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(Eing~ffangen am 29. M~)'rz 19.ll.) 

Die Mittcihmg eflms neuen Falles yon Interrena]ismus mit sexueller 
Friihreife und geschlechtlicher Umst immung rechtfet~tigt sich durch 
die ungewShniiche Komplikat ion einer zurn Tode ffihl'enden Infekt ion 
mit Varieellen. Sind ~m sich schon gut untcrsuchte  F~lle yon Inter-  
renalismus selten, so ist die allt~tomische Untersuchung einer generali- 
sierten Varicelleninfektion etwas g~nz besonders UngewShnliches. 

Der in Retie stehende Fall betrifft ein zur Zeit des Todes 9 Jahrc  
altes MSdchen, desscn Krtmkengeschichte,  soweit sie 2 Jahre  vor  dem 
Tode bekannt  swr, von Sch.umacher als ein ,,Beitrag zur Frage der Pu- 
bertas praeeox 1"" verSffentlieht ist. Aus dieser Krankengeschichte  geht  
hervor, daf3 das MSdchen a.ls s yon 3 Geschwistern sich zuniichst 
v611ig normal  entwickelt imt. Erst  yore 3. Lebensjahr an sei es fiber- 
ms di(.k gewordcn, kurz darauf habe eine starke Behaarung ein- 
gesetzt, zuerst ill der Seham- und Achsclgegend, dann am fibrigen KSr- 
per und besonders im Ge.~icht und am Riieken, auch sei die St imme 
tiefer geworden. Von dieser Zeit a.b sei auch eine Wesensverii, nderung 
in Erscheinung getreten derart, da[3 es k~um mehr Interesse fiir kind- 
lithe Spielc zeigte, sondern fast wie eine Alte sich gern im Ha.ushMt be- 
tStigte. D,~s Kind war sehr geweckt, schlau und sprach iibor manche 
Dinge wie eine Erwachseno. Damit  sic nicht so auffalle, wurde sic alle 
14 Tage rasiert. Bei der Aufnahme in die Klinik war das damals 7j~ihrige 
M~dchen 122 c,m groll und 35,5 kg schwer (Durchschnit tszahlen f~ir 
gleichaltrige Kinder:  GrSfte 113 cm, Gewicht 21 kg). Die H a u t  mit 
~bnorm entwickeIten Fet tpols tern ist nach tier Krankengeschichte  
lest und straff, das Kopfhaar  leicht gekrhuselt, uicht sehr dicht  und 
welch, doeh (las einzelne Haa r  dicker Ms in der Norm. Um Mund und 
Klan  finder sieh ein dunkler Stoppelbart ,  der sich nach den Wangen 
zu allm/~.hlich verliert. Der ganze KSrper war welter mit dunklen weichen 
Haar'en bedeckt, die anl dichtesten am R.fickcn und in dcr Steifl-Kreuz- 
beingegend stehen. Die Haare  waren stellenweise 3---4 em lang. Die 
Schamhaare  stehen sehr dicht, sind lang und gekr/iuselt, die Begrenzung 

Sch~trr~.tcher: Arch. f. Psychiatr. ,~4, 325. 
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der  Schambchaa rung  zeigt weibl ichen Typ.  Die Bri is te  sind unent -  
wiekelt ,  eine besonderc P igmenta t ion  der  Brus twarzen  bes teht  nieht .  
Die kleinen Sehaml ippen  sind sehr lang und re la t iv  dick,  reiehen bis an  
die SchamspMte  heran.  Der  Eingang  zur Scheide ist  weir, das H y m e n  
vorhanden .  Die Clitoris ist e twa 4 cm lang und besi tzt  ein deut l iehes  
P raepu t ium.  Der Kopf  ist fiber d ie  Norm groft, rund,  die Gesieht.s- 
farbe M e h t  ro tb lau .  Die Nase ist kurz und s tumpf ,  an der Wurze l  e twas  
eingesunken.  R6n tgenaufnahmen  des Sch/idels zeigen keine Besonder-  
hei ten.  Der  Keh lkopf  z e i ~  F o r m  und Gr613e x~ie bei e inem erwaehsenen 
Mann. Die R6nt .genaufnahme der  Nierengegend ergibt  folgendes:  ober-  
halb  des l inken Nierenschat tens  f inder  sich auf die H6hc der  10. bis 
l l .  R ippe  pro jez ie r t  ein h~mdtellergrofter Bezirk,  der  sieh aus einzelnen 
diehten S t re i fenseha t ten  zusammensetzt . ,  die offenb~r einem links- 
seit.igen ~Vebennierent~emor angeh6ren.  Die iibrige Unte r suchung  ergab  
noeh im Blur  eine E r y t h r o e y t e n z a h l  yon 6100000, Hgmoglobin  130%. 
[)as K i n d  wurde in der Psyehia t r i sehen  Kl in ik  a m b u l a n t  behande l t ,  
fiei dabei  dureh  sein reifes vers tgndiges  Wesen auf, die In te l l igenz-  
prt i fung en tsprach  dcr  Strife eines e twa 10 Jahre  a l ten  Kindes .  I n  de r  
wiedergegebenen Krankengesehieh te  wird betont ,  daft t ro tz  der  ~[asku- 
l in i s icnmg auf k6rper l iehem Gebiet  die psyehisehc Einste l lung eine 
weibl iehe gebl ieben ist. 

I m  Al te r  yon 9 Jah ren  e r k r a n k t e  das K i n d  art Varieellen, nachdem 
seine beiden jf ingeren Gesehwister ,  die im ~ihrigen vSllig gesund und 
unauffgl l ig sind, die K r a n k h e i t  ins I-[aus gebrachl  ha t tcn .  W/threud 
die E , ' k rankung  bei den j i ingeren Gesehwistcrn den iibllehen le ichten 
Verlauf nahm,  war der Zus tand  des Kindes  von Anfang an schwer, der  
bl~isehenfSrmige Hautaussch lag  war  sehr ausgedehnt ,  aueh iln 3[und 
und attf der  Zunge sowie an den Sehamltppen t r a t en  Varieel lenbl/ ischen 
anf. Eine h inzukommcnde  Bronehopneumonie  f i ihr te  am 7. Tagc naeh 
Auf t re ten  dc~ Hautausschlages  zum Tode. Die LeicheniSffnung wurde  
yon mir  in Anbe t rach t  des besonderen Fal lcs  selbst im Pr iva thaus  vor-  
genommen.  

