
(Aus dem Pathologisehen Institut der Universiti~t Berlin 
[Direktor: Prof. Dr. Robert R6ssle].) 

Uber Paramyloidose. 
(Mit Wiedergabe eines eigenartigen Falles yon 
ausgedehntem Binde- und Fettgewebsamyloid.) 

Von 

Dr. Arnold StrauB, 
Assistent. 

(Eingegangen am 22. April 1933.) 

Das Bild der sog. atypischen Amyloidose ist yon Lubarsch 1929 
scharf umrissen worden. Folgende Eigenarten wurden yon ihm her- 
vorgehoben: 

1. Das vSllige Verschontbleiben der sons~ yon Amyloid bevorzugten 
Stellen und das Befallensein der sonst davon Ireien Organe und Gewebe, 
wie glatter und quergestreifter Muskulatur, H~ut,  Lunge, serSse H/~ute 
und Fettgcwebe. 

2. Die ungewShnliche M/ichtigkeit, die knoten- und knStchenfSrmige 
Beschaffenheit der Ablagerungen. 

3. 1Vfehrfache Abweichungen in den Amyloidreaktionen. 

4. Fehlen einer nachweisbaren Grundkrankheit .  

5. ~bertr iebene Beteiligung der ldeinen und mittleren Schlagadern, 
mit  Verschonung der muskelfreien Gef/~Babschnitte. 

Pischin~ und Fabris haben fiir dieses Krankheitsbild den Namen der 
Paramyloidose gepr/igt und diese als vasculiire der parenchymatSsen 
Form der Amyloidablagerung gegeniibergestellt. 

I, ubarsch und Pick spreohen yon atypiseher Amyloidose, mehrere andere Autoren 
yon lokaler. Ostertag iibernimmt den Namen der Italiener, wendet ihn aber auf 
F/~lle an, die nur M~ngel der F~rbbarkeit trod der Grund_kra,nkheif bei gew6hnlicher 
Organbetefligung aufweisen. So bestehen sehon kurz nach Aufstellung des Krank- 
heitsbildes Unklarheiten in der Verwendung der Krankhei~sbenermung. 

Abweichungen im Bride der eigentlichen, klassisehen Amyloidose, wie Frei- 
bleiben eines grogen Bauehorg~nes bei Beteiligung der iibrigen (irregulare Beteili- 
gung, mangelude Farbreaktion oder fehlende Glnmdkrankheit und Falle der hier 
zu besprechenden ArC lassen es angebraeht erseheinen, Amyloiderkrankungen dutch 
eine Summe yon Yferkmalen zu eharakteris~eren. Ein Schema soll dies kurz zu- 
sammenfassen: 
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I n  Hins ieht  auf  die Namengebung  d~irfte es prakt isch sein, die Begriffe 
in  folgendem Sinne anzuwenden :  

1. Typische Amyloidose = Orthochrome, perieapill/~re, periglandul/~re Amylo- 
idose mit regul/~rer Verteilung und Grundkrankheit. 

2. Atypisehe Amyloidose = Alle iibrigen Formen auBer 1 und 4 mit Angabe 
der Abweiehung. 

3. Paramyloidose ~ F/~lle rait vasomuskulgrer mesenehymaler Amyloidose, 
ferner die h/~ufiger zu beobaehtenden Misehformen mit teilweise typiseher oder 
tumorfSrmiger Ablagerung. 

4. TumorfSrmige Amyloidose. 

I n  dem yon uns  beobachte ten  Fal l  verdanke  ieh die Krankengeschichte  
Her rn  Professor Schilling, I.  Medizinische Kl in ik  der Charit6. 

72j/~hriger Gastwirt, Vater an Cholera, Mutf~r mit 63 Jahren an Atemnot 
gestorben. Von 8 Gesehwistern leben noeh 6 und sind gesund. Ale Kind Masern. 
Mit 4 Jahren Seh/~delbrueh. Frfiher einmal HexenschuB. 4 Jahre vor dem Tode 
ttodenbruehoperation. In  den letzten dahren Neigung z~ Verstopfung, seit 1/2 dahr 
nach einer Mahlzeit mit starkem NieBen mid Husten plStzlieh aufgetretene Atemnot, 
dabei harte Knoten am ttals bemerkt, die vorher angeblich nieht vorhanden waren. 
Diese wurden grSBer und h/~rter, seit 6 Wochen wenig El]lust, seit 14 Tagen Ver- 
sehlimmerung der Atemnot. Gewiehtsverlust im letzten halben Jahr 6 ])fund, 
Reichlieher Alkoholgenul], 2--3 Zigarren t/~glich, Abneigung gegen Fleisch. Auf- 
nahme in die Klinik am 17.9.32. 

Be/und. Verhgrtete, versehiebliehe Drtisen yon Erbsen- his WalnuBgrSBe 
unter den Ohren, dem Kiefer, im Naeken, grSBere Driisenpakete am Hals und 
Sehul~erwfi~kel. AehselbSblen- nnd Leistendrfisen ~astbar. D/~mpfung im Bereieh 
der Brustbeingegend und des Herzens verbrei~ert. Geringe Atemexkursion. :In 
der Samenblasengegend tumorartige Massen. Puls 84, R.R. 135/75, Senkung 
77/110. Wa.R. -- H&moglobin 75%. Rote Blutk6rperehen 3,79 1Vfill.. Weil]e 
6 950, ])ifferentialblutbild normal. Urin saner, sehwaeh rot. Albumin + .  Sehr 
viel Leukocyten und Epibhel. R6ntgenbefund: verbreitertes Mediastinum. 
Tumoraussaat in beide Lungen. Verdaeht auf Divertikel des Sigmoids und Colon 
deseendens. 

Im weiteren Verlauf Zunahme der Atemnot. Ted am 5. 10. 32. 
Klinische Diagnose. Prim~rer Lungentumor. Allgemeine Careinose. 
Auszug aus dem Leichenbericht. S.-Nr. 1258/32. !Yfittelgroger, etwas unter- 

setzter Mann, Ern~hrungszustand herabgesetzt, l-Iaut unver&ndert. In den Pleura- 
h5hlen je 500 ecru ErguiL Im vorderen und hinteren Mittelfell eine mit dem Gefal]- 
stature verbaekene mannsfaustdieke grauweiBliche, gl/~nzende, wie Knorpel schneid- 
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bare Gewebsm~sse, die die veto tterzen abgehenden Gef/~l~e umgibt, sich in die 
Lungenwurzeln fortsetzt und bis an die Schilddriise reicht. Die Herzbeutelwand 
ist 4 mm dick, uneben, lest, gelblichweiB, mit sehnigen Streifen und Bandern, yon 
einer dfinnen Faserstofflage bedeckt. 

])as Here ist etwa ll/2fach so grog wie die Faust der Leiehe, yon le4erner Starr- 
heir. Das Epikar4 mit Faserstoff bedeckt, gelblich und graaweiglieh, sehnig, derb, 
die Oberfl~che etwas gewellt, verdiekt, besonders in der Gegend der tterzspitze, 
des Suleus eoronarius und der Miindungsstelle der Lungengefage (bis zu 1 cm). 
Das Kerz reehts stark erweitert, links weniger, alas Endokard der Vorh6fe und dee 
linKen Ventrikels weiglich und leieht verdickt. Die Klappen zart, an 4er Ausflug- 
bahn der Aorta migt die Schwarte bis 2 mm, an der Arteria pulmonalis 1,2 era. 
Das Myokard auf tier Sehnittflaehe stark braun. 

Lu~gen. Oberlappen und linker Mittellappen mit sehwer abziehbarem Faser- 
stoff bedeekt. UnterlappeIdell gl/~nzend, mit derber, netzartiger Zeichnnng, zwischen 
der sieh das Lungengewebe vorbuekelt. Es fiihlt sieh wie formolfixiert an. Der 
Hilus ist eine starre Gewebsplatte, mit klaffenden Gef/~Ben. Das Lungengewebe 
zeigt eine grobwabige, gl/i~zende Zeietmung, ist grauweiglieh-rot, zu lest, im Unter- 
lappen an der Basis am st~rksten ver/~ndert. Die Gef~l~e um Bronchien sin4 yon 
glanzenden weft]lichen Streifen eingeseheidet, die sieh naeh der Peripherie bin 
verdfinnen. 

Halsorgane. Zunge nicht vergr6gert, mit regelreohter Muskulatur. Tonsillen 
grog, verh~rtet, yon grauweiffiiohen Fleeken und Streifen durohsetzt. Die Wandung 
der Aorta jenseits des Herzbeutels yon 1 em dicken Massen umgeben. Die Lymph- 
knoten der Halsgegend taubeneigrog, yon graugelblieher und grauweiglieher Farbe 
und glasig homogener, brSckeliger Beschaffenheit (ebenso die iibrigen im klinischen 
Befund angegebenen Lymphknoten). 

