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In der vorliegenden Arbeit sollen r F~lle yon Thrombophilie mit- 
geteilt werden, die Herr Professor R6ssle wi~hrend seiner Titigkeit in 
Jena, Basel und Berlin gesammelt hat. Eine besondere Untersuchung 
dieser Falle schien deshalb angezeigt, well l~nger dauernde Kreislauf- 
schwache und Str5mungsbehinderung, Gef~Bwandveranderungen und 
Infektionen in diesen Fallen nicht vorhanden waren, so dab die Ent- 
stehung der rezidivierenden, sehr ausgedehnten und ungew6hnlich 
]okMisierten Thrombosen nicht auf die gewShnliche Art und Weise 
erkl~rt werden konnte. 

Mangels anderer Erklarungen muBte man annehmen, dab bei diesen 
Personen eine pathologische Disposition zur Thrombenbildung vorlag. 
Diese pathologische Disposition bestimmter Personen zu rezidivierender, 
ausgedehnter und ungew5hnlich lokalisierter Thrombenbildung bezeichnen 
wh" als Thrombophilie. Bei der Bearbeitung der vorliegenden F~tlle 
ergab sich eine Beziehung zwischen der Thrombophilie und der Poly- 
cythamie, auf die schon hier hingewiesen werden soil. 

Die Thrombophilie als pathologische Disposition soll im obigen Sinne 
streng gefaBt werden. So k6nnen z. B. solche F~lle, wo ausgedehnte 
Thrombosen in unmittelbarem AnschluB an intraven6se Injektionen 
entstehen, wie sie Ascho// in einem Fall nach intravenSser Atherinjektion 
yore Arm his ins tIerz land, nieht als Thrombophilie bezeiehnet werden, 
da hier keine Disposition vorlag, die im obigen Sinne Ms Thrombophilie 
gedeutet werden kSnnte, sondern lediglich durch einen ~uBeren Eingriff 
eine pl6tzliche Anderung in/ Kolloidzustand des B]utes eintrat. 

Der Begriff der Thrombophilie wurde im Jahre 1909 yon Felix 
Mendel nur auf Grund klinischer Befunde aufgestellt und so gefaBt, 
dal~ bei bestimmten Personen eine einmal eingedrungene Sch~tdlichkeit 
- -  eine Infektion - -  die in Betracht kommende Schutzvorrichtung des 
Organismus, welehe die Blutgerinnung hervorruft, in einen Zustand der 

l~berempfindlichkeit versetzen soil. Auf gleiehe oder ihnliehe Reize 
solt diese Schutzvorrichtung dann sp/~ter mit einer krankhaft gesteigerten 
Reaktion antworten und dadurch zu iiberms Thrombokinase- 
bildung mit naehfolgenden Thrombosen Veranlassung geben. 
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Die Mendelsche Auffassung der Thrombophilie ist yon Lubarsch, 
de la Camp u. a. abgelehnt worden, withrend Benekc sic zwar ffir 
mSglich, aber nicht genfigend gestfitzt h/ilt. Wir kSnnen uns ebenfalls 
der Mendelschen Auffassung der Thrombophilie, die in ihr den Ausdruck 
einer infektiSs bedingten, hyperergisehen Reaktion des Organismus im 
Sinne gesteigerter Thrombokinasebildung erblickt, aus verschiedenen 
Grfinden nicht anschliei~en. Wenn aueh zwischen Blutgerinnung und 
Thrombose enge Beziehungen bestehen, genetisch und im morphologi- 
schen Endprodukt gibt es doch grunds/itzliche Unterschiede zwischen 
den beiden Vorg/s die yon Dietrich eingehend dargestellt worden 
sind, so da6 man nicht das Recht hat, die Neigung zu Thrombosen 
lediglich durch eine Steigerung der Gerhmbarkeit des Blutes zu erkl/~ren. 
Ganz abgesehen davon, dal~ bei hoehgradiger Steigerung der Gerinn- 
barkeit Thrombosen vermilR werden und umgekehrt, scheint es sich 
bei den seinerzeit yon Mendel mitgeteilten F~llen, sowie den F/~llen, die 
wir beobaehteten konnten, immer um langsam entstandene Abscheidungs- 
thromben gehandelt zu haben, bei deren Entstehung der Vorgang der 
Fibringerinnung nicht im Vordergrund steht. Eine primi~re, schnell 
entstandene typisehe Gerinnungsthrombose oder ihre geffirchtetste Kom- 
plikation, die fu]minante Lungenembolie, findet sich weder unter den 
yon Mendel und in der iibrigen Literatur mitgeteilten F/~llen yon Thrombo- 
philie, noch haben wit sie an unserem Material beobachten k5nnen. Aus 
diesen Grfinden a]lein schon erscheint Mendels Auffassung der Thrombo- 
philie als Folge einer hoehgradig gesteigerten Thrombokinasewirkung 
au6erordentheh unwahrscheinlich. Weiterhin wird eine Infektion, die 
Mendel ffir entscheidend in der Entstehung der Thrombophflie hielt, 
schon bei der Entstehung aller anderen Thrombosen in vielen F/illen ganz 
vermiftt (Lubarsch gibt als Mindestzahl ffir ein Material yon 766 F/~llen 
yon Thrombose eine urs/ichliche Bedeutung der Infektion ffir nur 52,6% 
der F/ille zu); deshalb wird man die Infektion a]lein nicht als Ursache 
einer Thrombophilie ansehen dfirfen. 

Nur soweit kann man der yon Mendel angenommenen infektiSsen 
~tiologie der Thrombophilie zustimmen, als man zugeben mul~, dab ein 
Gef/il~gebiet, das einmal eine Thrombose durchgemacht hat, bei einer 
neu eintretenden Allgemeininfektion und den hierbei auftretenden All- 
gemeinver/~nderungen durch die besonderen Gefs und Strom- 
verh/~ltnisse einen Prs ffir die Entwicklung yon Thrombosen 
darstellt. 

In letzter Zeit ist yon Thiessen die Frage der Thrombophilie auf 
Grund einer statistischen Arbeit fiber multiple Thrombosen behandelt 
worden. Die Ursache der Zunahme der multiplen Thrombosen sieht 
Thiessen in irgendwelehen besonderen Verh/iltnissen der Konstitution. 
Dagegen ist einzuwenden, dal3 allein die Tatsache multipler Throm- 
benbildungen an verschiedenen KSrperstellen, wenn daneben eine 
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ausreiehende Anzahl anderer krankhafter und zur Thrombose disponieren- 
der Ver~nderungen vorhanden ist, noch nicht dazu berechtigt, dies als 
besondere AnomMie der Konstitution zu bewerten und mit dem Ausdruck 
Thrombophilie zu kennzeichnen. RSssle, den die Verfasserin Ms Ver- 
treter der Auffassung einer konstitutionellen Bedingtheit der Thrombo- 
philie zitiert, hut niemals yon der Thrombophilie als Konstitutions- 
anomalie gesprochen, sondern hat ausdriicklieh betont, dab gerade 
manehe Herz- und Lungenarterien-Thrombosen auf die Vielheit der 
disponierenden Bedingungen hinweisen. Aueh der znr Erklgrung m~ncher 
nnklarer Thrombosen yon einigen anderen Untersuchern ausgesprochene 
Hinweis auf die ursgchliche Bedeutung einer konstitutionellen Gefgl3- 
sehwgche erseheint ~ls Begrtindung einer konstitutionellen Thrombo- 
philie unzulgssig. Die zur Thrombose disponierenden Faktoren - -  z. B. 
Globulinzunahme (Heusser), Infektionen (Dietrich), lokMe und all- 
gemeine Stromverhgltnisse - -  gentigen meist zusammen mit der indi- 
viduellen Disposition zur Erklgrung des EinzelfMles. Seheinen sie einmM 
nieht ausznreichen, so beweist das eher, dal~ man die guBere Gefghrdung 
nnd die individuelle Disposition noeh nicht genug in ihren Einzelheiten 
kennt, aber nicht, dab eine besonders geartete Gesamtkonstitution vor- 
liegt. Schlieglich aber lassen sich auch alle genannten Faktoren nicht 
im I~ahmen einer selbst noch so weir gefaBten konstitutionellen Gefgg- 
schwgehe unterbringen. 

Bei dem yon uns bearbeiteten Material war in keinem Fall klinisch 
eine Infektion vorhanden. Aber gerade das seheinbare Fehlen aller 
derjenigen Bedingungen, unter denen wir sonst Thrombosen auftreten 
sehen, mugte dazu ftihren, in den vorliegenden Fgllen aneh naeh feineren, 
morphologisehen Vergnderungen yon Gefggwand und Organen zu suehen, 
die fiir sieh allein und im Zusammenhang mit dem tibrigen klinisehen 
und anatomisehen Befund imstande sind, das Wesen der Thrombo- 
philie zu erklgren. 

Eigene Ffille. 
Fall 1. 51j/~hrige Frau wird komat6s in die XJinik eingeliefer~. Friiher an- 

geblich I-Iypertonus, 180 mm Fig. 1gehrfache sehr starke Nasenblutungen mit 
stgrkstem Blutverlust. Danach Dekompensation. Blutbild: 3 Mfllionen l~ote, 
60% tI/~moglobin. Neurologischer Befund: Fiyperreflexie an beiden Armen. Tod 
im Korea 12 Stunden nach der Einlieferung. Xlinische Diagnose: Apoplektiseher 
Insult. 

Ssktionsdiagnose (Berlin, Charit6), S.-Nr. 691/30: Thrombophilie. Zahlreiche 
Thromben der verschiedensten GefgBgebiete (Sinus sagittalis, piale Venen, rechte 
Vena jngularis sup., beide Sinus transversi, beide Venae femorMes, fortgesetzt 
in die untere l-Iohlvene, Beckenvenen, Blasenptexus, linksseitige Wadenvenen, 
Lungenarterien. GrSl3erer wandstgndiger Abseheidungsthrombus in der Bauch- 
aorta bei geringer Ar~herosklerose (geschlossenes Foramen oval@ Starke Blur- 
stauung und Blutungen in IIirnrinde und subeortiealem Murklager im Gebiet 
thrombosierter Piavenen, aniimiseher Erweietlungsherd im M~rklager nahe der 
vorderen Zentralwindung. Chronische Hyperplasie der Milz (230 g), fleekige tIyper- 
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plasie des Knochenmarks im Femur und allgemeine An~mie. Terminale hypo- 
statische Pneumonie beider Unterlappen in Entstehung. Chronische Nephrose mit 
herdfSrmigen An/imien. B1/~hung und geringes chronisches Emphysem, sowie 
Kollapsherde der fibrigen Tefle. Leichte H/~mosiderose der Leber. Kalkherde in 
Bronchiallymphknoten. Starke Triibung des Myokards und geringe Kypertrophie 
der linken Kammerwand. Geringe Erosion der Portio, chronische Endometritis.  
Lipom der vorderen Bauchwand. Bakterio]ogischer ]3efund: J31ut steril. 

Auszug aus dem Protokoll. Leiche einer kleinen 51j/~hrigen Frau im mittleren 
Ern/~hrungszustand. t tautfarbe auffallend blaB. Unterhautfettgewebe und Musku- 
latur m/il~ig reiehlich entwickelt. Keine 0deme, keine Varicen, kein Decubitus. 
Das t terz etwa so groB wie die 
Faust  der Leiche. Die Farbe des 
Herzmuskels, de rnur  an der linken 
Kammerwand wenig verdiekt er- 
scheint, ist hellbr/iunlich und etwas 
triibe. Endokard und Klappen o. ]3. 
Foramen ovale geschlossen, Kranz- 
arterien zart. Innenwand der Brust- 
aorta glatt  und glanzend, frei yon 
Lipoideinlagerungen. Beide Lun- 
genunterlappen sind schwer, auf 
dem Sctmitt dunkelrot mit  einigen 
grauen, eben deutlichen Verdieh- 
tungsherden yon verringertem Luft- 
gehalt. In  beiden Lungenarterien 
feste, unelastische, geriffelte ]31ut- 
pfr6pfe, die his in die ldeinen 
Lungenarterieniisf~ reichen. In  einer 
rechten Lungenarterie ist die Pfropf- 
bildung an einer Stelle fest mit  der 
Gef~Bwand verwachsen. Wand der 
Italsarterien fibera]] zart ge]bweiB. 
Im unteren Drittel  der Vena jugu- 
laris ein diese vollsts ver- Abb. 1. Abseheidungsthrombus in tier Bauchaorta 
sehlieBender Blutpfropf yon r6t- (Fall 1). 
liehbrauner Farbe, der gr6Bten- 
tells ziemlich fest und br6ekelig ist und an den sieh nach oben t in gelbliehes Ge- 
rinnsel anschlieBt, l~ilz deuflieh vergr6Bert, Xapsel gespannt mit  glatter Ober- 
fl~che, im ganzen dunkelbraunrot. Auf dem Schnitt unregelm/~Big begrenzte 
dunkelblaurote Herde yon festerer Beschaffenheit, die Pulpa im fibrigen fest mit  
deutlieher Trabekelzeichnung. ~i lzvene frei. Bauchaorta richtig welt. In  ihr, 
auf der Xinterwand 2 cm oberhalb der ()ffnung der Arteria coeliaea beginnend, 
12 em naeh abw~rts reichend, sitzt ein fester, flacher Blutpfropf, der in seiner 
ganzen Ausdehnung der Wand fest anhaftet (Abb. l). Der kraniale Anteil des 
Pfropfes hat  ungef/ihr Gr6Be und Gestalt einer Yandel, ist etwa 4 mm dick und 
weist mit  der Spitze gegen den Blutstrom. Welter naeh unten wird der Pfropf 
flacher und breiter und nimmt in H6he des Abgangs der Arteria mesentericg sup. 
fast den ganzen Umfang der Wand ein, ]ediglich die Miindungen der Arteria coeliaca 
und Arteria mesenterica sup. ffeilassend, um weiter nach unten in zwei sehmale 
Streifen auszulaufen, die 3 em oberhalb der Teilungsstelle der Aorta enden. Die 
t~brige Wand der Bauehaorta ist ge]bliehweiB, zart, mit ganz vereinzelten geringen 
Lipoidflecken und leichten Verdickungen der Intima. Die Yena eava inf. in 
ihrem unteren Teil ebenso wie beide Yenae iliacae yon geriffelten, unetastischen, 
gr6Bt~nteils lest mit  der Wand verwaehsenen Blutpfr6pfen ausgeffillt, die dureh die 
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linke Ven~ femor~lis her~b bis in die linken Wandvenen reiehen. I~eehts endet die 
Thrombenbildung in der Vena ~emoralis; rechts Wadenvenen frei. In den Schenkel- 
arterien fltissiges Blur. Femurmark in den Epiphysenteilen und oberen und nnteren 
Teilen des Schaftes br&unliehrot, im grSBeren Tell des Schaftes Fettmark. Seh~del- 
haut, Knoehen und Dura o. B. Sinus sagitta]is und beide Sinus transversi enthalten 
troekene, geriffelte ]~lutpfrSpfe, die mehrfaeh leieht mit der Sinuswand verwachsen 
sind. Alle ~nderen Sinus der Seh~delbasis enth~lten nur wenig geronnenes Blur. 
Die pialen Yenen der }tirnkonvexitKt in groBer Ausdehnung dutch feste, trockene 
Blutmassen verschlossen. Die weiehen tIirnh~ute sulzig gequollen mit hellbr~un- 
lieh bis gelblieh verf~rbten Partien. Uber der linken ttirnkonvexit~t ein deutlieh 
begrenzter, handtellergroBer, blutig imbibierter Bezirk. An den Sehnitten dutch 
das fixierte Gehirn zeigt sieh, dab die durch die Thrombosierung der pialen Gel&Be 
hervorgerufene Blntstauung etwa 3 cm in die Itirnmasse hineinreicht. GreBe 
Teile des lgindengraues und des subcorticalen Mark]agers sind yon sehr zahlreiehen 
Blutpunkten durehsetzt, die sieh nicht wegwischen lassen. In  der Gegend der 
linken vorderen Zentralwindung ein gelblieher, sulzig-matschiger Erweiehungsherd 
ira subeortiealen Marklager. Gef~Be der ttirnbasis zart. 

