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V.

Zur Pathogenesis der nephrotischen Schrumpfniere.
(Aus der IL med. Klinik und dem Pathologischen Institut der Kgl. Charité.)

Von

Dr. Fritz Munk,
Assistent der I. med. Klinik.

(Hierzu Tafel 1II und 2 Textfiguren.)

In einer fritheren Abhandlung iiber die Diagnose der degenerativen Nieren-
erkrankungen habe ich auf eine Form hingewiesen, die sich durch éine vorwiegend
lipoide Degeneration der Epithelien auszeichnet. In einigen Fillen von Nieren-
erkrankungen bei Syphilis ergab die klinische Beobachtung, dab dieser degenera-
tive Proze8 offenbar prim#r, ohne klinisch nachweisbar entziind-
liche Hrscheinungen einsetzen und die groBte Ausdehnung nehmen kann.
In bezug auf das sehr charakteristische klinische Krankheitsbild dieser Falle sei
anf die betreffenden Abhandlungen verwiesen (Ztsehr. f. klin. Med. 1913, Bd. 78,
und Med. Klinik 1916, Nr. 39—41).

Der anatomische Nierenbefund eines letal verlaufenen Falles dieser Art
ergab makroskopisch das typische Bild der grofien weiBen Fettuiere. Mikro-
skopisch zeigten vorwiegend die Epithelzellen der Hauptstiicke eine pathologische
Versinderung. Mit der Sudanfarbung 14Bt sieh in einzelnen Partien lediglich ein
der triiben Schwellung (,,albumindsen Degeneration”) #hnlicher Zustand fest-
stellen, in anderen finden sich nur bei starker Vergroferung wahrnehmbare feinste
Fett- und Lipoidtropfehen aus dem Protoplasma ,,ausgerahmt®. Wieder an anderen
Stellen aber sind die Zellen .der Hauptstiicke mit betrichtlich groBen Tropfen
gefiillt, so daB die Zellen selbst vergrifert erscheinen und der Kern nicht wahr-
nehmbar ist. Das Lumen der Kanilchen ist in den degenerierten Abschnitten
eng und enthalt abgestoBene lipoiddegenerierte Epithelzellen zwischén geronnenen
Eiweifmassen. Daneben finden sich auch Leukozyten, deren Erscheinen jedoch
weniger einem FHntziindungsvorgange, als der Aufgabe einer phagozytiren Auf-
réumung entsprechen diirfte, wofiir insbesondere das Auftreten der Fettkirnchen-
zellen spricht, die hier mit anisotropen Tropfchen erfillt sind. Die Zellen der
Schleifensehenkel sind von der lipoiden Degeneration nicht betroffen, auch die der
Sehaltstiicke nur in geringerem MaBe; ihre Kerne sind gut erhalten, wéhrend die
der stark degenerierten Hauptstiicke deutliche Zeichen der Auflésung zeigen.
Die Lipoidsubstanzen weisen im Polarisationsmikroskop in iiberwiegehder Menge
ein anisotropes Verhalten auf. Die Glomeruli zeigen in diesem Stadium keine
wahrnehmbaren Verinderungen. Infolge der starken serésen Durchtrénkung
fiillen sie die Kapsel fast iiberall vollkommen aus, eine Zellvermehrung tritt aber
nicht hervof. Die Schlingen enthalten, wie alle Gefifie der Rindensubstanz, eine
geringe Blutmenge, sie zeigen jedenfalls keine Blutleere, die als Stigma einer Ent-
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ziindung anizufassen wire. Auch das Bindegewebe zeigt keinerlei Verinderungen,
die auf entziindliche Vorgéinge hindeuten, weder zellige Infiltration noch produktive
Wucherung, dagegen scheint es aufgelockert und serds durchtrinkt.

Wir haben demnach auch -anatomisech eine primér rein degene-
rative Nierenerkrankung vor uns. Derartige Falle wurden auch von Pollitzer
bei der Syphilis beobachtet und beschrieben. Kliniseh wurden meine Befunde
ferner von den Amerikanern Steigel und Auster vollkommen bestitigt.

In weiner ersten’ Abhandlung habe ich die von Friedrich Miiller fiir die
degenerativen Nierenerkrankungen vorgeschlagene Bezeichnung ,,Nephrose™ in-
folge der 'von seiten der pathologischen Anatomen dagegen vorgebrachten Be-
denken vermijeden. Inzwischen hat aber, namentlich durch die vortreffliche Mono-
graphie von Volhard und Fahr, der Begriff der Nephrose gegeniiber der Ne-
phritis fir die auf das Kantlchenepithel beschrinkte Degeneration (unter Aus-
schluB der Sklerosen) in der Klinik Aufnahme und groBe Verbreitung gefunden.
Hine begriffliche und daher auch namentliche Abtrennung der degene-
rativen von den entziindlichen Nierenerkrankungen ist in der Tat
wegen des durchaus verschiedenen Charakters ihres Krankheitsbildes eine unab-
weisbare Notwendigkeit fiir die Klinik. Die Bezeichnung ,,Nephrose* in der eben
ausgefiihrten Rinschrinkung des Begriffes kommt daher dem klinischen Bediirfnis
in hohem MaBe entgegen. Dies ist der Grund, weshalb sprachliche Bedenken und
selbst, inshesondere von Aschoff gemiB seiner Auffassung von den ,,parenchyma-
tésen Entziindung* vertretene, prinzipielle Einwiinde deren Verbreitung im klini-
schen Sprachgebrauch nicht mehr aufhalten konnten.

