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Zur pathologischen Anatomie der Myecosis fungoides.

Von
Dr. Alfred Godel,

Agsistent.

Waihrend bis vor etwa 10 Jahren noch die Mycosis fungoides oder
wie wir unserer heutigen Auffassung entsprechend besser sagen sollten,
Granuloma fungoides, fast ausschlieBliche Domine der Dermatologen
war, seit der ersten Beschreibung dieses Krankheitsbildes durch Ali-
bert - Bazin vor nunmehr fast 100 Jahren der Hauptsache nach
Kliniker sich mit der Erforschung dieser so eigenartigen, seltsamen
Erkrankung befafit haben, erscheint heutigentags das Granuloma
fungoides Gegenstand besonderer pathologisch-anatomischer Forschung
und aus dem Kreise der Dermatologie in den Mittelpunkt pathologisch-
anatomischen Interesses gertickt. Es ist bekannt, wie sich die Kliniker-
dermatologen im Laufe der Zeit die mannigfaltigen Erscheinungen
dieser so komplizierten Krtkrankung nach und nach zurecht gelegt
und zum Krankheitshilde zusammengefiigt haben, wie sie nach Uber-
windung bedeutender diagnostischer, besonders differential-diagno-
stischer Schwierigkeiten neben dem als klassisch bezeichneten Typ
Alibert - Bazin noch andere zum Teil betrichtlich davon abweichende
Formen der Erkrankung zu unterscheiden gelernt haben. So entstand
ja der Typ Vidal - Brocq, der Mycosis fungoides d’emblée, bei dem
das Krankheitsbild auf die Bildung primir, ohne sonstige Hautver-
dnderungen entstehender Tumoren beschrankt erscheint, darum als
reine Geschwulstform der Erkrankung bezeichnet, und jener Typ
Besnier - Hallopeau, bei dem wihrend der ganzen Dauer der Er-
krankung unter Umsténden das Bild beherrscht wird von einer genera-
lisierten exfoliativen Erythrodermie, so dafl der Zustand als Pity-
riagis rubra idiopathica imponiert, von Leredde als diffuse Form
der Mycosis fungoides bezeichnet. Trotz der eingehenden klinischen
Darstellung der Erkrankung blieb dieselbe nach wie vor ungeklart
beziiglich ihrer Atiologie und Gegenstand lebhafter Meinungsver-
schiedenheiten, was das Wesen, die Pathogenese und die pathologische
Anatomie arlangt. Bei der Mannigfaltigkeit der Erscheinungsformen
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und den mitunter weitestgehenden Ahnlichkeiten mit anderen im Mittel-
punkte des Interesses und der Diskussion stehender Erkrankungen
— in erster Linie typischen und atypischen lymphatischen Erkran-
kungen -— ist dies ja der Grund, warum das klinische Gebiude der
Mycosis fungoides so wenig fundiert und schwankend blieb, immer
geeignet zusammenzustiirzen, so man nicht mit allen Feinheiten einer
groBen klinischen Erfahrung ausgestattet an dasselbe herantritt. So
verstehen wir, wenn in jingster Zeit noch von klinischer Seite die Forde-
rung nach gewissermafen vereinfachter Auffassung der Mycosis fun-
goides gestellt wurde, dahingehend, nur die dem klassischen Typ ent-
sprechenden Falle als Mycosis fungoides anzusprechen, héochstens
noch die Falle von Mycosis fungoides d’emblée, falls sich die Tumoren
den echten mykosiden Tumoren entsprechend verhalten und auch
sonst der weitere klinische Verlauf vom klassischen Typ nicht ab-
weicht, als zur Mycosis fungoides gehorig aufzufassen, alle tibrigen
Varietiten aber, namentlich wenn es sich um Falle mit betrichtlichen
Lymphdriisenschwellungen, diffuser Hautverinderung im Sinne einer
generalisierten exfoliativen Erythrodermie und Anderungen des Blut-
bildes handelt, von der Mycosis fungoides abzutrennen und anderswo
unterzubringen, was um so mehr Berechtigung habe, als solche Falle
sich einerseits weitgehend vom gewohnlichen Bilde der Mycosis fun-
goides unterscheiden, anderseits so vollstindig anderen Krankheits-
formen entsprechen, so daB ,kein zwingender Grund vorhanden ist,
das Kind nicht beim Namen zu nennen®’, wie Polland sich ausdriickt.
So verstehen wir auch, daBl im Laufe der Zeit unter dem Einflusse der
klinischen Erforschung der Mycosis fungoides nicht weniger als vier
Theorien beziiglich des Wesens der Erkrankung entstehen konnten,
wonach 1. die Mycosis fungoides eine Lymphadénie cutanée (Ranvier)
sei, 2. es sich um Sarcomatosis cutis (Kaposi) handle, 3. sie den
Granulationsprozessen angehére (K6bner) oder infektiss-entziindlicher
Natur sei und 4. eine Mittelstellung zwischen echter Blastombildung
und Granulationsgeschwulst angenommen werden miisse. Deutlich
genug, wieweit die Meinungen iiber den anatomischen Charakter der
Erkrankung bis in jiingster Zeit noch auseinandergingen und der kli-
nischen Erkenntnis hierbei die Grenzen gezogen waren. Es ist nun
vor allem das Verdienst R. Paltaufs die Erforschung der Mycosis
fungoides in nene Bahnen gelenkt zn haben dadurch, daBl er mit anderen.
besonders Unna, Zumbusch auf die entscheidende Bedeutung des
histopathologischen Befundes hingewiesen und dem schwankenden
klinischen Geb#ude der Erkrankung die feste pathologisch-anatomische
Basis geschaffen hatte. Und wenn wir heute die Mycosis fungoides
als Krankheit kennen mit typisch klinischem Bilde und typisch patho-
logisch-anatomischen und histopathologischen Verinderungen, fiir die
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es entgegen der Reihe der fritheren Theorien nur eine Auffassung
gibt, so ist dieser Fortschritt das Ergebnis pathologisch-anatomischer
Forschung, wie sie uns besonders Paltauf gelehrt hat. Erschopfend
allerdings ist das Problem der Mycosis fungoides auch durch die patho-
logisch-anatomische Forschung nicht gelést, die Frage der Atiologie
bleibt nach wie vor dunkel, wohl aber ist die Frage der Diagnose bzw.
Differentialdiagnose erledigt, somit das Problem der Mycosis fun-
goides fiir die Praxis soweit als ndtig geklirt, wenn wir auch von der
Ohnmacht #rztlichen Handelns gegen diese immer todliche Erkrankung
leider absehen miissen.

Wie erwahnt, wulite man bis vor kurzer Zeit so gut wie gar nichts
von einer pathologischen Anatomie der Mycosis fungoides. Man stand
ganz unter dem Eindrucke der durch die Klinik prézisierten Hautver-
gnderungen, wiahnte den Prozefl der Hauptsache nach bzw. ausschlief3-
lich auf die Haut beschrinkt und war der Ansicht, dal Veréinderungen
auBer der Haut hierbei nicht vorkommen, ja der gewohnlichen Form
der Mycosis fungoides véllig fremd seien. Zwar hat man immer schon
gelegentlich Fille von Mycosis fungoides beschrieben, bei denen in
vivo oder autoptisch neben den Hautverinderungen auch Verinde-
rungen an den verschiedensten ibrigen Kérperorganen festgestellt
werden konnten. Allein es fehlte das richtige Verstdndnis fir diese
Verinderungen, man hat sie falsch gedeutet, indem man sie — dies
gilt besonders fiir die Lymphdriisenversinderungen — als rein sekundére
Erscheinungen anfgefaft hat, die mit dem Krankheitsprozefl als solchem
nichts gemein haben oder aber als willkommene Bestitigung der je-
weiligen Auffassung vom Wesen der Erkrankung dem Allgemein-
prozel einfiigte. Fir den, der in der Mycosis fungoides nur eine be-
sondere Form der Leukémie sah, kamen doch Verdnderungen an Lymph-
drissen oder inneren Organen nicht iiberraschend, ebensowenig wie
fiir den, der hierbei an echte Blastombildung —— Sarkomatosis — denkt.
Dergestalt war das Material fiir den Nachweis echter mykosider Ver-
anderungen in Lymphdriisen und den verschiedenen inneren Organen
zunschst sehr sparlich. In seiner klassischen Bearbeitung der Mycosis
fungoides in Mraceks Handbuch 1909 konnte Paltauf hierfir nach
kritischer Durchsicht aller bis dahin publizierten Falle nur ein paar
Fille antreffen, die das Vorkommen echter mykosider Manifestationen
in den inneren Organen und an der Schleimhaut des Magen-Darm-
traktus als moglich, wenn auch sehr selten, erscheinen liefen. Damals
meinte Paltauf, daB bei der klassischen Form der Mycosis fungoides
meist keine Organverinderungen bestehen; die wenigen Fille der
Literatur mit Infiltrat- und Geschwulstbildungen auch in den Lymph-
driisen und inmeren Organen seien gewifs nicht einheitlich, insofern
eine betrichtliche Zahl dieser Fille einer scharfen Kritik nicht stand-
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halt, vielmehr sich als echte typische oder atypisch-lymphatische Er-
krankungen erweisen. _

" Frst in jiingster Zeit konnte Paltauf weiteres und endgiltiges
Material zur pathologischen Anatomie der Mycosis fungoides gewinnen.
Auf Grund mehrerer gemeinsam mit Zumbusch bzw. Scherber be-
obachteter, sehr instruktiver Falle von Mycosis fungoides konnte
nunmehr Paltauf seiner Meinung dahin Ausdruck geben, daB das
Granuloma fungoides eine Allgemeinerkrankung mit gewShnlicher und
-vorwiegender Lokalisation der fiir sie charakteristischen Verinderungen
in der Haut sei, ,bei der aber auch die Lymphdriisen (vielleicht
ofter als man annimmt), die Schleimhiute, in sehr seltenen Fillen
aber auch die Lungen, Pleuren, Milz, Leber, Nieren, Nebennieren,
Knochen, Schilddriise, kurz alle méglichen inneren Organe erkranken
kénnen, wobei sich iiberall dieselben chronischen entziindlichen Pro-
zesse abspielen mit der Bildung ganz eigenartiger Granulationstumoren
und namentlich die mykosiden Gewebsbildungen in den inneren Or-
ganen besonders spezifisch gestalten. '

Tch bin nun in der Lage ither 2 interessante Falle von Mycosis
fungoides zu berichten, die sich den grundlegenden Fillen Paltaufs
unmittelbar anschlieBen, insofern sie neues Material zur pathologischen
Anatomie der Mycosis fungoides bringen, selbe auch weiter ausbauen
belfen, nebenbei aber auch von hohem klinischem Interesse sind.

Fall 1 wurde klinischerseits bereits beschrieben (Polland, ,,Zur
‘Klinik der Hautverinderungen bei Pseudoleukdmie und Mycosis
fungoides®, Dermatol. Zeitschr. 1917) und bildete die Veranlassung
zu eingehenden theoretischen Erorterungen iiber die Differential-
diagnose der Myecosis fungoides und leukdmischen bzw. pseudoleuki-
mischen Hauterkrankungen. In Konsequenz seiner Absicht, fir die
vereinfachte Auffassung der Mycosis fungoides zu plaidieren, neben
der klassischen Form keine Varietiten gelten zu lassen — und es ,,kénnte
der vorliegende Fall nur als diffuse Form der Mycosis fungoides Typ
Besnier-Hallopeau bezeichnet werden® -—, fafit Polland den Fall
nicht als zur Mycosis fungoides gehérig auf, da das klinische Bild des
Falles betrichtliche Verschiedenheiten gegeniiber dem klassischen Typ
der Mycosis fungoides aufweist, ja ,,die Beteiligung des Lymph-
apparates und innerer Organe direkt gegen die Mycosis
fungoides spreche, wohl aber auf eine lymphatische Erkrankung
hinweise, wobei Polland diese seine Meinung besonders auch durch
das FErgebnis seiner histologischen Untersuchung des Falles erbirtet
sieht. Das Irrtiimliche seiner Auffassung soll die pathologisch-anato-
mische Untersuchung dartun,

Zur Orientierung will ich nur die wichtigsten klinischen Daten des- Falles
aus der Arbeit Pollands wiedergeben: . 8., 39jihriger Hilfsarbeiter, der als
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Kind an tuberkuldsen Halslymphdriisenschwellungen gelitten hat,* erkrankte
plotzlich mit einem juckenden Hautausschlag, der zunichst am rechten Ober-
schenkel lokalisiert war, sich aber sehr rasch iiber den ganzen Korper verbreitete.
Bei der Aufnahme bot der Patient das Bild einer generalisierten exfoliativen
Erythrodermie mit betrichtlichen Schwellungen der oberfldchlichen Lymph-
drilsen. Alsbald traten zahlreiche derbe Knoten in der Haut auf, von z. T. Hasel-
nuBgrofe, an der Kuppe gelegentlich weicher sich anfithlend, die Haut dariiber
bldulich verfarbt. Im Verlauf der Spitalsbehandlung bildete sich das Krankheits-
bild fast véllig zuriick, viele Knoten der Haut verschwanden, nur eine briunlich
pigmentierte Haut zuriicklassend, auch die diffuse Rotung und Schuppung machten
einem fast normalen Aussehen der Haut Platz. Blutbefund o. B. In der Folge-
zeit nahmen die Liymphdriisenschwellungen betriichtlich zu und wurden schlief3-
lich geradezu entstellend, riesig. Auch die Hauttumoren wurden zahllos, die
Temperatur stieg oft bis 40° an. Heftige Verdauungsbeschwerden, Diarrhen
stellten sich ein und unter zunehmender Atemnot und den Zeichen allgemeinen
Verfalls erfolgte nach 3 monatiger Spitalsbehandlung der Exitus. Das Blutbild
war gegen Ende der Krankheit bei geringer Verminderung der roten Blutkdrper-
chen (3 600 000) im Sinne einer relativen Lymphocytose veridndert (28 000 weifle
Blutkorperchen, davon 409, Lymphocyten).

