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Prim~ires, diffuses Hfimangioendotheliom der Milz. 
Von 

Dr. meal. 5Toiil Orlandi. 

Mit 5 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 3. April 1928.) 

Krankengesehiehte: 4r Hausfrau, verheiratet. Familienvorgeschichte 
o.B. Heirate~e vor 20 Jahren jetz~ noch lebenden und gesunden Mann. 5 normale 
Geburten. Alle 5 Kinder leben, gesund. Keine Malaria. Wohnte nicht in Malaria- 
gegenden. Kein Bauehtrauma. Seit einem Jahre Gefiihl yon Schwere im Epi- 
gastrium, Mfidigkeit und manchmal voriibergehende Odeme der unteren Glied- 
mal3en. Arztliche Diagnose: Nephritis. Im September 1927 zum erstenmal das 
Vorhandensein eines ,,Tumors" im Hypochondrium festgestellt, der aul~er des 
Gefiihles yon Schwere keine besonderen St6rungen verursachte. 

Au[nahmebe/und (9. XI. 1927): Normal gebaute blasse Frau, sehr wenig herab- 
gesetzter Erni~hrungszustand. Leichtes Pr~tmalleolarSdem. Xeine Lymphknoten- 
schwellung. Temperatur 36,5 ~ Puls 90. Atmung 14. Blutdruck (maximal) 
150ram Hg (Riva-Rocci). Brustorgane o.B. Bauchorgane: Sehlaffe Baueh- 
deeken. Leber am Rippenbogen. In der Gegend des linken ttypochondrimns eine 
derbe, glatte Masse, verschieblich mit den Atembewegungen. Im oberen Pol er- 
reicht die 10. Rippe die Achsellinie, der mediane Rand erreicht die Xipho-Um- 
biliea]tinie, der untere Pol dringt bis 2 Querfinger unterhalb der transversalen 
Umbilieallinie vor, die R~nder sind abgerundet, die Oberfliiehe glatt, an der Innen- 
seite ist der charakteristische Einschnitt der Margo crematus fiihlbar. Betastung 
nieht schmerzhaft. Keine freie Fliissigkeit in der ]3auehhShle. Die RSntgen- 
untersuchung ergibt als wahrscheinlichen Sitz der Neubildung die Milz. Nieren- 
untersuchung (Ureterenkatheterismus) o.B. Harnbefund: 800--1000 eem. Spezi- 
fisehes Gewicht 1020. Eiweil~ 1~ (Esbaeh). Zucker negativ. Urobilin negativ. 
Harnstoff = 14~ Chloride = 4~ Mikroskopisch. Hyaline Zylinder. Spar- 
liche Nierenzellen. Zylindroide. Zahlreiche Leukocyten und Epithelien. Blut- 
bild: 4200000 rote, 10000 weif3e, ttiimoglobin 70 %. Fitrbeindex 0,8. 48 % kleine 
Lymphocyten, 5% groI~e, Obergangsform 2%, Tfirksche Zellen 1%. Klinische 
Diagnose: Milztumor. Entmilzung am 29. XI. 1927. Milz frei yon Verwaehsungen. 
Tod 3 Stunden nach dem Eingriff. 

