
(Aus der Pathologischen Ans*alt der Universit~t Basel.) 

Lymphatisehe Leukiimien ohne Systemerkrankung der 
Lymphknoten. 

Von 
R. R8Ble. 

Mit 3 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 17. Jul i  1929.) 

Es ist bekannt, dab lymphatisehe Leuk~mien in ihren An~angssta- 
dien durchaus noch nicht die systemartige Beteiligung aller Lymph- 
drfisengrupl0en aufweisen, wie die weiter fortgeschrittenen F~Llle es in 
der Mehrzahl tun; gewisse Teile des ,,lymphoiden Apparates" bleiben 
reeht h~ufig dauernd verschont. Solange wir noch niehts fiber die 
Ursaehen dieser Blutkrankheit wissen, ist dieses wechselvolle Verhalten 
vieldeutig. Ganz unverst~ndlieh und doeh wohl yon einer gewissen 
grunds~tzliehen Bedeutung ffir die Auffassung yore Wesen der Leu- 
k~mien sind aber diejenigen Falle, wo die typischen Brutstatten der 
betreffenden Blutk6rperehen bei den Leukamien dauernd unbeteiligt 
oder wenigstens im Hintergrund des pathologisehen Gesamtbfldes 
der 'FMle bleiben. Es kSnnen dann nur Gewebe fiir die Neubildung 
der Leukoeyten und Lymphocyten und ihre Einfuhr ins Blur in Be- 
traeht kommen, welehe sonst - -  d. h. in typisehen Fallen --- vom Prozel~ 
der pathologischen Leukopoese sekund~r oder gar nichf ergriffen 
werden. 

Ffir die lymphatischen Leuk~mien bestehen hierffir VOlt vornherein 
insofern mehr M6glichkeiten, als die Lymphoeytopoese im KSrper 
viel verbreiteter bleibt als die Leukocytopoese. Die extramedull~re 
Blutbildung yon myeloischen Elementen erseheint uns als etwas Krank- 
haftes, mit einer gewissen ubiquit~ren Entstehung der Lymphoeyten 
hingegen mfissen wir heute rechnen, sofern wit nicht an dem wohl 
fast allgemein aufgegebenen Standpunkt festhalten, da6 die Keim- 
zentren der lymphoiden Gewebe der alleinige Entstehungsort der 
Blutlymphocyten sind. 

Bisher sind nur sehr wenige soleher F~lle yon ausgesproehen ehro- 
niseher lymphatiseher Leukgmie ohne Hyperplasie der Lymphknoten 
mit Sektiollsbefunden beschrieben worden. Die beiden folgenden Be- 
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obach tungen  stellen in einzelnen P u n k t e n  einzigartige Vorkommnisse 
dar,  so dab sich ihre ausfiihrliche Mit tei lung wohl rechtfert igt .  

I m  ersten Fal l  hande l t  es sich u m  eine nach dem Blutbi lde klassische 
lymphat i sche  Leukgmie,  bei der a n s t a t t  der L y m p h k n o t e n  nu r  die 
Milz u n d  das Knochenmark ,  letzteres aber wenig, im entsprechenden 
Sinne e rk rank t  waren;  die Mflz s t and  mi t  ihrer to ta len  lymphoiden  

U m w a n d l u n g  so im Vordergrund,  dal3 m a n  fast  versucht  w~re, mi t  
Virchow yon einer Iienalen Leulcdimie zu sprechen. 

Der andere Fal l  ist als eine Lymphadenosis  curls zu bezeichnen 
u n d  verlieI un t e r  dem Bride einer schweren al lgemeinen Erythrodermie .  
Die F~lle s ind yon  mir  auf der 12. J ah resve r sammung  der Schweizeri- 
schen Gesellschaft ftir Dermatologie und  Venerologie in  Basel demon- 
s t r ier t  worden (kurzer Bericht  in der Schweiz. reed. Wschr. 1928, Nr  43). 

1..Fall. 

Der Krankengeschichte der 85j~hrigen Kranken, fiir deren tJberlassung ieh 
tterrn Kollegen Prof. R. Stghelin danke, entnehme ich folgende Angaben: 

Die Familiengeschiehte ist belanglos. Die eigene Vorgeschiehte mit Ausnahme 
einer fiberstandenen Giirtelrose ebenfalls. 

Die jetzige Krankheit begann 4 Monate vor dem Eintritt ins Krankenhaus 
mit Miidigkeit und Schmerzen in allen Gliedern, ein Geschwi~ an der Nase besteht 
seit 2 Jahren, neuerdings aueh ein solehes an der Wange. Das erstere wurde mit 
Radiumbestrahlung behandelt. 

Seit 8 Tagen traten blutunterlaufene tIauts~ellen, ohne dag Verletzungen vor- 
liegen, auf. Diese Blutungen nnd der Kr~fteverfall veranlaBten die Kr~nke, sich 
aufnehmen zu lassen. Der Krankenhausaufenthalt dauerte 3 Woehen. Leber und 
Milz waren nicht vergr6Bert, die Reflexe boten niehts Besonderes. Es besteht 
beginnende senile Verbl6dung. Eine 14 Tage vor dem Tode ausgeftihrte Blut- 
untersuehung ergab folgendes: 

Hgmoglobin . . . . . . . . . .  60/95 
Rote . . . . . . . . . . . . .  3 600 000 
Index . . . . . . . . . . . .  0,88 % 
Leulcocyten . . . . . . . . . .  9~ 500 
Leukocylen . . . . . . . . . .  95 400 (2. Z~hlung.) 
Segmentkernige . . . . . . . .  25,0 % 
Stabkernige . . . . . . . . . .  1,0 % 
Eosinophile . . . . . . . . . .  0,5 % 
Basophile . . . . . . . . . . .  0,5 % 
Lymphocyten . . . . . . . . .  ~0,0 % 
Plasmazellen . . . . . . . . .  0,75 % 
Monocyten . . . . . . . . . .  2,25 % 
Wenig Pl~ttchen. 

Der Tod erfolgte unter zunehmender Schw~che. 
Die 11 Stunden nach dem Tode vorgenommene LeichenSffnung (S. N. 292/28) 

ergab folgendes : 
Abgektirztes Protokolh Leiehe einer kleinen (157 era), 42 kg wiegenden alten 

Frau in Totenstarre. An mehreren Stellen der tIaut, besonders an den Beinen 
sind fleckige, dunkelrote bis violette Unterhautblutungen. Keine wasserstichtigen An- 
sehwellungen. Die K6rperh6hlen sind frei yon Ergiissen, die Lage ihrer Eingeweide 
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rcgelrecht. Das Herz ist betr~chthch vergrSl3ert (362 g), sehr schlaI~, es enth~lt 
Blut und Leichengerinnsel yon gewShnlichem Aussehen. Die Klappen und die 
groften Schlagadern sind unver/~ndert, die Kranzgef~fte etwas steff. Lungen blaB- 
rot, in den Randteilen unelastisch gebli~ht, nirgends sind Verdichtungen. I a  
den Bronchien ist dfinner iEiter. Nur der linke UnCerlappen ist schlaff nnd 
luftleer. Die Lymphknoten der Lungenwurzeln sind klein und stark verrul~t. 
Zungenfollikel und Gaumenmandeln sind klein. Die neben der Luftr5hre gelegenen 
Lymphknoten sind nur wenig vergrSItert, desgleiehen der Lymphknoten der Luft- 
rShrengabelung. Die Milz ist in geringem Grade vergrSftert (220 g), ihre Kapsel 
verdickt, das Gewebe gleichmi~Itig rot, schlaff, abet nieht erweicht, die Schnitt- 
fl/~ehe li~13t keine LymphkSrper erkennen. Die Pulpa ist etwas abstreffbar, dunkel- 
rot. Die Leber ist klein (1020 g), hat zarte Kapsel, die Schnittfl/~che zeigt bei 
brauner Farbe deutliehe L~ippehenzeichnung. Der Blutgehalt ist gering. ~ieren 
klein, rein gehSckert, mit einzelnen grSberen Vertiefungen der Oberfl/iehe. Schnitt- 
fli~che mi~ verschm/~lerter Rinde bei deutlicher Zeichnung. Beckeneingeweide o. B. 
Magen eng, mit glatter, etwas grauer Sehleimhaut. Auch der Dickdarm etwas 
schw/~rzlich-br/~unlich pigmentier~. Weder bier noch im Dfinndarm sind die 
lymphoiden Apparate sichtbar. Die Lymphknoten neben der Aort~ sind klein, 
desgleiehen die Leistenlymphknoten und diejenigen des GekrSses, ferner die des 
ttalses und der AchselhShlen. Das Knoehenmark im Seha~te des Oberschenkel- 
knochens ist braunrot. Das Ergebnis der Seh/~delsektion belanglos, abgesehen 
yon der Dura, die an ihrer Innenfl/~ehe fiber dem rechten Grol3hirn gelblichweifte 
Verdickungen dureh festhaftende r5tliche, ablSsbare Auflagerungen zeigt. Die 
Diploe des Sch~deldaches is~ reichlich. 

