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Uber die Ursache und Entstehung der Sklercdermie bestehen grole
Meinuugsverschiedenheiten. Die Anhdnger der ,nervosen Theorie™
fassen sie als eine Trophoneurose bzw. Angivneurose auf, bedingt durch
Stérungen im zentralen oder peripheren oder svmmpathischen Nerven-
system. Die Theorie von der innersekretorischen Atiologie der Sklero-
dermie bringt Stérungen in den endokrinen Organen, namentlich der
Schilddriise, in ursichlichen Zusammenhbang mit dem Leiden. Endlich
weisen die Vertreter der Getalltheorie mit Nachdruck auf die bei Sklero-
dermie gefundenen oft sehr schweren Gefifiverinderungen hin und er-
blicken in diesen die Ursache des Leidens. Wihrend fir die ersteren zwel
Annahmen noch keine beweiskriftige morphologische Unterlage gegeben
ist, steht die Gefalitheorie in pathologisch-anatomischer Hinsicht inso-
fern auf festem Boden, als in den bisher histologisch ausfiihrlich unter-
suchten Fillen stets gewisse Gefillverinderungen zur Feststellung ge-
langten, die mit dem sklerotischen Prozesse der Haut in kausale Bezie-
hung zu bringen waren.

Was nun das morphologische Bild der Gefiflerkrankung anbelangt.
die in Fillen der Sklerodermie angetroffen wird, so licgen sehr abweichende
Angaben vor, so dal} es sehr schwierig ist, sich liber thr Wesen eine kon-
krete Vorstellung zu bilden. Von den zahlreichen in der Literatur nieder-
gelegten Befunden von Gefiafflasionen wollen wir im folgenden die wich-
tigsten anfithren.

Dinkler (1891), der je cinen ¥all von diffuser und eircumseirpter Sklerodermie
untersucht und bei beiden I'illen wesensgleiche GefiBschidigungen in Haut und
Muskel gefunden hat, gibt folgendes an: Die Capillaren sind offenbar vielfach ver-
ddet; an den noch existierenden Fndothel- und Perithelwucherungen. Hyperamie
der Venen.  An den Arterien Verdickung und Wucherung der Adventitia oder Ver-
schmilerung, so dal die Media direkt an das Bindegewebe der Nachbarschaft
yrenzt. Die Media von unregelméBiger Dicke, gegen die Intima haufig von einer
lingsgerichteten Muskelzellenschicht abygegrenzt und an einzelnen Stellen durch
Bindegewebe unterbrochen. Die clastischen Fasern der Media fehlen. Die Lamina
elastica interna vielfach ganz geschwunden (am meisten entsprechend den starksten
Intimaverandernngen) und, wo sie sich noch scktorenformig erhalten, rein weif und
glanzlos oder braunlich wie ,,Hyalin™, nimmt den Farbstoff diffus auf, so daB es
wahrscheinlich ist, ,.daB die Verdickung und der Schwund des normalen Glanzes
auf einer Art Nekrose mit nachfolgender Queltung durch Tmbibition mit Lymphe®
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beruht. Die Intima vielfach miBig gewuchert, fast bis zur Obliteration, die neu-
gebildeten Bindegewebszellen stehen radienformig mit ihrem Lingsdurchmesser
zumm Mittelpunkt des GefiBes gestellt. Die Wucherung nimmt ihren Ausgang von
dem Bindegewebe der Media, welches vielfach polypenartig vordringt. Das Endothel
der Intima ist gewuchert und vielfach in mehreren Lagen abgelagert. Da und dort
ist es zu Thrombose und sekundirer Yerddung gekommen. Anatomisch handele
es sich um eine Peri-, Mes- und Endarteriitis fibrosa.

Wolters (1892), der 2 Fille von diffuser und einen Fall von civcumscirpter Sklero-
dermie untersucht hat, hat an den Arterien des Cortums und des Unterhautzell-
gewebes Verinderungen erhoben. die mit denen von Dinkler im grofien und ganzen
sich decken. Es handelt sich um einen ProzeB, der in der Regel in der Adventitia
zu beginnen scheint, indem eine Wucheruny ihrer Elemente und stellenweisc
Wucherung rundlicher Zellen stattfindet, welche zu einer Gewebszunahme um fast
das Doppelte der normalen Breite fithrt. Duann folgt das Eindringen fremder und
das Hineinwachsen frischgebildeter, bindegewebeartiger Elemente in die Media,
wodurch die Media stark geschidigt wird und ihr Volumen sich oft um das Doppelte
vermehrt. Die Tunica elastica verhilt sich bis zu einem gewissen Grad widerstands-
fihig. Zuerst sieht man nur Einbuchtungen derselben, dann aber wird sie durch-
brochen und 1a8¢ zerrissen die wuchernden Gewebe die Intima vordrangen und in
diese hineinwachsen. An andeven Stellen, wo der ProzeB offenbar linger bestand,
ist sie vollig zerstért. Nur noch Rudimente lassen sich nachweisen zwischen den
vewucherten Massen, die unaufhaltsam in die auch stark proliferierte Intima hinein-
wachsen, diese selbst vorbuchten nud so das Lumen verengern. Die Intima ist in
der Regel mindestens ebenso stark beteiligt als die Media. Bald hiockerig sich er-
hebend, bald in Zotten in das Lumen hercinragend, behindert das gewucherte En-
dothel die Zirkulation. Nach und nach ergeben sich daraus Bilder, die, charak-
teristisch fiir die End- und Mesarteriitis obliterans, alle Stadien der Gefiilllver-
engerung zeigen bis zum véllicen VerschluBl oder his zur Verkleineruny des Lumens
zu einem Schlitze. Derartig veriandert sind aber nicht allein die Arterien. Volters
sah Vene und Arterie nebeneinander liegend in gleicher Weise erkrankt, wihrend
an anderen Stellen beide véllig frei waren. Im Lumen der Grefifle sieht man hiufig
Flocken und Gerinnsel, wahrend die Venen, meist etwas dilatiert, von Blut strotzen.
Durch Thrombosierung der Arterie oder kompletten VerschluB kann endlich das
zugehoérige (rebiet der Capillaren verdden.

Hektoen (18397) hat bei einem Fall von Sklerodermie ziemlich schwere Gefaf3-
veranderungen in Haut und Schilddriise vorgefunden., Wihrend die Cutis sehre
wenige, eigentlich keine Gefiile enthielt, zeigten die Arterien in dem subcutanen
(rewebe mehr oder weniger obliterierende Verdickuny der Intima. An der Schild-
dritse, die schwere Sklerose des Stromas und Atrophie des Parenchyms aufwies,
wurde an Arterien deutliche Verdickung der Intima festyestellt, welche an einigen
Stellen bis zu fast vollstindiger VerschlicBung des Lumens geht: in den tieferen
Schichten und in der Media kénnen verkalkte Stellen vorkommen. Hektoen erachtet
diese QefaBveranderung als Teilerscheinung der diffusen Arteriosklerose.

Notthefft (1893) hat bei einem Fall von diffuser Sklerodermic CGefilveriin-
derungen in der Haut sowie im Muskelgewebe, in geringerem Ausmaf auch in der
Leber vorgefunden. Aufler der proliferativen Entziindung der GefiBwand, wie sie von
Dinkler und Wollers hervorgehoben wurde, hat Notthafft das Augenmerk auf den
infiltrativen Prozefl gelenkt, der bei der GefaBerkrankung seines Falles sehr augen-
fallig war. In der Umgebunyg und der Wand der Arterien fand sich namlich stellen-
weise massenhaft kleinzellive Infiltration, wodurch oft ein Studinm der Verdn-
derungen der Intima und Media ganz unméglich gemacht wurde. Die Gefill-
erkrankung und die indurierenden Prozesse der Haut sowie der anderen Organe sind
nach Notthajft kvordinierte Krscheinungen, die von einer dritten Quelle abgeleitet
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werden sollen. Thuen liegt erst infiltrierende und Sdematisierende, zuletzt aber
immer indurierende Entziindung zugrnnde. Nofthafft nimmt an, dal die Gefa8-
entartungen bei Sklerodermie etwas anderes seien, als diejenigen beim Atherom,
und warnt davor, dall man iiberhaupt nicht wegen einer Ahnlichkeit in beiden
Prozessen dieselben vermengen diirfe.

F. von Krzysztaloeicz (1906) hebt auch als charakteristisch fiir die Cefil-
erkrankung der Sklerodermie die entziindliche Infiltration der Gefiflumgebuny
hervor, die die Gefiile komprimiert und die Verwachsung ihres Lumens herbeifithrt.
Die Natur der GefaBerkrankung laflt er offen. Der Wahrheit am ndchsten stehe
vielleicht die Annahme einer Infektion des Organismus.

E. J. Kraus (1924) beobachtete bei einem Fall von diffuser Sklerodermie eine
schwere nekrotisierende Endarteriitis bzw. Panarteriitis obliterans der kleinen
(tefaBle in Haut, Unterhautzellzewcebe, Kérpermuskulatur, peripheren Nerven,
Mark der Finger- und Zehenknochen und Uvula. Die beschriebene Endarteriitis
bzw. Panarteriitis zeigt ein verschiedenes morphologisches Verhalten, augenschein-
lich in Abhingigkeit vom Alter des Prozesses. Wo der Prozeld jiinger ist. findet sich
eine zellreiche Wncherung, deren cyvtologische Analyse infolge einer ausgedehnten
Karyorhexis kaum durchfithrbar ist; wo der Vorgung alter und offenbar zum Still-
stand gekommen ist, sieht man eine bindegewebige Verdickung der Gefdllwand,
namentlich der Intima, dic bis zum VerschluB8 der Lichtung fithrt. Die Media
erscheint von der entziindlichen Infiltration und Wucherunyg im allgemeinen weniger
oder gat nicht befullen; wo sie erkrankt ist, niramt an der Entziindung auch die
Adventitia in verschiedenem Mafe teil. Die Art der (,ref(xliexkr(mkung hat cine
gewisse Ahnlichkeit mit der Periarteriitis nodosa, wenngleich knotige Verdickungen
und Aneurysmahildung an den erkrankten Gefiflen fehlen und die histologischen
Bilder vor allem fir eine primire Erkrankung der Intima, die sekundir auf die
iibrigen GefiBwandschichten iibergreift, zu sprechen scheinen. Die (apillaren im
Corium zeigen lediglich Atrophie bis zum vélligen Schwund, jedoch keine ent-
zandlichen oder prOllf(‘l‘-Ith(‘ll Yerinderungen. Die Gefifiver inderungen in anderen
Organen entsprechen dem  Frscheinungsbild der gewohnlichen Arteriosklerose.

