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Uber pathologiseh-anatomisehe Veriinderungen 
der Haut bei einem Fall yon einheimiseher Sprue. 

Von 

Dr .  l tofff  ) , f i red 0bidi tseh,  
.Xss is t *mt  &IlL [ n s t i t ~ t t .  

Mit 4 Abl,ildungen im Text. 

( Ei'~tr.le~j, ngen, am 1. November 19.~,~.'. ) 

Die l )u r chs i ch t  des  S e h r i f t t u m s  fiber e inhe imischc  ~pr(lc e rg ih t ,  (la[3 
(tie pa tho log i seh -~matomisehen  B e f u n d e  c igent l ieh  spgrl ieh sind.  Dies 
(l i irfte aber  in de r  Xa.tur der  ] :~rkrankung l iegen,  (lie bei u n g e k l g r t e r  ~t.io- 
logic ( [n fck t ions theor i e ,  primiLre endokr ine  8tOrung oder  Vi taminman~/e l -  
heorie) VerS.nderungen setzt, welche  mit. mlse ren  heu t i gen  U n l e r s u e h u n g s -  

m e t h o d e n  nieht, i m m e r  zu e rkennen  u n d  zu erkl i i ren sind.  ( )ber  k rank-  
h~Lfte Be funde  dcr  Ha.ut haben  wir  abgesehen  v o n d e r  t)ekam~ten Melanin-  
spe icherung  n ieh ts  ge funden .  Bei e inem an unse rem Instit ,  uv sez ie r ten  
Fall  yon kl iniseh e indeu t ige r ,  e inhe imischer  Sprue,  fa.nden sieh h isher  ia 
diesem Z u s a m m e n h a n g  unbek~mnte  H a u t v e r i m d e r u n g e n ,  die im fo lgenden  
beschr ieben  we~den. 

(AusztJg aus dem van l-'r;~f. Siebeclc freundlieh,-t iiherlassenen .I,irankenblatt dee 
1. Med. l<linik der Charit6, Berlin): 52jShriger Baumeister. 

Vorgesehichte. l~i M(mate vor dem Tode lmn~enentziindung mit hohem lqel,(.r. 
damals 3 Wochen l~rank, vorher nienmls ernstlich krank gewesetl. Seit dieser Zeit 
Begimt der l",rkrankung mit Sehwiiche in At'men und Hiinden; Mhnhhliehes Fort- 
sehreiten fiber den Brustkorb auf die t,~eine. (_;euichtsalmahme. H~mde of t  blau 
und kalt. 1 dahr vor dem '.lode heginnender Haarausfall am Kopf und den i.ibrigell 
l(,6rperteilen. (leschwi.irslfiMung an l.:in~er, l'.'llhogen und 8ehu[ter, teilweis~, xxieder 
verm~rhend. 2 Monate vor dem Tode Aufnahme in die Klinik wegen hoehg'radigev 
Sehw/J.ehe und Zahnfleisehblutungen. 

Allgemeines. Mehrfache Untersuchung auf "t'bc. negativ, l(eine MiMiche Er- 
krankungen in der Familie. lmmer  m/iBig gelebt. Als Kr viel ()[ st ulld (lenliise. 
wenig Fleiseh. Mit Sehwermetallen oder (;iftstoffen weder im Beruf noeh sonst 
wissentlieh in Beriihrung gekommen. Stuhl 8 Tage vor der Aufnahme hellgelb. 
manehmal sehaumig, frtiher regelreeht. 

Status.  Sehleehter g. und K.Z. Fettpolster vOllig geschwunden, besonders 
deutlich an den Gesa~Bbacken. - -  Haul :  Sehmutzig-braungrau, stellenweise dunkler. 
besonders am Hals. FSrbung setzt sieh a, us linsengrotten Pigmentfleeken zu.'~mmen. 
Glatt atrophiseh, et.was spiegelnd. - Kop/haar:  Steht in Btiseheln steil naeh auf- 
wSrts, naeh versehiedenea Riehtungen. 15.Bt sich dutch. Ktimmen oder Biirsten 
nieht ordentlich legen, ist sehiitter (Abb. 1). -- Augenf)rap~en.." Zerzaust, sehiitter. . 
Wimpem~.: Am Unterlid fehlend, sonst sp/irlich. - -  Achsel- to~,l Sch~zmbehaaru~g." 

