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Einleitung. 
Die Auffassung des Wesens des Norbus Gaueher und des Morbus 

Niemann-Pick Ms einer pathischen Speicherung yon Lipoiden in gellen 
(wenn auch nieht aussch]ieNich, so doch vorzfiglich) des reticuloendo- 
theliMen Systems ist mehr minder angenommen, und man ffihrt die 
beiden Krankheiten als eerebrosidige und phosphatidige Lipoidosen. Die 
Auffassung, dab es sich auch bei der HAND=SCItf)LLER-Ct/RISTIANschelI 
Krankheit  um eine pathische Speicherung yon Lipoiden, n~mlich yon 
Cholesterinestern, in Ze]len des reticuloendothelialen Systems handle, 
ist hingegen umstritten. Ein Tell der Untersucher erblickt das Wesen 
der Krankheit  vielmehr in einer Granulomatose mit sekund~irer Lipoid- 
ablagerung. Dieses Problem weitet sich neuerdings auch auf andere 
Krankheitsformen aus, insofem, als vor allem yon seiten amerikaniseher 
Forscher ( G ~ E ~  und [FA~BER 1942 U.a.) eine ZusammengehSrigkeit 
der HA~1)-SC~OL~Ez-CHRISTIA~schen Krankhei t  mit dem eosinophilen 
Granulom des Knoehens (TA~TYNOW 1914, :FI~zI 1929, S c ~ A I ~  1938, 
JAFFE und LICHTE~STEI~ 1940), bzw. der eosinophilen Granulomatose, 
bei der auBer dem Knochen auch noch andere innere Organe beteiligt 
erscheinen, und der aleuki~mischen Retikulose (LETTER]SIC; ABT-LET- 
TEREI~-SIWE'S disease) vertreten wird. 

Die ganze Frage der Beziehungen zwischen diesen 3 Krankheiten, 
bzw. Krankheitsformen, babe ich kiirzlich andernorts 1 in ihren Grund- 
ziigen und unter Beriieksiehtigung des wesentlichen Schriittums fiir 
einen gr62eren, nicht gerade stredg facMich eingestellten grztlichen 
Kreis erSrtert, otme auf subtilere pathohistologisehe Befunde einzugehen, 
und habe betont, dab das Gewicht der bisher ermittelten Befunde o]]en- 
kundig, freilich ohne bfindigen ~tiologischen Beweis, nicht nach der Seite 
der trinitarischen, sondern naeh der Seite der unitarische~ Au//assung 
( G ~ E s  und F A m ~  1942) zieht, die in den besagten Krankheitsformen 
nur Syndrome eines einheitlichen ~orbus: einer besonderen, granuli~ren 
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Retikulose (Granuloretilculosel), mit  oder ohne fal~bar gesteigerte Fett-  
und Lipoideinlagerung, erblickt. 

Es ist kaum anzunehmen, da6 ohne glficklichen Zufall schon die 
n~chste Zeit durch Aufdeckung der Krankheitsursache eine LSsung des 
Kernproblems der ganzen Frage bringen wird. Also vermag sich die ein- 
schNigige Erforschung des Gegenstandes einstweilen nut  gewissen, so- 
zusagen Interimsau]gaben (1. c.) zu widmen. Deren Beleuchtung ist der 
Inha l t  vorliegenden Aufsatzes. 

I. Der besondere, histologisch fallbare Belall jeweils bestimmter 0rgane. 

Unabhiingig yon der unitarischen oder trinitarischen Auffassung gibt 
jedermann zu, da$ die einschl~gige Erkrankung des Knochens gegebenen- 
falls als reine Retikulose des Knochenmarkes (LETTERER), gegebenenfalls 
a ls osteolytisches, reticul~res Granulom mit Eosinophilie, CHA~COT- 
LEY])E~schen Kristallen, eiterartigem Zerfall und sp~tterer Vernarbung 
(eosinophiles Granulom), gegebenenfalls als osteolytisches, xanth6ses 

Granulom mit  cholesterinesterhaltigcn Speicherzellen (HA~D-SC~JLLEI~- 
CHRISTIAN) begegnet. Unzulanglich beleuchtet erscheint jedoch die 
Frage, ob und inwieweit diesen drei histo]ogischen Erscheinungsformen 
des Knochenbe/alles auch drei analoge Erscheinungsformen des inneren 
Organbe/alles, jeweils gebunden an eine der 3 Erkrankungsformen, ent- 
sprechen. 

Ich rede im folgenden yon LETTEREI~scher Retikutose, und nicht yon ABT- 
LETTE~E~-SIwEscher Erkrankung. Pathohistologisch ist die yon LETTERER ohne 
groben Knochenbefall beschriebene Beobachtung eindeutig; pathohistologisch viel- 
deutig hingegen ist der yon Klinikem gepr~gte Begriff der ABT-LETTERE~-SIwE- 
schen Erkrankung. Er beinhaltet ein klinisches Syndrom, gekennzeichnet durch 
Fieber, Hautver~nderungen, Hepato-Splenomegalie, Lymphdriisenschwellungen, 
fakultativen Befall des Skelets in Form osteolytischer Herde, und rasch tSdlichen 
Verlauf, ohne dal~ sich bei Lebzeiten biindig voraussagen liel~e, welches patho- 
histologische Erscheinungsbild der in Rede stehenden 3 Krankheitsformen die 
LeichenSffnung aufdecken werde. Riehtig ist freilieh, dal~ Fi~lle yon LnTTE~ERscher 
Retikulose fiberwiegend dieses klinisehe Syndrom aufweisen. Gegebenenfalls 
setzen fibrigens selbst mehrfache Probeausschneidungen in F~llen yon Skeletbefall 
nicht in die Lage, vor dem tSdiiehen Ende zu entscheidcn, ob bei der LeichenSffnung 
pathohistologiseh eine eosinophile Granulomatosc oder eine xanthSse Granulomatose 
uufscheinen werde. 

1. Untersuchungsgut. 
Fiir eine vergleiehende Betruchtung des pathohistologiseh fal~baren Befalles 

innerer Organe bei den drei einschliigigen Erkrankungsformen stehen mir aul~er 
den im Schrifttum niedergelegten Befunden die folgenden Falle mit ihren histo- 
logischen Schnitten zur Verffigung: 

1 Die Bezeiehnung Granuloretilculose ha~ PLIESS (1952), die Bezeichnung Reti- 
culogranulomato~e haben ~)INKUS, COPPS, CUSTER und ErSTEI~ fiir das eosinophile 
Granulom des Knochens vorgesehlagen. 
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1. Ein eigener Fall yon LETTEaERscher Retikulose 1. (L. 0. Nr. 222/1954. Patho- 
logisches Institut der Universit/~t GSttingen. 10 Monate altes M/idchen.) 

2. Ein eigener Fall yon xanth6ser Granulomatose (YIAND-Sc~zffLLnl~-C~nlSTIA~C- 
scher Krankheit2). (L. 0. 1kTr. 40/1955. Pathologisches Institut der Universit/~t 
GSttingen. 1 Jahr und 8 Monate altes M/idchen), der kliniseh als LETTERER- 
SIwEsche Erkrankung gefiihrt und yon mir auf Grund mehrfacher Probeexcisionen 
zu Lebzeiten des Kindes als eosinophile Granulomatose gewertet worden war. 

