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Im folgenden soll auf eine Erkrankung des retroperitonealen Gewebes auf-
merksam gemacht werden, deren morphologisches Erscheinungsbild zwar bereits
mehrfach gesehen, jedoch
verschieden beurteilt und
bezeichnet worden ist.
Aug spiter darzulegenden
Griinden wollen wir die
Veranderung als retroperi-
toneales Granulom be-
zeichnen. Von den uns
zur Verfiigung stehenden
4 einschligigen TFillen
konnten 2  autoptisch
untersucht werden, bei
2 Fillen handelte es sich
um zur Biopsie eingesandte
Nieren; die betreffenden
Patienten wurden nach
der Nephrektomie be-
schwerdefrei entlassen.

Fall 1. 53jihriger Mann.
Seit einigen Jahren starkere
Riickenschmerzen. Seit De-
zember 1957 Appetitlosigkeit,
Mattigkeit, gesteigertes Schlaf-
bediirfnis und zeitweilig Er-
brechen wund krampfartige

Bauchschmerzen. Vom 22. 1.
bis 22. 2. 58 stationér in Be-
Abb. 1. Retroperitoneales Granulom. Fall 1: 8. 327/58. Skle- handlung. KlinischeDiagnose:
rosierende Infiltration des retroperitonealen Zellgewebes um .
das rechte Nierenbecken mit Einscheidung und Einengung des Iienale Hypertonie (RR 225/
rechten Ureters und nachfolgender hochgradiger hydronephroti- 170 mm Hg) und hypochrome
scher Schrumpfniere. (Auf !/, der Normalgrdfie verkleinert) Anamie (3,8 Mill, Erythro-
cyten). Auffallend hohe Blut-
senkung: 80/103 mm. Elektrophoretisch deutliche Zunahme der y-Globuline. Nach kurzer
Besserung Zunahme der Beschwerden. Seit Anfang Mai 1958 Sehstorungen, dauernd
krampfartige Unterbauchschmerzen, gestorte Miktion, Obstipation. Am 18. 5. 58 erneut
stationsre Behandlung: Blutdruck 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 Bilde eines Coma uraemicum.
Letzte klinische Diagnose: Renale Hypertonie, Niereninsuffizienz mit Urdmie. .

Obduktion. (S. 327/568). (Auszug aus dem makroskopischen Befundbericht): Bauch-
hohle ohne krankhaften freien Inhalt, Die Gekrosewurzel sowie der gesamte retroperitoneale
Raum von derben Gewebsmassen durchsetzt, aus denen der aufsteigende Dickdarm nur sehr
schwer darzustellen ist. Die Pfortader mit ihren zufithrenden Blutadern wie auch die groBen
Gallengénge von grau-weillen, derben (GGewebsmassen eingemauert, jedoch ohne wesentliche
Einengung der Lichtung. Auch der Zwolffingerdarm ist von den derben, grau-weillen Ge-
websmassen umfaBt, von denen er nur mit dem Messer abzutrennen ist. Bei der Heraus-
nahme der Unterbauchorgane zeigt sich, dall der retroperitoneale Raum besonders rechts
von einem fast brettharten Gewebe durchsetzt wird, das sowohl die Faser- wie auch die
Fettkapsel der rechten Niere und besonders das Fettgewebe des rechten Nierenhilus verdickt
bzw. verhiirtet (s. Abb. 1) und die rechte Nebenniere, untere Hohlblutader, teilweise die
Bauchschlagader, die rechte Nierenschlagader und den rechten Harnleiter ummauert hat.
Links beschréankt sich die verhartende Gewebsdurchsetzung auf eine Einscheidung des Harn-
leiters. Die derb verdickte Kapsel der rechten Niere leicht von der glatten Organoberfliche
abziehbar; das Parenchym méBig verschméilert, die Kelche erweitert; das linke Nierenbecken
und die oberen 10 cm des Harnleiters erweitert, der im unteren Teil durch die derbe Gewebs-
einscheidung eingeengt ist.

Mikroskopische Untersuchung. Im Retroperitonealraum findet sich ein fibroses Gewebe
(Abb. 2a), das aus hyalin-verbreiterten kollagenen Bindern aufgebaut ist, die von argyro-
philen Fasern umhiillt werden. Dabei verlaufen diese Bander entweder parallel, fast biindelig
und dann mehr gestreckt oder einzeln und gewirtelt; hdufig umschlingen sie kreisférmig
kleinere und mittelgroBe Blutgefifie (s. Abb. 2b) und Nerven und bilden so geradezu eine Art
zweiter Adventitia bzw. zweiten Epineurium. So, wie das hyalin-fibrose Gewebe kaum von der
duBeren Bindegewebsscheide der Gefifle und Nerven zu trennen ist, so geht es auch flieBend
in die Serosa des Darmes, die Adventitia des Harnleiters und in die Nieren- und Nebennieren-
kapsel iiber, von wo GefiBe und auch kleine Nerven in das narbige Gewebe einstrahlen,
Hie und da eingelagerte Inseln von Fettgewebe zeigen keinerlei Umbauvorginge der Fett-
zellen. Zwischen den kollagenen Fasern finden sich neben feinen Blutgefifien, im Bereich
starkerer 5dematdser Auflockerung des Gewebes zahlreiche Fibrocyten, Histiocyten, Plasma-
zellen, Reticnlumzellen, Lymphocyten und vereinzelte Mastzellen. Diese Zellen sind — mit
Ausnahme der Mast- und Plasmazellen — héufig, jedoch durchaus nicht immer, kleintropfig
verfettet und speichern selten Hémosiderin. Die einzelnen Fetttropfchen stellen sich im
Gegensatz zu den groBen Fetttropfen der spérlich eingestreuten Fettgewebsinseln bei Farbung
nach Syrrr-DirnTrIicH schwarz-blau, mit Nilblau-Sulfat blau dar und zeigen Doppelbrechung,
wobei Cholesterinkristalle nicht auffallen. Die Fetttropfen der Fettzellen weisen entsprechend
eine kaum schwarz-blaue bzw. rote Farbung und keine Doppelbrechung auf.

In etwas zellreicheren Partien erkennt man, meist in Anlehnung an und in Verbindung
mit perivasalen bzw. kleineren, isoliert im Gewebe verlaufenden Nervenfiserchen, zahlreiche
feinste nervose Cytoplasmastringe, die gelegentlich ein Netz bilden.

Die Media und Intima der Blutgefife, die Nerven, die Muskel- und Schleimhautschichten
des Darmes und des Harnleiters sind insbesondere im Bereich ihrer von dem narbigen Gewebe
ummauerten Abschnitte frei von entziindlichen oder degenerativen Verinderungen. Zum
erhaltenen Fettgewebe hin grenzt sich das hyalinfibrése Gewebe scharf ab; eine zellige Pro-
liferation in das Fettgewebe, das keine Umbauerscheinungen aufzeigt, liegt nicht vor.

Das perihilire Fettgewebe der rechten Niere ist weitgehend narbig durchsetzt mit Eimn-
scheidung und Finengung der Aste der Arteria renalis, wobei die zum Nierenparenchym
hochziehenden Arteriae interlobares ebenfalls von einem hyalin-sklerotischen Saum umgeben
werden. Der feingewebliche Aufbau des Narbengewebes entspricht vollig dem der fibrésen
Durchsetzung des Retroperitonealraumes. Auch hier liegt keine zellige Proliferation in das
noch sparlich vorhandene perihilire Fettgewebe vor. Die Niere selbst zeigt neben einer
stark hydronephrotischen Atrophieund einer erheblichen Arterio-Arteriolosklerose mit hyaliner
Verodung zahlreicher Glomerula eine méiBiggradige, herdformig dichtere rundzellig-ent-
ziindliche Infiltration im Sinne einer chronischen, ascendierenden Nephritis.
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AuBer einer maBiggradigen hydronephrotischen Atrophie findet sich in der linken Niere
eine mnicht sehr erhebliche Arterio-Artericlosklerose. Keine nennenswerte entziindliche
Infiltration in Rinde und Mark. Tm perihiliren Gewebe bestehen keine Anhaltspunkte fiir
einen vernarbenden ProzeB.

