchen. ’
Was nun die Sklerodermie anbelangt, so ist die Abgrenzung unseres
Falles gegen diese deshalb schwieriger, weil doch in vielen Punkten eine
weitgehende Ahnlichkeit und Ubereinstimmung besteht und zwarnichtnur
mit dem, was alles in der Literatur iiber die Sklerodermie niedergelegt ist,
sondern auch mit dem, was heutzutage unbestreitbar von allen Seiten
als echte Sklerodermie ‘anerkannt wird. Ich erinnere hier an die Be-
schaffenheit der Haut im Bereich der Brust, an die Pigmentanomalien,
an die Verénderungen der inneren Organe und der Arterien, an die
Iymphocytiren Infiltrate, an die Osteoporose besonders der Rippen, alles
Dinge, die zu dem Bilde der echten Sklerodermie durchaus passen.
Nur in zwei, und wenn man die Sache von den Gesichtspunkten
des Dermatologen aus betrachtet, auch in drei Dingen weicht unser
Fall von der echten diffusen Sklerodermié ab; diese Dinge sind aber
0 entscheidend und ausschlaggebend, daB fiir ihn die Diagnose Sklero-
dermie abgelehnt werden muB.

Der eine Punkt, auf den vom Dermatologen neben den beiden
anderen besonderer Wert gelegt wird, ist oben schon gestreift worden
und betrifft die diffuse Ausbreitung der Hauterkrankung. Eine der-
artig gleichméBige, fast iber den ganzen Korper verbreitete und nirgend-
wo an einen Ausgangspunkt von. multiplen, umschriebenen Herden
erinnernde Sklerose, wie sie in unserem Fall vorliegt, soll es bei der
echten Sklerodermie nicht geben. Es ist dies iibrigens éin Kennzeichen,
das von den Fachérzten der inneren Medizin Wahrsehemhch nicht
allerseits anerkannt werden wird.
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Die beiden andern Punkte beruhen einerseits auf dem Vorhanden-
sein eines teigigen Odems insbesondere an den oberen und unteren
Extremitéten, andererseits auf den histologischen, von der echten
Sklerodermie in grundlegenden Dingen abweichenden Befunden in
der Cutis der meisten Kérpergegenden.

Wie aus dem Sektionsbericht hervorgeht, waren beide Unterschenkel
und Vorderarme etwas geschwollen, die Fingereindriicke blieben hier
stehen. Nun gibt es aber bei der echten Sklerodermie kein teigiges
Odem, sondern das Odem, das hier im Anfangsstadium der Krank-
heit aufzutreten pflegt ist elastisch d.h. der Fingereindruck bleibt
dabei nicht stehen, sondern die Haut kehrt unmittelbar nach dem Ein-
driicken in ihren friitheren Spannungszustand zuriick. In spéteren
Phasen der echten Sklerodermie aber schwindet das (Odem, es tritt
eine Induration und schlieBlich Atrophie der ganzen Haut ein, die er-
fahrungsgemiB nie eine durch Odemfliissigkeit hervorgerufene teigige
Beschaffenheit annimmt. Es mufl sich also in unserem Fall um ein
Stauungsdodem handeln. Diese Annahme liegt um so néher, als ja die
Frau mit einem alten, organisch bedingten Herzleiden behaftet war,
und es auBerdem wahrscheinlich ist, dal} in fortgeschritteneren Stadien
des sklerotischen Prozesses durch die Verhdrtung und Spannung der
duleren Haut sowohl die Atmung als auch der Blutumlauf schon allein
rein mechanisch ungiinstig beeinflult wurde.

