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Eine besondere morphologische Verlaufsform 
der prim/ir chronischen Polyarthritis (p.c.P.)* 
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Pathologisches Ins t i tu t  des Stiidt. Auguste Viktoria-Krankenhauses,  Berlin-SchSneberg 
(Dirigierender Arzt:  Prof. Dr. reed. W. Brandenburg) 

Eingegangen am 15. Okteber 1969 

A Special Morphological Process o/Primary Chronic Polyarthritis 
Summary. 1. A report  is presented on the  clinical picture and necropsy findings of a 

30 year old women who showed severe destructive inflammation of the joints and juxta-art i-  
cular, calcareous nodules and lipoids in pr imary chronic polyarthritis.  Instead of the typical 
morphological changes there were foam cells in the synovia and as a manifestat ion of the  
generalized systemic involvement.  

2. ~Teutral and acid mucoid substances were demonstrated in the foam cells and lipoids 
with increased free cholcsterine as well as hydroxyapati te.  

3. I t  is assumed the lesions described represent a peculiar morphological pa t te rn  of 
pr imary chronic polyarthritis.  Very simfliar lesions arc seen in muiticentric reticulo- 
his~iocytosis, however, they differ clearly in the clinical course, the  histochemical findings 
lack of acid mucoid substances and the frequent giant  cells. 

Zusammen/assung. 1. Bericht fiber Klinik und Sektionsbefund einer 30j~hrigen Pat ien t in  
mi t  schweren Gelenkdestruktionen und juxtaart ikul~ren Lipoid-Kalkknoten bei pr imer chro- 
nischer Polyarthrit is.  An Stelle der typischen morphologischen Ver~nderungen war es im 
Synovialgewebe und  bei der Begleitreaktion des Gesamtorganimus zur Ausbildung yon 
Schaumzellen gekommen. 

2. In  den Schaumzellen liel3en sich neutrale und saure Mucosubstanzcn und in den 
gelenknahen Knoten  Lipoide mit  erhShtem freien Cholesterin sowie Hydroxylapat i t  nach- 
weisen. 

3. Es wird angenommen, dal3 es sich bei der Erkrankung um eine besondere morpholo- 
gische Verlaufsform dcr primer chronischen Polyarthri t is  handelt.  Die differentialdiagnostische 
Abgrenzung gegeniiber den sehr ~hnlichen Ver/~nderungen bei der multizentrischen Reti- 
cnlohistiocytose ist gegeben durch die klinischen Befunde, die histechemischen Bcfunde 
(Fehlen der sauren Mucosubstanzen) und  das Oberwiegen yon l~iesenzellen bei der mu]ti- 
zentrischen Reticulohisticytese. 

K a s u i s t i k  

Anamnese 1 
Mit 20 Jah ren  setzten bei dcr Pa t ien t in  pl5tz]ich starke Schmerzen in den kleinen Gelenken 

ein. In  sehubweisem, temperaturlosem Krankheitsverlauf  kam es zu symmetrischen Defor- 
mierungen und  Destruktionen der kleinen und grol3en Gelenke. Es bestand eine chronische 

* Auszugsweise vorgetragen vor der Berliner Ges. f. Path.  (117. Sitzung am 14. 1.69). 
** Herrn  :Prof. Dr. W. Brandenburg mSchte ich fiir sein Interesse an dieser Arbeit  und 

ffir seine Unterstf i tzung sehr herzlich danken. 
*** t t e r rn  Doz. Dr. F. Lindlar und Herrn Prof. Dr. H.-J.  Dulce verdanke ich die Durch- 

ffihrung der lipoid-chemischen- und  rSntgenstrukturanalyt ischen Untersuchungen. 
1 Herrn  Chefarzt Dr. med. 1~. Frankl,  Immanuel-Krankenhaus,  1 Berlin 39, Am kleineu 

Wannsee 5 u. 12, bin ich ffir die Uberlassung der Krankengeschichte sehr zu Dank ver- 
pflichtet. 
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Tabelle. Untersuchungsbe/unde im letzten Lebensjahr 

Blutdruck 

Blutsenkung 

Blutbild 
Erythroeyten 
Leukocyten 

Urinbefunde 
Sediment 
Kultur 
Esbaeh 
Elektrophorese 

GesamteiweiB 

Elektrophorese/S 

CRP 

Waa]er-P~ose 

Rheuma-Faktor 

ASE 

LE-Phgnomen 

Lipide 

Kreatinin/S 

Ha.rns~ure/S 

Caleium/S 

Kongorotsehwund 

PE-Rectumsehleimhaut 

R6ntgenuntersuehungen 
i.v. Pyelogramm 
re. Sprunggelenk 

II. Finger li. 
(postmortM) (Abb. 1) 

Gelenkpunkt~te bakter. 