Obdu/ction: 12 Stunden naeh dem Tode. Anatomiseh-pathologische Diagnose: 
Status post operationem: Splenel~tomie. Becleutende endoperitoneale Hiimorrhagie. 
Erweitesung der Herzhd'hle. Sehwere parenchymatSse Myolcarddegeneration. Di[/use 
chronische Nephritis. Allgemeine a]cute Ani~mie. Histologische Untersuchung: 
Schilddri~se o.B. Nieren: Chronisehe diffuse ~ephritis. Myokard: Chronische 
entziindliche und frische degenerative Verimderungen. Leber: ]31ustauung, leich~e 
Rundzellenanreicherung. Kupfersche Zellen o. ]3. 2 Lymphknoten aus der 
BauehhShle: geringe Hyperplasie der Keimzentren. Weder Metastasen noch An- 
deutung einer Hyperplasie des reticulo-endothelialen Apparates. Milz 800 g, 
15 • 10 • 8 cm. Form rundlich, Oberfl~che glatt. Kapsel verdickt, weil31ieh, 
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nndurchsiehtig. Keine besonderen Gef/~l?ver/~nderungen am t{ilus. Keine Lymph- 
knoten in der Umgebung des Operationsstumpfes. Sehnittfl~che vollst/~ndig 
ver/~ndert in ein gefleektes, fast porphyrartiges Gewebe (Abb. 1). Man bemerkt 
r0tliehe Streifen sowie Fleeken von derselben Farbe auf grauweigliehem Unter- 
grund, die versehiedene Formen und Gr6Be sowie unseharfe 1%/~nder besitzen. 
Mitte der gr6geren h/~morrhagisehen Zonen ist grau-gelblieh, deutlich nekrotiseh. 
Di6 Konsistenz, mit Ausnahme der h~morrhagisehen Gebiete, ist erhOht. 

Histologischer Be[und: Es wl~rden z~hlreiehe Sttieke ~us den verschiedensten 
Gegenden untersueht. Nur an den Rs noeh vereinzelt (3berbleibsel yon 
LymphknStehen und Trabekeln erkennbar. Das vorherrsehende Gewebe hat einen 
an den venOsen Sinus der Milz erinnernden Bau. 

Abb. 1. 

Bei sehwaeher VergrSBerung bietet das Gew/~ehs das Aussehen eines kaver- 
n6sen H/imangioms, da die Struktur des Gewebes haupts~tehlieh aus einem Gef/~13- 
netz, einem Gefleeht yon versehiedener Gr6fte und Form, besteht. 

Die Hohlr/~ume, mitunter lang, eng, fast rig/~hnlieh, sind von einer einzigen 
Endothelsehieht ausgekleidet, und zwar yon la~nggestreekten, spindelf6rmigen 
Zellen mi~ ellipsoidisehen, oft stark gegen das Sinuslumen vorspringender Kerne. 
Zelle ist rein granuliert, aeidophil, Kern hell mit fe inem,  ehromatisehem 
Gefleeht. 

Liehtung der SpMtr/~ume fast stets leer, wodureh haupts/ichlieh die helle 
Farbe des Gew/~ehses erkl/~rt wird. In manehen Stellen jedoeh enth/~lt es rote 
Blutk6rperehen, selten Lymphoeyten, Splenoeyten, manehmal Eosinophile. 

Die genannten I-Iohlr/~ume sind yon einem Gertist yon Fibrillen begrenzt, 
feiner zentralw/irts, krgftiger periloheriew~rts. 
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Mit der Bielsehowskisehen 
Methode wird dieses Retieulum 
argentophiler Fasern siehtbar, 
die in ihrem Bau und ihrer Lage 
dem normalen Aussehen der 
Gitterfasern der Milzpull0a en~- 
sprechen (Abb. 2). 

Das HauptmerkmM dieses 
Gewi~chses bes~eht jedoch in el- 
net endothelialen Wucherung, die 
sieh in zweii~cher Weise zeigt: 
einmal dutch eine zottigeWuehe- 
rung des Gef~gendothels, sodann 
dureh Verdichtung der Endothe- 
lien his zur Bildung yon epithel- 
~thnliehen Anh~ufungen (Abb. 3, 
4 und 5). 

Im 1. FMIe bilden sieh an 
Abb. 2. den Wandungen der Gef~gr~ume 

Erhebungen, die, sich Mlm~hlieh 
dem Lumen zuwendend, echte Papillen werden, die aus einem Gerfis~ yon Gitter- 
f~sern bes~ehen und yon einer Sehicht Endothelzellen ~usgeMeide~ werden. 

Abb. 3. 
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Im 2. FMle erscheint die Wucherung sofort viel deutlicher: die Zellen werden 
gr6Ber, rundlich, vMeckig, mit  einem runden, blasenf6rmigen Kern und ver- 
dichten sich zu epithelihnlichen Anh~ufungen. 

