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Seit der  ersten Abgrenzung des l~etothelsarkoms als eine eigene 
und woh]charakterisierte Gruppe unter den sonstigen Geschwfilsten der 
Lymphknoten  haben viele Fragen, die mit  der Abstammung und der 
GenerMisation der wuehernden Zellen in Zusammenhang stehen, eine 
mehr oder weniger eingehende Bearbeitung gefunden. 

Unter  diesen Fragen, die wohl noeh nieht als endgiiltig gelSst be- 
t raehtet  werden kSrmen, stehen immer noeh die Beziehungen zwischen 
Retil~ulosen und Retothelsarkomen zur Diskussion, da sieh sehr oft neben 
den reinen Formen die versehiedensten Kombinationen linden. Dabei 
entsteht manehmal der Eindruek, als ob eine generalisierte Retikulose 
an einer Stelle sarkomatSs entarten und dann raseh zum Tode ffihren 
wfirde. Demgegenfiber lassen sieh in anderen Fgllen grSBere zeitliehe 
intervMle zwisehen dem Auftreten eines prim~ren, isolierten Retothel- 
sarkoms und einer viel sp~teren allgemeinen Retikulose finden. 

In  zweiter Linie verdienen abet auch histologisehe Fragen unser 
Interesse, die sieh mit  dem Aufbau und der Ausbreitung der retieul/~ren 
Wueherungen befassen. So iiihrte ROCLET in seinem i~eferat fiber die 
,,ausgesproehen blastomatSsen t~etikulosen" (1953) aus, ,,dab die 
Symbiose: Zelle--Fasergeriist bei krankhaften Wueherungen des Reto- 
thels nieht immer beibehalten wird, so dag m anchmal viel sp~rliehere 
Fasernetze naehgewiesen werden, als es die stark entwiekelten Zellnetze 
erwarten lassen". 

In  dieser Arbeit sollen vorerst diese beiden Fragen untersueht werden. 
Bezfiglich des ersten Punktes wurde besonderes Gewieht auf die Blut- 
und Knoehenmarksbefunde gelegt, wodurch sieh erst eine subleukgmisehe 
Form einer Retikulose von einer terminalen Aussehwemmung ab- 
trennen l~Bt 1. 

Fall 1 
51jghrige Hausfrau. August 1952 pl6tzlieh indolente Sehwellung an beiden 

Kieferwinkeln bis zum Kinn. Naeh 2--3 Wochen langsam zunehmende Sehwellung 

* Arbeit unter Leitung yon Prof. F. C. ROULE~. 
1 Fiir die freundlieheUberlassung der Krankengesehiehten sei hier den Professoren 

STAUB (I. Med. Klinik, Biirgerspital Basel), LuDwIe, (2. reed. Klinik, Biirgerspital 
Basel) und MERKE (Chir. Abt., St. Claraspital Basel) herzlieh gedankt. 
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auch beidseits am Hals. Nach weiteren 4--5 Wochen walnuBgroBe, derbe, indolente 
Gesehwulst li. Axilla. 

Blutbild 21.10. 52: Erythro 4,3 Mill, Hb 81%, Leuko 15800, Stab 7, Segm 19,5, 
Eosino 2, Baso 1, Mono 3,5, Plasma 1, Lympho 22,5; atypisehe, monocytoide Zellen 
43,5: d. s. 10--2%~ groBe, runde Zellen mit ungranuliertem, rauchgrauem-blauem, 
zum Teil vacuolisiertem, unregelmagig begrenztem Protoplasma. Kerne rund-oval, 
vereinzelt auch eingebuchtet, mit 1--2 deutlichen Nucleolen, Kernstruktur fein- 
k6rnig. Kernmembran scharfi Im Sternalpunktat gleiehe atypische Zellen. 

Lymphknotenexcision 8.11.52: EN 10966/52. Randsinus und Randfollikel 
fehlen. Vereinzelt Lymphocyten. H~upts/~chlich grofie, syncytiale Zellen mit oft 
ausgezogenem Protoplasma. Kernmembran scharf. Chromatin staubf6rmig mit 
1--2 Nucleolen. Kerne fund-owl, zum Teil eingebuchtet. Gitterfusernetz locker 
und v611ig umgebaut. Zellen zum Tell den Fasern eng anliegend. SR 17/25 ram. 

Auf Grund dieser Befunde wurde an Retikulose oder Retothelsarkom gedacht 
und Pat. w/~hrend einiger Woehen mit R6ntgenstrahlen ambulant behandelt; 
Versehlechterung. Im Janu~r 1953 unterblieb dicse Therapie w/~hrend 3 Wochen. 
Schmerzen in Leber- und Milzgegend veranlassen neue ~Bestr~hlung anfangs 
Februar. Rasehe Ermfidung, oft Erbrechen. 

23.2.53 Spitaleintritt. Lymphknoten: am Hals beiderseits vergrSBerte, derbe, 
indolente, verschiebliche Pakete, ebenso submandibul/~r und li. supraclavieul/~r. 
Axill~r und inguinal beiderseits bis eigroBe Knoten. Li. Tonsille hypertrophisch, 
reizlos. Leber um 3--4 Querfinger, Milz um ttandbreite vergr6Bert, beide stark 
dolent. 

Verlau/. Zunehmende Schmerzen fiber Leber und Milz. S~ 28/60 ram. Bili 
normal, Takata neg. EiweiB 5,7 g-%. Alb/Glob 1,5. Blutbild 25.2.53: Erythro 
3,75 Mill, Hb 64%, Leuko 13350, Stab 8,5, Segm 7, Eosino-, Baso 0,5, Mono 1, 
Plasma 1, Lympho 40,5, atypisehe Zellen 41,5. Auffallend viel kteine Lymphoeyten. 
Atypische Elemente analog dem ersten Blutbild. Trotz Transfusionen sank Hb. 
Temperatur anfi~nglich zwisehen 37--38 ~ terminaler Anstieg auf 39,5 ~ 5.3.53: 
29100 Leuko Hb 54%; h~morrhagische Diathese. Blutbild 9.3.53: Erythro 2,77 
Mill, t tb 56 %, Leuko 39 000, Stab 2,5, Segm 6,5, Eosino-, Baso-, Mono 2,5, Plasma 1, 
Lympho 5, atypische Zellen 80,5: gleiche Elemente wie im ersten Blutbfld. Tod 
am 10. 3.53. 

Se]ction S~ ~ 318/53. (Abgekfirztes Protokoll.) Cervicale, Hilus-, Bifurk~tions-, 
tracheale, paraaortale, mediastin~le, portale, mesenteriale und inguinale Lymph- 
knoten erbs- bis apfelgrol~, stellenweise zu Paketen vereinigt, alle sehr welch, 
markig, grauwei~. Leber (3345 g): Kapsel zart, Oberfl~che bunt, gelbrStlich, mit 
feinen dunkelroten Punkten fibers~ht. L~ppchenbau in der gelbrStlichen Schnitt- 
fliiche fiberall gut erkennbar. Milz (1780 g): schlaff, Parenchym dunkelgraurOtlich, 
zum Teil sehr breiig. Schleimhaut des Magen-Darmtractus fiberall intakt und 
faltenreich. PEu Plaques und Solit~rfollikel unauff~llig. Nieren (350 g): 
Rinde und Mark scharf getrennt, tiberall beiderseits kleinere, gelbliehe tterde; in 
der re. Niere halbkugelige, haselnuBgrol~e, graugelbe VorwSlbung. In Lunge und 
Pleura keine herdfSrmigen Veri~nderungen. 

Histologische Untersuchungen. Lymphknoten. Diffuse Durehsetzung aller 
Lymphknoten mit zum Tell abgerundeten (postmortale Ver/~nderung ?), zum Teil 
dureh Ausl/~ufer netzartig verbundenen Zellen. Kernform rund-oval, vereinzelt 
eingebuchtet-nierenf5rmig. Kerne plump, deutliche Kernmembran, staubf5rmiges 
Chromatin mit 1--2 Nubleolen. Auffallende Verdichtung des Zellteppichs um die 
Gef/~e, deren Lmnen oft yon pathologisehen Zellen erfiillt ist. Vereinzelt Mitosen 
und 2--3kernige Riesenzellen. Nur selten Gruppen yon Lymphocyten. Gitter- 
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fasern der Kapsel und der Gefi~Be durch Zellreihen auseinandergedrgngt und um 
letztere oft radigr angeordnet. Fasergertist spgrlieh und locker. 

Leber. Seharf begrenzte Infiltrate der Gnlsso~sehen Dreieeke aus Reticulum- 
zellen mit  8- -10#,  oft abet 15--16# grogen Kernen. Zahlreiehe Mitosen, zum Tell 
auch innerhalb yon Blutgefgi~en. Beteiligung der KvpF]~m~schen Sternzel]en 
nieht beweisbar. Gitterfaserstruktur der ]~eticulome umgebaut, an ihrem Rand oft 
komprimierte Leberzellen. 

Milz. Diffuse Infiltration durch reticulgre Zellformen, besonders in den ehe- 
maligen MALPIGHIschen KSrperchen. Vereinzelt Andeutungen yon STERNBERG- 

Abb. I. Fall I: E:nochenmark II.-E., Vergr. 200ram. Schmales perivascul~ires Infiltrat. 
Starke Polymorphie der reticul~ren Elemente mit mehrkernigen Riesenzellen. Um den 

1-Ierd herum noeh Erythro- ,ind Leukopoese, vereinzelt Megakaryocyten 

schen Riesenzellen, oft Mitosen. Vermehrt pathologische Zellen, zum Teil in 
Verb~nden, zum Teil mit  Riesenzellen im Lumen grSBerer Venen wie in der Leber, 
neben deutlichen Intimainfiltraten. Gitterfasernetz sehr locker. Im Bereich der 
ehemaligen Lymphfollikel radiar angeordnet. 

Knochenmark (Abb. ]). Diffuse Durchsetzung mit Reticulumzellen. Zahlreiche 
atypisehe, bis 3polige Mitosen. Vereinzelt 1--4kernige Riesenzellen. Gitterfasern 
der GefiiBe durch diehtere Zellinfiltrate dissoziiert und radi~r angeordnet. Ham~to- 
poese bis auf kleine Inseln durch die gewucherten Zellen unterdriickt. 

Niere (Abb. 2). Multiple, relativ scharf begrenzte Tmnorknoten in l~inde und 
Mark. Zellbild monoton, mit  wenig Riesenzellen und Mitosen. Kerne 10--15/~, 
nur vereinzelt grSgere einkernige Formen. Wueherung zwischen die atrophisehen 
Nierenkani~lchen infiltrierend. Gitter[aserdarstellung: Wande der BowMA~schen 
Kapseln nur sehr diinn, yon radi~iren Fasernetzen umgeben, deren Masehen yon 
Tumorzellen erfiillt sind: , ,Radstruktur". 
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Tonsille. Lymphfollikel nur noch im chroniseh entziindeten Gewebe, sonst 
gauze Tonsillengegend diffus yon atypischen Reticulumzellen durchsetzt; vereinzelt 
t%iesenzellen und Mitosen. 

Pathologiseh-anatomisehe Diagnose (Auszug). Leuk~tmische Lymphoretikulose 
mit VergrSBerung fast s/~mtlicher Lymlohlmoten. Feinknotige, diffuse Infiltration 
yon Leber und Milz. HerdfSrmige Infiltrate in beiden Nieren. Diffuse reticulare 
Wueherungen im Knochenmark, zum Teil mit knotenf6rmiger Durchwachsung in 
den Wirbelk6rpern. Starke Erschlaffung des Herzens mit Dilatation, besonders des 
re. Teiles. Zeichen st/~rkerer Hautpigmentation durch die Bestrahlung. 