3. Ein Fall yon xanth6ser Granulomatose (I-IAND-SCtt#LLER-CKRIST1A~sche 
Krankheit), verSffentlicht durch meinen ehemaligen Grazer Mitarbeiter Priv.-Doz. 
Dr. K. PaE~L ~, schon zu Lebzeiten kliniseh als HAND-Sclt~LLEtC-CHlCIST1ANsche 
Krankheit gedeutet. [L. 0. Nr. 628/1948, Pathologisches Institut der Universit~t 
Graz (Prof. Dr. KONSCHEGG). 13 Monate altes M~tdehen]. 

4, Zwei FMle yon xanth6ser Granulomatose (tt_aX])-Sc~OLLER-C~nISTIA~scher 
Krankheit, ver5ffentlieht dureh MEIEI~ und K6BERLE~. [L. 0. Nr. 767/1936 und 
538/1938, Pathologisches Institut der Universit~t Wien (Prof. Dr. CHIAm). 1 Jahr 
und 2 Monate alter Knabe ; l l  Monate Mter Knabe), allerdings nur in Form einzelner 
Schnitte. 

Ftir eine vergleiehende Untersuebung des histopathologischen Befundes des 
Knochenbe]alles beim eosinophilen Granulom bzw. bei der eosinophilen Granulo- 
matose stehen mir Probeexcisionen yon insgesamt 10 eigenen FMlen zur Ver- 
ffigung, in denen es sieh 7real um Patienten Prof. Dr. HELLNERS, Direktor der 
Chirurg. Klinik der Universit~t GSttingen, gehandelt hat. 

2. Lymphknoten. 

Eine  Retikulose der  L y m p h w e g e  und  des l ympha t i s chen  Gewebes yon  
of tmals  eher  herdfSrmiger  als diffuser Ausb re i t ung  l iegt  in den L y m p h -  
dri isen unterschiedl icher  0 r t l i chke i t en  bei allen drei in Rede stehenden 
Krankheits/ormen vor. Die gewucher ten  re t ikelzel l igen (re t iculo-endo-  
thel ialen)  E l emen te  15sen sich namen t l i ch  in  den  L y m p h w e g e n  vie l fach 
~us dem S y n e y t i u m  ab  und  erscheinen d a n n  ruudl icheckig  oder  rund ,  
ihre eif5rmigen K e r n e  in der  Regel  hell,  of tmals  gekerb t ,  ihr  C y t o p l a s m a  
bei H i ima toxy l in -Eos in f~ rbung  of tmals  ]eicht eosinophil ,  bei  dot  Thionin-  
E insch lu~f~rbung  rosenro t  infolge eines Gehal tes  an  rhod iochromen  
Lipoproteiden, bei  Ans te l lung  der  P A S - R e a k t i o n  za r t  his kri~ftig rot .  

Dieses e inhei t l iche his tologisehe Bi ld  als A u s d r u c k  eines offenbar  
grunds~tz l ich  gleichen Geschehens weist  iedoch vie l fach zusi~tzliche, 
wechselvolle Ziige auf, d ie  zu Unte r sch ieden  zwischen den  einzelnen 
Dri isen ftihren, nich~ nu r  bei  den  drei  verseh iedenen  Krankhe i t s fo rmen ,  
sondern  auch bei  ein und  demse lben  Fa l l e  selbst .  

Beim eosinophilen Granulom (bei der  eosinophilen Granulomatose) 
bee indruck t  neben  dem R e i c h t u m  an  eosinophi len Leukocy ten ,  P lasma-  
zellen und  Riesenzel len und  neben  der  Ab lage rung  yon  H~mos ider in  

1 Ausfiihrliehe VerSffentliehung durch Priv.-Doz. Dr. GIaGENSOg~ (Patho- 
logisches Institut GSttingen) und ]Dr. SA~TEL'~N [Kinderklinik GSttingen (Prof. 
Dr. JoPPIc~)]. 

2 FALK, W., u. K. P~ETL: Helvet. paediatr. Acta ~, 229 (1950). 
a MEIER, A., u. F. KS~ERLE: Z. Kinderheilk. 62, 576 (1938). 

Virchows Arch. Bd. 327. 44 
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oftmals, jedoch nicht immer, die alveoli~re Form der retikelzelligen Herde, 
die im Gitterfaserpr~parat infolge ihrer Armut  an Gitterfasern wie Aus- 
sparungen anmuten (s. Abb. 1); in solchen retikul~ren Granulomen kann 
gegebenenfalls eine diehte eosinophile leukocytare Durchsetzung auf- 
treten und zu eitrigem Zerfall fiihren. 

Den gleichen histologischen Bildern begegnet man gegebenenfalls 
aueh bei der HAIqD-ScHfYLLEI~-OItI~ISTIANschen Krankheit, nieht nur in 

Abb. 1. 5 Jahre alter K:nabe (E. Nr. 969/1954. Pathologisehes Ins t i tu t  tier Universit~t 
G6ttingen). Eosinophile Granulomatose. Exeidierte Lymphdri~se am Nacken.  Formol. 
Paraffin. Gitterfaserf~irbung (PAP). I in  Schnittbflcl scharf begrenzte retikelzellige Wuche- 
rungshvrde im lymphoretieul~tren Gewebe und in den Lymphwegen, arm oder {rei yon 

Gitter]asern. Vergr. 123faeh. 

jenen Fallen, die zu Lebzeiten als eosinophile Granulomatose gewertet 
wurden (eigener Fal]), sondern auch in l~]len, die yon vornherein als 
HAND-SCHOLLEI~-CHRISTIANsehe Krankhei t  gedeutet wurden. Gewig 
seheint die Eosinophilie den Lymphknoten  in l%]lea yon origin~irer 1 
HAND-SCH(~LLER-CHRISTIANSeher  Krankhei t  nur selten und in geringem 
Grade zu eignen, doeh kann die Eosinophilie der Lymphknoten  auch in 
Fallen yon eosinophiler Granulomatose bei der LeichenSffnung rech~ 
bescheiden sein. Feintropfiger Fetteinlagerung, ohne wesentliche Bei- 
mengung yon doppelbrechendem Lipoid, begegnet man bei origin~rer 1 

1 Die Beze i chnung  e iner  HAND-SCttULLER-Ct~RISTIANschen K r a n k h e i t  a ls  ori- 

gindr besagt im Grunde nur, dal3 sie nicht bei Lebzeiten, mit oder ohne Probe- 
excision, als eosinophile Granulomatose gedeutet wurde. 
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HA~CD-ScItiJ~LLER-C~nCISTIANscher Krankhei t  in den gewucherten retikel- 
ze]ligen Elementen und Riesenzellen der Lymphknoten fallweise in ge- 
ringem AusmaBe, doch fiber richtiggehende xanthSse Granu]ome ist bei 
der in Rede stehenden Krankhei t  im Bereich der Lymphknoten meines 
Wissens bisher nicht berichtet worden. 

