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Zur pathologischen Anatomie der Mycosis fungoides. 
Von 

Dr. Alfred G~del, 
kssistent. 

Wi~hrend bis vor etwa 10 Jahren noch die Mycosis fungoides oder 
wie wit unserer heutigen Auffassung entsprechend besser sagen sollten, 
Granuloma fungoides, fast ausschlie$1iche Domi~ne der Dermatologen 
war, seit der ersten Beschreibung dieses Krankheitsbildes durch Ali- 
b e r t - B a z i n  vor numnehr fast 100gahren der Hauptsache nach 
Kliniker sich mit der Erforschung dieser so eigenartigen, seltsamen 
Erkrankung befal~t haben, erscheint heutigentags das Granuloma 
fungoides Gegenstand besonderer pathologisch-anatomischer Forschung 
und aus dem Kreise der Dermatologie in den Mi~telpunkt pathologiseh- 
anatomischen Interesses gerfickt. Es ist bekannt, wie sich die Kliniker- 
dermatologen im Laufe der Zeit die mannigfaltigen Erscheinungen 
dieser so komplizierten Erkrankung nach und nach zurecht gelegt 
und zum Krankheitsbilde zusammengefilgt haben, wie sie nach Uber- 
windung bedeutender diagnostischer, besonders differential-diagno- 
stischer Schwierigkeiten neben dem als klassisch bezeichneten Typ 
Al iber t  - Baz in  noch andere zum Tell betr~chtlich davon abweichende 
Formender Erkrankung zu unterscheiden gelernt haben. So entstand 
ja der Typ Vida l -  Brocq,  der Mycosis fungoides d'embl6e, bei dem 
das Krankheitsbild auf die Bildung primer, ohne sonstige Hautver- 
~nderungen entstehender Tumoren beschri~nkt erscheint, darum als 
reine Gesehwulstform der Erkrankung bezeichnet, und jener Typ 
B e s n i e r -  t t a l l o p e a u ,  bei dem wi~hrend der ganzen Dauer der Er- 
krankung unter Umst~nden das Bild beherrscht wird yon einer genera- 
lisierten exfoliativen Erythrodermie, so dab der Zustand als Pity- 
riasis rubra idiopgthica imponiert, yon Le redde  als diffuse Form 
der Mycosis fungoides bezeichnet. Trotz der eingehenden klinischen 
Darstellung der Erkrankung blieb dieselbe nach wie vor ungekli~rt 
beztiglieh ihrer ~tiologie uud Gegenstand lebhafter Meinungsver- 
schiedenheiten, was das Wesen, die Pathogenese und die pathologische 
Anatomie anlangt. Bei der Mannigfaltigkeit dcr Erscheinungsformen 
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und den mitun~er weitestgehenden Ahnliehkeiten mit anderen im Mittel- 
pmakte des lnteresses und der Diskussion stehender Erkrankm~gen 
- -  in erster Linie typischen mad atypisehen lymphatisehen Erkran- 
kmagen - -  ist dies ja der Grund, warum das klinische Gebi~ude der 
Mycosis fungoides so wenig fundiert und sehwankend blieb, immer 
geeignet zusammenzustfirzen , so man nicht mit allen l~einhei~en einer 
grogen klinisehen Nrfahrung ausgestatte~ an dasselbe herantritt. So 
verstehen wir, wenn in jfingster Zeit noeh yon kliniseher SeiZe die Forde- 
rung naeh gewissermagen vereinfaehter Auffassung der Mycosis fun- 
goides gestellt wurde, dahingehend, nut die dem klassisehen Typ ent- 
spreehenden Fiille Ms Mycosis fungoides anzusloreehen, hSehstens 
noeh die F~lle yon Mycosis fungoides d'embl6e, falls sieh die Tumoren 
den echten mykosiden Tumoren entspreehend verhalten und aueh 
sonst der weitere klinisehe Verlauf vom klassisehen Typ nieht ab- 
weieht, als zur Mycosis fungoides gehSrig aufzufassen, alle iibrigen 
Variet~tten aber, namentlieh wenn es sich um F~lle mit betrgehtliehen 
Lymphdrfisensehv~ellungen, diffuser Hautvergnderung im Sinne einer 
generalisierten exfoliativen Erythrodermie und Xnderungen des Blut- 
bildes handelt, yon der Mycosis fungoides abzutrennen und anderswo 
unterzubringen, was um so mehr Bereehtigung babe, als solehe F~ille 
sieh einerseits weitgehend vom gewShnliehen Bilde der Mycosis fun- 
goides unterseheiden, anderseits so volist~ndig anderen Krankheits- 
formen entspreehen, so daft ,,kein zwingender Grund vorhanden ist, 
das Kind nieht beim Namen zu nennen", wie P o l l a n d  sieh ausdrfiekt. 
So verstehen wit aueh, daft im Laufe der Zeit unter dem Einflusse der 
klinisehen Er~orschung der Mycosis fungoides nieht weniger als vier 
Theorien bezfiglieh des Wesens der Erkrankung entstehen konnten, 
wonaeh 1. die Mycosis fungoides eine Lymphad6nie eutange (ganv ie r )  
sei, 2. es sieh um SarComatosis curls (Kaposi) handle, 3. sie den 
GranuIationsprozessen angehSre (KSbner) oder infektiSs-entzfindlicher 
Natur sei und 4. eine Mittelstellung zwisehen eehter Blastombildung 
und Granulationsgeschwulst angenommen werden mfisse. Deutlieh 
genug, wieweit die Meinungen fiber den anatomischen Charakter der 
Erkrankung bis in jfingster Zeit noeh auseinandergingen mad der kli- 
nisehen Erkenntnis hierbei die Grenzen gezogen waren. Es ist nun 
vor allem das Verdiens~ R. P a l t a u f s  die Erforschung der Mycosis 
fungoides in neue Bahnen gelenkt zu haben dadurch, dab er mit anderen 
besonders U n n a ,  Z u m b u s c h  auf die entscheidende Bedeutung des 
histopathologisehen Befundes hingewiesen und dem sehwankenden 
klinisehen Geb~ude der Erkrankung die feste pathologiseh-anatomisehe 
Basis gesehaffen hatte. Und wenn wir heute die Mycosis fungoides 
als Krankheit kennen mit typiseh klinisehem Bilde und typiseh patho-. 
logiseh-anatomisehen und histopathologischen Veriinderungen, fgr die 
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es entgegen der Reihe der friiheren Theorien n u r  e ine  Auffassung 
gibt, so ist dieser Fortsehritt das Ergebnis Ioathologisch-anatomiseher 
Forschung, wie sie uns besonders P a l t a u f  gelehrt hat. ErschSpfend 
allerdings ist das Problem der Mycosis fungoides auch dureh die patho- 
logiseh-anatomisehe Forschung nicht gel6st, die Frage der ~tiologie 
bleibt naeh wie vor dunkel, wohl abet ist die Frage der Diagnose bzw. 
DifferentiMdiagnose erledigt, somit das Problem der Mycosis fun- 
goides ftir die Praxis soweit als n6tig gekliirt, wenn wir aueh yon der 
Ohnmacht ~rztlichen Handelns gegen diese immer tSdliehe Erkrankung 
leider absehen mi~ssen. 

Wie erwhhnt, wul3te man bis vor kurzer Zeit so gut wie gar nichts 
yon einer 10athologisehen Anatomie der Mycosis fungoides. Man stand 
ganz unter dem Eindrucke der dutch die Klinik 10r~zisierten tIautver- 
i~ndertmgen, w~hnte den Prozeg der Hauptsaehe nach bzw. ausschliel3- 
lich auf die I{aut besehr~nkt und war der Ansicht, dab Veri~nderungen 
auBer der t Iaut  hierbei nieht vorkommen, ja der gewShnlichen Form 
der Mycosis fungoides vSllig fremd seien. Zwar hat man immer sehon 
gelegentlich F~lle yon Mycosis fungoides beschrieben, bei denen in 
vivo oder autototiseh neben den Hautveris auch Veri~nde- 
rungen an den verscMedensten fibrigen K6rperorganen festgesteIlt 
werden konnten. Allein es fehlte das richtige Verst~ndnis fi]r diese 
Ver~nderungen, man hat sic falsch gedeutet, indem man sie - -  dies 
gilt besonders ffir die Lymphdriisenver~nderungen - -  als rein sekund~re 
Erscheinungen aufgefagt hat, die mit dem Krankheitsprozeg als solehem 
niehts gemein haben oder aber als willkommene Best~tigung der je- 
weiligen Auffassung vom Wesen der Erkrankung dem Allgemein- 
prozeg' einftigte. Fiir den, der in der Mycosis fungoides nur eine be- 
sondere Form der LeukEmie sail, kamen doch Ver~nderungen an Lymph- 
drtisen oder inneren Organen nicht fiberrasetiend, ebensowenig wie 
f~r de n, der hierbei an echte Blastombildtmg - -  Sarkomatosis - -  denkt. 
Dergestalt war das Material ftir den Nachweis echter mykosider Ver- 
i~ndcrungen in Lymphdrtisen und den verschiedenen inneren Organen 
zun~ehst sehr sp~rlich. In seiner klassisehen Bearbeitung der Mycosis 
fungoides in Mra~eks Handbueh 1909 konnte P a l t a u f  hierf~r nach 
kritiseher Durehsicht aller bis damn publizierten F~lle nur ein paar 
Fi~lle antreffen, die das Vorkommen eehter mykosider Manifestationen 
in den inneren Organen und an der Schleimhaut des Magen-Darm- 
tral{tus als mSglieh, wenn auch sehr selten, erseheinen Iiegen. Damals 
meinte P a l t a u f ,  dab bei der klassischen Form der Mycosis fungoides 
racist keine Organver~nderungen bestehen; die wenigen F~lle der 
Literatur mit Infiltrat- und Gesehwulstbildtmgen auch in den  Lymph- 
driisen und inneren Organen seien gewfi3 nicht einheitlich, insofern 
eine betri~chtliche Zahl dieser Falle einer scharfen Kritik nicht stand- 
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h~lt, vielmehr sich Ms echte typische oder atypisch-lymphatische Er- 
krankungen erweisen. 

Erst in jfingster Zeit konnte P a l t a u f  weitcres und endgfiltiges 
Material zur pathologischen Anatomic der Mycosis fungoides gewinnen. 
Auf Grund mehrerer gemeinsam mit Z u m b u s c h  bzw. S c h e r b e r  be- 
obachteter, sehr instruktiver F~lle yon Mycosis fungoides konntc 
nunmehr Y a l t a u f  seiner Meinung damn Ausdruck geben, dab das 
Granuloma fungoides eine Allgemeinerkrankung mit gewShnlichcr und 
vorwiegender Lokalisation der ffir sie charakteristischen Vcri~nderungen 
in der Haut sei, ,bei der aber auch die Lymphdrfisen (vielleicht 
5fter Ms man annimmt), die Schleimh~ute, in sehr seltenen F~llen 
aber auch die Lungen, Pleuren, Milz, Leber, Nieren, Nebennieren, 
Knochen, Schilddrtise, kurz alle mSglichen inneren Organe erkranken 
kSrmen, wobei sieh fiberM1 dieselben chronischen entzfindliehen Pro- 
zesse abspielen mit der Bildung ganz eigenartiger Granulationstumoren" 
und namentlich die mykosiden Gewebsbildungen in den inneren Or- 
ganen besonders spezifisch gestMten. 

Ich bin nun in der Lage fiber 2 interessante F~lle yon Mycosis 
fungoides zu berichten, die sich den grundlegenden F~llen Y a l t a u f s  
unmittelbar anschlieBen, insofern sie neues Material zttr pathologischen 
Anatomie der Mycosis fungoides bringen, selbe auch welter ausbauen 
helfen, nebenbei aber auch yon hohem klinischem Interesse sind. 

Fa l l  1 wurde klinischerseits bereits beschrieben (Po l l and ,  ,Zur 
Klinik der Hautver~nderungen bei Pseudoleuki~mie und Mycosis 
fungoides", /)ermatol. Zeitschr. 1917) und bildete die Veranlassung 
zu eingehenden theoretischen ErSrterungen fiber die /)ifferentiM- 
diagnose der Mycosis fungoides und leuki~mischen bzw. pseudoleuk~- 
mischen I-Iauterkr~nkungen. In Konsequenz seiner Absicht, ffir die 
vereinfachte Auffassung der Mycosis fungoides zu plMdieren, neben 
der klassisehen Form keine Variet~ten gelten zu lassen - -  und es ,,kSnnte 
der vorliegende Fall nur als diffuse Form der Mycosis fungoides Typ 
B e s n i e r - H a l l  o p e a u bezeichnet werden" -- ,  fa~t P o lla nd den Fall 
nicht Ms zur Mycosis fungoides gehSrig auf, da das klinische Bild des 
FMles betr~chtliche Verschiedenheiten gegenfiber dem klassischen Typ 
der Mycosis fungoides aufweist, ja ,,die B e t e i l i g u n g  des L y m p h -  
a p p ~ r a t e s  u n d  i n n e r e r  Organe  d i r e k t  gegen  die Mycos i s  ~ 
f u n g o i d e s  s p r e c h e ,  wohl aber auf eine lymphatische Erkrankung 
hinweise, wobei P o l l a n d  diese seine Meinung besonders auch dutch 
das Ergebnis seiner histologischen Untersuchung des FMles erhi~rtet 
sieht. /)as Irrtfimliche seiner Auffassnng soll die pathologisch-anato- 
mische Untersuehung dartun. 