Unter  diesen Zellen sah ich manchmal Mitosen sowie zahlreiche mit  H~mosi- 
derinpigment beladene Zellen, dagegen hie Ricsenzellen. 

In  diesem Gebiete ist eine 
reichlichere Blutansammlung vor- 
handen, so dM~ sich wahre Blug- 
lachen bilden, welche als dunkel- 
rote Flecken auf der Photogra- 
phie des Gew~ehses gut siehtbar 
sind. 

In  den grOBeren h~morrha- 
gischen Zonen ist das Zentrum 
vollst~ndig nekrotisch. 

Die ~eticulumzellen nehmen 
nicht ~n der neoptastischen 
Wueherung tell. Sie heben sich 
gut ab mit  ihrem chromatin- 
reichen Kern;  mitunter sind sie 
deutlich vermehrt, ohne jedoch 
ein s~rkomatSses Aussehen zu 
erreiehen. 

Auch die perivasMen Adven- 
titiMzellen nehmen in keiner Abb. 4. 
Weise an tier Gew~ehsbil- 
dung teil. 

An der Peripherie in der N~he 
der bedeutend verdichteten Kap- 
sel, sind Zonen yon Bindegewebe 
vorhundGn, munehmM fibro-skle- 
rotiseh hyMin, zellarm, maneh- 
mM im Gegenteil reich an Spin- 
delzellen und dadurch an Gin 
Sarkom Grinnernd. Das ganze 
is~ trotzdem nich~ Ms s~rkomat6s 
zu erkli~ren, d~ im ganzen doch 
recht ausgeprggte Ausreifung des 
Gewebes vorhanden ist. In die- 
sere Gebiete ist das Angiom- 
gewebe spgrlieh, gleichsam als 
w~Lre es yon der Bindegewebs- 
verdichtung, die die Oberhand 
hat, verdr~ngt. 

In  dem mit  WeigGrtseher 
Methode gef~rbten Priiparaten Abb. 5. 
sieht man keine elastischen 
Fasern im Gew~chs, sondern nur in den ]3~tlkchen der Schichten unterhalb 
der Kapsel. 

Was das normale Milzgewebe anbetrifft, so land ieh, obsehon ieh zahlreiehe 
Pr~tparate in vielen Stellen des Gew~chses vorgenommen habe, Lymphkn6tchen 
nur sp~rlieh, und zwar nur in einigen Zonen unterhalb dGr Kalosel, welche kleine, 
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unregelm~gig begrenzte Anh~ufungen yon Lymphoeyten darstellen, umgeben yon 
oben erw~hntem, fibro-sMerotisehem Bindegewebe. 

Nirgends konnte ieh myelo-hi~mopoetisehe Herde feststetlen. 
Die histologisehe Untersuehung der Milzarterie und -vene weist keine be- 

sondere Ver~tnderung auf, ausgenommen eine Verdiekung der Tuniea media und 
der Adventitia. 

Die grSgeren Gef~Be in den sp~rliehen Trabekeln unterhalb der Kapsel seheinen 
ebenfalls unversehrt, und sind yon einem lling libro-skterotisehen Bindegewebes, 
wetehes dieselben vom neopl~stischen Parenehym seheidet, umgeben. 

Es handelt 8ich mithin um eine im ganzen Organ di//use 2Veubildung, 
im Zusammenhang mit dem Ge/h'/3system tier roten Pulpa, nebst Wucherung 
der endothelialen Auskleidung. 

Das W a c h s t u m  vollzog sich sicherl ich l angsam seit  li~nger Ms 1 Jahr .  
P a t i e n t i n  verspf i r te  die ers ten  S t6rungen  wahrscheinl ich erst ,  als das  
Gewi~chs bere i ts  eine gewisse Gr6Be erre icht  ha t t e .  

