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The Histogenesis of Kaposi  Sarcoma 

A I-Iistochemical and Eleetronmicroscopical Study 

Summary. 1. Histologically, Morbus Kaposi is primarily characterized by a proliferation 
of streams composed of spindle-shaped cells, by vascular slits lined by cells, and by a minor 
cellular inflammatory reaction. 

2. The cells lining the vascular slits resemble endothelial cells and exhibit strong alkaline 
phosphatase activity and a clear leucinaminopeptidase activity. They contain Weibel-Palade 
bodies. 

3. The ultrastructural analysis of the tumor cells shows a proliferative formation resemb- 
ling capillary sprouts with and without lumina. The lumina are composed primarily of 
poorly differentiated endothelial cells. A second typical cellular component are fibroblast- 
like tumor cells possibly derived from perithelial cells. 

4. Indicative of M.K. are also extravas~tion and phagocytosis of erythrocytes with intra- 
cytoplasmic decomposition, and s~orage of myelinlike structures somewhat resembling 
Schwannian-cells. 

5. Conclusion: M.K. is characterized by a multifocal neoplasia of capillary like struc- 
tures and by a progressive sarcomatous development. 

Key words: Kaposi's sarcoma - -  Endothelial cells - -  Ultrastructure. 

Zusammen/assung. I. Das wesentliche histologische Substrat des M.K. ist charakterisiert 
durch eine Proliferation yon Zfigen spindelf6rmiger Zellen, durch zellig begrenzte Gefi~B- 
spalten und durch eine geringffigige zellulgr-entziindliche Begleitreaktion. 

2. Die Zellen, welche die Gef/~$spalten begrenzen, vehalten sich wie Capillarendothel- 
zellen. Sic zeigen eine starke alkalische Phosphatase-l~eaktivit/% und eine deutliche Leucin- 
aminopeptidase-AktivitS.t; sic enthalten typische Weibel-Palade Granula. 

3. Die ultrastrukturelle Analyse der Tumorzellen lgl3t ferner gef~$sprossenartige For- 
mationen mit und ohne Lumen erkennen, an deren Ausbildung in der Hauptsache wenig aus- 
differenzierte Endothelzellen beteiligt sind. Daneben erscheinen Iibroblastoide Tumorzellen 
die sich mSglicherweise yon den Perithelzellen herleiten lassen. 

4. Typisch ffir M.K. sind Extravasation und Phagocytose yon Erythrocyten mit intra- 
cytoplasmatischem Abbau und Einlagerung myelinartiger, an Schwannzellen erinnernde 
Figuren. 

5. Folgerung: Der ~.K. ist gekennzeichnet durch eine multifokale Neubildung kapillar- 
artiger Strukturen mit einer progressiven sarkomat6sen Entwicklung. 

* Durchgeffihrt mit dankenswerter Unterstiitzung durch die Deutsche Forschungsgemein- 
schaft. 
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Einleitung 
Die Histogenese des Morbus Kaposi (M.K.) ist auch heute noch nieht sieher 

abgekls In  den zahlreiehen histologischen, histoehemischen und elektronen- 
mikroskopischen Arbeiten zu dieser Frage (Becket, 1962; Calas et al., 1967; 
Camain and Que~lum, 1963; Gertler, 1959; Gdm6z Orbaneja etal., 1971; Hashi- 
moto and Lever, 1964; Mottaz and Zeliekson, 1966; Mustakallio, 1963; Niemi 
and Mustakallio, 1965; NSdl, 1950; Pepler, 1959; Pepler and Theron, 1962; 
Roulet, 1963) werden als eharakteristisches Zellelement spindelf6rmige Tumor- 
zellen besehrieben, welche allerdings untersehiedlieh interpretiert werden. 

Histologische und histochemische Untersuchungen ftihrten zu folgenden Deu- 
tungsversuchen ihrer Genese : 

Sehwalmzellen (Pepler, 1959). 

Pericyten (Bernard, 1899). 

