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Morbus Gaueher in der U. d. S. S. R. 
Zugleieh Beitrag zur pathologischen Anatomie. 

Von 
Dr. Berta Dubinskaja und Dr. Anaida Melnikowa-Raswedenkowa. 

Mit 14 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 19. August 1929.) 

1. Einleitung. 

Die Statistik der klassischen Untersuchung yon L. Pick iiber den 
Morbus Gaucher zeugt davon, da~ diese Erkrankung in der Sowjet- 
l i teratur keine geniigende und entsprechende Beachtung gefunden 
ha t ;  in dem genannten Werke ist namlieh kein Fall aus den Sowjet- 
republiken erwiihnt, abgesehen yon demjenigen yon Paschin und Kritsch, 
den L. Pick zu der Gruppe von F~tllen zahlt, die falschlicherweise 
als Morbus Gaucher angesprochen worden sind. 

Wenn aber die Kasuistik der vorliegenden Frage in der Weltli teratur 
yon keinen Fallen aus der Sowjetunion bereichert ist, so bedeutet das 
wohl k~um, da$ diese Erkrankung in der Union iiberha1~pt nieht vor- 
kame. Es muB bemerkt werden, daf] die Statistik dieser Krank- 
heir in jiingster Zeit ihren Charakter wesentlich ge~ndert hat  und die 
Kurve  der Haufigkeit  der Splenomegalie Gaucher einen scharfen Auf- 
stieg darstellt. L. Pick weist darauf bin, da[~ yon den 39 sichergestellten 
FaLlen dieser Erkranknng,  die seit 1882--1926 beschrieben und durch 
Autopsie bzw. Splenektomie best/~tigt worden sind, 22 in den 7 letzten 
Jahren dieses Zeitraumes vorkamen, wahrend in den vorangegangenen 
36 Jahren nur 17 F~lle zur Beobaehtung kamen. Das von uns im 
Ukrain. Pathologisch-anatomischen Inst i tu t  untersuchte Material be- 
trifi t  3 F~i]le yon Splenomegalie. Wenn man das Material des Artikels 
yon L. Pick (das bis 1926 39 Falle zahlte) mit  unseren 3 Fallen, 
demjenigen yon Iose/owitsch-Derman (der auf dem Pathologen-Kon- 
gref~ des U. S. S. R. in Kiew 1927 demonstriert wurde und aus 
dem Charkower Ins t i tu t  fiir Laborat .  Diagnostik, Leiter Prof. S. L. 
Ehrlich, stammt),  den weiteren 2 F~llen yon Pick, den 5 Fallen 
yon Mi~hsam, welch letztere in der Berliner Medizinischen Gesellsehaft 
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vorgestellt worden sind (Februar 1929) und teils von ihm schon frtiher 
geschildert warden, und den weiteren 5 F~llen der Amerikanischen 
Literatur (Cushing u. Stout, Bloom u. Kern, Klercker u. Junghagen, 
Santee 1926--1927) zusammenstellt, so betri~gt die Gesamtzahl der bis 
jetzt  verSffenthehten Fi~lle yon wahrem Morbus Gaueher etwa 55. Diese 
Zahl liil3t sich jetzt  noch steiler ansteigen, da dem Ukrain. Pathologisch- 
anatomisehen Insti tut  noch 2 typisehe F~lle aus dem Insti tut  fiir Patholo- 
gische Anatomie Saratow und aus dem 1. Arbeiterkrankenhaus Kiew saint 
mikroskopisehen Pri~paraten mitgeteilt sind. Vor kurzem ersehien im 
amerikanischen Schrifttum eine Mitteilung fiber 11 Fiille yon Morbus 
Gaucher, die in den vorangegangenen 12 Jahren den Verfassern (S. Welt, 
25. Rosenthal u. B. S. Oppenheimer), zur Beobaehtung kamen und darunter 
nur  1 Fall yon M. S. Reuben im Jahre 1924 beschrieben war. Aul~erdem 
hat  dem Ukrain. Pathol. Inst i tute der ?5oskauer Priv.-Doz. P. A. Barchasch 
brieflich fiber 2 Fi~lle yon Morbus Gaucher bei jfidischen Geschwistern mit- 
geteilt. (1929.) Eine derartige Bereieherung des Schrifttums durch 
Kasuistik fiber die aufgeworfene Frage zerst5rt nach Meinung yon L. Pick 
weitgehend den Nimbus der Seltenheit, der jene Erkrankung stets 
umgeben hat. Von diesem Standpunkte aus leidet der Morbus Gaucher 
als klinischer Faktor  keine so grol3e Einbul~e, a]s dal? er nut  ein theo- 
retisches Interesse dargestellt h~tte. 

Diese Erkrankung hat ngmlich nicht nur die Bedeutung eines nn- 
geheuren, yon der Natur  yon selbst verwirklichten Versuchs, der in 
eine Gruppe mit Versuchen der vitalen F~rbung und der experimentellen 
Cholesterini~mie zusammengefal3t werden mug. Zweffellos hat der 
vorhegende Typus der Splenomegalie aueh eine selbst~ndige praktisehe 
Bedeutung als klinische Einheit. Die moderne Beleuehtung der ent- 
spreehenden kliniseh-histologischen und chemischen Tatsaehen fSrdert 
die genaue und scharfe Charakterisierung dieser Krankheit ,  in dem sie 
deut]ich yon i~hnlichen oder verwandten Leiden abgegrenzt wird. Diese 
im Liehte tier modernen pathologiseh-anatomischen Ansehauungen in 
ihrer Entstehungsweise mit Bestimmtheit erforschte Erkrankung, welche 
somit die MSglichkeit einer genauen Diagnosestellung und einer sieheren 
Unterscheidung ihrer Formen erf~hrt, gewinnt die Bedeutung einer 
konkreten GrSl~e in der Klinik der Sp]enomegalien. 

Das tatsi~chliche Material (Abbildungen, Mikrophotogramme, Organe, 
Organpr~parate) ist im Ukrainischen Pathologiseh-anatomisehen In- 
stitute (LeiterProf.N.F.Melnikow-Raswedenkow) aufbewahrt;  es wurde 
hierher sowohl zum eingehenden Studium (F~lle yon Prof. V.Z. Tomasche- 
witsch, Theodosia 1913, und Fall yon Prof. A. P. Krymow, Kiew 1927) 
als aueh zur Kl~rung einiger uns hier angehenden Eigentfimliehkeiten 
der Histogenese des Morbus Gaucher fiberwiesen, was mittels Gegen- 
fiberstelhng der F~lle erzielt wurde [so im Fa]le von A. W. Davidson, 
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Z. sovrem. Chir. ( russ . )1/2 ,  Liefg 3 (1927) und  im Falle yon  Dr. 

A. N. Soko~ow-Kiew (1929), deren mikroskopisehe Prgpara te  u ns im  
vorerw~hnten  I n s t i t u t  yon Prof. S. A. Monogenow und  Dr. A. N. Sokolow 
in  liebe~swiirdiger Weise zur Verffigung gestellt worden sind]. 

Das ganze gesammelte  Material  wurde yon uns  un te r  Le i tung  des 
Prof. N. F. Melnikow-Raswedenkow untersucht .  I n  seinem uns  im 
Manuskr ip t  bekann t  gewordenen Art ikel  (weleher demn~chst  in  den 
Arbe i ten  der Ukrain isehen Akademie der Wissensehaften zu erscheinen 

hat)  spricht sieh Prof. Melnikow.Raswedenkow sehr eingehend fiber 
viele Fragen  dieser E r k r a n k u n g  aus, die im Hinbl ick  auf die Umwel t  
der Kranken ,  auf das t~assenstudium und  teils aueh im gesehichtl ichen 

Sinne Beachtung verlangen.  

II .  Klinik, Symptomatologie und Diagnostik des Morbus Gaucher. 

I n  beiden hier angeffihrten FMlen war En tmi l zung  vorgenommen.  

Fall 1. Kam im st~dtischen Krankenhaus zu Theodosia zur Beobachtung. 
Er wurde ~m 21. VIII. 1913 yon Prof. V.Z. Tomaschewitsch operiert und Prof. 
N. 2'. Melnikow-Raswedenlcow zur pathologisch-anatomischen Untersuchung fiber- 
]assen. Dieser Fall wurde ganz kurz als ein Fall yon operierter Splenomegalie 
ohne Diagnose yon V. Z. Tomaschewitsch im Bericht des erw~hnten Krankenhauses 
als kurzer Auszug aus der Krankengeschichte ver6ffentlicht. Am 27. I. 1927 hielt 
Prof. N. F. Melnikow-Baswedenkow in der Sitzung der Charkower Zweiggesellschaft 
der Gesellsehaft der ukrainischen Pathologen einen Vortrag dariiber mit Demon- 
stration yon Praparaten. Wir selbst haben Pr~parate dieses Falles in der Allsow- 
jetischen Tagung der Pathologen in Kiew (15. bis 20. IX. 1927) demonstriert. 
tlierunter soll ein Auszug aus den Berichten des st~tdtischen Krankenhauses in 
Theodosia, 1912--1913, angefiihrt werden, wo dieser Fall Erw~hnung finder. 

Patientin Chaja K., 48 Jahre, Jfidin, am 15. VIII. 1913 aufgenommen rail 
Klagen fiber Schmerzen und Geschwulst in der ]inken HMfte des Bauches. Die 
Mutter der Patientin hatte 11 Kinder, yon denen 8 am Leben blieben. Sie s~arb 
mit 46 Jahren nach einer 2 Wochen anhaltenden ttgmoptoe. Vater starb im Alter 
yon 70--80 Jahren ganz pl6tzlich. Patientin wurde als kr~ftiges Kind geboren 
und entwickelte sich gut; im 3. Lebensjahre Masern, mit 12 Jahren 4 Wochen 
tang krank (angeblich Typhus), mit 13 Jahren 3--4 Monate fieberkrank, wurde 
behandelt und erholte sich. Menses im 14. Lebensjakr, w~hrend des 1. Jahres ~rat 
die Menstruation mit Zwischenr~umen yon 2--4 Monaten auf, dann kamen sie regel- 
m~Big alle 3 Woehen, dauerten 6--7 Tage, waren schmerzlos. I-Ieirat mit 22 Jahren. 
Dureh die Ehe wurde der Charakter der Menstruation nicht vergndert; Patientin 
hatte 7 Schwangerschaften. 1. Geburt im 23. Lebensjahr, gesunder Knabe, lebt 
noch. 2. Geburt naeh 2--3 Jahren, gesundes Mi~dchen, 3. nach 11/2 Jahren M~dehen, 
das an einer Kinderkrankheit starb. Die 4. Geburt, nach einem weiteren Jahr, 
M/~dchen, das noch lebt, 5. Geburt Zwillinge, Entbindung ira 71/2 . Sehwanger- 
schaftsmonat; ein toter Knabe, tin Mi~dchen, lebte 4 Tage. Die 6. Geburt erfolgte 
im 7. Monat, M/~dchen, das n~ch 2 Wochen starb; 7. Schwangerschaft endete im 
41/2. Schwangersehaftsmonat mit einer Frfihgeburt (die Mutter stand damals im 
40. Lebensjah~). Vor der letzten Sehwangersehaft traten die Menses unregelmi~Big 
awe mit Zwischenr~umen yon 3--4 Monaten. Nach der Friihgeburt stellte sich 
der regelmi~ltige Menstruationszyktus nicht wieder her und mit 42 Jahren kam 
die Blutung endgfiltig znm Stillstand. W~hrend der Wechseljahre ffihlte sich die 
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Kranke schlecht: sie hatte Sehmerzen im Kreuz, Druekgefiihl im Bauch, Schwere 
im Magen, in der linken Seite und in der ]inken Halfte des Bauehes. Sie wandte 
sieh an ~rzte, die eine vergr6Berte Milz fanden, Ficber diagnostizierten und ihr 
Chinin versehrieben. So verliefen die 8 letzten Lebensjahre der Kranken. Diese 
ganze Zeit tiber fiihlte sie ein starkes Unwoh]sein (jedoch ohne befrgchtliche 
Sehmerzen), sie war schwaeh, verlor die EBlust; magerte ab. In der letzten 
Zeit merkte die Kranke eine Geschwulst im linken Epigastrium, wetche in den 
letzten 3--4 Monaten stark zunahm. In den beiden ]etzten Woehen starke Schmer- 
zen in der linken Seite, im Magen, aueh Ube]keit und Erbreehen. Darmt~tigkeit 
die ganze Zeit normal. Keine Blutungen aus dem Magendarmschlaueh. 

