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Die Biermersche oder pernizi6se An~mie stellt einen selten auf- 
tretenden Symptomenkomplex dar, der dutch marmigfache, zum Teil 
noch unbekannte Ursachen ausgelSst werden kann. V o n  klinisch &hn- 
lichen BiIdern untcrscheideb er sich dutch einen typischen Blutbefund. 
Dieser wird nach E h r l i c h  und N~geli  durch das Auftreten yon Megalo- 
blasten und h~moglobinreichen Megalocyten sowie durch einen ent- 
spreehend erhShten Farbeindex cha~akterisiert, eine Abweichung yon 
der Norm, die darauf schlieflen l~Bt, dab die Regeneration des Blutes 
nicht mehr in physiologischer Weise vor sich geht, sondern wieder nach 
Gesetzen verl~uft, die sonst ,nur in der F6talperiode Giiltigkeit haben. 

~ber das Zustandekommen dieser Funktionsst6rung, die man a.ls 
einen ,,Riickschlag der Blutbildung in embryonale Bahnen" zu be- 
zeichnen pflegt, herrseht noch nicht vSllige KIarheit. Man nimmt 
an, dab ~ es sich um die Einwirkung versehiedenartiger GiftkSrper handelt, 
die die gemeinsame F~higkeit habe]~, das Knochenmark unter gewissen 
Bedingungen in einer ganz Spezifischen Weise zu beeinflussen. Es trit~ 
also unter gegebenen besonderen Umst~nden neben einem erhShten 
BlutkSrperchenzerfall als koordinierte Folgeerscheinung derselben 
Ursache eine StSrung in der Blutneubildung auf. Diese .Vorgange stehen 
in einem gewissen Gegensatz zu dem Verhaiten des Knochenmarks 
bei den einfachen chronischen An~mien, das in diesen F~llen selbs~ bei 
starkem Zelluntergang und ]ebhaften reaktlven Regenerationsvorg~ngen 
den normalen Typus der Erythropoese beizubehalten pflegt. 

Allerdings ist das Auftreten unreifer Zellformen im kindlichen Blutbild 
etwa bis zum 10. Lebensjahre, besonders aber in der S~uglingsperiode, 
mit Vorsicht zu verwerten. Der Zustand des kindlichen Blutes ist ein 
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~uBerst labiler, und zwar um so mehr, je n~her das Kind der F6tal- 
periode steht. Wir treffen infolgedessen unter den verschiedenartigsten 
Umst~nden Megaloblasten und MegMocyten im kreisenden kindlichen 
Blur, die yon sehr harmloser Bedeutung sein k6nnen. 

Das klinische Bild der Bier  m e rschen Anamie stellt sich kurz folgen- 
dermaBen dar: Zunachst fhllt eine eigenttimliche gelbliehe Bl~sse der 
Haut auf, die schwer mit Worten wiederzugeben ist und weder mit 
,,waehs~rtig" noch mit ,,leichenhaft" zutreffend bezeichnet wird. 
MAt ihr verbindet sich eine gewisse Gedunsenheit des Gesichts und ein 
~uBerst matter und miider Ausdruck. An den Unterschenkeln, Kn6- 
cheln und Augenlidern, vieifach auch an anderen K6rperstellen treten 
- -  unabh~ngig yon der K6rperhaltung - -  leichte {Sdeme auf, die wohl 
kaum als Stauungsevscheinung aufzufassen sind, sondern durch eine 
abnorme Durchl~ssigkeit der Gef~Be erkl~rt werden. Der ErnEhrungs- 
zustand des Patienten ist gewShnlich ein guter. Auf der ttau~ und den 
Sehleimh~uten finder man hEufig kleine I-Iamorrhagien, auch an Morbus 
Addisonfi erinnernde Pigmentationen wurden beobachtet. Hin und 
wieder tritt ein leiehter Ikterus auf. Wichtig. sind gewisse Vers 
rungen yon Seiten der Zirkulationsorgane. Wir k6nnen fast immer eine 
erhebliehe Herzvergr6Berung und laute Herzger~usche feststellen, die 
unter UmstEnden mit den schwersten Erscheimmgen der Herzinsuffi- 
zienz: DyspnSe, Herzklopfen, Herzangst usw. einhergehen k0nnen. 
Die Pulsfrequenz ist immer etwas erhSht, die Spannung herabgesetzt. 
Besondere Erseheinungen yon Seiten der Respirationsorgane sind selten. 
Die Lymphdrfisen pflegen nicht abnorm vergrSBert zu sein. Das Ab- 
domen ist oft aufgetrieben, die Leber meist etwas vergr6flert und druok- 
empfindlich, die Milz nich~ immer palpabel. Gastrointestinale E r -  
scheinungen sind h~ufig, geh6ren jedoch nicht unbedingt zum Krank- 
heitsbilde. In vorgeriickteren Stadien beobachtet man oft eine groBe 
Empfindlichkeit der Schleimh~ute yon Mund, Zunge und Rachen, die 
sich mit ulcerSsen l~rozessen, Blutungen nnd nekrotisohen Anginen 
verbinden kann. Nervenst6rungen funktioneller und organischer Natur 
yon verschiedenstem Charakter k6nnen das Krankheitsbild kompli- 
zieren. Von klinischem Interesse sind Blutungen im Augenhintergrund 
und eine auBerordentliche Bl~sse der Papille. Gr6bere Sehst6rungen 
sind selten, dagegen kann es besonders zum SchluB der Erkrankung 
zu v611igem Verlust des-GehSrs kommen. Im Urin sind hin und wieder 
Spuren yon Albumen ohne pathologischen Sedimentbefund nachzu- 
weisen; auchl Indican pflegt aufzutreten und als Folge des gesteigerten 
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Blutk6rperchenzerfalls Urobilin und Urobilinogen. 'Die Diazo- mid 
Zuckerprobe Sind negativ. Das Verhalten der Temperatur ist wechselnd 
und ohne Regel. 

Von gr6Btem Interesse sind die Verinderungen des Blutes. D i e  
Farbe ist blaBrot, in sehweren Fallen fast flelsehwasser/ihnlich, die 
Gerinnungsfihigkeit gewShnlieh herabgesetzt. Von  groBer Bedeu- 
tung fiir die Auffassung der Krankhei~ sind die Beziehtmgen zwlsehen 
den Hiimoglobin- mid Erythroeytenwerten. Die ErythroeytenzaM 
zeigt eine starke Verminderung bis zu einer halben Million und weniger 
im 'Kubikmillimeter, der Fi~rbeindex ist dagegen gewShnlieh gr6fler 
als eins. Diese Erseheinung erklirt sich aus tier erhShten Fi~rbekraft 
der roten BlutkSrperchen, an de r  vor ahem die unreifen "Zellformen, 
die Megaloblasten mid Megaloeyten, beteiligt sind. Niigeli  setzt dieses 
Verhalten in h6ehst bedeutsamer Weise in'ParaIlele zum embryonalen 
TypUs der Erythropoese; dem auch ein hoher Fi~rbeindex eigen ist. 
Das mikroskopisehe Bild zeigt vorwiegend gutgefiirbte Zellen yon etwas 
vergrSBertem Durchmesser. AuBerdem sieht man Makro=, lVIikro- und 
Poikitocyter/ ia weehselnder Merige. Aue]~ polyehromatisehe Zellen 
und ge~iipfelte Erythroeyten kSnnen, und zwar besonders im Stadium 
der Remission, in grSSerer ZaM gefunden werden. Das Vorkommen 
kernhaltiger toter BlutkSrperehen weehselt. Die Megal051asten pflegen 
zu iiberwiegen, doeh sind aueh sie selten reiehlieh vorhanden, k6nnen 
aber bei eintretender Besserung oder aueh kurz vor dem Tode in gr6Berer 
Menge auftreten. Seltener trifft man Normoblasten. Doeh kann es 
vorkommen, dab in Zeiten ausgesproehener Besserung das Blur geradezu 
mit Normoblasten iiberschwzmmt wird, ein Ereignis, das als ,,Blut- 
krise" bezeielmet wird. Die absolute Zahl der Leukoeyten ist meist  
bis auf 2000---1500 ira Kubikmil;imeter reduzier~. :Die Lymphzellen 
sind relativ, jedoeh nieht absolut vermehrt, wi~hrend die neutrophflen 
Zellen eine absolute Verminderung aufweisen, die auf ein sehweres 
Daniederliegen der Knoehenmarksfunktion sehlieBen li~$t. $1uch die 
eosinophilen Zellen und die mononueleiiren sind entspreehend selten. 
In einigen Fiillen fand6n: sieh .Myelocyt~n in geringem Prozentsatz. 
Die BIutplitttehen sind meis~ sp~trlieh. 