Sektionsdiagnose: Lymphatische Leuk5mie ohne Hyperplasie der Lymphdri~sen, 
geringe graue Hyperplasie des Knoehenmarks und geringe Hyperplasie der Milz. 
Atrophie der lymphoiden Apparate des Darmes und des fibrigen KSrpers. Agonale 
schlaffe Pneumonie im linken Unterlappen. ]~raune Entartung des ffiiher hyper- 
trophisehen Herzens. Arteriosklerotisehe Schrumpfnieren. Chronisehes Lungen- 
emphysem. Chronische verruk5se Endokarditis der Mitralis. H/~morrhagische 
Diathese mit Blutungen der tIaut,  des Lungenfelles und des Mediastinnms. Leiehte 
Kyphose der Brustwi.rbelsi~ule. Verwachsungen der Lungen. Caneroid der linken 
Wange. Narbe yon geheiltem Cancroid der Nase. Hyperostose und Osteoporose 
dos Sch~dels. Kropfknoten. 

Chronische Pachymeningitis fibrinosa fiber der rechten GroBhirnhalbkugel. 
Hydrocephalus internus. Chronischer Magenkatarrh. Polypen des Uterus. Klein- 
cystische Entartung beider EierstScke. Cysten der Nieren. Mi~13ige Abmagerung. 

M#~roskopisehe Untersuchungen. 
Lymphknoten : 
1. Epigastrischer Lymphknoten: Bietet ein merkwtirdig widersprechendes 

Bild yon Atrophie und Hypertrophie, letztere allerdings nur mikroskopisch in 
dem Sinne, daft das sp~rlieh vorhandene lymphoide Gewebe reich an Lympho- 
cyten ist. Sie sind einfOrmig in bezug auf GrSile und Kernbeschaffenheit. Andere 
Elemente fehlen, das feine Gerfist ist ziemlich fiberdeckt. Atrophie liegt insofern 
vor, als der Lymphknoten sehr klein, die Kapsel dick, der Hilns stark fettdureh- 
wachsen und die Trabekel sehr deutlich sind. Die Kapsel ist schwaeh durchsetzt 
yon Lymphoeyten. Im ~reien periglandul~ren Fettgewebe und um dessen Gef~$e 
keine Lymphocytenansammlungen. 

2. Paraaortaler Lymphknoten: In grSfteren Ubersichtssehnitten aus dem 
Fett  um die Bauehaort~ sind keine Lymphknoten auffindbar. In der Adventitia 
der Arteria mesenteriea inferior sind mittelstarke Lymphoeytenansammlungen 
und h~mosiderotisehe Ablagerungen. 
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3. Zwei inguinale Lymphknoten: Klein, mit dicker Kapsel, stellenweise mit 
nacktem Balkengerast und teilweiser Fettdurchwachsung. Das ~orhandene lym- 
phoide Gewebe ~dederum sehr dichtzellig, die Randsimls in einem Knoten eng bzw. 
zusammengedr[ickt and ohne abnorme Zellformen. In beiden Lymphknoten starke 
hyaline Degeneration und betr~chtliehe H~mosiderose. Im 2. Knoten sind die 
Sinus often, enthalten wenig Erythroeyten and Lymphocyten, dagegen spindel- 
fSrmige, ausgespannte und runde einkernige Elemente. Die Kapsel ist nicht zellig 
infiltriert. 

4. Halslymphknoten: Befund wie bei den vorigen, jedoeh undeutliche Be- 
grenzung dutch die Kapsel. Es finder sieh ein lJbergang des Lymphknotens in 
Fettgewebe mit kleinen lymphoiden Inseln, offenbar auBerhalb der urspranglichen 
Begrenzung des Knotens. An einer Stelle ist die noeh vorhandene Kapsel dureh 
Lymphoeyteninfiltrate etwas auseinandergesprengt. Innerhalb des lymphoiden 
Parenchyms ist das feinere t~etieulum ganz tiberdeekt. 

5. Lymphknoten der Bifurkation der Trachea: Leiehte Vergr6Berung, die 
Kapsel diinn, im Innern m~igige Anthrakose, daneben rul3freies, ziemlieh appiges, 
dicht mit Lymphoeyten geftilltes lymphoides Gewebe. Die Sinus sind schwaeh 
mit abgeschilferten Sinusepithelien gefiillt (Sinuskatarrh wegen der Lungen- 
entziindung). Wie in allen vorigen Lymphknoten auch bier v611iger Mangel an 
Keimzentren. 

Milz: Das ganze Gewebe vollkommen lymphoid umgewandelt; auBer den 
sp/~rliehen Trabekeln and Arterien finder sich kein Wegweiser durch das Gewebe, 
Pulpa und Sinus nicht auffindbar. Der gauze Zellbestand besteht einf6rmig aus 
kleinen Lymphoeyten ohne Beimengung anderer Zellformen, insbesondere fehlen 
aueh Lymphoblasten and Knochenmarkselemente, vor Mlem vermiBt man aueh 
das rote Blur. Die Kapsel der Milz ist ziemlieh stark verdickt. IIier, wie in den 
Trabekeln, erhebliehe H~mosiderose. 

Leber: Regelreehter Aufbau mit starker grobtropfiger, peripherer L~ppehen- 
verfettung. Die Glissonsche Kapsel ist vollkommen frei yon Zellinfiltraten, f~llt 
sogar dutch ihre besondere Zellarmut auf. In den Capillaren zwischen den Leber- 
zellbalken zahlreiche Lymphocyten, davon eine Anzahl mit schwaeh eosinophilem, 
sehmalem Protoplasma, auBerdem nut rote BlutkSrperehen and vereinzelte Ery- 
throblasten. Nirgends Blutbildungsherde. Keine It~mosiderose. 

Knochenmark (Femur): tTberwiegend Fettmark mit gr613eren und kleineren 
lymphoiden Anh/tufungen, letztere besonders an den Knotenpunkten des Fett- 
gewebes. Die Zellansammlungen racist fast ganz aus typisehen Lymphoc:Ccen 
zusammengesetzt, nut an wenigen Stellen finder man, racist getrenn~ yon dem 
lymphoiden Gewebe, kleine Bezirke gew6hnliehen Knoehenmarks mit regel- 
rechter Zusammensetzung. Ziemlieh starke H~mosiderose des l~etieulums, aueh 
in den reinen Fettmarkanteilen. Vermehrungsvorg/tnge an den lymphoiden Zellen 
nicht auffindbar. 

Lunge: Herdf6rmige eitrige und desquamative En{zfinclung. Die Zellansamm- 
lungen in den Alveolen an den meisten Stellen rein leukocyt/tr oder gemischt 
leukoeyt/ir and katarrhaliseh-desquama~iv. Starke ei~rige Bronchitis. Auch lfier 
im Inhalt keine Lymphocyten, letztere nur in Alveolen aus Schnitten des 0ber- 
lappens mit frisehen entztindlichen Blutungen bei 0dem. 

Diclcdarm: Schleimhaut o. B. Die Lymphkn6tchen und die zellige Zusammen- 
setzung des Interstitiums zwischen den Schleimhautdrfisen wie sonst. In einem 
2. Stack finden sieh aber die Solit~rfollikel hinaus etwas reiehliehere lymphocyt/ire 
Infiltrate ohne lymphoiden Gewebsbau. 

Niere: Starke hyaline Umwandlung des Bindegewebes im Murk, starke 
Arteriosklerose der Rinde mit diffuser Sklerose ihres Zwisehengewebes. Ver- 
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einzelte Ver6dungen von Glomeruli. Die Harnkan/tlehen durch postmortale Ver- 
/inderungen stark ver/indert. Die gr6beren Arterienverzweigungen zeigen ziemlieh 
erhebliche Arteriosklerose. Am gande der arteriosklerotisehen Narben leiehte 
kleinzellige Infiltrationen, sonst keinerlei solehe in Mark und Rinde, desgleiehen 
nieht im Hilusgewebe. 

Haut: Geringfiigige, oft unmittelbar unter dem Epidermisepithel gelegene 
Lymphoeytenanh~tufungen, aul~erdem m~Bige kleinzellige Infiltrationen um die 
feinen Cutisgef~Be. Die Epidermis ist diinn, atrophisch, die Cutis etwas gequollen. 
Keine positive Eisenreaktion. 