Die oben beschriebene Nierenverinderung, ,,die akute syphilitische Nephritis®,
entspricht demnach einer anatomisch wohl charakterisierten Nephrose, einer
. Lipoidnephrose’. Die Beobachtung einer weiteren Anzahl von Krankheitsfillen
mit shnlichem Verlauf, bei denen klinisch eine primér-degenerative Pathogenese
angenommen werden muBte, gab mir jedoch schon in meiner ersten Verdffent-
lichung iiber die degenerativen Nierenerkrankungen Veranlassung, darauf hinzu-
weisen, daB auch reine Lipoidnephrosen nicht syphilitischer Atiologie vorkommen.
Ieh schrieb damals: ,Es bleibt dahingestellt, welchen #tiologischen Anteil die
Syphilis im ganzen an dem Vorkommen dieser primér-degenerativen Nieren-
erkrankung nimmt,. ohne Zweifel liegt nicht in allen Fallen Syphilis vor, so daB
offenbar auch andere #tiologische Momente in Frage kommen, die vielleicht zu
unserer Kenntnis gelangen, wenn in Zukunft diese Art der Nieremerkrankung
genauer differenziert zur Beobachtung gelangt.” Lohlein, der an die Verdnde-
rungen der Glomeruli einen sehr strengen MaBstab anlegt, steht dem Vorkommen
reiner primarer Lipoidnephrosen auf Grund seiner anatomischen Krfahrungen
skeptisch gegeniiber und ist der Ansicht, daf es sich stets um eine primére Glome-
rilonephritis mit sekundarer Degeneration handelt (,,nephrotischer Einschlag'
Volhard und Fahr). Rr weist darauf hin, daf geringe und méBige Erkrankung
aller Glomeruli gern mit degenerativen Prozessen am Parenchym einhergehen.
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In der Tat ergaben die Beobachtungen bei der Kriegsnephritis, da$ haufig in leich-
teren Fallen von Nephritis der nephrotische Hinschlag schon sehr frith hervor-
tritt, frither, als mir dies bei meinen Untersuchungen in Friedensverhiltnissen
vorgekommen war, nimlich mitunter schon in der 5. bis 6. Woche nach dem Auf-
treten der ersten Krankheitserscheinungen. Man muf daher wohl zugeben, daB
Ubergiinge eine scharfe Abgrenzung nicht zulassen. Andererseits stehen, abgesehen
von den eingangs erwihnten reinen Féllen von Lipoidnephrosen, die Glomerulus-
verdnderungen offenbar mitunter in einem so geringen Verhaltnis zn den degene-
vativen Vorgingen an den Epithelien, daB letztere das Krankheitsbild vollkommen
beherrschen. Es ist daher vom klinischen Standpunkt aus durchaus gerecht-
fertigt, auch in solchen Fillen von einer Lipoidnephrose zu sprechen. Volhard
und Fahr heben das seltene Vorkommen einer reinen Lipoidnephrose hervor
und berufen sich dabei auch auf Aschoffs gleichgehende Erfahrung. Diese Be-
obachtung diirfte jedoch bauptsichlich am Obduktionstische zutreffend sein,
wenigstens begegnete ich bei und seit der Ausarbeitung der Methode der Urin-
sedimentuntersuchung auf anisotrope Lipoide sechon einer ganz betrichtlichen
Reihe von Fillen in der Klinik, wie in der ambulanten Praxis. Allerdings ist der
Verlauf im nephrotischen Stadium trotz der Schwere der Krankheitserscheinungen
meist ein giinstiger, so dab eine anatomische Beobachtung dieses Stadiums
wohl selten sein mag, wihrend bei den spéteren durch Amyloid oder indurative
Prozesse komplizierten' Stadien am Obduktionstiseh der nephrotische Ursprung
vielleicht nieht immer erkannt oder beachtet wird. Schon die lange Dauer der
Krankheit bringt es aber mit sich, daf die Lipoidnephrose einen bisher nicht
geniigend erkannten, grofen Prozentsatz der Nierenmerkrankung ausmacht.

‘Wie ist nun der weitere Verlau! und das apatomische Bild
in spiteren Stadien der Lipoidnephrose?

Klinisch wissen wir, daf der groBere Teil zu einer restlosen Heilung kommt,
wennschon jahre- und vielleicht selbst jahrzehntelang in manchen Féllen Nieren-
erscheinungen (Albuminurie) bestehen ktnnen und noch vorhandene pathologische
Zusténde der Niere vermuten lassen. Hs liegen daher die Fragen nahe: Entwickeln
sich im Anschluf an die degenerativen Prozesse an den Epithelien indurative
Vorgénge? Haben diese einen besonderen Charakter? Mit anderen Worten:
Gibt es eine ,,nephrotische Schrumpfniere®“?