Bespreehung. Bei einer 51jghrigen Hansfrau begann eine Retikulose 
mit  Schwellung der Lymphknoten  im Kieferwinkel und ftihrte innert 
7 Monaten zum Tod. Bald nach den ersten Symptomen vergrSgerten 
sich die iibrigen tas tbaren Lymphknoten.  Die gleichzeitig aufgetretenen 
Leber- und lVIilztumoren verursachten starke Sehmerzen. Unter  der 
g6ntgentherapie  versehleehterte sieh der allgemeine Zustand sehr rasch. 
Da die Blutbilder sehon zu Beginn der klinischen Beobachtung sub- 
leuk~mische Werte mit  einer deutliehen Lymphoeytose aufudesen, h/~tte 
man zun~ehst an eine Kombinat ion einer Lymphadenose mit einer 
lgetikulose denken k6nnen. Nach den ersten R6ntgenbestrahlungen sank 
die Zahl der reticul/iren Zellen im peripheren Blur stark ab, w/~hrend die 
Lymphocyten  relativ zunahmen. Erst  bei der terminalen Ausschwem- 
mung, bei der Werte yon fast 40000 Leukoeyten gez/~hlt wurden, betrug 
der Anteil der reticul~ren Elemente wieder 80%. 

Histologisch lie6en sich auch keine Zeiehen einer eigentlichen 
Lymphadenose linden, da Lymphoeytennester  nur in urspriinglieh 
lymphatischen Organen vorlagen und dort weder Bilder einer Wuehe- 
rung noch einer Entar tung aufwiesen. Da das Knochenmark yon vorn- 
herein (Sternalpunktion) und besonders bei der Sektion eine sehr 
diehte, diffuse Infil tration durch reticul~re Zellen zeigte, handelt es 
sich hier um eine gleichzeitige Ausschwemmung lymphatiseher Zellen 
- -  wobei nicht gesagt werden kann, ob ihr eine Neubildung entsprochen 
hat te  - -  bei einer subleuk/~mischen Retikulose. Ahnliche F~lle be- 
schrieben APlTZ und HODLER (Fall 1). 

Die retieul~re Wucherung zeigte histologisch einen viel starker 
infiltrierenden und verdr~ngenden, als zerst6renden Charakter, wobei 
die pr~formierten Organstrukturen weitgehend erhalten blieben. Die 
Herde sind scharf begrenzt und f/ihren an ihren R~ndern zu Druek- 
atrophie. In  der Umgebung der Gef/~13e liegen die Zellen diehter und 
infiltrieren oft die Organkapseln. 

Die Gitterfasernetze um Gef/~6e, in Organkapseln und mn Nieren- 
glomerula sind dureh reticul~re Zellen aufgesplittert und radi~r ange- 
ordnet (Abb. 2). Diese Netze bestehen aus viel feineren Fasern als im 
noeh unver~nderten umgebenden Gewebe. Die ehemalige Struktur  der 
Gitterfasern ist aber noch deutlich zu erkennen, sie ist demnach nicht 
umgebaut,  sondern nur aufgeloekert und dissoziiert. 
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SchlieBlich sei noch auf die deutlichen Intimainfiltrate in den Trabe- 
kelvenen der Milz hingewiesen, wovon  sich im oben erw~hnten l~eferat 
yon ROULET ein eindrfickliches Bild finder. Solche Infiltrate, die gegen 
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das L u m e n  yon  einem i n t a k t e n  E n d o t h e l  ausgekle ide t  sind, fanden sich 
auf  mehreren  Schni t ten .  Sie zeigen nu t  ein sehr lockeres Git terf~sernetz .  
ROULET (1947) h a t  I n t i m a i n f i l t r a t e  in einigen seiner F~lle  (10 und  11) 
neben  der  Mi]z auch in den  Nieren  beschr ieben und auf  ihre Beziehung 
zu Befunden  bei  Leuk~mien  hingewiesen.  

Daneben  f inden sich aber  re t icul~re  Zellen in fast  allen B l u t g e f ~ e n ,  
zum Tell einzeln, zum Teil in Verb~tnden; ja  sogar Riesenze]len und 
Mitosen im freien Gef~l~lumen sind oft nachweisbar  (Leber und  Milz). 

Fall 2 
53j~hrige Hausfrau. 1949 Tonsillektomie. Winter 1950/51 l~nger d~uerndes, 

konstantes Druckgefilhl im Oberbauch. Gewiehtsabnahme. Magen-D~rmserie o.B. 
Besserung w~hrend dern~chsten Monate. Januar 1952 Bronchitis, M~rz Grippe 
mit verzSgerter Rekonvaleszenz. Mai 1952 Appendektomie. Seit September 1952 
erneute Klagen fiber verst~rktes Druckgeffihl und krampf~rtige Schmerzen im 
Oberbaueh, besonders nfichtern. Appetit schlecht, rasehe Ermiidbarkeit, hart- 
nackige Obstipation. Anf~ngs September 1952 l ib  87 %, F I  1,04, 4800 Leukocyten 
bei unverd~chtigem weiBem Blutbild. St~ 17/41 mm. Magen-Darmserie anfangs 
Oktober: Verd~cht auf Verwachsung zwischen M~joraseite des M~gens und Colon. 
Benzidinprobe im Stuhl d~uernd stark positiv. 

Spitaleintritt 19. 11.52: Lymphknoten, Leber und Milz nieht vergrSSert. Im 
Oberbauch geringe diffuse Druckdolenz. 

Blutbe/unde 20. 11.52. SI~ 35/66mm. T~katu, Hanger, Thymol neg~tiv. 
Weltmann 1--2. Hb 71%, Erytbro 3,8 Mill, F I  0,93, Leuko 7150, Stab 16, Segm 
64,3, Eosino 0,3, Baso-, Mono 10,3, Plasma~, Lympho 9. W~hrend des Spit~laufent- 
haltes Benzidinproben im Stuhl und im Erbrochenen immer stark positiv. Hist- 
aminrefraktare anucide Gastritis. 

Blutbild 5.1.53. Hb 75%, Erythro 3,47 Mill., F I  1,0, Leuko 6500, Stab 41,3, 
Segm 36, Myelocyten 3,3, Eosino-, Baso-, Mono 5, Plasm~ 0,3, Lymph o 5,7, ungr~nu- 
lierte Zellen 5. Bei diesen handelt es sich um grS~ere, monocytoide Formen mit 
aufgelockertem, zum Teil nucleolenh~ltigem Kern und teilweise vacuolisiertem oder 
tiefblauem Protoplasms. 

Sternalpunktion 5. l. 53. Teils einzeln, teils in gr58eren u~d kleineren Huufen 
atypisehe, reticul~re Zellformen wechselnder GrS~e mit breitem, oft unregel- 
m~l]ig begrenztem, ungrunuliertem, hellblauem Protoplasma, in welchem sich 
bisweilen z~hlreiehe kleine Vacuolen befinden. Kerne dieser Zellen tells oval, teils 
polymorph, mit feiner, lockerer Chromatinstruktur und mit grol]en, hellenNueleolen. 
Nicht selten Mitosen, zum Teil mit Anomalie der Chromosomenanordnung. 

Lymphdri~senexcision 5. 1.53. EN 28/53. Nut Reste des Randsinus, sehr zell- 
reiche Wucherung grol]er, syncyti~ler Zellen. Kerne oval, d~ und dort leieht einge- 
kerbt, Kernmembran seharf, Chroma.tin staubfSrmig und rein, bis zu 3 Nucleolen. 
Reichlieh Teilungsfiguren, oft atypisch und mit Chromosomenversprengungen. 
Aufterordentlich selten Lymphoeyten. 

Auf Grund dieser Befunde wurde die Diagnose eines Retothels~rkomes gestellt. 
5. 1.53 Tod unter Zeiehen einer akuten Peritonitis n~ch Perforation eines Magen- 
tumors. 

Se/ction SN 17/53. (Abgekiirztes Protokoll.) Abdomen sturk ~ufgetrieben, 
2700 cm 3 triiber, r5tlicher ErguB in der Bauchh5hle, teflweise mit gr5beren Partikeln 
durchmischt. Strangf5rmige Verw~chsungen zwischen Lig. gast.ro-colieum und 
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vorderer Bauchwand, ebenso zwischen Gallenblase und Antrum pylori und zwischen 
Colon transversum und Coecum. Eine Diinndarmsehlinge durch zwei bindagewebige, 
kiirzere Strange ebenfalls mit dem Coecum varwachsan. Im Lig. gastro-colicum 
ein mandalgroBer Tumor aus nakrotisehen und speckigan Massen. Im Magan- 
fundus eina harte, hSekarige Tumormasse, neben welcher die Magenwand perforiart 
ist. Der etwa faustgrofie, markige Tumor ins Lig. gastro-colicum, gegen den Milz- 
hilus und das Pankreas zu gawachsen. Schleimhautfalten des Magens stark ver- 
dickt und infiltriert. Rectumsehleimhaut zeigt einige kleine, feine, dunkelrote 
Erosionen und Tumorkno~an. Leber (2150g): Oberfl~ehe glatt, fiberdeutliche 
Zeichnung auf der Schnittflgche, die yon grauen Infiltraten durchsatzt ist. Milz 
(380g): Kapsel zart, Follikalzaiehnung auf Schnittfl~ehe sehr ausgesprochen, 
Follikel zum Tail bis erbsengrol3, grau, kSrnig. Nieren (300 g) : beidseits zahlraiehe 
stecknadel-kirschkarngroBe, graue, markige Tumorknotan. Lungen und Pleura frei 
yon kno~enfSrmigan Wueherungen. Li. 300 cm 3, re. 400 cm 3 triiber, rStlicher ErguB. 
LympMcnoten: inguinale, ilicale, mesenteriale, paraaortale, parapankreatische, 
epibronchiale, Bifurkations-, trachaale und eervieala Lymphknoten markig, 
k5rnig, grau und vargr5i~ert, besondars aber mesanteriale und paraaortale, die zu 
ganzen Paketan vereinigt und yon speekig, gelblichen, nekrotisehen Bezirken 
durchsetzt sind. Li. im Bareich des friiheren Tosillenbettas und im weiehen Gaumen 
mahrere kirsehengrol~e, verschiebliche Knoten. 

tIistologische Untersuchung. Lymphlcnoten. Struktur vSllig verwischt. Rand- 
sinus und Randfollikel fehlen auBer in inguinalan Lymphknoten, wo noah Reste 
eines Randsinus vorhanden sind. Kapsel infiltriert und aufgesplittert durch ver- 
zweigte; nicht sabr grol~e polymorpha Zellen, mit oft geschwgnzten Ausl~ufern 
untereinander in Verbindung. Kerne 10--20# groB, oval-nierenfSrmig, mit deut- 
licher Kernmembran , Chromati~ locker mit 1--2 iNueleolen. Naben achten Intima- 
infiltraten auffallend hi~ufiga perivaseuli~re Wueherungen. Dabei sind ~die Gitter- 
fasern dar Gef~l~w~nde dureh die Thmorzellen aufgesplittert, obwohl die~ Fasernetze 
noeh diehter sind als im Lympbknotenstroma selbst, in welehem die Zellen oft in 
fasarffaien 7Nastern liegen. Iqieht selten Mitosen. Ab und zu 2--4kernige Riesen- 
zellen, die sehr stark an STERNBERGsehe Formen erinnern. 

Tonsillengegend. Eine flaeha, knapp bohnengrol~e, mukSs-submukSsa Tumor- 
bildung, an dar Muskelfascie scharf begranzt. Fasarnetze sehr locker, sie umsehliel~an 
grSl~ere Gruppen yon Tumorzellen. 

Leber. Alle GLIsso~sahen Scheiden yon gewucherten retieulgren Zellen infil- 
triart. KarngrS~e zwisehen 10--25/~. Nieht seltan 1--3kernige Riesanzellen. 
Atypische Zellen aueh zwisehen Leberbalken infiltrierend, welche dadureh kompri- 
miert werden. Parallel zur Balkanrichtung rasehera Infiltration, daher Reticulome 
oval-langlieh. An ihrem Rand h~ufig verschm~lerte Balkan oder Resta yon Leber- 
zellen. Gitterf~sern dan Leberzellen eng ~nliegend. Am l~ande der ~eticulome 
regelmg2ig e Aufsplitterung 4er Begleitfasern dar Leberzellen in ein iaines, loekares 
Gitterfasernetz, in dassen Masehen sich ganze Gruppen yon Tumorzellen befinden 
(Abb. 3). An den Leberzellen fahlt nicht selten auf ainer Seite der Faserbelag, 
w~hrend reticul~re Zellen in ihrem verschmalerten und oft kern]osen Protoplasma 
eingebuchtet liegen. Vereinzelt atypische Mitosen. 