80/100 mm Hg 

145/150 mm n.W. 

2,5 Mill. H/imoglobin 55% 
6100, Differentialblutbild unauff~llig 

v e r e i n z e l t -  massenhaft Leukoeyten, vereinzelt Erythroeyten 
fallweise E. coli 
5--11 °/o(i 
Alb. 50%, Glob. ~1 17%, e2 13%, fi 0%, y 19% 

6,3 g 

Alb. 42%, Glob. ~1 5%, ~2 16%, fi 18%, y 17% 

+ , + +  

1:8, 1:16, 1:32 

+ 

50 400 E 

neg. 

Gesamtcholesterin 228 rag- %, Gesamtlipide 906 rag- % 

5,8--7,9 rag- % 

5,6 rag- % 

7,6 rag- % 

83 % nach 60 rain 

Amyloid in der Submucosa 

pyelonephritisehe Schrumpfnieren bds. 
Destruktion der Gelenkflgchen, fleekige Osteolyse der Tibiaepi- 
und -metaphyse, wolkige Schatten gebender Ergul] 
Subluxation im Mittelgelenk, Destruktion der Gelenkfliiehen, 
periartikulgre Kalkablagerungen 

kein Erregernaehweis 

Pyelonephritis und im dritten Krankheitsjahr traten die ersten Symptome einer Amyloid- 
nephrose auf. Die Patientin verstarb mit 30 Jahren an UrS~mie. 

Die Behandlung der p.e.P, erfolgte mit Resoehin, Iromin, Elestol, Amuno, einzelnen 
DeeortilenstSBen und fallweisen intr~artikul~ren Injektionen mit Cortieoiden in die am stgrk- 
sten sehmerzenden Gelenke. 

Sektionsbe[und (S. 345/67) 

Makroskopiseher  Befund 

An  der  Leiehe f~tllt ein infant i le r  Hab i t u s  auf. Die I t a u t  is t  b lab und  gla t t ,  
papulSse  E rup t i onen  oder  X a n t h e l a s m e n  l inden  sich nicht .  

a) Knochen- und Gelenkbe/unde. Die El lenbogen-  und  Sprunggelenke sind spin- 
delig anfgetr ieben,  die F ingerge lenke  zeigen n lnare  Devia t ion ,  Teleskopfinger  
bes tehen nieht ,  an  don St reekse i ten  der  F ingergelenke  wSlben sieh derbe K n o t e n  

17" 
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Abb. 1. RSntgenaufnahme des II. Fingers ]i. postmortah Destruktion der Gelenkfl~chen, 
periartikulEr kalkartige Ab]agerungen 

vor. Bei GelenkserSffnung entleeren sich groBc Mengen einer gelblichen, fein- 
kSrnigen, eiteri~hnlichen Flfissigkeit. Die fibrigen Gelenke enthalten keine Ergfisse. 
Die Synovia ist zottig proliferiert und gelb pigmentiert, die Gelenkknorpel sind 
uleeriert, am Sprunggelenk fehlen sie vSllig, der angrenzende Knochen ist hicr 
usuriert. Die Knoten fiber den Fingergelenken enthalten eine weiB-gelbe, kalk- 
artige Masse (Abb. 1). Gleichartige Knoten linden sich auch fiber tier Clavicula 
am rechten Acromio-Clavieulargelenk und auf dem rechten Os pubis. Kleinere 
und grSl]ere Nekroseherde mit gelblichem Inha]t liegen auch im Sternalknorpel, 
subperiostal im Sternum und randsti~ndig in einzelnen Hals- und Brustwirbel- 
kSrpern. Dcr Dens axis ist z.T. destruiert, die verflfissigte nekrotische Masse 
wSlbt den Clivus vor. 

b) Organbe/unde. Herz : serofibrinSse ur/~mische Pericarditis ; Gef~tl]e : zart ; 
Lungen: Hydrothorax links, fibrinSse Pleuritis links, Bronehopneumonie bds., 
massives LungenSdem; serSser Ascites; Nieren: doppelseitige pyelonephritische 
Schrumpfnieren; Milz: vergrSgert, derb, glasig; Leber: normal groB, teigiges 
Parenchym; Lymphknoten : re. axilli~r ein fiber bohnengrol3er, die tibrigen normal 
gro$ ; EpithelkSrperehen : nicht vergrSBert; Schilddrfisenparenehym : kolloidreich. 

