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Die verw orrene N om enk la tu r dieser E rk ran k u n g , deren F älle  w ir u n te r 
34 verschiedenen B ezeichnungen im  S chrifttum  vorgefunden h ab en , is t vo r
n ehm lich  d a rau f zu rückzuführen , dass zahlreiche A utoren  je  ein anderes führendes 
S y m p to m —  die Splenom egalie [58, 7, 36, 75 ,19 , 62, 43], den  fib ro tisch-sk lero ti- 
sierenden  Prozess [26, 20, 64, 60, 83, 52, 55, 35], die S tö rungen  d e r H äm opoese 
(6, 54, 78, 53, 79), die M egakaryozytenw ucherung [81, 16, 33, 21, 80, 18, 42, 
22, 45] — oder das verm eintliche pathogenetische P rinzip  — m yeloide M eta
plasie [43, 11,13, 34, 49], Leukose [30 ,68 ,46 , 9 ,3 1 ,6 1 ,4 0 , 32, 39] — zu r term inolo
gischen G rundlage w äh lten . D och sind all diese K ran khe itsfo rm en  — ch arak 
te ris ie rt du rch  lange bestehende Splenom egalie, ungleichm ässige Z usam m en
se tzu n g  u n d  zum indest partie lle  H ypoplasie des K nochenm arkes, ex tram edu llä re  
B lu tb ildung , unreife E lem ente im  kreisenden B lu te , sowie bei D u rchm uste rung  
des ganzen Skeletts fa s t s te ts  nachw eisbare [12] K nochenveränderungen  — als 
zusam m engehörig zu  b e tra c h te n  und  — selbst bei fehlender P räv a len z  sklero
tisch e r V eränderungen  — u n te r der Sam m elbezeichnung »M yelosklerose« 
gem einsam  zu b ehande ln , wie es in  den zusam m enfassenden  D arste llu n g en  jünge
ren  D atum s [64, 11, 30, 29, 1] — zum indest bezüglich deren M ehrheit — auch 
geschieht. Im  nachfo lgenden  soll zu einigen der Lösung h a rren d en  P roblem en, 
ih re r kausalen  u n d  fo rm alen  Genese au f G rund  eigener B eob ach tu n g en  Stellung 
genom m en w erden .

A n erste r Stelle h an d e lt es sich um  die M egakaryozyten , deren  in tra - und 
ex tram ed u llä re  W uch eru n g  bereits vo r langer Zeit [5, 69, 62] v e rm erk t und 
se ith e r vielfach beschrieben  w urde. N euerdings h a t jed o ch  R ohr  [64, 65] das 
m egakaryozy täre  W esen dieser Z ellart in  F rage gestellt ; seiner au ch  von  ande
ren  [73] geteilten  A nnahm e gemäss h an d e lt es sich da  n ich t u m  p lä ttch en b il
dende, sondern  osteopoetische Riesenzellen. Die Theorie is t äu ssers t verlockend, 
d a  sie eine befriedigende Lösung der sonst so schw er zu  b ean tw o rten d en  Frage 
der Z usam m enhänge zw ischen M arksklerotisierung u n d  R iesenzellw ucherung 
v ersp rich t ; doch s tü tz t  sich die Bew eisführung von Rohr ausschliesslich  au f 
zytom orphologische B eobach tungen , die ebensow enig überzeugend  w irken 
wie die gegenteiligen A rgum ente anderer A utoren  [80]. E ine  E n tscheidung
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h ie rü b e r  -wird erst d u rch  R eg istrierung  versch iedener funk tioneller S tad ien  
d ie se r Zellen — wie dies in  einem  unserer F älle  vorgenom m en w erden k o n n te  
— erm öglich t.

E s handelte  sich u m  eine  46jährige F rau , deren  M ilzvergrösserung 5 J a h re  
f rü h e r  gelegentlich e iner A ppendek tom ie  festgeste llt w urde. In  den folgenden 
J a h r e n  n a h m  das O rgan — u n te r  ste ts heftigeren B auchschm erzen  — an  Grösse 
zu  ; e ine  andernorts vo rgenom m ene klinische U n te rsu ch u n g  h a t, bei norm alem  
B lu tb ild e , ein mässig h y p o p lastisch es K nochenm ark  m it le ich ter V erm ehrung  
des R etik u lu m s zu Tage g e fö rd e rt. Ohne sichere D iagnose w urde zur Splenektom ie 
g e sc h ritte n  : die Milz w a r v o n  2200 g G ew icht, aufgelockert, h isto logisch
erw ies sie sich als äu ssers t zellreich , m it v ielen  E ry th ro b la s te n , N eu troph ilen  
u n d  E osinoph ilen  sowie P lasm aze llen . Die L eukozy tenzah l stieg in  der Folgezeit 
z u n ä c h s t au f 27 000, d an n  a u f  75 000, m it 2%  M etam yelozy ten  u n d  10%  S ta b 
k e rn ig en  im  A usstrich. D as K ran k h e itsb ild  w urde  h ie rn ach  als chronische m yeloi
sche L eukose aufgefasst, d ie Sym ptom e von se iten  des N ervensystem s — 
S ch w in d e l, K opfschm erzen, P y ram idenzeichen  -— a u f  eine begleitende M yelo
p a th ie  zu rückgeführt. D ie S p ita lsau ln ah m e erfo lg te wegen der im  Laufe des 
le tz te n  Ja h re s  au fgetretenen  p rogred ien ten  H erzinsuffizienz.