t3ber das Auftreten der  pernizi6sen Aniimie bei Kindern ist wenig 
bekannt. Die 1Vlitteilungen aus der iflteren Literatur sind kaum zu ver- 
werten, weil die Blut untersuehungen nieht nach modernen Methoden 
ausgefiihrt werden konnten. Abet aueh manehe Fiille aus den letzten 
Jahren lassen sieh wegen mangelnder Sektionsbefunde oder ungenauer 

Ze i t s ch r i f t  fiir KinderheUkunde. O. XVIII. 2 
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Beobachtung kaum richtig beurteilen. Dazu kommt, wie schon er- 
w~hnt, dab bei jtingeren Kindern die Diagnose der perniziSsen Anamie 
aus dem morphologischen Verhalten des Blutes nicht mit Sicherheit 
gesteUt werden kann, d a  aueh bei leichteren Erkrankungen gr6bere 
Abweichungen yon der :Norm vorkommen, die ohne ernste Bedeutung 
sein k6nnen. 

Die F~lle der gl~eren Li~eratur sind zum grol3en Tell yon Podwis -  
s o t z k y  lind yon Mon t i  und Berggr i in  zusammengestellt und sollen 
:bier nicht eingehender beriicksichtigt werden. Es handelt sieKum etwa 
20 Beobaohtungen, yon denennur zwei, die von Sehap i ro  and Pod-  
wissotzl~y n~itgeteil~ wurden, den ann~hernd sieherer/ SchluB zu- 
lassen, dab eehte Biermersche An~mie vorgelegen hat. Beide Kinder 
wurden nach Anwendung einer Kur gegen Bothriocephalus latus geheflt. 

Aus neuerer Zeit ist bin v o n E s c h e r i c h  verSffentlichter Fall zu 
erw~hnen. Er betrifft einen 4 j~hrigen Knaben, der unter den typischen 
Erseheinungen einer pernizi6sen An~mle erkrankte. Zwar wurden im 
]31utbild keine Megaloblasten gefunden, doch ist der Blutbefund i m  
iibrigen charakteristisch. Der Yater des Kindes war lue~isch, bei dem 
Pafienten selbst waren Ver~nderungen der Netzh~ut mit abnormen 
Pigmentationen festzustellen, die den Verdacht einer hereditiiren Lues 
nahelegen. Leider fehlt'die Sektion. Doch ist anzunehmen, dab eine 
echte perniziSse An~mie vorgelegen hat, die sich bier, wie E s c h e r i c h  
sch]ie/3t, , a u f  dem Boden eines konstitutionell syphilitischcn Organis- 
mus" entwickelt h a l  

Ein anderer Fall wird yon F r i~de ld i j  mitgeteilL Es handel~ sich 
um einen 9 Jahre alten mchitischefl Kreolen, der die typischen klini- 
s'chen und h~matologischen Kennzeichen der perniziSsen An~mie 
aufwies und nach Abtreibung einer Taenia saginata geheilt wu~de. 
Die Erythrocytenzahlen stiegen in 4 Wochen yon 2 142 000 auf 5126 000 
im Kubikmillimeter. N~gell  konnte in einem anderen Fall beieinem 
12j~hrigen M~dchen mit elner Taenia saginata eine Biermersche 
An~mie "nachweisen 

Eine weitere Be0]Jachtung liegt .v0n T h e o d o r  vor. Sie betrifit 
einen 11 Jabre alten Knaben, der, abgesehen yon dem Fehlen eine~ 
systolischen GertLusches am Herzen, die klinisehen Erscheinungen 
einer schweren'Aniimie darbot. Ein" genauerer Blutbefund lieg~ nicht 
Vor, nur eine sehr detaillierte Beschreibung der Erythrocyten, deren 
Form und Beschaffenheit den bei' der perniziSsen Anamie erhobenen 
Befunden entspricht. Eine Sektion Wurde nicht gestattet. Es ist mSg- 
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lich, dab hier eine Bie rmersche  Anamie vorgelegen hat, und zw~r 
miiBte es sich, weft eine Krankheitsursache nieht bekannt war, um 
eine kryptogenetische Form gehandelt hubert. 

Zwei Beobachtungen, die ein 2j~hriges M~tdchen und einen 13 jahrigen 
Knaben betreffen, werden yon D ' E s p i n e  und P i c o t  als perniziSse 
Anemic angesprochen und verSffentlieht. Beide Kinder sind unter den 
Symptomen einer schweren An~rnie erkrankt. Ein Blutbefund konnte 
nicht erhoben werden, eine Sektion liegt nur im zweiten Fall vor, ent- 
h~lt  jedoch keinen Knochenmarksbefund. DaB eine Bierruersehe  
An~mie vorgelegen hat, ist in beiden F~llen denkbar. Sieheres l~Bt sich 
jedoch bei den fehlenden Blutuntersuchungen nieht sagen. Im zweiten 
Fall hatten DiarrhSen bestanden. Bei der Sektion fund man eine 
etwa 10--15 cm lunge mit Leukoeyten irffiltrierte Stelle am letzten Ende 
des Ileum, Coecum und Processus vermiformis. Die Veff. nehmen auf 
Grund dieses Befundes an, dad3 r Autointoxikation vom Darm aus 
vorgelegen hat. Ob eine solche Autointoxikation iiberhaupt als Ursaehe 
einer Bie rmerschen  Anamie in Betraeht kommt, ist eine noeh viel 
umstrittene Frage. 

Ein: paa r yon S e n a t o r  und B a g i n s k y  als perniziSse Anemic 
,vorgestellte F~lle sollen hier nieht .weiter beriicksichtigt werden, well 
keine gentigenden Beobaehtungen vorliegen und aueh .in beiden Fallen 
die Sektion fehlt. 

Sehr  eingehend besehrieben wurde ein Fall yon S o r o c h o w i t s e h .  
Er beriehtet von einem 9 Monate alten Saugling,,der unter den Er- 
scheinungen einer sehweren, Anemic zugrunde ging. Ein groBer Milz- 
tumor und starke Lymphdrflsensehwellungen sprechen gegen die 
B ie rmersehe  Form. Der ftir diese Anemic allerdings typische Blut- 
befund ist in diesem Alter nur mit einer gewissen Zurtickhaltung zu 
verwerten. Ei n genauer Sektionsbefund liegt vor. Auifallend ist die 
relativ starke myeloide Umwandlung des Milzgewebes und vor allem 
tier Lymphdriisen, die S o r o e h o w i t s e h  selbst daran zweifeln lgBt, 
dab es sich um perniziSse Angmie gehandelt ha t .  Im iibrigen ist der 
Sektionsbefund charakteristiseh fiir schwere An~tmien. 

Einen weiteren Fall verSffentlicht Sta~Qk. E i n  6 Monate alter 
S~ugling war im 4. Lebensmonat ohne auffindbare Ursaehe unter den 
klinischen und hgmatologisehen Erseheinungen einer perniziSsen Angmie 
erkrankt und unter den Zeiehen zunehmender Herzschwgehe zugrunde 
gegangen. Die Zahl der ]~ry~hroeyten betrug 1200 000, die der Leuko- 
cyten.3000, der H~tmoglobingehalt 25%. Im Blutbild fanden  sieh 
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Megaloblasten, wenig Normoblasten, eine Poikilocytose und Poly- 
ehromasie. Leider fehlt die Sektion. Doch nimmt S t a r e k in An- 
betracht der Schwere und Mannigfaltigkeit der Blutveri~nderungen an, 
dab eine Bier mersche Ani~mie vorgelegen hat. 