Mfl:roskopischer Befund 

a) Gelenke. Das Stratum synoviale ist stark verbreitert, die Zotten sind plump 
und reich an Gef~Ben. Es ist durchsetzt von groBen mononucle~ren Zellen mit 
fein vakuolisicrtem Cytoplasma (Abb. 2). Sie finden sich perivascul/~r angeordnet, 
verstreut im lockeren Bindegewebe und zusammengelagert zu breiten Zellschichten 
und knotenartigen Gebflden. Im Stratum fibrosum liegen nur noch einzelne vacuo- 
]isiertc Zellen zwischen den Fasern oder um Venolen des lockeren Bindegewebes. 
Die Rundzellinffltration des Stratum synoviale besteht aus Lymphocyten, Makro- 
phagen und wenig Plasmazellen. Sie nimmt mit zunehmender Vacuolisicrung 
des Mesenehyms ab. Eine beginnende Vacuolisierung l~Bt sich an Makrophagen 
und lockeren Bindegewebszellen im Verband erkennen. Die grSBeren nodSsen 
Schaumzel]ansammlungen sind zentral nekrotisiert, am Nekrosenrand treten 
FremdkSrperriesenzellen auf (Abb. 3). An den Fingergelenken sind die Ver/inde- 
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Abb. 2. Synoviazotte des Kniegelenkes: stark proliferierte Synovia mit reiehlich feinvacuo- 
lisierten Zellen, mononucle~tr, Alcian-blue positiv. (Alcian-blue, Vergr. i:360) 

Abb. 3. Wand eines Lipoid-KMkknotens: nekrotischer KnoteninhMt, an GrSge lumenwiirts 
zunehmende Schaumzellen, Fremdk6rperriesenzellen. (H~malaun-Eosin, Vergr. 1:360) 

rungen am st~rksten ausgepr~gt. Hier sind die Gelenkilachen vollstandig destru- 
iert, es bestehen bindegewebige Ankylosen, wobei das Bindegewebe ebenfalls yon 
Schichten und Nestern vaeuolisierter Zellen durchsetzt ist. Das Reticnlum des 
Knochenmarks ist in Schaumzellen umgewandelt, auch ohne erkennbaren Zusam- 
menhang mit dem yore Gelenkspalt eindringenden Gewebe (Abb. 4). In den Spon- 
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Abb. 4. Finger: Spongiosabi~lkehen mit blasiger Auftreibung der Osteocyten und teilweiser 
Nekrose des Knochens, in Schaumzellen umgewandeltes l~eticulum des Knochenmarks. 

(Hgmalaun-Eosin, Vergr. 1 : 120) 

Abb. 5. Finger: Blasige Auftreibung der Osteocy~en. (H/imalaun-Eosin, Vergr. 1:360) 

giosab/~lkehen der Grundphalanx zeigen die Osteoeyten eine blasige Auftreibung. 
Der Knoehen geht an diesen Stellen unter (Abb. 4, 5). Aueh das Periost ist yon 
Sehaumzellen durehsetzt, sie nehmen zum Gelenkspalt hin zu. 

Periartieul/~r linden sieh Sehaumzellen vereinzelt im Fett- und peritendin6sen 
Bindegewebe. Das kollagene Bindegewebe zeigt keinen pathologisehen Befund. 
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Abb. 6. Lymphknoten: Sinusreticulum in Schaumzellen umgewundelt. (HEmalaun-Eosin, 
Vergr. ] : 120) 

Abb. 7. Leber: v. Kupffersche Sternzellen in Schaumzellen umgewandelt, grobtropfige 
V~cuolisierung der Leberepithelien. (HEmal~un-Eosin, Vergr. 1 : 360) 

b) Organe. I m  ~xill/~ren Lymphknoten ist das Sinusreticulum vollst~ndig in 
vacuolisierte Zellen umgewandel t  (Abb. 6). I n  der Milz sind die zellarmen Mal- 
pighischen KSrperchen von Amyloids~umen umgeben, im fibrosierten l~eticulum 
und in den Trabekeln l inden sich ganz vereinzelt Schaumzellen. Die v. Kup]]er- 
schen Sternzellen sind zu Schaumzellen umgewandelt ,  sie dr~ngen die Leberzel]- 
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Abb. 8. Niere: Amyloidose eines Glomerulums, im verbreiterten Interstitium weuolisierte 
Zellen. (Kongorot, Vergr. 1 : 360) 

