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~ber einen eigenartigen Fall yon allgemeiner Amyloidose. 
Von 

Dr. Karl Husten, 
Assistenten am Institut. 

(Eingegangen am 28. August 1923.) 

Ein  klinisch und  pathologisch-anatomisch ungewShnlicher Fal l  
yon  allgemeiner Amytoidose gibt Veranlassung zu der folgenden kasuisti-  
schen Veriiffentlichung. 

Anamnese  und Klinilc 1). 

Frau S. W., Kaufmannsgattin, friiher gesund, machte im Alter yon 22 und 
26 Jahren eine Geburt dutch (2 gesunde TSehter leben). Mit 34 Jahren Uterus- 
exstirpation wegen blutender Myome unter Belassung der Adnexe. Mit 45 Jahren 
im ~ovember 1918 traten im Ansehlu~ an eine Erk~ltung heftige Leibschmerzen 
unbestimmter Lokalisation auf, zu einer Zeit, als die Pat. infolge der Kriegs- 
erni~hrung im ganzen stark heruntergekommen war. Die Schmerzen gingen zu. 
n~chst zuriiek. Pat. erholte sich gut. Bald aber traten die Leibsehmerzen yon 
neuem auf, und zwar nunmehr fast tiiglich. Darnels wurde, 3 Monate nach dem 
Auftreten der ersten Beschwerden, EiweiB im Urin festgestellt (1--3~ Ver- 
sehiedene Kuren waren ohne wesentlichen Einflu~. 

Bei der ersten Aufnahme in die Behandlung yon Professor E..Meyer am 
6. I. 1919 bestanden Schmerzen in der G~llenblasengegend, unabh~ngig vom 
Essen. 

Die Untersuehung ergab eine Lordose und Skoliose, sowie eine Enteroptose. 
Die Leber reiehte bis zum Nabel, war hart, wenig drueksehmerzhaft. Die Milz war 
vergrSl]ert, derb, deutlieh bis einen Querfinger unterhalb des Rippenbogens ffihl- 
bar. Kein Aseites. 

Urin triib, enthielt 4,5%0 Eiweil], zahlreiehe Leukoeyten und Epithelien, 
gelegentlich einzelne hyaline Zylinder. Urinmenge, Kochsalzausscheidung in 
normalen Grenzen. Der EiweiBgehalt nahm nach Sitzen mit durehgedrticktem 
Riicken zu. 

H~moglobingeh~lt des Blutes naeh Sahli 70%. 
Erythrocyten 5~12 MiUionen, Leukeeyten 13 400. 
Blutbild: Polynuclei~re = 53,5%, 

Eosinophile = 6,5%, 
Basophile -~ 0,5%, 
Lymphaeyten ~- 27,5%, 
Mononuel~re und Ubergangsform ~ 12,0%. 

Blutdruek 148 mm Hg. 

1) Der klinische Bericht ist aus den Aufzeichnungen yon Herrn Professor 
E. Meyer, Direktor der medizinischen Klinik, zusammengestellt, dem ieh fiir deren 
L~berlassung danke. 
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W~hrend des Aufenthaltes in der Privatklinik tritt bei symptomatischer Be- 
handlung eine wesentliche _~nderung nieht ein. 

Nach Berieht des Hausarztes ergab im Februar 1920 eine Blutuntersuchung 
87% H~moglobin nach Sahli, 6,6 Millionen Ery~hrocyten, 11 000 Leukocyten. 

Blutbild. Polynuclei~re = 77,0%, 
Lymphocyten = 21,5%, 
Eosinophile ~ 0,25%, 
~Tbergangsform ~ 1,0%. 

Blutdruck 130 mm Hg. 
Der Urin enthie]t stets Eiweil3 in wechselnden Mengen. 
Im Mi~rz 1921 wurde ])at. von einem Radfahrer iiberf~hren. Sie verlor das 

Bewul3tsein. Ein Sch~delbrueh wurde nicht naehgewiesen. Seit dem Unfall Ver- 
lust des GehSrs und des R~umsinnes. Damals wurden 12~ EiweiB im Urin fest- 
gestellt. Pat. muehte verschiedene Kuren durch ohne dauernde Besserung. 

Die harte Milz- und Leberschwellung ist im Juni 1921 wieder laut ~rzt- 
lichem Bericht festgestellt. Die EiweiBmenge im Urin ging bis auf 2~ zuriiek. 
Zeitweise Gewichtszunahme, oft yon einem Tag ~uf den andern. 

Anfang 1922 traten zu der Milz- und Leberschwellung (~deme der unteren 
Extremit~ten auf, sowie Verdauungsbesehwerden. Digitalispr~lvarate wurden 
schlecht vertragen. 

Das Blutbild im Januar 1922 war: 7,6 Millionen Erythrocyten, 5,300 Leuko- 
cyten, H~moglobin 110%. Dus weil~e Blutbild hat sich wenig gegen den Befund 
vom Februar 1920 versehoben. Nur wurden 4% grol~e Mononuele~re und (~ber- 
gangsformen gez~hlt. 

Als die Pat. am 29. IV. 1922 wieder in die Behandlung yon Professor 
E. Meyer aufgenommen wurde, hatte sich ihr Befinden so welt versehleehtert, dab 
sie sich kaum auf din Beinen zu halten vermochte. 

Befund am 29. IV. 1922. Stark ausgetroeknete, intensiv ger6tete Sehleim- 
h~ute. Starkste Abmagerung der Extremiti~ten, so d~l~ d~zu der sehr starke 
Leib, besonders die Milz- und Lebergegend, in Gegensatz tritt. An den Unter- 
sehenkeln leiehte ()deme. Die Leber ist, besonders in ihrem linken Lappen, ge- 
sehwulstartig vergrSBert, und l~l~t bei auffallender Hiirte eine hSckerige, knotige 
Oberfl~che erkennen. Die Milz reicht bis drei Querfinger unterhalb des Rippen- 
bogens herab, ist ebenfalls sehr hart. Zwischen Leber und Milz nur ein geringer 
Zwisehenraum. Lungen und Herz o. B. 