Untersuchungsbe]und: Sehwache, abgezehrte Fran. Sclerae leieht gelbsfichtig; 
Gesichtsfarbe ]eicht bronzefarben; anf der Haut des Bauches, des Rfickens und' 
der Brust zahlreiehe stecknadelkopfgro•e, grellrosa gefgrbte Fleeke, die erst 
in den 2--3 letzten Monaten auftraten. Klagen fiber bedeutende Sehwgehe, 
Schwindel. Lungen o.B. Uber den groflen Ge]iiflen angmisches Gerguseh. Herz- 
t6ne rein. Gefgflwandungen etwas hart. Am Bauch die ganze linke Hglfte ein- 
nehmende, bei der Atmung sieh nicht verschiebende Geschwulst. Die etwas schrgg 
gelegene, die Mittellinie des Bauehes fiberragende Geschwulst besitzt eine h6ckerige 
Oberflgche; man kann kleine KnStchen und 2--3 hfihnereigroBe Knoten dureh- 
ffihlen. Betastung schmerzhaft. Klagen fiber starke, yon Zeit zu Zeit zunehmende 
Schmerzen im ]inken Epigastrium. Bei der Perkussion scheint die Gesehwulst bis 
an den Eingang ins kleine Beeken zu reichen. Obere Lebergrenze im 5. Intercostal- 
raum, sie verlttuft lgngs der vorderen Subaxillarlinie und dem oberen Rande der 
7. Rippe. Leber tritt  um 21/2 Finger unter dem Rippenbogen hervor. Ubelkeit, 
starke Abmagerung. Magen nieht erweitert, bei der Betastung nieht schmerzhaft. 
Weder Stuhlverhaltung, noch Durchfiille. ttarnmenge 1500---2000 cem in 24 Stun- 
den. Reaktion schwaeh sauer, spezifisches Gewicht 1018--1021, o.B. Harnlassen 
nicht sehmerzhaft, die Kranke entleert 5--7real in 24 Stunden, groBe Mengen: 
Gebgrmutter klein atrophiseh. Bei dem am 21. VIII. 1913 vorgenommenen Baueh- 
sehnitt zeigte sich die Geschwulst als stark vergr6Berte, yon glgnzendem Banchfell 
bedeckte Milz. Gr6Be, Lage und Form des Magens normal. Leber vergr6Bert, 
dunkelrot, mit einem Stieh ins Braune, ohne Knoten. Gallenblase mgBig durch 
Galle ausgedehnt, o.B. Anderweitige Ver~nderungen der Bauchh6hle fehlen. 
Gewieht der entfernten Milz 1386 g, 29 cm lang, ]3,5 cm breit und 1 cm dick; 
Breite des Stieles 16 cm. Milzoberfl~che glatt. Hier und da walnuBgroBe und 
noeh gr6Bere VorwSlbungen. Am unteren Rande ein zungenf6rmigcr Fortsatz. 
M_ilzpulpa dunkelrot; stcllenweise yon weiBlichen Punkten durchsetzt. Lymph- 
kn6tehen undeutlich, hTach der Operation lange Zeit Fieber; betrgehtliehes 
Schwgchegeffihl. Ausgang der Operation gfinstig. Die letzten Naehrichten fiber 
diesen Fall beziehen sich auf den Zeitpunkt yon 9 Monaten nach dem Eingriff. 

Fall 2 wurde in Kicw in der Chh'urgischen Abteilung des 2. Arbeiterkranken- 
hauses beobachtet. Operation am 25. II. 1927 durch Prof. A. P. Krymow. Zur 
pathologisch-anatomischen Diagnostik Prof. 2r F. Melnikow-Raswedenlcow fiber- 
lassen. Von D. N. Dumbadze in der Sitzung dcr Kiewer Chirurgischen Gesellsehaft 
am 16. V. 1927 mitgeteilt. Von demselben als,,Fall yon Morbus Gaucher" in der 
Zeitschrift Vestn. Chir. (russ.) 1192~, Nr 31 besehrieben. Von uns auf dem Pathologen- 
Kongrel~ des U. S. S. R. zu Kiew (15. bis 20. IX. 1927) vorgewiesen. 

Krankengesehichte: Patientin T. Stseh., 18jahriges Mttdchen aus Nieschin, am 
17. II. 1927 in die Chirurgische Abteilung des 2. Arbeiterkrankenhauses in Kiew 
aufgenommen mit Klagen fiber Schmerzen im linken Epigastrium, die sieh nach 
grober Nahrung steigerten. Sonst keine Verdauungsst6rungen. Stuhl ti~glich 
yon selbst. Patientin ffihlt sich seit 2 Jahren krank. Beginn der Erkrankung nicht 
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akut, es ersehien eine hiihnereigroBe Geschwulst, 
die zeitweise gr6Ber wurde und so sehr an Um- 
Cang zunahm, dab die Patientin gezwungen war 
das Krankenhaus aafzusuohen. :Beim t teben 
sohwerer Gegensti~nde war die Geschwulst 
sehmerzhaft. Erbliehe Belastung fehlt. Vater 
und Mutter der Kranken am Leben und gesund. 
4 Brfider und 2 Sehwestern stets gesund, und 
haben auBer Typhus im Jahre 1920 an keiner 
Krankheit  gelitten. Als Kind hatte die Kranke 
Masern und Flecktyphus. Menses im 17. Lebens- 
jahr;  stark, yon 4t/igiger Dauer und dermaBen 
schmerzhaft, dab die Patientin 4 Tage das Bert 
hfitete. Naeh der 1. Menstruation t ra t  ein 
!~/~ Jahre langes Intervall  auf und erst am 
18. II.  1927 tra~en die Menses wiederum auf, 
dauerten wieder 4 Tage, waren aber nieht mehr 
so schmerzhaft. 

Untersuchungsbe]und (nur die krankhaften 
Ver~nderungen angegeben) : Glottisreflex stark 
herabgesetzt, Hornhautreflex Ieh]t, das Knie- 
phanomen normal. Uber Sohenkel und Unter- 
schenkel feine bl~iuliche, wie traumatisehe Blut- 
suffusionen aussehende Flecke. Nach der Ope- 
ration Gelbsucht. Bauch h~ngt im mittleren 
Teile herab und im linken unteren Tefl etwas 
vorgew61bt. In  der linken H~lfte des Bauches 
leicht eine grebe Geschwulst tastbar;  sie liegt 
in dem l~aum yon dem Mittelpunkt zwischen 
dem Schwertfortsatz und dem Nabel und einem 
I cm unterhalb der Sp. iliac, ant. super, befind- 
lichen Punkt;  reehts die Grenze der Gesehwulst 
2~/~ em nach irmen zu yon der Lin. mammil. 
dextr. Gesehwulstoberfli~che grobh6ekerig. Ge- 
schwulst beweglich, leieht nach oben und naeh 
links versehiebbar. Im Liegen wechselt die 
Lage der Geschwulst nnr wenig, die tI6ckerig- 
keit und derbe Konsistenz derselben, nament- 
lich ihres unteren Pols t r i t t  dabei deutlicher 
zutage; sie ist bei der l)alpation nicht schmerz- 
haft, eif6rmig gestellt, 18 em lang und 12 bis 
15 cm breit. Verschiebt man die Gesehwulst 
,con oben her nach unten, so setzt sich ihr 
breiter Ansatz bis zur Kuppe des Zwerchfells 
fort. Perkussion der Geschwu]st ergibt in der 
oberen Hi~lfte einen dumpfen, in der unteren 
einen ged~mpften, tympanischen Ton. 

Entmilzung am 25. II .  1927. Stark ver- 
gr6Berte, an der It interwandung des Zwerchfelles 
anhaftende Milz mit  kurzem Stiel. Unterhalb 
der Mi]z lag eine zweite Gesehwulst (Nebenmilz), 
derselbe saB auf einem gefgBreiehen Stiel und 
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war mit dem Gekr6se des Diinndarms verl6tet. Nach Unterbindung des 
Stieles wurde auch der 2. Tumor entfernt. Leber vergr6l~ert, ihre Oberfl/tche 
g]att. Uterus und Adnexe in ihrer Entwicklung zuriickgeblieben (rudiment~r). 
Verlauf nach der Operation 1 Monat ]ang durch Fieber (Temperatur bis 38,8~ 
Durchfall, Erbreehen, Gelbsucht, Erscheinungen einer Induration und Schmerz- 
haftigkeit der Narbe und geringe pneumonisehe Erscheinungen verwiekelt. Die 
Wunde heilte in 10 Tagen. 40 Tage naeh der Operation Entlassung der Kran- 
ken in gntem Zustande. Beiliegende Tabelle zeigt den morphologischen Bestand 
und die Eigenschaften des Blutes vor und nach der Operation. 

Gewicht der entfernten Milz war 1455, das der Nebenmilz 145 g, zusammen 
also 1600 g. Naehriehten fiber die Kranke liegen yore Juni 1929 vor. Sie ist 
gesund und fiihlt sich wohl. 

Fall 3 wurde yon A. Davidson in der Chirurgisehen Klinik der Universiti~v 
Saratow beobachtet and von ihm im Z. sovrem. Chir. (russ.) 23, Liefg 9 
(1927) beschrieben. Er betrifft eine Entmilzung bei Splenomegalie Gaueher bei 
einem 9j~hrigen russisehen Knaben. Krankheitsbeginn im 5. Lebensjahr, als 
eine Gesehwulst in der linken It~lfte des Banches naehgewiesen wurde und heftige 
h~nfige Nasenblutungen auftraten. Famili~re Belastung und pathologische Pig- 
mentation der t taut  nicht zu beobachten. Die 25. X. 1926 entfernte Milz wog 
1915 g, ihre Oberfl~che war glatt. Die Operation hatte einen giinstigen Ausgang: 
21/, Jahre naeh dem Eingriff war das Kind gesund und taunter. Die Blutanalyse 
ergab ein normales Bild. Die histologischen Prgparate dieses Falles wurden uns, 
wie gesagt, zur Untersuchung fiberlassen. 

Fall g wurde yon Dr. A. N. Sokolow (Kiew) im 1. Arbeiterkrankenhaus 
Kiew Juni 1929 beobaehtet und vor der Operation als M. G. diagnostiziert. 
Er betrifft eine Entmilzung bei einem 18jahrigen jiidisehen M~dchen, die 
an SptenomegMie und heftigen Zahnfleischblutungen titt. Die Sehwestern der 
Kranken sind aueh wegen ~hnlichen Erscheinungen derselben Krankheit ver- 
di~chtig. Die 1. VII. 1929 entfernte ~M_ilz wog 1824g, ihre Oberfl~che zeigte 
sich glatt, doch reeht lappenf6rmig (lobatum). Der allgemeine Zustand nach 
der Operation bis jetzt  (Ende 1929) gtinstig. Mikroskopisehe Untersuchung 
(Prof. ])1". N. Melnikow-Raswedenkow) zeigte eine diffuse Infiltration mat typlsehen 
Gauchersehen Zellen. 

