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{)bet die Ursache und En t s t ehung  der Sklercdermie  bestehen grebe  
Meinungsversehiedenhei ten.  Die Anhiinger der , ,nerv6sen Theor ie"  
fassen sie a.ls eine Trophoneurose  bzw. Angioneurose auf, bedingt  dureh 
St6rungen im zentrMen oder  per ipheren oder sympath i sehen  Nerven-  
system. Die Theorie yon der innersckretcwischen ){tiologie der  Sklero- 
dermie br ingt  St6rungen in den endokr inen  Organen, nament l i ch  der  
Schilddriise,  in nrs/~ehliehen Zusamlnenhang  mi t  dem Leiden. Endl ieh  
weisen die Vert, reter  der  GefgBtheorie mi t  Naehdruck  anf die bei Sklero- 
dermie gefundenen oft sehr schweren GefS,13ver~inderungen hin und er- 
bl ieken in diesen die Ursaehe des Leidens.  Wghre nd  ffir die ers teren zwei 
Annahmen  noch keine beweiskrgft ige morphologische Unter lage  gegeben 
ist,, st.eht (lie Gef/tBtheorie in t)t~thologiseh-anatomischer Hins icht  inso- 
fern auf fest, em Boden, als in den bisher histologisch ausfiihrlieh unter-  
suehten .Fi{llen stets  gewisse Gefiil3veritnderungen znr Fes ts te l lung ge- 
] an~en ,  die mi t  dem sklerot isehen Prozesse der H a u t  in kausale  Bezie- 
hung zu br ingen waren. 

Was nun das morphologisehe Bild der  Gef/tl3erkrankung anbelangt .  
die in Fi~llen der  Sklerodermie angetroffen wird, so liegen :ehr  abweiehende 
Angaben  vor, so (lab es sehr sehwierig ist, sich iiber ihr  Wesen eine kon- 
kre te  Vorstel lung zu bildeu. Von den zahlreiehen in dec L i t e r a tu r  nituter- 
gelegten Befunden yon GefbLgl~tsionen wollen wir im folgenden die wieh- 
t igsten anffihren. 

Dinkler(1891), der je einen Fail yon diffuser und eireums,drpU.r Sklerodermie 
unterslmbt und bei beiden F;illen wesens~zleiche gef/iBschadigtmgen in Haut und 
5[usket gefunden hat, gibt folgendes an: ])ie Capilh~ren sind t~ffenbar vielfaeh ver- 
/Jdet.; an den noeh exi.~t, ierenden I'~ndothel- und Peritheiwueherungen. }{yper~mie 
der Venen. An den Arterien Verdiekung und Wllcherllllg der Adventitia oder Ver- 
sehnlitlerm~g, so dab die 3[edia direkt an das Bindegewebe der Naellbal'schaft 
grenzt. J)ie 3[edia ~:on unregehniiBiger Dieke, gegen die Intima hiiufig yon einer 
Ifmgsgerichte~en 3[uskelzeliensehieilt abgegrenzt und an einze]nen Stellen durch 
Bindegewebe un~erbrochen. 1)ie elastisehen Fasern der Media Iehlen. ~Die Lamina 
elastica interna vielfaeh ganz gesehwunden (am meist.en entsprechend den stfi.rksten 
intimaver~nderungen) und, we sic sieh noeh sektorenf6rmig erhalten, rein weiB und 
glanzlos oder brfi.unlieh wie ,,Hyalin", nimmt den Farbst~off diffus auf, so dag e,~ 
wahrseheiniieh ist, ,,dab die Verdiekxmg nnd der Sehwund des normalen Glanzes 
auf einer Art Nekrose mit nn,,hfi)lgender Queilung dureh ]inhibition mit ].ymphe" 
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beruht .  Die In t ima  vielfach mgBig gewuchert,  fast bis zur Obliteration, die neu- 
gebildet, en Bindegewebszelten stehen radienf6rmig mit  ihrem Lfingsdurchmesser 
zura Mit te lpunkt  des Gefgfies gestellt. Die Wucherung n immt  ihren Ausg~ng yon 
dem Bindegewebe der Media, welches vielfach polypenart ig vordringt.  Das Endothel  
der  I n t h n a  is( gewuchert und viclfach in mehreren Lagen abgclagert. Da und  dor t  
ist es zu Thrombose und sekunds Ver6dung gekommen. Anatomisch handele 
es sich um einc Peri-, Mes- und Endart~ri i t is  fibrosa. 

|.Volters (1892), der 2 :Fglle yon diffuser und eincn Fall yon circumscirw, er Sklero- 
dermie untersucht  hat ,  h~t  an den ~:~d'terien des Cot(urns und  des Unterhautze]l-  
gewebes Vergnderungen erhoben, die mi t  denen yon Din/der im gro~en und  ganzen 
sich decken. F~s handel t  sich um einen ProzeB, dcr  in der  Regel in der  Advent i t ia  
zu beginnen scheiat,  indem eine Wucherung ihrer  Elemente und stellenwcise 
Wucherung rundlicher Zcllen star(finder,  welche zu einer Gewebszunahme um fast 
das Doppelte der norma]en :Breite ffihrt. D~mn fo]gt das Eindringcn fremder und 
das Hineinwachsen frischgebihtetcv, bindegewebeartiger l~lemente in die }[edia, 
wodureh die Media s tark geseh/tdigt wird und ihr  Volumen sich oft mn das Doppelte 
vermehr t .  :Die Tun(ca elastica verhitlt, ,~ich bis zu einem gewissen Grad widcrstands- 
bihig. Zuerst  sieht man nur Einbucbtungen dersetben, dann  abet  wird sie durch- 
broehen und liJ, f~t zerrissen die wuchcrnden Gewebe (tie In t ima ~'ordrgngen und in 
diese hineinwaehsen. An anderen Stellen, wo der ProzeB offenbar lgnger bestand,  
(st sic v611ig zersti~rt. Nur  noeh l~udimente lassen sieh naehweisen zwisehen den 
gewucherten Massen, die unaufhal tsam in die aueh s tark  proliferierte Int ima hinein- 
wachsen, diese selbut vorbuchten uud so das Lumen verengern. Die In t ima  is( in 
der Regel minde,~t.ens ebenso s tark  betei l i / t  als die Media. Bald hSckerig sieh er- 
hebend, bald in Zotten in da,s Lumen herein,'agend, behindert  das gewueherte En- 
dothe[ die Zirkulation. Nach und nm:h ergeben sieh daraus Bilder. die, ch~u'ak- 
teristi,~eh fiir die End. und 3Ies~trteriitis obliterans, alle Stadien der (;efitgvcr- 
engerung zeigen bis zum vSlli,,_'en Verschluf~ oder bis zur VerkIeinerung des Lumens 
zu einem Sehlit, ze. Derart ig veriindert  sind aber nicht  allein die Arterien. lVollera 
~th Vene und Arterie nebeneinander liegend in gleicher Weise evkrankt,  wahrend 
an anderen Stellen be(de v61lig frei waren. Im Lumen der GefiiBe sieht  man hitufig 
Flocken und (~erinnsel, w/ihrend die Venen, me(st etwas dilatiert ,  yon Blur serotzen. 
Dutch Thromlm.sierun- der Arterie oder komplet ten VerschluB Mmn endlich das 
zugeh6rige Oebiet (let' Capillaren vcr6den. 

Hekloen (1897) hat  be( einem Fall yon Sklerodermie ziemlich s.ehwere Gef/it3- 
vergtnderungen in Hau t  und Schilddriise vorgefimden. Withrend die (!utis sehr 
wenige, eigentlich keine Ge[iil~e enthielt ,  zeigten (lie Avtericn in dent subeutanen 
Gewebe mehr oder wen(get oblite,'ierende Verdickung der Int ima.  An der Sehild- 
dr*ise, die schwere Sklerose des St,'omas und Atrophie des Parenchyms aufwies, 
wurde an Arterien deutliche Verdiekun,_, der [n t ima  featgestellg, welche an einigen 
Stellen bis zu fast ~'ollsthndigt'r Verschliegung des Lumens geht ;  ill den tieferen 
Schich~en und in der 5[edia k6nnen vevkalkte Stellen vorkommen.  Hektoen er~mhtet 
diese (lefggverimderung als Teilerscheinung der  diffnsen Arterio.sklerose. 

Not(ha.fit(IS98) hat  be( einem Fall yon diffuser 8klerodermie Gef/tBveriin- 
derungen in der Haut  sowie im 3[uskelgewebe, it( geringerem Ausmag auch in der 
Leber vorgefunden. Aul]er der proliferativen Entzt ind ung der Gef/tBwand, wie sie yon 
Dinkler und Wotters hervovgehobcn wurde, hat  Nottha//t das Augemnerk anf den 
infi l t rat iven ProzeB gelenkt, der bei der GefSBevkrankung seines Fal]es sehr augen- 
fgllig war. In der Umgebung und der Wa.nd der Arterien land  sich nSmlieh stellen- 
weise ma.ssenhaft kleinzellige Infi l trat ion,  wodureh oft t in  S tudmm der Ver/tn- 
derungen der In t ima  and 5Iedia ganz unm6glich gemaeht  wurde. :Die Gefgg- 
erkrankung und (lie indurierenden Prozesse der Hau t  sowie der anderen Organe sind 
nach Not(ha~/( koordinierte Erscheinungen, die yon einer dr((ten Quelle abgeleitet 
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werden sollen. ]hnen  liegt erst infiltrierendc und 5dematisierende, zulctzt  aber 
immer indurierende Entz imdung zugrunde. A:otthaj]t nimmt an, dab die (.;efgB- 
entar tungen bei 8klerodermie etwas anderes seien, als diejenigen beim Atherom, 
und warnt  (h~vor, dab man iiberhtmpt nieht wegen einer Ahnliebkcit  in beiden 
Prozessen dieselben vermengen dflrfe. 

F. vo.u Krzysztalowicz (1906) he})'c ~mch als charakterist isch fiir die (~fhB- 
erkr~mkung der Sklerodermie die ent, ziindliche Infilt.raehm der (:affM]umgebung 
hervor, die die Oefal~e komprimiert, und die Verwaehsung ihres Lumens herbeiftihrt .  
Die ~-at~r der (.~efitBerkrankung ]513~ er often. :Der Wahrhe i t  am nSchsten stehe 
vieileicht die Annahme einer Infektion des ()rganismus. 

E. J. Kra'u,s" (1924) beobaehtete  bei einem Fall yon diffuser Skterodermie eine 
sehwere nekrotisierende Endarter i i t is  bzw. t)amtrteriitis obliterans der k]einen 
(~ef~Be in t{aut,  Unterhautzellgewebe, KSrpermuskulatur ,  t)eripheren Nerven,  
3[ark der :Finger- und Zehenknochen und Uvula. ])ie beschriebene Endar ter i i t i s  
bzw. thmarter i i t is  zeigt ein versehiedeues morphoh,gisches Verhalten, augenschein- 
lich in Abh/mgigkeit veto Alter des Prozesses. We der Prozef~ jiinger ist. finder sich 
eine zellreiehe Wncherung, deren cytologische Analyse infolge einer ausgedehnten 
Karyorhexis  kaum durehfiihrb.'~r ist; we der Vorgang ~klter und offenbar zum Still- 
s tand  gekommen ist,, sieht man eine bindegewebige Vevdickung der Gef~i/]wand, 
namentIich der Int ima,  die bis zum VerschluB der Lichtung fiihrt. ])ie ~[edi~ 
erscheint, w m d e r  entziindliehen Infittrat.ion und Wueherung im allgen:einen weniger 
oder gar nieht  befallen; we sic e rkrankt  ist, h i ram/ an der Entz i indung aueh die 
Ad'~,entitia in verschiedenem 5[aBe tail. Die Art  der (.~efSllerkrankung hat  eine 
gewisse Jkhnliehkeit mit  der Periarterii t is  nodosa, wenngleich knotige Verdickungen 
und Aneurysmabildung an den erkrankten (~4iillen fehlen und die histologischen 
Bihler vor allem Iiir eine primiire Erkrankung  der Int ima,  die sekmMiir auf die 
iibrigen GefS, gwandsehichten iibergreift, zu sprechen scheinen. ] ) i t  ( 'apil laren im 
Cerium zeigen lediglieh Atrophic bis zum vSlligen Sehwund, jedoeh keine ent- 
ziindlichen oder proliferativen VerSnderungen. Die Gefiigverhnderungen in anderen 
Organen ent.sprechen dem :Frscheinungsbild der gew6hnliehen Arteriosklerose. 