Blur-Wassermann negativ. 
Blut: H~moglobin 90%, Erythrocyten 7,6 Millionen, Leukoeyten 11,000. 

Resistenz der Erythreeyten gegen hypotonische NaC1-L6sung nieht herabgesetzt. 
SerumeiweiBgehalt des Blutes 5,5%. 
Im Urin 30/00 Albumen. Urinmenge 1900 cem in 24 Stunden. Spezifisches 

Gewieht 1010. 
Im Sediment vere~nzelte hyaline und granulierte Zylinder, einzelne Erythro: 

eyten. 
NaC1-Ausscheidung 3,4 g in 24 Stunden. 
Urobilin ~ ,  Urobilinogen + ,  Saecharum 0. 
Der Wasserausscheidungsversuch ergibt verzSgerte Ausscheidung bei mangel. 

halter Konzentration und Verdfinnung. 
Wi~hrend tier fo]genden 5monatigen Behandlung tritt  ein wesentliehes 

Moment zur Kl~rung des Krankheitsbildes nicht hinzu. 
Die 0deme an den unteren Extremit~ten und Abdomen unterhalb der Nabel- 

hShe nehmen st~ndig trotz verschiedener angewandter Herzmi~tel zu. 
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Eine antiluetische Kur, die trotz wiederholt negativen Wassermanns erst mit 
kleinen Dosen 1N'eosalvarsan, dann mit Novasnrolinjektionen versucht wird, ver- 
tr~gt Pat. so sehlecht, dab di@ Xur abgebrochen werden muf$. 

Bei starkem allgemeinen ~rgfteverfall setzt am 2. X. 1923 ein hinzutretendes 
Erysipe] des linken Obersehenkels dem Leben ein Ende. 

Es hande l t  sich mi th in  u m  einen 4 J a h r e  lang beobaeh te t en  K r a n k -  
hei tsprozeB bei  einer F r a u  in der  2. Hgl f te  des 5. Jahrzehn ts ,  der  einher-  
geh t  mi t  einer  enormen,  h a r t e n  Milz- und  Lebersehwellung,  daue rnde r  
Aussche idung  y o n  weehselnden EiweiBmengcn.  0 d e m e  und  Eiweil]- 
ansseheidung waren  abh~ngig yon  der  Lagerung.  

Auffa l lend war  die ausgesprochene Po lyc y th~mie  be i  v e r m i n d e r t e m  
SerumeiweiB. Die  K r a n k h e i t  f~hr te  zu e inem al lm~hliehen Kr~f tever fa l l  
m i t  zunehmendem 0 d e m  der  Beine und  a m  Abdomen,  bis ein in ter -  
kur ren tes  E rys ipe l  den  T e d  herbeif i ihr te .  

Es e r laub te  der  Befund  n ich t  eine b e s t i m m t e  Diagnose :  weder  ftir  
eine E r k r a n k u n g  des Ret icu lo-Endothe l ia len-Apl0ara tes ,  noeh fttr eine 
B l u t e r k r a n k u n g  fend  sich in  dem Gesamtb i ld  eine Sti i tze.  Lues  war  
nach  Vorgeschiehte  und  Befund  unwahrscheinl ieh .  

Die  Behand lung  mul~te en t sp reehend  eine s y m p t o m a t i s e h e  ble iben.  
Die Selction wurde  a m  3. X. 1922, 5 U h r  n a c h m i t t a g s  vorgenommen.  

Es  war  nu r  Bauehschn i t t  ge s t a t t e t .  

Sektionsbe]und: Die 152 cm lange, abgemagerte Frauenleiche zeigt hoch- 
gradiges 0dem der unteren Extremit/~ten und der/~uBeren Ge~italien. Die Haut 
der Innenseite der Oberschenkel, der Seham- und Hiiftgegend ist hoehgradig 
maeeriert, mififarbig (klinisch Erysipel). An der rechten Mumma radi~r gestellte, 
weiBliche 1kTarben. Zwisehen beiden Spinae iliaeae ant. sup. zieht eine im Bogen 
naeh unten verlaufende Iqarbe (friihere Tgterusexstirpation). 

Sulziges, fettarmes Unterhautzellgewebe. Musknlatur des Abdomens yon 
blaBroter Farbe. Nach ErSffnung der BauchhShle fgllt die grebe l~ilz und 
die gewaltige, unter dem l~ippenbogen beiderseits hervordr/~ngende Leber auf. 
Letztere reicht bis handbreit unter die NabelhShe. Die Leber, ~est zwisehen den 
beiden Rippenbogen eingekeilt, ist starr, so dab es nieht gelingt, neben oder 
oder vet der Leber vorbeigreifend den Zwerchfellstand zu bestimmen. Im ldeinen 
Becken linden sieh 300 corn einer tdaren, leieht gelbliehen Fltissigkeit. 

Die Milz reicht veto t~ippenbogen links bis zum kleinen Becken und liegt auf 
den mgBig gebl~hten Darmsehlingen. Sie ist lang nnd relativ sehmal. Am oberen 
l~and zeigt sie strangfSrmige Verwaehsungen mit dem ZwerchfeU. Das Organ ist 
bretthart  und steif. 1V[aBe: 27 : 13 : 6 cm. Gewieht: 800 g. Auf der Oberflgehe 
zeigen die oberen Partien ein weiJ~graues Aussehen. Diese setzen sieh ziemlich 
scharf dureh einen absatzartigen Oberfl/ichenuntersehied gegen die unteren etwas 
mehr vorspringenden Partien ab, die eine gemiseht graurote Farbe zeigen. Die 
Oberfl/~che der Mflz ist im ganzen glatt. Auf dem Durchsehnitt sieht man den 
oberen Partien entsprechend speckiges, zum Tell auch holzig-troekenes Aussehen 
der Schnittfl/~ehe ohne rote l~artien, wghrend weiter unten speekige, graue Stellen 
sieh gemischt mit roten linden, wobei die speckigen Anteile zum Teil inselartig in 
den roten ]iegen, zum Teil auch miteinander konfluieren. Des Mengenverhgltnis 
der speekigen und roten Anteile wechselt an den verschiedenen Stellen der Sehnitt- 
fliiehe. 
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Magen und Duodenum bieten makroskopisch keinen besonderen Befund. Die 
Gallenwege sind durchgi~ngig. 