Abb. 2au.b. Retroperitoneales Granulom. ¥Fall 1: 8. 327/58. Héamatoxylin-Eosinfarbung. a Fibrose

Durchsetzung des retroperitonealen Fettgewebes mit eingeschlogssenen Fettgewebsinseln. Xeine

zellige Proliferation in das noch erhaltene Fettgewebe. Vergr.: 76 x. b Ausschnittsvergroferung

aus a: Gewirtelter und oft kreisférmiger Verlauf der hyalinisierten Fasern des fibrosen Gewebes,
das flieBend in die Adventitia der Arterie iibergeht (bei @¢). Vergr.: 117 x

Die Lymphknoten des Mesenteriwm und im Retroperitoneum lassen teilweise neben einer
maBiggradigen Vermehrung der Reticulumzellen und Sinusendothelien einen gewissen Reich-
tum an Plasmazellen im Sinne einer reaktiven Hyperplasie erkennen. Keine Anhaltspunkte
fiir eine irgendwie geartete systematisierte reticulire Proliferation.

In den iibrigen Organen keine auffallenden Befunde.,
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Es liegt also eine stark fibros verddende retroperitoneale Granulomatose vor,
die vorwiegend um das rechte Nierenbecken lokalisiert ist. Dabei bewirkt eine
Einscheidung und Einengung des rechten Ureters eine hochgradige hydro-
nephrotische Schrumpfung der rechten Niere. An der linken Seite beschrinkt
sich die granulomatése Einengung des Harnleiters auf dessen unteres Zweidrittel,
woraus eine Hydronephrose und ein Hydroureter des oberen Harnleiters resul-
tieren. Des weiteren findet sich eine Einscheidung des mit dem retroperitonealen

Abb. 3. Retroperitoneales Granulom. Fall 2: S. 425/57. Hématoxylin-Eosinfdrbung. Sklerosierende

Infiltration des retroperitonealen Zellgewebes durch ein teils bereits hyalinisiertes und an kollagenen

Fasern (bei a), teils an Zellen und (auch reticulirven) Fasern reiches (bei b) granulomatdses Gewebe.

Bei ¢ eine fast granulomartig anmutende Partie, die sich durch Zellreichtum auszeichnet und grofe
Fettzellen bzw. Fettvacuolen einschlieBt. Vergr.: 68 x

Granulom fest verwachsenen Duodenum, sowie eine Ummauerung der Vena cava
inferior und des Dickdarmes, der in seinem aufsteigenden Teil fest mit dem
Granulom verwachsen ist. Der Tod war infolge einer Kachexie und Urémie
eingetreten.

Fall 2. 55jabriger Mann; seit 8 Jahren wegen postencephalitischem Parkinsonismus mit
psychischen Storungen in Anstaltsbehandlung. 1953 erstmalig Beinddeme bei leichter
Linksverbreiterung des Herzens und Lebervergrofierung. (Blutdruckwerte in der Kranken-
geschichte nicht angegeben). Nach Strophanthintherapie Besserung. Einige Monate vor dem
Tode stindige Gewichtsabnahme, fiir die eine Ursache trotz genauer klinischer Untersuchung
nicht gefunden werden konnte. Blut und Urin ohne krankhaften Befund. Am 18. 6. 57
plotzlicher Tod. Klinische Diagnose: Kachexie unklarer Genese.

Obduktion. (S. 425/57). (Auszug aus dem makroskopischen Befundbericht): Bauchhohle
ohne krankhaften freien Inhalt. An der AuBenschicht der Brustaorta streifen- bis platten-
férmige, bis 3 cm dicke, grau-weile, teilweise fleckig-gelbe, sehr derbe Gewebsmassen, die
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unterhalb des Zwerchfelldurchtrittes an Ausmaf abnehmen. Die Herausnahme der linken
Nebenniere, der Nieren und Harnleiter gestaltet sich sehr schwierig, da der Retroperitoneal-
raum, besonders auf der linken Seite, candalwirts bis zur Harnblase durch brettartig derbe,
grau-weiBe, fleckformig auch gelbe Massen verhirtet und verdickt ist; diese umscheiden
beide Nieren und Nierenarterien, besonders die linke, die linke Nebenniere und teilweise
die untere Hohlblutader. Fettgewebskapsel der Nieren grau-wei verhartet und verdickt,
von der Faserkapsel nicht abgrenzbar, beide jedoch leicht von den oberflachlich glatten
Nieren abziehbar. Die Nieren selbst ohne wesentliche Verschmilerung des Parenchyms, das

&
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Abb. 4. Retroperitoneales Granulom. Fall 2: S.425/57. Hé&amatoxylin-Rosinfarbung. Zellgut der

fast granulomartig anmutenden Partien (beicin Abb. 3) bei stdrkerer Vergroferung (900 x ): Histiocyten,

Fibroblasten, Reticulumzellen, Lymphocyten und vielkernige Zellen () mit wabigem oder kom-
pakterem Cytoplasma, das héufizg noch einen groBien Fetttropfen einschlieBt (b)

von grauen, senkrecht zur Oberfliche gerichteten Streifen durchsetzt wird. Das Fettgewebe
der Nierenwurzeln von derben Gewebsmassen ausgemauert. Beide Harnleiter in das grau-
weifle Gewebe eingebettet, jedoch nicht wesentlich eingeengt.

Mikroskopische Untersuchung. Einmal baut sich histologisch die derbe Infiltration des
Retroperitonealraumes aus einem zellarmen Bindegewebe auf, das weitgehend dem des ersten
Falles gleicht. Daneben finden sich hier im zweiten Fall in diesem vielfach Partien eingestreut,
die aus einem zell- und faserreichen fibroblastischen Gewebe bestehen, in dem die Zellen
und reticuliven Fasern itberwiegen. An Zellen liegen neben den in den hyalinisierten Ab-
schnitten vorherrschenden Fibroblasten mit lang ausgezogenen Cytoplasmaauslaufern auch
Histiocyten, Reticulumzellen und Liymphocyten vor. Weiter scheinen herdférmig, dem ersten
Eindruck nach fast granulomartig anmutende Partien auf, die sich weniger durch Faser-,
sondern vielmehr durch Zellreichtum auszeichnen und gewthnlich groBe Fettzellen bzw.
Fettvacuolen eingchlieBen (s. Abb. 3). Das reichhaltige Zellgut besteht dabei auch wieder
aus Histiocyten, Fibroblasten, Reticulumzellen und Lymphocyten, aber auch aus unter-
schiedlich groBen Plasmazellen, die teilweise ein auffallend eosinophiles Cytoplasma besitzen,
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sowie wenigen Mastzellen. Die Reticulumzellen zeigen oftmals unregelmiBig gestaltete, ja
fast gelappte Kerne, wogegen neutrophile und eosinophile Leukocyten nicht auffallig sind.
AuBlerdem finden sich hier vielkernige Zellen (s. Abb. 4), die vorwiegend zwischen den Fett-
zellen bzw. Fettvscuolen gelagert sind und sich entweder durch ein im Paraffinschnitt
wabiges bzw. kleinvacuolires, also kleintropfig verfettetes oder ein kompakteres und dann
stirker mit Hosin angefirbtes Cytoplasma auszeichnen, die Fettphagocyten. In diesen ist
hiufig noch ein groBerer Fetttropfen eingeschlossen. Aber auch die iibrigen Zellelemente
sowohl der fast granulomartig anmutenden Partien als auch insbesondere der zellreichen
Abschnitte (Fibroblasten, Histiocyten, Reticulumzellen, ja sogar cytoplasmareichere lympho-
cytire Elemente) lassen teilweise eine recht erhebliche Verfettung ihres Korpers erkennen