J0er dabe i  erhobene Befund ist  kurz  folgender :  
Der 126 cm range gut genithrte kindliehe KSrper zeigt die bereits in der Kran- 

kengeschiehte hesehriebene Behaarung: sowohl an der Vorder-. als aueh be~onders an 
der Riiekseite, wie auch auf der Streckseite der Obersehenkel, an den Oberarmen 
nnd an den Untersehenkeln ist ein reiehlieher Besatz mit langen, ziemlieh weiehen, 
dunkelbraunen Haaren vorhanden. Die Sehambehaarung ist wie bei einem er- 
waehsenen Mann roll ausgebildet und reicht bogenf6rmig aufsteigend in der Linea 
alba bis an den Nabel heran. Im runden volhnondartigen Gesieht besteht eine aus- 
gesproehene Aene, die aueh im Naeken und an den Oberarmen naehzuweisen ist. 
AuBerdem findela sieh ein deut.lieh yon den Aenepusteln zu unterseheidender blgs- 
ehenf6rmiger Hautaussehtag am ganzen K6rper. Die Mehrzahl der Bl~sehen ist 
mit wasserklarem Inhalt gefiillt. Ein Teil ist eingetroeknet und mila borkigen 
Sehorfen belegt. Entspreehende Blgsehen finden sieh aueh au[ den grol3en und 
kleinen Sehamlippen, auf der Zunge und der Nundh6hlensehleimhaut. 
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Die Brustdri isen sind v611ig unentwiekelt ,  der Warzenhof ist klein, wenig pig- 
ment ier t ,  die grol3en uud kleineu Labien sind wulstig und s tark  pigmentier t ,  die 
Clitoris ist 3 em groin, kleinfingerdiek, die Harnr6hre  ver]'~uft an ihrer  Unterfl~.ehe. 
Der .Eingang in die Seheide ist welt. Der Brustkorh ist gew61bt, der  B.ippenwinkel 
e twa 90 ~ 

Herz- und (,'efgl~system bieten nieht8 Besonderes. .Die Thvmusdriise imponier t  
als l~ppiger Fet tk6rper  mi t  ganz spgrliehen Parenehymresten,  die Sehilddriise 
ist klein, jeder Lappen etw,~ 2 e~ll lang und It:~ em breit ,  d,~s G'ewebe ist fest, troeken. 

In  beiden Lungen ausgedehnte Atelek- 
tasen, Blutsenkungen und herdf6rmige 
Verdiehtmlgen, besonders in den hin- 
teren Teilen. Einen sehr eigenartigen 
Anbliek bietet  die Speiser6hre. Sie ist  
in all ihren Teilen yon kleinen kreis- 
runden, oft. atwh l/i.ngliehen Defekten 
durehsetzt ,  die zwischen LiuselI- und 
Pfennigstiiekgrbl3e sehw~nken. ]nner-  
halb dieser Defekte sind die zentraleu 
Teile leicht eingesmiken, wahrend die 
Randteile als eiu leieht erhabener  blasser 
Wall die Eindelhmgen umgeben. Mit- 
unter  ftief3en zwei oder mehrere  soleher 
Fler(te zu einem gr6Beren Komp]ex zu- 
sammen. Die vorhandenen Uleeraticmen 
sind ganz oberfliiehlieh und reiehml 
nieht  fiber die Submueosa hinaus. Aueh 
in den Sinus 3{orgagni nebert den Ton- 
sillen und auf den aryepiglott ischen 
F~lten l inden sieh gleichartige ober- 
flitehliche runde GesGhwiirsbildungen. 
Einen ganz entspreehenden :Befund 
zeigeu (lie Luftr6hre,  der Keh]kopf und 
(tie grot~en Bronehien.  Aueh hier ist (tie 
Schleimhaut yon zahlreichenetwa linsen- 
grot]en oberiliiehlichen runden  diister- 
roten Suhstanzdefekten durGlmetzt, die 

Abb. 1. 9 .Jal~rc altes 3Iadchen (Fall 1,. volt einem leicht erhabenen blasseren 
Rand umgebeu sind. Ganz ahnliehe 

Verhnderungen l inden si(:h welter im Magen, in (leu unteren Teilen des Dthmd~mns 
und dem ganzen Diekdarm. Aueh hier l inden sigh bald vereinzelt,  bald in Gruppeu 
zusammenstehend,  rundliehe lentikulglre Sehleimhautdefekte,  oft mi t  atdf,~llend 
wallart igem Rand  und vielfaeh yon einem sehmalen hgmorrh~gischen Hof um- 
geben. In  den unteren Diekdarmteilen sind sie reiehlieher als in den oberen. 
Ebenso ist die Sehleimh~ut der Vagina und der Sehleimhautiiberzug der  Port io  
uteri  wm rundl iehen flaehen Gesehwtiren durchsetzt ,  die gelegentlieh noeh Reste 
einer di innen htmtart igen Decke erkennen lassen. 

