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(Eingegangen am 27. Mnil 1938, ;

Der 1929 von Lubarsch geprigte Begriff der |, Atypischen Amyloidose*
hat auch heute nichts an Giiltigkeit verloren, ja, das Schrifttum der
letzten $ Jahre ist nicht imstande, uns wesentlich Neues zu bieten. Die
5 CGrundforderungen, die Lubarsch an jeden Fall von atypischer Amy-
loidose stellte, namlich 1. das Freibleiben der sonst von Ampyloid be-
fallenen Gewebe, 2. die machtige, knoten- oder knétchenformige Art
seiner Ablagerungen, 3. die mehrfachen Abweichungen der Farbreak-
tionen, 4. das Fehlen einer nachweisbaren Grundkrankheit und 3. die
iibertriebene Beteiligung der kleinen und mittleren Gefille unter Ver-
schonung der muskelfreien Abschnitte sind bis heute dieselben geblieben.
Pick und Gerstel haben aus diesem Bild einen ,Typus im Atypischen”
herausgeltst, im wesentlichen ist jedoch das von Lubarsch gezeichnete
Bild der atypischen Amyloidose, oder wie es von Picchini und Fubris
genannt wurde, der ,,Paramyloidose™, dasselbe geblieben.

Strauf hat in seiner 1933 aus dem Pathologischen Institut der Berliner Uni-
versitit hervorgegangenen Arbeit die bis zu dieser Zeit veroffentlichten Fille nach
ihren Eigenarten zusammengestellt und folgendes erbalten: 4 Talle von allgemeiner
Paramyloidose, 2 Fille von allgemeiner Paramyloidose obne Beteiligung der Herz-
muskulatur, 1 ¥all derselben Gruppe mit ungewisser Beteiligung der Herzmus-
kujatur, 4 Falle von allgemeiner Paramyloidose ohne Hautbeteiligung, 1 EFall von
allgemciner Paramyloidose ohne Beteiligung der glatten Muskulatur, 6 Falle von
Paramyloidose des Herzens und der quergestreiften Muskulatur, 1 Fall von Par-
amyloidose des Herzens und der glatten Muskulatur, 1 Fall von Paramyloidose der
quergestreiften Muskalatur, 3 Fille von Paramyloidose des Herzens und der GefaSe,
1 Fall von Paramyloidose der Gefafle mit besonders starker Beteiligung der Herz-
gefale und 3 Tille mit artikalirer und periartikulicer Paramyloidose mit wech-
selnder Beteiligung des Mesenchyms. Zu diesen 27 Fillen kommt als 28, der von
Strauf} verstientlichte, der uls besondere Eigenart das Befallensein des Binde- und
Fettgewebes aufwies.

Das uns zugingliche Schrifttwn der Jahre 1933—1938 enthalt nur 11 Falle
von Paramyloidose, die wie folgt cingeteilt werden konnen: Allzemeine Paramy-
loidose ohne Beteiligung der Haut (+ Falle). 1. Perle und Ghrof, 53jahrige Frau.
2. ¥ollund, 53jahriger Mann. 3. Reimann, Koucky und Lkland, 4ljihrige Frau.
+. Weber, Cude, Stott, Pulvertuft, Amyloid der Lunge und Milz mit Herzbeteiligung
(1 Fall). 5. Ferris, 52jihriger Mann. Amyloid der Lunge und Milz ohne Herz-
beteiligung (1 Fall). 6. Ferris, 78jahriger Mann, Amyloid der Niere, der Gefile
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und des Knochenmarks (1 Fall). 7. Gerber, 44jahriger Mapn. Amyloid der Zunge
und Gelenke (2 Falle). 8. Bonsdorf, 51jahriger Mann. 9. Feller, 46jihrige Fran.
Amyloid der Herzmuskulatur und der Coronarvenen (1 Fall). 10. Budd, 75jih-
riger Mann. Amyloid der kleinen Gefille (1 Fall). 11. Aoller, 50jihrige [rau.