I n  3 von den  4 eben e rw~hnten  F/~llen be t ra f  die  E r k r a n k u n g  F ra ue n .  
L.  Pick  h a t  in  seiner  r  d ie  vorwiegende  Veran lagung  yon  
F r a u e n  zu dieser  E r k r a n k u n g  a n e r k a n n t  und  i h r  Verh~ltnis ,  das  l au t  
A n g a b e n  oben angeff ihr ter  Forscher  als 4 :1  dars te l len  soll, als zu hoch 
gegriffen beur te i l t .  Auf  G r u n d  des yon  ihm ana lys i e r t en  Mater ia l s  
(39 F~lle),  in  d e m  25 F r a u e n  auf  14 M~nner  entf ielen,  me in t  er, d ies  
Verh~l tnis  w~re e twas  ger inger  als 2 :1 .  Von den  F~l len  des Morbus 
Gaucher ,  d ie  in  der  Sowje tun ion  vo rgekommen  sind, be t ra fen  die  
be iden  eben genann ten  F rauen ,  der  Fa l l  yon Davidson (aus Sara tow)  
e inen  9j~hr igen K n a b e n .  Der  Fa l l  yon Io~e[owitsch-Derman (Charkow),  
welcher  bei  der  Tagung der  Pa tho logen  in  K i e w  (Sep tember  1927) 
ausgeste l l t  wurde  und  aus d e m  I n s t i t u t  ftir L a b o r a t o r i u m s d i a g n o s t i k  
des Gesundhe i t s amtes  s t a m m t  (Di rek tor  Prof.  S. L. Ehrlich), be t ra f  
e inen Mann von 35 Jah ren .  I m  Fa l l e  von Sokolow wurde  ein 18 j~hriges  
M~dchen betroffen.  I n sgesamt  mi t  den a l lgemeinen Angaben  der  Tabel le  
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yon L. Pick gibt dieses t in Verhaltnis yon 28:16 zu erkennen, ~lso ein 
geringeres als 2:1. Beziiglich der Nationa]it~t der Betroffenep liegen 
Grfinde zu der Annahme vor, dub dig Juden zum Morbus Gaueher 
besonders veranlagt sind. Mi~hsam sah alle seine 5 F~lle bei Juden auf- 
treten, ebenso wit  dig F~lle der obenerw~hnten amerikanisehen Autoren. 
Von den F~llen, welche wir anffihren, betrafen 5 ebenfalls Juden (unser 
ersterer Fall, diejenige yon Iose/owitsch-Derman, Sokolow und Barchasch), 
1 Full betraf einen Ukrainer (Kiew), die Nationalit~t eines Kranken 
(des Knaben aus Saratow) ist russiseh. ])as n~ehste wiehtige Kriterium 
bildet bei der ])iagnostik des Morbus Gaueher das Alter. Der Beginn 
der Erkrankung fi~llt ins frfihe Kindesalter, und mSglieherweise kommt 
das Kind sehon damit zur Welt. So findet man in den 39 F~llen des 
europ~isehen Schrifttums l l m a l  den Morbus Gaucher in einem Alter 
zwisehen 3 und I I  Jahren und 3 F~lle, da die Erkrankung im S~uglings- 
alter in Erscheinung t ra t  (8 bzw. 12 Monate), wobei die Entwieklung 
der ersten Erseheinungen sogar noch frfiher, mit 6 Monaten, beobaehtet 
wurde. In den obenerw~hnten Fi~llen der Sowjetunion bestand dig 
Erkrankung bei Erwachsenen night fiber 1--8 Jahre (die F~lle yon 
Tomaschewitsch, Krymow, Iose]owitsch-Derman), und es gelang nieht, Frf ih-  
symptome dieser Krankheit  in der Jugend naehzuweisen. In dem Falle 
yon Davidson (Knabe yon 9 Jahren) wurde die Erkrankung im 5. Lebens- 
jahr entdeekt. Nimmt man somit an, die Diagnose sei in diesen letzteren 
F/illen spi~t gestellt worden und die Krankheit  babe sehon Irfiher be- 
standen, dann muB der Ausgangspunkt des Leidens weit im Kindes- 
alter zurfiekliegen. ])er dauernde, Jahre und Jahrzehnte lung vor sigh 
gehende ,,ultraehronisehe" ProzeB (L. Pick) ist eins der wiehtigsten 
Momente in der klinisehen Symptomatologie des Morbus Gaueher. 
Brill-Mandlebaum nehmen an, dig ])urchsehnittsdauer betrage 20 Jahre. 
Die tI6ehstdauer betrggt naeh SchIagenhau/er 36 Jahre. ])as h6ehste 
Alter, in dem der ?r Gaueher noch aultrat,  war unter den F~llen 
von L. Pic]c 56 Jahre. Famili~re Belastung, dig in einem ])rittel der 
bisher ver6ffentlichten Fglle nachweisbar war, bestand in 4 Fgllen 
aus der Sowjetunion nieht. In F~llen yon Sokolow und Barchasch die 
Gesehwister sind verd/iehtig. Die Krankheitserscheinungen am Beginn 
und Verlauf yon Gaueher sind besonders yon Pick so eingehend ge- 
sehildert worden, dag hier nut  auf einige Punkte und besonders die 
in unseren F~llen abweichenden, eingegangen werden soll. ])ie Steige. 
rung der Krankheitszeichen im Verlauf des Leidens wird haupts~ehlieh 
dureh die Vergr6Berung der Milz, aber auch der Leber, bedingt. Die 
periodiseh auftretenden Schmerzen im linken Epigastrium, die in 
unseren beiden bier erSrterten F~llen auftraten, k6nnen dureh Anspan- 
hung des Lig. suspensorium der Milz, dureh Perisplenitis, ])ruek der 
vergrSBerten Milz auf die benachbarten Organe bedingt sein. In einigen 
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Fallen wird dadurch eine ganze l~eihe yon Erscheinungen bedingt, 
wie St(irung der Herztatigkeit ,  Polyurie, Hydronelohrose, Verstopfun- 
gen, Magensehmerzen; alles dies sind zwar keine besti~ndigen, abet  
nichtsdestoweniger wiehtige Merkmale. Die Unbesti~ndigkeit dieser 
Symptome war auch bei uns bemerkbar,  so wurden Ubelkeit und Er- 
breehen im 1. Falle festgestellt, im 2. abet  nicht. Die weitere Vergr61]erung 
der Milz fiihrt zur Vergr(~l~erung der Leber. In  den yon uns er- 
5rterten Fi~llen erreicht die Milz erhebliche Ausmat~e: im 1. Falle (dem 
aus Theodosia) erstreckte sie sich bis 2 Querfinger unterhalb des •abels, 
in dem 2. Kiewer Falle stand sie 1 cm unterhalb der Sp. iliaca ant. sup. 
Abmagerung war nur im 1. Falle ausgepragt. I m  2. Falle hat te  der 
Ernahrungszustand nicht gelltten, das Unterhautfet tgewebe und die 
Muskulatur waren gut ausgebildet. Somit kann der kSrperllehe Zustand 
des Kranken,  ungeachtet  der s tark vergrSf~erten Milz und Leber, wenig 
bertihrt bleiben, wie es L. Pick, in Anlehnung an Brill-Mandlebaum, 
bereits hervorgehoben hat.  Naeh unseren 2 Fallen daft  geschlossen 
werden,' daI~ das Alter des Kranken und die Dauer des Leidens yon 
grol~er Bedeutung daffir sind: bei dem 48jahrigen Kranken,  bei dem 
die Krankhei t  seit 8 Jahren bestanden hatte,  war die Abmagerung 
starker als bei dem 18jahrigen Madchen, die 2 Jahre  lang krank  ge- 
wesen war. Die abnorme, in Lokalisation und Farbung au$erst mannig- 
faltige Hautpigmentierung,  die in das Gebiet der I-Iamochromatose 
gehOrt, war auch in unseren beiden Fallen vorhanden. Sie fehlte da- 
gegen in dem Fall des 9jahrigen Knaben (Davidson), wo es sich noeh 
um ein Frfihstadium handelte. Die auch oft beobachtete sog. ,,hamor- 
rhagische Diathese",  wo die Blutungen auch die verschiedensten 
Lokalisationen zeigen, waren in unseren Fallen in Form yon Haut -  
blutungen vorhanden. Daneben kam auch Nasenblutung vor, wie es 
Davidson (Saratow) fiir seinen Fall besonders hervorhebt,  Zahnfleisch- 
blutung wie im Falle yon Sokolow (Kiew) und die hamorrhagisehe 
Diathese in Fallen yon Barchasch (Moskau). Nach Charles Ober- 
ling kann sich im Zusammenhang mit  der hamorrhagischen Diathese 
ein dem Skorbut entsprechendes Bild entwickeln, das den Verlauf der 
Hauterkrankung wesentlich beeinflultt. Die zunehmende Gingivitis er- 
schwert das Kauen, wodurch die Periode herabgesetzter Ernahrung 
einsetzt und Kachexie sich entwickelt. Das Blutbild zeigt auch friih- 
zeitige Veranderungen. Leukopenie wurde zwar yon Gaucher selbst 
in Abrede gestellt; spezielle Untersucher weisen aber auf eine auf 
Rechnung der Neutrophilen oder Lymphocyten  zustande k0mmende 
Leukopenie bin. I m  weiteren Verlauf wird eine hypochrome Ani~mie 
yon chlorotischem Typus m~f3igen Grades beobachtet.  Der Hiimo- 
globingehalt kann bis auf 35 % sinken (Pick). Die osmotische Resistenz 
der roten BlutkSrperchen bleibt normah Kraus, Lippmann, Zadek, 
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Mienzil, Piclc-Schmieden haben Thrombopenie beobachtet. Patholo- 
gische Bestandteile (Normoblasten, Myelocyten u. a.) werden sehr selten 
vorgefunden. Gaucher-Zellen warden noch nie im strSmenden Blute 
naehgewiesen. 

In dem 1. yon uns besproehenen Falle wurde das Blut vor der 
Operation nicht untersucht. Im Falle yon Krymow wurde vor dem 
operativen Eingriff Leukopenie und Thrombopenie (18000) nach- 
gewiesen, die sieh nach der Entmilzung ausglich (208560). In dem 
yon Davidson geschilderten Falle land die ~nderung im Blutbild ihren 
Ausdruck im Schwunde der Leukopenie (3200 Leukoeyten bei 30,5% 
Neutrophilen), die ]eukoeyt~re Formel wurde normal und das H~mo- 
globin stieg von 53 % bis auf 88 %, wobei die Blutgerinnung zur Norm 
zurfiekkehrte (4 Minuten anstat t  13 Minuten). 

tlinsichtlieh der Beteiligung anderer Org~ne sei auf die Arbeiten 
yon L. Pick verwiesen, der ja auch eine besondere ,,ossuare" Form 
des Gaucher besehrieben hat;  ebenso sei hinsichtlich des Ausgangs, 
Lebensdauer und Todesursache auf ihn verwiesen, da uns eigene Er- 
fahrungen darfiber fehlen. 

Ffir die Diagnosestellung der Gaucherschen Krankheiten haben die 
versehiedenen besprochenen Krankheitsanzeichen nicht die gleiehe Be- 
deutung. Das Wichtigste ist natfirlich die starke MilzvergrSgerung, Haut- 
pigmentierung, Vorgesehiehte usw. 

In zweifelhaften F~llen kommt besonders die yon L. Pick emp- 
fohlene Milzpunktion in Betraeht. So konnten Bernstein, Reuben und 
H. Lippmann dureh mikroskopisehe Untersuchung des Milzpunktates 
ohne Mfihe Gaueher-Zellen im frisehen Praparat  und im Ausstrich 
entdecken. In den H~nden eines erfahrenen Klinikers ergibt dieses 
Verfahren zweifellos den Weg zu einer sicheren und rascb zu stellenden 
Diagnose. Mi~hsam warnt jedoch vor einer Milzpunktion in Anbetracht 
ihrer Gef~brliehkeit und Schlagt anstatt  dessen eine Knoehenpunktion 
zur Gewinmmg yon Knoehenmark vor. Die Sternalpunktion liefert 
zu sp~rliehes Material, die Femoralpunktion ist zu sehwierig, deshalb 
sehl~gt er die Punktion des Untersehenkels vor. 

III .  Makroskopische pathologische Anatomie des Morbus Gaucher. 

Das pathologisch-anatomisehe Material der bier er6rterten F~lle 
besteht aus 2 dutch Entmilzung gewonnenen Milzprgparaten. 

Das Gewicht der Milz war im 1. Falle (aus Theodosia) 1386 g, im 
Kiewer Fall 1455 g. Weder in dem einen noch in dem anderen Falle 
hat te  sie die Mittelgr6Be erreieht, die naeh L. Pick ffir Erwaehsene 
2700 g betr~gt. Im Vergleich zu den riesigen Ausmal~en der Milz in 
den F~llen yon Brill-Mandlebaum-Libmann (8100g) und in dem- 
jenigen yon Bovaird (6250g), war die Milz in unseren ~ l l e n  ver- 
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h/~ltnism/~Big klein. Somit k6nnen wir an Hand  der beiden erSrterten 
F~lle die Angabe yon Ch. Oberling, dab der Morbus Gaucher under 
allan bekannten Splenomegalien dutch die AusmaBe der Gesehwulst 
hervorragt,  keineswegs best/~tigen. Die Form der Milz bei Morbus 

Gaucher wird als eine vollkommen 
regelm/~Bige geschildert : ,,Die all- 
gemeine Form /indert sieh nicht"  
(Pick). ,,La forme de l 'organe est 
reguli~re" (Ch. Oberling). I m  Gegen- 
satz dazu beobaehteten wir eine 
betrgehtliehe Form~nderung der 
Milz. I m  1. Fall (aus Theodosia) 
war am unteren Rande der Milz ein 
zungenartiger Fortsatz vorhanden. 
I m  Kiewer Falle war die Verun- 
staltung noch bedeutender. AuBer 
der 145 g wiegenden Nebenmilz 
wurde hier die ausgestreckte Form 
der Milz mit  tiefen Einkerbungen 
bemerkt,  die dem Organ eine Jkhn- 
lichkeit mit  dam Os sterni und seiner 
Einteilung in Corpus und Manubrium 
verliehen. Zur Sehilderung dieser 
eigenttimlichen Milzform bei Morbus 
Gaueher fiihrt 2V. F. Melnikow- 
Raswedenkow die Bezeiehnung ,,Lien 
lobatum Gauehetieum" ein als Ana- 
logon zum Hepar  lobatum syphi- 

Fig. 1. ~'ig. 2. litieum oder eareinomatosum. Die 
Abb. 1. Fai l  yon  5Iorbus Gaueher  aus  Theo- 
dosia. 1913. Makroskopisehe  Zeiehnung tier Milzoberfliiehe ist in unseren beiden 
Milz in  natt ir l ieher GrSl~e. F i g u r  1. -- Ober- F~llen h6ekerig. I m  1.  Falle (aus 
fltiehenbild; 2. F i g u r  -- Ans ieh t  des Dureh-  
sehnit~es. Das  Oberf laehenbild z e i g t t t S e k e r -  Theodosia) war die Milzoberfl/~ehe 
u n d  Ftu 'chenbi ldung,  tier a m  Durehsehn i t t  drei  feinh6ekerig, lobuli~r. Es gab flaehe 
grebe,  rundliehe,  ang iokavern6se  ~ e r d e  eat -  
spreehen: sie dr/~ngen die:Kapseih6ekerig~,or. HSeker, die erbsen- his kirsehgroB 
Neben  den grol~en H e r d e n  s ind  a m  n u r e h -  
sehnitt noeh ungefi~hr zehn kleinere kavernSse waren und nur ab und zu sah man 
l te rde  zu sehen. Zwisehen ihnen  s ind zahl- walnul3groBe Vorw61bungen auftre- 
reiehe helle Gauchersehe Bildungen  wie ]:Iirse- 

kSrner ausgestreut, ten (Abb. 1). I m  2. Falle (yon Kiew) 
war die Oberflgehe groBh6ekerig, 