ba lken  auseinander .  Die Leberepithelien selbst  s ind vacuol is ier t  (Abb. 7). Das 
ve rbre i t e r t e  I n t e r s t i t i u m  der  pye lonephr i t i sehen  Schrump/nieren i s t  zum grogen 
Teil  in Sehaumzel len umgewande l t  (Abb. 8). Aueh  der  Intestinaltrakt is t  befal len : 
die Zellen f inden sieh in der  Zunge, in der  Submueosa  des Oesophagus,  des 
J e j u n u m  und  in den Peyersehen  Plaques  des I leum.  Vereinzel t  l iegen sie im 
Endo the l  der  A. earotis,  im Endo-  und  Per ikard ,  im I n t e r s t i t i n m  der  Sehilddriise.  
I n  den W/~nden einzelner kleiner  Lungengefi~ge sind basophi le  amorphe  Massen 
abgelager t ,  einzelne Capi l larendothel ien  der  Lunge  sind zu Sehaumzel len umge- 
wandel t .  Die Epi the lkSrperehen  wurden night  histologiseh untersueht .  Amylo id  
kann  in der Milz, den Nieren und  den Ar te r ien  s/~mtlieher Organe naehge- 

wiesen werden.  

F/~rberisehe Eigensehaf ten  der vaeuol is ier ten  Zellen (Romeis,  1968) 

a) Gelenke. Hdmalaun: leiehte Basophilie des Cytoplasmas. v. Gieson: Zellgrenzen und tili- 
granartiges Netzwerk schwarz, Inhalt der Vaeuolen zart grau. Giemsa: negativ. Kongorot: 
Plasma mit Netzwerk intensiv braun-rot wie Amyloid, abet neg Dichroismus. PAS: das 
eytoplasmatisehe Netzwerk kriiftig positiv, die dazwischen liegende Substanz nur sehr schwach 
positiv, die Farbintensiti~t nimm~ noeh mit zunehmender Vaeuolisierung ab. Alcian-blue: 
Die Reaktion f~illt mit unterschiedlieher Intensiti~t 10ositiv aus. Sie nimmt ebenialls mit 
zunehmender Vacuolisierung ab, das Plasma fgrbt sich jedoeh wesentlich starker an als mit 
PAS. Alcian-blue-PAS: Alican-blue-Affinitgt der Schaumzellen iiberwiegt. Oil-red, Nilblau- 
SulJat: feintropfige, doppelbrechende Lipoide lassen sich in den obersten Schichten des 
Stratum synoviale und in den Wiinden der Lipoid-Kalkknoten nachweisen. Niemals ist das 
Cytoplasma aussehliel~lich mit Lipoiden ausgeffillt. Cossa-Reaktion: Am amorphen Inhalt der 
gelenknahen Knoten und den FremdkSrperriesenzellen in den Knotenwgnden positiv. 

b) Organe. Kongorot positiv, PAS und Aleian-blue negativ, Oil red negativ, Cossa negativ, 
aueh am amorphen basophilen Material der LungengefgSe. 

Zusammen/assend lggt sieh sagen" In den Sehaumzellen des Gelenkgewebes kSnnen iiber- 
wiegend saute und auch neutrale Mueosubstanzen dargestellt werden. In besonderer Lokali- 
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sation sind aueh doppelbrechende Lipoide naehweisbar. Der negative Ausfall der histochemi- 
schen Untersuchungen an den vacuolisierten Zellen der 0rgane diirfte dutch die fortge- 
schrittene Autolyse bedingt sein. 