Bei der LETTE~Rschen Retikulose erscheinen die retike]zelligen~ruche - 
rungsherde in den Lymphknoten viel weniger scharf begrenzt als beim 

Abb. 2. 10 Monate  altes ~M[~dehen (L. 0 .  Nr.  222/1954. Patllologisches In t s i t u t  der Uni- 
vers i t~t  GSttingen).  ABT-LETTERER-SIW~Esche • rankhei t .  Lymphkno len  vom Kie]erwinkel.  
Formol.  Paraff in .  Gi t te r faser f~rbung (P.~P). Mehr diffuse Retikulose ohne herdweise 

vSlligen Sehwmld  der Git terfasern.  Vergr.  ~27fach. 

eosinophilen Gr~nu]om, und im Gitterfaserpr~parat nich~ wie ausgespart 
(s. Abb. 2), weft sie immerhin gewisse Mengen yon argyrophilen Fasern 
enthMten. Das Bild eigent]icher retikulhrer Gr~nu]ome im Lymph- 
knotenbereieh ist dieser Krankheitsform im allgemeinen fremd, und 
ebenso fehlt ihr im allgemeinen die Eosinophilie, die Anhaufung yon 
Pl~smazellen, die Abla.gerung yon H~mosiderin, Fet t  und Lipoid; 
Riesenzellen linden sich vor, aber in der Regel handelt es sich um sehr 
unansehnliche Elemente, die einem Vergleich mit den stattlichen Riesen- 
zellen bei den beiden anderen Krankheitsformen kaum gewachsen er- 
scheinen. 

Insoweit mSchte man glauben, dM3 sich die Lymphknotenver~nde- 
rungen bei der LETSEn~schen Retikulose yon jenen bei der eosinophilen 
Granu]omatose und bei der H~CD-Se~LLE~-C~ISTIA~sehen Krankhei t  

44* 
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gut und zur Genfige trennen lassen. Das Gesagte hat jedoch die folgen- 
den Erg~nzungen nStig: 

Erstens weisen zaMreiche der befallenea Lymphdriisen sowohl bei 
der eosinophilen Granulomatose wie bei der HA~D-SCgt)LLE~-CH~ISTIA~- 
schen Krankheit  ]ecliglich jenes eingangs umrissene einheitliche histo- 
logisehe Bild ohne zus~tzliche, wechselvolle Ztige auf, und derartige 

1' 

I 
1 H 

Abb .  3. 10 M o n a t e  a l t e s  M~dchen  (L. O. Nr.  222/1954. Pa tho log i sches  I n s t i t u t  der  Uni -  
vers i t~ t  GSt t ingen) ,  A.BT-LETTERER-SIWESChe K r a n k h e i t .  Mesenterialer Lymphknoten. 
Formol .  P a r a f f i n .  t t g m a t o x y l i n - E o s i m  1, 1', 1 "  submi l i a re  ret ikelzel l ige W u c h e r u n g s h e r d e  

(reticulgre GranuZome). Vergr .  2 4 0 l a t h .  

Lymphdriisen unterscheiden sich in nichts von dem gew6hnlichen Bild 
der Lymphknoten bei der L~TTERE~schen Retikulose. 

Zweitens ist der LETTE~ERschen Retikulose, wenn auch vielleicht nur selten 
in den Lymphdriisen, die Eirdagerung yon Fett, ja sogar yon Lipoid, in den befal- 
lenen Geweben nicht durchaus fremd. 

I)rittens scheinen in den mesenterialen Lymphknoten des vorL inir 
beobachteten Falles yon LV, TTE~ERscher Retikulose sehr eindrucksvolle, 
reich]ich eingestreute, gut umrissene reticul~re Granulome auf, die sonst 
in den Lymphlmoten der besagten Krankheitsform nicht gerade in ein- 
drucksvo]lem AusmaB aufscheinen (s. Abb. 3). Dieses, mit besonderen 
Ziigen, auch mit Ans~itzen zur l~iesenzellentwicklung ausgestattete histo- 
logische Erscheinungsbild stimmt aber vSllig fiberein mit jenem, das die 
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mesenterialen Lymphdriisen jener 3 H/tlle yon originiirer HAND-SCH~i'LLER- 
C~RISTIA~soher Krankheit  des S~uglingsalters, deren Schnitte ich ein- 
sehen durfte, bieten, offenbar als Ausdruck eines grunds~ttzlich doch 
wohl gleichen pathischen Geschehens hier wie dort. Die mesenterialen 
Lymphknoten des eigenen Halles, der zu Lebzeiten als eosino]?hile 
Granulomatose gewertet worden war, bei der LeichenSffnung ~ber das 
Bi]d einer HA~D-ScI~OLLLR-CHRISTIA~schen Kr~nkheit bot, erscheinen 
ffei yon einscM~tgigen Ver~nderungen, ja fast frei yon jeglichem Befall. 
Es ergibt sich demnach zumindest hinsichtlich der mesenterialen Lymph- 
drfisen bei unterschiedlichen Krankheitsformen ein fibereinstimmender, 
hingegen bei ein und derse]ben Krankheitsform ein unterschiedlicher 
Befund. 

Vermutlich ist bei der Erforsehung des Lymphknotenbefalles jeweils die 
besondere Region, mehr als dies bisher geschehen ist, zu berficksichtigen, vielleicht 
sind ~ber bis zu einem gewissen Grad auch das Alter der Kranken, die Phase des 
Krankheitsablaufes, in der die Lymphknoten gemustert werden, und andere Mo- 
mente mehr, mit in Rechnung zu stellen. 

Eine gewisse Zusammenffigung besonderer Zfige im histologischen 
Bild der Lymphknoten scheinen demnach die in Rede stehenden 3 Kr~nk- 
heitsformen jeweils zu bevorzugen. Kaum einer dieser wechse]vollen 
Ztige ist jedoch f6r eine bestimmte Krankheitsform a]lein kennzeichnend. 

Ieh schieke voraus, dab analoge Saehlagen bei der histologischen Musterung 
auch anderer Organe wiederkehren. 

3. Leber. 
l)ber die Besehaffenheit der Leber beim sog. solit~ren eosinophilen Granu]om 

des Knochens ohne Allgemeinerscheinungen ]iegen Befunde im Schrifttum nicht vor. 

In  der Leber des Ha]]es yon eosinophiler Granulomatose, der bei 
der Leichen6ffnung das Bild einer ttA~D-Sc~t~LER-C~msTIA~schen 
Krankheit  bot, ]iegt eine irgendwie bemerkenswerte retikelzellige 
Wucherung weder im Bereich der Leberlappchen, noch im Bereich der 
periportalen Helder vor. 

In den periportalen Feldern beeindruekt lediglich ein aus Lymphocyten, 
P/asmazellen, polymorphkernigen, zum Teil eosinophilen Leukoeyten zusammen- 
gese~ztes, ziemlich dich~es Infiltrat, das die kleinen Felder ausfiillt, in den grSl3eren 
hingegen auf einen peripheren Saum sich beschr/~nkt. 

Einen durchaus anderen Befund bietet die Leber des PRETLschen 
Halles von origin/irer ItAND-SCH~LLEI~-CHRISTIANscher Krankheit  des 
S~uglingsa]ters (s. PRETL). 

Innerh~lb der Leberl/tppehen, die eine grobtropfige Verfettung aufweisen, 
liegt zwar auch bier eine irgendwie bemerkenswerte reticuloendotheliale Wueherung 
nicht vor, wohl abet seheinen, wie dies P~ETL beschreibt, in den periportalen 
Feldern neben einer in den kleineren Feldern oftmals eindrueksvo]len Gallengangs- 
wucherung nester/6rmige Wucherungen retikelzelliger (reticulohistioeytarer) Elemsnte 
mit feintropfiger, zum Teil doppeltbrechender Fetteinlagerung auf (s. Abb. 4). 
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Von  d i e s e m  h i s to log i schen  B i l d  w i e d e r  vSl l ig  a b w e i c h e n d  e r sche in t  

d ie  V e r ~ n d e r u n g  de r  L e b e r  in  m e i n e m  F a l l  y o n  LETTnRE~scher  R e t i -  

kulose .  