AuBerst diirftig, iibrige Behaarung fehlt fast vollstgndig. - -  M~mlhdhle:  Zunge 
glatt, zittert beim Vorstreeken, Zahnfleiseh ger6tet, teilweise wund mit well.ten 
]'lelii.gen, keine Pigmentierung der Sehleimhaut. Gvbifi sehadhaft. Thorax:  
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lI ippen t re ten wie skeletiert deutlich hervor. Suhulterbl/ttter stehen senkreeht ab 
infolge Muskelschw/J.ehe und Atrophie. Wirbetsitule stark verbogen, nieht  druck- 
,de r  klopfempfindlieh. -- M . u s b d a t u r :  Stm'k atrophiseh,  Kraft  herabgesetzt.  
manehma.l fibrill/h'e Zuekungen. --- NerveTmystem:  Beriihrung wird gleichmitBig 
empfunden, h'einste Bertihrung bet'eitet heftige Schmerzen. 5Irtl3ig starker Druek 
wird nut  empfunden, nicht  seine lntensitii, t. Iiyperitsthesie gegen K/fiLe und 
W/i.rme. Par/isthesien, Ataxie, Romberg negativ. Reflexe o. B.  

Skele~ i'm, Rih~tqenbiM: 1,'leeld6mnige Knoehenatrol)hie im Humeruskopf, l,qna., 
Stemmm und Wirbels/tule. --.- ,S'l++hl.. Hellgelh. pastemu'tig, vereinzelt ]:ettshtn'c- 
krystalle, Fettseifen, Reak- 
tion saucr. - Histaminre- 
fi'akt/i.re Achylie, Duodenal- 
.salt o, B. - -  Bb#zuclcerkurv( ' :  
Steiler Atmtieg, nieht so hnc.h 
wie normal, es fehlL die Xaeh- 
sehwankung. - -  J3lutbild (ira 
Laufe dcr Behatldlung): Frv- 
throeytcn 3,5 his 2,t) Mill. 
I ,e td , : .ocyt ( ' r  t ;3---8 001). Hb. 
50-.--60, F. I. (P,7---I.0. 

Verl(tu/. Zusta+nd v(,r. 
schlec.ht('rt sieh trotz Vita- 
mingaben (('ebion, Vigantol) 
und Campohm immer mchr. 
Nchliel.qieh kam ('s unter den 
Zeichcn ciner lh'on(~hopn<'u- 
illOtlie ZIIIll TIII[U. 

Sel ' l i~m.,b@tml.  S. Nr.  
1255.37. I>rotokoll gckfiz-zt : 
+r~ld3crer Hahitus (Pi~tnentic- 
rung, Haarausf;dl, l(aehexie. 
Nehleim ha.u t h hi Lut~gen u.~w. ) 
siel',e kliniseher Bcfund .+'%[a gcn �9 
(la,rmtrM~.t : Atrophis('he (las+ 
tritis im Fundus. mehr hyper- 
trlq)hisch im Berek'h des Pvl(, 
rus. Pigmentierte Enteri t is  im A.bl). I. Nt"ldUctet'es u.nd s t ruP l ) i~es  l ( o l f f h a a r  bei  c in-  
I)UO(|OIItlIII u l ld  Di.intl(l~l.glll. he ind , ' , cher  ~111-11o (.'kllfl)iI]llllC ;I.11, '4 d e r  i .  reed .  lCl inik  
(;eringer ehroniseher ])ick- ,let Charit6, Jlerlin.) 
darmkatarrh.  Fetteirrhose der 
Leber. gla.tte Atrophie des Zungeugn'undes. ,Sehwere Muskelatrophie end Osteu- 
t)orese tier Knochen, besonders des Sternums. Bnsale ]inksseitige, konfluicrerMe 
P, roneh0pneumonie. 

