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Nachdem ieh in diesem Archly fiber systematische Kupfer~nMysen 
menschlicher Organe in N o r m - u n d  Pathologie berichtet hatte, lag es 
n~he, Erg~nzungen zu bringen, die in irgendeiner Richtung etwas Ab- 
weichendes mit Bezug ~uf den Kupfergehalt der Organe boten, oder 
bei denen der pathologische Befund selbst eine Kupferbestimmung 
wiinsehenswert maehte. 

Bei der ersten Beobaehtung handelte es sieh um einen 3j~ihrigen Knaben, der 
an mongoloider Idiotie lift (S. 394/1935). Aus der Sektionsdiagnose sei nur das 
Wichtigste herausgezogen: Konfluierte :Bronehopneumonie mit linksseitigen Em- 
pyem, reehtsseitige Pleuritis. Triibe Sehwellung, leiehte Verfettung trod 0dem der 
Leber. Leiehte Milzhyperl01asie. Triibe Sehwellung der Nieren. Leiehte tIyper~mie 
der weiehen I-[irnh~ute, Sehwellung des Gehirns. Kleine Gallensteine. 

Mongoloide Idiotic. Multiple Fehlbildungen; abnorme Lal0pung der reehten 
Lunge. Beiderseitiger Bauchhoden. Fehlender Isthmus der Sehilddriise und 
Hypoplasie der selben. 

Die Kup~eranalyse wurde in diesem Falle aus zwei Griinden ausgefiihrt, ns 
weil F/tlle yon mongoloider Idiotie in dem bisher analysierten Material fehl~en, 
und weil bei dem 3j~hrigen 2 harte, braune Gallensteine naeh Art yon Fazetten- 
steinen in der Gallenblase gefunden wurden. 

Die spektrographisehe Untersuehung ergab als Kupfergehalt in 
mehreren Proben 6 y Cu im Gramm Feuehtsubstanz, also einen Wert, 
den wit ~ls v611ig normal bezeiehnen k6nnen. Ffir die Kindergruppe 
zwisehen 1 und 5 Jahren hatte ieh in den erw~ihnten Untersuehungen 
einen Durehsehnitt yon 10,7 y Cu gefunden, doeh sehwankten in dieser 
Altersgruppe die Kupferwerte zwischen 2 und 10 y Cu, in einem Fallo 
fanden sieh sogar noeh 40 y Cu. 

Im zweiten Falle handelte es sieh um Bin 3 lVionate altes lVI/~dehen, 
das mit der klinisehen Diagnose Sepsis (?), Gallengangsatresie (?), Pneu- 
monie, Uleus serpens eorneae zur Sektion kam (S. 257/1935). Die Ob- 
duktion ergab den folgenden Befund: 

Kongenitale biliare Lebereirrhose, eholostatisehe Form bei Atresie des Duetus 
hepatieus unmittelbar an der Leberpforte. Sehwerster Ikterus und leiehte Anamie 
der Leber. Allgemeiner sehwerer Ikterus. I-Iypertrophie und Induration der Milz. 
Aeholischer Stuhl. Uleus eorneae. Bronehopneumonien. 
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Die mikroskopische Untersuchung der Leber zeigt eine schwerste bili~re Cir- 
rhose mit Yerbreiterung der Glissonschen Scheide mit massenhaften t~undzell- 
infiltraten, mit sehr reichlichen GMlengangswucherungen und deutlichem Umbau 
der Leber. Die Leberzellen sind schwerst ikterisch, daneben finder sich im ver- 
mehrten ]~indegewebe und in den Kup//erschen Sfernzellen eine sehr hochgr~dige 
tI~mosiderose. Aueh in den Leberzellen selbs~ finder sich auBer dem Gallenfarb- 
stoff an einigen Stellen Eisenpigment. 

Einer Kupferanalyse wurden unterzogen: Leber, Milz, Niere und 
Lunge. Sie enthielten im Gramm Feuchtsubstanz: 

Leber . 10yCu Niere . 12yCa 
Mi lz . .  l y  ,, Lunge. 2,5yCu. 