Die zahlreiehen H6eker erreiehten 5- -6  em in der L/inge und 
4e ra  in der Breite (Abb. 2). Die Konsistenz der Milz war derb, 
die Milzpulpa lieB sieh nur wenig abstreiehen. I m  1. Faile ersehien 
die Pulpa am Sehnitt braunrot  gefgrbt. Auf der Sehnittflgehe sind 
grebe rundliehe angiokavern6se Herde anzutreffen, die auf der Ober- 
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Abb. 2. Fall yon Morbus Gaucher aus Kiew. 1927. Milzdeformation. Unregelm~13ige Form des 
Organes mit grol3en lappigen tISckern, welche die Benennung Lien lobatum gerechtfertigt erscheinea 

lassen; die Abbildung betr~gt z/~ der natiirlichen GrSl~e. 

flgche der Milz die H6ckerigkeit der Kapsel zur Folge haben. Aul3er 
den groBen gibt es auch noch kleinere hShlenartige gerde.  Zwischen 
ihnen befinden sich in Form wei- 
Ber Piinktchen zahlreiche hellere 
Abschnitte der Gaucherschen BiL 
dungen (Abb. 1, Fig. 2). I m  2. Fall 
ist die Schnittflgche yon kavernSsen 
Knoten und KnStehen yon Kir- 
schen- und ErbsengrSBe, die im 
Parenchym der Milz verstreut sind, 
gefleekt. ])as iibrige Gewebe ist 
homogen, yon rStlichbrauner Farbe 
mit  miliaren Einschliissen in Form 
yon gelblichbraunen Streifen und 
Punkten,  die an Miliartuberkel 
erinnern, und zeigt aueh rosa Fleck- 
chen der MMpighischen Follikel. 
Die oben gesehilderten HShlen- 
bildungen, die das Aussehen mehr 
oder minder grol3er Herde haben 
und der Schnittflgche t in fleckiges 

Abb. 3. Fall yon Morbus Gaucher aus Kiew; 
Aussehen verleihen und die Organ- ~ebenmilz im Durchschnitt zweifach vergrSl3ert. 
oberfl~che hSckerig gestalten, ge- An drei Stellen befinden sich unter der Kapsel 

Gl~ppen yon angiokavernSsen Bildungen, die 
hSren zu den der Gaucher-Vm- ffir diese Krankheit charakteristisch sind. 
wandlung der Milz eigenen sekun- 
d~ren Veranderungen und sind erweiterte bluthaltige R/~ume der 
Milz, ektatische Venensinus und Blutgef/il3e-Angiokavernome (Abb. 1 
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reehts und Abb. 3). Diese kavernSsen Gebilde sind bei Morbus Gaucher 
keine Seltenheit. Zuerst wurden sie yon E. Kraus beschrieben, 
sp~ter yon einer l~eihe anderer Autoren (de Josselin, de Jong-Siegenbeck 
van Heukelom, Brill-Mandlebaum, L. Pick). Meist sind sie zahlreieh, 
yon verschiedener Gr58e, erbsengrol3 bis zu groI3en, ca. 4 cm messenden 
Knoten (L. _Pick) oder noch grSl3eren Knoten, wie in ufiserem 2. Falle. 
Am Schnitt erscheinen diese hShlenartigen Gebilde als Eindellung, 
die yon einem Geflecht Bindegewebe iiberzogen ist und mehr oder 
minder abgegrenzt ist, ohne jedoeh Anzeichen einer bindegewebigen 
Einkapselung zu bieten, worauf auch L. Pick hingewiesen hat. Mittels 
Thrombose und Organisierung k6nnen aus diesen Kavernomen massive, 
derbe Knoten entstehen, die im Gegensatz zu den kavern6sen Knoten 
yon einer fibrSsen Kapsel umgeben sind. Nach Pick dfirften derartige 
sehwielige, derbe, fibr6se Knoten aueh einen anderen Ursprung haben, 
n~mlieh durch eine bindegewebige Umwandlung der nekrotischen 
Gaucher-Bezirke entstanden sein, ~n denen Reste nekrotisierter Massen 
sogar bisweilen noeh naehweisbar sind. Es mul3 angenommen werden, 
dal~ die grobhSckerige Oberflache und das lappige Aussehen der Milz 
im 2. Falle gerade durch Organisation der HShlen und fibrSse Umwand- 
lung groSer Konglomeratbezirke nekrotisierter Gaucher-Gebilde zu- 
stande gekommen war. So t ra ten bindegewebige Strange, ~arben,  
Zfige, HSeker auf, dutch welche die Milz in diesem Falle verunstaltet 
wurde. Im 1. Falle fanden wir in der Milz hamorrhagische und anamische 
Infarkte,  durch deren Organisierung die hier vorhandenen sehwieligen 
und eingezogenen, mit braunem Pigment durchtrankten Narben zu 
erkl/~ren sind. Somit gehSren zu den anatomisch eigenartigen Zfigen 
unseres Materials die HSekerigkeit und L~ppehenbildung und der 
seharf ausgepr~gte kavernSse Bau, der sogar in der Nebenmilz noch 
erhalten geblieben war. (,,Lien cavernomatodes Gaucheticum" nach 
N. F. Melnikow-Raswedenkow.) Wir schreiben der Kennzeichnung dieser 
grob-anatomischen Merkmale blo8 eine orientierende, praktisehe Be- 
deutung zu, die sie fiir den Chirurgen haben kann bei der nun so haufig 
durehgeffihrten Operation der Entmilzung. Zu den orientierenden 
Merkmalen w~ren aueh die eharakteristische, eigenartige bunte F~rbung 
und Marmoriertheit d e r  Schnittfl~che der Milz zu rechnen, die dutch 
kleine, grau-halbdurehsichtige miliartuberkelahnliche Haufen von 
Gaucher-Zellen, feine Blutungsherde, Infarkte und Nekrosen hervor- 
gebracht sind. 

Ist der Morbus Gaucher friihzeitig erkannt, oder auch vermu- 
tungsweise sein Vorhandensein verdaehtigt, so kann dies zur Er- 
haltung und richtigen chemischen Identifizierung der so seltenen 
und ratselhaften, fiir diese I~_rankheit spezifisehen Substanz bei- 
tragen. 
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IV .  Histologisches Bild der Gaucherschen Milzumwandlung. 

Die bei der Untersuchung des vorliegenden Materiales benutzte 
histologisehe Methodik hat te  die Erforschung der morphologischen 
Struktur  der Gaucher-Zellen, die Identifizierung der Gaueherschen 
Zellen unter den iibrigen Gewebsbestandteilen, ihr Verhalten gegenfiber 
den Retieulumfasern, den Mechanismus der Zellbildung (Histogenese), 
einige funktionelle, bio]ogische Besonderheiten, wie die Erythrophago- 
cytose, die Antei]nahme am Pigment- und Eisenstoffwechsel sowie 
aueh die Beziehungen der Gaucher-Zellen zu best immten mikrochemi- 
schen Reaktionen auf Eiweil~stoffe, Fet te  usw. zum Zie]e. 

Celloidinschni~te wurden mit ~i~matoxylin-Eosin und nach van Gieson be- 
arbeitet; nach Mallory-Maresch wurden sie hauptsichlich behandelt, um sie yon 
den lipoidhaltigen Zellen der Splenomegalie vom Typus Pick-Niemanu zu unter- 
scheiden; nach Bielschowsky wurden die Schnittpriparate versilbert, urn das 
faserige Gewebe darzustellen; die Pr~parate wurden nach Perls und Turnbull 
behandelt, um das Vorhandensein yon Eisen in den Zellen des Endothels und der 
Pulpa zu entdecken. Gefrierschnitte wurden mit Sudan gef~rbt, um die Spezifizit~t 
der Substanz der groBen Zellen im Sinne der Anwesenheit yon Lipoiden und 
EiweiBsubstanzen nachzuweisen. 

Die nach den verschiedenen Methoden bearbeiteten Pr ipa ra te  
zeigten die Beziehung der Gaucher-Zellen zu verschiedenen Farb- 
stoffen. Saute, diffuse Farbstoffe:  Eosin und Pikrins~ure, f~rben die 
Gaueher-Zellen, diese sind jedoch in Beziehung zu saurem Fuchsin 
negativ. Der Farbstoff  - -  Hi~matoxylin - -  fiirbt einzelne Gaueher- 
Zellen bisweilen dunkelblau (Ca-Gehalt der Ze]len). Die e]astisehen 
Fasern der Narben in der Milz erscheinen dabei als Netzchen, das sich 
stark dunkelblau, fast schwarzblau, f i rb t :  dadurch ~uBert sich das 
Vorhandensein yon Ca und Fe im Narbengewebe. Bei der l~ rbung  
mit  H~matoxylin-Eosin kommen diffus briunlieh '-himochrom-gefirbte 
Gaueher-Zellen vor. Naeh van Gieson f~rben sich die Gaucher-Zellen 
briunlich in verschiedenen AbtSnungen. Nach dem Verfahren yon Perls 
fi~rben sich vereinzelte Zellen diffus blaugrfinlich. Nach Turnbull fi~rben 
sieh die Ze]len blau. Nach BielschowsIcy f i rb t  der Silberniederschlag die 
Gaueher-Zellen in verschiedenen TSnen yon braun und hellgelblich an 
bis orangerot, gleieh der F~rbung der Erythrocyten.  t t ierbei differen- 
zieren sich die Reticu]umfasern mit  grol~er Deutlichkeit. ~ach  der 
Methode von Mallory - -  phosphormolybdinsaures A n i l i n - O r a n g e -  
nehmen die Gaucher-Zellen eine reine blaue F i rbung  an. Nach L. Pic]c 
hat  diese Farbe grol~e Bedeutung bei der Unterscheidung der Gaucher- 
schen Zellen yon den lipoidhaltigen Zellen des Typus PicIc-Niemann, 
denn diese fi~rben sich in einen schmutziggraublauen Ton. Die Gaucher- 
Zellen unserer Priiparate erwiesen sich in dieser t t insicht positiv. In  
Gefrierpr~paraten f~rbt Sudan I I I  die Gaucher-Zellen organgegelb. 
Die Sudanreaktion hebt die Gaucher-Zellen deutlieh yore Stroma 
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und anderen Zellarten ab, welehe dabei blaBgelblieh gef/~rbt erseheinen. 
Seharlachrot fiirbt die Gaucher-Zellen nieht gleiehartig. Die einen er- 
seheinen stark orangerot, die anderen zeigen einen Stich ins Gelbe, 
teilweise haben sie eine hellrosa TSnung aufzuweisen. Unter diesen 
FarbentSnen kommen alle m6glichen Ubergangsfarben vor. Im ganzen 
sind die Gaucher-Zellen, falls sie zahlreich sind, so stark gefi~rbt, dag 
das ganze Praparat  dem unbewaffneten Auge blagrosa vorkommt. 
Unter dem Mikroskop haben die Gaucher-Zellen das Aussehen zusam- 
menflieBender, diffus gefi~rbter, orangeroter Fleeken, ohne Anzeichen 
einer orangefarbenen K6rnelung dureh LipoidkSrner. Wit haben bereits 
erwi~hnt, dab L. Pick die ni~mliche Fi~rbung der Gaueher-Zellen in 
sudangef~rbten Gefrierschnitten bemerkt hat und darin keinen Aus- 
druek der Spezifit~tt der Gaucher-Substanz im Sinne der Lipoide an- 
erkennt, da ja dieselbe Fiirbung aueh mit Amyloid- und IIyalinmaterial 
erhalten werden kann. 

Morphologie der Gaucher-Zellen. 

In unseren Prgparaten fanden wir je 35--50 Exemplare der Gaueher- 
Zellen im Gesiehtsfeld bei Ok. 3 Obj. 4. War abet Ok. 3 Obj. 7 an- 
gewandt, so entdeekten wir etwa 20 Exemplare davon im Gesichts- 
felde, wobei diese Zellen als sphi~roidale, groBe Gebilde auftraten, die 
im Durehsehnitt 30--40 # grol3 waren. Einzelne Zellen besitzen unge- 
heure AusmaBe (60--80/~). Neben so bedeutenden kamen aber aueh 
viel kleinere vor. u geformte, freiliegende Zellen haben wir 
nieht gefunden. Die Struktur  des Plasmas ]ggt sieh als wabig, k6rnig, 
sehollenartig bezeiehnen. In einigen Zellen schien das Plasma wie 
yon feinsten Fibrillen durehsetzt, yon denen die Zelle ein gestricheltes 
Aussehen erhielt oder die ein zartes Netz bildeten, deren Maschen 
~uBerst helle, Vakuolen nieht~hnliehe R/~ume yon metallischem oder 
krystallartigem Glanze begrenzen, so daB die ganze Zelle hell und blaB 
gef/irbt erscheint. Die neCzig-wabige Struktur  bildet offenbar den 
plasmatischen Grundtypus der Gaueher-Zellen. Die oben erw~hnte 
K6rnelung der Zellen soll nach Pick die Sehnittfl~ehe feinster Fibrillen 
darstellen. Einen typisehen, d .h .  gerundet-vakuolenartigen ]/au des 
Plasmas konnten wir an unseren Pr~paraten nieht naehweisen. L. Pick 
nimmt an, eine derartige ,,sehaumige" Form sei ein Artefakt, das bei 
Vorhandensein yon M/~ngeln der Fixierung oder Fgrbung vorkommt. 
Das zarte intraeellul~re Netz wird als Rest eines Spongio- oder Para- 
plasmas betrachtet;  man hglt es ffir dissoziiertes Protoplasma, das 
m6glicherweise erst nach der Fixierung ein tropfenfSrmiges Aussehen 
angenommen hat. In unseren nach Bielschowsky behandelten Pr~- 
paraten k6nnen wir Zellen yon vSllig homogenem Zelleibbau nach- 
weisen, aber auch solche mit durchgehenden l~umen ,  die wie mit 
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einer glasigen ,,z~hen", konturlosen Masse mit in ihr verstreuten 
Kernen ausgegossen sind. Ein solehes Bild erweekt die Vorstellung 
yon versehiedenen Entwieklungsphasen der Gaucher-Zellen mit allm~h- 
licher Konturierung yon Zellgrenzen um in einer sozusagen syncytialen 
Masse verstreute Kerne. Man kann meinen, dal3 derartige, dem Syn- 
eytium i~hnliehe Massen, welehe Komplexe der Gaucher-Zellen dar- 
stellen, Gaucher zu der Hypothese AnlaB gegeben haben, es entstehe 
unter Einfluf] eines unbekannten Reizes eine ,,d@viation du type normal 
des 616ments parenchymateux, qui, peu ~ peu de l'6tat de noyaux 
passent s l'6tat de ce]lule par adjonction d'une masse protoplasmique 
typique." 