Ehrma'm~ (1!)31) besehreibt in du,taxsoh~s _[[andbueh der Hautkrankhe i ten  
"~'ersehiedene G-cfiigbilder der Sklerodermie, die wm den Stadien dieses Leidens 
abhi~ngig sind. Im Anfangsstadium (tivide VerfSrbung der Haut)  bilden die peri- 
~-aseuliiren Infil trate,  die sieh wn-wiegend aus Lymphoeyten und spindeligen fixen 
]~,indege~ebszellen zusammeagesebzt erweisen, ein auffallendes 3[erkmM. )'[ast- 
oder seltener Piasma.zellen sind, wenn iiberhaupt,  dann nur in ganz sp~rlieher An- 
zahl ~'orhanden. l)ie [utinm zoigt stellenweise auch VerSnderungen, so dab das 
Lumen verengert ,  spaltf6rmig, ja sogar ganz versehlossen erseheint.. Im skleroder- 
matischen und a.trophisehen St, adium fiberwiegen die produkt iven }:rseheinungen 
der (-bdiiA~wand, ~v/thrend die Infi l tration in den Hintergrund t r i t t .  JJie 31.useula.ris 
der (~;fgBe ist zum Tell dureh wucherndes _Bindegewebe verdriingt und irn Inne rn  
der (~IM3e befindet sieh nieht wie in :mderen :Formen der Endovaseuli t is  ein 
toekeres sueeulentes, sondern grobbalkiges ]ginde,:ewebe, welches das Lumen des 
(lef~d3es verengt,  mit.unter sogar versehlielh; das Endothel  ist. an manehen Stellen 
des Sehnittes erhalten,  an anderen aicht  ~vahrnehmbar. 

In Japa.u liegen auch einige wichtige Beriehte (iber (tie pathoh:@seh-anato- 
!nisehen Vergnderungen der Skl.erodermie vor. 1)ie ('et'itgverii, nderungen deeken sieh 
m prinzipieller Hinsieht  mit  denen der obeuangeftihrten Autoren.  Shi'm,(~m..ura (1907) 
hat  bei einem :Fall yon diffuser Sklerodermie nioht nur in der Haut ,  sondern ~meh 
im Herzen sehwere GefgBerkrankung festgestellt. Im akutcn Stadium handel t  es 
sieh um entziindliehe lnfi l tr~ti ,m der _kdven~itia lllld. Int im~ mit  Jmmenver-  
engerung; die infiltrierenden Zellen bestehen aus jungen J3indegew{'bszellen, 
Lymphoeyten und Leukoc, yten. Spater maehl (lie entziindliche Je',rscheinung dem 
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produktiven ProzeB ~Platz und eine hochgradige i,umeneinengung ergibt sieh 
hieraus. Tanaka (1916), der 3 ]~'glle untersucht hat, hat  nicht nur in der Haut,  
sondern ~uch in verschiedenen inneren Organen (Skelctmuskel, Hcrz, Lungen, 
Zunge, Nieren, Nebennieren, Hoden, Leber, Darm- und Magenwand, ~P~nkreas 
und periphere Nerven) Int.imaverdickung der kieinen Arterien festg~stellt. Bei 
einem FM1 wurde an einer kleinen Arterie der Nebenniere thrombotischer Lumen-  
verschlul3 vorgefunden. In der direkten Umgebung der betreffenden Arterie war 
Ablagerung yon Hgmosiderinpigment und weiter auBen herum Rundzelleninfil- 
tration w~hrzunehmen. An Areus volaris und A. digitalis wurde Intimaverdiekun~z 
festgestdlt. Bei einem ~Fall mit positiver Wassermannreaktion wurde an der Aorta 
~[esaortitis beobaehtet, die der Verfasser als luischen Ursprungs erachtet.. Die 
fibrSse VeriJ, nderung und Parenchymatrophie des Hodens war sehr hochgradig, 
so dab der Verfasser dieser Ver~nderung eine gewisse 5,tiologische Bedeutung 
zume~en zu miissen glaubt. 

Malsu i  (1924) hat an 6 :Fhllcn yon diffuser Sklerodel~ie ausfiihrtk.he Unter- 
suchungen iiber die Vergnderungen des Gef~l~ystems angestellt. ~4orla chlorotisch 
diinn, zeigt keine Intimaverdickung, abgeseben yon leichten fettigen Usuren. 
A.  radialis, ulnaris und #mcyralis zeigen ziemlich deu~liche hypertrophisehe Ver- 
dicklmg und zuweilen kr~mpfartige Kontraktion der 5[edia. lhre Intima leicht 
fibr6s. Die beg|eitenden Venen o. B. ,4. digitalis zeigt in alien F/tllen hoc.hgradige, 
aus kollagenen und elastischen Fasern bestehende htmellSre Verdiekungen und 
Wueherungen der lntima, die der hyperplastischen Intimaverdickung naeh .]ere.; 
entsprechen. :Fettabhtgerung ist sehr gering. Die durch die Intim~zverdickung be- 
,_lingte Lumeneinengung kann sich zuweilen fast zum t, otalen Verschlul3 steigern. 
Ihre Media ist bei einigen }'iilten mchr atrophiseh und fibrosiert, dagegen bei anderen 
noeh ziemlieh dick. Ihre Adventitia fibr6s vcrdickt. J3ei 2 Fittlen wurden wand- 
st/in(lige weige oder gemisehte Thromben gesehen, die teilweise organisiert sind und 
ttgmosiderink6rncr abgelagert haben. A.  mesengerica: Media etwas verdickt. Intima 
normal dOnn. Kleine Arterie'n, der Has t  tassen zwei Arten yon Ver/inderungen er- 
kennen. Die eine davon ist einehochgradige, aus kollagenen und elastisehen Fasern 
bestehende Verdiekung der Intima ,nit A~,rophie und Fibrose der 3Ie(tia, wie an der 
A. digitalis gesehen wurde (Typus der Intimaverdiekung). :Die andere ist d, ureh 
deutliehe hypertrophisehe Verdickung der glattcn Muskulatur der Media ausge- 
zeiehnet (Twpus der ~[ediahypertrophie). Zwischen diesen beiden sind allc Lrber- 
ggnge vorhanden. Augerdem wurde bei einigen FSllen mehr oder weniger ausge- 
pri~.gte t)erivasculare Infiltraeion ~de, r knotige AnhS.ufung der ~und- und Plasrm> 
zetlen wahrgenommen. Die l-lei.~l.eu Arteries, ,let in~.eren Org,~ne wie Lungen (A. 
bronchialis), Herz, Leber, Nieren. Pankreas, Zunge, 8I)eiser0h,'e, B'[agenschleimhau t, 
[;terus, Ovarien, Sehilddriise liegen mehr oder weniger ausgesprochene [ntima- 
verdiekung feststellen, wi~hrend in 5Iilz, Gehirn, RCmkenmark, Hypophyse, Epiphyse 
und Epithelk6rperchen besondere (;lef/tl3alteration vermigt ~'u,'de. Bei einem Fall 
wurden at1 kleinen :4_sten der A. bronchiMis, (tie zwischen Oesophagms und Trachea 
verlaufen, und an Arterien der Schikldriise gleiehzeitig mit der hoehgradigen [n- 
timaverdiekung Nekrose und Kalkablagerung in der Media und an den elasl~isehen 
[nnenlamellen festgestellt. Der Verfasser eraehtet die sklerosierenden Prozesse tier 
t i au t  und der inneren Organe und die Gefitt3alteration sis zwei selbstgndige Ix2r.'mk- 
heitsprozesse, da kein Paratlelismus zwisehen ihnen zu konstat.ieren ist. l-)er Ver- 
fasser neigt der innersekretorisehen Them'ie der Sklerodermie zu. 

Wi r  haben  oben die wieht, igsten,  in de r  L i t e r a t u r  n i e d e r g e l e g t e n  
B e f u n d e  der  Gef/tBverg, n d e r u n g e n  der  Sk l e rode rmie  angef i ih r t .  Es  wur-  
den  als eh~rak te r i s t i s eh  f(ir diese ('ef.:tt~liision zwei Vorggnge ,  nSml ieh  
eh~ i n f i l t r a t i v - e m z i i n d l i c h e r  m~d ein p ro l i f e ra t ive r  Proze{~ h e r v o r g e h o b e n .  
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Die beiden Prozesse kSnnen die s/imtlichen Schichten der Gef/tl~wand 
befallen und fiihren schliel]lich durch In t im~verd ickung zur Verengerung 
oder sogar zum VersehluB des I ,umens. Der  erstere Prozef3 wurde als 
eharakterist iseh fiir das akute  Stadium der Gef/~Ilerkrankung eraehtet ,  
w/ihrend der letztere als kennzeiehnend fiir das sp/~tere S tad ium angesehen 
wurde. Es erhebt  sieh nun die Frage  naeh dem Wesen der Gef/~gerl~'an- 
kung. Es fragt sieh, ob die eine selbst'Xndige, nut  ftir die Sklerodermie 
pathognomonisehe Erkrankung darst.ellt oder ob sie bei einer der bekannten  
Gef/~gliisionen untergebracht  werden kann. Wenn wir uns entschlossen 
haben, die iiberaus grebe Zavhl der Ver6ffentl iehuagen fiber Sklerodermie 
um eine zu ~-ermehren, so geschah dies d~rmn, well der hier zu be- 
spreehende Fall auf Grund der morphologischen Untersuehmlg  ca ge- 
s ta t te t ,  zu der Na tu r  der Gef/iBerkrankung in kri t iseher Weise Ste lhmg 
zu nehmen und das Wesen der ]~:rkrankung ein wenig zu beleuehten. 
Die klinisehen Angaben fiber diesen Fa.ll wurden zur t i aup t saehe  der 
Arbei t  yon T. Tal'aha.si entnonlmen.  