Bauchhghle. Zwerehfell nicht verdickt. Die im Mittelfell besehriebenen Massen 
ziehen sieh entlang tier Bauchwirbelsaule un& Aorta, umgeben die Nebennieren 
mad die Nieren, si~d hier 21/2 em dick. Sie mauern das Becken aus, seine 0rgane 
sind in die derben Massen eingelagert, die ~ierenbeeken sin4 erweitert und steif. 
Die pankreatico-duodenalen Lymphknoten entspreehen den iibrigen, 4er Wurm- 
fortsatz ist ver6det, dureh Knoten rosenln'anzartig aufgetrieben. 

Knoehenmark des Femurs graurot. Wirbelmark gleiehm/~Big rot. 

Diagnose. Eigenart ige systematisehe sklerosierende Amyloidose der 
L y m p h k n o t e n  des Halses sowie der L y m p h k n o t e n  und des Bindegewebes 
des Mediastinums, ferner entlang der Wirbels~ule, herunterreiehend bis 
ins kleine Beeken mit  U m m a u e r u n g  der Samenblasen und  der Prosta ta ,  
besonders starke Entwieklung um die Brus~aorta, unter  dem Epikard,  
dadurch  bedingte starke Versteifung der Herzwandung.  Ansgedehnte 
gleiehartige lymphangi t isehe perivaseul~re und  per ibronehiale  sktero- 
sierende Amyloidose der Lungen mit  eigenartiger Steifheit des Gewebes; 
gleichartige E rk rankung  der p~nkreat ico-duodenalen L y m p h k n o t e n  und  
starke Versteifung der Nierenkapseln sowie des Nierenhilusgewebes mit  
dadurch  bedingter  Kompress ion der Ureteren und  sekund/~rer Erwei- 
terung der Nierenbeeken;  geringfiigige gleichartige Verh~rtung der  
Achsel lymphknoten;  Obliteration und amyloidslderotische Wandverdik-  
kung des Wurmfortsatzes .  

Betr~ehtliehe aUgemeine Abzehrung. Gastroenteroeolitis. Xltere Stauung der 
Leber un4 Nieren. Rote ttyperplasie des Knoehenmarkes. Senile Atrophie tier 
Nieren und Milz. 
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Adenomyomatose der Prostatu mit Bfldung eines kleinen Mittellappens. Sehleim- 
hautpolypen des Diekdarmes. Rechtsseitige Nierencysten. ~berz~hlige reehte 
Kr~nzarterie, iiberz~hlige Nierenarte, rie. Hallux valgus. Varieen, Se~ffil3e, Zei- 
ehen alter Leistenbruchoperation. 

KSrperl~nge 161 cm tlerz 545 g Milz 60 g 
KSrpergewicht 63 kg Rechte Lunge 915 g Leber i640 g 
Gehirn 1260 g Linke Lunge 790 g Nieren 280 g 

Im Blur and Ergul~ kein Bence-Jone~-EiweiB. Die Untersuehung verdanke ieh 
der Liebenswiirdigkeit yon tterrn Prof. 2lagnus-Zevy. 

Histologischer Befund. 
Herz. Vor allem die mittIeren und kleineren ~ Arterien zeigen hochgradige, tells 

diffuse, tells schollige amylolde Wandverdickung, oft bis ant das ~ehrfache ihrer 
Dicke und mit vollkommener Einengung der Lichtung. Besonders an Schollen der 
Intima, aber auch in tier Media Fibroblastenwucherung. In  letzterer gelegentlieh 
FremdkSrperriesenzellen. An einer Stelle Sehollen im adventitiellen Gewebe und 
anseheinend auch frei im Interstitium. Die Venen zeigen eine diffuse leichtere 
Amyloideinlagerung. Im hier und da verbreiterten Interstitium eine geringe klein- 
zellige Infiltration, sowie Reste yon Muskelfasern und freies braunes Pigment. 
Zwisehen den Fasern gelegentlich leichte Fibroblastenvermehnmg, aber kein 
Amyloid. Nur an einer Stelle, we im Eplkard, das die gleichen Bilder wie das 
Perikard zeigt (siehe unten), grol3e Schollen am l~yokard liegen, finder sieh Amyloid 
ringfSrmig, naeh der Tiefe zu sehnelI abnehmend, zwischen den 4--7 quergetroffenen, 
oberfli~chliehen Faserlagen. Die :~asern selbst zeigen an versehiedenen Steller~ 
kiirzere basophile Absctmitte ohne Querstreifung. Oft lgBt sich noch die L~ngs- 
faserung erkennen. Auch kann in einem sehmalen AuBenran4 der Faser noch Eosino- 
philie un4 Querstreifung erhalten geblieben sein. An anderen Stellen dagegen 
seholliger Zeffall. An einzelnen Stellen ziehen sich einige eosinophile Fibrillen (lurch 
den seholligen Abschnitt. Finden sich Kerne in solchen Gebieten, so zeigen sie 
verwasehene Chromatinzeichnung, oder  sind gelegentlich sehr groB. Letzteres 
aueh hi~nfig in den iibrigen Muskelfasern, deren Querstreffung oft nicht reeht er- 
kennbar ist. Im Sarkoplasma reichlich braunes Pigment. Fin groI]er Tell der ~asern 
fettbesti~ubt, hie aber die basophilen Partien. Feine Fettbestaubung auch an einigen 
Amyloidschollen. Im Endokard kleine Amyloidsehollen. 

Perikard stark verdickt. Innenseite fibrinbedeckt. Die Innenlage aus zellarmem, 
faserreiehem, in einem anderen Sehnitt aus mehr lockerem, zelb'eichem, welligem 
Bindegewebe. In den mittleren Lagen amyloide Sehollen und Ba]~ken, erstere aueh 
in der Innensehicht. Ira Fettgewebe des ~ul3eren Abschnittes ganz grebe Schollen, 
yon einem sehmalen Fibroblastensaum umgeben, mit zum Tell zentral, zum Tell 
exzentriseh gelegener endothelbekleideter kleiner Lichtung, offenbar hSehstgradig 
verdickte Arteriolen. In einer so]ehen zentral eine Ausfiillung durch gewucherte 
spindelige Zellen und Lymphocyten sowie einen oder den anderen Leukocyten, un4 
Riesenzellen am Amylo id .  Die Venen, abgesehen yon den tdeinsten, mit dfffus 
amyloid verdiekter Wandung. Im Fettgewebe, meist ohne Zusammenhang mit dem 
Amyloid, Plasmazell- und Lymphoeyteninfiltrate mit _Russelsehen KOrperehen. 
Die Infiltrate liegen meist um kleine amyloidfreie Venen. Fettzellen nur vereinzelt 
yon Amyloid umgeben. Bei Elastinfarbung nut gelegentlich elastisehe Fasern mit 
Verklumpung dieht um die Liehtung yon Schollen. Fine Gitteffaserf&rbung nach 
Foot, mit Kongorot kombiniert, zeigt an dfffus amyloiddurchtr~nkten Stellen 
zahlreiehe parallelliegende Fasern, in den verdiekten Gef~13w~nden ein feines netz- 
artiges Faserwerk, ebenso an Sehollen ohne Lichtung, die sich so als Anschnitte 
yon Gef~I~wandvmgen erweisen. 
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Aorta (irmerhalb des Herzbeutels). Intima gleichmgl~ig bindegewebig verdickt, 
Media o.B. Die Adventitia zeigt etwa das gleiche Bild wie das Perikar4. Starke 
fleckige kleinzellige Infiltration und ziemlich viel Riesenzellen in Lacunen yon 
Amyloidsehollen. Anfsteigender Teil: breites Amyloidband an der gul~eren Grenze 
der selbst unver/~nderten Media. Im breiten, lockeren Bindegewebe der Umgebung 
Schollen, Balken und diffuse Amyloiddurehtrgnkung. An einzelnen Stellen in 
adventitiellen GefgBen mit hochgradig verbreiteter Wand starke Intimawucherung 
mit Riesenzellen. Die Amyloidbalken sind nicht selten verzweigt, in grSl~eren Lakunen 
wuchert fibroblastenreiches Bindegewebe, in kleineren liegen Riesenzellen. ])as 
Bild erinnert an die l~esorption yon Knoehenbilkehen. Starke kleinzellige Infil- 
tration mit Plasmazellen, aueh an ~ettzellen Amyloid. Bogen mid paravertebrales 
Gewebe an der Aorta descendens: dieselben Bflder, noch mgehtigero Schollen, 
zum Teil grebe ringfSrmig e Bgnder mit zentralem, fibroblastenreiehem Bindegewebe. 

Arteria und Veua ]emoralis. In ersterer stirkere ]YIediaverkalkung, in der Um- 
gebung Meinere Arterien mit amyloider Wandung. 

