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Im Oktober 1927 fiihrte ich die Leichen6ffnung einer 32jghr. Frau 
aus, welche auf der inneren Abteilung des hiesigen Krankenhauses starb 
und uns mit der Diagnose: ,,Lues aut neoplasma hepatis, cystitis 
purulenta, iridocyclitis et cataracta oculi sin" zugeste]It wurde. Wie ich 
aus der mir yon Herrn Primarius Dr. Ziembicki gfitigst iiberlassenen 

Krankengeschichte erfuhr, hat man bei der Verstorbenen kliniseh in 
erster Linie Vergr61~erung und Verhgrtung der Leber, Vergr61~erung 
der Lymphknoten, sowie St6rungen yon Seiten der Blase auf Grund 
yon Rfickenmarkvergnderungen festgestellt. Da die Wassermannsehe 

Blutreaktion positiv ausfiel (++ + d-)~ muGte man die festgestellten 
Ver~ndernngen h6ehstwahrseheinlich auf Lues zurtickfiihren, ohne jedoch 
ein Gewgchs auszusehliel~en. Im linken Auge, dessen Augapfel atro- 
phisch und die Linse trfib waren, stellte der Augenspezialist Iridoeyclitis 
und Star fest, auf welche Ver~nderungen man die heftigen Kopfsehmerzen 
die bei der Kranken in den letzten Woehen aufgetreten waren, zurfiek- 
fiihrte. Die ganze Krankheit, sowie aueh die Erkrankung des Auges 
dauerte angeblich 8 Monate. In dieser Zeit erblindete die Kranke am 
linken Auge, bemerkte im Bauch ein Gew~ehs und litt an heftigen 
Kopf- und Beinschmerzen. Die Leiehen6ffnung fiihrte ieh am 11. X. 
1927 (prot 807/27) 12 Stnnden nach dem Tode aus. 

Befund: Hochgradige allgemeine Kachexie. Leber e~wa um das Doppelte 
vergr61~ert, sehr schwer, sowohl an der Oberflache als auch auf dem Durchschnitte 
zahlreiche, dicht beieinander liegende stecknadelkopf- bis wallnuSgroGe Knoten 
zeigend. Ein Tell der Knoten weil~lich, andere hellgrau, dunkelgrau oder fast 
schwarz, tells fest, teils, besonders die gr6Geren, welch; einige an der Oberfl~iche 
mi~ leichten Einziehungen, ~vie bei Krebs. D~s sphrliche, die Kno~en umgebende 
I:~berparenchym brs und sSark blutiiberffillt. Diese Knoten entsprachen 
ihrer Lok~lisation und ihrem Aussehen nach am ehesten Gewgchsmetastasen. 
DeBhalb mul3te man nach dem Ursprungsgewgchs suchen. In der l-Iaut~ der Brust- 
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und Bauehh6hle und den Geschlechtsorganen konnte man es aber nieht nach- 
weisen. Von anderen Ver/~nderungen stellte ich Vergr6flerung der H~ls-, Brust- 
und ]3auehlymphknoten fest, die krebsig erschienen und ebenso gef~rbt w~ren 
wie die Leberknoten. Herz erweitert, aufsteigende Aorta mit weir fortgeschrittener 
Aortitis produetiva. Chronisch-eitrige Entzfindung dcr Harnblase und Nieren. 
Am Gehirngrunde ersehien der linke Sehnerv kleinfingerdiek, an der Oberfl~ehe 
uneben und knotenf6rmig verdiekt (Abb. 1). Diese Verdiekung reichte einerseits 
bis zur Xreuzung der Sehnerven, andererseits bis zur Augenh6hle und zum Ein- 
tritt in den Augapfel. Dieser war verkleinert und sehlaff, ~des Linsen- und Horn- 
hauttrfibung auf und zeigte an der I-Iinterfl/iche, in der N~he des Sehnervenein- 

ibb. 5. r = Neoplasmat~sch ver~,nder~er /ug~pfel; b = OrMtalknochen; c = Neoplasmatisch 
ver~nderter Sehnerv; d = Neubiklungsmetastasen. 

