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Der Begriff: Reticulose ist erst infolge der Untersuchungen des letzten 
Jahrzehntes Mar geworden. Im Mlgemeinen unterseheiden wir heute 
prim~re und sekundiire Reticulosen. Unter den sekund~ren Reticulosen 
verstehen wir reaktive, meistens entziindliche Affektionen begleitende 
Wucherungen des Reticuloendothels. Die sekund~re t~eticulose erreicht 
das Ausmal~ der prim~ren nicht und bleibt meistens regioni~r. Mit 
diesen besch~ftigen wir uns diesmal nicht.  Unter primiirer Reticulose 
versteht man die tumorartige, meistens generalisierte Wucherung der 
Zellen des I~eticuloendothelialen Systems (I~ES). Die kausale und 
morphologische Pathogenese ist noch nicht gekEirt. Klinisch zeigt die 
mit Lyml0hdrfisen-, Milz- und LebervergrSBerung auftretende Krank- 
heit in ihrem Ablauf bedeutende Verwandtschaft mit den Leukosen 
und deshalb stellen einige unter ihnen eine Parallelit~tt auf. Nach der 
yon R6SSLE ffir die Leukosen empfohlenen und yon RotI~ u. a. teil- 
weise modifizierten Einteilung ist das Schema der i~eticulosen folgendes: 
1. Prim~rer Tumor:  l~etotheliom oder I~etothelsarkom. 2. GenerMi- 
sierte Form, Systemerkrankung: I~eticulose bzw. l~etothelsarcomatose 
(ad anMogiam): aleuk~mische Leukose bzw. Lymphosarcomatose. 
3. Leuk~mische Form: Monocytenleuk~mie. - -  Unter der prim~ren 
Reticulose verstehen wir im Mlgemeinen die an zweiter Stelle genannte 
Form, also die generalisierte Erscheinung. Die GenerMisation breitet 
sich nicht gesetzm~Big auf das gesamte RES aus, es kommt vor, dag 
blol~ die Ver/inderungen der Mi]z und der Lymphdrfisen im Vordergrund 
stehen, wi~hrend die Beteiligung der Leber oder des Knochenmarks in 
den Hintergrund gedrgngt ist. R6SSLE erklgrt dieses elektive Auftreten 
damit, dag die Abstammung des RES zwar einheitlieh ist, aber die 
Funktion der einzelnen Teile versehieden ist. Diese funktionelle Diffe- 
renzierung ist die Ursaehe der elektiven Erkrankung d~r einzelnen 
Sektoren. - -  Aus kliniseh-pathologischen Gesichtspunkten heraus ist 
die LEITN~sche Ein~eilung gut zu gebrauehen, in die man aueh die- 
jenigen F/ille einreihen kann, we]che in der obigen Einteilung keinen 
Platz haben. Diese Einteilung ist folgende: 
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1. Leuki~mische Ret icu loendothe l iosen  (reticul~re Monocytenleuki~mie,  
His t io leuk~mie) .  

2. Akute ,  den  Leukosen  i~hnliche Ret icu losen  (arypische His t io-  
bzw. Monocy ten leukosen  ?). 

3. Akute ,  infekt i6se Re t i cn loendo the l iosen  (keine Leukosen,  keine  
Tumoren) .  

4. Infek t iSse  t~et iculoendothel iosen bei  K le ink inde rn  (AB~-L~T- 
T E R ~ - S I w ~ s c h e  Krankhe i t ) ,  die mi t  den Speicherungsre t iculosen eng 
ve rbunden  sind. 

5. Chronische epi theloidzel l ige ge t i cu loendo the l iose  (Morbus BES- 
~ I ~ - B o E c ~ - S o ~ A V ~ A ~ N ,  M. BBS.) .  

6. Geschwuls ta r t ige  W u c h e r u n g e n  des R E S ,  wie das  t~etothel-  
sa rkom,  das  Ewingsarkom.  

Unseren  folgenden Fa l l  te i len  wir zu den chronischen epi theloid-  
zelligen F o r m e n  ein und  wi t  ha l t en  ihn  ffir ein Beweis der jenigen 
Anschauung,  welche den M. BBS.  ffir eine F o r m  der  Ret icu loendo-  
thel iose h~lt.  

Der Fall  ist folgender: 
Frau Ny. J.,  69 Jahre alt. Meldet sich am 3.9.47 auf der Abteflung. Sie 

gibt an, frfiher nie krank gewesen zu sein. Seit 3 Monaten merkt sie, dal~ im linken 
Oberbaueh, unter dem gippenbogen eine Gesehwulst aufgetreten ist, welehe lang- 
sam w~chst. Die Gesehwulst selbst ist nieht sehmerzhaft, manehmal spiirt sie 
unter dem Rippenbogen einen dumpfen, ziehenden Sehmerz. Appetit ist gut, 
sie hat etwas abgenommen. 