Bei der Beurteilung und Beantwortung dieser Frage ist zu beriicksichtigen,
daf auch die chronisehe Nephrose eine relativ gutartige Erkrankung ist, die
weder dureh die Storungen der Nierenfunktion, noch durch eine Mitleidenschaft des
Kreislaufsystems unmittelbar zum Tode fithrt und daB daher die ,,nephrotische
Schrumpfniere” wohl nur #uBerst selten in einem dureh die Nieremerkrankung
selbst herbeigefithrten Todesfall auf dem Obduktionstisch zur Beobachtung kemmt
Andererseits machen sich wohl in jedem Falle von chronischer Nephrose im spiteren
Alter in der Niere auch sklerosierende und sekundiir entziindliche Prozesse geltend,
so daB die Pathogenese 'des vorliegenden histologischen Befundes anatomisch
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nicht mehr mit Sicherheit entschieden werden kann, Hine ausschlieBliche Beriick-
sichtigung des Endstadiums der Krankheit ist daher nicht geeignet fiir die Be-
urteilung des Vorkommens einer nephrotischen Schrumpfniere, vielmehr kommen
dafiir die Befunde des Beginns bzw. der fritheren Stadien der Induration in Betracht.
Bei einer systematischen Untersuchung der Nieren annshernd aller Leichen, welche
wahrend eines Jahres im Pathologisehen Institut der Kgl. Universitit zur Obduktion
kamen, begegnete ich einigen Fillen, welche Erscheinungen an den Nieren auf-
wiesen, die zur Aufklirung dieser Frage beitragen kimnnen:

Fall 1. W. Gr., 49 Jahre, Schuhmacher.

Pat. war vor 4 Monaten vor Schreck vom Stuhl gefallen, war dann wie gelahmt, die Sprache
mehrere S{unden weg, konnte nach einigen Tagen wieder arbeiten. Einige Tage spiter fiel Pat.
plétzlich auf dem Hofe um, erholte sich aber wieder, war von da an sehr ruhig und sehr viel in
Gedanken. Seit etwa einem Monat kann er nicht mehr arbeiten, konnte nichts anfasen, die Beine
waren steif. Vor zwei Tagen nachts sehr unruhig, sah im Schlafe Ménner. Hatte in letater Zeit
mehrfach Krampfanfille, Zuckungen im ganzen Korper.

Vor 8 Jahren Lungenentziindung und Wassersucht, lag etwa 2 Monate im Bett. (Der Urin
war damals angeblich nicht untersucht, da Pat. auf dem Lande zu Haunse krank war.) Potus:
reichlich S hnaps und Bier. Infectio: Tripper, nie Sechanker. In den letzten Jahr«n abgemagert,
hiufig sehr mitde.

Status: Wenig kriftiger Mann von blasser Gesichtsfarbe.

Herz: Téne rein, regelmifig.

Lunge: bronch. Rasselgerdusche.

Abdomen: o. B.

Urin: EiweiB 14 %, Esbach.  Sedinfent: vereinzelte Epithelien und Leukozyten, keine
Zylinder.

But: Wassermannsche Probe stark positiv.

Nervensystem: starke motorische Unruhe, Sprache unverstindlich, zeitlich und réum-
tich desorientiert. Nystagmus nach beiden Beiten, Pupillenreflex, Pat.-Reflex lebhaft.

Die nichsten Tage Zustand unverindert, hiufig anfallsweise Zuckungen.

3 Tage nach der Aufnahme Exitus unter Kollapserscheinungen.

Diagnoese: Dementia paralytica.

Obduktionsbefund: Atrophie des Gehirns, Leptomeningitis chronic. fibr., Piaddem.
Geringer Hydrocephalus internus. Geringe Adipositas und Hypertrophie des ganzen Herzens,
hesonders des rechten Ventrikels. Aorta vereinzelte gelbliche Herde der Intima. Eifrige Bron-
chitis, alte pleuritische Verwachsungen des rechten Unterlappens, Lungenermphysem. Stauungs-
organe. Schwielige Verbreiterung des mediastinalen Bindegewebes in beiden Hoden. Mikro-
skopisch: vermehrtes Bindegewebe und hyaline, verfettete Samenkaniichen.

Nieren makroskopisch: L. Niere 11:4 :8em, Kapsel schwer abziehbar, Oberfliche
bucklig uneben, auf diesen Buckeln erscheint sie gektrnt. AuBerdem sieht man zahlreiche grau-
weille Einsprengungen von durchschnittlich Stecknadelkopigréfe. Farbe braunrot, stellenweise
mehr grau. Auf der Sehnittfliche ist das Nierengewebe stark verschmilert, besonders die Rinde
scheint gekornt. Abgrenzung von Rinde und Mark erscheint unscharf. Rinde teilweise auf 2 mm
verschmilert, Farbe verwaschen, Narbe graurot. Im Nierenbecken reichlich Fettgewebe. Intima
der Art. ren. leicht gelb gefleckt, Lumen klaffend.

Rechte Niere verhilt sich dhnlich wie links 12 : 4 1 2,5 em. Auch hier Oberfliiche und Schnitt-
fliche deutlich gekémt, Rinde stark verschmilert.