~rittes ein stecknadelkopfgro/~es, fast sehwarz gef/irb~es Kn6~ehen. Die hintere 
Kammer war fast ganz yon weichen scheckigen, teils weiB, teils gelb grau, sogar 
sehwarz gef/irbten Gewiiehsmassen ausgeifillt. 

Angesiehts dieser fast  sehwarzen F~ rbu ng  des Gewaehses, ferner 
angesiehts des metas ta t i sehen  Charakters der Neub i ldungen  in  Leber  
und  Lymphkno ten  und  zuletzt  ~uch infolge des Mangels pr im~rer  Ver- 
gnderungen  in  den anderen Organen, muBte m a n  annehmen,  dab der 
Ursprungssi tz  des Gewaehses im Auge lag, yon  da auf Sehnerv, welter 
auf Hi rngrund ,  wo m a n  ebenfalls 2 erbsengroi]e Kn6 tchen  im Kle inhi rn-  
br t iekenwinkel  feststellte, d a n n  auf die Hals-,  Brust-  u n d  Leberknoten ,  
sowie Leber selbst einerseits und  das ]~fiekenmark andererseits fiber- 
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griff (Abb. 2). Hier  stellte man  im Halsabschn i t t  einen bohnengrogen  

K n o t e n  und zahlreiehe KnS tehen  im Bereiehe der Cauda equina  lest,  

die sieh/~hnlieh wie die KnStehen  bei der Reekl inghausensehen Krank-  

heir verhiel ten.  Alle diese KnStchen  sahen auf dem Durehschn i t t  wie 

die Kn6 tehen  in der Leber  oder den L y m p h k n o t e n  

a u s .  I n  Ri ieksieht  auf den Ausgangspunk t  der Ge- 

sehwulst,  sowie auf die eharakter is t isehe F~trbung, 

sehien es ke inem Zweifel zu unterl iegen,  dab der be- 

sehriebene Fal l  ein yon der Ade rhau t  des Auges aus- 

gehendes melanost isehes Gew/~ehs ist, das besonders 

gerne Metas tasen in Leber,  seltener in das Riieken-  

m a r k  maeht .  Derar t ige  Fal le  sind mir in der L i te ra tu r  

n ieh t  bekannt .  

Die mikroskopische Unte r suehung  der Gesehwulst  

ha t t e  ganz unerwar te te  Ergebnisse.  

Vor allem die Lebermetastasen zeigten sieh am klarsten 
und eharakteristisehesten in den kleinsten und jiingsten 
Knoten. Bei sehwaeher VergrSgerung (Abb. 3) sieht man, 
dab die Gesehwulst einen deutlieh alveol/iren Bau aufweist 
und den Eindruek eines Driisengewebes maeht. Zwisehen 
zarten Bindegewebsstreifen mit zahlreiehen Blutgef&Ben 
stellt man Gesehwulstherde yon versehiedener Gestalt und 
Gr6Be lest. Sie sind meistens mit einsehiehtigem Cylinder- 
epithel ausgekleidet, ahnlieh wie Drtisen, in deren Liehtung 
man l~ngliehe, frei nebeneinander liegende Zellen bemerkt. 
Stellenweise sind diese Liehtungen leer. In den ausklei- 
denden Zellen Sieht man reiehlieh braunes Pigment. Deut- 
lieher tritt der Bau der Gesehwulst bei st~rkerer Vergr6- 
13erung hervbr (Abb. 4). Hier besitzen die die Rgume aus- 
kMdenden Zellen den Charakter hoher Cylinderepithelzellen, 
die sieh teilweise pyramidenf6rmig naeh oben verjfingen. 
Die runden oder ovalen Kerne liegen alle in dem Randteil 
der Zellen und besitzen ein deutliehes Chromatingeriist. 
Der deuflieh mit Eosin fSzbbare Zellleib weist dieht unter 
der freien Oberfl~ehe feink6rniges, br/tunliehes Pigment auf. 
Eine Membrana propria besitzen die Zellen nieht, sondern Abb. 2. a = lliieken- 
sie liegen unmittelbar dem Bindegewebe auf, yon dem sie mark; b = Bohnen- 
siehleieht abl6sen. Die einzelnen dieht aneinander lie- grogerGesehwulstkno- 
genden Zellen bilden lange Zellenstr/inge, die sieh teils in ten im Halsmark; c = 