Histologischcr Befimd. 2vlagendanntrakt : Maf len:  h n  Fundns Schleimhaut ver- 
diinnt,  z i eml ich  abgedaut trod reiehlieh yon kleinen Rundzelhm durchsetzt.  ,Starke 
Bhttftille der Capillaren. 

Anl r ,m-Py l -or~ . s -Duode~ lu~ .  Ant rumsehMmhaut  verdiekt, aufgelockert, reieh- 
liehe Sehleimahsonderung, abgestol~ene Epithelien, starke diffuse Infil tration mit  
kleinen Rundzellen. Capillitre ttyDw/imie. Im Duodenum keine Sehleimbildung. 
sonst wie Antrum. In den Bin<tegewebszellen der Zotten stcllenweise braunes 
k6rniges Pigment (Bertiner Blaureakti<'in positL-), Hgtmosiderin. 

D'iim+darm. Sehleimhaut verdiekt, dieht won kleinen thmdzellen durehsetzt,  
Epithelien ;tu der  Oberfliiehe gr613tenteils abgestoBen, stellenweise nekrotische 
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Massen der Seh]eimhzu~t aufgel,~yert. In den Bindcgmvebszellen der Zo t t en  el)en- 
fails Hiimosiderin. Verbreiterung der ?~hlsmflaris mueosae, capili/ire HyperSmie. 

Color~, .Rectum. 0berfl/iehenepithel feh]t ~n'6Btenteils, tiefere Schichten licgen 
daher frei; stellenweise etw~s SchMm mit  al)gcstoBenen Epithelien. Keino Infil- 
t rat ion o(ler capilliirc Hyperiimie. 

LeSer. Starker Umbau im Sinne einer l#ettcirhose mit  reichlieher Bindegewehs- 
entwicldung, ]/.egeneraten und grogtropfiger Verfettung dec Leberzellen. M/i.Bige 
Ahlagerung van HSmosiderin in (lea Kup//ersehcn Sternzellen und in den Bind(.- 
gewcbszclh.n der periportalen Felder. 

Knochenmark. Fet tnmrk  stellenweise v(m Nor,,mblast(,n u,M Zcllen der mveh)i- 
s(:hen lh. ihe durchsetz t  im Sinne ciner geringcn Hyperplask,. 

Nierr. l':pithelien (ler Tubuli racist triih und ge(luollen. Lumen sternfOrmig. 
vereinzelt EiweiBzylinder. Nahe tier ObcrflS.che kleinm'e und gr613ere l~andatrophit.n 
mit Vcrsehwiclung yon (.,'lonleruli und crweiterten Tubuli. Im Mark ganz vcrcinzelt 
J(alkal)lagemmg in den Harnkanith.hen. 

Hypoph!l.~e. Flc(rkf6rmige Vermchrung dcr eosilmphilen Zellcn: kleine Narl,t. 
im Zcntrum mit t lesten yon l)riiscnzellen. (;renze .-.e,"c"cn Xcurohvpophvse. ~ wegen 
Zcllcinwanderung aus (lent driisigen An(ell unseharf. 

3[~l.skldalur {Zwerchfell, -M. Bizcps): Querstrcifung ft.hlt stellc)'tweise, ,.lafiir 
lu,tonte Limgsstreifung. Fasern da~m verl)reitet't, triib, teilweise t~:eruvcrmehrung. 

I,'olflemle Orga'~le. l 'ankrc~s, 31ilz, Schild,h'iise, Nebennieren; Hals., Brnst- 
und Lend,:nnlarlr Frontalschni t t  dutch (ta.~ Zwisehcnhirn: Ncrvus mcdianus und 
radialis ohnc krankhafte  Vcrtmderungen. 

