Kombinierte Untersuchungen hiimorrhagischer Diathesen (1I)*)
(Blutgerinnung, Kapillarfragilitit, Kapillarmikroskopie, Hautbiopsie)

Aus der Medizinischen Klinik (Divektor: Prof. Dr. H. E. Bock) und der Hautklinik
(Direktor: Prof. Dr. K. W. Kalkoff) der Universitit Marburg/Labn

Rudolf Gross, Leonhard Illig und Egon Macher

11]. Kapillarmikroskopische Untersuchungen

Vor der Darstellung unserer kapillarmikroskopischen Befunde mochten wir in
Erinnerung rufen, dafl der Einblick in die lebende Haut an verschiedenen Korper-
regionen recht verschieden gut ist, und dafl die Klarheit des Gefafibildes sowie
die Tiefensicht weitgehend von der individuellen Hautbeschaffenheit abhingen.
Unter giinstigen Bedingungen ist es moglich, nicht nur die Kapillarschlingen des
Papillarksrpers, sondern auch die ableitenden Sammelvenchen und den obersten
subpapilliren Venenplexus deutlich und im Zusammenhang wahrzunehmen.
Der nichst tiefere Venenplexus schimmert nur bei atrophischer Haut manchmal
noch undeutlich und nur abschnittsweise durch die ihn bedeckenden Gewebs-
schichten hindurch; meist hebt er sich kaum von der diffusen, mehr oder weniger
r&tlichen Farbe des ,, Untergrundes® ab. Die Farbe des Untergrundes wird durch
die noch tiefer liegenden, nicht mehr einzeln erkennbaren Gefifle der Cutis
bestimmt. Auf der arteriellen Seite der Endstrombahn bleibt der direkte Einblick
in den meisten Fillen auf den distalen Abschnitt der arteriellen Kapillarschenkel
beschrinkt und erstreckt sich nur ausnahmsweise — z. B. am Nagelwall oder
an der Unterschenkelstreckseite — bis zu dem Endabschnitt einzelner Arteriolen.
Die Strémungsverhiltnisse (Strémungsrichtung, Stromungsgeschwindigkeit und
Plasma-Erythrozytenverhiltnis) sind nur unter sehr giinstigen Bedingungen,
z. B. am unverletzten Nagelwall, sicher zu erkennen.

Wihrend man unter Gesunden die Versuchspersonen nach ihrer Eignung
auswihlen kann, darf man bei der Untersuchung von Purpurakranken natiirlich
nicht in jedem Falle optimale Beobachtungsverhiltnisse erwarten. Das ,normale*
kapillarmikroskopische Gefifibild der Haut zeigt von Mensch zu Mensch sowie
innerhalb verschiedener Hautregionen zahlreiche Variationen, die wir hier
nicht beschreiben kénnen (Vergleiche hierzu O. Miiller). Oft sind die Gren-
zen zum Pathologischen schwer abzustecken. Wir mochten nur betonen, dafl
_normale Verhiltnisse® kapillarmikroskopisch meist einen schlechteren Einblick
gewihren als pathologische Zustinde; dies hingt mit der optischen Beschaffen-
heit ,normaler® Haut und mit der Zartheit ,normaler” Gefifle zusammen. So

*) Vgl. Teil T in Heft 1, Seite 55.
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sind z. B. die subpapilliren Venen an den oberen Extremititen sehr oft iiber
grofle Flichen iberhaupt nicht oder nur auf kurze Strecken deutlich sichtbar
(chne Stauung), wahrend sie an den Unterschenkelstreckseiten zumindest be-
zirksweise meist gut wahrzunehmen sind. Abb. 16 und 19 zeigen Beispiele nor-

maler Gefifibilder.

Abb. 16: Normales Gefafbild: Fufiriicken (30j. Hausangestellte). Man erkennt vorwiegend regelmifig
angeordnete und gestalvete Kapillarschlingen. Nur an wenigen Stellen schimmern die subpapilliren Venen auf
kurzen Strecken aus der Tiefe durch. Vergr. etwa 50fach.

1. Austrittsmodus petechialer Blutungen. Fines der iltesten Probleme der
Purpura, ob der FErythrozytenaustritt bei den spontanen Blutungen, beim
Rumpel-Leedeschen Stauversuch und schliefSlich beim Saugglockentest per
rhexin oder per diapedesin erfolgt, ist bis heute ungeklirt; jedenfalls ist es noch
nie sicher gelungen, einen Gefifirif} histologisch nachzaweisen, obwohl hierauf
viel Miuhe verwandt wurde. Diesbeziigliche altere Befunde sind spiter als
Kunstprodukte angesehen worden. Die kapillarmikroskopische Untersuchung
kann zu dieser Frage, ob Rhexis oder Diapedesis, wenig beitragen; an den am
besten beurteilbaren Nagelwallkapillaren findet sich nie ein Hinweis auf eine
Gefifiruptur, wenn es zur Blutung kommt. Dafl tiberhaupt an Kapillaren und
kleinen Venen mit den verschiedensten Mitteln Blutaustritte per diapedesin
ausgelost werden konnen, ist im Tierexperiment -— seit der ersten sicheren Beob-
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achtung von Stricker (1865) — an durchsichtigen Organen, an denen Rupturen
sicher auszuschliefen sind, immer wieder erwiesen (Ricker und Knape;
Tannenberg und Fischer-Wasels; Dietrich und Nord-
mann, I1lig [4]).

Ahnlich wie im Versuch am Siugetier zeichnet sich der Erythrozytenaustritt
aus den kleinsten Blutgefiflen an der menschlichen Haut dadurch aus, dafl er
— im Gegensatz zum Leukozytenaustritt — auflerordentlich pl&tzlich erfolgt und
rasch abliuft. Oft an einem umschriebenen Punkt, nicht selten aber auch entlang
eines kleineren Abschnittes, erscheint auflerhalb des Gefifirohres ein mehr oder
weniger dichtes Wolkchen von Erythrozyten, wobei das Auge nicht Zeit genug
hat, den Vorgang genau zu verfolgen. Humb [ e spricht von einem Erythro-
zyten,regen bzw. -,schauer®, der plotzlich aus den Gefiflen ,herausgeschleu-
dert® wird. Tatsichlich konnen sich die Erythrozyten nach ihrem Durchtritt
erstaunlich rasch ein Stiick von dem Gefifl entfernen, so daff manchmal sogar
eine schmale hellere Zone zwischen Gefiff und Erythrozytenwolke entsteht
(Abb. 23) (Farbtafel). Am besten 14fit sich der Vorgang vielleicht mit der Aus-
breitung eines Tintenkleckses auf einem Ldschpapier vergleichen. Ein neuerlicher
Erythrozytenaustritt an derselben Stelle nach zeitlichem Intervall kann zu einer
Vergroferung der Blutung fithren. Grundsitzlich spielt sich der Erythrozyten-
austritt nach unseren Erfahrungen an der menschlichen Haut genau so ab wie
z. B. am Siugetiermesenterium. Nur konnen sich die Erythrozyten nach ihrem
Austritt im Mesenterium noch ungehinderter ausbreiten. Beobachtungen am Nagel-
wall machen es wahrscheinlich, dafl zusammen mit den Erythrozyten, oder
wenigstens zu gleicher Zeit, auch Plasma aus den Gefiflen austreten und den
Erythrozytenwolkchen als gelblich-opakes Medium angelagert sein kann (vgl.
die histologischen Ausfiihrungen und Abb. 21 und 22). Ehring (1) nimmt an,
dafl das mitausgetretene Fibrinogen gerinnt.

