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(Eingegangen am 3. Marz 1942.)

Im folgenden soll ein Fall beschrieben werden, der nach dem heutigen
Stande der Forschung schwer klassifiziert werden kann. Klinisch unter
dem Bilde einer rasch verlaufenden Tuberkulose einhergehend, zeigt
pathologisch-anatomisch der Krankheitsprozel Gewebs- und Zellreak-
tionen, die teils den Verinderungen bei der Besnier- Boeckschen Krank-
heit entsprechen, teils mit den unter der Bezeichnung Periarteriitis
nodosa beschriebenen Befunden einhergehen. Ist die Gruppe der Sarkoide
vom Standpunkt des Dermatologen heute ein relativ abgegrenztes Gebiet,
so bestehen im Bereich der Beteiligung inrerer Organe noch weitgehende
Liicken in der Kenntnis der pathologischen Vorginge, die dem vielfach
gutartigen Verlauf zugrunde liegen. Insbesondere ist wenig bekannt
liber die Reaktionsformen des Gewebes beim Hinzutreten anderer stiirmi-
scher Prozesse, die a priori einen nicht unerheblichen Einfluf auf den
Ablauf auch eines konstanten histologischen Geschehens haben diirften.
Es soll versucht werden, durch Vergleich mit Bekanntem Einblick in
den vorliegenden Prozell zu gewinnen.

Krankengeschichte.

Die Krankengeschichten wurden uns freundlicherweise zur Verfiigung gestellt
von den Herren Prof. Lischer (Otolaryngologische Klinik) und Prof. R. Stachelin
{Medizinische Klinik).

Familienanamnese: Beide Eltern sind gesund, ebenso 3 jingere Geschwister.
In der Familie keine Tuberkulose. Die meisten Mitglieder erreichen ein hohes Alter.

Personliche Anamnese: M. K., geboren 1920, stammt aus einer Bauernfamilie.
Als Kind Masern, Varicellen. hiufig Ohrenschmerzen. Die Patientin war gesund-
heitlich stets etwas labil, besonders litt sie leicht an Erkiltung. Seit 1937 arbeitet
sie als Biralistin. Im gleichen Jahre rat ihr ein Halsspezialist zur Entfernung der
CGaumenmandeln. 1938 Hals- und Schluckschmerzen sowie Atembeschwerden.
Der Arzt habe damals mittels Rontgendurchleuchtung eine Lungenerkrankung
ausgeschlossen und eine Erkrankung des Herzens festgestellt. Kurz darauf Gelenk-
rheumatismus; ein anderer Arzt diagnostizierte eine Herzklappenentziindung. Da-
neben Bindehautentziindung rechts. Im Juli 1940 Erkdltung anlafilich einer
Wanderung. Verstopfung der Nase ohne Ausflufl, Schlaflosigkeit, wechselnde Be-
schwerden in Armen und Beinen. Seither habe sich Patientin nie mehr ganz wobl
gefiihlt, Kein Husten. Kurz vor Weihnachten starker Schnupfen, Ausflufl aus der
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Nase, Nasenbluten. Bald bessern sich die Erscheinungen, der Katarrh bleibt jedoch
besteben. 1 Monat spiter Kopf., Hals- und Schluckschmerzen. Subfebrile Tem-
peraturen, Schmerzen in Knie-, Ellbogen- und Handgelenken. Waden gespannt.
Patientin mufl mit der bis jetzt ununterbrochen verrichteten Arbeit aussetzen.
Nach einigen Tagen Blicklahmung rechts, Storung des Visug, Schmerzen. Darauf
Ptosis und Schwellung des Lids.

Auszug aus der Krankengeschichte der otologischen Klinik: Befund am 11.2.41:
Leicht skrofuléser HabitpS, guter I8.Z., Pat. macht keinen schwerkranken Eindruck.
Ptosis des rechten Augenlides, leichte Protrusio bulbi ohne Chemosis. Oculomotorius-
lahmung rechts. Leichte Druckdolenz des rechten N. supraorbitalis, sonst kein
neurologischer Befund. Trommelfell beidseits getritht. Rechtes Nasenlumen mit
eitrig-blutigen Krusten véllig ausgetiillt. Nach Entfernung derselben erscheint die
Schleimhaut am Septum hockerig, ebenso im Gebiet des vorderen Iindes der nnteren
Muschel. Das Gewebe blutet leicht. Links identischer Befund. Diagnose: Lupus
nasi. Tonsillen zerkliiftet, tritbes Sekret.

Ophthaimologischer Befund (Prof. Knapp). Zentrales Skotom, Visus rechts:
Fingerzahlen. Neuritis retrobulbaris.

13. 2. Bluthild. Hgbl. 78%, Lrythroe. 4,3 Mill., Leukocyten 11 460, Segrment-
kern. 70, Stabkern. 8, Eosinophile 2,6, Basophile 3. Lymphoc. 12,0, Monoc. 7%,
Wassermann, Citochol negativ.

17. 2. Visus hat.abgenommen, nur noch Lichtschatten zu unterscheiden. Pro-
trusio bhulbi rechts 2 mm.

Rontgenhild : Diffuse kleinfleckige Verschattung.

Auszug aus der Krankengeschichte der Medizinischen Klinik:

17.2. Rechte Pupille weiter als linke. Pupillenreaktionen rechts: anf Licht
schwach, auf Konvergenz sechwach; links: normal. Driisen nicht palpabel, indolent.
Rohe Kraft der Extremititen auffallend gering. Druckempfindlichkeit im Verlauf
der Armnerven beiderseits. Laségue beiderseits schwach . Gelenke 0. B. Bewegung
fast aller Gelenke leicht schmerzhaft. Herz, Lungen o. B. Alle Reflexe vorhanden,
aber sehr schwer ausléshar.

Lumbalpunktion: Normal. 19.2. Urin; EiweiB -+, Diazo-, Urobilin- und Uro-
bilinogen ----, mikroskopisch: vereinzelte granulierte Zylinder und Erythrocyten.
17. 2. Nachdem die Temperatur bisher immer subfebril war, steigt sie iiber 387,
22. 2. Bluthild : Leukoc. 16 700, Segmentkern. 52, Stabkern. 28,7, Fosiniophile 6,3.
Lymphoe. 7,7, Plasmaz. 0,7, Monoc. 4,7%. 24. 2. Stechen links am Ricken heim
Husten. Kein pathologischer Lungenbefund.

Rontgenaufnahme: Feinfleckige Verschattung beider Unterfelder und des rechten
Mittelfeldes. Linker Hilus unscharf begrenzt.

Otologische Untersuchung (Prof. Oppikofer): Ausgedehnte Kndtchen an der
Rachenschleimhaut. Diffuser weier Belag auf der rechten Tonsille. Im subglotti-
schen Raum diffuser weiler Belag. Starker Stridor. Schmerzen vordere linke
Axillarlinie. Deutliches Reiben. Lunge im iibrigen o. B. 26. 2. Sputum eitrig,
bhiamorrhagisch. Im Austrich keine siurefesten Stabchen nachweisbar. Indenletzten
3 Tagen Durchfall. Temperatur stets iiber 38°. Tod nach kurzer Somnolenz.

Die 5 Stunden nach dem Tode ausgefiihrte Obduktion ergibt (Obduzent Dr.
8. Scheidegger):

Protokoll (im Auszug): Weibliche Leiche, 54,2 kg schwer, 163 em lang. Eben-
méaBiger Korperbau. Zahufleisch etwas hockerig, zeigt feine Blutungen. Leber
handbreit unterhalb, Milz 3 Quertinger oberhalb des Rippenbogens. Lungen in der
Medianlinie ! Querfinger weit auseinander. Pleura spiegelnd, hier und da undeut-
liche weiBe Knétchen. Von Thymus nur wenige kleine Reste erhalten. Im Herbeutel
wenige Kubikzentimeter klarer gelblicher Flissigkeit. Herzklappen schluBfihig.
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Linke Lunge (Abb. 1). Schwer im Verhiltnis zur GréBe (690 g). Oberlappen in
den Randabschnitten geblaht. Fingereindriicke gleichen sich hier nur langsam aus.
Unter der Pleura stellenweise hirsekorngrofie Knétehen. Im Oberlappen ist die Pleura
matt. Lungengewebe saftreich, gelbbraunrot, mit dem Messer 1483t sich eine schau-
mige Flissigkeit abstreifen. An einzelnen Stellen ist das Lungengewebe leicht

Abb. 1. Lunge. Schnittfliche des fixierten Praparates. Etwas grobknotige, diffuse Granu-
Iombildung mit beginnender Konfluation der Kndtchen, besonders in den Randabschnitten,
bei Pfeil Granulationsbildungen in Gefilen.

kornig beschaffen, fest, luftleer. Unterlappen dunkel, mit dichtstehenden Knétchen
von Stecknadelkopf. bis Hirsekorngrofle. Das erhaltene Lungengewebe ist sehr
feucht, blutreich und vermindert lufthaltig. Paravertebral leichte Durchsetzung
mijt Knoétchen.