Gewebe an der Lendenwirbelsdiule. Wie das paraaortale Gewebe, sehr starke 
Fettgewebsamyloidose. Deft, we der Museulns psoas an grebe Amyloidschollen 
anst61~t, Bfldung yon Amyloidringen um die Fasern der anliegenden Sehichten, 
wie am Perikard. Im Sudanschnitt starke ~'ettspeieherung in den Fibroblasten, 
Amyloid, aul~er in der Wand einiger Arterien, fettfrei. 

Milz. Starkes I-Iervortreten der Trabekel, deren kleine Arterien gelegentlich 
Amyloi4 aufweisen. Starke Hypergmie. Leichte ~gmosiderose. Elastische l~asern 

Knoehenmark (Femur). Starke Blutbildung mit reiehlieh Erythroblasten und 
Knochenmarksriesenzellen. Kein Amyloid. 

Hals- und inguinale Lymphknoten. Fast  ganz aus Amyloid bestmhend, in dem 
noch schattenhaft ehemalige Gewebsstrukturen zu erkennen sin& Von mehreren 
untersuehten Lymphl~noten in einigen Bindegewebswueherung und Riesenzellen, 
diese and die Fibroblasten im Gegensatz zum Amyloid hgnfig fetthaltig. 

Mesenterialer Lymphknoten und umgebendes Gewebe. Lymphknoten o.B. In 
Arterien und Venen der Umgebung geringe Mengen yon Amyloid. 

Trachea. Amyloid kleiner Arterien und Venen. 
Lunge (Schnitte aus verschiedenen Stellen). Uberall die groben und feinen 

Septen hoehgradig verbreiter~, tells mi~ mehr scholligem Amyloid und Fibroblasten- 
wucherung sowie Riesenzellen, tells dutch eine ganz diffuse Amyloidose. Besonders 
an diesen Stellen werden aueh die anstol3enden Alveolarwandungen ergriffen. Die 
Alveolen el~veitern sich oder sehrumpfen und werden dann in den Bereich der sich 
auf diese Weise immer mehr verbreiternden Septen einbezogen. In  diesen sind sic 
h~ufig noch als kleine oder grSl~ere, mit flaehen Zellen ausgekleidete Rgume zu 
erkennen. ]:)as Amyloid ergreift die Wand yon Arterien und Venen a11er Kaliber, 
1/if]t hSehstens die Intima frei, die dann zur zelligen Verdickung neigt. Die Bron- 
ehien werden of~ bis an das Epithel yon Amyloid durchsetzt. Besonders in grol~en 
Amyloidflgehen des I-Iilus, die oft bei sehwacher VergrfBerung ganze Gesiehtsfdder 
elnnehmen, Kohlepigment. Dieses aueh in Riesenzellen. l~ur selten Fet t  im Amyloid, 
Capillaren gestaut, in den Alveolen Katarrh. 

Zahnfleisch. Geringe Amyloidose einiger Arterien. 
Zunge. Meist zentrale Amyloidose der Lymphfollikel, stgrkere fleekige der 

Arterien, geringe der Ve~en. ~//uskel-, :Fe$$- und Bindegewebe frei. 
Sublingualis. ~r Amyloid der Arterien, geringeres der Venen. 
Weicher Gaumen. Sehollige und diffuse Amyloidose des Bindegewebes, be- 

senders in der nasenw~rSs gelegenen Submucosa. ~ur  selten Riesenzellen. Stirkere 
Gefil~amyloidose. l~ur dort, we gro]~e Amyloidsehollen an den Schleimdrfisen 
liegen, werden die benachbarten Driisen his zur dritten oder vierten nach der Tiefe 
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zu yon Amyloid umgeben, gelegentlich nut sichelartig an der der Submueosa 
~ugewandten Seite. 

Tonsille. Unter dem Epithel meist ein schmaler Saum yon lymphatisehem 
Gewebe. Im tibrigen nur noeh kleine Reste erhalten, sonst ganz yon Amyloid er- 
setzt, das sieh auch in groBen Mengen im peritonsill~ren Gewebe finder, tIier mud 
da aueh Fibroblastenwuchenmg trod l~iesenzellen. Starkeres Arterien-, deutliehes 
Yenenamyloid. 

S2aeiserb'hre. {~bergangsstelle Yon glatter zu quergestreifter Muskulatur, Arterien 
lind Venen mit m/~l~ig starkem Amyloid. 

Magen und sdimtliche Darmabschnitte. Deutliche, abet nicht besonders hoeh- 
gradige Amyloidose yon Arterien nnd Venen der Submucosa. In  der perirectaten 
quergestreiften Muskulatur kein Amyloid. 

Wurmlortsatz. Die Liehtung mig Fett- und loekerem, kernarmem Bindegewebe 
-r beides mit starker Amyloidablagerung in tells diffuser, teils seholliger 
Form. Die l~ingmuskelsehieht mit zahlreiehen Narben und Amyloid in diesen, 
sowie zwischen den Fasern. In der L/~ngsmuskelschicht beides weniger deutlieh. 
Starkes Amyloid tier Arterien und Venen und a~eh im Mesent~riolum und seinem 
:Fettgewebe. 

Leber. Amyloid der Arterien. Zentrale Stauung, Odem. ]-Iier und da geringe 
Sehwellung tier Sternzellen. 

Gallenblase. Geringes Amyloid tier Arterien und Venen. 
Pankreas. Geringes Amyloid tier Arterien. 
Niere. Glomeruli end intertubuli~re Capillaren blutiiberftillt. Interstitium im 

Bereieh tier Markkegel verbreitert. In  der subkapsul~ren t~andzone Vermehrung 
des ]~indegewebes mit mal~iger lymphoeyt~rer Infiltration, sowie kleine keilfOrmige 
Sehrumpfungsherde mit einzelnen hyalinen Glomeruli. Die IIarnkan/~lchen erweitert 
ihr Epithel abgeflaeht, hier und da kernlos. Gelegentlich Zylinder. Geringe Lipoidose 
tier leieht verdiekten Wand mittlerer Arterien sowie eine unbedeutende Verfettung 

d e r  Epithelien einzelner gerader ttarnkanalehen. Kein Amyloid. 
2Vierenbecken. Starkes Amyloid der Gef/~Be und des Binde- und Fettgewebes, 

h/gnfig t~iesenzellen. 
Blase. Starke Amyloidose der Arterien, sehwachere der Venen tier Submueosa 

ebenso des Interstitiums der Muskulatur und des perivesiealen Gewebes. Hier ge- 
legentlieh mit adventitiellen l~iesenzellen, an einer Stelle eine solehe erkennbar 
yon den Endothelien eines erweiterten periarteriellen Lymphraumes gebildet. 

Penis. Deutliohes Arterien-, fleckiges Venenamyloid. 
Harnr6hre und Svhwellk6rper. Frei. 
Prostata. Adenomyom~tose mit st~rkerer kleinzelliger Infiltration. St/~rkeres 

Arterien- und Venenamyloid, oft sehollig mit l~iesenzellen an der Gef~gwand. 
Hoden und 2Yebenhoden. Deutliehe Spermiogenese, ganz vereinzelt in kleinen 

Arterien Amyloid. 
Samenblasen. Amy]oidfrei. Dagegen sehwerste, zum Lichtungsversehlug 

ffihrende Amyloidose der umgebenden, hochgradig verbx~iterten Gef~Be mit I~iesen- 
zellen in der Adventitia. An einigen Stellen besteht das Gewebe nnr at~s amyloid- 
r Gef~l]en mit ganz sp~rlichem, zwischen ihnen liegendem fibroblasten- 
haltigem Bindegewebe. Nicht selten lymlohoeytare Infiltration. Keine Plasma- 
zellen. 

Schilddriise. Geringes Amyloid einzetner Arterien und Venen. 
2~ebennieren. Frei yon Amyloid. Das Fettlager der allern~chsten Umgebung 

ebenfalls frei, im (ibrigen aber hoehgradig yon Amyloid durehsetzt, mit t~lasmazellen. 
Diese liegen meist neben Venen, die an solehen trotz Verbreiterung der Wandung 
dutch Amyloid keine Kongoreaktion geben. Sowohl in der Gegend der Infiltrate 
als much sonst am Amyloid t~iesenzellen. 
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Hypophyse, Epiphyse, Hirn, Hirnhiiute, Riickenmark und dessen~ Hgute, Ohne 
Amyloid. In der Medulla oblongata kleine Ringblutungen. 

Adergeflevhte. In einer kleinen Arterie in einem Drittel des Umfanges positive 
Kongorotreaktion. 

IVervus ischiadicus. Amyloid kleiner Arterien des umgebenden Fettgewebes 
und soleher des Endoneuriums. In diesem Rundzelleninfiltrate mit einzelnen 
Plasmazellen, hier und da ein Leukocyt. 

