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Eine eigenartige Form der Knochenmarksystemerkrankung 
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(Eingegangen am 5. August 1928.) 

Diese Bezeichnung b in  ich gezwungen,  e inem in  unserem Ins t i tu~ 
bei der Autopsie  beobach*eten Fal]e zu geben, den, nach  dem Charakter  
der Ver/ inderungen,  es n ich t  gelang, in  i rgendeine Gruppe der aus der 
mir  zuggnglichen einsch]/~gigen L i t e ra tu r  b e k a n n t e n  E r k r a n k n n g e n  
einzureihen.  

Kurze Krankengesehichte: S--off, Schwarzarbeiter, 30 Jahre al~. Ira Jahre 
1920/21 im MiHtgrdienst, iiberstand wghrend dieser Zeit Fleck- und l~fickfall- 
fieber. Von 1922 an Beginn yon Gelenkschmerzen in den unteren Extremit/~ten. 
Gelenkschwellung lag hie vor. 1925 l~uhrerkrankung. W/~hrend dieser ganzen 
Zei~ hSrten die Sehmerzen in den Beinen nicht auf. 1926 Grippeerkrankung, 
seitdem verst/~rkte Sehmerzen in den unteren GliedmaBen, wozu noch Schmerzen 
in  der rechten Seite and in der Kreuzgegend kamen. Arztliche Untersuchung 
ergebnislos. In  diesem Zustand arbeitete er bis Ende 1926. Im Jahre 1926 hatte 
er im Laufe einer Woche Blutungen aus den I-Iarnwegen, insbesondere bei der 
Def/~kation. Dann hSrten die Blutungen auf. Wurde am 3. I. 1927 in die Medizi- 
nische Klinik der Militi~r-Medizinisehen Akademie (Direktor: Prof. Granstroem) 
mit Klagen fiber Sehmerzen in den Knochen und Gelenken, fiber starke Sehwgche, 
Verstopfung und Schwindel aufgenommen. Konnte sieh fast gar nieht bewegen. 
Objektiv: ausgepr/~gte Bl/isse der 8chleimh~ute, un~erern/~hrt, Lymphknoten 
undeutlich, Lungen o. ]3., Atmung 26, Puls 120--130, Herz e*was vergrSBert, 
Zunge belegt, etwas troeken. Leber zwei Fingerbreit under dem Rippenrande 
tastbar. Milz um zwei Fingerbreit vergrSBert. In  den Faeces keine Wurmeier. 
Ham: spez. Gewieht 1022, in dem l~iederscb]ag amorphe harnsaure Salze, rote 
und weiBe :Blutzellen. Temperatur yore 3. bis 10. I. zwischen 37--38 ~ Blut- 
untersuchung am 3. II.:  H~tmoglobin 38 %, Erythrocyten 1930000, Leukoeyten 
11450. F/~rbeindex 1,0. Leukoeytenformel: Neutrophile 66%, darunter junge 
und Myelocyten 14%, st/~behenfSrmige 35 %, segmentierte 17 %, Lymphocyten 
23%, Monocyten 11%. Von sei~en des roten Blutes: Anisocytose, Poikiloeytose, 
l~ormoblasten. Blutpl/~ttchen 28950. :Die naehfolgenden Blutuntersuchungen 
zeigten Abnahme des /t/~moglobins bis 35% und der Erythroeytenmenge bis 
1200000. Die Leukoeytenformel wie obem Ein Tag vor dem Tode 300 corn Blu$ 
transfundlert. Der Kranke .starb mi$ einer unbestimmten Diagnose, welehe sich 
der An~mie mit Thrombopenie zuneigte. Nach 18 Stunde n Leiehen6ffnung. 
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Auszug aus dem Befundbericht yore II .  IL 1927: ttautdecken und sicht- 
bare Schleimhi~ute blaB. Auf Bauchfell, Herziiberzug und Schleimhaut des Diinn- 
darms, insbesondere an der Valvula Bauhi~fii, punktf6rmige Blutungen. Lymph-, 
Hals- und Gekr6seknoten bohnengro$, hellrosa-gelblich, weieh.~ Bronchiallymph- 
knoten bis zur Gr6Be einer groBen ]~ohne, mit Kohleablagerung und weiBlieher 
Sprenkelung im Durchschnitt. Lungen stark 6dematSs. Beide Lungen auf dem 
Durchschnitt mit graulichen, kanm wahrnehmbaren submiliaren KnStchen gleich- 
sam bestreut. Leber etwas vergr6Bert, im Schnitt hellrosa-gelblich. Milz 20 X 15 • 8, 
etwas mfirbe, Kapsel nicht gespannt, aber glatt. Auf dem Durchschnitt dunkel- 
rot. B~lkchen und Kn6tchen ~tir das bloge Auge nicht unterscheidbar. Von der 
Sehnittoberfl~tehe li~Bt sieh fast reines Blur abschaben. 

An der Innenseite der barren Hirnhaut breite, diinne, gut anhaftende H~ute 
yon rostigorange Farbe. 

In der Pia einzelne frisehe kleine Blutungen. Hirnsubstanz etwas 6demat6s. 
Knochenmark der Epiphysen der Obersehenkelknochen und des 9. Brustwirbels 

grau-hellrosa, trocken, krtimelig. Das Knoehenmark des Obersehenkels ist ins- 
gesamt yon Knochenlamellen durchdrungen, gleichfalls yon gran-hellrosa Farbe. 
In den iibrigen Organen erwies man trotz der sorgf~Itigsten Besichtigung keine 
Ver~nderungen. 

Anatomische Diagnose: Anaemia gravis universalis. Pachymeningitis haemor- 
rhaglca chronica. Osteosclerosis di//,asa. 