Uber einen anderen 8 Monate al~en S~iugling berich~et Koch.  Das 
klinische Bild bietet einige Abweichungen yon den im allgemeinen 
bei der perIfiziiisen Anemic beobachteten Erscheinungen. M_it Beginn 
der Erkrankung, der bei der Aufnahme 6 Wochen zurtieldiegt, war 
eine eitrige Geschwulst an der Htifte aufgetreten, die zwar ausheflte, 
jedoch weitere infektiSse Hautprozesse im Gefolge hatte. Kurz vor 
dem Tode trat eine Bronchopneumonie auf. Der Blutbefund ist charak- 
teristisch, wenn auch bei dem Alter des Kindes nieht beweisend ftir 
das Vorhandensein "einer Biermerschen Anamie. Bei der Sekbion 
wurde eine ausgedehnte Bronchopneumonie mit beginnender Pleuritis 
reehts und eine Ani~mie a/ler Organe mit Blutbildungsherden in Milz, 
Leber und Lymphdriisen gefunden. Aus dem Herzblut wurden Staphylo- 
kokken geztich~et, denen jedoeh K o c h  keine weitere Bedeutung zu- 
schreibt, weft die fibrigen Organe keinerlei septische Veri~nderung 
zeigen. Dal3 eine perniziSse An~mie vorgelegen hat, ist allerdings 
wahrseheinlieh, doeh ist auch die MSglichkeit nieht yon der Hand zu 
weisen, dai] sieh hier im Anschlul~' an infektiSse Prozesse eine sekund~re 
An~mie entwickelt hatte. 

Als gesiehert daft wohl die Diagnose bei einem yon K u s u n o k i  
in Genf beobaehteten Fall gelten. Es handelt sich um ein 6ji~hriges 
M~idehen, das nac.h zehnw5chentlicher Krankhei~sdauer unter den Zei- 
chert sehwerster An~mie zugrunde ging. Im Vordergrund des Krank- 
heitsbildes stehen Hautblutungen. Die klinisehen und hamatologisehen 
Befunde sind im iibrigen typisch. Als au2ergewShiflich w~ire zu er- 
wahnen, dal] st~rkere Lymphdrtisenschwellungen bestanden. Eine 
Milz- und LebervergrSl~erung war nieht festzustellen. Eine Krank- 
heitsursaehe lie~ sieh nieht auffinden. Ein genauer Sektionsbefund 
mit eingehender Besehreibung des histologischen Bildes yon Knoehen- 
mark, Milz, Leber, Tonsillen und Lymphdriisen liegt vor. AuffaUender- 
weise wurden nicht nur in Knochenmark, Leber und Milz, sondern auch 
in den Lymphdrfisen, Tonsillen und im Bindegewebe der Raehenwand 
Blutbildungsherde gefunden. Die pathologiseh anatomische Diagnose 
lautet ebenso wie die klinisehe: PerniziSse An~mie. Es wiirde in diesem 
Fall eine kryptogenetische Form vorliegen. 

Aus der Zusammenstellung der Falle, die als per~fiziSse Anemic 
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ver6Hentlicht wurden, ergibt sic]a, dab das Leiden im Kindesalter 
h(ichst selten auftri$~ und diagnos$iseh erhebliehe Sehwierigkeiten bietet. 
So bleibt denn aueh bei der geringen Zahl der Publikationen vielfaeh 
noeh die Frage often, ob fiberhaupt eine B i e r m e r s c h e  An~.mie vor- 
gelegen hat.  Diagnostisch und i~tiologiseh klar sind die l~ille yon 

F r i e d e l d i j  und Ni~geli ,  die mit  HeIminthen zusammenh~ngen und 
geheflt wurden. I m  Fall E s e h e r i e h  liegt wahrseheinlieh eine per- 
nizi(ise An~mie mi$ Beziehungen zur Lues vor. Dann bleiben noch 
6 weitere VerSffentliehungen mit  unbekannter  Jktiologie, die hinsieht- 
lieh der Diagnose alle mehr oder weniger zweifelhaft sind. I m  ~all  
T h e o d o r  fehlt ein genauerer Blutbefund und die Sektion, die F~lle 
yon D ' E s p i n e  und P i c o t  sind nioht geniigend untersueht und be- 
obaehtet,  der Fall S o r o c h o w i t s e h  ist dem Veff. selbst beztiglich 
der Diagnose zweifelhaft, beim Fall S t a r e  k fehlt wiederum die Sektion, 

und der Fall K o c h  ist immerhin nieht ganz klar. So bleibt allein die 
Beobachtung von K u s u n o k i ,  die wir mi t  Sicherheit als eine krypto-  
genetisehe Form der pernizifsen An~mie anspreehen diirfen. 

Bei der aullerordentliehen Seltenheit des" Krankheitsbildes dtiffte 
die Mitteilung eines weiteren Falles yon kryptogenetiseher pernizi6ser 
An~mie im Kindesalter  yon Interesse sein. 

Krankengeseh i eh t e :  

Max S., 15 Jahre alt, Kolonialwarenh~ndlerskind. 15. legitimes Kind. Vater 
mit 45 Jahren an Wassersueht gestorben. ~Iutter gesund. 5 lebende Geschwister 
sind gesund und kr~ftig. 8 Geschwister sind in jiingeren Jahren an Breehdurehfall 
zugrunde gegangen, eines starb an Diphtherie. 

Pat. war immer sehw~ehlieh, bldB und schlecht entwiekelt. Im 1. Lebens- 
jahre soil er eine Lungenentziindung, im 10. Lebensjahre die Masern, im 13. Lebens- 
jahre eine Augenerkrankung durchgemaeht haben. 

Yor 2 Jahren trat eine ausgesprochene Versehlechterung seines kSrperlichen 
Zustandes ein. Der Arzt stellte damals ,,Leberschwellung" fes~. Gelbsueht be- 
stand nicht. Auf Medizin angeblich Besserung. Seit etwa 4 Monaten zunehmende 
Bl~sse, viel Herzklopfen und Mfidigkeit. Seit einigen Wochen hin und wieder 
Nasenbluten. Appetit und Schlaf sind gut. Stuhl in Ordnung. Ke~ne Wiirmer. 
Seit 2 Tagen geschwollene FuBe. 

17. XII. 15. Status: Fiir sein Alter sehr kleiner Knabe. Gr6fle 131 cm (naeh 
C a m e r e r  158 em normal). Gewicht: 25,3 kg (LEngengewicht naeh C a m e r e r  
30,5 kg). Sieht sehr elend und krank aus. Das Gesieht ist gedunsen und yon waehs- 
artiger Bl~se, mit einem Stich ins Griingelbliche, die Lippen sind bl~ulich ver- 
f~rbt. Pat. is~ bei der Ankunft vom Treppensteigen EuBerst dyspnoisch, vermag 
kaum zu reden vor Atemnot und muff sieh sofor~ setzen. 

Im Wcsen bietet er niehts Auffallendes. Er ist ruhig, freundlieh und geduldig. 
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Die t taut ist rauh, trocken. An den Beinen deutliehe Venenzeiehnung. Keine 
Hautblutungen. Im Gesicht, am Scrotum und atrf tier Dorsalflache dcr Fiille 
0deme. 

Das Skelettsystem bietet nichts Besonderes. :Pat. ist klein aber gut propor- 
tioniert. (Mutter auch auffallend klein.) 

Augen: Die Conjunetiven sind gelblieh verf/irbt. Die l~upillen sind gleich 
welt, die Reaktion ist beiderseits erhalten. 

Nase: Am Nasenausgang getrocknetes Blur. 
Ohren: O. B. 
l~eflexe: Die Patellarsehnenreflexe sind schwer auszulSsen. Im iibrigen 

Reflexe o. B. 
Lymphdriisen: Am Hals geringe Driisensehwellungen bis zu ErbsengrSBe. 