Die Leber liegt eingeprei]t zwischen den Rippenbogen beiderseits. Der linke 
Leberlappen ragt weir unter dem linken Rippenbogen hervor und reicht fast so 
weir naeh abw/~rts wie der rech~e. Die Vorderfl~ct~e der Leber zeigt als tiefe Furehe 
beiderseits den Abdruek des Rippenbogens und des epigastrischen Rippenwinkels. 
Die Leberkapsel ha~ auf der u iibr5se Verdiekungen. Das Organ ist 
steif, hart, mehr hoeh als breit (31 era hoch, 20 em breit, ]4 cm dick, Gewieht: 
4240 g). Der obere Teil des rechten Leberlappens springt kugelig nach oben vor. 
Der linke Leberlappen ist nfit seinen hinteren Partien nach unten umgesehlagen. 
Der Lobus quadratus und caudams springen gleiehfalls sehr stark vor. Die Vena 
eava inferior ist, worauf Herr Geheimrat Kau#nann besonders aufmerksam machte, 
zwischen dem rechten Leberlappen und dem Lobus caudatus eingeengt. Aui 
Durehschnitten dureh die Leber sieht man im oberen Tell des rechten Lappens 
eine speckige, graue, oft holzige Schnittfl~che, w/~hrend in den unteren and 
linken Partien eine Art groBacinSser Zeichnung mit speekig grauen he]ten 
Partien auffgllt. Die Galtenblase zeigt keine pathologischen Veri~nde~ngen 
und enth/~lt 3 EB15ffe] einer diinnfliissigen, gelbbraunen Galle. Panbrea6 makro- 
skopisch o. B. 

Die Nebennieren zeigen in der breiten Rinde in der i~uBersten Rindenzone ein- 
zelne gclbe Fleckchen, jedoeh im ganzen ein glasig-graues Aussehen bei steffer 
I(onsistenz. 

Die Nierenkapsel l~l]t sich beiderseits ]eicht abziehen. Die Nieren sind stark 
vergrSBert, auf der Oberil~che unregelm/~fiig grobhSckerig mit eingezogenen, 
dunkelrotgranen Stellen. Sie sind vSllig steif und hart. Auf dem Sehnit~ ist die 
Zeichnung yon Rinde und Mark deutlieh, beide Antefle sind verbreitert. Im ganzen 
herrscht ein speckig-graues Aussehen vor, neben Partien mit mehr gelber und roter 
Farbe in streifiger Anordnung. ])as speekige Aussehen ~ritt an den eingezogenen 
Ste]len besonders deutlich in Erseheinung. GrSBe der rechten :Niere: 13 : 8 : 6 era, 
Gewich~: 235 g, der linken iNiere: 14 : 7 : 5 cm, 240 g. 

Die Lymph~noten des Epigastriums, im geringeren 1VIaBe die des Mesenteriums, 
zeigen auf dem Schni~t in dem grauwei6en Gewebe glasige :Partien. 

Die Harnblase mgl3ig gefiill~, zeigt keinen besonderen Befund. 
Der Uterus fehlt bis auf den 2 em langen, in einer narbigen l~asse liegenden 

Cervixstumpf. 
Die Brustorgane wurden yore ]3auchsehnitt mit herausgenommen. 
Der Oesophagus zeigt in seinen unteren Absehnitten starke Venektasien. 

Trachealschleimhaut und JBronshialschleimhaut o. B. Lungewple,~ra spiege]nd. 
l_/angen iiberall lufthaltig, yon blal]-rosiger Farbe, o. ]3. Geringe Anthrakose der 
Hiluslymphknoten,' die vereinzelCe glasige Stellen auf der Schnittfl~che zeigen. 

Das Herzist reiehlieh faustgrofi, start, steif. Epikard spiegelnd; Fettgewebe 
subepikardial mii2ig entwiekelt. Auf dem Schnitt sieht man Fettgewebe besonders 
in die Muskulatur des rechten Ventrikels hineinziehen. Der rechte Ventrikel 
und Vorhof sind eng; der ]inke Ven~rikel zeigt keine wesentliche Verdiekung der 
Wand. Der Herzmuskel yon Vorhof und Kammern sieht glasig rot aus, auch 
zeig~ sich ein leieht speekiges Aussehen des Endokards. An Wandendokard und 
Klappen keine Zeichen einer frisehen oder i~lteren Endokarditis. Die Papillar- 
muskeln des rechten Ventrikels sind Sehwaeh ausgebildet. Herzgewieht 325 g. 
Die Aorta zeigt im Brust- und besonders im ]~auehteil arteriosklerotische Ver- 
dickungen der Intima, keine schwieligen oder narbigen Parr 

Der Darm l~Bt makroskopisch au~er 0dem der Sehleimhaut keine Besonder- 
heiten erkennen. 
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Die Amyloidreaktion an den 0rganen mit Jod-JodkaliumlSsung ist im Bereieh 
der speekigen und holzigen Partien der Organsehnittfl~ehen deutlich positiv; an 
Magen und Darm f~llt die l~eaktion negativ aus. 