Str. pr.: Mittelm&Biger Ern~hrungszustand. Blasse Hautfarbe. lierz, Lunge: 
o. B. "Leber: reieht mit zwei Querfingern unter dem Eippenbogen. Nilz: obere 
Grenze VIII.  Rippe, unterer Pol er~'eicht den Nabel, derb. Blutbild: rote 4320000, 
l i b  60%, weil3e 3200. Qualit~tt- Stab 16%, Segm 42%, Eosin 2%, Lympho 24%, 
Mono 16 %, BKS 27 ram. Wa.R. neg. Leberfunktionsprtiiungen sehwach positiv. 
Das Sternalpunktat zeigte eine ausgesprochene Linksverschiebung, die lymphoiden 
Retieulumzellen waren mgl3ig vermehrt (8,4 %). Das Milzpunktat ergab normale 
Zusammensetzung. Die Krankheit nahm einen ehronischen Verlauf an und die 
Kranke verliel~ naeh 6 Wochen die Abteilung mit der Wahrscheinliebkeitsdiagnose : 
Lebereirrhose. 

Sie meldete sieh naeh knapp einem Jahr wieder, mit starker Sehmerzen in 
der Mflzgegend. Sie ist stark abgemagert, hat etwa 15 kg abgenommen. S e i t  
2 Tagen hat sie Fieber bis 39 ~ Am 30.11.48 reieht der Milztumor bis zur Sym- 
piryse, die inguinalen Lymphdrtisen sind vergr61~ert. BKS 12ram. Blutbild: 
rote 3000000, I lb  62%, weige 6500. Qualiti~t: Jugend 5%, Stab 19%, Segment 
66%, Eosin 2%, Lympho 5%, Mono 2%. Wir haben die Sternal- und Milz- 
punktion wiederholt. Das Milzpunktat war stark mit Blut vermengt. Im Sternal- 
punktat fanden wir auBer einer der obigen entspreehenden Zusammensetzung an 
einzelnen Stellen aus Epitheloidzel!en zusammengesetzte Kn6tehen (Abb. 1), an 
anderen Stellen nahmen diese Zellen eine fisehzugartige Anordnung an. AuBer- 
dem fanden wir auffallend viele Megakaryoeyten. - -  Eine Probeexeision der 
Lymphdriisen konnte wegen dem sehwachen Zustand nieht mehr vorgenommen 
werden. Die Temperaturen hielten an und die Kranke starb am 5.12.48. Unsere 
Diagnose war: aluki~misehe Leukose. 
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Aus dem Sektionsbefund heben wir folgendes aus:  Die Milz ist s ta rk  ver- 
gr6i3ert (1200 g), an  der Sehnittfl/~ehe sieht  man  den Follikeln entspreehend linsen- 
his bohnengroBe unregelmggige, grauliehweil?e Gebilde, dadureh ist die Milz 
/~hnlieh einer Porphyrmilz.  Die Kapsel  ist bindegewebig verdiekt.  Die Lymph-  
driisen sind vergrSl]ert, besonders die inguinalen und  Bauehlymphdri isen,  sie sind 

• 1. Ein epitheloidzelliges ~n6tchen yon Sternalmark. (Vergr, etwa 200 • 

s 2. l~eticulL]mwucherung der ~Iilz. 
(Vergr. etwa 300 • .) 

Abb. 3. Pseudotubercuhm in der l~s 
(Vergr. etwa 300 x.) 

markig geschwollen. Ir~ den p la t ten  Knoehen  und  in der Diaphyse des Femurs  
f indet  sieh s ta rk  hyperplastisehes rotes Mark. Am tIerzmuskel  braune Degenera- 
tion. In  der l inken Lunge partiale Embolie. Leber und  Nieren s i nd  blal3 n n d  
gesehwollen. I m  Gehirn nichts  Auffallendes. Makroskopisehe Diagnose: wahr- 
seheinlieh aleukamisehe Myelose. 

Mikroskopiseher Befund. In  der Milz und in den Lymphdrii.sen diffuse Reti-  
eulumwueherung. Die wuehernden retieuloendothelialen Zellen sind polymorph 
nnd  zeigen manehmal  bizarre, an  STEt~BE~Gsehe Zellen erinnernde Formen  
(Abb. 2). Die verbrei te ten Sinus der Lymphdri isen sind stellenweise fas t  rol l -  
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st~ndig ausgeftillt yon dem wuchernden Reticulum. Man sieht an vielen Stellen 
epitheloide Modifikation der Endothelzellen und endlich vereinzelt finder man 
epitheloidzellige Pseudotuberkeln (Abb. 3). In der Milz finder man neben diffuser 
1Retieulumwucherung (Abb. 4) kleinere Gruppen yon Epitheloidzellen und in- 
farktiforme Nekrosen. Das Wirbelmar~ ist auffallend zellreich, man sieht lym- 
phoidzellige Reticulumwucherung und vereinzelt epitheloidzellige KnS~chen 
(Abb. 5). Im t~emurmark finder man auffallend viele Megakaryocyten, welche 
stellenweise retciul~r zusammenhangen, unter ihnen haben wit eine, der L~NG- 
tIA~sschen Zelle ahnliche Riesenzelle gefunden. Die anderen Organe sind belang- 
los. ])er histologische Befund zusammengefaBt: Wir haben eine auf das lympha- 
tisehe Gewebe und das Knochenmark lokalisierte diffuse Retieulumwueherung, 