Mikroskopischer Be]und. Aorta. Aufbau der Wand im groBen und ganzen 
riehtig, abgesehen yon geringer mucoider Durehsetzung. In  den ~uBeren Teilen 
der Media in Gegend der Vas~ vasorum etwas zu viele Zellen mit spindeligen nnd 
rundliehen Kernen. ~irgendwo Unterbrechungen der elastischen ~asern; tier 
Wand sitzt breitbasig ein gegen das Lumen halbkreisfSrmig begrenzter, reeht alter 
Thrombus auf. An seiner freien Oberflache ist er yon einer einsehiehtigen Endothel- 
lage iiberzogen, yon der einige frei in das Lumen ragende, im H~matoxylin-Eosin- 
pr~parat rot gef~rbte, kugelige Gebilde ausgehen (Fibrinkliimpehen). Derdem 
Gef~Blumen n~herliegende jiingere Teil des Thrombus besteht aus feinf~dig dieht 
verzweigten iibrinoiden iXetzen, die sich bei Azanfarbung blauviolett f~rben, in 
deren Masehen regellos gut f~rbbare Erythroeyten liegen. Vonder oberflachliehen 
Endothelsehicht her wird dieser Anteil des Thrombus yon endothelialen, spindel- 
kernigen Zel~en durchzogen, vereinzelt da und dort Wanderzellen. Der basale Antei] 
des Thrombus wird yon alten, weehselnd breiten, homogenen ]~alken gebildet, 
entlang denen nut ganz vereinzelt endotheliale Elemente yon tier Gef~Bwand aus 
vorwuchern, die ab und zu kleine Gef~$r~ume begrenzen. :Besonders in den 
altesten Teilen des Thrombus sind diese alten Plgttchenmassen und das zwischen 
ihnen liegende ganzsp~rliche Fibrin durch ein hyal[nes Granulationsgewebe ersetzt, 
das bei Versilberung nach Foot reichlich argyrophile Fasern enthalt, die im 
Verlauf der alien Pl~ttehenbalken und der substituierend einwuchernden Gef~$e 
liegen. 

Arteria ]e~noral~s. Die Intima zeigt eine gleichm~l~ig lockere, beetartige Ver- 
dickung, die yon einer einschichtigen Endothellage iiberzogen ist. Bei Elastica- 
f~rbung finden sich in dieser Verdiekung der Intima sehr reichlich dtinne, scheinbar 
junge elastische Fasern, die da und dort yon der aufgesplitterten inneren elastischen 
~embran der Media auszugehen scheinen. 

Vena ]emoralis. Xlterer, der Wand lest aufsitzender Plgttchenfibrinthrombus, 
der in seinen basalen, der Gef~Bwand aufsitzenden Teilen sehon Organisations- 
vorg~nge mit Einwuchern yon jungen, weiten, stark mit roten Blutzellen geftfllten 
Capillaren und AuflOsung des alien Pl~ttehenfibringrundstoekes erkennen l~Bt. 
In zwei der &uBeren Wand der Vene anliegenden Lymphknoten iiberall deutliche 
frisehe l~rolifer~tionen und Absehilferung yon Retieulumzellen mit Erythrophagie. 
In den Sinus mehrfach Riesenzellen vom Typ der Megakaryoeyten. In den Sinus 
viele eosinophile Leukocyten, zum Tefi auch einkernige eosinophfie Zetlen veto 
Typ der histiogenen Eosinophilen. 

Vena cava in/. Typischer alterer Abscheidungsthrombus, in den basalen 
Teilen schon stark organisiert mit AuflSsung der ulten Pl~ttchenbalken nnd 
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Einwuchern stark gefiillter Capillaren yon der Gef/~13wand her. An einer anderen 
Stelle ist die Intima beetartig verdickt dutch eine erheblich i~Itere, bereits fertig 
organisierte thrombotische Auflagerung, in tier man vereinzelt noeh l~este der 
alten Thrombusmasse erkennt. Hier in der Gef/~Bwand ist die Elastics fast ganz 
aufgelOst, da und dort vereinzelte Wanderzellen. 

Vena jugularis. Fast das ganze Lumen ist susgefiillt durch einen geschiehteten 
Pli~ttehenfibrinthrombus, der stellenweise geringe Mengen yon Leukocyten enthi~It. 
Der /~lteste Tell des Thrombus sitzt im Klappen-Gef~$wandwinkeh Hier ist yon 

A bb. 2. Blu tb i ldungsherde  in organis ier tera  T h r o m b u s  der  Vena jugular is  (Fall 1). ~T al te  
GefP~wand, E Blutb i ldungsherde  m i t  E ry th rob l a s t en  i m  i~lbesten Teil  des Thrombus ,  

Th  jf ingerer  Tell des Thrombus .  Zeiss Apochr .  Objekt  20 • Okular  6, Auszug 50 cm. 

der Gefi~$wand her junges, gefg~reiches Grsnulationsgewebe eingedrungen, in 
dem sich sehon reichlich argyrophile Fasern finden und das den urspriingliehen 
Thrombus East vollsti~ndig ersetzt hat. Lediglich auf seiner Oberfl/~che sitzt noeh 
jfingeres Fibrin. Die Gef/~$wand ist etwas zu zellreich, besonders in tier Umgebung 
der Vass vasorum. Vereinzelt eosinophile Zellen. Besonders im :Bereich des/~Iteren 
Thrombusabschnittes zum Tell an der Klappenbasis und weiterhin meist in der 
Gegend der alten Venenwand bestehen in dem jungen Organisationsgranulom 
Blutbildungsherde, wobei allerdings fast nut die Erythropoese vorhsnden ist: Man 
erkennt deutlich Erythroblasten, danebqn si~mtliche Stufen der Kern- und Proto- 
plasmaentwicklung mit vielen karyorhektischen Figuren his zum Normocyten. 
Vereinzelt such typisch granulierte ~yelocyten. An diesen Stellen reichlich Hi~mo- 
siderinablagerungen. Zum Teil liegen solehe Herde wie bei der embryonslen Form 
der BIutbildung in und um junge Capillaren (Abb. 2). 

Milz. Die Follikel sind stark verkleinert, das Reticulum der Pulps etwas ver- 
breitert und leieht kSrnig gequollen, bei m/~$iger Vermehrung der festen, starker 

Virchows Archiv.  Bd. 293. l S a  
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Vermehrung der freien l~ulpazellen. Die Sinusendothelien iiberall gequollen und 
teflweise in AbstoBung begriffen; in den Sinus- und Pulpar~Lumen bei fleekweise 
weehselnder 2Blutfiillung Plasmazellen in l{erden und Zfigen. In den l~ulloar~umen 
vie]e kleine, in der Form stark ver~nderte rote glutzellen. 

Knochenmark. Starke I{yper/~mie, sehr reiehlieh Erythroblasten mit allen 
Zwisehenstufen bis zum fertigen Normoeyten. Dazwisehen grofte Mengen yon 
Myeloblasten und besonders reiehlieh eosinophile Myeloeyten. I-I~ufig ~Phago- 
eytosebilder, besonders yon roten Blutk6rperehen. Die Megakaryoeyten an Zahl 
sehr stark vermehrt (5170 pro Kubikmillimeter; Z~Lhlmethode Frey, s. S. 228). Nieht 
selten sind die l%rmen, die der Gef~13wand anliegen, man sieht sehr viel junge 
Megakaryoeyten, die Kerne sonst yon gew6hnlieher Gestalt. Da und dort Ein- 
sehlfisse im l?rotoplasma. Neben diesen Knoehenmarkselementen linden sieh sehr 
groBe, runde ZeUen, vielleieht Urzellen. 

Lymphknoten (paraaortal). Die l~indenfo]likel sind etwas aufgeloekert, die 
Retieulumzellen besonders in der Umgebung der Sinus leieht gesehwollen und 
absehilfernd. Uberall starke Erythrophagie dureh abgel6ste l~etieuloendothelien. 

Leber. M~Bige glutstauung und Verfettung zentraler L~10pehenteile, sowie 
geringffigige Sehwellung der Leberzellen in der L~ppehenperipherie bei erhaltener 
grober Struktur. Sehwellung der Sternzellen. In  den Capillaren reiehlieh Leuko- 
eyt~n, sowie vereinzelte offenbar versehleppte Erythroblasten. 

Niere. Leiehte, triibe Sehwellung der I{aul0tstiieke. In  der l~inde stellenweise 
leiehte Verbreiterung des Interstitiums, sonst o. B. 

Gehirn. An der I-Iirnkonvexiti~t sind gr6Bere und kteinere Venen der weiehen 
Hirnh~ute bis tier in die Furehen hineinreiehend maximM mit zusammengesinterten 
Erythroeytenmassen ausgeftillt, die yon weehselnd breiten, verzweigMn t0ibrin- 
str~ngen durehzogen werden. In diesen Fibrinstr~ngen und an ihrem l~ande wenig 
Kerntrfimmer und gelapptkernige Leukoeyten. In  den ${asehen der weiehen 
I-Iirnh/~ute an mehreren Stellen reiehlieh aul3erhalb der Gef~Be gelegene rote Blut- 
zellen, mit vereinzelten Leukoeyten untermiseht. In  einer kleinen Arteria der 
Araehnoidea eine der Intima und inneren Teilen der Media angeh6rige, ins Lumen 
vorspringende polsterartige Verdiekung, die vom Endothel tiberzogen ist. Die 
Elastiea am Grunde aufgesplittert. Sieher handelt es sieh um einen alten Thrombus. 
Die kleinen Gef/~Be in I:Iirnrinde und oberen ~arksehiehten prall mit glut  fiberffillt, 
mit Blutungen und geringer Zerst6rung der perivaseul~r gelegenen I-Iirnsubstanz. 
Noeh nirgendwo Proliferationen der Mikroglia und Verarbeitung yon glutfarbstoff. 

Fall 2. 52j~thrige I-Iaush~lterin. Klinikaufnahme am 30.5.23, gestorben am 
7.6.23. Klinische Angaben: Chronisehe Verstopfung, sonst bis vor 4 Woehen 
gesund; seither miide. Vor 4 Tagen wurde ein I-Ierzleiden diagnostiziert. Vor 
2 Tagen Bauehsehmerzen mit Erbreehen, was vom behandelnden Arzt auf Gallen- 
steine zuriiekgeftihrt wurde. Status: Krgftige Kranke, gutes Fettpolster. Sehleim- 
h/~ute leieht ikteriseh. Keine 0deme, leiehte Varieen links. Lippen troeken, etwas 
eyanotiseh. I-Ierz: unsieheres, systolisches Ger/~useh. Druekempfindliehkeit in 
Oberbauehmitte. Blutbild nieht bekannt. 31.5. Ikterus etwas st~Lrker, gilirubin 
im glut direkt positiv. Arhy~hmia perpetua. Am folgenden Tage Ikterus ab- 
gebla6t, I-Ierzaktion regelm~l~ig. Am 3.6. leiehter Sehlaganfall mit Aphasie, 
reehtsseitiger Arml~Lhmung und Parese des reehten geines, letztere geht bald zurfiek. 
5.6. glasen- und Darml~hmung, zunehmendes 0dem des reeh~en geines. Gesieht 
verfallen, stark eyanotiseh. 6.6. Tod. 

~%ktionsdiagnose (S.-Nr. 330/23 Basel): Yhrombolgtdlie, naeh kryptogeneti- 
sehem, ikterisehem Anfall. Thrombose der linken Arteria fossae Sylvii saint allen 
~sten ohne l-Iirnerweiehung. Thrombose der linken Arteria earotis und lhlken 
Arteria thyreoidea sup. mit Infarkt im oberen Sehilddriisenpol. Totale Throm- 
bose der ganzen Arteria lienalis mit zweifaehem $1terem ani~misehem Infarkt 
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und alter Totalinfarzierung der iibrigen Milz. Beginnende Milzerweichung. Peri- 
splenitisehe Umwicklung der Milz mit dem Iqetz. Obturierende Thrombose der 
rechten Vena femoralis samt ~sten bis in den Stamm der Vena cava inf. in 
H6he der l~ierenarterien. Multiple Thromben der Beckenvenen. Starke Ent- 
artung und Erschlaffung des Herzens. Fettdurchwachsung der rechten Kammer- 
wand. Subendokardiale Blutungen. M/il]iges, fleckiges, terminales LungenSdem. 
Myomatose des Uterus. Pigmentierung yon Darmfollikeln. Fettsucht. 

Mi~roskopischer Be]und. Arteria lienalis. Gemisehter, der Wand nirgends 
anhaftender Thrombus, der an einzelnen Stellen geringe Mengen Leukocyten ent- 
halt. Die Wand ist unver/~ndert. Ein anderes Stfick der Milzarterie zeigt m/iBige 
leukocyt~re Infiltration der Media mit 0dem der Gef/~Bwand. 

Milzarterie. Im Hilus mit sehwaehen Intimainfiltrationen und geringf/igigen, 
anscheinend freiliegenden Thromben. Die Milzarterie zeigt nur die gewShnliche 
hyaline Degeneration. AuBerdem ani~mischer Milzinfarkt. 

Arteria/emoralis und Arteria/ossae Sylvii ohne entzfindliche Ver~nderungen der 
Wand. 

Nierenarterien~iste innerhalb der l~iere o. B. Niere soweit zu beurteilen des- 
gleichen (faul wegen versp~teter Fixation). I-Iauptnierenast frei yon Infiltrationen. 

Sehilddri~se. Der Infarkt erweist sich als voIlst/~ndig durchblutet und nekrotisch, 
wodurch das Kolloid verschwindet und in den Randteilen Leukoeyten angelockt sind. 

Leber. Ohne Ver~nderungen des Parenchyms, in ihr kein Ikterus. In den 
Capillaren zahlreiche ver/~nderte rote B1utzellen, Splitter und Schfippchen yon 
solchen zum Tell phagoeytiert yon Sternzellen. Bei Fettf/~rbung viel, besonders 
rein verteiltes Fett, weniger grobtropfiges ausschlieBlich in Parenchymzellen. 
Leberarterien o. B. 

KnoehenmarL Hyperplastisches Mark. Starke diffuse und herdf5rmige Erythro- 
poese mit sehr vielen Erythroblasten und allen Entkernungsformen bis zum Normo- 
cyten. ]~eiehlich ~r sowie m~l]ig viele junge Leukocyten, reichlieh eosino- 
phile Myelocyten. Sehr starke Vermehrung der Megakaryocyten (3760 pro Kubik- 
millimeter), besonders der thromboblastischen Formen mit groBen hellen Kernen, 
die vielfach kleineren Gef/~Ben anliegen. Mehrfach auch fast nackte Megakaryo- 
cytenkerne. 

Fall 3. 42j/~hriger Lehrer wird Ende Januar 1920 in die Medizinische Klinik 
Jena aufgenommen. Seit dem 20. Lebensjahr zeitweise Sehmerzen im Leib unab- 
h/~ngig yon der Lebensweise. Naehts waren die Schmerzen verschwunden. Seit 
August 1919 Sehmerz heftiger und st/irker bis zu 8 Tagen anhaltend, Leib dann 
gebl~ht, Stuhl tagel~ng angehalten, keine Winde, kann nicht essen und ffihlt sich 
sehr elend. In der sehmerzfreien Zeit alle Nahrung vertragen. Seit einem Viertel- 
jahr ununterbroehene Schmerzen an verschiedenen Stellen (Unterleib und Magen- 
grube). Schmerzen zeitweise krampfartig verst~rkt, schneidend, his zur Brust 
hinaufziehend, dabei Blahungsgefiihl. Stuhl nur kiinstlich hervorzurufen. Sehmerzen 
im Liegen starker. 

Be/und: Kr~ftiger Mann, reiehliches Fettpolster. Abdomen tiberall welch. 
Leber und Milz nieht vergrSBert. Linke Unterbauehgegend druekempfindlieh. 
Nervensystem o. B. Plattfu~anlagen, Wadensehmerzen. Probefriihstiick: Freie ~C1 
negativ; Gesamtaeiditat 18. 

Blutbild. 6,05 Millionen Erythrocyten, I-I~imoglobin 70%, Leukocyten 8600. 
Im Stuhl: Blut positiv. 15. 3. Linker Unterschenkel gesehwollen, sehmerzhaft und 
derb anzuffihlen. 18.3. Die Schwellung ist starker geworden. Vena saphena links 
als harter Strang fiihlbar. 12.4. Bein sehwillt ab. Linke Leistengegend derb 
geschwollen, sehmerzhaft (klinisehe Diagnose: Thrombose der linken Vena iliaca). 
13.4. Haut der linken Seite bis zur Wirbels~ule infiltriert. Umfang des Beines 
10 em 0berhalb der Kniescheibe: links 48 cm, rechts 40 cm. 17.4. Sehwellung 
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zurfickgegangen. 19.4. Starke Schmerzen im Leib, im rechten Unterbauch kon- 
trahierte Darmsehlingen fiihlbar. 20.4. In die ehirurgische Klinik verlegt. Sofortige 
Operation: In den Bauehdeeken thrombosierte Xste der Yenae epigastricae. Nfitt- 
lerer Diinndarm absehnittweise blutigrot infarziert. Zugeh6riges Mesenterinm 
sulzig gequollen, mit Blutungen und durehschimmernden thrombosierten Venen. 
Vena cava als dicker Strang ftihlbar. Keine Darmresektion wegen schlechten 
Allgemeinzustandes. Tod abends 8 Uhr. 

