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A Special Morphological Process of Primary Chronic Polyarthritis

Swummary. 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-arti-
cular, calcareous nodules and lipoids in primary chronic polyarthritis. Instead of the typical
morphological changes there were foam cells in the synovia and as a manifestation of the
generalized systemic involvement.

2. Neutral and acid mucoid substances were demonstrated in the foam cells and lipoids
with increased free cholesterine as well as hydroxyapatite.

3. It is assumed the lesions described represent a peculiar morphological pattern of
primary chronic polyarthritis. Very similiar lesions are seen in multicentric reticulo-
histiocytosis, however, they differ clearly in the clinical course, the histochemical findings
lack of acid mucoid substances and the frequent giant cells.

Zusammenfassung. 1. Bericht itber Klinik und Sektionsbefund einer 30jahrigen Patientin
mit schweren Gelenkdestruktionen und juxtaartikuldren Lipoid-Kalkknoten bei primér chro-
nischer Polyarthritis. An Stelle der typischen morphologischen Verinderungen war es im
Synovialgewebe und bei der Begleitreaktion des Gesamtorganimus zur Ausbildung von
Schaumzellen gekommen.

2. In den Schaumzellen lieBen sich neutrale und saure Mucosubstanzen und in den
gelenknahen Knoten Lipoide mit erhohtem freien Cholesterin sowie Hydroxylapatit nach-
weisen.

3. Es wird angenommen, daB es sich bei der Erkrankung um eine besondere morpholo-
gische Verlaufsform der primér chronischen Polyarthritis handelt. Die differentialdiagnostische
Abgrenzung gegeniiber den sehr dhnlichen Verfinderungen bei der multizentrischen Reti-
culohistiocytose ist gegeben durch die klinischen Befunde, die histochemischen Befunde
(Fehlen der sauren Mucosubstanzen) und das Uberwiegen von Riesenzellen bei der multi-
zentrischen Reticulohisticytose.

Kasuistik

Anamnesel
Mit 20 Jahren setzten bei der Patientin plotzlich starke Schmerzen in den kleinen Gelenken
ein. In schubweisem, temperaturlosem Krankheitsverlauf kam es zu symmetrischen Defor-
mierungen und Destruktionen der kleinen und groBen Gelenke. Es bestand eine chronische
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Tabelle. Untersuchungsbefunde im letzten Lebensjahr

Blutdruck 80/100 mm Hg
Blutsenkung 145/150 mm n.W.
Bluthild
Erythrocyten 2,6 Mill. Hamoglobin 55 %
Leukocyten 6100, Differentialblutbild unauffillig
Urinbefunde
Sediment vereinzelt — massenhaft Leukocyten, vereinzelt Erythrocyten
Kultur fallweise E. coli
Esbach 5—11%,
Elektrophorese Alb. 50%, Glob. a; 17%, o3 13%, £ 0%, v 19%
Gesamteiweill 63g
Elektrophorese/S Alb. 42%, Glob. oy 5%, oy 16%, 5 18%, ¥ 17%
CRP +. ++
Waaler-Rose 1:8,1:16, 1:32
Rheuma-Faktor -+
ASE 50—400 E
LE-Phénomen neg.
Lipide Gesamtcholesterin 228 mg- %, Gesamtlipide 906 mg- %
Kreatinin/S 5,8—7,9 mg-%
Harnsiure/S 5,6 mg-%
Calcium/S 7,6 mg-%
Kongorotschwund 83 % nach 60 min
PE-Rectumschleimhaut | Amyloid in der Submucosa
Réntgenuntersuchungen
i.v. Pyelogramm pyelonephritische Schrumpinieren bds.
re. Sprunggelenk Destruktion der Gelenkflichen, fleckige Osteolyse der Tibiaepi-
und -metaphyse, wolkige Schatten gebender Ergufl
II. Finger li. Subluxation im Mittelgelenk, Destruktion der Gelenkflichen,
(postmortal) (Abb. 1) periartikuldre Kalkablagerungen
Gelenkpunktate bakter. | kein Erregernachweis

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

Die Behandlung der p.c.P. erfolgte mit Resochin, Iromin, Elestol, Amuno, einzelnen
DecortilenstéBen und fallweisen intraartikuliren Injektionen mit Corticoiden in die am stérk-
sten schmerzenden Gelenke.