Mikroskopisch: Himalaunfirbung: An zahtreichen Stellen, namentlich im peripherischen
Teil der Rinde, sind di¢ Kanilchen herdweise vollkommen atrophisch und durch Bindegewebe
ersetzt. Dadureh kommt es am Rande zu einer narbigen Granulierung. Die Unebenheit der Ober-
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fliche ist in der Hauptsache durch eine verschieden- starke narbige Binziehung bedingt, nur an
wenigen Stellen erreichen intakte Parfien des Parenchyms den Nierenrand. Die zwischen den
narbigen Partien gelegenen Glomeruli sind groBtenteils vollkommen erhalten. Die Kapsel gar
nicht oder nur in geringem MaBe verdickt. Der Kapselraum der meisten Glomeruli ist weit und
leer (siehe Fig. 1, Taf. I11). Zwischen diesen Herden findet sich vollkommen erhaltenes Parenchym-
gewebe. Die Kanilchen sind hier teilweise breit, die Glomeruli anffallend grofl. Im Sudan-
praparat zeigt sich an manchen Stellen des erhaltenen Parenchyms eine mifig starke, fettige
und lipoide Degeneration der Epithelien. Auch im Interstitium, namentlich in den atrophischen
Herden, findet'sich an manchen Stellen regellose Lipoid- und Fetteinlagerung. Kine grifBere An-
zahl CGomeruli enthilt im Kapselraum eine stark rotgefiirbte homogene Lipoidmasse, die mit-
unter das ganze Lumen des Kapselranms austiillt und den Kn#uel gleichsam zusammenzudriicken
scheint. Das Kapselepithel ist aufgelockert, die Zellen enthalten zum Teil ebenfalls Lipoid, sind
teilweise abgestofen und liegen mitten in der Lipoidmasse. An manchen Glomerulis beschriinkt
sich die Rotfirbung lediglich auf einen feinen Saum, der sich dem #duBeren Kapselblatt eng an-
schliefit, den &uBeren Rand des Kniunels markiert und zwischen die einzelnen Schlingen eindringt,
so dafl das ganze Kapselepithel wie eine feine Fiicherzeichnung in Erscheinung tritt (siehe Fig. 1a,
Taf. IIT). Die kleinen Nierengefife sind mit Blut gefiillt und zeigen auBer einer geringen Infima-~
verdickimg auch im Sudanpriparat keine Verfindernng.
Fall 2. W., 49 Jahre alt, Konditor.

Mit 22 Jahren Gelenkrheumatismus. Vor 11 Jahren Nierenentziindung und Wassersucht,
lag iiber % Jahr im Krankenhaus deswegen, hat nachher wieder gearbeitet ohne Beschwerden.
War vor 3 Jahren wieder in Behandlung wegen Nieren- und Herzkrankheit. Vor 114 Jahren
Kieferhohleneiterung. Seit etwa i, Jahr oft Nasenbluten. Potus 0, starker Raucher. Infectio:
Tripper mit 21 Jahren, Schanker mit 33 Jahren. Drei gesunde Kinder, spiter wwei Aborte der
Fran. Nach Angabe der Frau soll Pat. schon seit Jahren vom Arzt als nierenkrank behandelt
und im Urin stets Eiweif festgestellt worden sein. Es selen damals nach der Entlassung aus dem
Krankenhaus noch hiufig starke Schwellungen aufgetreten und der Kranke sei sehr blutarm ge-
wesen. In den letzten Jahren habe sich dies vollkommen gebessert, bis vor 3 Jahren von einem
anderen Arzte wieder Herz- und Nierenkrankheit féstgestellt wurde.

Seit 45 Wochen nach jeder Nahrungsanfnahme Erbrechen. Ubelkeit etwa 1 Stunde nach
dem Essen, dfters war Blut in dem Erbrochenen. Schmerzen hat Pat. nie, auch jetzt keine. Doch
leidet er an Appetitlosigkeit, hat 18 Pfund abgenommen,

Status: Sebr schwacher Mann, ikterisch-animisches Aussehen. Keine (deme.

Herz: Verbreiterung nach links” und rechts, starke Herzaktion, systolisches Gerdusch
Hber Spitze, systoliches und diastolisches Geriinseh iiber Basis, besonders iiber Aorta. Puls:
altus und celer, regelmiBig gespannt. Blutdruck 115 mm Hg. (Riva-Rocei).

Lunge: Keine Schalldifferenz, keine pathologischen Geriiusche.

Abdomen: weich, nicht aufgetrieben. Oberhalb des Nabels ein undeutlich abgegrenzter
Tamor palpabel. Dort Druckempfindlichkeit,

Urin: Tagesmenge 1100 com. Eiweil 1 %,, Esbach, Zucker 0. Sediment: reichlich Epithelien,
Fettkornchenkugeln, freie Fettropichen, Fettzylinder. Die Fettsubstanzen groBenteils doppelts
brechend, vereinzelte Leukozyten, keine roten Blutkbrperchen.