Diese verhdltnismiBig geringe Zahl von 11 in nahezu 5 Jahren ver-
Gffentlichten Fille von Paramyloidose und die Notwendigkeit, mangels
atiologischer Klirung wenigstens das anatomische Bild der Kraukheit
zu kliren, sowie eine bemerkenswerte Beobachtung iiber zeitliche
Entstehung der paramyloiden Infiltration mdégen es rechtfertigen, daf
Verfasser ihr einen 12. Fall zureiht. Diese neue Beobachtung des seltenen
Leidens bot schon durch die "besonders schweren und ungewéhnlichen
Ablagerungen des Amyloids in der Lunge am Sektionstisch ein eindrucks-
volles Bild, dessen Interesse noch dadurch vermehrt wird, dafl an Hand
der klinischen Réntgenbilder ein Urteil diber die Zeitspanne abgegeben
werden kann, innerhalb welcher die Ablagerung stattgefunden hat. Ferner
war es durch das Entgegenkommen von Herrn Prof. [finsberg (Chem.
Abteilung des Instituts) moglich, eine chemische Untersuchung des
Paramyloids durchzafithren, wortiber im Schrifttum noch keine Angaben
niedergelegt sind. s handelt sich um eine 50jahrige Frau, die in der
L. Medizinischen Klinik der Charité Berlin behandelt wurde und 12 Tage
nach ihrer Aufnahme verstarb. Die Uberlassung des Krankenblattes
verdanke ich der Liebevswirdigkeit von Herrn Prof. Sicbeck, fiir die
freundliche Uberlassung des Falles selbst und die Durchsicht meiner
histologischen Befunde bin ich Herrn Prof. R6file zu Dank verpflichtet.

Auszng ous dem Krankenblett. Familie gesund. Pat. hat die @iblichen Kinder-
krankheiten durchgemacht. Menarche mit 17 Jahren. Menopause seit Weih-
nachten 1936. & Geburten, keine Fehlgcburt. Schlaf gut, Appetit mallig, Stuhlgang
i. a. regelmillig, Wasserlassen 0. B. Im Juli vorigen Jahres vorithergehend geschwol-
lene Beine. Seitdem oft Wiederholungen dieses Zustandes. Im letzten Vierteljahr
Leib angeschwollen, Luftmangel. Pat. wird von einem Naturheilkundigen der
Klinik itberwiesen,

Aufrahme in die Klintk am 27.9. 37, MivtelgroBe, kriftice Frau in mitslerem
E.-Z., Haut und Schieimhaute gut durchblutet, Odeme an den nnteren Extremitaten.
Kopf frei beweglich, Reflexe 0. B. Hals frei beweslich, Lymphknoten, Schilddrise
nicht tastbar. Lungen-Grenzen gut verschicblich, aberall Blischenatmen. Herz-
Grenzen nicht sicher feststellbar. Rhythmus unregelmaflig. 2. PUL. manchmal
gespalten.  dbdomen durch Ascites aufgetrichen, Leber vergrofert. hart. Milz
héckerig. Nivgendwo Druckempfindlichkeit. Nieren nicht tastbar. Aulerves Ge-
nitale o. B. Rantgenbild (4 Tage vor dem Tode aufgenommen; s. Abb. 1): Geringe
Herzvergréfierung. Sehr starke Lungenstauung. Verdichtung des rechten Mittel-
lappens (Infarzierung des ganzen Lappens méglich). Lamellarver Pleuracrgufl rechts.
Ganz kleines Winkelexsudat links. EAG.: Sinustachykardie. Myokardschaden
(kleine Ausschlige fiir QRS). Linksryp wie bet tberwiegender Linkshypertrophie.

Verlanj. Trotz Euphyllingaben schlechte Ausschwemmung (in 5 Tagen 1.2 kg).
Odeme der unteren Extremititen bleiben bestehen. Schlechtes subjektives Befinden.
Starke Atemnot. Am 1. und 2. 10, je 5 cem Campher. Aushusten blutig-eitriger
Starke At t. Am 1. und 2. 10. j Campt Aushusten blutig-eitrig
Piropfe in der Nacht vom 2. zum 3. 10. Unter dauernder Verschlechterung des
Zustandes am 9. 10. 37 Tod.

Klinische Diagnose. Myodegenerativ cordis, Herzinsuffizienz, Pleuracrgu.
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Aussug aus dem Sektionsbericht (S.-Nr. 1259;37). Leiche einer mittelgroBen
Frau von gutem E.-Z. Brustkorb gut gewdlbt, epigastrischer Winkel fast ein
Rechter. Briste weich, ziemlich fettreich. Bauch aufgetrieben, iber Thorax-
niveau. Halsvenen deutlich sichtbar, prall gefiillt. Gesicht blaulich-braun. Gering-
fugige 6dematdse Schwellung des linken Unterarms und der linken Hand. Teigige
Schwellung wm  beide Knochel, @ber beiden Schienbeinen und oberhalb  der
Patellae. — Die Leber diberragt den RB. um 1 Querfinger. Tm kleinen Becken
wenig klarer, gelblicher ErguB. Darmschlingen auffallend dickwandig, weiBbliu-
lich. — Lungen sehr groB. wie gebliht. Sic behalten beil Eroffnung der Brusthshle
ibre Form. Einige Loffel klarer, gelblicher Flissigkeit in beiden Pleurahshlen und
im Heezbeutel. Herz: GroBer als die Leichenfaust. Hochgradige Erweiterung beider

