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Im élteren Schrifttum sind Mitteilungen tiber Knochenveranderungen
bei Lymphogranulomatose sehr selten. Die frithesten sicheren Hin-
weise finden sich bei Frankel und Nonne.

38jahrige Frau mit spastischer Parese beider Beine und Gefiihlsstdrungen von
den Brustwarzen an abwérts. Diagnose: Wahrscheinlich primére, extramedullire
Geschwulst mit Zusammenpressung des Riickenmarkes auf der Hohe D 4—5
(Nonne). Am 18.7.11 Laminektomie durch Sick und Entfernung einer grauweiflen,
speckigen, der Riickenmarkshinterfliche vom 4.—8. Brustwirbel aufliegenden Masse.
Histologisch lymphogranulomatoses Granulationsgewebe. 9 Tage spiter Obduk-
tion durch Frdnkel: Lymphogranulomatose Infiltrate in den linksseitigen supra-
claviculdren Lymphknoten, in der Spitze der linken Lunge, in Milz und Leber und
im 1.—5., 8. und 11. Brustwirbel. Zum Teil hatte das Granulationsgewebe die
Zwischenwirbellécher durchwuchert und zur Kompression der Nervenwurzeln ge-
fithrt. 10 Jahre spater beschreibt Askanazy cinen Fall von Halswirbelséulen-
Lymphogranulomatose mit Zusammenbruch des 4. Halswirbels und Wurzellahmung
nach dem Typus Duchenne-Erb.

In neuerer Zeit sind durch die radiologische Untersuchung der Kranken
6fters Knochenmitbeteiligungen aufgedeckt worden und die Befunde
von Kimpel 1930 in einer Arbeit zusammengefaf3t worden. Tine patho-
logisch-anatomische, besonders histologische Bearbeitung auf Grund eines
gréBeren Materials fehlte bisher.

Die éltesten im Schrifttum niedergelegten Mitteilungen von Knochen-
Lymphogranulomatose sind sehr vorsichtig zu bewerten. Eine gute
Kritik iiber die Fille von Bevacqua, Hammer, Nothnagel gibt Hirschfeld
(S.559), der wir uns voll anschlieBen. Sehr schwierig ist oft die Be-
urteilung der im amerikanischen Schrifttum niedergelegten Fille, da
vielfach Lymphogranulomatose, Lymphosarkomatose und manchmal
auch noch lymphatische Leukédmie als Krankheitseinheit aufgefaf3t
werden (Levin, MacCarty, Warthin u. a.). Auch aus den histologischen
Beschreibungen geht nicht immer klar hervor, mit welcher dieser
Krankheiten wir es zu tun haben. Befunde und Hundertzahlen tber
Knochenmitbeteiligung beim Morbus Hodgkin beziehen sich daher meist
auf alle drei Krankheiten zugleich. Es kann nicht scharf genug gegen
diese Verwirrung schaffende Zusammenziehung von Lymphogranulo-
matose und Lymphosarkom Stellung genommen werden. Lympho-
granulomatose ist eine Infektionskrankheit. Dafiir sprechen die Viel-
gestaltigkeit des lymphogranulomatdsen Gewebes, sein Aufbau aus
lauter Entziindungszellen, die Neigung zur spontanen Vernarbung, die
haufige Milzmitbeteiligung. Lymphosarkomatose dagegen ist ein ge-
schwulstiges Leiden mit auBerordentlich seltener Milzmitbeteiligung.
Das histologische Bild ist sehr verschieden vom voll entwickelten Bild
der Lymphogranulomatose. Ein Zusammentreffen von Lymphogranulo-
matose und Lymphosarkom habe ich wunter meinen 50 Féllen nie
beobachten koénnen, ein Zusammentreffen von Lymphogranulomatose
und Iymphatischer Leukdmie nur einmal. Die aulerordentliche Seltenheit
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dieses Befundes spricht gegen engere entstehungsgeschichtliche Be-
ziehungen zwischen beiden Krankheiten.

Das der Untersuchung zugrunde gelegte Material umfalit 50 Fille
von Lymphogranulomatose, davon sind 48 durch Sektion, 2 durch
Probeausschneidung sichergestellt. Der jiingste Sektionsfall war 12 Jahre,
der alteste 77 Jahre alt. 16 Todesfille fallen ins 3., 12 ins 4. Jahrzehnt.
23 Kranke waren minnlichen, 27 weiblichen Geschlechts. Nur histo-
logisch einwandfreie Falle wurden verwertet, alle atypischen dagegen
ausgeschieden.

Auf Grund der verschiedenen Sektionsbefunde ergibt sich, daB
ahnlich wie die Lungen (Versé), Nieren und anderen Organe, die Knochen
bei Lymphogranulomatose auf zwei verschiedenen Wegen von dem
Entzindungsproze ergriffen werden konnen:

1. durch unmittelbares Ubergreifen der lymphogranulomatésen
Perilymphadenitis anf den Knochen,

2. durch Metastasen auf dem Blutwege.

Beide Formen der lymphogranulomatisen Osteomyelitis unterscheiden
sich durch Sitz und Zahl der Herde, durch die verschiedemen Iklinischen
EBrscheinungen, durch das Rontgenbild und den pathologisch-anatomischen
Befund. Unmittelbares Ubergreifen der Infiltrate auf den Knochen
konnte ich unter 50 Fillen 12mal beobachten (Tab. 1).

Tabelle 1.
Fall | Name | Alter | ¢ Sitz der Entzindung S.-Nr.
1 Sch. L. 43 | w 2. und 5. Lendenwirbel 992/27
2 188 23 | w Lendenwirbel, mehrere Rippen 484/27
3 | S.H. 34 m. 4. Lendenwirbel
4 | s m ‘ 3¢ . w. |3 und 4.Lendenwirbel
3 | N.R. | 36 \ w. 9. Brustwirbel, Riickenmarkskompres-| 72/32
s10n
6 | H. M. 22 w, 6. und 7. Halswirbel, 1. Brustwirbel, | 3003/30
‘ Riickenmarkskompression ’
7 1 L. M 21 w 2. und 3. Lendenwirbel, rechter Kreuz-| 930/31
‘ beinfliigel
8 | W. L. 25 w. Brustbein, mehrere Halswirbel, Spon-| 327/26
{ ; tanfraktur rechter Oberarmknochen
9 | R.E. 39 ¢ m. Brustbein, 6. Rippe rechts 889/27
10 | St.B. [ 68 w. Brustbein | 264/28
F. L. ’ 23 w. | Linkes Schliisselbein 201/21
M. X, 58 . w. 1. und 2. Rippe, Querfortsitze der { 375/22
| Halswirbel links

5 Falle zeigten eine himatogene Knochenmarksinfiltration in unge-
wohnlich groBer Ausdehnung (Tab. 2).

Im Schrifttum ist bis heute auf die Entstehungsart der lympho-
granulomat ésen Osteomyelitis nur wenig Riicksicht genommen worden.
Die vorwie gend radiologisch festgestellten Prozentzahlen umfassen fast
ausschlieB lich Knocheninfiltrate, die sich per continuitatem entwickelt
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Tabelle 2.

Fall Name Alter scﬁgc-zht Sitz der Entziindung 8.-Nr.
11 K. A. 47 m. Alle Wirbel 157/24
12 M. J. 55 m. Alle Wirbel, Brustbein, Oberschenkel{ 170/29
13 G. H. 35 nm. Alle Wirbel, Brustbein, Oberschenkel| 701/29
14 | U. E. 54 m, Alle Wirbel, Oberschenkel 1137/29
15 B. W. 20 m. Wirbel, Brustbein, Oberarmknochen, | 1179/30

Oberschenkelknochen

haben mit Ausnahme der seltenen, auf dem Blutwege entstandenen
Schideldachherde und zentralen Infiltrate in den langen Rohren-
knochen. Bei den amerikanischen Forschern sind auch oft Knochen-
lymphosarkome mitgezéhlt. Die Zahlen lassen sich daher nur unvoll-
kommen miteinander vergleichen. Die groBen Unterschiede beruhen
weiter darauf, daB radiologisch nur ein Teil der Knochenherde fest-
gestellt werden kann und andererseits die pathologisch-anatomische
Untersuchung des Knochensystems oft nur unvollkommen-méglich ist.

Die Zahlenwerte fiir die Haufigkeit der Knochen-Lymphogranulo-
matoge sind folgende:

Baldridge-Awe . . unter 46 Fillen 6mal = 13,0%
Barron. . . . . . ' 24, 5, =208%
Burnam . . . . . . 173, 2, = 1L1%
Dresser (1926) . . 95 4, = 42%
Dresser (1931) . . ,, 149 ,, 16, =10,7%
Grudzinsky . . . . 9 1, =11,1%
Hollborn. . . . . 19 9, =47,3%
Kimpel-Belot . . . ,, 33 4, =12,1%
Kremser . . . . . . 51, 2, = 39%
Tetamer . . . . . . 8 7, =81,58%
Voorhoeve . . . . 21, 5, =238%

Eine reine und primdre Knochen-Lymphogranulomatose gibl es nichi.
In allen meinen Fallen bestanden neben den Knochenherden immer
noch entziindliche lymphogranulomatése Lymphknotenschwellungen.
Die Ausdehnung dieser Lymphknoteninfiltrate kann sehr verschieden,
manchmal sehr unscheinbar und nur histologisch nachweisbar sein.
Krumbhaor beschreibt allerdings ein priméir vom Oberschenkelknochen
ausgehendes, ausschlieflich auf Knochenmark und Milz beschrinkt ge-
bliebenes Lymphogranulom. Die bei der Sektion nicht vergréBerten Lymph-
knoten wurden aber histologisch nicht untersucht. Die Untersuchung
des Falles ist unvollkommen, seine Deutung daher nicht beweisend.

I. Knochen-Lymphogranulomatosen, die durch unmittelbares Ubergreifen
der Entziindung auf den Knochen entstehen.

Zum Eindringen durch Annagung sind besonders diejenigen Knochen
geeignet, die keinen geschlossenen Knochenmantel besitzen. Wirbel, Rippen
und Brustbein besitzen eine durchbrochene Corticalis Die Rindenliicken
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bilden die natiirlichen Eintrittspforten fir das Granulationsgewebe.
Andererseits hingt die Hdufigkeit, mit der die einzelnen Knochen von
Granulationsgewebe angegriffen werden, von ihrer Lagebezichung zu den

Abb.1. Schematische Dar-
stellung der I.okalisation
derl.g. Knocheninfiltrate,
bei unmittelbarer Infiltra-
tion der Knochen von den
Lymphknoten aus.
Schwarz: hiufige Lokali-
sation, schraffiert: ziem-
lich h#&ufige Lokalisation,
punktiert: seltene
Lokalisation.

Lymphlknoten ab und von der Héiufigkeit, mit der
die verschiedenen Lymphknotengruppen an Lympho-
granulomatose erkranken. Weitaus am hiufigsten
wird die Wirbelsdule durch das Granulations-
gewebe angegriffen. Dann folgt das Becken, be-
sonders die Umgebung der Articulatio sacro-iliaca
und die Crista iliaca. Fast in gleicher Haufigkeit
wird auch das Brustbein in den Entziindungs-
prozel mit einbezogen. Nach einer Zusammen-
stellung von 83 Féllen (73 Fallen aus dem Schrift-
tum und 10 eigenen Fillen) ist die zahlenmaBige
Beteiligung der einzelnen Knochen folgende:

Wirbel . . . . . . .. in 52 Fillen = 62,6 %
Becken . . . . . . .. in 18 ,, =21,8%
Brustbein . . . . . . L. in 13, =15,7%
Rippen . . . . . .. in 9 = 10,8%

Schulterblatt und Schliisselbein in je”2 Fallen (Abb.1).

Gleichzeitig kdénnen auch mehrere Knochen
und mehrere weit auseinander liegende Knochen-
gruppen angegriffen werden oder andere Organe
von lymphogranulomatosen Infiltraten durch-
drungen werden, vor allem die Nerven und
Muskeln, seltener Luftrohre und Schilddriise,
gelegentlich das Brustfell und tber Brustfell-
verwachsungen hinweg die Lunge.

a) Lymphogranulomatose der Wirbelsiule.

Unter 83 Fillen ist die Wirbelsdule 52mal
durch lymphogranulomatise Infiltrate von den
pravertebralen Lymphknoten aus usuriert worden.
Entsprechend der Verteilung dieser Lymphknoten
in 2 Gruppen vor der Hals- und oberen Brust-
wirbelsaule einerseits und vor der Lendenwirbel-
siule andererseits, ergreift die Entziindung in
erster Linie die unteren Hals- und oberen Brust-
wirbel und die Lendenwirbel. Am héaufigsten
dringen die Infiltrate in den 2. Lendenwirbel ein.

Das Verhalten ist gegensiitzlich zur Tuberkulose, bei der vor allem die
unteren Brust- und die Lendenwirbel erkranken (Abb. 2). Oft werden
mehrere Wirbel zugleich angegriffen. Unter 36 Fillen waren in 8 Féllen
nur ein Wirbel ergriffen, in 9 Fillen 2 Wirbel, in 8 Fillen 3 Wirbel,
in 5 Fillen 4 Wirbel und in je einem Fall 6, 7 und 9 Wirbel.
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Reine Wirbelknochenherde sind selten. Gleichzeitig werden fast
immer die spinalen Nervenwurzeln vom Granulationsgewebe mit ein-
gescheidet. In iiber der Halfte der Fille dringen die Infiltrate durch die
Zwischenwirbellocher in den Wirbelkanal ein, umwuchern und kompri-
mieren das Riickenmark.

Wirbellymphogranulomatose ohne Riickenmarkskompression 1.

Fall 1, Sch. L., 43 Jahre, gestorben 4.12. 27, S.-Nr. 992/27. Tief-
greifende Annagung des 2. und 5. Lendenwirbels. Kompressionsbruch
des 2. Lendenwirbels.

Beginn der Krankheit im Friihjahr 1925 mit rotfleckigem, heftig juckendem
Hautausschlag, der fast 2 Jahre lang vollkommen erfolglos als Ekzem behandelt

wird. Kein Fieber. Herbst Lymptogranalon 36/l Tuberkulose 50/
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zahlreiche, zum Teil mit sy o Schematische Darstellung iiber die Hautigkeit
Krusten belegte Kratzspu- der Lokalisation von Lymphogranulomatose und
ren. In der linken Supra- Tuberkulose in den verschiedenen Wirbeln.

clavicilargrube einige frei

bewegliche, nicht druckempfindliche, auf der Unterlage gut verschiebliche kirsch-
bis walnuBgroBe Knoten. Kleinere Pakete in der rechten Supraclaviculargrube
und in beiden Leistenbeugen. Herz o.B. Geringgradige Dampfung iiber der
Lunge rechts unten vorn. Keine Rg. Milz vergroBert, etwas druckempfindlich.
Temperatur 37,5°. Puls 98, Blutdruck 90, Hamoglobin 72%. Diazo im Harn
negativ. Thorax-Réntgenbild (14. 7. 27): Starke, nach oben scharf begrenzte Ver-
schattung der mittleren und unteren Teile des rechten Lungenfeldes.

Unter der Strahlenbehandlung véllige Riickbildung der Lungenherde bis auf
einen Strang entlang dem rechten Unterlappenhauptbronchus. Ende Juli heftige
Hals- und Rickenschmerzen. 6. Brustwirbel auf der linken Seite druckempfindlich.
Radiologisch Usuren an der Vorderfliche des 2. und 7. Brustwirbels. Anfangs

L Fiur die Uberlassung der Krankengeschichten bin ich den Herren Prof.
O. Naegeli, Direktor der Medizinischen Universititsklinik Ziirich, Dr. O. Roth,
Chefarzt der Medizinischen Abteilung des Kantonsspitals Winterthur, Prof. H. R.
Schinz, Leiter des Rontgeninstitutes des Kantonsspitals Ziirich, und Dr. W. v. Wy,
Chefarzt der Medizinischen Abteilung der Krankenanstalt Neumiinster, Ziirich,
zu groflem Dank verpflichtet.
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August Entwicklung spezifischer knotiger Infiltrate an beiden Vorderarmen, Zu-
nahme des Juckreizes, Gewichtsabnahme. Auf Bestrahlung wieder vélliges Schwin-
den der Hautinfiltrate, Im weiteren Krankheitsverlauf Sekundarinfektion zahl-
reicher Kratzstellen. An Riicken und GesdB, in beiden Achselhohlen und an den
Beinen zahlreiche Furunkel, die zum Teil eingeschnitten werden miissen. Exarti-
kulation der Endphalange des rechten Mittelfingers wegen Panaritium. Dauernd
hohe, remittierende Fieber. 29.9.27 Diazoreaktion im Harn positiv. 4.12.27
Tod 10 Uhr abends nach kurzem Koma mit doppelseitigem Exophthalmus,
starkem Odem der rechten Gesichtsseite, gesteigerten Reflexen, positivem Babinski,
Druckpuls.

Blutbild. Fortschreitende sekundire Andmie. Hamoglobin sinkt von 72%
am 13.7.27 auf 32% am 17.11.27. Weile Blutkorperchen dauernd vermehrt,
zwischen 13 020 und 25 400. Neutrophilie mit Linksverschiebung, zeitweise Eosino-
philie, einmal bis 13,5%, Lymphopenie. Blutbild vom 16.7. 27: Weille 25 400,
Neutrophile 74,5%, Fosinophile 8%, Basophile 0,5%, Monocyten 4%, Lympho-
cyten 13 %.

Aus dem Sektionsbefund. MittelgroBe, hochgradig abgemagerte, blasse, weib-
liche Leiche. Ganze Kérperhaut kleinfleckig braun pigmentiert und ibersit mit
zahlreichen strahligen, pigmentlosen weiflen Narben. Keilférmiger Abscel am
rechten Labium. Sacraldecubitus. Unterschenkelédeme. Schidelhshle: In der
mittleren und vorderen rechten Schidelgrube auf der Dura flache, 1—2 cm im
Durchmesser haltende nicht abstreifbare, zum Teil den Knochen oberflichlich an-
fressende Granulationen. Gehirnédem. Verlingertes Mark ins Foramen occipitale
magnum eingepreBt. Bauch- und Brusthohle: Starke Schwellung der Nacken-,
Achsel-, paratrachealen, peribronchialen, retromediastinalen, retroperitonealen,
periportalen, peripankreatischen, iliacalen und Leistenlymphknoten, zum Teil mehr
in Ketten, Knoten an Knoten gereiht, zum Teil mehr in Paketen. Zahlreiche
stark vergroBerte Lymphknoten um die Bauchschlagader. Gekrose durch ein
16 : 4 :4 cm messendes retroperitoneales Lymphknotenpaket hochgedringt. Lymph-
knoten 1, 2 und 5cm groB, fest miteinander verwachsen, hart. Kapseln ver-
dickt. Schnittfliche gleichmiBig gelbgrau oder mit zentralen, zackigen, gelben
Nekrosen und breitstringigen Bindegewebsnetzen durchsetzt. Mandeln klein.
Ductus thoracicus zart. In beiden Brusthohlen 100 ccm klare, gelbe Fliissigkeit.
Herz atrophisch. Zwischen rechtem Lungenober- und -mittellappen eine breite,
grauweifle Schwarte, die sich in eine tiefe, langausgestreckte, rinnenférmige Narbe
auf der Hinterfliche des rechten Lungenunterlappens fortsetzt. Von dieser Narbe
zieht ein dicker, derber, fast 3 cm breiter mit zahlreichen grauweiBien Granulom-
knoten und gelb schimmernden Nekrosen vermischter, bindegewebiger Strang
mitten durch das Lungengewebe zum Lungenhilus hin. Porphyrmilz, Gewicht
145g. Im Lobus caudatus der Leber mehrere 1—2 cm grofle, graurote Knoten.
Gekrose-Lymphknoten klein. Ubrige Bauchorgane o. B. Im Bereich der Lenden-
wirbelsiule sind die geschwollenen Lymphknoten fest mit den Wirbelkdrpern ver-
wachsen und grauweiBe Infiltratstringe dringen breit in den 2. und 5. Lendenwirbel
ein. Auf Schnitt im 2. Lendenwirbelkérper eine tiefgreifende, keilférmige, fast
bis an den Rickenmarkskanal heranreichende mit Granulationsgewebe gefiillte
Usur. Wirbelkdrper teilweise zusammengebrochen. Im 5. Lendenwirbel mehrere
grauweiBe Granulomknoten. Brustwirbel wohl geformt, mit rotem Mark. Ober-
schenkelmark gelb.

Histologischer  Befund.  Lymphknoten: Polymorphzelliges, riesenzellreiches
Granulationsgewebe, das die Kapsel oft itberwuchert. In einem Teil der Lymph-
knoten ist fast das gesamte Granulationsgewebe durch hyaline faserige und schollige
Zwischensubstanz ersetzt. 2. Wirbelkdrper: Schragbruch von vorn oben nach hinten
unten, Ein Teil der ventralen Rinde ist in den Wirbelkorper eingedriickt. Lamel-
lire Knochenbslkchen entlang der Bruchfliche abgeknickt und zersplittert.
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Die Knochenstiicke in Haufen zusammengesintert und vielfach in Fremdkérper-
riesenzellen eingeschlossen. Bruchfliche mit Granulationsgewebe iiberwuchert,
das zum Teil durch die erdffneten Markrdume in den Wirbelrestkorper einbricht
unter fast vollkommener Verdringung des blutbildenden Markes. Im Granu-
lationsgewebe reichlich Plasmazellen, Lymphocyten, eosinophile Leukocyten,
Fibroblasten und Sternbergzellen. Die Riesenzellenkerne verschieden gestaltet,
vom groflen rundlichen, chromatinarmen, blaschenférmigen zum tief eingeschniirten,
gelappten und hufeisenférmigen oder hyperchromatischen, in Bruchstiicke auf-
gelosten Kern. In der Bruchzone Granulationsgewebe stark gequetscht und
streckenweise durch ein lockeres, mit zahlreichen Fettkérnchenzellen durchmischtes
Bindegewebe abgelost. In den Markriaumen ist das Granulationsgewebe oft mehr
oder weniger stark verddet, und durch ein Gewebe aus Spindelzellen ersetzt.
Mitten im bindegewebigen Mark aber noch inselformige Reste des zellreichen
Iympho-plasmazelluliren Granulationsgewebes nachweisbar. Auflerhalb der Bruch-
zone Knochenbéalkchen schmal, meist glatt, sehr selten lacunir angenagt. Obere
WirbelschluBplatte in der Mitte eingebrochen. Die Zwischenwirbelscheibe wird
spornartig durch die Bruchspalte in den Wirbelkorper eingedriickt (Abb. 14).

5. Lendemwirbel. In breitem Keil bricht das Granulationsgewebe durch die
ventrale, im Mittelteil ganz zerstorte Corticalis in den Wirbelkérper ein und durch-
wuchert in breiten Stringen fast den ganzen Knochen. Innerhalb des Granulations-
gewebes Knochenbilkchen bis auf vereinzelte,.ganz schmale, auf allen Seiten
tief lacunir angefressene Knochensplitter “vernichtet. Die Annagung vorwiegend
unmittelbar durch das Granulationsgewebe, selten durch Osteoklasten. Die in-
filtrativ vordringende Wucherzone des Granulationsgewebes auBerordentlich zell-
reich, reich an eosinophilen und neutrophilen Leukocyten, an Plasma- und Stern-
bergzellen. Das den dichten Infiltraten vorgelagerte Markgewebe im schroffen
Gegensatz zur Wucherzone auffallend zellarm, verodet. Blutbildende Elemente
bis auf kleine haufchenférmige Reste verschwunden. Zuriickgeblieben nur 6dematos
aufgequollene Fett- und Reticulumzellen (Abb. 13).

Pathologisch-anatomische Diagnose. Lymphogranulomatose fast similicher Lymph-
knoten, besonders der retroperitonealen. Porphyrmilz. Ausgedehnie subpleurale und
peribronchiale lymphogranulomatdse Infiltrate im rechten Lungenunterlappen. Grof-
knotige Infilirate im Lobus caudatus der Leber. Arrosion des 2. und 5. Lendenwirbels
von dem pravertebralen Lymphknoten aus mit Querbruch des 2. Lendenwirbels, Infil-
trate in der Dura mater. Hirnddem mit Binpressen der Medulla oblongata und der
Kleinhirntonsillen ins Foramen occipitale magnum, Geringgradiger Hydrothorax
beiderseits. Hautodem. Hochgradige sekunddre Animie. Kachexie. Narben und
fleckformige Pigmentation der Haut als Reste einer Furunkulose und zahlreicher Kratz-
efflorescenzen. Labiumabscef. Sacraldecubitus.

Epikrise. Es handelt sich bei der 43 Jahre alt gewordenen Frau
um ein charakteristisch in Schiiben verlaufendes Lymphogranulom
mit zahlreichen Lymphknotenschwellungen, Milzschwellung, Lungen-
und Hautinfiltraten, von einer Gesamtdauer von 2%/, Jahren. FEin
halbes Jahr vor dem Tode wuchern die priavertebralen Lymphknoten-
infiltrate auf die Wirbelkérper iiber. Radiologisch werden Usuren am
2. und 7. Brustwirbel festgestellt, die aber auf dem Sektionstisch nicht
bestétigt werden kénnen. Dagegen finden sich tiefgreifende Annagungen
des 2. und 5. Lendenwirbelkorpers mit Kompressionsbruch des 2. Lenden-
wirbels (kein Gibbus). Klinisch weisen die starken Riicken- und Bauch-
schmerzen auf Einscheidung der lumbalen Nervenwurzeln hin. Durch
Bestrahlung werden die Riickenschmerzen voriibergehend gelindert,
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die zerstorende Ausbreitung der Lymphogranulomatose aber nicht ge-
hemmt.

Fall 2. 8. 8., 23 Jahre, gestorben 30. 6. 27, S.-Nr. 484/27. Arrosion
der Lendenwirbelsiule mit Gibbusbildung.
Knochenannagung das erste Krankheitszeichen.

Krankheitgbeginn im 21. Lebensjahre, am 5. 10. 25, im 5. Schwangerschafts-
monat, mit heftigen ziehenden Schmerzen im Bauch und im rechten Bein. Die
Kranke hatte die Empfindung, ,,wie wenn das Bein eingeschlafen wire**. Husten,
Auswurf, starke Nachtschweifle, Miidigkeit, Fieber bis 40°. Dezember 1925 normale
Geburt. Tm Verlaufe des folgenden Jahres Beschwerden zunehmend. Gewichts-
abnahme. Dezember 1926 poliklinische Untersuchung wegen Verdacht auf Lungen-
tuberkulose. Ein pathologischer Lungenbefund aber nicht erhebbar, dagegen wird
wegen der starken Kreuzschmerzen, einer leichten Gibbusbildung im Bereich der
Lendenwirbelsiule und einer Schwellung in der rechten Leistenbeuge eine Spon-
dylitis tuberculosa mit Senkungsabscef festgestellt. Harpunierung der Leisten-
schwellung féllt negativ aus. Histologische Untersuchung eines vergréSerten,
supraclaviculiren Lymphknotens ergibt Lymphogranulom. Am 5. 3. 27 Ein-
weisung in die Medizinische Klinik Ziirich. Befund: MittelgroBe, zart gebaute,
stark abgemagerte Frau. Keine peripheren Lymphknotenschwellungen mit Aus-
nahme eines kleinen Paketes in der linken Supraclaviculargrube. Mandeln nicht
vergroflert. Herz, Lungen o. B. Grofler Milztumor. In der rechten Leistengegend
im kleinen Becken eine harte, auf der Unterlage nicht verschiebliche, mit dem
Knochen fest verwachsene, oberflachlich glatte, druckempfindliche Resistenz. Sehnen-
reflexe unverandert. Uberempfindliche Zone an der Vorderfliche des rechten Ober-
schenkels. Réntgenbild der Lendenwirbelsiule (20.1.27). Kleiner, keilférmiger Defekt
an der caudalen Schlufplatte des 3. Lendenwirbels von 5 mm Tiefe mit hyperosto-
tischer Randzone. Zwischenwirbelscheiben unverindert, kein Senkungsabscef.
Temperatur 38,5% Puls 100, Hamoglobin 55/95. Blutdruck 90/70, BSR. 61/66/70.
Rontgenbestrahlung bringt die Beckenlymphknotenschwellungen zur Verkleinerung,
doch keine Schmerzlinderung. Wirbelsiule nie druckempfindlich. Am 20. 4. 27
heftige Schmerzanfille in der linken seitlichen Brustgegend. Die zunehmende
Abmagerung gestattet in dieser Zeit in der Bauchhdhle in der Mittellinie unter
dem Nabel ein faustgroBies Paket zu tasten, das wahrscheinlich mit der rechts-
seitigen Leistenlymphknotenschwellung in Zusammenhang steht. Unter starker
Abmagerung, Gewichtsstiirzen Tod am 30. 6. 27 in schwerer Kachexie.

Temperatur normal, nur im letzten Monat zwischen 37 und 38° schwankend.
Bluthild: MaBige Anamie von 55/95—63/95. Trotz vorwiegend abdominaler Aus-
breitung des Lymphogranuloms nie Leukopenie, sondern dauernd geringe Leuko-
cytose zwischen 10000 und 13000. Fortschreitende Lymphopenie bis 4%. Blut-
bild vom 7.38.27: Weille 10600, Neutrophile 80'/,%, Eosinophile 11/,%, Baso-
phile 1%, Monocyten 5%, Lymphocyten 12%.

Aus dem Sektionsbefund. Kleine, stark abgemagerte, fahlgelb aussehende
weibliche Leiche. Brustkorb schmal, Bauch eingefallen. Keine dufieren Liymph-
knotenschwellungen. Brust- und Bauchhohle: Im hinteren Mediastinum zwischen
Vena azygos und Aorta ein Strang von 2, 3 und 4cm groBen Lymphknoten.
Hiluslymphknoten. 1 und 3 em groB, anthrakotisch, mit knétchenférmigem
Granulationsgewebe durchsetzt. Gekrose stark verdickt durch ein 14 : 8 cm
messendes Lymphknotenpaket. Ein zweites groferes Lymphknotenpaket, der
Wirbelsdule aufliegend, dringt die gesamten Bauchorgane nach vorn. Lymph-
knoten fest miteinander verbacken, und mit der Wirbelsdule fest verwachsen.
Von diesen priavertebralen Lymphknoten zieht ein grobknotiger Strang tiber die
rechte Beckenschaufel, entlang der Linea innominata zum rechten Leistenkanal.
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Ein zweiter Strang zweigt von dieser Lymphknotenkette ab, senkt sich ins kleine
Becken, bricht durch das Foramen ischiadicum in die GesaBmuskulatur ein und
umschlieBt auf eine ziemlich lange Strecke den Nervus ischiadicus. Milzhilus-
lymphknoten vermehrt, 1—4 cm groB, mit Granulationsgewebe durchsetzt, das aber
nirgends in die Milz eindringt. Geschwollene Lymphknoten auf Schnitt in den
Randteilen von einem grauweiflen Granulationsgewebe eingenommen, das zackig
begrenzte, trockene Nekrosen umschlieft. Vom verdickten Kapselgewebe dringen
Bindegewebsstriange ins Innere ein, kleine Knoten von Granulationsgewebe um-
schlieBend und abspaltend. Ductus thoracicus zart. Mandeln klein. Porphyr-
milz von 22 : 12 : 10 em GréBe, auf Schnitt durchsetzt mit zahlreichen, zum Teil
miteinander zusammenflieBenden, 1/,, 1 und 3 cm groflen, leicht vorspringenden,
harten, gelben und grauweilen Knoten. Das ganze kleine Becken und die Serosa
diaphragmatica ziemlich dicht mit stecknadelkopfgroBen, harten gelben Knotchen
bedeckt. Von den retroperitonealen, privertebralen abdominalen Lymphknoten
dringen Stringe von grauweiem Granulationsgewebe entlang den Zwischen-
wirbelscheiben in mehrere Lendenwirbelkérper ein. Auf Schnitt zeigen diese auf
der ventralen Seite rundliche, bis 1 cm groBe gelbe Knoten, die sich gegen die dor-
sale Seite in Stringe auflésen. Spongiosa hart. In mehreren spindelig aufgetrie-
benen Rippen das Mark streckenweise durch gelbes Granulationsgewebe ersetzt.
Im Brustbein rotes Mark. Im rechten Oberschenkelkopf rotes Mark, in der proxi-
malen Diaphyse (allertmark und zwei 1 cm grofle, gelbe, derbe Knoten aus Granu-
lationsgewebe.

Histologischer Befund. Abdominale und retroperitoneale Lymphknoten: Das
lymphatische Gewebe vollkommen durch ein vielgestaltiges Granulationsgewebe
ersetzt, mit zablreichen ein- und mehrkernigen Sternbergschen Riesenzellen und
allen Ubergingen von beginnender Fibrosierung bis zur vollstandigen Vernarbung
und Auflésung in kernarmes, fibrillares, hyalinreiches, zum Teil fetthaltiges Binde-
gewebe. Lendenwirbel: Fast das ganze Knochenmark durch lymphogranulomatoses
Narbengewebe, dasaus locker angeordneten Spindelzellen mit kleinen, chromatin-
reichen, spitz ausgezogenen Kernen besteht, ersetzt. Zwischen die Spindelzellen
ist ein auBerordentlich feines, kollagenes Fibrillengeflecht ausgeschieden. Im
Narbengewebe noch spirliche perivasculire Restinfiltrate aus Plasmazellen, einigen
Lymphocyten und Sternbergschen Riesenzellen. Knochenlamellen gut erhalten.
Gefifle zartwandig (Abb. 12). Nur in den infiltrativ vorstoBenden Randgebieten
ist das Granulationsgewebe zellreicher, ziemlich scharf von dem ziemlich zellarmen,
blutbildenden Markgewebe abgesetzt.

Pathologisch-anatomische Diagnose. Lymphogranulomatose, besonders der ingui-
nalen, iliacalen, mesenterialen, retroperitonealen, retromediastinalen und Hiluslymph-
knoten. Porphyrmilz. Lymphogranulomatose des Bauchfells und der rechten Ober-
schenkeldiaphyse. Arrosion der Lendenwirbelsiule durch pravertebrale Lymphknoten-
infiltrate. Gibbus der Lendenwirbelsiule. Lymphogranulomatose mehrerer Rippen.
Andimie. Kachexie, Lungenidem. Geringgradige Verfettung von Leber und Nieren.

