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Aus dem Pathologischen Institut (Prosektor: Dr. reed. habil. E. JECKELN) 
und der Medizinischen Klinik Siid (Prof. Dr. K. HA~SE~) 

der St~dtischen Krankenanstalten Liibeck. 

Uber eine generalisierte Xanthomatose mit I(nochenbefall 
u n d  d i f f u s e r  P l a s m a z e l l w u c h e r u n g  im Knochenmark 

bei essentieller Hyperlip~imie*. 
Von 

WERNER BREHMER nnd PAUL LOBBERS. 
Mit 15 Tex~abbildungen. 

(Eineegangen am 3. Dezember 1949.) 

Unter  den Speicherungskrankheiten bilden die Glykogenose ~und yon 
den Lipoidosen der Morbus Gaucher, die NIEMAN~-PIcEsche Krankhei t  
sowie die amaurotische Idiotie Tay-Sachs wohlumschriebene, wenn auch 
in vielem noch sehr problematische Krankheitsformen. Der Formenkreis 
der eigentlichen Xanthomatosen,  charakterisiert durch die Bildung 
eines sch~umzellenreichen Gewebes mit Ablagerung yon vorwiegend 
Cholesterin and  seinen Estern, umfa~t dagegen verschiedenartige, ihrer 
~tiologie, ihrem Wesen und zum Tail auch dem Feinbau der sie kenn- 
zeichnenden Gewebsver~nderungen nach zu unterscheidende Krankheits- 
gruppen. Die Anschauungen fiber die Beziehungen der einzelnen dieser 
Gruppen zu einander gehen d~bei noch auseinander. 

Der eingehenden Darstellung eines Falles yon generalisierter Xantho- 
matose, der in mancher Hinsicht Besonderes bringt, sei eine Klassi- 
fizierung der xan thomatosen  vorangestellt, wie sie THA~HAVSEa kfirz- 
]ich i m  deutschen Schrifttum brachte (Tabelle 1). Dabei sind die in 
Spalte 1 und 2 aufgefiihrten Formen Ausdruck einer allgemeinen Stiirung 
des Cholesterin- bzw. Fettstoffwechsels; diese StSrung ist bei der stark 
umrandeten Gruppe eine primi~re, d .h .  derzeit noch nicht auf  eine 
Organerkranknng oder andere fibergeordnete StoffwechselstiJrungen 
zurfickzuffihren. Fiir die Cholesterinablagerungen der in Spalte 3 auf- 
geffihrten Krankheitsgruppe werden lokale Faktoren als wesentlich 
angenommen. I m  Gegensafz zu dieser von der Mehrzahl gerade der 
Pathologen getragenen Auffassung wird yon mancher Seite (vor allem 
Bi)nGER) noch die Ansichf vertreten, auch bei der Lipoidgranulomatose 
handle es sich um eine primiire Cholesterin- bzw. Lipoidstoffwechsel- 
st6rung. 

* Pathologischer Teil: Dr. W. BRE~MEE - -  Klinischer Teih Dr. P. Li2BBERS. 
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Tabelle 1. Xanthomatosen (Xa.). 

I. Hypercholesterin/~mi- 
sche (heh.) Xa. 
Serum klar) 

II. Hyper]ipamie (Anhiiu- 
fung yon Neutralfett 
im Serum) mit sekun- 
daren eruptiven Haut- 
xanthomen (Xam.) (Se- 
rum milchig bis sahnig.) 

A. Essentielle (]ami- 
liiire hch. Xa.) 

1. Xam. der Augen- 
lider und Xam. 
tuberosum et 
planum der ttaut 

2. Xam. der Sehnen 
3. Xam. tuberosum 

et planum der 
Haut und Xam. 
der Sehnen 

4. Xam. der Blutge- ~! 
faBe und des En- 
dokards (Athero- 
ma) 

5. Familiare Hyper- 
eholesterin~imie, 
,,forme fruste" 
der famili~ren 
heh. Xa. 
(Form A 1--5 ein- 
zeln oder kom- 
biniert bei ein- 
zelnem Kranken) 

1. 

2. 

Idiopathische (fa- 
miliare) Hyperlip- 
i~mie der Kinder mit 
VergrSgerung der 
Leber und Milz und 
sekundaren Haut- 
xam. (Hepatosple- 
nomegale Lipoidose 
yon BiTRGER und 
C~i)Tz.) 

Idiopathisehe (nicht 
familiare) Hyper- 
]ip/~mie der Erwaeh- 
senen mit sekund~- 
ten Hautxam., ge- 
legentlieh begMtet 
yon leiehter Glykos- 
urie und Leber- 
und Milzvergr6ge- 
rung. 

(Keine Beeinflus- 
sung der Hyper- 
lip~mie durch In- 
sulin.) 

Hch Xa als Folge I 
B. von "Lebererkran- 

kungen i 

1. Xanthomat6se 
bili/~re Cirrhose. 
(Perieho]angioli- 
tische bili~re Cir- 
those mit tuberS- 
sen und flaehen 
ttautxam. 

2. Seltene Fitlle yon 
chronischen Le- 
bererkrankungen 
mit Hyperchole- 
sterinamie und 
Hautxam. 

a) H~imoehroma- 
tosis mit ]-ly- 
pereholesterin- 
~mie und 
Hautxam. 

3. Symptomatische 
tIyperlipamie bei 
schwerem, unbehan- 
deltem Diabetes mit 
sekund/~ren erupti- 
yen Xam. (Prompte 
Beehlflussung dutch 
Insulin) 

4. Symptomatische 
Hyperlip~mie bei 
chroniseher Pan- 
kreatitis mit sekun- 
di~ren eruptiven 
Hautxam. 

5. Ityperlip/~mie bei 
Glykogenspeiche- 
ruugskrankheit und 
eruptive Xam. 

6. Hyperljp~mie bei 
Nephrosis. (Sekun- 
dare eruptive Xam. 
nieht beobaehtet.) 

III. Normalcholesterin- 
~tmische Xa. (Serum 
Mar) 

A. Eosinophiles, xan- 
thomat6ses Gra- 
nulom (synonym 
mit SCHLrLLER - 
Cm~ISTIA~S Syn- 
drom, essentielle 
normalcholesterin- 
~mische Xa., Li- 
poidgranulom, 
eosinophiles Gra- 
nulom). 

1. Hauterschei- 
nungen 
a) Xam. disse- 

minatum 
der Haut 

b) Petechien 
vort~u- 
sehende 
Hauter- 
scheinungen 

2. Diabetes insi- 
pidus und Xam. 
disseminatum 

3. Eosinophiles 
xanthomat5ses 
Granulom der 
Knochen 

4. SCId~LL~- 
CI=II~ISTIAN S 

Syndrom: eo- 
sinophiles xan- 
thomat6ses 
Granulom der 
Knochen, des 
Gehirns und 
der Meningen 
mit ExophthM- 
mus und Dia- 
betes insipidus 

5. Generalisierte 
Form des eo- 
sinophilen, xan- 
thomat6sen 
Granuloms 
(wahrsehein- 
lieh i d e n t i s c h  
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TabeIle 1. (Fortsetzung.) 

b) Postoperative 
Obliteration 
des Ductus 
eholedochus 
und Hautxam. 

C. Hypercholesterin- 
iimie bei Myx6dem 

mit der akuten 
Reticuloendo- 
theliose des 
Kindesalters) 

S~WE) : Haut, 
Meningen, Ge- 
him, Knochen, 
Lungen,Pleura, 
Leber, Milz und 
Lymphknoten 
sind befallen. 

B) Xanthomzellen 
(Sehaumzellen) in 
entz/indlichem Ge- 
webe und in ech- 
ten Tumoren. 

A. Klinischer Teil. 
Der 55j~ihrige Patient  kam am 10.4.47 zur Krankenhausaufnahme; er starb 

am 25.9.47. 
Vorgeschichte. Familie o .B.  16j~hrige Tochter gesund. 
Eigene Erkrankungen. In der Kindheit Masern, Scharlach, Keuchhusten, Diph- 

therie. Mit 6 Jahren Halsdrfisentuberkulose. 1914 Appendektomie. 1917 Phosgen- 
vergiftung. 1916--1922 rezidivierende Ischias. 1935 Pyelitis. - -  1940 Bluthoeh- 
druck festgestellt. 1943 EKG-Befund: ,,Schwerer Herzmuskelschaden". Seit 
1943 zeitweilig Strophanthinbehandlung ohne grSbere Herzinsuffizienz. Frfiher 
starker Nieotinabusus. - -  Seit 1942 zunehmende Paradentose mit Lockerung aller 
Oberkieferz~hne, die 1944 gezogen wurden. 

Jetzige Erkrankung. Frfiher wog Pat. fiber 100 kg. Seit etwa 1941 stgndige 
Gewichtsabnahme mit ]eichter Reduktion des Allgemeinbefindens. Seit Anfang 
Mi~rz 1947 raseh zunehmende a]lgemeine Verschlechtemng: starke Hinterkopf- 
schmerzen; Schw~che und Unsicherheit auf den Beinen mit Sehmerzen in den 
Waden;  Iterzdruck und Belastungsdyspnoe; starkes Nachlassen der Spannkraft 
und der geistigen Leistungsf/ihigkeit; Blutungen aus Lippen und Zahnfleiseh. 
Kein Fieber, kein st~rkerer Durst. 

Be/und. Gr61~e 175cm; Gewieht 62,5 kg. Schlechter Allgemein- und Kr~fte- 
zustand; vorzeitig gealtert, t taut  fahlblaB, etwas schflfernd. Ausgepr~gte Akro- 
eyanose. Zahlreiehe kleinste I-I/imangiome am Stature. Keine 0deme. Kopf: 
frei beweglich. Sch~del unauff~llig. An den Ober]idern median fast mandelgroBe, 
flach beetartig erhabene Xanthelasmen. Kein Exophthalmus. Pupillen eng, 
rund;  links etwas weiter als reehts; prompte Reaktion auf L. und C. - -  Mund- 
hShle : obere Totalzahnprothese; im Unterkiefer 8 Z~thne erhalten; starke Paraden- 
rose und starke Gingivitis; Blutungen aus Zahnfleisch und Zunge, blutende Mund- 
winkelrhagaden. M~l~ig starker Zungenbe]ag. Foetor ex ore. Raehen reizlos. 
t tals:  reizlose alte Ineisionsnarbe an der rechten Halsseite. Brustkorb breit und 
seitengleich beatmet. Lungen o. B. l-Ierz nach ]inks verbreitert;  rauhes systolisches 
Ger/~usch fiber Spitze und Aorta. Extrasystolie mit Pulsdefizit. Frequenz um 
80. Blutdruck: RI~ 185/110 mm Hg. Leib: Leber kommt bei Einatmung gerade 
unter dem Rippenbogen hervor. Milz nicht nachweisbar vergr6~ert. Rectal  o. B. 
Genitale o .B .  Gliedmal]en: frei beweglich. Druckschmerz des linken Sacroiliacal- 
gelenks. Cutis marmorata. Alte Frostsch~den beider FfiBe. Nervensystem: 
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psyehiseh etwas verkrampft ,  dabei abgestumpft .  Normales Reflexverhalten. 
Angenhintergrund:  ausgedehnte Retinit is  angiospastiea mit  frisehen Blutungen 
im Papillen- und Maeulabereieh beiderseits. RSntgenologiseh: Lungen o .B .  
Herz etwas l inksbetont;  Aorta o. B. Urin:  frei -con Eiweifi und Zueker. Sediment:  
einige Erythroeyten.  

Als auffallendster Befund war eine starke Hyperlip/~mie zu erheben:  das Blut  
war 51ig diekflfissig, so dab es sieh nur  sehwer ausstreiehen liel3; die Retrakt ion 
des Blutkuehens aueh bei nur  m~Big herabgesetzten Thromboeytenwerten unvoll- 
st~ndig; das milehige Plasma (OxMat- oder Citratblut) setzte bei l~ngerem Stehen 
eine dieke Fet tsehieht  ab (Abb. 1). 

Verlauf. Bis zum 13.5. langsame Versehleehterung des Gesamtzustandes 
bei etw~ gleiehbMbenden Besehwerden. AnhMten der oralen BluLungen, Abfall 
des Hi~moglobins yon 85 auf  40%;  
Blutsenkung um 120/140 mm;  unregel- 
m/~13ige subfebrile Temperaturen.  The- 
rapeutisehe Magnahmen besehr~nkten 
sieh auf  Ganzmassagen und gelegent- 
liehe symptomatisehe Bek~mpfung 
der  Kopfsehmerzen. Kost  salzarm, 
ohne - -  bei der damaligen Fet tar-  
mut  - -  weitere Fettbesehr~inkung. 

Der weitere Verlauf sei in einigen 
Punk ten  dutch Abb. 2 illustriert. Sie 
gibt  den Temperaturverlauf  (Tages- 
hSehstwerte), die Blutsenkung (H&lfte 
yon Ein- und Zweistundenwert),  die 
Werte ffir Hs und  Thrombo- Abb. 1. Linkes R6hrehen: normales Citrat- 
eyten sowie die der Blutfett-  und blur nach Absetzen der Erythroe3~ten. 
-lipoidanalysen 1 und des Blutzuekers; 2r l~6hrehen: stark lip~,misches Ci- 

t ratblut  naeh Absetzen der Erythroeyten. 
daneben sind rein vergleiehend die P~eehtes RShrehen: das gleiehe Citratblut 
Blutfet twerte  angezeigt, die sich aus naeh Zentrifugieren (ein Tell des Fettes Ms 
der HShe der Rahmsehieht  des Citrat- Rahm abgesetzt). 
blutes naeh 24stfindigem Stehen im 
Westergreenr6hrehen ergaben; diese vereinfaehende Methode ha t  sieh uns dabei 
ffir Vergleiehswerte gut  bew&hrt, zumal wit nu t  zeitweilig ehemisehe Analysen 
durehffihren lassen konnten  und  uns kein Lipokrit  zur Verffigung stand. Die 
Ubereinst immung mit  den An~lysewerten war ffir unsere Zweeke ausreiehend. - -  
Welter ist die Therapie angegeben, aber aus Grfinden der t_Ybersiehtliehkeit 
symptomatisehe Behandlung yon Komplikat ionen (z. B. Sulfonamide) nieht  
aufgefiihrt. 

Bis Ende Mai langsame weigere Versehleehterung un te r  Zunahme der oralen 
Blutungen;  Zeiehen allgemeiner Capillardurehl/issigkeit (t~ITMPEL-LEEDE, Kneif- 
probe) waren weehselnd stark bis zum Tod naehweisbar. Ende Mai pl6tzlieh 
sehwere InnenohrsehwerhSrigkeit,  die weiterhin bestehen blieb. Anfang Juni  
nach Zahnextrakt ion sehwer beherrsehbare Blutung (Thrombopenie); eine Blur- 
transfusion wurde jetzt  sehleeht ver t ragen;  Kreisl~ufkollaps; Auftreten yon 
C~EY~E-SToK~sseher Atmung,  die fiber Woehen in starker Auspr/tgung anhielt,  
sp&ter wohl zeitweilig sehw~eher wurde, aber aueh bis zum Ende fast  st/~ndig 

1 Die ehemisehen Analysen wurden im Physiologiseh-Chemisehen Ins t i tu t ,  
Hamburg-Eppendorf  (Vorstand: Prof. Dr. K / ~ A t r ) ,  yon t t e r rn  Dr. L6I~R in 
Gemeinsehaft mi t  t I e r rn  Dr. B/i,C~R und t Ie r rn  Dr. K m B ~ G E ~  ausgeftihrt, 
denen wit  ftir ihre freundliehe Unterstf i tzung sehr zu Dank verpfliehtet sind. 



398 WE~N~ :Bnn~n~ und P~UL Lr)BBERS: 

/(rLzn hheit3t~qe 19r ID. ~. 

T~esho'chsl- 38~q% 
tempero/ur 3Y 

Pe# in  

~- ~ I~ ~ 
~rt~o: ~MOOL.~ 500~- ~ I 0  �9 

~.~n- .~ ~ ~ 

Wu/tzzzns/Ousion "c~ k ZO0~ 
Aled/h~men/e 
(/d#l 0~:~) 

Abb. 2. Graphische 

nachweisbar war, Schwere StSrungen der peripheren Durchblutung sowie rhyth- 
mische Atmung waren weiterhin stets dann besonders eindrueksvoll, wenn die 
Hyperlip~mie ihre hSchsten Grade erreiehte. Pat. d~mmerte im ganzen viel 
vor sich hin. 

Eine Sternalpunktion am 8.6. ]iel~ uns wegen des starken Vorherrschens teils 
atypischer plasmacellul~rer Elemente die Wahrseheinlichkeitsdiagnose Plasmo- 
cytom stellen. (Schon eine frtihere S~ernalpunktion butte eine ganz auffallende 
Plasmoeytose ergeben.) Dabei fanden sieh jeweils einige typisehe Schaumzellen . . . . .  
ein Befund, dem wir bei der Hyperlipamie keine spezielle Bedeutung beimaBen. 
Die RSntgenuntersuchung des Skelets (29.4. und 2.5. Seh~del; 10. 6. beide Ober- 

,9..s 2Zs 1.s 11..6' o'Z6. /.2. //.7. Z, I Z  1.8 :18. 31.8. 1,9. ll.~ ~252 

. ,5 ~alum ,alum; ~ | ,Ttuhh++~.$pulum 
' Stuhl Ur/ l Urin§ ~ *  

1 

" ' : : ; : 2 4 - ' - :  ...... : . . . . . . .  : :  

I 
~:,lg I LoRto/Ia#n ZT~, 

,~oh~,- I I s#areamld 100~I~. ' 
I Csoo~lPr;~v/:~7 

Gesamtfibersicht. ]3eschreibung siehe Text. 

sehenkel; 21.6. beide Untersehenkel; 2. 8. Becken; beide Unterarme und H~nde; 
Sch~del; 25.9. nach Sektion Schadelkalotte) ergab lediglich :am Sch~del einige" 
k]eine, bis linsengroBe Aufhe]]ungen (Abb. 3). BE~CE-Jo~Esseher EiweiBkSrper 
im Urin stets negativ. 

