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Mit 6 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 22. Januar 1954.) 

Vor kurzem ber ieh te te  HA~rERL fiber F r e m d k 6 r p e r r e a k t i o n e n  u m  
elast ische F a s e r n  bei  tuberku lSser  und  rheumat i s che r  Arter i i t i s .  Zu dem 
P rob l em , ,Elas t isehe F a s e r n  als F r e m d k S r p e r "  gehSr t  auch  eine Beob- 
ach tung ,  fiber die im folgenden be r ich te t  sei. 

Unseren  Un te r suchungen  l iegt  der  Fa l l  eines 53 J a h r e  a l t en  Mannes  
zugrunde ,  der  in  einer  Dermato log i sehen  K l in ik  wegen einer  unklaren ,  
genera] is ier ten H a u t e r k r a n k u n g  in Behand lung  s tand .  

Aus der Anamnese des Patienten ist an wiehtigen Erkrankungen ein Gelenk- 
rheumatismus in seinem 40., und eine Achsellymphknotentuberkulose in seinem 
43. Lebensjahr zu erw~hnen. Seit 14 Jahren litt  der Patient immer wieder an 
hartn~ckigen ,,Furunkulosen", die der Therapie weitgehend widerstanden. Jetzt 
stand der Patient seit Juni 1952 wegen einer knotigen, abseedierende n Erkrankung 
der KSIX0erdecke yon Stature und Extremit~ten in Beobaehtung. - -  Die Blur- nnd 
Serumwer~e waren, abgesehen yon gering erhShten Leukoeytenzahlen, unauff~llig, 
der Cholesterinspiegel im Serum war geringfiigig erniedrigt. Bakteriologisch lieB 
sieh aus dem AbsceBeiter Staphylococcus aureus zfiehten. - -  Alle bisherigen thera- 
peutisehen Bemfihungen blieben ohne Effolg. 

Die K l in ik  dach te  an  eine , ,Pannicul i t i s  l q o t h m a n n - M a k a i "  und  ent-  
n a h m  zur  Sicherung der  Diagnose  ein Hau t s t f i ck  des l inken Unte ra rmes .  
Aus  dem feingeweb]iehen Bride wurde  die Diagnose  subcutanes Sar/coid 
Darier-Roussygeste]lt (Prof. W.  DOER~). I eh  seh i lde redenh i s to log i sehen  
Befund : 

Unter einer sehmalen, teilweise aufgeloekerten und oberflgchlieh zerfallenen 
Epidermis linden sich sehr zahlreiehe entzfindlieh-zellige Infiltrate. Sic liegen in 
der Lederhaut und greffen stellenweise ein wenig auf das Un~erhautfettgewebe 
fiber. Die Infiltrate sind manehmal ungeordnet, vorwiegend aber im Sinne typischer 
Granulome struk~uriert. Viele dieser Xnoten besitzen eine an einem Tuberkel 
er[nnernde Struktur (Abb. 1) mit zahlreiehenEpitheloidzellen, reiehlieh vie] Riesen- 
zellen, jedoch ohne Verk~tsung oder Nekrose. An@re dieser Knoten bestehen zum 
gr6gt.en Teile aus Riesenzellen (Abb. 2). Das Bild der elastisehen Fasern ist beson- 
ders anffallend (Abb. 3). Aus ihrem Verbande gel6st, zerrissen, zusammengeschnurrt 
und verkn~uelt, an den Enden kolbig aufgetrieben oder anfgesplittert umlagern sie 
die Granulome. Im Areal des Knotens selbst liegen nur fadige Trtimmerstficke der 

* Auszugsweise vorgetragen (unter dem Titel ,,Elastisehe Fasern als Fremd- 
k6rper") in der Si~znng der Berliner Pathologenvereinigung, 8.12.53. 

27* 
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elastischen Fasern. Was den Betund besonders auszeichnet, ist die augerordentliche 
Menge kristalliner Ablagerungen, die zum Teil Ms sternfSrmige Krista]lfiguren in 

Abb. 1. Tuberkel~hnliches Granulom in tier Subcutls. 