Sektionsdiagnose (S.-Nr. 155/20 Jena): Thrombophilie. Multiple Abscheidungs- 
thromben der Mesenterialvenen im Gebiet des mittleren Diinndarmes mit h/~mor- 
rhagiseher Nekrose und Durchwanderungsperitonitis des Darmes. Zeichen vor- 
genommener Laparotomie mit Vorlagerung nekrotischer Darmteile. Thrombose 
yon Pfortader und Lebervenen/~sten. Gr5$erer Thrombus der unteren t~ohlvene. 
Autoehthone Thromben yon Lungenarterien (klinisch auch Thrombose der Vena 
saphena und Venae epigastricae inf.). Erweichte Milzschwellung. I-Ioch- 
gradige fettige triibe Entartung und Dissoziation der Leber. Starke triibe Ent- 
artung des Herzmuske]s und der Nieren. LungenSdem. Fettsucht. 

Auszug aus dem Protokoll. Leiche eines krgftig gebauten Marines in Totenstarre 
mit gut entwickelter Muskulatur, reichlichem Fettpolster. tterz so grol] wie die 
Faust der Leiche, urspriinglich krgftig, jetzt sehlaff und besonders rechts schlecht 
zusammengezogen. Klappen und KranzgefgBe o.B. Weil~liche Flecken in der 
Intima der aufsteigenden Aorta. Myokard hoehgradig getriibt und blal]. Blur 
und Saftgehalt der Lungenunterlappen erheblich vermehrt. Luftgehalt vermindert. 
In den Lungenarterien beiderseits brSckelige, helle BlutpfrSpfe, die in groBer Aus- 
dehnung lest mit der Intima verwachsen sind. Hauptstamm der Lungenarterien 
frei yon Pfr6pfen. Leber yon gew5hnlicher Form, ziemlieh groin, locker, Oberfl/~ehe 
glatt. Grobe Gallenwege frei. Auf dem Sctmitt ist die Leber stark gelbfleckig 
und triibe. Helle feste Blutpfr5pfe sitzen in groSer Ausdelmung sowohl in Pfort- 
ader/~sten als auch in Lebervenen. Stature der Pfortader ffei. ~ilz geschwollen, 
schlaff; Pulpa hellrot, schwellend und stark abstreifbar. Follikel und Trabekel 
nieht sichtbar. Mikroskopiseher Be]und liegt nicht vor. 

Fall 4. 36j/~hrige ttausfrau. Familienanamnese: Vater starb an H/~morrhoidal- 
blutungen, eine Schwester an Bauehwassersueht. Eigene Anamnese: Als Kind 
Masern, mit 6 Jahren Diphtherie. Periode o. B. Entbindung vor 11 Jahren normal. 
Chronische Verstopfung. Vor 3 Jahren Uterusexstirpation wegen Gew/s Seit 
einigen ~onaten Schmerzen im Leib, naeh den bciden Seiten und dem Riicken 
ausstrahlend. Vor 4 Tagen Sehwellung des Leibes. Aufnahme in die Klinik. 

1.7.22. Panktion yon 6 Liter Ascites. Bei der Operation am 4. 8. wieder 
Aseites. ~etz nach Art der Talmaschen Operation mit der vorderen ]~auchwand 
verwachsen. Darm sehr blutreich. Leber stark vergrSBert, hart und fest. Ober- 
fl/~che glatt und bunt. Diagnose: ttypertrophisehe Lcbcreirrhose. Aueh naeh der 
Operation Entleerung grSBerer Mengen Aseites in den Verband. Tod unter zu- 
nehmender tterzschw/~che. 

Sektionsdiagnose (S.-Xr. 281/22 Jena): Unklarer Fall. Plethora. Allgemeine 
Cyanose, eigenartige allgemeine Stase und Thrombose in Pfortader/~sten und 
Lebervenen innerhalb der Leber mit hochgradiger Cyanose des Magen-Darmkanals 
und der stark vergr51]erten Milz (384 g). ttochgradige akute Traeheobronchitis 
in Form intensiver RStung mit diffuser capill/irer :Blutung in die Schleimhaut. 
Zeiehen vorgenommener Probelaparotomie (etwa 24 Stunden ante mortem wegen 
Verdaeht auf Careinom). Alter operativer Defekt des Uterus und der Adnexe (naeh 
Angabe vor Jahren wegen Gewgchs). Ganz frischer h/~morrhagischer Infarkt der 
Lunge, Lungenblghung. Kleiner Kalkherd im rechten subbronchialen Lymphknoten. 

Auszug aus dem Protokoll. Leiche einer mittelgroBen, gut gen/~hrten Frau in 
beginnender Totenstarre. Uber der .-~ittellinie des Bauches eine 18 cm lange, 
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frische, dutch Michelsche Klammern verschlossene Operationswunde. Die Lippen 
blau verfgrbt. Die Darmschlingen sind kontrahiert, ihre Gef~13e prall mit Blur 
gefiillt. In der leeren BrusthShle sammelt sich naeh tterausn~hme der Brustorgane 
eine auffs Menge dickfliissigen Blutes, das zum Tell sofort geronnen ist. Sch]eim- 
haut der LuftrShre iiberaus stark und gleichm~ig gerStet. Das tterz etwa so grol3 
wie die Leichenfaust. Klappenapparat und Endokard zart, unverandert. Kr~nz- 
gefal3e o. B. Foramen ovale geschlosscn. Das Iterzfleisch nur wenig getriibt und 
fleckig eutblutet. Auf der ttinterseite des linken Ventrikcls zahlreiche spritzer- 
fSrmige Blutungen unter dem Epikard, desg]eichen subp]eurM an beiden Lungen- 
unterlappen und vereinzelt in der Pleura des linken Lungenoberlappens. Lungen: 
Oberlaploen mit starkem Blur- und Luftgehalt. In  der Basis des rechten Ober- 
lappens fl~ehenhafte ]31utungen ins Lungengewebe. Daneben ein kirschgrol3er 
Infarkt. In der zugehSrigen Lungenarterie ein fester Blutpfropf. Sonst sind die 
Ltmgenscblagadern leer. Die 1V[flz erheblich vergI151~ert. Auf der Kapse] eine 
strahlige Narbe. Die Schnittfl~che ist dfister-rot, die Konsistenz sehr lest, Zeich- 
hung yon Follikeln und Trabekeln undeutlich. GroBe Gallenwege durchgiingig. 
Die Leber yon feingehSckerter Oberfliiche mit einzelnen grSberen Einkerbungen. 
Auf der Schnittf]~che im Zentrum der L~ppehen meist eine scharf abgegrenzte 
Gelbf~rbung. Dabei ist der Blutgehalt vermehrt. Hier und da erkennt man ein- 
gesunkenes Lebergewebe, in welchem die Zeichnung der Li~ppchen undeutlich ist. 
Die GMlenblase mal]ig gefiillt mit dunkelgrfiner, stark fadenziehender Galle. Eine 
groBe Anzahl yon Pfortaderasten und Lebervenen ist durch feste Blutpfr6pfe ver- 
sehlossen. Beide iYieren mittelgrol3, sehr blutreich. Schleimhaut des 1V[agens stark 
durehblutet, die Diinndarmsehleimhaut reiehlich mit Schleim belegt. Auf der 
ttShe der FMten stellenweise feinste Blutungen, im fibrigen ist die Schleimhaut 
auBerordentlieh blutreich. Inneres Genitale fehlt; Mte Operationsnarbe, an der 
ein unterer l~etzzipfel lest verwaehsen ist. In den :BlutleiCern der Seh~del- und 
Itirnbasis vim geronnenes Blur, die weiehen H~ute fiber der Konvexiti~t sulzig 
und stellenweise milehig getriibt. Hirnsubstanz feueht. ~briges Gehirn o. B. 

Mikros~opischer Be/und. Travhea. Perakute Tracheitis nae]i ~thernarkose 
mit vSlliger Abstol]ung des Epithels und schwerster Blutung in die Schleimhaut. 

Milz: Stauungsinduration. Knochenmark: Uberwiegend Fettmark. Lunge: 
Infarkt, keine tterzfehlerzellen. Schilddri~se: Kleines Adenom. Niere o. B. 

Leber: In Lebervenen und Pfortader~sten frisehe, teilweise aber auch ent- 
schieden ~ltere Thromben, letztere zum gr61~ten Tell schon bindegewebig organisiert 
mit KanMisationsvorg~ngen. Die GefitBw~nde yon Lebervenen und Pfortader- 
iisten ziemlieh dick yon reiehHeh weiten Vasa vasorum durchzogen 1 

Bespreehung der mitgetei l ten F~ille. 

Greifen wir  das  Wesent l iche  der  vors tehend  mi tge te i l t en  Fs heraus  : 
Es hande l te  sich um Personen mi t t l e r en  Alters ,  die an  den Folgen ihrer  
durch  Thrombosen  bed ing ten  Krc is laufs tSrungen  s tarben.  Die genaue 
Unte r suchung  h a t  gezeigt,  dab  weder  al lgemeine noch lokMe Infek t ionen  
die Thrombosen  verschulde t  haben  kSnnen,  noch ]assen sich W a n d -  
ver~nderungen  an  den Gef~13en nachweisen,  denen fiir die Ents~ehung 
der  Th romben  i rgendwie ursi~chliche Bedeu tung  zugemessen werden 
kSnnte .  Eine hochgradige  Kreis laufschw~che k a n n  man  ffir die En t -  

1 Beziiglich des genaueren Beflmdes wird auf W. Inthorn: Endophlebitis 
hepatica obliterans unter dem Bride rheumatischer Wandver~nderungen. Inaug.- 
Diss. Berlin 1932; hingewiesen. 

Virchows Archly. Bd. 293. 15b 
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stehung der Thromben aber auch nicht  verantwort l ich m&chen, derm 
aus der Anamnese geht in allen Fallen klar hervor, dab die Pat ienten 
bis kurz vor der Aufnahme in die Klinik noch scheinbar ganz gesund 
un4 leistungsf/~hig waren. DaB die Thrombosen erst w/~hrend des 
Krankenlagers  ents tanden sind, ist auch mit  Sicherheit auszuschlieBen, 
da die Pat ienten  wegen ihrer durch die Thrombosen bedingten Kreislauf- 
stSrungen und ihren mit telbaren und unmit te lbaren Folgeerscheinungen 
erst die Klinik aufsuchten. AuBerdem weist neben der Anamnese vor 
allem der anatomische Befund auf das teilweise recht erhebliche Alter 
der ausgedehnten Abscheidungsthromben bin. Bei Beriicksichtigung der 
drei bekannten fiir die Thrombenents tehung wichtigsten Faktoren  blieb 
fiir die Kls  unserer F/~lle nur  noch die Frage nach einer ver/~nderten 
Blutbeschaffenheit  often. Eine Zusammenstel lung derjenigen Befunde, 
die auf eine m6gliche ~nderung  des Blutes hinwiesen, zeigt folgendes: 

Fal] 1. Klinisch. Mehrfache sehr starke Nasenblutungen. Blutbfld: l%ote 
3 Millionen, H~moglobin 60 %, ttypertonus. 

Anatomisch. ttyperplasie des Femurmarks in den Epiphysen und fleckige 
Hyperplasie im Schaft. St~rkste Vermehrung dcr Megakaryocyten. l=feterotope 
Blutbildungshcrde mit Erythropoese in organisiertem Thrombus der Vena jugularis. 

Fall 2. Kli~isch. Voriibcrgehender Ikterus. Blutbild nicht bekannt. Anato~ 
misch: Starke Vermehrung der ~egakaryocyten im Femurmark bei fleckiger 
Hyperlolasie. Phagocy~ose yon Erythrocytentrfimmern in der Lcber. 

Fall 3. Klinisch. Blutbild: l%ote 6,05 1V[illionen; H~moglobin 70%. 
Fall 4. Klinisch --. Anato~nisch: l%ote Plethora, Milz 384 g. 

Der aUff/~lligste anatomische Befund war ffir uns die starke Ver- 
mehrung def. Megakaryoeyten ira untersuchten Femurmark  der ersten 
beiden F/~lle. Da die Beurteilung der Megakaryocytenvermehrung,  
solange sic nur  auf einer Sch~tzung beruht,  nicht zuverlEssig ist, babe ich, 
um mh" ein Mares Bild hierfiber zu verschaffen, die yon  Frey  angegebene 
Methode zur Z/~hlung der Megakaryocyten in Schnittpr/~paraten des 
Kuochenmarks  benutzt .  Bei der Ubung  dieser Methode an 48 beliebigen 
Fallen unseres Sektionsmaterials kam ich zu Zahlen, die beziiglich ihrer 
GrSBenordnung und  Feststellung eines Durchschnit tswertes mit  den 
yon Frey gefundenen Zahlen gut  iibereinstimmten. 

Die Technik der Ausz/~hlung wurde nach den Angaben yon Frey folgender- 
maSen ausgefiihrt: Mark yon der Grenze des oberen und mittleren Femurdri~els, 
Paraffinschnitf~ 5--10/~ dick. Zur Feststellung der Anzahl der Megakaryocyten 
im Kubikmillimeter wird der l%aum berechnet, den man beim Ausz~hlen yon 
100 Gesichtsfeldern fiberblickt. Dieser l%aum ~acht zicmlich genau den 11. Teil 
eines Kubikmillimeters aus. 10 X 10 Oesichtsfe]der Leitz Ok. 3. 0bjektiv 6 cnt- 
sprechcn auf dem Krcuztisch einer Fl~che yon 3,5 • 3,5 m m =  12,25 qmm. Bei 
einer mittleren Schnittdicke yon 7,5/x ergibt das einen l%aum yon 12,25 • 7,5/1000 

0,0918 cmm, also sind in 1 cram 1:0,0918 = 10,89, aufgerundet llmal 
sovie] )~egakaryocy~n vorhanden als man pro Fall in 100 Gesichtsfeldern 
ausz~hlt. Nach Freys Erfahrungen, wie wir best~tigen kOnnen, ist die Zahl der 
]V[egakaryocytcn im mcnschlichen ~'emurmark enormen Schwankungen unter- 
worfen; es stehen sich Werte yon 4 und 6450 Mcgakaryocy~en pro Kubikmillimeter 
gcgeniiber. Die geringste Anzahl yon 4 hat Frey i~ einem Fall yon Anaemia 
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pernieiosa gefunden. Wir fanden die geringste Anzahl von 11 Megakaryocyten im 
Kubikmillimeter bei einer 35j/~hrigen Frau, bei der neben einer hoehgradigen 
Kyphoskoliose eine alte Lues bestand und die w~hrend einer Morphiumentziehungs- 
kur an prim~Lrem arteriomesenterialem I)armversehlul] starb. Die in anderen 
FMlen yon Thrombosen gefundenen Zahlen gingen in keinem 1%11 fiber 1560 lV[ega- 
karyoeyten im Kubikmillimeter hinaus. 

Nun fanden wit in unserem Fall 1 und 2 die Zahlen yon 5170 und 
3760 Megakaryocyten im Kubikmillimeter, die unter Zugrundelegung 
der yon Frey angenommenen Normalzahl yon 200 Megakaryocyten im 
Kubikmillimeter e ine  Vermehrung auf das 26faehe bzw. 19lathe dar- 
stellen. Die h6chste yon Frey beobaehtete Zahl yon 6450 fand sieh 
bei  einem Fall yon Polycythamie, der auch yon Askanazy erw~hnt 
wird. Auch ohne dal3 Z~hlungen angestellt wurden, ist eine auff~llige 
Vermehrung der Megakaryoeyten ira Knochenmark bei Polycythgmie 
gefunden worden (sowei~ Mittellungen im Schrifttum zu finden sind) 
yon Hutchinson-Miller, LSw.Popper, yon Petri in 2 Fallen, Roch-Epstein, 
Schreyer und Zypkin. 

I)a8 Hyperplasie und Vermehrung der Megakaryocyten in unserem 
Fall 1 lediglich als regeneratorische I-Iyperplasie infolge der h~ufig 
erlittenen Nasenblutungen anzusehen ist, glaube ich nicht. Wenn auch 
Ogata im Tierversuch bei der posth~imorrhagischen Anamie eine starke 
Vermehrung der Megakaryocy~en im Knochenmark vorfand, deren 
parallele Zunahme mit den im Blur ange~roffenen Pli~ttchenzahlen 
festgestellt wurde, so kalm man das trotzdem nicht auf die Verhaltnisse 
beim Menschen iibertragen. Denn einmal liegen beim Tier (z. B. bei 
Meerschweinchen und Kaninchen) hinsichtlich der Zahl und Ausbreitung 
der Megakaryocyten im Knochenmark und Milz schon unter physio- 
logischen Bedingungen ganz andere Verhi~ltnisse vor (Gerlach), anderer- 
seits geht aber auch die St~rke der Vermehrung der Megakaryocyten 
in unseren Fallen welt fiber das MaJ3 hinaus, was man sonst beim Menschen 
bei posthamorrhagischen, kaehektisehen oder infektiSs bedingten An- 
i~mien linden kann. 

