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Kombinationsformen der Arteriitis
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Mit 10 Textabbildungen
(Eingegangen am 17. November 1959)

Einleitung

Als RossiLE (1933) vor tiber 25 Jahren den Kreis der rheumatischen Gewebs-
verdnderungen durch Einbeziehung von Grenzfillen verwandter GefiBentziin-
dungen (Thrombangitis obliterans und Periarteriitis nodosa) erweiterte, wire
anzunehmen gewesen, dafl dhnlich wie nach den grundlegenden und zusammen-
fassenden Untersuchungen iiber den Rheumatismus von Kuinge (1933), Wirp
(1933), LieBER (1933) u. a. zahlreiche Bestédtigungen, Erginzungen oder Ent-
gegnungen verdffentlicht worden wiren. Solche wissenschaftlichen Reaktionen
blieben aus. Im Gegensatz hierzu steht die auffallende Diskrepanz zwischen der
Zitathdufigkeit der Rossle-Arbeit und der seltenen Stellungnahme in der Dis-
kussion der untersuchten Falle. Die unzdhlbaren FEinzelbeobachtungen und
Organlokalisationen, die Kring® und seine Mitarbeiter zusammentragen und
veroffentlichen konnten, wurden spéter weder in Deutschland noch in anderen
Lindern vergleichsweise beobachtet oder mitgeteilt. Das gilt insbesondere fiir
die rhenmatische Gefalwanderkrankung. Wir erwégen: Ist das der natirliche Lauf
wissenschaftlicher Forschung, daff nach Abrundung und Ausschépfung eine
natiirliche Pause eintritt ¢ Liegt ein ,,Gestaltwandel der Krankheit vor, dal} es
voreilig ware, mit neuer Untersuchung zu beginnen? Verhindern neuzeitliche
therapeutische Erfolge das Auftreten frither bekannter Erkrankungen?

Bei den von RoOssLE (1933) mitgeteilten Fallen handelte es sich 2mal um anamnestisch
stumme Fille, 2mal um Rheuma in der Vorgeschichte. Bei der Sektion lief sich nur in 1 Fall
eine rheumatische Arteriitis verifizieren, lag in 2 Fallen eine Kombination von Rheumatismus
mit Periarteriitis nodosa vor. Zwei Falle gestatten auch heute keine Zuordnung zu einer der
beiden Erkrankungen. Infolge der beobachteten ,,Kombinationen und ,,Zwischenformen*
gliedert RéssLe die Periarteriitis nodosa und die Thrombangitis obliterans an die ,,rheuma-
tischen GefaBentzindungen* und postuliert eine allergische Genese.

Sichtet man die Literatur der letzten 25 Jahre zum gestellten Thema, so kann eine Ein-

teilung der Untersuchungen zum klassischen Rheuma und zum ,.erweiterten Formenkreis®
erfolgen.

Rheumatische Geféllerkrankungen mit Rheuma-Anamnese haben seit KLixge LIEBER,
(1933) beschrieben, der die spezifische Lokalisation am Herzen beriicksichtigte, WiLp —
Gruppe 0 und 1 — (1933), GriesEAMMER (1939) und Fiscaser (1956). Im Experiment gelang
es Mutz (1931), VausEeL (1932), Juncraxs (1934) und Kxepper und WaALER (1935), rheuma-
dhnliche GefiBverinderungen zu erzeugen.

Zu dem von RoOssne erweiterten ,,rheumatoiden Formenkreis der GefaBentziindungent
sind Einzelbeobachtungen mitgeteilt worden: a) der Periarteriitis nodosa zugerechnet von
Worrr (1936), FroBoust (1949) und Hizronymr (1953), b) ohne endgiiltige Zuordnung von
ROMER (1952), c) ohne Beziehung zur Periarteriitis nodosa von Marerxa und MADLK (Fall 2)
(1957).
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Andere Autoren gingen vom Rheuma als Untersuchungsgrundlage aus und pflichteten
somit ROssLE bei. Durch rheumatische Narben an GefafBen, im Herzen oder am Klappen-
apparat sahen sich REin (1955) und EsscENER (1957) (beide Male Riesenzellarteriitis),
GtuTarrT (1948) (Endarteriitis obliterans) und Wirp (1933) (Gruppe 2, 3, 10) zu dieser
Zuordnung veranlaBt. Befunde &hnlicher Art sind bei Gora, Moca und ManTa (1944) und
Fiscuer (1956) (Fall 3) zu finden.

Anders die Auffassung bei MaTeErNA und Mapix (1957) (Fall 1) und Horzygr (1957); sie
beschrieben Grenzfille oder Besonderheiten der Periarteriitis nodosa bzw. der Thrombangitis
obliterans ohne Beziehung zum Rheumatismus. Sie konnten sich aber nicht entschlieBen, sich
an die Konzeption ROssLEs anzulehnen, ebenso nicht GrieseAMMER (1939).

Weitere Verdffentlichungen seltener, nicht sofort einzuordnender GefiB-
befunde erschienen zum Teil unter dem Gesichtspunkt der allergisch-hyper-
ergischen GefdBlerkrankungen von GrimsHaMMER (1939) (Fall 1—4), Doxat
(1953), Fiscrer (1956) und OBIDITSCH-MAYER (1957).

Eigene Beobachtungen

Wir berichten iiber 4 Erkrankungsfille, deren klinische Erscheinungsformen
nicht weniger eindrucksvoll sind als die morphologischen. Wir miissen darum
besonderen Wert legen auf Anamnese und klinische Symptomatik?.

1. Fall (Sektion Nr. 23/69) H. L., 19 Jahre

Klinische Befunde. Angeblich Rubr im 3. und 5. Lebensjahr, Poliomyelitis im 8. Lebens-
jahr mit anschlieBender hochgradiger Rechtsskoliose und Kyphose der gesamten Brustwirbel-
sdule. Stationdrer Klinikaufenthalt vom 16. 11. bis 15. 12. 53 wegen Gelenkrheumatismus im
linken Knie, rechten Schlusselbeingelenk, Genick: Seit Anfang Oktober 1953 Fieber zwischen
37 und 39°. Bei der Aufnahme Verbreiterung von Herz und GefaBband, systolische Unreinheit
iiber Pulmonalis und Tricuspidalis, BKS 96/124, Leuko 6900 mit 72 Segm und 20 Lympho.
Angeblich Grippe im August 1958, 5 Wochen bettlagerig mit Fieber, seither standiges Herz-
klopfen und Kurzatmigkeit. Seit 3 Wochen vor der Aufnahme zunehmende Atemnot, qui-
lender Husten, geschwollene Knichel. Bei der Aufnahme Tachykardie, schwerste Rechts-
insuffizienz mit Myokardschadigung beider Ventrikel im EKG. Breitbasige Vermehrung
der y-Globuline, BKS 37/60, Leuko 10150, Segm 78, Lympho 14, zunichst 1 Eosin, spater
11 Eosin. Angina lacunaris am 13. und 18. Tag mit Kieferwinkelschwellung. Blutkultur ver-
grinender Streptokokken (B 44511—36/58 = 3 Blutkulturen vom 22.12.58). Klinisch
Verdacht auf Herdnephritis.

Sektionsdiagnose. Vollige Deformierung des gesamten Thorax mit ungewshnlich aus-
gepragter bogenférmiger Rechtsskoliose und geringer Kyphose der gesamten Brustwirbelsaule.
Kraftiges Herz, nur geringe Dilatation und nur angedeutete Aortenkonfiguration des linken
Ventrikels, Hypertrophie des linken Ventrikels, nur angedeutete Dilatation des Conus pul-
monalis. — Eigentiimlich lokalisierte, ulcerése, granulomatése, bakterielle Endokarditis der
Aortenklappen und besonders der Aortenfliche des vorderen Mitralsegels mit pfenniggroBer
Geschwiirsbildung und Granulationen daselbst, kleine wandstéindige Thromben im Bereiche
der linken Seite des Kammerseptums, multiple Schwielen und fragliche frische Nekrosen im
Bereiche der linken Kammerseitenwand mit angedeuteter fibrinsser Perikarditis daselbst.
Infektidse Schwellung und starke Andmie der Milz mit 2 hiihnereigrofen anamischen Infarkten
und flichenhaften Kapselverwachsungen. — Stauungsnieren mit eigentiimlichen fleckformigen,
auch keilfsrmigen anémischen Bezirken und fraglichen Infarkten sowie stecknadelkopfgrofen
grauen Flecken in der Nierenrinde beiderseits. — GroBe Stauungsleber mit animischen
Flecken.

! Wir sind dem Herrn Chefarzt der I. Medizinischen Klinik der Stadtischen Kranken-
anstalten Karlsruhe, Herrn OMR Doz. Dr. VourARD, zu Dank verpflichtet fiir die klinischen
Unterlagen.
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Mikroskopische Gewebsuntersuchung, Herzmuskel. Gelillwandverinderungen zeigen nur
die groBen Coronararteriendste, die im subepikardialen Fettgewebe oder in den &uBersten
Myokardschichten liegen. Nur in ihrer Umgebung sind auch noch vereinzelte mittlere und
sparliche kleine Arterien getroffen. GroBe Arterien: Elastica externa et interna nur teilweise
vorhanden. Vélliger Schwund der Mediamuskulatur, im Bereiche von Media und Intima eine
ganz ungewdhnlich hochgradige Zell- und Kernwucherung aus Fibrocyten, fraglichen Myo-
cyten und sehr wechselnd eingestreuten Lymphocyten. Wihrend der eine Gefilquerschnitt
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Abb. 1. 1. Fall. Granulierende Myokarditis mit Leukocyten, Lymphocyten, Histiocyten und myogenen
Riesenzellen (100 x)

magsenhaft Leukocyten aufweist, fehlen diese heim nichsten GefaBquerschnitt vollig. Lich-
tung teilweise durch Proliferationsgewebe mit neugebildeten Capillaren véllig verschlossen
oder balkenférmige Fibrinablagerungen, GefaBquerschnitt vollig ausgefiillt mit Fibrin und
Lymphocyteninfiltration. Gefafguerschnitte umgeben von einem Granulationsgewebe im
Epikard. Einzeln oder in Gruppen gelagert Riesenzellen, teils vom Typ der Langhansschen
Riesenzellen, teils ausgestattet mit einem wunregelmiBigen Kernhaufen aus unzihlbaren
Kernen, teils sind unférmige Riesenkerne einzeln. erkennbar. Diese Riesenkerne stammen von
Muskelknospen. Einzelne oder flachenhafte Muskelnekrogen. Mittlere Arterienkaliber zeigen
ausschlieSlich Proliferation der Endothelien der Intima von Histiocyten und Fibrocyten ohne
Fibrin oder Nekrose. Dasselbe gilt von den kleinen Arterienverzweigungen. — In groBen oder
mittleren Venen vereinzelt Fibrin und Nekrose im Bereiche der Intima, nirgends Thrombose.
Muskulatur der Media vollig geschwunden, ersetzt durch kollagenes Narbengewebe. -— Die
Muskulatur zeigt in allen Abschnitten, stidrker und ausgebreiteter jedoch in den adufBeren
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Muskelschichten, landkartenartig begrenzte flachenhafte Nekrosen, groBe Abschnitte mit
Granulationsgewebe, mit Narbengewebe aus kollagenen oder auch schon hyalinen Fasern,
mit oder ohne flichenhafte entziindliche Infiltration aus Leukocyten und Lymphocyten.
Innerhalb dieses Narbengewebes groBartiger Untergang der Herzmuskelfibrillen. Im Wand-
endokard Leukocyten, Lymphocyten und gewucherte Histiocyten. Diagnose: Granulierende
oder nur proliferierende Arteriitis nur umschriebener groler und mittlerer Coronararterieniste,
vernarbende Phlebitis, granulierende und vernarbende Myokarditis, flichenhafte Myokard-
nekrosen, umschriebene entziindliche Infiltrate im Wandendokard.

