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Im folgenden soll ein Fall  beschrieben werden, der n~teh dem heut igen 
St~nde der Forschung schwer kl~ssifiziert werden k~nn. Klinisch un te r  
dem Bilde einer r~sch verlaufenden Tuberkulose einhergehend, zeigt 
pathologisch-anatomiseh der Krunkheitsprozei] Gewebs- und Zetlre~k- 
t ionen,  die teils den Ver£nderungen bei der B e s n i e r . B o e c k s c h e n  Kr~nk- 
heit entsprechen, tells mit den un te r  der Bezeichnung Perh~rteriitis 
nodos~ besehriebenen Befunden einhergehen. Is t  die Gruppe der S~rkoide 
yore S t~ndpunk t  des Dermatologen heute ein rel~tiv abgegrenztes Gebiet. 
so bestehen im Bereich der Beteiligung inrerer  Org~ne noch weitgehende 
Liicken in der Kenntn i s  der p~thologischen Vorgi~nge, die dem vielfi~ch 
gutar t igen Verl~uf zugrunde ]iegen. Insbesondere ist wenig bek~tnnt 
iiber die Re~ktionsformen des Gewebes beim Hinzu t re t en  ~nderer stiirmi- 
seher Prozesse. die ~ priori eine~ nieht  unerhebl ichen Einflul~ ~tuf den 
Abluuf such eines kons tunten  histologisehen Gesehehens haben d(irften. 
Es soil versueht werden, dutch Vergleich mit  Bekanntem Einbl iek in 
den vorliegenden Prozei] zu gewinnen. 

K rankengesch ic hte . 

Die Krankengeschiehten wurden uns freundlicherweise zur Verfiigung gestel]t 
yon den Herren Prof. Li~scher (Otolaryngologisehe Klinikl und Prof. R.  ~b'taehetin 
~Medizinisehe Klinikj. 

Fami l i enanamnese :  Beide Eltern sind gesund, ebenso 3 jfiiagere Gesehwister. 
In der Familie keine Tuberkalose. Die meisten Mitglieder erreiehen ein hohes Aleer. 

Per.~6nliche Anau~nese: M. K., geboren 1920. s~ammt aus einer Bauernf,~milie. 
A]s Kind M~sern. Varieellen. h~ufig Ohrensehmerzen. Die 1)~tientin war gesund- 
heitlich stets etwas labi], besonders litt sie leieht an Erk£1tung. Seit 1937 urbeite~ 
sie ~[s B(iralistin. im gleichen Jahre rgt ihr ein Halsspezi~list zur Entfernung der 
Gaumenm~ndetn. 1938 ttals- und Schlucksehmerzen sowie Atembeschwerden. 
Der Arzt h~be damals mittels R6ntgendurchleuchtung eine Lungenerkrankung 
ausgeschlossen und eine Erkr~nkung des Herzens festgestellt. Kurz daruuf Gelenk- 
rheuma~ismus: ein anderer Arzt diagnostizierte eine Herzklap]?enentziindung. Da- 
neben Bindehautentziindung rechts. [m Juli 1940 Erkgltung anl~tl]lieh einer 
Wantterung. Verstopfung der N~se ohne Ausflu~. Schlaflosigkeit. weehselnde Be- 
sehwerden in Armen und Beinen. Seither babe sich Patientin nit mehr ganz wohl 
gefiihlt. Kein Hus~en. Kurz vor Weihnaehten starker Schnupfen, Ausflul] aus der 
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Nase. Nasenlfluten. Bald bessern sieh die Erscheinungen. der Katarrh bleibt jedoch 
bestehen. 1 Monat spgter Kopf-, Hals- und Sehlueksehmerzen. SubfebNle Ten> 
peraturen. 8ehmerzen m Knie-. Eltbogen- und Handge]enken. Waden gespannt .  
Patientin muB mit der bis jetzt unt, nterbroehen verrJehteten Arheit aussetzen. 
Naeh einigen Tagen Blieklgthmung reehts. StSrnng des Visus. Schmerzen. I)arauf 
Ptosis und 8ehwellung des Lids. 

Auszug aus der Kmnkengeschichte der otols~lisehe~ K/irdk : Be/u*~d a,m 11. ~. 4t: 
Leieht skrofutOser Habitus. guter E.Z.. Pat.  maeht keiuen svhwerkranken Eindruek.  
Ptosis des reehten Augenlides. leichte Protrusio buibi ohne Chemosis. Oeulomotorius- 
l/~hmung veehts Leiehte Druekdolenz des rechten N. supraorbitalis, sons~ kein 
neurulogiseher Befund Trommelfell beidseits getriibt. Reehtes Nasenlumen mi~ 
eitrig-blutigen Krusten v6llig ausgeftillt. Na~eh Entfernun~ derselben erseheint die 
8ehleimhaut sin 8eptum hSekerig, ebenso im GeMet des vordvren Endes der unteren  
Musehel. Das (Jewebe blutet leieht. Links identiseher Befuud. Dir*qnose: Lt~im, 
naai. Tonsillen zerMtiftet, tr/ibes SeMet. 

Ophthalmologi.scher Be/u~d ,Prof. KaalJp). Zentrales 8kotom. Visus reehts:  
Fingerzghlen. Neuritis revrobulbams. 

13.2. Blulbitd: l-[gbl. 78%. Ervthroe.. 4,3 Mill.. Leukoevten. 11 4{10, Negnmn~- 
kern. 7(t. Stahkern. 8, Eosinophi]e 2.6. Basophile 3. Lympho~-. 12.0. Money. 7°;,. 
Wassermann, Citoehol negativ. 

17.2. Visus hat abgenommen, nur noeh Liehtsehatten zu unterseheiden. Pr~,- 
trusio bull)i t'eehts 2 ram. 

RSntgent)ild: Diffuse kleinfleekige Versehattung. 

Auszug aus der Kranlce'nqe.schichte der Medizini~','he*~ Klinik: 
17.2. Reehte Pupilte weiter ats [inke. Pupillenreaktionen re~'hts: auf Lieht 

sehwaeh, auf Konvergenz sehwaeh: links: normal. Dri~sen nieht palpabe], indolent.  
Rohe Kraf t  der Extremitgten auffallend gering. Druekempfindliehkeit im Verhmf 
der Armnerven beiderseits. Laab_g~te beiderseits sehwaeh . Gelenke o.B. Bewegun_~ 
fast slier Gelenke leieht sehmerzhaft. Hel~. Lun~en o.B. Alle FIeflexe vorhanden.  
aber sehr sehwer auslasbar. 

Lwm6alpunktion." Normal. 19.2. Urin: Eiweif~ ~ .  Diaz¢)-. Urobilin- und Uro- 
bilinogen - - - - .  mikr¢)skopiseh: vereinzelte gr,~nu|ierte Zvlinder und Erythroeyten .  
17.2. Naehdem die Tempe*a~ur bisher immer subfebril war, steigt sic iiber 3s ~J. 
22.2. Bhttt)ild: Leukoe. 16 700, Segmentkern. 52. Stabkern. 28.7. Eosi~iophite 6.3. 
Lymphoe. 7.7. Plasmaz. 0.7. Monoe. 4.7% 24.2. Steehen links am Riieken beim 
Husten.  Kein p~thologiseher Lungenbefund. 

Rdntgena,dnahme: Feinfleekige Verschattung beider Unterfelder und des reehten 
Mi~telfeldes. Linker Hilus unseharf begrenzt. 

Otologische Untersuchung {Prof. Ot*piko/er): Ausgedehnte Kn6tehen an der 
Raehensehleimhaut. Diffuser weit~er Betag auf der reehten Tonsilte. Im subglotti-  
sehen Raum diffuser wei~er Betag. Starker Strider. Schmerzen vordere linke 
Axillarlinie. Deutliches Reiben. Lunge im iibI'igen o. B. 26.2. Sputum el{rig, 
hgmorrhagiseh. Im Austrich keine sgurefesten Stgbehen nachweisbar. In  den letzten 
3 Tggen DurehfM1. Temperatur s~e~s fiber a,q0. Ted naeh kurzer Somnolenz. 

Die 5 8tunden nach dem Tode ausgeftihrte Obduktion ergibt *Obduzent Dr. 
N. ,S'cheiclegger~ : 

Protokoll (ira Auszug): Weibtiehe Leiehe, 54.2 kg sehwer. 163 em lang. Eben- 
mgBiger K6rperbau. gahnfleiseh e~was h6ekerig, zeigt feine Blutungen. heber  
handbrei t  unterhalb. Milz 3 Quer{inger oberhalb des I~lippenbogens. Lungen in dev 
Medianlinie 1 Querfinger welt auseinander. Pleura spiegelnd, hier und da undeut- 
l i the weige Kn6tehen. Von Thymus nur wenige kleine Reste erhMten. Im Herbeute] 
wenige Kubikzentimeter klarer gelbtieher Flfissigkeit. HerzklapFen sehluBf/ihi_~. 
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Links Lunge ,Abb. 11. Sehwer im Verh~ltnis zur Gr6fic (690 g~. Oberlappen in 
den I~and~bschnitten gebl~tht. Fingereindriicke gleichen sieh hier nur langsam ~ms. 
Unter  der Pleura stellenweise hirsekorngro~e Kn6tchen.  Im Oberlappen ist die Pleu_r,~ 
matt .  Lungengewebe saftreich, gelbbraunrot,  mit  dera Messer ]~Bt sieh eine sch~m- 
mige Flassigkeit abstreifen. An einzelnen Stellen ist das Lungengewebe leieht 

Abb. 1. Lunge. Schnittflitehe des fixierten Pr~kparates. Etwas grobknoti~e, diff~kne Granu- 
lombihlung mit beginnender Koniluation der lKn6tehen, besonders in den Randabsehni~ten. 

bci Pfeil Granulationsbiidun~en in GefL~gen. 

k6rnig beschaffen, lest, luftleer. Unterlappen dunkel, mit  dichtstehenden Kn6tchen 
yon Stecknadelkopf. bis Hirsekorngr61]e. Das erhaltene Lungengewebe ist sehr 
feucht, b]utreich und vermindert |ufthaltig. Par~vertebral leichte Durchsetzung 
mit  Xn6tchen. 