Nach der Wrightschen Auffassung beziiglich der Abkunft der Platt- 
chen yon den Megakaryocyten wiirde die Megakaryocytose des Knochen- 
marks nur auf die Wahrsoheinlichkeit einer Thrombocytose des Blutes 
hinweisen, welch letztere auch fast immer bei der Polycy~hiimie vor- 
handen ist (Gutzeit, Hittmair, Naegeli, Zadek). Sieht man yon den wenigen 
bisher bekannten Fallen yon isolierter Thrombocytose - -  fiir die aber 
pathologisch-anatomische Knochenmarksbefunde nicht vorl iegen--- ,  
sowie yon Lymphogranulomatose und myeloischen Leukamien ab, so 
ist bis heute eine derartig auffallige Vermehrung der Megakaryocyten 
im Knochenmark nut in Verbindung mit einem polycythamischen Blut- 
blld bekalmtgeworden. Jedoch seheint die hoehgradige Megakaryocy~en- 
vermehrung nicht unbedingt ein integrierender Bestandteil der Po]y- 
cythaemia vera zu sein, da sie nicht in jedem Falle gefunden wurde, 
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was yon Zadek auf Grund vergleichender Knoohenmarksuntersuchungen 
im Sternalpunktat und im Mark der Leiche erw~hnt wird. Auch in 
Fi~llen yon pancyth/~mischer Myelose mit polycyth~mischem Blutbfld, 
wie sie yon Kraus-Schiller, de Oliveira und Minot-Bukmann beschrieben 
wurden, war die Megakaryocytose im Knochenmark und myeloischen 
Organherden auff/illig. Bei dem yon Epstein-Groedel beschriebenen Fall 
yon vascul/~rer Schrumpfmilz bestand anfs Polycyth~mie und 
Thrombocytenvermehrung, sp/~ter bloB noch Thrombocyth/~mie. Hier 
fand sich im Knochenmark hochgradigste Vermehrung der allerdings 
meist atypisch kleinen Megakaryocyten. 

Ffir die pathologisch-anatomische Diagnose der Polycyth~tmie er- 
scheint das wichtig, da die anderen als typisch angcsehenen Merkmale 
wie Plethora, MilzvergrSBerung, rotes Mark der RShrenknochen nicht 
immer voll ausgepr/~gt sind, oder sogar ganz fehlen. So sind z. B. ein- 
wandfreie F/~lle yon Polycythi~mie beschrieben, deren Blutmenge ver- 
mind_err war (s. S. 243) und auf~erdem kann auch nach schweren, dem 
Tode vorausgehenden Schleimhautblutungen bei der Sektion eine 
schwere An/~mie vorliegen (Fall Pul/er). Weiterhin ist das Mark der 
RShrenknochen durchaus nicht immer in ganzer Ausdehnung rot und 
die vermehrte Erythropoese, die bei der Polycyth/~mie im wesentlichen 
in den platten Knoehen abl/~uft (Zadek), geht dabei im Femur nicht 
unbedingt fiber das MaB hinaus, das man ira hyperplastischen Mark 
yon Blutungsani~mien oder nichtmyelogenen An/~mien mit vermehrtem 
Blutuntergang finder, wobei noch bemerkt werden soll, dab bei den 
letztgenannten Formen, besonders der Anaemia perniciosa, hochgradige 
Verminderung der Megakaryocyten gefunden wird (Aslcanazy). Uber 
die ~tiologie der Polycyth~mie besagt die Megakaryocytenvermehrung 
natfirlich nichts, sondern bedeutet lediglich einen Hinweis auf die enge 
Verbindung zwischen der Hyperaktivit/~t yon Erythropoese und Thrombo- 
l)oese. 

Auf Grund des fiir Polycyth~mie pathognomonischen Befundes der 
hoehgradigen Megakaryocytenvermehrung im Mark der ersten beiden 
F~lle haben wir unsere 4 F~lle noch einmal daraufhin angesehen, ob sich 
Anzeichen dafiir linden, dab Polycyth~mien bzw. Erythrocytosen vor- 
gelegen haben k6nnten. Im Fall 3 und 4, wo ich nicht mehr die M6glich- 
keit hatte, das Knochenmark zu untersuchen, zeigt der klinische Befund 
im Fall 3 eine Erythrocytose yon 6,05 Mfllionen und beim 4. Fall ist 
im Sektionsbefund Plethora und Milzvergr6Berung angegeben. Die 
im ersten Fall bei der kurz vor dem Tode effolgten Krankenhausaufnahme 
festgestellte An~mie ist sicher als Folge der hs und sehr starken 
Blutungen aus der Nasenschleimhaut aufzufassen. Schwerste Blutungen 
aus den Schleimh&uten kommen bei Polycyths recht h~ufig vor. 
Hierauf wird yon IVaegeli, Hirsch/eld und ZadeIc aufmerksam gemacht. 
Ferner linden sich diesbezfigliche Mitteilungen noch bei Monroe-Teacher, 



Thrombophtlie und Polyeythi~mie. 231 

Schreyer, Preiss, Ti~rk, Lutembacher, K6ster und Schi~tze. Lucas land in 
einer Literaturfibersicht fiber 190 FMle yon Polycyth/~mie in 27% 
Schleinlhautblutungen vermerkt. Diese Schleimhautblutungen wurden 
in gleicher Weise sowohl bei Polycythgmie, die dem Bild 4er Poly- 
cythaemia vera zugeh5ren, als auch bei der yon GeisbSe~ beschriebenen 
Form mit Hochdruck beobachtet. Ubereinstimmend wird die Blutung 
yon Mlen Untersuchern unter diesen Umsti~nden auf die pr~lle Uber- 
ffillung tier Schleimhautcapillaren bezogen. 

Als ganz besonders eigentfimlicher Befnnd mu~te nun im Fall 1 
die heterotope Erythropoese in dem in Organisation befindhchen Throm- 
bus der Vena jugularis auffallen. Ein gleicher Befund yon Erythro- 
poese in einem a.lten Thrombus ist meines Wissens auch im 8chrifttum 
noch nicht mi~getefl~. Die unscharfe Begrenzung der Blutbildungsherde 
in dem jungen Granulationsgewebe, die Anordnung der Erythroblasten 
nach Art der embryonalen Blutbildung, der regulate Abl~uf aller Stufen 
der Entkernung und Protoplasm~entwicldung spricht far die autochthone 
Entstehnng des Blutbildungsherdes. Naegeli, der sich in der Frage der 
myeloischen Metaplasie in knochenmarksfernen Organen gegen die 
MSglichkeit der Kolonisation eingeschwemmter Zellen ausgesprochen 
hat, meint, da6 die Entstehung derartiger Herde aus undifferenziert 
gebliebenen oder rfickdifferenzierten Mesenchymzellen abzuleiten sei. 
Man muI~ dann die myeloische Metaplasie in knochenmarksfernen 
Organen far einen biologischen Atavismus baleen, indem Reticuloendo- 
thelien und Gefi~l~wandzellen unter Umst~nden die Fahigkeit ent- 
wickeln, nach Riickdifferenzierung wie in embryonalen Stadien Blu~- 
zellen an err und Stelle zu bilden. Es heg~ auch fiir unseren Fall nahe, 
der IYaegelischen Erklgrnng zu folgen. Da das Wesen der Polyeythamie 
bei einer Fehlregulation des Erythrocytenhaushaltes in einer gesteigerten 
Erythropoese besteht, die in den meisten Fifllen auch das Gebiet des 
normalerweise blutbildenden Marks iiberschreitet, ist in unseren Fallen 
die heterotope Blutbildung aus der generellen Disposition des Poly- 
cythgmiekranken zur gesteigerten Blutbfldung durehaus verstS~ndlieh. 
Nebenbei mag noeh als lokaler Anlai~ die unmittelbare Nachbarschaft der 
abgestorbenen Blntmassen des Thrombus mitgewirkt haben. Ein ~hn- 
licher Befund yon extramedullarer Blutbfldung bei Polyeythgmie ist 
yon Petri mitgetefl~ worden (s. Literaturttbersicht): Aui3er Plethora 
und MflzvergrOBerung land sich mikroskopisch ira perisuprarenalen 
Fettgewebe in der N~he alter Blutungen ausgedehnte Erythropoese, 
weniger Leukopoese. Ferner wnrden Blutbildungsherde in knochen- 
marksfernen Organen bei Polyeythaemia vera beobaehtet yon Hirssh- 
/eld und Hutchinson-Miller in der Milz, sowie yon Hamilton-Morse in 
Lymphknoten. 

Dann beschrieben Minot-Bu~n~a~ und Freifeld l~olycythgmien, deren 
histologisehe Untersuchung myeloische Herde mit und ohne Erythropoese 



232 tteinrieh Lfideke: 

Nr. • Jahr i~ ~ 1  

1 Askanazy 
1926 

2 Brandberg 
1920 

3 Berk 
1932 

4 Hutchinson- 
Miller 
1906 

5 Jacobi I 
1929 

6 Jacobi I I  
1929 

7 Kratzeisen 
1923 

1 Weitere 22 nur 

~ b e r s i c h ~  f i b e r  26 F i l l e  y o n  T h r o m b o p h i l i e  b e i  

Beschrieben 
als 

Polycythamie 

Polyeythimie 
und Pfortader- 

thrombose 

Thrombose 
der Leber- 
venen naeh 

Thrombose in 
der V. cava 

inf. 

Polycyth~mie 

Polycythimie 

Polycythamie 

Bolycythimie 
mit  Pfortader- 

thrombose 

Thrombosen, Embolien, 
Infarkte 

Bei Erythromelalgie ober- 
flachliehe Geschwfirsbil- 
dung am FuB. Thrombose 
yon Untersehenkelvenen, 

Lnngeninfarkte 

Alte einengende Throm- 
bose im Pfortaderstamm, 
jiingere Thrombose der V. 
mesent.sup.undihrer_~ste. 
Wandstandige Thrombose 

der V. lienMis 

Sehr alte wandstandige 
Thrombose in der u  cava 
inf., obturierende, etwas 
jiingere Thrombose der V. 
hepatica sin. Thrombose 
der Vv. hepa~ieae dextr. 

Thrombose der Piavnen, 
Lungeninfarkte, Mflz- 

intarkte 

Seit Jahren rezididerende 
Thrombose beider Schen- 
kelvenen, Thrombose der 
Hautvenen an SchenkeL 
beuge, GesiB und Geni- 
tale, Thrombose der V. 
mesent, sup. und V. hae- 

morrhoidalis sup. 
Thrombose der V. mesent. 
sup. und ihrer )~ste bis in 
die V. portue. Milzinfarkt 

Alte kanalisierte Throm- 
bose yon intrahepatischen 
~sten der V. portae, jiin- 
gere Thrombose der V. lie- 
nMis, Vv. mesent. GroBer 
Thrombus der Bauchaorta. 

Milzinfarkt 

Blutbefnnd t 

Hb. % Rote Plitt- ehen 

100 6,0 ver- 
mehrt 

112 8,02 

115 7,2 - -  

- -  8 , 0  - -  

5,9 - -  
bis 
6,2 

dinJsch beobaehtete F i l le  yon Thrombophilie bei Polyeythimie 
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P o l y c y t h / i m i e  mi t  a n a t o m i s c h e m  B e f u n d  1. 

233 

Tod an 

g~morrhagische 
Infarzierung 

yon Dtinndarm- 
schlingen 

Lebervenen- 
thrombose 

Thrombose der 
Piavenen, Er- 

weiehungsherde 
im Gehirn 

[-Ii~morrhagische 
Infarzierang 

fast des ganzen 
Darms 

[-I/~morrhagische 
Infarzierung des 
oberen Jejunum 
i 
! 

H/~morrhagisohe 
Infarzierung 
yon Darm- 
schlingen 

Sektionsbefund 

l~ote Plethora. Milz 450 g. 
Alte Erweiehungsherde 

im Gehirn. tIerzhyper- 
trophie links, Blutiiber- 

fiillung der l~iere. 
s. Thrombosen 

Milz 1200 g, stellenweise 
Fibroadenie, Narben der 

Oberflaehe. Keine pri- 
maren Wandveranderun- 
gen in den thrombosierten 

Gef/~l~en 

Milz 26 • 13 • 7. s. Throm- 
bosen. Blutmenge nieht 

angegeben 

l~ote Plethora. Infarkte 
der vergrOl]erten Milz 
(1050 g). Lungeninfark~e. 
Thrombose der Piavenen. 
Erweichungsherde im Ge- 

him 

Rote Plethora (1,5 Liter 
Blur aus dem Herzlager). 

MilzvergrSl3ertmg 
s. Thrombosen 

l~ote Plethora. Blutiiber- 
ftillung aller Organe. In- 
farkt der vergrS]erten 

Milz (1080 g) 
Rote Plethora 
s. Thrombosen 

Femurmark 

ImunterenDrit- 
tel Fettmark. 
St~rkste Ver- 
mehrung der 

~Iegakaryocyten, 
reichlich eosino- 

phile Zellen 

l~ot, 
hyperplastiseh 

Keine Angaben 

l~ot, hyperpla- 
stisch. Starke 
Vermehrung 

der Megakaryo- 
eyten, viele 
eosinophile 

Zellen 
l~ot, 

hyperplastisch 

l:~ot, 
hyperplastisch 

_ A _ ] l a m n e s e  ~ 

klinische Befunde 

Erythromelalgie. 
Seit 1 Jahr wegen Poly- 
cyth/~mie in Behandlung 

Seit 6 Jahren Schmerzen 
im Oberbauch. Milzver- 
grSI3erung. Seit 3 Jahren 
Polyeyth~mie festgestellt. 
Bei vortibergehendem Ab- 
sinken der Erythrocyten- 

zahl beschwerdefrei 

Seit 1 Jahr Durehfalle. Scit 
einigen Monaten Zunahme 
des Bauchumfangs. Leib- 
schmerzen, Ascites, 0deme. 

Zuletzt Ikterus 

Seit langem starke Kopf- 
schmerzen. Pl6tzliehe 

l~indenblindheit 

Vor 8 Jahren nach StoB 
gegen den Untersehenkel 
Ansehwellung und Sehmerz 
haftigkeit des Beins. Seit- 
dem rezidivierende Throm- 

bosen an beiden Beinen 

Maler. Nie Anzeiehen einer 
Bleivergiftung bemerkt. 

Klinische Diagnose: Ileus 
oderPerforationsperitonitis 
Seit 7 ,lahren Oberbauch- 
besehwerden bei Polycyth- 
~mie. Splenektomie: In- 
farkt der vergr61~erten Mflz 
(1500 g). Bei der Operation 
Mflzvenenthrombose fest- 
gestellt.l~.R, normal.t~fick- 
gang der l~.-Zahl. SlO/iter 
Wiederanstieg.Zahnfleisch- 
blutungen. Tod 6 Monate 

naeh der Operation 

sind im AnschluB an die Tabelle im Tex~ eingeftigt. 
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Nr. Autor, Jahr 

8 

Heinrich Liideke: 

10 

11 

12 

13 

14 

15 

LSw-Popper 
1908 

Lommel 
1905 

M~TC~8 
1930 

MouToc- 
Teacher 

1913 

Nicolai 
1933 

Petri 
1925 

~a%er 
1924 

Schmidt, G. 
1926 

Beschrieben 

Polycyth&mie 

Polycythgmie 
mit Pfortader- 

thrombose 

gmbolektomie, 
tiyperglobulie 

Polyeythgmie 
mit  It~per- 

tonie 

Polyeyth~mie 

Polycythi~mie 

Polycyth~mie 

Polycyths 

Blutbehm4 
Thrombosen, Embolien, 

Infarkte /:tb. % 

Thrombose der linken Art. 
earotis communis his in 

die Art. fossae Sylvii r 

gl tere  und frischere 
Thrombosen der V. port~e 

Im Verlauf yon 3 Monaten 
3ram Embolien der Art. 
iliaca und femorMis. Ngch 
2 Jahren Embolie der Art. 
mesent, sup. Thrombus 

der Brustaorta 

Thrombosen der Art. coro- 
naris, linke I-Ierzspitze, 
Art. mesent, sup., Art. 
lienMis, V. lienMis, V. por- 
tae. Milzini~rkt. Lungen- 

inf~rkte 
Ausgedehnte sehr Mte ka- 
nMisierte Thrombosen in 

den Lungen~rterien 

Thrombose des Sinus sa- 
gittMis, , ,Endar teriitis ob- 
literans der Art. fossae 

Sylvii 

Alte Thrombose der V. 
portae bis in feine intra- 
hepatisehe Xste, frischere 
Thrombose tier V. mesenb. 
sup. und ihrer Aste. Milz- 
inf~rkt. Lungeninfarkt 

EmboliseherVerschluB der 
Art. mesent, sup. Throm- 
bose der V. iliac~ int. In- 
f~rkte in Lungen, Nieren, 

Milz 

105 

90 

100 

Pl~tt - l~ote I I ehen 

9,3 

8,56 - -  

7,5 220 000 

6,4 

6,1 - -  

1 0 , 0  - -  

6,5 - -  

13,8 
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AIID~I I I I2ese  ~ ~Tod an Sektionsbefund Femnrmark klinische Befunde 

Rote Plethora. Milz 900 g 
s. Thrombosen 

Erweichungs- 
herde in innerer 

Kapsel, Schl~ifen- 
lappen, blutige 
Erweichung der 

Briicke 

Thrombose der 
V. portae 

Embolie der i 
Art.mesent.sup. I 

mit Gangri~n 
des Diinndarms 

s. Thrombosen 

Hirnblutung 

Erweichungs- 
herd der 

Stammganglien 

Hamorrhagische 
Iiffarzierung des 

Diinndarms 

Gangr~n des 
Dfinndarms 

Rote Plethora 
s. Thrombosen 

Nach persSnlicher schrift- 
licherMitteilung desAutors: 
Abseheidungsthrombus auf 
der unver/inderten Intima 

im Arcus aortae 

Rote Plethora. Sehr alte 
Pfortaderthrombose nahe 
der Miindung der V. mes- 
ent. sup. Kollaterale Er- 
weiterung der Netzvenen 

Rote Plethora; ira Herz- 
lager 2,5 Liter Blur (Leiehe 
36 kg). Mflz 240 g. Pachy- 
meningitis haemorrhagica 
int. mit Blutung ins Hirn. 
Im Gehirn perivascul~re 

Blutungen 
Rote Plethora. Milz 475 g. 
Extramedull~re Blutbil- 
dung im perisuprarenalen 

Fettgewebe 

Rote Plethora. Opera- 
river Defekt der Milz 

Milz etwa 700 g. Gangr/in 
der Diinndarmwand. 