Abb. 5. Retroperitoneales Granulom. Fall 2: S. 425/57. Sudan IV-Fdrbung. Starke, im Priparat
rot, in der Abbildung schwarz gefirbte Verfettung des Zellgutes des hier im perihildren Gewebe der
linken Niere sehr zellreichen granulomattsen Prozesses. Ummaunerung der Vena (links) und der Arteria
renalis (rechts). Dabei dringt der granulomatdse Prozef3 von der infiltrierten Adventitia wohl in die
Venenwandung bis unter die Intima, jedoch nicht in die Media der Arterie ein. Vergr.: 29 x

(s. Abb. 5), der dann ebenfalls eine schaumige Struktur besitzt. Dabei weist der grofite Teil
der in den letzigenannten Zellen vorhandenen Fetttropfen neben Doppelbrechung und einer
deutlichen Blaufirbung mit Nilblau-Sulfat bei der Farbung nach Smite-DiETrRICH eine inten-
sive Schwarzblautonung auf, also alles Hinweise, die fiir deren Lipoid- bzw. Cholesterin-
und Cholesterinester-Charakter sprechen. Dagegen zeigen die kleinen und der grofe Fett-
tropfen der zwischen den restlichen Fettzellen gelegenen Fettphagocyten in der Regel keine
Doppelbrechung, eine Rotfirbung mit Nilblau-Sulfat und kaum eine Blaufirbung bei An-
wendung der Smith-Dietrichschen Firbung. Gelegentlich treten in den zellreichen Abschnitten
Ablagerungen von eisenpositivem Pigment (Hamosiderin) in Reticulumzellen und Histio-
cyten auf. In den faserreichen Partien fillt nur gebietsweise eine Verfettung der Fibroblasten
und Reticulumzellen auf; diese kann aber iiber weite Strecken vollig fehlen bzw. mit den
angewandten Untersuchungsmethoden nicht erfafit werden.

Hie und da scheinen hier auch neben reichlich Kapillaren feine neugebildete Nerven-
faserchen auf.

Im groBen und ganzen liegt an dem Nierenbecken bzw. perihiliiven Fettgewebe das gleiche
Bild wie im Retroperitonealraum vor. Der fibroblastische Prozef, der das perihilire Fett-
gewebe weitgehend durchsetzt hat, zieht entlang den Arteriae interlobares et arcuatae zur
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Nierenrinde hoch, ohne jedoch in das eigentliche Parenchym der Niere einzudringen. Ahnlich
liegen die Verhiltnisse bei den groBeren Arterien, wo nur die Adventitia, jedoch nicht die
Media und Intima infiltriert sind; wohingegen in den gleicherart gelagerten Venen sich der
verfettende fibrogranulomatése ProzeB unter Auflockerung ihrer Wandschichten bis unter
die Intima vorschiebt (s. Abb.5). An den Nerven beschrinkt sich das fibroblastische Ge-
schehen auf eine Durchsetzung des Epineurium.

An der Grenze zwischen dem vernarbenden Bindegewebe und erhaltenen Fettgewebe
liegt ofters eine fast keilformig in das Fettgewebe vordringende kleinzellige Infiltration vor

Abb. 6. Retroperitoneales Granulom. Fall 2: 8. 425/57. Van Gieson-Farbung. Perihildres Gewebe

der rechten Niere. Fast keilférmig in das restliche, noch erhaltene Fettgewebe sich vorschiebende

granulomatdse Infiltration mit Umbauerscheinungen am Fettgewebe im Sinne einer sog. Wucher-
atrophie. Vergr.: 158 x

(s. Abb. 8). Diese besteht zur Spitze des Keiles hin mehr aus Lymphocyten und Reticulum-
zellen, zu denen sich an dessen Basis, d.h. zum Narbengewebe hin, neben Histiocyten und
Fibroblasten neugebildete Capillaren gesellen. Die Fettzellon bzw. Fetttropfen werden
abgebaut und zwar durch die bekannten Fettphagocyten, wobei auch mehrkernige Zellen
vom Typus der Fremdkorper-Riesenzellen auftreten.

An der Basis der keilformig sich in das Fettgewebe vorschiebenden klsinzelligen Infil-
tration scheint eine Neubildung argyrophiler und spéter auch kollagener Fasern auf.

Das mikroskopische Bild des Fettgewebes um die linke Nebenniere entspricht vollig
dem des perihiliren Gewebes der Nieren. Nur zeigt sich hier eine besonders innige Verkniip-
fung des fibroblastischen Geschehens mit der Adventitia der GefaBle und dem Epineurium
der Nerven, die beide ohne scharfe Grenzen in den vernarbenden Prozefl ubergehen bzw.
sich nicht deutlich von diesem abtrennen lassen.

Insbesondere im absteigenden Teil der Brustaorfa ist eine regelrechte Adventitia nicht
mehr zn identifizieren. Vielmehr schlieBt sich hier als AuBenschicht des hochgradig athero-
sklerotisch veranderten GefiBies, das eine geringe rundzellig-entziindliche Infiltration der
Media aufweist, ein breiter Streifen des verfetteten fibroblastischen Granulationsgewebes
an, das sich in keiner Weise von dem des Retroperinealraumes, des Nierenhilus und des



Das retroperitoneale Granulom 271

perisuprarenalen Fettgewebes unterscheidet, Eingeschlossen sind weitgehend erhaltene An-
teile des paraaortalen Nervengeflechtes mit vacuolig degenerierten Ganglienzellen.

Die Nieren zeigen eine maBiggradige Arterio-Arteriolosklerose mit vereinzelten hyalin-
verodeten Glomerula sowie eine feintropfige Verfettung der Epithelien, vorwiegend der
Tubuli contorti I und des aufsteigenden Astes der Henleschen Schleifen sowie auch ver-
einzelter Zellen des interstitiellen Bindegewebes.

Es liegt also auch bei Fall 2 eine letztlich ebenfalls fibros verédende retro-
peritoneale Granulomatose mit Ummauerung der linken Nebenniere, der Harn-
leiter, der Nierenarterien, besonders links, und Durchwachsung beider Nieren-

Abb. 7Ta—c. Retroperitoneales Granulom. Fall 3: A 4300/58. a Hamatoxylin-Eosinfirbung. Uber-
sicht iber die knotenférmige, von der Nierenbeckenschleimhaut (@) abgegrenzte granulomatose
Infiltration im perihiliren Fettgewebe der Niere. Vergr.: 31 x

kapseln vor, wobei das perihilire Gewebe beider Nieren von der sklerosierenden
Infiltration durchsetzt ist. Diese greift von hier entlang den GefdBen auf die
Niere tiber. Aufler im Retroperitoneum findet sich bei diesem Fall aber noch
eine granulomatése Infiltration in der Adventitia der Brustaorta, die vom Bogen
angefangen, zuerst an Stirke zu-, nach dem Zwerchfelldurchtritt abnimmt.
Wihrend aber bei Fall 1 der ProzeB im Retroperitoneum weitgehend zur Ruhe
gekommen, d.h. vernarbt ist, zeichnet sich Fall 2 durch eine deutliche Progredienz
des Granuloms in Form der zellreicheren Partien und der keilférmigen fibro-
blastischen Infiltration in erhaltenes Fettgewebe aus. Der Tod war auch hier
infolge einer Urdmie eingetreten.