Endothelzellen (Roulet, 1963). 

Fibroblasten (Symmers, 1941). 

Reticulumzellen (Stich et al., 1953). 

Dutch elektronenmilcroskolgische Unterszechungen wurde versueht, die Fragen 
nach der Herkunft  der spiadelf6rmigen Tumorzel]en zu beantworten. Leider 
haben abet die bisher vorliegenden Befu~de ebenfalls keine eiaheitliehe Auf- 
fassung ergeben. Sie tiihrten vielmehr zu fogenden Interpretierungen: 

Schwannzellen (Pepler, 1962). 

Pericyten (Niemo und Mustakallio, 1963). 

Eadothelzellen, phagoeytierende Fibroblasten (Hashimoto und Lever,1964). 

Endothelzellen, Fibroblasten (Mottaz und Zeliekson, 1966). 

Endothelzellen, Fibroblasten (Gdmez Jimenez et al., 1971). 

Retieulo-histioeyts Zellen (Calas et al., 1967). 

Wegen der Unsicherheit in dieser Frage fiihrten wir bei 3 F/~llen yon M.K. 
histoehemische und elektronenmikroskopisehe Untersuchungen durch. 

Material und Methoden 

I.  Patienten 

1. 60j~hriger Patient mit an Zahl und Gr61?e zunehmenden, anfangs rStlich-braunen, 
sparer bl~Lulich-braunen Tumoren disseminiert am gesamten Integument. Zun~Lchst unauf- 
f~lliger, dana sich allm~hlich reduzierender Allgemeinzustand und schlieglich Exitus letalis 
3 Jahre nach Beginn der Erkrankung. Zu diesem Zeitpunkt Mitbeteligung des In testinal- 
traktes und der abdominellen Lymphknoten. 

2. 86j~hrige Patientin mit rStlich-schwarzen, z.T. exulzerierenden Tumoren aufplatten- 
artigen Infiltrationen am linken Ober- und Unterschenkel. Exitus letalis 1 Jahr nach Beginn 
der Erkrankung. Die Obduktion der Patientin deckte mehrere grSgere Tumorknoten in der 
Leber, einen Solit~Lrherd in der Milz sowie mehrere mikroskopisch kleine Geschwulstherde 
in einem WirbelkSrper auf. 

3. 71j~Lhrige Patientin mit rStlich-lividen Infiltrationen an den Ful3riicken vor 10 Jahren 
beginnend - -  sie lebte damals in Rum~nien - -  welche sich langsam auf die Beine ausbrei- 
teten. 
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Tabelle 1. Enzymcytoehemisches VerhMten dos zellulgren Infi l trates bei Morbus Kaposi 

Enzym- Spindel- Gefi~13artige Makro- Mast- Granulo- Histio- 
Naehweis zellen SpMten mi t  phagen zellen eyten cyten 

Endothel-  
artiger 
Auskleidung 

APASE -- q- + + . . . .  
SPASE -- --  q- + + --  --  --  
UE -- --  + + +  -- --  --  
e-NE -- --  + + + --  --  --  
NASDAE . . . . .  + ( + )  
NASDCAE -- --  --  + + + --  -- 
LAP + / +  + + . . . . .  

POX . . . .  + + +  --  

I I .  Methoden 

Jeweils verschiedene, in LokManiisthesie (ScandicMn| ohne Adrenalin) entnommene 
Biopsien wurden ffir histologische, histochemische und  elektronenmikroskopischeUnter-  
suchungen aufbereitet .  

1. Histologische Untersuchungen. ParMfineinbet tung mit  anschlieBender F~rbung (H/~ma- 
toxylin-Eosin, PAS, v. Gieson, Gomori-Versilberung, Elastica n. Weigert, Berliner~BIau- 
Reaktion).  

