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Es gibt ein Krankheitsbild, welches unter verschiedenen Namen 
beschrieben worden ist, dem hack Meinung einer Reihe yon Untersuchern 
eine Form yon LipoidstoffwechselstSrtmg zugrunde liegt, ngmlich vine 
StSrung des Cholesterinstoffwechsels. Klinisch ist diese Krankhei t  racist 
dutch drei Haupterscheinungen gekennzeichnet: das Auftreten mehr- 
facher Knochendefekte am Sch/~del, Exophthalmus and  Diabetes insipidus. 
Auch die vorliegende Arbeit, die ieh auf Anregung yon Prof. R.  Rgssle, 
tier mir das Material freundlichst zur Verfiigung stell~, vornahm, bezieht 
sieh auf einen derartigen Fall. Obgleich unmittelbar vor tier Fertig- 
stellung dieser Arbeit in welt umfangreicherer Form eine umfassende 
referierende Arbeit fiber unseren Gegenstand mit genauer Besprechung 
eines eigenen Falles v0n Chiari erschienen ist, scheint mir do ch ein Bericht 
fiber den vorliegenden Fall - -  wenn auch jetzt nu t  in verkiirzter Form - -  
lo~mnd. Einmal verdient tier Fall wegen neuer Besonderheiten Viel- 
leicht eine Mitteilung, dann befinde~ sich abet  auch die Kenntnis dieser 
Krankhei t  fiberhaupt in ihren Anf/~ngen and  es wird vorl&ufig haupt-  
s&chlieh erst Material gesammelt. Die Anzahl der bisher verSffentlichten 
F/ille ist gering and nut  wenige F/~ile sind so eingehend yon klinischer, 
morphologischer und chemischer Seite untersucht worden, wie unserer. 

Die Kasuistik der in Frage kommenden F~lle ist nicht ganz einfach 
zusammenzustellen, da die Verfasser verschiedene Bezeichnungen 
gebrauchen 1. Rowland stellt (1928) die erste Kasuistik mit  12 F&llen 

1 Die typische Symptomentrias wird meistenteils ira Titel der entsprechenden 
Arbeiten erw/~hn~ (Christian, Hand, Grosch und Sti/el, Thomson, Kee Gan und 
Dunn, Kyr~elund). Dagegen bezeichnen eine Reihe yon Verfassern das Kr~nlEheits- 
bild als Sehiiller-Christiansche Erkrankung (Epstein und Zorenz, Chiari). Chester 
ist gegen diese Bezeichnung, da der erste Fall dieser Krankheit mi~ seinera eigen$iim- 
lichen Bilde -- der Symptomentrias -- yon Hand (1893) besehrieben worden ist, 
und schl/~gt den ~Namen ,,Handsche Krankheit" vor. Ubrigens erw/~hnt aueh schon 
lange vorher t~yrkelund Hand als ersten Beschreiber. SchiiUer (1915) ist erst 

38* 



5~6 W.K.  Ighenti: 

auf und Iiigt zwei eigene hinzu. Ho/er (1930) fiigt zu den yon Rowland 
erw~hnten 14 F/illen einen aus dem Sehrifttum (Herzenberg) und einen 
eigenen Fall hinzu. Somit betr igt  naeh Ho/er die Zahl der ihm bekannten 
F~ille, einschliel~lich seines eigenen 16, yon denen 5 obduziert worden sind. 
Chester (1930) erw~hnt schon 21 Fiille, Chiari (1931) sogar 23 (devon 
einen eigenen), yon denen 13 nur klinisck und 10 auch pathologisch- 
anatomisch untersucht sind. Von den letzten 10 sind 3 Fille auch chemisch 
zur Analyse gekommen. Uber die ZugehSrigkeit aller dieser Fille zum 
selben Krankheitsbilde sind sieh die :Forseher nieht immer einig. 
Chester erwatln~ aui~erdem einen Fall yon Henschen, Chiari einen yon 
Stowe, deren Arbei~en den erw/ihnten Forschern, ebenso wie auck mir, 
nickt zuginglich waren. Soweit aus einem kurzen Bericht i zu ersehen, 
~st der Fall Hensehen (3jikriges M~idchen) hierher zu reehnen. Dagegen 
fehlt in den beiden eigenen F~llen yon Chester idinisch nicht nut die ~ 
Symtomentrias, sondern es ist nieht einmal ein einziges der erw~ihnten 
Kardinalsymptome klinisch zur Beobachtung gekommen. Um so 
bemerkenswerter dal~ sich in einem Fall (44j/ihrig, weiblich) ein xantho= 
matSses Granulationsgewebe in der Lungenpleur~, in den Lungen, im 
subepikardiMen Fettgewebe mit Einwuchern in die Herzwand in die 
periportalen Felder der Leber, in beiden Obersckenkelknoehen, der 
rechten Tibia lind Fibula, in den Ful~wurzelknoehen und im ersten 
Lendenwirbel fan4; im anderen Fall (69jihrig, m~nnlich) nut in den 
Ober- und Unterschenkelknochen. 

Anschliel]end mSge die Beschreibung unseres eigenen Falles folgen. 

iuszug aus der Krankengeschichte. 
G. L., Knabe, 3 Jahre, 10 Monate. Geboren und auigewaehsen in Berlin. 

El~ern aus Hin~erpommern, evangelisch. Vater, Arbeiter, soll gesund sein, l~{utter 
nerv5s, sonst immer gesund. Zwei ~ltere Briider des Kranken gesund. I)ie Angaben 
tiber die sonstigen Yerwandten der aufsteigenden und Seitenlinien o.B. Patient 
als drifter So]an geboren, Geburt und Entwicklung normal ~erlaufen. Die ersten 
3 M0nate 1V[uttermilcb, dann kiinsEiche Ern~hrung. Keine Kinderl~rankheiten. 

Beginn der Erkrankung angeblieh Juli 1929. Kurz vorher Fall BUS dem Be~t. 
AIs erstes Anzeichen S~hwellung der Iinken Scheitelgegend und Vortreibung des 
Aufapfels, gleiehzeitig Auftreten eines Hautausschlags. Mitre August 1929 Hinken 
auf dem linken Bein. September 1929 Operation wegen Phimose (Narkose). 

7 . 1 0 . - 2 . 1 2 ; 2 9  Aufnahme ins Stiidtische Krankenh~us Berlin-C61oenick i 
Befund: gu~er Ernghrungszustand, Gewich~ 11 kg. Im vorderen Tell der rechten 
Scheitelgegend ein talergroBer loulsierender Knoehendefekt. In der linken Schlifen- 
gegend eine loflaumengrol3e elastische und empfindliche Anschwellung. Auf dem 
Kopf schuppendes, feuchtes Ekzem. Linkes Bein adduziert und nach innen rotiert, 

der dritte Verfasser, da vor ihm auger Hand schon Kay (1906) einen iihnliehen Fall 
beschrieben hat. Die Arbeit yon Christian (1919) ist die vier~e, sein Fail der 
ffinf~e beobachtete. Wenn schon eine Krankheit den Namen eines Verfassers 
tragen soil, so scheint es mehr als billig, dal~ sie nach ihrem ersten Beschreiber 
genannt wird. 

i Z. Path. 50, 44 (1930). 
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jedoch beweglich. Linke Beckenh~lfte druckempfindlich, besonders bei seitlicher 
Kompression. Der linke Oberschenkel ist um 11/2 cm dtinner, der Untersehenkel 
um I cm. Beim Stehen wird das linke Bein wenig belastet und die Ful3sohle erreieht 
den Boden kaum. Brust- und Bauehorgane o.B. Ebenso das Nervensystem ohne 
krankhaften Befund. Im Ham kein EiweiB, kein Zueker. Temperatur bis 37,3 ~ 

Die weitere Beobaehtung im Krankenhaus ergibt folgendes: die R5ntgen- 
durchleuchtung zeigt in der linken Beckenh/~lfte einen groi~en, yon diinnen Knochen- 
spangen durehzogenen Defekt, sowie zwei aufgehellte Bezirke im linken Femurkopf 
(14. 10.), ferner am Sehi~del einen Knochendefekt yon 3 : 5 cm rechts yore Scheitel 
(15. 10.). Wa.-R. negativ (15.10.) Punktion der linksseitigen Sehliffengesehwulst 
ergibt nur wenige Tropfen serSser Fliissigkeit. Blutbild: H'~moglobin 92%, Ery- 
throcyten 483 000, Leukoeyten 9500, davon Neurocyten 63~ Eosinophilen 2~ 
Basophilen 1~ Lymphoeyten 17~ Monocyten 17~ Rfickbildung der Gesehwulst 
an der Scheitelgegend (19. 10.) Defekt in der Scheitelgegend w/~hrend des 
Klinikaufenthaltes unveri~ndert, nut zeigt das RSntgenbild ,dal~ er,,sich mit weiehem 
Knochengewebe zu fiillen seheint" (20. 11). Sehwinden der Schmerzen im Beeken, 
Patient geht jetzt leichter, obgleieh das Bein adduziert und naeh innen rotiert bleibt 
(12. 11). Gewichtszunahme 11/2 kg; wesentliche Besserung des Allgemeinzustandes. 

30. 7.30. Aufnahme in die Kinderklinik der Charit6; Ergebnis der genauen 
Untersuchung: Allgemeinzustand befriedigend. Schi~delumfang 49era, Brust- 
umfang 49 era. Bauehumfang 46 cm. Auf dem Kopf ein troekener Aussehlag. 
In tier Gegend beider Schl~fen Ansehwellungen mit Pseudofluktuation; dutch 
Punktion der linken Seite Phlegmone ausgeschlossen. Halslymphknoten kaum 
tastbar. Milz nieht zu ffihlen; Leberrand 21/2 Finger unterhalb des Rippenbogens. 
Lungen und Herz o.B. Puls regelmi~Big, etwas h/iufig. Nervensystem o. B. 

Weitere Angaben: Geringfiigige Protrusio und Senkung des Bulbus (4. 8.); 
Pirquet und Wa.R. negativ (12. 8.). Hautver~nderungen an Kopf und Rumpf 
gehen stellenweise etwas zurtick, bieten am 2. 9. folgendes Bild: auf der sehwach 
behaarten Kopfhaut, besonders in der Schl~fengegend seborrhSeartiger Aussehlag. 
Eigenartige Ver/~nderungen an tier fibrigen Haut, besonders fiber dem Brustbein 
und zwischen den Sehulterbli~ttern. BlasrStliehe bis braune KnStchen yon tier 
GrSBe ciner Nadelspitze bis zu Steckna4elkopfgrtiSe erheben sich leicht, tells halb- 
kugelfSrmig, tells fl~chenhafC fiber die Umgebung. Zum Tell sind sic mit einer 
Sehuppenkruste bedcekt, nach deren Entfernung eine kleine, leieht eingezogene 
Narbe erscheint. Stellcnweise diese Gebilde sehr dicht gestellt und geben dem 
ganzen Bilde einen flachenhaften Charakter. Leicht bli~uliches Infiltrat. Die Efflor- 
eseenzen alle papelf6rmig, bei Betastung deutlich infiltriert. Keine follikul/~re 
Anordnung siehtbar. Zwisehen 3. und 4. Rippe Lichen simplex-artige KnStehen. 
Auf dem Riieken aul]erdem punktfSrmige Hautblutungen, zum Tell innerhalb tier 
bcschriebenen Efflorescenzen. 

RSntgenaufnahme am 19.8. (sagittal): landkartenartiges Bild: gr61~ter Knoehen- 
dcfekt im Bereich des reehten Stirnbeines, beginnt am Schli~fenbein und reicht 
bis fiber die Sagittalnaht hinaus. Eine Frontalaufnahme am 10. 9. zeig~ hydro- 
cephalische Sehadelform, Impressiones digitatae yon 'der Stirn bis zum Hinterhaupt- 
bein und unscharfe Konturen des Tlirkensattels. Am Becken bei tier Durehleuchtung 
ein groger rhombischer Defekt der Knochensubstanz, der fast die ganze linke 
tti~lfte des Beckens einnimmt, sichtbar. Seine Grenzen scharf, fiberall springen 
veto Rande her knScherne Spangen vor. 

Auf~reten neuer Schwellungen (12. 8.): kirschgrol3e, clastische links an der 
Stirn, eine zweite, mit festen Ri~ndern und e~was weicherer Mitte, an der Glabella 
und sehlie$1ich eine weitere pflaumenkerngroSe im hinteren Absehnit~ des linken 
Scheitelbeines. Alle diese Sehwellungen veri~ndern sich im Laufe der Zeit. In der 
Schli~fengegend allmahliche Gr61~enzunahme, links Erweichung. Auch an Glabelta- 
gesehwulst Vergr61~crung und Erweichung. ]3ei der Incision (18. 10.) erweist sich 
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ihr Inneres als aus einer gelblichen Zerfallsmasse bestehend. Dagegen verschwindet 
die Schwellung fiber dem linken Stirnbein etwa 10 Wochen naeh ihrem Auftreten. 
Unter allm/ihlicher Erweichung und Verkleinerung schliel~lich -- 7 Wochen naeh 
dem Auftreten -- auch Schwund der Scheitelgeschwiilste. 

Der linksseitige Exophthalmus scheint anfangs abzunehmen (29.9., 31.10.) 
~/rd abet schliel~lieh doch wieder st/~rker (26.11.). ~belriechender Ausflul~ aus 
beiden Ohren -- Otitis externa (25.9.). 27.9. Auftreten eines flachen fingernagel- 
groBen Gesehwfirs mit ziemlieh glattem, grauroten Grund auf dem Zahnfleiseh 
rechts mit Ubergreifen auf den barren Gaumen. 

Linkes Bein verkfirzt, beide Beine in Adduktionsstellung (16. 10.). Am 10. 9. 
1YIilzsehweIIung tastbar. 

Die oben beschriebenen Hautver~nderungen gehen stellenweise, z.B. am 
Rttcken, scheinbar eine Zeitlang etwas zurfiek (8.9.--9. 10.), nehmen aber 
schliel~lich doeh ira ganzen an Kopf und Rumpf zu, breiten sich seitlich auf dem 
Abdomen aus (1.10.), erreiehen an den=Schliissetbei~en die mittlere Achsellinie, 
auf dem Bauch die Schenkelbeuge (9.10.). Am st~rksten auf der Brust, auf dem 
Baueh und Riicken (31.10.), sowie auf dem Kolof (26. 11.). Gleiehzeitig in der 
Haut des Nackens, der reehten Sul0raclavieulargegend und der Scheitelpartie 
Auftreten lounktfSrmiger und auch grSBerer Blutungen, die sieh auf Brust und 
Riicken (24. 9.), Hals und Obersehenkel (31.10.) ausbreiten und sehlieBlich die 
Lippen und die Supraorbitalgegend erreiehen (26. 1L). 

Lymphadenitis der Unterkiefer- und Ohrdriisen (17. 11.). 
Die Temperatur ist die ganze Zeit erhSht, ira 1Vfittel t/~glich bis zu 1 ~ und mehr 

zwisehen 37,2 und 39,50 sehwankend. 
Ham bei systematischer Untersuehung in ~enge und spezifisehem Gewieht o. B. 