Herzklappen: a) Mitralis. Im Vorhofendokard schwerste Endangitis, Muskelnarben mit
und ohne Lymphocyteninfiltrate und Histiocytenwucherungen. An Klappenplatte hoch-
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Abb. 2. 1. Fall. Coronararterie im &uBersten Myokard. VerschluB3 der Lichtung durch Fibrocyten,
Histiocyten, die auch die ganze Media ersetzen. Elastica interna in Resten, Elastica externa ganz
erhalten (100 x). I Lichtung; 2 Elastica interna; 3 Media; 4 Elastica externa

gradige Hyperplasie der elastisch-fibrosen Schicht, dickwandige Gefafle, Unterbrechung der
elastischen Lamelle, Verschwielung im Bereich des Subendokards, groBe entziindliche Infil-
trate in Umgebung von GefdBen aus Lymphocyten und Plasmazellen. Am Ubergang zum
Geschwiir palisadenartig gestellte Histiocyten mit feinsten Fibrinein- und Fibrinauflagerungen.
Hier also eine rheumatische Klappenendokarditis. Im Geschwiir tiefe Krypten, Fibrin-
ablagerung und Histiocytenwucherung, vollige Nekrose des Klappenendothels und Ersatz
durch Fibrinpolster. Zahlreiche groBe Infiltrate aus Lymphocyten und Plasmazellen. Es
erscheint gesichert, daB die Geschwiirsbildung durch einen Aufbruch der fibrosen Grund-
schicht entstand, dafl hier die fibrose Grundschicht abgerissen und aufgeklappt wurde; die
Histiocytenproliferation ist eindrucksvoll. Diagnose: Rezidivierende rheumatische Endo-
karditis der Mitralis mit eigentiimlicher Uleceration, Vascularisation, unspezifischen entziind-
lichen Infiltraten.

b) Aortenklappen. Zahlreiche dickwandige GefdBe, kollagene Verschwielung, Aufsplitte-
rung oder vollige Unterbrechung der elastischen Lamelle, Abschnitte mit seroser Endo-
karditis, im Bereich des Nodulus Arantii michtige innergewebliche Fibrinpolster, von Histio-
cyten durchsetzt. Darunter kollagene Polster mit Vascularisation, Histiocyten und Lympho-
cyten. Diagnose: Akute und vernarbende rheumatische Endokarditis, unspezifische ent-
ziindliche Infiltrate.
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Nieren. Eigentiimliche winzige infarktartige Rindeninfiltrate mit homogenen Eiweil3-
cylindern in den gewundenen Harnkanalchen.

Leber. Stauung, beginnende Stauungsatrophie.

Milz. Proliferierende, wohl rheumatische Arteriitis, umschriebener anidmischer Infarkt.

Epikrise. Aufler Ruhr und folgenschwerer Poliomyelitis erlitt der Kranke mit 13 Jahren
die erste bekanntgewordene rheumatische Erkrankung (1953), das erste rheumatische Rezidiv
mit Herzbeteiligung 4 Monate vor dem letzten Krankenhausaufenthalt und 5 Monate vor
dem Tod. Erst 4 Wochen vor dem Tod wurde eine Bakteridmie ermittelt. — Anatomisch
liegt eine vernarbende rheumatische Endokarditis mit akutem rheumatischem Rezidiv an
Aortenklappen und Mitralis vor mit sekundérer Ulceration durch bakterielle Besiedlung. Im
Myokard besteht eine eigentiimliche, mit Riesenzellenbildung einhergehende Entziindung,
in Coronar- und Milzarterien eine teils granulierende, teils proliferierende Arteriitis und
Phlebitis. Die Infiltrate des Wandendokards sind Zeichen schleichender Sepsis.

AbschluBdiagnose. Rheumatische Endokarditis und Arteriitis mit bakterieller Sekundar-
infektion.

2. Fall (Sekiton Nr. 353/58) G. L., 58 Jahre

Klinische Befunde. Angeblich Gelenkrheumatismus seit 1934. 4'/;monatiger Lazarett-
aufenthalt 1942 wegen Rezidiv und Vitium cordis mit nachfolgender Arbeitsunfihigkeit und

Abb, 3 Abb. 4
Abb. 3. 2. Fall. Coronararterie im Epikard mit beginnender granulierender Entziindung von Intima
und Media und beginnender Medianekrose (100 x)
Abb. 4. 2. Fall. Coronararterie im Trabekelmyokard mit Fibrocyten und Histiocytenproliferation im
Bereich von Intima und Media (100 x)

fast jahrlich auftretenden Rezidiven. Vielwochige oder mehrmonatige Klinikbehandlung 1954,
1955, 1956, 1958 wegen dekompensierten kombinierten Mitralvitiums und frischen endo-
karditischen Schitben. Bei den vielfachen Klinikaufenthalten: Herzschmerzen, Herzklopfen,
Atemnot, Husten mit blutigem Auswurf, Beinédeme, Fieber. EKG: absolute Arrhythmie,
Schadigung des Arbeitsmyokards. BKS bis 75/98. Leukocytose bis 29100, zunehmende
Anémie bis 556% Hb. Oft wochenlang septische Temperaturen. Zwischenzeitlich Broncho-
pneumonien mit Pleuritis. Blutkulturen 1955 steril.
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Sektionsdiagnose. Cor bovinum mit Gewichtsvermehrung auf 480 g, mit hochgradiger
Dilatation beider Ventrikel und beider Vorhofe, mit relativer Hypertrophie des linken Ven-
trikels, Hypertrophie des rechten Ventrikels. — Chronisch-rezidivierende Endocarditis
ulcero-polyposa, aufgepfropft auf eine chronische vernarbende Endocarditis rheumatica der
Mitralis mit ungewoshnlich starker Verwachsung der Klappen, Ostiumstenose (sog. Knopfloch,
stenose) mit Schwund der Schwimmbhéute, Verdickung des Klappen- und SchlieBungsrandes-
breiten Verwachsungen und Verdickungen der Sehnenfaden und blutigen, teilweise verkalkten
Excrescenzen am vorderen Segel. — Chronisch-rezidivierende Endocarditis geringen Grades
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Abb. 5. 2. Fall. Lungenarterie. Lichtungsrest umgeben von Fibrin, auflerhalb dessen reticulire
Fibrillen mit spérlich elastischen Fasern bis zur Elastica interna (100 x)

der Aortenklappen mit Verwachsung der Aortenkommissuren und sehr kleinen blutigen
Excrescenzen im Bereich der Noduli Arantii, alte wohl abgelaufene Endocarditis rheumatica
der Pulmonalklappen mit Verwachsung zweier Kommissuren, alte Rheumanarben. an der
Tricuspidalis mit Schwund der Schwimmhéaute und Klappenverdickung, besonders des vor-
deren Segels. — Braune Induration, chronische Stauung der Lungen, konfluierende Pneu-
monien mit multiplen kleinen infarktartigen Bezirken in beiden Unterlappen, fibrinése
Pleuritis und alte Pleuraverwachsungen beiderseits, chronische Stauung der Bronchial-
schleimhaut, stirkere Pulmonalsklerose. — Stauung von Leber, Milz und Nieren, kleiner
andmischer Infakrt in der Milz. — Ulcus duodeni. — Hydrothorax von 500 em? rechts, geringer
Ascites. — Hochgradige allgemeine Abmagerung. — Organgewichte: Herz 480 g, Leber 1150 g,
Milz 220 g, Nieren 310 g.

Sektionsbakteriologie. a) Aortenklappe: Vergriinende Streptokokken, b) Milz: steril.

Mikroskopische Gewebsuntersuchung. Herzmuskel. Im epikardialen Fettgewebe Lympho-
cyteninfiltrate. Coronararterienéste mit Polsterbildung der Intima mit Odem, Leukocyten und
Lymphocyten. An dieser Mediastelle Schwund der Muskelkerne. XKleiner Arterienast weist
in der ganzen Circumferenz zerfallene Leukocyten in der Intima auf, Nekrose der Media und
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zerfallene Leukocyten. Hier also akute Arteriitis an 2 Gefaliverzweigungen. An 2 kleinen
Arteriendsten in der Muskulatur Medianekrosen und ein periarterielles Granulom mit Leuko-
cyten, Lymphocyten, reichlich Plasmazellen, gewucherten Fibroblasten und gewucherten
Histiocyten. Im Bereich der Herzspitze und innerhalb eines Trabekelmuskels michtige
zirkuldre Intimaproliferation aus Histiocyten in Palisadenstellung mit umschriebener Unter-
brechung der elastischen Lamelle, mit beginnender Ausbuchtung der Gefafwand und Schwund
der Media (Atrophie) in der halben Circumferenz. Lichtung hochgradig eingeengt. — Im
Wandendokard nirgends Anzeichen fir rheumatische Geféfischwielen. Diagnose: Akute

Abb. 6. 2. Fall. Lungenarterie. Lichtung weitgehend verschlossen durch reticulire Fasern mit
beginnender Kollagenisierung (25 X )

Arteriitis einzelner Arterienéiste, proliferierende Arteriitis vereinzelter Coronararterien-
verzweigungen mit Histiocyten und angedeuteter Aneurysmabildung, unspezifische oder
rheumatoide Infiltrate des Wandendokards.

Linkes Herzohr und linker Vorhof. Verdickung des Wandendokards auf das 3—5fache
durch kollagene Fasern mit eingestreuten Lymphocyten und ganz sparlich Histiocyten, hyaline
Degeneration. Im Myockard Fibrillenausfille, in der Muskulatur groBe Infiltrate aus Lympho-
cyten. Diagnose: Kollagene Hyperplasie und hyaline Vernarbung des Wandendokards,
Lymphocyteninfiltrate im Wandendokard und in der Muskulatur, besonders des Herzohrs,
elastische Hyperplasie der Intima von Arterien und Venen.

Herzklappen. Sechs Teilstiicke der Aortenklappen und Mitralis zeigen enorme Verdickung
des SchlieBungs- und Klappenrandes. Machtige Gefafineubildung, elastische Hyperplasie oder
Schwund der elastischen Fasern. An der Mitralis hochgradige Verkalkung in Form amorpher
Massen. An der Unterfliche breite Bander aus kérnigem oder homogenem Fibrin, teilweise
typische Excrescenzen mit eingestreuten groBen Histiocyten, beginnende Organisation des
Fibrins. An beiden Klappen vereinzelte Thrombenablagerungen und spérlich zerfallene
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Leukocyten. Diagnose: Chronische rheumatische Endokarditis mit aufgepropfter Thromb-
endokarditis und unspezifischen Infiltraten.

Lunge. Schwerste Veranderungen simtlicher Gefidfkaliber sowohl der Arterien als auch
der Venen. Hochgradige Einengung der GefaBlichtung der Arterien. Unter dem Endothel ein
breiter Ring von Fibrin mit Leukocyten, Lymphocyten, Fibroblasten. Nach aufien Ubergang
der Fibrinzone in reticuldres oder kollagenes Bindegewebe bis zur Elastica interna. Diese
igt noch vollig erhalten oder vollig aufgesplittert, verbreitert oder vollig geschwunden. An
diesen Stellen vielfache Ausbuchtung der GefdBwand, hochgradige Verdiinnung oder Schwund
der Media, vielfache kollagene Hyperplasie der Adventitia. Andere Arterien bestehen nur
noch aus kollagenem Narbengewebe, das vielfach die Lichtung ganz verschlieBt und Neu-
bildung von Zweitlichtungen erkennen laft. Histiocytenwucherungen fehlen! — In kleinen
und groflen Venen analoge Verdnderungen, niemals Fibrin. Intima hyperplastisch, in zirku-
larer Anordnung vollstandiger Schwund der Media und Ersatz durch kollagenes oder hyalines
Bindegewebe. — Bei hochgradig eingeengten Arterien vereinzelt eingestreute Riesenzellen.
Diagnose: Hochgradige fibringse Arteriitis der kleinen und groBen GefaBkaliber, Ubergang
in Vernarbung zu schwerer Endarteriitis und Endophlebitis proliferans, vielfache Aneurysma-
bildung, schwerste Stauungslunge mit Hamosiderinablagerungen, Lungeninfarkte, chronische
interstitielle Pneumonie, Bronchiektasen, chronische Bronchitis.

Nieren. Aneurysmabildung einzelner kleiner und grofler Nierenarterien, Thrombose,
Schlingenverwachsung einzelner Glomerula, einzelne hyaline Glomerula.

Milz. Follikelatrophie, entziindliche Pulpareaktion mit Fibrose.