Rechte Lunge mittelgroB, schwer (760 g), Randabschnitte des Ober- und Mittel-
lappens stark geblaht. Pleura fast iiberall spiegelnd, hier und da fein gerétet. Ober-
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lappen auf Schnitt saftreich, es fliefit viel schaumige Fliissigkeit ab. Gewebe stark
bluthaltig. Es finden sich iiber stecknadelkopf- bis miliumgrofie Knotchen, teils
miteinander zusammenflieBend, pleurawarts etwas dichter als paravertebral. Unter-
lappen feucht, blut- und saftreich. Gewebe dicht von Knétchen durchsetzt. Teil-
weise miteinander konfluierende, luftleere Bezirke von leicht kérniger Beschaffen-
heit. Paravertebral sind die Knétchen sehr dicht gelagert. Die Lungengefife
sind zart. In den mittleren GefaBlen bisweilen wandstandige Knotchen. Die Bron-
chien zeigen eine starke Ulceration der Mucosa, sie sind gelblich gefarbt und stark mit
zihen, gelblichen, schmierigen Massen angefullt. Lymphdrisen im Hilus weich,
aufgequollen, stellenweise etwas weiligelblich verfarbt.

Milz vergrolert (330 g), harte Konsistenz. Man kann iberall in der Kapsel
kleine Knétcben erkennen, zum Teil finden sich auch gelbliche Flecken. Auf Schnitt
ist die Zeichnung aulergewohnlich gut zu erkennen. Iis finden sich weiBliche
Strange und iiberall auBlerordentlich dicht stehende Knétchen neben den Follikeln.

Leber vergroflert (2040 g). Konsistenz locker, Kapsel zart, hier und da kann'man
gelbliche Knotchen feststellen, besonders auf der Unterseite, Lappchenbau grob,
etwas unregelmifig.

Nieren groB (zusammen 450 g), weich, sehr feucht. Links ist das Parenchym auf
Schnitt sehr reichlich von teilweise konfluierenden Knotchen durchsetzt. Mark-
Rindengrenze ziemlich deutlich, Rinde breit. Die Oberfliche der rechten Niere ist
bunt. Esfinden sich Xnotchen, daneben Blutungen. Im Inneren kann man hier und
da Erweichungsherde feststellen. Nierenbecken zart.

Rectum ; Schleimhaut blaB, vereinzelt feine Knotchenund Ulcerationen., Bagen-
Darmbanal: Im Colon descendens haftet der Mucosa ein gallig gefarbter Kot fest
an. Uberall kann man in der Schleimhaut ganz kleine Knotchen nachweisen. Magen-
schleimhaut fein gerétet. In der Mucosa eigenartige Knétchen mit gelblichem Inhalt,
die im Zentrum oft etwas ulceriert sind.

Uterusmucosa  aufgequollen, durchblutet. Ovarien beiderseits groff, weich
auf Schnitt feucht. An der Oberfliche einzelne kleine Cysten mit klarer Flissigkeit
sowie einzelne gelbe Knétchen.

Hulsorgane - Zunge groB, im vorderen Teil mit braunlichen Membranen bedeckt,
die sich schlecht abstreifen lassen. Tonsillen stark zerkliftet und schmierig belegt.
Auf Schnitt ist das Gewebe braunlich, trith. In der Trachea iibelriechender, gelblich-
schmieriger Belag. Darunter auBerordentlich starke Ulcerationen. Man kann stellen-
weise Knotchen nachweisen. Auch die Innenseite der Epiglottis zeigt zum Teil Ulce-
rationen und feine Blutungen. Auch im Bereich des Sinus piriformis einzelne
Enétchen. Lymphdrisen der Bifurkation weich, aufgequollen, gelblichweiB. Schild-
driise grofl (170 g), feucht, gelblichweifl, mit einzelnen feinen Knoten.

Schiidel - Dura des Schideldachs durchwegs verdickt, mit Knotchen von wechseln-
der (irdBe. Diese konfluieren zum Teil miteinander. Uberall da, wo die Knét-
chen gehanft sind, ist ein ausgesprochener Gefdalipannus vorhanden. Die Verande-
rung hat hauptsichlich die vordere Schidelgrube hefallen, die Dura ist an der mitt-
leren und hinteren Grube zart. Die Fasciculi optiei sind umgeben von schmierigen,
gelblichen Massen. Der Nervus olfactorius haftet der Lamina cribrosa besonders
anf der rechten Seite fest an. Gehirn relativ schwer (1270 g). An der Konvexitit
sind die GefaBle der weichen Hirnhaut stark blutitberfiillt. Allgemeine Andmie,
nirgends Knétchenbildungen.

Lymphdrisen nirgends vergroéBert.

Histologische Untersuchung.

Lunge: Geringfiigige fibrinése Pleuritis ohne starke entziindliche Reaktion.
Im Parenchym Odem, Desquamativpneumonie, umschriebene leichte Entziindung
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und multiple, nicht sehr scharf abgegrenzte Granulome. Es finden sich hier epi-
theloide Zellen und Riesenzellen, die teilweise dem Langhansschen Typus ent-
sprechen (Abb, 2). Dann sind in solchen Herden Leukocyten vorhanden sowie
Plasmazellen und Lymphocyten. Der Aufbau der Granulome ist weniger geordnet als
der eines Tubérkels. Zudem istauffallend, daB stellenweise reichlich polynuecleire und
auch eosinophile Leukocyten eingestreut sind und dafl ein vermehrter Kernzerfall
stattfindet, besonders im Bereich der Bronchien, welche haufig von Granulationen
umgeben sind und starke Desquamation der Epithelien bei Exsudatbildung im Lumen
aufweisen. Bemerkenswert ist weiterhin eine stérkere Fibrinabscheidung sowie
besonders eine Vorliebe der Herde, sich in Gefifinihe auszubilden. Einzelne Knét-
chen sind unmittelbar an die Gefille gebunden und bedingen an der GefiBwand
".-“;
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Abb. 2. Lunge. Epitheloidzelliges Granulom mit Riesenzellbildungen. Ham.-Eosin 1 : 380,

Nekrogsen und entziindliche Erscheinungen vom Typus der Periarteriitis nodosa. Bei
einem kleineren Gefaf ergibt sich von innen nach auflen folgendes Bild (Abb. 3):
die Intima ist stellenweise abgeschilfert; da wo sie noch vorhanden ist, scheinen
die ¥ndothelien intakt. Sie wird von einer zellig infiltrierten, nach van Gieson
gelblich gefirbten Masse abgehoben, wobei das Lumen bisweilen betriachtlich ein-
geengt wird. Die zelligen Elemente, meist Rundzellen, finden sich auch in der Media;
diese ist gequollen, bisweilen in eine homogene mit Eosin rot farbbare Substanz um-
gewandelt. Gegen die Adventitia zu findet sich oft eine besonders dichte, ring- und
halbmondférmige Rundzelleninfiltration, die dann nach auBen in ein gegen die Um-
gebung unscharf abgegrenztes, perivasculires Granulom von der oben beschriebenen
Begchaffenheit tibergeht. Bei den Venen sind die Veranderungen noch ausgespro-
chener., Die Elasticafarbung zeigt starke Aufsplitterung der elastischen Fasern,
welche stellenweise vollstandig untergegangen sind. Tine mittlere lingsgeschnittene
Arterie von etwa 2 mm Durchmesser zeigt in threm ganzen Verlauf eine Einschei-
dung durch Granulationen, die in die Media etwas eindringen, aber nirgends bis zur
Intima gelangen. Fremdkérper finden sich in den Riesenzellen nirgends. Bei der
Silberimpragnation nach Géméry erweisen sich die Retikulumfasern im Bereich der
Granulationen als in Unordnung gebracht, die kollagenen Fasern im Bereich der
GefiBe sind rarefiziert. Eisenfarbung: leichte Hamosiderose.
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Niere: Sie zeigt wiederum neben einer starken interstitiellen Entziindung
Knotchenbildung, besonders in der Rinde, von meist unscharfer Begrenzung. ‘Manch-
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Abb. 3. Lunge. Kleinere Lungenvene mit starker Wandentziindung und Granulationen im
Bereich der Intima. Him.-Eosin 1 : 85.