Epikrise. 23 Jahre alte Frau. Vorwiegend abdominales Lympho-
granulom von zweijihriger Gesamtdauer. Krankheitsbeginn und Ver-
lauf werden von ischiasartigen Schmerzen beherrscht infolge Druck der
geschwollenen Lymphknoten auf Plexus und Nervus ischiadicus. Friih-
zeitig hatte das Granulationsgewebe zerstérend auf die Lendenwirbel-
stule {ibergegriffen und zur Gibbusbildung gefiihrt. Diese, zusammen mit
der als Senkungsabscef gedeuteten iliacalen Lymphknotenschwellung,
fiihrten zur Fehldiagnose einer Spondylitis tuberculosa, unterstiitzt durch
das auBergewchnliche Fehlen von anderen &uBleren Lymphknoten-
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schwellungen. Erst die histologische Untersuchung eines ausgeschnittenen
Lymphknotens brachte die Richtigstellung. Trotz vorwiegend abdomi-
nalem Sitz der Infiltrate blieb die Leukocytenzahl im Blute dauernd
erhéht. Bestrahlung und Arsenbehandlung erfolglos.

Fall 3, 8. H., 34 Jahre. Tiefgreifende Zerstirung und Zusammenbruch
des 4. Lendenmwirbelkirpers.

Beginn im Winter 1926 mit schmerzlosen Driisenschwellungen am Hals, in den
Oberschliisselbeingruben, in beiden Achselh6hlen, besonders rechts, unter Fieber-
schitben bis 39°. Anfinglich gute Riickbildung auf Réntgenbestrahlung und Arsen-
einspritzungen. In den folgenden Jahren trotz andauernd durchgefiihrter Strahlen-
behandlung Ausbreitung der Infektion auf Hilus-, retroperitoneale, iliacale und
inguinale Lymphknoten und Milz. Eindringen des Granulationsgewebes vom
Hilus aus in fingerbreiten Stringen in den rechten Lungenoberlappen. Oculo-
pupillares Syndrom rechts, wahrscheinlich infolge Kompression des Halssympathicus
durch geschwollene Lymphknoten. Mai 1930, nach 3'/,jihriger Krankheitsdauer,
heftige, durch Bestrahlung nur voriibergehend gemilderte Brust- und Bauch-
schmerzen. 2 Monate spiter Schmerzen eher stéirker, mehr in das Kreuz und in die
Oberschenkel ausstrahlend. Ein halbes Jahr spéter, am 24. 10. 30, im Réntgenbild
der Lendenwirbelsdule zum erstenmal ein 2%/, : 1/, cmn messender, grubiger Defekt
an der Vorderfliche des 4. Lendenwirbels. In den folgenden Monaten nimmt die
Zerstorung rasch an Ausdehnung zu, fithrt zu einem asymmetrischen Zusammen-
bruch des 4. Lendenwirbels (Abb.3). Klinisch Lendenwirbelsdule nur wenig
klopfempfindlich. Kein Buckel.

Epikrise. 34jihriger Mann: Entwicklung einer tiefgreifenden An-
nagung des 4. Lendenwirbels nach 3!/,jahriger Krankheitsdauer unter
heftigsten Bauch- und Kreuzschmerzen. Einscheidung der spinalen
Nervenwurzeln und Wirbelarrosion erfolgen sehr wahrscheinlich gleich-
zeitig, doch verstreicht ein halbes Jahr bis die Wirbelzerstérung radio-
logisch sichtbar wird. Trotz starker Bestrahlung bilden sich weder
Knochendefekte noch Wurzelschmerzen zuriick.

Gelegentlich kann sich an Stelle der Knochenzerstérung mit und
ohne Bestrahlung, bei Beruhigung des Entziindungsprozesses, eine
starke Knochenneubildung, eine Osteosklerose, ausbilden. Radiologisch
tritt dann an Stelle des feinen Spongiosageriistes eine strukturlose,
homogene Verdichtung (Elfenbeinwirbel). Sind gleichzeitis mehrere
Wirbel erkrankt, so mischen sich oft osteolytische und osteoplastische
Vorginge in den verschiedenen Wirbeln.

Den ersten Fall von Elfenbeinwirbel bei Lymphogranulomatose hat Hultén
beschrieben bei einem 40jihrigen Manne, der an heftigen Ritckenschmerzen und
Giirtelgefithl litt und 4 Jahre vorher mit Halsdriisenschwellungen erkrankt war.
Nur der 1. und 2. Lendenwirbel erwiesen sich als druckempfindlich. Im Rontgen-
bild dagegen waren simtliche Wirbel von D 7—L 4 verdndert, meist fleckig
porotisch und zusammengebrochen, seltener gering verdichtet. 2. Lendenwirbel
gleichmaBig auBerordentlich stark verdichtet wie ein Elfenbeinwirbel. Zwischen-
wirbelscheiben gut erhalten. Tod nach zunehmender Schwiche beider Beine und
Blasenbeschwerden nach 4%/,jahriger Krankheitsdauer. Histologische Untersuchung
des 2. Lendenwirbels ergab plumpes Knochenbalkenwerk mit dicken Auflage-
rungen neuer Knochenlamellen und Markfibrose.
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Kuckuck, Saupe und Valenti haben ahnliche Sklerosierungsvorginge
bei Lymphogranulomatosen Wirbelherden beschrieben. Sie sind selten und
fiir Lymphogranulom nicht typisch. Unter 6 Tillen von Wirbel-
Lymphogranulomatose, die alle bestrahlt worden waren, konnte ich die
osteoplastische Reaktion nur einmal beobachten (Fall 4). Sie ist die fir

Abb. 3. Fall 3, S. H., 34 Jahre. Ventrodorsale Aufnahme der Lendenwirbelsaule. Asym-
metrischer Zusammenbruch des 4. Lendenwirbelkorpers infolge ausgedehnter Zerstorung
durch 1.-g. Granulationsgewebe. Aufnahme vom 186. 6. 31. (Rontgeninstitut des
Kantonsspitals Zirich, Protf. Schinz.)

den Kranken giinstigere Reaktion, da Wirbelzusammenbriiche dabei nicht
vorkommen.

Fall 4, 8. M., 34 Jahre. Lymphogranulomatose Infiltrotion des 3.
und 4. Lendenwirbels mit starker reaktiver Knochenneubildung (Elfenbein-
wirbel).

Patientin erkrankte vor 2!/, Jahren mit schmerzlosen Lymphknotenschwellungen
am Hals. Probeausschnitt: Lymphogranulomatose. Gute Riickbildung der Lymph-
knotenschwellungen auf Réntgenbestrahlung, ebenso eines Rezidivs Mitte 1930 mit
Schwellung der Achsel- und Bauchlymphknoten. Mai 1931 gréBeres Infiltrat im rechten
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Lungenunterlappen und heftige, lange erfolglos hydrotherapeutisch behandelte
Ischias. Rontgenbild der Lendenwirbelsiule vom 16. 5. 31: Nur leichte Zihnelung
der Vorderkante des 3. Lendenwirbels. Spongiosa nicht porosiert, Zwischenwirbel-
scheiben unverdndert. 4 Monate spéter, am 9.9. 31 sind 3. und 4. Lendenwirbel-
korper auf der ventralen Seite deutlich wsuriert. Spongiosa auBerordentlich

Abb. 4. Fall 4, S. M., 34 Jahre. Ventrodorsale Aufnahme der Lendenwirbelsiule vom

12. 10. 31. Rechtskonvexe Skoliose. Deutliche Sklerosierung des 2. und 3. Lendenwirbel-

korpers. Atrophie des 1. und 4. Lendenwirbels, (Rontgeninstitut des Kantonsspitals Zirich,
Prof. Schinz.)

grobstrihnig, zeigt neben plumpen Verdichtungen zahlreiche kleine, unscharf be-
grenzte, wolkige Authellungen. Auf diesen radiologischen Befund hin wird die
Lendenwirbelsdule von vorn und hinten nach Coutard bestrahlt. Knochenneu-
bildung nimmt stark zu und die Rontgenbilder vom 12.10. 31 zeigen eine fast
kompakte Hyperostose des 3. und 4. Lendenwirbels, die infolge der Atrophie der
Nachbarwirbel besonders deutlich hervortritt (Abb. 4). Dank der starken
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Bestrahlung der Lendenwirbelsaule wird die Kranke schmerzfrei, bleibt aber durch
schwere sekundére Blutarmut stark geschwicht.

Warum die lymphogranulomattse Osteomyelitis im einen Fall mehr osteo-
lytisch, im anderen Falle mehr osteoplastisch wirkt, wissen wir nicht. In Fall 4
ist die reaktive Knochenneubildung jedenfalls durch die Bestrahlung nicht bedingt,
sondern nur geférdert worden.

Wirbellymphogronulomatose mit gleichzeitiger Einscheidung und Kom-
pression des Riickenmarks.

Diese Félle unterscheiden sich von der reinen Wirbel-Lymphogranulo-
matose dadurch, daf das klinische Bild durchaus von den Kompres-
sionserscheinungen beherrscht wird und Lage und Stirke der Riicken-
markskompression weitgehend die Voraussage bestimmen. Kasuistische
Mitteilungen finden sich insbesondere im neurologischen Schrifttum.

Fall 5. N. R., 36 Jahre, gestorben 21.1. 32, S.-Nr. 72/32. Seitliche
Annagung des 9. Brustwirbelkorpers. Spastische Parese beider Beine.

Beginn der Erkrankung 1925 mit auf Bestrahlung rasch wieder zuriickgehenden
Schwellungen der Oberschliisselbeinlymphknoten. 1925/26 eigenartige furunkulése
Hautaffektion an beiden Beinen, als Hauttuberkulose angesprochen. 1927 Riick-
fall der Lymphknotenschwellungen, Husten, Juckreiz. In den folgenden Jahren
schubweise Ausbreitung der Infektion besonders auf die Bauchlymphknoten und
Milz. Mai 1929 bis Nov. 1931 verschiedene Arsenkuren und 6 Bestrahlungsreihen.
Zeiten subjektiver Besserung wechseln mit Riickfillen. Haut stark braun pigmen-
tiert. Juni 1931 starke Schwellung der Bauchlymphknoten und in beide Beine aus-
strahlende Riickenschmerzen. Juli 1931 Stimmbandlihmung links. Oktober 1931
Giirtelschmerzen auf Nabelhohe, Lihmung beider Beine. November 1931 Geh-
unfahigkeit. 26. November 1931 Eintritt in die Medizinische Klinik Ziirich zur
Durchfithrung einer 7. Bestrahlungskur.

Befund. MittelgroBe, zart gebaute, abgemagerte Patientin mit auffallend
trockener, sproder, stark pigmentierter Haut. Spirliche Kratzstellen. Heiserkeit.
Hinter dem linken Ohr haselnufigroBer Lymphknoten. Leistenlymphknoten beider-
seits vergroflert. Herz, Lungen o. B. Milz und Leber deutlich vergroBert, Milz 13 cm
lang. Zwischen Schwertfortsatz des Brustbeines und Nabel ein groBer druck-
empfindlicher Haufen von Bauchlymphknoten durchtastbar. Schilaffe Parese
beider Beine, die in Strecklage nur 10 cm hoch gehoben werden kénnen. Keine
spastischen Zeichen. Nerven nicht druckempfindlich. Wirbelsaule gerade. 11. Brust-
wirbel klopfempfindlich, aber kein Stauchungsschmerz. Sensibilitdt und Sehnen-
reflexe intakt. Temperatur 37,4°. Puls 80, Blutdruck 110/80, Hamoglobin 59 %,
BSR. 54/64/67. Brustrontgenbild (26.11.31): Kleine verkalkte Lymphknoten in
beiden Hili. BohnengroBe, ziemlich scharf umschriebene Herde in beiden Lungen-
unterlappen. WalnuBgrofle, paratracheale Lymphknotenschwellungen. A. —p. —
und seitliche Aufnahme der Brust- und Lendenwirbelsiule: Flache Usuren an beiden
Seitenkanten des 9. Brustwirbels, kraniale SchluBplatte linkerseits eingebrochen.
Wirbelbogen, Querfortsitze, Dornfortsatz, Bandscheiben unverindert. Klein-
eigroBler, paravertebraler Weichteilknoten auf der linken Seite des 9. Brustwirbels.
Kein SenkungsabsceS.

Unter Arsenbehandlung und Coutardbestrahlung der unteren Brustwirbel-
sdule deutliche Riickbildung der Parese beider Beine. Ende Dezember schwere
Herzinsuffizienz, Abnahme der Harnausscheidung, ausgedehnte Bein-, Riicken-
und Gesichtsbdeme. Gewichtsanstieg infolge der Flissigkeitsspeicherung von
442kg am 26.11.31 auf 53,56kg am 6.1.32. Auffilligerweise Harn eiweiBfrei
und nicht hochgestellt. 21.1.32 Tod an Herzschwiche.

Virchows Archiv. Bd. 288, 4
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Temperaturen. im Beginn des Spitalaufenthaltes subfebril, vom 6. 2.31 bis
8. 1. 32 Fieberwelle mit abendlichen Temperaturanstiegen bis 38,7° und nécht-
lichem Temperaturabfall auf 37°. Agonaler Temperaturabfall unter 37°. Blutbild:
Sekunddre Andmie in mafiigen Grenzen. MaBige Leukocytose, einmal voriiber-
gehend von einer Leukopenie von 2600 unterbrochen. Neutrophile dauernd ver-
mehrt, steigen agonal auf 95% an. Eosinophile nie vermehrt, fehlen oft ganz. Zeit-
weise Monocytose bis 20%. Lymphocyten nehmen relativ und absolut dauernd
ab und verschwinden in den letzten Blutbildern vollkommen. Blutbild vom 23. 4. 31:
Rote 4 030 000, Hamoglobin 70, FJ 0,9, Weile 11 230, Neutrophile 71 %, Eosino-
phile 3%, Basophile 1/,%, Monocyten 7%, Lymphocyten 18%/,%.

Aus dem Sektionsbefund. MittelgroBe, stark abgemagerte, besonders an Hals
und Brust stark braun pigmentierte, weibliche Leiche. Starke Bein- und Riicken-
ddeme. Brust- und Bauchhohle: In der Bauchhshle 600, im linken Brustraum
600, im rechten Brustraum 500 cem klare, gelbe Flissigkeit. Halslymphknoten klein.
Achsel-, Ober- und Unterschliisselbein-, paratracheale und Bifurkationslymphknoten
kirschgroB3, Gekroselymphknoten bis mandarinengroB, Leistenlymphknoten bis wal-
nufigroB. Bauchaorta, linke Niere und Nebennieren ganz in stark geschwollene Lymph-
knoten eingeschlossen. Bauchlymphknoten auf Schnitt gelb und dunkelrot mar-
moriert, Brust- und Halslymphknoten ausgedehnt fibrosiert. Tonsillen klein, Ductus
thoracicus zart. Herz klein, atrophisch. Im Herzbeutel einige bis 2 mm grofe
Granulomknoten. Alle Lungenlappen, besonders die Unterlappen, durchsetzt von
harten, blaBrétlichen, auf Schnitt kornigen, unscharf begrenzten, von oben nach
unten an Gréfle zunehmenden, 1—6 cm groflen Granulomknoten. Porphyrmilz,
131/, : 10Y/, : 5 em messend, 340 g schwer. In der rechten Nebenniere zwei erbs-
grofie Herde. Rechte Niere o. B. Linke Niere stark vergrofiert, in die Lénge gezogen,
13/, : 6 : 31/, cm. Fettkapsel ausgedebnt mit unscharf begrenztem, knotigem,
auf Schnitt gelbrétlich marmoriertem Granulationsgewebe durchdrungen, das im
Nierenhilus zu groferen Knoten zusammenflieBt und den Harnleiter eng um-
schlieft. Bindegewebskapsel ohne Substanzverlust abziehbar. Nierenoberfliche
im oberen Pol glatt, im unteren Pol teilweise gekornt und flichenhaft eingezogen.
Auf Schnitt ganze Niere zwischen Rinde und Mark von einer Kette aus 2—5—7 mm
groBen Granulomknoten durchzogen. Wihrend am unteren Pol Rinde und Mark
selbst nur wenig infiltriert sind, l1dsen sich im Mittelstiick kammartig angeordnete
Stringe von den Knétchen ab und dringen strahlig in die Pyramiden ein, im oberen
Nierenpol auch in das Rindengebiet und verschmelzen stellenweise zu gréBeren
Knoten, so daB der Nierenbau durch das Granulationsgewebe vollkommen ver-
wischt wird. Nirgends Durchbruch ins erweiterte Nierenbecken. Linke Nebenniere
von Stringen durchwuchert. In der Leber einige Knétchen unter der Kapsel.
Magendarmschlauch, Blase, Geschlechtsorgane o. B." 9. Brustwirbel wird von
beiden Seiten her durch groBe mediastinale, mit Infiltraten durchsetzten Lymph-
knoten angefressen. Auf Schnitt gesamtes Mark durch grauweiles Granulations-
gewebe ersetzt. Ubrige Wirbelkérper und Tibia enthalten rotes Mark.

Histologischer Befund. Lymphknoten: Bis auf eine schmale Randzone voll-
kommen nekrotisch oder in fast kernloses, faseriges und scholliges Bindegewebe
umgewandelt. In der stark verdickten Kapsel nur noch strang- und inselférmige
Reste eines vorwiegend grofizelligen Granulationsgewebes erhalten, das sich aus
Zigen stark geschwollener Spindelzellen, Plasmazellhaufen und mehrkernigen Stern-
bergzellen zusammensetzt. Gegen die zentralen Nekroseherde sind den Infiltraten
stellenweise eosinophile Leukocyten, Kerntrimmer und Fetttropfchen beigemischt.
Besonders in den Hiluslymphknoten dringt das Granulationsgewebe in die Gefafle
ein und bildet subendotheliale Polster. 9. Brustwirbel: Von den paravertebralen
Lymphknoten aus bricht das Granulationsgewebe breit in den Wirbelkorper ein.
Seitliche Rinde und die an sie anstofenden Spongiosaknochenbalkchen bis auf
kleine Knochenstiickchen zerstért. Die in den Randgebieten einer knochernen
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Stiitze beraubten Zwischenwirbelscheiben sind gegen die Wirbelkérpermitte um-
gebogen. Kraniale WirbelschluBplatte zum Teil treppenférmig eingebrochen. In
den Zwischenwirbelscheiben, entsprechend den starken Zerrungen, ausgedehnte
RiBbildungen. Das Granulationsgewebe, alle Markrdume dberwuchernd, ist
groBtenteils vernarbt und in locker gebautes Fasermark umgewandelt. Nur fleck-
formig noch dichtere Infiltrate aus Plasma-, Lymph-Sternbergzellen und eosino-
philen Leukocyten erhalten (Abb. 15). Lungenherde vor allem peribronchial und
im Zwischengewebe, selten in den Alveolen. Die groBlen Knoten im Innern fast
ganz nekrotisch, kernlos und nur die elastischen und kollagenen Fasergeflechte
erhalten.

Pathologisch-anatomische Diagnose. Lymphogranulomatose, besonders der mesen-
terialen und retroperifonealen Lymphlknoten. Geringgradige Schwellung der cervicalen,
supraclavicularen, awxillaren, paratrachealen, Hilus- und inguinalen Lymphknoten.
Porphyrmilz. Knotige lymphogranulomatose Infiltrate in den Lungen, den beiden
Nebennieren, der Leber und im Perikard. Diffuse Lymphogranulomatose der linken
Niere. Arrosion des 9. Brustwirbelkorpers durch retromediastinale paravertebrale
lymphogranulomaiise Lymphknoten. Broune Atrophie des Herzmuskels. Erweiterung
der linken Kammer. Hydrothorax beidseits (links 600, rechts 500 ccm ), Ascites 600 com.
Riicken- und Beinddeme. Kachexie. Starke braune Pigmentierung der Haut.

Epikrise. Es handelt sich bei der 36 Jahre alt gewordenen Frau
um ein langsam verlaufendes, mit Halslymphknotenschwellungen ein-
setzendes, sich schubweise in kranio-caudaler Richtung ausbreitendes
Lymphogranulom. Die Lymphknotengruppen oberhalb des Zwerch-
fells konnen durch ausgedehnte Rontgenbestrahlung weitgehend zur
Riickbildung gebracht werden, wihrend die groBen Gekrose- und
retroperitonealen Lymphknotenschwellungen auf spédtere Bestrah-
lungen nur wenig ansprechen. Unter Ausbreitung in fast sdmtliche
Organe: Herzbeutel, Lungen, Milz, Leber, Nieren und Nebennieren
entwickelt sich eine addisondhnliche Kachexie. Nach 5/,jahriger
Krankheitsdauer dringt das lymphogranulomatidse Granulationsgewebe
von den paravertebralen, mediastinalen Lymphknoten aus zerstérend in
den 9. Brustwirbel ein. Heftige Bauch- und Riickenschmerzen und eine
zunehmende Schwiche beider Beine machen eine gleichzeitige Durch-
setzung der Nervenwurzeln und des Riickenmarkkanales wahrscheinlich.
Auf Coutardbestrahlung bildet sich die Parese beider Beine deutlich
zuriick, trotzdem verschlechtert sich das Allgemeinbefinden weiter und
die Kranke stirbt an Herzschwiche.

Fall 6, H. M., 22 Jahre, gestorben 11. 8. 30. M.B. 3003/30. Cervico-
thorakales Lymphogranulom mit Arrosion des 6. und 7. Halswirbels und des
1. Brustwirbels. Querschnittsmyelitis auf der Hihe des untersten Halsmarkes.

Februar 1928 Halsentziindung. Juni-August und November 1928 bis Februar
1929 schwerer Prurigo nodularis und Schwellung der Halslymphknoten. Mai 1929
wieder schwerer Pruritus. Mit zahlreichen, zum Teil nissenden, zum Teil mit Krusten
belegten Kratzefflorescenzen und Prurigokndtchen wird Patientin am 8. 8. 29
auf die Medizinische Abteilung des Kantonsspitales Winterthur aufgenommen,
Befund: Fast die gesamte Korperhaut, besonders aber die Streckseiten der Glied-
maflen mit zahlreichen rotlich verfirbten, wenig erhabenen Papeln, nissenden,
mit Krusten belegten Kratzern, mit pigmentierten und pigmentlosen Narben

4%
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bedeckt. KirschgroBer, harter Lymphknoten in der linken Fossa supraclavicu-
laris. Leistenlymphknoten leicht vergrofiert. Rosenmiillersche Driise bohnengroB.
Mandeln klein. Rachen nicht gerdtet. Herz, Lungen o. B., Leber, Milz nicht ver-
groBert. Reflexe und Sensibilitat normal. Brustrontgenbild: GroBer, 11 cm breiter,
beidseits den Brustbeinrand um 3 cm @iberragender und nach unten unmittelbar
in den Herzschatten fiibergehender Mediastinalschatten. Rechtsseitige Hilus-
lymphknoten vergroBert, Lungenfelder frei. Temperatur 37,5°, Puls 90, Blut-
druck 115, Hamoglobin 80%, Diazoreaktion im Harn negativ. Klinische Diagnose:
Cervico-thorakales Lymphogranulom. Auf Réntgenbestrahlung Kopfschmerzen,

Abb. 5. Fall 6, M. H., 22 Jahre. Seitliches Rontgenbild der Hals- und Brustwirbelsiwle

(Sektionspriaparat). Ventrale Arrosion des 6. Hals- und des 1. Brustwirbels, Arrosion und

Kompression des 7. Halswirbels durch l.-g. Granulationsgewebe. Zwischenwirbelscheiben
intakt. (Kantonsspital Winterthur, Medizinische Abteilung, Dr. Rofh.)

Schwindelanfalle und Tieber. Nach 1!/, Monaten Lymphknotenschwellungen
im vorderen Mediastinum auBerordentlich stark zuriickgegangen, im hinteren
Mediagtinum unverindert. Am 18. 10. 29, 1Y/, Jahr nach Krankheitsbeginn,
zum erstenmal Schmerzen in der oberen Riickengegend, besonders abends und
bei Koptbewegungen. Gleichzeitig hat sich unter dem rechten Musculus sterno-
cleido mastoideus ein neues Driisenpaket entwickelt. !/, Monat spiter Schmerzen
genau auf den 1. Brustwirbel lokalisiert, doch dieser nicht druckempfindlich.
Rontgenbild der Halswirbelsdule ohne Knochenverénderungen, Rontgenbestrablung
dieses Gebietes bringt einige Erleichterung. In der Folgezeit entwickelt sich
langsam, aber stetig fortschreitend, zuerst eine unvollkommene, dann eine voll-
kommene Querschnittsmyelitis auf der Hohe des 6.—7. Cervicalsegmentes mit
krampfartigen Schmerzen, die vom 7. Hals- und 1. Brustwirbel in die Arme aus-
strahlen. Auf der Héhe von D3, D6 und D7 bestehen giirtelformige, tiber-
schmerzhafte Zonen. Die unteren Halswirbel werden druckempfindlich. Am
20. 8. 30 Schwiche in beiden Beinen. Patellarsehnenreflexe gesteigert, Achilles-
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sehnenklonus, Babinski beidseits positiv, Bauchdeckenreflex negativ. Rechtes Bein
kann von der Unterlage nur wenig gehoben werden, linkes iiberhaupt nicht mehr. Arme
kénnen beidseits gehoben werden. Ausgedehnte Sensibilititsstérungen, besonders
Un- und Unterempfindlichkeit von den Armen an abwirts. Ende Juli 1930 voll-
kommene Areflexie beider Beine. Anfallsweise Atemnot. Koma. Tod am 11.8. 30.

Wiederholte radiologische Untersuchungen der Halswirbelsiule ergaben bis
4 Monate vor dem Tode nie einen krankhaften Befund. Erst das Rontgenbild des
Autopsiepraparates zeigt tiefe
Usuren an der Vorderflache
des 6. Hals- und 1. Brustwirbels
und Annagung und Zusam-
menbruch des 7. Halswirbels
(Abb. 5).

Waiahrend des  ganzen
Krankheitsverlaufes chroni-
sches Riickfallfieber mit langer
dauernden Fieberwellen bis
38,6°. Unmittelbar vor dem
Tode vom 15.6. bis 14.7. vor-
iibergehend septische Tempe-
raturen mit Tagesschwankun-
gen von 3% und Héchsttempe-
raturen bis 39,6°. Blutbild:
Hamoglobin immer um 80%,
Rote nicht vermindert. Dau-
ernd mehr oder weniger starke
Leukocytose.  Neutrophilie.
Zeitweise Eosinophilie bis
3 Monate vor dem Tode. Im
letzten ~ Krankheitshalbjahr
fortschreitende Lymphopenie,
Blutbild vom 8. 8. 29: Weilie
18500, NGUtTOPhile 78,7 % Seg- Abb. 6. Fall 6, H. M., 22 Jahre. Ubergreifen des 1.-g.
ment- und 4,3% Stabkernige, Granulationsgewebes von den prévertebralen Lymph-
Fostophle 0.1%, Dosophis i axf o (oon) wnd s 7 onfen) i

0%, Monocyten 4%, Lympho-  yischenwirbellocher in den Riickenmarkskanal und
cyten 12,3%. Umscheidung und Kompression des Riickenmarkes

Aus dem Sektionsbefund. durch Granulationsgewebe.

Mittelgrofle, hochgradig abge-

magerte, weibliche Leiche. Kreuzbeindruckbrand. Leichte Unterschenkelsdeme.
Brust- und Bauchhohle: Milz nicht vergroBert. Status nach alter Appendektomie.
Lungen in den Spitzen mit der Brustwand verwachsen. Rechtsseitige cervicale, para-
tracheale, Bifurkations- und peribronchiale Lymphknoten stark geschwollen, 1 —3 cm
groB, auf Schnitt gekdrnt, graurdtlich, von zahlreichen miliaren, gelben Nekrose-
herdchen durchsetzt. Von den rechtsseitigen Hiluslymphknoten aus greifen die
Infiltrate zum Teil nach vorn auf die Umschlagsfalte des Herzbeutels iber. Cervicale,
paratracheale und retromediastinale Lymphknoten zu einer einheitlichen, bis 9 cm
breiten Masse verschmolzen, die in 8 cm Ausdehnung auBerordentlich fest mit der
untersten Hals- und obersten Brustwirbelsiule verwachsen ist und den Winkel
zwischen Wirbelkorpern, Querfortsiitzen und obersten Rippen ausfillt. Von
diesem Driisenpaket brechen die Infiltrate von beiden Seiten in die beiden
untersten Hals- und in den obersten Brustwirbel ein. Auf Schnitt 7. Halswirbel
vollstandig von grauweifflem Granulationsgewebe durchwuchert. Spongiosa hart
(Abb. 6).. Unterhalb des 3. Brustwirbels sind der Wirbelsaule keine Lymphknoten
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mehr vorgelagert. Riickenmark vom 4. Halswirbel bis 3. Brustwirbel auf eine Strecke
von 10 cm mantelférmig in graurétliches, derbes, den Wirbelkanal zwischen Riicken-
mark und Knochen vollstandig ausfiillendes und das Riickenmark gegen die Wirbel-
kérper nach vorn pressendes Granulationsgewebe eingescheidet. Auf Querschnitt
ist das Granulationsgewebe sichelférmig gestaltet, bis 8 mm breit. Vom 4. Hals-
wirbel an aufwirts Dura mater spinalis geringgradig schwartig verdickt, vom
3. Brustwirbel an abwirts nicht veréindert. Privertebrale Lymphknotenpakete
stehen durch breite, derbe Infiltratstrange, die entlang den Spinaerven durch die
Zwischenwirbellocher in den Wirbelkanal vordringen, mit dem perimedulliren
Granulationsgewebe in Verbindung. Hintere Wurzelganglien des 6.—8. Cervical-
segmentes und des 1. Brustsegmentes vollstindig in Granulationsgewebe ein-
geschlossen. Riickenmark auf Schnitt normal gezeichnet.

Halsgefae unversehrt. Mandeln klein, Ductus thoracicus zart. Struma nodosa
colloides. Herz atrophisch. Lungen o. B. Milz 74 g. Schnittfliche graurot, glatt.
Leber stark verfettet. Ubrige Organe o. B. Mesenteriale, pralumbale, inguinale,
portale Lymphknoten klein.

Histologischer Befund. Schnitte durchden 7. Halswirbel und das Holsmark. TmGegen-
satz zu den fast vollkommen in hyalines Narbengewebe umgewandelten trachealen
Lymphknoten zeigen die paravertebralen das voll entwickelte Bild der Lympho-
granulomatose mit zahlreichen miliaren Nekrosen und stellenweiser Auflgsung
durch Bindegewebsstringe in einzelne Knétchen. Auf allen Seiten iiberwuchern
die Infiltrate die Lymphknotenkapseln und dringen tief in die Halsmuskulatur
ein. 7. Halswirbel von beiden Seiten her ausgedehnt von Granulationsgewebe
durchwachsen, so dafl nur noch in der Mitte ein etwa 5 mm breites Band frei bleibt.
Auf der linken Seite und gegen den Riickenmarkskanal hin ist die Rinde fast ganz
geschlossen, auf der rechten Seite dagegen von zahlreichen Liicken unterbrochen und
auch etwas eingedriickt. Wirbelspongiosa regelméafBig angeordnet, aber innerhalb
des Granulationsgewebes deutlich atrophisch. Xnochenbilkchen kiirzer und
schmiler als im nicht entziindlich verdnderten Markbereich. Granulationsgewebe
und Markgewebe unterscheiden sich besonders durch den GefaBreichtum. Blutbilden-
des Mark reich an prall gefallten Capillaren, das lymphogranulomattse Gewebe
auffallend gefa- und blutarm, eher locker gebaut und nicht sehr zellreich. In das
weitmaschige Netzwerk aus geschwollenen und gewucherten Reticulumzellen sind
Lymph- und Plasmazellen eingelagert. Eosinophile Leukocyten und Sternberg-
zellen gegeniiber den kleinen Zellen selten. In der Mitte des groBten Markherdes
ist das lymphogranulomatdse Gewebe schon von kollagenen Fibrillen durchdrungen.
Infiltratfreies Markgebiet bis auf kleine sparliche Felder verodet, nur aus stark
gequollenen Fett- und Reticulumzellen bestehend. Der gesamte Epiduralraum ist
von einem ziemlich zellreichen lymphogranulomatésen Gewebe ausgefillt mit
vielen miliaren Nekrosen und fleckférmigen Fibrosen. Harte Riickenmarkshaut
nirgends von Infiltraten durchbrochen und bildet fiir das Lymphogranulom eine
unbedingte Scheidewand. Hintere Wurzelganglien ganz in knotiges Granulations-
gewebe eingeschlossen, ohne selbst von Infiltraten durchsetzt zu sein (Abb. 16).

Pathologisch-anatomische Diagnose. Cervico-thorakale Lymphogranulomatose mit
besonderer Beteiligung der cervicalen, paratrachealen, tracheo-bronchialen und Hilus-
lymphlnoten. Einwuchern des lymphogranulomatisen Gewebes in den 6. und 7. Hals-
wnd den 1. Brustwirbel und entlang den Spinalnerven durch die Foraming interverte-
bralin in den Rickenmarkskanal. Manitelformige Einscheidung und Zusammen-
pressung des Riickenmarkes vom 4. Hals- bis 4. Brustwirbel durch lymphogranulo-
matises Gewebe. Geringgradige absteigende Riickenmarksdegeneration. Chronische
Milzschwellung. Hdmosiderose der Milz. Verfettung von Myokard, Leber wnd Nieren.
Sekundire Andmie. Kachewxie. Sacraldecubitus. Geringgradige Beinddeme.
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Epikrise. Es handelt sich bei der 22 Jahre alt gewordenen Frau um
ein zweizeitig verlaufendes Lymphogranulom der Hals- und Brustregion
mit einer Gesamtdauer von 2 Jahren. Erster Krankheitsabschnitt gekenn-
zeichnet durch 3 auBerordentlich schwere Schitbe von Prurigo nodularis
und Entwicklung von cervicalen und mediastinalen Lymphknoten-
schwellungen. In der 2. Krankheitszeit, 3/, Jahre vor dem Tode, setzt
eine auBerordentlich starke infiltrative Wucherung des lymphogranu-
lomatosen Gewebes ein, das die Lymphknotenkapseln durchbricht,
in die Halsmuskulatur, die Wirbelsiule und den Riickenmarkskanal
vordringt. Das Riickenmark wird auf eine Strecke von 8 cm mantel-
férmig in Granulationsgewebe eingescheidet und zusammengepref3t.
Klinisch entwickelt sich eine vollstindige Querschnittslision auf der
Hohe des unteren Halsmarkes, welcher die Kranke erliegt. Die Strahlen-
behandlung brachte die frilhen mediastinalen und cervicalen Driisen-
schwellungen fast vollstindig zur Riickbildung. Im Gegensatz dazu
erwies sich das Granulationsgewebe des 2. Krankheitsabschnittes in
Knochen und Riickenmarkskanal gegeniiber der Bestrahlung auBer-
ordentlich widerstandsfahig.

