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Der Begriff: Reticulose ist erst infolge der Untersuchungen des letzten
Jahrzehntes klar geworden. Im allgemeinen unterscheiden wir heute
primire und sekundére Reticulosen. Unter den sekundéren Reticulosen
verstehen wir reaktive, meistens entziindliche Affektionen begleitende
Wucherungen des Reticuloendothels. Die sekundére Reticulose erreicht
das AusmalB der primiren nicht und bleibt meistens regiondr. Mit
diesen beschiftigen wir uns diesmal nicht. Unter primérer Reticulose
versteht man die tumorartige, meistens generalisierte Wucherung der
Zellen des Reticuloendothelialen Systems (RES). Die kausale und
morphologische Pathogenese ist noch nicht geklirt. Klinisch zeigt die
mit Lymphdriisen-, Milz- und Lebervergréfierung auftretende Krank-
heit in ihrem Ablauf bedeutende Verwandtschaft mit den Leukosen
und deshalb stellen einige unter ihnen eine Parallelitdt auf. Nach der
von RoOssie fiir die Leukosen empfohlenen und von RoHR u. a. teil-
weise modifizierten Einteilung ist das Schema der Reticulosen folgendes:
1. Primérer Tumor: Retotheliom oder Retothelsarkom. 2. Generali-
sierte Form, Systemerkrankung: Reticulose bzw. Retothelsarcomatose
(ad analogiam): aleukimische Leukose bzw. Lymphosarcomatose.
3. Leukémische Form: Monocytenleukdmie. — Unter der priméiren
Reticulose verstehen wir im allgemeinen die an zweiter Stelle genannte
Form, also die generalisierte Erscheinung. Die Generalisation breitet
sich nicht gesetzmiBig auf das gesamte RES aus, es kommt vor, dafl
bloB die Verinderungen der Milz und der Lymphdriisen im Vordergrund
stehen, wihrend die Beteiligung der Leber oder des Knochenmarks in
den Hintergrund gedringt ist. RossLE erklirt dieses elektive Auftreten
damit, daB die Abstammung des RES zwar einheitlich ist, aber die
Funktion der einzelnen Teile verschieden ist. Diese funktionelle Diffe-
renzierung ist die Ursache der elektiven Erkrankung der einzelnen
Sektoren. — Aus klinisch-pathologischen (esichtspunkten heraus ist
die Lrrr~xersche Einteilung gut zu gebrauchen, in die man auch die-
jenigen Fille einreihen kann, welche in der obigen Einteilung keinen
Platz haben. Diese Einteilung ist folgende:
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1. Leukdmische Reticuloendotheliosen (reticulire Monocytenleukimie,
Histioleukéimie). '

2. Akute, den Leukosen #hnliche Reticulosen (arypische Histio-
bzw. Monocytenleukosen ?). ;

3. Akute, infektiose Reticuloendotheliosen (keine Leukosen, keine
Tumoren).

4. Infektiose Reticuloendotheliosen bei Kleinkindern (ABr-LeT-
TERER-SIWEsche Krankheit), die mit den Speicherungsreticulosen eng
verbunden sind.

5. Chronische epitheloidzellige Reticuloendotheliose (Morbus Bes-
NIER-BoECK-ScHAUMANN, 3. BBS.).

6. Geschwulstartige Wucherungen des RES, wie das Retothel-
sarkom, das Ewingsarkom.

Unseren folgenden Fall teilen wir zu den chronischen epitheloid-
zelligen Formen ein und wir halten ihn fir ein Beweis derjenigen
Anschauung, welche den M. BBS. fiir eine Form der Reticuloendo-
theliose halt.

Der Fall ist folgender:

Frau Ny. J., 69 Jahre alt. Meldet sich am 3. 9. 47 auf der Abteilung. Sie
gibt an, friiher nie krank gewesen zu sein. Seit 3 Monaten merkt sie, dafl im linken
Oberbauch, unter dem Rippenbogen eine Geschwulst aufgetreten ist, welche lang-
sam wichst. Die Geschwulst selbst ist nicht schmerzhaft, manchmal spiirt sie
unter dem Rippenbogen einen dumpfen, zichenden Schmerz. Appetit ist gut,
sie hat etwas abgenommen.