Weder Eiweil3, noch Zueker. 
Blur keimfrei (4. 9.), Refraktion des Blutserums -- 6 (4. 9.), Cholesteringehalt 
244 mg~ (4.9.), 218 mg ~ (7. 10.), Bilirubingehalt des Serums --  0,05 mg 0/9 

(4.9.). Leiehte Anamie, die gegen das Lebensende stark zunimmt. 
Veto 25.11. an Verschlechterung des Allgemeinbefindens. 27.11. T0d. 

Sektionsbe/und (seziert yon Dr..Roulet, Sektionsprotokoll l~r. 11!6/30): 
Leiche eines abgemagerten, schw~chlich en~wickelten Knaben, in ausgebildeter 

Totenstarre. L/~nge 90 cm, Gewieh~ 12 kg. Kop] im Bereieh der ScheitelhOeker 
verbreitert, links oberhalb des Auges, tells im S~irn-, ~eils irn Seheitellnmehen 
eine wulstige sieh welch anfiihlende und bier des Knochens ermangelnde Haut- 
vorw51bung. Eine andere, ebensolche Geschwulstbildung auf der reehten Seite, 
etwas weiter hinten als die erste. Linkes Auge etwas vorgewOlbt. Oberes Lid leicht 
wassersiiehtig gesehwollen. Die gauze _Eop/hctut durchse~z~ yon graur6~liohen, 
teieht knSteherd6rmigen, vo~r gelben Sehup13en und Krusten bedeekten Ausschl~gen. 
Haut des Halses, ebenso wie die des Rumpfes Uud des Rfiekens stark gerStet. Dieser 
Ausschlag bildeg zum Tell diffuse, etwas erhabene, landkartenartige, grOf~ere und 
kleinere Jm Bereieh des I-Ialses zu einem Kranz zusammenflieBende und bis zum 
Kinn reichende Fleoken. Im Bereich der Brust und des Rfiekens die t taut  geschwollen 
purl6urrot, yon reiehliehen Krusten bedeekt. Naeh unten zu verliert sieh das Exan- 
them e~wa im oberen Drit~el der Oberschenkel und oberhalb der Ges~Bbaeken. 
Die letzten Efflorescenzen, die vorhanden sind, in gesunder ttaut, sind kleine, 
etwa steeknadelkol0fgroBe, leieht erhabene blutunter!aufene t~nStchen. Auf dem 
Riieken Aussehlag l~ngs der Wh'belsgule ausgebreitet daselbst dunkel violettrot 
gefgrbt. An den Unterschenkeln keine wassersfichtigen Anschwellungen. Oberhalb 
der Peniswurzel, we die RStung der Haut auch stark is~, eine dickere, dutch Fett- 
polster gebildete Vorw81bung in Form eines Mons veneris. Hoden im I-Iodensack. 
Penis kurz, Vorhaut auf dem Penisrfieken operativ gespalten. In der BauckhShle 
nur einige Xh'opfen gelber, ldarer Flfissigkei~. 
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Die Organs der BauchhShle in richtiger Lage, Baueh/eU glatt und gl~nzend mit 
einigen punktfSrmigen Blutungen, welehe aueh im aufgetriebenen Dickdarm 
subserSs durchschimmern. Milz groB, desgleichen die den Rippenbogen um etwa 
Queffingerbreite iiberragende Leber, in ihr, besonders im reehten Lal~pen, zahlreiche 
weilMiche, yon rotem Saum umgebene bis linsengroBe Fleckem GroBes Netz fett- 
arm, Wurmfortsatz gekriimmt, frei; schimmera durch seine Serosa zahlreiehe 
dunkelrote Herde hindurch. Unterhaut/ettgewebe, in etwa kleinfingerdieker Sehicht 
vorhanden, blal~gelb, groblappig. Muskulatur hellrStlieh, ziemlieh feu'eht. Unter- 
hautzellgewebe im Bereich des Brustkorbes yon reiehlieh serSser Flfissigkeit durch- 
~r~nkt. Zwerch/ell rechts in HShe des 4., links des 5. Zwisehenrippeuraumes. 

In  beiden Brusth6hlen je 50 ccm gelber, klarer Flfissigkeit. JLungen mi~Big gebl~ht, 
ffillen den Brustraum aus, ihre Pleura, besonders an den Oberlappen, mir zahlreichen 
subpleuralen Blutungen nirgends verdickt. Lungen allseits frei. Thymusdriise 
klein, gelblieh, yon m~Big z~her Konsistenz. tIerz: frei im tterzbeutel; in diesem 
nut wenige Tropfen gelben, klaren Ergusses, Iterz eher schlaff, yon entspreehender 
GrSBe, Spitze ist yon der linken Kammer gebildet. Auf dem Quersetmi~t die 
Kammern ziemlich welt klaffend, besonders reehts. Herzmuskel blal]br/~unlieh, 
auf dem Schnitt ziemlich feucht, ohne herdfOrmige Veranderungen, auek subepi- 
kardial auBer mehffachen, kaum stecknadelkopfgroBen Blutungen keine gr0beren 
Ver/inderungen. S/~mtliche Klappen unversehr~, blafl, spielen im Wasserstrahl. 
Rechtes Herz weir, Conus pulmonalis klafft. Foramen ovale often. Innenhaut der 
Aorta und der Halsgef~Be zart, fleckenlos. Kranzgef~Be unversehrt. s 
riehtig gelappt, ziemlich grog, gebl/~ht, ffihlen sich eher lest an, aber fiberall beim 
Dilrchschneiden knisternd, reiehlieh schaumige Fltissigkeit entleerend. In  den 
Unr subpleura~ in den vorderen Teflen m~Big, reichliche, in Reihen angeord- 
neee, iaterstitiell gelegene Luftblasen. Sehnittfli~chen in si~mtliehen Lappen gleieh: 
sie zeigen hellbraun-graurStliche Grundfarbe, sowie zahlreiehe, yon ihr sich deutlieh 
abhebende, t6ils in kleinen zusammenstehenden Bezirken, tells isoliert gelegene 
knStehen/~hnliche Ver/~nderungen, die das ganze Lungengewebe durchsetzen und 
zum Tefl graue, teilweise aber aueh mehr graugelbe Beschaffenhei~ aufweisen. Diese 
Ver~nderungen oft netzartig angeordnet und zum Teil 4ureh die Pleura hindurch- 
sehimmernd, das Lungengewebe dabei diffus leieht verdiehtet. Hiluslymphknoten, 
wie aueh die epibronehialen, paratrachealen und die der Bi]urkation stark gesehwollen, 
yon auBen zeigen sie graurote, teilweise blutun~erlaufene Kapsel und auf der Sehnitt- 
fl~che sind sie meistens stark durchblutet, hochrot bis dunkelro~, stellenweise grau- 
rot und gelbr5tlich. Bronchien blaB, enthalten reichliehen Sehaum. Halsorgane: 
Zunge blaBrStlich, sauber, mit zahlreichen punktfSrmigen Blutungen, besonders 
im Zungengrund. Gaumenmandeln mittelgroB, graurStlieh, ebenfalls mit einigen 
punktfSrmigen Blutungen. Schleimhaut des Raehens und des Gaumens geschwollen, 
grantor, am Kehlkopfeingang blaB. gpeiser6hre blaB, Zu]tr6hre ebenfalls, enth~lt 
reiehliche schaumige Flfissigkeit. Seitliche Halstymphknoten in allen Bezirken 
des Halses hochgradig gesehwollen, auf der Schrdttfl~ehe teils dermaBen durehblutet, 
dab man das Lymphgewebe nicht mehr erkennen kann, reehr ein oberer 
cervieMer Lymphknoten fast pflaumengroB und an seinem unteren Pol vereitert. 
, ~  gewissen Lymphknoten der oberen ~ackengegend auf der SchnitSfl~che ein 
leichter gelber Schimmer, im fibrigen grauer Yarbton, yon gleicher Beschaffenheit 
die pr/~auricularen Gruppen. Sehilddri~se klein, blaB. Milz: ziemlich stark vergr5Bert 
(Gewieht 108 g), Kapsel gespannt, dutch zahlreiehe, besonders am Rand vor- 
handene, erbsengroBe, tells weiBliche, tells mehr dunkelrote KuStchen vorgebuekelt. 
Auf der Sehnittfli~ehe die Pulpa dunkelgraurot, gesehwollen, jedoeh etwas z~h, 
halter eine Spur am Messer. GewShnlieher B~u nich~ deutlich erkenabar, da in 
tier roten Pulpa zahlreiche, zum Teil zusammenflieBende, ganz ldeine gelbweiBe 
Pfinktchen und Streifen vorhanden sind, welehe zum Teil fiber die Sehnietfl~ehe 
vorstehen. Leber: ebenfalls vergr(iBert (Gewieh~ 610 g), blaBgelbbri~unlich, Obeffl/~che 
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glatt, Schnittflache ziemHch feucht, blaBbraungelb, mit reichlichen, schon durch 
die Kapsel durchsehimmernden bis fast erbsengroBen, weiBgelben, yon dunkel- 
totem Saum umgebenen, in das Gewebe eingesprengten KnStchen. Zeichnung 
nieht deutlieh, Gallenblase klein, enth/~lt hellgelbe, diinnfliissige Galle. Beide Neben- 
nieren: eher klein, mit goldgelber ]~inde und schmalem, grauem Mark. Beide Nieren: 
(Gewieht 80 g), aus der Faserkapsel leicht ausschiilbar, oberflEchlich ganz glatt, 
blaBbr/~untichgelb, mit maBig reichlichen kleinen Venensternen. Auf der Sehnitt- 
fl/iche deutlieh gezeichnet, sehr saftreich, etwas triib, Pyramiden hellviolettrot 
l~inde gelblichgrau. Nierenbeeken unversehrt, mit einigen sp/~rlichen ]~lutungen. 
Beekenorgane: Harnblase weir, Sehleimhaut blaB, im Blasenboden mit wenigen 
erweiterten Venen, enth/ilt gelben, triiben I-Iarn. Prostata klein, Samenblasen 
o.B. In der Mastdarmschleimhaut an Stelle der Lymphkn6tchen geschwollene, 
mit h/~morrhagisehem Zentrum versehene grauweiBlichgelbe KnStchen, Magen- 
darmsehlauch: Magen mittelgroB, enth/ilt reichliehe, deutlich erkennbare l~ahrungs- 
reste, Schleimhaut blaB, faltenarm, im Fundusteil stark angedaut, niehV geschwollen 
und im PfSrtnerteil yon Sehleim bedeekt. Ganze Di~nndarmsehleimhaut: blaB, 
zum Tell stark gallig durehtrgnkt, mit regelreehten Falten. Darmwand dfinn. 
Im unteren Ileum zwei vereinzelte, den EinzelknStehen entspreehende Kn6tchen 
mit blutunterlaufener Mitre. Peyersche I-Iaufen blaB, unvergndert. Im ganzen 
Dickdarm die Sehleimhaut ziemlieh stark gesehwollen, graurot, zum Teil mit 
Sehleim bedeckt und im Bereich der LymphknStehen erbsengroBe, geschwulstartige 
sieh in die Liehtung vorbuekelnde und fast fiberall yon einem roten Saum umgebene 
nirgends gesehwfirige Auftreibungen. Diekdarmwand sehr verdickt und 6demat6s. 
Dickdarm enth~lt ziemlieh reichlich gallig gef~rbten, .eine Spur geformten Kbt. 
Gekr6selymphknoten vergr58ert, als rfitliehe Knoten durch die Serosa hindureh- 
schimmernd, auf der Sehnittfl~ehe yon gleicher Beschaffenheit wie die iibrigen 
Lymphknoten des K6rpers, Bauehspeicheldri~se blaBgrau, groblappig. Bauch- 
aorta zart. Paraaortale, duodenaIe, portale Beeken- und Leistenly~n,phknoten 
geschwollen, stark blutig, tells abet etwas markiggelb. Knoehenmark dm Femur 
iippig, dunkelgraurot. Im Bereieh der rechten Beekenschau]el eine ilEelle, durch 
die Beekenschaufel naeh innen durehgewucherte, das ~noehengewebe vollkommen 
ersetzende, auf der Schnittflgche tells sehwefelgelbe, teils und besonders im Zentrum 
h~morrhagisch-zerfallende m/igig z/~he, ist yon einer diinnen Bindegewebskapsel 
umgebene, die Muskulatur der GesiiBbacke und den l~soas verdr~ngende Gesehwulst." 
Muskeln ziemlieh 5dematSs. Im diinnwandigen Sch~del, den yon aufen  siehtbaren 
Vorbuckelungen entspreehende, gesehwulstartige, schwefelgelbe, eher z/~he Massen, 
welehe dureh die Seh~delkapsel durehgewuchert sind und sieh an der Innenfl~iehe 
des Sehgdeldaches fl~chenhaft und etwas unregelm~Big ausbreiten. Der auf der 
linken Seite gelegene Knoten stark durchblutet und kri~melig, ein kleinerer _Knoten 
im Bereieh der Sagittainaht. In beiden vorderen Schgdelgruben ebenfalls epidural 
gelbliehe fleekenartige, fNiehenhaft ausgebreitete Geschwulstmassen. Gehiru 
(Gewieht l l l 0  g) regelrecht geformt, yon auBen ohne besondere Ver&nderungen, 
weiche H~ute blaB, yon reichlicher wasserklarer Fliissigkeit durchtr~nkt. 

Diagnose: Sogenannte Schi~ller-Christiansche Krankheit: ausgedehnte lokale 
tumor]Srmige Wucherungen, zum Teil l@oidgespeicherter Bindegewebszellen im Bereich 
des Schddeldaches mit ~)bergrei]en au] die Sehdidelbasis unter vollstgndiger Zerst6rung 
des Knochens; gleichartige Wueherungen der linken Beekensehau]el aueh hier mit 
Knochenzerst6rung, bei Unversehrtheit der R6hrenknoehen. Ausgedehnte /rischere nnd 
diltere Blutungen im Bereich der genannten Gewebsneubildungen. Flgchenha/te sehwe/el- 
gelbe Xanthomatose der Dura mater im Bereieh der linken vorderen und der beider- 
seitigen mittleren Sch~ideIgruben, sowie am ausgedehntesteu au] der Innenseite der 
tumor]6rmigen Wueherungen des Sehi~deldaehes. Gleiehartige xanthomat6se Wuehe- 
rungen des subkutanen Bindegewebes der weichen Kop/bedeekung. Fleek]6rm.ige 
Lipoidzellherde der weiehen Hirnh~ute. Hyperplasie und /ragliche Lipoidzellenhyper- 
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pla6ie mit ausgedehnten H~imorrhqgien ira Bereich siimtlicher Lymphknoteu der 
Kqp]region, des Halses, sowie der Lymphlcnoten des Lungenlymphab/lusses, geringere 
der mesenterialen, der inguinalen, axillaren und paraaortalen Lymphl~noten. l/er- 
eiterung und Hdmorrhagien, sowie #aglische Lipoidzellenhyperplasien der Solitdr, 
loll~kel des ganzeu Diekdarmes, ~ehr vereinzelte aueh des unteren Di~nndarmes und 
des ~ectums. Di//use Hyperplasie und herd/Srmige Oewebsneubildungen der Milz, 
weniger ausgedehnte der Leber. Di]/use kleinherdige Durchsetzung beider Lungen. 
Hyperplastische hS, morrhagische kon/luierende kleinherdige Hauterkran}ung im Bereich 
des Rump#s, am Riicken, in Form breiter paravertebraler Strei]ung nach unten zu au] 
die Oberschenkel i~bergrei/end, oben kragen/Srmig den Hals umgebend. Hoehgradige 
allgemeine Anigmie. Feinste subepikard/iale Blutungen, sowie Blutungen im Bereieh 
der Pleura. Starkes LungenSdem, Odem der weichen Hirnhiiute. 2r B. Bakterio. 
logischer Be/und: Im Blut higmolytisehe Streptokokken. 