Fall 7, L. M., 21 Jahre, gestorben 14. 8. 31, S.-Nr. 930/31. Lympho-
granulomatose des 2. und 3. Lendenwirbels wnd der Massa loteralis des
rechten Kreuzbeins.

Beginn der Krankheit Oktober 1928 mit kleinapfelgroBer Hiluslymphknoten-
schwellung rechts. Auf Bestrahlung und Arsenbehandlung rasche Riickbildung
und Auflésung der Infiltrate in Narbenstringe. Patientin zeitweise fieberfrei, nimmt
sogar an Gewicht zu. Am 5. 3. 30 mehrere vergréBerte Halslymphknoten rechts
und infraclavikulire links. Milzschwellung. Ausgedehnte Réntgenbestrahlung fithrt
zu fast vollstindiger Riickbildung des Unterschliisselbeinpaketes links und Ver-
kleinerung der 14 cm groBen Milz auf 10 em. Gleichzeitiy Entwicklung neuer
Driisenschwellungen, besonders im Bauch, neben der Wirbelsaule, im Becken und in
der Leistenbeuge rechts. Am 19. 8. 30 starke Riickenschmerzen. Fieber bis 37,8°.
Schweile. Diazo in Spuren positiv. Die Bauchlymphknotenschwellungen erweisen
sich im Gegensatz zu den fritheren als ziemlich strahlenresistent. Die Kranke leidet
unter dauvernden heftigen Riicken- und Lendenschmerzen, die auch in die Beine
ausstrahlen. Im November 1930 inguinal links neue Lymphknotenschwellungen.
8. 3. 31 ausgedehnte Lungeninfiltrate im rechten Unterfeld. 26.5.31 Aufnahme
in der Medizinischen Klinik Ziirich. Befund: MittelgroBe, sehr blasse, etwas ab-
gemagerte, grazil gebaute Kranke, infolge der heftigen, ins linke Bein ausstrahlenden
Riickenschmerzen fast immer auf der rechten Seite liegend. Halslymphknoten
nur wenig vergrofert. Herz, Lungen o. B. Milz deutlich vergréBert, hart. Im
Bauch rechts vom Nabel ein grofieres, pravertebrales Lymphknotenpaket. In beiden
Leistenbeugen grofere, geschwollene Lymphknoten. Wirbelséule, namentlich im
unteren Abschnitt auf der Hohe des 4. und 5. Lendenwirbels druck- und klopf-
empfindlich. Nervus ischiadicus links druckempfindlich. Reflexe normal. Uber-
empfindlichkeit im Bereich von L2 und S 1. Temperatur 36,4°, Puls 88. Blut-
druck 120/80. Hamoglobin 68%. Diazo negativ. Rontgenbestrahlung des Abdo-
mens, der Lenden- und Sacralwirbelsiule wenig wirksam. Behandlung der Schmerzen
mit Arzneimitteln. Andauerndes Brechen. Kurz vor dem Tode schwere Cystitis.
Tod am 14.8.31. Beckenrontgenbild vom 18.6.31: Rechtskonvex-Skoliose der
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Lendenwirbelsdule, keine Strukturstorung der Lendenwirbelkérper. Zwischen-
bandscheiben normal. Im rechten Seitenfliigel des 1.Kreuzbeinwirbels, unmittel-
bar neben dem Sacro-iliacalgelenk, ein 2 : 11/, cma messender, ziemlich scharf um-
schriebener, eiformiger Aufhellungsherd, umgeben von verdichteter, hyperosto-
tischer Randzone (Abb. 7). In den nach dem Tode von Lendenwirbelsiule und
Beckenknochen aufgenommenen Réntgenbildern auer gewisser Sklerose im Bereich
der linken Articulatio sacro-iliaca normaler Knochenbefund. Insbesondere an den
Lendenwirbelkorpern véllig glatte Umrisse und regelmaBiger Spongiosabau.

Abb. 7. Fall 7, L. M., 21 Jahre. Ventrodorsale Aufnahme des Beckens und der Lendenwirbel-
séule. Ovaler walnuBgroBer Zerstorungsherd im rechten Kreuzbeinfliigel unmittelbar
neben der Articulatio sacro-iliaca. Aufnahme vom 16. 6. 31, (Rontgeninstitut des
Kantonsspitals Zirich, Prof. Schinz.)

Temperatur subfebril. Im letzten Krankheitsmonat voriibergehender Anstieg
auf 38,20, Bluthild: MaBige Anidmie und dauernd mehr oder weniger schwere
Leukocytose. Tiefste Leukocytenzahl 6900 8 Tage vor dem Tode, hiéchste 22 040
am 7. 11. 30. Neutrophile dauernd vermehrt, in den letzten Krankheitsmonaten bis
93%. Zeitweise Kosinophilie. Andauernd Lymphopenie. Blutbild vom 13. 8. 31:
WeiBle 9600, Neutrophile 92%, Eosinophile 1/,%, Basophile 0, Monocyten 7%,
Lymphocyten 1/,%. Diazoreaktion am 20.12. 30 zum erstenmal positiv.

Aus dem Sektionsbefund. Zart gebaute, hochgradig abgemagerte, weibliche
Leiche mit durchsichtiger, alabasterweiier Haut. AuBerlich keine vergréBerten
Lymphknoten. Brust- und. Bauchhdhle: Magen und Dimndarmschlingen durch ein
méchtiges, mit der Wirbelsdule fest verwachsenes Lymphknotenpaket nach vorn
geschoben. Bauchfell glatt. Im vorderen Mediastinum wenige, 1 —2 mm grofe,
harte, grauweile Knétchen, die im Bereich der GefaBaustritte auf die Umschlag-
stelle des Herzbeutels ibergreifen. Mandeln klein. Ductus thoracicus zart. Herz
atrophisch. Samtliche Lungenlappen mit Ausnahme des rechten Mittellappens
subpleural und peribronchial durchsetzt von zahlreichen, unscharf begrenzten,
1/;—2 c¢m grofen, derben Knoten mit grobkérniger, grauweiller bis graugelber
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Schnittfliche. Zwischen den groBen Knoten sparliche, zum Teil kreisformig an-
geordnete miliare Kndtchen. Beidseits der Luftrohre Ketten von 1—3 cm groflen
Lymphknoten. Kleine Pakete in der Bifurkation, unter dem Jugulum sterni und
in der linken Achsel. Lungen-, Milz- und Leberhilus mit geschwollenen Lymph-
knoten ausgefiillt. Der unteren Brust- und oberen Lendenwirbelsdule ist eine iiber-
faustgroBe Driisenmasse vorgelagert, die sich caudalwérts in 2 Lymphknoten-
strange auflost, die das kleine Becken umkreisen und in gréferen Driisenpaketen
am Ligamentum Pouparti enden. Von diesen Ketten zweigen Seitenstringe ab, die

Abb. 8. Fall 7, L. M., 21 Jahre. Ausgedehnte 1.-g. Infiltrate in den privertebralen Lymph-

knoten, welche die Aorta abdominalis einmauern, auf den 3. Lendenwirbel iibergreifen

und durch die Zwischenwirbellocher ausgedehnt infiltrativ in den Rilckenmarkskanal
eindringen.

sich besonders auf der rechten Seite im Bereich der Articulatio sacro-iliaca und der
Hiiftgelenkspfanne ins kleine Becken einsenken und fast simtliche Wurzeln des
Nervus ischiadicus einscheiden. Lymphknoten 1—3 cm groB, fest mit der
knéchernen Unterlage verbunden, auf Schnitt grobkérnig und von weiBen Binde-
gewebsstrangen durchdrungen. In den Beckenlymphknoten ausgedehnte trockene,
gelbe Nekrosen. Porphyrmilz von 16 : 10 : 6 em Gréfie, Gewicht 280 g, auf Schnitt
zahlreiche, 1, 2 und 3 cm grofe Knoten. In der Blase reichlich gelbbrauner, triiber
Harn. Geschwiire der Blasenschleimhaut. Im Bereich der Lendenwirbelsiule haben
die linksseitigen, zwischen Querfortsatz und Wirbelsiule eingelagerten Lymphknoten-
pakete in Stringen durch mehrere Foramina intervertebralia auf den Wirbelkanal
tubergegriffen und bilden innerhalb des Wirbelkanales einen bis zum 1. Lenden-
wirbel reichenden, daumendicken Strang, der die Cauda equina und das Sacral-
mark einscheidet. Einzelne Lendenwirbel, besonders der 2. und 3., werden
vom Granulationsgewebe durchwachsen in Form von groblappigen Knoten, die
von den paravertebralen Lymphknoten von beiden Seiten in den Wirbelkérper
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einbrechen. Spongiosa hart (Abb. 8). Beckenring besonders auf der rechten
Seite mit michtigen, 8 : 4 : 4 cm messenden Lymphknotenpaketen ausgekleidet,
die zum Teil auf die rechte Articulatio sacro-iliaca ibergreifen und im rechten
Sacralfliigel auf Hohe des 1. und 2. Sacralwirbels keilférmig im Umfang von 4 : 2 em
das rote Knochenmark verdrangen (Abb.9). Auch im Kreuzbein Spongiosa nicht
erweicht. Im rechten Oberschenkel an der proximalen Grenze von Spongiosa und
Markhohle zwei derbe, scharf abgekapselte, 1/, em groBe Granulomknoten.

Histologischer Befund. Lymphknoten: Stark fibrosiertes Granulationsgewebe aus
Spindelzellen, eosinophilen Leuko-, vielen Lymphocyten, Plasma- und 1—2 kernigen

Abb. 9. Fall 7, L.M., 21 Jahre. Horizontalschnitt durch den Beckenring. Machtige
rechtsseitige iliacale 1.-g. Pakete, die auf den rechten Kreuzbeinfliigel itbergreifen. Vergleiche
Rontgenbild Abb. 7.

Sternbergschen Riesenzellen. In den Bauchlymphknoten in der Mitte ausgedehnte
Nekrosen und fibrinartige Ausscheidungen, am Rand Fibrose und Infiltrate.
Schunitt durch den 3. Lendenwirbel: Von der linken Seite bricht das lymphogranulo-
matdse Gewebe in keilférmigen Stringen in den Wirbelkorper ein. Linksseitige
Rinde groéfitenteils zerstért und Spongiosamarkraume fiir das Granulationsgewebe
breit erdffnet (Abb. 11). ¢/; des Wirbelkorpers sind von Granulationsgewebe aber-
wuchert, das an umschriebener Stelle auf einer Breite von 7mm die dem Riicken-
markskanal zugewendete Rinde durchbricht und in den Epiduralraum eindringt.
Wirbelspongiosa wenig verandert. Knochenbalkchen schmal, glatt, regelmaBig strahlig
angeordnet. Das Granulationsgewebe besteht aus dichtem, spindelzelligem Grund-
gewebe, in das reichlich eosinophile Leukocyten, weniger reichlich Lymph-, Plasma-,
meist einkernige Sternbergzellen und neutrophile Leukocyten eingelagert sind.
Keine Nekrosen. Stellenweise Andeutung von Fibrose in Form zarter kollagener
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Fasergeflechte, die besonders die Knochenbélkchen mantelférmig einhiillen. Ab-
grenzung des lymphogranulomatdsen Gewebes gegeniiber dem verddeten blut-
bildenden Mark unscharf. Im Epiduralroum kleinknotiges lymphogranulomatdses
Gewebe. Harte Riickenmarkshaut nirgends durchbrochen. Kreuzbein rechts: In
den Markraumen kleinfleckige Fibrosen. Spongiosa unverindert. Oberschenkel-
knochewmark: Typischer lymphogranulomatoser Knoten mit perifokaler Versdung
des Knochenmarkes. Im blutbildenden Mark zahlreiche Megakaryocyten mit stark
verklumpten Kernen und massenhaft eosinophile Leukocyten. Lungen: Granu-
lationsgewebe in Form subpleuraler und interlobirer Knotenbildungen und als
mantelférmige Infiltrate um die Bronchien und gréBeren Gefifle, die sich netzartig
ins angrenzende Lungenparenchym aufldsen. GréfBere Bronchien vereinzelt von
Granulationsgewebe iiberwuchert unter Zerstérung der elastischen Faserringe.

Pathologisch-anatomische Diagnose. Lymphogranulomatose, besonders im Bereich
der abdominalen Lymphknoten. Einscheidung der Wurzeln des Nervus ischiadicus
rechts im Bereich des kleinen Beckens durch grofie Lymphknotenpakete, die der Arti-
culatio sacro-iliaca vorgelagert sind. Ubergreifen der Infilirate auf die rechte Massa
lateralis des Kreuzbeins ouf der Hohe des 2. Sacralwirbels. Eindringen des Granu-
lationsgewebes in den 2. und 3. Lendenwirbel und im Bereich der Lendenwirbelsiule in
den Riickenmarkskanal mit teilweiser Einscheidung der Couda equina und des Sacral-
markes. Porphyrmilz.  Thymus-Lymphogranulomatose. Multiple lymphogranulo-
matise Knoten in similichen Lungenlappen, im Femurknochenmark. Bronchopneu-
monssche Herde im rechten Lungenunterlappen. Braune Atrophie von Myokard wnd
Leber. Cystitis diphtherica. Hochgradige sekunddre Andmie.

Epikrise. Es handelt sich bei der 21 Jahre alt gewordenen Patientin
um ein ziemlich langsam verlaufendes, am Halse beginnendes Lympho-
granulom, das sich schubweise in kranjo-caudaler Richtung auf Lungen,
Milz, Oberschliisselbein-, Mittelfeld- und besonders Bauchlympbknoten
ausgebreitet hat. Nach fast zweijahriger Krankheitsdauer werden in
ausgedehntem Malle die Lendenwirbelsdule und das rechte Kreuzbein
von Granulationsgewebe durchsetzt und die Lenden- und Kreuzbein-
nervenwurzeln, im besondern der rechte Plexus ischiadicus, durch Granu-
lationsgewebe eingescheidet und zusammengeprefit. Schwerste Riicken-
und Lendenschmerzen beherrschen das Krankheitsende. Durch die
Zwischenwirbellocher und die Lendenwirbelkérper ist das lymphogranu-
lomatose Gewebe auch in den Riickenmarkskanal eingewuchert, die
Cauda equina und das Sacralmark umhiillend. Trotzdem fehlen Riicken-
markskompressionserscheinungen dauernd. Von den Knochenherden ist
nur der rechtsseitige Kreuzbeinherd radiologisch feststellbar. Die viel
ausgedehnteren, wenig osteolytischen Infiltrate in den Lendenwirbel-
kérpern sind radiologisch, selbst am Sektionspréparat, nicht in Er-
scheinung getreten. Die Bauchlymphknoten- und Knocheninfiltrate
erwiesen sich gegeniiber der Rontgenbestrahlung sehr widerstandsfshig.

b) Lymphgranulomatose der Beckenknochen.

Fille von Arrosion der Beckenknochen durch lymphogranulomatéses
Gewebe haben Babaiantz, Baldridge, Dresser, Freund, Grofmann und
Weiss-Ostborn, Lesigang und Chiari, Lockwood-Johnson und Narr, Pfahler
und O’ Boyle, Robin, Saupe, Schmincke beschrieben. Entsprechend der
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Lage der Lymphknoten im Winkel zwischen Lendenwirbelsdule und dem
Hiiftbeinkamm und auf der Articulatio sacro-iliaca lassen sich Zer-
storungsherde am hdufigsten in der Criste iliaca und zu beiden Seiten der
Articulatio sacro-tlince nachweisen. Seltener sind das Tuber ischii, ganz
selten der Hiiftgelenksboden (Saupe) und die Schambeine Sitz der
lymphogranulomatdsen Osteomyelitis. Gelegentlich erfolgt gleichzeitig
aunch Durchsetzung und Zerstérung der Wirbelkérper (Fall 7) oder der
beckennahen Teile der Oberschenkelknochen. Radiologisch stehen
osteolytische Vorgédnge durchaus im Vordergrund, wahrend osteoplasti-
sche selten sind. Infolge des groflen Nervenreichtums des kleinen Beckens
(Plexus ischiadicus) ist die Knochenannagung durch Granulationsgewebe
regelmaflig von auBerordentlich heftigen Lenden- und Kreuzschmerzen
begleitet, die in die Beine ausstrahlen. Unter 7 Fillen des Schrifttums
mit genaueren Zeitangaben wurde das Becken nach durchschnittlich
21/ jahriger Krankheitsdauer angegriffen, am frithesten nach 8 Monaten,
am spétesten nach 4 Jahren.

¢) Lymphogranulomatose der Rippen.

Klinisch sind Iymphogranulomatése Rippenarrosionen schwierig zu erfassen.
Schmerzen bei der Atmung und lokale spindelige Anschwellungen sind selten. Am
haufigsten ist die Annagung der Rippen unmittelbar neben der Wirbelsiule als Begleit-
erscheinung einer viel bedeutungsvolleren Infiltration der Wirbelkérper. Radiologisch
gelegentlich kleine, grubige Defekte nachweisbar (Fall 2). Histologisch unter-
scheidet sich das Bild in keiner Weise von dem der lymphogranulomatosen Osteo-
myelitis der Wirbelkorper.

d) Lymphogranulomatose von Schlisselbein und Schulterblatt.

Bei ausgedehnter Durchsetzung und Uberwucherung des Brustbeines werden
gelegentlich auch die Brustbeinenden der Schliisselbeine vom Granulationsgewebe
zerstort. Viel seltener sind Schliisselbeinannagungen im akromialen Teil und
Schulterblattusuren. Kremser beobachtete bei einer Frau, die seit 11 Jahren
an Lymphogranulom erkrankt war, eine schmerzhafte Schwellung im Bereich der
rechten Schulter. Im Réntgenbild groBe Knochenliicke im oberen Schulterblatt-
teil und Schwund der Knochenstruktur im akromialen Schlisselbeinende mit
leichter periostaler Knochenneubildung. Kurze Zeit spater auch Halswirbelssule
von lymphogranulomatésem Gewebe angefressen. Alle Knochenherde waren sehr
strahlenresistent (Spatinfiltrate!).

e) Lymphogronulomatose des Brustbeins.

Lymphogranulomatése Infiltration und Zerstorung wenig belasteter
Rumpfknochen, der Rippen, Schliisselbeine, Schulterblitter und des
Brustbeins sind fiir den Kranken und den Krankheitsverlauf nicht
so bedeutungsvoll wie die Arrosion der Wirbel mit Einscheidung der
spinalen Nervenwurzeln und des Riickenmarkes. Auch die héufige
gleichzeitige Infiltration der diesen Knochen anliegenden Weichteile, die
vorwiegend aus Muskel- und Fettgewebe bestehen, verdndert die Voraus-
sage nicht wesentlich.
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Das Brustbein wird oft und frithzeitig von mediastinalen lymphogranu-
lomatésen Infiltraten angegriffen, deren besonders aggressives Wachstum
schon lange bekannt ist ( Versé ). Die Infiltrate durchwachsen die Zwischen-
rippenrdume, dringen aus der oberen Brustkorbsffnung heraus, iiber-
wuchern den Brustbeinhandgriff und die Articulationes sterno-clavi-
culares und dringen von allen Seiten durch die Rindenliicken in das
Manubrium und Corpus sterni, seltener in den Processus xyphoideus ein.
Fille von aulergewthnlich schwerer Zerstérung der ganzen vorderen
Brustwand haben Lyon, Lemon und Doyle veréffentlicht.

Lyon beschreibt bei einem 28jihrigen Manne einen Durchbruch der media-
stinalen Infiltrate auf der rechten Seite zwischen Mamillarlinie und Brustbeinrand
mit vollkommener Zerstérung der 2.—4. Rippe und der angrenzenden Teile von
Brust- und Schlisselbein. Spiter exulcerieren die Infiltrate kraterférmig und fihren
zur Sekundérinfektion der rechten Brusthohle.

Die lymphogranulomatdse Infiltration und Zerstorung des Brust-
beines erfolgt oft sehr rasch, so daf klinisch und radiologisch ein Sar-
kom diagnostiziert wird. Durch starke Vorwélbung und Abknickung
des Brustbeines iiber ausgedehnten, raumbeengenden, mediastinalen
lymphgranulomatésen Lymphknotenpaketen kann eine Brustbein-
Lymphogranulomatose auch vorgetduscht werden.

Fall 8, W. L., 25 Jahre, gestorben am 29. 4.26, S.-Nr. 327/26. Lympho-
granulomatose des Brustbeines und einiger Halswirbel. Spontanfrakiur
des rechten Oberarmknochens nach Arrosion durch lymphogranulomatises
Gewebe.

Beginn im Mérz 1922 im Anschlufl an eine Angina mit schmerzlosen Lymph-
knotenschwellungen iiber dem linken Schliisselbein. Friahjahr 1924 neue Schwel-
lungen in der linken Achselhéhle, Hautjucken. Im Sommer 1924 bis Mirz 1925
Réntgenbestrahlung und operative Entfernung der Oberschliisselbein- und Achsel-
lymphknoten. Behandlungserfolg gering. Im Mai 1925 neue Lymphknotenschwel-
lungen an der linken Halsseite, itber dem Schulterblatt und am linken Oberarm, die
teilweise operativ entfernt werden. In den folgenden Monaten rasche Ausbreitung
der Entziindung iiber die ganze linke Brustwand und Entwicklung neuer Schwel-
lungen am Hals rechts und in der rechten Achselhohle. Abmagerung, SchweiBe,
Husten mit schleimigem Auswurf, zunehmende Atemnot, Hautjucken. Zustand
besonders noch durch eine méchtige 6dematdse Anschwellung des linken Armes ver-
schlimmert, die sich vielleicht als Folge der Achsellymphknotenexstirpation, viel-
leicht aber auch infolge Druck neuer Lymphknotenpakete auf die Lymphbahnen
entwickelt hat. Am 31.12. 25 Einweisung auf die Chirurgische Klinik Ziirich als
Brustwandsarkom. Behandlung mit Arsacetin, Diphtherieserum, Introcid. Driisen
und Infiltration der vorderen Brustwand gehen daraufhin etwas zuriick. 15.2. 26
Verlegung auf die medizinische Klinik mit der Diagnose: Lymphogranulomatose.

Befund. Mittelgrofle, zart gebaute, sehr blasse, stark abgemagerte Patientin.
Michtige 6dematose Schwellung des linken Armes und der ganzen linken Schulter.
Odeme beider Gesichtshilften, an den abhangigen Korperteilen und den Unterschen-
keln. Derbe Lymphknotenschwellungen entlang beiden Unterkieferéisten, auf beiden
Halsseiten, besonders rechts, in beiden Achselhthlen. Einige Lymphknotenschwel-
lungen in der rechten Oberschliisselbeingegend und iiber dem Brustbeinende des
Schliisselbeines sind vom Knochen nicht trennbar. Auf der linken Brustseite im
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oberen duferen Viertel der Brustdriise unter der Haut méchtige, von der knéchernen
Brustwand nicht abgrenzbare, breitbasig aufsitzende und ohne scharfe Grenze in
das michtige Schulter- und Armédem iibergehende knotige Infiltrate. Schnitt-
narben lings des linken Schliisselbeins, in der linken Achsel und am Riicken. Beim
tiefen Atmen bleibt der linke Brustkorb zuriick. Herz- und Lungenbeklopfung wegen
den michtigen Brustwandodemen und Brustwandlymphomen unméglich. Uber
dem linken Oberlappen abgeschwichtes Bronchialatmen. Linksseitiger Pleura-
erguB. Milz und Leber nicht vergroBert. Reflexe geordnet. Paristhesien an den
Fingern der rechten Hand infolge Druck der Achsellymphknotenpakete auf die
Nervenstringe. Temperatur 37,3°, Puls 100, Blutdruck 100, Hamoglobin 40/94.
Diazo im Harn ab 20.2.26 positiv. Am 6. 2.26 Probeausschnitt: histologisch
Lymphogranulomatose. Brustrontgenbild (4. 1.26): Vollstandige Verschattung der
linken Lungenseite. Keine Hiluslymphknotenschwellungen rechts. Im weiteren
Krankheitsverlauf rascher Verfall, Nachtschweile. Die Lymphknoten wachsen und
fiahren durch Druck auf Speise- und Luftrohre zeitweise zu Schluck- und Atem-
beschwerden. Réntgenbestrahlung bringt nur wenig Erleichterung. Wegen mich-
tiger schmerzhafter, 6dematdser Schwellung des linken Vorderarmes Dauerdrainage
notwendig. Wegen hochgradiger Atemnot Entlastungspunktion des linken Pleura-
ergusses (1600 cem) am 23. 4. 26. Tod am 29. 4. 26.

Temperatur anfinglich zwischen 37—389, vor dem Tode unter 37°. Bluthild:
Rekundire Anamie, dauernd mehr oder weniger schwere Leukocytose, Neutrophilie.
Keine toxischen Verdnderungen. Hochgradige Lymphopenie. Befund vom 2. 10. 26:
Weille 30 900, Neutrophile 93 %, Eosinophile 0%, Basophile 0%, Monocyten 3%/,%,
Lymphocyten 31/,%. Hamoglobin 40/94—53/94.

Aus dem Sektionsbefund. Stark abgemagerte weibliche Leiche, méachtige Ober-
und Unterarmédeme, geringgradige Beinédeme, Sacraldecubitus. Zahlreiche Kratz-
effekte iiber der ganzen Haut. Auf der linken Halsseite, geschwulstartig auf die linke
Brustdriise und den linken Oberarm iibergreifend, grole, derbe Lymphknotenpakete.
Haut iiber denselben verschieblich. Ganze linke Brustseite bis an die Knochen von
derbem, grobknotigem, gewichsartigem Gewebe durchsetzt. Pectoralis und Ober-
armmuskulatur 6dematés aufgequollen und von einem grauweilen, derbfaserigen
Granulationsgewebe mit tritben, fleckigen gelben Nekrosen durchdrungen. Rippen
frei. Manubrium sterni bis auf die subcorticale Spongiosa vollstindig zerstort.
Mark blaB. Corpus sterni unverindert. Hals- und einige Kieferwinkel-Lymph-
knoten, besonders links, stark vergroBert. Einige Halswirbelkorper an ihrer Vorder-
fliche durch das Granulationsgewebe usuriert. Mediastinale, bronchiale und Bifur-
kationslymphknoten stark vergroBert, auf Schnitt graurot, kérnig, von grauweiflen
Bindegewebsstrangen durchwachsen. Aortenbogen ganz in knotiges Granulations-
gewebe eingeschlossen. Ductus thoracicus zart. Mandeln klein. Gekrdse- und
retroperitoneale Lymphknoten graurot, weich, mittelgroB. In der linken Brusthohle
1500 cem  serofibringse Fliissigkeit, die das Zwerchfell bis an den Rippenbogen
herunterdriickt und Mittelfeld und Leber stark nach rechts verdrangt. In der
rechten Brusthohle 30 cem klare Fliissigkeit. Linker Lungenoberlappen durch eine
derbe Schwarte aus Granulationsgewebe mit der Brustwand, den Rippen und dem
Schliisselbein fest verwachsen. Intercostalmuskulatur von Granulationsgewebe
durchwuchert. Linker Ober- und Unterlappen fast vollsténdig von einem lappigen,
grauweiBlichen bis graurdtlichen, ausgedehnt fleckig nekrotischen Gewebe ein-
genommen. Im rechten Lungenunterlappen einige bronchopneumonische Herde.
Herz o. B. Stauungsmilz (310 g). XKleiner Defekt an der Vorderfliche des linken
Humeruskopfes, in eine Schrigfraktur nach hinten unten iibergehend. Im Humerus-
schaft leicht gallertiges rotes Mark.

Histologischer Befund. Lymphknoten. Die Infiltrate bestehen aus einem knotigen
Granulationsgewebe, das sich aus zahlreichen Sternbergschen Riesen-, Plasma-
zellen, eosinophilen Leuko- und Lymphocyten zusammensetzt. Stellenweise sind
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die Infiltrate in der Mitte nekrotisch oder von Bindegewebe durchwachsen. Gewebe
fleckweise mit Xanthomzellen in lappiger Anordnung vermischt.

Paihologisch-anatomische Diagnose. Lymphogranulomatose, besonders im Bereich
der linken Hals- und Brustsette, iibergreifend auf den linken Arm, spirlich entwickelt
in den rechien cervicalen, supraclavicularen, mediastinalen und brondialen Lymph-
knoten. Geschwulstartige Durchsetzung der linken Lunge. Ausgedehnite Zerstorung des
Manubrium sterni. Annagung mekrerer Halswirbelkorper. Pleuritis sero-fibrinosa
sinistra. Hypostatische Bronchopneumonie rechts. Bronchitis chronica. Chronische
Milzschwellung. Spontanbruch des linken Oberarmknochens.

Epikrise. Es handelt sich bei der 25 Jahre alt gewordenen Patientin
um ein cervico-thorakales Lymphogranulom von 4jihriger Gesamtdauer.
Nachdem das Lymphogranulom 2 Jahre lang auf einige Hals- und Achsel-
lymphknoten beschrinkt geblieben war, erfolgte eine auflerordentlich
schwere infiltrativ-destruktive Ausbreitung auf die ganze linke Brust-
wand, Annagung einiger Halswirbel, Durchdringung und Zerstérung
des Brustbeines, Infiltration der Zwischenrippenmuskulatur und iber
Brustfellverwachsungen hinweg fast der ganzen linken Lunge. Die
Brustbeinzerstérung verursachte keine Schmerzen. Der Spontanbruch
des linken Humerus diirfte durch eine Compactaarrosion durch Achsel-
lymphknoteninfiltrate vorbereitet worden sein. Spontanfrakturen sind bei
Lymphogranulomatose selten und sprechen differential-diagnostisch eher
gegen diese Krankheit. In den ersten zwei Krankheitsjahren erwies
sich das lymphogranulomatose Gewebe als sehr strahlenempfindlich.

Fall 9, R. E., 39 Jahre, gestorben 27.10.27, S.-Nr. 889/27. Brust-
beinlymphogranulomatose mit ausgedehnter periostaler Reakiion, roadio-
logisch ein osteogenes Sarkom wvortduschend.

Beginn 1922 mit Lymphknotenschwellungen am Hals und in der rechten Ober-
schliisselbeingrube, die sich auf Arsenbehandlung weitgehend zuriickbilden. Probe-
ausschnitt histologisch Lymphogranulomatose. Zeitweise subfebrile Temperaturen
und Nachtschweille. 1923 verschiedene Riickfille, die immer wieder erfolgreich
bestrahlt werden. Am 12.1.24 geschwulstartige Infiltration und Schmerzen im
Bereich der linken Articulatio sterno-clavicularis. Am 11. 3. 24 Einweisung in die
Medizinische Abteilung des Kantonsspitals Winterthur.

Befund. Lymphknotenschwellungen auf der linken Halsseite und in der rechten
Fossa supraclavicularis. Uber dem Manubrium sterni eine deutlich druckempfind-
liche, fest mit dem Knochen verwachsene Vorwélbung. Mediastinaldimpfung ver-
breitert. Milz nicht zu fithlen. Temperatur 37,6°. Nach 10 Monaten, am 20. 1. 25,
Infiltrat iiber dem Manubrium sterni viel groBer als frither. Neue Lymphknoten-
schwellungen in der linken Achselhéhle, an der rechten Halsseite, am rechten Ell-
bogen, im vorderen oberen Mediastinum und an den Lungenhili. Temperatur 37,59,
Puls 108, Hamoglobin 58%. AufRéntgenbestrahlung ziemlich ausgesprochene, aber
nur voriibergehende Riickbildung der Brustbeinschwellung. Seitliches Rontgen-
bild des Brustbeines am 22.10.25 (Prof. Schinz): Infiltrierende Geschwulst des
Manubrium sterni. Compacta zerstért. In der Geschwulst einige senkrecht zum
Manubrium sterni stehende KnochenspieBe. Radiologische Diagnose: Sarkom des
Manubrium sterni (Abb. 10). Gleichzeitig mit dem Wiederaufflackern der sternalen
Entziindung hat sich auch der Mediastinalschatten oben verbreitert, verdeckt das
GeféaBlband und ragt, unscharf begrenzt, in beide Lungenfelder hinein. Im Sommer
1926 Anschwellen der Leistenlymphknoten. Zunahme der subjektiven Beschwerden,
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Schmerzen, Mudigkeit, Reizhusten, schwere Atemnot, Gewichtsabnahme. In
kachektischem Zustand kommt Patient am 18.5.27 zum letztenmal in Spital-
behandlung. Uber dem Manubrium sterni besteht eine leicht vorgewdlbte, mittel-
grofle Geschwulst. Brustbein sehr druokempflndhch Keine neuen Lymphknoten-
schwellungen. Starke Atemnot mit lautem, in- und exspiratorischem Stridor.
Uber dem Manubrium sterni ausgedehnte, absolute Dampfung, die rechts bis in
die Parasternallinie, links fast bis an die
Mamillarlinie reicht und in die Herz-
dampfung iibergeht. Radiologisch Zer-
stérung des Brustbeines weiter fortge-
schritten. Manubrium und linke Hilfte
des Corpus sterni sklerotisch und mit
zahlreichen, bis bohnengroBen, weichteil-
dichten, zum Teil miteinander zusam-
menflieflenden Aufhellungen durchsetzt.
Schliisselbeinenden fleckig aufgehellt.
Temperatur 37,4, Puls 100, BSR.
38/71/112. Unter zunehmender Atemnot
und starker Abmagerung Tod am
27.10.27.