Milz. Dan ehemaligen Lymphfollikaln entsprechende pariurterielle Infiltrate 
aus retieuli~ren Zellen. Lymphoeyten vSllig verdriingt, l~ote Pulpa mit starkem 
Blutgahait und Vermehrung retieulgrer Zellen mit Neigung zu Kernsprossung 
und Atypien, wurstfSrmigen, STE~]~E~r Karnen. In Trabekeivenen Intima- 
infiltrate. 

KnochenmarIc. Neben normaler Erythro- und Myelopoese retieulgre Elemente 
diffus eingestreut, zu welchen ungefghr 50% aller Zellen gehSren. Nirgends 
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tumorart ige Ansammlungen.  Vereinzelt Mitosen, l~iesenzellen fehlen, Gitter- 
fasergeriist ~ufgelockert. 

Niere. Multiple kleinere und grSBere, unscharf begrenzte perivascul/~re Herde 
retieul/~rer Zellen, die ins umgebende l~ierenparenchym infiltrieren. Im Bereich 
der Herde Git terfasers t ruktur  vollst/~ndig umgeb~ut  und  aufgelockert. 

Magen. Infi l t rat ion der ganzen W~ndung mi t  besonderer Verdickung der 
Mueos~. Muscularisbiindel durch Tumorzellen uuseinandergedr~ngt. Gitterfaser- 

Abb. 3. F~H 2: Leber Gomori, Vergr. 400real. Sinusoid ~ i t  grol]en gewucherten 
I(UPFFERsChen Sternzellen ausgefiillt (a). Zwisehen Sinusoidwand und Lebertrabekel 

ReticulumzelHnfiltration (b) 

netze um Tumorzellen sehr fein und  locker, oft ganz f~serfreie Zellnester. Ver- 
einzelt zweikernige Elemente,  mehrere Mitosen. Tumor in Perforationsn/~he bis zur 
Subseros~ vorgedrungen, in andern Magenteilen nur  mucosanahe Muskelschichten 
infiltriert. 

Rectum. Umschriebene, kleine, knotige Tumorhaufen im Bereieh der ehema]igen 
Solit~rknStehen mi t  Infi l t rat ion der Muscularis mucosae und  der Submucosa. 
Muskelschichten unver/~ndert. 

Pankreas. Massive Infi l t rat ion des Driisengewebes yon einem bcn~chbarten 
Lymphknoten  aus. Serosa von Tumorzellen durchwachsen. Um die Gef/~Be 
ebenfMls deutliche Verdiehtung des Zellteppiehs, ja die t te rde  scheinen oft ~uch 
perivascul/~r zu entstehen. Auffa]lend st~rke Zellpo]ymorphie mit  vielen mehr- 
kernigen Riesenze]len. In  den Wucherungszonen oft Driisenschl~uche, die nicht  
yon Bindegewebe umgeben sind. Dort  liegen Tumorzellen den Driisenzellen eng 
an, in die sie oft eingebuchtet  liegen. 

Virchows Arch. Bd. 328 31 
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Pathologiseh.anatomisehe Diagnose (Auszug). Akute Perforationsperitonitis 
aus breiter Perforation eines faustgrogen Retothelsarkomes des Magenfundus mit 
kontinuierlichem Einwachsen desselben gegen den Milzhiius und ins Lig. gastro- 
colicum, bei ausgedehnter, systemartig ausgebreiteter, tumorartiger Retothel- 
sarkomatose fast aller Lymphknoten mit teilweiser speekiger Nekrose; tumorartige 
Wueherungen beiderseits in der Tonsillargegend bei Status naeh Tonsillektomie 
1949. l~etothelsarkomatSse Ver/~nderungen der Leber, tier MALPmmsehen KSrper- 
chen der Milz und beider Nieren. Hgmorrhagische Erosionen und sarkomatSse 
Herde der l~ectumsehleimhaut. M~tBige rote Hyperplasie und reticulgre Durch- 
setzung des Knochenmarkes im Femur, in den Wirbelk6rpern und im Sternum. 

Bespreehung. Eine 54jghrige Hausfrau wurde 2 Jahre vor dem Tode 
dutch ein konstantes Druekgefiihl ira Oberbaueh geplagt, zn dem nach 
kurzer Besserung krampfart ige Schmerzen hinzukamen. Von leichten 
interkurrenten Erkrankungen erholte sie sich nur langsam. Objektiv 
war neben der erhShten Blutsenkung und der Verschmglerung des 
WELTMANNsehen Koagulationsbandes eine vermutliehe Verwachsung 
zwischen Magen und Colon nachweisbar. Erst  terminal fand sich eine 
relative Vermehrung der Monocyten und eine Ausschwemmung reti- 
culgrer Zellen im peripheren Blut. Ein untersuchter LymphknoterL 
zeigte das Bild eines l~etothelsarkoms. 

Bei der Sektion fand sich eine Tumormasse, die groBe Tefle des 
Magens, des Pankreas, des Colon transversum und der paraaortalen 
Lymphknoten  umfaf~te. Die Lymphknotengruppen waren zu grSl3eren 
PM~eten verw~ehsen. Die histologische Untersuehung deckte eine sehr 
aggressive, zerstSrende Wucherung retieulgrer Elemente in den stark 
vergrSBerten Organen auf, die zudem yon einer diffusen Durehsetzung 
aller lymphatisehen Gewebsformationen begleitet war. Dem aggressiven 
Charakter entsprechend sind die Fasernetze sehr locker und im Bereich 
der Tumorherde vollst/indig umgebuut. Nicht selten finden sich ganz 
faserfreie Gebiete, z .B.  in Magen und Lymphknoten.  Es lgBt sieh 
nirgends eine Neubildung der Gitterfasern nachweisen. 

Die reticulgren Herde sin& oft yon krgftigen Bindegewebssepten 
scharf begrenzt. Es sei hier nur an die Befunde im Tonsfllenbett erinnert, 
wo die Wucherung nut  bis zur Muskelf~scie vorgedrungen ist. Uberhaupt  
scheinen aueh die Organkapseln ein grol~es Hindernis fiir die Ausbreitung 
der Herde zu sein. 

Ob hier ein primgres Retothelsarkom der parapankreatischen Lymph-  
knoten oder des Magens mit  sekund~rer Generalisation oder abet  eine 
Retikulose mit  sarkomatSser Entar tung bestand, lgBt sich auf Grund 
der vorhandenen Befunde nicht mehr entscheiden. 

Fall 3 
44jghriger Spengler, Ende 1945 Schmerzen und V6llegeffihl im Oberbaueh nach 

dem Essen, 3--4mal jghrlich in Perioden yon 3 ~  Wochen Dauer. 1947 6fters 
Erbrechen, hartn~ekige Obstipation, Anfang 1949 rasche Verstarkung der Be- 
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sehwerden. Nach sehnellem Essen meist Erbreehen. Gewiehtsabnahme 6 kg. 
Spitalau/enthalt 6. 9. bis i1.10. 49. Anaeidit/it, medianer Punkt im Epigastrium 
sehr dolent. Leber am l~ippenbogen. Keine Lungeninfiltrate, keine Lymphknoten- 
sehwellungen. 11.9.49:a/4 Resektion des Magens. Der grogen Kurvatur entlang, 
besonders abet im Fundus versehiebliche, haselnuggroBe Massen. Drei Lymph- 
knoten aus dem groBen Netz zeigten normalen Aufbau. 

Histologisch. Magenwand verdickt; vereinzelt geschwiirige Defekte bis zur 
Museularis mit starker leukocyt~rer Infiltration. Am auffallendsten ist eine diffuse 
Durehsetzung der Mueosa, der Submueosa und zum Teil aueh der Museularis mit 
polymorphen Zellen, die zum Teil miteinander verbunden und oft gesehw~nzt 
sind; h~ufig Mitosen. Kerne stark polymorph, mit einem Durchmesser von 
7--20#, deutliehe Kernmembran. Chromatin locker mit 1--2 Nueleolen. Kernform 
oft oval, vor Mlem bei den kleineren Zellen, w~hrend die Kerne der grSgeren eueh 
nierenfSrmig eingebuehtet sind. Oft Epithelreste mit zerfallenen Kernen, die ganz 
von pathologisehen Zellen umgeben und durehset.zt sind. Daneben tuberkuloide 
Granulome in der Sehleimhaut. l~etrospektiv l~gt sieh die Diagnose eines prim/~ren 
Retothelsarkoms, zusammen mit einer Tuberkulose des Magens stellen. 

Blutbild. 23.9.49. Hb 84%, Erythro 3,2 Mill., FI  1,0, Leuko 5800, Stab 6, 
Segm 59, Eosino 4, Baso-, Mono 8, Plasma 1, Lympho 22. Sternalmark o.B. SR 
13/35 mm. Seit der Operation immer breiige Stiihle. 5.2. bis 24. 3.51. Spital- 
aufenthalt wegen Pleuritis exsudativa re., Stumpfgastritis und Enteritis. An- 
sehliegend his Oktober 1951 im Hoehgebirge. Sputum and Pleurapunktat tbe- 
positiv. Wegen verst~rkter Magen-Darmbesehwerden vom 11.10. bis 23. 11. 5i 
erneuter Spitalaufenthalt. Heine I-Iinweise auf Tumorrezidiv. Sehleehte Funktion 
der BRAv~sehen Anastomose. Naehher in gebessertem Zustand bis April 1952 
wieder in einem Sanatorium. Zu Hause rasehe Verschlechterung des allgemeinen 
Zustandes. Ende Juli Kraftlosigkeit, 3--5real t~glieh hellgelbe, aber nie blutige 
Durchfalle. Seit August 1952 BeinSdeme. 22.8. Beginn eines Herpes zoster an 
Scrotum, Penis nnd Glans. 

26.8.52 Spitaleintritt. EKG: Linkstyp mit Niedervoltage. Magenstumpf im 
Vergleieh zum Vorjahr stark gesehrumpft, mit plaquesfSrmigen Aussparungen. 
Duodenum stark gebl/~ht, Sturzpassage. Megasigma und Megaeolon mit Adh~sionen 
an der Flexura coli-lienalis. Am Kieferwinkel und axill~r re. k!eine indolente, 
versehiebliehe Lymphknoten palpabel. Laparoskopie 10. 9.52: gebl~htes Colon, 
keine periton/~ale Aussaat, Verwaehsungen im Operationsgebiet. Leber klein, 
ohne Knoten. Ende September im re. Kieferwinkel groge Lymphknotensehwellung. 

LympMcnotenexcision 17. 10. 52. EN 10000/52: t~andsinus und t~andfollikel 
fehlen; diffuse, an Bindegewebssepten seharf begrenzte Wueherung polymorpher, 
oft syneytial verbundener Zellen mit 7--14 # grogen Kernen mit 1--2 Nueleolen. 
Seharfe Kernmembran, staubf6rmiges Chromatin. Zahlreiehe, 1--2kemige 
Riesenzellen, viele Mitosen, zum Teil mit Chromosomenversprengungen. Starker 
KernzerfM1. Gitterfasernetze ~ugerst locker 'und vSllig umgebaut, groBe Zell- 
bezirke ganz frei davon. Nut um Gef~ge und in der Kapsel noeh leiehte Verdiehtung 
desselben. 

Sternalpunktat 20. 10. 52. EN 10227/52: ohne pathologisehen Befund mit 
normMer Zusammensetzung. Mitte Oktober trat parietal am Sch~idel re. eine 
5 Fr. grofle, ha]bkugelige, derbe VorwSlbung auf, die sich langsam vergrSBerte. 
Sch~del und Wirbets~ule: diffuse Osteoporose, keine Metastasen. Terminal H~ufung 
der Durehf~lle, Temperatur normal, Exitus am 6. 11.52 an Kreislaufinsuffizienz. 
SR am 27.8.52 2/6 mint am 14. 10. 52 47/81 mm. 

