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Der erworbene hEmolytische Ikterus ist kein so einheitliches ](ra.nk- 
heitsbild, wie der angeborene. WShrend der vererbte hi~molytische 
Ikterus  auf einer Konstitutionsst6rung beruht, und durch Gelbsucht, 
MilzvergrSBerung, und durch weniger widerstandsf~hige, leichter h~mo- 
lysierbare role Blutk5rperchen charakterisiert ist, ist der erworbene 
h~molytische Ikterus ursi~chlich kein einheitliches Krankheitsbild. 
Es gibt Forscher, die sogar die Selbst~ndigkeit des Krankheitsbildes 
bezweifeln, sie betrachten es als sin Symptomenkomplex,  und sprechen 
yon einem symptomatisehen h~molytisehen tkSerus. Wir unterscheiden 
sine kryptogene, primers Form, deren Ursache unbekannt  ist, und 
sine sekund~re Form, die an eine durch bekannte oder unbek~nnte Ein- 
fliisse hervorgerufene Krankheit ,  wie perniziSse An~mie, Schwanger- 
schaftsan~mie, Lues usw. sich gesellen pflegt. Die pernizi6se An~mie, 
yon der manehes Krankheitsanzeichen mit  denen des h~molytischen 
Ikterus  verwandt ist, kann ebenfalls kryptogener oder bekannter  t ter-  
kunft  sein, die durch Lues oder Bothriocephalus latus verurs~ehte per- 
nizi6se An~mie ist auf Grund der einheitlichen ktinischen und mor- 
phologischen Vergnderungen ebensowohl sis pernizi6se An~mie zu 
betrachten, wie diejenigen Krankheitsbilder, deren Ursache unbekannt  
ist. D e m  erworbenen Ic4erus h~emolyticns steht die h~m01ytische, 
anh~mopoetische Splenomegalie nghe, bei der eine Gelbsucht vorhanden 
ist ; neben einer Milzvergr6Berung und Blutarmut  bleibt die Widerstands- 
fghigkeit der roten Blutk6rperchen unvergndert,  das Blutbild und das 
Knoehenmark  zeigen sine Apl~sie. 

B.J.,  34j~hriger Patient, das erstemal am 24. II. 1927 aui dia Klinik auf- 
genommen. Mutter an Herzleiden, Yater an Carcinom gestorben, 2 Gesehwister, 
Frau und Kind gesund. In seiner Familie kein Ikterus vorgekommen. Seit 3 Mo- 
naten mangelhafte EBlust. Unter dem rechten Rippenbogen heftige krampfartige 
Schmerzen, wobei der Harn dunkel wurde. Stuhlgang regelmi~l~ig, keine Gelb- 
sucht. Bei der Aufnahme ist der Kranke blaB. Oer untere Polder Milz ist bei 
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Inspiration palpabel. Die Leber ist nicht tastbar. Im Harn Urobilinogen. Faeces 
nicht acholisch. Blutbflirubin 0,36 rag%. Beim fraktionierten Probefrfihstfick 
sind die maximalen Werte der HC1- und Gesamtaciditi~tskurve 60--90. R6ntgen- 
untersuchung des Magendarmschlauches und die Cholecystographie zeigcn keine 
pathologischen Veranderungen. Wal~. negativ. Blutbild: Rote Blutk6rperchen 
3 800000, weiBe 6000, H~moglobin 72 %, Fgrbeindex 0,9. WeiBes Blutbild: Leuko- 
cyten 74%, Monocyten 2 %, Lymphocyten 24 %, keine Anisoeytose und Poikilo- 
cytose. Blutpl/tt~chenzahl 296000 (Fonio). Blutk6rperchcnresistenz 0,45 bis 
0,34% 5IaC1. Donath-Landsteiner-Probe negativ. Der Kranke verl/~Bt die K[inik 
auf eigcnen Wunsch. Das zweitemM am 23. II. 1928 auf die Klinik aufgenommen. 
In der Zwischenzeit mit Arseneinspritzungen behandelt, er verspfirte heftige, yon 
den Mahlzeiten unabhangigc Schmerzen in der Magen- und Lebergegend, einmal 
schmerzhaftes Erbrechen. Nach dem Schmerzanfall immer mehrere Tage Mattig- 
keit und Abgeschlagenheit. Der Kranke blaB, Sclera subikterisch verf/~rbt. Mih 
fiberragt mit 2 Querfingern den Rippenbogen, Leber nicht tastbar. Harn mittler- 
weile dunkelgelb, in ihm Urobilin und Urobilinogen nachweisbar. Stuhl farbstoff- 
reich. DuodenMsaft dunkelbraun. Blutbild: Rote BlutkSrperehen 2130000, weii]e 
4100, It~moglobin 40%, F~rbeindex 0,95. In den gef~rbten Pr~paraten 72% 
Leukocyten, 5% Monocyten, 23% Lymphocyten. Ausgesprochene Mikrocytose, 
Hypochromasie, m/~Bige Aniso- und Poikilocytose; kernhaltige rote Blutk6rperehen 
und Jolly-KSrper nicht nachweisbar. Mit VitMf~rbung kein Rctieuloeyt zu sehen. 
BilirubingehMt des Blutes 18 mg %. Direkt: negativ. Blutk6rperchenresistenz : 
42--30% NaC1. Im Blur ist weder Iso- noeh Aotohi~molysin nachweisbar. 