Abb. 4. Kleines epitheloidzelliges IKnSt- Abb. 5. Epitheloidzelliges teils homogeni- 
chen mit lymphocyt~rer Demarkation in siertes ]~n6tehen in dem Wirbelmark. 

der ~r (u etwa 600• .) (Vergr. etw~ 600 • 

welche mit epitheloider Modifikation der Sinusendothelien und mit epitheloid- 
zelligen Granulomen vergesellschaftet ist. Es ist anzunehmen, dal3 ein Tefl der 
im Knochenmark gefundenen, ~typisehen und reticu]fir angeordneten Riesenzellen 
ebenfalls Reticulumzellen sind, 

Auf  Grund  des o b i g e n  Befundes  h a l t e n  wir  das  K r a n k h e i t s b i l d  fiir 
eine F o r m  der  Chronischen Re tucu lose  und  fassen es als einen ~ .  BBS.  
auf. Das  l l is tologische Bi ld :  Die diffuse Re t i cu lumwueherung ,  die 
ep i the lo ide  U m w a n d l u n g  der  l~et iculumzel len und  die ve r s t r eu t en  
epi thelbidzel l igen K n S t e h e n  lassen folgern, da~ der  M BBS.  eigentl ieh 
eine chronische Affek t ion  des R E S .  ist.  W e n n  wir  den  F a l l  in das  R6SSL~- 
sche Schema e in t e i l en  woll ten,  dann  kSnn ten  wit  ihn  als chronische 
a leuk~mische  I~eticulose bezeichnen.  Unsere  Auffassung ~drd durch  
das  kl inische Bi ld  unters t f i t z t ,  in dem wir  r e t ro spek t ive  die au f  den 
M. BBS.  charak te r i s t i sehe  Zeichen l inden .  Solehe s ind:  der  ehronisch 
i n t e rmi t t i e r ende  Ablauf ,  die VergrSBerung der  Milz und  der  L y m p h -  
dri isen,  die Monocytose  im Blu tb i ld ,  die Kachexie ,  das  t e rmina le  F i ebe r  
und  viel le icht  in ers ter  Reihe  die im S t e r n a l p u n k t a t  nachgewiesenen 
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epitheloidzelligen KnStchen, welche bis jetzt nur DI~ESSLEI~, ESSEI~ 
und GOI~MSE~ nachweisen konnten. - -  Es ist bekannt,  dal3 dcr nicht 
charakteristische M. BBS., wenn er mit  Lcber-, Milz- und Lymph-~ 
drfisenvergrSl~erung einhergeht, oft den Verdacht eincr aleuk/~mischen 
Leukose erweckt. I m  Blutbild ist bezeichnend die Monocytose, welche 
nicht selten leukiimieartig dominiert. PAUTRIE~, LEIT:N]~ und CAZAL 
halten die  Monocytose fiir ein Zeichen der Beteiligung des RES. Die 
steigende Monocytenzahl bedeutet  die Aktivierung des Prozesses. Die 
terminale fieberhafte Kachcxie zeigt das Versagen der Aktivit~t de s  
RES. und die immunbiologische Katas t rophe  an. Wit halten fiir sehr 
charakteristisch das im Sterna]punktat  gefundene epithcloidzellige 
Kn5tghen, urn so mehr, als wir im histologischen Schnitt des Wirbel- 
markes auch ~hnliches gefunden haben. Dieser Befund hat  fibrigens 
bereits klinisch den Verdach~ auf l~eticulose erweckt. Die Probe- 
excision der Lymphdrfisen, die die Diagnose sichergeste]lt hi~tte, war 
nicht mehr durchzuffihren. 

Zusammen]assung. 
Beschreibung eines c hronisch intermittierenden, mit  fieberhafter 

Kachexie endenden Krankheitsbildes. Das klinische Bild war yon 
einem enormen Milztumor beherrscht. I m  Blutbild land sich eine Mono- 
cytose (16%), im Sternalpunktat  Epitheloidzellen. I m  Vordergrund 
des Obduktionsbefundes stand der grol3e, der Porphyrinmilz ~hnliche 
Milztumor und die generalisierte Lymphdrfisen- und Knochenmark-  
hyperplasie. Histologisch fiel die Wucherung der Reticulumzellen, die 
epitheloide Modifikation der Sinuscndothelien und die epitheloidzelligen 
KnStchen auf. D e r  Fall entspricht der Besnier-Boeck-Schaumann- 
Krankhei t  und gehSrt zu den ch~onischen Reticulosen. 
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