Fall 8. 58jahrige Frau. 1952 erstmalig Beinddeme. Vom 18. 3. bis 11. 5. 53 in statio-
néarer Behandlung wegen Nephrosklerose und Herzinsaffizienz (RR 180/110 mm Hg). Blut-
senkung 60/90 mm. Nach Besserung gleichbleibend erhshte Blutsenkung. Am 15. 4. 58
stationdre Wiederaufnahme wegen leichter Beinoédeme und Schmerzen in der Nierengegend
links. Réntgenologisch: Pyonephrose links. Am 186. 5. 58 Nephrektomie: Die linke Niere
leicht aus der Kapsel herausschalbar; die Darstellung des Nierenstieles gestaltet sich infolge

narbiger Verwachsungen (Tumor?) sehr schwierig und gelingt nur millimeterweise. Der
linke Ureter ist bis 15 cm tief gut darstellbar. Nach der Operation komplikationsloser
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Heilungsverlauf. Weiterhin noch erhohte Blutsenkung (92/123); die Patientin wird bei
Wohlhefinden am 27. 6. 58 entlassen (Blutdruckwert: 140/90 mm Hg).

'EH" g, !%."lé
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Abb. Tb. Bei stidrkerer VergriéBerung erkennt man das Zellgut des eigentlichen granulomatésen

Prozesses mit z.T. schaumigem Cytoplasma (a¢); daneben die zumeist mehrkernigen Zellen des

wucheratrophischen Fettgewebes (b), deren Cytoplasma héufig noch einen groBen Fetttropfen ein-
schliet und oft schaumig ist, also zwei Arten von Schaumzellen. Vergr.: 314 x

' B

Abb. 7c.-Die beiden Arten von Zellen mit schaumigem Cytoplasma der Abb. 7b bei starker Ver-
groBetung (840 x) und Sudan IV-Fiarbung. Noch recht groBe, wucheratrophierende Fettzelle mit
einem — im Priparat — sowohl bei Sudan IV - als auch bei Nilblausulfat-Farbung roten grofen Fett-
tropfen (¢) und gleichermaBen gefdrbten zahlreichen kleinen Fetttropfen (b) des — im Paraffin~
schnitt — schaumigen Cytoplasmas. Daneben eine korperreiche Reticulumzelle der granulomatosen
Infiltration mit multiplen — im Praparat — bei Sudan IV roten, bei Nilblausulfat-Firbung blauen
Fetttropfen im ebenfalls — im Paraffinschnitt — schaumigen Cytoplasma (beic)

Zur pathologisch-anatomischen Untersuchung (A 4300/58) gelangte ein gut daumen-
dickes, 9 cm langes Nierenstiick mit glatter Oberfliche; ein anhaftendes Stiick des Nieren-
beckens weist eine unterschiedlich hiamorrhagisch durchtrinkte und édematds aufgelockerte
Schleimhaut auf; im Hilusfettgewebe umschriebene graubraune und verhiirtete Bezirke.

Mikroskopische Untersuchung. Im Hilusfettgewebe liegt eine herdférmige Wucherung
von Fibroblasten mit reichlich eingestreuten Lymphooyten, Reticulumzellen, Plasmazellen,
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Histocyten und weniger Mastzellen vor, wie in den zahlreichen Partien von Fall 2 (Abb. 7a
und b). Eosinophile und neutrophile Leukocyten fallen nicht auf. Besonders in den Rand-
partien der sich streifenformig in das Fettgewebe vorschiebenden fibroblastischen Wucherung
. liegen zahlreiche z.T. mehrkernige Fettphagocyten (Abb. 7b), die teilweise einen unterschied-
lich, oft noch sehr groBen Fetttropfen enthalten und herdférmig gelegentlich auch schon
vor der eigentlichen granulomatsen Infiltration im erhaltenen Fettgewebe auftreten koénnen.
Die meisten an der fibroblastischen Wucherung beteiligten Zellen sind verfettet (s. Abb. 7¢);
die Fetttropfchen farben sich — wie bei Fall 1 und 2 — mit Nilblau-Sulfat intensiv blau,
bei Farbung nach Smrta-DirTrIicH blauschwarz und besitzen héufig Doppelbrechung, wohin-
gegen auch hier wieder der grofie wie auch die kleinen Fetttropfen der Fettphagocyten, die
vorzugsweise am Rande des knotenformigen fibroblastischen Prozesses liegen, bei den ent-
sprechenden Farbeverfahren eine rote bzw. eine kaum blaue Ténung sowie selten eine Doppel-
brechung zeigen. Hamosiderinablagerung ist selten und keinesfalls gefiBigebunden. Auch
im iibrigen entsprechen die Befunde des fibroblastischen Prozesses insbesondere in bezug auf
das Verhalten der ummauerten Blutgefifie im perihiliren Gewebe vollig denen von Fall 2,
ohne daB jedoch die granulomatdse Infiltration zum Nierenparenchym hochsteigt.

An der Schleimhaut des Nierenbeckens, das durch die knotenférmigen Wucherungen
vom eigentlichen Nierenparenchym weit abgedrangt und in der Regel durch einen erhaltenen
Fett- bzw. Bindegewebsstreifen von diesen getrennt wird, liegt eine méBiggradige chronische
entziindliche Infiltration mit reichlichen Plasmazellen und weniger Leukocyten im Sinne
einer chronischen, jedoch nicht vernarbenden Pyelitis vor.

In der Niere finden sich neben den Zeichen einer aufsteigenden herdférmigen chronischen
Entzindung und einer méaBiggradigen Arterio-Arteriolosklerose, insbesondere in der Rinde
zahlreiche, bereits dltere sog. Harninfiltrate, jedoch keinerlei vernarbende Vorginge.

Es besteht also im perihildiren Fettgewebe der Niere ein fibroblastischer,
verfettender granulomatoser Prozel, der in seiner histologischen Struktur véllig
der des retroperitonealen Granuloms von Fall 2 entspricht. Dieser verursachte
in der Niere infolge HarnabfluBstérungen bereits édltere sog. Harninfiltrate,
sowie eine ascendierende Nephritis.

Fall4. 69jahrige Frau. 1940 akuter Gelenkrheumatismus. Seit 1953 haufig kolikartige
Schmerzanfille im rechten Oberbauch; 1956 zusitzlich Druckgefiihl in der rechten Nieren-
gegend. Marz 1956 erstmalig Herzschmerzen. Von April 1956 bis Mai 1958 jahrlich fiir
jeweils 1-—4 Monate in stationdrer Behandlung wegen kardialer Insuffizienz und Chole-
lithiasis. Auffallend schwankende Blutdruckwerte zwischen 130/80 bis 175/80 mm Hg, die
medikamentos kaum beeinflubar waren. Standig leicht erhohte Blutsenkung um 30/40 mm.
Am 7.6.58 wegen Nierenkolik rechts erneute stationire Behandlung. Réntgenologisch:
Pyonephrose rechts bei Nephrolithiasis. Blutdruck: 140/95 mm Hg. Blutsenkung 10/16 mm.
Leukocytose. Am 2.7.58 Nephrektomie rechts: Niere gut aus der Kapsel lasbar, kom-
plikationslose Exstirpation; im Nierenbecken ein Stein. Postoperative Heilung regelrecht.
Entlassung am 31.7.58 bei Wohlbefinden (Blutdruck: 130/80 mm Hg; Blutsenkung
19/35 mm).

Zur pathologisch-anatomischen Untersuchung (A 5844/58) gelangte die 10:4,5:3 cm
grofe Niere. Das bereits eroffnete Nierenbecken erweitert, die Schleimhaut eitrig-fibrinés
belegt; kein Steininhalt mehr nachweisbar; das Hilusfettgewebe auffallend diffus verhértet.
Geringe hydronephrotische Atrophie des Organs. In der Rinde neben kleineren Narben
umschriebene bis linsengroBe graugelbliche Flecken.