Abb. 2. Granulom, alas fast aussehlieglich aus Fremdk6rperriesenzellen 
zus~mmengesetzt ist. 

l~iesenzellen eingesehlossen liegen. Dariiber hinaus finden sich sowohl im Gebiete 
der Granulome, als aueh in den tibrigen Teilen der Subeutis sehr zahlreiehe, im 
loolarisierten Liehte doppeltbreehende t(_ristalle yon mannigfaeher Gestalt. Nadel- 
und  lorismenf6rmige, manehmM gebtindelt oder lingerartig zus~mmenliegende 
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oder aueh sternart ig gestaltete, splitterige Kristalle yon versehiedener Dieke und  
L/~nge liegen vers t reut  im Gewebe, ohne irgendwelehe Beziehungen zu den sie 
umgebenden Gewebsformationen erkennen zu lassen. Die kristall inen Fremd- 
k6rper sind also durehaus nieht  an die Granulome gebunden, wie aueh die Riesen- 
zellen nieht  nur  im Areal der Knoten  liegen (,,Einzelg~nger"). 

Zungehst lag der Verdaeht nahe, dab es sieh bei den doppelt- 
breehenden Kristallen um Paraproteinablagerungen handeln mfil3te. 
Derartige Kristalle sind nieht nur sehon frfiher in versehiedenen Organen 

Abb. 3. Zerrissene elastische Fasern mit kolbiger Auftreibung und unterschiedlicher 
F~rbbarkeit. Elastica-v. Gieson. 

beobachtet (APITZ, t~A~D~nAT~, BRASS, BnCKER), sondern gerade in 
jfingster Zeit yon HAM~E~L und KALKOFF in der Haut gefunden worden, 
Das f~rberische Verhalten unserer Kristalle bewies jedoch eindeutig, 
dab es sich nicht um EiweiBkSrper handeln konnte. Ihre Lipoidnatur 
konnte bei der Masse der Kristalle durch ihr histochemisches Verhalten 
gegenfiber L6sungsmitteln nnd F~rbungen ausgeschlossen werden. Die 
McManus-Hotehkiss-Reaktion auf Polysaecharide blieb immer negativ. 

Bevor ich weiter auf die Natur der Kristalle eingehe, die uns mehr 
diagnostische I~tsel  auigaben als Hil~e zur Diagnose boten, sei die 
Differentialdiagnose kurz gestreift. 

Die Dermatohistologie unterscheidet drei ineinander fibergehende 
Formen der subcutanen Sarkoide, ni~mlich den Morbus Besnier-Boeck- 
Schaumann, das subcutane Sarkoid Darier-1~oussy und das Ery- 
thema induratum Bazin. Die neuerdings hinzugetretene Form eines 
subcntanen Sarkoides, die Granulomatosis disciformis ehronica et 



400 VOLKEI~ BECKER : 

Tabelle 1. Terminologie /i~r lcristalline oder lcristall~ihnliche k6rpereigene Ablagerungen 
im Gewebe. 

Autor Terminus Fundort 

L~N~ (1875) . . . . . . . . . .  
GOL~XN~ (1890) . . . . . . .  

:DE :Buck und BI~OCKAEI~T (1903) 

E~S~  (1905) . . . . . . . . .  
Z ~ K ~  (1905) . . . . . . . . .  

M~Re~A~D (1910) . . . . . . .  
WOL~Ae~ (1911) . . . . . . . .  
VOGEL (1911) . . . . . . . . .  

IWA~ZOF]~ (1912) . . . . . . . .  
F~IF~LD (1913) . . . . . . . .  
/-IuMM~L (1913) . . . . . . . .  
I~A~ZSELD (1914) . . . . . . .  