Blutbilder. Lungsam zunehmende Leukoeytose yon 5000 am 27.8. auf 9900 
Leuko am 28. 10. ~elative Zunahme der Lymphoeyten, atypischen Elemente und 
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Reticulumzellen yon 9% auf 40%. Starke Hypoprotein~mie yon 3,5g-%, die 
dutch Transfusionen auf 5,4 g-% anstieg. Albumin/Globulin um 1,0. 

Sektion SN 1176/52. (Abgekiirztes Protokoll.) Sch~deldecke im Bereich der 
Lambdanaht auf 2,5 cm Durchmesser yon einem 4 cm gro•en Tumor ganz zerstSrt. 
J~hnliche Iqeubildungen mit ZerstSrung der Kalotte li. im Os frontale. Im re. 
Os parietMe zwei weitere Defekte yon 3 und 4 cm Durchmesser. Tonsillen mittel- 
groin, fest, yon grauweii3em Tumorgewebe durchwachsen. Submentale, Kiefer- 
winkel- und Halslymphknoten bilden gut eigrol]e Gesehwulstpakete. Clavicularc 
und paraaortale Lymphknoten stark vergrSl]ert. Im Bereich des Operationsgebietes 
yon Tumorknoten durchsetzte Verwachsungen. Duodenum und Magenstumpf 
wei~lieh, von Gesehwulstmassen durchwachsen, keine Hyperplasie der PEYE~schen 
Plaques. Im Querdarm und Sigmoid einzelne unscharf begrenzte Knoten. Harn- 
blasensehleimhaut an vie]en Stellen yon seharf begrenzten, weil~lichen, kn5tchen- 
artigen Verdickungen durchsetzt. In beiden Hoden mehrere bohnengroite Ge- 
schwulstmassen. Leber (2t40 g): Im re. Lappen ein gr61~erer, wei~licher Knoten; 
in der ganzen Leber zahlreiche etwa kirschengrol3e Wucherungen. Milz (320 g): 
In der Pulpa mehrere umschriebene bis erbsengrol~e, weil~liche Knoten. Hilus- 
lymphknoten vergrS~ert. Beide Nebennieren yore Tumor durchwachsen. In der 
Oberfl~che und im Parenehym beider Nieren (370 g) multiple, stecknadel-bohnen- 
grol~e, weilMiche KnStchen. Reehte Lunge (570 g) mit Schwartenbildungen, stark 
verwachsen. Zerfallene Tumorknoten im re. Unterlappen. Viele kleine Herde in 
der linken Lunge (300 g). Hiluslymphknoten und li. Hauptbronchus vom Tumor 
durchwachsen. Herz (200 g) : Epikard mit vielen flachen oder halbkugeligen, weil]- 
lichen, bis bohnengrol~en Tumorknoten. In der Wand des re. Vorhofes erreicht ein 
solcher auch das Endokard. Weitere Herde yore Epikard in den Conus pulmonMis 
eingewaehsen. Herz sehlaff, bri~unlich, Gehirn (1395g) ohne pathologisehe Ver- 
~nderungen. 

Histologische Untersuchung. Lymphknoten. Vollsti~ndiger Umbau s~tmtlicher 
Lymphknoten zu einem diehten Zellteppieh. Randsinus und Randfollikel fehlen, 
Kapsel oft ganz durehwachsen, oft breit infiltriert. Starke Polymorphie der Tumor- 
zellen, Kenle rund-nierenfSrmig, 7--20# grol~ mit 1--3 Iqucleolen, scharfe Kern- 
membran und staubfSrmiges Chromatin. Zellen oft gesehw~nzt und syncytial ver- 
bunden. Vereinzelt bis 3kernige l~iesenzellen vom STE~]3ERGschen Typus mit 
hellen, aeidophilen Nucleolen. Oft Mitosen. Gitter/asernetz sehr locker, vollst~ndig 
umgebaut, oft fehlend, nur um die Gef~e noch diehter. Mehrere Gef~e ganz durch 
Tumormassen verschlossen, in anderen IntimMnfiltrate, w~hrend wieder andere 
Wandinffltrate aufweisen. In den Hiluslymphknoten Verk~sung und Nelccose 
durch die Lungentuberkulose. In den Ki~semassen keine Tumorzellen. 

Leber (Abb. 4:). Multiple l~etieulome mit Ausgangspunkt in GLIsso~schen 
Dreieeken. Infiltration der Lgppchen durch Zersprengung der Zellverbgnde und 
nachfolgender Aufl6sung des Epithels. Tumorzellen in Sinusoiden und subiatimM 
in Polsterform in Venen. KVPFFE~sche Sternzellen gesehwollen, an der Wucherung 
scheinbar unbeteiligt. Gitterfaserstruktur der Reticulome locker, unregelmgl~ig, 
aus dtinnsten Fasern, peripher ins normale Leberreticulum iibergehend. 

Milz. Beginnende Infiltration der Kapsel. Sgmtliche Follikel yon reticul~ren 
Zellen erfiillt. Teilweise Durchsetzung und Verdrgngung der roten Pulpa durch 
eine diffuse Wucherung yon Tumorzellen. Infiltration der Gefgl~wgnde, deren 
Gitterfasergeri~st auseinandergedri~ngt wird, besonders in den Follikelarterien. 
IntimMnffltrate in den Trabekel- und Hilusvenen, ja sogar in Arterien (Abb. 5). 
Gitterfasernetz im Bereich der ehemaligen Follikel und in der iiberwucherten roten 
Pulpa sehr locker und umgebant. Starke Zellpolymorphie, Mitosen, Riesenzellen. 
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Abb .  ~. 
Ze]len. 

Fa l l  3: L e b e r  Gomori ,  Vergr .  400rnal .  Aggress ives  ~ r a c h s t u m  der reticul~iren 
U m b a u  der  G i t t e r f a se r s t r uk tm ' .  Fa se rbe l ag  a,n e inzelnen Leberzel len  feh lend  (a); 

Tumorzellei1 ins P a r e n c h y m  e i n g e b u c h t e t  (b) 

Abb .  5. Fa l l  3: )Iilz I-I.-E., Vergr .  100itml, In t ima i I l f i l t r a t  in  einer  Trt~bekelarterie m i t  
i n t ak t en l  E n d o t h e l  
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Knochenmark. HerdfSrmige Wucherungen aus sehr polymorphen Zellen im 
Gallertmark der 1. Rippe. 

Niere. Multiple kleinere und grSl~ere Herde im Nierenparenchym, welche 
zwischen die Kanglehen vordringen und diese komprimieren. Deutliche Zell- 
polymorphie. Kompression und AuflSsung der Kan~lchen und Glomerula. Organ- 
und Gitterfaserstruktur im Bereieh der Herde vollstiindig zerstSrt, aufgelockert 
und umgebaut. In den intertubul~tren Capfllaren nicht selten gro~e Ansammlungen 
von Tumorzellen. Nierenbeeken ganz vom Tumor ausgefiillt, Fettzellen zum Teil 

Abb. 6. Fall 3: Nebenniere H.-E., Vergr. 100real. Intimainfiltrat in der Zentralvene, 
~l~chtige Polsterbildung 

noch erhalten, zum Tell geschrumpft (komprimiert). Deutliche perivascul~re 
Tumorherde. Venenwand- und Intimainfiltrate. 

Nebenniere. HerdfSrmige, perivasculiire, aggressive Wucherungen in Rinde 
und Mark. Tumorgrenze oft parallel den Zellreihen der Rinde. Starke Polymorphie, 
Mitosen, Riesenzellen, Intimainfiltrate (Abb. 6). 

Hoden. Perivascul~re Verdichtung und pallisadenartige Anordnung der poly- 
morphen Tumorzellen zwisehen den Hodenkan~lchen, deren Basalmembran nicht 
selten durehwachsen ist. Viele komprimierte und nekrotische Kanitlchen im Innern 
der Herde. Mehrkernige Riesenzellen, Mitosen. 

Harnblase. Vollst~ndige Infiltration der ganzen Wandung durch Tumorzellen; 
Knoten bindegewebig begrenzt. 

Tonsille. Gro$e Tumorknoten, die an mehreren Stellen das Epithel erreiehen, 
dessen Basalmembran hie und da zerstSrt ist. Riezenzellen, Mitosen. Relativ 
scharfe Grenze zwisehen normalem Gewebe und Tumor, meist entlang kr~ftiger 
Bindegewebssepten. 

Duodenalstump/. Im Bereiehe der Tumorknoten alle Wandsehichten infiltriert 
und Sehleimhaut zerstOrt. 
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Lunge. AcinSs-nod6se, abgekapselte Tuberkulose mit altem k~sig-nekrotischem 
Zentrum und schwach entwickeltem Granulom. Im Lungenblut oft rcticul~re 
Zellformen, nirgends Tumorknoten oder Zellansammlungen. Auf einem anderen 
Schnitt in Pleuran~he ein sehr polymorphzelliger, perivaseul~rer Tumorherd, 
dessen Gitterfasergeriist dicht erscheint. Alveolen in diesem Bereich ganz yon 
Tumorzellen (faseffreie Wucherung !) erfiillt. An einer dritten Stelle in der Um- 
gebung yon Bronehiektasen mehrere Tumorknoten; Venen oft ganz mit Tumor- 
zellen ausgeffillt und GefiiBwiinde an mehreren Stellen durchwachsen. 

Muslcutatur. Tumorknoten an Muskelfascien scharf begrenzt. Muskulatur 
am l%ande der Herde in Faserbiindel, welter zentral ~ber bis zu den einzelnen Fasern 
aufgespalten. Gitterfasernetz locker und sp~rlieh: 

Schiidel und Kop]schwarte. Starke Zellpolymorphie, osteoklastisehe ZerstSrung 
des Knochens, deutliehe perivasculiire Infiltrate, die zum Teil miteinander kon- 
fluieren. 

Pathelogiseh-anatomische Diagnose (Auszug). Generalisierte Retothelsarko- 
matose naeh Entfernung eines prim~ren Retothelsarkomes des Magens vor 3 Jahren. 
Ausgedehnte Sarkomatose der Lymphknoten im Gebiet der rechtsseitigen jugularen 
und cerviealen Gruppen, neben geringerem Befall fast aller Lymphknoten des 
KSrpers. Umschriebene Retothelsarkombildung im Duodenalstumpf. Sehr starke 
Stenose der einen Gastro-Entero-Anastomosenstelle mit grol3em Geschwiir im 
Magenrest. Diffuse Sarkomatose des Epikards, Einwachsen des Tumors in den re. 
Vorhof. Einzelne Schleimhautherde im li. Hauptbronchus. Ausgedehnte Herde in 
beiden Nebennieren, in beiden Nieren, im Nierenbecken, in den Ureteren, in der 
Harnblasensehleimhaut und in beiden Hoden und Nebenhoden. FaustgroBe Herde 
und vide kleine, kirschkerngroBe, neben beginnender leuk~mischer Infiltration der 
Leber. Diffuse Sarkomatose der Milz. Grol3e osteoklastische Herde der Schadel- 
basis, Tumorknoten im re. Sehilddriisenlappen. Altes, rechtsseitiges, tuberkulSses 
Pleuraempyem, einzelne ~ltere tuberkul6se Narbenherde der re. Spitze. 

Besprechung.  Bei  e inem 44j~hrigen Spengler  war  3 J a h r e  vor  der  
t e rmina len  R e t o t h e l s a r k o m a t o s e  ein pr im~res  Re t0 the l s a rkom des 
Magens en t fe rn t  worden,  das  ihm w~hrend 4 J a h r e n  Besehwerden  ver-  
u r sach t  ha t te .  Nach  11/2 J a h r e n  e rk rank te  er an  einer P leur i t i s  ex- 
s u d a t i v a  reehts ,  nachdem schon bei  der  Opera t ion  eine Tuberkulose  des 
Magens d iagnos t iz ie r t  worden  war.  G]eichzeit ig t r a t e n  S y m p t o m e  eines 
Tumorrez id ives  im Duodena l s tumpf  auf, die sich bis zum Tode ver-  
s t~rkten .  