Abb. 4. Niere. Glomerulus mit frischen Schlingennekrosen, umschriebenen Kapselwuche-
rungen und vermehrter zelliger Infiltration. Epitheloidzellige Granulationen auBerhalb der
Kapsel. van Gieson 1:1635.

mal weisen die Granulome zentrale Nekrosen auf. Die Granulationen, in denen
sich neben Epitheloidzellen Riesenzellen von bisweilen plattgedriicktem Aussehen
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sowie auffallend reichlich Fosinophile finden, sind auch hier oft gefifabhingig.
Sehr stark geschidigt sind die Glomeruli, die 6fters frische Nekrosen erkennen lassen.
Tinzelne sind bereits in volligem Untergang begriffen, andere zeigen nur Schlingen-
nekrosen, die auf einzelne Teile, manchmal auch auf das Vas afferens, beschrinkt
sind und sich mit Eosin rot, nach zan Gieson gelblich firben. Seltener kann man auch
Wucherungen der Bowmanschen Kapsel feststellen (Abb. 4). Im Gebiet der Harn-
kanalchen, deren Epithelien sich schlecht farben, sind mehrfach ausgedehnte
Blutungen zn sehen. GroBe Gebiete der Kanilehen sind mit Erythrocyten ausgetfiillt,
andere mit hyalinen Zylindern. Die Elastica der Gefille ist auch hier aufgesplittert,
die GefaBe sind zum Teil zellig durchsetzt, die Venen stirker als die Arterien.
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Abb. 5. Milz. Periarteriitis-nodosaartige Infiltration einer Arterie mif starken Wand-
verquellungen bei teils noch erbaltener Intima. Stirkste Zellinfiltration im Bereich der
auferen Wandschichten, Hiam.-Eosin 1 : 85.

Milz: Die Struktur ist undeutlich, starke Pulpahyperplasie. Auffallend ist
wiederum die starke GefaBabhingigkeit der Kndtchen, wobei Bilder wie bei einer
Periarteriitis nodosa entstehen. Es finden sich auch Nekrosen mit Kernuntergang
und ausgedehnten Fibrinablagerungen sowie Hamorrhagien. In der weiBen Pulpa
tritt um die GefiBe bisweilen ein hellerer Hof hervor, der sich als Granulations-
gewebe von dem bei den Lungenveranderungen beschriebenen Bau erweist. In ihm
findet sich ein schmalerer Ring von vermehrter Rundzelleninfiltration, in welchem
auch eine mit Eosin und nach van Gieson rot gefarbte Faserstruktur nachzuweisen
ist (Reste der Adventitia). Unter der oft unversehrten Intima ist die Wand des
GefiBles in wechselnder Dicke aufgequollen. Diese Schicht, die sich mit Eosin
rot, nach van Gieson gelblich farbt, macht bald den Eindruck eines homogenen
dicken Ringes, bald erscheint sie mehr in Lamellen aufgesplittert und von Rund-
zellen durchsetzt. In diesem Fall wird auch das Endothel durch die nach innen
vordringenden Ciranulationen zerstért oder ins Innere des Lumens verdringt
{Abb. 5). Dies ereignet sich besonders bei den Venen. Die Elastica ist auch hier
oft stark aufgesplittert und teilweise zugrunde gegangen. Die Silberimpragnation
zeigt dhnliche Veranderungen an den argyrophilen und kollagenen Fasern. Zum

Vrchows Archiv. Bd. 309. 16



249 Hans Rudolf Staehelin:

Granulationsgewebe ist allgemein zu bemerken, dal die Epitheloidzellen nicht
selir zahlreich und wenig geordnet eingestreut sind, dafl die Eosinophilen h#ufig
vorkommen und daB die Riesenzellen bald vom Fremdkérper-, bald vom Lar ghans-
schen Typus sind.

Leber: Zeigt vorwiegend frische Stauung bei Odem, die Glissonsche Kapsel
ist teilweise rundzellig infiltriert. s finden sich vereinzelt im Lebergewebe Kndétchen
von epitheloidzelligem Bau, manchmal mit zentraler Nekrose und rundzelligen
Infiltraten. Riesenzellen kann man hier nur selten antreffen. Bei Fettfarbung nur
leichte, feintropfige Verfettung.

Abb. 6. Dinndarm. Umschriebene starke typhusartive Schwellung des lymphatischen
Apparates und demarkierende tiefgreifende Entzitndung. XEpitheloidzellige Granulationen.
vuan Gieson 1 @ 45,

Diinndarm: Es liegt ein schwerer typhusartiger Prozef vor in Form von Schwel-
lung des lymphatischen Apparates, Zerstorung der Mucosa und teilweise tiefgreifen-
den Ulcerationen (Abb. 6). An einzelnen Stellen geht die Entzimdung bis in die
AMuskuksatur, man kann auch zwischen den Muskelbiindeln noch kleine Knétchen
finden, doch ist im grofen und ganzen die Granulationsbildung auf die Mucosa
und Submucosa beschrinkt. Die Knotehen fallen aufler durch die oben beschriebene
GefiBverquellung und entziindliche Reaktion durch ausgedehnte Blutungen auf.
Auch hier sind reichlich polynukledre Leukocyten eingestreut, auflerdem finden
sich Histiocyten und Riesenzellen, letztere nicht sehr zahlreich und mehr vom
Fremdkorpertypus. Im Coecum sind derartige Verquellungen und Granulations-
bildungen an umschriebenen Stellen vorhanden; tiberall fallt die starke GefaB-
beteiligung auf.

Dura mater: Vor allem an der Innenseite finden sich neben starker Infiltration
multiple Knstchenbildungen (Abb.7), die den oben beschriebenen entsprechen,
aber im Innern stellenweise eine auffallendere zentrale Verquellung und Nekrose
aufweisen. Die Epitheloidzellen sind nicht sehr reichlich. Riesenzellen sind ebenfalls
seltener (besondere Reaktion im straffen Bindegewebe ?).
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Abb. 7. Dura mater mit sehr ausgesprochener (iranulationsbildung an der Innenseite neben
vermehrter diffuser rundzelliger Infiltration. Hém.-EKosin 1 : 85.

Abb. 8. Trachea. Trachealwand zeigt innen nekrotische. in Desguamation begriffene
Schleimhaut, starke zellige Infiitration, die bis an den Trachealknorpel reicht, mit verveinzelten
Riesenzellgrannlomen. 1: 85,

Trachea: Sie zeigt starken schleimigen Katarrh, sehr starke nekrotisierende
Entziindung mit ausgedehntem Epithelverlust (Abb. 8). - Es sind hier mehr diffuse
16*
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epitheloidzellige Wucherungen, Blutungen und Fibrinabscheidungen vorhanden,
weniger isolierte Knotchen. Immerhin kann man einzelne tuberkelartige Bildungen
finden, wobei man auch Riesenzellen von wechselnder Gestalt antrifft.

Abb. 10. Chorioidea. Umschriebenes rundzelliges teils epitheloidzelliges Granulom. Starke
Hyperimie der Gefdfe. Hém.-Eosin 1 : 85.

Tonsille: Schwere nekrotisierende, tiefgreifende Entziindung mit Blutungen und
Fibrinabscheidungen. Typische Granulome fehlen. Zum Teil erinnert das Bild an
eine schwere unspezifische Tonsilitis, die sehr tiefgreifend ist, wie man sie manchmal
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beim Diabetes mellitus und bei besonderen Blutkrankheiten findet. In Krypten und
an der Oberfliche konnten ausgedehnte Pilzkolonien nachgewiesen werden.

Nasenschleimhaut und Ruchen: Bs liegt eine sehr starke fibrinds-hamorrhagische
Entziindung mit umschriebenen Nekrosen vor, die deutlich dem Verlauf der GefiBe
entsprechen. Die Rundzellen und Plasmazellen sind vermehrt, auch finden sich
Epitheloidzellen. Riesenzellen sind spérlich. Auch hier mehr diffuse Entziindung
als isoliertes Granulom. Das Granulationsgewebe entspricht ziemlich genau dem
bei der Trachea beschriebenen.

Lymphdrisen der Bronchien wnd der Lungenwurzel: Starke Granulombildung,
shnlich wie in den Lungen: gut unterscheidbare Knotchen mit oft deutlicher Gefaf3-
beteiligung.

Fasciculus opticus: Der eigentliche Fascikel obhne Entzindung, dagegen starke
zellige Infiltration der Duralscheiden. Es treten vorzugsweise um die Gefille epi-
theloidzellige Granulome mit vereinzelten Riesenzellen und unspezifische entziind-
liche Infiltrate auf (Abb.9).