Mikroskopische Untersuchung. 
Geschwulstartige Wucherungen des Schddels und des Beckons. 

Die Wueherungen des Seh~dels und des Beckons im ganzen gleichartig yon 
~uI~erst buntem Bild: Es wechseln Bezirke yon eigenartiger Neubildung mit 
nekrobiotischen, vollkommen nekrotisierten, h~morrhagischen und vernarbenden 
tIerden. Dazu treten noch die Uberreste des ursprfinglich ortszust~ndigen Gewebes, 
~wie Knochen-, Knorpel-, Muskel-, Fettgewebe und andere zwisehen den gew~ehs- 
artigen Teilen eingestreute. Der auffallendste und wichtigs~e Befund sind die aus 
vielgestaltigen Zellen zusammengesetzten Absehnitte, in ihnen wiederum grol3e 
ein- und mehrkernige Zellen yon eigenartigem Bau. Die gro~en einkernigen Formen 
dutch feinwabiges resp. schaumartiges Protoplasma -- zum Toil mit grS~eren 
Vakuolen -- ausgezeichnet. Das intr~protop]asmatische Faserwerk nimmt mit 
Eosin einen blaI~r6tlichen, naeh Mallory-F~rbung einen blaI3blauen und nach Masson- 
Farbung (Trichrom !) einen violetten bis violett-r6tlichen Farbton an. Der Inhalt 
dieser Waben bleibt bei allen ~ erw~hnten F~,rbemeChoden nngef~rbt. Protoplasma- 
menge stark wechselnd, protoplasmareiche Zellen vorwiegend. Ihre Form moist 
rundlieh, doeh sieh~ man auch ]eicht ausgezogene Gebilde under ihnen, sowie 
unregelm~fiig konturierte mit kurzen Forts~tzen. Die Zellgrenzen meistenteils 
deutlich erkennbar; nur selten die Umrisse versehwommen. Der Kern moist chro- 
matinarm, moist mit einem KernkSrperchen; runde odor rundliche Kerne vor- 
wiegend, seltener bohnenfSrmige, ~uch unregelmhBig kleine odor miti~elgro~e; 
dazwisehen Riesenkernformen; h~ufig liegen die Kerne exeentrisch, bisweilen an 
den R~ndern des Ze]leibes. Die mehrkernigen Zellen besitzen ein ebensolches fein- 
wabiges Protoplasma wie die einkernigen. Auch hier grSliere Vakuolen; das Proto- 
plasma feinwabig wie in den einkernigen; die fi~rberischen Verhaltnisse en~sprechen 
vollkommen den bei diesen Zellen beschriebenen. Die GrO~e der mehrkernigen Ze]len 
schwa~kt stark und crreicht dazwischen gewaltige Ausmal3e. Moist die Umrisse 
scharf, nur selten verwischt; der Form nach bald rundlich, bald ausgezogen odor 
unregelm~Big, bisweilen mit einem odor mehreren kurzen Forts~tzen versehen. 
Zahl der Kerne schwankt; man sieht Exemplare mit 2, bis 10, 15, 20 oder noch viol 
mehr Kernen; die moist ehromatinarm und nicht sehr gr0]~, rund, l~nglieh, vieleckig 
odor unregelmgl]ig gestal~et sind; innerhalb der Zellen hgufig zu Gruppen angeordnet, 
manchmal fibereinander gelagert, zentral odor exzentrisch. Im letzteren Falle 
bald an einem Pol, seltener an beiden Felon abgeordnet, selten gleichm~13ig fiber 
den ganzen Zelleib verstreut. Im ganzen zwischen den ein- und mehrkernigen 
Zellen nur Unterschiede hinsichtlich der GrSl]e und Kernzatfl. Neben diesen Zellen 
mit wabigem Frotoplasma aueh grol~e ein- und vielkernige Formen, deren Proi~o- 
plasma nur zum Toil w~big, im iibrigeu aber kompakt erscheint odor auch durchweg 
homogen ist. In diesem Falle fiirbt sich der kompakte Anteil des Zelleibes stark 
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rot mit Eosin, blau nach Mallory und r6tlich-violett nach Mascon, wobei aueh 
mit starker VergrSBerung (Oexl.-Imm. 1/1~, Ok. 4) kein feinerer Protoplasmabau 
nachweisbar ist. Alle Uberg~nge yore wabigen zum homogenen Zelleib. Am meisten 
erinnern die mehrkernigen Zellen mit homogenem Protoplasma an Fremdk6rper- 
riesenzellen, doeh finden sich auch Formen, die mehr den Sternbergschen oder aueh 
den Langhanssehen oder den Knoehenmarksriesenzellen /~hneln. 

Aul~er diesen eben  beschriebenen Zenen zwischen ihnen Rundzellen, ZeUen 
yore Typus junger Bindegewebszellen, spindelige und mit zahlreichen Forts~tzen 
versehene Fibroblasten, kleine und grol~e Lymph-, Plasmazellen, eosinophile und 
neutrophile Leukocyten. ])as MischungsverhMtnis aller erw~hnten Zellarten 
sehr verschieden. S~ellenweise fiberwiegen die ein- lind mehrkernigen wabigen 
Zellen stark, vielfach sind sie durehsetzt yon mehr oder weniger zahlreichen 
lymphoiden Gebilden, Fibroblasten und Bindegewebszellen. Plasmazellen und 
granulier~e Leukocyten nur in sp~rlichen Mengen anzutreffen und nicht fiberall. 
Die Gef~Bversorgung dieses Gewebes is% eine ausgiebige, vor allem durch Capillaren 
und pr~capillare Gef~i]e mit verhi~ltnism~Big wei%em Lumen. 

Einzelne Gewebs%eile ausgedehnt nekrobiotisch und auch vDllig nekrotisch. 
Im Bereiehe der Nekrose rein- und grobk6rniger Chromatinzerfall in diffus mit 
Eosin gef~rbten feink6rnigen Massen. Gerade in dec Umgebung dieser nekrotischen 
Teile h~ufig grol~e Mengen yon wabigen -- meist mehrkernigen -- Zellen. 

~)beralt im Gewebe diffuse und herdfSrmige Blutungen versehiedenen Alters; 
tt~mosiderin liegt in Form brauner oder braungelber Granula im Protopl~sma 
tier grol~en ein- und mehrkernigen Zellen oder der Fibroblasten (Berliner Blau- 
Reaktion nach Perls); daneben in den grol~en ein- und mehrkernigen Zellen noeh 
andere Einschlfisse, wie rote und farhlose Blutzellen u, nd audere. 

Die narbigen Bezirke yon verschiedener Gewebsreife: Man sieh~ zeHreiehe 
Abschni~te neben solchen, die nut vereinzel~e Bindegewebsfasern enthalten und 
vSllig hyalinisiert sind, mit nur ganz vereinzel~en Zellen. Auffallenderweise gerade 
in diesen Herden die grol3en ein- und mehrkernigen Zellen -- h~ufiger mit wabigem 
Protoplasma -- anzutreffen, wobei ihre Zahl mit zunehmender Reife der Narbe 
~bnimmt. Die fibroblastenartigen Zellen hier h~ufig mit sehr hellem, fast unge- 
fs Protoplasma, hi~ufig H~,mosiderin enthaltend. 

Verstreut kleine Inseln yon Faserknorpel, zum Tell mit Verkn6cherung. Hier 
und da aueh Reste quergestrelfter Muskelfasern oder ganze Bfindel soIcher, die 
dutch das umgebende wuehernde Gewebe erdrfiekt werden. Auch infiltriertes 
Fegtgewebe in Form k]einer Inseln. und Ziige durchsetz~ das Gewebe. 

Die spezifisehen Fett- undLipoid]drbungen und die Un%ersuchung in polari- 
siertem Licht geben weitere Anfsehlfisse fiber den Charakter des Gewebes und 
vervollstandigen das oben gesag~e. Bei Sudanf~rbm~g sieht man im Protoplasma 
tier ein- und mehrkernigen grol]en Zellen eine feintropfige und kSrnige Sub- 
stanz, die sich scharlaehrot bis orange-scharlachro~ und ~orange-gelblieh farbt.. 
Nilblausulfat f~rb~ diese Substanz rStlieh-viole%t, blal~blau oder dunkelblan. 
Nach Smith-Dietrich nimmt die Substanz verschiedene Farbt6ne yon schwarz- 
blau his hellblau an. Neben dieser k6rnigen resp. tropfigen ~Sasse in ver- 

�9 einzelten Zellen auch krystallinische Gebilde, meis~ in Form yon vielfach zu  
Btindeln angeordneten h~adein. Tells fS, rben sieh diese Krystalle aberhaupt 
nieht -- weder mit Sudan noch mi~ Nilblausulfat -- tells mit ersterem schwach 
rosa, mi~ Nilblausulfa~ bla$-blaulieh, bisweilen mit einem rosa Ton. Die Un~er- 
suchung im polarisier~en Lich~ deckt das Vorhandensein grSSerer Niengen doppelt- 
breehender -- meist krys~alliniseher -- Massen a u f .  Aueh in den Endo~helien 
der Capillaren und Blu~gefS,$e tropfige und kSrnige Lipoide und Fettstoffe. Die 
Verteilung dieser Substanzen im Gewebe unregelmg$ig. In den nieht nekrotisehen 
:Bezirken aussehlie$1ieh in den groSen ein- und mehrkernigen Zellen, abet keines- 
wegs in s, llen anzutref~en. T3brigens sieh% man die ersten FetttrSpfehen ste~s um 
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den Zellkern herum auftreten und es l~13t sieh dureh den Vergleieh versehieden 
stark gespeieherter Zellen unsehwer naehweisen, dab die Speicherung in zen~ri- 
fugaler Richtung -- vom Kern zum Rand hin -- effolgt, wobei die TrSpfehengrSBe 
ebenfalls nach der Peripherie bin zunimmt. Etwas reieher an lipoiden Stoffen 
sind die nekrotischen Absehnitte, w~hrend die grSBten Mengen innerhMb der groBen 
ein- und mehrkernigen Zellen in der Peripherie der Nekroseherde zu linden sind. 
Hier breite S~ume prM1 mit lipoiden Substanzen angeffillter Zellen. VerhMtnism~13ig 
viel lipoidhaltige Zellen aueh in vernarbenden Bezirken und hier haben aul3er den 
ein- und mehrkernigen grol~en Zellen vielfach aueh die Fibroblasten das Lipoid 
gespeiehert. Diese Substanz nieht selten aueh innerhalb der ~ekroseherde im 
Detritus sowie in einzelnen ver~nderten Muskelfasern. Der Art naeh, wie auch beziig- 
]ich der Mischung der einzelnen Lipoidarten seheinen -- naeh dem mikrophysika- 
]isehen und mikroehemischen Verhalten -- grol~e Untersehiede in den versehiedenea 
Gewebsabsehnitten und Zellen zu herrsehen. Die lipoiden Einsehlfisse der grol3en 
vakuol~ren ein- und mehrkernigen Zellen und die Lipoidmassea des Detritus 
farben sieh mit Sudan orange-r6tlieh, naeh Smith-Dietrich dunkelblau bis fast 
sehwarz. Hier doppel~breehende Substanzen verh~,ltnism~l~ig weuig vertreten, 
dagegen wesentlich mehr innerhalb des vernarbenden Gewebes. Dort nehmen 
die Einseklfisse mit Sudan einen orange-seharlaehroten, nach Smith-Dietrich einen 
verschieden blauen Farbton an. Im Bereich yon Inseln im Fettgewebe f~rbt sieh 
das Fett mit Sudan orange-scharlachrot, mit Nilblausulfat rStlich-violett und nach 
Smith-Dietrich hellblau. In den Fetttropfen Beimengungen doppeltbrechender Stoffe. 

Die Lymphknoten. Die pathologischen Ver/~nderungen tragen in den Lymph- 
knoten im groSen und ganzen deuselben Charakter wie in den tumorartigen 
Wucherungen des Sch/~dels und des Beckens. Der Bau des Lymphknotens mehr 
oder weniger zerstSrt. Zwischen umgebauten Resten lymphoiden Gewebes und 
dem bindegewebigen Gerfist des Lympbknotens Knoten und Zfige eigenar~iger 
Zellen, die vielfach zu unreglm~Big geformten grSl~eren Feldern zusammenflieBen. 
Zwischen diesen Kn6tchen, Str/~ngen und Feldern hyperplastischer Zellen noeh 
Reste lymphoiden Gewebes und der Bindegewebsbalken des Lymphknotens. 
Sie bestehen vorwiegend aus den charakteristischen groBen ein- und mehrkernigen 
Gebilden und tells feinwabigem, teils kompaktem Protoplasms. Dazwisehen 
junge Bindegewebszellen, Fibroblasten und Plasmazellen, Neutrophile und Eosino- 
phile. Im allgemeinen dieselbe Zusammeusetzung wie in den oben besehriebenen 
Wucherungen des Seh/~dels und Beckens, nur die mehrkernigen Zellen yon geringerem 
Ausmal]e; nur mittelgroB und durchschni~lieh mit nieh~ mehr als 5 Kernen. In 
diesem Gewebe fehlt das Reticulum vollstandig odor ist nur in Form einzelner 
Bruehstficke erhalten. Auch in den Lymphknoten h~ufig nekrobiotisehe und v611ig 
nekrotische Bezirke mit k6rnigem Chromatinzerfall, frischere und/iltere Blutungen 
-- herdf6rmig odor diffus verteilt -- ferner reichlich H/~mosiderin, das hier nicht 
nur in den groBen ein- und mehrkernigen Zellen, sondern sehr ausgiebig auch in 
den Sinusend0thelien des erhaltenen Lymlohknotengewebes abge]agert ist. Die 
1%igung zur Vernarbung anch bier vorhanden, wenn auch nicht die Reifegrade 
des ~Narbengewebes erreich~ werden, wie in den Wucherungen des Seh~dels und 
Beckens; reiehlich Fibroblasten und kollagene Fasern. In den noch erhaltenen 
Resten des Lymphknotengewebes die Retieulumzellen vielfaeh gequollen, hyper- 
trophiseh und bier und da mit =Neiguug zur Abrundung und LoslSsung aus dem 
Verband. Die Sinus, sowie die an ihrem Wandaufbau beteiligten Endothelien 
and Reticulumzellen verhalten sich versehieden. Die Sinusr/iume verschiedentlich 
noch erhalten und Endothel wie Retieulumzellen manehmal unver/indert. Einzelne 
Sinus mit abgestoBenem Endothel, in anderen di e vergr6Berten Endothel- und Reti- 
culumzellen uieht aus ihrem Verbande gel6st. Einzelne Sinusr~,ume enthalten 
mehr oder weniger zahlreiehe grebe ein- und mehrkernige Zellen. Lymphknoten- 
kapsel bald verdiekt, bald verdiinnt, vielfaeh yon den charakteristischen Zellen 
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durchsetzt, wobei das kollagene Gewebe vollkommen verdrgngt werden kann und 
die Infiltration dann meist auch ~nf die Umgebung des Knotens iibergreift. Meist 
aueh d~s bindegewebige Innengeriist infiltriert. Zellanhgufungen aueh in der~ Ad- 
ventitia der Blutgef~il~e, hier und d~ die ganze Wand einer Vene durchsetzend. 
Auch im Lumen der LymphgefiiSe die erwghnten Zellen, sowie h~imosiderinhMtige. 
LipoidgehMt der Zellen in mikrochemischer oder mikrophysikMischer :Beziehung 
keine wesentliche Abweichung yon den Befunden an den Sch~del- und Beeken- 
wueherungen; nur fehlen hier die nadelfOrmigen Krystalle und die doppeltbrechen- 
den Substanzen sind seltener. 