Ehrmann (1931) beschreibt in Jedassokns Handbuch der Hautkrankheiten
verschiedene Gefillbilder der Sklerodermie, die von den Stadien dieses Leidens
abhiingig sind. Im Anfangsstadium (livide Verfarbung der Haut) bilden die peri-
vascularen Infiltrate, die sich vorwiegend aus Lymphoeyten und spindeligen fixen
Bindegewebszellen zusammengesetzt erweisen, ein anffallendes Merkmal. Mast-
oder seltener Plasmazellen sind, wenn dberhaupt, dann nur in ganz sparlicher An-
zahl vorhanden. Die Tutima zeigt stellenweize auch Verandernngen. so dafl das
Lumen verengert, spaltférmig, ja sogar ganz verschlossen erscheint. Im skleroder-
matischen und atrophischen Stadium iberwiegen die produktiven Erscheinungen
der Gefallwand, withrend die Infiltration in den Hintergrund tritt. Die Muscularis
der Gefifle ist zum Teil durch wucherndes Bindegewebe verdringt und im Tnnern
der Gefifle befindet sich nicht wie in anderen Formen der Endovasculitis ein
lockeres succulentes, sondern grobbalkiges Bindegewebe, welches das Lumen des
Gefalles verengt, mitunter sogar verschliefit; das Endothel ist an manchen Stellen
des Schnittes erhalten, an anderen nicht wahruehmbar.

In Japan liegen auch einige wichtige Berichte iiber die pathologisch-anato-
mischen Verdnderungen der Sklerodermic vor. Die GefaBverinderungen decken sich
in prinzipieller Hinsicht mit denen der obenangefiihrten Autoren. Shimamaurae (1907)
hat bei einem Fall von diffuser Sklerodermic nicht aur in der Haut, sondern auch
im Herzen schwere CefiBerkrankung festzestellt. I akuten Stadium handelt es
sich um entziindliche Infiltration der Adventitin und Intima mit Lumenver-
engerung; die infiltrierenden Zellen bestehen aus jungen Bindegewehszellen,
L\'mphoovten und Leukocyten. Spiter wacht die entziindliche Frsc hemunu dem
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produktiven Proze Platz und eine hochgradige Lumencinengung ergibt sich
hieraus. Tancka (1918), der 3 Fille untersucht hat, hat nicht nur in der Haut,
sondern auch in verschiedenen inneren Organen (Skeletmuskel, Herz, Lungen,
Zunge, Nieren, Nebennieren, Hoden, Leber, Darm- und Magenwand, Pankreas
und periphere Nerven) Intimaverdickung der kleinen Arterien festgestellt. Bei
einem Fall wurde an einer kleinen Arterie der Nebenniere thromhotischer Lumen-
verschlull vorgefunden. In der direkten Umgebung der betrcffenden Arterie war
Ablagerung von Himosiderinpigment und weiter auBen herum Rundzelleninfil-
tration wahrzunehmen. An Arcus volaris und A. digitalis wurde Intimaverdickung
festgestellt. Bei einem Fall mit positiver Wassermannreaktion wurde an der Aorta
Mesaortitis beobachtet, die der Verfasser als luischen Ursprungs erachtet. Die
fibrose Veriinderung und Parenchymatrophie des Hodens war sehr hochgradig,
30 daBl der Verfasser dieser Verinderung eine gewisse itiologische Bedeutung
zumessen zu missen glaubt.

Matsui (1924) hat an 6 Fillen von ditffuser Sklerodermie ausfithriiche Unter-
suchungen iiber die Veranderungen des Gefasystems angestellt. doria chlorotisch
diinn, zeigt keine Intimaverdickung, abgeseben von leichten fettigen Usuren.
A. radialis, ulnaris und femoralis zeigen ziemlich deutliche hypertrophische Ver-
dickung und zuweilen krampfartize Kontraktion der Media. lhre Intima leicht
{fibrés. Die begleitenden Venen o. B. d. digitalis zeigt in allen Fallen hochgradige,
aus kollagenen und elastischen Fasern bestehende lamellire Verdickungen und
Wucherungen der Intima, die der hyperplastischen Intimaverdickung nach Jores
entsprechen. Fettablagerung ist sehr gering. Die durch die Intimaverdickung be-
dingte Lumeneinengung kann sich zuweilen fast zumn totalen Verschluf steigern.
Thre Media ist bei einigen Fillen mehr atrophisch und fibrosiert, dagegen bei anderen
noch ziemlich dick. lhre Adventitia fibrés verdickt. Bei 2 Fillen wurden wand-
stindige weile oder gemischte Thromben gesehen, die teilweise oryanisiert sind und
Hamosiderinkérner abgelagert haben. A. mesenterice: Media etwas verdickt. Intima
normal diinn. Kleine Arterien der Haut lagsen zwel Arten von Veranderungen er-
kennen. Die eine davon ist einehochgradige. aus kollagenen und elastischen Fusern
bestehende Verdickung der Intima mit Atrophie und Fibrose der Media, wie an der
A, digitalis gesehen wurde (Tvpus der Intimaverdickung). Die andere ist durch
deutliche hypertrophische Verdickung der glatten Muskulatur der Media ausge-
zeichnet {Typus der Mediahypertrophie). Zwischen diesen beiden sind alle Uber-
ginge vorhanden. Auflerdem wurde bei einigen Fillen mehr oder weniger ausge-
prigte perivasculire Infiltration oder knotige Anhiufung der Rund- und Plasma-
zellen wahrgenommen. Die keinen Arterten der inneren Orgune wie Lungen (A,
bronchialis), Herz, Leber, Nieren, Pankreas, Zunge, Speiserohre, Magenschleimhaat,
Uterus, Ovarien, Schilddriise lieBen mehr oder weniger ausgesprochene Intima-
verdickung feststellen, wihrend in Milz, Gehirn, Rickenmark, Hypophyse, Epiphyse
und Epithelkérperchen besondere GefiBalteration vermift wurde. Bei cinem Fall
wurden an kleinen Asten der A. bronchialis, die zwischen Uesophagus und Trachea
verlaufen, und an Arterien der Schilddriize gleichzeitig mit der hochgradigen In-
timaverdickung Nekrose und Kalkablagerung in der Media und an den elastischen
Innenlamellen festgestellt, Der Verfusser erachtet die sklerosierenden Prozesse der
Haut und der inneren Organe und die Gefifialteration als zwei selbstandige Xeank-
heitsprozesse, da kein Parallelismus zwischen ihnen zu konstatieren ist. Der Ver-
fasser neigt der innersekretorischen Theorie der Sklerodermie zu.

Wir haben oben die wichtigsten, in der Literatur niedergelegten
Befunde der Gefiliveranderungen der Sklerodermie angefiihrt. Ks wur-
den als charakteristisch fiir diese Gefifilision zwei Vorginge, nimlich
ein infiltrativ-entziindlicher und ein proliferativer Prozefl hervorgehoben.
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Die beiden Prozesse konnen die simtlichen Schichten der Gefafiwand
befallen und fithren schlieflich durch Intimaverdickung zur Verengerung
oder sogar zum Verschlufi des Lumens. Der erstere Prozef wurde als
charakteristisch fiir das akute Stadium der Gefillerkrankung erachtet,
wihrend der letztere als kennzeichnend fiir das spatere Stadium angesehen
wurde. Es erhebt sich nun die Frage nach dem Wesen der GefdBerkran-
kung. Es fragt sich, ob sie eine selbstindige, nur fur die Sklerodermie
pathognomonische Frkrankung darstellt oder ob sie bei einer der bekannten
GefiBlasionen untergebracht werden kann. Wenn wir uns entschlossen
haben, die iiberaus grofie Zahl der Verdffentlichungen iiber Sklerodermie
um eine zu vermehren, so geschah dies darum, weil der hier zu be-
sprechende Fall auf Grund der morphologischen Untersuchung es ge-
stattet., zu der Natur der Gefaflerkrankung in kritischer Weise Stellung
zu nehmen und das Wesen der Erkrankung ein wenig zu beleuchten.
Die klinischen Angaben fiber diesen Fall wurden zur Hauptsache der
Arbeit von 7. Takahast entnommen.