Diagnose: Pyloruskarzinom, Aorteninsuffiziensz, Nierenentziindung, Sy-
philis,

12 Tage nach der Anfnahme kommt Pat. infolge einer Schluckpneumonie ad exitum.

Obduktionshefund: Diagnose: Mesacrtitis productiva syphilitica mit stark erweiterter
Aorta, Hypertrophie des linken Ventrikels, Pneumonie im vechten Mittellapper’ mit frischer
Pleuritis, im iibrigen Hyperimie und Jdem der Lungen. Adenomatosés Karzinom des Magens
Vaskuldre Schrumpiniere. Anthrakosis der Milz,

Nieren makroskopisch: links 8:834:1% cm. Kapsel sehr festsitzend, bei ihrer
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Entfernung reiffen einige bis erbsengroBe, mit klarem Inhalt gefiillte Zysten ein, Oberfliche gray,
fein granuliert, mit Zysten bedeckt. Konsist. derb. Das Parenchym (Mark und Rinde) bildet auf
der Schnittfiiche einen hiehstens 1 em breiten Saum um das stark entwickelte Hilusfett. Auf
der Schnittfliche sieht man die Lumina der GefiBe blasser. Art. renal. weist in ihrer Intima parallel
und quer verlaufende Leisten auf. Rechte Niere 6 : 414 : 3% e¢m. Die Oberfliche der unteren
Halite feinhockerig, glasig grau. Auf der Schnittfliche hildet der obere, mehr geschrumpfte Teil
dieselbe Erscheinung wie die linke Niere dar. Parenchym im ganzen 1 em dick. Im unteren Teil
ist die Rindensubstanz breiter (0,8 om diek), glasig, grauweif. In der Markmasse sieht man nach
der Papille zu konvergierende grane Streifchen. Nierenarteriendstchen zeigen verschiedentlick
grauweifie harte Einlagerungen.

Der mikroskopische Befund soll spiter eingehend erdrtert werden (siche 8. 94 und
Taf. III).

Tall 8. Fe., 87 Jahre alt, Maurer.

Pat. hatte sich durch einen Bauunfall eine Kopfverletzung unter Beteiligung des Hnken
Auges zugezogen und war am 2. Tage nach dem Auninahme in der Chirurgischen Klinik verstorben.
An den inneren Organen wurde eine pathologisehe Verfindernng nicht vermerkt, auch fiber den
Urinbefund findet sich keine Angabe. Auf nachtriigliches Befragen der Frau war folgendes zu
erfahven. Pat. ist seit 12 Jahren verheiratet. In den ersten 3 Jahren der Ehe 4 Aborte der Frau,
nach dem 8 Kinder, von denen das eine taubstumm und geistig zuriickgeblieben sei. Pat. selbst
nie ernstlich krank, hatte jedoch vor 5 Jahren eine Zeitlang Krampfanfille, die auch in letzter
Zeit wieder auftraten und vielleicht die Ursache des Unfalls waren. Pat. sah in den letzten Jahren
schlecht aus. Uber Krankheiten vor der Ehe weil die Frau pichts anzugeben, insbesondere von
siner fritheren Nierenerkvankung war nichts bekannt.

Der Obduktionsbefund ergab als Todesnrsache diffuse Himorrhagie des Gehirns. Hers:
etwas grofer als die Faust des Mannes, beide Kammern mit Blut gefiillt, Aorta nicht erweitert.
elastisch, vereinzelte runde und lingliche Flecken.

Nieren makroskopisch: links 12,6 : 6 : 4,5 cm. Kapsel an einzelnen Stellen nicht ohne
Substanzverlust 2bzultsen. An diesen Stellen feine Hockerung, die sich durch ihre graue Ver-
farbung von der fibrigen Gelblich-Rosa-Farbe des Organs abheben. An anderen Stellen finden sich
gelblich.grane Flecken bei glatter Oberfliche. Konsistenz fest. Auf der Schnittfliche hebt sich
die Rinde durch ihre hellore Farbe deutlich von der Marksubstanz ab, sie mift in der Dicke durch-
sehnittlieh 1,2 em, an den narbigen Stellen ist sie teilweise bis zu 4 mm verschmilert. Auch im
Innern der Rindensubstanz treten reichlich gelbliche und graue Fleckchen hervor. Rechte Niere
11,516 :4 em, im fibrigen dieselbe Beschaffenheit wie links.

Mikroskopisch: An zablreichen Stellen der Rinde, namentlich an deren Peripherie, herd-
formige Atrophie der Harnkandlchen. An diesen Stellen ‘Wucherung der Bindegewebszellen, die
um vélligen Untergang der Kanglchen fiihrte. Das iibrige Parenchym gut erhalten. Kerne iib erall
gut gefirbt, das Interstitium auch zwischen den erhaltenen, grofenteils verbreiterten Kandichen
stark entwickelt. Bei der Firbung nach van Gieson tritt jedoch eine stirkere hyaline Degene-
ration im Bindegewebe auch an der Kapsel nicht hervor. Die Glomeruli sind itberall, auch in den
geschrumpiten Partien, gut erhalten. Im Sudanpriparat tritt an vielen Stellen eine lipoide Degene-
ration des Kanilchenepithels in Erscheinung, auch im Interstitium findet sich reichlich lipoids
(doppeltbrechende) Substanz. Ebenso findet sich in vereinzelten Glomerulis eine Rotfirbung des
Kapselepithels und eine halbmondférmige Einlagerung einer homogenen Lipoidmasse. Die Gefif3e
gind kaum verdickt, zeigen keine lipoide Degeneration.

Fall 4= 8., 39 Jahre alf, Kellner.