Temperatur in den ersten Krank-
heitsjahren meist normal oder subfebril
mit Tagesschwankungen von 1/,—1°.
In den beiden letzten Krankenhaus-
aufenthalten Ende 1925 und Mitte 1927
typisches chronisches Riickfallfieber mit
mehrtégigen Fieberschitben bis 38 und
39,20,

Blutbild. In den letzten 2 Krank-
heitsjahren Hémoglobinverminderung
auf 65 %. Dauernde Leukocytose,1923/24
um 10 000, 1925 Anstieg auf 17 000 und
Abfall auf 12000, kurz vor dem Tode
noch einmal Anstieg auf 32000. Neutro-
philie, nie ausgesprochene Fosinophilie
und Monocytose, Lymphopenie.

Awus dem Sektionsbefund. Hochgradig
ADb. 10. Fall8, R.E., 30 Jahre. L.g. des &bgemagerte, mittelgrofle, mannliche
Brustbeines mit auferordentlich starker Pe-  Leiche. Starke Schwellung fast samt-
’%‘;sgoelak?ioﬁ in gf’;ﬁ_"on Spiculabildungen.  licher ILiymphknoten mit Ausnahme der
Rodioistiche | Melldiamose; | Osteogenes qos Gekrises. Halslymphlnotenkotten
22.10.25. (Rontgeninstitut desKantonsspitals unterhalb des Isthmus der Schilddriise

Zivich, Prof. Sehinz.) zu einem 5 cm grofen Paket vereinigt,

von dem aus die Infiltrate breit in den

linken Schilddriisenlappen eindringen. Durch ein groBes linksseitiges paratracheales
Driisenpaket wird die Luftrohre stark nach rechts verdriangt und sabelscheidenformig
zusammengeprelt. Auf einer Strecke von 5 cm wuchern die Infiltrate in die Luftrohre
ein, und bilden in der Schleimhaut groBe, flache, gelbe, zum Teil geschwiirige, mit
blutigen Krusten belegte Polster. Die geschwollenen Lymphknoten 1—4 cm gro8, oft
miteinander verbacken, auf Schnitt von breiten Bindegewebsstrangen durchwachsen.
In den gréBten Lymphknoten reichlich trockene Nekrosen. Herz atrophisch. Hypo-
statische Bronchopneumonien beidseits. Typische Porphyrmilz mit bis 21/, cm
grofien Granulomknoten. Gewicht 110 g. Alle Wirbelkérper enthalten rotes Mark.
Rechte 6. Rippe spindelig angeschwollen, auf Schnitt Periost durch grauweiBe
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Infiltrate stark verdickt, von denen sich zahlreiche Stringe loslosen und in die
Markriume eindringen. Manubrium sterni schildférmig von den aus der oberen
Brustkorboffnung herausdriangenden Infiltraten iiberwuchert. Brustbeinriickfliche
von kleinen, harten, kaum beweglichen Lymphknoten iiberlagert. Auf Sagittal-
schnitt hat das Brustbein Keilform. Manubrium und der kraniale Teil des Corpus
sind aufgetrieben, bis 2 cm dick. Periost durch Granulationsgewebe ausgedehnt
vom Knochen losgelost. Vordere Rinde auf groflere Strecken zerstort, hintere ver-
breitert und teilweise aufgesplittert. Von den subperiostalen grauweifien, klein-
knotigen Infiltraten dringen breite, grauweille Infiltratstrange in die Markriume
ein, so daf im Bereich des Manubrium und des Corpus sterni fast das gesamte
rote Mark bis auf eine subperiostale Zone durch knotiges, derbes lymphogranu-
lomatoses Gewebe ersetzt wird. Im Granulationsgewebe zahlreiche gelb schim-
mernde Nekrosen.

Histologische Untersuchung. Lymphknoten: Typisches lymphogranulomatéses
Bild mit Fibrosen und Nekrosen. Probeausschnitt aus dem Brustbein aus dem
Jahre 1925 (M.B. 2702/25): Periost stark verdickt, wird von parallel verlaufenden,
segmentédr angeordneten, senkrecht auf dem Brustbein stehenden Knochenspiefen
durchbrochen. Knochenbilkehen streckenweise mit kubischen Osteoplasten bedeckt,
Zwischen den Knochenbilkchen ausgedehnt fibrosiertes lymphogranulomatéses
Gewebe mit knétchenférmig angeordneten Einlagerungen aus eosinophilen Leuko-
cyten, Plasma- und einigen Sternbergzellen. Schnitt durch das Manubrium
sterni des Sektionsprdparates (27. 10. 27): Vordere Rinde fast vollkommen zerstért,
zum Teil auch etwas eingedriickt. In stufenformigem Abfall unter mehr oder weniger
vollstéindiger Auflosung der Spongiosa dringen die Infiltrate bald mehr in zer-
streuter Form, bald mehr in geschlossenen Stringen in die restlichen Markriume
ein und bis an die dorsale Corticalis vor. Innerhalb der noch erhaltenen und
verdickten Spongiosa Mark groftenteils verodet und durch Fettmark, Faser-
mark und lymphogranulomatises Gewebe ersetzt. Die meisten Knochenbilkchen
glattrandig, andere lacundr angefressen. Periost auf der inneren Manubriumseite
stark verdickt, enthilt nur ganz wenige lockere Knoten aus Granulationsgewebe, die
zum Teil auch von dieser Seite her die Corticalis usurieren. Knorpelenden der
Rippen vollkommen unverdndert.

Pathologisch-anatomische Diagnose. Lymphogranulomatose der cervicalen, supra-
clavicularen, axillaren, mediastinalen, retroperitonealen, portalen, peripankreatischen
und inguinalen Lymphknoten. Einbruch pristernaler Lymphogranulomknoten
ins Manubrium und Corpus sterni. Einbruch der mediastinalen Lymphogranulom-
knoten in Schilddriise wnd Luftrohre. Zusammenpressung der Luftréhre durch grofie
paratracheale Pakete. Sédbelscheidenluftrébre.  Lymphogranulomatose der 6. Rippe
rechis. Porphyrmilz. Kachexie. Sekunddre Andmie. Hypostatische Broncho-
preumonie. Geringgradige Verfettung von Herzfleisch und Leber.

Epilkrise. Es handelt sich bei dem 39 Jahre alt gewordenen Mann
um ein sehr langsam verlaufendes, oft rezidivierendes, 5 Jahre dauern-
des Lymphogranulom, das fast andauernd mit Rontgenstrahlen behandelt
worden war. Die lymphogranulomatése Infiltrate zeichnen sich durch
eine groBe Aggressivitit aus und dringen infiltrativ und zerstérend,
ahnlich einer bosartigen Geschwulst, in Brustbein, Schilddriise und
Luftréhre ein.. Frithzeitig werden Manubrium und Corpus sterni von
mediastinalen und aus der oberen Brustkorbéffnung sich herausdringen-
den und die vordere Brustwand schildférmig tiberwuchernden Infil-
traten ausgedehnt durchwachsen und zerstért. Die lymphogranulo-
matdse Brustbeinosteomyelitis 16st eine starke periostale Reaktion

Virchows Archiv. Bd. 288. Bba
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mit Knochenneubildung aus, so daf radiologisch der Spiculatypus des
osteogenen Sarkoms vorgetduscht wird. Die Bestrahlung erweist sich
in den ersten Krankheitsjahren sehr erfolgreich, wihrend sie in den letzten
Krankheitsjahren das zerstérende Vordringen der Infiltrate nicht mehr
aufhalten kann.

Makroskopisch und histologisch bestehen zwischen bestrahlten wnd nicht
bestrahlten Knochen-Lymphogranulomen keine grundsdizlichen Unter-
schiede. Die Entwicklung der lymphogranulomatdsen Entziindung fithrt
an sich, oft schon auBerordentlich frithzeitig, zur narbigen Fibrose und
Nekrose. Auch die Bestrahlung hat fast regelmiBig eine Verodung des
Granulationsgewebes und Umwandlung in faseriges und hyalines Binde-
gewebe zur Folge, Nur in seltenen Fillen fithrt oft wiederholte Bestrah-
lung zu einer xanthomatésen Umbildung des lymphogranulomatdsen
Gewebes, wie sie K. Mayer bei einer wihrend 7 Jahren oftmals bestrahlten
mediastinalen Lymphogranulomatose beschrieben hat und wie sie
spontan in solcher Ausdehnung kaum vorkommen diirfte, Der Ersatz des
bestrahlten lymphogranulomatésen Gewebes durch xanthomattses Gewebe
bildet die Ausnahme, und die tieferen Griinde fiir diese andersartige
Reaktionsweise sind uns unbekannt. Geringe Xanthomazellbildung beob-
achtet man gelegentlich auch bei nicht bestrahlten Lymphogranulomen
(Fall 8), wobei wir aber ausdriicklich den Fall Freifeld diesen Féllen
nicht zurechnen méchten. Einen Fall mit schwerer Xanthomatose der
bestrahlten Lymphknoten wnd des mit Infillraten durchsetzten Brustbeines
konnte ich bei einer 68 Jahre alten Frau beobachten.

Fall 10, St. B., 68 Jahre, gestorben. 20. 3. 28, S.-Nr. 264/28.

Beginn 1924 vor 4 Jahren mit Lymphknotenschwellungen am Hals, die 12mal
mit Réntgenstrahlen behandelt und zur Ritickbildung gebracht wurden, aber immer
wieder rezidivierten unter gleichzeitiger Bildung von neuen Driisenschwellungen in
den Achselhohlen und in beiden Leistenbeugen. Zeitweise Fieber. Zunehmende
Schwiche. Im Mai 1927 neue, rasch wachsende knotige Infiltrate iiber dem
Brustbein, die am 24. 11. 27 die Einweisung in die Medizinische Klinik Ziirich ver-
anlassen.

Befund. GroBe Lymphknotenschwellungen fiber dem Brustkorb von wechseln-
der, weicher bis harter Konsistenz. Knoten gegeniiber der Haut verschieblich,
nicht aber gegeniiber der knochernen Unterlage. Grofe Pakete in beiden Ober-
schliisselbeingruben und rechter Achselhohle. MaBige VergroBerung der links-
seitigen Achsel- und Leistenlymphknoten. Pleuraergufi links. Bedeutende Milz-
schwellung. Harn: Diazo positiv. Brustrontgenbild: Hochstand des rechten Zwerch-
fells. Rechtsseitiger basaler LungenprozeB. Bronchiale und mediastinale Lymph-
knoten klein. Spezialaufnahme des Brustbeines: Ventrale Knochenarrosion am
Ubergang des Corpus sterni in den Processus xyphoideus durch unter der Haut
gelegene lymphogranulomatose Infiltrate. Temperatur 37,6°, Puls 80, Blutdruck
95/60, Hémoglobin 60/95. Nach zwei Bestrahlungen am 1.12.27 und 5.12.27 gehen
die Driisenschwellungen tiber der oberen Hélfte des Brustbeins zurtick. Nach weiteren
Bestrablungen weichen auch die Infiltrate iiber der unteren Hilfte des Brustbeins
und in der linken Supraclaviculargrube, doch entwickeln sich neue, kindsfaustgrofe

Knoten in der rechten Unterschliisselbeingrube. Gleichzeitig mit dem Schwund der
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Infiltrate iiber der unteren Halfte des Brustbeins wird auch der Knochen ausgedehnt
resorbiert. Man kann das Brustbein eindriicken und hért die kleinen Knochen-
sttickchen aneinander reiben. Bei der Einatmung wolbt sich die untere Brustbein-
halfte paradox vor. Am 20. 2. 28 erneutes Wachstum der Oberschliisselbeinlymph-
knoten. Bestrahlung aussichtslos. Starke Atemnot mit Stridor, wahrscheinlich
infolge Zusammenpressung der Luftrohre, kann voriibergehend durch Bestrah-
lung dieser Gegend gebessert werden. - Agonale Parotitis purulenta links. Tod
am 20. 3. 28,

Temperatur subfebril, um 37°. Bluthild: MaBige Andmie von 54—63% bei
fast normaler Zahl der roten Blutkérperchen. Leukocytose zwischen 17 000 am
23.11. 27 und 9100 am 19. 3. 28. Neutrophile vermehrt zwischen 86 und 81 %.
Eosinophile fehlen. Lymphocyten 17—8%, Monocyten 7%/,—5Y,%. Leukocyten
toxisch granuliert.

Awus dem Sektionsbefund. Stark abgemagerte weibliche Leiche. Alle Lymph-
knoten mit Ausnahme der des Gekroses vergroBert. Linke Ohrspeicheldriise mit
zahlreichen Eiterpfropfen durchsetzt. Awuf der linken Halsseite GefiBband von
einer Kette vergroBerter Lymphknoten begleitet, die in das 5 cm groBfe Driisen-
paket in der linken Supraclaviculargrube itbergehen. Das Granulationsgeswebe
durchbricht vielfach die Driisenkapseln und dringt in die Halsmuskulatur ein. Beide
Oberschlisselbeingruben, beide Achselhhlen und beide Leistenbeugen mit stark
geschwollenen, bis 3 cm groBen Lymphknoten ausgefiillt. Nackenlymphknoten,
tiefe cervicale, Bifurkations- und Halslymphknoten vergroBert, zum Teil schwarz
pigmentiert. Brust- und Bauchaorta ringsum in 2—5c¢m groBe Lymphknoten
eingehiillt. Von den paraaortalen, abdominalen lymphogranulomatsen Paketen
ziehen perlschnurartige Ketten geschwollener Lymphknoten entlang den Arteriae
iliacae communes zum Schenkelkanal und setzen sich noch auf eine Strecke
von 20 cm, die Femoralarterie begleitend, auf beide Oberschenkel fort. Schnitt-
fliche der Halslymphknoten stark gelb gefirbt, trocken. Schnittfliche der ibrigen
Lymphknoten mehr durchscheinend, grauweiBl. Herz wenig vergroflert. Aorten-
klappen verkalkt. SinusValsalvae mit Kalkkugeln ausgefiillt. Ubrige Herzklappen
zart. Herzfleisch lehmfarben. Mandeln klein. In beiden Lungenspitzen gering-
gradige nodése Tuberkulose. Grobknotige Porphyrmilz, Gewicht 690 g. Neben-
nieren 0. B. In die linke Niere 4 cm im Durchmesser haltender, schwefelgelber
- Knoten aus Granulationsgewebe eingelagert. Das zusammengeprefite Nierenpar-
enchym ist dem Knoten schalenformig angeschmiegt. MiBige Arteriosklerose der
Bauchaorta. In den Wirbelkorpern rotes Mark. Brustbein, besonders das Manu-
brium, stark aufgetrieben, 3/, cm dick, leicht mit dem Messer schneidbar. Auf
Schnitt ist von Knochengewebe nur noch eine mantelférmige Schale erhalten,
wahrend der gesamte Markraum von stark schwefelgelb gefsrbtem, breitstringigem
Granulationsgewebe eingenommen wird. Periostmantel schwartig verdickt und
mit zahlreichen knotchenformigen Infiltraten durchsetzt.

Histologischer Befund. In den nichibestrahlien Lymphknoten Bau verwischt.
Das gesamte lymphatische Gewebe durch breite, sich von der verdickten Kapsel
abspaltende, Bindegewebsstringe in Knoten aus typischem lymphogranulomatésem
Gewebe aufgeldst. In den bestrahlten Lymphknoten Granulationsgewebe zugunsten
des xanthomatisen Gewebes stark zuriicktretend. Die kleinen Reste von lympho-
granulomatésem Gewebe werden mantelférmig von Xanthomzellen eingeschlossen.
Im Halsgebiet iiberwuchert das Granulationsgewebe vielfach die Lymphknoten-
kapseln und dringt in die quergestreifte Muskulatur ein. Cholesteringehalt der be-
strahlten Lymphknoten bis 4300 mg-%, der unbestrahlten nur 500 mg-%. In die
Sinus der Bifurkationslymphknoten reichlich Kalkschollen eingelagert. Es handelt
sich vielleicht um regionire Ablagerungen von Kalkmassen, die bei der Osteo-
lyse des Brustbeines frei geworden sind. Brustbein: Knochengewebe bis auf einen

5%
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schmalen Knochenmantel zerstért. Knorpelenden der Rippenansitze unverdndert.
Das xanthomatose Gewebe bildet die Hauptmasse des Markgewebes. Die Xanthom.-
zellen sind ziemlich groB, vieleckig, besitzen kleine, runde, zentral gelegene Kerne
und wabigen, dicht mit einfachen und doppellichtbrechenden Fetttropfen durch-
setzten Leib. Fast jede Xanthomzelle in kollagene Fasern eingeschlossen. Die Reste
des teilweise fibrosierten lymphogranulomatésen Gewebes sind besonders randsténdig
gelagert und ins subperiostale Gewebe ausgebreitet. Plasma- und spindelige Binde-
gewebszellen herrschen vor. Eosinophile und Sternbergzellen eher spérlich. Venen
teilweise verddet. Schlagadern mit starker Intimawucherung ohne vollsténdigen Ver-
schluB. In einem Schnitt aus dem Manubrium sterni liegt mitten im lymphogranulo-
matdsen Gewebe ein groferer, kisiger Nekroseherd mit zahlreichen kleinen Knochen-
gplittern, umgeben von zerfallenden Leukocyten und typischen Tuberkelknétchen.

Pathologisch-anatomische Diagnose. Generalisierte Lymphogranulomatose, be-
sonders in den thorakalen und cervicalen Lymphlnoten, mit starker Xanthomatose im
Bereich der bestrahlten Halslymphlknoten. Lymphogranulomatose mit Xanthomatose
des Brustbeins und der linken Niere. Porphyrmilz. Geringgradige noddse Lungen-
tuberkulose in beiden Spitzen. Pleuritis chronica fibrosa adhaesiva tiber beiden Lungen-
spitzen. Miliare Tuberkel in Milz und Leber. Kleiner kisiger Tuberkuloseherd im
Manubrium sterni. Hydrothorax beidseits. Ascites. Hautédem. Parotitis purulenta
links. Verkalkung der Aortenklappen. Arteriosklerose.

Epikrise. 68 Jahre alte Frau. Langsam verlaufendes, 4 Jahre dauerndes,
in vielen Schithen immer wiederkehrendes Lymphogranulom, das schlief3-
lich fast simtliche Lymphknoten, Milz und linke Niere ergreift. 3/, Jahre
vor dem Tode wird auch das Brustbein von unter der Haut gelegenen In-
filtraten angegriffen, durchdrungen und ausgedehnt zerstért. Die Beson-
derheit des Falles liegt in der fast vollstdndigen xanthomatdsen Umwand.-
lung des bestrahlten intra- und extraossiren Granulationsgewebes. 22mal
war das Brustbein bestrahlt worden. Bei der Sektion waren Knochen
und lymphogranulomatises Gewebe bis auf die Randgebiete vollkommen
durch xanthomattses Gewebe ersetzt. Die ausgedehnte Auflosung der
Spongiosa diirfte vielleicht ebenfalls mit der Bestrahlung in Zusammen-
hang stehen, indem die Regenerationsfihigkeit des Knochens durch die
zahlreichen Bestrahlungen geschidigt worden sein kann. Kine nennens-
werte Beeinflussung des Blutbildes hatte durch die Bestrahlungen
nicht stattgefunden. Neben der Xanthomatose fand sich im Manubrium
sterni an umschriebener Stelle ein tuberkuloser Entziindungsherd mit
Verkisung und kleinen Knochensequestern. Nach der Verteilung der
tuberkuldsen Herde in beiden Lungenspitzen, Brustbein, Leber und Milz
handelt es sich um eine auf dem Blutwege generalisierte Tuberkulose.

Lymphogranulomatose der Schidelbasis.

Infiltration und Zerstérung des Warzenfortsatzes und der Schidel-
basis durch Granulationsgewebe, das von retroaurikuliren Lymph-
knoten auf diese Knochen iibergreift, ist auBerordentlich selten. In einem
von Lichtenstein beschriebenen Fall mit ausgedehnter Zerstérung des
Felsenbeins und des hinteren Tiirkensattels ist dieser Ausbreitungs-
weg nach dem Krankheitsverlauf nicht unwahrscheinlich, doch a8t er
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sich aus dem stark gekiirzt wiedergegebenen Sektionsbefund nicht ein-
deutig bestitigen und kénnen wir Metastasenbildung auf dem Blutwege
in die Schidelbasis oder Dura-Lymphogranulome, die sekundér den
Knochen ergriffen haben, nicht mit Sicherheit ausschlieBen.
23jahriger Mann erkrankt 4 Jahre vor dem Tode mit zahlreichen peripheren
und mediastinalen Lymphknotenschwellungen. Harte nicht schmerzhafte Lymph-
knotenschwellungen besonders hinter dem linken Processus mastoideus. Auf Be-
strahlung anfanglich weitgehende Zuriickbildung der Infiltrate. 1/, Jahr vor dem
Tode sehr schwerer Riickfall mit starker Schwellung der Halslymphknoten, die ein
hochgradiges Gesichtsddem verursachen und Entwicklung grofer Infiltrate im Mittel-
feld und in beiden Lungenoberlappen. Weiterbestrahlung bringt nur die Lungen-
infiltrate etwas zur Rickbildung. 1/, Jahr vor dem Tode Auftreten meningitischer
Symptome: Kopfschmerzen, Nackensteifigkeit, positiver Kernig, Erhohung des
Liquordruckes. Linker Warzenfortsatz druckempfindlich. Aus dem linken Gehor-
gang flieBt zeitweise spontan Cerebrospinalflissigkeit ab. Im &duBeren Gehorgang
starke Senkung der oberen Wand. Seitliche Schidelaufnahme: Starke Zerstérung
der hinteren Begrenzung der Sella turcica und der angrenzenden Teile des Clivus.
Keilbeinhohle in ihrem hinteren Abschnitt vermindert durchlissig. Linke Felsen-
beinaufnahme nach Stenvers: Hochgradige Zerstérung des Felsenbeins mit einer
zweiten Hohlenbildung in der Gegend des Aditus ad antrum. Nirgends osteo-
plastische Reaktionen. Sektion: Ausgedehnte Lymphknotengranulomatose, zahl-
reiche knotige Infiltrate in den Lungen mit teilweiser Einschmelzung im rechten
Lungenoberlappen unter Bildung einer glattwandigen, von GefiB- und Bronchial-
balken durchzogenen Kaverne. Linkes Felsenbein durch eine derbe, graurote, fein-
kornige, vom Clivus ausgehende nach unten und links in das Foramen occipitale
reichende Geschwulst zerstort. Diese hatte Pons und 4. Ventrikel zusammen-
gedriickt und so zur Entwicklung eines Hydrocephalus internus gefiibrt.

Das Ubergreifen des lymphogranulomatésen Gewebes von den
Lymphknoten auf ein anderes Organsystem bedeutet immer eine ziem-
lich groBe Aktivitat des Entziindungsprozesses. Die Ausbreitung erfolgt
schubweise infolge des in der Krankheit selbst liegenden cyclischen
Ablaufes, vielleicht auch infolge Nachlassens der Abwehrkrifte des
Organismus. Kommt der Entziindungsvorgang ortlich zur Ruhe, so
kann der Befund lange Zeit stationar bleiben. In seinem infiltrativen
und zerstérenden Wachstum und Ubergreifen auf die Knochen ist
das lymphogranulomatdse Gewebe nicht von der Ausbreitung und dem
Wachstum bdsartiger Geschwiilste zu unterscheiden. Nur die Beriick-
sichtigung der Gesamtsektion (Milzmitbeteiligung) und die histologische
Untersuchung gestatten eine Unterscheidung. Die Ausbreitung des
Granulationsgewebes in den Knochen und die Zerstérung der Knochen-
substanz sind von Fall zu Fall sehr verschieden. Auf Knochenschnitt
hebt sich das grauweille Granulationsgewebe meist sehr scharf vom
dunkelroten Mark ab. Die Infiltrate durchsetzen die Spongiosa bald diffus,
bald in Form von breiten Strangen oder einzelnen eingesprengten Knoten.
Bei Wirbeln, Rippen und Brustbein bilden die Rindenliicken die natiir-
lichen Einbruchspforten fiir das Granulationsgewebe; bei den Becken-
knochen, den Schulterblattern und den langen Réhrenknochen muf
sich das Granulationsgewebe durch Zerstérung der Rinde erst die

Virchows Archiv. Bd. 288. 5b
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Einbruchstore schaffen. Nach dem verschiedenen Verhalten zur Knochen-
substanz kénnen wir makroskopisch folgende Formen der Knochen-
Lymphgranulomatose unterscheiden:

1. Teilweise oder vollstindige Verdringung des roten Markes durch

Abhb. 11. Fall 7, L. M., 21 Jahre. Infiltration des 3.Lendenwirbels unter Zerstorung der
Corticalis, ausgehend von periostalen Infiltraten. Vergr. 1 :18,5.

lymphogranulomatises Gewebe ohne Zerstdrung der Knochensubstanz.
Haufig.

2. Verdrangung des roten Markes durch Granulationsgewebe mit Zer-
stérung der Rinde und der Spongiosa im Einbruchsgebiet. Auf Schnitt
lassen sich 3 Zonen unterscheiden: Einbruchszone mit vollstéindiger
Knochenzerstérung. Randzone des Granulationsgewebes mit noch er-
haltener Spongiosa. Zone des unversehrten Knochens mit rotem Mark.
Hiufig.
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3. Verdringung des roten Markes durch Granulationsgewebe. Starke
endostale Knochenneubildung (Marmorknochenbildung). Selten.

4. Periostale Knochenneubildung in Form von Knochenspielen
oder Schalenbildungen. Selten.

5. Hohlenbildungen innerhalb des Granulationsgewebes im Knochen
(Askanazy, Diiring). Sehr selten, nicht typisch.

6. Sekundare Formverinderungen der erkrankten Knochen durch
Einbriiche und Briiche. Bei ausgedehnter Knochenzerstérung brechen
die Wirbel in sich zusammen, meist unebenmiBig, entsprechend der
vorwiegenden Knochenannagung von vorn oder von der Seite (Keil-
wirbel). Seltener sind Einbriiche der Wirbelschlufiplatten mit Auf-
quellung der Nuclei pulposi (Fischwirbel). Bei sehr tiefgreifenden Zer-
stérungen entstehen Schrigbriche mit Abgleiten der Bruchstiicke und
Riickenmarkskompression (Augier und Lemiérre). Im Gegensatz zu
den Wirbeln beobachtet man an den nichtbelasteten Knochen, besonders
am Brustbein, starke Knochenauftreibungen, indem durch das Granu-
lationsgewebe bei gleichzeitiger Zerstérung der Sponglosa die Rinden-
schichten weit auseinander gedringt werden.

DasEindringen in den Knochen beginnt mit Verdickung und Infiltration
des Periosts, so dall ,,periostales Lymphogranulom® wobl als Stadien-
bezeichnung gerechtfertigt ist. Durch die natiirlichen Corticalisliicken,
die sehr rasch ausgeweitet werden oder durch erst zu schaffende Corti-
calisusuren (Abb. 11) bricht das Granulationsgewebe in breiten Stringen
in den Knochen ein und breitet sich in den Markrdumen aus, sei es
mehr in einzelnen Knoten, sei es in Stringen oder ganz diffus (Abb. 6,
8, 9). Auch innerhalb des Knochens behdlt das Granmulationsgewebe
seinen typischen, vielgestaltigen Baw bei. Das Grundgewebe wird von
gewucherten Reticulumzellen gebildet mit ziemlich grofien, blassen,
chromatinarmen Kernen. In das Grundgewebe sind in wechselnder
Menge Lymph-, Plasma- und Sternbergzellen, eosinophile und neu-
trophile Leukocyten eingelagert. Ganz junge Infiltrate bestehen aus-
schlieBllich aus perivasculiren Plasmazellschwirmen. Rasch vernarbt
das Granulationsgewebe, doch bleiben immer noch inselférmige zell-
reiche Infiltratreste erhalten. Das Narbengewebe stellt ein aufler-
ordentlich fein gebautes Gewebe aus kleinen, schlanken Spindelzellen
und feinen, locker angeordneten kollagenen Fasergeflechten dar. Plumpe
hyaline Fasern und Schollen fehlen vollstindig, im Gegensatz zu
erkrankten Lymphknoten (Abb. 12). Gelegentlich entstehen in den
Infiltraten ausgedehnte Nekrosen, doch bleiben innerhalb der Nekrosen
regelmaBig noch perivasculdre, mantelférmige Restinfiltrate erhalten, die
fast ausschlieBlich aus Plasma- und Sternbergschen Riesenzellen bestehen.
Selten sind miliare Nekroseherde in Form dichter Anhiufungen sehr
stark segmentierter Kerne. Das blutbildende Mark scheint der lympho-
granulomatosen Infektion sehr rasch zu erliegen (Askonazy). Fast
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Abb. 12. Fall 2, 8. S., 23 Jahre. Vernarbtes Granulationsgewebe in einem Wirbelkérper.
Knochenmarksfibrose mit kleinen, zum Teil diffusen, zum Teil herdférmigen
Plasmazellrestinfiltraten. Vergr. 1 : 41.

Abb. 13. Fall 1, Sch. L., 43 Jahre. Wucherzone des Granulationsgewebes in das perifokal
verddete Mark vordringend. Sechnitt aus dem 5.Lendenwirbel. Vergr, 1 : 130.
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regelmiBig ist dem vordringenden, zellreichen Granulationsgewebswall eine
Zone vorgelagert, in der das Knochenmark verddet ist. Fast alle blut-
bildenden Zellen, die Myelo-, Metamyelocyten und Erythroblasten sind
verschwunden. Nur die Reticulumzellen und die Fettzellen sind geblieben,
jene oft gewuchert und eigenartig 6dematos angeschwollen (Abb. 13).
Diese Versdung des Knochenmarkes ist wahrscheinlich auf Giftdiffusion
aus dem Granulationsgewebe ins bluthildende Gewebe zuriickzufiihren

Abb. 14. Fall 1, Sch. L., 43 Jahre. Schnitt durch den 2. Lendenwirbel. Einbruch der
‘WirbelschluBplatte infolge fasc vollsténdiger Zerstéorung der Spongiosa durch
1.-g. Granulationsgewebe. Vergr. 1 :72,

mit Schadigung der empfindlichsten Zellen. Im Gegensatz zu Simonds
konnte ich im Restmark keine Hyperplasie der spezifischen Blutzellen
feststellen. Die Beteiligung der groBeren GetiBe am Entziindungsvorgang
ist in den verschiedenen Fillen sehr verschieden, ganz unabhingig
davon, ob das Gewebe bestrahlt worden war oder nicht. Oft ist nur
die Adventitia von Infiltraten durchsetzt, seltener sind auch Media und
Intima ergriffen, oder die Lichtung wird durch Granulationsgewebe
vollstédndig verschlossen.

Das Verhalten der Knochensubstanz ist wechselnd. Sie kann vollkommen
unverandert bleiben, doch wiel hdufiger sind corticale Usuren und eine
mehr oder weniger schwere Osteoporose oder Osteolyse. Tnnerhalb des zell-
reichen Granulationsgewebes und im Gebiet der ERinbruchspforten
kann man oft lacundre Annagungen, Unterteilungen, Verschmilerung
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und vollkommene Aufsaugung der Knochenbilkchen beobachten. Da
Osteoclasten selten sind, mufl angenommen werden, daf3 das Granulations-
gewebe selbst im Besitz osteolytischer Fihigkeiten ist. Im belasteten
osteoporotischen Knochen knicken die Knochenbilkchen ein, oder
brechen zusamamen und die Knochensplitter kénnen von Scharen von

Abb. 15. Fall 5, N. R., 36 Jahre. Schnitt durch den 9. Brustwirbel. Ausgedehnte Mark-
fibrose mit knotigen l.-g. Restinfiltraten. Seitliche Abbiegung der Zwischenwirbelscheibe
infolge Zerstorung der Corticalis und Randspongiosa. Vergr. 1 :18.

Fremdkorperriesenzellen noch vollkommen aufgelost werden. Weitere
Folgen der Spongiosazerstérung sind an den Wirbeln Einbriiche der Wirbel-
schluBplatten (Abb. 14), und Zerrung und Umbiegung der der knéchernen
Stiitze beraubten Zwischenwirbelscheiben (Abb. 15). In ganz schweren
Fallen wird die Knochensubstanz vollkommen zerstért, wie in Fall 10,
wo vom Brustbein nur die Rindenschichten erhalten geblieben sind.
Ausschlielliche osteoplastische Reaktionen sind selten und nicht typisch
tiir lymphogranulomatdse Osteomyelitis. Gelegentlich kann man sie neben
Knochenzerstorungen beobachten in Form glittender Appositionen an
das vorbestehende Spongiosageriist (Hulién). Ebenso selten sind peri-
ostale reaktive Knochenneubildungen in Form kammartig abstehender
KnochenspieBe (Abb. 23) oder Arkadenbildungen auf der alten Corticalis.
Trotz der hiufigen und zahlreichen Nekrosen kommt es fast nie zur
Bildung von Senkungsabscessen und Knochensequestern. Beide Vorginge
sind immer auPerordentlich verddchtig auf Mischinfektion mit Tuberkulose.



Uber Knochen-Lymphogranulomatose. 75

Bestrahlte Knochenlymphogranulome unterscheiden sich nur selten
von den unbestrahlten. Manchmal scheinen Nekrosen vorherrschend
zu sein. Umbildung des Granulationsgewebes in xanthomatéses Gewebe
ist sehr selten. Knochenneubildung kann man im unbestrahlten wie im
bestrahlten Knochen beobachten (Tetzner, Hultén ).

Abb. 16. Fall 6, M. H., 22 Jahre. 6. Spinalganglion (Sp.G.), von Granulationsgewebe
eingeschlossen, Vergr. 1 : 5.

Zusammenfassend ist der histologische Aufbau des Knochenlympho-
granuloms folgender:

1. Zone des Restmarkes.

2. Zone der perifokalen Verédung.

3. Zone des zellreichen spezifischen Granulationsgewebes.

4. Zone der Markfibrose.

Innerhalb der infiltrierten Knochengebiete sind Osteoporose und Osteolyse
sehr hdufig, Osteosklerose, periostale Knochenneubildung und Sequester-
bildung selten.