In der Inguinalgegend ein paar bohnengrol]e Driisen. Keine Struma, 
Cor: Grenzen: links: fingerbreit auBerhalb dcr Mamillarlhfie; rcchts: rechter 

Sternalrand. 
TSne: An der Spitze ein lautes systolisehes Gerausch, alas fiber der Pulmo- 

nalis noeh deutlicher ist und his zur Aorta fortgeleitet wird. Der Spitzenstoll 
ist verbreitert, leicht hebend und schon mit dem Auge deutlich wahrnehmbar. 

:Pulmones: Perkutoriseh kein pathologischer Befund. Auskultatoriseh: 
Vesioularatmen. Versehi~rftes In- und Exspirium. 

Abdomen: Aufgetrieben. Tympanitischer Klopfschall. Die Leber iiberragt 
in der l~Iamillarlinie den Rippenbogen um drei Querfinger und reieht naeh links 
etwa bis zur Mitre der linken Bauehh~ilfte. Die Milz ist palpabel, derb, jedoch 
nicht wesentlieh vergrSBert. 

Genitalorgane: Scrotum stark 5dematSs. Sekund~re Geschlechtseharaktere 
noeh nieht angedeutet. 

Mund u n d  Raehen: Schleimh~ute blaB, fast weiBrosa, Z~hne auffallend 
scldecht und eariSs. Tonsillen groB. Kelne Bel/ige. Keine Schleimhautblutungen. 

Urin: Spuren yon Albumen. Urobilinogen: stark positiv, Zucker, Diazo, 
Sanguis, Indikan, Aeeton:  O. Sedimentbefund: 0. 

Stiihle normal. Keine Parasiteneier. 
Abendtemperatur: 37,8 (rectal gemessen). 
W a s s e r m a n n s e h e  Reaktion im Blur: Negativ. 
v. Pirquet: Negativ. 
Blutdruck: 100 mm ttg. Maximaldruck nach Riva-Rocei. 
Augenspiegelbefund: Papillen beiderseits abnorm blal3. Blutungen Mind nicht 

nachzuweisen. 
Therapie: Bettruhe. Solut. Fowl. 6 Wochen lang in steigenden Dosen bis 

zu 3real 10 Tropfen t[igl. ~Pil. Blaud., t~gl. 2real 1 Pille. 
Der Blutbefund wird welter nnten eingehend eri~rtert werden. 
20. XIL 15. Aussehen t//glich schlechter, St/irkerwerden der Odeme. Pat. 

subjektiv wohler. Ist lebhaft, spielt, hat guten Appetit. 
1. L 16. Zustand unver/indert. Subfebrile Temperaturen. 
4. I. 16. Pat. frischer. Riickgang der ()deme. v. Pirquet: 0. Albumen: Spur. 

Urobilin: -4-. Urobilinogen: ~ .  
11. I. 16. :Pat. dauernd frischer. M6chte aufstehen. ])ie Odeme sind fast 

versehwunden, tiber beiden Lungen diffuses Rasseln, Brummen und Giemen. 
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12. L 16. Gestern aul3er Bert. l~Ieute wieder st~rkere ~deme an den FtiBen. 
16. L 16. Klagen fiber ]~belkeit und Kopfschmerzen. Appetitlosigkeit, 

Erbrechen. Gesieht gedunsen, Baueh stark aufgetrieben. Pat. ist still und ge- 
drfiekt, klagt tiber Druckgeffihl im Abdomen. Therapie" Species diuret. 

20. I. 16. Wieder wohler. 
24. I. 16. Wieder elender. Klagen fiber Bauehsehmerzen, besondem beim 

Liegen auf der linkcn Seite. Appetit gut. Keine Temperaturen. Therapie: 4 Tags 
lang 1 real t~glieh 1 Tablette Digipurat. 

28. I. 16. Besserung und Rfickgang der ()deme. Klagen fiber ,,Stechen" 
beidcmeits beim Husten. 

7. IL 16. Pat. wieder etwas wohler. Keine 0deme mehr, mfehte aufstehen. 
11. II. 16. Klagen fiber ttalsschmerzen, Tonsillen groti und gerStet. Therapie: 

H~O~-Ourgelungen. Warmer Halswiekel. 
14. IL 16. Pat. immer noeh nicht besser. Tonsillen sehr groB und rot. Pat. 

ist still und niedergesehlagen. Leidet seheinbar sehr unter seinem Zustand. 
18. II. 16. Seit einiger Zeit auffallend starke diffuse Pigmentierung der Haut, 

besonders in der Unterbauchgegend und auf den Oberschenkeln. Auf den Unter- 
sehenkeln ist die Pigmentation etwas schw/~eher. Hier sieht man auflerdem zahl. 
reiehe kleine punktfSrmige stark dunkelbraun gef/~rbte Fleeke. 

Pat. ist sehr elend, vollst~ndig heiser, fast stimmlos. Tonsillen enorm grol], 
berfihren sieh fast in der Mittellinie. Viel ttusten und Entleerung yon viel eitrig. 
sehleimige m Sputum. Im Ausstriehpr/~parat keine Tuberkelbacillen. 

Kehlkopfspiegelbefund (Prof. Dr. W a n n e r ) :  Auf der Spitze des rcehten 
Aryknorpels ein kleines Geschwfir. Rechter Aryknorpel stark entziindilch gerStet 
und gesehwollen, tteehtes Stimmband in den hinteren Partien gerii~et und vet. 
dickt. 

0deme sind zur Zeit nicht vorhanden. 
Temperatur: 38,7. 
Urin: Spuren yon Albumen. 
Urobillnogen- -~. 
Thcrapic: Warmer Halswickel, Pinselung mit Tinct. Rat~nh. 
25. II. 16. Pat. wieder wohler. Keine Heiserkeit mehr. Dis Tonsillen sind 

abgesehwollen, die R6tung im Hals ist geringer. Pat. mSchte ins Freic! 
27. IL 16. Heute bel gutem Wetter im l~rcien. Hat viel ~reude am Drauflen- 

sein. Klagt ~edoeh fiber starkes l%ieren. 
28. II. 16. Pat. macht  einen schwerkranken Eindruek, klagt wieder fiber 

Sehmerzen ira Hals. Rechts, seitlieh auBen, starke Dr~enschwellungen. Die 
Tonsillen sind stark ger~tet. Schleimh~ute und Zunge sind mit massenhaft etwa 
linsengrol3en, weiBgelbliehen Bel~gen bedeckt. Viel Husten! Temperatur" 39,4. 
Therapie: Brustwickel; 3 Tage lang I real t~glich 10 Tropfen Digalen. Pinselung 
mit Tinct. Ratanh. 

29. II. 16. Pa~. heute nceh elender als gestern. Temperatur 40,1. 
5. IIL 16. Heute wieder wohlcr. Die Stomatitis geh~ zuriick. Ebcnso die 

Drfisenschwellung. Pat. geistig wieder relativ friseh. Appetit leidlich. 
10. III.  16. Klagen fiber Halssehmerzen. Am Unterkiefcrwinkel deutlich 

abgrcnzbarc, harte Drfisen, bis zu BohnengrSl~e, besonders links. Tonsillen stark 
gerStet. Die Stomatitls is~ immer noeh nieht abgeheilt. 
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14. III. 16. Pat. aul3erordentlich elend mid matt, sieht miserabel aus. Klagt, 
dal~ es ihm in der Brustgegend ,,driicke". Appetit relativ gut. 

Wassermannsehe Reaktion im Blur: ~egativ. (Wiederholung.) 
Urobilin: + .  
Urin: 
22. III. 16. Pat. dauernd elend. Gesiehtsfarbe blaugriinlieh. Stimme total 

heiser. SehleimhKute blal3rosa. Beide Tonsillen stark geschwollen. Auf der rechten 
Tonsille ein paar erbsengroBe, gelbweil3e Bel~ge. ttin und wieder treten stenotisehe 
Anfiille auf. Pat. ringt angstvoll naeh Luft. Es gelang bislang noeh immer, ihn 
dureh psyehisehe Einwirkung zu beruhigen. Abendtemperatur: 38,1. Therapie: 
Kfihls0hlange um den ttals. 

