(Aus dem pathologisch-anatomischen Institut der Universitit Wien
[Varstand: Prof. Dr. H. Chiari].)

Primiir multiples polymorphzelliges Reticulosarkom
des Knochens®.

Von
W. Kohlneier.
Mit 3 Abbildungen im Text.
( Eingeqangen am 4. Oktober 1941.;

Oberling hat als erster (1928) auf die groBe morphologische Ahnlick-
kett zwischen dem Retothelsarkom der Liymphknoten und dem Ewing-
schen Sarkom der Knoechen hingewiesen und fir dieses den Namen
Reticulosarkom vorgeschlagen. Zusammen mit Raileanw unterschied er
{1932) undifferenzierte und differenzierte, durch Gitterfaserbildung,
bzw. Fehlen derselben gekennzeichnete Formen. sowie soleche von rein
endotheliomatésem Ausschen und solche mit hdmatopoetischer Diffe-
renzierung (erythroblastische, myelocytire und plasmacellulire Form).
Anderseits erlangen wir mit der zunehmenden Zahl von Mitteilungen
iiber Retotheliosen, Retothelsarkome, bzw. Reticulosarkomatosen immer
wieder Kenntnis von dabei auftretenden Verinderungen des Knochen-
marks und auch der Knochensubstanz selbst. Ein von uns beobachteter
Fall diirfte cin Bindeglied zwischen den Reticulosarkomen des Knochens
einerseits und den generalisierten, bosartigen Wucherungen des reticulo-
endothelialen Apparates, den Reticulosarkomatosen andererseits dar-
stellen. Auch bildet er einen weiteren Beweis fiir die enge Verwandt-
schaft zwischen den von den Reticulumzellen der Lymphknoten bzw.
des Knochenmarks ausgehenden Geschwiilsten. Er soll daher im fol-
genden kurz geschildert werden?:

19jahr. Landarbeiter: Familienanamnese: Vater und 7 Geschwister gesund,
Mutter vor 13 Jahren wegen Brustkrebs operiert, lebt. Kigene Vorgeschichte:
Kinderkrankheiten nicht erinnerlich. T Mirz 1939 bei Anstrengungen Kreuz-
schmerzen, .,die immer in der Wirbelsaule waren™. Nach 3 Wochen Besserung der
Kreuzschmerzen, Ameisenlaufen in den Beinen, spiter Stechen in den unteren
GliedmaBen, besonders in den Waden. SchlieBlich konnte Patient nicht mehr
gehen, den Harn nicht halten und wurde ins Krankenhaus gebracht. Bei der am
20. 7. 39 erfolgten Aufnahme an die neurologische Filialstation der Universitats-
Nervenklinik (Vorstand: Prof. Dr. 0. Pitzl) war Patient kachektisch, andmisch
und zeipte eine sehr atrophische Muskulatur. Die neurologische Untersuchung er-
gab ein Candagyndrom mit Arecflexie, hosenfoérmiger Sensibilititsstorung, ohne

1 Ausgefithrt mit Unterstiitzung der Wiener Gesellschaft zur Erforschung und
Bekimpfung der Krebskrankheit.

2 Fir die Uberlassung der klinischen Angaben sind wir Herrn Prof. Dr. 0. Pétl,
Vorstand der Universitits-Nervenklinik Wien, zu Dank verpflichtet.
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Pyramidenzeichen. Bei der am 22.7. 39 vorgenommenen Rontgenuntersuchung
fanden sich hochgradige Form- und Strukturverinderungen im Bereiche der Brust-
und Lendenwirbelsiule, sowie des Kreuzbeines: ,,Die Wirbelkérper sind zum
GroBteil eingehrochen, stark erniedrigt, einzelne davon asymmetrisch. Eine normale
Knochenstruktur ist nicht mehr zu sehen, nur die Knochenendplatten sind noch
als zarte Linien erkennbar. Sonst ist der Knochen hochgradig aufgehellt. Auch das
Kreuzbein zeigt hochgradige Kalkarmut und ist teilweise nicht mehr deutlich
differenzierbar. An einzelnen Rippen geringfiigige Strukturverinderungen im
Sinne einer Weitmaschigkeit. Beide Hilusschatten michtig vergréfBert, unscharf
begrenzt, die angrenzende Lungenzeichnung vermehrt'”. JMan dachte an einen
metastatischen Knochenproze, sowie an vergrofierte Lymphome am Lungen-
hilus mit angrenzender Lungeninfiltration.

Ein am 24.7.39 im Ambulatorium fir Blutkrankbeiten der II. med. Uni-
versititsklinik (Vorstand: Prof. Dr. N. ». Jagic) erhobener Blutbejund cvgab fol-
gende Werte: Sahli 60, Erythroevten 300000, F.I. 1, Leukoeyten 4000, Diff.
Zahlung der Leukoeyten: Unsegmentierte Neutrophile 4%, segmentierte Neutro-
phile 25%, Losinophile 1%, Basophile 0%, Monocyten 10°%, Lymphoeyten 60%.
Aniso- und Poikiloeytose. Anisochromie, leichte Polychromasie, Lymphocytose.
Aunffallend sind einige junge weile Zellen wic Myelocyten (1 Promyelocyt). Thrombo-
cyten o, B. Dic vorgenommene Sternalpunktion ergab massenhaft Tumorzellen
im Verband. Das Brustbein crschien vom Tumor durchsetzt, myeloisches Ge-
webe warv Giberhaupt nicht zu schen. Ob es sich um Ca.- oder Sarkommetastasei
handelte, konnte nicht gesagt werden. Bei der am 25. 8. 39 vorgenommenen Harn-
untersuchung war der Bence-Jonessche EiweiBkérper nicht nachweisbar. Kine
am 28. 7. 39 vorgenommene Rontgenuntersuchung des Schidels ergaly keinen auf-
fallenden Befund. Unter den Zeichen einer stark fortschreitenden Kachexie und
einer hochgradigen édematdsen Schwellung der Beine trat am 24. 9. der Exitus
ein. Die klinische Diagnose lautete: 3 yelosarkom mit multiplen Metastasen.