Es handelt sich um die 235ihrige Frau eines Bankiers. Von der Familienanam-
nese ist nur zu verzeichnen, dafl eine dltere Schwester der Patientin an Lungen-
phthise gestorben ist. Mit 5 oder 6 Jahren an Peritonitis gelitten. Mit 19 Jahren
hat sich die Kranke mit einem gesunden Mann verheiratet. Menses noch nicht ein-
getreten. Mit 20 Jahren Infektion mit Trachoma. Die jetzige Erkrankung begann
im Februar 1933 mit livider Verfirbung und édematiser Anschwellung der beiden
Handriicken wie bei Kiltebrand. Dic Haut war stark gespannt und die Bewegung
der Finger ging nicht glatt vonstatten. Sodann zeigten sich die gleichen Fr-
scheinungen an den beiden Fufiriicken. Gegen April spiirte die Kranke beim Sitzen
Schmerzen an den Knicgelenken. Allmihlich traten auch Appetitlosigkeit und Ab-
magerung auf. Im Mui erstreckten sich die Hautverhirtung und die Bewegungs-
storung auf Handgelenke und Vorderarme. An den Schultern und dem Riicken
zeigten sich rote Ausschlige, die in einer Universititsklinik als tuberkulése dia-
gnostiziert wurden. Cegen diese Zeit spiirte die Kranke beim Giehen spannende
Schmerzen an dem linken Oberschenkel. Die Hautversteifung erstreckte sich weiter
auf Fifle und Oberarme. Im Juni wurde die indurierte Haut der beiden Hand-
gelenke glinzend. Die Bewegung des linken Kniegelenks erlitt Einschrankung.
Fieber von 37—38 fand sich ein und dauerte bis Dezember desselben Juhres., Gegen
Juli war die Haut distalwiirts von der Mitte des Vorderarmes vollkommen hretthart
induriert und mit der Unterlage fest verwachsen. Gegen dieselbe Zeit wurde auch
das rechte Knicgelenk beteiligt. Im August erschienen an der Stirnhaut schwiirs-
lich pigmenticrte Flecke, die sich nach und nach auf die ganze Cesichtshaut aus-
breiteten. Sodann wies die Haut des Nackens vermehrte Pigmentation auf. All-
mihlich zeiste auch die Haut der Handgelenke. Oberschenkel und Kniegelenke
die gleiche Erscheinung. Zugleich fiel die Haut des (esichtes, sodann des Nackens
der Induration anheim und die Bewegung des Nackens wurde stark gestort. Im
Oktober wurde die Kranke in einer Universititsklinik mit Pilecarpininjektion
behandelt, aber die Krankheitserscheinungen verschlimmerten sich weiter. Am
5. 5. 34 wurde die Kranke in die T. med. Klinik unserer Universitit aufgenommen.
Status praesens: Bine mittelgroBe, in ihrer Ernahrung stark reduzierte Frau. Die
Atrophie der Muskulatur hesonders auffallend. Die Kopfhaut diirftig behaart,
zeigt bedeutende Seborrhoen sicea, aber weder abnorme Pigmentation, noch Ver-
hirtung. Gesicht maskenartig. starr; die Haut induriert und glinzend; an der
Stirn ist leichtes Odem nachweisbar. Augenspalten eng, Offnung des Mundes und
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Herausstrecken der Zunge stark eingeschrankt. Am Augapfel sind Trachomanarben
zusehen. Die Schleimhaut der Zunge stark atrophiert,nachden Randern zu ganzglatt.
Schleimbaut der Mundhéhle o. B. An den Ohridéppchen sind Geschwiire vorhanden.
Haut des Nackens mittelmaBig induriert, auch einigermaflen ddematds, zeigt eine
bedeutende Pigmentvermehrung. Brusthaut nur schwach pigmentiert, aber stark
gespannt und glinzend. Hals- und Submaxillardriisen als daumenkuppengro8
tastbar. nicht druckempfindlich. Brustdriisen atrophiert, Warzenhéfe intensiv
pigmentiert. Behaarung der Achselhéhlen fehlt. Genitalbehaarung spirlich. Riik-
kenhaut mittelmiflig verhéartet, gespannt und mittelmiBig pigmentiert. Von den
Schultern bis zur Mitte des Riickens ausgebreitet finden sich comedoihnliche Ans-
schlige. Talgdriisensekretion ist an Gesicht, Nacken und der oberen Brust vermehrt.
Die Hautversteifung und abnorme Pigmentation sind an Oberextremititen besonders
ausgesprochen; Pigmentation rechts stirker als links; an der Streckseite ist die
Haut mit der Unterlage fest verwachsen und hat ihre Verschiebbarkeit vollkommen
eingebiiit. Die Intensitit der Hautverinderung der Obevextremititen nimmt zu,
je mehr man distalwirts geht; die Hinde in Klauenstellung fixiert: die Finger-
spitzen filhlen sich kalt an, sind stark atrophiert und zeigen Geschwiire oder deren
Narben; der linke Zeigefinger ist im Zustand der trockenen Crangrin. Die Unter-
extremititen sind dicht behaart, lassen gleiche Hauterscheinungen wie die Ober-
extremititen erkennen, nur in schwicherer Intensitit. Die SchweiBsekretion ist
im allgemeinen stark vermindert, an der indurierten Hautpartie itberhaupt nicht
nachweishar. Die Bewegung aller Gelenke stark eingeschrankt, entsprechend der
Intensitiat der Hautversteifung. Brustbefunde: Herzddmpfunyg etwas nach links
erweitert. Herzaktion etwas gesteigert. I11. Pulmonalton verstirkt. Kein abnormes
Gerdusch. Lunge: Der Perkussionsschall der linken Spitze verkiirzt, Atemgeriusch
verlingert und verschirft. Links hinten lateral geddmpft. An beiden lateralen
Seiten sowie links hinten sind Rasselgeriusche horbar. Buuch: Leicht aufgetrieben:
mehrere bis Daumenkuppengrofle vergréBlerte Lymphdriisen sind in der Bauehhéhle
tagthar. Leber und Milz nicht zu hetasten. Im Bereich der Ieacscalgegend ist ein
strangartiges Grebilde mit gurrendem Gerfusch zu betasten. Die klindcche Unter-
suchung nach der Aufnahme ergab folgendes: Wassermann —, Tuberkulin -, Blut-
druck 100--60. Harn eiweifl- und zuckerfrei. Blut: R.13.Z. 3870000, Hb. 79,
W.B.Z. 3175. Blutsenkungsgeschwindigkeit 132. Nierenfunktionspriiffung o. B.
Der Atropin-, Adrenalin- und Pilocarpinversuch hat keine bedeutende Abweichunyz
gegenitber der Norm ergeben. [Verlauf wich der Aufrahme: Fieber von 37—38¢
dauernd vorhanden. Die interlobire Pleuritis trat ein. Der gangransse Zerfall der
Finger- und Zcheunspitzen schreitet fort. Dekubitalgeschwiire entwickeln sich in
der Gesaligegend. Die Pigmentation der Haut zugenommen. An den FuBsohlen
mehrere Geschwiire. Die Kranke ging unter schwerstem Siechtum am 11.1.35
ein. Die Xlinische Diagnose lautet Sclerodermia diffusa.

Sektion 13 Stunden post mortem (Sekant Dr. Yé).

Pathologisch-anatomische Diagnose: Diffuse Sklerodermie des ganzen Integu-
mentum commune und diffuse Vermehrung der Pigmentation der Haut, besonders
am Nacken und an den Armen. Allzemeine hochgradige Atrophie. namentlich der
Muskulatur und des Fettpolsters (Korpergewicht nur 16 kg). Gangranoser Zerfall
der Finger- und Zehenspitzen. Defekt der Endphalanx des linken Zeigefingers.
Dekubitalgeschwiire an Ohrlappchen, Gesifigegend. Darmbeinkanten, Fuflsohlen
und lateralen Seiten der Kleinzehen. Allgemeine Osteoporose, besonders der
Rippen und der Fingerknochen. Lymphadenitis tubherculosa generalisata mit hoch-
gradiger Verkalkung (bronchiale, tracheale, mesentcriale, ileoctenle, perigastrische,”
peripankreatische, periportale und retroperitoneale Lymphdrisen sind alle befallen
und zeigen verschiedene Entwicklungsstadien der tuberkulésen Veranderungen,
die von der Verkisung bis zur Verkalkung fithren. Die retroperitonealen Driisen sind
in steinbarte Pakete wmngewandelt und mit der Aorta fest verlétet). Spirliche
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acinos-nodose Streuherde im Mittellappen der rechten Lunge und im Unterlappen der
linken Lunge. Pleuritis fibrosa adhaesiva duplex. Peritonitis chronica adhaesiva.
Himosiderose der Milz mit vereinzelten Tuherkeln und Perisplenitis fibrosa (Ce-
wicht 90 g). Braune Atrophie der Leber mit spirlicher Tuberkelaussaat (Cewicht
650 g). Braune Atrophie des Herzens mit intaktem Klappenapparat (160 g). Seh-
nenflecke an der Vorderwand des rechten Herzens. Mehrere narbige Einziehungen
der beiden Nieren. Sandartige Konkremente in Nierenbecken. Magen- und Darm-
katarrh. Ekchymosen der Magenschleimhaut. Hypoplastischer Uterus. Rétlich
verfarbte Knotchen in beiden Ovarien. Sparliche gelblich verfirbte, wie seichte
Geschwitre aussehende eingezogene Flecke an der Brust- und Bauchaorta (ein solcher
der Brustaorta ist verkalkt).

Histologische Untersuchung des Falles.
Huut.

Hautstiick vom Oberarm. Epidermis bedeutend verdiinnt: Rete Malpighi besteht.
aus einer niedrigen Basalzellenschicht und einer oder zwei dariiberliegenden un-
charakteristischen Zellagen; die Granulosazellenschicht ist nur in Andeutung vor.
handen; diec Hornschicht stark zerfasert. Pigmentgehalt der Basalzellensehicht

e -.
*'-—- . .’-'-n:"

Abb, 1. Ilant der Beugeseite des Fingers, Eine Arterie in der Subceutis mit Bodarteriitis

productiva.  Das in der Inthma gewwcherte Lindegewebe sowie die Medin mehrfach

vaskularisiert. Direkt um dic verengerte Lichtung bermn sicht man Ablagernng von
Iamosiderinkiornern (schwarz), Zeif-Apochr. 16 mig 1Tom, [, Anszug 16 cou

stark vermehrt. Corium gleichfalls verdiinnt, bestehend aus kernarmen kollagenen
Fasern. Zuhlreiche, stark mit Pigment beladene Chromatophoren befinden sich in
der Pars papillaris. Die clastischen Fasern vermehrt, bilden ein dichtes Netz, Die
Schweilldriisen atrophiert. Die Capillaren des Coriums sind im allgemeinen au Zahl
vermindert, lassen Verdickung des Grundhiutchens erkennen, das dem Endothel-
rohr auBen aufliegt, oder auch vermehrte spindlige Zellelemente in ihrer Wandung,
wodurch der Eindruck einer Starrheit erweckt wird. Manchmal weisen sic spirliches
Rundzelleninfiltrat auf. Das subeutane Fettgewebe stark atrophiert. An den Ar-
terien des Coriums keine Veranderungen nachzuweisen. Eine groBere Arterie, die
in Subcutis verlauft, sowie die aus ihr direkt ausgehenden kleineren Arterien lassen
bindegewebige Intunaverdickung erkennen, die dem Bild der gewshnlichen Arterio-
sklerose dhnlich sicht. Muskelgewebe, das dem Hautatiick anhaftet, weist schwere
Atrophie der Muskelfasern auf; cine kleine Arterie im Zwischengewebe weist fibrose
Intimzwerdivkung. Horutstiick ans dem 1, Zeigefinger: Streckseile: Epidermis verdiinnt,
die Pigmentierung der Basalzellenschicht nicht so stark wie am Arm. Corium
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verditnnt, zart und faserig. Pigmentzellen der Papillarschicht stark vermehrt.
Corium ist von leeren starren Capillaren durchzogen. Pericapillir oder zerstreut
finden sich spérliche plasmacellulidre Infiltrate. Im Bereich der atrophierenden
SchweiBdriisen zeigen sich ab und zu dichte Rundzellenansammiungen. Das Corium
geht unmerklich in die darunterliegende Sehne liber. Ander Grenze zwischen Corium
und Sehne finden sich zerstreut stark atrophierte Fettzellentraubchen, die die
Subeutis andeuten. Hier trifft man kleine Arterien, die durch Wucherung von stark
vaskularisiertem Bindegewebein Intima mehr oder weniger ausgesprocheneEinengung
oder VerschluB der Lichtung erlitten haben. Beugeseite: ITm 6dematésen subcutanen
Bindegewebe wurde eine groBere Arterie festgestellt, deren Lumen durch bedeutende
Intimaverdickung bis auf einen Schlitz verengert war (Abb.1). Die verdickte
i .- Intima sowie die Media sind von
e T ¥ k . . .