ER handelt Rich um die 23~(~hrige Frm, ein~s B,~nlders. Vonder Familienanam- 
nese iRt nut zu verzeichnen, dab eine ~lt.ere Schwcster der Patientin an hungen- 
phthise gestorben ist. Nit 5 oder 6 gahren an Peritonitis gelitten. Nit 19 dahren 
hat Rich die Ir mit einem gesunden Mann verheiratet. Nenses noch nicht ein- 
getreten. Mit 21) Jahr(~n Infektion mit Trachoma. Die jetzige I,]rkr~mknng begaml 
im :Februar 1933 mit livider Verf/irbung und 6dematOser Anschwellung der beiden 
]-[andr(icken wie bei :KMtebrand. Die Itaut war stark gespannt und die :Bewegung 
der ]?inger ging nicht glatt ~-onstatten. Sodann zeigten sieh die gteichen Er- 
scheinungen an den beiden )'ulh'(icken. Gegen April spiirte die Kranke beim Sit.zen 
Sehmerzen an den Knicgelenkeu. Alhn~hlich traten aueh Appetitlosigkeit und Ab- 
magerung auf. Im Mai erstreckten sigh die t][autverhhrtung und die Bewegungs- 
st,6rung auf Handge!enke und Vorder~rme. An den Sch~dt~,rn und dem giickea 
zeigten sieh rote Aussehl/~ge, die in einer Universitatsklinik als tuberkul6se dia- 
gnostiziert, wurden. Gegen diese Zeit spSrte die Y~ranke beim I-}ehen spannende 
Sehmerzen an dem linken ObersehenkeI. Die t[autversteifung erstreekte sieh weiter 
auf :PiiBe und Oberarme. Im Juni wurde die indurierte Haut der beiden Hand- 
gelenke glanzend. :Die J3ewegung des linken Kniegelenks erlitt ginsehrankung. 
J0"ieber ~'on 37--380 fand sich ein und dauerte bisDezember desselben Jahres. Gegen 
Juli war die Haut distalwitrts yon der ,3iitte desVorderarmes vollkommen brctthart 
induriert und mit der Unterlage lest. verwachsen. Gegen dieselbe Zeit wurde aueh 
das reehte Kniegelenk beteiiigt. Im August erschienen an d~,r Stirnhaut schwSrz- 
lich pigmentierte Fleeke, die sich nuch und nach auf die ganze Oesichtshaut aus- 
breiteten. Sodann wies die Haut des Naekens vermehrte Pigmentation auf. All- 
m/ihlieh zeigte aueh die Haut der Handgelenke. Obersehenkel und Kniegelenke 
die gleiehe Erseheinung. Zugleieh fiel die :I-Iaut. des Gesichtes, sodann des Naekens 
der Induration anheirn und die :Bewegung des Nackens wurde stark gestSrt. Im 
Oktober wurde die l~.r0,nke in eincr Uni~-ersitAtsklinik mit Pileearpiuinjektion 
behandelt, abet die Krankheitserscheinungen ~'erschlimmerten sieh weiter. Am 
5.5.34 ~alrde di~ ICranke in die I. reed. I~inik unserer UniversitAt aufgenommen. 
Stat~l.s praesens: Eine mittel~rolle, in ihrer Ermihrung stark reduzierte Frau. Di~, 
Atrophie der Muskulatur hesonders auffallend. Die t'2opfha.ut diirftig beh~a.rt, 
zeigt bedeutende Seborrhoea sieca, abet weder abnorme Pigmentation, noeh Ver- 
h~rt.ung. Gesieht maskenartig, start; die I-iaut induriert und glitnzend; an der 
Stirn ist teiehtes 0dem nachweisbar. Augenspalten eng, 0ffmmg des Mundes umt 
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gerausstrecken der Zunge stark eingeschrfinkt. Am Augapfel sind Trachomanarben 
zu sehen. Die Schleimhau t der Zunge stark atrophiert, nach den Rgndern zu ganz glatt. 
Schlein,haut der Mundh6hle o. ]~. An den Ohrlappchen stnd Geschwfire vorhanden. 
Haut des Nackens mittelmgBig induriert, ouch einigermagen 5dematSs, zeigt eine 
bedeutemte Pigmentvermehrung. Brusthaut nur schwach pigment]err, aber stark 
gespannt und gl/i, nzend. Hals. und Subnmxillardriisen als daumenkuppengroB 
ta~tbar, nicht druckcmpfindlich. Brustdriisen atrophiert, Warzenh6fe inSensiv 
pigment]err. .Behaarung der Achselh6hlen fehh.. Genitalbehaarung spitrlieh. Riik- 
kenhaut mitt.elm~tBig verhitrtet, gespannt und mittclm/i,13ig pigmentiert. Von den 
Schultern his zur 5[itte des Riiekens ausgebreitet linden sieh comedo~ihnliche Aus- 
seh}/tge. Talgdrfisensekretion ]st an Gesicht, Naeken und der oberen Brust vermehrt.  
Die Hautversteifung und abnorme Pigmentation sind an Oberextremi~gtcn besonders 
ausgesprochen; Pigmentation rechts stiirker als links; an der Streekseitc ist die 
Haul  mit der Unterlage fest verwachsen und hat  ihre Versehiebbarkeit vollkommen 
eingebiiBt, l)ie Intensit~tt tier Hautverhnderung der Oberextremititten nimmt zu, 
je mehr man distalw~trts geht; die H~inde in K-bumnstelhmg fixiert: die :Finger- 
spitzen ftihlen sieh kalt an, sind stark atrophicrt und zeigen Geschwiire oder deren 
Narben; der linke Zcigefinger ]st im Zustand der troekenen GangrSn. Die Unter- 
extremitgten sind dieht behaart, lassen gleiehe Hauterseheinungen wie die Ober- 
extremit/tten erkennen, nut in schw/i.chercr :Intensititt. Die Sehweigsekretion ist 
im allgemeinea stark vermindert, an der indurierten Hautpart ie  iiberhaupt nicht 
nachweisbar. Die Bewegung alier Gclenke stark eingeschrii.nkt, entsprechend der 
Intensitgt der Hautversteifung. Brustbe/u~,le: tferzd/hnpfung etwas nach links 
erweitert. Herzaktion etwas gcsteigert. II .  Pulmonatton versthrkt. Kein abnormes 
(;er/iusch. fJt~n~je: Der Perkussionsschal[ der linken Spitze verkiirzt, Atemgerimseh 
verI/tngert und versehSrft. Links hinten lateral gcd/impft. An be]den lateralen 
Seiten sowie links hinten sin(] Rasselgeriiusehe h6rbar, l~a.uch: Leici~t aufgetrieben: 
mehrere bis DaumenkuppengrS/3e vergr613erte Lymphdriisen sind in der Ba.uchh6hle 
t~stbar. Leber und 5Iilz nicht zn betasten. Im Bcreich der IieociX.aigegend ]st ein 
strangartiges Gebilde mit gmrrendem GerSusch zu betasten. ])ie ~'liui,~che Unter- 
~'.nchung nach der _~kufnahme ergab folgendes: Wassermann --.  Tuberknlm -}-, :B[ut- 
(lruek 1|)0--60. Haz~ eiweitL und zuckerfrei. Blut:  R.]~.Z. 3870000. Hb. 79, 
W.B.Z. 3175. Blutsenkungsgeschwindigkeit ]32. Nierenfunktionspriifung o. ]3. 
Der Atropin-, Adrenalin- und Pilocart)inversuch hat keine bedeutende Abweichung 
gegeniiber der Norm ergeben. Verla,l~/ n,~ch der Au#tglhme: :Fieber yon 37--38 e 
,hmernd vorhanden. Die interlob/i.re Pleuritis t rot  ein. Der gangrfm6se Zerfalt der 
Finger- und Zehenspi~zen sehreitet fort. Dekubitalgeschwiire entwickeln sieh in 
der Oes~13gegend. Die Pigmentation der Haul  zngenommen. An den Ful~sohlen 
mehrere Gesehw/ire. Die Kranke ging unter sehwerstem Sieeht.um am l l. 1, 35 
ein. Die kiln]ache Diagnose lautet Sclerodermi~ diffusa. 

Sel~tion 13 Stunden post mortem (Sekant 7Dr. Yg). 
Pathologisch-rl~ultc~mische Diagnose: .Diffuse Sklerodermie des ganzen Integu- 

mentum commune und diffuse Vermehrung der Pigmentation der Haul ,  besonders 
am Nacken und a.n den Armen. Altgemeine hoehgradige Atrophie. namentlieh der 
Muskulatur und des :Fettpolsters (KSrpergewieht nur 16 kg). G-angritnSser Zerfall 
der :Finger- und Zehenspitzen. .Defekt der Endphalanx des linken Zeigefingers. 
Dekubitalgesehwiire an Ohrh,pwhen, (k~sgBgegend, I)armbeinkanten, :FuIlsohlen 
und lat~ralen Seiten der Kleinzehen. Allgemeine Osteoporose, besonders der 
I{ippen und der Fingerkn(m, hen. Lympbadenitis tubereulosa generalisata mit, hoch- 
gradiger Verkalkung (bronehiate, traeheale, mesenteriale, ileoc'&'~tle, perigastrisehe," 
peripankreatisehe, periportale und retroperitoneale Lymphdriisen sind aIle befallen 
und zeigen versehiedene Entwieklungs,stadien tier tuberkulSsen Vergnderungen, 
die yon der Verkgsung bis zur Verkalkung f/ihren. Die retroperitonealen Dr~sen sind 
in steinbarte Pakete nmgewandeh und mit, der Aorta fest verl/Stet). Sp~.rliche 
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ac[n6s-nod6se Streuherde im Mittel[appen der ree hten Lunge und im Unterlappen der 
linken Lunge. Pleuritis fibrosa adhaesiva duplex. Peritonitis ehroaica adhaesiva. 
Hiimosiderose der Milz mit vereinzetten Tuherkeln und Perisplenitis fibr,)sa ((;e- 
wich~ 9~)g)- Brauae At.rophie der Leber mit spii, rlieher Tuberkelaussaat (Gewieht 
650 g). Braune Atrophie des Herzens mit intaktena KIappenapparat (I60 g). Seh- 
nenfleeke an der Vorderwand des reehten tIerzens. Mehrere narbige Einziehungen 
der b~,~iden Nieren. Sandartige Konkremente in Nierenbeeken. Magen- un,1 Da,'m- 
kat.arrh. Ekehymosen der Magensehletmhaut. Hyp~)plastiseher Uterus. RStlieh 
verfgrbte Kn6tehen in beiden Ovarien. Spitrliche gelblieJt verffirbte, wie seiehte 
Geschwfire aussehende eingezogene Fleeke an der Brust- und Bauehaorta (ein soleher 
der Brastaort.a ist verka|kt). 

llistologische Untersuehung des Falles. 
Haul .  

Ha.u, tsl'iick ~.om Oberarm.  EpM~rmis bedeutend ve]'diinnt: Rete Malpighi besteht 
aus einer niedrigea Basalzellensehiehl: und einer oder zwei darii, b~,rliegendea nn- 
eharakteristis,~hen Zel[agen; <lie Granulosazeltensehicht ist m~r in Andeutung vor- 
handen; die, Hornsehicht, stark zerfasert. Pigmentgchalt der Baaalzellen.~ehieht 

A[>h, 1. ] [ iu t t ,  t i e r  B e u g e s e i t e  d e s  ],'in,.,-ers. |,:Jill." A r t e r i e  i n  t i e r  S u b ~ ' u t i s  m i t  l , ]n t | o . [ ' t e r i i t i s  
pr ,  Jdu(:tivi~.. D a s  i l t  , , let  I l lLilII ;I  ge~', ' lt( 'hel 'tt~ ]J, i l t d e i g e w e b c  sowi,~ ( l i e  .Mudk~ l l l oh r f ; t { ' h  
','t~Sklll~l.l'is[erl:. D i r e k t  1till. d i e  vt : rontzurt t ' .  LJ.t 'htllTlg, ~ lli~l 'lllt ,  ~it 'hL I l l l l l l  . l t b l i l ~ e r l l I l ~  VOll 

"~[~i. l l l . t ,~idt!ri l lk(iraerll  (~C|l~;~lrZ). Z e i g - . k p ~ ( . h r .  11~ IIIIIL, l I IJI l i .  [ ,  AllegZII~ 1{~ r 

stark vcrmehrt. C,~rium gleichfalls ver(tiinnt, bestehend aus kernarm,2n kollagenen 
F~tsern. Zahlreiehe, stark mit Pigment beladene (:hromatt~phoren befinden sieh in 
der Pars papitlaris. Die elastisehen Fasern vermehrt,  bild.en ein di~.htes Netz. ])ie 
Sehweil3drfisen atrophiert. Die (!apillaren des Ceriums sind im allgemeinen an Z~thl 
vermindert, lassen Verdiekung des (h'undhSutc'hens erkennen, das dr, rn Endothel- 
rohr augen aufliegt, oder auch vermehrte sf)indlige Zellelemente in ihrer Wandung, 
wodureh der Eindruek eiaer Starrheit erweekt wird. Manchmal weisen sic sp/irliehes 
gundzelleninfiltrat, aut. Das subeut.ane Fettgewebe stark atrophiert.  :klt den Ar- 
terien des Ceriums keine Veriinderungen na~:hzuweisen, lt~ine gr6gere Arterie, die 
in Subcutis verlS, uft, sowie die arts ihr direkt ausgehenden kleineren Arterien l:~ssen 
bindegewebige [nt, ima~rerdickung erkennen, die dem Bild der-~eewShnliehen Arterio- 
sklerose ~hnlieh sieht. M:uskelgewebe, das dem lt~mtsttiek ~mhaftet, weist sehwere 
Atrophie der Muskelfasern auf; eine kl.eine Arterie im Zwisehengewebe weist fibr6se 
Intim~verdickung, Haut,~t4ic~: arts (le~r~ l. Zeige/i.n.ger." Strec]~:,~ei te ." Epidermis w~rdimnt 
die Pigmentiernng der Basalz,~llenschicht nicht so stark wie am A r m .  ('oriurn 
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verdiinnt,  zart  und faserig. Pigmentzellen der Papillarschicht s tark vermehrt .  
Corium ist yon leeren s tarren C~pillaren durchzogen. Pericapfll~ir oder zerstreu~ 
finden sich sp/irtiehe pla.smacetlulS.re Infil trate.  Im Bereich dee atrophierenden 
Schweil?drfisen zeigen sich ab und zu dichte I~undzellenartsammlungen. Das Corium 
geht unmerldich in (tie daruntert iegende Sehne ii})cr. An der Grenze zwischen C!orium 
und Sehne finden sieh zerstreut s ta rk  a t rophier tc  Fettzellentr/~ubchen, (tie die 
Subcutis  andeuten,  t i ler  tr iff t  man kleine Arterien,  die durch Wucherung yon s tark  
vaskularisier tern Bindegewebe in In t ima  me hr oder weniger ausgesprocheneEinengung 
oder VersehluB der Liehtung erli t ten haben.  Be ageseite: Im 6demat6sen subcutanen 
Bindegewebe wurde eine gr613ere Arterie festgestellt, deren Lumen dnrch  bedeutende 
lntim~werdickung bis anf einen Schlitz verengert  war (Abb. I). Die verdickte 

Intim~t snwie die Media sind yon 
zahlreichen capillhren Lumina  
durehzogen. Die Adventitit~ ist  
verdichtet ,  zeig~ neugeMMete 
Capillaren. Auffallend ist aueh 
die Ablagcrung yon I-[/hnosiderin- 
pigment in derverdiekten  Int ima.  
Man tr iff t  weiter mehrere kleinere 
Arterien, (lie du tch  gleiehe in-  
timaprozesse Lumenversehlul3 er- 
fahren haben. Einige Capilh~ren 
im Fettgewebe zeigen Leuko- 
eytenansammlung im Lumen und 
Fibrinaussehwitzung in clie Um- 
gebung. Nerven und Lamellen- 
k6rperehen, die bier reichlieh 
vorha.~den sind, sind kaum vet- 

Abb. 2. tfaut tier Zehe. Ela.~Li(:afSrtmn~. End- 5,ndert. Haut,~14i,:k was de're. Fu, fl- 
artoriitis product.ira in der ~ubcutis mtt. RedukrAnn riicker,.'l']pidermis nieht besonders 
tier IAchtung his auf eine Capillarwcitc. .kpoehr. 