Als Kind Scharlach und Diphtherie, spiter Lungenentziindung und Lungenkatarrh, immer
sehr blutarm. Sonst nie emnstlich krank. Potus: mafig. Rauchen 20—80 Zigaretten. Infectio:
Tripper viermal, nie Schanker. Zwei gesunde Kinder, Frau zwei Aborte. Die nachtriglich bel
dieser angestellte Wa.-R. ist positiv.
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Vor 134 Jahr blieb Pat. angeblich ein Stiickchen Knochen in der Brust stecken, das ihm
sinige Zeit bei jedem Schluck Schmerzen bereitete, die aber spiter, nachdem Pat. leichte Kost
nahm, wieder vergingen. Seit 4 Monaten jedoch hat Pat. dauernden Druck in der Brust und haufiges
Wiirgen, das sich seit 4 Wochen zu stindigem Erbrechen nach jeder Mahlzeit steigerte.

Status: stark abgemagerter, zarter Mann.

Herz: Tone xein, leise, regelmaBig.

Lunge: normaler Klopfschall, iiberall reines Bldschenatmen, vereinzelte trockene Rassel-
gerbusche zwischen den Skapulae.

Leib: 0. B. Kein Tumor palpabel.

Urin: starke Tritbung bei der Efweibprobe.

Die Untersuchung mit der Sehlundsende ergibt eine fast vollkommene Stenose des Uso-
phagus unmittelbar iiber der Kardia. Bei fortgesetzten Versuchen einer Erweiterung der Stenose
zwecks Radiumbehandlung tritt infolge Inanition wnd einer m#figen Blutung nach Anlegen einer
Magenfistel dér Exitus ein.

Obduktionsbefund: Diagnose: Ringitrmiges, wenig zerfallenes Kaxzinom in der Héhe dex
Bifurkation der Trachea. Karzinomatose Verinderung der Kardia, ohne Beteiligung der Schieim-
haut. Metastasen in den retrogastrischen Lymphdriisen, eine kirschkerngrofie in der Hinterfliche
des rechten Leberlappens. Braunes Herz, braune Leber, eitrige Bronchitis, beginnende Schrumpf-
niere, Schnupitabaksprostata.

Herz: kleiner als die Faust, Epikard gleichmafig glatt, glinzend. Herzmuskel sehlaff,
triibe, braun, Die Intimader Aorta weist in der Wurzel, ima Arkus und. bis in Baunchaorta stellen-
weise gelbe Fleckung und miBige Verdickung auf. Auf dem Querschritt zeigt sich an diesen Stellen
auch die Media etwas verdickt. Auch Koronararterien stellenweise durch gelbliche Flecken ver-
éndert.

Nieren makroskopisch:links 11 : 5 : 8,6 cm. Kapsel niit Unterlage vielfach verwachsen,
an, einzelnen Stellen narbige Einziehungen, im iibrigen Obexfliche glatt, von briunlich gelber
Farbe. Konsistenz fest, elastisch. Auf der Schnittfliiche hebt sich die hellere, normal breite Rinde
deutlich von dem Markteil ab. Zeichnung undeutlich, an manchen Stellen ausgedehntere gelb-
liche, an anderen mehr grane Fleckchen. Vereinzelte Kalkherdchen.

Rechte Nieve: 12,5 : 4,5 : 4 cm, am obeven Pol sine tiefergehende Narbeneinziehung, daselbst
Rinde bis auf 8 mm versehmilert, im iibrigen Beschaffenheit wie links.

Mikroskopiseh: Im Sudanpriiparat zeigt sich eine flockweise auftretende, jedoch aus-
gedehnte lipoide Degeneration der Epithelzellen, namentlich der gewundnen Kanilchen. Die
Kerne sind-groftenteils gut farbbar, teilweise jedoch zeigen sie auch Anzeichen von Zerfall. An
manchen Stellen sind die Kaniilchen eng, das Kapselepithel ist niedrig, das Bindegewebe zellreich.
An einzelnen Stellen sind die Kanilehen infolge der Zellwucherung nicht mehr zu erkennen. Die
Glomeruli sind jedoch anch an diesen Stellen wie im ganzen Priparat vollkommen intakt. Einzelne
davon weisen im Kapselraum eine rotgeféirbte homogene Magse anf, durch welche die gut erhaltenen
Schlingen gleichsam verdripgt werden. Auch im Interstitium findet sich fast iiberall reichlich
lipoide Substanz in Zellen eingelagert. Die GefiBe zeigen auch bei van Gieson-Férbung keine
sklerotische Veréinderung, dagegen erscheinen die Winde der groferen GefiBe deutlich yerdickt.

Wir haben demnach vier verschiedene Falle, die prinzipiell dieselben Ver-
anderungen der Nieren aufweisen. Diese entspricht der namentlich von Orth
beschriebenen und als Nephritis interstitialis chronica fibrosa multiplex
bezeichneten Form der Sehrumpfuiere, zu deren Klinik und Pathogenese
unsere Fille einen wertvollen Beitrag liefern.

Klinisches.

Atiologie: Auf die atiologischen Beziehungen dieser Form von Schrumpi-
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niere zur Syphilis hat ebenfalls Orth hingewiesen, und in der Tat wird diese Be-
obachtung auch durch unsere Falle bestatigt. Bei den ersten zwei Patienten ist
das Vorhandensein einer syphilitischen Infektion durch die Art der Krankheit
(Paralyse bzw. Mesaortitis syphilitica) sowie durch den Obduktionsbefund sicher-
gestellt. Tm 3. Falle 1468t die Anamnese (Aborte der Frau, Krampfanfalle) kaum
einen Zweifel daran, daB ébenfalls Syphilis vorlag und im letzten Fall ist die Ver-
dnderung der Aorta (Beteiligung der Media) ein Zeichen dafiir, daB die bei der
Frau nachtriglich durch die Wa.-R. festgestellte Infektion wohl vom Manne her-
riihrte. Hs ist allerdings vielleicht aueh nicht ohne Bedeutung, daB bei zwei dieser
und einem der folgenden Fialle Karzinom vorgelegen hat. TUnter den iibrigen
untersuchten Fallen finden sich noch 42 andere, bei denen ebenfalls Syphilis durch
klinische oder anatomische Erscheinungen festgestellt wurde, die geschilderten
Versinderungen in der Niere aber fehlten. Andererseits wurden diese nie in einem
nichtsyphilitischen Falle beobachtet.