I 
I 

geschichtete I~Srper 
sternartige Nadeln 

(=  lipophages 
Granulom) 

hypertrophische 
Zentrosomen 

Sphiiroide 
hyalinghnliehe, 

kollagene t(ugeln 
Kernkristalle 

Kristalleinschlfisse 
Kristallfiguren 

Astrosph~ren 
kristallines Hyalin 

Strahlenk6rper 
Sternfiguren 

Asteroide 
G6~L (1925) . . . . . . . . . .  ! sternf6rmige, driisen- 

ghnliche Kristalle 
HmAYA~A (1939) . . . . . . . .  l~adiar-Form~tions 

ArITZ (1941) . . . . . . . . . .  Paraproteinkristalle 

Lupus vulgaris 
Dermoidcyste 

,,Paraffinom" 

Carcinom 
maligne Struma 

Bronehiolitis 
obliterans 

Adenomyom 
Chlorom 

Lungenfibrose Zufalls- 
befund in der lViilz- 

kapsel bei Peritonitis 
,,Paraffinom" 

subcutanes Sarkoid 
Darier-l%oussy 

atypische Lungen- 
tuberkulose (BogcK ?) 

Plasmoeytom 

progressiva Miescher, ist vielleicht nur  eine besondere Verlaufsform des 
Bo~c~schen  Sarkoides (KoGoJ und FUR~TIC). Auf die Frage der Ab- 
grenzung dieser verschiedenen Formen  untereinander  sei hier nich~ 
eingegangen, weil der vorliegende Fall keine neuen Gesichtspunkte zu 
diesem Thema liefert. U m  die Schwierigkeiten der Differentialdiagnose 
anzudeuten,  sei erwiihnt, da~ viele anglo-amerikanische Untersucher  
das subcutane  Sarkoid Dar ier -Roussy mit  dem BoEcKschen Sarkoid 
gleichzusetzen geneigt sind, wahrend die deutschen I)ermatologen das 
subcu~ane Sarkoid I)arier-l~oussy m i t  dem E r y t h e m a  indura tum Bazin 
identifizieren (VoLK, GANS, SCg6~FELD). 

Kristalline Ablagerungen wurden bei allen Formen  der subcutanen 
Sarkoide bereits beschrieben, jedoch ist in der Li tera tur  kein Berich~ 
fiber so ausgedehnte  und  reichliche kristalline Ablagerungen nieder- 
gelegt. Auch  bei den einsch]ggigen Fiillen yon  G5•r, und  GA•GITANO 
sind die Kris tal lablagerungen bei weitem nich~ so hochgradig wie in dem 
vorl iegenden Fall. 

I n  der alteren Li tera tur  l inden sich mehrere ~hnliche Kristall- oder 
I~ristalloidbildungen bei Tuberkulosen und Tuberkuloiden der I t a u t  
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unter den verschiedensten Namen. Aus der Vielseitigkeit der Benennun- 
gen, die in der Tabelle I aufgeffihrt sind, geht wohl eindeutig die Un- 
klarheit der genetischen, morphologischen und sto~fliehen Herkunft  
hervor, deren untersehiedlichen Charakter man sicher annehmen mul l  
Diese Tabelle beriehtet bei weitem nicht fiber alle beschriebenen Kristall- 
ablagerungen im Gewebe, sondern bringt eine Ubersicht fiber die Bezeich- 
nungen, unter denen die Kristalloide und Kristalle im Schrifttum auf- 
geffihrt worden sind. Seit etwa 15 Jahren beginnt die Mannigialtigkeit 
der Namengebungen aus der Literatur zu verschwinden. Seit dieser Zeit 
werden die konzentrisch geschiehteten KSrper (frfiher: Sph~roide usw.) 
fibereinstimmend als Schaumann-KSrperchen benannt, kristalline Ab- 
]agerungen in Riesenze]len - -  nach Ausschaltung der hier nieht her- 
gehSrigen Gruppen der Paraproteinkristalle, der CHAROoT-LEYDExschen 
Kristalle im Gewebe (TARATYNOW, BAIIRMANN) und der Cholesterin- 
kristalle (STAHEL-STEHLI) - -  vielfaeh als ,,asteroid bodies" bezeiehnet. 
Die grunds~tz]iche Verwandtschaft zwisehen den konzentriseh geschieh- 
teten Schaumann-KSrperchen und den sog. ,,asteroid bodies" geht 
daraus hervor, dab sie sehr haufig gemeinsam auftreten, und da]~ die 
Zentren der gesehichteten KSrperchen meist gleiches farberisehes Ver- 
halten wie die Sternfiguren des gleiehen Falles zeigen (ENGLE, TEILUM). 