Rumpfmuskulatur. Amyloi4 kleiner Arterien und Venen. 
Extremi~tenmuslculatur. Derselbe Befund, abet seltener und geringer. 
Gelenke, Brust- und Schenkelhaut. Kein Amyloid. 
Fdrbungen. Am frischen un4 fixierten ~aterial tritt bei der Jodreaktion eine 

leicht sehmutziggriinliche F~rbung auf, bei Zusatz yon Sehwefels~ure eine tieL 
braune. Mit Gen~ianaviolett und naeh Birsch-Hirsch]eld ~rben sieh die amy- 
loiden Stellen zwar starker, aber der rote Farbton tritt nur selten deutlieh hervor. 
Mit Kongorot ist die F~rbung stets positiv, aber der Farbton h~ufig etwas orange- 
farben oder rosa. Mi~ Kresylviolettrot sin4 tells hell- bis dunkelblaue, teils rOtlich- 
violette FarbtSne zu erzielen. Im ~ormolfixierten Material ergibt die F~rbung 
nach Giemsa-May-Gri~nwald oft einen blauen, oft einen rStliehvioletten Farbton 
mit allen Zwischen~ufen, ohne daI~ sieh irgendwelche l~egeln ffir diese Polyehro- 
masie aufstellen lassen. :Nach Mallory is~ die F~rbung meist blau, im Inneren 
grol~er Sehollen aber hi~ufig goldt~raun bis graugelb. Eine allgemeine, vom Amyloid 
unabh~ngige Ver~nderung elastiseher Fasern ist nicht festzustellen. Sudanophfl 
waren meis~ nur die amyloiden Gef~Bw~nde, sie zeigten nur eine feine Best~ubung 
mit Fett. 

Die Hauptziige des wiedergegebenen Falles sind eine hochgradige 
Amyloidose, ohne bekannte Grundkrankheit ,  ohne Befallenwerden der 
typischen Ablagerungsst~tten, ohne gleichm~13igen regelrechten Ausfall 
der F~irbungen und ein bevorzugtes Ergriffenscin dcr muskelhaltigen 
Gefal]e, die bis auf das Zehnfache verdickt scin kSnnen. Auffallend ist 
die mengenmi~13igc Starke der Ablagerungen, die in 1--21/~ cm dicken 
Schichten das Epi- und Perikard, das Mittelfell erffillten und die Rfick- 
wand der BauchhShle bekleideten. Selten schwer ist auch die Amyloidose 
der Lungen. Einzigartig ist der Fall durch das e]ektive Ergriffensein yon 
GefitBmuskulatur, Bindegewebe, Fett ,  Lymphknoten  und Lungen bei 
fast vollkommenem Verschontsein aUer iibrigen Muskulatur und der 
Haut .  Bisher nicht beobachtet  ist auch eine derartige St~rkc resorptiver 
Vorgange bei einer ausgebreiteten Paramyloidose. 

Wahrscheinlich ist die Ge/iiflerkrankung das Primare, tells land sle 
sich allein, und nur dort, wo sie den hSchsten Grad erreichte, war auch 
das Binde- und Fettgewebe selbsti~ndig erkrdi~kt. Auch die das Bild so 
h~ufig beherrschenden Schollen und Balken dfirften vorwiegend An- 
schnitte verdickter Gef~tl]wandungen sein. Gelegentlich war das deutlich 
zu erkennen und auch das fiir Gefi~ltwgnde typlsche Gitterfasergeriist 
der Gebilde spricht in diesem Sinne. Ferner bestanden die sonst yon 
Schollen durchsetzten Amyloidmassen des kleinen Beckens in der Urn: 
gebung der Samenblasen, wo die Gefi~l~e genau parallel ~rerliefen und 
zufi~llig im Querschnitt getroffen waren, nur aus verdickten Gefal]- 
wandungen. 

Virehows  Arch ly .  Bd .  291. 15  
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Oberwiegend war die Ausbreitung des Massenamyloids eine kon- 
tinuierliche. Nur  im obliterierten Wurmfortsatz  bildete offenbar das 
Narbengewebe einen sozusagen sekunds Anziehungsherd. Drfisen, 
quergestreifte und glatte Muskulatur blieben versehont. Nur we grSl~ere 
Amyloidmassen an sie grenzten, fanden sich hie und da Ausnahmen 
yon dieser Regel. Das Amyloid griff gelegentlich ein wenig auf diese 
Gebilde fiber. Gerade diese Ablagerung an zu selbst~ndiger Amyloid- 
entstehung offenbar nicht geneigten und zu einer Resistenz befs 
Stellen (in diesem Sinne sprechen auch die amyloiden Grenzs~ume yon 
Pick ,  ~hnliches auch von Hueter beobachtet  und im eigenen Fall an 
der Aorta) lgl]t mSglicherweise eine Deutung ffir das kontinuierliche 
Wachsen der Amyloidmassen, nicht nur im groBen, sondern aueh an der 
Gef~Bwand zu. Man gewinnt den Eindruck, d~l~ bestehendes Amyloid 
die Bildung von neuem bef6rdert (wie z. B. Krystalle die Auskrystallisation, 
Fibrin die Gerinnung des Plasmas). 

Auf die anderen Einzelheiten des geschilderten Falles sell im Zu- 
sammenhang mit  dem fibrigen, im Schri]ttum Bekanntgewordenen ein- 
gegangen werden. Die Zahl der allgemein mehr oder weniger ausgedehn- 
ten Paramyloidosen bel~uft sich mit  unserem Fall auf 28. Sie w~re viel- 
leicht bei eingehenderer Untersuchung mancher Fs yon ]okalem 
Amyloid noeh gr61~er. 

Ordnet man die F~lle nach der Ausbreitung des Prozesses auf die verschiedenen 
Organe und Gewebe, so ]assen sich eine Reihe yon Gruppen aufstellen. Aueh hier 
ist eine grSl3ere Zahl yon F~lIen nicht eingehend antersucht worden, so dab die 
Gruppen zwar bestimmte Typen charakterisieren, die Zuordnung maneher F~lle, 
also die zahlenmaBige Gr61~e der Gruppen, teilweise yon der Griindlichkeit der 
Untersueher abh~ngt. Zumindest entspreehen die Gruppen aber dann den 
makroskopiseh wahrnehmbaren Ver~tnderungen. 
Allgemeine Paramyloidose (4 F~lle). 

1. Lubarsch: 54j~hriger Mann. 2. Lubarsch: 66j~hriges Weib. 3. K6nigstein: 
60j~hriger Mann. 4. Mellow und Lebell: 60j~hriger Mann. 
Allgemeine Paramyloidose ohne Beteiligung der Herzmuskulatur (2 F~lle). 

5. Pick und Gerstel: 52j~hriges Weib. 6. Picehini und Fabris: 51j~hriges Weib. 
Allgemeine Paramyloidose, Beteiligung der Herzmuskulatur ungewifl (1 Tall). 

7. Gottron: 46j~hriges Weib. 
Altgemeine Paramytoidose ohne Beteiligung der Haut (4 Fs 

8. Glaus: 69j~hriges Weib. 9. Lubarseh: 45j~hriger Mann. 10. Warren: 54j~hri- 
ges Weib. ll. Wild: 56j~hriges Weib. 
Allgemeine Paramyloidose ohne Beteiligung der glatten Muskulatur (1 Fall). 

12. K6nigstein: 60j~hriges Weib. 
Paramyloidose des Herzens and der quergestrei/ten Muskulatur (6 Falle). 

13.--17. JBeneke. 18. Keller: 50j~hriges Weib. 
Paramyloidose des Herzens und der glatten Muskulatur (1 Tall). 

19. Steinhaus: 40js M~nn. 
Paramyloidose der quergestrei]ten Muskulatur (1 Tall). 

20. Ritter: etwa 50jahriger Mann. 
Paramyloidose des Herzens und der Ge]ggfle (3 FMle). 

21. Larsen: 28i~hriger Mann. 22. Beneke und B6ning: ~]terer Mann. 23. Kann: 
77jahriger Mann. 
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Paramyloidose der Ge/g[3e mit besonders starker Beteiligung der Herzge[~i[3e (I Fall). 

24. Broeher: 70j~hriges Weib. 
Artikul~ire and periartikulgre Paramyloidose, wechselnde Beteiligung des i~brigen 
Mesenchyms (3 t~/~lle). 

25. Beneke. 26. Hueter: 58j/~hriger Mann. 27. Paige." 38jghriger Mann. 

~berblickt man die bekanntgewordenen 28 F/~lle yon Paramyloidose, 
so bieten sie ss das Bild einer schweren, ausgedehnten System- 
erkrankung (Lubarsch) des Mesenehyms, wie sie sonst bei keinem Leiden 
beobachtet wird. Auffallend ist das unterschiedliche Befallenwerden 
der einzelnen Gewebsarten. 