Der Fall kam am 19. V. 1913 mit der klinischen Diagnose Mycosis fungoides
zur Obduktion. Obduktionsbefund (Prof. Albrecht): Mittelgrofle, minnliche Leiche
von durchaus regelmafigem Lkriftigen Korperbau. Unterhautfettgewebe miBig
reichlich erhalten, Totenflecke itberall an den abhingigen Korperstellen reichlich
entwickelt, rotlich violett. Die Haut fast vollstindig mit leicht abschilfernden oder
abhebbaren, bis 1,5 mm dicken grauen und gelblichen Borken und Krusten bedeckt,
zwischen welchen schmutzig rotliche oder etwas bliuliche, manchmal ganz leicht
erhabene rundliche Flecken der Haut zutage treten. Vielfach fehlt die Epidermis
iiber denselben, so daB das feuchte, briunliche Corium bloBliegt. Uberdies ist die
Haut des Kopfes und des Halses durchweg verdickt, derb, wie geschwollen.
Ebenso sind die Lider beider Augen betrdchtlich geschwollen, die Lidspalten
fast geschlossen; auch die Lippen sind sehr betrichtlich verdickt und angeschwollen.
Das Kopthaar ist ziemlich kurz und sehr schiitter.

Die obere und hintere Halsgegend ist unférmig verdickt und deformiert
durch schon von auBlen erkennbare Geschwiilste. Dieselben sind kirschen- oder
taubenei- aber auch bis ganseigroB, beim Betasten von aullen derb konsistent,
isolierbar oder auch zu Paketen vereinigt, ziemlich gut verschieblich und treten

- besonders auffallend in der Gegend. des rechten Kieferwinkels als méachtige Ver-
wolbung zutage. Ebensolche Geschwiilste zeigen sich beiderseits in der Nacken-
gegend, Die Haut des Thorax und des Abdomens von auBerordentlich zahlreichen,
stellenweise dicht nebeneinander stehenden, flach prominenten, tiefen, bis iiber
zweikronenstiickgroflen Tumoren durchsetzt, welche zumeist rundlich oder oval
mit der verdickten, derben Haut verschieblich und vielfach von einem bliulichen
oder briunlichen Hof umgeben sind. Die einen sind blaSgraurdtlich, mit einen
dunklen, mehr flachen und roten Zentrum, die anderen sind dunkelbliulichrot,
zum Teil konfluieren sie auch zu gréBeren geschwulstartigen. Bildungen. Aufer-
dem finden sich noch zahlreiche graurote, rotliche oder rotviolette, nur ganz
wenig und flach prominente Flichen in der Haut, die undeutlich tastbaren Haut-
infiltraten entsprechen. Auch die Haut des Thorax und des Abdomens ist fast
iiberall derb verdickt und geschwollen, stellenweise besonders grobrunzelig und
vielfach reichlich borkig abschilfernd. Dieselben geschwulstartigen Bildungen
finden sich auch an beiden Oberarmen reichlich, vereinzelter an beiden Vorder-
armen. Die Haut beider Handriicken ebenfalls runzlig verdickt, rot- und livid-
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fleckig und stellenweise abschilfernd. Die Haut des Penis und Praeputiums schlaff
geschwollen, borkig abschilfernd und fleckig geritet, stellenweise nur mit einem
ganz diinnen Reste einer Epidermisschicht bedeckt, stellenweise liegt das dunkel-
und hellrote Corium bloB. Die Haut an beiden Inguinal- und Subinguinalgegenden
fast bretthart infiltriert und geschwollen. Die rechte untere Extremitit um das
doppelte dicker als die linke, hochgradig édematos. Auch hier ist die Haut sehr
betridehtlich verdickt und derb infiltriert. Die Epidermis fast iiberall von Borken
und Krusten bedeckt oder abschilfernd, wie maceriert; stellenweise zeigt sie ein
kleinmarmoriertes Aussehen. Ahnlich ist auch die Haut an der Vorderseite des
linken Oberschenkels verdndert: In der Haut beider Oberschenkel méBig reichliche,
in der beider Unterschenkel sehr reichliche geschwulstartige Bildungen, die ganz
dasselbe Aussehen zeigen wie die in der Haut des Thorax und Abdomens.

Die Epidermis der Sohlenhaut in grofien Fetzen abgelost. In der Haut des
Riickens ebenfalls zahlreiche flachprominente bis iiber fiinfkronenstiickgroBe
Geschwiilste. In der Kreuzbeingegend ein fast handtellergrofer Decubitus. Im
Abdomen nur wenige EBi6ffel klarer gelber Flussigkeit. In beiden Pleurahghlen
ca. 11 blutig gefirbter serdser Flissigkeit. Beide Lungen kollabiert und nach hinten
gesunken. In der linken Hilfte des vorderen Mediastinums ein fast hithnereigrofler,
derber, von Serosa iiberzogener Tumor, je ein ebenso grofBer 148t sich rechts vorn
in der Gegend der Lungenspitze und hinten tasten. Ein flacher, etwa 1 cm dicker
und zweihellerstiickgrofier Tumor rechts iiber dem Herzbeutel, ein ebenso grofBer
links {iber der Herzkammer. Alle diese Tumoren sind ganz shnlich wie die in der
Haut beschriebenen beschaffen, vielfach an der Peripherie graurdtlich, zentral
blaBgrauweiB gefidrbt. Beide Lungen frei, ihre Pleura glatt glinzend, an den Spitzen
etwas narbig eingezogen. Daselbst groBere Emphysenblischen; beide Lungen
fithlen sich Iufthaltig und gebldht an. Thre Schnittiliche blutarm und glatt. Im
linken Unterlappen zwei erbsen- und kirschengroBe umschriebene Kuoten, die
sehr derb, hell und dunkelgrau gefleckt gind. Im groBeren ein ebsengroBer hell-
gelblicher scharf umschriebener Anteil. Im rechten Unterlappen zahlreiche der-
artige Geschwiilste und ein etwa bohnengrofier im rechten Oberlappen. Die Lungen-
tumoren sind eigentiimlich grauweif marmoriert und an einzelnen Stellen gegen
das Lungengewebe nicht ganz scharf abgegrenzt. Einzelne, namentlich die gréBeren
Tumoren, wie solche sich in den Furchen zwischen den Lappen der rechten Lunge
bis zu WalnuBgroBe worfinden, treten knollig iiber die Oberfliche vor und sind
deutlich gekerbt, wie gelappt von graurstlicher Farbe am Rande, blaBgrauweiBem
Zentrum. Das Gewebe beider Unterlappen luftarm, schwammig und blutreich.
Der Durchschnitt durch den Lungenhilus zeigt bis iber dattelgroBe, miBig anthra-
kotische Lymphknoten, die von einem graurdtlich-weifilichen Gewebe ziemlich
gleichmiiBig infiltriert sind. In dem nicht auffallend veréinderten Bronchien
tritber Schleim.

In der vorderen und hinteren Wand der Trachea, deren Schleimhaut sonst
blaBgelblich-weil ist, finden sich bis zur Bifurkation eine grofie Anzahl eigenartiger,
flachprominenter Tumoren von Linsen- bis Zweihellerstiickgrofe und rundlicher
Form, die ziemlich gut umschrieben sind und eine hellgraurote Farbe zeigen.
Larynx ohne besondere Veridnderungen.

Vom Thymus nur spérliche Reste vorhanden.

Der zarte Herzbeutel enthilt nur wenige Tropfen klarer, gelber Fliissigkeit.
Herz etwas kleiner, im Epikard einige Sehnenflecke. Sein Fettgewebe serds atro-
phisch, die GefiBe stark geschlingelt. Herzfleisch braun und morsch. In den
- Herzhohlen dunkles, flissiges Blut. Alle Klappenapparate zart, ebenso wie die
Aortenintima. Schilddriise groB, gleichmiBig grob gekornt, graubraunrot. Am
weichen Gaumen, und zwar an dessen hinterer, dem Rachenraum zugekehrten
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Fliche, rechts seitlich der Uvula zeigt sich ein gut walnuBgrofer Tumor mit auf-
geworfenen, derben, zum Teil zerklifteten Réindern von rétlicher Farbe und einem
unregelmiBigen. héckrigen Grunde von blafBgelblich weiBer Farbe. Die beiden
Tonsillen mittelgroB, stark zerkliftet, graurot.

Pharynx und Oesophagus abgesehen von geringer Soorbildung o. B.

Simtliche Lymphknotengrupperi des Halses, des Nackens, der Gruben iiber
und unter den Schliisselbeinen, beider Axillen, des vorderen und hinteren Media-
stinums, der Trachea und Bronchien, simtliche rtetroperitoneale, lumbale und
inguinale Lymphknotengruppen in verschiedenen Graden, im allgemeinen aber
auBlerordentlich betrichtlich (bis Hithner- und GanseigroBe) vergrofert, teils
einzeln, teils bis zu mannesfaustgroBen Paketen locker vereinigt und meist sehr
derb. Thre Schnittfliche ist weiBlich grau und graurot gefleckt, teils homogen,
teils feinstfaserig. Alle Lymphknoten iiberall noch gut abgrenzbar. In den groBen
Lymphknotenpaketen des Halses zahlreiche kleine, rundliche oder streifenférmige
gelbliche Nekrosen.

Beim Einschneiden der Haut des Nackens und des Riickens, insbesondere
aber der Extremitdten zeigen sich in den tiefen Schichten des subcutanen Fett-
gewebes und der oberflichlichen Muskelfascie aufgelagert sehr zahlreiche, bohnen-
bis iiber taubeneigrofle Geschwiilste, die derb, graurot, nicht tberall scharf ab-
gegrenzt, auch zu flachen Paketen vereinigt sind und dieselbe Schnittfliche wie
die infiltrierten Lymphknoten aufweisen. Aber auch unter den oberflichlichen
Muskelfascien, an der Oberfliche der Muskelschichten und zwischen denselben
finden sich ganz dieselben Tumoren, die in ihrem Aussehen vollkommen den oben
beschriebenen infiltrierten Lymphknoten entsprechen.

Magen und Darmtrakt ohne Besonderheiten. Samtliche mesenteriale Lymph-
knoten klein, nur einzelne periportale und peripankreatische Lymphdriisen sind
haselnuB- oder mandelgro8.

Milz kaum um das Doppelte vergréBert, glatt und ziemlich derb. Die Schnitt-
fliche blutreich, Follikel deutlich, aber sonst o, B. Leber etwas kleiner, Réinder
schiirfer, Kapsel .zart, Oberfliche glatt, von ziemlich fester Konsistenz, miBig
deutlicher Acinuszeichnung und dunkelbrauner Farbe.

Beide Nieren entsprechend groB, glatt, blutreich; Rinde entsprechend breit,
undeutlich gestreift.

