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Die gegenwi~rtig in der Pathologie angenommene Klassifikation 
der Erkrankungen yon blutbildenden Organen griindet sich auf die 
Vorstellung, dal~ das blutbildende Gewebe aus zweierlei Haupt- 
bestandteilen zusammengesetzt ist: 1. aus dem Parenchym der b]ut- 
bildenden Organe und 2. aus seinem Stroma. Als Parenchym werden 
die spezifischen, schon intrauterin entweder aus einem gemeinsamen 
Muttergewebe oder aus verschiedenen Ursprungsbestandteilen differen- 
zierten Zellen aufgefaf3t. 

Unter Stroma der blutbildenden Organe wird, aul~er Bindegewebs- 
bzw. GefaSwandelementen, ihr retikulo-endothelialer Apparat ver- 
standen. 

Auf Grund eines solehen allgemeinen Bauschemas unterscheidet die 
moderne Klassifikation der systemartigen Erkrankungen yon blut- 
bildenden Organen pathologische Hyperplasien des Parenchyms einer- 
seits, die des Stromas andererseits. Zu ers~eren gehSren: 1. die sog. 
Leukosen, d. h. Hyperplasien der lymphatischen bzw. myeloischen l~eihe, 
und 2. die Erythr~mie, d. h. eine ~iberma~ige Bildung und Ausschwem- 
mung von hamoglobinhaltigen Zellen. Neben diesen systemartigen 
diffusen Hyperplasien yon blutbildenden lymphoiden und myeloiden 
Zellen werden auch geschwulstartig umschriebene, bald mehr ver- 
breitete, bald mehr lokalisierte Hyperplasien derselben Tefle be- 
obachtet. Man bezeichnet sie als Leukoblastome, die entweder in Form 
yon Lymphosarkomatose (Lymphosarkom) oder als Myelomatose (Mye- 
lore) erscheinen. Diese Formen nahern sich manchmal den Leuk~mien 
dutch ein vermehrtes Auftreten im Blu~e yon pathologischen Zellen 
dieser oder jener Art. 

In samtlichen oben besprochenen Hyperplasien vermehren sich die 
1 Vorgetragen in der 22. Tagung der Dtsch. pathol. Ges. in Danzig. 
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Parenchymelemente,  d. h. verschieden ausgereifte Zellen lymphoider 
o d e r  myeloischer Reihe. 

Es wurde daneben von Schilling, Reschad, Fleischmann, Hirsch- 
/eld u. a. noch eine andere Leuk imiear t  beschrieben, mit  vermehr tem 
Auftreten yon Blutmonocyten - - m o n o c y t i r e  Leuk~mie-, d .h .  mit  
Uberschwemmung des Blutes mit  ziemlich gro{3en, rundlichen, mehr oder 
weniger eingebuchteten Kernen und ein basophiles,  rein azurophil be- 
s t iub tes  Protoplasma besitzenden, oxydasepositiven Elementen. 

Gestiitzt suf die Arbeiten yon AschoH-Kiyono spricht sich Schilling im Sinne 
einer Abstammung yon Monocyten a.us dem Retikuloendothel aus. Diese An- 
sicht scheint such die Arbeit yon Shiomi, sowie yon Bi~ngelcr, Schittenhelm und 
Erhardt zu unterstiitzen. Naegeli dsgegen rechnet die Monocyten den Myelo- 
blssten zu; desgleichen beweisen such die Untersuchungen yon Timo]e]ewski und 
Benewolenska]st die MSglichkeit einer Abstsmmung der Monocyten aus Myelo- 
blssten. 

Nimmt  man  an, dal~ die Ansicht von Schilling fiber die retikulo- 
endotheliale Natur  der Blutmonocyten noch nicht sicher bewiesen ist, 
und andererseits, da~ die Naegelische Meinung yon einer nahen Ver- 
wandtschaft  der Monocyten und Myeloblasen des Knochenmarks yon 
gewissen Tatsachen bekr~ftigt wird, so diirfte man den Schluft ziehen, 
da[~ sich bei leukimischen, sowie aleukimischen Hyperplasien des blut- 
bildenden Apparates  stgndig nur parenchymat5se Gebilde - -  Lympho-  
bl~sten, Myeloblasten, bzw. ihre Mutterzellen - -  vermehren. Somit 
spielt das Retikoloendothel bei hyperplastischen Vorg~ngen im blut- 
bildenden Appara t  entweder eine passive Rolle, oder vielleicht iiber- 
n immt  es wiederum die ibm intrauterin zukommende blutbildende 
l~olle, aber blol~ in dem Sinne, dal~ es erneut prim~re lymphoide 
Zellen liefert, die sodann zu Lymphoblas ten (Lymphocyten) bzw. 
Myeloblasten (Myelocyten) differenziert werden. 

Eine Hyperplasie des retilculo-endothelialen Apparate s von blutbilden- 
den Organen ist nut in Form yon entzi~ndlichen Wucherungen ihres 
Sti~tzgeri~stes, die bisweilen einen sehr ausgedehnten Charakter annehmen 
kSnnen, bekannt.  Das sind die sog. Gr~nulome, welche entweder durch 
best immte Infektionserreger - -  Tuberkulose, Syphilis, Typhus abdom. 
usw. - -  hervorgerufen werden, oder ursichlich noch dunkel sind - -  
Lymphogranulomatose Paltau]-Sternberg. Doch ist die entziindliche 
Natur  der in Rede stehenden Erkrankungen so offensichtlich, dal~ diese 
I-Iyperplasien des Gertistes yon blutbildenen Organen ihrem Weseix 
nach nichts gemeinsames mit  Leukosen und Monocyten]eukimien yon 
Schilling habcn. 