Der  his tologischen Besehre ibung sowie den Abb i ldungen  g e m , S  
is t  es ausgeschlossen,  dab  es sich in d iesem Fal le  u m  eine einfaehe 
Endo the lhype rp l a s i e  oder  um eine einfache t I a m a r t i e b i l d u n g  des Ca- 
p i l l a r sys tems  oder  um eine hyperpIas t i sche  E r k r a n k u n g  des re t iculo-  
hys t iocy t i i r en  Sys tems  (Typus  Gaueher) hande l t .  

Es ist ein eehtes Gew&chs. Welcher Art ? Zunfichst wfirde man ,,Angiom" 
sagen. Jedoch handelt es sich ~icht um eine einfache Gef~Bwucherung, um eine 
einfache Gef~Bneubildung. Es handelt sich um ein Gew~chs, welches, wenn auch 
yon Blutgef~13en entstanden und imstande ist, die Eigentfimlichkeiten der Ele- 
mente, yon denen es abstammt, reifen zu lassen, doch eine Wucherung der Endo- 
thelien mit 1Jbergangsformen zwischen seinen eigenen Zellen und den Endothelien 
aufweist, es handelt sich am ein Gew/~chs, dessen Elemente das Bes~reben haben, 
Auskleidungen der Gef~l~ri~ume zu bilden, sowie die Neigung, zottige Wuche- 
rungen oder mehrere Schichten mit zentriloetaler endotheliMer Wucherung zu 
gestalten. Diese sind die )/Ierkmale des Endothelioms. (Barbacci, Borst, Borrmann, 
Lubarsch, Lunghetti, Ravenna.) Es sind mehrere derartige, yon Blutgefi~Ben in 
versehiedenen Organen entstehenden Gewi~chse (Leber, Knochen, Schilddrfise, 
Nieren, Nebennieren, /-Iau~, ttoden) mit versehiedenen Merkmalen, unter ver- 
schiedenen Benennungen in der Literatur beschriehen: Hgmangioendothelioma 
intravaseulare (Barbaeci, Borrmann). Capillarendotheliom (Borrmann). Endo- 
theliom~ vgseulare (Acl~ermann). Endothelioma intravaseulare (Aman, Maurer). 
Angioepitheliom (Marchand). Andere, mit vorwiegend sarkomatSsem Charakter, 
sind als intravasculgres H~mangiosarcoma (Bizzozero, Hippel). Endothelioma 
angiosareomatodes (Ravenna). Intravasculgres hgmangioendotheliales Sarkom 
( Martinotti) beschrieben. 

I n  seiner neues ten  Monographie  fiber die p~thologische A n a t o m i e  
der  Milz verzeiehnet  Lubarsch keine echten  Endo the l iome  dieses Organes.  

Un te r  den pr im~ren  S~rkomen der  Milz un te rsche ide t  er eine Ka te -  
gorie yon endothe l ia len  und  angioplas t i sehen Sarkomen.  

Ausgangspunk t  dieser Gewi~chse w~re das  ]~lutgef~ggewebe der  
Pulpa ,  insbesondere  die S inusendothe l ien  und  das  advent i t ie l le ,  peri-  
vaseul/~re Gewebe.  Nach Lubarsch wfirden in diese Gruppe  sicherl ieh 
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nur  6 F~lle h ineingehSren:  Lubarsch-Thei~e, Lubarsch, Jores, Risel, 
Pick, Le Fort. 