Ein kurzer l~fickbliek auf den eben besehriebenen Fall ergibt also 
eine im Blutbild typisehe, in der Dauer unbestimmte,  immerhin h6ehst 
wahrseheinlieh chronische lymphatische Leulc~mie bei einer Greisin yon 
85 Jahren  ohne Lymphdri~senschwellungen, mit geringer Schwellung, 
abet vollkommener lymphoider Metaplasie der Milz und mCifliger soleher 
des Knochenmarks. I m  Gegensatz zu vereinzelten Lymphknoten,  
welehe, wie diejenigen der Luftr6hrengabelung, eine geringffigige Sehwel- 
lung auf die Gr6Be normaler Lymphknoten  im Kindesalter aufwiesen, 
war die Mehrzahl derselben makroskopiseh und mikroskopiseh aus- 
gesprochen ~trophisch, die offenen lymphoiden Org~ne des Raehen- 
ringes und des Darmes in besonderem MaBe. Der gewisse Zellreich- 
turn ihrer l~este f~llt dagegen kaum ins Gewieht; als Brutst~tte der 
pathoIogischen Lymphopoese kommen in erster Linie die Milz und das 
Knochenmark in Betracht. Bemerkenswert ist der Befund einer ver- 
h~ltnism~ltig starken lymphocyt~ren Infil tration der Dura. Von Stern- 
berg (ira Handbueh der speziellen Pathologie yon Lubarsch und Henke 
Bd. I I ,  1926) und yon Hirsch/eld (im Handbuch der Krankhei ten 
des Blutes und der blutbildenden Organe yon Schittenhelm Bd. I,  
1925) werden derartige F~lle ohne li terarisehe Hinweise kurz er- 
w~hnt und als sehr selten bezeiehnet. Hirsch[eld vermiBt auch in den 
F~llen, wo ein Teil der lymphatisehen Organe an der Krankhei t  
unbeteiligt i s t  (bereits der weniger seltene Fall, vgl. E. Holzer u. a:) 
mikroskopische Untersuchungen fiber das Verhalten der letzteren und 
bezeichnet sie als wfinsehenswert, um die Histogenese der leuk~mischen 
Ver~nderungen des lymphadenoiden Gewebes genauer zu erforsehen. 
Inwieweit sie dazu wirldieh geeignet sind, soll am Sehlusse dieser Arbeit 
er6rtert  werden. Zwei Mitteilungen fiber m6glieherweise ~hnliehe Be- 

obach tungen  (Pappenheim 1900, Blumer und Cordinier 1903) waren mir  
leider im Original nieht zug~nglieh. 

2. Fall. 
Der 2. Fall, eine bei ihrem Tode 61 ] ~hrige Arbeiterin, hat eine iange Kranken- 

gesehichte, deren Angaben ieh Herrn Kollegen Prof. Lutz verdanke 1. 
Seit 1920 ist sie wiederholt auf der Dermatologisehen Klinik Basel behandelt 

1 Ausffihrliehe Krankengesehiehte naeh E. Lutz. Sehweiz. reed. Wsehr. 19~8, 
Nr 45. 
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worden. Seit 1900, seit dem 35. Lebensjahre, bestand ein 10 Jahre lank im Winter 
rezidivierender Ausschlag am linken Bein. Urspriinglich als Mycosis fungoides 
bzw. pramykotische Erythrodermie angesehen,' zeigte sie mit der Zeit eine unter 
den Augen der Xrzte sieh immer deutlieher entwiekelnde lymphatische Leuk/imie. 
Die Geschichte der Familie und ihre eigene ergibt niehts Bemerkenswertes. 1920 
begann ein juckender Ausschlag an beiden Beinen, begleitet von Driisenschwellungen 
in der Achsel und in der Leiste. Eine vereiterte Drtise wurde ausgesehnitten. 
Erst 1924 wnrde die t iaut  krebsrot, rissig und verdiekte sieh an beiden Hand- 
fl/ichen und FuBsohlen. Am Kieferwinkel, l~ngs der Kopfnicker und in den Ober- 
sehliisselbeingruben waren zahlreiche bis bohnengroBe Lymphknoten zu fiihlen, 
desgleichen in den Aehselh6hlen und in der Leistengegend. Die Milz war damals 
noeh nicht vergrSgert. Die Haut sehuplo~e, war trocken und scharlaehartig ge- 
rStet. Kein N~ssen, keine B1/isehen. Am 5. XI. 1924 betrug die Zah] der weigen 
Blutk6rperehen 12500, darunter grol3e und Meine Lymphocyten 58,66%, Eosino- 
phile 2%, Mononucleare 4,3%. Die WaR. war negativ. Probeexcisionen veto 
November 1924 ergaben an einer Lymphdriise geringe Zeichen ehronischer Ent- 
ztindung und in der t taut ausgedehnte Lymphocyteninfil~rationen. Vereinzelt 
aueh Riesenzellen. Keine Eosinophilen. Juckreiz nnd starkes Sehwitzen plagten 
die Kranke dauernd. Im November 1925 betrug die Zahl der wefl3en Blutk6rper- 
chen 158800, darunter 91,66% Lympheeyten, Neutrophile 8%, Mononucle~re 1%. 
Naeh vorttbergehender Entlassung trat Patientin bald wieder in die K]inik ein. 
Die t taut zeigte das gleiehe Bild der gencralisierenden schuppenden Erythrodermie. 
Es wurde eine RSntgenbestrahlung der Milz vorgenommen, welche die Zahl der 
weil?en BlutkSrloerchen auf 81300 (76% Lymphocyten) herunterdriickte. Sie hob 
sieh aber bald wieder anf 116 950 (90 % Lymphoeyten). Unter zunehmender ttin- 
fiilligkeit starb die Kranke im Februar 1927. 

Sektionsprotokoll (S.-Nr. 134/27, 61jghriges Weib), abgekfirzt: 
Mittelgrol3e (159 cm) Frau yon schlankem K6rperwuehs, stark abgemagert 

(39,1 kg). Am ganzen KOrper ist die tIaut schwer ver~ndert: Im Bereich des 
Gesiehtes diinn, ganz gl~tt, gl/~nzend, gespannt, die Unterlider der Augen sind 
nach aul~en gedreht. Wimpern fehlen ganz. Die Haare des Kopfes fehlen, gier 
sind reichlich Borken, die sieh in grSl3eren Schuppen abnehmen lassen, darunter 
n~igt das Gewebe. Am ginterkopf ist die Schuppung noch starker. Auch die Kant 
des Halses ist diinn und schnppt. An der Brust is~ sie stark dnnkelrot geIleekt, 
die Flecken sind bald punktfSrmig, bald fl~tchenhaft nnd unregelm~igig gerandet, 
immer ziemlieh scharf begrenzt; sie fliel?en zu grSgeren znsammen. Die yon 
Flecken freien Teile sind braunliehgrau. Am Bauch linden sich vielfach Borken 
wie an der Kopfhaut. In den Flanken sind blutende Stellen, besonders stark ist 
die Schuppung der Rtickenhaut. Die Brustdrtisen sind klein, die linke Brustwarze 
eingezogen. Die Schamhaare fehlen. ?Jber dem Schambein eine quer verlaufende 
alte Operationsnarbe. Die Scham klaff~, der Scheideneingang ist eng. Am Datum 
eine Narbe. Die Haut der Beine ist br~iunlich und rot, mit Schuppen besetzt, 
ebenso die der Arme. Die N/~gel sind krallenartig, fiberragen die Fingerkuppen 
und sind ~ul3erst dick. 

Die Eingeweide in richtiger Lage. Die Geb~irmutter fehlt. Die Leber ist grog, 
ihre Oberfl~che zeigt zahlreiehe graue, eingezogene kleine Herde. Die Milz ist 
nieht vergrSgert und nicht verwachsen. Von den KSrperh6hlen zeigt nur der 
]inke ]~rustfellraum einen Ergu[~, er ist blutig-trtib. Das Blur im Herzen ist ftir 
die ]3etrachtung mit blol?em Auge unver~indert, tterzmuskel, tterzklappen und 
groge Schlagadern ohne Veranderungen. Der Befund an den Lungen belanglos. 
Zungengrund zeigt nichts Besonderes. Die Gaumenmandeln sind knapp mittel- 
grog, etwas narbig und kryptenreich. Die Lymphkn0ten der Luftr6hrengabelung 
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sind feueht, schiefrig, vergrSBeI% auf der Sehnittfl~tehe yon grauen Ziigen dureh- 
zogen, die epibronehialen und paratraehealen ebenso; die Hiluslymphknoten der 
Lunge sehwarz, feueht. Obere Halslymphknoten nicht vergrSBert. Die Milz ist 
yon mittlerer Gr6Be (112 g), sehlaff, die Kapsel etwas runzelig, auf der Sehnitt- 
fl/~ehe quillt die Pulpa ein wenig und ist etwas abstreifbar, die ~arbe ist gleieh- 
m~l~ig graurot, der feinere Bau verdeekt. Die Leber ist grol] und entsprechend 
schwer (1920 g), auf der Sehnittfli~che br~unlicla, etwas feucht. Irgendwelehe Ein- 
lagerungen zwisehen die gewShnliehe Zeichnung sind mit bloBem Auge nieht 
sichtbar. Der Befund am Magen, ZwSlffingerdarm, den Gallenwegen, Nieren und 
Nebennieren sowie den unteren Ham- und fibrigen Beekenorganen belanglos, des- 
gleiehen am Pankreas, den groBen Bauehgef~Ben und am Magendarm. Die Ge- 
kr6selymphknoten sind nieht vergrSBert, eher klein und derb, die Leistenlymph- 
knoten sind vergr613ert, auf der Sehnittfli~ehe nieht besonders feueht. Die para- 
aortalen. Lymphdrfisen nieht vergrSBert. Die Aehsellymphknoten wie diejenigen 
der Leiste auf der linken Seite bilden ein grSl3eres Lymphdrfisenpaket, sind abet 
nieht miteinander versehmolzen. Die einzelnen Lymphknoten sind hSehstens gut 
bohnengrol~, haben eine weiBe, wenig gespannte Kapsel, ant den Schnittfl~ehen 
quill~ des Gewebe nieht, sondern sinkt im Gegenteil etwas ein, ist br~unlieh und 
glatt oder leieht graurot. Des Knoehenmark (Femurdiaphyse) ist stark dunkelrot 
und weich. 