Kiirzlich sind wir aber einem Fall von systemartiger t typerplasie 
der blutbildenden Organe begegnet, der zuerst den Ged~nken yon 
einer aleukimischen Lymphgdenose erweckte, bei weiterer Unter- 
suchung sich aber als eine reine Hyperplasie des retikulo-cndothclialen 
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Sys tems  in s~mtl iehen h / imatopoe t i sehen  Organen erwiesen ha t ,  ohne 
jegl iehe A n t e i l n a h m e  ihrer  pa renehymat6sen ,  ha mob la s t i s c t~n  Ele- 
monte.  

63j~hriger Sehlosser J. ]3. 17. I. 1927 in die therapeutisehe Klinik (Prof. 
K. Georgiewski) Init Klagen fiber Ateinnot, IIusten Init Auswurf, linksseitige 
Sehinerzen und Vergr6gerung yon Lymphknoten aufgenoinmen. Erkrankungs- 
beginn mit Erk~ltung iin Dezeinber 1926 mit Teinperatur zwisehen 37,6 und 
38 ~ linksseitigen Sehmerzen und tIusten. Darauf Atemnot und Bein6dein. Naeh 
2wSehiger Erholung Wiederaufnahine der Arbeit, 3 Tage sp~ter Versehlimme- 
rung, verst~rkte Ateinnot sowie I-Iusten mit Auswurf. 2 Woehen vor der Anfnahine 
Lyre phknotenvergrSgerung bemerkt. 

Au]nahmebe]und: Blausueht. Ikterus. 0dem der Beine. Naeken-, Darinbein- 
und Aehsellymphknoten als Pakete durehtastbar, einzeln erbsen- bis nuggroG, 
yon elastiseher Konsistenz und nieht Initeinander verwaehsen. Linke Brustkorb- 
h/~Ifte vorgew61bt, nieht atmend, erhebliehe D~mpfung; reehts etwas tyinpanitiseh. 
Atemger~usehe links fehlend, reehts verl~ngerte Ausatinung Init troekenen l~assel- 
ger~usehen. Herz naeh reehts versehoben. Puls 96. Leberrand 3 Finger breit 
unter dein Rippenbogen. Milz nieht tastbar wegen der Druekeinpfindliehkeit des 
Bauehes. tIarn: Urobilin, sonst o. B. 

Blur: IIamoglobin 69%. Erythroeyten 3720000. F/~rbeindex 0,9. Leuko- 
eyten 6600. PolynneMtre 74% (Jugendliehe 3%, Stabkernige 4,5%, Segment- 
kernige 66,5%). Monooyten 7,5%. Lyrnphoeyten grog 15%, klein 2,5%. Eosino- 
philo 0,5%. Basophile 0,5%. 

l~eaktion yon Davis d-. l~eaktion yon Gregersen--. 
Probepunktion der linken PleurahShle ergab grtinlieh sehiininernde serSse 

Fliissigkeit, die eine positive Rivolta-Reaktion aufwies. Iin Ausstrich des Zentri- 
fugats sp~rliche Neutrophile und 2--4 Lyinphoeyten in jedein Gesiehtsfeld. An- 
nahine einer linksseitigen Pleuragesehwulst. 

Bei Ansangung des PleurMnhalts am 20. I. 500 ecru einer durehsiehtigen, 
r~seh zu gallertiger Masse erstarrenden l~ltissigkeit Init spezifisehem Gewieht 1010 
und 1,75% EiweiB entleert. 

Im weiteren Krankheitsverlanf stg~ndig zunehinende Ateinnot, Blausueht, 
BeinSdeme, Mlgemeine Sehw~che. Blutuntersuehung am 21. I. ergab: Name- 
globin 69%, Erythroeyten 3820000, Fgrbeindex 0,9. Leukoeyten 6000, davon 
PolynucleS~re 73%, Monoeyten 1%, Lyinphoeyten grol3 22%, klein 4%, Eosino- 
philo - - .  Basophile - - .  

Teinperatur zwisehen 37 und 37,8 ~ 
Aussaugung der Flfissigkeit aus der linken PleurahThle am 29. I. ergab n u r  

100 cem gMehartiger Fliissigkeit mit 3 proz. Eiweig. t~ivolta ~-. Im Blur positive 
Bilirubinreaktion. IIn Ham Urobilin. Keine TB. iin Auswurf. 31. I. Ted. 
Genaue klinisehe Diagnose konnte nieht gestellt werden. 

Die mikroskopisehe Untersuehung eines sehon am l l .  I. herausgesehnittenen 
Lyinphknotens ergab" Hyperplasie des retikul~ren Stromas, vereinzelte Eosino- 
phile und Mastzellen. Anseheinend Wucherung aueh der Blutgefggendothelien. 
Lymphogranuloinatose reeht wenig wahrscheinlieh, aber aueh die eigent]iehe 
Natur der Erkrankung nieht bestiinmbar. 

i Sektion (3 Stunden nach dem Tode, Obduzent Dr. O. Bykowa, S. Nr. 12, 
31. I. 1927): Starke Abinagerung, Haut blaB, Totenfleeke fehlen. Beiderseitige 
Halslyinphknoten vergr5gert und Initeinander verwaehsen, auf dein Durehsehnitt 
yon rosaweil~lieher Farbe und yon etwas verinehrter Konsistenz; Achsel- und 
Leistenlyinphknoten ebenfalls erheblich vergrTgert, in Form yon mgehtigen 
P~keten. IIn linken Pleurarauin 5630 cem durchsiebtiger ge]blicher Fliissigkeit 