In der 4. Woehe des Klinikaufenthaltes wurde nach heftigen Schmerzen in 
der Lebergegend der Urin rot, fleisehsaft~hnlieh. Im ttarn die Blutreaktion 
positiv, im Nicderschlag keine roten BlutkSrperchen nachweisbar, aber viele 
HgmoglobinkTrnchen. Mit dam Spektroskop sowoh! im Blur Ms auch im Urin 
reichlich Hi~moglobin nachweisbar. Blutserum rStlich. Die H/~moglobinurieanfMle 
wiederholten rich noch 2raM, kchrten dann aber nicht wieder. Resistenzverminde- 
rung selbst am gewaschenen roten BlutkTrperchen wahrend des AnfMles nicht 
naehweisbar, ebensowenig Autoagglutination. Zahl der roten BlutkTrperchen nach 
dem tI/~moglobinurieanfall 1870000, H/~moglobin 37%, F/~rbeindex 1. Zunahme 
der Gelbsucht. W~thrend 2 Monate dauernder Beobachtung 2ram Nasenbluten. 
W/ihrend seines KlinikaufenthMtes 5fters Klagen tiber Schmerzen in der Leber- 
und Milzgegend; bei diesen Gelegenheiten erhThte rich seine Temperatur mehr- 
rams fiber 38 ~ Neben einem hohcn BilirubingehMt des Blutes, 2,8 rag%, best~n- 
dige Urobilinurie. Blutbild: Rote BlutkSrperehen 1620000, H/~moglobin 30%, 
F~rbeindex 0,94. In den gef/~rbten Pr/~pamten Mikrocytose, m/~Bige Aniso- und 
Poikilocytose, keine kcrnhMtigen roten BlutkSrperchen. Gerinnungszeit 10 Mi- 
nuten, Blutungsdauer 13 Minuten. Donath-Landsteiner-Probe: negativ. Weder 
Autoagglutination noeh erhShte mechanische Hinf~lligkeit der roten Blutk6rper- 
chert nachweisbar. WaR. wiederholt negativ. Blutk6rperehenresistenz 0,43 his 
0,32% NaC1. Milz tiberragte um 5 Querfinger den Rippenbogen. Auf Grund 
dieser Befunde lieBen wir die Entmi]zung ausffihren. 

Zeitpunkt Rote Blutk6rperchen 

18. V . . . . . . . . . .  1 600 000 

20. V . . . . . . . . . .  
24. V . . . . . . . . . .  
28. V . . . . . . . . . .  

2. VI . . . . . . . . . .  
6. VI . . . . . . . . . .  

2 020 000 
1 980 000 
2 310 000 
2 500 000 
2 980 000 

]gormoblas5 Reticulocyten 

Entmilzung, 500 cem 
Blu.ttransfusion 

2% 4% 
4% 10% 
3% 12% 
5% 15% 
6% 19% 
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Am 6. VI. klagte der Patient fiber Brechreiz, erbrach auch einige Male, Puls 
beschleunigt, Bauch aufgetrieben, Tod nach 2 Tagen unter peritoneMen Sym- 
ptomen. 