Pathologisch-anatomische Diagnose: 
Chronisehe lymphatisehe Leuk/~mie. Erythrodermie: Hochgradige Atrophie 

der Gesiehtshaut, narbige Sehrumpfungen derselben mit Eetropium der Unter- 
lider; ausgedehnte Schuppung nnd fl~chenhafte punktfSrmige Durehblutung der 
t tant  fast des ganzen KSrpers mit Atrophie. Onychogryphosis. Geringe Sehwel- 
lung der inguinalen und axillaren Lymphknoten, fehlende solehe der iibrigen 
Lymphknoten. Rote Hyperplasie des Knochenmarks. 

Croup6se Pneumonie des reehten Oberlappens im Stadium der grauroten 
Hepatisation. Bronchopneumonisehe Herde im reehten Unterlappen. Konfluierte 
herdfSrmige Pneumonie im linken Unterlappen mit serofibrinSser Pleuritis nnd 
leiehter Kompression des Lappens. Kompensatorisehe Bl~hung des linken Ober- 
lappens. Leiehte Triibung des Myokards. Trfibung und Sehwellung der Leber. 
Frische geringgradige Sehwellung und Erweichung der Milz (112 g). Leiehte Trii- 
bung und Stauung der 2qieren. Vollkommene Entfettung der Nebennieren. Narbe 
des Uterus yon friiherer Amputation des CorpusteileS. Obliteration und chro- 
nisehe Entziindung des Wurmfortsatzes. Hypertrophie der Pylorusmuskulatur. 

Mikroskopische Unter,uchungen. 
1. Leistenlymphknoten: Im ganzen etwas vergrSftert, mit deutlichem Aufbau 

des Gewebes aus Kapse], Trabekel, Sinus, GefM~en und lymphatischem Gewebe. 
Die Sinus sind leer, das lymphoide Gewebe dttnn besetzt, durehaus nicht iiberftill~. 
Auff/~llig zahlreiche freie rote BlutkSrperchen iiberall verteilt. Keine Phagocytose 
und nur geringe ttgmosiderose. Die Kapsel ist nieht infiltriert, verh~ltnismiil~ig 
dick, des periglandulgre Fettgewebe frei yon Lymphoeyteninfiltraten. Im Inneren 
sind nut in unmittelbarer Umgebung der Capillaren, deren Endothelien zahlreieh 
und groB scheinen, die Lymphoeyten diehter gehguft. 

2. Aehsellymphl~noten: Die Hyperplasie ist etwas deutlieher als in den vorigen, 
aber auch bier ist die Struktur auffMlig durehsichLig, ohne dab des Retieulum 
irgendwie verdickt wgre. Die Xapse] ist verhMtnismg~ig breit und nirgends yon 
Inffltraten durchsetzt. Im Inneren etwas Plasmazellen zugemiseht, sehr wenig 
Lymphoblasten, die Keimzentren fehlen wie in den Leistenlymphknoten. Aueh 
hier ist der GefgBbamaa im Inneren des Lymphknotens auffgllig deutlioh, der 
Inhalt der BlutgefgBe enthglt wenige Lymphocyten. 
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3. Milz: Der allgemeine Aufbau regelreeht, eher zu deu~lieh durch die scharfe 
Unterscheidbarkeit yon Pulpa und Lymphfollikeln. Die letzteren sind m~l~ig groB 
nnd ziemlich gut begrenzt. Die Pulpa enth~lt nnr wenig Lymphocyten. Die Sinus 
sind sehr deutlich, gnt begrenzt, rait hohen, blassen Endothelien. Sowohl in der 
Pulpa wie in den Follikeln sind Blutungen. Das Geriist der letzteren zeigt hyaline 
Schollen. Nirgends sind abnorme Zellformen. 

4. K'noche~tmark: Es besteh~ aus Fettmark rait reichlichen myeloischen 
Herden. Diese sind regular zusammengesetzt, mit  recht zahlreichen Myeloblasten 
und Myelocyten, wenig Riesenzellen. Erst nach l~ngerem Suchen linden sich 
Hgnfchen yon Lymphocyten, nicht in follikelartiger Anordnung. In den sehr 
weiten Blutgef~tl]en sind auff~tllig wenig Lymphocyten. 

5. Leber: Regelrechte Struktur, keine stgrkeren ]ymphatischen Infiltrate der 
Glissonschen Kapsel, nur geringe Lymphocytenansammlung in deren Anslaufern. 
Um Gallengange und Pfortader~tste gar keine solchen. Im Capillarblut der Leber- 
l~ppehen sind die Lymphoeyten deutlich vermehrt. 

6. ~1'hymus: Im ganzen atrophisch, mit kleinen Parenchymbezirken, die sich 
mit lymphoiden Zellhaufchen in das Fettgewebe verlieren. Die HassMschen KSrper- 
chen in gewShnlicher Menge, vielfach verkalkt, vereinzelt cystisch. 

7. ~'onsillen." Schmales bzw. flaches Organ, ira ganzen atrophisch, im einzelnen 
unverandert, ohne abnorme Zellformen und nach au~en hin schsrf begrenzt. 

. 8. Lunge: In einem ersten Stitck bietet sie das gewShnliche Bild einer crou- 
pSsen Pnenmonie im Stadium der grauen und der gelben Hepatisation, wobei dem 
AlveolarinhM~ nur verschwindend wenig lymphocyt~re Zellen beigemengt sind. 
Leukoeyten in gewShnlicher Weise anges~mmelt. In einem 2. Stiick, welches luft- 
haltige Alveolen aufweist, ist eine m~tl~ige Vermehrung yon Lymphoeyten in den 
Capillaren und grSl~eren Blutgef~Ben, sonst keine lenkamischen Infiltrationen. 

9. Die mikroskopische Untersuchnng der endokrinen Driisen (Schilddriise, 
Eierstock, EpithelkSrperchen, Hypophysis, Epiphysis, Nebenniere, Pankreas) 
zeigt niehts Besonderes. 

10. Die Mamma bietet das Bild ausgesprochener Fibromatose. Die iViere 
zeigte nichts Besonderes, das Hilusgewebe war fl'ei yon leukamischen Infiltraten. 

11. Haut: Von der Haut wurden aus den verschiedensten KSrperstellen St~icke 
der mikroskopischen Untersuchung unterworfen. Far alle gilt, dal~ die obersten 
Lagen der Cutis in zusammenh~tngender, nicht tumorartiger Weise yon dichten 
Lymphocyteninfiltrationen besetzt waren (Abb. 1). Stellenweise fanden sich an eben 
denselben Stellen Blutungen ohne erkennbaren Grund; die Blutgef~l~e zeigten keine 
Ver~tnderungen ihrer W~tnde. Die Capillaren waren welt, scharf gezeichnet und 
batten oft iippige Endothelien. Die Epidermis war iiberall stark verdiinnt, h~tufig 
mit Schuppen besetzt, die Mittellage J0esonders diirftig, alas Stratum germina- 
tivum manchmal etwas akanthotisch verstarkt. Ira allgemeinen bestanden die 
bis an die Epidermis ~nstoltenden Infiltrate so gut wie aussshliel31ich aus kleinen 
Lymphoeyten, Plasmazellen waren wenige, abnorme Zellarten gar nicht beigemengt. 
Keimzentren fehlten. In den Capillaren sehr reichliehe Lymphoe~en. Die tieferen 
Teile der Cutis waren frei yon Infiltraten, abgesehen yon meist geringen peri- 
vascul~tren Ansammlnngen um die Blutgef~t~e, vor allem in der Nachbarschaft 
tier Schwei~drttsen. Schon bei H~tmatoxylin-Eosinf~rbung fielen in den Lympho- 
cytenlagern netzartige Strgnge yon endothelartigen Zellen auf, bei anderen F~tr- 
bungen, wie der MaSsonschen Trichromfgrbung, konnte man ein richtiges Syn- 
cytium erkennen, das einen deutlichen Zusammenhang mit der Adventitia der 
Capillaren aufwies, t~ei Anwendung der Gitterfaserdarstellung nach Bielschowsky- 
Maresch trat immer ein in flachen Maschen oder mehr alveolar angeordnetes 
Fibrillennetz zutage, das sich sehr deutlich yon der iibrigen Cutis ~nit itiren braunen 
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kollagenen Fasern abhob. In den Mascben der so gegitterten R~ume lagen die 
Lymphoeyten frei. Die Zelien dieses Netzes enthielten oft Pigment, die Eisen- 
reak~ionen verliefen zura Tell stark positiv, besonders in der Umgebung der tym- 
phoiden Nenbildung. An gewissen Stellen, wit in der Kopfhaut, waren die Infiltrate 
mehr fleckig, fanden sieh hyaline Verquellungen yon Bindegewebsfasern, ]eichtes 
Odem unter der Epidermis, die behaarten Stellen zeigten keine Haare mehr. Die 
Oxydasereaktion war tiberall negativ. 