Die 15 Stunden nach dem Tode vorgenommene Leichensifnung ergab folgen-
den Befund (Prot.-Nr.2520/39, Auszug): 165 cem lange, 52 kg schwere, maBig
kraftig gebaute, blasse, minnliche Leiche in sehr schlechtem Ernihrungszustand
mit, hochgradigen Beinsdemen. Uber 3markstiickgroBe, frischere Druckbrand-
geschwiire mit eitrig belegtem Grund iiber dem rechten Sitzknorren, beiden Waden-
beinkopfchen und den AuBeren Knécheln. Schiadeldach und Sehidelbasis frei
von irgendwelchen Einlagerungen. (rehirn anamisch und édematss. Beiderseitiger
Hydrothorax von je etwa 1/, Liter. Die Lungen grof, gut gewolbt, von betricht-
lich erhshter Konsistenz, die Pleura zart und glanzend.  An der Oberfliche beider
Lungen dichtstehende, his markstiickgroBe, flache, etwa 3—35 mm hohe, aus einem
fremdartigen, gelblichweilen, fischfleischihnlichen Gewebe aufgebaute Knoten.
In allen Lungenlappen die iste der Lungenschlagader wie auch die groberen und
feineren Bronchialverzweigungen von gelblich-weifen Geschwulstminteln um-
siumt. Die Breite derselben schwankt von 2 mm bis 1 em. Dadurch erscheinen
auf der Schnittfliche bis kleinnuBgroBe Knoten, die aber regelmiBig annihernd
in jhrer Mitte eine Gefi- oder Bronchiallichtung erkennen Jassen. Subpleural
und auf der Lungenschnittfliche -stellonweise auch 1 mm dicke, netzartig ver-
zweigte, weililiche Strange zu sehen. Das Herz braun, atrophisch, die Herzwand
von zahlreichen bis kirschgroBen, scharf abgegrenzten Knoten durchsetzt, welche
aus einem fremdartigen, gelblichweiflen, fischfleischahnlichen Gewebe aufgebaut
sind und vielfach bis an das zarte Endo-, baw. Epikard heranreichen. An der Luft-
rohrengabelung ein etwa ginseeigrofler, scharf abgegrenzter Lymphknoten, welcher
von demselben fremdartigen Gewebe durchsetzt ist. Leber von normaler Form
und GréBe, maBig fest, braun, blaf. Die Milz normal groB, maBig derb, Pulpa
graurot, nicht aunfgelockert oder abstreifbar, Milzknotchen deutlich. Das binde-
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gewebige (leriist zart. Leber und Milz frei von irgendwelchen knotigen Finlaye-
rungen.  Die  Bauchspelcheldriise normal grof3, von zahlreichen kivschkern- bis
kirschgroBen, scharf abgegrenzten, gelblich-weiBen, homogenen Tumorknoten
durchsctzt. Im  Retroperitoncum, hesonders knapp unterhalb des Zwerchfells,
maBig reichliche, bis nuBigrofle, von demselben Gewebe durchsetzte, scharf ab.
gegrenzte, gegeneinander verschiebliche Lymphknoten mit unversehrter Kapscl.
Die sonstigen Lymphknoten des Kérpers nicht
verindert.

Ein median-sagittaler Sigeschnitt durch die
Wirbelsinle ergibt folgendes Bild (Abb.1): Im
Bereich der Brustwirbelsiule erscheint die Spon.-
giosa rarefiziert. in ihren Maschen ein gelblich-
weilles, fremdartiges (lewehe zaschen. Die Form
der oberen Brustwirbel cine normale, die unteren
Brustwirbel und dic Lendenwirbel in nach ab-
wiirts zunehmender Intensitit im Sinne von Fische.
wirbeln umgestaltet. Die Bandscheiben stark spin-
delig aufgetrieben. Hier die Spongiosa besonders
hochgradig ravefiziert, die Schpittfliche fast zur
Gianze von dem beschriebenen fremdartigen Ge-
webe eingenommen.  An der hinteren Flache des
T und V. Lendenwirbelkdrpers je eine bis 8 mm
breite, subperiostal entwickelte Tumorplatte (Abb.
la), welche die makroskopisch unverinderte harte
Riickenmarkshaut nach ritcckwirts verdringt und
eine deutliche Einengung des Wichelkanales be-
wirkt. Im Bereiche dieser Tumorplatten keinerlei
Knochenbilkehen zu sehen oder zu tasten, wih-
rend solche im Wirbelkorper deutlich erkennbar
sind. Die Dornfortsitze der unteren Brust- unrl
der Lendenwirbelsiule stark aufgetrieben, sich
breit beriibrend, von dem beschriehenen Ge-
schwulstgewebe durchsetzs, ihre knécherne Sub-
stanz ebenfalls stark vermindert. In der Hohe
der Dornfortsitze des XI. und X1I. Brustwirbels
und des 1. Lendenwirbels eine auf der Schnitt-
fliche etwa handtellergrofie Tumormasse (Abb.
1h), in deren Bereich die Dornfortsitze ausge-
dehnt zerstort 1'111({ nur X.l.whr in fxngernagelgrgﬁer nstale Tumorplatten. . ) Kind.
Ausdehnung  Knochenbilkchen erkennbar sind. faustgroBer Tumor mitEinengung
Der hier befindliche, etwa kindsfaustgro8e Tumor des Wirbelkanals ().
wolbt die auch hier fir das freie Auge unverin-
derte Rickenmarkshaut gegen den Wirbelkanal vor (Abb. l¢), die Abgrenzung
gegen die anschliefende Riickenmuskulatur jedoch eine ziemlich unscharfe.