Abb. 1. Rontgennuifnauime der Lungen, 4 Tage vor dem Tode

Ventrikel. Die Wand des linken Ventrikels sticker als norinal. Winde matt, weil-
lich, glasig, wic in erweitertemn Zustand erstarrt. Sie dndern nicht ihre Form und
scheinen steif, wie in Formol fixiert. Mnskel auf dem Sehnitt gelblichrot, von floh-
stichartigen und groBeren derben Stellen unterbrochen, die gegen die Umngebunyg
deuatlich abgesetzt sind. An der Vorderwand der linken Kanuner eine flache, bohnen-
grofle Verdickung des Epikards, die sich ohne scharfe Begrenzung in die Um-
gebunyg verliert. Diese Stelle auf dem Schnite speckig-glasiy. KranzgefaBe zart und
durchgangig. Lungen: Sehr groB. An der Basis des rechten Unterlappens zwel etwa
fiinfmarkstiickgroBe, keilfGrmige, mit der Spitze hiluswirts schende, schwarzblaue,
verdichtete Bezirke. Samtliche Teile beider Lungen behalten ihre Form infolge
Erstarrung des Gewebes vollig bei. Auf dem Schnitt sieht man in simtlichen Lappen-
teilen diesclbe toigig-feste Beschaffenheit. in beiden Oberlappen ist diese noch ein
wenig dichter anzufiithlen, besonders gegen die Pleura zu. Dort ist das Gewebe
zum Teil vollig speckig. Die arbe der Schnittfliche ist richtig rot: es 1iit sich
fast keine Flissigkeit abstreifen. Das Gewebe macht den Eindruck eines sehr fein-
porigen, nicht ganz vollgesaugten Schwamimes oder eines frisch gebackenen Brotes.
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Die Oberlappen sind dabel inehr hellrot mit einzelnen fast weillichen Bezirken, dic
Unterlappen mehr (ll]l\l’\(’ll‘Ou, miv einem matten, glasigen Glanz. Die Lunuen-
arterien sind zart, in den Asten mittleren Kalibers stecken rote, nicht fest haftende
Blutpfropfe. In den Bronchien wenig ziher, glasiger Schleim. Helsorgane: Zunge
graurot, Konsistenz teigig, auf dem Schnitt leicht glasig, speckig. Schleimhaut der
Speiserohre schmutzig-graurot, ihre Muskulatur verdickt, gleichmaBig glasig,
getblich-speckig. Schilddrise klein, Schnittfliche ¢lasig, feinkdrnig. Milz nicht ver-
gréBert, auf dem Schnitt leichfer, diffus speckiger Glanz. Leber von Giblicher Grofie,
auf dem Schnitt deutliche Lappchenzeichnung, nicht flussigkeitsreich, glasig-
matt, glinzend. Schleimbaut der Harnblase fleckig blaurot, iibersiat mit dicht-
stehenden, stecknadelkopfgrofien rétlichen Erhabenheiten. Muskelwand vudlcl\t
auf dem Schuitt gleichmillig glasig, speckig.

Magen-Darm. Die gesamte Muscularis, insbesonderc aber die des Ileums und
des Pylorusteiles des Magens ist verdickt, blafiblaulich. Auf dem Schnitt gleich-
mifig speckig, mit matt-glasigem Glanz. MNuskulatur von Zwerchfell, vorderer
Bauchwand, Biceps, Quadriceps ziemlich morsch, fahl-gelblich, wie gekocht aus-
sehend. Schddel-Sektion ergibt keinen abweichenden Befund.

Korperlange 152 em. Gewicht 60 kg, Gehirn 1220 g, Herz 375 ¢. Rechte Lunge
990 g. Linke Lunge 800g. Milz 120 g. Leber 1380 g. Nieren 285 g.

Sektionsdingnose.  Paramyloidose: Héchstgradige Infiltration und dadurch
bedingte Versteifung der Lungen durch Amyloid. Gleichartige Erstarrung des
Herzens in Diastole, maximale Frweiterung des rechten Vorhofes und Verdinnung
seiner Wand, Verdickung und Erstarrung der linken Vorhofswand. Maflige Hyper-
trophie der rechten Kammerwand. Marantische Thrombose des rechten Herzohrs.
Fragliche Amyloidose der Milz, der Leber, der Zunge und der quergestreiften
Muskulatur. Hochgradiges Amyloid des Darms mit Chylusstauung im oberen
Diinndarm, Amyloidose der Pylorus- und Oesophaguswand. — Plethora, gering-
gradiger Hydrothorax beiderseits, Odeme der unteren Extremititen.  MaBige
Hyperplasie des Knochenmarks. Thrombose der Wadenvenen, embolische Throm-
bose von Lungenarterienisten und kleine, hiwmorrhagische Infarkte der Lungen.
HaseluuBgroBe Cyste am linken Ovar. Chronische erms eranularis.