Leber. Hochgradige chronische Stauung mit starkem Lappchenumbau, Gallengangs-
proliferationen, beginnende Cirrhose, Endarteriitis obliterans mit Fibroblasten und Histio-
cyten.

Epikrise. Erster Beginn des Gelenkrheumatismus wahrscheinlich mit 34 Jahren und
24 Jahre vor dem Tod. Erste mehrmonatige stationire Behandlung im Lazarett 1942, also
16 Jahre vor dem Tod, mit nunmehr eindeutigem Vitium, das Arbeitsunfahigkeit bedingt.
Die klinischen Erscheinungen sprechen seitdem fiir Dekompensation und Endocarditis lenta.
Anatomisch 1a8t sich eine vernarbte rheumatische Vierklappenendokarditis mit akutem
rheumatischem Rezidiv und rezidivierender bakterieller polyposer Thrombendokarditis
verifizieren. Im Myokard und Endokard unspezifische entziindliche Infiltrate, im Myokard
auch ein rheumaihnliches Granulom. Die Coronararterien und Gefafle der Lunge und Nieren
zeigen teils akute, teils chronische Periarteriitis nodosa mit Aneurysmabildung. Ubergang
in Endangitis obliterans, wobei sich viele GefiBabschnitte durch Histiocytenproliferation
auszeichnen,

AbschluBdiagnose. Rheumatische Endokarditis + Thrombendokarditis mit Periarteriitis
nodosa bei bakterieller Sekundarinfektion.

3. Fall (Sektion Nv. 227/58) R. H., 61 Jahre

Klinisehe Befunde, Seit Herbst 1957 Prostatitis, Kreislaufstérungen an Armen und Beinen,
Meteorismus, Harnleitersteine. April 1958 Erkiltung, schwerer Schub einer rheumatischen.
Arthritis an Armen und Beinen, Genick und Riicken und krampfartigen abdominalen Er-
scheinungen sowie Fieber bis 399, Bei der Aufnahme im Mai 1958 BKS 51/96, Leukocytose
von 20000, Erythro 3,2 Mill.,, Hb 63%. EKG: Simustachykardie. Massive Darmblutung am
Tage vor dem Tod.

Sektionsdiagnose. Kriftiges Herz, Quellungssklerosen der Mitralis mit unbedeutenden
Sehnenfédenverwachsungen, nur angedeutete Verwachsung der Aortenkommissuren, Dilatation
und relative Hypertrophie des rechten Ventrikels. — Hochgradige Stauung und Odem der
Lungen, umschriebene Lungenarterienembolie im rechten Unterlappen, starke Lipoidose der
Pulmonalarterien, substantielles Emphysem der andmischen Oberlappen. — Beginnende
pyelonephritische Schrumpfnieren beiderseits. — Anémie der Leber mit eigentiimlichen
multiplen hémorrhagischen Infarkten (Endangitis?). — Multiple Ulcerationen im Bulbus
duodeni, reichlich Blut in Ileum und Dickdarm. — Hydrocephalus externus, Hirnodem,
Etat criblé im Bereiche der Capsula externa beiderseits, unbedeutende Lipoidflecken der
Hirnbasisarterien. — Organgewichte: Herz 410 g, Leber 1800 g, Milz 160 g, Nieren 320 g,
Gehirn 1510 g.
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Mikroskopiseche Gewebsuntersuchung. Herzmuskel und Kranzgefife. GroBler Kranz-
arterienast im subepikardialen Fettgewebe mit Medianekrose, massenhaft zerfallenen Leuko-
oyten. In der Adventitia Entziindungszellen, zusétzlich zahlreiche Histiocyten, keine Pali-
sadenstellung. In der Intima ein zierliches Polster mit Netzstruktur, beginnender Endothel-
proliferation, spéarlichen Liymphocyten und Leukocyten. An zweiter kleinerer Coronararterie
Media nur noch in einem Drittel der Circumferenz erhalten. Die iibrigen zwei Drittel zeigen
méchtig verdickte Intima und eine Einengung der Lichtung auf ein Finftel. Die sehr kleine
Lichtung wird umsiumt von radidr in Palisadenstellung stehenden Histiocyten. Binwérts des
kleinen Restes ehemaliger elastischer Lammelle Histiocytenproliferationen. In der verschmé.-
lerten Media ein Syncytium aus kollagenen, reticuliren Fasern mit eingestreuten Leukocyten

Abb. 7. Fall3. Leberarterie. Im Bereich von Intima und innerer Media Fibrin und starke Histio-
cytenproliferation. AuBere Media noch als schmaler zirkuldrer Ring erhalten (100 X)

und Lymphocyten mit vielfachen Odemliicken, aulerdem eindeutige Nekrosen. Adventitia
deutlich verdichtet durch kollagene Fasern mit Lymphocyten. — Im gleichen Abschnitt
kleine Coronararterie dicht unter dem Wandendokard mit umschriebener Proliferation der
Intima aus Histiocyten. In der Media hier volliger Schwund der Muskulatur und elastische
Neubildung in Intima und Media, durch kollagene Fasern verdickte Adventitia. An 2 weiteren
Arterien bzw. Arteriolen steht die Histiocytenproliferation der Intima ganz im Vordergrund.
Die entziindliche Infiltration aus Lymphocyten oder zerfallenen Leukocyten tritt ganz zuriick
gegeniiber der Proliferation der Histiocyten. — In der Muskulatur in Umgebung der Gefalle
Kernunterginge, Schwund der Querstreifung oder Untergang von Muskelfasern. Veréinzelt
auBerdem interstitielle Infiltrate aus Lymphocyten. Nirgends Aschoffsche Kndtchen, auch
nirgends Narben solcher! Diagnose: Proliferierende und granulierende Arteriitis zahlreicher
groBer, mittlerer und kleiner Coronararterienéste mit ausgesprochener Histiocytenproliferation
besonders der Intima, mit spirlichen Medianekrosen, wechselnder Unterbrechung der elasti-
schen Lamelle, zahlreiche hypoxémische Fibrillennekrosen, zahllose Kernuntergange der
Muskelfasern, GefaBschwielen und vereinzelte interstitielle entziindliche Infiltrate.

Lunge. Hyperplasie der Intima und Media der groflen Lungenarterien. Innerhalb der
Elastica interna eine Wucherung von Endothelzellen und Fibroblasten in der Intima. Elasti-
sche Lamelle teilweise aufgelockert oder unterbrochen, das elastische Netzwerk der Media
ganz unregelmiBig, 148t grobe Unterbrechungen, Verklumpungen, Kernunterginge erkennen.
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Mittlere, kleine und kleinste Lungenarterienéiste, ebenso die Lungenvenen, gleichartig. Bei
mittleren und kleinen Lungenarterien starke Verdickung der Adventitia durch kollagene
Fasern. Bei kleinen Gefallen einwirts der aufgelockerten oder unterbrochenen elastischen
Grenzschicht eine hyperplastische Innenschicht aus kollagenen Fasern oder hyaliner De-
generation. Diagnose: Betrichtliche Pulmonalsklerose aller GefaBkaliber, auch der Venen,
GefaBwandnarben.

Leber. An zahlreichen groBen Arterien michtige Intimaproliferation aus kollagenen
Fasern bis zum Finffachen der Mediadicke. In dieser Wucherung groBkernige Histiocyten.
Unter dem erhaltenen Endothel eine serdse Entziindung in einer ringférmigen Zone mit
machtiger Histiocytenproliferation und ausgesprochener Palisadenstellung dieser Zellen.
Elastische Lamelle aufgesplittert oder unterbrochen. Die Media von gewdhnlicher Dicke, ganz
unregelméBiger Lagerung der Kerne, vielfachem Kernuntergang, aber ohne grofere Nekrosen.
Mittlere oder kleinere Arterien zeigen voéllige Wandnekrose in der ganzen Circumferenz.
Endothel der Intima erhalten oder ganze Lichtung ausgefiillt mit Endothelproliferationen,
Wucherungen von Histiocyten mit kolbenartigen oder unregelmiflig groBlen Kernen. In der
Adventitia dieselben Histiocytenproliferationen. In hilusnahem groflem Glissonschem Dreieck
granulierende Arteriitis der grofen Arterien und nicht weniger als 9 GefdBquerschnitte von
Arteriolen mit Wandnekrose und Histiocytenproliferation. Mitunter Arterienlichtung vollig
zugewuchert durch ein Netzwerk von Histiocyten. Vereinzelte groBere Venen zeigen den-
selben Typ der proliferierenden Gefdflerkrankung. Nur bei vereinzelten groBlen Arterien ist
eingelagertes interstitielles Fibrin erkennbar. — In unmittelbarer Nachbarschaft landkarten-
artig begrenzte Leberzellnekrosen, teilweise Nekrosen der Glissonschen Dreiecke. Diagnose:
Proliferierende Arteriitis der groBlen Kaliber, nekrotisierende Arteriitis mit Histiocyten-
proliferation der kleinen Kaliber, groBen Parenchymnekrosen, multiple kleine Leberzell-
nekrosen, vereinzelte Narben wie bei Cirrhose.

Niere. Mehrzahl der groflen Arterien am Nierenhilus und auch an Rinden-Mark-Grenze
unverdndert. Nur an einer grofen Hilusarterie bei unveranderter Media umschriebene Proli-
feration der Intima. In mehreren grolen Venen dltere Fibrinthrombose mit Organisation. Die
Mehrzah] der mittleren Arterien an der Rinden-Mark-Grenze zeigt granulierende Entziindung,
hochgradige Einengung oder VerschluB der Lichtung, Unterbrechung oder Schwund der
elastischen Lamelle. Venen mit entziindlicher Wandinfiltration. In zahlreichen Arteriolen
Nekrose mit oder ohne Fibrin der Intima. Glomerulire Gefialie o. B. Diagnose: Granu-
lierende Arteriitis der groBen Kaliber, nekrotisierende Arteriitis der kleinen Kaliber,
Phlebitis.

Gehirn. Vereinzelte mittelgrofle Arterien im Bereich der Zentralganglien zeigen Aneurysma-
bildung, Zerstérung der Elastica interna. In Aneurysmalichtung proliferierte Histiocyten,
kollagene Fasern, Lymphocyten. Die einzelnen Wandschichten lassen sich nicht mehr von-
einander unterscheiden, jedoch scheint der Proliferationsvorgang sich ganz wesentlich im
Bereich der ehemaligen Intima abzuspielen. AuBlerdem finden sich vereinzelte kleine GefiBe
mit volligem Verschlufl der Lichtung durch Granulationsgewebe mit Histiocyten, Leuko-
cyten und spérlich Lymphocyten. Diagnose: Granulierende und proliferierende Arteriitis,
teilweise mit Aneurysmabildung in beiden Zentralganglien.

Sonstige Organe. Dieselben GefaBverdnderungen wurden angetroffen in der Milz, Neben-
niere, Mesenterium, Pankreas, Diinndarm, Hoden und Nebenhoden. Die GefiaBbefunde stimmen
insofern mit den oben ausgefithrten {iberein als im allgemeinen die gréBeren Arterienkaliber
eine proliferierende Entziindung, die kleinen Arterien und Arteriolen eine granulierende
nekrotisierende Arteriitis aufweisen. Auffallende Histiocytenproliferationen mit Palisaden-
stellung wurden nur noch in der Milz, Nebenniere, Pankreas und teilweise im Hoden und
Nebenhoden gefunden. In sdmtlichen angefiihrten Organen an zahlreichen Venen entziind-
liche Infiltrate. Diagnose: Proliferierende und granulierende Arteriitis der groBen und
mittleren, nekrotisierende Arteriitis der kleinen Arterien, Phlebitis, Parenchymnekrosen.

Brust- und Bauchaorta. Ausschlieflich Arteriosklerose.

Epikrise. Die zunichst uncharakteristischen Erscheinungen fithren erst etwa 6 Wochen
vor dem Tod zum hochfieberhaften Bild einer akuten Polyarthritis. — Anatomisch waren bei
der Sektion keine Zeichen eines aktiven Rheumatismus erkennbar. Bei Leber und Nieren
wurde makroskopisch an eine Endangitis gedacht. Erst die mikroskopische Untersuchung
ergab iiberraschend viele GefiBiverinderungen, die zum Teil ausgesprochen proliferativen
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Charakter mit palisadenartigen Histiocytenwucherungen, teilweise granulierende Form auf-.
weisen oder dem Bild der Periarteriitis nodosa gleichen.