Die Milz ist leieht vergr61]ert, mittelfest und blutreieh;  die Leber blut re ieh und 
urmuff/illig. Aueh an den Nieren ist ein besonderer Befund night zu erheben. An 
Stelle der linken Nebenniere /i~Met sich ~ine im ganaeu kugelige, etwa 10 em im kingsten 
Durchmesser messende GeachwTdal, die in eine pralle bindegewebige Kapsel ein- 
gelassen ist. Reste yon unversehr tem ~Xebennierengewebe sind nirgendwo zu l inden.  
Auf dem Schni t t  ist die weiche Gesehwulsl; hel]graugelb, yon z~hlreiehen ver- 
sehieden grolJen blutig gefgrbten Bezirken und kleinen und grol3en ge]bliehen 



T6dliehe Varieelleninfektion bei Interrenalismus. 629 

Flecken durehsetzt. Das ganze Gewebe ha.t oft einen leieht sehwammigen Cha- 
rakter. Dabei J:irtdeu sieh in der .N'~he der Kapsel zahlreiche verh/irtete, wohl ver- 
kalkte splitterartige Einlagerungen. ]-)as Geschwu]stgewebe hat die Kapsel nirgr 
we durehbroehen. Die rechte Nebenniere liegt an geh6riger Stelle. Sie ist auf- 
fallend klein, schmal, die Rinde stellenweise kaum 2 mm breit. Adenomknoten 
sind nicht entwiekeit, die diirftige Marksubst,~nz i~t gut abgrenzbar. ]3eide Eier- 
stSeke stellen flachc etwa8 la.nggezogene mandelf6rmige Gebilde dar mit glatter 
Oberflttehc und einigen k[einen Blhsehert auf dem Sehnitt. Die (;eb/trmutter ist 
klein, ausgesprochen kindlieh, Portio und Cervix sind ]ang, der Cerciv,~lkanal ist 
ebenso eng wie die Uterusliehtung. clie C;~vpu~sehleimhaut i.~t ,:lfi~a,~ und locker, 

Abb .  2. -k~iflel't: (;t;8r162 f a s t  SCl't)l[lll311.11"tigu l_'l l ibil(hll lg I.I~F gI'Cll]t:iI ~O]lFiIllli[l]l(-II. 
s l a r k e  H y p e r t r ~ p h i e  d e r  Cli toris .  

graurot, die 3[uskulatur 3;'~--1 cm dick, derb. In der Harabiase und i,~ beiden 
Nierenbecken mehrere fl~.he gr~ulr6tliche mit S(.horf bedeckte runde linsengr(~Be 
Schleimhautdefekte. 

Am Hirn nichts Auff{illiges. Die Zirbeidriise ist erhsengroB, marklg, gr~ur,,t. 
die Hypophyse w6lbt sich leieht aus dem Ttirkensattel horror, sie ist etwas gr6Ber 
als gew6hnlieh und zeigt ~uf einem Frontatsehnitt mit bloBem Auge keine Auf- 
fiklligkeiten. 

Bei der mikroskopischen U~tersuchung stellt sich die Neubi ldung an 
Stet]e der l inken Nebenniere als eh~ tyyischer Nebennierenrindentumor 
dar. Die ihn bildenden groBen epithelialen Zellen sind meist in Str~ngen 
deutlich geordnet,  die einzelnen Str/inge dutch zarte Bindegcwebs- 
ziige und  GelS.Be voneinander  getrennt .  Es l inden sich ~ber auch Be- 
zirke, we die Geschwulstzellen in gr613eren epithelialen Gewebsverb'~nden 
dicht nebene inander  ]iegen. Das Protoplasme, der Zellen erscheint bei 
alien Fs  ziemlich homogen, nu r  selten rein gekSrnt. Es n i m m t  
die Eosinfarbe leicht an. ]?ett umt  Lipoide sind nu r  ganz vereinzelt  
nachzuweisen. Die Kerne sind nuffMlend grol3, sehr chrom,~tinreich, 
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oft mit  deutlichen KernkSrperehen. Mitunter finden sich aueh zwei 
und mehr Kerne in einer Zelle, gelegentlieh auch sehr chrom~tinreiche 
R.iesenkerue. Die Gesehwulst ist yon zahlreichen Blutgef/~gen durch- 
zogen, meist C~pillaren und dfinnwandigen Venen, die strotzend gefiillt 
sind. Ferner finden sich zahlreiche unscharf abgegrenzte Nekrosen 
mit feinen Ka.lkeinlagerungen. Auger diesen v61lig kernlosen und wohl 
schou &lteren Nekroseherden linden sich ,zber allenthMben im Tumor 
klcine auf deln Sehnitt rundliche frisehe Zerfallsherde mit allen Zeichen 
des Zell- und Kernuntergangs. hmerimlb dieser ZerfM]sherde sind 

untergehende Leukoeyten und 
nieht n~iher bestimmbare Kern- 
t, rfimmer ~mgeh/iuft. Nirgend~vo 
ehromierbare Elemente. 

Die Bh'i.schen auf der Ha,zl 
zeigen das typische Bild der Va.ri- 
eellenpustel. Sie liegen durehweg 
in der Epithelsehicht, entwiekeln 
sieh in der Mitte und den tiefen 
Sehiehten des Stratum spinosum, 
ffihren hier zur Aufl6sung des 
Zellverbandes, zur Abrundung 
und AblSsung der zusammen- 
Mngenden Zellen und ,-:ehlieglieh 
zu deren Untergang und Ent-  
x~%kltmg yon rundliehen Hohl- 
r/iumen inmitten der Epithel- 
sehieht, die mit eiweiBhaltiger 

_~bb. 3.  ~ ; e ~ e h w u l s t  a n  b ' t .e l le  d e r  l i n k , ' n  Fliissi~keit, untergehenden Epi- 
N e b e n n i e r e .  7 '  T m n o r  d e e  N e b c n n i e r e .  .- 