Hier beeindruekt innerhalb der grobtropfig verfetteten Leberlgppchen zweifellos 
eine ausgebreitete, herdf6rmig gesteigerte Schwellung und Wuehertmg retikel- 
zelliger (reticuloendotbelialer) Elemente, die wie Speieherzellen anmuten (s. Abb. 5), 

Abb. 4. 13 l~onate altes M~dchen [L. 0. Nr. 628/1948. Pathologisches Institut der Uni- 
versit~t Graz (Direktor: Prof. Dr. T~. KONSGttEGG)]. HAND-SCI=IULLER-CHRISTIANsche 
Krankheit. Leber. Formo]. Gefrierschnitt. Hhmatoxylin-Eosin. 1 Reticulohistiocytdres 
Granulom in einem periportalen Feld. 2 FibrSse Wucherung des periportalen Bindegewebes. 

(Histologisches Pr~parat Priv.-Doz. Dr. K. PRETL.) u 142s 

bei Anwendung der Thionin-EinsehluBf~rbung infolge eines Gehaltes an diffus ver- 
teilten rhodioehromen Lipoproteiden gleiehm~l~ig rosenrot sieh tSnen, und eine 
schwach bis kr~ftig positive PAS-Reaktion geben. Kaum weniger auff~llig erweist 
sich in zahlreichen ldeineren periportalen Feldern mit  dichter lympho-leukocyt~rer 
Infiltration eine Aus/ i i l lung der Venen~stchen mit angesehwollenen retikelzelligen 
Elementen (s. Abb. 6), die meist abgerundet und im ganzen etwas kleiner als die 
krankh~ft ver~nderten KVPF~ERschen Sternzellen erscheinen. ])as Endothel der 
Veneni~stehen selbst unbeteiligt. LETTERER deutet den Befund a]s Einschwemmung 
retikelzelliger Elemente aus der krankhaft veranderten Milz. Ein unmittelbarer 
Zusammenhang mit  Wucherungsherden bodenst~ndiger reticuloendothelialer Zellen 
in den Capillaren anliegender Li~ppchengebiete ]i~I~t sieh wiederholt verfo]gen. 
Mit Monocyten des B]utes kann man die retikelzellige Ffillmasse der Venenastchen 
schon in tt inblick auf ihre sehr variable Ze]]- und Kernform nicht vergleichen. 
Im fibrigen hat  PICK beim Morbus Niemann-Piek in der Leber eine ganz 
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A b b .  5. 10 M o n a t e  a l tes  ~I~dchen (L. 0 .  ~N'r. 222/1954.  Pa tho log i sches  I n s t i t u t  der  Uni -  
ve rs i t~ t  G6 t t ingen . )  ABT-LETTERER-SIWESChe :I~rankheit .  Leber. Formo l .  Pa ra f f i n .  WAs- 
SONS T r i c h r o m f h r b u n g .  Schwellung und Wucherun,g der KUPFFERSCherb Sternzellen (z. ]3. 

bei 1), V e r s c h m ~ l e r u n g  der  LeberzeHba lken  (z. B. bei  2). Vergr .  427fach.  

Abb .  6. 10 M o n a t e  ~ltes ~ d c h e n  (L. 0 .  Nr .  222/1954.  Pa tho log i sches  I n s t i t u t  tier Uni-  
vers i t~ t  G6 t t ingen) .  A~T-LETTERER-SIWESche E r k r a n k u n g .  Zeber. Formol .  Pa ra f f i n .  
G i t t e r f a s e r f ~ r b u n g  (PAP). 1 Fi i l lmasse  e iner  k le inen  V e n a  in te r lobu la r i s ,  geb i lde t  y o n  

re t ikelzel l igen (n ich t  endo the l i a len)  E l emen ten .  Vergr .  228fach.  
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entsprechende Ausffillung yon Venen~stchen durch phosphatidige Speicherzellen be- 
schrieben, so dab sich engere Beziehungen der yon LETTERER aleuki~misch genannten 
Retikulose zur Leuk~mie gewiB nicht  aufdr~ngen. 

Die geschilderten Befunde zeigen zun~tchst einmal hinsichtlich der 
HA~D-ScHi)LL]~-CHRISTIANschen Krankheit ,  dal~ bei ein und derse]ben 
Krankheitsform die Art des Leberfalles durchaus wechseln kann. 

Schon aus dem einschlagigen Schrif t tum ist ersichtlich, dal~ bei der HAND- 
SCHiiLL~R-CnRISTIA~schen Erkrankung  des S~iuglingaalters eine in mi~igen Grenzen 

Abb. 7. 10 Monate altes ~s (L. 0. Nr. 222/1954. Pathologisches Institut 4er Uni- 
versit~it G6ttingen). -A.BT-LETTERER-SIWESChe Krankheit. Milz. Formol. Paraffin. H~mato- 

xyiin-Eosin. 1 Diffuse nnd herdfSrmige Retikulose. 2 Reste yon Foilikelgewebe. 
Vergr. ~27faeh. 

sich haltende Hepatomegalie zwar in der Mehrzahl der F~lle, aber eben n icht  aus- 
nahmslos sich finder (Lit. s. PRETL), wohingegen sie im spi~teren Kindesalter fiber- 
haup t  nur  ausnahmsweise in roller  Pr~gung auftr i t t .  

Uber  eine wechselvolle Beteiligung der Leber am pathischen Geschehen mit  
bald geringer, bald eindrucksvoller Wucherung reticuloendothelialer Elemente in 
den Leberlgppchen wird im einsch]i~gigen Schrif t tum auch bei der LETTERERschen 
Retikulose berlchtet .  

d. Milz. 
Die Musteruhg der Milz ergibt jene Sachlage, auf die ich bei der 

Besprechung der mesenterialen Lymphknoten verwiesen habe, n~m]ich: 
einen so gut wie vSllig iibereinstimmenden, mit besonderen Zfigen aus- 
gestatteten Befund sowohl in dem Fall yon LETTERERseher Retikulose 
wie in den F~llen yon origindrer HAND-SCHiiLLnR-CHRISTIA~scher Krank- 
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heit des S/iuglingsalters (PRETL, MEIER und KOBERLE), nicht jedoch in 
dem Fall yon eosinophiler Granu]omatose, der sich bei der LeichenSffnung 
als I-IA~])-SCHOLLER-CHI~ISTIA~csche Krankheit  erwies. 