94 Th. Tschistowitseh und O. Bykowa: 

yon spezifisehem Gewieht 10161. Linke Lunge stark zusalnnlengedr/iekt, mit hirse- 
korngrol3en weil31iehen Kn6tehen an der Oberfl~ehe (sp~Lter als lymphatisehe 
Kn6tehen erkannt). Im reohten Pleuraraum ca. 50 corn ebensoleher Fliissigkeit. 
Rechte Lunge emphysemat6s, iiberall lufthaltig. Peribronchiale Lymphknoten bis 
walnuItgrol3, lymphatiseher Apparat der Zungenwurzel und Tonsillen nieht ver- 
grSl3ert. Herz (280,0) und Sehilddrfise o. B. Leber vergrSBert (1650,0) mit glatter 
Oberfl~ehe, yon grauliehroter Farbe, mit zahlreiehen, weil3liehen, hirsekorngroBen 
KnStehen. Milz vergr6ftert (500,0), Oberfl~ehe glatt, das Gewebe dunkelrot mit 
zerstreuten weiftliehen KnStehen, Pulpa in erheblicher Menge abstreifbar. Magen- 
sehleimhaut mit kleinen Blutungen. getroperitoneale Lymlohknoten stark ver- 
gr68ert, in etwa faustgroBe Pakete nmgewandelt, auf dem Durchsehnitt yon weiB- 
lieher Farbe und weicher Konsistenz. Nebennieren vergrSl3ert, mit betr/~ehtlicher 
Lipoidablagerung in der Rinde. Nieren, Nierenbecken, Harnblase, Pankreas o. ]3. 
Knoehenmark aus der Obersehenkeldiaphyse yon graugelblieher Farbe. 

Anatomisehe Diagnose : Aleukiimische Lymphadenose ? Hyperplasie der 
eervikalen, mediastinalen, axillaren, retroperitonealen und inguinalen Lymphknoten. 
Bedeutende Hyperplasie und Verdichtung der Milz. Vergr6/3erung der Leber (Lympho- 
matose). Linksseitiger Hydrothorax. Atelektase der linken Lunge, Emphysem der 
rechten. Geringe Atherosklerose. 

Mikroskopische Untersuchung ergab,  dul~ es sich n ich t  u m  eine aleu- 
k~mische Lymphadenose ,  sondern  um einen ganz andera r t igen  und  

i iberaus sel tenen Prozel~ handel t .  

H~rtung in Zenker-Formol, Orth und Formol. Gefrier- und Celloidinsehnitte 
mit Giemsa, May-Gritnwald-Giemsa, Azur II-Eosin, nach Mallory und Foot (fiir 
Darstellung der Retikulumfasern) gef~rbt. Aul~erdem H~imatoxylin-Eosin, van 
Gieson, Sudan I I I  und Oxydasereaktion. 

Lymph~noteu: Struktur hochgradig veriindert: RindenknStchen, Mark- 
strt~nge und Sinus nicht unterscheidbar. Das ganze Gewebe fiberall gleichm~13ig, 
heller als normal; Durchsichtigkeit des Gewebes yon einer i Verminderung der 
Lymphocytenzahl abh~ngig; diese liegen vereinzelt oder in tt~ufchen zu 2--3 Zellen, 
~lle Zwischenr~ume dagegen von hellen, durchsichtigen Zellen bald liinglicher, oval- 
spindeliger, bald mehr rundlicher Form eingenommen; die Zellen mitunter grSl3er 
als Lymphocyten; 6fters liegen sie eng zusammengedr~ingt. Ihr 1)rotoplasma ist 
reichlich, feinschanmig, schwach acidophil oder nngef~rbt; durch Protoplasma- 
forts~tze stehen sie miteinander in Verbindung und bilden dadurch ein zartes 
syncytiales 5Tetz, in dessen Maschen vereinzelte kleinere oder gr61~ere Lympho- 
eyten bzw. Lymphoblasten mit deutlich basophilem Protoplasma liegen. Die 
Kerne der hellen zweifellosen Reticulumzetlen sind sehr blaB, oval, l~ngtieh oder 
rundlieh, mit einem feinen Chromatinnetz und einem bzw. zwei deutlichen Kern- 
k6rperchen. Diese Retieulumzellen maehen die Hauptmasse des Lymphknotens 
aus, w/~hrend die Lymphocyten ganz zuriiektreten; viele yon diesen letzteren 
haben dabei pyknotisehe Kerne in Form yon unregelmgBig konturierten Kliimp- 
ehen. Im Protoplasma yon abgerundeten t~eticulumzellen lassen sich bier und 
da phagoeytierte Chromatinsehollen - -  l~este der verlorengegangenen Lympho- 
cyten - -  oder rote Blutk6rperehen naehweisen (Abb. 1). In zusammengefallenen 
Sinus, die 6frets Erythrocyten enthalten, begegnet man mit mehreren Erythro- 
cyten beladenen Makrophagen. DaB diese hellen Zellen tats/~ehlich den Re~iculum- 
zellen entspreehen, ist besonders klar an den mit Silber imprggnierten Pr~loaraten 

1 Diese einseitige Flfissigkeitsansammlung haben wir nns als durch eine 
Kompression der abfiihrenden Lymphbahnen seitens der stark gesehwollenen 
Lymphknoten im ]inken Lungenhilus entstanden erkl~irt. 
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zU verfolgen; hier bilden die Gitterfasern ein kleinmasehiges, dichtes Netz, das 
dem zelligen Syneytium v611ig entspricht, wobei ein enger Zusammenhang der 
Reticulumfasern mit dem Protoplasma yon l~etieulumzeller/ deu~lich zutage 
tritt, (Abb. 2). Diese Verh/~ltnisse stimmen auf das beste mit neueren Angaben 
yon O~'s~s fiberein, namentlieh dab 1%etieuIumfasern im Protoplasma yon Retieu- 
]umzellen gebildet werden. 

AuBer sp~rlichen Lymphocyten and dem retikul/~ren Synsytium sind in 
Lymphknoten noeh vereinzel~e MastzelIen und, wie oben erwahnt, zahlreiehe 
degenerierende Lymphocyten anzutreffen. Die Wandungen der Bluteapillaren 
besitzen saf~reiehe Endothelien. Es:ist nich~ yon der Hand zu weisen, dal~ dieses 
Endothel aueh in gewissem Grade an der ttyperplasie des Lymphknotenstromas 
beteiligt sein kGmlbe. Die Oxyd~sereaktion erweis~ nur sps positiv reagie- 
rends Zellen. S~tmtliche vergr61]erten Gerfistzellen sind oxydasenegativ. 