.Rechte Lunge mittelgroB, schwer (760 g), Randabschnit te  des Ober- und Mittel- 
tappens stark gebt/~ht. Pleura fast fiberall spiegelnd, hier und da rein ger6tet. 0ber-  
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lappen auf 8chn i t t  saftreieh, es fliegt viel sehaumige Ftfissigkeit ab. (~ewel)e s ta rk  
bluthal t ig .  Es finden sieh fiber steeknadelkopf- his miliumgrol~e KnOtehen.  teils 
mi te inander  zusammenfliel3end, pteurawgrts etwas diehter  als parave,qtebral. Unter-  
lappen feueht,  blur- und saftreieh. Gewebe dieht  yon KnOtchen dusehsetz t .  Teit- 
weise mi te inander  konfluierende, luftleere Bezirke yon leieht kSrniger Besehaffen-  
heir. Paraver tebra l  sind die KnStchen sehr dicht  gelager~. Die Lungengefiige 
sind zart .  In  den mit t leren Gefgaen bisweilen wandst/ indige Kn6tchen.  Die gron-  
ehien zeigen eine s tarke Ulceration des Mneosa, sic sind gelblich gef/irbt und  sta-rk mit  
z/then, gelblichen, sehmierigen Massen angefiillt. Lymphdri isen im Nilus welch. 
aufgequollen, stellenweise etwas weiggelblieh verfitrbt.  

Milz vergr613ert (330 g), haste  I(onsistenz. Man kann  tiberall in der  iI,2apsel 
kleine Kn6tehen  erkennen, zum Tell l inden sich such  gelbliehe Fleeken. Auf Nehni t t  
ist (lie Zeiehnung au[3ergewShnlieh gut  zu erkennen.  Es l inden sieh weiBliche 
Str/inge und fiberall auBerordentlieh dieht  s tehende Kn6tehen  neben den Foll iketn.  

Leber vergrSBert (2040 g). Konsistenz locker, Kapsel  zart,  hier und  da k a n n  man  
gelbliehe Kn0tchen  feststellen, besonders auf des Unterseite.  L~ippehenhau grob, 
e twas  unregehn/iBig. 

Xieren grol~ (zusammen 450 g), welch, sehr feucht.  Links ist das P a r e n c h y m  auf 
8ehni t t  sehr reiehtieh yon teilweise konfluierenden Kn6tehen  durehsetzt .  Mark- 
Rindengrenze ziemlieh deutlieh, Rinde breit. Die Oberfl'aehe der reehten  N i t r e  ist 
bunt.  l:]e l inden sieh fgm6tehen, daneben ]31utungen. h n  Inneren  kann  man h ie r  und  
da Erweiehungsherde feststellen. Nierenheeken zart.  

Rectum: 8chle imhaut  blaB, vereinzelt  feine NnOtehen und Uleerationen. Mage?z- 
DarmX'a,nal: Im Colon deseendens hal ter  der Mueosa ein gallig gefgrbter N o t  lest 
an. [,'berall kann  man in der Sehleimhaut  ganz kleine Kn6tehen  naehweisen. Ma,een- 
sehle imhaut  fein ger6tet.  In der Mueosa eigenartige Kn6tehen  mit  gelbtichem In h a t t .  
die im Zentsum oft etwas uleeriert sind. 

Uterusmueosa ~mfgequotlen, durehblutet .  Ovarien beiderseits groB. weieh 
auf Selmit~ feueht.  An der Oherflgehe einzelne kleine Cysten mit  klarer Fliissigkeit  
sowie einzelne getbe Kn6tehen. 

Halsorgu~e: Zunge groB, im w~rderen Teil mit br/ iunliehen Membranen bedeekt .  
die sieh sehleeht abstreifen lassen. Tonsillen s tark  zerkliiftet und sehmierig belegt. 
Auf Sehni t t  ist das Gewebe br~mnlicb, trtib. In der  Trachea fibelrieehender, gelblieh- 
sehmieriger]3elag. Darunteraul3erordent l iehs tarkeUleera t ionen.  N a n k a n n s t e l l e n -  
weise Kn6tehen  uaehweisen. Auch die Innensei te  der  Epiglot t is  zeigt zum Tei l  Ulee- 
ra t ionen und feine Blutungen.  Auch im Bereieh des 8inus piriformis einzetne 
Kn6tehen.  Lvmphdri isen der Jgifurkation weieh, aufgequollen, gelbliehweig. Nchild- 
drtise g~'oa ~170 g), feueht, getbliehweig, mit einzelnen feinen Knoten.  

Schadel: Dura des 8ehhdeldachs durehwegs verdiekt ,  mi t  KnOtehen yon weehseln- 
der (,~r6fle. Diese konfluieren aura Tell miteinander.  ~'berall  da, we die Kn6 t -  
t hen  gehguft  sind. ist t in  ansgesproehener Gefg,13pannus vorhanden.  Die Ver/iude- 
sung hat  hauptsgehlieh die vordere 8eh / ide l~ube  befallen, die Dura ist an  d e r  mit t -  
leren und hin~eren Grube zart. Die Faseieuli optiei sind umgeben yon sehmierigen.  
gelbtiehen 5Iassen. Der Nervus atfaetorius haf te t  der Lamina eribrosa besonders  
auf der reehten beite fest an. Gehirn retat iv  sehwer (1270 g). An der Konvex i t / t t  
sind die Gefgl3e der weiehen Ni rnhau t  s tark blutiJberftillt .  Allgemeine An~imie, 
nirgends Kn6tehenbi ldungen.  

Lym.~)hdriisen nirgends vergr6gest.  

Hislotogi.~'ch, e Unte~'s~chu~9. 

L~z,~ge: Geringfiigige fibrin0se Pleurit is ohne starke emziindtiche Reakt ion .  
Im Parenehvm Odem. I)esqttamarivpneumonie, umsehriehene leiehte En tz i i ndung  
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und multiple, nicht sehr scharf abgegrenzte Granulome. Es finden sich hier e 1 i. 
thetoide Zellen und Riesenzellen, die ~eilweise dem La~ghamsschen Typus enc- 
sprechen ,Abb. 2). Dann sind in solchen Herden Leukocy~en vorhanden sowie 
Plasmazellen und Lymphoeyten.  Der Aufbau der Granulome ist weniger geordnet Ms 
der eines Tuberkels. Zudem ist ~uff~llend. dab stellenweise reiehtieh polynuele/~r~ und 
~ueh eosinophile Leukoeyten einges~reu~ sind und dab ein vermehrter Kernzerfitll 
stnttfindet,  besonders im Bereieh der Bronehien, welehe h/~ufig yon (]ranulati~men 
umgeben sind und starke Desquamation der ~;pithelien bei Exsudatbi ldung im Lu men 
amfweiseno Bemerkenswert ist weiterhin e[ne st/irkere Fibrinabseheidung sowie 
besouders eine Vorliebe der Herde. sich in Gef/if~n/~he auszubilden. Einzelne Kn6t-  
then  sind unmittelbar an die ¢lef/~Be gebunden und bedingen an der Cef/tl3wand 

Abb. 2. t~ll~l~ze. Epitheloidzelliges Granulom mit 1{iesenzellbildllngen. I-tiim.-Eosin 1 : 380. 

Nekroaen und entztindliche Erscheinungen vom Typus der Periarteriitis nodosa. Bei 
einem kleineren Gef~B ergibt sich yon innen naeh auBen folgendes Bild (Abb. 3): 
die Int ima ist stellenwei.~e abgeschilfert: da wo sie noch vorhanden ist. seheinen 
die Endothelien intakt. Sie wird yon emer zellig infiltrierten, nach va~ Gie,so'~ 
gelblieh gef~rbten Masse abgehoben, wobei das Lumen bisweilen l)etr/iclnlieh ein- 
ge~,ng~ wird. Die zelligenElemente, meist P~undzellen, finden sieh auchin  der ~Iedia; 
diese ist gequollen, bisweilen in eine homogene mit Eosin ro~ fi~rbbare Substanz um- 
gewandett. Gegen die Adventitia zu findf,t sieh oft eine besonders diehte, ring- und 
halbmondfOrmige Rundzelleninfiltration, die dann naeh aufien in ein gegen die Um- 
gebung unseharf abgegrenztes, perivaseut/~res Granulom yon der oben besehriebenen 
Besehaffenheit Obergeht. J3ei den Venen sind die Ver~nderungen noeh ausgespro- 
ehener. Die Etastieaf/trbung zeigt starke Anfsplitterung der elastisehen Fasern, 
welche stetlenweise vollst/~ndig un~ergegangen sind. Eine mittlere l~tngsgeschrfittene 
Arterie yon e~wa 2 mm Durehmesser zeigt in ihrem ganzen Verlauf eine Einsehei- 
dung dutch Granulationen. die in die 5ledia etwas eindringen, aber nirgends his zur 
Int ima gelangen. FremdkOrper finden sieh in den tliesenzellen nir_~ends. ]3ei der 
8itberimpr~gnation naeh Gd.mdry erweisen sich die Retikulumfasern im Bereich der 
(Jranulationen als in Unordnung gebraeht, die kollagenen Fasern im Bereich der 
Cef~13e sind rarefiziert. Eisenf~irI~ung; leichte bIi~mosiderose. 
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N i e r e :  Sie zeigt wiederum neben  einer s t~rken intersti t iellen En t :~ 'mdung  
KnStchenbi ]dung,  besonders in der  Rinde,  yon meist  unscharfer  Begrenzung.  M:mch- 

~ ¢  . ~  ,.-..-.~. ~ ~ ~ ~ ~  

~kbb. 3. Lunge. Klcincrc Lungcnvcne mit starker %V~ndentz(indung und Granulat.ioncn im 
Bcreich tier Intim~. Riim.-Eosin 1 : 85. 