AbschluBdiagnese. Generalisierte Arteriitis und Phlebitis, Kombination von rheumatischer
Arteriitis und Periarteriitis nodosa.

4. Fall (Sektion Nr. 193/58) A. Sch., 63 Jahre

Klinische Befunde. Dreimonatiger Klinikaufenthalt im Sommer 1957 wegen Gelenk-
rheumatismus und Endo-Myokarditis. Klinikeinlieferung vor 9 Tagen wegen Herzinsuffizienz
und hochgradiger Cyanose. Erste Zeichen eines Gelenkrheumatismus mit Anschwellen von
Finger-, Hand- und Kniegelenken im Friihjahr 1957, mit Herzbeschwerden und Atemnot.
Bei der Aufnahme und stationéren Behandlung 1957 BKS 22/40 bis 28/74, Leuko 8200, wenig
Fieber. Nach Zahnextraktion und Tonsillektomie Anstieg des Fiebers und erhhte Senkung.
EKG: Wilsonscher Schenkelblock, Myokardschidigung. — Zwischenzeitlich starke Ver-

Abb. 8. Fall4. Vas vasorum der Aorta abdominalis mit Endangitis obliterans und neugebildeter
zweiter Elastica interna (100 x)

schlechterung, periphere Durchblutungsstorungen, wechselnde Odeme. — Bei Aufnahme
1958 BKS 19/54, Leuko 7750, Fieber, Linksverbreiterung des Herzens, diastolisches Geréusch
an Herzspitze, Tachykardie, Stauungserscheinungen, auffallend typische Raynaudsche
Anfille an Fingern und Hénden.

Sektionsdiagnose. Kraftiges Herz, geringe Dilatation des linken Ventrikels, hochgradige
des rechten, relative Hypertrophie des rechten Ventrikels, unbedeutende Quellungssklerosen
der Mitralis ohne Zeichen florider Endokarditis, makroskopisch unverindertes Myokard,
fibrinose Perikarditis, — Unbedeutende Lipoidose der KranzgefaBe, der Brust- und Bauch-
aorta. — Substantielless Emphysem der Lungen mit fibringser Pleuritis iiber beiden Unter-
lappen, umschriebene Atelektase im rechten Unterlappen mit fraglicher beginnender pneu-
monischer Infiltration, Pleurablutungen, geringer Ergufl in linkem Pleuraraum, starke
Anthrakose und Schwellung der tracheobronchialen Lymphknoten, unbedeutende schleimige
Bronchitis. — Stauung von Leber, Milz und Nieren mit beginnender Stauungscirrhose der
Leber und alterer Perihepatitis. — Stauung der Magenschleimhaut, Stauungsblutungen im
ganzen unteren Diinndarm. — Alter operativer Defekt des Uterus, Adnexverwachsungen
beiderseits. — Lipoidreiche Nebennieren. (Sektion von der Bauchhohle aus!) — Organ-
gewichte: Herz 320 g, Leber 1325 g, Milz 200 g, Nieren 230 g.

Mikroskopische Gewebsuntersuchung, Herz. Im Epikard Fibrinablagerung in zierlichen
Warzchen, keine cellulare Reaktion am Boden des Fibrins. AuBlerhalb davon spérlich Leuko-
cyten, reichlich Liymphocyten, Plasmazellen, Fibroblasten, nur angedeutet Histiocyten. Im
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subepikardialen Fettgewebe Odem mit Ubergang in serése Entziindung. Hier gelegene
Coronararterienéaste zeigen zirkulidre oder umschriebene elastische Hyperplasie der Intima,
teilweise bis zur halben Dicke der Media. In einem einzigen groBen Coronararterienast hoch-
gradige Intimahyperplasie aus kollagenen und elastischen Fasern mit eingelagerten grofien
Lipoidbeeten und Unterbrechung der elastischen Lamelle. — Im Myokard zahlreiche winzige,
nur aus 3—>5 Zellen bestehende Infiltrate aus Lymphocyten und Plasmazellen. Nur im rechten
Ventrikel groBere interstitielle Infiltration mit Schwund der Muskelfibrillen. In anderen
Bezirken Fibrillen auseinandergedringt durch eiweiBhaltige Flissigkeit, betrachtlicher Kern-
schwund. Diagnose: Fibrinose, andeutungsweise rheumatische Perikarditis, serése und cellu-
lire interstitielle Myokarditis, beginnende Fibrillennekrosen, Coronarsklerose.

Abb. 9. Fall4. Lungenarterie mit kollagener und elastischer Hyperplasie der Intima, mit erhaltener
Elastica interna und Media (25 x)

Aorta. In den duBeren Mediaschichten in Umgebung der Vasa vasorum zahlreiche kleine
Lymphocyteninfiltrate. FEine Arteriole ergibt kollagene Hyperplasie der Intima mit fast
volligem Verschlull der Lichtung. Die elastischen Fasern sind praktisch in der Media iiberall
erhalten. Diagnose: Nodose Arteriosklerose, spirliche entziindliche Infiltrate in der duBeren
Media, stiarkere in der Adventitia, vereinzelte Narben der Vasa vasorum, Intimahyperplasie
groBerer Venen.

Avrteria pulmonalis. Eine umschriebene kollagene Narbe in der Media.

Lunge. Samtliche GefaBkaliber sind verandert. In kleineren Arterien oder Arteriolen in
Intima unter dem Endothelrohr Fibrin als breiter zirkulirer Ring. Innerhalb des Fibrins
liegen Fibroblasten und nur in zéhlbar wenigen GefiBen eindrucksvoll gewucherte Histio-
cyten. In mittelgroBlen Arterien anstelle des Fibrins zirkulir angeordnetes kollagenes Narben-
gewebe. Vielfach eine neue, vereinzelt 2 neue Gefialilichtungen entstanden, umgeben von
einem reticuldren oder elastischen Faser- oder Netzwerk. Andere mittlere und die Mehrzahl
der groBlen Arterien zeigen polsterformige oder zirkuldre elastische Hyperplasie der Intima
mit Binengung der Lichtung bei erhaltener elastischer Lamelle. Um sémtliche groBlen und
kleinen Arterien dicke fibrose Adventitia. Bei mittleren Venen véllige Vernarbung der Wand
mit Schwund der elastischen Fasern. Nur an 2 mittleren Arterien eine Aneurysmabildung.
Diagnose: Fibrinose Arteriitis, nur vereinzelt rheumaghnlich, Bindangitis obliterans von
Arterien und Venen jeglichen Kalibers, sekunddre Pulmonalsklerose, nur 2 Aneurysmen.

11%*
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Leber. Elastische Hyperplasie der groflen Arterien.

Milz. Arteriosklerose, Arteriolosklerose, Fibrosis der Pulpa.

Nieren. Arteriosklerose, umschriebene Endangitis eines GeféaBastes.

Darm. Im Bereich der makroskopisch beschriebenen Blutungen ebenfalls mikroskopische
Blutung in der Mucosa oder Submucosa oder Geschwiirsbildung. Im Mesocolon mittlere
Arterien mit hochgradig eingeengter Lichtung mit Fibrinablagerungen mit zirkuldrer An-
ordnung im Bereich der Intima. Die benachbarte Vene zeigt serdse Entziindung der Intima
und Media. Ganz gleichartig verhalten sich die Arteriolen in der Submucosa. Diagnose:
Fibringse Arteriitis, teilweise mit Vernarbung, Phlebitis, Schleimhautulceration.

Abb. 10. Fall4. Arterieim Mesocolon. Granulierende Angiitis mit fast v6llig verschlossener Lichtung
und partieller Medianekrose (100 x )

Gefifie des Mesenteriums. Arteriosklerose, Phlebosklerose.

Epikrise. Erste sichere Anzeichen eines Gelenkrheumatismus 1 Jahr vor dem Tod mit
sofort eindeutigen Herzbeschwerden. Wenig spater alle klinischen Befunde einer schweren
Endo-Myokarditis. Von da an zunehmende Dekompensation. Anatomisch lieB sich makro-
skopisch weder Rheumatismus noch Vitium erkennen, wurde eine Pulmonalsklerose erwogen.
Mikroskopisch nur einzelne und kleinumschriebene rheuma#hnliche Befunde im Epikard und
an LungengefiBen, ganz im Vordergrund eine rezidivierende interstitielle Myokarditis, eine
Arteriitis mit Ubergang in Endangitis obliterans in der Lunge und im Darm bei Mitbeteitigung
der Venen. Nur 2 eindeutige Aneurysmen in der Lunge auffindbar. Auch in Media und
Adventitia der Aorta entzindliche Infiltration. Sonst in allen GefiaBbezirken eine auffallend
starke Arteriosklerose oder Intimahyperplasie, wie sie fiir Hochdruck charakteristisch ist,
der klinisch aber erst kurz vor dem Tod erfalbar war.

AbschluBdiagnose. Fragliche atypische Periarteriitis nodosa mit Endangitis, Arterio-
sklerose und Myokarditis.

Diskussion

Kine Besprechung und Auswertung unserer Befunde hat zunichst mit der
Klinik zu beginnen. Von besonderer Wichtigkeit ist, dafi bei allen 4 Kranken
eine rheumatische Frkrankung in der Vorgeschichte angegeben oder von der
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Klinik anerkannt wurde. Langfristige Intervalle und sichere Rezidive im Krank-
heitsverlauf bestanden nur bei Fall 1 und 2, bei letzterem nur in der ersten Halfte
des 16 Jahre wihrenden Leidens. Anamnese, Beschwerden und klinische Befunde
fithren darum bei Fall 1, 2 und 4 friihzeitig zur klinischen Annahme einer,,schweren
Endo-Myokarditis®, bei Fall 2 viele Jahre vor dem Tod, bei Fall 1 etwa 1 Monat
vor dem Tod zur Annahme einer Endocarditis lenta. Nur bei Fall 4 wird klinisch
ein ,,theumatischer GefafprozeB* diagnostiziert.

Ein Vergleich dieser klinischen Symptomatik mit dem anatomischen Haupt-
leiden ergibt bei Fall I und 2 Ubereinstimmung beziiglich der Endokarditis, bei
Fall 3 hinsichtlich der Erkrankung der GefdBperipherie. Die bei den Fallen 1, 2
und 4 diagnostizierte , Myokardschadigung® lief sich insoweit nicht verifizieren,
als die bei der Sektion vorgefundenen Myokardbefunde jinger sind. Insonderheit
fehlen alle morphologischen Anhaltspunkte fiir alte vernarbte oder frische rheu-
matische Myokarditis mit Ausnahme des einzigsten Granuloms bei Fall 2. Wie
Boumie im Gegensatz zu der Periode und ,,Ara‘ des Rheumatismus vor 25 Jahren
schon mehrfach hervorhob (1953, 1954), erkrankt jetzt bevorzugt das Klappen-
endokard allein, lassen sich nur in seltenen Féllen eindeutige rheumatische
Narben, bei rheumatischen Klappenrezidiven nur in Ausnahmefillen theumatische
Granulome im Myokard nachweisen. Die in den Fillen 1, 2 und 4 klinisch oder
oft nur elektrokardiographisch erfaite ,,Myokardschidigung” mufl darum riick-
laufig als funktionelle Stérung angesprochen werden, ist auf die GefdBerkrankung
zu beziehen und als Folge dieser zu werten.