2. Form, Lage und Gréfe petechialer Blutaustritte.*) Grundsitzlich kdnnen
bei der Purpura alle kapillarmikroskopisch wahrnehmbaren Abschnitte der
Hautstrombahn Ausgangspunkt einer Blutung sein, d. h. die meist senkrecht
zur Bildebene befindlichen Kapillaren, die meist schrig nach unten ziehenden
Sammelvenchen (Venolen) oder die etwas tiefer und horizontal gelegenen, netz-
formig anastomosierenden subpapilliren Venen; der Austritt kann an den
Umbiegungsstellen der Kapillaren (Schaltstiicke) oder an den Kapillarschenkeln
lokalisiert sein. Nicht bei jeder Petechie kann die Herkunft sicher bestimmt
werden. Unter giinstigen Bedingungen ist der Ursprung aber auch nachtriglich
noch aus ihrer Form und Lage zu den Gefiflen mit grofler Wahrscheinlichkeit
abzulesen.

*) Von den infolge ihrer tiefen Lage in der Cutis oder Subcutis kapillarmik roskopisch nicht
erfafbaren Blutungen sehen wir hier ab.
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Die Form der Blutungen scheint vorwiegend von den anatomischen Ver-
hiltnissen der jeweiligen Gewebsschicht (bei Schaltstlickblutungen sind z. B. die
Papillengrenzen fiir die Form mafigebend) und von der Lage und Linge
des Austrittsortes abzuhidngen; erfolgt der Austritt punktformig, so resultiert
meist eine klecksartige Blutung, erstreckt er sich iiber eine gewisse Linge, so
wird das Gefiff von einem linglichen Erythrozytenmantel bzw. -schleier
umgeben.

Die Lage der kapillarmikroskopisch wahrnehmbaren Blutungen kann ent-
sprechend der Anordnung der Gefifle von der obersten Papillenspitze (Schalt-
stiickblutung) bis zum oberen Corium (subpapillire Venenblutung) variieren
(vgl. Abb. 18a und b). Noch tiefer liegende Blutungen sind — wenn iiber-
haupt — nur noch als grofle, unscharfe, blasse, rstlich-bliuliche Flecken waht-
nehmbar, die nicht mit einer Nadelspitze weggedriickt werden kénnen.

Die Grofe bzw. Ausdebnung einer petechialen Hautblutung hdngt in erster
Linie davon ab, ob sie aus einer Kapillare, einem Sammelvenchen oder einer
subpapilliren Vene erfolgt. Kapillire Blutungen sind meist kleiner und erschei-
nen makroskopisch als winziger, eben erkennbarer roter Punkt, wihrend sub-
papillire Venen-Blutungen groflere Ausdehnung erreichen kénnen (makrosko-
pisch bis etwa 2 mm Durchmesser) und die Epidermis dann oft deutlich vor-
wolben. Aus der makroskopischen Gréfle von Petechien kann trotzdem nur mit
Vorbehalt auf ihren Ursprungsort geschlossen werden, weil eine Gruppe benach-
barter Kapillaren gleichzeitig bluten und dadurch einen Blutfleck hervorrufen
kann, der von einer vendsen Blutung nicht zu unterscheiden ist. Grofere Pete-
chien sind hiufig das Resultat einer Gruppe von konfluierenden Blutaustricten.
Die intravitale Zuordnung der Blutungen erfolgt am sichersten mit dem Stereo-

Mikroskop.

3. Verschiedene Arten petechialer Hautblutungen. a) Die kapillive Blutung:

Wie sich besonders deutlich am Nagelwall feststellen lifit, kann der Blutaustritt
nur aus dem Schaltstlick, nur aus den Kapillarschenkeln oder aber alternierend
bzw. gleichzeitig aus beiden Stellen erfolgen. Die Schaltstiidkblutung stellt an
der Haut den oberflichlichsten und daher stets am besten erkennbaren Blutaus-
tritt dar. Sie variiert vom leichtesten, zart-rosafarbenen Erythrozytenschleier
mit deutlich erkennbarer ,Kérnelung® bis zum kompakten, kriftig roten, homo-
gen erscheinenden Blut,klecks™ (Abb. 20). Am Nagelwall ist sie meist kuppen-
formig bzw. kommaformig und ahmt die Form ihres Ursprungsortes, des Schalt-
stiickes nach. Die ausgetretenen Erythrozyten konnen, wie Ehring (1) gezeigt
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Abb. 19: Normales Gefafbild: Epidermis mifig durchsichtig, man erkennt vorwiegend die (senkrecht)
stehenden Kapillarschlingen und kurze Abschnitte der Sammelvenchen (Oberarm-lnnenseite, Pat. H. Schrei).
— Abb. 20: Kapillire und venise Blutungen: 1 = kreisformig begrenzte, oberflichliche, kiirnige Erythro-
zytenwolke, in der die blutende Kapillare erkennbar ist (Pfeilspitze); 11 = kompaktere kapillire Blutung;
111 = rieferliegende vendse Blutung, zugehtrvige Gefifie verdecke (Pat. B. Schmi., Morbus Werlhof). —
Abb. 21: ;ﬁrt‘re Schalestiick- und Kapillarschenkel-Blutungen., Man sicht die Phalanx der Nagelwall-
Kapillaren und davorgelagert eine einzelne sowie eine Staffel von kompakten Blutungen. 1 uwnd IT =
HKlteste Blutaustritte, daher am weitesten nach vorn ,.abgewachsen®, Schaltstiidkblutungen. Der braunen
Erythrozytenmasse ist ein gelblicher Plasmasaum angelagert. 111 = Manschettenfrmige Schenkelblutung.
iV = Kuppenférmige Schaltstiick-Blutung (Nagelwall, Pat. B. Schmi.,, Morbus Werlhof). — Abb. 22:
Frische, kombinievte Schaltstiick- wnd Schenkelblutung. 1 = Zarte, aus Schaltstiide und oberem Kapillar-
schenkel stammende Blutung; 11 und IIT = Schmale und breite, kompaktere Blutung aus Schaltstiick und
Schenkel, welche die blutenden Kapillaren wverhiillen; IV = Zarte, vorwiegend aus dem Schaltstiick stam-
mende Blutung. Auflerdem alte Plasmaaustritre (Pfeile) (Nagelwall, Pat. B. Schmi., Morbus Werlhof}. —
Abb. 23: Purpura mit bevorzugter Kapillar-Blutung. Das ganze Gesichtsfeld zeigt nur diche liegende,
kreisférmig begrenzte, z. T. ringférmige Kapillar-Blutungen: zugehtrige Kapillare nur an der mit Pfeil

versehenen Blutung zu erkennen. Es sind alle Grade der Schaltstiickblutung vom zartesten Erythrozytenschleier

