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Der 1929 yon Lubar,sch gepr'a, gte Begriff der , ,Atypisehen Amyloidose" 
hat. auch he, ate  niehts nn Giiltigkeit verloren, j~, d~ts Schrif t tum der 
lctzten ,8 ,Jahro ist nieht  ~msfande, uns wesentlich Nettes zu bieten. Die 
5 Grundfordernngen,  die Lubarsch an jcden Fall yon at.ypiseher Amy- 
loidose s'~olltc, ngmlieh 1. das Freibleiben der sonst yon Amy]old be- 
fallencn Gewebe, 2. (tie mSehtige, knoten- oder kn6tc, henfSrmige Ar t  
seinor Ablagerungen,  3. die mehrfacIten Abweichungen der Farbreak-  
tionen, 4. das Fehlen einor naehweisba.ren Grundkrankheit .  and  5. die 
iibortriebone Betciligung de.r kleinen and mit t leren Oefgi]c unter  Ver- 
sehonung dor muske, lfre, ien Abschnit.te sind bis heuto dieselt0en gebtieben. 
P[Gk 111/([ Gersgel h~ben aus diesem Bild eh~eu ,,Typus im At.ypischen'" 
herausgei6st, im wosentliehen ist, jedoch das vort g~tba.rsch gezeichnete 
Bild der atypischen Amyloidose, oder wie es von Picchini  and Fabris  
genann t  wurdo, der ,,Paramyloido,se", da.sselbe geblieben. 

Slra,u.l'3 hal; it), seiner 1933 bus dem Pt~ttmlogischen Insgitut, der Bcriiner Uni- 
versitikt hervorgegangenen Arbei~ die bis zu diescr Zeiv ver6ffentlichten F:~lie nach 
ihrcn Eigenarten zusammengestellt und folgendea erhalten: 4 l)'itlle yon Mlgemeinor 
Paramyloidose, 2 Fi.i, lle yon allgemeiner Paramyloidose ohne Beteilibnmg der fferz- 
muskulatur, l ]:'all derae[bet', Gruppt" rail, ungewisser Beteitigung der Herzmus- 
kulatur, 4 Fitlle wm allgemeiner Par~mxyloidose ohne Hautbet..iligung, I Fall yon 
allgemeiner Paramyloidose ohne J3ct,_,iligung der glatten Muskuk~tur, 6 Fi~IIe yon 
.Paramyloido.~e des I-[erzens trod der quergestrei[l, en Muskulat.ur, I Fall wm Par- 
amyloidoue des t{erzens und der glatten Muskulatur, 1 Fall yon P~ramyh,idose der 
quergestreiften Muskulatur, 3 Fs yon Par,~myloidose des Herzens and der Gef/if3e, 
I Fall yon P~munyloidose der Gefhlle mils besonders starker Beteitigung der Herz- 
geffdte nnd 3 ]?alh.,, mit artikuli~rer u:td peri:*rtikulgrer Paramyloidose mit wech- 
selrtder Beteitigung des Mesenchyms. Zu diesen 07 Fgllen kommt als 28. der yon 
Stra'ufl ver6ffentliehte, der als besondere Eigmlart das ]:k, fallensein des Binde- ulqd 
Fettgewebes alffwies. 

])as uns zugangliche Schrifttum der ,J'ahrc. 1933--1938 enth~lt~ nur I t FgIle 
yon Par~unyloidose, die wic folgt einget~ilt werden k6mwn: All~emeine t'aramy- 
loidose ohne J3eteilignmg dcr Naut (4 Fgile). 1. Perla and Gro/3. 53jiihrige Fr~u. 
2. VoIl(vnd, 53j/i.hriger Mann. 3. J{,~im~tn, n. .Koucky uml Elcla'~d, 41jiihrige Frau. 
4. Weber, U,J(h', s P~dvertult, Amyloid der Lunge and 5[ilz mit Herzbeteiligtmg 
(1 Fall). 5. Ferri.s, 52jhhriger Mann. Amyloid der L~mge trod Milz ohne Kerz- 
bet*.iligm~g (1 Fall). 6. Ferris. 7Sj/ihriger Mann. Amyloid der Niere, der GefaBc 
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und des Knochenmarks (1 Frill). 7. Gerber, ,14j/thriger Mann. Amyloid der Zunge 
und Gelenke (2 I"hlle). S. Bonsdor[, 51j/ihriger Mann. 9. Feller, 46j~ihrige Fraa.  
Amyloid der tterzmuskulatur und der Coronarvcnerx (1 Fall). J0. Jlu&l, 75ji~h- 
riger Mann. Amyloid der kleinen Gef';iBe (1 Fall). i I .  Keller, OgjShrige Frau. 