Die Infiltration des Riickenmarkskanales erfolgt durch die Zwischen-
wirbellocher entlang den spinalen Nervenwurzeln. Ein sekundirer
Einbruch der Wirbelgranulome in den Riickenmarkskanal ist selten.
Riickenmark und hintere Wurzelganglien werden in lymphogranuloma-
toses Gewebe eingehiillt (Abb. 16). Das lockere epidurale Bindegewebe
scheint einen sehr giinstigen Boden fiir die Entwicklung des Granula-
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tionsgewebes zu bilden, so dafi sich dieses oft auf weite Strecken aus-
dehnt, viel weiter, als klinischerseits vermutet wird. Epineurium und
Dura mater spinalis selbst bilden dagegen eine fast undurchdringliche
Scheidewand fiir das Granulationsgewebe.

Zwischen dem Alter des Patienten und infiltrativem Wachstum des
Lymphogranuloms scheinen keine engeren Beziehungen zu bestehen,
wohl aber zwischen Knochenannagung und XKrankheitsdauer. Die
Knochenannagung ist eine typische Spdterscheinung der Lymphogranulo-
matose und tritt dorchschnittlich erst nach 2jabriger Krankheitsdaner
auf, nachdem die Kranken mehrere Riickfille durchgemacht und schon
mehrmals bestrahlt worden sind (Kimpel). In seltenen Fillen entwickeln
sich Knochenusuren gleichzeitig mit oder vor den Lymphknotenschwel-
lungen (Fall 2). In einem vom Oehlecker beobachteten Fall war der
Zusammenbruch von zwei Wirbeln mit Gibbusbildung den Lymphknoten-
schwellungen um 2 Jahre vorausgegangen. In einem von Lockwood,
Johnson und Narr beschriebenen Falle traten radiologisch feststellbare
Zerstorungsherde 1 Jahr und Lymphknotenschwellungen erst 13/, Jahre
nach einer initialen Giirtelrose auf. Man darf sich aber durch diese
Falle nicht verleiten lassen, von einer priméiren Knochen-Lymphgranu-
lomatose zu sprechen, denn gleichzeitig fehlen wohl innere Lymph-
knotenschwellungen nie. Gelegentlich erfolgt die Knocheninfiltration
ausgesprochen spét, z. B. in Fall 5 erst nach 5%/,jahriger Krankheits-
dauer, in Fall Kremser I und Blakeslee nach 9 Jahren, in Fall Soupe IIL
nach 10 Jahren und in Fall Robinson erst nach 11!/, Jahren. Immer
handelt es sich dabei um Arrosion der Wirbelsdule. Das Brustbein
wird durchschnittlich frither angegriffen.

Die klinischen Erscheinungen der arrosiven Kmnochen-Lymphogranulo-
matose beruhen auf Verdnderungen des Knochens selbst und auf Erschei-
nungen, die von den Knochennachbarorganen ausgelost werden, die gleich-
zeitig in den infilirativ vordringenden Entzimdungsvorgang miteinbezogen
worden sind. Die letzteren Symptome beherrschen fast immer das
Krankheitsbild.

Die lymphogranulomatése Knocheninvasion an sich ist schmerzlos.
So z. B. verlief die ganze Brustbeinzerstérung in Fall 8 ohne irgendwelche
Klagen der Kranken. Trotzdem ist besonders das Eindringen in die
Wirbel mit seltenen Ausnahmen wvon heftigsten, hartnickigen, zuerst
zeitweise auftretenden, spiter dauernden Schmerzen begleitet infolge
gleichzeitiger Einscheidung der spinalen Nervenwurzeln in Granu-
lationsgewebe. Diese Wurzelschmerzen hatten bei 6 der 7 Fille von
Wirbel-Lymphogranulomatose bestanden. Im Schrifttum sind Schmerzen
im Bereich der Wirbelsiule das standigste aller Symptome bei
Wirbel-Lymphogranulomatose. Die Schmerzen strahlen je pach dem
Qitz der Herde in Arme, Bauch, sehr hiufig auch in die Beine aus.
Parasthesien und ausgesprochene Sensibilitdtsstorungen sind selten.
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Baldridge, Luce, Lockwood, Johnson und Narr, Craver und Haagensen
beschreiben eine Herpes zoster als Folge der begleitenden Nerven-
wurzeldurchsetzung. Wirbelinfiltration und Nervenwurzeleinscheidung
kénnen sich aber auch ganz unabhingig voneinander abspielen, und
ganz verschiedene Segmente betreffen. So bestanden in einem Fall
von Augier und Lemierre heftige Kreuzschmerzen, gesteigerte PSR.
und Empfindungsstérungen, die auf einen lymphogranulomatésen Herd
in der Lendenwirbelsdule hinwiesen, wihrend die fast vollstindige
Zerstorung des 2. Halswirbels fast ohne Schmerzen verlief und erst
nach Spontanbruch mit Halsmarkkompression diagnostiziert wurde.
Auch in Fall 1 machten heftige Riickenschmerzen und Réntgenbild
eine Lymphogranulomatose des 2. und 7. Brustwirbels wahrscheinlich,
die sich bei der Sektion als spondylarthritisclie Verdnderungen erwiesen,
wabrend tiefgreifende lymphogranulomatsse Usuren am 2. und 5. Lenden-
wirbel absolut schmerzlos entstanden waren. Dringt das Granulations-
gewebe in den Wirbelkanal ein, so treten zu den nervésen Reizerschei-
nungen noch solche der extramedulliren Riickenmarkszusammenpressung
mit entsprechendem Liquorbefund (Lymphocytenzahl normal, Nonne
Phase I stark vermehrt). Zwischen Einsetzen der Wurzelreizerschei-
nungen und den Riickenmarkskompressionssymptomen verstreichen
durchschnittlich 1/,—3/, Jahre. Die meisten Kranken erliegen der Kom-
pression im spastischen Stadium, das schlaffe Lihmungsstadium wird
nur selten erlebt. Am haufigsten sind, entsprechend der am héaufigsten
Durchsetzung der Lendenwirbelsiule, Kreuz- und Lendenschmerzen und
Zusammenpressen des Lumbalmarkes mit spastischer Parese beider
Beine und starken Reflexsteigerungen (FuBklonus, positiver Babinski,
positiver Oppenheim). Schreitet die Kompression fort, so geht die spasti-
sche Parese in schlaffe Lahmung iiber, verbunden mit Mastdarm- und
Blasenlihmung. Die Sensibilitdtsstorungen sind durchaus wechselnd und
nie so ausgedehnt wie die Bewegungsstorungen. Vorherrschend sind
Paréisthesien und giirtelférmige, hyperisthetische Zonen an der oberen
Grenze der Kompression. Selbst die schwersten Riickenmarkserschei-
nungen beruhen fast immer auf extraduraler Granulationsgewebsbildung
und nicht auf unmittelbarer Infiltration des Riickenmarkes. Diese ist
auBerordentlich selten (Fawre, Urechio und Goia ).

Die klinischen Erscheinungen von seiten der infiltrierten Knochen
selbst sind Spéterscheinungen und meist geringfiigiger Natur. Gegeniiber
den neurologischen Begleiterscheinungen bei Wirbelkdrperinfiltration kon-
trastieren die geringfiigigen ortlichen Erscheinungen von seiten der
Knochen besonders stark. In iiber 1/, der Fille 148t sich iiberhaupt kein
pathologischer Knochenbefund erheben. Lokale XKlopf- und Druck-
empfindlichkeit findet sich nur in ¥/; der Fille. Noch seltener sind
Stauchungsschmerzen. Bei starker Wurzelzusammenpressung besteht im
Erkrankungsbereich oft eine gewisse muskulire Starre. Gibbusbildung
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ist nur in etwa 15% der Fille nachweisbar, tritt besonders spit auf
und ist gewchnlich ziemlich flach. Ausnahmsweise dringen die In-
filtrate auch zwischen Querfortsitzen und Rippen in die Riickenmus-
kulatur ein, so daB sie neben den Dornfortsitzen oder im Winkel
zwischen Lendenwirbelsdule und Hiiftbeinkamm durchzutasten sind
(Fall 7).

Der Lymphogranulomatose des Brustbeins gehen meist michtige,
groBknotige Infiltratbildungen voraus, die dem Brustbein vorgelagert
und mit dem Knochen fest verwachsen sind. Druckempfindlichkeit
ist selten.

Rippeninfiltrationen fiihren gelegentlich zu spindeliger Auftreibung
der Knochen, verlaufen aber meist vollkommen symptomlos.

Eine bestimmie Bluthildverdnderung kommt der lymphogranulomatosen
Knochenarrosion mnickt zu, selbst wenn ausgedehnte Knochengebiete
zerstért sind. Die Blutbildverdnderungen sind durchaus uncharakte-
ristisch und entsprechen einfach einem neuen Krankheitsschub, gelegent-
lich mit Zunahme der Neutrophilen und Sturz der Eosinophilen (Fall 7).

Die radiologische Feststellung lymphogranulomatéser Knochenherde
ist wichtig, weil sie uns darauf aufmerksam macht, daff in der unmittel-
baren Umgebung dieser Knochenherde aktive Entziindungsherde be-
stehen, die der Behandlung bediirfen. Fiir die Beurteilung der Réontgen-
bilder sind folgende Punkte von Bedeutung:

1. Das Rintgenbild der arrosiven Knochen-Lymphogranulomatose ist
micht pathognomonisch. Die Verdnderungen unterscheiden sich nicht von
denen eines bosartigen Gewichses. Das zerstérende Wachstum kann
differentialdiagnostisch gegeniiber Gewdchs nicht verwertet werden.

2. Der Entzindungsvorgang umfaBlt meist viel gréBere Knochen-
gebiete als im Rontgenbild verindert erscheinen. Ein wollkommen
normales Ronigenbild schlieft ausgedehnie Knochenherde nicht aus (Fall 7).

3. Das Granulationsgewebe wirkt vorwiegend osteolytisch, selten
osteoplastisch. Periostale Knochenneubildung ist selten.

4. Knorpel und Zwischenwirbelscheiben werden nicht zerstort.

5. Senkungsabscesse fehlen.

6. Die Knochenatrophie ist nie so stark ausgesprochen wie bei Tuber-
kulose.

7. Zwischen den mittelbaren Zeichen der Wirbelinfiltration, besonders
Nervenkompressionserscheinungen und der Ausbildung radiologisch sichi-
barer Usuren verstreichen mindestens 6 Monate. Brustbeinherde sind
gewohnlich frither feststellbar als Wirbelusuren.

Die Wirbel zeigen am haufigsten ventral oder seitlich unscharf be-
grenzte Usuren ohne irgendwelche periostale Reaktion. Da die erkrankten
Lymphknoten besonders im Winkel zwischen Wirbelkérper und Quer-
fortsatz liegen, wird sehr hiufig der Querfortsatz und bei den Brustwirbeln
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auch das angrenzende Rippenstiick mit zerstort (Bernstein). Ergreifen
die Infiltrate den ganzen Wirbel, so entstehen zahlreiche kleinalveolire
Zerstorungsherde, die in den Spétstadien zusammenflieBen. Das seitliche
Rontgenbild zeigt in solchen Fallen grubige Liicken, die von der ven-
tralen Wirbelbegrenzung bis an den Riickenmarkskanal heranreichen
konnen. Die osteolytischen Herde sind bald scharf, bald eher un-
scharf begrenzt. Bei ausgedehnter Wirbelzerstérung brechen die Schluf-
platten ein oder der ganze Korper bricht in sich zusammen bis
auf halbe Hoéhe (Fisch- und Plattwirbel). UmfaBit die Zerstorung
besonders die Randgebiete, so bilden sich bei Zusammenbruch Keil-
wirbel mit entsprechenden Kyphosen und Skoliosen (Abb. 3). Da jeder
Wirbel nur in sich selbst zusammenstiirzt und die Zwischenwirbelscheiben
unversehrt bleiben, so ist die Buckelbildung durchschnittlich viel flacher
als bel der Tuberkulose. Bei den seltenen osteoplastischen Vorgingen
kann man alle Uberginge beobachten von einer Vergroberung der
Spongiosastruktur zum marmorierten und zum homogenen Elfenbein-
wirbel (Abb. 4). Fast regelmiBig sind mehrere Wirbel erkrankt (S.40)
und die Befunde an verschiedenen Wirbeln kénnen gleichzeitig ganz
verschieden weit fortgeschritten, osteolytisch und osteoplastisch sein
(Hultén). Die Zwischenwirbelscheiben bleiben immer erhalten. Senkungs-
abscesse fehlen, doch kommen gelegentlich im Réntgenbild die paraverte-
bralen Weichteilschatten der geschwollenen Lymphknoten zur Darstel-
lung. In etwa 10—20% der Falle ist das Rontgenbild negativ. Die Zahl
ist mit Vorsicht zu bewerten, da es sehr auf den Zeitpunkt der Aufnahme
ankommt. Besonders wichtig scheint mir noch einmal ein Hinweis auf
Fall 7, wo die ausgedehnte Durchsetzung des 2. und 3. Lendenwirbels
selbst in der vom Sektionspriaparat hergestellten Rontgenaufnahme keine
Knochenverinderungen bedingte.

In den Beckenknochen liegen die lymphogranulomatosen Infiltrate
besonders zu beiden Seiten der Articulatio sacro-iliaca und im Bereich der
Crista iliaca. Sie bilden bald scharf, bald unscharf begrenzte, 1/,—2 cm
groBe, rundliche oder eiférmige Aufhellungen, die im Réntgenbild durch
vollkommen normal gebauten Knochen voneinander getrennt werden.
Hyperostotische Randreaktionen sind selten (Abb.7). Rippern und
Schliisselbeine zeigen grubige Liicken oder sind streckenweise vollkommen
zerstért. Am Brustbein herrschen Zerstérungsprozesse durchaus vor.
Sie liegen vorwiegend im Manubrium sterni und sind im Beginne meist
randstindig. Gelegentlich beobachtet man auch periostale Reaktionen
in Form planparalleler Knochenauflagerungen oder senkrecht vom Brust-
bein abstehender Spiculae (Abb. 10).

Die Strahlenempfindlichkeit der Knochenherde ist wechselnd, und wird
durchaus durch das Alter der Qesamtkrankheit bestimmt. Im allgemeinen
handelt es sich bei den arrosiven Knochenherden um Spétherde, bei denen
sich schon eine gewisse Strohlenresistenz herausgebildet hat. Sie diirfte
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durch die Fibrosen, Nekrosen und GefaBarmut im dlteren lymphogranu-
lomatosen Gewebe bedingt sein. Die Strahlenempfindlichkeit der In-
filtrate kann gleichzeitig an verschiedenen Stellen ungleich sein; z. B.
kénnen sich Knochenherde als strahlenwiderstandsfahig erweisen, wih-
rend Lymphknoteninfiltrate sich zu gleicher Zeit noch zuriickbilden
(Freund). Bestrahlung der Wirbellymphogranulome war in {ber
der Hailfte der Falle des Schrifttums von einer Wiederherstellung des
Knochens gefolgt (Belot, Nahan, Kimpel u. a.). In den iibrigen Fillen
wirkte sie oft nur schmerzlindernd, ohne irgendwelche Anderung des
objektiven Befundes. In den 7 eigenen Fillen von Wirbel-Liympho-
granulomatose waren die Bestrahlungsergebnisse lmal gut, Imal voriiber-
gehend gut, 5mal negativ. Bei Brustbein-Lymphogranulomatose bildeten
sich in 3/, der Fille die Weichteilinfiltrate zuriick und die Knochenliicken
wurden wieder mit Spongiosa ausgefillt (Dresser, Hintze, Kimpel).
Die Strahlenempfindlichkeit der im Riickenmarkskanal liegenden lympho-
granulomatése Massen, die das Riickenmark zusammendriicken, ist sehr
verschieden. Unter den 3 eigenen Fillen war die Bestrahlung 2mal ohne
irgendwelchen Einflul, 1mal ging die Parese der Beine etwas zuriick.
Im Schrifttum wird dagegen vereinzelt iber ausgezeichnete Bestrahlungs-
ergebnisse berichtet mit vollstandiger Riickbildung simtlicher Kompres-
sionserscheinungen (Bdge, Luce, Simons u. a.).

Anund fiir sich wird die Prognose durch das Ubergreifen der lympho-
granulomatdsen Infiltrate auf den Knochen nicht besonders verschlechtert.
Diese Vorginge sind fiir die Lebensdauer nur insofern von Bedeutung,
als mit der Knocheninvasion wieder eine neue Aktivititsphase eingesetzt
hat und, im besonderen beim Ergreifen der Wirbelsdule immer mit der
Gefahr einer gleichzeitigen Infiltration des Riickenmarkskanals und
Kompressionsmyelitis zu rechnen ist.

Die Diagnose der lymphogranulomatisen Knochenannagung ist leicht,
wenn die Krankheit selbst schon bekannt ist. Man soll zwar immer
bedenken, wie unvollkommen das Réntgenbild die Ausbreitung des infil-
trativen Entziindungsprozesses wiedergibt. Schwieriger ist die Diagnose,
wenn Knochenherde und Lymphknotenschwellungen gleichzeitig auf-
treten. Ich verweise auf Fall 2, bei dem eine flache Gibbusbildung im
Bereich der Lendenwirbelsiule, Kreuzschmerzen und eine Schwellung
iiber dem Leistenband die ersten Krankheitserscheinungen waren und die
Fehldiagnose einer Spondylitis tuberculosa mit Senkungsabscell gestellt
wurde. Sind die Knochenherde das allererste Symptom, so sind die diffe-
rentialdiagnostischen Schwierigkeiten sehr grofle, manchmal selbst bei
Probeausschnitten, obgleich auch innerhalb des Knochens der Aufbau
des Granulationsgewebes durchaus typisch ist. Besonders gut veran-
schaulicht dies ein von Blount mitgeteilter Fall, bei dem allerdings
nicht ganz sicher ist, ob es sich (entsprechend dem amerikanischen
Sprachgebrauch) um ein Lymphosarkom oder Lymphogranulom handelt.
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Bei einem 17 Jahre alten Madchen, bei dem ein Zusammenbruch des 7. und
11. Brustwirbels und fleckige Zerstorung der proximalen Humerusmetaphyse fest-
gestellt worden waren, wurde eine Probeexcision einer fleischigen Schwellung, die
sich an Stelle des Schultergelenkes befand, vorgenommen, und den besten ameri-
kanischen Pathologen zur Beurteilung vorgelegt. Ihre Diagnosen waren folgende:
Phemister : Ewing-Sarkom oder multiples myelogenes Sarkom, Codman: Hyper-
nephrom, Mallory und Parker: Bosartiges Gewéachs, Simmons: Ewing-Sarkom,
Bwing: Irgendeine Myelomform, aber sicher kein Ewing-Sarkom (endotheliales
Myelom). 1%/, Jahre nach dem Probeausschnitt Tod. Die Sektion ergab neben den
Knochenherden eine fast generalisierte Lymphknotenschwellung und Infiltrate in
der Dura mater, im Danndarm, in der Ileocécalregion, in Milz und Leber. Histo-
logisch: Lymphosarkomatoser Typus des Lymphogranuloms

Radiologisch kann die Abgrenzung der Wirbel-Lymphogranuloma-
tose gegeniiber bosartigem Gewichs unmdoglich sein. Auch bei Krebs-
metastagen werden die Zwischenwirbelscheiben geschont. Immerhin ist
die Zahl der erkrankten Wirbel meist viel groBer und die Spongiosa-
zerstérung oft viel ausgedehnter. Manchmal diirfte die Bewertung des
Alters differentialdiagnostisch ausschlaggebend sein. Das Haupterkran-
kungsalter fur Lymphogranulomatose liegt zwischen 20 und 40, fir
Krebs nach 40 Jahren. Die Abgrenzung der Wirbel-Lymphogranulo-
matose gegeniiber Tuberkulose scheint eher moglich zu sein. Die Knochen-
zerstorung ist bei Tuberkulose viel stirker und erfolgt hauptsichlich zu
beiden Seiten der Zwischenwirbelscheiben. Diese selbst sind oft und
frithzeitig mitvernichtet. Die Konturen der osteolytischen Herde sind
verwaschen. Bei Lymphogranulomatose fehlen Senkungsabscesse, dafiir
kann man gelegentlich paravertebrale Lymphknotenschwellungen fest-
stellen. Tuberkuldse Spondylitiden sind in der unteren Hals- und oberen
Brustgegend selten (Abb.2). Entlastung der Wirbelséule bringt bei Tuber-
kulose sofort Schmerzlinderung, bei Lymphogranulomatose nie. Umgekehrt
wirkt Bestrahlung nur bei Lymphogranulomatose schmerzlindernd und
filhrt in der Hélfte der Falle zur Wiederherstellung der Knochendefekte.
Bei allen differentialdiagnostischen Uberlegungen ist aber auch daran
zu denken, daB sich eine Knochen- Lymphogranulomatose mit einer Knochen-
tuberkulose vergesellschaften kann, da durch lymphogranulomatése Infil-
trate alte tuberkulose Herde in den Hilus- und Bifurkationslymphknoten
gesprengt und zur himatogenen Dissemination angeregt werden konnen
(Favre-Cordier, Harbitz, Luce, Fall 15). Im Falle Harbitz hatte die tuber-
kulsse Spondylitis schon 50 Jahre vorbestanden.

II. Die vom Blut aus entstandene Knochen-Lymphogranulomatose.

Die Infektion des Knochens kann auch auf dem Blutwege erfolgen.
Die Entwicklung der lymphogranulomatdsen Infiltrate ist dann ganz
unabhingig von der Lokalisation der Infektion im Lymphknotensystem.
Spérliche hdmatogene Knochenmarksinfiltrate sind ein sehr hiufiger
Sektionsbefund, nach Ziegler in 30-—40%, nach Symmers sogar in 50%

Virchows Archiv. Bd. 288, 6
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der Falle. Im nachfolgenden ist aber nur auf Félle Riicksicht genommen
worden, bei denen aufergewchnlich zahlreiche himatogene Markinfiltrate
gefunden wurden, so daf ihre Entwicklung fir den Ablouf der Infektion
von wesentlicher Bedeutung wor. Die Sonderstellung dieser Falle ist bis
heute noch nirgends zusammenfassend dargestellt worden. Es handelt
sich vorwiegend um sog. akut verlaufende Lymphogranulomatosen
(Boar) oder um Formen, die erst im Stadium der Verallgemeinerung
schwere Krankheitserscheinungen auslosen, wihrend die Entwicklung
der frithesten Lymphknotenherde, besonders bei mediastinaler Lokali-
sation, symptomlos geblieben war. Unter meinen 50 Fallen konnte
ich diesen Befund zahlreicher Markgranulome 5mal, das sind in 10%
der Falle (Fall 11—15) erheben.

Uber die histologische Untersuchung sei am Schlusse der Kasuistik
zusammenfassend berichtet, da die Unterschiede in den einzelnen Féllen
auBerordentlich geringe sind.

Fall 11, K. 4., 47 Jahre, gestorben 2. 3. 24, S.-Nr. 157/24. Hdmato-
gene Metastasierung in simitliche Wirbel. Schwere sekunddire Andmie.
Schwerste Leukopenie.

Beginn im April 1923 mit heftig juckendem Hautausschlag. 4 Monate spiter,
im August, unbestimmte fliichtige Allgemeinerscheinungen wie Midigkeit, mangel-
hafte EBlust, leichte Fieber. 2 Monate spiter, am 28.10.23 schlagartig ganz
schweres Krankheitsbild. Heftige Koliken, gefolgt von hartnickiger Verstopfung.
Unter stindig hohem Fieber von durchschnittlich 39¢ in wenigen Wochen schmerz-
lose Schwellung der Hals- und Achsellymphknoten. Am 29.11. 23 Einweisung
auf die Medizinische Klinik Ziirich. Befund: Grofer, stark abgemagerter Mann
mit leicht hektisch gersteten Wangen. Am Hals, zu beiden Seiten des GefaBbandes,
zahlreiche harte, nicht schmerzhafte, leicht miteinander verbackene, bohnen- bis
nufBgroBe Lymphknoten. GréBere Lymphknotenpakete in beiden Oberschlissel-
beingruben und in beiden Achselhshlen. Herz und Lungen o. B. Keine Mediastinal-
dampfung. Leber und Milz nicht vergréBert. Temperatur 38,59 Puls 95, Blut-
druck 110. Brustronigenbild: Helle Lungenfelder, einige Kalkherde in beiden
Hili, Sinus frei, GefiBband besonders auf der rechten Seite ziemlich stark verbreitert.
Paratracheale und tracheobronchiale Lymphknotenschwellungen. Probeausschnitt
eines supraclavicularen Lymphknotens: Lymphogranulom, Trotz sofortiger
Rontgenbestrahlung neue Lymphknotensehwellungen in beiden Ellbeugen. Im
Bauch entwickelt sich in kurzer Frist ein groBes retroperitoneales Lymphknoten-
paket, offenbar mit starker Zusammenpressung der Vena cava inferior. Uber der
straff gespannten Bauchhaut Caput medusae. Geringgradige Beinddeme. Kachexie.
Tod am 2. 3. 24.

Typisches chronisches Riickfallficber mit 1—2 Wochen dauernden Fieberperioden
bis 39°. Blutbild: Wahrend der ganzen Krankheit schwere, fortschreitende sekundére
Anémie, hochgradige Leukopenie. Rote Blutkérperchen sinken schrittweise von
3 344 000 mit 49/80 Hamoglobin am 18. 12. 23 auf 760 000 mit 10/80 Hamoglobin
am 25. 2. 24. WeiBe Blutksrperchen betragen bei der ersten Untersuchung am 29.11.23
1400, steigen dann fiir kurze Zeit auf 6000, iiberschreiten nie den Wert von 6300
und sinken in den letzten beiden Krankheitsmonaten wieder langsam auf 1400 ab.
29.11. 23: WeiBe 1400, Neutrophile 65%, Eosinophile 4%, Basophile 0 %, Mono-
cyten 6%, Lymphocyten 22%, Plasmazellen 3%. 4.12.23: Weille 2400, Neutro-
phile 78%, Eosinophile 4%, Basophile 0%, Monocyten 3%, Lymphocyten 9%,
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Plasmazellen 1%, Myelocyten 4 %. Neutrophile toxisch granuliert. Kerne pyknotisch.

Diazoreaktion am 20. 1. 24 positiv.

Aus dem Sektionsbefund. Grofe, hochgradig abgemagerte minnliche Leiche.
In der Bauchhohle 100 cem, in beiden Brusthéhlen je 200 com gelbe Flissigkeit.

Beinédeme. Die Hals-, bronchialen, Oberschliisselbein-
und Achsellymphknoten stark geschwollen, hart. Vor-
deres Mediastinum durch 7 :6 : 2 cin messendes Liymph-
knotenpaket ausgefiillt. Untere Hohlvene und Bauchaorta
in groBe Driisenpakete eingehiillt. Gekroselymphknoten
klein, Becken- und Leistenlymphknoten 2 und 3 ¢m grof.
VergroBerte Lymphknoten auf Schnitt gelbweill, ziem-
lich durchscheinend, von spérlichen trockenen, grin-
gelben Nekrosen durchsetzt. Ductus thoracicius zart.
Mandeln klein, Struma nodosa colloides. Herz, Lungen
o. B. GroBe Porphyrmilz mit zahlreichen 1/,—2 mm
grofen Knoten. Gewicht 170 g. Samtliche Wirbelkdrper
dicht durchsetzt von unscharf begrenzten, grauweilen,
zum Teil glasig durchscheinenden, zum Teil trocken gelben,
ausgedehnt miteinander zusammenflieBenden Knoten,
zwischen denen nur noch spérliche Reste von rotem Mark
erhalten geblieben sind. Form der Wirbelkorper nicht
verdndert. Pravertebrale Lymphknoten leicht von der
Wirbelsdule ablosbar. Wirbelkanal frei (Abb. 17). In
den Rippen und der oberen Femurhilfte rotes Mark.
Histologischer Befund. Lymphknoten: Typisches, zum
Teil verfettetes lymphogranulomatéses Gewebe.
Pathologisch-anatomische Diagnose. Lymphogranulo-
matose der cervicelen, supraclaviculoren, axilldren, bron-
chialen, mediastinalen, retroperitonealen, iliacalen, ingus-
nalen Lymphlnoten, Porphyrmilz. Ausgedehnte Lympho-
granulomatose der gesamten Wirbelsiule. Schwere sekundiire
Andmie. Chronisch-substantielles Lungenemphysem. Dila-
tatio cordis. Thrombose der linken Femoralvene. Doppel-
seitiger geringer Huydrothorax, geringgradiger Ascites.
Unterschenkelodeme. Alter abgeheilter Kniescheibenbruch.

Epikrise. 4Tjahriger Mann mit subakut ver-
laufender Lymphogranulomatose mit ausgedehnter
hamatogener Metastasierung in alle Wirbelkorper.
Krankheitsdauer 12 Monate. Eine Bestrahlung der
Wirbelsdule hatte nicht stattgefunden, da weder
klinisch noch radiologisch irgendwelche Erschei-
nungen auf die Granulomknoten in den Wirbeln
hingewiesen hatten. Die schwere sekundire An-
dmie und eine zeitweise sehr bedrohliche Leuko-
penie, die besonders im Beginne der Krankheit
die Neutrophilen betraf, stehen wohl in unmittel-
barem Zusammenhang mit der hochgradigen Ver-

Abb. 17. Fall 11, K. A.,
47 Jahre. Hiamatogene
L.-g. der Wirbelséule. Im
Sagittalschnittsind séimt-
liche Wirbelkdérper mit
groflen, grauweiBlichen,
knotenférmigen Infiltra-
ten durchsetzt. Riicken-
markskanal frei.

driingung des roten Knochenmarkes in denWirbelkérpern. Diein den letzten
Blutuntersuchungen aufgetretenen Myelocyten diirften auf eine direkte
Knochenmarksreizung durch das Granulationsgewebe zuriickzufiihren sein.

6%
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Der Zeitpunkt der hdmatogenen Ausbreitung fillt wahrscheinlich
mit dem akuten hohen Fieberschub im Oktober 1923, 41/, Monate vor
dem Tode, zusammen und hat zu Metastasen in Knochenmark und Milz
gefiihrt. Vielleicht sind auch ein Teil der Lymphknotenherde auf dem
Blutwege entstanden. In diesem Sinne wiirde das gleichzeitige Auftreten
der Lymphknotenschwellungen am Hals, in den Oberschliisselbeingruben,
in den Achselhdhlen und im Mediastinum sprechen. Das spitere Auf-
treten der Bauchlymphknotenschwellungen ist wohl nur ein schein-
bares und durch die schlechtere Untersuchungsméglichkeit dieser Lymph-
knotengruppen zu erkliren, die erst bei einer gewissen Grofe unter den
straff gespannten Bauchdecken der Betastung zuginglich wurden.
Aus dem Sektionsbefund geht nicht hervor, in welcher Liymphknoten-
gruppe wir mit Wahrscheinlichkeit die frithesten Infiltrate, den Streu-
herd, zu suchen haben.

Fall 12, M. J., 55 Jahre, gestorben am 10. 2. 29, S.-Nr. 170/29. Aus-
gedehnte hamatogene Metastasierung in sémtliche Wirbelkorper, das Brust-
bein und das rote Femurmark. Zeitweise mdfige Leukopenie.

Beginn 1925 mit langsam wachsenden Lymphknotenschwellungen auf der linken
Halsseite. 1927 rascheres Wachstum und Auftreten neuer Lymphknotenschwel-
lungen auf der rechten Halsseite. 13.8.27 Probeausschnitt eines Halslymph-
knotens: Lymphogranulomatose. Auf Rontgenbestrahlung starke Riickbildung
simtlicher Lymphknotenschwellungen. November 1927 Herpes zoster im Bereich der
linken Gesichts-, Hals-, Brust- und Riickenseite. 18. 11. 27 bis Februar 1928 Medizi-
nische Abteilung des Kantonsspitals Winterthur. Befund: MittelgroBer, grobknochig
gebauter, muskuloser Mann mit den Resten eines Herpes zoster in der rechten
Stirn-, Hals- und Brustgegend. Méachtige Struma nodosa cystica beidseits, besonders
links. Hals- und Oberschlisselbeinlymphknoten besonders links stark geschwollen,
bohnen- bis hithnereigro, nicht druckempfindlich, gut verschieblich. In der linken
Achselhshle und im Nacken mehrere mandelgrole Lymphknoten. Mediastinal-
dampfung iiberschreitet den Sternalrand rechts um 4 cm. Mandeln klein. Herz,
Lungen o. B. Milz nicht vergrofert, Reflexe normal. Durchleuchtung: Verschattung
beider Spitzenfelder durch supraclavikulire Lymphknotenpakete. Temperatur
36,79, Puls 88, Blutdruck 140/125, Hamoglobin 52/65. Diazoreaktion negativ. Kurz
nach Spitalaustritt haufige Fieberschiibe bis 39%. 1928 trotz periodischer Bestrah-
lungen neue Lymphknotenschwellungen in beiden Achselhéhlen, auf der linken
Brustseite, in den Leisten. Im Januar 1929 Wiederanschwellen besonders der links-
seitigen Hals- und Brustlymphknoten, ausgedehntes schweres Odem des linken
Armes und der linken Brustseite. In Wangen-, Hals- und Brusthaut entwickeln
sich zahlreiche derbe geschwiirig zerfallende Knoten. Zunehmende Atemnot, all-
gemeines Odem. 4. 2.29 zweiter Spitaleintritt. Gegeniiber dem friiheren Befund
auch noch Achsel- und Leistenlymphknotenpakete nachweisbar. Ausgedehnte Odeme
am linken Oberarm, in der Lumbo-Sacralgegend und an beiden unteren Gliedmafen.
Machtige Hautgeschwiire im Bereich der linken Wange, des linken Ohres, auf der
linken Hals- und Brustseite. Geschwiirsrinder circinér, fallen steil ab, leicht unter-
miniert. Im Geschwiirsgrund Sehnen- und Muskelgewebe freigelegt. In den Rand-
teilen Haut stark ddematés geschwollen, blauviolett und durchsetzt mit zahlreichen
kleineren, rundlichen, scharf ausgestanzten Defekten und knotigen, derben Infil-
traten, besonders im Nackenbereich. Temperatur 37,4°, Puls 104, Hamoglobin 36,
Diazoreaktion im Harn positiv. Tod am 1. 2. 29.
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Bluthild. Fortschreitende sekundire Andmie mit Aniso- und Poikilocytose.
Die roten Blutkorperchen sinken am 14. 2. 29 bis auf 1 914 000. Zahl der weien
eher vermindert, schwankt um 6000.