Zur histologischen Untersuchung sind alle Olv'me e m,ga]e;:t worden (Fixierung
in 10%igem Yormalin).

Mikroskopische Untersuchungen.

Einbettuny der Organ- und CGewebsstiicke in Paraffin. Ausgefithrte Firbungen
und Reaktionen: Hamalaun-Losin, van Gieson, Azanfarbung, Weigerts Llastica und
Fibrinfarbung, Amyloidreaktionen mit Jod-Jodkali, Methylviolett, Kongorot und
Tuchechtgelb.

Mikroskopische Befunde. 1. Herz. Septuan ventriculorum. In den Interstitien
der Muskulatur an einigen wenigen Stellen Rundzellinfiltrate. Gefafwinde der
Arteriolen und C(prlhm,n fast dur( hweg verdickt und mit Methylviolets kriftig
dunkelblaurot gefirbt. Schollenartige Amyloidablagerungen in unmittelbarer Nihe
der Gefille, diese oft in sich schlieBend, stellenweise von da aus zwischen die Muskel-
fasern ziehend und sie auseinanderdriangend. Diffuse Durchsetzung der Gefal-
winde mit Amyloid. lhre Lumina stellenweise erheblich eingeengt. An anderen
Stellen im Lumen selbst schollige Ansanmunlung von Amyloid. Unmittelbar unter-
halb des Endokards bandartige Amyloidansammlung itber der Muskulatur, nicht
in sie eindringend.

Linker Vorkof. Bau der Herzmuskulatur iberall gut erhalten. Unterhalb des
Epikards eine starke Schicht von grobschollig angeordnetemn Amyloid. Charak-
teristische Reaktionen mit allen Farbemethoden. Herzmuskulatur als schmaler
Streifen unterbalb der Schollenbildungen sichtbar, Letztere nchmen etwa 4/; der
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gosamten Kammerwand ein. Zwischen den Amyloidansammlungen miBig viel
Jundzellinfiltrate. Vereinzelt Riesenzellen vom Fremdkorpertyp. Bindegewebige
Septenbildungen zwischen den Amyloidschollen,

Vorderwand der linken Kammer (Abb. 2). Stellenweise auBcerordentlich starke
Anhavfung von Amyloidmassen, die die Muskulatur durchsetzen, zum grofiten Teil
aber schollen- und bandartig unterhall des Fpikards liegen und in das epikardiale
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Abb. 2. Linke Herzkanunerwaud. Ablageruyy der amyloiden Massen in den tieferen Liuren
des Kpikards und in den ituBeren Uerzmuskelschicbten, a Fpikard, b epikardioles FFett
it Amyleid, ¢ Amyloid in den iduBeren erznmwskellagen, d amyloidrreier Herzmuskel.

Fettgewebe hineinzichen. Auch hier die Gefa8wande bis zur Obliteration diffus
von Amyloid durchsetzt. In der Muskulatur stellenweise recht erhebliche lympho-
leukoeytire Infiltration. In der Umgebung der letztuntersuchten Stelle ist die
Amyloidansammlung an der Grenze zwischen Muskulatur und Fpikard besonders
angenfallig.

2. Coronarien (linker, vorderer, absteigender Ast). In der Himalaun-Eosin-
farbung sind keine nennenswerten Verdnderungen erkennbar. Die Kongorot-
farbung zeigt an einzelnen Stellen des Gefillos die Farbreaktion gebende, fleckige
Bezirke, die die gesamte Wand, von der Adveutitia bis zur Intima reichend, durch-
setzen. Mit den anderen ausgefithrten Reaktionen und Firbungen sind cindeutige
Ergebnisse nicht zu erzielen,
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3. dorta (Baucheeil). I'rei von Amyloid. Ihre adventitiellen GefaBe deutlich
von Amyloid betroffen.