Dicse verh/iltnism~iBig geringe Zahl yon 11 in nahezu 5 Ja, hren ver- 
6ffentl ichten F/ille yon Paramylo idose  und die Notwendigkei t ,  mangels  
i~tiolog'ischer Kli irung wenigstens alas ana tomische  Bild tier K r a n k h e i t  
zu klii, ren,  sowie eine bemerkenswer te  Beobachtung iiber zeit l iche 
En t s t ehmlg  der  paramyloiden.  In f i l t r a t ion  mdgen es rcchtfer t igen,  dab  
Verfasser ihr einen 12. Fa l l  zureiht .  Diese neuc Beobacht.tmg des sel tenen 
Leidens bo t  schon durch d i a ' be sonde r s  schweren und ungew6hnlichen 
Ablagerungen des Amylo ids  in tier Lunge am 8ekt ionst isch ein e indrucks-  
roltes Bild, dessen Interesse noch dadurch  ve rmehr t  wird, dag an H a n d  
der  kl inischcu R6ntgenbi lder  t in  Urtei i  fiber die Zci l spanne  abgegeben 
wcrden kann,  innerh~db welcher die Ablagcrung statt, gefunden b~t. Ferner  
war e.s dutch  das En tgegenkommen  von Hcr rn  Prof.  Hin,~be'rg (Chem. 
Ab te ihmg  des lns t i tu t s )  m6glich eine chemischc Unte rsuehung  des 
Pa ramyto ids  durehzufi ihren,  woriiber hn Schr i f t tum noch keine Angnben 
niedergelegt  sind. Es ha.ndelt, sich um eine 50jtthrige Fr~u,  die in der  
1. Me, lizinischen Kl inik  der Charit6 Berlin beh~mdelt wurde und 12 Tag(; 
m~ch ihrer  Aufnahmc w, rsta.rb. Die ~[,'bertassung des K n m k e n b l a t t e s  
verdanke  ieh der  Liebenswfirdigkei t  von Herin1 Prof. Siebeck, ffir die 
freundlichc ~berla,~sung des Fa.lles selbst  und (tie I )urchsicht  meinor  
histologisehen Befunde bin ~ch [Ierrn Prof.  ]~i;flle ztt Dank  verpf l ich tc t .  

;tu.~zu 9 aus dem A'ra~7l:e~blalt. Famili~ ~esund. Pat. hat. (tie 5bliehen Kinder- 
krankheitcn dur(.hgemacht. 5[enarchc mit 17 .lahren. Menopause scit Weih- 
naehten 1936. 5 Geburten, keine Fehlgcburt.. Schlaf gut, Apt~tit mSBig. S~uhlgang 
i. a. regehniillig, Wasserlassen o. 13. Im Juli vorigen J~fl~res wriibergelmnd gcsehwol- 
lene Beine. Seitdem ell5 Wiederholungen dicses Zustande.s. Im letztcn Viert~ljahr 
Leib angesehwollen, Luftmaugel. Pat. wird yon eimml NM, urheilkundigen der 
Klirfik iiberwiesen. 

AuJnalone in die Ktinik am, 27. 9. 37. 5[i~telgroBe, kr52tige Frau in mittterem 
E.-Z., Haut und Sehleimh/iute gut durchbluteI~, 0dome aa den unt~.-.ren Extr~'mitii.ten. 
Kop] frei beweglieh. Re/lexe o.B.  Hals frei beweelich, Lymphknoten, Schilddrfise 
nicht tastbar. s gut versehicblieh, iiberall 131asehenatmcn. Herz- 
(Irenzen nicht sieher feststellbar. ]/hythmus unregehnii, Big. 2. P.T. manchmal 
gest)~lten. Ab&)men dureh Aseitcs aufgeti'ieix, n, Leber vergrSgert, h~rt. Milz 
h6ekerig. Nirgendwo Druekempfim.lliehkeit. Nieren nieht tastbar. ]~.uBere~ Ge- 
nitale o.B..Rdntge~lbild (4 Tage vor dem Tod~, aufgenonunen; s. Abb. 1): Geringe 
HerzvergrSBerung. &.~hr s*arke Lungenstauung. Verdichtung des rechten Mittel- 
lappens (l~nfarzierung des ganzen Lappens m6glieh). L*~mell/irer Pleuraergml] reehts. 
Ganz kleines Winkele, xsuda~ links. EKG.: Sinustachykardie. Myokardsehaden 
(kleine AtrsschlSge fiir Q]{S). Linksryp ;vie bei fiberwiegender Linkshypertrophie. 

Verla.u/. Trotz Euphyllingaben schleeht.e Aussehwemmung (in 5 Tagen 1,2 kg). 
0deme der unteren Extremit/irert bleiben bestehen. Sehlechtes subjektives Befinden. 
Starke Atemnot,. Am 1. und 2.10. je 5 ecru Campher. Aushusten blufig-td~riger 
Pfr6pfe in der Nacht veto 2. zum 3. 10. Untcr dauernder Versehleeht~rung des 
Zustandes am 9 . 1 0 . 3 7  Ted. 

Kli.n.iscke Dia~w.s'e. Myodegenerat[,) eordis, Herzinsuffizienz, Pleun~er~,mB. 
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A-u.~c'ug q'us dem Sektionsberich~ (S.-Nr. 1259137). Leiche einer mittelgrogen 
Frau yon gutem E.-Z. Brustkorb gu~ gcw61bt, epigastrischer Winkel fast ein 
l~echter. BrSste wcich, ziemlich fcttreieh. ]~auch aufgctrieben, iiber Thorr~.,c- 
ni~eau. Halsvenen deutlieh sichtbar, prM] gcf~I[t. Gesicht bl/i, ulich-braun. Gering- 
fiigige 6denu~t6se Schwel]ung des linken Untcrarnr~ und der linken l-b~nd. Teigige 
~chwellung um beide _Kn6chel, 5ber bciden Schienbeinen und oberhalb der 
J?~ttella.e. - -  Die Leber iiberragt d,m RB. um 1 Qnerfinger. hn  kleinen Beeken 
wenig klarer, gelbtieher ]';rguB. Darmschlingen auffallend diekxvandig, weiBblS, u- 
lieh. - -  Lungen s(~hr groB. wie geblhht. Sic behalteIt bei Er6ifnung der :Brusth6hle 
ihre ~'orm. Einige L6ffel klarer, gelblicher Fliissigkeit in beiden PleI, rahShlen und 
im t[erzboutel. Herz: OrSBer Ms die Leiehenfaust. Hochgradige Erwcitertmg beider 

;kill) .  1. l ~ ( ~ r H g e l l a u f n a h n l ~  I[(~r a l . l l l~el i ,  3~ T~lgc ",of d.iHa '].'oQ~ 