Schlaffes dilatiertes Herz 

Rot, hyperpla- 
stisch. Mega- 

karyocyten 
§ 2 4 7  

20- 30ineinem 
Gesichtsfeld) ; 

~osinophile Zel- 
len § § 

Rot, hyper- 
plastisch. Keine 

Vermehrung 
besonderer 
Zellformen 

Rotes Mark der 
Epiphysenab- i 

sehnitte. Mega- 
karyocyten 

§ 2 4 7  
eosinophile Zel- 

len § § 

Fettmark! mit 
kleinen roten 

Inseln 

Seit einiger Zeit heftige 
Kopfschmerzen. 14 Tage 
vor der Spitalaufnahme 

ttemiplegie rechts, seit 
1 Tag bewuBtlos 

Maurer. R.R. 120. Grol~e 
harte Mflz. Seit 3 Jahren 

Sehwindel, Blutandrang 
zum Kopf und kolikartige 

Leibschmerzon 
Vor 4 Jahren Malaria. Ein- 
real Embolektomie aus der 
Art. fliaca. Zweite Embolie 
spontan iiberwunden. Die 
dritte Embolie der Art. 
iliaea 16st sich spontan bei 
operativer X~reilegung der 

Arterie 
Vor 17 Jahren einseitig 

erblindet. R.R. um 200. 
Livide Verf~rbung der lin- 
ken GroBzehe. Aufnahme 

wegen l~matemesis 

Hochgradige capill~re tty- 
per/~mie in allen Organen 
und besonders starke Aus- 
weitung der Nierencapfl- 
laren. Im Duodenum alte 
Ulcusnarben und frisehe 

Erosionen 
Seit 2 Jahren Kopfschmer- 
zen und Sehwindelanfi~lle. 
Schlaffe Hemiplegie links. 
Wa.R. + .  Sternalpunktion: 

reichhch Normoblasten 

A ufnahme wegenBesehwer- 
den yon seiten des Mflz- 
tumor. Splenektomie: Milz 
l140g mi~ multiplen In- 
farkten. Danach Anstieg 

der Roten auf 10 Mill. 
Seit 15 Jahren Bewul3t- 
seinst6rungen, Depressio- 
nen, Kopfschmerzen, Ex- 
tremiti~tenschmerzen. Blut- 
menge : 11,65 Liter (Kongo- 
rotmethode). 85 % Zell- 
volumen: 15 % Plasma- 
volumen. Viscosit/it auf 

das 21/2faehe erh6ht 
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Nr. 

16 

17 

18 

19 

20 

21 

22 

23 

Autor, Jahr 

Schneider 
1918 

Sehreyer I 
1921 

Sehreyer I I  
1921 

Versg 
1910 

Westenhoeffer 
1907 

Zypkin 
1914 

Li~deke I 
1934 

Li~deke I I  
1934 

Beschrieben 

Polycythiimie 
mit Pulmonal- 

arterien- 
erweiterung 

Polycyth~tmie 
mit Pulmonal- 

arterien- 
erweiterung 

Pfort~der- 
thrombose 

l~olycyth/~mie 

Erythr~mie 

Thrombophilie 
bei 

Polycyth~mie 

Thrombophilie 
bei 

Po]ycyths 

Thrombosen, Embolien, 
Infarkte 

B l u t b e f u n d  

H b .  % R o t e  Pl~it t-  
ch6n  

Thrombose der Nieren- 
venen, Mitzinfarkte 

Obliterierende Thrombo- 
arteriitis der Unterschen- 
kelarterien.Gangr/~n eines 
FuBes. Thrombose -con 

Milzgef~Ben 

Alte obliterierende Throm- 
bose der linken Art. 

femoralis 

Alte ob~urierende Throm- 
bose des Pfortaderstam- 
mes bis in feinere intra- 
hepatische ~'~ste. Throm- 
bose der V. lienalis. Alte 
wandst~ndige Thrombose 
der V. mesent, und ihrer 
:4ste und V. eoliea media. 

Milzinfarkte 
Thrombose der Piavenen 

Thrombose der linken Art. 
fossae Sylvii; Milzinfarkt 

I 

Thrombosen der Pi~venen, 
Sinus sagittalis, Sinus 
transversus, V. jugularis 
dextr., V. femoralis, V. 
cava inf., Lungenarterien. 
Thrombus der Bauchaorta 

Thrombosen der V. femo- 
ralis dextr., V. cava inf., 
Beekenenvenen, Throm- 
bosen der Art.lienalis, Art. 
carotis sin. bis in die Art. 
fossae Sylvii; Art. thyreo- 
idea sup. sin. Totalinfarkt 

der 1Viil z 

150 

130 

150 

8,5 

9,43 

8,9 

130 7,0 
bis 5,6 

113 

60 

8,3 

3,0 
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Tod an 

Tod nach 
Resektion des 

Colon ase. 

Lymphangitis. 
Allgemeininfek- 

tion 

Erweichungs- 
herd im Gehirn 

=I~morrhagisehe 
Infarziemng 
yon Ileum- 

sehlingen 

Blutung in den 
Seitenventrikel 

Blutige Erwei- 
chungsherde der 

linken Him- 
hemisphere 

Erweichungs - 
herd im linken 
Scheitellappen 

Multiple 
Thrombosen 

Sektionsbefund 

Rote Plethora. Milz 1210 g 
HerzhyperVrophie ,links. 

Leiehte ,,CilThose ' der 
Leber. 2 gr6Bere Ulcera 

ventrieuli 

Rote Plethora. Milz 690 g. 
Arteriosklerose, Erweite- 
rung und Wandverdiin- 
nung der Art. pulmonalis. 

Ulcus duodeni 

Rote Plethora. Blutfiber- 
ffillung aner Organe. Milz 
930 g. Erweiterung der 
Art. pulmonalis. Artefio- 

sklerose der Aorta 

Milz 26,5 • 22 • 8 cm. 
Mikroskopisch Bindege- 
websvermehrung. Kolla- 
teralenbildung im Liga- 
mentum hepatoduodenale 
sowie dutch Magen- und 
Osophagusvenen. Blut- 
menge nieht angegeben 

Rote Plethora 

Rote Plethora. Multiple 
[nfarkte der Milz (1400 g). 
Hirnarteriosklerose, Coro- 
narsklerose, Herzmuskel- 

schwielen 

Siehe Protokoll 

Siehe Protokoll 

Femurmark 

Rot, 
hyperplastisch. 

Megakaryoeyten 
§  

Eosinophfle, 
Myeloeyten, 

Normoblasten 
+ +  

Rot ,  keine Ver- 
mehrung be- 
sonderer Zell- 

forrflen 

Massenhaft 
Megakaryocyter 

Keine Angaben 

Rote Hyper- 
plasie 

Rot, 
hyperplastisch. 
Megakaryoeyten 

§ 2 4 7 2 4 7  
Normoblasten 

§  
GemischtesMark 
Megakaryoeyten 

§ 2 4 7 2 4 7  
Eosinophile 

§ 2 4 7  
Normoblasten 

+ §  
~egakaryocyten 

+ + §  
Erythroblasten 

+ +  
Eosinophile 

§  

Anamnese, 
klinische Befunde 

Seit langer Zeit Bauch- 
schmerzen und Obstipation 
R.R. 165. Blur im Stuhl 

Geschl~ngelte iiberfiillte 
Venen im Augenhinter- 

grund. R.I{. 150. H/~ufig 
Blutungen aus der Nasen- 
schleimhaut, Schwindelan- 
f/ille, kalte Extremitgten 
Vor 33 Jahren Malaria, die 
spgter ansheilte. Seit]angem 
sehr reizbar. Vor 2 Jahreu 
stgrksteBlutungnachZahn- 
extraktion. Apoplektischer 
Insult und voriibergehende 
SprachstSrung. I~.R. 185 
Seit 3 Jahren wechselnd 
kolikartige Leibschmerzen, 
Obstipation, Schlaflosig- 

keit. 2 Jahre vor dem Tod 
Hb. 130. Rote 7 Mill. Kurz 
vor dem Tode Rote 5,6 Mill. 

Blutige Durchf/~lle 

Seit einigen Monaten rheu- 
matoide Besehwerden und 

Kopfsehmerzen 

Bauer. Potator. Albumin- 
urie. ]Jbeffiillte und ge- 
schl/~ngelteVenenimAugen- 
hintergrund. Hemiplegie 

mit amnestiseher Aplasie 

An/~mie nach mehrfachen 
sehr starken ~qasenblutun- 
gen. R.I~. 180. Komat6s 
in die Klinik eingeliefert 

Chronische Obstipation. 
Seit 4 Wochen miide. Vor- 
fibergehender leichter Ik- 
terus. Seit 4 Tagen wech- 
se]nde Hemiplegie rechts 



238 I~einrich Ltideke : 

Nr. 

24 

25 

26 

2~utor, Jahr 

L~deke I I I  
1934 

Li~deke IV 
1934 

Pul/er 
1932 

42 

Beschrieben 
~ls 

Thrombophilie 
bei 

Polycyths 

Thrombosen, Embolien, Infarkte 

Thrombosen der V. portae 
und ihrer ~ste, Vv. mes- 

ent., Vv. hepaticae. 
Thrombosen derV.s~phena, 
Vv. epigastricae, V. cava 

inf. ; Lungenarterien 

Hb. % 

Thrombophilir 
bei 

Polycyth~mie 
Erythr~mie 

Blutbefund [ 
P]htt- Rote chen 

6,02 

Thrombosen der V. portae 
undihrer ~ste, Thrombosen 

der Vv. hepaticae 
Thrombose der Netzvenen 
zwischen 5Iagen und Colon 

8,5 
bis 
1,25 
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in allen Organen zeigte, und Freifeld hat an die in ihrem Fall beob- 
achtete Anhs der Megakaryoeyten in den Lungeneapillaren sogar 
eine besondere Theorie fiber die Genese der Polycyth~mie gekniipft. 
Derartige Fs dfirfen aber nieht mehr zu der gew6knlichen Po]y- 
cyths gerechnet werden, sondern geh6ren zu den Myelosen, da sie 
den fiir die Diagnose der Myelose wesentliehsten Befund der Herd- 
bildung in verschiedenen Organen zeigten. Kraus-Schiller und de Oli- 
veira haben daher s Fs yon Myelosen mit  hohen Erythroeyten- 
werten als paneyths Myelose bzw. Panmyeiose bezeiehnet. 

Hier muB noch kurz der Befund gestreift werden, der an einem 
Lymphknoten neben der Vena femoralis in unserem Fall 1 erhoben 
wurde: die giesenzellen, die zum Teil ~ n l i c h k e i t  mit  Knoehenmarks- 
riesenzellen aufwiesen, diirften kaum im Lymphknoten gebildet sein, 
da auch sonst hier jegliehe myeloisebe Metaplasie fehlte. Wahrseheinlieh 
sind sie auf dem Blutweg eingesehwemmt, was naeh Angaben yon Naegeli, 
L6w-Popper und Zypkin, die bei Polyeythamie im str6menden Blur 
Megakaryocyten fanden, durehaus m6glieh ist. Der starke Gehalt des 
Knochenmarks und anderer Gewebe an eosinophilen Zellen und Erythro- 
phagie in Lymphknoten  wie in unserem Fall 1 ist ebenfalls mehrfaeh 
bei Polycythi~mie beobaehtet (Askanazy, Naegeli, Petri, Zadek). 

Daft i s  unsere~ FglIen yon Thrombophilie eine Blutver~isderung im 
Sinne einer Polycyth~imie bestanden hatte, war auf Grund der vorstehend 
er6rterten Befunde geni~gend wahrscheinfich. Bevor abet die Frage beast- 
wortet werden /connte, ob in unseren F~illen die Polycyth~imie als wesent- 
lichste Ursache der Thrombophilie anzusehen war, habe ich die Kasuisti/c 
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T o d  a n  S e k t i o n s b e f u n d  F e m u r m a r k  A n a m n e s e ,  
k l i n i s c h e  B e f u n d e  

Siehe ProtokoU H~morrhagische 
Infarzierung 
des Darms 

Thrombosen der 
Vv. hepaticae 

Geh~uften 
Magen- 

blutungen 

Rote Plethora. Mflz 384 g. 
Siehe Protokoll 

Hochgradige An/imie. 
Milz 2100 g. 

Thrombose yon gastro- 
epiploischen Ge~/iBen 

Fettmark 

Seit 6 Jahren kolikartige 
Leibschmerzen. Obstipa- 

tion. W/~hrend des Klinik- 
aufenthaltes rezidivierende 
Thrombosen yon Bein- und 
Hautvenen. Probelaparo- 

tomie in extremis 

Chronisehe Obstipation. 
P15tzlich Ascites. 
Probelaparotomie 

Nikotinabusus. Seit Jahren 
bestehende Erythr/~mie; 

mehrfacheR6ntgenbestrah- 
lungen. Bei der Aufnahme 
Ikterus. Bih ira Blut di- 
rekt -~. Zunehmende An- 

[ /~mie durch heftigste H~m- 
atenlesis 

der Polycythi~mie und der sog. Spontanthrombosen daraufhin durch- 
geseheu, ob bereits hdiufiger bei bestehender Polycythdimie Thrombophilie 
beobachtet wurde. (Siehe vorstehende Tabelle und  n~chfolgende ~Tbersicht.) 

t~bersicht fiber 22 nut klinisch beobachtete Fitlle yon Thrombophilie 
bei Polycythitmie, 

1. Bauer, J. 1920: 22j~hrige Frau. ,,Spontane Thrombose" der Vena axillaris. 
Blutbe/und: Rote 4,96 ~illionen, Pl~ttchen 390--1 300 000. Vater der t)atientin 
erlitt nach einer geringen Anstrengung (Koffcrheben) ebenfalls eine Thrombose der 
Vena axillaris. Bei der gesunden Schwester der Patientin wurden 390 000 1)l~ttchen 
gefunden. 

2. Bauer, J. 1920: 45jahriger Mann. ,,Spontane Thrombose" der Unter- 
schenkelvenen. Blutbe/und: Rote 8,8 Millionen, Pl~ttchen 580 000. Sonst durchaus 
gesunder Patient, bei dem sich auSer der Polycyth~mie keinerlei AnlaB ffir die 
Entstehung der Thrombosen finden lielL 

3. Bauer, J. 1920: 34j~hriger Mann. t~ezidivierende Thrombosen der obcr- 
fl/ichlichen und tiefen Unterschenkelvenen. Blutbe/und: Rote 5,52 Millionen, 
:P//~ttchen 380 000. Unklare Spleno-Hepatomegalie seit 3 Jahren. Lupus erythe- 
matodes. 

4. Belz-Kau]mann 1924: Rezidivierende Thrombosen der tiefen Armvenen 
reehts, Vena jugularis sin., oberfli~chliche und tiefe Beinvenen. Blutbe]und: 
Hi~moglobin 140% , Rote 8,1 Millionen. Vermehrung tier Gesamtblutmenge durch 
Zunahme des Gesamtvolumen der Erythrocyten. Verminderung der Plasma- 
gesamtmenge und I-Iyperprotein/~mie in~olge Wasserverarmung des Blutes. 