STy L -y Y zahlreichen  capillaren Lumina

e durchzogen. Die Adventitin ist
verdichtet, zeigt neugebildete
Capillaren. Auffallend ist auch
die: Ablagerung von Hamosiderin-
pigment in der verdickten Intima.
Man trifft weiter mehrere kleinere
Arterien, die durch gleiche In-
timaprozesse Lumeuverschluf er-
fahrven haben. Einige Capillaren
im Fettgewebe zeigen Leuko-
cytenansammiung im Lumen und
Fibrinausschwitzung in die Um-
gebung. Nerven und Lamellen-
korperchen, die hicr reichlich
vorhanden sind, sind kaum ver-
Abb. 2. Haut der Zehe. Elasticatirbung. Bud-  indert. Hautstiick ans dem Fufi-
arteriitis productiva in der Snheutis init Reduktion riicken l‘lpidcrmis nicht besonders

der Lichtung bis auf cine Capillavweite, Apochr. . A R
3 mm, Hom. I, Auszug 16 cm. verdiinnt. Corium leicht aufge-

quollen. Der Pigmentgehalt der
Basalzellenschicht und der Papillarschicht scheint etwas vermehrt zu sein.
Die Capillaren des Coriums und der Subeutis sind bedeutend erweitert und
enthalten Blut. Einige stark dilarierte vendse Capillaven der Subcutis zeigen
Abhebung der Endothelien mit Abscheidung von fibrindser Masse, also
Erscheinungen, die den von Henschen als ,,endovasculite proliférante thrombo-
poiétique'’ benannten Gefilverinderungen weitgehend entsprechen. Die pra-
capilliren Arteriolen der Subcutis weisen 6fters Ablagerung von fibrinoider Masse in
Intima oder bindegewebige Intimaverdickung auf. woraus Einengung oder VerschiuB
des Lumens sich ergibt. Wine Vene der Subcutis 1a8t Odem und spérliche leuko-
cytare Infiltration ihrer Muscularis erkennen. Hautstiick von der Streckseite der Zehe:
Das der Zehenspitze entsprechende Ende des Schnittes zeigt bis zum Knochen
reichende, mit Leukocyten und deren Zerfallsproduktien durchsetzte Nekrosis der
samtlichen Hautschichten (Gangran). Die Gefifie im Bereich des gangrindsen
Abschnittes sind maximal erweitert und mit Blut tiberfiillt; es hat hier auch vielfach
geblutet. Die dem nekrotischen Abschnitt angrenzende Hautpartie JaBt auch dent-
liche paralytische Hyperdmie der Venen und Caypillaren erkennen. Epidermis der
nicht gangranésen Partie nicht besonders verdiinnt, Cutis sklerosiert. Eine Arterie
der Subeutis 1aBt als auffallende Erscheinung erkennen eine frische Ablagerung von
Fibrinoid in der Intima, wodurch vollstindiger Lumenverschlull eingetreten ist. In
der fibrinoiden Masse zeigen sich einige aufgetriebene Kerne. anscheinend von
eingewanderten Endothelien. Die Media ist mit sparlichen leuko- und lympho-
eytiren Elementen infiltriert. An einer anderen Arterie wurde eine knopfférmige.
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auf einen Sektor des GefaBumfangs beschrankte Fibrinoidablagerung der Intima
festgestellt. Ferner finden sich mehrere Arterien, deren Lumen durch zellige Intima-
hyperplasie oder kanalisierte Fiillmasse stark eingeengt oder verschlossen ist (Abb. 2).
Humwtstiick aws der Fufisohle: Fin tief reichendes Geschwiir mit paralytischer Hyper-
amie und Blutung ist geschnitten. Epidermis nicht verdiinnt. Cutis und Subecutis
adematds aufgelockert. Die Capillaren der Cutis sind gestaut, zeigen ab und zu
dichte perivasculire Zellanhdufung. In der édematisen Subcutis zeigt sich eine
kleine Avterie, deren Lichtung durch Ablagernng von Fibrinoid bis auf einige mit
Endothelien ausgekleidete spaltformige Liicken verschlossen ist (Abb.3). Die
Elastica interna der Arterie leicht gedehnt, aber leidlich erhalten. Ihre Adventitia
o i!., - w

p JI!:W .

o 5 ".Q' 4

-
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Abb. 3. MHaut der FuBsohle. Eine kleine Arterie in der Subeutis mit LumenversehiuB duren

Fibrinoidablagerung und perivasculiirer leuko-Tymphocytirer Tanfilt rntion, In der fibrinoiden

Masse erkennt man Litcken nit Endothelunskleidung (Vaskularisation). Apochr. 8 mm,
Home [, Auszug 16 cin.

leicht aufgelockert, mit sparlichen Leukocyten infiltriert. Man trifft ferner einige
Arterien, deren Lumen mit kanalisierter Fillmasse verlegt ist. In der Fiillmasse
zeigt sich ofters Ablagerung von Himosiderin, A. dorsalis pedis und 4. tibinlis
posterior (an der Fersengegend) weisen polsterférmige. aus kollagenen und elastischen
Fasern hestehende Intimaverdickunyg auf., wodurch das Lumen eine Sternform an-
nimmt. Die begleitenden Venen zeigen starke ddematdse Auflockerung der Wand,

Die {nneren Oryune.

Niere: Die auffallendsten Verdnderungen zeigen sich am Arteriensystem, vor
allem an interlobuliren Arterien; siec bestehen wesentlich in eigenartiger Ablagerung
von Fibrinoid in der Intima und daran sich anschlicBender bindegewebiger Iutima-
hyperplasie (Abb. 4). Das Fibrinoid ist in der Regel in dicker Schicht innerhalb der
meistens wohl erhaltenen Elastica interna abgelagert und verursacht hochgradige
Verengerung der Lichtung. In der fibrinoiden Masse befinden sich 6fters stark
vacuolisierte Schaumzellen (Abb.4). Vergesellschaftet mit Fibrinvidablagerung zeigt
sich Wucherung von spindelizen bindegewebigen Elementen in der Intima, die das
Fibrinoid immer organisierend zum Bilde der Endarteriitis productiva fithrt.
Hierbei kommt es nur selten zur konzentrischen Anordnung der gewucherten Zellen
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in der Intima ; meistens handelt es sich um Bildung von mehrfach kanalisierter binde-
zewebiger Fullmasse mit unregelmiBiger Kernanordnung; in der Fillmasse sind
Reste des Fibrinoids lange erhalten. An einer Stelle wurde innerhalb der fibrinciden
Masse eine spirliche Leukocytenansammlung beobachtet. Perivasculire Tnfiltration
fehlt allenthalben vollkommen. Die in Rede stehenden Prozesse haben nicht samt-
fiche Arterien befallen, sondern neben einer schwer verinderten interlobuliren Ar-
terie liegt eine vollig intakte vor; auch an den erkrankten Arterien beschrinkt sich
die Lision nur auf eine gewisse Strecke des GefaBbaums, so dafl die {ibrigen Ab-
schnitte sich als unverindert erweisen. Die kleinsten Arteriolen. vor allem die
Vasa afferentia, sind von den Veranderungen verschont, abgesehen von wenigen Aus-
nahmen, in denen gleiche Fibrinoidablagerung in der Intima sich zeigt. Solchenfalls
kann sich das Fibrinoid in die Lichtung des intraglomeruldren Abschnittes des Vas
afferens oder auch eine Strecke weit in die anschliellenden Schlingen erstrecken,

Abb. 4. Niere. A, interlobularis mit ausgedehnter Fibrinoidablagerung wund beginoender
Intimawncherung., Stark vacuolisierte Schaumzellen in fibrinoider Masse, Apochr, 16 mm.
Honm. X, Auszug 20 cm.

wodurch ein Glomerulusbild entsteht, das an das von Fakr bel maligner Sklerose
beschriebene Bild erinnert (Abb. 5). Abgesehen von den benannten, nur selten anzu-
treffenden Schlingenprozessen erweisen sich die (fomeruli iiberbaupt als intakt.
Die Kanilchen sind im allgemeinen regressiv vervindert, indem die Epithelien
albumingse Degencration, Abschilferung ins Lumen oder aueh Kernpyknose auf-
weisen. Da. wo die interlobularen Arterien betrichtliche Lumenverengerunyg
erfahren haben, finden sich in den entsprechenden Bezirken der Rinde keilformige
Schrumpfungsherde mit hyaliner Versdung der Glomeruli, Kandlchenatrophie und
Resorptionsinfiltraten. Ferner wurden hie und da verstreut spirliche tuberkel-
ihnliche Granulome gesehen, die anscheinend der terminalen tuberkuldsen Aussaat
entsprechen.  Sudan 111-Firbung der Niere: Die Verfettung der Intima, wie sic
fiir die gewdhnliche Arteriosklerose charakteristisch ist, fehlt. Das Fibrinoid in
der Intimna ist dfters mit feinsten Fetttrdpfchen bestdubt; in Fibrinoid eingeschlossen
finden sich reichlich mit Fetttropfen beladene Zellen, die den Schaumzellen ent-
sprechen. Die Media der Arterien, die die intimale fibrinoide Degeneration aufweisen,
zelgt auch Bestaubung mit Fetttrépfchen. Die Verfettung der Tubuli sehr unauf-
fallig. Leber: Leberzellbalken im allgemeinen atrophiert, mit Ablagerung von
sparlichem braunem Pigment. Die Glissonschen Scheiden sind leicht verdickt nund
aneinander nahergetreten. Vereinzelte Arteriendste, die in Glissonschen Scheiden
verlaufen, zeigen ganz analoge Verianderungen wie die der Niere. Auffallend ist
hier, daB das Fibrinoid sich nicht auf das Bereich der Intima beschrankt, sondern
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oft iiber die Klastica interna hinaus die Media durchtrinkt oder in die GefiBum-
gcbuug ausgeschwitzt ist, so dafl die Gefiflwand im ganzen in ein fibrinoides Band
umgewandelt aussieht. In der Umgebung eines derart verinderten GefaBahschnittes
sieht man mehr oder weniger ausgesprochenes Zellinfiltrat, das aus Leukoeyten,
unter Beimengung von Kosinophilen, Lymphocyten und adventitialen Zellen sich
zusammensetzt. Da aufierdem der fibrinoid entartete GefiBlabschnitt oft aneurys-
matisch erweitert ist, so entsteht ein Gefafbild, das der Erscheinung der Periar-
teriitis nodosa durchaus entspricht (vgl. Abb. 7). Die Endothelien, die die Innen-
fliche der fibrinoid entarteten Intima iliberziehen, sind meistens ins Lumen abge-
schilfert oder manchmal auch in netzartigen Verband gewuchert. In der Lichtung
sieht man flissiges Blut, seltenerweise Fibrinthrombusbildung. AuBer den obhen-
erwahnten akuten GefiBlasionen begegnet man auch einigen Arterien, die das Bild