Bei  der  Sekt ion  fanden  sich S a r k o m k n o t e n  im Duodena]-  und  
Magens tumpf ,  in den  umgebenden  L y m p h k n o t e n ,  in den  Tonsi l len und  
im Quercolon. Daneben  bes t anden  wei tere  Herde  in allen L y m p h -  
k n o t e n g r u p p e n  und  in fast  allen Organen des KSrpers ,  die yon  peri-  
vaseul~ren In f i l t r a t en  ausgingen.  Die PEYE~sehen P laques  waren  n ich t  
veri~ndert. H i s to log i sch  l a n d  sich eine sehr po lymorphe ,  oft ~uBerst 
aggressive Wuche rung  grol~er re t icul~rer  Zellen mi t  vacuol i s ie r tem 
P r o t o p l a s m a  und  a typ i sche r  Ke rn -P l a sma-Re la t i on .  Zahlre iche pa tho-  
logisehe Mitosen und  Riesenzel len un te r s t re ichen  den sa rkomatSsen  
Charak te r  der  E rk rankung .  Die Riesenzel len er innern  sehr s t a rk  an  
STERNBERGsche Formen. 
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Die einzelnen Herde liegen perivaseuli~r, dringen zerstSrend in die 
Umgebung vor, und konfluieren oft. Die Gitterfaserstrukturen sind 
in ihrem Bereich vollstgndig umgebaut und aufgelockert, ohne dab man 
eine Faservermehrung nachweisen kSnnte. Die Fasernetze sind in den 
einzelnen Organen sehr unterschiedlieh dieht. Dabei ]~Bt sich eine 
Parallele zur Diehte des Fasernetzes im unveri~nderten Gewebe nach- 
weisen. In  der Lunge liegen die Gitterfasern relativ dieht, in den 
Lymphknoten dagegen sind sie nur gering entwickelt - -  sowohl im 
normalen, als aueh im sarkomatSs ver~nderten Gewebe - - ,  wiihrend sie 
in den Lungenalveolen ganz fehlen. 

Das periphere Blutbild zeigte zur Zeit der Operation Monocyten- 
werte, die an der oberen Grenze der Norm waren, bei normal zusammen- 
gesetztem Sternalmark. Erst terminal, nachdem die Besehwerden des 
Tumorrezidives schon lange bestanden, schwol]en die Lymphknoten an 
und zeigten histologiseh das Bild eines Retothelsarkomes, wiihrend im 
Sternalmark aueh damals noch keine pathologischen Zellen gefunden 
wurden (nur herdfSrmige Durehsetzung des Knochenmarkes bei der 
Sektion!). Im Verlauf der letzten Monate nahmen die Leukoeytenwerte 
zu, wobei vor allem die Lymphoeytenzahlen anstiegen und auch patho- 
logische reticulate Ze]len ausgeschwemmt wurden. Terminal betrugen die 
Eiwei~werte des Blutes nur noch 3,5 g-% bei einem Albumin- Globulin- 
Quotienten yon 1,0. Dieser Befund l~Bt sich wohl durch die andauern- 
den, wi~hrend der letzten Monate gehi~uften Durchf~lle zusammen mit 
der starken ZerstSrung der KSrperorgane erklaren. 

Da das Retothe]sarkom des Magens nicht vollstiindig entfernt werden 
konnte, entwiekelte sich wahrscheinlieh veto Rezidiv im Duodenalstumpf 
aus eine t~etotheIsarkomatose der meisten Organe. Analoge F~lle 
wurden yon AHLSTR6M (Fall l) und HODLE~ (Fall 3) beschrieben. Beim 
4. Fall yon ]~OULET (1947) begann die tSdliche Generalisation sogar erst 
12 Jahre nach der Entfernung eines Retothelsarkomes eines linksseitigen 
Iuguinallymphknotens. 

Fall 4 
53jghriger Verladearbeiter, 1939 Nitrobenzolvergiftung; seit Februar 1954 

zunehmende Miidigkeit. Abends Temperaturen yon 37--39 ~ NachtschweiS. 
Penicillin, Elkosin ohne Wirkung. 17.3.54: RS. auf Tbe-Station negativ. Appetit 
sehlecht, starker Durst, Gewieht konst~nt. 22. 3. 54 Spitaleintritt: Rachen diffus 
gerStet. Leber iiberragt Rippenbogen um 1--2 Querfinger. S1% 7/18 mm. Takata 
degativ. 

.Blutbild 30. 3.54. ttb 65%, Erythro 3,6 Mill., FJ 0,8, Leuko 5000, Stab 25, 
Segm 31,5, Eosino 1,5, Base 0,5, Mono-Plasma-Lympho 12, atypische retieulgre 
Zellen 29,5. Agglutinationen auf Ty, Paraty, Bang, Dys. negativ. Blutkulturen 
2mal negativ, Tbc negativ. 24. 3. kleine Ulcera im Pharynx, Lymphknoten o.B. 
2.4. Auftreten eines flachpapulSsen Exanthems, nieht juckend, blai~rot. 6. 4. 
Bronchopneumonisches Inffltrat. 600000 E Penicillin ohne EinfluB aui Tem- 
peratur. 
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Hautschnitt. Unter unver~ndertem Epithel im Corium zahh'eiehe, ziemlich 
dichte perivascul~re Infiltrate aus lymphocyt~ren, histiocyt~ren und reticul~ren 
Zellen: ,monohistiocyt~re Retikulose". 

Sternalpunktion. Lose eingestreute, atypische ziemlich groBe Zellen mit blanem, 
meist ungranuliertem Protoplasma und polymorphen, monoeyten~hnlichen Kernen. 
Zellgrenzen oft unscharf. Chromatinstruktur locker, oft abnorme Nucleolen. Keine 
gr6Beren, zusammenh~ngenden Verb~nde. 8.4. Papeln werden zahlreicher, Tod. 

Sektion SN 505/54. (Abgekfirztes Protokoll.) Multiple, erbsengroBe, flache, 
derbe Erhebungen, tells von Hautfarbe, teils etwas r6tlich, fiber den ganzen KSrper 
verteilt mit Ausnahme des Gesichtes. Iterz (270 g) sehr schlaff, Myok~rd br~unrot. 
Tonsillen stark zerklfiftet, derb. Im oberen Abschnitt der SpeiserShre beetf6rmige, 
gelbliche Einlagerungen in der Sehleimhaut von etwa 2 : 0,5 cm Gr6Be, neben einigen 
kleineren. Im unteren Teil multiple fl~ehe Defekte yon etwa 1/2 cm Durchmesser. 
Am Kehldeekel ebenfalls zwei Defekte. OberhMb der Bifurkation der Trachea beet- 
artige, ftaehe, gelbliehe Einlagerungen yon 3"2 cm, Schilddr~se: re. taubeneigroBer 
Knoten, dunkelrot, unscharf begrenzt, daneben mehrere kleinere, graurote, homo- 
gene Knoten. Li. gleiehe, haselnuBgroge Herde. Leber (1600 g) fiberragt ~ippen- 
bogen um 3 Querfinger, normale L~ppchenzeichnnng. Milz (270 g) : Konsistenz ver- 
mehrt, Gewebe dunkelblaurot, Follikel- und Tr~bekelzeichnung deutlich. Nieren 
(320 g) �9 Oberfl&che spiegelnd mit wenigen steekn~delkopfgro~en, grauen-grauroten 
Kn6tchen wie ~uch in Rinde und Mark. Rinden-Mark-Grenze unschurf. Im Colon 
ascendens mehrere oberfl~chliche, linsengroBe Defekte in der Schleimhaut mit 
schwarzem Grund. Im unteren Dickdarm analoge Defekte, neben stecknadelkopf- 
groBen, sehw~rzliehen Einl~gerungen in der Schleimhaut. Gehirn (1360 g) ohne 
Ver~nderungen. Lymphknoten: Hiluslymphknoten sehwarz, Sehnittfl~che homo- 
gen, weizenkorn-, erbsengroB. Bifurkationsknoten erbs-, haselnuBgroB, schwarz, 
homogen, weieh. Axill/~re Knoten nicht vergr6gert, paraaortale, mesenteriale und 
ingninMe Knoten weizenkorngrog, homogen. 

Histologische Untersuchung. Lymphknoten. Diffuse Vermehrung reticuli~rer 
Zellen, nur vereinzelt Follikel, die aber auch schon yon Tumorzellen infiltriert 
sind. H~Lufig 2--3kernige Riesenzellen vonl STER~BERaschen Typus; keine Zell- 
verbi~nde. Randsinus erhalten, starker Sinuskatarrh mit viel desquamierten Endo- 
thelzellen, reticul/~ren Zellen, Lympho-, Leuko- und Erythrocyten. Kapsel aufge- 
lockert. Einzig die inguinalen Lymphknoten zeigen normMen Aufbau bei leichter, 
diffuser Vermehrung reticul~irer Elemente und vereinzelten 2kernigen I~iesenzellen. 
Gitterfasernetze sehr locker, aber unveri~ndert. 

Milz. Pulpa sehr stark hyper/~misch, MALl~m}IIsche K6rperchen auffallend 
Mein, unscharf begrenzt. Leichte reticul~Lre Durchsetzung. Sehr selten mehrkernige 
Riesenzellen. 

Leber. Aufbau unver~tndert. GLIssoNsche Dreiecke zart, nicht verbreitert. 
KvPFF]~sche Sternzellen nieht gewuchert. Im peripheren Blut oft groge retieul~re 
Zellen. 

Tonsille. Unseharf begrenzte, reticul/~re Herde. Lymphfollikel gut ausgebildet. 
Kehldeckel und Oesophagus. Epithel streekenweise fehlend, an einer Stelle 

diphtheroide Bel/~ge; zum Tell diffuse, lockere Infiltration der Submucosa bis an 
die Muskulatur, bzw. den Knorpel, zum Teil Knotenbildung. Perivaseul~re Ver- 
diehtung des Zellteppichs. Polymorphie, vereinzelt Riesenzellen. 

2tfagen und Diekdarm. Infiltration der Museularis mucosae, der Schleimhaut- 
falten und der Submucos~ mit polymorphen, reticul~ren Zellen, verehlzelt mehr- 
kernige l~iesenzellen. Muskulatur unver~ndert. Perivaseuliire Infiltrate; Solit4~r- 
knStchen erhalten. 
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Niere. In beiden ~ieren multiple, interstitielle, perivaseul~re Herde von 
aggressivem Charakter, in denen o~t Blutungen aufgetreten sind, unscharf begrenzt. 
Deut]iehe Polymorphie mit mehrkernigen Riesenzellen. Gitterfaserstruktur im 
Bereiehe der Herde aufgelSst und in unregelmal~iges Netz umgewandelt. 

Nebenhoden und Hoden. Infiltration der Kapsel mit retieul~ren, sehr poly- 
morphen Zellen, die zum Teil zwisehen die Windungen des Duetus epididymidis 
vordringen (Aufsplitterung der glatten Muskulatur). Tumorherde vor allem peri- 
vascular mit Auflockerung der Gitterfaserstruktur. 

Haut. Multiple, unseharf begrenzte, polymorphe Infiltrate reticul~rer Zellen 
im Cerium. Kerne unregelm~l~ig ge~ormt, h~ufig pyknotiseh. Vereinzelt Riesen- 
zellen vom STEn~RGsehen Typus. Herde deutlich perivascul~r. In ihrem Bereich 
Gitterfaserstruktur vSllig umgewandelt und aufgelockert, Bindegewebe zerstSrt 
und Basalmembran des Epithels etwas aufgeloekert. 

Herz. Unseharf begrenzte, polymorphe, retieul~re Herde zwischen den Muskel- 
fasern, zum Teil mit ZerstSrung derselben. 

Aorta abdominalis. AtheromatSses Polster yon polymorphen, retieul~ren Zellen 
infiltriert. 

Knochenmark. Sehr polymorphe, retieul~re Herde mit Mitosen, gro~en ge- 
bl~hten Kernen mit 1--2 ~ueleolen, bei erhaltener Erythro- und Leukopoese. 
Viel Megakaryoeyten, die sich durch ihr weniger kompaktes Cytoplasma yon den 
mehrkernigen Riesenzellen unterseheiden. Fettmark zerstSrt und infiltriert. 