I)er besagte besondere Befund stellt sich dar als eine befonte retikel- 
zellige Wueherung im Bereich sowohl der Pulpe wie der Follikel, viel- 
fach mit Entwicklung mehr oder weniger scharf umschriebener miliarer 
retikul/~rer Granulome (s. Abb. 7 und 8). Auch in der Milz weisen die 

i b b .  8. 11 Monate  al ter  I~nabe [Fall MEIER und  I~:0BERLE. L. 0 .  Nr.  1286/1938. Pa tho-  
logisehes I n s t i t u t  tier Unlversit~it Vc~ien (Direktor :  Prof.  Dr. H.  CHIARI)]. HA5"D'SCHULLER" 
CttRISTIANsoh~ I~rankhei t .  ~ i l z .  FormoL Paraff in .  t tfimatoxylil~-Eosin. 1 HerdfSrmige  

Retikulose.  2 Resto yon  Follikelgewebe. Vergr.  142fach. 

gewucherten retfl~elzelligen Elemente diffus verteilte rhodiochrome Lipo- 
proteide auf, geben eine sehwach positive PAS-Reaktion und tauten wie 
Speicherzellen an. Im Falle PaETL enthalten sie m/s reichlich fein- 
tropfiges Fett ,  jedoch kein doppelbrechendes Lipoid (s. PaETL). 

In der Milz des F~lles yon eosinophiler Granulomatose hingegen liegt in der 
Pulpe, ohne bemerkenswerte Beteiligung der Follike], lediglich eine banale zellig- 
faserige Hyperplasie mit mal3iger Anreicherung eosinophiler Leukocyten und 
Plasmazellen vet. 

5. Thymusdriise. 
Auch die mit besonderen Zfigen ausgestatteten Ver~nderungen der 

Thymusdriise stimmen im Fall yon LETTERE~scher Retikulose und in 
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den eingesehenen ]~filien yon originSrer HAND-SCHi3LLER-CItRISTIANscher 
Krankhei t  des S~iuglingsalters weitestgehend, jedenfalls wesentlich, fiber- 
ein, wohingegen der Thymusbefund in dem Fall yon eosinophiler Granulo- 
matose, der sich bei der LeichenSffnung als HA~D-SCHi~LLER-CHRISTIA~- 
sche Krankhei t  erwies, erheb]ich abweicht, allerdings an das Grund- 
si~tzliche der Veriinderungen in den anderen Fi~llen immerhin anklingt. 
Die besagten besonderen Ver~inderungen bestehen in einer Schwellung 

Abb. 9. 10 Monate  a l tes  Mgtdchen (L. 0 .  I~r. 222/1954. Pa thologisches  I n s t i t u t  der  Uni-  
vers i t f i t  GSttingen.)ABT-LETTERER-SIWEsche Krankhe i t .  Thymusdr~se. Formol .Para f f in .  

H~matoxy l in -Eos in .  W u c h e r u n g  re t icu lohis t iocyt~rer  E lemente  (1, 1'). 
l~eichlich ve r s t r eu te  L y m p h o c y t e n  (z. B. bei  2). VergT. 427fach. 

und Wucherung retike]zelliger (reticulohistiocyts Elemente, weniger 
im Mark, das wie verki immert  anmute t  und HASSALscher K5rperchen 
vSllig entbehrt  [ein auch yon anderen Untersuchern (s. P~ETL) erhobener, 
mir sehr auff~lliger Befund], als vielmehr in der l~inde, die durch die 
retikelzellige Wucherung wie aufgelSst und zugleich leicht fibrotisch er- 
seheint, l~etikuli~re Granulome linden sich nur angedeutet vor (s. Abb. 9). 

In dem Fall yon LETTE~ERscher Retiku]ose tSnen sich die gewucherten retikel- 
zelligen Elemente rosenrot infolge ihres Gehaltes an rhodiochromen Lipoproteiden, 
geben eine wechselnd deutliche PAS-Reaktion, enthalten abet in den oberfl~chlichen 
Teilen der Thymusdrfise auch reichlich feintropfiges, zum Teil doppelbrechendes 
Lipoid; in dem PRETLschen ]~all voIl origins HA~n-Sc~t~LLER-CKRISTIA~scher 
Krankheit des Ss der iibrigens dutch einen l~eichtum an Riesenzel]en 
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ausgezeiehnet erseheint, s trotzen sic f6rmlieh yon tropfig eingelagertem Fe t t  und  
doppelbrechendem Lipoid (s. 1ORETL) und  fallen ira Gefrierschnitt  bei H/~matoxylin- 
Eosinfi~rbung dureh ei~Le leicht bl~uliche TSnung auf, offenbar infolge eines Ge- 
haltes an freien sauren V~lenzen. In  einem anderen ]~a]l yon t{AND-SCtIi)LLER- 
Cm~IsT~tNscher Krankhe i t  des S/~uglingsalters (MEIER und K()BERLE, 2~'r. 767/1936), 
yon dem mir  nur  H/~matoxylin-Eosinschnitte zur Verfiigung stehen, erscheinen die 
retikelzelligen Elemente in einer s tark  fibrotischen Rinde locker vers t reut  und  ihr 
Cytoplasma fi~llt keineswegs durch augenf~llig sehaumige Beschaffenheit auf. 

Abb. 10. 10 5J[onate altes M~dchen (L. O. Nr. 222/1954. Pathologisches Institut der Uni- 
versit~tt G6ttingen.) ABT-LETTERER-SIWEsOhe :Krankheit. Lunge. Formol. Paraffin. 
tt~matoxylin-Eosin. 1 retikelzelliges Granulom, mit Schaumzellen (z. B. bei 1) in der 
Wand eines terminalen Bronchialzweiges. 2 Ast der Arteria bronehiMis. Vergr. 123fach. 

In  der Thymusdriise dos Falles yon eosinophiler Granulomatose, der sich bei 
der Leiehen6ffnung als HA~D-Sc~tiLLER-CHRISTIA_~sche Krankhei t  erwies, ist nur  
das Mark erhalten, jedoeh verk/ immrt ,  die Rinde fast  al lenthalben in Fettgewebe 
umgewandelt ,  nu r  stellenweise in Resten vorhanden,  hier yon sparliehen ange- 
schwollenen Retikelzellen mi t  diirftiger feintropfiger Fet teinlagerung und ver- 
einzelten giesenzellen durchsetzt,  und  verh~ltnism~Big reich an  eosinophilen 
Leukocyten und  Plasmazellen. 

6. Lunge. 
Die Lunge des Falles yon eosinophiler Granulomatose, der sieh bei der Leichen- 

5ffnung als ttAS;D-Sc~/~LLER-C~RISTIA)rsche Krankhe i t  erwies, weist lediglich minu- 
zi6se einsehl~gige Ver~nderungen, z. B. angeschwollene, gewucherte retikelzellige 
Elemente in den Lymphfollikeln des Bronehialbaumes auf, die eine eingehendere 
Besprechung kaum verdienen. 
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Schwer und wieder in wesentlich gleicher Weise befallen ist die Lunge 
sowoh] in den F~llen yon origin~rer HAND-SCHOLLER-CHRISTIANscher 
Krankhei t  des S~uglingsa]ters wie in dem Fall yon LETTEaERscher 
Retikulose. Es handelt sigh hierbei um eine Ansehwellung und Wuche- 
rung retieulohistiocyti~rer Elemente sowohl im Lungenfell und in den 
Septen der Lunge als auch im Gerfist der Alveo]en und ~nsbesondere 
in der Wandung feinerer und feinster Bronehialzweige, mit  und ohne 
Entwicklung miliarer retieularer Granulome und hiiufig mit  Ausbildung 
eines Emphysema bronchio]ektaticum einhergehend, offenbar infolge Zer- 
stSrung der Gewebselemente, die den terminalen Bronehiolen Hair  geben. 
In  den gewucherten retikelze]ligen Elementen sowie in ubgelSsten 
Alveolarepithe]ze]]en eine weehselnd reiehliehe Einlagerung ieintropfiger, 
zum Tell doppeltbrechender Fet tmasse zu vermerken (s. Abb. 10). 