2. Histochemische Untersuchungen. Alle Reaktionen wurde an  Kryosta tschni t ten  durch- 
geffihrt (EEC). Folgende Enzyme wurden nachgewiesen: 

Unspezifische Esterasen (UE) nach Pearse, 1961. 
Naphthol-AS-D-Acetatesterase (NASDAE) nach Leder, 1967. 
Naphtol-AS-D-Chloracetatesterase (NASDCAE) nach Leder, 1967. 
~-Naphthylacetatesterase (a-NE) nach Leder, 1967. 
Saure Phosphatase  (ACPASE) nach Leder, 1967. 
Peroxydase (POX) nach Leder, 1967. 
Alkalisehe Phosiohatase (ALPASE) nach Gomori, 1946 und Pearse, 1961. 
Leucinaminopeptidase (Nachlas, Crawford, Seligman, 1937 und  Pearse, 1961. - -  Li teratur  

siehe Burg und  Braun-FMco, 1974). 

3. Elektronenmikroskopische Untemuchungen. Das Gewebe wurde sofort nach En tnahme  
vorsichtig mi t  Rasierklingen in Stfickchen yon ca. 1 mm~ Kantenl~inge zerteilt  und in OsO4- 
LOsung (1% in 0,1 M Phospha tpu t te r  yon pH 7,2) bei ca. 4 ~ ffir 3 Std fixiert. Nach Spfilung 
in Puffer und  Dehydrat ion in Athanol  erfolgte E inbe t tung  fiber Propylenoxyd in Epon. In  
mit  Methylenblau-Azur I I  gefiirbten Semidfinnschitten wurden geeignete Pr/~paratstellen 
ausgew~hlt. Die Dfinnschnit te wurden mit  einem Diamantmesser auf dem Ultramikrotom 
I~eichert OmU2 angefertigt und mi t  Uranylaceta t  (ges~ttigt-w/iBrig, 20 min) und Bleicitrat 
(I~eynolds, 1963; 10 rain) kontrast iert .  Elektronenmikroskop: Philips EM 300. 

B e f u n d e  

1. Histoloqie 

Die  k n o t e n f 6 r m i g e n  V e r / i n d e r u n g e n  e r w e i s e n  s ich  i n  Mlen  F ~ l l e n  h i s t o l o g i s c h  

Ms i m  C o r i u m  b e f i n d l i c h e  d i c h t e  s a r k o m a r t i g e  Z e l l a n s a m m l u n g e n ,  w e l c h e  y o n  

o v M e n  o d e r  r u n d l i c h e n  Gef/~13spalten u n t e r b r o c h e n  s ind .  B e m e r k e n s w e r t  i s t  d ie  



218 O. Braun-Falco et al. 

Abb. 1. (a) und (b) Morbus K~posi. Char~kteristisch sind zellig begrenzte Gef~ltsp~lten mit 
und ohne Blutzellen, Spindelzellform~tionen, vereinzelt Mitosen und extraws~le Erythro- 
cyten. Die ~lkalische Phosph~t~se (Abb. 1 b) stellt sich vor ~llem entl~ng der Gef~l~sp~lten dur. 

• 312,5 und • 125 
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Anordnung der Zellen in Ziigen, die miteinander durchfloehten sind. Typisches 
Tumorzellsubstrat sind spindelfSrmige Zellen mit erheblieher Kernpolymorphie 
und Mitosen. Auff~illig sind ferner die Extravasatiort yon Erythroeyten,  welche 
wohl fiir die Ablagerung von eisenhaltigem Pigment verantwortlieh ist, sowie 
zellul/irentziindliehe Reaktionen mit Lymphoeyten und neutrophilen Granulo- 
cy~en. In Knoten mit Spontanregression fiel ein starker Reiehtum an Plasma- 
zellen auf. In friseheren Infiltratherden sind gef/~Bsprossenartige Zellaggrega- 
tionen zu sehen, die aueh yon zirkul/iren, bindegewebigen Zfigen umgeben sind. 
Echte Gef/~Blumina zumeist yon Capillaren konnten nur selten gefunden werden. 
Im Fall 1 ergab die mikroskopische Untersuehung yon Geschwulstherden im 
Intestinaltrakt und in den abdominellen Lymphknoten analoge Befunde, ebenso 
im Fall 2 yon Gesehwulstherden in Leber Milz und Knoehenmark. Die histo- 
logisehen Befunde entsprechen ganz dem bekannten Bild des M.K. (Gertler, 1959; 
Lever, 1967; N6dl, 1950) (Abb. la).  