In der 2. Junih~lfte und Anfang Juli auff~llige Polydipsie, die zum Teil in den 
Verlauf einer disseminierten Bronchopneumonie (yon etwa 25. 6. his 22. 7.) fiel. 
Genaue Wasserbflanzen waren nicht aufzustellen; Trinkmenge bis 2,5 Liter; 
spezifisches Gewieht des Urins jedoeh um 1010. In derselben Zeit zeigte der sonst 
stumpfe Pat. e in  eindeutig psychotisches Bfld mit Sinnesti~uschungen, Beein- 
tr~chtigungsideen and sehwersten Merkf~higkeitsst6rungen. Dies alles sehwand 
Ende Juli wieder. 

Neben der in Abb. 2 angefiihrten Behandlung wurde vom 5.--12. 7. eine 
Eleudrontherapie durchgeffihrt. Naeh Einleitung einer Lactoflavinbehandlung 
gingen Cheilosis und orale Blutungen rasch zurfick. (Gleiehzeitig wurde Vitamin C 
in gro~en Dosen sowie Nieotins~ureamid parenteral gegeben; doch butte eine 
zuvor sehon durchgeftthrte l~ngere Behandlung mit Nicotins~ureamid und kiirzere 
mit Vitamin C keinen entspreehende:] :Einflul~ ausgefib~.) Die Hyperlipamie war 
Mitre Juli weitgehend zuriickgegangen; dabei trat eine kurzdauernde Hyper- 
glykamie auf, W~hrend sonst die Blutzuckerwerte niedrig lagen. 
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Eine 3. Sternalpunk~ion f6rderte am 24. 7. reichlich ockergelbe Massen. Im 
Ausstrich f~nden sich neben den vorherrschenden, tells atypischen Plasmazellen 

Abb. 3. K:leine Aufhellungsherde im hinteren oberen Quadranten des Schadels. 

Abb. 4. Sternalmarkausstrich (~AY-CxRfJNWALD-GIE~S~): massenhaft Plasmazellen, 
zum Teil mit starker Kernsegmentierung, die his zur ]3ildung- kleeblattfSrmiger Kerne 

ffihrt. 

jetzt reichlich Schaumzellen (Abb. 4 i m d  5); das Schnittpr~pgrat ergab ausgedehnte 
Xanghomherde in kleinzelligem, vorwiegend plasmacellul~rem, wahrscheinlich 
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entzfindIichem Gewebe (Abb. 6). Nun erschien die Diagnose einer HAXD-SCI~OLLEI~- 
CI~xtSTIA~schen Krankhei t  auch bei Fehlen einer k]assisch ausgepr/~gten Sym- 

Abb. 5. Typiscbe Schaumzel]en im Sternglmarkausstrich (!VlAu 

Abb.]. Sternalpunktat, Gewebsschnitt (HE), 400fache VergrSi~erung. X~nthomherd. 

ptomentr ias  als gesiehert. - -  RSntgenologisch ha t ten  sieh an  den Lungen w/~hrend 
des pneumonischen Krankheitsbildes zahlreiche dichtstehende, linsen- bis erbs- 
groBe Herdsehat ten  gefunden; da sich nach Abklingen der pulmonalen Erschei- 
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Datum 

1.6.471 
2. 8.47* 
1.9.472 

13.9.472 
20.9 .47  '~ 

Gesamt- Freies 
Gesamt- choleste- Choleste- Choleste- 

fctt rin rin rinestcr 

rag-% " rag-% rag-% mg-% 

432 177 255 
2320 284 61 223 
7300 898 286 612 
3000 702 236 466 
2840 500 155 345 

1 Serumanalysen, 2 Gesamtblutanalysen. 

Freies: 
~ e r -  

estertes 
Oholeste- 

rin 

1 : 1,44 
1:3,66 
1:2,14 
1:1,97 
1:2,23 

Ph os- 
phatide 
(bereeh- 
net als 

Lecithin 
rag-% 

& 
750 
495 

Neutral- 
fett 

rag-% 

5722 
1548 
1845 

nungen am 2.8.  immer noch eine vermehrte  strangig-kleinknotige Lungenzeiehnung 
land, nahmen  wir aueh eine pulmonMe Lipoidgranulomatose an. 

Um den EinfluB des Lactoflavins auf  die Hyperlip~mie zu prtifen, Fortlassen 
aller Vitamingaben.  Wiederauftreten yon Cheilosis und oralen Blutungen;  Anstieg 
des Blutfet ts  zu h6ehsten Werten  mit  entsprechenden Allgemeinerseheinungen 
im August. Ab 1.9. L~ctofl~vin. Bei schlechtestem Allgemein- und  Kreislauf- 
zustand Entwicklung eines hochfieberhaften Zustandes,  Ausbildung einer gro2en, 
fluktuierenden Schwellung der l inken GesgBbacke und Hgmoglobinabfall;  Incision 
ergab ein groges H~matom. Es kam zu einer Infekt ion des Hgmatoms ,  zn Nach- 
blutungen,  und  sehlieglieh erfolgte der Tod unter  Entwicklung einer terminalen 
Pneumonie.  Der Blutfet tgehal t  war  wieder erheblieh abgefallen, eine geringe 
Cheilosis verblieb. 

Je t z t  seien noeh die Ergebnisse einiger kliniseher und Laboratoriumsunter-  
suchungen gegeben, die aus Griinden der Ubersiehtl iehkeit  aus der Darstellung 
des Verlaufs herausgehoben wurden. 

Blutfett-  bzw. -lipoidwert~ siehe Tabelle 2. Diese Werte geben die GrSBen- 
ordnung; die wirklichen Werte liegen etwas h5her. Es war jedoch methodisch 
nicht  mSglieh, das Blur bzw. Serum quant i ta t iv  zu pipettieren, da bei dem hohen 
Fet tgeh~lt  das Fe t t  zum Teil in den Pipe~t~n haft~n blieb. B~i den letzten Be- 
s t immungen mugte 0xala tvol lb lut  verwendet  werden, weft sich spontan kein 
Serum absetzte und beim Zentrifugieren das Fe t t  abgeschleudert  wird. Die 
Best immungen erfolgten a n  Alkohol-Xtherextrakten (naeh BLooa); Cholesterin- 
bes t immung colorimetriseh naeh RAPPAPORT (DuBoscQ-Colorimeter) ; Best immung 
der Cholesterinester nach Digitoninfgllung des freien Cholesterins; Best immung 
des Lipoidphosphors nach FISK~ und SuB~agow; Gesamtfe t tbes t immung gravi- 
metrisch.  

Blutzuekerwerte  siehe Tabe]le 3. Zuckerbelastungen (50 g Traubenzucker 
oral) am 12.5. und  28.7.  ergaben protrahier ten Anstieg und  AbfMl des BIutzuckers 
bei normaler  Aussehlagh6he. - -  Serumcaleiumwerte zwisehen 8,9 und  9,7 rag-%. 

Tabelle 3. 

Datum 

,<-. 7. 11 . 8.I-. 8.1 I1 . 

Blutzucker I ] [ I 
m g - %  ~ . . 77 ! 7 2  61 160 170 99 96191 7 7  70 66 77 63 

Doppelbestimmungen naeh HAGEDORN-JENSEN. 
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Rest-N. wiederholt um 30- -40mg-%.  Gesamt-X am 22.8. 810mg-% und am 
19. 9. 1008 rag-%. Koehsalz am 14. 6. 351 rag-%, 26.7.  585 rag% und am 28.8 .  
492 m g - % . -  Wa.R.  negativ;  Takata-Ara,  wenn zu beurteilen, sehr s tark positiv. 
Refraktometrisch ergaben sieh unbrauehbare,  erh5hte Werte  (entspreehend fiber 
12 % Eiweil3). Serumbflirubin 0,3--0,7 rag- %. 

H~matologisch:  F~rbeindex um 1. Leukoeytenwerte im ganzen zwisehen 
6000 und, 9000. Differentialblutbild am 8.6.  : Eosino 9 %, Stab 7 %, Segm 39 %, 
Lympho 39 %, Mon0 6 %; (etwa die H~lfte der Lympho- und Monoeyten zeigte nur  
ger ingen ,  ganz unscharfen, wie in AuflSsung begriffenen Protoplasmasaum).  
23.4.  : Blutungszeit  14 rain. Gerinnungszeit 61/2 rain; 8.6.." Blutungszeit  10 rain, 
t~eticulocyten am 3.9." 0,2% = 4000, am 22. 9." 4% = 70000. 

Sternalpunkta t  vom 25.4. - Zellreiehes Mark mit  starker Vermehrung lymphoider 
und plasmaeellul~rer Elemente.  Plasmazellen herrschen vor, zeigen jedoch auf- 
fallend hellas Protoplasma mi t  unseharfer Zellkontur, so dal~ Abgrenzung maneher  
Formen gegen sog. lymphoide t~etieulumzellen schwierig ist. Zell- und  KerngrSl]e 
weehseln; manche Plasmazellen zeigen ausgesprochen segmentierte Kerne, so 
da~ kleeblattart ige Kernformen entstehen. Aueh die Kerns t ruktur  wechselt; grob- 
sehollige Chromat ins t ruktnren herrschen vor, doeh werden auch ziemlich viele 
Elemente mi t  jfingerem, feinstrukturiertem Kern angetroffen, der jedoeh in der 
Minderzahl Nueleolen enth~lt .  Auf  100 wei]e myeloische Zellen - -  hier auBer 
einer Linksverschiebung maBigen Grades keine Besonderheiten - -  etwa 100 plasma- 
cellulare nnd  lymphoide Elemente und 20 Lymphocyten sowie 70 lymphoide 
Kerne ohne kenntliches Protoplasma. 20 Erythroblas ten normaler  Reifeverteflung 
au f  100 weil]e myeloische Zellen. Megakaryoeyten e twas vermehrt ,  mi t  ziemlich 
dichtem, granuliertem Protoplasma ohne PNittchenanlagerungen. Einige Schaum- 
zellen. 

S terna lpunkta t  vom 8 .6 . :  Zellreiehes Mark. Linksversehiebung des weiBen 
myeloisehen Systems etwas stgrker. Auf 100 weiSe myeloisehe Zellen etwa 400 (!) 
plasmacellul~re und lymphoide Elemente, vorwiegend Plasmazellen, und 30 Lympho- 
cyten sowie 60 lymphoide Kerne. Kernsegmentierungstendenz der Plasmazellen 
noch ausgepr~gter als am 25.4. ; relativer Erythroblas tenwert  45. Wieder einige 
Sehaumzellen. 

S terna lpunkta t  yore 24.7. :  Makroskopiseh reiehlieh gelbe GewebsbrSckel. 
Im Ausstrich reichlieher Schaumzellen. Auf  100 weii~e myeloisehe Zellen 300 plas- 
macellulgre und  lymphoide Elemente, 60 lymphoide Kerne und  55 Erythroblas ten  
normaler Reifeverteilung. Megakaryoeyten vermehrt .  

Grundumsatz  am 29.4.  und  20. 5.: ~- 25 bzw. + 22 %. Wasserversueh: am 
12.4. nach 1000 cm ~ Einfuhr  4-Std-Wert  yon 430cm 3 und  24-Std-Wert  yon 
1000 cm3; spezifisches Gewieht zwischen 1002 und  1018. Am 3.5.  auf  1500 cm ~ 
Einfuhr  4-Std-Wert  yon 660 cm 3 und  24-Std-Wert yon 1900 cm3; dabei angedeutete 
Mehrphasigkeit. - -  Urin:  EiweiB, Zueker und  Aeeton stets negativ.  Diastase 
normal. Keine wesentlichen pathologischen Formelelemente. Lipurie sowohl im 
Stadium starker  als auch geringerer Hyper]ip~mie naehweisbar;  dabei auch 
doppeltbreeliende. Substanzen. Fet tausscheidung am 23.9. in 1100 cm ~ Urin  
etwa l l  g. I m  Stuhl  weehselnd reichlieh Fe t t  naehweisbar, meist  Neutralfet t ,  
weniger Fet ts~uren;  keine makroskopischen:Fet ts tf ihle .  - -  Im ,Auswurf wurde 
mehrfaeh Fe t t  naell~g~wiesen. 

Blutdruekwerte zwisehen 130/80 und 160/100 mm Hg. EKG am 12.4. : Links- 
typ ;  QI~S 0,1 sac, s tark geknotet. ~ T I flaeh diphasiseh, T I I  flach positiv, T I I I  
am hSehsten positiv; int.erpolierte ventrikuliire Extrasystolen.  Am 12.6. keine 
Anderung. - -  Lumba]punkt ion am 19.4.:  l~Tormale Verh~tltnisse. - -  Dunkel- 
adapta t ion  am 24. 4. s tark gestSrt. 
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B. Pathologisch-anatomiseher Teil. 
Die Sektion erfolgte am 24.9.47,  2 Std nach dem Tode (Sekt.-Nr. 854/47); 

Obduzent: Dr. BREHM~R. 

Makroskopischer Sektionsbe/und ( A uszug ). 
Leiehe eines 55j~hrigen, 175 cm grogen Mannes in erheblich reduziertem Er~ 

ni~hrungszustand. Die t taut  ist diffus leicht gelb verfarbt. WeiBe Skleren! Keine 
tIautxanthome. Sichtbare Schleimhi~ute sehr blaG. Im inneren Lidwinkel beider 
Augenoberlider einzelne kleinbohnengroGe Xanthelasmen. An der Innenseite des 
rechten Oberschenkels und fiber der rechten Glut~Iregion liegt je ein breit erSff- 
neter, t ief  reiehender AbseeB. 

ScMideI. Nach Abziehen der Kopfschwarte zeigt sich das Sch&deldaeh ~,511ig 
glatt  ohne ~uGerlich sichtbare Lfickenbildungen. Von innen jedoeh sieht man in 
der Kalotte wie aueh in der gesamten ScMdelbasis zahlreiehe, leuchtend gelbe 
Herde yon Sagokorn- bis zu KleinbohnengrSBe unter dem Periost hindurch- 
schimmern, ohne dab sie dabei das Oberfl~chenniveau oder die Knoehenfestigkeit 
beeintr~chtigen. In der Seh~delkalotte lassen sieh diese Herde nur gegen das Licht 
betrachtet als Lfickenbildungen nachweisen. Auf der S~gefl~che breiten sie sich 
lediglieh innerhalb der grauroten Diploe aus. Sie sind gut abgrenzbar und ]assen 
sich nur teilweise mit der Pinzette eindrficken. Eine besondere Anhi~ufung gr6Gerer 
Herde finder sich in der mittleren Sehi~delgrube. Aber aueh Tfirkensattel und die 
Felsenbeine sind st&rker yon fiber kirschkerngrogen derartigen schwefelgelben 
Herden durehsetzt, w~hrend die Orbitae frei befunden werden. Hypophyse nicht 
vergrSBert, unauffi~llig. Mittelohren und NebenhShlen trocken und leer. Uber der 
rechten GroGhirnwSlbung liegen an der Innenseite der sonst unveri~nder~en Dura 
einzelne br~unliehe Mtere Blutungsreste. Die Int ima der leeren, derbwandigen 
Basisarterien weist zahlreiehe kalkhaltige, weiGgelbe Intimaherde auf. InnerhMb 
der Capsula interna links finder sieh ein alter, eystiseh nmgewandelter, erbsgroger 
Blutungsherd. AuGer geringem Blutreichtuln und m~Gigem Odem makroskopiseh 
keine weiteren Besonderheiten an Rfiekenmark, GroG- und Kleinhirn. - -  Hirn- 
gewieht: 1410 g. 

Brusthghle. Sehr dfinnes und grogenteils gallertig umgewandeltes Unterhaut- 
fettgewebe. Der reehte Pleuraraum entMlt  400 ems trtibe, eitronengelbe Flfissig- 
keit. l~eehtsseitig einzelne strangfSrmige Pleuraverwaehsungen. 

Herz (250 g). Herzbeutel spiegelnd, glatt. Das Herz ist etwa l~/2mal so grog 
wie die rechte Leiehenfaust und deutlieh links verbreigert. Die reehten Herzrgume 
sind normal weit, w~hrend die linke Herzkammer stark erweitert ist und dureh 
Abflachung der Trabeeularmuskulatur und gundung der Herzspitze annghernd 
kugelf6rmige Gestalt besitz~. An ihrer Basis liegt diebt unter der MitralklapFe 
eine etwa pflaumengrol~e Wandausstiilpung, innerhalb der die Kammerwand 
nur 4 mm miG~ und grogenteils sehwielig ulngewandelt ist. Herzklappen unauf- 
f~llig. Herzmuskelsehwielen. Wandst~rke reehts 5 mm und links 13--15 ram. 
Die leeren Coronararterien besitzen his weir in die Peripherie leuehtend gelbe, 
teilweise kalkhaltige Intimaeinlagerungen, die mehrfaeh zur starken Einengung 
des Lumens ffihren. 3 em hinter dem Abgang des Ramus eirehmflexus sin. ist die 
Liehtung yon einem derartigen leuehtend gelben, weiehen und nur wenig kalk- 
haltigen Herd der Int ima fast vSilig versehlossen. 