Chemisehe Untersuchung der Lipoide 2 

Die chemisehe Untersuehung der Lipoide der Zotten der stark gewucherten 
Synovialis und der Knotenbildungen im Bereich des Schultergelenkes hatte 
folgendes Ergebnis : Bei 13,1% Gesamtlipoiden (bezogen auf die Trockensubstanz) 
linden sich 5,95% Phosphatide. Innerhalb des Gesamtcholesterins, das 3,1% 
der Trockensubstanz und knapp ein Viertel der Gesamtlipoide ausmacht, ist der 
freie Anteil mit  73,1% (bezogen auf das Gesamtcholesterin) verh/~ltnismggig hoch. 
Dfinnschicht-chromatographisch erweist sich auch der Gehalt an Triglyceriden 
recht hoch. Die reichlich vorhandenen freien Fetts/~uren d/irften im Gefolge der 
postmortalen Autolyse aus Triglyceriden und Phosphatiden freigeworden sein. 
Bei der getrennten gaschromatographischen Analyse der freien, der an Triglyzeride 
und der an Cholesterinester gebundenen Fetts/iuren lgBt sich innerhalb der Frak- 
tion der freien Fetts/~uren ein besonders hoher Anteil an Arachidons/~ure (10,8% 
bezogen auf die Gesamtfetts/~uren) nachweisen. Diese S/~ure dfirfte aus der auto- 
lysebedingten tIydrolyse yon Phosphatiden stammen. I m  fibrigen ergibt die 
gaschromatographische Fetts/~ureuntersuchung keine gesonderheiten beziiglich 
der gew6hnlichen Anteile wie O1-, Palmitin-, und Stearins/~ure oder besonderer 
Komponenten mit kfirzerer oder 1/~ngerer Kohlenstoffkette. 

Zusammenge[a/3t ist festzustellen, dab die ausfiihrliche Lipoidanalyse weder 
vom Quantitativen noch vom Qualitativen her einen Anhalt ffir das Vorliegen 
einer Lipoidspeieherungskrankheit gewinnen l~gt. 

R6ntgenstrukturanalytisehe Untersuchung a 

Die R6ntgenstruktnranalytische Untersuchung des Knoteninhalts am Sehulter- 
gelenk zeigte yon Lipoiden eingeh/illten t Iydroxylapat i t ,  wie er im Knochen 
anzutreffen ist. Dabei ist anzunehmen, dag der Bildung des Hydroxalapat i ts  aus 
Polysacchariden freiwerdendes Calcium zugrunde liegt. 

Diskussion 

Klinisch hegt bei der Patientin eine prim/~r chronische Polyarthritis (Legler, 
1969) mit  sekund/irer Amyloidose vor. Auch morphologisch stehen die Gelenk- 
ver~nderungen im Vordergrund der Erkrankung. Die Schaumzellbildung im 
Gelenkgewebe und im RHS des Gesamtorganismus weicht von den gewohnten 
pathologischen Befunden bei primer chronischer Polyarthritis ab. In  den vacuo- 
hsierten Zellen lassen sich durch die PAS Reaktion neutrale Mucosubstanzen 
und Glycoproteide nachweisen, durch die Alcian-blue Reaktion saure Mucosub- 
stanzen. Lipoide werden in den obersten Schichten der Synovia und an Stellen 
mit Zellunterg/ingen und Verkalkungen sichtbar. Es fragt sich nun, welchem 

2 Ausgefiihrt yon Herrn Priv. I)oz. Dr. F. Lindlar, Dirigierendem Arzt des Patholog. 
Instituts des St~dt. Krankenhauses Berlin-Spandau, 1 Berlin 20, Lynarstr. 12. 

3 Ausgefiihrt yon tIerrn Prof. Dr. H. J. Dulce, I)irigierendem Arzt des Instituts fiir Klini- 
sche Chemie, Klinikum Steglitz, 1 Berlin 45, Klingsorstr. 45. 
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bekannten Krankheitsbild dieser Fall zuzuordnen ist und wie die Befunde erkl~rt 
werden kSnnen. 