Das Problem der ,,asteroid bodies" wird dadurch noeh kompliziert, 
dal~ offensichtlieh aueh heute noch unter diesem Begriff genetisch und 
stofflieh ganz versehiedene KSrper verst~nden werden. So werden viel- 
faeh die Ablagerungen lipophager Granulome, deren exogene Herkunft  
an~mnestisch erwiesen ist, ebenfalls a]s SternkSrper bezeiehnet. Sicher 
gehSrt ein grol~er Tell der ,,asteroid bodies" die JAQUES anffihrt, zuden 
,,Konkrementbildungen" bei lipophagen Granulomen. 

Die stofflich so heterogene Gruppe der ,,asteroid bodies" sollte in 2 Gruppen 
eingeteilt werden, deren unterscheidendes Kriterium die Doppeltbrechung im 
pol~risierten Licht darste]lt. In die Gruppe der das polarisierte Lieht nicht doppelt- 
brechenden Ablagerungen gehSren die Ms hypertrophische Zentrosphgren gedeu- 
teten Sternfiguren (DE BUCK and BROCKAE~T, ORSdS, RUTISHAUSER und 
BA~BEYU. a.). Zu den doppeltbrechenden Formen sind die Ablagerungen bei 
lipophagen Gr~nulomen beispielsweise zu zahlen. 

Die zuerst yon SCEAUMAN~ im Jahre 1917 beschriebenen geschich- 
teten ovoiden KSrper galten zun~chst als ein charakteristisches Kenn- 
zeichen des Morbus Boeck. BERG und BERGSTRA~ND, HIRSCH und neuer- 
dings CV~NOHAM wiesen darauf bin, d~{~ dies nieht grundsi~tzlich 
stimmen k~nn, LA~G beschrieb bereits 1875 derartige ,,gesehiehtete 
KSrper" bei Lupus vulgaris und deutete sie a]s Degenerationsprodukte 
der elastischen Fasern. In der Folge wurden diese KSrperehen auch bei 
anders gearteten Unterggngen kSrpereigenen Gewebes gefunden. Gerade 
diese anderen Erkrankungen, die in der Tabelle 2 zus~mmengestellt 
sind, ]ieferten die tJbergangsbilder z. B. yon untergehenden elastischen 
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Fasern zu den kristallinen Einschlfissen. Die grSBere Mehrheit der 
Untersucher (ScgAUMANN 1941) gibt an, dab die Zentren der Schau- 
mann-KSrperchen sich mit  Elastin-Farbstoffen anfiirben lassen. Sehr 
h~ufig wurde daher die Ansicht geiiuBert, dal~ es sich bei den Zentren 
der Schaumann-K6rperchen um Abbauprodukte  elast ischerFasern 
handele, um die sich zelleigene Substanzen als Ausdruck einer 5rtlichen 
Pri~cipitationsreaktion abgelagert haben (ENGLE, TErLtr~). Einige Mit- 

Tabelle 2. Vorkommen von geschichteten ovoiden oder kristallinen Abbau/ormen 
elastischer Fasern. 

BERG, und BERGSTRAND, SCHAU- 
MANN, ZOLLINGER~ VOLDET, 
TiEILL'2~I, ENGLE U. a . . . . .  

IV[. WINKLER~ t~0NA, LOMBARDO, 
SOEAUMA~N und LWT~OZZI.. 

GOlCL, GANGITANO . . . . . .  

HEIDINGSFLD . . . . . . . . .  
SSVDA~WITSCI~ . . . . . . .  
NA~Tn . . . . . . . . . . . . .  
]~ITTROLFF . . . . . . . . . .  