Lungen. Dorsale fibrinSse Pleuritis. Emphysema~6se Bl~hung beider Ober- 
lappen. Lungen6dem. Geringer Blutreiehtum. Under der Pleura pulmona]is 
and auf allen Sehnittfli~ehen zeigt sieh ein diehtes feines Gespinst hellgelber 
Strange (Lymphgef~tge). Die Unterlappen und der reehte Mittellappen haben 
einen graugelben Farbton und sind dieht yon ~lteren, teilweise abszedierenden 
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Pneumonien durchsetzt. Die dickwandigen Bronchien sind diffus erheblieh zylin- 
drisch erweitert, besonders im dorsalen Anteil des reehten, Unterlappens. Eitrige 
Bronchitis und Bronchiolitis. Die Bronehialschleimhaut weist zwischen den KnorpeL 
ringen eine kranzfSrmige, leuchtend gelbe Verfgrbung auf. Auf dem Querschnitt 
sind Bronehien und Gef~l~e vielfaeh yon einem unregelmg[~ig dieken, graugelben 
Ring umgeben. AuBerdem finden sich zahlreiehe, einzelstehende, weiehe, hell- 
gelbe tterde yon etwa HirsekorngrSBe auf allen Schnittfl~chen, ~hnlieh dem Bild 
einer miliaren Tuberkulose. Die Intima der Pulmonalarterien besitzt vornehmlich 
an den Verzweigungsstellen neben derben, weiBgelben Polstern auch einige leuchtend 
gelbe Herde yon weicherer Konsistenz. Lymphknoten des Lungenab fluBgebietes 
bis zu WahauBgrSBe gesehwollen, lest und unregelmgl3ig graugelb. 

Halsorgane. Mundsehleimhaut unveri~ndert. Graugelbe Verf~rbung der 
Zungenoberfl&che, unter der ein dichtes, hellgelbes LymphgefgBnetz in den hinteren 
Abschnitten durehsehimmert. Kehlkopf und Trachea mittelweit, leer, glatt und 
blaSgelb verf/~rbt. 0sophagus mittelweit. Schleimhaut glatt und diffus blaBgelb. 
In den yon zahlreiehen glasigen Kolloidknoten durchsetzten Schilddriisen]appen 
finder sich je ein hasehauBgroBer, weicher, gut abgrenzbarer Knoten mit leuchtend 
goldgelber Schnittflgche, die yon einzelnen feinen grauen Streifen durchzogen ist. 

Ge/~i[3e. Die Aortenintima ist vorwiegend im Brustteil yon einzelnen weig- 
grauen narbigen Str~ngen durchzogen, neben denen sich gelbe und weiBgelbe, 
flach prominierende Herde linden, die im Bauchteil mehrfach kalkhaltig und ge- 
schwtirig zerfallen sind. Das Blur der grol~en Venen und aus dem rechten Ven- 
trikel hat eine blaBgraurote Farbe und gerinnt unter Absetzung einer dicken 
milchigen Rahmschicht sehr schnell. Die sparlichen Speekhautgerirmsel zeigen 
einen auffallend weiBliehen Farbton. Das Blur der groBen Arterien und aus dem 
linken Ventrikel zcigt bei der Gerinnung deutlich eine geringere rahmige Absetzung. 

BauchhShIe. Milz (180 g). Unter der zarten Kapsel ist ebenso wie auf der 
rostbraunen Schnittfl~che ein dichtes Netzwerk hellgelber LymphgefgBe sichtbar. 
Augerdem finden sich auf dem Schnitt zahlreiehe kleine, schwefelgelbe Kn6tchen, 
die vereinzelt SagokorngrSBe erreiehen. Klare Follikelzeichnung. - -  Lymphknoten 
des Bauehraumes s/~mtlich unauff~llig. 

Im Di~nndarm finden sieh unter der Schleimhaut des unteren Jejunum einige 
fleckfSrmige, gelb]iehe Partien bis zu PfenniggrSBe, die im untercn Ileum an GrSBe 
und Zahl erheblich zunehmen. Sit zeigen hier eine auffgllige Anlehnung an die 
P]~y~schen Itaufen, tiberragen diese aber vcreinzelt um ein Mehrfaches an GrSBe. 
Dickdarm o.B. 

Leber (1t20 g). Rostbraune, glatte Oberfl~ehe, die ebenfalls unter der Kapsel 
yon einem hellgelben, strahlenfSrmigen, aber etwas weitmaschigerem Lymph- 
gefgBnetzwerk durchzogen ist. Schnittfl/iehe rostbraun, blutarm. 

Panlcreas: o. B. 
Die Nebennieren zeigen um das gr~urote Mark eine gleichm/~Big graue Rinde 

ohne sichtbaren Lipoidgehalt. 
Die Nieren (380 g) sind grog und fest. Das Fettpolster ist gallertig umgewandelt. 

Die gla~te, unregelm/~Big blaBgraurote Oberflgche ist beiderseits yon zahlreiehen 
steelmadelkopfgroBen, goldgelben tterden durchsetzt. Die verbreiterte und leicht 
diffus getriibte Rinde wird streifenf6rmig his ins Mark yon einzelnen Abscessen 
bis zu KirschkerngrSBe durchzogen. S~mtliche Markkegel sind strahlenfSrmig 
dieht yon leuchtend gelben, strangfSrmigcn tIerden durchsetzt, die sich in der 
Papillenspitze btindelfSrmig verdichten. Nierenbecken und Ureteren mittelweit, 
leer, zart. --Harnblasenschleimhaut weiBgelb, mggig zart; geringe Ftillung 
mit bernsteingelbem, klarem Urin. ]?rostgta, ttoden, Nebenhoden und Samen- 
blasen o. B. 
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Knochen. Das Sternum zeigt im dunkelgrauroten Mark eine st~rkere Durch- 
setzung m i t  leuchtend gelben, gut abgrenzbaren, meist Iinsengrogen Herden. 
Normale Festigkeit des Knochens. - -  ~ippen makroskopisch unauff~llig; keine 
Osteoporose. Die unregelm~gig dunkelgraurote Spongiosa aller Wirbelk6rper ist 
in wechseinder Dichte yon gelblichen, sagokorn- bis kirsehkerngrogen Herden 
diffus durchsetzt, besonders in den LendenwirbelkSrpern. Nut vereinzelt lassen 
sich gr6Bere derartige Herde eindrficken. Auch das Beclcen ist vorwiegend in den 
Sehambeinen dieht yon schwefelgelben I-Ierden his zu BohnengrSfle durehsetzt, 
die hier abet zumeist welch und eindrfickbar sind. Die Oberschenlcel weisen eine 
feste, normal dicke Compacta auL W~ihrend der distale Markraum nur gMlertiges 
Fettmark enth~lt, wird der gesamte proximale Markraum yon weichen, leuchtend 
gelben Massen ausgeftillt, die in ihren l~andteilen einzelne kleine Blutungsherde 
erkennen lassen. Strahlenf6rmige Ausl~ufer dieser gelben Massen ragen welt in 
die Spongiosa des Femurkopfes hinein. 

Mikroskopische Unter,uchungen (Auszug). 
Haut. Normale Plattenepithellage, unter der sich im Stratum papillare eine 

gleichm~Bige Ansammlung extracellul~ren, nicht doppelbrechenden Fettes (Fett- 
f~rbungen stets mit Sudan und Seharlachrot) in schmaler, bandf6rmiger Anordnung 
findet. Im Stratum reticulare zeigen die Bindegewebszellen um kleine Blur- und 
Lymphgef~ge sowie um Drfisenausfiihrungsg~nge herum eine erhebliche Schwellung 
und Speieherung meist doppelbreehenden Fettes bis zur Entwickhmg typiseher, 
meist einkerniger Schaumzellen mit vorwiegend exzentrischer Lage des Zellkernes. 
Auch die einzel liegenden Histiocyten im Stratum papillare und in den Lagen des 
oberen Stratum reticulare haben zumeist doppelbrechendes Fett reichlich ge- 
speichert. Hyaline Sklerose des Bindegewebes in den tieferen Schichten. Positive 
Fettf~rbung des Plasmas in den Gef~Ben. Der Inhalt der LymphgefN3e f~rbt sich 
mit Sudan tief orange und mit Scharlachrot leuchtend rot. 

Xanthoma palpebrarum. Unter dem Epithel reiehlieh typische Sehaumzell- 
herde, meist in ringfSrmiger Anordnung um Capillaren und Lymphgef~Be. Schwel- 
hmg und Fettspeicherung der Histiocyten. Melanotisches Pigment in den obersten 
]~indegewebszellagen. 

Herzmuslcel. Mittelstarke Sklerose der gr58eren und mittleren Arterien. 
Zahlreiche kleinere perivascul~re Narben. HerdfSrmige, feintropfige Verfettung 
der Muskulatur. Mi~Biger Lipofuseingehalt. 

Aorta. In  der Bauehaor~a typisehe geschwtirige Atheromatose der Intima 
mit Einbruch in die Media nnd stelIenweise ZerstOrung der Elastica interna. In 
der Tiefe mehrfaeh gr6i~ere AtheromhShlen mit Ausf~llung doppelbreehender 
Cholesterinkrystalle. Partielle hyaline Umwandlung der Intima mit Kalkeinlage- 
rungen. Xichtdoppelbreehende Verfettung der Endothe]zellen und der Binde- 
gewebszellen. M~13ige lipoide Durehtr~nkung der Saftspalten. Stellenweise Ver- 
breiterung der elastischen Elemente. Auch in der Brus~aorta starke Atheromatose 
mit Geschw/irsbildung. Starke Verfettung der tIistiocyten in Intima und Adven- 
titia. Einzelne Rundzellansammlungen um die Vasa vasormn. Stellenweise mehr- 
reihige, beetartige Wucherung geschwollener Endothelzellen mit starker Verfettung, 
aber nur geringer Doppelbreehung. 

Herzkranzarterien (alter thrombotischer Versehlul~ im Anfangsteil der Arteria 
coron, circumfl, sin.). Bereits weitgehend organisierte Thrombose auf dem Boden 
einer Xanthomatose. Elastica interna und externa sind fast g/inzlieh gut erhalten. 
Subendothelial findet sich eine etwa halbmondf6rmige Wucherung gesehwollener 
und stark verfetteter Endothelzellen bis zur Ausbildung typischer Sehaum- 
zellen in den gugeren Lagen. Starke Doppelbreehung. Stellenweise noeh deutliche 

u Archly. ]~d. 318. 27 
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Abgrenzung gegen den Thrombenrest durch eine Endothellage. Um diese rein 
subendotheliale Schaumzellwneherung liegt nach aul]en in der Intima eine diekere, 
bogenfSrmige Sehieht hyalinen Bindegewebes. Hier keine Verkalkung. 

Nebenniere. Auffallend geringer Lipoidgehalt der Rinde. Einzelne kMne 
doppelbreehende Zellen im Bereieh der Rindenmarkgrenze und urn einzelne 
Arterien. Starke Verfettung der Lymphgefggendothelien. Sudanpositives Plasms, 
in den Gefg~en wie in allen Organen. 

Schilddriise. Das Sehflddriisengewebe zeigt auger einer Druekatrophie um die 
Adenomknoten keinerlei Besonderheiten. Die zwei xanthomatSs umgewandelten 
Adenomknoten lassen zusammenhgngende Partien Schilddriisengewebes nur in 
einzelnen t~andpartien erkennen. Hier finden sieh deutlich die Zeichen einer 
Basedowifizierung: hohes, teilweise mehrzelliges Epithel, versehieden starke 
Kolloidfarbung mit Vacuolenbildung, vereinzelt interstitielle Infiltrate, st~rkere 
Epitheldesquamation und mehrfach auch Erythrocyten im Lumen der Follikel. 
Bis auf diese Randabsehnitte sind die Adenomknoten v611ig mit typischen doppel- 
brechenden Sehaumzellen ausgefiill~ (Abb. 7). Dazwisehen finden sieh immer 
wieder vereinzelt~ komprimierte Follikelreste. Die Sehaumzellwueherung seheint 
interstitiellen Ursprungs zu sein. Mehrfaeh finden sich groge abgesehlossene Herde, 
die yon einem schmalen endothelartigen Saum umgeben werden. Innerhalb dieser 
tterde kommen frisehere Blutungen oder gltere Blutungsreste vor. Die Schaum- 
zellen sind hiufig in gr6geren Partien ginzlich nekrotisch zerfallen. Gerade in der 
Umgebung soleher Nekrosen zeigen die Kerne Geriist- oder Kernwandhyper- 
ehromatose bis zur Totalhyperchromatose. Vielfach aueh bereits Bilder v611iger 
Karyorhexis neben Symplasmen yon Schaumzellen bis zu 13 Kernsn. In einigen 
dieser gr6geren, endotGhelartig ausgekleideten t~iume finden sieh lediglieh nur noeh 
Kerntrfimmer in einem doppelbrechenden, diffusen Lipoidgemiseh mit zahlreiehen 
ausgefallenen Cholesterinkrystallen. Eine Siderose findet sieh nur in den Sehaum- 
zellen der Umgebung dieser nekrotisehen Partien. Aueh in der Umgebung yon 
frisehen und ilteren Blutungen finder sieh eine sti~rkere Siderose des Sehaumzell- 
10rotoplasmas. Je lipoidreieher eine Sehaumzelle, desto eisengrmer. Mit zu- 
nehmender Gr6ge der Sehamnzellen wird der Eisengehalt immer feink6rniger und 
gruppiert sieh deutlieh um die kleinen Lipoidtropfen im Protoplasma. Stgrkste 
Siderose tier Bindegewebszellen des Interstitiums vornehmlieh im Randgebiet der 
Adenomknoten. Aueh die Epithelien der wenigen erhaltenen Driisenanteile zeigen 
eine feink6rnige, gMehmiBige Siderose, die sieh etwa ringf6rmig nur in den lumen- 
nahen Absehnitten der Follikelepithelien finder. Im Follikellumen liegen de- 
squamierte Epithelien mit starker Siderose und Kernpyknose. Aueh die endothel- 
artigen Zellen, die die grSBeren Xanthomzellhaufen umsehliel]en, sind siderotiseh. 
Der Kolloidstmmenanteil ist vSllig eisenfrei. Erhebliehe Arteriosklerose. Vor- 
wiegend Intimaverdiekung mit partieller Zerst6rung der Elastiea interna. Ver- 
einzelt aueh st~irkere Adventitiawucherung. Eine grSBere Arterie zeigt ein mieh- 
tiges subendotheliales, lipoidreiehes Sehaumzellpolster, das zu einer Einengung 
des Lumens auf anni~hernd ein Viertel dos Ursprtingliehen gefiihrt hat. Elastiea 
interna und externa sind hier grogenteils erhalten. Aul]erdem finde~ sieh am 
gleiehen Gef/~g starke Verfettung und Sehwellung der  Adventitiazellen bis zur 
Ausbildung typischer doppelbreehender Schaumzellen. 

Leber. MiBige zentrale Stauung mit beginnender Atrophie und geringer fein- 
tropfiger Leberzellverfettung -con vorwiegend zentralem Typ. Feintropfige, 
sudanpositive Fettfiillung der Capillaren, besonders zentral ausgepr/igt. Starke 
Sehwellung der KUPFFERsehen Sternzellen mit erheblieher Phagoeytose yon 
Erythrocyten. Mittelstarke, vereinzelt doppelbrechende Verfettung derselben und 
sehwere Siderose. Stirkere Siderose auch der gesamten Capillarendothelien. Geringe 
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feink6rnige Siderose der peripheren Leberzellen. Aueh die Siderose der Capillar- 
wandungen und besonders der Sternzel]en ist in der L/~ppehenperipherie am st~trk- 
sten ausgebildet. Geringer LipofuseingehMt der Leberzellen. Einzelne doppel- 
breehende Schaumzellen in lockerer bandfSrmiger und haufenfSrmiger Anordnung 
unter der Kapsel, wahrscheinlich veto Lymphgef/~Bendothel ausgehend. Sonst 
keine xanthomatSsen Ver~nderungen. 

Milz. Erhebliche Wucherung der Pulpazellen. St/~rkere Phagoeytose. Wenige, 
relativ kleine SinusknStehen. Unter der Kapsel liegen in breiter, bandfSrmiger 
Anordnung meist einkernige doppelbreehende Schaumzellen, die auch in unregel- 

Abb. 7. Schilddr/ise (HE), 30fache Vergr61]erun~. ~bersichtsbild eines xanthomMG6sen 
Schil4drfisenadenoms ~nit einzelnen FolIikelresten (Fo). Bei Nk herdfSrmige Nekrose 

mit Ausfiillung yon Cholesterinkrysta,llen. 

m~iBiger Weise die gesamte Pulpa durchsetzen. Um die mittleren und !deineren 
Arterien, besonders aber um die Follikelarterien liegen breite Ringe groBer typiseher 
Schaumzellen, die anscheinend aus der gewucherten Adventitia hervorgehen 
(Abb. 8). Schwellung der Musculariszellen in den mittleren und kleineren Arterien. 
ttyalinose mehrerer Follikelarterien. Intimahyperplasie der mittleren und grbBeren 
Arterien. Subendotheliale Wucherung geschwollener lipoidhaltiger Zellen bis zur 
Ausbildung typischer Schaumzellen in allen Entwicklungsstadien meist an den 
gr6Beren Arterien. Stellenweise bereits erhebliehe Lumeneinengung durch diese 
beetartigen Zellwueherungen. St~rkste Siderose der PulpazeIlen und Sinus- 
endothelien. Follikel vSllig eisenfrei. Geringe Siderose der Schaumzellen. Meist 
einkernige, mehrfach aber aueh zwei- bis dreikernige Schaumzellen. Keine Sehaum- 
riesenzellen. Der meist exzentrisch liegende Zellkern ist oval oder unregelmgBig 
vielkantig und nimmt etwa 1/I0~/12 des Zelleibes ein. Mehrfach Kernpyknose. 
Starke Doppelbrechung fast aller Schaumzellen. 