Zahlreiche Gesohwulst- 
gesehlossenen Ringen, tells in Spiralen, Aehtern, Brezeln knoten in der Cauda 
oder F&chern anordnen. Stellenweise fallen die Zellen ab equina. 
und Itillen mehr oder weniger die yon den Zellstreifen 
gebildeten R~ume aus. In den abgesto[3enen Zellen sieht man ebenfo~lls Pigment, 
manchmM in groBer Menge. In den grSgeren und ~tlteren Knoten /~ndert sieh das 
ursprfingliche Bild einigermal~en. Die Zellabstol3ung ist hier so reiehlich, dag die 
Drfisenr~ume dicht yon Zellen ausgefiillt sind und den Eindruck solider Str/~nge 
machen, die vom Zentrum aus sogar dem Zerfall unterliegen. Unter diesen zer- 
fallenen Massen ste]lt man manchmal die gr6/3ten Mengen yon Pigment, unter 
der Gestalt yon K6rnern und Klumpen lest. 

7* 
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Das Bild der primgren Gesehwulst im Auge ist verwickelter. Sie bes~eht 
aueh aus Zylinderzellen mit Pigment, die jedoeh so dieht nebeneinander liegen, 
dab der Mveolgre und streifenartige Ban der Gesehwulst ganz verwischt ist und 
man sie nur auf Grund der in der Leber vorgefundenen Bilder teilweise erkennen 
kann. Blutgefgl]e sind hier zahlreieh vorhanden, um welehe herum die Zellen 
manehmM so dieht liegen, dal] man den Eindruek hat, als ob der Prozeg nm die 
Gefgge herum sieh abspiele. Im inneren Teile des Augapfels ist die Gesehwulst 
in grSgerer Ausdehnung zerfallen. Wahrseheinlieh stellte sieh das urspriingliehe 
.Bild der Geschwulst im Auge ghnlieh dar, wie in den Lebermetastasen. Da jedoeh 
der ProzeB hier Nter ist, da eine starke Wucherung und Abschuppung der Zellen 

A b b .  3. a = A l v e o l a r g e o r d n e t e  G e ~ c h w u l s t z e l l e n ;  b = I n t e r s ~ i t i e l l e s  B i n d e g e w e b e  ; 
c = L e b e r p a r e n c h y m .  

stattfand, ferner da die Geschwulst infolge der widerstandsf/ihigen Augapfelwand 
sich nieht ausbreiten konnte und gleichsam zusammengepreBt wurde, hat sich 
ihr ]~au verwischt und die kennzeiehnenden Merkmale verloren. 

Mit Riieksicht auf das vorhandene P igment  konnte  m a n  sogar an  ein 
atypisehes Melanosarkom denken.  Auf Grund  der Bilder in  der Leber 
jedoeh, unter l iegt  es keinem Zweifel, dab es eine Epithelgesehwulst  ist, 
die aus dem nervSsen Teile des Auges hervorgeht,  und  d a  das Epi the l  
viel braunes  P igment  aufweist, muB m a n  annehmen,  dab es eine Ge- 
sehwulst ist, die aus dem Pigmentepi the l  der Ne tzhau t  hervorgeht  und  sie 
deshMb ,,Retinoepithelioma malignum pigmentosum" benennen. Was die 
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Metastasen in den Lymphknoten and im R/iekenmark anbetrifft, so 
entspraeh ihr Ban zum Teil dera der Leberraetastasen, zum Teil  dem 
der Augengesehw~dst. 