A" R e s t  d e v  l i n k e n  N i e r e .  thelzellen tlD_d vereinzelten ,*e -  

lappt.kernigen Leukoeyten aus- 
gefiillt sind. Die Deeke des Blgsehens wird von den obersten Epithel- 
sehiehten, deren Zellen lang ausgezogen sind, gebildet. Die Verhornung 
fiber den B15schen ist zweifellos gesteigert. Die gebildeten Hornlamellen 
sind lang und feinfaserig..Entspreehend den Epithelbl/isehen findet sieh im 
Pt~pilla.rki~rper eine leiehte Infiltration aus mekst eh~kemigen kleinen und 
gr6Beren runden Zeilen und nut ganz verefilzelten gelapptkernigen Leuko- 
eyten. Die Zellen wandern aueh in das aufgeloekerte Stra tum germina- 
t ivum ein. Die Basalmembran ist aufgefasert und sehr loeker. Auffallend 
ist der Beflmd von reiehlieh feinen braunen eisenfreien Pigmentk6rnehen, 
die teils frei im Gewebe, teils in Wanderzelien eingesehlossen liegen. 
Es handelt  sieh zweifello.~ um MelanfiL In den benaehbarten GefiiBen 
besteht eine leiehte HyperS.mie, Blutaustrit te sind nieht vorhanden. 
Auger solehen BlS, sehen auf der H6he der Entwieklung linden sieh Reste 
yon ihnen, die dadureh entstehen, dag die das I315.schen deekende Ei)i- 
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thelsehieht entweder in der Mitte durchrissen ist und nach den Rgndern 
hin abgehoben wird oder unter Zusammendr/ingung der Bl/isehen- 
liehtung auf die ba~len Epithelreste atffgelagert ist. l)ann finder sieh 
oft nur ein sehmMer racist leerer Spalt zwischen dem intakten basalen 
Epithelrest und den Resten der aus absterbenden und verhoruten Zellen 
bestehenden B1/tsehendeeke. I)er Gehalt, an Chromatophoren im P,~pillar- 
k6rper und Melanin in den BasalzeUen ist iiberall auffMlend groin. Freie 
Pigmentk6rnchen und Pigment in Histioeyten findet sieh aber nur in 

.kbl). .I .  ( ' h a r a k t c r i s t i s c h e  t r ab i 'k l l ] i i r  b~,?b~llltC ~ te l l e  ,'Ills dt'DI _Nebotlnit.vl,rltlllnt~r. 

n~chster Nachbarsehaft der Blit~chen oder ihrer Re.~te. Vereiterte 
Bl/tsehen kamen nicht zu Gesieht. 

Einen g;mz entsprechenden Befund zeigt (lie Sehleimhaut tier Zunge 
und Mundh6hle, der Sehamlippen und der Vahdna. Aueh hier liegen die 
Bliisehen imnitten der Epithel~chicht, gr6f~tenteils ist abet hier die 
Epitheldeeke bereits zerrissen oder ganz zu Verlust geraten. 

In der Speiser6hre und Harnblase wurden intakte Bli[sehen nieht 
gefunden. Him' behcn.~ehen oberflSehliche Substanzverluste d~s Biht. 
die racist nur die ob-~rsten Epithellagen betreffen, w/ihrend die Basal- 
sehieht in der Regel erhalten geblieben ist. Im Grunde dieser Defekt "~ 
linden sich Reste aus untergehenden Epithelzellen, die mitunter y o n  

Fibrinf~iden durehsetzt und meist ziemlich leukoeytenreieh sind. Die 
unter dem Epithel gelegenen Gewebsschichten sind entspreehend den 
Ver/inderungen an der Haut stt~rk zellig infiltriert, die Gefiif3e durehweg 
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weir und stark gefiillt. Die Infiltratzellen bestehen in der Hauptsaehe 
aus groflen histioeyt/tren Zellelementen, oft mit Zeiehen des Unter- 
gangs. Die Infiltrate sind am st~trksten in den Randpartien der Ero- 
sionen, doeh d/irfte die makroskopiseh erkennbare Verdickung und 
weif31iehe Verfitrbung zum Teil aueh auf Aufloekerungs- und Prolife- 
rationsvorgitnge des Epithels zu beziehen sein. Die Basalzeilen sind 
jedenfalls an diesen Stellen racist stark aufgelockert, mitosenreieh, ge- 
legentlich aueh yon Leuko- und Lymphocyten durehsetzt. 

. kbb .  5. Var icc l lenbl i t s .chcn  in d e r  H a u t ,  

Auch an der Trachea sind typische Blii.~chen nieht vorhanden. Es 
linden sieh hier oft ziemlieh ausgcdehnte Epitheldefekte, die fiber die 
Basalmembran hinausgreifen, so dab das submukOse Gewebe frei zu- 
tage liegt. Es ist a.n der Oberfl'Xehe nekrot.iseh, enth/ilt reichlich Kern- 
triimmer und vor allem in den Randteilen Wanderformen yon Leuko- 
eyten und grol3e einkernige histiocytenartige runde und ovale Zell- 
~demente. Auffallend ist die Neigung zum Zellzerfall und zur Bildung 
yon groBen Chromatinbr6ckeln aueh in den t.ieferen Sehiehten des ver- 
/inderten Bezirks. So kommt, es zur Entwieklung fast knStehenartiger 
Infiltrate, in deren Bereieh das Epithel fehlt und durch efilen in die 
Tiefe reiehenden Schorf ersetzt ist. Die Ver/inderungen haben eine ge- 
wisse --~hnliehkeit mit frisehen Schleimhaut, ne~'osen beim Typhus. An 
den Schleimdriisen der Trachea ist niehts festzustellen, (tie Submueosa 
ist im ganzen aufgeloekert und yon vermehrten freien einkernigen Zellen 
durchsetzt. 
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Entsprechende SchMmhautver~nderungen finden sich auch in den 
grSgeren knorpelhaltigen Bronehicn, doch nur vereinzelt, hn  Lungen- 
gewebe ist es zur Entwickhmg zahlreicher herdf6rmiger Pneumonicn 
gekommen, die bMd das Bild eines entziindlichen 0dems, bald das einer 
eitrigen peribronehialen Infiltration zeigen. Bemerkenswert seheinen 
ink unter den Infiltrationsbezirken solehe zu sein, bei denen die Mitre 
des infittrierten Herdes nel~o- 
tiseh ist, w/i, hrend die Ra.nd- 
t.eile yon Blutnngen durehsetzt 
sin& 

In der Magenschleimhaut 
wurden bei der mikroskopi- 
sehen Untersuehung gleiehfMls 
VerSmderungen gefunden, und 
zwar ist es hier zur Entwiek- 
lung yon kleinen 8ehleimhaut- 
nekrosen gekommen, die in 
der gegel die Ausdehnung 
yon 6 ~ 8  Driisen einnehmen. 
Im Bereich dieser Nekrosen 
ist d:~s Oberfl/tehenepithel mid 
tier Driisensehlaueh zerstSrg, 
statt dessert findet sieh ein 
feiner oberflgehlieher Schorf, 
unt,er dent eine zelh:eiehe Ge- 
websinfiltration in dem locke- 
ten Gewebe der S(:hleimhaut. 
und 8ubmucos,% sich entwik- 
kelt. Die Infiltration dureh- 
setzt in eharakteristischer 
Weise auch die zugehSrige 
5tuscul~ris mueosae. Die Infi[- .kbb. 6. Varicellellbliischen in der Speisec,~hre 