4. Trachea. Diffuse Rotfirbung der bindegewebigen Schleimhbautsepten durch
M.-Violett und Iongorot.

5. Lunge. Vercinzelt Leuko- und Lymphocytenansammlungen in den Alveolar-
rdaumen. In anderen Gebicten vollige Ausfitllung der Alveolen mit Fibrin (Firbung
nach Weigert), Bindegewebe und Odem. In diesen Bezirken tiberaus hiufig durch
die Colnschen Poren zichende Fibrinfiden. Auch zahlreiche Fibroblasten in den
Alveolen. An einigen Stellen hochgradige Durchblutung des Lungengewebes. -— In
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Abb. 3. Ablagerung des Paramyioids in den Alveolarsepten und I'nterstitien der Lungw.

ansgedehnten Gebieten sind die Alveolarsepten bis zum Vierfachen ihrev iiblichen
Stirke verdickt und homogenisiert (Abb. 3).  Stellenweise liegen die verdickten
Septen so dicht, daB nahezu eine Karnifikation des Gewebes vorgetinscht wird.
Erst die Amyloidfirhungen crwelsen durch thren diberall positiven Ausfall die Avt
der Verdickungen. Nur an wenigen Stellen zeigen die Alveolen die ibliche Starke
ihrer Wandungen. An dicsen Stellen licgen zablreiche abgeschilferte Epithelien in
jhnen. Nuhezu samtliche kleinen Gefile und viele Bronchiolen sind durch Amyloid.
das diffus oder grobschollig wngeordnet ist. verindert. Auchin den wenigen amyloid-
freien Teilen der Lungen zeigen die (efiBe dasselbe Verhalten. Kein wesentlicher
Unterschicd zwischen rechts und links.

6. Muskulatur. a) Zunge. Unterhalb des Schleimhautepithels bandartige An-
summlung von Amyloidschollen. Ibensolehe im interstiticllen Bindegewebe. Dif-
fuse. ausgedehnteste Amyloidansammlung in den Fasern der Zungenmuskulatur.
Beide Arten der Amyloidablagerung sind in den Gefallen der Zungenmuskulatur zu
finden.

b) Zwerchfell. In der Zwerchfellmuskulatur und ihren GefaBen ist das Amyloid
cbenso hoehgradig und in demscelben Verteilungsty pus angeordnet, wie in der Zungen-
muskulatur.
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¢) Cterusmuskulatur. Die Muskelfasern sind véllig frei von jeglicher Amyloid.
ablagerung. Simtliche Gefille, die bereits im H.-E. gefirbten Schnitt méichtige
Wandverdickungen, insbesondere ibrer Media und Intimahyperplasien bis zur
villigen Obliteration zeigen, weisen in ihren Wianden Amyloid auf, das mit allen
TFarbungen deutlich nachweisbar ist. Es liegt haufig ausschlieBlich in den intima-
nahen Mediaschichten, oft aber auch nur in der Media oder in allen Wandschichten
in diffuser Verteilung.

d) M. Biceps und Quadriceps. Amyloidschollen in einer Reihe lings der Fascien-
Muskelgrenze innerhalb des Fascienbindegewebes, aber auch in tieferen Schichten,
gelegen.  Schollenbildungen auch in den Wanden cinzelner Gefifie nachweisbar.

7. Leber. Mit Methylviolett und der Lugolschen Reaktion erweisen sich die
Leberlippehen als diffus von Amyloid betroffen. An vielen Stellen gewinnt man
den Bindruck, daB das Amyloid vorwiegend im Zentrum dexr Lippehen liegt, an
anderen wieder mehr der Peripheric angehérv.  GleichmiBig posisiv sind ‘die in
den teils verdickten Septen verlaufenden GefiBe betroffen.

§. Milz. MaBiger Zellreichtum. Mittelgradige Verdickung des Trabekel-
systems.  Mediahypertrophie mittleren Grades der Kleinen CefiBe. Mit Methyl-
violett Schollenbildungen in einzelnem Trabekeln nachweisbar. Dichte Schollon-
anlagerung in und um die Adventitia fast jeden Gefalles. Meist auch Amyloid in
den intimanahen Mediaschichten, so daB dic Media griBtenteils amyloidfrei erscheint.
Kein Follikel-, kein Pulpaamyloid.

9. Lymphknoten. In reichlichem Bindegewehe spirlich enfwickeltes lympha-
tizches Gewebe. Letzteres iiberall frei von Amyloid. Verschicdene Amyloidablage-
rung in den Gefallwanden. Im Bindegewebe stellenweise grobschollig angeordnctes
reichliches Amyloid, hochgradige Verdickung der Septen.

10. Speicheldriisen. Amyloid deutlich in den Driisenlippehen, besonders an den
Begrenzungen der Endstiicke nachweisbar. Diffuses Befallensein der in den Binde.
gewebssepten verlaufenden Gefalle.

