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Abb.  1. RetroDeritoneales Granulom.  Fall l :  S. 327/58. Skle- 
rosierende In f i l t rg t ioa  des re t roper i tonea len  Zellgewebes n m  
das rechte  Nierenbeeken mi t  E insehe idnng u~d  Einengung  des 
rech ten  Ureters  und  nachfolgender  hochgradig 'er  hydronephro t i .  

scher Sehrumpfmiere.  (Auf ~/a tier Norma lg rS fe  verkle iner t )  

Aus dem Pathologischen Institut der Universit&t Bonn 
(Direktor: Prof. Dr. tI. I-IAM~gL) 

Das retroperitoneale 6tranulom 
Von 

OTTO HAFERKAMP 

Mit 8 Textabbildungen in 11 EinzeldarstelIungen 

(Eingegangen am 5. Februar 1959) 

Im folgenden sell auf eine Erkrankung des retroperitonealen Gewebes auf- 
merksam gemacht werden, deren morphologisches Erscheinangsbild zwar bereits 

mehrfach gesehen, jedoch 
verschieden beurteilt und 
bezeichnet worden ist. 
Aus spgter darzulegenden 
Grfinden wollen wir die 
Vergnderung als retroperi- 
toneales Granulom be- 
zeichnen. Von den uns 
zur Verffigung stehenden 
4 einschlggigen Fgllen 
konnten 2 autoptisch 
untersucht werden, bei 
2 Fgllen handelte es sieh 
um zur Biopsie eingesandte 
Nieren; die betreffenden 
Patienten wurden nach 
des Nephrektomie be- 
sehwerdefrei entlassen. 

Fall 1. 53jghriger Mann. 
Seit einigen Jahren stgrkere 
l~iickenschmerzen. Seit De- 
zember 1957 Appetitlosigkeit, 
Mattigkeit, gesteigertes Sehlaf- 
bediirfnis nnd zeitweilig Er- 
breehen und krampfartige 
Bauchschmerzen. Veto 22.1. 
bis 22.2.58 stationgr in Be- 
handlung. Klinisehe Diagnose: 
Renale gypertonie (1~1~ 225/ 
170 mm Hg) und hypochrome 
An~tmie (3,8 Mill. Erythro- 
cyten). Auffallend hohe Blut- 

senkung: 80/103 ram. Elektrophoretiseh dentliehe Zunahme der y-Globuline. 1gaeh kurzer 
Besserung Zunahme der Beschwerden. Seit Anfang Mai 1958 SehstSrungen, dauemd 
krampfartige Unterbauehsehmerzen, gestSrte Miktion, Obstipation. Am 16. 5.58 erneut 
stationgre Behandlung: Blutdruek 190/110 mm Hg. Blutsenkung 126/148 mm. Elektro- 
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phorese: Verminderung der Albumine und Vermehrung der y-Globuline. Rest-N 162 mg-%, 
2,1 Mill. Erythrocyten, Hb. 8,6 g. Tod am 21.5.58 unter dem Bride eines Coma uraemieum. 
Letzte klinische Diagnose: I~enale Hypertonie, Niereninsuffizienz mit Urfimie. : 

0bdnktien. (S. 327/58). (Auszug aus dem makroskopisehen Befundberieht): Baueh- 
hShle ohne krankhaften freien Inhalt. Die GekrSsewurzel sowie der gesamte retroperitoneale 
I~aum yon derben Gewebsmassen durchsetzt, aus denen der aufsteigende Diekdarm nur sehr 
sehwer darzustellen ist. Die Pfortader mit ihren zuffihrenden Blutadern wie auch die groBen 
Galleng~nge yon grau-weigen, derben Gewebsmassen eingemauert, jedoeh ohne wesentliehe 
Einengung der Lichtung. Aueh der ZwSlfffi~gerdarm ist yon den derben, grau-weri~en Ge- 
websmassen umfaBt, yon denen er nur mit dem Messer abzutrennen ist. Bei der tteraus- 
nahme der Unterbauehorgane zeigt sich, dab der retroperitoneale t~aum besonders rechts 
yon einem fast brettharten Gewebe durehsetzt wird, das sowohl die Faser- wie auch die 
Fettkapsel der rechten Niere und besonders das Fettgewebe des rechten Nierenhilus verdiekt 
bzw. verh/~rtet (s. Abb. 1) und die reehte Nebenniere, untere Hoh]blutader, teilweise die 
Bauehsehlagader, die reehte Nierenseh]agader und den reehten Harnleiter ummauert hat. 
Links besehr~nkt sieh die verh/irtende Gewebsdurehsetzung auf eine Einseheidung des Harn- 
leiters. Die derb verdickte Kapsel der rechten Niere leieht yon der glatten Organoberfl~ehe 
abziehbar; das Parenchym m~gig versehm~lert, die Kelehe erweitert; das linke Nierenbecken 
uncl die oberen 10 em des Harnleiters erweitert, der im unteren Teri (lurch die derbe Gewebs- 
einseheidung eingeengt ist. 

ltI~kreskepisehe Untersaehung. Im Retroperitonealraum finder sieh ein fibrSses Gewebe 
(Abb. 2a), das aus hyalin-verbreiterten kollagenen B~ndern aufgebaut ist, die yon argyro- 
philen Fasern umhfillt werden. Dabei verlaufen diese B/~nder entweder parallel, fast bfinde]ig 
und dann mehr gestreckt oder einzehl und gewirtelt; h/iufig umschlingen sie kreisfSrmig 
kleinere und mittelgrol~e Blutgef/tl3e (s. Abb. 2 b) und Nerven und bilden so geradezu eine Art 
zweiter Adventitia bzw. zweiten Epineurium. So, wie das hyalin-fibr6se Gewebe kaum yon der 
~ul3eren Bindegewebsseheide der Gef~Be und Nerven zu trennen ist, so geht es auch fliel3end 
in die Serosa des Darmes, die Adventitia des Harnleiters und in die Nieren- und Nebennieren- 
kapsel fiber, yon wo Gefi~l]e und auch ldeine Nerven in das narbige Gewebe einstrahlen. 
Hie und da eingelagerte Inseln yon Fettgewebe zeigen keinerlei Umbauvorg~nge der Fett- 
zellen. Zwisehen den kollagenen Fasern linden sich neben feinen Blutgefi~Ben, im Bereieh 
st/~rkerer 5dematSser Aufloekerung des Gewebes zahlreiehe Fibrocyten, Histiocyten, Plasma- 
zellen, l~etieulumzellen, Lymphocyten und vereinzelte Mastzellen. Diese Zellen sind - -  mit 
Ausnahme der Must- und Plasmazellen - -  h~ufig, jedoeh durchaus nicht immer, kleintropfig 
verfettet und speiehern selten tI~mosiderin. Die einzelnen FetttrSpfehen stellen sieh im 
Gegensatz zu den grol~en Fet~tropfen der sp~rlieh eingestreuten Fettgewebsinseln bei F~rbung 
naeh SNIT~-DIET~IC~ sehwarz-blau, mit Nilblau-Sulfat blau dar und zeigen Doppelbrechung, 
wobei Cholesterinkristalle nieht auffallen. Die Fetttropfen der Fettzellen weisen entspreehend 
eine kaum schwarz-blaue bzw. rote F~rbung und keine Doppelbreehung auf. 

In etwas zellreieheren Pa.rtien erkennt man, meist in Anlehnung an und in Verbindung 
mit perivasalen bzw. kleineren, isoliert im Gewebe verlaufenden Nervenf/~serehen, zahlreiehe 
feinste nervSse Cytoplasmastr/~nge, die gelegentlich ein Netz briden. 

Die Media und Intima der Blutgef~Be, die Nerven, die Muskel- und Sehleimhautsehiehten 
des Darmes und des Harnleiters shld insbesondere im Bereieh ihrer yon dem narbigen Gewebe 
ummauerten Absehnitte frei yon entzfindlichen oder degenerativen Ver/~nderungen. Zum 
erhaltenen Fettgewebe hin grenzt sich d~s hyalinfibr6se Gewebe scharf ab; eine zellige Pro- 
lifer~tion in das Fettgewebe, das keine Umbauerseheinungen aufzeigt, liegt nieht vor. 