Trachea. Unter dem Flimmerepithel liegt in etwas unregelm~giger Anordnung 
eine zwei- bis dreireihige, bandf6rmige Schicht doppelbrechender grS•erer Zellen, 

27* 
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die aber noch nicht die GrSl]e der typischen Schaumzellen erreichen. Wahrschein- 
fich sind es geschwollene, lipoidreiche Lymphgef/~flendothelien. P~rtielle Verfettung 
der Knorpelzellen. 

Hauptbronchus. Kleinzellige Infiltration der Submucosa. Leukoeyten im 
Lumen. Gleichmi~Bige basale und vorwiegend lumennahe Verfettung der Bronchial- 
epithelien. Unregelm/~Big dichte, ringf6rmige Schieht zumeist doppelbreehender 
Schaumzellen unter dem Schleimhautepithel. Diehte Umlagerung der peribronchialen 
LymphknStehen und der Gef/iBe mit  Schaumzellen. Im Interstitium der Schleim- 
drfisen ,~aehrfach doppelbrechende Sehaumzellbildung. Geringe Anthrakose. 

Abb. 8, 1VIilz (HE_), 200fache u Ringf6rmige Schaumzellwucherung yon 
der Adventitia einer Follikelai'terie aus, Schwellung der :SYuscula~riskerne. Hyalinose 

der Intima. 

Partielle Verfettung der Knorpelzellen. Die perivasculi~ren Lymphbahnen sind 
erweitert und v611ig mit tief orange gef~rbten (Sudan) FetttrSpfchen und doppel- 
brechenden Schaumzellen ausgeftillt. Aueh im Lumen der mittleren und vor allem 
der kleineren Bronchien findet sich reichlich fein- und groBtropfiges, teilweise 
doppelbrechendes Fett .  Weitgehende Atelektase des anliegenden Lungengewebes. 

Lunge. Sehwere Bronehiektasen mit  chronischer, teilweise geschwtiriger 
Bronchitis. Partielle Koll~psinduration. Chronisch-pneumonische Infiltration 
neben konituiercnden, teilweise abszedierenden Bronchopnemnonien der Unter- 
lappen. Ringf6rmige ]ipoidreiche Sehaumzell~ns~mmlungen um alle Bronchien, 
in deren Lumen neben Leukocyten vielfaeh auch siderofere und lipoidhaltige 
grol]e Ze]len vorkommen. Auch im Lumen der Alveo]en finden sieh reiehlieh 
derartige Zellen; im Interstitium und zwischen den etwas geschwollenen, aber 
sonst unauff/~lligen Alveol~repithelien kommen stark siderofere Zellen vor (ein- 
gewanderte ttistiocyten ?). Daneben finden sich im Interstitium und um die meisten 
Gef~Be, sowie um die erweiterten Lymphgefi~Be reiehlich typisehe Schaumzellen. 
Diese zeigen vor allem perivascul~r eine m/iBige Siderose. Das Eisenpigment 
liegt auch hier strul]enartig in feink6miger Anordnung um die trSpfchenfSrmigen 
Lipoidmassen. Geringe Anthrakose der subpleuralen Histiocyten, meist zusammen 
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mit Fettspeicherung. Die Capillaren enthalten ~iberall stark sudanpositive fein- 
und mitteltropfige Fettmengen, ithnlich dem Bild einer echten Fettembolie. Die 
erweiterten LymphgefaSe sind besonders subpleural neben doppelbrechenden 
Schaumzellen mit mittel- und groStropfigen Fettmassen geftillt. Verfettung und 
Schwellung der Lymphgef/iBendothelien. Sudanpositives Plasma besonders in 
den Arterien, in denen sich Blutk6rperchen kaum differenzieren lassen, da tier 
Inhalt der GefaSe sich diffus gleichm~$ig mit Fettfarbstoffen anf/~rbt. Herdf6rmige 
Intimapolsterbildung der mittleren und grSSeren Arterien. An einzelnen mittel- 
grol~en Arterien typisehe xanthomatSse subendotheliale Zellwucherungen yon 

Abb. 9. Lungen~rterie (HE), ~00f~che Vergr6Berung. Polster~rtige subendotheli~le 
xanthom~tOse Schaumzellwucherung. 

flaeher, beetartiger, lokaler Sehwellung lipoidhaltiger Endothelzellen bis zur 
Ausbildung regelrechter doppelbrechender Schaumzellpolster (Abb. 9). Elastica 
interna und externa aueh hier gut erhalten. 

Paratrachealer Lymphknoten. Unspezifische akute Lymphadenitis. Erweiterung 
der Sinus mit Wueherung und st~rkerer Desquamation tier Endothelzellen. Keine 
Wucherung der lymphatischen Substanz. Reichliche Phagocytose yon Erythro- 
cyten. BandfSrmige, gleichmagige Schwellung und starke, gering d0ppelbrechende 
Verfettung der subkapsularen Lymphgef~gendothelien, in st~rkerem Grade aueh 
im Randgebiet der Sinus. Die zellreiche Lymphe ist stark sudanpositiv und enth~lt 
reichlich Fett in mittel- und grogtropfiger Form. Starke Sehwellung und Verfettung 
der Retieulumzellen mit geringer Doppelbrechung (Abb. 10). Geringe Siderose 
und Anthr~kose. Ahnliche Befunde aueh in den Bifurkationslymphknoten. Jedoch 
ist hier der Lipoidreiehtum und die Sehwellung tier getieulumzellen noeh stiirker 
ausgepr~tgt. 

Gaumenmandel. Um die Lymphoeytens~ume der Krypten und tier Oberfl~ehe 
liegen in ann~thernd bandfOrmiger Anordnung groBe doppelbrechende, lipoidreiche 
Schaumzellen. Die wenigen erhaltenen kleinen Lymphfollikel zeigen in ihrer Um- 
gebung eine geringe Lipoidspeieherung der Bindegewebszellen. 
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Zungengrund. Zahlreiehe grSgere typisehe Sehaumzellherde am Rand der 
Zungenb~ilge, teilweise auch deuthch um kMnere Gef~ge gelagert. Zwei- bis drei- 
reihige bandfSrmige Sehaumzellherde mit starker Doppe!breehung, aueh direkt 
unter dem Plattenepithel. 

Osophagus. Gleiehm~[~ige, drei- bis aehtreihige Lage typischer Sehaumzellen 
in der Tuniea propria, direkt unter dem Plattenepithel. Meist einkernige, seltener 
zweikernige Formen. Starke,  wenig doppelbreehende Verfettung der Lymph- 
gef~gendothelien in den Papillen and der Submucosa. Mehrfach Sehaumzellen 
im Lumen der Lymphgef~Be (Abb. 11). 

Abb. 10. Paratrachealer Lymphknoten(HE), 120facheVergr6Berung. StarkeSehwellung 
lipoid/aaltiger ~eticulumzellen nnd Sinusendothelien. Unspezifische Lymphadenitis. 

Darm. l)berall normales Sehleimhautreliefi Plasma in den Gefal~en wie iiberall 
sudanpositiv. In kleineren Venen mehrfach mittel- und grogtropfiges Fett. Typisehe 
doppelbrechende Schaumzellen finden sich vorwiegend im unteren Ileum, hier meist 
am Boden PEYERscher Haufen. St~rkere Verfettung der Lymphgefiil?endothelien. 
Dickdarm nnd Netz unauff/illig. 

Niere. M~l~ige Arteriosklerose. Intima- und Adventitiawueherung der mittleren 
Arterien. Einzelne kMne sklerotische Rindennarben. Tubule- und in geringerem 
Grade aueh Glomerulonephrose in weehselnder Starke. Schwellung der Glomerulus- 
endothelien. Teilweise Verklumpung der Glomerulussehlingen und unscharfe Be- 
grenzung derselben. Keine Kernvermehrung. Die Tubulusepithelien sind meist 
geschwollen, vereinzelt haben sie aber such ein flaches, regeneratorisches Epithel. In 
den tieferen Abschnitten der Nephrone triff~ man h~ufiger auf kompakte hyaline 
Zylinderbildungen in den Liehtungen. St/irkere feintropfige Verfettung der 
Epithelien der Tubuli reeti, deren Lumen reichlieh feintropfiges Fett enthglt. Das 
Interstitinm in Mark und Rinden-Markgrenze ist vielfach yon gypisehen, meist 
einkernigen Sehaumzelten in einreihiger Anordnung durehsetzt. In der l%inden- 
Markgrenze finden sich, in annghernd regelmgl~ig herdf6rmiger Anordnung, die 
Liehtungen der Harnkanglehen mit einem seholligen, teilweise aueh grobkSrnigen 
Inhal~ ausgeflillt, der sieh mit gamatoxylin-Eosin braunviolett nnd mit Sudan 
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hellbr~un anfarbt. Die Epithelien dieser Harnk~n~lehen zeigen dabei einen v611ig 
nekrotisehen Untergang ihrer Kerne, w~hrend die Tubuli der nahen Umgebung 
klein und atrophiseh sind. Aueh sis zeigen bereits beginnenden Xernuntergang. 
Mehrere dieser Herds sind yon einer ein- bis zweireihigen Lags dopi0elbreehender 
Sehaumzellen umgeben (Abb. 12). - -  In einzelnen Absehnitten finder sieh inter- 
stitiell sine kMnzellige, vorwiegend plasmaeellul~re Infiltration mit Ausbildung 
weniger Nierenrindenabseesse. Die interstitMlen Bindegewebszellen sind in der 
Umgebung dieser entztindliehen Herde stark verfettet. Die Bindegewebszellen 
sind teilweise erheblieh gesehwollen, haben aber nur geringe Doppelbreehung und 

Abb. 11. 0sophagus (HE), 140f~ehe Vera'r613erung. Bgndf6rmige Sehaumzellage 1inter 
gem Pl~ttenepi~hel. 

erreichen auch nicht die Gr613e der tibrigen typischen Schaumzellen in Mark und 
l~inden-Markgrenze. Aueh die Tubu]usepithelien in der Umgebung entztindlicher 
Iterde sind erheblieh verfettet. In ihrem Lumen enthMten sis hier mehrfach 
Leukoeyten. Keine Siderose. Typisehe hMbmondf6rmige subendotheliale Sehaum- 
zellbildung in der Wand einer mittelgrogen Arterie des Markes. 

Harnblase. Cystitis granulosa. Unter dem unauffM]igen Epithe] liegen stellen- 
weise grSgere Haufen doppelbrechender Schaumzellen, die in don tieferen Ab- 
sehnitten deutlich eine Lagerung um kleine ]~lut- und Lymphgef~ge zeigen. Auch 
um die grogen, subepithelial gewueherten LymphknStehen finden sich grSBere 
Sehgumzellherde, die nur vereinzelt yon Lymphoeyten durchsetzt sind. 

In Pankreas, GaUenblasenwand, Prostata, Hoclen, d~uskulatur und Dura kein 
wesentlieher Befund. 

Knochen: Wirbelsiiule. Vorwiegend mye]oisches Mark, starke diffuse Dureh- 
setzung mit moist ausgereiften Plasm~zellen. Stellenweise machen die Plasma- 
zellen mehr als 50 % des M~rkes ans. Irmerh~lb dieses Plasmazellreiehtums fiuden 
sieh vielf~eh kleinere extrawsale ,,Plasm~seen", die meist yon Erythroeyten, Leuko- 
cyten, PIasmgzelien und Reticulumze]len dieht umgeben sind. Nieht selten kommen 
nnrege]mM?ige R~ndeinkerbungen trod Vaeuolenbildungen dieser Plasmaseen vor. 
In den Abschnitten gr6BerenPlasmazellreiehtums besteht st~rkere Porose. Teilweise 
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lassen sieh nur  noeh Trfimmer der Spongiosab~lkehen erkennen. Inmi t ten  der 
vorwiegend myeloischen M~rkzellen liegen lose vers t reut  zahlreiehe Verbiinde 
typiseher doppelbreehender Schaumzellen. Neben diesen gemisehtzelligen Par t ien 
kommen aber aueh gr613ere Herde reiner Sehaumzellen v0r, die lediglieh yon ein- 
zelnen Fettzellen und Reticulumzellen durchsetzt  sind. VMfaeh sind ganze Mark- 
r~ume nur  yon Sehaumzellen durehsetzt.  In  diesen Par t ien  finder sieh gegenilber 
den vorwiegend plasmacellularen keine erhShte Knoehenresorpti0n. Mehrfach ist  
eine Anlagerung grSBerer Schaumze]lherde an  Gef~Ben zu erkennen. Die k]eineren 

Abb. 12. Niere (HE), 100lathe Vergr61~erung. LipoidhalLige Nassen im Lumen yon 
Itarnkan~lchen der Rinden-Markgrenze (A). Nekrose der Tubulusepithelien. 

Interstitielle Schaumzellbildung in der Umgebung (B). 

Arterien zeigen eine m~gige hyaline Wandquellung. Amyloid-, Azan-, Kongorot- 
und Fibrinfgrbung naeh  W E m ~ T  lassen weder in den Plasmazellen noeh in den 
Plasmaseen Paraproteineinsehliisse erkennen. Lediglieh m i t  der MAsso~sehen 
Triehromf~rbung kommen in e inzelnen Plasmazellen blaugefiirbte, granulaartige 
Einsehliisse im Plasma zum Vorsehein. 

Femurmarl~ (proximaler Anteil). Regelreehte 1Karkanteile lassen sieh nieh~ 
mehr  erkennen. Star t  dessert finder sieh ein diehtes Netz wabenf6rmiger, s~mtlieh 
doppelbreehender Sehaumzellen, das lediglieh yon Fettzellen durehsetzt  wird. 
Mehrfaeh kommen grSBere Herde mit  Symplasmen yon Sehaumzellen und v6!ligem 
Zelluntergang mi t  Ausfgllung grSgerer CholesterinkrystMle vor. Aueh hier ist eine 
ringf6rmige Sehaumzellwueherung um kMne Gef~Be und  Lymphgef~ge erkennbar.  
Letztere sind vereinzelt von Sehaumzellen ausgeffillt. Die Sehaumzellen sind 
Mlermeis~ einkernig und  haben eine exzentrisehe Kernlagerung. Die Kerne sind 
meist oval und  vorwiegend in der Umgebung nekrotiseher Herde total  hyper- 
ehromatotiseh. Ganz vereinzelt  l inden sieh kleine Blu tungen oder kleine Rundzell- 
herde in das Gesamtbild eingestreut. 
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Sternum. GleiEhsrtiges myeloisches und vorwiegend plasmacellul~res Mark- 
bfld. M~t{~ige Eosinophilie. Der Plasmszellreiehtum betr&gt aueh hier s~ellen- 
weise fiber 50%. Dazwischen kommen fibers]l typisehe xanthomat5se Sehaum- 
zellherde, teilweise yon betr&chtlicher GrSl~e vor. Wiederum deu~liehe Gef~l]- 
anlehnung. 

~ippe. Zellreiche myeloische und in geringerer Anz~hl auch rote Blutbildungs- 
herde. Die Plasmazellvermehrung is~ hier nieht so ausgepr~gt. Extrgwsale  
Plasmaseen kommen nut  ganz vereinzelt vor. Keine Osteoporose. Auch Schaum- 
zellen finden sich lediglieh in sehr viel geringerer Anzahl in kleinen, nur lose 

Abb. 13. Schadel (HE), 200fache VergrSBerung. XanthomatSscr Schgumzellherd in 
der Spongiosa 11m eine kleine Arterie. 

zusammenh~tngenden Verb/~nden zwisehen den myeloischen Markzellen. Ileine 
xanthomatSse Herde kommen nicht vor. Wie in den Organen enthalten die kleineren 
Venen sudsnpositive feintropfige Fettmassen. 

Schiidel. Vorwiegend myeloisches Mark. Neben hyperostotischen Absehnitten 
kommen Psrtien mit  stsrk vermehrter Knoehenresorption vor. In letzteren kommt 
der Plasmazellreiehtum mit  den extravasalen Plasmaseen deuttich zum Aus- 
druck. Zahlreiche Spongiosab~lkchengrfimmer. Mehrfaeli such rote Blutbildungs- 
herde. Neben gemischtzelligen fJbergangsbildern finden sich such gr5gere, rein 
xanthomstSse Schaumzellherde, wiederum h~tufig in Anlehnung an Blutgefgge 
(Abb. 13). Adventitiawucherung kleinerer Arterien. Geringe Eosinophilie. Kirsch- 
kerngroBes Chondrom im rechten Felsenbein. Ausfall tier P~raproteinf~trbungen 
wie oben. 

Hypophyse. M/~l?ige feinkTrnige Verfettung im Interstit ium der Adenohypo- 
physe. St~rkere, teilweise doppelbreehende Verfettung der tIistioeyten des Hypo- 
physenstieles. Geringe feintropfige Verfettung der eosinophilen Zellen. 

Zentralnervensystem. Die eingehende Untersuehung yon Gehirn und l~fieken- 
mark, die bier nur im Auszng wiedergegeben werden kann, verdanken wfi" ge r rn  
Professor Dr. JACOB und Herrn Dr. PYI~KOSCtt (Hirnanatomisehes Insti tut  der 
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Psyehiatrischen Universit~ts-Klinik, Hamburg-Eppendorf ,  Direktor:  ProL Dr. 
BORG~R-P~z)5.  