11. Speiserchre. Im Eosin und v. Gieson-Priiparat keine von der Norm abwei-
chenden Befunde, von der verdickten Media fast simtlicher Gefifie abgesehen.
Schollenformige Amyloidablagerung in dem zwischen den beiden Muskellagen
licgenden Bindegewcebe., Samtliche GefaBwinde amyloidhaltig, neist in Schollen-
form, mit michtiger Verdickung aller GefdBschichten, hiufig nur der Media, und
hochgradiger Einengung der Lamina,

13, Magen (Corpus ventriculi). In den kleinen GefiBen der Submucosa des
Magens schollig angeorduetes Amyloid. Ebensolches in der Muscularis mucosae
sparlich, in Ring- und Lingsmuskulatur wieder dichter. Auch hier besonders auf-
fallend die Anordnung an den Grenzschichten, also zwischen Bindegewebe und
Muskulatur, baw. am Rand der einzelnen Muskelbiindel.

3. Pylorus. Der Belund entspricht dem des Korpusteiles.

14, Duodenum.  Amyloid in scholliger Anordnung besonders dicht an den
Begrenzungen der einzelnen Muskelbiindel untercinander und der Submucosa
gegentther gelegen, Auch in den Bundeln selbst. wenn auch spirlich, Amyloid-
ansammlungen.  Diffuse und schollive Ansammlungen in fast allen GefaBen der
Submucosa.  Schleimhaut frej,

15, Jejunwm.  Die submucisen Gefalle zeigen hochgradige, durch Schollen
bedingte Wandverdickungen, die geringe Methylviolett-, negative Kongorot-, aber
stivkere Tuchechtgelb- und Lugolreaktion aufweisen. Zhnliche schollige Bil-
dungen auch an den Grenzschichten der einzelnen Muskelbiindel.

16. Hewm. Der Befund entspricht fast vollig dem im Jejunum erhobenen.
Jedoch ist hicr das Amyloid wur durch die Lugolsche Reaktion erweislich,

17. Colon. Amyloidschollen fast ausschlieBlich in den GefiBen der Submucosa
und der Muskulatur,
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18. Rectum. Starke Amyloidansammiungen in den Schleimhautkrypten.
Befallensein siuntlicher submukoser und muskulirer Gefilwinde. Ganz ver-
einzelte Schollenbildung in der Ring- und Langsmuskulatur. Das in der Schleim-
haut gelegene Amyloid nur mit Methylviolett sicher nachweisbar.

19. Nieren. Mit allen Reaktionen zeigen nur die Gefille Andeutungen von
positivem Ausfall (in Form der jeweilig entsprechenden, diffusen Verfarbung;
im H.-E. und . Gieson gefirbten Schnitt sind dic Nicren nicht nennenswert
verindert).

20. Harublase. Epithel frei. Amyloid in der gesamten Muskulatur, vorwiegend
an den Randpartien der einzelnen Fasern, dort streifig angeordnet. Schollen in
tast allen GefilBBen.

21. Ocarium, Samtliche kleinen Gefile sind stark amyloidhaltig (besonders
deutlich mit Lugol, Methylviolett und Kongoret nachweisbar). Das Amyloid kommt
in den verschiedenstzn Vertoilungsarten in der Gefaflwand vor. Die einzelnen
Wandschichten werden verschiedengradig von ihm betroffen.

22, Mamma. In bindegewebigem Stroma sparliches, unverindertes Drisen-
gewebe. Haufige Amyloidschollen, vereinzelt in groBer Ausdehnung, mit Methyl-
violett, Kongorot. und Tuchechtgelb im Bindegewebe nachweisbar. Stellenweise
grofere Schollenbildungen in der Nachbarschaft vou kleinen Gefilien. Eine
Arteriole zeigt mit der Kongorotreaktion eine einzeln liegende Schollenbildung,
intimanah. dic Innenhaut vorbuckelnd.

23. Schilddriise.  MiBiger Xolloidreichtum, geringgradige Verdickung  der
bindegewehigen Septen. Dritsenepithelien flach. Kleine, im Schnitt liegende Aa.
und Vv, in ihrer Wand amyloidhaltig.

24. Hypophyse. Kcinerlet Veranderungen nachweisbar.  Alle angewandten
Amyloidreaktionen negativ.

25. Bawchspeicheldriise. Mittelgradige Cirrhose, hochgradige Amyloidanhiufung
in den Drisenlippchen. Diffuses Befallensein der GefaBwinde.

26. Nebennieren. Amyloid nut Methylviolett und Kongorot in den binde.
gewebigen Septen und den in ihnen licgenden Cefilen nachweisbar. Im Neben-
nicrenparcnchym mit Methylviolett und Tuchechtgelb eindeutige Schollenbildungen,
streifenfSrmig angeordnet (Nebennieren waren makroskopisch klein, mit schmaler
gelber Rinde).

27, Grofhirn. Aufler in den kleinen Hirngefdalen kein Amyloid erweislich,

28. Kleinhirn. Ohne Veranderungen, ebenso seine peripheren Gefie. Nirgends
und mit keiner Amyloidfirbung eine positive Reaktion.