Die beschriebene Gesehwulst, die aus dem Pigmentepithel der 
Retina hervorgeht und die zahlreiehe Metastasen ira ganzen Organis- 
tans gegeben hat, gehSrt ohne Zweifel zu den grol~en Se]tenheiten, ist 
sogar einzigartig, denn in dem mir zuganglichen Sehrifttura konnte ieh 
einen ~Lhnlichen Fall nicht finden. Bekannt sind zwar b6sartige, ~us 
dera nervSsen Anteil der Netzhaut hervorgehende Neubildungen, die 

Abb. 4. a = BandfSrmig  a n g e o r d n e t e  Geschwuls tzeUen m i t  lPigment ;  b = Lebe rpa renchym.  

sog. Gliome, diese aber haben einen anderen Bau, weisen nie Pigment auf 
und koramen fast aussch]ieBlich nur bei Kindern in den ersten Lebens- 
jahren, selten bei Erwachsenen vor. Sie werden als EntwicklungsstS- 
rungen betraehtet  und k6nnea sehr b6s~rtig sein, indem sie Metastasen 
ins Gehirn, die Sehgdelknochen, in die n&ehst gelegenen Lyraphknoten, 
sehr selten in andere Organe raachen. Ieh erw/ihne sie bier del3wegen, da, 
wie wir sehen werden, unsere GeschWulst zur Erklgrung gewisser, bei 
solehen Gesehwiilsten vorkomraender und heute noch strittiger Bestand- 
teile beitragen k6nnte. 

Mikroskopiseh zeigen diese Gewachse den Bau rundzelliger Sar- 
korae, deren Zellen raanchmal feine Forts/~tze aufweisen. Aul3erdem 
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t r i f f t  man  hier m a n c h m a l  Zel lvereinigungen,  die aus ep i the lar t igen ,  
zyl inder-  oder  py ramidenf6 rmigen  Zellen bes tehen u n d  sieh kranzfSrmig  
um ein L u m e n  un te r  der  Ges ta l t  yon  Rose t ten ,  KanMen  oder Cysten  
anordnen.  Solehe Rose t t en  k o m m e n  manehmM in grof3er Zahl ,  vor  Mlem 
in jungen  Gesehwii ls ten ve t ,  nur  sel ten bemerk te  man  sie in Metas tasen-  
oder  l%ezidivknoten. Die Zellen der  beschr iebenen Gebilde in den Ret i -  
nag l iomen bei  Kindern ,  er innern,  abgesehen vom fehlenden P igment ,  
in hohem Maf~e, was die Gesta l t ,  tei lweise aueh die Anordnung  anbet r i f f t ,  
an die Zellen unserer  Gesehwulst .  Als Ausga ngspunk t  nehmen  die Ver- 
fasser die K6rnersch ich t  der  N e t z h a u t  an. Was  die ep i the l ia len  Gebi lde 
anbet r i f f t ,  so is t  ihre Herkunf t ,  t ro tz  zahlre ieher  Vermutungen ,  noeh 
n ich t  gunz sieher. I ch  werde  sie in Kt i rze  anfi ihren,  du sie im Znsammen-  
hang  m i t  der  H e r k u n f t  unserer  Geschwuls t  s tehen.  

Flexner, yon welchem die Benennung ,,Rosetten" stammt, behauptet, dM] 
die die Rosetten bildenden Zellen aus der Epithelsehicht der Retina gebildet 
werden und daf~ die ganze Geschwulst epitheliaier Herkunft ist und aus neuro- 
blastisehem Epithel stammt. Ahnlieher Ansicht ist auch Wintersteiner. Van Duse 
beurteilt die Roset~en als angiosarkomat6se Wucherung um kleine hyalin ver- 
~inderte Gef~il]e. 

Steinhaus ist der Ansicht, dM] die Epithelzellen uus nicht differenziertert 
neuroblastisehen Zelien, die sich welter in Gliazellen mnbilden, entstehen. Ccdderctri 
halt die Rosetten umgekehrt fiir hoehdifferenzierte Gliazellen. Pichler und 
Ginsberg beobachteten den Rosetten ~thnliche Gebilde bei MikrophthMmus. Diese 
haben jedoch mit den in Oliomen besehriebenen Gebilden niehts gemeinsames. 
Sie haben sich dureh Losl6sung und ~altenbildung der inneren Sehiehten der 
Retina gebildet, die sich rascher als die iibrigen Gewebe des Auges entwickelt. 
Naeh Satller scheint es ganz unwahrseheJnlich zu sein, dal3 die epithelialen Gebilde 
in den Gliomen aus der epithelialen Sehieht der Netzhaut herstammen sollen; sic 
werden vielmehr aus Gliazellen gebildet, aus deren Plasma bei seiner Weiter- 
entwicMung epithel~hnliehe Zellen hervorgehen. 