Bulbus: Die Retina ist unveriindert, die Chorioidea zeigt an einzelnen Stellen
kleine epitheloidzellige Granulome und Vermebrung der Rund- und Plasmazellen
(Abb. 10). Uberall ist die Aderhaut stark hyperimisch. Die Papilla Nervi Optici
zeigt starkes Odem. An der AuBenfliche des Bulbus finden sich vereinzelte epi-
theloidzellige Granulome in der Sklera.

Hypophyse: Keine Verdnderungen feststellbar.

Bakteriologische Nachforschungen bleiben ergebnislos: In den Schnitten sind
nach Ziehl-Neelsen keine siurefesten Stabchen zu finden. Farbungen mit Nachtblau
ebenfalls negativ. Im frischen Ausstrich aus Milz, Lunge und Lymphknoten finden
sich keine Bacillen. Tierversuch aus Lunge negativ (hygienisches Institut Basel).

Zusammenfassung.

Ein 20jahriges Madchen, anamnestisch anf Tuberkulose unverdichtig,
das lediglich einen Gelenkrheumatismus mit angeblicher Endokarditis
durchgemacht hat, erkrankt nach wechselnden katarrhalischen Erschei-
nungen besonders der Nase an Schmerzen in Gelenken und Hals sowie
an Augenmuskellihmungen, wird 14 Tage vor dem Tod unter der Dia-
gnose Lupus nasi in die otologische Abteilung aufgenommen, bald als
unklare schwere Allgemeinerkrankung auf die Abteilung fiir Innere
Medizin verlegt und stirbt dort nach stlirmischem, fieberhaftem Krank-
heitsverlauf. Klinisch sieht der Fall wie eine miliare Lungentuberkulose
aus. Die Sektion zeigt eine schwere Granulomatose der harten Hirnhaut
mit Einscheidung des Nervus opticus, ausgehend von der Nasenschleim-
haut. Schwer betroffen von grobknotiger miliarer Granulomatose sind
weiterhin Lungen, Nieren und Milz. Der gleiche Proze8, oft in mehr
ulceroser Form, findet sich auf den Schleimhauten des Respirations-
und Magen-Darmtraktus sowie auf der Pleura. Die histologische Unter-
suchung deckt einen entziindlichen Prozell mit tuberkulidem Granula-
tionsgewebe auf, das in den einzelnen Organen ein etwas verschiedenes
Aussehen annimmt, im wesentlichen aber aus Epitheloidzellenknotchen
mit wenig Riesenzellen und fast volligem Mangel an Nekrosen besteht.
An den Gefilen, die von den Periarteriitis-nodosaartigen Verinderungen
befallen sind, erkennt man hyaline Verquellung der Media mit leuko-

Virchows Archiv. Bd. 309, 16a
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cytérer, oft auch epitheloidzelliger Durchsetzung, wobei die Intima teil-
weise sekunddr zerstort ist. In der Umgebung der Gefafie finden sich
ofters Granulome aus tuberkuliden Zellen. In allen Organen kommen
daneben reichlich unspezifische Entziindungsreaktionen vor, besonders
auffallig ist die hdmorrhagische Glomerulonephritis und die Desquama-
tionspneumonie.

Besprechung.

Der beschriebene Krankheitsfall verdient zweifellos eine eingehendere
Betrachtung, da es Schwierigkeiten macht, ihn in eines der bekanuten
Bilder einzureihen. Der naheliegende Gedanke an eine hamatogene
Tuberkulose nach Lupus nasi wurde am Sektionstisch fallen gelassen,
als die eigenartige granulomatose Durchwachsung des Nasenseptums,
der Lamina cribriformis und der harten Hirnhaut festgestellt wurde.
Besonders auffallend war dabei das Freibleiben der Leptomeninx. Weiter-
hin war auch der Befund einer so ausgesprochenen Nephritis recht
atypisch. Und schlieflich mulite der histologische Befund, der nirgends
einen klassischen Tuberkel, dagegen dufBlerst auffillige GefdBverinde-
rungen zutage brachte, das Vorliegen einer generalisierten Tuberkulose
in starken Zweifel ziehen. Unterstiitzt wurde die Annahme eines nicht
tuberkulGsen Prozesses durch die negative Bacillenfirbung und den nega-
tiven Tierversuch.

Die im mikroskopischen Bild auffallenden Prozesse konnen wir etwas
schematisierend in 3 Gruppen einordnen: '

1. Unspezifische Entziindung, wie sie exsudativ in den Lungen,
eitrig in der Nase, Trachea, im Darm und an den Tonsillen, hdmor-
"rhagisch in der Niere auftritt. ‘

2. Granulome mit Epitheloidzellen und Riesenzellen.

3. Prozesse von Periarteriitis nodosadhnlichem Bild.

DaB die Uberginge der einzelnen Erscheinungsformen flieend sind,
zeigen diejenigen Partien, wo sich die Gianulationen um die Gefifle
gruppieren: hier haben wir den Eindruck, daf} es sich um ein und dasselbe
Krankheitsgeschehen handelt, das in der unmittelbaren Nachbarschaft
der Gefifie oder in den duBleren Schichten der Gefil3- (iibrigens auch der
Bronchial-) Wand beginnt und von da aus sowohl nach auflen wie nach
innen fortschreitet. Ausgangspunkt kénnten die perivasculiren Lymph-
scheiden sein. Der letztgenannte Mechanismus wiirde dadurch gestiitzt,
daf bei mittleren Arterien der innere Teil der Wand intakt bleibt, wahrend
das Granulationsgewebe bei den dinnwandigeren Venen die ganze Dicke
bis ins Lumen hinein durchwuchert, dafl also das eine Mal die dicke
Muskelschicht als Sperre wirkt, wihrend das andere Mal das weichere
Gewebe dem andringenden Wucherungsprozefl schutzlos preisgegeben
ist. In Anbetracht des ungewohnten Bildes rechtfertigt es sich aber,
die Erscheinungen gesondert zu betrachten.
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ad 1. Die unspezifischen Entziindungserscheinungen. kénnen wir einer-
geits als organbedingte Modifikation des spezifischen Geschehens (Ab-
schilferungen der Granulationen im Magen-Darmkanal, Wucherungs.
einschrinkungen im straffen Duragewebe), andererseits als kollaterale
Entziindung (exsudative Prozesse in der Uingebung der Granulationen,
z. B. in Form einer Desquamativpneumonie) auffassen. Wir brauchen sie
nicht ndher zu untersuchen.

ad 2. Die epitheloidzelligen Granulome lassen uns an diejenigen Ge-
websverinderungen denken, welche bei der Besmier-Boeck-Krankheit
auftreten. Allerdings sind hier gleich gewisse Abweichungen von den
Knotchen festzustellen, welche seit den Veriffentlichungen von Schau-
mann, Mylius und Schiirmann, Pautrier und anderen als das patho-
morphologische Substrat dieses Allgemeinleidens gelten. So finden sich
nur selten die typischen, nicht verkésenden, mit sparlichen Riesenzellen
versehenen Epitheloidzellentuberkel, die nach aunflen scharf durch einen
schmalen Lymphocytenwall abgegrenzt sind oder die stark sklerotischen
Granulationen der dlteren Herde. Hier sind vielmehr die Epitheloidzellen-
ansammiungen haufig von Lymphocyten, Plasmazellen, bisweilen auch
polynucledren Leukocyten durchsetzt; eine scharfe Abgrenzung der
zelligen Elemente kommt kaum vor. Man hat nicht den Eindruck eines
chronischen, langsam sich organisierenden Prozesses, vielmehr 148t das
Bild eher auf ein dberstiirztes, ungeordnetes Fortschreiten der Gewebs-
verdnderungen schlieffen. Dem frischen histologischen Prozefl entspricht
ja auch klinisch der Krankheitsverlauf von knapp 2 Monaten.