GENTZEN . . . . . . . . . . .  

HU3I~IEL . . . . . . . . . . . .  

SOHUM, WAWERLA . . . . . .  

V o o E n  . . . . . . . . . . . .  

Morbus Besnier-Boeck-Schau- 
inoorlri 

Lupus ~mlgaris 
subcutanes Sarkoid D~rier- 

Roussy 
Lupus erythematodes 
Morbus de Sart 
SplenomegMia mycotic~ 
Stauungsinduration der Lunge 
chron. Lungenstauung, R iesen- 

zellmyokarditis 
Lungenfibrose 
Asthma bronehiale 
Bronehiolitis obhterans 

IWA~ZOFF . . . . . . . . . .  Adenomyom des Uterus 
KI~ANZFELD . . . . . . . . .  Zuf~llsbefund in der Milzkapsel 

bei Peritonitis 
LUNDMARK . . . . . . . . . .  Elephantiasis 

teflungen der Literatur  (SsuDAKEWITSCII, RONA, ScttuI~I u. &.) bcrichten 
in eindrucksvoller Weise yon dem ~bergang elastischer Fasern in 
kristallines Material im Zelleib yon Riesenzellen. Diese Art  der Elastico- 
diairese geh5rt offenbar zur ,,Aufgabe der Trfimmerbeseitigung" durch 
Riesenzellen. Einen derartigen Ubergang konnten R o s a  und WAW~,RL~ 
nachweisen, indem sie Kristalle, die noch mit  Elastin-Farbstoffen 
fiirbbar waren, neben nicht mehr fi~rbbaren s~hen. Beide beschreiben 
elastische Fasern im Protop!asma yon Riesenzellen, die mit  beiden 
Enden aus der Zelle gleichsam heraushingen, im Innern der Riesenzelle 
aber ihre Fi~rbbarkeit verloren hatten. In  der gleichen RiesenzeHe 
befanden sich auch kristalline sternfSrmige Ablagerungen. 

Ich habe versucht, den Vorgang der Elasticodiairese in Riesenzellen 
schematisch darzustellen (Abb. 4). Ffir jede Zwischenstufe sind die ein- 
schl/~gigen Literaturstellen angegeben. Die el~stischen Fasern werden 
yon den Riesenzellen aufgenommen und verlieren in deren Protoplasma 
ihre F/~rbbarkeit. Sie zeffallen in kristalline, nichtverdaubare Bestand- 
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teile, um die dann mSglicherweise bei geeigneter GrSge zelleigene Sub- 
stanzen ausgefgllt werden, so dab auf diese Weise ein Schaumann- 
KSrperchen entsteht. 

Wir dfirfen noch einmal auf das Verhalten der elas~ischen Fasern in 
unserem Falle hinweisen. Zusammengeknguelt und zerrissen, unter- 
schiedlich in Fgrbbarkeit und Dicke, umgeben sie die Granulome, in 
denen nur vereinzelt fgdige Trfimmer der elastischen Fasern liegen. Sie 

Abb.  4. Schem~tische Dars te l lung der  
E]asticodiMrese in  Riesenzellen. 

Abb.  5. Riesenzelle m i t  f~digen und  krfime- 
ligen Res ten  elast iseher Fasern  nnd  doppelt-  
b rechenden  Kris tal len.  Elast ica-v.  Gieson. 

entsprechen den Beschreibungen GORLS bei einem Fall yon subcutanen 
Sarkoid Darier-t~oussy, der die elastischen Fasern mit einem ,,Ge- 
wimmel feinster Wiirmer" vergleicht. Es ist kein Zweifel, dab die elasti- 
schen Fasern schwer gesch/idigt im Untergange begriffen sind. In einigen 
Riesenzellen linden sich noch sp~rlichc krfimelige Reste, die sich mit 
Elastin-Farbstoffen dars~ellen lassen (Abb. 5), neben sternartigen 
Kristallen. In anderen Riesenzellen liegen stark doppeltbrechende 
f/~dige Gebilde, deren Faserstruktur noch deutlich erkennbar ist, die sich 
aber nicht mehr mit Elastin-Farbstoffen anf~rben lassen (Abb. 6). 