~ ' - ~ 4 ~ ,  

Abb. 4. ~N~iere. Glomerulus mit frischen Schlingennekrosen, umschriebenen t~apsehvuchc. 
mmgen und vermelu'~er zelliger Infiltration. Epitheloidzellige Grunulationen au~erhalb der 

:l~apseL van  Gieso~ 1 : 165. 

real weisen die Granulome zentrale  Nekrosen  auf. Die Granula t ionen,  in  denen 
sich neben  Epitheloidzellen :Riesenzellen yon bisweilen pla t tgedr t icktem Aussehen  
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sowie auffMlend reichlieh Eosinophile linden, sind aueh hier oft gefiigabhttngig. 
Sehr s tark  gesehhdigt sind die Glomez~ali, die 6fters frisehe Nekrosen erkennen lassen. 
Einzeh~e sind bereits in vSIligem Untergang begrifien, andere zeigen nur  8ehlingen- 
nekrosen, die auf einzelne Teile, manehmal  aueh auf das Vas afferens, besehrhnkt  
s i n d u n d s i e h m i t E o s i n r o t ,  naehvanGiesongelbliehfgrben.  Seltener kann  man aueh 
Wueherungen der Bowmansehen Kapsel feststellen (Abb. 4). h n  Gebiet der H~m~- 
kanglehen, deren Epi thel ien  sieh schlecht fkrben, sind mehr{aeh ausgedehnte  
Blutungen zu sehen. GreBe Gebiete der Kanglehen sind mit  Eryghroeyten a.usgefiillt, 
andere mi t  hyMinen Zylindern. Die Elast iea der GefgBe ist aueh hier aufgesplit tert ,  
die Gefiige sind zum Tell zellig durehsetzt ,  die Venen s tarker  als die Arterien.  

~ - ~ : : ~ ~ ~ .  rle~ ~ i ~ " ~ "  

Abb. 5. 5[ilz. ]Per~arteriitis-nodosaartige Infiltration einer Arterie mit starken "Wamt- 
ver~tuellungen bei teils noch erh~Itener Intim~k. ~thrks~e Zellin~iltration im Bereieh dcr 

;~ktll]et'elx ~Vandsehich ten .  Hi~lll , 'EoSiII  I : 8;). 

Milz:  Die S t ruk tur  [st undeuttich, starke Pulpahyperplasie.  Auffallend ist 
wiedermn die starke Gefggabh/ingigkeit der KI16tchen, wobei Bilder wie bel einer 
t)eriarteriit is nodosa en~sgehen. Es finden sich aueh Nekrosen mit  Kernnn te rgang  
und ausgedehnten Fibrinabtagerungen sowie I-Igmorrhagien. I n  der weigen Putpa 
t r i t t u m  die Gefgl]e bisweilen ein hellerer t tof  hervor, der  sieh Ms Granulat ions-  
gewebe yon dem bei den Lungenver/~nderungen besehriebenen Bau erweist. In  ihm 
finder sieh ein sehmi~lerer Ring yon vermehr ter  Rundzelleninfi l trat ion,  in welehem 
aueh eine mi t  Eosin und  naeh van Gieson rot  gefgrbte Fasers t ruk tur  nachzuweisen 
ist ,I~este tier Advent i t ia  j. Un te r  der oft unversehrven I n t i m a  ist die Wtmd des 
GefgBes in weehse]nder Dieke autgequollen. Diese Sehieht,  die sieh mi t  Eosin 
rot, nach  van Gieson gelblieh f~rbt, macht  bald den Eindruek eines homogenen 
dieken Ringes, bald erseheint sie mehr  in Lamellen aufgespli t ter t  und  yon g u n d -  
zellen dnrehsetzt .  In  diesem Fall  wird aueh das Endothel  dureh die nach innen 
vordr ingenden Granulat ionen zerst6rt  oder ins [nnere des Lumens verdrgng~ 
(Abb. 5). Dies ereignet sich besonders bei den Venen. Die Elastica ist auch hier 
oft s ta rk  auigesplitter~ und  teilweise zugrunde gegangen. Die Si lberimprggnat ion 
zeigt ~thnliehe Vergmderungen ~m den argyrophilen und  kollagenen Fasern. Zum 

Vrchows ArchlY. Bd. 309. 16 
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Granutationsgewebe ist Mlgemein zu bemerken, dub die Epitheloidzellen tlicht 
sehr zahlreieh und wenig geordnet eingestreut sind, dab die Eosinophilen h£ufig 
vorkommen und dal] die Riesenzellen bald vom FremdkSrper-.  bald yore Lan ghana- 
sehen Typus sind. 

Leber." Zeigt vorwiegend frisehe Stauung bei 0dem,  die (.;lio'.sonsehe I (apse l  
ist teilweise rundzellig infiltriert. Es finden sieh vereinzelt  im Leberg~,webe K n d t c h e n  
yon epitheloidzelligem Bau. manehma] mit  zentraler Nekrose und  rundzel l igen 
Inf i l t ra ten.  giesenzellen kann man hier nu t  selten antreffen. Bei Fe t t f£ rbung  nur  
leichte, feintropfige Verfettung. 

~ 1 J [1 I ~) i D i i n n d a v l l t .  [ ~ m s e I l r i e l ~ e n e  s t t l I ' k e  t y l ~ h u / a l ' t i ~ - c  : a e h w e I l l l n g  t i e s  l y l n p h & t i , - e h e n  
At~pa ra~gcs  u n d  d e m a r k i e r e n d e  t i e f ~ r e i f c n l l e  ] £ n t z ( t n d u n a ~ .  E p i t h e l o i d z e t l i g e  G ~ t n n l a * i o n e n .  

onto, G i c s o ~  1 : 4 5 .  

Diin~darm: Es liegt ein sehwerer typhusar t iger  Proze{3 vor in Form yon Schwel- 
lung des tymphat ischen Apparates,  Zerst6rung der Mucosa und  teilweise tiefgreifen- 
den Uleerat ionen (Abb. 6). An einzelnen S~ellen geht  die Entz t indung bis in die, 
Muskukatur .  man  kann  auch zwischen den Muskelbfindeln noch kleine K n 6 t c h c n  
finden, doeh ist im grogen nnd  ganzen die Granutat ionsbi ldung auf die Mucosa 
and  Submucosa beschrgnkt.  Die Kn6tehen  fallen aul3er dutch  die oben beschr iebene 
GefiiBverquellung und entztindliehe Reakt ion dureh ausgedehnte B lu tungen  auf. 
Auch bier sind reichlich polynukle~ire Leukocyten eingestreut, aul3erdem finden 
sieh II is t iocyten und  Riesenzellen, letzterc nicht  sehr zablreieh und  m e h r  yore 
Fremdk6rper typus .  Im Coecum sind derartige Verquellungen und  Granul~t ions-  
bildungen an  umschriebenen Stellen vorhanden:  tiberall f~llt die starke Gefgg- 
beteil igung auf. 

Dura mater: Vor allem ~n der [nnenseite f inden sieh neben s tarker  In f i l t ra t ion  
multiple KnStehenbi ldungen (Abb. 7). die den oben besehriebenen entsprechen,  
aber  im Innern  ste]lenweise rune auffallendere zentrale Verque]hmg und Nekrose 
aufweisen. Die Epitheloidzetlen sind nieht  sehr reiehlieh. Riesenze]len sind ebenfal ls  
~eltener t besondere Reaktion im straffen Bindegewebe ?). 
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Abb. 7. Dur~ mater mi~ sehr ausgesprochener Granulationsbildumg ~n tier Innenseite nebeu 
vermehrter dLffuser rundzelliger Infiltration. tt~im.-Eosin 1 : 85. 

N 
• t ~ 2  

Abb: 8, Trachea.  TracheMwand zeig~ in~en nekrotisehe, in Desquamation begriffene 
Sehleimhaut, starke zcllige I~filtration, die b s a~ den Traehealknorpel reicht mit, verelnzclten 

Riese[~ellgramxtomen. 1 : 86. 

Trachea." $ie zeigt st, arken sehleimigen K~ta r rh ,  sehr  s tarke nekrotisierende 
Entzt~ndung mi t  ausgedehntem Epithel~-erIust (~bb .  8). Es sind hier mehr  diffuse 

16" 
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epi theloidzel l ige  W u c h e r u n g e n ,  B l u t u n g e n  u n d  F i b r i n a b s c h e i d u n g e n  v o r h a n d e n ,  
weniger  isol ier te  K n S t e h e n .  I m m e r h i n  k ~ n n  m ~ n  e inze lne  t ube rke t a r t i ge  B i l d u n g e n  
l i nden ,  wobei  m a n  aueh  Riesenze l len  y o n  weehse lnde r  Ges tMt  an t r i f f t .  

Abb. 9. F~cieulus opticus. I,:lcine Arteric mit  peri~'~scul'hrem Infiltrat.  t I fm. -Eos in  1 : 310. 

Abb. 10. Chorioidea. Umschriebenes lumdzelliges tells epitheloidzelliges Gr~nulom. Starke 
Hypei'amie der Gef~/l]e. Hhm.-Eosin 1 : 85. 

Tonsille : Schwere  nekro t i s ie rende ,  t i e fgre i fende  E n t z f i n d u n g  m i t  B l u t u n g e n  u n d  
F i b r i n a b s c h e i d u a g e n .  T yp i s che  G r u n u l o m e  fehlen .  Z u m  Tei l  e r inne r t  da s  ]3ild ~n 
eine schwere  unspez i f i sehe  Tonsi l i t is ,  die s eh r  t i e fg re i fend  ist,  wie m a n  sie m a n e h m M  
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beim Diabetes mellitus und bei besonderen Blutkrankheiten finder. In K~'pten und 
an der Oberfl~che kormten ausgedehnte Pilzkolonien nachgewiesen werden. 

iVasen,schleimhaut u~ul l?achen: Es liegt eine sehr starke fibrinSs-h£morrhagisehe 
Entziindung mit umschriebenen Nekrosen vor. die deutlich dem Verlauf der Gef/~l]e 
entsprechen. Die Rundzellen und Plasmazellen sind vermehrt, auch finden sich 
Epitheloidzellen. Riesenzellen sind sp/~rlich. Aueh hier mehr diffuse Entziindung 
als isoliertes Granulom. Das Granula~tionsgewebe entspricht ziemlieh genau dem 
bei der Trachea besehriebenen. 