Aus diesem Vergleich zwischen klinischem Erscheinungsbild und anatomischer
Sektionsdiagnose ergeben sich Schwierigkeiten in dem Versuch, sowohl das eigent-
liche Grundleiden als auch die GefaBerkrankung abschlieBend zu klassifizieren
und beide einander richtig zuzuordnen. Beginnen wir abermals mit dem klinischen
Krankheitsbild, so erscheint auch rickliufig betrachtet zunichst kein Zweifel
am Beginn des tédlichen Leidens mit einem Rheumatismus. Auch wenn das eine
oder andere Symptom, der eine oder andere klinisch nicht angestellte Labora-
toriumsbefund fehlen, steht die Diagnose einer rheumatischen Erkrankung
starker im Vordergrund als einer anderen akuten Allgemeininfektion oder einer
Fokalinfektion. Bei sehr kritischen differentialdiagnostischen Erwigungen wird
man bei Fall 3 die bis zum Tod unklare und schleichende Erkrankung mit der
niemals verifizierten Prostatitis am Beginn doch eher einer Allgemeininfektion als
einem Rheuma zuordnen wollen. Ferner kann man bei Fall 4 Zweifel anmelden,
daB nach nur halbjahrigem Krankenlager 1957 ein so schwerer Allgemeinzustand
fortbestand, nachdem sich bis zum Tod keine Klappenendokarditis ermitteln lieB.
Trotzdem bleibt zunichst die Frage bestehen, ob die auf Rheumatismus hin-
weisenden klinischen Symptome ausreichen, daf der pathologische Anatom
berechtigt oder sogar angehalten ist, auf Grund von Anamnese und klinischen
Erscheinungen Rheumatismus als eigentliches Grundleiden einzusetzen. Die
oben angefiihrte Zeitspanne zwischen Beginn und Tod ist unseres Erachtens um
so mehr zu bewerten, weil ja den zum Zeitpunkt der Obduktion vorgefundenen
Gefaliverinderungen mit Ausnahme vom TLungenbefund bei Fall 4 sicher nur
Wochen oder wenige Monate des Bestehens zuerkannt werden kann. Wir wagen
nicht, diese schwierige Frage zu entscheiden, die wohl nur vor einem Forum von
Klinikern ganz geklirt werden kann.
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AbschlieBend bleibt demnach bestehen, daBl eine Rheuma-Anamnese, ein
klinischer Rheumabefund und mit Ausnahme von Fall 4 eine anamnestisch und
klinisch stumme, aber fiir den Tod entscheidende GefdBerkrankung vorlag. Da
bei Falll und 2 eine noch aktive rezidivierende rheumatische Endokarditis
besteht, die sicher &lter ist als die GefdBprozesse, miissen wir bei diesen beiden
Beobachtungen ein rheumatisches Grundleiden als bewiesen betrachten. Ent-
gegen der klinischen Annahme einer nur bakteriellen Endokarditis liell sich
mikroskopisch die Kombination von sowohl rheumatischer als auch aufge-
piropfter bakterieller Endokarditis verifizieren. Auf Grund dieses Herzklappen-
befundes muBl man beziiglich der Zweiterkrankung, der zeitlich nachfolgenden
Angiitis, atiologisch gleichermallen sowohl den Rheumatismus als auch die
Bakteridmie ursichlich in Betracht ziehen: entweder den einen oder den anderen
Faktor oder beide zusammen in kombinierter Wirkung. — Bei Fall 3 und 4
halten wir dafar, wohl ,,rheumatoide Erscheinungen®, aber die klinische Diagnose
einer eigentlichen Polyarthritis nicht zu i#ibernehmen. Makroskopisch bestehen
zwar geringfiigige, wohl rheumatische Herzklappennarben, aber keinerlei noch
aktive rheumatische Endokard- oder Myokardbefunde. Und die fibrindse Peri-
karditis bei Fall 4 ist mikroskopisch nicht eindeutig rheumatisch. Wir sind hier
der Uberzeugung, beim Vorliegen einer wesentlich kiirzeren Krankheitsdauer von
1 Monat bzw. 1 Jahr gegeniiber den oben besprochenen Féallen 1 und 2, die
GefdBerkrankung Periarteriitis nodosa als eigentliches und einziges Grundleiden
anerkennen zu miissen, auch wenn bei Fall 3 besonders die GefiBbefunde eine
rheumatische Genese nahelegen. — Beide Gruppen unserer Erkrankungsfille
gestatten beziiglich der Gefafbeteiligung also nicht, von seiten der Anamnese oder
der klinischen Befunde eine Entscheidung zu féllen. Damit ist die Morphologie
zur Differentialdiagnose aufgerufen.

Die morphologische Abgrenzbarkeit der verschiedenen Formen der Arteriitis

A. Periarteriitis nodosa (P. n.), rheumatische Arteriitis (rh. A.)
und Thrombangitis obliterans ( Thr. obl.)

Wie wir eingangs hervorhoben, sind seit den umfangreichen Untersuchungen
iber die P. n. einerseits, der rh. A. und der Verdffentlichung von Rossre (1933)
iiber Zwischenformen andererseits 2—3 Jahrzehnte vergangen. Auffallenderweise
sind seitdem nur wenig sichtende oder einteilende Versuche unternommen oder
morphologische Grundfragen besprochen worden (v. ALBERTINI und NABHOLZ
1938, Rice Ricu 1942 und 1946, BERBLINGER 1950, ZrEEK 1952, V. ALBERTINI
1954, RANDERATH 1954, RossiE 1957, Kuinee und FAssBENDER 1957).

Zwar haben vor RossLE (1933) schon Ascmorr (1904, 1906), GEIPEL (1905,
1907, 1909), Faur (1921), WiTsEx (1921), v. GLAAN und ParpENHEIM (1926),
Merz (1932) und JAcER (1932) und gleich danach FriepBERG und Gross (1934)
auf die Ahnlichkeit zwischen P. n. und rh. A. und die Schwierigkeit der Abgren-
zung hingewiesen. Trotz der morphologischen Fundierung blieben diese Hinweise
als Feststellung unverdndert bestehen. Nur Krin¢E und VausrL (1931) haben
SchluBfogerungen gezogen: Zwischen P.n. und rh. A. bestéinden Unterschiede
,-nicht grundsitzlicher Art“, ,nur der Augdruck verschiedener Stirke der Gift-
wirkung und vielleicht auch der Lokalisation (S. 731). Sie lehnen fiir ihre Falle



Kombinationsformen der Arteriitis 157

eine ,,Vergesellschaftung von Rheumatismus mit P.n.” ab (3. 732), weil sonst
,,die P. n. als ein isolierter Rheumatismus der GefiBe“ bezeichnet werden miiite.
Wir mochten aus diesem Widerspruch in der Formulierung mehr morphologisch
Vergleichbares oder &hnliches erschliefen als eine Ablehnung. Vielleicht war das
auch der Grund, dafl KLiNGE in seiner monographischen Bearbeitung (1933) auf
einen Vergleich zwischen P.n. und rh. A. nicht eingegangen ist. Zur gleichen
Zeit wie KuingE hat JAgrR (1932) einen ganzen Abschnitt der Differentialdia-
gnose zwischen P.n., rh. A. und Thr. obl. gewidmet, die als ,.dullerst schwer”
(S. 605) bezeichnet wird und in Lokalisationsunterschieden endet. Zur selben
Zeit tritt METZ (1932) fiir enge Beziehungen zwischen beiden Erkrankungen ein,
wenig spéter teilen FRIEDBERG und Gross (1934) 8 Fille mit von P. n. und zusétz-
lich rheumatischen Herzmuskelverdnderungen. — In diesem Zusammenhang
erscheint uns wichtig, dall auch die besonders Erfahrenen wie GRUBER nach
Kringes Darstellung keine Stellung bezogen zur Vergleichsfrage oder morpho-
logischen Unterscheidbarkeit beider Erkrankungen. Einzelbeobachtungen oder
wechselnd umfangreiche neue Beitrdge haben seitdem Rice RicH (1942 und 1946),
Goia et al. (1948), FroBoErse (1949), GorrERT (1948), ROMER (1953), DoNaT
(1953), HreronyMmr (1953), v. ALBERTINT (1954), C. Fiscuer (1956), HorznER
(1957), MATERNA (1957) gebracht. Sie haben teils auf Grund von Anamnese oder
klinischem Verlauf, teils auf Grund der morphologischen Erscheinungsform ihre
Beobachtungen eingereiht. Die Problematik ist aber unseres Erachtens geblieben
und das trotz des Bekenntnisses von v. ALBERTINI (1954, S.19): ,,Wir sind
versucht — beziiglich der Arterienverdnderung der P. n. — von einem spezifischen
Merkmal zu sprechen!” Dann ist ZEEx (1952) mit ihrem Einteilungsplan auf-
getreten, zu dern RawpEratm (1954) kritisch Stellung nahm und gewichtige
Gegenargumente aufstellte nach umfangreichem Literaturstudium des Welt-
schrifttums und eigenen experimentellen Untersuchungen von ihm und seinen
Mitarbeitern.

Beginnen wir beim Problem der Morphologte, so ist schon unheilvoll die Be-
zeichnung angeblich verschiedener Erscheinungsformen. Fibrinose, fibrinoide,
nekrotisierende oder granulierende Arteriitis einerseits, proliferierende oder granu-
lierende Arteriitis andererseits sind nach dem Schrifttum oder nach der Befund-
beschreibung oder nach den Abbildungen Synonyma fiir ein und dieselbe morpho-
logische Erscheinung oder werden als solche verwendet.

1. a) Fibrindse (oder sog. fibrinoide Hntziindung, sog. fibrinoide Nekrose)
Angiitis. BormIe (1953, 1954, 1955) hat sich schon seit vielen Jahren gegen die
Bezeichnung ,,Fibrinoid** gewandt. Alle neuen Untersuchungen haben diesen
Einwand bestétigt (SoxoLorr et al. 1951, Brex und Zirr 1951, Busanny-Cas-
PARI 1952, ConsDEN, GLyNN und Stawter 1952, W. E. Exricu 1952, Rine-
HART 1953, WaoNER 1955, GAMLE und Brunsox 1955, Movat und More (1957).
Bleibt doch stets entscheidend, daB beim sog. ,,Fibrinoid® stets echtes Fibrin
vorhanden war oder ist und nur der Grad der fibrindsen ,,Insudation® (W.W.
MEev=sr 1947, 1949), Ausmal und Schnelligkeit des Vorganges, Art und Beschaffen-
heit des ortsstdndigen Gewebes entscheiden, ob solches sog. ,,Fibrinoid* in
Nekrose iibergeht, hyalin entartet oder bindegewebig organisiert wird. Alles dies
sind Sekundérverdnderungen, die mit dem Primérvorgang der fibrinésen Ent-
ziindung nichts zu tun haben und u. E. nicht dazu berechtigen, eine neue Form
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der Entziindung abzugrenzen. Darum erscheinen uns diese Bezeichnungen nur als
Synonyma, wie wir oben hervorhoben.

So gesehen und zunichst tbertragen auf den Vergleich zwischen P.n. und
rh. A. tritt die fibrinose CGefilwandentziindung bei beiden Erkrankungen auf.
Vergleicht man beispielsweise Abbildungen von P. n. (GrRUBER 1923: Abb. 1—3,
5,6 und 1925: 2—4, 6,9, 10, 12, 13) mit solchen der rh. A. (Kuines 1933: 19,21),
so kann man ohne erklirende Beschriftung sich weder fir das eine noch fiir das
andere Krankheitsbild festlegen.

Vergleicht man zum andern hiermit JicErs (1932) vorziigliche Ausfithrungen
und Befunde zur Thr. obl. juvenilis an Extremitédten, so hebt er selbst hervor: ,,. . .
und zwar boten die GefiBe ganz das Bild, das man sonst als P. n. zu bezeichnen
pilegt® (S. 579). Dasselbe gilt fiir die eingehenden Beschreibungen von Brept,
dessen Abb. 6 und 8 (1932), 5—7 (1942) wir fiir solche einer rh. A., dessen Abb. 10
(1932) und 16, 17, 23 (1942) wir fiir solche einer P. n. erkliren wiirden. Zur Kom-
bination von P. n. mit Thr. obl. gehéren auch die beiden Verdffentlichungen von
Doxata (1946, 1953).

Aus dieser Gegeniiberstellung scheint hervorzugehen, dafl die , fibrindse
Arteriitis* allein in ihrer morphologischen Erscheinungsform nicht als Kriterium
der Unterscheidung gelten kann. Das haben sowohl JAGER wie BREDT schon
ausgesprochen, beziiglich der fibrinoiden Nekrose auch v. ALBERTINI. Er hilt
sie fiir ,,eine unspezifische Bindegewebsalteration® (1954, S.7), eine Nekrobiose
des kollagenen Bindegewebes, bei dem ,,Fibrin keine Rolle spielt®.