Zur Orientierung will ich nut die wichtigsten k li nische n Daten des FMles 
aus der Arbeit Pollands wiedergeben: F. S., 39j~hriger Hilfsarbeiter, der als 
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Kind an tuberkulSsen Halslymphch'fisenschwelluuge~ gelitten hat,r erkral~kt.c 
plStzlieh mit einem juekenden Itautausschlag, der zun~ehst am reehten Ober- 
schenkel Iokalisiert war, sich abet sehr raseh fiber den ganzen KSrper verbreitete. 
Bei der Aufnahme bet der Patient das Bild einer generalisierten exfoliativen 
Erythrodermie mit betr~chtlichen Schwellungen der oberfl~chliehen Lymph- 
drfisen. Alsbald traten zahlreiche derbe Knoten in der ttaut auf, yon z. T. Hasel- 
nuBgrSl~e, an der Kuppe gelegentlich weicher sich anffihlend, die Hau~ dartiber 
bl~ulioh verfgrbt. Im Verlauf der Spitalsbehandlung bildete sich das Krankheits- 
bild fast vSllig zuriick, viele Knoten der Haut verschwanden, nur eine br~unlich 
pigmentierte Haut zurficldassend, aueh die diffuse RStung und Schuppung machten 
einem fast normalen Aussehen der Haut Platz. Blutbefund o.B. In der Folge- 
zeit nahmen die Lymphdriisenschwellungen betr~ehtlich zu und wurden schlieB- 
lich geradezu entstellend, riesig. Auch die ttauttumoren wurden zahllos, die 
Temperatur stieg oft bis 40 ~ an. Iteftige Verdauungsbeschwerden, Diarrhiien 
stellten sich ein and unter zunehmender Atemnor und den Zeichen allgemeinen 
Verfalls erfolgte nach 3 monatiger Spitalsbehandlung der Exitus. Das Blutbfld 
war gegen Ende der Krankheit be/geringer Verminderung der roten BlutkSrper- 
chen (3 600 000) im Sinne einer relativen Lymphoeytose ver~ndert (28 000 weiBe 
BlutkSrperchen, davon 40% Lymphocyten). 

Der Fall kam am 19. V..1913 mit der klinischen Diagnose ~yeosis fungoides 
zur Obduktion. Obduktionsbefund (Prof. Albrecht): Mittelgrol3e, m~nnliche Leiche 
von durchaus regelmKBigem krKftigen KSrperbau, Unterhautfettgewebe m~Big 
reiehlieh erhalten, Totenflecke fiberall an den abhEngigen KSrperstellen reichlich 
entwickelt, rStlich violett, Die Haut fast vollst~ndig mit leieht abschilfernden oder 
abhebbaren, bis 1,5 mm dicken grauen and gelblichen Borken und Krusten bedeckt, 
zwisehen welehen sehmutzig rStliehe oder etwas bl~uliche, manchmal ganz leieht 
erhabene rundliche Flecken der Itaut zutage treten. Vielfach fehlt die Epidermis 
fiber denselben, so dab das feuehte, br~unliche Cerium bloBlieg~. ~berdies ist die 
Haut des Kopfes und des Italses durchweg verdickt, derb. wie geschwollen. 
Ebenso sind die Lider beider Augen betrgehflich geschwollen, die Lidspalten 
fast gesehlossen; auch die Lippen sind sehr betr~chtlich verdiekt und angeschwollen. 
Das Kopfhaar ist zieml'ich kurz und sehr schiitter. 

Die obere und hintere Halsgegend ist unfSrmig verdickt und deformiert 
dureh sehon yon auBen erkennbare Geschwiilste. Dieselben sind kirsehen- oder 
taubenei- aber auch bis ganseigroB, beim Betasten yon auBen derb konsistent, 
isolierbar oder auch zu Paketen vereinigt, ziemlich gut versehieblich und treten 
besonders auffallend in der Gegend des rechten Kieferwinkels als mKchtige Ver- 
wSlbung zutage. Ebensolche Geschwfilste zeigen sich beiderseits in der Nacken- 
gegend. Die t taut des Thorax and des Abdomens von auBerordentlich zahlreiehen, 
stellenweise dieht nebeneinander stehenden, flach prominenten, tiefen, bis fiber 
zweikronenstiickgroBen Tumoren durchsetzt, welche zumeist rundlieh oder oval 
mit der verdiekten, derben Haut versehieblich lind vielfach yon einem bl~uliehen 
oder brEunliehen Her umgeben sind. Die einen sind blal~graurStlich, mit einen 
dunklen, mehr flaehen und roten Zentrum, die anderen sind dunkelblKulichrot, 
zum Tefl konfluieren sic aueh zu grSBeren gesehwulstartigen Bfldungen. AuBer. 
dem linden sich noeh zahlreiehe graurote, rStliche oder rotviolette, nur ganz 
wenig und flach prominente Fl~ehen in der Haut, die undeutlich tastbarcn Haut- 
infiltraten entsprechen. Aueh die tIaut des Thorax and des Abdomens ist fast 
fiberall derb verdickt und geschwollen, stellenweise besonders grobrunzelig and 
vie]faeh reichlich borkig absehilfernd. Dieselben gesehwulstartigen Bildungen 
linden sich aueh an beiden Oberarmen r ei c hl  i c h, vereinzelter an beiden Vorder- 
armen. Die Haut  beider ITandriicken ebenfalls runzlig verdiekt, rot- und livid- 
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Ileckig und stellenweise abschilfernd. Die I-Iaut des Penis und Praeputiums schlaff 
geschwollen, borkig abschflfernd und fleckig gerOtet, stcllenweisc nur mit einem 
ganz dfinnen Reste einer Ei)idermisschicht bedeckt, stellenweise liegt das dunkel- 
und hellro~e Corium blo$. Die tIaut an beiden Inguinal- und Subinguinalgegenden 
fast bretthart infiltriert und geschwollen. Die rechte untere Extremit~i~ um das 
doppelte dicker als die linke, hoehgradig 5dematSs. Auch bier ist die ]=Iaut sehr 
betri~chtlich verdickt und derb infiltriert. Die Epidermis fast fiberall yon Borken 
und Ka'usten bedeekt oder absehilfernd, wie maeeriert; stellenweise zeigt sic ein 
kleinmarmoriertes Aussehen. Ahnlich ist auch die I-Iaut an der Vorderseite des 
linken Oberschenkels vers In der Itaut beider Oberschenkel mi~Big reichliche, 
in dcr beider Unterschenkel sehr reichliche geschwulstartige Bildungen, die ganz 
dasselbe Aussehen zeigen wie die in der t taut des Thorax und Abdomens. 

:Die Epidermis der Sohlenhaut in grol]en Fetzen abgelSst. In der t taut des 
l~iickens ebenfalls zahlreiche flachprominente bis fiber ffinfkronenstfiekgrol~e 
Gesehwfilste. In der Kreuzbeingegend ein fast handtellergrol~er Decubitus. Im 
Abdomen nur wenige EB15ffel klarer gelber Elfissigkeit. In beiden PleurahShlen 
ca. 11 blutig gef~rbter serSser Flfissigkeit. Beide Lungen kollabiert und nach hinten 
gesunken. In der linken ]=[~lfte des vorderen ~ediastinums ein fast htihnereigrol3er, 
derber, yon Serosa fiberzogener Tumor, je ein ebenso grol3er l~i[~t sich reehts vorn 
in der Gegend der Lungenspitze und hinten tasten. Kin flacher, etwa 1 cm dicker 
und zweihellerstfiekgrol3er Tumor reehts fiber dem Herzbeutel, ein ebcnso grol3er 
links fiber der I-Icrzkammer. Alle diese Tumoren sind ganz ~hnlieh wie die in der 
t taut beschriebenen beschaffen, ~ielfaeh an der Peripherie graurStlich, zentral 
blaI~grauweil3 gefgrbt. :Beide Lungen frei, ihre Pleura glatt gl~nzend, an den Spi/zen 
etwas narbig eingezogen. Daselbst gr5i~ere Emphysenbliischen; beide Lungen 
ffihlen sich lufthaltig und gebl~ht an. Ihre Sehnitr blutarm und glatt. Im 
linken Unterlappen zwei erbsen- und kirschengrol~e un?schriebene Knoten, die 
sehr derb, hell und dunkelgrau gefleckt sind. Ira grSl~eren ein ebsengrol3er hell- 
gelblicher scharf umsehriebener Anteil. Im rechten Unterlappen zahlreiehe der- 
artige Geschwfilste und ein etwa bohnengrol3er im reehten Oberlappen. Die Lungen- 
tumoren sind eigentfimlich grauweil~ marmorier~ und an einzelnen Stellen gegen 
das Lungengewebe nieht ganz seharf ~bgegrenzt. Einzelne, namentlich die grSBeren 
Tumoren, wie solche sieh in den Furchen zwischen den Lappen der reehten Lunge 
bis zu Walnul3grSl3e "vorfinden , treten knollig fiber die Oberfliiche vor und sind 
deutlich gekerbt, wie gelapp~ yon graur5tlicher Farbe am ~ande, blal~grauweil3em 
Zentrum. Das Gewebe beider Unterlappen luftarm, schwammig und blutreich. 
Der Durchschnitt dutch den Lungenhilus zeig~ bis fiber da~telgroi3e, m~il~ig anthra- 
kotische Lymphknoten, die yon einem graurStlich-weittlichen Gewebe ziemlich 
gleichm~[tig infiltriert sind. In den nicht auffallend ver~nderten Bronchien 
triiber Schleim. 

In der vorderen mad hinteren Wand der Trachea, deren Schleimhaut sonst 
blal3gelblich-weiB ist, linden sieh bis zur ]3ifurkation eine groBe Anzahl eigenartiger, 
flachprominenter Tumoren yon Linsen- bis ZweihellerstfickgrSl~e und rundlicher 
Form, die ziemlieh gut umschrieben sind und eine hellgraurote Farbe zeigen. 
Lurynx ohne besondere Ver~inderungen. 

Vom Thymus nur sp~rliche l~cste, vorhanden. 
Der zarte Herzbeutel enth~lt nut wenige Trolofen klarer, gelber Fliissigkeit. 

Herz e~was kleiner, im Epikard einige Sehnenflecke. Sein Fettgewebe serSs atro- 
phiseh, die Gef~l~e stark gese]al~ingelt, tterzfleiseh braun und morsch. In den 
HerzhShlen dunldes, flfissiges ]31ut. Alle I(lappenapparate zart, ebenso wie die 
Aortenintima. Schflddriise groB, gleiehm~Big grob gekSrnt, graubraunrot. Am 
weiehen Gaumen, und zwar an dessen hinderer, dem l~achenraum zugekehrten 
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Fl~che, reehts seitlieh der Uvula zeigt sich ein gut walnuggroi3er Tumor mit aut'- 
geworfenen, derben, zum Teil zerkltifteten R~ndern yon rStlicher Farbe ~nd einem 
unregelmggigen, hSekrigen Grunde yon blal3gelblich weil3er Farbe. Die beidev 
Tonsillcn mittelgrog, stark zerkl~tet,  graurot. 

Pharynx und Oesophagus abgesehen yon gcringer Soorbildung o. B. 
Sgmtliche Lymphknotengrupi0eri des Halses, des Nackens, dcr Gruben fiber 

und unter den Sehlfissdbeinen, beider Axillen, des vorderen und hin~,eren ]gedia- 
stinums, de r  Trachea und Bronchien, sgmtliche retroi0eritoneale , lumbale und 
inguinMe Lymphknotengrul0pen in versehiedenen Graden, im allgemeinen abe]" 
augerordentlieh betrgchtlieh (bis ttiihner- und Ganscigr6ge)vergr6gert, tells 
einzeln, ~eils his zu mannesfaustgrogen Paketen locker vereinigt und racist sehr 
derb. Ihre Sehnitffl/iche ist weiglieh grau und graurot gefleekt, ~eils bomogen, 
teils feinstfaserig. Alle Lymphknoten iiberall noeh gut abgrenzbar, In den grogen 
Lymphknotenpaketen des Halses zahlreiehe kleine, rundliche oder streifenf6rmige 
gelbliehe Nekrosen. 

Beim Einsehneiden der Haut des Nackens und des Rfiekens, insbesondere 
abet der Extremitg*en zeigen sieh in den tiefen Schichten des subeutanen Fett- 
gewebes und der oberflgehlichen hiuskelfaseie aufgelagert sehr zahlreiche, bohnen- 
bis fiber taubeneigroge Gesehwfilste, die derb, graurot, nieht fiberall seharI ab- 
gegrenzt, aueh zu flaehen Paketen vereinigt sind und dieselbe Schnittflgche wie 
die ilffiltrierten Lympl~knoten aafweisen. Abet anch unLer den oberflgehliehen 
Muskelfaseien, an der Oberflgche der Jffuskelschichten und zwisehen de]~selben 
linden sich ganz dieselben Tumoren, die in ihrem Aussehen vollkommen den oben 
beschriebenen infiltrierten Lymphknoten entspreehen. 

Magen and Darmtrak~ ohne Besonderheiten. Sgmtliehe mesenteriale Lymph- 
knoten klein, nur einzclne periportale and peripankreatisehe Lymphdrfisen sind 
haselnug- oder mandelgrog. 

l~Htz kaum um das Doppel~e ,~ergrSgert, gl~tt und ziemlich derb. Die Sehnitt- 
fl~ehe blutreieh, Follikel deutlich, abet sonst o.B. Leber etwas kleiner, Rgnder 
schgrfer, Kapsel zar t ,  Oberflgehe glair, yon ziemlieh fester Konsistenz, mggig 
deutlieher Aeinuszeiehnung und dunkelbrauner Farbe. 

Beide Nieren entspreehend grog, glatt, blutreieh; Rinde entspreehend brei~, 
undcutlieh gestreift. 

In der I-Iarnblase klarer gelber Ham; ihre Sehleimhattt glare, beide Hoden 
und Prostat~ ohne :Besonderheiten, desgleiehen Nebennieren and Pankreas. 

I~mehenmark des reehten Femur in der oberen Hglfte dunkelrot, in der 
unteren tI~Ifte gMlertig. 