Mikroskopische Untersuchung. Das Hilusfettgewebe wird von einem verfettenden und
stark vernarbenden Granulom durchsetzt (Abb. 8), das in seinem Aufbau véllig mit dem des
retroperitonealen Granuloms von Fall 1 iibereinstimmt. Dieses ist zum Nierenparenchym
hin scharf abgegrenzt, ummauert die Aste der Arteria und Vena renalis sowie die entsprechen-
den Nervenstdmme und schlieit Inseln restlichen Fettgewebes ein; es geht zur Lichtung des
Nierenbeckens hin in ein jiingeres, d.h. wesentlich zell- uns blutgefaBreicheres Granulations-
gewebe iiber, das im Bereich der offenbar vollig zerstérten Nierenbeckenschleimhaut in
einen eitrig-fibrindsen Belag einwidchst. In das restliche noch erhaltene und feinststreifig
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bindegewebig durchsetzte Fettgewebe schiebt sich nur selten und an umschriebenen Stellen
eine rundzellige Infiltration (Plasmazellen, Reticulumzellen, Lymphocyten; keine eosino-
philen Leukocyten) vor. Stirkere Umbauvorginge sind am Fettgewebe nicht feststellbar;
lediglich sieht man hie und da vereinzelte Fettphagocyten.

Dabei verhalten sich die Fetttropfen der an der Granulombildung beteiligten Zellen bei
Farbung mit Nilblau-Sulfat und nach SMrra-DierricE und in bezug auf Doppelbrechung
wie diejenigen der drei ersten Falle. Das zur Richtung des Nierenbeckens hin gerichtete
jingere Granulationsgewebe ist kaum verfettet. Hamosiderinablagerung ist selten.

2, .‘ 7} R 3} \ \:‘
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Abb. 8. Retroperitoneales Granulom. Fall4: A 5844/58. Van Gieson-Farbung. Teilweise bereits
vernarbte granulomatése Durchsetzung des perihiliren Fettgewebes der Niere mit Ummauerung der
Arteria renalis (a). Vergr.: 77 X

Die groBeren Aste der Arteria renalis sind stirker arteriosklerotisch veréindert. Die
kleineren Arterien- und Venensste im erhaltenen Fettgewebe zeigen neben einer ddematosen
Wandauflockerung gelegentlich eine perivasale entziindlich-zellige Infiltration ohne auf-
fallend viele Leukocyten, wobei jedoch ihre Wand selbst nicht infiltriert ist und keine fibri-
noiden Nekrosen aufweist. Die Nervenstdimme sind &tdematos aufgelockert, lassen eine
geringe Zellvermehrung des Endo- und Perineuriums, jedoch keine eigentliche entziindliche
Durchsetzung erkennen.

In der hydronephrotisch-atrophischen Niere liegen neben den Zeichen einer chronischen
ascendierenden und teilweise vernarbenden Entziindung und einer Arterio-Arteriolosklerose
mittelstarken AusmaBes multiple, bereits dltere sog. Harninfiltrate vor.

Auch Fall 4 zeigt also eine verfettende granulomatose Durchsetzung des
perihiliren Fettgewebes der Niere. Diese entspricht bei ihrer starken Vernarbung
im einzelnen in ihrem Aufbau dem retroperitonealen Granulom von Fall 1;
sie stellt offenbar die Ursache fiir die hydronephrotische Atrophie der Niere
und die chronische ascendierende Nephritis mit bereits dlteren sog. Harninfiltraten
infolge Harnabflufistérungen dax.
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Besprechung der pathologisch-anatomischen und histologisehen Befunde

Offenbar handelt es sich bei den beschriebenen 4 Fillen um das gleiche
Krankheitsgeschehen. Es liegt letzten Endes ein fibroblastischer Prozel vor,
welcher Capillarsprossungen und insbesondere in seinen zellreicheren Bezirken
dem ersten Eindruck nach ein recht entziindungsgeméBes Zellgut aufweist:
Lymphocyten, Reticulumzellen, Plasmazellen, Histiocyten, Fibroblasten bzw.
Fibrocyten und weniger Mastzellen, wobei Mehrkernigkeit nicht selten ist;
er geht spdter in ein zell- und gefdBarmes, sich verdichtendes und letztlich
hyalinisiertes Bindegewebe itber. Nekrosen, Blutungen, wie auch eosinophile und
neutrophile Leukocyten — als Ausdruck etwa einer exsudativen Entzimdung —
sind jedoch fir das eigentliche fibroblastische Geschehen weder am Beginn noch
in einem spéteren Stadium kennzeichnend. Man wird die vorliegende Verdnderung
am ehesten in Anlehnung an das Lymphogranulom als Granulom und entsprechend
ihrer auffallenden Neigung zur ausgedehnten Vernarbung bzw. Fibrose als
Fibrogranulom anzusprechen haben.

Weiter kennzeichnet sich aber dieses Fibrogranulom durch eine offenbar
sekundéire Verfettung seines Zellgutes. Die Verfettung kann insbesondere in den
zellreicheren Abschnitten des Granuloms so stark sein, daB hier dann — z.T.
mehrkernige -— Zellen mit schaumigem Cytoplasma auftreten, also sog. Pseudo-
xanthom- oder Schaumzellen. Die einzelnen Fetttrépfchen farben sich in der
Regel nach Smrra-DieTricH blauschwarz, mit Nilblau-Sulfat blau und lassen oft
Doppelbrechung erkennen, wie Lipoide bzw. Cholesterin und Cholesterinester.
Ein geringerer Fettgehalt der faserreichen Partien erkldrt sich einmal zwanglos
durch 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 nomenklaturméBig charakterisieren, so miilte also
die genaue Bezeichnung auf ,,Xanthofibrogranulom® ergédnzt werden. Damit
wire dann gleichzeitig auch zum Ausdruck gebracht, dafl die Fibrose ein noch
auffilligeres Kennzeichen der Verdnderung als die Verfettung darstellt, wie es der
erste Fall ganz besonders eindrucksvoll zeigt.

Dieses Xanthofibrogranulom besitzt bei den untersuchten 4 Fillen die Eigenheit einer
innigen Verkniipfung mit der Serosa des Darmes, der Adventitia des Harnleiters und der
Blutgefifie, dem Epineurium sowie der Kapsel der Nieren und Nebennieren, ohne dafl der
fibroblastische Prozefl selbst tiefer in die vorgenannten Organe bzw. Organsysteme eindringt.
Lediglich waren in Fall 2 die perivasalen Bindegewebsstringe der Niere fibroblastisch in-
filtriert. Der hier und da auftretenden Neubildung von Nervenfdserchen méchte ich keinerlei
charakteristische Bedeutung fiir das Xanthofibrogranulom beimessen; ordnet sich doch,
wie ich kiirzlich (1956) zeigen konnte, die regenerierende vegetative nervise Peripherie als
ein fester Bestandteil in das vernarbende Granulationsgewebe itberhaupt ein, wobei die neu-
gebildeten neurogenen Plasmastringe mit reticularen und lymphocytaren Zellen des Granu-
lationsgewebes im Sinne von intercaliren Zellen FEYrRTERs in inniger cytoplasmatischer
Verbindung stehen.