Sektionsbefund (S. 345/67)
Makroskopischer Befund
An der Leiche fallt ein infantiler Habitus auf. Die Haut ist blal und glatt,
papuldse Eruptionen oder Xanthelasmen finden sich nicht.
a) Knochen- und Gelenkbefunde. Die Ellenbogen- und Sprunggelenke sind spin-
delig aufgetrieben, die Fingergelenke zeigen ulnare Deviation, Teleskopfinger
bestehen nicht, an den Streckseiten der Fingergelenke wélben sich derbe Knoten

17%
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Abb. 1. Réontgenaufnahme des II. Fingers li. postmortal: Destruktion der Gelenkflidchen,
periartikuldr kalkartige Ablagerungen

vor. Bei Gelenkseroffnung entleeren sich grofie Mengen einer gelblichen, fein-
kornigen, eiterdhnlichen Fliissigkeit. Die ibrigen Gelenke enthalten keine Ergiisse.
Die Synovia ist zottig proliferiert und gelb pigmentiert, die Gelenkknorpel sind
ulceriert, am Sprunggelenk fehlen sie vollig, der angrenzende Knochen ist hier
usuriert. Die Knoten iiber den Fingergelenken enthalten eine weill-gelbe, kalk-
artige Masse (Abb. 1). Gleichartige Knoten finden sich auch iiber der Clavicula
am rechten Acromio-Claviculargelenk und auf dem rechten Os pubis. Kleinere
und gréBere Nekroseherde mit gelblichem Inhalt liegen auch im Sternalknorpel,
subperiostal im Sternum und randstindig in einzelnen Hals- und Brustwirbel-
kérpern. Der Dens axis ist z.T. destruiert, die verflissigte nekrotische Masse
wolbt den Clivus vor.

b) Organbefunde. Herz: serofibrindse urdmische Pericarditis; Gefdlle: zart;
Lungen: Hydrothorax links, fibrinése Pleuritis links, Bronchopneumonie bds.,
massives Lungenddem; serdser Ascites; Nieren: doppelseitige pyelonephritische
Schrumpfnieren; Milz: vergroBert, derb, glasig; Leber: normal groBl, teigiges
Parenchym ; Lymphknoten : re. axillér ein iiber bohnengrofler, die itbrigen normal
gro3; Epithelkérperchen : nicht vergroBert; Schilddriisenparenchym : kolloidreich.

Mikroskopischer Befund

a) Gelenke. Das Stratum synoviale ist stark verbreitert, die Zotten sind plump
und reich an GefiBen. HEs ist durchsetzt von groBen mononucledren Zellen mit
fein vakuolisiertem Cytoplasma (Abb. 2). Sie finden sich perivasculir angeordnet,
verstreut im lockeren Bindegewebe und zusammengelagert zu breiten Zellschichten
und knotenartigen Gebilden. Im Stratum fibrosum liegen nur noch einzelne vacuo-
lisierte Zellen zwischen den Fasern oder um Venolen des lockeren Bindegewebes.
Die Rundzellinfiltration des Stratum synoviale besteht aus Lymphocyten, Makro-
phagen und wenig Plasmazellen. Sie nimmt mit zunehmender Vacuolisierung
des Mesenchyms ab. Eine beginnende Vacuolisierung 148t sich an Makrophagen
und lockeren Bindegewebszellen im Verband erkennen. Die gréBeren noddsen
Schaumzellansammlungen sind zentral nekrotisiert, am Nekrosenrand treten
Fremdkérperriesenzellen auf (Abb. 3). An den Fingergelenken sind die Veréinde-



Eine besondere morphologische Verlaufsform der primér chronischen Polyarthritis 247

Abb. 2. Synoviazotte des Kniegelenkes: stark proliferierte Synovia mit reichlich feinvacuo-
lisierten Zellen, mononucledr, Alcian-blue positiv. (Alcian-blue, Vergr. 1:360)