Im  A ufnahm estatus : a u sg e d e h n te s  Odem k a u d a l vom  R ip p en b o g en , doch au ch  ü b e r  
d em  G esic h t ; beiderseits H y d ro th o ra x ;  H e rz  nach lin k s v e rg rö sse rt, h o h e r (200/100 m m H g ) 
B lu td ru c k  ; L eber um  4 Q u erfin g er v e rg rö sse rt, im  B auche v ie l fre ie  F lüssigkeit. M assive A lb u 
m in u rie  m it  vereinzelten  g ra n u lie r te n  Z y lindern  im  H a rn se d im e n t. E kg  : low  voltage. H o ch 
g rad ig e  H y p o pro te inäm ie  : A lb . 2 ,6 % , Glob. 2% , y-Glob. u n te r  1 ,9% . S erum bilirub in , Thym ol- 
u n d  T ak a ra re ak tio n en  n o rm al. B lu tb ild  : R ote : 3 500 000. W eisse ; 98 000. T hro m b o zy ten  : 
106 000 . R etik u lo zy ten  : 2 % 0. Q u a lita tiv  : M yelozyten 1, M etam y elo zy ten  1, S tab . 8, Sg. 79, 
E o. 8, B a . 1, L ym pho. 2% . D ie M e h rza h l der ro ten  B lu tk ö rp e rch e n  w eist Z ielscheibenform  
auf, 1000 N orm oblasten /m m 3. D ie  R esis ten z  gegen h y p o to n isch e  L ösungen  is t  le ic h t h e ra b 
g e s e t z t ^ , 5— 0,25% ). Im  S te rn a lp u n k ta t  spärlich  M ark, d a r in  re ife  L eu k o zy ten  sowie R e tik u lu m 
zellen . D as ganze P rä p a ra t e rs c h e in t  d ich t m it T h ro m b o zy ten  v e rsch ied en ste r F o rm  u n d  
G rösse b e s t re u t ,  grosse P lä ttc h e n h a u fe n  m it K e rn trü m m em  v o n  M egakaryozyten  in  d e r 
M itte  (A b b . 1). Keine u n re ifen  e ry th ro -  oder leukopoetische E lem en te  zu  sehen.

D as häm atologische B ild  w u rd e  als m it leukäm oider R e ak tio n  e in h erg eh en d e  M yelo
sklerose  g e d e u te t,  die Ödeme te ils  a u f  d ie  dekom pensierte  H y p e rto n ie , te ils  a u f  d ie H yp o p ro - 
te in ä m ie  zu rück g efü h rt. D er Z u s ta n d  h a t  sich — tro tz  in te n s iv e r  S tro p h a n th in b e h an d lu n g  
u n d  w ie d e rh o lte r  T ransfusionen —  n ic h t  gebessert ; E x itu s  am  20. T age d e r K ra n k en h a u s
b e h a n d lu n g  u n te r  Zeichen v o n  H erzinsu ffiz ienz.

Sektionsbefund : g en era lis ie rte s  O dem , H y d ro th o rax , A szites . H e rz  v o n  n o rm ale r G rösse, 
M y o k ard  v o n  spröder K onsistenz u n d  rö tlic h b rau n e r F a rb e . L un g en ö d em . N ieren  von  fe s te r  
K o n s is te n z , hell-gelb lichbrauner F a rb e  u n d  fe in g ran u lie rte r O berfläche. G rauw eisser K n o ten  
in  d e r  G e b ärm u tte rw an d , de r r e c h te n  T ubenecke e n tsp rec h en d . P a n k re as , M ag e n d arm tra k t, 
N e b e n n ie re n  : о. B. Schädeldach  m ässig  v e rd ick t. D ie L eb e r  w ieg t 2300 g, ih re  K o n sistenz  
is t  e rh ö h t ,  d ie Farbe h e ll-b ra u n ro t, m it zahlreichen bohnen-haselnussgrossen  K n o ten  
an  d e r  u n te re n  F läche ; die S c h n ittf lä c h e  zeigt —  bei w ohl e rh a lte n e r  L äppchenzeichnung  —  
h e ll-g e lb b ra u n e , z. T. k o n flu ie ren d e  F lecke von d e r  Grösse eines 5— 10-H ellerstückes. 
E in ig e  bohnen-haselnussgrosse , w eiche , hom ogene, p a raa o rta le  u n d  m esen teria le  L y m p h k n o ten . 
H e llro te s  M ark  in  der ganzen  L än g e  des Fem ur.