Milcroslcopische Unte r suchung :  

Knochenmarlc des Brustbeins. Im entkalkten Pr&parat: Knochenbalken im 
Vergleich mit einem normalen Brustbein sehr stark entwickelt. Knoehenmark 
fast g~nzlieh dutch groBe einkernige Zellen ersetzt, die in Form yon runden Haufen, 
z. T. in Form yon Durehsehichtungen liegen. Form der ZeUen /~uBerst ver- 
schiedenartig. Dort, wo kleine Anh~ufungen blasiger Zellen liegen, sieht man sie 
deutlich die mit Endothel beldeideten und mit Blur geffiUten Capillaren anliegen. 
Diese Zellen 5--10real grSBer Ms ein kleiner Lymphocyt. Ihre Kerne fund, chro- 
matinarm, mit 1--2 Kernk6rperchen. S~ellenweise bilden diese Zellen ringfSrmige 
Figuren, die aus zylinderf6rm'igen ZeHen aufgebaut sind und an Drtisenepithel 
erinnern, abet es fehlen in diesen Bezirken die Lichtungen, die Zellen berfihren 
sich entweder mit ihren Spitzen, oder das Zentrum ist mit einer ~hnlichen Zelle, 
aber yon runder Form ausgefiillt. Der Leib dieser Zellen stellenweise hell durch 
Zonen gleichm~gig rosa gef/~rbt, stellenweise schwammig und erscheint bei 1/1 ~ 1)l- 
immersion gleichsam yon einem Netzchen feiner Fasern durchdrungen. Fast 
in allen oberil/~chlichen Schichten sind diese Zellenherde yon diinnen spindel- 
fSrmigen Zellen umgeben, welche sie yon dem Knochemnarksgewebe abgrenzen. 
Knochenmark in kleinen Abschnitten zwischen den beschriebenen Zellen erhalten 
im Zustand der I-I~matopoese. In einigen Abschnitten der oberfl~chlichen Teile 
des Knochenmarks begegnet man ebensolehen vakuolisierten Zellen in den Capil- 
laren. 

In den tiefen Schiehten des Brustbeins ist gleiehfMls last das ganze Gewebe 
des Knoehenmarks dutch neugebildete Zellen yon versehiedenartigster Form 
ersetzt. Ein Teil lagert sieh in Form groBer Sehiehten oder Strange, die vor- 
zugsweise aus ovalen ausgezogenen und spindelf6rmigen Zellen bestehen, die 
fest aneinander anliegen. Die Grenzen zwisehen ihnen sieht man in Form yon rosa- 
farbenen Streifen, die jede Zelle konturieren. :Der andere Teil der Zellenanh~ufungen 
besteht aus einzeln liegenden Zellen yon runder und ovMer Form. Diese Zellen 
sind 10--15mal gr6fler Ms ein Meiner Lymphocyt. I-tier sind die Herde und die 
Schichten der neugebildeten Zellen ebenso wie in den oberfl~chliehen Sehichten 
des Sternmns yon den Knoehenmarkelementen dutch feine einkernige spindel- 
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Abb. 1. Brustbein. ])as Knochenma~k in Form eLazelner Herde yon Blutbildung erh~lten. Der iibrige 
Teil des :Knochenmarks ist dlu'eh neugebildete helle und vakuolisierte Zellen ersetzt. Celloidin- 

praparat. F~rbung mit Eisenh~matoxylin. Obj. 3 c. Ok. 6. Fokaleatfernung 20 cm. 

Abb. 2. Vak~olisierte Zellen im Knoehenmark des Brustbeins und Vakuolenverwandlung der 
Adventitiazellen des Capillars. F~rbung naeh W. Gieson. Obj. 1/12. Ok. 4. 

f6 rmige  Zel len  gbgegrenz t .  E i n  Tei l  der  neugeb i lde t en  Zel len  g e h t  g le iehsam 
in  die A d v e n t i t i a z e l l e n  der  Capillargefgf~e oder  u n m i t t e l b a r  in  das  l~e t ieu lum-  
gewebe  des .~r fiber, i n d e m  sie sieh du rch  ihre  Fo r t s~ t ze  m i t  i h m  ve rb inden .  
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In der Mehrzahl der neugebildeten Zellen befindet sich ein groBer ehromatinarmer 
Kern mit 1--3 Nucleoli. 

Das Chromatinnetz f~rbt sich sehr sehwaeh. Das Protoplasma dieser Stellen 
stellt sich bei kleiner VergrSBerung gleiehfalls homogen rosafarben, grSBtenteils 
~ber vakuolisiert dar, well es dutch ein Netz durehdrungen ist, das sieh mit Eosin 
rosa f~rbt. Die Zwisehenr~ume zwisehen den Masehen dieses Netzes bleiben fast 
nngef~rbt. Ein anderer Tell der Kerne hat die Gestalt yon Bls oder yon 
l~ingen mit ditnnem Chromatinsaum, und an der Peripherie des Kernes ]iegen 
KernkSrperehen. 