Abb. 3. Wand eines Lipoid-Kalkknotens: nekrotischer Knoteninhalt, an Grofie lumenwirts
zunehmende Schaumzellen, Fremdkérperriesenzellen. (Hamalaun-Eosin, Vergr. 1:360)

rungen am stirksten ausgeprigt. Hier sind die Gelenkflichen vollstdndig destru-
iert, es bestehen bindegewebige Ankylosen, wobei das Bindegewebe ebenfalls von
Schichten und Nestern vacuolisierter Zellen durchsetzt ist. Das Reticulum des
Knochenmarks ist in Schaumzellen umgewandelt, auch ohne erkennbaren Zusam-
menhang mit dem vom Gelenkspalt eindringenden Gewebe (Abb. 4). In den Spon-
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Abb. 4. Finger: Spongiosabilkchen mit blasiger Auftreibung der Osteocyten und teilweiser
Nekrose des Knochens, in Schaumzellen umgewandeltes Reticulum des Knochenmarks.
(Hémalaun-Eosin, Vergr. 1:120)

Abb. 5. Finger: Blasige Auftreibung der Osteocyten. (Himalaun-Eosin, Vergr. 1:360)

giosabilkchen der Grundphalanx zeigen die Osteocyten eine blasige Auftreibung.
Der Knochen geht an diesen Stellen unter (Abb. 4, 5). Auch das Periost ist von
Schaumzellen durchsetzt, sie nehmen zum Gelenkspalt hin zu.

Periarticuldr finden sich Schaumzellen vereinzelt im Fett- und peritendindsen
Bindegewebe. Das kollagene Bindegewcbe zeigt keinen pathologischen Befund.



Eine besondere morphologische Verlaufsform der primér chronischen Polyarthritis 249

Abb. 6. Lymphknoten: Sinusreticulum in Schaumzellen umgewandelt. (Hémalaun-Eosin,
Vergr. 1:120)

Abb. 7. Leber: v. Kupffersche Sternzellen in Schaumzellen umgewandelt, grobtropfige
Vacuolisierung der Leberepithelien. (Hémalaun-Eosin, Vergr. 1:360)

b) Organe. Im axilliren Lymphknoten ist das Sinusreticulum vollstindig in
vacuolisierte Zellen umgewandelt (Abb. 6). In der Milz sind die zellarmen Mal-
pighischen Koérperchen von Amyloidsdumen umgeben, im fibrosierten Reticulum
und in den Trabekeln finden sich ganz vereinzelt Schaumzellen. Die v. Kupffer-
schen Sternzellen sind zu Schaumzellen umgewandelt, sie dringen die Leberzell-
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Abb. 8. Niere: Amyloidose eines Glomerulums, im verbreiterten Interstitium vacuolisierte
Zellen. (Kongorot, Vergr. 1:360)

balken auseinander. Die Leberepithelien selbst sind vacuolisiert (Abb. 7). Das
verbreiterte Interstitium der pyelonephritischen Schrumpfnieren ist zum grofen
Teil in Schaumzellen umgewandelt (Abb. 8). Auch der Intestinaltrakt ist befallen:
die Zellen finden sich in der Zunge, in der Submucosa des Oesophagus, des
Jejunum und in den Peyerschen Plaques des Tleum. Vereinzelt liegen sie im
Endothel der A. carotis, im Endo- und Perikard, im Interstitium der Schilddrise.
In den Winden einzelner kleiner Lungengefdfle sind basophile amorphe Massen
abgelagert, einzelne Capillarendothelien der Lunge sind zu Schaumzellen umge-
wandelt. Die Epithelkérperchen wurden nicht histologisch untersucht. Amyloid
kann in der Milz, den Nieren und den Arterien siémtlicher Organe nachge-
wiesen werden.

Firberische Eigenschaften der vacuolisierten Zellen (Romeis, 1968)

a) Qelenke. Himalaun: leichte Basophilie des Cytoplasmas. v. Gieson: Zellgrenzen und fili-
granartiges Netzwerk schwarz, Inhalt der Vacuolen zart grau. Giemsa: negativ. Kongorot:
Plasma mit Netzwerk intensiv braun-rot wie Amyloid, aber neg Dichroismus. PAS: das
cytoplasmatische Netzwerk kriiftig positiv, die dazwischen liegende Substanz nur sehr schwach
positiv, die Farbintensitdt nimmt noch mit zunehmender Vacuolisierung ab. Alcian-blue:
Die Reaktion fillt mit unterschiedlicher Intensitit positiv aus. Sie nimmt ebenfalls mit
zunehmender Vacuolisierung ab, das Plasma firbt sich jedoch wesentlich stirker an als mit
PAS. Alcian-blue-PAS: Alican-blue-Affinitit der Schaumzellen iberwiegt. Oil-red, Nilblau-
Sulfat: feintropfige, doppelbrechende Lipoide lassen sich in den obersten Schichten des
Stratum synoviale und in den Winden der Lipoid-Kalkknoten nachweisen. Niemals ist das
Cytoplasma ausschlieBlich mit Lipoiden ausgefiillt. Cossa- Reaktion: Am amorphen Inhalt der
gelenknahen Knoten und den Fremdkorperriesenzellen in den Knotenwéinden positiv.