Wire dieses Odem kein Stauungs-, sondern ein entziindliches Odem
bzw. ein solches, das durch das gleiche Agens verursacht ist wie die
Sklerosis selbst, so wire die Tatsache schwer verstdndlich, daB gerade
in der Haut, wo ja doch die entziindlichen Reaktionen am geringsten
sind, das Odem am stirksten ist und umgekehrt, daB das Odem an
solchen Organen (retroperitoneale Schwarte, Schilddriise) fehlt, wo die
kleinzelligen Infiltrate am ausgedehntesten sind. Und schlieflich ist
noch gegen die Annahme eines entziindlichen Odems der Umstand
ins Feld zu fithren, daff die Fliissigkeitsansammlungen in der Bauch-
hohle, im Herzbeutel und in der rechten Pleurahohle klar und durch-
sichtig wie Wasser und unzweifelhaft von niedrigem spezifischen Ge-
wicht waren. Da aber Stauungs- oder besser gesagt teigiges Odem
und Sklerodermie sich nicht miteinander vereinbaren lassen, so muf
unser Fall schon deswegen von der Sklerodermie abgetrennt werden.

Bei der Beurteilung des Falles nach histologischen Gesichtspunkten
sind die Unterschiede gegeniiber der Sklerodermie noch gréBer und schirfer.
Lediglich die Brusthaut weist Bilder auf, die, abgesehen von den Fett-
gewebsverinderungen, dem indurativen bis atrophischen Stadium einer
echten Sklerodermie entsprechen konnten; alle iibrigen untersuchten
Hautteile dagegen stellen histologisch etwas ganz anderes dar als
man es in irgendeinem Stadium der Sklerodermie zu sehen gewohnt ist.
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Die Fettgewebsmetamorphosen, die in unserem Falle an den ver-
schiedensten Stellen anzutreffen sind, sind keineswegs etwa speszifisch
fir eine bestimmte Erkrankung, sondern es handelt sich dabei, wie
mir zahlreiche Vergleichsuntersuchungen zeigten, um allgemein giiltige,
an kein bestimmtes Alter gebundene Zustandséinderungen, die in engster
Abhéngigkeit von der Auszehrung und Kachexie eines Individuums
stehen.

Bei den meisten mikroskopisch untersuchten &lteren Sklerodermie-
fallen wird tiber eine Atrophie des subcutanen Fettgewebes berichtet,
doch ist, soweit ich die Literatur iiberblicke, fast nie etwas Genaueres
iiber die Art und die morphologische Beschaffenheit des atrophischen
Fettgewebes ausgesagt. Meinem Eindruck nach ist vielfach Schwund
normalgebauten Fettgewebes und eigentliche Fettgewebsatrophie in
einen Topf geworfen worden, obwohl diese beiden Dinge streng ausein-
anderzuhalten sind; denn bei der ersten Art wird das normal gebaute
Fettgewebe einfach durch Bindegewebe ersetzt und zum Schwund
gebracht, wobei die innerhalb der Bindegewebswucherungen nicht
selten noch stehengebliebenen Fettzellen einen ganz regelrecht gelager-
ten, wandsténdigen, platten Kern und einen aus durchscheinendem
Neutralfett bestehenden Zelleib besitzen, Verhiltnisse, wie wir sie bei
unserem Falle an den Préparaten vom Unterschenkel vor uns haben.
Bei der zweiten Art aber, der eigentlichen Fettgewebsatrophie ist es
nicht notig, daB das in seinem #uBleren Aufbau verdnderte Fettgewebe
durch ein anderes Gewebe ersetzt wird — obwohl das natiirlich vor-
kommen kann und auch bei unserem Falle hiufig zutrifft —, sondern
es kann bei der Gestaltsverdnderung der einzelnen Fettzellen und damit
auch ganzer Fettlippchen bleiben, ohne daf eine zahlenmiBige Ver-
ringerung der Fettzellen eintritt.

Die Angaben von Lewin und Heller5) (S. 160) iiber das Verhalten
des Fettgewebes bei der Sklerodermie — ausgenommen sind dabei
die Félle von Sklerodaktylie — beschrinken sich lediglich auf die Fest-
stellung, daB unter ihren 508 Fillen 15mal eine Atrophie des Fettge-
webes vorhanden gewesen sei. In einer Arbeit von Wollerst) ist aller-
dings eine Abbildung (Taf. XII, Abb. 1) zu finden, in der das Fett-
gewebe, soweit sich das ersehen 1iBt, vielleicht eine gewisse Ahnlichkeit
mit den Fettgewebsmetamorphosen bei unserem Falle besitzt. Wolters
sagt dariiber nur ganz kurz, daB das Fettgewebe iiberall atrophisch
sei und neben zahlreichen Wanderzellen nur ganz schwach gefirbte
Kerne erkennen lasse.

