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Einleitung 
Als R6SSLE (1933) vor  fiber 25 J a h r e n  den Kre is  der  rheumat i sehen  Gewebs- 

ver / tnderungen du tch  Einbez iehung  yon Grenzfgllen v e r w a n d t e r  Gefiiftentzfin- 
dnngen  (Thrombangi t i s  obl i te rans  und  Per ia r te r i i t i s  nodosa)  erweiter te ,  w/ire 
anzunehmen  gewesen, dab  ghnlieh wie naeh  den  g rund legenden  und  zusammen-  
fassenden Un te r suehungen  fiber den  t~heumat i smus  yon  KLI~GE (1933), WILD 
(1933), LIEBE~ (1933) U. a. zahlre iehe Best / i t ignngen,  Erg/ tnzungen oder  Ent -  
gegnungen verSffent l ieht  worden  w/iren. Solche wissensehaf t l iehen Reak t ionen  
b l ieben aus. I m  Gegensatz  h ierzu  s teh t  die auffa l lende Diskrepanz  zwisehen der  
Zi ta th / iuf igke i t  der  gSss l e -Arbe i t  und  der  sel tenen S te l lungnahme in der  Dis- 
kuss ion der  un te r sueh ten  F/tlle. Die unz/ ih lbaren E inze lbeobaeh tungen  und  
Organlokal i sa t ionen,  die KLINOE und  seine Mi ta rbe i t e r  zusammen t r agen  und  
ver6ffent l iehen konnten ,  wurden  sp/~ter weder  in Deu t sch land  noeh in  anderen  
L/~ndern vergleichsweise beobaeh te t  oder  mi tge te i l t .  Das gi l t  insbesondere  ffir 
die rheumat i sehe  Gef/~gwanderkrankung.  W i r  erw/~gen : I s t  das  der  natf i r l iehe Lauf  
wissensehaf t l icher  Forsehung,  dab  naeh  A b r u n d u n g  und  Ausseh6pfung eine 
natf i r l iche Pause  e in t r i t t  ? Liegt  ein , ,Ges ta l twande l"  der  K r a n k h e i t  vor,  dab  es 
vorei l ig w/~re, m i t  neuer  Un te r suehung  zu beginnen ? Verh indern  neuzei t l iehe 
the rapeu t i sehe  Erfolge das  Auf t r e t en  fr i iher  b e k a n n t e r  E rk ra nkunge n?  

Bei  den yon I~6SSLn (1933) mitgeteilten Fgllen handelte es sich 2real um anamnestisch 
stumme Fglle, 2mal um l~heuma in der Vorgesehichte. Bei der Sektion lieB sich nur in 1 Fall 
eine rheumatische Arteriitis verifizieren, lag in 2 F~llen eine Kombination yon Rheumatismus 
mit Periarteriitis nodosa vor. Zwei F&lle gestatten aueh heute keine Zuordnung zu einer der 
beiden Erkrankungen. Infolge der beobachteten ,,Kombinationen" und ,,Zwischenformen" 
gliedert R6SSLE die Periarteriitis nodosa und die Thrombangitis obliterans an die ,,rheuma- 
tischen Gef~Bentziindungen" 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 I~heuma und zum ,,erweiterten Formenkreis" 
erfolgen. 

1%heumatisehe Gef/~Berkrankungen mit Rheuma-Anamnese haben seit KLINGE LImBeR, 
(1933) beschrieben, der die spezifische Lokalisation am Herzen beriieksichtigte, WILD - -  
Gruppe 0 und 1 - -  (1933), G~IES~AM~g (1939) und FISCgER (1956). Im Experiment gelang 
es METZ (1931), V~UB~L (1932), JU~GgANS (1934) und K~E1)I~ und WAALER (1935), rheuma- 
/~hnliche Gefggver/~nderungen zu erzeugen. 

Zu dem yon I~6SSLE erweiterten ,,rheuma.toiden Formenkreis der Gef/~Bentziindungen" 
sind Einzelbeobachtungen mitgeteilt worden: a) der Periarteriitis nodosa zugerechnet yon 
Won]r~r (1936), FaOBOESE (1949) und H~E~ONY~ (1953), b) ohne endg/iltige Zuordnung yon 
R6~ER (1952), c) ohne Beziehung zur Periarteriitis nodosa yon M~TEg~A und MAD~.Z (Fall 2) 
(1957). 
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Andere Autoren gingen veto Rheuma als Untersuehungsgrundlage aus und pflichteten 
somit RSSSLE bei. Dureh rheumatische Narben an GefgBen, im Herzen oder am Klappen- 
apparat sahen sieh t~sIx (1955) und EBSeUZ~ER (1957) (beide Male Riesenzellarteriitis), 
GidTmSRT (1948) (Endarteriitis obliterans) und WILD (1933) (Gruppe 2, 3, 10) zu dieser 
Zuordnung veranlagt. Befunde ghnlieher Art sind bei GOIA, NOGA und MASTA (1944) und 
FmenEl~ (1956) (Fall 3) zu linden. 

Anders die Auffassung bei MATERXA und MADXK (1957) (Fall 1) und HOLZSER (1957); sie 
besehrieben Grenzfglle oder Besonderheiten der Periarteriitis nodosa bzw. der Thrombangitis 
obliterans ohne Beziehung zum Rheumatismus. Sie konnten sieh aber nieht entsehlieBen, sieh 
an die Konzeption R6SSL~s anzulehnen, ebenso nieht G~EsI~a~sinn (1939). 

Weitere VerSffentl ichungen seltener, n ieht  sofort e inzuordnender  GefgS- 
befunde ersehienen zum Tell un te r  dem Gesiehtspunkt  der allergiseh-hyper- 
ergisehen GefgBerkrankungen yon  GR~nSI~AMMnR (1939) (Fall 1--4),  DO,AT 
(1953), FISCHEn (1956) und  OmDITSCg-5{AYn~ (1957). 

Eigenc Beobachtungen 

Wir ber iehten fiber 4 Erkrankungsf/i l le,  deren klinische Erscheinungsformen 
nicht  weniger eindrucksvoll  sind als die morphologisehen. Wir  mfissen da rum 
besonderen Wer t  legen auf Anamnese  und  klinische Symptomat ik  1. 

1. Fall (Sektion Nr. 23/59) H. L., 19 Jahre 

Klinische Befunde. Angeblich Ruhr im 3. und 5. Lebensjahr, Poliomyelitis im 8. Lebens- 
jahr mit ansehlieBender hochgradiger Reehtsskoliose und Kyphose der gesamten Brustwirbel- 
s~ule. Station~trer Klinikaufenthalt veto 16. l l .  bis 15.12.53 wegen Gelenkrheumatismus im 
linken Knie, reehten Sehlfisselbeingelenk, Genick: Seit Anfang Oktober 1953 Fieber zwischen 
37 und 39 ~ Bei der Aufnahme Verbreiterung yon Herz und Gef~gband, systolische Unreinheit 
fiber Pulmonalis und TrieuspidMis, BKS 96/124, Leuko 6900 mit 72 Segm und 20 Lympho. 
Angeblich Grippe im August ]958, 5 Woehen bet~l&gerig mit Fieber, seither st&ndiges Herz- 
klopfen und Kurzatmigkeit. Seit 3 Wochen vor der Aufnahme zunehmende Atemnot, qua- 
lender Husten, gesehwollene Knfehel. Bei der Aufnahme Taehykardie, schwerste Reehts- 
insuffizienz mit 5fyokardsch~digung beider Ventrikel im EKG. Breitbasige Vermehrung 
der 7-Globuline, BKS 37/60, Leuko 10150, Segm 78, Lympho 14, zun~tehst 1 Eosin, sp&ter 
l l  Eosin. Angina lacunaris am 13. und 18. Tag mit Kieferwinkelsehwellung. Blutkultur ver- 
grfinender Streptokokken (B44511--36/58 -- 3Blutkulturen veto 22. 12.58). Klinisch 
Verdacht auf Herdnephritis. 

Sektionsdiagnose. Vfllige Deformierung des gesamten Thorax mit ungewfhnlieh aus- 
gepr&gter bogenffrmiger Rechtsskoliose und geringer Kyphose der gesamten Brustwirbels~ule. 
Kr&ftiges Herz, nur geringe Dilatation und nur angedeutete Aortenkonfiguration des linken 
Ventrikels, Hypertrophie des linken Ventrikels, nur mxgedeutete Dilgtation des Conus pul- 
mon~lis. - -  Eigentfimlieh lokMisierte, ulcer5se, granulomat5se, bakterielle Endokarditis der 
Aortenklappen und besonders der Aortenflaehe des vorderen MitrMsegels mit pfenniggroger 
Geschwfirsbildung und Granulationen daselbst, ldeine wandst~ndige Thromben im Bereiche 
der linken Seite des Kammerseptums, multiple Sehwielen und fragliehe frische Nekrosen im 
Bereiehe der linken Kammerseitenwand mit angedeuteter fibrinfser Perikarditis daselbst. 
Infektifse Sehweltung und starke Angmie der Milz mit 2 hfihnereigroBen an&mischen Infarkten 
und fl&chenhaften Kapselverwaehsungen. - -  Stauungsnieren mit eigentfimlichen fleckfTrmigen, 
auch keilf5rmigen angmischen Bezirken und fragliehen Infarkten sowie stecknadelkopfgrof~en 
grauen Flecken in der Nierenrinde beiderseits. - -  Gro~e Stauungsleber mit an~misehen 
Flecken. 

1 ~ i r  sind dem Herrn Chefarzt der I. 1V[edizinisehen Klinik der St&dtischen Kranken- 
anstMten Karlsruhe, Herrn O~t~ Doz. Dr. VOLHARD, ZU Dank verpfliehtet ffir die klinisehen 
Unterlagen. 
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Ylikroskopische Gewebsuntersuehung. Herzmuskel. Gds zeigen nut  
die groBen Coron~rarterien~ste, die im subepikardialen Fettgewebe oder in den /~ufiersten 
Myokardschiehten liegen. Nut  in ihrer Umgebung sind ~uch noch vereinzelte mittlere und 
sp~rliche kleine Arterien getroffen. Grol3e Arterien: Elastiea extern~ et interna nur teilweise 
vorhanden. VSlliger Schwund der Mediamuskulatur, im Bereiche yon Medi~ und Intim~ eine 
ganz ungewShnlieh hochgr~dige Zell- und Kernwucherung ~us Fibrocyten, fragliehen Myo- 
cyten und sehr wechselnd eingestreuten Lymphocyten. W~hrend der eine Gef~l~querschnitt 

Abb. 1. 1. Fal l  Granulierende Myokarditis mit Leukocyten, Lymphocyten, Histioeyten und myogenen 
Riesenzellen (100 • ) 

massenhaft Leukocyten aufweist, fehlen diese beim n~chsten Gefa~quersehnitt v611ig. Licb- 
tung teilweise durch Proliferationsgewebe mit  neugebildeten Capillaren v611ig verschlossen 
oder balkenf6rmige Fibrinablagerungen, GefgI~quersehnitt v6llig ausgefiillt mit Fibrin und 
Lymphocyteniiffiltr~tion. Gef/~l~querschnitte umgeben yon einem Granulationsgewebe ira 
Epikard. Einzeln oder in Gruppen gelagert Riesenzellen, tefls yore Typ der Langhansschen 
Riesenzellen, tefls ausgest~ttet mit  einem unregelm/~l~igen Kernhaufen aus unz~hlb~ren 
Kernen, tefls sind unf6rmige Riesenkerne einze]n erkennbar. Diese Riesenkerne st~mmen yon 
Muskelknospen. Einzelne oder fl~chenhafte Mnskelnekrosen. Mitt]ere Arterienkaliber zeigen 
ausschliel~lich Proliferation der Endothelien der Int ima yon Histiocyten und Fibrocyten ohne 
Fibrin oder Nekrose. D~sselbe gilt yon den kleinen Arterienverzweigungen. - -  In grol~en oder 
mittleren Venen vereinzelt Fibrin und Nekrose im ]3ereiehe der Intim~, nirgends Thrombose. 
Muskulatur der Medi~ v611ig gesehwunden, ersetzt dutch ko]lagenes Narbengewebe. - -  Die 
Muskul~tur zeigt in ~]len Absehnitten, st/~rker und uusgebreiteter jedoeh in den ~ul3eren 
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Muskelschiehten, landkartenartig begrenzte fl~ehenhafte Nekrosen, grol3e Abschnitte mit  
Granulationsgewebe, mit  Narbengewebe aus kollagenen oder auch sehon hyalinen Fasern, 
mit oder ohne fl~ehenhafte entziindliehe Infiltration aus Leukoeyten und Lymphoeyten. 
InnerhMb dieses Narbengewebes grogartiger Untergang der Herzmuskelfibrillen. Im Wand- 
endokard Leukoeyten, Lymphoeyten und gewueherte Histioeyten. Diagnose: Granulierende 
oder nur proliferierende Arteriitis nut  umschriebener grol~er und mittlerer Coronararterien~ste, 
vernarbende Phlebitis, granulierende und vernarbende Myokarditis, fl~ehenhafte Myokard- 
nekrosen, umschriebene entziindliche Infiltrate im Wandendokard. 

