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Die tti~moehromatose ist ein verh~ltnismi~Big seltener Sektions- 
befund. Trotzdem ist ihr Wesen, das pathogenetisehe Nacheinander 
der  bekannten Symptomentrias --  Pigmentablagerung, Lebereirrhose 
und Diabetes --,  das Pigment u. a. m. schon 5fters yon saehkundiger 
Seite stucliert und er6rtert worden*). Und wenn ieh heute an t Iand 
.yon drei F&llen, die ieh im Laufe des vorigen Jahres in unserer Prosektur 
zu sezieren Gelegenheit hatte, wieder das Thema ergreife, so ist es nut, 
well das sich uns gebotene Material einige Besonderheiten aufweist 
und es mir angemessen erseheint, alles was evtl. zur Klgrung dieses, 
wirklich ,,dunkeln" Leidens fiihren kann, zu verSffentlichen. 

�9 Es handelt sieh um drei Mgnner, die allem Anscheine nach bei 
Lebzeiten nichts yon ihrem Leiden wufSten. Sie wurden in schwerem 
Zustande ins Krankenhaus gebraeht (Apoplexie, Peritonitis, Dysenterie), 
we sie naeh 1--4tggliehem Aufenthalt zugrunde gingen. Die Iti~mo- 
chromatose bildete einen Zufallsbefund bei der LeiehenSffnung. Leider 
konnte bei dem knrzen Verbleib auf der Station das Material nicht 
kliniseh verwertet werden; um so mehr, als keiner an H~imochromatose 
dachte, denn die I-Iautdecken waren s~mtlich weiB und blag, und die 
Patienten gaben nichts yon Zueker im Harn an. So miissen wit uns 
denn im weiteren mit spgrlicher Anamnese und dem Sektionsmaterial 
begntigen. Ieh lasse also im Auszuge die Sektionsprotokolle folgen: 

Fall I (]31/23). It., Xaufmann, 49 Jahre, am 20. VIII. bewuBtlos ins Kranken- 
haus eingeliefert, am 21. VIII., ohne zum BewuBtsein gelangt zu sein, ge~torben. 
Die Diagnose wird laut Miniseher Untersuchung atd Apol01exia cerebri gestellt. 

Die Leisheng//nung ergab folgendes: 
Leiche gut gebauten )s von geniigendem Ern~hrungszust~nd. tIaut- 

decken weiB und blaB. Die Hirnhiiute gespannt, Gehirnwindungen abge~laeht. 
Die Gefi~Be, besonders Art. basilaris, starrwandig, mit vielen gelblichweiIten Ein- 

*) Beziiglich Literatur verweise ich auf R6ssle und Strgter. 
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lagerungen. Die ganze vordere Hglfte der rechten ttemisph~re ist dureh eine 
mgehtige Blutung zerst6rt. In den Ventrikeln fliissiges Blur. Herz um das doppelte 
vergr6Sert; die Wand des linken Ventrikels mist 21/2 cm. Die Kranzarterien 
verdickt, klaffen beim Durehschneiden, in der Intima viele gelblichyceiBe Plaques. 
Der absteigende Ast der linken Kranzarterie und sgmtliehe ldeine Xstchen rosen~ 
kranzm~Sig verdickt. Aorta uneben, stellenweise verfettet. Die I-Ierzmuskulatur 
scMaff, yon rostbrauner Farbe. Lungen ohne besonderen Befund. Magen.Darm- 
kanal o. B. Milz yon gew6hnlieher GrSSe, dunkelrot, Salt nieht abstreifbar. Bauch. 
speicheldriise yon sehokoladebrauner Farbe, sehr derb, yon geringem Fe~tgewebe 
durehsetzt, rnit deutlieher L/~ppehenzeiehnung. Leber yon stark vermehrter 
Konsistenz, grobhSekeriger Oberflgehe, mahagonibrauner Farbe, knirscht beim 
Durehschneiden. Nieren cyanotiseh, s~mtliehe Gefi~Be klaffend, Kapsel schwer 
abziehbar, 0berfl/~ehe rein granuliert. Art. renalis stark sklerosiert. 

Anatomische Diagnose: Allgemeine Arteriosklerose. Kardiosklerose, arteriolo-, 
sklerotische Nephroeirrhose, Herzhypertrophie, Gehirnblutun 9. Stanungsmilz. tt~mo- 
chromatose, hypertrophisehe Lebercirrhose. 

Es wurde in  diesem Fal l  n ich t  auf den  Zuckergehal$ des H a r ns  
an  der  Leiche geach~et. Ubr igens  wissen wit ja, dab derselbe selbst 
bei bes tehendem Diabetes n icht  nu r  an  der Leiche fehlen, sondexn 
auch einige Tage vor dem Tode aus dem H a r n  schwinden kann .  Leider 
wurden  in  dem Falle  nu r  Herz, Leber,  Bauchspeicheldrfise und Lymph-  
k n o t e n  zur mikroskopischen Unte r suchung  eingelegt: Dieselbe ergab 
n u n  folgendes ffir H~mochromatose  typisches B i l d :  

Leber: Durch breite Bindegewebsziige werden tells groBe, tells kleine Leber- 
]/~ppchen abgeteilt. In denselben ist der Balkenbau nur teilweise erhalten, teil- 
weise liegen die Leberzellen zusammengeworfen, wie Pflastersteine aneinander- 
gefiigt; an der Peripherie des L~pt)chens ist die Struktur der Leberzellen unerkenn- 
bar, der Kern nieht mehr f~rbbar. Zarte Bindegewebsfasern, nach Unna-Tanzer 
deutlich Elastieaf~rbung annehmend, dringen yon der Peripherie des L~ppehens 
ein und  umspinnen die einzelnen Leberb~lkehen und Zellen. Ubera11 zerstreut 
liegen verschieden groge l~egenerationsinseln yon gutem Trabekelbau.mit besonders 
gro$em Kern. Die Leberzellen sind m~$ig verfettet, aber s/~mtlieh yon feink6rnigem 
gelbem Pigment iiberladen. Dasselbe ist aueh in den Kupferschen Zellen anzu- 
treffen und auch in dem Bindegewebe, s owohl in seinen Zenen als auch frei iml 
Zwischengewebe. Auch in den l~egenerationsinseln linden wit das Pigment in 
m/~Siger Menge und sehr feink6rnig, axial in den Leberzellen gelegen. Das ganze 
erw/ihnte Pigment gibt eine prompte Eisenreaktion; es f/~rbt sich naeh Hueck*) 
in 10 Min. samtlich in ein seh6nes KobMtblau. Besonders deutlich heben sich dabei 
in den mit Alaunearmin naehgef~trbten Sehnitten die rosa 1%generationsinsdln 
yon dem blauen Grunde des iibrigen Parenehyms ab. AuBer diesem, die Eisen-. 
reaktion gebenden, finder sieh noeh ein 2. Pigment, das die Eisenreaktion nicht 
gibt. Es ist feinkOrnig, hellgelb-griinlieh, stark gl/~nzend und ist in den iVfedia- 
und Adventitiazellen der  Gefai3e gelagert. Auch ist es in dem Bindegewebe, um 
die groSen Galleng~nge herum, anzutreffen. Seharlachrot verleiht ihm eine 
schmutzig-orange Farbe. 

Bauchspeicheldri~se: Das interlobulare Bindegewebe ist betrgchtlich vermehrt. 
Feinere und grObere Bindegewebsfasern dringen aneh hier ins Parenehvm und 

*) 2proz. wgssrige L6sung yon Ferroeyankali und 1 proz. w/~ssrige L6sung yon 
Salzsgure werden ex tempore im Verhgltnis 1 : 2 gemischt. Fgrben in dem Gemisch 
1 0 1 5  Min. 
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umspinnen die einzelnen Driisenschl~uche und Zellkomplexe. Zwischen den 
L~ppchen findet sieh m/iBig Fettgewebe. Der B a u d e r  Acini ist stark ver- 
andert, auch bier sind die Driisenzellen wie zusammengeworfen, sehleeht f~rbbar, 
besonders die Kerne. Die Langerhansschen Inseln sind in den L/ippehen nicht zu 
finden, um so gr6Ber and zahlreicher sind sie aber in den breiten Str/ingen des 
Bindegewebes, das an Stelle des atrophischen Drfisenparenchyms getreten ist, 
anzutreffen. In den Driisenzellen finder sieh reichlieh feink6rniges, in dem Binde- 
gewebe racist grobseholliges braungelbes Pigment. Es gibt s/iIntlieh Eisenreaktion. 
Das in m/iBiger l~enge in der Gef/~l~wand auffindbare, hellgelbe, feinkSrnige Pigment 
l~Bt diesetbe dagegen vermissen. 

Periportale Lym,pMcnoten sind dermaBen yon groben Schollen und feinen 
KSrnern gelbbraunen Pigments fiberladen, dab nut wenig lymphadenoides Gewebe 
iibriggeblieben ist. Dasselbe ist von mehr oder weniger breiten Str~ngen kernarmen 
Gewebes durehzogen, welches yon der Kapsel aus seinen Anfang nimmt. Die 
Lymphoeytenkerne iiberall gut f/~rbbar. S~imtliches Pigment gibt seh6ne Eisen- 
reaktion. Sowohl veto hyalinen Bindegewebe umgeben, als aueh frei zwischen den 
Pigmentsehollen, ist eine grebe Menge feiner B/~lkchen anzutreffen, die denen 
yon 8chuppisser jtingst besehriebenen naeh jeder Riehtung bin gleiehen: glasig, 
hellgelb-griinlieh ungef~rbt, farben sie sieh dunkelblau mit H~malaun, besonders 
bei der van Gieson-Iqachf/irbung. Am seh6nsten lassen sie sieh aber dureh die 
Eisenreaktion nach Hqzeck darstellen, we sic entweder grell kornblumenblau oder 
hellb]au-griinlieh, glasig erscheinen. Im tibrigen verweise ich auf die Arbeit yon 
Schuppisser, die sich ~uBerst ansfiihrlich mit ihrer ]3esehreibung befaJ~t. Nut 
fiet die Kalkf~rbung nach I(ossa bei nns negativ aus. Wird aber aueh yon Schup- 
pisser als nicht st~ndig aagegeben. Herz-Querstreifung gut erhalten; Muskel- 
fasern hypertrophiert, Kerne stark vergr6Bert, sehr gut f~rbbar. In  den Fasern 
fleckweise angeordnet, sowohl in L~ngs- als auch in Querreihen, k6rniges braun- 
gelbes Pigment, das, bis auf vereinzelte, verschwindend kleine Ausnahmen, die 
Eisenreaktion gibt. 