8 toni. t[om. I, Auszug" 16 cm. verdiinnt.  Corium leieht ~uf,ge- 
quollen. ])er  Pigmentgeha.lt der 

Basalzellensehicht und der Papillarsehieht scheint etwas ve rmehr t  zu sein. 
Die Capillaren des Coriums und der Subeutis  sind bedeutend erweitert  und 
en tha l ten  Blut. Einige st~rk dil;tfierte ven6.~e Capilhtren der  Subeutis  zeigel~ 
Abhebung der Endot.helien mit  Abseheidung yon fibrin6ser Masse, also 
Er.~heinungen, die den yon Henscl, en als ,,endowtseulite prolife'rante t.hrnmbo- 
poi6tique" benannt, en Gef/tBverS.nderungen weitgehend entspreehen. Die pr/t- 
eapillS.ren Arteriolen der Subentis welsen 6ft.ers Ablagerang yon fibrinoider Masse in 
In t ima  oder bindegewebige Int imaverdie kung ~uf, woraus Einengung oder Verseh lui3 
des Lumens sieh ergibt. Eine Vene dec Subeutis  l/igt 0dem und spiirliehe leuko- 
cytgre Infi l trat ion ihrer  3{useularis erkennen.  Ha, utstiack yon der Nireck.~eile de~ Zehe: 
Das der Zehenspitze entspreehende Ende des SehniVtes zeigt his zum Knoehen 
reiehende, mit  Leukoeyten und deren Zerfifilsprodukten durehsetzte Nekrosis der 
siimtliehen Hautsehieht ,m (Gan~'/~n). Die GefS]3e im Bereieh des gangran6sen 
Absehnit tes  sind nlaximai erweitert  und mit Bh,t  fiberfiillt; es ha t  bier such vielfaeh 
geblutet.  Die dem nekrotisehen Abschni t t  angrenzende Hautpar t ie  15.13t such deut- 
liehe paralytisehe Hyper/~mie der Venen und Capillaren erkennen. Epidermis der  
nieht  gangrgn6sen Pat t ie  nieht  besonders verdfinnt,  Cutis slderosiert. Eine Arterie 
der  Subcutis 1/tBt sis auffallende Erscheinung erkennen eine frisehe Ablagerung yon 
Fibrinoid in der Int ima,  wodareh votlst/tndiger Lumenversehlug eingetreten ist. In  
der fibrinoiden Masse zeigen sieh einige aufget.riebene Kerne. anseheinend yon 
eingewanderten Endothelien. Die Nedi*~ ist mit  sp'&rliehen leuko- und lvmpho- 
eyt{tren Elementen infiltriert. An einer anderen Arterie wurde eine knopffSrmige. 
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~'.uf einen Sektar des (';efS.Bumfan~s besehrgnkte :Fibrinoidablagerung der Intim:t 
festgestellt. Ferner finden sieh mehrere Arterien, deren Lumen dureh zellige Intim~L- 
hypcrplasie oder kanalisier te ~Fiillmas~e stark eingeengg oder verschlossen ist (Abb. 2). 
Hau~,st~ick a~.,~ der F.ufisohle: Ein fief reiehendes Cesehwiir mit paralytiseher Hyper- 
/imie und Blutung ist gesehnitten. ]?:pidermis nicht verdiinnt. Cutis und Subeutia 
5dematSs aufgeloekert. :Die Capillaren der Cutis sind gestaut, zeigen ab und zu 
diehte peri~'aseuliire Zellanh~ufung. In der 5dematSsen Subeutis zeigt sieh eine 
kleine Art.erie, deren Liehtung dutch Ablagerung yon Fibrinoid his auf einige mit  
Endothelien ausgekleidete spaltf6rmige Liieken versehlos.sen ist (Abb. 3). Die 
l~.'lastiea int.erm~ der Arterie leieht gedehnt, ab~er leidlieh erhalten. Ihre Adventiti~ 

Abb.  3. I L m t  der  Ful.lsohle. E i tm  k le ine  .kl ' tcr ie  in thor ~Subcu{,is m i t  L u n m n v e r s e h l u l ]  d u t c h  
Fibrir toir[ :~blngerung ~lndperivascul:drel'leuko-lymphocyt, i~,rcrIufiltr;~tion. I n d e r  f ibNr lo idcn  
-M~se e r k c n n t  iBilll Li~ekPl| lllir, l~2ndothelausklezidlmg (w(~tsklllilri,~,,ttiOtl). A p o c h r .  8 illil~., 

l Io l t l .  [. AllNzII~ 1t; C'IF~. 

leieht aufgelockert, mit spii.rliehen Leuk~x'vten infittriert. 3Ian trifft ferner einige 
Arterien, deren Lumen mit k~matisierter ~511masse verh,gt ist. In der Fiilhnasse 
zeigt sich 0frets Ablagerung yon Hsmosiderin. A. dot,sails ]~dis und A. tibialis 
po~terier (an der Fersengegend)weisen polsterf6rmige. ~ms kollagenen mid elastisehen 
l"asern bestehende [ntimaverdiekun.~ auf. wodurch das Lumen eine Sternform an- 
nimmt. Die begleitenden Venen zeigen ~tarke 6demat6se Aufloekerung dcr W~m,l. 

f)ie innere~, Orgq,ne. 

Niere: Die auffallendsten Ver/imlerun~en zeigen sieh am Arteriensystem, vor  
allem an interlobul/iren Arterien; sic bestet~en wesentlieh in eigenartiger Abiagerung 
yon :Fibrinoid in der In~ima und daran sieh ansehliel3ender bindegewebiger Intima- 
hypcrptasie (Abb. 4). ])as ~ibrinoid ist in der gegel  in dicker Sehieht, innerhalb der 
meistens wohl erhaltenen Elastics interm~ abgehtgert und x, erursacht~ hoeh,~radige 
Verengerung der Liehtung. In der fibrinoiden Masse befinden sieh 6fters sgark 
vacuolisierte Schaumzellen (Abb. 4). Vergesellsehaftet mit Fibrim~idablagerung zeigt 
sieh Wueherung yon spindeligen bindegewebigen Elementen in tier Intima. die (ias 
]?ibrin(~id immer organisierend zum BiMe der Endarteriit.is produegivi~ fiihrt. 
tfierbei kommt es nur selten zur konzentrisehen Anordnung der gewueherten Zellen 
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in de r In t ima ;  meistens handelt  es sich um Bildung von mehrfach kanalisierter binde- 
gewebiger Ffillmt~sse mit  unregelmii, lliger Kernanordnung;  in der Fi~llmasse sind 
R.est~ ~, des Fibrinoids lange erhalten.  An einer St.elle wurde innerhalb der fibrinoiden 
Masse eine spi~.riiehe Leukoeytenansammlung beobaehtet.  Perivaseuliire Inf i l t ra t ion 
fehlt, aUenthalben vollkommen. Die in Retie s tehenden Prozesse haben nieht  s/imt- 
liehe Artel'ien befallen, sondern neben einer sehwer ver~nderten interlobul/iren At- 
retie liegt eine vSllig intakte  vet ;  aueh an den erkrankten  Arterien besehr~.nkt sieh 
die LSsion nur  auf eine gewisse Streeke des (i;ef/~l]baums, so daft die liibrigen Ab- 
schnit te  sieh als unver/ tndert  erweisen. Die klein.~ten ArterioIen. vor allem die 
Vasa afferentia, sind yon den Ver'~nderungen versehont,  abgesehen yon ~venigeu Aus- 
uahmen, in denen gleiehe Fibrinoidablagerung in der In t ima sieh zeigt.. Solehenfalls 
kann sieh das Fibrinoid in (lie Liehtung ties intragtomerulS.ren Abschnit tes  ties Vas 
afferens oder aueh. eine Streeke welt in die ansehliel3enden Sehlingen erstreeken, 

Abb.  4. Niere .  A. in te I ' l obu la r i s  mit, a u s g c d e h n t e r  F ibr ino id ; tb la~erun~r  u m l  l , e g i n m : n d c r  
Irttiil'lg~,VllCill21'llllg. ~t~l,l,k v~xcuolisierto ~(:halllllZeJ]t~D. itt f i bv ino idcv  Masse. Apo~:hr. 1~; n!nl.  

t I o n L I ,  A u s z u g  2 0 c m .  

wodureh ein GlomerulusbiId ents teht ,  das an das yon Frlhr bei maligner Sklerose 
beschriebene Bild er inncrt  (Abb. 5). Abgesehen yon den benannten,  nur sclten anzu- 
treffenden Sehlingenprozessen erweisen sich die Glomeruli fiberhaupt als intakt .  
Die KanMehen sind im allgemcinen regressiv verander t ,  indcm die Epithel ien 
albumin6se Degeneration, Abschilferung ins Lumen oder aueh Kernpyknose auf- 
weisen. Da. we die interlobulSren Arterien betr~tchtliche Lumcaw~rengerung 
erfahren haben, finden sieh in den entsprechendea Bezirken der l<inde keilfsrmige 
Schrumpfungsherde mit hyaliner Ver6dung der (;lomeru[i, Kan~lchenatropbie und 
[~esorptionsfi~filtraten. Ferner  wurden hie trod da vevst;reut sp~irliche tuberkel- 
5hnliehc Granulome gesehen, die anscheinend der terminalen tuberkul5sen Aussaat 
ent~prechen. Sud(m llI.Ffirb.,o~g der Niere: Dic Verfet tung der Int ima,  wie sic 
fiir die ,~ewShnliche Arteriosklerose eharakterist.iseh ist, fehlt. ])as Fibrinoid in 
der In thna  ist 6fters mit feinsten Fet t t r6pfehen bestSn bt ;  b~ Fibrinoid eingesetflossen 
finden sich reichlieh mit Fet t t ropfen beladene Zellen, die den S:haumzellen ent- 
spreehen. Die Media der Arterien. die die intimale fibrinoide Degeneration aufweisen, 
zeigt auch .Best~ukung rail: Fett trSpfchen.  Die Verfettung der Tubul[ ,~ehr unauf- 
fS, llig. Leber: Leberzellbalken im allgemeinen atrophier t ,  mi t  Abla.gerung wm 
sp/irliehem braunem Pigment. Die (;lissonschen Scheiden sind [eieht; verdiekt  und 
aneinander  nMmi2getreten. Vereinze|te Arterienr~ste, die in Glissonsehen Seheiden 
verl~ufen, zeigen ganz ~maloge Veriinderungen wie die der Niere. Auffallend ist 
hier, dab das Fibriaoid sich nicht auf das Bereieh der In t ima besehrS, nkt ,  sondern 
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eli  fiber die Elastiea interne hinatLs die Media durehtr / inkt  oder in die Cxefgl3um- 
gebuug ausgesehwitzt ist, so daft die Oefg]waad im ganzen in ein fibrinoides Band  
umgewandd t  au.~ieht. In  der Umgebtmg eines derar t  vergnderten Gefgf~absehnittes 
sieht man mehr  oder weniger ausgesprochenes Zellinfiltra~, des bus Leukocyten, 
unter  :Beimen~mlng yon Eosinophilen, Lymphoeyten  und adventi t ialen Zellen sieh 
zusammensetzt .  Da auBerdem der fibrinoid entarte~e Gef/~llabsehnitt oft aneurys- 
matiseh erweitert  ist, so ents teht  ein Gefiil~bild, das der Erseheinung dGr Periar- 
teriitis nodosa durehaus entspricht  (vgl. Abb. 7). Die Endothelien,  die die Ianen-  
fliiehe der  fibrinoid entart.eten In t ima  tiberziehen, sind meist~ns ins Lumen abgc- 
schilfcrt oder manchmal aueh in netzttrtigen Verband gewuchert. In  der Lichtung 
sight man fltissiges ]31ut, sdfenerweise Fibrint.hrombusbildung. Aul]er den oben- 
evwghnten t~kuten GefgBlgsionen begegnet man "~.uch einigen Arterien, die da.~ ]~itd 

3.bb. 5. G lomemt lus  m i t  ~ ' ib r iuo idab ingcr 'un~  an  Van a f f c rens  u n d  in den ansr 
8ehlingen. fl .pochr,  8 nltt l ,  I[Olll, ~, Ausz l tg  ll.~ f i l l .  

der vorgeschritt.enen Endarter i i t is  productive darbieteu. Sl>ellenweise hat  in den 
AzJni, besonders in der direkten Umgebung der (;[i.~.~m~SChGn Seheidcn, intra-  
eapi]l/tre ]s mit  Sehwund der Leberzellen statt, gehmden,  
also Erscheinungen, die der eklamptischen Leberlgsion nieht, un/i, hnlieh ~mssehen. 