Abb. 5. Glomerwus mit Fibrinoidablagerung an Vas afferens und in den anschlieenden
Schlingen. Apochr. 8 mum, Lo, I, Auszug 16 cm.

der vorgeschrittenen Endarteriitis productiva darbieten. Stellenweise hat in den
Azini, besonders in der direkten Umgebung der Glissonschen Scheiden, intra-
capillare Fibrinthrombenbildung mit Schwund der Leberzellen stattgefunden,
also Erscheinungen, die der eklamptischen Leberldsion nicht nnihnlich aussehen,

Callenblase: Xine Arterie mit ausgeprigter Endacteriitis productiva. Pankreas:
Leichte Atrophie des Parenchyms. Keine GefaBllasion festzustelien. Milz: Spirliche
altere und frischere Tuberkelaussaat vorhanden. In der Pulpa findet sich miiBig
reichliches Himosiderinpigment. Die Arterien sind, abgesehen von banaler hyaliner
Degerneration, nicht verindert. Herz: Die Muskelfasern des Myokardes atrophiert.
Uberall zerstreut finden sich im Myokard miliargroBe Narben in verschiedenen
Entwicklungsstadien. Ursiichlich stehen sie mit den endarteriitischen Prozessen
der Arteriolen zusammen, die von den Arterien des Interstitiums in dic Muskel-
biindeln einstrahlen. Es handelt sich um intimale Fibrinoidablagerung und pro-
duktive Endarteriitis, wie sie schon oben oft erwithnt wurden. Bedeutsam erscheint
uns ferner der Befund, daf3 in perivasculirem Bindegewebe des Interstitiums ofters
Ansamrlungen von spirlichen basophilen Riesenzellen sich zeigen, die sehr an
Aschoffsche Knétchen erinnern (Abb. 6). Man trifft auch manchmal knétchen-
férmige Ansammlungen von myoeytiren Zellen, die den in Phthisikerherzen

Virchows Archiv, Bd. 302. +
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vorkommenden interstitiellen Granulomen entsprechen, Zwischenbeiden Zellgebilden
sind Uberginge vorhanden. Im Perikard sind stellenweise dichte Rundzellen-
infiltrate zu beobachten. Lungen: Sparliche tuberkulose Streuherde vorhanden.
Aste der A. bronchialis, die im peribronchialen Bindegewebe verlaufen, zeigen dfters
mehr oder weniger ausgesprochene bindegewebige Intimaverdickung mit Lumen-
verengerung. Das verdickte intimale Bindegewebe ist bald von jungem Aussehen
und mehrfach vascularisiert, bald von alterem Aussehen und i3t Einbau von elas-
tischen und muskulésen Fasern erkennen. Kraftige elastische Fasern sind besonders
um die Lichtung herum entwickelt. Aste der A. pulmonalis im allgemeinen o. B.
Gawmenmandeln: Leichter Katarrh und Parakeratose in den Buchten.
Verdauungsorgane. Zunge: Die Epithelschicht nicht besonders verdiinnt.
Atrophie und Untergang der Muskelfasern und Verbreiterung des interstitiellen

AbDb, 6. Ein dem dschoffschen IKnétchen fhnliches Granulom im perivasculiren
Bindegewehe des flerzens. Apachr. § mm, Ilom. I, Auszug 20 cm,

Bindegewebes sind ziemlich ausgesprochen. Abgesehen von der intimalen Fibrinoid-
ablagerung an spdrlichen kleinsten Arteriolen sind die Gefifiverinderungen im
allgemeinen geringfiigig. Oesophagus: Keine GefaBliasion nachweisbar. Magen und
Duodenuin: Bin Stiick aus Pylornsgegend untersucht. Die Arterien der Submucosa
des Magens and des Duodenums weisen eine betrichtliche fibrinoide Entartung ihrer
Wand und eine bedeutende perivasculire Zellinfiltration nach Art der Periarteriitis
nodosa (Abb. 7). Jejunwm, llewm und Dickdarm lieBen keine nennenswerte CGefi3-
lision feststellen. Beckenorgune: An Scheide und Uterus keine spezifische Gefil-
veranderung. Beziiglich der Ovarien siehe unten. An der Harnbluse eine Arteric
mit periarteriitisnodosaihnlichen Erscheinungen. An einer anderen Arterie frische
Abscheidung von Fibrinoid an Intima nach Art eines Belags. Gekirn: Nur ein kleines
Stiick aus der Rinde wurde histologisch untersucht. An Hirngewebe und Gefilflen
ist keine Yerdnderung festzustellen. _dorta. Stellenweise verschiedentlich ausgeprigte
Zerstorungsvorginge haben sich an der Media abgespielt (Abb. 8). Sie bestehen in
fleckfsrmigem Untergang der medialen Elemente mit Einbau von fibrosem Schwie-
lengewebe. Die besonders schwer betroffenen Stellen der Media sind bedeutend
verdiinnt und lassen nur Fragmente der eigentlichen Elasticufasern erkennen;
die Liicken sind von Schwielengewebe ausgefiillt, die nur mit zarten neugebildeten
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elastischen Fasern versehen sind. Die Intima ist im allgemeinen bedeutend verdickt.
Fntsprechend den zerstérten Stellen der Media sicht man eine eigenartige circum-

Abb. 7. Duodenum. Gefdllision nach Art der Periarteriitis nodosa in der Submncosa. Bei

Elasticafirbung erkennt man, daB sich das ¥ibrinoid hauptsichlich innerhalb der Blastica

interna vorfindet und nur stellenweise dic durch Dehnung verdiinote Media sowie die
Adventitia durchtriinkt hat. Apochr, 3 mm, Hom. I, Auszug 16 cm.

Abb. 8. Aorta, Elasticufiitbung. Elasticaunterbrechung der Media mit Kinlagerung von

tutziindlich infiltriertemn Bindegewebe. Die tiefste Schicht der Intima zeigh Ansaounlung

von reichlichen Fettkoruchenzellen und fibrinoide Durchtrinkung. Leitz 3, Peviplan {,
Auszug 27 cm,

seripte Nekrosis der Intima; die nekrotische Partie ist gegen die gesunde Intima
ziemlich scharf abgesetzt und leicht von dem itbrigen Niveau eingezogen; ihre ober-

e
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flachliche Schicht ist lamellos zerspalten und mit entziindlichen Zellen infiltriert;
auch ihre tiefere Schicht sowie die angrenzende Schicht der Media, die 6fters in
Nekrosis miteinbezogen ist, lagsen manchmal entziindliche Infiltrate erkennen.
Die beschriebene Nekrosis der Intima entspricht den makroskopisch wahrnehmbaren
gelblich verfirbten leicht eingezogenen Flecken, die sich hie und da zerstreut in
Brust- und Bauchaorta zeigten. An einer der derartigen Intimanekrosis wurde Kalk-
ablagerung beobachtet. In der Adventitia trifft man ab und zu Vasa vasorum, die
deutliche Endarteriitis productiva mit schwerer Lumenverengerung aufweisen.
Die untere Hilfte der Bauchaorta ist mit den darunterliegenden verkalkten Lymph-
driisen unter Vermittlung von sklerosiertem adventitinlem Bindegewebe fest ver-
l6tet; die Media ist hier stellenweise besonders schwer zerstért und mit entzundlich
infiltriertem zelireichem Bindegewebe ersatzweise durchsetzt (Abb. 8). Die tiefste
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Abh, 9. Ovarium, Schwere akute Ianarteriitis, Siumtliche Schichten der GefaBwand mit
entziindlichen Zellen durchsetzt. An der inneren Begrenzung der Imtima ist ein Llest der
fibrinosen Masse sichibar. Leitz 3, Periplan 4, Auszug 33 cm.

Schicht der Intima, die der geschidigten Media unmittelbar angrenzt. zeigt An-
sammlung von reichlichen Fettkdrnchenzellen und Durchtrankung mit fibrinoider
Magse; an solehen Stellen der Intima ist manchmal Nekrosis und Erweichung ein-
getreten. 4. iHaca communds: Das Zerstérungswerk der Media hat sich auch hier
in sehr geringemn AusmaB abgespicelt. Die Intima ist sklerotisch bedeutend verdickt.
Steevem der A. pulmonalis: Die Media weist Rarefikation der elastischen Fasern und
mit mukoider Flissigkeit ausgefiillte Liicken. Die Vasa vasorum in der Adventitia
lassen dfters produktive Intimaprozesse erkennen. An einem derselben wurden Reste
des Fibrinoids und perivasculare Zellwucherung und -infiltration geschen.

Die endokrinen Organe.

Ovurien: Graafsche Follikel, Corpora eandicantia und Primordialfollikel sind nur
in spérlicher Anzahlvorhanden. AndeninderMarksubstanz vorkommenden Arterien
zeigen sich die schwersten Lasionen. Zusammen mit der Fibrinoidablagerung und
dem produktiven Prozesse in der Intima zeigen sich hier die schwersten infiltrativ-
entziindlichen Erscheinungen der Gefalwand, wie sie in dieser Intensitiit in keinem