Dieser zwei~e Fall ist wiederum bemerkenswert durch das last 
vStlige Zuri~ct~treten der Lymphlcnoten im Kranl~heitsbilde einer schweren 
chronisehen lymphatischen Leulcdmie, die sich unter den Augen der be- 
handelnden ~rzte entwiekelte; im Jahre 1924 z~blte die Klinik 12 500 

Abb. 1. Lymphadenia cutis als Ausgangspunkt chronischer lymphatischer Leuk~mie. 

weiite BlutkOrperchen, durunter 34% Neutrophile und 58% Lympho- 
cyten, im Jahre  1925 158811 Weii~e (davon 8% Leukocyten und 91% 
Lymphocyten), wiederum ein Jghr  sp~ter 91000 Well, e, darunter 86% 
Lymphocyten. Da in diesem Falle weder die Milz noch das Knochen- 
marie wesenttiche lymphoide Metaplasie zeigten, von den Lymphlcnoten 
nur die der linken Aehselh6hle einigermafien vergrSfiert erschienen, die 
.Haut abet an allen untersuchten Stellen in ein lymphoides Gewebe geradezu 
verwandelt erschien, 80 erscheint eben sie im vorliegenden Fail als die Bil. 
dungsstgitte der ungeheuren Mengen an Lymphocyten. 

Sehen wir zun~chst einmal von den besonderen dermatologisehen 
Seiten des Falles ab und behandeln die Frage, welche Beweise dafiir 
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vorliegen, dab hier die Haut die Quelle der lymphatischen Leul~gmie ge- 
wesen ist, so ist der Beweis erstens in der eben betonten, fast ausschlieB- 
lichen Lymphadenose der Haut bei Fehlen anderer Quellgebiete und 
zweitens in der organoiden lymphatisehen Metaplasie der oberen Cutis, 
d.h.  darin zu sehen, dab es sieh nieht um einfaehe Infiltration der- 
selben gehandelt hat. Freilieh der Beweis der dortigen Lymphocyten- 
neubildung als soleher ist nieht zu erbringen; die stark mit Lympho- 
eygen gefiillten Lymphgef~Be und Venen der Haut sind bei dem all- 
gemeinen krankhaften Lymphoeytenreiehtum der Sgfte nieht beweisend; 
dab ,,Keimzentren" fehlen, sprieht jedenfalls, wie schon beim ersten 
Fall erw~hnt, nieht gegen die 6rtliehe Neubildung in der Haut. Man 
k6nnte auf dan Einwand kommen, ob denn fiberhaupt eine Leukgmie 
vorlag und das pathologisehe Blutbild nicht einfaeh dadureh bedingt 
gewesen sein kSnnte, dab bei Entnahme der Blutproben das abgezapfte 
Blut aus den angestoehenen, an Lymlohoeyten iiberreichen Curls- 
lagern ausfloB; dem ist entgegenzuhalten, dab aueh die inneren Organe, 
zwar nieht gleiehm~Big, aber doeh fiber jeclen Zweifel erhaben, lymph- 
~misehes Blut aufwiesen, ferner daB, wie Herr Kollege Lutz hervorhob, 
das Blur aus der nieht ver~nderten Fingerbeere entnommen wurde 
und dab sein Lymphoeytengehalt naeh Bestrahlung bedeutend absank. 

So wenig die normale Lymphoeytopoese in den lymphadenoiden 
Geweben siehtbar und tiberhaulot unmittelbar erfagbar ist, so wenig 
ist, mangels des Naehweises der Zellteilungsvorggnge die pathologisehe 
Zelineubildung in F~llen wie dem unsrigen und fiberhaupt bei lympha- 
tischer Leuk~mie zu demonstrieren. Der Beweis der Herkunft der letz- 
teren aus der Haut grfindet sich eben lediglieh auf der Umwandlung ihrer 
Cutis in ein lymphoides Organ. Zu einem solehen gehSrt aber das regel- 
reeht zusammengesetzte Parenchym, aufgebaut aus Reticulum und Lympho- 
eyten; mithin kommt es, da fiber die ungeheuren 5rtliehen Lympho- 
eytenmengen weiter kein Wort zu verlieren ist, auf die Darstellung des 
sl0ezifisehen Gerfistes an. Wie aus der obigen Beschreibung und den 
nebenstghenden Abbildungen hervorgehen dfirfte, kann naeti dem Aus- 
falle der Faserf~rbungen, besonders der Gitterfaserf/~rbung an dem Vor- 
handensein eines den normalen Lymphknoten entsprechenden Geriistes 
kein Zweifel bestehen (Abb. 2 u. 3). So wenig wir fiber die ehemisehen 
Leistungen der Lymphoeyten und des lymphadenoide n Gewebes wissen, 
so sieher diirfen wir doeh annehmen, dab es einen Untersehied maeht, 
ob wir eine einfache ,,kleinzellige Infiltration" oder einen lympha- 
denoiclen Gewebsaufbau vor uns haben; vor allem werden wir bei Vor- 
handensein des letzteren eher an die M6gliehkeit einer Lymlohoeytopoese 
denken. Der Naehweis des Gitterfasergertistes und des zu ibm gehSrigen 
Retikuloendothels ist deshalb ftir die Auffassung der vikariierenden 
lymphoeytopoetischen T~ttigkeit der Haut in F~llen yon lymphatiseher 
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Leuk~mie ohne oder mit nur geringer ortszustgndiger Hyperplasie des 
pr~existenten lymphadenoiden Gewebes yon Wichtigkeit. 

Bevor wir auf den lymphadenoiden Aufbau der Haut in unseren und 
ghnlieh gelagerten F~]len weiter eingehen, sei kurz auf die versehiedenen 
MSglichkeiten der Beteiligung der Haut an Blutkr~nkheiten (H~tmato- 
dermien naeh CaiIliau) eingegangen. Ffir alle ihre~Formen gilt, dal~ wir 
nicht erk]~ren kSnnen, warum im einzelnen Fall ausnahmsweise auch 
die Haut Tell des vergnderten hyperplastisehen h~mopoetischen Appa- 
rates wird; bedeutsam aber ist, daft es auch bei aleukgmischen und 
pseudoleuk~misehen Erkrankungen gesehieht, ja daft ~ueh die Lympho- 

Abb. 2. Lymphadenia  cutis. Zeig~ die Zusammense~zung d~r lymphadenoiden ~eubfldung dcr ]~aut 
aus Reticnloendothel und  Lymphocyten.  Oben Basalschich~ der Epidermis. 