Auch Pick hal darauf hingewiesen, dal3 der Gaucherschen Meta- 
morphose riesengroge, vielkernige, syncytia]e Zellen eigen sind. Die 
zarte, netzartige Struktur des Plasma.s kommt nicht in allen Gaucher- 
Zellen vor, bisweilen ist das Plasma (unabh~ngig yon der regressiven 
Metamorphose) in homogenem Zustande. In An]ehnung an Epstein 
nimmt L. Pick diese Formen ffir ein Frtihstadium der Entwicklung 
der Gaucher-Zellen an. Er weist jedoch nicht die M6glichkeit yon 
der Hand, dieselben als Gaucher-Zellen yon gew6hnlieher Art anzu- 
sprechen, die, ungeachtet der technischen Bearbeitung, ein homogen- 
hyalines Protoplasma beibehalten haben, das frischen Zellen eines 
nativen Pr~parates eigen ist. _Foot und Ladd sprechen auch yon Hyalin- 
massen und -tropfen, sowohl in den Gaucher-Zellen als auch zwischen 
denselben. Wir z~htten bis I5--16 Kerne in einer Zelle. Mandelbaum 
und Pick weisen darauf hin, dal3 es Zellen mit 21 Kernen gibt.  Auch 
trafen wir Zellen mit einem einzigen, zentralgelegenen Kern, der wie 
ein ,,Vogelauge" anmutete. Die Form der Zelle war bald eine li~ngliche, 
bald runde oder h6ckerige; es kamen amitotische Formen der Kern- 
teilung vor. Wir sahen auch peripherische Lagerung der Kerne, gleich 
derjenigen der Riesenzellen eines Tuberkels, einen rosettenartigen, 
randst~ndigen Kern yore Typus der Langhans-Zellen. Von den mor- 
phologischen Eigentfimlichkeiten einzelner Zellen k6nnen auch wir die 
eigenartige Aufhellungszone um den Kern hervorheben, wobei etwas der 
Vakuolisierung, der Leukosombildung rings um den Kern eines Lym- 
phocyten J~hnliches entsteht. Die F~rbung der Kerne ist hinsichtlich 
Grad und Gleichmi~gigkeit verschieden. Im allgemeinen sind die 
Kerne blaB, die Architektur des Chromatins zart netzf6rmig. Es kamen 
in unseren Praparaten auch pyknotische Kerne vor. Manche Zellen 
enthalten groBe, gerundete Einschliisse, die mehr oder weniger betr~cht- 
liehe Gr613e aufweisen und an phagoeyt~re ]~igensehaften der Gaucher- 
Zellen denken lassen (Abb. 4). Die Gauehersehe Infiltration vergndert 
den Bau der Milz vollst~ndig. Den Besehreibungen einer l~eihe yon 
Autoren gem~13 wechselt das Ausmaf3 der Gaueher-Herde und damit 

Virchows Archly. ]3d. 276, 39 
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aueh das histologische Bild des Organs je nach dem entspreehenden 
Falle. Meist sind Bezirke yon Gaueher-Zellen entweder als rundliehe 
Alveolen oder a]s unregelm~l~ige Nester und Felder gruppiert. 

Die Frage naeh dem Ursprung der Gaueher-Alveolen ist eng an 
das Problem der Herkunft  der Gaueher-Zellen gekniipft. Die meisten 
Yorscher sehen diese Alveolen als mit Gaueher-Zellen angeffillte Sinus an. 

Naeh Epstein unterliegen die die Gef~l~r~ume auskleidenden Deck- 
zellen der Umbildung, werden abgestol~en, neugebildet, wiederum usw. 
ohne Ende. Somit wird der Sinus fortsehreitend gedehnt, gewinnt an 
Umfang - -  es entsteht eine ,,Alveole". 

Abb. 4. Morbus Gaucher Fall 1. lVlilz. F~,rbung nach Bielschowsky. Mikr. l~eichert Ok. 3, Obj. 7. 
Einzelne Gauchersche Zellen; 1, ffinfzehnkernige Zellen. 2. Vakuolisierung um den Kern. 3. ]~in- 

schliisse (Phagocytose?). 4. Randstellung des Zellkerns. 

Alle Untersucher, welche die Sinus als Alveolen ansehen, erkennen 
den gefgl~endothelialen Ursprung der Gaucher-Ze]len an. L. Pick 
unterwirft  diese Anschauung einer kritischen Wertung und stellt die 
Theorie einer periarteriellen, adventitie]len und periadventitiellen Ent-  
stehung der Gaucher-Zellen auf. Der J~nliehkeit  der Zellbekleidung 
der A1veole mit den Endothelien mil~t er keine entscheidende Bedeutung 
zu. Die Zellen, we]che die Gaucher-Bezirke umgeben, kSnnen nieht 
Gef~l]endothelien, sondern abgeflaehte Pulpazellen sein. Das Vor- 
handensein yon Erythrocyten  zwisehen den Gaucher-Zellen sprieht 
auch nieht ausschliel~lich dafiir, dab hier t in Sinus vorliegt, da die 
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roten Blutk6rperehen ja ebensogut in den Billroth-Stris anwesend 
sind. Andererseits stellt Pick den Anh~ngern der EndotheliMtheorie 
seine Beobachtungen gegeniiber, nach denen ~nter den Zellen yon 
Gaucherschen Alveolen fast stets ein Quer- oder L~ngsschnitt einer 
zentral, exzentrisch oder sogar peripher gelegenen Arteriole zu sehen 
ist. Die Ia t ima und Media weisen meist keinerlei Abweichungen yon 
der Norm auf, die Adventitia ist entweder vollkommen erhalten oder 
blol3 als dfinne innere Schicht da. Bisweilen dringen die Gaucher- 
Zellen bis in die Media vor, wobei sich ihre Entstehung aus binde- 
gewebigen t t ist ioeyten der entsprechenden Schicht der Arterienwandung 
Schritt ffir Schritt verfolgen li~13t. Eine grol~e Bedeutung spricht Pick 
dem Umstande zu, daf~ die die Alveolen anffillenden Ze]len in diesen 
nicht locker daliegen wie in einer Sinuslichtung, sondern eng aneinander 
und an den dazwisehenliegenden Reticularfasern anliegen, was in 
dem Hohlraum eines Sinus auch nicht der Fall sein k5nnte. In An- 
lehnung an E. Kraus erkli~rt L. Pick die oft zu beobachtende dis- 
soziierte Lagerung der Zellen in den Hohlr~umen als kiinstliche Kom- 
bination. Die Tatsaehe, dab die Gaucher-Substanz nicht nut  yon den 
l~eticulumze]len, sondern auch yon den Adventitialzel]en gespeichert 
wird, bildet nach Jo~! einen Grund gegen die Annahme, der Morbus 
Gaucher sei eine Systemerkrankung. 

Nach der Verteilung im Organgewebe unterscheidet L. Pick zwei 
Typen der Gruppierung der Gaucher-Zellen. In  einem Falle sind die 
Alveolen eher regelm~13ig inmitten der Pulpareste mit den darin ein- 
geschlossenen MMpighischen KSrperchen und venSsen St~mmchen 
ge]agert. Im anderen Falle ]iegen neben abgegrenzten, alveolaren, 
regelm~13igen Gaucher-Herden breite, unregelm~ftig umrissene Str/~nge 

"yon Gaucher-Zellen vor. Einzelne Zellen oder Ze]lgruppen dieser Art 
kSnnen in unregelm~13iger Weise die Pulpa zwisehen den Sinus dureh- 
dringen. So entsteht ein unregelmaftiger Verteilungstypus der Gaucher- 
Zellen in dem Pulpareticulum; die alveolare Verteilung wird dadurch 
vertuscht u n d  erstere beherrscht das Bild. Aueh Oberling spricht 
yon zwei Typen der Umwandlung: einem vollstandigen und einem 
partie]len. Jener Typus, den Oberling in seinem eigenen Fa]le be- 
obaehtete, wird dutch diffuse = Infiltration gekennzeichnet. Ganze 
Strecken yon Gaueher-Zellen werden yon Streifen der zusammen- 
gepre6ten Sinus unterbrochen. Von den LymphknStehen sind Lymloh~ 
zellen erhalten, die rings um Anhi~ufungen der Gaueher-Zellen, ent- 
spreehend dem Zentrum des friiheren KnStchens, angeordnet sind. Im 
ganzen verbreitet sich die Gancher-Infiltration sowohl auf die Lymph- 
kn6tchen als auch auf alle Teile der Pulpastr~nge. Nur die Sinus 
bleiben unversehrt. Die Zellen liegen einander entweder eng an, oder 
sie sind durch kleine, mit Erythrocyten angefiillte Zwischenraume 

39* 
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getrennt. Vom Pulparetieulum bleiben nur F/~serehen in Form eines 
weitmasehigen Netzes tibrig. Beim zweiten Typus ist die Gaueher- 
Umwandlung nicht so ausgedehnt, sie i~t herdf6rmig. Im Zwischen- 
gewebe, das die ]Jberbleibsel der Pulpa darstellt, sind ebenfa]ls zu- 
sammengedriickte, spindelf6rmige Gaucher-Zellen verstreut, wobei sieh 
die Umwandlung der Pulpazellen und ihr lYbergang in G~ncher- 

Abb. 5. 3 iorbus  Gaueher  Fall 2. 5~[ilz. H~mat . -Eos in .  Mitt lere Vergr6/3erung. Lei tz  Ok. 3, Obj. 4. 
Ovale Scheibe aus  Gaucherschen Zellen. 

Zellen nachweisen l~13t. Naeh Oberling ist der erste Typus dem jugend- 
lichen Alter mit akut ver]aufender Erkrankung eigen. Der zweite 
Typus tritt in einem reiferen Alter auf, also bei einer l~ngerdauernden 
Entwicklung der Ver~nderung. Das Gewebe wird nicht in diffuser 
Weise ergriffen, vielmehr vollzieht sich die Umwandlung a]lm~hlich. 
Derselben unterliegen, wie es scheint elektiv, gewisse Bezirke des 
l~etieuloendothelialsystems. Es entstehen Herde, Zellennes~er, welche 
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die Pulpa und die unversehr~ gebliebenen Sinus zurfiekdr~ngen. So 
kommt der klassische alveolare Bau der Milz ~ bei Morbus Gaueher 
Erwaehsener zustande. 

Aneh wir k6nnen eine derartige doppel~e Form best~tigen. Unsere 
Beobaehtungen fiber das histologisehe Bild der Milz in 3 F~lleii yon 

Abb. 6. Morbus Gaucher. Fall 2. i~iilz, tt~imatoxylin~Eosin. Leitz Ok. 3, Obj. 6. Sarkomat~iser 
Typus der Anordnung der Gaucherschen Zellen im u zum Zwischengewebe; sog. 
Form yon Gaucherschen Scheibchen; Schichten netzfSnnlger l%eticnla zwischen den Gaucherschen 
Zellen. l%ech~s nnteu eine kavernSse Vene, oben der l%and eines mit Gaucherschen Zellen angefiil]ten 

Sinus (alveola). Oben rechts mechanisch zusammengedr~ingtes Pulpagewebe. 