H istologisch  erweist sich d as  F e m u rm a rk  als äu sse rs t ze llre ich  ; säm tliche  E lem en te  
sind  in  g ro sse r A nzahl a u zu treffen , d o c h  is t besonders d ie V e rm eh ru n g  d e r M egakaryozyten  
augen fä llig . Sie sind  von w echselnder G rösse u n d  G esta lt, te ils  a b g e ru n d e t, te ils  m it v e rä s te lte n  
A u s lä u fe rn  v e rseh en , gleichsam  » k riec h en d «  (84) ; im  R e tik u lu m  liegen  sie m eh r v e re in ze lt, 
w enn  a u c h  d ic h t  beisam m en, e in e  g rosse  A nzah l b e fin d e t sich  jed o c h  —  in  k leineren-grösseren  
G ru p p en  g e la g e rt  —  in n erh a lb  des L u m e n s de r Sinus, wo e in ze ln e  R iesenzellen  m o n as te r-



Abb. 1. Fall I. T h rem bozy tenhaufen  m it M egak ary o zy ten k ern trü m m ern  im  S te m a lp u n k ta te  (A u sstrich p iäp ., May— G rünw ald— Giemsa 
900 X ). Abb. 2. F a ll I. Ü bersich tsb ild  des Fem urm arkes. Viele M cgakaryozyten  im R e tik u lu m  und in  dem  Sinus (S c h n ittp iäp ., H äm atox  

E osin , 180 x ). Abb. 3. Fall. I. »K riechende«  M egakaryozyte im  R etiku lum  (S ch n ittp räp ., H äm atox .-E os. 750x). Abb. 4. Fall I. M egaka- 
ry ozy ten  m it w o h l e rh a lten e r sowie pyk n o tisch er K e m stru k tu r  im  K nochenm arksinus (S ch n ittp räp ., H äm atox .-E osin . 750 X) .

Z
U

R
 I'A

T
H

O
L

O
O

IE
 

D
E

R
 

M
Y

E
L

O
SK

L
E

R
O

S
E



3 7 0 G Y . G O TTäEG EX  lind B. B A D N A l

ä h n lic h e  K em figuren  zeigen , d ie  sich  jedoch  — bei n ä h e re r  B e tra c h tu n g  u n d  F eh len  sonstiger 
K ern te ilu n g sfo rm en  —  als p y k n o tisch e  M anifesta tionen  erw eisen  (A bb. 2— 5). In  d e r L eb er 
is t  —  n e b en  v e rjü n g ten  Z ellb a lk en  u n d  hyperäm ischen  K ap illa ren  —  B indegew ehsverm eh- 
ru n g  nachw eisbar; zw ischen d en  Z ellbalken  —  w enn a u ch  n ic h t  ausgesprochen  in te rlo b u lä r  —  
sin d  au s  grossen m yeloiden E le m e n te n  bestehende H erd e  m it  zah lre ich en  u n re ifen  E osinophi
le n ,  im  L um en der L eb e rk ap illa ren  —  neben  k e rn h a ltig e n  E ry th ro z y te n  sowie L eukozyten  
v e rsc h ie d e n s te r  R eifestad ien  —  M egakaryozy ten  zu sehen .

Path.-anat. Diagnose : M yelosclerosis, A tro p h ia  b ru n e a  m y o card ii, In f iltra tio  adiposa 
re n u m , F ibrom yom a u te r i .

D ie Splenomegalie w u rd e  som it bereits 5 J a h re  v o r dem  T ode b eo b ach te t ; 
in  d e r  opera tiv  en tfe rn ten  M ilz w aren m yeloide E lem ente nachw eisbar. N ach 
d e r  Splenektom ie n ah m en  viele  E ry th ro zy ten  Z ielscheibenform  an  [8, 67,] bei 
fo rtsch re iten d em  A nstieg  d er L eukozytenzahl. D er F a ll w urde 2 J a h re  lang  fü r 
m y elo isch e  Leukäm ie g eh a lten , B estrah lungen  w u rd en  jedoch  n ich t vorgenom 
m en . Irreversib le  H erzinsuffiz ienz fü h rte  schliesslich zum  Tode; in  der E n ts teh u n g  
d e r  m äch tigen  F lüssigkeitsansam m lungen  h a t  auch  die schw ere H ypopro te in - 
äm ie  eine bedeutende R olle gespielt. Die klin ische D iagnose der M yelosklerose 
w u rd e  d u rch  den S ek tionsbefund  b es tä tig t. H isto log isch  w aren  im  K no ch en m ark  
u n d  in  der Leber — neben  unreifen  ery thro- u n d  leukopoetischen  E lem enten  
-— seh r viele R iesenzellen zu  f in d e n , von denen, bloss au f G rund  des m orpholo
g ischen  Bildes, n ich t m it B estim m th e it festgestellt w erden  k onn te , ob sie 
h äm o - oder osteopoetischen E lem en ten  en tsprechen , besonders da  eine grosse 
A n z a h l dieser Zellen abnorm e, vielfach gelappte K ernfo rm en  sowie M ehrkernig
k e it — die  keineswegs bloss e in en  Scheineffekt der h isto logischen S ch n ittfü h ru n g  
[73] d a rs te llt  — aufw eist. D ie  E xistenz p o ly k a ry o zy tä re r M egakaryozyten  is t  
ab e r d u rc h  mehrere U n te rsu ch e r [44, 51] sowie eigene unveröffen tlich te  B efunde 
s ich e rg es te llt, wenn auch  im  E inzelfalle  ihre U n terscheidung  vom  O steok lasten  
— tr o tz  der angegebenen K rite r ie n  [44, 77] — n ic h t im m er le ich t ist.