2. Histochemie 
Da es sehr schwierig erscheint, das zellul/ixe Infiltrat in Knoten yon M.K. 

allein dutch histologische Untersuchung zu differenzieren, wurden enzymcyto- 
ehemische Untersuehungen durchgefiihrt, welche eine sichere Zelldiagnostik er- 
m6glichen (Burg und Braun-Falco, 1974). Es zeigt sich, daB in der Tat verschie- 
dene Zellen an dem feingeweblichen Aufbau des M.K. beteiligt sind. 

a) Spindel/Srmige Tumorzellen. Diese verhalten sich enzymcytochemiseh weit- 
gehend negativ. Lediglich in Bezirken= woes  zur Ausbildung yon Gef/~Bsprossen 
und gef/iBartigen Spalten kommt, ist deren zellulgre Auskleidung dutch eine sehr 
stark positive ALPASE-Reaktion charakterisiert (Abb. l b). Diesem Befund 
ordnet sich ferner eine deutlich positive LAP-Reaktion zu. In kleineren Tumor- 
zellkomplexen f/i~llt die LAP-Reaktion innerhalb des gesamten Tumorzellareales 
sehr stark positiv aus, w/~hrend sich in gr6fteren Herden lediglich die Randzonen 
LAP-positiv abgrenzen. 

b) Capillarendothelien, sowie endothelzellartige Auskleidung von intratumoralen 
ge/dfiartigen Spaltrigumen. Diese sind stets durch eine sehr starke ALPASE- 
l~eaktion gekennzeichnet. 

c) Malcrophageu. Innerhalb der Tumorzellinfiltrate linden sich stets zahl- 
reiche Zellen, die das fiir Makrophagen typische Enzymmuster (stark positive 
ACPASE-, UE-, g-NE-I~eaktion) aufweisen. Diese Zellen sind teilweise im ttin- 
bliek auf ihre Kernformen yon den Tmnorzellen morphologisch nieht sieher ab- 
grenzbar. Es kan~ daher prim/~r nicht ~usgeschlossen werde~l, daft es sich um 
Varianten der Tumorzellen handeln k6nnte. Dagegen spricht abet das reichliche 
Vorhandensein yon Makrophagen in der Umgebung yon Knoten. 

d) Mastzellen. Mastzellen sind der einzige Zelltyp, der eine starke NASDCAE- 
Reaktion aufweist. Ihre Zahl ist in den Tumorzellkomplexen im Verhi~ltnis zur 
Umgebung nicht erh6ht. 

e) iVeutrophile Granulocyten. Diese sind stark POX-positiv und kommen in 
m/~ftiger Zahl in vorwiegend frischeren Knoten vor. 
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Abb. 2. Morbus Kaposi (Friihsgadium). Im Querschnitt eine lumenlose capillarartige Struk- 
fur, welche aus Endothelzellen (E) besteht. Am Rand die Basallamina (~+) und eine Perithel- 

zelle (P). • 

/) Lymphocyten. Diese k6nnen enzymcytoohemisch nicht identifiziert werden. 
Es kann d~her nicht uusgeschlossen werden, da~ ein Teil der mononuclegren, 
rundliohen Zellen grSl~eren Lymphocyten entspricht. 

g) Monocyten. NASDAE-positive Zellen konnten nur in sehr geringer Z~hl 
nacbgewiesen werden. 

