(Aus dem Pathologischen Institut des Allgemeinen Krankenhauses St. Georg,
Hamburg. — Professor Dr. Wohlwill.)

Beitriige zur Frage der Periarteriitis nodosa.

Von

Dr. Paul Kimmelstiel.
Mit 3 Textabbildungen.

( Eingegangen am 26. Januar 1927.)

Die grofle Mannigfaltigkeit der Erscheinungsformen, unter denen
die Periarteriitis nodosa (P.n.) sowohl in klinischer wie auch in patho-
logisch-anatomischer Hinsicht auftreten kann, 148t es trotz der allmahlich
immer gréBer werdenden Zahl verdtfentlichter Fille gerechtfertigt er-
scheinen, 4 weitere Falle mitzuteilen, die im hiesigen Institut zur Be-
obachtung kamen. Denn auch diese Fille scheinen uns geeignet zu sein,
dem Gesamtbild diese oder jene Einzelheit hinzuzufiigen, zumal 3 von
ihnen einen Beitrag zu liefern vermégen zu der noch umstrittenen Frage
der Koordination oder Subordination der begleitenden Polyneuritis.
Uberhaupt scheint es uns, als wire den Organverianderungen selbst (in
Absehung von der eigentlichen Arterienerkrankung) auch in den neuesten
Arbeiten iiber dies Gebiet nicht die Aufmerksamkeit zugewandt, die sie
moglicherweise verdienten. Es seien deshalb unter Hervorhebung
solcher Beobachtungen unsere Fille beschrieben. 3 davon gehdren zu
den ,nur mikroskopisch erkennbaren Formen* der P.n. Sie kamen
in der kurzen Zeit von nicht ganz 2 Monaten zur Sektion, doch sind wir
durch nichts berechtigt, mehr als einem Zufall diese Haufung zuzu-
sprechen (Bald).

Fall 1. 55 Jahre alter Mann. Beruf Kellner. Sekt.-Nr. 95/1926. Vorgeschichie:
Hat immer viel getrunken und geraucht. Seit 2 oder 3 Jahren nach dem HEssen
Ubelkeit, und Erbrechen. Morgens Erbrechen von Schleim. Zeitweise Durchfille.
Immer appetitlos. Aufnahme ins Krankenhaus Oktober 1925, ohne wesentliche
Besserung entlassen am 10. XI. Erneute Aufnahme am 3. XII.; hat inzwischen
Gewichtsabnahme von 25 Pfund erlitten. Am Morgen war er mit taubem Gefiiht
im rechten Unterschenkel und FuB aufgewacht. Beim Auftreten Stiche und
reilende Schmerzen in beiden Oberschenkeln. Kopfschmerzen.

Befund: Kriftig gebauter Mann in nicht sehr gutem Ernidhrungszustand.
An den inneren Organen kein pathologischer Befund. Puls langsam, regelméfig.
Wadendruckempfindlichkeit. Rechts Achillesreflex und Babinski fraglich. Gang

holzern, unsicher. Ataxie: Rechter FuB und rechte Finger unsicher. BewuBtsein
frei.
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Verlauf: Temperatur davernd unter 37°, dagegen verschlechtert sich der
psychische Zustand immer mehr. Pat. redet irre, erkennt oft seine Umgebung
nicht. Sprache wird verwaschen. Er magert stark ab, sieht schlieflich verfallen
und grau aus. Temperatur steigt auf 39°, Puls auf 120. Es stellen sich Broncho-
pneumonien ein. Benommenheit und Urininkontinenz. Exitus letalis 23. 1. 1926.

Klinische Diagnose: Chronischer Alkoholismus. Polyneuritis inf. Im Verlauf
aphasische Amentia. Oberlappenpneumonie. Urdmie?

Aus dem Sektionsbericht: GroBer mittelkraftig gebauter Mann in stark herab-
gesetztem Erndhrungszustand. Das Herz ist leichenfaustgroB. Im Myokard
einige kleine streifige, weilliche, derbe Herde. Aortenanfangsteil und Coronar-
arterien bis auf ganz geringe kleinfleckige, gelblichweiBle Intimaverdickungen
unverindert. Wandung der Kranzarterien vollig elastisch, Lumen iiberall durch-
gangig. Nieren: 10:3:4com. Fibrose Kapsel leicht abziehbar. Oberfliche nirgends

Abb. 1. Fall 1. Oberifliche der aufgeschnittenen Niere. Uber die eingesunkenen
dunklen, flachen Narben prominieren die hellgelben, scharf begrenzten Infarkte.

gekornt, aber landkartenartigz durchzogen von einer groBen Zahl flacher, breiter,
dunkelblauer, narbiger Einziehungen, in deren Mitte sich an vielen Stellen linsen-
groBe bis halbkleinfingernagelgroBe, gelbliche Herde finden, die iiber die Ober-
flache ihrer Umgebung (die dunklen, flachen Einsenkungen) deutlich erhaben sind.
Bei genauem Zusehen erkennt man, dafl diese Herde ausschlieBlich in der
Mitte oder am Rande der eingesunkenen Teile liegen. Sie zeigen auf dem Durch-
schnitt ausgesprochene Keilform, sind von homogen hellgelber Farbe und liegen
mit der Basis des Keils an der Peripherie. An manchen Stellen sind sie von einem
schmalen, dunkelroten Saum umgeben, aber nicht iiberall. Auf dem Schnitt ist
die Trennung des Marks von der Rinde durchaus nicht immer deutlich. Die in
situ aufgeschnittenen Arterien und Venen und ihre Verzweigungen am Hilus sind
unverindert. Die Arterien klaffen nicht (Abb. 1). Leber: 23:18:71/, cm. " Kapsel
glatt, Konsistenz fest, Lippchenzeichnung einigermaBen deutlich, z. T. sieht man
einige unscharf begrenzte dunkelbraune Herde. An einigen Stellen ist das peri-
portale Bindegewebe wie auch die klaffenden Lumina der Gallenginge (?) sehr

Virchows Archiv, Bd. 265. 2
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deutlich zu erkennen. Darm: Im Dickdarm, besonders im Colon descendens, un-
regelméBige Schleimhautdefekte mit glattem Grund und scharfen, bis zu groB-
fingernagelgroBen Réndern, die in einem Bezirk liegen, in dem sich diffuse Blu-
tungen der Schleimhaut finden. An vielen Stellen ist die Schleimhaut, auch die
des Dinndarms, stark gerétet. Im Gekirn in der grauen Substanz einige punkt-
formige Blutungen.