bis zutn kriftig gefirbten, homogenen Ring vorhanden (Pat. E. Mu., Unterschenkelstreckseite, Purpura Ma
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jocchi). — Abb. 24 : Venolire Blutung. Wihrend eines Unterdruck-Testes aufgenommen. Die Kapillaren
sind erweitert. Aus der kleinen Venole ,v* ist eine Erythrozytenwolke rauchfahnen-artig ausgerreten. Ein
Teil der Blutung umscheidet das Gefifi (Unterarm-Innenseite, Par. M. Wel., Purpura bei Bronchial-Ca),
Abb. 25: Venolire Blutung, Zarte, aber ausgedehntere Blutung entlang einer etwas erweirerten Venole,
die aus der Kapillare ,C" hervorgeht (nur die Umbiegungsstelle sichtbar) {Unterschenkel-Streckseice, Pat.
J. Lor., Purpura rheumatica). — Abb . 26 : Griflere venolire Blutung, Diese Blutung stammt mit grofeer
Wahrscheinlichkeit aus den deutlich erweiterten Venolen I, II und IIT (Unterarmstreckseite, Pat. A. Ja.,
Purpura bei Paraleukoblastose). — Abb, 27 : Subpapillire Venenblutung. Unter vendser Stauung auf-
genommen; daher Erweiterung der sichtharen Gefifle. Tiefer liegende, griiflere, tintenklecksartige Blutung,
welche das oder die zugehdrigen Gefifle verdeckt. Sie wird von Hautleisten iiberquert (Pfeile). (Unterarm-
beugeseite, Par. E. Her., Purpura rheumatica), — Abb. 28/29: Petechiforme Gefifi-Ektasien, Beide
Ektasien unterscheiden sich von einer Blutung durch die komplizierte Form und ihre konturenscharfe Be-
grenzung, Die Gefifinatur ist noch zu erkennen (Oberarminnenseite, Par, G, Bi., Teleangiektasien nach
Cortisonbehandlung). — Abb. 30: Allgemeine Gefiflerweiterung mit kleiner Ekm:u Unregelmifig
geformee, allgemein erweiterte Kapillaren, Venolen und subpapillire Venen. Eine kugellormige umschriebene
Ekrasie (Pfeil), von der nicht sicher zu entscheiden ist, ob sie einer Kapillare oder einem Sammelvenchen
zugehirt, Makroskopisch diffuse Rétung (Unterschenkelstreckseite, Par, E. E., multiple Gefifek:iasien)
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hat, aus der Papille in die Epidermis gelangen; wiederholt sich die Blutung im
Abstand von Tagen und Wochen, so findet man die einzelnen Erythrozyten-
wolken daher in gestaffelter Ordnung — langsam mit der Epidermis von der
Kapillare fortwachsend — vor dem Schaltstiick aufgereiht (Abb. 21). Grundsitz-
lich in der gleichen Form spielt sich die Schaltstiickblutung an der iibrigen Haut
ab. Wegen der senkrechten Aufsicht erscheint sie sehr hiufig (durch die Papille)
kreisformig begrenzt, wobei das Schaltstiick als roter Punkt oder Komma in der
Mitte liegt. Befindet sich zwischen dem Schaltstiick und dem ausgetretenen Blut
ein Zwischenraum, so kann die Blutung ringférmig (Abb. 23) aussehen. Ob es
sich bei der ,Kornelung des ausgetretenen Blutes um einzelne Erythrozyten
handelt oder aber um Erythrozytenkliimpchen, ist schwer zu entscheiden; das
letztere erscheint uns aber grofienordnungsmiflig wahrscheinlicher.

Erfolgt der Blutaustritt im Bereich der Kapillarschenkel, so erscheint die
Erythrozytenwolke an horizontal liegenden Kapillaren (z. B. am Nagelwall)
manschettenférmig (Abb. 21, III), an senkrecht stehenden Kapillaren dagegen
als dicht der Kapillare anliegender Zylinder. Ist sie im letzteren Falle bei stereo-
skopischer Betrachtung oben locker und kornig, in der Tiefe aber eng der Kapil-
lare anliegend und kompakt, so entsteht eine pilzartige Form. Da sie stets beide
Kapillarschenkel einhiillt, konnten wir im Gegensatz zu Humb1e bisher nicht
entscheiden, ob sie jeweils aus dem arteriellen oder vendsen Schenkel hervorgeht.
Nach eigenen tierexperimentellen Erfahrungen (I11lig) wire grundsitzlich
beides moglich, obwohl die vendse Seite der Endstrombahn meist bevorzugt
wird. Bluten Kapillarschenkel und Schaltstiick gleichzeitig, so wird die ganze
Kapillarschlinge von der Blutung eingehiillt und oft dem Blick ganz entzogen
(Abb. 22, IT und III).

b) Die vendse Blutung: Im Gegensatz zur kapilliren Blutung, welche zumin-
dest in ihrer seitlichen Ausdehnung meist durch die Papillengrenzen beschrinkt
wird und daher von oben gesehen kreisformig erscheint, kann der Blutaustritt
aus den kandelaberférmigen, von mehreren Kapillarschlingen schrig in die Tiefe
zichenden Sammelvenchen (Venolen) (Abb. 24, 25) oder aus den horizontal
ausgebreiteten subpapilliren Venen verschiedene Formen annehmen. Je nach-
dem, ob die Blutung punkt- oder streifenférmig erfolgt, erscheint sie, wie schon
erwihnt, klecksférmig-tintenspritzerartig oder manschettenférmig. Ebenso wie
bei der kapilldren Blutung kommen alle Stufen vom zartesten Ké6rnchenschleier
bis zum massiven, homogenen, leuchtend roten Fleck vor, der die in ihm und
unter ihm befindlichen Gefifistrecken schlieflich vollkommen verdeckt (Abb. 27).
Oft ragen die Kapillarschlingen nur noch mit ihren Umbiegungsstellen heraus.
Bei manschettenformiger Blutung kann — wie bei kapilliren Blutaustritten —
ein heller freier Saum zwischen Gefifl und Blutwolke entstehen. Nicht selten ist
vor allem der venolire Blutaustritt mit kapilliren Blutungen kombiniert. Eine
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sichere Identifizierung der blutenden Gefiflabschnitte kann dann schwierig oder

unméglich sein.

Bei der subpapilliren Venenblutung liegt die Erythrozytenwolke deutlich in
Hohe des obersten, subpapillaren Plexus. Oft handelt es sich um kompaktere Blu-
tungen (Abb. 27). Im Gegensatz zur kapilliren und venoldren Blutung ist die
subpapillire Venenblutung infolge ihrer tieferen Lage in ihrer Begrenzung und
Struktur wesentlich weniger scharf zu erkennen. Eine ,K&rnelung® ist selten zu
sehen; meist erscheint sie homogen, auch wenn sie nicht so kompakt ist. Eine
derartige Blutung hat schon WNiek au abgebildet. Aus optischen Griinden hat
sie stets eine bliuliche Farbkomponente. Von einem hyperidmischen Fleck ist sie
im Zweifelsfall durch Druck mit einem Glasspatel oder einer Nadelspitze zu
unterscheiden; im Gegensatz zu diesem tritt sie infolge eines Ablassens des
Untergrundes bei Druck noch deutlicher hervor. Die vendse Blutung kann mit
kapilliren und venolidren Blutaustritten gekoppelt sein, kommt aber oft allein
vor. Auch Jiirgensen hat eine typische Venenblutung beschrieben und ab-

gebildet.

4. Unterscheidung petechialer Hantblutungen won petechiformen, umschrie-
benen Gefifektasien. Nicht selten findet man bei Menschen fortgeschrittenen,
aber auch mittleren Lebensalters am Stamm verstreute, hirsekorngrofle, meist
weinrote, halbkugelig vorgewdlbte, wegdriickbare, in den obersten Hautschichten
gelegene Gebilde, sogenannte ,senile Angiome®. Es handelt sich hierbei um
umschriebene, monstrose Ektasien der Kapillaren und subpapilliren Venen.
Diese konnen auch ausschlieflich als stecknadelspitzenfeine, flache, mit dem
Spatel nicht wegdriickbare Fleckchen erscheinen und sind dann von Petechien
schwer zu unterscheiden (Abb. 28 und 29; vgl. hierzu Abb. 17 und 30). Bei
Menschen jiingeren Lebensalters und bei vorwiegender Lokalisation an den
Extremititen konnen sie das Bild einer Purpura vortduschen. Auch Klempe-
rer hat auf die Verwechslungsmoglichkeit von Gefiflektasien und Purpura-
flecken hingewiesen. In solchem Falle ist eine Unterscheidung von petechialen
Hautblutungen nur histologisch oder mit dem Kapillarmikroskop — mit diesem
aber rasch und sicher — mdglich. Im Gegensatz zu den Blutungen zeigen die
petechiformen Fktasien stets konturenscharfe, bizarre Gebilde, deren Form und
Anordnung im allgemeinen schon die Gefifinatur erkennen ldfit. Im Zweifelsfall
kann man die mit stagnierendem Blut prall angefiillten Fktasien mit einer feinen
Nadel unter dem Mikroskop vollstindig ausdriicken; 1dfit der Druds nach,
fiillen sie sich mit frischem, hellrotem Blut. Dabei zeigen sie einen sehr wechseln-
den Fiillungszustand und mit diesem einen iiberraschenden Formwechsel, wih-
rend sich die petechialen Hautblutungen weder fortdriidken lassen, noch bei
Druck einem Formenwandel unterliegen.
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Abb. 17 : Gefif-Ektasien bei Erythrozyanosis crurum puellarum. Unteres
Unterschenkel-Drittel (17j. Verkiduferin). Die subpapilliren Venen sind stark
erweitert. Daneben finden sich zahlreiche groteske, sackférmige Ektasien der
Sammelvenchen, der venssen Kapillarschenkel und auch der Schaltstiicke. Sehr
unregelmifiges, disharmonisches Gefidfibild. Vergl. hierzu Abb. 30. Da die
Tkrasien hier sehr dicht stehen, entsteht makroskopisch nicht der Eindruds
von Petechien, sondern eines flichenhaften Erythems. VE = wvendse Fktasien;
KE = kapillire Ektasien. Vergr. etwa 50fach. Abb. 18: a) Querschnirt durch

die gesamte Haut mit Eintragung

des kapillarmikroskopisch einsehba-

ren Anteiles (Pfeil und horizontale,

gestrichelte Linie.