granulomatose ihre cutane Variet~t besitzt. In diesem Zusammenhang ist 
natfirlich auch des Lupus als einer ausnahmsweisen Verschiebung der 
Tuberkulose in die I-Iaut zu gedenken. Nicht einig ist man fiber das 
Wesen de r Mykosis fungoides und ihre Beziehungen zu den Lympho- 
dermien. Aueh unser Fall ist yon der Klinik als eine pramykotische 
Erythrodermie mit lymphatischer Leuk~tmie aufgefaftt worden (vgl. 
Lutz, Sehweiz. med. Wschr. 1928, Bericht fiber die 12. Jahresversamm- 
lung der Schweiz. Ges. ffir Dermat. und Venerologie Nr. 45), bis das 
ver~nderte Blutbild sich immer mehr in den Vordergrund drangte 
und bis die mikroskopische Untersuehung den reinen lymphadenoiden 
und nicht granulomatSsen Charakter der Cutisveranderung deutlieh 
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machte. Im  Gegensatz zu den anderen genannten Krankheiten und 
im besonderen zur Lymphogranulomatose hgtten wir bei der Mykosis 
fungoides eine mesenehymale ~'eubildung, welche die Haut bevorzugt 
und in Ausnahmefgllen auch in den Eingeweiden auftritt. Die Erythro- 
dermie, welehe eine Anzahl dieser I-Iauterkrankungen begleiten kann, 
wird yon der MehrzaM der Dermatologen nieht als selbstttndige Er- 
krankung aufgefal~t, sondern kann sozusagen als eine ,,fagon de vivre" 
der I-Iaut unter den gegebenen Grundkrankheiten (Leukgmie, Mykosis 
fungoides, Lymphogranulom) gelten. Dabei stimme ich auf Grund 
eigens zu meinem Falle vorgen0mmener Vergleiehsuntersuehungen den- 
jenigen unbedingt zu, welehe wie es zuerst Pinkus, Paltau/, spgter 
Kyrle, Jaclassohn, Naegeli u. a. getan haben, die Mycosis fungoides yon 
den Lymphodermien streng trennen. Aueh Liechti, weleher Gelegen- 
heir hatte, Fglle von tumorartiger Beteiligung der inneren Organe 
bei Mycosis fungoides zu untersuehen, betont, dal~ die dabei vor- 
handenen ttautinfiltrate weder in bezug auf die Zusammensetzung, 
noch in bezug auf die Lokalisation Ahnliehkeit mit denen der lymphati- 
sehen Leukgmie haben. Schaumann teilt die Erythrodermien ein in 
tuberku15se, lymphogranulomat/Sse, lepr6se, pr~mykotische und leu- 
k~mische. Nnr ausnahmsweise betreffen die letzteren, jugendliche Per- 
sonen, Rosenthal bemerkt, dab es keinen Fall yon Erythodermia lyre- 
phaemiea ggbe, we eine exfoliative Erythrodermie zu einer kliniseh 

festgestellten lymphatisohen Leukgmie hinzugetreten sei, vielmehr 
sei die Regel, dab die Leukgmie sich zur Hauterkrankung hinzugeselle. 
Dies trifft aueh fiir unseren Fall zu, besagt aber niehts fiber die Beziehung 
der Hauterkrankung zur Vergnderung des Blutbildes, ein Punkt, auf 
den wir deshalb zuriickkommen mfissen. 

Die Hauterkrankungen, welche man bei den Blutkrankhei{en vet- 
fin@t, loflegt man in unspezffisehe und spezifisehe Formen zu seheiden 
(Arndt u.a.). Mit den ersteren (Audrya ,,Leukgmide") wollen wir uns 
nicht beschgftigen; unter den letzteren -- naoh Arndt die weitaus 
kleinere Gruppe -- versteht man Vergnderungen der gaut ,  deren 
histologisoher Charakter der Natur der zugrundeliegenden Erkrankung 
der blutbildenden Organe entsprieht, die Haut wird dabei gewissermal~en 
selbst zu einem Tell der Systemerkrankung, indem ihr mesenehymales 
Keimgewebe sich entweder naeh der Seite des myeloisehen oder naeh 
der Seite des lymphoiden Gewebes entwiokelt. Dementsprechend kennen 
wit Beteiligungen der Haut sowohl bei den Erkrankungen des leuko- 
poetischen als des lymphopoetisehen Apparates und zwar bei deren bei- 
den Hauptkategorien, den leuk~misehen wie den aleukgmisehen. Die 
letzteren sind ups im vorliegenden Zusammenhange nur wegen der be- 
sonderen Frage der autoohthonen Entstehung der Hautveriinderungen 
wichtig; bei den aleukgmischen Erkrankungen ist es n~mlioh an sich 

Virchows Archly.  ]~d. 275. ~]. 
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schon viel wahrscheinlicher, dab die Haut nicht als ,,Metastase" an- 
zusehen ist, sondern selbst~ndig miterkrankt. Zwisehen jenen beiden 
Hauptkategorien stehen aber die gerade bei den Fallen mit  Hautbe-  
teiligung nicht seltenen ]Jbergangsformen, die subleuk~misehen Er- 
krankungsarten.  

Was die Formen der Hautver~inderungen bei den leulc~imischen und 
aleul~imischen Erkranlcungen anbelangt, so kann man drei, freilich nicht 
ganz streng getrennte Vorkommnisse unterscheiden: die diffusen In- 
fil trate 1, die mehr odor weniger dicht gelagerten KnStehenformen 
(miliare Lymphadenia  cutis, vgl. v. Werther, Rodler-Zyplcin, bei Bern- 
hardt knStehenartige neben diffusen Veranderungen) und das tumor- 
artige Auftreten in einzelnen grS•eren Knoten (Bisiadecki, RiehI, 
Linser, Nanta, Schubert, Hirsch/eld, Tryb, Barth, Brunsgaard, Rolleston 
und Fox, Firemen, Bosselini, Hitschmann, Jacobaeus, Nobl, Grosliglc, 
Schnitter, Zurhelle, G. Herxheimer). 

Dies sind die allgemeinen Umrisse fiber das in bezug aui die Kasuistik 
sehr bunte Goblet der hierhergehSrigen Vorkommnisse. Es wfirde zu 
welt iiihren, die in der Literatur zerstreuten und seit 2~antas Arbeit 
(1912) nieht mehr gesammelten Beobachtungen genauer anzuftihren% 
Ieh begniige mich mit  einem kurzen Hinweis. 

Fglle yon spezi/isehen Verdnderungen der Haut bei leu~mischer Myelose: Bruns- 
gaard (Sektion'. typisehe myeloisehe Leuk~mie), Rolleston und Fox (zit. naeh 
Nania), Zurhelle, Buschlce-Hirsch/eld, Schultze, Schnitter, Herxheimer (Myeloblasten- 
leuk~mie mit geschwulstartigen Wucherungon in der I-Iaut), Arzt (ehronische 
myeloisehe Leuk~mie mit tnmorartigen Itautveranderungen). 

Diffuse ,,universelle" Beteiligung der ]-Iaut (entspreehend der Lymphadenia 
curls) ist bisher naeh Arndt noeh nieht beobachtet worden, also gibt es nur die 
Myelosis (leueaemiea bzw. aleueaemica) cutis eircumseripta. 

Fiille von spezi/isehen Ver~nderungen der Haut bei aleulc~miseher )/iyelose: 
Chloromyolosarkomatose (Sternberg, Hitsehmann); Chloromyelom (Jakobaeus, 
Fabian, Stevens). Vielleicht gehSrt anch der weiter unten erws Fall yon Gans 
(Mitbeteiligung der Haut an einer Polyeythamie in Form myeloeytarer Infiltrate) 
hierher. 

tZi~lle von spezi]ischer Beteiligung der Haut bei leuk~miseher Lymphadenose: 
Riehl, Linser, Pin,us, Arndt, Sehnitter, Rodler-Zypkin; grol~zellige lymphatisehe 
Lenk~mie: Bernhardt, Ketron und Gay, Tryb (keine Sektion); C. Kreibisch (keine 
histologische Untersuchung, keine Sektion); C. J)enc~er (47j~hriges Weib, sarkom- 
artige Beteiligung der Mammae); Werther (40ji~hriger Mann, keine Sektion); Barth 
(67 jahriges Weib, 94 % Lymphoeyten, Hautinfiltrate yon grol]en Lymphoeyten, 
keine Sektion); Kren (kurzes l~eferat); Zumbusch, Arzt (2 Fs keine Sektion). 

Fgille yon spezi]iseher Beteiligung der Haut bei aleu~miseher Lymphadenose: 

1 Erythrodermien mit und ohne solche sahen: bei myeloiseher Leuk~mie 
Burc~hardt; bei lymphatischer Leuk~mie Riehl, Nicolau, Singer, Arndt, Bernhardt, 
Werther, Nobl, Arzt, Zumbuseh u. a. ; bei akuter Leuk~mie Rodler-Zypkin, Aguinelet, 
Ribadeau-D~mas; bei multipler Myelomatose Spietho//. 

Die jfingste kritische ~bersicht fiber das Gebiet ~zon F. Cailliau bringt 
keine I~achweise fiber das Sebrifttum. 
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Arndt (mehrere Fglle); Wassermann (60j~hriges Weib); P. Linaer (5~j~hriger 
Mann, keine Sektion); Martens.rein (55j~hriger Mann, keine Sektion); G. ~Zob~ 
(66j~hriger Mann, keine Sektion, 39i~hriger Mann, keine Sektion, 42j~hriges Weib, 
keine Sektion); .Rosenthal (53j~hriges Weib, keine Sektion); Grosligk (38j~hriger 
Mann, keine Sektion); Buschke-Hirsch/eld (22j~hriges Weib, keine Sektion); 
Hirsch/eld (55j~hriger Mann). 

Eine gesonderte knrze Erw~ihnnng verdient die eigent~imliche ~Beobaehtnng 
von O. Gans iiber ,,spezifische" Hantver~tnderungen bei Erythriimie (Polyeythaemia 
hypertoniea GaisbSck): handtellergroBe rote gautfleeken der linken Brustseite mit 
Ansammlungen myeloischer Zellen (positive Oxydasereaktion) abet ohne Erythro- 
poese, also in gewissem Sinne nieht ,,spezifiseh". 