Abb. 1. Lymphknoben. Enorme Wucherung der Reticulumzellen, sp~rliche Lymphocyten. 
Phagoeytierter Erythrocyt. ~ay-Grfinw.-Giemsa, 014ram. Vergr. I :1000. 

Milz: Das ganze Milzparenchym in ein vSllig eintSniges Gewebe verwandelt; 
weder LymphknStchen noch Sinus der roten Pulp~ unterscheidbar. Vorherrschend 
sind zu Syncytien verbundene Re~iculnmzellen yon wesen~lich denselben Eigen- 
schaften, wie die in den Lymphknoten. In 1Kasehen des retikul~ren Syneytiums 
liegen die miteinander vermisehten Erythroey~en und Lymphocyten bzw. Lympho- 
blasten, mit einem basophilen, gr~nulafreien Protoplasma und einem grobstruk- 
~urierten Kern (Abb. 3). StellenweJse sind die Lymphoblas~en in Retieulum- 
masehen zu grSBeren H~ufchen ohne Beimisohung yon Erythroeyten angeordnet; 
manchm~l gelingt es, im Zen~rum eines solchen H/~ufchens ein kleines arterielles 
J~stohen aufzudeeken; diese Gebilde kSnnten wahrscheinlich als Reste yon Mal- 
pighischen KSrperchen ~ngesproehen werden, die veto hyperplasierten Retieulum- 
syneytium verdr/~ngt wurden. Auch in der Milzpulpa befinden sieh zahlreiehe 
pyknotisehe Lymphoeyten. Aul]erdem werden sp/~rliche neutrophile und eosino- 
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Abb. 2. Lymphkno~en, Keticulumfaserne~z (Gitterfasern) im Syncytium gewucherter Reticulum- 
zellen. Silberimpr/~gnation nach l~oot. H/im.-Eosin. Vergr. ] :,~03. 

Abb. 3. Milz. Wucherung yon Reticulumzellen, in deren .Pro~oplasma phagocytierte Ery- 
throcyten und Chromatinkliimpchen zu sehen sind. Giemsaf/~rbung. Imm. Vergr. 1:1000. 
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phfle Myelocyten bzw. Leukocyten angetroffen. Oxydasereaktion erweist wenige 
positiv reagierende Zetlen. S~ellenweise bilden sich aus Reticulumzellen gr61tere, 
an I~iesenzellen erinnernde Protoplasmamassen mit  mehreren blassen Kernen. 
Auch in der Milz sind zahlreiche abgelSste, frei zwischen lymphoiden Zellen und 
Erythrocyten liegende Reticulumzellen zu sehen. In  ihrem Protop]asma werden 
phagocytierte pyknotische Kernreste und Erythrocyten angetroffen (Abb. 3). 
M_itosen sind selten. Endothel der wenigen zuriickgebliebenen Milzsinus ist ge- 
schwollen; es konnte nicht sicher ~estges~eHt werden, ob dasselbe auch an der 
Reticulumhyperplasie beteiligt ist. Im Sinuslumen schwimmen vereinzelte freie 
Reticulum- bzw. Endothelzellen, zum Teil mit pyknotischen Kernen und Erythro- 
cyten beladen. Pigmen~ablagerungen fehlen. Die Gitterfasernf~rbung bzw. 
-imprggnierung nach Mallory und ~Voot erweis~ gleichfalls iiberall das Bild eines 

Abb. 4. Lymphdriise. l~etikulumfasernetz, deren Maschen fast samtliche Lymphoidzenen um- 
flechten und mit Reticulumzellen in Zusammenhang stehen. Silberimpritgn. nach Foot. ]t~mat. 

Vergr. 1:300. 

feinen, aber dichten :Fasernetzes (Abb. 4). Die Fasern fehlen nur an Ste]len jener 
zusammengesinterten Reticulumzellen, die an Riesenzellen erinnern. Das Reti- 
culumnetz hat  das ganze Parenchym gleichm~Big durchflochten; blol~ hier un4 
da weist ein paralleler Verlauf yon Fasern auf die bier friiher vorhandenen B~lkchen 
hin; diese letzteren sind aufgelockert und verlieren sich inmitten des hyperplasier ten 
Reticulums. Frei yon Reticulumnetzen sind nur Blutgef~Be geblieben, deren 
Endothel stark geschwollen erscheint. Die van Giesonsche l~i~rbung zeigt, dab 
weder in Lymphknoten noch in der Milz irgendeine Entwicklung yon kollagenem 
Bindegewebe s~at~hat: das retikul~re Stroma behgl~ fiberall den Charakter eines 
zarten protoplasmatischen Syncytiums bei, dessen Reticulumfasern nur mit feineren 
Me~hoden dars~ellbar sind. 

Leber. Leberzellen mit geringem braunen Abnutzungs- und m~l~ig viel 
Eisenpigment, feinen Lipoidtr6pfchen, m~13iger Siderose (in den Ze]len der 

Virchows Archiv. Bd. 267. 7 
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inneren und  mit t leren Zone) und  geringer Zahl  yon grSfteren Fet t t ropfen  (in der 
~ulleren Lappehenzone).  Capillaren mi t  Ery th roey ten  angefiillt. Zentra lvenen 
ohne irgendwelche Vergnderungen. In  Glissonschen Kapseln interlobulgres Binde- 
gewebe mgchtig verbrei ter t  durch dicke, die Gef~iBe umhiillende Zellenm~intel 
(Abb. 5). Der Bau dieser Gebilde s t immt  in der Hauptsache  mi t  dem der Lymph- 
knoten- und  Milzvergnderungen iiberein (Abb. 7). Die Git terfasernf~rbung er- 
weist dasselbe feinmaschige Netz wie in Lymphkno ten  und  in der  Milz (Abb. 6). 