Was wir fiir die morphologische Vergleichs- und Unterscheidungsméglichkeit
der ,.fibrinésen Arteriitis* kritisch herausstellen, gilt auch fir das Lokalisations-
merkmal innerhalb der GefiBwand, das fiir die P. n. von GrusER (1923 und 1925)
ausfithrlich besprochen und abgewogen wird. v. GLaHN und ParpENHEIM (1926)
haben das ,,coagulable exsudat” und Fibrin bevorzugt unter dem GeféBlendothel
gefunden, KrincE (1933) hat es bei der rh. A. in allen GefdBwandschichten
beschrieben. Jiger (1932) hebt die Lokalisation im Intimabereich bei Thr. obl.
hervor, BREDT (1942) ebenso in den ,,subendothelialen Schichten‘’ bei Entziindung
der Lungenschlagader. — Das Ausdehnungsmerkmal kénnte zundchst signifikant
erscheinen. Betrifft doch die fibrindse Entziindung bei der P. n. meist
die ganze Circumferenz des GefiBquerschnitts. Jedoch hat Krinee in Be-
schreibung und Abbildungen (1933: Abb. 19 und 21, S.58/59) eine zirkuldre
,fibrinoide Verquellung® im Subendothel von Arterien und Venen darge-
stellt. Sie gleicht vollkommen den Befunden bei der P.n. und auch den fort-
geschrittenen Fillen von Jicer und Brepr! KuNeE erklirt nicht, ob diese
Befunde selten sind oder Ausnahmen darstellen. Auffallend ist jedoch, daB solche
Beobachtungen seit Kuinee im deutschen und, soweit wir wissen, auch im aus-
landischen Schrifttum nicht wieder verdffentlicht wurden! In allen neueren
Lehrbiichern werden als Charakteristicom der rh. A. Aschoffsche Knotchen oder
umschriebene Granulome in den Wandschichten der GefiBe beschrieben, aber
keine subendothelialen flichenhaften fibrinésen oder fibrindhnlichen ,,Insuda-
tionen*! Darum muB erwogen werden, ob bei solcher kritischen Betrachtung
der Faktor der KalibergroBe der GefiaBe allein noch entscheidend sein kann.

b) Nekrotisierende Angiitis. Wie wir oben schon ausfithrten, liegen im
Schrifttum wenig eindeutige Beschreibungen vor von ,,primérer‘ oder ,,alleiniger*
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oder ,signifikanter GefdBwandnekrose, um dieses Merkmal zur Bezeichnung
und Charakterisierung der Arteriitis-Form anerkennen zu kdénnen. Eindrucksvolle
Beobachtungen solcher Art haben v. ALBErTINT (1938, 1954) und BERBLINGER
(1950) vorgelegt. Hier steht die Nekrose eindeutig im Vordergrund, treten die
Entziindungszellen ganz zuriick. BERBLINGER hebt hier ebenfalls auf die ,,Jnsu-
dation (W. W. MevEr), auf das ,,Einpressen von Blutplasma‘* ab, das er mit der
Berblinger-Burgdorf-Farbung nachweisen konnte. Wir erwégen, ob solche aus-
geprigten Nekrosen dann als Sonderform oder als hochgradige serdse Entziindung,
also schwerste ,,serése Arteriitis”, und damit in unsere Untergruppe la einzu-
reihen wéiren. Unterscheidet sich doch die ,,serose Entziindung® von anderen
serosen oder plasmatischen ,,Insudationen” morphologisch durch Zell- und
Gewebsuntergang (RossLE). Der gleiche Vorgang wiirde in diesen Fillen also nur
durch das AusmaB der Nekrose gekennzeichnet. Soweit wir bis jetzt sehen, gehért
die ,,primare” und ,,signifikante’ nekrotisierende Angiitis am ehesten zur experi-
mentellen aktiv-anaphylaktischen Entziindung, obgleich uns die Beschreibungen
von KNEPPER (1934) und RiNTELEN (1937) heute nicht mehr eindeutig erscheinen.

2. Proliferierende und granulierende Angiitis. Hier mochten wir unter-
scheiden zwischen primérer, kombinierter und sekundérer Form. Wir kennen die
Schwierigkeit der Abgrenzung. Das hindert aber nicht, sich in jedem Fall darum
zu bemiihen.

a) Eine primdre Proliferation des capilliren Endothels oder der Intima von
Arterjolen oder groflen Arterien ist als Zeichen schleichender Sepsis von DIETRICH
(1925) und StEeMUND (1925), bei Thr. obl. von JAcrr (1932), bei Endangiitis der
Arterja pulmonalis von BrREDT (1942) beschrieben worden. Die beiden letzt-
genannten Autoren heben dabei die ,,Schicht derart strahlig gestellter Zellen*
(JicERr), die ,deutliche Palisadenstellung der Kerne (BREDT) hervor. Dieser
Befund ist um so mehr auf rheumatische Entziindung verdéchtig, wenn er wie bei
Brepr mit und ohne gleichzeitige serdse Entziindung auftritt (s. spéter!). In
neuester Zeit wurde solche primére Proliferation unter experimentellen Bedin-
gungen von Gram und Boumre (1959) bei passiv-anaphylaktischer Versuchs-
anordnung und Verwendung von Partial- Antigenen der A-Streptokokken gefunden,
Sie kann schon innerhalb von Stunden auftreten, wenn Ag und Ak humoral
zusammentreffen. — JAGER (1932) hat zwei Arten von Intimaproliferation unter-
schieden nach MaBgabe der KalibergroBe (8. 573) und verweist hierbei auf gleich-
artige Befunde von DURCE und GRUBER.

b) Die kombinierte Form ist bekannt als gleichzeitiges Vorkommen von serdser
oder von fibrindser Entziindung mit Histiocytenproliferation beim Rheumatismus.
Hierbei muB} eingerdumt werden, dall noch keine endgiiltige Entscheidung vor-
liegt iiber die unbedingte Gleichzeitigkeit dieser Kombination. Es koénnte sein,
daB das serdse Stadium doch zeitlich der Histiocytenproliferation voranging, aber
nicht erfaffbar ist. Bezliglich der GefiBwand hat wohl Faur (1921) als erster ,,an
der GefiBperipherie meist starkes myxomatoses Odem (S. 146), ,,an manchen
Abschnitten der GefdBcircumferenz in Arterien und Venen... sich blaBblau
farbendes (myxomatoses ?) Gewebe (Abb. 10)* beschrieben (8. 148). Krrwgs hat
in der ersten Darstellung des ,,rheumatischen Friithinfiltrats* (1930) bei den Ge-
fafen nur die , fibrinoide Verquellung von Intima und Media angefiihrt (S. 446).
In seiner monographischen Bearbeitung (1933) steht zwar auch noch das Fibrin
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als ,,Frithschaden® im Vordergrund. Jedoch rdumt er ein: ,,Auch ist die Durch-
setzung des Verquellungsherdes mit Fibrin nicht immer so dicht. Vielmehr
erscheinen die Gefifiwande oft nur myxomatés-hyalin umgewandelt. ... doch
findet man ... meist mehr oder weniger umschriebene fibrinoide Herde in den
schleimig-myxomatosen Abschnitten™ (S. 58/59). Dagegen werden in Intima und
Media der Aorta die ,,schleimigen Aufquellungsherde der Grundsubstanz* beson-
ders gewiirdigt und abgebildet (S. 67/68). — Im CGegensatz hierzu sind solche
Verédnderungen der Grundsubstanz bei der P. n. nicht in der gleichen signifikanten
Weise beschrieben worden. GRUBER (1923) vermerkt jedoch ddematdse Auflocke-
rung von Media und Adventitia (8. 129), wolkige Trilbung von Subintima und
Media. Vielleicht ist damit eine Umschreibung der heute allgemein als ,,serdse
Entzindung® bezeichneten Grundsubstanzverinderung zu verstehen. — BrEpT
(1942) hat in klassischer Form die Entziindungsstadien der Lungenschlagader
beschrieben und darunter die ,zellig-serdose Intimaverbreiterung” mit subendo-
thelialer Zellvermehrung ,,mit deutlicher Palisadenstellung der Kerne* (8. 74).
Auf Grund der Untersuchungsergebnisse von Boumic an Herzklappen (1953)
und Schleimbeuteln (1954) wiirden wir heute diese Kombinationsform als sicher
rheumatische Entziindung deuten und auch rickldufig betrachtet bewerten.

Unter Anerkennung der Ergebnisse von BorMIG bei der rheumatischen Endo-
karditis mufite dann ebenso bei der Angiitis eine serdse Entziindung mit gleich-
zeitiger histiocytirer Proliferation charakteristisch sein fiir rth. A. Eine fibrindse
Angiitis mit gleichzeitiger Proliferation ist — wenigstens nach Schrifttum und
Abbildungen — sowohl der rh. A. wie der P. n. bis heute eigen!

¢) Die sekunddre Prolifecation oder granulierende Arteriitis ist bei der rh. A. wie
bei der P. n. ein Folgestadium vorangegangener pathomorphologischer Gewebs-
veranderungen. Wir haben keine kritische Besprechung gefunden, ob die proli-
ferierenden oder granulierenden Erscheinungen ,,Reaktionen auf oder ,,reparative
Vorginge der serdsen oder fibrindsen Insudationen oder natiirliche Folge der
Degeneration und Nekrose von ,,Insudat’ und GefdBwandzellen sein koénnten.
Konnen doch nach sonstigen fibrindsen oder nekrotisierenden Entziindungen in
allen anderen Organen und Geweben solche ,,Reaktionen” oder Organisations-
erscheinungen auftreten, jedoch nicht obligat, worauf Béamic (1953, 8. 51) nach-
driicklich hingewiesen hat. Nur beim Rheumatismus ist bislang entschieden, daf3
die vorangegangenen (ewebsschidigungen zu geringes Ausmall aufweisen, um
die palisadenartige Histiocytenproliferation als einfache reaktive Organisation
anerkennen zu kénnen (s. Bormic 1953, p. 144).

Vergleichen wir die Beschreibungen und Abbildungen bei der P. n. und bei der
rheumatischen Angiitis, so kann man ohne Bildlegende zwischen beiden Erkran-
kungen nicht unterscheiden. Ja, man kénnte Abbildungen der P. n. von GRUBER
und ZEER mit solchen rh. A. von Krixe® und denenvon BREDT austauschen. So
z. B. GruBEer (1923): Abb. 2, 5, 6 und (1925): Abb. 2, 4, 6, 7 mit Kuingr (1933):
Abb. 19, 21, 22, 26, mit BrEpT (1942): Abb. 5—7 und ZEEK (1948): Abb. 5, 9, 10,
14! Wir nahmen zunichst an, daB eine Unterscheidung auf Grund der Zell-
elemente des proliferativen oder granulomatésen Stadiums moéglich sei. Wir
unterstellten ferner, daB bei der rheumatischen GefdBerkrankung die friiher als
,,basophile Zellelemente, heute als Histiocyten bezeichneten Zellformen das
Bild beherrschen. Ein genaueres Literaturstudium ergab aber sowohl bei Fangr,
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v. GraeN und PappexmEM als auch bei Krinek keinen signifikanten Unter-
schied zur P. n. Das ist verwunderlich, da bei den &lteren Untersuchungen von
Bomrmie (1953, 1954) iiber rheumatische Endokarditis und Bursitis und neuesten
Untersuchungen im hiesigen Institut Granulocyten und Lymphocyten fehlenoder
ganz zuriicktreten. Ob das am Wandel des Erscheinungsbildes des Rheumatismus
oder an der Gewebsart, in der er sich entwickelt, liegt, miissen wir offenlassen.
Nach den oben angefithrten fritheren Untersuchungsbefunden jedoch scheint nur
das Merkmal der Menge und der Palisadenstellung der Histiocyten dem Rheuma-
tismus vorbehalten. Bei solchem Abgrenzungsversuch und bei Anerkennung der
rheumatischen Besonderheit diirfte dann die Bezeichnung ,,granulierende Arteri-
itis** nur bei der P.n. angewendet werden.

EBine Zusammenfassung unserer Ausfithrungen tiber Vergleich und Abgrenz-
barkeit der morphologischen Erscheinungsformen der Arteriitis im allgemeinen,
der P. n., rh. A, und Thr. obl. im besonderen ergibt auffallende Parallel-Verande-
rungen und groBe Schwierigkeiten der Grenzziehung.