Stets sind die muskelhaltigen Adern in mehr oder weniger starker 
Ausdehnung erkrankt, meist die Arterien st/irker als die Venen. Der 
ProzeB beginnt zumindest fiberwiegend-in der Media und breitet sich 
naeh der Adventitia hin aus, Nur bei Arterien des elastischen Typs ist 
die Adventitia bzw. ihre Vasa vasorum die haupts~tehlieh befallene 
Schieht. In dem eigenen Fag neigte die Intima eher zur Resorption 
als zum Befallenwerden yon Amyloid and ist sieherlieh stets erst sekund/~r 
ergriffen worden. Die Gef/iBe, besonders die kleinen Arterien, kUnnen 
ungemein stark verdiekt sein bis zur vollkommenen Einengung and zum 
Versehlu6 ihrer Liehtung. Die Ausbreitung des Amyloids nimmt meist 
umgekehrt der GrSge des Kalibers zu, bleibt abet in den parenchymat6sen 
Organen meist gering oder kann ganz (z. B. Nieren) fehlen. Meist nimmt 
die Stiirke der Ablagerung naeh der Peripherie zu ab, wenn man die Stellen 
stiirkster Amyloidose als Zentrum ansieht. Sicherlieh bestehen Be- 
ziehungen zwischen den Organen selbst and der Amyloidablagerung in 
ihren GefgBen. So hat besonders Gerstel auf das schlagartige Freibleiben 
der Gef/~Bwand bei ihrem Eintrit t  in Lymphknoten hingewiesen, eine 
Erscheinung, die man geradezu als ,,Amyloidstop" bezeichnen k6nnte. 
Hgufiger vermindert sieh a!lerdings nur die Menge des Amyloids und der 
damit infiltrierten Gef/il3e in den driisigen Organen. Auf das Verhalten 
der Capillaren soil weiter nnten eingegangen werden. 

Von den Muskelgeweben ist fast stets, und zwar in 23 Fi~llen, die 
Herzmuslculatur erkrankt. Nut in den Fs yon Piclc-Gerstel (5) und dem 
yon Picchini und Fabris (6) war sie bei schwerstem sonstigen Amyloid 
nicht beteiligt, ebenso im eigenen Fall. Im Fall Ritter (20) ist das Herz 
nicht untersucht worden. In dem yon Brocher (24) liegt msglicherweise 
ein Friihfall yon Paramyloidose vor, eine reine Gefgl3erkrankung mit 
besonders starker Beteiligung des Herzens. In den BeobaChtungen yon 
Larsen, Beneke und BSning (22) und Kann (23) war neben der mehr 
oder weniger ausgebreiteten amyloiden GefgBerkrankung und dem teil- 
weiSen Ergriffensein von B i n @ - u n d  Fettgewebe das tterz allein be- 
fallen. Dreimal, yon Beneke and B6ning, Larsen und Paige ist auch 
in den Fasern, nicht nur im PerimySinm internum, eine Ablagerung 
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beobachtet worden. Von den letzteren wurde, aber betont, daft es sich 
um eine Einstfilpung yon der Umgebung her handelte. 

Ns 19mal, ist die sonstige quergestrei/te Muskulatur ergriffen, 
vor allem die Zunge und gerne die Halsmuskulatur, worauf Pick besonders 
hingewiesen hat. Wie auch am Herzen (siehe auch die Beschreibung 
des eigenen Falles) kommt es bier gleichfalls zur Degeneration und zum 
Untergang der yon Amyloid umscheideten Fasern, und solcher, die im 
Versorgungsgebiet hochgradig erkrankter Arterien liegen. Ob im :Fall 
Ritter (20) eine Erkrankung tier Zungen- und Skeletmuskulatur, ohne 
Ergriffensein anderer Muskelarten, vorliegt, ist wegen der ungentigenden 
Untersuchung nicht mit Sicherheit zu sagen. 

Die glatte Musk, ulatur, abgesehen yon den Gefs erwies sich l lmal  
uls Sitz des Amyloids, hs im Darm - -  gelegentlich in recht wech- 
selnder St~rke in den verschiedenen Abschnitten - - ,  seltener in den 
t tarn-  und Geschlechtsorganen. ~Tur bei Steinhaus (18) fehlt eine Angabe 
tiber gleichzeitige Beteiligung der Skeletmuskulatur. 

Seltener, nur 6mal, land sich die Haut als Sitz, meist bei st~rk aus- 
gedehnter Amyloidose, aUerdings blieb in dem Fall yon Pick-Gerstel (5), 
sowie yon Picchini und Fabris (6) das Herz, in dem KSnigsteins (12) 
die glatte Muskulatur versehont. Auf das Bild der sich entwickelnden 
Dermatose soll nicht n~her eingegangen werden. Sie ist von KSnigstein 
und zuletzt von Gottron erst kiirzlich ausfiihrlich dargestellt worden. 

Eine durchaus eigenartige, sonst nicht gesehene Art der Ausbreitung 
zeigt das Amyloid in dem yon uns beobachteten Fall. Hier blieb, ab- 
gesehen yon den Gefi~Ben, die Muskulatur fast restlos verschont. Da- 
gegen fanden sich ungeheure Ablagerungen im Binde- und Fettgewebe. 
Nur in der Haut  und im Mesenterinm war es nicht befallen, wghrend die 
Riickwand der KSrperhShlen, Lungen und serSse Hi~ute der Brust schwer 
erkrankt waren. 

Die Abgrenzung des Krankheitsbildes der Paramyloidose ist nicht scharf 
zu ziehen, wie auch yon Lubarsch hervorgehoben worden ist. Nur in 
11 F~llen fehlen ~berg~nge zu den Bildern der pericapill~r-periglandul~ren 
Ablagerungsform. 

Die geringo Botefligung einzelner Driisen, wie der SchleimchJisen tier Zunge 
und 4er Membrana 9ropria 4er SchweiBdriisen im Fall Mollow un4 LebeU (4) diirfte 
ebenso zu deuten sein, wie in unserem Fall (s. S. 226). 

Das pericapill~re Amyloid der Alveolarwandungen der Lungen ist 
schon yon Lubarsch als Eigenheit der Paramyloidose beton~ worden. 
Bei ihr erkrankten die Lungen wesentlich hEufiger als bei typischem 
Amyloid. In  unserem Fall gewann man zwar auch hier den Eindruck, 
dab es sich um ein sekund~r pericapilis Befallenwerden der Alveolen 
yon den Septen aus handelte. Aber die Beteiligung der Alveolarwan- 
dungen w~r doch so hochgradig, daft sie sicher ]okal starker zur Ablagerung 
disponiert sind, wie die tibrigen nicht bef~llenen Partien. In  den F~llen 
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yon Lubarsch (1 und 9), Glaus (8), Koller (18), Larsen~ (21) sowie yon 
Beneke und B6ning (22), in denen ebenfalls die Alveolen betroffen waren, 
1s sieh eine derartige Erld~rung aus der Sehilderung des histologischen 
Befundes nieh~ ablesen. Von Beneke ist auf die besonderen physiologisehen 
Verh~l~nisse in den Lungen hingewiesen worden, die aber offenbar 
s~rker fiir die Ablagerung bei der Paramyloidose als bei der typischen 
in Betraeht kommen. 

Aueh die Erkrankung der Lymphknoten, die im Falle Wild (11) und 
im eigenen als einzige typisehe Ablagerungsst~tte stark im Vordergrund 
standen, braueht nieht als Ubergang zum Bride der klassisehen Amylo- 
idose be~raehtet zu werden. Hier kSnnte es sieh um eine rein sekund~re 
Mitbeteiligung handeln, naeh Art der Lymphknotenver~nderungen bei 
Erkrankungen im Quellgebiet. In diesem Sinn l~13t sieh sowohl das 
Freibleiben der Lymphknoten des Mesenteriums bei amyloidlosem Quell- 
gebiet in unserem Fall, wie aueh das alleinige Befallenwerden der regio- 
n~ren Lymphknoten bei lokalen Paramyloidosen arfffihren, wie es v. Werdt 
und Beekert sa.hen. 

Einwandfl'eie Uberg~nge zur typischenAmyloidose, also zur perieapilliir- 
periglanduli~rer Ablagerungsart, sind aber mehrfach beobachte~. Lubarsch 
sah in einem Fall (2) Milzfollike], allerdings nur mit Kongoro~ naehweisbar, 
und Lebereapillaren, in einem anderen (9) Milz, Leber, Nieren, Lymph- 
knoten und Diinndarmsehleimhaut pericapilliir befallen, Glaus (8) Lymph- 
knoten mad Pyramidenspitzen der /qieren; ]etzteres auch Laraen (21), 
Steinhaus (13) die Magensehleimhau$, und Paige (27) Milz, Niere, Neben- 
niere, Hoden mad Prostata. Es verdient betont zu werden, dal3 meist 
zuerst Milz und Lymphkno~en, zuletzt und am seltensten die Nebennieren 
erkranken, wenn es bei der Paramyloidose zur Miterkrankung der grol3en 
Parenchyme kommt. Es wird also jene yon Kuczynski fiir das experi- 
mentelle, typisehe Amyloid festgesSellbe Reihenfo]ge eingehalten. Meist 
sind diese typischen Ablagerungsst~tten bei der Paramyloidose nieht be- 
sonders hochgradig befallen. Nur kurz hingewiesen sei auf die zuerst yon 
Ebert mitgeteflte Tatsaehe, dal3 bei der klassisehen Amyloidose auch eine 
Mitbeteiligung der Gewebe derart vorkommt, wie sie ffir die Paramyloidose 
charakteristisch ist, z. B. des Fettgewebes. 