Lunge. Peribronchial und zum Teil aueh interstitiell reticulare, perivascul~re 
Infiltrate bis in die Alveolarsepten hinein mit dichtem, umgebautem Gitter- 
fasernetz. 

Sehilddri~'se. Interstitielle Herde in Strumaknoten, unseharfe Begrenzung, 
destruierendes, groSzelliges Wachstum, starke Polymorphie, vereinzelt Riesen- 
zellen. 

Pathologiseh-anatomische Diagnose (Auszug). Monohistiocytare Retikulose. 
KnStchenfSrmige, papillomatSse Retikulose der Haut des ganzen KSrpers mit 
Ausnahme des Gesichtes. Zahlreiche tumorfSrmige Retikuloseherde beider Nieren. 
HerdfSrmige und diffus ausgebreitete Retikulose der SpeiserShre, des Kehlkopfes, 
des Magens, des Pankreas, der Schilddriise, im interstitiellen Fettgewebe des Neben- 
hodens, der Nebennieren- und Hypophysenkapsel, in atheromatSs-thrombotisehen 
Auflagerungen der Aorta, im Interstitium der Lunge, sowie im Myokard. Reticulate 
Wucherungen in mehreren Lymphknoten, sowie in Tonsillen, Milz und Knoehen- 
mark. Teilweise pigmentierte, lentieul~re Gesehwiire des Coecum and des Colon 
ascendens. Uleerationen des Kehldeekels und der SpeiserShre. 

Bespreehung.  E in  53ji~hriger Ver l adea rbe i t s r  wurds  2 Monate  vor  
ss inem Tods  vor s r s t  durch  erh6hte  Tempera tu ren ,  NachtschweiBe 
und  Mi id igks i t  gsplagt .  Dis  F isberschf ibe  wiederhol ten  sish ohne 
nachweisbare  Ursashs .  E r s t  das  B lu tb i l d  und  die S t s r n a l p u n k t i o n  
mi t  ihrer  s t a rken  Vermehrung  rs t icu l~rer  E lemen te  und  die per ivassu-  
l~rsn, re t icu l~rsn  Hau t in f i l t r a t e ,  d is  wi~hrend ds r  l e tz ten  Tage immer  
zahlre icher  aufschossen, f f ihr tsn  sshon kl inisch zur Diagnose s iner  
monohis t iocy t~ren  l~st ikulose.  

Bei der  Sekt ion  fanden sich in den meis ten  Organen kleine reticuli~re 
Herds ,  die zumsis t  yon  e insm zent ra len  Gsf~B durchzogen waren.  DaB 
sich diess ps r ivassu l~rsn  In f i l t r a t e  bs i  li~ngersr Dauer  der  K r a n k h e i t  
~uBerst aggress iv  ausgsbre i t e t  und  zur Zers t5rung der  befMlenen Organe 
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geffihrt h~tten, lgBt sich am besten an den Ver~nderungen in der Niere 
erkennen. I m  Bereich der Herde fehlt nicht nur das ehemalige Nieren- 
parenchym, sondern auch das Gitterfasernetz ist vollst~ndig umgebaut,  
in feine F/~serehen aufgesplittert und lggt die ehemalige Struktur  nirgends 
mehr erkennen. 

I m  Gegensatz zu den fibrigen in dieser Arbeit verSffentlichten F~llen, 
in denen die reticuls Wucherungen ausnahmslos vor allem in Leber, 
Milz, Knochenmark und Lymphknoten  lokalisiert waren, zeigt die Leber 
hier fiberhaupt keine Zeichen einer reticularen Infiltration. Die GLISSON- 
schen Dreiecke sind zart  und nicht verbreitert.  Auch in Milz und 
Knoehenmark sind die Ver~nderungen nur wenig markant ,  wahrend sich 
die Hauptmasse  der Neoplasie in perivascul~ren Herden vor allem der 
Haut ,  aber aueh anderer Organe finder. Eine Erkl~rung ffir diese Unter- 
schiede in der Lokalisation lieg sich nicht linden. 

Ein ~hnlicher Fall wurde kfirzlich von BUI~CKItARDT beschrieben, 
dessen Verlauf sieh fiber 3/4 Jahre  hinzog und bei dem Knochenmark, 
Milz und Leber frei yon Infiltrationen waren. Zuerst waren rote Flecken 
aufgetreten, die sich von den Waden her fiber den ganzen K5rper aus- 
breiteten. I m  peripheren Blur wurden keine reticularen Zellen gefunden. 
Die Senkungsreaktion war ]eicht erh6ht, bei einem verbreiterten 
Koagulationsband nach W]~LT~AN~ yon 1--8. Die Bluteiweil3werte 
waren auBer einer leichten Vermehrung der Globuline auf Kosten der 
Albumine normal. 

Ob diese, unserem Fall sehr s Veranderungen als einfache, 
systematisierte Hyperplasie der reticularen Zellen speziell der Hau t  
und nicht im Sinne eines Neop]asmas zu deuten sind, scheint uns sehr 
fraglich. Vor allem befriedigt die Erkl~rung der Herde in Hoden, Neben- 
hoden, Orbita und Pharynx als an anderer Ste]le aufgetretene auto- 
ehthone Hyperplasien nicht. Wir mSchten diesen Fallviel eher als Beispiel 
einer Retikulose betrachten, die yon den Gef~13seheiden ausgehend noch 
zu keinen weiteren Organherden auger den genannten geffihrt hatte. 

Beide F~lle sind eharakterisiert dureh umsehriebene, noeh diskrete 
Wueherungen der lymphoiden Formationen des Raehens und der peri- 
vaseul~ren Indifferenzzonen, z. B. in der Haut ,  wo sieh die Hauptmasse 
der Neoplasie ausgebreitet hatte.  Sie bilden einen starken Gegensatz 
zu jenen Retikulosen, die vorwiegend dureh Wueherungen in Lymph-  
knoten, Leber und Milz gekennzeiehnet sind. 

Fall 5 
55j/thriger Vertreter, Juli 1953 Spital~ufenthalt wegen submandibul/~rer, axill/irer 

und inguinaler Lymphknotenschwellung, die damals seit 4 Monaten bestanden. 
Milz 2--3 Querfinger unter dem l~ippenbogen, Leber nieht vergr6gert, Tonsillen 
stark hypertrophiseh. 
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Blutbilder. 7000--12 300 Leuko, bei 8--11% Mono, 20-30  % Lympho, Hb 100 %, 
SR, 12/42. Albumin 3,47 g-%, Globulin 3,18%. A/G 1,09. 

Lymphlcnotenexcision 14. 7.53. EN 6842/53. Diffuse, knStchenfSrmige Wuche- 
rungen in Rinde und Mark in Gruppen yon 5--6 gro•en, protoplasraareichen Reti- 
culumzellen mit reichliehen Vacuolen; rund bis ovale Kerne rait deutliehem Chroma- 
tingeriist und auBerst scharfer Kernmembran. Keine Mitosen. Beziehungen dieser 
Zellen zura Gitterfasernetz deutlich. Lyraphfollikel fehlen. Patient damals in 
unver~ndertem Zustand entlassen. Nov.-Dez. 1953: Uleus ventrieuli; Milzturaor 
nicht mehr nachweisbar. Herbst 1954 VergrOl~crung und Druckschmerzhaftigkeit 
der inguinalen Lymphknoten. Nov. 1954: Pneumonie li. Unterfeld, mit Penicillin 
geheilt. Lyraphknoten-, Leber- und Mflzschwellung. Widerwillen gegen Nahrung, 
keine Ulcusbescbwerden. SR 45/75 ram. Ges.-EiweiB 6,06 g- %, Albumin 1,76 g- %, 
Globulin 4,3 g-%, A/G 0,4. 

Erneute Fieberschiibe anfangs Dezeraber. Antibioticm wirkungslos. Mit 
Cortison Abnmhrae der Driisenschwellung, Tempermtur unver~ndert hoch. Ab 
18. 12. taglich zwei Arapullen Butmzolidin intramuscular. Teraperatur fiel sofort 
muf norramle Werte, Lymphknoten nochraals kleiner. Leider trmt eine Agranulo- 
cytose ~uf, worauf dms Butmzolidin abgesetzt wurde. AnschlieBend Teraperatur- 
anstieg. Exitus 27.12.54. 

Blutbilder. Hb sank yon 80% am 6. 12. auf 46% am 23. 12. Leuko fielen yon 
5600 auf 1050. Die Verteflung blieb ungefahr in allen Blutbildern gleieh: um 75% 
Leuko (Stab ~ Segra), um 5% Lyrapho, 10% Mono, und um 10% ungranulierte, 
monocytoide Zellen. 

Selction SN 1584/54. (Abgekiirztes Protokoll.) Leichte VergrO~erung (Kirsehen- 
grOBe) aller Lymphknoten des K5rpers rait horaogener, wefl~licher-rosafmrbiger 
Sehnittfl~che. Leber (1760g): schrautzig rote Sehnittfl~che, deutliehe Lappchen- 
zeichnung. Milz (870 g) : verrainderte Konsistenz, sehr zerflieBliche Pulpm, Gewebe 
brOehig. Zeiehnung nicht zu erkennen. Niere (290 g): in der glatten Oberflache 
stecknmdelkopfgrol~e, weiBliche Knoten. Im Oesophagus kleine Verdickungen der 
Schleimhaut. Magen: in Pylorusnahe eine ster~Srmige Einziehung. Di]nn- und 
Dickdarra ohne Veranderungen. In der li. PleurmhShle 350 cra 3, in der re. 450 cm 3 
serOser Fltissigkeit. Pleura spiegelnd. Li. (800 g) und re. Lunge (910 g) : Konsistenz 
besonders im Unterlappen vermehrt, Saftgehmlt erh5ht, Luftgehalt hermbgesetzt. 

[Iistelogisehe Untersuehung. Lymphknoten. Struktur vollst~ndig zerstOrt, 
noch Reste des Rmndsinus, der rait reticularen Zellen angefiillt ist; Lyraphfollike] 
fehlen. Knoten diffus yon gewucherten, reticularen Zellen durchsetzt, 14--28# 
groB, einzeln oder in Gruppen, Kernraembran schmrf, 1--2 Nucleolen. Kernform 
langlich-oval oder nierenfOrraig, hie und da much sprossend, fast wie Kerne yon 
STER~BERGschen Riesenzellen (Abb. 7). Vereinzelt raehrkernige Elemente. Da- 
zwischen sehr viel Lyraphocyten eingestreut. Kapsel und uragebendes Fettgewebe 
an raehreren Stellen infiltriert. Gitterfasergeriist reichlich entwickelt, so dal3 oft 
dms Bild einer Kollmgenisierung und fibrOsen Ver5dung entsteht (besonders mxill~r). 
Fasernetze sehr engmasehig und die gewucherten Zellen dicht uraspinnend. 

Zungengrund. Grol3e, follikulare Wucherungen reticul~rer Zellen im urspriing- 
lich lyraphmtischen Gewebe, oft rait lappigen, spiegelbildlich gestmlteten Kernen, 
Typus Sternberg. Dmneben Lyrapbocyten, reiehlich Plmsramzellen und nur wenig 
nichtver~nderte Reticulumzellen. Gitterfasergeriist unverandert. 

Tonsillen. Keine Lyraphfollike]. Diffuse Retieulumzellwucherung mit Neigung 
zu Riesenkernbildung. Lymphocyten o. B. 

Leber. In GnISSO~schen Dreiecken iiberall kleine Herde mus gro]en, atypisohen, 
reticularen Zellen, die much in den Sinusoiden einzeln oder in kleinen Gruppen 
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anzutreffen sind. KITP~'FERsehe Sternzellen nieht gewuehert, manehmal vacuolar 
mit Phagoeytose von Kerntriimmern. Gitterfasergeriist im Bereieh der GLISSO~- 
sehen Dreiecke aufgeloekert. 