5. Barber 1932: 37j/~hrige Frau. l%ezidivierende Thrombosen der oberfl/~ch- 
lichen und tiefen Beinvenen, spater Thrombosen der Vena subclavia und Vena 
jugularis dextr. ; vor 2 Jahren fragliche Hirngefal~thrombose. Blutbe/und: It/~mo- 
globin 110%, Rote 5,76 ~illionen, Pli~ttchen 250 000. Vor fiber 2 Jahren heftigste 
Kopfschmerzen. W~hrend 5 Tagen bewul~tlos. Seither immer mfide. Vor 2 Jahren 
heftigster Schmerz im Leib; anschliel~end Thrombosen der Beinvenen. 

V i r c h o w s  A r c h i v .  B d .  293. 16a 
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6. Blum 1926: 38j/~hrige Frau. Thrombose der Arteria lienalis, Mi]zinfarkt 
(Operationsbefund). Blutbe]und: Rote 7,6 Millionen, P1/~ttehen vermehrt. Im Blur 
zahlreiehe atypische l~iesenp]~ttchen. Mflz 2000 g. Nach der Splenektomie keine 
Anzeichen einer ttyposplenie. 

7. Gutzeit 1925: Altere Frau. Seit Jahren rezidivierende Thrombosen der ver- 
schiedensten Gefi~ggebiete. Oberil/~chliche Gangr~n am Furl. Blutbe/und: Rote 
10--11 Millionen. Seit mehreren Jahren bestehende Polyeyth/~mie, die mit l~Sntgen- 
bestrah[ungen und Pheny]hydrazin behandelt wurde. 

8. Campbell-Morgan 1930: 26j/~hriger Mann. Thrombose der Vena subelavia 
dextr., fragliehe J-Iirnvenen- und Coronarthrombose. Blutbe/und: l~ote 5,4 Millionen. 
1Vach einer schweren Bronchitis zeitweise Atemnot. Mehrfaeh sehr starke Kopf- 
sehmerzen und voriibergehende konzentrische Gesichtsfeldbeschr/~nkungen. Im 
Elektrokardiogramm negative Naehschwankung. 

9. Herzberg 1926: 30j/ihriger Mann. Seit 8 Jahren unabl/~ssig rezidivierende 
Thrombosen der oberil/~chlichen und tiefen Arm: und Beinvenen. Blutbefund: 
Rote 6,5 Millionen. Jude. Seit 12 Jahren Nieotinabusus. BIutdruck normal. 
Wa.R. negativ. Blutgerinnung normal, tLulig K~ltegefiihl in den Extremit~ten. 
Im excidierten Tell der Vena saphena Organisations- und Kanalisationsvorg/~nge 
verschiedenen Alters. 

10. Holldinder 1924: 48j~hriger Mann. Obliterierende Thrombose der Unter- 
schenkelarterien. Blutbe]und." Rote 6--12 Millionen. Im amputierten Unter- 
sehenkel Thrombosen der Arterien. Gef~Bwand mikroskopisch unver/indert bei 
geringer Arteriosklerose in gr6fleren Arterien. Bei seit Jahren bestehender Poly- 
eytMmie mehrfache Stumpfnaebamputationen. 

11. Horton 1931: 21j~hriger Mann. ,,Spontane Thrombose" der Vena axillaris. 
Blutbe/und: Rote 6,7 Millionen. 

12. Herren-Brown 1929: 55j~hriger Mann. Thrombose der Arteria poplitea 
dextra mit Gangr~n der GroBzehe. Thrombose der tIautvenen am FuB, Haut- 
venenthrombose am reehten Arm naeh Venaeseetio; Milzinfarkt. Blutbe[und." 
Rote 5,25 Millionen. Erhebliehe MilzvergrSl3erung. Gesamtblutvolumen: 8260 ecru 

131 ecm pro Kilogramm K6rpergewieht (normal 85 eem). Viseosit~t 10 (normal 
4,5). Blutdruek 130/86. Im Amputationsstumpf vollstandiger VersehluB der 
Arteria poplitea dureh sehr alte, teilweise kanalisierte Thrombose. 

13. L6hr 1929: 33ji~hrige Frau. Thrombose der Vena axillaris nach geringer 
Anstrengung. Blutbe[und: l~ote 5,5 Millionen. 

i4. Lb'hr 1929: 20j~hriger Mann. Thrombose der tiefen Armvenen, die naeh 
geringer k6rperlieher Anstrengung entstanden war. BlutbeJuncl: I~ote 6,9 Millionen. 

15. Ldhr 1929: 38jghriger Mann. Seit 7 Jahren rezidivierende Thrombosen 
der tiefen Beinvenen. Einmal Thrombose der Armvenen und der ~autvenen am 
Rumpf. Blutbe]und: I-I~moglobin l l l  %, l~ote 8,3 Millionen. Vet 7 Jahren erste 
Thrombose am reehten Obersehenkel. Vet 6 Jahren wurde eine Polydyth~Lmie 
festgestellt (Rote 5,8 Millionen). 

16. I~ow-Cook 1931 : 22j~hriger indiseher Sehiffsheizer. l~ezidivierende Throm- 
bosen der l-[autvenen an allen Extremit/~ten. Thrombose yon tiefen Untersehenkel- 
venen. Blutbe[und: H~moglobin 103 %, l~ote 6,4 Millionen. Vor 3 Jahren GonorrhSe. 
Im Stuhl Eier yon Ankylostomum und Triehoeephalus. 

17. Low-Cook 1931: 26j/~hriger malayischer Matrose. l~ezidivierende Throm- 
bosen der oberfl~ehlichen und tiefen Untersehenkelvenen, Vena saphena, I-Iaut- 
venen am reehten Unterbaueh, Thrombose der Vena iliaea externa. Fragliehe 
Thrombose im Mesenterieagebiet. Blutbe]und: I-I~moglobin 90%, Rote 5,2 Millionen. 
Frfiher Malaria, Dysenteric, Gonorrh6e. Im Stuhl Ankylostomumeier. W~hrend 
des Klinikaufenthaltes zweimal plStzlicher heftigster Schmerz im Leib, dabei 
Spannung in beiden Fossae iliaeae. 
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18. Mi~ller, J. 1925: 30j~hriger Mann. Rezidivierende Thrombosen yon ober- 
fl~chliehen und tiefen Arm- und Beinvenen, Pylephlebitis, Milzinfarkt, Lungen- 
infarkte. Fragliche Thrombose yon Hirngef~Ben. Blutbe/und: tt~moglobin 100%, 
Rote 7,5 Millionen. Seit 7 Jahren Thrombosen. H~ufig Sehwindelanf~lle, Stauung 
der ~etzhautvenen; vorfibergehende L~hmung des reehten Armes. 

19. Naville-Bri~tsch 1919: 33j~hrige Frau. Ausgedchnte Thrombose yon 
gastroepiploischen Gef~Ben (Operationsbefund). Blutbe/und: tt~moglobin 100 %, 
Rote 6,5 Millionen. Seit dem 19. Lebensjahre gelegentlich halbseitige ehoreatisehe 
:Bewegungen. Mit 23 Jahren naeh Anstrengung komplette Hemiplegie rechts. 
Im Spiral mehrfach I-Iemichorea reehts. Epileptoide Kr~mpfe mit Bewul~tseins- 
verlust. Erythrose yon Haut und Sehleimh~uten. P15tzlich Leibschmerzen, 
Erbreehen. Probelaparotomie: GroBer buekeliger Milztumor. 

20. Preiss 1904: 48j~hriger Mann. Thrombose der Vena iliaea und Vena cava 
inf. Blutbe]und: H~moglobin 125%, Rote 6,75 Millionen. Vor 31/2 Jahren 
naeh einem Erysipel des rechten Armes Erscheinungen einer Iliacathrombose und 
sp~ter Entwicklung eines ffir Thrombose der Vena eava inf. typischen Ko]- 
]atera]kreislaufes. Blutdruek 145ram ]rig. Zahnfleisehblutungen. MilzvergrSBe- 
rung. 

21. Roch-Epstein 1929: 46j/~hrige Frau. Naeheinander Thrombose der Vena 
subclavia dextr., Vena brachialis, Vena jugularis, Vena femoralis sin., Venae 
surales dextr. Blutbe/und: H~moglobin 120%, Rote 6,25 Millionen, P1/~ttchen 
315000. Patientin wird mit bedrohlichen Oberbauchbeschwerden eingeliefert, die 
sich sparer wieder zurfickbilden und auf Grund der sp/~ter aufgetretenen anderen 
Thrombosen als Thrombosen der gastroepiploischen Gef/~Be aufgefaBt werden. 
Die Polycyth/~mie wird erst sp/~ter bemerkt. Sternalpunktion: Typisches Bild der 
Polycyth/~mie (Prof. Askanazy). Viscosit~t des Blutes 7 (normal 4--4,5). 

22. Senator 1911: Mann. Seit Jahren Polycyth~mie. (Keine Zahlenangaben 
fiber den Blutbefund mitgeteilt.) Seit Jahren rezidivierende Thrombosen der 
Beinvenen. 

Ferner erw~hnt Zubarsch in einer Zusammenstellung der seltenen Milzvenen- 
thrombosen an den ]~erliner Prosekturen in einem Fall (17j/ihriger Mann) Throm- 
bose der varic5s erweiterten Milzvene bei Polycyth/~mie und in je zwei anderen F/illen 
(49j~hrige und 53j~thrige Frau) Thrombose yon Pfortader und Milzvene bei Poly- 
cyth~mie. 

In der vorstehenden Tabelle sind einige F/ille angeffihrt, deren Blutbild keine 
besonders starke Vermehrung der Erythrocyten zeigt (z. :B. Campbell-Morgan: 
5,4 ~fllionen). Ich glaube aber doch mit Rficksicht auf die sonst so h/~ufig sicher- 
gestellte polycyth/~mische ~tiologie der Thrombenbildungen und auf Grund der 
ffir Polycyth/~mie recht typischen neurologischen Symptome, dab bier in der wenn 
auch m/~Bigen Polycyth~mie die pathologische Disposition zur Thrombenbildung 
zu sehen ist. DaB dies durchaus mSglich ist, li~$t sich aus den yon Horton-Brown 
ffir ihren Fall gemachten Angaben ablesen, we bei 5,25 l~illionen Rote die Vis- 
cositat auf das Doppelte erhSht war. Dabei war die Gesamtblutmenge betr/Lchtlich 
erhOht (131 cram pro Kilo KOrpergewicht, start normal 85 ccm). Dann mu$ 
noch erw~hnt werden, dab bei den F/~l]en Brandberg, Kratzeisen, Sauer und Versd 
auch an eine andere Erkl~rungsmSglichkeit ffir die Kombination Pfortaderthrem- 
bose + Polycyth/~mie gedacht werden kSnnte. Man kSnnte die Pfortaderthrombose 
als das primate Ereignis ansehen. Die Polycyth/imie ware dann sekund~r infolge 
der Milzsch/idigung durch venSse Stauung als splenogener Regulationsschaden im 
Erythroeytenhaushalt aufzufassen. In Ana]ogie zu den nach Splenektomie und 
bei Milztuberkulose beobachteten Polycyth/~mief~llen mfiBte man die Entstehung 
dieser F~lle durch eine Hyposplenie und dadurch bedingten Wegfall der hormonalen 
Knochenmarkshemmung erkl/~ren, wie es Hirsch#ld ffir sekund~r aufgetretene 
Polyeyth/~mien bei prim~ren Milzschaden ffir mSglich h/~lt. Das mikroskopisehe 
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Bild in diesen F~llen war nieht einheiflieh. Am ehesten noeh das einer allgemeinen 
oder begrenzten Bindegewebsvermehrung und stellenweise aueh Fibroadenie. Das 
Gewebsbild der Milz erseheint daher im wesentliehen ein Merkmal der alten venSsen 
Stauung infolge der Thrombose zu sein, zeigt aber seheinbar keine Beziehung zur 
Polyeyth~mie, da der gleiehe Befund bei der meist mit starker An~mie einher- 
gehenden gew6hnlielaen Pfortaderthrombose der iibliehe ist. Zusammen mit den 
fibrigen F~llen, wo die t'olyeyth~mie in den versehiedensten K6rpergebieten, ja 
sogar in 3 F~llen in der unver~nderten Aorta zu Thrombosen geffihrt hat, halte 
ieh es doeh fiir wahrseheinlieher, dab die primer vorhandene Polyeyth~mie zur 
Thrombenbildung in der Pfortader disponiert hat. 

Die I3bersieht  fiber die F/tlle des Sehr i f t tums zeigt reeh t  e indrueksvol l  
wie ha:ufig Thrombosen u~d speziell u~ewSh~lich lokali~ierte und rezi- 
divierende bei Polycythgmie bzw. Erythrocytose vorkommen. Dazu  ist  
abe t  noeh zu sagen, dag  bisher e twa nu t  50 F~lle yon Po lycy ths  
mi t  Sekt ionsbefund verSffent l ieht  worden sind und  da6  bei  den e twa 
60 Fi~llen yon  k ryp togene t i sehen  , ,Spon tan th rombosen"  (Li te ra tur  bei  
Cottalorda und  L6hr) nur  in 14 Fit l len vol ls ts  B lu tb i lde r  angegeben 
sind, yon  denen l0  eine deut l iehe Po lycy th~mie  zeigen. 

Allein  sehon aus der  H~ufigkei~ des Zusammentre~fens der  beiden 
verhs sel tenen E rk rankungen  muB darauf  geschlossen werden,  
dab  ein pathogenetischer Zusammenha~g zwischen Polycythgmi~ qznd 
Thrombophilie besteht .  I m  folgenden wird gezeigt,  dag  die zur Throm- 
bose d isponierenden F a k t o r e n  bei  der  Polycyth i imie  dureh  die immer  
vorhandene  hochgradige  S t romver langsamung  und  den Pls  
r e i ch tum im besonders  tr/~gen R a n d s t r o m  des ]3lutes gegeben s ind und  
n icht  in einer _~nderung der Gerinnungsf/ ihigkei t  gesehen werden dfirfen. 
Der  Antei] ,  der  der  S t romver langsamung  ffir die En t s t eh tmg  yon Throm- 
bosen be im Menschen zugebil l igt  wird,  is t  bisher  nur  auf Grund  yon  
lJber legungen bebande l t  worden und  wird  yon verschiedenen Auto ren  
sehr unterschiedl ich bewer te t .  Exper imente l l e  Untersuchungen,  die 
e twa dem Grad  der S t romver langsamung  in den a m  h/~ufigsten yon 
Thrombosen  betroffenen GefiiBgebieten un te r sueh t  h/s fehlen bisher  
aus begreif l ichen Grfinden. Nun  k6nnen  wir  uns fiber die A r t  der  bei  
Polyeyth/~mie auf t re tenden  Ver/~nderungen der  B lu t s t rSmung  auf Grund  
verschiedener  kl inischer  Messungen yon Viscosit/ i t  und  S t romze i ten  ein 
verh/~ltnism/~gig gutes  Bi ld  machen.  Bevor  die F rage  bean twor t e t  wird,  
wie m a n  sich im einzelnen die Thrombophi l ie  des Polycyth/s  
vorste l len soll, so]len die grundlegenden  Ver / inderungen der  Polycyth / imie  
nur  soweit  kurz  erw~thnt werden,  wie sie ffir unsere Frages te l lung  yon 
Bedeu tung  sind. 

1. Vermehrung der Zahl der Erythrocyten (l%-Zahl) im Kubikmillimeter fiber 
5,5 iVfillionen ist nicht allein entscheidend, da eine Vermehrung des Gesamtvolumens 
der ]%oten auch ohne wesentliche Vermehrung der Zellzahl im Kubikmillimeter 
infolge GrSBenzunahme der einze]nen l%oten auftreten kann. Es sind Werte yon 
14 ~illionen beobachtet. Von mehreren Autoren sind bei gleiehzeitiger Z~hlung 
in verschiedenen Gebieten des I~6rpers Differenzen bis zu 3 Millionen gefunden 
worden (Gutzeit, Singer, Thaysen). Innerhalb weniger Tage werden bei denselben 
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K.ranken auch starke Differenzen yon mehreren l~illionen gefunden (Thaysen). 
TemperaturAnderungen vermSgen die R-Zahl weitgehend zu ~ndern. 

2. Des Volumen der einzelnen Erythrocyten wurde in einer Anzah] yon Poly- 
cyth~mief~llen vergrSBert gefunden bis auf etwa 120/z s, w~hrend in einigen anderen 
F&llen subnormale Werte gefunden wurden (Hartwich-May, Seyderhelm). 

3. ~)ie Vermehrung der Megakaryocyten im Knovhenmark ist als pathognomo- 
niseh anzusehen (s. o. S. ~29). Vermehrung der Blutpl~ttchen ist fast immer fest- 
gestellt worden (Hittmair, Naegeli, Zadek). Gutzeit fend unter 5 l~]len Zahlen 
zwisehen 240 000 und 650 000 im Blur. Ob Lamperts ~r der Pl&ttehen- 
z~hlung, die bekanntlich kleine Thromboeytenformen berficksichtigt und Normal- 
werte bis 700 000 ergibt, bei der PolyeythAmie aueh besondere Vermehrungen auf- 
deekt, ist mir bisher nicht bekannt geworden. 