Zusammenfas send  l~Bt sich also vom 1. Fa l l  sagen : ke ine  Bronze-  
fa rbung  der  H a u t ,  ke in  eisenfreies P i g m e n t  im Herzen .  Typisehe  H~mo-  
chromatose  der  besehr iebenen  Organe,  I-Iyl0ertrolohische Leberei r rhose.  
Cirrhose und  Nekrobiose  (wohl pos tmor ta le )  der  Bauchspeieheldrf ise .  
Ke ine  A n g a b e n  fiber bes t andenen  Diabe tes ;  das  ana tomisehe  Bi ld  des 
Pankreas  l~I~t abe t  e inen solchen n ieh t  unwahrsehein l ich  erscheinen.  

~all 2 (180/23). Pat. K., Schneider, 36 Jahre, wird am 26. XL in sehwerem 
Zustand mi~ aufgetriebenem Leib und allen Anzeiehen einer Bauchfellentziindung 
auf die Station gebraeht. Gibt an, am Tage zuvor zweifelhafte Wurst gegessen zu 
haben. Sonst immer gesund gewesen. Kein Trinker. Unter Spinalan/isthesie und 
Athernarkose wird die Laparotomie ausgeftihrt. Nach 2 Tagen, unter fortsehreiten- 
dem Sehlechterwerden, Ted. 

Sektionsbefnnd: Leiehe gut gebauten Mannes. Guter Ernahrungszustand. 
Hautdecken weiB and blaB. Oloerativer Bauchsehnitt yon 20 em. L~nge reieht 
bis zum Sehambein. D~rme aufgetrieben, Bauehfell stark hyper~miseh, mit 
feinem, fibrin6sem ]3elag bedeekt. Im Abdomen kein fliissiger Inhalt. Luftgehalt 
der Lungen gut, Gewebe stark bluthaltig. Herz yon gew6hnlicher Gr6Be, gut 
kontrahiert. Myokard braunrot. Herzklappen o. B. Speieheldrtisen beiderseits 
mit hellbrann gef/~rbten L/~ppehen, Sehilddriise braun gefarbt. Magen und Zw61f- 
fingerdarm stark erweitert, mit dickbreiigem blutgef/~rbtem Inhalt. Die Sehleim- 
haut des lViagens is~ his auf den ~undus sehieffig ~zeffarbt, yon Blasen verschiedener 
Gr6Be (bis erbsengroB) emporgehoben. Die Sehleimhaut des Zw61ffingerdarms 
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blutunterlaufen, mit oberfli~chlichen Geschwtiren und ebensolehen zahl~eichen 
Blasen, die sich auch in einiger Ausdehnung in den Diinndarm verfolgen lassen. 
Der fibrige Darmschlaueh l~I~t nichts yon der Norm Abweichendes erkennen. Bauch- 
speicheldriise hellbraun, derb. Leber vergrSl~ert, wiegt 1870 g. Ffihlt sich derber 
an als normal. Oberfl~che glatt. L~ppchenzeichnung gut erhalten, yon rostbrauner 
Farbe. Gallenblase gut gefiillt. Si~mtliehe Lymphknoten des Portalrings yon 
weicher Konsistenz und ebenfalls rostbrauner Farbe; die retroperitonealen Knoten 
dagegen sind blol~ yon rostbraunen Streifen durchzogen, und die GekrSseknoten 
weisen nichts yon Rostfarbe auf, sind graurot, klein. Milz yon gewShnlicher GrSi~e, 
schlaffer Konsistenz nnd dunkelroter Farbe. Nebennieren o. B. ~ieren blaB, 
geschwollen. Itarnblase o. B., im Harn kein Zucker. Vorsteherdriise, Samen- 
bls br~unlich gef~rbt. Die weichen Hirnh~ute blutreieh; in der Pars frontalis 
des rechten Putamen ~indet sich ein gelber Erweichungsherd yon ErbsengrSi3e. 

Anatomische Diagnose: Alcute ha'morrhagische Gastro-duodeno-enterltis und 
/ibrin6se Peritonitis. Allgemeine H~moehromatose. Gehirnerweichung. 

Aus dem Leichenblute wurde der Bac. emphysematosus gezfichtet. 
Die mikroslcopische Untersuehung ergab folgendes: 
Leber: Kapsel rein und zart. Deutliche Leberl~ppchen mit gutem Trabekelbau; 

blol~ um vereinzelte zentrale Venen geringer scholliger Zerfall der Leberzellen, 
die hier augenscheinlich unter der Last des sie fiberladenden Pigments zugrunde 
gegangen sind. Hier und da kleine Regenerationsinseln. Keine Vermehrung des 
intra- und interlobuldren Bindegewebes. Nur eine m~I~ige rundzellige Infiltration 
des letzteren. S~mtliche Leberzellen stark verfettet. Die Glykogenreaktion 
negativ. Anders dagegen die Eisenreaktion. Dieselbe, nach Hueek ausgefiihrt, 
!i~i~t die Schnitte schon makroskopisch kornblumenblau erseheinen. Si~mtliche 
Zellen des Leberparenchyms - -  aueh die der Regenerationsinseln - -  und die Reti- 
kuloendothelien erweisen sich dabei yon einem feinen und grobkSrnigen Pigment, 
das die Eisenreaktion gibt, angefiillt. Dasselbe lagert sich im Zentrum der Zelle, 
der Ls der Trabekel entlang. Besonders reichlich ist es um die zentralen 
Venen gelegen und an der Peripherie des L~ppehens, woes sich als dunkelblauer 
Saum yon dem periportalen Gewebe abhebt. Dasselbe Pigment, blol~ grobseholliger, 
ist auch im Bindegewebe anzutreffen, woes meist intracellnl~r gelegen ist. Kein 
Pigment in den Epithelien der Gallengi~nge. 

In  der Media und Adventitia der gro~en Venen und in langgezogenen Binde- 
gewebszellen in der Umgebung der Galleng~nge ist wieder das zweite helle, gold- 
gelbe, stark gl~nzende Pigment anzutreffen, das weder die Eisenreaktion gibt, 
noch sich dutch Fettfarbstoffe darstellen l~l~t. 

Pankreas: ergibt eine leichte gleichmal~ige Vermehrung des Bindegewebes, 
aber keine ausgesproehene Cirrhose. Die Zahl der Ausfiihrungsg~nge nieht ver- 
mehrt. !V[~i~ige ~ettdurchwachsung. Die Struktur der Li~ppchen fiberall gut 
erhalten, die Kerne lassen sich gut darstellen. Keine Verfettung der Driisenepi- 
thelien; negative Glykogenreaktion. Die Zahl der Langerhansschen Inseln nicht 
vermindert, dieselben sind auffallend groin, ihre Gef~,i~e erweitert. Das Pigment 
ist haup~s~chlieh und recht unregelm~l~ig fiber Drfisenzellen und Inselepithelien ver- 
teilt; das in dem Bindegewebe liegende ist nieht reichlich. All dieses Pigment ist 
yon goldbrauner Farbe: feinkSrnig und gibt eine schSne Eisenreaktion, his auf 
ganz vereinzelte KSrnehen, die grtingelb oder auch ganz gelb bleiben. 

In  den Gef~l~wi~nclen und in dem ]~indegewebe, um die Galleng~nge herum, 
ist wieder das eigentfimliche tr6pfehenartige goldgelbe Pigment in m~l~iger lV[enge 
vorhanden, das die Eisenreaktion nicht gibt. 

Milz blutreich. Follikel im allgemeinen klein. Pulpazellen unver~dert.  Keine 
Vermehrung des Bindegewebes. Die Menge des vorhandenen Pigments ist auffallend 
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gering. Nur vereinzelte Pulpa- und Retieulumzellen geben positive Eisenreaktion. 
Die elastisehen l%sern der Trabekel scheinen aber ~ul3erst eisengierig zu sein. 
Beim Anstellen der Eiscnreaktion sind sie n~mlich zu erkennen als stark blaue 
Fasern, teils gerade verlaufend, tefls verfilzt, tefls zu kompakten Str~ngeu zu- 
sammengedr~ngt. Wir batten Gelegenheit, dasselbe Bild aueh bei manehen anderen 
Krankheiten zu beobaehten, z. ]3. beim Morbus Banti; aueh wird yon anderer Seite 
auf die Eisengierigkeit der elastisehen Fasern aufmerksam gemacht (Schupplsser 
u.a.) .  Was aber ganz fiberrasehend wirkt und unseres Wissens naeh noch yon 
kefllem Beobachter bei Hgmoehromatose vermerkt ist, das ist die ,,Verrostung" 
der Gitteffasern: Ein Teil derselben gibt n~mlieh positive Eisenreaktion, und 
kornblumenblau gef~rbt, lgl3t sieh ihre Richtung als zierliches, bizarres, ver- 
gsteltes Masehenwerk verfolgen, ganz ghnlich dem sehon im 1, Falle bei den Lymph- 
driisen besehriebenen Bilde. (Siehe Schupplsser, Milz bei Lymphogrannlmn.) 

Herz: Faserr/segmentiert, Querstreifung gut erhalten. Kerne grol3, gut f~rb- 
bar. Keine Verfettung der Muskulatnr. In s~mtlichen Fasern finder sich fein- 
k6rniges braungelbes Pigment, das tells den Kernpolen anliegt, meist aber diffus 
fiber die gauze Faser verteilt ist, der Quer- und Lgngsstreifung folgend. Die Eisen- 
reaktion ist so roll ausgepr~gt, dab auch kein einzigcs K6rnchen ungefgrbt blau bleibt. 