Im  eine Woche vo r dem  Tode gewonnenen S te rn u m p u n k ta t w ar jed o ch  
d as  so n s t zellarme M ark g e d rä n g t voll m it B lu tp lä ttc h e n  versch iedener Grösse 
u n d  G esta lt sowie K e rn trü m m e rn  von M egakaryozyten . Die K nochenm ark
riesenze llen  verm ochten h ie rm it explosionsweise in  P lä ttc h e n h a u fe n  zu zerfallen ; 
sie  w a re n  also keine O steok lasten  — wie dies von  Rohr b e h a u p te t w ird  —, sondern 
ech te  M egakaryozyten .

E in e  beträch tliche  A n zah l dieser Zellen b efan d  sich n ich t im  R etiku lum , 
so n d e rn  innerhalb  der S inus, wie dies bereits aus A bb. 2 u n d  4 ersich thch , 
b e so n d e rs  aber in A bb. 5 — w o die w ohlgelungene D arste llung  d er endothelia len  
A u sk le id u n g  das P rä fo rm ie rtse in  des H ohlraum es sicherste llt — zum  A usdruck  
k o m m t. Diese gruppenweise hegenden  Zellen sind  — im  G egensatz zu  den isolierten, 
v e rä s te lte n  M egakaryozyten  des R etiku lum s (Abb. 3) — von s tren g  um schriebe
n en , abg eru n d e ten  K o n tu ren , scheinen  jedoch m an ch m al m it d er K ap illa rw and  
in  V e rb in d u n g  zu s tehen , w obei n u r  die dem  L um en zugekehrte  Seite scharfe 
B eg ren zu n g  aufweist. D er B efu n d  der in trasinusa len  L agerung  von  M egakaryo-
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z y ten  — d e ra n  K a tze  und  K an inchen  bereits von Wright [84] u n d  U ndritz  [76] 
in  F ällen  von »osteosklerotischer A näm ie« von A skanazy  [5] sowie Zadek, 
[86] erhoben w urde — ist von prinzip ieller B edeutung. S tehen doch  bezüglich 

des G efässapparates im  K nochenm ark  u n d  seiner V erbindung m it dem  P aren 
ch y m  zwei A uffassungen e inander gegenüber : die von Bargm ann  u n d  Rohr, 
dergem äss die S inusw andzellen eine unun terb rochene, zy to p lasm atisch e , k e rn 
h a ltig e  M em bran d a rste llen , in  d er keine präform ierte  Ö ffnungen, som it keine 
K om m unikationsm öglichkeiten  m it den in terze llu lären  R äu m en  des R etiku lum s 
v o rh an d en  sind, u n d  die von  H ueck  [37] vertre ten e , nach  der die W an d  von  einem 
sy n zy tia len  Zellbelage gebildet w ird , w odurch sowohl F lüssigkeit als auch 
gefo rm te  E lem ente frei ein- u n d  au s tre te n  können. Aus der e rs te n  A nnahm e 
fo lg t logisch die U nm öglichkeit der A usschw em m ung von  Zellen be träch tlich er 
S ta tu r  und fehlender E igenbew eglichkeit ; so sind auch n ach  Isaacs [41] und 
Rohr  [64] die im  B lu te  befindlichen unreifen  E lem ente — d a ru n te r  M egakaryo- 
z y te n  ste ts ex tram ed u llä re r H erk u n ft. F ü r  unsere Fälle dü rfte  es jed o ch  kaum  
angenom m en w erden, dass die vielen Riesenzellen von den sek u n d ä r b lu tb ild en 
den  O rganen — nach  u n beh inderte r Passierung der L ungenkap illaren  — in 
d ie  M arksinus gelangen sollten  ; auch k o n n ten  sie w eder in  den  K ap illa ren  der 
üb rigen  O rgane noch  im  B lu te  nachgew iesen w erden. D ie M egakaryozy ten  der 
M arkkapillare sind  daher sicherlich m edullärer H erkunft ; en tw ed er w andern  sie 
d u rch  präform ierte  Ö ffnungen in  die Gefässe ein, oder aber sie gehen als retikulo- 
endotheliale E lem en te  [3] d irek t von  den  undifferenzierten  u n d  m u ltip o ten ten  
U ferzellen der Sinus hervor. L etz tere  A nnahm e w ürde die so n st schw er zu 
erk lä rende  W ucherung  dieser Z ellart besonders v erständ lich  m ach en . Jedenfalls 
s in d  die R ohrschen Thesen — zum indest fü r den Fall der M yelosklerose m it ihrem  
reak tiv ie rten  u n d  w eitgehend um gebau ten  R öhrenknochenm ark  — n ich t auf
rech tzu erh a lten .

T ro tz der M egakaryozytose und  d e r Ü berfüllung des K nochenm arkes m it 
T h rom bozy ten  w aren  le tz tere  im  kreisenden  B lute in  v e rm in d e rte r  Anzahl 
vo rhanden  [1, 9, 14, 23, 24, 86] . D ie U rsache dieser E rsch e in u n g  is t um  so 
w eniger k lar, als unsere K enn tn isse  bereits bezüglich des physio logischen Aus
schw em m ungsm echanism us der B lu tp lä ttch en  äusserst lü ck en h aft s ind . Jeden 
falls is t die T hrom bozytose ein  seltenes Vorkom m nis [15, 32, 45, 48] ; selbst 
u n te r  diesen w enigen F ällen  d ü rften  einige in  die G ruppe der ech ten  Leukäm ien 
gehören  [48] .