Wie  berei ts  erwiihnt,  k a m  der  vor l iegende Fa l l  mi~ der  kl inisehen 
Diagnose  Mycosis fungoides  zur  Obdukt ion ,  deren  Ergebnis  na me n t -  
l ieh in bezug auf die Ver~inderungen der  H a u t  und  den Befund  von zum 
Teil sehon makroskop i seh  den  Hau t~umoren  ~hnliehen K n o t e n b i l d u n g e n  
in den Lungen,  P leuren  u n d  E p i k a r d  in bef r ied igenden E ink lang  hier-  
mi t  zu br ingen  war.  DaB es sieh im vor l iegenden Fa l l e  nich~ u m  den  
gew6hnlichen klass ischen T y p  A 1 i b e r *-B a z i n  der  Mycosis  fungoides  
handle ,  war  yon  vornhere in  klar .  Dies n ich t  s o  sehr wegen der  viel-  
te icht  weniger  typ i schen  Al lsb i ldung der  Tumorer l  in der  t I a u t  - -  die-  
selben sind im al lgemeinen klein gebl ieben und  h a b e n  k a u m  i rgendwo 
das  tomateni~hnliehe Aussehen echter  mykos ide r  Tumoren ,  wcnn aueh  
sons~ sie in ihrem Verhallben denselben en tsprochen  haben  - - ;  auch  
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die im Anfang das klinisehe Bild beherrschende generalisierte exfolia- 
t i re  Erythrodermie f~llt nicht so sehr in die Wagschale; das Bild 
der diffusen RStung und Schuppung der I tau t  ist ja im Verlauf der 
Erkrankung sioontan versehwunden oder war sparer nut  andeutungs- 
weise mehr erhalten. Die besondere Eigenheit des Falles besteht viel= 
mehr in der imposanten Beteiligung der Lymphd~sen  am Krankheits- 
prozesse. Es waren ja nicht nur die oberfl~ehliehen, sondern aueh 
alle tiefen und inneren Lymphdriisen in verschiedenen Graden ver- 
grSftert, die VergrSl]erung im allgemeinen eine enorme, stellenweise 
eine unfSrmliche, so dab man aueh bei der Obduktion den Eindruck 
hatte, es handle sich evtl. um eine ira lymphatischen Apioarat etablierte 
Systemerkrankung. Lymphatische Leukemic konnte schon in vivo 
wegen des Fehlens der hierfiir eharakteristisehen Blutver~nderung 
ausgesehlossen werden, wohl abet kommt eine lymphatische Affektion 
in Betraeht, bei der es noch nicht zu Blutver~tnderungen gekommen 
ist (echte Pseudoleuk~tmie naeh P i n k u s)oder  bei der es iiberhaupt zu 
Blutver~nderungen in diesem Sinne nicht kommt (K u n d r a t s Lympho- 
sarkomatose, P a 1 t a u f-S t e r n b e r gs Lymphogranulomatose). 

Der grob pathologisch-anatomische Befund im vorliegenden Falle 
paBt ja mehr oder weniger far alle diese in Frage kommenden Erkran- 
kungen, weniger was die typischen F~lle anlangt, sondern in bezug auf 
die tiberall und immer wieder gelegentlich beobaehteten atypisehen 
F~lle dieser Krankheiten. So wissen wir, dab es Falle yon echter Pseudo- 
leukgmie naeh P i n  k us gibt mit massenhafter Tumorenbildung in der 
t t au t ;  auch ]3ilder einer generalisierten exfoliativen Erythrodermie 
sind hierbei beobaehtet worden. 

Besonders aber scheint der sub finem vitae erhobene Befund einer 
relativen Lymphocytose far  Pinkussehe Pseudoleuk~tmie zu spreehen, 
w~thrend die Milz in unserem Falle schon zu denken gab, wissen wir ja, 
dab gerade die Leukgmien mit aleukgmischem Blutbilde die grSBten 
Milztumoren aufzuweisen pflegen. Was die Lymphogranulomatose 
anlangt, so besitzt dieselbe ja klinisch die allergrSl]te Xhnlichkeit mit 
der aleukgmisehen Form der lymphatisehen Leukgmie, so dab sic 
aueh bis zu ihrer Abtrennung durch S t e r n b e r g- P a i t a u f als mit ihr 
identiseh aufgefagt und zusammen als Hodgkin-Disease bezeiehnet 
wurde.  Der Befund von Haut tumoren bei Lymphogranulomatose ist 
allerdings ein ~uBerst seltener; auch l~Bt die Milz unseres Falles die 
ftir die meisten Fglle yon Lymphogranulomatose eharakteristischen 
unregehn~tl~igen Infiltrate vermissen und vollends gegen sic seheint 
wohl die relative Lymphoey~0se zu sprechen. 

Die Lymphosarkomatose ist leiehter auszuschlieBen; wenn auch 
die besonders mgchtigen Driisentumoren am Halse sehr wohl als Aus- 
gangspunkt der generalisierten Geschwulstbildungen betraehtet  werden 
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ksnnten, so fehlt doch das sonst so ch~rakteristische dominierende 
BefMlensein eincr einzigen Lymphdrfisengruppe ebenso wie ihr aggres- 
sires, tumoriihnliches VerhMten. 

Bag es sich um die zufi~llig einmM generalisierte Met~stasierung 
eines irgendwo sitzenden primi~.ren maligncn Blastoms handle, war, 
nur nebenbei bemerkt, schon auf Grund der genauen Obduktion aus- 
geschlossen; in gleicher Weise konnten auch Tuberkulose und Syphilis 
nicht in Betraeht kommen. 

Bleibt somit nur die klinische Diagnose - -  Mycosis Iungoides -- 
in engster Wahl mit Pinkusscher Pseudoleuk~mie iibrig. 

LymphdriisenschweIlungen, racist nur geringen Grades, wurden 
bekanntheh seit jeher bei Mycosis Iun'goides beobachtet, ohne dab 
ihnen besondere Bedeutung beigemessen wurde; sie wurden vielfaeh 
nur als nicht zum Krankheitsprozeg als solchem gehSrige sekund~tr 
symptomatische Erscheinung aufgefM~t. Das gelegentlich deutlieh 
region~re, yon der Lokahsation des Hautprozesses abh~tngige Auftreten 
der Lymphdriisenschwellungen, die Tatsache ihres vollst~ndigen Fehlens 
bei vielen klassischen F~illen yon Mycosis fungoides sehien dafiir zu 
sprechen. Nun aber wissen wir, dureh die Untersuehungen Yon Z u m- 
busch zun~iehst, dab auch makroskopiseh unveranderte, also nicht 
dutch Schwellungen auffM1ende Lymphdriisen, bci Mycosis fungoides 
mikroskopisch die gleichen Ver~nderungen zeigen kSnnen wie die 
vergrSl~erten Lymphknoten, so dag yon einem Fehlen der Lymph- 
dri]senbeteihgung nicht so ohne weiteres gesproehen werden kann. 
Und P a l t a u f s  jiingste Arbeiten i~ber Mycosis fungoides lehren uns, 
in den Lymphdriisen in namlicher Weise Lokalisationen des myko- 
siden Krankheitsprozesses zu sehen wie in der I-Iaut und den verschie- 
densten irmeren Organen. 

Eine derartig hochgradige, buchst~blich universelle Lymphknoten- 
schwellm~g, wie sie unser Fall zeigt, wurde aber bislang bei Mycosis 
fungoides wohl kaum beobaehtet. Nur der yon P a l t a u f  - Z u m b u s e h  
1914 publizierte FM1 yon Sternberg mug ~hnliche Verhaltnisse dar- 
geboten haben; aueh hier bestand eine ,,nieht unbetr~ehtliche, fast 
universelle Schwellung der Lymphdriisen", die besonders am Halse, 
Jm Leberhilus und an der Wirbels~ule knollige Geschwiilste und ge- 
schwulstartige Pakete gebildet haben, so dab der Fall in ,,einer friiheren 
Zeit gewiB Ms Pseudoleuk~mie aufgefaBt worden wiirc und als Beweis 
fiir einen Zusammenhang dieser Krankheitsprozesse gegolten h~tte". 
Auf das seltene Vorkommen solcher Fiille yon Mycosis fungoides mit 
gencrMisierten Lymphdriisensehwellungen, die im Vercin mit M]lz-Leber- 
schwellungen und Veri~nderungen des Blutbildes den ganzen Proze$ als 
Pseudoleuk~mie erscheinen lassen, hat P a l t a u f  schon 1909 hingewiesen 
und solche F~lle Ms besonderen Typ der Mycosis fungoides aufgefagt. 
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Bei einer derart igen weitgehenden Ubere ins t immung des klinischen 
und  grob pathologisch-anatomischen Brides war es klar, dab nur  die 
genaue histologische Untersuchung des vorliegenden Falles die Diffe- 
rentialdiagnose zwisehen Mycosis Iungoides und eehter PseudoleukS~mie 
ermSglichen kann. 

Neben d e n  Lymphdr i i sen tumoren  war der Befund yon  Inf i l t ra ten 
und Knotenbi ldungen in Lungen,  Pleuren, Ep ikard  weniger auffallend. 
Neu  erschein~ - -  soweit ich der Li tera tur  entuehmen k a n n -  die 

E t a b l i e r u n g  mykosider  Inf i l t ra te  in der Schleimhaut  der Trachea  und  
der Skelet tmuskulatur .  I n  vSlliger Obere ins t immung m i t  P a l t a u f  
fanden auch wir d i e  Kno ten  in den inneren Organen zum Tell schon 
makroskopisch yon  weitgehender 24_hnliohkeit mit  den Tumoren  der Hau t .  

Zum Zwecke der histol. Untersuchung wurden I-Iautstfickchen yon verschie- 
dencn KSrperregionen, und zwar anseheinend unvergnderte t{aut, Haut fiber 
tiefsitzcnden Infiltraten und yon Stellen mit in ihr etablicrten Tumoren ent- 
nommen, in Mfiller-Formol und Alkohol konserviert und in Paraffin eingebettet. 
Die Schnitte wurden nach den iiblichen Methodcn (Hgmalaun-Eosin, elastische 
Fasern nach F r s  Polychrom.-Hethylenblau Urma, Hethylgrfin-Pyronin, 
Jadassohn Boraxmethylenblau) behandelt. Augerdem wurden die Lymphknoten 
verschiedener GrSge und yon den versehiedenen KSrperregionen, sowie die ein- 
zelncn Organe an Stiiekchen untersucht, die in n~mlicher Weise wie d ie  Haut 
vorbehandelt waren. 

Ha u t  fiber kleinbohnengrogem, tiefsitzendem Infiltrat der seitlichen Thorax- 
wandung. Die I-Iauptschichten der tIaut --Epidermis, Corium, Tela subeutanea -- 
sind fiberall deutlich erkennbar. Dutch breiterc, stellenweise aber fSrmlich spitzige, 
yon Epidermis und PapillarkSrper gebildete Erhcbungen und dazwischen liegende 
tide Furchen erhs die Oberfl~iehe eine eigcnartige Gestaltung. 

Die Epidermis im ~ilgemeinen yon mittlerer Dicke, stellenweise auch merk- 
lich vcrdiinnt (besonders das Strat. Halpighi erscheint auf einige wenige Ze]l- 
reihen rcduziert); Retezapfen sp~rlich, schmal und kurz, stellcnweise wohl auch 
ganz geschwunden, so dab hier Epidermis und Corium geradlinig abgrenzcn. 
Strat. corneum fiberall vorhanden, locker geffigt und deutlich gcschichtet, mit 
sps kcrnhaltigen tIornzellen. Strat. granulosum ganz undeutlich, stcllen- 
weise vollkommen fchlend. Die Zellen des Strat. Malpighi grog und wohlgebildet. 
Im Basalstratum schr reichlich gelbbraunes Pigment, solches auch tells frei, 
toils in Chromatophoren im PapillarkSrper. Strat. papillare sehr dicht geffigt, 
die zarten Gefage welt und reichlich blutgefiillt, in ihrer Umgebung die Bindegewebs- 
kerne vermehrt mit vereinzelten Rundzellen und Plasmazellen. 

Das Corium zcigt dichte, derbgewellte, stellenweise wie hyalinisierte Binde- 
gewebsbiindcl, is t  sehr kernarm, auch Follikel und Drfiscn schr sparlieh. Nur 
um und zwischen einzeinen Schweigdriisengruppen reichlicher Zellen versehiedener 
Art in unregelm/igiger Anordnung, der Hauptsache naeh kleine Rundzellen vom 
Typus der Lyrnphocyten, vereinzelte Plasmazellen und auffallend groBe, ver- 
schieden gestaltige einkernigc Zellen nebcn gewucherten spindelfSrmigen Binde- 
gewebszellen. Das subeutane ~ettgewebe ist grSgtenteils geschwunden, zwisehen 
derben, homogenis. Bindegewebsziigen sind nut vereinzelte, hochgradig atrophi- 
sehe, zellreiche Fettgewebsinseh noch erkennbar, ttier in der Tela subcutanea 
der Hauptsache nach ist nun das kleinbohnengroBe, so aueh geformte Zellinfiltrat 
~tabljert, das mt~kroskopisch als tiefsitzendes IIautknStchen imponiert hat, mikro- 
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skopisch unverkennb~r den Charakter eines ~ranulationsgewebes ~ufweist. Das 
Infiltrat ist gegen die Umgebung im allgemeinen scharf abgegrenzt, ja es scheint 
eine fSrmliche bindegewebige Kapsel herum gebfldet dadurch, dab die angrenzen- 
den Bindegewebsb/indel dureh das Infiltra~ zur Seite gedriiekt wurden..Dutch 
die Masse des Infiltrates ziehen nach verschiedenen l~ichtungen schm~lere und 
breitere Bindegewebsziige; das Infiltrat ist so aus mehreren kleineren und grSBeren 
tterden zusammengesetzt bzw. dutch deren Konfluenz entstanden. Gerade an 
diesen bindegewebigen Septen zeigt sich das Ph~nomen der Auffaserung des 
prEexistenten Bindegewebes dutch die Iafiltratzellen ungemein deuflieh, sie 
seheinen stellenweise geradezu in ~hre einzelnen ~ibrillen zeffasert. So entsteht 
d as Reticulum dieser Knoten, das natfirlich dort, we die Zellen sehr dicht gelagert 
sind, fast vSllig verdeckt ist oder nur bei starker VergrSBerung feinst~d~g sichtbar 
wird. Veto pr/~existenten Gewebe sieht man neben dem Reticulum auch da und 
dort im Infiltrat Fettzellen und vereinzelte grSBere Gef~Be mit a~fiillig ver- 
~nderter Wandung: ihre Adventiti~ und l~uscularis sind in nEmlieher Weise 
aufgefasert wie das umgebende Bindegewebe, i n  den so entstandenen Maschen- 
r~umen die n~mliehen Inffltratzellen. l~an hat den Eindruek, Ms ob die Gef~B- 
wandung fortschreitend "con auBen nach innen dem Infiltrat einverleibt wfirde. 
In den naeh Fr~nkel gef~rbten ElastJeaschnitten e r k e n n t  m a n  aber  ers t  d e n  
g a n z e n  U m f a n g  dieser Gef~Baffekt ion .  W/~hrend im allgemeinen die 
elastisehen Fasern innerhalb des Knotens geschwunden sind, heben sich in der 
Masse des lzffiltrates deutliehe elastische Faserringe ab Ms einziger noch erkenn- 
barer Teil eines BlutgefEBes, das nach Infiltration seiner Wandung und Aus- 
ffillung seines Lumens mit Infiltratzellen vSllig im Infiltrat aufgegangen ist. Dabei 
is~ der Knoten reichlieh eapillarisiert, strotzend mit Blur geffillt. Ein Nerv, der 
im Schnitte der L~.nge naeh getroffen ist, zeigt sich vollends yon Infiltratzellen 
eingescheidet, ohne da~ selbe zwischen die Nervenfasern eingedrungen w~ren. 