Milz. Die Veranderungen an der Milz unterscheiden sich nicht grunds~,tzlich 
yon denen in den tumorartigen Wueherungen und besonders in den Lymph- 
knoten. Wie in letzteren sieht man im Sehnitt Knoten und Ztige der erwahnten 
Zellen mit entztindliehen Gebilden untermiseht. Die einzelnen Komplexe ver- 
sehmelzen vielfaeh und bieten das Bild groSer diffuser Wucherungen, die nur hier 
und da sp~rliehe Reste yon Milzgewebe in Form kleiner, sehmMer, unregelmal~iger 
Felder iibriglassen. Auch diese fehlen in grol~en Bezirken vollkommen und nut  
noeh Reste der Trabekel deuten ~uf das urspriingliehe Gewebe. Stellenweise dureh- 
se~zen die typischen zdligen KnStehen die Wandungen der sinusartigen Venen und 
springen in Form wechselnd groBer Knollen in die Lichtung vor, bisweilen mit 
deren vOlliger Verlegung. l~eticuIum fehlt innerhalb der Infiltrate g~nzlich oder 
is~ nur in sp~rlichen Resten erhMten. Sinusendothel unversehrt oder etwas ver- 
grfl3ert. Sehr reiehlich nekrotisehe und nekrobiotisehe I-Ierde innerhMb der Infil- 
trate. Verstreut ziemlich umfangreiehe mehr oder weniger abgegrenzte oder diffuse 
Blutungen und tI~mosiderinablagerungen in den groSen ein- und mehrkernigen 
Zellen. Neigung zur Vernarbung nut wenig ausgepr~tgt. Im Bereieh der erhaltenen 
Pulpa vergrSfterte, zum Tell abgerundete Splenocyten, Art und Verteilung des 
Fettes und der Lipoide entsprechen dem Befunde an den Lymphknoten. 

Gaumen~andetn. Ira lymphoiden Gewebe z~hlreiehe Haufen und Str/~ng6 
der erw/~hnten grol]en ein- and mehrkernigen Zellen und grSl~ere Anh/~ufungen 
yon solchen. Zellzusammensetzung ~hnlich wie in der Milz und in den Lymph- 
knoten. Aueh hier reiehlieh Nekrosen und Blutungen. Im erhaltenen lymphoiden 
Gewebe hypertrophisehe, zum Teil abgerundete Retieulumzellen. 

Knochenmark. Im Mark der Femur-Diaphyse fehlen die Zellwueherungen 
fast ganz. Es ist ein zelliges Mark in roller Tatigkeit und weist keinerlei wesentliche 
Abweichungen yon der Norm auf. Verhaltnism~l~ig zahlreich an einzelnen Stellen 
Erythroblasten, vereinzelt Megaerythroblasten. Aueh die eosinophilen Myelocyten 
stellenweise vermehrt. Im iibrigen die Myelocy~en mit neutrophiler und basophiler 
K6rnelung, Myeloblasten und Megakaryoeyten, sowie das ReticuIum o.B. 

Leber. In der Leber runde oder rundliehe, versehieden groBe, ziemlich seharf 
gegen das umgebende Leberparenehym abgesetzte Infiltrate, meist innerhalb der 
L~ppchen, seltener im interlobul~ren Bindegewebe. Sie flieBen vielfaeh zusammen 
und nut zwisehen den aufeinander zuwaehsenden tterden sp~rliche Reste atrophi- 
scher und degenerierter LeberzellbMken, deren Zellen bisweilen reiehlich Gallen- 
pigment enthalten. Das Zellmaterial der KnStehen unterseheidet sieh im allgemeinen 
yore bisher beschriebenen nicht, nut die kleineren Herde vorwiegend aus einkernigen, 
nur wenig oder tiberhaupt keine lipoiden Stoffe enthaltenden BMlen zusammen- 
gesetzt. Hier keine Nekroseherde. Die gr0~eren Kn~tehen enthalten Mle erw/~hnten 
typischen Zellen, in ihnen aueh Nekroseherde, Blufungen und H~mosiderinablage- 
rung vorwiegend in den groSen Vielkernigen Zellen. In einzelnen Zellen und im 
De~ritus der nekrotisehen Teile Lipoide mit denselben mikrochemischen und mikro- 
physikalisehen MerkmMen wie in Lymphknoten und Milz. Bemerkenswert, da$ 
sieh vereinzelte Zellkn0tehen aueh in der Wandung der Pfortaderaste linden und 
hi@ stellenweise in die Gef~$1iehtung vorspringen. Im iibrigen eine vorwiegende 
Randleberzellenverfettung. Nicht uncrw/~hnt soll der Umstand bleiben, ;dab dis 
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verfetteten Leberzellen auSer ~Neutralfett auch nach Smith-Dietrich blau gef~rbte 
und doppel~brechende Lipoide enthalten. Im nieht infiltrierten Glissonschen Gewebe 
keine krankhaften Veranderungen. 

Gallenblase. ~ Die Gallenblasenwand ohne KnStchenbildung. In der Sehleimhaut, 
sowohl im Epithel als auch in den Stromazellen ist die Fet~-Lipoidmisehung in 
mikrochemischer und mikrophysikaliseher Hinsich~ die gleiche wie in der Leber. 
Dickdarm. Sehr zahlreiche eharakteristische vielfach zusammenflieSende Kn6tchen 
in der Untersehleimhaut. Vereinzelt an die Follikel gebunden. Gegen die Schleim- 
haut zu machen sie meist an der Museularis mucosae halt, doch diese hier und da 
auch yon den erwghnten Zellen durehsetzt. In diesem Falle dringen sie zuweilen 
auch welter in das Sehleimhautgewebe vor; an solchen pflegt der Epitheliiberzug 
der Schleimhaut zu fehlen. Auch nach der Seiteder Muscularis hin die Abgrenzung 
der Infiltrate meist scharf, doeh dringen einzelne Zellen u, td ganze Ziige zwischen 
die Muskelbfindel und bis in die Subserosa, ja vereinzelt kann man die Zellen auch 
im GekrSse nahe seinem Ansaf~z treffen. Die typisehen gro~en Zellen aueh innerhalb 
der Lymphgef~$e vielfach deren Lichtung vollstgndig ausffillend. Innerhalb der 
grSBeren KnStchen sind alle schon erw~hnten sekund~ren Ver~nderungen anzutreffen. 
Die Untersuchung der lipoiden Substanzen ergibt dasselbe wie in den Lymphknoten. 
Auffallenderweise naeh Smith-Dietrich f~rbbare Lipoide auch im basalen Absehnitt 
der Epithelien in den Lieberki~hnsehen Drtisen. 

Wurm/ortsatz. Im Sehleimhautgrund vereinzelte groBe Zellen; in der Unter- 
schleimhaut grS~ere KnStchen mit verschiedenartigem ZeUgehalt, wobei einzelne 
Zellen aueh innerhalb der Mueosa und zwisehen den Bfindeln der Muskelsehicht 
liegen. Innerhalb der KnStchen 'Nekroseherde und Blutungen. In den grol]en ~ ZeUen 
wenig Lipoidgemische yon derselben Art wie im Dickdarm. 

Di~nndarm (Ileum). Hier und da Kn5tehen in der Unterschleimhaut mi~ Aus- 
breitung des Zellmaterials aueh anf die benachbarten Schichten der Darmwand, 
ebenso wie im Dickdarm, stellenweise jedoeh einzelne grolte Zellen und Gruppen 
derselben im Zottengerfist, vereinzelt aueh in der Muskulatur; an der Basis der 
Zotten verstreut kleine KnStchen aus wenig charakteristisehen, nicht sehr groi~en 
Zellen, dafiir aber an den LymphgefM~en dieselben Veri~uderungen wie im Dick- 
darm. Auch hier stellenweise Lipoide im basalen Abschnitt der Epithelzellen. 

Duodenum. Einzelne typische tterde in der Unterschleimhaut, genau wie im 
Dickdarm und Ileum. Driisen fehlen im Bereich der KnStchen, nur sp~rliehe 
Reste zusammengepre~ter und ver~nderter Drfisenschlguche an der Peripherie 
der Herdehen. 

Magen. Einzelne gro]~e Zellen und vereinzelte kleine Gruppen in der Unter- 
sehleimhaut und Muscularis, sowie in der Subserosa. In den KnStchen der tiefen 
Sehleimhaut zahlreiehe grol~e Zellen. 

~STeiser6hre. Keine KnStchenbildung in der Wand. 
Zunge. Dieht unter dem Epithel verschieden grol~e KnStchen in der Schleim- 

haut; in keiner Weise yon den typisehen Knoten in den anderen Organen zu unter- 
seheiden. 

Pankreas. In den Driisenepithelien, hi~ufiger noch in den Zellen der Langer- 
hansschen Inseln mit Sudan orange, nach Smith-Dietrlch fas~ schwarz gef~rbte 
KnStehen. 

Speieheldri~se (Submaxillaris) o.B. 
Lungen. Uberall im interlobulgren, interaeitlSsen, perivaseulgren und peri- 

bronchialen Bindegewebe wie auch bisweilen in den Bronehialwandungen und in 
der Wand der Venen vereinzelte KnStehen, die aus eigentiimlichen Zellen bestehen. 
Die KnStchen der Venenwand dringen vielfaeh aueh ins Lumen der Gef~Se vor. 
Hier und da kleine Kn6tehen auch in den Alveolarsepten. Sie sind yon weehselnder 
Gr6]e und Form, dazwischen nehmen sie fast das ganze Gesiehtsfeld ein (Winkel 
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obj. D, Ok. 4) und fliel~en bisweilen zu grNteren unregelm~llig geformten Herden 
zusammen. Als wiehtigste ]~estandteile in ihnen dieselben grol~en ein- und mehr- 
kernigen Zellen wie in den anderen beschriebenen Organen, mit dem Untersehied, 
da$ hier das Protoplasma meist homogen bleibt und nur vereinzelte gr6Bere Exem- 
plare eine feinwabige S~ruktur aufweisen. Die mehrkernigen Zellen enthalten dureh- 
sehnittlieh nieht mehr als 3--5 Kerne. Im iibrigen junge Biadegewebszellen, Lymph-~ 
Plasmazellen, Fibroblasten, Neutrophile, uud Eosinophile. Die Gef~ge kleinkalibrig 
mit weiter Liehtung, vom c~pill~ren und pr~capill~ren Typus. In den Kn6tehen 
nekrobiotisehe Ver~,nderungen und Blutungen, jedoch fehlen so ausgedehnte Ne- 
krosen wie in den Lymphknoten, der Niilz, im Diokdarm usw. Stellenweise aus- 
gedehnte Narbenbildung. Aueh im Alveolarlumen die eharakteristisehen ein- und 
mehrkernigen Zellen. Die Alveolarwandung bisweilen etwas verdickt, toils dutch 
Bindegewebswucherung, toils dutch Rundzelleneinlagerungen, doeh nut selten 
mit den groBen Zellen. Um die Gef~Be herum, auch stellenweise ihre Wandung 
durehsetzend, vereinzelte wenig charakteristisehe Lymphzelleinlagerungen. Im 
Bereiehe der typisehen Wueherungen bei entspreehender F~rbung keine elastisehen 
Fasern. Sonst nur Zeichen voff2Stal/nrtg, 0dem und katarrhalisehe Pneumonie 
Die Fete- und Lipoidf~,tbung erg!bt in einigen grogeIi ein- und mehrkernigen Zellen 
einen weehselnden Gehalt mit denselben mikrophysikalisehen und mikroehemisehen 
Eigenarten wie in den anderen Organen, wie Milz , Leber; Lymphl~noten usw. 

Pleura. Fleekweise Verdiekung des viseeraten Blattes dutch groge, aus ein- 
und mehrkernigen Zellen zusammengesetzte vielfaeh z u gr61]eren Streifen zusammen- 
flieBende KaStehen. Ihr Aufba u d e r  gleiehe wie in d~r Lunge. Innerhalb der 
Pleura feine, fast kontinuierliehe Fasern erhalten. 

Herz. Einzelne grebe Zellen im perivascul~ren Gewebe. Vereinzelte punkf- 
f6rmige Blutaustritte. Quers~reifung der Niuskelfasern undeutlieh. 

Haut. Die eigenartigen Kn6tehen hier vorzugsweise im Stratum papillare; 
aber bisweilen auch tiefer bis ins Stratum reticulate vordringend, we sie vielfaeh 
zusammenfliel~en. Es wiegen die grol]en einkernigen Zellformen vor, die zwischen 
den vielfach schon erw~hnten entziindiiehen Zellen verstreu~ liegen. Weniger h~ufig 
zweikernige, noeh seltener die Formen mit noch mehr JKernen. Reichlich nekro- 
biotische und nekrotisehe Ver~nderungen in den Infi!traten, sowie Blutungen. 
Die Ka6fehen stellenweise mit mehrschiehtigem stark verhorntem Plattenepithel 
iiberzogen, an anderen Stellen das Epithel ~erdiinnt oder Iehlt vollkommen und 
man sieht dann an der zum Toil nekrotisehen Oberfl~ehe einen eiweiB- und fett- 
haltigen Detritus mit Verhornung, Leukocyten uncl Bakterienhaufen. Einzelne 
Zellen innerhatb der Kn6tehen und die nekrotisehen Massen enthalten Gemische 
yon Fetten und Lipoidea in Tr6pfehenform mit den besehriebenen mikrophysikali- 
sehen und mikroehemischen Eigenschaften. Die sich naeh Smlth-Dietrich f~rbende 
Substanz liegt in den Epithelien der Basalsehieht und in nur geringer Menge aueh 
in mehr oberfli~chliehen Zellagen. 

1Vieren. Im Hilusfettgewebe verstreute Lymphzellenherde mit vereinzelten 
grogen ein- nnd zweikernigen Zellen. Am Parenchym deutliche triibe Sehwellung 
der Epithelieu in don gewundenen Harnkan~lehen. 