Herzldappen: a) MitraIis. Im Vorhofendokard schwerste Endangitis, Muskelnarben mit  
und ohne Lymphoeyteninfiltrate und Histiocytenwueherungen. An Klappenplatte hoeh- 

Abb. 2. 1. Fall. Coronararterie im guBersten Myokard. Versehlus der Lichtung dutch Fibrocyten, 
Itistioeyten, die auch die ganze Media ersetzen. Elastiea interna in Resten, Elastiea externa ganz 

erhalten (100 x ). i Liehtung; 2 Elastiea interna; 3 Media; 4 Elastiea externa 

gradige Hyloerplasie der elastiseh-fibr6sen Sehieht, diekwandige Gef~13e, Unterbreehung der 
elastisehen Lamelle, Verschwielung im Bereich des Subendokards, groBe entziindliche Infil- 
trate in Umgebung yon Gef~gen aus Lymphoeyten und Plasmazellen. Am Ubergang zum 
Gesehwiir Ioalisadenartig gestellte Histiocyten mit  feinsten Fibrinein- und Fibrinauflagerungen. 
Hier also eine rheumatische Klappenendokarditis. Im Geschwiir tiefe Krypten, Fibrin- 
ablagerung und Histiocy~enwuchernng, vSltige Nekrose des Klappenendothels und Ersatz 
dureh Fibrinpolster. Zahlreiche groBe Infiltrate aus Lympboeyten und Plasmazellen. Es 
erseheint gesiehert, dag die Geschwiirsbfldung dureh einen Aufbrueh der fibrSsen Grund- 
sehieht entstand, dab hier die fibr6se Grundsehieht abgerissen und aufgeklappt wurde; die 
Ilistiocytenloroliferation ist eindrueksvoll. Diagnose: Rezidivierende rheumatisehe Endo- 
kardifis der Mitralis mit  eigentiimlieher Ulceration, Vascularisation, unspezifisehen entzfind- 
lichen Infiltraten. 

b) Aortenklappen. Zahlreiche diekwandige GefiiBe, kollagene Verschwielung, Aufsplitte- 
rung oder vSllige Unterbrechung der elastischen Lamelle, Abschnitte mit  serSser Endo- 
karditis, im Bereich des Nodulus Arantii m~ichtige innergewebliehe l~ibrinpolster, yon I-Iistio- 
cyten durehsetzt. Darunter kollagene Polster mit  Vaseularisation, tIistioeyten und Lympho- 
eyten. Diagnose: Akute und vernarbende rheumatisehe Endokarditis, unspezifisehe ent- 
ziindliehe Infiltrate. 
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Nieren. Eigentiimliehe winzige infarktart ige Rindeninfi l t rate  mi t  homogenen Eiweil3- 
cylindern in den gewundenen Harnkan~lehen.  

Leber. Stauung, beginnende Stauungsatrophie.  
Milz. Proliferierende, wohl rheumatisehe Arteriitis, umsehriebener an~miseher Infarkt .  
Epikrlse. AuBer l~uhr und  folgensehwerer Poliomyelitis erli t t  der Kranke  mi t  13 Jahren  

die erste bekanntgewordene rheumatisehe Erkrankung  (1953), das erste rhemnatisehe Rezidiv 
mi t  Herzbeteiligung 4 Monate vor dem letzten Krankenhausaufenth~l t  und 5 Monate vor 
dem Tod. Ers t  4 Woehen vor dem Tod wurde eine Bakterigmie ermittelt .  - -  Anatomisch 
liegt eine vernarbende rheumatisehe Endokardi t is  mi t  akutem rheumatisehem Rezidiv an 
Aortenklappen und  Mitralis vor mit  sekund~rer Ulceration dureh bakterielle Besiedlung. Im 
Myokard besteht  eine eigentiimliche, mi t  Riesenzellenbildung einhergehende Entzi indung,  
in Coronar- und Nilzarterien eine teils granulierende, teils proliferierende Arteriitis und  
Phlebitis. Die Inf i l t ra te  des Wandendokards  sind Zeiehen schleiehender Sepsis. 

Absehlulhliagn0se. Rheumat ische Endokardi t is  und  Arteriitis mi t  bakterieller Sekund~r- 
infektion. 

2. Fall (Sektion Nr. 353/58) G. L., 58 Jahre 
Klinisehe Be~unde. Angeblieh Gelenkrheumatismus seit 1934. 41/2monatiger Lazaret t-  

aufenthal t  1942 wegen Rezidiv und  Vit ium eordis mi t  naehfolgender Arbeitsunf~higkeit  und 

Abb. 3 Abb. 4 
Abb. 3. 2. Fall. Coronararterie im Epikard mit beginnender granulierender Entzfindung yon Intima 

un4 Media nnd beginnender Medianekrose (100 • ) 
Abb. 4. 2. Fall. Coronararterie im Trabekelmyokard mit Fibrocyten und Histiocytenproliferation im 

Bereich yon Intima and Media (100 x ) 

fast  j~hrlieh auf t re tenden Rezidiven. Vielw6ehige oder mehrmonat ige Klinikbehandlung 1954, 
1955, 1956, 1958 wegen dekompensierten kombinier ten Mitralvit iums und  frischen endo- 
kardit isehen Sehfiben. Bei den vielfachen Klinikaufenthal ten:  Herzsehmerzen, Herzklopfen, 
Atemnot ,  Husten  mit  blutigem Auswurf, Bein6deme, Fieber. E K G :  absolute Arrhythmie,  
Seh~digung des Arbeitsmyokards.  BKS bis 75/98. Leukocytose bis 29100, zunehmende 
An~mie bis 55% Hb. Oft wochenlang septisehe Temperaturen.  Zwischenzeitlieh Broncho- 
pneumonien mit  Pleuritis. Blutkul turen 1955 steril. 
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Sektionsdiagnose. Cor bovinum mi t  Gewichtsvermehrung auf 480 g, mi t  hochgradiger 
Dilatat ion beider Ventrikel und beider VorhOfe, mit  relativer Hypertrophic  des linken Ven- 
trikels, Hypertrophic  des rechten Ventrikels. - -  Chroniseh-rezidivierende Endocardit is  
ulcero-polyposa, aufgepfropft auf eine chronische ~-ernarbende Endoeardit is  rheumatiea der 
Mitralis mit  ungewOhnlieh starker Verwachsung der Klappen, Ostiumstenose (sog. Knopfloch, 
stenose) mi t  Schwund der Sehwimmh~ute,  Verdickung des Klappen- und  Schliel3ungsrandes- 
brei tea  VerwachsuIlgen und  Verdiekungen der Sehnenf~den und  blutigen, teilweise verkalktell 
Excreseenzen am vorderen Segel. - -  Chroniseh-rezidivierende Endocardit is  geringen Grades 

Abb. 5. 2. Fall. Lungenarterie. Lichtungsrest lmigeben yon Fibrin, au2erbalb dessen reticul/ire 
Fibrillen mit sp/irlich 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 Endocardit is  rheumatiea  
der Pulmonalklappen mit  Verwachsung zweier Kommissuren, alte R h e u m a n a r b e n  an der 
Trieuspidalis mit  Schwund der Schwimmhiu te  und Klappenverdiekung,  besonders des vor- 
deren Segels. - -  Braune Indurat ion,  chronisehe Stauung der Lungen, konfluierende Pneu- 
monien mi t  multiplen kleinen infarktar t igen Bezirken in beiden Unterlappen,  fibrinSse 
Pleuritis und alte Pleuraverwaehsungen beiderseits, chronische Stauung der Bronchial- 
schleinihaut,  st~rkere Bulmonalsklerose. - -  Stauung yon Leber, Milz und  Nieren, kleiner 
an~miseher Infakr t  in der Milz. - -  Uleus duodeni. - -  Hydrothorax  von 500 cm 3 rechts, geringer 
A s c i t e s . -  Hochgradige allgemeine Abmagerung. - -  Organgewichte : Herz 480 g, Leber l l 5 0  g, 
Milz 220 g, Nieren 310 g. 

Sektionsbak~eriologie. a) Aortenklappe:  Vergrfinende Streptokokken, b) Milz: steril. 

Mikroskopische Gewebsuntersuchung. Herzmuskel. Im epikardialen Fettgewebe Lympho- 
cyteninfiltrate.  Coronararterien/~ste mit  Polsterbildung der In t ima  mit  0dem, Leukoeyten und 
Lymphocyten.  An dieser Mediastelle Schwund der Muskelkerne. Kleiner Arterienast  weist 
in der ganzen Cireumferenz zerfallene Leukocyten in der In t ima  auf, Nekrose der Media und 
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zerfallene Leukoeyten. Hier also akute Arteriitis an 2 Gefg~verzweigungen. An 2 kleinen 
Arterien~sten in der Muskulatur Medianekrosen und ein periarterielles Granulom mit Leuko- 
eyten, Lymphocyten, reichlieh Plasmazellen, gewucherten Fibroblasten und gewueherten 
Histiocyten. Im Bereich der Herzsl0itze und innerhalb eines Trabekelmuskels mgehtige 
zirkul~re Intimaproliferation aus Histiocyten in Palisadenstellung mit urfLschriebener Unter- 
brechung der elastisehen Lamelle, mit beginnender Ausbuchtung der Gef~wand und Schwund 
der Media (Atrophie) in der halbert Cireumferenz. Lichtung hoehgradig eingeengt. - -  Im 
Wandendo/card nirgends Anzeiehen fiir rheumatische Gefgflschwielen. Diagnose: Akute 

Abb. 6. 2. Fall. Lungenarterie. Lichtung weitgehend verschlossen dutch reticulare Fasern ]nit 
beginnender I~Xol]agenisiernng (25 • ) 

Arteriitis einzelner Arterien~ste, proliferierende Arteriitis vereinzelter Coronararterien- 
verzweigungen mit gistiocyten und ~ngedeuteter Aneurysmabildung, unspezifische oder 
rheumatoide Infiltrate des Wandendokards. 

Linkes Herzohr und linker Vorhof. Verdickung des Wandendokards auf das 3--5faehe 
dureh kollagene Fasern mit eingestreuten Lymphocyten m~d ganz spgrlich Histioeyten, hyaline 
Degeneration. Im Myokard Fibrillenausf~lle, in der Muskulatur grol~e Infiltrate aus Lympho- 
cyten. Diagnose: Kollagene Hyperplasie und hyaline Vernarbung des Wandendokards, 
Lymphoeyteninfiltr~te im Wandendokard und in der Muskulatur, besonders des tterzobrs, 
elastisehe ttyperplasie der Intima yon Arterien und Venen. 

Herzklappen. Seehs Teilstiicke der Aorten/clappen und Mitralis zeigen enorme Verdickung 
des SchlieGungs- und Klappenrandes. M~ehtige Gefgl3neubildung, elastische ttyperplasie oder 
Sehwund der elastischen Fasern. An der Mitralis hochgr~dige Verkalkung in Form amorpher 
Massen. An der Unterfl~che breite BAnder aus k6rnigem oder homogenem Fibrin, teilweise 
typische Exerescenzen mit eingestreuten groGen Histioeyten, beginnende Organisation des 
Fibrins. An beiden Klappen vereinzelte Thrombenabl~gerungen und sp~rlieh zeffallene 
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Leukocyten. Diagnose: Chronische rheumatische Endokarditis mit aufgepropfter Thromb- 
endokarditis and unspezffischen Infiltraten. 

Lunge. Schwerste Ver~nderungen si~mtlicher Gef~BkMiber sowohl der Arterien Ms auch 
der Venen. Hochgradige Einengung der Gef~Blichtung der Arterien. Unter dem Endothel ein 
breiter Ring yon Fibrin mit Leukocyten, Lymphocyten, Fibroblasten. N~ch auSen ~bergang 
der Fibrinzone in reticul~res oder kollagenes Bindegewebe bis zur Elastica interna. Diese 
ist noch v011ig erhMten oder v61lig aufgesplittert, verbreitert oder vSllig gesehwunden. An 
diesen Stellen vielfache Ausbuchtung der Gef~Bwand, hochgradige Verdiinnung oder Schwund 
der Media, vielfache koll~gene Hyperplasie der Adventitia. Andere Arterien bestehen nur 
noch aus kollagenem Narbengewebe, das vielfach die Lichtung ganz verschliegt und Neu- 
bildung yon Zweitlichtungen erkennen l~gt. Histiocytenwueherungen fehlen! - -  In kleinen 
und grogen Venen anMoge Ver~nderungen, niemMs Fibrin. Intima hyperplastisch, in zirku- 
l~rer Anordnung vollst~ndiger Schwund der Media und Ersatz durch kollagenes oder hyMines 
Bindegewebe. - -  Bei hochgradig eingeengten Arterien vereinzelt eingestreute Riesenzellen. 
Diagnose: tIochgradige fibrin6se Arteriitis der kleinen und groBen Gef~gkMiber, Ubergang 
in Vern~rbung zu schwerer Endarteriitis und Endophlebitis proliferans, vielfache Aneurysma- 
bildung, sehwerste Stauungslunge mit tI~mosiderinablagerungen, Lungeninfarkte, chronische 
interstitielle Pneumonie, Bronchiektasen, ehronische Bronchitis. 

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

Milz. Follikelatrophie, entziindliehe Pulpareaktion mit Fibrose. 
Leber. Hochgradige chronisehe Stauung mit st~rkem Li~ppchenumbau, GMlengangs- 

proliferationen, beginnende Cirrhose, Endarteriitis obliterans mit Fibroblasten und Histio- 
cyten. 