Was nun die F o r m e n  der den  K n o t e n  b i l d e n d e n  Ze l l en  a n l a n g t ,  
so f~llt schon bei schwaeher VergrSJ]erung eine hoehgrad!ge Polymorphie auf. 
In wirrem Dureheinander - -  die Zellmasse erscheint wie durcheinandergeschfittelf, 
so dab stellenweise die Zellen sehr dieht, an anderen Stellen wieder mehr schfitter 
liegen - -  fallen besonders grebe, fibrigens in der GrSBe versehiedene rundliche, 
ovale oder ganz unregelmEBig geformte Zellen auf mit dunklem, meis~ gekerbtem, 
groBem Kern, manchmal wie Epitheloidze]len aussehend oder auch mit Plasma- 
forts~tzen den Fibroblasten ~hnlich, daneben reichlieh kleine, regelmEBig runde 
Zellen veto Typus der gewShnlichen Lymphoeyten, gewueherte spindelf6rmige 
]3indegewebszellen, auch Plasmazellen; keine polynueles Leukoeyten. In 
den mit l~ethylgriin-Pyronin gef~rbten Sehnitten kann man aueh reiehlieh rot- 
gef~rbte Sehollen und BrSekelchen zwisehen den Zellen nachweisen. 

Ha u t  eines etwa nuBgroBen, flachhalbkugelig sich vorwSlbenden, die ganze 
Dieke der Haut his zur l~uskulatur durchsetzenden Knotens, dessen Zentrum 
ein wenig nabelfSrmig eingesunken erseheint: die l~auptschichten der Haut nur 
ganz undeutlich voneinander abgrenzbar, da mit Ausnahme der Epidermis' 
die Haut in ihrer ganzen Dicke yon einem sehr zellreiehen Infiltrat durehsetzt 
ist. Die Epidermis fiberall erhalten, aber betr~chtlich fiber dem Inffltrat ver- 
diinnt, nut die Hornschieht ist ziemlieh dick und reiehlieh aufgeblEttert. Rete- 
zapfen fehlen vollkommen. Strat. papiUare und subpaloillare sehr zellreieh, be- 
senders um die, fibrigens nicht a/ff~allend hervortretenden Blutgef~Be. Es 
sind der Itauptsaehe nach spindelige BindegewebskSrperehen und kleine Rund- 
zellen. Im Strat. subpapillare beginnend, ziehen in versehiedenen 1%ichtungen 
naeh abwErts, lgngs der Gef~Be, um Follikel und Dri~sen angeordnete Zellherde, 
die sieh mannigfaeh mitehmnder, verbinden und schliel]lich zu einer einzigen 
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Zellmasse konfluieren. Auf den ersten Blick fiillt wieder die Mannigfaltigkeit dcr 
Zellforme~l auf und die Regellosigkelt der Zellverteilung, bier dicht, dort schiitter, 
f6rmlieh einzeln in den spaltfSrmigen R/~umen und Lfieken zwischen dem auf- 
gesplitterten ]~indegewebe gelagert - -  Bin hSchst eigenartiges Bild ! DieAbgrenzung 
des makroskopisch als solider Knoten imponierenden Zellinfiltrates ist nur gegen 
die Basis-Muskulatur bzw. Fascie derselben - -  eine scharfe, nach den Seiten zu 
verliert sieh die ttauptmasse des K_notcns allm/ihlich, in die besagten Zfige und 
Strange sich auflSsend. U-bcrall sieht man, wie die Bindegewebsbiindel des Corium 
dutch die Zellmassen tells beseite geschoben, teils in ihre Fibrillen zerfasert werden, 
wobei zweifellos auch eine 0demdurchtr/inkung das ihre zur Lockerung des Ge- 
webes beitr~gt. U n t e r  den Zellen fallen aueh hier protoplasmareiehe Zellen ant 
mit racist sehr grol]en, dunkeln nnregelm/~13igen Kernen, wcnn anch hier nieht so 
zahlreich wie im erstbeschriebenen Sehnitt. Die ttauptmasse der Zellen sind kleine 
und grSBere regelms runde Zellen yon lymphocyt/irem Typus, danebcn Plasma- 
zellen und gewucherte BindegewebskSrperchen. Die elastischen Easern sind ira 
Bereiche des dichten Zellhaufens vSllig geschwunden, dafiir am Rande desselben 
oft in diehten Lagen angeordnet. Die Vaseularisation ist keine so reichliehe wie 
im erstbesehriebenen tiefsitzenden Knoten, die Ver~nderungen der grSBeren 
pr/s Gefi~l~e aber hoehgradig. ~,Tamentlieh am grSBten, im Schnitte quer 
getroffenen Gefi~B sieht man deutlich, w~e die Infiltratzellen naeh Aufsplitterung 
der Adventitia in Ziigen zwischen die Biindel der hluskulatur gegen die Intima 
vordringen. 

H a u t ,  die mehr diffus infiltriert erseheint: die Epidermis reeht dick, bes. 
die Hornschicht ist m~chtig entwickelt und reichlieh lamellSs aufgebl/ittert, 
mit kernhaltigen Hornzellen. Im Basalstratum wenig Pigment. Im Strat. papillare 
und subpapillare reichlich perivasculiireAnh/~ufung yon Zellen, und zwar kleineren 
und grSBeren Rundzellen, jungen Bindegewebszellen, 'Plasmazellen, daneben aber 
auch unverkennbar einzclne groBe uninucle~re Formen. Die Papillen, besonders 
auch das Strut. subpapill, sind locker gefiigt und deutlich 5dematSs, die Papillen 
vielfach b~eit und keulenfSrmig gegen die Epidermis aufgetrieben. ~ach den 
tieferen Lagen des Corium setzen sieh die erw/~hnten Infiltrate fort, sich zu mehr 
oder weniger ausgebreiteten, ganz unregelm/~Big begrenzten zellreichen Herden 
verdiehtend, die herab bis zur Tela subcutanea mit ihrem reichlichen Fettgewebe 
zu verfolgen sind. 

H a u t  ohne makroskopisch wahrnchmbares Ii~iltrat yon einer Stelle, die 
gegen die Umgebung als br/iunlich pigmentierter, kreisrunder, ein wenig einge- 
sunkener Feck erseheint: die Epidermis diinn, mit auffaUend reichliehem gelb- 
braunem Pigment im Rete Malpighi und Basalstratum. Retezapfen kurz und 
schmal, vielfaeh nach der Seite zu verzogen. Das Corium auffallend derbfaserig. 
homogenisiert und nur in unmittelbarer Nachbarschaft der Gef/il~e im Strat- 
pap. und subpap, reichlichere Anh/~ufung yon spindelfSrmigen Bindcgewebs- 
kernen nnd vereinzelten ]~undzellen. Das Fettgewebe der Tela subeut, vSllig 
atrophisch; hier finden sich, haupts/~chlich um Gef/~l~e herum vereinzelie ganz 
kleine Infiltrate, die auf den ersten Blick a]s den schon mehrfaeh beschriebencn 
polymorphen Zellinfiltra~en identisch erkannt werden kOnnen. :Die Zellen liegen 
sehiitter und locker durcheinander in den SpaltrKumen eines deutlichen fibrill~ren 
Ger[istwerkes. 

L y m p h d r f i s e n :  die Schnitte aus einem homogenen, m~chtig vergr513erten 
Knoten im Retroperitonealraum zur Seite der Vena cava inf. zeigen, daB die 
normale Lymphdriisenstruktur bis auf die iiberall erhaltene ziemlieh derbe binde- 
gewebige Kapel, die yon ihr abgehenden Septen und das stellenweise recht dieht 
gefiigte Reticulum vSllig ~r ist. Eine follikul/s Randzone oder Mark- 
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strs sind nirgends mehr zu differenzieren; das lymphat. Gewebe auf sp~rliche, 
kleine tterde reduziert, ersetzt dutch ein auf das deutliehste davon verschiedenes 
Zellmaterial, das im wirren Dureheinander die ganze Drfise erfiillt, bald diehter, 
bald ]oekerer gelager~ ist und bezfiglieh der Zeliformen die ngmliehe Polymorphie 
zeigt wie dies in der Haut aufgefallen war. Neben grSBeren Rundzellen, Plasma- 
zellen und spindeligen BindegewebskSrperehen sind es wieder protoplasmareiche, 
rundliehe, ovale oder polygonale Zellen mit auffallend groBen, dunklen, eekigen 
Kernen, die in Verbindung mit dem fiberall sehr deutliehen Reticulum dem In- 
filtrat ein so eigenartiges Gepr~ge verleihen. Der Gewebscharakter ist in den Lymph- 
drfisen vielleieht noeh prononeierter als in den Itautknoten. Gelegentlich sind 
am l%ande die urspriingliehen Follikelformen noeh andeutungsweise erhalten, die 
kleinen regelm~gig runden Lymphocyten abet vSllig daraus versehwunden und 
ersetzt dutch das bereits beschriebene Zellmaterial. Besonders die l~.andsinus- 
r~ume sind stellenweise fSrmlich vol]gepfropft damit. Die sklerosierte Kapsel 
ist stellenweise reichlieh infiltriert, und zwar sind es der ttauptsaehe nach die 
gewShnlichen Lymphooyten, neben ihnen aber auch da und dort grebe uninuele~re 
Formen. Die Driisenkapsel ist mit der anliegenden Vena cava inf. durch fibrSses 
Gewebe festverwaehsen, so dab die Abgrenzung eine undeutliche wird, um so mehr, 
als fiberall, auch in der Venenwandung, und zwar in der Venenintima in diffuser 
Ausbreitung das polymorphzellige Granulationsgewebe sich entwiekelt hat, dessen 
grebe Zellen bier, in kMnen Haufen beisammen, den Eindruek neoplastischer 
Elemente maehen. 

Einen ganz ~hnlichen histologischen Befund bitten die Lymlohknoten der 
verschiedenen anderen KSrperregionen, die groBen sowohl als aueh die nicht anf- 
f~llig vergr6Berten. Verschiedenheiten bestanden nur in der Intensit~t der Aus- 
breitung und Entwieklung des eigenartigen Granulationsgewebes, indem in manehen 
Lymphknoten evtl. noch reichlieh lymphatische Ze]len erhalten waren. Die makro- 
skopiseh als Nekrosen imponierenden Stellen in einzelnen grogen Knoten bieten 
~uch mikroskopiseh das Bild des nekrotJschen Zell- und Kernzerfalles. 

Die traeheo-bronchialen Lymphknoten sind tuberkulSs ver~nderr neben 
frischen miliaren Tuberkeln finden sich ausgebreitete k~sige Nekrosen und fibrSs- 
hyalinentartete Partien, ohne dab man das eigenartige Granu]ationsgewebe der 
fibrigen Lymphknoten in diesen Lymphdrfisen nachweisen kSnnte. 

Etwa haselnuBgroBer K n o t e n  am we iehen  G a u m e n :  
Von der Gaumenschlelmhaut ist an der Ste]le der st~rksten VerwSlbung des 

Knotens nut mehr das mehrfaeh gesehichtete Plattenepithel zu sehen, wie es 
kontinuierlioh und unvergndert dariiber hinwegzieht; Tunica propria und Sub- 
mueosa sind eingenommen yon einem dichten Zellinfiltrat, das, yon lymphatisehen 
Bildungen deutlich verschieden dureh seine Eigenheit auff~llt. Dort, we der 
Knoten das Niveau der fibrigen Nasen- Rachenmueosa wieder erreieht, werden 
die einzelaen Schiehten der Schleimhaut-Tunica propria, eine Art Museu]aris 
mueosae, Submueosa mi~ den Drfisen wieder siehtbar. Das den Knoten bildende 
Infiltrat zeigt mit besonderer Deutlichkeit die charakteristische Zusammensetzung 
aus polymorphen Zellen, unter denen reiehliehe groBe uninucle/~re neben den 
iibrigen bekannten l%rmen auffallen. Die Zellen liegen wirr durcheinander, meist 
sehr dicht in einem ganz deutliehen, zarten, da und dort auch durch derbere 
Faserziige verstgrkten l%etieulum mit zahlreiehen weiten, strotzend mit Blur 
gefiillten Capillaren. An Zahl fiberwiegen die grogen uninucle~ren Zellen bedeutend 
die flbrigen ZeIlformen. 