Milz. JiuBerst blutreiehes Gewebe. Durchsetzung der ganzen Pulpa mit grogen, 
sehr polymorphen, reticuliren Zellen. Nur selten Lymphoeyten. Um die Arteriolen 
mantelfSrmige Infiltrate gewueherter Zellen. 

Knochenmarlc (Femur). UnregelmiBige Durehsetzung mit grogen, retieulgren 
Zellen. Von Knoehenmarksriesenzellen unterscheiden sieh die reticuli~ren t~iesen- 
zellen im Giemsapr~parat dureh die Besehaffenheit des Cytoplasmas: deutlieh 

Abb.  7. Fall  5: inguinaler  L y m p h k n o t e n  I t . -E. ,  Vergr.  150real (links) tllid 200mal (reehts). 
Fleekf6rmige Durehse tzung  yon Rinde l ind l~{ark, z m n  Teil m i t  Riesenzellen (ihrLlieh 

STERNBERCI 8eheI?. ~iesenzellen) 

aeidophil in Megakaryocyten, meistens basophil in Tumorzellen. Auch Kerne 
versehieden: In Tumorzellen oft hell, mit locker verteiltem Chromatin und nieht 
selden Mitosen, die in Megakaryoeyten fehlen. 

Pathologisch-anat.misehe Diagnose (Auszug). Polymorphzellige I~etikulose. 
Starke retieul~re, polymorphzellige Durehsetzung der axilli~ren und besonders der 
inguinalen Lymphknotengruppen, vielf~ch mit Sklerose und Hyalinose. Ahnliehe 
Vergnderungen der eerviealen, iliealen und mesostenialen Lymphknoten, in ge- 
ringerem )/IaBe und in fleekiger Weise der bronehialen, traehealen und lumbalen 
Lymphknotengruppen. Diffuse retieul/~re Wueherung in der Milz mit weitgehender 
Lockerung des Parenehyms, Atrophic der Milzfollikel. An~miseher Infarkt der 
Milz. Starke Retikulose der Tonsillen; kteine reticu!~re tIerde in beiden Nieren, 
in GLIssossehen Dreiecken der Leber. Geringfiigige, fleekige Retikulose des 
Knoehenmarks. Schlaffe, hypostatisehe Pneumonie des re. Unterlappens, leiehte 
hi~morrhagisehe Bronchitis. Oliggmie des Myokards bei triiber Sehwellung. 

Besl)reehung. E in  55j ihr iger  Vertreter  s tarb an einer polymorph- 
zelligen Retikulose im Sinne AgLST~6.~s, naehdem 11/2 Jahre  vorher als 
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erstes Symptom LymphknotenvergrSBerungen festgestellt worden waren. 
Terminal waren alle tastbaren Lymphknoten mehr oder weniger ge- 
schwollen, daneben bestand eine deutliche Leber- und Milzsehwellung. 
Unter Cortison verkleinerten sich die Lymphknotentumoren wohl etwas, 
verschwanden aber erst unter Butazolidin fast ganz. Gleichzeitig ent- 
fieberte der Patient innert weniger Stunden, w~hrend Antibiotica und 
Cortison die erhShte Temperatur nicht zu senken vermochten. Terminal 
betrug die Senkungsreaktion 45/75 ram, bei starker relativer Vermehrung 
der Globulinfraktion und bei nngef~hr 10 % Monocyten und ebenso vielen 
reticul~tren Zellen im peripheren Blur. 

Die Ursache der~termina]en Agrani~locytose konnte nicht mehr 
gekl~rt werden. Wahrscheinlieh hande]t es sich um eine toxisehe 
Marksch~digung, da das Knoehenmark bei der histologischen Unter- 
suchung nur fleckig yon reticul~ren Zellherden durchsetzt war, neben 
denen sich die normalen I~eifungsstadien der Erythro- und Leukopoese 
fanden. Wahrscheinlich ist die starke Sklerosierung und Fibrose der 
Lymphknoten auf die Einwirkung des Butazolidins zuriickzufiihren. 

]~achdem d~s Butazolidin abgesetzt worden war, seine antiphlogisti- 
sche und antiinfektiSse Wirkung also in Wegfall kamen, W~hrend auf der 
anderen Seite das gesch~digte Knochenmark auf die Infekte nicht mehr 
mit seiner Abwehr reagieren konnte, begannen sofort neue Fieber- 
schiibe, die rasch zum Tode fiihrten. 

Bei der Lymphknotenexcision vom 14. 7.53 (11/2 Jahre vor  dem 
Tode) land sich eine diffuse, kn5tchenfSrmige Wucherung yon t~eti- 
culumzellen, die in kleinen Gruppen yon 5--6 Zellen angeordnet lagen. 
Im Sektionsmaterial zeigten die weniger befallenen Lymphknoten ein 
~hn]iehes Bild, w~hrend die anderen Gruppen durch die gewucherten 
Zellen vollst~ndig umgebaut nnd in ihrer Struktur zerstSrt waren. Es 
kSr~nte daraus wohl auf eine metastatische Ausbreitung gesehlossen 
werden. Da die Herde sich aber meist in Form perivaseul~rer Zellm~ntel 
linden, glauben wir, dal~ es sich eher um Wucherungen handelt, die yon 
den perivascul~ren Indifferenzzonen ihren Ausgang nehmen. 

In der Ausbreitung der Erkrankung entspricht dieser Fall am ehesten 
dem zuerst beschriebenen. Beiden gemeinsam ist die unterschiedliche 
Durchsetzung der einzelnen Lymphknotengruppen, ferner die Wucherun- 
gen am Zungengrund und in den Tonsillen. In der Leber sind die 
GLIsso~sehen Dreieeke durch die Retikulose verbreitert, ohne aggressi- 
ven Char&kter aufzuweisen, w~hrend in der Milz sich die Herde vor allem 
periarteriell im Bereiehe der ehemaligen Lymphfollikel linden (RoULET 
1947). Niere und Knochenmark sind in beiden F~tllen in ~hnlicher herd- 
fSrmiger Weise befallen. 

Die Gitterfaserstrukturen sind aber nur wenig auigesplittert und 
kaum umgeb~ut. Ebenso ist in den parenchymatSsen Organen die 
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Wucherung nur infiltrativ, komprimierend und nieht aggressiv, zer- 
stSrend. 

Die ulcer6sen Prozesse in der Speiser6hre und in den Luftwegen 
erinnern stark an die Befunde von RO~KnXME~, der bei einem 17j~thrigen 
M~idehen eine Meuk/imisehe Retikulose fiber 1 Jahr  kliniseh verfolgen 
konnte. Dort begann aueh erst terminM, zusammen mit einer Agranulo- 
eytose yon nur wenigen Hundert  Leukocyten, eine akute fieberhafte 
Erkrankung, die dutch Uleera im Bereieh der Sehleimh/iute und dutch 
Hautphlegmonen bedingt war. Aueh in unserem FMle l~gt sieh die 
terminMe TemperaturerhShung dutch die Agranuloeytose zusammen 
mit den Br0nehoppeumonien erkl/tren. 

Diskussion 

Bei der Retikulose und beim l~etothelsarkom sind die Wucherungen 
grunds~tzhch gleich aufgebaut. Sie bestehen aus den schon oft be- 
schriebenen, groBen, syncytiM verbundenen Zellen, die sich wahrsehein- 
lich loostmortal bei schlechter Fixation aus ihren Verb~nden 16sen und 
daher auch abgerundet erscheinen k5nnen. Bezfiglich der feineren 
Cytologie liefern aus diesem Grunde nur Probeexcisionen brauchbare 
Bilder, worauf einmM mehr Gewicht gelegt wurde. Das wolkige, im 
Giemsabild rauchgrau-blau gefi~rbte Protoplasma, das manchmM ganz 
yon Vacuolen durchsetzt ist, erscheint nicht selten ausgezogen, wobei 
seine Begrenzung in den Zellverb~nden kaum zu erkennen ist. Die 
Kerne liegen meist exzentrisch und sind eingebuchtet oder nieren- 
f6rmig; sie sind durch eine scharfe Kernmembran begrenzt, die das 
staubf6rmige Chromatin einschliegt. Atypische Mitosen dieser Zellen 
mit Chromosomenversprengungen mid mehreren Teilungsspindeln Mud 
nicht selten, w~thrend die h~ufigen mehrkernigen Zellen durch ihre 
abnorme GrSBe auffMlen. Sie sehen mit ihren wurstf5rmigen, komloak- 
ten, auf einem ungeordneten Haufen liegenden Kernen m i t  den hellen~ 
acidophilen Nucle01en wie STE~BERGsche ]~iesenzellen bUS (Abb. 7). 

Diese Zellen breiten sich infiltrativ (Retikulose) oder aggressiv 
zerst6rend (Retothelsarkom) zwischen den Parenchymzellen der Organe 
aus, die dadurch oft ganz zerstSrt und durch reticul~re Wucherungen 
ersctzt werden. Bei diesem cellul~ren Umbau wird die Struktur der 
Gitterfasernetze ebenfMls veri~ndert. So liegen bei den Retikulosen die 
gewucherten Zellen zu Gruppen vereinigt, lose in den erweiterten Maschen 
der Fasernetze (FM1 1), im Unterschied zu den meisten Retothelsar- 
komen, bei denen die einzelnen Reticulumzellen den Fasern dicht an- 
liegen, wobei in der Regel sehr engmasehige, satte Fasernetze auftreten 
(Fall 3). 

Beim Vergleich der Gitterfasernetze der verschiedenen befMlenen 
Organe sowohl bei Retikulosen Ms auch bei Retothelsarkomatosen 
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l~l~t sich immer wieder die untersehiedliche Dichte des Fasergeriistes 
hervorheben. So sind die Netze in der Lunge (Fall 3 und 4) sehr eng- 
maschig, w~hrend sie z. B. in den Lymphknoten  und in der Muskulatur 
der gleiehen Beobachtung ~ul~erst locker sind. Da abet die gesunde 
Lunge schon ein dichteres Gitterfasergeriist aufweist als die noch un- 
ver~nderten Lymphknoten  oder die KSrpermuskulatur,  so scheint eine 
Parallelit~t zu bestehen zwischen der Faserdichte im noch normalen 
und jener im durchwucherten Gewebe. 

Wie stehen diese Befunde mit  der yon FRESE~ wiederholt postu- 
lierten Faserneubildung durch die t~eticulumzellen bei neoplastischen 
Prozessen in Zusammenhang ? Um diese Frage weiter zu verfolgen, 
untersuchten wit am besten die histologischen Ver~nderungen in den 
einzelnen bef~llenen Organen in der Gitterf~serdarstellung : In  der Leber 
konngen wit in allen beschriebenen F~llen (auBer im 4 ,  bei dem die 
Leber fiberhaupt unver~ndert war) verfolgen, wie die normalen, die 
epithelialen Zellbalken begleitenden Gitterfaser8trukturen dutch die 
gewucherten ~eticulumzellen in viele feinste Fibrillenbfindel und Einze]- 
fibrillen aufgesplittert werden. Dieser Umbau  ist bei Retothelsarkomen 
(F~tlle 2 und 3 ; Abb. 3 und 4) viel starker und l~Bt die ehemalige Struktur  
nicht mehr erkennen als bei den sich eher infiltrativ und verdr~ngend 
ausbreitenden Retikulosen (F~lle 1 und 5). 

In  der Niere werden bei den Retikulosen die Fasergerfiste der Bow- 
MA~schen Kapseln durch die wuchernden Zel]en aufgesplittert, wobei 
die oben beschriebenen Radstrukturen entstehcn (Abb. 2). Der ehemalige 
Aufbau der Gitterfasernetze l~l~t sich aber noch deutlich erkennen, da 
die Faserbfindel wohl ~ufgesplittert, aber nicht umgebaut  werden. Im 
Gegens~tz dazu wird bei Retothelsarkomherden und Metastasen das 
Parenchym wohl zun~chst infiltriert und dissoziiert. Es erleidet jedoch 
bald einen Schwund. Die Geschwulstzellen breiten sich nun an seiner 
Stelle aus, ohne sich um die pr~tformierten Faserstrukturen zu kiimmern, 
sondern sie b~uen, die vorhandenen Fasern dissoziierend, ein neues 
Gerfist auf. 