Galle~blase: Eine Arterie mit  ausgepritgter Endarter i i t is  productive. Pont.teas: 
Leichte Atrophic des 7Parenehyra,~. Kcine Gefgglguion t'est, zustelien. Milz: Sp/i, rlieho 
~.ltere und frisehere Tuberkelauss~at vorhandeu.  In  der 7Pulpa findct sieh mi~Big 
reiehliches HSmosiderinpigment. Die Arterien sind, abgesehen yon banalev hy,~liuer 
Degeneration, nieht, verhndert .  Herz: Die Muskelfasern des Myokardes alarophiert. 
~ber~ll  zer~treul~ l inden sich im 3[yokard miliargrol]e N~rben in vcrsehiedenell 
Entwieklungsstadien. Ursitehlieh stehml sie mi t  den endarteri i t ischen Prozessen 
der Arteriolen zusammen, die yon den Arterien des Inters t i t iums in die Muskel- 
bfindeln einstrahlen, Es handel t  sich um intirnale Fibrinotd~blagerung und pro- 
duktive Endarteri i t is ,  wig sir sehon oben oft erwi~,hnt wurden . .Bedeutsam erseheint 
uns ferner der Befund, dal] in periw~sculS, rem Bindegcwebe des fnters t i t iums 6frets 
Ansammlungen wm spgrlichen basophiten 1R, iesenzelhm sieh zeigen, die sehr an 
Ascho//sehe KnStehen erinnern (Abb. 6). }lau t r i ff t  aueh mtmchmal kn{}tehen- 
fSrmige Ansamralungen yon myocytf, ren Zellen, die den in .Phthisikerhcrzen 

Virehows Archiv. Bd. 302. 4 
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vorkommenden mterst~tlellen Granulomenentspreehen.  Zwlschenbelden Zellgehfiden 
sind ~berg~nge vorhanden.  Jm Per ikard sind stcllenwcise dichte t~undzellen- 
infil trate zu beobachten. L2~ngen: Sp/irliche tuberkul(ise Streuherde vorhanden.  
~kste der A. bronchialis, die im peribronchialen Bindegewebe verlaufen, zeigen 6fters 
mehr  oder weniger ausgespr~hene  bindegewebige In t imaverdickung mi t  Lumen- 
verengerung. 1)as verdickte in~imale .Bindegewebe ist bald yon jungem Aussehen 
und mehrfach vaseularisiert, bald yon fflterem Aussehen und  1/il3t E inbau  yon elas- 
t isehen und muskulSsen Fasern erkennen. K.r~ftige elastische :Fasern sind besonders 
um die Lichtung herum entwiekelt. -~ste der  A. pulmonalis im allgemeinen o. B. 

Gau.menmandeln: Leichter K a t a r r h  und  Parakeratose  in den :Buehten. 
Verd~uunqsorgane. Zunge: Die Epi thelsehicht  n icht  besonders ~-erdiinnt. 

Atrophie und Untergang der Muskelfasern und Verbrei terung des intersti t iellen 

:kbb. 6, Ein dem Asch,~fl'schen I~_nOtchen Ithniiches GrCmulom int pe r ivascu lSren  
Bindcgewebe  des Herzens .  _kpn(:hr. S ram,  I I o m .  I, Auszug  20 cm.  

,Bindegewebes sind ziemlich ausgesproehen. Abgesehen yon der int imalen Fibrinoid- 
ablagcrung an sp/trlichen kleinsten Arteriolen sind die GefS.Bver/tnderungen im 
allgemeinen geringfiigig. OesophaT~': Keine Gefhgl/tsion naehweisbar.  2tlagen und 
l)uodenum: Gin Stiiek aus Pylorusgegend untersueht .  Die Arter ien der Submueosa 
(tea Magens und des Duc<tenums weisen eine bet, rs fibrinoide E n t a r t u n g  ihrer 
Wand  und  eine bedeuteude periva~euli~re Zellinfiltration nach Ar t  der Periarteri i t is  
nodosa (Abb. 7). Jefl~num, Ileum und Dickdarrr~ lieBen keine nennenswerte  Oef/~B- 
lhsion feststellen. Beckenorgcl'ue: An Scheide und Uterus keine spezifische (_~fiil3- 
ver~nderung.  13eziiglieh der Ovarien siehe unten.  An der Ha,r'l~bla~e eine _M'teric 
mi~ periarteriitisnodosa~;hnlichen Erscheinungen. An einer anderen Arterie  frisehe 
Abseheidung yon Fibrinoid an In t ima  m~ch Ar t  eines Beh~gs. Ge~.irn: Nur ein kleines 
Stiiek a.us tier Rinde ~ulrde histologiseh untersueht .  An Hirngewebe und  GefSI]en 
ist keineVer~nderungfestzustel len.  Aorta: S~ellenweise~'erschiedentlieh ausgeprSgt, e 
ZerstSrungsvorg~nge haben sieh an der  Media abgespielt (Abb. 8). Sie bes tehen in 
fleckf6rmigem Unt, ergang der media.len Elemente mit  Einbau yon fibr6sem Schwic- 
lengewebe. Die besonders sch~'er betroffenen S~ellen der Medfi~ sind bedeutend 
verdiinnt, und  lassen uur F r a ~ n e n t e  der eigentliehen Elastieufasern erkennen;  
die Liicken sind yon Sehwielengewebe ausgefiillt, die nur  mit  zar tcn neugebildetea 
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e las t i schen Fase rn  ve rsehen  sind.  Die I n t i m ~  is t  im a l lgemeinen  b e d e u t e n d  v e r d i c k t .  
En t sp r cchend  den  ze r s t6 r t en  Ste l len  der  Media  s i eh t  m,~n eine e igena r t i ge  c i reum- 

5.bb. 7, Duodenum. Ge;fti01~ion nltch ~.rt tier I)eriarteriitis nodos~ in det' Submltt:osa. Bei 
Elasticafttrbung erkennt rmm, dal3 siuh dins Fibrilmi4 b.auptaichlich innerhMb tier Elasti<,~t 
ilfl.erna, vorfin,lel; matt uuI" stellenweise die dutch Dehnung verditlmt.e 5Iedir s~)wie dic 

Altventiti~ durchtrSnkl, h~t. Apochr. ~ ram, t lom. I, Auszug" 16 cm. 

Abb. 8. ~korta. EI~-stic~filrbltng. Ehtst.ic~untorbrechung tter ~[cdfit mit, Ein[agerung v,,n 
en~ziimllich iafiltriert.em Binde~ewebe. Die tief~te ~ehit:ht tier lu t im~ zei~t AnsaIYunlung 
voIl reiehliehea Fettk6rllehenzellen lUl~I fibrinoide ])ur(!htT-/iilkung. i , e i tz  3, I'et'ipl,tt~. 4, 

~kuszug 27 era. 

ser ipte  Nckros i s  de r  Intim,~; die nekro t i sche  I)~trtie is t  gegen die  gesundc  Intim~L 
ziemlich sch~trf abgeset~zt und  le icht  vol~ dcm i ibr igeu N i v e a u  e ingezogen ; ih re  ober- 

4* 
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flttehliehe Sehieht isr lamell6s zerspalten und mit  entziindliehen Zellen infi l t r ier t ;  
auch ihre tiefere Sehicht sowie die angrenzende Sehieht der ~iedia, die Ofters in 
Nekro,~is miteinbezogen ist, l a d e n  manchmal  entztindliehe Inf i l t ra te  erkennen. 
:Die besehriebene -N'ekrosis der [ut ima entspricht  den makroskopisch wahrnehmbaren  
gelblich verfttrbten leicht eingezogenen Flecken, die sich hie und d~ zers t reut  in 
:Brust- und Bauchaorta  zeigten. An einer der  derart igen Intimanekrosis wurde Kalk- 
a blagerung beobachtet .  In  der Advent i t ia  tr iff t  man ab und zu Vasa w~sorum, die 
deutliche Endarter i i t is  product iva  mi t  sehwerer Lumenverengerung auhveisen. 
Die untere tI~lfte der Bauchaor ta  i,st mit  den darunterl iegenden verkalk ten  Lymph-  
driisen unter  Vermit t lung ~on sklerosiertem adventiti~dem :Bindegewebe lest  ver- 
16tet.; die 3'[edia ist  hier stellenweise besonders sehwer zerst6rt  und mit  entziindlich 
infillrJertem zellreiehem Bindegewebe ersatzweise durchsetzt  (Abb. 8). Die tiefste 

Xbb .  9. O v a r i u m .  S c h w e r e  M~l~.to I ' ,~nar t .cr i i t is .  S i i m t l i c h e  Schicht . t 'n  d e r  GefSl]wan,1  m i t  
en t z i i n , l l i ehen  Zc l l en  d u r c h s e t z t .  A n  d c r  inne rc l t  lJeg.xen.zultg de1" Inl;im,~ i~t e iu  l~es t  d e r  

f ibr in0ser~ 31a.~se s i ch t :ba r .  Le i t z  3, P c r i p l a n  4, A u s z u g  35 ( 'm.  

Sehieht, der Int ima.  die der gesch~idigten Media unmit te lbar  angrenzt ,  zeigt An- 
sammlung yon reichliehen FettkOrnchenzellen und Durchtr~tnkung mit  fibrinoider 
Masse; an solehen Stellen der [n t ima  ist manehmal  ~'ekrosis und Erweichung ein- 
getreten. ,4. i!iaca communis: Das ZerstSrungswerk der Media ha t  sleh aueh hier 
in sehr geringem Ausmall abgespielt. Die Intimt~ ist sklerotisch bedeutend verdickt.  
Stumm der A. pul,mo~udis: Die 5Iedia wrist  Rarefika~tion der elastisehen :F~sern und 
mit  mukoider Flt~ssigkeit a u~geffilltc Liicken. Die Vas~ vasorum in der  Advent i t ia  
lassen 6fters produktive intim~prozesse erkennen. An einem derselben wurdcn lgeste 
des Fibrinoids und perivasculgre Zellwucherung und -infiltration gesehen. 