Mikroskopische Unter,suchung. 
An Schnitten der Milz aus den makroskopisch rein speckigen 1Jartien f~llt 

zungchst die Armut an Kernen und Zellen auf, Man sieht eine fast vSllig homogene, 
glasige Masse mit wenigen bis zu 5 Erythr~cyten breiten Lumina, die zum Teil 
noeh yon einigen Endothelzellen ausgekleidet sind nnd Spalten yon nnregel- 
mgSigem Verlauf darstellen. Von Follikeln linden sich bier nicht einma] mehr 
Andeutungen. An den Stellen, we rote und speckige Bestandteile miteinander ab- 
wechseln, sieht man neben homogenen, glasigen Massen solche in Balken- and 
Klumpenform mit reichlich dazwischenziehenden, vielfach erweiterten, rote Blut- 
kSrperehen fiihrenden Spalten. Die Spalten sind groSenteils yon spindeligen 
Zellelemen~en ausgekleidet, zum Teil finden sich such noch spindelige Zellelemente 
unmittelbar in der gl~sigen Masse. Ganz vereinzelt kommen locker angeordnete 
Rundzellenlmufen vor, die wohl als lZeste der Milzfollikel ~nzuspreehen sind. 

In den Teilen der Leber, die makroskopisch das ]3ild der groSaeinSsen Zeich- 
hung bieten, sieht man mikroskopisch hochgradige Stauung. Die Leberzellbalken 
sind vielfach hochgradig druckatrophisch, oft spitz auSl~ufend, die Balken bestehen 
nur ~us einer Zellreihe, die Kerne sind vielfaeh pyknotisch. Kit diesen atrophischen 
Leberpartien wechseln hypertrophisehe ab. In diesen Bezirken kann Alnyloid 
stellenweise vollst~ndig fehlen. Oft ~ber linden sich der Capillarwand auSen 
angelagert Amyloidmassen, die einzelne, oft lgngliehe Xlnmpen darstellen, viel- 
f~eh such glasige Hiillen um die Capill~ren bilden. In den hypertrophischen Par- 
tien sieht man unregelmgSig verbreiterte Leberzellbalken mit hellen Zellen, such 
kommen deutlich zwei Kerne in groSen Leberzellen vet. Daneben findet man 
in diesen Bezirken eine starke c~pill~re Stauung, so dab die einzelnen Capillaren 
eine Breite yon etwa 10 roten BlutkSrperchen haben. In diesen Partien sieht m~n 
grebe, balkige, glasige Komplexe, innerhalb derer sich noeh Reste yon Leber- 
zellen und C~pillaren befinden. Alle diese Ver~nderungen weehseln mit- 
einander ab. In den rein grin speckigen Partien des rechten Lappens sieht man 
bei schwacher Vergr58erung lust nichts yon Kernen. Trotzdem ist eine Struktur 
deutlich erhalten, indem yon der Zentralvene aus ein Maschensystem radigr aus- 
strahlt. Die Maschen sind teils weiter, teils enger. Die F~den der Maschen sind 
~myloide I-Iiillen um C~pillaren, HiiUen yon versehiedener Dieke. Vereinzelt finder 
sich die glasige Masse such um Reste yon Leberze~lbalken und Endothelien. Oft 
ist die Halle mn die Capillaren dicker und verschmilzt mit benaehbarten, 
gl~sigen Gebilden. Anffallend bei dem Bilde dieser Amyloidleber ist der abge- 
rundete Verlauf der Capillaren und ihre Erweiterung gegenliber den sp~ltfSrmigen, 
engen, eckigen Lumina, die man sonst in Amyloidlebern zu sehen gewShnt ist. 
Dies gewShnliche Bild findet sich iedoch such vereinze]* in den weniger hochgradig 
vergnderten Parties. 

Die Nebennieren zeigen starke amyloide Infiltrationcn in der Fasciculat~ and 
I~eticularis, im geringeren MaSe in der Glomernlosa. W~thrend in den erst genannten 
Zonen sich h~uptsgchlieh noch Gef~Sspalten mit sp~rlich Endothelzellen linden, 
sind in der Glomernlosa die Parenchymzellen neeh groSenteils erhalt.en und die 
amyloide Infiltration beschrgnkt sich bier in der Hauptsache uuf die Gef~Swgnde. 

Die Nieren zeigen in zaMreichen mikroskopischen Prgparaten ausgesproehene 
amyloide Degeneration der Glomeruli. Doch wechselt das Bild aul3erordent- 
lich. Vor allen Dingen fallen wesentlich vergr58erte Glomeruti auf, die bei 
starker amyloider Infiltration der Schlingen in ihrer Struktur gut erhalten sind. 
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Daneben linden sieh Glomeruli, die wesentlich kleiner sind, und in denen 
das Bild des GeNBkn~tuels sieh dutch die miteinander konfluierenden amy- 
leiden M~ssen kaum noeh erkennen 1/igt. Letztere leiten wieder zu solehen fiber, 
in denen eine Mumpige Masse mit vereinzelten Endothelien noeh den Rest des 
Gef~tgkn~uels in der .Bowmansehen 1Kapsel darstellt. Solche gesehrumpften und 
vollst/~ndig zerstSrten Glomeruli linden sieh sowohl vereinzelt zwisehen den ver- 
grSgerten, als auch in grSgerer Zahl beieinander in tIerden, wobei es sich bei 
letzteren um Stcllen der Niere hundelt, die auf der Oberfl~ehe die beschriebene 
Einziehung zeigen. Die Bowmansehe Kapsel der grol~en Glomeruli ist im all- 
gemeinen nieht verdickt, vielfaeh aueh nieht an den gesehrumpften; doeh linden 
sich an letzteren auch Kapseln mit mehr- und vielschichtigem Epithel. In iten 
i~indenpartien mit Herden vSllig destruierter Olomeruli fehlen Zum Tell wohl- 
charak~erisierte Kanglchenv611ig, zum Teil sind noeh einen kleinen Kreis bildende 
Epithelien vorhanden ohne erkennbares Lumen, zum Teil linden sieh nur noeh 
einzelne Zellen in einer zu Feldern konfluierten amyloiden Masse. Diese Zellen 
zeigen eine hoehgradige, fettige Degeneration (Sudanpr~tparat). Einzelne solcher 
verfetteten Zellen, die Reste yon Kan/~lehenepithelien darstellen, linden sieh aueh 
in Gebieten mit st~rk erweiterten Kan/~lchen, welch letztere den hypertrophierten 
Glomeruli angeh5ren. Auch die Epithelien der erweiterten Hauptstiicke sind zum 
Tell fettig degeneriert. Die Meinen Gef/~ge der Rinde zeigen in den hypertrophi- 
schen Bezirken keine Zellvermehrung der Wand, doeh vielfech eine'amyloide In- 
filtration derselben. Entsprechend den Sehrumpfungsberden sieht man Gef~Be 
mit verdickter Intima in amyloid ver/~ndertem Zwisehengewebe. Die gr6gefen 
Gef~Be bis zu den Venue und Arteriae areiformes herauf zeigen im Bereieh der 
Schrumpfungsherde Vermehrung der Intimazellen neben amyloider Infiltration der 
Intim~ und der inneren Media, w~hrend die Zellvermehrung dieser Wandschichten 
in den hypertrophisehen Partien nieht in Erscheinung tritt. Amyloide 
Massen fiillen in weehselnder Breite den l~aum zwisehen Glomeruli, Kan/~lehen 
and Gef~tgen aus, vielfaeh zu Feldern konfluierend, besonders deutlioh im Bereieh 
der Sehrumpfungsherde, in denen Amyloidklumpen mit Resten der Bowmanschen 
Kapsel den Malpighisehen KSrperchen entspreehen, verfettete Zellen Kan~lehen- 
reste andeuten und mit Erythroeyten geffillte, weitere und engere Lumina, oft 
ohne deu~liche End0thelausMeidung, die GefgBe darstellen. Im Mlgemeinen sind 
die Gef~13e der Niere recht weir und stark blutgefiillt. Das Nierenmark zeigt eine 
weehselnd starke amyloide Infiltration zwischen den grogenteils erweiterten Ge- 
fagen und den teils erweiterten, teils bis zur Undurchg~ngigkeit atrophierten 
Kan/~lehen. 