])as perihri~re Fettgewebe der rechten Niere ist weitgehend narbig durehsetzt mit Ein- 
seheidung und Einengung der J~ste der Arteria rena]is, wobei die zum Nierenparenehym 
hoehziehenden Arteriae interlobares ebenfalls yon einem hyalin-sklerotischen Saum umgeben 
werden. Der fehlgewebliehe Aufbau des Narbengewebes entspricht vSllig dem der fibrSsen 
Durehsetzung des Retroperitonealraumes. Aueh hier liegt keine zellige Proliferation in das 
noch sp/irlich vorhandene perihil~tre Fettgewebe vor. Die Niere selbst zeigt neben einer 
stark hydronephrotisehen Atrophie und einer erhebliehen 'Arterio-Arteriolosklerose mit hyaliner 
VerSdung zahlreicher Glomerula eine mgBiggradige, herdfSrmig dichtere rundzellig-ent~ 
zkindliehe Infiltration im Sinne einer ehronisehen, aseendierenden Nephritis. 
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Aul~er e iner  m/~$iggradigen h y d r o n e p h r o t i s c h e n  At roph ie  f inde t  sich in der  linken Niere 
eine n i ch t  seh r  erheb] iche  Arter io-Arter io losklerose .  Ke ine  n e n n e n s w e r t e  entz i indl iche  
In f i l t r a t ion  in  l~inde u n d  Mark .  I m  per ihi l~ren Gewebe b e s t e h e n  ke ine  A n h a l t s p u n k t e  fiir 
e inen  v e r n a r b e n d e n  ProzelL 

Abb. 2au .  b. Retroperitoneales Granulom. Fall 1: S. 327/58. H~matoxylin-Eosi~f~rbung. a FibrSse 
Durchsetzung des retroperitonealen Fettgewebes mi t  eingeschlossenen Fettgewebsinseln. Keine 
zenige Proliferation in das noah erhaltene Fettgewebe. Vergr. : 76 • b AusschnittsvergrS•erung 
aus a: Gewirtelter und  oft kreisfSrmiger Verlauf der hyalinisierten Fasern des fibrSsen Gewebes, 

das fliel~end in die Adventit ia der Arterie iibergeht (bei a). Vergr. : 117 • 

Die  Lymphknoten des Mesenterium und im Retroperitoneum lassen teilweise n e b e n  e iner  
m/~Biggradigen V e r m e h r u n g  der  l~e t iculumzel len  u n d  S inusendo the l i en  e inen  gewissen Reich-  
r u m  a n  P la smaze l l en  im Sinne e iner  r e a k t i v e n  Hype rp l a s i e  e rkennen .  Ke ine  A n h a l t s p u n k t e  
fiir e ine i rgendwie  gea r t e t e  sys t em~t i s i e r t e  re t icul~re  Prol i fera t ion .  

I n  d e n  i ibr igen O r g a n e n  ke ine  au f f a l l enden  Befunde .  
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Es liegt also eine stark fibrSs verSdende retroperitoneale Granulomatose vor, 
die vorwiegend um das reehte Nierenbeeken lokalisiert ist. Dabei bewirkt eine 
Einseheidung und Einengung des rechten Ureters eine hoehgradige hydro- 
nephrotische Sehrumpfung der reehten Niere. An der linken Seite besehrgnkt 
sich die granulomatSse Einengung des ttarnleiters auf dessen unteres Zweidrittel, 
woraus eine Hydronephrose und ein Hydroureter des oberen Harnleiters resul- 
tieren. Des weiteren finder sieh eine Einseheidung des mit dem retroperitonealen 

Abb.  3. Retroper i toneales  Gr~nulom. Fall  2: S. 425/57. t I~matoxyl in-Eos inf~rbung .  Sklerosierende 
Inf i l t ra t ion  des re t roper i tonea len  Zellgewebes durch ein teils bereits hyalinisiertes und  an  kollagenen 
Fasern  (bei a), teils an  Zellen u n d  (auch reticul~ren) F~sern reiches (bei b) g ranulomat6ses  Gewebe. 
Bei c eine fast  g r anu lomar t ig  a n m u t e n d e  Par t ie ,  die sich du tch  Zel l re ichtmn auszeichnet  und  gro~e 

Fet tze l lea  bzw. Fe t tvacuo len  einsehlieBt, Vergr.  : 68 • 

Granulom lest verwaehsenen Duodenum, sowie eine Ummauerung der Vena eava 
inferior und des Diekdarmes, d e r  in seinem aufsteigenden Tell lest mit dem 
Granulom verwaehsen ist. Der Tod war infolge einer Kaehexie und Urgmie 
eingetreten. 

Fall 2. 55jahriger Mann; seit 8 Jahren wegen postencephalitischem Parkinsonismus mit 
psychischen StSrungen in Anstaltsbehandlung. 1953 erstmalig Bein6deme bei leichter 
Linksverbreiterung des Herzens und LebervergrSl3erung. (Blutdruckwerte in der Kranken- 
gesehichte nicht angegeben). Nach Strophanthintherapie Besserung. Einige Monate vor dem 
Tode st/tndige Gewiehtsabnahme, fiir die eine Ursache trotz genauer klinischer Untersuchung 
nicht gefunden werden konnte. Blut und Urin ohne krankhaften Befund. Am 18.6.57 
plStzlicher Tod. Klinische Diagnose: Kachexie unklarer Genese. 

0bduktion. (S. 425/57). (Auszug aus dem makroskopischen Befundbericht): Bauchh6hle 
ohne krankhaften freien Inhalt. An der Auftenschicht der Brustaorta streifen- bis platten- 
f6rmige, bis 3 cm dicke, grau-weiBe, teilweise fleckig-gelbe, sehr derbe Gewebsmassen, die 
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unterhalb des Zwerchfelldurchtrit tes an  AusmaB abnehmen.  Die Herausnahme der l inken 
l%benniere,  der Nieren und  Harnlei ter  gestaltet  sich sehr schwierig, da der Retroperitoneal- 
raum, besonders auf der l inken Seite, caudalwir ts  bis zur Harnblase dutch  bre t tar t ig  derbe, 
grau-wei~e, fleckfSrmig auch gelbe Massen v e r h i r t e t  und  verdickt  ist;  diese umscheiden 
beide I~ieren und Iqierenarterien, besonders die linke, die linke I~ebenniere und  teilweise 
die untere  I tohlb]utader.  Fettgewebskupsel der Nieren grau-weil~ verh~rtet  und  verdickt,  
yon der Faserkapsel n icht  abgrenzbar,  beide jedoch leicht yon den oberfl ichlich glat ten 
Nieren abzielibar: Die Nieren selbst ohne wesentliche Verschmilerung des Parenchyms,  das 

Abb. 4. Retroperitoneales Granulom. Fall 2: S. 425/57. I-Igmatoxylin-Eosinf~rbung. Zellgut dot 
fast gra~lulomartig an~llltenden Partien (bei c in Abb. 3) bei stgrkerer Verg'r5 fterung (900 • ) : Histiocyten, 
Fibroblasten, Reticulumzellen, Lymphocyten un4 vielkei~ige Zellen (a) mit wabigem od_er kom- 

pakterem Cytoplasma, das h~u:[ig noch einen gro[~en FetttropJ~en einsckliei~t (b) 

v0n grauen, senkrecht  zur Oberfl iche gerichteten Streifen durchsetzt  wird. Das Fettgewebe 
der Nierenwurzeln yon derben Gewebsmassen ausgemauert.  Beide Harnlei ter  in das grau- 
weige Gewebe eingebettet ,  jedoch n icht  wesentlich eingeengt. 

Mikroskopisehe gntersuehung.  Einmal  bau t  sich histologisch die derbe Inf i l t ra t ion des 
Retroperitonealraumes aus einem zellarmen Bindegewebe auf, das weitgehend dem des crsten 
Falles gleicht. Daneben  l inden sich bier im zweiten Fall in diesem vielfach 1)artien eingestreut, 
die aus einem zell- und  faserreichen fibroblastischen Gewebe bestehen, in dem die Zellen 
und  reticul~ren Fasern iiberwiegen. An Zellen liegen neben den in den hyalinisierten Ab- 
schni t ten vorherrschenden Fibroblasten mi t  lang ausgezogenen Cytoplasmaausl~ufern auch 
I{istiocyten, get iculumze]len und  Lymphocyten  vor. Weiter scheinen herdfSrmig, dem ersten 
Eindruck nach fast  granulomartig anmutende  Par t ien auf, die sich weniger durch Faser-, 
sondern vielmehr du tch  Zellreichtum auszeichnen und  gew6hnlich groge Fettzellen bzw. 
Fe t tvaeuolen  einschlieI3en (s. Abb. 3). ])as reichhaltige Zellgut bes teh t  dabei  auch wieder 
aus Histiocyten, ~ibroblasten,  Reticulumzellen und  Lymphocyten,  aber auch aus unter- 
schiedlich grogen Plasmazellen, die teilweise ein auffallend eosinophiles Cytoplasma besitzen, 
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sowie wenigen Mastzellen. Die l~eticulumzellen zeigen oftmMs unregehn~$ig gestaltete, ja 
fast gelappte Kerne, wogegen neutrophile und eosinophile Leukocyten nicht auffMlig sind. 
AuSerdem linden sich hier vielkernige Zellen (s. Abb. ~), die vorwiegend zwischen den Fett- 
zellen bzw. Fettv~cuolen gelagert sind und sich entweder durch ein im Paraffinschnitt 
wabiges bzw. kleinvacuol~res, also kleintropfig verfettetes oder ein kompakteres und dann 
starker mit Eosin angef~rbtes Cytoplasma auszeichnen, die Fettphagocyten. In diesen ist 
h/~ufig noch ein grSl]erer Fet~tropfen eingeschlossen. Aber auoh die iibrigen Zellelemente 
sowohl der fast granulomartig anmutenden Partien als auch insbesondere der zellreichen 
Abschnitte (Fibroblasten, Histiocyten, Reticulumzellen, ja sogar cytoplasmareichere lympho- 
cyt~re Elemente) lassen teilweise eine recht erhebliche Verfettung ihres KSrpers erkennen 