In der Harnblase klarer gelber Harn; ibre Schleimhaitt glatt, beide Hoden
und Prostata ohne Besonderheiten, desgleichen Nebennisren und Pankreas.

Knochenmark des rechten Femur in der oberen Hilfte dunkelrot, in der
unteren Hilfte gallertig.

Wie bereits erwihnt, kam der vorliegende Fall mit der klinischen
Diagnose Mycosis fungoides zur Obduktion, deren Ergebnis nament-
lich in bezug auf die Verinderungen der Haut und den Befund von zum
Teil schon makroskopisch den Hauttumoren dhnlichen Knotenbildungen
in den Lungen, Pleuren und Epikard in befriedigenden Einklang hier-
mit zu bringen war. Dal es sich im vorliegenden Falle nicht um den
gewohnlichen klassischen Typ Alibert-Bazin der Mycosis fungoides
handle, war von vornherein klar. Dies nicht so sehr wegen der viel-
leicht weniger typischen Ausbildung der Tumoren in der Haut — die-
selben sind im allgemeinen klein gebliehen und haben kaum irgendwo
das tomatenihnliche Aussehen echter mykosider Tumoren, wenn auch
sonst sie in ihrem Verhalten denselben entsprochen haben —; auch
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die im Anfang das klinische Bild beherrschende generalisierte exfolia-
tive Erythrodermie fallt nicht so sehr in die Wagschale; das Bild
der diffusen Rétung und Schuppung der Haut ist ja im Verlauf der
Erkrankung spontan verschwunden oder war spater nur andeutungs-
weise mehr erhalten. Die besondere Eigenheit des Falles besteht viel-
nmiehr in der imposanten Beteiligung der Lymphdriisen am Krankheits-
prozesse. Es waren ja nicht nur die oberflichlichen, sondern auch
alle tiefen und inneren Lymphdriisen in verschiedenen Graden ver-
groBert, die VergroBferung im allgemeinen eine enorme, stellenweise
eine unférmliche, so daB man auch bei der Obduktion den Eindruck
hatte, es handle sich evtl. um eine im lymphatischen Apparat etablierte
Systemerkrankung. Lymphatische Leukadmie konnte schon in vivo
wegen des Fehlens der hierfiir charakteristischen Blutverinderung
ausgeschlossen werden, wohl aber kommt eine lymphatische Affektion
in Betracht, bei der es noch nicht zu Blutverinderungen gekommen
ist (echte Pseudoleukimie nach Pinkus) oder bei der es iiberhaupt zu
Blutverinderungen in diesem Sinne nicht kommt (Kundrats Lympho-
sarkomatose, Paltauf-Sternbergs Lymphogranulomatose).

Der grob pathologisch-anatomische Befund im vorliegenden Falle
paBt ja mehr oder weniger fiir alle diése in Frage kommenden Frkran-
kungen, weniger was die typischen Fille anlangt, sondern in bezug auf
die iiberall und immer wieder gelegentlich beobachteten atypischen
Falle dieser Krankheiten. So wissen wir, da8 es Falle von echter Pseudo-
leukdmie nach Pinkus gibt mit massenhafter Tumorenbildung in der
Haut; auch Bilder einer generalisierten exfoliativen Erythrodermie
sind hierbei beobachtet worden.

Besonders aber scheint der sub finem vitae erhobene Befund einer
relativen Lymphocytose fiir Pinkussche Pseudoleukémie zu sprechen,
wahrend die Milz in unserem Falle schon zu denken gab, wissen wir ja,
dafl gerade die Leukéimien mit aleukdmischem Blutbilde die groBten
Milztumoren aufzuweisen pflegen. Was die Lymphogranulomatose
anlangt, so besitzt dieselbe ja klinisch die allergréfite Ahnlichkeit mit
der aleukdmischen Form der lymphatischen Leukimie, so daB sie
auch bis zu ibrer Abtrennung durch Sternberg-Paltauf als mit ihr
identisch aufgefaBit und zusammen als Hodgkin-Disease bezeichnet
wurde. Der Befund von Hauttumoreén bei Lymphogranulomatose ist
allerdings ein #uBerst seltener; auch laBt die Milz unseres Falles die
fir die meisten Fille von Lymphogranulomatose charakteristischen
unregelmafBigen Infiltrate vermissen und vollends gegen sie scheint
wohl die relative Lymphocytose zu sprechen.

Die Lymphosarkomatose ist leichter auszuschlieBen; wenn auch
die besonders michtigen Driisentumoren am Halse sehr wohl als Aus-
gangspunkt der generalisierten Geschwulstbildungen betrachtet werden

12%
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konnten, so fehlt doch das sonst so charakteristische dominierende
Befallensein einer einzigen Lymphdriisengruppe ebenso wie ihr aggres-
sives, tumorihnliches Verhalten.

Dall es sich um die zufillig einmal generalisierte Metastasierung
eines irgendwo sitzenden primaren malignen Blastoms handle, war,
nur nebenbei bemerkt, schon auf Grund der genauen Obduktion aus-
geschlossen ; in gleicher Weise konnten auch Tuberkulose und Syphilis
nicht in Betracht kommen.

Bleibt somit nur die klinische Diagnose — Myecosis fungoides —
in engster Wahl mit Pinkusscher Pseudoleukimie ibrig.

Lymphdriisenschwellungen, meist nur geringen Grades, wurden
bekanntlich seit jeher bei Mycosis fungoides beobachtet, ohne daf
ihnen besondere Bedeutung beigemessen wurde; sie wurden vielfach
nur als nicht zum KrankheitsprozeS als solchem gehérige sekundér
symptomatische Erscheinung aufgefalit. Das gelegentlich deutlich
regioniire, von der Lokalisation des Hautprozesses abhingige Auftreten
der Lymphdriisenschwellungen, die Tatsache ihres vollstindigen Fehlens
bei vielen klassischen Fillen von Mycosis fungoides schien dafiir zu
sprechen. Nun aber wissen wir, durch die Untersuchungen von Zum-
buseh zunichst, dal auch makroskopisch unverinderte, also nicht
durch Schwellungen auffallende Lymphdriisen, bei Mycosis fungoides
mikroskopisch die gleichen Verinderungen zeigen konnen wie die
vergroBerten Lymphknoten, so daB von einem Fehlen der Lymph-
driisenbeteiligung nicht so ohne weiteres gesprochen werden kann.
Und Paltaufs jingste Arbeiten iiber Mycosis fungoides lehren uns,
in den Lymphdriisen in nsmlicher Weise Lokalisationen des myko-
siden Krankheitsprozesses zu sehen wie in der Haut und den verschie-
densten inneren Organen.

Eine derartig hochgradige, buchstiblich universelle Lymphknoten-
schwellung, wie sie unser Fall zeigt, wurde aber bislang bei Mycosis
fungoides wohl kaum beobachtet. Nur der von Paltauf - Zumbusch
1914 publizierte Fall von Sternberg muf #shnliche Verhiltnisse dar-
geboten haben; auch hier bestand eine ,nicht unbetrichtliche, fast
universelle Schwellung der Lymphdriisen®, die besonders am Halse,
im Leberhilus und an der Wirbelsdule knollige Geschwiilste und ge-
schwulstartige Pakete gebildet haben, so dafi der Fall in , einer fritheren
Zeit gewiB} als Pseudoleukiimie aufgefalit worden wire und als Beweis
fiir einen Zusammenhang dieser. Krankheitsprozesse gegolten hatte®.
Auf das seltene Vorkommen solcher Falle von Myecosis fungoides mit
generalisierten Lymphdriisenschwellungen, die im Verein mit Milz-Leber-
schwellungen und Veranderungen des Blutbildes den ganzen ProzeB als
Pseudoleukimie erscheinen lassen, hat Paltauf schon 1909 hingewiesen
und solche Fialle als besonderen Typ der Mycosis fungoides aufgefafit.
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Bei einer derartigen weitgehenden Ubereinstimmung des klinischen
und grob pathologisch-anatomischen Bildes war es klar, daf nur die
genaue histologische Untersuchung des vorliegenden Falles die Diffe-
rentialdiagnose zwischen Mycosis fungoides und echter Pseudoleukimie
ermoglichen kann.

Neben den Lymphdriisentumoren war der Befund von Infiltraten
und Knotenbildungen in Lungen, Pleuren, Epikard weniger auffallend.
Neu erscheint — soweit ich der Literatur entnehmen kann — die
Etablierung mykosider Infiltrate in der Schleimhaut der Trachea und
der Skelettmuskulatur. In volliger Ubereinstimmung mit Paltauf
fanden auch wir die Knoten in den inneren Organen zum Teil schon"
makroskopisch von weitgehender Ahnlichkeit mit den Tumoren der Haut.

Zum Zwecke der histol. Untersuchung wurden Hautstiickchen von verschie-
denen Korperregionen, und zwar anscheinend unverinderte Haut, Haut iiber
tiefsitzenden Infiltraten und von Stellen mit in ihr etablierten Tumoren ent-
nommen, in Miiller-Formol und Alkohol konserviert und in Paraffin eingebettet.
Die Schnitte wurden nach den iiblichen Methoden (Himalaun-Eosin, elastische
Fasern nach Frinkel, Polychrom.-Methylenblau Unna, Methylgriin-Pyronin,
Jadassohn Boraxmethylenblau) behandelt. AuBerdem wurden die Lymphknoten
verschiedener GroBe und von den verschiedenen Korperregionen, sowie die ein-
zelnen Organe an Stiickchen untersucht, die in nimlicher Weise wie die Haut
vorbehandelt waren. '

Haut iiber kleinbohnengroBem, tiefsitzendem Infiltrat der seitlichen Thorax-
wandung: Die Hauptschichten der Haut — Epidermis, Corium, Tela subcutanea —
sind iiberall deutlich erkennbar. Durch breitere, stellenweise aber férmlich spitzige,
von Epidermis und Papillarkérper gebildete Erhebungen und dazwischen liegende
tiefe Furchen erhilt die Oberfliche eine eigenartige Gestaltung.

Die Epidermis im allgemeinen von mittlerer Dicke, stellenweise auch merk-
lich verdiinnt (besonders das Strat. Malpighi erscheint auf eijnige wenige Zell-
reihen reduziert); Retezapfen spirlich, schmal und kurz, stellenweise wohl auch
ganz geschwunden, so daB hier Xpidermis und Corium geradlinig abgrenzen.
Strat. corneum iiberall vorhanden, locker gefiigt und deutlich geschichtet, mit
spirlichen kernhaltigen Hornzellen. Strat. granulosum ganz undeutlich, stellen-
weise vollkommen fehlend. Die Zellen des Strat. Malpighi groB und wohlgebildet.
Im Basalstratum sehr reichlich gelbbraunes Pigment, solches auch teils frei,
teils in Chromatophoren im Papillark6rper. Strat. papillare sehr dicht gefiigt,
die zarten GefiBe weit und reichlich blutgefiillt, in ihrer Umgebung die Bindegewebs-
kerne vermehrt mit vereinzelten Rundzellen und Plasmazellen.