Ubergiinge zum lokalen Amyloid zeigen eine Reihe, zum Tefl allerdings 
ungenfigend untersuehter Fi~lle. Schon jene mit alleinigem Befallenwerden 
der Herzmuskulatur wurden yon den Autoren hierzu gereehnet, wegen 
der allgemein verbreiteten GefitBamyloidose abet mit Unrecht. Dagegen 
sind jene yon Askanazy, Ziegler, v. Werdt und Beekert gemaehten Beob- 
achtungen mehr oder weniger sieher lokale Paramyloidosen. 

Ubergiinge zizm tumor/6rmigen Amyloid lassen sich, wenn man yon der 
hiiufig zu beobaehtenden knStchenfSrmigen Ablagerungsart und den 
grol3en Amyloidmassen absieht, in 6 Fiillen erkennen. 
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Lubarsch (1) ein Knoten der Zunge, K6nigstein (3) zahlreiehe Amyloidknoten 
am perifaseialen Bindegewebe der Muskulatur, Mellow Und Lebell (5) Knoten in 
tIerz und Zunge, Go#ron (7) grol~e tastbare Knoten in der Ges/~Bmuskulatttr. Die 
Beobaehtungen bei den Myelomfi~llen yon Hueter (26) und Paige (27) mit Amyloid- 
tumoren in Gelenkn~he un4 .Muskulatur sind Paramyloidosen, die zu der Gruppe 
yon Ffillen geh6ren, auf die Magnus-Levy in seiner Arbeit fiber Bence-Jones-EiweiB 
und Amyloict hingewiesen hat. Zu ihnen wird in Hinsicht auf ihre Grtmdkrankheit 
noehmals zuriickzukommen sein. Die Myelomfi~lle yon Zeehuysen und Buch geh6ren 
dagegen eher zur generalisierten, die yon Mandl und Freund eher zur lokelen tumor- 
f6rmigen Amyloidose. Bei all diesen Fi~llen bestand eine Neigung zu artikul~rer, 
periartikul~rer und knochennaher, starker Amyloidablagerung, an Gelenk-, Sehnen-, 
Muskel- und Stiitzgewebe in tefls diffuser, teils tumorartiger Form. 

Auch in einer anderen ltinsicht besteht eine Verwandtschaft zwischen 
der Paramyloidose und dem tumorf6rmigen Amyloid. W~hrend Resorp- 
tionsprozesse bei der typischen Ablagcrungsform nur vereinzelt und bei 
abklingender Grundkrankheit  beobachtet  werden, sind sie, ebenso wie 
sonst die reaktive Vergnderung am Amyloid, bei der Paramyloidose nicht 
So selten. Aber auch hier scheinen jene mit  Tumorbildungen bevorzugt. 
Riesenze]len wurden in den drei Myelomfi~llen yon Glaus (8), Hueter (26) 
und Paige (27) beobachtet,  ferner yon Brocher (24). Ganz besonders zahl- 
reich fanden sie sich in dem eigenen Fall, so stark, dab er aueh in dieser 
Hinsieht aus dem l~ahmen der fibrigen fiillt. Resorptionserscheinungen 
waren hier vorwiegend am Gefs und Sehollenamyloid, kaum 
an dem diffus im Binde- und Fettgewebe abgelagerten vorhanden. Sieher- 
lich geht die Riesenzellenbildung noch viel hgufiger yon adventitiellen 
und endothelialen Zel]en aus, als es in unseren Sehnitten ersiehtlich war. 
Dariiber, dab es eine I~esorption des Amyloids gibt und die ,,Amyloido- 
klasten" (Hueter) zu ihr befghigt sind, herrscht, wie zuletzt yon Mdtraux 
dargelegt worden ist, ke in  Zweifel mehr. 

Fibroblastenwueherungen, Rund-, Mast- und PlasmazellanMufung 
wurde auBer in den F/tllen mit  Riesenzellen noch in denen yon Lubarsch 
(1 und 2) und Gottron (7) beobachtet. DaB sie so h~nfig zusammen mit 
Riesenzellen auftreten, k6nnte fiir ihre Bedeutung bei resorptiven Pro- 
zessen sprechen. Kuczynski hat  auf Grund seiner Versuehe der ingestiv, 
endothelialen l~esorptionsart durch t~iesenzellen eine zweite plasmo- 
ecllulgr-fermentative zur Seite gestellt. In  unserem Fall konnte man 
hgufig bei Endothelwueherung in den Gef~gen den Eindruck einer 
Amyloidl6sung haben. In  Venen land sieh gelegentlich an der Stelle, 
we Plasmazellh~ufchen lagen, im Gegensatz zur iibrigen Wand kein Amy- 
loid. An anderen Stellen war es in der Umgebung derartiger Infi l trate 
bei sonst gleichm/~giger F~rbung achromatiseh. Unter  anderem ist aber 
von Gottron mit Reeht darauf hingewiesen worden, dag die Infi l t rate 
meist nieht am Amyloid selbst liegen. Gottron braehte sie in Beziehung 
zum Zerfall yon elastisehen Fasern. In  unseren Pr/tparaten lieg sich dies 
aber nicht bestgtigen. Dafiir, da2 Beziehungen irgendwe!eher Art 
zwischen Plasmazelle und Amyloid bestehen, sprieht auch sein h/~ufiges 
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Vorkommen in und bei Plasmocyt0men. Auch die auffallend groBe Zahl 
yon Plasmazellen in Milz, Leber und Knochenmark in den Fallen yon 
Lubarsch (2) und Brocher (24) ist bemerkenswert. 

~ber Farbrealctionen bei Paramyloidose ware dem yon Lubarsch 
Gesagten kaum Neues hinzuzufiigen. Tefls sind sie typisch, tefls atypiseh 
oder sie fehlen ganz. Auch innerhalb desselben Falles brauchen sie nicht 
einheitlich sein zu. In unserem eigenen Falle war die anscheinend regellose 
Polychromasie und  die teilweise Braunfarbung des sonst mit Mallory- 
Gemisch blauen Amyloids bemerkenswert. Letzteres beobachteten auch 
Picchini und Fabris. Diese und Gerstel haben in ihren Fallen besonders 
eingehend die Farbreaktionen un~ersucht. 

Die Konsis~enz des Amyloids zeigt ebenfalls verschiedene Abwei- 
ehungen. Lubarsch (9) erwi~hnt seine Brfiehigkeit, die sich im eigenen FMI 
besonders in den Lymphknoten bemerkbar maehte und an die Konsistenz 
der amyloiden Pferdeleber bei Serumtieren erinnerte. In Ki~nigsteins 
Fall (14) war das Amyloid der Unterhaut eine breiig-braune, am Zwirn- 
handschuh klebende Masse, Hueter (26) spricht yon einer froschlaich- 
artigen Masse in den Gelenken. 

Die Entstehungsbedingungen der Paramyloidose sind in mancher 
Hinsicht naher zu kennzeichnen. Das Durehsehnittsalter ]iegt hoch und 
betragt bei den 21 Fallen mit Altersangabe 57 Jahre. Der jfingste war 
ein Myelomfall mit 38 Jahren. Vier Falle standen im 4., sieben im 5., 
sechs im 6., drei im 7. Lebensjahrzehnt. 12real waren Manner, 10real 
Frauen befallen. Eine Geschlechtsdisposition dfirfte demnach kaum be- 
stehen. Unter den Erkrankten war ein Neger und ein Mulatte. Der Beruf 
ist anscheinend ohne EinfluB (Handelsmann, Ackerbauer, Polizist, 
Maschinenmeister, Gastwirt). ~ber Lebensweise und Ernahrung liegen 
nur wenig Angaben vor. Gottron sagt, dab seine Patientin eine gemischte, 
in jeder Weise genfigende Kost genossen habe. Lubarsch (2), dab die 
Nahrung gentigend vitaminhaltig gewesen sei. In unserem Fall bestand 
eine ausgesproehene Abneigung gegen Fleisch, die wohl als instinktiv 
erkannte, richtige Ernahrungsweise bei Amyloid aufgefal~t werden daft, 
und nicht als krankheitsfSrdernd. Von den 17 Fallen, die fiberhaupt 
einige anamnestische Angaben bieten, ist bei vieren fibermi~iliger Alkohol- 
genull angeffihrt [Picchini und Fabris (6), Glaus (8), Kann(23), eigener 
Fall], das ist immerhin in einem knappen Viertel der Falle und dtirfte, 
da Mesenchymschadigung durch A]kohol bekannt ist (Lebereirrhose), 
nieht ganz ohne Belang sein. ~Jber besondere Konstitutionsmerkmale 
der Falle ist nichts erwahnt. Nur in unserem eigenen bestand eine aus- 
gesprochene Mesenchymschw/~ehe (Curtius), Senkfiil3e, operiertei" Hoden- 
bruch und Varicen. 