Epikrise. Erster Beginn des Gelenkrheumatismus wahrscheinlich mit 34 Jahren nnd 
24 Jahre vor dem Ted. Erste mehrmonatige station~re Behandlung im Lazarett 1942, also 
16 Juhre vor dem Ted, mit nunmehr eindeutigem Vitium, das Arbeitsunfi~higkeit bedingt. 
Die klinischen Erseheinungen spreehen seitdem fiir Dekompensation und Endocarditis lenta. 
Anatomisch liiSt sich eine vern~rbte rheumatische Vierklappenendokarditis mit akutem 
rheumatischem Rezidiv und rezidivierender b~kterieller polyp6ser Thrombendokarditis 
verifizieren. Im Myokard und Endok~rd unspezifische entziindliche Infiltrate, im Myokard 
auch ein rheuma~hnliches Granulom. Die Coronararterien und GefMte der Lunge and Nieren 
zeigen tells akute, tells chronische Periarteriitis nodosa mit Aneurysmabildung. Obergang 
in Endangitis obliterans, wobei sich viele Gef~gabschnitte durch Histiocytenprolifer~tion 
auszeichnen. 

AbsehluSdiagnose. Rhenmatische Endokarditis + Thrombendokarditis mit Periarteriitis 
nodosa bei bakterieller Sekundi~rinfektion. 

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

Klinisehe Befunde. Seit Herbst 1957 Prostatitis, Kreislaufst6rungen an Armen und Beinen, 
MeteorJsmus, Harnleitersteine. April 1958 Erk~ltung, schwerer Schub einer rheumatischen 
Arthritis an Armen und Beinen, Genick nnd Rficken und krampfartigen abdominMen Er- 
scheinungen sowie Fieber bis 39 ~ Bei der Aufnahme im Mai 1958 BKS 51/96, Leukocytose 
yon 20000, Erythro 3,2 Mill., Hb 63%. EKG: Sinustachykardie. Massive Darmblutung am 
T~ge vor dem Ted. 

Sekfionsdiagn0se. Krgftiges Herz, Quellungssklerosen der MitrMis mit unbedeutenden 
Sehnenfgdenverwachsungen, nur angedeutete Verwachsung der Aortenkommissuren, Dilatation 
und relative Hypertrophie des rechten Ventrikels. - -  Hochgradige Stauung und 0dem der 
Lungen, umschriebene Lungenarterienembolie im rechten Unterlappen, starke Lipoidose der 
Pulmonalarterien, substantielles Emphysem der angmischen Oberlappen. - -  Beginnende 
pyelonephritische Schrumpfnieren beiderseits. - -  An~mie der Leber mit eigentiimlichen 
multiplen hAmorrhagischen Infarkten (Endangitis ?). - -  Multiple Ulcerationen im Bulbus 
duodeni, reichlich Blur in Ileum und Dickdarm. - -  Hydrocephalus externus, I-iirn6dem, 
Etat  cribl6 im Bereiche der Capsula externa beiderseits, unbedeutende Lipoiclflecken der 
Hirnbasisarterien. - -  Organgewichte: Herz 410 g, Leber 1800 g, Milz 160 g, Nieren 320 g, 
Gehirn 1510 g. 
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Mikroskopisehe 6~ewebsuntersuchung. Herzmus]cel und Kranzgef~fie. Groger Kranz-  
ar ter ienast  im subepikardialen Fettgewebe mit  Medianekrose, massenhaft  zerfallenen Leuko- 
eyten: In  der Advent i t ia  Entziindungszellen, zus~tzlich zahlreiehe I-Iistiocyten, keine Pali- 
sadenstellung. In  der In t ima  ein zierliehes Po]ster mit  Netzs t ruktnr ,  beginnender Endothel-  
proliferation, sp~rlichen Lymphocyten  und  Leukoeyten. An zweiter kleinerer Coronararterie 
Media nur  noch in einem Drit tel  der Circumferenz erhalten. Die fibrigen zwei Drit tel  zeigen 
m~chtig verdiekte In t ima  und  eine Einengung der Liehtung auf ein Ffinftel. Die sehr kleine 
Lichtung wird ums~umt yon radi~r in Palisadenstellung stehenden Histiocyten. Einw~rts des 
kleinen l~estes ehemaliger elastischer Lammelle Histioeytenproliferationen. In  der verschmg- 
lerten Media ein Syncyt ium aus kollagenen, reticul~ren Fasern mit  eingestreuten Leukocyten 

Abb. 7. Fall 3. Leberarterie. Im Bereich yon Intima nncl innerer Media Fibrin nnd starke Histio- 
cytenproliferation. XnBere -Media noch als sehmaler zirkul~irer Ring erhalten (100 • ) 

und  Lymphocyten  mi t  vielfaehen 0demliicken, aul3erdem eindeutige Nekrosen. Advent i t ia  
deutlich verdiehtet  dutch  kollagene Fasern mi t  Lymphocyten.  - -  Im gleichen Abschni t t  
kleine Coronararterie dicht  unter  dem Wan dendokard mi t  umsehriebener Proliferation der 
In t ima  aus Histiocyten. In  der Media hier vSlliger Sehwund der Muskulatur und elastische 
Neubildung in l n t i m a  und  Media, durch k011agene Fasern verdickte Adventi t ia .  An 2 weiteren 
Arterien bzw. Arterio]en s teht  die Histiocytenproliferation der In t ima  ganz im Vordergrund. 
Die entziindliehe Inf i l t ra t ion aus Lymphoeyten  oder zerfallenen Leukoeyten t r i t t  ganz zurfiek 
gegeniiber der Proliferation der Histioeyten. - -  In  der Muskulatur  in Umgebung der GefgBe 
Kernunterg~nge,  Sehwund der Querstreifung odor Untergang yon Muskelfasern. Vereinzelt 
aul3erdem interstitielle Inf i l t ra te  aus Lymphoeyten.  Nirgends Asehoffsche KnStchen, aueh 
nirgends l~arben solcher! Diagnose: Proliferierende und  granulierende Arteriitis zahlreicher 
gro•er, mit t lerer  und  kleiner Coronararteriengste mi t  ausgesprochener Histiocytenproliferation 
besonders der In t ima,  mi t  sp~rlichen Medianekrosen, weehselnder Unterbrechung der elasti- 
schen Lamelle, zahlreiche hypox~mische Fibrillennekrosen, zahllose Kernunterg~nge der 
Muskelfasern, Gef~13schwielen und  vereinzelte interstitielle entzfindliche Infil trate.  

Lunge. Hyperplasie der In t ima  und  Media der groBen Lungenarterien.  Innerhalb  der 
Elastica in terna  eine Wueherung yon Endothelzellen und  Fibroblasten in der Int ima.  Elasti- 
sche Lamelle teilweise aufgelockert odor unterbroehen,  das elastische l%tzwerk der Media 
ganz unregelm~iBig, la{3t grobe Unterbreehungen,  Verklumpungen, Kernunterg~nge erkennen. 
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Mittlere, kleine und kleinste Lungenarterien~ste, ebenso die Lungenvenen, gleiehartig. Bei 
mittleren und kleinen Lungenarterien starke Verdiekung der Adventitia dureh kollagene 
Fasern. Bei kleinen Gef~gen einw~rts der aufgeloekerten oder unterbroehenen elastisehen 
Grenzsehicht eine hyperplastisehe Innensehieht aus kollagenen Fasern oder hyaliner De- 
generation. Diagnose: Betr~ehtliche PulmonMsklerose aller Gef~ftkaliber, such der Venen, 
Gefagwandnarben. 

Leber. An zahlreiehen grogen Arterien mgchtige Intimaproliferation aus kollagenen 
Fasern bis zum Fiinffaehen der Mediadicke. In dieser Wueherung grogkernige Histioeyten. 
Unter dem erhaltenen Endothel eine ser6se Entzfindung in einer ringf6rmigen Zone mit 
mgchtiger Histioeytenproliferation und ausgesproehener Palisadenstellung dieser Zellen. 
Elastische Lamelle aufgesplittert oder unterbroehen. Die Media yon gew6hnlieher Dieke, ganz 
unregelm/~giger Lagerung der Kerne, vielfaehem Kernuntergang, aber ohne gr6gere Nekrosen. 
Mittlere oder kleinere Arterien zeigen v61lige Wandnekrose in der ganzen Cireumferenz. 
Endothel der Intima erhalten oder ganze Liehtung ausgefiillt mit Endothelproliferationen, 
Wucherungen von Itistioeyten mit kolbenartigen oder unregelmagig grogen Kernen. In der 
Adventitia dieselben Histioeytenproliferationen. In hilusnahem grol3em Glissonsehem Dreieek 
granulierende Arteriitis der grogen Arterien und nicht weniger als 9 Gef~gquerschnitte yon 
Arteriolen mit Wandnekrose und Histioeytenproliferation. Mitunter Arterienliehtung v611ig 
zugewuehert dureh ein Netzwerk von Histiocyten. Vereinzelte gr613ere Venen zeigen den- 
selben Typ der proliferierenden Gefggerkrankung. Nur bei vereinzelten grogen Arterien ist 
eingelagertes interstitielles Fibrin erkennbar. - -  In unmittelbarer Nachbarsehaft landkarten- 
artig begrenzte Leberzellnekrosen, teilweise Nekrosen der Glissonsehen Dreiecke. Diagnose: 
Proliferierende Arteriitis der grogen Kaliber, nekrotisierende Arteriitis mit Histioey~en- 
proliferation der kleinen Kaliber, groBen Parenehymnekrosen, multiple kleine Leberzell- 
nekrosen, vereinzelte Narben wie bei Cirrhose. 

Niere. Mehrzahl der grogen Arterien am Nierenhilus und aueh an Rinden-Mark-Grenze 
unverfindert. Nut an einer groBen Hilusarterie bei unvergnderter Media umschriebene Proli- 
feration der Intima. In mehreren grol3en Venen gltere Fibrinthrombose mit Organisation. Die 
Mehrzahl der mittleren Arterien an der Rinden-Mark-Grenze zeigt granulierende Entziindung, 
hoehgradige Einengung oder Versehlug der Liehtung, Unterbreehung oder Sehwund der 
elastischen Lamelle. Venen mit entzfindlieher Wandinfiltration. In zahlreichen Arteriolen 
Nekrose mit oder ohne Fibrin der Intlma. Glomerulgre Gef~ge o.B. Diagnose: Granu- 
lierende Arteriitis der grogen Kaliber, nekrotisierende Arteriitis der kleinen Kaliber, 
Phlebitis. 

Gehirn. Vereinzelte mittelgrol~e Arterien im Bereieh der Zentralganglien zeigen Aneurysma- 
bildung, Zerst6rung der Elastiea interna. In AneurysmMiehtung proliferierte Histiocyten, 
kollagene Fasern, Lymphoeyten. Die einzelnen Wandsehiehten lassen sieh nieht mehr von- 
einander unterscheiden, jedoch seheint der Proliferationsvorgang sich ganz wesentlich im 
Bereich der ehemaligen Intima abzuspielen. Augerdem finden sieh vereinzelte kleine Gef~l~e 
mit v611igem Versehlug der Liehtung dutch Granulationsgewebe mit Histioeyten, Leuko- 
cyten und spgrlieh Lymphocyten. Diagnose: Granulierende und proliferierende Arteriitis, 
teilweise mit Aneurysmabildung in beiden Zentralganglien. 

Sonstige Organe. Dieselben GefgBvergnderungen wurden angetroffen in der Milz, Neben. 
niere, Mesenterium, Pan/sreas, Diinndarm, Hoden und Nebenhoden. Die Gef~Bbefunde stimmen 
insofern mit den oben ausgef/ihrten fiberein als im allgemeinen die gr6Beren Arterienkaliber 
eine proliferierende Entzfindung, die kleinen Arterien und Arteriolen eine granulierende 
nekrotisierende Arteriitis aufweisen. Auffallende Histioeytenproliferationen mit Palisaden- 
stellung wurden nur noeh in der Milz, Nebenniere, Pankreas und teilweise im Hoden und 
Nebenhoden gefunden. In s/~mtliehen angeffihrten Organen an zahlreichen Venen entzfind- 
liche Infiltrate. Diagnose: Proliferierende und granulierende Arteriitis der grogen und 
mittleren, nekrotisierende Arteriitis der kleinen Arterien, Phlebitis, Parenehymnekrosen. 

.Brunt- und Bauchaorta. Ausschliel31ieh Arteriosklerose. 
Epikrise. Die zun~chst uneharakteristisehen Erseheinungen fiihren erst etwa 6 Woehen 

vor dem Tod zum hoehfieberhaften Bfld einer akuten Polyarthritis. - -  Anatomiseh waren bei 
der Sektion keine Zeiehen eines aktiven Rheumatismus erkennbar. Bei Leber und Nieren 
wurde makroskopiseh an eine Endangitis gedacht. Erst die mikroskopische Untersuchung 
ergab iiberrasehend viele GeffiBver~nderungen, die zum Tell ausgesproehen proliferativen 

u Arch. path. Anat., ]3d. 3:33 11 
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Charakter mit palisadenartigen Histioeytenwueherungen, teilweise granulierende Form auf- 
weisen oder dem Bild der Periarteriitis nodosa gleiehen. 

Absehlulldiagnose. Generalisierte Arteriitis und Phlebitis, Kombination yon rheumatiseher 
Arteriitis und Periarteriitis nodosa. 