Lymp~knoten: Sowohl die Gekr6se wie auch die Leistendriisen ohne besonderen 
Befund. Die Bronehialdriisen antrakotisch, lassen in vielen Sinusendothelien 
grobscholliges und feink6rniges branngelbes Pigment erkennen. Ein anderes Bild 
bieten dagegen die Driisen des Portalringes. Hier sind sgmtliche Sinusendothelien 
mit Pigment beladen, gleiehsam die Richtung der Sinus seharf andeutend. Die 
meisten Sinus sind leer, sndere aber yon Zellen mit intracellnl~rem Pigment (wolff 
abgestol3ene Endothelien) dicht ausgef~lt. Ein Tell der Follikel ist, besonders 
gegen die Kapsel hin, yon einem mehr oder weniger breiten Saum pigmentbeladener 
Zellen oder freier Pigmentschollen umgrenzt. Alles Pigment gibt positive Eisen- 
reaktion. Das ]ymphadenoide Gewebe ist gut erhalten, Lymphocytenkerne normal 
f/~rbbar. Es soil nieht unerwghnt bleiben, dab sich ~uch hier wieder die ,,Ver- 
rostung" der Reticulumfasern hat finden lassen: Schwarzblau gefgrbt - -  bei 
H~malaunfgrbung - -  und grellblau, beim Anstellen der Eisenreaktion, verlaufen 
sie als zierliehe Balkchen zwischen dem lymphadenoiden Gewebe. 

Lungen: Die erweiterten Capillaren, ~r Blur strotzend, springen ins Lumen 
vor. In den Alveolen mgl]ig 0demfliissigkeit und einzelne abgestoltene Alveolar- 
epithelien mit anthrakotischem Pigment. 

Schilddri~se: Follikel yon unregelmg]3iger Gr613e, leer. Die Epithelien teils 
abgeplattet, teils kubisch, enthalten vereinzelte K6rnehen eisenhaltigen Pigments. 
In den Septen ebenfalls wenig Pigment. 

iVebennieren: Ohne besonderen Befund, bis auf ganz vereinzelte Eisenreaktion 
gebende K6rner in den Epithelien der Zona glomerulosa. 

2Vieren: Epithelien der gewundenen Kanglchen gequollen, Xerne indessen 
gut fgrbbar. Keine Verfettung; kein Glykogen und kein Eisen. Auch nieht ein 
einziges K6rnchen! Im Kapselraum der Glomeruli m~Big Albumen. 

Magen: Schleimhautstruktur g/~nzlidh verandert: Die ttaupt- und Belegzellea 
lassen nur angedeutet die Anordnung zu Schl/~uchen erkennen, im fibrigen locker 
und wirr aneinandergereiht. Kcrne lasscn sich schlecht, dazwischen fiberhaupt 
nieht f/~rben, mitunter liegen ganze Zellhaufen als Zerf~ll inmitten noeh gpt erhal- 
tener Drtisenzellen. Der Saum der Schleimhaut is t  durchweg nekrotisiert. Die 
Sehleimhaut selbst yon leeren groBen Blasen durchsetzt, desgleichen aueh die 
Submucosa (siehe Sektionsbefund). Nirgends Pigment, weder eisenhaltiges in den 
Drfisenzellen, noch eisen/reies in der flatten M~tskulatur. Dasselbe /ehlt auch g~nzlich 
im ganzen Darmkanal. 
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Die Schleimhaut des ZwSl//ingerdarms und des oberen Diinndarms ist ebenso 
schwer geschadigt, stellenweise bis an die Muscularis mucosae nekrotisiert. Der 
iibrige ])finn- und Dickdarm o. B. 

Knochenmark: Stellt das Bild des aktiven Knoehenmarks im Bestande aller 
ihm eigenen Elemente dar. Keine Pigmentablagerung! 

Hypophyse: Mi~13ig eisenhaltiges Pigment in dem drtisigen Anteil des Hirn- 
anhangs. 

Gehirn: Im Gebiet der Erweichung mehrere Cysten, dureh schmale, sieh 
schlecht farbende Septen voneinander getrennt. An ihrer Peripherie vereinzelte 
groBe runde h~mosiderinbeladene Zellen. In dem Boden des 4. Ventrikels und tiefer, 
in der Gehirnsubstanz selbst sind vereinzelte tdeine Blutaustritte zu beobachten. 
Weder in ihrer Umgebung, noeh sonstwo is~ eisenhaltiges Pigment zu verzeichnen. 
Im fibrigen Ganglien- und Gliazellen ohne besonderen Befund. Keine VermehI~ng 
des physiologisehen Eisens naeh Spatz. In den Epithelien des Plexus ehorioideus 
eine m~Bige Menge gelbbrauner PigmentkSrner, die positive Eisenreaktion geben. 

Zusammenfassend also: keine Bronzefi~rbung der Haut .  Kein eisen- 
freies P igment  in der g la t ten  Magendarmmuskula tur  und  im Herzen. 
Dasselbe finder sieh nur  in den Gef~l~w~nden und im anliegenden :Binde- 
gewebe. Ausgedehnte  Ablagerung eines eisenhaltigen Pigments  in 
s~mtlichen Organen und im Plexus Chorioideus. Keine .Leber- und Pan- 
]creascirrhose. Kein Pigment  in der Milzpulpa, im Knoehenmark  und in 
der Niere. Gehirnerweichungsherd im Putamen .  

Mit anderen Worten,  ein ganz frischer Fall  yon  H~mochromatose  
mi t  Pigmentf iberschwemmung des ganzen Organismus, jedoch ohne 
Lebercirrhose und  Diabetes.  Nur  die Pigmentanhi~ufung im ~eriportalen 
Gewebe, gleiehzeitig die rundzellige Inf i l t ra t ion desselben deuten auf die 
beginnende Reakt ion  - -  die zukfinftige Cirrhose. Aueh die Bauehspeiehel.  
drfise ist noeh nicht  in Mitleidenschaft  gezogen: obgleich wir keine 
anamnest ischen Angaben fiber Diabetes besitzen, glauben wir uns doeh 
bereehtigt,  auf Grund des histologischen Brides der Bauchspeichel- 
drtise und  Niere den Diabetes mi t  Bes t immthei t  ausschliel~en zu kSnnen. 

Fall 3 (310/24). Pat. K., Kaufmann, 52 Jahre, wird mit starken Leibschmerzen 
und allgemeiner Schwi~ehe ins Hospital eingeliefert. Der Kranke antwortet k~um 
auf die an ihn gerichteten Fragen. Der Leib aufgetrieben. Es besteht Ascites 
und eine Parese der rechten Extremit~t'en. (Im Jahre 1921 soll eine Gehirnblutung 
und eine rechtsseitige Hemiplegie stattgefunden haben.) Sehr h~lffiger Stuhl, 
zuweilen mit Blur. Klinische Diagnose: Dysenterie. Nach 4t~gigem Anfenthalt 
gestorben. 

Sektionsbefund: Leiche eines unterern~hrten gut gebauten Mannes. Blasse 
Hautdecken. Die basalen Hirngef~Be mit aterosklerotischen Plaques. Im rechten 
Putamen finder sieh ein erbsengrol~er gelber Erweiehungsherd; in dem Mittelhim 
und der Briicke mehrere bis stecknadelkopfgroSe rostbraune verstreute tterde. 
Der Plexus chorioideus zeigt rostbraune F~rbung. 

Bauchfell glatt und spiegelnd; im Abdomen 300 g klarer gelber Fliissigkeit. 
Die Leber ragt um 1 tIandbreit unter dem Rippenbogen hervor. Die Papillae 
cireumvallatae sind leicht vergrSl~ert, auf dem Durchschnitt yon einem rost- 
farbenen Ring ums~umt. Speicheldriisen und Schilddriise ausgesprochen rostbraun. 
Lungen von gutem Luftgehalt, blutreich, 5dematSs. Es besteht Randemphysem. 
Herz betr~chtlich vergrSl3ert; der Rand des Mitralsegels sklerosier~. Die anderen 

8* 
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Herzklappen o. B. Die Musknlatur des linken Ventrikels hypertrophiert (1,9 mm)~ 
yon rostbrauner Farbe. Es besteht eine Atherosklerose der Aorta. Die Nieren 
vergrSIBert; ihre Cortiealis verbreitert, yon roten Streifen und Punkten durchzogen. 
Obeffl~ehe bunt, fein granuliert. In der Harnblase 500 g Harn, spez. Gew. --1013, 
EiweilB - -  0,1~o, kein Zueker. Im Sediment zahlreiche Erythroeyten, einzelne 
Leukoeyten und Nierenepithelien). Nebennieren mit zentraler Erweiehung. Milz 
um das doppelte vergrSIBert, ihre Konsistenz derb; Kapsel unregelm~l~ig verdiekt. 
Die Schnittf]~ehe glatt, yon roter Farbe mit rostigem Anstrich. Von der Oberfli~ehe 
l~Bt sieh mi~Big Salt abstreichen. Auf der' Speiser6hren- und Magenschleimhaut 
vereinzette punktfOrmige Blutungen. Die Museularis mueosae der Magenschleim- 
haut ist als ein rostbrauner geschlgngelter Saum zu erkennen. Diinndarm o. B. 
Der Dickdarm in seiner ganzen Ansdehnung verdiekt, sehiefrigerot gefgrbt, mit 
lest aufsitzendem sehmierig-griinlichem Belag, stellenweise yon tiefen Geschwiiren 
unterminiert. Die Bauehspeicheldrtise reichlich yon Fett durchsetzt, yon tief- 
br~uner Farbe. LS, ppehenzeichnung gut erhalten. Leber wiegt 2140 g, yon zaher 
Konsistenz ur~d grobgekSrnter 0berfl~che, knirscht beim Durchsehneiden. Die 
Schnittflache ist tiefbraun. Die @alleng~nge sind durchggngig, in der Gallenblase 
~!el gelblichgriine diinnfliissige Galle. Die retroperitonealen Lymphknoten und 
diejenigen des Portalrings vergrSBert, yon Weieher Konsistenz, durchweg rostbraun, 
teilweise stark erweieht, in eine breiig fltissige Masse verwandelt. Die Bronchial. 
drtisen anthrakotisch, znm Teit ebenfalls :,verrostet". Vorsteherdriise, Samem 
bl~schen, Hoden br/~unlieh gef/~rbt. 