Sektionsdiagnose: Geringe Atherosklerose der Kranzarterien. Fibrése Herde im
Myokard. Narben in der Rinde beider Nieren mit andmischen Infarkten. Hdmor-
rhagische Ulcerationen in der Darmschleimhaut. Emphysem der Lungen. Cuystitis.

Auf Grund dieses eigenartigen Sektionsbefundes wurde an eine
systematische Erkrankung des Arteriensystems gedacht, und da eine
Polyneuritis bestanden hatte, wurde trotz mangelnder makroskopischer
Aphaltspunkte die P.n. in Erwigung gezogen. Aus diesem Grunde
wurden alle inneren Organe, auch quergestreifte Muskulatur und peri-
pherische Nerven zur histologischen Untersuchung eingelegt. Es zeigten
sich fast tiberall die charakteristischen Arterienverinderungen: in
Niere, Leber, Herz, Pankreas, Hoden, Ductus deferens, Magen, Diinn-
mund Dickdarm, Lunge, Gehirn, peripherischen Nerven und den Vasa
vasorum der Art. hepatica. In den tbrigen Organen und der quer-
gestreiften Muskulatur konnte nichts gefunden werden (die Gallenblase
kam nicht zur Untersuchung).

Die ausgesprochensten Verdnderungen sowohl an den Arterien selbst
als auch an Folgezustinden im Parenchym finden sich in den Nieren.
Vorwiegend sind es die Intimawucherungen, besonders an den gréferen
Arterien, die das Bild beherrschen und die auf die verhaltnismiBig
lange Dauer der Krankheit hinweisen. Dagegen treten die wirklich
,;akuten Entziindungszustinde” dem Gesamteindruck nach durchaus in
den Hintergrund. Hin und wieder sieht man ein meist kleines Gefal mit
homogenem roten, breiten, nekrotische Mediaring und perivasculdrer
Rundzellendurchsetzung, wihrend aller Orten reparatorische Vorginge
in Form der Intimawucherung zu erkennen sind. Reihenschnitte iiber-
zeugen davon, daf nicht etwa an einer Stelle des Verlaufs der schmale
Ring der Medianekrose, das sichere Zeichen des noch frischen Vorganges,
vorhanden wire. Die durchbrochenen elastischen Membranen und der
Ersatz der Muskulatur durch Bindegewebsfasern decken den tiberstan-
denen Vorgang der akuten Zerstérung auf. Das Lumen ist durch
Intimawucherung vollig verschlossen, oder man erkennt Rekanalisie-
rung, wobei die feinen neugebildeten, von Endothel ausgekleideten
Lichtungen vonzarten elastischen Fagern umsponnen werden. Diese Fasern
spannen sich wie ein Netz durch das Lumen des alten, groBen GeféBes,
ohne jedoch mit seinen noch erhaltenen elastischen Membranen in
Zusammenhang zu stehen. Das Nierenparenchym selbst war bis auf die
Narben und Infarkte unverindert. Nebenher bestand noch eine Arterio-
sklerose der groferen Gefile.
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Das Myokard zeigt eine Durchsetzung mit grofien und kleinen
Schwielenherden. Trotz zahlreicher Serienschnitte aus verschiedenen
Abschnitten konnten nur wénige kleine GefaBe mit frischeren entziind-
lichen Vorgingen aufgefunden werden. Der Anfangsteil der Art. coro-
naria sin. war auch mikroskopisch unverdndert. Die Myokardschwielen
waren im ganzen Herzmuskel multipel verteilt und nirgends regionir
einem grofleren Ast entsprechend. Auch im @ehirn finden sich, wenn
auch spirlich, einige gréflere Gefile mit perivasculirer Rundzellenan-
sammlung (Lymphocyten und Plasmazellen), einer Durchbrechung der

Abb. 2. Fall 1. Arterie aus dem Gehirn. Ponceauffirbung. GroBe Fettkdrnchenzellen in der
Media. Im Lumen schwach gefirbtes Lipoid.

Elastica und manchmal einer Intimawucherung. An einigen GefiBen,
die sonst, was Intima und Adventitia anbetrifft, keine Abweichungen
von der Norm aufweisen, zeigen sich zahlreiche Fettkérnchenzellen in
der Media, deren Zellen an dieser Stelle wie auseinandergedringt er-
scheinen. In den Maschen der aufgelockerten, vorgebuckelten Media
liegen die Fettkornchenzellen. Solche Verinderungen sind knotchen-
oder spindelférmig und betreffen nur eine kurze Strecke des GefalBes.
Das Vorkommen solcher Fettkérnchenzellen in der Media der Hirn-
gefafle ist — soweit mir bekannt — in der Literatur iiber die Fettkérn-
chenzellen nicht erwdhnt bis auf eine Mitteilung von Woklwill (P. n.
Fall 2). Hier bringt Wohlwill eine Abbildung (Abb. 10) von ,,Gitter-

2*
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zellen” zwischen Media und Intimaneubildung, bei denen das Fett
durch die Alkoholbehandlung extrahiert ist. Abb. 2 zeigt gleichsam
das Positiv dazu (Scharlachrotpraparat).

AuBerdem fanden sich noch die vielfachen kleinen Blutungen, die auch
makroskopisch schon zu sehen waren, und vielfache, von Fettkornchen-
~ zellen iiberschwemmte miliare Erweichungen. Der Hoden zeigt auller
spérlichen, im Sinne der P.n. spezifischen Arterienverinderungen in
nur mikroskopisch kleinen Bezirken multipel verteilte Herde von
Spermangoitis obliterans. Die peripherischen Nerven tragen mehr oder
minder die Zeichen schwerer degenerativer Neuritis, Am schwersten
ist der N. tibialis beiderseits erkrankt: bis zu ausgedehntem, volligen
Zerfall der Markscheiden, mit einer Uberschwemmung mit Fettkérnchen-
zellen, die das Bild beherrschen. Trotz sorgfaltigen Suchens (bei der
die in Paraffin eingebetteten Nerventeile vollstindig in Reihenschnitte
aufgeteilt wurden), findet sich nur eine einzige erkrankte Arterie am
N. ischiadicus. Sie zeigt eine massige Durchsetzung der Adventitia, in
deren Maschen Lymphocyten und einige Plasmazellen liegen. Von den
elastischen Membranen sind nur einige Faserreste vorhanden, eine
Intimawucherung besteht jedoch nicht.