27. III. 16. Pat. kommt t~glieh mehr herunter. Das Gesicht ist blaugrfin 
und gewShnlieh sehmerzve'rzogen. Stimme dauernd heiser. Klagt viel fiber 
Sehmerzen in der Sternalgegend, besonders beim Essen und Sehlueken. Tonsillen 
stark gesehwollen. Im Hals fiberall Riitung und linsengrofle weiiMiehe Bel~ge. 
Herzbefund: unver~ndert. Lfingen: rechts hinten unten Diimpfung und viel 
verschiedenblasiges klingendes Rasseln. Abendtemperatur: 38,1. 

1. IV. 16. Zustand immer sehlechter. Lippen und Schleimhiiute fast so gelb- 
weil3 wie das Gesieht. Stimme vollst~ndig heiser. Klagen fiber starke Sehmerzen 
in der Brustgegend beim Husten, Spreehen und Sehlucken. 

3, IV. 16. Gestern abend 9 Uhr gestorben. 

Fassen wir noch einmal kurz die Symptome des Leidens zusammen, 

so hSren wit zun~chst yon einer schon jahrelang bestehenden Bl~sse 
und Mattigkeit. Seit 2 Jahren ist eine deutliche Verschlechterung des 

Zustandes festzustellen, dazu treten in den letzten Monaten 0deme, 

Herzbeschwerden und ein immer mehr sich steigernder Krafteveffall. 

Die klinische Untersuchung ergibt wei~erhin eine HerzvergrSBerung, 
Herzger~usche, eine palpable Milz, LebervergrSBerung und Urobilin 
im Urin. Wir haben also das Krankheitsbild einer langsam und ohne 
nachweisbare U~sache sich entwickelnden schweren Ani~mie vor uns, 

die, abgesehen yon einigen kurz andauernden Perioden der Besserung, 
unaufhaltsam fortschreitet und schlie$1ich zum Tode ftihrt. 

Von groller Bedeutung ffir die Diagslose sind die Ergebnisse der 
Blutuntersuchungen, die auf der nebenstehenden Tabelle wiedergegeben 

sind. 
Das beim Einstich herausflieBende Blur ist au$erordentlich blal3, 

dtinnfltissig und schwer gerinnbar. I~ur mit Miihe lassen sich gute Aus- 

striche herstellen. 

Die ersten drei Blutuntersuchungen ergeben einwandfrei die cha- 

rakteristisehen Zeichen einer progressiven perniziSsen Anamie: Hyper- 

chromie der meis~en Zellen, einen erhShten F~rbeindex, Megalocyten 

und Megalobla~ten, die auf eine pathologische regeneratorische Knochen- 
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marksfunktion mit embryonalem Typus der Erythropoese schlieBen 
lassen. WcRcrhin Polychromasic, ge~fipfelte Erythrocyten und l~ormo- 
blasten. 

In dem letzten Blutbefund treten die regeneratorisehen Erschei- 
nungen zurfick, und das Blutbild tr~gt mehr den Charakter einer Anaemia 
simplex. 

Eine Leukopenie mit absolut wenig neutrophilen Elementen besteht 
immer, auch die Menge der Blutplattchen is~, wie gew6hnlieh bei der 
pemizi6sen An~imie, verminder~. 

S e k t i o n s b e f u n d :  (Prof. Dr. Hueek . )  
4. IV. 1916. 
Anatomisohe Diagnose: 
Schwerste allgemeine Anamie ohne nachweisbare Ursache. Sehwere 

degenerative Veffettung yon Herzfleisch, Leber und Nieren. H~mo- 
siderose yon Milz, Leber und BIieren. 

Chronische adh~isive Plenritis reehts. Hypertrophie des reehten 
Herzens. Dilatation beider Ventrikel. Diffuse sehleimige Bronchitis 
und Bronehopneumonie in der reehten Lunge. M~l~iger Hydrops der 
ser6sen H6Men und Lungen6dem. 

Arsenmelanose der Haut. Tot  pide kleine Gesehwfire an den beiden 
Stimmb~ndern, ein grSl3eres Geschwilr im untersten Oesophagus, kleine 
follikuliire Gesehwiire im Dickdarm. 

Leiche eines fiir sein Alter etwas unterentwickelten, schlank gebauten 
Knaben mit auffailiger Braunung der Hautdeeken an Baueh und unteren 
Extremit~ten (Arsenmelanose). I m  Munde fiillt die besonders starke 
Karies der oberen bleibenden Schneide- und Baekenz~hne auf. In der 
BauehhShle etwa 200 ccm einer leicht heUbraun gcf~rbten Fltissigkeit. 
Der Situs der Organe ohne Ver~nderung nur die deutlieh vergr6~erte 
Leber liegt gut 3 Finger breit vom Rippenbogen unbedeekt vet. In 
der linken Pleurah6Me liegt die Lunge frei beweglich, hier etwa 100 corn 
klarer Flfissigkeit wie in der Bauchh6hle; dagegen ist die reehte Lunge 
allenthalben fest mit dcr Brustwand verwaehsen, aueh mit dem Zwereh- 
fell noch ziemlich fest, dagegen sind die Verwachsungen mit dem Media- 
stinum leiehter 16slich, diese fibr6sen Verwaohsungen sind etwas 6de- 
mat6s durchtr~nkt. Im Herzbeutel ebenfalls 20 cem der schon beschrie- 
benen Fliissigkeit. Thymusgewebe nicht mehr vorhanden. 

Die Sehleimhaut des Zungengrundes und des Oesophagus is~ auBer- 
ordentlich blaB. Der Zungengrund zeigt stark entwiekelte Lymph- 
apparate. Aueh die Tonsillen sind groll und marldg, Kehlkopf und 
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Trachea auBerordentlich blaB. Schilddriise klein, ohne Einlagerungen. 
An der Rfiekseite der Epiglottis oberhalb der vorderen Commissur und 
unterhalb des rechben S~immbandes oberfl~tchliche, ganz blazse Ge- 
schwiirsbildung, die linke M o r g a g n i s e h e  Grube ist ebenfalls ober- 
flaehlieh zeffallen. Im untercn Oesophagus, kurz vor der Einmiindung 
in den Magen ebenfalls ein liingsgestellter, grol]er Substanzverlust mit 
ganz blassen, reaktionslosen Rttndern, dessen flaeher Grund yon einem 
grauweiBen, etwas kriimelig zerfallenen Gewebe gebfldet wird. Die 
Driisen an der rechten Seite der Trachea und am reehten Haupbbronchus 
sind alle groB, enthaiten ein ziemlich deutlich graurot aussehendes, 
markiges Lymphgewebe. 

Ifl den unteren und hinteren Partien des reehten Oberlappens ist 
die Lunge luftleer, zeigt eine dunkelrote, gek6rnte Sehnittfl/iche; in 
den vorderen Absehnit~en is~ sie blaB, im Unterlappen sind zentral 
einzelne Verdichtungsherde in den hinteren Abschnitten. Im iibrigen 
ist die Lunge auBerordentlieh 6demat6s, irgendwelehe tuberkul6se 
Einlagerungen, Narben oder dergleichen fehlen ginzlich. Die linke 
Lunge ist sehr 6demat6s, ganz blaB, tibernll yon starkem Luftgehalt. 
In dem zur linken Lunge fiihrenden Bronchus finder sieh etwas z~iher, 
schleimiger Inhalt, der sieh aueh in die feineren Verzweigungen der 
Bronehien fort~ebz~. Die zum reehten 0berlappen fiihrenden Bron- 
ehien zeigen etwas grauweiBe, dieke Wand, gesehwiirige Prozesse da- 
gegen fehlen. 