Da das vom Xanthofibrogranulom infiltrierte Fettgewebe oft die Zeichen einer sog. Wucher-
atrophie aufweist, kénnen sich in ihm 2 Arten von verfetteten Zellen bzw. Schaumzellen
vorfinden, nimlich einmal solche, die vorzugsweise Lipoide speichern und den Zellen des
eigentlichen granulomatésen Prozesses zugehérig sind, und zweitens solche, die Neutralfette
enthalten und den umgewandelten bzw. sich umwandelnden Fettzellen entsprechen.
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Pathologisch-histologisehe Differentialdiagnose

Insbesondere auf Grund des histologischen Bildes miissen 2 Erkrankungen
vom retroperitonealen Granulom abgegrenzt werden, nidmlich das Lympho-
granulom und die Hand-Schiller-Christiansche Hrkrankung. Wie das Lympho-
granulom, welches auch verfetten (s. u.a. LETTERER) und sich auf das Retro-
peritoneum beschrinken kann, zeigt das retroperitoneale Granulom zu Beginn
eine granulomatdse Wucherung von Lymphocyten, Reticulumzellen, Histio-
cyten, Plasmazellen und eine spétere Vernarbung; es unterscheidet sich aber von
ersterem einmal durch das Fehlen der typischen Sternbergschen Zellen bzw.
Riesenzellen und zweitens durch die Lokalisation bzw. Art der Ausbreitung
insofern, als das Lymphogranulom von den Lymphknoten seinen Ausgang
nimmt, wihrend das retroperitoneale Granulom im Fett- bzw. lockeren Binde-
gewebe beginnt und — bei meinen Fallen jedenfalls — die Lymphknoten nicht
miterfalit.

Das retroperitoneale Granulom ist ebenfalls von der Hand-Schiiller-Christian-
schen Erkrankung abzugrenzen. Dieser Vergleich dréngt sich einem bei der
histologischen Beschreibung férmlich auf. Kennzeichnet sich doch die zu den
Pathothesaurosen (voN GIERKE) gehdrige Hand-Schiiller-Christiansche Erkran-
kung (s. LETTERER) durch einen dem retroperitonealen Granulom weitgehend
gleichenden verfettenden, granulomatosen ProzeB (CevLEN, CHIARI, FROEHLICH,
GERSTEL, GorTrON, HEINE, HENSCHEN, KLEMPERER, SCHETTLER, TEILUM u.a.),
der von CHESTER als Lipoidgranulomatose bezeichnet worden ist. Im Gegensatz
zu dem streng lokalisierten retroperitonealen Granulom zeichnet sich die Hand-
Schiiller-Christiansche Erkrankung weiter aber durch ihr systematisiertes,
ubiquitdres Auftreten (LETTERER) in Form von granulomatésen Infiltrationen
in Knochen, Gehirn, Hypophysengegend, Dura mater, Augenhohle, Lungen,
Milz, Leber, Tonsillen, Darm, Haut und Mundschleimhaut in jeweils wechselndem
AusmaBe, sowie 6fters allerdings auch des Retroperitonealraumes aus. AuBerdem
stellt es ein sehr charakteristisches Merkmal des retroperitonealen Granuloms dar,
daB es sich im Fettgewebe bzw. im lockeren Bindegewebe ausbreitet, und selbst
von ihm ummauerte Lymphknoten keine granulomatose Proliferation aufweisen,
wahrend das Lipoidgranulom bei der Hand-Schiiller-Christianschen Erkrankung
mit Vorliebe auch in Lymphknoten und parenchymatdsen Organen auftritt.
Aus diesem Grunde wiren die von OBERLING zu dem retroperitonealen Granulom
gerechneten und von ihren Beschreibern als Tumor deklarierten Félle (von
Drerric und NOTHEN, s.u.) mit fast generalisierten, gleichgearteten granulo-
matosen Herden insbesondere auch in parenchymattsen Organen und Lymph-
knoten eher als rudimentédre Formen einer Hand-Schiiller-Christianschen Er-
krankung aufzufassen und vom typischen retroperitonealen Granulom abzu-
grenzen. Weiterhin erfordert meines Erachtens das retroperitoneale Granulom
durch die Eigenart seiner Lokalisation, seines Verlaufs und seiner Symptomato-
logie allein schon aus rein klinischen Betrachtungen unbedingt eine Abgrenzung
von der Hand-Schiiller-Christianschen Erkrankung; ist doch der Begriff dieser
Erkrankung mit einem vollig anderen klinischen Bild verbunden, das mit der
Eigenart des retroperitonealen Granuloms nicht ohne weiteres in Einklang zu
bringen ist.
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Weitere differentialdiagnostische FErwigungen, insbesondere in bezug auf
Tumor und chronische Entziindung, gibt das Schriftum auf, das im folgenden
kurz referiert werden soll.

Fiille des Schrifttums

Sichere, in ihrer Eigenart richtig gedeutete Fille von retroperitonealem Granu-
lom sind bisher hochstens 20 und zwar vorwiegend im angloamerikanischen
Schrifttum beschrieben worden.

Als erster hat Orerrrng (1935) das retroperitoneale Granulom als ein charakteristisches
Krankheitsbild herausgestellt und es als ,,Retroperitoneales Xanthogranulom‘* bezeichnet.
Seine Beschreibung beruhte auf der bioptischen Untersuchung dreier Falle (1.: 31 Jahre,
mannlich, nach 2maliger weitgehender operativer Entfernung des retroperitonealen Granuloms,
Besserung; 2.: 25 Jahre, ménnlich, nach weitmoglichster operativer Entfernung und Réntgen-
therapie, Besserung; 3.: 31 Jahre, weiblich, nach voélliger operativer Granulomentfernung
Heilung). Er stellte als Tumor deklarierte Falle von Drerrrcr, NOTHEN (s.0.) sowie NofL
und MrcHEL-BECHET (s.u.), die sich durch eine mehr generalisierte Ausbreitung aus-
zeichneten, seinen Fallen zur Seite. OwerLING maB der Verfettung des granulomatosen
Prozesses, wo er Neutralfette, Cholesterin und Cholesterinester nachweisen konnte, eine
wesentlich grofere Bedeutung zu als der Fibrose, wie schon allein aus der von ihm ver-
wandten Bezeichnung ,,Xanthogranulom® hervorgeht. Das gleichzeitige Vorhandensein
einer Wucheratrophie des Fettgewebes lehnte er ab; mehrkernige Zellen in dem Granulom
bezeichnete er als Riesenzellen vom myeloblastischen Typus. OBERLING nahm ursichlich
fir die Entstehung des Granuloms eine lokale Entzimdung die mit ejner Stérung des
Cholesterinstoffwechsels verbunden ist, sowie eine Verwandtschaft mit der Hand-Schiiller-
Christianschen Erkrankung an.

OBERLING schlossen sich neben Stovur (1953), der eine Verwandtschaft mit den fibrosen
Xanthomen der Haut fiir wahrscheinlich hielt, AckErManN (1954, 31 Jahre, minnlich),
welcher mit StouT eine Beziehung zur Hand-Schiller-Christianschen Erkrankung ablehnte,
Pacr und Arrer (1958 mit 2 Fallen, 1.: 31/, Jahre, mannlich, nach Rontgentherapie Besserung;
2.: 40 Jahre, weiblich, ohne Therapie tiber 5 Jahre keine Vergroflerung des Granuloms),
Prrsvow (1936, 56 Jahre, ménnlich, Hochdruck 170—190 mm Hg, nach Rontgenbestrahlung
anfianglich Besserung, spater erneute Blutdruckerhdhung auf 220/120 mm Hg), WALLER et al.
(1957, 51 Jahre, weiblich, bei gleichzeitig bestehendem visceralem eosinophilem Granulom)
und MeLicow mit 4 Fallen (1953, 1.: 54 Jahre, méinnlich, mit generalisierter Xanthomatose;
2.: 51 Jahre, mannlich; 3.: 44 Jahre, weiblich; 4.: 63 Jahre, ménnlich) an,

RossLe berichtete 1939 iiber eine isolierte Xanthomatose und Fibrose im Diinndarm-
mesenterium (10 Jahre, weiblich), wobei, wie er ausfithrte, der histologische Befund dem der
Hand-Schiiller-Christianschen Erkrankung entsprach. Ein weitgehend gleichgearteter Fall
wurde 1939 von ScrULTzE, und ein solcher mit verfetteter sklerotischer Durchsetzung des
Nierenbeckenfettgewebes (45 Jahre, ménnlich, auBerdem Xanthome in den Augenlidern
sowie in der Hirnsichel) kiirzlich (1958) von HOrA mitgeteilt. Brawc (RUTISHAUSER) stellte
1948 bzw. 1949 2 Fille mit stark vernarbtem retroperitonealem Granulom (1.: 44 Jahre,
ménnlich, Hochdruck, erhohte Senkung, Todesursache: Herzinfarkt; 2.: 54 Jahre, méannlich,
erhohte Senkung, Veranderung der Serumproteine [stark veringerte Albumine, Vermehrung
der o-Globuline], Tod an Kachexie und Bronchopneumonie) als Liposklerose bzw. von
anatomisch-klinischem Aspekt aus als pseudotumorales liposklerotisches Syndrom mit Ver-
anderungen in der Zusammensetzung der Serumproteine heraus.