Zusammenfassung: Fall 1.

Klinische Diagnose: Chron. Alkoholismus, Polyneuritis inf. Urdmie?

Anatomischer Befund: Geringe Arteriosklerose der Coronararterien. Ganz
spéirliche im Sinne der P.n. verdinderte kleine Arterien im Herzmuskel.
Ausgedehnte Myokardschwielen. Narben in der Nierenrinde mit andmischen
Infarkten. Im Sinne der P.n. verinderte Arierien in fast allen Organen,
diberwiegend im Stadium der Ausheilung. Spdrliche Arterienverdnderungen
in den peripherischen Nerven; ausgedehnte, schwere Neuritis degenerative.

Fall 2. 10 Jahre altes Madchen. Selt.-Nr. 194/26. Vorgeschichie: Vor 4 Wochen
Mittelohrentziindung. Geheilt vom Arzt entlassen. Seit 14 Tagen dauernd Leib-
schmerzen. Vor 2 Tagen Erbrechen. Stubl angehalten. Friiher Keuchhusten,
Masern, Driisen am Hals. Aufgenommen 13. XI. 1925.

Befund: Dirftiger Ernahrungszustand. Beiderseits geschwollene Hals-
lymphknoten. Uber den Lungen keine Schallverkiirzung, einige bronchitische
Gerdusche und etwas unreines Atmen. Bauch eingezogen, palpatorisch leichte
Druckempfindlichkeit am Mac Burneyschen Punkt. Temperatur 38°. Append-
ektomie am selben Tag. Der pathologisch-anatomische Befund lautet: Normaler
Wurmfortsatz, auch mikroskopisch keine Verdnderung.

Verlauf: Nach 2 Tagen ist die Temperatur wieder normal, stieg jedoch am
Abend wieder auf 38° und biieb bis zur Entlassung unverdndert: morgens 37,5°;
abends 88,5°. Die Wunde verheilte primér, man muBte die noch bestchenden
Temperaturen auf nichtabdominelle Ursachen zuriickfithren. FEine Hilusdriisen-
tuberkulose konnte réntgenologisch nicht sicher nachgewiesen werden. Der all-
gemeine Befund liel jedoch stark am eine spezifische Erkrankung denken. Im
Blut 10000 Leukocyten, die Differentialzahlung ergibt normale Werte. Das Kind
klagt immer noch iiber plstzlich auftretende Leibschmerzen. Allmahlich bessert
sich das subjektive Befinden und das Xind wird auf Wunsch der Eltern gebessert
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entlassen. Erneute Aufnahme am 14. II. 1926. Seit einigen Stunden fallt der
Mutter ein eigenartiges erregtes Benehmen auf.

Befund: Mageres, blasses Kind. Knie-Ellenbogenlage im Bett. Es reagiert
nicht und stéhnt. Auf energisches Zureden antwortet es klar und gehorcht. So-
matisch ist kein pathologischer Befund zu erheben, bis auf die nicht auslésbaren
Patellarreflexe.

Diagnose: Hysterie. Am néchsten Tag pldtzlich Krampfe, die Augen sind
beide nach links gedreht, Pupillen weit, rechts weiter als links, keine Reaktion
auf Licht. Patellarreflexe nicht auslésbar. Auf Anreden keine Reaktion. Kurze
tonische Zuckungen der ganzen linken Seite. Tod am selben Tag. Diagnose:
Zentraler Hirnherd rechts. Hirnblutung ?

Aus dem Sektionsbericht: Zart gebautes Kind, seinem Alter entsprechend
entwickelt. Pupillen leicht verzogen, mittelweit, gleich weit, am Schadel leichte
Rotung der Kranz- und Pfeilnaht. Dura gespannt. Innenfliche o. B. Die Hirn-
windungen sind etwas abgeplattet, die Furchen sind leicht verstrichen, die Hinter-

Abb. 8. Fall 2. Oberfliche der aufgeschnittenen Niere. Das gleiche Bild wie bei Fall 1.

hauptslappen durch eine Furche von den Scheitellappen abgesetzt. Der Sub-
arachnoidealraum an der Konvexitit und an der medialen Fliche der Stirnlappen
von flissigem Blut durchsetzt. Das Gehirn wird zunichst im ganzen eingelegt.
(Spiter: Nach Anlegung von Schnitten durch das Gehirn zeigh sich, daB die
erwihnte Blutung auf den Subarachnoidealraum beschrankt ist.) P

Herz: Ftwas tiber leichenfaustgroB, 200 g. Myokard durchsetzt von streifigen
und fleckigen, weiBlichen Schwielenherden, Kranzarterien zartwandig. Wanddicke
des linken Ventrikels an der Basis 12 mm. an der Spitze 10 mm; rechte Kammer
4 mm; Papillarmuskeln beiderseits verdickt. Rechter Ventrikel leicht erweitert.

Nieren 91/,:4%/,:2%/, cm. Kapsel maBig leicht abziehbar. Oberfliche auBerst
uneben. Abgesehen von fetaler Lappung finden sich flache Einziehungen mit
stark gerdteter Oberfliche. Im Zentrum dieser roten Einsenkungen vielfach ein
noch weiter eingesunkener lehmgelber Bezirk sichtbar. Auf dem Schnitt ist im
allgemeinen die blaigelbe Rinde sehr scharf gegen das dunkelrote Mark abgesetzt.
Diese scharfe Zeichnung wird namentlich in der Rinde durch gelbe und rote Streifen
unterbrochen, die den an der Oberfliche beschriebenen Herden entsprechen.
Nierenbecken und Ureter o. B. Die Arterienwand ist beiderseits vollkommen
zartwandig (Abb. 3).
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Leber 24:17:7cm. An der grauroten Oberfliche finden sich neben um-
schriebenen Verfettungen auch dunkelblaurote Flecken. Die Schnittfliche ist
dunkelbraun, zeigt deutliche Acinuszeichnung, die Glissonschen Dreiecke treten
stellenweise ungewdohnlich deutlich als weiBliche Herdchen hervor.

Sektionsdiagnose: Myokardschwielen. Multiple Niereninfarkte. Hirnblutung.