Am Herzen entspricht die Stgrke der amyloiden Infiltration nicht dem makro- 
skopisehen Eindruck. Es finder sieh eine amyloide Infiltration der Gef/iBw/~nde 
sowie eine in Masehenform zwisehen den versetlm~iterten Muskelfasern sich hin- 
ziehende netzartige Masse, die mikroskopisch die Amyloidreaktionen gibt. Die 
Vorhofswand besonders reehts zeigt eine etwas st/~rkere amyloide Infiltration. 

Die epigastrisehen und mesenterialen Lymphlcnoten zeigen amyloide Dege- 
neration des Retieulums in unregelm/~13iger Verteilung, stellenweise unter Bildung 
klumpiger, homogener Massen. 

Am Pankreas, Uterusstump/und Darm finder sieh geringe amyloide Infiltration 
der Gefggwgnde. 

Die ]_,ungen zeigen mikroskopiseh niehts yon amyloider Infiltration. Die 
Hiluslymphknoten zeigen neben geringer Anthrakose Andeutung yon amyloider 
Infiltration in der Art, wie die abdominalen Lymphknoten. 

Die Aorta weist in zahlreichen Sehnitten aus versehiedenen HShen niehts yon 
mesarteriitisehen Prozessen auf. 
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Die Muskulatur des Abdomens ergibt mikroskopisch das Bild der wachsartigen 
Degeneration. 

Die Diagnose des Amyloids wurde mikroskopisch durch die Fi~rbung 
mit Methylviolett, mit Bismarekbraun nach Birch-Hirsch]dd und dureh 
die Jod-Jodk~lium-Reaktion bestiitigt. Die neuerdings yon Bennhold 
empfohlene Darstellung des Amyloids mit Kongorot ergab uns sehr 
gute klare Bilder; doch ist diese Fi~rbung allein diagnostiseh nicht 
brauehbar, da n~mentlieh das elastisehe Bindegewebe sieh in gleicher 
Weise wie das Amyloid fi~rbt. 

Es handelt sieh demnach um einen Fall yon allgemeiner Amyloidose, 
wobei die Leber, 1VIilz, Nebennieren und ~Tieren besonders starke amy- 
loide Infiltration zeigen, w~hrend Lymphknoten und Herz in geringerem 
Mal~e beteiligt sind. Im Darm, Pankreas und Uterusstumpf sind die 
Gef~fte betroffen. 

Auffallend ist das herdf6rmige, st~rkere Ergriffensein yon Teilen 
der Leber, lqieren und Milz. Dies Herdamyloid, wie ieh es kurz bezeiehnen 
will, ist schon 5fter beobaehtet. Ich verstehe darunter sine s$drkere 
amylolde In/iltration yon Teilen sines oder mehrerer Organs in Fiillen 
yon aUgsmeiner Amyloidose. Ieh stelle diese F~lle mithin in Gegens~tz 
zum lokalen Amyloid; aueh Wichmann und M. B. Schmidt reehnen 
derartige F~lle, woven sie eine Anzahl aus der Literatur anfiihren, 
denen yon allgemeinem Amyloid zu. l~reilieh scheint in den F~Ilen aus 
der Literatur, die hierher geh6ren, meist eine lokale Erkrankung bei 
allgemeiner Amyloidose das Herdamyloid zu bedingen. Anders ist es 
mit einer jfingst verSffentliehten Beobachtung yon H, Eplginger, der 
bei einem 17ji~hrigen M/s mit unklarem Krankheitsbild klinisch 
einen Milz- und Lebertumor feststellt. Bei der Sektion land sieh sine 
sehwere Amyloidose der Milz und Leber mit merkwiirdiger tumorartiger 
Verteilung des Amyloids in der Leber besonders im ]inken Lappen. Dieser 
Fall gleicht dem besehriebenen sowohl nach dem unklaren klinischen 
Bild, dutch das Fehlen sines Grundleidens, sowie durch die Verteilung 
des Amyloids. Um ein i~hnliches tterdamyloid hat es sich aueh bei dem 
~myloid degenerierten Milzknoten gehandelt, ~n dem Kekul~ seine 
grundlegende Untersuchung fiber die ehemische Zusammensetzung 
des Amyloids gemacht hat. 