Leichenbe/und: Magerer kr~ftiger Mann. Im Milzbett ausgedehnte Ver- 
wachsungen zwischen groBem I%tz und den Bauchorganen der Umgebung. In 
der Bauchh6hle 1,5 1 trfibes blutiges Exsudat, Darmschlingen dutch diinne Fibrin- 
beliige verklebt. In der linken Lungenschlagader kleinfingerdicker Embolus, Lunge 
etwas aufgebl~ht, 6demat6s. Vena pancreaticolienalis (yore Operationsfelde bis 
zur Pfortader), in ihrem ganzen Verl~ufe mit festh~ftendem geschiehteten Throm- 
bus ausgefiillt. P/ortader ebenfMls thrombosiert, bis zu ihren kleinsten Leber~sten. 
Obere GekrSseblutader ebenfMls mit Thromben ausgeffillt, Sehleimhaut der ent- 
sprechenden Darmabschnitte blutfiberffillt, 6demat6s geschwollen. Nieren mittel- 
groB, die HilusgefgBe sind zwar frei, die kleineren Blutader~ste aber in tier ge- 
schilderten Weise thrombosiert. I~ierensubstanz brfichig, Zeichnung verwaschen, 
fahl, rostbraun, blutarm. Leber von mittlerer Gr6ite, brfichig, ihre Zeichnung ver- 
waschen, fahlgelbbraun. Oberschenkelmarkknochen Fettmark. 

Die he~'ausgenommene Milz sehr vergr6Bert, 720 g, 18 • 11 )4 5 cm. Kapsel 
straff gespannt, gleichm~tl~ig verdickt, weil~lich durchscheinend. Milzsubstanz 
~ul]erst welch, auffaUend blutreich, dunkelrot. An der Schnittfl~tche die Zeich- 
hung der Trabekel und tier Follikel nicht zu unterscheiden, yon der Schnittfl~iche 
eine weiehe dunkelrote blutreiche M~sse ~bstreifb~r. 

L a u t  den Ergebnissen  der  Obdukt i0n  war  die Todesursache  die aus- 
gedehnte  P fo r t ade r th rombosc  bzw. die yon dieser  bewirk te  ] ) a rm-  
nekrose und  Bauchfel lentzf indung.  Die P fo r t adc r th rombose  n a h m  
ihren  Ausgang  vom sonst  pe r  p r i m a m  in t cn t i onem gehei l ten Opera-  

t ionsfeld.  
Die mikrosl~opische Untersuchung n~hmen wir  m i t  besondercr  Ri ick-  

s icht  auf die Ver t re te r  des re t icu loendothe l ia len  A p p a r a t e s  vor,  n a m e n t -  
l ich auf die Milz, K n o c h e n m a r k  und  Leber .  Die genaue Un te r suchung  
der  Nieren e rach ten  wi t  wegen den H~matur ie~nf i t l len  ffir angebraeh t .  

In Ausstrichprgiparaten yon Knochenmark zellige Gebilde nut vereinzelt nach- 
weisbar. In den meisten Gesichtsfeldern mit Giemsa-F~rbung blal31ila gef~irbte 
homogene Plasmamassen, mit vereinzelten roten BlutkSrperchen. Myeloblasten 
und Normoblasten in noch geringerer Anzahl vorhanden. In den Schnittpriiparaten 
des Knochenmarkes ist der Befund mit diesen Ang~ben fibereinstimmend, nament- 
lich ist d~s Knochenmark zellarm, fettreich, zwischen den den Fettzellen ent- 
sprechenden Liicken ist die sp~rliche gleichm~l]ig verteilte zellige Substanz ge- 
lagert. Neben den verh~tltnism~l~ig reichlicheren roten BlutkSrperchen linden wir 
nur hie und d~ vereinzelte Myelocyten, Myeloblasten oder Normoblasten. Es sind 
zahlreiche Gesichtsfekler vorhanden, Wo kernhaltige BlutkSrperchen fiberh~upt 
nicht n~chweisbur sind. Meg~k~ryocyten fehlen vollkommen. H~mosiderose weder 
mit den gew6hnlichen F~rbungen noch mit der ~Berlinerblau- und Turnbullblau- 
1%eaktion nachweisbar. 

In  den aus den Plattenl~nochen bereiteten Ausstrichpri~paraten, namentlich aus 
den l%ippen hergestellten Ausstrichen fanden wit vim reichlichere zelllge Gebilde, 
neben Erythrocyten l~ormoblasten, Myeloblasten and Myelocyten mit verschie- 
denen Granulationen; ihre Zahl erreicht aber auch hier nicht die unter normalen 
Verh~ltnissen beobachtete Zahl. Das Knochenmark der platten Knochen ist beim 
Erwachsenen immer zellreicher als das Mark der R6hrenknochen; die regressiven 
Ver~nderungen sind deshalb weniger ausgesprochen. 
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Milzlymphknoten weder an Zahl, noeh Form und Gr6Be und Aufbau ver/~ndert. 
In der Pulpa am auff~lligsten die partielle Verdr/ingung der Sinus. Diese sind 
an meisten Stellen leer, w~hrend das zwisehen den Sinus ge]egene Gewebe an 
manehen Stellen, namentlieh dort, wo die Sinus verdr/ingt erseheinen, reiehlieh 
rote Blutk6rperehen enth~lt. Die fleckenweise angeordnete Blutffille des Milz- 
gewebes am ausgesproehensten in den dieht unter der Milzkapsel gelegenen Ge- 
bieten, t i ler  auch kleinere Blut~ustritte. Der Umstand, dab wit bei der makro- 
skopischen Beschreibung yon enormer Blutffille gesproehen haben, und dab bei 
der mikroskopisehen Untcrsuchung nur an umschriebenen Stellen der oberfl~ieh- 
lichen Milzschichten ein Blutreichtum gefunden wurde,  findet darin seine Er- 
kl~rung, dab das Blur w~hrend und nach der ~ntmilzung zum Tell ausgeflossen 
ist. In den mit der Dominici-Farbung behandelten Sehnitten ist in sehr charak- 