Lymphdri~aen der Bronchie~ und der Lungen'wurzel: Starke (_~ranulombildung, 
hhnlieh wie in den Lungen: gut unterscheidbare Kn6tchen mit oft deutlieher Gefhg- 
beteiligung. 

Fa.scieulus opticus: Der eigentliche Faseikel ohne Entzfindnng, dagegen starke 
zellige hffiltration der Duralscheiden. Es treten vorzugsweise am die Gef/~l]e epi- 
theloidzellige Granulome mit vereinzelten Riesenzellen und unspezifische entziind- 
liche Infiltrate auf (Abb. 9). 

Bnlbus: Die P~etina ist unver~indert, die Chorioidea zeig~ an einzelnen SteIlen 
kleine epitheloidzeltige Granulome und Vermehrung der Rund- und Plasmazellen 
(Abb. t0). l~rberall ist die Aderhaut stark hyper~misch. Die Papilla Nervi Optici 
zeigt starkes 0dem. An der Augenfl/~ehe des Bulbus finden sieh vereinzelte epi- 
theloidzellige Granutome in der Sklera, 

HypoTahyse: Keine VerSmdet-angen feststellbar. 
Baktenologisehe Nachforschungen bleiben ergebnislos: In den Schnitten sind 

naeh Ziehl-Neelsen keine s/~urefesten St/~behen zu linden. Fhrbungen mit Nachtblau 
ebenfalls negativ, hn  frisehen Ausstrieh aus Milz. Lunge und Lymphknoten finden 
sich keine Baeitlen. Tierversuch aus Lunge negativ (hygienisehes Institut BaselL 

Zusammelffassun~'. 

E in  20j'~hriges M~dchen. anamnest isch auf Tuberkulose unverd/ichtig,  
das lediglich einen Gelenkrheumatismus mit  angeblieher Endokardi t i s  
durchzemach t  hat,  erkr~nkt nach wechselnden katarrhal ischen Erschei- 
nungen  besonders der Nase an Schmerzen in Gelenken und Hals sowie 
an  Augenmuskell/~hmungen, wird 14 Tage vor dem Tod unter  der Dia- 
gnose Lupus  nasi in die otologische Abtei lung aufgenommen,  bald als 
unklare  sehwere Allgemeinerkrankung auf die Abtei lung fiir hme r e  
Medizin verlegt und st irbt  dort naeh stflrmischem, fieberhaftem Kr~nk-  
heitsverlauf.  Kliniseh sieht der Fall wie eine miliare Lungentuberkulose  
aus. Die Sektion zeigt eine sehwere Granulomatose  der ba t ten  H i rnhau t  
mi t  Einseheidung des Nervus optieus, ausgehend yon  der N~sensehleim- 
haut.  Sehwer betroffen von grobknotiger  miliarer Granulomatose  sind 
weiterhin Lungen.  Nieren und  Milz. Der gleiehe ProzeB, oft in mehr 
ulcer6ser Form,  finder sieh auf den Sehleimh£uten des I~espirations- 
u n d  Magen-Darmtrak~us sowie auf der Pleura. Die histologisehe Unter-  
suehung deekt einen entzi indliehen Prozeg mit tuberkul idem Granula-  
t ionsgewebe auf, das in den einzelnen Organen ein etwas versehiedenes 
Aussehen a n n i m m t ,  im wesentliehen abet  aus Epi theloidzel lenkn6tehen 
mit  wenig RiesenzeUen und fast v611igem Mangel an Nekrosen besteht.  
An den Gefggen, die yon den Periar ter i i t is-nodosaart igen Ver/~nderungen 
befallen sind, erkennt  man hy~line Verquel lung der Media mi t  leuko- 

Yirehows Archly Bd.: ;0,) .  16a 
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cyt/~rer, oft aueh epitheloidzelliger Durchsetzung, wobei die In t ima teil- 
weise sekund/~r zerstSrt ist. In der Umgebung der Gef~13e linden sick 
6fters Granulome aus tuberkuliden Zellen. In allen Organen kommen 
daneben reichlich unspezifische Entziindungsreaktionen vor, besonders 
auff£11ig ist die h/~morrhagische Glomerulonephritis und die Desquama- 
tionspneumonie. 

Bespreehung. 
Der beschriebene Krankheitsf~ll verdient zweifellos eine eingehendere 

° - O r  - Betrachtung, da es Schwmrl~kelten macht, ihn in eines der bekannCen 
Bilder einzureihen Der naheliegende Gedanke an eme h£matogene 
Tuberkulose nach Lupus nasi wurde am Sektionstisch fallen gel~ssen, 
als die eigenartige granulomat6se Durchwachsung des Nasenseptums, 
der Lamina cribriformis und der harten Hirnhaut festgestellt wurde. 
Besonders auffallend war dabei das Freibleiben der Lep¢omeninx. Weiter- 
hin war auch der Befund einer so ausgesprochenen Nephritis recht 
atypisch. Und schliel~lich muBte der histologisehe Befund, der nirgends 
einen klassischen Tuberkel, dagegen ,£ul3erst auff£11ige Gef£13ver~nde- 
rungen zutage brachte, das Vorliegen einer generalisierten Tuberkulose 
in starken Zweifel ziehen. Unterstiitzt wurde die Annahme eines nicht 
tuberkulSsen Prozesses dutch die negative BacillenfSrbung und den nega- 
tiven Tierversuch. 

Die im mikroskopischen Bitd auffallcnden Prozesse k6nnen wit etwas 
schematisierend in 2 Gruppen einordnen: 

1. Unspezifische Entziindung, wie sie exsudativ in den Lungcn, 
eitrig in der Nase. Trachea, im Darm und an den Tonsillen. h~mor- 
rhagisch in der Niere auftritv. 

2. Granulome mit Epitheloidzetlen und Riesenzellen. 
3. Prozesse yon Periarteriitis.nodosa~hnlichem Bild. 

DaB die l~-bergaage der einzelnen Erscheinungsformen flieI3end sind, 
zelgen diejenigen Partien, wo sieh die G:anulationen um die Gef/~e 
gruppieren : bier ha 0en wir den Eindruck. dai3 es sieh um ein und dasselbe 
Krankheitsgeschchen handelt, das in der unmittelbaren Nachbarschaft  
der Gef~Be oder in den ~ut3eren Schichten der Gef~[3- (iibrigens auch der 
Bronchial-) Wand be~nnt und yon da aus sowohl nach aul3en wie nach 
innen fortschreitet. Ausgangspunkt k6nnten die perivascul£ren Lyinph- 
scheiden sein. Der letztgenannte Mechanismus wfirde dadurch gestfitzt , 
dal3 bef mittleren Arterien der innere Tell der Wand intakt bleibt, w£hrefld 
das Granulationsgewebe bei den diinnwandigeren Venen die ganze Dicke 
bis ins Lumen hinein durehwuchert, dal3 also das eine ~[al die dicke 
Muskelschicht als Sperre ~ k t ,  w£hrend das andere ~[at das weichere 
Gewebe dem andringenden WucherungsprozeB schutzlos preisgegeben 
ist. In  Anbetracht des ungewohnten Brides rechtferti~o~ es sich aber, 
(tie Erscheimmgen gesondert zu betrachten. 
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ad 1. Die unspezi/ischen Entziindungsemcheinungen kSnnen wir einer- 
seits als organbedingte Modifikation des spezifischen Geschehens t Ab- 
schilferungen der Granulationen im Magen-Darmkanal, Wucherungs- 
einschr~nkungen im straffen Duragewebe), andererseits als kotlaterale 
Entztindung (exsudative Prozesse in der U/ngebung der Granulationen, 
z. B. ill Form einer Desquamativpneumonie) auffassen. Wir brauehen sic 
nicht n/~her zu untersuchen. 

ad 2. Die epitheloidzelligen Granutome lassen uns an diejemgen Ge- 
websver~nderungen denken, welche bei der Besnier-Boeck-Krankheit 
auftreten. Allerdings sind bier gleieh gewisse Abweichungen yon den 
Kn6tchen festzustellen, welche seit den VerSffentlichungen yon Scha~t- 
.mann, M ylius und Schi~,rmann, Pautrier und anderen Ms das patho- 
morphoio~sche Substrat dieses Allgemeinleidens gelten. So linden sieh 
nur selten die ~ypischen, nicht verkgsenden, mit sp£rlichen Riesenzellen 
~*ersehenen Epitheloidzellentuberkel. die nach aufien scharf durch einen 
schmalen Lymphocytenwall abgegrenzt sind oder die stark sklerotischen 
Granulationen der £lteren Herde. Hier sind vielmehr die Epitheloidzellen- 
ansammlungen h£ufig yon Lymphoey~en, Plasmazellen, bisweilen aueh 
polynuclei~ren Leukocyten durchsetzt; eine scharfe Abgrenzung dev 
zelligen Elemente kommt kaum vor. Man hat nicht den Eindruek eines 
ehronischen, langsam sieh organisierenden Prozesses. vietmehr 1£8t das 
]~ild eher auf ein iiberstfilxtes, ungeordnetes Fortschreiten der Gewebs- 
ver~nderungen sehlieSen. Dem frischen hi.stologischen ProzeB entspricht 
jt~ aueh klinisch der Krankheitsverlauf yon knapp 2 Monaten. 