7. Haut. 
Herdweise gewucherte, retikelzellige (reticulohistiocyt~re) Elemente ohne Fett- 

und Lipoideinlagerung linden sich in der Haut sowohl des Falles yon LETTE~ERscher 
Retikulose als auch bei origin~rer HAND-SC~LLER-CHRISTIANSCher Krankheit 
(s. PRETL, vgl. GOTT~ON), vergesellschaftet mit banalen, chronisch-entzfindlichen 
Infiltraten. Die Haut des eigenen F~lles yon eosinophiler Granulomatose, der sich 
bei der LeichenSffnung als HAND-ScHiinnER-CHRISTIA~sche Krankheit erwies, 1M3t 
derartige Veranderungen vermissen, in anderen einschli~gigen Fiillen des Schrift- 
turns hingegen erwies sie sich a]s genau so befallen wie bei der LETTERERschen 
Retikulose und bei der HA~D-ScHiiLLE~-CHRIST~schen Krankheit. 

8. Epilcrise. 
Eine gewisse Zusammenffigung besonderer Zfige im histologischen 

Bilde des Organbefalles wird, wie ich das eingangs bei der Besprecbung 
der Lymphknoten  hervorhob, yon den in Rede stehenden 3 Krankheits- 
formen jewei]s bevorzugt. Abet kaum einer dieser besonderen Zfige 
kennzeichuet eine best immte Krankheitsform allein, und so ergeben sich 
keine durehgreifenden, wesentlichen Unterschiede, die den Morpho]ogen, 
auf sich allein gestellt, eindeutig zu dem Standpunkt  bereehtigen kSnnten, 
dal~ es sich um drei verschiedene Krankhei ten handle. 

Das Gewicht der Be/unde zieht vielmehr o//enlcundig in die Richtung 
der unitarischen Au]]assung, die sigh zur Annahme einer einheitliehen 
Krankhei t  mi t  untersehied]iehen Erscheinungsformen bekennt. Innerhalb 
dieser Erscheinungsformen verffigt die Kr~nkheit  allerdings fiber die 
MSglichkeit eines wiederholt erhebliehen Wechsels in Form und Ausma[3 
des Be/alle8 jewei]s bestimmter Organe, selbst in ein und demselben Fail. 
So steht im Untersuchungsgut vorliegenden Aufs~tzes der vielfachen 
Obereinstimmung innerer Organbefunde bei der LETTE~E~schen Reti- 
kulose und der origia~ren H~Nn-ScH~LLEZ-CHn~ST~Nschen Krankhei t  
des Si~uglingsalters dus ]~eh]en gleiehartiger Befunde bei einem Klein- 
kind mit  ttA~)-ScRffLLE~-CH~BT~A~scher Kr~nkheit  beachtlich gegen- 
fiber. ])as verschiedene Lebens~lter der Erkrankten  allein reicht zur 
Erkl~rung dieses weehselvollen Verhaltens nicht aus. 
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Denn gleichartige Befunde sind im Schrifttum tiber die HAND-SCH/)LLER- 
CttRIST]:A~sehe Krankheit fallweise auch beim Kleinkind besehrieben worden, und 
S/iuglinge kSnnen sich trotz weitgehender sonstiger Ubereinstimmungen sehr wohl 
in der Art des Befalles bestimmter Organe unterseheiden, wie die Leberbefunde 
in vorliegendem Aufsatz lehren. 

Abb.  11. 10 5~onate altes M~,dehen (L. 0 .  Nr.  22'2/1954. Pathologisches I n s t i t u t  der Uni- 
vers i tg t  GSttingen.)  ABT-LETTERER-SIWEwsehe Krankhe i t .  [Virbelkgrper, Knochenmark. 
Formol.  Paraff in.  I t~matoxyl in-Eos in .  Retikulose des I~nochenmarkes .  1 Retikelzelliges 

E lement .  Vergr.  836fach. 

9. Anhang. Knochen. 
Es ve r s t eh t  sich yon  selbst ,  dsl~ sich der  voll  en twickel te  Knochen-  

befsl l  bei  den  3 K r a n k h e i t s f o r m e n  durch  die  b e k a n n t e n  jeweils beson- 
deren,  wohlgekennze ichneten  Ziige un te rsche ide t ,  denn  vorzfiglich n~ch 
diesen unterschiedl ichen  Bi ldern  des Knochenbefa l les ,  d ie  a l lgemein 
zugegeben,  wenn such  yon den  Un i t a r i e rn  nur  sis  unterschiedl iche  
Phasen  im A b l a a f  des ps th i schen  Geschehens gewer te t  werden,  erfolgt  
ja die Benennung  der  Krankhe i t s fo rmen .  

In dem Fall yon LETTEn~Rscher Retikulose ohne mit freiem Auge wahrnehm- 
bare Knochenver/~nderungen fanden sich im Knochenmark der histologisch unter- 
suehten Skeletteile (Schadeldach, Rippe) gleichwohl einschl~tgige Veranderungen 
in Form verstreuter, unscharf umschriebener minuziSser retikelzelliger Herde mit 
spgrlicher feintropfiger Fetteinlagerung vor, und solehe tterde vermag man such 
bei der HA~D-ScgffLLEs~-C~RIS'r~A~schen Krankheit und bei der eosinophilen 
Granulomatose zwischen den xanthSsen und eosinophilen Granulomen als offenbar 
frische, junge tterde zu sichten (s. Abb. 11). 

Bei der e osinophilen Granulomatose des Knochens zeichnen sich fibrigens nach 
meiner Erfahrung die retikul~ren Granulome, so wie ich das bei der Bespreehung 
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der Lymphdriisenbefunde bereits betont habe, namentlich im Gitterfaserpr~parat 
dureh ihren besonders scharfen UmriB und ihre Armut an argyrophilen Fasern aus 
(s. Abb. 12). 

Hinsicht l ich  des Kernproblemes  der ganzen in  Rede s tehenden  Frage 
sind von besonderer  Bcdeu tung  jene im Schr i f t tum bereits  mehrfach 
mitgete i l ten  F~]le, in  denen  sich durch wiederholte Probeexcision bei 
Lebzei ten u n d  gegebenen~a]]s schlieBlich du tch  die LeichenSffnung ein 

Abb. 12. 5j~hriger t{:nabe (E. Nr. 1071/1951. Pathologisches Institut der Universit~t 
G6ttingen.) Eosinophiles Granulom des rechten Scheilelbeines. Probeexcision. FormoL 
Paraffin. Gitterfaserf~rbung (PAP). 1 Schar] ausgesparter, yon Gitterfasera freier retikel- 

zelZiger Herd mit sp~rlich eingestreuten oxyphil gek6rnten Leukocyten (z. B. bei 2). 
Vergr. 427s 

phasenmaBiger Ablauf  des Knoehenbefa]les fiber das typische eosinophile 
Granu lom des Knochens  zum woh]gekennzeichneten xanthSsen Knochen-  
granu]om der HAnD-SCH~LLER-CHalSTIA~sehen K r a nkhe i t  erweisen lieB. 

Die entsprechenden histologisehen Abbildungen des eigenen einschlagigen 
Falles sind meinem Aufsatz in ,,Die Medizinische" beigegeben. 