Ventrikcl. ])ic Wand des linken Ventr{kcls stitrker als normal. W{~ndc matt,  ~eiB- 
lich, glasig, wh, in erweitertem Zustand crs~arrt. Sitr /tndt~rn nicht ihre Form und 
schcincn steif, wic in Fornml fixiert. 3inskel auf dmn Schnitt g~.lbiichrot, yon floh- 
sticharti.~en und grSB,,ren dcrben SteIlen unterbr,)chen, die gegen die Umgebung 
dcufiieh abgesetzt sin,l. An dcr Vordcrwand dee tinken Xanmu, r ~:,ine fla.che, hohnen- 
grofle ~r des l~pikards, die sich nhne scharfe l~cgrenzung in die Um- 
gebung verliert. Diesc Stelle auf dent Schnitt SD~.ckig-glasig. KranzgefS.Be zart und 
durehg/i.ngig. Lu,,gen: Sehr groB. An der Basis des rccht.en Unteriappens zwei vtw~ 
fimfmarkstiickgroBe, keilf6rndge, mit der Spitze hiluswSrts sehende, sehwarzblaue, 
verdiehtetc :P, ezirke. S~mtliche Teil~ beider Lun,,_'en beh~lten ihrc Form infolge 
[':rstarr(mg d~:.s Gewebcs v61iig bei. Auf dem Schnitt sieht ma(~ in samtlichcn Lappen- 
tcilen dieseibe t:,igig-feste P, esehaffenhcit, iu bciden Oberlappen ist diesc noch ein 
wenig dichter auzufiihlcn, besonders gegen die ~leura zu. Dort  ist das Gcwebe 
zum Tell v611ig si~,ckig. Die It~rbe der Schnittfl/ich~ ist richtig rot ;  es l.SBt sich 
fast keine Fli/msigkeit abstreifen. Das Gewcbe maeht de,l F, indruck eines ~_'hr fein- 
i)origen, nicht ganz vollgesaugten Schwammes o(1.er cilms frisch gebaekenca Brotes. 
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Die Oberlappen sind dabei mehr hellrot mit e, inzelnen fast weigliehen Bezirken, die 
Unterlappen mehr dunkelro~, mi~. einem m~t.ten, glasigen Gl~mz. Die Lungen- 
arterien sind zart, in den ~sten mittleren Kalibers steeken rote, nieh~ lest h~ftende 
Blut.pfr6pfe. In den Bronehien wenig zS, her, glasiger Sehleim. Hal,sorgane: Zungo 
gra.uro~, Konsistenz t~igig, auf dem 8ehnitt leicht glasig, stmekig. Sehleimhaut der 
8peiser6hre sehmutzig-graurot, ihre Muskulatur verdiekt, gleiehm/il3ig glasig. 
gelblieh-si• Sehilddrik~e klein, Sehnitffl~iche glasig, feink6rnig. 3{ilz night ver- 
gr6Bert, aM dem Schnit~ leiohgar, diffu.~ speekiger Glanz. ZeMr yon iiblieher Gr6ge, 
auf dem Sehnitt den~liehe Lgppehenzeiehnung, nieht fl/issigkeitsreieh, glasig- 
mat, t, gtiimzend. Schleimhm:t der Harnblase fh.'ekig blaurof,, ttbersg~ mit dieht- 
sgehenden, steckn~delkopfgroBer~ r/Stliehen Erhabenhei~en. 3Iuskelwand verdiekt, 
auf dem Sehnitt gleiehm/iflig glasig, speekig. 

3Iagen-Dc~rm. Die gesamtu Museularis, insbesondere abet die des Ileums und 
des Pylorusteiles des Magens ist verdiekt, blal]bliiulieh. Auf dem Sehnitt. gleieh- 
m/~13ig speekig, nfit matt-gla,sigem Glanz. 3fuakUlatT~r yon Zwerehfell, vorderer 
l~auehwand, Biceps, Qu,~driceps ziemlieh morseh, fahl-gelblich, wie gekoehlb aus- 
sehend. Sehiidel-SekLion ergibt keinen abweiehenden .Befund. 

1,26rperl/inge 152 era. Gewieht, 60 kg. Gehirn 1220 g. tterz 375 g. llecht.u Lunge 
990 g. Linke Lunge 800 g. Milz 120 g. Leber 1380 g. Nieren 285 g. 

Sektion,sdi~tg~u)xe. Paramyloidose: lt6clxstgradige Infiltration und dadureh 
bedingte Versteifung der Lungen dureh Amyloid. Gteiehartige Erstarrung des 
1-Ierzens in l)iasta~le, maximale Erweiterung des reehten Vorhofes und Verdtmnung 
seiner Wand, Verdiektmg mid grstarrung der linken Vorhofswand. Miil~ige tiyl• 
trophie der reehten K~unmerwand. Marant.isehe Thrombose des rech~a Herzohrs. 
l~'ragliehe Amyloidose der Milz, der Leber, der Zunge und der quc'rgestroiften 
Muskulatur. Hoehgradiges Amyloid des D~ru~s rail Chylusstauung im oberen 
Dtmnd~u-m, Amyloidose der Pylorus- und Oesophaguswand. - -  Pier.hera, gering- 
gradiger Hydrot, horax beiderseits, 0deme der unteren Extremitit~en. MiiBige 
tlyt~rplasie dGs Knoehenmarks. Thrombose der Wadenvenen, emboti~ehe Throm- 
bose yon Lungenarterieniksten und ldeine, hgmorrhagisehe Infarkte der Lungen. 
1-Iasehmf]groIle Cyste am linken Ovar. (Jhronische Cystitis granularis. 

Zur histologisehen Untersuehung sind tflle Organe eingelegt worden (Fixierung 
in 10%igem Formalin). 