Abb. 5. Retroper i toneales  Granulom.  Fall  2: S. 425/57. Sudan  IV-F~rbung.  Starke,  im P r~pa ra t  
rot ,  in tier Abbi lduug  schwarz  gef~rbte Ver fe t tung  des Zellgutes des hier im  perihil~[ren Gewebe der 
l inken Niere sehr zellreichen gr~nulomatbsen  Prozesses. U m m a u e r u n g  der Velm (links) und  der Ar te r i a  
renalis (rechts). Dabei  dr ingt  der granulomatSse  Proze2 yon der inf i l t r ier ten Advent i t i~  wohl hi  die 
Venenwandung  bis un t e r  die I n t i m a ,  jedoch n ich t  in die Media der Ar ter ie  ein. Vergr. :  29 • 

(s. Abb. 5), der dann ebenfalls eine schaumige Struktur besitzt. Dabei weist der grSBte Teil 
der in den letztgenannten Zellen vorhandenen Fetf.tropfen neben Doppelbrechung und einer 
deutlichen Blaufgrbung mit Nilblau-Sulfat bei der Fgrbung nach S~ITg-DIET~IC]~ eine inten- 
sire Schwarzblaut6nung auf, also alles I-Iinweise, die fiir deren Lipoid- bzw. Cholesterin- 
und Cholesterinester-Charakter sprechen. Dagegen zeigen die kleinen und der groBe Fett- 
tropfen der zwisehen den restlichen FettzelIen gelegenen Fettphagocyten in der l~egel keine 
Doppelbreehung, eine I~otfgrbung mit Nilblau-Sulfat und kaum eine Blaufitrbung bei An- 
wendung der Smith-Dietriehschen F~rbung. Gelegentlich treten in den zellreichen Abschnitten 
Ablagerungen yon eisenpositivem Pigment (K~mosiderin) in Reticuhunzellen und Histio- 
eyten auf. In den faserreiehen Partien fMlt nur gebietsweise eine Verfettung der Fibroblasten 
und l~e~iculumzellen auf; diese kann aber fiber weite Strecken vSllig fehlen bzw. mit den 
angewandten Untersuchungsmethoden nicht erfaBt werden. 

Hie und da seheinen bier auch neben reichlich Kapill~ren feine neugebildete Nerven- 
fgserchen auf. 

Im groBen und ganzen liegt an dem Nierenbecken bzw. perihiliiren Fettgewebe das gleiche 
Bild wie im l%troperitonealraum vor. Der fibroblastische ProzeB, der das perihilgre Fett- 
gewebe weitgehend durchsetzt hat, zieht entlang den Arteriae interlobares et arcu~tae zur 
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Nierenrinde hoch, ohne jedoch in das eigentliche Parenchym der Niere einzudringen. ~-hnlich 
liegen die Verh~ltnisse bei den grS]]eren Arterien, wo nur die Adventitia, jedoch nicht die 
Media und Int ima infiltriert sind; wohingegen in den gleicherart gelagerten Venen sich der 
verfettende fibrogranulomat5se Proze[~ unter Auflockerung ihrer Wandschichten bis unter 
die Int ima vorschiebt (s. Abb. 5). An den Nerven beschr~nkt sich das fibroblastische Ge- 
schehen auf eine Durchsetzuug des Epineurium. 

An der Grenze zwischen dem vernarbenden Bindegewebe und erha]tenen Fettgewebe 
liegt 5frets eine fast kei]fSrmig in das Fettgewebe vordringende kleinzellige Infiltration vor 

Abb. 6. Retroperitonea]es Granu]om. Fa]12: S. 425/57. Van Gieson-F~rloung. Perihil~res Gewebe 
der rechten Niere. Fast keilf6rmig in alas restliche, noch erhaltene Fettgewebe sich vorschiebende 
granulom~tSse Infiltration mit Umbauerscheinungen am Fettgewebe im Sinne einer sog. Wucher- 

atrophie. Vergr.: 158 • 

(s. Abb. 6). Diese besteht zur Spitze des Keiles hLa mehr aus Lymphocyten und l~eticulum- 
zellen, zu denen sich an dessen Basis, d.h. zum Narbengewebe hin ~aeben Histiocyten und 
Fibroblasten neugebildete Capillaren gesellen. Die Fettzellen bzw. Fett tropfen werden 
abgebaut und zwar durch die bekannten Fettphagocyten, wobei auch mehrkernige Zellen 
vom Typus tier FremdkSrper-t~iesenzellen auftreten. 

An der Basis der keflfSrmig sich in das Fettgewebe vorschiebenden kleinzelligen Infil- 
tration scheint eine Neubfldung argyrophfler und sparer aueh kollagener Fasern auf. 

Das mikroskopische Bild des Fettgewebes um die linlce ~Vebenniere entspricht vSllig 
dem des perihil~ren Gewebes der Nieren. Nur zeigt sich hier eine besonders innige Verknfip- 
fung des fibroblastisohen Geschehens mit  der Adventit ia der Gef~13e und dem Epineurium 
der Nerven, die boide ohne scharfe Grenzen in den vernarbenden Proze~ fibergehen bzw. 
sich nicht deutlich yon diesem abtrennen lassen. 

Insbesondere im absteigenden Teil der Brustaorta ist eh~e regelrechte Adventit ia nicht 
mehr zu identifizieren. Vielmehr schlieB~ sich bier als AuBenschicht des hochgradig athero- 
sklerotisch ver~nderten Gef~fies, das eine geringe rundzellig-entz~ind]iche Infiltration der 
~ed ia  aufweist, ein breiter Streifen des verfetteten fibroblastischen Granula~ionsgewebes 
an, das sicb in keiner Weise yon dem des Retroperinealraumes, des NJerenbilus und des 
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perisuprarenalen Fettgewebes unterseheidet. Eingesehlossen sind weitgehend erhaltene An- 
teile des para~ortalen Nervengefleehtes mit vacuolig degenerierten Ganglienzellen. 

Die Nieren zeigen eine mal]iggradige Arterio-Arteriolosklerose mit vereinzelten hyalin. 
verSdetert Glomerula sowie eine feintropfige Verfettung der Epithelien, vorwiegend der 
Tubuli contorti I und des aufsteigenden Astes der Henlesehen Sehleifen sowie aueh ver- 
einzelter Zellen des interstitiellen Bindegewebes. 

Es l iegt  also aueh bei Fa l l  2 eine le tz t l ieh  ebenfal ls  fibrSs ver6dende  re t ro-  
per i tonea le  Granu lomatose  mi t  U m m a u e r u n g  der  l inken Nebenniere ,  der  I-Iarn- 
leiter,  der  Nierenar te r ien ,  besonders  l inks,  nnd  Dnrehwaehsung  be ider  Nieren- 

Abb. 7a--e. RetroperitoneMes Granulom. FaIi 3: A 4300/58. a tI~matoxylin-Eosinf~rbung. ~ber- 
sieht fiber die knotenfSrmige, yon der Nierenbeekensebleimhaut (a) abgegrenzte grantllomat6se 

Infiltration im perihil~tren Fettgewebe der Niere. Vergr.: 31 x 

kapse ln  vor,  wobei  das  perihil/~re Gewebe be ider  Nieren yon der  skleros ierenden 
In f i l t r a t i on  durehse tz t  ist. Diese greif~ yon  bier  en t lang  den  Gef//Ben auf  die 
Niere fiber. Auge r  im lge t roper i toneum f inder  sich bei d iesem Fa l l  abe t  noeh 
eine g ranu lomat6se  In f i l t r a t ion  in der  A d v e n t i t i a  der  Brus t ao r t a ,  die vom Bogen 
angefangen,  zuers t  an St/~rke zu-, naeh  dem Zwerehfe l ldureh t r i t t  a b n i m m t .  
W~hrend  abe t  bei Fa l l  1 der  ProzeB im l~e t roper i toneum wei tgehend zur I~nhe 
gekommen,  d .h .  v e r n a r b t  ist,  ze iehnet  sieh Fa l l  2 dureh  eine deut l iehe  Progredienz  
des Granuloms  in F o r m  der  zel lreieheren Pa r t i en  nnd  der  ke i l fSrmigen fibro- 
b las t i sehen  In f i l t r a t i on  in erhMtenes Fe t t gewebe  aus. Der  Tod war  aueh hier 
infolge einer Ur/~mie e ingetre ten.  