Anatomische Diagnose: Subakute Glomerulonephritis. Herzhypertrophie. All~ 
gemeine H~mochromatose. Pigmentcirrhose der Leber. Slderose der basalen Hirn- 
ge[i~[3e. Gehirnerweichunff. PseudomembranSse Kolitis. Aseites. 

Die mikros~opisehe Untersuehung ergab folgendes: 
Leber: Das ]3ild wird dutch eine m~ehtige Bindegewebswucherung, die das 

ganze Leberparenchym in kleine und gr6iBere Inseln teilt, beherrseht. Das Binde- 
gewebe ist kernarm und derbfibrills weist eine geringe kleinzellige Infiltration 
aufi In seinen Btindeln ist eine grolBe Anzahl vermehrter Galleng/~nge vorhanden. 
Der Bauder Zellbalken ist nur in einem kleinen Teil der Inseln erhalten, die meisten 
bieten ein Konglomerat zusammengewiirfelter Leberzel]en dar, deren Kern schlecht, 
manchmal gar nicht f~irbbar ist. Die zentrale Vene ist nicht naehzuweisen. Die 
Leberzellen ungemein verfettet; auch finder sich in ihnen fleckweise angeordnet 
viel feink6rniges and tr6pfchenartiges Glykogen. Ganz iiberrasehend wirkt abet 
die Menge des Pigments. Es ist besonders groiBsehollig und idumpig, in Haufen 
and Ziigen in dem Bindegewebe, dabei sehwer zu beurteilen, ob intra- oder extra- 
eeltul~r gelegen. In den Leberzellen, Retiknlbendotheiien und Gallengangsepithelien, 
finder sich meist feinkSrniges Pigment. Alles Pigment ist braungelb, gibt samtlich 
Eisenreaktion, indem es sich nach Huec~ in ein schSnes Kobaltbl~u f~rbt; nur 
die ganz groben Schollen im Bindegewebe werden dunkelgriinblau. Ungef~rbt 
bleibt nur eine kleine Menge heIlgelben tr6pfchenartigen Pigments in dem Binde- 
gewebe und den Gef~tBw~nden. 

Gleieh hier wollen wir die Anfmerksamkeit darauf lenken, dab in alien unseren 
3 F~llen das ganze eisenhaltige Pigment, sowohl im Bindegewebe als auch in den 
Leberzellen, sich in ein schSnes Berlinerblau fgrbte. Wir sahen nicht die Farben- 
unterschiede yon griin~ blaugrfin bis blau~ wie sie z. B. Hess und Zurhelle u. a. 
besehrieben. Wohl sahen wir die genannten Unterschiede, wenn wir die Sehnitte 
nach Perls behandelten, sie fielen aber fort, wenn die ~eaktion nach Httec]~ ange- 
stellt wurde. Somit glauben wir, dab an dem ~arbenuntersehied des sieh dar- 
stellenden :Eisens weniger seine zeit]iehe Dauer~ als die angewandte )Sethodik 
sehuld sei. Zugleich sei betont, da~ wir auch keine Farbenfiberg~nge yon dem eisen- 
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haltigen zu dem eisenfreien Pigment gesehen haben. Besonders l~Bt sich in dieser 
tIinsieht der 2. Fall verwerten. Daselbst gab fast s~mtliches eisenhaltiges Pigment 
reine Berlinerblaureaktion, wogegen im selben Sehnitt das 2. Pigment stets hell 
goldgelb blieb. Dieses Verhalten sprieht sehr gegen die Schmidtsche Auffassung 
yon der Natur des eisenffeien Pigments*) und sprieht zugunsten der Ituecksehen 
Ansicht, dab die Entstehung des eisenfreien Pigments yon derjenigen des eisen- 
haltigen auseinanderzuhalten ist. 

Pankreas: Die Ver~nderungen der Bauchspeieheldrfise stehen denen  der 
Leber zuriiek, sind aber trotzdem recht betr~ehtlieh. Fibrill~re bindegewebige 
Strange teilen die Drfise in nnregelm~ige Abschnitte, nnd um die einzelnen Aeini 
sind bei der van-Gieson.F~rbung deutlich gewueherte rotgef~rbte Bindegewebs- 
fibrillen zu erkennen. Es besteht reichliche Fettdurehwaehsung. Ferner: Eine 
betr~chtliehe Atrophie der ])r~isensubstanz, bei gu t  erhaltener Kernf~rbung. Die 
Galleng~nge m~13ig vermet~t. Die Zahl der Langerhansschen Inseln ist nicht 
Vermindert. Im Gegenteil, es f~llt ihr Reichtum auf. ])erselbe mul3 indessen als 
ein relativer betrachtet werden, vorget~uscht dutch das Zusammendr~ngen der 
Insehl infolge yon Drfisensehwund. Sie sind auffallend gut erhalten; wenu aueh 
einige verkleinert, die anderen dagegen merkw~rdig grol~ und zellreich. Die Drfisen- 
zellen enthalten nur einzelne Fetttropfen, auch kein Glykogen. Um so mehr abet 
Pigment, wobei es reiehlicher und grobscholliger im Bindegewebe und feinkSrnig 
in den ])riisenzellen und Inselepithelien gelegen ist; die Ausfiihrggnge sind fast 
frei yon Pigment. Auch hier gibt es meistens die Eisenreaktion. ])as eisenfreie 
Pigment ist nur in den Gef~w~nden und langgezogenen spindeligen Bindegewebs- 
zellen zu vermerken. 

Milz: Kapsel verdiekt. Es l~Bt sieh eine fibrSse Umwandlung der Pu!pa 
nachweisen. Follikel klein, die Zellen unver~ndert. M~Big positive Eisenreaktion 
gebendes Pigment finder sich sowohl in den Sinusendothelien, als aueh in den 
Pulpazellen. In der Kapsel und in den Trabekeln ist wieder die sehon oben be- 
schriebene Blauf~rbung der elastischen Fasern zu verzeiehnen. 

Herz : Muskelfasern verdiekt, Kerne groG, gut gef~rbt. Stellenweise kernarme 
bindegewebige Sehwielen. ])as Pigment ist fleckweise angeordnet, liegt meist den 
l~:ernpolen an und gibt in seiner Masse die Eisenreaktion, nta' weniges beh~lt seine 
ursprfingliche braungelbe Farbe. ])ie Fettf~rbung bringt eine diffuse fe/ntfSpfige 
Verfettnng des Hermzuskels zutage. 

Skelettmuskel (Pectoralis, Psoas und Rectus abdomin.) zeigt vereinzelte kolben- 
artig aufgetriebene Fasern, sonst keinen pathologisehen Befund: Querstreifung 
gut erhalten, Sarkolemmkerne nicht vermehrt; kein Pigment. 

Lunge blutreich, in den Alveolen ()demflfissigkeit und viele abgestoBene, mit 
Kohlepigment beladene Alveolarepithelien. Die Lungencapillaren erweitert, ins 
Lumen vorspringend, an vielen Stellen mit gelbbraunem Pigment gleiehsam voll- 
geffillt. ])asselbe ist auch stellenweise in den Capillarendothelien vorhanden und 
gibt positive Eisenreaktion. 

Die portalen und retroperitonealen Lymphknoten, welche schon makroskopisch 
als erweichte rostfarbene Massen imponierten, weisen im mikroskopisehen Bride 
eine solche Anh~ufung yon Pigment auf, dab yon irgendeiner Struktur des Lymph- 
knotens gar nicht gesproehen werden kann. Keine Follikel, keine Markstrange, 
nichts als pigmentbeladene Zellhaufen, dazwischen freiliegendes grobscholliges 
Pigment, yon mehr oder weniger breiten Bindegewebsstr~ngen durchzogen. Bei 
der Bielschowsky-F~rbung kann man sich indessen fiberzeugen, d a b  das ganze 
Reticuhmnetz unversehrt ist, und bei gleichzeitigem Anstellen der Eisenreaktion 

*) Schmidt nimmt an, dab das ,,eisenfreie" Pigment aus  dem eisenhaltigen 
entsteht, indem das letztere die F~higkeit verliert, die Eisenreaktion zu geben. 
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nach Huecl~ sieht man die positiv reagierenden pigmentfiberladenen Zellen 
und Eisenmassen zwisehen den Gitterfasern liegen. Ein kleiner Tell derselben 
erscheint dabei balkenartig verdiekt, glasig und f~.rbt sich in die blaue Farbe 
mit, Die weniger befallenen Lymphknoten, z. B. die bronehialen, geben des 
sehon bekannte oben besehriebene Bild ab. Die mesenterialen sind ganz frei yon 
Pigment. 

Die Follikel der Schilddri~se sind yon unregelm~l~iger Gr6~e. Ihre Epithelien 
abgeflaeht. Kolloid ist reiehlieh vorhanden. Des feink6rnige Pigment in den Drfisen- 
zellen und des grobsehollige in dem Bindegewebe geben positive Eisenreaktion. 

I n  den tgtigen serSsen Dri~senzellen des Zungenri~clcens ist beim Anstellen 
der Eisenreaktion eine diffuse Blauf~rbung des Sekrets zu beobachten, sowie auch 
eine Menge feinkSrnigen eisenhaltigen Pigments in dem basalen Teil der Zelle. 
Des Pigment der Gianuzzisehen Halbmonde l~Bt dagegen die Eisenreaktion ver- 
missen (ebenso Hess und Zurhelle, )Buss). 