An der Seitenfliche der Brustwirbelkérper und den anschliefenden Teilen der
Rippen zahlreiche reiskorn- bis markstiickgroBe, flache, von unversehrter Pleura
iiberzogene, subperiostal entwickelte Tumorplatten. IEhensolche Vorwdlbungen
auch an der Vorderflache der Lendenwirbelsiule und des Kreuzbeins, wo sie die
austretenden Nerven umscheiden. Seitlich an der Lendenwirbelsiule zablreiche
bis nuBgrofe. aus dem gleichen Geschwulstgewebe aufgebaute Knoten, dic die
anliegenden Weichteile zum Teil verdriangen, zum Teil aber auch mit unscharfer
Begrenzung in dieselben einwachsen. Beide Darmbeinschaufeln auf einewm 3-Quer-
finger seitlich von der Synchondrosis sacro-iliaca gefithrten Schnitt von dem gleichen
Tumorgewebe durchsetzt, ihre Spongiosa hochgradig rarcfiziert.

Abb. 1. Wirbelsitwle: @) Subperi-
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Das Brustbein zeigt auf einem angelegten Sageschnitt ebenfalls eine sehr spir-
liche Spongiosa und in den Markriumen ein homogenes, gelblich-weiB bis blaB-
ritlich gefirbtes, fremdartiges Gewebe.

Auf einem Siigeschnitt durch den rechten Oberschenkelknochen erscheint
dessen proximale Metaphywe und die proximalen zwei Drittel der Diaphvse von
dem erwithnten fremdartigen Gewebe groBtenteils diffus durchsetzt, nur vereinzelt
vine Bildung von umschricbenen, etwa kirschgroBen Knoten feststellbar. Im
distalen Drittel ausgedehnt durchblutetes Mark. Eine Veriinderung der Spongiosa
oder der Rinde des Knochens mit freiem Auge nicht feststellbar.

Abb, 2, Mittlere Vergr. ILE. Polymorpbzellises Tumorgewebe mit zahireichen Riesenzellen.,

Der histologischen Untersuching wurden zahlreiche Stiicke der verschiedenen
Knochen und simtlicher inneren Organe zugefiihrt,

Das Mark mehrerer Brustwirhelkérper zur Gianze durch ein zellreiches Tumor-
gewebe nach Art eines Sarkoms ersetzt, in welchem schon bel schwacher Ver-
groflerung zahlreiche Riesenzellen auffallen (Abh. 2), Zwischen den (eschwulst-
zellen schmale und hreitere Biindel kollagener Fasern, wodurch der Tumor stellen-
weise ein alveoldres Ausschen erhilt. Die Kerne der Geschwulstzellen gro8, scharf
begrenzt, zumeist oval oder spindelig, von wechselndem Chromatingehalt. Der
groBere Teil der Kerne chromatinarm, fast blischenférmig. das Chromatin dabei
staubformnig, ziemlich gleichmaBig verteilt. Gelegentlich auch ein deutliches Kern.
kérperchen zu erkennen. Der Zelleib mit Eosin zart rosa gefarbt. zumeist schmal,
oft undeutlich begrenzt. Wo der Zellverband etwas aufgelockert erscheint. ist die
gelegentlich sternférmige, gelegentlich mehr geschwinzte Form der Zellen er-
kennbar. Ofters hingen Zellen durch diinne Protoplasmafortsitze zusammen.
Gegen diese Zellen, dic den Findruck gewucherter Reticulumzellen erwecken,
treten Zellen mit chromatinreichen Kernen und schmalem. mit Eosin stiarker sich
anfirbendem Cvtoplasmasaum an Zahl weit zuriick. Solche Zellen hinfig in der
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Umgebang von kleinen nekrobiotischen Herden zu schen. Mitosen, auch patho-
logische, veichlich. Die bereits erwihnten Riesenzellen zumeist vielkernig, die
Kerne dabei vorwicegend in der Zellperipherie angeordnet, chromatinreich. Die
zeutralen Anteile der Riesenzellen vielfach homogen, mit Eosin rot sich anfiarbend.
Dadurch entsteht cin Bild, das bei schwacher Vergrolierung entfernt an Lang-
hanssche Riescnizellen erinnert., Danchen aber anch Riesenzellen zu sehen, deren
Zelleib mehrere chromatinreiche Kerne im Zentrum enthilt.  Vereinzelt auch
Riesenzellen mit nur einem gekerbten oder unregelmaBig geformten Kerne er-
kennbar. Keine der angefithrten Zellformen gibt eine positive Oxydasereaktion.

e

Abb, 3, Mittlere Vergr. Silberimprignation nach Oliveira.