Illld [II1 R&~2!!e~l. 

t:rat.zellen bestehen zum gr/.il3ten 
Tell aus einkernigcn, wohl histioeytg,'en glementen, einer geringen Zahl 
yon kleinen Lymphoeyten und wenigen, meist in Wanderungsform 
fixierten beukoeyten. Die histioeyt/iren Zellen fallen dutch ihr groges 
feinvakuolSxes Protoplasma besonders auf. Eine bestimmte Oruppierung 
der Zellen liegt abet nieht vor. ])as loekere Bindegewebsgeriist enth'alt 
in seinen Masehen wolkige mit Eosin leieht fS, rbbare Abseheidungen. 
Ganz gelegentlieh findeg sieh ein eosinophiler Leukoevt. 

Die Vergnderungen im Darm entspreehen denen im )Iagen. Aueh 
hier finden sieh kleine, die Museularis mueosae nieht tibersehreitende 
1mr wenige Driisenbreigen einnehmende loekere Sehorfe, die in ein zeIt- 
reiehes loekeres [nfiltrat tibergehen, das in der Hauptsaehe aus grogen 

Vlrehows Arehiv.  Bd. 307. 41 



634 H. SiegTnund: 

histioeyt~iren Zetlen mit feink6rnigem Protopta, sma,, vereinzelten kleinen 
Rundzellen und wenigen gelapptkern~gen Leukoeyten besteht. Die In- 
filtrate sind ziemlich scharf ~bgegrenzt, die Gef~13e in ihrer N~chbar- 
scha,ft geffillt, Blutaustritte ins loekere Strom~ der D~rmsehleimh~ut und 
die Submueosa sind h/hffig. An den Lymphfollikehl nichts Besonderes. 

Eine (?berraschung bot die mikroskopische Untersuehung der Leber, 
insofern, Ms sie sich durchsetzt erweist yon za.hllosen kleinen kn6tehen- 

f6rmigen Infi | tmten und 
Nekrosen, die ziemlieh 
regellos im Lebergewebe 
liegen und in allen Teilen 
der Ltippchen aufzufinden 
sin& l~nnerhalb dec Ne- 
krosen sind die Leberzellen 
tells v611ig zugrunde ge- 
gangen, teils in Zerfa, ll 
begriffen. An ihre Stelle 
riieken groge einkernige 

rundIiehe ZeIlen yon 
gleichem Aussehen wie 
in den Infiltraten der 
Magen- oder Darmschleim- 
haut. Aueh hier sind es 
eindeutig histioeyt~re Zell- 
elemente, die vor allem in 
den Randteilen der Ne- 
kroseherde das Gewebe 
durehsetzen, daneben sind 
abet aueh hier einkernige 
Lymphocyten und ver- 
einzelte gelappt kernige 

Abb .  7. IIei,dfi '~rmi~e Nekrosen  des  D i e k d a r m s e h l e i m -  
h a u t  bei Var iee l lcn .  Leukocyten vorhanden. 

In vielen histioevt/~ren 
Zellen sieht m~n eingesehlossene Kerntriimmer, gelegentlieh t~ueh Teile 
yon roren. Blutk6rperehen. Z~4sehen den Zellen ist eine feine wolkige, 
keine Fibrinreaktion gebende Ma.sse zur Abseheidung gela, ngt. Der 
Zellreiehtum ist in den peripheren Absehnit.ten der kn6tehenf6rmigen 
Herde in der Regel gr613er als in den zentralen. AuI3erdem besteht 
eine deutliehe Zellvermehrung in dem loekeren Gewebe der Glis,sonsehen 
Scheide. Die Kupfferschen Sternzeilen sind in der ganzen Leber sehr 
deutlich zu erkennen und reiehlieh ausgebildet. Sie ent.halten oft 
Kerntriimmer und Eisenpigment. 

Die Milz ist hyperKmiseh, die Pulpa zellreieh, in einigen Zellen phago- 
eytierte ro~e BlutkSrperehen und Hs L~nnphfollikel 
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klein. Keine Nekrosen, aueh nicht in den GekrSselsqnphknoten und 
anderen Lymphknotengruppen.  

I m  Herzfleiseh besteht ein leiehtes 0dem des Zwisehengewebes und 
geringe subendotheliale Infiltrate unter dem Endothel des Endokards 
an versehiedenen Stellen. Nirgendwo Nekrosen. 

Die in]cretori~chen Organe zeigen noeh eine geihe yon erwghnens. 
werten Vergnderungen. InnerhMb des Tumors und in seiner ngheren 
und weiteren Umgebung konnten Reste der Nebenniere nieht ausfindig 

Abl). 8. Nekrose  tier 5 [agenscMeimhau t .  

gemaeht werden. An den vorgefundenen sympathischen Ganglien dieser 
Gegend ist nichts AuffMlendes festzustelIen. Die reehte Nebenniere 
zeigt normale Sehiehtung der Rinde bei geringem his fehlendem Lipoid- 
gehalt und Entwieklung yon mehreren kleinen adenomartigen Rindeno 
kn6tehen in der Zona glomerulosa und der Nebennierenkapsel. Die 
Marksubstanz ist gut ehromierbar, aber sehr sehmM. 

Die Sehilddrtise erseheint aueh im histologisehen Bilde als ein sehr 
d~ ' f t ig  entwiekeltes Organ. Die Blgsehen sind meist klein und wenig 
entfaltet, vielfaeh sehlauehartig und in die Lgnge gestreekt, nur in den 
l~andteilen rund und mit gut fgrbbarem Kolloid gefiillt. Nirgendwo 
Lymphoeyteninfi l trate,  keine Nekrosen. Das Gewebe ist reiehlieh yon 
Bindegewebssepten loekerer Besehaffenheit durehsetzt. 