Harnblase. In den Epithelzellen kleinste Tropfen und K6rnehen einer Fett- 
lipoidmisehung. 

Prostata o. B. 
Die weicheu Hgute des Bi~clc~nmarks und das Ri~ckenmark. Vereinzelte kleine 

Gruppen !ipoidhat~iger groi~er Zellen enthaltende KLnStchen ~. In der Riieken- 
marksstibs~anz keine Infiltrate. 

Sehnerv o. B. 
Hypophyse. In der Dura der Hypophysengegend typisehe Kn6tchen aus groBen 

left- und ]ipoidhaltigen Zellen. In der Hypophyse selbst keine Zellherde. In don 
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Vorderlappenzellen feine, mit Sudan orange, nach Smith-Dietrich dunkelblau 
gef~rbte K6rnchen. Ebensolche Einschliisse auch in vereinzelten Gliazellen des 
nerv6sen Hinterlappens. 

Thymus. Keine typischen KnStchen. 
Schilddri~se. Keine Kn6tchen. Driisenbau normal. Ziemlich reichlieh normal 

gef~rbtes Kolloid. Einzelne Bl/~schen etwas erweitert. 
Nebennieren. Keine Kn6tehen. In allen drei Sehiehten der Rinde reiehlieh 

mit Sudan in den verschiedensten T6nen yon orange bis rot, nach Smith- 
Dietrich dunkelblau gef~rbte Lipoidgemische. Reiehliehe doppeltbreehende Sub- 
stanzen. In der Zona glomerulosa die Zellen fast durchweg prall mit Lipoiden 
gefiill~, in tier Zona fasciculata und rer einzelne wenige Lipoide ent- 
haltende Zellen. 

Hoden und Nebenhoden. Keine Infiltrate. In den interstitiellen Zellen, nieht 
selten aueh in don Zellen der M. propria und in den Samenzellen mit Sudan orange, 
nach Smith-Dietrich dunkelblau bis fast sehwarz gef/~rbte KSrnehen. 

Fettgeweb e. Keine Zollwueherungen fehlen bier. Dis FetttrOpfehen mit Sudan 
seharlachrot,orange, naeh Smith-Dietrich hellblau gef~rbt, enthalten doppeltbre- 
chende Subst/~nzen. 

Kurz zusammengefaSt ergebea die KrankheitsgeschichCe, die Ob- 
duktion und die mikroskopische Untersuchung folgendes Bild. 

G. L., Knabe yon 3 Jahren und 10 Monaten, angeb!ieh normal yon 
gesunden Eltera geboren, nach 3 Monaten entw6hnt, normal entwickelt, 
erkrankt im Alter yon 21/, Jahren, ohne vorher irgendwelche Kinder- 
kranlcheiten iiberstanden zu haben. Die ersten Erscheinungen sind 
Schwellung in der linken Scheitelgegend, ExophthMmus und Hautexan- 
them, bald darauf Hinken auf dem linken Bein. Etwa 3 Monate sparer 
wird im Krankenhaus festgestellt: pulsierender Knochendefek~ im vor- 
deren Absehnitt der reehten Scheitelgegend, pflaumengroSe elastische 
und schmerzhafte Sehwellung der linken Schl/~fengegend, Adduktion 
und Innenrotation des linken Beines, Druckempfindtichkeit der linken 
Beekenh/~lfte, Atrophie des linken Beines und Ekzem der Kopfhaut.  
RSntgenologiseh finder sich ein 5 X 3 em groSer Knoehendefek~ tier 
rechten Seheitelgegend, groBer yon Knochenspangen durehzogener Defekt 
der linken Beckenschaufel und 2 aufgehellte Herde im linken Femurkopf. 
Dabei leieht fieberhafter Zustand. Ham und Blur o .B.  Wa.R. negativ. 
Naeh zweimonatlichem Krankenhausaufenthalt  deutliehe Besserung. 
Gewiehtszunahme 1,5kg, Scheitelgeschwulst verschwunden, dagegen 
der Knoehendefekt im Beeken unverandert,  Patient kann besser gehen, 
die Schmerzen im Becken sind gesehwunden, obgleich der objektive 
Befund am Bein und Beeken nnvergndert ist. Naeh 8 Monaten er- 
neute Aufnahme im Krankenhaus, we Patient 4 Monate - -  bis zum 
T o d e -  verbleibt, t t ier  land sich ein befriedigender Allgemeinzustand, 
Sehwellungen beider Seheitelgegenden, Vergr68erung der t{alslymph- 
knoten, Leber 21/2 Querfinger unter dem Rippenbogen, geringer Exoph- 
thalmus und Senkung des Bulbus sowie eigenartige t tautvergnderungen 
am Kopf und Rumpf. Pirquet und Wa.g.  negativ. RSntgenologisch 
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z,ahlreiehe Kiioehendefekte von Bohnen. bis Handtellergr5Be am Schs 
daeh, ~roBer seharfrandiger Defekt der linken Beckenschaufel mit zahl- 
reiehen Vorsprfingen des Randes. Auftreten weiterer Sehwellungen 
am Kopf: links auf der Stirn, auf der Glabella und in der linken 
hinteren Scheitelgegelidl Die Anschwellungen der Sehl~fengegenden 
vergr61~ern sich, links unter Erweiehung. Naeh einiger. Zeit erweieht 
auch die.Geschwulst auf der Glabell~; die zuletzt aufgetretenen Knot~n 
der Scheitel- und Stirligegend verschwinden. Der Exophthalmus nimmt 
zu. Die Hau~vergnderungen nehmen ztt. Beiderseitige Otitis exterlia. 
Milzsehwellulig. Etwa 10 Tage vor dem Tode Entziindung der Lymph- 
knoten am Kiefer. Fieber besteht die galize Zeit fiber. Harnbefund 
o~ B. Im Blut Vermehrulig des Cholesteringehaltes. Leiehte An~mie, 
die gegen das Lebensende stark zunimmt. 

Die Sektion ergibt folgendes: Zahlreiehe geweihartige, stellenweise 
h/~morrhagisehe Wueherungen yon sehwefelgelber Farbe am SCh~del. 
An einigen Stellen ist die Kiioehensubstanz vollkommen zerst6rt, die 
Wueherungen durehsetzen die ganze Didke des Knoeheris und greifen 
n~eh auBen auf die Weiehteile des Seh~dels, naeh inli61i auf harte und 
weiehe Hirlihaut fiber - -  sowokl im Bereieh der-Kalotte als aueh des 
Seh/~delgrundes. ~hnliehe Wueherungen linden sieh an der linken 
Beekenseh~ufel-. Sie baben den Kamehen zerfressen ulid greifeli auf die 
benachbarten Weiehteile fiber. Vergr61terte inhere und  /~ul3ere Lym1~h- 
klioten versehiedener Gegendeli, besonders der oberen KSrperh~lfte, 
zum Teil mit Blutuligen und blal]gelber his rStlieh-gelber Sehnittfl~ehe. 
Die Milz ist vergrSgert und zeigt eine eigeliartige Sehaittfl~etle, auf der 
man versehieden grote weigliehe, gelbliehweiBe und dunkelrote Kn6tehen 
und Streifen sieht. Die Sehliittfl~ehe der ivergrSBerten Leber zeigt eilieli 
Umbau des Gewebes und zahlreiehe erbsengroge gelbliehweiBe Kal6tehen 
mit dunkelrotem Hof. Diffuse Verdiekung der Wand des Colons und 
deutliehe Sehwellung der Einzelkn6tehen mit blutigem ttof, sowie 
Sehwellung der Follikel im uliteren Ileum. In den Luligen zahllose kn6t- 
ehenartige graue und graugelbliehe Gebilde. 13bet die Haut des ganzen 
Rumples und Halses bis hinauf, an die Kiefergegelid, sowie abw/~rts 
his zum obersten Drittel des Obersehenkels und am Kopf eigentiimliche 
zum Tell mit Krusten bedeekte Kn6tehen und Blutungen. Allgemeine 
Abzehrung und. hoehgradige Blutarmut. Bakteriologiseh fanden sieh 
im Leiehenblut h~molytisehe Streptokokkeli. 

Der milcroskopische Be[und l~Bt sieh folgendermaBeli zusammeli- 
Iasseli: einmal tragen die pathologisehen Vers in allen hiervon 
sehon m~kroskopiseh betroffenen Orgalien~ (Seh~del und Beekeli, 
Lymphdriisen, Milz, Tonsillen, Leber, Diekdarm, tmteren Absehnitt.des 
Dfinndarms, Lungen lind Haut)~wie aueh in den nut mikroskopiseh 
naehweisbaren geringffigigen Ver~iiderungen am Duodenum und ' an  
der  Zunge einen einheitlieheli. Charakter; ferner 1/~gt sieh d~e Art der 
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Ver/~nderung als oigen~iimlichos pathologisehes Wachstum granulomat6sor 
Natur kermzoichnen. An dieser Wucherung nehmon nur Abk6mmlinge 
des Mosoderms toil; endlieh neigon die Wuchorungen allgemein stark 
zu sekund/~ron Ver/~nderungon, wio Nekrobiose, Nekrose und Blumngen, 
bis zu einom gowissen Grade auch zur Vernarbung. 

Dor Grtmdtypus des wuchernden Gowobos ist fiberall oin gleicher. 
Soweit mikroskopisehe Untersehiodo in den Vor/~ndorungen dor einzolnon 
Organe nachweisbar sind, boziehon sich diesolbon nur auf Einzolheiten 
dos Baues und sind din'oh die Eigenart dos befallenen Gowebes zu erkl/iron. 
Die wichtigsten Bostandtefle des  Granulationsgewebes sind die in ihror 
Gr613e wechseindon, im Ganzen aber groBen ein- und mehrkernigen 
Zellen mit foin-wabigom odor kompaktem Protoplasma. Zwischon den 
Formen, deron Protoplasma eine feino Wabenstruktur zeigt und den 
Kompakten sind allo Uberg~nge zu finden. Der Kern ist moist hell, 
yon weehselnder Gr61~e, bisweilen auBerordentlieh gro~, enthglt moist 
ein Kornk6rperchen und ist in der Hauptsacho fund, nur solton unrogol- 
m~$ig geformt.  Sowoit in dor Mehrzahl vorhanden, liegen die Kerne 
bald zentral, bald exzentriseh, bald wieder in der Poriphorio, violfach 
iibereinandor. Ihre Zahl sehwankt orheblich. Die gr6gten Zahlen kommen 
in den geschwulstartigon Wucherungen dos Seh~dels und des Beckons 
vor, wo biswoilon 20--30 Kerno in oiner Zello anzutreffen sind, wghrond 
sonst moist nicht mohr als 5 vorkommon. Violo dor oin- und mohrkernigen 
grogon Zellon onthalton Einschl/isse yon Hs 

Noben diosen charaktoristischon Gebilden enth/~lt das wueherndo 
Gowebo noch jungo Bindogowobszellon, Fibroblaston in den verschieden- 
ston Reifostadion, Lymph-, Plasmazellen, neutrophfle und oosinophile 
Leukocyton. Die Blutvorsorgung ist oino ziemlich ausgiebige: es finden 
sich zahlroieho Gef~Bo mit welter Lichtung, hauptsgehlich yore Typus 
dor Prgcapfllaren und Capillaren. Weitere wichtigo Merkmale sind die 
nekrobiotisehen Vorg/~nge und Nekroson mit schollig-k6rnigem Zerfall 
des Gewebos und reichlieh Korntriimmorn, sowie das Auftroten yon hord- 
f6rmigen and diffusen Blutungen vorschiedonon Alters. Einzolne Bezirke 
zoigon eino doutliche Noigung zur Vornarbung; am st~rkston ist dies am 
Sch~dol und Beckon ausgepr~gt. 

Bei der Bohandlung dor Schnitto mit Sudan, Nilblausulfat und 
naeh Smith-Dietrich, ebenso bei Betrachtung der ungef/~rbten Schuitte 
im polarisiorten Licht linden sieh im wabigen Protoplasma dot groBen 
ein- und mohrkernigon Zellon feintropfigo und k6rnige, stellenweise in 
einzelnon Zellen auch krystallinisehe Massen mit verschiodonen mikro- 
ehemisehen und mikrophysikalischen Eigonsehafton. Die feink6rnigo 
Masse nimmt mit Sudan verschiodene Farbt6no yon Scharlaehrot bis 
Chromgelb, mit Nilblausulfat allo ~Jberg~nge yon r6tlich-violettem bis 
blaB- odor dunkelblauem Ton an; nach Smith,Dietrich fgrben sic sieh 
schwarzblau bis hellblau. Die viellach garbenf6rmig goordmeton Krystallo 