Von m anchen  A utoren  w erden j a  alle diese K ran k h e itsb ild e r als leukotisch 
aufgefasst und  u n te r  die aleukäm ischen  Myelosen gerechnet ; m egakaryozy thä- 
m ische F orm en sind  bloss in  geringer Zahl — zuerst von D uhinskaja  [18], 
d a n n  von anderen  A utoren  [16, 27, 33, 34, 36] —  b eo b ach te t w orden. W ir 
k o n n ten  w eder M egakarvozy ten  noch  deren K ern trüm m er in  den  B lu taus
s trich en  nachw eisen, hingegen en th ie lten  die L eberkapillaren  eine  grosse Anzahl 
d ieser Zellen, sowohl im  obigen als auch in  einem  w eiteren  F alle  :

8  Acta Morphclogica IV/3.



Abb. 5. F a ll I. M egakaryozytenhaufen  im  K nochenm arksinus. D ie endo the lia le  A uskleidung is t g u t s ich tb a r (S c h n ittp r ., H äm atox .-E osin , 
360 X ) .  Abb. 6. F a ll I I .  Zwei M egakaryozyten  in  e iner L eberkap illa re  (S c h n ittp r ., H äm atox .-E os. 360 X) .  Abb. 7. F a ll I I I .  Sklero tischer 
H erd  im  F em u rm ark  (S ch n ittp r ., H äm atox .-E os. 90 X) .  Abb. 8. F a ll I I I .  R e tiku lum fasern  a) im  n ich t-sk lero tischen , b) im  sklero tischen

A nteile  des F em urm arkes. (R e tik u lu m im p räg n a tio n  n ach  G öm öri, 360 X) .
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E in ältere F ra u  w urde im  Z u stan d e  schw erster H erzinsuffizienz ins K ra n 
kenhaus aufgenom m en. Die Milz w a r m äch tig  v e rg rö sse rt, die E ry th ro z y te n 
zahlen  haben zw ischen 3,1—3,8 M ill., die L eu k o zy ten  zwischen 22—32 000 
geschw ankt ; zah lreiche N orm oblasten  und  ausgesprochene L inksversch iebung 
m it 1%  M yelozyten im  A usstrich. D ie w iederho lte  Ergebnislosigkeit d e r an  
verschiedenen S tellen  vorgenom m enen S te rn u m  p u n k tio n en  deu tete  au f M yelo
sklerose hin.

Autoplisch  w urde  im  S ternum  u n d  in  d en  R ö h ren k n o ch en  gleichm ässig g rau ro tes  M ark  
gefunden ; die Milz w a r v o n  1100 g G ew ich t, M uskelkonsistenz, hell-zyanotischer F a rb e  u n d  
g rau-gescheck ter S ch n ittfläch e . Histologisch w aren  au ffa llend  v iele  M egakaryozyten  b e i d e u t 
lich e r Leukopoese m it  verhältn ism ässig  zah lre ichen  S egm en tk ern ig en  und E o sin o p h ilen  
sowie geringfügiger E ry th ro p o ese  im  M ark  nachw eisbar. Im p räg n a tio n sp räp a ra te  ze ig ten  
s ta rk e  V erm ehrung des R etiku lum s sowohl im  K n o ch en m ark  als au ch  in  der Milz. D e r A u f
b a u  le tz te ren  O rganes w a r w eitgehend v e rä n d e r t  : n eb en  d iffuser F ibrose w aren b eso n d ers  
d ie  R etiku lum zellen  v e rm e h rt, u n te r  d en  m y elo iden  E le m en ten  Segm entkernige u n d  E o sin o 
phile  in  b e träch tlich e r, M egakaryozyten  in  g e rin g e r A nzahl v o rh a n d en . A usgesprochene E r y th r o 
poese ; zahlreiche k le in e , m it h äm o rrhag isch -leukozy tärem  H ofe um gebene N ek ro sen h erd e . 
D as in te rstitie lle  B indegew ebe der L eb er i s t  ebenfalls s ta rk  v e rm e h rt u n d  le ich t in f il t r ie r t .  
T ro tz  A nw esenheit m y elo id er E lem ente i s t  das  B ild keinesw egs leukäm icähnlich . Viele k e rn 
h a ltige  Zellen, d a ru n te r  M egakaryozyten  in  d en  L eb e rk ap illa ren . A rteriolosklerose d e r L eb e r 
u n d  de r N ieren. —  Palh .-anat. Diagnose : M yelosclerosis, A tro p h ia  b ru n e a  m yocardii, C achex ia .