Bei der Frage fiber das Alter von Vergnderungen bei Boeckschem 
Sarkoid ist bier auf die Versuche Kyrles zu verweisen, der bei einem 
Sehub yon Hautefflorescenzen bei dieser Krankheit verschiedene Stadien 
untersuchen konnte. 10 Tage nach Ausbruch kleiner KnStchen fund er 
unspezifisehe periw~sculgre Infiltrate mit vorwiegend lymphocyt£rer 
Reaktion und vereinzelte EpitheloidzeUen. 11 Tage sp£ter waren yon 
Bindegewebe umseheidete Zellkomplexe vorwiegend aus Epitheloidzellen. 
ganz wenig Lymphoeyten und Andeutung yon ]~iesenzellen zu linden, 
nach weiteren 15 Tagen, alno 36 Tage nach Ausbruch der ttauterschei- 
nungen, lautete der Befund auf umsehriebene Epitheloidzetleninflitrate 
mit reiehlieh l~iesenzellen ohne Verkgsung. Zwei weitere histotogische 
Untersuehungen zeigten einen t~iickgang bis zur Atrophie des betroffenen 
Hautstiickes. Es sei noch erwghnt, dab Kyrle bei der ersten Excision im 
Schnit~ reiehlieh, bei der zweiten wenig, und yon der dritten an far  keine 
s~urefeste Stgbchen nachweisen konnte. Es w~re denkbar, dab in 
unserem Falle ein relativ frisches Eruptionsstadium vorlieg~, etwa 
zwischen dem ersten und zweiten Befund Kyrles. Vielleieht hat dieser 
Prozeg en~sprechend der Organverschiedenheit einen e~was anderen 
Verlauf genommen, da in unserem Fall die Ver~nderungen eher etwas 
£tteren Datums sein diirften. Es ist dabei zu beriicksichtigen, dab solche 
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AnMogieschliisse yon Hauteff lorescenzen auf Ver~nderungen a n d e r e r  
Organe wohl s te ts  gewagt  sind. Die Befunde  Kyrles  sind aber  d e s h a l b  
yon so grogem Interesse,  well sie die einzigen bisher  in bezug a u f  das  
Al ter  der  histologisehen Al te ra t ionen  bei den Boecksehen S a r k o i d e n  be- 
kann ten  Ta tsaehen  dars te l len.  

ad 3. Wenden  wir uns endlieh den peri ,ur ter i i t is-nodosaart igen Ver- 
~nderungen zu. Es ist  zu untersuehen,  inwiefern solehe Gefggprozesse  
in den R a h m e n  der Sarkoide  passen. Die histologisehen Befunde ~ n  Ge- 
f/tgen sind n ieht  hgufig in der  L i t e ra tu r .  Schaumann finder, in e inem FMle 
yon Lymphogr~nulom~ttosis  benigna,  wie er den Proze{3 nennv, i n  den 
Gef/~gen der  Lungen,  die rSntgenotogiseh das  Bild der  L y m p h ~ n g i t i s  
re t ie tdar is  gezeigt  ba t ten ,  ve rd iek te  Wfi.nde. aufgespl i t te r te  Medi~  und  
Adventit ia. ,  da r in  Phagoey ten  and  an th rako t i sehes  Pigment .  Das L u m e n  
ist. teilweise vers topf t  mi t  hyal inen  Massen. Die Umgebung  der  Gef£Be 
weist oft lympha.ngit isehe Veri inderungen ~uf. Schaumant~ v e r g l e i e h t  
den ProzeB mi t  einer Pneumonokoniose .  Besonders hiiufig l i nden  sich 
(tie Verfinderungen.  die ne tzfbrmig angeordne t  sind. an Stellen, we r e i ch -  
lieh Lymphkan/ i l ehen  vorkommen.  Auch Hant~chmann m m m t  auf C~rund 
seiner Beobaeh tungen  yon Lymphang i t i s  ret ieubtris  eme v o r w i e g e n d e  
Be~eiligung des L y m p h s y s t e m s  an. Eine in teressanre  B e o b a e h t u n g  
a.n Prozessen am Gehirn h~t vor  kurzem ZolliTzger ver6ffent l ieht .  Die  
lymphoeyt .aren und epi theloidzel t igen Infi l t .mte siedeln sieh v o r w i e g e n d  
im Virchow-Robinsehen L y m p h r a u m  an. weshMb Zollir~ger einen peri-  
~'aseuliiren Sitz mi t  sekund~rer  Gef~f3beteiligung annnnmt .  

Die beiden ers~genannten Autoren  kbnnen  wir unbe r i i ek s i ch t i g t  
lassen da es sieh in ihren F£11en um exquis i t  ehronisehe Prozesse h a n d e l t  ; 
diesem U m s t a n d  ist  wohl aueh das  st, arke H e r v o r t r e t e n  der L v m p h g e f £ g -  
betei l igung zuzusehreiben.  Ganz d l g e m e i n  ist ja  der  Manyel a~n B e o b -  
aehtungen  yon GefS, gl/~sionen a,uf die to rp ide  N a t u r  der  Sarkoide  zu r t i ek -  
zuffihren. Wesent l ieh  grb/3eres In teresse  h a t  ffir uns der Fa l l  Zoll{r~fler: , 
der  eine Anamnese  yon e twa 1 J a h r  aufweis t :  die Bi lder  der  pemvaseu -  
lfiren hff i l t race entspreehen bis zu einem gewissen Grade  den in u n s e r e m  
Fa l l  gefundenen /vgl. Abb.  9). Die ~[6gliehkeit  eines Beginnes  der  
E r k r a n k u n g  ml per iv~seularen Gebiet  wurde sehon oben erSr ter t  D~t~ 
es in unserem FM1 zu welt  sehwereren Gef£Bentz i indimgserseheinungen 
in F o r m  yon Nekrosen und  Granu lomen  gekommen ist. mag  ~uf  de r  
~rbI~eren In tens i t / t t  des entzt indl iehen Gesehehens, viel leieht  aueh  auf  
der  versehiedenen Org~nlokatisa~tion beruhen,  wie ja  aueh in u n s e r e m  
Fa U haupts~ehl ieh  Lunge und  5Iilz yon der  Gef~Blgsion ergriffen waren .  
w~.hrend es in den iibrigen Organen zum Tell zu geringeren,  z u m  Tell 
zu gar keinen Ver£nderungen kam. 

Mfissen w~r die Gef/~13verSmderungen zum mindest, en a.ls ganz a t y p i -  
sehen und  sel tenen Befund bei der  Besnier-Boecl~sehen K r a n k h e i t  b u c h e n .  
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so wollen wit uns derlenigen Krankheit zuwenden, weleher die besehrie- 
benen L/~sionen am meisten gleiehen, der Periarteriitis nodosa. Sind doeh 
die hauptsgehliehsten Vergnderungen, die Verquellung und Nekrose 
der Media und das perivaseulgre Granulom zweifellos vorhanden. Atv- 
piseh ist. dab das Enthothel relativ intakt ist und ers~ sekundgr dutch 
Einwuehern des adventitiellen Infiltrates in Mitleidensehaft gezogen zu 
werden seheint, wghrend bei der Peria, rteriitis nodosa meist eine End- 
t~r~eriitis mit Intimaproliferationen bis zur Verlegung des Lumens vor- 
liegt.. Aueh wtirde unsere pathogenetisehe Betraehtungsweise nieht mib 
den Beobttchtungen auf jenem Gebiete iibereinstimmen. Nimmt doch 
Gruber auf Grund eingehender Studien an, dag die erste L/~sion bei der 
Periarteriitis nodosa in die Intima, bzw. bei den. grSgeren Gefggen in die 
Vasa vasorum zu verlegen sei Erwghnt sei aueh die Diskrepanz mit dem 
klinisehen Bild, indem bei unserem Fall die gypisehen (allerdings un- 
konstantent Symptome der Periarteriitis nodosa wie M~gendarmersehei- 
nungen, Polymyositis. Angmie fehlen, andererseits niemals eine L/gsion der 
Dura bei jener Krankheit besehrieben wurde. H6ehstens die Nerven- 
symptome und der Lungenbefund haben einige Beziehung zu sehon Be- 
schriebenem. 

Von anderen Kra nkheiten mit Gefggvergnderun_~en diirfte die Syphi l is  
mit. ihren endarteriitisehen Erseheinungen auBer Betraeht fallen: aueh 
die negative Wa.l~. sprieht dagegen 

Beim Lymphogran~dom sind GefS, Bvergnderungen in Form yon int ima- 
proliferation und granulomatSser Durehsetzung der Wand des Gefgges 
besehrieben, auBerdem miliare Streuung in der Lunge (G~elg), doeh lgI]t 
die tuberkuloide Struktur der KnSt, ehen diese MSgliehkeit aussehliegen. 

Sehtieglieh miissen wit daran denken, dab t~berkulSae Vergnde- 
r~ngen der GefgBe durehaus niehts Seltenes sind. Besonders gut un~er- 
sueht sind die Vergnderungen bei verkgsenden Prozessen. (Pagel, Hiibach- 
• mann, Neubert ). Neben verkgsenden Tuberkeln der Gefgl3wand linden 
sieh sehr hgufig unspezifisehe Prozesse, die sieh mmst unter der EinMr- 
kung des herannahenden verkgsenden Prozesses ausbilden: Intimapro- 
]iferationen bis zum Versehlug, aueh perivaseulitre Wueherungen kommen 
zur Beobaehtung. Askanazy land bei der akuten tuberkulSsen Lep~o- 
memngitis manehmal eine en~ztindliehe Infiltration der Gefggwand, 
manehmal ,,eine fibrinoid-hvaline Aufquellung der Media oder Int, im~ 
oder beider, bzw. aller drei GefgBh/~ute, die sieh aueh ohne jede Ver- 
kgsung des angrenzenden Tuberkels einsgellen kann/" Diese Substanz 
fgrbt sieh naeh van Gieson braunroL im Hgmalaun-Eosin-Prgparat sah 
man einen leuehtend roten Wandring. Aueh Hiibschmann sah ghnliehe 
Bilder mit subintimMer Verquellung des Gefgftes. Aber aueh diese Be- 
funde gestatten nns infolge der abweiehenden Lokalisation keine weit- 
gehenden Analogiesehliisse auf unseren Fall. 
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Wenn wir nochmals die mehr produktiven, Boeckartigen histologi- 
sehen Befunde in den Gesiehtskleis einer tuberkul6sen Genese ziehen, so 
miissen wir feststellen, dag dies durehaus gerechtfertig~ Lst. Denn ob- 
gleieh Befunde yon epitheloidzelligen Tuberkeln ohr.e Verk'/isung, wie 
sie im vorliegenden FM1 auffallen, kaum h/~ufig auf dem Sektionstiseh 
getroffen werden, diirfen ~ r  doeh annehmen, dag solehe Intermedii~r- 
formen bei manehem Prozeg auftreten, um sich jedoeh bald weiter zu 
entwieketn, sei es zum ~ypisehen miliaren Tuberkel, sei es in regressivem 
Sinn zu einer unspezifisehen, sp/~ter nieht mehr oder nut noeh mit M6he 
erkennbaren Narbe. Eine geheflte Miliartuberkulose, wie sie r6ntgeno- 
logiseh bisweilen iiber Jahre verfolgt werden katm. dtirfte in ihrem Ver- 
lauf solche Zwisehenstadien durehlaufen k6nnen. Hantschmann~ ,,torpide 
Formen dissemmierter Tuberkulose" geh6ren hierher. Pagel gibt anl£g- 
lieh der Besehreibung der histologischen Beonderheiten beJ den miliaren 
Herden an: ,,Wit h£tten hier also den allmS, hliehen l~berg~ng exsudativ- 
nekrotiseher zu produktiven und sehlieglich v611i.z vernarbenden Herden 
vor uns, parallel dem l[~rbergang der Erkrankung yon einem aktiven zu 
einer mehr protrahiert~n Phase und ihrer eventuellen Ausmtindung 
in Abheilung. " 