Die Thymausdrtise zeigt das tibliehe Bild clef Substitution dureh Fett-  
gewebe. Es sind noeh reiehlieh Mark- und Rindenteile des Organs mit 
gut entwickelten Has~alsehen K6rperehen vorhanden. 
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Die Zirbehtrfise stellt sich als ein zelh'eiches Gebilde dar, das aus 
zahh'eiehen kleinen rundliehen TeilkSrperehen a.ufgebaut ist. Jeden-. 
falls lassen sieh zahlreiche, dureh Gefiille und ein feineres Faserwerk 
abgeteilte Bezirke abgrenzen, die aus grogen, fast epithelartigen, viel- 
fach in die L/inge ausgezogenen Zellen bestehen. Vielfaeh l i e~  eine 
bl/i~sehenartige Ausbildung insofern vor als um einen rundliehen zen- 
tralen Hohh'aum, der mit floekigen wolkigen 3la.ssen ausgefiillt ist, ein 

Abb.  9. Gr6Bere N e k r o s e h e r d e  in der  Leber .  

vielschichtiger Belag yon oft parallel zueinander gestellten Pineal- 
zellen ausgebildet ist. Das Stroma ist st.hr spiirlieh, das spezifische 
Parenehym kr~ftig entwiekelt. 

Der Vorderlappen der Hypophyse ist ausgesproehen dr/isig gebaut. 
Es finden sieh Str/~nge und Hohlkolben mit meist enger Liehtung, die 
dureh ganz loekeres Bimtegewebe und reiehliehe Capillaren voneinander 
abgegrenzt sind. W/ihrend in den Randteilen viel Eosinophile und 
Hauptzellen vorhanden sind, setzen sieh die Str/~nge in den zentralen 
Abschnitten fast aus,sehliel31ich aus basophilen Ze[lelementen zusammen, 
ohne dab abet der Anordnung naeh yon einem basophilen Adenom ge- 
sproehen werden k6nnte. Bemerkenswert ist weiter die Ausbildung 
yon grogen mit Kolloid gefiillten Bl/tsehen in der Zwisehenschieht und 
der Befund yon zahlreiehen mit Eosin sieh anf'~rbenden ziemlieh s tark 
gl/inzenden Tropfen in tier Lichtung der deutlieh zu Alveolen angeord- 
neten Driisenbezirke. Sekrettropfen im Stroma babe ieh nieht gefunden. 
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I m  t t inter lappen der Hypophyse ist eine nennenswerte Einwanderung 
yon Vorderlappenelementen nicht nachzuweisen. Es findet sich nur 
wenig Pig-ment. Nh'gendwo Nekrosen. 

Die Eierst6cke zeigen reichlich Primordiaifoilikel in der Keimschicht 
unter der Kapsel. Daneben finden sich eindeutige Reifungserschei- 
nungen an den ]~'ollikeln bis zur Ausbildung yon Gra/schen FoIlikeln 
sowie reichlich kleine hyaline Narben atretischer Follikel in den zen- 
tralen Tellen des Organs. Die vorhandenen Cysten sind Follikelcysten 
mit deutlichem Epithelbelag und flockigem Inhalt. Keine GelbkSrper 
oder Reste yon solchen. 

Die Uterusschleimhaut ist v611ig iIffantil. 
Die Brustdriise zeigt keinerlei Sprossungserscheinungen an den leicht 

cystisch erweiterten ~[ilchg/ingen, die in einem derbfibr6sen Stroma 
liegen. Das Bild "entspricht einer kindlichen v611ig unentwickelten Driise 
rIfit wenig Fett .  

Auf Grund des makroskopischen und mikroskopischen Untersuchungs- 
befundes l~llt sich folgende pathologisch-anatomische Diagnose formu- 
lieren: 2'austgrofler, yon Nekrosen durchsetzter Tumor aus ~Vebennieren- 
rinde~zzellen an Stelle der linken Nebenniere. Hirsutismus mit Hyper- 
genitali6vnus und Zeichen yon Vermiinnlichung. Ache im Gesicht. 

Basophilenvermehrung in der HyTophyse. Leichte Atrophie der Schild- 
driise und der rechten Nebenniere. 

Generalisierte Varicellen mit Bliischenbildungen au/ der Haut, den 
Schleimh~iuten des J}lundes, Raehens, der SpeiserShre, der Luflr6hre, des 
.Magens, Darms, der Blase und der Scheide. Kn6tchen/(rrmige 2Vekrosen 
und Granulome in der Leber und im Nebennierentumor. 

Die Beobachtung stellt somit einen klassischen Fall yon Interrenalis- 
mus im Kindesalter d~r,  der ~-ie die meisten F/tile dieser Art ein M/id- 
chen betrifft, das im Laufe der Erkrankung k6rperliche und psyehische 
Anzeichen einer Verm/i, nnlichung mit vorzeitiger Geschlechtsreifung und 
abnormer Behaarung aufwies. Der feinere Bau des linksseitigen Neben- 
nierenrindentumors, in dem die Nebenniere vSl]ig aufgegangen war, 
unterscheidet sich in nichts yon dem anderer mitgeteilter F/~lle (Diet- 
rich-Linser, Dietrich-Siegmund, Gerstel, Bauer, Scabell, Lit.). Es ver- 
dient aber darauf hingewiesen zu werden, dab das Aussehen des kranken 
M/tdchens weitgehende ~hnlichkeit mit  dem kSrperlichen Verhalten bei 
der Cwshingschen Krankheit  bot. IN'ur fehlten sowohl im Leben als auch 
bei der LeichenSffnung die daftir charakteristischen Striae an der Haut  
und die Osteoporose. Um so interessanter und bemerkens~verter ist 
der Befund an der Hypophyse, wo zwar kein abgeg-renztes basophiles 
Adenom, aber eine einwandfreie erhebliche Vermehrtmg der basophllen 
Zellen im Vorderlappen nachgewiesen wurde, l~[eines Wissens ist bisher 
lediglich yon Gerstel in einem Fall yon Interrenalismus ein /~hnlicher 
Befund auch beziiglieh der reichlichen extracellul/s Kolloidtropfen 
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erhoben worden. Er scheint mir  daf/ir zu spreehen, dab die Basophilen- 
vermehrung  bei der Cushingschen Krankhe i t  weniger Ursache als Aus- 
druck bzw. Folge der inkretorischen St5rungen ist und  wenigstens f/it 
unseren Fal l  der gestSrten Korrelat ion infolge der abges  1N'eben- 
n ie renr indenfunkt ion  zur Last zu legen ist. I n  einem :Fall yon echter  
C.uzhingscher Krankhei t  (ohne Nebennierentumor) ,  aber mi t  ausge- 
dehn ten  Striae und  Osteoporose, habe ich zudem ~hde Bauer in der Hypo-  
physe i iberhaupt  nichts yon Basophi lenvermehrung feststellen kSnnen.  
Dagegen fand ich derartige Ver~nderungen erst k/irzlich bei e inem 
weiteren Fail yon I nterrenali~m.w~, der hier noch kurz mitgetei l t  sei. 