A bb. 6 zeigt e in  Gesichtsfeld v o n  der L eber dieses Falles : in einer s in u s
a r tig  erw eiterten  K apillare  sind zw ei M egakaryozy ten  zu sehen. D er B efu n d  
w urde  in  zahlreichen P räp ara ten  b e id e r Fälle w iederho lt erhoben. Es gelangen  
also aus den ex tram edu llä ren  B lu tb ild u n g sh erd en  viele M egakaryozyten  in  die 
B lu tb ah n  : der G ru n d  ihrer aussero rden tlich  se ltenen  N achw eisbarkeit lieg t 
offenbar darin , dass die volum inösen Zellen die L ungenkapillaren  n u r  u n te r  
ganz besonderen U m ständen  zu passie ren  verm ögen ( diese Feststellung Aschojjs  
[4] w urde durch  neuere m orphologische [77] u n d  experim entelle  [47] U n te r 
suchungen b e s tä tig t) . W ir selber h a b e n  keine M egakaryozy ten  in  den L ungen  
f in d en  können, andere  A utoren [46, 56] wiesen jed o ch  K nochenm arkriesenzellen , 
z .T . m it p ykno tischen  K ernen, in  d en  L ungenkap illaren  je  eines Falles v o n  M ye
losklerose nach.

Das K ran k h e itsb ild  w urde v o n  säm tlichen  A u to ren , die M egakaryozyten  
in  den Lebersinus gefunden haben  [18, 17, 30, 39, 72, 80, 10], m it A usnahm e 
der beiden le tz te rw äh n ten , als L eukose aufgefasst ; doch un tersch e id e t es sich 
unseres E rach ten s in  m ancher H in s ic h t von den  L eukäm ien . K linisch e rsch e in t 
es gu tartiger, h istologisch ist n iem als  die W u ch eru n g  einer einzigen Z e lla rt, 
sondern  ste ts die des kom plexen h äm opoetischen  Gewebes nachw eisbar — w enn  
auch  die eine oder andere Zellart im  V ordergründe steh en  m ag —, es fehlen  au ch  
die leukäm ischen In filtra tio n en , n am en tlich  der n ich t-liäm opoetischen  O rgane. 
D as W achstum  is t  also n ich t au tonom -leuko tisc lier N a tu r  ; v iel eher sch e in t 
die B etrach tungsw eise, die die V eränderungen  sow ohl des S tützgew ebes w ie 
auch  der H äm opoese auf H yperp lasie  [13, 45, 85] bzw. F eh ld ifferenzierung  
[36, 79] des m ultipotenziellen  p rim itiv en  M esenchym s zurückführt, den  klini-

8 *
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sehen  u n d  m orphologischen B efunden zu  en tsprechen , obw ohl in  vereinzelten  
F ä lle n  [50, 64] term inales A uftre ten  v o n  a k u te r  Leukäm ie b e o b ach te t w erden 
k o n n te .

B ei d iesem  S tande der F rage m üssen  d ie allfälligen ätio logischen F ak to ren  
in  E rw ä g u n g  gezogen w erden  : g edach t w u rd e  an  M angel b e s tim m te r N äh r
sto ffe  [70], aspezifische E n tzü n d u n g en  [59, 71], S toffw echselstörungen [72, 
85], ho rm onale  E inflüsse [20], chronische In fe k te  [28], A n tikö rper [57], arom a
tisch e  G iftstoffe  [22, 25, 52,63] usw. N ach  d e r Synthese der e n d o -u n d  exotoxischen 
T h eo rien  tra c h te te n  W yatt u n d  Sommers [85], die die E rk ran k u n g  d u rch  A nhäu
fu n g  v o n  Phenolahköm m ligen  im  O rganism us — die sowohl infolge v erm eh rte r 
In g e s tio n  wie auch du rch  verm inderten  A b b au  bei Leberinsuffizienz zustande 
k o m m en  m ag  — v eru rsach t haben  w ollen. Besonders häu fig  w ird  im  Schrift
tu m  d ie  pathogenetische Rolle der T uberku lose  e rö rtert [2, 11, 15, 38, 57, 64, 
74, 82, 70], obwohl keiner der A uto ren  sich  entschieden d a fü r e in se tz t u n d  
V aughan  [79] ihre B edeu tung  völlig in  A brede  stellt. Zur K lä ru n g  der F rag e  
m öge fo lgende B eobach tung  beitragen  :

E in e  74jährige F rau  h a t  seit 15 J a h re n  vom  B estehen einer grossen, h a rten  
G eschw ulst in  der linken  B auchseite  K e n n tn is , Hess sich jedoch  m angels e rn s t
h a f te r  B eschw erden nie behandeln . V or 10 M onaten tra te n  H au taussch läge , 
v o r  d re i W ochen  A tem n o t auf. In  schw erem  Z ustan d e  w urde s ie — m it der D iag
nose: E ry th e m a  exsuda tivum  m ultiform e?, S tev en s—Johnsonsche E rk ran k u n g ?  
— v o n  d e r derm atologischen a u f die in n ere  A bteilung  verlegt.