Die diffuse Sklerodermie und ihre GefaBveranderung. 53

anderen Organ zur Wahrnehmung gelangten. Die entziindlichen Zellen, die sich
aus Leukocyten uud Lymphocyten zusammensctzen, bilden zusammen mit Wuche-
rung der ortstindigen adventitialen Zellen einen dichten Zellmantel um die Gefille,
durchsetzen die Media, die Muskelfasern auseinanderdringend und bilden schlief3-
lich in der gewucherten Intima méchtige Ansammlung (Abb. 9). Ihre Kerne lassen
hierbeiverschiedentlich ausgeprigte karyorhektische Erscheinungen erkennen. Dasin
der Intima abgelagerte Fibrinoid ist durch die benannten intimalen Prozesse lumen-
wiirts gedriangt, auch mit Leukocyten und ihren Kerntritmmern durchsetzt. Manch-
mal hat es auch im Bereich der Intimawucherung geblutet. Die akut-entziindlichen
Frscheinungen haben sich nicht an allen betroffenen Arterien in diesem Ausmaf
entwickelt, sondern es gibt auch Arterien, bei denen die produktiven Erscheinungen
und zwar die organisatorischen Vorginge des Fibrinoids das Bild beherrschen. In
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Abb. 18, Ovarium, Organisation des in die Intima abgelazerten IFibrinoids (sehwurz),
Apochr, 16 oun, Hom. I, Auwszug 16 em,

diesem Fall kann man verfolgen, wic die Spindelzellenziige in Begleitung von neu-
gebildeten GefiBen von der GefiBumgebung die Media durchtreten, um zur betricht-
lichen bindegewebigen Intimaverdickung zu fithren {(Abb. 10). In dem neugebildeten
intimalen Bindegewebe zcigen sich manchmal einige Riesenzellen. Beiden Gefilen,
wo die schweren akut-entziindlichen Erscheinungen sich zeigen. ist das abgelagerte
Fibrinoid von netzig-fidiger Beschaffenheit und verhilt sich wie Exsudatfibrin,
wihrend bei den Gefaflen. wo die produktiven Vorgange vorherrschen, das Fibrinoid
kompakter sussieht. Daf zwischen den beiden Extremen Uberginge vorkommen,
sel nur nebenbei erwihnt. Schilddriise: Die Blischen sind von verschiedener GraSe,
enthalten mit Eosin schon rot gefirbtes Kolloid. Die GefiBe sind frei von nennens-
werter Veranderuny. Hypophyse: Keine besondere Verinderung in der Zellzusam-
mensetzung des Vorderlappens. Spiirliche Einwanderung von basophilen Zellen
in den Hinterlappen. Keine CiefiBverinderung. Nebemnieren: Keine bemerkens.
werte strukturelle Verinderung. Epithelkorperchen: Durch michtig entwickeltes
Bindegewebe ist das Parenchym in kolloidhaltige Follikel und schmale driisige (te-
bilde zerkliiftet. Epiphyse: Die Parenchy mzv.llen stark vakuolisiert. Leichte
interstitielle Fibrose. Punkress: Oben crwihnt.
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Epikrise.

Es handelt sich also bei einer 23jahrigen Frau um einen typischen
Fall von diffuser Sklerodermie, bei dem die Krankheit ziemlich rasch
und progressiv verlief und der Tod innerhalb von ungefihr 2 Jahren nach
dem ersten Auftreten der Krankheitserscheinungen erfolgte. Die mikro-
skopische Untersuchung ergab eine schwere eigenartige GefdBverinderung
an den kleinen Arterien in Haut, Unterhantzellgewebe, Muskel, Nieren,
Leber, Lungen, Herzen, Aorta, Pulmonalis, Magen, Duodenum, Harn-
blage und Ovarien. Vermilit wurde die Gefafilision in Gehirn, Pankreas,
Diinn- und Dickdarm, Scheide, Uterus, Hypophyse, Schilddriise, Epi-
physe, Epithelkirperchen und Nebennieren. Das morphologische Ver-
halten der Gefiflerkrankung ist sehr mannigfaltic und wechselt von einer
Arterie zur anderen; es steht aber ohne weiteres fest, dafi es sich hier
um verschiedene Ausdriicke einer einheitlichen Gefa3erkrankung handelt,
die augenscheinlich vom Alter des Prozesses abhingig sind, Beim Uber-
blick tiber die gesamten Arterienverinderungen scheint uns die Annahme
wohlberechtigt, dafl das Priwire aller GefaBprozesse in der Ablagerung
von fibrinoider Masse in die Intima besteht (AbD. 3, 4, 7). Ob es sich
hierbei wum Durchtrinkung des intimalen Gewebes mit fibrinoider Masse
oder um Abscheidung derselbén auf die Innenfliche der Intima nach Art
eines Belags handelt, ist schwer zu entscheiden, aber nach den histo-
logischen Bildern beurteilt, sollen beide Moglichkeiten zugelassen werden.
Die Ablagerung des Fibrinoids beschrankt sich in der Regel streng inner-
halb der Flastica interna, nur ausnahmsweise durchtrinkt es die Media
und schwitzs sogar in die Adventitia aus. AnschlieBend an die Fibrinoid-
ablagerung erfolgt sehr frihzeitig eine zellige Wuacherung in der Intima,
die unter Abbau und Organisation des Fibrinoids zur Endarteriitis pro-
ductiva bzw. obliterans fiihrt. Die Zellwucherung nimmt ihren Ausgang
sowohl von dem intimalen Gewebe als auch von der Gefilumgebuns.
In diesem letzteren Fall ziehen aus der Adventitia Spindelzellenziige,
begleitet von Capillaren, durch die Media, hier die einzelnen Muskel-
lagen auseinander dringend, in die Intima hinein (Abb. 10); an der
Elastica interna zeigt sich hierbei in der Reyel keine grobe Unterbrechung,
da die Spindelzellenziige durch ihre priesistenten kleinen Liicken hin-
durchtreten. In der Intimawucherung, da, wo sie Reste des Fibrinoids
einschlielt, kommt es manchmal zu riesenzellenhaltigen granulomatésen
Gebilden. Ohnedies verrdt die Intimawucherung zunichst ihre Genese
durch Zellreichtum, radiire Stellung der Kerne, Vascularisation oder
manchmal durch Vorkommen von Himosiderinpigment. Verwandelt
sich aber spater der Bau der Intimaverdickung unter der funktionellen
Beanspruchung in ein kernarmes. sklerotisches Gewebe und kommt es
damit zur Ausbildung von elastischen und muskulésen Fasern. so liegt
ein Gefiflbild vor, das sich kaum von der gewchnlichen Erscheinung
der arteriosklerotischen Intimaverdickung unterscheidet,
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Was dem Gefafibild des vorliegenden Falles ein besonderes Geprige
verleiht, ist die schwere infiltrativ-entziindliche Verdnderung, die vor
allem an den Arterien der Ovarien, Leber, Harnblase, des Magens und
Duodenums angetroffen wurde. Besonders intensiv entziindliche Er-
scheinungen wurden an solchen Gefiflen beobachtet, bei denen das in der
Cefilwand abgelagerte Fibrinoid tinktorielle Beschaffenheiten aufweist,
die denen des Exsudatfibrins sehr nahestehen. Die entziindlichen Zellen,
die aus Lymphoeyten und Leukocyten, gelegentlich unter Zumengung
von reichlichen Eosinophilen, bestehen, bilden zusammen mit der
Wucherung der adventitiellen Zellen einen dichten Zellmantel um die
Gefille, durchsetzen die Media und die Intima (Abb. 9). In Leber, Magen,
Duodenum und Harnblase ergaben sich Bilder, die stark an Periarteriitis
nodosa erinnern (Abb. 7). Mit der Zeit lassen allmihlich die akut-ent-
ziindlichen Erscheinungen nach, so daf} die produktiven Prozesse in
den Verdergrund treten. Damit verliert das Iibrinoid seine fibrin-
ahnliche Beschatfenheit und verwandelt sich in kompakte klumpige
Massen. Bei Beobachtung der gesamten anatomischen Bilder gewinnen
wir durchaus den Eindruck, dal} die infiltrativ-entziindlichen Vorgénge
eine Reaktion auf die Giftigkeit des fibrindhnlichen Stoffes darstellen,
wie es auch .Jiger fiir die dhnlichen Erscheinungen der Thromboangiitis
obliterans bei juveniler Spontangangrin angenommen hat.

Die Gefafiveranderungen der Niere zeigen insofern ein abweichendes
Verhalten, als sie trotz der ausgedehnten Fibrinoidablagerung die ent-
ziindlichen Erscheinungen beinahe vermissen lieBen; hier iiberragen von
vornherein die produktiven Prozesse {(Abb. 4). FEigentiimlich erscheint
hierbei die Tatsache, dafl das Fibrinoid, das in die Intima der Nieren-
gefille abgelagert war, durchweg von kompakter Natur war. Uns er-
scheint die Annahme durchaus naheliegend, dall das Fibrinoid, das sich
in der Gefallwand ablagert, von keiner einheitlichen Natur ist, sondern
je nach dem augenblicklichen Tempo des Krankheitsablaufs von wech-
selnder Beschaffenheit sein kann. so dall auch die zellige Reaktion der
Gefiliwand je nach dem Zustand des Fibrinoids verschieden ausfillt.

Die in Rede stehende Gefillision hat beinahe selektiv die kleinen Ar-
terien vom Kaliber der A. interlobularis der Niere betroffen: die kleinsten
Arteriolen wurden auch &fters gleichsinnig verdindert vorgefunden,
aber es hat den Anschein, dul) sie sekundir in Mitleidenschaft gezogen sind.
An der Aorta und in geringeren Ausmal auch an der A. iliaca communis
wurde fleckweise Zerstérung der Media mit Einlagerung von Binde-
gewebe beobachtet (Abb. 8). Auch die Intima wies an den entsprechenden
Stellen Nekrosis auf. Solche krankhaften Vorginge lassen sich unseres
Erachtens auf die obliterierende Arteriitis der Vasa vasorum zuriick-
fihren. Sonst zeigten Aorta, A. ilinca communis, A. dorsalis pedis nnd
terminaler Abschnitt der A. tibialis posterior im allgemeinen eine mit
Vermehrung der elastischen Fasern einhergehende Intimaverdickung.
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Vergleicht man nun die Gefillverinderungen des vorliegenden Falles
mit denen der friiber in der Literatur niedergelegten Fille von Sklero-
dermie, wie wir sie eingangs angefiihrt haben, so sieht man, dafl zwischen
ihnen, abgesehen von einer gewissen duBerlichen Abweichung, eine grund-
satzliche Ubereinstimmung besteht. Diese bezicht sich vor allem darant,
daf hier wie dort die wesensgleichen infiltrativ-entziindlichen und proli-
ferativen Vorgénge die charakteristischen histologischen Merkmale der
GefiBerkrankung darstellen. Man wird gleich zugeben, daB die Arteriitis
mit schweren entziindlichen Erscheinungen, wie wir sie in Ovarien an-
getroffen haben, vollkommen dem GefaBbild gleicht, wie es Notthafft
oder Kraus in ihren Fillen beobachtet haben, oder dal} die produktiven
Prozesse, deren histologische Besonderheit wir oben charakterisiert haben,
vollstindig der Beschreibung von Dinkler und Wolters u. a.m. ent-
sprechen. Ein abweichendes Verhalten weist der vorliegende Fall inso-
fern auf, als die fibrinoide Lision, die dem Gefaflbild des Falles ein beson-
deres Geprige verliehen hat, in den Fillen der fritheren Untersucher
nicht gefunden wurde. Wenn man aber thre Befunde genau durchsieht,
so erkennt man, daBl die gleiche Erscheinung nicht selten vorgelegen hat,
aber ihre Bedentung fiir das ganze pathologische Geschehen nicht richtig
erkannt werden konnte. So hat z. B. Dinkler die gleiche Erscheinung als
hyaline Nekrose der Elastica interna mit nachfolgender Quellung durch
Imbibition mit Lymphe aufgefufit. Auch Mufsui hebt neben Intima-
verdickung Nekrose und Kalkablagerung an der Media und an den
elastischen Innenlamellen hervor. Auch mull man die Wahrscheinlichkeit
erwigen, daBl hinter der ., Thrombose, Flocken- oder Gerinnselbildung™
in den kleinen Getaflen, wie sie von Dinkler, Wolters, Tandka, Matsuz usw.
hervorgehoben wurden, fibrinoide Verianderungen der Intima verborgen
gewesen sein konnen. Aus solchen Uberlegungen heraus glauben wir
schlieBen zu dirfen, daB der Sklerodermic stets dicselbe Arteriener-
krankung zugrunde liegt, deren wohl charakterisierte Merkmale wir in
dem vorliegenden Fall mit besonderer Klarheit herausstellen konnten:
gewisse Verschiedenheiten der morphologischen Bilder der Gefifllision
bei den einzelnen Fallen sind nur von gradueller Natur and nicht wesent-
lich., Der anatomische Ausdruck der Gefillprozesse weist namlich
darauf hin, dafl das Leiden sich schubweise entwickelt. Je nachdem also,
ob die Krankheit rasch oder schleichend verlief oder ob der Tod im akuten
Schub oder in Remission erfolgte, werden wir weitgehend verschiedene
Gefalbilder, wie fibrinoide GefiBwandlision. akut-entzindliche Panar-
teriitis oder Endarteriitis productiva zu Gesicht bekommen .