Unser  Fa l l  kSnnte ,  wie ieh berei ts  e rwghnt  h~be, zur Aufkl~rung dieses 
P rob lems  bei t ragen.  I )a  die Zellen der  Rose t t en  in den  Gliomen, mi t  
Ausn~hme des fehlenden Pigmentes ,  vol ls t~ndig  den  in nnserer  Ge- 
schwuls t  v o r k o m m e n d e n  Zellen entsprechen,  da  in nnserem FMle wir  
gerade auf  Grund  dieses P igments  seine H e r k u n f t  auf  d~s R e t i n a e p i t h e l  
zur i ickf i ihren konnten ,  so muB man  ~nnehmen,  dM~ die g o s e t t e n  der  
Gliome derse lben H e r k u n f t  sind, eine Vermutung ,  die berei ts  Flexner 

und  Wintersteiner ausgesprochen haben,  ohne jedoch diese B e h a u p t u n g  
beweisen zu kSnnen.  Die Gliome bei  K i n d e r n  w~ren also Geschwiilste,  
die aus allen Bes tand te i l en  der  Ne tzhau t ,  d. h. dem inneren nnd dem 
~uI~eren K e i m b l a t t e  gebi lde t  sind. 

Von anderen  Geschwti ls ten der N e t z h a u t  s ind 3 F~lle  p r im~rer  
Sa rkome  verSffent l icht ,  2 bei  Erwachsenen ,  1 bei  e inem Kinde .  I n  diesen 
F~l len  gelang es nachzuweisen,  dab  die Gef~Bhaut und  der Sehnerv  
frei yon Geschwuls tver~nderungen  waren.  In  al len 3 FMlen wurde  der 
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Augapfel  au* operat ivem Wege entfernt  a nd  histologiseh untersueht .  
Da unser Fall  zu ihrer Aufklgrung und riehtigen Diagnose ebenfal]s 
beitragen kann,  seien sie hier kurz angefiihrt. 

Den 1. Fall hat Schieclc beschrieben als ein Perithelioma bei einem 26jghrigen 
Mann. Die Geschwulst besteht aus einer Menge yon Zellen und BlutgefgBen. Die 
epithelartigen Zellen mit blgschenfSrmigen Kernen ordnen sich streng nm die 
Gefg/3e an. Die weiter yon den Gefgl~en entfernt liegenden Zellen haben eine mehr 
spindelfSrmige Gestalt und lgngliche Kerne. Nach dem Verfasser stammen die 
Geschwulstzellen aus den Zellen der Adventitia, die Geschwuls~ also gehSrt zur 
Grnppe der Sarkome, ,,Perithelioma". 

Der 2. yon Huguenin besehriebene Fall betraf ein 3jahriges Kind, bei dem 
der im Bereiche der Netzhaut gelegene ldrsehkerngro•e Knoten aus zahlreichen 
vielgestaltigen Zellen bestand. Diese Zellen sind hauptsgchlich um die GefgBe 
angeordnet, die netzartig verlaufen, so dab die Geschwulst vermutlich aus der 
Wucherung des GefgBendothels hervorging, weshalb der Verf. sie als Endothelioma 
bezeichnet. 

Im 3. endlich, durch Elsching beschriebenen Fall, wies die Geschwuls~ einen 
acinSsen Bau auf and bestand hauptsgchlich aus lgngliohen, spindelfSrmigen 
Zellen nnd sp~irlichen Gefgf~en, die in keinem Zusammenhang mit den Gewgchs- 
zellen stehen. Als Ausgangspunkt betrachtet der Verf. das Bindegewebe der 
Adventitia und sieht die Geschwulst als eia Sarkom an. 