Tabelle 3.
Datum Weilie N. seg. | N.stab. Elg’ﬁgz"' %%Sifé ?}IS?,;;% L?;‘tgﬂo'
18. 11. 27 9200 76,7 2,7 ‘ 4,3 1,6 90 57
Im Generalisationsschub
5.12. 27 12 700 83,0 2,0 0,3 0,7 5,0 9,0
9. 1.28 4 300 76,0 2,7 2,0 0,0 11,0 5,7

Aus dem Sektionsbefund. GroBe, ziemlich fettreiche, blasse, gedunsen aus-
sehende, minnliche Leiche. Unterhautfettgewebe stark geschwollen, besonders
linker Arm unférmlich angeschwollen. Beide Beine michtig verdickt. An der
linken Wange 8 cm grofles, vom Ohr zum Mund ziehendes, zackig begrenztes,
bis auf Knochen und Muskulatur reichendes Geschwiir. Réander steil abfallend,
streckenweise unterminiert. Ein zweites bandférmiges, 10 cm langes und 3 ¢m breites
Geschwiir zieht vom Kieferwinkel gegen das Jugulum sterni hin. Geschwiirsgrund
von derbem, sehnigen Gewebe eingenommen. Um die groBen Geschwiire und im
Bereich der ganzen linken Brusthélfte bis in die Achselhdhle hinein zahlreiche kleine,
oberflachliche, rot umrinderte Hautdefekte und flache, harte, livid verfirbte
Infiltrate. Ober- und Unterschliisselbeingruben verstrichen und mit geschwollenen
Lymphknotenmassen ausgefiillt. Méachtige Pakete in beiden Achseihshlen, die sich
tief zwischen den Musculus latissimus dorsi und den Musculus serratus eingraben.
Avus dem Jugulum sterni dréingen sich groBe Driisenmassen heraus, die mit den be-
sonders auf der linken Seite stark vergréferten Halslymphknoten verbacken sind
und das Manubrium sterni fiberdecken. Kleinere Pakete in beiden Leistenbeugen.
Luftrohren-, Bifurkations- und Hiluslymphknoten klein, schwarz. Brustaorta in ein
15 : 12 : 6 cm messendes Driisenpaket eingemauert. Ein groBes retroperitoneales
Lymphknotenpaket dréngt die Gekrésewurzel nach vorn. Gekrése- und Pankreas-
Iymphknoten bis 2 em grofl. Ketten geschwollener Lymphknoten, Lymphknoten an
Lymphknoten gereiht, begleiten die Arteriae hypogastricae und die Arteriae femorales
unter dem Leistenband hindurch bis auf halbe Héhe des Oberschenkels. Lymph-
knoten auf Schnitt bald gleichmaBig gelblich, bald graurstlich marmoriert, zum
Teil fibrosiert. In den Achsel-, Hals- und Leistenlymphknoten in der Mitte grofe,
trockene, gelbe Nekrosen, umgeben von einer schmalen, graurétlichen Krause aus
Granulationsgewebe. Mandeln klein. Ductus thoracicus zart. Im linken Pleura-
raum 2000 ccm, im rechten 1000 cem klare, braunliche Flissigkeit. Herz schlaff,
alle Héhlen geringgradig erweitert. Aortenklappen teilweise zerstort und am Ansatz-
rand stark verkalkt. Strums nodosa colloides, pt. caleulosa, pt. fibrosa. Schwere
Tracheobronchitis catarrhalis et haemorrhagica. In beiden Lungenoberlappen
keilférmige, grobkérnige, grauweiBe Infiltrate mit kleinen, zusammenflieBenden Kése-
herden. Gegen den Hilus hin losen sich die Infiltrate in schwarze Stringe und reihen-
weise hintereinander gelagerte Knétchen auf. GroSe Porphyrmilz mit bis zu 2 cm
groflen Granulomknoten, 580 g. Samtliche Wirbelkérper durchsetzt mit rundlichen,
1—2 cem grofien, gelbweilen Knoten und mit breiten Infiltratstringen. Spongiosa
hart. Das in seiner Form unverinderte Brustbein ist besonders im Mittelstiick voll-
kommen von grauweilem Granulationsgewebe mit zahlreichen kleinen, stark gelb
gefarbten Nekrosen durchdrungen. Im Femurkopf rotes Mark, im Halsteil mehrere
gelbweille, derbe, bis 1 cm groBe Granulomknoten.

Histologischer Befund. Lymphknoten: Befund wechselnd, zum Teil zellreiches,
vielgestaltiges, zum Teil stark fibrosiertes lymphogranulomatises Gewebe. In den
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Hals- und Leistenlymphknoten ausgedehnte Nekrosen bis auf schmale perivas-
culdre und subkapsulire Randzonen. Haulgeschwiire: Gefalle und Schweilldriisen
in zellreiches lymphogranulomatdses Gewebe eingehiillt. Starke Wucherung der
adventitiellen Zellen. Spezifische und unspezifische Endophlebitis obliterans.
Nekrosen mit Aussparung der GefiBle im Geschwirsgrund.

Pathologisch-anatomische Diagnose. Allgemeine Lymphogranulomatose, besonders
der Hals-, supraclavicularen, axilliren, mediastinalen, retroperitonealen, paraaortalen,
inguinalen und Oberschenkellymphknoten.  Porphyrmilz.  Lymphogranulomatose
simtlicher Wirbelkorper, des Brustbeins und des Oberschenkelmarkes. Ausgedehnte
lymphogranulomatose Houtgeschwiire tm Bereich des Gesichis, der linken Hals- wnd
Brustseite. Bronchitis caseosa der rechten Lungenspiize. Schiefrige Induration der
Uinken Lungenspiize. Miliare Tuberkel in Milz wnd Leber. Hydrothorax beidseits.
Armédem links. Lendencdeme. Beinddeme. Endocarditis chronica fibrosa calculosa
retrahens valvulae aortae. Exzentrische Herzhypertrophie rechts, Dilatation links.
Braune Atrophie und Verfettung des Herzfleisches. Stauungsbronchitis. Chronisch-
substantielles Lungenemphysem. Struma nodosa colloides, pt. fibrosa, pt. calculosa,
pl. cystica. Selundire Andmie.

Epikrise. 53jahriger Mann. Schubweise verlaufendes Lymphogranu-
lom mit einer Gesamtkrankheitsdauer von 4 Jahren. 1Y/, Jahr vor
dem Tod wird die Krankheit viel aktiver und kommt nie mehr zur Ruhe.
Die zahlreichen bei der Sektion gefundenen Knochenmarks- und Milz-
infiltrate weisen darauf hin, dafl die Ausbreitung der Infektion vor allem
auf dem Blutwege stattgefunden hat. Die himatogene Virusausbreitung
diirfte am ehesten wahrend des heftigen Aufflackerns der Infektion
Ende 1927, 1Y, Jahre vor dem Tode, stattgefunden haben. Dieser
Krankheitsschub wurde mit hohen Fiebern und einem schweren Herpes
zoster eingeleitet. In den darauffolgenden 4 Wochen fielen die weillen
Blutkérperchen von 12 700 auf 4300 ab. Die Verminderung der Leuko-
eyten ist wohl der unmittelbare Ausdruck der Verdringung des blut-
bildenden Markes in Wirbeln, Brustbein und Oberschenkelknochen durch
die zahlreichen frischen lymphogranulomatésen Markinfiltrate. Bei den
roten Blutkorperchen fehlen leider die laufenden Zahlenwerte. Der
Ausgangspunkt der Aussaat auf dem Blutwege konnte bei der Sektion
nicht mehr nachgewiesen werden.

Fall 13, G. H., 35 Jahre, gestorben am 5. 6. 29, S.-Nr. 701/29. Aus-
gedehnte himatogene Melastasieruny in similiche Wirbelkdrper, in das
Brustbein und das rote Femurmaork. Schwere Leukopenie.

Im August 1928 schwere Nasenblutungen, profuse SchweiBle, Hustenanfille
und starke Abmagerung. Befund am 5. 12. 28 in der Medizinischen Ab-
teilung der Krankenanstalt Neumiinster Ziirich: Abgemagerter, blasser, leidend
aussehender Mann. Septisches Gesamtbild bei fehlendem Lokalbefund. Nur im rechten
Unterbauch druckempfindlicher Widerstand. Milz nicht vergréfert. Temperatur
38,20, Puls 118, Blutdruck 120/80, BSR. 59. In den folgenden 14 Tagen unter
starkem Hamoglobinsturz von 80 auf 40% Sahli, schmerzhafte Schwellung der
Oberschlisselbeinlymphknoten.  Probeausschnitt: Lymphogranulom mit aus-
gedehnten Nekrosen. Nach einem Temperaturanstieg von 38 auf 39° entwickeln
sich im Januar 1929 mediastinale Lymphknotenschwellungen. Milz druck-
empfindlich, kurzfristige Remissionen, Bauchwassersucht, zunehmender Verfall,
Gelbsucht, zahlreiche Blutungen, Bronchopneumonie. Tod am 5. 6. 29.
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Temperaturverlauf. Zwei mehrwdchige Fieberperioden Ende Dezember 1928 und
im Januar 1929. Blutbild: Am 6. 12. 28 bei Beginn des ersten fieberhaften Schubes:
Rote 5 710 000, Himoglobin 80, WeiBe 4600, Neutrophile 82 %, Lymphocyten 5%,
Monocyten 12%. Wahrend der starken Ausbreitung der Lymphogranulomatose
Abfall des Himoglobins auf 45%, der Roten auf 3 300 000 und der Weillen auf
4000 in 18 Tagen. Im weiteren Krankheitsverlauf Verminderung der roten Blut-
korperchen bis auf 2 000 000, der weiBen Blutkérperchen voriitbergehend bis auf
800. Die zahlreichen Blutzahlungen in den letzten 3 Krankheitsmonaten ergeben
nur dreimal Leukocytenwerte iiber 2000. Letztes Blutbild vom 3. 6.29: Weille
2700, Neutrophile 87 %, Eosinophile 0%, Basophile 0%, Monocyten 9 %, Lympho-
cyten 4%.

Awus dem Sektionsbefund. Grofle, stark abgemagerte, ménnliche Leiche, Haut
dunkelgelb. Am rechten Oberschenkel Hautblutungen. In der Bauchhohle 3000 ccm
klare, dunkelgelbe Fliissigkeit. Unter dem Bauchfell entlang der Wirbelsaule und
im Gekrgse michtige Lymphknotenschwellungen. Portale und peripankreatische
Lymphknoten méchtig vergrofert, miteinander verbacken, den Ductus choledochus
zusammenpressend. Ein Teil der Infiltrate der retroperitonealen Lymphknoten bricht
in die Vena cava inferior ein und bildet auf der glatten Intimafliche fein-
hockerige Granulome. Unmittelbar an der Umschlagstelle der Pleura auf das Perikard
apfelgrofles Lymphknotenpaket. Lymphknoten neben der Luftréhre vergroBert.
Zahlreiche kleine, derbe Lymphknotenschwellungen in der linken Oberschliissel-
beingrube. Lymphknoten auf Schnitt gelbrétlich, grob gekornt, glasig durch-
scheinend, zum Teil graugelblich nekrotisiert. Herz o. B. Bronchopneumonie im
linken Lungenunterlappen. Porphyrmilz, 19: 18 : 6 cm. Leber subkapsuldr und
auf Schuitt dicht durchsetzt mit zahlreichen, 2—5 mm grofen, rundlichen, braun-
gelben Knétchen. In sdmtlichen Wirbelkérpern ziemlich viele, zum Teil mitein-
ander zusammenflieBende, kleine, scharf begrenzte, gelbgraue, gich deutlich vom
roten Mark abhebende Knétchen. Im Femurschaft rotliches Knochenmark, das
sehr dicht von 2—5 mm messenden, grauweifen, harten Knotchen durchsetzt ist.
Gleicher Befund in der Schnittfliche des Brustbeines. Sidmtliche mit Lympho-
granulom durchsetzten Knochen nicht verunstaltet. Spongiosa hart.

Histologischer Befund. Lymphknoten: Stark fibrosiertes lymphogranulomatoses
Gewebe, das zum Teil die Kapsel itberwuchert, Einzelne der Bauchlymphknoten sind
mit der Vena cava inferior verbunden. Adventitia der Vene in Granulationsgewebe
aufgelost. Media an vereinzelten Stellen von zellreichen Infiltratstringen auf-
gelockert und durchbrochen. Lamina elastica interna ausgedehnt durch flache polster-
formige Infiltrate von der Media abgehoben, lumenwérts vorgebuchtet, streckenweise
zerstort, aufgesplittert und zerrissen. An diesen DurchriBstellen ist das Granulations-
gewebe besonders stark entwickelt und bildet grofie, polypose Wucherungen, die
gelegentlich mit Wucherungen von der Gegenseite verschmelzen und so das Lumen
unterteilen. Diese Intimagranulome sind typisch gebaut, verhiltnismaBig gefaB3-
reich, oberflichlich zerfallen (Abb. 18). Milz: Dicht durchsetzt von nekrotischen,
groBenteils follikular gelagerten Infiltraten. In den Trabekelvenen reichlich Intima-
granulome. Leber: Stauungsatrophie. Zahlreiche knotige, vielfach bis auf eine
Randzone nekrotische Infiltrate sowohl in den Liéppchen als auch in den Glisson-
schen Scheiden.

Pathologisch-anatomische Diagnose. Lymphogranulomaiose der mediastinalen,
supraclovicularen, retroperitonealen, abdominalen, mesenterialen und inguinalen
Lymphknoten. Einwachsen der paragortalen Bauchlymphknoten in die untere Hohl-
vene. Porphyrmilz. Ausgedehnte Granulomatose der Leber. Lymphogranulomatose
des Knochenmarks der Wirbelkorper, des Brustbeines und des Oberschenkels. Sekundire
Andimie. Verfettung von Herzfleisch, Leber und Nieren. Hdmosiderose von Milz und
Leber.  Allgemeine Gelbsucht. Bronchopnewmonische Herde in beiden Unierlappen.
Bronchitis purulentn. Ascites (3000 ccm). Beinddeme.
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Epikrise. 3b5jshriger Mann. Sehr rasch verlaufendes, nur 10 Monate
dauerndes Lymphogranulom. Die ersten Lymphknotenschwellungen waren
im Bauch aufgetreten, wihrend alle iibrigen und auch die Milzschwellung
sich fast gleichzeitiz 6 Monate vor dem Tode im Verlauf einer sepsis-
artigen Fieberperiode entwickelt hatten. Gleichzeitig waren auch schwere
Blutverdnderungen feststellbar. In 18 Tagen, in der Zeit vom 6. 12. bis
24.12. 29 fielen die roten Blutkérperchen von 5710 000 auf 3 330 000,

Abb. 18. Fall 13, G.H., 35 Jahre. Einbruch abdominaler l.-g. Infiltrate in die Vena cava
inferior. Grofle, zum Teil exulcerierte Intimagranulome. Vergr. 1 : 14.

die weillen von 4600 auf 4000, das Hamoglobin von 80% auf 45%. Dieser
Abfall aller Blutwerte ist wohl der unmittelbare Ausdruck einer Verdrin-
gung und Schidigung des blutbildenden Knochenmarkes durch lympho-
granulomatése Infiltrate. Rasch fortschreitende sekundére Animie,
Leukopenie und gleichzeitige Anschwellung der Lymphknoten und der
Milz lassen sich wohl dahin zusammenfassen, daB wihrend der Fieberzeit
Dezember-November 1929 eine Aussaat durch das Blut stattgefunden
hat, ausgehend von dem ersten Bauchlymphknoteninfiltraten mit Virus-
absiedelung in Lymphknoten, Milz und Knochenmark. Diese klinische
Deutung des Krankheitsverlaufes wird durch den Sektionsbefund
weitgehend gestiitzt. Die Infiltrate in Leber, Milz und Knochenmark
und auch in dem im Dezember ausgeschnittenen Lymphknoten sind
alle gleichartig, trotz ganz verschiedenem Organbau, und ausgezeichnet
durch ausgedehnte Nekrosen und sehr geringe Fibrosierung. Sie sind
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wohl gleichzeitig entstanden und nicht sehr alt. Das Granulations-
gewebe in den Bauchlymphknoten ist dagegen ausgedehnt vernarbt,
so dall es mit Wahrscheinlichkeit als &dlter anzusprechen ist. Durch
den breiten Einbruch des retroperitonealen lymphogranulomattsen Ge-
webes in die Vena cava inferior (Bauchschmerzen) waren dann die
Bedingungen fiir eine massige Viruseinschwemmung in die Blutbahn
gegeben.

Foll 14, U. E., 64 Jahre, gestorben am 23. 11.29, S. Nr. 1137/29,
Hamatogene Metastasierung in simtliche Wirbelkirper, Femurknochen-
mark und Milz. Sekundire Andmie. Zeitweise Leukopenie.

1926 voriibergehende Schwellung der Halslymphknoten. Februar 1929 Grippe.
April 1929 plotzlich heftige und hartnickige, auch durch eine Badekur nicht ge-
besserte Bauch- und Lendenschmerzen. Mai 1929 neuerdings Lymphknotenschwel-
lungen am Hals, Nachtschweille, Fieber, Paristhesien, starke Gewichtsabnahme,
zunehmende Atemnot. Befund am 7. 10. 29 (Krankenasyl Neumiinster, medizinische
Abteilung): Gedunsen aussehender, sehr blasser Patient, beschleunigte, keuchende
Atmung. Rachenmandeln nicht vergréBert. Beidseits Lymphknotenschwellungen
hinter dem Ohr, besonders rechts. Im linken Brustraum blutiger ErguB. Milz
uberragt den linken Rippenbogen um 3 Querfinger. Leber nicht vergréBert. Leisten-
lymphknoten beidseits stark geschwollen. Temperatur 38,5° Puls 100, Hamo-
globin 40%, BSR. 68, Diazoreaktion negativ. Brustronigenbild (4.10.29): Pleu-
raler ErguB} links, beidseitige perihilire Infiltration. Réntgenbestrahlung, Arsylen-
kur. Nach Punktion fullt sich der linksseitige Brustfellergul immer wieder sehr
rasch nach. Tod am 23.11.29.

Temperatur bei Spitaleintritt ziemlich stark erhoht, unruhig, mit Tagesschwan-
kungen von 36—39°. Ende Oktober Abfall auf 38° im November auf 37°. Blut-
bild: Ziemlich schwere sekundire Andmie. Rote Blutkérperchen 2 230 000 bis
2 000 000, Hamoglobin 40%. WeiBe Blutkérperchen am 7. 10. 29 3850, vor dem
Tode Anstieg auf 7000. Blutbild vom 7. 10. 29: Neutrophile 82,6%, Eosinophile
0,6%, Basophile 4,3%, Monoeyten 3%, Lymphocyten 11%.

Aus dem Sektionsbefund. MittelgroBe, abgemagerte, minnliche Leiche. Starke
Odeme an den Beinen und den abhiingigen Korperteilen. In der Bauchhshle 200 cem,
in der linken Brusthohle 2800 ccm, in der rechten 200 cem klare, gelbe Fliissigkeit.
Das Brustfell iiber dem linken Lungenunterlappen und das Bauchfell in der Um-
gebung der Milz und iiber dem Zwerchfell sowie im Bereich der linken Bauchseite
ziemlich dicht ibersét mit flachen, linsengroBen, weiBlichen, harten Knéotchen.
Hals- und paratracheale Liymphknoten rechts stark vergroBert. Einige Gekrése-
lymphknoten verkalkt. Bauchlymphknoten neben der Wirbelsaule machtig ver-
groBert und zu einem Paket verschmolzen, das die Aorta einmauert. Mandeln klein.
Tm rechten Lungenunterlappen bronchopneumonische Herde. Porphyrmilz von §90g.
Leber auf Schnitt mit zahlreichen, grauweifien, miliaren, selten erbsgrofen Knot-
chen durchsetzt. XKreisrundes, 2 ecm im Durchmesser haltendes, calldses Ge-
schwiir an der kleinen Kurvatur des Magens. In fast allen Wirbelksrpern groBe,
unscharf begrenzte, tritbe, gelbweille, ausgedehnt miteinander zusammenflieBende
Knoten. Knochensubstanz nicht vermindert, Zwischenwirbelscheiben o. B. Im
Brustbein rotes Mark, vermischt mit gleichen Knoten. In der oberen Femurhalfte
hellrotes Mark und in Kopf- und Trochantergegend zahlreiche, harte, gelbweile,
bis 5 mm groBe mit dem Messer leicht aus dem Mark heraushebbare Knétchen.

Histologischer Befund. Lymphknoten: Mitte ausgedehnt hyalinisiert und fibro-
siert. In den Randteilen zellreiches, die Kapsel vielfach iiberwucherndes, ins um-
liegende Fettgewebe eindringendes Granulationsgewebe. Muscularis und Lamina
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elastica interna der kapsuldren Venen und Arterien von einzelnen Stringen durch-
brochen. Subintimales Gewebe bald in seinem ganzen Umfang bis zum vollkommenen
Gefifiverschlufl oder an mehr umschriebenen Stellen polypos gewuchert und ober-
flachlich exulzeriert. Diese endovasculiren Granulome sind reich an Sternberg-
zellen (Abb. 19).

Puathologisch-anatomische Diagnose. Lymphogranulomalose, besonders der Bauch-,
Hals- wnd poratrachealen Lymphknoten. Porphyrmilz. Granulome in der Leber,
w Bauch- wund Brustfell. Zahlreiche Gronulomknoten in sehr wielen Wirbelkdrpern,
tm Brustbein, tm Oberschenkelmark. Bouch-, Brustwassersuchi beidseits, besonders

Abb. 19, Fall 14, U. E., 54 Jahre. Zum Teil in Losldsung begriffene l.-g. Intimagranulome
in einer Lympbdriisenarterie. Vergr. 1 : 176.

links, mat starker Kompression der linken Lunge. Bronchopneumonie. Chronisch-
substantielles Lungenemphysem. Verfeltung des Herzmuskels. Exzentrische Herz-
hypertrophie rechts, Dilatation links. Ulcus chronicum callosum ventriculi.

Epikrise. 54jahriger Mann. Zweizeitig verlaufendes Lymphogranulom,
das wahrscheinlich 3 Jahre vor dem Tode mit der fliichtigen Schwellung
der Halslymphknoten begonnen hat, dann lange Zeit ruhend geblieben
ist (ausgedehnte Fibrose der Lymphknoten) und im Frohjahr 1929 in
einem zweiten schweren Schub zur himatogenen Ausbreitung in Milz,
Leber und Knochenmark gelangt. 7'/, Monate nach dem Schub starb
der Kranke. Vielleicht ist die rubende Infektion durch die Grippe im
April 1929 wieder aktiviert worden, dhnlich wie auch Tuberkulosen
durch Infekte wieder mobilisiert werden kénnen. Die heftigen Bauch-
schmerzen leiten die nene Aktivitdtszeit mit hohen, stark remittierenden
Fiebern ein. Mit der ausgedehnten Aussaat ins Knochenmark diirfte
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wiederum die sekundire Animie und vor allem die zeitweise sehr
ausgesprochene Leukopenie mit besonderer Verminderung der Leuko-
cyten in Zusammenhang stehen. Ausgangspunkt der Aussaat durch das
Blut sind vielleicht die zahlreichen GefiBintimagranulome in der Um-
gebung der infiltrierten Lymphknoten.

Die Lokalisation der himatogenen Knochen - Lymphogranulome félls
mat der Verteilung des roten Markes beim Erwachsenen zusammen. Regel-
méBig und ausgedehnt ist die Wirbelsdule mit Infiltraten durchsetzt,
fast ebenso haufig der Oberschenkelkopf und das Brustbein. Seltener
sind Metastasen in den Rippen und im Schédeldach (Beitzke, Blount,
Dresser, Diring, Marziani, Poynton und Harris, Priesel und Winkel-
bauer, Symmers 111, Tetzner). Die iibrigen Knochen werden nur selten
systematisch untersucht, so daB wir keine zuverlissige Erfahrung iiber
die Haufigkeit ihrer Beteiligung besitzen. Es sind vereinzelt auf dem
Blutweg entstandene Herde im Humerus (Priesel und Winkelbauer,
Fall 15), in der distalen Oberschenkelhilfte (Herendeen, Fall15), im Schien-
bein (Joly, Montgomery), im Metatarsus IL (Stern, vielleicht aber auch
Tuberkulose, da SenkungsabsceB), und im Unterkiefer (Friedrich) be-
obachtet worden.

Die Form der Knochen bleibt in den meisten Fallen, trotz dieser
Infiltrate, vollkommen erhalten. Das Spongiosageriist erscheint in der
Regel makroskopisch nicht verdindert. Nur an den Schideldachknochen
sind haufiger ausgedehntere landkartenartige Knochenzerstérungen oder
Hyperostosen innerhalb der Granulationsgewebswucherung beobachtet
worden (Beiizke, Dresser). An den langen Rdohrenknochen gehoren
Compactausuren von innen heraus, die aber doch zu Spontanbriichen
fithren kénnen, zu den groBten Seltenheiten (Barron, Beitzke, Joly).

Die hamatogenen lymphogranulomatisen Knocheninfiltrate sind tmmer
mullipel sowohl in bezug auf den cinzelnen Knochen als auch in bezug
auf die Zahl der erkrankten Knochen.

Die GroBe der Infiltrate ist verschieden. In den langen Rohrenknochen
bilden sie innerhalb des roten Markes gelblichweifle, derbe Knotchen
von 2—10 mm Durchmesser, die sich deutlich vom roten. Mark abheben.
In den Wirbeln und im Brustbein ist das Granulationsgewebe bald in
Form von matt grauweifien, manchmal ing Gelbliche hintiberspielenden,
erbs- bis kirschgrofien Einsprengungen oder in Form von breiten Stringen
angeordnet, die den groten Teil des roten Markes verdrangen. Gegeniiber
dem Fettmark ist das Granulationsgewebe nicht immer mit Sicherheit
abzugrenzen. An den Wirbeln dringt das Granulationsgewebe durch die
Corticalisliicken oft in die Knochenhaut ein, wahrend ich ein Ubergreifen
auf die parostalen Weichteile in meinen Féllen nie beobachten konnte.

Histologisch zeigen die Herde das typische vielgestaltige Bild der Lym.-
phogranulomatose. Eine Bindung der Infiltrate an daslymphatische Gewebe
innerhalb des Knochenmarkes konnte schon Askanazynicht feststellen. Der
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einzige Unterschied gegeniiber dem lymphogranulomatésen Gewebe, das
per continuitatem auf den Knochen iibergegriffen hat, diirfte darin bestehen,
da die auf dem Blutweg entstandenen Knochenmarksherde, auch bei
ausgedehnter Ausbreitung, die Knochensubstanz viel mehr schonen,
viel weniger stark zerstéren. Der Aufbau der umschriebenen, knétchen-
formigen Infiltrate im Mark der langen Rohrenknochen ist einfach.
Kleine Herde bestehen im Beginn lediglich aus Plasmazellen, die mantel-
formig die GefiBle einscheiden oder aus umschriebenen Reticulumzell-
wucherungen. GréBiere Knoten entstehen durch zentrifugales Wachstum
der Herde, seltener durch Zusammenschlufl benachbarter Herde. Jene
zeigen einen typischen schichtférmigen Aufbau aus vernarbtem Kern,
randstindigem Granulationsgewebswall und perifokalem Hof. Ein zell-
armes Gewebe aus Reticulumzellen, durchflochten von einem sehr fein-
faserigen und schwach entwickelten kollagenen Fasernetz bildet den Kern.
Locker verteilt liegen zwischen den Reticulumzellen noch Ilymph-
und plasmazellige Infiltratreste. Die Mantelzone ist im Gegensatz
zur Kernzone aullerordentlich zellreich. Plasma-, Lymphzellen, eosino-
phile Leukocyten mischen sich mit Sternbergschen Riesenzellen, die be-
sonders in die 4ullersten Zonen vorgeschoben sind und auch das retikulire
Grundgewebe vollkommen iiberdecken. Dann folgt, allerdings nicht in
allen Fillen, eine wechselnd breite perifokale Zone, die die Infiltrate
vom blutbildenden Mark trennt. In dieser Zwischenschicht sind die blut-
bildenden Zellen verschwunden, dagegen die Reticulumzellen meist
deutlich gewuchert und, wie die Fettzellen, odematés angeschwollen.

Infolge der perifokalen Verddung des Knochenmarkes ist die Vernichtung
des blutbildenden Markes immer viel ausgedehnter als der ergentlichen Aus-
dehnung des Granulationsgewebes entspricht.

Grundsatzlich dieselben Bilder bieten die Infiltrate in den Wirbeln und
im Brustbein, nur wird in diesen Knochen infolge der meist diffuseren Aus-
dehnung der Herde der Schichtenaufbau oft verwischt. Vorherrschend sind
auch in diesen Infiltraten die eigenartigen lockeren Narbenbildungen. Man
hat immer den Eindruck, als wiirde das Granulationsgewebe im Knochen-
mark auflerordentlich rasch veréden, im Gegensatz zu den Lymphknoten-
infiltraten, sodafl die Mehrzah! der Markrdume von gewucherten Reticulum-
zellen, untermischt mit sparlichen perivasculir gelagerten Lymph- und
Plasmazellhdufchen eingenommen wird. Im allgemeinen kann daher aus
der Vernarbung der Knochenmarksinfiltrate nicht auf ihr hohes Alter
geschlossen werden. Die Narbengebiete unterscheiden sich von dem
verodeten Markgewebe besonders durch ihre ausgesprochene Geféf3-
armut. Am lingsten erhalten sich Reste von blutbildendem Mark
zu beiden Seiten der Zwischenwirbelscheiben. Nekrosen sind ziemlich
selten. Selbst bei sehr ausgedehnter Wirbel- oder Brustbeininfiltration
bleibt die Struktur des Spongiosageriistes erhalten. Die Knochenbélkchen
sind aber schmal. Das Geriist ist weitmaschiger, zierlicher. Lacunére



Uber Knochen-Lymphogranulomatose. 93

Annagungen fehlen. Trotzdem kommen aber auch stirkere Knochen-
substanzzerstorungen gelegentlich vor, besonders in den Schideldach-
knochen.

Im Gegensatz zur Tuberkulose wird der histologische Bau des lympho-
granulomatisen Gewebes in erster Linie durch den spezifischen drtlichen
Reiz bestimmt, wihrend die Auferungen des Gesamtorganismus den Aufban
der Herde kaum beeinflussen. Nur im Fall 13, einer auBerordentlich
akut verlaufenden Lymphogranulomatose, herrschen in sdmtlichen
himatogenen Metastasen in Knochenmark, Milz, Lebor und Lymph-
knoten die Nekrosen vor.

Auf Grund unserer Befunde ist der Entwicklungsgang der himato-
genen lymphogranulomatésen Knochenmarksinfiltrate folgender:

a) Perivasculire Plagsmazellinfiltrate, umschriebene Reticulumzell-
wucherungen.

b) Bildung von spezifischem, vielgestaltigem Granulationsgewebe.

¢) Zentrale Vernarbung oder Nekrose des Granulationsgewebes.
Perifokale Verddung des blutbildenden Markes und perifokale Reti-
culumzellwucherungen.

Symmers beschreibt noch eine initiale Markhyperplasie. Diesen Be-
fund koénnen wir nicht bestdtigen. Der Nachweis diirfte aulerordent-
lich schwierig sein.

Fallt die Entstehung der hématogenen Knochenmarks-Lympho-
granulome in die Wachstumszeit der Knochen, so kann es zu schweren
Verknécherungsstérungen kommen. Lesigang und Chiari beobachteten
bei einem Kinde zahlreiche, iiber das ganze Knochensystem verteilte
osteolytische ,,Geschwulstbildungen® aus lymphogranulomattsem Ge-
webe, so daf klinisch die Diagnose auf Osteosarkom des Beckens gestellt
wurde. Die schwersten Knochenveréinderungen haben Priesel und Winkel-
bouer in einem Fall von placentar iibertragener Liymphogranulomatosc
bei einem 4 Monate alt gewordenen Madchen beschrieben. Entsprechend
der vorwiegenden Ausbreitung auf dem Blutwege waren vor allem die
Schédeldachknochen und die Metaphysen der langen Réhrenknochen
erkrankt. Stirn- und Scheitelbeine waren nach innen und auBen von
kugeligen Geschwiilsten aus Knochen und Granulationsgewebe durch-
setzt (Beulenschidel), beide Jochbogen, beide Oberkieferknochen und
der Augenh&hlenboden waren stark verdickt und infiltriert. Zahlreiche
Knoten aus lymphogranulomatésen Gewebe hatten die Markrdume
und das periostale Gewebe der Metaphysen beider Oberarme und beider
Oberschenkelknochen, 3 Rippen und die Wirbel durchdrungen.

Der Ausqangspunkt der hidmatogenen Strevung ist nicht immer mit
Sicherheit festzustellen. Sémtliche Lymphknoten, insbesondere die in
den meisten Fillen frithzeitig erkrankten Hals- und Mittelfeldlymph-
knoten haben ihr natiirliches Abfluigebiet im Ductus thoracicus und im
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Ductus lymphaticus dexter. Die Maglichkeit einer himatogenen Lympho-
granulomausbreitung wber den Venenwinkel ist daher jederzeit gegeben.
Ahnliche Verhiltnisse schaffen LymphgefaBinvasionen durch spezifische
Infiltrate, wie sie Barron und Ziegler beschrieben haben und die sehr
seltene Lymphogranulomatose des Ductus thoracicus (Fall Benda).
Auch die im lymphogranulomatiosen Gewebe oft zu beobachtenden
Infiltrateinbriiche in die GefdBe, besonders in die Venen, und die
spezifischen Endophlebitiden mit polsterférmigen Intimagranulomen
konnen als Virusspender in Betracht kommen (Coronini, Dell’ Acqua,
Freifeld). Bei kleinen Gefidfeinbriichen diirfte die geringe Massigkeit
der Streuung durch den Zeitfaktor teilweise ausgeglichen werden. In
Fall 13 ist der méchtige Einbruch des Granulationsgewebes in die untere
Hohlvene Ausgangspunkt der Blutaussaat.