Bei der Frage dber das Alter von Verdnderungen bei Boeckschem
Sarkoid ist hier auf die Versuche Kyrles zu verweisen, der bel einem
Schub von Hauteffiorescenzen bei dieser Krankheit verschiedene Stadien
untersuchen konnte. 10 Tage nach Ausbruch kleiner Knotchen fand er
unspezifische perivasculare Infiltrate mit vorwiegend lymphocytérer
Reaktion und vereinzelte Epitheloidzellen. 11 Tage spiter waren von
Bindegewebe umscheidete Zellkomplexe vorwiegend aus Epitheloidzellen,
ganz wenig Lymphocyten und Andeutung von Riesenzellen zu finden,
nach weiteren 15 Tagen, also 36 Tage nach Ausbruch der Hauterschei-
nungen, lautete der Befund auf umschriebene Epitheloidzelleninflitrate
mit reichlich Riesenzellen ohne Verkésung., Zwel weitere histologische
Untersuchungen zeigten einen Rilckgang bis zur Atrophie des betroffenen
Hautstiickes. Es sei noch erwahnt, daf Kyrle bei der ersten Exeision im
Schnitt reichlich, bei der zweiten wenig, und von der dritten an gar keine
sdurefeste Stdbchen nachweisen konnte. Es wire denkbar, daB in
unserem Falle ein relativ frisches Eruptionsstadium vorliegt, etwa
zwischen dem ersten und zweiten Befund Kyrles. Vielleicht hat dieser
Prozel entsprechend der Organverschiedenheit einen etwas anderen
Verlauf genommen, da in unserem Fall die Verinderungen eher etwas
alteren Datums sein diirften. Es ist dabei zu beriicksichtigen, dafl solche
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Analogieschlisse von Hauteffloreseenzen auf Veranderungen anderer
Organe wohl stets gewagt sind. Die Befunde Kyrles sind aber deshalb
von so groflem Interesse, weil sie die einzigen bisher in bezug auf das
Alter der histologischen Alterationen bei den Boeckschen Sarkoiden be-
kannten Tatsachen darstellen.

ad 3. Wenden wir uns endlich den periarteriitis-nodosaartigen Ver-
anderungen zu. Es ist zu untersuchen, inwiefern solche Gefaliprozesse
in den Rahmen der Sarkoide passen. Die histologischen Befunde an Ge-
fiflen sind nicht haufig in der Literatur. Schauwmann findet in einem Falle
von Lymphogranulomatosis benigna, wie er den Prozel nennt, in den
Gefaflen der Lungen, die rontgenologisch das Bild der Lymphangitis
reticularis gezeigt hatten, verdickte Wande, aufgesplitterte Media. und
Adventitia, darin Phagocyten und anthrakotisches Pigment. Das Lumen
st teilweise verstopft mit hyalinen Massen. Die Umgebung der Gefifle
weist oft lymphangitische Verdnderungen auf. Schaumann vergleicht
den Prozefl mit einer Pneumonokoniose. Besonders hiufig finden sich
die Verinderungen, die netzformig angeordnet sind, an Stellen, wo reich-
lich Lymphkandlchen vorkommen. Auch Hantschmann nimmt auf Grund
seiner Beobachtungen von Lymphangitis reticularis eine vorwiegende
Beteiligung des  Lymphsystems an. Eine interessante Beobachtung
an Prozessen am Gehirn hat vor kurzem Zollinger veroffentlicht. Die
lvmphocytiren und epitheloidzelligen Infiltrate siedeln sich vorwiegend
im  Virchow- Robinschen Lymphraum an, weshalb Zollinger einen peri-
rasculdren Sitz mit sekunddrer Gefafibeteiligung annimmt.
Die beiden erstgenannten Autoren konnen wir unberiicksichtigt
"lassen da es sich in ihren Fallen um exquisit chronische Prozesse handelt;
diesem Umstand ist wohl auch das starke Hervortreten der Lymphgefi(3-
beteiligung zuzuschreiben. Ganz allgemein ist ja der Mangel an Beob-
achtungen von Gefifilasionen auf die torpide Natur der Sarkoide zuriick-
zufithren. Wesentlich groBeres Interesse hat fiir uns der Fall Zollinger.,
der eine Anamnese von etwa 1 Jahr anfweist: die Bilder der perivascu-
liren Infiltrate entsprechen bis zu einem gewissen Grade den in unserem
Fall gefundenen (vgl. Abb. 9). Die Moglichkeit eines Beginnes der
Erkrankung im perivascularen Gebiet wurde schon oben erdrtert. DaB
es in unserem Fall zu weit schwereren Gefaflentziindungserscheinungen
in Form von Nekrosen und Granulomen gekommen ist, mag auf der
groferen Intensitdt des entziindlichen Geschehens, vielleicht auch auf
der verschiedenen Organlokalisation beruhen, wie ja anch in unserem
Fall hauptsichlich Lunge und Milz von der Gefafilasion ergriffen waren,
wahrend es in den iibrigen Organen zum Teil zu geringeren, zum Teil
zu gar keinen Verdnderungen kam.

Miissen wir die GefaBverdnderungen zum mindesten als ganz atypi-
schen und seltenen Befund bei der Besnier- Boeckschen Krankheit buchen,
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30 wollen wir uns derjenigen Krankheit zuwenden, welcher die beschrie-
benen Lisionen am meisten gleichen, der Periartertitis nodose. Sind doch
die hauptsichlichsten Veranderungen, die Verquellung und Nekrose
der Media und das perivasculire Granulom zweifellos vorhanden. Aty-
pisch ist, dal} das Enthothel relativ intakt ist und erst sekundédr durch
Einwuchern des adventitiellen Infiltrates in Mitleidenschaft gezogen zu
werden scheint, wahrend bei der Periarteriitis nodosa meist eine End-
arteriitis mit Intimaproliferationen bis zur Verlegung des Lumens vor-
liegt. Auch wiirde unsere pathogenetische Betrachtungsweise nicht mit
den Beobachtungen auf jenem Gebiete tbereinstimmen. Nimmt doch
Gruber auf Grund eingehender Studien an, daf die erste Lision bei der
Periarteriitis nodosa in die Intima, bzw. bei den groBleren Gefdafien in die
Vasa vasorum zu verlegen sei. Erwahnt sei auch die Diskrepanz mit dem
klinischen Bild, indem bei unserem Fall die typischen (allerdings un-
konstanten) Symptome der Periarteriitis nodosa wie Magendarmerschei-
nungen, Polymyositis, Anédmie fehlen, andererseits niemals eine Lision der
Dura bei jener Krankheit beschrieben wurde. Hochstens die Nerven-
symptome und. der Lungenbefund haben einige Beziehung zu schon Be-
schriebenem.

Von anderen Krankheiten mit Getaliverdnderungen diirfte die Syphilis
mit ihren endarteriitischen Erscheinungen aufier Betracht fallen: auch
die negative Wa.R. spricht dagegen.

Beim Lymphogranulom sind Gefaliverinderungen in Form von Intima-
proliferation und granulomattser Durchsetzung der Wand des Gefifles
beschrieben, anflerdem miliare Streuung in der Lunge (Gsell), doch 146t
die tuberkuloide Struktur der Knétchen diese Moglichkeit ausschlieBen.

Schliefflich miissen wir daran denken, dall fuberkulése Verdnde-
rungen der Gefille durchaus nichts Seltenes sind. Besonders gut unter-
sucht sind die Veranderungen bei verkisenden Prozessen, (Pagel, Hiibsch-
mann, Neubert). Neben verkisenden Tuberkeln der Gefillwand finden
sich sehr haufig unspezifische Prozesse, die sich meist unter der Einwir-
kung des herannahenden verkisenden Prozesses ausbilden: Intimapro-
liferationen bis zum Verschlufl, auch perivasculire Wucherungen kommen
zur Beobachtung. Askanazy fand bei der akuten tuberkultsen Lepto-
meningitis manchmal eine entziindliche Infiltration der GefaBwand,
manchmal ,eine fibrinoid-hyaline Aufquellung der Media oder Intima
oder beider, bzw. aller drei GefdBhiute, die sich auch ohne jede Ver:
kisung des angrenzenden Tuberkels einstellen kann.”” Diese Substanz
farbt sich nach van Gieson braunrot, im Hamalaun-Eosin-Praparat sah
man einen leuchtend roten Wandring. Auch Hiibschmann sah ahnliche
Bilder mit subintimaler Verquellung des Gefialles. Aber auch diese Be-
funde gestatten uns infolge der abweichenden Lokalisation keine weit-
gehenden Analogieschliisse auf unseren Fall.
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Wenn wir nochmals die mehr produktiven, Boeckartigen histologi-
schen Befunde in den Gesichtskreis einer tuberkulésen Genese ziehen, so
miissen wir feststellen, daB dies durchaus gerechtfertigt ist. Denn ob-
gleich Befunde von epitheloidzelligen Tuberkeln ohre Verkisung, wie
sie im vorliegenden Fall auffallen, kaum baufig auf dem Sektionstisch
getroffen werden, diirfen wir doch annehmen, dafl solche Intermediar-
formen bei manchem Prozel auftreten, um sich jedoch bald weiter zu
entwickeln, sei es zum typischen miliaren Tuberkel, sei es in regressivem
Sinn zu einer unspezifischen, spater nicht mehr oder nur noch mit Mithe
erkennbaren Narbe. Eine geheilte Miliartuberkulose, wie sie rintgeno-
logisch bisweilen {iber Jahre verfolgt werden kann, diirfte in ihrem Ver-
lauf solche Zwischenstadien durchlaufen kénnen. Hantschmanns ,torpide
Formen disseminierter Tuberkulose® gehéren hierher. Pagel gibt anlaf-
lich der Beschreibung der histologischen Beonderheiten bei den miliaren
Herden an: |, Wir hatten hier also den allméahlichen Ubergang exsudativ-
nekrotischer zu produktiven und schlieBlich volliz vernarbenden Herden
vor uns, parallel dem Ubergang der Erkrankung von einem aktiven zu
einer mehr protrahierton Phase und ihrer eventuellen Ausmiindung
m Abheilung.*