Auf Grund der auffallenden Ahnlichkeit des Nierenbefundes mit dem
1. Fall und der durch klinische Angaben und den Sektionsbefund nicht
ausreichend begriindeten zahlreichen Herzschwielen wurde schon am
Sektionstisch an eine P.n. gedacht, und dementsprechend alles zur
mikroskopischen Untersuchung zuriickbehalten, was notwendig war.

Im Sinne der P. n. verinderte GefaBe fanden sich in: Niere, (allen-
blase, Pankreas, Magen, Darm, Milz, Uterus, Ovar, Harnblase und an
den peripherischen Nerven. Im ganzen sind nicht so zahlreiche Gefille
erkrankt wie im 1. Falle, doch gleichen sich die Befunde im wesentlichen.
Auch hier tiberwiegen die reparatorischen Vorginge. In der Niere auller
den schon makroskopisch erkennbaren Narben mit Infarkten keine
Verdnderungen am Parenchym. Sehr reichlich verinderte Arterien
finden sich in der Gallenblase: es handelt sich um Pricapillaren, deren
Intima und Adventitia vollig unveréndert sind, nur die Media ist re-
gressiv verdndert und erscheint als homogener, wie mit dem Pinsel ge-
zogener Ring. Die KElastica interna sicht wie ein aus feinsten Punkten
gezeichneter Ring aus. Jede Infiltration fehlt.

Auffallend ist auch hier wiederum die Tatsache, dal die Muskulatur
des Herzens, trotzdem sie von zahllosen Schwielenherden durchsetzt
ist, keinerlei GefiBverinderungen erkennen laBt. Ich betone, daB
aus verschiedenen Stellen des Myokards in Reihenschnitten nach er-
krankten GefaBen gesucht worden ist. Ebenso bemerkenswert in um-
gekehrtem Sinne ist der Befund an den peripherischen Nerven: iiber-
all finden sich hochgradig verinderte Gefalle, ohne daf auch nur
irgendwo die Andeutung eines krankhaften Vorganges an den Nerven-
biindeln zu finden wire. Es handelt sich meist um das frische Stadium:
hyaline Degeneration der Media und knotige adventitielle Infiltration
von Rundzellen. Es fehlt aber auch nicht an Zustandsbildern fort-
geschrittener Erkrankung. Intimawucherung bis zur starken Einengung
des Lumens, Granulationsgewebe mit Plasmazellen in der Tunica externa.
Reaktionslos ausgeheilte Arterien habe ich nicht gesehen, so daf der
Prozefl zweifellos jingeren Datums ist als in der Niere — wenigstens
in den Teilen, die mir zu Gesicht gekommen sind.

Die mikroskopische Untersuchung des Gehirns und der Meningen
konnte die Ursache fiir die Blutung nicht aufdecken, trotzdem zahlreiche
verschiedene Abschnitte geschnitten wurden. Nirgends waren die Ge-
fifle verindert. Trotzdem haben wir keinen Grund, daran zu zweifeln,
daB an einer nicht untersuchten Stelle ein arteriitisch bedingtes Gefdl-
aneurysma geplatzt ist.
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Zusammenfassung: Fall 2.

Klinische Diagnose: Zentraler Hirnherd rechis. Hirnblutung? Ana-
tomische Diagnose: Periarteriitis nodosa (tberwiegend im Stadium der
Ausheilung) in fast ollen Organen, keine Gefifverdnderungen im Herz-
muskel, zahlreiche Myokardschwielen, zahlreiche verdnderte Gefiffe in
den peripherischen Nerven ohne Verdnderung des Nervengewebes selbst.
Vielfache Niereninfarkte, Hirnblutung.

Fall 3. 60 Jahre alte Frau. Sekt.-Nr. 318/26. Vorgeschichte: Frither nie krank.
1920 oder 1921 zum erstenmal Taubheitsgefiibl in den Hinden. Spéater Besscrung.
Sie litt viel an Galleerbrechen und Ikterus. Jetzt kommt sie wegen starker
Schmerzen in den unteren Extremititen, besonders in den Knien, ins Krankenhaus.
Zeitweilig auch Schmerzen in den Hinden, die auch oft geschwollen sind, Be-
schwerden beim Wasserlassen, Verstopfung, schlechte ERlust.

Befund: Pat. in sehr dirftigem Ernidhrungszustand, von blasser Hautfarbe.
Schon bei geringer Erregung Facialis-Tic. Trigeminus beiderseits druckempfindlich.
AuBer geringen Odemen kein pathologischer Befund. Im Sediment hyaline und
granulierte Zylinder, viel Leukocyten und Erythrocyten.

Verlauf: Die Pat. lag vom Juni 1925 bis zu ihrem im Mirz 1926 erfolgten
Tode im Krankenhaus, wihrend welcher Zeit sich ihr Zustand langsam und stetig
verschlimmerte. Im Vordergrund stand zweifellos die Nierenerkrankung mit Blut-
druckerhshung, Rest-N-Erhohung und sebr starken, langsam zunehmenden
Odemen und einem EiweiBgehalt im Urin von 1fy,—1 9. So werden auch die
Magenbeschwerden -— immer wieder auftretende Ubelkeit und Erbrechen — auf
das Nierenleiden zuriickgefiihrt. Zumal die Kranke erst seit dem Auftreten der
Blutdrucksteigerung und der Salzretention beginnt hiertiber zu klagen, falit man
die Ubelkeit und das Erbrechen als ein Zeichen chronischer Urdmie auf. Ebenso
wird das Nierenleiden verantwortlich gemacht fir das remittierende Fieber
zwischen 37° und 38°. Der Hiémoglobingehalt nimmt immer mehr, bis 409, ab.
Ein Mitte November abgenommenes Pleuraexsudat bleibt bakteriologisch steril.
Unter Zeichen zunehmender Herzschwiche tritt der Exitus letalis am 14. ITL.
1926 ein.

Klinische Diagnose: Nephritis, Retinitis, Facialis-Tiec.

Awus dem Sektionsbefund: Wohlgenahrte, kraftige Frau. Haut und sichtbare
Schleimhéiute sehr blutarm. Starke Odeme an Rumpf und Extremitaten. In der
Bauchhohle ca. 100 cem stark tritben Ergusses, der im Douglas auch Eiterflocken
enthalt. Das parietale Peritonealblatt ist glatt und spiegelnd, die Serosa der
Darmschlingen ganz leicht matt, 148t am Diinndarm graurote Piinktchen durch-
schimmern. In der Pleurahshle rechts findet sich etwa 1 Liter eitrig serdser, mit
Fibrinflocken durchmischter Flissigkeit, links nur 400 ccm einer leicht tritben
Fliissigkeit.