Die Infiltratzellen sind aueh zwisehen und in die Schleimdriisen in der Tiefe 
der Submucosa gedrungen, so dab nur mehr ~este yon Driisenschlguchen inmitten 
der Zellmassen zu erke_nnen sind, Die grSl3eren pr/~existen~en Gefgl3e zeigen mit  
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den grol~en Uninucle/s infiltrierte Wandungen, die bis unter das Endothel 
der Lntima vordringen und wohl auch das Lumen ausfiHlen. Die an die Knoten 
grenzende Schleimhaut zeigt strotzend mit Blur geffillte Capiltaren und reichliche 
ge~Shnliche Rundzelleninfiltration der Ttmica propria; in der Submucosa abet, 
und zwar vorwiegend anscheinend an der Stelle pr~existenter lymphat. Gewebs- 
bfldungen ist typisehes Zellmaterial etabliert yore Charakter der ZeHen des Knotens. 

Walnul~groBe r Knoten im Unterlappen der rechten L n n ge: 
Der Knoten, gebildet yon typischem Granulationsgewebe mit besonders 

reichlichen grol3en Uninucle/~ren ist gegen das nmgebende, hfthaltige Lungen- 
gewebe ziemlieh deutlich abgegrenzt und wird yon Pleura iiberzogen, die bis 
auf wenige Lagen aufgefaser~ und zelhg infiltriert ist. Vom Lungengewebe ist 
nicht's mehr zu sehen, nur doff, wo die Zellen nieht zu dicht gelagert sind, 1/~l~t 
eine Art alveolearer Anordnung der Zellmassen das pr/~existente Gewebe vermuten. 
Die Wandungen der Blutgef/iBe und Bronehien bis zur Unkenntlichkeit zellig 
inffltriert und aufgefasert. Das Epithel der Bronchiensehleimhaut ins Lumen 
abgestoBen oder ganz zugrunde gegangen, so dab der Bronchus als solcher kaum 
noeh erkennbar bleibt. Im stellenweise dicht geffigten Retienlum reichlich Kohlen- 
pigment. Zahlreiche Capillaren. Die Verteilung der Zellen im Knoten ist ganz 
unregelm/~Big, derart, dab ganz diehte Zellhaufen neben ganz ze]]arme Stellen 
zu liegen kommen. Das Lungengewcbe in unmittelbarer Umgebung des Knotens 
ist lufthaltig und zeigt im allgemeinen nut die Erscheinung unbedeutender Kom- 
pression durch die Knoten, jedenfalls kann yon einer fibrin6sen Exsudation oder 
Transsudation in den Nachbaralveolen niehts konstatiert werden. Die Wandungen 
der Alveolen sind allerdings zellreich, ihre Capillaren mit Blur geffillt und die 
Alveolarepithelien stellenweise in Proliferation und Desquamation begriffen. Im 
Bindegewebe um grSBere Gef/s zeigen sieh auch in der Naehbarschaft des Knotens 
ganz umschriebene Anh/s groBer, verschieden geformter Zellen. 

Sehnitte aus m a k r o s k o p i s e h  a n s c h e i n e n d  n n v e r ~ n d e r t e m ,  jeden- 
falls nicht infiltriertem L u nge ngewebe lassen in ganz unregelm~Biger Verteilung 
im Bindegewebe urn die gr5Beren .Gef/~Be, zwischen diesen und den Bronchien 
und besonders innerhalb der Wandung der grSBeren Bronchien deutlich kleine 
Itercle des eigenartigen Granulationsgewebes erkennen. An einer Stelle besonders 
erseheint isoliert, inmitten unver/inderten Lungengewebes ein grSBerer Bronchus 
dureh das Granulationsgewebe vSllig zerstSrt, das allseits dutch die Museularis 
bis unter alas Epithel vorgedrungen war; das Lumen -con zerfallendem Epithel 
ausgeffillt. 

Die flaehen Knoten in der Schleimhaut der Trachea sind bedingt durch ein 
Zellinffltrat, das haupts~chlich subepithelial in der T. propria diffus angeordnet 
sich ausbreitet und dort, wo sieh das Infiltrat knotig fiber das Niveau vorwSlbt, 
aueh in die Tiefe der Submucosa zwischen den Driisen eindringt, wobei die Auf- 
faserung der Museularis mucosa durch die Infiltratzellen sehr deutlich zu sehen 
ist. Das Lnfiltrat ist subepithelial reichlich vascularisiert nnd gleicht in seiner 
Eigenheit vollkommen den Infiltraten in den  Lungen usw. 

Die Milz zeigt, abgesehen yon unbedeutender Sklerosierung der Kapsel, 
der Trabekel und des Pulpareticulums und hyaliner Umwandlung der Wandung 
der kleinen Arterien keine Besonderheiten; ihre Struktur durchaus erhalten. 
Entsprechend ihrem makroskopisehen Aussehen ist sis dicht geffigt, die Pulpa zell- 
und blutreich, Follikel m/s reichlieh o. ]3. 

Das K n o e h e n m a r k  der langen RShrenknochen erweist sieh bei mikro- 
skopiseher Untersuehung als teifweises Zellmark. Zwischen stellenweise gallertig- 
atrophischen Fettzellen Zfige und Felder yon Zellen und weiten Blutr~umen; 
neben den gewShnlichen ]~Iarkelementen reichlich gelbbraunes Pigment. 



186 A. GiJdel: 

Die histologische Untersuchung der verschiede'nen in der Haut, 
in der Schleimhaut des l%achens, des Larynx, der Trachea, in den Skelett- 
muskeln, den Lungen und Lymphdrfisen etablierten knotigen Infiltrate 
und Tmnoren ergibt also weitestgehende Ubereinstimmung ihres histo- 
pathologischen VerhMtens. UberM1 erweisen sich die Infiltrate, ob sie 
nun groBe oder nur unbedeutende Knoten bilden, dargestellt durch ein 
zellreiches Gewebe, dessen Granulationsgewebscharakter auf das deut- 
lichste zutage tritt. Struktur und Zellenbau der Infiltrate sind so 
eigenartig, dab eine Verwechslung mit irgendeinem der bekannten 
Granulationstumoren ausgeschlossen erseheint, im besonderem abet 
ihre Unterscheidung gegenfiber lymphatischen Bildungen geradezu 
auf den ersten Bliek mSglich ist. Vor Mlem imponiert die MannigfMtig- 
keit der Zellen, die in wirrem Durcheinander, bald ganz dicht, bald 
sehfitter in den Lt~cken und Spalten eines vielfaeh hSchst auffMlenden 
t~eticulums gelagert sind. Neben k!einen und grSgeren, regelm~Big 
runden Zellen mit relativ grogem, gleichm~Big rundem, dunkelgef~Fbtem 
Kern und ganz schmMem Plasmasaum, Lymphoeyten entsprechend, 
neben spindeligen Bindegewebszellen und Ptasmazellen sind es be- 
sonders protoplasmareiehe, verschieden geformte Zellen mit groBen, 
rundlich-ovale n, gekerbten oder ganz upregelm~Bigen dunklen Kernen, 
die dem Bilde sein charakteristisches Geprage geben. Diese wesentlichen 
Ziige des hist01ogischen Bildes kehren in Mlen Schnitten wieder, so 
dab sich unbedeutende Versehiedenheitennur insofern ergeben, als die 
Infiltrate manchmM besonders reichlich die grogen Uninuclegren auf- 
weisen, anderswo diese Zellen wieder mehr oder weniger zuriicktreten. 
Nirgends sieht man Vereiterung, nirgends vielkernige l%iesenzellen, 
auch die Nekrosen sind recht besehrgnkt. Zweifellos ghnliche Bilder 
zeigt nur das entziindl~ehe Gr~nulationsgewebe der Lymphogranulo- 
matose mit seiner ebenfalls augerordentlichen Polymorphie des Zeil- 
nmteriMs. Immerhin lassen sich die Sternbergschen Zellen mit ihren 
tiefgelappten, geweihartigen l%iesenkernen ohne weiteres yon nnseren 
groBen Uninuele~ren unterscheiden. A l l e s  in a l l e m  b e s t e h t  wohl  
k e i n  Z w e i f e l ,  d a b  die  k n o t i g e n  I n f i l t r a t e  u n d  T u m o r e n  
im v o r l i e g e n d e n  :Falle e i n a n d e r  g l e i c h w e r t i g e  M a n i f e s t a -  
t i o n e n  e i n e r  M y c o s i s  fungoides ,  dal3 sic e e h t e  m y k o s i d e  
K r a n k h e i t s p r o d u k t e  d a r s t e l l e n .  

Von besonderem pathologisch-anatomischeln Interesse erscheint nun 
auch u n s e r z w e i t e r F a 1 l, der wie der erstc, in der hiesigen Dermatol. 
Klinik beobachtet wurde. Ohne reich mit der Klinik des Falles be- 
fassen zu wollen, sollen im folgenden nur die wichtigsten klinischen 
Daten, wie ich sie der yon He rrn Prof. P o 1 t a 11 d freundtichst ~berlassenen 
Krankengeschiehte entnehmen konnte, angefiihrt werden: 
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Der 47jahrige Fabrikarbeiter F. P. am 5. V. 1919 zum ersten l~Iale ins Spiral 
aufgenommen; nach der Anamnese hatte Pat. vor 5 Jahren einen Hautausschlag, 
der auf den Extremitaten groBe Flecken bildete, die stark juckten. Seit 1913 
arbeitete Pat. in einem Betriebe, wo er viel mit Schwefelsaure zu tun hatte. Im 
Sommer 1918 litt er an einem an den Beugeseiten der H~nde und FiiBe lokaki- 
siertem Ekzem mit reichlieher Schuppung. Seitdem hat sieh der ProzeB allmKhlich 
fiber die ganze Haut - -  mit EinschluB des behaarten Kopfes - -  ausgebreitet. 
Gleichzeitig stellten sich auch X~ltegeftihl, FrSsteln und Gewiehtsabnahme ein. 
2 Geschwister angeblich an Tuberkulose gestorben. Dem Befunde einer dauernden 
diffusen RStung, Sehwellung und Schuppung der Haut ohne sonstige charakteristi- 
sche Effloreseenzen entsprechend, wurde die Diagnose auf Pityriasis rubra gestellt. 
Pat. wurde am 29. VIII. 1919 gebessert entlassen. Gegen Ende des Jahres neuer- 
liehe Spitalsaufnahme. Am 25. XII. 1919 bei unver~ndertem ~uBerem Aspekt 
einer generalisierten exfoliativen Erythrodermie anhaltendes Fieber um 39 ~ mit 
SehfittelfrSsten ohne bestimmte Organerscheinungen. Die oberflaehlichen Lymph- 
drfisen alle sehr druckempfindlich und deutlich vergrSBert, Milztumor, Pirquet ~-. 
Am 8. I. 1920 unter zunehmender Sehw/iehe und geringer Atemnot Exitns letalis. 
Klinisehe Diagnose: Pityriasis rubra. 

O b d u k t i o n s b e f u n d :  9. I. 1920: Kaum lni{telgro]3e m/~nnliehe Leiche 
yon m~l~ig kraftigem Knoehenbau, schw/s Muskulatur, hochgradig ab- 
gemagert. Die Haut fiber dem ganzen KSrper ohne Ausnahme in auffalliger Weise 
verandert: sie ist diffus blaurot gefarbt und reiehlich bedeckt yon kleineren und 
grSl~eren, zum Teil lamellSsen, weiBlichen, trockenen Sehuppen, die sich leicht 
wegwischen und abheben lassen. Diese Sehuppung zeigt sich aueh auf der behaarten 
Kopfhaut, bier aber nut in Form eines mehlartigen Staubes zwisChen den schfitteren 
Haaren. Dabei ist die I-Iaut entsehieden verdiekt, nut in groben Fa]~ten abhebbar, 
derb und ganz unelastlsch. AuBer der l%Stung Schwellm~g und Sehuppung nirgends 
irgendwelehe besonders gestaltete I-Iautefflorescenzen. R'ur fiber den beiden ttand- 
riicken seheint die Haut weniger rot, diinner und glatt, lq/~gel ohne Befund. 
Die sichtbaren Sehleimhaute blutleer und troeken. Augen fief in die Orbita zu- 
rfiekgesunken. Der Hals mittellang und reeht sehlank; dureh Palpation lassen 
sieh beiderseits voneinander abgrenzbare, ziemlich derb-elastische, bohnen- bis 
haselnuBgrol~e K n o t e n -  Lymphknoten wohl entsprechend - -  feststellen; 
dieselben Lymphknotenpakete in beiden Axfllae nnd in inguine. Die Haut fiber 
den Knoten verschieblich ebens0 wie die Pakete auf der Unterlage. Thorax wenig 
gewSlbt, mittellang und -breit. Abdomen eingesunken, ohne besonderen Palpations- 
befund. Untere Extremitaten keine 0deme. Hoden im Scrotum, auffallend 
klein. In der rechten ~llenbogenbeuge und reehts in inguine, je tin klehler, ober- 
fl/ichlicher Hautabsee6. 

Die weichen Seh~deldeeken fi~hlen sich lederartig derb und dick an, trotz 
fas$ vSlligen Fettmangels. Das knSeherne Seh~deldaeh ziemlieh ger/~umig, l~ings- 
oval, symmetriseld, kompakt o. B. Die Dura yon mittlerer Spa.nnung, wenig durch- 
blutet, feucht glanzend; im Sichelblutleiter wenig liehtes fltissiges Blur. Dm'a- 
innenfl/~ehe spiegelnd glatt und gl~nzend. Die inneren Hirnh/iute dm'ehaus zart, 
m~Big gespannt, wenig durchblutet und stark durehfeuchtet. Gyri nnd Sulci 
o.B. An der knSehernen Basis fallt die Gegend der Sella tureica auf; ihr ent- 
sprieht ein ann~hernd kreisfSrmiges, 12 mm im Durehmesser haltendes, 10 mm 
tiefes Loeh, in das man bequem die Kuppe des Zeigefingers legen kann; am Grunde, 
zungehst gar nicht sichtbar, findet sich die kleine, abgeflachte Hypophyse: 

Das Gehirn ziemlich welch, wenig durchblutet und starker durehfeuchtet; 
Rinde sehmal, liehtgrau. Ventrikel ein wenig welter, mit klarer Fliissigkeit 
als Inhalt, Ependym zart. Die Substanz des Kleinhirns wie die des GroBhirns. 
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Stammganglien o. ]3. Gef~Be der Basis yon entsprechendem Kaliber, zartwandig, 
blutleer. 