Aus dieser Aufz~Lhlung, welehe keinen Anspruch auf Vollst~indig- 
keit maeht, sondern nur ktinftigen kritischen Beriehterstattungen die 
Arbei~ erleichtern soll, geht hervor, dab die Haut weitaus am h~iu]igsten 
bei der leukiimischen Lymphadenose in spezi[ischer Weise miterkrankt. 
Unser eigentliches Ziel ist nun aber die Schilderung jener eigenartigen 
Sondergruppe dieser Fiille, in der, wie in unserem 2. Falle, die Haul das 
haupis~ichlieh leuk~imiseh erkrankte Organ ist. Man erinnere sich, 
dal3 in unserem Fall die Lymphdriisen so gut wie nieht beteiligt waren, 
die Milz und das Knochenmark ebenso. Ein so ausgepr~gter Fall yon 
Leueaemia curls ist meines Wissens bisher noeh nicht besehrieben 
worden. Pinlcus hal aus dem klinischen Verlauf und dem pathologisch- 
anatomischen Bild ~Lhnlieh gelagerter Fiille zuerst die Vermutung aus- 
gesprochen, dab es eine prim~ire lymphatisohe Erkrankung der I-Iaut 
g~ibe, und dal3 die Haut  die Produktionsst~Ltte des leuk~imisehen Blutes 
sei; Zumbusch hat dem auf Grund einer eigenen Beobachtung zuge- 
st immt und ge~iul~ert, man k6nne in der erythrodermieartigen Haut- 
leuk~mie die typisehe Form, die eigentliche Leueaemia eutis erblieken. 

In Zumbuschs dem meinigen sehr ~ihnliehen Falle handelte es sieh um einen 
70jithrigen Mann mit Lymphdriisensehwellnngen, einer geringen Vermehrung der 
weiBen Blu~k6rperehen im ]3lute (21000, davon 66% kleine nnd 6,2% grol3e 
Lymphoeyten) und Erythrodermie (Jueken, Sehnppung, Haaransfall, R6tung usw.). 
Die Sektion hot gewissermaBen ein abgesehw/tehtes Bild einer lymlohatisehen 
Leukgmie an den Lymphknoten, der Milz (16:10:51/2 era) und der Leber. I-Iisto- 
logiseh abet war die Milz kaum verfindert, das Knoehenmark reines Fettmark und 
das Gewebe der Lymphdriisen zellarm bei sehr erweiterten Gef~Ben and sonstigen 
,,leiehten Reizerseheinnngen". Am st~irksten war jedenfalls die lymphatische 
Umwandlung der Haut. 

Auch Hirsch/eld sind F~lle bekannt, wo die t taut  als lorim/ir erkrankt 
angesehen werden durite, hingegen meint er (1911), dab aussehliel31iehe 
Erkrankung derselben bis zu seinen Beobaehtungen nicht bekannt 
waren. 

In einem ersten, von Hirsch/eld mit Buschke ver6ffentlichten Falle fanden 
sieh bei einem 22j~hrigen ~u am ganzen N6rper Hauttumoren; der Blut- 
befund war zuerst normal, dann lymph~miseh. I)as Leiden diirfte monatelang 
auf die I-Iaut besehr~nkt gewesen sein; die Hantwueherungen maehten den Ein- 
druek lokaler B6sartigkeit. Ilei der Sektion fanden sieh allerdings aneh in den 

21" 
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versehiedenen Blutorganen Vermehrungen der groBen lymphocyt/~ren Zellen. 
Buschke und Hirsch]eld nannten diesen Fall eine Leukosarkomatose. 

In einem 2. Falle (65j/~hriger Mann) fehlt die Sektion. W~r dfirfen ihn ffiglich 
nur kurz erw~hnen: Sublymph~misehes Blutbild (11000--31000 weiBe Blur: 
k6rperehen, darunter 65--70 % Lymphoeyten); Lymphdriisensehwellungen nur am 
Unterkieferwinkel; Hirsch]eld will ihn daher als eine auf die Haut besehr/~nkte 
Lymphadenose ansehen. 

Wichtig hingegen ist als Vergleichsfall zu dem unsrigen Hirsch/elds 3. Beob- 
achtung: eine au] die Haut beschrgnl~t gebliebene umschriebene aleuk~imische Lymph- 
adenose; 66j/~hriger Maler, seit 10 Jahren mit kommenden und wieder verschwin- 
denden Itauttumoren behaftet, ttistologisch sind die Infiltrate aus Lymphoeyten 
zusammengesetzt mit sp/~rlichen Eosinophilen, Mast- und Plasmazellen. Die Sek- 
tion ergab Schwellung der retroperitonealen Lymphknoten, eine Stauungsmilz mit 
vergrSl]erten Lymphk6rpern, Schwellung der Aehseldrfisen und rotes Knoehen- 
mark. Aber mikroskopisch erwiesen sieh sowohl die Milz als diese Lymphknoten, 
desgleiehen Leber, Knochenmark und Niere als frei yon leuk~mischen Ver~nde- 
rlll3gen. 

Dieses ist der Fall aus dem bisherigen Sehrifttum, der n'iit dem 
unsrigen die grSgte Xhnlichkeit hat. Er unterseheidet sich yon diesem 
aber dadureh, daf3 die Hautinfiltrate umschrieben, das Blutbild nieht 
leukgmiseh war, wghrend wir in unserem Fall eine diffuse Hauterkrankung 
mit dem klinisehen Bride einer Erythrodermie v o r u n s  hatten und das 
Blutbild das einer ausgesproehenen ]ymphatischen Leukgmie war. 

Es zeigen diese Fglle yon neuem, dab leukgmisehe Erkrankungen 
keine , ,Systemerkrankungen" zu sein brauchen; dieser Sehlug erscheint 
mir ngherliegend als die Meinung, welehe Rosen$hal zu st/l~zen versuehte, 
einen Unterschied zwisehen solchen Fgllen und eehter Leukgmie auf- 
zustellen. Die leukgmische Natur derselben dfirfte wohl erst dann mit 
Grund angefoehten werden k6nnen, wenn wit zur Diagnose der Krank- 
heit noeh andere Hflfsmittel als das Blutbild zur Verfiigung hgtten. 
Hat  doeh ein so ertahrener Hgmatologe wie Naegeli das Vorkommen 
yon eehten Myeloblastenleukgmien bei Fet tmark zugegeben und sogar 
eine andere, unserer Beobachtungsreihe analoge M6g]iehkeit anerkannt, 
ngm]ieh die etwaige Abhgngigkeit des myelgmisehen Blutbildes yon 
1Vfyeloblastenbildung augerhalb des Knochenmarks trotz dessen myelo- 
cytgrer Zusammensetzung. So k6nnen aueh wir mit gr6Bter Wahr- 
sehe~nliehkeit annehmen, dab in unserem 2. Falle die Haut  die baupt- 
sSehlichste ProduktionsstStte der vermehrten Blutlymphocyten war. 
In unserem ersten Fail hingegen k6nnten wir mit Fug und Recht yon 
einer ,,lienalen Form der leuks Lymphadenose" spreehen; 
denn hier land sieh start einer Systemerkrankung fast nur ein Organ, ns 
lich die MJlz, im Sinne einer lymphatischen Leuk/s erkrankt. 