Die Kerne der ovalen und runden Zellen, die getrennt voneinander sowohl 
in den Lichtungen der Gef~Be als aueh unter den Xnoehenmarkelementen liegen, 
zeigen die versehiedenartigsten Formen: kleine eckige Kerne, die zu einem Polder  
Zelle abgedr~ngt sind mit groBen Chromatinmengen, andere Kerne sind nnregel- 
m~Biger Form und enthalten fast kein Chromatin, in einigen Zellen fehlen die 
Kerne ganzlieh. Es kommen Zellen in Form yon Blasen vor mit kleinen, an der 
Peripherie erh~ltenen Netzen. In den anderen Abschnitten ist zwischen d e n  
Knoehenb~tlkchen und den Anh~ufungen der nengebildeten Zellen das Knochen- 
mark erhalten, welches aus Lymphocyten, neutrophilen Polynuclearen, Myelocyten 
und Hamoeyt0blasten usw. besteht. Megakaryocyten fehlen. Es fehlen auch Osteo- 
clasten. Neben der starken Xnoehcnbildung sieht man stellenweise eine unerhebliche 
Resorption der Knochenbalken. Mitunter sieht man zwischen dem blutbildenden 
Knochenmarke einzelne in Gruppen gelagerte Zellen, die dem Typus nach den oben 
besehriebenen Zellen yon sternfOrmiger Gestalt ~hnlich sind, einen kompakten kleinen 
oder bl~schenfOrmigen Kern enthalten, abet ein ebensolches wabenfSrmiges Proto- 
plasma besitzen, das sieh dureh seine Forts~tze mit dem Reticulumgewebe verbindet. 
Zwisehen einigen Herden der neugebildeten Zellen begegnet man einzelnen t~ezirken, 
in welehen polymorphkernige Leukoeyten oder Myeloeyten sich befinden, die gleieh- 
sam yon den vakuohsierten Zellen nmschlossen sind. In den GefgBliehtungen An- 
hgufungen vakuohsierter Zellen (3--20 St~ick). In allen Abschnitten des Knoehen- 
marks enthalten einige von den vakuolisierten Zellen vereinzelte Er~%hrocyten und 
zuweilen ldeine KSrnchen brgurdichen Pigments. Die neugebildeten vakuolisierten 
Zellen liegen vorzugsweise in den gef~Breiehen Absehn[tten des Knoehenmarks, 
wo sie den Gef/~Ben unmittelbar anliegen und gleichsam in ihre Wandungen iiber- 
gehen, gleiehfalls sieht man AnhSmfungen vakuolisierter Zellen an der Peripherie 
der kleinen Capillaren, wobei man oft den ~bergang der hyperplasierten Adventitia- 
zellen in die neugebildeten Zellen wahrnehmen kann. 

F~rbung mit Sudan I I I  van Gefrierschnitten und Ausstrichen. Naeh der 
Entkalkung mit 5proz. Salpeters~ure im Laufe yon 2--3 Tagen wurde das Pr~- 
parat in Gelatine eingebettet und auch ohne Einbettung in Gelatine gefroren 
nnd der F~rbung mit Sudan I I I  in 70proz. Alkohol im Laufe von 20 Minuten 
and in 50proz. Alkohol 12 oder 24 Stunden im Thermostat bei 37 ~ unterworfen. 
Nach der Fixation in Formol fgrbten sieh die neugebildeten Zellen in Mlen FMlen 
sowohl in Ansstriehen als auch in Gefrierschnitten gelbliehrosa, aber es fanden 
sich keine Fetteinschliisse in den Zellen. Bei Betrachtung mit starker VergrOBe- 
rung zeigte das Protoplasma eine ebensolche Vaknolenstruktur wie bei Hgmatoxylin- 
Eosin-Fgrbung, nur mit dem Unterschiede, dab dieser Vakuolenaufbau ein zarteres 
and gleiehm~Bigeres Aussehen hatte. In den einzelnen Zellen yore Typus der 
neugebildeten, welehe n~her zum Endothel der Gef~fJe oder zur Peripherie der 
Alveolae lagen, konnte man kleine, wenig zahlreiche Fetttropfen beobachten, 
die mit Sudan gef/~rbt waren, aber daneben blieb die Wabenform dieser Zellen 
doeh bestehen, und die in ihnen eingeschlossene Substanz wurde nicht yon Sudan I I I  
gef~rbt. 
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Die FSrbung naclt van Gieson. In  der Knochenmarksubstanz f~rbten sich nur 
einzelne bindegewebige Fasern rot. Die Grenzen der neugeblldeten Zellen, richtiger 
gesag~, ihre Peripherie, f~rbte sich init Fuchsin rotgelblich. Die Netzstruktur des 
Zellprotoplasmas f~rbte sich auch rotgelblich, indem sie an die F~rbung der sub- 
kollagenen Fasern erinnerte. Die Abschnitte des Protoplasmas in den Maschen 
des Netzes wurden mit  Pikrinsiiure nur schwach gelblich gef~rbt. 

Die Farbung naet~ Foot, Bielschowski-Maresch, Heidenhain und Mallory. Bei 
der F~rbung mit  allen diesen Methoden erhielt man ein g~nzlich s Bild. 
Zwischen den neugebildeten Zellen sah man in der )/[ehrzahl der Falle feine, sieh 
versilbernde und nach Mallory sich blau f~rbende Gitterfasern, welche gleichsam 
die einzelnen Zellen oder Zellgruppen umgaben. In  einem Tell der Zellen, Jns- 
besondere yon zylindrischer und ausgezogener Form, zeig~en sich Protoplasma- 
abschnitte, welche 6fter n~her dem Kern anlagen und sich bei Versilberung schwarz 
und bei Mallory bl~ulich f~rbten. Das intraplasmatische Netz, welches sich mit  
Eosin rot f~rbte und den Eindruck der Vakuolenstruktur schuf, f~rbte sich sowohl 
bei der Silberimpr~gnation als auch bei der Mallory-F~rbung schwarz oder bl~ulich. 
Au~erdem zeigten sich in einem Tell der Zellen kleine runde Einschliisse, die mit  
Silber impr~gniert wurden. 