Die endokrinen Organe. 
Ovarien: Graa[sehe Follikel, Corpora eandieantit~ und Primordialfolllkel sind nur  

in sp/~rlieher Anzahlvorhanden.  An den in derMarksubs~anz vorkommenden Arterien 
zeigen sieh dis sohwersten L/~sionen. Zustmm~en mit  der Fibrinoidablagerung und 
dem produktiven Prozesse in der In t ima  zeigen sieh hier die sehwerste, n infi l trat iv-  
entzfindliehen Erseheinungen der Gef/~flwand, wie sie in dieser Intensi t i i t  in keinem 
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auderen Organ zur Wahrnehmung gelangten. Die entziindliehen Zellen, die sieh 
aus Leukoeyten uud Lymphocyten zus ,mmeusetzen,  bflden zusammen mit Wuehe- 
rung der ortstiindigen ad~'entitiaten Zellen einen diehten Zellmantcl um die GelS.Be, 
durchsetzen die Media. die 5[uskelfasern auseinanderdr/~ngend und bihlen sehlieB- 
lieh in der gewucherten In t ima  m~iehtige Ansammlung (Abb. 9). Ihre  Kerne lassen 
hierbeiversehiedentlieh ausgepragte kar3,orhektisehe Erscheinungen erkennen. I)as in 
der ]n t ima  abgelagerte Fibrinoid ist dureh die benann ten  int imalenProzesse lumen- 
warts  gedriingt, aueh mit Leukocyten und ihren Kernt r i immern  durchsetzt.  Maneh- 
real ha t  es auch im Bereich der Int ima~atcherung geblute~. Die aku~-ent.ziindlichen 
El~eheinungen haben sieh nicht  an allen betroffenen Arterien in diesem AusmaB 
entwiekelt, sondern es gibt auch Arterien, bei denen die produkt iven Erscheinungen 
und zwar die organisatorisehen Vorg~tnge des Fibrinoids das ~Bild beherrschen. In 

_kbb. It}. Ovarium. Or,mmisation des iu die lntim~L abgela~erten ],'ibrinoids (schwarz). 
Apochr. 16 nnn, . ! . lo in .  l-, Auszug 16 e n i ,  

diesem Fall  kann  man verfolgen, wie die $pindelzellenziige in ]3egleitung "con neu- 
gebildeten GefiiBen yon dec Oefiil]umgebung die Media dureht.reten, um zur betr/ieht- 
lichen bindegewebigen ln thnaverdickung zu fiihren (Abb. 10). Iu de, m neugebild~'ten 
im, imalen ~Bindegewebe zeigen sieh manchmal  einige P~iesenzellen. I~,ei den CefS, Ben, 
wo (lie sehweren akut~-entzfindliehen Erseheimmgen sieh zeigen, ist das abgelagerte 
Fibrinoid yon netzig-fhdiger ~Beschaffenheit, nnd verhtt l t  sieh wie ExsudaffJbrin,  
wtthrend bei den Gef~Ben, wo die produktiven V(~rga, nge vorherrsehen,  das ]eibi.inoid 
kompakter  aussieht. J)a/l zwisehen den beiden Ext remen  CTbergii, nge w~rkommen, 
sei nur nebenbei erw~ihnt. Schflddr~e." Die Blti~ehen sind yon versehiedener Gr6Be, 
en tha l ten  mit  Eosin sehSn ro~ gefiirbtes Kolloid. iDie Gef~ffte sind frei yon nennens- 
werter Veriinderung. tlypophy.se: Keine besondere Veriinderung in der Zellzusam- 
mensetzung des Vorderlappens. Spiirliehe Einwanderung yon basophilen Zel!en 
in den I-Iinterlappen. Keine (~h,ffaBver~nderung. Nebe~niere~,: Keine betuerkens. 
werte strukturelle Ver/inderung. s Dutch  mitehtig entwiekeltes 
Bindegewebe ist das Parenehym in kolloldhaltige Follikel und sehmale driisige Oe- 
bilde zerkliiftet. A'piphyse: Die Parem'hymzellen s tark  vakuolisiert .  Leiehte 
interstitielle Fibrose. Yankrea,'." Oben erwtthnt. 
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Epikrise. 

Es handelt sich also bei einer 23j/%hrigen Frau um einen typischen 
Fall yon diffuser Sklerodermie, bei dem die Kraukheit  ziemlich rasch 
und progressiv verlief und der Tod innerhalb yon ungef~hr 2 Jahren nach 
dem ersten Auftreten der Krankheitserseheimmgen erfolgte. Die mikro- 
skopisehe Untersuehung ergab einc schwere eigenartige Gcf~13ver~nderung 
an den kleinen zkrterien in Haut ,  Unterhautzellgewebe, Muskel, Nieren, 
Leber, Lungen, Herzen, Aort~, Puhnonalis, z~Iagen, :Duodenum, Harn- 
blase und Ovarien. VermiBt wurde (lie Gefi~[il~tsion in Gehirn, Pan~'eas ,  
/)/inn- und :Diekdarm, Scheide, Uterus, Hypophyse,  Schilddrfise, Epi- 
t)hyse, Epithelki3rperchen und Nebennieren. /)as morpho]ogische Ver- 
hMten der Gef/i, Berkrankung ist sehr mannigf,~]tig und wechselt von einer 
Arterie zur anderen; es steht abet ohne weit.eres lest, dab es sieh bier 
um versehiedene Ausdrfieke einer einheit.liehen Gef5fterkrankung handelt, 
die attgenseheinlieh yore Alter des Prozesses abh/tngig sind. ]3eim 1Dber- 
bliek/iber die gesamten Arterienverhnderungen seheint uns die Anmthme 
wohlbereehtigt, dab das Primiire alIer (.lef/~f3prozesse in der Ablagerung 
yon fibrinoider Masse in die In t ima besteht (Abl). 3, 4, 7). Ob es sieh 
hierbei um :DurehtrSnkung des int.imalen Gewebes mit, fibrinoider 3Iasse 
oder um Abseheidung derselbg~n auf die Innenfl~iclle der Intinm. naeh Art 
eines t/elags handelt, ist schwer zu entseheiden, a~ber naeh den histo- 
logisehen 13ildern beur(.eilt, sollen beide M6glichkeiten zugelasscn werden. 
Die Ablagerung des Fibrinoids beschr/inkt sieh in der Igegel streng inner- 
halb cler Elastica interna, nut ausnahmsweise durchtriinkt, es die Media 
und sehwitzt sogar in (lie Adventitia aus. Ansehlie[3end an di(~ Fibrinoid- 
ablagerung erfo]gt sehr friihzeitig eine zellige Wncherung in der Int ima,  
(lie unter Abbau und Organisation des Fibrinoids zur Endarteriitis pro- 
ductiva bzw. obliterans Eihrt. :Die Zellwuehemmg nimnlt, ihren Ausgang 
sowohl yon dem intimalen Gewebe als anch yon der Gef/~13umgebung. 
In diesom letzteren Fall ziehen aus der Adventitia Spindelzellenziige, 
begleitet yon Capillaren, dutch die Media, hier (lie einzelnen Muskel- 
l~gen auseinander dri~ngend, in die In t ima hinein (Abb. 10); an der 
Elastiea interna zeigt sich hierbei in der Regel keine grobe Unterbreetmng, 
da. die Spindelzel[enziige dutch ihre prgexi~tenten kleinen Ltiekeu hin- 
duroht.reten. In  der Int.imawucherung, da, wo sie [geste des Fibrinoids 
einsehliefh, kommt  es manehmal zu riesenzellenhaltigen granulomat6sen 
Gebilden. Ohnedies verritt (lie Intimawm:herung zungchst ihre Genese 
dureh Zellreiehtum, ra.dii~re 8telhmg tier Kerne, Vaseularisation oder 
ma.nehmal dutch Vorkommen yon Himmsiderinpigment. Verwamdelt 
sich a.ber sp/iter der Bau der Int imaverdickung unter der funktionellen 
]3eanspruehung in ein kernarmes. ,~klerotisehes Gewebe und kommt, es 
damit  zur Ausbildung yon elastisehen und muskul5sen Fasern. ,~o liegt 
ein GeIiil3bild vor, das sieh k 'mm yon der gew6hnliehen Erscb.emung 
der arteriosklerotisehen Intimaverdiekung unterseheidet. 
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Was clem Gefgl3bild des vorliegenden Falles ein besonderes Geprgge 
verleiht, ist. die sehwere infiltrativ-entziindliehe Ver~inderung, (tie vor 
allem an den Arterien der Ovarien, Leber, tlarnblase, des Ma.gens und 
1)uodenums angetroffen wurde. :Besonders intensiv entziindliehe Er- 
seheimmgen wurden an solehen Gef/il3en beobaehtet, bei denen das in der 
Gef'Xl3wand abgelagert.e Fibrinoid tinktorielle Besehaffenheiten anfweist, 
die denen des Exsudatfibrins sehr nahestehen. Die entziindliehen Zollen, 
die aus Lymphoeyten und Leukoeyt.en, gelegentlieh unter Zumengung 
yon reiehliehen Eosinophilen, best.ehen, bilden zusammen mit der 
Wucherung der adventitiellen Zellen einen diehten Zelhnantel um die 
Gef/il3e, durehsetzen die :3ledia und die Int ima (Abb. 9). in  Leber,.Magen, 
Dnode,mm und Harnblase ergaben sieh Bilder, die stark ~m Periarteriitis 
nodos~ erinnern (Abb. 7). ~|it der Zeit lassen allmithlieh die akut-ent- 
z~ndliehen Erseheinungen nac'h, so (tag die produktiven Prozesse in 
den Vordergmmd treten. Damit verliert das i,'ibrinoid seine fibrin- 
ghnliehe Besehaffenheit und verwandelt sieh in kompakte klumpige 
3Iassen. Bei Beobaehtung der gesamten anatomisehen Bilder gewinnen 
wir durchaus den Eindruek, dal3 (tie infiltrat.iv-entziindliehen Vorggnge 
eine Reakti,)n ~ttf die Giftigkeit des fibringhnliehen Stoffes darstetlen, 
wie kS aueh .fgige; fiir die ~hnlichen Erseheinungen der Thromboangiif, is 
obliterans bei juveniler Spontangangr~n angenommen hat. 

Die (~efgBver~tnderungen der Niere zeigen insofern ein abweiehendes 
Verhalten als sie trotz tier ausgedehnten Fibrinoidablagerung die ent- 
ziindlieho.n ~]rs(:heinungen beinahe vermissen IieBen; bier iiberragen v(m 
vornherein die produktiven Prozesse (Abb. 4). Eigentiimlich erseheint 
hierbei die Tatsa.ehe, (tag das gibrinoid, das in die Int ima der Nieren- 
gef~il3e abgel~gert war, durehweg yon kompakter  Natur  war. Uns er- 
scheint die Ammhme durehaus md~eIiegend, dab das Fibrinoid, das sich 
in der Gef&13wand ablagert, yon keiner einheitlieheu Natur  ist, sondern 
je naeh dem augenblickliehen Tempo des Krankheitsablaufs yon weeh- 
selnder Besehaffenheit sein kaml. so d~g aueh (tie zellige Re~ktion der 
Oefi'~Bwand je naeh dem Zustand des Fibrinoids versehieden ausf~llt. 

Die in Bede stehende Gefi~13Iii, sion lttLt beinahe selektiv die kleinen Ar- 
~erien yore Kaliber der A. interlobularis der Niere betroffen: die kleinsteu 
Arteriolen wurden aueh /Sfters gleichsinnig veriindert vorgefunden, 
abet es hat den Ansehein, da.8 sie sekund/~r in Mitleidensehaft gezogen sind. 
An der Aorga und in geringerem Ausmal} atteh an der A. iliaea eommunis 
wurde fleekweise Zerst6rnng der 3Iedia mit Einlagerung yon Binde- 
gewebe beobaehtet, (Abb. 8). Aueh die Int.ima wies an den entspreehetlden 
Ste]len Nekrosis auf. Solehe krankhaften Vorggnge lassen sieh unseres 
J0:raehtens auf die obliterierende Arteriitis der \,'as~ vasorum zurfiek- 
f~hren. Sonst zeigten Aorta, A. iliaea eommunis, A. dorsalis pedis nnd 
terminaler Absehnit~ der A. tibialis posterior im allgemeinen eine mit 
Vermehrung der elastisehen l~'asern einhergehende Intimaverdiekung. 
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Vergleieht man nun die Gefii.gver~nderungen des vor]iegenden Falles 
mit denen der frtiher in der Literatur niedergelegten FSAle yon Sklero- 
dermie, wie wir sit eingangs angeffit~t haben, so sieht ma.n, dab zwisehen 
ihnen, abgeseh.en yon einer gewissen s Abweiehung, eine grund- 
sgtzliehe [:'bereinstimmung best eht. Diese bezieht sieh vet allem dara.nf, 
dal~ hier wie deft die wesensgleiehen infiltra.tiv-entziindliehen und proli- 
ferat.iven VorgSmge die eharakteristisehen histologisehen Nerkmale der 
Gef~13erkrankung darstellen. Man wird gleieh zngeben, d~13 die Arteriitis 
mit sehweren entziindlicheu Erseheinungen, wie wit sic in Ovarien an- 
getroffen haben, vollkommen dem Gef/igbild gleieht,, wie es Nottha[Jt 
oder Kraws in ihren Fs beobaehtet haben, oder dag die produktiven 
Prozesse, deren histologisehe Besonderheit vdr oben eharakterisiert haben, 
vollst/i.ndig der Beschreibung yon .Dinkler und Welters u. a .m.  ent,- 
spreehen. Ein abweiehendes Verhalt, en weist der vorliegende Fall inso- 
fern auf, als die fibrinoide Ls die dem Gef~l~bild des Falles ein beson- 
deres Gepri~ge verliehen hat, in den F/~llen der friiheren Untersueher 
nieht gefunden wurde. Wenn man abet ihre Befunde genau durchsieht, 
no erkennt man, dab die gleiehe Erseheinung nieht seIten vorgelegen hat,, 
aber ihre Bedentung fiir das ganze pathologisehe Gesehehen nieht rieht, ig 
erkannt werden konnte. So hat z. B. Di~zt'ler die gleiehe Erseheimmg als 
hyaline Nekrose der Elastiea interna mit naehfolgender Quellung dutch 
Imbibition mit Lymphe a.nfgefai3t. Aueh 3latsui hebt neben [ntima- 
verdiekung Nekrose und Kalkablagerung an der .~'Iedia und an den 
elastisehen Innenlamellen hervor. Aueh muL~ man die Wahrseheinliehkeit 
erwggen, dab hinter tier ,,Thrombose, Floeken- oder Gerinnselbildung" 
in den kleinen Gef/il3en, wie sie wm Dinh:ler, Wollers, Tandka, Ma, tsui usw. 
hervorgehoben wurden, fibrinoide Veri:mderungeu der Intima verborgen 
gewesen sein kOnnen. Aus solehen t~,~berlegungen heraus glauben wit 
sehliegen zu diirfen, dab der Sklerodermie stets dieselbe Arteriener- 
krankung zugrunde liegt, deren wohl eharakterisierte Merkmale wit in 
dem vorliegenden Fall mit besonderer Klarheit herausstellen konnten: 
gewisse Versehiedenheiten der morphologisehen Bilder der GefgNitsion 
bei den einzelnen Fgllen sind nut yon gradueller Natur nnd nicht wesent- 
lieh. Der anatomisehe Ausdruek der Gef/tltprozesse weist nhmlieh 
darauf hin, da.g das Leiden sieh schubweise entwiekelt. Je naehdem also, 
ob die Krankheit raseh oder sehleiehend verlief oder ob der Ted im akuten 
Sehub oder in Remission erfolgte, werden wit weitgehend versehiedene 
Gefs wit fibrinoide GefM3wandlS, sion, akut-entziindliehe Panar- 
teriitis oder Endarteriitis produetiva zu Gesieht bekommen ~ 