b) Organe. Kongorot positiv, PAS und Alcian-blue negativ, Oil red negativ, Cossa negativ,
auch am amorphen basophilen Material der Lungengefie.

Zusommenfassend 188t sich sagen: In den Schaumzellen des Gelenkgewebes konnen iiber-
wiegend saure und auch neutrale Mucosubstanzen dargestellt werden. In besonderer Lokali-
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sation sind auch doppelbrechende Lipoide nachweisbar. Der negative Ausfall der histochemi-
schen Untersuchungen an den vacuolisierten Zellen der Organe diirfte durch die fortge-
schrittene Autolyse bedingt sein.

Chemische Untersuchung der Lipoide?

Die chemische Untersuchung 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)
finden 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) verhaltnismaBig hoch.
Diinnschicht-chromatographisch erweist sich auch der Gehalt an Triglyceriden
recht hoch. Die reichlich vorhandenen freien Fettsduren dirften 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 Fettsiuren 145t sich innerhalb der Frak-
tion der freien Fettsduren ein besonders hoher Anteil an Arachidonsdure (10,8%
bezogen auf die Gesamtfettsduren) nachweisen. Diese Sdure diirfte aus der auto-
lysebedingten IHydrolyse von Phosphatiden stammen. Im tbrigen ergibt die
gaschromatographische Fettsiureuntersuchung keine Besonderheiten beziiglich
der gewdhnlichen Anteile wie Ol-, Palmitin-, und Stearinséiure oder besonderer
Komponenten mit kiirzerer oder lingerer Kohlenstofikette.

Zusammengefafst ist festzustellen, daB die ausfihrliche Lipoidanalyse weder
vom Quantitativen noch vom Qualitativen her einen Anbhalt fiir das Vorliegen
einer Lipoidspeicherungskrankheit gewinnen 148t.

Réntgenstrukturanalytische Untersuchung?®

Die Rontgenstrukturanalytische Untersuchung des Knoteninhalts am Schulter-
gelenk zeigte von Lipoiden eingehiillten Hydroxylapatit, wie er im Knochen
anzutreffen ist. Dabei ist anzunehmen, daB der Bildung des Hydroxalapatits aus
Polysacchariden freiwerdendes Calcium zugrunde liegt.

Diskussion

Klinisch liegt bei der Patientin eine primér chronische Polyarthritis (Legler,
1969) mit sekundirer Amyloidose vor. Auch morphologisch stehen die Gelenk-
verdnderungen im Vordergrund der Erkrankung. Die Schaumzellbildung im
Gelenkgewebe und im RHS des Gesamtorganismus weicht von den gewohnten
pathologischen Befunden bei primér chronischer Polyarthritis ab. In den vacuo-
lisierten 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 Zelluntergdngen und Verkalkungen sichtbar. Es fragt sich nun, welchem

2 Ausgefithrt von Herrn Priv. Doz. Dr. ¥. Lindlar, Dirigierendem Arzt des Patholog.
Instituts des Stédt. Krankenhauses Berlin-Spandau, 1 Berlin 20, Lynarstr. 12.

3 Ausgefiihrt von Herrn Prof. Dr. H. J. Dulce, Dirigierendem Arzt des Instituts fitr Klini-
sche Chemie, Klinikum Steglitz, 1 Berlin 45, Klingsorstr. 45.
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bekannten Krankheitsbild dieser Fall zuzuordnen ist und wie die Befunde erklirt
werden konnen.