Das Corium zeigt dichte, derbgewellte, stellenweise wie hyalinisierte Binde-
gewebsbiindel, ist. sehr kernarm, auch Follikel und Driisen sehr spéarlich. Nur
um und zwischen einzelnen SchweiBdriisengruppen reichlicher Zellen verschiedener
Art in imregelmiBiger Anordnung, der Hauptsache nach kleine Rundzellen vom
Typus der Lymphocyten, vereinzelte Plasmazellen und auffallend groBe, ver-
schieden gestaltige einkernige Zellen neben gewucherten spindelformigen Binde- -
gewebszellen. Das subcutane Fettgewebe ist grofitenteils geschwunden, zwischen
derben, homogenis. Bindegewebsziigen sind nur vereinzelte, hochgradig atrophi-
sche, zellreiche Fettgewebsinseln noch erkennbar. Hier in der Tela subcutanea
der Hauptsache nach ist nun das kleinbohnengrofe, so auch geformte Zellinfiltrat
etabliert, das makroskopisch als tiefsitzendes Hautknotchen imponiert hat, mikro-
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skopisch unverkennbar den Charakter eines Granulationsgewebes aufweist. Das
Infiltrat ist gegen die Umgebung im allgemeinen scharf abgegrenzt, ja es scheint
eine formliche bindegewebige Kapsel herum gebildet dadurch, da8 die angrenzen-
den Bindegewebsbimdel durch das Infiltrat zur Seite gedriickt wurden. .Durch
die Masse des Infiltrates ziehen nach verschiedenen Richtungen schmélere und
breitere Bindegewebsziige; das Infiltrat ist so aus mehreren kleineren und gréferen
Herden zusammengesetzt bzw. durch déren Konfluenz entstanden. Gerade an
diesen bindegewebigen Septen zeigt sich das Phénomen der Auffaserung des
priexistenten Bindegewebes durch die Infiltratzellen ungemein deutlich, sie
scheinen stellenweise geradezu in ihre einzelnen Fibrillen zerfasert. So entsteht
das Reticulum dieser Knoten, das natiirlich dort, wo die Zellen sehr dicht gelagert
sind, fast vollig verdeckt ist oder nur bei starker VergroBerung feinstfadig sichtbar
wird. Vom priexistenten Gewebe sieht man neben dem Reticulum auch da und
dort im Infiltrat Fettzellen und vereinzelte groflere GefdBle mit auffillig ver-
dnderter Wandung: ihre Adventitia und Muscularis sind in ndmlicher Weise
aufgefasert wie das umgebende Bindegewebe, in den so entstandenen Maschen-
riumen die ndmlichen Infiltratzellen. Man hat den Eindruck, als ob die GeféB-
wandung fortschreitend von auBen nach innen dem Infiltrat einverleibt wiirde.
In den nach Frinkel gefirbten Elasticaschnitten erkennt man aber erst den
ganzen Umfang dieser GefdBaffektion. Wahrend im allgemeinen die
elastischen Fasern innerhalb des Knotens geschwunden sind, heben sich in der
Masse des Infiltrates deutliche elastische Faserringe ab als einziger noch erkenn-
barer Teil eines BlutgefiBes, das nach Infiltration seiner Wandung und Aus-
filllung seines Lumens mit Infiltratzellen vollig im Infiltrat aufgegangen ist. Dabei
ist der Knoten reichlich capillarisiert, strotzend mit Blut gefillt. Ein Nerv, der
im Schnitte der Linge nach getroffen ist, zeigt sich vollends von Infiltratzellen
eingescheidet, ohne daf} selbe zwischen die Nervenfasern eingedrungen wiren.

Was nun die Formen der den Knoten bildenden Zellen anlangt,
so fillt schon bei schwacher Vergréflerung eine hochgradige Polymorphie auf.
In wirrem Durcheinander — die Zellmasse erscheint wie durcheinandergeschiittelt,
so daB stellenweise die Zellen sehr dicht, an anderen Stellen wieder mehr schiitter
liegen — fallen besonders groBe, iibrigens in der GroBe verschiedene rundlicke,
ovale oder ganz unregelmiBig geformte Zellen auf mit dunklem, meist gekerbtem,
groBem Kern, manchmal wie Epitheloidzellen aussehend oder auch mit Plasma-
fortsitzen den Fibroblasten #hnlich, daneben reichlich kleine, regelmifiig runde
Zellen vom Typus der gewdhnlichen Lymphocyten, gewucherte spindelférmige
Bindegewehszellen, auch Plasmazellen; keine -polynucledren Leukocyten. = In
den mit Methylgriin-Pyronin gefirbten Schnitten kann man auch reichlich rot-
gefirbte Schollen und Brickelchen zwischen den Zellen nachweisen.

Haut eines etwa nuBgroBen, flachhalbkugelig sich vorwélbenden, die ganze
Dicke der Haut bis zur Muskulatur durchsetzenden Knotens, dessen Zentrum
ein wenig nabelférmig eingesunken erscheint: die Hauptschichten der Haut nur
ganz undeutlich voneinander abgrenzbar, da mit Ausnahme der Epidermis
die Haut in ihrer ganzen Dicke von einem sehr zellreichen Infiltrat durchsetzt
ist. Die Epidermis iiberall erhalten, aber betrichtlich iiber dem Infiltrat ver-
diinnt, nur die Hornschicht ist ziemlich dick und reichlich aufgeblattert. Rete-
zapfen fehlen vollkommen. Strat. papillare und subpapillare sehr zellreich, be-
sonders um die, fibrigens nicht auffallend hervortretenden Blutgefdfle. s
sind der Hauptsache nach spindelige Bindegewebskorperchen und kleine Rund-
zellen. Im Strat. subpapillare beginnend, ziehen in verschiedenen Richtungen
nach abwirts, lings der GefiBe, um Follikel und Driisen angeordnete Zellherde,
die sich mannigfach miteinander verbinden und schlieBlich zu einer einzigen
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Zellmasse konfluieren. Auf den ersten Blick fillt wieder die Mannigfaltigkeit der
Zollformen auf und die Regellosigkeit der Zellverteilung, hier dicht, dort schiitter,
formlich einzeln in den spaltférmigen Réumen und Liicken zwischen dem auf-
gesplitterten Bindegewebe gelagert — ein hochst 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 sich die Hauptmasse des Knotens allméhlich, in die besagten Ziige und
Stréinge sich auflosend. Uberall sieht man, wie die Bindegewebsbiindel des Corium
durch die Zellmassen teils beseite geschoben, teils in ihre Fibrillen zerfasert werden,
wobei zweifellos auch eine Odemdurchtrinkung das ihre zur Lockerung des Ge-
webes beitrigt. Unter den Zellen fallen auch hier protoplasmareiche Zellen auf
mit meist sehr groBen, dunkeln unregelméfBigen Kernen, wenn auch hier nicht so
zahlreich wie im erstbeschriebenen Schnitt. Die Hauptmasse der Zellen sind kleine
und groBere regelmiBig runde Zellen von lymphocytéarem Typus, daneben Plasma-
zellen und gewucherte Bindegewebskorperchen. - Die elastischen Fasern sind im
Bereciche des dichten Zellhaufens véllig geschwunden, dafiir am Rande desselben
oft in dichten Lagen angeordnet. Die Vascularisation ist keine so reichliche wie
im erstbeschriebenen tiefsitzenden Knoten, die Veréinderungen der grofieren
priexistenten GefidBe aber hochgradig. Namentlich am grofiten, im Schnitte quer
getroffenen Gefill sieht man deutlich, wie die Infiltratzellen nach Aufsplitterung
der Adventitia in Ziigen zwischen die Biindel der Muskulatur gegen die Intima .
vordringen.

Haut, die mehr diffus infiltriert erscheint: die Epidermis recht dick, bes.
die Hornschicht ist méchtig entwickelt und reichlich lamellss aufgeblittert,
mit kernhaltigen Hornzellen. Im Basalstratum wenig Pigment. Im Strat. papillare
und subpapillare reichlich perivasculireAnhdufung von Zellen, und zwar kleineren
und groBeren Rundzellen, jungen Bindegewebszellen, Plasmazellen, daneben aber
auch unverkennbar einzelne groBe uninucledre Formen. Die Papillen, besonders
auch das Strat. subpapill. sind locker gefiigt und deutlich 8dematés, die Papillen
vielfach breit und keulenférmig gegen die Epidermis aufgetrieben. Nach den
tieferen Lagen des Corium setzen sich die erwidhnten Infiltrate fort, sich zu mehr
oder weniger ausgebreiteten, ganz unregelmifig begrenzten zellreichen Herden
verdichtend, die herab bis zur Tela subcutanea mit ihrem reichlichen Fettgewcbe
zu verfolgen sind.

Haut ohne makroskopisch wahrnehmbares Infiltrat von einer Stelle, die
gegen die Umgebung als brdunlich pigmentierter, kreisrunder, ein wenig einge-
sunkener Feck erscheint: die Epidermis diion, mit auffallend reichlichem gelb-
braunem Pigment im Rete Malpighi und Basalstratum. Retezapfen kurz und
schmal, vielfach nach der Seite zu verzogen. Das Corium auffallend derbfaserig.
homogenisiert und nur in unmittelbarer Nachbarschaft der Gefifie im Strat-
pap. und subpap. reichlichere Anhiufung von spindelférmigen Bindegewebs-
kernen. und vereinzelten Rundzellen. Das Fettgewebe der Tela subeut. vollig
atrophisch; hier findén sich, hauptsdchlich um GefidBie herum. vereinzelte ganz
kleine Infiltrate, die auf den ersten Blick als den schon mehrfach beschriebenen
polymorphen Zellinfiltraten identisch erkannt werden konnen. Die Zellen liegen
schiitter und locker durcheinander in den Spaltrdumen eines deutlichen fibrilliren
Geriistwerkes.

- Lymphdriisen: die Schnitte aus einem homogenen, michtig vergroBerten
Knoten im Retroperitonealraum zur Seite der Vena cava inf. zeigen, daff die
normale Lymphdriisenstruktur bis auf die iiberall erhaltene ziemlich derbe binde-
gewebige Kapel, die von.ihr abgehenden Septen und das stellenweise recht dicht
gefiigte Reticulum vollig verwischt ist. Eine follikulire Randzone oder Mark-
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stringe sind nirgends mehr zu differenzieren; das lymphat. Gewebe auf spérliche,
kleine Herde reduziert, ersetzt durch ein auf das deutlichste davon verschiedenes
Zellmaterial, das im wirren Durcheinander die-ganze Driise erfiillt, bald dichter,
bald lockerer gelagert ist und beziiglich der Zellformen die n#imliche Polymorphie
zeigt wie dies in der Haut aufgefallen war. Neben grofleren Rundzellen, Plasma-
zellen und spindeligen Bindegewebskorperchen sind es wieder protoplasmareiche,
rundliche, ovale oder polygonale Zellen mit auffallend groBen, dunklen, eckigen
 Kernen, die in Verbindung mit dem iiberall sehr deutlichen Reticulum dem In-
filtrat ein so eigenartiges Geprige verleihen. Der Gewebscharakter ist in den Lymph-
driisen vielleicht noch prononcierter als in den Hautknoten. Gelegentlich sind
am Rande die urspriinglichen Follikelformen noch andeutungsweise erhalten, die
Ideinen regelm#fBig runden Lymphocyten aber vollig daraus verschwunden und
ersetzt durch das bereits beschriebene Zellmaterial. Besonders die Randsinus-
riume sind stellenweise formlich vollgepfropft damit. Die sklerosierte Kapsel
ist stellenweise reichlich infiltriert, und zwar sind es der Hauptsache nach die
gewohnlichen Lymphocyten, neben ihnen aber auch da und dort groBe uninucleiire
Formen. Die Driisenkapsel ist mit der anliegenden Vena cava inf. durch fibroses
Glewebe festverwachsen, so da die Abgrenzung eine undeutliche wird, um so mehr,
als iiberall, auch in der Venenwandung, und zwar in der Venenintima in diffuser
Ausbreitung das polymorphzellige Granulationsgewebe sich entwickelt hat, dessen
groBe Zellen hier, in kleinen Haufen beisammen, den Eindruck neoplastischer
Elemente machen.

Einen ganz dhnlichen histologischen Befund bieten die Lymphknoten der
verschiedenen anderen Kérperregionen, die grofien sowohl als auch die nicht auf-
fallig vergréBerten. Verschiedenheiten bestanden nur in der Intensitéit der Aus-
breitung und Entwicklung des eigenartigen Granulationsgewebes, indem in manchen
Lymphknoten evtl. noch reichlich lymphatische Zellen erhalten waren. Die makro-
skopisch als Nekrosen imponierenden Stellen in einzelnen groBien Knoten bieten
auch mikroskopisch das Bild des nekrotischen Zell- und Kernzerfalles.

Die tracheo-bronchialen Lymphknoten sind tuberkults veréindert; neben
frischen miliaren Tuberkeln finden sich ausgebreitete kisige Nekrosen und fibros-
hyalinentartete Partien, ohne da8 man das eigenartige Granulationsgewebe der
iibrigen Lymphknoten in diesen Lymphdriisen nachweisen konnte.