Die Herde in der Tiefe der Leber sind recht  zahlreich und  l inden sich sowohl 
inter- wie intralobul~r. Diese iutmlobuld~ren rundl ichen Zellkn6tchen sind des- 
wegen besonders bemerkenswert ,  weil bier eine Beteiligung yon Kup]#rschen 
Zellen am Aufban des ret ikul~ren Netzes besonders klar zu verfolgen ist. Eine 
Reihe yon Ubergangsformen zwischen Reticulumzellen und  Lymphoblas ten  legt 

Abb. 5. i~bersichtsbild der Leberstruktur. Zahlreiche ,,ReLikulome" in der Glissonschen Scheide 
sowie mitten im Leberl~ippchen. II~im.-Eosin. Vergr. 1 : 60. 

die Vermutung einer En ts tehung  dieser aus jene n nahe. Sehr schSn ist ~uch eine 
zunehmende Druckatrophie  der  Leberzellen mit  sehlief31ichem Untergang in- 
mi t t en  des gewucherten t~etieulumgewebes zu beobaehten.  

Knochenmark aus der Obersehenkeldiaphyse ha t  seinen Iett igen Charakter  
beibehalten.  Das epiphysare rote Knoehenmark  seheint  an  einigen Stellen normal 
gebaut  zu sein, d. h. es b ie te t  das gewShnliche Bild der Myelo- und  Erythropoese 
dar. Es werden aber auch andere Stellen angetroffen, die gewissermal~en an  
die obenbeschriebene retikulS, re Hyperplasie er innern:  hier befindet sieh ein 
gleiches, doch n icht  so dichtes retikul~res Netz wie in der Milz und  mit  mehr  l~ing- 
lichen, weniger saftreiehen Zellen. An diesen Stellen sind die normalen parenchy- 
mat6sen Knoehenmarkselemente  - -  Myeloblasten, Myelocyten, Ery throblas ten  
und  Megakaryocyten - -  in  spiirlieher Zahl  v6rhanden,  es erseheinen dagegen in 
Musehen des Re t i euhmne tzes  lymphoide Zellen; das Bild dieser Herde er inner t  
somit an das der Lymphknoten .  Im ganzen genommen ist das Knochenmark  
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Abb. 6. Gitterfasern der 'Leber ,  die im ,,Retikulom', ein engmaschiges Netz gebildet haben, 
Silberimpragn. nach Foot.  Vergr. 1 : 200. 

Abb. 7. Struktur  eines Leberret ikuloms bei s tarker  VergrSi~erung. Syncytium aus Retikulum- 
zellen, yon  denen einige sich losgelSst haben.  Sp~rliche Lymphoidzellen, vereinzelte eosino- 

phile und neutrophile Zellen. 01-Imm. Yergr. 1:1000. 

7* 
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sehr wenig befallen, was sehon bei der Sektion vorauszusehen war. Jedenfalls 
bietet es andeutungsweise dieselben Erseheinungen der retikuli~ren Hyperplasie 
mit lymphoidem Umbau dar. 

Aus diesen Befunden geht hervor, dab es sich;um einen Fall einer 
aleuki~mischen Lymphadenose besonderer Art handelt, bei der eine 
systemartige Wucherung retikul~rer Zellen in si~mtlichen Lymphknoten 
und in der Milz das Bild beherrscht. Die normale Struktur dieser Organe 
ist verlorengegangen: es hat  sich ein m~chtiges Synoytium aus saftigen 
Retikulumzellen mit ongo daran ]iegenden Reticulumfasern gebildet; 
kein Zweife], dab diese letzteren auf Kosten des Protoplasmas yon Re- 
ticulumzellen entstanden sind (OrsSs). Das Parenchym -- ]ymphoide 
Zellen der Lymphkno ten  und der Milz --  haben nicht nur keinen An- 
teil am Wucherungsprozeft genommen, sondern im Gegenteil hat  sich 
ihre Anzahl stark vermindert, wobei hi~ufige Bilder ihrer Degeneration 
und Nekrobioso zu sehen sind. Die retikuli~re Hyperplasie hat  in hohem 
Grade auch die Leber befallen; hier sind zahlreiche Horde entstanden, 
die eine gewisse Ahnlichkeit mit leuki~mischen Lymphomen aufweisen, 
aber aus retikul~ren Zellen bestehen. Die iibrigen Organe sind yon der 
Reticulumhyperplasie freigeblieben. Es liegt hier somit ein Fall 
der reinen systemartigen Reti]culose - -  Retioulosis universalis aleu- 
caemica- -  vor, d. h. einer Erkrankung des gesamten blutbildenden Appa- 
rates, die ihren Ausdruck nicht in einer Hyperp]asie der parenchymatSsen 
Gebilde, wie bei Leukosen und Leukob]astomen, sondern in einer Wuche- 
rung der Stromazellen, d .h .  der Retioulumzellen, gefunden hat. 

Wie schon oben erwghnt wurde, beobachtete man bisher eine Wuche- 
rung der Stromaze]len yon Lymphknoten,  Milz und Knochenmark 
meistens in Form yon sog. Lymphogranulom. Es ist offensichtlich, 
daft diese Erkrankung hier nicht in Betracht kommt. 

K.  Sternberg erwi~hnt nun in seinem Artikel , ,B lu t k rank he i t e n"  im 
Handbuch der speziellen pathologischen Anatomie und I-Iistologie yon 
Henke  und Lubarsch (1926) eine Reihe yon Mitteilungen, die in letzten 
Jahren erschienen und sich mit eigentfimlichen systemartigen Erkran- 
kungen des blutbildenden Apparates beschgftigten: es handelte sich 
um eine primgre Wucherung des Retikuloendothels, wobei in einigen 
Fgllen mehr das Gefiiftendothel, in anderen mehr die retikulgren Zellen 
wucherten (S. 95). 