Auch v. Notthafft*) (S. 944) macht bei der Beschreibung eines Falles
von Sklerodermie bei einem 37jdhrigen, hochgradig abgemagerten
Mann néhere Angaben iiber den Zustand des Unterhautfettgewebes.
Er sagt: ,,Die Zunahme der normalerweise im Unterhautfettgewebe
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vorhandenen Bindegewebssepta ist eine so bedeutende, dafl dadurch
der dem Fettgewebe angewiesene Raum an die zweite Stelle treten
muBl. Letzteres ist in viele Traubchen zersprengt, welche von kon-
zentrischen Bindegewebsfilzen eingeengt sind. Die Fettzellen sind
kleiner, an der Peripherie der Tréubchen platt gedriickt und hier auch
haufig pigmentiert. Die Féarbbarkeit mit Osmium ist aber erhalten.
An anderen Stellen ist das Fettgewebe zwischen Bindegewebsschlingen
platt gedriickt. Das ganze Stratum subcutaneum ist sehr erheblich
auf diese Weise an Breite verschmilert.” Es ist demnach wohl anzu-
nehmen, daBl in diesem Falle zum Teil wenigstens die gleichen Fett-
gewebsveranderungen vorgelegen haben wie bei unserem Falle.

In neuester Zeit ist von Hanser?) itber atrophisches bzw. sogenanntes
braunes Fettgewebe berichtet worden, das in seiner Anordnung (Abb. 1)
vollkommen und in seiner Zellform (Abb. 2) einem grofen Teil des bei
unserem Falle vorhandenen Fettgewebes entspricht. Hanser hatte
diese Beobachtungen bei an Fleckfieber verstorbenen Kriegsgefangenen
aus dem Osten gemacht, die infolge der nur kurzen Krankheitsdauer
nur wenig abgemagert waren. Er hebt ausdriicklich hervor, daB diese
Fettgewebsbefunde mit dem Fleckfieber alg solchem nichts zu tun
haben und fiir dieses nicht spezifisch sind. Dagegen glaubt er, daf
diese Befunde eine Einstellung des Organismus auf eine einseitige,
vorwiegend fettarme bzw. fettlose Nahrung bedeuten und daf diesem
braunen Fettgewebe besondere Aufgaben (Stabilisierung des Fett-
stoffwechsels im Rahmen der notwendigen Beschrinkung bei mangel-
hafter Zufuhr von auBlen) zufallen und es nicht nur ein atrophisches,
wertloses Fettgewebe sei.

Erst letzthin ist eine Arbeit von F. Wassermann3) erschienen, in
der ebenfalls atrophisches Fettgewebe beim Erwachsenen abgebildet
ist. Zwischen der Abb. 37 (S. 309) und unseren diesbeziiglichen Befun-
den besteht zweifellos eine gewisse Ahnlichkeit und seine Abb. 38
(S. 810) zeigt eine vollstindige Ubereinstimmung mit unserer Abb. 2.