Bei der vorher beschriebenen Leber ist das ungewohnte histologische 
Bild im rechten Lappen bedingt dutch die Erweiterung der Capillaren 
infolge der St~uung in dem vSllig amyloid degenerierten Leberlappen. Die 
Stauung mul3, da der reehte Vorhof und Ventrikel eng sind, dureh ein 
Kreislaufhindernis zwischen Lebervenen und reehtem Herzen bedingt 
sein. Die Einengung der Vena caw inferior zwischen dem vergr61~erten 
Lobus dexter und caudatus der Leber muB danaeh, wie Herr Geheimrat 
Kaufmann betont, als das Kreislaufhindernis angesehen werden. Was 
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das Zustandekommen dieser Verengung angeht, so liegt es nahe, sie 
einmal dutch das Herdamyloid des reehten Lappens zu erkl~ren, das an 
sich mit einer VergrSl]erung dieses Teiles der Leber einherging. Dann 
aber gab der Ausf~ll groi~er Parenchymbezirke in diesem Lappen 
Anlal~ zu Regenerationsprozessen in den weniger stark degenerierten 
Partien der Leber; daraus entstand wieder eine erhebliehe Vergr58erung 
der Leber im ganzen, die zu einer starken Raumbeengung in der unteren 
Thoraxapertur fiihrte, die sich in der beschriebenen Formver~nderung 
der Leber nnd in einer weiteren Einengung der Vena eava an der Stelle 
ihres Durchtrittes zwischen Lobus caudatus und dexter auswirkte. 
Ob daneben auch noeh dureh die Leberverunstaltung eine Lageversehie- 
bung derselben und eine direkte Abkniekung der Vena eava inferior 
am Zwerchfelldurehtritt zustande gekommen sein mag, was Herr 
Geheimrat Kau/mann flit wahrseheinlieh halten mSehte, liel3 sieh bei 
der mangelnden Ubersichtliehkeit dieser Gegend bei der Sektion veto 
]~auehsehnitt aus nieht feststellen. Die makroskopiseh in Erseheinung 
tretende aeinSse Zeiehnung der Leber in den weniger stark degenerierten 
Teilen erseheint weniger dureh die normale Leberstruktur beding~, 
Ms vielmehr dutch die fleekige Verteflung yon amyloiden P~rtien und 
erhaltenen bzw. hypertrophischen Leberzellbalken. Die starke Erweite- 
rung der Oesophagusvenen ist bei dem bestehenden Zirkulationshinder- 
nis der Vena cava inf. Ms znm Ausg~eich ausgebfldete Venenbahn anzu- 
sehen, wie sie bei Ersehwerung des Pfort~derkreislaufs beobaehtet wird. 

Die Nieren zeigen neben einer starken amyloiden Degeneration 
hypertrophierte grol~e Glomeruli und Kanglchen neben v61lig degenerier- 
ten, wobei vielfaeh eine herdfSrmige Anordnung ]etzterer auffallend ist. 
Bei dem Fehlen einer Herzhypertrophie sowie kliniseh dem Feh]en 
einer Hypertonie ist eine Nephritis als Ursache der Nierenvergnderungen 
abzulehnen, vielmehr di~rfte ein herdfSrmig st~rkeres Auftreten der 
amyloiden Infiltration bei langem Bestehen der Erkrankung den Nieren- 
befund erk]~ren. Ich folge hierbei auch der Auffassung von Raubit- 
schek, der die Ansicht vertritt, da!~ bei primgren entzi]ndliehen Ver- 
gnderungen der Nieren mit sekundgrer amyloider Degeneration derselben 
die Herzhypertrophie nieht fehlen darfi Die Vermehrung der Intima- 
elemente der Gefglte im Bere~ch der vSllig degenerierten Glomeruli und 
Kan~lehen m5ehte ich in diesem Sinne als eine reaktive auffassen, die 
nach Ausfall yon Parenehymbezirl~en die zu- und abffihrenden Gef~l~e 
betroffen hat. Naeh k[inischem und anatomisehem Befunde glaube ieh 
bier e'ne Amy:oidsehrump~niere annehm~n zu miissen. 

Die Milz liel3 bei der Einziehung der oberen grauspeckigen Partien 
zun~chst an einen Infarkt denken, doeh gibt die mikroskopische Unter- 
suchung hierffr keinen Anhalt. Vielmehr wird man annehmen mfissen, 
dal~ es sieh bier um primer starker erkrankte, vSllig amyloid degenerierte 

Virchows Archly. Bd. 248. ~0 
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Partien handelt, denen dann eine Hypertrophie der zunachst weniger 
betroffenen Partien folgte, so dab diese an der Oberflaehe das frfihere 
Niveau fiberschreiten. 

Bei der mikroskopisehen Untersuchung des Herzens fallt, wie aueh 
andere Autoren, zuletzt Landau, bei Iterzamyloid festgestellt haben, 
ein gewisser Gegensatz des mikroskopisehen Befundes gegenfiber dem 
makroskopisehen Eindruck auf, indem sieh Amyloid nieht in dem MaBe 
nachweisen laBt, wie man zunaehst annehmen konnte. Die amyloide 
Infiltration finder sieh vorzugsweise an den Gef~Ben sowie in Form 
eines f~digen IXTetzes zwisehen den Muskelfasern, wobei die subendo- 
kardialen Partien des reehten Vorhofes starker beteiligt sind. Dabei 
sind die Muskelfasern schmal, ohne dab eine entsprechend breite ver- 
drangende Zwischensubstanz ira mikroskopisehen Pr~parate zur Dar- 
stellung khme. Ieh mSchte deshalb wie Landau annehmen, dab ein 
0dem an dem Zustandekommen des makroskopisehen Bildes beteiligt 
ist. Das Herz, das etwas sehwerer als gewShnlieh ist, zeigt an den 
Muskelfasern niehts von Hypertrophie, vielmehr dfirfte die Vergr6Berung 
und das etwas erhShte Gewieht auf die amyloide Infiltration und das 
0dem zurfiekzufilhren sein. 