Fall 3. 58j/~hrige Fra.u. 1952 erstmalig BeinSdeme. Vom 18.3. bis 11.5. 53 in statio- 
n/~rer Behandlung wegen Nephrosklerose und Herzinsuffizienz (I~R 180/110 mm tIg). Blut- 
senkung 60/90 mm. Naeh Besserung gleiehbleibend erh5hte Blutsenkung. Am 15.4. 58 
stationM'e Wiederaufnahme wegen leiehter BeinSdeme und Schmerzen in der Nierengegend 
links, t~6ntgenologiseh." Pyonephrose links. Am 16.5.58 Nephrektomie: Die linke Niere 
leieht aus der Kapsel herausseh/~lber; die Darstellung des Nierenstieles gestMtet sich infolge 
narbiger Verwaehsungen (Tumor?) sehr sehwierig und gelingt nur millimeterweise. Der 
linke Ureter ist his 15 em fief gut darstellbar. Naeh der Operation komplikationsloser 
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Heilungsverlauf. Weiterhin noeh erhShte Blutsenkung (92/123); die Patientin wird bei 
Wohlbefinden am 27.6. 58 entlassen (Blutdruckwert: 140/90 mm ttg). 

A b b .  7 b.  B e i  s t~ , rkerer  V e r g r b g e r u n g  e r k e n n t  m a n  d a s  Z e l l g u t  des  e i g e n t l i c h e n  g r a n u l o m a t b s e n  
P r o z e s s e s  m i t  z . T .  s c h a u m i g e m  C y t o p l a s m a  (a) ;  d a n e b e n  d ie  z u m e i s t  m e h r k e r n i g e n  Ze l l en  des  
w u c h e r a t r o p h i s c h e n  F e t t g e w e b e s  (b), 4 e r e n  C y t o p l a s m a  h ~ u f i g  n o c h  e i n e n  g r o B e u  F e t t t r o p f e u  e in-  

schliel3t  u n d  o f t  s c h a u m i g  i s t ,  a lso  z w e i  A r t e n  y o n  S c h a u m z e l l e n .  V e r g r .  : 314 • 

A b b .  7 c . .  D i e  b e i d e n  A r t e n  y o n  Ze l l en  m i t  s c h a t m l i g e m  C y t o p l a s m a  d e r  A b b .  7 b be i  s t a r k e r  V e r -  
g r S g e t ' u n g : ' ( 8 4 0  x ) n n d  S u d a n  I V - F ~ r h u n g .  N o c h  r e c h t  g roBe,  w u c h e r a t r o p h i e r e n d e  F e t t z e l l e  m i t  
e i n e m -  i r a  P r ~ p a r a t -  s o w o h l  b e i  S u d a n  I V  - a ls  a u c h  b e i  N i l b l a u s u l f a t - F ~ r b u u g  r o t e n  grol~en F e t t -  
t r o p f e n  (a) u n d  g l e i c h e r m a g e n  g e f ~ r b t e n  z a h l r e i c h e n  k l e i n e n  F e t t t r o p f e n  (b) des  - -  i m  P a r a f f i n -  
s c h n i t t  - -  s c h a u m i g e n  C y t o p l a s m a s .  D a n e b e n  e i n e  k S r p e r r e i c h e  l~e t i cu lumze l l e  t ier  g r a n u l o m a t S s e n  
I n f i l t r a t i o l l  m i t  m u l t i p l e n  - -  i m  P r ~ p a r a t  - -  be i  S u d a n  I V  r o t e n ,  bo i  N i l b l a u s u l f a t - F ~ i r b u n g  b l a u e n  

F e t t t r o p f e n  i m  e b e n f a l l s  - -  i m  P a r a f f i n s c h n i t t  - -  s c h a u m i g ' e n  C y t o p l a s m a  (bei  c) 

Zur pathologisch-an~tomischen Untersuchung (A4300/58) gelangte ein gut daumen- 
dickes, 9 cm lunges Nierenstiick Init glatter Oberfli~che; ein anhaftendes S~iick des Nieren- 
beckons weist eine unterschiedlich hi~morrhagisch durchtri~nkte und 5dematSs aufgelockerte 
Schleimhaut auf; im gilusfettgewebe umschriebene graubraune und verhgrtete Bezirke. 

Mikroskol~ische Untersuehung. Im Hilusfettgewebe liegt eine herdfSrmige Wucherung 
yon Fibroblasten mit reichlich eingestreuten Lymphocyten, t~eticulumze]len, Plasmazellen, 
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ttistocyten und weniger Mastzellen vor, wie in den zahh'eiehen Partien yon Fall 2 (Abb. 7a 
und b). Eosinophile und neutrophile Leukoeyten fallen nieht auf. Besonders in de11 Rand- 
partien der sich streifenfOrmig in das Fettgewebe vorsehiebenden fibroblastischen Wueherung 
liegen zahlreiche z.T. mehrkernige Fettphagoeyten (Abb. 7b), die teilweise einen untersehied- 
lieh, oft noch sehr groBen Fetttropfen enthalten und herdfOrmig gelegentlich auch sehon 
vor der eigentlichen granulomatSsen Infiltration im erhaltenen Fettgewebe auftreten kSnnen. 
Die meisten an der fibroblastisehen Wucherung beteiligten Zellen sind verfettet (s. Abb. 7 e); 
die FetttrSpfehen f/~rben sich - -  wie bei Fall 1 und 2 - -  mit Nilblau-Sulfat intensiv blau, 
bei F~irbung naeh SMITlz-DIETRICH blausehwarz und besitzen h/iufig Doppelbrechung, wohin- 
gegen aueh hier wieder der groBe wie auch die kleinen Fetttropfen der Fettphagocyten, die 
vorzugsweise am Rande des knotenf6rmigen fibroblastischen Prozesses liegen, bei den ent- 
sprechenden F/irbeverfahren eine rote bzw. eine kaum blaue T6nung sowie selten eine Doppel- 
brechung zeigen. H~mosiderinablagerung ist selten und keinesfalls gef/iBgebunden. Aueh 
im iibrigen entsprechen die Befunde des fibroblastischen Prozesses insbesondere in bezug auf 
das Verhalten der ummauerten Blutgef/~Be im perihil~ren Gewebe v611ig denen yon Fall 2, 
ohne dab jedoeh die granulomatSse Infiltration zum Nierenparenchym hochsteigt. 

An der Sehleimhaut des Nierenbeckens, das durch die knotenfSrmigen Wucherungen 
vom eigentlichen Nierenparenchym weir a.bgedr~ngt und in der l~egel dureh einen erhaltenen 
Fett- bzw. Bindegewebsstreifen yon diesen getrennt wird, liegt eine m/igiggradige chronische 
entztindliche Infiltration mit reiehliehen Plasmazellen und weniger Leukocyten im Sinne 
einer ehronischen, jedoeh nicht vernarbenden Pyelitis vor. 

In der Niere finden sich neben den Zeichen einer aufsteigenden herdf6rmigen chronischen 
Entziindung und einer m~Biggradigen Arterio-Arteriolosklerose, insbesondere in der Rinde 
zahlreiche, bereits /~ltere sog. Karninfiltrate, jedoch keinerlei vernarbende Vorg~nge. 

Es besteht  also im perihil/~ren Fet tgewebe der Niere ein fibroblastischer,  
verfe t tender  granulomat6ser  Prozel3, der in  seiner histologisehen S t ruk tu r  vSllig 
der des re t roper i tonealen Granuloms yon  Fal l  2 entspricht .  Dieser verursaehte 
in  der Niere infolge Harnabf luBstSrungen bereits gltere sog. I ta rn inf i l t ra te ,  
sowie eine ascendierende Nephritis.  

Fall 4. 69jahrige Frau. 1940 akuter Gelenkrheumatismus. Seit 1953 h/~ufig kolikartige 
Sehmerzanf~lle im reehten Oberbauch; 1956 zus/~tzlieh Druckgefiihl in der reehten Nieren- 
gegend. M~irz 1956 erstmalig Herzsehmerzen. Von April 1956 bis Mai 1958 j/ihrlich fiir 
jeweils 1--4Monate in station~rer Behandlung wegen kardialer Insuffizienz und Chole- 
lithiasis. Auffallend sehwankende Blutdruckwerte zwischen 130/80 bis 175/80 mm ttg, die 
medikamentSs kaum beeinfluBbar waren. St/indig leicht erh6hte Blutsenkung um 30/40 ram. 
Am 7.6.58 wegen Nierenkolik reehts erneute station/ire Behandlung. RSntgenologiseh: 
Pyonephrose rechts bei Nephrolithiasis. Blutdruck: 140/95 mm Hg. Blutsenkung 10/16 ram. 
Leukoeytose. Am 2. 7.58 Nephrektomie reehts: l~'iere gut aus der Kapsel 15sbar, kom- 
plikationslose Exstirpation; im Nierenbecken ein Stein. Postoperative tIeilung regeh'eeht. 
Entlassung am 31.7.58 bei Wohlbefinden (Blutdruek: 130/80mmHg; Blutsenkung 
19/35 ram). 