Bei ausgepragten Krankheitsbildern gelten fiir die P. n.: Beginn mit zirkuldrer
fibringser Entziindung, leukocytéire (eosinophile ?) und lymphocytire Infiltration,
frithzeitige Nekrose, Granulationsgewebe, Aneurysmabildung; fir die rh. 4.:
Beginn mit umschriebener seréser oder serofibrindser Entziindung, keine Nekrose,
keine oder geringe leukolymphocytire Infiltration, frithzeitige Proliferation
vornehmlich von Histiocyten mit Palisadenstellung, keine Aneurysmabildung;
fiir die Thr. obl.: Beginn mit fibrindser Entziindung in den groBen Arterien
,.ganz entsprechend der rekurrierenden Thromboendokarditis®, in den mittleren
Fibrinthrombose und riesenzellhaltiges Granulationsgewebe, in ,,den kleinsten
gleicht sie der P. n.” (JAcER, S.618).

B. Die Zecksche Enteilung der Formen der Arteriitis

Sofern wir recht sehen, dhneln sich dabei morphologisch Gruppe 1 und 3 sowie
Gruppe 2 und 4. Uns erscheint verwunderlich, daB die ,,Uberempfindlichkeits-
angiitis’ als dhnlich der rh. A. dargestellt wird. Erstere soll ausgezeichnet sein
durch eine exsudative Realktion, die beim Rheumatismus nur ein Durchgangs-
stadium ist. Das fiir die rheumatische Erkrankung erst signifikante Stadium der
Histiocytenproliferation, auf dessen Bedeutung Bommic (1953) immer wieder
aufmerksam gemacht hat, wird also bei dieser ,,Uberempfindlichkeitsangiitis‘*
niemals erreicht. — Ferner erscheint uns nicht nur schwierig, sondern zweifelhaft,
wie ZEEK morphologisch die ,,allergisch-granulomatose Angiitis” von der eigent-
lichen P.n. abgrenzen kann. Da bei beiden Formen exsudative,nekrotisierende
und granulomatése Stadien durchlaufen werden, konnten bei Zrzks 2. Gruppe
nur die von ihr gefundenen mehrkernigen Riesenzellen als Unterscheidungs-
merkmal gelten. Nach der Verdtfentlichung von HizrowymI (1953) kommen aber
auch bei der P.n. gelegentlich Riesenzellen vor. Andererseits ist bei der P. n.
weder in der Mehrzahl der GefaBprovinzen noch bei allen Fillen die Aneurysma-
bildung obligat, um wieder allein als Unterscheidungsmerkmal zu fungieren. Fir
den Morphologen besagt dieser Einteilungsversuch zweierlei:

1. Bei allen ,nicht-klassischen* GefdBerkrankungsfillen kann das morpho-
logische Verhalten an der GefdBwand selbst allein nicht entscheiden, welcher
»»Gruppe™ von Angiitis der Einzelfall einzureihen ist! Es wird dies in schwierigen
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Féllen nicht einmal dann gelingen, wenn man das Merkmal der KalibergroBe
oder der Lokalisation im Gesamtorganismus mit zu Hilfe nimmt. Wir miissen
darum weit mehr als bei anderen GefdBerkrankungen die Anammnese und die
klinischen Befunde in ihrer Vielfalt zur Differentialdiagnose heranziehen und
wahrscheinlich stdrker bewerten als das morphische Verhalten.

2. Die kritische Priifung der morphologischen Abgrenzbarkeit der Entziin-
dungsformen von Arterien ergab an sich wie zusidtzlich bei Vergleich der Zeek-
schen Gruppen auffallende Ahnlichkeiten von Ablaufstadien. Wir mochten daraus
den Schluf ziehen, dafl die formale Genese im Initialstadium weitgehend dieselbe
ist. Die priméren Insudationsvorgénge an der GefdBwand verlaufen formal gleich
und erfahren nur Abwandlungen: a) auf Grund der KalibergroBe der GetidBe und
der wechselnden GefaiBwandstrukturen; b) auf Grund verschiedener ,,Bei-
mischungen® des Insudats. Diese Beimischungen stellen die ,,Zusatzfaktoren®
dar, auf die BomEmic (1953, 1954) abhob zur Unterscheidung der serosen, der
fibrinésen und der rheumatischen Endokarditis. Derselbe richtunggebende
EinfluB der Zusatziaktoren erklirt die unterschiedlichen Formen der Arterio-
sklerose (s. BREDT, W. W. MEYER). Bei solchen und noch anderen Beispielen ist
diesem ,,dysorischen GefdBwandprozeB (ScEURMANN und MacMamoN 1933)
wegen dieser Zusatzfaktoren nun doch eine unterschiedliche formale Genese
zuzuerkennen. — Beziiglich der kausalen Genese miissen wir bei solcher SchluB-
folgerung fragen, ob dann noch signifikante primire kausale Wesensunterschiede
bestehen miissen, zumal ja stets mehrere Entwicklungsstadien vorliegen und wir
nicht immer zwischen primiren und sekundéren Zusatzfaktoren ausreichend
unterscheiden kénnen. ,,Ahnlichkeiten‘‘ und Parallelerscheinungen in der formalen
Genese, die ,,Gruppenverwandtschaft’* haben wohl dazu gefithrt, dall ZEEk das
Gemeinschaftliche hervorhob und sich fiir die ,,Allergie’ als kausalgenetisches
Leitprinzip entschlof.

Hier hat nun RanpERATH (1954) mit fruchtbarer Kritik eingesetzt und den
warpenden Finger erhoben, daff der Beweis fiir solche Annahme bislang nicht
erbracht ist. Wir missen den gewichtigen Einwénden RANDERATHs beipflichten
und zur Ehrenrettung der ,,Allergie” den Nachweis von sicheren Antigen-Anti-
korper-Reaktionen fordern. Auf Grund unserer Ausfithrungen oben wagen wir
die Annahme eines ,,morphogenetischen Einteilungsprinzips® unter Zugrunde-
legung der Dysorie von ScHURMANN und MacManox (1933), der Insudation von
W. W. MEYER (1947, 1949) und der serosen Entzindung von Rossre. Wir sind
hierbei der Uberzeugung, daB gleichartige Stufen der Entwicklung vorliegen, wie
sie BorMIg fiir dieselben Entziindungsformen als Entwicklungsstadien der Endo-
karditis in einem Schema (BéEMIG und KrEIN, S. 250, 1953) bekanntgab. Hier
wie dort kann die Entziindung in jedem Stadium und in jeder Gewebsschicht
haltmachen oder alle Stadien und alle Herzklappen- bzw. Gefdflwandschichten
durchlaufen. Hier wie dort sind die Initialstadien durch — vielleicht manchmal
kurzfristige und passagere — serdse und fibrindse Entziindung ausgezeichnet.
»»Reizstirke* (LETTERER) oder Zusatzfaktoren entscheiden dariiber, ob eine
Nekrose so namhaft wird oder signifikant erscheint, dafl man berechtigt ist, von
einer ,,nekrotisierenden® Entziindung zu sprechen.

Wir kommen auf die uns wichtig erscheinende Frage der ,,Stadien” und auf
den Vergleich mit der Endokarditis im folgenden Abschnitt nochmals zuriick.
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Von groBer Bedeutung sind RanperaTHs Ausfithrungen tiber die Gleichartig-
keit der arteriitischen Veranderungen im Tierexperiment. Im QGegensatz hierzu
haben UrHLINGER (1950) und v. ALBERTINT (1954) die experimentellen Gefal-
wandverdnderungen fiir unterscheidbar von der menschlichen P.n. gehalten.
Den Kriterien von ZEEXK zur Unterteilung der verschiedenen Arteriitis-Formen
kann RANDERATH nicht beipflichten.

C. Kombinationsformen der Geftflerkrankungen

Seit alters her kennen wir ein Nebeneinander oder ein Nacheinander dtiologisch
und formalgenetisch wesensverschiedener Erkrankungen der Gefafie und der
Herzklappen (Bommre 1953). Dieser Vergleich bzw. diese Analogie liegt um so
naher, da sie JAcER (1932) zur Erklarung der Thrombendangitis obliterans heraus-
stellt! Von Klinikern und Pathologen viel zu wenig bewertet, aber seit langem
eindrucksvoll bewiesen, sind ferner die klinisch meist stummen passageren
Bakteridmien (s. KLEIN 1953, S. 204). Diese Kenntnisse und Erfahrungen fithren
zwangsmifig zur Frage, ob nicht bei den entziindlichen Gefifierkrankungen
Kombinationsformen auftreten, die die morphologischen Charakteristica
zweier, sonst einzeln auftretender Erkrankungen aufweisen.

Hierzu haben wir auszufiihren:

1. Literatur. o) Anamnese. GRUBER (1925), ROssLE (1933 und 1957), GrIEs-
HAMMER (1939), BrREDT (1942), Go1a et al. (1948), FroBoESE (1949), C. FIScHER
(1956), MaTERNA (1957, 2. Fall) vertffentlichten Erkrankungsfille mit eindeutigen
klinischen Erscheinungen eines Rheumatismus durch Jahre oder mit Rezidiven in
der Vorgeschichte — beim Tod wurden GefdBverdnderungen einer P. n. gefunden
und abgebildet! (s. Hinweis von FrosoEse S.433, auch auf Hmriirz). Wir
mochten annehmen, daf sich bei noch umfangreicherem Literaturstudium, be-
sonders auch des Auslandes, weit mehr beweisende Anamnesen zusammentragen
lassen.

b) Sektionsbefunde. Sofern bei den vorgenannten Autoren Herzbefunde
angefiihrt, wurde eine meist abgelaufene rheumatische Endokarditis beschrieben—
bei BREDT allein 3 Félle (1) — oder mufl von uns als solche heute gedeutet werden,
werden Rheumaknodtchen oder rheumatische Gefafinarben angefiihrt.

¢) Gefifbefunde. Wir haben oben schon (S. 158 und 160) unsere differential-
diagnostischen Bedenken geduBert. Wir haben die Befunde von GRUBER, KLINGE,
JAcER und BREDT einander gegeniibergestellt und die Beschreibungen und
Abbildungen verglichen. Wir meinen, dall diese Vergleiche ein gewichtiges
Argument darstellen fiir Vorliegen und Annahme von Kombinationsformen der
GefaBerkrankungen.

d) Diskussion. Wie angefithrt, haben schon VauseL und KrixgE eine ,,Ver-
gesellschaftung von Rheumatismus mit P. n.” diskutiert, aber abgelehnt. Die
groBe Ahnlichkeit beider in nicht-klassischen Fillen, die grofe Schwierigkeit oder
sogar Unméglichkeit der Abgrenzung beider Erkrankungen haben alle in diesem
Abschnitt angefithrten Untersucher hervorgehoben (s. S. 1£6). Dasselbe gilt fiir
die Differentialdiagnose zwischen rh. A. und Thr. obl. nach Jicer, zwischen
Thr. obl. und P. n. nach JicER und GUTHERT (1948), der von ,,vielfachem Uber-
schneiden™ (5. 387) und ,,auerordentlich haufigen morphologischen Ubergéingen“
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(S. 388) spricht, die Vielfalt seiner Befunde aber als ,rheumatischer Natur*
deutet (S.392). Nach unserer Ansicht kann man diesen hier nur kursorisch
angefithrten differentialdiagnostischen Schwierigkeiten nur gerecht werden durch
die Annahme von Kombinationserkrankungen der Gefafe!