Der Magen zeigt ebenfalls 2 Arten yon Pigment. Des eisenhaltige ist in den 
Epithelien der Drfisenschl~uehe anzutreffen, und zwar haupts~ehlieh in ihrer Tiefe; 
das eisenfreie nur in der Museularis mucosae. Die eigentliche Magenmuskulatur 
ist frei devon. Die Schleimhaut, als solche, ist stellenweise in ihrem Bau erhalten, 
stellenweise ist abet die Anordnung zu Drfisenschl~uchen verwischt, und die Zellen 
liegen in wirren Haufen nebeneinander. Ganz ffei yon Pigment, sowohl eisen- 
haltigem, als auch eisenfreiem, ist in diesem Falle wieder die ganze Darmmuskutatur. 
Die Ver~nderungen der Diekdarmschleimhaut entspreehen dem Bride der ver- 
sehorfenden Entzfindung. 

In den Nebennieren ist eisenhaltiges Pigment reich]ich vorhanden. Am meisten 
ist es in den Schlingen der Zone glomerulosa gelegen, woes  die Zellen zum Tell 
prall ausffillt, abet es ist auch in der Zon~ fasciculata, reticul~ris und in den 
Cupillarendothelien anzutreffen. 

In den Nieren fallen die Glomeruli dureh eine Vermehrung der Endothelkerne 
anf. In den Baumannsehen Kapseln ist viel Albumen zu verzeichnen, so daJ] 
manche Glomeruli zu ldeinen Klfimpehen zusammengedr~ngt sind. Aueh in dem 
Lumen der Kan~lchen ist viel ser6se Fliissigkeit vorhanden. Die Epithelien ver- 
fetter. Kein Glykogen. Was das Pigment anbetriift, so ist dasselbe in einzehaen 
Tubuli eontotri I und in den Capillarendothelien der Glomeruli zu linden. Es ist 
~ul]erst feinkSrnig und gibt positive Eisenreaktion. 

Die Hoden bieten ihr gewShnliehes Bild. Es ist reiehlieh eisenfreies hell- 
braunes Pigment in den Zwisehenzellen vorhanden. ])as eisenhaltige ist aus- 
sehlie~lieh an die Gef~l~endothelien gebunden. Die Nebenhoden yon gew6hnlicher 
Struktur, des eisenhaltige Pigment ist ebenfalls in den Gefgl3endothelien ]okalisiert. 
In der Prostate ist es nicht naehzuweisen; in den Driisenepithelien finder sich nur 
braunes Pigment, des die Eisenreaktion nicht gibt. In den Drfisenlumina liegen 
zahlreiche Corpora amylacea, dureh deren Druck des Drfisenepithel vietfach 
atrophisch geworden ist. 

Haut yon normaler Beschaffenheit. Keine Vermehrung des eisenfreien Pig- 
ments, nur ganz vereinzelte K6rnchen des eisenhaltigen liegen in der Membrane 
propria der SchweiBdrfisen. 

Im Knochenmarlc ist analog dem vorhergehenden Fall kein K6rnchen Pigment 
zu linden. Im fibrigen bietet es des unver~nderte Bild eines aktiven Knochen- 
marks dar. Sehr Wenig eisenhaltiges Pigment ist nur in den Capillarendothelien 
des Periosts zu verzeichnen. 

In dem drfisigen Tefl und der Pars intermedia der Hypophyse 1/~l~t sich eine 
starke Eisenreaktion gebende Pigmentierung der Epithelien nachweisen. Ferner" 
m/~ltig eisenhaltiges Pigment in den GefgBendothelien und eisenffeies in der Adven- 
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titia der GefaBe. Viel Lipofuscin in ihrem nervSsen Anteil. Die Zellelemente der Hy- 
pophyse im fibrigen unver~nder~. Die cerviealen Ganglien ohne besonderen Befund. 

Die Epithe]ien des Plexus cttorioideus sind yon rein- und grobkSrnigem Pigment 
geradezu fiberladen, nut  vereinzelte Zellen sind ffei davon. Die kubisehe Form 
der Epithelien und der Kern sind indessen gut erhalten. Im Stroma des Plexus 
und seinen Gef~Bendothelien ist kein Pigment vorhanden; bis ~uf vereinzelte 
KSrnchen, die braun bleiben, gibt sgmtliches Pigment positive Eisenreaktion. 
Der Hirnsand erseheint dabei glasig, hellblau-grfinlich (bei tI/~matoxylinfi~rbung 
fief dunkelblau), d. h. verh~ilt sich so, wie es Kraus und Schuppisser fiir Konkre- 
mente aus Eisenphosphat beschrieben haben. 

])as Ependymepit~hel ist frei yon Pigment. 
Das Bild des Plexus chorioideus l~Bt keinen Zweifel an der sekretorischen 

Funktion seiner Epithelien aufkommen (Ernst, Hess und Zurhelle, Goldmann, 
Rauber, Kau]mann), wenn man die 
naehstehenden Gehirnvers 
bertieksichtigt. Denn, wie wir weiter 
unten sehen werden, ]assen sich die- 
selben zwanglos nur dureh die ge- 
nannte Ann~hme yon der sekretori- 
sehen Funktion des Aderhautge- 
flechts erkl~ren. 

Gehirn: Die Ganglien- und Gli~- 
zellen der Rinde lassen keine Ab- 
weiehung yon der Norm erkennen. 
In  den Capi]larendothelien dagegen 
ist eine zahlreiche Menge eisenhalti- 
ger PigmentkSrner nachzuweisen. 
Dabei ist yon Interesse, dab die Ab- 
lagerung des Eisens fast streng den 
C~pillaren der gr~uen Substanz und 
der angrenzenden Zone der weiBen Abb. 1. Perivasculare Eisenablagerung im Mittel- 
folgt. Dadurch wird die Schwartzsche hirn. Gefg~wand noch gut erhalten, in dem Endo- 
Ansicht yon einer selbst~ndigen Ge~ thel kein Pigment. Elastikafgrbung nach Unna- 
fi~Bversorgung der einzelnen Gehirn~ T/~nzer. Ok. Komp. 8. Obj. 4mm, Apochr. 
abschnitte gleichsam bekr/~ftigt, 

Das Bild einer schweren Seh~digung biete~ das Mittelhirn und die Brfieke. 
Hier sind beim Anstellen der Eisenreaktion im Schnitt schon mit unbewaffnetem 
Auge blaue stecknadelkopfgrol]e Punkte bemerkbar, die sich als mgehtige 
Eisenablagerungen um grSBere und kleinere Gef/iBe dokumentieren. Die Eisen- 
massen sind in den pialen Auslgufern gelegen, den perivaseul~ren Raum gleiehsam 
~usffillend (Abb. 1). Die Int ima der Gef/~Be ist dabei frei yon Pigment, und es ist 
stellenweise - -  bei der Elasticafgrbung ganz besonders deutlich - -  zu sehen, wie 
die Elastics der GefgBwand, noch unversehrt, dem Druck der Eisenmassen stand- 
h/~lt, sieh abet sehon teilweise gegen das GefgBlumen zu buehten beginnt, um 
sch]ieBlich, dem Druek nachgebend, auseinanderzuweichen. Die Gef/~Bwand als 
solche is~ dann grSBtenteils strukturlos, in eine verdickte, homogenisierte zer- 
faserte Masse verwandelt, in der sich bei der Unna-Tiinzer-F~rbung noch Reste 
der Elastica linden lassen. Oft ist das GefaBlumen yon homogenen zerfaserten 
Massen, seltener yon groben Eisenschollen, angeffillt. Die intimale Glia zum Tell 
gewuehert, zum Tell sehleeht f/~rbbar; feine EisenkSrner dringen zerstreut in sie 
ein, um schliel3]ieh als ein breiter Saum das befallene Gef~13 zu nmgrenzen (Abb. 2). 
Vereinzelt ist ~n solchen 8tellen schon eine beginnende Gehirnerweichung zu 



120 It.  ~erzenberg : 

vermerken. Meistens sieh~ man aber im weiteren, sowohl in der n~chsten Nachbar- 
schaft, als auch in einiger Ausdehnung vom befallenen Gef~B, eisenhaltiges Pigment 
in die eigentliehe Gehirnsubstanz eindrJngen, teils als freiliegende K6rnehen und 
Kltimpehen, teils, was seltener ist, yon Gliazellen aufgenommen. 

Nun linden sich aber auch solche Gef/ige, die perivascular keine Eisenab- 
lagerung and dennoeh eine Verdickung und Homogenisierung der Gef~gwand, 
zum Teil frische verstopfende Thrombose, aufweiscn. Und dann wieder solehe, 
deren Gef~gwaud augenscheinlieh ganz unversehrt ist, die abet yon einem zirkul/iren 
Blutaustritt umgeben sind, welcher manchmal nut deri Lymphramn ausftillt, 
manchmal abet auch in die Gehirnsubstanz eindringt. Solehe Extravasate sind 

lokalisiert (wie in Fall 2), abet anch hauptsS~chlich in dem Boden des 4. Ventrikels 
sonst in der Brticke verstreut. 

Die Ganglienzellen sind ffei yon Pigment. 

Abb. 2. Perivasculiire Eisenablagerung im Gehirn. 
Gef~ltwand strukturlos, in eine horaogenisierte, 
zeffaserte Masse verwandelt. ~eiae Eisenk6rner 
dringen in die intimale Glia ein. Eisenreaktion 
naeh ttueck. Naehf~trbung mit Alauncarmin. Ok. 

eomp. 8, Obj. 16turn. Apoehr. 

Bei der Tioninfi~rbung erkennt man, 
dab sie aueh sonst keine Anzeichen 
yon Degeneration aufweisen. Die 
Fettfi~rbung f~llt negativ aus. 

Die besehriebenen Eisenablage- 
rungen und VerEnderungen halten 
sich streng ans MittelhirnundBrticke, 
ohne indessen eine besondere regel- 
m~gige Lokalisation in ihnen aufzu- 
weisen, und verschwinden gegen das 
verl/%ngerte Mark hm. Auch sind 
solehe Herde wader in den Hemi- 
sph~ren, nochin den basalen Ganglien 
zu verzeichen; aueh nieht im Nucleus 
dentatus. Mi~ anderen Worten, die 

Lokalisation der Ver~nderungen 
scheint keineswegs an die Zentren 
gebunden zu sein, in denen Guizetti*), 
Lubarsch and Spatz die Anwesenheit 
physiologischen Eisens beschreiben. 
Wir wollen welter unten noch darauf 
zuriickkommen, gleich bier wollen 
wir noch daran erinnern, dug auch 
daselbst, wie im vorigen Fall, ein 
erbsengroger Erweichungsherd im 

Put ,men vorhandett ist, weIeher mikroskopiseh das Bild einer allbekannten 
gelben Erweichungseyste darbietet. 