S ta tu s  praesens : R eak tionslose  B läschen a u f  F in g ern , H an d te lle rn , F u sssoh len  und
U n te rb a u c h , D esq u am atio n en  in  d e r G lutealgegend . H e rz  nach  links v e rg rö sse rt, L eb er von 
e rh ö h te r  K o n sis ten z , 4 Q uerfinger u n te r  dem  R ip p en b o g en  ta s tb a r . Milz n a c h  re c h ts  ü b e r die 
M itte llin ie , n a c h  u n ten  in  d as k leine B ecken re ic h en d , n ic h t  d ruckem pfind lich . I n  d en  A xillen 
u n d  L e is te n b eu g e n  einige fe s te , bohnengrosse L y m p h k n o te n . B lu td ruck  120/80 m m H g  ; U rin 
b e fu n d , S en k u n g , B lu tzucker no rm al. Im  B lu tb ild e  m ässige  A näm ie (R o te  3 000 000, H gb. 
6 4 % ) u n d  n e u tro p h ile  L eukozytose  (28600) m it L in k sversch iebung  n ach w e isb a r; im  S te rn u m 
p u n k ta t  zellarm es M ark, m it v e reinze lten  R e tik u lu m zellen  u n d  M yelozyten , zah lreichen  
S e g m en tk e m ig en  u n d  auffa llend  v ie len  K e m trü m m e m  von M egakaryozyten . D ie klinische 
D iagnose la u te te  au f M yelosklerose und  H erz in su ffiz ien z  koronarsk lero tischer G rundlage ; 
E x itu s  a n d e r th a lb  Tage n ach  A ufnahm e.

A u to p tisch  w urde e in  H erz  v o n  n o rm aler G rösse m it  m ässig v e rd ic k te r  l in k e r  K am m er 
u n d  b lassge lb lichem  M yokard gefu n d en  ; geringes L u n genödem , je  1 1 H y d ro th o ra x  b e id e r
se its . M ilz v o n  2300 g G ew icht, k le in k n o tig -u n eb en er O berfläche, dun k e l-zy an o tisch er S c h n itt
f läch e  m it  zah lre ichen  stecknadelkopf-p fefferko rngrossen , gelbgrauen festen  K nötcheD . L eber 
b la s sb ra u n , zerbrech lich , m it zah lre ichen  s tecknadelkopfg rossen , blassen K ö rn c h en , besonders 
u n te r  d e r  K apse l. B un te , fe s te , verg rösserte  M esen teria ld rüsen . N ieren  e tw as v e rk le in e rt, 
b lassg e lb , m it  v ielen  stecknadelkopfgrossen  K ö rn ch en  a n  de r O berfläche. D as re c h te  F em u r 
e n th ä l t  d e r  g an zen  L änge n a ch  rö tlich-gelatinöses M ark  m it  einzelnen k o n sis te n te ren  H erd en .

Histologisch  erw eist sich das M ark als he rd w eise  sk iero tisie rt : d ie hoch g rad ig e  V er
m e h ru n g  des kollagénén B indegew ebes is t aus A bb . 7 ersich tlich . A uch  is t das N e tzw erk  der 
G itte r fa s e rn  a n  einzelnen S te llen  s ta rk  v e rd ic h te t , w äh ren d  andere G ebiete ih re  norm ale  
R e tik u lu m s tru k tu r  b ew ah rten  (A bb. 8). Die Z u sam m en setzu n g  des in  das fib rö se  S tro m a  ein 
g e b e tte te n  P aren ch y m s weist keine  n en n ensw erte  A bw eichung  von de r N o rm  auf. D ie Milz 
e n th ä l t  re ich lich  d issem in ierte  G ran u latio n sh erd e  m it käsig -nekro tischer M itte  u n d  aus ep ithe- 
lo id en  sow ie L anghansschen  R iesenzellen  b e s té h e n d e n  R a n d p artien  ; au sserdem  sin d  auch  
dem  A u fb a u  des häm opoetischen  Gewebes en tsp rec h en d e  H erde m it seh r zah lre ichen  m ega- 
k a ry o zy ten ä h n lic h en  Zellen v o rh an d en . H erde b e id e rle i A r t  sind auch in  d e r L eb e r an zu treffen  
(A b b . 9), w äh ren d  die L ungen  u n d  M esen teria ld rü sen  ausschliesslich T u b erk e l e n th a lte n .
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Path.-anat. D iagnose : M yelosclerosis, T bc. m ilia ris  g en era lisa ta , D egeneratio  adiposo- 
parenchym atosa  m y o ca rd ii, rem im  e t b ep atis . N ephrosc lerosis arterio losc lero tica , O edem a 
pulm onum .

Der grosse M ilztum or b es tan d  also la u t  W issen der K ranken  zum in d est 
se it 15 Jah ren  ; dies erm öglichte — neben dem  B efunde einer m assigen A näm ie 
u n d  Leukozytose sowie zellarm em , doch m egakaryozy tärem  K n o ch en m ark  
— tro tz  kürzeste r B eobach tungsdauer die k lin ische  D iagnose der M yelosklerose. 
D ie anatom ische U ntersuchung deckte — n e b s t hochgradiger M arksklerose 
u n d  ex tram ed u llä re r B lu tb ildung  — generalisierte  M iliartuberkulose säm tlich e r 
O rgane auf. D ie verhältn ism ässig  frische S treu u n g  k an n  unm öglich eine u rsäch -

Abb. 9. F a ll I I I .  T u b erk e l und  h äm opoetischer H e rd  in  de r L eber (H äm at.-E o sin , 90 X ).