II .  Zur Histochemie der retikelzelligen Wucherung.  
Ieh habe mehrfaeh hervorgehoben, da~ die gewueherten retikelzelligen (reticulo- 

endotheliale n und reticulohistiocyt~ren) Elemente bei allen drei in Rede stehenden 
Krankheitsformen wie Speicherzellen anmuten und rhodiochrome Lipoproteide in 
diffus verteilter Form enthalten. 

t{insiehtlieh der Natur dieser chromotropen Lipoproteide hat die bisherige 
praktisehe Erf~hrung [s. Zbl. Path. 9~, 442 (1955)] gelehrt, dab es sieh vor allem 
um Lipoide der Phosphatid- und Cerebrosidgruppe handelt; theoretisch sind, wie 
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ich andernorts (ibidem) ausffihrlieh dargetan babe, ganz im a||gemeinen Lipopro- 
teide zu erwarten, in denen kryptacide Komplexe salzartig an die Aminogruppe 
der Aminos~uren gebunden erseheinen. 

Bei der LE~TER~Rschen Retiknlose und beim eosinophilen Granulom 
(eosinophflen Granulomatose) liegen chemische Analysen befallener Or- 
gane bisher nur vereinze]t vor. In  der Leber eines als L~T~EnEnsehe 
Retikulose gewerteten Falles land H. WE~En (KcTsc~ER und JA~:V~EIT) 
bei niedr~gem Gesamtcholesteringehalt ein Uberwiegen der Cholesterin- 
ester fiber das freie Cholesterin, wie bei der HA~-SC~VLLEa-C~RISTIAN- 
schen Krankheit. ~ber  normale Werte yon Cholesterin, Cholesterin- 
esters1 und Phosphatiden ~n Leber und Milz eines Falles yon L~TTE~E~- 
scher ~etikulose berichten jfmgst (1954) C~ILDE~S und PRICE (WIESE). 
Die chemisehe Analyse der Leber des eigenen Falles yon L E T T ~ s c h e r  
Retikulose dureh E. KL~ 'K (K61n) hatte folgendes Ergebnis: 

Die Menge der dutch Azetonextraktion im Soxhletapparat und durch Aus- 
kochen mit Chloroform-Methanol erhaltenen Gesamtlipoide betr~gt: 35% der 
Troekenleber, davon Fett: etwa 23 %. Der Rest besteht aus ~therl6slichen Phospha- 
tiden (Lecithin und Kephalin). Sphyngomyelin und Cerebroside sind nicht bzw. 
h6chstens spurenweise vorhanden. 

Aus dem Fett der Acetonextraktion lie~ sich in geringen Mengen (0,6% des 
Troekenorganes) eine rein weil~e ~therunl6sliche Phosphatidfraktion gewinnen 
(2~33--2,45% P; 4,4--4,6% N; 9,8--10,0% Glycerin), die der ttauptsache nach aus 
einem Glycerinphosphatid bestand, das in der Leber normalerweise nicht vorkommt. 
Eine n~here Charakterisierung dieses Phosphatides war infolge der kleinen Mengen 
nieht m6glich. (Die chemische Analyse der Milz des Falles steht noch aus.) 

Eingehender ist seit E P s T ~  und LorEnz (1930) die chemisehe Ana- 
]yse befallener Organe bei der H ~ D - S C ~ g - L ~ - C g ~ s T I ~ s c h e n  Krank- 
heir betrieben worded, mit dam wiederholt best~tigten Ergebnis (s. K L ~ -  
~ A ~  U. a.) einer Lipoidanreicherung unter Verringerung des Cholesterin- 
Cholesterinester-Quotienten. Man hat deshalb die H ~ D - S c I ~ / ~ E n -  
C H ~ S ~ s c h e  Krankheit vielfaeh, wenn auch nicht unwidersprochen, 
als cholesteri~ige SpeicherungJ~rankheit gewertet ( E ~ s T ~  und Lorenz ,  
C ~ I ~ ,  neuerdings A~OLD). Es ]~l]t sich abet nicht verkennen, dal~ 
bei der H~D-SC~OLL~-C~s+IA~schen  Krankheit, insbesondere in 
den befallenen inneren Organen, ein fibergro~er Tell der gewucherten 
und angeschwol]enen retikelze]ligen Elemente keine histochemisch nach- 
weisbaren Mengen yon Cholesterinestern enth~It, und aueh die chemisehe 
Organanaly~e verr~t in solchen Zellen keine Anreicherung yon Cho]e- 
sterin (KuTsc~En und VRL~). 

Ku'rscI:[ER und VR~ vermuten, da~ eine Anreicherung yon Vorstufen des 
Cholesterins (vielleicht in Form irgendeines h6her molekul~ren unges~ttigten 
Kohlenwasserstoffes yon der Art des Squalen, oder in Form einer h6heren un- 
ges~ttigten Fetts~ure) besteht. 

Bemerkenswert erscheint in diesem Zusammenhange der histochemisehe Nach- 
weis yon Acetalphosphatiden in Granulomen ohne feintropfige Fett- oder Lipoid- 
eh~lagerungen eines Falles yon I~I~D-Sc~LE~-Cnnm~I~ durch PFE~-(~S und 
S e ~ E ~ E D E ~ ;  dies ist insoferne bemerkenswert, als Aeetalphosphatide und 
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chromotrope Lipoide an fiberaus zahireiehen Orten sowohl unter musterhaften wie 
krankhaften Verhi~ltnissen zusammen vorkommen (FEYICTER und PISCKI~GE~). 
~hnliches gilt yon den PAS-positven Stoffen (Verf. 1952). 

Dem Kern der CnIA~Ischen Auffassung vom Wesen der HA•D- 
SCHffLLE~-C~IRISTIA~schen Krankheit  als einer Speicherungskrankheit 
neige ich zu, insofern, als aueh ich bei ihr und nicht weniger sowohl 
bei der LETT~RERschen Retikulose wie bei der eosinophilen Granulo- 
matose das Vorliegen einer besonderen St6rung des Fett- und Lipoid- 
sto]]wechsels im reticuloendothelialen und reticulohistiocytiiren Zellsystem 
vermute. Freilich vermag hierbei die fakultative und keineswegs ubi- 
quitgre Stapelung -con Cholesterinestern nicht originiir das Wesen des 
pathischen Geschehens zu erkli~ren, sondem hiefiir steht meines Er- 
achtens zun~chst die intracellul~re diffuse Anh~ufung kryptacider/ettiger 
Sto//e in Frage, die bei allen drei in l~ede stehenden Krankheitsformen 
stat that;  sie mfindet gegebenenfalls, jedoeh nicht unbedingt, an ver- 
streuten Stellen des erkrankten Zellsystems in die Phanerose tropfiger, 
sudanfgrbbarer Fettstoffe, unter denen die Cholesterinester gewi8 yon 
besonderer Bedeutung sind. 