Als ich die hier in Frage stehenden Fettgewebsverinderungen zum
erstenmale bei unserem Falle sah, glaubte ich, sie hauptsichlich als
eine Folge der starken Bindegewebswucherung in der Subcutis und einer
dadurch bewirkten Raumbeengung betrachten zu miissen, zumal, da
sie sich vorwiegend nur da fanden, wo umfangreichere Bindegewebs-
wucherungen vorhanden waren, dagegen an Stellen, wo diese fehlten
(Mesenterium, Netz usw.), auch das Fettgewebe regelrecht gebaut
war. Jch habe jedoch im Laufe weiterer, darauf gerichteter Unter-
suchungen meine Ansicht geindert und bin nunmehr zu der Uberzeugung
gekommen, dafl diese Fettgewebsatrophien mit der Bindegewebsver-
mehrung gar nichts zu tun haben und daB sie auch nicht durch die
gleiche Ursache hervorgerufen sind wie die Sklerosis selbst. Fiir diese
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Arnschauung spricht einerseits die Tatsache, daBl z. B. in den Praparaten
vom Unterschenkel trotz hochgradigster Bindegewebsvermehrung in
der Subcutis und duBerstem Schwund des Fettgewebes daselbst doch
noch ganz normal aussehende Fettzellkomplexe innerhalb der neu-
gebildeten Bindegewebsmassen liegen; andererseits aber habe ich bei
der histologischen Untersuchung der Haut von ca. 200 Leichen ge-
funden, daf solche Fettgewebsverinderungen keineswegs selten sind
und auch nicht an eine wesentliche Vermehrung des subcutanen Binde-
gewebes gebunden sein miissen. Nach meinen Erfahrungen finden
sie sich fast ausschlieBlich nur bei stark abgemagerten Menschen und
fast regelmaBig im Unterhautfettgewebe atrophischer Siuglinge, bei
denen das weitgehend verringerte Unterhautfettgewebe makroskopisch
zwar von orangegelber, aber nicht brauner Farbe ist. Es stehen somit
meine Befunde bis zu einem gewissen Grade denen Hansers entgegen,
der bei seinem Vergleichsmaterial die typische Wiederkehr solcher Be-
funde nicht erheben konnte.

Nach dem Gesagten méchte ich annehmen, daf diese Fettgewebs-
verinderungen als Aufbrauchs- oder Aufzehrungserscheinungen zu
deuten sind und die Bindegewebswucherungen sich unabhéingig von
der Fettgewebsatrophie abspielen; vielleicht ist sogar in manchen Féllen
die Vermehrung des Bindegewebes eine Folge der Fettgewebsatrophie.
Die Frage allerdings, warum bei dem allgemeinen Abmagerungsprozef3
das Fett vorzugsweise nur an bestimmten Kérpergegenden oder vielleicht
auch nur zuerst an diesen schwindet, mufl dabei offen gelassen werden;
moglicherweise spielen hier mechanische Momente eine Rolle mit
(starke Spannung und Zugwirkung der Haut).

Es ist wohl kaum etwas dagegen einzuwenden, diese Fettgewebs-
metamorphosen als regressiv zu bezeichnen, dagegen ist es, glaube ich,
nicht angingig, dabei von degenerativen Vorgingen zu sprechen;
denn dalBl diese Formverinderungen theoretisch wenigstens jederzeit
wieder ausgleichbar sein kénnen, ist wohl nicht ohne weiteres abzulehnen.
Im iibrigen méchte ich darauf hinweisen, daB Wassermann8) fir solche
Befunde vorschligt, iiberhaupt nicht mehr von einer Atrophie des
Fettgewebes, sondern von einer Riickbildung der Fettorgane zu ihrem
Ursprungszustand infolge Inanition zu sprechen, eine Ansicht, die viel-
leicht mit einer gewissen Einschrinkung sehr beachtenswert erscheint.
Vielleicht lassen sich auf diese Weise auch die eigenartigen knétchen-
formigen Fettgewebsversinderungen in der Appendix epiploica ver-
sténdlich machen. L

Vergleicht man die Hauptpriparate vom Vorderarm, Unterschenkel
und Bauch mit solchen, die von einer echten Sklerodermie stammen,
so fallt einem sofort die grundverschiedene Beschaffenheit des Corium-
gewebes auf. Bei der echten Sklerodermie entspricht das kollagene
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Gewebe des Coriums im ersten Entwicklungsstadium, dem sogenannten
tdematosen, beziiglich seiner Faserung allenfalls noch der Norm oder
die einzelnen Fasern sind vielleicht etwas 6dematds gequollen; cha-
rakteristisch fiir dieses Stadium ist aber neben dem Odem die weit-
gehende und mehr oder minder diffuse Durchsetzung mit kleinen Rund-
zellen. Diese zelligen Infiltrate halten sich iibrigens nicht, wie Kyrle?)
meint, durchaus an den Verlauf der Gefifle, sondern nach den Vergleichs-
praparaten, die mir von Herrn Prof. Friboes freundlicherweise zur Ver-
fiigung gestellt wurden, sieht man sie auch beliebig und unregelmiBig
iiber das ganze Corium und die ganze Subcutis zerstreut, worauf auch
Friboes®) in seinem Buch iiber die Histopathologie der Hautkrank-
heiten selbst hinweist. ‘

Da nun in den Priaparaten von den zuletzt genannten Haut-
abschnitten die entsprechende ausgedehnte Rundzellinfiltration fehlt, so
passen diese Bilder auch nicht zum 6dematosen Stadium der Sklero-
dermie.