4. Fall (Sektion Nr. 193/58) A. Sch., 53 Jahre 

KJinische 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 yon 
Finger-, Hand- und Kniegelenken im Friihjahr 1957, mit Herzbeschwerden und Atemnot. 
Bei der Aufnahme und st~tion~ren Behandlung 1957 BKS 22/40 bis 28/74, Leuko 8200, wenig 
Fieber. Nach Zahnextraktion uad Tonsillektomie Anstieg des Fiebers und erhShte Senkung. 
EKG:  Wflsonscher Sehenkelblock, Myokardseh~digung. - -  Zwisehenzeitlich starke Ver- 

Abb. 8. Fa l l  4. Vas  v a s o r u m  tier Aor t a  abdomina l i s  m i t  E n d a n g i t i s  obl i te rans  u n d  neugebi lde te r  
zweiter Elastiea interna (100 x ) 

sehleehterung, periphere DurehblutungsstSrungen, weehselnde 0deme. - -  Bei Aufnahme 
1958 BKS 19/54, Leuko 7750, Fieber, Linksverbreiterung des I-Ierzens, diastolisehes Gerguseh 
an tIerzspitze, Taehykardie, Stauungserseheinungen, auffMlend typisehe Raynaudsehe 
Anf&lle art Fingern und Hgnden. 

Sektionsdiagnose. Krgftiges I-Ierz, geringe Dilatation des linken Ventrikels, hoehgradige 
des reehten, relative I-Iypertrophie des reehtenVentrikels, unbedeutende Quellungssklerosen 
der Mitralis ohne Zeichen florider Endokarditis, makroskopiseh unvergndertes Myokard, 
fibrinSse Perikarditis. - -  Unbedeutende Lipoidose der Kranzgef/~ge, der Brust- und Baueh- 
aorta. - -  Substantielles Emphysem der Lungen mit  fibrinSser Pleuritis fiber beiden Unter- 
lappen, umsehriebene Atelektase im reehten Unterlappen mit  fraglieher beginnender pneu- 
moniseher Intfltration, Pleurablutungen, geringer Ergug in linkem Pleuraraum, starke 
Anthrakose und Sehwellung der traeheobronehialen Lymphknoten, unbedeutende schleimige 
Bronchitis. - -  Stauung yon Leber, Mflz und Nieren mit  beginnender Stauungseirrhose der 
Leber and ~lterer Perihepatitis. - -  Stauung der Magensehleimhaut, Stauungsblutungen im 
ganzen unteren Dfinndarm. - -  Alter operativer Defekt des Uterus, Adnexverwaehsungen 
beiderseits. - -  Lipoidreiehe Nebennieren. (Sektion v o n d e r  Bauehh6hle aus !) - -  Organ. 
gewiehte: Herz 320 g, Leber 1325 g, Milz 200 g, Nieren 230 g. 

Mikroskopisehe Gewebsuntersuehung. Herz. Im Epikard Fibrinablagerung in zierliehen 
W~rzehen, keine eellul~tre t~eaktion am Boden des Fibrins. AuSerhalb davon sp&rlieh Leuko- 
eyten, reiehlieh Lymphoeyten, Plasmazellen, Fibroblasten, nur angedeutet Histioeyten. Im 
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subepikardialen Fettgewebe 0dem mit  ldbergang in serSse Entzi indung.  Hier gelegene 
Coronararterien/~ste zeigen zirkul/~re oder umsehriebene elastisehe Hyperplasie der In t ima,  
teilweise bis zur halben Dieke der Media. In  einem einzigen grogen Coronararterienast  hoeh- 
gradige Int imahyperplasie  aus kollagenen und  elastisehen Fasern mit  eingelagerten grogen 
Lipoidbeeten und Unterbreehung der elastisehen Lamelle. - -  Im Myokard zahlreiehe winzige, 
nu r  aus 3- -5  Zellen bestehende Inf i l t ra te  aus Lymphoeyten  und Plasmazellen. Nu t  im reehten 
Ventrikel gr6Bere interstitielle Infi l t rat ion mi t  Sehwund der Mnskelfibrillen. In  anderen 
Bezirken Fibrillen auseinandergedr/~ngt dureh eiweiBhaltige Fliissigkeit, betraehtl ieher  Kern- 
sehwund. Diagnose: Fibrin6se, andeutungsweise rheumatisehe Perikarditis,  ser6se und eellu- 
1/~re interstitielle Myokarditis, beginnende Fibrfllennekrosen, Coronarsklerose. 

Abb. 9. Fall 4. Lungenarterie mit kollag'ener und elastiseher Hyperplasie tier Intima, mit erhMtener 
Elastica interna und Media (25 x ) 

Aorta. In den gugeren Mediaschiehten in Umgebung der Vasa vasorum zahlreiehe kleine 
Lymphoeyteninfil~rate. Eine Arteriole ergibt kollagene Hyperplasie der In t ima  mi t  fast  
v611igem VersehluB der Liehtung. Die elastisehen Fasern sind prakt iseh in der Media iiberall 
erhalten. Diagnose: Nod6se Arteriosklerose, spgrliehe entz/indliehe Inf i l t ra te  in der gugeren 
Media, stgrkere in der Adventi t ia ,  vereinzelte Narben der Vasa vasorum, Int imahyperplasie  
gr6gerer Venen. 

Arteria pulmonalis. Eine umsehriebene kollagene Narbe in der Media. 
Lunge. Sgmtliehe Gefggkaliber sind vergndert.  In  kleineren Arterien oder Arteriolen in 

In t ima  unter  dem Endothel rohr  Fibrin als breiter  zirkulgrer Ring. Innerhalb  des Fibrins 
liegen Fibroblasten und nur  in zghlbar wenigen GefgBen eindrueksvoll gewueherte Histio- 
eyten. In  mittelgrogen Arterien anstelle des Fibrins zirkulgr angeordnetes kollagenes Narben- 
gewebe. Vielfaeh eine neue, vereinzelt  2 neue Gefggliehtungen entstanden,  umgeben yon 
einem retieulgren oder elastisehen Faser- oder Netzwerk. Andere mittlere und  die Mehrzahl 
der grogen Arterien zeigen polsterf6rmige oder zirkul/ire elastisehe Hyperplasie der In t ima  
mit  Einengung der Liehtung bei erhaltener elastiseher Lamelle. Um sgmtliehe grogen und 
kleinen Arterien dieke fibr6se Adventi t ia .  Bei mit t leren Venen v611ige Vernarbung der Wand  
mit  Sehwund der elastisehen Fasern. Nu t  an  2 mit t leren Arterien sine Aneurysmabildung. 
Diagnose: Fibrin6se Arteriitis, nu t  vereinzelt  rheumaghnlich,  Endangit is  obliterans yon 
Arterien und  Venen jegliehen Kalibers, sekundgre Puhnonalsklerose, nur  2 Aneurysmen. 

11" 
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Leber. Elastisehe Hyperplasie der grogen Arterien. 
Milz. Arteriosklerose, Arteriolosklerose, Fibrosis der Pulpa. 
Nieren. Arteriosklerose, umschriebene Endangitis eines Gef/~gastes. 
Darm. Im Bereieh der makroskoioiseh besehriebenen Blutungen ebenfMls mikroskopisehe 

Blutung in der Mueosa oder Submueosa oder Geschwi~rsbildung. Im Mesoeolon mittlere 
Arterien mit hoehgradig eingeengter Liehtung mit Fibrinablagerungen mit  zirkul/~rer An- 
ordnung im Bereieh der Intima. Die benaehbarte Vene zeigt serSse Entziindung der Int ima 
und Media. Ganz gleiehartig verhMten sieh die Arteriolen in der Submueosa. Diagnose: 
FibrinSse Arteriitis, teilweise mit  Vernarbung, Phlebitis, Sehleimhautuleeration: 

Abb. 10. Fall 4. Arterie im Mesocolon. Granulierende Angiitis mit fast v611ig verschlossener Lichtung 
und partieller Medianekrose (100 x ) 

Gef~fle des Mesenteriums. Arteriosklerose, Phlebosklerose. 
Epikrise, Erste sichere Anzeichen eines Gelenkrheumatismus 1 Jahr  vor dem Tod mit 

sofort eindeutigen Herzbeschwerden. Wenig sparer Mle klinisehen Befunde einer schweren 
Endo-Myok~rditis. Von da an zunehmende Dekompens~tion. Anatomisch lieg sich m~kro- 
skopisch weder Rheumatismus noeh Vitium erkennen, wurde eine PulmonMsklerose erwogen. 
Mikroskopisch nur einzelne und kleinumschriebene rheumai~hnliche Befunde im Epikard und 
an Lungengeli~gen, g~nz im Vordergrund eine rezidivierende interstitielle Myokarditis, eine 
Arteriitis mit Ubergang in Endangitis obliterans in der Lunge und im Darm bei Mitbeteiligung 
der Venen. Nur 2 eindeutige Aneurysmen in der Lunge auffindbar. Auch in Media und 
Adventitia der Aorta entziindliche Infiltration. Sonst in allen Gef~Bbezirken eine auffallend 
st~rke Arteriosklerose oder Intimahyperplasie, wie sie fiir Hochdruck ch~rakteristisch ist, 
der kliniseh aber erst kurz vor dem Tod erfagbar war. 

Absehlu~diagnose. Fr~gliehe atypisehe Periarteriitis nodosa mit Endangitis, Arterio- 
sklerose und Myokarditis. 

Diskussion 
E i n e  B e s p r e c h u n g  u n d  A u s w e r t u n g  unse r e r  B e f u n d e  h a t  zuni~chst m i t  de r  

Klinil~ zu  beg innen .  V o n  be sonde re r  W i c h t i g k e i t  ist ,  dab  bei  allen 4 Kranken  
eine r h e u m a t i s c h e  E r k r a n k u n g  in  de r  Vorgesch i ch t e  a n g e g e b e n  ode r  y o n  d e r  
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Klinik anerkannt  wurde. Langfristige Intervalle und siehere gezidive im Krank-  
heitsverlauf bestanden nut  bei Fall i und 2, bei letzterem nur in der ersten t talf te 
des 16 Jahre wahrenden Leidens. Anamnese, Besehwerden nnd klinisehe Befunde 
ffihren darum bei Fall 1, 2 und 4 friihzeitig zur klinisehen Annahme einer,,sehweren 
Endo-Myokarditis",  bei Fall 2 viele Jahre  vor dem Tod, bei Fall l etwa 1 Monat 
vor dem Tod zur Annahme einer Endoearditis lenta. Nur bei Fall 4 wird kliniseh 
ein ,,rheumatiseher Gef/~BprozeB" diagnostiziert. 

Ein Vergleich dieser klinisehen Symptomat ik  mit  dem anatomisehen I-Iaupt- 
leiden ergibt bei Fall l und 2 Ubereinstimmnng bezfiglieh der Endokarditis, bei 
Fall 3 hinsiehtlieh der Erkrankung der Gef/~gperipherie. Die bei den Fallen 1, 2 
und 4 diagnostizierte , ,Myokardsehadigung" lieg sieh insoweit nieht verifizieren, 
als die bei der Sektion vorgefundenen Myokardbefunde jtinger sind. Insonderheit 
fehlen alle morphologisehen Anhaltspunkte f/ir alte vernarbte oder frisehe rheu- 
matisehe Myokarditis mit  Ausnahme des einzigsten Granuloms bei Fall 2. Wie 
~BOHMIG im Gegensatz zu der Periode und ,,~a" des Rheumatismus vor 25 Jahren 
sehon mehrfaeh hervorhob (1953, 1954), erkrankt  ]etzt bevorzugt das Klappen- 
endokard allein, lassen sich nur in seltenen Fallen eindeutige rheumatisehe 
Narben, bei rheumatischen Klappenrezidiven nut  in Ausnahmef/~llen rheumatische 
Granulome im Myokard naehweisen. Die in den Fallen 1, 2 und 4 kliniseh oder 
oft nur elektrokardiographiseh erfaBte ,,Myokardsehadigung" mug darum rfiek- 
laufig als Iunktionelle StSrung angesprochen werden, ist auf die Gefagerkrankung 
zu beziehen und als Folge dieser zu werten. 

Aus diesem Vergleieh zwisehen klinisehem Erseheinungsbild und anatomischer 
Sektionsdiagnose ergeben sieh Schwierigkeiten in dem Versueh, sowohl das eigent- 
fiche Grundleiden als auch die GefaBerkrankung absehlieBend zu klassifizieren 
und beide einander riehtig zuzuordnen. Beginnen wir abermals mit  dem kllnisehen 
Krankheitsbild, so erscheint aueh rfickl/iufig betraehtet  zunaehst kein Zweifel 
am Beginn des t6dlichen Leidens mi t  einem Rheumatismus.  Aueh wenn das eine 
oder andere Symptom, der eine oder andere kliniseh nieht angestellte Labora- 
toriumsbelund feh]en, steht die Diagnose einer rheumatischen Erkrankung 
starker  im Vordergrund als einer anderen akuten Allgemeininfektion oder einer 
Foka]infektion. Bei sehr kritischen differentialdiagnostisehen Erwagungen wird 
man  bei Fall 3 die bis zum Tod unklare und sehleichende Erkrankung mit  der 
niemals verifizierten Prostatitis am Beginn doeh eher einer Allgemeininfektion als 
einem l~heuma zuordnen wollen. Ferner kann man bei Fall 4 Zweifel anmelden, 
dab nach nur halbj/~hrigem Krankenlager 1957 ein so sehwerer Allgemeinzustand 
fortbestand, naehdem sieh bis zum Tod keine Klappenendokarditis ernaitteln lieB. 
Trotzdem bleibt zunaehst die Frage bestehen, ob die auf RheuInatismus hin- 
weisenden klinisehen Symptome ausreiehen, dab der pathologische Anatom 
bereehtigt oder sogar angehalten ist, auf Grund yon Anamnese und kllnischen 
Erseheinungen I~heumatisInus als eigentliches Grundleiden einzusetzen. Die 
oben angeffihrte Zeitspanne zwischen Beginn und Tod ist unseres Erachtens um 
so mehr zu bewerten, well ja den zum Zeitpunkt  der Obduktion vorgefundenen 
GefaBveranderungen mit  Ausnahme yore Lungenbefund bei Fall 4 sicher nur 
Woehen oder wenige Monate des Bestehens zuerkannt  werden kann. Wir wagen 
nieht, diese sehwierige Frage zu entseheiden, die wohl nur vor einem Forum yon 
Klinikern ganz geklart werden kann. 