Fggrbung mit 2~e~tralrot, Nilblausul]at, nach Ciaccio, Dietrich (saures H~- 
matoxylin), J.-Kal. ,  Gent.-Violett. Irgendwelche Einsehliisse, die sich mi t  den 
genannten Methoden f~rben liei~en, konnten nicht nachgewiesen werden. Fett-  
zellen sind im Knochenmark des Sternum nirgends festgestellt. 

In  den diinnwandigen Periostgef~l~en sind ganze Pfr6pfe aus Vakuolisierten 
Zellen. Die Adventitiuzellen einiger Gef~l~e weisen gleichfalls eine ziemlich 
eigenartige Veri~nderung auf; ein Tell ist vergr6~ert, Yon ovaler oder runder 
Form, der andere Teil hat  aul~erdem noch ein vakuolisiertes Protoplasma, ~hnlich 
den neugebildeten Zellen im Knochenm~rk. 

Das Knochenmark des 9. Brustwirbcls und der Epiphysen des Obersehenkels 
zeigen dasselbe Bild. 

Der Knochen und das Knochenmark des untere~ Drittels des Oberschcnkels. In  
den gro~en Knochenkan~len, n~her zum inneren Abschnitt  des Knochens, ist 
blutbildendes Knochenmark enthalten, zwischen dem man einzelne Gruppen neu- 
gebildeter runder und eif6rmiger vakuolisierter Zellen zu 5--10--100 Sttick sieht. 
Diese Zellanh~ufungen liegen z. T. frei in den Gef~i]lichtungen. Ein Tell dieser 
neugebildeten Zellen ist gleichsam an die Wandungen dieser H6hlen durch zarte 
und ebenso wie das 1)rotoplasma vakuolisierte Forts~tze angeheftet. Ein Tell 
der Zellen ist yon runder und ovaler, der andere yon ausgezogener spindelf6rmiger 
Gestalt. Das Protoplasma dieser Zellen ist gr6Btentells wabenf6rmig, d .h .  es 
ist yon ebensolchen Fasern wie in den Zellen des Sternum durchdrungen, die sieh 
mit  Eosin rosa f~rben. Ihre Kerne sind gr61~tenteils fund, f~rben sich blal~ und 
enthalten mitunter 1--2 Nucleoli. Die Umrisse der Zellen sind ebenso wie in den 
Zellen des ]~rustbeins scharL In  dem umgebenden Gewebe des Knochenmarks 
sind ziemlich reichlich mit  Fortsi~tzen versehene Zellen und retlcul~re Fasern. 
Ein Tell dieser Forts~tze der l%eticulumzellen setzt sich gleichsam unmittelbar 
in Forts~tzen der neugeblldeten Zellen fort, die in den Gef~l~lichtungen liegen. 
]:)as Knochenmark ist insgesamt yon Knochenb~lken geniigender Reife durch- 
drungen und erinnert an spongi6sen Knoehen. Uberall, insbesondere n~her zum 
zentralen Absehnitt  des Knochenmarks, l~tl~t sich eine ziemlich grol~e Anz~hl 
Osteoblasten und Neubildung eines zellenreichen Knochengewebes wahrnehmen. 
In  den H6hlen zwischen den Knochenbalken besteht das Gewebe aus ausgezogenen 
spindelf6rmigen Zellen, die sieh nach van Gieson rosarot fi~rben und jungen Fibro- 
blasten mit  diinnfaserigem Bindegewebe ~hnlich sind. Zwischen ihnen liegen 
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runde Zellen einzeln und mitunter in Anhgufungen bis 10 (Abb. 3). Diese Zellen sind 
gr6fltenteils vonrunderForm. IhreR/~nderliegendicht demumgebenden Gewebe an. 
An der Peripherie der Kerne der spongi6sen Zellen ist das gesamte Protoplasma 
yon einem Netz aus feinsten Fasern durehdrungen. Die Kerne sind gr6gtenteils 
yon unregelm/igiger Form, f/~rben sieh blab und enthalten 1--2 Nueleoli. Die 
Kerne tagern sieh in der Mehrzahl der F/~lle ~n der Peripherie der Zelle, insbesondere 
dort, we die Zellen durch den Druek des hyperplasierten Gef~gendothels ein- 
gebuchtet sind. In einigen Absehnitten des Knoehenmarks isg das gesamte Gewebe 
dureh ausgezogene vieleckige und runde Wabenzellen mit Kernen yon der ver- 
sehiedensten Gr6ge ersetzt. Zwisehen ihnen befinden sich Erythroey~en und 
freie vakuolisierte Zellen enthMtende Ha~rgef~Be. Stellenweise befinden sieh 

Abb. 3. Gruppe  vakuolisieln~er Zellen u~ te r  dem fibrSs ve rwande l t en  Gewebe des Knochenmarks .  
Celloidinpr~parat .  F~irbung nach  W.  Gieson. Obj.  1/1.~ c. Ok. 6. Foka l en t f e rnung  30 cm. 

zwisehen den besehriebenen Zellen einzelne Fettzellen. Zwischen dem erhaltenen 
Knochenmarkgewebe, insbesondere in der N~he der Knoehenb~tlkehen, sieht man 
einzelne Lymphoeyten, Polynuelegre und junge Blutzellen. In einigen vakuoli- 
sierten Zellen sind aueh phagoeytierte Erythroeyten enthMten. In der Mehrzahl 
der Prgparate lassen sieh alle Uberg~nge yon endotheliMen und retieulgren Zellen 
bis zu den typisehen runden Zellen mit unregelmaBigem Kern und wabenfSrmigem 
Protoplasma erkermen. Diese Zellen verhMten sieh gegenfiber versehiedenen 
Fgrbungen wie die des Sternum. 