Eine tuberkul6se Genese w/~re demnaeh vom histologisehen Stand- 
punkt aus nieht abzulehnen, wenigs~ens fiir die granulomat6sen Ver- 
~nderungen Die Gef£131/isionen seheinen hingegen unsiehere Beziehungen 
zur Tuberkulose zu haben. Andererseits spreehen aueh die eingangs er- 
w/thnten Auff~lligkeiten wenig zuguns~en einer tuberkul6sen Genese: 
Die eigenartige Durchwaehsung der Lamina eribriformis yon der Nase 
aus. sicher nieht eine gew6hnliehe Verlaufsart des Lupus nasi, die fehlende 
Leptomeningitis, die eigenartige Nierenbeteiligung, schlieBlich die An- 
nahme einer h~tmatogenen Streuung von einem Lupus der Nasensehleim- 
hau~ aus. ein Vorkommnis, das zu den Seltenheiten z£hlen ditrfte: alles 
Eigenheiten in diesem Krankheitsgesehehen. die rein pathomocpho- 
logisch von einer generalisierten Streuung tuberkul6ser 2-~tiologie reeht 
erheblieh abweiehen. Den emzigen Hinweis auf eine Bertihrung des 
Organismus mit dem _Kochsehen Bacillus geben die beiden KMkherde im 
l~6ntgenbild, welehe vielleieht zum Verst£ndnis des Ablaufes einer einmM 
festgestellten Tuberkulose beitragen k6nnten, keinesfalls jedoeh zur 
~.tiologisehen Sttitze im gegenw/~rtigen Prozeg herbeigezogen werden 
k6nnen 

Eindeutiger noch Ms der Sektionsbefund seheinen die Naehforsehungen 
naeh dem Erreger gegen Tuberkulose zu spreehen. Weder im Sputum 
noch in den Gewebsabsehnitten konnten s£urefeste St£bchen gefunden 
werden. Neben der Ziehl-Neelsen.F£rbung wurde die Naehtblauf~rbung 
naeh Hallberg ausgeftihrt, die gewisse Formen yon Tuberkulosebakterien 
hervorzuheben scheint. Insbesondere hat SchaUmann kiirzlieh in Mten 
Organpr£paraten von Lympho~'anulomatos's benigna mit dieser Methode 



Zur Frage der Besnier-Boeckschen Krankheit und der Periarteriitis nodosa. 251 

kleine FremdkSrper und Bakterienformen gefunden, die ihm mit anderen 
Verfahren entgangen waren und welche er auf zugrundegegangene Tuber- 
kelbacfllen zur/ickfiihrt. 

Auch das Inokulationsmaterial aus der Lunge ging beim Meerschwein- 
ehen nicht an, Befunde, die eine h/~matogene Tuberkulosestreuung sozu- 
sagen aus chli~ Ben. Hier wiederum wfirde die Vermutung einer System- 
erkrankung im Sinne der Besnier-Boeckschen Krankheit an Boden ge- 
winnen, womit allerdings die 5~tiologische Frage noch nieht entsehieden 
ist. Neigt doeh heut, e die Mehrzahl der Untersucher zu der Ansehauung, 
dab letzten Endes doch eine Tuberkuloseinfekgion zu~unde  tiegt, ob- 
gleich erst wemge eindeutige Befunde vorliegen. Die oben zur histologi- 
schen ErSrterung angeffihrten Untersuchungen Kyrles weisen zugleieh 
aueh auf die Schwierigkeiten hin, die ~tem Nachweise des Kochschen 
Bacillus in diesen F£11en entgegenstehen. Ob allerdings die :-knnahme 
einer besonders giinstigen Immunit/~tslage, wle sie yon den Anh/~ngern 
einer tuberkul6sen Atiologie ~ls ErklSxung fiir das rasche Absterben 
der Baeillen und die produktive EntwicMung des pathologiseh-anatomi- 
sehen Substrats hera.ngezogen wird, in unserem Falle zutrifft, ist nicht 
zu entscheiden. Leider wurde keine Tuberkulinreaktion angestellt, 
so dab wit ~berhaupt keinen Anhaltspunkt in bezug auf eine Immunit£ts- 
[age besitzen, wir kSnnen daher auch die ganze Diskussion fiber die Pirq~let- 
Reaktion. welche in elnem auffallend hohen Prozentsatz neg~tiv ange- 
troffen wird, beiseite lassen. 

Es sei hier nochmats erwghnt, dal] wir weder mit H/£matoxylin, noch 
mit Elastica- oder Eisenf~rbung FremdkSrper-Riesenzellen gefunden 
haben, wie sit yon Schaumann. Berg und Bergstrand, We~'themann, 
neuerdings aueh yon Voldet und yon Zollinger gesehen worden sind. 
Es eriibrigt sich daher, ihre noch unklare Genese zu diskutieren. 

Was eine etwaige andersartige Infektion anbelangt, die sicher nichts 
mit Tuberkulose zu tun h/~tte, so kSnnen wir uns h6ehstens mit Speku- 
lationen abgeben, da weder serologische geaktionen noeh Bakterien- 
f/irbungen vorliegen, die einen Aufschlul3 geben k6nnten. 

Verweist uns manches im pathologisehen Befund auf eine Zugeh6rig- 
keit zur Boecksehen Krankheit, so l~Bt das klinische Bild starke Zweifel 
auftauchen.. Wenn ieh im folgenden ~uf die Erseheinungsformen dieser 
jungen, noeh vielfaeh unaufgekl/~rten Krankheit eingehe, so kann ich auf 
eine Zusammenfassung verzich~en und auf die ausgezeiehneten I)ar- 
stellungen yon Hantschmann. Mylites und Schiirmann, WaIder~str6m, 
Pautrier und yon Leitnir hinweisen. Ich mSchte gleich yon Anfang an 
betonen, dab sich kein Fall in der bisherigen Boeck-Literatur finder, der 
dem vorliegenden gleieht. Zun/£chst lieg~ das daran, dab der Krankheits- 
prozeft, ~ie bereits anl/~Blich der histologisehen Untersuchung erw/ihnt 
~arde. einen ~ypisch chronischen, produktiven und deshalb aueh gut- 
artigen Charakter tr/~gt. Daher komm~ es auth. dab sozusagen keine 
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his tologisehen Befunde frischer S tad ien  vortiegen. Ein Todesfa t l  yon 
Boeckscher K r a n k h e i t  is t  ein Zufa l l sbefund:  E n t w e d e r  erliegt d a n n  der  
K r a n k e  einer dazugekommenen  Tuberkulose .  was nach Schaumann 
verh£1tnism/ifiig h/~ufig der Fa l l  sein soll, oder  die tuberku lo iden  Ver/i.nde- 
rungen  sind an  Stel len des KSrper s  lokat is ier t ,  wo sie den Organ i smus  
in de r  Verr ich tung  seiner vi ta len F u n k t i o n e n  hemmen.  So kSnnen ~ o e r -  
lei~ungsst6rungen dureh KnStchenb i ldung  en ts tehen ;  h'~ufigs~e Todes-  
ursaehe  is t  das Versagen des Herzens  infolge zu s ta rker  B e a n s p r u e h u n g  
dureh  die hochgradige  Sperrung des Lungenkreis laufes ,  die infolge tiber- 
mgg ige r  En twick lung  yon Hilusdrfisen~oTanulationen zus~ande k o m m t .  
E inen  dera r t igen  Fa l l  besehreiben Mylius und Schiirmann: der  K r a n k e  
konnge, na~ehdem ein Drtisenpak.et yon  605 g aus dem Thorax  e x s t i r p i e r t  
worden war. 15 Jah re  am Leben e rha l ten  werden,  fiel aber  schlieBlich 
dem WueherungsprozeB under Herzl/~hmung zum Opfer. Andere r se i t s  
k6nnen auch Lokal i sa t ionen im Nervensys tem ziemlich h'£ufig d e n  Tod  
herbeif t ihren.  So ist  die H y p o p h y s e  in mehreren  F~tllen betroffen w o r d e n :  
wobei  das  Bild eines Diabetes  ins ip idus  vorlag. 

Einen Fall yon Lenartowicz und Roth/eld m6chte ich etwas ausfiihrlicher er- 
w~thnen, da er info]ge seiner Lokalisation an der Sch/idelbasis mit dem unsrigen eine 
gewlsse 2~hnlichkeit hat. Ein 17j'~hriges M~dchem das ein Sarkoid Darier-l~oussy 
der Haut, Ostitis multiplex cystica, Exophthalmus sowie Atrophie des Opticus des 
rechten Auges, einen weiBen Tumor im linken Augenhintergrund und Facialis- 
schw~che zeigte, starb unter den Erscheinungen zunehmenden t t imdrucks l ent- 
sprechendes P~6ntgenbild, epiteptische Kr/~mpfe, Ged/~chtnisschw~che. Intel]igenz- 
abm~hme) Bei der Sektion fand sich an der Hirnbasis ein hartes Infi l trat  mit 
h6ckeriger Oberfl~che, 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 Verk~sung in detl 
Hirnl/~sionen sowie in den Lungen- und Hiluslymphdrtisen. Die Dura war frei w)n 
Ver/~nderungen. 