Zusammenfassend k6nnen  wir also yon  diesem Fal l  sagen:  keine 
Bronzef~irbung der I l au t .  Ke in  eisenfreies P igment  in  der eigentl iehen 

Magen- und  der ganzen Darmmusku la tu r .  Dasselbe f inder sieh n u t  
in  den Gef~gwi~nden und  im anl iegenden Bindegewebe. Ausgedehnte  
Ablagerung eines Fe-Pigments  in  s~mtl iehen 0 r g a n e n  u n d  im Plexus 
ehorioideus. Perivaseul~ire E isenablagerungen  und  Arterionekrose ira 
Gehirn.  Ausgesproehene L e b e r - u n d  Pankreaseirrhose.  Fibr6se Um- 
wandlung  d e r  Milz. Wenig eisenhaltiges P igment  in  den Nieren, der 
Milz, den Kupffersehen Sternzellen u n d  den Capil larendothel ien ver- 
sehiedener Organe. Ke in  Pigmen~ im Knoehenmark .  Erweiehungs-  

*) Zit. naeh Spatz. 
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herd im Putamen. Uber Diabetes fehlen auch hier jegliche anamnestisehe 
Angaben. In  den Nieren vermissen wir die Glykogeninfiltration. Das 
Bild der Bauehspeicheldriise ist aber ein solehes, dab ein evtl. bestandener 
Diabetes nieht ganz yon der Hand  zu weisen ist. 

In  diesem ausgesproehenen Fall yon H~mochromatose fallen die 
Eisenbefunde im Gehirn auf. Um nicht noeh einmal darauf zuriiekzu- 
kommen, wollen wit gleich hier versuchen, dieselben zu deuten. Sonder- 
barerweise fehlt in der Li teratur  die Gehirnulltersuehung bei I-Igmo- 
chromatose h~ufig, und selbst in Fallen, wo klinische Anzeichen auf 
eine Gehirnaffektion hindeuten (Ungeheuer, Hess und Zurhelle, Fall 1). 
Und dort, we fiberhaupt yon einer Untersuehung des Gehirns die Rede 
ist, fehlen jegliche Erw~hnungen yon Eisen in demselben. 

Wohlwill wird wohl im Reeht  sein, wenn er diesen Umstand auf 
eine wenig eingehende Untersuchung zurfickfiihrt. Denn das, was wit 
gesehen haben, oder was Wohlwill besehreibt, kann andernfalls doeh 
schwer iibersehen werden. Nun kOnnen wit uns abet  durchaus nicht 
der Wohlwillschen Erkl~rung der Eisenbefunde im Gehirn - -  dal~ es 
sieh um eine Vermehrung des physiologischen Eisens handelt  --  an- 
sehliel3en. Bei der Beurteilung dieser Befunde glauben wit an der Meinungs- 
versehiedenheit zwischen Lubarsch und Spatz v o n d e r  Genese des physio- 
logischen Eisens im Gehirn - -  ob HIamosiderin oder spezifisehes Gewebs- 
eisen - -  vorbeigehen zu diirfen. Denn das, was wit im Gehirn bei 
H~mochromatose sehen, kann unserer Meinung naeh in keinem Falle 
zu einer Bekr~ftigung der oder jener Meinung dienen; denn die Eisen- 
ablagerungen im Gehirn bei H~moehromatose sind sieher pathologiseh 
und haben nichts mit  dem physiologischen Gehirneisen gemeinsam. 
Erstens, s t immt  in unserem Falle nieht die Lokalisation der Eisen- 
befunde, die ganz willkfirlich fiber das Mittelhirn und Briicke verstreut  
sind, mit  der ganz best immten Lokalisation des physiologisehen Gehirn- 
eisens naeh Spatz. Zweitens, braucht  man nur die Bilder der grolL 
~rtigen, vorwiegend perivascul/~ren Ablagerung des Eisens mit  einer 
teilweise schweren Schadigung der Gef~f~wand und dem Eindringen 
der EisenkOrner, tells freiliegend, teils yon der Glia phagocytiert,  in 
die Gehirnsubstanz anzusehen, um nicht an dem ProzeG einer evtl. 
Speieherung im pialen Stroma oder an irgendeinem anderen patholo- 
gischen Vorgang zu zweifeln. 

Wie gelangt nun abet das Eisen dahin ? Seit Goldmanns Versuchen 
wissen wir, dal~ eine Speicherung im Gehirn nur dann gut mSglich ist, 
wenn alas betreffende Agens im subduralen Raum umlauft.  Man kSnnte 
in unserem Falle eine zwanglose Erklarung ffir das Auftreten yon Eisen 
im subduralen Raum darin finden, daG der Plexus chorioideus, yon 
Eisen iibers~ttigt, einen Tell desselben im Prozesse seiner sekretorischen 
Tatigkeit  in die Medullarflfissigkeit abschiebt, aus welcher es dann 
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dureh die Foramina Magendi in den subarachnoidalen resp. subduralen 
Raum gelangt, um yon den Zellen der pialen Ausl~iufer gespeiehert 
zu werden. Wir hi~tten in solehem Falle also ein natiirliehes Experiment  

- -  im Sinne GoIdmanns - -  vor uns. 
Es ist sehr verloekend, bei der gegebenen Erklarung zu bleiben, 

doeh darf nieht auger aeht gelassen werden, dab die genannten Eisen- 
befunde aueh Residua der perivasculi~ren Blutungen, die wir im Gehirn 
sahen, sein k6nnten. Nun sehen wit aber nirgends Ubergangsbilder, 
d .h .  wir linden in den I-Ierden der Eisenablagerungen nirgends freie 
Erythroeyten,  oder in den frisehen Blntaustri t ten aueh nut  ein K6rnchen 
Pigment, und miiBten somit ein sehubweises Auftreten yon Blutungen 
annehmen, und das ware gektinstelt. Aueh haben wit in unserm Fall 2 
an derselben Stelle, dem Boden des 4. Ventrikels, Blutaustri t te gefunden, 
ohne jedoeh eine Spur yon Fe-Pigment im pialen Stroma der Gef~Ge 
zu sehen. Dementspreehend erinnern wit daran, dug in diesem, einem 
ganz frisehen, Fall yon H~moehromatose im  Plexus chorioideus nur 
wenig Pigment  vorhanden war. Ferner f~illt das Bild der Rindeneapillaren 
auf: hier ist nichts yon Blutungen zu sehen, und dennoeh ist deutlieh 
und viel Fe-Pigment --  an Ermangelung eines Piafiberzugs - -  in ihrem 
Endothel zu findeR. Last  not leasg entsprieht unserer Meinung nacb 
die Menge des abgelager ten Pigments in keinem Falle der St~rke 
der B]utungen. Aus demselben Grunde kommen auch die Erweiehungs- 
herde im Putamen als Quelle der Eisenablagerungen nicht in Betracht:  
denn aueh bei grSBeren Erweiehungsherden sehen wir hie eine derartige 
Eisenanhi~ufung um die Hirngef~Ge, und auBerdem ist in Fail 2, trotz 
des Erweichungsherdes, keine Pigmentablagernng urn die Gef~Be zu 
verzeichnen. 

Auf Grund obiger Betrachtungen fi~llt es uns nieht sehwer, in bezug 
der Eisenablagerungen im Gehirn bei der erstgenannten Erkl~irung 
zu bleiben: es handelt  sieh dabei wohl am wahrscheinliehsten um 
einen Speicherungsprozefi ~us der Medullarfliissigkeit. 

Sehwierig sind iiberhaupt die Blutaustri t te als pr imer entstanden 
zu verstehen. K~me etwa ein sklerotischer Prozeg in Betraeht,  welcher 
im Fall 3 in m~giger Weise ausgepr~gt ist, so spr~che jedoeh dagegen 
nicht nut  der Fall 2, wo Blutungen ohne jegliehe Sklerose vorhanden sind, 
sondern aueh dus Wesen der Blutaustritte,  die um kleinste Gef~ge - -  
siehtbar per diapedesin - -  lokalisiert sind. 15brigens kann die 516glieh- 
keit nicht ausgesehlossen werden, dab die Extravasate ,  unabh~ngig 
vom SpeieherungsprozeB --  ihm parallel --  verlaufen, oder aueh 
agonMer Natur  sind. 

Auf die Erweiehungsherde im Putamen zurfickkommend, m6ehten 
wit noeh auf ihr eigenttimliehes Zusammentreffen in beiden Fi~llen 
(2 und 3) hinweisen. Ob ein soleher Herd auch im Fall I vorhanden 
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gewesen, l~St sich nicht sagen, weil in dem Falle die tt~lfte der reehten 
Hemisphere dutch eine Blutung zerstSrt war. Jedenfalls ist solch 
elne MSgliehkeit nicht yon der Hand zu weisen. Welche Bedeutung 
w~re nun diesen Erweichungsh erden zuzusehreiben ? Es w~re gezwungen, 
dieselben mit den eben beschriebenen Eisenablagerungen in Zusammen- 
hang zu bringen und sie Ms sekund~r entstanden --  durch die Sch~digung 
eines zuffihrenden Gef~Bes -- zu betrachten. Denn gerade im Putamen, 
wie auch in den anderen basalen Ganglien, fehlen jede Ablagerungen 
um die Gef~tte. 