Gelenkdestruktionen durch Schaumzellinfiltrate mit Beteiligung des gesamten
RHS werden bei der multizentrischen Reticulohistiocytose oder Lipoid-Dermato-
Arthritis beobachtet, (Albert et al., 1960; 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 jedoch mit Hauteruptionen und geht nur in 20% der Fille mit
einer Polyarthritis einher, die z.T. zu schweren Gelenkdestruktionen und Bil-
dung von Teleskopfingern fithrt. Auch Destruktionen der HWS werden beschrie-
ben, wie sie bei schwerer Polyarthritis gefunden werden (Martels et al., 1961).
Histologisch besteht eine Proliferation vielkerniger, feinvacuolisierter Schaum-
zellen, gefolgt von Nekrose und Fibrose. Nur in 2 Fillen werden mononucleire
Zellen beschrieben (Baccaredda-Boy, 1960; Bortz u. Vincent, 1961). Histoche-
misch lassen sich PAS-positive Substanzen nachweisen, in dlteren Verdanderungen
auch Lipoide (Walther, 1958), saure Mucopolysaccharide werden nicht gefunden.
Klinisch téuscht die Lipoid-Dermato-Arthritis oft eine p.c.P. vor, die serolo-
gischen und immunologischen Untersuchungen sind jedoch negativ (Bortz u.
Vincent, 1961 ; Orkin et al., 1964). Die BKS ist niedrig oder nur méfig erhéht,
bei unserer Patientin war sie von Krankheitsbeginn an stark erhoht. In keinem
der Fille multizentrischer Reticulohistiocytose wird eine sekundédre Amyloidose
beschrieben. Der wesentlichste Unterschied zu den Befunden bei unserer Patientin
besteht im Fehlen der klinischen Befunde einer p.c.P., und den vielkernigen
Schaumzellen mit Speicherung PAS-positiven Substanzen ohne saure Muco-
substanzen.

Bei der normocholesterinimischen Xanthomatose (Fleischmayer, 1964 ; Letterer,
1961; Montgomery, 1967; Paull u. Phillips, 1954; Thannhauser, 1950) kommt
es ebenfalls zu einem ubiquitiren Befall des RHS mit rundzelliger Infiltration
und Ausbildung von histiocytiren Speicherzellen. Es werden jedoch doppel-
brechende Lipoide gespeichert, auch liegen keine Berichte iiber Gelenkdestruk-
tionen durch Xanthomzellen vor, die klinische Symptomatologie einer p.c. P. fehlt.

Bei der hypercholesterindmischen Xanthomatose werden xanthomatose Gelenk-
destruktionen gefunden (Helland-Hansen, 1956; Layani, 1939; Sinner, 1961).
Diese Erkrankung kommt jedoch differentialdiagnostisch nicht weiter in Betracht,
da bei unserer Patientin die Cholesterinwerte normal waren, sie ist auch durch
die Lipoiduntersuchungen ausgeschlossen.

Der histologische Befund erinnerte zunéchst an einen Morbus Gaucher (Feyerter,
1957; Fienberg u. Quigley, 1946; Rohling, 1943). Sehr selten werden beim
Morbus Gaucher auch Gelenkdestruktionen beschrieben (McTodd u. Keidan, 1952).
Die histochemischen und lipoidchemischen Befunde unseres Falles schlieen den
Morbus Gaucher aus.

Auch beim Gargoylismus (Linneweh, 1962) kommt es zu Gelenkdestruktionen
durch Speicherung von Chondroitin-Sulfat-B und Heparitin-Sulfat in den Knor-
pelzellen. An der Speicherung sind auBerdem das RHS, das Parenchym und die
Ganglienzellen beteiligt. Von dieser Erkrankung unterscheidet sich unsere Beob-
achtung schon durch die Art der Gelenkverdnderungen und das klinische Bild
sowie die fehlende Beteiligung des ZNS.