Herz und Lungen o. B.

Rechte Niere 11/,:6:3%/, cm. Kapsel miBig leicht abziehbar, Oberfliche etwas
unregelmafig, im ganzen fein gekdmnt, daneben feine narbige Einziehungen. Sie
ist scheckig rot und grau; auf dem Schnitt ist die in gleicher Weise scheckige
durchschnittlich 0,4—0,5 cm breite Rinde unscharf gegen die ebenso gefirbte
Marksubstanz abgegrenzt. Nierenbeckenschleimhaut leicht verdickt, grauweill
und spiegelnd. An der Innenfliche der fibrésen Kapsel finden sich schnupftabak-
artige grauschwarze Pigmentierungen. Linke Niere 101/,:5%/,:3 cm; wie die rechte.

Die Blase bietet den Befund einer Cystitis necroticans. An der Stelle der
Gallenblase liegt ein hochstens erbsengrofies, grauweifies Gebilde ohne sicheres
Lumen.
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Leber 26:17:11 cm; davon fallen auf den linken Lappen nur 7:10:6 cm.
Oberflache ganz fein gekérnt, Parenchym ziemlich fest, lehmgelb, undeutliche
Acinuszeichnung. Im linken Lappen perivasculire Bindegewebsvermehrung.

Darm: Im ganzen Dick- und Diinndarm finden sich fleckige, graublaue
Schleimhautpigmentierungen. Frische Verinderungen und andererseits Narben
finden sich nicht.

Sektionsdiagnose: Allgemeine Atherosklerose, Nephrosklerose, Bronchopneumo-
nien, eitrige Ergiisse im rechten Plewrarawm und vn der Bauchhéhle. Defekt der Gallen-
blase. Hochgradiges Anasarka. Cystitis necroticans. Atelektase des rechten Lungen-
unterlappens. Schleimhautpigmentierungen im Darm.

Zur mikroskopischen Untersuchung kamen lediglich der Magen-
Darmschlauch, Leber, Nieren, Gallenblasenbett. Die hier gefundenen
Arterienveranderungen sind dem Gesamtcharakter nach einheitlich und
von den beiden anderen Féllen wesentlich verschieden. In allen unter-
suchten Organen ist der Prozef} histologisch gedeutet gleichaltrig, ziem-
lich frisch: ein Augenblicksbild heftigster Reaktion. Im Darm, Gallen-
blasenbett und in der Leber findet sich kaum ein Gesichtsfeld ohne
die typischen Arterienverinderungen. Dabei sind mir in den zahlreichen
Schnitten niemals Arterien begegnet, die einen Awusheilungsvorgang
erkennen lieBen. Man sieht aufgelockerte nekrotische Media, Zer-
splitterung der elastischen Membranen und méchtige Lymphocyten-
durchsetzungen der Adventitia, die zum Teil die nekrotische Media iiber-
schwemmen. Im wesentlichen ist die Intima unverdndert. Ein eigent-
liches Granulationsgewebe der Adventitia mit Fibroblasten, Plasma-
zellen usw. ist nirgends vorhanden.

Zusammenfassung: Fall 3.

Klinische Diagnose: Chron. Nephritis, Facialis-Tic, Retinitis. Ana-
tomische Diagnose: P.n. im frischeren Stadium mit Fehlen der repara-
torischen Vorginge.

Fall 4. 65 Jahre alter Mann, Beruf Arbeiter. Sekt.-Nr. 822/26. Vorgeschichte:
Friither immer gesund, seit 3 Wochen besteht eine zunehmende Schwellung und
Schmerzen in beiden Beinen. Befund: Magerer Pat. mit gelblich blasser Haut-
farbe ohne wesentlichen pathologischen Befund an den inneren Organen. Leber
itberragt den Rippenbogen um 3 Querfinger, im linken Oberbauch diffuse Resistenz.
Bei geringen Bewegungen werden im Fuf- und Kniegelenk starke Schmerzen
angegeben. An den Beinen starke Odeme. Sediment: Leukocyten, Erythrocyten,
granulierte Zylinder, hyaline Zylinder, Eiweil !/; %4, Verlauf: Pat. verfallt
schnell. Die Odeme ziehen trotz entsprechender Behandlung nicht ab. Rest-N
stark erhoht, Temperatur zwischen 37 und 38°; die Schmerzen haben zugenommen,
besonders auch eine starke Wadendruckempfindlichkeit. Sie werden als Aus-
strahlungsschmerzen bei Wirbelmetastasen eines Gallenblasencarcinoms gedeutet.
Unter zunehmender Schwiche stirbt der Kranke nach 8tagigem Krankenhaus-
aufenthalt.

Aus dem Sektionsbericht: Leiche eines mittelgrolen Mannes in herabgesetzten
Erndhrungszustand. Herz: LeichenfaustgroB, Epikard, Endokard und Klappen

unverindert. Kranzarterien iiberall durchgingig, die Wand vollig zart. Myokard
zeigt auf dem Schnitt einige bindegewebige Schwielen.
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Bauchsitus: Zwischen Gallenblase und Colon transversum bestehen einige
leicht losliche Verwachsungen.

Nieren 10%/,:5:2/, cm. Kapsel leicht abziehbar. Oberfliche zeigt einige
Narben. Konsistenz mittelderb, auf dem braunroten Schnitte ist die Trennung
und Zeichnung von Mark und Rinde deutlich erkennbar. Die Arterien klaffen
auf dem Schnitt, es finden sich auBerdem stecknadelkopfgrofle, grauweille, derbe
Herde. In der Wand des Ureters sitzen teils stecknadelkopfgroBe, teils etwas
groBere Knodtchen von grauweiBer Farbe und derber Konsistenz. Die Schleimhaut
ist vollstindig unverindert, etwas gerdtet und getribt.

Magen: Nahe dem Pylorus finden sich in der Serosa liegende, zu Reihen ge-
ordnete, stecknadelkopfgroBe und groBere grauweifie derbe Knétchen., Die Schleim-
haut selbst ist vollstindig unversehrt. Die Gallenblase ist bis auf Kirschgrofie ge-
schrumpft, fest mit ihrer Unterlage verwachsen, ihre Wandung ist verdickt und
derb, von grauweifler Schnittfliche. Ein kleiner Rest erhaltener Schleimhaut ist
noch vorhanden. Von der Gallenblase aus ziehen dicke weiBe Stringe in das
Leberparenchym. Die grofleren Gallengénge sind erweitert, die Schleimhaut
intakt, gallig tingiert.