Abb. 1. Arterle einer Milzfollikel mit Weigerts E]astica und Lighiumcarmin gef~rbt. Auffase- 
rung der Adventitia, blutige Infiltration derselben. Etwa 200fache Vergr6gerung. Mikrophoto- 

gramm 

teristischer Weise eine starke Blutfiille des lockeren perivascularen Bindegewebes 
der mittelstarken Arterien nachweisbar, ~hnlieh wie es Eppinger erw/~hnt. Das 
etastische Gewebe der Kn6tehenarterien an manchen Ste]len deutlich aufge]ockert, 
zwischen den aufgeloekerten und aufgcfaserten elastisehen Fasern reiehlieh rote 
BlutkSrperchen naehweisbar (s. Abb. 1), jedoch weder an diesen Stellen, noeh in 
den Trabekeln und im subkapsul/ireu Milzgewebe konnten wir eine tI~mosiderose 
nachweisen, obwohl nach den Ang~Jben yon Eppinger eine ganz friseh zubereitete 
SchwefelammoniumlSsung zur 5rurnbullb]au-Reaktion verwendet wurde. Das 
Pulpagewebe ist 5demat6s durcb~r&nkt, und das geronnene Serum zeigt eine fein- 
faserige Zeichnung, die mit de ,, Bindegewebszellen der Stfitzsubstanz Bindegewebe 
nachahmen k6nnte; wie wir uns aber mit den vanGieson- und Mallory-F&rbungen 
iiberzeugen kOnnten, konnte yon einer Bindegewebsvermehrung in der Milz keine 
Rede sein. 

Die Pfortader~ste der Leber sind bis zu ihren kleinsten Asten thrombosiert, 
sonst ist in der Leber niehts Pathologisehes naehweisbar. :Die m~Big, erweiterten 
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Capiltaren enthal ten  eine unver~nderte  Endothelanskteidung, die Leberzellen- 
bMken sind regelreeht aufgebaut. Blutfarbstoff ist  aueh hier mit  keiner Nethode 
naehweisbar gewesen, an  manehen Stellen sahen Mr  zwisehen den Leberzellen- 
bMkehen einige kleine gelbbraune GMlenfarbstoffbrSekel. 

Die Niere zeigt in iul3erst eharakteristiseher Weise die mehrfache H~mo- 
globinurie. In  der sonst unver inder t en  Nierensubstanz enthi~lt das Epithel  der 
gewundenen I-Iarnkan&lehen in sehr grol3er Nenge ein zum Tell Ieink6rniges, zum 
Tell grobk6rniges eisenhaltiges Pigment,  die Berl inerblau-Reaktion ergab ein s tark  
positives Resultat ,  ini t  der Turnbullblau-Reaktion war H~mosiderin in noeh 

Abb. 2. Niere. Berliner Blau-Reaktion, Lithiumearmin-F~rbung. Die Epi?~helien der gewundenen 
Harnkanfilehen enthalten reichlich zum Tell feinkSrniges, zum Tell grobkSrniges eisenhaltiges 

Pigment. Zeiss Okular 10 x, Objektiv 20 • Aquarell. 