Zur pathologisch-anatomischen Untersuchung (A 5844/58) gelangte die 10:4,5:3 cm 
groBe Niere. Das bereits erOffnete Nierenbeeken erweitert, die Sehleimhaut eitrig-fibrin6s 
belegt; kein Steininhalt mehr nachweisbar; das Itilusfettgewebe auffallend diffus verh/~rtet. 
Geringe hydronephrotisohe Atrophie des Organs. In der Rinde neben kleineren Narben 
umsohriebene bis linsengroBe graugelbliehe Fleeken. 

Mikroskopisehe Untersuchung. Das tIilusfettgewebe wird von einem verfettenden und 
stark vernarbenden Granulom durehsetzt (Abb. 8), das in seinem Aufbau vSllig mit dem des 
retroperitonealen Granuloms yon Fall 1 fibereinstimmt. Dieses ist zum Nierenparenchym 
hin scharf abgegrenzt, ummauert die )[steder Arteria und Vena renalis sowie die entsprechen- 
den Nervenst/imme und sehlieBt Insein restlichen Fettgewebes ein; es geht zur Lichtung des 
Nierenbeekens hin in ein jfingeres, d.h. wesentlich ze]l- uns blutgef/~Breicheres Granulations- 
gewebe fiber, das im Bereich der offenbar vSllig zerstSrten ~ierenbeckensehleimhaut in 
einen eitrig-fibrinSsen Belag einw/ichst. In das restliche noch erhaltene und feinststreifig 
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bindegewebig durehsetzte Fettgewebe schiebt sich nur selten und an umsehriebenen Stellen 
eine rtmdzellige Infiltration (Plasmazellen, l~etieulumzellen, Lymphocyten; keine eosino- 
philen Leukoeyten) vor. Sti~rkere Umbauvorg~nge sind am Fettgewebe nicht feststellbar; 
lediglieh sieht man hie und da vereinzelte Fettphagocyten. 

Dabei verhalten sich die Fetttropfen der an der Grsnulombildung beteiligten Zellen bei 
Firbung mit I~ilblau-Sulfat und n~eh SM~TK-DIET~IC~ und in bezug auf Doppelbreehung 
wie diejenigen der drei ersten F~l]e. Das zur l~ichtung des I~ierenbeekens hin gerichtete 
jiingere Granulationsgewebe ist k~um verfettet. I-Iimosiderinablagerung ist selten. 

Abb. 8. Retroperitoueales Granulom. Fall 4:: A 5844/58. Van Gieson-F~rbung. Teilweise bereits 
vernarbte grauulomatSse Dul'chsetzung des perihiliren Fettgewebes der Niere mit Ummauerung der 

Arteria renalis (a). Vergr.: 77 • 

Die grS]eren ~ste der Arteria renalis sind starker arteriosklerotisch ver~ndert. Die 
kleineren Arterien- und Venen~ste im erhaltenen Fettgewebe zeigen neben einer 5demat5sen 
Wandaufloekerung gelegentlieh eine perivasale entziindlieh-zellige Infiltration ohne auf- 
fallend viele Leukoeyten, wobei jedoeh ihre Wand selbst nieht infiltriert ist und keine fibri- 
noiden Nel~'osen aufweist. Die Nervenst~mme sind 5dematSs aufgelockert, lassen eine 
geringe Zellvermehrung des Endo- und Perineuriums, jedoeh keine eigentliehe entziindliche 
Durchsetzung erkennen. 

In  der hydronephrotiseh-atrophisehen l~iere liegen neben den Zeichen einer ehronischen 
ascendierenden und teilweise vernarbenden Entziindung und einer Arterio-Arteriolosklerose 
mittelstarken Ausmal]es multiple, bereits iltere sog. Harninfiltrate vor. 

Auch Fa l l  4 zeigt also eine verfet tende granulomatSse Durchsetzung des 
perihiliiren Fet tgewebes der Niere. Diese entspr icht  bei ihrer s ta rken Vernarbung  
im einzelnen in  ihrem Aufbau  dem ret roper i tonealen Granulom yon Fal l  1; 
sie stellt  offenbar die Ursache fiir die hydronephrot ische Atrophie der l~liere 
u n d  die chronische ascendierende Nephri t is  mi t  bereits al teren sog. Harn in f i l t r a t en  
infolge Harnabflul~stSrungen dar. 
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Bespreehung der paihologiseh-anatomisehen und histologisehen Betunde 

Offenbar handelt es sieh bei den besehriebenen ~ F/~llen urn das gleiche 
Krankheitsgesehehen. Es liegt letzten Endes ein fibroblastiseher Proze$ vor, 
weleher Capillarsprossungen und insbesondere in seinen zellreieheren Bezirken 
dem ersten Eindruck naeh ein recht entzfindungsgem//ftes Zellgut aufweist: 
Lymphoeyten, Reticulumzellen, Plasmazellen, Histioeyten, Fibroblasten bzw. 
Fibroeyten und weniger Mastzellen, wobei Mehrkernigkeit nieht selten ist; 
er geht sp/~ter in ein zell- und gef/~ftarmes, sich verdichtendes und letztlieh 
hyalinisiertes Bindegewebe fiber. Nekrosen, Blutungen, wie auch eosinophile und 
neutrophile Leukocyten - -  als Ausdruck etwa einer exsudativen Entziindung - -  
sind jedoeh f~ir das eigentliche fibroblastische Geschehen weder am Beginn noeh 
in einem sp~teren Stadium kennzeichnend. Man wird die vorliegende Ver/~nderung 
am ehesten in Anlehnung an das Lymphogranulom als Granulom und entsprechend 
ihrer auffallenden Neigung zur ausgedehnten Vernarbung bzw. Fibrose als 
Fibrogranulom anzuspreehen haben. 

Welter kennzeichnet sieh abet dieses Fibrogranulom dureh eine offenbar 
sekund/~re Verfettung seines Zellgutes. Die Verfettung kann insbesondere in den 
zellreieheren Absehnitten des Granuloms so stark sein, daft bier dann - -  z.T. 
mehrkernige - -  Zellen mit schaumigem Cytoplasma auftreten, also sog. Pseudo- 
xanthom- oder Schaumzellen. Die einzelnen FetttrSpfchen f/~rben sieh in der 
t~egel naeh SMIT~-DIE~IC~ blauschwarz, mit Nilblau-Sulfat blau und lassen oft 
Doppelbrechung erkennen, wie Lipoide bzw. Cholesterin und Cholesterinester. 
Ein geringerer Fettgehalt der faserreichen Partien erkl/~rt sich einmal zwanglos 
dutch den hier geringeren Zellreichtum; des weiteren ist die einzelne Zelle hier 
selbst viel weniger stark verfettet als in den zellreichen Abschnitten. Wollte man 
nun das Geschehen weiterhin nomenklaturm/~ftig charakterisieren, so mfiftte also 
die genaue Bezeiehnung auf ,,Xanthofibrogranulom" erg//nzt werden. Damit 
w/~re dann gleichzeitig aueh zum Ausdruek gebrachL daft die Fibrose ein noch 
auff/~lligeres Kennzeichen der Ver~nderung als die Verfettung darstellt, wie es der 
erste 1%11 ganz besonders eindrueksvoll zeigt. 

Dieses Xanthofibrogranulom besitzt bei den untersuchten 4 F~llen die Eigerdleit einer 
innigen Verkniipfung mit der Serosa des Darmes, der Adventitia des Harnleiters und der 
Blutgef~13e, dem Epineurium sowie der Kapsel der Nieren und Nebennieren, ohne da$ der 
fibroblastisehe Proze$ selbst tiefer in die vorgenannten Organe bzw. Organsysteme einch'ingt. 
Lediglieh waren in Fall 2 die perivasalen Bindegewebsstr/~nge der Niere fibroblastiseh in- 
filtriert. Der hier und da auftretenden Neubildung yon Nerven[~iserehen mSchte ieh keinerlei 
charakteristisehe Bedeutung fiir das Xanthofibrogranulom beimessen; ordnet sich doeh, 
wie ieh kiirzlieh (1956) zeigen konnte, die regenerierende vegetative nervSse Peripherie als 
eJn faster Bestandteil in alas vernarbende Granulationsgewebe i~berhaupt ein, wobei die neu- 
gebildeten neurogenen Plasmastrange mit reticul~ren und lymphocytaren Zellen des Granu- 
lationsgewebes im Sinne yon intercal/~ren Zellen FEYRTERS in inniger cytoplasmatiseher 
Verbindung stehen. 