b) Halbschematische Ubersicht iiber die wverschie- 1 = ringférmige Schaltstiickblutung,

denen Mﬁglicbkeitend pet;]cbi?ler Blutaustritte an 11 = Schaltstiick + Schenkelblutung; Pilzform.
er Hant. - Har iemli -

Senkrecht gestrichelt = Epidermis; a = Arte- I E;Igﬂlmschenkelblutung, ziemlich  kom

riole; v = Venole (Sammelvenchen); sV = sub- _ . -

papillire Vene (I. Ordnung). Der senkrechte vl = V.enoll.acile 1?Iutunﬁg, Austritt punktfdrmig,

Pleil entspricht der Blickrichtung des Unter- ziemlich kompakt, « I

suchers bei der Kapillarmikroskopie. Die hori- V= suecifenférmige, ,kérmige” Venolen-Blu-

zontale gestrichelte Linie gibt ungefihr an, wie- tung. \

welt die Haut kapillarmikroskopisch einsehbar ist. VI = kompakte subpapillire Venenblutung,

unscharfe Begrenzung.

VII = Schalestiick-Ektasie.

VIII = petechiforme Ektasie (Schaltstiick, Venole
und subpapillire Vene beteiligt).

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



>

Gross, Illig, Macher, Kombinicrte Untersuchungen himorrhagischer Diathesen 243

5. Spontane und provozierte petechiale Hautblutungen. Die wichtigste Frage,
vor die wir uns bei der systematischen kapillarmikroskopischen Untersuchung
Purpurakranker gestellt sahen, war die, ob es bei ungeeigneter Lokalisation oder
beim Fehlen von Spontanblutungen gelingen wiirde, den spontanen Blutaustrit-
ten vergleichbare Petechien mit Hilfe vensser Stauung oder dosierten Unter-
drudkes experimentell hervorzurufen. Dies schien besonders im Hinblick auf die
Eigentiimlichkeiten der Petechienentstehung von Wichtigkeit, denn die Beobach-
tung einer spontanen Petechie wihrend ihrer Entstehung ist ein seltener Zufall.
Humble hat sich zu diesem Zweck der Stauung nach Rumpel-Leede
bedient. Jedoch ist bei vendser Stauung einer Extremitit die Lokalisation der
Petechien schwer vorauszusehen; auferdem kann man die Untersuchung in
kiirzerem Zeitraum nicht oft wiederholen.

Wir haben daher vorzugsweise die Saugglodcenmethode benutzt, indem wir
eines unserer im methodischen Teil beschriebenen Gerite mit einem plangeschlif-
fenen, optischen Glas versahen und die kapillarmikroskopischen Beobachtungen
wihrend des Fragilititstestes durchfiihrten. Bei einiger Ubung ist es méglich, die
Petechienbildung unter der Saugglocke zu verfolgen.

Das wichtigste Ergebnis der anf diese Weise durchgefiihrten Untersuchungen
ist, dafl es uns bisher bei unseren Purpurapatienten nicht gelang, durch venése
Stannng oder Unterdruck den jeweils vorbandenen Spontanpetechien vergleich-
bare Hantblutungen experimentell auszulosen. Mit zwei spiter zu besprechenden
Ausnahmen erwies sich das Blutungsbild unter vendser Stauung oder Unter-
druck von den Eigentiimlichkeiten der Spontanblutungen weitgehend unab-
hingig. Besonders bei Unterdruck erhielten wir meist ein uncharakteristisches
Durcheinander aller mdglichen Blutungstypen, wobei der kompakte vendse
Blutaustritt auch dann iberwog, wenn die Spontanherde fast ausschlieflich
kapilliren Ursprungs waren (z. B. Pat. E. Mu., Purpura Majocchi). Eine
mangelnde pathogenetische Verwandtschaft der spontanen und der experimentell
ausgeldsten Blutungen scheint auch daraus hervorzugehen, dafl es uns fast nie
gelang, in unmittelbarer Nachbarschaft spontaner Petechien mit der Saugglocke
Blutaustritte zu provozieren, wenn diese am Unterschenkel lokalisiert waren,
auch dann nicht, wenn die iiblichen Teststellen (Riicken, infraklavikulir) stark
positiv ausfielen (Pat. E. Mu., Purpura Majocchij Pat. H. Schr.,, M. Werl-
hof; Pat. A. Ja., Paramyeloblastose).

6. »Entziindliche® und ,nichtentziindliche Blutungen. Wie sich aus dem
histologischen Abschnitt ergeben hat, ist es zweckmiflig, mit Lever, Fie-
her u a. zwischen Hautblutungen mit und ohne entziindliche Begleitreaktionen
zu unterscheiden. Wenn auch im allgemeinen niemand auf den Gedanken kom-
men wird, den entziindlichen Charakter einer Hautverinderung auf kapillar-
mikroskopischem Wege zu ermitteln, so machten wir doch erwihnen, dafl bei
einiger Erfahrung dem kapillarmikroskopischen Bilde schon mit Wahrscheinlich-
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keit anzusehen ist, ob bei einer Blutung eine entziindliche Komponente vorliegt
oder nicht, auch wenn der makroskopische Aspekt keinen sicheren Hinweis dafiir
ergibt. Bei entziindlichem Charakter findet sich eine eng um den Blutungsbezirk
begrenzte, milchige Triibung der optischen Medien mit verwaschener Gefafi-
zeichnung, Erweiterung der blutenden und der unmittelbar benachbarten Gefafle
sowie einer hellroten bis diisterroten Farbe des Untergrundes. Die Blutung selbst
ist auch bei oberflichlicher Lage nur unscharf erkennbar. Die Kapillaren ragen
aus den triiben, verquollen erscheinenden Papillen wie aus dichtem Gewolk
heryvor; die iibrige Strombahn kann dem Blicdk vollig entzogen sein. Dieser
bei genauer stereoskopischer Betrachtung oft recht eindrucksvolle Befund kann
bei der Beurteilung des Gesamtbildes und vor allem bei der Wahl der Haut-
stellen zur histologischen Untersuchung von Nutzen sein; vor allem dann, wenn
nicht alle Blutungen entziindlich erscheinen und die Frage auftaucht, ob die
entziindliche Komponente anderweitig bedingt ist oder zur Purpura gehort. In
solchen Fillen liefert die kapillarmikroskopische Beurteilung fiir die nicht an
beliebig vielen Stellen durchfiihrbare histologische Untersuchung eine wert-
volle Erginzung.