3. Elelctronenmikroskopie 

Die elektronenmikroskopischen Befunde ordaen sich dea histologischen und 
histochemischen Uutersuchungsergebnissen gut zu. I m  einzelnen soll die Bil~ 
dung der Tumorzellkomplexe und die Feinstruktur der Tumorzellen seIbst be- 
sprochen werden, weil sich darius unserer Meinung nach wesentliche Schlu[t- 
folgeruagen beziiglich der Histogenese des M.K. ergeben. 

a) Die Zellformationen. Alle drei F~lle zeigen ilbereinstimmende Befunde: 
I a  erster Linie linden sich im Corium Ziige von dicht aneinanderliegenden spin- 
del]6rmigen ZeIlen, welche yon einer Basallamina einge]a/3t und yon dem ungrenzenden 
Gewebe dadurch abgetrennt sind (Abb. 3). Diese Zellen wirken wegen ihrer groBen 
Kerne ausgesprochen neoplastisch. Relativ normal erscheinende Capillaren kom- 
mea  ~uch vereinzelt zur Darstellung. D~gegen zeigen die Biopsien im Anfangs- 
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Abb. 3. Morbus Kaposi. Zugartige Formationen yon Spindelzellen (S) mit einer sie um- 
gebenden Basallamina, welche streckenweise nicht nachweisbar ist. Am Rand Collagen (C) 

und fibroblastoide Zellen (F). • 10400 
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stadium eapillarartige Strukturen oder unreif wirkende Gefgl3e mit teils ange- 
deutetem, teils fehlendem Lumen, welche ebenfalls yon einer oft mehrsehichtigen 
Basallamina, zus~tzlich aber auch yon Perithelzellen umgeben sind (Abb. 2). 
Alle Perithelzellen weisen ebenfalls stets eine Basallamina auf und bilden Cyto- 
plasmaausl~ufer um die eapillarartigen Strukturen, die oft einen derart diehten 
Kontakt  zu den Endothelzellen gewinnen, dal3 hier die Basallamina nicht mehr 
ausgebildet wird und eine Abgrenzung der Endothel- yon den Perithelzellen un- 
mSglich werden kann. 

In gr6[teren Tumorzellkomplexen finden sich vermehrt Nekrobiosen: Man sieht 
pyknotische, hyperehromatische Kerne, vereinzelt Cytolysen nnd streekenweise 
Fehlen der Basallamina. 

Ein regelm/~13iger Befund sind Erythrocyten in verschiedenen Stadien ihrer 
Aufl6sung. Man findet sie zwisehen den oben besehriebenen Spindelzellen, phago- 
cytiert im Cytoplasma dieser Zellen und frei im Bindegewebe liegend. Die phago- 
cytierten Erytroeyten zeigen ein zunehmend lichteres rein granulgres Cytoplasma, 
sowie sts Verdichtungen an der gul3eren Membran, die sich im Zellk6rper 
selbst ausbilden. Auf diese Weise entstehen myelinartige, an Schwannzellen er- 
innernde Figuren (Abb. 4b). 

Neben den gefs Formationen der Tumorzellen linden sieh bier und 
dort einige wenige Mastzellen, Makrophagen und Lymphocyten. H~tufiger sind 
]ibroblastoide Zellen, welehe fiir gew6hnlieh einzeln im bindegewebigen Stroma 
liegen, bisweilen aber auch Kontakt  zueinander besitzen. Solehe Komplexe von 
fibroblastoiden Zellen k6nnen eine gewisse Xhnlichkeit zu den eapillarartigen 
Spindelzellformationen aufweisen; der wesentliehe Untersehied besteht aber im 
Fehlen einer Basallamina. 

b) Die Tumorzellen. Als Tumorzellen bei M.K. sind in erster Linie die Spindel- 
zellen anzusehen, aber aueh die fibroblastoiden Zellen miissen in diesem Zusam- 
menhang besproehen werden. Zun~chst die Spindelzellen: 