Da das yore Xanthofibrogranulom infiltrierte Fettgewebe oft die Zeiehen einer sog. Wucher- 
atrophie aufweist, kSnnen sich in ihm 2 Arten yon verfetteten Zellen bzw. Sehaumzellen 
vorfinden, n~mlich einmal solche, die vorzugsweise Lipoide speiehern und den Zellen des 
eigentlichen granulomatSsen Prozesses zugeh6rig sind, und zweitens solehe, die Neutralfette 
enthalten und den umgewandelten bzw. sich umwandelnden Fettzellen entspreehen. 
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Pathologisch-histologische DifIerentialdiagnose 
Insbesondere auf Grund des histologischen Bildes mfissen 2 Erkrankungen 

yore retroperitonealen Granulom abgegrenzt werden, n/imlich das Lympho- 
granulom und die Hand-Schiiller-Christiansche Erkrankung. Wie das Lympho- 
granulom, welches aueh verfetten (s. u.~. LETTE~Ea) und sich auf das I~etro- 
peritoneum beschr/inken kann, zeigt das retroperitoneale Granulom zu Beginn 
eine granulomat6se Wucherung yon Lymphocyten, Reticulumzellen, Histio- 
cyten, Plasmazellen und eine sp/itere Vernarbung; es unterscheidet sich abet yon 
ersterem einmM durch das Fehlen der typischen Sternbergschen Zellen bzw. 
Riesenzellen und zweitens durch die Lokalisation bzw. Art der Ausbreitung 
insoiern, als das Lymphogranulom yon den Lymphknoten seinen Ausgang 
nimmt, w~hrend das retroperitoneale Granulom im Fett- bzw. lockeren Binde- 
gewebe beginnt und - -  bei meinen F/illen jedenfalls - -  die Lymphknoten nicht 
miterfagt. 

Das retroperitoneale Granulom ist eben~alls yon der Hand-Schiiller-Christian- 
schen Erkrankung abzugrenzen. Dicser VergMch dr/ingt sieh einem bei der 
histologischen Beschreibung f6rmlich auf. Kennzeichnet sich doch die zu den 
Pathothesaurosen (YON GInR~E) gehSrige Hand-Schfiller-Christiansche Erkran- 
kung (s. LETTERER) dutch einen dem retroperitoneMen Granulom weitgehend 
gleichenden verfettenden, granulomat6sen ProzeB (CEYLON, C~IA~I, FROE~LICH, 
GERSTEL, GOTTt~ON, HEINE, HENSCHEN, KLEM-PEI~ER, SCHETTLEtr TEV~US~ U. a.), 
der yon CH~STE~ als Lipoidgranulomatose bezeichnet worden ist. Im Gegensatz 
zu dem streng lokMisierten retroperitonealen Granulom zeichnet sich die Hand- 
Schfiller-Christiansche Erkrankung welter aber dutch ihr system~tisiertes, 
ubiquit/ircs Auitreten (LETTERE~) in Form yon granulomatSsen Infiltrationen 
in Knochen, Gehirn, Hypophysengegend, Dura mater, AugenhShle, Lungen, 
Milz, Leber, Tonsillen, Darm, Haut und Mundschleimhaut in jeweils wechselndcm 
AusmM~e, sowie 5fters allerdings such des Retroperitonealraumcs aus. Augerdem 
stellt es ein sehr charakteristisches Merkmal des retroperitoneMen Granuloms dar, 
dab es sich im Fettgewebe bzw. im lockeren Bindegewebe ausbreitet, und selbst 
von ihm ummauerte Lymphknoten keine ~ranulomatSse Proliferation aufweisen, 
w/ihrend das Lipoidgranulom bei der Hand-Schfiller-Christianschen Erkrankung 
mit Vorliebe auch in Lymphknoten und parenchymatSsen 0rganen auftritt. 
Aus diesem Grunde w/iren die yon OBE~LING zu dem retroperitonealen Granulom 
gerechneten und yon ihren Bcsehreibern als Tumor deklarierten F/ille (yon 
DIET~IC~ und NSTH~N, s.u.) mit fast generalisierten, gleichgearteten granulo- 
matSsen Herden insbesondere auch in parenchymat6sen Organen und Lymph- 
knoten eher als rudiment/ire Formen einer Hand-Schiiller-Christianschen Er- 
krankung aufzufassen und vom typisehen retroperitonealen Granulom abzu- 
grenzen. Weiterhin eriordert meines Eraehtens das retroperitoneale Granulom 
durch die Eigenart seiner Lokalisation, seines Verlaufs und seiner Symptomato- 
logie allein schon aus rein klinischen Betrachtungen unbedingt eine Abgrenzung 
yon der Hand-Sehfiller-Christianschen Erkrankung; ist doch der Begriff dieser 
Erkrankung mit einem vSllig anderen klinisehen Bild verbunden, das mit der 
Eigenart des retroperitoneMen Granuloms nicht ohne weiteres in Einklang zu 
bringen ist. 
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Wei te re  d i f ferent ia ld iagnost isehe  Erw//gungen,  insbesondere  in bezug au~ 
T u m o r  und  ehronisehe En tz t indung ,  g ib t  das  Sehr i f tum auf, das  im folgenden 
kurz  referierg werden soll. 

Fiille des Schriittums 

Sichere, in  ihrer  E igena r t  r ich t ig  gedeute te  Fiille yon re t roper i tonea lem Granu-  
lore s ind bisher  h6chstens  20 und  zwar  vorwiegend im angloamer ik~nischen 
Sehr i f t tum beschr ieben worden.  

Als erster hat O~E~LIX~ (1935) das retroperitoneMe Granulom als ein charakteristisehes 
Kr~nktleitsbild herausgestellt und es als ,,t~etroperitoneales Xanthogranulom" bezeichnet. 
Seine Beschreibung beruhte auf der bioptischen Untersuchung dreier FMle (1.: 31 Jahre, 
mannlich, nach 2mMiger weitgehender operativer Entfernung des retroperitonealen Granuloms, 
Besserung; 2. : 25 Jahre, mannlich, nach weitmSglichster operativer Entfernung und R6ntgen- 
therapie, Besserung; 3.: 31 Jahre, weib]ich, n~ch vSlliger operativer Granulomentfernung 
Heilung). Er stellte als Tumor deklarierte Falle yon DIEtrich, NS~H~N (s.o.) sowie NOi~L 
und MICH~L-B~c~T (s. u.), die sich dureh eine mehr generalisierte Ausbreitung aus- 
zeichneten, seinen Fallen zur Seite. OBn~LI~G mag der Verfettung des granulomatSsen 
Prozesses, wo er NeutrMfette, Cbolesterin und Cholesterinester naehweisen konnte, eine 
wesentlich grSBere Bedeutung zu als der Fibrose, wie schon allein aus der yon ihm ver- 
wandten Bezeichnung ,,Xantbogranulom" hervorgeht. Das gleichzeitige Vor}mndensein 
einer Wucheratrophie des Fettgewebes lehnte er ub; mebrkernige Zellen in dem Granu]om 
bezeichnete er als ]~iesenzellen vom myeloblastischen Typus. OB~nLI~G nahm ursachlich 
ftir die Entstehung des Granuloms eine lokale Entzfindung die mit einer St6rung des 
Cholesterinstoffwechsels verbunden ist, sowie eine Verwandtsehaft mit der Hand-Schiiller- 
Christi~nschen Erkrankung an. 

O n ~ I ~  schlossen sich neben STOVT (1953), der eine Verw~ndtschaft mit den fibr6sen 
Xantbomen der Haut fiir w~hrseheinlich hielt, A C K E ~ a ~  (1954, 31 Jahre, m~nnlich), 
welcher mit STOV~ eine ]3eziehung zur Hand-Sehfiller-Christiansehen Erkrankung ablehnte, 
P~c~ und A~I~L (1958 mit "2 Fallen, 1. : 3~/~ Jahre, manulich, nach P~Sntgentherapie Besserung; 
2. : 40 Jahre, weiblich, ohne Therapie fiber 5 Jahre keine VergrS~erung des Granuloms), 
Pn~sLow (1936, 56 Jahre, mannlich, Hoehch'uck 170--190 mm I-Ig, nach l~6ntgenbestrahlung 
anfanglich Besserung, sparer erneute BlutdruekerbShung auf 220/120 mm Hg), W~L~nn et al, 
(1957, 51 Jahre, weiblieh, bei gleichzeitig bestehendem visceralem eosinophilem Granulom) 
und M~ICOW mit 4 Fallen (1953, 1. : 54 Jahre, mannlieh, mit generMisierter Xanthomatose; 
2. : 51 Jahre, m~nnlich; 3. : 44 Jaln'e, weiblich; 4." 63 Jahre, mannlieh) an. 