Nur ganz kurz fiber die der Zeit nach erste (1903) Mitteilung yon Borissowa. 
Sie hat einen Fall yon Splenomegalie (Milzgewicht 1605 g) beschrieben, der yon 
Prof. Sahli als Bantische Krankheit gedeutet wurde. Es handelte sich abet in 
der Tat um eine Systemerkrankung des Endothels yon Milzsinus und Leber- 
capillaren, und aul~erdem bestand eine schwere Angmie. Die Beurteilung des 
Zellcharakters in diesem Fall ist dadurch ersehwert, dab yon J%rissowa nur ein- 
faehe Fgrbungsmethoden angewandt wurden. 

Die erste gut studierte Beobaehtung einer systemartigen Wucherung vom 
retiku]oendothelialen Apparat gehSrt Goldschmid und Isaak (1922). Eine 54j~hrige 
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Frau erkrankte mit Anemic und Vergr6Berung der Milz (1780 g) und der Leber 
(2820g); Lymphknoten unver~ndert. Mikroskopisch fand sich in Gef~l]en der 
Milz, Leber und des Knochenmarks eine Anhaufung yon basophilen, oxydase- 
negativen Zellen mit chromatinreichen Kernen; viele yon diesen Elementen 
waren groB, sogar riesenzellartig. Nach Ansicht der Verfasser stammen diese 
Zellen aus dem gewucherten Gef~Bendothel; die Erkrankung habe einen ahn- 
lichen systemartigen Charakter angenommen wie bei Morbus Gaucher, mit dem 
Unterschied, dab bei der letzteren eine extravasculare Retikuloendothelwucherung 
zustande kommt, wahrend im Fall der Veffasser umgekehrt eine intravascul~re 
Hyperplasie dcrselb.en Elemente statthatte. Goldschmid und Isaak bringen die 
yon ihnen beschriebene Erkrankung in eine nahe Beziehung zu Leukgmien: sie 
kSnnte als eine Gef~Bwandzellenpseudoleukamie mit fehlender Ausreifung zu 
echten Blutelementen - -  Lymphoblasten bzw. Myelobl~sten - -  aufgefaBt werden. 

Eine weitere ghnliche Beobachtung geh6rt Schultz, Wermbter und Puhl (1924). 
23/4j~hriges M~dchen, das mit einer fortschreitcnden Anemic, Schwellung der 
Lymphknoten, der Milz und Lcber, sowie multiplen geschwulstartigen Wuche- 
rungen in Schadelknochen, mit schnell darauffolgender Usuren- und Geschwfiren- 
bildung, erkrankt. Tod unter Erscheinungen einer hochgradigen Anamie (H~mo- 
globin 17%, Erythrocyten 1250000) und einer Leukocytose bis 17800. Sektion 
zeigt einen Ersatz der usurierten Knochen durch fibr6se, br~unlich gefarbte Massen, 
ferner eine m~chtige VergrSBerung der Lymphknoten (mit Nekrosen), der Milz 
und Leber; die letztere enthMt massenhafte, kleine, weiBliche Kn6tchen. Mikro- 
skopisch finden sich in den genannten Organen nnd in Darmfollikeln fiberall eine 
Unmenge groBer, manchmal riesenhafter Zellen, mit hellen, meistens l~nglichen, 
mitunter mehreren Kernen und oxyphilem, 6fters Einschliisse enthaltendem 
Protoplasma. Diese Elemente sind mit Lymphocyten, Plasmazellen und Eosino- 
philen untermischt und in ein Stroma aus kollagenen Bfindeln sowie einem gut 
ausgebildeten Netz aus retikul~ren Fasern eingelagert. Die zentralen Bezirke 
solcher Kn6tchen zeigen 6frets eine Nekrose. In Lymphknoten tritt besonders 
klar die retikul~re Abstammung dieser grol]en Zellen hervor, die auch reichlich 
im Knochenmark, namentlich in dem die Sch~dclknochen usurierenden Gewebe, 
und auch:in manchen anderen Organen auftreten; die Lungencapillaren sind mit 
ihnen vollgepfropft; stAndig enthalten sic aul~erdem in ihrem Protoplasma Fctt- 
trSpfchen. 

Die Fragc, wohcr diese grol3en Zellen entstehen, beantworten die Verfasser 
in dem Sinne, daB sic sich aus den retikulo-endothelialen Gebilden unter dem 
Einflul3 einer nicht aufgeklArten Ursache, wahrscheinlieh einer Infektion, gebildet 
haben. Ihrer Meinung nach stellt der ganze hyperplastische Proze~ eine system- 
artige Lymphogranulomatose dar, doch nicht yon Sternbergsehem Typ; der Vor- 
gang kann den Pseudoleukgmien an die Seite gestellt werden, mit dem Unter- 
schied, dal] hier die Hyperplasie nicht die Parenchym-, sondern die Stroma- 
zellen betraf. In dieser Beziehung weist unser Fall eine gewisse Verwandtschaft 
mit der hier zitierten Beobachtung sowie mit dem Fall yon Goldschmid und 
Isaak auf. 

Im Jahre 1923 hat Ewald einen FM1 yon ,,Retikuloendotheliose" ver6ffent- 
licht, der unter dem Bride einer akuten Monocytenleuk~mie, mit Mundschleim- 
hautnekrosen, Blutungen und schwerer Anemic verlief. In s~mtliehen blutbilden- 
den Organen wurde eine Verdrangung ~hrer Normalbestandteile dureh umfang- 
reiche Zellen mit basophilem Protoplasma und groBen hellen Kernen gefunden. 
Diese Zellen waren der Entstehung nach sicher mit dem retikul~ren Stroma ver- 
bunden, enthielten aber schon eine azurophile Granulation und gaben positive 
Oxydasereaktion. Ewald stellt sic den Monocyten gleich; er h&lt seinen Fall ftir 
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eine akute, durch Sepsis verursaehte l~eizung des gesamten retikulo-endothelialen 
Apparates, die als eine akute leuki~misehe Retikuloendotheliose zu bezeichnen 
w~re, ~nd sehlagt diese Benennung aueh ffir die monocyt~ren, yon Schilling, 
Reschad und Hirsch#Id beschriebenen Leukosen vor. 