Wenn  wir in den bisher bekann ten  F~lten aus dem Kreise  der  Boeck. 
schen K r a n k h e i t  nach Lokal i sa t ionen  am Nervensys tem suehen ,  wie 
sie sich in unserem Fal le  klinisch in F o r m  yon Ocu lomoto r ius lghmung  
dars te l l t en ,  f inder  sich nirgends eine Betei l igung der  Dura.  Wi r  s t ehen  
bier  vor der  gleichen Sehwierigkei t  wie bei den t ibrigen Vergnde rungen :  
wohl s ind klinisch N e r v e n s y m p t o m e  n ieh t  selten, besonders  im Ver lauf  
der  heute  al lgemein hierher  gerechneten  Uveoparo t i t i s  Heer[ordt. e inem 
Syndrom,  un te r  dem doppelsei t ige Paro t i t i s .  I r idocye l i t i s ,  m e i s t  mi t  
F iebe r  und  h£ufig mi t  Fae ia l i sparesen  einhergehend,  zusammengefaBt  
werden;  in den sel tensten F£l len k o m m e n  jedoch die a n a t o m i s e h e n  
Subsvra~e zur histologisehen Un te r suchung  tausgenommen die l e ich te r  
zug/~ngliehen Parot i svergnderungen) .  Es ist  lediglieh eine Vermu~ung,  
dal3 diesen revers iblen Ersehe immgen fltiehtige tuberku lo ide  I n f i l t r a t e  
zugrunde  liegen. M6glicherweise s i tzen diese Lgsionen in der Dura ;  b i she r  
wurden  sie jedoeh nur  in den Necven selbst  gefunden,  wie der oben z i t i e r t e  
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Fall yon Lenartowicz und Rott@ld zeigt. Auch bei dem bereits erwghnten 
Fall yon Zdlinger, der unter der Diagnose emer ~ypisehen multipleu 
Sklerose starb, beruh~en die klinisehen Erseheinungen auf einer epi- 
theloidzelligen Infiltration des Hirnstammes, besonders in Ports und 
Medulla oblongata. Bei Fgllen. wo ein pathologisehes Substrat ghnlicher 
Art vermutet werden kSnnte, [5lit uns die histologische Untersuehung des 
Gehirns g~mz im Stich; das Gehirn sowie die Hirnhgute des Boeclc- 
Kranken von Berg und Be'rgatrq~d, weleher neben st~rken Hilusdriisen- 
vergrSt~erungerl kurz vor dem Tode als auffallende klinisehe MerkmMe 
Wahnideen, Lethargie und Teilnahmslosigkeit aufwies, zeig~en niehts 
Besonderes. Beim Fall Waldenatr6ms, dessen Diagnose auf Encephalitis 
laute~ lieg~ nur die histologisehe Untersuehung emer Parotis vor. 

Wit brauehen auf die iibrigen, nieht sehr zahlreiehen Beobaehtungen 
iiber t,6dliehen Ausgang bei nerv6sen Symptomen nieht im einzelnen 
emzugehen, da keine pathoiogiseh-anatomisehen Naehpr~fungen ausge- 
fiihr~ w~lrden. Es ist abet angebraeht, auf die verhgltnismgBig hgufigen 
Befunde yon Ne.writis optica hinzuweisen, wie sic j~ aueh das reehte 
Auge unserer Patientin betrifft. Lewin fired sie bei 66 FaUeu yon Uveo- 
parotitis 7real, wghrend Ptosis doppelseitig 2real. einseitig nur hnal 
diagnostiziert wurde. Einen Fall yon Uveoparotitis Heer/ordt mit Neu- 
ritis des Nerwls optieus. Ptosis und V.-Lghmung teilt Schii, pbaeh mit. 
Doppelseitige Neuritis N. Opt. bei Boeck ist yon Berblinger sowie &dvesen 
besehrieben: aueh Roos sah bei einem Kinde ein mit Papiilen6dem and 
psyehisehen Symptomen einhergehendes Boecksehes Sa.rkoid. 

Besonders lehrreieh ist zum Vergleieh mit unserem FatI der einzige 
bisher ver6ffentliehte histologische t3efund einer L:~tsion der Chorioidea 
yon Myli'ua und ~,'chiirm, ann. Hier handelt es sieh mn ein Chorioideal- 
knStehen mit typisehem Epitheloidzellaufbau_ ohne Verk~isung bei einem 
alten ProzeB vorwiegend der vorderen Augenh£1fte und bei iibrigen 
Manifestationen, besonders an der Lunge. 

Der vordere Absehnitt des Auges, der bei Boeckseher Kra.nkheit, spe- 
ziell beiln Hee.r/ordtsehen Syndrom, manehmal betroffen ist cKn6tehen 
in der Conjunetiva, Iridoeyelitisl, zeig¢ in unserem Fatle keine Vergnde- 
rungen. 

Es ist n6tig, den Man~el an Hautl~tsionen e~was n~her zu beleueh~en, 
der die Zugeh6rigkeit des Falles zu einer lunge Zeit ins Oebiet der Der- 
matologie geh6rigen Krankheit Minisch unwahrseheinlieh erseheinen 
lassen sollte. Naeh den gegenwgrtigeu Ansehauungen handelt es sieh 
bei der Erkrankung um eine Systemaffektion l naeh Schau'mann um eine 
Lymphogranulomatose, naeh Pautrier uln eme Retikuloendotheliose). 
Danaeh ist es ein Zufall, welches Organ betroffen wird. Beide haben 
F~Llle ohne Hautbeteiligung besehrieben. Besonders die Lungenbefunde, 
oft als einziger Befund zuf/tllig bei einer Durehleuehtung entdeekt, zeigen, 
wie unaufffLllig die Affektion verlaufen kann (Loe][te.r, Dressier). AuBer- 
dem w'£re es denkbar, daI~ die Hautsymptome erst spSter aufgetreten 
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wtiren. Es ist  das Auf t re ten  yon Hautef f loreseenzen speziell naeh  v o r a n s -  
gegangener  Seh le imhau te rk rankung  ein in der  L i t e r a tu r  n ieht  a l l zu  selten 
besehriebenes Ereignis.  Bei Ulricha Fal l  Nr. 2 war  2 J ah re  vor  d e r  Auf- 
t re ibung  der  Nase dureh Boecksehes Sarkoid  eine Affekt ion dec i n n e r e n  
Nase aufgetreren,  die wegen , ,massenhaf ter  kleiner Tuberke l "  als T u b e r -  
kulose des Septums angesproehen worden war. In  einem Fal le  yon  ~,l/auaa 
t ra t  l J a h r  naeh Nasenvers tpofung  ein Boecksehes Sarkoid  der  H a u t  auf. 
Es fanden sieh Kn6tehen  an Sep tum und mehreren  anderen S t e t l en  der  
oberen Luftwege,  neben mehrfaeher  Lymphdr i i s ensehwe l lung  und  
Lungenvergnderungen.  Eine Probeexeis ion sieherte die Diagnose a n  den 
Sehle imhautherden .  Hvidt zi t ier t  einen Fal l  yon Bruusgard, in w e l e h e m  
eineIn histologiseh s iehergestel l ten Boecksehen Sarkoid  der  S e h l e i m -  
haur  2 J a h r e  spttter ein.e Hau ta f f ek t i on  fo l~e .  I m  ersren Fal le  y o n  Leder 
t r a t  1 J a h r  naeh einem ,,lupus endonasa l i s"  ein Lupus  pernio a u f .  Die 
Lungenvergnderungen  ft ihrten zum Versagen des dureh Mi t ra l s t enose  ge- 
sehwttehten Herzens.  Augerdem bes tanden  Ver/ inderungen d e r  Con- 
j unet, iva, Trachea,  des Mundes. der  L y m p h k n o t e n .  Sehon Boeck h a t  auf 
das  naehtrS@iehe Auf t re ten  yon Ht~uterseheinungen naeh S e h l e i m h a u t -  
e rk rankung  hingewlesen. 

Was  die Httufigkeit  der  Seh le imhautMfekt ionen  {obere L u f t w e g e )  
bei der  Beanier-Boecksehen K r a n k h e i t  be t r i f f t ,  so sehwanken d i e  An- 
gnben,  was bei dem nieht  sehr zahlreieh vor l iegenden Mate r i a l  nieh~ 
zu ve rwundern  ist. Boeck fand un te r  i4  F~illen 5mal  Sehleimhaut .affek-  
t ionem Bar,mwater unter  42 im F insen ins t i t u t  yon Kopenhagen  un~er- 
suehten Kranken  13mal. Nach Lomholt wiesen yon 49 Fttllen 60°/0 eine 
Sehle imhautaf fek t ion  auf. Von 73 du tch  Ulrich aus der  L i t e r a t u r  zu- 
sammenges te l l t en  Fttllen zeigren e twa 14 deut l iehe  E r k r a n k u n g e n  der  
Nase. bzw. gaehen -  und Kehlkopfseh le imhaut .  

Zur  histologisehen BesehMfenhei t  der  Seh le imhau t in f i l t r a t e  i s t  zu 
bemerken,  dal3 sieh oft unswzi f i sehe  Vert inderungen zu den r y p i s e h e n  
Epi the lo idze l lenansammlung  hinzugesellen.  Besonders  in der  N a s e .  der  
h~ufigsten Sehle imhaut lokal i sa t ion ,  wandern  in die dureh meeht~nisehe 
Momente  zers t6r ten Kn6 tehen  oft  Leukoey ten  ein. Leider  sind y o n  den 
vielen in der  L i t e ra tu r  erw~hnten Lttsionen nur  wenig histologiseh u n t e r -  
sueht  (in der  Zusammens te l lung  yon {Trich nut  2, nttmlieh e i n  Fal l  
yon Schaztmann und einer yon Siebenmannl. Ft i r  Boecksehes S a r k o i d  
typ i sehe  Ver/ tnderungen der Nasenseh le imhaut  fand aueh L~ttz. 