Eine besondere morphologische Verlaufsform der primér chronischen Polyarthritis 253

Dem Gargoylismus steht der Morbus Faber (Abul-Haj et al., 1962; Bierman
ot al., 1966) nahe. Bei dieser Erkrankung kommt es auch zu Gelenkdeformie-
rungen und Verdnderungen im RHS und ZNS der Kinder. Histologisch folgt
einem Stadium zelliger Infiltration die Ausbildung mononucledrer Schaumzellen
in granulomartigen Anordnungen. Histochemisch werden zu Beginn der Speiche-
rung neutrale Mucosubstanzen, spéter saure Mucopolysaccharide nachgewiesen.
Atiologisch kommt am ehesten ein genetischer Defekt der Fibrocyten in Betracht.
Der Morbus Faber weist durch den histologischen und histochemischen Befund
eine groBe Ahnlichkeit mit unserer Beobachtung auf. Im Gegensatz dazu stehen
die Beteiligung des ZNS, das kindliche Alter der Patienten und das Fehlen der
klinischen Befunde einer p.c. P.

Bei der Lipoid-Kalk-Gicht (Lang u. Thurner, 1962; Teutschlinder, 1949)
besteht klinisch eine p.c.P. Is werden besonders an den groBen Gelenken fluk-
tuierende Lipoid-Kalkknoten gefunden. Teutschlinder (1949) beschreibt gleich-
zeitig Verkalkungen im lokomotorischen Apparat. Bei unserer Patientin standen
die Kalkablagerungen ganz im Hintergrund und wurden niemals in der Musku-
latur gefunden.

Zu schweren Gelenkdestruktionen unter dem klinischen Bild einer schweren
p.c.P. kommt es auch bei der systematisierten Chrondromalacie (Altherr, 1936;
Harders u. Krauspe, 1954). Die Erkrankung wird als Sonderform der p.c.P.
angesehen. Hierbei kommt es jedoch zu weit ausgedehnteren Knorpelzerstérungen,
als wir sie beobachten konnten. Schaumzellbildungen werden nicht beschrieben.

Einen auflergewdhnlichen Befund einer schwer deformierenden Polyarthritis
beschreibt Thurner (1960): Bei einer 67jahrigen Patientin mit 30jéhriger Poly-
arthritis-Anamnese bestanden an den Fingern bindegewebige Ankylosen, die
Gelenkflichen waren véllig destruiert. In den Epi- und Diaphysen wurden
untergegangene Spongiosabilkchen von einem Bindegewebsmantel eingehiillt.
Das Bindegewebe war hier mit Schaumzellen durchsetzt. Die Schaumzellen zeig-
ten eine Neigung zur Riesenformbildung. Sie werden von Thurner als Pseudo-
xanthomrzellen angesehen. Im Bindegewebe der Gelenke werden keine Schaum-
zellen beobachtet. Angaben iiber eine Begleitreaktion des RHS des Gesamft-
organismus fehlen. Bei unserer Beobachtung von untergehenden Spongiosabilk-
chen in der Fingergrundphalanx kénnte es sich nur um ein Vorstadium der
von Thurner beschriebenen vollsténdigen Zellnekrose handeln.

Lipoid-Kalknoten werden als Besonderheit bei primdr chronischer Polyar-
thritis beschrieben (Fletcher, 1946; Lang u. Thurner, 1962; Lang, 1962; Nixon
u. Durham, 1959; Thurner, 1960). In Kolliquationsnekrosen rheumatischer Kno-
ten werden Cholesterin und Lipoide eingelagert (Staub, 1949). In den ausgeprigten
Fallen bestehen iiber den Streckseiten der Gelenke fluktuierende Knoten, die
Kalk und Lipoide enthalten. Die histologische Untersuchung eines derartigen
Knotens zeigt dichtes Bindegewebe in der Wand, durchsetzt von Granulations-
gewebe, Schaumzellen werden niemals beobachtet. Die Lipoid-Kalkknoten wer-
den hiufig bei gleichzeitiger Vitamin D-Therapie und -Intoxikation gesehen.

Metastatische Verkalkungen werden auch gelenknahe bei chronischer Urdmie
beobachtet (Merrill, 1965; Sobbe et al., 1969). Sobbe berichtete kiirzlich tber
metastatische Verkalkungen nach chronischer Himodialyse und die Riickbildung
nach gegliickter Nierentransplantation. Ein sekundérer oder tertidrer Hyperpara-
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thyreoidismus war nur in einem Teil der Félle nachweisbar. Die Verkalkungen
traten innerhalb von 1—2 Jahren nach Dialysebeginn auf, lagen gelenknahe,
klinisch bestanden polyarthritische Beschwerden ohne echte Polyarthritis-Sym-
ptomatik. Eine PE ergab ein Kalkgranulom.