29. Hirnbasisgefiffe. In den histologisch unveriinderten Gefiflen kein Amyloid
nachweisbar.

20. Bauchhaut. In keiner Stelle der untersuchten Haurstiicke und mit keincer
Reaktion Amyloid nachweishar.

Klinisch stand also im Vordergrund unseres Falles die Herzinsuf-
fizienz. In der Anamnese der Patientin sind seit 11/, Jahren geschwollene
Beine, angeschwollener Leib und Luftmangel angegeben. Die klinische
Diagnose lautete: Myodegeneratio cordis, Herzinsuffizienz, PleuraerguB3.
Der hier geschilderte Fall gehort nach dem anatomischen Befund in die
Reihe der Fille mit hochgradiger Amyloidose des Herzens, denen die
Symptome der Herz- und Kreislautinsuffizienz gemeinsam sind (Koller,
Beneke u. a.). Makroskopisch und histologisch erwies sich das Herz als
besonders hochgradig von Amyloid betroffen, ja es enthielt an der Vor-
derwand seiner linken Kammer sogar einen bohnengrofien Amyloid-
tumor. Aber auch die sonstige Muskulatur, von der des Uterus abgesehen,
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war stark von Amyloidschollen durchsetzt. In den Randbezirken der
betroffenen Muskulatur, besonders der des Herzens, des Magen-Darm-
tractus und der Biceps- bzw. der Quadricepsmuskulatur war die auBer-
ordentlich deutliche Anordnung der Amyloidschollen in der Form der
mamyloiden Grenzsiume™ (L. Pick) auffallig. Nichst dem Herzen fand
sich in unserem Fall die stirkste Amyloidansammlung in der Lunge,
in der allerdings auch Zeichen einer chronischen Pneumonie vorhanden
waren, Reichlich betroffen war auch die Muskulatur der Zunge. Eine
VergréBerung der Zunge im Sinne der Pickschen Makroglossia amyloides
konnten wir nicht feststellen (vgl. jedoch Bonsdorf, Feller, Krisper,
Perle u.a.). Amyloid war fernerhin in Leber, Speicheldrisen und der
Harnblase nachzuweisen. Ausgenommen die Aorta, die HirnbasisgefaBe
und die peripheren Kleinhirngefilie war nahczu das gesamte Gefifi-
system von Amyvloid betroffen. In einzelnen Gebieten kam es vereinzelt
zur Obliteration der Lumina der kleinen Gefifle. Kine typische An-
ordnung des Amyloids in einer bestimmten Wandschicht des GefiBles
konnte nicht festgestellt werden. Es war ini Gegenteil oft auffallend,
dal} auf verhdltnismiflig kleinem Raum sehr verschiedenartige An-
ordnungen des GefaBamyloids zu beobachten waren. Im allgemeinen
konnte man es jedoch vorwiegend in den Mediaschichten gelegen sehen,
weun es auch haufig genug die Gefillwand diffus betraf. Eine Sonder-
stellung nimmt unser Fall durch das in der Mamma gelegene Amyloid
ein. In der gesamten uns zuginglich gewesenen Literatur fanden wir
nur den von Warrens veroffentlichten Fall. bel dem zwar anch Amyloid
in der Mamma gefunden wurde, jedoch die Mamma gleichzeitig chronisch-
entziindlich verindert war.

Noch ein weiterer Umstand ist es, durch den unser Fall hesondere
Beachtung verdient. Herr Prof. Hinsberg, der Leiter der chemischen
Abteilung des Pathologischen Instituts der Universitit, konnte nach der
im Jahre 1936 von Boyer und Fiirth veréffentlichten Methode in den
einzelnen Amyloidorganen unseres Falles Chondroitinschwefelsiure
quantitativ bestimmen. Herxhehmer, M. B. Schmidt n. a. glanbten noch
an das Vorhandensein von Chondroitinschwefelsidure im Amyloid. Dieser
Glaube wurde aber durch die Arbeiten von Hanssen und Leupold stark
erschiittert. Es sei deshalb gestattet, die von Prof. Hensberg gefundenen,
und mir liebenswiirdigerweise iiberlassenen Werte hier anzutfiihren.

Berechnet aus dem Glucosumingehalt ergab sich folgender Gehalt

an Chondroitinschwefelsaure.
Tabelle 1.