In  der gr~uen und der  weiBen Substanz trifft  man ubiquit~r  auf  typisehe 
Schaumzellherde, die sieh besonders schSn mi t  van  Gieson, Alzheimer-Mann und 
bei Silberimpr~gnation darstellen ]assen, ws die Nisslf~rbung die Schaum- 
zellkonturen nur  blal~ wiedergibt. Dis Lage der Herde aueh hier meist perivascul~r; 
in  den vorwiegend geschlossenen, traubenfSrmigen Herden liegen in der Regel 
20--30 Sehaumzellen zusammen, mi tunter  aber sind sie aueh an  der Peripherie 
locker vers t reut  (Abb. 14 und 15). Daneben sieht man stets einige protoplas- 

Abb. 14. Gehirn (Scharlachrot), 70fache Vergr6Berung. Schaumzellansammlnng in 4er 
Frontalrinde (Aufnahme: l=firnanatomisches Insti tut ,  I-Iamburg-Eppendorf). 

matisehe Astrocyten mit  mehr oder weniger ausgepr~gter Kernbl~ihung, die ~eil- 
weise an  ALZH~IME~sche Glia erinnert.  Im ScharlachrotprKparat kommen neben 
leueh~end roten Tropfen mehr  deckfarben-rotgelbliche Gebilde yon mi tun te r  
btischelfSrmig-strahliger St ruktur  vor. SchlieBlieh finden sich solehe krystall in 
wirkende Strukturen yon rein schmutzig-gelblicher Farbe, die doppelbrechend 
sind. Im Nilblaupr/~parat f~rben sich diese Ablagerungen im Gegensatz zu dem 
Fe t t  in den Ganglienzellen (PreuBisch-Blau) meist  dunkelviolett  an. Aul]erdem 
sieht man auch hier gelblieh-schmutzig-farbene krystallf6rmige Ablagerungen. 
Es ist sehr auffallend, dal~ den im Fet tbi ld  so hervor t re tenden Ablagerungen keine 
deutliebe Strukturgnderung der Rinde im Nisslbild entsprieht.  So sieht man kaum 
einen herdfSrmigen Ausfall yon Ganglienzellen. Nur bei st/irkerer VergrbBerung 
werden meist  perivascul/~re Wucherungen stark protoplasmatischer Glia zumeist 
in Gruppen yon 3--4  Zellelementen (mitunter  Gliarasenbildungen) deutlich. Hin- 
gegen ist auf  den ersten Blick nicht  nur  diese herdfSrmige, sondern auch eine 

1 Eine ausfiihrlichere Darstellung und Besprechung der xanthomat6sen  Hirn- 
vergnderungen unseres Falles werden in Kiirze VACr BOOAERT und JACOB in einer 
Arbeit  fiber die Cholesterinosen des Zentra lnervensystems an  anderer Stelle ver- 
6ffentliehen. 
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diffuse Wueherung protoplasmatiseher Astroeyten besonders in den obersten 
3 Rkedensehiehten vorhanden.  Die Cholesterinherdbildungen in der Hirnrinde 
bevorzugen die oberen I l indensehiehten der frontalen und oeeipitalen Part ien.  
Selten ist eke subeortiealer Herd im 3/Iark, hSufiger im Pall idum und der Linsen- 
kernsehlkege. Im t lf iekenmark sked die Hketerstrange bevorzugt, abet  aueh an 
der  Grenze yon Vorderhorn und  Seitenstrang kommen typisehe Sehaumzellherde 
vor. Aueh in den Markherden sind Sehaumzellen und Astroeytenproliferationen 
deutlieh. Dureh die oft riesengrogen Sehanmzellen wirkt das Gewebsbild bei der 
Nisslf~rbung spongiSs-wabig. Die Markseheidenbilder lassen dementspreehend 

Abb. 15. Gehirn (Nisslf~rbung, 240faehe VergrSBerung. Dichter Schaumz~elJherd irn 
Ammonshorn (Atffnahme: ttirnanatomisches Institut,  Itamburg-Eppenclorf). 

eine Auseinanderdrimgung der Fasern erkennen;  dartiber hinaus abet  ist es zu einer 
Strangdegeneration, besonders in den Hinterstr~ingen (vorwiegend GOLL) gekommen, 
die mi t  Faserzerfall zu Neutra l fe t ten einhergeht.  Die Silberimprggnierungen 
nach BIELSCttOWSKY, PERDRAU, VON BRAUNIg/JHL und CAJAL lassen kekeerlei 
Mesenehymatisat ion im Herdbereieh erkennen. Die diffuse Astroeytenwueherung 
finder sieh nieht  nu t  in der Hirnrkede, sondern aueh iiberall in den Stammganglien 
und der grauen Substanz des l%iickenmarks. Es finder sieh auBerdem eine generali- 
sierte I-Iyalinofibrose der Gefi~Be, sowie Adventi t ia-  und Mediaverkalkung der 
ZahnkerngefiBe mit  einzelnen Infil traten.  Freie Pseudokalkablagerungen im 
Pallidum. Der Gef/iNnhalt  ude in allen Organen fettplasmatiseh, mi tunter  jedoeh 
leuehtend rot  gef i rb te  Ausgtisse (Seharlaehrot), die an das Bild einer eehten Fet t-  
embolie erimiern. Neben den Sehaumzellherden kommen an versehiedenen Stellen, 
meist  in den unteren Rindensehiehten um wandver~nderte Gef/~Be, eindeutig 
vasalbedingte Erbleiehungsherde vor, Etat-laeunaire-~hnliehe Bilder im Pallidum. 
Eke grSgerer Nekroseherd, der das Gebiet eines ganzen Kleinhirnbiumehens  
umfaBt. Hier handel t  es sieh um eine zentrale eystisehe Nekrose im Reparations- 
s tadium mit  ausgepr/~gter Gliareparation und  mottenfrgB/ihniiehem Sehwund der 
KSrnersehieht  in der Peripherie. S e h r  sehSn in der Naehbarsehaft  der Nekrose 
eine Wabenbildung zwisehen K6rner- und  Molekularsehieht mit  Ausfall der 
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Purkiniezellen, wohl als Ausdruck eines 0demschadens. In anderen Partien des 
Kleinhirns findet sich in den Markkegeln eine Gewebsauflockerung mit Mark- 
scheidenschwund. 

Pathologisch-anatomischer Gesamtbefund. 
St~rkste Hyperlip~tmie. M~Bige Nephrose. Diffuse Plasmazell- 

wu cherung im Knochenmark. Multiple xanthomatSse Herde in Sternum, 
]%ippen, Beeken, Schadel und Wirbelsgule. Xanthomat5ses proximales 
Femurmark mit einzelnen kleinen Blutungen. Xanthoma pa]pebrarum. 
Diffuse Xanthose der Haut. Xanthoma~ose der Milz ur~d der Lymph- 
knoten des LungenabfluBgebietes. Lymphangiosis xanthomatosa des 
Zungengrundes, des Pharynx, der Trachea und der Bronchien. Lymph- 
angiosis xanthomatosa der Leber, der Milz und der Lungen. Xantho- 
matose der Lungen, der /)sophagusschleimhaut und der Diinndarm- 
schleimhaut. Zahlreiche Xanthomherde beider Nieren. Xantho- 
matose der ttarnblasensehleimhaut. XanthomatSser Befall yon Gehirn 
und l%fiekenmark mit generalisierter ALzHEI?aEaseher Gliawucherung. 
Xanthomatose der Brustaorta mit sti~rkerer Atherosklerose der Baueh- 
aorta. Xanthomatose und Lipoidose der Pulmonalarterien sowie der 
tIerzkranzarterien. In Organisation befindliche xanthomat6se Throm- 
bose im Anfangsteil des Ramus circumflexus sin. PflaumengroBes 
chronisches Herzwandaneurysrna in der Hinterwand des linken Ven- 
trikels. Einzelne kleinere tterzmuskelsehwielen. Hypertrophic der 
linken Herzkammerwand. Endokardfibrose des linken Vorhofes. Dila- 
tation der linken Herzkammer. LungenSdem. Schwere ehronisehe 
zylindrisehe Bronchiektasenbildung beiderseits mit eitriger Bronchitis 
und Bronehiolitis. Chronisehe abszedierende Pneumonie beider Lungen- 
unterlappen. Frischere fibrinSse Pleuritis beiderseits. ErguB in der 
linken Pleurah6hle (350cma). StrangfSrmige Pleuraverwaehsungen 
reehts. Substantielles Emphysem der Lungenoberlappen. tIypertrophie 
der Wand der rechten Herzkammer. HerdfSrmige interstitielle Nephritis 
mis einzelnen Nierenrindenabseessen beiderseits. - -  Schwere allge- 
meine Kaehexie und Angmie. Starke Siderose der Milz, geringere der 
Leber. Fast vSIliger Lipoidschwund der Nebennierenrinde. Gallert- 
atrophie des subcutanen, des perirenalen und des epikardialen Fett- 
gewebes. Gallertatrophie des distalen Femurmarkes. Zwei tiefe, breit 
erSffnete Abseesse fiber der reehten Glutgalregion und an der Innenseite 
des reehten Oberschenkels. 0dem des rechten Unterschenkels. Mittel- 
schwere allgemeine Atherosklerose. St~rkere Sklerose der Hirnbasis- 
arterien. KirschkerngroBer, cystisch umgewandelter Blutungsherd im 
linken Putamen und der rechten Kleinhirnhemisphiire (IIypertonus 
nach kliniseher Angabe). Geringe flgchenfSrmige, alte Blutungsreste an 
der Durainnenseite fiber der rechten GroBhirnw61bung. Strums nodosa 
mit zwei haselnuBgroBen xanthomatSsen Adenomknoten beiderseits. 
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Zustand naeh alter Appendektomie. Kirschkerngrol~es Chondrom im 
reehten Felsenbein. 

Hauptleiden: Essentie]le Hyperlipamie mit generalisierter Xantho- 
matose der Organe, der Knoehen und der Gefii[~e. 

Todesursache: Kachexie, Pneumonie, LungenSdem. 

Besprechung der Be[unde. 
Der makroskopische Sektionsbefund schien zn Beginn unserer Unter- 

suehungen die klinische Diagnose einer atypisehen Form der SCHt3LLER- 
CJ~aISTIANschen Krankheit zu stfitzen, obgleich die mannigfaltigen 
schweren StSrungea des Gesamtstoffweehsels iiberhaupt nieht in den 
bekannten Rahmen dieses Krankheitsbi]des passen wo]lten. Erst die 
sp~itere eingehende histologische und chemische Un~ersuchung liel~ uns 
diese Diagnose endgiiltig aufgeben. Wenn auch die auSergewShnliche 
Knochenbeteiligung unseres Falles die Diagnose Lipoidgranulomatose 
nahelegte, so ffihrten doch vor allem zwei Fak~oren zu einer klaren Ab- 
grenzung, einmal das vSllige Fehlen jeglieher granulomatSsen Ver~nde- 
rungen und zum anderen das Ergebnis unserer ehemischen Gewebs- 
analysen. Gerade bei der Kl~rung dieser diagnostischen Schwierigkeiten 
schulden wir Herrn Professor LETTERER unseren besonderen Dank ffir 
seinen wertvollen Rat und seine gfitige Unterstiitzung. 

Im Sehrifttum der SCKfdLLEa-CgR~STIANschen Krankheit weisen 
s~mtliche Autoren, wenigstens yon pathologisch-anatomischer Seite, 
auf das gleichzeitige Auftreten granulomatSser und lipoidzelliger Bilder 
hin, wobei sie allerdings unterschiedlicher Ansieht fiber das Prim~ire 
dieses Vorganges sind. I~oeh heute streiten die AnhKnger einer prim~iren 
spezifisehen Granulomatose (CEELEN, CHESTER, GERSTEL~ HEINE, 
LETTERER, SIEGMUND, WXTJEN n. a.) mit den Vertretern der lorim~ren 
StoffwechselstSrungstheorie (BffRGEg, CHIARI, PIC~, ROWLAND U.a.). 
Besonders LETTERER ist immer wieder auf Grund des typischen granulo- 
matSsen Charakters, der seiner Meinung nach das Primare dieses Krank- 
heitsgeschehens darste]lt, ffir eine klare Abgrenzung yon den Lipoidosen 
eingetreten. BDRGER dagegen erk]~irt diese Granulome als sekund~re 
reparative Gewebsreaktion auf lokale oder allgemeine Cholesterin- 
anreicherungen und sieht keinen grunds~itzlichen Untersehied zwisehen 
Lipoidgranulomatose und Lipoidose bzw. Xanthomatose. 

ARch unsere chemischen Untersuchungsergebnisse lassen charak- 
teristische Unterschiede zur Lipoidgranulomatose erkennen. Der chemi- 
schen Analyse wurden Teile ans Nebennieren, Lungen, xantho- 
matSsem Femurmark und den lipoidzellig infiltrierten Schilddriisen- 
adenomen nach folgendem Vorgehen unterzogen: 

Die forma]infixierten Organteile wurden mit sauberem Seesand ver- 
rieben und mit Alkohol getrocknet. I~ach dem Abdampfen des Alkohols 
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Tabelle 4. Prozentualer Lipoidgehalt der Frisehsubstanz. 

Organ Phosphatide Freies Cho!esterin 

Nebenniere . . . ! 0,57 0,83 
Lunge . . . . .  ! 0,29 i 3,28 
Femurmark . . . 0,32 i 13,25 
Schilddrtise 0,37 i 13,95 

Ester- 
cholesterin 

0,35 
1,13 
4,58 
3,82 

Gesamt- Normal- 
cholesterin Oesamt- cholesterin 

I 

1,19 i 4,01 
4,4i 0,33 

17,83 0,42 
17,77 

wurde  der Organbre i  im SoxLETH-Appara t  mi t  Xther  ex t rah ie r t .  Aus  
dem ~ t h e r e x t r a k t  wurden  naeh  der  oben angegebenen N g t h o d i k  be- 
s t i m m t :  A. Die Gesamtl ipoide ,  B. Gesamteholes ter in .  C. Cholesterin-  
ester .  D. Fre ies  Cholesterin.  E.  Phospha t ide .  

E ine  Kon t ro l l e  der  ve rwende ten  Formal inf l i i ss igkei t  ergab,  d a b  
lediglieh Spuren  yon  Phospha t id ,  aber  n ieht  yon  Cholesterin,  in LSsung 
gegangen waren.  Das  Ergebnis  dieser Un te r suehungen  wird  aus den  
Tabe l len  4 und  5 ersieht l ieh.  

Der  s t a rke  Choles ter inre iehtum unserer  Organe k o m m t  besonders  
deut l ieh  be im Vergleieh mi t  den Norma lw e r t e n  (naeh B/3~GE~) zum 
Ausdruek .  N u t  in  den Nebenn ie ren  finden wir  auffgl l igerweise das  
Gesamteholes te r in  auf  ein Vier te l  des Norma len  ve rminder t .  Charak-  
te r i s t i seh  is t  das  s t a rke  t Jbergewieht  des freien Cholestern{s in al ien 
Organen.  

Besondere  Bedeu tung  k o m m t  dem q u a n t i t a t i v e n  Verh~l tnis  Es te r -  
eholes ter in  : f reiem Cholester in zu. Es  be t rgg t  in Nebenniere  1:3,5,  
in Schilddrt ise 1 : 3,7, in Lunge  1 : 3,0 und  im F e m u r m a r k  1 : 2,9. Das  
normale  Verh~ltnis  wird  in der L i t e r a tu r  Mlgemein mi t  1 : 2 angegeben.  

Zu ~hnliehen Ergebnissen  bei  prim~irer essentiel ler  X a n t h o m a t o s e  
k a m e n  I-IEt~RMANN und  NATHAN, DIt~SCHEIgL U.a . ,  die ebenfal ls  e in  
erhebl iches l~berwiegeI~ des freien Cholester ins  (bis 1:4,7) angeben.  
Sonst  is t  ein derar t iges  Verh~l tn i s  nur  noeh bei  den ext racel lu]~ren 
Cholester inosen (KElcL-URBACK) bekann t .  

Die  SCtt/)LLER-CtIRISTIANsche K r a n k h e i t  weis t  als wesent l ichen 
Untersch ied  ein eharakter i s t i sches  (~bergewicht des Es te rcho les te r ins  
auf, das in zahlre ichen ehemisehen Ana lysen  yon  L ipo idg ranu lomen  

T~belle 5. Gesamtlipoidgehalt und seine prozentuale Zusammensetzung. 

G e s a m t l i p o i d e  a u f  100 g I n  P r o z e n t  4 e r  G e s a m t l i p o i d e  

O r g a n  I 

Nebenniere . . . 
Sehilddrtise . . . 
Lunge . . . . .  
Femurmark . . . 

Frisch- Troeken- 
substanz substanz 

2,88 13,26 
17,7 I 53,6 
4,8 23,9 

49,8 81,25 

Ph osphatide 

19,9 
2,1 
6,15 
0,66 

Freies 
Cholesterin 

28,9 
77,3 
68,5 
26,7 

Ester- 
cholesterin 

8,22 
20,5 
23,5 

9,2 
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durch ANDERS, ]~fSRGER, DIETRICH, EPSTEIN, KLEINMANN, THANN- 
HAUSER U. a. gefunden wurde. ANDERS gibt ffir seinen Fall das Mengen- 
verhaltnis Estercho]esterin : freiem Cholesterin mit 4:1 an, EPSTEIN 
mit 4,75:1 und KLEINMANN sogar mit 5,08:]. Lediglich Bf3RGER land 
in der Analyse eines cystisehen (bluthaltigen!) Sch~delgranuloms des 
Falles yon K~AUSS und BA~TH ein geringes 1Jbergewicht des freien 
Cholesterins, n~mlich 1:0,8. 