2, Eigene Erkrankungsfille. a) Anamnese. Wie wir oben ausfithrten, bieten
unsere 4 Erkrankungstille alle eine rheumatische Erkrankung in der Vorgeschichte.
Bei 2 Fillen (1 und 2) ist eine bakterielle Superinfektion schon wihrend des Lebens
aus den klinischen Frscheinungen und (bzw. oder) aus der positiven Blutkultur
bekannt.

b) Sektionsbefunde. Die Félle 1 und 2 ergeben bei der im Institut besonders
ausgearbeiteten Abimpfung der Herzklappen in beiden Fallen vergriinende
Streptokokken. Der Herzklappenbefund entspricht makroskopisch bei Fall 1
einer ulcerdsen und granulomatosen Endokarditis, die sich erst mikroskopisch
als noch aktive rheumatische Endokarditis mit Sekundérinfektion erwies. Im
Fall 2 liegt cine alte vernarbte Vierklappen-Endokarditis vor mit aufgepfropfter
Endocarditis ulcero-polyposa der Mitralis und Aortenklappen. Wandendokard
und Myokard bieten beide Male mikroskopisch keinerlei Zeichen fiir Aschoffsche
Knotchen oder deren Narben, wohl aber unspezifische entziindliche Infiltrate
als Folge derselben bakteriellen Sekundirinfektion wie an den Herzklappen. Uber
gefaBbedingte Herzmuskelbefunde siehe unter c. — Bei Fall 3 und 4 finden wir
keine Zeichen einer noch bestehenden Endokarditis, sondern nur Quellungs-
sklerosen (Boumia), im Myokard wieder keine rheumatischen Verdnderungen, aber
dieselben unspezifischen entziindlichen Infiltrate. — Die {ibrigen Organbefunde
bei der Obduktion sind oben bei der Wiedergabe der Sektionsdiagnose angefiihrt.

¢) Gefipbefunde. Auf Grund der oben herausgearbeiteten morphologischen
Kriterien und morphologischen Differentialdiagnose versuchen wir, den in jedem
Einzelfall komplizierten Gefidlverdnderungen gerecht zu werden und sie ein-
zuordnen. — Die GefiBbefunde von Fall 1 entsprechen einer granulierenden und
auffallend proliferativen Arteriitis ohne Nekrose, aber mit wechselnder fibrindser
Insudation und oft eindrucksvoller Histiocytenwucherung im Bereich der Coronar-
und Milzarterien. Der Schwund der Media in mehreren Gefélsektoren spricht fir
schon abgelaufenen Mediauntergang. Wegen der rheumaartigen Histiocyten-
proliferation mochten wir die GefdBiverdnderungen einer Kombination von
rh. A. und P. n. im proliferativen Stadium zurechnen. — Im 2. Fall liegen in den
verschiedenen GefiBprovinzen sowobl fibrindse Insudation mit und ohne Histio-
cytenproliferation, als auch Medianekrose und alle Abstufungen einer unspezifi-
schen Entziindung mit Aneurysmabildung und Ubergang zur obliterierenden
Endangitis vor. Die Vielfalt der Befunde und Entwicklungsstadien spricht fiir
P. n. trotz der beschriecbenen Einzelbefunde, die man fiir sich allein als rh. A.
anerkennen wiirde. Darum nehmen wir an, da8 auch hier eine Kombination von
rh. A. und P. n. vorliegt. — Der 3. Erkrankungsfall ist ausgezeichnet durch alte,
anscheinend abgelaufene GefaBprozesse in der Lunge mit Schwund der Media,
wie sie in dieser Form eigentlich nur der P. n. eigen sind. Neben diesen Gefi8-
narben zeigen kleine Arterien anderer Organe Medianekrose, mittlere und grofic
GefsBkaliber eine ausgesprochen proliferative Arteriitis mit auffallender Histio-
cytenwucherung in Palisadenstellung und zusitzlich Aneurysmabildung. Wegen
dieser doppelten Auspragung nehmen wir eine Kombination von rh. A. und P. n.
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an. In diesem Fall kénnen wir allerdings die Annahme nicht durch gleichartige
kombinierte Herzklappenbefunde wie bei Fall 1 und 2 bekréftigen. — Der 4. Er-
krankungsfall gleicht in einigen GefdBabschnitten Fall 2, zeigt einen Stadien-
wechsel von fibrindser Arteriitis mit nur vereinzelten, aber eindrucksvollen Histio-
eytenproliferationen bis zur Endangitis mit nur 2Zmaliger Aneurysmabildung in
zahllosen Schnitten der Lunge. Wegen der gleichzeitig bestehenden und fiir das
Alter auffallend frithzeitigen zirkuldren Intimahyperplasie erwigen wir eine
Kombination von P.n. und Endangitis.

d) Diskussion. Anamnese, Sektionsbefunde und Gefalverdanderungen erhellen
erneut bei dieser Gegeniiberstellung mit der Literatur die in der Diskussion oben
(8. 163) schon hervorgehobenen differentialdiagnostischen Schwierigkeiten nun-
mehr auch der Bewertung und Zuordnung nach morphologischen Merkmalen. Ein
jeder der 4 Erkrankungsfille liefe sich nur mit Zwang einer Form der Angiitis
allein zurechnen. Entweder paBt die Organlokalisation nicht oder die rheuma-
gleiche Histiocytenproliferation nicht zum Kklassischen Bild der P.n., oder die
granulierende Form der Gefalwandentziindung und die Aneurysmabildung gehért
nicht zum klassischen Bild der rh. A. Hinzukommt im bisherigen Schrifttum die
morphologische Diskrepanz, welche morphologischen Faktoren als ,,obligat®
bei der rheumatischen GefdBerkrankung gelten diirften.

SchluBfolgerungen. Wir haben eingangs unsere Verwunderung bekundet, daB
nach GrUBERs und KriNnees Untersuchungen und Ergebnissen, nach RossLEs
Erweiterung des rheumatischen Formenkreises auf mehrdeutige Gefaverdnde-
rungen weder Stellungnahmen noch Kritik noch differentialdiagnostische Ent-
scheidungen verdffentlicht und nur spérliche einschligige gleichartige Beob-
achtungen mitgeteilt wurden. Wir haben das uns zugidngliche Schrifttum ver-
gleichend und kritisch nach Befund und Abbildung einer Analyse unterzogen und
4 dhnlich gelagerten Erkrankungsfiallen gegeniibergestellt. Wir meinen, da man
mit Erweiterung des einen oder des anderen Formenkreises der Gefdlentziin-
dungen vom Typ der rh. A., der P. n. und der Thr. obl. diesen vielgestaltigen mor-
phologischen Erscheinungsbildern der GefaBerkrankungen nicht gerecht wird.
Das gilt einmal fiir die Notwendigkeit, das klinische Erscheinungsbild mit dem
morphologischen in Ubereinstimmung zu bringen oder dem Kliniker anerkannte
morphologische Unterscheidungsmerkmale entgegenzuhalten. Von der Klinik ist
zu fordern, die diagnostischen Moglichkeiten der Abgrenzung einer theumatischen
von einer bakteriell superinfizierten oder einer rein bakteriellen Erkrankung zu
verfeinern und auszuschopfen. Vom Morphologen ist zu fordern, eine bessere
morphologische Charakteristik der rh. A. zu erarbeiten und die schon mehrfach
genannte Diskrepanz zu bereinigen. Entweder haben rheumatische Knétchen
und echte umschriebene Granulome in der GefiBwand die Privalenz, oder auch
alle mit nennenswerter palisadenartiger Histiocytenwucherung einhergehenden
serosen, fibrindsen und proliferativen Intimaverdnderungen gehoéren — wie
Bonmig fir die rheumatische Endokarditis fordert — ebenso unzweifelhaft zur
rh. A. Alle granulierenden mit oder ohne Aneurysmabildung einhergehenden
GefaBwandentziindungen mit vom Rheuma abgrenzbarer sekundiirer Vernarbung
sind der P.n. zuzuordnen. Schon der Kliniker muB zu Lebzeiten des Kranken
durch mehrfache Blutkulturen, der Pathologe durch sachkundige Abimpfung von
Leichenblut und etwaigen endokarditischen Excrescenzen die Frage der Super-
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infektion kliren. Die Erfahrungen im Institut lehren, daf solche Superinfektionen
viel haufiger sind, als ihnen die Pathologen bisher Rechnung tragen. Sie kénnen
dann zu ,,Ubergangsfillen® fiihren. Die Gleichwertung bakteriologischer und
morphologischer Faktoren fordert der schon vor 27 Jahren von JAGER heraus-
gestellte Vergleich zwischen abakterieller und bakterieller Endokarditis undderen
Gegeniiberstellung. Beide hat BomMic 1953 monographisch erneut gegen die
rheumatische Endokarditis abgegrenzt. Auch bei dieser gibt es ,,Ubergangsfille‘
der alten Nomenklatur, die aber ,,Kombinationserkrankungen®* darstellen! Das
beweisen erneut unsere beiden Beobachtungsfille 1 und 2, die trotz bakterieller
Superinfektion mit uncharakteristischer entziindlicher Infiltration zusétzlich ein
,;Klassisches’ rheumatisches Herzklappenrezidiv aufweisen. Wir wiiBiten kein
Gegenargument, dal sich dieselbe ,,Kombination* nicht auch an der Gefalwand
abspielen kann. Wir mdchten damit AscroFF (1904, 1906) beipflichten, der von
einem ,,Zusammentreffen’ von rheumatischer Erkrankung und P. n. sprach. Auf
dem Boden der Allergie-Lehre hat dann RossLE 1933 von ,,nichster Verwandt-
schaft zwischen rh. A. und P.n. gesprochen. FroBoEsE (1949) folgt RoOssLE
und betitelt seine eindrucksvolle Beobachtung als ,,Beitrag zur Stiitze der rheuma-
tischen Atiologie der Periarteriitis nodosa. . ., betont die ,,4tiologische Gruppen-
zugehorigkeit®, verweist nachdriicklich auf die zunehmenden Verdffentlichungen
in Deutschland und Schweden (HERLITZ) iiber anamnestischen oder voll aus-
geprigten Gelenkrheumatismus vor den Erscheinungen der P.n. Zu einem
gleichen Standpunkt bekennt sich BErBLINGER (1950): ,,. .., daB} die strengen
Grenzen zwischen P.n., zwischen Herdinfektion mit GefaBentziindungen und
rheumatischen Gefalentziindungen fallen, wenn man sich zu der Auffassung
bekennt, daBl die Arteriitis erst auf dem Boden eines allergischen Zustandes ent-
steht* (8. 170). Vom morphologischen Gesichtspunkt aus mochten wir entgegen
diesen letztgenannten Autoren an einer Trennung beider Erkrankungen sowohl
in morphologischer Sicht als auch in 4tiologischer festhalten. Nach unserer Ansicht
scheinen die hierher geh6renden Erkrankungsfille der Literatur und unsere eigenen
Beobachtungen die ,,Kombination* beider Formen, das gleichzeitige oder einander
nachfolgende Auftreten beider Erkrankungen zu beweisen.

Zusammenfassung

Ausgehend von den Untersuchungen Rossies ,,zum Formenkreis der rheu-
matischen Gewebsverdanderungen®, wird an Hand von 4 eigenen Féllen die Proble-
matik der morphologischen Differentialdiagnose zwischen rheumatischer Arteriitis,
Periarteriitis (Panangiitis) nodosa und Thrombangitis obliterans unter Beriick-
sichtigung der Literatur aufgezeigt. Mit der morphologischen Definition der
verwendeten Begriffe , fibrintse Entziindung® und ,proliferierende und granu-
lierende Angiitis* wird versucht, die drei Formen der GefiBwandentziindung
morphologisch abzugrenzen. Die Uberschneidungen der morphologischen Sym-
ptome und die Kombinationsformen werden aus Beschreibung und Abbildung
einschligiger veroffentlichter Fille aufgezeigt. Aus dem Nachweis dieses Schrift-
tumsvergleichs und dem der Differentialdiagnose der 4 eigenen Fille wird gefol-
gert, daB bei solchen nicht-klassischen Gefdfentziindungen die Annahme von
,,Kombinationsformen‘* richtiger ist als die immer stdrkere Erweiterung des sog.
rheumatischen Formenkreises.
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Summary

With reference to the investigations of RéssLE “On the Classification of the
Rheumatic Tissue Changes’, the problems that are associated with the differential
diagnosis of rheumatic arteritis, periarteritis (panangiitis) nodosa, and thrombo-
angiitis obliterans are discussed, exemplified by the report of four cases, and by
a review of the literature. By applying the morphological criteria of “fibrinous
inflammation”, ¢“proliferative” and ‘‘granulomatous” angiitis, an attempt is
made histologically to differentiate these three forms of inflammation of the
vascular wall. The overlapping of the morphological criteria and the combined
forms that may occur are illustrated in the four cases reported. As shown by
comparing the cases in the literature, and as exemplified by the differential
diagnosis of the four cases, the inference is made, that with such types of non-
classical vascular inflammation, it is better to refer to “combined forms” than to
the more diffuse so-called “rheumatic classification’.
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