7. Petechiale Hantblutungen, Gefifweite und Strémungsverbiltnisse. Es ist
eine weitverbreitete Annahme, dafl sich ein Gefif, bevor es blutet, an der
Blutungsstelle erweitert. Rick er ist tierexperimentell zu dem FErgebnis gekom-
men, daff die Diapedesisblutung an einen bestimmten Grad der Erweiterung und
der Stromungsverlangsamung gebunden ist. Jirgensen beobachtete eine
venbse Blutung, welcher eine starke Erweiterung und Stromungsverlangsamung
vorausging. O. Miiller hebt die pridisponierende Bedeutung von Gefif3-
erweiterungen (besonders angeborener Ektasien) fiir die Diapedesisblutung der
Haut heraus. U. E. muR man unterscheiden zwischen der Frage, ob die Blutung
mit ciner Gefiflerweiterung verbunden sein kann oder mufl. Fir den Kliniker
ist vor allem von Interesse, ob die petechiale Hautblutung eine Gefiderweiterung
zur Voraussetzung hat oder durch sie wesentlich begiinstigt bzw. manifestiert
wird. Was das in diesem Falle ausschlaggebende Tierexperiment anlangt, haben
Nachuntersuchungen zur Theorie Rick ers ergeben, dafl die Diapedesisblutung
nicht unbedingt an eine vorausgehende, mefibare Gefiflerweiterung oder an
cinen bestimmten Grad von Strémungsverlangsamung gebunden sein mufl
(Illig [1]); sie kann aus normaler Strdmung heraus erfolgen. Die von O. Miil-
ler besonders hervorgehobene Feststellung, dafl die Verteilung der petechialen
Hautblutungen bei Purpura sehr hiufig an die dunklen Flecke einer Cutis mar-
morata, welche nach Mayer - List durch kapillire Ektasien entstehen, gebun-
den und damit netzférmig angeordnet sei, konnen wir auf Grund unserer
Erfahrungen nicht ganz bestitigen. Eine an Cutis marmorata erinnernde oder mit
einer solchen verkniipfte Purpuraverteilung stellt u. E. nicht die Regel, sondern
eine recht seltene Ausnahme dar. Hinzu kommen noch folgende Beobachtungen:
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1. Bei Anlegen einer Saugglocke erweist sich die Zahl der provozierbaren Petechien
weitgehend unabhingig von dem Grad der gleichzeitig hervorgerufenen passiven
Gefdflerweiterung; auch sind die blutenden Gefifle in diesem Falle nicht weiter
als die nicht blutenden Gefifle. 2. Sehr haufig beobachteten wir — auch bei Pur-
purakranken — manifeste oder durch leichte Stauung bzw. Unterdruck auslds-
bare (,latente) kapillire und venolire Fktasien, sogenannte ,,Kapillaraneurys-
men“ (vgl. Abb. ); am hiufigsten sind diese am Schaltstiick lokalisiert. Diese
Ektasien bluteten bei Stauung oder Unterdruck so gut wie nie, auch wenn in der
unmittelbaren Nachbarschaft aus anatomisch unauffilligen Gefiflen zahlreiche
Petechien austraten. 3. Bei der Pat. H. Schr. (M. Werlhof) lag neben der Purpura
an den Beinen eine Erythrozyanosis crurum mit zahlreichen Gefiflerweiterungen
verschiedener Lokalisation und Grofle vor. Diese zeigten keinerlei Beziehung
zu den gleichzeitig vorhandenen Spontanpetechien und bluteten auch bei Stauung
oder Unterdruckanwendung trotz extremer Erweiterung nicht. Zu einem ganz
dhnlichen Ergebnis iiber Gefifiweite und Blutungsneigung ist Ehring (3) bei
seinen Untersuchungen am Nagelwall gekommen.

Schliefllich haben wir bei spontanen Blutaustritten stets darauf geachtet, ob
die zugehorigen Gefiflabschnitte erweitert waren. Dies war nicht bei allen Pete-
chien, welche das zugehdrige Gefil} eindeutig erkennen lieflen, der Fall.*) Nach-
weisbar war eine deutliche Erweiterung bei den Pat. M. Wel. (Bronchialkarzi-
nom; vaskulire Purpura); H. Schn. (anaphylakt. Purpura); A. Ja. (Thrombo-
zytopenie bei Paramyeloblastose) und H. Mu. (P. Majocchi). Angesichts
der in diesen Fillen — mit einer Ausnahme (A. Ja.) — histologisch nachgewie-
senen entziindlichen Komponente ist die Bedeutung der Gefiflerweiterung aber
schwer zu bewerten.

In Anlehnung an Ricker und Regendanz glaubt Jiirgensen
— ebenso wie manche andere Autoren —, dafl die Blutkorperchendiapedese
nicht nur von einer Gefaflerweiterung, sondern auch von einer Stromungsverlang-
samung (u. U. bestimmten Grades) abhinge. Dafl diese Vorstellung zu einfach
ist, geht eigentlich schon aus der Tatsache hervor, dal bei der Erythrozyanosis
crurum puellarum nebeneinander alle Grade einer Gefdflerweiterung (vgl. Abb. 17)
und alle Grade einer Stromungsverlangsamung bis zum Stillstand vorkommen,
ohne dafl wir in solchen Fillen jemals Blutaustritte beobachtet hitten (trotz der
begiinstigenden statischen Momente). Am Menschen wird die Frage, ob eine
Stromungsverlangsamung die Diapedesisblutung begiinstigt oder gar einleitet,
infolge der ungiinstigen Sichtverhiltnisse kaum direkt zu entscheiden sein. Die
wichtigste Orientierungsmoglichkeit bleibt daher das Tierexperiment. Wenn von
Bernuth in diesem Zusammenhang allerdings die Urethanstaseversuche von

#) Hier ist allerdings zu beriicksichtigen, dafl der Zeitpunkt der Spontanblutungen oft
unbekannt war und Stunden zurlickliegen konnte, so dafl sich in vielen Fillen eine der Blutung
vorausgehende Gefiflerweiterung schon zuriickgebildet haben kdnnte.
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K r o gh als Beispiel dafiir zitiert, daf} Gefiflerweiterung und Stase zur Blutung
disponieren, so liflt er unberiicksichtigt, daf} in diesen Versuchen eine schwere all-
gemeine Gefiflwandschidigung stattfindet, und dafl die Stase nicht die Ursache
der Blutaustritte darstellt. (Nzheres bei I1lig [2]). Andererseits stellt allerdings
der absolute Stromungsstillstand merkwiirdigerweise keineswegs ein Hindernis
fiir den Blutaustritt dar. Die ,entziindliche® Stase kann im Tierversuch noch
lange nach Erlschen der Stromung von Blutaustritten gefolgt sein. Auch beim
Stauversuch nach Rumpel-Leede sowic unter der Saugglocke entstehen
die meisten Petechien aus einem Stromungsstillstand heraus. Hieraus darf
aber nicht ohne weiteres der Schluff gezogen werden, dafl der Stillstand des
Blutes oder seine Verlangsamung eine entscheidende Voraussetzung fiir die
Diapedesisblutung schlechthin sei. Viel wahrscheinlicher ist es, dafl jeder Spon-
tanblutung eine — wie auch S p a e t annimmt — mit den derzeitigen Methoden
nicht erfaflbare Schidigung bzw. Verinderung der Gefiflwand zugrunde liegt,
die zugleich fiir evtl. zu beobachtende Gefifierweiterungen und sogar Strémungs-
verlangsamungen (vgl. 111ig [2]) verantwortlich zu machen sein diirfte. Dieser
Schluf} ergibt sich auch aus der Natur der Mittel, welche im Tierversuch Dia-
pedisisblutungen hervorrufen.