Str. pr.: MittelméBiger Erndhrungszustand. Blasse Hautfarbe. Herz, Lunge:
o. B." Leber: reicht mit zwei Querfingern unter dem Rippenbogen. Milz: obere
Grenze VIII. Rippe, unterer Pol erceicht den Nabel, derb. Blutbild: rote 4320000,
Hb 60 %, weille 3200. Qualitdt: Stab 16 %, Segm 42%, Eosin 2%, Lympho 24 %,
Mono 16%, BKS 27 mm. Wa.R. neg. Leberfunktionspriifungen schwach positiv.
Das Sternalpunktat zeigte eine ausgesprochene Linksverschiebung, die lymphoiden
Reticulumzellen waren méBig vermehrt (8,4%). Das Milzpunktat ergab normale
Zusammensetzung. Die Krankheit nahm einen chronischen Verlauf an und die
Kranke verliel nach 6 Wochen die Abteilung mit der Wahrscheinlichkeitsdiagnose:
Lebercirrhose.

Sie meldete sich nach knapp einem Jahr wieder, mit starken Schmerzen in
der Milzgegend. Sie ist stark abgemagert, hat etwa 15 kg abgenommen. Seit
2 Tagen hat sie Fieber bis 39°%. Am 30. 11. 48 reicht der Milztumor bis zur Sym-
physe, die inguinalen Lymphdriisen sind vergréfert. BKS 12 mm. Blutbild:
rote 3000000, Hb 62 %, weille 6500. Qualitit: Jugend 5%, Stab 19%, Segment
66%, Eosin 2%, Lympho 5%, Mono 2%. Wir haben die Sternal- und Mila-
punktion wiederholt. Das Milzpunktat war stark mit Blut vermengt. Im Sternal-
punktat fanden wir auBer einer der obigen entsprechenden Zusammensetzung an
einzelnen Stellen aus Epitheloidzellen zusammengesetzte Knotchen (Abb. 1), an
anderen Stellen nahmen diese Zellen eine fischzugartige Anordnung an. AuBer-
dem fanden wir auffallend viele Megakaryocyten. — Eine Probeexcision der
Lymphdriisen konnte wegen dem schwachen Zustand nicht mehr vorgenommen
werden. Die Temperaturen hielten an und die Kranke starb am 5. 12, 48. Unsere
Diagnose war: alukdmische Leukose..
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Aus dem Sektionsbefund heben wir folgendes aus: Die Milz ist stark ver-
groBert (1200 g), an der Schnittfliche sieht man den Follikeln entsprechend linsen-
bis bohnengroBe unregelmiBige, graulichweiBle Gebilde, dadurch ist die Milz
dhnlich einer Porphyrmilz, Die Kapsel ist bindegewebig verdickt. Die Lymph-
driisen sind vergrdBert, besonders die inguinalen und Bauchlymphdriisen, sie sind

Abb. 1. Bin epitheloidzelliges Knétchen von Sternalmark, (Vergr.etwa 200x.)

Abb. 2. Reticulumwucherung der Milz. Abb. 3. Pseudotuberculum in der Milz.
(Vergr. etwa 300x.) - (Vergr. etwa 300 x.)

markig geschwollen. In den platten Knochen und in der Diaphyse des Femurs
findet sich stark hyperplastisches rotes Mark. Am Herzmuskel braune Degenera-
tion. In der linken Lunge partiale Embolie. Leber und Nieren sind. blafl und
geschwollen, Im Gehirn nichts Auffallendes. Makroskopische Diagnose: wahr-
scheinlich aleukamische Myelose.

Mikroskopischer Befund. In der Milz und in den Lymphdriisen diffuse Reti-
culumwucherung. Die wuchernden reticuloendothelialen Zellen sind polymorph
und zeigen manchmal bizarre, an STERNBERGsche Zellen erinnernde Formen
(Abb. 2). Die verbreiteten Sinus der Lymphdriisen sind stellenweise fast voll-
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standig ausgefiillt von dem wuchernden Reticulum. Man sieht an vielen Stellen
epitheloide Modifikation der Endothelzellen und endlich vereinzelt findet man
epitheloidzellige Pseudotuberkeln (Abb. 3). In der Milz findet man neben diffuser
Reticulumwucherung (Abb. 4) kleinere Gruppen von Epitheloidzellen und in- -
farktiforme Nekrosen. Das Wirbelmark ist auffallend zellreich, man sieht lym-
phoidzellige Reticulumwucherung wund vereinzelt epitheloidzellige Knotchen
(Abb. 5). Im Femurmark findet man auffallend viele Megakaryocyten, welche
stellenweise retciular zusammenhingen, unter ihnen haben wir eine, der LaNG-
Haxsschen Zelle dhnliche Riesenzelle gefunden. Die anderen Organe sind belang-
los. Der histologische Befund zusammengefaBt: Wir haben eine auf das lympha-
tische Gewebe und das Knochenmark lokalisierte diffuse Reticulumwucherung,