Un~erh~utzellgewebe nahezu vollkommen fettlos, die 3Iuskulatur deutlich 
atrophisch. Beide Lungen gebl~ht, beriihren sich in der Mittellinie, so dM~ sie 
den Herzbeutel vSllig verdecken. PleurahShlen leer. Oberlappen der linken 
Lunge durchaus laf~haltig, yon dunkelschwarzroter Farbe. Am Dm'chschnitt 
das Gewebe yon der n~mliehen F~rbung; yon der glatten Schnittfl~che entleert 
sieh spon~an und auf Druek reiehlich blutige, fast schaumlose Fliissigkeit. Die 
Bronchialschleimhaut dicker und yon blauro~er Farbe, mi t  blutigem Schleim 
bedeckt. Die Verhgltnisse an der reehten Lunge entsprechen jenen an der linken. 
Die Lyznphknoten am tIilus klein, stark anthrakotisch mit vereinzel~en kleinen 
kriimeligen Kalkherden. 

Das tterz klein, epikardiales Fettgewebe sp~rlich, sulzig, Gef~l]e geschl~ngelt. 
Das hIyokard dunkelbraunrot, ziemlieh lest. Klappenpapparate zart und schlu~- 
f~hig. Aorta o. B. 

Die Sehleimhaut der ~und- und RachenhShle yon einem ziemlieh festhaften- 
den, schmutzig graugelblichen-br~unlichen Belage bedeckt. Tonsillen mittel- 
groB, stark zerkl~tet, mit reichliehen kriimeligen PfrSpfen in den Buchten. Im 
Oesophagus der n~mliehe Belag. Schleimhaut des Larynx und der Trachea blab 
grauwcfl], o.B. Der lymphabisehe Raehenring nicht auffallend. Die beiden 
Sehilddrfisenlappcn sehr klein und derbkonsistent, ihr Gewebe dieht und dentlieh 
kSmig, graugelbbraun. Die cerviealen Lymphknoten beiderseits durchwegs, 
aber im Mlgemeinen nur unbedeutend vergrSl~ert, gegen die Haut und das um- 
gebende Gewebe versehieblich, rollbar, untereinander deutlieh abgegrenzt, wenn 
auch zu grSBeren Paketen verbunden, yon derb elastischer Konsistenz and b]auroter 
Farbe; die Schnit~fl~ohe ebenso gef~rbt mi~ einzelnen nnscharf begrenzten blgsser, 
graaro~ gef~rb~en Flecken, feuehtgl~nzend; keine distinkten Kn5tchenbildungen, 
keino Verk~sung oder Eiterung. Die Lymphknoten an der Bifurkation der Trachea 
groB, dcrb indariert, grauweilL 

Leber yon mittlerer GrSBe, ihre R~nder etwas stumpfer, K~psel zart; Ober- 
fl~che graugelbbraun. Konsistenz ziemlich betr~chtlieh, der Blutgehalt ein mittel- 
m~Biger, Acinuszeiehnung sehr deutlich. 

Die iKilz 24 • 12 • em, ihre Kapsel gespannt, Oberfl~che glatt, yon dunkel- 
blauroter Farbe und ziemlich derber Konsistenz; am Durchschnitt ist das Ge- 
webe dichtgefiigt, blutreich, schwarzrot, Pulpa l~l~t sieh rechb reichlich ab- 
s~reilen, Trabekeln dicht und deutlich. Alff sehwarzrotem Grunde heben sich, 
in Unmengen dutch die Masse der ~Iilz zerstreut, kleinste, submiliaren Tuberkeln 
t~nschend ~hnliche graudurehscheinende KnStchen nnd Streifehen sehr auff~llig 
ab. Der GroBteil der KnStchen ist scharf umsehrieben und deutlich fiber das 
Niveau vorspringend; daneben sind auch gr6~ere, grauwcil]e, weniger distinkte 
Follikel zu erkennen. 

Die Iqieren, in wenig fettreiches Gewebe eingehiillt, yon mittlerer GrSl~e 
und entspreehender Form. Kapsel ohne Substanzverluste abziehbar, Ober- 
fl~che bis auf vere~nzelte seichte Absumptionen glatt und gleichm~ig grauro~ 
gefarb~, Konsistcnz eine mitt lere. Am Durchsehnitb zeigt sich die stellenweise 
verschm~lerte Rinde yon den Fyramiden deutlich abgegrenzt, yon entsprechender 
streifiger Struktur. 

I-Iarnblase zusammengezogen; enth~Ib eine geringe Fienge dunklen, klaren 
Harns; Prostata klein, ihre Schni~tfl~che glatt, grauwefl]. Der Magen wenig aus- 
gedehnt, seine Sehleimhau~ reichlich gefaltet, verdickt, mi~ reichliehem Sehleim 
bedeekt, blab graugelblich gefarbt. Diinn-Dickdarm bis aui mal~ige Schwe]lung and 
RStung der Schleimhaut besonders im Colon ascendens ohne Befnnd. Die mesen- 
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terialen Lymphdriisen kaum auff/~llig vergrSBert, graurot. Pankreas, Nebennieren 
o.B. Die retroperitonealen Lymphdriisen durchwegs ein wenig vergrSBert, wenn 
auch nicht in dem MaBe wie die oberfl/ichlichen Lymphknoten, wie diese blaurot 
und derb konsistent. 

Die langen ROhrenknochen enthalten neben Fettmark, auch re~chlich welches, 
dunkelrotes Zellmark. 

]~iiekblickend kSnnen wir also feststellen: Bei einem 47j~hrigen 
XV[anne - -  dessen Erkrankung mehr als eineinhalb Jahre bestanden 
hatte - -  nachdem er sehon mehrere Jahre zuvor an juekenden Aus- 
schl~gen gelitten hatte - -  und w~hrend aehtmonatiger genauer kli- 
niseher Beobaehtung als Pityriasis rubra imponierte, land sieh bei 
der Obduktion eine auffallende Affektion der gesamten KSrperhaut, 
eharakterisiert dutch diffuse, ganz einf5rmig monotone t~Stung, Sehwel- 
lung und Verdichtung der Haut nebst reiehlicher, kleienfSrmig6r und 
grol~lamellSser Sehuppung ohne sonstigen Effloreseenzen wie etwa 
Quaddel-, Papel-, Pustel-, Blasenbildungen, die auch w~hrend der 
ganzen Dauer der Erkrankung angeblieh niemals zu beobaehten waren. 
Au6erdem wurde eine zum Teil recht erhebliehe SehweUung sgmtlieher 
oberfl~chlicher Lymphknoten festgestellt, besonders die axillaren und 
Jnguinalen Drtisen bildeten mgehtige fast- und sichtbar vorgew51b~e 
Pakete. Die ErSffnung der KSrperhShlen ergab einen mgehtigen Milz- 
tumor mit Bildung zahlloser kleinster KnStchen im Milzgewebe, Sehwel- 
lung fast s~mtlicher tiefen und inneren Lymphdriisen, an Mgehtigkeit 
allerdings weit hinter den subeutanen zuriiekbleibend, unbedeutende 
Reste tuberkulSser Vergnderungen der Lungenhilusdriisen und die Er- 
seheinungen hoehgradiger Kachexie mi~ Atrophie der 0rgane besonders 
der ttypophyse nnd Schilddriise. Als letzte Todesursache land sieh 
beiderseitige hypostatisehe Pneumonie vor. 

Der grob anatomische Befund schien zun~tehst mit der klinisehen 
Diagnose wohl vereinbar. Als Pityriasis rubra bezeiehnet man ja heut- 
zutage eine engumsehriebene Gruppe yon Hauterkrankungen - -  als 
solche imponieren sie zum mindesten - -  charakterisiert dadurch, dal~ 
das Krankheitsbild dauernd - -  der Verlauf ist ein exquisit ehroniseher 
- -durch  die Symptome diffuser RStung und Schuppung beherrscht 
wird, sieh gewissermaBen mit den Symptomen ersehSpft insofern, als 
andere Ver~nderungen der I-Iaut hierbei nicht beobachtet werden. 
Die Xtiologie dieser Erkrankungen, deren wichtigster Typ die Pity- 
riasis rubra Hebraist ,  ist vSllig unbekannt. 

An eine solche Pityriasis rubra ttebra hatte man im vorliegenden 
Falle klinischerseits auch gedaeht. 

Erst die auff~lligen Vergnderungen der Milz und der Befund einer, 
wenn auch nut unbedeutenden, so doeh fast universellen Schwellung 
aueh der tiefen und inneren Lymphknoten f0rdert pathologisch-anato- 
misch zu differentialdiagnostisehen Erwggungen auf. Unsere heutige 
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rigorose Auffassung der Pityriasis rubra ist ja das Ergebnis mtihevoller 
klinischer Beobachtung und schaffsinniger differentialdiagnostiseher 
Erw~gungen. Seinerzeit war die Gruppe Pityriasis rubra ein Komplex 
der versehiedensten, i~tiologisch differenten Krankheiten, alle jene 
Krankheitsfi~lle, die dutch diffuse RStung und Schuppung der Haut 
besonders auffa]lend waren, umfassend. F. v. Hebra  hat dam1 als 
erster die Verhi~ltnisse dieser zu stgndiger Verwirrung AnlaB gebenden 
Krankheitsgruppe zu kl~ren begonnen, durch Pri~zisierung seines Typ 
der P. rubra Hebra als selbstgndige, i~tiologisch einheitliehe Erkrankung 
ausgezeichnet durch eminent chronischen Verlauf und eine ,,seltene 
Monotonie der Erseheinungen", ngmlieh ausschliel]lich diffuse RStung 
und Schuppung der t taut  mit schliel]licher ausgesprochener Atrophie 
derselben. In der Folgezeit war es vor allen Broc q, der sieh bemiihte, 
naeh genauer kritischer Sichtung aller bis dahin beobaehteter Fi~lle, 
die grogd Gruppe der durch RStung und Schuppung auffallenden Krank- 
heiten in versehiedene Typen einzuteilen. Nach Abgrenzung der offen- 
kundig sekundi~ren Fitlle, bei denen das Krankheitsbild nur dureh die 
ausnahmsweise einmal universell gewordene Ausbreitung eines Ekzems, 
Lichee, Psoriasis, Urticaria, Pemphiegus usw. zustande kommt, unter- 
sehied Brocq die verschiedensten Tyl0en innerhalb dieser yon ihm als 
generalisierte exfoliative Erythrodermie bezeiehneten Krankheits- 
gruppe. Allein seine Einteilung basierte bei vSlliger Unkenntnis der 
i~tiologisehen Faktoren nur auf unsiehern, vergnderlichen klinisehen 
Eigenttimlichkeiten, war also wissensehaftlieh nicht entsprechend 
fundiert. Erst in jtingster Zeit sind wir auf Grund yon genau beobaeh- 
teten und nach allen Richtungen (hgmatologisch, histopathologisch 
und autoptiseh) untersuehten Fi~llen in der Lage, verschiedene Tyioen 
dieser Grul~pe ihren verschiedenen iitiologisehen Faktoren entspreehend 
zu pr~zisieren und gegeneinander abzugrenzen. Heute sehen wir in 
der diffusen RStung und Sehuppung der tIaut nicht so sehr die Krank- 
heir selbst, als vielmehr ein in der Regel toxiseh bedingtes Symptom 
eines tiefersitzenden Allgemeinleidens. Wir kennen F~lle yon generali- 
sierter exfoliativer Ery~hrodermie, die auf die Wirkung medikamen- 
tSser Gifte (Hg, Chinin, Antipyrin) zuriiekzuftihren sind; oder aber 
es handelt sieh um bakteriotoxische Noxen, z. B. Toxine der Tuberkel- 
bacillen oder mn Noxen, die denen der Leuk~mie bzw. Pseudoleuki~mie, 
der Lymphogranulomatose und Mycosis fungoides identisch sein miissen. 
Bei allen diesen Krankheiten beobaeh~et man hin ~nd wieder einmal 
das Auftreten einer generalisiert exfoliativen Erythrodermie und sehen 
wir selbe miter Umst~nden derart das Krankheitsbild beherrsehen, 
dal3 erst die genaue autoptische Untersuchung des FMles das zugrunde 
liegende Allgemeinleiden aufzudecken imstande ist. Solehe l~iille fiihren 
dann zu jener engumschriebenen, obenerwiihnten Gruppe generMi- 
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sicrten exfoliativen Erythrodermie, deren J~tiologie bislang v611ig un- 
bekannt ist, und die wir darum wohl auch Ms idiopathische exfoliative 
Erythrodermien bezeichnen. Ihr bekanntester T y p i s t  die Pityriasis 
rubra Hebra, yon ihr hauptsiichlich nur im Verlauf verschieden die 
Dermatitis exfoliativa generalisata chronica Brocq. 

Wir sehen demnach, dab auf Grund des grob anatomischen Be- 
fundes unter entsprechender Beriicksichtigung der klinischen Beob- 
achtungen im vorliegenden Falle folgende Krankheiten differential- 
diagnostisch in Betracht kommen: 1. die idiopathischen generalisierten 
exfoliativen Erythrodermien - -  Typ ttebra; 2. generalisierte exfoliative 
Erythrodermie als Symptom bzw. ttautlokalisation einer Leuki~mie 
bzw. Pseudoleuki~mie, Lymphogranulomatose und Mycosis fungoides. 
Ftir die Diagnose Pityriasis rubra Hebra wird bekanntlich die schlieB- 
liche Ausbildung einer hochgradigen Atrophie der Haut als besondere 
Eigenheit dieser generalisierten exfoliativen Erythrodermie gefordert. 
Von einer solchen ist aber im vorliegenden Falle nieht die Rede; wie 
erwi~hnt war,  die Haut des ganzen KSrpers dick und derb infiltriert, 
nur in groben Falten abhebbar. Und da der tSdliche Ausgang allein 
nur auf Rechnung des Allgemeinleidens zu bringen war, erledigt sich 
die Frage, ob vielleicht erst bei li~ngerem Bestande der Krankheit die 
Atrophie zur Ausbildung gekommen wi~re, yon selbs~. 