Morbus Gaueher bei Personen yon verschiedenem Alter betreffen: 
1. den Fall yon Theodosia, eine 48jiihrige Frau; 2. den Kiewer Fall, 
denjenigen eines 18j~ihrigen Mgdchens; 3. den Fall aus Saratow, eines 
9ji~hrigen Knaben. Zwecks Orientierung fiber die Verteilung der 
Gaueher-Gebilde im Gewebe gebrauehten wir, dem Vorsehlage des 
Prof. Melnikow-Raswedenkow gemi~B, als Merkmal bei der Bewertung 
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den Bau des aplastischen Gewebes. In unseren Pr~paraten gehen 
Gaucher-Zellen Kombinationen ein, nach dem Typus des sarkomatSsen 
Gewebes mit Zwischenschichten yon Gitterfasern zwischen den enge 
anein~nderliegenden Zellen, was Melnikow-Raswedenkow als ,,Pl~tt- 
chen" bezeichnet (Abb. 5 u. 6); es gibt aber auch Kombinationen 

Abb. 7. l~Iorbus Oaucher. FM1 2. Milz. H~matoxyl in-Eosin .  Loitz Ok. 3, Obj. 6. Gauchersche 
, ,Alveole". A~h-&ufung Gaucher~chcr Zellen v o m  Typus  eDit~eIialer B~t6unge~l in F o r m  begrenzter  

ovaler  Waben  mi t  ireien Zellen und  roten BlutkSrperchen zwischen den Zellen. 

nach der Art von epithelialen Gebilden, in Form abgegrenzter rund- 
licher oder eifSrmiger Waben mit mehr oder minder frei eingeschlossenen 
Ze]len - -  sog. ,Atveolen" - -  der hlteren Autoren (Abb. 7 u. 8). Der- 
artige Gruppierungen sind ftir die Kombination der er6rterten Krank- 
h e r  typisch und durch mechanische Umst~nde der Lagerung der 
Gaucher-Zellen bedingt. In dem Falle aus Kiew und aus Theodosia 
trat  an den nach Bielschowaky-Maresch bearbeiteten Pr~paraten ziem- 
lich scharf die Beziehung zwischen den Gaucher-Zellen einerseits und 
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der Pulpa und dem Reticulum 
der Milz anderseits hervor, So 
waren in den Pl~ttchen Zwi- 
schenschichten yon Gitterfasern 
zwischen den G~ucher-Zellen 
zu sehen, und einzelne Zellen 
waren yon Reticulumfasern um- 
flochten. Der mech~nische Cha- 
rakter  der ,Wechselbeziehungen 
zwischen dem ~et iculum und 
den Gaucher-Zellen finder in 
Einrissen und vollst~ndigen 
Rissen des l~eticulums unter 
der Wucht  der aus der Pulp~ 
eindringenden Zellen seinen Aus- 
druck. Aul3erdem ist eine enge 
Beriihrung zwischen den Gau- Abb. 8. Morbus Gaucher. ~all 2. ~ilz. t tama- 

cher-Zellen und den Reticulum- toxylin-:Eosin. Alveole mit Gauchel"schen Zellen 
und Erythrocyten, l~eichert Ok. 3, Obj. 7. 

f~sern bemerkb~r. Fetzen des 
unter  Andrang der Gaucher-Zellen auselnandergedr~ngten Reticulums 
bleiben an den Ze]len als zarte Forts~tze, Cilien, Stacheln bestehen. An 

Abb. 9. Morbus Gaucher. Fall 1. Mtlz. F~rbung nach Bielschowsky. ~,eichert Ok. 3, Obj. 6. 
Kavern6se Vene mi~ ia sie eindringenden Gaucherschen Zellen, welche die Reticula um die Vene 

spreugen. 
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den Pr/~paraten sieht man einzelne, yon Reticulnmfasern umwundene 
Zellen, wobei die Fasern den Zellen Ms langer Fortsatz fo]gen. Somit 
sind - -  wie schon Oberling bemerkt h a t -  zwischen t~eticulum und 
Gaucher-Zellen dieselben topographisehen Weehselbeziehungen nach- 
weisbar, wie zwisehen P~eticulum nnd I~eticulumendothel (s. Abb. 9). 

Andererseits beobaehten wir aueh, wie die Gaueher-Zellen sieh 
buehtenf6rmig in kavern6se Venen hineindr~ngen, und sehen das end- 

Abb. 10. 5Iorbus Gaucher.  Fal l  1. Milz. F~rbung  nach  Bielschowsky.  l~eicher~ Ok. 3, Obj. 3. 
K a v e r n o m e  m i t  Gaucherschen Zellen i m  I n n e r n  und  v o a  auBen. 

giiltige Eindringen der Ze]Ien in das Lumen der Sinus, die dutch Zer- 
reiBung des l~etieulums rings um die kavernOse Vene zustandekommt 
(Abb. 10). Damit ist die Anteilnahme der Pulpa an dem Vorgang 
der Gaucher-Umwandlung erwiesen. Die Gaucher-Zellen erseheinen 
als veri~ndertes Reticulumendothel. Ihr  Vorhandensein im Lumen 
der Sinus ist aber sekund~r und dureh meehanisches Vordringen der 
umgewandelten Pulpareticulumzellen bedingt, welche die Fasern des 
t~eticulums auseinanderdr~ngen und zerst6ren und den Sinus in  mehr 
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oder minder vollstgndiger Weise ausfiillen. Der gauze Vorgang der 
Gaueher-Umwandlung spielt sieh also hauptsgehlieh in der Pulpa, in- 
mitten der Retieulumzellen ab. 

Neben dem oben gesehilderten morphologischen Bilde sehen wir 
jedoeh in den Pr/~paraten aus dem Fa l l  yon Theodosia solehe Gaueher- 
Zellen enthaltende Hohlr~ume ohne Anzeiehen ihres Eindringens yon 
auBen her. Die Wandungen der Hohlr~ume sind mit kubisehem, bei- 
nahe zylindrisehen Deekze!ten ausgekleidet, und die im Lumen liegenden 
Zellen lassen an Umwandlung und Abstogung des Gefggendothels 
denken. Wenn man annimmt, der Morbus Gaueher sei eine Erkrankung 
der Pulpa und die Gaueher-Umwandlung spiete sieh im wesenttiehen 
an den l~etieulumzellen ab, so ist es doeh nieht ang~ingig, aussehlieB- 
lieh nut  die Pulpa als Ursprungsort der Gaueher-Zellen anzusehen. 
Augenseheinlieh hat aueh das Gef~Bendothel einen gewissen Anteil 
an ihrer Entstehung. 

Es w~re denkbar, die Gaucher-Zellen seien versehiedener Herkunft ;  
sie waren durch Anhgufung der Gaucher-Substanz vom Milzendothel 
aller drei Arten entstanden: dem Perithel (Pic/c), dem Gef~Bendothel 
und den Pulpareticulumzellen. 

Somit hgtten wir im Gaueher-Prozel3 eine Art polyhistogener Endo- 
theliose. Je naeh den meehanisehen Bedingungen der Lagerung - -  ob 
endovaseul~r (d. h. im Inneren der Sinus) odor exovaseuI~r (dem 
Perithel oder l~etieulumzellen entspreehend) - - i s t  aueh die Form 
der Zellen seJbst und ihre Gruppierung versehieden. Die gr61~ten 
Exemplare der Gaueher-Zellen, die kugeIrunden Formen, treffen wir 
in unseren Pr~paraten im Lumen der Sinus, wo sie ganz frei liegen. 
Exogen gelagerte Zellen nehmen infolge der meehanisehen D r u e k -  
wirkung eine Zwangslage ein. 

Was aber die Gruppierungen anbelangt, so l~13t sieh auf Grund 
des Gesagten ein zweifacher Typus der Kombinationen feststellen. 
Miissen die Alveolen oder mindestens ein Tell derselben zu Gebilden 
endovaseul~ren Ursprungs gereehnet werden, also als aus den Sinus 
entstanden angesehen werden, so entstehen die ,,Pli~ttehen" auf exovas- 
cularem Wege bei der Umwandlung der Pulpazellen. 

Beziiglieh der Malpighischen K6rperehen waren eigenartige Ver- 
/inderungen nachweisbar, die als Inversionen des Gesamttypus des 
Milzbaues vorkgmen. Im allgemeinen ist die Zahi dieser K6rperehen 
herabgesetzt, sie sind in allen drei F~llen atrophiseh. Gehen sie teil- 
weise ein, so zeigt jedoch gleiehzeitig damit eine Analyse der Pulpa- 
ver~nderungen, dab sie an anderen Often in gesteigerter Zahl vor- 
handen sind; namentl ieh wenn man sieh einer Lupe bedient, kann 
man eine IIyperplasie der Kn6tehen bemerken. Auf e in  Quadrat 
yon 0,5 em kommen bis etwa 10 wohlerhaltene Kn6tehen. Dadurch 
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wird der Eindruek geschaffen, als seien die Lymphkn6tchen verhaltnis- 
mgl~ig immun in bezug zur Gaueher-Umwandlung, als finde eine k0m- 
pensatorisehe tIyperplasie derselben start. Pick neigt dazu, die all. 
gemeine Verringerung der Anzahl der Milzkn6tehen als eine sehein- 
bare zu erklgren und sie eher auf eine meehanische Vertei]ung der- 
selben auf eine aui3erordentlieh grol~e Strecke infolge der Megalosplenie 
zur/ickzufiihren, als eine vollstiindige Zerst6rung der Malpighischen 

Abb. 1 1 . . ~ o r b u s  Gaucher.  Fal l  2. Milz. Hhmatoxy l in -Eos in .  Re icher t  Ok. 8,0, Obj. 3. Malpighi- 
scher  :Pollikel m i t  In f i l t r a t ion  der  Pu lpa  m i t  Gaucherschen Zellen in  der U m g e b u n g  des Follikels.  

K6rperehen anzunehmen, wie es Gaucher vermutet  hat.  Die Ver~nde- 
rungen, denen die Kn6tchen unter EinfluB der Gaueher-Metamorphose 
unterliegen, ~uBern sich in VergrSl3erung ihres Umfangs durch Ein- 
dringen der Gaucher-Zellen vom Rande her, wobei diese Zellen allm~hlich 
bis zu ihrer Mitre vordringen (Abb. 11, 12, 13). Wie aus den Abbildungen 
zu erkennen ,waren in unseren F~llen die durch Gaucher-Metamorphose 
ver~nderten Kn6tehen etwas andersartig a]s in dem Falle yon Oberling, 
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da yon den Follikeln eine Randzone yon Lymphzellen /ibriggeblieben 
war. Auf Grund eigener Beobachtungen glauben wir, dab der ProzeB 
vom Rande ausgeht. Das Eindringen yon Gaucher-Zellen in die KnSt- 
chen von auBen her fiihrt zum Untergang der Lymphzellen, wobei die 
Mitte erst zuletzt in Mitleidenschaft gezogen wird. I m  Falle aus Saratow 
waren sogar Keimzentren mit  Forts~tzen nachweisbar. Bei L. Pick 

Abb. 12. ~Iorbus Gaucher.  Fa l l  2. Milz. Hhmatoxyl in -Eos in .  Leitz Ok. 3, Obj. 3. I n  der l~Iitte 
ein FollikeI, in den aus  tier l~ulpa zahlreiche Reihen  yon Gaucherschen Zellen eindringen.  Einzelne 
yon  ihnen  dr ingen  bis zum Z e n t r u m  des  Yollikels vor.  Rech t s  u~ten i s t  ein ~MiIztrabekel zu sehen. 

(Das  gleiche bei grol]er VergrSBerung in Abb.  13.) 

linden wir den Hinweis darauf, dal] die Gaucher-Ze]len gegen die 
Mitre des KnStchens vordringen, wobei die Lymphocyten  fragmentiert  
und zerstSrt werden. In  dem Falle yon Oberling war der Lymphzellen- 
gfirtel rings um das Malpighische KSrperchen deutlich erhalten, wobei 
die Mitre durch Gaucher-Zellen erse~zt war. 

Wenn man die Deutung der Histogenese der Gaucher-Zellen im 
Sinne ihres endothelialen, perithelialen und retikul~ren Ursprungs an- 
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erkennt, so l~iBt es sich sagen, der Morbus Gaueher ist also in der Haupt- 
sache eine Erkrankung der Pulpa, denn hier setzt der Prozeg ein und 
bier entwiekelt er sich. Die fibrigen naehweisbaren morlohologisehen 
Erscheinungen sind sekundgr. 

Die Ansammlung der grol~en Zellen im Inneren der ven6sen Sinus 
und auch aul?erhalb der Sinus geht nicht spurlos ffir den Blutumlauf 
vor sich und ruff St6rungen hervor, die, wie unser I. Fall zeigt, eine 

Abb. 13. ~forbus Gaucher.  Siehe die Erkl~irung der vorhcrgehenden  Abb. 12. 