Leber 26:18:10 cm. In der Lebersubstanz finden sich mehrere grauweile,
stecknadelkopfgroBe Herde, die Lappchenzeichnung ist auf der braunroten Schnitt-
fliche deutlich.

Gehirn kann aus duleren Griinden mcht seziert werden.

Sektwnsdmgnose Carcinom der Gallenblase mit Einwucherung in die Leber.
Metastasen in der Leber und in den Nieren. Kndtchen in der Illagenwand und in
der Ureterwand. Braunes Herz. Fibrosis cordis..

Zur mikroskopischen Untersuchung gelangten nur die Organe, deren
.pathologischer Befund unter der Fehldiagnose ,,Gallenblasencarcinom®
nicht recht untergebracht werden konnte, ferner die Gallenblase mit
dem angrenzenden Leberteil, sowie eine Anzahl peripherischer Nerven,
die zum Zwecke einer andersartigen systematischen Untersuchung her-
auspripariert waren. Die Knétchen in der Ureterenwand erweisen sich
als méchtige periadventitielle Infiltrate um Arterien, deren elastische
Membranen in grofer Ausdehnung zerstort und deren Media ringférmig
nekrotisch ist. Intimaverinderungen auBer einer gewissen Abschilfe-
rung der Endothelien finden sich nicht. Ganz den gleichen Befund weisen
auch das Gallenblasenbett, die Leber, die Nieren, und in ausgedehntem
Mafe auch alle peripherischen Nerven auf. An keinem aller verinderten
GeféBe ist ein Ausheilungsvorgang (Intimawucherung usw.) zu sehen.
Erwédhnenswert ist noch die strangartig vom Gallenblasenbett in die
Leber hineinziehende, bindegewebige Wucherung, die zu der Fehldia-
gnose gefithrt hat. In dieser Gegend ist jedes Gefa verandert, wihrend
von diesem Zentrum aus weiter ins Lebergewebe hinein die krankhaften
Vorginge an den Arterien seltener werden, gleichzeitig wird auch das
begleitende, schwielige Gewebe allméhlich geringer.

Das Parenchym der Niere ist auch in diesem Falle selbst unverindert
bis auf kleine Infarkte durch verinderte und thrombosierte GefaBe be-
dingt. Die sehr sorgfaltige Untersuchung der peripherischen Nerven deckt
eine eigentiimliche Diskrepanz zwischen den iiberaus zahlreichen ver-
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anderten Gefalen und dem sehr geringen Befund am nervésen Gewebe
auf. In jedem Schnitt aller untersuchter Nerven finden sich mehrere
im Zustand heftigster Entziindung begriffene Arterien. Das adventitielle
Infiltrat besteht im wesentlichen aus Lymphocyten, einigen Eosino-
philen und einigen polymorphkernigen Leukocyten. An den meisten
der Nerven ist eine Verinderung der Fasern selbst iiberhaupt nicht
vorhanden, nur am Nervus ischiadicus finden sich spérliche mit Fett
beladene spindelartige Zellen der Schwannschen Scheide und einige
runde Fettkornchenzellen an Stellen, an denen offenbar frither Nerven-
fasern zugrunde gegangen sein muften, denn bei groBerer Aufmerksam-
keit konnte man hier und da im Spielmeyerpriaparat ein isoliert liegendes,
schmales Stiickchen Markscheide erkennen. Nur einmal kam ein Zu-
stand frischer Verinderung zu Gesicht in Form einer am Ende kolbig
aufgetriebenen Nervenfaser.

Zusammenfassung: Fall 4.

Klinische Diagnose: Carcinoma vesicae felleae, Myodegeneratio cordis,
Wirbelmetastasen. ' '

Anatomische Diagnose: P.n. in frischem Stadium mit Fehlen der
reparatorischen Vorgdnge, Lipoidflecke in sonst unverinderten Kromz-
arterien, Fibrosis cordis, ausgedehnie frische periarieriitische Verdinderungen
an den peripherischen Nerven, spdirliche Reste eines abgelaufenen, degenera-
tiven Prozesses an den Nervenfasern.

Zusammenfassend sei es mir gestattet, auf Grund der Beobachtungen
an den beschriebenen 4 Fillen, mich zu zwei Einzelfragen aus dem
Problemkreis der P.n. zu &uBern.