grSBerer Menge nachweisbar (s. Abb. 2). Naeh In&arsch k~nn das Eisenpigment 
in der Niere an  dreierlei Ablagerungsst~tt~en gefunden werden : 1. in  den Epithelien 
tier t ta rnkan~Iehen und  in deren Lichtung, 2. in den Malpighisehen KSrperehen 
und  in der :Bowmannsehen Kapsel, 3. im St~tzgewebe der Niere. In  unserem Fal l  
ist  alas Himosider in  aussehliel31ieh in den Kani lehenepi thel ien  gefunden worden, 
weder in den Glomeruiis, noeh im Sttttzgewebe konnten  wir eisenhaltiges Pigment  
n~ehweisen. Dieser Umstand  s t immt  mit  den Angaben yon Lubarsch tiberein, 
n~mentl ieh land er diese Lokalisation der Pigmentabtagerung in erster Linie bei 
pernizi6ser Animie  und anderen mit  Himolyse  e inhergehenden Krankhei ten.  
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W/~hrend er abet im fast ganzen Kanalsystem d~s Pigmen~ vorfand, ebensowoh[ 
in den geraden wie in den gewundenen, konnten wir tt~imosiderin nut in den 
gewundenen Kanalchen naehweisen. Dieser Umstand k6nnte vielleieht flit die 
genauere Bestimmung der Ausseheidungsstiitte des Hgmoglobins und der hamo- 
globinogenen Pigmente yon Bedeutung sein. 

Auf Grund des histologisehen und makroskopisehen Befundes 
k6nnen wir feststellen, dab morphologiseh die Veranderungen in der 
Aplasie des zelligen Knoehenmarkes nnd in einer MilzvergrSgertmg be- 
standen; histo!ogiseh war eine fleekenweise angeordnete, besonders in 
den subkapsul~ren Milzgebieten lokalisierte Pulpahyper~imie mit 
kleineren Blutungen naehweisbar, zum Teil war aueh eine m~igige Auf- 
loekerung und Auffasserung des elastisehen Gewebes der kleineren 
Arterien naehweisbar gewesen, mit blutiger Infiltration ihrer Wandung. 
Von den fibrigen Veranderunge~, die im Sehrifttum zusammenhangend, 
besonders bei Eppinger, Lubarsch und bei Entz behandelt sind, konnten 
wir keine naehweisen. So haben wir keine Verdr~ingung des tymphoiden 
Gewebes seitens der Pulpa (Michels, Vaquez et Aubertin), keine hyaline 
Entartung der Arterienw~nde (Giuzetti), I-I~imosiderose in der Wandung 
der Trabekelartierien und im subkapsularen Gewebe, keine st~irkere 
Gef~13ver~nderungen usw. Niehtsdestoweniger mfissen wir jedoeh 
unseren Fall trotz der sp~rliehen morphologisehen Befunde far eine 
hamolytische Splenomegalie halten, denn Naegeli und in der letzten 
Zeit Lubarsch betonen ausdriieklieh, dal~ das histologisehe Bild des 
h~molytisehen Ikterus keineswegs ein einheitliehes ist. Obwohl sie 
einige yon den oben gesehilderten Veranderungen in manehen F~llen 
gefunden haben, war in manehen F/illen gar keine Ver~nderung naeh- 
weisbar. So untersuehte Lubarsch z. B. fiber ein Dutzend F~lle yon ein- 
wandfreiem Ieterus haemolytieus, die fiberm~Nge Blutffille fand er 
aber nur in 5 Milzen. 

Die klinischen Angaben zusammengefaBt, sehen wir, dab neben st~n- 
diger Gelbsueht ohne Hautjueken, Bradykardie und h~morrhagiseher 
Diathese der Bilirubingehalt des Blutes stark vermehrt war, es war ohne 
Bihrubinurie eine st~ndige Urobihnurie vorhanden, der Stuhl war 
nicht aeholisch, sondern enthielt noch mehr Farbstoff als sonst. Die 
Milz wurde naeh jedem Anfall grSBer und grSger. Die hoehgradige 
Blutarmut war yon aplastischem Charakter, kernhaltige rote Blut- 
k6rperchen und Retieuloeyten konnten wir nicht nachweisen. In den 
gef~rbten Pr/~paraten war eine Mikroeytose, tIypoehromasie and eine 
mgBige Aniso- und Poikiloeytose zu sehen. F~rbindex unter 1. Der 
Magensaft enthielt freie Salzs~ure, keine Glossitis. Keine Abweichung 
in der BlutkSrperchenresistenz, nur das erste Mal standen die Grenz- 
werte der l~esistenz (Untersehied zwischen beginnender und vollst~n- 
diger H~molyse) egwas n~her als in der Norm zueinander. 