Neue Anregungen geben jfingst die interessanten Untersuchungen 
yon KUTSCHEE und VI~LA, die sie an Organen und Granulomen eines 
13 Monate alien Kindes mit Lipoidgranu]omatose (Fall ARNOLD) vor- 
nahmen. Die Knochengranulome enthielten bis zu 14,6% Gesamt- 
cholesterin (Trockengewieht). Das Verh~ltnis des freien zum gebundenen 
Cholesterin schwankte zwischen 1:3,8 und 1:5,3. In den ~ltesten, 
cholesterinreichsten Granulomen war gleichzeitig auch das Ubergewicht 
der Estercholesterine am st~rksten ausgeprs Dagegen zeigten iiber- 
raschenderweise die Friihstadien der .Granulome des gleichen Fa]les 
ein ganzlich anderes Bild: Bei gegeniiber der Norm vermindertem (!) 
Gesamtcholesteringehalt war das freie Cholesterin in einem ]Jbergewicht, 
wie es etwa gesunden Gewebsverh~ltnissen entspricht. Da sich auch 
in den Organen in Menge und Verteilung des Cholesterins normale Ver- 
h~ltnisse fanden, lehnen die Untersucher eine primate humorale Lipoid- 
oder CholesterinstoffwechselstSrung a]s Ursaehe der Lipoidgranulo- 
matose ab. Sie glauben vielmehr, da~ sich erst sekund~r nach Bfldung 
der Granulome eine celluls CholesterinstoffwechselstSrung in der 
Weise entwickelt, dal~ den jungen Zellen der spezifischen Granulome 
entweder die intrac~l]ul~r wirkende esterspaltende Esterase fehlt oder 
dal~ es zu einem intraeellul~ren Auftreten der sonst nur extracellul~r 
vorhandenen esterbildenden Esterase kommt. 

Das starke lJbergewieht des freien Cholesterins sichert ebenso wie 
das Fehlen wesen~dicher granulomat6ser Gewebsprozes~e die Einordnung 
unseres Falles in die Gruppe der generalisierten essen~iellen Xantho- 
matosen, und zwar ist er der Gruppe II, 2 (idiopathisehe Hyperlip~mie 
der Erwachsenen mit sekund~ren Hautxanthomen) tier THANI~J:IAUSER- 
schen Klassifizierung der Lipoidosen zuzurechnen. Nach der B~3~- 
GERsohen Einteilung gehSrt er zu den prim~ren essentie!len Xantho- 
matosen mit vorwiegend visceraler (und ossaler) Lokalisation, ohne dab 
eine weitere Unterteilung mSglich w~re. Er  sprengt durch die Generali- 
sierung der Xanthomgewebsentwieklung jede zu enge Klassifizierung. 
Das TH~a~NHAVSERsche Schema ordnet sowohl naeh histologisehen als 
auch nach blutchemischen Gesichtspunkten; und zwar erblickt es ein 
wesentliches Unterseheidungsmerkmal im Vorliegen entweder einer iso- 
lierten oder doch ganz vorzugsweisen Vermehrung des Cholesterins bei 
klarem Serum auf der einen Seite, im Bestehen einer grob manifesten 
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Hyperlip~mie mit rahmigem Serum und einer starken Vermehrung des 
Neutralfettes bei vergleichsweise nur geringer (aber doeh absolut oft 
betr~chtlicher) Vermehrung der iibrigen Lipoide andererseits, oder 
schliel~lich im Fehlen einer St6rung des Blutlipoidspiegels. Blutehemisch 
gesehen sind hier wohl scharfe Abgrenzungen nicht immer mSglich, 
zumal unter der Gruppe der Lipoidgicht (Gruppe I, A nach T~A~c~- 
~ Avs~ )  F~lle mit st~rk erhShtem Neutralfett ohne manifeste Hyper- 
lip~imie bekannt sind (so z .B.  Fall Bi2~GER mit einem Gehalt yon 
781 rag-% Gesamtcholesterin, 447 mg-% Phosphatiden und einem Ge- 
samtfettgehalt yon 3270 mg-%, das ist ein Neutralfettgehalt yon 
2052 rag-%); dem gegeniiber zeigte der zu Gruppe II, 1 zu rechnende 
Fall O~ITZ bei 264 rag- % Gesamtcholesterin, 358 mg- % Phosphatiden 
und einem Gesamtfettgehalt yon 1800 rag- %, also 1178 mg- % Neutralfett  
eine stark manifeste Hyperlipamie. I)as Fehlen sekund/irer eruptiver 
I-Iautxanthome diirfte einer Zuordnung zur Gruppe II ,  2 ebensowenig 
widersprechen, wie die anatomisch grol~artige Ausbreitung der Xantho- 
matose, die beispielsweise in ihrer vascularen Lokalisation ganz dem 
bei rein hypercholesterini~mischen Xanthomatosen bekannten Bild 
entspricht. 

Unter den vielen, meist noeh ungelSsten Fragestellungen, die dieser 
Fall aufgibt, seien folgende pathologisch-anatomisehe Probleme be- 
s0nders herausgestellt : 

1. Die mannigfaltige Lokalisations- und Entstehungsm5glichkeit der 
Schaumzellen. 

2. Die xanthomatOsen GefiiSveranderungen. 
3. Die ausgedehnten xanthomatSsen und diffus plasmoeytiiren Vet- 

/~nderungen der Knoehen bzw. des Knochenmarkes. 
4. Die schwere essentielle Hyperlip~mie. 
5. Die direkte Fettausscheidung durch Lungen und Nieren. 

1. Die Histologie der Schaumzellen ist in ihren Einzelheiten inzwischen 
so oft eingehend beschrieben, da$ es sieh erfibrigt, auf die typischen 
Formen unseres Falles nochmals n/~her einzugehen. Wir beobachten 
bei aller Vielfalt doch einige stimdig wiederkehrende Lokalisationen: 

a) Die Anlehnung an Gef/~l~e und Bronehien. 
b) Die Beziehung zum Lymphgef/~Bendothel. 
Die breite kranzfOrmige Wueherung der Schaumzellen yon der 

Adventitia kleiner Arterien aus sehen wir besonders seh5n im Knochen 
(Abb. 13) und an den Follikelarterien der Milz (Abb. 8). Ob diese 
Wucherung der Sehaumzellen ihren Ursprung in mesenehymalen 
Adventitiazellen oder in den Lymphspalten der GefiiSe nimmt, wagen 
wir nieht zu entseheiden. StoBen wit doch unter Sehleimh/iuten, binde- 
gewebigen Kapseln, in der t Iaut  und den Organen fiberall auf eine 
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sichere Sehaumzelle~twicklung aus dem Endothel der Lymphgef~Be. 
Letztere werden uns h~ufig iiberhaupt ers~ dutch die charakteristische 
Schaumzellagerung sichtbar. Dies getingt aber nicht in allen Organen, 
so dab wir mehrfaeh fiber die Herkunft der Schaumzellen im unklaren 
bleiben. So gelang es uns z. B. nicht, an Hand der reichlichen Sehaum- 
zellager im Interstitium der ~Jieren Lymphgef~6e zur Darstellung zu 
bringen, geschweige denn eine urs~chliche Verbindung zu ihnen nach- 
zuweisen, wie es F ~ s ~ s  bei einer entzfindlichen Sehrumpfniere mit 
Ausf~llung yon LipoideiweiBkrystallen gelungen ist. In unserem Fall 
lgBt sieh eine EntwieklungsmSgtichkeit der Sehaumzellen aus fo]genden 
Zellarten erkennen: 

1. Endothelzellen, 2. Reticulumzel]en, 3. undifferenzierten Mesen- 
ehymzellen, wobei den ersteren und den letzteren die grSi~ere Bedeutung 
zukommt. Nioht a]le Schaumzellen zeJgen eine Doppelbrechung ihrer 
gespeicherten Lipoidmassen. Mehrfach findet sich aueh eine Siderose 
der Sehaumzellen. Mit zunehmender GrSBe der siderotisehen Schaum- 
zellen wird der Eisengehalt immer feiner und zeJgt sieh schlieBlich in 
ganz feinkSrniger Lagerung um die zahlreiehen LipoidtrSpfchen im 
Zellplasma. 

LETTerER und A~oT,I) haben bereits hervorgehoben, dab die Zell- 
kerne der Sohaumze]len friih zu degenerativen Vergnderungen neigen. 
ARNOLD hat die versehiedenen Degenerationsformen der Kerne an 
einzelnen Schaumzelltypen ausffihrlich besehrieben und sehematisch 
eingeteilt. Unsere Kernformen wgren naeh seiner Klassifizierung meist 
den Typen I I I - - V  zuzuordnen, d .h .  wir finden pyknotische Kern- 
vergnderungen yon der Gertist- und Kernwandhyperchromatose bis zur 
Totalhyperehromatose. Eine Lappung der Kerne (Typ VI) kommt 
seltener vor. Riesenzellbi]dung (Typ VII) fand sieh nur in Form yon 
Symplasmen in Schilddrtise und Femurmark. Sehaumriesenzellen veto 
Typ der FremdkSrperriesenzellen oder der TovTo~schen Riesenzellen 
konnten wir nicht beobachten. 

Mit dem ]Problem der Schaumzellentstehung hat sich LV~A~SCH an Hand eines 
1918 yon Lhm beschriebenen Falles einer genel-aHsierten Xanthomatose .bei einem 
26j~hrigen Diabet.iker - -  der Fall wurde sp~iter yon seinem Schiiter B~oss aus- 
f/ihrlioher dalgestellt - -  eingehend beschgf~igt. Der Fall ghnelt im pathologischen 
Gesamtbild dem unseren in vielen Punkten. Neben einer schweren manifesten 
symptomatisehen (?) Hyperlipamie fand sich eine Lymphangiosis xanthomatosa 
der Leber, der Milz, der Haul, des Wurmfortsatzes und zahlreicher Lymphknoten. 
Multiple Xanthome der Tonsillen, der Milz und der Nieren. XanthomatOse 
Infiltration des Femurmarkes. Xanthomflecken in der Intima der Putmonal- 
ar~erien. Kleine xanthomat(Jse Infiltrate der Prostata und der Duodenalschleim- 
h~ut. Die Haut zeigte makroskopiseh auch lediglich den Befund einer leiehten, 
sieher nicht ikterischen Gelbfgrbung, deren Entstehung sieh erst mikroskopisch 
dutch den Naehweis der Lymphangiosis xanthomatosa erklgrte. LU~a~SeH fiihrt 
die Vc'ucherung der LymphgefgBendothelien und der Bindegewebszellen mit 

u Archiv. Bd. 318. 28 
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Schaumzellbildung letztlich auf den FremdkSrperreiz der Fettstoffe zurfick, die 
sich mit ihren Zerfallsstoffen in den Lymphbahnen anhaufen und zu einer Strom- 
verlangsamung fiihren. Vorbedingung ist seiner ~r nach eine Fettstoff- 
wechselstSrung, die meist eine Cholesterin~mie im Gefolge hat. SC~AAF bestreitet 
auf Grund seiner Tierversuche eine gr5l]ere Bedeutung der Cholesteringmie und 
h~l~ nur eine anormale Zusammensetzung des Gesamtblutfettes ffir wesentlich. 
])as wiirde also eine Verschiebung des Cholesterin: Cholesterinesterquotienten 
oder eine Konzentrationsvergnderung der Phosphatide voraussetzen. ])a wir diese 
beiden MSglichkeiten w~hrend der klinischen Kontrolle im Blute nie wesentlich 
feststellen konnten, mSchten wir doch der schweren Hypercholesterin~mie (bis 
zu 900 mg-%) unseres FaUes neben der manifesten Hyperlipgmie eine gewisse 
Bedeutung ffir die Ausbildung der generalisierten xanthom~tSsen Veriinderungen 
beimessen. 

Die yon LVBAnSC~ beobachtete Bildung echter Fremdk5rper- 
riesenzellen innerhalb xanthomat5ser  Abschnitte liel~ unser Fall g~nzlich 
vermissen, doch fgllt uns bei beiden Fgllen eine interess~nte Parallele 
auf: das ist die bevorzugte Schaumzellbildung an entziindlich ver- 
gnderten Organen. LVBA~SCK erw~hnt das gleichzeitige Vorhandensein 
einer chronischen, teilweise exsudativen Tuberkulose in Lungen, Lymph- 
knoten, ~ieren und Femurmark.  Besonders in den Nieren und im 
Femurmark  waren die Tuberke] yon Schaumzellen umgeben. Die 
stgrkste xanthomatSse Infiltration sah er am Wurmfortsatz,  der eine 
chronische Entziindung mit  ausgedehnten Verwachsungen aufwies. Auch 
in der schaumzellreichen Leber bestand eine chronisch-entziindliche 
Induration.  Ein derartiges Zusammentreffen entziindlicher Ver~nde- 
rungen mit reichlicher Schaumzellbfldung wird in unserem Fall besonders 
deutlich in den unspezifisch entztindlich veriinderCen Lymphknoten  des 
Lungenabflul~gebietes, die allein unter  den Lymphknoten  xantho- 
matSsen Befall zeigen. Auch die lipoidzellige Infiltration der chronisch 
entziindlich veriinderten Bronchien, Lungen, ~ieren und ttarnblasen~ 
schleimhaut mul~ unter diesem Gesichtspunkt erwiLhnt werden. In  
Erggnzung zu LUBAnSC~ mSchten wir weniger der lokalen Lymph-  
stauung die alleinige, ausschlaggebende Bedeutung beimessen als viel- 
mehr einer lokalen StoffwechselstSrung, die durch entziindliche Vorgi~nge 
ausgelSs t sein kann. Diese Ansicht finder eine Sttitze in der Beobachtung, 
dal~ wir eine stgrkste xanthomatSse Infiltration nicht nut  im entziind- 
lich vergnderten Gewebe finden, sondern auch an Often lokaler Stoff- 
wechselstSrung ohne entziindliche Ursache (z. B. die weitgehend xantho- 
matSse Umwandlung unserer basedowifizierten Schilddriisenadenome). 
Ob hierzu auch das Knochensystem mit  seiner diffusen plasmocytom- 
artigen Durchsetzung gerechnet werden kann, lgl~t sich bei der Ein- 
maligkeit dieser Beobachtung lediglich als interessante, aber nicht zu 
entscheidende Frage aufwerfen. Grundsgtzliche Vorbedingung ffir e in  
generalisiertes Auftreten xanthomatSser Ver~nderungen bleib~ eine 
primgre oder sekund~re StSrung des allgemeinen Fettstoffwechse]s. 
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SIEGMUND und sp~ter  auch FROBO~SE U.a .  sahen lokale  Lipoidzel l -  
b i ldungen  ohne naehweisbare  al]gemeine Fe t t s to f fweehse l s tSrung  in der 
Mi]z bzw. in der  D a r m s c h l e i m h a u t  und  daeh ten  bereRs an ,,eine Ent -  
gleisung im 6r t l iehen Zellstoffweehsel  und  Fe rmen tgesehehen  bei  der  
Veres te rung  der  F e t t e " .  

2. Besondere  Bedeu tung  k o m m t  unseren  xanthomat6sen Ge/g/3- 
veri~nderungen zu. Die subendothe l i a len  l ipo idha l t igen  Ze] lwucherungen 
ira Brus t t e i l  der  A o r t a  und  an einze]nen Ar te r i en  der  Lungen,  der  
Milz und  der  x a n t h o m a t 6 s e n  Sehi lddr t i senadenome,  die wir  neben einer 
mi t t e l schweren  a l ]gemeinen Atherosk le rose  vorfinden,  lassen sich nur  im 
Sinne einer Gef~l~xanthomatose erk]~tren. Ausgehend  yon  einer flachen, 
bee t a r t i gen  W u c h e r u n g  und  Sehwe]lung der  Endothelze] len  k o m m e n  
a]le S tad ien  bis zur Ausbi ]dung s tenos ierender  l ipoidre icher  Schaum- 
zel lpols ter  ve t .  Der  besehr iebene ~ltere t h rombo t i s che  Verschlul] der  
l inken  H e r z k r a n z a r t e r i e  auf  dem Boden  xa n thoma tSse r  I n t ima ve r -  
~nderungen  mi t  der  Ausb i ldung  eines H e r z w a n d a n e u r y s m a s  ste]lt  nur  
eine der  m6gl ichen lebensbedroh l ichen  Fo lgen  dar.  

So berichten CRA~STONE und Low~ tiber einen pl6tzlichen Todesfall dutch 
Abril~ xanthomat6ser Herzklappen. SIEGMUND land ebenfalls bei zwei 5j~hrigen 
Briidern, die pl6tzlich verstorben waren, neben einem xanthomat6sen Befall der 
ttaut,  der Herzkl~ppen und der Brust~orta ein Herzspitzenaneurysma, das durch 
stenosierende xanthomat6se Intimapolster tier Herzkranzarterien entstanden war. 
Uber einen gleiehartJgen Befund an einem 28j~hrigen, pl6tzlieh verstorbenen 
Mann beriehtete FRA_~z. Auch hier h~tte sieh bei allgemeiner Xanthomatose mit 
bevorzugtem Befall der Gef~e  ein Herzspitzenaneurysma auf gleiche Weise aus- 
gebildet. Diesen beiden F~llen, die dutch die Folgen ihrer xanthomatSsen Gef~B- 
wandver~nderungen dem unserigen besonders ~hneln, sind noeh die F~lle yon 
H~ss und Se~ILD~AUS sowie yon LEHZEN und KNAUSS an die SeRe zu stellen. 
Aueh yon ihnen wurde ein x~nthomat6ser Intimabefall der Aorta, der C~rotiden, 
der Pulmonalarterien, der Herzkranzarterien und der Mitralis beobachtet. 

I n  al len diesen F~l len  handeRe  es sich um x a n t h o m a t 6 s e  Wuehe-  
rungen,  die ih ren  Ursp rung  un te r  bzw. im E n d o t h e l  nahmen.  Die A o r t a  
zeigte wie bei  uns meis t  eine auff~l]ige Bevorzugung  des Brust te i les .  
Tei]weise waren  die Schaumzel lherde  sogar un t e r  Zers t6rung  der elasti-  
sehen E lemen te  in die Museular is  e ingedrungen.  