4. Der Hiimatokritwert -- normal um 44% -- kann bis auf 90% erhSht sein. 
Seyderhelm erklgrt eine ErhShung fiber 60% als typiseh ~iir Polycythaemia vera. 
Doeh fanden Hitzenberger-Tueh[eld aueh bei einem Fall yon Pulmonalstenose bei 
8 Liter Gesamtblutmenge einen Wert yon 80 %. Die manchmal reeht erheblichen 
Differenzen zwischen HShe des H~matokritwertes und der Rotenzahl erkl~ren sieh 
h~ufig aus der wechselnden GrSl~e der Erythrocyten. 

5. Die Viscositiit des polyeyth~mischen Blutes als Ausdruck der vermehrten 
inneren Reibung ist immer erheblieh erhSht und w&ehst mit steigender R-Zahl 
(Hess). Die Messungen am Hesssellen Viseosimeter haben mit der speziell ffir 
po]yeyth~misehes Blur angegebenen Korrektionsvorriehtung vielfaeh Erh6hungen 
auf das 2--3fache der normalen Werte gezeigt (z. B. Brown-GiHin an 14 F~llen yon 
Polycythaemia vera). 

6. Die Gesamtblutmenge bei der Polycyth~mie ist meist vermehrt (normal 
82--85 ecru pro Kilogramm K6rpergewieht). Es wurde Vermehrung bis auf 209 ecru 
pro Kilogramm beobaehtet (Brown-Gi//in). Gesamtblu~mengen yon 10--14 Litern 
sind h~ufiger festgestellt worden (Brown-Gi/tin , Klein-Nonnenbrueh, Neyderhelm). 
Jedoeh kommen auch Po]ycyth~mien mit Verminderung der Gesamtblutmenge 
vor (Hitzenberger-Tuehteld: 3080 ccm; Hartwich-May: 2867 eem). Dabei bleibt Ifir 
die Diagnose der Polyeythaemia vera entseheidend, dab des Gesamtvolumen der 
vorhandenen Erythroeyten relativ und absolut erh6ht sein muB. Erh6hung des 
Blutdrucks tritt bei den typischen Polyeyth~mien trotz enormer Vermehrung der 
Blut~nenge und Viscosit~tszunahme nieht ein (Brown-Gi]Jin und Peacock). Brown. 
Gi[[in wollen eine direkte Abh~ngigkeit der ~ilzvergrSBerung yon der steigenden 
Blutmenge beobaehtet haben. 

7. Die Verteilung der erhShten Blutmenge tritt naeh den eingehenden Unter- 
suehungen der letztgenannten Autoren in Abh&ngigkeit von dem Anpassungs- 
vermbgen der Gef~l~e zuerst an den inneren Organen und namentlieh in den stark 
erweiterungsf~higen Gef&l]en des Pfortaderquel]gebietes ein, des naeh den yon 
Hi~rthle am Kund angeste]Iten Untersuehungen ohne E[nreehnung der Leber- 
strombahn etwa 25% der Gesamtblutmenge aufnehmen kann. Bei weiterer 
Zunahme der Blutmenge und Fortsehreiten der Erkrankung beteiligen sieh aueh die 
feinen Venen und Capillaren der I-Iaut und anderer Gebiete an der Speicherung der 
vermehrten Blutmenge. l~eben der h~ufigen ,,Erythrose" der t taut  ist prallste 
Ffillung und starke Sehls der Venen des Augenhintergrundes bei den 
meisten Polycythamiekranken beobachtet (Lutembaeher, Brown-GiHin u. a.) und 
weist darauf hin, dal~ aueh des Gef~13system des Gehirns genau so iiberfiillt wird wie 
der iibrige Kreislauf, worauf aueh von B6ttner und K..Mendel die starke Erh0hung 
des spinalen Liquordrueks (bis 530 mm Wasser) bezogen wird. Ubrigens wurde 
yon BSttner bei Bluten~zug erhebliche Abnahme des Liquordrueks beobaehtet. 
Die im Sehrifttum h~ufig vermerkten voriibergehenden Gesiehtsfeldverdunke- 
lungen und sehnell versehwindenden apoplektiformen Insu]te (K6ster, NavilleBri~tsch 
und meni~reartigen F, rseheinungen (Koeh-Rothmann) werden von den meisten 
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Autoren auf die Uberfiillung der Gef~,Be, die Stromtr~gheit und auch auf Hirn- 
gefiif~thrombosen bezogen (Alexander). Diese Verh~ltnisse erkl~ren weiterhin die 
oben besprochene H~ufigkeit der spontanen Schleimhautblutungen, sowie im Verein 
mit der h~iufig verminderten Gerinnungsf~higkeit und mangelnden Retraktion 
des Blutkuchens die Heltigkeit der Blutungen bei Operationen und nach Zahn- 
extraktionen, wie sie yon Tsehirnitz, Naville-Br~tsch, Sehreyer u. a. berichtet 
worden sind. DaB auch der Tonus der Hautgef&~e flit die Verteflung der Erythro- 
cyten in verschiedenen K6rpergebieten eine Rolle spielen kann, zeigen u. ~. die 
P~tienten yon Engell~ing, Erggelet und Zeller, die g~nz blal~ w~ren, und wird auch 
besonders yon Singer hervorgehoben, der in einem Fall in den dunkelroten Haut- 
gebieten 7--8 Millionen Rote fand, w&hrend die Z&hlung aus blassen K6rper- 
partien nur Werte yon 4,8--6,1 Nfillionen ergab. Eine Reihe yon Polycyth~mie- 
fs des Schrifttums, die mit Symptomen yon Ileus bzw. Perforationsperitonitis 
infolge Thrombosen der Yfesenterialvenen ins Krankenhaus kamen, w~ren infolge 
des Peritonealshocks blal~ und erst das Blu~bild zeigte sofort oder im sp~teren 
Verlauf die Polyeyth~mie (Naville-Bri~tsch), die aber aueh in einigen ~nderen 
F&llen erst am Sektionstiseh erkannt wurde (Jacobi). 

8. Die Gerinnungszeit bei Polyey~Mmie ist, falls nieh~ dutch R6ntgenbestrah- 
lung, Infektionen oder Kreislaufdekompensationen eine ~nderung der Bluteiweil~- 
k6rper veranlal~t war, verl~ngert (Gutzeit) und verkiirzt (Hirseh/eld) gefunden 
worden. 

9. Die Sauerstoffsgttignng des Blutes und die arterioven6se Sauerstoffdffferenz 
wurde yon Klein-Nonnenbrueh u. a. normal gefunden. Die bei der hoehgradig 
verlangsamten Str6mung zu erwartende Ubers~uerung des Blutes naeh Durch- 
str6mung der Capi]laren tri t t  aber nach Klein-Nonnenbruch nieht ein, d~ die Puffer- 
wirkung des vermehr~en tt~moglobins der Dissoziation des Oxyh~moglobins beim 
EinSrii0t "con S/s entgegenwirkt. 

Von den vorstehend erw/~hnten Ver/~nderungen wird fiir unsere 
Frage naeh dem Zusammenhang zwisehen Thrombophili9 und Poly- 
eyth&mie neben der Pls vor allem die an die Zell- 
vermehrung gebundene Viseosit/~tssteigerung und die Vergr6Berung des 
Gesamtquerselmittes der Strombahn yon Bedeutung sein. Viseosits 
steigerung fiibxt in A n b e t r a c h t  der  Gfi l t igkei t  des Poiseuillesehen Ge- 
setzes fiir die Be t raeh tung  der  St r6mungsverh~l tn isse  des Blutes  (Hess) 
zu einer erheblichen Verf laehung des Druckgefs Die Ausdeu tung  
des Gesetzes zeigt,  daft Zunahme der  Viseosit~t  S t romver l angsamung  
zur  Folge  haben  muft. Wei t e rh in  zeigt das Gesetz fiir unseren Fal l ,  
da6  Erwei te rung  des Querschni t ts  der  S t rombahn  bei Gleiehbleiben 
der  anderen  F a k t o r e n  Ver langsamung der Durchfluftzei t  bzw. Minderung 
der  S t romgeschwindigkei t  naeh sieh zieht.  

Die kl inischen Unte rsuehungen  versehiedener  Auto ren  an Poly-  
oy ths  bes ts  diese Befunde in jeder  Hins ieht .  Koch, 
der  mat Hilfe der  F luoresee inmethode  Gesunde, Herz le idende und  Blut-  
k ranke  untersuchte ,  l and  als normalen  Durohsehni t t swer t  der  Strom- 
zei t  lfir die Strecke yon reehter  zu l inker  Armvene  e twa 20 Sek. I n  
2 F&llen yon Po]ycy~h~mie e rmi t t e l t e  er Wer t e  yon 28 Sek. und  49 Sek. 
Klein-Nonnenbruch fanden mi t  der  gleichen Methode in einem Poly-  
eyths  80 Sek. Brown-Giffi~ benu tz ten  die H i s t a minme thode  
ffir die S t romzei tmessung an der St reeke FuS-Ges ieh t  bzw. Arm-Ges ieh t  
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und fanden in 14 Fit]len yon Polyeyth/~mie Verlangsamung der Strom- 
zeiten auf das 5--10faehe der Normalwerte. Wenn auch der Grad der 
beobachteten Verlangsamungen der Stromgeschwindigkeit an ver- 
sehiedenen untersuchten Strecken untersehiedlieh ist, iibereinstimmend 
ist bei Polycyth/imie immer hoehgradige Verlangsamung auf das 11/2 bis 
10fache der untersuehten Stromzeiten gefunden worden. Wiehtig ist 
nooh zu bemerken, dab die mitgeteilten Werte teilweise erheblieh fiber 
den bei schwersten Kreislaufdekomloensationen gefundenen Zahlen liegen. 
Ubrigens bemerkt man die Tr/~gheit des Blutstroms bei Polycyth/imie 
am eindruekvollsten beim Aderlal3. Selbst dureh die weitesten Ai'nit- 
kaniilen tr0pft das Blur so langsam ab, h/~ufig ohne in der Kaniile zu 
gerinnen, dag sehon mehffaeh bei derartigen Kranken die Arteria~radialis 
geSffnet werden mul~te. 

Mit Riieksieht auf die Gesehwindigkeitsdifferenzen, mit denen bei 
der im Gef/~Bsystem vorhandenen ]amin/~ren StrSmung periphere und 
axiale Fliissigkeitssehichten fortbewegt werden, haben die oben an- 
gefiihrten Stromzeiten nur ffir die maximale Aehsenstromgesehwindig- 
keit Giiltigkeit. Der Randstrom fliel3t also noeh erhebiich tr/~ger dahin, 
als man es bei blofJer Betrachtung der fiir die Verringerung der Maximal- 
gesehwindigkeit angegebenen Zahlen erwartet. In gleieher Weise gelten 
diese ffir den schnell zirkulierenden Teil des Blutes gfiltigen Befunde 
auch nieht ffir den sowieso langsam durchstrSmten Tell der Strombahn, 
wie z. B. das Quellgebiet der Pfortader. 

Nun gilt ffir strSmende F]iissigkeiten, die KSrper yon versehiedenen 
spezifischen Gewiehten mit sieh fiihren, das Gesetz, dal~ die spezifisch 
]ciehteren Teile aus dem schne]len Aehsenstrom in den langsameren 
Randstrom gegen die Wand des Strombetts herangedriiekt werden 
(Y~gerstedt, Denecke). Im Blur treiben also die spezifiseh leichteren 
Leukoeyten und Blutpl/~ttehen im Randstrom, wie das ja aueh experi- 
mentell h/~ufig beobaehtet worden ist. Fiir die Polyeyth/~mie und die 
Neigung zur Thrombenbildung ist das insofern yon grSl~ter Bedeutung, 
als in der//ul~erst tr/igen RandstrSmung, besonders aber an den Stellen 
der Wirbe]- und Walzenbildungen (Aschoff) sieh die vermehrten P1/s 
ehenmengen besonders stark anh/iufen und genfigend Zeit haben, urn 
mit der Gef/~l~wand an diesen Stellen in Berfihrung zu kommen. Das 
ist solange bedeutungslos, als die elektronegative Ladung der P1/ittehen 
erhalten bleibt und damit die Stabilit~t der P1/~ttehensuspension ge- 
wahrt ist. 

Eine Verklebung der P1/ittehen untereinander kann erst dann ein- 
treten, wenn ihre Oberfl/~chen aus irgendeinem Grunde klebriger werden 
bzw. die abstol3enden Kr/~fte zwisehen den P1/~ttehen nicht mehr fiber- 
wiegen. Naeh den Untersuchungen yon HSber, Heusser, Stuber-Laq*g, 
Starlinger, Sametnilc ist die Stabiliti~t der Zellsuspension des Blutes eine 
l~unktion ihrer konstanten elektronegativen Ladung. Letztere wird 
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durch den relativen Uberschul3 des bei der aktuellen Blutreaktion yon 
p~ 7,35 stark dissoziierten und an und fiir sich wenig zur Flockung 
neigenden Albumins garantier~. Eine Verringerung der Zelladung und 
somit eine Neigung zur Verklebung tr i t t  bei Verschiebung der quanti- 
tat iven Verh~ltnisse der Bluteiweil3k6rper zugunsten einer Zunahme 
yon Globulin und Fibrinogen ein (z. B. bei Infektionen, in der Sckwanger- 
schaf~, nach Operationen, bei Dekompensation). Die theoretische 
Begriindung dieses auch experimentell gesicherten Vorgangs ist yon den 
Genannten eingehend dargestellt worden und die Bedeutung der Zu- 
nahme der grob dispersen Eiweil]phasen des Plasmas ffir das Zusammen- 
kleben der Blutzellen wird allgemein anerkannt  (Dietrich). Wichtig 
ist noch die Tatsache, da~ schon geringe Verschiebungen des p~ im 
Blut im Sinne einer Azidose ebenfalls zur Entladnng und zum Znsammen- 
kleben der P1/~ttchen fiihren (Stuber-La~g, Starlinger-Sametnilc), und 
da~ die Blutpls die unter allen Blutelementen die geringste 
Ladungsquantit~t zeigen, bei derartigen Milieuver~nderungen am 
schnellsten ihre Ladung zu veriieren scheinen und daher auch zuerst 
zusammenkleben. 

Ffir die Polycyth/~mie mit  der besonders tr/~gen und p]s 
reichen RandstrSmung ist die MSglichkeit zur Verklebung und schnellem 
Anwachsen der P1/i~tchenaggregate unter allen Umsti~nden, die zur 
Verminderung der Zelladung fiihren, in h6chstem Mal]e gegeben. Tat- 
s~chlich linden dicse Verh~ltnisse auch ihre Best/~tigung in den alton 
amorphen und im wesentlichen aus Pli~ttchenmassen aufgcbauten 
Thromben in unseren F/~llen, an die sich erst spi~ter seknnd/~re Ge- 
rinnungsthromboscn in den stromauf gelegenen Gcf~l~abschnitten an- 
geschlosscn haben. Dal~ die langsam entstandene und der Wand Iest 
aufsitzende Abscheidungsthrombose die typische Thromboseform der 
polycyths bedingten Thrombophilie darstellt, wird auch aus einer 
diesbezfiglichen Wer~ung der obcn zusammengestellten F/ille ersichtlich. 
In  kcincm einzigen Fall ist die fiir die schnell entstandene Gerinnungs- 
thrombosc typische Komplikation der lulminanten Embolie verzeichnet. 
(Nut Gross hat  bei einem Polycyth~miekranken nach eincm gering- 
ffigigen chirurgischen Eingriff paradoxe Embolie beobachtet.) 

Ubersicht fiber die Lokalisation der Thrombosen bei Polyeyth:,imie. 
1. Bei 26 obduzierten F~llen w~ren yon Thrombosen bzw. Embolien betroffen: 

Vena s und ihr Quellgebiet 6real, Vena cava inf. und Venae rena]es 
7ma], Vena jugularis lmal, Lungenarterien 3real, Lungeninf~rkte 5m~l, Hirn- 
venen und Sinus 4real, Venae mesentericae 8mal, Vena lienalis 4real, Vena portae 
und Venae hepaticae 10m~l, Arteria femor~lis und Arteria iliaca 3m~l, linke tterz- 
kammer und Kranzarterien lmal, Aorta 3real, Arteria mesenterica sup. 3real, 
Arteria lienulis 4real, ~ilzinf~rkte 10real, C~rotis und ttirnarterien 4real. Ferner 
fanden sich ]~]rweichungsherde: im Gehirn 7real, Blutungen aus den Schleimhi~uten 
5ma], Sehst6rungen und apoplektische Insulte 5real. Dazu kommen noch die yon 
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Lubarsch erwi~hnten F/~lle, so dab sich die 3~ilzvenenthrombosen auf 7 und die 
Pfortaderthrombosen auf 12 erhOhen. 