Milcroslcopisehe Untera'ucI~.unge~. 
Einbettung der Organ- und. (lewebss~iicke in Paraffin. Ausgefiihrte Vitrbung(:n 

und l~.eaktionen: ttamalaun-Eosin, t'a~ (;ie,eon, Azanfgrbung, Weigerls Elastiea und 
Jgibrinfarbung, Amyloidreakt.ionen mit dod-Jodkali, Methylviolett., l',2ongorol~ und 
TueheeMgelb. 

3s Be~wade. 1. Herz. Septum. ve'mriculorum. [n den Intersti~ien 
tier Muskulatur an e[nigen wenigen 8tellen Rundzellinfilt.rate. Gef/iBw/J, nde der 
,~a'teriolen und Capillaren fast durehweg verdiekt lind mi~ 3Iet, hylviole~b~ kr~ift.ig 
dunkelblaurot gefiirb~. Seholtenargige Amyloidablagerungen in unmittelbarer N/the 
der Gef/tt~e, diese oft i~t sieh sehliegend, stellenweise yon da aus zwisehen die Musket- 
fa~ern ziehend und sic auseimmderdrangend. Diffuse Dnrchsetzung der Gef&lL 
w/tnde mi~ Amyloid. lhre Lumim~ stellenweise erheblieh eingeengt. An an.deren 
Staellen im Lumen selbsb sehollige Ansanunhmg yon Amyloid. Unmittelb~u' unt~r- 
ha.lb des Endokards bandartige Amyioidansammlung iiber der Muskulatur, niehg 
ill sie eindringend. 

Lb&er Fettle/. Bau der Herzmuskulatur tiberall ~I~ erhalten. Unterhalb des 
Epikards eine starke Sehiehg yon grobsehollig angeordnetem Amyloid. Charak- 
terlst.isehe Reaktionen mit allen Fiirbemeghoden. Herzmuskulatur als schmaler 
8treifen unterhalb der S~.hollenbildungen siehtbar. I,et.ztere nehmen etwa ~/n der 
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gesamten .Kammerw~md ein. Zwi~chen den Amyloidansammlungen lnhBig vie[ 
l(undzellinfiltrate. Vereinzelt ]~iesenzellen yore Fremdk6rpcrtyp. Bindegewebige 
Septenbildungen zwischen den Amyloidschollen. 

Vor,l~rwq.',uI der linken Kammer (Abb. 2). S~llenweisc au[lerordentlieh starke 
Anh~tufung yon Amyloidmassen, die die Muskula~ur durct, setzea, zum gr6Bten Tell 
aber schollen- und bandartig unt~,rhalb des Epikards liegen und in da.s epikardiah~ 

At, b, 2. Linke ] [orzku ntlnerwautJ.. ~kh[a~crl_lltg d.cr atnyloiden .\'[assert in dell "5io[el~'t'll IJi,~c;l 
des El}ikards uml in den itttl3cren llcrztlmskelsehichtuu, a Epikard. b cpikar~tiMe~ I"ett 
mit Amyh,hl, c :'~myloid in den ~Lul3erelX Ilcrznntskolla~en, d amyloidfreier lIerzmuskol. 

Fettgewcb,~ hineinzieh~.n. Aueh hier ,lit, GcfikBwt~,nde bis zur Oblit~_,rlttion di~fus 
yon Amyloid durchsetzt. In der Muskulatur stellenwe[sc reeht erhebliche lympho- 
]eukoeytS, re Infiltration. It~ der Umgebm~g der letztuatersuchtert Stelle i.~t die 
Amyloidansammhmg an der Grenze zwischcn Muskulntur und Epikard besonders 
augenf,illig. 

2. Coro~utrien (linker, vordcrer, absteigend~,r Ast). [i1 der It/tmalaull-Eosin- 
fiLrbung sind keino nemmraswerten VerSrtderungen erkennbar. Die Kongorot- 
fgrbung zeigt an einzelnen Stellen des ClefitI3~es die FarbreM~fion gebende, fleckige 
Bezirke, die die ges~m~te Wand, yon der Adveatit.ia, bis zur [ntima rc.iehend, dureh- 
setzen. Mit den ~ndcren ~usgeftihrten Reaktionen und Fitrbung,m sind eindeutige 
Ergebnisse nicht zu erzielen. 
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.'L Aorta (Bauelm.il). l,'rci wm Amyloid. Ihre adventitiellen (;efM3e deulzlich 
yon Amyloid bet, roffen. 

4. Trachea. Diffuse lgotf/i.rbung d.er bindegewebigen Sehleimh~m~:septen dutch 
M.-Violett. und I~.oagoroL 

5. Lunge. V('.reinzelt lxmko- urtd. Ly,nphoeytenansamnlhmgen in den Alveolar- 
rS.umetl, lrl ,~nderen Gebieten v611ige Ausfiilhmg der Alveolen mit, Fibrin (Fgrbnng 
naeh ll'eigert), Bindegew,:be and (.'}dem. In diesen Bezirken iiberaus hii.ufig dutch 
die 6'oh~tsehen Porch ziehende Fibrinf&den. kueh zahlreiehe Fibroblasten in den 
Atveolen. An einigen Stellen h{~chgradige Durchblutung des Lungengewebes. --- In 

..kith. ;t. A.blag~_' t 'u t lg  de_~ l~ : l , l . l l r l ly l i} jds  i l l  d t ' l l  Ab'eot l t r ' .~el~l ,  e n  llnr l l l t~2l 'sl , i[ , i(! l l  d~.:t" JJ l l r tg 'o .  