Vergleiche ich diese Zahlen mit  den friiher gefundenen, so ergeben 
sich in verschiedener Richtung bemerkenswerte Abweichungen. ])us 
LebensMter zwischen 1 und 5 ~ ona t en  zeigt sehr weir schwankende 
Kupferwerte, da die Kinder dieses Lebensalters zum Teil noeh die hohen 
Werte der FStMzeit beibehMten. So fund ich fiir dieses Lebensalter 
als Durchschnitt  einen Kupferwert  yon 47,7 y Cu im Gramm Feucht- 
substanz, 1/~l~t man die auBergew6hn]ich hohen Werte fort, einen solchen 
yon 19,3 y Cu. So w/ire also zu sagen, dug der Kupfergehalt  der Leber 
unserer bili~ren Cirrhose als auffMlend nieder bezeiehnet werden muB, 
wenn man den normalen Durehsehnitt  heranzieht. Noch betr/~chtlieher 
wird aber die Abweichung, wenn ich zum Vergleich frtiher anMysierte 
F~lle yon bili/irer Cirrhose heranziehe. In  einem derselben, bei einem 
6 Monate Mten Kinde, fanden sich im Gramm Feuchtsubstanz 60 y Cu, 
in einem zweiten, bei einem 1 Jahr  alten Kind ein Kupfergehalt  yon 
65 )~ Cu in der Leber. 

Wir dfirfen also aus unserem heutigen Falle den Sehlug ziehen, daft 
F/tile yon schwerster bili~rer Cirrhose vorkommen, die nicht nur keinen 
erhShten Kupfergeh~lt aufweisen, sondern einen besonders niederen 
Kupfergehalt  in ihrer Leber zeigen. 

Suchen wit naeh einer Erkl~rung ffir das eigenartige VerhMten des 
Leberkupfers, so gibt uns die Kupferanalyse der anderen Organe einen 
Anhaltspunkt.  W/thrend der Kupfergehalt  yon Milz und Lunge als 
vSllig normal zu bezeiehnen ist, ist der Gehalt yon 12 ~, Cu in der Nitre 
ein ganz abnormer. In  meiner oben erw~hnten Ver6ffentlichung hat te  
ich fiber KupferanMysen an insgesamt 44 Nieren verschiedener Sektions- 
f/ille berichtet und einen Durchschnitt  ailer F/ille yon 2,98 y Cu, in fetalen 
Nieren yon 3,8 y Cu gefunden. Irgendwelche Beziehungen zu Leber- 
cirrhosen wurden damals nicht festgestellt, weder bei Pigmentcirrhosen, 
noch bei Laennec. Bei Cirrhosen fund sich in den Nieren erh6hter Kupfer- 
gehalt. Als besonders hoch bezeichnet wurde damals der Gehalt yon 
8 ~, Cu in einem Gramm Feuchtsubstanz der Niere, der sich bei einem 
101/2j/ihrigen Jungen fand, den ich als Kupfersuifatvergiftung deutete. 
t i ler  war der Kulofergehalt der Leber 5 y Cu, der der Niere Mso hSher. 
]:)us gleiche sehen wit in unserem FMle, dM3 n/~mlich das Nierenkupfer 
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einen h6heren Wert  darstellt als das Leberkupfer. Man darf wohl, wie 
ich glaube, daraus den SchluB ziehen, dab in unserem Fglle die Aus- 
seheidung des Kupfers und wahrseheinlieh auch seine Speicherung in 
abweiehender Weiso erfolgte, dab ngmlich gegentiber der Norm die 
Niere wesen~]ieh tier Kupferausscheidung diente, w~hrend die Leber 
infolge der Atresie der Gallenwege wohl mit  dem ?dbertritt der Galle 
ins Dlut auch das Kupfer  ans Blur abgab, so dal~ die Ausseheidung 
dureh die Nieren erfolgte. 

Der dritte Fall stellt eine sehr wichtige Erg~nzung zu dem vorigen 
dar. Ein 9 Tage altes Kind geht unter dem Bilde des Ikterus  gravis 
zugrunde (S. 402/35). Es land sich bei der Sektion der folgende Befund: 

Icterus gravis: Allgemeiner Ikterus der I-Lut und der inneren Organe, besonders 
der Leber mit ]eichter ttyperplasie derselben, leichte ttyperplasie der Milz. Schwere 
allgemeine Anamie bei h~morrhagischer Diathese. Zeichen yon Blutaspiration, 
Bronchopneumonien. 