Bei Silberimpragnation nach Oliveire zahireiche feinste argentaffine Fibrillen zu
schen (Abb. 3). Die Geschwulstzellen liegen zum Teil in den Knotenpunkten des
Fasernetzes, zum Teil sitzen sle wie die ,,Weldenkitzchen auf den Fasern des
Fibrillengeriistes™ ( Roesslej. CGielegentlich auch kleine Gruppen von losgelssten,
an Makrophagen erinnernden Zellen zu sehen. Die Spongiosa der Wirbel hoch-
gradig rarefiziert, mehrfach auch scheinbar neugebildete, zentral verkalkte, dinne
Balkchen mit osteoiden Saumen, aber chne Osteoblastenbelag erkennbar. In der
Umgebung der Knochenbilkehen Herde von Fasermark. Tine Neubildung von
Knochensubstanz durch das Geschwulstgewebe selbst. wie dies z. B. Connor ge-
sehen zu haben angibt, fehlt. Das Tumorgewebe ,welches, wie erwihnt, die Spon-
giosardume der Wirbelkdrper zur Ginze erfillt, ist heispielsweise am V. Brust-
wirbel sowohl an der riickwirtigen Fliche des Wirbelkorpers wie auch an der
Vorderfliche durch hier bestehende Liicken in der Grenzecompacta hindurch vor-
gebrochen. An der Hinterfliche dringen die Geschwulstzellen allerdings nur in
die unwmittelbar angrenzenden Schichten des Periostes vor, wihrend an der Vorder-
flache bereits cin 2 mm dickes, subperiostales Tumorpolster sich gebildet hat.
In Schuitten von dem etwa kindsfaustgrofien, in der Héhe des XT. und XII.
Brust. und des 1. Lendenwirbels beschriebenen Tumor wichst das Geschwulst-
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gewebe cinerseits hreit destruierend in die Weichteile des Riickens ein. Die hier
befindliche Muskulatur atrophisch, mit myogenen Riesenzellen, auch zwiscHen
slem Fettgewebe reichlich Tumorzellen zut sehen. Auffillig ist der Umstand, da
Riesenzellen des Tumors in diesem Abschnitt weit seltener sind als in den intra-
ossal entwickelten, Andererseits reicht die Geschwulst bis an die harte Ricken-
markshaut lieran, ohne sie jedoch ganz zu durchwachsen. Lediglich zwischen den
auBlersten Lagen derselben finden sich spéicliche Tumorzellen, Zwischen den wenigen
im Bereich des kindsfaustgrofen Tumors erhaltenen Knochenbilkehen ein poly-
morphes  Tumorgewebe mit zahlreichen Riesenzellen. welche vorwiegend rand-
stindige Kerne anfweisen. T Sehnitten von der Seitenfliche der Brustwirbel-
kovper witchst das CGeschwulstgewebe destrnierend in die Weichteile der Brust-
wand ein,

Das Mark des Brustbeines durch das gleiche hier relativ wenig Riecsenzellen
aufweisende  Cleschwulstgewebe ersetzt. In nach Oliveira gefirbten Sehnitten
mehrfach der Ubergang von zarten, schwarzen (argentaffinen) Fasern in grébere
braunrote (kollagene) Fascrn feststellbar. An mehreren Stellen im Bereiche von
Fasermarkshezivken ecine Neubildung typischen geflechtartigen Knochens nach-
zuweisen, In der Lichtung einer Knochenmarksvene zahlreiche Tumorzellen zu
schen. Solche finden sich auch zwischen dem Knochen auBen antiegenden Muskel-
himmdeln in Form von Haufen und Stringen.

Ein wmschriebener Knoten aus dem Mavk des rechten Oberschenkelknochens aus
cinem mehr gleichférmigen Tumorgewehe aufgebaut. Die Tumorzellen vorwiegend
spindelig, Riesenzellen fehlen hier fast vollstandig. In der Umgebung des Kuotens
Fasermark.

Das Mark des unteren Drittels des rechten Femurknochens ausgedehnt durch-
blutetes Zellmark mit reichlicher LErythro- und Myelopoese. Reticulumzellwuche-
rungen hier nicht nachweisbar.

Ein puraortaler Lymphkuoten fast zur Ganze von einem Ceschwulstgewebe
nach Art eines polymorphzelligen Retothelsavkoms mit eher sparlichen Riesen-
zellen durchsetzt. Nur mehr ein kleiner Rest lymphoretikularen Gewebes erhalten.
welches keine auffallenden Veranderungen zeigt. In einem Bifwrkationslymph-
Lnoten dasselbe polymorphzellige Retothelsarkom mit zahlreichen Riesenzellen,
Die Kapsel simtlicher untersuchter Lympbknoten erhalten, nur vereinzelt von
kleinen Ceschwulstzellhaufen durchsetat, das wmgebende Gewebe jedock nivgends
vom Twmor infiltriert.