N~eben diesen rein subendothe l ia len  x a n t h o m a t 6 s e n  Gef~Bprozessen 
t r i t t  in unserem Fa l l  noeh die genera l is ier te  kranzf6rmige  Schaum- 
zel lb i ldung in den  ~ul~eren Adven t i t i a seh i eh t en  der  k le ineren Ar te r ien  
wesent] ich h~ufiger hervor .  N u t  in  der  Schi lddr i ise  sehen wi t  diese 
be iden  versch iedenen  En twick lungsm6gl iehke i t en  zusammen  an  dem- 
se]ben G e f ~  ausgebi]det .  

3. E ine  ganz besondere  P r o b l e m a t i k  b ie ten  die Veri~nderungen des 
Knochenmar/ces. Hier  f inden sich neben  rein x a n t h o m a t S s  umgewande l t en  
Bezi rken  und  gemisehten  Ubergangsb i lde rn  auf  wei te  S t reeken  Bilder,  
d ie  sich in n iehts  yon  dem be im diffusen P l a s m o c y t o m  Bekann ten  

u Archiv. Bd. 318. 28~ 
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unterscheiden. Diese g~nzlich verschiedenen Ver~nderungen befallen 
die gleichen Knochen. Die 0steoporose ist stellenweise nur in den 
plssmocyt~ren Abschnitten starker ausgepragt. Wenn such morpho- 
logisch keine Zeichen nachweisbar sind, die eine StSrung der Serum- 
eiwei~bildung anzeigen, so keine Rvss•nschen KSrperchen, keine 
st~rkere Plasmazellvacuolisierung (dem meist negativen Ausfall der 
bereits von BRASS angewandtea Fgrbungen zum Naehweis intra- nnd 
extracelluls Paraproteine mSchten wir in unserem Falle wegen der 
langen Lagerung der entks]kten Knoehen in Formalin keine allzu grol~e 
Bedeutung beimessen), so k6nnen dem doch einzelne klinische Daten 
entgegengesetzt werden, die such bei insgessmt nicht erh6htem nnd 
sogar erniedrigtem Serumeiwei~spiegel eine Versehiebung des Serum- 
eiwei~spektrums anzeigen dfirften: die surfs]lend hochgradige Be- 
schleunigung der Blutsenkung (bereits vor Bestehen einer stgrkeren 
Anemic) und der st~rkst positive Ausfall der Takata-Reaktion.  Eine 
Fraktionierung der Serumeiweil~kSrper war nicht durchffihrbar; Bence- 
Jones im Urin hie nachweisbar. B~Ass betont ausdrficklich, dsl~ mor- 
phologisch re ,ba re  Eiweil~stoffweehselstSrungen nur in einem gewissen 
Prozents~tz der Plasmocytomf~lle vorkommen. Wenn wir noch auf 
die interstitielle Nephritis unseres Falles hinweisen, eine Vergnderung, 
die such BI~ASS hgufig bei seinen zahlreiehen Plssmoeytomf~llen sah, 
und sehlieB]ich betonen, dal~ der intravitsle cytologische Sternalmark- 
befund vS]lig dem eines Plasmoeytoms gleicht, so ist die Zahl der 
Indizien groG, die auf das Vorliegen eines echten Plasmoeytoms 
hindeuten. 

Doeh wenn such APImz erwghnt, dsl~ des diffuse Plasmoeytom 
g~r nicht so selten sei und eben hgufig nur mikroskopisch erkannt 
werden kann, so ist doch sein Zus~mmentreffen mit einer hyperlip- 
gmischen Xanthomatose  einzigartig. Es rechtfertigt Zweife] an dem 
echten Plasmocytomcharakter  unseres Fslles und l ~ t  die Frage auf- 
werfen, ob hier nicht inhere Zusgmmenhgnge vorliegen. Doch sei gleich 
betont, dab Beweise gegen das Zuf~llige der vorliegenden Kombinat ion 
bei einem Einzelfall natiirlich nicht erbracht werden kSnnen. - -  Nehmen 
wir die Uberordnung eines Prozesses an, so ergibt sieh aus unseren 
bisherigen Kenntnissen: Beim Plasmocytom sind unseres Wissens bisher 
St6rungen des Lipoidstoffwechsels, insbesondere Hyperlip~mien und 
Xanthomatosen  nicht bekannt  ~. 

CR~M~ beschreibt eine Reticulose mit osteolytischen Knochenherden bis zu 
Walnul~grSl~c und B~eE-JO~[s-EiwciBk6rper im Urin; der Pat. zeigte intra vitam 
eine Lip~mie (Gesamtfett 648 mg- %, Gesamtcholesterin 355 mg-%), und bei der 
Sektion f~nd sich cine Vcrfettung und Xanthom~tose der Leber; dabei wh'd 

Anmerkung bei der Korrelctur: Inzwischen beschreibt HA~m~AN~ beim 
fl-Plasmocytom geringe bis mittelstarke ErhShung des Serumcholcsterins. [Dtsch. 
Arch. kiln. Med. 196, 161 (1949).] 
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Schaumzellenbitdung aus KVPFFERschen Sternzellen beschrieben, diese ,,Schaum- 
zellen" entsprechen jedoch weder nach Beschreibung noch nach der Abbildung 
den bei Xanthomatosen gewShnlich zu findenden Schaumzellen. 

Die Deutung, die PIasmazellwucherung sei Ausdruck der gesteigerten Produktion 
grobdisperser EiweiBkOrper, die als Lipoproteine dem Lipoidtransport dienen, 
wie sie auch HECI~R gibt, ist verffihrerisch und nicht yon der Hand zu weisen. 
Aus der Literatur lassen sich ffir die Annahme eines solchen symptomatischen 
Plasmocytoms, wie man es dann fast nelmen mSchte, jedoch keinerlei Parallelen 
finden. Lediglich HOF]Sl~ beschreibt im Markpunktat eines Falles von SCI~LLER- 
Cm~ISTIA~scher Krankheit stellenweise eine Vermehrung yon Plasmazellen und 
Reizformen, ein Befund, der jedoch weder quantitativ noch qualitativ mit dem 
unseren verglichen werden kann. Gerade bei Hyperlip~mien und Hypercholesterin- 
~mien sind dergleichen Ver~nderungen nicht beschrieben. Auch ist eine wesent- 
liche ErhShung der Blutsenkung dabei nicht die Regel. - -  Wir werden uns ffir 
unseren Fall mit  der Darstellung der Befunde begniigen miissen, um vielleicht 
sparer bei Bekanntwerden ~hnlicher F&tle eine Kl~rung m5gtich zu machen. 

4. Der  schweren Hyperlipiimie, die auch kl inisch das  e indrucks-  
vol ls te  S y m p t o m  dars te l l te ,  k o m m t  auch in der  morphologischen Be- 
t r a c h t u n g  eine ff ihrende Rol le  zu, doch kOnnen wit  n ich t  e inmal  ent- 
scheiden, ob die genera l is ier ten  xan thoma tSse n  Ver~nderungen  der  
I-Iyloerlipi~mie neben- oder  un te rgeordne t  sind. I h r e m  Wesen  nach  
miissen wir sie vorl~ufig noch als , ,essentielle Hyperlip~mie" anspreehen,  
was na tu rgem~$  lediglich aus sag t ,  da$  wir  fiber die zugrunde  l iegende 
Stoffwechsels t5rung und  ihr  ana tomisches  Subs t r a t  noeh vOllig im un- 
k la ren  sind. Jedenfa l l s  k a n n  aus den  kl in ischen und  ana tomischen  
Un te r suchungen  das Vorl iegen einer s y m p t o m a t i s c h e n  Hyper l ip~mie  aus 
b e k a n n t e n  Ursachen ,  wie A l k o h o l i s m u s ,  Diabe tes  mell i tus ,  Leber-  
e rkrankungen ,  chronische Nie renerkrankungen ,  Pankrea t i t i s ,  Glykogen-  
spe icherungskrankhe i t ,  I n t o x i k a t i o n e n  usw. mi t  Sicherhei t  ausgeschlossen 
werden.  

I)erart eindrucksvolle Hyperlip~mien finden wir im ~lteren Schrffttum meist 
im Gefolge des Diabetes mellitus erw~hnt, und das auch nur in den Jahren vor 
Einffihrung der Insulinbehandlung. ADLm~, B. FiscI~nl~, MAI~C~A~D, ](USSMAUL, 
LVBAI~SC~, UMBER U.a. berichten fiber klassische Fi~lte extremer Hyperlipi~mie, 
die wir aber bei dem damaligen Stand der chemischen Untersuchungsm5glich- 
keiten lind ihren g~nzlich anderen Ursachen nur bedingt zum Vergleich heran- 
ziehen kOnnen. KUSS~AUL beschreibt sog~r regelrechte h~m0rrhagische Infarkt- 
bildungen infolge einer schweren diabetischen H vperlip~mie. 

Der  e indrucksvol le  makroskopische  Befund  unserer  I-Iyperl ip~mie 
a m  Sekt ions t i seh  en tsPr ich t  ganz den  Schi lderungen,  wie sie uns 
I-IuEBSCHI~IAN~, MARCHAND, J~UBARSCK und  BRoss gegeben haben.  
Auch  sie erw~hnen einen deut l ich  s ichtb~ren grSl~eren F e t t g e h a l t  des 
Blutes  aus dem rech ten  t t e r zen  und  den grol3en Venen, auf  den  noch 
bei  der  l~rage der  Fe t t aus sche idung  n~her  e inzugehen sein wird.  Das 
P l a s m a  f~rbte  sieh in allen Organen diffus mi t  Sudan  und  Schar lachro t  
an. Der  cellul~re Cha rak te r  des Blutes  k a m  lediglich in den Ar te r i en  
e twas  zum Ausdruck ,  wi~hrend sich in ' den Venen meis t  nur  ein gleich- 

Virchows Archly. Bd. 318. 28b 
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m/~13ig sudanpositiver Inhalt ohne cellul/@e DifferenzierungsmSglichkeit 
fund. Die Capillaren enthielten das Fet t  besonders in den Lungen und 
Jm Gehirn h~iufiger in feintropfiger Form, /ihnlich dem Bilde einer 
regelrechten capilli~ren Fettembolie. Den st~trksten Fettreiehtum jedoch 
wies der schaumzellhaltige Inhalt der Lymphgefi~$e auf, der sich mit 
Sudan tief orange f~Lrbte. 

5. Der schon makroskopisch sichtbar grSl~ere Fettreichtum des 
venSsen Blutes l~tgt neben einem Fet tabbau in den Lungen an die MSglich- 
keit ether direkten Fettausscheidung denken. In  Frage kommen hier 
im wesentlichen die Lungen und die ~ieren. Bereits l%SscH und I%IECXE 
(zit. nach B. FISCHER) beschrieben bet Hyperlips eine stgndige Fett- 
ausscheidung im Urin. Bet unserem Patienten liel~en sich im Urin 
Fettmengen bis zu l l  g am Tage nachweisen. Dem entspricht im 
mikroskopischen Bild die Fiillung zahlreicher Tubuli recti mit fein- 
tropfigen Lipoidmassen. Welche Helle in diesem Zusammenhang die 
zahlreiehen herdfSrmigen Tubulonekrosen in der Mark-l%indengrenze 
der Nieren spielen, wagen wir nicht zu entseheiden. 

Eine aktive Ro]le der Lungen bet der Fettausscheidung besehrieb 
JEC~:ELN bet einem 6jghrigen Knaben mit leukgmischer Lymphadenose: 
,,Die Capillaren erseheinen welt und enthalten manchmal auf groSe 
Streeken zusammenh~ngende Lipoidmassen von einer feinbr5ckligen 
oder feinkSrnigen Zusammensetznng, ghnlich Sehotterbahnen. Aueh 
im Lumen zellig erffillter und besonders zellfreier Alveolen sieht man 
feinkSrnige und bandartige lipoide Massen." Diese interessante Be- 
obaehtung deckt sich weitgehend mit der unserigen, bet der auch die 
0demflfissigkeit gleichmgf~ig erheblich fet tdurchtrgnkt war. Klinisch 
wurde wghrend der gesamten Beobachtungszeit Fet t  in wechselnder 
Menge im Sputum nachgewiesen. 

Tierexperimentell zeigten JECKELN, ROGER, SEEMANN, WUTTIG U. a .  

eine Fettausscheidung der Lungen naeh Injektion yon CholesterinS1, 
Milch und anderen fettreiehen Stoffen. QUENSEL h~lt auf Grund seiner 
Untersuchungen an zahlreichen Lungen und Sputa gesunder Mensehen 
sogar eine geringe physiologische Ausscheidung yon Fettstoffen durch 
die Lunge ffir mSglich. W~hrend ROGER U.a. glauben, der unter- 
schiedliche Fettgeha!t des venSsen und arteriellen Blutes beruhe lediglich 
auf einem fermentativen lipolytisehen Abbau der Fet te  in der Lunge, 

�9 r 
mSchten wlr an Hand unseres Falles iibereinstimmend mit JECKELN 
erneut auf die direkte AussCheidungsmSgliehkeit yon Fettstoffen durch 
den Brenchialweg hinweisen. 

Literaturangaben fiber F&lle, die als idiopath'ische Hyperlip~mien des Er- 
wachsenenalters angesehen werden kSnnen, finden sich in dem uns zug/~ngliehen 
Schrifttum fiberhaupt nur sp/irlicb. Reehnen wir hierzu als fraglich den an- 
geffihrten Fall C~E~ER, SO geh5rt sicher hierher ein yon BER~HA_~D ver6ffent- 
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]ichter Fall eines 29j~hrigen Mannes, bei dem jedoch nur ein kliniseher Befund 
vorliegt. Welter geh5rt wohl ein yon D~sso besehriebener (uns nur im 1%eferat 
zug~nglicher) Fall hierher, bei dem ein Krankheitsbild mit vegetativen und endo- 
krinen StSrungen und Hyperlip~mie fiber 3 Jahre beobachtet wurde, und bei 
dem sich eine universelle hoehgradige Xanthomatose und Bindegewebsproliferation 
fanden. Vielleicht ist auch der Fall von HERTZOG, A~DE~SON und BEEBE (54j~hriger 
l~ann) in diese Gruppe zu z~hlen, der eine starke Aniimie, eine MilzvergrSBerung 
und eine ausgedehnte Cholesterinspeicherung im R.E.S., besonders in Milz und 
Lymphknoten, bei Freibleiben der Knoehen zeigte, und der als atypische Form 
des SCKi3LLE~-CHRISTIAN-Syndroms gedeutet wurde (fiber eine Hyperlips ist 
dem Referat niehts zu entnehmen). FA]3RIS berichtete fiber eine hochgradige 
Xanthomatosis der Hau~ und der inneren Organe bei einem Diabetiker, der nach 
3ji~hriger Beobachtung an einer xanthomatSsen Larynxstenose starb. Es hat sich 
wohl nieht um eine diabetische, sondern um eine idiopathische Hyperlipiimie 
gehandelt. Eine Entscheidung hierfiber ist bei dem oben bereits ausffihrlich 
besprechenen Fall yon LUBARSC~ nicht mSglieh, da eine klinische Beobachtung 
fehlt. Sieher unserem Fall an die Seite stellen mSchten wir den yon LEO~tL~RD 
als ,,Sel~ener Fall yon HA~D-Sc~i)LLE~-Cm~ISTIA~scher Krankheit" verSffent- 
liehten Fall eines 58jahrigen Mannes mit einer starken manifesten Hyperlips 
(Gesamteholesterin 635 rag- %, Phosphatide 684 rag- % ), einer Anamie yon 32 % Hb 
und einer Senkungsbeschleunigung yon 165/168 ram. RSntgenologisch liel~en 
sich kleinere osteolytische tterde in Sch~del und Becken nachweisen. Die Sektion 
(keine Kopf- und Brustsektion) ergab eine geringe Leber- und eine starke Milz- 
vergr58erung sowie in den Knochen ,,charakteristisehe Lipoidgranulome". Histo- 
logisch fanden sich in Leber und Milz Blutbildungsherde, jedoch keine Speieherungs- 
erscheinungen, und in der Niere ein 0dem mit auff~lliger Ablagerung fettiger 
Stoffe. Die Knochenherde wurden anscheinend nicht histologisch untersucht. 
Der Verf. kommt zu dem Sehlu{~, daB, wenngleieh dieser histologisehe Befund 
nicht typisch ftir HAND-Sclz(~LLER-CB:RISTI)~Nsche Krankheit sei, so doeh keinerlei 
Zweifel an der klinischen Diagnose dieser Krankheit bestehen kSnnten. 

Unser  Fal l  demons~riert eindringlich, wie berechtigt  tats~ichlich 
solche Zweifel hinsichtl ich der kl inischen Diagnose sind. Er  zeigt, dal~ 
eine klinisehe Abgrenzung gegen den SCI-IffLLER-CHRISTIAN unmSglich sein 
kann,  wenn  nicht  gerade die starke Hyperl ips  gegen einen solchen 
verwertet  werden muB. Bisher ist eine so manifeste  Hyperlip~imie 
beim SCK5LLEa-CERISTIA~ nicht  beobachtet  worden, lediglich BffRGEa 
beschreibt  in  einem Fal l  lips Serum, jedoch mit  der Bemerkung :  
, e i n  Stich ins G~lbliche" einen sehr geringen Grad der Lip~mie. - -  
Weder  rSntgenologisch nachweisbare osteolytisehe Knochenherde ,  noch 
der makroskopische Befund ,,typischer Lipoidgranulome",  noch sogar 
der Gewebsschnit t  des S te rna lpunk ta t s  mi t  X a n t h o m m a s s e n  sichern 
die Diagnose einer Lipoidgranulomatose.  Zudem schienen in unserem 
Fal l  der rSntgenologische Lungenbefund  wie das beim SC~i~LLE~- 
C~nISTInN sO charakterist ische Auf t re ten  einer InnenohrsehwerhSrig-  
keit  diese Diagnose zu bekr~iftigen. Ausschlaggebend blieb die genaue 
histologische Durchunte rsuchung .  