Gelenkdestruktionen dutch Schaumzellinfiltrate mit Beteiligung des gesamten 
lgHS werden bei der multizentrischen Reticulohistiocytose oder Lipoid-Dermato- 
Arthritis beobachtet (Albert et al., ]960; Bortz u. Vincent, 1961; Johnson u. 
Tilden, 1957; Martels et al., 1961; Montgomery, 1958, 1967; Orkin et al., 1964; 
Schulz et al., 1957; Schwartz u. Fish, 1960; Warin u. Evans, 1957). Die Erkran- 
kung beginnt jedoeh mit t tauteruptionen und geht nur in 20% der Fglle mit 
einer Polyarthritis einher, die z.T. zu schweren Gelenkdestruktionen und Bil- 
dung yon Teleskopfingern ffihrt. Auch Destruktionen der HWS werden beschrie- 
ben, wie sic bei schwerer Polyarthritis gefunden werden (Martcls et al., 1961). 
Histologisch besteht eine Proliferation viclkerniger, feinvaeuolisierter Schaum- 
zellen, gefolgt yon Nekrose und Fibrose. Iqur in 2 F~llen werden mononucle/~re 
Zellen beschrieben (Baccarcdda-Boy, 1960; Bortz u. Vincent, 1961). ttistoehe- 
misch lassen sieh PAS-positive Substanzen naehweisen, in/£1teren Ver/~nderungcn 
aueh Lipoide {Walther, 1958), saure Mucopolysaccharide werden nieht gefunden. 
K]iniseh t/~useht die Lipoid-Dermato-Arthritis oft eine p.e.P,  vor, die serolo- 
gisehen und immunologisehen Untersuehungen sind jedoch negativ (Bortz u. 
Vincent, 1961; Orkin et al., 1964). Die BKS ist niedrig oder nur m/~Big erhSht, 
bei unserer Patientin war sie yon Krankheitsbeginn an stark erhSht. In keinem 
der F/~lle multizentriseher l~eticulohistiocytose wird eine sekund/£re Amyloidose 
beschrieben. Der wesentlichste Unterschied zu den Befunden bei nnserer Patientin 
besteht im Fehlen der klinischen Befunde einer p.c.P.,  und den vielkernigen 
Schaumzellen mit Speichernng PAS-positiven Substanzen ohne saure Mueo- 
substanzen. 

Bei der normoeholesteringmisehen Xanthomatose (Fleischmayer, 1964; Letterer, 
1961; Montgomery, 1967; Paull u. Phillips, 1954; Thannhauser, 1950) kommt 
es ebenfalls zn einem ubiquit~ren Befall des RHS mit rundzelliger Infiltration 
und Ausbildnng yon histioeyt/~ren Speicherzellen. Es werden jedoeh doppel- 
breehende Lipoide gespeichert, auch liegen keine Berichte tiber Gelenkdestruk- 
tionen dutch Xanthomzellen vor, die klinische Symptomatologie einer p. e. P. fehlt. 

Bei der hypereholesterini~misehen Xanthomatose werden xanthomatSse Gelenk- 
destruktionen gefunden (Helland-ttansen, 1956; Layani, 1939; Sinner, 1961). 
Diese Erkrankung kommt jedoeh differentialdiagnostiseh nicht welter in Betraeht, 
da bei unserer Patientin die Cholesterinwerte normal waren, sic ist aueh dureh 
die Lipoiduntersuehungen ausgesehlossen. 

Der histologisehe Befund erinnerte zun~ehst an einen Morbus Gaueher (Feyerter, 
1957; Fienberg u. Quigley, 1946; RShling, 1943). Sehr selten werden beim 
Morbus Gaueher auch Gelenkdestruktionen beschrieben (MeTodd u. Keidan, 1952). 
Die histoehemischen und lipoidehemisehen Befunde unseres Falles sehlieBen den 
Morbus Gaucher aus. 

Auch beim Gargoylismus (Linneweh, 1962) kommt es zu Gelenkdestruktionen 
dutch Speieherung von Chondroitin-Sulfat-B und Heparitin-Sulfat in den Knor- 
pelzellen. An der Speieherung sind auBerdem das RHS, das Parenehym und die 
Ganglienzellen beteiligt. Von dieser Erkrankung unterseheidet sieh unsere Beob- 
aehtung schon dutch die Art der Gelenkvergnderungen und das klinisehe Bild 
sowie die fehlende Beteiligung des ZNS. 
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Dem Gargoylismus steht der Morbus Faber (Abul-Haj et M., 1962; Bierman 
et al., 1966) nahe. Bei dieser Erkrankung kommt es aueh zu Gelenkdeformie- 
rungen und Ver/~nderungen im RHS und ZNS der Kinder. Histologiseh folgt 
einem Stadium zelliger Infiltration die Ausbildung mononuclegrer Schaumzellen 
in granulomartigen Anordnungen. Histoehemiseh werden zu Beginn der Speiehe- 
rung neutrMe Mucosubstanzen, spgter saure Mueopolysaeeharide naehgewiesen. 
]~tiologisch kommt am ehesten ein genetischer Defekt der Fibrocyten in Betraeht. 
Der Morbus Faber weist dutch den histologisehen und histochemisehen Befund 
eine groge ~hnliehkeit mit unserer Beobaehtung auf. Im Gegensatz dazu stehen 
die Beteiligung des ZNS, das kindliehe Alter tier Patienten und das Fehlen der 
klinisehen Befunde einer p. e. P. 