l~,ma,'thein. Spongiosa und C()mi)aeta weitgehend rarcfizicri, ]etzttq'e v~m aul~en 
und immn din'oh Osteo(.lasten unter  l>,ildung yon [.al:llllcll angcnagt.  ()steo,'lastt 'n 
sell)st spii, rlich, doeh al lenthalhcn gq'SBcrc ttIRt kleinore, durc'h ,ti~ ~ tlesO('l)t.ion cnt- 
stan(h'ne l,at.unen. Latnelliirer l'(llochcnbau gul, erktrlll/l)al', Lamelh,n abcr  fast 
nirgends vollst/mdig, da dm'eh P, esorption iiberall angenagt.  Kcine l~,ih|ung yon 
()steoid. Abt)au hS.ufig yon l,~_n,whcnkalaSl(,bc,i setbst ausgchend. Im Ap.fangs- 
stadium liegt nut  das (;efgB in einem erweiterten Kanhleherl, da,m inwrponiert  
sieh zwischen Knochen und Gef/tI~' in den so enistandencn Raum Fctt.mark, stellen- 
u'eise mit  den ()ben bcschriebenen Zellen durchsctzt. ])iaffno.se. Svhwere Ostel)- 
[)()rose. 

Ha)d (veto ()berschenkel): Epidermis dfin,L Stra tum spire)sum stellen~veisr 
nu t  angedeutct.  I~'hen'eichliche Pigmcntierung d(.r Basalzellen. Papillark6rI~,r 
zeigt wenig Papillen. doch e,~tspricht (ties der entnommenen P, egion. Bis in die 
tiefsten S~4fiehten &-r Cutis liegt Pigment zerstrcut, in den Bin(h%,e~eLszeHen, 
nft aber aueh in periw~seuliir angeordnet*'n Zellen. Pigment schollig his fein- 
k6rnig, dunkell)raml (impr/tgniert sich naeh Ma.sson modif., naeh Ha,mperl tief- 
sehwarz), is( also Melanin. Papillark6rI• brcit, aus diehtem, kernarmcm 
sklerotisehem Faserwerk bestehend. HaarbiJ, lge klein, atrophiseh - -  dos Haar  
selbst fehlt fast immer - sind yon einem mgtehtigen, konzentrisch geschich- 
te ten ,  kernarmen,  sklerotisehen Bindegewebsmantel umhiillt  und eingeengt 
(At)b. 2). Talgdriisen klein und diirftig, Zellen selbst weitgehend aufgeloekert,  
wabig in Zerfall beg(teen. SehweiBdrtisen klein, anscheinend, noeh anl besten er- 
halten. Mm. areetores pilorum dick und stark, verlaufen meist fast paraltel zur 
Oberflii, che, nicht sehriig naeh abwitrts. [n den tiefsten Sehiehten der Cutis und Sub- 
culls reiehlieh Kalk in verschiedenst/er Form abgelagert, tells als feinste K6rnche,l  
im Intro,,(ilium zwisehen Fettzetlen, manehmal yon Bindegewebszellen dasa~Ibst 
gespeiehert, tells hSlt er sieh an elastische Fasern. diese manehmal  in kleine Stii.b- 
ehen zerbrochen, etwa einer Kette  yon Milzbrandbaeillen (abgesehen von de(Gr6Be)  
vergleichhar (Abb. 3 und 4). Kalk ballt sieh sehlieBlich in den Septen zwisehen den 
einzelnen FettlS.ppehen zu ~'6Beren, nieht mehr differenzierbaren Massen zusammen 
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mtd durdlzieht so netzartig Curls und Teilc dcr Subcutis. Kalkni(,dersehl~ge fernt~r 
in den GefiiBwgnden, vcrk~tlkte Fit)rinthromberl mila Vel~chlul3 des L[chtung in 
l, lcinen Gefitl3en. Oefii, f~e ~l l )st  oft dutch ]ntimapolster in ihrer Lichtung eingeengt. 
l)iese t.'o[ster wabig aufgetrichen und kernal'm. In dcr Umgehung der (;ef/il3e 
vcreinzelt Plasmazellen und Lymphocyten, so]ton liegcn mehrerc solehe Zellen 
m,biiuft. Zellinfiltrate (xler einzelnc Zellen manchmal im Papillavk61'per entlang 

.~. b b .  ~.  s k l c r ~ s e  d e l '  I [~ta t'l)ii.lg~! l i n d  d e r  P a i ) i [ l n l ' k i i l l , , ' l ' .  A !  r ( , p h i ( '  d e l '  E l d d e t ' u L i -  t ~ l l l f a~ .he  
V e  i.gll/) l.~t, i ' l l  1 l g i  :11.5 I1 u t  t o x ) l i  It- ] , ' : ) ~ i ; U .  