Eine wesentliche Sttitze dieser Auffassung yore Wesen der drei in 
Rede stehenden Krankheitsformen darf meines Erachtens in der Tat- 
sache erblickt werden, dab die ffir sie so kennzeichnende Wucherung 
und Schwellung retikelzelliger Elemente, die wie Speicherzellen an- 
muten, sowohl hinsichtlich des bevorzugten Befalles bestimmter Organe 
(Milz, Lymphdrfisen, Leber, Knoehenmark, Lunge, Thymusdrfise), wie 
hinsichtlich der besonderen Verbreitung des zelligen Befalles irmerhalb 
dieser Organe fiberaus eindrucksvoll fibereinstimmt n i t  jenen einschlii- 
gigen VerhKltnissen, denen man im Sduglings- und Kleinkindesalter bei 
den vorziiglich oder sogar ausgemacht retikelzelligen Lipoidosen in 
Form der NIEMA~N-PICKschen Krankheit und der GAvcgE~schen Krank- 
heft, und sonst bei keiner anderen retikelzelligen Krankheitsform dieser 
Altersstufe begegnet. 

Ffir den gestaltlichen Betrach~er besteht in den befallenen inneren Organen 
im Hinblick auf den Befall des reticuloendothelialen Zellsystems ein augenf~lliger 
Unterschied nur in der Anreicherung andersartiger Fettstoffe hier und dort. Sie 
bedingen die feineren Unterschiede im Aussehen der stapelnden Zellen und zu- 
s~tzlich bei der eosinophil-xanthOsen I~etikulose den entztindlichen Einschlag, der 
insbesondere im Knochen zu ordingrer Granulombildung ffihren kann. 

Die Frage, ob ein endogener oder exogener Faktor die auslSsende Ursache ab- 
gibt, wirf~ sieh ftir alle hier angeffihrten I~rankheitsformen und Xrankheitsarten 
in gleieher Weise auf. 

III .  [~ber den Wert yon Sammelstellen histologischer Schnitte. 
Die Wahrheit marsehiert oftmals mit den starken Zahlen, also in der ~irztliehen 

Wissensehaft oftmals mit der reiehen, weniger llterarischen als pers6nliehen Er- 
fahrung. Bei seltenen Krankheiten vermag sie der Pathologe einigermal3en nur 
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mittels der Ergi~nzung des eigenen Untersuchungsgutes durch Einsichtnahme in 
das ]3eobachtungsgut auch anderer Untersucher zu gewinnen, so wie mir d~s inner- 
halb gewisser Grenzen ffir den vorliegenden Aufsatz erm6glicht wurde. ])as Er- 
lebnis dieses Gewinnes veranlaBt reich zum Vorschlag der wenigstens zeitweisen 
Einrichtung einer Sammelstelle histologischer Schni~te der zumindest in Deutsch- 
land bisher beobachteten einschlggigen Fg]]e, bereichert durch Krankengesehichten 
insbesondere jener F~lle vorzfiglich des Kindesalters, die sich durch eine ganze 
Reihe yon Jahren, ja sogar durch Jahrzehnte verfolgen lieflen. 

IV. Zur Namensgebung. 
In  Hinblick darauf, dab die unitarische Auffassung bereits jetzt die 

ungleich grSl3ere Wahrscheinlichkeit ffir sick beanspruchen darf, er- 
schiene ein wenigstens behel/smg[3iger 8ammelname for die drei in Rede 
stehenden Krankhei tsformen vonn6ten. 

~ a n  kSnnte von granulgrer (granulomatOser) Retikulose spreehen, 
insofern, als es hierbei, selbst bei der LETT~nEaschen Retikulose, zur 
Entwicklung zumindest zier]icher, retikelze]liger Granulome kommt.  
~ a n  kSnnte auch die Bezeichnung eosinophil-xanthSse Retikulose, in 
An]ehnung an PAn~ZlZ~SO~ (1949), Ms vorliiu/igen Sammelnamen in An- 
wendung bringen, insofern, Ms die im histologischen Bild zweifel]os sehr 
auff~lligen 5Iomente der Eosinophilie und Xan~hose bei allen 3 Krank-  
heitsformen, zumindest miniaturfSrmig, in Erscheinung treten. 

Aber die in vor]iegendem Aufsatz vorgetragene Anschauung, dal3 
die 3 Krankheitsformen mit  dem Morbus Niemann-Pick und dem Morbus 
Gaucher hSchstwahrscheinlich im Sinne /ettig-lipoider Speicherungs- 
retikulosen zusammengehSren, hi~lt davon ab, fiir die erw~hnten behet/s- 
mii/3igen Sammelnamen betont  zu werben. Man mul~ im Grunde genom- 
men abwarten, bis in der ganzen ~rage die chemische Unterlage, auf die 
es im besonderen Mal3e anzukommen scheint, auch ffir die in Rede stehen- 
den 3 Krankhei tsformen zureichend gekl/~rt sein wird. 

Zusammenfassung. 
1. Vor der Kl~rung der J~tiologie erscheint es vielleicht verfrfiht, 

die Frage, ob die L]~TTSUERsche Retikulose, das eosinophile Granulom 
des Knochens (die eosinophile Granulomatose) und die ttA~CD-SCH~3LLER- 
CsRISWlA~csche Krankhei t  selbsti~ndige Krankhei ten oder nur unter- 
schiedliche Erscheinungsformen ein und derselben Krankhei t  darstellen, 
bfindig zu entscheiden. ])as Gewicht des bisher ermittelten Beobach~ungs- 
gutes ziehg jedoch unverkennbar  nach der Seite der ~nitarischen Au/- 
/assung. InnerhMb der Erscheinungsformen verfiigt die Krankhei t  frei- 
lich fiber die M6glichkeit eines erheblichen Wechsels in Form und Aus- 
maB des Befalles un~erschiedlicher Organe. 

2. Vor der Kl~rung der Xtiologie lassen sick sozusagen als Interims- 
aufgaben der Forschung betreiben: die subtilere vergleichende histo- 
logische Betrachtung der Ver~nderungen ]eweils bestimmter Organe bei 
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den  3 K r a n k h e i t s f o r m e n ;  d ie  c h e m i s c h e  A n a l y s e  e r k r u n k f e r  O r g a n e  

i n s b e s o n d e r e  auf  k ryp~ac ide  L i p o p r o t e i d e ;  d ie  E i n r i c h t u n g  e iner  Ar~ 

y o n  Sammel s t e ] ] e  h i s to log i sche r  S c h n i t t e  e insch l~giger  B e o b a c h t u n g e n ,  

e rg~nz t  d u r c h  K r a n k e n g e s c h i c h t e n  besonde r s  l~ng v e r f o l g t e r  ~ ] ] e .  

3. D i e  ~ h n l i c h k e i t  m i t  d e m  M o r b u s  G a u c h e r  des  S5ugIingsalters u n d  

d e m  M o r b u s  N i e m a n n - P i c k ,  sowohl  h ins i ch t l i ch  des  b e v o r z u g t e n  Befa l les  

b e s t i m m t e r  i nne re r  O r g a n e  wie  h ins i ch t l i ch  der  b e s o n d e r e n  V e r b r c i t u n g  

des  r e t i c u ] o e n d o t h e l i a l e n  Zel]befal les  i n n e r h a l b  d ieser  Organe ,  l~l~t als 

W e s e n  de r  d re i  in  R e d e  s t e h e n d e n  K r a n k h e i t s f o r m e n  eine S tS rung  

e igene r  A r t  i m  F e t t -  u n d  L i p o i d s t o f f w e c h s e l  i n sbesonde re  des  re t i cu lo -  

e n d o t h e l i a ] e n  u n d  r e t i c u l o h i s t i o c y t ~ r e n  Ze l l sy s t emes  v e r m u t e n .  
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