8. Das Schicksal petechialer Hantblutungen. Zu dieser Frage kann die Kapil-
larmikroskopie nur einen bescheidenen Beitrag liefern. Sicher ist, dal die ober-
flichlichsten Blutaustritte, die ,Schaltstiickblutungen® mit dem Stratum granu-
losum der Epidermis an die Oberfliche wachsen und so auf physiologischem
Wege nach auflen abgestoflen werden konnen. Dieser Vorgang ist am besten
am Nagelwall, an welchem die Kapillaren horizontal in der Bildebene liegen,
zu verfolgen. Abb. 21 zeigt solche im Abwachsen begriffenen, gestaffelten
Kapillarblutungen. F. Ehring hat den Blutungen am Nagelwall eine beson-
ders eingehende Studie*) gewidmet und das Phinomen des ,Abwachsens® der
Blutungen dazu benutzt, um die Wachstumsgeschwindigkeit der Epidermis zu
bestimmen (2). Er fand, dafl das ,Abwachsen® einer Schaltstiickblutung etwa
3 Wochen dauert. Wir haben den gleichen Vorgang auch an der Unterschenkel-
haut beobachten kdnnen (z. B. bei Pat. E. Mu.). Nicht erklirlich bleibt allerdings,
warum dieses ,Abwachsen® an der Haut viel seltener zu finden ist als am
Nagelwall, wo es, wie auch E h ring hervorhebt, die Regel darstellt.

Die aus der Strombahn ausgetretenen Erythrozyten unterliegen bei jeder
petechialen Blutung einem charakteristischen Formwandel. Wahrend sie einige
Stunden lang nach dem Austritt entweder einen hellroten, ,arteriellen® oder
einen blau-roten Farbton aufweisen, verwandelt sich ihre Farbe innerhalb der
folgenden Tage iiber Rotbraun in ein kriftiges Rostbraun (Abb. 21). Ob die
frische Blutung hellrot oder blaurot aussieht, hingt nach unseren bisherigen

*) Habilitationsschrift, welche uns noch nicht zuginglich war und sich z. Z. in Druck befindet.
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Erfahrungen (abgesehen von ihrer Tiefenlage) davon ab, ob die Blutung aus nor-
maler Stromung oder aus einem Stromungsstillstand heraus erfolgt. Diese An-
nahme setzt allerdings voraus, dafl die sauerstoffreichen Erythrozyten aufler-
halb der Gefiflbahn ihren Sauerstoff nicht mehr abgeben konnen, denn ihr
sarterieller Farbton bleibt erhalten, bis die Himosiderinbildung mit Braun-
farbung einsetzt. Daneben ist — in Parallele zu tierexperimentellen Beobach-
tungen — noch mit der Moglichkeit einer extravasalen Aggregation der aus-
getretenen Erythrozyten zu rechnen, was ebenfalls einen leuchtend zinnober-
roten Farbton, allerdings obne ,Kornelung®, bedingen wiirde.

9. Bestimmte Blutungstypen bei einzelnen Purpuraformen. Ein bestimmter
Blutungsmodus fiir jede Purpuraform war von vornherein nicht zu erwarten.
Tatsichlich konnten wir bei den meisten bisher untersuchten Patienten keine
sicheren Beziehungen zwischen Blutungsort, Blutungstyp und Purpuraform fest-
stellen. Nur der Patient mit Purpura Majocchi und drei Patienten mit
Thrombozytopenie machten hiervon eine Ausnahme; ihr kapillarmikroskopischer
Refund lifit bei manchen Purpuraformen vielleicht doch mit gewissen Blutungs-
eigentiimlichkeiten rechnen. Bei dem Pat. E. Mu. (Purpura Majocchi) fan-
den wir namlich fast ausschlieflich kapillire Blutaustritte und zwar iiberwiegend
kreis- bzw. ringformige Schaltstiidkblutungen (vgl. Abb. 23). Histologisch waren
allerdings auch tiefere Venenblutungen vorhanden, so daff man nur von einer
ungewohnlich starken Mitbeteiligung der Kapillaren sprechen kann.*) Ganz
ihnliche Befunde bei Patienten mit hamorrhagischem Kontaktekzem lassen
daran denken, dafl die in diesen Fillen erhebliche ,entziindliche bzw. ,derma-
titische“ Komponente die Kapillaren besonders zur Blutungsneigung disponiert.

Bei den Pat. B. Schmi. und R. Go. (M. Werlhof) sowie A. Ja. (Thrombo-
zytopenie bei Myeloblastose) schien — im Gegensatz zu den iibrigen Kranken —
ganz bevorzugt eine groflere, kompakte, subpapillire Venenblutung aufzutreten,
sowohl spontan als auch bei vendser Stauung, Unterdruck oder im Kneifver-
such; makroskopisch entsprach ihr eine stecknadelkopf- bis hirsekorngrofie,
blaulich-rote, deutlich erhabene Petechie. Da dieser Blutungstyp aber auch bei
der Pat. A. Pu. (Faktor-VIII-Mangel) im Stauversuch in den Vordergrund trat,
mochten wir diese EigentUmlichkeit weniger der speziellen hiamorrhagischen
Diathese als einem diesen Fillen gemeinsamen Gefififaktor zuordnen.

Diskussion und Schiufifolgerungen

Unsere bisherigen Ergebnisse sind hauptsichlich unter zwei Aspekten zu
diskutieren:

#*) Den gleichen Befund konnten wir inzwischen bei fiinf weiteren, klinisch analogen
Patienten erheben.
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1. Erweitern die Heranziehung der Kapillarmikroskopie und der Haut-
biopsie sowie vor allem die kombinierte Anwendung aller Verfahren die diffe-
rentialdiagnostischen Moglichkeiten bei den himorrhagischen Diathesen?

2. Ergaben unsere bisherigen Untersuchungen allgemeine Gesichtspunkte zur
Natur und Entstehung spontaner Blutungen?

Wihrend man heute bereits mehr als 20 plasmatische Gerinnungsfaktoren
(einschliefflich der sogenannten Hemmstoffe) und wenigstens 6 gerinnungs-
wichtige Thrombozytenfaktoren unterscheidet (Ubersicht bei Deutsch), ist
die Moglichkeit einer Differenzierung spontaner Blutungen zur Zeit viel be-
grenzter. Es ist allerdings nicht zu erwarten, dafl so vielen Faktoren und
Mangelzustinden eine gleiche Zahl unterscheidbarer Blutungstypen entspricht.
Die physikalische und chemische Untersuchung des Gerinnungsvorganges diirfte
daher zur Pathogenese und Therapie der Thrombozytopathien bzw. Koagulo-
pathien mehr beitragen als die Untersuchung der Gefifle. Allerdings wird in der
Behandlung auch dieser himorrhagischen Diathesen praktisch oft der Gefafifaktor
in den Vordergrund gestellt, indem z. B. ACTH oder Nebennierenrindensteroide
bei Blutungen verschiedenster Art Verwendung finden, teilweise mit guten klini-
schen Erfolgen, auch ohne Beeinflussung der gestdrten Gerinnungsfaktoren. Es
ist durchaus offen, ob etwa bei einem Faktor-VIII-Mangel dem Nachweis einer
gleichzeitigen Faktor-V-Verminderung oder dem Nachweis einer gleichzeitigen
Kapillaropathie (s. bei Gross und Mammen) die groflere klinische Be-
deutung zukommt.

Wihrend so die Blutgerinnungsanalyse in der Beurteilung himorrhagischer
Diathesen eine je nach der Art der Stdrung richtunggebende oder mehr ergin-
zende Rolle spielt — im ganzen vergleichbar etwa dem Wert anderer chemischer
Untersuchungen in der Klinik — sind den speziellen Gefdfluntersuchungen Mog-
lichkeiten und Grenzen mehr von der Untersuchungstechnik her bestimmt.