Eine tuberkulése Genese wire demnach vom histologischen Stand-
punkt aus nicht abzulehnen, wenigstens fiir die granulomatosen Ver-
dnderungen. Die Gefdlllasionen scheinen hingegen unsichere Beziehungen
zur Tuberkulose zu haben. Andererseits sprechen auch die eingangs er-
wahnten Auffalligkeiten wenig zugunsten einer tuberkuldsen Genese:
Die eigenartige Durchwachsung der Lamina cribriformis von der Nase

- aus, sicher nicht eine gewohnliche Verlaufsart des Lupus nasi, die fehlende
Leptomeningitis, die eigenartige Nierenbeteiligung, schliefilich die An-
nahme einer hamatogenen Streuung von einem Lupus der Nasenschleim-
haut aus, ein Vorkommnis, das zu den Seltenheiten zihlen diirfte: alles
Eigenheiten in diesem Krankheitsgeschehen, die rein pathomorpho-
logisch von einer generalisierten Streuung tuberkulsser Atiologie recht
erheblich abweichen. Den einzigen Hinweis auf eine Berithrung des
Organismus mit dem Kochschen Bacillus geben die beiden Kalkherde im
Riéntgenbild, welche vielleicht zum Verstdndnis des Ablaufes einer einmal
festgestellten Tuberkulose beitragen konnten, keinesfalls jedoch zur
itiologischen Stiitze im gegenwirtigen ProzeB herbeigezogen werden
kénnen.

Eindeutiger noch als der Sektionsbefund scheinen die Nachforschungen
nach dem FBrreger gegen Tuberkulose zu sprechen. Weder im Sputum
noch in den Gewebsabschnitten konnten sdurefeste Stabchen gefunden
werden. Neben der Ziehl-Neelsen-Farbung wurde die Nachtblaufirbung
nach Hallbery ausgefithrt, die gewisse Formen von Tuberkulosebakterien
hervorzuheben scheint. Insbesondere hat Schaumann kiirzlich in alten
Organpriparaten von Lymphogranulomatos’s benigna mit dieser Methode
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kleine Fremdkérper und Bakterienformen gefunden, die ibm mit anderen
Verfahren entgangen waren und welche er auf zugrundegegangene Tuber-
kelbacillen zurickfiihrt.

Auch das Inokulationsmaterial aus der Lunge ging beim Meerschwein-
chen nicht an, Befunde, die eine himatogene Tuberkulosestreuung sozu-
sagen aus chlicBen. Hier wiederum wiirde die Vermutung einer System-
erkrankung im Sinne der Besnier- Boeckschen Krankheit an Boden ge-
winnen, womit allerdings die itiologische Frage noch nicht entschieden
ist. Neigt doch heute die Mehrzah!l der Untersucher zu der Anschauung,
daB letzten Endes doch eine Tuberkuloseinfektion zugrunde liegt, ob-
gleich erst wenige eindeutige Befunde vorliegen. Die oben zur histologi-
schen ErOrterung angefiihrten Untersuchungen Kyrles weisen zugleich
auch auf die Schwierigkeiten hin, die dem Nachweise des Kochschen
* Bacillus in diesen Fillen entgegenstehen. Ob allerdings die Annahme
einer besonders giinstigen Immunititsiage, wie sie von den Anhédngern
einer tuberkulosen Atiologie als Erklirung fiir das rasche Absterben
der Bacillen und die produktive Entwicklung des pathologisch-anatomi-
schen Substrats herangezogen wird, in unserem Falle zutrifft, ist nicht
zu - entscheiden. Leider wurde keine Tuberkulinreaktion angestellt,
so dafl wir iiberhaupt keinen Anhaltspunkt in bezug auf eine Immunitits-
lage besitzen, wir konnen daher auch die ganze Diskussion iiber die Pirquet-
Reaktion, welehe in einem auffallend hohen Prozentsatz negativ ange-
troffen wird, beiseite lassen.

Es sei hier nochmals erwihnt, dafl wir weder mit Hamatoxylin, noch
mit FElastica- oder Eisenfirbung Fremdkorper-Riesenzellen gefunden
haben, wie sie von Schaumann, Berg und Bergstrand, Werthemann,
neuerdings auch von Voldet und von Zollinger gesehen worden sind.
Es ertibrigt sich daher, ihre noch unklare Genese zu diskutieren.

Was eine etwaige andersartige Infektion anbelangt, die sicher nichts
mit Tuberkulose zu tun hatte, so kdnnen wir uns hchstens mit Speku-
lationen abgeben, da weder. serologische Reaktionen noch Bakterien-
farbungen vorliegen, die einen Aufschlufi geben konnten.

Verweist uns manches im pathologischen Befund auf eine Zugehorig-
keit zur Boeckschen Krankheit, so 1463t das klinische Bild starke Zweifel
auftauchen. Wenn ich im folgenden auf die Erscheinungsformen dieser
jungen, noch vielfach unaunfgeklarten Krankheit eingehe, so kann ich auf
eine Zusammenfassung verzichten und auf die ausgezeichneten Dar-
stellungen von Hantschmann, Mylius und Schiirmann, Waldenstrom,
Paulrier und von Leitner hinweisen. Ich mochte gleich von Anfang an
betonen, daB sich kein Fall in der bisherigen Boeck-Literatur findet, der
dem vorliegenden gleicht. Zunichst liegt das daran, dafl der Krankheits-
prozef}, wie bereits anldflich der histologischen Untersuchung erwihnt
wurde, einen typisch chronischen, produktiven und deshalb auch gut-
artigen Charakter trigt. Daher kommt es auch, dall sozusagen keine
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histologischen Befunde frischer Stadien vorliegen. Ein Todesfall von
Boeckscher Krankheit ist ein Zufallsbefund: Entweder erliegt dann der
Kranke einer dazugekommenen Tuberkulose, was nach Schaumann
verhiltnismaBig haufig der Fall sein soll, oder die tuberkuloiden Veriande-
rungen sind an Stellen des Korpers lokalisiert, wo sie den Organismus
in der Verrichtung seiner vitalen Funktionen hemmen. So kénnen Uber-
leitungsstorungen durch Knétchenbildung entstehen; hiufigste Todes-
ursache ist das Versagen des Herzens infolge zu starker Beanspruchung
durch die hochgradige Sperrung des Lungenkreislaufes, die infolge iber-
miBiger Entwicklung von Hilusdrisengranulationen zustande kommt.
Einen derartigen Fall beschreiben Mylius und Schiirmann: der Kranke
konnte, nachdem ein Driisenpaket von 605 g aus dem Thorax exstirpiert
worden war, 15 Jahre am Leben erhalten werden, fiel aber schlieBlich
dem WucherungsprozeB unter Herzlihmung zum Opfer. Andererseits
kénnen auch Lokalisationen im Nervensystem ziemlich haufig den Tod
herbeifithren. So ist die Hypophyse in mehreren Fillen betroffen worden;
wobei das Bild eines Diabetes insipidus vorlag.