Virchows Archly. Bd. ~82. 39 
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f/~rben sich mit allen diesen Methoden entweder iiberhaupt nicht oder 
mit St~dan bla6rosarot und mit Iqilblausulfat blaBblgulich, zuweilen 
mit einem rosa Unterton. In zahireichen Neutralfett und Lipoide ent- 
kaltenden Zellen linden sich reiehlicke Mengen doppeltbrechender Stoffe 
meist in Form yon Krystallen. Wie erw~hnt, sind die Fettstoffe 
fast aussehlie~lieh in den wabigen, groBen Zellen gespeichert. Im kom- 
pakten Zelleib fehlen sie fast vollstgndig, ebenso wie sie auch sonst 
in keiner anderen Zellart anzutreffen sind, bis auf fibroblastenartige 
Gebilde innerhalb tier vernarbenden Anteile tier Wucherungen, die 
gewisse Mengen einer Fettlipoidmischung enthalten. Die sudanophilen 
Stoffe liegen im allgemeinen in den Zellen, nur zum kleinen Teil aul~er- 
halb in den nekrobiotischen Absch~itten und reichlicher im nekrotisch 
zerfanenen Gewebe. Die Verteilung tier lipoidhaltigen Zellen innerhalb 
des Gewebes ist ganz nnsystematisch. Sie linden sich in gr6Beren 
Mengen um die ~ekroseherde hemm gelagert, vereinzelt im nekro- 
biotiscken Gewebe; in den iibrigen Abschnitten sind sie noch seltener. 
Soweit der allgemeine Zellaufbau und die mikroehemischen und mikro- 
physiaklischen Eigentiimlickkeiten tier fetthaltigen Zellen. Was nun 
die naheren Eigentiimlichkeiten tier geschwulstartigen Wucherungen 
am Seh~del und Beeken anbetrifft, so 1/~Bt sich da zusammenfassend 
etwa folgendes sagen: dis Wueherungen tragen am Sck/~del und Beeken 
einen mehr oder weniger unseharf begrenz~en Ckarak~er,. bei dem 
das ursprimgtiche C~ewebe (Knochen, Knorpel, Muskula~ur und Fett- 
gewebe) stellenweise noch erhalten bleibt. Das Waehstum in den Lymph- 
knoten, der Milz, Gaumenmandeln, Leber, Darmwand, Zungenschleim- 
haut, Lungen und weiehen H/~uten des Riiekenmarks ist dagegen aus- 
gesproehen knStchenfSrmig, wobei sick die einzelnen KnStchen h~ufig 
zu grSBeren Ziigen und Feldern und Knoten vereinigen. In den Lymph- 
knoten lokatisieren sick dig charakteristischen granulomatSsen Wuche- 
rungen in den Markstrgngen, den Randsinus, vereinzel~ auch in der 
Gef~Badventitia, in den Trabekeln und endlich auch in der stellen- 
weise durehbrochenen Kapsel. Auch in tier Lichtung tier LymphgefgBe 
stSBt man auf die typisehen groBen Zellen. Die Waohstumsausdehnung 
weehseli, stark: einzelne Lymphknoten sind vollkommen dm'chsetzt yon 
dam w~chernden Gewebe und weisen nnr noeh Reste yon lympkadenoidem 
Gewebe, Trabekeln und Sinusr~umen auf. In diesen noch erhaltenen 
Markstr/~ngen sind die Retieulumzellen h~ufig gewuchert, groB und 
neigen zur Abrundung und Abl6sung. Ahnliche Veranderungen sind auch 
an den Sinusendothelien zu beobachten. In den Sinusr~umen sind die 
gtoBen ein- und mehrkernigen Zellen keine Seltenheit, vielfach liegen sie 
in ganzen Komplexen im Sinuslumen. In einigen Lymphknoten sieht 
man auf3erordentliche Mengen yon H~mosiderin in den Retienlumzelten 
und den Endothelien. In der Milz durehsetzen dig eharakteristischen 
Wuckerungen die Pulpa, stellenweise auch die Trabekel, die Wand und 
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Lieh~Ung der Sinusr~ume. Das Waehstum ist derartig ausgedehnt, 
dal3 hier und da nur noch ganz sp~rliche Reste yon Pulpa und KnStchen 
zu erkennen sind; und aueh hier sieh~ man oiue Sehwellung und Abrun- 
dung dor Re~ieulumzellen. In den Gaumenmandeln ist die Ausdehnung 
der Erkrankung nieht so m/~ehtig, wie in den Lymphknoten und der 
Milz. GrSl~ere Bezirke sind noeh gut erhMten, zeigen aber meistenteils 
aueh sehon eine Hypertrophic mud abgerundte Formen der Retieulum- 
zellen. Die Leber zeigt eine kn6tehenf6rmigo Wueherung, vornehmlieh 
im intrMobul/~ren Bindegewebe, zum Toil auch in dor Wand grSberer 
_~ste der Pfortader, sehr viel seltener im interlobulgren Gewebe. Der 
Prozel~ ist viol weniger ausgedehnt als im Lymphknoten und Milz und die 
kleinen Kn6tehen sind stets seharf gegen die Umgebung abgesetzt und 
bestehen bisweilen ausseMiel~lich aus runden oinkernigen Zellen. In 
den Leberzellen, besonders der L~,ppchenperipherie betr/~ehtliche Mengen 
yon Fort- und Lipoidgomisehen, aueh reiehlieh doppeltbreehende Massen. 
Sehr ausgedehnte Wueherungen linden sieh in der Dickdarmwand, wo 
der Prozel~ sich vornehmlich in der Unterschleimhau~ in Form yon 
knStehenartigen Wueherungen abspielt. Hier und da sind aueh die 
SchleimhautknStohen betroffen, im Mlgemeinen iibersehreiten die 
Wucherungen aber nicht die Muscularis mueosae einerseits und die 
inhere Muskelschiekt andererseits. An vereinzelten Stellen sieht man 
aber doch einzelne yon den grol3en Zellen odor ganze Zellkomplexe in 
der Museularis mucos~, im Sehleimhautgerfist, in der s ~uskel- 
schicht und sogar im GekrSse. Die Lymphgef/~l]e sind vielfach aus- 
gefiillt mit grol3en Zellen. Im bas~len Abschnitt der Epithelzellen 
der Lieberkiihnschen Drfisen linden sich feine, nach Smith.Dietrich 
f~rbb~re KSrnehen. Der Wurm/ortsatz zeigt dieselben Vers 
wie der Diekdarm. Dagegen ist die Wand des unteren Diinndarmes 
weniger befallen, aber aueh hier sind kn6tchenf6rmige Ver/~nderungen 
/~hnlieb wie im Dickdarm anzutreffen. In knStchenfreien Teilen sieht 
man einzelne groBe Zellen odor Gruppen yon ihnen i m  Zottengeriist, 
in der Un~erschlelmhaut, dazwischen auch in der Muscularis. Die Lymph- 
gef~Be weisen dieselben Ver~nderungen wie im Diekdarm auf; auch 
hier im basalen Zellabscknitt der Epithelien Smith.Dietrich-positive 
Granula. In der UnterscMeimhaut des Duodenums typische Kn6tehen, 
ebensolehe dicht unter dem Epithel der Zungensehleimhaut. 

In den Lungen breit~n sich die Wueherungen vornehmlich im inter- 
alveol/~ren, interacinSsen, perivascul/~ren und peribronchialen Binde- 
gewobe in typischer Weis0 aus. Daneben finder sich eine Durchsetzung, 
auch der BronehiMwand und der Wandungen gr51~erer Venen, hier stellen- 
weise mit Einwuchern ins Lumen des Gef/~l~es. Eine mehr knStchenfSrmige 
Anordnung finder sich in den Alveolarsepten. Im Gegensatz zu den 
Vor/~nderungen an den anderen Organen fehlt hier die Neigung zu 
Nekrose. Auch im Lumen der Alveolen sind die charakteristisehen 

39* 
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groBen Zellen ~nzutreffen. Wenige ~ypisehe Infiltrate aus ldeiueren, 
mehr lymphoiden Gebilden bestehende durchsetzen alle Wandschichten 
einiger groiler Blutgef~l~e und finden sich bier und da in den Alveolar- 
septen. Diese Wucherungen beruhen tells auf einer vermehrten Binde- 
gewebsneubildung, tells auf dem Auftreten kleiner wenig charakteri- 
stischer runder Zellen. Sonst in der Lunge Zeichen yon Stauung, 0dem 
.un4 ka.tarrhalischer Entziindung. Typische Kn6tchen und Zfige ge- 
wucherter grol~er Zellen mit wenig Nekrose finden sick ferner auf der 
visceralen Pleura. In der Haut liegen die Kn6tchen vorwiegend im 
Stratum papillare, dicht unter dem streckenweise sehr verdiinnten, 
hier und da aueh vollkommen fehlenden Epithel .  An diesen Stellen sind 
die frei an der Oberflgehe zutage tretenden KnStchen yon einer eiwefl3- 
und fettkaltigen Detritussehicht mit Beimengung yon Verhornungs. 
produkten, Leukocyten und Bakterien bedeckt. Von den tieferen 
Schiehten wird - -  in weniger ausgedehntem MaBe - -  das Stratum reti- 
eulare ergriffen. In den Basalzellen linden sich, ebenso wie in mehr 
oberfli~chlich gelegenen Zellen, Smith-Dietrich-positive Granula. In den 
weichen Ri~ckenmar]cshgiuten (oberer Halsteil) kleine typische KnStehen. 
In allen Schiehten der Magenwand nur vereinzelt liegende gro~e Zellen, 
resp. kleine Gruppen derse]ben. Im Herzmuskel selbst fehlen die Wuehe- 
rungen, nut  im perivasculgren Bindegewebe linden sick vereinzelte 
grol~e Zellen. Auch in den Nierenliegen die Zellen nur verstreut im Becken- 
bindegewebe um die grSl~eren Gefai~e herum. In der Hypophyse sieht 
man in einzelnen Driisenzellen des Vorderlappens und Gliazellen des 
Hinterlappens Smith-Dietrich-positive Granula. In der Dura der 
Hypophysengegend einzelne charakteristiscke KnStchen. Alle Schichten 
der Nebeunierenrinde enthalten sekr reichlich Fett-Lipoidgemische 
und groi~e Mengen doppeltbrechender Stoffe. Schilddri~se, Thymus, 
Panlcreas, Glandula submaxillaris, Hoden, Nebenhoden, Prostata, Ham- 
blase, Gallenblase, Halsmarlc, Nervus opticus und Unterhautfettgewebe 
enthalten keinerlei Zellwucherungen. Nur ira Pankreas - -  und zwar 
sowohl in den Parenchymzellen, als auch hauptsachlich in den Langer- 
hansschen Inseln - -  in den Zwischenzellen der Hoden und den Zellen der 
M.--propria der Hodenkanalchen und der Samenblasen sowie in den 
Stroma- und Epithelzellen der Gallenblase sieht man Granula, die sieh 
mit Sudan orange, naeh Smith-Dietrich dunkelbau farben. Die Fett- 
tropfen des sub/cutanen Gewebes fi~rben sick mit Sudan scharlachrot 
mit einer ge]blicken Nuance und nach Smith.Dietrich hellblau; sie ent- 
halten doppeltbrechende Substanzen. 

Wenn wir znr Besprechung des eben beschriebenen Falles iiber- 
gehen, so waren in erster Linie die kliniscken Eigenttimliehkeiten des 
Verlaufes ins Auge zu fassen. Der Fall wird aber vom kliniscb.en 
Gesichtspunkt aus yon Dr. Attig beschrieben und  so sei diese Seite nur 
kurz erwahnt. Die auffallendsten klinischen Erscheinungen sind kier 
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die Veran4erungen an der Haut, die in ausgedehntester Form an Rumpf 
und Bauch als einzelne oder zusammenfliei~ende blaBrStlicke oder 
braune KnStchen auftraten. Zum Teil waren sie mit einem Sckorf 
bedeckt, nach dessen Entfernung eine leieht eingezogene Narbe ersckien. 
Daneben sah man sehr zahlreiehe punktf6rmige Blutungen im Bereiehe 
der erwahnten Kn5tcken und auBerhalb derselben. Sie fand.en sick 
nicht mtr am Stamm, sondern griffen auck auf Hals, Gesicht und Ober- 
schenkel fiber. Ein ahnlickes Zusammentreffen yon kn6tchenfSrmigen 
Efflorescenzen und Blutungenist bish~r im Schrifttum nickt beschrieben 
worden. D~gegen wird auf die Hypercholesterin/~mie in fiinf verSffent- 
lichten Fi~llen hingewiesen; sie wird yon Chiari ~ls besonders charak- 
teristisches Zeichen der Xanthomatose angesehen, t)brigens beobachtete 
Chester in einem seiner F/~lle (44j~thrige Frau) mit ausgedehnter Xantho- 
matose im Skelett und den inneren Organen eine ausgesprochene Hypo- 
eholesterinamie (95mg-0/o nach Autenrieth-Funk). In unserem Falle 
best~nd deutliche Hypercholesterin~mie, und zwar wurde die Menge 
des Cholesterins im Blur in 2 Untersuchungen mit 244 resp. 218 mg-% 
bestimmt. Der kSchste bisher gefundene Cholesterinwert im Blur findet 
sick bei Griffith (397 mg-~ der goringste bei Chiari (192 mg-~ Im 
Falle Rowland fanden sichWerte yon 325 mg-~ die aber bei gebessertem 
Zustande des Kranken atff 111 mg-~ san_ken. Schliel31ich sei bei unserem 
Falle noch auf den verh/iltnismi~13ig guten Allgemeinzustand des jugend- 
lichen Kranken fast w~hrend des ganzen Krankheitsverlaufes hingewiesen, 
ferner auf die periodischen Besserungen und die langsame Erweichung, 
Verkleinerung und sogar v611igen Schwund einz,elner Geschwiils~e. 

Chiari gibt in seinem Bericht eine gedrangte, aber vollkommen 
erschSpfende Beschreibung der Erkrankung in allen ihren Entwicklungen 

- -  sowohl nach der pathologisch-anatomischen, als auch nach der histo- 
logischen Seite. Unser Fall, der morphologisch ein einheitliches Bild 
darstellt, stimmt im ganzen mit dem yon Chiari beschriebenen tiberoin, 
doeh finden sich immerhin einzelne Abweichungen, die erw~hnt zu werden 
verdienen. Dies bezieht sich in erster Linie auf die groI~en ein- und 
mehrkernigen Zellen, die hier sehr wechselnde Mengen yon Fett- und 
Lipoidsubstanzen aufwoisen. Neben grol]en ein- und mehrkernigen 
Zellen, die ausschlieBlich wabiges Protoplasma besitzen, finden sich auch 
Exemplare mit vollkommen komp~ktem Protoplasms. Zwischen diesen 
Extremen lassen sich alle Zwischenstufen finden, wobei auch die GrSBe 
der Vacuolen innerhalb des wabigen Protoplasmas stark schwankt. 
Der Form nach sieht man nicht nur runde und vieleekige, sondern auch 
gestreekte und mit kurzen Ausli~ufern versehene Zellen. Vereinzelt trifft 
man auek groi~e Formen mit einem einzigen, aber sehr groBen Kern; 
unter den mehrkernigen stSl]t man wieder auf Zellen, die auch yon Chiari 
besonders erw~hnt werden und neben zentraler und peripherer Lagerung 
der Kerne, dieselben in ttaufen iibereinanderliegend fiihron, somit an 
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Sternbergsche Riesenzellen erinnern. Wieder andere Formen ~hneln 
den Fremd_kSrper- und den Knockenmarksriesenzellen. Erwi~hnenswerb 
w~re auch die auffallende und sehr verbreitete Nekrobiose und Nekroti- 
sierung des Gewebes in unserem Falle. Die Nekroseherde sind reich 
an ChromatinbrSekeln yon verschiedener GrSl~e, sowie Fetten und 
Lipoiden. Vielfaeh linden sich im Bereich der nekrotischen Bezirke 
auch Blutungen im Gewebe - -  meist allerdings yon nur geringem Umf~ng. 
D~her auch der Befund an Blutzerfallsprodukten innerhalb tier Nekrose- 
herde. Eigentfimliekerweise Iagera sick get ,de um die letzteren her~m 
besonders hiiufig die verschiedenen Arten der grol~en, auch der wabigen 
Zellen. So umfangreiche Ans~mminngen yon Xanthomzellen, wie sie Chiari 
beschreibt, k~men in unserem Fall nicht vor. Nur im zur Probe ~us- 
gesehni~tenen Gewebsstiick yon der Stirn, welches mir yon Prof. R. R6ssle 
zur Durchsicht iiberl~ssen wurde, f~nden sich gr513ere Komplexe aus- 
schliel31ich ein- und mehrkerniger typischer X~nthomzellen, die yon 
vernarbendem Gewebe umgeben waren. Ira allgemeinen lagen aber die 
xanthom~tSsen Zellen immer nur zwiseken allerh~nd Entztindungs- 
zellen, wobei die rein wabigen Formen gegentiber den Zellen mit 
mehr oder weniger kompaktem Protoplasma durchaus in der Minderz~hl 
waren. Ffir unseren Fall ist das Gemisck yon Neutralfetten, Smith- 
Dietrich-positiven Lipoiden und doppeltbreehenden Substanzen eharak- 
teristisch, w~hrend in den F~llen yon  Chiari un4 Schultz.Wermbter- 
Puhl keine Smith-Dietrich-positiven Stof fe  anzutreffen waren. Hierin 
~lmelt unser Fall mekr denen yon Dietrich und Herzenberg. Bemerkens- 
wert sind endlieh die Beziehungen der Smith-Dietrich-positiven Lipoide 
zu den verschiedenen Abk6mmliugen des Ento- und Ektoderms. Solche 
Lipoide f~nden sieh im Epithel des Magen-DarmkanMs, in den Leber- 
zellen, in den Pankreaszellen, besonders in den Langerhansschen Inseln, 
in den Driisenzellen des Hypophysenvorderlappens und in den Gliazellen 
des Hinterlappens in der Epidermis, in den Zellen der Samenkan~lchen, 
der M. propria und den Zwischenzellen des Hodens. Soweit uns das 
Sehrifttum bekann~, erwi~hnt nur Herzenberg d~s Vorkommen yon Smith- 
Dietrich-positiven Lipoiden in den Abk6mmlingen des Ekto- und Ento- 
derms: in der Epidermis, in den Ganglienzellen der Hirnrinde, sowie 
in den Drtisenzellen der Hypophyse und auBerdem des Magens. 