Bei der Lipoid-Kalk-Gicht (Lung u. Thurner, 1962; Teutschl/~nder, ]949) 
besteht kliniseh eine p. e.P. Es werden besonders an den groBen Gelenken fluk- 
tuierende Lipoid-KMkknoten gefunden. Teutschl~tnder (1949) besehreibt gleieh- 
zeitig Verkalkungen im lokomotorischen Apparat. Bei unserer Patientin standen 
die Kalkablagerungen ganz ira It intergrund und wurden niemMs in der Musku- 
]atur gefunden. 

Zu schweren Gelenkdestruktionen unter dem klinisehen Bild einer schweren 
p. e.P. kommt es aueh bei der systematisierten Chrondromalacie (Altherr, 1936; 
Harders u. Krauspe, 1954). Die Erkrankung wird als Sonderform der p.e.P.  
angesehen. Hierbei kommt es jedoch zu welt ausgedehnteren Knorpelzerst6rungen, 
Ms wit sie beobachten konnten. Sehaumzellbildungen werden nieht beschrieben. 

Einen augergewShnliehen Befund einer schwer de/ormierenden Polyarthritis 
beschreibt Thurner (1960): ]3ei einer 67j~hrigen Patientin mit 30j~thriger Poly- 
arthritis-Anamnese bestanden an den Fingern bindegewebige Ankylosen, die 
Gelenkfl~ehen waren v611ig destruiert. In den Epi- und Diaphysen wurden 
untergegangene Spongiosab~lkehen yon einem Bindegewebsmantel eingehfillt. 
Das Bindegewebe war bier mit Sehaumzellen durehsetzt. Die Sehaumzellen zeig- 
ten eine Neigung zur I~iesenformbildung. Sie werden yon Thurner Ms Pseudo- 
xanthomzellen angesehen. Im Bindegewebe der Gelenke werden keine Sehaum- 
zellen beobaehtet. Angaben fiber eine Begleitreaktion des RHS des Gesamt- 
organismus fehlen. Bei unserer Beobaehtung yon untergehenden Spongiosab~lk- 
ehen in der Fingergrundphalanx k6nnte es sieh nur um ein Vorstadium der 
yon Thurner beschriebenen vollst~ndigen Zellnekrose handeln. 

Lipoid-Kal]cnoten werden Ms Besonderheit bei primiir chronischer Polyar- 
thritis beschrieben (Fletcher, 1946; Lung u. Thurner, 1962; Lung, 1962; Nixon 
u. Durham, 1959; Thurner, 1960). In Kolliquationsnekrosen rheumatischer Kno- 
ten werden Cholesterin und Lipoide eingelagert (Staub, 1949). In den ausgepr~gten 
Fallen bestehen fiber den Streekseiten der Gelenke fluktuierende Knoten, die 
Kalk nnd Lipoide enthMten. Die histologisehe Untersuchung eines derartigen 
Knotens zeigt dichtes Bindegewebe in der Wand, durchsetzt yon Granulations- 
gewebe, Sehamnzellen werden niemMs beobachtet. Die Lipoid-Kalkknoten wet- 
den hgufig bei gleichzeitiger Vitamin D-Therapie und -Intoxikation gesehen. 

Metastatische Ver]cal]cungen werden auch gelenknahe bei chronischer Ur~imie 
beobaehtet (Merrill, 1965; Sobbe et M., 1969). Sobbe beriehtete kfirzlich fiber 
metastatisehe Verkalkungen naeh ehroniseher It£modiMyse und die Rfiekbildung 
nach geglfiSkter Nierentransplantation. Ein sekund/~rer oder terti~rer IIyperpara- 
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thyreoidismus war nur in einem Teil der F~lle nachweisbar. Die Verkalkungen 
traten innerhalb yon 1--2 Jahren nach DiMysebeginn auf, lagen gelenknahe, 
klinisch bestanden polyarthritische Beschwerden ohne echte Polyarthritis-Sym- 
ptomatik. Eine PE ergab ein Kalkgranulom. 