Sollen diese Erweichungsherde etwa --  im Sinne O. und C. Vogts :- 
als ,,pathoklitische" Ver~nderungen angesehen werden? D.h. ,  sollte 
der Putamen bei der H~mochromatose vorwiegend erkranken, wie etwa 
der Linsenkern bei der Wilsonschen Krankheit  und der Globus pallidus 
bei der Leuchtgasvergiftung [O. und C. Vogt*)] ? Oder soll gar dem kiihnen 
Gedanken Raum gegeben werden, daf3 solch eine Lasion des Putamen 
vielleicht die primate Ursache der Erkrankung als solcher darstellt ? 
DaB da gerade ein Gebiet des Neostriatums gesch~digt ist, welches den 
Eisenstoffwechsel reguliert ? Wir sind uns sehr wohl der spekulativen 
Form dieses Gedankens bewugt, da bis hierzu noch keine Basis ffir die 
Lokalisation eines eisenregulierenden Zentrums gesehaffen ist.: Jeden- 
falls bleibt das merk~irdige Zusammentreffen der Erweichungsherde 
im Putamen in beiden F~llen ganz ungekl~rt.. Denn wenn wir im Falle 3 
eine Erkl~rung daffir etwa in der bestehenden m~Bigen Sklerose der 

Hirngef~l~e linden k6nnten, so gilt das nicht ffir den Fall 2, in dem 
eine Gehirnsklerose absolut fehlte. (ttier wollen wir darauf hinweisen, 
dab  die vorwiegende Erkrankung des Putamen bei der Wilsonschen 
Krankheit,  die mit einer Lebercirrhose kombiniert verl~uft, noch eben- 
falls ungekl~rt ist.) 

Es w~re jedenfalls sehr erwiinscht, in der Folge bei jedem H~mo- 
ehromatosdall  eingehend und nach jeder l~ichtung hin auf die Gehirn- 
untersuchung zu achten, besonders da, wo sich bei Lebzeiten klinische 
Anzeichen einer Gehirnsch~digung dokumentierten. 

Zu dem eigentlichen Bride der H~mochromatose fibergehend, will 
ich reich bei der Pigmentfrage nicht aufhalten. Es liegen schon viele 
diesbeziigliche Arbeiten vor (M. B. Schmidt, Hintze, Lubarsch, G6bel, 
Ungeheuer, Wohlwill u. a.m.) .  Ich will auch nicht auf die Meinungs- 
verschiedenheiten beziiglich des pathogenetischen Nacheinanders yon 
Pigmentablagerung, Lebercirrhose und Diabetes naher eingehen**). Ich 
will nur sagen, daB, w~hrend in bezug auf  den Diabetes gegenw~rtig 
Einigkeit zu herrschen scheint, solches nicht yon den Wechselbeziehungen 

*) Zit. nach Schwartz. 
** ) Wir linden darfiber Angaben ~ast bei j edem Forscher, der fiber H/~m0chroma- 

rose schrieb. 
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zwischen Pigmentierung nnd Lebercirrhose zu sagen ist. Der Diabetes 
n~mlich wird jetzt als letztes, evtl. terminales Symptom im Bilde der 
Hamoehromatose  ~ngesproehen. Wit k6nnen des an unserem Material 
bestatigen. Man sollte deshalb unserer Meinung nach die Bezeichnungen 
Hdmochzomatose und Diab~te bronz~ nicht zusammenwerfen, auch nieht 
yon einem Diab~te bronz6 forme fruste sprechen, wie es t~Sssle und 
van den Bergh tun, im Falle einer Hamochrom~tose ohne Diabetes. 

Die Unklarheit  der Wechselbeziehungen zwischen Pigmentablagerung 
und Lebereirrhose ist wohl darin zu suchen, dal~ die Kranken erst 
dann zum Arzt, resp. zur Obduktion kommen, wenn sehon sowohl die 
Pigmentablagerung , als auch die Lebereirrhose offensiehtlich sind. Dann 
ist aber eine Beurteilung, welches yon beiden primar, aul]erst sehwierig 
und problematisch. Es ist deshalb verstandlich, da{~ Klarheit  in diese 
Frage nur soleh ein ObduktionsfM1 bringen k0nnte, d e r n u r  ein einziges 
- -  und des ware dann des erste -- Symptom der Erkrankung aufzu- 
weisen hatte.  Solche Falle sind indessen in der Literatur  sehr selten 
(Quincke, zit. nach Anschi~tz), denn wie gesagt, verlauft  der Beginn 
der Erkrankung klinisch sehr leieht, and,  falls keine Bronzef&rbung 
der Heat ,  fiir den den Patienten ganz unmerklieh, und miiitte in solehem 
F~lle ein interkurrentes Leiden den Kranken auf den Sektionstisch 
bringen. Wie unser Fall 2 beweist, sind wir gerade im Besitz eines 
solehen Materials. Es handelt sieh um einen 36j&hrigen Patienten, 
der einer Wnrstvergiftnng im Laufe von 3 Tagen erlegen ist und bei 
dem als Zufallsbefund bei der Leichen6ffnung die Hgmochromatose 
in ihrem Anfangsstadium gefunden wnrde; d. h., es war nur ein'Symptom 
vorhanden, und zwar die Ablagerung yon eisenhaltigem und eisen- 
freiem Pigment in siimtlichen Organen. Die Leber, groBartig pigmen- 
tiert,  wies eine rundzellige Infil tration nnd keine, evtl. eine beginnende 
Vermehrnng des Bindegewebes auf. Wir linden bei Hintze die Erwahnnng 
zweier ahnlicher Falle: in der Leber viel Pigment and  keine ansge- 
sproehene Cirrhose. Er schenkt aber diesem Bilde keine eingehendere 
Beaehtung. Mir scheint jedoch gerade dieser Umstand besonders 
beachtenswert f~r unsere Fragestellung zu sein, weist er doch klar 
auf des Primare der Pigmentablagerung hin. 

Das Nacheinander der Symptomentr ias  bei t tamoehromatose ware 
also danach: Pigmentierung, Lebercirrhose, Diabetes. 

Es bliebe nur zu erldaren, w~rum die Pigmentierung in der Folge 
haupts~ichlieh zur Cirrhose yon Leber and  Pankreas ftihrt. Denn ob- 
gleich Ungeheuer es far m6glich erachtet, yon ,,allgemein indurativen 
Prozessen" zu sprechen, mu~ doch zugegeben werden, dal~ es die Pan- 
kreas- und haupts~tehlich die Lebercirrhose ist, die des Bild beherrschen. 
Trotz der Pigmentablagerung in den Speicheldrfisen, Schilddrtise, 
Hypophyse  and Nebennieren sehen wir in ihnen fast niemals cirrhotische 



Uber Hiimochromatose. 125 

Prozesse entstehen. D e r  Grund daffir ist wohl in der Menge des ab- 
gelagerten Pigments zu suchen. Zweifelsohne steht in dieser Hinsieht 
die Leber an ~rster Stelle, und trotzdem sle bemfiht ist, das Pigment 
in die periportalen Lymphknoten abzuschieben, ist die Anh~ufung des 
Pigments in ihr eine dermaf~en ungeheuerliche, daf3 es zum Untergang 
der Zellen und zu re~ktiven Prozessen im Bindegewebe kommen mul~ 
und such kommt. Sehen wir doch niemals bei perniziOser An~mie eine 
Pigmenteirrhose entstehen, und doeh findet sich auch dann Eisen im 
P~renchym der L e b e r .  Das Gesagte gilt auch ffir die Bauchspeiche]- 
drfise, die beziiglieh der Pigmentablagerung an zweiter Stelle steht. 
Es ist also augenscheinlieh bei dem Entstehen der cirrhotischen Pro- 
zesse bei H~mochromatose mit der St~rke der Pigmentablagerung zu 
rechnen. ; 

Auf welehem Wege gelangt nun das Pigment in die verschiedenen 
Organe, und weleher Art ist das Pigment, das den Organismus iiber- 
fluter ? 

Die LOsung dieser Frage ist eng mit der Frage nach d e r  UrsaChe 
der H~mochromatose verkniipft, denn wie wir gesehen haben, ist es 
die Pigmentierung, mit der das Leiden beginnt. 

Pigmentmetastase kann wohl yon vornherein ausgeschlossen werden, 
denn aui3er Hindenlangbesehrieb kein Autor bei X-I~mochromatose 
groSe Blutungen, die eine Metastasierung des Pigments bat ten ~ reeht- 
fertigen kOnnen. R6ssle will das Pigment aus der Erythophagie dureh 
die Leberzellen entstanden sehen, wird aber yon niemand in seiner 
Meinung unterstiitzt. 

Die Mehrzahl der Untersueher findet es fiir mSgHch, die Pigment- 
ablagerung im Organismus bei H~mochromatose, ungeachtet der aleut- 
lichen ~Unabh~ngigkeit der Erkrankung yon StOrungen des intermediaren 
tt~mogtobinstoffweehsels*) auf einen erhOhten, langsam verlaufenden 
]31~tzerfall zuriickzufiihren, begiinstigt durch chronische Leiden (Tuber- 
kulose, Krebs) oder die Resorption sch~dlicher Stoffe aus dem Darm 
(besonders Strdter). W~re es dem wirklich so, miiBten wir nicht vor 
a!lem ausgesprochene Bilder einer H~mosiderose v o r  uns haben? W i r  
sind gewohnt, unter I-I~mosiderose die Eisenspeicherung bei intr~- 
vascul~rem ;Blutzerfall in der Milz, bTieren, Knochenmark, Leber und 
dem fibrigen Ret.-End.-System zu verstehen. Hun berichten aber die- 
selben Untersucher, die den pathologischen~Blutzerfall als Quelle des 
Pigments vorschieben (Nienhold, Hintze, StrgSter, Hess und Zurhelle u. a.) 
und auch die meisten andern (R6ssle, Ungeheuer, Eppinger, Schuppisser), 