Virchows Arch. path.  Anat. ,  Bd. 333 1 ] 
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Abschlie~end bleibt demnach bestehen, dal~ eine Rheuma-Anamnese, ein 
klinischer Rheumabefund und mit Ausnahme yon Fall 4 eine anamnestisch und 
klinisch stumme, aber ffir den Tod entscheidende Gef~erkrankung vorlag. Da 
bei Fall 1 und 2 eine noch aktive rezidivierende rheumatisehe Endokarditis 
besteht, die sicher ~lter ist als die Gefi~l~prozesse, mfissen wir bei diesen beiden 
Beobachtungen ein rheumatisches Grundleiden als bewiesen betrachten. Ent- 
gegen der klinischen Annahme einer nur bakteriellen Endokarditis lie~ sich 
mikroskopiseh die Kombination yon sowohl rheumatischer als aueh aufge- 
pfropfter bakterieller Endokarditis verifizieren. Auf Grund dieses Herzklappen- 
befundes mul~ man beziiglieh der Zweiterkrankung, der zeitlich naehfolgenden 
Angiitis, i~tiologisch gleichermal~en sowohl den l%heumatismus als aueh die 
Bakteris ursi~chlich in Betraeht ziehen: entweder den einen oder den anderen 
Faktor  oder beide zusammen in kombinierter Wirkung. - -  Bei Fall 3 und 4 
halten wir dafiir, wohl ,,rheumatoide Erscheinungen", aber die klinische Diagnose 
einer eigentlichen Polyarthritis nicht zu fibernehmen. Makroskopiseh bestehen 
zwar geringffigige, wohl rheumatisehe Herzklappennarben, aber keinerlei noeh 
aktive rheumatische Endokard- oder Myokardbefunde. Und die fibrin6se Peri- 
karditis bei Fan 4 ist mikroskopiseh nieht eindeutig rheumatisch. Wir sind hier 
der ~Jberzeugung, beim Vorliegen einer wesentllch kiirzeren Krankheitsdauer yon 
1 Monat bzw. 1 Jahr  gegeniiber den oben besprochenen Fi~llen 1 und 2, die 
Gefi~i~erkrankung Periarteriitis nodosa als eigentliches und einziges Grundleiden 
anerkennen zu miissen, auch wenn bei Fall 3 besonders die Gefi~Bbefunde eine 
rheumatische Genese nahelegen. - -  Beide Gruppen unserer Erkrankungsf~lle 
gestatten bezfiglich der Gef~l~beteiligung also nicht, yon seiten der Anamnese oder 
der klinischen Befunde eine Entscheidung zu f~llen. 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 
fiber die P. n. einerseits, der rh. A. und der VerSffentlichung yon R6ssLE (1933) 
fiber Zwischenformen andererseits 2--3 Jahrzehnte vergangen. Auffallenderweise 
sind seitdem nur wenig sichtende oder einteilende Versuche unternommen oder 
morphologische Grundfragen besprochen worden (v. AL]~E~TINI und NA~OLZ 
1938, RICE t~ICg 1942 und 1946, BE~BL~G~ 1950, ZEEK 1952, V. ALBE:~TINI 
1954, RAND]~RATtt 1954, I~6SSLE 1957, KLI~G~ und FASSBE~DE~ 1957). 

Zwar haben vor I~6SSLE (1933) sehon ASCHOFF (1904, 1906), GWIPEL (1905, 
1907, 1909), F ~  (1921), Ws (1921), V. GLAHN und P~ePENHEIM (1926), 
METZ (1932) und Js (1932) und gleich danach F~I~DB~RG und Gnoss (1934) 
auf die ~hnliehkeit zwischen P. n. und rh. A. und die Sehwierigkeit der Abgren- 
zung hingewiesen. Trotz der morphologisehen Fundierung blieben diese Itinweise 
als Feststellung unveri~ndert bestehen. Nur KLINGE und VAum~L (1931) haben 
SchluBfogerungen gezogen: Zwischen P .n .  und rh. A. besti~nden Untersehiede 
,,nieht grundss Art",  ,,nut der Ausdruek versehiedener Sti~rke der Gift- 
wirkung und vielleicht aueh der Lokalisation" (S. 731). Sie lehnen lfir ihre Fi~lle 
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eine ,,Vergesellsehaftung yon Rheumatismus mit P . n . "  ab (S. 732), weft sonst 
,,die P. n. als ein isolierter Rheumatismus der Gef~Be" bezeichnet werden miiBte. 
Wit mSehten aus diesem Widersprueh in der Formulierung mehr morphologisch 
Vergleichbares oder ~hnliehes erschlieBen als eine Ablehnung. Vielleicht war das 
auch der Grund, dab KLISGE in seiner monographisehen Bearbeitung (1933) auf 
einen Vergleich zwischen P. n. und rh. A. nieht eingegangen ist. Zur gleichen 
Zeit wie KI~ISGE hat  JXGER (1932) einen ganzen Abschnitt der Differentialdia- 
gnose zwisehen P. n., rh. A. und Thr. obl. gewidmet, die als ,,s sehwer" 
(S. 605) bezeichnet wird und in Lokalisationsuntersehieden endet. Zur selben 
Zeit t r i t t  ME~z (1932) ftir enge Beziehungen zwischen beiden Erkrankungen ein, 
wenig sps teilen FRIEDBERG und Gl~oss (1934) 8 Fs mit yon P. n. und zuss 
lieh rheumatischen Herzmuskelvergnderungen. - -  In  diesem Zusammenhang 
erscheint uns wiehtig, dab auch die besonders Erfahrenen wie GI~I~B~I~ naeh 
KLINGEs Darstellung keine Stellnng bezogen zur Vergleiehsfrage oder morpho- 
logischen Unterseheidbarkeit beider Erkrankungen. Einzelbeobaehtungen oder 
wechselnd umfangreiche neue Beitrs haben seitdem ]~ICE RICI~ (1942 und 1946), 
GOlA et al. (1948), Ft~oBo~s~ (1949), GOTHEI~T (1948), 1~5~1~ (1953), DOXAT 
(1953), tIIEI~O~YMI (1953), V. ALB]~I~TISI (1954), C. FISCHER (1956), HOLZ~EI~ 
(1957), MATEI~A (1957) gebraeht. Sie haben tells auf Grund yon Anamnese oder 
klinisehem Verlauf, teils auf Grund der morphologisehen Erseheinungsform ihre 
Beobaehtungen eingereiht. Die Problematik ist aber unseres Eraehtens geblieben 
und das trotz des Bekenntnisses yon v. ALBEI~TI~TI (1954, S. 19): ,,Wir sind 
versucht - -  bezfiglieh der Arterienver~Lnderung der P. n. - -  yon einem spezifisehen 
Merkmal zu spreehen!" Dann ist Z]~EK (1952) mit ihrem Einteilungsplan auf- 
getreten, zu dem I~A~D~I~ATIt (1954) kritiseh Stellung nahm und gewiehtige 
Gegenargumente aufstellte nach umfangreichem Literaturstudium des Welt- 
schrifttums und eigenen experimente]len Untersuehungen yon ihm und seinen 
Mitarbeitern. 

Beginnen wir beim Problem der Morphologie, so ist sehon unheilvoll die Be- 
zeiehnung angeblieh verschiedener Erscheinungsformen. FibrinSse, fibrinoide, 
nekrotisierende oder granulierende Arteriitis einerseits, proliferierende oder granu- 
lierende Arteriitis andererseits sind naeh dem Sehrifttum oder nach der Befund- 
besehreibung oder naeh den Abbildungen Synonyma fiir ein und dieselbe morpho- 
logische Erscheinung oder warden als solche verwendet. 

1. a) FibrinSse (oder sog. /ibrinoide Entzi~ndung, sog. /ibrinoide Nekrose) 
Angiitis. BSHMIG (1953, 1954, 1955) hat sich sehon seit vielen Jahren gegen die 
Bezeiehnung ,,Fibrinoid" gewandt. Alle neuen Untersuehungen haben diesen 
Einwand best~tigt (SOI~OLO~F et al. 1951, BIEI~ und ZIFF 1951, ]3USANNY~CAs- 
rXl~I 1952, Co~sD~,  G ~  und STA~I~ 1952, W. E. EIm~ICt~ 1952, R I ~ -  
H~I~T 1953, Wx~I~EI~ 1955, GABLE und BRu~soN 1955, MOV~T und Mot~]~ (1957). 
Bleibt doch stets entseheidend, dal~ beim sog. ,,Fibrinoid" stets eehtes Fibrin 
vorhanden war oder ist und nur der Grad der fibrinSsen ,,Insudation" (W. W. 
M~,~,I~ 1947, 1949), AusmaB und Schne]ligkeit des Vorganges, Art und Besehaffen- 
heir des ortsst~ndigen Gewebes entscheiden, ob solches sog. ,,Fibrinoid" in 
Nekrose tibergeht, hyatin entartet  oder bindegewebig organisiert wird. Alles dies 
sind Sekunds die mit dem Prim~rvorgang der fibrinSsen Ent- 
zfndung niehts zu tun haben und u. E. nicht dazu berechtigen, eine neue Form 
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der Entzfindung abzugrenzen. Darum erscheinen uns diese Bezeichnungen nur als 
Synonyma, wie wir oben hervorhoben. 

So gesehen und zun/iehst iibertragen auf den Vergleich zwisehen P. n. und 
rh. A. t r i t t  die fibrinSse Gef/~l~wandentz/indung bei beiden Erkrankungen auf. 
Vergleieht man beispielsweise Abbildungen yon P. n. ( G ~ u B ~  1923: Abb. 1--3,  
5, 6 und 1925: 2--4,  6, 9, ]0, 12, 13) mit  solehen der rh. A. (KLINGE 1933: 19,21), 
so kann man ohne erkl/~rende Besehriftung sich weder ffir das eine noeh ffir das 
andere Krankheitsbild festlegen. 

Vergleieht man zum andern hiermit JXGE~s (1932) vorz/igliche Ausffihrungen 
und Befunde zur Thr. obl. juvenilis an Extremit/iten, so hebt er selbst hervor: . . . . .  
und zwar boten die Gef/tf~e ganz das Bild, das man sonst als P. n. zu bezeichnen 
pllegt" (S. 579). Dasselbe gilt f/Jr die eingehenden Besehreibungen yon :BI~EDT, 
dessert Abb. 6 und 8 (1932), 5 - -7  (1942) wir ifir solehe einer rh. A., dessen Abb. l0 
(1932) und 16, 17, 23 (1942) wir fiir solehe einer P. n. erkl/iren w/irden. Zur Kom- 
bination yon P. n. mi t  Thr. obl. geh6ren aueh die beiden Ver6ffentlichnngen yon 
DO~ATg (]946, 1953). 

Aus dieser Gegenfiberstellung scheint hervorzugehen, dal~ die ,,fibrin6se 
Arteriitis" allein in ihrer morphologischen Erseheinungsform nieht als Kri ter ium 
der Unterscheidung gelten kann. Das haben sowohl JXGv~ wie BI~DT sehon 
ausgesproehen, beziiglieh der fibrinoiden Nekrose auch v. ALB~RTI~I. Er  h/ilt 
sie flit ,,eine unspezifisehe Bindegewebsalteration" (1954, S. 7), eine Nekrobiose 
des kollagenen Bindegewebes, bei dem ,,Fibrin keine l~olle spielt". 