Dariiber hinaus sind noch etwa 50 Fille veroffentlicht worden, von denen im
einzelnen oft nachtriglich schwer zu entscheiden ist, inwieweit sie dem retro-
peritonealen Granulom zuzurechnen sind; diese Félle wurden entweder als
Tumor oder chronische Entziindung gedeutet; ihre histologische Beschreibung
laBt zwar in vielen Fillen die Annahme zu, daBl doch ein retroperitoneales
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Granulom vorgelegen haben kénnte, doch ist dies aus den vorgelegten Befunden
nicht immer mit Sicherheit zu entnehmen.
Eine Reihe von solchen Fallen wurden als Twmoren, d.h. Sarkome gedeutet.

So beschrieben 1909 ProrscEER und MrrrRIDITH multiple Myxolipomata im Retroperi-
toneum, in der rechten Brust, der linken Leiste und im linken Bein (32 Jahre, weiblich,
Todesursache: Andmie, Xachexie), DrmrricE 1913 einen Fall (29 Jahre, weiblich, Todes-
ursache: Herzversagen bei Pleuraergiissen) mit ausgedehnter Infiltration des Retroperitoneal-
raumes sowie des Peritoneums, der Leber, des Perikard, Herzens, Mediastinums, der Lungen
und beider Orbitae als Fibroxanthosarkom; ihm schlof} sich 1920 sein Schiler NOTHEN mit
einem weiteren Fall (33 Jahre, weiblich, Todesursache: Herzversagen bei Pleuraergiissen) an,
der ebenfalls als Fibroxanthosarkom gedeutet wurde und sich durch eine Infiltration des
Retroperitonealraumes, aber auch von Pleura, Lungen, Leber, Milz und Lymphknoten
auszeichnete. Weitere diesbeziigliche Versffentlichungen, wobei sich jedoch die Infiltration
auf den Retroperitonealraum beschrinkte, stammen von Hrrse (1928, 61 Jahre, ménnlich):
Retroperitoneales Fibrolipoma angiosarkomatosum, No#r und MricaeL-Brcafr (1933,
45 Jahre, ménnlich, seit 2 Jahren Hodenschwellung, Todesursache: Uramie, Obduktion:
Retroperitonealer Tumor, der rechts bis in den Hodensack eingewachsen war): teils Spindel-
zell-, teils Xanthosarkom, ScruLrE (1951, 51 Jahre, weiblich, nach Nephrektomie Heilung):
Lipoblastisches Sarkom der Nierenkapsel, sowie SickiNvgER und SvcrOowsKr (1951, 49 Jahre,
weiblich, Blutdruck 195/90 mm Hg, nach Nephrektomie 115/75 mm Hg): Retroperitoneales
Lipomyxosarkom. Wie bereits erwéhnt, hat OBrrrinG die Fille von DirTrica, NOTHEN,
sowie No&r und MicEEL-BECHET dem retroperitonealen Granulom zugerechnet. Wir mochten
jedoch vorerst nach dem im vorigen Kapitel Gesagten nur bei den 3 Fallen von No#r und
Micwen-Broufir, SCHULTE sowie SIORINGER und SucHOwskr als wahrscheinlich annehmen,
daB ein retroperitoneales Granulom vorgelegen hat.

Daneben gibt es eine Reihe von Versffentlichungen bzw. Ubersichtsreferaten
iber chronische Entziindungsprozesse im Retroperitoneum, deren Ausbreitungs-
weise und histologisches Bild durchaus den Verdacht aufkommen lassen, daB ein
retroperitoneales Granulom als chronische Entziindung gedeutet worden ist.

So beschrieben neben NuckEr (1922 bzw. 1925, Peripyelitis fibrosklerotica, sog. Holz-
phlegmone des Nierenstieles) und Purscrar (1934, fibrose oder fibrolipomatise chromische
Peripyelitis bzw. Periureteritis) folgende Autoren das Bild einer chronischen vernarbenden
und verfettenden Entzimdung des Retroperitonealraumes: Diexow (1942, 50 Jahre, weiblich,
1941 nach Nephrektomie Besserung): Peripyelitis fibrosklerotica, vermutlich von einer
Parametritis ausgegangen, OrmoND mit 2 Fallen (1948, 1.: 45 Jahre, méannlich, 1942 Blut-
druck 138/100 mm Hg, 1945 175/90 mm Hg, 1946 Tod an Uramie und Anémie; 2.: 43 Jahre,
minnlich, frither Cholecystektomie und Appendektomie, 1946 Blutdruck 138/100 mm Hyg,
Probelaparotomie, nach Rontgenbestrahlung Besserung): Chronische fibroblastische retro-
peritoneale Entziindung unklarer Genese, LEpBIN (1949, 77 Jahre, ménnlich, Todesursache:
Arteriosklerose mit Fufiphlegmone, Sepsis und Pneumonie) als Nebenbefund: Doppelseitige
chronisch-entziindlich hyperplastische Fettgewebssklerose (Lipofibrose) im Bereich der
Nierenhili mit Einscheidung der proximalen Harnleiterabschnitte und Hydronephrose,
Axsgrem (1950, 44 Jabre, weiblich, Todesursache: An#amie, Urdmie): Beidseitige Hydro-
nephrose bei chronisch vernarbender Periureteritis und Perinephritis, EwprL und Brusko-
wrrz (1953, 49 Jahre, minnlich, nach Nephrektomie Heilung): Chronische Entziindung und
Fibrose des Fettgewebes mit akuter Arteriolitis bei akuter und chronischer Pyelonephritis,
sowie VesT und BaryxrLare mit 4 Fallen (1953, 1.: 48 Jahre, ménnlich, nach Nephrektomie
und HExstirpation des Ureters Heilung; 2.: 46 Jahre, weiblich, nach Nephrektomie Heilung;
3. und 4.: 46 Jahre, ménnlich bzw. 30.Jahre, ménnlich, nach Ausschilung der fibrosen
Massen von Niere und Ureter Riickbildung der Hydronephrose und Heilung): Periureteritis
plastica (chronische periureterale Lymphangitis). TAUBENHAUS, SCHLICHTER und LITTMANN
(1954) berichteten in einer vorwiegend klinischen Arbeit iiber eine chronische retroperito-
neale Entziindung mit Milzvenenthrombose, portaler Hypertonie und allgemeiner Hypertonie
(210/130 mm Hg). Srrzer, Damuiy und DeWEerp (1957) erwahnten 24 Falle der Welt-
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literatur, einschlieBlich der 5 als retroperitoneale Staphylomykose gedeuteten Beobachtungen
von SCHLAGENHAUFER (1916), sowie 7 eigene von xanthogranulomatoser Pylonephritis
(1.: 66 Jahre, weiblich, Anémie, 9 Jahre vorher wegen reichlichem Schaumzellengehalt bei
Probelaparatomie falschlich als Hypernephrom diagnostiziert; 2.: 48 Jahre, ménnlich;
3.: 30 Jahre, mannlich; 4.: 58 Jahre, weiblich, schwankender Blutdruck zwischen 220/120
und 160/90 mm Hg; 5.: 50 Jahre, ménnlich; 6.: 50 Jahre, weiblich; 7.: 70 Jahre, mannlich).
Dabei ist bei den 8 Fillen von Dizrkow, OrMoND, LEBBIN sowie VEST und BARELARE die
Annahme, daB ein retroperitoneales Granulom vorgelegen hat, am wahrscheinlichsten.