Da sich der Ausgangspunkt der hdmatogenen Streuung nur in einem
Teil der Falle feststellen 148t und andererseits bei sicheren lympho-
granulomatosen Gefaleinbriichen keine himatogenen Metastasen ge-
funden werden, miissen wahrscheinlich noch besondere, uns unbekannte,
patho-biologische Bedingungen erfallt sein, damit die himatogene Virus-
absiedlung moglich wird.

Die Knochenmarksherde sind ihrerseits wieder Orte, die fir die Ab-
gabe von Erregern und Giftstoffen ins Blut besonders geeignet sind
( Le Blanc, Schottmiiller ). Die Knochenmarksgranulome spielen die Rolle
von bedeutenden sekunddren Sepsisherden, die die Infektion unterhalten
und weiter verbreiten.

Stellt man in einer gréBeren Zahl von Lymphogranulomatosefsllen
die Organbeteiligungen zusammen und trennt dabei die Fille mit vor-
wiegend auf dem Blutwege entstandenen Herden von denjenigen, in
denen die Infiltration der Organe unmittelbar von benachbarten Lymph-
knoten aus erfolgt ist, so ergeben sich bedeutende Unterschiede in der
Haufigkeit der verschiedenen Organlymphogranulomatosen. So werden
die Lungen oft von den bronchialen und mediastinalen Lymphknoten
unmittelbar, sei es vom Hilus aus, sei es durch mediastinale Ver
wachsungen, ergriffen. Im Gegensatz dazu ist die Ausbreitung auf dem
Blutwege in die Lungen selten. Bei hdmatogener Aussaat finden sich
regelmdpig Herde in den typischen Filterorganen Lymphknoten, Milz und
Knochenmark. Dann folgen in absteigender Héufigkeit Leber, serdse
Hiute, Lungen, Nieren und Haut. Die Hiufigkeit einer hdmatogenen
Infektion der Lymphknoten ist sehr schwierig zu beurteilen; sie kommt
sicher vor. Das scheint aus dem histologischen Nachweis von Sternberg-
zellembolien in die GefdBe der Lymphknoten hervorzugehen, wie sie
Jeanselme, Marchal und Symmers beobachten konnten. Im gleichen Sinne
spricht auch die Beobachtung, dafi die Ausbreitung der Infektion im
Lymphknotensystem eine ungleichmafige ist und oft die verschiedensten,
weit auseinander liegenden Lymphknotengruppen gleichzeitig anschwellen.
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In welchem Grade Knochenmark und Milz unabhéngig voneinander
die himatogene Virusfiltration durchfiihren, ist schwer zu sagen. Immer-
hin lassen die splenomegalen Lymphogranulomatosen daran denken,
daf in bestimmten Fillen die Milz das Hauptfilter bildet. Trotzdem
diirfte eine splenomegale Lymphogranulomatose ohne Knochenmarks-
infiltrate selten sein, was aber ohne Sektion sehr schwer zu beweisen
ist, da eine gleichzeitige Knochenmarkslymphogranulomatose nur mit
Wahrscheinlichkeit aus einer Leukopenie und vielleicht einer Reiz-
myelocytose diagnostiziert werden kann. So beschreibt Ackard einen
Fall von isolierter Milz-Lymphogranulomatose, bei der das Blutbild mit
sekundarer Animie, 4000 WeiBlen, davon 68 % Neutrophilen, 2% Eosino-
philen, 1% groBen Monocyten, 16 % mittelgrofen Monocyten, 2 % Lympho-
cyten, 1% Promyelocyten, 10% Myelocyten eine Knochenmarksbeteili-
gung zum mindesten wahrscheinlich erscheinen 14Bt. Im gleichen Sinne
1aB6 sich auch das Versagen der Entmilzung deuten. Die eigenartigen
Lymphogranulomfille, in denen ausschlieflich Knochenmarks- oder
Milzherde neben Lymphknoteninfiltraten bestehen, erinnern in ihrem
biologischen Verhalten an gewisse chronische Miliartuberkulosen, bei denen
das Aussaatsstadium tiberwurden worden ist und sich auf dem Boden der
Aussaat eine extrapulmonale Organtuberkulose entwickelt hat (Naegeli).

Soweit sich der Zeitpunkt der hiimatogenen Streuung aus dem klinischen
Ablauf bestimmen 1iBit, erfolgt die Aussaat meist nach I—2jghriger
Krankheitsdauer, vm Mittel nach 18 Monaten. In seltenen Fallen bilden
die hamatogenen Metastasen in Milz und Knochenmark das erste Krank-
heitssymptom. Dresser beschreibt einen Fall, wo eine Kopfgeschwulst, die
vom Haarschneider bemerkt wurde, den Patienten zum Arzt fithrte. Das
Rontgenbild deckte eine grolle Knochenliicke im Scheitelbein auf, die
wahrscheinlich als Ausgangspunkt der extraosséren Geschwulstbildung
angesprochen werden muf3. Lymphknotenschwellungen entwickelten sich
erst 6 Monate spater am Hals und in der Achselhshle. Im Falle von
Montgomery traten die duBeren Lymphknotenschwellungen 21/, Jahre
nach Entwicklung der Knochenherde im 2. Halswirbel und in der rechten
Tibiadiaphyse auf.

Die mittlere Krankheitsdauwer der 4 Fille 11-—14 mit sehr vielen hima-
togenen Knochenmarksherden ist im Mittel um 10/, Monate kiirzer
als in den ersten 10 Fillen, bei denen die Knochen durch Ubergreifen
vom lymphogranulomatosen Gewebe angegriffen wurden.

Auch sehr ausgedehnte hamatogene Knochenmarks-Lymphogranulo-
matose fithrt nur in den seltensten Fillen zu Knochenverdnderungen,
die klinisch feststellbar wiren. Druck- und Klopfempfindlichkeit, Form-
veranderungen des Knochens konnte ich nie beobachten. Bei der Diagnose
ist man daher in ergter Linie auf die Beurteilung des ganzen Krankheits-
verlaufes und mittelbare Erscheinungen, im besonderen auf Blutbild-
verinderungen, angewiesen.
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- Wihrend der Aussaatszeit besteht oft ein schweres Krankheitsgefiihl,
das mit dem geringen ortlichen Befund nicht in Einklang steht. In zwei
Fillen lieBen die hohen remittierenden Fieber voriibergehend den Verdacht
einer kryptogenetischen Sepsis aufkommen (Fall 13 und 15). Die toxischen
Frscheinungen wie Schweille, Pruritis, Herpes zoster, sind wihrend der
Aussaatzeit oft besonders stark ausgesprochen; alle diese Erscheinungen
sind aber nicht beweisend. Nur das Blutbild, besonders seine dauernde
Verfolgung im Veriaufe der Krankheit, gibt uns bestimmtere Anhalts-
punkte iiber die Mitbeteiligung des Knochenmarkes.

Je mehr Falle von Lymphogranulomatose man himatologisch unter-
sucht, desto eher wird man geneigt sein, dieser Krankheit ein bestimmtes
Blutbild abzusprechen. Richtunggebend in der Beurteilung des Blut-
bildes waren lange Zeit die Grundsitze, die Fabian in seinem Sammel-
bericht im Jahre 1912 aufgestellt hatte.

Sehr einheitlich sind die Befunde in bezug auf die roten Blutkérper-
chen. Fast in allen Fillen entwickelt sich eine sekunddre Andmie
mittleren Grades mit Hdamoglobinabnahme und mniedrigem Firbeindez.
Das weifle Blutbild ist wechselnd und in erster Linie abhingig vom
Zeitpunkt, an dem eine Blutuntersuchung vorgenommen wird. In 1/,
der Fille, besonders im Beginn der Infektion, ist das weile Blutbild
nicht veréndert. Im spéteren Verlaufe findet sich am haufigsten eine
absolute Vermehrung mittleren Grades der polynukledren neutrophilen
Leukocyten. In nahezu 1/, der Falle besteht entweder wihrend des
ganzen Verlaufes der Krankheit oder wenigstens voriibergehend eine
Leukopenie, doch kann auch in diesen Fillen fast regelmidBig eine
prozentuale Zunahme der polynukledren neutrophilen Leukocyten und
eine entsprechende prozentuale Verminderung der Lymphocyten fest-
gestellt werden. Leukopenie beobachtete Fabian besonders in den vor-
wiegend im Bauch lokalisierten Lymphogranulomen. Eosinophilie und
Monocytose lassen sich meist nur voriibergehend nachweisen. Relative
Lymphopenie ist der bestindigste Befund im weifen Blutbild und jedenfalls
bedingt durch die fortschreitende Verédung des lymphatischen Systems.
Zwischen Blutbild und Lymphknotenbefunden bestehen im iibrigen keine
allzu engen Zusammenhinge, da gleichzeitig die Veréinderungen in den
verschiedenen Lymphknoten auBerordentlich verschieden sein konnen
und daher aus dem histologischen Bild eines Probeausschnitts nie auf
den Befund in den iibrigen Lymphknoten geschlossen werden kann.

Die Blutbildverdnderungen in den 4 Féllen ausgedehnter hémato-
gener Knochenmarks-Lymphogranulomatose sind ziemlich einheitlich.
Sie bestehen in sekundirer Andmie und Leukopenie und sind wohl
die unmittelbaren Folgen der Verdringung des blutbildenden Markes
durch die lymphogranulomatdsen Herde. Dazu kommt noch die ver-
schieden starke Gifteinwirkung von diesen Infiltraten aus auf das
umliegende Markgewebe, die sich in der oft zu beobachtenden perifokalen
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Verodung zeigt. In allen 4 Féllen fand wihrend der Aussaatszeit ein
ziemlich rascher Hamoglobinabfall statt. Im Fall 13 sank das Hamo-
globin in 18 Tagen von 80% auf 45%. Eine noch schwerere Schidigung
der roten Blutkorperchen bei akuter diffuser Knochenmarks-Lympho-
granulomatose in Form einer aplastischen Andmie beschreibt Baldridge.

Die Leukopenie betrifft alle weilen Blutzellen prozentual ungefihr
in gleicher Stérke. Nur im Falle 13 stand die Verminderung der poly-
nuklediren neutrophilen Leukocyten durchaus im Vordergrund. Wird
das Aussaatstadium tiberwunden, so kann sich nach langerer Zeit die
Leukopenie wieder zuriickbilden, sei es infolge Umwandlung von Fett-
mark in blutbildendes Mark, sei es infolge Entwicklung extramedul-
larer Blutbildungsstitten. Die gelegentlich zu beobachtenden Myelo-
cytenausschwemmungen stehen, zum mindesten in einem Teil der Fille,
mit der ortlichen Reizwirkung der Knochenmarksherde in Zusammen-
hang. Wir konnten sie in Fall 11 mit sehr ausgedehnter Knochenmarks-
Lymphogranulomatose beobachten. Auch 2 Steigersche Falle mit Myelo-
cyten im stromenden Blut, welche in unserem Institut zur Sektion
kamen, zeigten denselben pathologisch-anatomischen Befund. Nach
Montgomery soll besonders Eosinophilie auf starke Knochenmarks-
reizung hinweisen.

Ausgedehnte Knochenmarks-Lymphogranulomatose verursacht Leuko-
penie. Der SchluB} ist aber nicht umkehrbar. Das beweisen jene Falle
von Lymphogranulomatose mit schwerster Leukopenie bis zur vollstéin-
digen Agranulocytose, bei denen Knochenmarksinfiltrate fehlen (Jaffé).
Dalla Volta konnte den toxischen Ursprung der Leukopenie dadurch
beweisen, daf sie auf Bestrahlung der Lymphknoten wieder verschwand.
Auf diese Form der Leukopenie infolge ausschlieflich toxischer Schidigung
des Granulocytenapparates bei akuter Lymphogranulomatose hat be-
sonders Heissen hingewiesen. Sie ist auch oft bei vorwiegend oder
ausschlieBlich abdominaler Lymphogranulomatose beobachtet worden
(Fabian, Naegeli, Sonnenfeld u. a.).

Entsprechend der weitgehenden Schonung der Knochensubstanz
durch die himatogenen Knochenmarksinfiltrate sind auch die Réntgen-
befunde in den meisten Fillen vollkommen normal. Es ist geradezu
charakteristisch fir die hamatogene Knochenmarks-Lymphogranulomatose,
daf sie, im Gegensatz zur arrosiven Knochen-Lymphogranulomatose,
selbst bes aqusgedehmier Durchsetzung der Markriume mit Granulationsgewebe,
besonders an Wirbeln wnd Brustbein, radiologisch nicht in Erscheinung
tritt (Detzner, und Fall 11 und 12). Eine Ausnahme machen vielleicht
die Schédeldachherde. Dresser erwihnt unter seinen 20 Fillen von
Knochen-Lymphogranulomatose 4mal Schideldachherde. In einem Falle
kam es zu einer groflen, landkartenartig begrenzten Liickenbildung

_im Scheitelbein, im anderen Falle zu einer ausgedehnten Zerstorung
im Scheitel- und Hinterhauptsbein. Die Knochenliicken waren scharf
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umschrieben, ziemlich grofl, Beitzke fand einmal flache Granulations-
wucherungen am Schédelperiost und Hyperostosen des Schideldaches.
In dem von Schultz, Wermbter und Puhl beschriebenen Falle ,atypischer
Lymphogranulomatose” mit groBen Knochendefekten in Stirn- und
Hinterhauptsbein und in 2 Rippen handelt es sich nicht um eine Lympho-
granulomatose, sondern um die Schiller-Christionsche Krankheit.
[Lichtenstein (1932) zitiert den Fall noch als Lymphogranulomatose.]
Bei einer Unterkiefer-Lymphogranulomatose konnte Friedrich eine
Verdickung auf fast das Doppelte, leicht gewellte Umrisse und inner-
halb des Knochens zahlreiche Liicken mit schattengebenden Réndern
feststellen. Radiologische Erscheinungen von seiten von Markgranulomen
in langen Rohrenknochen sind besonders selten. Joly beschreibt eine
Compactaverdickung mit Osteophytenbildung im unteren Schienbein-
drittel, die sich auf Bestrahlung verstirkte, und in einem zweiten Fall
eine cystische Aufhellung im mittleren Femurdrittel mit Ausweitung
der Compacta. Montgomery konnte in seinem Fall eine tibiale diaphysire
Cyste beobachten. Eher nachweisbar scheinen himatogen entstandene
Periostherde zu sein, die rasch zur reaktiven Knochenneubildung reizen
(Freifeld, Marziani).

Uber die Strahlenempfindlichkeit der himatogenen Knochenherde
fehlen gréfere Erfahrungen, da sie in den meisten Féllen nicht diagnosti-
ziert werden. Es ist vor allem zu betonen, da8 die Knochenmarks-
granulome schon an sich eine auflerordentlich groBe Neigung zur Ver-
narbung, zur Umbildung in ein lockeres, feines Fasermark haben und daB
diese Befunde nicht ausschlieBlich als Bestrahlungserfolg gedeutet werden
diirfen, auch wenn sie sehr ausgebreitet entwickelt sind. Bestrahlungs-
erfahrungen bestehen nur in den Fillen, die radiologisch Knochen-
licken aufweisen. Kleine Zerstérungsherde kommen im allgemeinen
rasch wieder zur Verknécherung (Belot, Kimpel, Nahan). Dresser
brachte eine grofle Liicke im Hinterhaupts- und Scheitelbein durch
Bestrahlung wieder zur vollkommenen Riickbildung. GréBere cystische
Defekte in langen Réhrenknochen reagieren fast gar nicht auf Be-
strahlung (Joly). Grundsitzlich sollten natiirlich die h#matogenen
Knochenmarksherde ebenfalls einer Strahlenbehandlung unterworfen
werden, sonst hat die Strahlenbehandlung tiberhaupt keinen Sinn. Die
Knochenmarksgranulome sind die Zwischentriger der Infektion und
von besonderer Bedeutung fiir die Weiterausbreitung der Krankheit.
In diesem Sinne 146t sich die von Sfuys eingefiihrte Ganzbestrahlung
sicher verteidigen und diirften seine guten Erfolge zum Teil durch
Mitbestrahlung solcher Knochenherde bedingt sein. Gelegentlich wird
man aber bei der ausgedehnten Knochenbestrahlung mit der Andmie
und Leukopenie in Widerstreit kommen.

Die Diagnose der himatogenen Knochen-Lymphogranulomatose wird
in den meisten Fallen nur Vermutung bleiben, da radiologisch feststell-
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bare Herde sehr selten sind. Auf Blutaussaat, besonders ins Knochen-
mark, weisen septische Fieber, schwere Kachexie bei geringem Lokal-
befund (Lymphknotenschwellungen), rasch fortschreitende Andmie und
Leukopenie. Diese Zeichen sind aber nicht eindeutig. Gleiche FEr-
scheinungen kénnen toxisch verlaufende akute Lymphogranulome ohne
Knochenmarksinfiltrate machen (Heissen, Klima). Auch Miliartuber-
kulose mit Leukopenie und relativer Polynukleose diirfte manchmal
schwer abzugrenzen sein (Matthes).

Im AnschluB an die spezifischen Knochenverédnderungen bei Lympho-
granulomatose sel noch erwiahnt, dafl in seltenen Fillen, besonders bei
mediastinalen Lymphogranulomen jugendlicher Individuen, an den
peripheren GliedmaBen hyperplastische Periostitiden beobachtet werden
im ‘Sinne einer Osteoarthropathie hypertrophiante pneumique. Die
Knochenauflagerungen koénnen sich nach Bestrahlung der erkrankten
Lymphknoten wieder vollkommen zuriickbilden. Frdnkel erwahnt im
Handbuch von Henke-Lubarsch einen Fall von Periostitis ossificans
hyperplastica von einer GroBartigkeit, wie man sie sonst nur bei schwersten
Fillen von jauchiger Bronchitis bei Bronchiektasien vorfindet.

Weber und Ledingham beobachteten bei einer 21 Jahre alten Frau mit einem
1871 g schweren mediastinalen Lymphogranulom eine schwere Osteoarthropathie
hypertrophiante an Handen und Filen. Hdgler beschreibt bei einem 15 Jahre alten
Knaben mit Lymphogranulomatose der supraclavicularen und mediastinalen
Lymphknoten eine starke Anschwellung der Hénde, Vorderarme, Knéchel und
Fiifle, so daf} zuerst die Fehldiagnose einer Akromegalie gestellt wurde. Réntgeno-
logisch fanden sich schalige Knochenauflagerungen auf der normalen Rinde an
Phalangen, Metacarpalia, Vorderarm- und Unterschenkelknochen. Strahlenbehand-
lung brachte die Lymphknoteninfiltrate zur vollstdndigen Riickbildung. 2 Jahre
spater waren auch die Knochenstrukturen bis auf Spuren von Corticalisauflage-
rungen wieder vollkommen intakt. Eigene Erfahrungen fehlen.

% #
*

In den verschiedenen Einteilungsversuchen der Lymphogranulomatose
ist auf die Entstehung der Einzelherde, besonders auch der Knochen-
herde, fast nie Riicksicht genommen worden. AlsEinteilungsprinzip wurden
die topographisch - anatomische Ausbreitung (Hwing, Favre - Croizat,
Naegeli), das klinische Bild und Entwicklungszeitmal (Ziegler) oder die
histologischen  Befunde (Zerplan und Mittelbach) zugrunde gelegt.
Den topographisch-anatomischen FEinteilungen haftet besonders der
Nachteil an, daB sie nur Zustandsbilder bezeichnen. Wir sollten aber,
wie bei der Tuberkuloseforschung, immer mehr dahin kommen, nicht
nur das Zustandsbild, sondern auch mit einer groBen Wahrscheinlichkeit
seine prospektive Potenz zu. erfassen, mit anderen Worten versuchen,
Entwicklungsdiagnosen zu stellen. In dieser Beziehung ist die Differen-
zierung der verschiedenen Knochen-Lymphogranulome besonders wichtig,
da die Entwicklungstendenz der arrosiv entstandenen Xnochen-Lympho-
granulome’ eine ganz andere ist als die der himatogenen Knochen-

7%
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Lymphogranulome. Dieser Unterscheidung wird die topographisch-
anatomische Bezeichnung Knochen- Lymphogranulomatose in keiner
Weise gerecht.

Die Lymphogranulomatose ist eine Infektionskrankheit, und ihre
Entwicklung unterliegt den Gesetzen der Infektionskrankheiten. Mit
Le Blanc verstehen wir darunter

a) Eintritt des Erregers an irgendeiner Stelle (Infektionseintritts-
pforte). Vermehrung an dieser Stelle.

b) Ausbreitung von der priméren Eintrittspforte aus, auf dem Lymph-
und Blutwege.

¢) Metastasensetzung.

1. Metastasen mit weiterer Infektionsmoglichkeit.
2. Metastasen ohne solche.

Fiir den Infektionsablauf der Lymphogranulomatose ist besonders
wichtig, daB die Infiltrate vorziiglich in solchen Organen und Geweben
liegen, von denen aus die Infektion sich leicht weiter ausbreiten kann.
Alle Lympbknoten-, alle Knochenmarksherde und die haufigen Gefif3-
einbriiche des Granulationsgewebes stehen in ausgedebnter Verbindung
mit dem Lymph- und Blutstrom. Die Unheilbarkeit der Lymphogranulo-
matose hingt daher vielleicht nicht so sehr von der Virulenz des Virus
ab als von seiner Lymphotropie, und der dadurch bedingten topographi-
schen Verteilung des Granulationsgewebes.

Die eigentliche Eintrittspforte der Infektion kennen wir allerdings
nicht. Sie diirfte oft in den Mandeln und der Rachenschleimhaut zu
suchen sein, seltener in Lungen und im Verdauungsschlauch. Infiltrat-
bildungen an der wahrscheinlichen Eintrittspforte sind, mit Ausnahme
von Lungen und Verdauungsschlauch, auBerordentlich selten. Die
frithesten Herde entstehen fast regelmifBig erst in den Lymphknoten-
gruppen, die der Eintrittspforte tributir sind. Es handelt sich dabei
vorwiegend um die Hals- und tracheobronchialen, viel seltener um
die Gekroselymphknoten. Von diesen aus erfolgt dann die weitere
Ausbreitung der Infektion, sei es vorwiegend ortlich durch unmittel-
bares Ubergreifen auf die Nachbarorgane, sei es auf dem Lymph- oder
Blutwege. Auf Grund dieser Infekfionsausbreitung unterscheidet
Ziegler folgende Stadien: '

1. Stadium der Lokalisation (regionire Lymphknotenschwellungen).

2. Stadium der Ausbreitung, entweder durch starkes ortliches Wachs-
tum oder auf dem Blut- und Lymphwege.

3. Stadium der Kachexie und Anémie.

Entsprechend seiner Stadieneinteilung der Tuberkulose trennt auch
Ranke ein Stadium der lokalisierten Lymphknotenschwellungen von
einem zweiten Stadium der lymphogenen und himatogenen Verall-
gemeinerung ab. Nur in den seltensten Fillen, z. B. bei priméren



Uber Knochen-Lymphogranulomatose. 101

Lungen- und Darm-Lymphogranulomen kommt die Infektion mit
der Ausbildung des Primérstadiums, d. h. der Infiltratbildung an Ein-
trittspforte und in den regionéiren Lymphknoten zum Abschluf. In den
meisten Fallen tritt die Lymphogranulomatose nach einem postprimiren
Intervall in ein sekundires Ausbreitungsstadium. Welcher der Aus-
breitungswege beschritten wird, kann zu dieser Zeit im voraus nicht
gesagt werden. Gewisse Lymphogranulome bleiben jahrelang auf
einige Lymphknotengruppen beschriankt, wuchern aber értlich duBerst
aggressiv unter Durchbrechung der Organschranken in die umliegenden
Gewebe ein. In anderen Fiallen dagegen fibrosieren die primiren
Lympbknoteninfiltrate sehr rasch; gleichzeitig aber breitet sich die
Infektion lympho- und hdmatogen iiber den ganzen Kérper aus. Versé
beschreibt dieses eigenartige Verhalten der lymphogranulomatésen
Hiluglymphknoten zu den Lungen folgendermafBien: ,,Selbst sehr um-
fangreiche (mediastinale) Granulome achten die Lungengrenzen, bzw.
durchsetzen nicht die Lungenpleura, wenn sie auch auf dem Blut- oder
Lymphwege in der Lunge Metastagen erzeugen, wihrend andere, unter
Umsténden viel kleinere Lymphogranulomgruppen, sich &rtlich viel
aggressiver verhalten und riicksichtslos alle Organschranken durch-
brechen.” Die gleichen Unterschiede bestehen auch im Verhalten der
lymphogranulomatésen Lymphknoten zu den Knochen, und spiegeln sich
in den beiden Typen der lymphogranulomatdsen Osteomyelitis wieder,
der arrosiven Knochen-Lymphogranulomatose und der himatogenen
Knochen-Lymphogranulomatose. Die Unterscheidung der beiden Formen
hat aber noch eine tiefere Bedeutung. Trotzdem die histologischen Be-
funde ganz gleich sind und die prospektive Potenz in beiden Formen der
Knochen-Lymphogranulomatose grundsétzlich die gleiche ist, so ist
doch die prospektive Bedeutung eine ganz verschiedene. Zwischen der
ortlichen Lymphogranulomenwucherung einerseits und der himatogenen und
lymphogenen Aussaat andererseits besteht eine gewisse Ausschliefung. Be-
sonders deutlich ist das in gewissen Féllen von arrosiven Knochen-Lympho-
granulomen zu beobachten, wie zum Teil in Fall 8, bei dem die ganze
Infektion wihrend der 4jihrigen Krankheitsdauer auf Hals- und Brust-
gebiet beschrinkt blieb, und ortlich zu ausgedehntester Zerstérung des
Brustbeines, Annagung mehrerer Halswirbelkérper und des linken Ober-
armknochens und zu einer vollkommenen Durchwucherung der linken
Lunge fihrte. Diese arrosiven Knochen-Lymphogranulome verhalten
sich prognostisch durchaus wie bosartige Geschwiilste mit ausschlieBlich
ortlich zerstérendem Wachstum. Bei der durch Blut und Lymphe sich
ausbreitenden Lymphogranulomatose ist dagegen die Voraussage durch
die Allgemeininfektion bestimmt. Hdmatogene und lymphogene Aus-
breitung neigen beide zu einer fortschreitenden Durchseuchung des ganzen
Organismus, doch ist diese nur selten eine vollstindige (Hirschfeld). Ge-
wohnlich herrscht eine dieser beiden Ausbreitungsformen vor.
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Die Ausbrestung durch die Lymphe erfolgt meist i kranio-caudaler
Richtung; eine Lymphknotengruppe nach der anderen wird ergriffen, bis
endlich der ganze Organismus verseucht ist. Abgleiten tn die vorwiegend
hémalogene Ausbreitung kann jederzeit erfolgen, denn die anatomischen
Bedingungen dafiir sind jederzeit gegeben. Als Ausdruck der himatogenen
Ausbreitung sind die Knochenmarks-Lymphogranulome wichtig, weil
ihre Entstehung nur auf dem Blutwege mdglich ist. Diese Ausbreitung
kann gering sein, so daB nur vereinzelte Granulome in Knochenmark
und Milz nachweisbar sind; sie kann sehr michtig sein und zur Bildung
auBerordentlich zahlreicher Infiltrate in Knochenmark und Milz, Leber,
Nieren, serésen Héuten, Lungen und Haut fithren. Dagegen sind Meta-
stasen in den weichen Hirnh&duten, Nebennieren und Geschlechtsorganen
im Gegensatz zur Tuberkulose auBerordentlich selten. Der schwere
hamatogene Schub fithrt meist in kiirzerer Zeit zum Tode; wir haben aus
den 4 Fallen mit zahlreichen hdmatogenen Knochenmarksherden noch
eine mittlere Lebensdauer von 10/, Monaten nach dem Schub errechnet.
Nur selten wird ein solcher schwerer Streuschub iiberwunden und die
Krankheit nimmt nach der Blutaussaat den chronisch fortschreitenden
Verlauf wieder auf.

Die verschiedenen Entwicklungsreihen der Lymphogranulomatose
lassen sich folgendermafien zusammenfassen:

1. Stadium des Primérkomplexes. Eintrittspforte meist unbekannt.
Selten Infiltrate an der Viruseintrittsstelle in Lungen oder Magen-Darm-
tractus. RegelméaBig Schwellung der tributdren Lymphknoten.

a) Hals-, Mittelfeld- und Hiluslymphknotenschwellungen.
b) Perigastrische und Gekréselymphknotenschwellungen.
2. Stadium der postpriméren Ausbreitung.
a) Vorwiegend Ausbreitung auf dem Lymhwege.
b) Vorwiegend Ausbreitung auf dem Blutwege (Milz-, Knochen-
markslymphogranulomatose).
¢) Ortlich aggressives Wachstum (blastomatdse Form Terplans).

Fin Vergleich mit Ablauf der tuberkulésen Infektion dréngt sich
natiirlich auf. Die Entwicklung der Lymphogranulomatose ist aber
msofern viel einfacher, als wir exogene Superinfekte sehr wahrscheinlich
nicht zu beriicksichtigen haben. Dem Primérkomplex der Tuberkulose
sind obne weiteres die seltene Infiltratbildung an der Eintrittspforte und
die initiale Lymphknotenschwellung gleichzusetzen. Bei der Tuber-
kulose schlieflt aber die Infektion in der Mehrzahl der Fille mit der Aus-
bildung des Primdrkomplexes ab. Bei der Lymphogranulomatose dagegen
wst die Weiterentwicklung und Weiterausbreitung die Regel. Sie erfolgt
bei beiden Infektionskrankheiten hauptsidchlich von den regioniren
Lymphknotenherden aus, kontinuierlich anschlieBend an den Primér-
komplex, protrahiert kontinuierlich oder protrahiert diskontinuierlich
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(Schiirmann). Dieser letztere Ausbreitungstypus ist bei der verallge-
meinerten Tuberkulose und Lymphogranulomatose der haufigste. Kin
Stadium, das der tertiiren Lungentuberkulose gleichzustellen wire,
kennen wir bei der Lymphogranulomatose nicht, es sei denn, man wolle
die ortlich aggressive Ausbreitung der Herde der tertidren Organ-
tuberkulose gleichstellen.

Schon die Unterschiede in der Héaufigkeit der postprimiren Weiter-
ausbreitung weisen darauf hin, daf Lymphogranulomatose und Tuber-
kulose verschiedene Krankheiten sind, trotzdem wird heute noch von
vielen Forschern an derVerschiedenheit der beiden Krankheiten gezweifelt.
Sternberg und Paltouf hatten seinerzeit die Lymphogranulomatose als
,,eigentiimliche Tuberkuloseform des lymphatischen Apparates™ be-
schrieben. Sternberg ist spiater in der Atiologiefrage zuriickhaltender
geworden und spricht nur noch davon, ,,daf dieser eigentiimliche,
chronische, entziindliche Prozell wahrscheinlich durch das tuberkuldse
Virus hervorgerufen wird”“. Da bis heute niemand einen anerkannten
Erreger, mit dem sich das Leiden experimentell reproduzieren lifit,
nachgewiesen hat, so steht die Frage der Ursache immer noch offen.

Fir die Tuberkulosedtiologie werden als Hauptbeweisgriinde die ver-
haltnisméBig haufigen Vergesellschaftungen von Lymphogranulomatose
und Tuberkulose angefiilhrt. Nach Ziegler sterben ungefihr 25% aller
Lymphogranulomatosen an Tuberkulose. Frankel und Much fanden unter
12 Fallen 11mal Tuberkulose, Sternberg in 13 Fillen 8mal, Terplan und
Mittelbach unter 29 Fallen 8mal. Unter meinen eigenen 40 Féllen konnte
ich 12mal Tuberkulose nachweisen mit AusschlieBung der abgeheilten und
verkalkten Primérkomplexe. Unter den 12 Tuberkulosefdllen waren
5 Fille von chronischer Lungentuberkulose, 2 Fille von Spitzeninduration,
3 Fille von Miliartuberkulose und 4 Fille von Pleuritis chronica fibrosa
adhaesiva. Zwei Fille mit chronischer Lungentuberkulose waren mit Miliar-
tuberkulose vergesellschaftet. Die himatogenen Tuberkulosen herrschen
etwas vor. Dieser Befund spricht fast eindeutig im Sinne der Auffassung
von Naegeli, dafl durch die Llymphogranulomatése Infiltration der tracheo-
bronchialen Lymphknoten alte, abgekapselte Tuberkuloseherde wieder
aufgewiihlt, gesprengt und iiber den Ductus thoracicus zur himatogenen
Dissemination gebracht werden. Die Aktivierung der Tuberkulose
diirfte aber auch noch durch unspezifische Faktoren, durch die pro-
gressive Zerstorung der Abwehrkrifte durch das sich immer weiter
ausbreitende Lymphogranulom, vielleicht auch durch Erschépfung des
reticuloendothelialen Systems (Rist) begiinstigt werden. Auch Favre
und Croizat weisen darauf hin, daB in Vergesellschaftungsfillen die
Lungentuberkulose meist frischer ist als die Lymphogranulomatose.

Gegen die tuberkultse Atiologie der Lymphogranulomatose spricht
vor allen Dingen auch, dafl man immer wieder Gelegenheit hat, Falle von
Lymphogranulomatose zu sezieren, bei denen sich auch bei genauester
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Untersuchung aller Organe nirgends tuberkulése Herde nachweisen
lassen. Die histologischen Bilder von Lymphogranulomatose und Tuber-
kulose sind vollig verschieden und gut zu unterscheiden. Man kann aber
die Frage aufwerfen, ob die Lymphogranulomatose nicht vielleicht der
Awusdruck einer besonderen geweblichen Reaktton gegeniiber dem Tuberkel-
bacillus darstellt, d. h. einer besonderen Allergielage des Kérpers ent-
spricht. In der postpriméren Verlaufsphase der Tuberkulose haben wir
grundsétzlich zwei Entwicklungsreihen auseinander zu halten:

1. Die vorwiegend auf dem Blutweg sich ausbreitende Tuberkulose
(Sehiirmanns Durchseuchungsform).

2. Die vorwiegend canaliculdr sich ausbreitende Tuberkulose (Schiir-
manns Abseuchungsform).

Eine weitere Ablaufsform gibt es nicht. Nimmt man an, dal} diesen
beiden Entwicklungsformen bestimmte Allergiezustédnde zugrunde liegen
und fiir sie mitbestimmend sind, so sind demnach 2 postprimére Allergie-
formen zu unterscheiden: eine hématogene Durchseuchungsallergie und
eine canaliculare Abseuchungsallergie. Die Lymphogranulomatose miiBBte
dann einer weiteren, dritten geweblichen Reaktionslage des Organismus
entsprechen. Zur Beantwortung dieser Frage gewinnt folgender Fall
grundsitzliche Bedeutung, bei dem wir gleichzeitig die Entwicklung einer
hdmatogen disseminierten Tuberkulose und einer himatogen disseminierten
Lymphogranulomatose beobachten konnten.