In der Lunge breitet sich das Tumorgewehe vorwiegend in der Umgebung der
Bronchial- wund Pulimonalartevienverzweigungen aus. Die Wand der Lungen-
schlagaderiiste selbst unverdindert, in der Brounchialwand reicht das (leschwulst-
gewehe bis unter das nicht auffallend vervinderte Epithel. Die Muscularis gelegent-
lich unterbrochen. In der Bronchiallichtung Schleimmassen und Leukocyten.
In der Umgehung der scharf begrenzten (eschwulstherde in der Lichtung der
Alveolen serése Flisssigkeit und desquamicrte Alveolarepithelien. Mehrfach im
Tumorgewebe Gruppen von groBen Zellen, zwischen denen sich fast keine argent-
affinen Fasern nachweisen lassen. Die Form der Zellen vorwiegend rundlich, gelegent-
lich oval bis polyedrisch, ihr reichlich entwickeltes Protoplasma erscheint bei
Hamatoxylin-Fosinfirbung deutlich rot, homogen; die zumeist in der Einzahl
vorhandenen Kerne rundlich, chromatinarm, nahezu blischenférmig, oft mit
deutlichen Kernkorperchen. Man hat hier den Eindruck einer Mobilisierung von
,»Makrophagen aus dem Tumorgewebe® (Roessle). Vielfach finden sich auch
schmalere und breitere Stringe von Geschwulstzellen zwischen den Alveolen;
hierdurch erscheinen die interalveoliren Septen verbreitert, die Alveolen seclbst
kollabiert, mit allomorphem. isoprismatischem Epithel ausgekleidet.
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Im Herzmuskel scharf wmschriebene Geschwulstknoten, in deren Bereiche hier
und da noch zugrunde gehende Herzmuskelfasern erkennbar sind. In der Nach-
barschaft der Knoten zwischen den auseinandergedriangten Muskelbiindeln streifen-
formige Geschwulstinfilerate. Eine Ivmphatische Reaktion in der Umgebunyg der
beschrichenen Tumorknoten fehlt: sonst der Herzmuskel ohne auffallende Ver-
anderungen.

Leber: reichlich hamosiderotisches Pigment in der Kupffeirschen Sternzellen
der Acinuszentren. wenig solches Pigment in den Leberzellen selbst im ganzen
Lappehen.  Auch in zahlreichen wntersuchten Schnitten eine Wucherung der
Kupfferschen Sternzellen nicht wabrnchmbar, ehenso fehlen Zellwncherungen
in den Periportalfeldern.

Dic Milz miBig siderotisch. Dic Mealpighischen Norperchen deatlich.  Die
capitlaren Milzvenen hetviichtlich blutgefiillt; ihre Endothelien nicht auffallig
verindert. Eine Vermchrung der Reticulumzellen nicht feststellbar.

Dic in dev Brauchspeichebirise hesehrichenen Knoten ans den gleichen Tamor-
gewebe mit nur wenig Riesenzellen aufeebaut. Innerhalb der Herde vielfach noch
Reste des Drisengewebes zo erkennen. Eine lymphatische Reaktion der TUme
gebung fehlt. ’

In dem vorlicgenden Falle fand sich also eine ausgedehnte Durch-
setzung des Markes der Wirbel, der Darmbeinschaufeln. des Brust-
beins und des rechten Oberschenkelkuochens mit einem  Geschwalst-
gewebe vomn Charakter cines  polymophzelligen. Retothelsarkonis.  Die
Knochensubstanz  war dabei mchrfach weitgehend zerstirt und an
mehreren Stellen, besonders an der Wirbelsaule wuchs das Geschwulst-
gewebe vom Knochen aus destruierend in die wmgebsnden Weich-
teile cin. Die Lymphknoten des Retroperitoneums und des hinteren
Mediastinums  crschienen  von  demselben  Tumorgewebe  durchsetzt,
jedoch mnirgends miteinander verbacken. sondern allenthalben  leicht
gegeneinander verschieblich. Thre Kapsel war makroskopisch von dem
Cteschwulstgewebe nicht durchwachsen. Beide Lungen waren von dem
gleichen Tumorgewebe durchsetzt, wobei das makroskopizche Bild dem
giner tumordsen Lymphangiosis peribronehialis et perivascularis ent-
sprach. Zahlreiche scharf umschricbene Tumorknoten fanden sich im
Herzmuskel und in der Bauchspeicheldritse. Leber und Milz hingegen
erschienen nicht vergrifert, zeigten keinerlei Einlagerungen und auch
bei der feingeweblichen Untersuchung waren Wucherungsvorginge am
reticuloendothelialen Apparat der letztgenaunten Organe nicht fest.
stellbar.

Die Kunoten inh Herzen und im Pankreas sind auf Grund ihres makro-
skopischen und mikroskopischen  Verhaltens  zweifelsohme  Tochter-
geschwulstknoten. Metastatisch entstanden sind wohl auch die Ver-
anderungen in den Lungen. So bleibt nur mehr das Verhiiltnis der Ver-
anderungen im Knochen und in den Lymphknoten zu erdrtern. Theore-
tisch sind dabei folgende drei Moglichkeiten in Betracht zu ziehen.

1. Kin Reticulo(Retothel)-Sarkom der Lymphknoten mit Knochen-
metastasen.

2. Ein Reticulosarkom des Knochens mit Lymphknotenmetastasen.
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3. Ein gleichzeitiges Auftreten der Verdnderungen im Knochen und
in den Lymphknoten, etwa im Rahmen ciner Systemerkrankung.