Sekt.-iNr. 77/41, Pathologisches Institut der Univ. Kiel, 37 Jahre alte Frau, 
die vor 2 Jahren ein lebendes Kind zur Welt gebracht hat und bisher unauff'&llig 
war. Nach der Geburt stellten sich die Moaatsblutungen nicht wieder ein. AuBer- 
dem fiel eine zunehmende Behaarung an der Oberlippe und a,m Kinn, sowie am 
Riicken auf; der zunti.ehst aufgesuchte Arzt behandelte die Frau symptomatisch 
mit Follikelpr/i, paraten. Bei einer Untersuchung irt der Universit~ts-Frauen- 
klinik wurde ein auffallend kleiner Uterus mit ausweislich des histologischen Pr~- 
parates ruhender atrophischer Schleimhaut festgestellt. Besonderheiten an den 
/~ul]eren Geschlechtsorganen fielen nicht auf. Die Briiste waren etwas klein, fett- 
arm. Die eingebende Untersuchung deckte schliel]lich einen rcchts~itigen, mi~ 
der Leber im Zusnmmenhang stehenden Tumor auf, derentwegen die Kranke in 
der Medizinischen Universits betmndelt ~'urde. Es wurde ein primates 
Leberearcinom angenommen, da der schnellc Verfall der Kranken fiir eine bSs- 
artige Geschwulst sprach. Der Tcnl trat an Kreislaufschw/iehe und Lungenentziin- 
dung ein. Bei der Leichen6ffmmg fand sich tin 1750 g schwerer kompakter Tumor 
an Stelle der rechten Nebenniere, der mit der Leber verwachsen und durch din 
Nebennieren- und Nierenvene in die untere Hohlvene eingebrochen war, wo sich 
die Gesch~llst als ein zapfenf5rmiges Gebilde fast bis an deft rechten Vorhof hin 
fortsctzte. Metastasen in Lunge und Leber. Die Geschwulst ist weich, grob ge- 
lappt, yon graugelblicher Farbe, keine Br~,unung bei Chrombehandlung. Bei der 
mikroskopisehen Untersuchung stellt sic sieh ais ein zum Teil nekrotisches Nebeu- 
nierenrindengew/~chs mit groBen, oft mehrkernigen Zellen dar, die nur wenig sudano- 
phile Fette enthalten. Der feinere Bau gleicht in allen Einzelheiten dem von Gerstel 
beschriebenen Fall. Die Ovarien waren -klein, reich an Narben, ohne Graa[sche 
Follikel. Uterusk6rper 10 cm fang, Muskulatur bis h6chs~ns 1 cm dick, Schleim- 
haut ganz atrophisch. Schamlippen und Clitoris nicht ver/indert. Brustdrfisen- 
gewebe sp~rlich, v611ig unentfaltet; Schilddr~e klein; H)q3ophyse makroskopisch 
unauff~tlig, mikroskopisch sind im Vorderlappen betr/ichtliche 3~engen basophiler 
Zellen (ohne ausgesprochene adenomartige .knordnung, aber oft gauze Follikel ein- 
nehmend) nachzuweisen. Von der kindskopfgroBen Nebennierengeschwulst wurden 
grol3e Teile zu einer ehemischen Untersuchung und zur biologischen Pr~ifung auf 
hormonal wirksame Stoffe verwandt, fiber deren Ergebnis gegebenenfalls sphter 
berichtet werden soil. 

Was heute lediglich interessiert, ist die Tatsache, dal~ bei e inem 
relat iv sp/~t aufgctretenen In ter renal i smus  auf Grundlage eines b6s- 
ar t igen Nebennierenr indentumors ,  dessen inkretorische Wirkung  sich 
~ e  meis~ in solchen F&llen in vorgeriiekterem Lebensal ter  in abnormer  
Behaarung  und  AufhSren der Menses mit  Atrophic der Keimch'iisen er- 
sch6pfte, eine eindeutige Vermehmmg der basophilen Vorderlappen- 
zellen bestand.  Das sei im Hinblick auf die viel e r6~er ten  Beziehungen 
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zwischen Cushingscher Krankheit  und b,'~sophilem Vorderlappenadenom 
festgestellt. 