t Durch die Gate yon Herrn Prof. Kb~oshlta (Osaka), dem wir bier aueh herzlich 
dankeu wollen, ko~m~en wir Gcwebsstiickchen aus verschiedcnen 0rganen eines 
~mderen ~'alles yon diffmqer Sklerode,'mie histologisch untersuehen. In den t-[aut- 
stricken, die yon verschiedenen K6rperregdonen st~mmten, zeigten sich die fiir die 
Sklerodermie ehar:~kterist, ischen Ver/imterungen, mimlich bedeutende Sklerosierung 
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Wit wenden uns jetzt zu der Frage naeh der Einreihung der hier in 
Rede stehenden GefS~gver~i.nderung unter (tie iibrigen bektmnten Gef/tg- 
erkrankungen, d . h .  zur ~.'rage, ob sie in einer der bekannten Formen  
aufgehen kann oder ob ihr eine Sonderstellung geb0hrt.  Beziiglieh ihrer 
Abgrenzung gegenfiber der gew6hnliehen Arteriosklerose braueht  man 
kein Wef t  zu verlieren, naehdem wit ihre formale Oenese klargestellt 
haben. )2her sind (tie Oef~ver~nderungen  der Sklerodermie der malignen 
Sklerose yon Fahr vergleiehbar. Besonders hat  das Nierenbild unseres 
Fa.lles mit den eharakteristisehen Sehlingenls sehr an die Erseheinung 
der m~lignen Sklerose erinnert. Wie auch Sch.itr'm~nr~ und MacMahon 
hervorgehoben haben, besteht das Wesentliehe in dem krankhaf ten  
Gesehehen der ma.lignen Sklerose in fibrinoider Gefii.gwa.ndnekrose, die 
welter zu entziindliehen und produkt.iven Erseheinnngen in der Gel/ill- 
wand Anlal~ geben kann. Sic messen in ka.usalgenetiseher Hinsieht der 
St6rung der Sehrankenfunktion des Endothels eine grundst~tzliehe Be- 
deutung bei. Wit  sehen also, (tag die (;ef/iAlver~nderungen der Sklero- 
dermie und der malignen Sklerose prinzipiell auf verwandt.e Grund- 
w~rg/inge zuriiekgehen. Die Untersehiede beziehen sieh h~mptsitehlic.h 
auf die Kalibergr6t3e der bef~llenen GefM3e und ihre Verteihmg naeh 
GefSBprovinzen. W/thrend nimdieh bei Skleredermie Arterien vonl 
K~diber der A. interlobularis der Niere mit Vorliebe befallen werden, sind 
bei der malignen Sklerose (lie kleinst~m Arteriolen der Hauptsit.z der 
Erkrankung.  Beziiglieh der Verteihmg der Gef~ii31iision sei hervorgehoben. 
(lab die m~digne 8klerose gerade die Haut ,  die Subeutis und .5luskula.tur 
versehont. (tie j~t bei der Slderodermie den Hauptsi tz  der Erkrankung  
da.rstellen. Aueh ist es ein merkwiirdiger Untersehied, dab bei der Sklero- 
dermie nieht sihntliehe Oefgge systematiseh leiden, sondern neben st.ark 
lgdierten Gefs vSllig intakte Gef/tl~e vorkommen.  Solehe Unter- 
sehiede gestalten die beiden Erkra.nkungen zu in sich gesehtossenen zwei 
Krankheitsbildern,  die als solehe voneinander abgrenzba.r sind. I n (liesem 
Zusa.mmenhang sei da.rauf aufmerksam gemaeht, dab for das Kx~mkheits- 
bikl der Sklerodermie, obwohl ihr eine Gef/iflerkrankung des gesamten 
KSrpers zugrunde liegt, ein niedriger Blutdruck kennzeiehnend ist., also 
ein grunds/itzlich gegens~tzliehes Verhalten gegeniiber der malignen 
Sklerose. J)ie oben aufgeziihlten J3esonderheiten der GefggerkJ'ankung 

der Cutis, Atrophie der Epidermis mit Vermehrung des Pigments. Die kleinen 
Arterien, die in der tieferen Sehieht der Cutis sowie in Subcutis vorkommen, lielten 
manehmal Bilder erkennen, die den sp/~teren Stadien der Endarteriitis produetiv~ 
entspreehen. Das in der Intima ge~,amherte J3indegewebe war ,~b und zu aueh vas- 
kularisiert. Die akut-entziindliehen Erseheimmgen und die fibrinoide L~sion wurden 
vermiBt. An den kleinen Arterien yon Pankreas, Milz, Wurmfor~satz. Leber wurden 
Intimaverdiekung und Intima.hyalinose festgest.ellt, die sieh kanm yon den Er- 
seheinungen der gew6hnliehen Arteriosklerose unt, erseheiden. Wit bestikt, igen hier- 
mit, dab die Gef~tBverS.nderungen bei Sklerodermie yon einem :Fall zum anderen 
wechselnd sind. 
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bei beiden Krankheiten soheinen mlseres Nraehtens eine hinreiehende 
Erkliirung fiir dieses unterschiedliehe Verhalten abzugeben. 

Viel mehr verwandte Z~ge zu der Oefgllvergnderung der Sklerodermie 
weist, unseres Eraehtens die Thromboangiitis obhterans auI, n/tmlieh die 
Gef/il3erkrankung der juvenilen Extrerniti%tengangrgn, die zuerst, yon 
Winiwarter, dann yon .Bueryer und yon vielen anderen eingehend studiert 
wurde und spgter yon Jiiger eine neue Beleuehtung erfahren hat. Jii~e.r 
geb/ihrt ngmlieh das Verdienst, das pathologdsehe Gesehehen dieses 
OefgBleidens damn gedeute~ zu haben, dab (tie erste Sehgdigung fil einer 
fibrinoiden Nekrose der Int, ima besteht, die nmltipel iiber das ~4a'terien- 
system versgreut ist und sich ~ls Riiekfal] im Lamfe der Erkrankung 
immer neu bilden kann. In den grogen Arterien ist sie auf einen Teil 
des Gef/tl3umfangs besehriinkt, und tuft bier eine seha.rf umschriebene 
mS, ehtige Wucherung der subint.im~flen Zellsehieht hervor, die yon der 
Adventitia her mit gef/igen versorgt wird. Der Vorgang verl/tuft, ganz 
entspreehend der Endocarditis verrneos~. In den kleinen Arterien sehlief3t 
sieh an den fibrinoiden Sehaden meist sofort Gefg/lversehlul~, oft nur 
dureh reine Fibrinmassen, a.n. ttier ist das rea.ktive Gr~mutationsgewebe 
ausgezeiehnet durch abscel3artige Leukocytenhaufen, sp/i, ter Langh, anssehe 

~" ~ .~efalle trS, gt Riesenzellen und ISlbrobla.~ten. Zum ]~umenversehhlfi der ( . . . .  
welter die .sekunditre Thrombose bei, (lie ihren Ausg~mg yon der ober- 
fl/iehlichen Geschwiirsbildung der endarteriitischen Wueherung nimmt 
oder im Ansehlu[l an v61tigen endarteriit.isehen Versehlug der GefS, ge 
erfolgt, und sp~i.ter durch Organisation in das kamdisierte Je'iillgewebe 
~:ibergef(ihrt wird. Von tier Erkranktmg k6nnen auch (lie Arterien der 
inneren Organe (Herz, Oehirn. Nieren, Milz, Magen usw.) befallen wet- 
den. Damit reiht sieh die Thromboangiitis obliterans in die Allgemein- 
erkrankungen des Gefitl3systems auf ent.ziindlicher Grundk~ge ein. An 
den kleinsten Arterien der Gliedmassen und Organe lassen sieh Ver- 
/inderungen im Sinne der Reaktion bci Periarteriitis nodosa beobachten. 

Die Wesensverwandtsehaft zwisehen der Thromboangiitis obliterans 
und der Gefiil~l~sion der Sklerodermie ist also weitgehend. Wie (tort, ist 
auch bier das Primiire die fibrinoide L/i.sion tier Intima. Das Weitere sind 
resorptive Entziindung, Abbau- und Org~misationsvorgii, nge. ])ie throm- 
botisehen Vorg/tnge spielen zwar keine so groge Rolle in den (tefttl3- 
l/i.sionen der Sklerodermie, sic werden abet nicht vermil~t; aueh das 
Vorkommen yon }t/imosiderinpigment. in der Intimawucherung, wie wir e~ 
ab und zu wahrgenommen haben, lti.13t an das Voraufgehen der Thrombose 
denken. Was nun die topographisehen Beziehungen der beiden GefitI3- 
erkrankungen anbelan~, sei dt~rauf aufmerksam gemacht, (tag die Be- 
tefligung der Haut an Thromboangiitis obliterans nicht unbekann~ ist. 
So haben Herzenberg und Masch, kile, isso~ in einem Fall von Jodderma 
bullosum vegetans, neben den im gtmzen 1,26rper weit verbreiteten throm- 
boangiitischen GefgNitsionen, gleichsinnige Ver/imterungen der kleinen 
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gefgfte der Subcutis entsprechend den Hautlgsionen erhoben. .Buerger 
gibt an, dab ma.nchmal die der Sklerodermie identischen objektiven 
Erscheimmgen m i t de r  spontanen Gliedmassengangr/*n zusammentreffen. 
Er fiihrt Fglle der Thromboangiitis obliterans mit. ausgepr~tgten sklero- 
dermatisehen Hautvergnderungen an den Oborext.remitS.ten, an dem 
Fuftrilcken oder an den unteren Absehnitten der Beine tin. Allerdings 
ist Buerger der Ansicht, daft als Ursache der Sklerodermie keine organische 
Gefgftalteration angeschuldi~ werden kann; er nimmt hierffir Gefiig- 
stSrung neuropathischen Ursprungs an, wit fiir die Ray~a'udsche Krank- 
heit, die fl~rerseits auch nicht selten mit Sklerodermie einhergeht. Jeden- 
falls sehen wir, dal~ die Sklerodermie und die Gliedmaftengangrgn in 
allen mSglichen Abstufungen sieh vergesellschaften kSnnen. Vollst/mdig- 
keitshalber sei hinzugefiigt, daft beztiglich der H&ufigkeit der Beteiligung 
der beiden f, eschlechter bei Sklerodermie und juveniler Spontangangr/*n 
ein gegens~itzliches Verhalten obwaltet; ngmlich wghrend die Sponta.n- 
ga.ngrgn ausgesprochen das Leiden des mSmnliehen Geschlechtes darstellt. 
bef~llt die Sklerodermie mit Vorliebe day weibliche geschlecht. Hier 
ist noch manches versteckt, was unserer Einsicht, zur Zeit. vollkommen 
verschlossen ist~. 