I~nge  aus versehiedenen Abschnitten. In groBen und kleinen Gef~gen Ireie 
Gruppen ebensoleher vakuolisierter Zellen. Die Kerne derselben sind z. T. blaB, 
groB, mit geringer Anzahl yon Nueleoli, z .T.  klein, yon  nnregelmaBiger Form 
und pyknotisehem Aussehen. Xhnliehen, abet einzeln vertretenen Zellen begegnet 
man in kleinen Blutcapillaren. Die Hauptmasse der Zellen ~ber lieg~ extra- 
vaseulgr, in H6hlen, die dutch einige Bindegewebsfasem gebi!det und mi~ 
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Abb. 4. Embolus  aus  vakuol is ier ten  Zellea in  dem Lungengef~lL Paraff inpr~para~.  Fh rbung  m i t  
t t~matoxyl in -Eos in .  Obj. 7 c. Ok. 6. Foka len t f e rnung  15 cm. 

Abb. 5. u  Ze]len, welche d i e  L i ch tungen  der Adventi t i~lymphgefSl3e der Lunge  zeigen. 
Pa ra f f inpr~para t .  l ~ r b u n g  mi~ H~m~toxyl in -Eos in .  Obj. 3 c. Ok. 6. Fokalentfel~aung 20 cm. 
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diinnen, ausgezogenen Zellen bekleidet sind. Alle diese H6hlen haben die niiehste 
Beziehung zur Gef~gadventitia, d. h. sie liegen in ihr, indem sie an Lymphgef~ge 
und an kleine Blutgef~13e erinnern, die yon diesen Zellen ausgedehnt und an- 
gefiillt sind. In  einigen Absehnitten der Lunge finder sieh an der Peripherie dieser 
Zellenanh~tufungen eine sehr geringe Ansammlung Meiner Lymphoeyten. Vakuoli- 
sierte Zellen trifft man in geringer Menge aueh in den Alveolen (bis 15 Stiiek). 
In  den Lymphwegen kommen aueh einzelne vakuolisierte Zellen vor, aber erheb- 
lieh mehr linden sieh in Form yon Anh~ufungen an der Feripherie der kleinen, 
in der Bronehialwand verlaufenden Gef~tBe. Bei der Eisenreaktion erhMt man an 
der Stelle der homogenen Protoplasmaabsel~nitte e i n e  hellbl~uliehe F~rbung, 
bisweilen finder sieh aueh eine gek6rnte Eisenablagerung. In  einigen Zellen ist 
die I~eaktion auf Sehleim positiv. Einige Gruppen der Zellen enthMten in ihrem 

Abb. 6. Hyperplasie und Verwandlung der retikul~re~l Zellen des Follikels eines ]3ronchiallymph- 
ktlotens in vakuolisierte Zellen, Paraffinpr~Ioarat. F~irbung nach W. Gieson. Obj. 7 c. Ok. 6. 

~'okMentfernung 10 era. 

Leib K6rnehen, die sieh naeh Mallory sehwarz f~rben; dabei erweisg sieh diese 
K6rnung deutlieher in Celloidinpr/~paraten. 

Bronchiale Lymphknoten. In  den Lymphgefgfien und in den Sinus der Driisen 
linden sieh einzelne Gruppen vakuolisierter Zellen yon 5--50--60 Stiiek in jeder 
Gruppe. Gestaltlieh gleiehen diese Zellen den in den Lungengei~Bliehtungen be- 
findliehen v6llig. Ihr Protoplasma enth~lt, ahnlieh wie das der Zellen, in den 
Lungen sieh gleiehm~Big mit  sauren Farben f/irbende Absehnitte. In  einigen 
dieser Zellen sind im Protoplasma phagoeytierte Erythroeyten enthalten. Ahn- 
lichen Zellen begegnet man am I~ande der Follikel, aber hier in Form kleiner 
Gruppen oder einzeln, dabei liegen die Zellen, die gr6Btenteils yon runder oder 
ovaler Form mit vakuolisiertem Protoplasma sind und einen blassen, zur Peri- 
pherie gedr~ngten Kern haben, zwisehen den re~ieul~ren Fasern des Follikel- 
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s~romas. ])el" andere Teil der Zellen, gleiehfalls mit vakuolisiertem Protoplasma, 
befindet sieh einzeln oder in Gruppen in dem Gewebe der Lymphfollikel, sieh 
unmittelbar dureh ihre Yorts~tze in das Follikelretieulum fortsetzend. 

])as lymphoide Gewebe finder sieh im allgemeinen in geringer Menge, der 
gr6gere Tell desselben ist dureh diese polymorphen und runden Zellen mit vakuoli- 
siertem Protoplasma nnd sieh sehwaeh fiirbendem Kern ersetzt. Teilungsfiguren 
beobaehtet man an diesen Zellen nieht. Bei der Silberimpr/~gnation zeigen sieh 
Fasern zwischen den vakuolisierten Zellen, und steIlenweise beobaehtet man 
den Zusammenhang der Gitterfasern der neugebildeten Zellen mit dem reti- 
kul~ren Gewebe der Driise. 

Lymphknoten. Mediastinale, Gekr6se-, Leisten- und Aehselknoten zeigen 
auger der VergSgerung der retikul/tren Zellen in den Follikeln, der tlyperplasie 
des Sinusendothels und des vSlligen Yehlens der Keimzentren keine Ver/inde- 
rungen. In einigen Zellen liegen eisenhaltige KSrnehen. 

Nebenniere, Pankreas, Schilddri~se, EpithelkSrperchen, Hoden, Prostata, Samen- 
bliisehen o. B. 