Lubarsch hat als Eigenheit der Paramyloidose ein Fehlen der iiblichen 
Grundlcrankheiten hervorgehoben. Es lassen sich aber in der kleinen 
Zahl yon Fallen gewisse haufiger wiederkehrende Leiden anfiihren. Bei 
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19 Beobaehtungen sind mehr oder weniger genaue Angaben fiber frfihere 
oder zur Zeit des Todes bestehende Erkrankungen mitgeteilt. An erster 
Stelle stehen Nierenleiden. Sie sind 9real, also fast in der H/~lfte der Fi~lle, 
verzeiehnet. 

Es h~ndelt sich um Nephritis [Gottron (7)], aufsteigende Nephritis [Lubarsch 
(2 und9)], chronischeNephritis[Paige(27)],chronisch.vascul&reNephritis[Larsen (21)], 
chronische Nephritis, zum Teil embolische Schrumpfniere [K6nigstein (14)], SchrumpL 
niere [Beneke und BSning (22)], sekund~re Schrumpfniere mit Retinitis albuminurica 
[Glaus (8)], geringe arterioslderotisehe Schrumpfniere [Ritter (20)]. Ferner schfldert 
Wild (11)die Nieren als granuliert, mit narbigen Einziehnngen und Versghm~lerung 
der l~inde, die Kapsel adhi~rent uncl im Falle Stelnhaus (18) fanden sich kliaisch 
l~ EiweiB, Blut, Blutzylinder, hyaline un4 wachsartige Zylinder im Ham. 

3real war eine luische Infektion Iestzustellen Picchini und Fabris (6), 
Kann (22), Hueter (26). Von Erkrankungen im Bereiche des Magen- 
darmkanals land sich 2real ein Uleus [Lubarsch (9), Kann (22)], ferner eine 
katarrha]isehe Gastroenteritis [Lubarsch (2)], eine Melanose des Colon 
[Paige (27)], ein atrophischer Magenkatarrh [Ritter (20)], Gastrektasie, 
HC1-Mangel [Steinhaus (19)], yon entzfindlichen Erkrankungen: rezidi- 
vierende Endokarditis [Lubarsch (2)], Erysipe] [ KSnigstein (3) ], Ulcus cruris 
[Mollow und Lebell (4)], in den beiden letzten Fi~llen wurde die Paramylo- 
idose von den Kranken auf diese entzfindlichen Leiden zurfickgefiihrt. 
Weiterhin bestand in zwei Fi~llen Carcinom [Glans (8), Kann (22)]/in zwei 
anderen [Lubarseh (9), Broeher (22)] eine H~ufung ffiiher durehgemachter 
Infektionskrankheiten, in einem [Koller (18)] Diabetes. Benelce gibt ffir 
seine F/ille ehronische Bronchitis und Stauungserscheinungen, Wild 
Emphysem und Herzschwgche an. Nicht selten sind, wie schon aus der 
Angabe der Autorennamen hervorgeht, mehrere dieser Krankheiten 
kombiniert. I-Iingewiesen sei darauf, wie auffallend hiiufig sich Nieren- 
leiden und Lues (Herxheimer), seltener auch Alkoholismus in der Anam- 
nese lokaler Amyloidose finder. 

In letzter Zei~ ha~ Magnus-Levy anf das Myelom (und Plasmocytom) 
als Grundkrankheit hingewiesen und die Bedeutnng des Bence-Jones- 
schen EiweigkSrpers als Ausgangsstoff ffir die Entstehung des Amyloids 
betont. Ihm verdanken wir eine Zusammenstellung 20 derartiger Fglte, 
yon denen keiner das Bild der typischen Amyloidosen aufwies. Es finden 
sieh alle ~berggnge vom atypischcn Amyloid fiber die Paramyloidose 
zum lokalen und tumorfSrmigen, tIierhin geh6ren die Fglle yon Glaus (8), 
Hueter (26), Paige (27), und wahrscheinlich aueh der von Benelce (25). 
Von diesen Y~llen ist der ers~e mit Schrumpfniere und Alkoholismus, 
der zweite mit Lues, der dritte mit chronischer Nephritis kombiniert. 

Das lclinische Bild der Paramyloidose ist zuerst yon Pick fiir die 
von ibm als ,,Typus im atypischen" bezeiehneten F/~lle (ira ganzen 7) 
n/~her umrissen worden. Sclerodermia, Makroglossia undPseudomyotonia 
amyloides sind die Hauptsymptome. Die meist kn6tehenartigen und 
verdiekenden Hantver~nderungen, die h~ufige VergrSberung des Gesichts 



~ber Paramyloidose. 288 

und sein starter Ausdruck, die groBe, feste Zunge, die allgemein erschwerte 
Beweglichkeit mit starter, scheinbar athletisch-kr~ftiger oder atrophischer 
Muskulatur w~ren die Hauptmerkmale. Dazu k~men noch die h~ufig 
tastbaren, starren Arterien, die bei Erkrankung der Darmmuskulatur 
stets zu beobachtende Obstipation, gelegentlich auch Erbrechen mit 
ileusartigen Bildern, bei Befallensein der MundhShle und oberen Speise- 
wege Schluck- und Sprechbeschwerden, Atemnot bei LuftrShren- und 
Lungenamyloid. Die Herzbetefligung kann sich aul3er durch Insuffizienz, 
bei Befallensein seiner serSsen H~ute auch durch eine fibrin6se Peri- 
karditis verraten. Je nach Ausbreitung der Kranldmit finden sich mehr 
oder weniger dieser Symptome. Mit vielen Einzelheiten (RSntgenbefunde) 
hat Gottron das Krankheitsbild an Hand eines eigenen Falles herausge-  
arbeitet. Auch auf die recht genaue Krankengeschichte yon Mollow und 
Lebell sei verwiesen. 

Die durehsehnittliehe nachweisbare Krankheitsdauer betri~gt bis zum 
Tode 1--2 Jahre, im Fall K6nigstein als obere Grenze 31/2 Jahre. Meist 
tre~en die ersten Erscheinungen ziemlich plStzlich auf, nehmen zuerst 
sehr schnell, spi~ter wesentlich ]angsamer zu. 

Nut  einige neue oder weniger beachtete Ziige der Krankheit  seien 
ausfiihrlicher wiedergegeben. In mehr oder weniger starkem Ausmai3, 
ge]egentlich nui: auf die dem Anatomen sichtbaren Stellen des KSrpers 
beschr~nkt, ist in 10 F~llen eine Blutungsneigung beobachtet worden. 
Auch hier kSnnte die angegebene Zahl bei genauerer Wiedergabe der 
Fa]le vielleicht noch grSger sein. 

Es handelt sich um folgende Beobachtungen: Lubarsch (2) Klinische Diagnose: 
Purpura thrombopeniea, allerdings 189 000 Pl~ttchen, beschleunigte Gerinnungs- 
zeit. Blutungszeit 3 Min. 5 Sek. B1u~lmgen der I~aut, der GliedmaBen uu4 Brust, 
weniger des Riiekens, ferner des Magens, ZwSlffinger- und Diinndarmsehleimhaut. 
Picchinl und Pabris (6): Blutungen des Augenhintergrundes, 4er Bindehau~, der 
Lider un4 Halshau~, seltener an Baueh, Genitale- un4 unteren Gliedmal]en. Auf- 
treten im Abstand yon 1--4 Woehen, Dauer 2--4 Tage, vorher sehleehtes Befinden. 
Bluttmgszei~, Resistenz, rote Blu~kSrperchen o.B. P01yn. ukleare 48 %, Eosinophile 
8 %, Basophile 2 %, Lymphocyten 17 %, Myelocyten 1%, Ubergangsformen 2 %, groge 
N[0noeyten 21%, letztere sehen wie desquamierte Endothelien aus. (Kunstproduk~ 
dureh Quetschung des Ohrl~ppchens ? Verfasser.) Lubarsch (8): zahlreiehe Blu- 
tungen der Raehen-, Zungen- wad Diinndarmsehleimhaut. Kleine Gesehwiire am 
MagenpfSrtner mit ~lteren and frisehen Blutungen der Naehbarschdft. Stelnhaus 
(D): 1/~ Jahr vor dem Tode schwere Darmblutung mit Wiederholung 1 NI0nat vor 
dem Tod. Blutungen in Binde- un4 Lidhaut sowie Nasenscheidewand. J Erosion 
(und Amyloid) des N[agens. Die Sehleimhaut, besonders im Diekdarm, stark h~mor- 
rhagiseh infiltriert (Amyloidkn6tchen der Serosa). K6nigstein (14): Blutungen an 
Lidern, der Haut tier Mundgegen4, der Zungenschleimhau~, der ~aut des Kopfes, 
des oberen Thorax, des Genitale. Beim Dartiberfahren entstehen an diesen Stellen 
sofort Blutungen. Pick.Gerstel (5): Blutungen und blasige Abhebungen der ttaut 
an Hals, Oberbrust und Rficken. Blutungen im Knoehenmark. Gottron (7): 
Blutungen im Nagelbet~ eines Fingers. Glaus (8): Blutungen in Ligamentum 
gastrocolieum und Serosa des kleinen Beekens. Kann (22): hamorrhagisehe Ero- 
sionen des NIagens. Paige (27): Blutungen in amyloider Skeletmuskulatur. 
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Aueh bei den lokalen Paramyloidosen yon Aslcanazy un4 besonders yon BecI~er~ 
bestand eine hochgradige Blutungsneigung. 