Somit wirden zu den hochstens 20 eindeutigen Féllen von retroperitonealem
Granulom, die bisher beschrieben worden sind, und den 4 eigenen sich noch
11 Fille hinzugesellen, die mit Wahrscheinlichkeit in das vorliegende Krank-
heitsbild hétten eingeordnet werden kénnen, aber von den betreffenden Be-
schreibern als Tumor oder chronische Entziindung aufgefal3t wurden. Interessant
ist in diesem Zusammenhang, dafl offenbar die von DigErow, OrMoND, LEBBIN
sowie VEST und BARELARE beschriebenen und im einzelnen als Peripyelitis
fibrosklerotica, chronische fibroblastische Entziindung um die Ureteren, chronisch-
entziindlich hyperplastische Fettgewebssklerose bzw. Periureteritis plastica ge-
deuteten Fille von retroperitonealem Granulom mit bevorzugter Lokalisation
um Nieren und Harnleiter bemerkenswerte Varianten bzw. Teilerscheinungen
dieses Granuloms darstellen.

Klinik

Die klinische Symptomatologie erkldrt sich zwanglos aus der Lokalisation
vorliegender Erkrankung im Retroperitoneum, wobei die ersten Symptome
zumeist von der Niere ausgehen: Es treten oft unklare Pyonephrosen auf, denen
Nephrolithiasis zugesellt sein kann. Dabei sind schwankende und wechselnd
stark erhohte Blutdruckwerte auffillig. Diese kénnen sehr wohl auf eine granulo-
matése Ummauerung der Aste der Arteria renalis im Sinne eines Drosselungs-
hochdruckes zuriickgefithrt werden; dabei wéren die inkonstanten Blutdruck-
werte durch den Wechsel frische Exacerbation und Vernarbung im Granulom zu
erkldren. Das Krankheitshild zeichnet sich weiter durch eine zumeist stirker
erhohte Blutsenkung und gelegentlich eine leichte An&dmie aus. Die erhéhte
Blutsenkung steht dabei offenbar in Zusammenhang mit einer Stérung des
Albumin-Globulin- Quotienten im Blute. Zeigen doch Fall 1 und ein Fall von
Braxc mit retroperitonealem Granulom bei elektrophoretischer Untersuchung
eine Verminderung der Albumine sowie eine Vermehrung der y-Globuline bzw.
bei dem Fall von BLANC eine Zunahme der «-Globuline. Bei den tibrigen 3 Fillen
war leider eine diesbezligliche elektrophoretische Untersuchung nicht vorgenom-
men worden. Kine Harnabflustérung infolge granulomatoser Einengung bzw,
Stenose beider Ureteren bzw. Ausmauerung des Nierenbeckens und perihildren
Nierengewebes kann den Tod des betreffenden Patienten infolge Urdmie her-
vorrufen.

Eine Ubersicht iiber die Altersverteilung ergibt, daB die Erkrankung das
3.—5. Lebensjahrzehnt zu bevorzugen scheint. Sie kommt aber auch bei
sehr jungen Personen (3!/,Jahre) gelegentlich vor. Nach den bisher vorliegen-
den Fiéllen ist das ménnliche Geschlecht etwas hdufiger als das weibliche
betroffen.

19%*
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Der Verlauf ist ausgesprochen wechselnd und offenbar abhingig von der Ver-
narbungstendenz des Granuloms; so gibt es Fille, die jabrelang ohne jede
Therapie stationéir geblieben sind.

Die Therapie ergibt zwei Moglichkeiten. Héufig scheint das retroperitoneale
Granulom recht empfindlich gegen Roéntgenbestrahlung zu sein, so daB diese
Behandlung in vielen Féllen das Mittel der Wahl sein wird. Andererseits ist oft
eine Nephrektomie oder eine operative Ausschilung des Granuloms um Niere
und Harnleiter moglich.

Eine biindige dtiologische Klirung ist bisher fiir das retroperitoneale Granulom
nicht gegeben. Eine Verdnderung des Lipoidgehaltes des Blutes wurde dabei
bisher nicht beobachtet. Von Interesse scheint es nur, daB Cox und Dz Eps
bei Verfiitterung von acetylisierten Monoglyzeriden der Stearinsiure bei Ratten
im Fettgewebe insbesondere im die Baucheingeweide dem Xanthofibrogranulom
gleichende Herde erzeugen konnte. Die Ausdehnung dieser Granulome war
abhingig vom Verbrauch des acetylisierten Gemisches. Man mufl daher an das
Vorliegen einer Stoffwechselerkrankung denken.

Schluff

Um sowohl den granulomatdsen Charakter vorliegender Erkrankung als auch
ibhre retroperitoneale Ausbreitung nomenklaturméBig zu erfassen, méchten wir
sie als ,,Retroperitoneales Granulom’ bezeichnen und gleichzeitig betonen, dafl
hierbei ein fest umrissenes, charakteristisches und oft fir den betreffenden
Patienten lebensbedrohliches Krankheitsbild, aber keine Geschwulst und keine
chronische Entzlindung im eigentlichen Sinne, aber auch keine Lymphogranulo-
matose vorliegt. Das retroperitoneale Granulom mufi auf Grund der patho-
logisch-anatomischen und klinischen Gegebenheiten ebenfalls von der Hand-
Schiiller-Christianschen Erkrankung abgegrenzt werden. Dabei konnte das
vorliegende Krankheitsbild, wenn man einer Kinteilung der Lipoidosen nach
THANNHAUSER folgen wiirde, in den Formenkreis der normocholesterindmischen
Xanthomatosen eingeordnet werden und zwar hier genauer bei der Unterform
der Xanthomatose des entziindlichen Gewebes in die Gruppe der sklerosie-
renden Lipogranulome.

Zusammenfassang

1. An Hand der Untersuchung von 4 Fillen wird {iber einen vernarbenden
und verfetteten granulomatdsen ProzeB (Xanthofibrogranulom) des Retro-
peritonealraumes berichtet, der oft mit einer sog. Wucheratrophie des von ihm
infiltrierten Fettgewebes einhergeht.

2. Diese Verdnderung stellt bei ihrer Lokalisation im retroperitonealen
Zellgewebe ein fest umrissenes und charakteristisches Krankheitsbild dar, an
dem die betreffenden Patienten — zumeist infolge Urdmie -— sterben kénnen.

3. Da das Krankheitsbild einer biindigen und charakterisierenden Benennung
bedarf, wird hierfiir die Bezeichnung ,, Retroperitoneales Granulom* vorgeschlagen.
Damit soll gleichzeitig betont werden, dafl kein Tumor und keine chronische
Entzindung vorliegt, wie vielfach angenommen wurde.
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Summary

1. 4 cases of cicatrizing granulomas with xanthomatosis (xanthofibrogranu-
loma) of the retroperitoneal space are reported. An associated socalled ,,Wucher-
atrophie® of the infiltrated adipose tissue is often seen.

2. These granulomatous changes produce a characteristic clinical syndrom by
their localized involvement of the retroperitoneal tissues; death of the patients
is usually due to uremia.

3. Since the clinical syndrom calls for a pragmatic characterizing term for the
disease, the unbiased ,retroperitoneal granuloma’ is suggested. It should be
emphasized that in using this term we do not mean a neoplasm or an ordinary
chronic inflammation, as so often considered the etiology of this lesion.
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