Eine  sichere Zuordnung  einzetner wesentlicher klinischer Symptome  
zu dem Bild der hyperlip~imischen Xan thomatose  ist in  unserem Fal l  
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bei deren unlSsbarer Verflechtung mit der plasmacelluli~ren Knochen- 
murkvergnderung nicht mSglich, so vor allem nicht die der An~mie und 
Thrombopenie (fiir die Angmie spielt die hgmorrhugische Diuthese 
zweifellos auch eine betrgchthche Rolle). Der idioputhischen Hyper- 
lip/s ist eine Ans an sieh nich~ eigen; sie war jedoch im Fall 
LEONt{A~D mit seinem xanthomutSsen Befall des Skeletsystems stark 
uusgelari~gt ; dus Fehlen einer histologischen Untersuchung der Knochen 
lgBt aber einen ngheren Vergleich - -  ob nicht vielleicht uuch eine 
Plasmazellwucherung bestund - -  nicht zu. Auch bei der yon HEaTZOG, 
A~VDERSON und BEEBE beschriebenen generalisierten Xanthomatose, die 
jedoch das Knochensystem freiliel~, fund sich eine schwere An.gmie; 
bei der Lipoidgrunulomutose ist sie keine Seltenheit. Mal~geblich ftir 
ihr Auftreten dfirfte in manchen Fi~llen eine Hypersplenie, in den anderen 
der anatomische Befall des Knochenmarks sein, dus eben im vorliegenden 
Fall zwei verschiedenartige Vergnderungen - -  Xanthomatose und 
Plasmuzellwucherung - -  aufweist. 

Zweifellos beachtenswert erscheint in unserem Fall das klinische 
Syndrom yon Cheilosis und Glossitis, das - -  zweimul - -  durch kleine 
purenterale Luctoflavinguben rusch zu fast VSlligem Rfickgung gebrucht 
werden konnte und nach Aussetzen dieser Medikation prompt rezi- 
divierte; es wird duher zwanglos als Ausdruck eines Lactofluvinmangels 
(sog. Ariboflavinose) unzusprechen sein. Ungenfigender Luctofluvin- 
gehalt der Nahrung kann trotz der dumuls schlechten Ernghrungs- 
bedingungen ausgeschlossen werden: die Erscheinungen blieben bzw. 
rezidivierten unter der gemischten Krankenhauskost;  zudem ist ganz all- 
gemein in Deutschland trotz gul~erst schlechter Ernghrungsbedingungen 
das Auftreten yon ulimentiiren Ariboflavinosen nicht bekunnt geworden. 
Bei der offenbaren Wirksumkeit kleiner parenteruler Luetoflavingaben 
sind in unserem Fall wahrscheinlich ResorptionsstSrungen des Vitamins 
veruntwortlich zu machen, fiber deren Ursachen kuum Vermutungen 
mSg]ich sind. StSrungen der Phosphorylierung, die nach VE~ZAI~ auf 
eine Nebennierenrindeninsuffizienz zuriickzufiihren wgren - -  una- 
tomisch fund sich ja ein hSchstgradiger Lipoidschwund der Neben- 
nierenrinde - - ,  sollten uuch die Injektion nicht-phosphorylierten Lucto- 
flavins unwirksum bleiben lassen; auch blieb dis Gabe synthetischen 
Desoxycorticosteronucetats ohne Einflul~ auf dis Erscheinungen der 
Ariboflavinose 1. - -  Die unter der Lactoflavinbehandlung jeweils auf- 
tretende auffgllige Senkung des Blutfettspiegels lief~ uns erst darart 
denken, des Ariboflavinose eine zentrale Stellung im Krankheits- 
geschehen unseres Falles einzurgumen (ZE~DE~ empfahl 1937 auf 
Grund theoretischer {~berlegungen die Vitumin-B2-Behandlung der 
Lipoidosen). Wir mSchten jedoch diesen Abfall des Blutfetts eher auf 

1 Anmerlcung bei der Korrektur: Kiirzlich beschrieb EssE~ Ariboflavinosen 
bei reaktiven l~eticulosen (Dtsch. reed. Wschr. 195(4 706). 
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die zuf~llig zeitlich mit  der Laetoflavin-Medikation etwa gleiehlaufenden 
Fieberperioden zuriiekffihren; die zeitliehe (Jbereinstimmung ist hier 
noeh strikter; zudem ist der Abfall nicht nut  des Cholesterins, sondern 
aller Lipoid- und Fettfrakt ionen des Blutes im Fieber klinisch und 
aueh experimentell  bekannt  (ScnRaI)~ u. a.); aueh in dem yon C~E3~tr 
besehriebenen Fall ging die I-Iyperlip~tmie im Zug einer Pneumonie 
zuriiek. Immerhin erseheint die Naehprfifung der Laetoflavinwirkung 
in entsprechenden F/illen wfinsehenswert. - -  DaB auch ffir das Sebwinden 
yon Cheilosis und Glossitis nieht die Laetoflavinbehandlung, sondern 
die Entwieklung eines fieberhaften Frozesses wesentheh war, ist jedoeh 
nicht wahrseheinlich. 

BtinGn~ legt besonderen Weft  auf die Feststellung yon StSrungen 
aueh des Kohlenhydratstoffwechsels bei den essentiellen Lipoidosen 
und sieht in ihrem Naehweis bei der HA~D-Sc~/~LLE~- CtrRiSTIA~schen 
Krankhei t  eine starke Stiitie seiner Ansehauung, dal~ letztere ihrem 
Wesen naeh den fibrigen Formen essentieller Xanthomatosen gleieh- 
zusetzen sei. Diese KohlenhydratstoffweehselstSrung finder ihren Aus- 
druek in erniedrigten Niichternblutzuekerwerten und bisweilen in 
pathologisehen Zuekerbelastungskurven. Auch in unserem Fall lagen 
die Nfiehternwerte meis~ sehr niedrig; um so auffallender waren die am 
21. und 23.7. zu erhebenden Werte yon 160 und 170 mg-%. Sie fallen 
gerade in die Zeit des niedrigsten Blutfettspiegels, so dab hier ein rezi- 
prokes Abh/~ngigkeitsverh/iltnis wirksam zu sein seheint. Und doeh 
mSehten wit in der Deutung jedenfalls sehr zuriiekhaltend sein und die 
BlutzuekererhShung vielleieht zu dem fieberhaften Zustand in Be- 
ziehung setzen (D~PIsc~). W/s der 2. Periode yon Fieber und 
Blutfettabfall  war keine tIyperglyk/~mie naehweisbar. 

Therapeutiseh sind bei den essentiellen t typerlip~mien und Hyper-  
eholesterin/imien yon den einzelnen Untersuchern versehiedene Wege 
gegangen worden; meist wurde eine Beeinflussung dureh Vitamine 
und Hormonpr~parate  versueht;  Erfolge blieben diesen Behandlungs- 
arten im allgemeinen versagt.  Je tz t  wird jedoeh fiber gtinstige Erfolge 
mit  Thyroxinmedikation beriehtet (RAvsc~ u.a.) .  In  einem gr5geren 
Teil der F/~lle wirkt sieh die strenge Einschriinkung in der Zufuhr 
tieriseher Fette gfinstig aus, in anderen versagt aueh sie v611ig (L~o-~- 
HAt~D, SCttMIDT) ; in unserem wurde die I-Iyperlip~mie zu einem Zeitpunkt  
bemerkt,  da die Fettzufuhr des Patienten aus Grfinden der allgemeinen 
Ern/~hrungslage unter  der als zulKssig angesehenen HSehstgrenze yon 
10--20 g Fe t t  ti~glieh lag. 

Die ]3esonderheiten unseres Falles seheinen uns eine so breite 
kasuistisehe Darstellung zu reehtfertigen, aueh wenn die LSsung der 
so zahlreiehen Probleme noeh often bleibt. Aber erst aus der detaillierten 
Darstellung mSgliehst vieler gut untersuehter FKlle ~vdrd ihre K1/irung 
mSglieh sein. 
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Zusammen/assung. 
1. Die Schwierigkei t  der  d iagnost ischen Abgrenzung  generMisierter  

X a n t h o m a t o s e n  yon  der  L ipo idgranu lomatose  wird an H a n d  eines Fal les  
gezeigt,  der  fiber 5 Monate  bis zu seinem Tode in unserer  kl inischen 
Beobach tung  s tand.  Es hande l te  sich um einen 55j~hrigen Mann 
mi t  genera l is ier ter  X a n t h o m a t o s e  der  Organe und  der  Gefiige ohne 
xan thoma tSse  Hau tve r~nderungen ,  aber  mi t  s ta rker  augergew6hnl icher  
Bete i l igung des Knoehenmarkes .  Dutch  das  ~511ige Feh len  granulo-  
matSser  Veri~nderungen und  das  s t a rke  Ubergewich t  des freien Chole= 
ster ins  in den  Organen und  X a n t h o m h e r d e n  lieBen sieh eharakter i s t i sche  
Un te r sehe idungsmerkmale  herausste l len.  

2. Der  auffa l lendste  Befund  war  eine sehwere manifes te  Hype r -  
l ipi imie (bis zu 7300 rag-%),  die bei  Feh len  der  bis lang bekann ten  
Ursaehen  als , ,essentiel l"  angesehen werden mug.  

3. ] )as  venSse Blur  war  a l lgemein fe t t re ieher  als das  arteriel le.  
Kl in iseh  und  ana tomiseh  konn te  eine d i r e k t e  Fe t t anssehe idung  du tch  
Lungen  und  Nieren naehgewiesen werden.  

4. Es  wurde  gezeigt,  dab  Sehaumzel len  dureh Lipoidspeichernng 
in Endothelzel len ,  Ret ieu lumzel len  und  undifferenzier ter  Mesenehym- 
zellen en ts tehen  kSnnen.  Sie zeigten besonders  h/~nfig eine Lagerung  
un te r  dem Endo the l  yon  L y m p h -  und  Blutgef~l~en und  u m  die Ad-  
ven~it ia k le inerer  Ar ter ien .  Die  s tenosierende subendolbheliale Sehaum- 
zel lwueherung in den I-Ierzkranzarter ien h a t  en t spreehend  fr i iheren 
Beobach tungen  zu e inem I t e r z w a n d a n e u r y s m a  geftihrt .  

5. Besondere  Beziehungen seheinen zwischen geh~iufter Sehaum- 
zel lbi ldung und  Often lokal  bed ing te r  StoffweehselstSrnng zu bestehen.  

6. Bei  X a n t h o m a t o s e n  bis lang noch n ieh t  beobaeh te t  is t  die diffuse 
P lasmazel lwucherung im K n o e h e n m a r k  unseres  FMles. Wenngle ieh  die 
Bi tder  fas t  ganz dem vom P l a s m o e y t o m  Bekannt 'en  entspreehen,  muB 
m a n  bei  der  sehweren StSrung des Gesamtstoffweehsels  aueh an  die 
MSgliehkei t  t ines  , , symptomat i sehen  P l a s m o c y t o m s "  denken.  

Li tera tur .  
ADL~l~: Ber]. klin. Wschr. 46, 1453 0909). - -  A~D~RS: Verh. dtsch, path. 

Ges. 1931, 331. - -  APITZ: Vh'chows Arch. 306, 631 (1940). - -  ARI~OLD: Arch. 
Khaderheilk. 132, 42 (1944). - -  Beitr. path. Anat. 108, 1 (1943). - -  B E R S ~ I ) ,  E. : 
Schweiz. reed. Wschr. 1936, 261. - -  BRASS: FrankL Z. Path. 57, 367 (1943); 58, 
56 (1943); 59, 413 (1948). - -  BRoss: Virchows Arch. Suppl. 227, 145 (1920). - -  
B~G~R: Klim Fortbildg 2, 583 (1934). - -  Verh. dtsch, p~th. Ges. 1938, 88. - -  
Handbuch der inneren Medizin, Bd. VI/1, S. 828. 1944. - -  C~LE~: Dtseh. reed. 
Wschr. 59, 680 (1933). - -  CH~ST~: Virchows Arch. 279, 561 (1930). - -  CI~L~I: 
Verb. dtsch, path. Ges. 1930, 347. - -  Virchows Arch. 288, 527 (1933). - -  Cl~EMER: 
Zbl. Path. 68, 290 (1937). - -  DIETRICH: Virchows Arch. 212, 119 (1913). - -  Dm- 
S e ~ L :  Hoppe-Seylers Z. 262, 34 (1940), - -  Dvsso: Endocrinology 12, 327 
(1937). Rcf. Kongrei3zbl. inn. ivied. 92, 277 (1938). - -  EPSTEIS: Kiln. Wschr. 



General is ier te  X a n t h o m a t o s e  m i t  Knoehenbef~l ] .  431 

1931, 1601; 1933, 56; 1937, 1320. - -  Virchows Arch.  289, 430 (1936). - -  FABItIS: 
Zbl.  P a t h .  65, 92 (1936) (tCeferat). - -  F I s c h E r ,  B, : Vh 'chows Arch .  172, 30 (1903). 
FRANZ: F r a n k L  Z. P a t h .  49, 431 (1936). - - F ~ E S E N :  Virchows Arch .  308, 344 
(1942). - -  Bei tr .  p a t h .  Ana t .  108, 452 (1943). - -  Kl in .  Wschr .  1943, 664, - -  FnO- 
~OESE: Verh.  d t sch ,  pa t h .  Ges. 1938, 127. - -  GERSTEL: Virchows Arch .  294, 278 
(1934). - -  HECKNE~: 33. Tgg  N o r d w e s t d t s c h .  Ges. inn.  Med. 1949 (Diskuss ionsbe-  
me rkung ) .  - -  HEINE: Beitr .  pa th .  A n a t .  94, 412 (1935). - -  HERRMA~N U. ~-ATHAN: 
Arch .  L D e r m a t .  152, 575 (1926). - -  HER~ZOG, ANDERSON a n d  BEEBE: Arch .  
of  P a t h .  29, 120 (1940). Ref .  KongreBzbl .  inn.  Med. 105, 66 (1940). - -  HEss ,  Fit.  O. : 
Verb.  d t sch .  Ges. inn.  IVied. 46, 355 (1934). - -  H6FER: Kl in .  Wsch r .  1930, 1302. - -  
HUEBSCHMAN:N: HEN~:E-LVB~SC~S H a n d b u c h  der  pa tho log i schen  A n a t o m i e  u n d  
Histologie ,  Bd.  I / l ,  S. 111. 1926. - -  JEC~ELN: Bei t r .  p a th .  Ana t .  92, 357 (1933). 
KEnL-URBACH: Virchows Arch .  273, 275 (1929). - -  KLEIN~ANN: Virchows Arch .  
282, 613 (1931). - -  K~AVSS u.  B~_RT~: Kl~u. Wschr .  1934, 876. - -  KUSS~AUL: 
Dt sch .  Arch .  kl in.  Med. 14, 1 (1874). - -  KUTSCHE~ U. VRLA: Kl in .  Wschr .  1949, 
369. - -  LEHZEN U. KNAUSS: Virchows Arch .  116, 85 (1889). - -  LEONH~DT:  
Miinch.  reed.  W s c h r .  1941, 858. - -  LETTE~E~: F rankf .  Z. P a t h .  30, 377 (1924). - -  
Miinch.  med .  W sch r .  1933, 201. - -  Kl in .  W seh r .  1934, 1046. - -  Verh.  d t sch ,  pa th .  
Ges. 1988, 12. - -  Verh.  Ges. Verdgskrkh .  14, 12 (1939). - -  N a t u r f o r s c h u n g  u n d  
Medizin  in D e u t s c h l a n d  ] 939- -1946 ,  Bd.  70/I, S. 68. 1948. - -  LUB~SCH : Dtseh .  reed. 
W s c h r .  1918, 484. - -  M_~C~AND: Miinch.  reed. Wsch r .  1915, 19. - -  OPITz: Dtseh .  
reed.  Wsch r .  1935, 88. - -  QUENSEL: Zit .  n a c h  JECKELN. - -  RAUSCH: 33. Tgg  
Nordwes td t s c h .  Ges. inn.  Med. 1949 (Diskuss ionsbemerkung) .  - -  ROGEr: Zit .  n a c h  
L U B A R S c H - P L E N G E ,  H a n d b u c h  der  pa tho log i schen  A n a t o m i e  u n d  Histologie ,  
Bd.  I I I /3 ,  S. 633. 1931. - -  ROWLAND: Arch .  int .  Med. 42, 611 (1928). - -  SCHAAF: 
Arch .  f. D e r m a t .  175, 279 (1937). - -  Zbl.  H a u t k r k h .  35, 1 (1931). - -  SCH~DT: 
Z. klin.  Med. 136, 738 (1939). - -  SCHnXDE: Erg .  inn .  Med. 62, 743 (1942). - -  SEE- 
MANN: Bei t r .  pa th .  A n a t .  37, 705 (1930). - -  SIEGMUND: Miinch.  reed. Wsch r .  
1938, 1617. - -  Zbl.  P a t h .  70, 328 (1938). - -  T m ~ N ~ V S E a :  Arztl .  Fo r schg  2, 
295 (1948). - -  WXTJEN: Beitr .  pa th .  Ana t .  96, 443 (1936). - -  W C T T ~ :  Beitr .  
p a th .  A n a t .  37, 378 (1905). - -  ZEHNDER: Kl in .  W s e h r .  1937, 553. 

Dr .  W .  BREtIMER, Liibeck,  K r a n k e n h a u s  Siid, Pa tho log .  I n s t i t u t .  
Dr .  P .  LSBBEItS, L i ibeck ,  K r a n k e n h a u s  Siid, Med. Ab te i l ung .  