a,lsgt~d,:lmt:ert (;ebieten sind die AIveolar.~ept~n bis zum Vicrfa*ch,.,n ihrer iibli~.hen 
~St~itrke v(..rd.iekt llrl(l h~)mogenisicr~, (Abb. 3). St.ellcnweise liegen die ve)-dickten 
8~:im:,n s_o dieht, dab ni~hczu eine .liarnifikation (los (lewebeg vorgetguseht ~'ird. 
Erst die Amyloidfii.rbungt.n t't'wt,isen durch ihren iiberall positivcn Ausfall die Art 
der \'erdicklmg~!n. Nur :m wcniffc, n Stellen zeig~n die Alve,~h:.n die iibliehe S~.ii.rke 
ihrer \Vmtdung~-n. An diesen Stt'llen lit.gen zalllreiche abgeschilferte Epithelien in 
Jhnen. Xahezu siLmtliehc, kleinen Gr und viele Bronehiolen sind dutch Amyloid. 
d,%s diffas_' oder gvt~bschollig an.geordnet, isl;. vertindcrt. Auch in den wenigen amvloid- 
freien %.'ilen dcr Lungen zeigen die (.le[tiBe dasselbe Verhalten. Kein wesentlieher 
I_rl~tersehicd zwisehen rechts und links. 

6. :g.u.,'t,:ulatu.r. a) Zunge. Unt(,rh,~lb des Schleimh~mtepithels b;mdartige An- 
sxmmlung yon Amyloidsehollen. Ebcnsolehe im iuterstitiellen 13indegewebe. I)if- 
fuse. ausged.ehnteste Amyloidans:~mmlun,2 in den JJ'asern der Zungenmuskulatur. 
Bcide Ar tender  Amyloida.blagerm~g sind in den Oef/i.Ben dcr Zungenmuskulatur zu 
finden. 

b) Zwerchfell. In dot Zwerr:hfe[hnuskuhmu' und ihren Oef/iN, n ist da,~ Amyloid 
ebenso hoehgrad ig und in demselhen Ver teilnngstypus angoordnet, wie in der Zungen- 
muskula/.ur. 
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c) Uterusmuskulatur. Die Muskelfaseru sind vOllig frei yon jeglieher Amyloid- 
ablagerung. Siimtliche Gef~Be, die bereits im t[.-E, gefttrbt~:n Sehnitt m/i, ehtige 
Wandverdiekungen, insbesondere ihrer Media und Intimahyperplasien his zur 
v611igen Obliteration zeigen, weisen in ihren W/inden Amytoid aul, das mit  Mien 
]:/i, rbungen deutlieh naehweisbar ist. Es liegt, hhufig aussehlieBlieh in den intima- 
nahen Mediasehiehten, oft aber such nur in der Media oder in allen Wandschiehten 
in diffuser Verteilung. 

d) M. Bleeps und Quadrieeps. Amyloidsehollen in einer P~eihe lttngs der ]:ascien- 
Muskelgrenze innerhalb des Fascienbindegewebes, aber such in ~,ieferen Sehichten, 
gel,!gen. Sehollenbildungen aueh in den Wituden einzelner GcfhPJe nachweisb~r. 

7. Leber. :~tit Methylviolett und der Lugolsehen Reaktion erweisen sieh die 
l,eberlikppchen sis diffus yon Amyloid betroffen. An vielen Stellen gewinnt man 
den Eindruek, dab das Amyloid vorwiegc, ncl im Zentrum der Lttppehen liegt, an 
~mdel'en wieder mehr der Peripherie angehgr~. CleiehmMlig positiv sind d ie  in 
den k'ils verdiekten ,%_~pt.en veriaufenden (leffxge betroffen. 

3. :l[ilz. Mgfligcr Zellreiehtum. Mittelgradige Verdiekung des Trabekel- 
systems. )[ediahyperLrophie mittleren Gradt.s der ldeinen Oefiige. Mit Methyl- 
violett Sehollenbildungen in einzelnen Trabekeln naehweisbar. Diehre Sehollen- 
anlagerung in und um die Adventiri~ fast jeden Gef/ifles. Meist, such Amyloid in 
den intimanahen Media~sehiehten, so dab die 3[edia gr6gtenteils amyk~idfrei crseheint. 
.t'[eiIl Follike]-, kein PUll)aamyloid. 

9. LFmphk)~otcn.. In reiehliehem ]3indegewebe spitrlieh ,rLtwiekeltes lympha- 
tisehes Gewebe. Letzteres fiberall frci yon Amyloid. Versehied,me Amyloidablage- 
rm~g in dt.n GefSl]w~nden. Im Bindegewebe st.ell,'rnveise ~robsehollig angeordnetes 
reichliehes Amvloid, hoehgradige Verdiekvng der Septen. 

20. Speicheldrii.sen. Amyloid deutlieh in den Driisenlt~l)pehen. besonders an den 
B~,/renzungen dec Endsttieke naehweisbar. [)iffu~cs Befallensein der in den Bind~,- 
~ewc'bss,,pt~m verlaufenden Gefitge. 

11. ,S'peis,~rdhre. lm Eosin m~d 'r. (~iesm~-Priq)arat keine vrm der Norm abwei- 
ehen(h:n ]~,eftm(le, yon dec verdiekhm Medi~ fast sti,ntlieher Grftif~e ~bg(,sehen. 
Scho]lenf6rmige Amyloidablager,mg in dem zwiaehen den beiden Mnskellagen 
liegenden Bindegewebe. S/imtliche (]efagw/tnde amyloidhaltig, meist in Schollea- 
for,n, mit, mi~ohQgev Verdickung allt:r Gef~igsehicbten, hitu[ig nut der Media, und 
hoehgradiger ]']inengnng der Lu:nina. 

.I2. Mafl,,n (Corlm.~ rentric'Mi), in den l<leinr Cefiigen df,r Submueosa des 
Magens sehollig al~geordnetes Am vloM. Ebcnsolehes in drr Museu[aris mueosae 
sp~rtieh, in It.lug- und L/i.ngsnutskulatur wieder dichter. Aueil hi(:r besonders auf- 
fallend (lie Anordmmg an dt.n (}renzsohi~:hton, also zwisrhen 13indegewebe und 
Musknlatur, bzw. am l-land der einz,:Inm~ .~hlskelbiindQ. 