Eine  seltene Sehle imhaut loka l i sa t ion  ist  der  Magen-Darmkanal. 
Berg?nann ber iehte t  in seiner Ver6ffent l iehung tiber Boecksehes Sa~rkoid 
bei  Oesehwistern.  dab  die Sekt ion  des I. Fal les  (Uehlinger) eine s ehwere  
uleer6se Tuberkulose  des J e j u n u m  u n d  Coeeum. dazu-isehen den  s e l t e n e n  
Befund  eimger ve rnarb te r  tuberku l6se r  Uleera  ergab,  w/thrend k l in i seh  
keiner le i  Magendarmsymp~ome aufgetre~en seien. Bern,stein, Konzebmann 
und  Nidlick fanden im I leum zahlreiehe nekrot isehe  Gesehw[ire m i t  er- 
habenen  und indur ier ten  RS~ndern, wobei das  histologisehe Bi ld  einen 
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Prozel~ der. anseheinend v o n d e r  8ubmueosa ausgehend, bis in die 
Mueosa vorgedrungen war. ergab. 

Die Nierena/[ektionen bei Boeelesehem 8arkoid sind sehr selten be- 
seh rieben. Kliniseh finder sieh zwar manehmal  Albuminurie.  aueh HSm~t-  
urie (Kyrle);  histologisehe Befunde sind jedoeh nut  vereinzelt. Seha~l- 
mann besehreibt einrnat eine ,,Perieapsulitis granularis" bei in tak tem 
Nierenparenehym. ein anderesmal in der Kapsel EpitheloidzellenknStehen 
und in der Rinde Leukocytemmsammtungen.  Chanial fand in der groBen 
und harten eyanotischen Niere feine weige Granulationen, bestehend 
aus Lymphoeyteninf l i t ra ten  und Bindegewebszellen yon mittlerer 
(_IrSL~e. meistens fusiform, mit einem breiten aeidophilen Protoplasma.  

Leber und Milz sind woht hgufiger vergndert ,  als dem spSrliehen 
histologisehen Befmld entsprieht. Vergr613erungen der Organe werden 
ktiniseh iifters festgestellt. Nnapper fand in 4 yon 13 Fglien die Leher. 
in 7 die Milz vergr613ert. Aueh sind in der Leber (Nie~'e,'ao~j wie in der 
Milz /Nch,~,~r~a.~cn/ EpitheloidzellenkuStehen gefunden worden. Diese 
Litsionen ki3mlen so im Vorderarund stehen, dal3 klinisch ein Banti- 
Svndrom entsteht  (v. Uebsattel. Askanazy, Neergt~n). Autoptiseh linden 
sieh in solehen F~tllen derart  ehronisehc Veritnderungen in Form binde- 
~ewebi~er Vernavbung m~d Sklerosierung, dab man mit dem akuten  
ProzeB in unserem Fall kaum vergteiehen kann. 

Die Lokatisation in der Trachea ist ebent'atls autoptisch naeh~ewiesen 
worden [Hel~twtttonn J. 

Lymphdrii~'enbeteiligwng ist die [{egel, wesin~lb die Krankheit  aueh 
yon versehiedenen Autoren a.ls 8ys temerkrankung aufgefaBt wird. Die 
racist leiehte Zuggngliehkeit dee Driisen hag in manehen F/ilten aueh 
ohne Hau te rk rankung  die Natur  ~mderer Or~anaffektionen. z . B .  der 
Lunge, aufdeeken k6nnen. Aueh in den Driisen. die in der Reget generali- 
sie~e Begeiligung atffweisen, bestehen die eingangs als t3-piseh besehrie- 
benen Vergnderungen.  In unserem FM1 besehr/~nkte sieh diese Lokali- 
s~,tion auf die paratraehealen und Hilusdriisen. aueh bier waren die Ver- 
gnderunaen nieht ~bsolut t, ypiseh. 

I n  den Tonsillen sell sigh naeh Schaumann regelmgBig eine Vergnde- 
rung im Sinn der Lymphogranulomatos is  benigna naehweisen lassen. [n  
einem Falie diente die hist.ologisehe St ruktur  der Gtmmennmndeln zur 
Dingnosenstellung der Krankhei t  

DiG Lunge ist eines der am h'gufigsten betroffenen Organe. Die ])ia- 
gnose kann oft nut  r6mgenologiseh gestellt werden. Es sind versehiedene 
Formen herausgearbeitet worden, yon welehen unserm RSntgenbefund 
der Typ  des Miliarlupoids. das sieh auf der Pl~ttte nieht yon  der Miliar- 
tuberkulose unterseheiden l~igt, am ni~chsten kommt.  Die histologisehen 
Vergnderungen hat  als erster v. Oeb,sattel besehrieben, Sehon er betont  
wie viele naeh ihm. dab der Urspmmg der Kn6tehen ins peribronchiale 
und perivaseulfire Gewebe zu verlegen sei und spgtere Lokalisationen 
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in den interalveol~ren Septen sish bef/~nden. Da er es mit einem ehroni- 
sshen ProzeB zu ~un hatte, fehlt uns wiederum die VergleiehsmSglichkeit. 

Ein fiir Boectcsche Krankhei t  sharakteristisehes Blutbild fehlt in 
unserem Fall.  Die leiehte Vsrmehrung der Eosinophilen und ~Ionoev~en 
kann infolge yon weehselnden Befunden nieht als ~ypisehe Eosinophilie 
und N[onocy~ose gewertet werden. Alfffallend ist die relative und abso- 
lute Lymphopenie bei deutlieh erhShten Gesamtlettkoe~cenzahlen. Beim 
Boecksehen Sarkoid wird Leukopenie angegeben, w/~hrend die Lympho-  
eyten unver/~ndert sind. 

Absehlie{3end k6nnen wir bei dieser Ubersieht fiber die versehiedenen 
Lokalisationen der Besnier-Boecksshen Krankhei t  feststellen, dab  fast 
alle Pr/~dilektionsstellen in unserem Falle betroffen sind ,'nut Hantver-  
/*nderungen und makroskopissh sishtbare Knoehenl~sionsn fehlen), und 
dal] umgekehrt  alle in unserem Fal l  gefundenen Lokalisationen beschrieben 
sind anger der DuraverS, nderung. 

Das pathologisehe Substr~t deekt sieh aber m tmserem Fall  nur un- 
vollst£ndig mit den in der Li tera tur  gefundenen VerSmderungen. welche 
stets das eint6nige Bild des nieht verkitsenden Epitheioidzellentuberkels 
m geringerer Variation i Vorkommen yon unspezifischen Entzfindnngs- 
zellen, Sklerosierung usw.) bieten. Allerdings sind die Sektionsbefunde 
noeh gering u n d e s  ist zu hoffen, da[] sich weitere ~ihnliehe Prozesse auf- 
l inden lassen, um dem Krankheitsbi ld n/~her zu kommen. Eins~weiien 
miissen wir annehmen, dal~ derjenige Faktor ,  der die Eigenheit unseres 
FMles ausmacht, nS, mlieh die Periarteri i t is  nodosa, ~ls sin bis zu einem 
nieht bestimmbaren Grade unabh~ngiger Prozel] zur Besnier-Boee]csehen 
Krankhei t .  dem eigentlishen Grundprozef3. hinzugekommen ist  und 
dieses sons~ so exquisit chroniseh verlaufende Krankheitsbild in eine 
st~irmiseh verlaufende, rassh tSdlieh endende Sepsis mit unbekann,oem 
Erreger verwandelt hat. Weiteres auszusagen wgre verfriiht und wir 
mussen es weitern Forsshern anheimstellen, unsern Fall  emma] unter 
eiuem zusammenfassenden Gesiehtspunkt zu betrashtsn. 

Es ist nosh zu erwghnen, da[l sine Untersuehung, auf welshe Schiip. 
bach und in neues~er Zeit Franceschetti sowie Cre/eld aufmerksam gemaeht  
haben, in unserem Falle nieht vorliegt, ngmlich die Bestimmung des Blut- 
kMkspiegels, der anscheinend bei Boeckscher Krankhei t  erhSht ist und zu 
einer VerknSeherung des Trommelfells fiihren soll (Schiipbach). Weiterhin 
fehlen die Hinweise auf eine Erkrankung des eiweiB-regulierenden Systems 
(Versshiebung der Serumalbuminfraktion zugunsten der Globulinfrak- 
tion, ~4e dies yon Salvesen und Cre/eld beobashtet  wurde). 

Zusammeniassung. 
Es wird fiber einen SektionsfM1 yon ~Iorbus Besnizr-Boeck berichtet  

mit eigenartigem pathologisch-anatomischem Befund. Ein 20j/~hriges 
M/~dchen st irbt  2 Monate nach Ausbruch eines ,,Lupus nasi" unter  
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p o l y n e u r i t i s c h e n  E r s c h e i n u n g e n  a n  e m e r  A l l g e m c i n i n f e k t i o n .  Auf  G r u n d  

des  k l i n i s c h e n  B e f u n d e s  wird eine mi l i a re  T u b e r k u l o s e  a n g e n o m m e n .  A u f  

d e m  S e k t i o n s t i s c h  f£11t be sonde r s  ein g r a n u l o m a t S s e r  P rozeB ~mf. d e r  

s ich  v o m  N a s e n s e p t u m  auf  die  D u r a  m a t e r  eerebr i  sowie  ~mf die  A u g e n -  

h i i l len  e r s t r e c k t .  H i s to iog i seh  f i nde r  s ich  in d e n  m e i s t e n  O r g a n e n  e m  

G r a n u l a t i o n s g e w e b e ,  das  d e m j e n i g e n  be( de r  B e ~ n i e r . B o e c k s c h e n  K r a n k -  

he i r  g le ich t ,  mod i f i z i e r t  du rch  eine v o r w i e g e n d e  B e t e i l i g u n g  de r  Gef~i~Be 

im  S inne  e ine r  Pe r i a r t e r i i t i s  nodosa .  N a e h  B e r i i e k s i e h t i g u n g  de r  b i s h e r i g c n  

K e n n t n i s s e  w i r d  der  Fa l l  als eine b e s o n d e r c  V e r l a u f s a r t  de r  B e s n i e r -  

B o e c k s c h e n  K r a n k h e i t  a n g e s p r o e h e n ,  d e r e n  s e p t i s c h e  F o r m  d u r c h  die  

Gef~[~prozesse bed ing t  sein di i r f te .  
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