Morphologisch und histologiseh ist jetzt  das Kra.nkheitsbfld im Sehrift- 
turn und in unserem Fall so genau festgelegt, dab wit uns mit einigen 
Verfassern nicht ein~erstanden erkls kSnnen, die mikroskopisch 
keinen wesentlichen Unterschied zwischen der bier besehriebenen Krank- 
heir einerseits derNiemann-PiclcschenForm und anderen, schon ffiiher be- 
k~nnten Xanthomatosen andererseits anerkennen wollen. So sagt Chester: 
,,ira mikroskopischen Aufbau aber besteht kern grunds~zlicher Unter- 
schied zwisehen der Handsehen Krankheit  und Niemann-Pickseher Krank- 
heir, ebensowenig zwisehen diesen beiden einerseits und dem, was sehon 
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seig langem unter dem Namen Xanthom (---- Lipoidgranulom) irgendeiner 
beliebigen 0rtlichkeit wohl bekannt ist". Uns will scheinen, da$ Chester 
hiermit zu wenig seharf unterscheidet. Zun~chst tier mikroskopisehe 
Unterschied zwischen der allgemeinen Xanthomatose oder Handschen 
Krankheit und dem Morbus Nicmann-Pick.  An Hand der Pickschen 
Besehreibung des histologischen Bildes beim Niemann-Pick und der 
mir zur Durchsicht von Prof. R. RSssle /iberlassenen Pr~parate eines 
solchen Falles ist darauf hinzuweisen, dab bei der allgemeinen xantho- 
matSsen Granulomatose der Prozel] einen ausgesprochen knStchen- 
oder herdfSrmigen Charakter tr/~gt, w/~hrend die Ver~nderungen beim 
Niemann-Pick diffus sind. Im ers*eren Falle ist tier granulomatSse 
Charakter deutlich ausgesprochen: iiberall sieht man eine starke proli- 
ferativ-exsudative Reaktion yon seiten des umgebenden Gewebes, die 
beim Niemann-Pick fehlt, auch die Neigung zu sekund/~renVer/~nderungen, 
wie vet allem zur Nekrose, ist beim Niemann-Pick nicht vorhanden, 
wie bei der allgemeinen xanthomatSsen Granulomatose. SchlieBlieh 
ist hervorzuheben, daf~ bei der letzteren in typisehen F/~llen die Lipoide 
aussehliel]lich in den Zellen des Mesoblasts gesloeiehert werden: im 
Reticulum, im Endothel und in den Bindegewebszellen, bei ~ypiscken 
F/~llen Niemann-Pick dagegen in den AbkSmmlingen aller drei Keim- 
blotter. Einer derartigen Verschiedenheit im histologisehen Sinn ent- 
sprechen aueh in anderer Hinsich~ Untersehiede zwischen den beiden 
Krankheitsbildern. Gegen sonstige Xanthome lassen sich die eben 
erw/~hnten Krankheitsbilder ohne we~teres abgrenzen: der Morbus 
Niemann-Pick schon dutch sein unbesehr/~nkt diffuses Auf~reten, 
w~hrend die Xanthomatose KnStehencharakter tr~gt. Auch gegoniiber 
einem generalisierten xanthomatSsen Granulom bestehen wesenfliche 
Untersckied.e: dasselbe ist dutch seine mehr proliferativ-exsudative 
Natur gegeniiber der gewShnlichen Xanghomatose gekennzeichne~ und 
aueh die Iqeigung zu 1Nekrose und Blutungen beherrseht viel mehr das 
Bfld des generalisierten Granuloms als das des gewShnliehen Xanthoms, 
we diese Erseheinungen viel mehr zur/icktreten. 

Der beschriebene Fall bietet einige Eigentfimliehkei~en, die zum Tell 
noch nicht besehrieben worden crier nur in einzelnen F~llen zur Beob- 
aehtung gekommen sind. Es betrifft dies aueh die Ausbreitung der 
Erkrankung auf die versehiedenen Organe und innerhalb dieser auf 
ihre einzelnen Bestandteile. So linden sich bisher noch nicht beschrie- 
ben die Ver/~nderungen an der Zungenschleimhaut in Form typischer 
Zellwucherungen dieht unter dem Epithel mit den charakteristischen 
sekund~ren Ver/~nderungen: Nekrose und Blutungen. Ferner linden sich 
in verschiedenen Absehnitten des Magen-Darmschlauches - -  in der Wand 
des Diekdarmes, des Wurmfortsatzes, des Ileums und Duodenums - -  
neben vereinzelten groBen Zellen in den verschiedenen Wandschichten 
auch typische knS~chenfSrmige, vorwiegend in tier Unterschleimhaut 
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lokMisierte Zellansammlungen mit Nekrose und Blutungen. Aul~erdem 
die erw/~hnto Lymphangitis in Diekdarm und Ileum mit den typiscken 
Zellen im Lumen der Lymphgef/~l~e. Nur Schultz-Wermbter-Puhl erw&kaen 
in ihrem Fall das Vorkommen ,,grol~er Zellen" in den Peyerseken Haufen 
des unteren Dfinndarms and in der Untersehleimhaut des Wurmfort- 
satzes, doeh fehlen in ikrem Fall die Riesenzellen, die Lymphangitis und 
die umschriebenen Kn6tehen mit den sekund/iren Veri~nderungen an 
ihnen. In unserem Fall scion auek die fiber alle Sehichten der 
Magenwand verteilten einzelnen and zu kleinen tt~ufchen vereinigten 
grol~en Zellen erw/~knt. ~brigens beriehtet Herzenberg fiber einen iihn: 
lichen Befund in der Unterschleimhaut des Magens. In den Gaumenmandeln 
land sick ein charakteristisehes Granulationsgewebe mit nekrobiotischen 
and nekrotiseken Ver/~nderungen, Blutungen usw. ; Herzenberg will hier 
vereinzelte Zellen mit wabigem Protoplasma gesehen haben. Ver- 
~nderungen an den Lymphlcnoten sind nut in vereinzelten Fs besehrie- 
ben (Schultz-Wermbter-Puhl, Herzenberg). In unserem Fall fiel auI~er 
der starken VergrSf~erung dor einzelnen Knoten and ihrer, aueh von 
anderen erw~hnten, gelben Sehnittfl/~ehe eine Dureksetzung derselben 
mit ausgedehnten Blutungsherden auf. Im mikroskopischen Bilde linden 
sick die charakteristischen Zelleinlagerungen aueh in den Trabekeln, 
in der Gef~l~adventitia and in der Kapsel, wobei dieselbe stellenweise 
durchbroehen wird. Dieser Befund wird yon anderen Untersuehern nieht 
erw/~hnt. Veri~nderungen in der Milz werden im Sehrifttum nur zweima] 
erw/~hnt (Schultz-Wermbter-Puhl and Herzenberg). Im ganzen gleichen 
unsere Beobaehtungen den bisker besehriebenen, nur in Einzelheiten 
weisen sic einige makroskopisehe and mikroskopisehe Abweiehungen 
auf. Das Milzgewieht betr/igt im F~lle Schultz-Wermbter.Puhl 300g 
23/djiihriges M/idehen), in unserem Falle 110 g (Knabe, 3 Jakre, 10 Monate). 
Die genannten Verfasser spreehen in ihrem Fall yon einer Porphyrmilz, 
Herzenberg erwghnt nur linsengroBe, unregelm~13ig geformte graugelbe 
Herde auf der Sehnittfl/iehe und ebenso gefgrbte kirschgrol~e Knoten 
im kaudalen Toil der Milz, w~hrend bei unserem Fall sehr zahlreiehe, 
sehon durch die Kapsel hindurehsekimmernde, toils weil~liche, toils rote 
erbsengrol3e Horde, vorwiegend in den I~andteilen des Organes beobaehtet 
warden. Auf der Schnittfl~che iiberwogen graugelbliehe Pfink~ehen 
und Streifen, die zum Tefl zusammenflossen und fiber das umgebende 
Niveau leicht kervorragten, Im mfl~roskopischen Bilde sei hervor- 
gehoben, dab die Infiltrate aul~er dem Parenchym auch die Wandungen 
der Venensinus durehsetzen und bisweilen polypenartig ins Lumen 
vordrangen, dasselbe stellenweise sogar vollkommen verlegten. Leber- 
veri~nderungen sind yon vielen Beobaektern beschrieben worden. Das 
A~ffallendste am beschriebenen Fall war einmal die Lokalisation und 
zweitens die Ubereinstimmung der Vers an der Leber 
mit denen der fibrigen Organe. Schon makroskopisch sah man auf 
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der Schnittfl/~che, aber auck 4ureh die Kapsel hiadurchschimmernd, 
eigenartige braunlichgelbe, mi~ einem dunkelroten Hof umgebene 
Kn6tehen. Im mikroskopisehen Bilde verteilen sich die verschieden 
groBen, aus typisehen groBen Zellen zusammengesetzten Herde, die 
nekrotisehe Absehnitte und Blutungen aufweisen, haupts/~chlieh auf 
das Inhere der Leberli~ppchen, wahrend alas interlobuN~re und peri- 
portal.e Gewebe nur wenig durchsetzt erscheint. Xhnliche interaeinSse 
knStehenfSrmige Durchse~zung wird yon anderen Forschera nicht erw/ihnt 
und wenn aueh eine Durchsetzung des interlobul/~ren und periportalen 
Bindegewebes besehrieben wird, so wechselt dieselbe in ihrer St/~rke 
und Ausdehnung, wie auch bisweilen in ihrem Charakter stark. So 
erw/~hnt Chiari eine Verbreiterung der periportalen Felder und ihren 
I~eiehtum an Lymph- und Plasmazellen, jedoch ohne die charakteri- 
stischen grol3en Zellen und ohne Speieherung doppeltbrechender Stoffe; 
Dietrich und Veit erw/ihnen eine Bindegewebsvermehruug uud zellige 
Durehse~zung der periportalen Felder. Im Fall Schultz-Wermbter-Puhl 
fanden sich im verbreiterten periportalen Gewebe auch ~ypische groBe 
Zellen, bei Herzenberg Verbreiterung des periportalen Gewebes und Reich- 
turn desselben, zum Tell auch an wabigen Zellen. SchlieBlieh wird im 
Falle Gri//ith (Wiedemann-Freemann) eine m/iehtige Wucherung xantho- 
mat6sen Gewebes erw~hnt, die zu einem der bfli/iren Cirrhose/ihnlichen 
Bilde gefiihrt hatte. DaB bei einer derartig diffusen Durchsetzung 
der meisten Organe, wie in unserem Falle, auch die weichen Hdiute des 
Riickenmarks ergriffen waren, darf nieht weiter wunder nehmen, obgleieh 
sieh entspreehende Angaben im Schrifttum nicht nachweisen lassen. 
Ver/~nderungen an der Haut werden auch yon Herzenberg erw/ihnt, 
in unserem Falle waren aber die Infiltrate einmal yon nekrotisehen und 
nekrobiotisehen l~rozessen sowie Blutungen begleitet und erstreckten 
sieh nieht nut auf das Stratum papillare, wie bei Herzenberg, sondern 
fanden sich aueh im Stratum reticulare. 

Was nun die gewebliche Herkun]t des Zellmateriales in den Wuehe- 
rungen des generalisierten xanShomatSsen Granuloms anbetrifft, so 
liegt kein Grund vor, bei ibm nicht auch einen doppelten Ursprung 
der Zellen anzunehmen, wie bei sonstigem Granulationsgewebe: einen 
histiogenen und einen h~matogenen. Die Zellen des histiogenen Anteils 
sind vor ahem als Abk6mmlinge der Retieulum- und Eudothelzellen 
anzusehen. In unserem Fall lieB sich h/~ufig an den Retieulumzellen 
der  weniger befallenen Bezirke in den Lymphknoten eine Wueherung 
beobaehten, die vielfach eine Neigung dieser Zellen, sich aus dem gemein- 
samen Verbande zu 16sen, erkennen lieB. ~mliche Ver/~nderungen zeigten 
aueh die Sinusendothelien und die Endothelien der Lymphgefgl3e im 
Durra, deren Lumen bisweflen yon ganzen Komplexen typischer grol]er 
Zellen angefiillt war. Aueh die Endothelzellen der Blutgef/~Be und Capil- 
laren enthielten h/~nfig Fette und Lipoide. Aueh Schultz.Wermbter-Puhl, 
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Rowland, Herzenberg, Ho/er, Chiari u.a. sehen im geticuloendothel 
das Muttergewebe ffir die spezifischen grol~en ZelIen. Chiari land 
iibrigens in den sonst unveriinderten Kup//erschen Sternzellen der 
Leber gespeichertes Cholesterin. Ein weiteres Entstehungsgebiet wi~ren 
die Gefiil~wandungen im weiteren Sinne. Hierauf wiirden die vielfachen 
knStchenfSrmigen Infiltrate in der Gefs sowie der gesamten 
Wand der Lymphknotenge~lle, der Milzvenen, der Pfortader- und 
Lungenvenen~ste hinweisen. Die Beobachtungen Herzenbergs sprechen 
fiir eine derartige Entstehung d_er Zellansammlungen in tier Haut. 
Soweit aus dem Auftreten der knStchenartigen Gebflde in den Trabekeln 
und der Kapsel der Lymphknoten, sowie aus dem Vorhandensein 
einzelner grol~er Zellen im Bindegewebe des Nierenhflus ein Schluil 
erlaubt ist, kSnnten die yon Gewebe abstammenden Zellen auch aus 
reguliiren Bindegewebszellen hervorgehen. 

Das Ergebnis der chemischen Untersuehung an den Massen des 
Sch~idels, der )lilz, der Leber und des Unterhautfettgewebes, soll i n  
der anschliellenden Arbeit yon Dr. Kleinmann mitgeteil~ werden. Es 
hat unsere morphologischen Beobaehtungen best~tigt und daneben das 
Versti~ndnis fiir das mikroehemische und mikrophys!kMische Verhalten 
der Fe~te und Lipoide sowie ihrer gegenseitigen Mengenbeziehungen 
erweiter~ und vertieft. 