Was erstens die Abhéngigkeitsbeziehung der einzelnen Wandschichten
in der Beteiligung an der Arterienerkrankung betrifft, so konnte ich
bei genauem Verfolg in Reihenschnitten keineswegs immer das typische
Bild der zentralen Mediaschiidigung mit dariiber hinausgreifender Intima-
und Adventitiaverinderung feststellen, sondern ich sah oft genug
Abweichungen davon. So sah ich Arterien, bei denen diese Verhiltnisse
ganz verschoben waren: zu einer Seite der Mediaschidigung (die hier
nur durch die Unterbrechung der Elastica und die fibrése Umwandlung
der Muskelschicht kenntlich war) schreitet ein peripherisches Granu-
lationsgewebe ziemlich weit fort, wihrend das Intimapolster nur ganz
kurz ist. Zur anderen Seite bei unveréinderter Adventitia findet sich eine
lange Strecke stark gewucherter Intima, die in threm Verlauf bedeutendem
Wechsel unterlegen ist. Man sieht in unmittelbarer Néhe der Media-
schidigung ein ganz schmales Intimapolster, das im weiteren Verlauf
immer dicker wird bis fast zum volligen Verschlufi des Lumens, ohne
daf hier im Schichtbau der Arterie sonst irgendeine Verdnderung ein-
getreten wire. In spiteren Schnittfolgen erweitert sich die Lichtung
wieder zu normalen Verhaltnissen. Es liegt die grofite Dicke des Intima-
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polsters keineswegs immer an der Stelle der priméren Medianekrose.
Eine gewisse Unabhingigkeit der Beteiligung einzelner Schichten an
dem arteriitischen ProzeB ist nach dem, was ich an den 4 Féllen gesehen
habe, iiberhaupt nicht ganz zu leugnen. Nur so ist auch die merkwiirdige
Tatsache zu verstehen, dafl bei manchen GefaBen trotz starker, schon
in Ausheilung begriffener Mediaschidigung die Intima nur geringgradig
gewuchert ist, und dal wiederum bei ganz geringen, kaum nachweis-
baren Mediaverinderungen die Intimawucherung bis zum Verschluf3
des Lumens gefithrt hat. So konnte ich eine Arterie beobachten, die
auf eine ganz kurze Strecke eine kaum erkennbare, punktférmige Durch-
brechung der Elastica interna an einem schmalen Segment des Umfanges
als einziges Zeichen der Mediaschidigung erkennen lieB. An dieser
Stelle war eine starke fibrose Wucherung des subintimalen Gewebes
zu beobachten, die sich eine Strecke weit nach beiden Seiten hinzog
und in ihrer Mitte eine Neubildung elastischen Gewebes fithrte, das
sich wie ein Biigel beiderseits von der elastischen Grenzmembran abhob,
selbst aber viel plumper und dicker als diese war. Zu bemerken ist dabei,
daB auf dem liickenlosen Serienschnitt ein Vas vasis, welches irgendwie
verdndert wire und den AnlaB zu dieser Wucherung hétte geben konnen,
nicht gefunden wurde. Es bleibt auch fiir meine Félle charakteristisch,
daB im Zentrum der Wanderkrankung die nekrotische Media liegt, mit
deren Hyalinisierung der Prozef beginnt, der von den perivasculiren
und intimalen Vorgingen begleitet ist. Aber die Abweichungen von
diesem ,,hiufigsten Typus* weisen doch nachdriicklichst darauf hin,
daB nicht die Intimaproliferation und Adventitiaquellung und -Infiltra-
tion die Folgen der Mediaschéiden, sondern ihre Begleiter sind, die als
selbsténdige Reaktionsformen auf die gemeinsame Noxe zu deuten sind.
Das Wesentliche und Entscheidende fiir die P. n. gegeniiber allen dhn-
lichen Erkrankungen bleibt die Eigenart, mit der alle 3 Schichten auf
die gemeinsame Schidlichkeit reagieren: die Intima mit Wucherung, die
Media mit Alteration, die Adventitia mit Exsudation (Infiltration).

Zweitens die Frage der ,,geweblichen Folgen®.

DaB die Erkrankung der Arterien, die unter Umstéinden zum vélligen
VerschluB fihrt, gewebliche Folgen an dem von ihm versorgten Paren-
chym zeitigen kann, steht auer Frage. Dal} jedoch alle in Begleitschaft
der P.n. auftretenden Gewebsschiden als solche zu bezeichnen sind,
ist entschieden zu bestreiten. Das beweist schon die bisherige Literatur
iber die Beteiligung der peripherischen Nerven, an deren Reihe ich
meine Fille anschlieBen moéchte. Es gibt Mitteilungen iiber schwere
einfache degenerative Verinderung der peripherischen Nerven ohne
eine Arterienerkrankung, die einen solchen Befund zu erklaren verméchte
(Wohlwill-Fraenkel-Gieseler, Lorenz, Schminke, Holtermann, eigener Falll),
dann Fille, bei denen die Degenerationen in offensichtlichem Zusammen-
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hang mit der Arterienverinderung standen (Kussmaul-Maier,) und
schlieBlich ein Fall, bei dem schwere, ausgedehnte P.n. ohne jede
Parenchymschédigung bestand (eigener Fall 2). Wenn man also der
1. Gruppe den Einwand hatte machen wollen, die Arterien hétten in
einem nicht untersuchten Stiick Verdnderungen aufgewiesen, die sekun-
dir den Nerven in ganzer Linge zur Degeneration gebracht héitten, so
war dieser Einwand schon durch den Fall Woklwill als im héchsten
Grade unwahrscheinlich abzulehnen. Denn hier fand sich gerade das
Umgekehrte: ausgedehnte Arterienerkrankung -— minimale Nerven-
schidigung. Daran schlieft sich mein Fall 2: ausgedehnte Arterien-
erkrankung — keine Spur einer Nervenschddigung. Hierdurch scheint
mir der Beweisring geschlossen. Unter solchem Gesichtspunkt ist auch
der 4. hier beschriebene Fall zu verstehen: Ungewohnlich reichlich ver-
dnderte Arterien — geringste Schidigung des Nervenparenchyms und
ebenso ganz frisch entziindliche Arterienerkrankung -— noch eben
erkennbare Reste eines abgelaufenen Prozesses an den Nervenfasern.
Und alle Fille, bei denen sich beides findet, schalten fiir die Beurteilung
dieser Frage aus, denn es ist ihnen immer entgegenzuhalten, dafl beides
auch unabhangig voneinander vorkommen kann. So ist auch in der
neuesten Arbeit von Balo iiber dieses Gebiet mit Entschiedenheit die
Abhéngigkeit der Nervenerkrankung von der der Arterien vertreten
worden — ohne einen anderen Grund als den des gemeinsamen Vor-
kommens. Seine theoretische Uberlegung stiitzt sich auf den Ge-
danken, dafl eine rein toxische Wirkung (als Ursache der neuritischen
Degeneration) nur bei akut verlaufenden Fillen zu erwarten wire,
wiahrend die Polyneuritis regelmifig und nur bei dem langsamen Ver-
lauf zu beobachten wire. Einmal erheben sich gegen die Voraussetzungen
schwerste Bedenken: warum soll bei den chronischen Fallen eine Toxin-
wirkung ausgeschlossen sein? Zeugen doch gerade die immer neu auf-
tretenden Kndtchen von der immer noch wirksamen Schidlichkeit.
Andererseits sind die beiden Fialle mit starker Beteiligung der Arterien
und mangelnder Neuritis degeneratia ausgesprochen chronische Fille
(Wohlwill 17 Wochen, eigener Fall 14 Wochen). Immerhin ist natiirlich
eine unmittelbare Wirkung der GefalBerkrankung auf den Nerven im
Sinne einer Ischdmie nicht einfach abzustreiten. Aber darauf kommb
es gar nicht an. Lediglich die Feststellung der Moglichkeit. einer paral-
lelen Erkrankung ist von Bedeutung.