Die Spindelzellen besitzen ausgeprggte, grol3e Kerne, und im iiberwiegend 
euchromatisehen Karyoplasma liegen hypertrophe, manehmal multiple Nu- 
cleolen. Die Kernform ist untersehiedlich oval und bizarr, und Einsehniirungen 
und Cytoplasmainvaginationen werden hs beobachtet. Im Cytoplasma be- 
finden sieh regelm~13ig bis in die Auslgufer zahlreiche l~ibosomen, Mitchondrien, 
weniger zahlreieh dense bodies und als Zeiehen yon Membranvesikulation viele 
pinoeytotisehe Vesikeln. Eia ausgeprggtes endoplasmatisches t~etieulum und 
Golgi-Komplexe werden nicht yon allen Zellen ausgebildet, und nur hin und wieder 
finden sich Glykogengranula. Xhnliehe Grgnula werden aueh, meist ~ggregiert, 
extrazellul~r beobaehtet, jedoch konnte kein Bezug zu den Apoferritingranula, 
wie yon Hashimoto und Lever (1964) besehrieben, hergestellt werden. Charak- 
teristische Zellorganellen sind jedoch parallel zur L~ngsuchse angeordnete Fila- 
mente. Weibelsehe K6rperehen (Weibel und Palade, 1964) dagegen treten nnr 
in den Zellen yon capillarartigen Strukturen mit vorhandenem Lumen auf. Die 
Cytoplasm~membran ist meist unauff~llig. Fiir gew6hlieh liegen die Membranen 
benaehbarter Zellen in gleichm&13igem Abstand dicht nebeneinander. Vereinzelt 
werden an Zonula adhaerens erinnernde zwischenzellige Strukturen beobachteV 
(Abb. 4a). Die Basallamina umfal~t die Spindelzellkomplexe als Gauzes und ist 
nut  selten zwischen den/~ul3eren Tumorzellen vorhanden. Im Obduktionsmaterial 
des 2. Falles kormte bei elektronenmikroskopiseher Untersuchung in den spin- 



Abb. 4. (a) und (b) Morbus Kaposi. SpindelfSrmige Tumorzellen mit 3 an Zonula ~dhaerens 
erinnernden interzellul~ren Strukturen. Entlang der Zellmembranen Zeichen der ~embr~n- 
vesikulation und im Cytoplasma Filumente, sowie ein ,,dense body" (db). • 38000. Abb. 4b 
zeigt im Zentrum einen von einer Tumorzelle ph~gocytierten Erythrocyt mit aufgehelltem 
Cytoplasma und myelinartigen Membranfiguren. Daneben ein extrazellul~r gelegener Ery- 

throcyt (E) und am Rand die Basallamina (~->). • 17400 
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Abb. 5. Morbus Kaposi. Ausschnitt aus einem Tumorknoten der Leber zeigt im Cytoplasma 
einer Geschwulstzelle mehrere ]~ngs- bzw. quergeschniStene Weibel-Palade-Gr~nula. Die mit 
einem Pfeil markierten Granul~ sind links unten starker vergrSl~el~t dargestellt. Autopsie- 
material, Formolfixierung, Paraffineinbettung, Umbettung in Epon. X 20000, Inlett X 90000 

deligen Zellen eines Geschwulstherdes in der Leber ebenfalls Weibel-Palade- 
Granula nachgewiesen werden (Abb. 5). 

Die ]ibroblastoiden Zellen sind relativ uncharakteristisch: Ihre Kerne sind 
grol~ bis mittelgroB und ihre Form oval bis 1/~nglich; einige sind mit Cytoplasma- 
invaginatiollen besetzt. Das Karyoplasm~ ist Ieicht rar~dbetont, und einzelne 
Nucleolen treten nut in gr6l]eren Kernen auf. Das Cytoplasma ist oft nur in Form 
eines sehmalen Saumes mit wenig Differenzierungsprodukten ausgebildet. 