Was wir ffir die morphologisehe Vergleiehs- und Unterscheidungsm6glichkeit 
der ,,fibrin6sen Arteriitis" kritisch herausstellen, gilt auch iiir das Lokalisations- 
merkmal innerhalb der Gef/iBwand, das fiir die P. n. yon G ~ v s ~  (1923 und 1925) 
ausfiihrlich besproehen und abgewogen wird. v. GLA~?r und Pa~P~H~IM (1926) 
haben das ,eoagulable exsudat"  und Fibrin bevorzugt unter dem Gef/il]endothel 
gefunden, KLINGE (1933) hat  es bei der rh. A. in allen Gefiif3wandsehiehten 
beschrieben. JXGE~ (1932) hebt  die Lokalisation im Intimabereieh bei Thr. obl. 
hervor, BICEDT (1942) ebenso in den ,,subendothelialen Sehichten" bei Entzfindung 
der Lungenschlagader. - -  Das Ausdehnungsmerkmal k6nnte zun/~ehst signifikant 
erseheinen. Betrifft  doch die fibrinSse Entziindung bei der P. n. meist 
die ganze Cireumferenz des Gef/~l~quersehnitts. Jedoch hat  Y~I~GV, in Be- 
schreibung und Abbildungen (1933: Abb. 19 und 21, S. 58/59) eine zirkul~re 
,,fibrinoide Verquel[ung" im Subendothel yon Arterien und Venen darge- 
stellt. Sie gleicht vollkommen den Befunden bei der P. n. und auch den fort- 
gesehrittenen F/~llen yon JXGEI~ und B ~ D T !  KLINGE erkl/~rt nieht, ob diese 
Befunde selten sind oder Ausnahmen darstellen. Auffallend ist jedoch, dab solehe 
Beobachtungen seit KLINGW im deutsehen und, soweit wir wissen, auch im aus- 
]/~ndischen Sehrifttum nicht wieder ver6ffentlieht wurden! In  allen neueren 
Lehrbiiehern werden als Charakteristicum der rh. A. Asehoffsehe Kn6tchen oder 
umschriebene Granulome in den Wandsehiehten der Gef/~Be beschrieben, abet  
keine subendothelialen fl/~ehenhaften fibrinSsen oder fibrin/ihnliehen ,,Insuda- 
t ionen"! Da tum muB erwogen werden, ob bei soleher kritisehen Betrachtung 
der Fak tor  der Kalibergr6Be der Gef/iBe allein noeh entseheidend sein kann. 

b) Nekrotisierende Angiitis. Wie wir oben schon ausffihrten, liegen im 
Schrif$tum wenig eindeutige Beschreibungen vor yon ,,prim/~rer" oder ,,alleiniger" 
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oder ,,signifikanter" Gef/~gwandnekrose, um dieses Merkmal zur Bezeichnung 
und Charakterisierung der Arteriitis-Form anerkennen zu kSnnen. Eindrueksvolle 
Beobaehtungen soleher Art haben v. ALBERTINI (1938, 1954) und BE~BLI_<GE~ 
(1950) vorgelegt. Hier steht die Nekrose eindeutig im Vordergrund, treten die 
Entzfindungszellen ganz zurfiek. BERBLINGV,~ hebt hier ebenfalls auf die ,,Insu- 
dation" (W. W. MEYEr), auf das ,,Einpressen yon Blntplasma" ab, das er mit der 
Berblinger-Burgdorf-F/irbung naehweisen konnte. Wit erw/igen, ob solehe aus- 
gepr/igten Nekrosen dann als Sonderform oder als hoehgradige ser6se Entzfindung, 
also sehwerste ,,ser6se Arteriitis", und damit in unsere Untergruppe l a einzu- 
reihen w/iren. Unterseheidet sieh doeh die ,,ser6se Entzfindung" yon anderen 
ser6sen oder plasmatisehen ,,Insudationen" morphologiseh dutch Zell- und 
Gewebsuntergang (I~6sSLE). Der gleiehe Vorgang wfirde in diesen F/illen also nur 
dutch das AusmaB der Nekrose gekennzeiehnet. Soweit wir bis jetzt sehen, gehSrt 
die ,,prim/~re" und ,,signifikante" nekrotisierende Angiitis am ehesten zur experi- 
mentellen aktiv-anaphylaktisehen Entziindung, obgleieh uns die Besehreibungen 
yon K~Pt"~t~ (1934) und I~I~TELE~ (1937) heute nieht mehr eindeutig erseheinen. 

2. Proliferierende und g'ranulierende Angiitis. Hier m6chten wir unter- 
seheiden zwischen prim/irer, kombinierter und sekund/irer Form. Wir kennen die 
Schwierigkeit der Abgrenzung. Das hindert aber nieht, sieh in jedem Fall darum 
zu bemfihen. 

a) Eine primiire Proliferation des eapill/iren Endothels oder der Intima yon 
Arteriolen oder groBen Arterien ist als Zeiehen sehleiehender Sepsis yon DIETt~ICI-1 
(1925) und SIEe~IUND (1925), bei Thr. obl. yon J)iGER (1932), bei Endangiitis der 
Arteria pulmonalis yon Bt~DT (1942) besehrieben worden. Die beiden letzt- 
genannten Autoren heben dabei die ,,Sehieht derart strahlig gestellter Zellen" 
( J s  die ,,deutliehe Palisadenstellnng der Kerne (Bt~DT) hervor. Dieser 
Befund ist um so mehr auf rheumatisehe Entzfindung verd/iehtig, wenn er wie bei 
B~ED'r mit und ohne gleiehzeitige serSse Entzfindung auftrit t  (s. sp/iter!). In 
neuester Zeit wurde solehe prim/ire Proliferation nnter experimentellen Bedin- 
gungen yon GRAM und B6HMm (1959) bei passiv-anaphylaktiseher Versuehs- 
anordnung undVerwendung yon Partial-Antigenen der A-Streptokokken gefunden, 
Sie kann sehon innerhalb yon Stunden auftreten, wenn Ag und Ak humoral 
zusammentreffen. - -  Js (1932) hat zwei Arten yon Intimaproliferation unter- 
sehieden naeh Maggabe der Kalibergr6Be (S. 573) und verweist hierbei auf gleieh- 
artige Befunde yon D~I~CK nnd GI~U~ER. 

b) Die kombinierte Form ist bekannt als gleichzeitiges Vorkommen yon serSser 
oder yon fibrinSser Entzfindung mit ttistioeytenproliferation beim Rheumatismus. 
Hierbei muB einger/iumt werden, dab noeh keine endgfiltige Entscheidung vor- 
liegt fiber die unbedingte GMehzeitigkeit dieser Kombination. Es kSnnte sein, 
dab das serSse Stadium doeh zeitlieh der Histioeytenprolfferation voranging, aber 
nicht erfaBbar ist. Bez/iglieh der Gef/iBwand hat wohl FAHn (1921) als erster ,,an 
der Gef/iBperipherie meist starkes myxomatSses 0dem"  (S. 146), ,,an manehen 
Absehnitten der Gef/iBeireumferenz in Arterien und V e n e n . . .  sich blai3blau 
f/irbendes (myxomatSses ?) Gewebe (Abb. 10) '~ besehrieben (S. 148). KLINGn hat 
in der ersten Darstellung des ,,rheumatisehen Frfihinfiltrats" (1930) bei den Ge- 
f/igen nur die ,,fibrinoide Verquellung" yon Intima und Media angeffihrt (S. 446). 
In seiner monographisehen Bearbeitung (1933) steht zwar aueh noch das Fibrin 
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als ,,Fr/ihschaden" im Vordergrund. Jedoch r~umt er ein: ,,Auch ist die Durch- 
setzung des Verquellungsherdes mit Fibrin nicht immer so dicht. Vielmehr 
erscheinen die Gef/iBws oft nur myxomatSs-hyalin umgewandelt . . . .  doch 
finder man . . .  meist mehr oder weniger umschriebene fibrinoide Herde in den 
schleimig-myxomatSsen Abschnitten" (S. 58/59). Dagegen werden in Intima und 
Media der Aorta die ,,schleimigen Aufquelluugsherde der Grundsubstanz" beson- 
ders gew/irdigt und abgebildet (S. 67/68). - -  Im Gegensatz hierzu sind solche 
Ver/inderungen der Grundsubstanz bei der P. n. nicht in der gleichen signifikanten 
Weise beschrieben worden. GRvB]~ (1923) vermerkt jedoch 5dematSse Auflocke- 
rung yon Media und Adventitia (S. 129), wolkige Triibung yon Subintima und 
Media. Vielleicht ist damit eine Umschreibung der heute allgemein als ,,serSse 
Entzfindung" bezeichneten Grundsubstanzver~nderung zu verstehen. - -  B~EDT 
(1942) hat  in klassischer Form die Entztindungsstadien der Lungenschlagader 
beschrieben und darunter die ,,zellig-serSse Intimaverbreiterung" mit subendo- 
thelialer Zellvermehrung ,,mit deutlicher Palisadenstellung der Kerne" (S. 74). 
Auf Grund der Untersuchungsergebnisse yon BSHMm an tterzklappen (1953) 
und Schleimbeuteln (1954) wtirden wir heute diese Kombinationsform als sicher 
rheumatische Entz/indung deuten und auch riickl/iufig betrachtet bewerten. 

Unter Anerkennung der Ergebnisse yon BS~Mm bei der rheumatischen Endo- 
karditis mfiBte dann ebenso bei der Angiitis eine serSse Entziindung mit gleich- 
zeitiger histiocyt/~rer Proliferation charakteristisch sein fiir rh. A. Eine fibrinSse 
Angiitis mit gleichzeitiger Proliferation ist - -  wenigstens nach Schrifttum und 
Abbildungen - -  sowohl der rh. A. wie der P. n. bis heute eigen! 

c) Die sekundiire Proli/ecation oder granulierende Arteriitis ist bei der rh. A. wie 
bei der P. n. ein Folgestadium vorangegangener pathomorphologischer Gewebs- 
vers Wir haben keine kritische Besprechung gefunden, ob die proli- 
ferierenden oder granulierenden Erscheinungen ,,Reaktionen" auf oder ,,reparative 
Vorgs der serSsen oder fibrinSsen Insudationen oder nat/irliche Folge der 
Degeneration und Nekrose yon , ,Insudat" und GefaBwandzellen sein kSnnten. 
KSnnen doch nach sonstigen fibrinSsen oder nekrotisierenden Entzfindungen in 
allen anderen Organen und Geweben solche ,,Reaktionen" oder Organisations- 
erscheinungen auftreten, jedoch nicht obligat, worauf BSgMIG (1953, S. 51) nach- 
dr/icklich hingewiesen hat. Nur beim l%heumatismus ist bislang entschieden, dab 
die vorangegangenen Gewebsschs zu geringes Ausmal~ aufweisen, um 
die palisadenartige ttistiocytenproliferation als einfache reaktive Organisation 
anerkennen zu kSnnen (s. BS~MIG 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 kSnnte Abbildungen der P. n. yon G~uBs~ 
und ZEEX mit solchen rh. A. yon KLING~ und denenvon B ~ D T  austauschen. So 
z .B.  G~UB]~ (1923) : Abb. 2, 5, 6 und (1925) : Abb. 2, 4, 6, 7 mit KLI~O]~ (1933) : 
Abb. 19, 21, 22, 26, mit [BI~EDT (1942) : Abb. 5--7 und Z~EK (1948) : Abb. 5, 9, 10, 
14! Wir nahmen zunachst an, dab eine Unterscheidung auf Grund der Zell- 
elemente des proliferativen oder granulomatSsen Stadiums mSglich sei. Wir 
unterstellten ferner, dab bei der rheumatischen Gef/iBerkrankung die fr/iher als 
,,basophile Zellelemente", heute als Histiocyten bezeichneten Zellformen das 
Bild beherrschen. Ein genaueres Literaturstudium ergab aber sowohl bei FAtIR, 
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v. GLAHN und PAm~I-I~IM als aueh bei KLI~GE keinen signifikanten Unter- 
schied zur P . n .  Das ist verwunderlieh, da bei den ~lteren Untersuchungen yon 
BSI~MI~ (1953, 1954) fiber rheumatisehe Endokarditis und Bursitis und neuesten 
Untersuchungen im hiesigen Insti tut  Granulocyten und Lymphoeyten fehlenoder 
ganz zurficktreten. Ob das am Wandel des Erscheinungsbildes des l~heumatismus 
oder a.n der Gewebsart, in der er sich entwickelt, liegt, mfissen wir offenlassen. 
Nach den oben angeffihrten frfiheren Untersuehungsbefunden jedoch scheint nur 
das Merkmal der Menge und der Palisadenstellung der Histiocyten dem Rheuma- 
tismus vorbehalten. Bei solchem Abgrenzungsversueh und bei Anerkennung der 
rheumatischen Besonderheit dfirfte dann die Bezeichnung ,,granulierende Arteri- 
itis" nur bei der P. n. angewendet werden. 

Eine Zusammen/assung unserer Ausffihrungen fiber Vergleich und Abgrenz- 
barkeit der morphologischen Erscheinungsformen der Arteriitis im allgemeinen, 
der P. n., rh. A. und Thr. obl. im besonderen ergibt auffallende Parallel-Veriinde- 
rungen und groBe Schwierigkeiten der Grenzziehung. 

Bei ausgepr~gten Krankheitsbildern gelten/iir  die P. n. : Beginn mit zirkul/~rer 
fibrin6ser Entzfindung, leukocyt~re (eosinophile ?) und lymphocyti~re Infiltration, 
friihzeitige Nekrose, Granulationsgewebe, Aneurysmabildung; /iir die rh. A.:  
Beginn mit umschriebener ser6ser oder serofibrin6ser Entzfindung, keine Nekrose, 
keine oder geringe leukolymphocyt~re Infiltration, frfihzeitige Proliferation 
vornehmlich yon Histiocyten mit Palisadenstellung, keine Aneurysmabildung; 
]iir die Thr. obl.: Beginn mit fibrin6ser Entzfindung in den grogen Arterien 
,,ganz entsprechend der rekurrierenden Thromboendokarditis", in den mittleren 
Fibrinthrombose und riesenzellhaltiges Granulationsgewebe, in ,,den kleinsten 
gleicht sie der P. n." (J/4cEtL S. 618). 