liehe Rolle in  d er E n ts teh u n g  der lan g jäh rig en  häm atologischen E rk ra n k u n g  
gespielt h ab en  ; zweifellos sin d  die m iliaren  T uberkel weit jü n g eren  D a tu m s 
als die B indegew ebsverm ehrung im  K n o ch en m ark  oder der M ilztum or ; es 
konnten  keine S puren  eines ä lte ren , ak tiv -tu b erk u lö sen  Prozesses nachgew iesen  
werden. D er Z usam m enhang beider pa tho log ischen  Vorgänge ist d ah e r n u r  
in  der Form  v o rste llb ar, dass die du rch  den  kachek tisierenden  K rankh e itsp ro zes  - 
bew irkte R esistenzverm inderung  günstige V orbedingungen  fü r die R eak tiv ie ru n g  
und  G eneralisation  der bisher in ak tiv en  T uberku lose  b ildet [1]. Ob diese F e s t
stellung au ch  fü r  die Z usam m enhänge so nstiger häm ato logischer E rk ra n k u n g e n  
m it T uberkulose, nam entlich  der T yphobazillose von  L andouzy g ü ltig  is t — 
wie Heilmeyer es fü r die P anm yelopath ie  u n d  Siegm und  [66] fü r  die ch ron ische 
Leukäm ie b e re its  angenom m en haben  —, b e d a rf  w eiterer K läru n g .



3 7 6 G Y . G O TTSEG EN  u n d  B . R A D N A I

Z u sa m m enfassung

P ro b lem e  der fo rm alen  u n d  k au sa len  G enese w erd en  au f G rund drei o b d u z ie r te r  Fä lle  
v o n  M yelosk lerose  v e rsch ied en a rtig en  K n o c h en m a rk au fb a u es  gep rü ft. B ezüglich  d e r  S tre it
f ra g e  ü b e r  U rsp ru n g  u n d  V esen d e r in  d e n  b lu tb ild e n d e n  O rganen w u ch ern d en  R iesen 
zellen , k o n n te  in  e in em  F a lle , dessen  K n o c h e n m a rk  in tr a  v itá m  im  S ta d iu m  ex p lo s io n s
a r t ig e r  T h rom bopoese  u n te rs u c h t w u rde , fe s tg e s te ll t  w erden , dass sie k e in e  O steo b las ten  
o d e r K la s te n  —  wie dies von  Rohr b e h a u p te t  w ird  —, sondern  echte M eg ak ary o zy ten  d a r 
s te llen . D iese  im  p erip h eren  B lu te  n u r  au sn ah m sw eise  nachw eisbaren  E lem en te  s in d  in  den 
L eb e r-  sow ie K nochenm arksinus in  grosser A n zah l an g etro ffen  worden. D er in tra m ed u llä re  
U rs p ru n g  d e r  in  den  M arkkap illaren  b efin d lich en  M egak ary o zy ten  w ird d u r c h  ih re  A b w esen 
h e it  v o n  d e n  K ap illa ren  de r L un g en  u n d  N ie ren  sow ie den B lu tau ss trich en  sicherge  te i l t  ; 
d e r  B e fu n d  i s t  m it de r v ielfach  e rö rte rte n  A n n ah m e  einer völlig geschlossenen K n o c h en 
m a rk s tro m b a h n  und  o b lig a tex tram ed u llä re r H e rk u n f t d e r  im  B lu te  nachw eisb aren  un re ifen - 
E le m e n te  u n v e re in b ar. D as K rankheit-ib ild  k a n n  a u f  G ru n d  seiner k lin ischen  u n d  a n a to 
m isch en  E ig en tü m lich k e iten  n ic h t u n te r  d ie  L eu k o sen  gerech n et w erden : d ie h ä u fig  d a m it 
v e rg ese llsch a fte te  T uberku lose  —  die in  e in em  F a lle  n ach  15 jährigem  B e -ta n d e  d e r  Milz- 
v e rg rö sse ru n g  als a k u te  m iliare  A u ssaa t in  E rsc h e in u n g  t r a t  — ist sek u n d äre r N a tu r  u n d  
e n tb e h r t  je d e r  ä tiologischen B edeu tung .
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О ПАТОЛОГИИ МИЭЛОСКЛЕРОЗА 

Дь. Готтзеген и Б. Раднаи 

Р е з ю м е

Авторы исследовали некоторые вопросы формального и каузального генеза миэло 
склероза в связи со вскрытием трупов трех больных с разным строением костного мозга 
До сих пор в литературе не выяснили характера гигантских клеток, размножающихся в 
кровотворных органах. В одном из случаев, в котором удалось наблюдать костной мозг 
в стадии максимального тромбопоэза, оказалось несомненным, что эти клетки являются 
истинными мегакариоцитами, а не элементами остеопоэза. Данные клетки встречаются 
в крови весьма редко, но зато наблюдаются в большом количестве в полостях печени и 
костного мозга. Последний факт, а также отсутствие этих клеток в капиллярах других 
органов, указывают на их происхождение из костного мозга. Это противоречит обще
принятому взгляду, согласно которому система кровеносных сосудов костного мозга 
является тсовершенно закрытой, и поэтому незрелые формы, встречающиеся в крови 
могут быь исключительно экстрамедулярного происхождения. На основе клинических, 
и анатомических проявлений картина данной болезни не укладывается в рамки понятия 
лейкоза. Туберкулез, установленный в связи с данной болезнью в одном из случаев в виде 
милиарной генерализации (после 15 летнего существования увеличенной селезенки), 
по мнению авторов, является случайным совпадением, не имеющим этиологического 
значения.
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