F/ir die M_ilz bedarf es dabei keines Beweises ihrer F/ihigkeit, Lympho- 
cyten zu bilden, wohl aber miissen wir die Behauptung, dab in unserem 
2. Palle die t taut  der Ausgangspunkt der lymphatisehen Leuk~mie 
gewesen ist, noeh ngher dureh histologisehe Grfinde stiitzen. Der sprin- 
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gende Punkt  liegt, wie schon erw~hnt, in dem Naehweis, da~ nicht 
einfache leuk~tmische Infiltrate~ sondern lymphadenoide Metaplasien 
der Cutis vorliegen. Aus der obigen Sehilderung ging hervor, da~ es 
zu einer Neubildung eines retikul~ren Geriistes yon der Art des eehten 
Gitterfasersystems der Lymphknoten in den subepidermoidalen Lagen 
des Papillark6rpers gekommen ist. In vielen Fallen sind die leuk~mi- 
schen Infiltrate naeh den Schilderungen der friiheren Beobaehter so 
besehaffen gewesen, dal3 sie die obersten Lagen des Ceriums freiliel~en; 
in meinem Fall war dies nicht so u n d e s  ist mir dieser Befund insofern 
eher verst~ndlich als in der Grenzsehicht zwisehen Epidermis und Cutis 
sieh sehon normal ein Fasersystem in sehmalster Lage befindet~ das sich 
bei den Versilberungsmethoden yon Bielschowslcy-Maresch sehw~rzt 1. 
Ich kann daher den Angaben derjenigen nieht ganz zustimmen, welehe 
fur die normale t Iaut  jegliches Vorkommen yon Gitterfasern leugnen; 
hingegen habe ioh reich an Vergleichspr~paraten fiberzeugt, dal3 man 
praktisoh ihr Vorkommen unter gesunden Verhgltnissen leugnen kann, 
indem jenes Faserwerk in der subepithelialen Sohieht sich nicht ver- 
gleichen l~[3t mit dem Retieulum, das sioh bei der Lymphadenia cutis 
und ~thnlich noch in einer Anzahl chronisoher Entziindungen und bei 
Neubildungen der Haut  entwiekelt, wie Zurhelle, Bizzozero, Way und 
]~16vekorn es besohrieben haben (letztere fiihren auoh noeh Senin an, 
dessen Arbeit mir nioht zug~nglioh war). Fiir die Mycosis fungoides, 
so deutlieh sie sich aueh sonst yon der Lymphadenia eutis histologisch 
untersoheiden ]~l~t und fiir die lymphkn6tchen~hnliohen Bildungen, wie 
sie in Naevi vorkommen, l~St sieh wie fiir die Lymphadenia eutis selbst 
deutlieh der organartige Charakter der l~eubildung erweisen (Abb. 3). 
Die Gitterfasern sind an sieh nioht yon ]~edeutung, vielmehr zeigen sie 
nur im Zusammenhang mit der Bildung eines ,retikuloendotheliMen" 
Zellnetzes (wenn diese Tautologie erlaubt ist) die wahre l~atur der Ver. 
~nderung an. Ascho/[ wiirde sie naeh seiner ffir die lymphadenoiden 
Gewebsformationen vorgeseh!agenen 1Yomenkla~ur als lymphoid be- 
zeiehnen und sie streng yon lymphatiseher I~cubildung trennen, weft 
keimzentrenbildende Follikel fehlen. Gerade Beobachtungen wie die 
vorliegende, d~B im ganzen lymphadenoiden System des K6rpers bei 
lymphatiseh-leuk~misehem Blutbild Keimzentren und zwar vor Mlem 
auch in den vermutlichen Stgtten der Lymphooytenfiberproduktion 
fehlen, spreehen im Sinne Ascho//s, dal3 diese beiden gewebliehen Er- 
soheinungen des lymphadenoiden Gewebes - -  Ascho[/nennt sie lympha- 
tiseh (mit Keimzenten) und lymphoid (ohne solehe) - -  vonein~nder zu 
unterscheiden sind, zeigen aber wiederum neben manohen anderen 
ttinweisen (vgl. Hellmann, Heiberg u.a.),  dab zur Neubildung der 

1 l~ur tIomma erw~hnt dieses und aul~erdem Gitterf~sern um die Schweit]- 
drfisentubuli und in der Wand der kleinen Arterien. 
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Lymphoeyten Keimzentren (also ,,lymphatisches Gewebe") nicht not- 
wendig sind. Dieser Untersehied ist bedeutsam gegentiber dem anderen 
Vorkommnis, dab bei chronischen Entziindungen lymphatisehes Ge- 
webe mit Keimzentren gebildet wird (vgl. ChristeIler, Nishikawa u. a.). 

Ohne einen sicheren Beweis antreten zu kSnnen, zumal ich nur 
Leichenmaterial untersucht habe, mSehte ich annehmen, dab ira wesent- 
lichen in meinem zweiten Falle nur zwei Quellen Iiir dig Unzahl yon 
Blntlymphoeyten vorhanden waren: die Retieulumzellen des Gitter- 
fasergeriists der Cutis und die Lymphocyten selbst. Was die letzteren 
anbelangt, so ist ausdriicklieh - -  im Gegensatz zu manehen anderen 

Abb, 3. Gitterfaserbildung der ] t a u t  bei Lyml?hadenia curls. 

Beobachtungen bei Lymphadenia cutis leucaemia - -  hervorzuheben, 
dal3 Lymphoblasten so gut wie ganz vcrmil3t warden; allerdings wurde 
auch an den Lymphocyten selbst keinerlei Art yon Teilungsvorgs 
beobachtet. 

Die Mehrzahl der bisherigen Untersuchungen berichtet nichts tiber den Modus 
der Vermehrung der Lymphoeyten bei Lymphadenosis eutis; dab _R. t?odler- 
Zyp~in zahlreiche Mitosen sowohl in den riesig vergr6Berten Lymphdl"fisen als 
in den ,,Metastasen" des leukgmischen Prozesses, also auch in der tIaut ge- 
sehen hat, kann angesichts der Tatsache, dub dieser Fall eine akute grogzellige 
]ymphatische Leukgmie mit generalisierter Hauterkrankung war, nicht wunder- 
nehmen. Gekl~rt ist jedenfalls die Entstehung der kleinen Lymphoeyten bei 
der Lymphadenia cutis leucaemica and aleueaemiea aueh yon denjenigen 
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nicht, welche deren autochthone En~stehung in der Haut annehmen. Werther 
leileet sie aus Amitosen ab und bemerkt, dab in seinem Sonderfall (chronische 
lymphatische Leukamie mi~ generalisierter miliarer Lymphadenia curls) sich 
viele neugebildete Capillaren in den XnStchen befanden mii oft gewncherten 
und geschwollenen Endothelien; die Lymphocyten, zum Tell kleine, zum Tell 
grol3e hatten vielfach polymorphgestaltete Kerne; dabei war das Dlutbild hier 
ein h6chstens subleuk~misches. Nach Tryb beginnt die 6rtliche /%ubildung 
der spezifisch leukamischen Hyperplasie in der Haut mit scheinbar einfachen 
perivasculgren kleinzelligen Infiltraten, in Wirklichkeit handele es sich um 
eine direkte Umbildung der ganzen Gef/~l~struktur zu Streifen yon eigenartigen 
Elemen~en unter Verschwinden des Unterschiedes zwischen t~eri - und Endothelien; 
unter Bildung polymorpher und schliel~lich nackter Kerne linden Teilungen und 
endlich Zerfall start. Bei dieser Beschreibung Trybs mul~ wiederum beriicksichtigt 
werden, dab er einen mi~ tumorartigen Neubildungen (yon ihm ,,Nucleome" 
genannt) verbundenen Fall yon Leuk/imie der Hant vor sich hat~e. Die Schwierig- 
keit wird ftir die Frage der Herkunflb der 6r~lichen leuk~mischen Elemente nicht 
verringert durch die - -  zwar nicht in unserem Falle, wohl aber sonst in vielen 
F~llen beobachtete - -  Zumengung andersar~iger Elemente neben den Lympho- 
cyten (z. ]3. bei Riehl vieler Eosinophiler, bei Linser yon Mastzellen, bei Bernhardt 
yon Mastzellen und Eosinophilen, bei Pinkus yon Mastzellen, weniger yon Plasma- 
zellen, bei Ketron und Gay yon zahlseichen Plasmazellen, bei Arndt aul~er yon 
Lymphoblasten auch yon MasCzellen, Eosinophilen nnd yon Riesenzellen.) 

Wghrend sich dem Naehweis der Lymphocytenneubildung and 
der Bedingungen ihres Uberganges ins Blur, d. h. der Erklgrung, warum 
in einem Fall eine leukamisehe, im anderen eine aleukgmische Sonder- 
form der Lymphadenosis cutis vorliegt, die gr56ten Schwierigkeiten 
entgegensetzen, sind diese hinsichtlieh der EntstehungsmSglichkeiten 
derselben in der t taut  wenigstens grundsgtzlich als tiberwunden anzu- 
sehen, nachdem heute feststeht, dal~ wohl an allen Mesenchym be- 
sitzenden K6rperorten, vor a]lem in Gefal3nahe, embryonale Reserven, 
gewissermal3en mesenchymale Indifferenzzonen vorkommen. Der- 
selbe Vorgang, weleher nach den Beschreibungen Ritters, E. Petris, 
Christellers und 2gishikawas zu Neubildung lymphoiden, ja unter Um- 
s~i~nden sogar lymphatisehen Gewebes (im Sinne Ascho/]s) ftihrt, 
bringt in der Haut  unter der Wirkung des unbekannten gtiologisehen 
Agens der lymphatischen Leukgmie oder der entspreehenden aleuk~mi- 
schen Lymphadenose in der Haut  lymphoide Neubildung hervor. 
Nach der Lehre Maximows, welehe heute durch die Ergebnisse der 
Explantation stark gestfitzt ist, sind dann die undifferenzierten Mesen- 
ehymzellen als die Stammzellen yon reticuloendothe]ialen Elementen 
und diese a]s die Stammzellen der Lymphocyten zu betrachten; 
ob deren Abkunft immer fiber den Lymphoblasten geht oder inwieweit 
Lymphoeyten sieh aus solehen wieder bilden, diirfte noch nicht aus- 
gemacht sein. F/ille wie der unsrige, wo wit nebeneinander nut das 
I~etieuloendothel und die unzgh]igen kleinen Lymphocyten linden, 
spreehen nicht ffir die Notwendigkeit der regelm~gigen Zwischensehal- 
tung der Generation yon Lymphoblasten. 
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