In Fallen, bei denen die Stellen der Blutungen mikroskopisch unter- 
sueht wurden, land sich bier stets Amyloid, so dal~ man mit groBer 
Wahrscheinliehke~t jene /iberwiegend auf die Amyloidinfiltration der 
Gef~LBe, ge]egentlieh aueh auf die h/~ufiger beobaehtete Geschwtirs- 
bildung an Schleimhauten fiber Amyloid (Zunge, Magen, Darm) zurfick- 
ffihren daft. 

Das Blutbild wies nicht selten einen Mangel an Erythrocyten auf, 
auch die H~moglobinwerte sind niedrig [eigener Fa]], Lubarsch (1, 2 und 
9)]. Mellow und Lebell (4), Hueter (26), auch im Fail Brocher (23), der nut  
Herz- und Gef~l~amyloid aufwies und den a u c h  sonst beobachteten 
Gewiehtsverlust w~hrend der Krankheit  zeigte. (Vielleieht handelt es 
sich auch bier um ein fibersehenes Myelom, es fanden sieh reichlich 
Plasmazellen in Knoehenmark, Niilz und Leber.) Sicherlich ist die 
Angmie eine sekundare, bedingt dureh die Blutungsneigung, sonst vor- 
handene Leiden, z. B. Myelom oder die Sehwere des Krankheitsbildes. 
In 5 Fallen war die Zahl der roten Blutk6rperchen unver~ndert. Gele- 
gentlich ist eine Vermehrung der weil3en Blutzellen festgestellt worden, 
die sieh aber, abgesehen veto Fall K6nig.stein (3) mit 12 600 wei8en, 
stets auf sonst bestehende Krankheiten zurfickfiihren liel~. Das Differen- 
tialblutbild wies im Falle Brocher (23) eiue Lymphoey.tose, bei Picchini 
und Fabris (6) die schon erwahnte Monoeytose auf. Ein ~hnliehes Bfld, 
26 000 weiBe, mit 17% Monoeyten, ist bei sehwerster, skorbuts 
Blutungsneigung des Zahnfleisehes mit Fieber bei lokalem Magenamyloid 
yon Beckert beobaehtet worden. 

Ein einheitliehes Verhalten weist der Blutdruclc auf. Die dem Alter 
entspreehenden Werte werden fast nie erreieht. 

Lubarsch (2): 66j~hrig 116/77, mm I-Ig. 2 ~/Ionate vor dem Ted. K6nigstein (3): 
60j~hrig, 115 mm ttg. Mellow und Lebdl (4): 60j~hrig, 115/80 mmHg. 4 Monate vet 
dem Ted, spi~ter 100/75 nach Eintritt yon Herzinsuffizienz. Gottron (7): 46js 
sehw~nkend zwischen 110/70, 124/50 und 130/80 mm Hg. Lubarsch (9): 45j~hrig, 
85 mm Hg. Glaus (10): 69 j~hrig, weehselnd zwischen 105 und 145 mm Hg (Schrumpf- 
niere, Retinitis albuminurica). K6nigstsin (12): 60j~hrig, 150 mm Hg (chronische 
Nephritis, hochgradige I-Ierzhypertrophie). Keller (18): 50jahrig, 120/90 ram Hg. 
Brother (23): 70j~hrig, 105/60mmHg. Paige (27): 38j~hrig, 120/75mmHg. 
Eigener Fall: 72j~hrig, 133/70 mm Hg. 

Am lehrreiehsten in dieser Hinsieht ist der Fall von Mellow und Lebell, 
der 4 Monate vor dem Ted ohne Zeiehen yon Herzinsuffizienz einen 
niedrigen Blutdruek aufwies. Er  sprieht mit gewisser Wahrseheinlieh- 
keit dafiir, dab die Hypotonie der Paramy]oidose mi t  durch die Sch/idi- 
gung der Gef/~l~muskulatur bedingt sein k6nnte. 

Nur kurz sei auf die Beziehung der Paramyloidose zu den heutigen 
Vorstellungen fiber die Amyloidentstehung eingegangen. Sie sind samtlieh 
an der typisehen Amyloidose entwiekelt worden. Kuczynski hat besonders 
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darauf hingewiesen, dab die Amyloidentwieklung an Stellen st/irksten 
Eiweil~stoffwechsels stattfindet. Auch Letterer, Domagk und Arndt 
sehen in der aktiven Tatigkeit des Endothels bzw. seiner Aktivierung das 
Entscheidende, ebenso Loeschke. Seine immunbio]ogisehe Betrachtungs- 
weise kSnnte insofern ffir die Paramy]oidose fruehtbar sein, als wir gerade 
bet der Paramyloidose gerne knStehenfSrmige Ablagerungen finden und 
uns Kn6tchenbildung heute mehr und mehr der Ausdruck immun- 
biologischer, allergischer Gewebsprozesse wh'd. Betrachtet man die Ab- 
lagerungsste]len der Paramyloidose, so sind es im Gegensatz zu den er- 
ws Ansehauungen die mit besonders tragem Eiweil~stoffwechsel, 
als0 Fett-Bindegewebe und Muskulatur, wahrend die mit starkem aus- 
gespart bleiben. Dies kSnnte darauf hinweisen, dab bet der typischen 
Amyloidose ein vermehrter Aufbau, bei der atypisehen dagegen ein ver- 
minderter Abbau'von Eiwei~stoffen als Ursache in Betracht zu ziehen set. 
Wir wissen durch die yon Morgenstern u. a. best~itigte Untersuchung 
Kuczynskis, da$ 0rgane, die bet dem klassisehen Krankheitsbild frith 
und stark Amyloid bilden, es aueh leicht abbauen, z. B. die Milz, dagegen 
diejenigen, in denen es wenig sehnell und sparer entsteht, es aueh nur 
langsam wieder auflSsen. Nehmen wit im Gegensatz zum verstarkten 
endothelialen BildungsvermSgen amyloider oder pr~amyloider Substanz 
der typischen Amyloidose ein gest5rtes AbbauvermSgen bet der Par- 
amyloidose an, so werden nur diejenigen Stellen mit besonders geringem 
Bildungs- und Abbauverm6gen, nicht aber solche mit lebhaftem Eiweil~: 
stoffwechsel betroffen, denn letztere wiirden auch unter diesen Be- 
dingungen die angebotenen Eiwefi~stoffe noeh bewaltigen. 

Typisch ist z. B. aueh das Verhalten yon ~Iterem I~arbengewebe, also Stellen 
sicherlieh recht tragen Eiweil~stoffwechsels. Bet der typischen Amyloidose bleiben 
narbige Gewebe verschont. (Arndt, einseitige Schrumpfniere ohne Amyloid, Litten). 
Bet der Paramyloidose sind gerade sie stets besonders stark befallen. [Ziegler, 
eigener Fall (Wurmfortsatz), ferner h~iufiger erw~hnte starke Ablagerung in Myokard- 
schwielen]. 

Von StSrungen, die mSglicherweise ffir einen verminderten EiweilL 
abbau in Betraeht kommen, kennen wir durch die Arbeit yon Magnus- 
Levy eine: das Uberangebot von Benee-Jonesschem Eiweil~ bet Myelom. 

Ob man Nierenleiden, Lues und Alkohol in der Riehtung eine Bedeu- 
tung zuspreehen daft, dal~ sie die eiweil]abbauende Tatigkeit des Mesen- 
ehyms seh~digen, oder ob ihre Rolle eine andere ist, set dahingesf~llt. 

Auch ein rein konstitutionelles Moment kann man nicht auBer aeht 
lassen; denn in diesem Sinn sprechen Ostertags Beobaehtungen yon 
famili~irem Auftreten des Amyloids ohne Grundkrankheit. 
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