Das Hauptproblem der Fragilititsteste liegt, wie wir zeigten, nicht so sehr
in den unzihligen Modifikationen von Stauung, Unterdruck und Beurteilungs-
mafistab, sondern in der starken Streuung von Hautregion zu Hautregion (Lit.
bei Werner; Schmid; s. auch Einleitung), gelegentlich auch innerhalb
gleicher Hautbezirke. Dazu hin ergaben unsere kapillarmikroskopischen Unter-
suchungen, dafl die Petechien der Fragilititsteste im aligemeinen (Saugglodke
und ,Rumpel-Leede*) die verschiedenen Abschnitte der terminalen
Strombahn in uncharakteristischer Weise betreffen und sich schon darin mehr
oder minder von den Spontanblutungen unterscheiden. Vor allem sind die
Saugglockenteste bei allen Menschen an den gleichen Korperstellen am stirksten
positiv. und im Einzelfall unabhingig von der Lokalisation der spontanen
Blutungen. Es erscheint uns deshalb nicht moglich, aus kapillarmikroskopi-
schen Untersuchungen am gestauten Arm ( Humb le) differentialdiagnostische
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Riickschliisse bei einer Purpura zu ziehen, ohne auch die spontanen Blutungen
zu untetrsuchen.

In der genaueren Differenzierung der Spontanblutungen nach Lokalikation,
Form und Ausdehnung sowie in der Abtrennung der klinisch oft nicht zu
unterscheidenden petechieformen Gefiflektasien von echten Blutungen liegt
der Hauptvorteil der Kapillarmikroskopie. Thre Nachteile sind die Bindung
an eine Spezialapparatur und an grofere Erfahrung, der relativ grofle Zeit-
aufwand, die Abhdngigkeit von der individuellen Hautbeschaffenheit, die Reich-
weite bis hochstens an den oberen subpapilliren Venenplexus und die Tatsache,
dall man nur den Gefiflinhalt, aber nicht die Gefiflwand beurteilt; auflerdem
bleibt die arterielle Strecke dem Einblick weitgehend entzogen.

Die Schwierigkeiten in der Beurteilung der Gefifle selbst — auch nach
Rekonstruktion aus Serienschnitten — betreffen auch die histologische Unter-
suchung von Hautblutungen. Die Vorteile dieser Methodik liegen — neben der
grofleren ,Tiefenreichweite® — vor allem in der Differenzierung von Gefif3-
inhalten und Extravasaten nach ihrer Zusammensetzung (Erythrozyten, Fibrin),
ferner in der Erkennung von zelligen Infiltraten bzw. Reaktionen. Gerade bei
den Hautblutungen ergaben sich uns so verschiedene Formen von reaktionslosen
Blutungen bis zu ausgesprochen entziindlichen, leukozytiren oder lympho-histio-
zytdren Infiltrationen, dafl daraus Riickschliisse auf die Art der Erkrankung
moglich wurden.

Zur allgemeinen Pathologie der Petechien fanden wir bei unseren Fillen
weder innerhalb noch auflerhalb der Blutungen charakteristische Abweichungen
der Gefafiweite oder der Gefifiform. Nach unseren Beobachtungen haben Weiten-
verinderungen oder anlagemifige (manifeste bzw. reversibel-provozierbare)
Ektasien nicht die ihnen von Ellmar sowie von O. Miiller zugeordnete
Bedeutung fiir die Entstehung oder Lokalisation petechialer Blutungen. Auch eine
vorausgehende Strémungsverlangsamung diirfte nicht die entscheidende Vor-
bedingung darstellen, wie Jiir gensen unter Bezugnahme auf die vasomoto-
rische Theorie R1ck ers annimmt. Diese Theorie ist auflerdem in ihren wich-
tigsten Punkten tierexperimentell widerlegt worden (Tannenberg;Saat-
hoffund Weber; Weber; I1lig [1, 2]). Kapillarmikroskopische Beobach-
tungen bei Erythrozyanosis crurum puellarum einerseits und am Siugetier-
mesenterium andererseits machen es vielmehr wahrscheinlich, dafl eine — wie
auch Spaet annimmt — mit den derzeitigen Methoden noch nicht faflbare
Verinderung der Gefdffwand im Sinne einer Schidigung die spontane Petechien-
bildung bedingt bzw. ermdglicht; sie diirfte auch, im Sinne gleichgeordneter
Wirkungen, fiir eine Gefiflerweiterung oder Strémungsverlangsamung verant-
wortlich zu machen sein, die evtl. im Zusammenhang mit petechialen Blutaus-
tritten beobachtet wird. Auf jeden Fall besteht keine so einfache Abhingigkeit
zwischen Gefifiweite und Blutungsbereitschaft, wie Ellmer, Jiirgensen,

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



250 Gross, Illig, Macher, Kombinierte Untersuchungen himorrhagischer Diathesen

von Bernuth und O. Miiller sie angenommen haben, eine Tatsache,
die fiir die Blutungen bei Morbus O sler ebenfalls Beriidksichtigung verdiente.

Die von Ellmer, Macklay und Macfarlane besonders hervor-
gehobene Bedeutung einer Kapillarkontraktilitit fiir die normale Blutstillung
und ihres Verlustes bei petechialen Hautblutungen kime nur im Falle einer
Rhbexis in Frage. Nach dem heutigen Stand der Kenntnisse diirfte aber — vor
allem bei Spontanblutungen — in iiberwiegendem Mafle eine Diapedesis vor-
liegen. Auflerdem kommt es auch bei einer Kapillarruptur nach den tierexperimen-
tellen Beobachtungen von Apitz; M. B. Zucker; Chen und Tsai;
R osk am nicht zu echten Gefiaflkontraktionen, sondern nur zu einer kontrak-
tionsihnlichen Verklebung des versehrten Endothels. Echte Kontraktilitit ist
nach Chambers und Zweifach, Fulton und Lutz, Roskam,
Illig (3) u. a. an das Vorhandensein von glatten Muskelzellen gebunden und
diirfte daher nur bei Verletzungen von Arteriolen oder Arterien eine Rolle
spielen. Auch die Verklebungen des verletzten Kapillarrohres sind schliefllich
nach neueren Vorstellungen (Hughues; Liischer; Chen und Tsai;
Roskam u. a.) an die Thrombozyten gebunden. Beziiglich des Austrittsortes
petechialer Hautblutungen konnen wir der Ansicht Humbles nicht folgen,
dafl dieser ausschliefilich am Ubergang zwischen Arteriole und arteriellem Kapil-
larschenkel liegen soll. Eine spontane oder experimentell provozierte Blutung
kann vielmehr (kapillarmikroskopisch) entlang der Strombahn von der Kapillare
bis zur subpapilliren Vene und (histologisch) sogar herab bis zu den Venen
der Subkutis erfolgen. Inwieweit der Austrittspunkt auch an den Arteriolen
oder kleinen Arterien liegen kann, 1488t sich weder mit der einen noch mit der
anderen Methode sicher entscheiden, jedoch scheint die vendse Seite der End-
strombahn — ebenso wie im Tierexperiment — zumindest stark bevorzugt zu
sein. Hum b les einseitiges Ergebnis beruht u. E. auf seiner vielleicht zu ein-
seitigen Methode, nur die unter vendser Stauung im Bereich der Ellbeuge provo-
zierten Petechien zu beobachten. In gewissen Fillen kann die Unterscheidung
zwischen petechiformen Ektasien und echten Petechien schwierig sein; bei der
Purpura werden die ,Blutflecken® aber — wie das Kapillarmikroskop zeigt —
praktisch nur durch die ausgetretenen Erythrozyten, jedoch nicht durch Gefifi-
erweiterungen hervorgebracht (abgesehen von den rein entziindlichen Gefdf3-
erweiterungen). Entgegen den iiblichen Vorstellungen und der Ansicht von
O. Miiller sind die eigentlichen Papillarkdrperkapillaren nach unseren Erfah-
rungen an der Purpura im allgemeinen nur in geringem Mafle beteiligt. Meist
iiberwiegt bei den Spontanblutungen — wunabhiingig von der Purpuraform —
der venése Blutungstyp.