l~6ss~ beriehtete 1939 fiber eine isolierte Xanthomatose und Fibrose im Dfinndarm- 
mesenterium (10 Jahre, weiblich), wobei, wie er ausftihrte, der histologische Befund dem der 
Hand-Schtiller-Christianschen Erkrankung entsprach. Ein weitgehend gleichgearteter Fall 
wurde 1939 yon SC~TZn,  und ein solcher mit verfetteter sklerotischer Durchsetzung des 
Nierenbeckenfettgewebes (45 Jahre, m~tnnlich, auBerdem Xanthome in den Augenlidern 
sowie in der Hirnsichel) kiirzlich (1958) yon t~SnA mitgeteilt. B ~ c  (t~gTis~vsnn) stellte 
1948 bzw. 1949 2 FMle mit stark vernarbtem retroperitoneMem Granulom (1. : 44 Jahre, 
mannlieh, I~Iochdruck, erh6hte Senkung, Todesursaehe: tterzinfarkt; 2. : 54 Jahre, m~nnlich, 
erhShte Senkung, Veranderung der Serumproteine [stark veringerte Albumine, Vermehrung 
der ~-Globuline], Tod an Kachexie und Bronchopneumonie) als Liposklerose bzw. yon 
anatomiseh-klinischem Aspekt aus als pseudotumorales liposklerotisches Syndrom mit Vet- 
gnderungen in der Zusammensetzung der Serumproteine heraus. 

Darf iber  h inaus  s ind noch e twa 50 F/il le ver6ffent l icht  worden,  yon denen  im 
einzelnen oft  nachtr/~glich sehwer zu en tsche iden  ist,  inwiewci t  sie dem re t ro-  
pe r i tonea len  Granu lom zuzurechnen  s ind;  diese F/~lle wurden  en tweder  ~ls 
Tumor  oder  chronische En tz f indung  gedeu te t ;  ihre his tologische Beschre ibung 
1/il]t zwar  in vielen F/i l len die A n n a h m e  zu, da~ doch ein re t roper i toneMes 
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Grann lom vorgelegen h a b e n  kSnnte ,  doeh ist  dies aus den  vorgelegten  Befunden  
n ieh t  immer  mi t  Sieherhei t  zu en tnehmen .  

Eine Reihe  yon  solchen F~l len  wurden  als Tumoren, d .h .  Sarkome gedeute t .  

So besehrieben 1909 P~O~SCg~R und M~R~IDITg multiple Myxolipomata im P~etroperi- 
toneum, in der reehten Brust, der linken Leiste und im linken Bein (32 Jahre, weiblich, 
Todesursache: Anamie, Kaehexie), DI~T~mg 1913 einen Fall (29 Jahre, weiblieh, Todes- 
ursaehe : Herzversagen bei Pleuraergiissen) mit ausgedehnter Infiltration des Retroperitoneal- 
raumes sowie des Peritoneums, der Leber, des Periksrd, Herzens, Mediustinums, der Lungen 
und beider Orbitae als Fibroxanthosarkom; ibm sehloG sich 1920 sein Schfiler NSTH~ mit 
einem weiteren Fall (33 Jahre, weiblieh, Todesursache: tterzversagen bei Pleuraergiissen) an, 
der ebenfalls als Fibroxanthosarkom gedeutet wurde und sieh durch eine Infiltration des 
Retroperitoneslraumes, ~ber aueh yon Pleura, Lungen, Leber, Milz und Lymphknoten 
auszeiehnete. Weitere diesbeziigliehe VerSffentliehungen, wobei sieh jedoeh die Infiltration 
auf den Retroperitonealraum beschrankte, stammen yon HILs~ (1928, 61 J~hre, mannlieh): 
Retroperitone~les Fibrolipoma angiosarkomatosum, 1Nlo~n nnd 1VIICHEL-]~ECI=I~q) (1933, 
45 Jahre, mannlich, seit 2 Jahren Hodensehwellung, Todesursaehe: Uramie, 0bduktion: 
Retroperitonealer Tumor, der reehts bis in den Hodensaek eingew~ehsen war): tells Spindel- 
zell-, tells Xanthosarkom, SegLrLTE (1951, 51 Jahre, weiblieh, naeh Nephrektomie Heilung): 
Lipoblastisches Sarkom der Nierenkapsel, sowie S I c x I ~  und SUCHOWSKI (1951, 49 Jahre, 
weiblieh, Blutdruek 195/90 mm Hg, nach Nephrektomie 115/75 mm Hg): Retroperitoneales 
Lipomyxosarkom. Wie bereits erwahnt, hat OBE~LI~G die Falle yon DI~RICg, IqST~ES, 
sowie NOi~L und MIe~SL-BEeH~T dem retroperitonealen Granulom zugerechnet. Wir mSchten 
jedoch vorerst naeh dem im vorigen Kapitel Gesagten nur bei den 3 F~llen yon 1NTO~L und 
MICI~EL-BEeI~I]~T, SCHULTE sowie SI~KII~GER und Suc~zOWSK~ als w~hrscheinlieh annehmen, 
dal~ ein retroperitoneales Granulom vorgelegen hat. 

D a n e b e n  g i b t e s  eine Reihe  yon  VerSffent l iehungen bzw. ( Jbers ich ts refera ten  
fiber ehronische Entzi~ndungs~rozesse im Re t rope r i t oneum,  deren  Ausbre i tungs-  
weise und  his tologisches Bi ld  dureh~us  den  Verdaeh t  au fkommen  lessen, dal~ ein 
re t roper i tonea les  Granu lom als chronisehe Entz f indung  gedeu te t  worden  ist.  

So besehrieben neben N~ex~R (1922 bzw. 1925, Peripyelitis fibrosklerotiea, sog. Holz- 
phlegmone des Nierenstieles) und PUTSeHAa (1934, fibrSse oder fibrolipomatSse ehronische 
Peripyelitis bzw. Periureteritis) folgende Autoren des Bild einer ehronisehen vernarbenden 
find verfettenden Entz~indung des Retroperitonealraumes: DIEKOW (1942, 50 Jahre, weiblich, 
1941 n~eh Nephrektomie Besserung): Peripyelitis fibrosklerotica, vermutlieh yon einer 
Parametritis uusgegangen, O~OND mit 2 Fallen (1948, 1.: 45 Jahre, mannlich, 1942 Blut- 
druek 138/100 mm Hg, 1945 175/90 mm Hg, 1946 Tod an Ur&mie und Anamie; 2.: 43 Jahre, 
mannlieh, frfiher Cholecystektomie und Appendektomie, 1946 Blutdruek 138/100 mm Ha, 
Probelaparotomie, naeh l~Sntgenbestrahlung Besserung): Chronische fibroblastische retro- 
peritoneale Entziindung unklarer Genese, LEBB~N (1949, 77 Jahre, mannlich, Todesursaehe: 
Arteriosklerose mit Fuflphlegmone, Sepsis und Pneumonie) als Nebenbefund: Doppelseitige 
ehroniseh~entzfindlich hyperplastische Fettgewebssklerose (Lipofibrose) im Bereieh der 
N[erenhili mit Einseheidung der proximalen H~rnleiterabsehnitte und Hydronephrose, 
ANSELEI~ (1950, 44 Jahre, weiblich, Todesurs~che- Anamie, Ur&mie): Beidseitige Hydro- 
nephrose bei ehronisch vernarbender Periureteritis und Perinephritis, EWELL und BRUSKO- 
WI~Z (1953, 49 Jahre, mannlieh, naeh Nephrektomie Heilung): Chronische Entzfindung und 
Fibrose des Fettgewebes mit akuter Arteriolitis bei ~kuter und chroniseher Pyelonephritis, 
sowie V~sT und BARELAI~E mit 4 Fallen (1953, 1. : 48 Jahre, marmlich, nach Nephrektomie 
und Exstirpation des Ureters I-Ieilung; 2. : 46 Jahre, weiblieh, nach Nephrektomie Heilung; 
3. und 4.: 46 Jahre, mannlieh bzw. 30.Jahre, mannlich, nach Ausschalung der fibrSsen 
Massen yon Niere und Ureter Rfickbildung der Hydronephrose und Heilung): Periureteritis 
plastica (chronische periureterale Lymphangitis). TAU~NHAUS, Se~cJ~T~R und L~TT~AN~ 
(1954) berichteten in efl~er vorwiegend klinisehen Arbeit fiber eine chronisehe retroperito- 
neale Entzfindung mit Milzvenenthrombose, portaler Hypertonie und allgemeiner Hypertonie 
(210/130ram ttg). SELZ]~R, DAn~IN und DI~WEI~D (1957) erw&hnten 24Falle der Welt- 
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literatur, einschliel31ieh der 5 als retroperitoneale Staphylomykose gedeuteten Beobaehtungen 
yon SC~LAGE~nAV~Ea (1916), sowie 7 eigene yon xanthogranulomat6ser Pylonephritis 
(1. : 66 Jahre, weiblich, An'~mie, 9 Jahre vorher wegen reich!iehem Sehaumzellengehalt bei 
Probelaparatomie f~lschlieh als J:Iypernephrom diagnostiziert; 2.: 48Jahre, m~nnlieh; 
3.: 30 Jahre, m~nnlieh; 4. : 58 Jahre, weiblieh, sehwankender Blutdruck zwischen 220/120 
und 160/90 mm I-Ig; 5. : 50 Jahre, m~innlieh; 6.: 50 Jahre, weiblieh; 7.: 70 Jahre, mg~nnlieh). 
Dabei ist bei den 8 F/illen yon DI~OW, ORMO-~), L~BmS; sowie VEST und BARELAR~ die 
Annahme, dab ein retroperitoneales Granulom vorgelegen hat, am wahrseheinlichsten. 