Fall 15, B. W., 20 Jahre, gestorben am 21.11.30, S.-Nr. 1179/30.

Beginn 1929, nicht ganz 1 Jahr vor dem Tode, mit unbestimmten Allgemein-
symptomen: Mudigkeit, mangelhafter EBlust, Husten mit schleimigem Auswurf,
NachtschweiBen, zunehmender Schwiche. Im Januar 1930 Ohrenschmerzen links
und. halbseitige periphere Facialislihmung, vielleicht auch Hypoglossuslahmung
links. Frithjahr 1930 Verschlimmerung, starke Gewichtsabnahme, Midigkeit,
dauernd Husten mit viel schleimigem, nicht blutigem Auswurf, Atemnot bei An-
strengung, voriibergehende Temperatursteigerungen von 37—389. Einweisung
auf die Medizinische Klinik Ziirich mit der Verdachtsdiagnose Oberlappentuber-
kulose.

Befund vom 17. 9. 30: Mittelgrofer, junger Mann, abgemagert, blaB, aus-
gesprochen asthenisch. Periphere Facialislahmung links. Augenreflexe normal.
Zunge schief zur Horizontalen herausgestreckt. Zahne carids, Mandeln klein. An
beiden Kieferwinkeln und am vorderen Rande des Musculus sterno-cleidomastoideus
rechts einige weiche bis kirschgroBe, nicht druckempfindliche Lymphknoten-
schwellungen. Lordose und. Skoliose der oberen Brustwirbelséule. Brustkorb lang-
gezogen, flach. Uber beiden Spitzen, besonders links, Schallabschwichung, ver-
langerte Ausatmung und einige Rg. Milz und Leber nicht vergroBert. Rechte
Samenblase druckempfindlich, aber nicht vergréfert. Im rechten Kniegelenk
Schmerzen beim Gehen und schnellen Bewegen. Passive Bewegungen durch
Muskelspannung gehemmt. Aktive Bewegungen langsam, mithsam und ein-
geschrinkt. Leichte Schwellung am medialen Patellarrand, und tber der Bursa
praepatellaris, Kein Gelenkergufl. Lateraler Gelenkspalt druckempfindlich. Knie-
gelenk etwas heiller als die Umgebung. Keine Atrophie der Beinmuskulatur.
Sehnenreflexe lebhaft. Brustréntgenbild (18. 9. 30): Median gestelltes Tropfenherz.
Verschattung beider Spitzen, rechts stirker als links. In beiden Lungen einzelne
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indurierte Knotchen, rechter Hilus verdichtet. Im Auswurf keine Tuberkelbacillen.
Rontgenbild des rechten Kniegelenks und der Wirbelsdule normal. Blutbild: rote
Blutkérperchen 3 840 000, Hamoglobin 69%, weifle Blutkérperchen 5660, davon
Neutrophile 77%, Eosinophile 1/,%, Basophile 0, Monocyten 11%, Lymphocyten
11%. Temperatur 379 Puls 62, BSR. 27/40/63, Diazo negativ.

Eine bestimmte klinische Diagnose konnte nicht gestellt werden. Man ver-
mutete vor allem eine beidseitige, wenig aktive Lungen- und Hilustuberkulose,
Tuberkulose des rechten Kniegelenks und Solitdrtuberkel im Gehirn (Facialis-
lshmung).

Schon in den ersten Tagen des Spitalaufenthaltes aktiviert der Krankheits-
prozeB. Fieberanstieg bis 399, einmal bis 41,3°, mit Tagesschwankungen von 2°.
Da ein florider Lokalbefund nicht erhoben werden kann, wird vortibergehend die
Diagnose kryptogenetische Sepsis erwogen. Verschiedene Blutkulturen aber negativ.
Auch stimmen die Leukocytenzahlen im Blute, die zwischen 5000—6000 schwanken,
und das Fehlen toxischer Granulationen nicht mit dieser Diagnose iiberein. Eine
Solganalkur fithrt nur zu einer voriibergehenden Temperatursenkung. Die Diagnose
wird wieder fallen gelassen. Allgemein geht es dem Patienten immer schlechter.
Andauernde Gewichtsabnahme. Andavernd heftige Knieschmerzen rechts. Zahn-
behandlung und Entfernung eines Wurzelgranuloms beeinflussen die Fieberkurve
in keiner Weise. 1!/, Monate nach Spitaleintritt, am 8. 11. 30, zum erstenmal ein
pathologischer Harnsedimentbefund: Reichlich Leukocyten, reichlich verfettete
Epithelzylinder, vereinzelt granulierte und hyaline Zylinder, aber keine roten
Blutkorperchen. Epithelzellen. Nierenfunktionspriffung: Beidseits stark ein-
geschrinkte Harnausscheidung. In der Blase keine tuberkulésen Verdnderungen.
Die zahlreichen Zylinder und verfetteten Epithelien weisen auf eine degenerative
und entzimdliche Nierenerkrankung hin. Die Diagnose wird daher auf Entziin-
dungsprozef}, wahrscheinlich vom Urogenitaltractus ausgehend, umgestellt. Tuberkel-
bacillen sind aber im Harn nie nachweisbar. Zeitweise Durchfille lassen die Ver-
mutung einer Darmtuberkulose aufkommen, doch sind auch im Stuhl nie Tuberkel-
bacillen nachweisbar. Der allgemeine Verfall schreitet fort. Hamoglobin sinkt auf
57%. Das Gesamtbild, mit verstirkter Pigmentation der Hautfalten, nihert sich
dem Typus der Addisonschen Kachexie. Lungenbefund unverindert. Temperatur
erhoht zwischen 38 und 38,70. Kurz vor dem Tode erwirbt Patient von einem
Nebenkranken noch eine Diphtherie und stirbt am 27. 11. 30.

Blutbild. Dauernd. sekundére Andmie und eine ziemlich starke Leukopenie,
besonders Lymphopenie bis auf 1%. Zeitweise Monocytose bis 14%. Nie Eosino-
philie. Diazo immer negativ.

Klinische Epikrise. Es handelt sich bei dem 20 Jahre alten Manne
um ein auBerordentlich verwirrendes Krankheitsbild, das nach 1jdhriger
Dauer unter dem Bilde der Addisonschen Kachexie zum Tode fithrte.
Im Vordergrund des ganzen Krankheitsverlaufes standen dauernd die
Allgemeinsymptome: zunehmende Gewichtsabnahme, Fieber, Schweife,
entziindliches Blutbild. Sie alle machten ein chronisch-entziindliches
Leiden mit mehreren Schitben und sukzessiver Bildung mehrerer Organ-
herde in Gehirn, Kniegelenk, Samenblase, Nieren, Nebennieren auBer-
ordentlich wahrscheinlich. Da bei Spitaleintritt, 2 Monate vor dem Tode,
radiologisch eine chronisch-produktive Lungenspitzenatfektion festgestellt
werden konnte, die sich allerdings bei der weiteren Beobachtung als
stationdr erwies, so wurde in erster Linie an eine Tuberkulose mit
Metastasen in Gehirn, Kniegelenk, Samenblase, Nieren und Nebennieren,



106 Erwin Uehlinger:

vielleicht auch Darm gedacht. Da aber in Harn und Stuhl Tuberkel-
bacillen nie nachgewiesen werden konnten, blieb die tuberkulés Natur der
Nieren- und Darmaffektion dauvernd unsicher. Lues konnte auf Grund der
negativen Vorgeschichte und negativen Wa.R. ausgeschlossen werden. Fiir
Bauch-Lympbogranulom sprachen die Leukopenie mit, besonders starker
Verminderung der Lymphocyten, die Nachtschweifle, die eigenartig
remittierende Fieberkurve und die stark fortschreitende Kachexie, gegen
Lymphogranulom das Fehlen von Pruritus und Eosinophilie. Facialis-
lshmung und Kniegelenksleiden konnten durch Lymphogranulom iiber-
haupt nicht erklart werden. Die leicht vergréBerten Halslymphknoten
wurden differentialdiagnostisch vielleicht zu wenig beriicksichtigt. Fir
Sepsis sprachen der Fieberverlauf und die Metastasen, dagegen, dafB
gich im Bluthild nie eine ausgesprochene Leukocytose und toxische
Granulation der neutrophilen Leukocyten entwickelt hatte. Fir Sepsis
lenta im besonderen fehlte ein Befund an den Herzklappen. Kine
befriedigende klinische Diagnose konnte vor dem Tode nicht gestellt
werden.

Aus dem Seltionsbefund. Hochgradig abgemagerte, ménnliche Leiche. Haut
trocken, ziemlich stark pigmentiert, in groBen schlaffen Falten abhebbar. Schddel-
sektion : Im rechten Scheitelbein auf der Innenseite ein kreisrunder, 2 ¢m im Durch-
messer haltender Defekt mit grobkérnigem Grunde, der zum Teil mit kisigen Massen,
zum Teil mit grauroten Granulationen ausgefiillt ist, die auch an der harten Hirnhaut
fest anhaften. In der linken Kleinhirnhéilfte, unmittelbar unter der Rinden-
schicht, kirschgrofBer, in der Mitte verkaster Solitartuberkel. Brust- und Bouch-
sektion: Bauchsitus 0. B. Herz tropfenférmig, klein. Klappen unverdndert. Rachen-,
Kehlkopf-, Luftréhren- und Bronchialdiphtherie. Paratracheale Lymphknoten
wenig, Bifurkations- und Hiluslymphknoten stark vergrofert, auf Schnitt glasig,
gelbweill, zum Teil mit Kohlenteilchen vermischt. Lymphknoten rechts von der
Lendenwirbelsiule stark vergroBert. Entlang der rechten Arteria iliaca communis
und der Arteria hypogastrica reiht sich Lymphknoten an Liymphknoten bis ins kleine
Becken. Gréfieres Driisenpaket unter dem rechten Ligamentum inguinale. Bauch-
lymphknoten auf Schnitt mit graurotem Granulationsgewebe und ausgedehnten
zentralen Nekrosen durchsetzt. Mandeln klein, Ductus thoracicus zart. Beide
Lungen nicht sehr dicht von miliaren, in den Oberlappen etwas gedrangter gelagerten,
Tuberkelknétchen durchsetzt. In beiden Lungenspitzen schiefergraue Strénge, die
von der verdickten Pleurakuppe ins Lungengewebe einstrahlen und zwischen die
bis 3 mm grofe, kisige Knoten gelagert sind. An der Basis beider Unterlappen,
besonders links, mehrere groflere keilformige, zum Teil zentral verkiste broncho-
pneumonische Herde, die von einem Kranz von kleineren, wenig verkisten Knétchen
eingeschlossen sind. Milz und Leber auf Schnitt ziemlich dicht mit miliaren und
etwas groferen, vielfach verkdsten Knéotchen durchsetzt. Milzgewicht 210 g.
Rechte Nebenniere ausgedehnt in bindegewebig vernarbtes, grauweiBles Granu-
lationsgewebe eingebettet, das durch breite Stringe mit den vergroBerten retro-
peritonealen Lymphknoten in Verbindung steht. Linke Nebenniere unversehrt.
Nierenbindegewebskapsel verdickt, nur mit Substanzverlust abziehbar. Nieren
messen 11Y/,:5: 21/, cm, Gewicht zusammen 390 g. Oberfliche zeigt zahlreiche klein-
knotige und flichenhafte, leicht erhabene, grauweille Herde Auf Schnitt Rinden-
infiltrate in ficherformige, auf die Pyramiden iibergreifende Stréinge aufgelost.
Zwischen den Infiltraten reichlich gut erhaltenes Nierengewebe. Pankreas, Gallen-
blase, Harnblase, Prostata o. B. Rechte Samenblase etwas angeschwollen, mit



Uber Knochen-Lymphogranulomatose. 107

kisigen Massen angefilllt. Hoden, Nebenhoden beidseits 0. B. Plexus prostaticus
rechts thrombosiert.

Im Brustbein rotes Mark und zahlreiche, unscharf begrenzte, bis 5 mm groBe,
grauweiBe, glasig durchscheinende Infiltrate. Im ganzen Oberarmknochen und
in mehreren Brust- und Lendenwirbeln gleiche glasige, bald knotige, bald
mehr diffus oder strangférmig angeordnete Herde. Im 2. und 3. Brustwirbel
sind die Herde untermischt mit groBeren, landkartenartig begrenzten Késeherden.
Innerbalb der Verkisungen Knochen nicht erweicht. Beim Einschneiden auf
den rechten Epicondylus lateralis
femoris gelangt man in eine
subperiostal gelegene, mit {iber
100 com blutig-eitriger Fliissigkeit
gefiillte AbsceBhohle. Durch die
Eitermassen ist das Periost bis
auf Schaftmitte abgehoben. Kern-
zone des lateralen Femurcondylus
von einem iiber kirschgrofBlen,
késigen, mit einem spornartigen
Fortsatz nach hinten oben bis an
die Epiphysenfuge heranreichen-
den Knoten eingenommen. Der
grofle, scharf begrenzte, kisige
Herd wird von zahlreichen grau-
weilen, glasigen  Infiltraten
kranzférmig umgeben. Gleiche
infiltrate im Schaftmark (Abb.20).

Histologischer Befund. Bouch-
lymphknoten: Typisches Granu-
lationsgewebe mit zahlreichen
inselformigenBindegewebsherden.
Starke Wucherung und Schwel-
lung der Reticulumzellen. Da-  xy3, 99, wan 15, B. W., 20 Jahre. Sagittalschnitt
zwischen Lyroph-, Plasma- und  durch den lateralen rechten Femurcondylus. Kirsch-
oft 2—4 kerm'ge Stembergzellen. grofer, zentraler_, tuberkuldser Késeherd, umgeben
In don Miluslymphlnoion neben, "% Evnoien, wschart begrerstch 15
der diffusen Lymphogranuloma-
tose zahlreiche Tuberkel im Rand-
sinus, die sich in Ketten ins Lymphknoteninnere fortsetzen. In Lungen, Milz
und Leber ausschlieflich tuberkultses Granulationsgewebe. Nieren: Ausgedehnte
lymphogranulomatose Infiltrate, die von breiten Lymphocytenstringen einge-
rahmt und durchdrungen werden. Innerhalb der Infiltrate fast alle Tubuli ver-
schwunden. Glomeruluskapseln verdickt, Glomeruli zum Teil kollabiert oder
hyalin verddet. Schideldach: In der Tabula interna mehrere flache, mit einem
epitheloidzellreichen tuberkulésen Granulationsgewebe ausgefiillte Liicken. Brusi-
bein: Rinde unversehrt. Starke Periostverdickung mit knotigen Infiltraten aus
Lymph- und Plasmazellen, die zum Teil auf die quergestreifte Muskulatur itber-
greifen. Ausgedehnter Ersatz des Markgewebes durch vorwiegend kleinzelliges
Granulationsgewebe. Lymph- und Plasmazellen iiberwiegen, Sternbergzellen
selten. Eosinophile und neutrophile Leukocyten sehr selten. Herdférmige Fibrosen
und Reticulumzellwucherungen, vereinzelte Epitheloidzelltuberkel. In den sub-
corticalen Zonen Osteosklerose mit glédttenden Anlagerungen aus neugebildetem
Knochen. Wirbel und Humeruskopf: Ausgedehnter Markersatz durch lympho-
granulomatéses Granulationsgewebe aus gewucherten Reticulumzellen mit fast
reinen, bald mehr ditfusen, bald mehr strangférmigen Lymphocytenherden. Distales
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rechtes Oberschenkelende: Im Spongiosageriist der Epiphyse vollkommen kernloser
Kaseherd, umgebsn von einem ziemlich breiten Epitheloidzellrandwall. Innerhalb
der Kisemassen noch kleine, zackige, teilweise lacunir angenagte, kernlose, kalk-
haltige Knochenbilkchenreste. In der Umgebung des groflen Késeknotens Fett-
mark und vereinzelt kleinere Kisekndtchen. Unabhingig von den tuberkulosen

Tuberkulose. Lymphogranulomatose.

R. Scheitelbein
L. Kleinhirn

Lungenspitzeninduration
Tracheale und

““bronchiale Lymphknoten

Wirbelherde H
Nodos-kisig- pneumonische - .’/ I ~~-Oberarmknochen
Unterlappenherde J --Brust- und Lendenwirbel

2

Pleuritis chron. fibr. beidseits
- Nieren

:

g
E

______________ Abdominale, iliacale
V" und inguinale Lymphknoten

=)

Samenblase

==

Oberschenkelepiphyse

Abb. 21, Fall 15, B. W,, 20 Jahre. Schematische Darstellung einer Kombination von
himatogen generalisierten Tuberkulose mit einer himatogen generalisierten L.-g. Schwarz:
tuberkuldses Granulationsgewebe, punktiert: lymphogranulomatéses Gewebe.

Herden, mehr unter der Rinde gelegen, 2—7 mm grofle, zusammenfliefende Knot-
chen aus lymphogranulomattsem Gewebe. Sie bestehen aus einer Wucherung und
Schwellung der Reticulumzellen, umgeben von Plasma- und Sternbergzellen.
Reticulumzellen groBer, schirfer begrenzt, unruhiger angeordnet als die Epitheloid-
zellen. Im umliegenden Markgewebe reichlich Plasmazellen. Spongiosa atrophisch.
Tuberkelbacillen nur in den tuberkuldsen Herden nachweisbar.
Pathologisch-anatomische Diagnose. Lymphogranulomatose mit ausgedehntem
Befallensein der paratrachealen und peribronchialen, der abdominalen paravertebralen
und iliacalen Lymphknoten rechis. Knochenmarks-Lymphogranulomatose in Wirbeln,
Brustbein, Oberschenkel- und Oberarmknochen. Lymphogranulomatose beider Nieren.
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Allgemeine Miliartuberkulose. Induration beider Lungenspitzen, kisig-pneuwmonische
Tuberkulose in beiden Lungenunterlappen. Solitartuberkel im linken Kleinhirn.
Osteomyelitis tuberculosa des Schideldaches, der rechien Femurepiphyse und von zwes
Brustwirbeln. Tuberkulose der Hiluslymphinoten. Kdsige Samenblasentuberkulose
rechts. Pleuritis chronica fibrosa adhaesiva beidsests. Peritonitis chronica fibrosa
adhaesiva im kleinen Becken. Schwere Rachen-, Kehlkopf-, Luftréhren- und Bronchial-
diphtherie. Glottisédem. Endocarditis chronica fibrosa valvulae mitralis. Chronisch-
infektiose Milzschwellung. Thrombose des rechten Plexus prostaticus. Kachexie
(Abb. 21).

Das auBerordentlich unstete Krankheitsbild, das in 1jdhriger Dauer
zum Tode des 20 Jahre alten Mannes fithrte, war bedingt durch eine
eigenartige Mischung von verallgemeinerter Tuberkulose und verallge-
meinerter Lymphogranulomatose. Die Grundkrankheit war jedenfalls die
Lymphogranulomatose mit Beginn in den Halslymphknoten, die dann auf
die tuberkulés erkrankten Hiluslymphknoten tbergegriffen, diese auf-
gewiihlt und gesprengt hat und so zu einer himatogenen Aussaat der
Tuberkulose tiber den Ductus thoracicus gefiihrt hat. Der Zeitpunkt der
tuberkuldsen Aussaat diirfte mit dem Beginn der subjektiven Erschei-
nungen, mit dem Auftreten der Facialislihmung und der Knieschmerzen
zusammenfallen und etwa 1 Jahr vor dem Tode erfolgt sein. Auf diesen
hamatogenen Schub sind jedenfalls der Solitirtuberkel im Kleinhirn,
die verschiedenen Knochenherde und die Samenblasentuberkulose
guriickzufiihren. Die bei der Sektion nachgewiesene miliare Aussaat
vor allem in Lungen, Pleuren, Milz, Leber und Knochenmark kann gleich-
zeitig, vielleicht aber auch erst final entstanden sein. Die Aussaat
der Lymphogranulomatose auf dem Blutweg diirfte erst kurz vor dem
Tode erfolgt sein. Ende September und Anfang Oktober machte der
Kranke einen aullerordentlich schweren septischen Fieberschub durch mit
Temperaturen bis 41,39, Gerade dieses Sepsisbild ohne faflbaren aktiven
Lokalbefund ist fiir die hamatogenen Generalisationsphasen der Liympho-
granulomatose charakteristisch. 14 Tage nach Abklingen der hichsten
Fieber traten dann im Harn die ersten Befunde eines degenerativ-entziind-
lichen Nierenleidens in Erscheinung, die sich bei der Sektion als Folge
einer ausgedehnten lymphogranulomatosen Infiltration der Nieren
erwiesen. Der lymphogranulomatsse Streuschub ist zeitlich also ziem-
lich sicher 2 Monate vor dem Tode erfolgt und hat erst nach der tuber-
kulésen Aussaat stattgefunden. Dies stimmt auch mit anderen histo-
logischen Befunden iiberein, indem sowohl in den Wirbeln wie in der
rechten distalen Femurepiphyse beide Entziindungsvorginge deutlich
getrennt waren und ich nie innerhalb der Késemassen, trotz ausgedehnter
lymphogranulomatéser Durchsetzung des Knochenmarkes, Reste lympho-
granulomatdser Infiltrate nachweisen konnte. Das histologische Bild der
Lymphogranulomatose in Knochen und Nieren entspricht durchaus
jungem Granulationsgewebe, in dem Reticulumzellwucherungen und
Lymphzellen vorherrschen, wihrend Bindegewebsziige fast ganz fehlen.
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Eigenartigerweise ist die Milz von lymphogranulomatosen Infiltraten
ganz frei geblieben, vielleicht infolge 6rtlicher Umstimmung oder Hem-
mung durch die Milztuberkulose, die sich wie die Lymphogranulomatose
in erster Linie in den Follikeln lokalisiert. Radiologisch ist in diesem
Fall noch besonders bemerkenswert, dafl sich weder die tuberkultse
noch die lymphogranulomatése Osteomyelitis in der distalen Femur-
epiphyse wihrend des Lebens im Réntgenbild nachweisen liefen. Krst
in einem nach dem Tode aufgenommenen Réntgenbild findet sich eine
Andeutung von zentraler Osteolyse. Es hingt dies damit zusammen,
daB innerhalb der verkisten Massen noch zahlreiche Knochenbélkchen
erhalten geblieben sind, wie das fiir die exsudative tuberkulése Osteo-
myelitis charakteristisch ist.

Der Fall 15 unterscheidet sich von den gewdthnlichen Mischfillen
von Lymphogranulomatose und Tuberkulose dadurch, daf bei beiden
Krankheiten die himatogene Ausbreitung den Krankheitsablauf bestimmt
und zur Bildung zahlreicher Organherde fihrt, die damit einander ent-
stehungsgeschichtlich gleichzustellen sind. Tuberkuléses und lymphogranu-
lomatdses Granulationsgewebe sind nach den klinischen Beobachtungen
gleichzeitig und im Wechselspiel miteinander im Verlaufe des letzten
Lebensjahres entstanden. Sie unterlagen daher bei ihrer Entwicklung
zeitlich den gleichen Allgemeinbedingungen. Es bestand eine Immuni-
tits- oder Gesamtreaktionslage wie sie fiir die hématogen generalisierte
Tuberkulose charakteristisch ist und gleichzeitig eine Gesamtreaktions-
lage, wie sie fiir die hdmatogen generalisierte Lymphogranulomatose
charakteristisch ist. Bei gleichen Infektionswegen entsprechen gleichen
Immunitétslagen gleiche pathologisch-anatomische Reaktionen. Lympho-
granulomatose und Tuberkulose lassen sich aber in allen Organen, selbst
in Knochenmark und Lymphknoten, wo sie dicht gemischt sind, leicht
auseinanderhalten. Die vollkommen verschiedenen Entziindungsreak-
tionen in Fall 15 kénnen daher, bei der Einheit der Zeit, des Ortes und
des Infektionsweges niemals allein durch den Tuberkelbacillus verursacht
sein. Tuberkulose und Lymphogranulomatose miissen verschiedene Er-
reger haben.

Schon Ranke hat einmal auf diese Gedankenginge aufmerksam ge-
macht und darauf hingewiesen, daB die histologische Form der Lympho-
granulomatose immer die gleiche sei, mit welchem Entwicklungsstadium
der Tuberkulose, mit dem primdren, sekunddren oder tertidren, sie sich
auch vergesellschafie. Wihrend bei der Tuberkulose die Form der
Metastasen besonders im Ausbreitungsstadium weitgehend durch die
Reaktionslage des Gesamtorganismus und nur wenig durch den lokalen
Gewebszustand bestimmt wird, ist bei der Lymphogranulomatose das
histologische Bild ein auBierordentlich gleichférmiges, d. h. die &rtliche
Reaktion weitgehend unabhingig von der Gesamtreaktionslage.
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Der Ablauf der Tuberkuloseinfektion ist weitgehend vom Alter des
Infizierten abhiingig (Blumenberg). Bei der Lymphogranulomatose ist
das Alter ohme irgendwelchen Einflufl auf den Ablauf und auch auf das ge-
webliche Bild. Dies ist ein biologischer Uriterschied, der mit aller Ent-
schiedenheit ebenfalls gegen eine einheitliche Ursache beider Krank-
heiten spricht. Die Unabhingigkeit der Krankheitsentwicklung und des
histologischen Bildes vom Alter des Kranken ist auch ein Grund, um die
besonders von Brondt und Kruchen vertretene Auffassung, die in der
Lymphogranulomatose nur unspezifische Reaktionszustinde sehen, die
durch die verschiedensten Infekte erworben werden, abzulehnen.

Ein weiterer Grund, die tuberkulése Natur der Lymphogranulomatose
abzulehnen, liegt in der Verschiedenhest der hdmalogenen Organherdbil-
dungen bei beiden Krankheiten. Eine fast isolierte Milzlymphogranulo-
matose ist verhdltnisméBig viel haufiger als eine isolierte Milztuber-
kulose und umgekehrt eine Nierentuberkulose viel hiufiger als eine
Nierenlymphogranulomatose. In absteigender Haufigkeit ist die Lokali-
sation der extrapulmonalen himatogenen Organtuberkulosen folgende:
Knochen und Gelenke, Nieren, Genitalorgane, Meningen, Nebennieren,
Gehirn, Milz und Leber. Sehr oft sind gleichzeitig auch Reste einer
himatogenen Streuung in die Lungen nachzuweisen. Auf diese Tatsache
hat klinischerseits besonders Steiger hingewiesen. Unter 63 Fillen von
Nierentuberkulose konnte Steiger 32mal sichere Reste einer himatogenen
Aussaat in die Lungen feststellen, 50 Falle von Spondylitis tuberculosa
wiesen 18mal sichere Riickstinde einer miliaren Lungentuberkulose auf,
und unter 37 Gelenktuberkulosen hatten 10 sichere Reste einer himato-
genen Aussaat in die Lungen. Diese hohe Konstanz in der Organauswahl
der Metastasenbildung kénnen wir auch bei der vom Blut aus entstandenen
Lymphogranulomatose feststellen. Es sind aber nicht die gleichen
Organe und nicht die gleichen Organvergesellschaftungen wie bei der
Tuberkulose. RegelmiBig und gleichzeitig sind die Filterorgane, wie
Knochenmark und Milz, befallen, seltener Nieren und Leber, serose Haute,
Haut und Lungen, fast nie die Geschlechtsorgane und die Nebennieren.
Diese sind auch in dem sonst auBerordentlich stark generalisierten
Falle von Gsell freigeblieben. Wenn trotzdem Beziehungen zwischen
Lymphogranulomatose und Tuberkulose bestehen, so kénnen sie nur
darin liegen, dall beide Krankheiten sich aktivieren, sei es durch Spren-
gung abgekapselter Herde, sei es durch Schidigung der allgemeinen
Widerstandskraft.

Zusammenfassung.

1. Die Bearbeitung umfafit 50 Fille von Lymphogranulomatose.
48 sind Sektionsfélle.

2. Eine primére oder ausschlieflliche Knochen-Lymphogranulomatose
gibt es nicht. RegelméaBig sind einige Lymphknoten miterkrankst.
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3. Die lymphogranulomatdse Osteomyelitis entsteht

I. durch unmittelbares Ubergreifen der lymphogranulomatisen
Perilymphadenitis auf den Knochen,

II. durch Metastasen auf dem Blutwege.

4. Unmiltelbares Ubergreifen des lymphogramulomatisen Gewebes auf
die Knochen konnte ich in 12 Fillen = 24% beobachten. Begiinstigt
sind Knochen, die in der Umgebung hiufig erkrankter Lymphknoten-
gruppen liegen (Wirbelsdule) und keine geschlossene Corticalis besitzen
(Wirbel, Rippen, Brustbein). Nach einer Zusammenstellung von 83 Fillen
ist die zahlenmifige Beteiligung der einzelnen Knochen folgende:
Wirbelsdule 62,6%, Becken 21,8%, Brustbein 15,7%, Rippen 10,8%,
Schulterblitter und Schliisselbeine 2,8%.

Das makroskopische Bild der lymphogranulomatésen Knochen-
infiltration gleicht so sehr dem infiltrativen und zerstérenden Wachstum
bosartiger Geschwiilste, daf es an und fiir sich von diesem nicht zu unter-
scheiden ist. Histologisch sind Verdnderungen am Knochenmark und an
der Knochensubstanz zu unterscheiden.

Das Granulationsgewebe verdringt vor allem, oft sehr ausgedehnt,
das Knochenmark und bildet sich sehr rasch, auch ohne Bestrahlung,
in ein auflerordentlich feinfibrillires, mit schlanken Spindelzellen durch-
setztes Narbengewebe um (Markfibrose). In der unmittelbaren Um-
gebung des Granulationsgewebes ist das Knochenmark, wahrscheinlich
infolge Giftdiffusion zum Teil verédet. Die Verdnderungen der Knochen-
substanz bestehen in den meisten Fallen in Osteoporose und Osteolyse.
Endostale und periostale Knochenneubildungen sind selten. Sequester-
bildung und Senkungsabscesse sind immer verdichtig auf Mischinfektion
mit Tuberkulose.

Die arrosive lymphogranulomatése Knocheninvasion ist eine typische
Spaterscheinung und erfolgt im Mittel nach 2jahriger Krankheitsdauer.
Eine bestimmte Blutbildveranderung kommt den lymphogranulomat6sen
Knochenarrosionen nicht zu. Die Strahlenempfindlichkeit der Knochen-
infiltrate ist wechselnd und vorwiegend durch das Alter der Gesamt-
krankheit bestimmt.

5. Die hdmatogene Kmnochen - Lymphogranulomatose entsteht durch
Virusabsiedlung aus dem Blutstrom. Die ILokalisation der Infiltrate
311t mit der Verteilung des roten Markes beim Erwachsenen zusammen.
RegelmiBig und ausgedehnt sind Wirbelsdule, Brustbein und Femur-
kopt mit Granulationen durchsetzt, seltener Rippen, Becken und Schédel-
dach. Das lymphogranulomatiose Gewebe bildet innerhalb der Mark-
raume knotige Einsprengungen oder breitstringige Netze. Die Knochen-
substanz selbst wird mit Ausnahme der Schédeldachherde in der Regel
nicht angegriffen. Ausgangspunkt der Streuung sind die Infiltrate in
den Lymphknoten, Granulationsgewebseinbriiche in LymphgefaBe,
Arterien und Venen, spezifische Endophlebitiden und Endarteriitiden.
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Die Knochenmarksgranulome sind selbst wieder Orte der Virusabgabe
in das Blut (sekundire Sepsisherde).

Unter 50 Lymphogranulomféillen konnte ich 5mal auBergewdhnlich
zahlreiche hématogene Knocheninfiltrate nachweisen, deren Entwick-
lung fiir den Ablauf der Infektion von wesentlicher Bedeutung war.
Die hiamatogene Aussaatzeit dieser Falle ist klinisch ausgezeichnet
durch eine rasch progrediente Anéimie und Leukopenie; die letztere
umfafit alle weiBen Blutformen. Die Blutbildverinderungen diirften zum
Teil eine unmittelbare Folge der Verdringung des blutbildenden Markes
durch die sich ausbreitenden Knochenmarksinfiltrate sein.

6. Die Einteilung der verschiedenen Lymphogranulome nach topo-
graphisch-anatomischen Gesichtspunkten ist unbefriedigend, da so nur
Zustandsbilder bezeichnet werden. Wie bei der Tuberkulose sollte man
versuchen Entwicklungsreihen festzulegen, die sich folgendermaflen
zusammenfassen lassen.

I. Stadium des Priméirkomplexes. Eintrittspforte meist unbekannt.
Infiltratbildung in den tributéren Lymphknoten. Diese bilden den
ersten belangreichen Infektionsherd.

a) Cervicale und tracheobronchiale Lymphknotenschwellungen bei
Infektionseintritt durch die Tonsillen oder Luftwege.

b) Mesenteriale und perigastrische Lymphknotenschwellungen bei
Infektionseintritt vom Magen-Darmtractus aus.

II. Stadium der postprimiren Weiterentwickelung.

a) Vorwiegend lymphogene Ausbreitung in kranio-caudaler Richtung.

b) Vorwiegend hamatogene Ausbreitung mit Metastasen, besonders
in Milz und Knochenmark.

¢) Ortlich aggressives Weiterwuchern mit Durchbrechung der Organ-
schranken.

Ein Tertidrstadium wie bei der Tuberkulose gibt es nicht. Die lympho-
granulomatése Infektion schlieBt nur in den seltensten Féallen mit dem
Primarkomplex ab. Die meisten Fille entwickeln sich weiter, sei es tiber
den Blut- oder Lymphweg, sei es durch oértliches Wachstum. Ortliche
und vasculdre Ausbreitungsformen stehen in gewisser AusschlieBlichkeit
zueinander.

7. Lymphogranulomatose ist eine spezifische Infektionskrankheit.
Die tuberkulése Atiologie ist aus biologischen Griinden bestimmt abzu-
lehnen.
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