Schreitet die Sklerodermie iiber das indurative bis zum atrophischen
Stadium weiter, so schwindet das Odem, die kleinzelligen Infiltrate
gehen zuriick, das kollagene Gewebe wird dullerst kernarm, seine Fasern
quellen hyalin auf, nehmen sehr dicke und plumpe Formen an und
schliefilich kommt es zu einer hochgradigen Atrophie aller Hautschichten.
Gegen die Zugehorigkeit zu diesen fortgeschritteneren Phasen der
Sklerodermie spricht an den Hautstiicken von den Extremitdten und
dem Bauch das immerhin betrichtliche Odem, an denen vom Unter-
schenkel und Bauch bauptsichlich aber der verhiltnismafiig groBe
Kernreichtum und die ziemlich feine und zarte Faserung des kollagenen
Gewebes sowohl im Bereich der Cutis als auch der Subeutis. Und end-
lich ist auch noch der Umstand geltend zu machen, dall von einer
Atrophie der Haut nirgendwo die Rede sein kann, sondern das sub-
cutane Gewebe ist im Gegenteil hochgradig hyperplastisch.

Uberhaupt ist die feine Faserung des kollagenen Gewebes im Co-
rium mit keinem Stadium der Sklerodermie in Einklang zu bringen
und im tibrigen weicht diese Faserung auch von der Norm erheblich
ab. Soweit ich in einer ganzen Anzahl von Vergleichspriparaten
etwa gleichaltriger Menschen gesehen habe, ist das kollagene Gewebe
des Coriums bei etwa 70jiahrigen Leuten fast stets sehr kernarm, seine
Fasern dick und mehr oder minder hyalin gequollen. Ich mdochte des-
halb die Befunde im kollagenen Gewebe des Coriums bei unserem
Falle so deuten, daB hier eine Neubildung oder vielleicht richtiger
gesagt, eine Umbildung des kollagenen Gewebes stattgefunden hat,
jedoch nicht unbedingt im Sinne einer Vermehrung dieses Gewebes,
sondern vielleicht nur im Sinne einer Formveréinderung bei gleich-
bleibender Masse.
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Mit den Befunden an der Epidermis bei unserem Falle und ihren
Beziehungen zu der Sklerodermie ist nicht gerade viel anzufangen.
An der Brusthaut sehen wir eine Atrophie der Epidermis, wie man
sie auch bei der Sklerodermie beobachten kann; an den iibrigen Haut-
abschnitten iiberschreitet diese Atrophie nicht das physiologische
MaB, sie kénnte infolgedessen allenfalls mit dem Anfangsstadium der.
Sklerodermie iibereinstimmen.

Ebenso wie mit der Epidermis verhalt es sich auch mit dem elastischen
Gewebe. Da die Autoren iiber diese Frage keineswegs einig sind — die
einen nehmen Vermehrung, die anderen Verminderung und wieder an-
dere normale Verhaltnisse an —, so kann dieser Punkt zur Differential-
diagnose auch nicht herangezogen werden. -

Auch die Beschaffenheit der Anhangsgebilde der Haut und der
Nerven lassen keine Schliisse zu, ob hier eine Sklerodermie vorliegt
oder nicht. ’

Auf die Bedeutung der Geféflverdinderungen wird noch zuriick-
zukommen sein.

Versetzen uns auch die Befunde an den eben angefiihrten Haut-
anteilen nicht in die Lage, unseren Fall von der Sklerodermie scharf ab-
zutrennen, so glaube ich, daB die Unterscheidungsmerkmale, die wir
im Bindegewebe des Coriums vor uns haben, doch geniigen, um eine
Sklerodermie mit Sicherheit ausschliefen zu konnen.