Leber. Zentralvenen und Capillaren e~was erweiter~. In den Leberzellen, 
besonders der Lgppchenmitte, geringe Mengen kleiner Fe~ttr6pfchen. In kleinen 
Capillaren einkernige, ziemlich gToge, abet unf6rmige Zellen mit bli~schen- 
f6rmigem Kern und basophflem Protoplasma yore Typus der Stammzellen. Stellen- 
weise gehen diese Zellen gleichsam nnmittelbar in Kup//ersche Zellen fiber, stellen- 
weise abel" liegen sie frei. Auger diesen Zellen sind in den Capillaren Myeloblasten, 
Myelocy~en, Normoblasten, Erythr0blasten und Lymphocyten enthalten. Kupf/er- 
sche Zellen meist sehr grog, in ihrem Leib rote t/htzellen enthaltend. In  einigen 
Gef~gen freiliegende Zellen mit bl~scherff6rmigen Kernen und braunem Ab- 
nu~zungspigment im Zelleib. In einzelnen Kup]]erschen Zellen linden sieh K6rn- 
chen eines eisenhaltigen Pigments. Fast  in allen Leberzellen braunes Abnutzungs- 
pigment. 

Milz. Ziemlich starke Gef/~ghyalinose. Abnahme der Kn6tchenzahl mit 
Hyperplasie ihrer t~eticulumzellen, Starke I-Iyperplasie des Gef~gendothels nnd 
der ReticulumzeUen der Pulpa. In den Capillaren Anh/~ufungen yon Zeilen, die 
den Zellen in Lebercapfllaren ~hn!ich sind, d. h. ziemlieh grog, vorzugsweise yon 
sternf6rmiger oder runder Gestalt. Ihr Kern bl~schenf6rmig, das Protoplasma baso- 
phil. l~eticulum- und Endothelzellen gehen unmittelbar in diese runden Zellen 
yore Typus der Stammzellen und tt~moeytoblasten fiber. In Pulpa und Blut- 
capillaren Zellen yore Typus der Normoblasten, der Erythroblasten, verschiedenen 
Myelocy~en und polymorphkernigen Leukocyten. In den Makrophagen und in 
einigen Endothelien m~gige Mengen eisenhaltigen Pigments. 

Gehirn, Hypophyse und Darm o. B. 
FaBt  m a n  die  Ergebnisse  der  makro -  und  mikroskop i schen  Unter -  

suchung zusammen,  so l~St  sich folgendes sagen:  1. Ersche inungen  
ausgeprgg te r  B l u t a r m u t ,  2. diffuse Os~eosklerose, 3. geringe Vergr6Be- 
rung  der  Milz und  der  Leber  und  4. k le ine  B l u t a u s t r i t t e  in den  inneren  

Organen. 
Mikroskopisch: 
a) Diffuse Neub i ldung  yon  Knoehensubs t anz ,  diffuser E r sa t z  des 

K n o e h e n m a r k e s  du tch  ep i the lo ide  Zellen m i t  hel lem und  vakuol i -  

s ie r tem P r o t o p l a s m a .  
b) Auf t r e t en  vakuol i s ie r te r  Zel len in  den  Blur-  und  Lymphgef/ i l3en 

der  Lunge.  Geringe I-Iyperlolasie der  Adven t i t i aze l l en  in der  Lunge.  
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c) Anhgufung vakuolisierter runder Zellen in den Sinus bronchialer 
Lymphknoten.  Hyperplasie  der ]%eticulumzellen der KnStchen and  
Umwandlung in vakuolisierte Zellen. 

d) Einfache tIyperplasie reticulo-endothelialer Zellen mit  Myelo- 
und Erythropoese in Milz and  Leber. 

e) Morphologie der vaknolisierten Zellen: Ih r  Frotoplasma ist gleich- 
sam yon einem feinsten Netz durchsetzt, in dessert Masehen eine Sub- 
stanz gelagert ist, welche sich mit  den angewandten Farbstoffen nicht 
f~rbt. 

Es erhebt sich die Frage, in welche Gruppe oder zu welcher Erkran-  
kung der Fall einzureihen ist. Von den das Knochenmark  ergreifenden 
Erkrankungen sind im Schrift tum folgende erw~hnt: 

1. Systemerkrankungen des blutbildenden Apparates.  2. Vom Kno- 
chen und Knochenmark  ausgehende Geschwiilste. 3. Metastasen im 
Knochenmark  bei Geschwiilsten anderer Gebiete des Organismus. 

Von den Systemerkrankungen kommen zum Vergleich mit  meinem 
Falle in Betraeht :  Die Gauchersche, die Niemann-Picksche Krankhei t ,  
die verallgemeinerten Xanthomatose  und Gewi~ehsmetastasen. 

Nach der Gestalt der Zellen n~hert sich der Fall  dem Morbus 
Gaucher. Wir sehen dasselbe netzfSrmige Protoplasma,  wobei sieh der 
Inhal t  dieses Netzes mit  niehts f~rben l~Bt, eine gleiehartige Reaktion 
auf Fet t ,  Eisen und ein Fehlen yon Mitosen zeigt ; genetisch scheint ihre 
Bildung aueh an das getieuloendothel  gebunden zu sein. Jedoch ist 
fiir den Morbus Gaucher naeh Pick das Ergriffensein best immter  Organe, 
wie Milz, Knoehenmark,  Leber und Lymphknoten,  kennzeichnend. 
In  tmserem Falle fehlt die entspreehende Beteiligung dieser Organe. 
Daher bin ich der Meinung, dab unser Fall nieht zu dem typischen 
Morbus Gaucher gerechnet werden kann. Die Niemann-Picksche 
Krankhei t  und die Xanthomatose  bei Diabetes kommen nicht in 
Betraeht,  weil unsere Zellen kein Fe t t  enthalten. 