Mitochondrien und Ribosomen bilden regelm/H~ige Bestandteile, wogegen das 
endoplasmatische Reticulum nicht in allen Zellen vorhanden ist. Gelegentlich 
werden dense bodies und Vesikeln, jedoch keine Filamente beobachtet. - -  Die 
bier beschriebenen Zellarterl *anden sieh im Fall 2 in gleicher Weise an einem 
postmortal untersuchten Tumorherd in der Leber. 

Schwannsehe Zellen wurden yon uns nieht beobachtet. 
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Besprechung 
Die erhobenen Befuade weisen darauf hin, dab es sich bei dem M.K. um eine 

Proliferation von Zellen handelt, die zur Ausbildung e~pill~rartiger Strukturen 
mit und ohne Lumen neigen. Als wesentliche Tumorzelle komlten yon uns endothel- 
zellartige Zellen identifiziert werden. Ob es sieh dabei um entdifferenzierte oder 
geringer ausdifferenzierte Endothelzellen handelt, ist aufgrund morphologischer 
Kriterien aber nieht sicher zu entseheiden. Immerhin sprechen die groBen Keme 
eher fiir eine Entdifferenzierung. Insofern kommen wir bei unseren elektronen- 
mikroskopisehen Untersuchungen zu dem gleichen Deutungsergebnis wie Roulet 
auf der Basis seiner histologischen Untersuehungen (Roulet, 1963). Fiir die An- 
nahme, dab es sich wirklieh um Zellen mit endothelzellenhafter Ausdifferenzierung 
handelt, kann folgendes angefiihrt werden: 

1. Die starke Aktivit~t der alkalisehen Phosphatase, wie sie auch von anderen 
Autoren besehrieben ist (Camain und Quenum, 1963; Hashimoto und Lever, 
1964; Mustakallio et al., 1963; Pepler, 1959), ist ffir Capillarendothelzellen ty- 
piseh (Klingmiiller, 1958; Seifert und Klingmiiller, 1972). Der Nachweis dieser 
Enzyme in dem Tumorinfiltrat besehrs sich indessen interess~nterweise stets 
auf die endothelausgekleideten Spalten oder eapillarartigen Strukturen, also auf 
die Tumorbereiche, wo Capillarsprossen ein deutliches Lumen besitzen. DaB die 
Spindelzellen im iibrigen keine ALPASE-l~eaktion zeigen, kann mSglieherwei- 
se seine Ursache in einer Entdifferenzierung dieser Zellen haben. Zudem soll 
naeh Seifert und Klingmiiller auch normalerweise in der Haut  nur der endo- 
thelbesetzte arterielle Capillarsehenkel markiert sein. Auf diese Weise ware such 
die deutlich schwgchere l~eaktion der ALPASE in der Biopsie des zweiten F~l- 
les zu erkl~ren, welcher insgesamt einen wesentlieh maligneren Verlauf bot. 

2. Besonders zu Beginn der Erkrankung erfolgt die Anordnung der Zellen 
zueinander in Form eapillar~hnlicher Sprossen. 

3. Die Konfiguration der Tumorzellen (,,SpindelzeIlen") entsprieht auch der 
Konfiguration yon Endothelzellen. 

4. In Tumorzellen der Haut  und in einem post mortem untersuchten Ge- 
schwulstherd in der Leber des 2. Falles konnten Weibel-Palade-Granula naeh- 
gewiesen werden. Diese stellen einen typisehen und regelhaften Bestandteil von 
Blutgef~lL Endothelzellen dar. 

5. In den Spindelzellen kommt es in gleieher Weise wie in Endothelzellen 
such zur Ausbildung yon Filamenten. 

6. An Zonula adhaerens erinnernde zwischenzellige Strukturen, wie sie eben- 
falls zwisehen den normalen Endothelzellen beobachtet werden, kSrmen aueh zwi- 
sehen spindelf6rmigen Tumorzellen bei M.K. nachgewiesen werden. 