2. Bei 22 nur klinisch beobachteten F~llen waren yon Thrombosen bzw. Em- 
bolien betroffen: Tiefe Beinvenen l lmal (davon 7 rezidivierend), oberfli~chliche 
Beinvenen 12real (8 rezidivierend), Venae iliacae 2real, Vena cava inf. lmal, tiefe 
Armvenen llmaI (3 rezidivierend), oberfl~chliche Armvenen 5mal (3 rezidivierend), 
tIautvenen am Rumpf 2real, Pfortader- und Milzgef~l~e 2mal, Milzinfarkte 3real, 
Lungeninfarkte lmal, Venae jugulares 3real, Beinarterien 2real. Ferner wurden 
beobachte~ apoplektische Insulte 3real, Sehst6rungen lmal, Blutungen aus den 
Sch]eimh~uten lmal, ar~erielle Durchblutungsst6rungen an den Extremit/~$en 4real. 

Vorstehende Zusammenstellung der Lokalisation der thromboti- 
schen bzw. embolischen Gef~Bverschliisse bei Polycyth~mie zeigt in 
Analogie zu unseren Fgllen eine au_fffiJlige Bevorzugung der groBen 
Venen und Arterien des Oberbauches und der Hirngef~Be bei den F~tllen, 
die zur Sektion gekommen sind. Dagegen sind bei den nur kliniseh 
beobaehteten Kranken neben einigen sieheren und anderen zweifelhaften 
Angaben fiber Thrombosen im Oberbauch die Thrombosen in Arm- and 
Beinvenen stark in der l~berzahl. Ffir die Venen des Pfortadergebietes 
1/~13t sieh die besonders groge Neigung zur Thrombenbfldung auf die 
bereits oben erw~hnte Tatsaehe beziehen, da$ in diesem schon pbysio- 
logiseherweise langsam durchstr6mten Gef/~fiabsehnitten bei Poly- 
cyth/imie die BlutstrSmung besonders triage wird, da hier, abgesehen 
yon den Folgen der Viseosits die im Dienst der Speicherung 
der vermehrten Blutmenge eingetretene QuerschnittsvergrSl3erung be- 
senders stark werden kann. Ob darfiber hinaus in diesen Gebieten noeh 
lokal begrenzte und besonders hochgradige Zellanh~ufungen eintreten 
kSnnen, die dann die bereits vorhandenen und zur Thrombenbfldung 

disponierenden Faktoren noch weiter verst~rken, was ja auf Grund 
der bei Polycyths gefundenen region~ren Differenzen der R-Zahl 
denkbar wgre, ist nicht bekannt. Ffir die Thrombosen der Arteria mes- 
enterica und Arteria ]ienalis sowie der Hirngefgl3e ist eine einheitliche 
Erkl/~rung kaum zu geben. Dal~ es sich, abgesehen yon den Fgllen 
Marcus, Monroe-Teacher und Schmidt, in denen arterielle Embolie 
sicher erseheint, immer nur um embolische Thrombosen gehandelt hat,  
ist nicht wahrscheinlieh, da im Iterzen keinerlei Thromben gefunden 
wurden. Am ehesten lassen sieh noch die Thrombosen der tIirngefgl3e 
so erkl~ren, dab es an ihnen, wie sie auch anderen Uberbeanspruchungen 
am ehesten unterliegen, bei Mangel an ausgleiehenden Regulations- 
m6gliehkeiten im zugehSrigen Capillargebiet dureh die stark vermehrte 
und viseSsere Blutmenge am ehesten zu Sch~digungen kommen muB. 
Da~ dies klinisch h~ufig in Gestalt yon vorfibergehenden apoplekti- 
sehen Insul~en, zentralen Sehst6rungen, psyehisehen Ver/~nderungen und 
subjektiven Besehwerden in Erseheinung tritt ,  geht aus dem Sehrffttum 
hervor (zusammenfassende Darstellungen fiber die neurologischen Kom- 
plikationen der Polycy~h/~mie bei Naville-Briitsch, Mendel). Ffir die 
FNle yon Polycythgmie mit tIochdruek, in denen wohl fast  immer 
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Arteriolosklerose bzw. Arteriosklerose bestand, ist das aueh yon GaisbSv]c 
erw~hnt worden, der unter den zuerst yon ibm verSffentlichten 18 Fi~llen 
des naeh ihm benannten Typus der Polyeythi~mie in 6 F~llen apoplek- 
tisehe Insulte anamnestisch feststellte bzw. selbst beobachtete. Auch 
an den Arterien der Extremiti~ten, besonders der Unterschenkel, sind die 
objektiven DurchblutungsstSrungen bei der Polycythi~mie nicht selten 
(s. Tabelle). Dies ist yon Brown.Giffin in einer besonderen Arbeit 
untersucht worden, die unter 100 F/~llen yon Polycythi~mie, ohne Be- 
rfieksiehtigung derjenigen Patienten, die irgendwelche Venentrombosen 
zeigten, in 27 Fi~llen Erkrankungen bzw. nur auf die Beinarterien bezogene 
wesentliche Besehwerden feststellten. Die Differenz in der H~ufigkeit 
der Thrombenlokalisation in verschiedenen Gefii•gebieten zwisehen den 
path01ogisch-anatomiseh und nur ldinisch beobaehteten Fi~llen yon 
Polycyths erk]~rt sich aus der Lokalisation selbst und ffir die rein 
kliniseh beobaehteten Fi~lle aus der Schwierigkeit der klinisehen Diagnose 
der intraabdominellen und cerebralen Gef~l~verschlfisse. 

In der Literatur der , ,Spontanthrombosen" haben bisher nur Bauer, 
Brandberg, L6hr, Lommel, Marcus und Mi~ller in ihren F~llen auf die 
Thrombocytose bzw. Polyeythi~mie als mSglieherweise wiehtiges patho- 
genetisches Moment fiir die Thrombenentstehung aufmerksam gemacht, 
ohne jedoeh n~her auf die Zusammenhi~nge einzugehen. In den Mono- 
graphien und Handbuchdarstellungen der Polyeythaemia vera ist nur 
yon Kaufmann und Naegeli daraaf hingewiesen worden, daI] Zirku- 
lationsst5rungen in den Hirngef~i~en bei Polyeyth~mie eine h~ufige 
Todesursache seien und Hirschfeld, Ster~berg und Zadek erw~ihnen, dal~ 
Thrombosen vorkommen. Dagegen geben Brown-~iffin naeh Bearbeitung 
yon 100 in den letzten 18 Jahren an der Mayo-Klinik behandelten Fitllen 
an, da~ die meisten Fi~lle yon Polyeythi~mie Thrombosen haben, wenn 
sie das erstemal zum Arz~ kommen. 

Die auf Grund unserer Befunde des Literaturstudiums und der 
Betrachtung der bei Polycyth~mie vorliegenden Ver~tnderungen yon 
Blut und Blutstr5mung gewonnene theoretisehe Anschauung fiber die 
Ursachen der Thrombophilie erscheint auch durch die Lokalisation der 
Thrombosen in diesen F~llen weitgehend gesichert. Die vielfach hoch- 
gradlge Vermehrung der Blutplgttchen, ihre Anh~iufu~g in dem besonders 
trggen Ra~dstrom ung vor allem die durch die Viseositgtsvermshrung und 
VergrSrierung der Blutmenge bedingte und in elnigen Geffirigebieten besongers 
hochgradige Verla~jsamu~g des Blutstroms di~ponieren in hSchs~em Marie 
zur Thrombenbildung und erkl~ren gleichzeitig die besonde~'e Thrombose- 
bereitschaft bestimmter Kreislaufgebiete. Ausgel5st wird dann der Vorgang 
der Abscheidung durch lokale Ver~nderungen der Gef~l~wand bzw. 
dutch irgendwelche allgemeinen StSrungen, wie z. B. Infekte oder Kreis- 
]aufdekompensation, die auf dem Umweg fiber eine reaktive Vermehrnng 
von Globulin, Fibrinogen oder bereits durch eine geringe Azidose zur 
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Verminderung der elektronegativen Ladung  yon Blutzellen und Gef~B- 
wand fiihren. Die Ladungsverminderung ermSglicht dann  den Pls  
und Ery th rocy ten  eine Zusammenbal lung und gleichzeitig ihre Befesti- 
gung an der Gefs 

Erythroeytose and Thrombosebereitsehaft. 
Symptomatische Polycythamien sind bis jetzt beschrieben bei lgilztuberkulose 

und n~eh Splenektomie (Liter~tur bei Hirsch/eld-Mi~hsam, bei Tumoren in Gegend 
der ~Silz und ihrer GefaBe (Gruhn, Naegelij, bei Lebereirrhose (Ti~rk), naeh Leucht- 
g~svergiftung (Ziegler), bei N~rkolepsie (Salus) und bei endokrinen St6rungen 
(Bingel) und speziell noeh bei basophilen Adenomen des Hypophysenvorder]appens 
(Literatur bei Hubble). Darunter sind eine ganze Reihe yon Fallen, die das Bi]d 
der Polycy~haemia vera dauernd oder vorfibergehend gezeigt haben, so dag es 
naheliegt, die Polycythamie iiberhaupt nur Ms eine StSrung der Erythropoese mit 
Uberproduktion aufzufassen, ohne dab dumit die ~Sglichkeit yon primar myelo- 
genen Polycy~h~mien ~ngezweifelt werden soll. Uber pathologisch-~natomische 
Befunde in derartigen Fallen ist aber bisher so wenig bekannt, dal3 sich fiber eine 
mSgliehe Thrombophilie bei derartigen Fallen nichts sagen lagt. 

Nach unserer Ansicht  mfigten ferner auch anderweitig bedingte 
Ery throeytosen  eine gewisse, wenn auch nicht  so hochgradige Thrombose- 
bereitschaft wio die Polycyth~mie zeigen. Bei sekund~rer Erythro-  
cytose w~re dann  bloB die Viscosit/~tserh6hung ffir die Stromverlang- 
samung yon  Bcdeutung,  wi~hrend der EinfluB yon  Pli~ttchenvermehrung 
und vcrmehr tcr  Gesamtblutmenge hier wegfallcn. Dal~ sekunds 
Ery throcytose  infolge Aust rocknung die Thrombenents tehung fSrdern 
kann, scheinen uns 2 F/~lle zu best/itigen, die wegen des ungew6hnlichen 
Befundes kurz mitgeteil t  werden sollen. 

Bei 2 Kindern yon 17 bzw. 10 l~Ionaten fanden sich bei der Sektion ausgedehnte, 
im wesentliehen aus Pl~ttchenmassen bestehende PfrSpfe in Lungenarterien~sten 
erster und zweiter Ordnung, deren Herkunft im ersten Falle ungeklart blieb, im 
zweiten Fall ~ber wohl sicher ~uf eine bei der Sektion gefundene gr6/3ere Abschei- 
dungsthrombose im Sinus sagittalis zurfiekgeffihrt werden muflte. Beide Kinder 
waren einige Zeit naeh plastischen Oper~tionen zwecks Deckung eincr Ektopia 
vesicae an ErnahrungsstSrungen mit sehweren Durchfallen erkrankt. Im ersten 
FMle war die ErnahrungsstSrung woh] im Verein mit der Lungenembolie die un- 
mittelbare Todesursache, w~hrend im zweiten Falle vor Eintritt der Lungen- 
embolie noch eine sehwere aszendierende :Pyelonephritis zu der Ernahrungsst6rung 
hinzugetreten war. Obwoh] beide Kinder augerlieh hoehgradig ~n~miseh waren, 
zeigte das Blutbild Rotezahlen yon 5--5,2 Millionen als Folge der W~sserverluste. 
Aus dem gleichen Grunde erkli~rte sich die bei beiden Kindern gefundene Hyper- 
protein/tmie yon 8,5--10 % des Blutplasmas (Refraktionswerte normal bei Kindern 
5,9--6,9%) (Naegeli). 

Ob derartige allgemein~ sekunds Erythrocytosen,  wie sie z. B. bei 
Tuberkulose mit  und ohne pleuritische Schwarten und bei Pylorusstenose 
bei h~ufigem grol3em Erbrechen trotz groger Blutungen aus der Magen- 
schleimhaut auftreten, h~ufiger n~ch Art  der Polycyth~mie zur Thromben- 
bfldung disponieren, m6chste ich, dahingestel]t sein lassen. Man wird 
diese Fs nu t  klinisch durch Z~hlung der Ery th rocy ten  und Fest- 
ste]lung des tI/~matokritwertes erkennen kSnnen. Auf dem Sektions- 
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tiseh sind sic aus begreiflichen Grfinden nicht nachweisbar, da wir bier 
nur eine sehr grebe Sch~tzung der vorhandenen Blutmenge anstellen 
kSnnen und, abgesehen yon schwersten An~mien, die qualitative Zu- 
sammensetzung des Bbites in keiner Wcise beurteflen kSnnen. Das 
gleiehe grit ffir die lokal begrenzten Erythrocytosen, wie sic yon Rec]czeh 
bei einem die Vena cava sup. komprimierenden Broncbialcarcinom 
in der oberen KSrperh~fte und yon Toe~isse~ bei Hemiplegien auf der 
gel~hmten Seite beobachtet wurden. Ob derartige lokale Erythroeytosen 
bei Bettl~gerigen z. B. im Gebiet der Vena femora]is und der Becken- 
venen vorkommen und neben den anderen Anli~ssen noch einen zus~tz- 
lichen Einflu~ auf die Thrombenentstehung gewinnen kSnnen, ist mir 
nicht bekannt, w~re aber immerbin vorstellbar. 

SchluSs~itze. 
1. Als Thrombopbilie bezeichnen wir die pathologische Disposition 

bestimmter Personen zu wiederkehrenden, geh~ufteren und ungew6hnlich 
lokalisierten Thrombenbildungen. 

2. Es werden 4 F~lle yon Thrombopbilie beschrieben. Auf Grund 
der zahlenm~l~ig erfaBten Vermehrung der Megakaryoey~en im Knochen- 
mark yon 2 Fs wird zusammen mit dem fibrigen klinischen und 
anatomiseben Befund ffir Mle 4 Fs der Nachweis erbracht, dab es sich 
am Polycyth~mien gehandelt hat. 

3. Es wird eine Obersicht fiber die im Schrifttum der Polycyth~mie 
niedergelegte Hs yon wiederkehrenden, ausgedehnten und un- 
gew6hnlieh lokalisierten Thrombosen gegeben. Meistens trat  der Tod wie 
in den yon uns beobaehteten F~]len dutch Thrombose im Pfortader- 
gebiet oder durch thrombotisch bedingte St6rung in der Blutversorgung 
des Gehirns ein. 

4. Bei den im Schri/ttum als , Spontanthrombosen" ,,sog. trauma- 
tische Thrombose" und ,,Thrombophlebitis migrans" beschriebenen 
F~llen (etwa 60) ist nut in 14 Fgllen ein Blutbild mitgeteilt. 10 yon 
diesen 14 Fgllen weisen betr~cht]iehe Polycyth~mien anti 

5. Die Neigung der Polyeythi~mie zur Thrombenbfldung erkl~rt 
sieh aus : 

a) der meist bei Polycyths vorhandenen Thrombocytose, die 
mit der starken Vermehrung der Knoehenmarksriesenzellen gut fiber- 
einstimmt. 

b) Der hochgradigen Verlangsamung der "Str6mungsgeschwindigkeit 
des Blutes. 

6. Die Verlangsamung der Str6mungsgeschwindigkeit bei Poly- 
cythi~mie ist bedingt 

a) dutch die mit steigender Zellzahl zunehraende Viscosits 
b) durch die mit zunehmender Blutmenge eintretende Erweiterung 

des Gesamtquerschnittes der Strombahn, wobei die Gesamtblutmenge 
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ke ine r l e i  k o n s t a n t e  zah l enms  A b h ~ n g i g k e i t  y o n  d e r  d u r c h  Z ~ h l u n g  

f e s t g e s t e l l t e n  E r y t h r o c y t e n z ~ h l  zeigt .  

7. Die  L o k a l i s a t i o n  de r  T h r o m b o s e n  e rk l~ r t  s ich  aus  d e n  k l in i sch  

f e s t g e s t e l l t e n  u n d  t h e o r e t i s e h  zu  e r w a r t e n d e n  V e r ~ n d e r u n g e n  de r  St rS-  

mungsverh~Lltnisse .  D o c h  k S n n e n  a u c h  a n d e r e  g le ichwie  b e d i n g t e  StS- 

r u n g e n  in  de r  B e z i e h u n g  Gef~i~wand-Blu t  d e n  l e t z t e n  a u s l 6 s e n d e n  

Anlal3 zu r  T h r o m b e n b i l d u n g  a b g e b e n .  

8. Polycyth4mie stellt eine iiberragende Tathologische Dispositio~ zur 
Thrombenbildu~g - -  namentlich fiir di ,  langsam e~vtstehende Abscheidungs- 
thrombose - -  dar. 
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