din' (;ef~iBe. Um (lie Kr koine Heaktion des (;ew('bes in Form yon Z~-Ilinfil- 
!raten und ir 

Zusammeugefal3t hat  der Kranke  klinisc'h das Bild einer eiuheimi~,'hel: 
Sprue (H(*~t._,'e~. und andere) geboten. Die erhobenen pathologisch-ana- 
tomiseherl Befunde fiigen sich dat)ei fol~eriohtig ein. Die kr~mkhaften Ver- 
imderungen :~m ~Iagen(larmtrak* sind bekannt  in ihrer weehselseitigen 
,";t&rke yon sehweren Exulcerat ionen his zur i) igmentierten Enterit is.  
l)ic Fetteirrhose der Leber, zwar fiir 8prue nicht  unbedingt  typiseh. 
win'de s(,hou yon g~cksch, und Sachs beschrieben. 

In ft~st, allm: Berichten fiber die  einheimisehe 8prue wird bei Bes('hrei- 
t)ung des iiul~eren Hnbitus der l-[aar~msfall nnd  zwar uioht nu t  am Kopf, 
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. \ b b .  3. 14_alkltbl:t~orllrl;. 'i~ll i l l  dc'l '  (_' l l t is l l l l d  ,RIII,I.IIIJS ( 1 6 f n e h e  ','tq'}~r-i'~l.,I. t~. 
I L i l n n t . o x y  -I,~OS I }, 

A l , b .  [ .  M'it K .a lk  inkvnst ierte  und zevln'oehene elast, isehe l :asern (e30fache VergT61 le run t r ,  
l lf imt~t~xyl n-Eosin) .  

ferner (lie Struppigkeit der I-[aa.re - -  dag es sieh nicht  ldimmen liil3t. 
son(tern wie yon einenl geriebenon Hartgummistab angezogen,  auf 
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s te l l t  usw. --- immer wieder erwiihnt. Die Pigme,~t~O)lagerungen sind 
bekannt .  

P,,ei der  Sekt ion wurde nur ein Sti iekehen Haut  au.s dem Obersehenkel  
exs t i rp ie r t  urn die P igmentab lagerun  ~ zn mltersuchen.  Als wi t  aber  die 
oben beschriebenen H~mtveriinderungen fanden,  war  es n icht  mehr  m6g- 
lieh Hau t  aueh noeh aus anderen K6rpe rpa r t i en  zu ent.nehnmn. Wi t  
g lauben  aber,  <lab dieses eine ml tersuehte  St.iick zur Klg rung  des Aus- 
falls und Anordnung  der  Haare geniigen wird, da ja  der  Ausfal l  ~meh in 
(liesem I,'a.ll g]ei(:hn~iil3ig den ganzen K6rper  betraf  und n ieh t  nu t  die 
Kopfh~mt. Mit der  Sklerose des Papi l la rk6rpers  und der Ha~rl')glge mit 
Hype r t roph i e  tier Mm. areetor,  pilorum k6nnte  Ausfall  und St.ruppizkeit  
der  Haa re  zur Oeniige erkl/ ir t  werden. 

Nun fanden sieh aber  noeh die erwghnten Kalkab lagerungen  in tier 
( 'ut is  und Sul)eutis. Ob es sieh in m~serem ]"all um ein T r a u m a  mit, an 
schlielSender Verkalkung des zerstSrten (.lewebes gehamlel t  h:~ben kSnnte,  
war anamnestim,h nicht mu.hweisI)ar, ana tomisch  m/igte dabei  a~ber ein 
um die Her(h' ents tamhmes (.',ra.nulationsgewebe navhzuweisen sein. 
Es kam abe t  imrzu  einer Inkrus t ierung und l )azu ischenlagerung v~m Kalk-  
mas sen inda . s  (;cwebe. Am uiichsten tie]t wohl~lie Annahme.  dal.~essieh 
um met~>tat ische Kalknicd~:rs~'hlii~e -- K~lkmetas tasen  navh Virch,m'- 
}landelt, da sich am.h in der Nit, re, ;venn auch nur  geringe, Kalkab-  
laeerun~en nachweisen liel;en, die zu dem I?,ilde tier ()ste,~p,m~se passen. 
) le ta .s ta t ische l{alkal)lagerungell  in der  I-[aut i iherhaupt  sind his je tz l  
mlr  bei einem Va.ll hekaml t :  (.1..Io&~s.~cm) 12.iii.hrig, mii.nnlich. S<.hwere 
Osteomyeli t is .  In der Haul- s,:hon mal{rosl{~@svh s iehtbares  gelblieh- 
weit3es Netzwerk,  symmetr iseh  iiber Knie und Ellbogen. Sehul te r :  histo- 
Ioaisch reine,'  Kalk,  der  sich besonders in den elast isehen [,am,'llen der 
('.ntis ab lagcr te  nnd diese vr6gtentei ls  zerst i ickel t  und zerbrSckelr  hat te .  