Es ist sicher, daft der Abbau der elastischen Fasern im Zelleib yon 
Riesenzellen nicht den gewdhnlichen Modus der Elasticodiairese darstellt. 
Finden wir doch nur se]ten bei Chronisch produktiver Lungentuberkulose 
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kristalline Abbauprodukte. Jedoch wird man an der MSglichkeit dieses 
Abbauweges unter dem Eindrucke der Untersuchungen HA~IPERLs, der 

Abb.  6. ]~iesenzelle m i t  ~aserig s t r u k t u r i e r t e m ,  doppe l tb rechendem Einschlul~. 
v .  Elas t ica-  Gieson. 

Berichte aus der ~lteren Literatur und der Gegebenheiten unseres Falles 
eines subcutanen Sarkoides Darier-Roussy nicht zwei~eln dfiffen. 
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So wie  in  v i t r o  das  e las t i sche  G e w e b e  de r  E i n w i r k u n g  y o n  S ~ u r e n  

u n d  B a s e n  w e i t g e h e n d  t r o t z t ,  so s t e h e n  die  r e s o r p t i v e n  l~ iesenzel len  be i  

den  e l a s t i s chen  F a s e r n  b e s o n d e r e n  Verh~ l tn i s sen  gegenf iber ,  so da~  sie 

d e n  W e g  f iber  k r i s t a l l i ne  Zwischens tu~en  n e h m e n  mfissen.  

Zusammen/a.~sung. 
A n  H a n d  eines Fa l l e s  y o n  s u b c u t a n e m  S a r k o i d  Da r i e r - t~ous sy  m i t  

Z e r s t S r u n g  de r  e l a s t i s chen  F a s e r n  u n d  exces s ive r  K r i s t a l l a b l a g e r u n g  

w i r d  f iber  d ie  Elasticodiairese in  R i e senze ] l en  b e r i c h t e t .  W i e  f r f ihe r  

H A ~ E R L  b e s c h r i e b e n  h a t t e ,  w a r d e n  a u c h  b i e r  T r f i m m e r  e l a s t i s che r  

F a s e r n  i m  P r o t o p l a s m a  de r  F r e m d k S r p e r r i e s e n z e l l e n  b e o b a c h t e t .  D ie  

E l a s t i c o d i a i r e s e  i m  Ze]leib d e r  l~ iesenzel len  f i ih r t  y o n  de r  A u f n a h m e  de r  

R e s t e  e ]as t i scher  F a s e r n  d u r c h  die  R i e s e n z e l l e n  f iber  n i c h t  m e h r  anf~rb-  

b a r e  Z w i s c h e n s t u f e n  zu  grSl~eren u n d  k l e i n e r e n  K r i s t a l l e n .  U m  die  

k r i s t a ] l i nen  A b b a u p r o d u k t e  k a n n  sieh ze l le igenes  M a t e r i a l  als A u s d r u c k  

e ine r  5 r t l i chen  P r~ t e ip i t a t i ons reak t ion  g e s c h i e h t e t  ab l age rn ,  so dal~ au f  

d iese  W e i s e  e in  sog. S c h a u m a n n - K S r p e r c h e n  e n t s t e h e n  k a n n .  I n  d i e s e m  

im  Verg l e i ch  zu  a n d e r e n  A b b a u v o r g ~ n g e n  k o m p l i z i e r t e r e n  A b b a u w e g  

de r  e l a s t i s chen  Yase rn  i m  Zel le ib  y o n  t~iesenzel len  w i r d  e ine  Pa ra l l e l e  zu  

d e r  b e s o n d e r e n  W i d e r s t a n d s f ~ h i g k e i t  des  e l a s t i s chen  Gewebes  gegenf ibe r  

d e r  E i n w i r k u n g  y o n  S ~ u r e n  u n d  B a s e n  gesehen .  
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