Die fibrigen Organe zeigen ein weniger yon den gewShnliehen Be- 
funden bei allgemeiner Amyloidose abweiehendes Bild. Imraerhin ist 
die relativ geringe Beteiligung des Magen- und Darmtraktus auffallend. 

Lassen sich somit bei der Annahme des primaren Herdamyloids 
und durch die lange Dauer der Erkrankung dabei die pathologisch- 
anatomischen Befunde erklaren als regressive Erseheinungen, kompen- 
satorische Hypertrophie und Effekte einer hoehgradigen Stauung im 
Gebiet der unteren tIohlvene, so /eh~t doeh ffir das Zustandekommen 
der Amyloidose eine fal~bare Grundkrankheit. In den Statistiken der 
~lteren Literatur fiber die Atiologie des Amyloids yon Wagner, Hell- 
mann, ttenning, Wicht, ferner in den neueren yon Blum (1903) unJ 
Lubarsch, sowie in der allgemeinen Pathologie yon Bireh-Hirsch]eld 
sind als zur Amyloidose ffihrende Krankheiten genannt: Ulcer6~e 
Lungentuberkulose, Syphilis, chronisehe Eiterungen, besonders Knochen- 
eiterungen, Aktinomykose, maligne Tumoren. In einigen Statistiken 
ist in einzelnen F~llen (bei Lubarsch in 5% der F~lle) Nephritis als 
Grundkrankheit angegeben. Au$erdem linden sieh F/s we die Grund- 
krankheit unklar blieb; so sind auch in der Statistik yon Birch-Hirseh- 
]eld unter 262 Fallen 10 FKlle mit unklarer Atiologie. Von den genannten 
Krankheiten kSnnten naeh dem Sektionsbefunde fiir unseren Fall 
allenfalls Lues und 1XIephritis in Frage gezogen werden, wahrend die 
anderen schon yon vorneherein ausscheiden. 

Ffir Lues land sieh jedoeh weder klinisch noeh pathologisch-anato- 
misch ein Anhalt. 
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Eine Nephritis ist naeh dem Befund und obigen Ausffihrungen 
auszuschlie]en. Was die FMle der ~lteren Literatur, wo Nephritis als 
Grund]eiden angcgeben ist, angeht, so weft] man oft~ nicht recht, worum 
es sich gehandelt hat Und wieweit etwa die vorgefundene Nieren- 
ver~nderung als Folge oder Begieiterscheinung des Nierenamyloids 
aufgefal~t werden muG. Zweifellos besteht in unserem Falle eine 
degenerative Ver~nderung der Tubuli auch in den noch nicht vSllig 
degenerierten Bezirken, ohne dal~ man in ihr mehr als eine Folge- 
erscheinung tier amyloiden Degeneration sehen miiI]te. 

Mit Riicksieht auf die Arbeiten A. Franks, der besonders einen 
dem Friedldnderschen Pneumoniebacillus nahestehenden Bacillus cap- 
sulatus fiir den Erreger der amyloiden Degeneration ansieht, haben 
wit einige Tage naeh der Sektion yon noeh nieht fixierten Partien tier 
Leber und Milz abgeimpft. Es wuchs nur Bact. coll. Dieser Befund 
l~ti~t aber an sich nicht ausschliel3en, dal~ der Pneumonie-Baeillus vor- 
her vorhanden war und dureh Coli iiberwuehert is$. Immerhin ist 
eine jahrelang dureh diesen Bacillus unterhaltene Infektion naeh dem 
Sektionsbefund nicht wahrscheinlich. 

Nach den Ausftihrungen mu6 man den vorliegenden Fall zu den 
i~tiologiseh unklaren rechnen, wie sie sich auch in den Zusammen- 
stellungen der genannten Autoren linden, und die v. Hansemann als 
genuines Amyloid bezeiehnet. 

]~s li~Bt sieh ebensowenig fiir die amyloide Degeneration als solehe, 
als fiir die eigenartige Verteilung der Amyloidinfiltration eine Ursache 
angeben. 

Was die Genese des Amyloids angeht, so sehen die einen das 
wesentliche Moment, in einem dureh die Grundkrankheit bedingten 
Kernzerfall (Czerny, Lubarsch), durch den bestimmte Eiweil3kSrper 
in die Zirkulation kommen, w~thrend andere (Krawkow und neuerdings be- 
sonders Frank) Bakterientoxine verantwortlieh machen. Nach Leupold 
sind es 3 Faktoren, die das Zustandekommen der amyloiden Infiltration 
bedingen: ein pri~formierter Eiweii~k6rper, eine Vermehrung der ge- 
paarten Schwefels~uren im Organismus bzw. in den Organen, das 
UnvermSgen des Organismus zur Ausscheidung der gepaarten Sehwefe]- 
s~uren. Der pri~formierte EiweiSkSrper wird dureh die S~ure nieder- 
geschlagen, aus dem Zustande des Emulsionskolloids in den Gel- 
zustand iibergeftihrt, und tritt dami~ morphologiseh als Amyloid faf3- 
bar in Erscheinung. Wie letzten Endes der pri~formierte Eiweflt- 
k5rper und die Vermehrung der gepaarten Sehwefels~ure zustande 
komm~, bleibt danach unklar. Immerhin haben die Ausffihrungen 
Leupolds den Vorzug, daf3 sie ftir die sogenannten Amyloidtumoren 
und das allgemeine Amyloid Geltung beanspruehen diirften. EpTinger 
fand allerdings in dem oben erw~hnten Falle chemisch kelnen Sehwefe] 

30* 



460 K. Husten : 

in dem amyloid degenerierten Leberknoten, so dab damit sin Faktor 
der Amyloidgenese in Frage gestellt scheinen k6nnte. Immerhin ist der 
ganze Fall E2pingers naeh Klinik und Verteilung des Amyloids, sowie 
dem makroskopisehen Aussehen des Amyloids so eigenartig, dab man 
versueht sein kSnnte, aueh ffir die Entstehung der amyloiden Substanz 
hier andere Bedingungen anzunehmen. Was den hier besehriebenen Fall 
angeht, so hatte Herr Prof. Wiendhaus vom ehemisehen Institut die Gfite, 
v611ig degenerierte sowie weniger stark ver~nderte Organstficke auf 
Schwefel zu untersuchen. Es fand sieh in allen Schwefel. Ein Unter- 
sehied im Schwefelgehalt zwischen den starker und weniger stark 
degenerierten Teilen desselben Organs schien nicht zu bestehen. F~lle, 
wie der Eppingersche und der beschriebene lassen daran denken, dab 
etwa eine Sto//wechselanomalie der Entstehung des Amyloids zugrunde 
liegen kSnnte. 