Von anderen Systemerkrankungen des I~eticuloendothels k6nnte 
man  an getieuloendotheliose (Tchistowitsch, Bykowa) denken. Abet 
aueh davon miissen wir absehen, weil fiir sic ein Ergriffensein der Leber, 
Milz, des Knoehenmarkes und der Lymphknoten  kennzeiehnend ist. 
Der Zellbefund ist aueh bei der Retieuloendotheliose ein anderer, in 
den Zellen fehlt die Netzstruktur  des Protoplasmas,  and  die Erkrankung 
hat  das Aussehen einer Herdhyperplasie der I%etieulumzellen. 

Aueh die in letzter Zeit yon Pick beschriebene Skelettform des 
Morbus Gaucher unterseheidet sieh s tark yon unserem FMle, denn bei 
ihr handelt  es sich um die Bildung yon Knoten  mit  starker Osteo- 
porose, die bisweilen zu spontanen Knoehenbriiehen fiihrt. Dabei ist 
stets eine entspreehende Erkrankung der Leber und Milz vorhanden. 
In  dem vorliegenden Falle liegt im Gegenteil eine Knochenneubildung 



144 A.A.  Wassiljeff : 

in allen Slcelettabschnitten vor, die bis zu einem gewissen Grade an Osteo- 
sklerose bei Leuka:mien erinnert. 

Von Gewgchsen - -  Myelome,  X a n t h o m e ,  Sa rkome  k6nnen  aus-  
geschlossen werden  - -  k o m m e n  h6chstens  noch die Endo the l iome  in 
Be t rach t ,  eine ziemlich sel tene Geschwulst .  

Von diesen un~erscheidet  Ewing drei  A r t e n :  

1. Das sog. angioteleangiektatische Endotheliom. Die Geschwtilste kommen am 
h~tufigsten an den Diaphysen der Extremit~tea vor, sie sind volumin6s, beginnen 
gew6hnlich aus den zentralen Knochenabschnitten und werden oft yon spontanen 
Frakturen begleite~. Sie zerst6ren den Knochen, m~chen Metastasen in innere 
Organe. Mikroskopisch bestehen sie aus hellen Zellen, welche an der lPeripherie 
bhthaltiger H6hlen gelagert sind (Ewing, Billroth, Poncet). 

2. Multiple Endotheliome der Knochen sind klinisch Myelomen sehr ~hnlich, 
aber sie bestehen aus groBen Zellen n i t  hellem Protoplasma, welche die erweiterten 
C~pillaren umgeben. Im Falle yon Brill waren me]~_rfache Metastasen im Skelett, 
in dell Lungen, im Herzen und in der Haut vorh~nden. 

3. Endlich das diHuse soliti~re Endotheliom yon Ewing, die bemerkenswerteste 
und auBergew6hnlichste Form, die za den Systemerkrankungen gerechnet werden 
k6nnte. 

Die F~tlle der  ]e tz ten  Az't beobach te t e  Ewing bei  Personen  yon  
14- -19  Jah ren .  Diese Geschwfilste l~ehmen den gr6Beren Tell  der  
D i a p h y s e n  l~nger K n o c h e n  ein, in denen bei  der  R6n tgenoskop ie  eine 
diffuse Aufhe l lung  infolge der  Zers t6 rung  des Diaphysenknoehens  auf- 
t r i t t ;  sie b i lden  sich im Laufe  einiger Monate ,  d a n n  werden  Kr i sen  
und  Knochenschwel lungen  beobach te t .  Kl in i sch  s ind sie der  syphi l i -  
t i schen Per ios t i t i s  ~hnlich.  Nach  der  Opera t ion  s te l len sich gew6hnlich 
sehr  rasch  Metas t a sen  in L y m p h k n o t e n  und  inneren  Organen ein. 
Das mikroskopische  Bi ld  zeigt  ~olgendes: Die Geschwuls t  bes t eh t  aus 
v ie leckigen k le inen  Zellen m i t  hel lem Zelleib und  k le inem chromat in -  
re iehen Kern .  J edoch  rechnen  sie Novd-Josserand und  Tavernier, 
z u s a m m e n  n i t  ih ren  F~l len  und  d e n  F~l le  yon  Gassade, zu den  l~und- 
ze l lensarkomen.  Andererse i t s  spr ich t  derselbe Forscher  die A n n a h m e  
aus,  dab  es Metas t a sen  verborgener  K r e b s e  der  Schi lddrf ise  oder  Neben-  
n ieren sein k6nnten .  Die Endo the l i ome  der  Knochen ,  n i t  A u s n a h m e  
des diffusen sol i t~ren Endo the l ioms ,  s te l len Geschwii ls te  dar ,  d ie  sich 
zuers t  in F o r m  eines K n o t e n s  an  i rgendeiner  Stel le  des Knochens  
b i lden  und  da rau f  Metas t a sen  in andere  Organe und  K n o c h e n  des 
Skele t tes  machen.  Fre i l i ch  e r innern  die Zel len biswei len nach  F o r m  
und  E n t s t e h u n g  an  die Zel len meines  Fal les .  Aber  ich glaube,  dab  mein  
Fa l l ,  infolge des Fehlens  eines p r im~ren  Geschwuls tkno tens  und  der  dif- 
fusen Ske le t~erkrankung,  der  auch m i t  Neub i ldnng  und  n ich t  mi t  Zer- 
s t6 rung  des Knochens  ver ls  n ieh t  zu den  K n o c h e n e n d o t h e l i o m e n  
gereehnet  werden  kann .  Es b le ib t  das  diffuse sol i tgre  E n d o t h e l i o m  
yon  Ewing fibrig, aber  zu dieser E r k r u n k u n g s f o r m  k a n n  meines  Er-  
ach tens  wohl  k a n m  der  vor l iegende Fa l l  zugerechnet  werden,  da  die 
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Zellen bei ihm eher an das Sarcoma globoeellulare erinnern, und bei 
der genannten Form nur die Knochendiaphysen der GliedmaBen er- 
griffen werden. Aus diesem Grunde glaube ich, dab das diffuse solitgre 
Endo~heliom und unser Fall sieh zu stark voneinander unterseheiden, 
um sie zu einer Gruppe zu reehnen. Das alveolgre Sarkom der Knochen 
mit den Zellen vom Typus der Hypernephromzellen ist yon Markwald, 
Ewing und Berger besehrieben, abet auch hier liegt immer ein primgrer 
Geschwulstknoten mit Metastasen in andere Skeletteile and in innere 
Organe vor. Das sog. ,,Epithelioma pavimenteux primitif des os", das 
naeh Ribbert bei Frakturen and Traumen der Knoehen entsteht, wenn 
das Epithel beim Trauma in den Knoehen ger~t. Jedoeh bleibt die 
Frage fiber die M6glichkeit einer solehen Geschwulst often. Nov@- 
Josserand nimmt aueh in diesem Falle ein latentes Careinom der Speise- 
r6hre an, wghrend Masson u.a .  diese M6glichkeit ableugnen. 