Keinem der beschriebenen Krankheitsbilder l/~i3t sich unser Fall ohne weiteres 
zuordncn. Die klinisehen Befunde sprechen fiir eine primer ehronisehe Polyarthritis. 
Bei fehlendem morphologischcn ~quivalent sind sic vieldeutig (Lamont-Havers, 
1967; Legler, 1969), weisen aber darauf hin, dab die Gewebsreaktion bei unserer 
Patientin dutch einen entzfindlichen Reiz hervorgerufen wurde. Morphologisch 
kommt es an Stclle der Synovialhyperplasie, der Infiltration und fibroplastisch- 
prolfferativen Gewebsreaktion mit fibrinoider Verquellung des kollagenen Binde- 
gewebes zur Ausbildung yon Schaumze]len (Collins, 1958; Hartmann u. Schlegel, 
1959; Lang, 1962; Mikkelson et M., 1958; Miehlke, 1961; Schoen u. Tischcn- 
dorf, 1954; Smyth, 1962; Thurner, 1960). An den Gelenken spielt sich der eigent- 
fiche Krankheitsprozess ab. Eindrucksvoll zeigt unser Fall die gleichzeitige Mesen- 
chymaktivierung des Gcsamtorganimus, wie bei der p. c. P. (I tartmann u. Schlegel, 
1959; Letterer, 1956; Mikkelson, 1958; Rotter u. Bfingeler, 1962; Smyth, 1962), 
nur besteht auch hier die Reaktion nicht in Ausbildung rheumatischer Granulome, 
sondern in der Bfldung yon Schaumzellen. Die Schaumzellen entstehen ~us freien 
Zellen und aus lockeren Bindegewebszellverbi~nden. Es werden neutrale und saure 
Mucosubstanzen gespeichert, die yon normalen Fibroblasten an die Grundsub- 
tanz abgegeben werden (Bollet, 1963; Mathens, 1967; Spicer et al., 1967). Das 
kollagene Bindegewebe zeigt in unserem Falle keine pathologischen Befunde. Die 
sekundi~ren Lipoidcinlagerungen in die Schaumzellen in besondcrer Lokalisation 
k6nnen mit J~nderung des Zellstoffwechsels erkl~rt werden, wie bei chronischer 
Entzfindung oder Gewebsalterung (Ehrich, 1956; Shin Yeh Yu u. Blumenthal, 
1967; WMthcr, 1958) oder auch dutch Fettphanerose bei Nekrobiose (Letterer, 
1956, 1959; Schott, 1963). Die gelenknahen Verkalkungen amorphen Materials 
unter Bildung yon I-Iydroxylapatit k6nnen auf eine J~nderung des Ionenmilieus 
und auf die Affiniti~t der Mucosubstanzen zu polyvalenten Kationen (Mathews, 
1967; Shiu ¥e h  ¥ u  u. Blumenthal, 1967) zurfickgeffihrt werden. Der Befund 
entspricht der Bcschreibung yon Lipoid-KMkknoten bei der primiir chronischen 
Polyarthritis und den metastatischen Verkalkungen bei chronischer Uremic. Es 
erscheint durchaus mSglich, dab die periartikul/~ren KMkablagerungen durch die 
chronische Uri~mie unserer Patientin verursacht wurden. Die Amyloidablagerun- 
gen miissen als sekundi~re Amyloidose gedeutet werden, wie sic bei der primer 
chronischen Po]yarthritis in 20% der F~lle gesehen wird (Brun et al., 1965; 
Bruns, 1967 ; Fearnley u. Laekner, 1955 ; Pfeiffer, 1959 ; Teilum u. Lindahl, 1954 ; 
Teilum, 1964). Die positive Kongorot-Reaktion der Schaumzellen erkli~rt sich 
durch den Nachweis der Mucosubstanzen und der Glyeoproteide (Schneider, 1964), 
dabei mfissen gerichtete Farbstoffeinlagerungen fehlen, die die Doppelbrechung 
des Amyloids hervorrufen. 

Auf Grund der vorangegangenen Er6rternngen wird der beschriebene Fall Ms 
Sonder/orm der prim5r chronischen Polyarthritis aufgefM3t, mit einer starken 
Beteiligung des reticulohistiocyti~ren Systems, wie bei der multizentrischen Reti- 
culohistioeytose. Morphologiseh und histochemisch bestehen Gemeinsamkeiten mit 
dem Morbus Faber. Es ware denkbar, da~ bei unserer Patientin eine Stoff- 
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wechselstSrung der F ibrocy ten  vorlag, die auf einen entzi indl ichen Reiz mi t  Spei- 
cherung yon  Mucosbustanzen reagierten. Es konnte  leider n icht  gepriift  werden, 
ob eine famili/~re Belas tung bestand.  
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