Virchows Archly. Bd, 273. 18 
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Der Mange] der Resistenzverminderung, der aplastische Charakter 
der An~mie stimmten vollstandig mit dem yon Banti Splenomegalia 
haemolytica anhaemopoetica genannten Krankheitsbilde iiberein. Es 
ist nur fraglich, ob wir es als selbst~ndiges Krankheitsbild, oder als 
atypische Form des erworbenen Ieterus haemolyticus auffassen dfirfen .~ 
Seitdem n~mlich Hayem bzw. Wida~ und seine Schiller Abrami und 
Bruld den erworbenen Ieterus haemolytieus als selbst~ndige Krankheit 
beschrieben haben, hat man zahlreiehe F~]le ohne Resistenzverminderung 
verbffentlicht (Lommel, Bittor/, Garhardt, Ggnsler, Kozitsche]c usw.). 

Die Ursache der Resistenzvermindertmg kann keine Theorie der 
Pathogenese des Icterus haemolyticus geniigend erkl~ren, weder die 
Erkrankung der Milz (Min]cowsky), noeh der Leber (Hayem), noch des 
Blutes (Chau//ard), noch die prim~re Erkrankung des ](noehenmarkes 
(Naegeli). Die allgemein bekannte Theorie yon Ep~inger spricht der 
Milz eine aktiv h~molytisehe Wirkung zu, die im Icterus haemoly~icus 
noch stark zunimmt. Infolge der Hypersplenie zerfallen die roten Blut~ 
kbrperchen nur zum Teil in der Milz, ihre vbllige Bearbeitung zu Bili- 
rubin besorgen die Kup//erschen Zellen der Leber. Eppinger betont, 
da]~ die splenohepatische Theorie mit allem in Einklang gebraeht werden 
kann, die Resistenzverminderung kann er aber aueh nieht erkl~ren. 

Die Resistenzverminderung der roten Blutkbrperchen spricht 
Chau]/ard den Mikrocyten zu, deren Widerstandskraft kleiner ist, als 
die der Normocyten. Naeffeli halt beim hgmolytisehen Ikterus die Resi- 
stenzverminderung fiir die prim~re Vergnderung, welche wegen an- 
geborener Schwgche des Knochenmarkes entsteht. Er gibt aber keine 
Erkl~rung fiir diejenigen Fglle yon hgmolytischem Ikterus, wo man 
keine Resistenzverminderung beobachtet hat. Weiterhin kann die 
Resistenzverminderung keine Bedingung des gesteigerten Zerfalles 
der roten Blutk6rperchen sein, da selbst bei der essentiellen H~mo- 
globinurie dieses Zeiehen nur selten nachweisbar ist. Gilbert, Achard, 
Vaquez und Aubertin suehen die Ursache in der gesteigerten Hgmolysin- 
bildung der Milz, es ist aber bis jetzt mit Sieherheit kein Hgmolysin 
nachweisbar gewesen, andererseits, wenn die Milz die Verminderung 
der osmotischen Resistenz der roten Blutkbrperchen primgrerweise 
hervorrufen wiirde, miiBte nach der Entmilzung mit Verschwinden der 
Gelbsucht auch die Resistenzverminderung verschwinden, was nieht 
der Fall ist. 

Die Verminderung der osmotischen Resistenz ist fiir den hgmoly~ 
tisehen Ikterus nicht kennzeichnend, d~ er auch in anderen angmisehen 
Erkrankungen vorkommt, so in der pernizibsen Angmie, Schwanger- 
schaftsangmie, Ch]orose, Leukgmie und nicht selten in h~morrhagischer 
An~mie. Au~erdem ist das Verhalten der roten Blutkbrperchen gegen- 
fiber yon Kochsalzlbsung kein MaBstab flit ihre Resistenz oder Neigung 



Splenomegalia haemolytica. 273 

zur H~molyse. Bei den versehiedenen mit An~mie einhergehenden Er- 
krankungen ist der Zerfall der roten BlutkSrperchen ein gesteigerter, 
was wir aus der st~ndigen Urobilinurie und aus der hochgradigen H~mo- 
chromatose folgern kSrmen, ohne daI~ man die Verminderung der osmo- 
tischen Resistenz nachweisen kSnnte. Die Resistenzverminderung und 
die Widerstandskraft der roten BlutkSrperehen gehen nicht immer 
parallel miteinander. Die Verminderung der osmotischen Resistenz 
ist keine unbedingte Ursache des hi~molytischen Ikterus, da sie auch 
bei anderen Erkrankungen vorkommt, und im Sehrifttum mehrere 
F/tlle yon hi~molytischen Ikterus bekannt sind (s. oben), in welchen dieses 
Zeichen gefehlt hat. Die Resistenzverminderung ist nach Meulengracht 
eine sekundi~re Erscheinung, und ihre Ursache ware darin zu suchen, 
dab wegen des ~ul~erst gesteigerten BlutkSrperchenzerfalles auch das 
Knochenmark eine gesteigerte Tatigkeit ausfibt und wegen der be- 
schleunigten Regeneration weniger widerstandskraftige Zellen in die 
B]utbahn gesehleudert werden. In einigen Fallen aber, in welchen das 
Knochenmark sehon yon jeher ersehSpft oder unzul~nglich ist, wie im 
Falle yon Banti und in unserem Falle, dann werden BlutkSrperehen 
mit gewShnlieher oder gesteigerter Resistenz gebildet. Die osmotische 
und die vitale Resistenz (Grawitz) gehen nicht immer parallel einher, 
was auch die Hamoglobinurie unseres Kranken bezeugt. 