Venenghrombose mit darauffolgenden Infarkten, Nekrose, Narben- 
bildung und Durehtr~inkung des Narbengewebes mit Xalksalzen und 
Blutpigment bewirkt. In den Pr~paraten dieses Falles finden wir in 
den Narben typisehe Anh~tufungen yon H~mosiderinsehollen und aueh 
eine Durchtriinkufig der elastischen Fasern mit Kalksalzen und H~imo~ 
siderin, wobei sieh feinmasehige Netzwerke bilden, die yon Hiimatoxylin 
eine dunkelblaue, beinahe schwarze F~irbung annehmen. 
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Augerdem treten, als Ergebnis der meehanisehen Einwirkung der 
sieh anhgufenden Gaucher-Zellen, jene Gef~Bveranderungen auf, welehe 
eine dem Morbus Gaueher eigene Form annehmen. Die allm~hliche 
Ausdehnung der ven6sen Sinus mit Eindiekung ihrer Wandungen 
ver/indert den Gesamttypus der GefgBverengung dieses Organs. Die 
Anderung der Blutffil!ung ~uBert sieh in versehiedenen Graden der 
Erweitung der Gef/iBr~ume. In Pr~paraten des 3. Falles fi~llt sehon 
bei schwacher Vergr6Berung (Lupe) der netzfSrmige Bau des Gewebes 
auf, welcher yon der groBen Anzahl erweiter~er, yon Blut strotzender 
Sinus abh/~ngig ist. Die hellen Zwisehenr~ume zwischen den roten 
Sinus sind yon Anh~tufungen der Gaueher-Zellen eingenommen. Diese 
bilden auch ein eigentfimliches belles Netz (das bei Eosinfgrbung blaB- 
rosa erscheint). Das rote Blutnetz ist an einem naeh Mallory be- 
arbeiteten Praparat dank dem abstehenden dunkelblauen Hintergrunde 
gut sichtbar. Von dem feinmasehigen Gef~gnetz des3. Falles (9j/~hriger 
Knabe) gehen wit zu den typischen Angiokavernom des 2,  namentlieh 
aber des 1. Falles fiber, wo riesengroBe, blutgeffillte Hohlr/~ume, die 
yon kubischem und beinahe zylindrischem Epithel ausgekleidet sirid, 
dutch schmale bindegewebige Streifen gesehieden sind. 

Dutch die Gruppierung der Gaueher-Zellen und die oben gesehilderten 
Ver~nderungen seitens der MilzgefaBe sind haupts~ehlieh die Eigen- 
tiimliehkeiten der makroskopischen Struktur dieses Organs erkl~trbar, 
die sowohl an der Oberfl~che wie am Schnitt zu erkennen sind. Im 
1. nnd 2. Falle verlieh die Bildung von vaseut~r-kavern6sen angio- 
matSsen Herden und die naehfolgende Umwandlung derselben der Milz- 
Oberfl~ehe ein unebenes, h6ekeriges Aussehen. Im 3. Falle, da keine Ka- 
vernombildung und nur ein Netz yon erweiterten Sinus vorlag, ersehien 
die Kapsel unter dem Mikroskop glatt und fein; die Milzoberfl~ehe war 
- -  wenn man naeh der Kapsel nrteilt - -  glatt. In seiner Arbeit weist 
Davidson darauf hin, dab die operativ entfernte Milz in seinem Falle 
ffei lag, keine ;Verwaehsungen aufwies und eine glatte Oberfl~ehe 
hatte. 

Von all diesen versehiedenartigen Ver~nderungen und aueh yon 
der Ausbreitung der Gaucher-Zellen hgngt aueh die grobanatomisehe 
Erseheinungsform der Milz ab, was im einzelnen nieht n~her auseinander- 
gesetzt zu werden braueht. Als AbkSmmlinge der Retieulumzellen 
behalten die Gaueher-Zellen deren biologisehe Eigensehaften bei und 
sind imstande, Zellen, besonders rote Blutzellen, aufzunehmen. Den 
Pr~paraten unserer drei F~lle naeh zu urteflen, stellt die Erythro- 
phagoeytose offenbar beim Morbus Gaueher keine seltene Erseheinung 
dar. Besonders seh6n ist diese Erseheinung bei dem Knaben im Falle 
aus Saratow bemerkbar, denn dort kommen Gaueher-Zellen vor, die 
yon Erythroeyten angeffillt sind. In den Pr~paraten des Kiewer Falles 
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linden wir bei der Mallory-F~rbung ebenso Gruppen yon Erythrocyten  
in den Gaucher-Zellen vor. In  dem Falle aus Theodosia ist aber die 
EinsehlieBung der roten BlutkSrperchen in die Gaueher-Zellen besser 
zu erkennen. 

Bedeutend sch~rfer als die Erscheinung der Erythrophagie  ist in 
allen diesen F~llen die Pigmentierung ausgeprggt. I m  1. Falle (Theo- 
dosia) finden wir in den Narben Anh~ufungen yon H~mosiderinsehollen 
und aueh eine diffuse Durchtr~nkung der elastischen Fasern der Narbe 
mit  Kalk  und H~mosiderin. Bei der F~rbung mit  H~matotoxyl in  sind 
solche mit  Ca und Fe durchtr~nkte Fasern in Form eines feinmaschigen 
Fasernetzes vorhanden, welche s tark  dunkelblau, beinahe sehwarz ge- 
fiirbt sind. In  den Gaucher-Zellen ist das Pigment  in versehiedenen 
Mengen enthalten. Einige Zellen ~-erden in diffuser Weise mit  Blur. 
pigment durehtri~nkt, welches bei der Bearbeitung auf Eisen naeh 
Perls naehweisbar wird. Dabei ist der Grad und die St~rke der Pigmen- 
tierung ein versehiedener. Unter  einer l~eihe farbloser Zellen sieht man 
FarbentSne yon einem kaum merklichen bliiuliehen Stieh bis zur grellen 
hellblauen Fiirbung auftreten, l~berhaupt lassen sieh Gaueher-Zellen 
zartblau, nieht aber stark f/~rben. In  dem Kiewer Falle sind Pigmen.  
tierung und FS, rbbarkei t  der Zellen besser ausgeprggt als in demjenigen 
aus Theodosia, was vielleieht auf die 14j~hrige Konservierung der Milz 
in Formalin zurtiekzufiihren ist, woselbst das Eisen des Gewebes gel6st 
wird. AuBer einer diffusen Pigmentinfil tration kSnnen die Gaueher- 
Zellen aueh feinkSrniges Pigment yon versehiedener Farbe enthalten, 
yon einem goldiggelben Ton wie im 3. Falle, his zu einem braunen im 
2. und 1. Falle. Besonders reiehhaltig ist dieses Pigment in dem letzten 
Falle enthalten, so dal3 das ganze Pr~tparat wie bestgubt aussieht; das 
Pigment liegt in den Gaueher-Zellen, den Balken and Narben, in dem 
Lumen der Kavernome,  und zwar sowohl in freiem Zustande als aueh 
in endotheliale nnd Gaueher-Zellen eingeschlossen. Die Eisenreaktion 
war im Falle aus Theodosia nieht s tark ausgeprS~gt. In  einigen Zellen 
war eine diffuse, hellblaue F~rbung entstanden. Das k6rnige Pigment  
l~Bt sieh aber weder naeh Perls noeh naeh Turnbull f~rben und mug 
offenbar zu der Gruppe der autogenen Proteinderivate des BIutpigments 
gez&h]t werden. 

Wir faBten den Verdacht, es sei ein Forma]inpigment,  konnten aber 
dureh kein teehnisehes Verfahren dasselbe beseitigen. Naeh Piclc 
sprieht die Tatsaehe, dag dies Pigment auch nach der Turnbullschen 
Methode erhalten bleibt, gegen die Annahme, es s tamme yon dem 
Formalin, da ja sonst beim genannten Verfahren das sehweflige Am- 
monium dieses Pigment vernichtet  h&tte. Es ist zu bemerken, dab die 
Endothelzellen reieher an Eisen sind als die Gaueher-Zellen. So 
zeigte im 2. l~alle die Reakt ion yon Perls eine stark ausgepr~gte Side- 
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rosis des die kavern6sen Venen auskleidenden Endothels. Dabei fgrbten 
sieh diese Zeilen stiirker als die eisenhaltigen Gaucher-Ze]len (Abb. 14). 
Die Herde yon Gaucher-Zellen, die daselbst in den Septen zwischen den 
Kavernen vorhanden sind, weisen kelne solche Auskleidung auf. Diese 
Tatsache ist yon grol3er Bedeutung fiir die Frage naeh der Herkunft  
der Gaucher-Zellen. L. Pick gebraucht sie als einen Beweis zugunsten 
des periarteriellen Ursprungs der Gaucher-Zellen. Dank des verschieden 
starken Grades der Fi~rbung beim Nachweis yon Eisen treten die 

Abb. 14. 3s Gaucher. Fall 2. lVIilz. F~rbung nachFer l snnd  mit Carinin. l~eicheI~; Ok. 2, 
Obj. 3. Drei Kavernome mit  eisenhaltigen Zellen ausgekleidet, Links oben bedeutende An- 

h~ufung -con Siderolohoren, Gallchersche Zellen zwischen den Xavel~lomen. 

Sinus mit  ihren dunkelblauen S~umen deutlieh hervor und dies ge- 
starter, die Alveolen der Gaucher-Zellen aul~erhalb der dureh ihren 
Druck zusammengeprel~ten Sinus zu en tdeeken .  

In  allen drei hier yon uns erSrterten Fallen wird die Eisenpigmen- 
tierung gefunden. Aus der Gegenfiberstellung yon Pr~paraten aller 
3 F~lle geht hervor, dal~ der Grad dieser Pigmentierung der Dauer des 
Prozesses entspricht. 

Es ist in neuerer Zeit yon versch~edenen Seiten, besonders auch 
yon Pick, hervorgehoben worden, dab es aul~er den Gaucher- noeh andere 
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Splenomegalien gibt, die der Ausdruek einer allgemeinen Stoffweehsel- 
st6rung sind - - d i e  Niemann-Picksehe Krankheit ,  die lipoidzellige Hyper-  
plasie bei I)iabetes. I)a  wir selbst hiertiber keine eigenen Erfahrnngen 
besitzen, sei hierauf nieht nigher eingegangen und auf die betreffenden 
Arbeiten des Sehrifttums verwiesen. Nnr eine neue hierher gehSrige 
Gruppe sei noeh kurz erw~hnt; Wie aus der Monographie yon L. Pick 
zu entnehmen ist, gibt es eine ganze t~eihe yon F/~llen, die yon ver- 
sehiedenen Forsehern als Morbus Gaueher besehrieben wurden, die 
aber naeh L. Pick unsieher sind oder falseh gedeutet wurden. Hierher 
geh6ren aueh die als erste verSffentliehten und wi~hrend der 1. (Lenin- 
grad) und 2. (Moskau) Allrussisehen Tagung der Pathologen demon- 
strierten F~lle yon Paschin and Kritsch aus Moskau. Aul3erdem gibt 
es eine Gruppe yon Knoehenformen der Erkrankung,  welehe der 
ossu~tren Form des Morbus Gaueher ~hnlieh ist. So ist neben der 
Skelettform des Morbus Gaueher, bei der die Knoehen verdickt sind 
(L. Pick, 1927), noeh die nfi.mliehe Form, aber vom Typus Piek-Niemann, 
zu erw~hnen, die yon A. I. Abrikosso H besehrieben wurde (Vortrag auf 
dem 23. KongreB der Deutsehen Pathologen in Wiesbaden 1928). 
L. Pick unterseheidet yon der Pick-Niemann-Erkrankung das Leiden 
des Kindesalters, das yon Christian und anderen amerikanisehen Autoren 
beschrieben worden ist und mit  I)efekten der Seh~delknoehen, Ex- 
ophthalmus and  Diabetes insipidus einhergeht. Zu derartigen Fiillen 
mug noeh eine eigenartige Form der Erkrankung des Knoehenmark- 
systems mit  Knochensklerose gereehnet werden, bei der grol3e, reticule- 
endotheliale Zellen auftreten, die dem Aussehen, wohl aber nieht den 
Reaktionen naeh den Gaueher-Ze]]en ~ihnlieh sind und die A. A. Was- 
sil]ew (aus der Klinik yon A. I. Moisse]ew-Leningrad) in Virehows Arch. 
~71 (1929) gesehildert hat  und deren Beobachtungen in das Jahr  1925 
fallen. 

Bemerkenswert ist auch der yon Hamperl auI der 23. Tagung der 
Deutschen Pathologen in Wiesbaden 1928 mitgeteilte und in Virchows 
Arch, ~71 (1929) verSffentlichte Fall. Die Mitteilung yon Epstein 
betreffs der chemischen Milzuntersuchung in diesem Falle war in das 
Programm der Vortrage der 24. Tagung der I)eutsehen pathologisehen 
Gesellsehaft in Wien 1929 aufgenommen. Naeh den Untersuehungen 
yon Epstein und Lieb war der Gehalt an Cerebrosid (Kerasin und 
Cerebron) in mit  Formol f ixiertem Material "con der Milz = 3% der 
Troekensubstanz. Dieser, ein 51/2 Monate altes Miidehen betreffende 
Fall vereint die ftir die klassische Form des Morbus Gaucher typisehen 
morphologisehen Eigentiimliehkeiten der Zellen und das Vorhanden- 
sein yon Kerasin in der Milz mit  einer Topographic, bei dem die 
Ausbreitung nieht allein auf die in typisehen Gaueher-F~illen befallenen 
Organe, bzw. Milz, Leber, Knoehenmark,  Lymphknoten  beschriinkt 
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ist. Obgleich die Ergebnisse der chemischen Milzuntersuchung auf 
Gesamtlipoide, Gesalntcholesterin, Lecithin yon einer dem Typus 
Niemann-Pick nahestehenden StSrung des Lipoidstoffwechsels spricht, 
die neben der Ahteilnahlne der ~qebennieren, der Thymus, Tonsillen, 
Darlnlymphknoten und vielleicht auf der Lunge besteht, so ist dennoch 
rein chelnisch bei der F~rbung nach Smith-Dietrich kein Gehalt der 
Zellen an Lipoiden nachweisbar. 