Wir haben also hier ebenfalls wie in dem vorigen Falle einen schwersten 
allgemeinen Ikterus, jedoeh nich~ auf Grund der Verlegung der Gallen- 
wege. Aueh in diesem Fal]e haben wir eine Kupferanalyse yon Leber, 
Milz und Niere vorgenommen. Sie ergab: 

Leber . 55 y Cu im Gramm Feuchtsubstanz 
Mi lz . .  1 7 . . . . . . . .  
Niere . 1,5y . . . . . . . .  

Die Galle, die qualitativ untersucht wurde, enthielt neben reich- 
liehem Kupfer eine sehr betrs ~enge  yon ~angan.  - -  Das 
Ergebnis der Kupferanalyse w~re also ein hoher Kupfergehalt  der Leber, 
ein v511ig normaler in Milz und Niere. 

Vergleiehe mit  unseren friiheren Untersuchungen ergaben mit  Bezug 
auf die Leber, dab der Ku]pfergehalt bei 2 Tage alten bis 1 Monat alten 
Kindern in weiten Grenzen - -  20--180 7 Cu - -  sehwankt. Jedenfalls kann 
unser Kupfergeha]t yon 55 y Cu nieht als ungewShnlich hoeh bezeichnet 
werden, da Kinder gleichen Alters gelegentlieh ohne irgendwelche patho- 
logisehe Leberveri~nderungen und ohne Ikterus einen wesent]ieh h5heren, 
noeh aus der Yetalzeit s tammenden Kupferwert  aufweisen. Das Fehlen 
einer Abweiehung im Kupfergeha]t der Leber dieses Falles zeigt uns also, 
dab der Ikterus als soleher keine Vergnderungen des Leberkupfers zur 
Folge hat, dab die Abweichung im vorigen Falle also auf die MiBbildung 
- -  kongenitale Atresie der Gallenwege - -  zu beziehen ist. 

Bei unserem vierten Falle handelt es sich um die Lebereirrhose eines 
l l jghrigen Knaben (S. 75/35). - -  Die Obduktion des Knaben, der mit  
der klinisehen Diagnose Lebereirrhose, Lebertumor (?) An~mie eingeliefert 
wurde, ergab : 

Atrophische Lebercirrhose nach Laennecschem Typ, Ascites. Schwerstes ()dem 
des Dickdarmes. Spontaner Talma durch Netzverwachsungen. Kollaterale Venen- 
entwicklung der unteren SpeiserShre. Zeichen vorangegangener Blutnngen, Blutkot 
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im Darm. Allgemeine An/~mie. Allgemeiner Ikterus. Doppelseitiger, vor allem 
rechtsseitiger I-Iydrothorax. Starke Eindickung des Gallenblaseninhaltes. 

Die mikroskopische Untersuchung der Leber ergab den Befund einer schwersten 
Cirrhose mit st~rkstem Umbau der Leber. 

Die Kupferanalyse yon Leber, )/filz und Niere ergab die folgenden 
Werte:  