! Durch die Giite von Herrn Prof. Rinoshite (Osaka), dem wir hier auch herzlich
danken wollen, konnten wir Gewebsstiickchen aus verschiedenen Organen eines
anderen Falles von diffuser Sklerodernie histologisch untersuchen. In den Haut-
stiicken, die von verschiedenen Korperregionen stammten, zeigten sich die fir die
Sklerodermie charakteristischen Verinderungen, nimlich bedeutende Sklerosierung
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Wir wenden uns jetzt zu der Frage nach der Einreithung der hier in
Rede stehenden Gefiflverinderung unter die iibrigen bekannten Gefal-
erkrankungen, d. h. zur Frage, ob sie in einer der bekannten Formen
aufgehen kann oder ob ihr eine Sonderstellung gebiihrt. Beziiglich ihrer
Abgrenzung gegeniiber der gewdhnlichen Arteriosklerose braucht man
kein Wort zu verlieren, nachdem wir ihre formale Genese klargestellt
haben. Eher sind die Gefilverinderungen der Sklerodermie der malignen
Sklerose von Fuhr vergleichbar. Besonders hat das Nierenbild unseres
Falles mit den charakteristischen Schlingenldsionen sehr an die Erscheinung
der malignen Sklerose erinnert. Wie auch Schiirmunn und MacHahon
hervorgehoben haben, besteht das Wesentliche in dem krankhaften
Geschehen der malignen Sklerose in fibrinoider Gefallwandnekrose, die
weiter zu entziindlichen und produktiven Erscheinungen in der Gefif-
wand Anlafl geben kann. Sie messen in kausalgenetischer Hinsicht der
Storung der Schrankenfunktion des Endothels eine grundsitzliche Be-
dentung bei. Wir sehen also, dall die GefiBverinderungen der Sklero-
dermie und der malignen Sklerose prinzipiell auf verwandte Grund-
vorginge zuriickgehen. Die Unterschiede beziehen sich hauptsichlich
auf die Kalibergrofle der befallenen Gefdalle und ihre Verteilung nach
GefiBprovinzen. Wiahrend ndmlich bei Sklerodermie Arterien vom
Kaliber der A. interlobularis der Niere mit Vorliebe befallen werden, sind
bei der malignen Sklerose die kleinsten Arteriolen der Hauptsitz der
Erkrankung. Beziiglich der Verteilung der GetiBlision sei hervorgehoben,
daB die maligne Sklerose gerade die Haut, die Subcutis und Muskulatur
verschont. die ja bei der Sklerodermie den Hauptsitz der Iirkrankung
darstellen. Auch ist es ein merkwiirdiger Unterschied, daf3 bei der Sklero-
dermie nicht simtliche Gefille systematisch leiden, sondern neben stark
ladierten GefiBlen vollig intakte Gefile vorkommen. Solche Unter-
schiede gestalten die beiden Erkrankungen zu in sich geschlossenen zwel
Krankheitsbildern, die als solche voneinander abgrenzbar sind. In diesem
Zusammenhany sel darauf anfmerksam gemacht, daB fir das Krankheits-
bild der Sklerodermie, obwohl ihr eine Gefaflerkrankuny des gesamten
Kérpers zugrunde liegt, ein niedriger Blutdruck kennzeichnend ist, also
ein grundsitzlich gegensitzliches Verhalten gegeniiber der malignen
Sklerose. Die oben aufgeziihlten Besonderheiten der GefaBerkrankung

der Cutis, Atrophie der Epidermis mit Vermehrung des Pigments. Die kleinen
Arterien, die in der tieferen Schicht der Cutis sowie in Subcutis vorkommen, lieflen
manchmal Bilder erkennen, die den spateren Stadien der Endarteriitis productiva
entsprechen. Das in der Intima gewucherte Bindegewebe war ab und zu auch vas-
kularisiert. Die akut-entziindlichen Erscheinungen und dic fibrineide Lasion wurden
vermifit. An den kleinen Arterien von Pankreas, Milz, Wurmfortsatz, Leber wurden
Intimaverdickung und Intimahyalinose festgestellt, die sich kaum von den Er-
scheinungen der gewohnlichen Arteriosklerose unterscheiden. Wir bestitigen hier-
mit, daB die GefaBveranderungen bei Sklerodermie von einem Fall zum anderen
wechselnd sind.
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bei beiden Krankheiten scheinen unseres Erachtens eine hinreichende
Erklirung fiir dieses unterschiedliche Verhalten abzugeben.

Viel mehr verwandte Ziige zu der GefiBlverinderung der Sklerodermie
weist unseres Erachtens die Thromboangiitis obliterans auf, nimlich die
Gefiflerkrankung der juvenilen Extremititengangrin, die zuerst von
Winiwarter, dann von Buerger und von vielen anderen eingehend studiert
wurde und spiter von Jiger eine neue Belenchtung erfahren hat. Jdger
geblihrt nimlich das Verdienst, das pathologische Geschehen dieses
GefaBleidens dahin gedeutet zu haben, daf} die erste Schadigung in einer
fibrinoiden Nekrose der Intima besteht, die multipel tiber das Arterien-
system verstreut ist und sich als Riickfall im Laufe der Lrkrankung
immer neu bilden kann. In den groflen Arterien ist sie auf einen Teil
des GefaBumfangs beschrinkt und ruft hier eine scharf umschriebene
michtige Wucherung der subintimalen Zellschicht hervor, die von der
Adventitia her mit GefdBen versorgt wird. Der Vorgang verlauft ganz
entsprechend der Endocarditis verrncosa. In den kleinen Arterien schlieft
sich an den fibrinoiden Schaden meist sofort Gefallverschlul}, oft nur
durch reine Fibrinmassen, an. Hier ist das reaktive Granulationsgewebe
ausgezeichnet durch abscellartige Leukoeytenhaufen, spiter Langhanssche
Riesenzellen und Fibroblasten. Zum Lumenverschlufl der Gefdfle trigt
weiter die sekundire Thrombose bei, die ihren Ausgang von der ober-
flichlichen Geschwiirsbildung der endarteriitischen Wucherung nimmt
oder im Anschlufl an volligen endarteriitischen Verschlulb der Gefille
erfolgt und spater durch Organisation in das kanalisierte Fullgewebe
tibergefithrt wird. Von der Erkrankung konnen auch die Arterien der
mneren Organe (Herz, Gehirn. Nieren, Milz, Magen usw.) befallen wer-
den. Damit reiht sich die Thromboangiitis obliterans in die Allgemein-
erkrankungen des Gefdalisystems auf entzindlicher Grundlage ein. An
den kleinsten Arterien der Glicdmassen und Organe lassen sich Ver-
anderungen i Sinne der Reaktion bei Periarteriitis nodosa beobachten.

Die Wesensverwandtschaft zwischen der Thromboangiitis obliterans
und der Gefialllision der Sklerodermie ist also weitgehend. Wie dort, ist
auch hier das Primire die fibrinoide Lision der Intima. Das Weitere sind
resorptive Entziindung, Abbau- und Organisationsvorginge. Die throm-
botischen Vorgénge spielen zwar keine so grofle Rolle in den Gefif3-
lasionen der Sklerodermie, sie werden aber nicht vermiBit; auch das
Vorkommen von Himosiderinpigment in der Intimawucherung, wie wir es
ab und zu wahrgenommen haben, lait an das Voraufgehen der Thrombose
denken. Was nun die topographischen Beziehungen der beiden Gefi8-
erkrankungen anbelangt, sei darauf aufmerksam gemacht, dafi die Be-
teiligung der Haut an Thromboangiitis obliterans nicht unbekannt ist.
So haben Herzenberg und Maschkileisson in einem Fall von Jodderma
bullosum vegetans, neben den im ganzen Korper weit verbreiteten throm-
hoangiitischen Gefillisionen, gleichsinnige Verdnderungen der kleinen
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GefaBe der Subcutis entsprechend den Hautlisionen erhoben. Buerger
gibt an, dal manchmal die der Sklerodermie identischen objektiven
Erscheinungen mit der spontanen Gliedmassengangran zusammentreffen.
Er fihrt Falle der Thromboangiitis obliterans mit ausgeprigten sklero-
dermatischen Hautverinderungen an den Oberextremititen, an dem
Fufiriicken oder an den unteren Abschnitten der Beine an. Allerdings
ist Buerger der Ansicht, dal als Ursache der Sklerodermie keine organische
GefaBalteration angeschuldigt werden kann; er nimmt hierfiir Gefifi-
storung neuropathischen Ursprungs an, wie fiir die Raynaudsche Krank-
heit, die ihrerseits auch nicht selten mit Skleroderniie einhergeht. Jeden-
falls sehen wir, dafl die Sklerodermie und die Gliedmaflengangrin in
allen moglichen Abstufungen sich vergesellschaften kénnen. Vollstéindig-
keitshalber sei hinzugefiigt, dafl bealiglich der Héufigkeit der Beteiligung
der beiden Geschlechter bei Sklerodermie und juveniler Spontangangrin
ein gegensitzliches Verhalten obwaltet; namlich wihrend die Spontan-
gangran ausgesprochen das Leiden des miannlichen Geschlechtes darstellt.
befiallt die Sklerodermie mit Vorliebe das weibliche Geschlecht. Hier
ist noch manches versteckt, was unserer Einsicht zur Zeit vollkommen
verschlossen ist.