Schlieftlich soil auch die morphologische Ahnlichkeit, der Gefg[l- 
ver~tnderung der Sklerodermie zur Periarteriitis nodosa in Betracht ge- 
zogen werden. Besonders die Gef/iBbilder. wie wir sic in Leber, Magen. 
Duodenum, Itarnblase angetroffen haben, nS.mlieh fibrinoide Entartung 
der OefS, gwand mit leiehter aneurysmatiseher Erweiterung und di('hter 
perivaseulS, rer Zellinfiltration, bieten eine so atfffallende -~hnliehkeit 
zu der Erseheinung der Periarteriitis nodosa, daft wit zunii, ehst glaubten, 
daft us sieh um Komhination yon Sklerodermie und Periart, eriitis nodosa 
handle. Wesenttieh unterseheidet sioh jedoeh (lie Oefggvergnderun~ 
der Skterodermie yon der Periarteriitis nodosa dadureh, dad3 bei der 
erst, eren die fibrinoide Abseheidung sieh grundsgtzlieh auf die Intima, 
also auf den Bereich im~erhalb der Eiastiea interna, hesehritnkt, wS.hreml 
bei der letzteren die haupts/iehliehe Lii.sion in der fibrinoiden Alteration 
der Media besteht. In 1Dbereinstimmung hiermit fehlten der Gef/tft- 
tiision der Sklerodermie jene Media durehziehenden Narben, die fiir das 
Spgtbild der Periarteriitis nodosa eharakteristiseh sind. Zwar wurde in 
den genanuten Organen gesehen, daft die fibrinoide Substanz st,ellenweise 
die Sehranke der El~xstiea interna iibersehritten und die Media sowie die 
Adventitia impr~tgniert hat,; immerhin l&ftt sieh aueh hierbei dutch 
Elastieafiirbung deutlieh feststellen, dab der Hauptsitz der Erkrankung 
in der Intilna liegt und die anderen Gef/ighi/alte nut sekundgr in Mit- 
leidensehMt gezogen worden sind. Dutch die neueren experimentellen 
Forsehungen ist siehergestellt worden, dag der Periarteriitis nodosa 
kausalgenetiseh kin allergiseh-hyt)erergiseher Meeh~mismus zugrunde 
]iegt., wie es aueh ffir die Entstehung der diffusen GIomerulonephritis 
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angcnommen wird; beide Erkrankungen sfild nut verschiedcne Aus- 
dr~icke eines einheitlichen krankhaften Geschehens im 0rg~mismus, 
n/~mlich der Allergie (Mas~Lgi). Somit treffen sie aueh sehr oft zusammen. 
Grundshtzlich bedeutsam ist ferner, dab die Periarteriitis nodosa auch 
dann, wenn sie ganz selbsthndig auftritL in kliniseher Hinsieht sehr 
verwandte Erscheinungen zu dem KrankheitsbiM der diffusen Glomernlo- 
nephritis darbietet, n~mlieh Blutdrucksteigerung, Retinitis Mbuminuriea, 
manehm~l auch urSmisehe Symptome. Solche Erscheinungen sind ja 
dem Krankheitsbild der Sklerodermie vollkommen fremd, was die 
Wesensverschiedenheit beider Erkrankungen ohne weiteres bezeugt. 

Zusammenfassemt lal3t sieh sagen, dab der Sklerodermie eine Er- 
krankung der kleinen Arterien zugrunde liegt, die in morphologiseher 
Hinsieht in inniger Beziehung zu der Thromboangiitis obliterans der 
.iuvenilen Sponta.ngangr~tn steht. Es erhebt sieh nun die Frage nach tier 
Entstehungsursache dieser GefiiBerkrankung, n'~mlich naeh der -~tiologie 
der Sklerodermie. Wit betreten hiermit das dunkle Gebiet der Pathologie, 
we nut Hypothesen spuken. In den Organen der inneren Sekret.ion ist 
es uns trieht gehmgen, eindeutige anatomisehe Ver/mderungen naeh- 
zuweisen, die etwa ffir die Pathogenese dieser Frkrankung verantwortlieh 
gemaeht werden k6nnten. Da sehr hiiufig mit der Sklerodermie eine 
t.uberkulSse Erknmkung sieh vergesellsehaftet, wie es aueh in unserem 
Fall der Fall war, wurde yon einzelnen Beobaehtern, allerdings nut ver- 
mutungsweise, die Sklerodermie mi tde r  Tuberkulose in Zusammenhang 
gebraeht (s. tleines). In Anbetraeht dieser M6glichkeit haben wir in 
unserem Fall sehr sor.gfttltig auf das Vorkommen yon Tuberkelbaeillen 
im Bereieh der akutientziindliehen Oef5gl/~sionen gefahndet, aber ohne 
Erfolg. D~ aueh einwandfreie Fglle wm diffuser Sklerodermie bekamat 
sind, die vollstiindig tuberkulosefrei waren, scheint es uns nieht ang/~ngig, 
die Tuberkulose als die alleinige Ursaehe der Sklerodermie zu betra.ehten. 
Da die Sklerodennie h/mfig mit eehtem (~elenkrheumatismus verbunden 
vorkommt und da Gelenksehmerzen und Angina zu den h/tufigsten 
Vorlitufern der Erkrankung geh6ren, wurde wiederholt der Versueh 
gemaeht die Sklerodennie den dog. rheumatisehen Erkrankungen zu- 
zuteilen. In dieser Hinsieht sehr merkwiirdig erscheint uns die Tatsaehe, 
daf3 bei dem vorliegenden Fall im Bindegewebe des Herzens verstreut. 
kn6tehenf6rmige Ansammlungen yon basophilen Riesenzellen beobaehtet 
win'den, die eine gewisse Ahnliehkeit zu A,~'cho//sehen KnStehen darboten. 
Es sell abet darauf aufmerksam gemaeht werden, dab wir neuerdings 
feststellten, dab im Herzbindegewebe der Tuberkul6sen ats besondere 
Erseheinungsformen der tuberkulSsen Aussaat rheumatisehe oder 
rheumatoide Granulome zur Wahnlehmung gelangen (Me~m~gi, M'urc~- 
sawa und Y&Shu). in Rtieksicht darauf, dab bei dem vorliegenden 
Fa.ll kein Anhaltspunkt ftir Rheumatismus vorliegt, und dab neben 
rheumatisehen Kn6tehen aueh rheumamide Granulome, die fiir Phthi- 
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sikerherzen charakteristiseh sin& vorkommen, glauben wir schliet3en zu 
diirfen, da{3 es sich hier um die rheumatisehe Ersoheinungsform der 
terminalen tuberkulSsen Aussa.at im Interstitium des Herzens handel,. 
Diese Feststellung ist insofern yon groBem ]3ehmg, als sie uns zeigt, dal] 
dem Individuum eine Reaktionsart des Herzinterstitiums eigen war, 
auf den dort eingeschleppten Tuherkelbacillus mit rheuma.tischer Granu- 
lombildung zu antworten. Ob das Zusammentreffen der Selerodermia. 
dfffusa mit rheumatiseher Reakt, ionsart des Herzbindegewebes einen stets 
wiederkehrenden Befund darstellt, also ob zwisehen beiden ein innerer 
Zusammenhang besteht, ist eine sehr wiehtige Frage, die der weiteren 
Untersnehung vorbehalten bleiben mu[3. 

Angesichts der grollen :4hnliehkeit der anatomisehen Befunde bet 
Thromboangiitis obliterans mit denen bet Periarteriitis nodost~ und den 
Gefi~gver'anderungen des l~heumatismus, glaubt Jiiger, dal] auch diese 
.Krankheit Ausdruek einer besonderen Reaktionslage gegen irgendwelehe 
Sch~tdlichkeit ist, sowie Gr~lber es ftir Peria.rteriitis nodosa, KIinge f~ir 
Rhenma.tismus annahmen. Eine ganz gleiehe Ansieht wurde weiterhin 
von versehiedenen Autoren vertreten, welehe das Prim~re der (lefii3- 
alteration der Thromboa.ngiitis oblitera.ns in der fibrinoiden Entartung 
der Gefiil3wand erblieken (Fossel, Herzenberg und Maschkileisson usw.). 
K6nnte man nieht (tie gleiehe Deutung auf die Gefitgverimderung der 
Sklerodermie anwenden? Wie wir oben dargelegt haben, bestehen 
zwischen der Gef'/igli~sion der Sklerodermie und der Periarteriitis nodosa 
Untersehiede, die auf die verschiedenen Entstehungsmechanismen 
sehliegen lassen. Die Allergie im spezifischen Sinne kemmt also unseres 
Erachtens als urs'hehlieher Faktor der diffusen Sklerodermie kaum in 
Frage. So hag auch ,Higer fiir die Patbogenese der Thromboangiitis ob- 
literans den Allergiebegriff in seinem weitesten Sinne angewendet; er 
erws ausdrtieklieh, dal3 alle Fragen iiber Reaktionen des allergisehen 
Organismus gegen unspezifisehe Reize - -  als solehe mug man doeh Kalte. 
Trauma usw. ansehen - -  so ungek1~rt sind, dab es verfr~ht wSre, Theorien 
dar~uf aufzubauen. So wie es aueh Schiirmann fiir die Entstehung tier 
malignen Sklerose angenommen hat, befinden wir uns hier eher ether 
allgemeinen, sehr wesentliehen Gruppe krankhaft gesteigerter Lebens- 
vorg/~nge gegeniiber, deren grundsSt.zliehe Se[te R6s,~le beleuehtet hat.. 
Er nennt sie t'athergien. Sie sind der Allergic verwandt, und as gehSren 
zn ihr ,,alle diejenigen pathologisehen Erseheinungen, wo durehgemaeh.te 
Reizungen eine ver~inderte Reaktionslage allgemeiner Einstellung. 
nitmlieh z. B. erh6hte (oder verminderte) Reaktionsfghigkeit auf/thnliehe 
oder ganz andersartige Reizuugen hinterlassen". Allerdings sol[ zu- 
gegeben werden, dal3 es einstweilen vollkommen unaufgeklSirt ist, welehe 
krankhafte Momente im Spezialfa.ll der diffusen Sklerodermie als umstim- 
mender Faktor, welehe als ~mslSsender Reiz in Wirksamkeit treten. 
Die M6gliehkeit ist natiirlieh nieht, auszusehliegen, dat~ versehiedene 
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M o m e n t e ,  die  m a n  bisher  als U r s a e h e  dieses Le idens  angesehuldig+a ha t ,  
also wio S t6 rung  der  i n n e r s e k r e t o r i s c h e n  Organe ,  I n f ek t i on ,  Tube rku lose ,  
T r a u m a  usw. in d iesem K o m p l e x  der  g t io log i sehen  Ya,ktoren e ine  Nol le  

spielen.  

Z l t s a m m e n f a s s u n g .  

Bei  e inem ])'all yon  di f fuser  8k le rodc rmie ,  der  eine 23j i ihr ige g r a u  
be t ra f ,  w u r d e n  schwere  Gef~13verSnderungen if ieht  n u t  an  H a u t  u n d  U n t e r -  
hau tze l lgewebe ,  sonde rn  weir  v e r b r e i t e t  in den  i nne ren  Organen  fest-  
ges te l l t .  Die  morpho log i s chen  ]3ilder de r  G e f g B e r k r a n k u n g  weisen eine 
fun ( l amen ta l e  5(hnl ichkei t  zu denen  der  Thromboang i i~ i s  ob l i t e rans  der  
j u v e n i l e n  E x t r e m i t g t e n g a n g r g n  tmf, wie sie y o n  J?iger  besehr ieben  
wurden .  Wie  do r t  is t  ~tueh h ier  das  P r i m g r e  die f ib r ino ide  Lgs ion  der  
I n t i m a .  Das  wei te re  s[nd r e s o r p t i v e  E n t z 6 n d u n g ,  A b b a u -  mid  Organi -  
s~ t ionsvorggnge ,  woraus  sich ob l i t e r i e rende  g n d a r t e r i i t i s  e rg ib t .  Als 
i~.tiologie der  E r k r ~ n k u n g  wird eine P a t h e r g i e  im S inne  y o n  RiSa~le ~n-  

g e n o m m e n .  
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