Das histo]ogische Bild dieser 3 einander sehr ghnlichen F~ille erinnert  
in hohera Grade an die in unserera Falle im Auge festgestellten Bilder. 
I ch  habe bereits erwghnt,  dab die Diagnose in unserem Fall  auf Grund 
der Augenpr~parate  allein nieht  leieht gewesen ware. Der Fall erinnerte 
einigerraal~en an den Bau  eines Perithelioras, erst die Leberraetastasen, 
sowie aueh das Pigraent  in den Zellen, ermSgliehen eine riehtige Bear- 
teilung. Daraus  geht  hervor, dal3 die angeffihrten F~lle, /thnlich wie 
unser Fall, wahrseheinlieh keine Sarkorae, sondern Geschwfilste nervSser, 
ektodermaler  Herkunf t  sind. 

Auf eines mug  ieh noch in unserem Fall hinweisen, und zwar auf eine 
ffir den Augenspezialisten wiehtige Einzelheit, n~ralieh auf das Ver- 
hal ten des Augapfels selbst, das sowohl den Internis ten als auch den 
Spezialisten irrefiihrte. Ira allgeraeinen wird der Augapfel  dureh eine 
Gesehwulst vergrSl~ert, die, wenn sie den Augapfe] ausgeffillt und erwei- 
tort  hat ,  seine W a n d  durehbrieht ,  in die Umgebung  hereinwgehst und 
manchmal  die ganze AugenhShle einnirarat. Seltener geht  der Prozel3 
auf den Sehnerv fiber, yon wo aus die Gesehwulst dureh den Augenkana  ! 
auf den Gehirngrund tibergeht und sich hier verbreitet.  I n  nnserem Fall  
war der Augapfel  verkleinert  und sehlaff and  die getriibte Linse liel3 eine 
genaue Untersuchung des Angeninneren nieht  zu. Die Geschwulst fiillte 
den Augapfel  nieht  ganz ~us, sondern nahra  nu t  die hintere Kararaer  
bis zur Linse ein, vernichtete vol]stgndig die Aderhaut ,  die Ne tzhau t  
and  den GlaskSrper, yon wo aus sie auf den Sehnerv, die Gehirnbasis 
and  schliel~lich auf den ganzen Organisraus iiberging. Bemerkenswert  
sind in unserera Fall die zahlreiehen Rfiekenraarkraetastasen,  die auf eine 
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gewisse Verwandtsehaft der Nervengesehwulst mit der Nervensubstanz 
hinweisen. Verkleinerung und Sehwund des yon einem Gewachs ein- 
genommenen Augapfels beschrieb man in seltenen Fallen yon Gliomen 
und besonders in solehen, wo neben der Geschwulst ein akuter Ent- 
ziindungsprozel3 mit Durehbrueh und Ergul~ des eitrigen Exudats und der 
Gesehwulstmassen vorlag. Naeh kiirzerer oder langerer Pause ( M a e k e n -  

z ie  beobaehtete 1 Fall sogar naeh 3 Jahren) kann die Geschwulst- 
wueherung Von neuem einsetzen mit bereits gew6hnlichem Verlauf. 
In  unserem Fall lag kein EntzfindungsprozeB vor, wofiir einerseits der 
Mangel an Exudat,  Durehbrueh oder Vernarbung des Augapfels sprieht, 
andererseits die Vorgesehiehte, auf Grund welcher die Augenschmerzen, 
die wahrend des Entziindungsprozesses gewil~ aufgetreten waren, erst 
in letzter Zeit sieh bemerkbar maehten. Hier hatte die Gesehwulst yon 
Anfang an die Neigung zur Ausbreitung naeh hinten, langs des Sehnerves, 
was im allgemeinen selten vorkommt. 

Unser Fall ist also, wie wir gesehen haben, aus mehreren Grfinden 
bemerkenswert. Diese sind : 

1. Seltenheit des Prozesses. 
2. Vorhandensein yon Pigment, das man bis jetzt in ahnlichen Fallen 

nieht naehgewiesen hat. 
3. Aufbau der Metastasen, die die Aufstellung der richtigen Diagnose 

erm6glich~ haben. 
4. M6glichkei~ einer Erklarung der sog. Rosetten, in den Retina- 

Gliomen bei Kindern, sowie gewissen anderen Netzhautgew~chsen, die 
bis jetzt falschlieh diagnostiziert wurden. 
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