Leber . 170 y Cu 
Mi lz . .  5 y ,, 
Niere . 110y ,, 

ErSrtern wit die gefundenen Werte, so sehen wir also, dab auch 
bei der Laennec-Cirrhose Jugendlicher der Xupfergehalt  der Leber in 
ganz augerordentlichem ~ a g e  erh6ht sein kann. Bei frfiheren Unter- 
suchungen war der h6chste bei einer Laennec-Cirrhose gefundene I~2upfer- 
wert 180 y Cu im Gramm Feuchtsubstanz, ein Weft,  der bei der Cirrhose 
dieses Kindes fast erreicht ist. Etwas ganz Besonderes und zun/ichst 
nicht Nrkl/~rbares aber stellt der Weft  yon 110 7 Cu im Gramm Feuch~- 
substanz der Niere dar, der iiberhaupt erstmalig gefunden wurde. Ich 
hatte oben darauf aufmerksam gemacht, dab bei unseren bisherigen 
Fallen yon Lebercirrhosen der Kupferwert  der Niere unbeeinflugt blieb. 
Unser zweiter und vierter Fall zeigen, dab der Kupfergehalt  der Niere 
bei einer bili/~ren Cirrhose in geringem, bei einer kindliehen Laennec- 
Cirrhose in ganz betr/tchtlichem ~ a g e  erh6ht sein kann. t I a t t en  wir 
bei der bili/iren Cirrhose eine Erld/~rungsm6glichkeit gefunden, .so ist 
das bei der Laenuec-Cirrhose des llj/~hrigen nicht der Fall. Obwohl 
die Galle der Gallenblase sehr stark eingedick~ gewesen ist, wurde doch 
Galle in den Darm ausgeschieden. Der Inhal t  des Darmes war nicht 
acholisch, es ist im Gegenteil ira Prot0koll ausdrticklich vermerkt,  dab 
sich im Dfinndarm neben blutigen auch gailig-schleimige Massen fanden. 
Worauf also die Uberbeladung aueh der Niere mit  Kupfer  beruht, muB 
in diesem Falle noch often gelassen werden. 

Beziiglieh der Xtiologie der Lebereirrhose kann dieser FMI vielleieht 
einen Beitrag geben. Nine genaue Anamnese ergab, dab mit  aller Sieher- 
heir ein Alkoholismus nicht vorlag. Dagegen stellgen wir fest, dab der 
Xnabe der Sohn eines 3Ialers und Anstreiehers gewesen ist, so dab wir 
eine spektrographisehe Untersuehung auf Blei ansehlossen. Diese ergab 
in Leber und Niere das Vorhandensein einer Spur Blei, dagegen war 
Blei im Knoehen deutlich gespeiehert, so dab wit mit  der ~Sgliehkeit 
reetmen mfissen, dab eine ehroniseh geringfiigige Bleiintoxikation vor- 
gelegen hat. 

Als ftinfter und letzter Fall sei eine sehwere Laennecsehe Leber- 
cirrhose gebracht, bei der sich ein vSllig normaler Kupferbefund an der 
Leber ergab. Die gekiirzte Sektionsdiagnose des 73j~hrigen Mannes 
lautet : 

Hochgradige atrophische LebercirAose nach Laen~ecschem Typ. Ikterus. 
Leichte /-Iyperplasie der Milz. Allgemeine Stauungsorgane bei s~arker, brauner 
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Atrophie des I-[erzens. Geringgradiger Ascites. Varicen und Pachydermien der 
SpeiserShre. Blutung in den Magen-Darmkanal. Chronischer pigmentierter Magen- 
katarrh. 

DiG Kupferanalyse der Leber ergab in 2 Proben aus verschiedGnGn 
Absehnitten der Leber den glGiehGn Gehalt yon nur 12 y Cu, also einGn 
vSllig im Bereich der Norm ]iegenden Kupfergehalt. Gleiehe Angaben 
tiber normalen KupfGrgehalt bei Lebercirrhosen haben Wegelin und 
v. Meyenburg gemaeht und auch ieh land bGi den erwghnten frfiheren 
Untersuchungen gelegentlich normalen Kupfergehalt  bei LebGrcirrhosen, 
allerdings gewShnlieh bei jungGn, nicht sehr fortgesehrittenen Fgllen. 
Die jetzige Beobachtung aber zeigt, dab aueh bei aUersehwersten atro- 
phisehen Cirrhosen - -  die Leber hatte ein Gewicht von 700 (!) g - -  der 
Kupfergehalt  ein vSllig normaler sein kann. Gerade diese Fiille aber 
spreehen, WiG ieh das auch an andGrer Stelle und mit  anderGn Grfinden 
belegt habe, ganz gegen eine urs~chliche Rolle des Kupfers bei tier Ent-  
stehung der Lebercirrhose. 

Zusammenfassung. 
Es wird im Anschlu6 an eine frfihere systematische Untersuchung 

fiber den Kupfergehalt  menschlicher Organe fiber 5 Sektionsf/~lle be- 
richtet, bei denen sich Besonderheiten im Kupferstoffwechsel feststellen 
lie$en, die zum Tefl eine Erg/inzung zu frfiheren Befunden, zum Tell 
Abweichungen yon friiheren Beobachtungen zeigen. 
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