In einer gerade vorliegenden Arbeit yon Kuczynski finder sieh die 
Mitteilung fiber experimentell durch Ffitterung mit abnormer eiweiB- 
reicher Nahrung bei M~usen erzeugte amyloide Organdegeneration. 
Der Autor erw&gt auf Grund der Erfahrungen, die er beim experimen- 
tellen Studinm der cellul~ren Verdauungsvorg~nge gewonnen hat, die 
MSglichkeit, dab das Wesen der amyloiden Degeneration damn bestehe, 
dab eiweiSreiehes Material, das in erhShtem MaBe resorbiert sei und im 
Organismus kreise, in Form yon Amyloid niedergesehlagen werde, da 
der KSrper es auf andere Weise nicht bewMtigen kSnne. Auf diese 
Weiss wiirden sich auch die F~lle erkl~ren, bei denen die amyloide 
Degeneration im Anschluf; an Krankheiten mit starkem Zellzerfall 
auftritt, wo in erh6hter Menge EiweiSsubstanzen in den Kreislauf 
gelangen. 

Neben den betonten Eigentfimlichkeiten des vorliegenden Falles ist 
die lange, klinisch beglaubigte Dauer der Krankheit merkwiirdig. In der 
Literatur linden sich zwar Beobachtungen darfiber niedergelegt, in wit 
kurzer Zeit amyloide Degeneration sieh entwiekeln kann. In den Fi~llen yon 
Cohnheim betrug bei kriegsverletzten Soldaten die Dauer der Erkrankung 
vom Tage der Verletzung mit nachfolgender sehwerer Eiterung in dem 
am schnellsten zum Tode ffihrenden Falle 4 Monate. Krawkow erwi~hnt 
den Fall sines 17j&hrigen Mannes mit 0steomyelitis, bei dem sich in 
einem Monat amyloide Degeneration der 0rgane entwickelte. Dagegen 
finder sich nirgends etwas darfiber, wie lange bei bestehender amyloider 
Degeneration der Organe das Leben gefristet wird, wohl hauptsi~ehlich 
deshalb, weft man bei den Fi~Uen mit schwerer zur Kachexie ffihrender 
Grundkrankhei~ nie sieher weiB, wann die amyloide Degeneration 
eingesetzt hat. Barrels hat vor etwa 50 Jahren fiber Fi~lle yon tumor- 
artiger hatter Milz- und Leberschwellung berichtet yon langem Bestande, 
wobei er diese Organe als amyloid ver~ndert auffagte. Doeh gingen 
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diese Erscheinungen auf antfluetische Behandlung klinisch v611ig 
zuriiek, so daf3 man  wohl daran  zweffeln darf, ob es sieh in diesen Fallen 
um Amyloid  gehandelt  hat.  

Die P o i y c y t h i~ m i e, die ira Laufe der Krankhei t  noeh zunahm,  
kliniseh durch  zahlreiche Blutuntersuehungen festgestellt, ist als Zeiehen 
einer s tarken Bluteindiekung infolge der 0deme  aufzufassen. Denkba r  
wiire aueh, dab bei dem Zus tandekommen der Polycyth~mie  der Ausfall 
der Funk t ion  der Milz bei der hochgradigen Degenerat ion dieses Organes 
eine Rolle gespielt hat .  Sehr auffallend ist kliniseh im Gegen.~atz zu der  
Erythrocytenvermehrung der geringe Serumeiweiflgehalt des Blutes yon  
5,5 % gegenfiber 7 - - 9  % der Norm. Eine Hypalbuminose  finder sich 
nach den klinischen Erfahrungen fast regelm~l~ig bei Nephrosen und 
Amyloidose (Reiss). 

Der Urinbefund erkl~rt sich einerseits durch die amyloide Degenera- 
t ion der Nieren im Sinne einer Nephrose. Dazu  treten komplizierend 
die hochgradige Stauung,  die bei der mechanischen Art  ihres Zustande-  
kommens  info]ge Kompression der Vena cava inferior du tch  die Leber  
nach der jeweilige n Lagerung  weehseind stark gewesen sein dfirfte und 
die Abhi~ngigkeit des Eiweil~gehaltes im Urin yon  der Lagerung erkl~rt. 

Die Besonderheiten des vorliegenden Falles von allgemeiner Amyloi-  
dose liegen 

1. I n  der fiber 4 Jahre  sich erstreckenden Krankhei tsdauer .  
2. I n  dem l%hlen einer naehweisbaren Grundkrankhei t .  
3. I n  dem eigenartig herdweise st~rkeren Auf t re ten  des Amyloids  

in Teilen der Milz, Leber  und Nieren, mit  auffallenden Erscheinungen 
yon  Regenerat ion und Hyper t rophie  in den weniger betroffenen Ab-  
schnitten, wobei dutch  die LebervergrSBerung und Gestal tsver~nderung 
eine Einengung der Vena cava und Staunngserscheinungen in ihrem 
Gebiet zustande kamen.  

4. I n  der w~hrend der Erkrank tmg zunehmenden Polycyth~mie  bei 
gleichzeitiger Verarmung des Blutes an Serumeiweil~. 
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