Etwa haselnuBgroBer Knoten am weichen Gaumen:

Von der Gaumenschleimhaut ist an der Stelle der stirksten Verwolbung des
Knotens nur mehr das mehrfach geschichtete Plattenepithel zu sehen, wie es
kontinuierlich und unveréindert dariiber hinwegzieht; Tunica propria und Sub-
mucosa sind eingenommen von einem dichten Zellinfiltrat, das, von lymphatischen
Bildungen deutlich verschieden durch seine Eigenheit auffillt. Dort, wo der
Knoten das Niveau der iibrigen Nasen- Rachenmucosa wieder erreicht, werden
die einzelnen Schichten der Schleimhaut-Tunica propria, eine Art Muscularis
mucosae, Submucosa mit den Driisen wieder sichtbar. Das den Knoten bildende
Infiltrat zeigt mit besonderer Deutlichkeit die charakteristische Zusammensetzung
aus polymorphen Zellen, unter denen reichliche grofe uninucledire neben den
iibrigen bekannten Formen auffallen. Die Zellen liegen wirr durcheinander, meist
sehr dicht in einem ganz deutlichen, zarten, da und dort auch durch derbere
Faserziige verstirkten Reticulum mit zahlreichen weiten, strotzend mit Blut
gefiullten Capillaren. An Zahl iiberwiegen die grofen uninucleédiren Zellen bedeutend
die iibrigen Zellformen.

- Die Infiltratzellen sind auch zwischen und in die Schleimdriisen in der Tiefe
der Submucosa gedfungen, so daf nur mehr Reste von Driisenschléuchen inmitten
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den groBen Uninucledren infiltrierte Wandungen, die bis unter das Endothel
der Intima vordringen und wohl auch das Lumen ausfiillen. Die an die Knoten
grenzende Schleimhaut zeigt strotzend mit Blut gefiillte Capillaren und reichliche
gewthnliche Rundzelleninfiltration der Tunica propria; in der Submucosa aber,
und zwar vorwiegend anscheinend an der Stelle priexistenter lymphat. Gewebs-
bildungen ist typisches Zellmaterial etabliert-vom Charakter der Zellen des Knotens,

WalnuBgroBier Knoten im Unterlappen der rechten Lunge:

Der Knoten, gebildet von typischem Granulationsgewebe mit besonders
reichlichen grofen Uninucledren ist gegen das umgebende, lufthaltige Lungen-
gewebe ziemlich deutlich abgegrenzt und wird von Pleura iiberzogen, die bis
auf wenige Lagen aufgefasert und zellig infiltriert ist. Vom Lungengewebe ist
nichts mehr zu sehen, nur dort, wo die Zellen nicht zu dicht gelagert sind, 148t
eine Art alveolearer Anordnung der Zellmassen das priexistente Gewebe vermuten.
Die Wandungen der BlutgefiBe und Bronchien bis zur Unkenntlichkeit zellig
infiltriert und aufgefasert. Das Epithel der Bronchienschleimhaut ins Lumen
abgestoBen oder ganz zugrunde gegangen, so dafl der Bronchus als solcher kaum
noch erkennbar bleibt. Im stellenweise dicht gefiigten Reticulum reichlich Kohlen-
pigment. Zahlreiche Capillaren. Die Verteilung der Zellen im Knoten ist ganz
unregelm#Big, derart, daB ganz dichte Zellhaufen neben ganz zellarme Stellen
zu liegen kommen. Das Lungengewebe in unmittelbarer Umgebung des Knotens
ist lufthaltig und zeigt im allgemeinen nur die Erscheinung unbedeutender Kom-
pression durch die Knoten, jedenfalls kann von einer fibrinésen Exsudation oder
Transsudation in den Nachbaralveolen nichts konstatiert werden. Die Wandungen
der Alveolen sind allerdings zellreich, ihre Capillaren mit Blut gefillt und die
Alveolarepithelien stellenweise in Proliferation und Desquamation begriffen. Im
Bindegewebe um gréfiere Gefifie zeigen sich auch in der Nachbarschaft des Knotens
ganz umschriebene Anhdufungen grofler, verschieden geformter Zellen.

Schnitte aus makroskopisch anscheinend unverindertem, jeden-
falls nicht infiltriertem Lungengewebe lassen in ganz unregelmiBiger Verteilung
im Bindegewebe um die grifieren .GefiBe, zwischen diesen und den Bronchien
und besonders innerhalb der Wandung der groBeren Bronchien deutlich kleine
Herde des eigenartigen Granulationsgewebes erkennen. An einer Stelle besonders
erscheint isoliert, inmitten unverdnderten Lungengewebes ein grifierer Bronchus
durch das Granulationsgewebe villig zerstort, das allseits durch die Muscularis
bis unter das Epithel vorgedrungen war; das Lumen von zerfallendem Epithel
ausgefallt.

Die flachen Knoten in der Schleimhaut der Trachea sind bedingt durch ein
Zellinfiltrat, das hauptsidchlich subepithelial in der T. propria diffus angeordnet
sich ausbreitet und dort, wo sich das Infiltrat knotig tber das Niveau vorwdlbt,
auch in die Tiefe der Submucosa zwischen den Driisen eindringt, wobei die Auf-
faserung der Muscularis mucosa durch die Infiltratzellen sehr deutlich zu sehen
ist. Das Infiltrat ist subepithelial reichlich vascularisiert und gleicht in seiner
Eigenheit vollkommen den Infiltraten in-den Lungen usw.

Die Milz zeigt, abgesehen von unbedeutender Sklerosierung der Kapsel,
der Trabekel und des Pulpareticulums und hyaliner Umwandlung der Wandung
der kleinen Arterien keine Besonderheiten; ihre Struktur durchaus erhalten.
Entsprechend ihremy makroskopischen Aussehen ist sie dicht gefiigt, die Pulpa zell-
und blutreich, Follikel miBig reichlich o. B.

Das Knochenmark der langen Rohrenknochen erweist sich bei mikro-
skopischer Untersuchung als teilweises Zellmark. Zwischen stellenweise gallertig-
atrophischen Fettzellen Ziige und Felder von Zellen und weiten Blutriumen;
neben den gewohnlichen Markelementen reichlich gelbbraunes Pigment.
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Die histologische Untersuchung der verschiedenen in der Haut,
in der Schleimhaut des Rachens, des Larynx, der Trachea, in den Skelett-
muskeln, den Lungen und Lymphdriisen etablierten knotigen Infiltrate
und Tumoren ergibt also weitestgehende Ubereinstimmung ihres histo-
pathologischen Verhaltens. Uberall 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 erscheint, im besonderem aber
ihre Unterscheidung gegeniiber lymphatischen Bildungen geradezu
auf den ersten Blick moglich ist. Vor allem imponiert die Mannigfaltig-
keit der Zellen, die in wirrem Durcheinander, bald ganz dicht, bald
schiitter in den Liicken und Spalten eines vielfach héchst auffallenden
Reticulums gelagert sind. Neben kleinen und gréBeren, regelmifBig
runden Zellen mit relativ groBem, gleichm#Big rundem, dunkelgefirbtem
Kern und ganz schmalem Plasmasaum, Lymphocyten entsprechend,
neben spindeligen Bindegewebszellen und Plasmazellen sind es be-
sonders protoplasmareiche, verschieden geformte Zellen mit groBen,
rundlich-ovalen, gekerbten oder ganz unregelmifigen dunklen Kernen,
die dem Bilde sein charakteristisches Geprige geben. Diese wesentlichen
Zige des histologischen Bildes kehren in allen Schnitten wieder, so
daB sich unbedeutende Verschiedenheiten nur insofern ergeben, als die
Infiltrate manchmal besonders reichlich die groBen Uninucleiren auf-
weisen, anderswo diese Zellen wieder mehr oder weniger zuriicktreten.
Nirgends sieht man Vereiterung, nirgends vielkernige Riesenzellen,
auch die Nekrosen sind recht beschrinkt. Zweifellos ahnliche Bilder
zeigt nur das entziindliche Granulationsgewebe der Lymphogranulo-
matose mit seiner ebenfalls auBerordentlichen Polymorphie des Zell-
materials. Immerhin lassen sich die Sternbergschen Zellen mit ihren
tiefgelappten, geweihartigen Riesenkernen ohne weiteres von unseren
groBen Uninucledren unterscheiden. Alles in allem besteht wohl
kein Zweifel, dafl die knotigen Infiltrate und Tumoren
imvorliegenden Falleeinander gleichwertige Manifesta-
tionen einer Mycosis fungoides, dafl sie echte mykoside
Krankheitsprodukte darstellen.

Von besonderem pathologisch-anatomischem Iunteresse erscheint nun
auch unserzweiter Fall, der wie der erste, in der hiesigen Dermatol.
Klinik beobachtet wurde. Ohne mich mit der Klinik des Falles be-
fassen zu wollen, sollen im folgenden nur die wichtigsten klinischen
Daten, wie ich sie der von Herrn Prof. Polland freundlichst tiberlassenen
Krankengeschichte entnehmen konnte, angefithrt werden:
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Der 47jihrige Fabrikarbeiter F. P. am 5. V. 1919 zum ersten Male ins Spital
aufgenommen; nach der Anamnese hatte Pat. vor 5 Jahren einen Hautausschlag,
der auf den Extremititen groBe Flecken bildete, die stark juckten. Seit 1913
arbeitete Pat. in einem Betriebe, wo er viel mit Schwefelsiure zu tun hatte. Im
Sommer 1918 litt er an einem an den Beugeseiten der Hinde und Fie lokali-
siertem Ekzem mit reichlicher Schuppung. Seitdem hat sich der ProzeB allmahlich
iber die ganze Haut — mit EinschluB des behaarten Kopfes — ausgebreitet.
Gleichzeitig stellten sich auch Kailtegefiihl, Frosteln und Gewichtsabnahme ein.
2 Geschwister angeblich an Tuberkulose gestorben. Dem Befunde einer dauernden
diffusen Rotung, Schwellung und Schuppung der Haut ohne sonstige charakteristi-
sche Efflorescenzen entsprechend, wurde die Diagnose auf Pityriasis rubra gestellt.
Pat. wurde am 29. VIIL 1919 gebessert entlassen. Gegen Ende des Jahres neuer-
liche Spitalsaufnahme. Am 25. XIL 1919 bei unveriindertem. dulerem Aspekt
einer generalisierten exfoliativen Erythrodermie anhaltendes Fieber um 39° mit
Schiittelfrésten ohne bestimmte Organerscheinungen. Die oberflichlichen Lymph-
driisen alle sehr druckempfindlich und deutlich vergroBert, Milztumor, Pirquet +-.
Am 8. 1. 1920 unter zunehmender Schwiche und geringer Atemnot Exitus letalis.
Klinische Diagnose: Pityriasis rubra.

Obduktionsbefund: 9. I 1920: Kaum miftelgroBe minnliche Leiche
von mibBig kriftigem Knochenbau, schwiichlicher Muskulatur, hochgradig ab-
gemagert. Die Haut tiber dem ganzen Koérper ohne Ausnahme in auffilliger Weise
verandert: sie ist diffus blaurot gefirbt und reichlich bedeckt von kleineren und
groBeren, zum Teil lamellosen, weiBlichen, trockenen Schuppen, die sich leicht
wegwischen und abhében lassen. Diese Schuppung zeigt sich auch auf der behaarten
Kopfhaut, hier aber nur in Form eines mehlartigen Staubes zwischen den schiitteren.
Haaren. Dabei ist die Haut entschieden verdickt, nur in groben Falten abhebbar,
derb und ganz unelastisch. AuBer der Rotung Schwellung und Schuppung nirgends
irgendwelche besonders gestaltete Hautefflorescenzen. Nur iiber den beiden Hand-
riicken scheint die Haut weniger rot, dimner und glatt. Négel ohne Befund.
Die sichtbaren Schleimhiute blutleer und trocken. Augen tief in die Orbita zu-
riickgesunken. Der Hals mittellang und recht schlank; durch Palpation lassen
sich beiderseits voneinander abgrenzbare, ziemlich derb-elastische, bohnen- bis
haselnuBgroBe Knoten — Lymphknoten wohl entsprechend — feststellen;
dieselben Lymphknotenpakete in beiden Axillae und in inguine. Die Haut iiber
den Knoten verschieblich ebenso wie die Pakete auf der Unterlage. Thorax wenig
gewdlbt, mittellang und -breit. Abdomen eingesunken, ohne besonderen Palpations-
befund. Untere Extremitdten keine Odeme. Hoden im Scrotum, auffallend
klein. In der rechten Ellenbogenbeuge und rechts in inguine, je ein kleiner, ober-
flichlicher Hautabscef.