Einen Fall von Lenartowicz und Rothfeld méchte ich etwas ausfiihrlicher er-
wihnen, da er infolge seiner Lokalisation an der Schidetbasis mit dem unsrigen eine
gewisse Ahnlichkeit hat. Ein 17jahriges Midchen, das ein Sarkoid Durier- Boussy
der Haut, Ostitis multiplex cystica, Exophthalmus sowie Atrophie des Opticus des
rechten Auges, einen weilen Tumor im linken Augenhintergrund und Facialis-
schwiiche zeigte, starb unter den Erscheinungen zunehmenden Hirndrucks (ent-
sprechendes Rontgenbild, epileptische Krampfe, Gedachtnisschwiche, Intelligenz-
abnahme). Bei der Sektion fand sich an der Hirnbasis ein hartes Infiltrat mit
hockeriger Oberflache, das sich, vor den Corpora mamillaria gelegen, gegen die Nervi
optici erstreckte, dieselben durchwucherte und in die Augen vordrang. AuBerdem
waren der Linsenkern, der Boden des 3. Ventrikels und das Kleinhirn betroffen,
Histologisch fanden sich Epitheloidzelleninfiltrate fast ohne Verkasung in den
Hirnliasionen sowie in den Lungen- und Hiluslymphdriisen. Die Dura war frei von
Veranderungen.

Wenn wir in den bisher bekannten Fillen aus dem Kreise der Boeck-
schen Krankheit nach Lokalisationen am Nervensystem suchen, wie
sie sich in unserem Falle klinisech in Form von Oculomotoriuslihmung
darstellten, findet sich nirgends eine Beteiligung der Dura. Wir stehen
hier vor der gleichen Schwierigkeit wie bei den ibrigen Verinderungen:
wohl sind klinisch Nervensymptome nicht selten, besonders im Verlauf
der heute allgemein hierher gerechneten Uveoparotitis Heerfordt, einem
Syndrom, unter dem doppelseitige Parotitis, Iridocyclitis, meist mit
Fieber und haufig mit Facialisparesen einhergehend, zusammengefalit
werden; in den seltensten Fillen kommen jedoch die anatomischen
Substrate zur histologischen Untersuchung (ausgenommen die leichter
zuganglichen Parotisverinderungen). Es ist lediglich eine Vermutung,
dafl diesen reversiblen Erscheinungen flichtige tuberkuloide Infiltrate
zugrunde liegen. Méglicherweise sitzen diese Lasionen in der Dura; bisher
wurden sie jedoch nur in den Nerven selbst gefunden, wie der oben zitierte
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Fall von Lenartowicz und Rothfeld zeigt. Auch bei dem bereits erwihuten
Fall von Zollinger, der unter der Diagnose einer typischen multipien
Sklerose starb, beruhten die klinischen Erscheinungen auf einer epi-
theloidzelligen Infiltration des Hirnstammes, besonders in Pons und
Medulla oblongata. Bei Fillen, wo ein pathologisches Substrat dhnlicher
Art vermutet werden kdnnte, liBlt uns die histologische Untersuchung des
Gehirns ganz im Stich; das Gehirn sowie die Hirnhdute des Boeck-
Kranken von Berg und Bergsirand, welcher neben starken Hilusdriisen-
vergroflerungen kurz vor dem Tode als auffallende klinische Merkmale
Wahnideen, Lethargie und Teilnahmslosigkeit aufwies, zeigten nichts
Besonderes. Beim Fall Waldenstroms, dessen Diagnose auf Encephalitis
lautet, liegt nur die histologische Untersuchung einer Parotis vor.

Wir brauchen auf die itbrigen, nicht sehr zahlreichen Beobachtungen
tiber todlichen Ausgang bei nervisen Symptomen nicht im einzelnen
cinzugehen, da keine pathologisch-anatomischen Nachprifungen ausge-
fishrt wurden. Es ist aber angebracht, auf die verhiltnismaBig hanfigen
Befunde von Newritis optica hinzuweisen, wie sie ja auch das rechte
Auge unserer Patientin betrifft. Lewin fand sie bei 66 Fallen von Uveo-
parotitis Tmal, wihrend Ptosis doppelseitig 2mal, einseitig nur lmal
diagnostiziert wurde. Einen Fall von Uveoparotitis Heerfordt mit Neu-
ritis des Nervus opticus, Ptosis und V.-Lihmung teilt Schiipbach mit.
Doppelseitige Neuritis N. Opt. bel Boeck ist von Berblinger sowie Salvesen
beschrieben: auch Roos sah bei einem Kinde ein mit Papillentdem und
psychischen Symptomen einhergehendes Boecksches Sarkoid.

Besonders lehrreich ist zum Vergleich mit unserem Fall der einzige
bisher vertffentlichte histologische Befund einer Lision der Chorioidea
von Mylius vwnd Schiirmann. Hier handelt es sich wm ein Chorioideal-
knétchen mit typischem Epitheloidzellaufbau ohne Verkisung bei einem
alten Prozell vorwiegend der vorderen Augenhilfte und bei tbrigen
Manifestationen, besonders an der Lunge.

Der vordere Abschnitt des Auges, der bei Boeckscher Krankheit, spe-
ziell beim Heerfordtschen Syndrom, manchmal betroffen ist (Knétchen
in der Conjunctiva, Iridoevclitis), zeigt in unserem Falle keine Veréinde-
rungen. '

Es ist notig, den Mangel an Hautlisionen etwas niher zu beleuchten,
der die Zugehirigkeit des Falles zu einer lange Zeit ins Gebiet der Der-
matologie gehorigen Krankheit klinisch unwahrscheinlich erscheinen
lassen sollte. Nach den gegenwirtigen Anschauungen handelt es sich
bei der Erkrankung um eine Systemaffektion (nach Schawmann um eine
Lymphogranulomatose, nach Pauirier um eine Retikuloendotheliose).
Danach ist es ein Zufall, welches Organ betroffen wird. Beide haben
Fille ohne Hautbeteiligung bheschrieben. Besonders die Lungenbefunde,
oft als einziger Befund zufallig bei einer Durchleuchtung entdeckt, zeigen,
wie unauffillig die Affektion verlaufen kann (Loeffler, Dressler ). AuBer-
dem wire es denkbar, daBl die Hautsymptome erst spiter aufgetreten
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wiren. s ist das Auftreten von Hautefflorescenzen speziell nach voraus-
gegangener Schleimbauterkrankung ein in der Literatur nicht allzu selten
beschriebenes Ereignis. Bei Ulrichs Fall Nr. 2 war 2 Jahre vor der Auf-
treibung der Nase durch Boecksches Sarkoid eine Affektion der inmneren
Nase aufgetreten, die wegen ,,massenhafter kleiner Tuberkel als Tuber-
kulose des Septums angesprochen worden war. In einem Falle von Mauss
trat 1 Jahr nach Nasenverstpofung ein Boecksches Sarkoid der Haut auf.
Es fanden sich Knétchen an Septum und mehreren anderen Stellen der
oberen Luftwege, neben mehrfacher Lymphdriisenschwellung und
Lungenverinderungen. Eine Probeexcision sicherte die Diagnose an den
Schleimhautherden. Hvidt zitiert einen Fall von Bruusgard, in welchem
einem histologisch sichergestellten Boeckschen Sarkoid der Schleim-
haut 2 Jahre spater cine Hautaffektion folgte. Im ersten Falle von Leder
trat 1 Jahr nach einem ,lupus endonasalis” ein Lupus pernio auf. Die
Lungenverdnderungen fihrten zum Versagen des durch Mitralstenose ge-
schwichten Herzens. Aufllerdem  bestanden Verdnderungen der Con-
junctiva, Trachea, des Mundes, der Lymphknoten. Schon Beeck hat auf
das nachtragliche Auftreten von Hauterscheinungen nach Schleimihaut-
erkrankung hingewiesen.

Was die Haufigkeit der Schleimhautaffektionen (obere Luftwege)
bei der Besnier-Boeckschen Krankheit betrifft, so schwanken die An-
gaben, was bel dem nicht sehr zahlreich vorliegenden Material nicht
zu verwundern ist. Boeck fand unter 14 Fillen 5mal Schleimhautaffek-
tionen, Barmwater unter 42 im Finseninstitut von Kopenhagen unter-
suchten Kranken 13mal. Nach Lomholt wiesen von 49 Fillen 609 eine
Schleimhautaffektion auf. Von 73 durch Ulrich aus der Literatur zu-
sammengestellten Fallen zeigten etwa 14 deutliche Erkrankungen der
Nase, bzw. Rachen- und Kehlkopfschleimhaut.

Zur - histologischen Beschaffenheit der Schleimbautinfiltrate ist zu
bemerken, dal} sich oft unspezifische Verinderungen zu den typischen
Epitheloidzellenansammiung hinzugesellen. Besonders in der Nase, der
héufigsten Schleimhautlokalisation, wandern in die durch mechanische
Momente zerstorten Knotchen oft Leukoeyten ein. Leider sind von den
vielen in der Literatur erwahnten Lisionen nur wenig histologisch unter-
sucht (in der Zusammenstellung von Ulrich nur 2, niamlich ein Fall
von Schaumann und einer von Siebenmann). Fir Boecksches Sarkoid
typische Verdnderungen der Nasenschleimhaut fand auch Lutz.