Der Fall yon Lubarsch-Theile als ,,sarkomatSses Angiom" ver5ffentlicht, be- 
trifft einen 56j~hrigen Mann. Die Milz wog 2500 g. ttistologisch bet die Milz in 
einigen Teilen das Aussehen eines Angioms, in anderen das eines Spindelzellen- 
sarkoms, MetasSasen in der Leber, Magen and Lungen. Im Falle yon Risel ,,endo- 
theliales Sarkom" handelt es sich um einen 52jhhrigen Mann. Die Milz wog 2391 g, 
ma$ 21 • 22 • 10 cm, ihre Konsistenz war erhSht, kompakt, dunkel-r6tlich ge- 
f~rbt, mit gelbliehen and gelblich-weil31ichen Knoten bedeckt. Das Gewaehs 
erstreekte sieh fiber das ganze Organ und war dutch Wucherung der roten l~ulpa 
hervorgegangen oder genauer dureh Wueherung der Sinusendothelien. Es waren 
an Spindelzellen reiche Zonen vorhanden, die nach Risel veto ]~indegewebe ab- 
stammen sollen, in anderen Zonen dagegen bet die lebhaitere Wucherung des 
Endo~hels das Aussehen yon epithelahnliehen Bildungen. Es waren Lebermeta- 
stasen `corhanden. Das yon Jores erlguterte Gewaehs ,,SarkomatSses Angiom" 
geh5rte einer 45]~hrigen Frau an. Das Gewfichs wog 3600 g, maB 31 X 15 • 16 era. 
Es hatte eine kavernSse Besehaffenheit und spindelzellensarkom~thnliehe Zonen. 
:Es waren ebenfalls Lebermetas~asen vorhanden. Der Fall yon Le Fort ,,Milz- 
endotheliom" be~rifft einen 56 Jabre alten Mann. Die Milz wog 4800 g, enthielt 
zum grSBten Tell Hohlrs der andere Tell bestand aus soliden Knoten. Die 
Cystenwandungen waren yon angiomatSsem Charakter, die anderen bestanden 
aus einer Endothelwueherung, mit sarkomatOsem Aussehen. In der nieht ver0ffent- 
lichten Beobachtung yon Pick (yon Lubarsch berichtet) handel$ es sieh um eine 
38j~hrige Frau. Die Milz wog 2600 g und war makroskopisch meinem Falle sehr 
~hnlich. Bei der histologisehen Untersuehung zeigte sie einen schwammigen ]~au 
mit yon Endothelien ausgekleideten Hohlraumen in einigen Zonen, andere dagegen 
waren yon spindeligen und polymorphen Elementen, eehten sarkoma~Ssen Knoten 
fiberwuehert. 

Zu diesen F~llen mSehte  ieh noeh zwei weitere hinzufiigen, die, 

meiner  Meinung nach, zum gleichen Typus  gehSren:  die Fglle yon 

Langhans und  ~on Pasinetti. 
Das yon Langhans untersuehte Gews ,pulsierende ka~ern~se Gesehwulst 

mit Lebermetastasen" betrifft einen 30j~hrigen Mann. Die Milz maB 23 • 15 
• 10,5 era. Yore normalen Milzparenehym war nur wenig ~n der Peripherie fibrig- 
geblieben. Bei der histologischen Untersuehung zeigte sieh der Bau eines ka`cer- 
nOsen Gewaehses und eine Wueherung der Sinusendothelien. Die Hohlr&ume sind 
wei~r ats die normalen and enthalten viele den Endothelien ~hnliche Zellen yon 
polyedrischer ans~att l~nglicher Form, Die endotheliale Wueherung in ihrer leb- 
haften Entwieklung fief einen Spaltungsproze$ der Pulpa hervor und bildete somit 
eehte Blutlachen. Es waren Lebermetastasen vorhanden. Bei der Beobaehtung 
yon Pasinetti handelt es sich um einen 27jghrJgen i~ann. Die Milz mall 25 • l l  
• 9 cm. Die Sehnittfl/~che erseheint gr/~ulieh, an manchen Stellen, grau-gelblieh, 
glatt, kompakt, `con erh5hter Konsist~nz, mit einer zentrMen e~weichten Zone. 
Die neoplastischen Zellen wuchern in das Lumen des Milzsinus hinein und stammen 
-con der Endothelauskleidung der Wandnngen. Es waren noeh die Malpighischen 
Kn6tchen erkenntlich. Metastasen in der Leber, Lungen, Lymphknoten, 
Muskeln der Bauchwandung. 

Falls  wir uns au~ von Endo the l i en  des Sinus der Milzpulpa abs ta in .  

mende  Gew~ehse besehr~nken wollen, so wiirden n u t  diese Fi~l]e in 
diese Kategor ie  hineingehSren.  
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Es sind noch Fglle mit  gleichlautender Benennung verSffentlicht, 
aus der histologisehen Beschreibung jedoeh ergibt sich ihr verschie- 
dener Ursprung oder ihre verschiedene Natur. 