Was die letzte Maglichkeit anlangt, so kénnte man an eine primir
im Knochenmark und den Lymphknoten sich entwickelnde Retotheliose
denken, welche sich dann im Bereiche des Knochenmarks sekundiar zum
Sarkom umgewandelt hitte. Roessle nimmt an, dafl die Reticulumzellen
des Knochenmarkes Sonderleistungen besitzen, die den anderen An-
teilen des reticuloendothelialen Apparates nicht zukommen. Er weist
darauf hin, dafl die sog. Reticulosen des Knochenmarkes, trotzdem
sie bis zu einem gewissen Grade als Systemerkrankungen auftreten,
die Reticuloendothelien der Lymphknoten und Iymphatischen Apparate
oft unbeteiligt lassen. Der in diesem Zusammenhang von ithm erwithnte
Fall Hirkold zeigt zwar bei einer weitgehenden lirsetzung des Knochen-
markes durch reticuloendotheliales Gewebe™ eine auffallend geringe
Beteiligung des Iymphatischen Apparates, besonders der Lymphknoten,
dafiir aber ,,reticuloendotheliale Wucherungen™ in Leber, Milz usw.
Das vollige Fehlen von Wucherungen des Reticuloendothels in Leber
und Milz in wnserem Falle 1af3t eine Systemerkrankung wohl mit Sicher-
heit ausschlieBBen, denn die Annahme ciner nur Knochenmark und
Lymphknoten betreffenden Retotheliose mit sckundidrer sarkomatiser
Umwandlung im Bereiche des Knochenmarks (bei gleichzeitigem Fehlen
jeglicher Verdinderungen in Leber und Milz) crscheint wohl mehr als
vezwungen. Uberdies zeigten die Lymphkuoten durchaus nicht das von
den Retotheliosen her gewthnte histologische Bild, sondern sie waren
von einem Geschwulstgewebe nach Art eines polymorphzelligen Reto-
thelsarkoms durchsetzt, ohne dall hier ein aggressives Wachstum des
Tumorgewebes hitte festgestellt werden kénnen. s liegt also fiir eine
Systemerkrankung in unseremn Falle kein Anhaltspunkt vor und s
bleiben nur die beiden erstgenannten Moglichkeiten zu erdrtern.

Der histologische Befund eines polymorphzelligen Retothelsarkoms
in den Lymphkuoten konnte zundchst wohl die erstgenannte Méglich-
keit als zu Recht bestehend annehmen lassen. Dies anch deswegen,
da iber derartige Fille im Schrifttum bereits ziemlich zahlreiche Beob-
achtungen vorliegen. Auch destruierend wachsende Knochenmeta-
stasen nach Reticulosarkomen sind bekannt. So berichtete dhlstrém.
iiber einen 75jihrigen Mann, bei dem neben einer lymphatischen Leuk-
dmie ein Retothelsarkom der linken Nascenhohle bestand, welehes zur
Bildung von multiplen Metastasen in den langen Réhrenknochen (mit
Spontaniraktur des linken Humerus), den Rippen, der Wirbelsdule nund
der Schideldecke gefiihrt hatte. Diese Metastasen wuchsen an mehreren
Stellen nach Zerstérung des Knochens in die umgebenden Weichteile
ein. Man konnte in Anlehnung an diesen Fall und an den spiter ge-
nauer zu schildernden von Porter, Lonergan und Gunan die Knochen-
geschwiilste unseres Falles allenfalls als destruierend wachsende Meta-
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stasen cines polymorphzelligen Retothelsarkoms der retroperitonealen
Lymphknoten bezeichnen. Dabei ist aber zu bedenken, dafl im Falle
Ablstrims der primare Tumor der Nasenhéhle ein destruierendes Wachs-
tum zeigte, wihrend in unserem Ialle die gegebenenfalls als Sitz des
Primirtumors anzuschenden retroperitonealen Lymphknoten auch mikro-
skopisch keinerlel aggressives Wachstum aufwiesen. Tn dieser Hinsicht
hesteht zweifelsohne ein wesentlicher Unterschied zwischen wuserem
Fall und dem Ahlstroms.

Aber schon der grobanatomische Befund und bis zu ecinem gewissen
Grade auch der klinisehe Verlwuf unscres Falles sprechen entschieden
vegen dic Annahme eines primaren Lymphknotengewichses. Die Kr-
krankung begann mit Knochenschmerzen in der Kreuzgegend ohne
Lymphknotenvergroflerung; doch kdnnen wir angesichts der Tatsache,
daB oft Knochenzweitgeschwulste frither Lklinische Symptome ver-
ursachen als dic Primirgeschwulst, auf diesen Umstand keinen beson-
deren Wert legen. Um so mehr aber fallt der anatomische Befund ins
Gewicht, Die Kuochengeschwiilste zeigten mehrfach (besonders in der
Wirbelsdule) deutlich destruierendes Wachstum gegen die anliegenden
Weichteile. Die Lymphknoten hingegen waren gut gegeneinander ver-
schieblich und auch bei der mikroskopischen Untersuchung war nirgends
cin Einwuchern des Tumors in das umgebende Fettgewebe nachweisbar.
Der Umstand, daB nur die Lymphknoten des hinteren Mittelfellraumes
und des Retroperitoneums befallen waren, also die zur Wirbelsdule ge-
wissermaBen regiondren, spricht gleichfalls fiir die Annahme einer meta-
statischen Entstehung der Lymphknotenverinderung. Schliefilich stellen
‘Lymphknotenmetastasen bel Reticulosarkomen des Knochens durch-
aus keine Seltenheit dar.

Zusammenfassend st also festaustellen: eine Systemerkrankung ist
in unsercmn Falle mit Sicherheit auszuschliefien. Auch glauben wir
mit M. B. Schmidt und Benecke bei der Frage nach dem Entstehungs-
ort einer Geschwulst wohl in erster Linie das makroskopische Bild be-
ritcksichtigen zu miissen. Dieses aber spricht znsammen mit dem Er-
gebnis der mikroskopischen TUntersuchung eindeutig fiic das Vorliegen
ciner primir im Knochen gelegenen Gewichabildung.