Ferner hat im vorigen Jahre Akiba einen eigentfimlichen Fall yon system- 
artiger Wueherung des Retikuloendothels in der Milz und in Lymphknoten be- 
schrieben, dermit  dem etwas friiher verSffentliehten Fall yon Letterer v611ig gleieh 
ist. In beiden F$11en wurden Sauglinge yon einer akuten, fieberhaften, hamor- 
rhagisehen Sepsis befallen. Lymphknoten, Milz, Darmfollikel und periphere 
L~ppchenzonen in der Leber zeigten eine Verdr/~ngung der normalen Organ- 
bestandteile dutch Haufen umfangreicher, protoplasmareieher Zellen, die yon 
feinen t~eticulumfasern dicht umsponnen wurden. Die zum Teil nekrotischen 
Zentren yon Zellansammlungen enthielten Streptokokken. Diese Zellen waren 
zweifellos aus dem Retieulumstroma der Organe entstanden und batten alle 
iibrigen Zellen - -  Lymphoeyten, Splenoeyten und Leberzellen - -  verdrangt. 

Akiba hat persSnlieh die Prapa~ate vom Fall Schultz, Wermbter und PuhI 
durehmustert und ist der Meinung, dab es sich hier sowie im Fall von Goldsehmid 
und Isaak um atypisehe Lymphogranulomatosen handelt, die streng yon seiner 
Beobaehtung sowie yon solcher Letterers unterschieden werden miissen, da diese 
letzteren als Aleukamien mit ubiquit~rer Wueherung aussehljel~lieh yon retikulo- 
endothelialen Zellen aufzufassen sind. Samtliche parenchymatSse Zellen der 
blutbildenden Organe wurden durch die hyperplasierten Retikuloendothehen unter- 
drfiekt; es kam aueh nieht zur Ausbildung einer monocyt~ren Leukamie. 

Im selben Jahre ist yon Krahn eine Mitteilung fiber eine eigenartige spetisehe 
Erkrankung verSffentlicht worden. Ein 5ji~hriges Madchen bot starke Ani~mie 
(I-Lmoglobin 13%, Erythroeyten 1000000) und Leukopenie mit Fieber und aus- 
gesprochener VergrSf~erung s/~mtlieher Lymphknoten dar. Blutbild: Gesamtzahl 
der Leukoeyten 3000, darunter 13 % Neutrophile, 80 % Lymphoeyten, 10% ~ber- 
gangsformen und groBe Lymphocyten; die Leukopenie wurde immer starker und 
erreichte vor dem Tode 500. Bei der Sektion wurden septisehe Lungen und 1N'ieren- 
infarkte, septisehe Pleuritis, allgemeine Lymphknotenhyperplasie und ein ge~nger 
Milztumor, milz~hnliehes Knoehenmark festgesteUt. Die mikroskopische Unter- 
suehung erwies eine Wueherung der Reticuhm- und Endothelzellen, die in den 
Lymphknoten und der Milz stattgefunden hat, viel geringer im Knoehenmark. 
Multiple Nekrosen, bedingt dureh Mikrobenembolien. Die Retieulumzellen hatten 
des lymphoide Gewebe der Lymphknoten und der Malpighisehen K6rperchen 
stark verdr/~ngt, andererseits waren die reifen myeloischen ZeUen im Knoehen- 
mark so gut wie verschwunden. Die entziindlichen Infiltrate rings um die sep- 
tisehen Embolien in den Organen bestanden aus einkernigen Zellen. 

In  seiner kritisehen Bespreehung dieses Falles, nachdem er die Meinung Schil- 
lings fiber die Entstehung der Monoeyten aus Retikuloendothelien und das Vor- 
kommen yon monoeytaren Leuk~mien fiberhaupt ftir nieht zutreffend erkt~rt, kommt 
Krahn zu der SehluBfolgerung, daf~ es Sepsisformen gibt, die eine mehr oder 
weniger starke l~eizung der l~etikuloendothelzellen hervorzurufen und zuweilen 
deren Austritt in den Blutstrom zu bewirken vermSgen. Solehe Falle, die gegen- 
w~rtig als Monoeytenleukamien resp. Aleuk/~mien gelten, stellen in der Tat nur  
pathologische akute Sepsisreaktionen dar; es wiirde also bisher kein Grund vor- 
liegen, eine 3. Form leuk~tmischer resp. aleuk/~miseher Retikuloendotheliose anf- 
recht zu erhalten. Dieser Fall yon Krahn darf unseres Eraehtens in die agranulo- 
eytaren septisehen Formen eingereiht werden. 

Zu diesen sparliehen aus der Literatur zusammengestellten Beobaehtungen 
mSchte ich noeh einen russisehen Fall hinzufiigen, der in demselben Jahr 1926 
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yon Prof. Arinkin verSffentlicht worden ist. 35j~hrige Frau erkrankt mit An- 
schwellen und leichter Druekempfindliehkeit mehrerer tIals- und Achsellymph- 
knoten. Stark positive WaR. Milz und Leber vergrSl]ert. An~mie (Itamoglobin 70 %, 
Erythroeyten 4000000). Leukocytenzahl yon 11000 bei der Aufnahme bis auf 
1200 allmahlieh gesunken, darunter 65--75% Neutrophile; die Lymphoeyten 
zeigen eine fortschreitende Verminderung, von 29 % bis ~uf 10%; dagegen steigt 
<lie Zahl der Monoeyten yon 14% bis auf 20%, unter denen auch jugendliche 
Formen anzutreffen sind. Bei der Biopsie eines Lymphkllotens wurde yon Prof. 
N. Anitschkof] eine st~rke Hyperplasie der Stromaretieulumzellen und der Sinus- 
endothelien festgestellt. Diese Zellen hatten teilweise die Lymphocyten der KnSt- 
then und Markstr~nge verdr~ngt. Die Kranke hatte naeh einem fast lj~hrigen 
Aufenthalt die Klinik verlassen. Arinkin bezeichnet diese Erkrankung als aleu- 
kamSsehe monoeytare Lymphadenose; ware die Herkunft der Monocyten aus Re- 
tikuloendothelien bewiesen, so hatte der Verfasser ffir richtiger gehalten, eine der- 
artige Form als eine aleukamische Retikuloendotheliose zu betraehten. 