7. Bemerkenswert ist der l~eiehtum an Ery~hrocyten im Tumorzellgewebe, 
aber vor allem aueh zwisehen den yon einer Basallamina umgebenen Spindel- 
zellen (,,trapped erythrocyte", Hashimoto und Lever, 1964). Dies sprieht dafiir, 
dab zwisehen den proliferierenden Tumorzellen mit capillarsrtigen Sprossungenund 
dem Gef~sys tem eine sehr enge Beziehung steht. Das Vorkommen yon frei im 
Stroma liegnden Erythrocyten l~BC sich dureh diapedetischen Austritt erkl~- 
ten. Aber such nekrobiotisehe Vorg~nge wgren denkbar, bei denen es zum Auf- 
bruch der GefgBstruktur und zur Extravasation der roten BlutkSrperehen kommt. 
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Diese Vorstellung, dab dem M.K. im wesentlichen eine Proliferation yon Zel- 
len mit endothelzellenhafter Ausdifferenzierung zugrunde liegt, stimmt im iibri- 
gen mit den Befunden anderer Autoren iiberein (Gertler, 1959; Gdm6z Orbaneja 
et al., 1971; N6dl, 1950; Roulet, 1963). 

Sehwieriger einzuordnen sind die [ibroblastoiden Zellen, die aueh yon Hashimoto 
als ,,phagocytierende Fibroblasten" und von Mottaz als ,,Fibroblasten" ange- 
sproehen werden. Letzterer, wie aueh Niemo, der insgesamt nur uncharakteri- 
stische Spindelzellen beobaehten kolmte, leitet diese Tumorzellen yon den Peri- 
thelzellen ab. Wir selbst m6ehten nns dieser Vorstellung ansehliegen nnd begriin- 
den dies wie folgt: Typisehe Perithelzellen fanden wit nur initial an besonders 
eapillar/~hnliehen Strukturen. In fortgesehrittenen Stadien der Erkrankung da- 
gegen lassen die eapillarsprossen~ihnlichen Spindelzellformationen am Rande keine 
Perithelzellen erkennen. Denkbar wgre es, dab letztere sich yon neu gebildeten 
Capillarsprossen ablSsen, frei in das Stroma zu liegen kommen uad unter Vet- 
lust der Basallamina einen fibroblastoiden Charakter annehmen. Wenn man den 
neoplastisehen Vorgang der Gef/igneubildung im Tumorgewebe mit dem physio- 
logischen etwa im Granulationsgewebe bei der Wundheilung (siehe dazu Weber 
und Braun-Faleo, 1973) vergleicht, stellt man interessante ~hnliehkeiten lest: 
Neue Gef/~gsprossen werden dutch uneharakteristisehe Endothelzellen, durch 
Angioblasten gebildet, die mehr Mitochondrien und ein stgrker ausgebildetes 
ergastoplasmatisehes Retieulum und weniger pinoeytotisehe Vesikeln als aus- 
differenzierte Ertdothelzellen aufweisen. AuBerdem lasseu sich die Perithel- yon 
den Endothelzellen im Granulationsgewebe nieht abgrenzen, solange ein Gef/~B- 
lumen als Differenzierungshilfe nieht vorhanden ist, da beide Zelltypen eine 
Basallamina besitzen (Weber und Braun-Faleo, 1973). Es erseheint daher nahe- 
liegend, dab normale Endothelzellen und Perithelzellen einerseits und die endothel- 
artigen Tumorzellen bei M.K. miteinander verwandte Zellen sin& Ebenso er- 
seheint es mSglieh, dal] die Tumorzellen bei dieser Erkrankung sieh einerseits 
in an Endothelzellen erinnernde Spindelzellen, die zur Ausbildung eapillar- 
argiger Strukturen befS~higt sind, entwiekeln, andererseits aber auch in an Peri- 
thelzellen erinnernde fibroblastoide Zellen, die allerdings keine Basallamina 
(mehr ?) besitzen und frei im Gewebe liegen. 

Wir danken Frl. I. Pfab fiir ihre selbsttgtige teehnische Mitarbeit. 
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