Hingegen bleibt bei Erythrodermia ]eueaemica resp. pseudoleu- 
caemica die Haut dauernd verdiekt. Daneben abet bestehen die Er- 
scheinungen der Leuk~mie, besonders die charakteristischen Veri~nde- 
rungen des Blutes. Von solchen wurde nun kliniseherseits im vorliegen- 
den Falle nichts erwahnt und dergestalt die MSglichkeit einer leuki~- 
mischen Erkrankung unwahrscheinlich, wenngleich es auch klar war, 
dab nur die histologische Untersuchung der Veri~nderungen der Itaut, 
Lymphdrtisen und Milz die endgfiltige Entscheidung bringe n konnte. 
Dies gilt in gleieher Weise auch ffir die Feststellung einer der Erythro- 
dermie zugrunde liegenden Lymphogranulomatose, die ja klinisch 
und grob anatomisch weitestgehende ~hnlichkeit mit den leuk~mischen 
Erkrankungen hat. In Anbetracht des negativen Blutbefundes scheint 
die MSglichkeit, dab es sich in unserem Falle um die s e 1 t e n eF  o r mder  
Mycosis  fungo ides  mit  g e n e r a l i s i e r t e r  e x f o l i a t i v e r  E r y t h r o -  
dermie  handle ,  besonders in den Vordergrund geriickt. Besnier-  
Hal lo  peau  und Le redde  haben als seltene Varieti~t der Mycosis fun- 
goides F~lle beschrieben, bei denen eine generalisierte exfoliative Erythro- 
dermie die Szene des ganzen Prozesses erSffnet oder m. w. spat nach dem 
�9 Auftreten von pri~fungoiden Erscheinungen dem Falle ein charakteristi- 
sehes Gepriige gibt und haben in solehen Fiillen yon diffuser Meyosis 
fungoides gesprochen. Dabei bleibt die Haut immer m. w. verdickt und 
derb, die RSte ist eine livide und die Schuppung unter Umst~nden reich- 
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lich, lamell6s, deutlicher Haarausfall, Nitgel o. J~. Immer zeigen sich 
dabei multiple Lymphdriisenschwellungen, bald st~i.rker, bald schw~cher 
ohne Erweiehung und Eiterung. Selten kommt es dabei zur Mani- 
festation typiseher, pathognomonischer mykosider Tumoren, h~iufiger 
bleiben die Infiltrate klein und flach oder kommen i~berhaupt zu keiner 
nennenswerten Ausbildnng. Das grob anatomisehe Bild im vorliegen- 
den Falle entsl0richt nun in allen seinen Ziigen, namentlich auch, was 
die auff~ll igen Veranderungen  der  Milz anbe langt ,  einer  solchen diffusen 
F o r m  der  Mycosis  fungoides;  e n t s c h e i d e n d  f~tr d i e  D i a g n o s e  
is t  w iedermn n u t  d a s  E r g e b n i s  d e r  h i s t o l o g i s e h e n  U n t e r -  
s u e h u n g ,  se i tdem wir  wissen, dal~ allen mykos iden  K r a n k h e i t s -  
mani fes ta t ionen  ein spezifisehes, e igenar t iges  Granula t ionsgewebe  zu- 
g runde  liegt.  

Entspreehend dem makroskopischcn Bcfunde yon der Hauptsaehe naeh. 
nm" oberfl~iehliehen Hautvergnderangen, zMgen sieh aueh im mikroskopisehen 
Bilde did V e r i i n d e r u n g e n  der  I-Ia u t  besonders in den obersten Lagen derselben 
etabliert; die Epidermis ist dick, namentlich die ttornschieht ist miiehtig ent- 
wickelt, locker gefiig~, deutlich geschichtet nnd vielfaeh lamell6s aufgebliittert, 
mit kernhaltigen Hornzellen. Stratum granulosnm stellenweise fehlend oder nut 
in einziger Zellreihe vorhanden. Die Retezellen reeht grog mit spiirlichen Kern- 
teilungsfiguren, zwischen ihnen rundliehe oder gestreckte Wanderzellen. Im 
Stratum basale, das sehr niedrig erscheint, fehlt das Pigment fast vollkommen. 
Retezapfen ziemlich reich und zum Tell tieI gegen das Corium vordringend. Dem- 
entsprechend aueh die Papillen miichtig entwiekelt, stellenweise fast bis zur 
Epidermisobefflaehe vordringend, dabei vieifaeh kolbig gestaltet oder keulen- 
I6rmig gegen die Epidermis zu aufgetrieben infolge Odemdurchtri~nkung. Zwisehen 
den ganz locker gefiigten, auseinandergedrgngten zarten Bindegewebsbiindeln, 
besonders aber in unmittelbarer Naehbarschaft der reichlieh mit Blur gefiillten 
Capillaren der Papillen linden sicb dichte Ansammlungen versehiedenartiger Zellen: 
ldeine gewShnliche Lymphoeyten, jngendliehe Bindegewebszellen mit f~ngs- 
ovalem Kern, vereinzelte Plasmazellen und gelegentlich anffallend groge, ver- 
sehieden geform~e Zellen mit grogen dunMen Kernen. Das Stratum subpal0illare 
sehr deutlich gegen die tie[en Lagen des Corimn abgegrenzt, da in'~ihnlicher Weise 
wie die Papillen reichlich zellig infiltriert, wghrend das Corium im allgemeinen 
zellarm erseheint. Die Zellen liegen haup~sgehlich perivaseulgr und wird so ent- 
Sloreehend der Anordnung des snbpapillaren Gef/~gnetzes dutch Konfinenz der 
Herde ein diffuses, bandartig ansgebreitetes Zellinfiltrat gebildet. Mit den senk- 
recht yore subpapillaren Gefagne~z gegen die Papillen aufsteigenden GefgSen 
setzt sich das Inffltrat in die Papillen fort, wghrend eine solche Fortsetznng nach 
abw~rts im allgemeinen nicht zu sehen ist. Hier in den tiefen Lagen der Curls 
f/~ll~ die besonders derbwellige Besehaffenheit der Bindegewebsbiindel auf; Zell- 
haulungen linden sieh nut in niiehster Umgebung einzelner Kngueldriisen. Das 
subcutane Fettgewebe sp~rlieh atrophisch mit reichliehen gelbbrannen Pigment- 
sehollen. Elastische Fasern o. B. (In den nach Frgnkel gefgrbten Elasticasehnftten 
zeig~ sieh das Odem der Papillen und die Gruppierung der Zellinfiltrate besonders 
deutlich.) Die Zusammensetzungen der Zellanh/iufungen aus polymorphen Zell- 
formen ist t~berall eigenartig, w~ihrend bezfiglich der lgassigkeit der Infiltrate 
verschiedene Han~stellen nicht unbedeutende Differenzen anfweisen. So fehlt 
in der Haut der Untersehenkel die sons~ so deu~liehe Infiltration der Papillen roll- 
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kommen und besehr~nkt sich die Infiltration vSllig auf das Str. subpap., so dab 
dieses dureh eine Sehicht unver~nderten Bindegewebes sehr scharf gegen die 
Epidermis abgegrenzt erscheint. :Die l~umpfhaut wiederum zeigt reiehlich gelb- 
br~unes Pigment im Basalstratum der Epidermis und in den Papillen, diese dabei 
diehtzellig infiltriert, so dal] das pr~existente Gewebe vSllig verdeekt erscheint, 
die Gef~l~e strotzend mit Blur geftillt. 

Schnitte aus den bis dattelgrol~en i ng ui nale  n L y m p hk n o t e n lassen die 
normale Lymphdr~isenstruktur vSllig vermissen. Man sieht keine follikul~re 
R~ndzone oder ~rks t rgnge  mehr, lymph. Zellmaterial finder sich nirgends in 
irgend nennenswerten K0mplexen, ist vielmehr nur difius eingestreut zwischen 
Zellen, die im regellosen Dureheinander die Drfise erfiillen und in der Gr/~l~e, 
Form und Tinktion deutlieh versehieden sind yon lymphat. Zellmaterial. Die 
Zellen sind durehwegs protoplasmareicher, rundlich-oval oder unregelm~ig 
geformt, mit zum Teil auffallend massigen rundliehen oder eekigen dunklen Kernen~ 
daneben reiehlich Fibroblasten. Die Zellen liegen eingestreut in den Ma~ehen- 
und Spaltr~umen eines zum Tell reeht diehten Reticulum~. Die bindegewebige 
Kapsel der Driisen is~ iiber~ll deutlieh, stellenweise aufgefasert und zellig infiltriert. 
Das Ph~nomen der Zersplitterung dureh das polymorphe Zellmateria] des Knotens 
zeigt sleh besonder.~ auff~llig aueh an den die Lymphknoten durchziehenden 
bindegewebigen Septen. Der Blu~gehalt ist ein sehr betr~chtlicher; nirgends 
mehrkernige Riesenzellen, keine Nekrosen. 

Andere, niehtvergrSl3erte Lymphdrfisen zeigen wiederum nur hechgradige 
Ityper~mie und Verdiehtung des bindegewebigen Reticuiums, die lymphatischen 
Elemente reiehlieh, in Follikeln und Markstr~ngen entspreehender Anordnung. 
In alien Lymphknoten reiehlieh gelbbraunes Pigment. 

Die Lymphknoben an der Bifurkation der Trachea zeigen teils gltere ver- 
k~ste, teils frisehe miliare tuberkulSse Herde. 

Die  ~Iilz weist i i b e r r a s c h e n d e  h i s t o l o g i s e h e  V e r ~ n d e r u n g e n  auf. 
In groben Zfigen erscheint die Struktur erhalten oder wiederholt, insofern man 
Kapsel, Trabekel, Pulps und Fo]likel bzw. follikelartige KnStehen unterscheiden 
kann. Es f~llt aber g]eich auf, d~l~ echte Malpighische KSrperehen nur ganz ver- 
schwindend da und dort ira Schnitt noch erhalten sind; an ihrer Stelle zeigen sieh 
viel zell~rmere, fibrigens beziiglich des Zellreichtums sich sehr versehieden ver- 
haltende KnStchen. Man hat den Eindruck, als seien gerade aus dem Malpighi- 
schen KSrperehen die lymphatischen Zellen verdr~ngt, daffir das Retieulum ver- 
diehtet und sehr pregnant, die lymphatisehen Zellen ersetzt dutch ganz anders be- 
seh~ffene Zellen, die auf den ersten Blick durch die Mannigfaltigkeit ihrer GrS~e 
und Form und die vielfaeh massigen Kerne an das oben besehriebene Zellmaterial 
der Lymphknoten erinnern. Wie gesagt entsprechen diese Zellherde bzw. exquisiten 
KnStehen in ihrer GrSl~e, Form und Lagerung zum grol~en Teil sicherlieh frfiheren 
Malpighisehen KSrperehen - -  man erkennt manehmal auch sehr deutlieh die 
Follikelarteriendurchschnitte in ihnen -- ,  zum Teil abet scheinen sie unabh~ngig 
davon in der Masse der Pulp~ und besonders entlang der Trabekel entstanden zu 
sein. So erscheinen die Tr~beke] durchwegs verdiekt, aber nicht sklerosiert, sondern 
breit aufgef~sert, ja fSrmlieh in ihre einzelnen Bindegewebsfibrillen zerlegt, reti- 
kuliert. In den so entstehenden Lfieken und Spalten liegen die schon erwghnten 
eigenartigen Zellen, bald diehter~ bald sp~rlieher, gelegentlieh ganz sehiitter, so 
dal] das Bild ein hSehst eigen~rtiges wird. Die Auffaserung der Trabekel ist nieht 
iiherall gleieh hoehgmdig, stellenweise sind nur die ~u~eren Partien der Trabekel 
aufgefasert und zellig infiltriert, die inneren Lagen noeh unver~ndert; so hat man 
den Eindruek, als ob die ZeUherde an der Oberfl~ehe der schmalen Trabekel, 
diesen aufsgl]en. ~eigung zur Konfluenz der KnStchen besteht niche; im Gege~teil, 
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es sind dieselben inmitten der blu~reiehen Pulp~ meist voneinander deutlich isoliert 
yon tier GrSBe miliarer oder submiliarer tuberkul6ser KnStehen. 

Irgendwelehe regressive Ver~nderungen, besonders Nekrosen sind nirgends 
naehweisbar. Die Wandungen der gr6geren Gef~l]e sind vielfaeh zellig infiltriert, 
und zwar sind es namentlich die Adventitia und die subendothelialen Lagen der 
Intima, woselbst sich in diffuser, bandartiger Ausbreitung das polymorphe Zell- 
material vorfinde~. 

Das Lebergewebe zeigt, abgesehen yon in zahlreiehen kleinen Herden 
bestehenden Verlettung keine Besonderheiten. Das periportale Bindegewebe 
aber ist zellig infil~riert, und fallen neben gew5hnliehen ldeinen l~undzellen auch 
gr6gere Zellen auf mit zum Teil massigen dunklen Kernen. TWo diese Zellen in 
den Masehen des deutlich retikulierten Gewebes eines periportalen Bindegewebs-. 
dreiecks liegen, ents~ehen f6rmlieh kn5tehenartige Bildungen, die denen in der 
~ilz zweifellos sehr ~hnlieh sind. 