Es erhebt sich schlieBlich die Frage, ob dem Knochenprozell eine
primir multizentrische oder cine primir unizentrische Geschwulst-
bildung zugrunde liege. Die gleichzeitiz im Knochenmark und unter
dem Periost auftretenden Verinderungen, sowie das an mehreren Stellen
deutlich sichtbare aggressive Wachstum lassen wohl eher an eine wulti-
zentrische Ceschwulstentstehung denken. Begreiflicherweise kann man
bei dem auBerordentlich raschen Wachstum der Geschwiilste, bzw. dem
raschen Krankheitsverlauf nicht mit Sicherheit ausschlieen, daB etwa
ein primires Reticulosarkom der Wirbelsdule rasch multiple Metastasen
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gesetzt habe. Jedoch spricht das an vielen Stellen heobachtete destru-
lerende Wachstum in dic Weichteile eher gegen eine solche Annahme.

Die  Auffassung irgendeines scharf abgegrenzten Knotens, wie er
z. B. im rechten Oberschenkelknochen gesehen wurde, als Metastase
stiinde dabel keineswegs mit der Annahme einer primiar mmltizentri-
schen Geschwulstentstehung im Widerspruche.

Es scheint also unser Fall ein Bindeglied zwischen den Reticulo-
sarkomen des Knochens cinerseits und den generalisierten bsartigen
Wucherungen des reticuloendothelialen Apparates, den Reticulosarko-
matosen anderseits darzustellen. Dies wird beim Vergleich mit dhn-
lichen Fillen des Schrifttums noch deutlicher.

Parker und Jackson, die 17 Fille von primdrem Reticulosarkom des
Knochens mitteilten, wicsen darauf hin, daB dieses die langen und platten
Kunochen befalle, wihrend bei der generalisierten Reticulosarkomatose
Metastasen in Wirbelsiule und Schideldach auftriten. Sie bezeichnen
die primdren Reticulosarkome der langen und platten Knochen trotz
der dabei gefundenen ausgedehnten anatomischen Verinderungen als
verhiltnismiaBlig gutartige Geschwiilste.  So lebten von ihren 17 Pa-
tienten 13 6 Monate bis 14 Juhre nach dem Auftreten der ersten Krank-
heitserscheinungen.  In 3 Fillen erwihnten die genannten Autoren
Lymphknotenmetastasen, in 2 Fallen Tochtergeschwiilste in den Lungen.
Der eine von diesen beiden Fillen zeigte tibevdies Metastasen im Ritcken-
markskanal.

Das  Ewing-Sarkom der Wirbelsdule bezeichnet Hellner als sehr
selten und fithrt 5 Falle von Haberler und Chiari, Porter, Lonergan und
Cunn, Teorernier, Zanoli wnd Bondreaux an. Die letzten drei waren uns
leider in der Originalarbeit nicht zuginglich. In dem Falle von Porter,
Lanergan und Gunn handelt es sich nach ausdriicklicher Angabe der
Beobachter um eine metastatische Durchsetzung der Wirbelsdule bei
cinem Primdrtunor in der linken Sakroiliacalgegend. Ein grofier Teil
des Knochens der oberen Brustwirbelsiule war durch ein solides, graues
bis gelblichweiiex Geweb: ersetzt und so weitgehend zerstért, daB man
mit einem scharfen Messer ganze Scheiben wegschneiden konnte. In
den Lendenwirbelkorpern fanden sich kleinere solche Herde. Ein Wachs-
tum in die die Wirbelsdule umgebenden Weichteile war nicht feststell-
bar, wohl aber hatten diec nach Ansicht der Autoren ebenfalls meta-
statischen Tumoren in den Rippen die Rinde derselben zerstort, das
Periost abgehoben, an manchen Stellen durchbrochen und die dariiber-
liegenden Weichteile infiltriert. Uber dem praktisch die ganze linke
Halfte der Beckenwand einnehmenden gro8en Primartumor war das
Periost intakt.

In dem Falle von Haberler und Chiari lag histologisch ein typisches
kleinzelliges, gleichformiges Fwing-Sarkom der Wirbelsiule vor. Bei
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einem 1%, Jahre alten Knaben bestand ein Gibbus in der mittleren
Lendenwirbelsiule mit Lihmung der nnteren Gliedmallen, die Weich-
teile beiderseits der Processus spinosi waren vorgewdlbt und in einer
Ausdehnung von etwa 15 ¢cm Durchmesser derbh infiltriert. Rontgeno-
logisch war der Korper des ITL. Lendenwirbels auf eine 4mm breite
aufgehellte, rechteckige Platte zusammengesunken. Yon den zuge-
horigen Wirbelbégen nur noch an manchen Stellen unscharfe Uinrisse
erkenmbar. Der Dornfortsatz des IIL Lendenwirbels, wie auch der
T. und II. Lendenwirbelkirper von unscharfen Aufhellungsherden dureh-
sotzt. Kine Sektion war unterblieben.

Ein undifferenziertes Retieujosarkom (Fuwing-Sarkom) im Bereiche
des 1. bis TI1. Halswirbels bel einem 9jiahrigen Knaben beschrieb Opypi-
kofer. Tis fithrte zu einer tumorférmigen Vorwolbung der Rachenwand.
wuchs sowohl in die Nackenmuskulatur als auch in den Wirbelkanal
vor und umwuchs das Riickenmark. Dieses wurde iiberdies durch Zer-
fall der Wirbelsiule im Bereich des Tumors komprimiert.