Das Zeiehen der gesteigerten T/~tigkeit des Knochenmarkes beim 
hamo]ytischen Ikterus ist das rote Knoehenmark der RShrenknoehen. 
Die Zeichen der gesteigerten Regeneration sind auch im Blutbflde 
sichtbar. In unserem Falle war sowohl das Blutbild als auch das Knochen- 
mark aplastisch. Dieser Umstand macht es efforderlich, daf~ wir dies 
auch im Namen der Erkrankung zum Ausdruck bringen, wie es auch in 
der aregenerativen Form der Anamie iiblich ist. Wir kSnnen sie nach 
Banti Splenomegalia haemolytica anhaemopoetiea nennen, oder die 
mehr bekannte klinische Bezeiehnung in Betraeht gezogen Icterus 
haemolyticus aplastieus. 

Wir wollen ~ms mit der paroxysmalen Hamoglobinurie separat be- 
fassen. Bei Individuen mit hamolytiseher Konstitution, bei der per- 
niziSsen Anamie und beim hgmolytischen Ikterus hat man vereinzelt 
It~moglobinurie beobachten kSnnen (R. Schmidt, Bettmann, ~oth u. a.). 
Chau//ard und Vincent haben eine mit sehwerem Ikterus einhergende 
Anamie beschrieben, bei weleher yon Zeit zu Zeit Hi~moglobinurie auf- 
getreten ist; sie nannten die Krankheit ,,Ict~re haemolysinique". Neben 
einer ma$igen Resistenzverminderung konnten sie im Serum Iso- und 
Autoh~molysine nachweisen. Gilbert und Chabrol haben bei einfachem 
aeholurischem Ikterus Hamoglobinurie beobachtet, wenn der KSrper 
mit kaltem Wasser in Beriihrung gekommen ist. Bei unserem ]Cranken 
war die osmotische Resistenz der roten BlutkSrperchen eine regel- 
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m~Bige gewesen, im Serum konnten wir selbst w~hrend des tt~mo- 
globinurieanfalles keine Auto- und Isoh~molysine nachweisen. Auf 
Einwirkung yon Ki~lte trat keine Hi~moglobinurie auf. Die Donath- 
Zandsteinersche Probe fiel mehrmals negativ aus. 