S e hi 1 d d r iis e u n d K y p o p h y s e zeigen die Erscheinungen ein~aeher Atrophie. 
Erstere ist kolloidarm, ihre Driisenaeini siud klein, das Epithel ganz niedrig, das 
Bindegewebe dafiir reiehlieh, derb homogenisiert. Letztere zeigt geringe Ver- 
mehrung des bindegewebigen Stromas, betrEehtlichen Blutgehalt nnd schmale 
Zfige acidophiler und basophiler Zellen. 

Das F e m u r m a r k  ist teilweises Zelhnark; in der Masse der gewShnliehen 
~arkelemen~e fallen reiehliche eosinephile Zellen auf. 

D ie  h i s t o l o g i s c h e  U n t e r s u c l / u n g  der im vorliegenden Falle 
schon makroskopisch ver~nderten Organe (H~ut, Lymphknoten,  Milz) 
ergibt bez~glich der bestehenden Ver~nderungen eine fiberraschende 
~bereinst immung. Die erw~hnten Org~ne sind in ausgesproehen dif- 
fuser Weise infiltriert, erftillt yon einem Gewebe, dessen Granulations- 
gewebseharakter fiberall deutlich zutage tr i t t .  Die besondere Eigen- 
heir dieses Gewebes dokumentiert  sich in der ausgesproehenen Poly- 
morphie seiner Zellen, unter welchen besonders grebe Zellen mit massigen 
dunklen Kernen auffallen; das Zellm~erial  ist regellos in den Lt~eken 
und Spaltri~umen eines retikulierten bindegewebigen Stromas einge- 
lagert, bald dicht, bald ganz schfitter, in welchem Falle dann die prS- 
gnantesten Bilder entstehen. In  der Milz ist die diffuse Einlagerung 
dieses Gr~nul~tionsgewebes in Form zahlloser, dicht aneinander ge- 
lagerter kleinster KnStchen erf01gt, w~hrend die Lymphknoten  ganz 
gleichmggig yon dem polymorphen Zellm~terial fiberschwemmt er- 

�9 scheinen. In  der Hau t  betreffen die VO%nderungen ~usschlieBlich nut  
die oberfl~ehlichsten Lagen der Cutis: Strat.  papillare und besonders 
S t ra tum subpapillare. Entsprechend dem makroskopisehen Aussehen 
treten hier auch mikroskopisch die Erscheinungen einer chronischen 
Entzandung in den Vordergrund; d~B dleselbe nicht banMer Natur,  
erkennt man bald ganz untrt~glich, an anderen Stellen wieder nur 
eben angedeutet ~ dem Auftreten des eigen~r~igen Zellmaterials. 
Arehitektonik und Zellenbau des Gewebes sind derart, daG eine Ver- 
wechslung mit  typisehen oder atypisehen lymphatisehen Bildungen 
gar nieht in Frage kommen kann, vielmehr nur die Mycosis fungoides 
in Betracht kommt.  
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Nach all dem,  was wir d u r c h  die p ~ t h o l o g i s c h - a n a t o -  
mische U n t e r s u c h u n g  der be iden  m i t g e t e i l t e n  Fi~lle yon  
Mycos i s  f u n g o i d e s  h a b e n  f e s t s t e l l e n  k S n n e n ,  e r s che inen  
d iese lben  in h e r v o r r a g e n d e m  Mal]e gee igne t  , unse re  K e n n t -  
nisse der p a t h o l o g i s c h e n  A n a t o m i e  dieser  E r k r a n k u n g ,  
wie sie uns  P a l t a u f  in  j i ings te r  Zei t  ge l eh r t  h a t ,  zu f e s t i gen  
und  im gewissen S inne  auch  zu e rwei te rn .  

Die Auffassung der Mycosis fungoides Ms Allgemeinerkr~nkung 
mit gewShnlich vorwiegender, ja vielfach scheinbar (soweit eben die 
Ver~nderungen der klinischen Erkenntnis zugi~nglich sind) ausschlieB- 
licher L0kMisation der ftir sie ch~rakteristischen Krankheitsmanifesta- 
tionen in der Haut, bei der aber uuch die verschiedens~cn Schleimhi~ute 
und besonders Lymphdrtisen entgegen dcr bis vor kurzem noch gelten- 
den Ansicht h~ufig in sioczifischer Weise erkranken, ja in seltenen Fallen 
Mlc mSglichcn inneren Organe in der n~mlichen Weise wie die Haut 
affizlert sein kSnnen, kann keinem Zweifel mehr begegnen. Ihre Zu- 
teilung zur Gruploe der Granulome ergibt sich mit Notwendigkeit 
aus der histologischen Beschaffcnheit des den Krankheitsmanifesta- 
tionen zugrunde liegenden anatomischen Substratcs. Als solchem 
begegnen wit iiberall, ob es sich nun um schon makroskopisch auf- 
fMlende Tumoren, Knoten und KnStchen oder um evtl. nut 
miskroskopisch feststellbare Ver~nderungen handelt, einem Gcwebe, 
dessert Granulationsgewebscharakter hSchst eigenartiger Natur in die 
A,gen springt. I )Mtaufs  Hinweis ~uf die Spezifit~t der mykosiden 
Gewcbsbildungen gerade bei ihren LokMisationen in inneren Organen 
finder volle Best~tigung (Milz des 2. Fallcs, inhere Lymphdrtisen!). 
Die wirklich univcrselle AusbreitungsmSglichkeit der Mycosis fungoides 
bzw. ihrcr M~nifestationen wird vor allem dadurch illustriert, dait 
auch scheinbar unver~nderte Organe (Lymphdrtisen, Schleimh~utc, 
innere Organe) mikroskoloisch die namlichen sioezifischen Veri~nde- 
rungen aufweisen kSnnen, wie sie s0nst den p~thognomonischen myko- 
sidcn Tumoren eigen sind. 

Die Eigenheit des mykosiden Granulationsgcwebes bcsteht in der 
Polymorphie seiner Zellgn, miter denen die bekannten grol3en Uni- 
nucleiiren mit ihren gro~en, rundlich-eckigen dunklen Kern~n be- 
sonders auffMlen und in der Einlagerung des Zellmaterials in den Liicken 
und SloMten eines vielfach hSchst 10r~gn~nten bindegewebigen Reti- 
culums, d~s der Auffascrung und Verdichtung des pr~existenten Binde- 
gewebes seine Ent~tehung verdankt. I~amentlich dann, wenn mykosido 
Zellen nur g~nz schiitter, fSrmlich einzeln in den weiten Spaltcn des 
grobfaserigen Reticulums zu liegen kommen - -  es scheint dies tibrigens 
nicht blol~ der Ausdruck einer l~flckbildung des 1)rozesscs, vielmehr 
dort, woes sich um die Bildung miliarer mykosider Tuberkeln handelt 

13" 
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{Milz unseres 2. F~lles!) dera Proze~ iiberhgupt e i g e n - - ,  entstehen 
Bilder, die mit  keiner ~nderen Gewebsbildung verwechselt werden 
k6nnen. Am nichsten kommt  noeh die Lymphogr~nulom~tose, doch 
sind deren Sternbergsche Zellen ohne weiteres yon den grol~en Uni- 
nueleiren des mykosiden Gewebes zu unterscheiden. 

Der Pridilektionsort  fiir die Entwieklung mykosiden Gewebes ist 
das Bindegewebe der ~Iaut- und der Schleimh~ute (bier zuniehst  in 
der Umgebung der pri~existenten Gebilde (Gelatine und Driisen) und das 
ins Bindegewebe der Organe.  Dabei ist die Tendenz zur 
mykosiden Affektion der Gefil~e eine ausgesproehene; dieselben zeigen 
sich nicht nur inmitten zellreicher mykosider Tumoren oft his zur Un- 
kenntlichkeit infiltriert und erfiillt von mykosidem Zelhnaterial, sondern 
man sieht auch, wie you grSl3eren Infi l t raten her, mykoside Ze]lztige 
in die Umgebung gegen die grSI3eren Gefi~l~e vordringen, um sieh dann 
in deren Adventitia und In t ima  auf weite Streeken hin auszubreiten. 
In  den Lungen speziell zeigt sich ein gleiehes Verhalten auch den Bron- 
ehien gegeniiber; ich verweise diesbeziiglieh auf den Befund kleinster 
mykosider GewebsknStehen inmitten unver inder ten  lufthaltigen Ge- 
webes, der Lunge unseres 1. Falles, in deren Zentrum man das ein- 
geengte, veto abgestol~enen Epithel erfiillte Lumen eines Bronchus 
wahrnimmt,  in dessen Wandung sieh mykosides Zellmaterjal bis zur 
Unkenntlichkeit der ursprtinglichen Verhiltnisse Platz gemacht hat. 
Dabei ist aueh die Adventitia des begleitenden Gef~l~es, allerdings in 
viel geringerem Ma~e, infiltriert. 

In j iingster Zeit hat K us nitz k y auf klinisch rSntgenologisch naehweisbare 
Lungenvergnderungen bei~ycosis fungoides hingewiesen, denen er, sollten sie sich als 
konstgn~ erweisen, na~tt'rlieh grSl~te diagnostische Wichtigkeit beimi{3t. Es hand~lt 
sich um Verdunkelungen fiber den Lungenfeidern in Form sich verzweigender 
Strange und Fierden, denen nieht die, bekannten mykosiden Knoten, sondern eine 
disseminierte, gleiehmi~6ige Alteration des Lungengewebes zugrunde liegen miisse. 
K us nit  z k y toeing, dug es sieh vielleieht um ehronisch entziindliche Veri~nderungen 
des Lungeninterstitiums im Sinne einer ehronisehen Lymphangitis-adenitis handle 
mit Entwicklung yon Granulationsgewebe im t~indegewebe um Bronehien, GefiBe 
nnd innerhalb der Bronehien-Gefii, l~wandungen. Kus n i t zkys  Befunde entbehren 
bislang der anatomischen Bestgtigung; yon einem konstanten oder gar primi*ren 
Vorkommeu dieser Lungenverinderungen bei ~ycosis fungoides ist aueh sicherlich 
keine gede, immerhin aber kSnnten die disseminierte mykoside Alteration des inter- 
stitiellen ]~indegewebes und der Bronchien-Gei~ltwandungen in den Lungen unseres 
ersten Falles das anai, omisehe Substra~ der RSntgenbefunde abgeben. Auch 
Pa l ta  uf hat bei seinem letzten publizierten Fall von~yeosis fungoides solehe diffuse 
interstitielle Lungenveri*nderungen beschrieben und darauf hingewiesen, dal~ das Bfld 
dieser Veri~nderungen in hohem igal~e an das einer ehronischen interstitiellen Pneu- 
monie erinnert mi~na~iirlieh spe~ifiseher (mykosider) Granulationsgewebswueherung. 

Unsere beiden tPille v0n Mycosis fungoides lehren aueh, wie kompli- 
ziert in der Tat  die Verhiltnisse bei dieser Erkrankung liegen, nicht nur 
far die pathologiseh-anatomisehe Betrachtung, sondern vor allem far  
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ihre kl inische Beur te i lung.  U n d  wenn t ro t z  a l ledem in l e tz te r  Zei t  
k l in ischersei ts  m a n  sich bemi~ht, all  diesen Schwier igkei ten  aus  dem 
Weg  zu gehen, dadurch ,  daI~ man  einer quasi  vere infach ten  Auffassung 
der  Mycosis  fungoides  das  W o r t  rede t  - -  n u t  den  klass ischen T y p  
Al ibe r t -Baz in  als Mycosis  fungoides  zu bezeichnen,  alle i~brigen be- 
schr iebenen T y p e n  aber  nach  MSgliehkei t  anderswo un te rzubr ingen  - - ,  
so t r~gt  dies Bemfihen den  du tch  die  10athologisch-anatomische Fo r -  
schung fes tges te l l ten  Ta t sachen  n ich t  Rechnung.  U n s e r F a 11 1 bcweist ,  
dal~ der  T y p  P a l t a u f  der  Mycosis fungoides  zu R e e h t  bes teht ,  dal~ es 
seltene FMle diesor E r k r a n k u n g  gibt ,  bei  denen  sich das  kl inische Bi ld  
der  Mycosis  fungoides  ve rweb t  mi t  dem der  Pseudoleukgmie ,  in dcm 
neben  den  m. w. cha rak te r i s t i schen  mykos iden  t I a u t v e r ~ n d e r u n g e n  
generMisier te  Lymphdr i i senschwel lungen ,  Mi lz tumor  und  Blu tve r -  
ande rungen  bestehen,  deren  wahre  I~a tur  erst  durch  die  genaue  pa tho -  
log iseh-ana tomische  Un te r suchung  aufgedeekt  wird.  F a l l  2 is t  e iner  
de r  seltenon, b is lang  fas t  aussehliMtlich yon franzSsischen A u to re n  be- 
schr iebenen und  k a u m  jemals  au top t i s ch  beobach te t en  Fgl le  yon  d i l -  
l u s e r M y c o s i s f u n g o i d e s ,  wie sie als Variet~it der  Mycosis fungoides  
zuers t  von B e s n i e r -  t I a l l o p e a u -  L e r e d d e  beschr ieben wurde.  Der  
kl in ischen E r k e n n t n i s  b ie ten  diese sol tenen FMle die  grSl~ten, e igent l ieh 
uni iberwindl iehe  Schwier igkei ten  dar ,  insofern in ih rem kl in ischen 
Bilde sieh k a u m  e i n  Zug des klass ischen T y p u s  wiederf indet .  U n d  
t r o t z d e m  is t  die genera l i s ier te  exfol ia t ive  E r y t h r o d e r m i e  dieser FMle, 
die wir  n icht  als p rgmykos id  odor pr~fungoid  bezeichnen kSnnen,  da  
wit  un t e r  U m s t g n d e n  zei t lebens  vorgebens auf  mykos ide  T umore n  
war t en  werden,  eine den  mykos iden  Tumoren  gleiehwert ige,  spezifischo 
H a u t m a n i f e s t a t i o n  der  Mycosis  fungoides,  wie diese zug~nglich der  
pa thologisch-h is to logischcn  Diagnose.  
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