Keinem der beschriebenen Krankheitsbilder 146t sich unser Fall ohne weiteres
zuordnen. Die klinischen Befunde sprechen fiir eine primér chronische Polyarthritis.
Bei fehlendem morphologischen Aquivalent sind sie vieldeutig (Lamont-Havers,
1967; Legler, 1969), weisen aber darauf hin, daB die Gewebsreaktion bei unserer
Patientin durch einen entziindlichen Reiz hervorgerufen wurde. Morphologisch
kommt es an Stelle der Synovialhyperplasie, der Infiltration und fibroplastisch-
proliferativen Gewebsreaktion mit fibrinoider Verquellung des kollagenen Binde-
gewebes zur Ausbildung von Schaumzellen (Collins, 1958; Hartmann u. Schlegel,
1959; Lang, 1962; Mikkelson et al., 1958; Miehlke, 1961; Schoen u. Tischen-
dorf, 1954; Smyth, 1962; Thurner, 1960). An den Gelenken spielt sich der eigent-
liche Krankheitsprozess ab. Eindrucksvoll zeigt unser Fall die gleichzeitige Mesen-
chymaktivierung des Gesamtorganimus, wie bei der p.c. P. (Hartmann u. Schlegel,
1959; Letterer, 1956 ; Mikkelson, 1958; Rotter u. Biingeler, 1962; Smyth, 1962),
nur besteht auch hier die Reaktion nicht in Ausbildung rheumatischer Granulome,
sondern in der Bildung von Schaumzellen. Die Schaumszellen entstehen aus freien
Zellen und aus lockeren Bindegewebszellverbinden. Es werden neutrale und saure
Mucosubstanzen gespeichert, die von 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
sekundéren Lipoideinlagerungen in die Schaumzellen in besonderer Lokalisation
kénnen mit Anderung des Zellstoffwechsels erklirt werden, wie bei chronischer
Entziindung oder Gewebsalterung (Ehrich, 1956; Shiu Yeh Yu u. Blumenthal,
1967; Walther, 1958) oder auch durch Fettphanerose bei Nekrobiose (Letterer,
1956, 1959; Schott, 1963). Die gelenknahen Verkalkungen amorphen Materials
unter Bildung von Hydroxylapatit konnen auf eine Anderung des lonenmilieus
und auf die Affinitdt der Mucosubstanzen zu polyvalenten Kationen (Mathews,
1967; Shiu Yeh Yu u. Blumenthal, 1967) zuriickgetithrt werden. Der Befund
entspricht der Beschreibung von Lipoid-Kalkknoten bei der primér chronischen
Polyarthritis und den metastatischen Verkalkungen bei chronischer Urdmie. Es
erscheint durchaus méglich, daB die periartikuldren Kalkablagerungen durch die
chronische Urdmie unserer Patientin verursacht wurden. Die Amyloidablagerun-
gen miissen als sekundire Amyloidose gedeutet werden, wie sie bei der primér
chronischen Polyarthritis in 20% der Fille gesehen wird (Brun et al., 1965;
Bruns, 1967; Fearnley u. Lackner, 1955; Pfeiffer, 1959 ; Teilum u. Lindahl, 1954 ;
Teilum, 1964). Die positive Kongorot-Reaktion der Schaumzellen erklirt sich
durch den Nachweis der Mucosubstanzen und der Glycoproteide (Schneider, 1964),
dabei miissen gerichtete Farbstoffeinlagerungen fehlen, die die Doppelbrechung
des Amyloids hervorrufen.

Auf Grund der vorangegangenen Erorterungen wird der beschriebene Fall als
Sonderform der primdr chronischen Polyarthritis aufgefallt, mit einer starken
Beteiligung des reticulohistiocytiren Systems, wie bei der multizentrischen Reti-
culohistiocytose. Morphologisch und histochemisch bestehen Gemeinsamkeiten mit
dem Morbus Faber. Es wire denkbar, daB bei unserer Patientin eine Stoff-
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wechselstérung der Fibrocyten vorlag, die auf einen entziindlichen Reiz mit Spei-
cherung von Mucosbustanzen reagierten. Es konnte leider nicht gepriift werden,
ob eine familidre Belastung bestand.
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