SchlieBlich soll auch die morphologische Ahulichkeit der Gefil-
veranderung der Sklerodermie zur Periarteriitis nodosa in Betracht ge-
zogen werden. Besonders die GefiBbilder, wie wir sie in Leber, Magen.
Duodenum, Harnblase angetroffen haben, nimlich fibrinoide Entartung
der GefaBwand mit leichter aneurysmatischer Erweiterung und dichter
perivasculirer Zellinfiltration, bieten eine so auffallende Ahnlichkeit
zu der Erscheinung der Periarteriitis nodosa, dall wir zundchst glaubten,
dal es sich um Kombination von Sklerodermie und Periarteriitis nodosa
handle. Wesentlich unterscheidet sich jedoch die Gefaliverinderung
der Sklerodermie von der Perlarteriitis nodosa dadurch, dafl bei der
ersteren die fibrinoide Abscheidung sich grundsitzlich auf die Intima,
also auf den Bereich innerhalb der Elastica interna, beschrankt, wihrend
bei der letzteren die hauptséchliche Lasion in der fibrinoiden Alteration
der Media besteht. Tn Ubereinstimmung hiermit fehlten der Gefil-
lasion der Sklerodermie jene Media durchzichenden Narben, die fiir das
Spatbild der Periarteriitis nodosa charakteristisch sind. Zwar wurde in
den genannten Organen gesehen, daB die fibrinoide Substanz stellenweise
die Schranke der Elastica interna tGberschritten und die Media sowie die
Adventitia imprigniert hat; immerhin liflt sich auch hierbei durch
Elasticafirbung deutlich feststellen, daf3 der Hauptsitz der Erkrankuny
in der Intima liegt und die anderen GefiBhiute nur sekundir in Mit-
leidenschaft gezogen worden sind. Durch die neueren experimentellen
Forschungen ist sichergestellt worden, daB der Periarteriitis nodosa
kausalgenetisch ein allergisch-hyperergischer Mechanismus zugrunde
liegt, wie es auch fiir die Entstehung der diffusen Glomerulonephritis
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angencmmen wird; beide Erkrankungen sind nur verschiedene Aus-
driticke eines einheitlichen krankhaften Geschehens im  Organismus,
némlich der Allergie (Masugi). Somit treffen sie auch sehr oft zusammen.
(Grundsitzlich bedeutsam ist ferner, dal3 die Periarteriitis nodosa auch
dann, wenn sie ganz selbstindig auftritt, in klinischer Hinsicht sehr
verwandte Erscheinungen zu dem Krankheitsbild der diffusen Glomerulo-
nephritis darbietet, nimlich Blutdrucksteigerung, Retinitis albuminurica,
manchmal auch urdmische Svmptome. Solche Erscheinungen sind ja
dem Krankheitsbild der Sklerodermie vollkommen fremd, was die
Wesensverschiedenheit beider FErkrankungen ohne weiteres bezeugt.

Zusammenfassend liBlt sich sagen, daBl der Sklerodermie eine Er-
krankung der kleinen Arterien zugrunde liegt, die in morphologischer
Hinsicht in inniger Beziehung zu der Thromboangiitis obliterans der
juvenilen Spontangangrin steht. Es erhebt sich nun die Frage nach der
Entstehungsursache dieser Gefilerkrankung, namlich nach der Stiologic
der Sklerodermie. Wir betreten hiermit das dunkle Gebiet der Pathologie,
wo nur Hypothesen spuken. In den Organen der inneren Sekretion ist
es uns nicht gelungen, eindeutige anatomische Verdunderungen nach-
zuwelisen, die etwa fiir die Pathogenese dieser Erkrankung verantwortlich
gemacht werden konnten. Da sehr haufig mit der Sklerodermie eine
tuberkulése Erkrunkung sich vergesellschaftet, wie es auch in unserem
Fall der Fall war, wurde von einzelnen Beobachtern, allerdings nur ver-
mutungsweise, die Sklerodermie mit der Tuberkulose in Zusammenhany
webracht (s. Reines). In Anbetracht dieser Maoglichkeit haben wir in
unserem Fall sehr sorgfaltly auf das Vorkommen von Tuberkelbacillen
im Bereich der akut.entziindlichen Gefafildsionen gefahndet, aber ohne
Erfolg. Da auch einwandireie Fille von diffuser Sklerodermie bekannt
sind, die vollstindig tuberkulosefrei waren, scheint es uns nicht angéngig,
die Tuberkulose als die alleinige Ursache der Sklerodermie zu betrachten.
Da die Sklerodermie haufig mit echtem Gelenkrhenmatismus verbunden
vorkommt und da Gelenkschmerzen und Angina zu den héufigsten
Vorliufern der Erkrankung gehéren. wurde wiederholt der Versuch
gemacht, die Sklerodernie den sog. rheumatischen Erkrankungen zu-
zuteilen. In dieser Hinsicht sehr merkwiirdig erscheint uns die Tatsache,
daB bei dem vorliegenden Fall im Bindegewebe des Herzens verstreut
knétchenférmige Ansammlungen von basophilen Riesenzellen beobachtet
wurden, die eine gewisse Ahnlichkeit zu .4schoffschen Knétehen darboten.
Es soll aber darauf aufmerksam gemacht werden, dafl wir neuerdings
feststellten. daB im Herzbindegewebe der Tuberkuldsen als besondere
Erscheinungsformen der tuberkulésen Aussaat rheumatische oder
rheumatoide Granulome zur Wahrnehmung gelangen (Masugi, Mura-
snwe und ¥g-Shuj. In Riicksicht darauf, dafl bei dem vorliegenden
Fall kein Anhaltspunkt fiir Rheumatismus vorliegt, und dafl neben
rheumatischen Knétchen auch rheumatoide Granulome, die fiir Phthi-
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sikerherzen charakteristisch sind, vorkommen, glauben wir schlieBen zu
ditrfen, dall es sich hier um die rheumatische Erscheinungsform der
terminalen tuberkulésen Aussaat im Interstitium des Herzens handelt.
Diese Feststellung ist insofern von groflem Belang, als sie uns zeigt, daB
dem Individuum eine Reaktionsart des Herzinterstitiums eigen war,
auf den dort eingeschleppten Tuberkelbacillus mit rheumatischer Granu-
lombildung zu antworten. Ob das Zusammentreffen der Sclerodermia
diffusa mit rheumatischer Reaktionsart des Herzbindegewebes einen stets
wiederkehrenden Befund darstellt, also ob zwischen beiden ein innerer
Zusammenhang besteht, ist eine sehr wichtige Frage, die der weiteren
Untersuchung vorbehalten bleiben muB.

Angesichts der groBen Ahnlichkeit der anatomischen Befunde bei
Thromboangiitis obliterans mit denen bel Periarteriitis nodosa und den
GefaBverinderungen des Rheumatismus, glaubt Jéiger, dall auch diese
Krankheit Ausdruck einer besonderen Reaktionslage gegen irgendwelche
Schidlichkeit ist. sowie Gruber es fir Periarteriitis nodosa, Klinge fiir
Rhenmatismus annahmen. Eine ganz gleiche Ansicht wurde weiterhin
von verschiedenen Autoren vertreten, welche das Primire der Clefil3-
alteration der Thrombouangiitis obliterans in der fibrinoiden Entartung
der Gefiliwand erblicken (Fossel, Herzenbery und Maschkileisson usw.).
Konnte mun nicht die gleiche Deutung auf die GefiBverinderung der
Sklerodermiec anwenden? Wie wir oben dargelegt haben, bestehen
zwischen der GefdBlision der Sklerodermie und der Periarteriitis nodosa
Unterschiede, die auf die verschiedenen Entstehungsmechanismen
schlieBen lassen. Die Allergie im spezifischen Sinne kommt also unseres
Erachtens als ursachlicher Faktor der diffusen Sklerodermie kaum in
Frage. So hat auch Jéiger fiir die Pathogenese der Thromboangiitis ob-
literans den Allergiebegriff in seinem weitesten Sinne angewendet; er
erwéhnt ausdriicklich, daB alle Fragen iiber Reaktionen des allergischen
Organismus gegen unspezifische Reize — als soleche muf} man doch Kilte.
Trauma usw. ansehen — so ungeklart sind, daB es vertritht wiire, Theorien
darauf aufzubauen. So wie es auch Schiirmann fiir die Entstehung der
malignen Sklerose angenommen hat, befinden wir uns hier eher einer
allgemeinen, sehr wesentlichen Gruppe krankhaft gesteigerter Lebens-
vorginge gegeniiber, deren grundsitzliche Seite Réssle beleuchtet hat.
Er nennt sie Pathergien. Sie sind der Allergie verwandt, und es gehéren
zu ihr ,.alle diejenigen pathologischen Erscheinungen, wo durchgemachte
Reizungen eine verinderte Reaktionslage allgemeiner Einstellung.
nimlich z. B. erhéhte (oder verminderte) Reaktionsfihigkeit auf dhnliche
oder ganz andersartige Reizungen hinterlassen™. Allerdings soll zu-
gegeben werden, dafl es einstweilen vollkommen unaufgeklirt ist, welche
krankhafte Momente im Spezialfall der diffusen Sklerodermie als umstim-
mender Faktor, welche als auslosender Reiz in Wirksamkeit treten.
Die Moglichkeit ist natiiclich nicht auszuschlieBen, dafl verschiedene
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Momente, die man bisher als Ursache dieses Leidens angeschuldigt hat,
also wie Storung der innersekretorischen Organe, Infektion, Tuberkulose,
Trauma usw. in diesem Komplex der dtiologischen Faktoren eine Rolle
spielen.

Zusammenfassung.

Bei einem Fall von diffuser Sklerodermie, der eine 23jihrige Frau
betraf, wurden schwere Gefafiverinderungen nicht nur an Haut und Unter-
hautzellgewebe, sondern weit verbreitet in den inneren Organen fest-
gestellt. Die morphologischen Bilder der GefaBlerkrankung weisen eine
fundamentale Ahnlichkeit zu denen der Thromboangiitis obliterans der
juvenilen Extremititengangrin auf, wie sie von .Jdger beschrieben
wurden. Wie dort ist auch hier das Primdare die fibrinoide Lasion der
Intima. Das weitere sind resorptive Entziindung, Abbau- und Organi-
sationsvorgiinge, woraus sich obliterierende Endarteriitis ergibt. Als
Atiologie der Erkrankung wird eine Pathergie im Sinne von Réssle an-
genommen.
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