B. Die Zeeksche Enteilung der Formen der Arteriitis 

Sofern wir recht sehen, i~hneln sich dabei morphologisch Gruppe 1 und 3 sowie 
Gruppe 2 und 4. Uns erscheint verwunderlich, dag die ,,~berempfindlichkeits- 
angiitis" als ~hnlich der rh. A. dargestellt wird. Erstere soll ~usgezeichnet sein 
durch eine exsudative Reaktion, die beim Rheumatismus nur ein Durchgangs- 
stadium ist. Das ffir die rheumatische Erkrankung erst signifikante Stadium der 
Histiocytenproliferation, auf dessen Bedeutung B6Hlgm (1953) immer wieder 
aufmerksam gemacht hat, wird also bei dieser ,,~berempfindlichkeitsangiitis" 
niemals erreicht. - -  Ferner erscheint uns nicht nur schwierig, sondern zweife]haft, 
wie ZEEK morphologisch die ,,allergisch-granulomat6se Angiitis" yon der eigent- 
lichen P. n. abgrenzen kann. Da bei beiden Formen exsudative, nekrotisierende 
und granulomat6se Stadien durchlaufen werden, k6nnten bei ZEEI~s 2. Gruppe 
nur die yon ihr gefundenen mehrkernigen Riesenzellen als Unterscheidungs- 
merkmal gelten. Nach der Ver6ffentlichung yon I-IIEI~O~'YMI (1953) kommen aber 
auch bei der P. n. gelegentlich Riesenzellen vor. Andererseits ist bei der P. n. 
weder in der Mehrzahl der Geff~Bprovinzen noch bei allen Fallen die Aneurysma- 
bildung obligat, um wieder allein als Unterscheidungsmerkmal zu fungieren. Ffir 
den Morphologen besagt dieser Einteilungsversueh zweierlei: 

1. Bei allen ,,nicht-Massischen" Gefiil3erkrankungsfi~llen kann das morpho- 
logische Verhalten an der Gef~13wand selbst allein nicht entscheiden, welcher 
,, Gruppe" yon Angiitis der Einzelfall einzureihen ist! Es wird dies in schwierigen 
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Fallen nicht einmal dann gelingen, wenn man das Merkmal der KalibergrSBe 
oder der Lokalisation im Gesamtorganismus mit zu ttilfe nimmt. Wir miissen 
darum weir mehr als bei anderen GefgBerkrankungen die Anamnese und die 
klinischen Befunde in ihrer Vielfalt zur DifferentiMdiagnose heranziehen und 
wahrscheinlieh starker bewerten als das morphisehe gerhalten. 

2. Die kritisehe Priifung der morlohologisehen Abgrenzbarkeit der Entziin- 
dungsformen yon Arterien ergab an sieh wie zusgtzlieh bei Vergleieh der Zeek- 
schen Gruppen auffallende f4hnlichkeiten yon Ablaufstadien. Wir mSchten daraus 
den SehluB ziehen, dM~ die ]ormale Genese im Initialstadium weitgehend dieselbe 
ist. Die prim~ren Insudationsvorg~nge an der GefgBwand verlaufen formal gleich 
und erfahren nur Abwandlungen: a) auf Grund der Kalibergr5Be der GefgBe und 
der weehselnden GefgBwandstrukturen; b) auf Grund versehiedener ,,Bei- 
mischungen" des Insudats. Diese Beimisehungen stellen die ,,Znsatzfaktoren" 
dar, auf die BSHMm (1953, 1954) abhob zur Unterseheidung der ser5sen, der 
fibrinSsen und der rheumatisehen Endokarditis. Derselbe riehtnnggebende 
EinfluB der Zusatzfaktoren erklgrt die untersehiedliehen Formen der Arterio- 
sklerose (s. B~EDT, W. W. MEYer). Bei solehen und noeh anderen Beisloielen ist 
diesem ,,dysorisehen GefgBwandlorozeB '' (ScHfT~MA~N und MAcMAHoN 1933) 
wegen dieser Zusatzfaktoren nun doeh eine untersehiedliche formale Genese 
zuzuerkennen. - -  Beziiglich der kausalen Genese miissen wit bei soleher SchluB- 
folgerung fragen, ob dann noeh signifikante lorim~re kausale Wesensunterschiede 
bestehen miissen, zumM ja stets mehrere Entwieklungsstadien vorliegen und wir 
nieht immer zwisehen 10rimgren und sekund~tren Znsatzfaktoren ausreichend 
unterseheiden kSnnen. ,,~hnlichkeiten" und Parallelerseheinungen in der formMen 
Genese, die , ,Grnppenverwandtsehaft" haben wohl dazu gefiihrt, dab Z ~ K  das 
Gemeinschaftliehe hervorhob und sieh fiir die ,,Allergie" als kausalgenetisehes 
Leitprinzip entschloB. 

Hier hat nun RAND~ATH (1954) mit fruchtbarer Krit ik eingesetzt und den 
warnenden Finger erhoben, dab der Beweis ftir solehe Annahme bislang nieht 
erbracht ist. Wir mfissen den gewichtigen Einwanden RAND~ATHs beipfliehten 
und zur Ehrenrettung der ,,Allergie" den Nachweis yon sieheren Antigen-Anti- 
kSrper-Reaktionen fordern. Auf Grund unserer Ausffihrungen oben wagen wir 
die Annahme eines ,,morphogenetisehen Einteilungslorinzips" unter Zugrunde- 
legung der Dysorie von S O H O ~ A ~  und MAcM~a~o~ (1933), der Insudation yon 
W. W. M ~ Y ~  (1947, 1949) und der serSsen Entziindung yon RSssL~. Wir sind 
hierbei der Uberzeugung, dab gleichartige Stufen der Entwieklung vorliegen, wie 
sie BSH~IG fiir dieselben Entziindungsformen als Entwicklungsstadien der Endo- 
karditis in einem Schema (BOHMIG und K L ~ ,  S. 250, 1953) bekanntgab. Hier 
wie dort kann die Entziindung in jedem Stadium und in jeder Gewebsschieht 
haltmaehen oder alle Stadien nnd Mle Herzklappen- bzw. Gef~Bwandsohiehten 
durehlaufen. Hier wie def t  sind die Initialstadien durch - -  vielleicht manchmal 
kurzfristige und passagere - -  serSse und fibrinSse Entzfindung ausgezeichnet. 
,,l~eizstgrke" ( L ~ E ~ )  oder Zusatzfaktoren entsoheiden dariiber, ob eine 
Nekrose so namhaft  wird oder signifikant erscheint, dab man berechtigt ist, yon 
einer ,,nekrotisierenden" Entziindung zu sprechen. 

Wir kommen auf die nns wichtig erscheinende Frage der ,,Stadien" und auf 
den Vergleich mit der Endokarditis im folgenden Absehnitt nochmals zurfick. 
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Von groBer Bedeutung sind t~ANDERATHs Ausf/ihrungen fiber die Gleiehartig- 
keit der arteriitisehen Veranderungen im Tierexperiment. Im Gegensatz hierzu 
haben UEttLINGER (1950) und v. ALBERTINI (1954) die experimentellen Gefag- 
wandveranderungen ffir unterscheidbar yon der mensehliehen P .n .  gehalten. 
Den Kriterien von ZE~K zur Unterteilung der versehiedenen Arberiitis-Formen 
kann RANDEt~ATH nieht beipfliehten. 

C. Kombinations/ormen der Ge/~ifierkran]cungen 

Seit alters her kennen wir ein Nebenein~nder oder ein Naeheinander atiologiseh 
und formalgenetiseh wesensversehiedener Erkrankungen der Gefage und der 
Herzklappen (B6~Mm 1953). Dieser Vergleieh bzw. diesc Analogie liegt um so 
naher, da sie Js (1932) zur Erkls der Thrombendangitis obliterans heraus- 
stellt! Von Klinikern und Pathologen viel zu wenig bewertet, aber seit langem 
eindrucksvoll bewiesen, sind ferner die Miniseh meist stummen p~ssageren 
Bakteriamien (s. KLEIN 1953, S. 204). Diese Kenntnisse und Erfahrungen ffihren 
zwangsmagig zur Frage, ob nieht bei den entziindliehen Gefal3erkrankungen 
Kombinationsformen auftreten, die die morphologisehen Charakteristiea 
zweier, sonst einzeln auftretender Erkrankungen aufweisen. 

Hierzu haben wit auszuffihren: 

1. Litcratur. a) Anamnese. GRUBER (1925), ROSSLE (1933 und 1957), Gt~IES- 
HAMMER (1939), BREDT (1942), GOIA et al. (1948), FROBOESE (1949), C. FISCHE~ 
(1956), ~V~ATEt~:NA (1957, 2. Fall) ver6ffentliehten Erkrankungsfalle mit eindeutigen 
klinischen Erseheinungen eines Rheumatismus durch Jahre oder mit Rezidiven in 
der Vorgeschiehte - -  beim Tod wurden Gefal3ver/inderungen einer P. n. gefunden 
und ~bgebildet! (s. Hinweis yon FRO]~OESE S. 433, aueh auf HERLITZ). Wir 
m6ehten annehmen, dab sieh bei noeh umfangreieherem Literaturstudium, be- 
sonders aueh des Auslandes, weit mehr beweisende An~mnesen zusammentragen 
]assen. 

b) Sektionsbe/unde. Sofern bei den vorgenannten Autoren Herzbefunde 
angeffihrt, wurde eine meist abgelaufene rheumatisehe Endokarditis besehrieben-- 
bei BREI)T a]lein 3 Falle (!) - -  oder muB yon uns a]s solche heute gedeutet werden, 
werden Rheumakn6tchen oder rheumatische Gefal3narben angeffihrt. 

c) Ge/~ifibe/unde. Wir haben oben schon (S. 158 und 160) unsere differenti~l- 
diagnostisehen Bedenken geauBert. Wir haben die Befunde yon GRIrBER, KLINGE, 
JXGEI~ und BREDT einander gegeniibergestellt und die Beschreibungen und 
Abbildungen verglichen. Wir meinen, d~13 diese Vergieiehe Bin gewiehtiges 
Argument darstellen ffir Vorliegen und Annahme yon Kombinationsformen der 
Gefggerkrankungen. 

d) Diskussion. Wie angefiihrt, haben schon VAUBEL und KLINGE eine ,,Ver- 
gesellsehaftung yon Rheumatismus mit P . n . "  diskutiert, aber abgelehnt. Die 
groBe Ahnliehkeit beider in nieht-klassisehen Fallen, die groge Sehwierigkeit oder 
sogar UnmSgliehkeit der Abgrenzung beider Erkrankungen hubert alle in diesem 
Absehnitt angeffihrten Untersueher hervorgehoben (s. S. lg6). Dasselbe gilt fiir 
die Differentialdiagnose zwisehen rh. A. und Thr. obl. naeh JXG]~R, zwisehen 
Thr. obl. und P. n. naeh J~GER und G~)THERT (1948), der yon ,,vielfaehem Uber- 
sehneiden" (S. 387) und ,,auBerordentlich haufigen morphologisehen Dbergangen" 
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(S. 388) sprieht, die Vielfalt seiner Befunde aber als ,,rheumatiseher Natur"  
deutet (S. 392). Naeh unserer Ansicht kann man diesen hier nur kursorisch 
angeffihrten differentialdiagnostischen Schwierigkeiten nur gereeht werden dutch 
die Annahme yon Kombinationserkrankungen der Gef/~Be! 

2. Eigene Erkrankungsf~ille. a) Anamnese. Wie wir oben ausfiihrten, bieten 
unsere 4 Erkrankungsf/tlle alle eine rheumatische Erkrankung in der Vorgesehiehte. 
Bei 2 F/~llen (1 und 2) ist eine bakteriel]e Suloerinfektion sehon w/~hrend des Lebens 
aus den klinisehen Erseheinungen und (bzw. oder) aus der positiven Blutkultur 
bekannt. 

b) Selctionsbe]unde. Die F/~lle 1 und 2 ergeben bei der im Insti tut  besonders 
ausgearbeiteten Abimpfung der Herzklappen in beiden F/fllen vergrfinende 
Streptokokken. Der Herzklappenbefund entsprieht makroskopiseh bei Fall 1 
einer uleer6sen und granu!omat6sen Endokarditis, die sieh erst mikroskopisch 
als noch aktive rheumatisehe Endokarditis mit Sekundgrinfektion erwies. Im 
Fall 2 liegt eine alte vernarbte Vierklappen-Endokarditis vor mit aufgepfropfter 
Endocarditis ulcero-polyposa der Mitralis und Aortenklappen. Wandendokard 
und Myokard bieten beide Male mikroskopiseh keinerlei Zeiehen f/ir Asehoffsche 
Kn6tchen oder deren Narben, wohl abet unspezifisehe entzfindliehe Infiltrate 
als Folge derselben bakteriellen Sekund/~rinfektion wie an den Herzklappen. lJber 
gef~Bbedingte Iterzmuskelbefunde siehe unter e. - -  Bei Fall 3 und 4 linden wir 
keine Zeichen einer noeh bestehenden Endokarditis, sondern nur Quellungs- 
sklerosen (BSHMIG), im Myokard wieder keine rheumatisehen Ver/~nderungen, aber 
dieselben unspezifischen entziindliehen Infiltrate. - -  Die iibrigen Organbefunde 
bei der Obduktion sind oben bei der Wiedergabe der Sektionsdiagnose angeffihrt. 