Symptomatologie: Fiir die klinische Wiirdigung der anatomischen Be-
funde ist der Hinweis von groBter Bedentung, daff in allen Féallen die Nieren-
erkrankung nicht als Todesursache in Betracht kommt, ja daB Nieren-
erscheinungen in der letzten Lebenszeit der Kranken keine Rolle gespielt haben,
oder, wie in den letzten beiden Féllen, weder direkte noch indirekte Angaben in
den Anamnesen auf solche hindeuten. Die 4 Fille sind vielmehr lediglich dureh
den ihnen gemeinsamen, insbesondere im Sudanpriparat in Erscheinung tretenden
anatomischen Befund unter mehreren hundert systematiseh untersuchten Fillen
aufgefallen und darnach zusammengestellt.

Leider hat in keinem einzigen in bezug auf die Nierenerscheinungen eine
langere, sorgfaltige, klinische Beobachtung stattgefunden, auf welche sich eine
Bpikrisis stiitzen konnte. Selbst die anamnestischen Angaben sind in dieser Hin-
sicht nur sehr dirftig und unsicher. Im ersten Falle liegt wohl die Moglichkeit
nahe, daf die in Verbindung mit einer ,,Lungenentziindung** aufgetretene, etwa
zwei Monate dauernde Wassersucht mit einer Nierenerkrankung im Sinne einer
Nephrose zusammenhing. Aus der Anamnese des 2. Falles zeichnet sich sogar
sehr deutlich das Krankheitsbild einer Lipoidnephrose ab (hartnickige, lang-
dauernde, rezidivierende Odeme, jahrelang dauernde Albuminurie). Allerdings
ist der Fall nicht rein, es findet sich klinisch Herzhypertrophie. Diese diirfte wohl
durch die Aorteninsuffizienz zum Teil ihre Frilarung finden, anatomisch sehen
wir auch die mittleren NierengefaBe stark beteiligt bzw. verindert. Dieselbe
GefaBverdnderung wie in den Nieren (siche S. 86 u. 94) fand sich auch in den
GefiaBBen der Leber, der Milz, des Pankreas,

AuBerdem sind in der Anamnese Krankheiten wie Gelenkrheumatismus und
Kieferhohleneiterung verzeichnet, die vielleicht ebenfalls nicht ohne Einflub auf
den Zustand der Nieren waren. Diese beiden Fille lassen daher klinisch freilick
nicht mehr als cine Vermutung zu, daB der zuletzt angetroffene Zustand der Niere
sich aus einer vorausgegangenen Lipoidnephrose entwickelt hat.
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Die beiden letzteren Falle aber zeigen, daB sich eine Nephritis interstitialis
chronica fibrosa multiplex syphilitica auch unmerklich entwickeln und vielleicht
ohne dauernd nachweisbare Nierenerscheinungen bestehen kann, denn der geringe
EiweiBgehalt im letzten Stadium wére wohl auch durch die interkurrente Krank-
heit bzw. den finalen Zustand der Kranken zu erkliren.

Wenn wir somit aus den von uns beobachteten Fillen einer chronischen syphi-
litischen Nephritis, bei denen jeweils interkurrente Krkrankungen den Einblick
in die anatomischen Verhiltnisse eines mehr oder weniger frithen Stadiums der
Krankheit gewahrten, fiir die Aufstellung eines klinischen Symptomenkomplexes
dieser Form keine ausreichenden Anhaltspunkte beibringen konnen, so wird dies
durch folgende zwei sehr’'genaun beobachtete und untersuchte Falle dieser Art
ermoglicht. Den einen finde ich in der Monographie von Volhard und Fahr
(Fall VII, Seite 106), den zweiten in einer Arbeit von Schlayer: Untersuchungen
iiber die Funktion kranker Nieren (Arch. {. Klin. Med. Bd. 102, 8. 342, Fall 8 A).

Es ist fiir unsere Schlubfolgerungen sowie fiir die klinische Symptomatologie
unerlaBlich, die beiden Krankengeschichten und Obduktionsbefunde hier voll-
stdndig wiederzngeben.

Fall 6 (aus Volhard und Fahr, Fall VII). H., ., 37 Jahre alt, Maurer.

Klinische Diagnose: Nephrose nach Diphtherie, Paralyse.

Anamnese: Pat., starker Potator, leidet bestimmt seit Frithjahr 1911 an progressiver
Paralyse, war bereits damals im Krankenhause und bot keinerlei Erscheinungen -von seiten der
Niere. Seit dem 17. 10. 12. besteht eine Halsen tziindung.