Abb, 4, Kleines epitheloidzelliges Knot- Abb. 5. Epitheloidzelliges teils homogeni-
chen mit lymphocytirer Demarkation in siertes Knoétchen in dem Wirbelmark.
der Milz., (Vergr. etwa 600x.) (Vergr, etwa 600 x.)

welche mit epitheloider Modifikation der Sinusendothelien und mit epitheloid-
zelligen Granulomen vergesellschaftet ist. Es ist anzunehmen, daB ein Teil der
im Knochenmark gefundenen, atypischen und reticulér angeordneten Riesenzellen
ebenfalls Reticulumzellen sind.

Auf Grund des obigen Befundes halten wir das Krankheitshild fiir
eine Form der chronischen Retuculose und fassen es als einen M. BBS.
auf. Das Hhistologische Bild: Die diffuse Reticulumwucherung, die
epitheloide Umwandlung der Reticulumzellen und die verstreuten
epithelvidzelligen Knotchen lassen folgern, daB der M. BBS. eigentlich
eine chronische Affektion des RES. ist. Wenn wir den Fall in das ROssLE-
sche Schema einteilen wollten, dann kinnten wir ihn als chronische
aleukéimische Reticulose bezeichnen. Unsere Auffassung wird durch
das klinische Bild unterstiitzt, in dem wir retrospektive die auf den
M. BBS. charakteristische Zeichen finden. Solche gind: der chronisch
intermittierende Ablauf, die Vergroferung der Milz und der Lymph-
driisen, die Monocytose im Blutbild, die Kachexie, das terminale Fieber
und vielleicht in erster Reihe die im Sternalpunktat nachgewiesenen
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epitheloidzelligen Knotchen, welche bis jetzt nur DrEssLEr, Esser
und GorMSEN nachweisen konnten. — Hs ist bekannt, daB der nicht
charakteristische M. BBS., wenn er mit Leber-, Milz- und Lymph-.
driisenvergréBerung einhergeht, oft den Verdacht einer aleukdmischen
Leukose erweckt. Im Blutbild ist bezeichnend die Monocytose, welche
nicht selten leukédmieartig dominiert. Pavrrier, LEITNER und Cazan
halten -die Monocytose fiir ein Zeichen der Beteiligung des RES. Die
steigende Monocytenzahl bedeutet die Aktivierung des Prozesses. Die
terminale fieberhafte Kachexie zeigt das Versagen der Aktivitit des
RES. und die immunbiologische Katastrophe an. Wir halten fir sehr
charakteristisch das im Sternalpunktat gefundene epitheloidzellige
Knoétchen, um so mehr, als wir im histologischen Schnitt des Wirbel-
markes auch #hnliches gefunden haben. Dieser Befund hat iibrigens
bereits klinisch den Verdacht auf Reticulose erweckt. Die Probe-
excision der Lymphdriisen, die die Diagnose sichergestellt hitte, war
nicht mehr durchzufiihren.

Zusammenfassuny.

Beschreibung eines chronisch intermittierenden, mit fieberhafter
Kachexie endenden Krankheitsbildes. Das klinische Bild war von
einem enormen Milztumor beherrscht. Im Blutbild fand sich eine Mono-
cytose (16%), im Sternalpunktat Epitheloidzellen. Im Vordergrund
des Obduktionsbefundes stand der groBe, der Porphyrinmilz dhnliche
Milztumor und die generalisierte Lymphdriisen- und Knochenmark-
hyperplasie. Histologisch fiel die Wucherung der Reticulumzellen, die
epitheloide Modifikation der Sinusendothelien und die epitheloidzelligen
Knotchen auf. Der Fall entspricht der Besnier-Boeck-Schaumann-
Krankheit und gehort zu den chronischen Reticulosen.
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