Das Hem ist deuflieh gr6Ber, als es der K6rpcrentwicklung ent- 
spreehen wiirde, besonders das rechte Herz hat an dieser Vergr6Berung 
starken Anteil. Der reehge Vorhof und besonders der reehte Ventrikel 
sind deutlieh erweitert, die iYluskul~tur des reehten Herzens verdiekt. 
Aueh der linke Ventrikel ist erweitert, abet weniger verdiekt. Der 
Klappenapparat ist voUst~ndig in Ordnung. Das Herzfleiseh ist sehr 
blab und zeigt allenthalben fleekweise gelbe Sprenkelungen. Die groBcn 
GefiBe sind in Ordnung. 

Die MJlz ist um die Hglfte vergr6Bert, auf dem Schnitt blaBrot, 
etwas welch, die Lymphfollikel sehr deutlich, mit etwas verwasehenen 
Grenzen. 

Die Leber ist groB, mit s~umpfen Rindem, yon weieher Konsistenz, 
Zeichnung ganz verwaschen, mit intensiv gelb gefirl)ten ldeinsten 
Einsprengungen. Gallenblase o. B. 

Beide Nebennleren yon guter GrSBe, l~inde yon ganz blal]grauer 
Farbe. Beide Nieren sind groB, blaB, die unteren Pole sehwarz gefirbt. 
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Zeiehnung von Rinde und Mark deutlieh. Abfiihrende Harnwege in 
Ordnung. 

Der ganze Magendarmkanal zeigt eine aul3erordentlieh blasse 
Sehleimhaut, die im ganzen Magen- und Dtinndam v611ig glatt ist 
ohne Narben oder irgendeinen Substanzverlust. Die Lymlahfollikel 
im unteren Dtinndarm sind deutlieh ausgepr~gt, abet nieht besonders 
groB, im aufsteigenden Diekdarm linden sich bier und da einige grol3e, 
ganz markig aussehende, follikuli~re Bildungen, die oberfli~chlich kleinste 
Substanzverluste mit leicht gerSteten Ri~ndern erkennen lassen, sonst 
ist auch die Dickdarmschleimhaut glatt und blaB. Wurmfortsatz und 
Lymphdrtisen des Darms ohne Veranderungen. Pankreas grol3, lest, 
blaB, yon se]aarfer Zeichnung. Die Hoden beiderseits aul~erordentlich 
klein, auf dem Schnitt das Parenchym blab rStlich, ohne besondere 
Einlagerungen. In den Seheidenh~uten des Hodens und in der Tunica  
dartos starkes 0dem. 

Das Mark des linken Femur ist himbeergeleeartig, zerflieBend 
welch, ohne auff~llige Einlagerungen. 

Hirnsektion nieht gestattet. 
Mikroskopische Untersuchung: 
1. Die Geschwiire im K e h l k o p f ,  O e s o p h a g u s  und D i c k d a r m  

bieten das Bfld einer nieht spezifis'ehen, ganz akuten, nekrotisierend- 
uleerierenden Entziindung; sie sind also sieher intravitaler Natur, 
aber sekund~r fiir die Haupterkrankung. 

2. H e r z m u s k e l ,  L e b e r  und N ie r en  zeigen ditfuse Verfettung 
ihres Parenchyms und H~mosiderose, dagegen kein myeloisehes Ge- 
webe; aueh die Lymphdrtisen zeigen keinen wesentliehen ~Befund. 

3. In der Milz ist das lymphatische Gewebe stark reduziert durch 
Uberwiegen yon Pulpa- und myeloisehem Gewebe; das K n o e h e n :  
m a r k  zeigt fast ausschlie~lich mye lo i s ches  Gewebe. Sehr auffallig 
ist, dab in beiden Organen die Bilder der N e u b i l d u n g  von roten 
BlutkSrperchen, Erythroblasten usw. fast gar  n i c h t  zu linden sind, 
dagegen die Bilder des U n t e r g a n g s der roten Blutk6rperchen (Erythro- 
phagocyten, Pigmentzellen usw.) sehr reichlich; besonders reichlich 
sind e o s i n o p h i l e  M y e l o c y t e n  und L e u k o e y t e n  vorhanden. 

In Anbetracht der auBerordentliehen Seltenheit der perniziSsen 
Aniimie im Kindesalter lag es nahe, dal3 der Zustand nicht ohne weiteres 
als primi~re Blubkrankheit gedeutet wurde, sondern dab man zun~chst 
naeh allen Richtungen hin die Frage erwog, ob hier nieht ein klinisch 
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~hnliehes Krankheitsbfld den Symptomenkomplex der pernizi6sen 
An~mie ausgel6s~ hatto. Die sehweren subjektiven und objektiven 
Erseheinungen yon Seiten des Herzens wiesen in erster  Linie auf eine 
chronisch verlaufende E n d o k a r  di  t i s bin, die sekund~ir zu den schweren 
an~misehen Erscheinungen geftihrt haben konnte. Aueh die Besehaffen- 
heir der Haut  und die 0deme lie•en sieh ungezwungen im Sinne einer 
t terzerkranknng deuten. Die Lebersehwelhmg konnte als Stauungs- 
leber aufgefal~t werden. Ebenso war eine abgelaufene P e r i k a r d i t i s  
mit VerSdung des Herzbcutels und sekund~rer starker Vergr6Berung 
der Leber, eine sogenannte p e r i k a r d i t i s c h e  P s e u d o l e b e r c i r r h o s e  
differe~tialdiagnostiseh in Erw~gung zu ziehen. Man h~tte annehmen 
kSnnen, d a ]  sie sich auf dem Boden eines nieht diagnostizierten Rheu- 
matismus entwiokelt hatte.  Eine tuberkulSse J~tiologie war auf Grund 
des wiederholt ausgeftihrten negativen Pirquet  auszuschliel]en. Bei 
der Annahme einer prim~ren Herzerkrankung blleb jedoeh immer die 
Schwere der Blutver~nderungen ungekl~rt, die so gar nicht den Charakter 
einer sekund~ren An~mie trugen. 

Wenn man die Lebervergr613erung in den Vordergrund des Krank-  
heitsbildes stellte, war an eine l u e t i s c h e  L e b e r e r k r a n k u n g  zu 
denken, die bei dem wiederholt negativeu Ausfall der W a s s e r m a n n -  
sehen Reaktion und dem Fehlen anderweitiger luetiszher ]~rsaheinungen 
ausgeschlossen werden konnte. Z u d e m  Bride einer h y p e r t r o p h i -  
ache  n C i r r h o s e ,  die im Kindesalter nicht allzu selten auftr i t t ,  s t immte 
das Zuriiekbleiben im Waohstum. Doch fehlte der starke Ikterus und 
der fast immer vorhandene erhebliehe Milztumor. Eine grebe A m y l o i d -  
l e b e r  war bei dem Fehlen gr6l]erer Eiterprozesse nicht in Frage zu 
ziehen. Auzh wiirden diese Erkrankungen bei dem Alter des Kindes 
den Blutbefund ungekl~rt lassen. 

Schliel31ich waren noch einige Blutkran~heiten abzugrenzen, die zu 
einer tcilweisen Rttekkehr zum embryonalen Typus der Erythropoese 
fiihren, der in unserem Fall in so ausgesproehener Weise vertre~en war. 
Hier war ve t  ahem die J a  k s c h  - H a  ye  msche An~mie zu beriieksiehti- 
ge m Es kommen bei dieser Erkrankung Megaloblasten, Megaloeyten 
und Normoblasten ira Blutbfld vor, aueh der F~rbeindex ist oft erh6ht. 
Sie unterscheidet sich jedoch dureh eine starke Leukocytose in nieht 
zu verkennender Weise yon der B i e r m e r s c h e n  An~mie. In  unserem 
Full spricht auch das Alter des Patienten gegen dieses Leiden, das 
nur  in den ersten Lebensjahren aufzutreten pflegb, abgesehen yon dem 
Fetflen eines gro~en Milztumors, der eines der t Iauptsymptome der 
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J a k s c h - H a y e m s c h e n  An~mie bildet. Eine sektmd~re Ca rc inos i s  
des K n o c h e n m a r k s ,  die zu einer An~mie mit embryonalem Typus 
der Erythropoese fiihren kann, konnte man bei dem Alter des Kindes 
und auf Grund des klinischen Bfldes ausschlieBen. Die a l e u k ~  mische  
L y m p ha de no s e, die haufig mit schweren an~mischen Erscheinungen 
verbunden ist, ffihrt zu Lymphdrtisenschwellungen, einem erheblichen 
MAIztumor und zu I-Iautinfiltrationen, die bei  unserem Patienten nicht 
vorhanden sind. Ebenso waren die ttbrigen, dem Symptomenkomplex 
tier Pseudoleukamie angehSrenden Krankheitsbflder, die L y m p h o -  
s a r k o m a t o s i s  und  die m a l i g n e n  G r a n u l o m e  bei dem Fehlen 
gr6Berer Driisentumoren auszuschalten. 