Die weichen Schédeldecken fithlen sich lederartig derb und dick an, trotz
fast volligen Fettmangels, Das kndcherne Schideldach ziemlich gerdumig, 1ings-
oval, symmetrisch, kompakt o. B. Die Dura von mittlerer Spannung, wenig durch-
blutet, feucht glinzend; im Sichelblutleiter wenig lichtes fliissiges Blut. Dura-
innenfldche spiegelnd glatt und glinzend. Die inneren Hirnh#iute durchaus zart,
miBig gespannt, wenig durchblutet und stark durchfeuchtet. Gyri und Sulei
0. B. An der kndchernen Basis fillt die Gegend der Sella turcica auf; ihr ent-
spricht ein anndhernd kreisformiges, 12 mm im Durchmesser haltendes, 10 mm
tiefes Loch, in das man bequem die Kuppe des Zeigefingers legen kann; am Grunde,
zunéchst gar nicht sichtbar, findet sich die kleine, abgeflachte Hypophyse.

Das Gehirn ziemlich weich, wenig durchblutet und stéirker durchfeuchtet;
Rinde schmal, lichtgrau. Ventrikel ein wenig weiter, mit klarer Fliissigkeit
als Inhalt, Ependym zart. Die Substanz des Kleinhirns wie die des GroBhirns,
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Stammganglien o. B. Gefife der Basis von entsprechendem Kaliber, zartwandig,
blutleer.

Unterhauntzellgewebe nahezu vollkommen fettlos, die Muskulatur deutlich
atrophisch. Beide Lungen gebldht, beriihren sich in der Mittellinie, so daB sie
den Herzbeutel vollig verdecken. PleurahShlen leer. Oberlappen der linken
Lunge durchaus lufthaltiz, von dunkelschwarzroter Farbe. Am Durchschnitt
das Gewebe von der ndmlichen Firbung; von der glatten Schnittfliche entleert
sich spontan und auf Druck reichlich blutige, fast schaumlose Flissigkeit. Die
Bronchialschleimhaut dicker und von blauroter Farbe, mit blutigem Schleim
bedeckt. Die Verhiltnisse an der rechten Lunge entsprechen jenen an der linken.
Die Lymphknoten am Hilus klein, stark anthrakotisch mit vereinzelten kleinen
kritmeligen Kalkherden.

Das Herz klein, epikardiales Fettgewebe spirlich, sulzig, Gefifie geschlingelt.
Das Myokard dunkelbraunrot, ziemlich fest. Klappenpapparate zart und schluf3-
fdhig. Aorta o. B.

Die Schleimhaut der Mund- und Rachenhishle von einem ziemlich festhaften-
den, schmutzig graugelblichen-braunlichen Belage bedeckt. Tonsillen mittel-
groB, stark zerkliuftet, mit reichlichen kriimeligen Pfrépfen in den Buchten. Im
Oesophagus der nimliche Belag. Schleimhaut des Larynx und der Trachea blaB
grauweil, o. B. Der lymphatische Rachenring nicht auffallend. Die beiden
Schilddriisenlappen sehr klein und derbkonsistent, ihr Gewebe dicht und deutlich
kornig, graugelbbraun. Die cervicalen Lymphknoten beiderseits durchwegs,
aber im allgemeinen nur unbedeutend vergrofert, gegen die Haut und das um-
gebende Gewebe verschieblich, rollbar, untereinander deutlich abgegrenzt, wenn
auch zu gréBeren Paketen verbunden, von derb elastischer Konsistenz und blauroter
Farbe; die Schnittfléche ebenso gefdrbt mit einzelnen unscharf begrenzten blisser,
graurot gefidrbten Flecken, feuchtglinzend; keine distinkten Knétchenbildungen,
keine Verkisung oder Eiterung. Die Lymphknoten an der Bifurkation der Trachea
groB}, derb induriert, grauweif.

Leber von mittlerer GréBe, ihre Rinder etwas stumpfer, Kapsel zart; Ober-
flache graugelbbraun. Konsistenz ziemlich betrichtlich, der Blutgehalt ein mittel-
miBiger, Acinuszeichnung sehr deutlich.

Die Milz 24 x 12 X8 cm, ihre Kapsel gespannt, Oberfliche glatt, von dunkel-
blauroter Farbe und ziemlich derber Konsistenz; am Durchschnitt ist das Ge-
webe dichtgefiigt, blutreich, schwarzrot, Pulpa 1iBt sich recht reichlich ab-
streifen, Trabekeln dicht und deutlich. Auf schwarzrotem Grunde heben sich,
in Unmengen durch die Masse der Milz zerstreut, kleinste, submiliaren Tuberkeln
tduschend #hnliche graudurchscheinende Knbdtchen und Streifchen sehr auffillig
ab. Der GroBteil der Knbtchen ist scharf umschrieben und deutlich iiber das
Niveau vorspringend; daneben sind auch grollere, grauweille, weniger distinkte
Follikel zu erkennen.

Die Nieren, in wenig fettreiches Gewebe eingehiillt, von mittlerer GroBe
und entsprechender Form. Kapsel ohne Substanzverluste abziehbar, Ober-
fliche bis auf vereinzelte seichte Absumptionen glatt und gleichm#Big graurot
gefarbt, Konsistenz eine mittlere. Am Durchschnitt zeigt sich die stellenweise
verschmilerte Rinde von den Pyramiden deutlich abgegrenzt, von entsprechender
streifiger Struktur.

Harnblase zusammengezogen, enthilt eine geringe Menge dunklen, klaren
Harns; Prostata klein, ihre Schnittfliche glatt, grauweil. Der Magen wenig aus-
gedehnt, seine Schleimhaut reichlich gefaltet, verdickt, mit reichlichem Schleim
bedeckt, blaB graugelblich gefirbt. Dinn-Dickdarm bis auf méBige Schwellung und
Rétung der Schleimhaut besonders im Colon ascendens ohne Befund. Die mesen-
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terialen Lymphdriisen kaum auffillig vergroBert, graurot. Pankreas, Nebennieren
o. B. Die retroperltonealen Lymphdriisen durchwegs ein wenig vergroBert wenn
auch nicht in dem MaBe wie die oberﬂaehhehen Lymphknoten, wie diese blaurot
und derb konsistent.

Die langen Rohrenknochen enthalten neben Fettmark, auch reichlich weiches,
dunkelrotes Zellmark.

Riickblickend konnen wir also feststellen: Bei einem 47 jahrigen

Manne — dessen Erkrankung mehr als eineinhalb Jahre bestanden
hatte — nachdem er schon mehrere Jahre zuvor an juckenden Aus-
schlagen gelitten hatte — und wihrend achtmonatiger genauer kli-

nischer Beobachtung als Pityriasis rubra imponierte, fand sich bei
der Obduktion eine auffallende Affektion der gesamten Korperhaut,
charakterisiert durch diffuse, ganz einférmig monotone Rétung, Schwel-
lung und Verdichtung der Haut nebst reichlicher, kleienférmigér und
groBlamelloser Schuppung ohne sonstigen Efflorescenzen wie etwa
Quaddel-, Papel-, Pustel-, Blasenbildungen, die auch wihrend der
ganzen Dauer der Erkrankung angeblich niemals zu beobachten waren.
AuBerdem wurde eine zum Teil recht erbebliche Schwellung simtlicher
oberflichlicher Lymphknoten festgestellt, besonders die axillaren und
inguinalen Driisen bildeten méachtige tast- und sichtbar vorgewolbte
Pakete. Die Eroffnung der Koérperhohlen ergab einen méchtigen Milz-
tumor mit Bildung zahlloser kleinster Knotchen im Milzgewebe, Schwel-
lung fast sdmtlicher tiefen und inneren Lymphdriisen, an Machtigkeit
allerdings weit hinter den subcutanen zuriickbleibend, unbedeutende
Reste tuberkuloser Veranderungen der Lungenhilusdriisen und die Er-
scheinungen hochgradiger Kachexie mit Atrophie der Organe besonders
der Hypophyse und Schilddriise. Als letzte Todesursache fand sich
beiderseitige hypostatische Pneumonie vor.

Der grob anatomische Befund schien zun#chst mit der klinischen
Diagnose wohl vereinbar. Als Pityriasis rubra bezeichnet man ja heut-
zutage eine engumschriebene Gruppe von Hauterkrankungen -— als
solche imponieren sie zum mindesten — charakterisiert dadurch, daB
das Krankheitsbild dauernd — der Verlauf ist ein exquisit chronischer
—durch die Symptome diffuser Rétung und Schuppung beherrscht
wird, sich gewissermallen mit den Symptomen erschépft insofern, als
andere Verinderungen der Haut hierbei nicht beobachtet werden.
Die Atiologie dieser Erkrankungen, deren wichtigster Typ die Pity-
riagis rubra Hebra ist, ist vollig unbekannt.

An eine solche Pityriasis rubra Hebra hatte man im wvorliegenden
Falle klinischerseits auch gedacht.

Erst die auffilligen Veranderungen der Milz und der Befund einer,
wenn auch nur unbedeutenden, so doch fast universellen Schwellung
auch der tiefen und inneren Lymphknoten fordert pathologisch-anato-
misch zu differentialdiagnostischen Erwigungen auf. Unsere heutige
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rigorose Auffassung der Pityriasis rubra ist ja das Ergebnis mihevoller
klinischer Beobachtung und scharfsinniger differentialdiagnostischer
Erwigungen. Seinerzeit war die Gruppe Pityriasis rubra ein Komplex
der verschiedensten, #tiologisch differenten Krankheiten, alle jene
Krankheitsfille, die durch diffuse Rotung und Schuppung der Haut
besonders auffallend waren, umfassend. F. v. Hebra hat dann als
erster die Verhaltnisse dieser zu stindiger Verwirrung Anlafl gebenden
Krankheitsgruppe zu kliren begonnen, durch Préazisierung seines Typ
der P. rubra Hebra als selbstindige, dtiologisch einheitliche Erkrankung
ausgezeichnet durch eminent chronischen Verlauf und eine ,seltene
Monotonie der Erscheinungen®, ndmlich ausschlieBlich diffuse Rétung
und Schuppung der Haut mit schlieBlicher ausgesprochener Atrophie
derselben. In der Folgezeit war es vor allen Brocq, der sich bemiihte,
nach genauer kritischer Sichtung aller bis dahin beobachteter Fille,
die groBe Gruppe der durch Rétung und Schuppung auffallenden Krank-
heiten in verschiedene Typen einzuteilen. Nach Abgrenzung der offen-
kundig sekundaren Fille, bei denen das Krankheitsbild nur durch die
ausnahmsweise einmal universell gewordene Ausbreitung eines Ekzems,
Lichee, Psoriasis, Urticaria, Pemphiegus usw. zustande kommt, unter-
schied Brocq die verschiedensten Typen innerhalb dieser von ihm als
generalisierte exfoliative Erythrodermie bezeichneten Xrankheits-
gruppe. Allein seine Einteilung basierte bei volliger Unkenntnis der
atiologischen Faktoren nur auf unsichern, verdnderlichen klinischen
Eigentiimlichkeiten, war "also wissenschaftlich nicht entsprechend
fundiert. Erst in jiingster Zeit sind wir auf Grund von genau beobach-
teten und nach allen Richtungen (h#matologisch, histopathologisch
und autoptisch) untersuchten Fillen in der Lage, verschiedene Typen
dieser Gruppe ihren verschiedenen #tiologischen Faktoren entsprechend
zu prizisieren und gegeneinander abzugrenzen. Heufe sehen wir in
der diffusen Rotung und Schuppung der Haut nicht so sehr die Krank-
heit selbst, als vielmehr ein in der Regel toxisch bedingtes Symptom
eines tiefersitzenden Allgemeinleidens. Wir kennen Fille von generali-
sierter exfoliativer Erythrodermie, die auf die Wirkung medikamen-
toser Gifte (Hg, Chinin, Antipyrin) zuriickzufithren sind; oder aber
es handelt sich um bakteriotoxische Noxen, z. B. Toxine der Tuberkel-
bacillen oder um Noxen, die denen der Leukimie bzw. Pseudoleuksdmie,
der Lymphogranulomatose und Mycosis fungoides identisch sein miissen.
Bei allen diesen Krankheiten beobachtet man hin und wieder einmal
das Auftreten einer generalisiert exfoliativen Erythrodermie und sehen
wir selbe unter Umstinden derart das Krankheitsbild beherrschen,
dafB erst die genaue autoptische Untersuchung des Falles das zugrunde
liegende Allgemeinleiden aufzudecken imstande ist. Solche Falle fithren
dann zu jener engumschriebenen, obenerwihnten Gruppe generali-
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sierten exfoliativen Erythrodermie, deren Atiologie bislang véllig un-
bekannt ist, und die wir darum wohl auch als idiopathische exfoliative
Erythrodermien bezeichnen. Ihr bekanntester Typ ist die Pityriasis
rubra Hebra, von ihr hauptsidchlich nur im Verlauf verschieden die
Dermatitis exfoliativa generalisata chronica Broeq.