Der lea]l yon Bruu,~(.tu~'d verdient  wegen tier "~,hnliehkeit der  Ab- 
la~emmg mM der  scheinb~u'en gleichen h~kalen [) isposit ion wie lmi ,,r t(las- 
,son erwiihnl zu werden:  ]2jiihri,._,, weiblieh. Universelle Sklerodermie.  
Ka.lka.bla.Kerungen in den elasti~ehen l"asern der  ( 'ut is  nebst  grot~en. 
dureh die t f a u t  durehbreehenden K~tlkknoten. 

]/el beiden FSllen nehmen die Verfasser eine lokate ( i lewebsdystrophie 
der t t a u t  art, die , lurch da.s sehnelle W a c h s t u m  des Kindesa l te r s  bedingt  
war. / n  dem einen FaJle die s tgrkere Dehmmg und st i trkere Beanspruehung 
der Ha.ut fiber den Gelenken, beim anderen  Fal l  das Wet:hselspiel der  
iKritfte yon Wa.ehstum mM Sklerodermie.  Beides anscheirmnd Kompo-  
nenten,  die zu einer SehS, digung der eb~stisehen Fasern  und zu einer Dis- 
posi t ion ffir die KMkabla.gerungen gefi ihrt  haben.  Nur  bei Ja&mson 
handel t  es sieh wie in unserem Fal/e um me tas t a t i s eh  abgelager ten  Ka lk  
infolge des ~llgemeinen Kalkabbal~es bei der  schweren Osteomyel i t i s  an 
dazu besonders  disponierte, l  Orten, wiLhrend die Kall, abla.gerungen bei 
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,lieser Sklerodermie  offenbar nur eine rein lokal bedingte  Ursache, viel- 
leieht noeh in Verbindung mi t  einer S t6rung  des Kalkstoffweehsel.s, ha t t e .  
Bei der  Sprue dfirfte offenba!.r in der  Atroi)hie der  H a u t  die Ursaehe ffir die 
Kalkab lagerung  zu suehen sein. 

Wie weir diese besehriebenen Ver/~nderungen wirkl ieh dutch  die ein- 
heimisehe Sprue bewirk t  werden,  kann  wegen der SpS.r[iehkeit des Mate-  
rials nieht  gesagt, werden und es is( die Aufgabe  weiterer  U'ntersttehungen 
(ties zn b(,statigen <)(ter z u  widerlegen. 

ZII,S&III lilt 'It  ~IL~SU n g .  

Es wird fiber eincn Fal l  yon einhe[mischer  ~prue ber ichtet .  : \ Is  Bc- 
s(m<]erhei~en fimden sich in (let" Hatt~, SMerose tier Papi l la rk6rper  ttnd 
+let" Ha.arl)/i, lge. was als ErM/trut~g ffir den bei dieser K r a n k h e i t  beka,nnten 
[-laarattsfa[[ tLn(l <lie Sirttpl~i~zkeit der  [ | aa re  angesehen wird, sowie (lie 
Kalkablagerungen,  (tie als Folge der vorhandencn OsteoI)()r<)se nnd  de)' 
l(~kalen Gewebs<lystr<)phie (lurch <lie At rophic  d(,r }-Iaut ,/e<leutet wer<len. 
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