Far gewisse atypisch verlaufende Formen tier An~mie mit embryo- 
nalem Typus der Erythropoese und gleichzeitiger leuk~mischer Ver- 
ii~derung des Blutbfldes hat L e u b e  den Ausdruck L e u k a n a m i e  
gepragt. L a z a r u s ,  N i ige l i  u. a. bestreiten die Notwendigkeit, bei 
dieser Krankheitsform einen neuen, Krankheitsbegriff aufzustellen. 
Es handelt sich hier um F~lle von Leuk~mie oder An~mie mit etwas 
abweichendem Blutbefund, der durch den Hinzutritt  yon Kompli- 
lmtionen gesehaffen wird und je nach L a g e  des Falles dem Krankheits- 
bild der Leukamie oder An~mie zuzurechnen ist. Eine derartige Kom- 
plikaVion tiegt in unserem Fall nicht vor. 

Einige V e r g i f t u n g e n ,  z. B. mit :Phenacetin, Maretin mid Nitro- 
benzol, kfinnen zum Auftreten zahlreicher Megalocyten, Megalo- mid 
Normoblasten im Blute fiihren, auch der F~rbeindex ist ein erh6hter. 
Man pflegt jedoch eine. gro$e Hi~ufung yon Zelltriimmem, Kernteflungs- 
figuren mid hamoglobh~mischen Innenk6rpem zu finden, die sich ge- 
wShnlich re_it einer starken Leukoeytose mit Vorherrschen der neutro- 
phflen Elemente verbindet. In unserem Blutbild fehlen diese Erschei- 
nungen. Endlich sind es die h / ~ m o l y t i s c h e n  A n a m i e n ,  die in be- 
stimmten Stadien eine gewisse Verwandtschaft mit der perniziSsen 
An~mie zeigen. Der in mehr oder weniger akuten Schtiben auftretende 
dutch eine abnorme Resistenzverminderm~g der roten BlutkSrperchen 
bedingte ErythrocytenzerfaU fiihrt gleichzeitig zu kompensatorischen 
regenerativen Erscheinungen im Blutbild, dan dem der perniziSsen 
An~mie sehr ahnlich werden kann. ]~s tri t t  jedoch im Anfall ein Ikterus 
auf, der bei miserere Patienten fehlt, wie iiberhaupt der ganze Verlauf 
des Leidens gegen eine derartige Natur der Erkrankmig spricht. Schlie$- 
lich konnte man an einen Bant i schen  S y m p t o m e n k o m p l e x  
denken, tier zu schweren an/~mischen Erscheinungen fiihrt. Wir vet- 
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missen jedoch bei unserem Patienten den stets vorhandenen Ikterus 
und den zum SehluB des Leidens auftretenden Aseites. 

:Naeh AusschluB der besprochenen Erkrankungen lieBen der klinische 
und h~matologisehe Bef~lnd nut  noch die eine Deutung zu, dab bei 
unserem Patienten wirklieh eine jener im Kindesalter so selten auf- 
tretenden Formen von pernizi6ser An~mie vorlag, was um so mehr an- 
zunehmen war, da die yon B i e r m e r ,  E h r l i c h  und N~gel i  geforderten 
]~Ierkmale in nahezu eindeutiger Weise vertreten waren. Wit konnten 
feststeUen, dab es sich um eine chronisch verlaufende, zum Tode s 
Angmie handelte, und konnten weiterhln die fiir den embryona.len 
Typus der Erythropoese und damit fiir die B ie r  mersehe Form eharak- 
teristischen Merkmale: Erh6hter l~grbeindex, Auftreten yon h~mo- 
globinreichen Erythrocyten und Megaloblasten im Blutbild, naehweisen. 
Bei dem vorgeriickten Alter des Patienten, der an der Grenze des Kindes- 
alters stand, kam eine andere Deutung des Blutbefundes nicht mehr 
i n  Frage. Aueh die bei der perniziSsen An~mie fast immer Vorhandene 
Leukopenie mit absolu~ wenig neutrophilen Zellen war vorhanden. 

Das Ergebnis der Sektion entspricht im wesentlichen den klinisehen 
Symptomem Die Zeiehen der An~mie stehen im Vordergrund mit dege- 
nerativen Erseheinungen an Herz, Leber und Nieren und H~mosiderose 
yon Milz, Leber und Nieren. Das Knoehenmark ist ,,himbeergelee- 
artig". In .den Blutbfldungsherden, die in Milz und. Knoehenmark 
gefunden wurden, t r i t t  die Neubildung yon Erythrocyten zuriick, 
dagegen sind die Zeichen des Untergangs yon roten Blutk6rperehen 
reichlieh vertreten. Dieses anatomisches Verhalten, das schon auf ein 
beginnendes Erlahmen der erythropoetisehen Funktionen schlieBen 
lgBt, kommt auch im letzten Blutbefund zum Ausdruck. 

Immerhin w~ren noeh einige Besonderheiten des l~alles zu beriick- 
sichtigen. Bei unserem Patienten tr l t t  im Verlauf der Krankheit eine 
Angina auf, an die sieh Geschwiirsbildungen in Kehlkopf und Oesophagus 
anschlieBen. Sie bflden sich zeitweise zuriick, entwiekeln sieh jedoeh 
immer yon neuem wieder und fiihren sehlieBlieh zu ~ul]erst bedrohlichen 
Erseheinungen und ErstiekungsanfMlen: Es ist ungew6hnlich, dab 
derartig schwere entziindliehe Ver~tnderungen, die sonst bei so schwerer 
Knochenmarksinsuffizienz auszubleiben pflegen, en t s tehen  konnten. 
Immerhin I~B~ sich sagen, dab der Beginn des Prozesses in eine Periode 
f~llt, in der Pat ient  sich relativ wohl fiihlt und in einer ebensolchen 
Periode aku~ wieder ~ufflammt. Durch diesen Umstand wird eine der- 
arbige Reak~ion bis zu einem gewissen Grade erld~rt, aueh ist zu beriick- 
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siehtigen, dall die uleer6sen VerKnderungen auffallend torpid sind. 
Ganz ungew6hnlieh bleibt die Tatsache, dab so kurz vet dem Tode 
eine Pneumonie entstehen konnte. Sic wurde zwar kin und wieder 
am Ende des Leidens beobachtet, jedoch sel~on yon B i e r m e r  als eine 
,,seltene finale Komplikation" bezeichnet und muB aueh Mer als eine 
Besonderheit des Fanes angesprochen werden. 

Interessant is~ die auffallende Erythroblastenkrise im Januar 1916 
mit den zahlreiehen Normoblasten im Blutbfld. 1-hr entsprieht aueh 
ldiniseh eine bedeutende Remission. Patient ist Um diese Zeit auf- 
fallend friseh und fiihl~ sieh subjektiv so woM, dall er den Wunseh ~uBer~, 
aufzustehen. Wit schon erw~hnt, bflden derartige voriibergehende 
Besserungen kein allz, u seltenes Vorkommnla sowohl bei der pernizi6sen 
wie auch bei gewissen anderen Formen der Angmie. 