T ..
¢ Chondroitia-

% Feuchtgewicht i'l‘rockcnguwichb sehweteleiure
! in g § in g in mg-Y%
* |

Amyloidlunge, Oberlappen . . . 64 10,8 ! 2173
Amyloidlunge, Unterlappen . . 35 ; 24,2 1740
Amyloidmilz e 21 ! 4,1 2173
Amyloidleber . 63 ‘ 10,5 | 435
Amyloiddiinndarm | 39 | 6.6 ; 1935
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Aus Bestimmungen des Sulfatschwefels bei gewdhnlichem Amyloid
und nach Abrechnung der physiologischerweise im Organ zu erwartenden
Sulfatmengen kam Hanssen fir die Milz auf einen Gehalt an Chon-
droitinschwefelsiure von 2%. Die Ubereinstimmung mit den hier bei
Paramyloidose gefundenen Werten ist auf den ersten Blick recht auf-
fallend. Doch ist zu bedenken, dafl der tatsichliche Amyloidwert der
Organe ein ganz verschiedener gewesen sein kann, was sich auf den
prozentualen Gehalt der abgelagerten Substanz — und nur dieser Wert
kann schliefflich interessieren -— stark auswirken mufl. Auch sind die
Methoden zur Bestimmung verschieden und nicht ohne geeiunete Kou-
trollversuche zu vergleichen. Immerhin 148t sich jetzt schon sagen,
daB der (ehalt an Chondroitinschwefelsiure bei gewdhnlichem und bei
Paramyloid sich in der gleichen Gréfenordnung zu bewegen scheint. Fir
zukinftige Fille wird es sich mehr empfehlen, die mechanisch isolierte
Ampyloidsubstanz selbst, ohne Beimengung des Organgewebes, der
chemischen Untersuchung zuzufiihren.

Im allgemeinen ist die Amyloidose cin Leiden mit schleichendem
Beginn und unmerklichem Fortschreiten. In diesemn Falle war es nun
durch die ungewthnlich starke Lungenbeteiligung maglich, das Auf-
treten der Substanz gewissermaflien wihrend des Lebens zu verfolgen.
Es muf} tiberraschen, in wie kurzer Zeit die massigce Ablagerung erfolgt
sein muB, besonders wenn man Réntgenbild und anatomischen Befund
der linken Lunge vergleicht. Es ist nicht denkbar, dafi die schwere,
vielfach hepatisierende Amyloidinfiltration schon bestanden hat, zur
Zeit als die letzte Rontgenaufnahme gemacht wurde, also 4 Tage vor
dem Tode. So mull man annehmen, dall in einer ¥rist von Tagen ganz
erhebliche Mengen der Substanz abgelagert werden kénnen, eine Fest-
stellung, welche die Priicipitatnatur des Paramyloids, und damit wohl
des Amyloids tberhaupt, weiterhin wahrscheinlich macht.

Die Diskussion iiber die Atiologie der Paramyloidose ixt in der letzten
Zeit wieder sehr lebendig geworden. Es wire auch wunderbar, wenn
dem nicht so wére; denn es war naheliegend, cinen Zusammenhanyg,
wie bei dem echten Amyloid (Loeschcke) zwischen der Paramyloidose
und immunbiologischen Vorgingen zu suchen. IFir das Mitspielen von
solchen beim Zustandekommen der Paramyloidose haben sich u.a.
Stéber und Volland eingesetzt. Stober weist auf die Haufigkeit des Amy-
loids bei Serumpferden hin. Es ist aulerdem gar nicht zu bezweifeln,
daBl die Anamnesen vieler paramyloidkranker Patienten fiir allergische
Vorginge zu sprechen scheinen. Asthma bronchiale, chronische Anginen,
dauerndes Husten, Bronchitiden und Bronchiektasen sind Leiden, die
wir haufig genug anamnestisch finden (Ferris, Perla und Grof3, Reimann
und Kowucky u. v.a.). So lange jedoch diese Annahmen nur hypcthetisch
sind, werden wir gut daran tun, das von Lubarsch angegebene Charak-
teristikumm der Paramyloidose, das Fehlen jeglicher Grundkrankheit,
nicht beiseite zu legen.
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Zusammenfassung.

Ter im vorstehenden beschriebene Fall von Paramyloidose zeichnet
sich durch eine nach dem bisherigen Schrifttum als ungewdshnlich anzu-
sehende Infiltration der Lungen neben den gewdhnlichen und bereits
bekannten Ablagerungen, z. B. im Herzen und der iibrigen Muskulatur,
aus. Wiederum fallt, wie sonst bei Paramyloidose, die Armut der bei
klagsischem Amyloid befallenen Organe an Ablagernngen auf.

Besonders bemerkenswert ist im vorliegenden Fall der durch den
Vergleich mit Rontgenbildern der letzten Lebenszeit nahegelegte Schlufl,
daB} diec paramyloide I[nfiltration in wenigen Tagen entstehen kann.
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