Der vorliegenden Mitteilung wfirde ich die Berechtigung einer Ver- 
6ffentSehung absprechen, weml es sich lediglich um die Bekanntgabe 
weiterer F/ille yon Interrenalismus, auch wenn sie uoch so typisch siud, 
handelte. Was mich zu einer Publikation des Falles veranla•t, ist die 
ungew6hnliche Todeskr~nkheit, an deren Folgen das zuerst beschriebene 
9 Jahre altc M'~dchen gestorben ist. Es kann gar keinem Zweifel unter- 
liegen, daf3 es sieh hier urn einen Fall yon generali.sierten VariceIlen 
handelt, denen das konstitutionsabnorme Kind erlegen ist. Mir ist. aus 
dem ganzen medizinisehen Schrifttum, soweit ich es einsehen konnte, 
fiber Sektionsbeflmde bei generalisierten Varicel[en nichts bekannt ge- 
worden, mit  Ausn~hme der in ihrer Deutung gelegentlieh bestrittenen 
2 Fs yon miliaren Lebernekrosen bei S~uglingen, die Schleussing be- 
schrieben hat. Bei cinem Vergleich des histologisehen Befundes unseres 
Falles und den Angaben yon Schleussing zweife|e ich nicht daran, dal] 
auch bei Schleussirvj dic Lebervers durch das Virus der Var[- 
cellenkrankheit bedingt gewesen sind. In  unserem Fall sind die Ver- 
&nderungen ~ber viel gro[lartiger: Sie betreffen die }taut und samtliche 
Plattenepithel tragenden Schleimh~,ute, dariiber hinaus die Sch[eim- 
haut  der Trachea und Bronchien, die Schleimhaut des ganzen Magen- 
Darmkanals  und die Parenchyme der Leber und des Nebennierentumors. 
Die an der Hau t  gesehenen Ver~tnderungen entsprechen den gut be- 
kannten Bildern der interepithelialen Blasenbildung, wie sic in den Lchr- 
biichern besehrieben und abgebildet werden. Auch die Vers 
an den Plattenepithel tragenden Sehleimh~,uten reihen sich hier zwang- 
los an. An den Schleimh/~uten der Luftwege, des Magen-Darmkanals 
dagegen kommt es wohl in Beziehung zu de,n besonderen Bau und dem 
Epithelcharakter nicht zu Blasenbildungen, sondern zu Nekrosen der 
Schleimhaut in umschriebenen Bezirken, die schlie~|ich geschwfirig zer- 
fallen und zur Entwicklung eines kleinen Gr~nulationsgewebshofes 
fiihren, der durch dig Anwesenheit yon groBen hellen, etwa an die im 
TyphusknStchen auftretenden Zellen erinnernden histiocyt~ren Zellen 
ausgezeichnet ist. HSchstwahrscheinl[eh handelt ks sich dabei um eine 
prim~re Invasion des Virus in die Epithelzel]en, die dann zerfallen und 
zum Auftreten der, wie ieh glaubell m6chte, spezifisch histioeyt'~r ge- 
pr~gten Granulationsh6fe fiihren. So fasse ich auch die Ver~nderungen 
in der Leber und dem Nebennierentumor auf. Es handelt sich zun~iehst 
um kleine Zellnekrosen, an deren Rande sich erst sp'~ter ein Granu- 
]ationsgewebe mit den auffallenden hellen histiocyt/iren Elementen und 
der Nei~o~ng zum Kernzerfall entwickelt. Der Umstand, da2 s~mt- 
liehe mesenehymalen Organe frei yon entsprechenden Ver/i, nderungen 
sind, scheblt mir dafiir zu spreehen, dab das Virus der Varicellen 
ausgesproehen epitheliotrop ist. Einschlul~kSrperchen wurden nicht 
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gefunden. Es verdienv noch hcrvorgehoben zu werden, dab im Gehirn 
jedwede Art yon encephalitisa14igen Ver~tnderungen vermil]t w~lrde. 

Der ungew6hnliche Befund einer pathologisch-anatomisch nach- 
gewiesenen und zum Tode fiihrenden Varicellenerkrankung gewinnt 
dadurch noch sein besonderes Interesse, dab er seinerzeit bei einem 
konstitutionsabnormen Ludividuum erhoben worden ist. Ich habe in 
der Folgezeit bei verschiedenen F/~llen yon Kindern, durchweg SLug- 
lingen, die w~hrend oder im AnschluB an Windpocken zur Leichen- 
6ffnung kamen, genau auf das Vorkommen yon Vertnderungen an den 
Schleimh'huten und den inneren Organen geachtet. Bisher ohne je. 
einen Befund erheben zu kSnnen, der mit dem beschriebenen in Be- 
ziehung gebraeht werden kSnnte. Allerh6chstens habe ich Varicellen- 
bl~schen und dcren Folgen in der Schleimhaut der ~[undhSh]e und der 
Vagina gesehen. Ich habe auch noch keinen Fail gesehen, bei dem die 
V~ricellenerkrankung als solche als Todesursavhe gewertet werden 
konnte. I)a auch die beiden Geschwister des beschriebenen Kindes die 
Er-l,=rankung in der tibliehen leichten Weise fiberstanden haben und bei 
der ganzcn Sachlage diese Gesch~'ister als Infektionsquelle ausschlie~- 
lieh in Frage kommen, besteht auch kein Grund zu der Annahme, dab 
es sich um ein besonders virulentes Virus oder gar um eine Variola ge- 
handelt hat, dem der besondere Verlauf der Erkrankung zur Last zu 
legen w/ire. Es mug meines Erachtens vielmehr der bestehende Inter- 
renalismus als disponierendes Moment fiir die ungew6hnliche Ausbrei- 
tung und die Schwere der Infektion entscheidend mit herangezogen 
werden. Ich konnte nichts N/i, heres dariiber ermittetn, ob aueh sonst 
die In/ektionsresistenz bei Nebennierenrindengeschw/llsten mit inkre- 
torischen Wirkungen gegndert, insbesondere herabgesetzt ist. In einer 
Reihe der mir zugs MJtteilungen ist der Tod allerdings an Blut- 
vergiftung eingetreten, so auch in dem v~iederholt zitierten Fall yon 
Gerstel. Auf jeden Fall scheinen mir die m6glichen Zusammenh~,nge 
von allgemein pathologischen Gesichtsptmkten aus so interessant und 
wichtig zu sein, dab ich reich, obwohl die Untersuchung des Failes mehrere 
Jahre zurfickliegt, entschlossen habe, ihn bekanntzugeben und die an- 
geschnittenen Fragen zur Er6rterung zu stellen. 

Schrifttum. 
Bauer: Dtsch. reed. Wschr. 1933 II. - -  Dietrich.Si~muad: Nebennieren und 

chromaffines System. Hencke.Lubarschs Handbuch der pathologischen Anatomie, 
Bd. 8. 1926. - -  Gerstd u. Nagel: Endokrinol. 16 (1935). - -  L~ksch: Die Virus- 
formen. Prag 1934. - -  8cabell: Dtsch. Z. Chir. 15.~. - -  Schumacher: Arch. f. 
Psychiatr. 84 (I930). 