Wir sehen demmnach, daBl 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 Hebra; 2. generalisierte exfoliative
Erythrodermie als Symptom bzw. Hautlokalisation einer Leukéimie
bzw. Pseudoleukimie, Lymphogranulomatose und Mycosis fungoides.
Fir die Diagnose Pityriasis rubra Hebra wird bekanntlich die schlie3-
liche Ausbildung einer hochgradigen Atrophie der Haut als besondere
‘Eigenheit dieser generalisierten exfoliativen Erythrodermie gefordert.
Von einer solchen ist aber im vorliegenden Falle nicht die Rede; wie
erwihnt war, die Haut des ganzen Korpers dick und derb infiltriert,
nur in groben Falten abhebbar. Und da der tédliche Ausgang allein
nur auf Rechnung des Allgemeinleidens zu bringen war, erledigt sich
die Frage, ob vielleicht erst bei lingerem Bestande der Krankheit die
Atrophie zur Ausbildung gekommen wire, von selbst.

Hingegen bleibt bei Erythrodermia leucaemica resp. pseudoleu-
caemica die Haut dauernd verdickt. Daneben aber bestehen die Er-
scheinungen der Leuk#mie, besonders die charakteristischen Verdnde-
rungen des Blutes. Von solchen wurde nun klinischerseits im vorliegen-
den Falle nichts erwdhnt und dergestalt die Moglichkeit einer leuki-
mischen Erkrankung unwahrscheinlich, wenngleich es auch klar war,
daBl nur die histologische Untersuchung der Veranderungen der Haut,
Lymphdriisen und Milz die endgiltige Entscheidung bringen konnte.
Dies gilt in gleicher Weise auch fiir die Feststellung einer der Erythro-
dermie zugrunde liegenden Lymphogranulomatose, die ja klinisch
und grob anatomisch weitestgehende Ahnlichkeit mit den leukéimischen
Erkrankungen hat. In Anbetracht des negativen Blutbefundes scheint
die Moglichkeit, daB es sich in unserem Falle um die selteneForm der
Mycosis fungoides mit generalisierter exfoliativer Erythro-
dermie handle, besonders in den Vordergrund geriickt. Besnier-
Hallopeau und Leredde haben als seltene Varietit der Mycosis fun-
goides Fille beschrieben, bei denen eine generalisierte exfoliative Erythro-
dermie die Szene des ganzen Prozesses erdffnet oder m. w. spit nach dem
‘Auftreten von priafungoiden Erscheinungen dem Falle ein charakteristi-
sches Geprige gibt und haben in solchen Fillen von diffuser Mcyosis
fungoides gesprochen. Dabei bleibt die Haut immer m. w. verdickt und
derb, die Réte ist eine livide und die Schuppung unter Umsténden reich-
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lich, lamellos, deutlicher Haarausfall, Nagel o. B. Immer zeigen sich
dabei multiple Lymphdriisenschwellungen, bald stirker, bald schwicher
ohne Erweichung und Eiterung. Selten kommt es dabei zur Mani-.
festation typischer, pathognomonischer mykosider Tumoren, héufiger
bleiben die Infiltrate klein und flach oder kommen tiberhaupt zu keiner
nennenswerten Ausbildung. Das grob anatomische Bild im vorliegen-
den Falle entspricht nun in allen seinen Ziigen, namentlich auch, was
die auffalligen Verinderungen der Milz anbelangt, einer solchen diffusen
Form der Mycosis fungoides; entscheidend fiir die Diagnose
ist wiederum nur das Ergebnis der histologischen Unter-
suchung, seitdem wir wissen, dafl allen mykosiden Krankheits-
manifestationen ein spezifisches, eigenartiges Granulationsgewebe zu-
grunde liegt.

Entsprechend dem makroskopischen Befunde von der Hauptsache nach, -
nur oberflichlichen Hautverinderungen, zeigen sich auch im mikroskopischen
Bilde die Verinderungen der Haut besonders in den obersten Lagen derselben
etabliert; die Epidermis ist dick, namentlich die Hornschicht ist méchtig ent-
wickelt, locker gefiigt, deutlich geschichtet und vielfach lamellés aufgeblattert,
mit, kernhaltigen Hornzellen. Stratum granulosum stellenweise fehlend oder nur
in einziger Zellreihe vorhanden. Die Retezellen recht grol mit spirlichen Kern-
teilungsfiguren, zwischen ihnen rundliche oder gestreckte Wanderzellen. Im
Stratum basale, das sehr niedrig erscheint, fehlt das Pigment fast vollkommen.
Retezapfen ziemlich reich und zum Teil tief gegen das Corium vordringend. Dem-
entsprechend auch die Papillen méchtig entwickelt, stellenweise fast bis zur
Epidermisoberfliche vordringend, dabei vielfach kolbig gestaltet oder keulen-
formig gegen die Epidermis zu aufgetrieben infolge Odemdurchtrinkung. Zwischen
den ganz locker gefiigten, auseinandergedringten zarten Bindegewebsbiindeln,

" besonders aber in unmittelbarer Nachbarschaft der reichlich mit Blut gefiillten
Capillaren der Papillen finden sich dichte Ansammlungen verschiedenartiger Zellen:
kleine gewochnliche Lymphocyten, jugendliche Bindegewebszellen mit Tings-
ovalem Kern, vercinzelte Plasmazellen und gelegentlich auffallend grofle, ver-
schieden geformte Zellen mit groBen dunklen Kernen. Das Stratum subpapillare
sehr deutlich gegen die tiefen Lagen des Corium abgegrenzt, da in-ihnlicher Weise
wie die Papillen reichlich zellig infiltriert, wihrend das Corium im allgemeinen
zellarm erscheint. Die Zellen liegen hauptsichlich perivasculir und wird so ent-
sprechend der Anordnung des subpapillaren Gefifinetzes durch Konfluenz der
Herde ein diffuses, bandartig ausgebreitetes Zellinfiltrat gebildet. Mit den senk-
recht vom subpapillaren Gefifnetz gegen die Papillen aufsteigenden GefaBen
setzt sich das Infiltrat in die Papillen fort, wibrend eine solche Fortsetzung nach
abwiirts im allgemeinen nicht zu sehen ist. Hier in den tiefen Lagen der Cutis
fallt die besonders derbwellige Beschaffenheit der Bindegewebsbiindel auf; Zell-
hiufungen finden sich nur in nichster Umgebung einzelner Kniueldriisen. Das
subcutane Fettgewebe spirlich atrophisch mit reichlichen gelbbraunen Pigment-
schollen. Elastische Fasern o. B. (In den nach Frinkel gefirbten Elasticaschnitten
zeigh sich das Odem der Papillen und die Gruppierung der Zellinfiltrate besonders,
deutlich.) Die Zusammensetzungen der Zellanhdufungen aus polymorphen Zell-
formen ist iiberall eigenartig, wihrend beziiglich der Massigkeit der Infiltrate
verschiedene Hautstellen nicht unbedeutende Differenzen aufweisen. So fehlt
in der Haut der Unterschenkel die sonst so deutliche Infiltration der Papillen voll-
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kommen und beschréinkt sich die Infiltration vollig auf das Str. subpap., so dall
dieses durch eine Schicht unverinderten Bindegewebes sehr scharf gegen die
Epidermis abgegrenzt erscheint. Die Rumpfhaut wiederum zeigt reichlich gelb-
braunes Pigment im Basalstratum der Epidermis und in den Papillen, diese dabei
dichtzellig infiltriert, so daB das priexistente Gewebe Vo]llg verdeckt erscheint,
die Gefille strotzend mit Blut gefiillt.

Schnitte aus den bis dattelgroBen inguinalen Lymphknoten lassen die
normale Lymphdriisenstruktur vollig vermissen. Man sieht keine follikuldre
Randzone oder Markstringe mehr, lymph. Zellmaterial findet sich nirgends in
irgend nennenswerten Komplexen, ist vielmehr nur diffus eingestreut zwischen
Zellen, die im regellosen Durcheinander die Driise erfilllen und in der Grofe,
Form und Tinktion deutlich verschieden sind von lymphat. Zellmaterial. Die
Zellen sind durchwegs protoplasmareicher, rundlich-oval oder unregelmiBig
geformt, mit zum Teil auffallend massigen rundlichen oder eckigen dunklen Kernen;
daneben reichlich Fibroblasten. Die Zellen liegen eingestreut in den Maschen-
und Spaltriumen eines zum Teil recht dichten Reticulums. Die bindegewebige
Kapsel der Driisen ist iiberall deutlich, stellenweise aufgefasert und zellig infiltriert.
Das Phénomen der Zersplitterung durch das polymorphe Zellmaterial des Knotens
zeigt sich besonders auffillig auch an den die Lymphknoten durchziehenden
bindegewebigen Septen. Der Blutgehalt ist ein sehr betréchtlicher; nirgends
mehrkernige Riesenzellen, keine Nekrosen.

Andere, nichtvergroBerte Lymphdriisen zeigen wiederum nur hochgradige
Hyperimie und Verdichtung des bindegewebigen Reticulums, die lymphatischen
Elemente reichlich, in Follikeln und Markstréngen entsprechender Anordnung.
In allen Lymphknoten reichlich gelbbraunes Pigment,

Die Lymphknoten an der Bifurkation der Trachea zeigen teils iltere ver-
kiste, teils frische miliare tuberkulose Herde.

Die Milz weist tiberraschende histologische Verinderungen auf.
In groben Zigen erscheint die Struktur-erhalten oder wiederholt, insofern man
Kapsel, Trabekel, Pulpa und Follikel bzw. follikelartige Knétchen unterscheiden
kann. Es fillt aber gleich auf, daf echte Malpighische Kérperchen nur ganz ver-
schwindend da und dort im Schnitt noch erhalten sind; an ihrer Stelle zeigen sich
viel zellirmere, iibrigens beziiglich des Zellreichtums sich sehr verschieden ver-
haltende Knotchen. Man hat den Eindruck, als seien gerade aus dem Malpighi-
schen Korperchen die lymphatischen Zellen verdriingt, dafiir das Reticulum ver-
dichtet und sehr pragnant, die lymphatischen Zellen ersetzt durch ganz anders be-
schaffene Zellen, die auf den ersten Blick durch die Mannigfaltigkeit ihrer GroBe
und Form und die vielfach massigen Kerne an das oben beschriebene Zellmaterial
der Lymphknoten erinnern. Wie gesagt entsprechen diese Zellherde bzw. exquisiten
Knétchen in ihrer GroBe, Form und Lagerung zum grofen Teil sicherlich fritheren
Malpighischen Kérperchen — man erkennt manchmal auch sehr deutlich die
Follikelarteriendurchschnitte in ihnen ~—, zum Teil aber scheinen sie unabhingig
davon in der Masse der Pulpa und besonders entlang der Trabekel entstanden zu
sein. So erscheinen die Trabekel durchwegs verdickt, aber nicht sklerosiert, sondern
breit aufgefasert, ja formlich in ihre einzelnen Bindegewebsfibrillen zerlegt, reti-
kuliert. In den so entstehenden Liicken und Spalten liegen die schon erwihnten
eigenartigen Zellen, bald dichter, bald spérlicher, gelegentlich ganz schiitter, so
daB das Bild ein hochst eigenartiges wird. Die Auffaserung der Trabekel ist nicht
iberall gleich hochgradig, stellenweise sind nur die duBeren Partien der Trabekel
aufgefasert und zellig infiltriert, die inneren Lagen noch unverdndert; so hat man
den Eindruck, als ob die Zellherde an der Oberfliche der schmalen Trabekel,
diesen aufsiflen. Neigung zur Konfluenz der Knotchen besteht nicht, im Gegenteil,
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es sind dieselben inmitten der blutreichen Pulpa meist voneinander deutlich isoliert
von der Grofe miliarer oder submiliarer tuberkuloser Kndtchen.

Irgendwelche regressive Verdinderungen, besonders Nekrosen sind nirgends
nachweishar. Die Wandungen der groferen GefiBe sind vielfach 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 vorfindet.