c) Gefiifibe[unde. Auf Grund der oben herausgearbeiteten morphologisehen 
Kriterien und morphologisehen Differentialdiagnose versuchen wir, den in jedem 
Einzelfall komplizierten Gef/~13ver/tnderungen gereeht zu werden und sie ein- 
zuordnen. - -  Die GefgBbefunde yon Fall l entspreehen einer granulierenden und 
auffallend loroliferativen Arteriitis ohne Nekrose, aber mit weehseinder fibrin6ser 
Insudation und oft eindrueksvoller Histioeytenwueherung im Bereieh der Coronar- 
und Milzarterien. Der Sehwund der Media in mehreren Gef/~Bsektoren sprieht fiir 
sehon abgelaufenen Mediauntergang. Wegen der rhoumaartigen tIistiocyten- 
proliferation m6chton wir die Gef/~Bvergnderungen einer Kombination yon 
rh. A. und P. n. im proliferativen Stadium zureehnen. - -  Im 2. Fa]l ]iegen in den 
verschiedenen Gef/~Bprovinzen sowohl fibrin6se Insudation mit und ohne ttistio- 
cytenproliferation, als auch Medianekrose und alle Abstufungen einer unspezifi- 
sehen Entz/indung mit Aneurysmabildung nnd Ubergang zur obliterierenden 
Endangitis vor. Die Vielfalt der Befunde und Entwicklungsstadien sprieht fiir 
P .n .  trotz der besehriebenen Einzelbefunde, die man fiir sieh allein als rh. A. 
anerkennen w/irde. Darum nehmen wir an, dab auch hier eine Kombination yon 
rh. A. und P. n. vorliegt. - -  Der 3. Erkrankungsfall ist ausgezeiehnet durch alto, 
anscheinend abgelaufene GefgBprozesse in der Lunge mit Sehwund der Media, 
wie sie in dieser Form eigentlich n u r d e r  P. n. eigen sind. Neben diesen Gef/tB- 
narben zeigen kleine Arterien anderer Organe Medianekrose, mittlere und groBe 
Gef/~Bkaliber eine ausgesprochen proliferative Arteriitis mit auffallender Ilistio- 
eytenwucherung in Palisadenstellung und zus/ttzlich Aneurysmabildung. Wegen 
dieser doppelten Ausprggung nehmen wir eine Kombination yon rh. A. and P. n. 
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an. In diesem Fall k6nnen wir allerdings die Annahme niehg dutch gleichartige 
kombinierte Herzklappenbefunde wie bei Fall 1 und 2 bekrg~ftigen. - -  Der 4. Er- 
krankungsfall gleieht in einigen Gef/iBabsehnitten Fall 2, zeigt einen Stadien- 
weehsel yon fibrin6ser Arteriitis mit nut  vereinzelten, aber eindrueksvollen Itistio- 
eytenproliferationen bis zur Endangitis mit nut" 2maliger Aneurysmabildung in 
zahllosen Sehnitten der Lunge. Wegen der gMehzeitig bestehenden und f/ir das 
Alter auffallend fr/ihzeitigen zirkul/tren Intimahyperplasie erw/~gen wit eine 
Kombination yon P. n. und Endangitis. 

d) Diskussion. Anamnese, Sektionsbefunde und GefgA]ver/~nderungen erhellen 
ernent bei dieser Gegen/iberstellung mit der Literatur die in der Diskussion oben 
(S. 163) sehon hervorgehobenen differentialdiagnostisehen Sehwierigkeiten nun- 
mehr aueh der Bewertung und Zuordnung naeh morphologisehen Merkmalen. Ein 
jeder der 4 Erkrankungsffille lieBe sieh nur mit Zwang einer Form der Angiitis 
allein zureehnen. Entweder paBt die Organlokalisation nieht oder die rheuma- 
gleiehe tIistioeytenproliferation nieht zum klassisehen Bild der P .n . ,  oder die 
granulierende Form der Gef/~gwandentztindung und die Aneurysmabildung geh6rt 
nieht zum klassisehen Bild der rh. A. Hinzukommt im bisherigen Sehrifttum die 
morphologisehe Diskrepanz, welehe morphologisehen Faktoren als ,,obligat" 
bei der rheumatisehen Gef/tgerkrankung gelten dfirften. 

Sehlullfolgernngen. Wir haben eingangs unsere Verwunderung bekundet, daft 
naeh GRUB~RS nnd Kn~Noss Untersuehungen und Ergebnissen, naeh I~6SSLEs 
Erweiterung des rheumatisehen Formenkreises auf mehrdeutige Gef/~13ver/~nde- 
rungen weder Stellungnahmen noeh Kritik noeh differentialdiagnostisehe Ent- 
scheidnngen ver6ffentlieht und nut  spgrliehe einsehl/~gige gleichartige Beob- 
aehtungen mitgeteilt wurden. Wir haben das uns zug/~ngliehe Sehrifttum ver- 
gleiehend und kritisch naeh Befund und Abbildung einer Analyse unterzogen und 
4/~hnlieh gelagerten Erkrankungsf~llen gegeniibergestellt. Wit meinen, daft man 
mit Erweiterung des einen oder des anderen Formenkreises der Gef~13entz/in- 
dungen vom Typ der rh. A., der P. n. und der Thr. obl. diesen vielgestaltigen mor- 
phologisehen Erseheinungsbildern der Gef~fterkrankungen nieht gereeht wird. 
Das gilt einmal fiir die Notwendigkeit, das klinisehe Erseheinungsbild mit dem 
morphologisehen in IJbereinstimmung zu bringen oder dem Kliniker anerkannte 
morphologisehe Unterseheidungsmerkmale entgegenzuhalten. Von der Klinik ist 
zu fordern, die diagnostisehen M6gliehkeiten der Abgrenzung einer rheumatisehen 
yon einer bakteriell superinfizierten oder einer rein bakteriellen Erkrankung zu 
verfeinern und auszuseh6pfen. Vom ~{orphologen ist zu fordern, eine bessere 
morphologisehe Charakteristik der rh. A. zu erarbeiten und die schon mehrfaeh 
genannte Diskrepanz zu bereinigen. Entweder haben rheumatisehe Kn6tehen 
und eehte nmschriebene Granulome in der Gef/iftwand die Pr/~valenz, oder aueh 
alle mit nennenswerter palisadenartiger tIistioeytenwueherung einhergehenden 
ser6sen, fibrin6sen und proliferativen Intimavergnderungen geh6ren - -  wie 
B6HMIG f/Jr die rheumatisehe Endokarditis fordert - -  ebenso unzweifelhaf~ zur 
rh. A. Alle granulierenden mit oder ohne Aneurysmabildung einhergehenden 
Gef/~gwandentz/indungen mit vom Rheuma abgrenzbarer sekundg~rer Vernarbung 
sind der P. n. znzuordnen. Sehon der Kliniker muB zu Lebzeiten des Kranken 
dureh mehrfaehe Blutkulturen, der Pathologe dureh saehkundige Abimpfung yon 
Leiehenblut and etwaigen endokarditisehen Exereseenzen die Frage der Super- 
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infektion kl~ren. Die Erfahrungen im Insti tut  lehren, da~ solche Superinfektionen 
viel h~tufiger sind, als ihnen die Pathologen bisher Rechnung tragen. Sie k6nnen 
dann zu ,,Ubergangsfiillen" ffihren. Die Gleichwertung bakteriologischer und 
morphologischer Faktoren fordert der schon vor 27 Jahren yon JXGEa heraus- 
gestellte Vergleich zwischen abakterieller und bakterieller Endokarditis undderen 
Gegenfiberstellung. Beide hat B6gMIG 1953 monographisch erneut gegen die 
rheumatische Endokarditis abgegrenzt. Auch bei dieser gibt es ,,Ubergangsfiflle" 
der alten Nomenklatur, die ~ber ,,Kombinationserkrankungen" darstellen! Das 
beweisen erneut unsere beiden Beobachtungsf~lle 1 und 2, die trotz bakterieller 
Superinfektion mit uncharakteristischer entzfindlicher Infiltration zus~tzlich ein 
,,klassisches" rheumatisches Herzklappenrezidiv aufweisen. Wir wfiftten kein 
Gegenargument, dal] sich dieselbe ,,Kombination" nicht auch an der Gefiil~wand 
abspielen kann. Wir m6chten damit ASCgOFF (1904, 1906) beipflichten, der von 
einem ,,Zusammentreffen" yon rheumatischer Erkrankung und P. n. sprach. Auf 
dem t~oden der Allergie-Lehre hat dann R6SSLE 1933 yon ,,n~chster Verwandt- 
schaft" zwischen rh. A. und P .n .  gesprochen. F~OBOESE (1949) folgt R6SSLE 
und betitelt seine eindrucksvolle Beobachtung Ms ,,Beitrag zur Stfitze der rheuma- 
tischen Xtiologie der Periarteriitis nodosa. . . '% betont die ,,i~tiologische Gruppen- 
zugeh6rigkeit", verweist nachdrficklich auf die zunehmenden Ver6ffentlichungen 
in Deutschland und Schweden (HEnHTZ) fiber anamnestischen oder roll  aus- 
gepr~gten Gelenkrheumatismus vor den Erscheinungen der P .n .  Zu einem 
gleichen Standpunkt bekennt sich BEICBLI~GER (1950): . . . . . .  daG die strengen 
Grenzen zwischen P .n . ,  zwischen tterdinfektion mit Gef~13entzfindungen und 
rheumatischen Gef~l]entzfindungen fallen, wenn man sich zu der Auffassung 
bekennt, dal~ die Arteriitis erst auf dem Boden eines allergischen Zustandes ent- 
steht" (S. 170). Vom morphologischen Gesichtspunkt aus m6chten wir entgegen 
diesen letztgenannten Autoren an einer Trennung beider Erkrankungen sowohl 
in morphologischer Sicht Ms auch in gtiologischer festhalten. Nach unserer Ansieht 
scheinen die hierher geh6renden Erkrankungsf~lle der Literatur und unsere eigenen 
Beobachtungen die , ,Kombinat ion"  beider Formen, das gleichzeitige oder einander 
nachfolgende Auftreten beider Erkrankungen zu beweisen. 

Zusammenfassung 
Ausgehend yon den Untersuchungen R6SSLEs ,,zum Formenkreis der rheu- 

matischen Gewebsver~nderungen", wird an Hand yon 4 eigenen Fiillen die Proble- 
matik der morphologischen DifferentiMdiagnose zwischen rheumatischer Arteriitis, 
Periarteriitis (Panangiitis) nodosa und Thrombangitis obliterans unter Berfick- 
sichtigung der Literatur aufgezeigt. Mit der morphologischen Definition der 
verwendeten Begriffe ,,fibrin6se Entzfindung" und ,,proliferierende und granu- 
lierende Angiitis" wird versucht, die drei Formen der Gefi~l~wandentzfindung 
morphologisch abzugrenzen. Die Oberschneidungen der morphologischen Sym- 
ptome und die Kombinationsformen werden aus Beschreibung und Abbildung 
einschl~giger ver6ffentlichter F~lle aufgezeigt. Aus dem Nachweis dieses Schrift- 
tumsvergleichs und dem der Differentialdi~gnose der 4 eigenen F~lle wird gefol- 
gert, dM~ bei solchen nicht-klassischen Gef~l~entzfindungen die Annahme von 
,,Kombinationsformen" richtiger ist als die immer st~rkere Erweiterung des sog. 
rheumatischen Formenkreises. 



Kombinationsformen der Arteriitis :[67 

S u m m a r y  

W i t h  reference  to  the  i n v e s t i g a t i o n s  of R6SSLE "On t h e  Class i f ica t ion of t he  
R h e u m a t i c  Tissue  Changes" ,  t h e  p rob l ems  t h a t  are  assoc ia ted  w i th  the  d i f fe ren t ia l  
d iagnos is  of r h e u m a t i c  ar ter i t i s ,  pe r ia r t e r i t i s  (panangi i t i s )  nodosa ,  a n d  t h r o m b o -  
ang i i t i s  ob l i t e r ans  are discussed,  exempl i f i ed  b y  the  r e p o r t  of four  cases, a n d  b y  
a rev iew of t he  l i t e ra tu re .  B y  a p p l y i n g  the  morpho log ica l  cr i ter ia  of " f i b r i nous  
i n f l a m m a t i o n " ,  "proliferative" a n d  " g r a n u l o m a t o u s "  angi i t is ,  a n  a t t e m p t  is 
m a d e  h is to logica l ly  to  d i f f e ren t i a t e  these  th ree  forms  of i n f l a m m a t i o n  of t he  
v a s c u l a r  wall .  The  o v e r l a p p i n g  of the  morpho log ica l  cr i ter ia  a n d  the  c o m b i n e d  
forms  t h a t  m a y  occur  are  i l l u s t r a t ed  in  the  four  cases repor ted .  As shown  b y  
c o m p a r i n g  t he  cases in  the  l i t e ra tu re ,  a n d  as exempl i f i ed  b y  the  d i f ferent ia l  
d iagnos is  of the  four  cases, t he  in fe rence  is m ade ,  t h a t  w i th  such  types  of n o n -  
classical  v a s c u l a r  i n f l a m m a t i o n ,  i t  is b e t t e r  to  refer  to  " c o m b i n e d  fo rms"  t h a n  to  
t he  more  diffuse so-cal led " r h e u m a t i c  c lass i f ica t ion" .  
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