Aus deln Vergleich des gegebenen Falles 1nit einer ganzen l~eihe 
anderer, teils sicherer, tells fraglicher F~lle der Gaucherschen Krank- 
heit (Oberling, Ru~ca, Reber), kolnlnt der Autor zu deln Schlusse, da$ 
diejenige StoffwechselstSrung, die als Gauchersche Krankheit be- 
zeichnet wird, Abweichungen ,:on der klassischen Form der Erwach- 
senen zeigt, falls sie sich irn Organismus eines S~uglings abspielt. Dies 
ist durch die Eigenart des S~uglingsorganislnus verursacht, der zufolge 
perivascul~re und retikul~re Zellen einzelner Gruppen (Nebenniere, 
Thymus) nach den Untersuchungen yon Lubarsch w~hrend des ersten 
Lebensjahres zur Speicherung be~higt sind und diese F~higkeit in 
der weiteren Periode einb~iSen. Indein er in dieser Beziehung die 
Thymus und den Lymphknoten deln lylnphoretikularen Gewebe des 
Darmes und der Tonsillen gegen~iberstellt, erkl~rt der Autor mit der 
Speicherungsf~higkeit der Gaucher-Substanz im S~uglingsalter und der 
im Zusammenhang mit der Rfickbildung des Organs gegen Ende dieser 
Periode sowohl das Vorhandensein der Gaucher-Zellen als auch ihre 
Abwesenheit in vielen Organen der Erwachsenen auBer der Milz, der 
Leber und der Lylnphknoten. 

F~lle, die dem angeffihrten gleichen, haben gewissermal~en jene 
strenge Gesetzm~l~igkeit ins Schwanken gebracht, welche nach L. Pick 
in typischen F~llen sowohl des Morbus Gaucher als auch der Niemann- 
Pick-Krankheit vorhanden ist und ihren Ausdruck in der eigenartigen 
Morphologie der Zellen, dem region~ren Charakter des Prozesses und 
der bestimmten chemischen Natur der intracellul~ren Substanzen 
finder. Pick selbst spricht jedem klassischen Typus die MSglichkeit 
von Abweichungen zu, die bei der StSrung des Lipoidstoffwechsels auf- 
treten und Forlnen schaffen, die an der Grenze der beiden Typen stehen. 
H. Hamperl sieht seinen Fall als Ubergangsstufe zwischen den klassischen 
Formen an, wobei derselbe zu keiner derselben .vollkommen paBt, viel- 
]eicht aber deln ~ielnann-Pick-Typus n~hersteht. 

Die obenerw~hnten 2 F~lle von Paschin und Kritsch haben in der 
Tabelle der echten F/ille des Morbus Gaucher, die L. Pick zusammen- 
geste]lt hat, keinen Platz gefunden. Sie seien deswegen hier kurz angeffihrt. 

Zwei 2 gahre alte Madchen. Morphologische Eigentiimlichkeiten und Topogra- 
phie: Scharfe ausgepr/~gte histologische Ver/~nderungen weisen eine betr~chtlichere 
Verbreitung auf, wAhrend helle Zellen in solchen Organen vorgefunden worden 

u Archiv. Bd. 276. ~0 
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sind, wo sie frtiher nieht bemerkt wurden: in Nieren, Lungen, Thymus und Neben- 
nieren. Das Blutpigment fehlt fast g~nzlieh, mit Ausnahme der Lungen. Be- 
wertung yon Pick: ,,Naeh ihren Pr~paraten ist die groBzellige SplenomegMie ein 
infektiSses Granulom, das dem Lymphgranulom nahesteht. Danaeh war aueh 
diese Beobaehtung sieher|ieh kein Morbus Gaueher." 

Unsere Bemerkungen betreffs des FMles yon Kritsch-Paschin: 
1. Dem S~uglingsalter entwaehsene Kinder sind betroffen, so dag die Ver- 

hMtnisse in Wegfall kommen, kraft deren bei Ss Abweiehungen in der 
Topographie zustande kommem Die Verbreitung tibersehreitet dabei das Gebiet 
der Milz, der Leber und der Driisen. 

2. Oberling und Hamperl stehen dem Vorhandensein yon Gaueher-~hnliehen 
Zelien, die sie in den Lungen gefunden haben, sehr vorsiehtig gegeniiber. Obwohl 
Gaueher-Zellen aueh in anderen Organen vorhanden sind, nehmen sie an, dies seien 
keine eehten Gaueher-Zellen, sondern Alveolarepithel, das bei entztindtiehen Pro- 
zessen vorkommt. 

3. Hamperl in seinem Falle bewertet aueh die grogen Zellen des I)armes mit 
u Neben wahren Gaueher-Zellen sieht er retikul~re Zellen, die anseheinend 
infolge der Einwirkung irgendeines Stoffes vergrSBert sind; der Kern ist ver- 
dr~ngt, es ist eine Umwandlungsphase des retikularen Endothels vorhanden. 

4. Kritsch sprieht yon der Ahnliehkeit mit lymphogranulomatSsen Zellen und 
ist bei der Anerkennung derselben Ms Gaueher-Zellen nieht so kritiseh gestimmt. 

Ohne dem Morbus Gaueher gleieh zu sein, bleiben l~Mle wie die 
eben angeffihrten in ihrer Ursaehe und Entstehung ungekli~rt. Das 
Studium der Ursachen und des Wesens der St6rungen des Stoffweehsels, 
welehe die Basis der Lipolipoiden und Lipoproteininfiltrationen des 
Retieuloendothelialsystems liefern, wird den Aufbau einer regelrechten 
Klassifizierung dieser einander offenbar nahestehenden Erkrankungen 
f6rdern. 

VII .  Schlufi]olgerung. 

Die klinische und morphologische Symptomatologie des Morbus 
Gaueher bietet geniigende AnhMtspunkte fiir die reehtzeitige intra- 
vitMe Erkennung dieses Leidens. Wir nehmen an, dag eine vermutungs- 
weise oder siehere Diagnose des Morbus Gaucher sieh such da ste]len 
ii~Bt, wo die Probepunktion der Milz kontrMndiziert ist, wobei man sich 
auf das Zustandsbild, das Gesamtsyndrom oder einzelne Merkmale 
stiitzen kann, und zwar: die Zusammensetzung und die Eigenschaften 
des Blutes, den Erblichkeitsfaktor (familialen Faktor), den chronischen 
Verlauf des Leidens, seines Auftretens im friihen Kindesalter, Er- 
scheinungen der h~morrhagischen Diathese, eigenartiger Pigmentation 
der Haul  und der ConjunctivalfMten. Sogar eine vermutungsweise 
gestellte Diagnose des Morbus Gaucher oder ein Verdacht darauf 
garantiert - -  wenn er bei Lebzeiten des Kranken ge~ugert wird - -  
einen richtigen Weg zur pathologiseh-anatomisehen Diagnose, da ja 
davon nicht allein die zweekm~gige Wahl des Leichenmaterials, als 
auch der Gang der Operation abhiingig is~. 
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AuBerst wertvoll fiir die nachfolgende histologisehe Differential- 
diagnose ist aul~er der Entmilzung auch die Ausschneidung yon Teil- 
chen der Leber oder einzelner tiefliegender Lymphknoten (wie sie im 
Fall yon Davidson-Saratow stattfand), denn damit kann die Gaucher- 
Metamorphose sowohl in den anderen blur- und lymphbildenden Organen 
als auch in der Leber sichergestellt werden. 

Bei der Autopsie mfissen zwecks Untersuchung alle Organe des 
h~molytischen Apparates verwahrt werden (Knoehenmark, Lymph- 
knoten und die Milz, wenn sie vorher nicht auf operativem Wege ent- 
fernt wurde), auch die Leber und die Knoehen (Seh~delknochen, Femur, 
Tibia) miissen aufgehoben werden, t{ichtiger gesagt, miissen alle Organe 
des Reticuloendothelialsystems entnommen werden, d. h. auch Lungen, 
Nieren, Nebennieren und Pankreas, um die MSglichkeit einer Diffe- 
rentialdiagnose mit Krankheitsformen zu gew~hrleisten, welche dem 
Morbus Gaucher ~hnhch sind. Nur dadurch kann mit der Vertiefung 
der Kenntnisse von dem Morbus Gaucher aueh eine richtige klinische 
Deutung dieses Leidens in der t~eihe anderer, ihm ~hnlich sehender 
Formen yon Splenomegalie erzielt werden. 

Die Morphologie und Histoehemie sind abet f i i r  sich allein auBer- 
stande, das komplizierte Problem dieses Leidens zu entscheiden. Das 
Vorhandensein der grol]en, runden Zellen in Milz und anderen Organen 
beweist noch keineswegs das Vorhandensein des Morbus Gaucher. 
AuBer der eigenartigen Morphologie, der Kombination yon Bau, 
histoehemischen t~eaktionen wird zum Nachweis des ,,Gaueheris- 
mus" unzweifelhaft noch die chemisehe Untersuchung der Organe 
auf die spezifische Substanz hin notwendig sein, deren Ergebnisse 
gegenw~trtig die Frage nach der Entstehung, dem Wesen und der 
riehtigen Beurteilung des Morbus Gaucher entscheidet. Die Milz, 
die sich leieht im ganzen entfernen lgBt, ist yon allen Organen das 
zug~nglichste und bequemste Objekt zur Gewinnung der Gaucher- 
Substanz, welche ihrem ehemischen Bestande nach in dem ganzen 
erkrankten Organismus gleich ist, d . h .  auch in der Leber, dem 
Knochenmark, die n~mliche ist, wo sie jedoeh der Untersuehung 
weniger zug~nglich ist. Die Erfahrung lehrt, dab die F~lle yon 
Gaucher-Splenektomie am h~ufigsten den Chirurgen vorkommen. 
Von ihrer Findigkeit, Informiertheit, Aufmerksamkeit und Initia- 
tive wird die Erhaltung des gewonnenen Materials abhangen. Ist 
der Chemismus des Morbus Gaucher noch ungeniigend erforscht, so 
h/ingt dies davon ab, dab das Material selten ist. Dieses native 
Material befindet sich abet in den H~nden der Chirurgen; yon der 
Ftihlungnahme der Kliniker mit den Biochemikern und pathologischen 
Anatomen wird also des weiteren das Ergebnis des Studiums dieser 
r~tselhaften Krankheit abh~ngen. 

40* 
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Zusammen/assung.  

1. Als morphologisches, pathologisch-anatomisehes Stigma des Mor- 
bus Gancher kann das eigen~rtige makroskopische Aussehen der Milz 
gewertet werden, das manehmal  die Form einer Lien ]obatum mit 
tiefen bindegewebigen Str~ngen und Eindellungen annimmt.  

2. Die Gaucher-Zellen bilden extravascul~re Kombinat ionen sowohl 
yore Typus des sarkomat6sen Gewebes mit  Zwischenschichten yon 
Gitterfasern zwischen den benachbarten Zellen ,,Pli~ttchen", als auch 
nach Art der epithelialen Gebilde, in Form abgegrenzter, abgerundeter 
oder ovaler Waben mit  frei darin eingeschlossenen Zel len- , ,Atveolen".  

3. Der ProzeI3 der Gaueher-Umwandlung n immt  haupts~chlieh 
aul~erh~lb der Blutgefi~13e seinen Verlauf, wobei im wesentlichen das 
Pulp~retieulum ergriffen wird, yon wo das Eindringen der umgewan- 
delten Ze]len in die Gefi~i3r~ume erfolgt, wobei die Reticulumfasern unter 
dem Andrang der Zellen angerissen oder g~nzlich zerrissen werden. 

4. Die Erythrophagie  kann gewissermal3en a]s Material ffir die H~mo- 
siderosis der Gaucher-Zellen dienen. 

5. Zur richtigen pathologisch-anatomisehen Diagnose des Morbus 
Gaucher ist Betraehtung der Milzoberfli~che, ihres h6ckerigen Baues, der 
Li~ppchenbi]dung und auch der etw~igen sekund~ren Ver~nderungen 
der Schnittfii~che wertvo]l, und zwar der Cavernome, der miliaren 
Herde yon Gaueher-Zellen, der marmorierten Zeichnung der Sehnitt- 
fliiche. Das Schabsel und die Untersuchung des nativen Pr~parates 
k6nnen die r~sche Entdeckung der Gaucher-Metamorphose herbei- 
fiihren, die im Gewebe des Organs vor sich geht. 

6. Zur Differentialdiagnostik zwischen Morbus Gaucher und der 
Gruppe i~hnlicher Erkr~nkungen miissen nicht nur die Org~ne des 
blut- und lymphbildenden Systems und der Leber, sondern auch die 
sonstigen Organe - -  Nieren, Lungen, Nebennieren, Thymus,  Pankreas - - ,  
die grol3en Gefi~e und Knochen untersucht werden. 

7. D~s Verfahren der histologischen Be~rbeitung mul~ sowohl der 
morphologisehen als auch der mikroehemisehen Identifizierung der 
Gaucher-Met~morphose dienen, im Sinne des Nachweises yon Lipo- 
proteinsubst~nzen, Phosphatiden, Hamosiderosis und autogener, pro- 
teinogener Pigment des Blutes. 
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