J3. ]'ylorus. Der Befund (.nt.sI)richt d(,m des Korpnst~:iles. 
14. Z)-~todenum. Amvloid in srholliger An,wdmmg bost~ndt,rs dicht, an den 

Begrunzunaen dcr einzelnen MuslcelbihM~.l untereinander und der Submueosa 
gegentibr gelegen. Aueh in derl ]~,iindrln selbst. ~venn atte}t spitrlieb, zkmyloid- 
ansammlungen. Diffuse o.nd scholli-e Ans'lmlnhmgen in fast Mien (;ef/iIlen dcr 
Submueosa. Sehleimhaut fr~,i. 

15. Jeju*~tm.. Die sttbmtleiisen GefiiBe zeigen hochgradige, durch Sehollen 
bedingte Wa~dverdickungel~, (lie geringe 3[ethylviolett-, negative Kongorot., abet 
stitrkere Tueheehtgelb- und Lugolreaktion aufweisen. ]~_hnliehe sehollige Bil- 
dungen atteh an den Crm~zsehieht~n der einzelnen Musk,..lbiindet. 

16. lh:um.. Der iBefund entsprieht fast v611ig dem im .Jejunum erhobenen. 
Jedoeh ist hirr das Amyloid "~rur du,'eh die L.ugolsche l~eaktion ei'weislieh. 

17. (2~)lon. Amyloidseholle,~ fast ausschlieI~lic.h in dm~ (;ef/tFxm d.er 8ubmueosa 
und der 31uskulatur. 
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18. Rect.u,m. St~rke Amyloidansammhmgen in den Schleimhau~krypt~on. 
BefaIlensein siimtlieher submuk6ser und muskul/irer GefiiAlw/i,nde. Ganz ver- 
einzelte Sehollenbildung in cler l~ing- und lA~.ngsmuskulatur. Dins in der Sehleim- 
haut gelegene Amyloid nur mit 3[et.hyl~iolett sicher n~ehweisbar. 

19..Viere,n. }lit allen tgeaktionen zeigen nut die Geftige Andeutungcn yon 
i• AilsfaIl (in Form der jeweilig enr~apreehenden, diffusen Verfkrbm~g; 
im H.-E. ",rod v. Gieao.n. ge,fitrbten Sehnitt sind die Nieren nicht nennenswert, 
veriiadert). 

20. Ha r~bla,~.e. Epit.hel frei. Amyloid in der gesrmaten Nuskulanlr, vorwiegend 
an den gandpartien der einzelnen Fasern, dort streifig ~ngeordnet Sehollen in 
fa.sL allen Gefii/3t, n. 

21. Ocariwm. S~mtliehe kleinen Gefiil3e sind st~rk amyloidhaltig (besond,,.rs 
deutlich rail; Lugol, Met~hylviolett und Kongon:ti nachweisbar). Das Amyloid kommt; 
in den verschiedensten Ver~ailungsarten in der Gefiit~wand vor. Die einzelnen 
Wandschiehten werden versehi(dengrad g yon ihm hegroffen. 

22. M.c~m,m,:t. ][~t bindegewebigem Strom~ sp~irliches, unveriimdert, es ])rii.~,n- 
gewcbe. I-I/i.ufige Amyloidschollen, w:reiuzclt in gro~'r Allsdehnung, mit Meth,,'l- 
violett, Kongorof und Tuchec.hrgelb iln Bindegewebe naehweisbar. Srellenweise 
gr6ller~ Scholleubildungen in der Na.chbarsehaft you kleinen Gef/il3en. Eine 
Arteriole zeig'6 mit der ]r eine einzeln liegende Sehollenbildung 
intimanah, die Imlcnhaut vorbuekelnd. 

2,'J. Schildd;ii,.s'e. Mglliger J,2olloidreiehtum, geringgradige Verdickung der 
blndegeuehigcn Scpten. Driisenepithelien flach. Kleine, im Sehnit.t liegende Aa. 
und Vv. in ihrer \Vand amyloidhaltig. 

24. t ly t~ 'physe.  Keiuer[ei Veritndc.rungcn nachweisb~r. Alle angew~mdt.en 
Amyloidreaktion(.n negat.iv. 

25. Ba~t~h'~t.~eicheldriise. Mittelgradige Cirrhose, hoehgradige Amyloidanhtiufung 
in den DriiseJflii, ppehen. 1)iffus(,s Bcfalh:nsein der Gcffillw/inde. 

26. "Veb,,w,'vierc.~.. Amyloid mit 3rethylvioh:tt. und Kongorot fit d.cn binde- 
gewebig,'n S%~ten und den in ihnL.n lic~enden (icfii, gcn nachweisbar. Im Neben- 
nierenparcnchym nlit Methylviolett und Tucht, chtgelb eindeutige SehoHenbildungen, 
streifenf6cmig angcordnet (Nt.b,:nnicrcn waron makroskopisch klein, mit schmaler 
gelber I~.indc). 

2"/. Uroflhir~.. Aul~r.~r in den kl,:inen Hirngefii, Ilen kt,in Amyloid erweislich. 
28. Kleinhir;'*. Ohnc Ver/inderungea, eben~ seine peripher~m Gefii, Be. Nirgends 

und nlit; keiner Amyloidf/irbuag eino positive ]~caktion. 
29, Hirnb:rsivgr In den histologisch unveriinderten Gefikl3t:n kein Amyloid 

nachweis bar. 
30. 13a,,uchha~,t. In keincr Stelle der unt~rsuch~cn t[aut.stiicke und mit keiner 

Reakt.ion Amyloid liaehweisbar. 