Wenn auch die schon erwihnten, aus dem Gros unseres bisherigen Beob-
achtungsgutes herausfallenden spezielleren kapillarmikroskopischen Befunde bei
M. Werlhof und bei der Purpura M ajocchi an eine Blutungseigentiimlichkeit
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dieser Purpuraformen denken lassen, so sei mit Riicksicht auf die noch zu kleine
Patientenzahl auf eine cingehendere Diskussion dieser von anderen Blutungen
abweichenden Befunde — ebenso wie auf- die einiger spezieller histologischer
Ergebnisse — verzichtet. Hauptanliegen dieser Mitteilung war es, zu zeigen, dafl
das von uns eingeschlagene Verfahren kombinierter Untersuchungen bei allen
himorrhagischen Diathesen verschiedene Vorteile ergibt: Bei der Differenzierung
der wvaskuldren hamorrhagischen Diathesen und dem Ausschluf von Pseudo-
petechien miissen die zusitzliche histologische und kapillarmikroskopische Unter-
suchung fiir feinere Aufschliisse fast als unentbehrlich angesehen werden. Aber
auch bei den Thrombozytopathien und Koagulopathien erméglichen sie — iiber
die selbstverstindliche Bestimmung des Gerinnungsdefektes hinaus — eine ge-
nauere Beurteilung der Entstehung der Spontanblutungen und der in jedem Falle
mitvorhandenen Gefdflkomponente. Die Kapillarmikroskopie erlaubt dabei vor
allem die Lokalisation der Blutungen nach ihrem Austrittspunkt an der Strom-
bahn; sie ergibt bei gentigendem Gesichtsfeldwechsel einen Uberblick iiber die
relative Beteiligung der verschiedenen Blutungstypen in einem bestimmten Fall;
sie 1aft cine entziindliche Komponente vermuten, und sie ermdglicht die Aus-
wahl geeigneter Petechien fiir die histologische Untersuchung. Die letztere dagegen
deckt (grobere) Gefillwandverinderungen auf und liflt etwaige Verinderungen
des Gefdflinhaltes sowie vor allem entziindliche oder tumorzellige Reaktionen als
Mitursache oder Folge von Blutungen erkennen. Vorhandensein oder Fehlen
einer entziindlichen Komponente fithrt zu einer wichtigen Gruppierung der vas-
kuldren Purpuraformen. In jedem Falle ist fiir diese Aussagen allerdings die
Untersuchung spontaner Blutaustritte erforderlich, weil der Fragilititstest mit
Unterdruck — ebenso wie der Stauversuch nach Rumpel-Leede — einen
iiberwiegend einf6érmigen und zur weiteren Differenzierung der Purpuraformen
wenig verwertbaren Befund ergibt.

Zusammenfassung

Ber 22 Kranken mit himorrhagischen Diathesen verschiedener Atiologie
wurden untersucht und auf ihre wechselseitigen Beziehungen gepriift:
1. Blutgerinnung (Globaltests, Einzelfaktoren, spezielle Funktionspriifungen)
und Blutungszeit;
2. Kapillarfragilitit (Stauversuch nach Rumpel-Leede, Saugglockentests
an verschiedenen Korperregionen);
3. kapillarmikroskopischer und
4. histologischer Befund im Bereich spontaner und mechanisch provozierter
Petechien.
Die Fragilititstests wechseln von Hautabschnitt zu Hautabschnitt und sogar
innerhalb gleicher Hautbezirke erheblich. In Hautabschnitten mit Spontan-
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blutungen kdnnen sie normal und gleichzeitig in nicht betroffenen Hautbezirken
pathologisch ausfallen.

Die Kapillarmikroskopie ermoglicht eine Charakterisierung der Blutaustritte
nach Art, Lokalisation und Grofle; daneben lifit sie die klinisch nicht immer
unterscheidbaren angiektatischen ,, Pseudopetechien® sicher von echten Blutaustrit-
ten abgrenzen. Spontane Blutungen konnen an allen sichtbaren Abschnitten der
Endstrombahn auftreten; im Gegensatz zu den mechanisch provozierten Blutun-
gen weisen sie bei vielen Patienten gewisse Eigentiimlichkeiten hinsichtlich Form,
Grofle und Austrittsort auf. Im Gegensatz zu den bisher iiblichen Vorstellungen
scheinen Stromungsverlangsamung und Gefiflerweiterung fiir den spontanen
Blutaustritt keine unbedingt notwendigen Voraussetzungen darzustellen. Um-
schriebene Erweiterungen stellen auch keinen ins Auge fallenden Lokalisations-
faktor dar.

Gefiflerweiterung, Stromungsverlangsamung und Blutung werden als von-
cinander unabhingige Folgen einer tibergeordneten, zur Zeit morphologisch noch
nicht faflbaren Gefilwandschidigung aufgefalit.

Die histologische Untersuchung ermdglicht eine Unterscheidung von Blutun-
gen mit und obne entziindliche Infiltration, ferner die zytologische Differenzie-
rung etwaiger Infiltrate und gegebenenfalls den Nachweis von Fibrin und
Haemosiderin im Gewebe. Sie gibt einen Einblick in die Beteiligung auch tiefer
gelegener Gefifibezirke.

Summary

The correlations between the following tests were investigated in 22 bleeding
patients belonging to different groups of hemorragic diatheses:

1. Coagulation time (overall coagulability and selective determination of

the different clotting factors) and the bleeding time.

2. Capillary fragility (positive pressure test) according to Rumpel-Leede or

a negative pressure test) of different areas of the body.

3. Capillaroscopy.

4. Histologic examination of the tissue in the neighborhood of spontaneous

or induced petechiae.

The capillary fragility is variable at different places of the body and even
in the same place. The test might be negative on spots where spontaneous blee-
ding occurs or positive where no spontaneous bleeding is noted.

Localization, importance and type of extravasation can be evaluated by
direct capillaroscopy. This method facilitates the differential diagnosis between
pseudopetechiae and true blood extravasation. In contradiction to the classical
concept, vasodilatation and a slow blood flow do not necessarely precede the
blood extravasation. Regional vasodilatation is not a localizing factor.
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The advantages of the histologic examination are the possibility of differen-
tiating hemorrhages with and without infectious infiltration, the recognition of
fibrin and hemosiderin in the tissues, and a further appreciation of the vessels

in deeper tissue layers.

Résumé

Les tests d’hémostase suivants ont été pratiqués chez 22 malades atteints
d'une diathése hémorragique:

1) temps de coagulation (test global de la coagulabilité, dosage des facteurs
individuels, tests fonctionnels) et temps de saignement;

2) fragilité capillaire (pression positive selon Rumpel-Leede ou négative a
différents endroits de ’organisme);

3) capillarscopie;

4) examen histologique des tissus aprés apparition de pétéchies spontanées
ou provoquées.

Le test de la fragilité capillaire différe aux différents endroits de ’organisme
et méme dans la méme zone cutanée restreinte. Ce test peut étre normal dans
une région ol apparaissent spontanément des hémorragies et en méme temps
pathologique dans une région cutanée normale.

La capillaroscopie permet la caractérisation de I’extravasion selon son type,
localisation et importance; cette technique permet également de différencier les
angiectasies qui se présentent cliniquement comme des ,pseudopétéchies” et les
réelles extravasions. Des hémorragies spontanées sont possibles & chaque coupe
de la circulation terminale, en opposition avec les hémorragies provoquées
méchaniquement ces saignements donnent plus de renseignements sur le type
et 'importance de l’extravasion. A lencontre de 'opinion actuelle, il semble
que le ralentissement de la circulation et la vasodilatation ne sont pas des
prémices obligatoires pour l’extravasion. Une vasodilatation circonscrite ne
prédispose pas a ’hémorragie.

La vasodilatation, le ralentissement de la circulation et I'hémorragie sont
considérés comme des conséquences indépendantes mais coordonnées d’une
atteinte vasculaire morphologiquement non observable.

L’examen histologique permet de différencier une hémorragie avec ou sans
infiltration infectieuse, d’examiner la différenciation cytologique des infiltrations
et de rechercher la présence de fibrine et d’hémosidérine dans les tissues. Cette
étude permet également d’apprécier Iétat des vaisseaux localisés dans des plans

plus profonds.
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