Status praesens vom 21. 10. 1912: Kriftig gebauter Mann in miBigem Erndbrungs-
zustand. Diphtherie des Rachens (bakteriologisch Diphtheriebazillen in Reinkultur).

Lunge, Herz und Abdomen ohne Befund.

Nervensystem: Paralysis progressiva. Wassermann +. Keine Hydropsien.

Urin: 400 com pro 24 Stunden. Spezifisches Gewicht 1025. Albumen 5%y, Sanguis 0. NaCl:
0,18%, N = 2,6%. Sediment enthiilt sehr reichlich weille, aber keine roten Blutkorper, miBig
viele granulierte Zylinder.

Blutdruck: 120 mm Hg.

Verlauf: Dle Rachendiphtherie heilt nach wenigen Tagen ab. Am 28. 10. 12. stellte sich eine
Léhmung des Gaumensegels ein, es entsteht eine diffuse Bronchitis. Die Herzaktion wird irregnlar
und indqual. Am 5. 11. links hinten unten Bronchopneumonie. Am 9. 11. Bronchopneumonie
rechts hinten unten, Verschlechterung der Herztatigkeif, systolisches Gerdiusch an der Mitralis
und Akzentuation des 2. Pulmonaltons. Leberschwellung, Zyanose. Am 13. 11. Nachweis eines
rechtsseitigen pleuraergusses. Am 14. 11. Exitus.

Die Urinmengen schwankten zwischen 400 und 750 cem pro 24 Stunden, nur am Tage vor
dem Tode wurden 1100 cem Harn entleert. Das Albumen stieg von anfangs 314—59%,, langsam an
bis auf 15 und 204, Das spezifische Gewi cht des Harnes betrug meist 1026—1030, stieg aber ver-
einzelt noch hoher, bis 1037. Der Kochsalzgehalt des Urins war zuerst niedrig, hielt cich bei stets
Na Cl-armer Kost und &uBerst geringer Nahrungsaufnahme auf etwa 0,29, sank dann noch weiter
ab bis 0,029, Ende der zweiten Krankheitswoche stieg er aber auf 0,6%, um bei Eintritt der
Pneumonien wieder bis auf Werte unter 0,1% abzufallen. Von einer einmaligen Kochsalzgabe
von.5,0 g wurden 3,4 g ausgeschieden. Die N-Konzentration des Harnes war dagegen dauernd sehr
hoch. 'Wihrend der ganzen Beobachtungszeit wurde nur einmal 1,19, gefunden, sonst nie unter
2%, meist 2,49, vereinzelt 2,7 und 2,8%, (bei 4,5 und 89, Albumen).
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Der Rest-N. im Blute betrug am 23. 10. 40 mg %, am 9. 11, 26 mg %, Der Blutdruck wurde
niemals hoher als 120 mm Hg gefunden, meist betrug er um 110 mm Hg.

Sichtbare Odeme bildeten sich bei dem Kranken nicht, doch war die Fliissigkeitszufuhy
stets sehr knapp, es bestanden hochgradige Schluckbeschwerden. Meist wurden nicht mehr wie
1000 ¢om zugefiihrt, zuweilen nur 600, 500, 420, 350 oder 320 cem pro 24 Stunden (inklusive Speise-
ftissigkeit).

Wasserversuch am 31. 10. 1912: Von 1500 cemn Wasser werden in den ersten 4 Stunden nur

300 com ausgeschieden. Jod schied Pat. vor Ablauf von 48 Stunden aus. Auf eine Injektion vou
etwa 2 g Milchzueker wurde 14 Stunden lang Zucker im Urin nachgewiesen. Das Urinsediment
enthielt stindig granulierte Zylinder in mifliger Menge, aber nie Erythrozyten.

Autopsie: Gesamtbefund: Aortitis Inetica. Bronchopneumonie in beiden Unter- und im
linken Oberlappen. Bronehitis. PFrische Pleuritis beiderseits. Nephrose. Defekt des linken Hodens.
Chronische Leptomeningitis. Verschmiélerung der Himwindungen.

Nieren makroskopisch: Die Nieren sind vergroBert (Gewicht der linken 180, das dex
rechten 165 g). Die Kapsel haftet der Unterlage ziemlich fest an, die Oberfliiche ist glatt. Substanz
von elastischer Konsistenz, von, mittlerem Blutgehalt. Oberfliche und Schuittfiiche haben gelb-
briunliche Farbe. Die Rinde ist breit, hebt sich deutlich gegen die etwas dunklere Pyramiden-
substanz ab. Das Parenchym ist etwas triibe. In der rechten Niere! findet sich dicht unter dex
Oberfliche ein etwa haselnuBgroBer, mit scharfer Linie gegen dle Umgebung abgesetzter Herd.
der aus strukturlosen, Massen besteht und gelbliche opake Schnittfliche zeigt.

Nieren mikroskopiseh: Deutliche granulire Degeneration in-den gewundenen Ham-
kanilehen erster Ordnung, stellenweise Verfettungen ebenda und in den Interstitien, Verfettungen
sum Toil doppelibrechend. Ziemlich reichlich Zylinder. An den Glomerulis Kapselexsudate.
Glomernli blutreich, frei von entziindlichen Verdnderungen. An den Gefifien etwas hyperplastische
Intimaverdickung.

Volhard und Fahr scheinen als Atiologie dieses Falles die Diphtherie anzu-