Es bleibt noeh eine Form des Careinoms fibrig, die in den Nasen- 
nebenh6hlen entsteht und die iniolge ihrer kleinen Ausmage leieht bei 
der Leiehen6ffnung fibersehen werden kann, wghrend sie breite Metasta- 
sen in die Knoehen maeht (Posharitzlci). In meinem Falle fehlte jedoch 
sowohl ein Trauma als Ursache eines sog. primgren Knoehenearci- 
noms als aueh eine Gesehwulst in den NasennebenhShlen. 

Aus den Darlegungen ]olgt, daft der vorliegende Fall zu lceiner Art der 
aus dem mir zug~inglichen ei~sehliigigen Schri]ttum belcannten Erkran- 
]cungen gerechnet werden ]cann. 

Schlufi/olgerung. 

I. Aus der Krankengeschichte ergibt sich keine Ursache ffir die 
Erlcrankung, auger der schlechten Ernghrung. Die Erkrankung ver- 
lief chronisch (etwa 5 Jahre), begann mi~ Schmerzen in den Knoehen, 
wozu sich spgter Blutungen aus der Nasenh6hle and den Harnwegen 
hinzugesell*en; ferner bestand Blutarmut.  

II .  Die Erkrankung begann im gesamten Knochenmark:  Dutch- 
wucherung durch eigenartige Zellen, die vorzugsweise aus dem Endothel 
der KnochenmarkgefgBe stammen, mit reaktiver Wucherung des 
Knochengewebes, v611igem Versehwinden der Megakaryocyten. Er- 
haltenbleiben yon Ideinen t~esten regeneratorischen Markes. 

I ! I .  Die Beteiligung der Lunge ist sekundgr, ebenso die der bron- 
ehialen Lymphknoten.  Die 5rtliehe Entstehung der Zellen aus dem 
Endothel ist sehr wahrseheinlieh, lgl3t sieh jedoeh morphologiseh nieht 
mit Sieherheit beweisen. 

IV. Die bronehialen Lymphknoten zeigen ein doppeltes Bild: 
a) Anhgufung vakuolisierter Zellen in den Sinus (Metastasen aus 

den Lungen auf dem Lymphwege). 
u Archly. Bd. 271. I0 
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b) H y p e r p l a s i e n  der retikuli~ren und  endothel iMen Zellen in den 
Sekundi~rkn6tchen.  

I n  den  i ibr igen Organen,  wie Leber ,  Milz und  L y m p h k n o t e n ,  Er-  
seheinungen einfaeher  t t y p e r p l a s i e  der  Zel len des re t i eu lo-endothe l ia len  
Sys tems  und  E r y t h r o -  und  Myelopoese  in Milz und  Leber .  

V. Die  Zellen unseres Fa l les  s ind e igenar t ig :  sie e r innern  an  Gaucher- 
Zellen, mi~ dem Unterseh iede ,  dab  in  einigen Einsehl i isse liegen, die  
eine R e a k t i o n  auf Sehle im und  EiweiB geben,  die sieh naeh  Mallory 
blau  f/ irben und  mi t  S i lbe r imprggna t ion  schwarz.  J edoeh  l~8t  sieh 
die Grundsubs t anz  des P ro top la smas ,  die in  den  NEaschen des za r t en  
P ro top l a smane t ze s  liegt,  n ich t  dureh  die a n g e w a n d t e n  Fg rbungs -  
m e t h o d e n  fgrben.  

VI .  I c h  glaube,  dal] die vor l iegende E r k r a n k u n g  als eine Sys tem-  
e rk r ankung  des K n o c h e n m a r k e s  m i t  Hype rp l a s i e  und  W u e h e r u n g  der  
Zel len des ret iculo-endo~hel iMen A p p a r a t e s  aufgefaBt werden  kann ,  
Ms Ergebn i s  einer Stoffwechsels t6rung u n b e k a n n t e r  Subs tanzen  m i t  
ausg le ichender  mye lo ide r  Metaplas ie  der  Milz und  Leber .  

Dabe i  e r inner t  das  Bi ld  in der  Lunge  und  in den  per ib roneh ia len  
L y m p h k n o t e n  bis zu e inem gewissen Grade  an  eine Gesehwulst ,  wenn  
aueh ohne inf i l t r ierendes  W a e h s t u m ,  so doeh mi t  Ansb re i tung  auf  
dem L y m p h -  und  Blutwege.  
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