So ist z. B. der yon BOckelmann mitgeteilte FM1, Bin Angiosarkom, 
wahrscheinlieh aus dem Bindegewebe der Kapsel  entstanden, der 
Fall yon Temoin und Bennel ist sicherlieh ein Peritheliom, ebenso der 
Fall  yon Cerkasow. 

Das yon Grabowski als ,,Angioma saroomatodes sys temat i sa tum" 
bezeiehnete Gewgchs stellt eine Gewachsbildung des retioulo-endo- 
thelialen Apparates dar. 

Ieh glaube, dab mein Fall, obschon er zu dieser Kategorie von Ge- 
wgchsen gehSrt und den Fallen yon Langhans und Risel ghnlieh ist, 
dennoch eine besondere Stellung beansprnehen kann. 

Es handelt sich um ein eehtes H~imangioendotheliom der Milz, well 
es einen typischen angiomatSsen Ban nebst Endothelwucherung besitzt. 

Mein Fall unterseheidet sieh hanptsiiehlieh yon allen anderen da- 
durch, daG tin sarkomatSses Kennzeichen fehlt. Die GefgBwucherung 
erreicht ihren Endzweek, d .h .  reifes vasculgres Gewebe zu bilden 
nnd nieht angiosarkomatSse Komplexe. 

Wenn such manche Zonen eine Verdiehtung der Besta ndteile auf- 
weisen, so erreiehen sie doeh hie einen atypischen Bau und Lage, and 
es fehlt jener Zellpolymorphismus, den man in vielen Fallen yon Sarko- 
endotheliomen bemerkt,  und der, nach Lubarseh, ein MerkmM yon 
iiberstiirztem Wachstum ist. 

Ein anderer ch~rakteristiseher Untersehied zwisehen diesem Gewgchs 
und den anderen ist seine Gutartigkeit,  da Metastasen sicherlieh fehlten, 
wie es die histologische Untersuchung der Leber and der Lymphknoten  
beweist. Die geringe Neigang, Metastasen zu bi]den, ist eine Eigentiim- 
liehkeit der eehten Endotheliome (Borst), und tatsgehlieh beruhen 
die in allen anderen Fallen besehriebenen Metastasen auf Beteiligung 
sarkomatSser Natur.  

Was den Einflug iiul~erer Umstgnde anf die Entstehnng dieses 
Gewgehses anbelangt, so linden wir in der Krankengesehichte keine 
positiven Anhaltspunkte.  Bei ghnliehen Gewgchsen der Leber legen Mle 
Untersucher, die sie besdhrieben haben, Wert  auf Traumen oder vorher 
bestandene cirrhotische Vergnderungen. 

Aus der Krankengesehichte meiner Patientin geht kein Trauma  
hervor, such keine infektiSse Erkrankung,  kein tterzfehler, die Kreis- 
laufst6rungen in der Milzpulpa hgtten hervorrufen k6nnen. 

Wenn man such bei Milz (wie bei Leber: Fischer) an eine multi- 
zentrisehe Entstehung eines Gewitchses yon besehriebenem Typus 
denken kann oder an embryonale Anlagefehler der roten Pulps, so kann 
man das eben nut  annehmen, nicht beweisen. 
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D a s  G c m e i n s a m c  d e r  m a k r o -  u n d  m i k r o s k o p i s c h e n  T a t s a c h e n  r u f f  

i n  d i e s e m  F a ] l e  d e n  E i n d r u c k  h e r v o r ,  Ms o b  d~s  g e s ~ m t e  S i n u s s y s t e m  

A u s g a n g s p u n k t  des  Gew~ichses w~re  u n d  a ls  ob  d a s s e l b e  d u r c h  n e o p l a -  

s t i s c h e  U m w a n d ] u n g  d e r  g e s a m t e n  B]utgefi~13e d e r  M i l z p u l p a  e n t -  

s t a n d e n  sei. 
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