Wenn die Verhéltnisse an der Brusthaut durchaus solchen bei der
Sklerodermie entsprechen, so méchte ich trotzdem auch diese nicht im
Sinne einer Sklerodermie deuten, und zwar mit Riicksicht auf die Be-
schaffenheit der Haut am ganzen iibrigen Koérper als auch mit Riick-
sicht darauf, daf} solche Veréanderungen schlieflich auch mal bei anderen
Hauterkrankungen, die mit der Sklerodermie nichts zu tun haben, vor-
kommen kénnen. '

Wiirde man annehmen, dafB es sich an der Brusthaut tatsichlich
um eine Sklerodermie handelte, so miiliten wir darauf verzichten, den
ganzen Krankheitsproze bei unserem Falle als etwas Einheitliches
aufzufassen; denn die Verinderungen an der Brusthaut wirden auf
gleiche Stufe mit einem &lteren Stadium der Sklerodermie zu stellen
sein, wahrend an den iibrigen Ko6rperabschnitten der Prozel zum min-
desten als frischer gedeutet werden miifite. Das aber stinde im Wider-
spruch mit der Tatsache, dafl die Krankheit an den Unterschenkeln
begonnen hat.

Und wiirde man daran denken, daB durch das vielleicht schon vor
dem Beginn der Erkrankung vorhandene Odem an den Extremititen
und der Bauchhaut der Ablauf der Gewebsreaktion ein anderer gewor-
den ist, oder umgekehrt, daB, wenn dieses Odem nie vorhanden ge-
wesen wire, dann iiberall ebensolche Bilder wie an der Brusthaut
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entstanden wiren, so bleibt dies doch immer nur bei einer vagen An-
nahme, und die Mdglichkeit eines solchen Geschehens wire erst noch
zu beweisen. Warum allerdings an der Brusthaut das Coriumgewebe
sich hyalin-sklerotisch verindert hat, das vermag ich mit Sicherheit
nicht zu sagen. Vielleicht ist dieses Gewebe hier auch nur gegeniiber
seinem urspriinglichen Zustand unverindert geblieben, fiir wahrschein-
lich halte ich es aber, daB ein Odem an der Brusthaut von jeher gefehlt
hat. S
Endlich mochte ich noch erwihnen, daB schon vor iiber 30 Jahren
Unna (zit. nach v. Noithafft) und in neuester Zeit mit genau den gleichen
Worten auchGans') ausdriicklich betont haben, dafl es in fortgeschritte-
neren Stadien der Sklerodérmie schliefllich zu einer Atrophie der Haut
kommen kann, die sich nicht wesentlich von allgemeinen Atrophien
aus anderen Ursachen unterscheidet. Auf Grund solcher Erfahrungen
ist es mattirlich auch nicht mdglich, die Befunde an der Brusthaut
etwa eindeutig als Sklerodermie anzusprechen.

Nach eingehender Beriicksichtigung der makroskopischen und mi-
kroskopischen Befunde werden wir also zu der Schluffolgerung hinge-
fihrt, dap in unserem Falle ein selbstindiges, eigenes Krankheitsbild vor-
liegt.

Wir haben den Namen Sklerosis gewshlt, weil er sich lediglich an
die Tatsachen hilt und nach keiner Richtung hin etwas prajudiziert.
Der Grund, den Namen Sklerodermie nur deswegen abzulehnen, weil
es sich nicht nur um eine Erkrankung der Haut, sondern auch innerer
Organe handelt, konnte bis zu einem gewissen Grade berechtigt er-
scheinen, zwingend ist er jedoch nicht, da ja schlieflich dadurch nur
am Namen, dagegen nicht am Kernpunkt der Sache selbst etwas ge-
andert wire. ‘

Uber die Ursache unseres Falles wissen wir so viel und so wenig,
wie tiber die der Sklerodermie. Es ist hier nicht der Ort, auf die Unzahl
von Theorien, die an Hand der fast ins Uferlose gehenden Fille auf-
gestellt worden sind, einzugehen. Ich mdéchte nur insoweit auf die
Atiologie zu sprechen kommen, als sich uns vielleicht dafiir anatomische
Anhaltspunkte bieten kénnten. ‘