*) Siehe dartiber ausfiihr]icll bei Eppinger und t~oessle. Die von Ki~hl beschrie~ 
bene H~moglobinurie bei tt/~mochromatose 1/~t sich vielleicht auf die manifeste 
Lebercirrhose zuriickfiihren; denn wie wirwissen, kann dieselbe zuweilen auch 
ohne H/~mochromatose eine H~moglobinurie erzeugen. 
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gerade vom Fehlen resp. yon geringen Mengen Fe-Pigment in der Milz, 
Nieren und Knochenmark. Auch wir kSnnen in unserem Fall 2 das 
absolute Fehlen yon Fe-Pigment in den genannten Organen -- bei 
gleichzeitigem Bestehen ausgedehntester Pigmentierung a]ler fibrigen 
Organe -- bestatigen; in nnserem Fall 3 kSnnen wir yon geringen 
Mengen Pigment -- das in keinem Verhhltnis zu demjenigen in den 
abrigen parenchymatSsen Organen steht -- in der Milz, in dem GefaB- 
endothel versehiedener Organe und besonders in den Nieren sprechen. 
Im Knochenmark fehlte es aueh da vollstgndig. Es erscheint datum 
ganz unverst~ndlich, warum Hueclc in seiner Abhandlung fiber das 
Pigment (Krehl-Marchand 1921) die Hgmoehromatose.eine maximale 
Hgmosiderose nennt ~. Er  merkt zwar selbst die schwache Seite dieser 
Aufstellung nnd fagt hinzu, dab etwas Besonderes dabei wohl sein 
masse. Wir warden dieser Behauptung mit Bestimmtheit entgegen- 
t reten nnd uns an die Seite deter stellen (Rgssle, Ungeheuer, Striiter, 
Eppinger), die Einspruch gegen eine Identifizierung der Hgmochromatose 
mit  der Hgmosiderose erheben und es raten, die beiden Erscheinungen 
prinzipiell auseinanderzuhalten. Das Wesentliche dieses Widerspruehs 
hat  RSssle in folgenden Worten treffend ausgedrackt: ,,Wohl kann es 
bei Hgmochromatose zur Siderosis kommen, niemals aber begleitet 
eine H~mochromatose den Vorgang der Siderosis." Wir m6chten diesen 
Gedanken noch dahin vervollstgndigen, dab keine Siderose solch eine 
aul]erordentliche eisenfreie und eisenhaltige Pigmentierung aufweist, die 
zu einer Lebereirrhose fahrt  und zu einem Diabetes fahren kann. Das 
manchmal im Verlaufe der Hgmoehromatose auftretende Pigment in der 
Milz, den Nieren und dem Knochenmark sind wit demgemaB geneigt, als 
,,versehleppt" (in RSssles Sinne), und die Siderose somit nur als eine 
Teilerscheinung im Bride der ttgmochromatose zu betraehten. 

_&us dem Gesagten folgt logischerweise, dab das Pigment, welches 
die tt~moehromatose bedingt, keineswegs aus dem gesteigerten Blut- 
zerfall stammen kann. 

Schon vor 25 Jahren hat  Anschiitz die Ansicht ansgesprochen, dal~ 
die H~mochromatose eine EisenstoffweehselstSrung sei. Die Meinung 
blieb abet vereinzelt und yon keinem gesttitzt. Und nur in jfingster 
Zeit haben sich Lubarsch nnd Elgpinger wieder auf den Standpunkt  
gestellt, dab es sich bei der genannten Erkrankung um eine St6rung 
des physiologischen Eisenstoffweehsels handle. Und zwar sieht ersterer 
d i e  Ursache der Hgmochromatose in einer St5rung des Eisenstoff- 
weehsels der Zellen; es besteht ,,eine toxische Ze]lsch~digung, die dazu 
ffihrt, dab das Eisen in den Zellen nieht nut  abgelagert, sondern anch- 
abnorm lang festgehalten und angehguft wird*)". Seiner Meinung nach 
haben also die Zellen ihre F~higkeit verloren, das ihnen in normaler 

*) zit. nach Schuppisser. 
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Menge zugefiihrte Eisen ~ zu assimilieren und abzugeben und es bleibt 
in ihnen liegen. Eine solche degenerative ,,Verrostung" h~tte somit 
ihr Vorbild in der degenerativen Verfettung. 

Eppinger weist ebenfMls die Abhgngigkeit  der H~m0chromatose 
yon einem path01ogischen Blutzerfall zurack und ist geneigt,  die Ur- 
sache, auger einer Zellsch~digung, in einer Systemerkrankung zu 
sehen, ,,bei der die endothelialen Elemente die Fahigkeit  verloren 
haben, das freigewordene Eisenmolekiil des intermedig, ren Hb-Stoff- 
wechsels dem Organismns so verfiigbar zu machen,  wie sie es scheinbar 
unter physiologischen Bedingungen zu tun gewohnt sind". Mit anderen 
Worten, Eppinger glaubt annehmen zu diirfen, daft das Eisenmolekiil 
deswegen nicht vom Organismus assimiliert wird, well es ihm in einer 
ihm nngewohnten Form vorgesetzt wird. 

Es muft zugegeben werden, dab beide Forscher geistreich an die 
LOsung dieser Frage herantreten, und wir pflichten ihnen in dem grund- 
s~tzlichen Teil vollkommen bei; d. h., anch unserer Meinung nach handelt 
es sieh bei H~moehromatose um eine StSrung des physiologischen 
Eisenstoffwechsels. Es muft jedoch zugegeben werden, daft wir zur 
Zeit noch gar nichts dariiber aussagen k0nnen, ob diese St0rung zen- 
traler Natur oder lokal -- am wahrscheinliehsten im Darm -- zn snchen 
ist. Jedenfalls haben wir das Bild einer gesteigerten Speicherung ohne 
Abgabe vor Augen. Das Bild wird unserer Meinung nach dadurch 
Verwickelt, daft in dem Organismus aufter dem Hgmatinmolekiil auch 
das Nahrungseisen eine Rolle spielt. Zwar wissen wir noch wenig 
dariiber, wie sich diese I~olle gestaltet. Wir wissen, daft die l~esorption 
dieses Eisens hauptsgehlich im Duodenum vor sich geht ,  und daft es 
in die Leber kommt (Hueck in KrehLMa.rchand). Jedoeh wissen wir 
niehts yon seinem weiteren Schieksal, d. h. in welehem Verh~ltnis zum 
Itb-Molekfil es beim Bau der Erythroeyten und der zugrunde gehenden 
Parenehymzellen in Betracht kommt. Dient es iiberhaupt zum Aufbau, 
oder zirkuliert es nut  als l~eserveeisen (Eppinger)? Wie dem abet aneh 
sein mag, wenn schon einmal das Nahrungseisen in der Leber Aufnahme 
gefunden hat, muB unserer Meinung nach mit ihm als mit einem 
mSgliehen Faktor  bei dem Entstehen der I-Igmoehromatose gereehnet 
werden. Es ist doeh vielleicht mOglieh, dab der intermedigre tt~mo- 
globinstoffweehsel im Organismus vSllig normal vor sieh geht und nicht  
das It~matinmolekiil, sondern das aliment~re Eisen gespeichert wird ? 
Wir wissen aus den Versuchen von Eppinger und Biondi, dab das Nah- 
rungseisen dutch den Dickdarm ausgesehieden wird. MOglieherweise 
ist die bei der I-I~mochromatose beobaehtete Verminderung der Eisen- 
ausseheidung in den Faeces ein ttinweis auf ein Zurfickhalten gerade 
dieses Eisens im Organismus ? Und dann, ist es nieht sonderbgr, dab 
unser Blutaqfba n bei der Hgmoehromatose gar nieht zu leiden scheint ? 
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[Die Erythroeytenzahl und Hb-Werte sind meistens normal (Eppinger), 
selten wird eine leichte An~mie vermerkt.] Wie w~re das mit der 
Speicherung und dem Festhalten des ttb-Molekfils in Einklang zu bringen ? 

D i e  obigen Auseinandersetzungen aneinanderreihend, miissen wir 
zugeben, dab die Natur des abgelagerten Eisens bei der tt~mochromatose 
noch diskutierbar ist. Ebendeshalb glauben wir, dab die Bezeiehnung 
,,Hi~moehromatose" nieht ganz gerechtfertigt ist und evtl. durch die 
Benennung ,,Sideroehromatose" ersetzt werden kSnnte. 

Wir stellen uns das Wesen der H~mochromatose demgem~B in fol- 
gendem Bilde vor: Kein pathologischer Blutzer/all! Das Eisenmolekiil, 
sei es aus dem Hi, matin oder aus der Nahrung, kommt in das toxisch 
gesch~digte Parenchym, wird nicht assimiliert, sondern gespeichert 
und festgehalten. Die Ablagerung des Pigments ffihrt je nach ihrer 
St~rke zu cirrhotisehen Prozessen, am ausgesproehensten in der 
Leber, dann in der Bauehspeieheldriise, was zu einem Diabetes fiihren 
kann. Indem nun die Leber und Pankreas sieh yon dem gespeieherten 
Eisen zu entledigen suehen, schieben sie dasselbe in die periportalen 
und retroperitonMen Lymphknoten ab. Aus diesen, je naeh ihrer 
Uberl~dung, in die Lymphbahn gebraeht, kommt das Eisen sehlieBlieh 
in den Blutstrom, wovon die Eisenanh~ufung in den Lungencapillaren, 
in der Milz, den Nieren, evtl. dem Knochenmark und den Gefai~endo- 
thelien der fibrigen Organe Zeugnis ablegt. Auf diese Weise kommt 
also das Bild der obenerwahnten Siderosis zustande. Ein Gegenstfick 
hierzu bildet die perivaseul~re Eisenablagerung im Gehirn, wohin es 
-- aus dem Plexus chorioideus stammend -- durch die Medullarflfissig- 
keit gelangt. 

Schlu fisCitze. 
1. Die H~matochromatose ist eine Krankheitseinheit, ihr Wesen 

-- eine St6rung des physiologischen Eisenstoffweehsels. ~1 
2. Die pathogenetisehe Folgereihe der Symptome ist: Pigmentation, 

Lebereirrhose, Diabetes. 
3. Die Siderosis ist ein Teilsymptom im Bilde der Pigmentation. 
4. Die Eisenablagerung im Gehirn ist als pathologiseh zu betraehten; 

und steht in keinem Zusammenhange mit dem physi01ogischen Gehirn- 
eisen. 

5. Der Bronzediabetes ist ein unbest~ndiges Endsymptom der tti~mo- 
chromatose. 

6. Die Bezeiehnung H~moehromatose sollte vielleicht durch ,,Sidero- 
ehromatose" ersetzt werden. 
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