Die bisher aus dem Schrifttum angefithrten Falle erscheinen ge-
eignet, die Stellung unseres Falles unter den Reticulosarkomen des
Knochens zu beleuchten. Die Anfithrung einiger weiterer Fille aus
dem Schrifttum soll dartun, daB auch bel generalisierten Svstemerkran-
kungen des reticuloendothelialen Apparates Verinderungen des Knocheu-
marks mit anschlieBender Knochenzerstirung auftreten kénnen, die
eine weitgehende Ahnlichkeit mit den eben geschilderten haben. Wir
wollen uns dabei anf jene Fille beschrinken, in den die Knochenmarks-
bzw. Knochenbeteiligung auffallende klinische Symptome, bzw. aus-
gedehnte anatomische Verdnderungen auch in der Wirbelsdule ver-
ursachte.

Der als |, Reticuloendotheliosarkomatosis™ bezeichnete Fall von
Symmers und Hutcheson betraf eine 42jihrige Frau, die seit 8 Monaten
vor der Einlieferung in ein Krankenhaus generalisierte bohrende Schmer-
zen im Knochensystem hatte, Die Rontgenuntersuchung ergab eine
Rarefikation und Sklerose in den Schambeinisten, Hiftbeinen und im
oberen Drittel des Femurs, Rarefikation des Schidels und Sklerose
der Lendenwirbelsiaule. Bei der Obduktion erschien das Mark der Scham-
beinaste, der Lendenwirbelsiule und der Rippen ersetzt durch ein festes,
graues, opakes Gewebe. Angaben iiber aggressives Wachstum fehlen.
Aus dem iibrigen Obduktionsbefund sei neben dem Befallensein von
Leber, Milz und Lymphknoten die Bildung von Knotchen im Perikard,
Pleura, Gallenblasenwand, Pankreas, Nebennieren, Nieren, Ovarium,
Tubenwand und Endometrium hervorgehoben.

In dem ,,Reticulosisfalle” von Goldzieher und Hornik zog sich ein
75jahriger Mann durch Sturz eine Schenkelhalsfraktur zu. Réntgeno-
logiseh zeigten die Knochen des Beckens, beider Schultern, des Schidels
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und der Wirbelsiule betrachtliche fleckformige Aufhellungen. Bei der
Leichentffnung erschien die Spongiosa der Wirbel und Rippen durch
ein kompaktes gelbliches Gewebe ersetzt. Dasselbe mikroskopisch vor-
wiegend aus spindelformigen Zellen aufgebaute Gewebe infiltrierte den
Oberschenkelknochen in der Umgebung der Fraktur. Diese mull also
als eine pathologische bezeichnet werden und der Fall erinnert in dieser
Hinsicht weitgehend an ein Fwingsches Knochensarkom. Im iibrigen
betraf die ,,Reticulosis” vorwiegend dic Milz und die Bauchlymphknoten.

Das Gewebe, welches die vielfachen Knochengeschwiilste unsecres
Falles aufbaute, bot feingeweblich dasselbe Aussehen wie das poly-
morphzellige Retothelsarkom der Lymphknoten. Eine metastatische
Entstehung der Knochengeschwiilste, etwa im Anschlull an ein priméres
Retothelsarkom der Lymphknoten kann in tnserem Fall wohl mit
Sicherheit ausgeschlossen werden. s erscheint also unser Fall nicht
nur durch die multizentrische Entstehung der Knochengeschwiilste be-
merkenswert, sondern auch ganz besonders durch das histologische Bild.
Die urspriinglichen Ewing-Sarkome sind ja histologisch durch eine
grofe Einformigkeit des Zellbildes gekennzeichnet. Oberling hat dann
die verschiedenen Differenzierungsmoglichkeiten geschildert. Eine Diffe-
renzierung des von den Reticulumzellen des Knochenmarkes ausgehen-
den Tumorgewebes zu einem polymorphzelligen Reticulosarkom im Sinne
der Bezeichnung Ahlstroms, bzw. Roessles ist unseres Wissens bis jetzt
noch nicht beschrieben. Wir mdchten auf diesen Umstand besonders
hinweisen und in ihm, wie schon eingangs erwdhnt, einen weiteren Be-
weis fir die enge Verwandtschaft zwischen den von den Reticulum-
zellen der Lymphknoten, bzw. des Knochenmarks ausgehenden Ge-
schwiilsten erblicken.

Zusammenfassung.

1. Es wird iber cin primir multiples, polymorphzelliges Reticulo-
sarkom des Knochens berichtet. Dieses fithrte mehrfach zu einer weit-
gehenden Zerstérung des Knochens und wuchs an mehreren Stellen,
besonders an der Wirbelsdule, vom Knochen aus destruierend in die
umgebonden Weichteile ein. Metastasen fanden sich in den Lymph-
knoten des Retroperitoneums und des hinteren Mediastinums, in den
Lungen, sowie im Herzmuskel und in der Bauchspeicheldriise. Leber
und Milz zeigten keinerlei Wucherung ihres reticuloendcthelialen Appa-
rates.

2. In dem Umstand, daB sich das von den Reticulumzellen des Kno-
chenmarks ausgehende Tumorgewebe zu einem polymorphzelligen Reti-
culosarkom differenzierte (in Analogie zum polymorphzelligen Reto-
thelsarkom der Lymphknoten), wird ein weiterer Beweis fiir die enge
Verwandtschaft zwischen den von den Reticulumzellen der Lymph-
knoten, bzw. des Knochenmarks ausgehenden Geschwiilsten erblickt.
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3. Es wird darauf hingewiesen, dall auch bei generalisierten System-
erkrankungen des reticuloendothelialen Apparates Verdinderungen des
Knochenmarks mit anschlielender Knochenzerstérung auftreten kénnen,
die weitgehend an ein Fwing-Sarkom erinnern.
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