Somit wfirden zu den h6ehstens 20 eindeutigen F//llei1 yon retroperitonealem 
Granulom, die bisher besehrieben worden sind, und den 4 eigenen sieh noeh 
11 F/~lle hinzugesellen, die mit  Wahrseheinliehkeit in das vorliegende Krank-  
heitsbild h~tten eingeordnet werden k6nnen, aber yon den betreffenden Be- 
sehreibern als Tumor oder ehronisehe Entziindung aufgefa!3t wurden. Interessant  
ist in diesem Zusammenhang, dag offenbar die yon DIEXOW, ORSIOND, ]LEBBIN 
sowie VEST and BARE,ARE besehriebenen und im einzelnen als Peripyelitis 
fibrosklerotiea, ehronisehe fibroblastisehe Entzfindung um die Ureteren, ehroniseh- 
entzfindlieh hyperplastisehe Fettgewebssklerose bzw. Periureteritis plastiea ge- 
deuteten F//lle yon retroperitonealem Granulom mit  bevorzugter Lokalisation 
um Nieren und Harnleiter bemerkenswerte Varianten bzw. Teilerseheinungen 
dieses Granuloms darstellen. 

Klinik 

Die k]inische Symptomatologie erkl~rt sich zwanglos aus der Lokalisation 
vorliegender Erkrankung im t~etroperitoneum, wobei die ersten Symptome 
zumeist yon der Niere ausgehen: Es treten oft unklare Pyonephrosen auf, denen 
Nephrolithiasis zugesellt sein kann. Dabei sind sehwankende und wechselnd 
stark erh6hte Blutdruekwerte auffgllig. Diese k6nnen sehr wohl auf eine granulo- 
mat6se Ummauerung der Aste der Arteria renalis im Sinne eines Drosselungs- 
hochdruekes zurfiekgeffihrt werden; dabei w/~ren die inkonstanten Blutdruck- 
werte dureh den Weehsel frisehe Exacerbation and Vernarbung im Granulom zu 
erkl//ren. Das Krankheitsbild zeiehnet sieh weiter dutch eine zumeist st//rker 
erh6hte Blutsenkung und gelegentlieh eine leiehte Angmie aus. Die erh6hte 
Blutsenkung steht dabei offenbar in Zusammenhang mit  einer St6rung des 
Albumin- Globulin- Quotienten im Blare. Zeigen doch Fall 1 und ein Fall yon 
BLANC mit  retroperitonealem Granulom bei elektrophoretischer Untersuehnng 
eine Verminderung der Albumine sowie eine Vermehrung der 7-Globuline bzw. 
bei dem Fall yon BLAnc eine Zunahme der e-Globuline. Bei den fibrigen 3 F/tllen 
war leider eine diesbezfigliehe elektrophoretisehe Untersuehung nicht vorgenom- 
men worden. Eine Harnabflugst6rung infolge granulomat6ser Einengung bzw. 
Stenose beider Ureteren bzw. Ausmauerung des Nierenbeekens and perihil~;ren 
Nierengewebes kann den Tod des betreffenden Pafienten infolge Ur~mie her- 
vorrufen. 

Eine 13bersieht fiber die Altersverteilung ergibt, dab die Erkrankung das 
3.--5.  Lebensjahrzehnt zu bevorzugen seheint. Sie kommt  aber aueh bei 
sehr jungen Personen (31/2Jahre) gelegentlieh vor. Naeh den bisher vorliegen- 
den Fgollen ist das mgnnliehe Gesehleeht etwas h/iufiger als das weibliehe 
betroffen. 

19" 
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Der Verlau/ist ausgesproehen weehselnd und offenbar abhs yon der Ver- 
narbungstendenz des Granu]oms; so gibt es F/ille, die jahrelang ohne jede 
Therapie station//r geblieben sind. 

Die Therapie ergibt zwei M6glichkeiten. Hgufig scheint das retroperitoneale 
Granulom recht empfindlieh gegen RSntgenbestrahlung zu sein, so dab diese 
]~ehandlung in vielen Fgl]en das Mittel der Wahl sein wird. Andererseits ist oft 
eine Nephrektomie oder eine operative Ausseh/ilung des Granu]oms um Niere 
und Harnleiter m6glieh. 

Eine biindige iitiologische Kliirung ist bisher flit das retroperRoneale Granulom 
nieht gegeben. Eine Ver//nderung des Lipoidgehaltes des B]utes wurde dabei 
bisher nieht beobaehtet. Von Interesse scheint es nur, dag Cox und DE EI)s 
bei Verffitterung yon acetylisierten Monoglyzeriden der Stearins/iure bei Rat ten 
im Fettgewebe insbesondere im die Baueheingeweide dem Xanthofibrogranulom 
gleiehende t terde erzeugen konnte. Die Ausdehnung dieser Granulome war 
abh/~ngig yore Verbraueh des aeetylisierten Gemisehes. Man mug daher an das 
Vorliegen einer Stoffwechselerkrankung denken. 

8chlu~ 

Urn sowohl den granulomatSsen Charakter vorliegender Erkrankung als auch 
ihre retroperRoneale Ausbreitung nomenklaturm/i[tig zu erfassen, m6chten wir 
sie als ,,Retroperitoneales Granulom" bezeichnen und g]eichzeitig betonen, dab 
hierbei ein lest umrissenes, eharakteristisches und oft fiir den betreffenden 
Patienten lebensbedrohliehes Krankheitsbild, aber keine Gesehwulst und keine 
chronisehe Entzfindung im eigentlichen Sinne, abet aueh keine Lymphogranu]o- 
matose vorliegt. Das retroperitoneale Granulom rout] auf Grund der patho- 
logisch-anatomischen und klinischen Gegebenheiten ebenfalls yon der Hand- 
Sehfiller-Christianschen Erkrankung abgegrenzt werden. Dabei k6nnte das 
vorliegende Krankheitsbild, wenn man einer Eintei]ung der Lipoidosen nach 
T~A~t~AuSE~ folgen wfirde, in den Formenkreis der normoeholesterin/~misehen 
Xanthomatosen eingeordnet werden und zwar hier genauer bei der Unterform 
der Xanthomatose des entzfindliehen Gewebes in die Gruppe der sklerosie- 
renden Lipogranulome. 

Zusammen~assung 
1. An Hand der Untersuchung yon r F/~llen wird fiber einen vernarbenden 

und verfetteten granulomat6sen Proze6 (Xanthofibrogranulom) des Retro- 
peritonealraumes berichtet, der oR mit einer sog. Wueheratrophie des yon ihm 
infiltrierten Fettgewebes einhergeht. 

2. Diese Ver/~nderung stellt bei ihrer Loka]isation im retroperitonealen 
Zellgewebe ein lest umrissenes und charakteristisehes Krankheitsbild dar, an 
dem die betrelfenden Patienten - -  zumeist infolge Ur/~mie - -  sterben kSnnen. 

3. Da das Krankheitsbild einer biindigen and eharakterisierenden Benennung 
bedarf, wird hierfiir die Bezeiehnung ,,Retroperitoneales Granulom" vorgesehlagen. 
Damit soll gleiehzeitig betont werden, dag kein Tumor und keine chronische 
Entziindung vorliegt, wie vielfaeh angenommen wurde. 
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Summary  

1. 4 cases of cicatrizing granulom~s with xanthomatos is  (xanthofibrogranu-  
loma) of the retroperi toneM space are reported. An  associated socalled , ,Wueher- 
a t rophie"  of the inf i l t ra ted adipose tissue is o f t e n  seen. 

2. These granulomatous  changes produce a characteristic clinical symdrom by  
their  localized invo lvement  o~ the retroperi toneal  tissues; death  of the pa t ients  
is usual ly  due to uremia.  

3. Since the clinical syndrom calls for a pragmat ic  characterizing term for the 
disease, the unbiased  , ,retroperitoneM granuloma"  is suggested. I t  should be 
emphasized tha t  in  using this te rm we do not  mean  a neoplasm or an o rd inary  
chronic inf lammat ion ,  as so often considered the etiology of this lesion. 
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