Wir glauben, dug diese Befunde ~uch eine andere Deutung zulassen, 
n~mlich folgende. Bei den Retikulosen bilden die wuchernden Reti- 
culumzellen nicht immer neue Gitterfasersysteme, sondern sie dissoziieren 
die pr~formierten Fasernetze; sie splittern sie derart  auf, dab unter 
Umst~nden eine F~serneubildung vorget~uscht wh'd. Bei den prim~ren 
Retothelsarkomen seheint d~gegen nicht oder nur selten eine echte 
Faserneubildung vorzukommen, wobei dann wenigstens theoretisch 
zwischen der Aufsplitterung dickerer, normalerweise schon vorhandener 
Gitterf~sern (analog der Auffaserung einer Schnur in feinste Fs 
und echter Neubildung unterschieden werden miil~te. Diese Vorstel- 

�9 lungen werden aul~erdem durch die regelm~Bige Verdichtung des Gitter- 
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fasernetzes um die GefiiBe und in den Organkapseln gestiitzt, wo nor- 
malerweise schon mehr Silberfasern vorhanden sind. 

Die nach wie vor ungelSste Frage der Generalisation reticul~rer 
Wucherungen (RSssLE, CRACI~N und URSV) wurde dutch die Vorstel- 
lungen AtILSTRSMs stark bereichert, indem er auf die MSglichkeit 
histohomologer Metastasierung hinwies. Er  fand unter anderem in 
mehreren F~illen yon Retothelsarkomen runde Tumorherde im Knochen- 
mark, die er als eben konfluierende Metastaseherde interpretierte. In 
unserem Material fanden sich in allen F~illen rundliehe Tumorherde 
sowohl im Knochenmark, als auch in den anderen befallenen Organen, die 
wir zuerst als Metastasen deuteten. 

Solche Herde sind bei den l%tikuiosen yon Anfang der Erkrankung 
an, bei den Retothelsarkomen aber erst mit der Generalisation nachzu- 
weisen, was deutlich aus den Ergebnissen der wiederholten intravitalen 
Knochenmarkspunktionen hervorgeht. Durch das konfluierende Waehs- 
turn der Herde entwickelt sich mit der Zeit eine homogene Wucherung, 
deren Entstehungsmeehanismus sich nieht mehr ableiten ]iiBt. Einzig 
die Tatsache, daB in einiger Entfernung grSBerer Herde Ansammlungen 
gewucherter Reticulumzellen vorkommen, kann noch darauf hindeuten, 
dab die groBen Herde durch Konfluenz kleiner entstanden sind. 

In den hier verSffentlichten F~llen entstanden die Organinfiltrate 
fast immer auf eine einheitliehe Art. Untersucht man sowohl die I~iere, 
die Haut,  den Hoden, als auch das Knochenmark und die Milz oder 
sonst ein Gewebe, so wird in der Mitre der Infiltrate und zuweilen auch 
der kleinsten, stets ein kleineres Gef~B (in der Regel eine Arteriole) nach- 
gewiesen. Von der Adventitia aus scheint die Wucherung ihren Ausgang 
zu nehmen, wie wenn hier die perivascul~ren Indifferenzzonen in Wuche- 
rung geraten wiiren. 

Handelt  es sieh bei diesen perivasculiiren Herden um ,histohomologe 
Metastasen" oder sind sie der Ausdruek einer systemartigen Wucherung 
des reticul~ren Systems, die auch yon den GefaBscheiden ihren Ausgang 
nehmen kann ? Diese letztere Ansicht wird yon FRES~N postuliert, da 
naeh seiner Meinung das reticulate System mit den adventitiellen und 
subendothelialen Indifferenzzonen den ubiquit~ren, formal undifferen- 
ziert gebliebenen Rest des fetalen Mesoderms darstellt. Die Analyse 
unserer Fi~lle best~tigt eigentlich diese Auffassung. 

Die Ergebnisse experimenteller Untersuchungen yon J. und T~. 
GILLMAN und Mitarbeitern, welche yon MARSHALL nachgeprfift und 
besti~tigt worden sind, unterstfitzen diese Vorstellungen. GILLMAI~ 

beobachtete an Ratten, denen wSchentlich 0,5 cm a Trypanblau subcutan 
injiziert wurde, nach Ningerer Zeit die Entwicklung einer Retikulose, 
die yon Leber, Milz, Lymphknoten und yon den Gefi~Ben ausging. 
Wurde das Experiment nach der Entstehung einer Retikulose noch 

Virchows Arch. Bd. 328 32 
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welter fortgesetzt, so entwickelte sieh daraus  unter Umsti~nden ein 
Retothelsarkom. Unter der cancerogenen Wirkung - -  eine unspezifische 
Reizung wurde yon GILL~AN und MARSHALL abgelehnt - -  des Trypan- 
blau konnten demnach alle Uberg~nge yon einer reaktiven fiber eine 
maligne Retikulose bis zum Retothelsarkom verfolgt werden und zwar 
parallel zur Bauer des Experimentes. 

Derartige Befunde kSnnen Ms Argumente da~fir verwendet werden, 
dal~ auch beim Menschen die Retikulose als Systemerkrankung mit 
multizentriseher Entstehungsm6glichkeit zu betrachten sei. Die unter- 
schiedliehe Lokalis~tion und Ausbildung der Herde liil~t sich allerdings 
nieht in befriedigender Weise erkl~ren, wie z. B. die vorwiegende Haut- 
lokalisation im 4. Fall oder bei den prim~ren Hautretikulosen (vgl. 
]~URCKIIAl~DT, KL?JKEN und PR~v, GOTTRON U.a.). Ob dabei lokale 
Faktoren in Betracht zu ziehen sind, liil~t sich wohl vermuten, aber in 
keiner Weise befriedigend begriinden. Vom morphologischen Stand- 
punkt  sind im allgemeinen die Retikuloseherde so aufgebaut, dal~ man 
eine autochthone Entstehung annehmen mul~ ; der perivaseulare Beginn, 
ausgereehnet im Bereich der Indifferenzzonen sprieht eher fiir diesen 
Mechanismus Ms fiir eine metastatische Ausbreitung. Einzig die sub- 
endothelialen, oft polypoiden Neubfldungen in den Venen kSnnten unter 
Umst~nden metastatisch aufgetreten sein, aber aueh fiir diese For- 
mationen kSnnen Argumente ffir ihre autochthone Entstehung ange- 
fiihrt werden (vgl. F~Es]~). Demgegenfiber mul~ ffir das Retothel- 
sarkom eine eehte Metastasierung angenommen werden, da es sich dabei 
um einen malignen Tumor mit umschriebenem Beginn handelt, der 
Metastasen in die meisten 0rgane setzen kann. Die Abgrenzung solcher 
Toehterherde yon einer gleichzeitigen Begleitretikulose kann aber, wie 
hier unter anderem gezeigt wurde, sehr schwer, ja sogar unmSglich sein, 
wenn nicht die Befunde in allen 0rganen mitein~nder verglichen werden. 
Die soeben angeffihrten Gitterfaserbefunde dfirften dabei unter Umsti~n- 
den den gewiinschten Aufschlul~ geben. 

W~hrend bei den Retikulosen neben Lymphknoten, Leber, Milz und 
Knochenmark auch d i e  perivaseuli~ren Indifferenzzonen, wie gezeigt 
wurde, oft gleichzeitig erkranken, sind Beobachtungen primiirer Retothel- 
sarkome, die perivasculi~r entstanden w~ren, eher selten. Neben den  
F~llen, die primer yon Leber, Haut,  Niere, Pleura, Sehflddrfise, Synovial- 
membran und Lunge ihren Ausgang nehmen, beschrieb W ~TH EMA ~ 
ein lymphoreticuli~res Sarkom der Portio uteri bei ehronischer Ent- 
zfindung. 

WILKE hat in versehiedenen VerSffentlichungen auf gr~nulomatSse Wueherun- 
gen im Zentralnervensystem hingewiesen, die er zum Teil als primate, lokalisierte 
Retothelsarkome des Gehirns deutete, die perivascul~r entstanden sein sollen. 
GE~HARTZ beriehtet fiber ein primi~res, fibroee/lul~res Retothels~rkom der Lepto- 
meninx und fiber ein prim~res fibro-reticulo-syncytiates Retothelsarkom der 
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Gehh'nrinde (Einteilung nach OLIVEIRA), die er yon den Adventitiazellen der Gef~e  
ableitet. HU~T hat die bei chronischen Entziindungen sehr hgufig vorkommenden 
Neubildungen ]ymphoider Formationen mit Fo]likclentwicklung in letzter Zeit 
besonders untersucht und naehgewiesen, da~ neue Lymphfollikel in der Regel 
periwsculgr differenziert werden. In der Portio uteri des yon WERTI~E]Yl:ANN 
verSffentlichten Falles ist die bSsartige Wucherung ausgerechnet aus solehen meta- 
plastisch entstandenen Lymphfollikeln hervorgegangen. In Analogie dazu stehen 
viele bei den l~e~ikulosen hervorgehobenen Befunde, wie z. B. in unserem 3. Fall 
die exquisit follikul~re Zellneubildung im Gebiet der Lymphfollikel des Mastdarmes. 
Primi~re l~etothelsarkome der Schilddriise entstehen ja auch aus neu gebildetem 
lymphatischem Gewebe, wie in einer demn~chst erscheinenden Arbeit yon M. A. 
MAssI~ gezeigt werden soll. 

Diese Befunde  wfirden die Vors te l lung unte rs t i i t zen ,  dug die l~eti- 
kulosen als neop]ast ische S y s t e m e r k r a n k u n g e n  aufzufassen sind, die yon  
den  lymphg t i s chen  F o r m a t i o n e n  und  d e n  perivascul~tren Indifferenz-  
zonen ih ren  Ausgang  nehmen,  u m  yon  dor t  aus die e inzelnen Organe zu 
inff l t r ieren und  zu zerstSren.  Die l~c to thels~rkome dagegen scheinen 
nur  aus p r~formie r ten  oder  neoplas t i sch  gebf ldeten  lymph~t i schen  bzw. 

a u s  h~matopoe t i schen  Geweben  im a l lgemeinen (Knochenmark ,  Mflz, 
L y m p h k n o t e n ,  Leber )  en t s t ehen  zu kSnnen.  

Zusammenfassung 
Nach  der  Besprechung yon  5 F~l len  yon  Ret iku]osen  und  Re to theL  

sa rkomen  wurde  der  his tologische Aufbau  re t icul~rer  Herde  diskutier~. 
W~hrend  bei  den  l~et ikulosen die vo rhandenen  Gi t te r faserne tze  auf-  
ge locker t  werden,  l inden  sich bei  den  I~e to the lsarkomen Bilder,  die ffir 
den  vSll igen U m b a u  der  p r~formier ten  ]~asers t rukturen sprechen,  ohne 
dal~ sich immer  eine Fase rneub i ldung  erkennen liel~e. 

Anschl ie~end wurden  die MSglichkei ten der  Genera l i sa t ion  ret i -  
cul~trer Wuche rungen  besprochen,  wobei  sich ira eigenen Mater ia l  bei  den  
Re t iku losen  zumeis t  ein zentra les  Gef/~l~ in den  He rden  nachweisen liel~ : 
ein Befund,  der  ehcr fiir eine sys t emar t ige  W u c h e r u n g  spricht .  Diese 
Vors te l lungen werden durch  die exper imente l len  For schungen  yon  G~LL- 
MA~ und  ~/~ARSItALL unte rs t i i t z t .  Demgegenf iber  mul3 ffir das  Re to the l -  
sa rkom auch eine echte  Metas tas ie rung  angenommen  werden.  

Sch]ie~lich wurde  noch auf  die se l tenen p r imgr  per ivascul~ren Reto-  
the l sa rkome  eingegangen,  die yon  den  vo rhandenen  oder  z . B .  durch  
chronische En tz i i ndung  neu gebi lde ten  l y m p h o i d e n  F o r m g t i o n e n  aus- 
gehen. 
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