Aus den angeffihrten Literaturangaben kSrmen wir ersehen, dal~ 
eine Wueherung der retikul~ren Stromazellen yon blutbildenden Orga- 
nen nieht nur bei entziindliehen Vorg~ngen, einschliel~lich der Lympho- 
granulomatose, stattfindet,  sondern aueh, ffeilich in sehr seltenen F~llen, 
in Form yon einer 8ystemartigen Hyperplasie zum Ausdruck kommen 
kann.  Verlaufen diese Hyperplasien ausgesprochen akut,  wie in F~llen 
yon Letterer und Alciba, Krahn und Ewald, so n~hert sieh das Krank-  
heitsbild einer akuten Sepsis bzw. einer akuten Monoeytenleuk~mie. 
Unser Fall n immt in dieser Beziehung eine Sonderstellung ein. Klinisch 
ha t  er keine Erscheinungen akuter septischer Erkrankung geboten 
{keine hohe Temperatur,  feh]ende Neigung zu Blutungen, keine Ne- 
krosen der Mundsehleimhaut bzw. der Lymphknoten) ;  er verlief im 
ganzen ]angsam; histologisch hat  er die reinste Wucherung aus- 
schlieSlieh yon retikul~ren Stromazellen der blutbildenden Org~ne 
{Milz, Lymphknoten,  sowie Leber) dargeboten; wir mSchten die Frage 
often lassen, ob die Reticulumzellen, als Analogon der sich im embryo- 
nalen Leben zu Blutzellen differenzierenden Mesenehymelemente, die 
Bezeichnung ,,prim~re Stammzellen" verdienen dfirften. 

Unser Fall stellt eine system~rtige a leuk~misehe Retikulose dar. 
DaB es sieh hier nieht um eine Lymphogr~nulomatose handelt, kSnnen 
wir nicht nur aus ganz verschiedenen histologisehen Bildern beider Er- 
krankungen, sondern aueh aus einer vSllig fehlenden Ausreifung der 
Reticulumzellen zum Granulationsgewebe bzw. zum kollagenen Binde- 
gewebe erschlie~en. Das letztere mfiI~te unbedingt stattfinden, fails, 
wie bei s~mtlichen Granulomen, eine entziindliche Reizung der i n  Rede 
stehenden Erkrankung zugrunde liegen wfirde. I m  Gegenteil beobaeh- 
ten wir keine Spur yon kollagenem Bindegewebe; die Retieulum- 
zellen haben blo{~ ein feines Gitterfasernetz gebildet und sind auf dieser 
Differenzierungsstufe stehen geblieben, zum Teil 15sen sie sieh als 
freie Makrophagen ab, zu einem gewissen Tell vielleicht verwandeln 
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sie sich auch in L y m p h o i d o c y t e n .  Doch s ind sie n ich t  im B l u t s t r o m  
als i rgendeine ,  e twa  monocyt~re ,  Zel l form erschienen,  wie es im Fa l le  
yon  Arinkin  beobach te t  wurde.  Wi r  s ind somi t  berechtig~, unseren  
F a l l  als die erste Beobachtung einer reinen systemartigen aleulcCimischen 
Reti]cuIose (l~eticulosis a leucaemica)  zu betrachten. His togene t i sch  s teh t  
diese F o r m  zum Morbus Gaucher in naher  Beziehung.  Auch  bei  dieser 
l e tz te ren  E r k r a n k u n g  f inde t  eine sys t emar t ige  W u c h e r u n g  des Ret iku lo-  
endothe ls  yon  b lu tb i l denden  Organen und  yon  Leber  s t a r t  (Schlagen- 
hauler); es b i lden  sich aber  hier  aus S t romaze l len  sehr  umfangre iehe  
epi the lo ide  Zellen, die, im Z u s a m m e n h a n g e  mi t  i rgendwelehen  StSrun- 
gen des Eiweil~stoffwechsels, e igenar t ige  eiweiBghnliehe Subs t anzen  in  
ih rem P r o t o p l a s m a  speichern.  I n  unserem Fa l I  gui]ern sich die phago-  
cy tg r en  E igenscha f t en  der  Re t i cu lumze l l en  nur  gegenfiber un tergehen-  
den  L y m p h o e y t e n  und  E r y t h r o c y t e n .  Doeh e r lauben  wir  uns auf Grund  
exper imente l le r  A n g a b e n  bezfiglich einer  Rol le  des Re t iku loendo the l s  im 
ke l lo ida len  Stoffwechsel  die V e r m u t u n g  auszusprechen,  dab  die in 
un~erem Fa l l e  s t a t t f i ndende  Hype rp l a s i e  des R .E .S .  yon  d n e r  Re izung  
desselben sei tens i rgendweleher ,  im Organismus  en t s t andener ,  kol lo idaler  

Stoffe bed ing t  werden  k6nnte .  

Zusammen/assung. 

Es wi rd  eine c igenar t ige  S y s t e m e r k r a n k u n g  der  hi~mopoetischen 
Organe beschrieben,  die  eine isol ierte  Ve rmehrung  nur  der  Re t iku lo-  
endo the l i en  s~mtl icher  L y m p h k n o t e n ,  der  Milz, tei lweise des Knochen-  
m a r k s  d a r b o t  und  zahl re iche  , ,Re t i ku lome"  in  der  Leber  zum Vor- 
schein brachte .  Info lgedessen  scheint  diese S y s t e m e r k r ~ n k u n g  einen 
e r s t en  re inen  Fa l l  yon  aleuki~mischer Re t iku loendothe l iose  darzus te l len .  
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