Die Entstehung dieser Krankheit ist bisher als noch nictlt gekl~rt 
anzusehen. Auch der yon uns beschriebene Fall hat keinerlei neue Stiitz- 
punkte fiir die LSsung dieser Frage beitragen kSnnen. Die allerver- 
schiedensten Meinungen fiber diesen Punk~ sind schon ge~iuttert worden, 
ohne dal~ eine v0n ihnen in genfigender Weise begrfindet w~ire und eine 
allgemeine Anerkennung gefunden hittte. Die Meinungsverschiedenheiten 
sind schon deshalb so groB, weft urs~chlich ganz verschiedenartige Vor- 
g~nge zu diesem Symptomenkomplex gehSrende Teilerscheinungen her- 
vorrufen kSnnen. 

Die endokrine, ,,dyspituitarische" Theorie der Entstehung hat sich 
als unhaltbar erwiesen; einmal weft die entsprechende Organtherapie 
(Pituitrin) ohne Einflull auf den Verlauf der Krankheit bleibt, haupt- 
s/ichlich aber, weft in vielen F~llen (Chiari u. a.) der drfisige Anteil der 
Hypophyse morphologisch nicht ver~indert war, in anderen Fiillen 
hingegen, wo der Itypophysenvorderlappen die fiir diese Erkrankung 
typischen Veriinderungen aufwies (Veit) dieselben als sekund/ir zu 
betrachten sind. 

Auch ein rein blastomatSser bzw. sarkomatSser Charakter kann den 
Wueherungen nicht zugesprochen werden (Dietrich, Kyr/slund). Die 
Wuchernngen in den einzelnen Organen sind ganz augenseheinlich in jed_em 
einzelnen Fa!l das Wachstumsprodukt ortsstiindigen Gewebes und nicht 
Metastasen eines an einer bestimmten Stelle des Organismus prim/ir 
gewucherten Organgewebes. Wollte man den Prozel~ als blastomatSsen 
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anerkennen, so mfiBte man die Annahme maehen, dab das Gew/ichs gleich- 
zeitig in sehr vielen Organen auftri t t  - -  eine Erscheinung, fiir die in 
der Onkologie keine Parallele besteht. Dafiir liegt aber keine Notwendig- 
keit vor, denn das Gesamtbi]d der morphologisehen Verinderungen: 
die Wueherung der mesenchymalen Gebilde mit Auftreten typischer 
zelliger Bestandteile des Granulationsgewebes, das Einsetzen nekro- 
biotischer und nekrotiseher Ver~nderungen als sekund~re pathologische 
Waehstumserseheinungen und sehlieBlich die Vernarbungsvorg/~nge 
legen die vJel zwanglosere Auffassung des ganzen Bildes als gew6hn- 
liche Granulation nahe. 

Von einzelnen Forschern (Grosch und Sti/el, Thomson und Keegan, 
Dunn u. a.) wird eine infektiSse Entstehung angenommen, yon anderen 
(Chiari u. a.) abgelehnt. In unserem Fall wurden aus dem Leichenblut 
h/~molytische Streptokokken gezfichtet. Eine Reihe yon Organen und 
Geweben vcurden nach Weigert und Levaditi-Yamamoto mit negativem 
Ergebnis gef/~rbt. Natfirlich wollen wir aus diesem negativen Befund 
ke ine  bindenden Sehltisse in irgendeiner Richtung ziehen, jedenfalls 
ist abet die Armahme entziind]ieher Vorg/inge schon nach Art und 
Charakter der vorliegenden Ver/~nderungen nicht yon der Hand zu 
weisen. Es liegt dabei aueh nahe, nach einem Erreger - -  sei es bakterieller 
oder ehemiseher Natur  - -  zu sucheu. Ffirs erste ist er aber nieht gefunden 
und es wird auch, wie erw/ihnt, yon manchen Untersuchern die ent- 
ziindliche Natur  fiberhaupt nieht anerkannt. Die Anwesenheit yon 
Pseudoexanthomzellen spricht keineswegs gegen die entzfindliehe Theo- 
rie, denn sic wird z. B. fiir die Aktinomykose, deren infektiSser Charakter 
einwandfrei feststeht, geradezu als charakteristiseh angesehen. Auch sonst 
ist das Vorkommen dieser Zellen bei chronischen Erkrankungen entziind- 
licher Natur  keine Seltenheit. So hat noch kiirzlich Frei]eld i bei Lympho- 
granulomatose wabige Zellen beschrieben, die Smith-Dietrich-positive 
Stoffe enthielten. 

Ebenso wenig gekl/~rt ist die Frage, ob irgendeine chemische Substanz 
als ausl6sehdes Moment in Frage k/ime. Die innerhalb der Zellen gefun- 
denen Verbindungen - -  das Neutralfett, Lecithin und doppeltbreehende 
Lipoide--k6nnen j edenfalls fiir ein derartig umfangreiches und aggressives 
Wachstum, das nieht nut  die Weichteile, sondern auch kompakten 
Knochen vollst/indig zerst6rt, nicht verantwortlich gemacht werden. 
Neutralfette scheiden ja ohne weiteres hierfiir aus, aber auch das Leci- 
thin kommt nicht in Frage, daes  einmal 1/~ngst nicht in all6n F~llen dieser 
Erkrankung naehgewiesen ist mid beispielsweise beim Niemann-Pick 
trotz ausgiebiger Lecithinspeicherung die reaktiven Erscheinungen nur  
sehr schwach ausgepr/~gt sind. Es bleiben die doppeltbrechenden Stoffe 
- -  Cholesterin und Cholesterinester. Beziiglieh derselben 1/tBt sick nut  

1 Virchows Arch. 277, 595. 
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auf die 1/~ngst bekannten xanthomatSsen Gebilde in der Hau t  und in 
anderen Organen hinweisen, w o  die Reaktion seitens der Umgebung 
nur sehr gering ist, oder auch vollkommen fehlt. Ubrigens kennen wit 
eine Reihe yon Erkrankungen, wie chronische Nephritis, gyper tonie  
usw., welche zu einer Hypercholesterin~mie fiihren, die weit hShere 
Werte erreichen kann (400, 500, 600 bis zu 900 rag-% ), mls in unserem 
Fall, bei denen aber jedes pathologische Waehstum fehlt. Sehlieltlich 
ergibt much eine experimentelle T3berladung des Organismus mit Chole- 
sterin, wie sie am Tierversuch zur Erreichung: einer kiinstliehen Arterio- 
slderose (Anitsehkow, Chalatow) erzielt wurde, keine so starke Gewebs- 
remktion. Nun ist allerdings darmuf hinzuweisen, daft in unserem Fall 
die Choles~erinester stark iiberwogen (in der Geschwulstmasse des 
Sch~delknoehens war das Verhgltnis Cholesterinester: Cholesterin 

5,01 : 1, vgl. unten Kleinmann) ; dieselben fiben immer in den kolloida- 
len Lipoidfettgemischen, wie Epstein und Lorenz muf Grund der Unter- 
suehungen yon Spranger und Degkwitz, ebenso wie much Chiari hervor- 
heben, eine musgesprochen entmischende Wirkung runs. Eine derartige 
Ausf~llung yon Lipoidsubstmnzen sch~digt natiirlich die Zellen und hierin 
ist vielleicht, naeh Chiari, neben der ~nf~nglichen Gefs der Horde 
der Gruad ffir die Nekrose im Bereieh der wmbigen Zellen zu suehen. Diese 
freigewordenen musgefmllenen koltoidalen Massen wirken nut  mls Fremd- 
kSrper und rufen die Entwicldung des Granulationsgewebes hervor. 
So ist denn Chiari auch geneigt, in der Sttirung des Cholesterinstoff- 
wechsels die Ursache der Granulombildung zu suchen. 

Auch sons~ sieht eine Reihe yon Verfassern dms prim/~re Moment 
dieser Erkrmnkung in einer StSrung des L ipo id - resp .  Cholesf~rin- 
stoffweehsels. Das generalisierte xaDthomatSse Grmnulom wiirde dmnn 
nmeh Pick als viertes Glied einer Gruppe yon Erkrankungen einzureihen 
sein. Dmzu gehSren: Morbus Gaucher (StSrung des Cerebrosidstoff- 
wechsels und der Ablagerung yon Kerasin in den Zellen), Morbus Niemann- 
Pick (StSrung des Phosphatidstoffwechsels und Ablagerung yon Lecithin) 
und sehlieBlich die Xanthomatose der Haut,  der Sehleimh~iute und 
der inneren Organe. gichtiger w~re aber zu sagen, dal~ all diese Krank- 
heiten dureh eine StSrung des Lipoids~offwechsels charakterisiert werden, 
daft gerade durch diese StoffweehselstSrung erst die Symptome ausgelSst 
werden. Die ursmehe dieser Stoffweehselanomalie - -  und damit aueh 
aller Erscheinungen - -  w/~re aber noch aufzukl/~ren. Indem sich z. B. 
Abrikoso//und, Herzenberg in diesem Sinne auBern, wollen sie als prim~re 
Ursache des Lipoidstoffwechsels eine Konstitutionsanommlie sehen, die 
dmnn, z .B .  bei unserer Erkrankung, zu eider Cholesteringmie ffihrt. 
Chiari sieht neben einem ~hnlichen Versagen der Zellen bei der Ver- 
arbeitung des Cholesterins aueh eine Abwegigkeit des Cholesterinstoff- 
wechsels im allgemeinen. Mithin trifft diese Erkrankung nur stoffweehsel- 
m~f3ig in ihrer Konstitu~ion nicht vollwertige Individuen. Wenn wir uns 
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diesen Erw/~gungen anschliel~en, so mill]ten wir also fiir das generalisierte 
xanthomatSse Granulom mindostens 2 Faktoren annehmen: oinmal 
eine angeborene konstitutionelle Anomalio trod zwoitens eine StSrung 
des Lipoid- resp. Cholesterinstoffwechsels. Was die Konstitutionsano- 
malie anbetrifft,  so waren im hier beschriobenen Fall auBer einem offenen 
Foramen ovale keine weiteren EntwicklungsstSrungen zu finden. Dies- 
beztiglich land Chiari einen Iinkssei~igen Kryptorehismus bei ~oilweise 
offenem Loistenkanal und sehr enge und zarte Gef~$e;  Dietrich sah ein 
ErhalSenbleiben der t/enacava superior sin. ; ferner fanden sieh eine fotale 
Lappung der •ieren (Chiari, Veit, Thomson-Keegan-Dunn) und blaue 
Slderen (Chiari, Christian). Immerhin scheint die Erld~rung oines nicht 
nur im friihen Kindes- sondern auch im l~eifealter auftretenden 
Leidens durch eine konstitutionelle Dokomposition der Zellen sehwer 
anff~ngig, ganz im Gegensatz zur Niemann-Pickschen Krankheit ,  die 
ja schon im S/s auf~ritt (Chiari, Dietrich, Hochstetter und Veit). 
Diese sp/~te Realisation einer bestehenden ZellstSrung liege sick vielleieht 
durch ein versp/~totes Eintreten de s  zweiten Faktors, der allgemeinen 
LipoidstoffwechselstSrung, erkl/~ren. Dieselbe kSnnte ers~ im sp/~teren 
Leben auftroten und so zur Manifestation des Leidens fiihren. Allein 
in einer Reihe von Fgllen war eine bedeutende Besserung im Verlauf der 
Krankhei t  zu beobachten (Rowland), auch morphologisch kamen die 
Knochendefekte teilwoise (He]or) odor gar vollst/~ndig (Schiitler) zur 
Ausheilung. Dioser Umstand ist natiirlich bei der Annahme einer Kon- 
stitutionsanomalie schwer verst/~ndlich. Beziigilch des zweiten Faktors 
der allgemeinen St5rung des Cholesterinstoffwechsels, die sich in einer 
Cholesterin/~mie guSert, sei zu bedenken, dal~ naturgem/~l~ die physio- 
logisehen Cholesterinlager - -  die Nebennieren - -  iiberfiillt werden 
mul~ten und dann erst das reticuloendothelialo System - -  an der Spitze 
Milz, Lymphknoten, Knochenmark und Leber - -  als Speieherapparat 
in Kraf t  ~reten mul~ton. Bei unserer Krankhoit  ist aber die Speieherung 
keineswegs eine diffuse, sondern eine herdfSrmige und beginnt in den 
Knochen - -  merkwiirdigerweise unter Bevorzugung der Sch/~delknochen, 
w/~hrend Milz und Lymphknoten - -  die Mittelpunkte des reticulo-endo- 
thelialen Apparates - -  iiberhaupt kein Cholesterin speichern odor erst 
sehr vie1 sp/~ter als die Knochen in Mitleidenschaft gezogen werden. 
Dieser Umstand wird durch keine der uns bekannten Tatsachen erkliirt. 

Wie aus dem oben Gesagten klar hervorgeht, bietet das generalisierte 
xanthoma~Sse Granulom ein in jeder Hinsieh~ eigent~mliches Bild und 
unterscheidet sick in vielem yon der Niemann-Pickschen Krankhei t .  
Und dennoeh gibt es einzelne, beiden Prozessen gemeinsame Ziige. 
An erster S~lle ist dabei der ehomische Charakter des in den Zellen 
gespeicherten Lipoids zu nennen: in beiden F/~llen findet sich das Phos- 
phatid Lecithin. Nach Versd w/~re dem keine grebe Beachtung bei- 
zumessen, da in jedem Lipoidfeftgemisch der eine odor andere Stoff 
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vorwiegt; so pflegen im aligemeinen z .B .  beim Niemann-Pick keine 
doppeltbrechenden Substanzen vorzukommen, in einem yon Smetana 
beschriebenen Fall wurden sie aber doch nachgewiesen. In  einigen 
aufs Genaueste untersuchten F/~llen yon generalisiertem xanthomat6sem 
Gr~rmlom (Schultz-Wermbter.Puhl, Chiari) wrtrde, im Gegensatz zu 
unserem Fall, kein Lecithin gefunden. Endlich fauden sich im hier 
beschriebenen Fall Smith-Dietrich-positive G r ~ u l a  in Parenchymzellen 
zahlreicher Organe, Abk6mmlinge sowohl des Ekto- wie des Endoderms 
- -  ein sonst ffir die Niemann-PiclcscheKrankheit charakteristischerBefund. 
Auch auf 4ie vielseitige Ausbreitung des Prozesses in unserem Fall in 
den verschiedensten Organen und Geweben sei hingewiesen. Wir fanden 
Wucherungen in Milz, Lymphknoten und Leber, die sonst l~ngst nicht 
immer befallen waren. Von allen F~llen erw~hnt nut  Herzenberg d~s Auf- 
treten Smith-Dietrich-positiver Granul~ in  AbkSmmlingen ~ller drei 
Keimbls Wit  erkls uns deswegen ~ber keineswegs einverstanden 
mit Herzenberg, d e r  das generalisierte xanthomat6se Granulom nur als 
Sondefform des Niemann-Pick auffassen will. Auch Lubarsch u.a. 
leknten schon frfiker diese Auff~ssung ab. Wir wollen blo~ aadeuten, 
4a13 weitere Beobi~chtungen vielleicht F/~lle liefern k6nn~en, die diese 
beiden Krankl~eitsformen einander noch mehr ni~kern und eventuell 
sogar Ubergangsformen zwischen ihnen aufstellen lieBen. 
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