Eine seltene Schleimhautlokalisation - ist der Magen-Darmbkanal.
Bergmann berichtet in seiner Veriffentlichung iiber Boecksches Sarkoid
bei Geschwistern, daf die Sektion des 1. Falles ( Uehlinger) eine schwere
ulcerése Tuberkulose des Jejunum und Coecum, dazwischen den seltenen
Befund einiger vernarbter tuberkuléser Ulcera ergab, wahrend klinisch
keinerlei Magendarmsymptome aufgetreten seien. Bernstein, Konzelmann
und Sidlick fanden im Tleum zahlreiche nekrotische Geschwiire mit er- -
habenen und indurierten Rindern, wobei das histologische Bild einen
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Proze3, der, anscheinend von der Submucosa ausgehend, bis in die
Mucosa vorgedrungen war, ergab.

Die Nierenaffektionen bei Boeckschem Sarkoid sind sehr selten be-
schrieben. Klinisch findet sich zwar manchmal Albuminurie, auch Hamat-
urie {Kyrle); histologische Befunde sind jedoch nur vereinzelt. Schou-
munn beschreibt einmal eine ,,Pericapsulitis granularis”™ bei intaktem
Nierenparenchym, ein anderesmal in der Kapsel Epitheloidzellenknotchen
und in der Rinde Leukocytenansammlungen. Chanial fand in der groflen
und harten, cyanotischen Niere feine weille Granulationen, bestehend
aus - Lymphocyteninflitraten -und Bindegewebszellen von mittlerer
GroBe, meistens fusiform, mit einem breiten acidophilen Protoplasma.

Leber und Milz sind wohl haufiger verindert, als dem spirlichen
histologischen Befund entspricht. VergroBerungen der Organe werden
klinisch ofters festgestellt. Snapper fand in 4 von 13 Fallen die Leber,
in 7 die Milz vergrofiert. Auch sind in der Leber (Nickerson) wie in der
Milz [ Schawmann) Epitheloidzellenkntchen gefunden worden.  Diese
Lisionen konnen so im Vordergrund stehen, dall klinisch ein Banti-
Syndrom entsteht (v, Gebsattel, Askanazy, Secrétan ). Autoptisch finden
sich in solchen Fillen derart chronische Verdnderungen in Form binde-
gewebiger Vernarbung und Sklerosierung, dall man mit dem akuten
ProzeB in unserem Fall kaum vergleichen kann. ,

Die Lokalisation in der Trachea ist ebenfalls autoptisch nachgewiesen
wovrden (Schawmann).

Lymphdriisenbeteiligung ist die Regel, weshalb die Kranlkheit auch
von verschiedenen Autoren als Systemerkrankung aufgefafit wird. Die
meist leichte Zuginglichkeit der Driigen hat in manchen Fillen auch
ohne Hauterkrankung die Natur anderer Organaffektionen, z. B. der
Lunge, aufdecken kénnen. Auch in den Driisen, die in der Regel generali-
sierte Beteiligung aufweisen, bestehen die eingangs als typisch beschrie-
benen Veranderungen. In unserem Fall beschrinkte sich diese Lokali-
sation auf die paratrachealen und Hilusdrisen, auch hier waren die Ver-
inderungen nicht absolut typisch.

In den Tonsillen soll sich nach Schaumann regelmiBig eine Verdnde-
rung im Sinn der Lymphogranulomatosis benigna nachweisen lassen. In
einem Falle diente die histologische Struktur der Gaumenmandeln zur
Diagnosenstellung der Krankheit.

Die Lunge ist eines der am hiufigsten betroffenen Organe. Die Dia-
gnose kann oft nur réntgenologisch gestellt werden. Es sind verschiedene
Formen herausgearbeitet worden, von welchen unserm Rontgenbefund
der Typ des Miliarlupoids, das sich auf der Platte nicht von der Miliar-
tuberkulose unterscheiden 1aBt, am nichsten kommt. Die histologischen
Veranderungen hat als erster v. (Jebsaitel beschrieben. Schon er betont,
wie viele nach ihm, da der Ursprung der Knétchen ins peribronchiale
und perivasculdre CGlewebe zu verlegen sei und spitere Lokalisationen
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in den interalveoliren Septen sich befinden. Da er es mit einem chroni-
schen Prozefl zu tun hatte, fehlt uns wiederum die Vergleichsmoglichkeit.

Ein fiir Boecksche Krankheit charakteristisches Bluthild fehlt in
unserem Fall. Die leichte Vermehrung der Eosinophilen und Monocyten
kann infolge von wechselnden Befunden nicht als typische Eosinophilie
und Monocytose gewertet werden. Auffallend ist die relative und abso-
lute Liymphopenie bei deutlich erhshten Gesamtleukocytenzahlen. Beim
Boeckschen Sarkoid wird Leukopenie angegeben, wihrend die Lympho-
cyten unverindert sind.

AbschlieBend kénnen wir bei dieser Ubersicht {iber die verschiedenen
Lokalisationen der Besnier- Boeckschen Krankheit feststellen, daf fast
alle Pridilektionsstellen in unserem Falle betroffen sind (nur Hautver-
anderungen und makroskopisch sichtbare Knochenlasionen fehlen), und
dafl umgekehrt alle in unserem Fall gefundenen Lokalisationen beschrieben
sind auBler der Duraveranderung.

Das pathologische Substrat deckt sich aber in unserem Fall nur un-
vollstdndig mit den in der Literatur gefundenen Veranderungen, welche
stets das einténige Bild des nicht verkiisenden Epitheloidzellentuberkels
in geringerer Variation (Vorkommen von unspezifischen Entziindungs-
zellen, Sklerosierung usw.) bieten. Allerdings sind die Sektionsbefunde
noch gering und es ist zu hoffen, daB sich weitere dhnliche Prozesse auf-
finden lassen, um dem Krankheitsbild naher zu kommen. KEinstweilen
miissen wir annehmen, dafl derjenige Faktor, der die Eigenheit unseres
Falles ausmacht, namlich die Periarteriitis nodosa, als ein bis zu einem
nicht bestimmbaren Grade unabhingiger Prozel} zur Besnier- Boeckschen
Krankheit, dem eigentlichen Grundprozef}, hinzugekommen ist und
dieses sonst so exquisit chronisch verlaufende Krankheitsbild in eine
stiirmisch verlaufende, rasch tédlich endende Sepsis mit unbekanntem
Erreger verwandelt hat. Weiteres auszusagen wire verfritht und wir
miissen es weitern Forschern anheimstellen, unsern Fall einmal unter
einem zusammenfassenden Gesichtspunkt zu betrachten.

Es ist noch zu erwihnen, dafl eine Untersuchung, auf welche Schiip-
bach und in nevester Zeit Franceschetti sowie Crefeld aufmerksam gemacht
haben, in unserem Falle nicht vorliegt, ndmlich die Bestimmung des Blut-
kalkspiegels, der anscheinend bei Boeckscher Krankheit erhoht ist und zu
einer Verknicherung des Trommelfells fithren soll (Schiipbach }. Weiterhin
fehlen die Hinweise auf eine Erkrankung des eiweifl-regulierenden Systems
(Verschiebung der Serumalbuminfraktion zugunsten der Globulinfrak-
tion, wie dies von Salvesen und Crefeld beobachtet wurde).

Zusammenfassung.
Es wird tiber einen Sektionsfall von Morbus Besnier- Boeck berichtet
mit eigenartigem pathologiseh-anatomischem Befund. Ein 20jahriges
Madchen stirht 2 Monate nach Ausbruch eines , Lupus nasi” unter
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polyneuritischen Erscheinungen an einer Allgemeininfektion. Auf Grund
des klinischen Befundes wird eine miliare Tuberkulose angenommen. Auf
dem Sektionstisch fillt besonders ein granulomatbser Prozefi auf, der
sich vom Nasenseptum auf die Dura mater cerebri sowie auf die Augen-
hiillen erstreckt. Histologisch findet sich in den meisten Organen ein
Granulationsgewebe, das demjenigen bei der Besnier- Boeckschen Krank-
heit gleicht, modifiziert durch eine vorwiegende Beteiligung der Gefifle
im Sinne einer Periarteriitis nodosa. Nach Berticksichtigung der bisherigen
Kenntnisse wird der Fall als eine besondere Verlaufsart der Besnier-
Boeckschen Krankheit angesprochen, deren septische Form durch die
Gefillprozesse bedingt sein dirfte.
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