Die in Anfi~llen auftretende I-Ii~moglobinurie erachten wlr deshalb 
ffir ~iul3erst wichtig, weil sie einen zweifellosen Beweis daiiir liefert, 
dab selbst bei unveri~nderter osmotischer Resistenz der roten Blut- 
k6rperchen ihre vitale I~esistenz betr~ehtlich vermindert sein kann, 
~md der Blutk5rperchenzerfall ein das normMe mehrfach iibertreffendes 
MaB nehmen kann. Beim erworbenen h~molytischen Ikterus ist die 
osmotische Resistenz der roten BlutkSrl0erehen oft normal, man ist 
trotzdem nicht berechtigt, and es ist auch nicht erwiinseht, dag wir 
das besehriebene Krankheitsbild leugnen, oder es zum Tell in die Gruppe 
der perniziSsen An~mie einreihen, obwohl es nieht bestreitbar ist, 
dab wit bei perniziSser Ani~mie oft mehr oder minder hoehgradige Gelb- 
sucht beobachten kSnnen, auch Urobilinurie, erhShter Blutbilirubin. 
gehalt kSnnen vorkommen, manchmal ist auch eine Milzschwelhng 
vorhanden, und die Resistenz der roten Blutk5rperchen ist vermindert. 
Auch bei der perniziSsen Ani~mie ist es Iiir die Milz charakteristisch, 
dal~ sie blutreich ist, und die roten BlutkSrperchen zum grol~en Teil 
in der Pulp~ zu tinden sind; in beiden Krankheiten ist eine erh6hte 
FIi~molyse vorhanden. Laut diesen besteht tats~chlieh eine nahe Ver- 
wandtschatt zwischen den beiden Krankheitsbildern, es besteht aber 
andererseits ein wichtiger Unterschied zwischen ihnen, welcher sich 
in erster Linie und haupts~chlich in der Funktion des Knoehenmarkes 
kundgibt. W~hrend ni~mlich bei der pernizi6sen Ani~mie auf die sch~di- 
gende Wirkung der eryghropoetische Apparat megaloblastisch wird, 
es erscheinen Makro- und Megaloeyten im peripheren Blutstrome, 
bleibt beim hamolytischen Ikterus die Erythropoese normoblastisch, 
der Blutstrom enth~lt Mikrocyten. Beim angeborenen h~molytisehen 
Ikterus bildet das Knoehenmark aus konstitutionellen Ursachen rote 
Blutk6rperchen mit verminderter osmotischer Resistenz, beim erworbe- 
hen hi~molytischen Ikterus sind die roten BlutkSrperchen auf Grund 
yon bekannten oder unbekannten Ursaehen yon verminderter Lebens- 
fi~higkeit. Wenn die Krankheitsursaehe das Knochenmark li~hmt 
und es deshalb den gesteigerten Aufgaben nieht entsprechen kalm, 
wird die An~mie sehwer und aplastiseh, es werden weniger, aber wahr- 
seheinlieh verhMtnism~gig widerstandsf~higere rote BlutkSrperchen 
gebildet. Eppinger weist bei jeder Gelegenheit darauf hin, dab vom 
Standpunkte der Blutk6rperehenbildung und ihres Niederganges 
Knoehenmark, Milz und Leber eine strenge Einheit bilden. Unser 
Fall weist aueh auf diese strenge Einheit bin, und werm Mr in der Ent- 
stehung der pernizi6sen An~mie die gest6rte Korrelation zwisehen 



Sp lenomcga l i a  hacmoly t i ca .  2 7 5  

L e b e r  u n d  K n o c h e n m a r k  i n  d e n  V o r d e r g r u n d  s t e l ] e n ,  so  k 5 n n e n  w i r  

b e i m  h ~ m o l y t i s c h e n  I k t e r u s  d e n  A u s d r u c k  d e r  K o r r e l a t i o n s s t S r u n g  

y o n  M i l z  u n d  K n o c h e m a r k  a n s e h e n .  

Schrifftum. 
Achard, Soc. de Biol. 1912, 72. - -  Banti, Scmaine  m~d.  1913. - -  Bettmann, 

Mfinch. recd. Ws ch r .  1900. - -  Bittor], Verb.  d t sch .  Kongr .  f. inn.  Med. 1914. 
Chaut./ard, Semainc  m6d.  1907 u. 1908. - -  Chau]]ard et  Vincent, Semainc  m~d.  
1909. - -  Ep~ginger, Die hepa to l i cna len  E r k r a n k u n g e n .  - -  Entz, 1)athologie d c r  
Milz in  ihrer  ch i ru rg i schen  Bez ichung .  Ref .  a m  u n g a r i s c h e n  Chi rurgcnkongrcB,  
1923. - -  G~nsler, Dtsch .  Arch .  klin.  Mcd. 140. - -  Gerhardt, Mitt .  Grenzgcb.  Med. 
u. Chir.  31. - -  Gilbert, C. r. Soc. Biol. Pa r i s  1912, 73. - -  Grawitz, Klin i sche  1)atho- 
logic des  Blu tes .  - -  Hayem, Proc.  m4d.  1898. - -  Kozitsche~, Wien .  Ges. f. inn .  Mcd.  
u.  Kinderhe i lk .  1923. - -  Lom~el, Dtsch .  Arch .  klin. Med. 109. - -  Lubarseh, Verb.  
d t sch ,  loath. Ges. 1928 - -  H a n d b u c h  der  speziel len pa tho log i schcn  A n a t o m i c  u n d  
His tologie  6, T1. 1 u n d  1, T1. 2. - -  Meulengracht, Der  chron i sch  hcredi t~re  h~tmo- 
ly t i sche  l k t c r u s .  1921. - -  Min~owsky, Kongr .  f .  inn .  Med. 1900. - -  iVaegeli, B l u t -  
k rankhci~en .  - -  Roth, Dt sch .  Arch .  kl in.  Med. 106. - -  Vaquez e t  Aubertin, A r c h .  
Mal. Cocur  1908. - -  Widal, Abrami et  Bruld, C. r. Soc. Biol. ~)aris 1908. 