Klinisch st~md also im Vordergrund unsores Fal les  die Herzinsuf-  
fizienz, rn der  Anamnese  der  Pat ient in  sind seit. 11/4 J ahren gesehw01leno 
Beino, angesehwollener  Leib und Luf tmangel  angegeben.  Die kl inisehe 
Diagnose l au te te :  2r io cordis, Herzinsuffizienz,  Pleuraergul3. 
Der  hier  gesehi tderte  ]?'all geh6rt  nach dem ana tomisehen  ]3efund in die 
g e i h e  der  Ftille mi t  hoel igradiger  Amyloidose  des Herzens  denen die 
8 y m p t o m e  dot  Herz- und Kreishmfinsuffizieriz gemeinsam sind (Ko l l e r ,  

B e n e k e  u.  a.). Makrosk~piseh und hist.ologiseh erwies sieh das  Herz Ms 
besonders  hoehgradig yon Amvloid  betroffen, ja  es en th ie l t  all de, r Vor- 
de rwand  seiner l inken K a m m e r  sogar einen bohnengrol3en Amylo id -  
tumor .  Aber  aueh die sonstige Muskulatur ,  yon der des Uterus  abgesehen,  
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war st.ark yon Amyloidschol len  durchsetz t .  In  den I~andbezirken der  
bet, roffenen Muskul~tur ,  besonders  der  des I lerzens ,  des Magen-Darm-  
t rae tus  und der  Biceps- bzw. der  Quadr icepsmusku la tu r  war  die auger-  
ordent l ieh deut i iehe  Anordnung  der Amyloidschol len  in der F o r m  der  
, ,amyloiden Grenzsgume" (L. Pick) auff/illig. NSchst  dem Herzen l and  
sieh in m~serem Fall  die s tgrks te  Amylo idansammlung  in der  Lunge,  
in der  al lerdings aueh Zeiehen einer ehronisehen Pneumonie  vorhanden  
waren. 1~eichli(.h betroffen war a.ueh die Musknlat.ur der  Zunge. Eine 
Vergr6gerung der  Zunge im Sinne der Pieksehen Makroglossia amylo ides  
konnten  wi t  n icht  fest, stellen (vgl. jedoeh Bonsdvr/, Feller, Krisper, 
Perta u .a . ) .  Amylo id  war f emerh in  in Leber,  Speieheldr/isen und der  
Harnb lase  naehzuweisen.  Ausgenommen (tie Aor ta ,  die Hirnbasisgefgge 
und die per ipherea  KleinhirngefS, Be war  nahezu das gesamte  (~ef'gl~- 
sys tem yon Amylo id  belmoffen. In einzelnen Gebieten kam es vereinzel t  
zur Obl i te ra t ion  der  Lumina  der  kleinen GefS, ge. Eine typisehe  An- 
ordnung des Amyloids  in einer best.innnten Wandseh ieh t  des Gefitl]es 
k - n n t e  n ieh t  festgestel l t  werden.  Es war  im Gegent, eil oft auffal lend,  
dal~ auf verh~iltnismSgig kle inem l~aunl sehr versehiedenar t ige  An- 
ordnungen des Gefggamyloids  zu beobaehten  waren. Im al lgemeinen 
konnte  man  es jedoeh vorwiegend in den Mediasehichten gelegen sehen, 
wenn es auch hgufig genug die Gefgl3wa.nd diffus betraf.  Eine Sonder-  
st.elhmg n imnl t  unser Fal l  du tch  cias in dot  Mamma gelegene Amylo id  
ein. in  der  gesaml~en uns zugi/mglieh gewesenen Liter~Ltur fanden wir  
mlr  den yon Warrens ver6ffent l iehten Fall ,  bei dem zwar aueh Amylo id  
in der Mamma gefunden wurde,  jedoeh die Mamma gleiehzeit ig etwoniseh- 
entzi indlieh ver~indert war. 

Noch ein weiterer  Umsfand  ist es, dureh den unser Fal l  besondere  
Beachtung verdient ,  t [ e r r  Prof.  Hinsber 9, tier Lei ter  der  ehemisehen 
Abte ihmg des Pathologisehen Ins t i t u t s  der  Univers i tSt ,  konnte  naeh der  
im ,[ahre 1936 yon Boyer und F&gh ver6ffent l iehten N e t h o d e  in den 
einzelnen Amy[o idorganen  unseres Fa[[es Chondroit, inschwefelsgure 
qmmt i t a t i v  best imnlen.  Herxheimer, M. B. Schmidt u. a. glanb ten  noeh 
an das Vorhandensein  yon Chondroitinschwefels~iure im Amyloid .  Dieser  
Ghmbe wurde  aher  dureh dim Arbei ten  yon Han,s,s~n umt Le~lpold s ta rk  
ersehiitterl~. Es sei deshatb gestatt.et., (tie yon Prof. Hinsberg gefundenen,  
und mir  l iebenswiirdigerweise iiberla,~<enen Wert,e bier anzufi ihren.  

Bereehnet  aus dem (]lueosamingehall~ ergab sich folgender Gehal t  
an Chondroit inseh wefelsgure. 

"ra b~,lle 1. 

Amyloidlun.ge, Oberlappen . . . 
Amyloidlunge, Unterlappen . . 
Amyloidmilz . . . . . . . . .  
Amyh,idlr . . . . . . . . .  
Amyk,iddflmldarn~ . . . . . .  