Schon vor mehrerén Jahrzehnten wurde von Hekfoen') ein Fall
von Scléroderma diffusum beschrieben, bei dem sich Veréinderungen
in der Schilddriise und in der Hypophyse gefunden haben. Schon
damals wurden diese Befunde aufgegriffen, und man hat fir die Sklero-
dermié eine endokrine Theorie geschaffen. Inzwischen sind solche
Befunde hiufiger beobachtet worden und, dem Zuge der Zeit folgend,
hat man die endokrine Theorie — allerdings mit einigen Anderungen
(vegetatives Nervensystem und dessen nutritives Zentrum) — nun
auch fast allgemein anerkannt.



Diffuse Sklerosis der Haut. 381

Rein anatomisch haben wir bei unserem Falle in den innersekre-
torischen Driisen die gleichen Verdnderungen, wie sie zum Teil wenigstens
auch von der Sklerodermie her bekannt sind und wie sie fiir diese in
atiologischer Hinsicht ausgewertet wurden. Doch glaube ich kaum, da
wir die Berechtigung dazu haben, daraus stiologische Schliisse zu ziehen.
Denn sehr wahrscheinlich sind diese Veranderungen durch Vorginge ent-
standen, die sich gleichzeitig mit denen in der suBeren Haut abgespielt
haben, und mit ebenso groBer Wahrscheinlichkeit liegt ihnen auch die
gleiche Ursache zugrunde. Es handelt sich dabei also, um mit Hans
Curschmann!3) zu sprechen, um koordinierte Effekte. Wodurch aber
dieser Krankheitsprozell ausgelost wurde, dafiir haben sich anatomisch
keinerlei Anhaltspunkte gewinnen lassen.

Was die GefsBverinderungen, die vielfach in den mikroskopischen
Praparaten zu sehen sind und die auch bei der Sklerodermie gew6hnlich
vorkommen, anbetrifft, so konnen wir auch diese weder #tiologisch
noch pathogenetisch fiir die Erkrankung verantwortlich machen. Denn,
ganz abgesehen von der sonst vorhandenen Arteriosklerose, fehlt uns
der Beweis, dal} die GefaBerkrankungen als erstes Symptom des Krank-
heitsprozesses aufgetreten sind, und dann sind ja auch diese Gefallver-
dnderungen nicht stédndig und fehlen haufig in stark sklerotisch ver-
anderten Bezirken. Besteht aber die Moglichkeit — und das ist zum
mindesten mit gleicher, wenn nicht noch gréBerer Wahrscheinlichkeit
der Fall —, dafl diese GefidlBveranderungen zeitlich mit dem ganzen
iibrigen sklerotischen Prozel zusammenfallen, so pallt dazu sehr gut
die allerwirts bekannte Tatsache, daf3 bei allen méglichen spezifischen
und nicht spezifischen chronisch-entziindlichen Vorgingen Verdnde-
rungen dieser Art an den GeféaBlen auBerordentlich oft gefunden werden.

Wir kénnen also unter solchen Umsténden weder in bezug auf die
Sklerodermie noch hinsichtlich der Entstehungsweise dieser Erkrankung
auch nur einigermaflen etwas Sicheres aussagen.

Prognostisch ist vom pathologisch-anatomischen Standpunkt aus
zu sagen, dall bei Fallen dieser Art Heilungsaussichten kaum bestehen.

Sollte durch die Versffentlichung dieses Falles mit Erfolg die all-
gemeine Anerkennung erzielt werden, dal} es aufler der diffusen Sklero-
dermie und dem Sklerddem der Erwachsenen auch noch andere, von
diesen abzutrennende und ursichlich bis jetzt noch unklare diffuse
Hautsklerosen gibt, und sollte diese Veréffentlichung eine Anregung
zu weiterer Forschung auf diesem Gebiet abgeben, dann wire der
Zweck dieser Arbeit erfiillt.
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