Das Lebergewebe zeigt, abgesehen von in zahlreichen kleinen Herden
bestehenden Verfettung keine Besonderheiten. Das periportale Bindegewebe
aber ist zellig infiltriert, und fallen neben gewdhnlichen kleinen Rundzellen auch
groBere Zellen auf mit zum Teil massigen dunklen Kernen. Wo diese Zellen in
den Maschen des deutlich retikulierten Gewebes eines periportalen Bindegewebs-.
dreiecks liegen, entstehen formlich knétchenartige Bildungen, die denen in der
Milz zweifellos sehr #hnlich sind. .

Schilddriiseund Hypo physe zeigen die Erscheinungen einfacher Atrophie.
Erstere ist kolloidarm, ihre Driisenacini sind klein, das Epithel ganz niedrig, das
Bindegewebe dafiir reichlich, derb homogenisiert. Letztere zeigt geringe Ver-
mehrung des bindegewebigen Stromas, betrichtlichen Blutgehalt und schmale
Ziige acidophiler und basophiler Zellen.

Das Femurmark ist teilweises Zellmark; in der Masse der gewdhnlichen
Markelemente fallen reichliche eosinophile Zellen auf.

Die histologische Untersuchung der im vorliegenden Falle
schon makroskopisch verinderten Organe (Haut, Lymphknoten, Milz)
ergibt beziiglich der bestehenden Veréinderungen eine itberraschende
Ubereinstimmung. Die erwihnten Organe sind in ausgesprochen dif-
fuser Weise infiltriert, erfiillt von einem Gewebe, dessen Granulations-
gewebscharakter iiberall deutlich zutage tritt. Die besondere Tigen-
heit, dieses Gewebes dokumentiert sich in der ausgesprochenen Poly-
morphie seiner Zellen, unter welchen besonders grofie Zellen mit massigen
dunklen Kernen auffallen; das Zellmaterial ist regellos in den Liicken
und Spaltriumen eines retikulierten bindegewebigen Stromas einge-
lagert, bald dicht, bald ganz schiitter, in welchem Falle dann die préi-
gnantesten Bilder entstehen. In der Milz ist die diffuse Kinlagerung
dieses Granulationsgewebes in Form zahlloser, dicht aneinander ge-
lagerter kleinster Knotchen erfolgt, wihrend die Lymphknoten ganz
gleichmiBig von dem polymorphen Zellmaterial {iberschwemmt er-

- scheinen. In der Haut betreffen die Veéranderungen ausschlieflich nur
die oberflichlichsten Lagen der Cutis: Strat. papillare und besonders
Stratum subpapillare. Entsprechend dem makroskopischen Aussehen
treten hier auch mikroskopisch die Erscheinungen einer chronischen
Entziindung in den Vordergrund; daB dieselbe nicht banaler Natur,
erkennt man bald ganz untriiglich, an anderen Stellen wieder nur
eben angedeutet an dem Auftreten des eigenartigen Zellmaterials.
Architektonik und Zellenbau des Gewebes sind derart, dafl eine Ver-
wechslung mit typischen oder atypischen lymphatischen Bildungen
gar nicht in Frage kommen kann, vielmehr nur die Mycosis fungoides
in Betracht kommt.
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Nach all dem, was wir durch die pathologisch-anato-
mische Untersuchung der beiden mitgeteilten Fille von
Mycosis fungoides haben feststellen kénnen, erscheinen
dieselben in hervorragendem Mafe geeignet, unsere Kennt-
nisse der pathologischen Anatomie dieser Erkrankung,
wie sie uns Paltauf in jingster Zeit gelehrt hat, zu festigen
und im gewissen Sinne auch zu erweitern.

Die Auffassung der Mycosis fungoides als Allgemeinerkrankung
mit gewdhnlich vorwiegender, ja vielfach scheinbar (soweit eben die
Veriinderungen der klinischen Erkenntnis zuginglich sind) ausschlief3-
licher Lokalisation der fir sie charakteristischen Krankheitsmanifesta-
tionen in der Haut, bei der aber auch die verschiedensten Schleimhiute
und besonders Lymphdriisen entgegen der bis vor kurzem noch gelten-
den Ansicht haufig in spezifischer Weise erkranken, ja in seltenen Fallen
alle moglichen inneren Organe in der ndmlichen Weise wie die Haut
affiziert sein konnen, kann keinem Zweifel mehr begegnen. Ihre Zu-
teilung zur Gruppe der Granulome ergibt sich mit Notwendigkeit
aus der histologischen Beschaffenheit des den Krankheitsmanifesta-
tionen zugrunde legenden anatomischen Substrates. Als solchem
begegnen wir iiberall, ob es sich nun um schon makroskopisch auf-
fallende Tumoren, Knoten und Xnétchen oder um evtl. nur
miskroskopisch feststellbare Verénderungen handelt, einem Gewebe,
dessen Granulationsgewebscharakter hochst eigenartiger Natur in die
Augen springt. Paltaufs Hinweis auf die Spezifitit der mykosiden
Gewebsbildungen gerade bei ihren Lokalisationen in inneren Organen
findet volle Bestitigung (Milz des 2. Falles, innere Lymphdriisen!).
Die wirklich universelle Ausbreitungsmdoglichkeit der Mycosis fungoides
bzw. ihrer Manifestationen wird vor allem dadurch illustriert, daf
auch scheinbar unveriinderte Organe (Lymphdriisen, Schleimhiute,
innere Organe) mikroskopisch die namlichen spezifischen Veradnde-
rungen aufweisen konnen, wie sie sonst den pathognomonischen myko-
siden Tumoren eigen sind. '

Die Eigenheit des mykosiden Granulationsgewebes besteht in der
Polymorphie seiner Zellén, unter denen die bekannten groBen Uni-
nucleiren mit ihren groBen, rundlich-eckigen dunklen Kerren be-
sonders auffallen und in der Einlagerung des Zellmaterials in den Liicken
und Spalten eines vielfach hoéchst prignanten bindegewebigen Reti-
culums, das der Auffaserung und Verdichtung des priexistenten Binde-
gewebes seine Entstehung verdankt. Namentlich dann, wenn mykoside
Zellen nur ganz schiitter, férmlich einzeln in den weiten Spalten des
grobfaserigen Reticulums zu liegen kommen — es scheint dies iibrigens
nicht bloff der Ausdruck einer Riickbildung des Prozesses, vielmehr
dort, wo es sich um die Bildung miliarer mykosider Tuberkeln handelt
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(Milz unseres 2. Falles!) dem Prozef tberhaupt eigen —, entstehen
Bilder, die mit keiner anderen Gewebsbildung verwechselt werden
kénnen. Am niichsten kommt noch die Lymphogranulomatose, doch
sind deren Sternbergsche Zellen ohne weiteres von den grofien Uni-
nucleiren des mykosiden Gewebes zu unterscheiden. )

Der Pradilektionsort fir die Entwicklung mykosiden Gewebes ist
das Bindegewebe der Haut- und der Schleimhsute (hier zunéchst in
der Umgebung der priexistenten Gebilde (GefaBle und Driisen) und das
interstitielle Bindegewebe der Organe. Dabei ist die Tendenz zur
mykosiden Affektion der GefaBe eine ausgesprochene; dieselben zeigen
sich nicht nur inmitten zellreicher mykosider Tumoren oft bis zur Un-
kenntlichkeit infiltriert und erfiillt von mykosidem Zellmaterial, sondern
man sieht auch, wie von gréBeren Infiltraten her, mykoside Zellziige
in die Umgebung gegen die groBeren Gefafe vordringen, um sich dann
in deren Adventitia und Intima auf weite Strecken hin auszubreiten.
In den Lungen speziell zeigt sich ein gleiches Verhalten auch den Bron-
chien gegeniiber; ich verweise diesbeziiglich auf den Befund kleinster
mykosider (fewebsknotchen inmitten unverinderten lufthaltigen Ge-
webes, der Lunge unseres 1. Falles, in deren Zentrum man das ein-
geengte, vom abgestoBenen Epithel erfiillte Lumen eines Bronchus
wahrnimmt, in dessen Wandung sich mykosides Zellmaterial bis zur
Unkenntlichkeit der urspriinglichen Verhsltnisse Platz gemacht hat.
Dabei ist auch die Adventitia des begleitenden Gefifles, allerdings in
viel geringerem Mafle, infiltriert.

In jingster Zeit hat Kusnitzky auf klinisch rontgenolcgisch nachweisbare
Lungenverinderungen bei Mycosis fungoides hingewiesen, denen er, sollten sie sich als
konstant erweisen, natiirlich grofte diagnostische Wichtigkeit beimiGt. Es handelt
sich um Verdunkelungen iiber den Lungenfeldern in Form sich verzweigender
Strange und Herden, denen nicht die. bekannten mykosiden Knoten, sondern eine
disseminierte, gleichméBige Alteration des Lungengewebes zugrunde liegen misse.
K usnitzky meint, daB es sich vielleicht um chronisch entziindliche Verinderungen
des Lungeninterstitiums im Sinne einer chronischen Lymphangitis-adenitis handle
mit Entwicklung von Granulationsgewebe im Bindegewebe um Bronchien, Geféle
und innerhalb der Bronchien-Gefifiwandungen. Kusnitzkys Befunde entbehren
bislang der anatomischen Bestitigung; von einem konstanten oder gar primiren
Vorkommen, dieser Lungenverinderungen bei Mycosis fungoides ist auch sicherlich
keine Rede, immerhin aber knnten die disseminierte mykoside Alteration desinter-
stitiellen Bindegewebes und der Bronchien-Geféwandungen in den Lungen unseres
ersten Falles das anatomische Substrat der Rontgenbefunde abgeben. Auch
Paltaufhat beiseinem letzten publizierten Fall von Mycosis fungoides solche diffuse
interstitielle Lungenverinderungen beschrieben und darauf hingewiesen, daf} dasBild
dieser Versinderungen in hohem MaBe an das einer chronischen interstitiellen Pneu-
monie erinnert mit natiirlich spezifischer (mykosider) Granulationsgewebswucherung.

Unsere beiden Fille von Mycosis fungoides lehren auch, wie kompli-
ziert in der Tat die Verhiltnisse bei dieser Erkrankung liegen, nicht nur
far die pathologisch-anatomische Betrachtung, sondern vor allem fiir
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ihre klinische Beurteilung. Und wenn trotz alledem in letzter Zeit
klinischerseits man sich bemiiht, all diesen Schwierigkeiten aus dem
Weg zu gehen, dadurch, daff man einer quasi vereinfachten Auffassung
der Mycosis fungoides das Wort redet — nur den Kklassischen Typ
Alibert-Bazin als Mycosis fungoides zu bezeichnen, alle iibrigen be-
schriebenen Typen aber nach Moglichkeit anderswo unterzubringen —,
so trigt dies Bemithen den durch die pathologisch-anatomische For-
schung festgestellten Tatsachen nicht Rechnung. Unser Fall 1 beweist,
daB der Typ Paltauf der Mycosis fungoides zu Recht besteht, daB es
seltene ¥ille dieser Erkrankung gibt, bei denen sich das klinische Bild
der Mycosis fungoides verwebt mit dem der Pseudoleukdmie, in dem
neben den m. w. charakteristischen mykosiden Hautverinderungen
generalisierte Lymphdriisenschwellungen, Milztumor und Blutver-
anderungen bestehen, deren wahre Natur erst durch die genaue patho-
logisch-anatomische Untersuchung aufgedeckt wird. Fall2 ist einer
der seltenen, bislang fast ausschlieflich von franzodsischen Autoren be-

" schriebenen und kaum jemals autoptisch beobachteten Fille von dif -
fuser Mycosisfungoides, wie sie als Varietiit der Mycosis fungoides
zuerst von Besnier - Hallopeau - Leredde beschrieben wurde. Der
klinischen Erkenntnis bieten diese seltenen Fille die grofiten, eigentlich
unitberwindliche Schwierigkeiten dar, insofern in ihrem klinischen
Bilde sich kaum ein Zug des klassischen Typus wiederfindet. Und
trotzdem ist die generalisierte exfoliative Erythrodermie dieser Falle,
die wir nicht als pramykosid oder prafungoid bezeichnen kénnen, da
wir unter Umsténden zeitlebens vergebens auf mykoside Tumoren
warten werden, eine den mykosiden Tumoren gleichwertige, spezifische
Hautmanifestation der Mycosis fungoides, wie diese zuginglich der
pathologisch-histologischen Diagnose.
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