1 , ' e u , : h t ~ c w i c  h t  r [ ' l ' o ckc I l~wiq ' ]  I t C I u m d r o i t i a -  
- se  h w e f e l s g u r o  

i l l  g in  g in  m ~ - %  

64 
3a 
2l 
63 
39 

10,8 
24,2 
4,1 

10,5 
6,6 

2173 
174(} 
2173 
435 

1955 
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Aus Bestinnmmgen des Sulfatschwefels bei gew6hnlichem Amyloid 
und nach Abreehnung der physiologiseherweise hn Organ zu erwartenden 
Sulfatmengen kam t:fan,~sen ffir (lie Milz auf einen Gehalt an Ch(m- 
droitinsehwefelsiiure yon 2%. Die l)bereinstimmung mit den bier bei 
Paramyloidose gefundenen WelOcen is( auf den ersten Bliek reeht ~uf- 
fallend. Doch ist zu bedenken, (lab der tats/~ehliche Amyloidwert der 
Organe ein ganz versehiedener gewese, n sein kann. was sieh auf den 
prozentualen Geha, lt der abgel~gerten Substanz - -  und mar dieser Wort 
kann s(;hlie~lIieh interessieren - -  stark auswirken mul3. Auch sind die 
Methoden zur Bestimmung versehieden und nieht ohne geeignete Kon- 
tro]Iversuehe zu vergleichen. Imrnerhh~ 15ftt sieh jetzt sehon sagen, 
dM] der Gehalt an ChondroRinschwefelss bei gew6hnlichem und be[ 
Paramyloid sieh in der gleichen Gr6[denordnu, ng zu bewegen seheinf. F/Jr 
zukiinftige Fi~lle wird es si(,h mehr emtdehlen, die mechaniseh isolierte 
Amyloidsubsta.nz selhst, ohne Beimengung des Organgewebes, der 
ehemischen Untersuehung zuzuf/ihren. 

Im allgemeinen ist die Amyloidose ein Leiden mit sehleiehendom 
Beginn und unmerklichem Fortsehreiten. [n die, sere F~dle war es nun 
dureh die ungewShnlich starko Lungenbeteiligung mSglieh, das Auf- 
treten der Substanz gcwissermagen w~thrend des Lebens zu verfolgen. 
Es mul3 iiberraschen, in wie kurzer Zeit (lie m~ssige Ablagerung erfolgt 
sein muB, besonders wenn man .P~6nt, genbihl und anatomisehen Befund 
tier linken Lunge vergleieht. Es ist nieht denkbar, dab (tie sehwere, 
vielfaeh hepatisierende Amyioidinfiltration sehon bestanden hat, zt.r 
Zeit als die letzte [l,6ntgenaufnahme gemacht, wurde, also 4 Tage vor 
dem Tode. So it(ill.{ man annehmen, dab in einer Frist yon Tagen ganz 
erhebliehe Mengen der Substanz abgelagert werden k6nnen, eine Fest- 
stelhmg, welehe (tie Pri~eipitatnatur des Paramyloids, und damit wohl 
des Amyloids tiberbt~upt, weiterhin wahrscheinlich mt~cht. 

Die Diskussion iiber die Atioh)gie der Paramy|oidose ist in der letzten 
Zeit wieder sehr lebendig geworden. Es ws auch wunderbar, wenn 
dem nicht, so w/~re; denn es war naheliegend, einen Zusammenhang, 
wie bei (tent eehten Amytoid (Loeschcke) zwischen der Panmlyloidose 
und immunbiologisehen Vorgiingen zu st(then. Fiir das 3[itspielen yon 
solchen beim Zustandekommen der Paramvloidose haben sioh u .a .  
StSber und I'olhvnd eingesetzt. StSber weist auf die Hitufigkeit, des Amy- 
loids bei Serumpferden hin. Es ist augerdem gar nieht zu bezweifeln, 
dab die Anamnesen vieler paramyloidkranker Patienten fiir allergisehe 
Vorg/inge zu spreehen seheinen. Asthma brouehiale, ehronisehe Anginen, 
dauerndes Husten, Bronehitiden und Bronehiektasen sind Leiden, die 
wir hgufig genug anamnestiseh finden (Ferris, PerIa, und Gro/3, Reimann 
und Ko,~cky u. v.a.). So l~mge jedoeh diese Annahmen nur hypo~hetiseh 
Bind, werden wir gut daran tun, das yon Lubarsch angegebene Ch~rak- 
teristikum der Paramyloidose, das Fehlen jeglicher Grundkrankheit, 
nieht beiseite zu legen. 
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Z u s a m m e n t a s s u n g .  

D e r  im v o r s t e h e n d e n  b e s c h r i e b e n e  Fal l  yon  P a r a m y ] o i d o s e  ze ichnct .  

s ich  d u t c h  eine, n a e h  d e m  b i s h e r i g e n  S c h r i f t t u m  a.ls u n g e w 6 h n l i c h  ~mzu- 

s e h e n d e  I n f i l t r a t i o n  de r  L u n g c n  n e b e n  d e n  g e w 6 h n | i c h e n  u n d  be ro i t s  
bekCmntcn  A b l n g e r u n g e n ,  z. B. im H e r z e n  u n d  de r  i i b r igen  Musku l~ t ;u r ,  

aus .  W i e d e r u m  f~ll t ,  wie s o n s t  bei P a r a m y ] o i d o s e ,  dic A r m u t  ( lot  bei  

k t a s s i s c h e m  A m y l o i d  befa . l lenen O r g a n c  a n  A b l a g e r r m g e n  auf .  

B e s o n d e r s  b e m e r k e n s w e r t  ist. irn v o r h e g e n d c n  F~]I d e r  d u r c h  d e n  

Vcrg l e i eh  m i t  [ ~ 6 n t g e n b i l d e r n  d e r  l o t z t e n  Lebenszeif ,  n a h e g e ] c g t c  Sch luB,  
d a b  (:lie p a r a m y l o i d e  [ n f i l t r a t i o n  in w e n i g e n  T a g e n  e n t s t e h e n  k a n n .  
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