Vielleieht ware noeh d ie  Frage zu pr~ifen, ob iiberhaupt und wie 
welt in unserem Fall eine a p l a s t i s e h e  An~mie  naeh E h r l i e h  vor- 
liegL Es sei ku_rz erwghnt, da$ in den letzten Jahren eine ziemlieh grol3e 
Zahl yon F~llen aplastiseher An~mie meist reeht ausfiihrlieh und mit 
eingehender klinischer und histologiseher Untersuehung mitgeteilt 
worden sind. Sie kommt, im Gegensatz zur Biermerschen Anamie, 
relativ haufig im Kindesalter vor. So wurden zum Beispiel kiirzlieh 
y o n  K l e i n s e h m i d b  4 Falle, zwei davon imit Sektionsbefund, mit- 
geteflt und ein weiterer Fall mit eingehenden histologisehen Studien 
yon H e u b n e r  ver6ffentlieht. In ihren klinisehen Erseheinungen 
entsprieht sie den sehwersten Formen der Biermersehen Anamie, 
unterseheidet sick jedoeh yon ihr dureh einen sehr schnellen, dureh- 
schnitClieh nut 3 Monate w~hrenden Verlauf. Sie seheint jeder Therapie 
unzug~nglieh zu sein. Remissionen warden nieht beobachtet. Der 
Blutbefund tr~gt im wesentliehen die Kennzeiehen einer sehwersten 
Anaemia simplex. Wir linden niedrige Erythroey~en- und H~moglobin- 
werte, die einen niedrigen F~rbeindex bedingen, und h~ufig Poikilo- 
cybose. Ery~hmblasten und punktierte Erythroeyten werden niemals, 
Megaloeyten gullerst selten gefunden. Die ZaM tier Leukoeyten ist 
fast immer herabgesetzt. Die Lymphoeyten herrsehen vet. Das Kno- 
ehenmark zeig~ start des roten Markes reaktionsloses Fettmark und eine 
ausgesproehene Zellarmut. Es sind naeh der ersten Besehreibung des 
mikroskopisehen Bildes yon E h r l i e h  kaum noch einzelne Blutseheiben 
zu finden und so gut wie keine granulierten Elemente. Nggel i  nimmt 
an, dal~ es sigh in diesen F~llen um eine ,,biologisehe Variante" beliebiger 
An~mien handelt, w~hrend L a z a r u s  der aplastischen An~mie eine 
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Sonderstellung einri~umt. In unserem Fall sind die Kennzeichen einer 
aplastischen An~mie in den ietzten Woehen angedeutet. Der F~rbe- 
index ist zwar noch gr61~er als eins, auch Megalocyten sind noch vor- 
handen, dooh linden wir keine MGgaloblasten mehr, keine getfipfelten 
]~rythrocyten und auf 300 rote Blutk6rperchen nur einen N0moblasten. 
Auch der Knoohenmarksbefund weist, wie sehon beton~ wurde, auf ehl 
beginnendes Versagen der erythropoetischen Funktion 'bin. Im iibrigen 
sei noch erwahnt, daft yon K r a n t z  und H i r s e h f e l d  je ein Fall 
mitgeteilt wurde, bei dem der ~bergang einer megaloblastischen in 
eine aplastische An~mie zu beobachten war. 

Was dieAtiologie  unseres FaUes anbetrifft, so konnte jede gel~ufige, 
greifbare Krankheitsursache mit Bestimmtheit ausgeschlossen werden. 
H e l m i n t h e n  lagen night vet. Es waren hie Wiirmer beobachtet 
worden, und auch die Untersuehung des Stuhles auf Wurmeier hatte 
ein negatives Resultat ergeben. Eine Lues  wurde durch den negativen 
AusfaU der zweimal wiederholten WassermannsGhen Reaktion aus- 
geschaltet. Eine I n t o x i k a t i o n  veto Magen und Darmkanal a u s  

als Folge vermehr~Gr Darnff~ulnis war bei den fehlenden Magen- und 
Darmerscheinungen nicht anzunehmen, abgesehen davon, dab eine 
enterogene Entstehung der Erkrankung yon den meisten Autoren 
in Frage gezogen wird. Chron i sche  B l u t v e r l u s t e  kamen nicht 
in Betracht, ebenso konnte man auf Grund der Fieberkurve Malar ia  
und auf Grund der Anamnese sowie bei dem Fehlen aller anderen 
Erscheinungen eine ehronisGhe B l e i i n t o x i k a t i o n  ausschliel]en. Auch 
eine N e p h r i t i s ,  die von den Franzosen als ~tiologischer Faktor ge- 
nannt wird, lag nicht vor. Da sich also in mlserem Fall kein sicherer 
Anhaltspunkt, j an ich t  einmal eine Vermutung ffir die Entstehung der 
Krankheit ergab, muflte man sich zu der Diagnose einer k r y p t o g e n e -  
t i s c h e n  F o r m  der  p e r n i z i 6 s e n  An~mie  entschIiel]en, die aller- 
dings noch viele M6gliehkeiten beztiglich des Grundleidens iibrig lal]t. 

Zum SchluB noeh einige Bemerkungen fiber die in unserem Fall 
angewandte Therapie: 

Als ein geradezu spezifisches Mittel gegen die An~mie hat sich 
bier wieder das Arsen  bew~hrt. Patient, der bei der EinliefGrung 
einen nahezu moribunden Eindruck machte, hat sich im Verlauf der 
Behandlung ffir Wochen in ganz auffallender Weise erholt, so dab ihm 
sogar ein Aufenthalt im ~reien gestattet werden konnte. Wenn auch 
schon vet Einfiihrung des Arsens vorfibergehende sichtliche Besserun- 
gender  pernizi6sen An~mie besGhrieben wurden , ist die in nnserem 
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Fall bald nach der Arsendarreichung einsetzende 2u und der Rfick- 
gang tier weiteren snbjektiven und objekt iven  Erscheinungen, der 
sieh auch im Blutbefund zeigt, derarbig sinnf~llig, dab man schon an 
einen Zus~mmenhang yon Therapie und Besserung glauben muB. 
Ein Teil der Wirkung, vor allem der Rfickgang der 0deme, ist gewi/] 
auch dem Digitalis zuzuschreiben.  Der Darreiehung yon Pll. Blaud., 
die in Kombination mit dem Arsen gegeben wurden, darf man bei dem 
ohnehin hohen learbeindex keine besondere therapeutisehe ]3edeutung 
zumessen. Die gegebenen Dosen sind allerdings sehr hohe. Pat ient  ha~ 
elne sich fiber 6 Woehen erstreekende Arsenkur mit  unverdiinnter 
F o w l e r s e h e r  L6sung in steigenden und fallenden Dosen bis zu 3real 
t~glich 10 Tropfen durchgemacht. Diese Dosis entsprieht einer Menge 
yon 0,015 gr arseniger S~ure, der t~glichen l~Iaximaldosis des Deutsehen 
Arzneibuches ffir einen Erwachsenen (0sterreiehisches Arzneibueh 
0,02 !). Bei diesen hohen Dosen daft  man wohl die im Verlauf der Er- 
krankung auftretenden Pigmentat.ionen am Baueh und an den unteren 
Extremit~ten auf die Wirkung des Amens zuriiekffihren und als Arsen- 
melanose auffassen, obgleieh aueh ohne Arsendarreichung derartige 
Pigmentierungen gesehen werden. 'Ahnlioh verh~ilt es sieh mit  den 
Gesehwiirsbildungen in Larynx und Oesophagus. Auch ohne Arsen 
sind ~berempfindlichkeit und Geffihl des Wundseins in Mund, Raehen 
und Oesophagus beobaehtet worden. Da aber dieselben Erseheinungen 
bei h6heren Arsendosen eintreten k6nnen, und sich in unserem Fall 
die ]3esehwerden im AnsehluB an die Arsenknr eingestellt haben, darf 
m a n  wohl annehmen, daft ~uch hier beides: Arsendarreiehung und 
Geschwiirsbiklung in urs~iehlichem Zusammenhang steht. 

Die vorliegende VerSffentlichung dfirfte datum yon Interesse sein, 
weft es in Deutschland der erste eindeutige F~ll yon kryptogenet~scher 
pernizi6ser An~mie im Kindesalter ist, der hinreiehend Iange beobaehtet 
und dureh den Sektionsbefund sichergestellt werden konnte. 
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