Unter das gleiche Kapitel fallt auch die Verdnderung des Myokards.
Denn es muB doch sehr wundernehmen, daf trotz der sehr ausge-
dehnten Untersuchung bei unseren Fillen nirgends ein greifbarer Anhalt
fir die Abhingigkeit der Herzmuskelerkrankung mit nachfolgender
Schwielenbildung von der speziellen Arterienverinderung gegeben ist.
Die bei dem 1. Fall mithsam gefundene periarteriitisch erkrankte Arterie
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kann nicht Grund genug sein. AuBerdem sehen wir oft genug periarteri-
itische Arterienveriinderungen aller Stadien in mannigfachen Organen,
oft sehr ausgedehnt, ohne daB das Parenchym irgend gelitten hitte.
Der Gedanke einer Parallelerkrankung liegt natiirlich sehr nahe, um so
mehr, als dies fiir die Nervenschidigung ja so gut wie bewiesen ist.
Aber es geht keineswegs an, auf Grund von 2 Féllen eine grundsitzliche
Behauptung aufzustellen, zumal sie sich auf das Fehlen eines Befundes
stiitzen soll, der durch mancherlei Zufall bedingt sein mag. Immerhin
muB es auffallen, daB mehrfach in der Literatur mit Nachdruck darauf
hingewiesen worden ist, dafl dem sehr ausgedehnten Arterienbefund
keine erkennbare Veriinderung der Muskulatur entspricht (z. B. Versé,
Freund, Wohlwill Fall 1, Lemke Fall 1). Andererseits sind auch Herz-
muskelinfarkte bei bestehender Arterienerkrankung beschrieben (z. B.
Kiinne). Diese Gegeniiberstellung: Arterienverdnderung ohne Myo-
kardschidigung — Arterienverinderung mit Myokardschidigung —
Myokardschidigung ohne Arterienverdnderung lenkt die Aufmerksam-
keit stark auf eine weitgehende Unabhingigkeit beider Vorginge von-
einander hin. Jedenfalls bleibt doch das eine: selbst wenn ich in meinen
beiden Fillen ausgedehnte Arterienverinderungen gefunden hétte,
diirfte ich immer noch nicht die Herzmuskelschwielenbildung auf sie
zuriickfithren, da bei bestehender P. n. die Schwielenbildung auch fehlen
kann. Dazu kommt noch, daB die Art der Schwielenanordnung keines-
fallsdurch die Erkrankung eines groBeren (nicht untersuchten)Asteserklirt
worden wiire, da sie vielfach den ganzen Muskel betrafen und zwischen
sich iiberall unverinderte Abschnitte iibriglieBen. Ob die Befunde
Balés hierher gehoren, kann ich nicht mit Sicherheit beurteilen, da auf
die Beschreibung dieses Punktes leider nicht gentigender Wert gelegt wur-
de. Aber es fallt doch die diffuse Bindegewebsvermehrung auf, die er
bei seinem 2. Fall beschreibt, zumal er bei dem 3. sagt: ,,Im Herzmuskel
waren entsprechend den Arterienverénderungen (Knétchen der Coronar-
arterien mit verengtem Lumen) Narben vorhanden, dock auch eine
diffuse Bindegewebsvermehrung.” SchlieBllich sei noch dem Einwurf
begegnet, es seien die Schwielen durch ,,Spasmen bedingt, durch den
Hinweis, daB die oben angegebenen Uberlegungen so viel oder so wenig
fir die Spasmen Geltung haben, wie fiir den tatséichlichen Verschlufl
durch Intimawucherung. Man milite sonst schon annehmen, es seien
alle Coronargefifle spastisch verengt entsprechend den. Schwielen,
die in allen Teilen des Herzmuskels in grofier Zahl vorhanden waren.
Es soll also mit Nachdruck die Moglichkeit zur Erérterung gestellt wer-
den, daBl das Myokard unabhingig von der eigentlichen P.n. mit einer
priméiren Degeneration der Muskelzellen der Einwirkung der gemeinsamen
Schidlichkeit unterlegen ist und spiter herdférmig oder diffus bindege-
webig ersetzt wird. Doch besteht ein wesentlicher Unterschied in der
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Koordination der Erkrankung der Nerven und des Myokards. Wiahrend
wir die primire Degeneration der Nervenfaser als einen von anderer
Seite her bekannten Vorgang auf toxische Einwirkungen zuriickzutithren
gewohnt sind, ist uns fiir den Herzmuskel zundchst die Deutung einer
ausgeheilten Myokarditis geldufig. In den mir zur Verfiigung stehenden
Fallen habe ich Hinweise in der einen oder anderen Richtung (primére

Degeneration — oder primér entziindlicher Vorgang) nicht finden
kénnen, immer handelte es sich um uncharakteristische Narben des
Myokards.

Schlieflich mdéchte ich noch auf die Besonderheiten der makro-
skopischen Verhaltnisse zuriickkommen. Die interstitielle periarte-
riitische Hepatitis Christellers haben auch wir beobachten kénnen. Da
uns von den ersten 3 Fillen her das Bild nicht als charakteristisch auf-
gefallen war, habe ich sogar bei dem 4. Fall in Zusammenhang mit der
schwielig verdickten Gallenblase die derben, weillichen Streifen als
,,Carcinom* gedeutet. Riickschauend jedoch mufl ich gestehen, daf
wir auch bei den anderen Fillen eine — wenn auch nicht erhebliche —
periportale Bindegewebsvermehrung makroskopisch bemerkt haben.
Mehr in den Vordergrund traten bei den beiden ersten Fallen die Nieren-
verdnderungen (Abb. 1 und 3): die andmischen, hervorragenden Infarkte
innerhalb der dunkelpigmentierten, flachen, narbigen Einziehungen
der Oberfliche. Das Bild ist so eindrucksvoll und charakteristisch, dafB
es uns bei dem 2. Fall im Zusammenhang mit den ungeklirten Myo-
kardschwielen und der Subarachnoidalblutung die Wahrscheinlichkeits-
diagnose erlaubte.

Zu anderen Einzelfragen oder etwa zur ¥rage der Ursachen vermégen
meine Fille Wesentliches der bisherigen Literatur nicht hinzuzufiigen,
der Vollstiindigkeit halber sei noch bemerkt, dal angestellte Kaninchen-
und Meerschweinchenversuche kein verwertbares Ergebnis hatten. Die
Tiere blieben gesund, und es ist noch darauf hinzuweisen, daf auch sonst
ein sicherer Anhalt fiir eine Infektionskrankheit durch die Sektion nicht
gefunden werden konnte, die Grund fiir einen verinderten allergischen
Zustand hitte sein kinnen.
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