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Die Durchsicht des Sehrifttums {iber einheimische Sprue ergibt, dald
die pathologisch-anatomischen Befunde eigentlich sparlich sind.  Dies
diirfte aber in der Natur der Erkrankung liegen, die bei ungeklirter Atio-
logie (Infektionstheorie, primire endokrine Storung oder Vitaminmangel-
theorie) Verinderungen setzt, welche mit unseren heutigen Untersuchungs-
methoden nicht immer zu erkennen und zu erkliren sind. Uber krank-
hafte Befunde der Haut haben wir abgesehen von der bekannten Melanin-
speicherunyg nichts gefunden. Bei einem an unserem Institut sezierten
Fall von klinisch eindeutiger, einheimischer Sprue, fanden sich bisher in
diesem Zusammenhang unbekannte Hautverdnderungen, die im folgenden

beschrieben werden.

(Auszuyg aus dem ven Prof. Siebeck freundlichst iiherlassenen Krankenblatt der
L Med. Klinik der Charité, Berling: 52jihriger Baumeister,

Vergeschichte. 16 Monate vor dem Tode Lungenentziindung mit hohem Ficlier,
damals 3 Wochen krank, vorher niemals ernstlich krank gewesen. Seit dieser Zeit
Beginn der Frkrankung mit Schwiche in Armen und Hinden: allmihliches Fort-
schreiten iiber den Brustkorh auf die Beine. Gewichtsabnahme, Hinde oft blau
und kalt. ! Jahr vor dem Tode beginnender Haarausfall am Kopf und den iibrigen
Korperteilen. Geschwiirshildung an Finger, Ellbogen und Schulter, teilweise wieder
vernarbend. 2 Monate vor dem Tode Aufnahme in die Klinik wegen hochgradiger
Schwiche und Zabnfleischblutungen.

Allgemeines. Mchrfache Untersuchung auf The. negativ. Keine ahnliche tor-
krankungen in der Familie. Tmmer mafig gelebt. Als Kost viel Obst und Gemiise,
wenig Fleisch. Mit Schwermetallen oder Giftstoffen weder im Beruf noch sonst
wissentlich in Berithrung gekommen. Stuhl § Tage vor der Aufnahme hellgeth,
manchmal schaumig, friaher regelrecht.

Status. Schlechter E. und K.Z. Fettpolster vollig geschwunden, hesonders
deutlich an den GesaBbacken. — Haut: Schmutzig-braungrau, stellenweise dunkler.
besonders am Hals. Firbung setzt sich aus linsengrofien Pigmentflecken zusammen.
Glatt atrophisch. etwas spicgeind. — Kopfhaar: Steht in Biischeln steil nach auf-
wiirts, nach verschiedenen Richtungen, 146t sich durch Kammen oder Biirsten
nicht ordentlich legen, ist schiitter (Abb. 1). - Adwugenbranen.: Zerzaust, schitter.
Wimpern: Am Unterlid fehlend, sonst sparlich. -— dchsel- gnd Sehnbehanriny:
AuBerst diirftig, {ibrice Behaarung fehlt fast vollstandig. — Mundhokle: Zunge
glatt, zittert beim Vorstrecken, Zahnfleisch gerotet. teilweise wund mit weiflen
Beligen, keine Pigmentierung der Schleimbaut. Gebif schadhaft. Thorax:
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Rippen treten wic skeletiert deutlich hervor. Schulterblitter stchen senkrecht ab
infolge Muskelschwache und Atrophie. Wirbelsiule stark verbogen, nicht druck-

oder klopfempfindlich. --- Muskwlatur: Stark atrophisch, Kraft herabgesetat.
manchmal fibrillire Zuckungen. - Nervensystem: Berithrung wird gleichmilBig

empfunden.  Feinste Berithrung hereitet heftige Schmerzen, MaBig starker Druck
wird nur empfunden, nicht seine Intensitit. Hyperisthesie gegen Kilte und
Wiirme. Pardsthesien, Ataxie, Romberg negativ. Reflexe o. B.

Skelet im Rontgenbild : Fleekformige Knochenatrophie im Humeruskopf, Ulna,

Sternum und Wirbelsdule. —— Stuhl: Hellgelb, pastenartig, vercinzelt Fettsiure-
krystalle, TFettseifen, Reak-
tion saucr. - Histaminre-

fraktire Achylie. Duodenal-
saft o, B. — Blutzuckerkwree:
Steiler Anstieg. nicht so hoch
wie normal, es fehlt die Nach-
schwankung. — Blubild (im
Laufe der Behandlung): Ery-
throcyten 3,53 bis 2,0 Mill
Leukoeyten 53-—8000,  Hb.
060, F.o b 07—1.0.
Verleuf.  Zustand  ver.
schlechtert  sich trotz  Vita-
mingaben  (Cebion, Vigantol
und Campolon immer mchr.
SchlieBlich kam es unter den
Zeichen ciner  Bronchopneu-
monie zum Tode.
Sektionsbefund. 8. Nr.
125537, Protokoll gekiirat:
AuBerer Habitus (Pigmentic-
rung, Haarausfall, Kachexice.
Sehleimhautblutungen  usw.)
sielie klinischer Befund. Magen
darmtrakt: Atrophische Gas.
tritis im undus. mehr hyper-
trophisch im Bereich des Uvlo

rus. Pigmentierte Fnteritis in b, 1. Schiitteres und struppiges Kopfhaar bei cin-
Duodenum  und Dimndacm. heimischer Sprue (Aufaalime aus der L. med. Klinik
Geringer  chronischer  Dick- lev Charité, Berlin.)

darmkatarrh. Fettcirrhose der

Leber, glatte Atrophie des Zungeugrundes. Schwere Muskelatrophie und Osteo-
porose der Knochen, besonders des Sternumns. Basale linksseitige, konfluierende
Bronchopneumonie.

Histologischer Befund. Magendarmtrakt: Hagen: Im Fundns Schleimhaut ver-
diinnt, ziemlich abgedaut und reichlich von kleinen Rundzellen durchsetzt. Starke
Blutfiile der Capillaren.

Antrum-Pylorus-Duodernnm.  Antrumschleimhaut verdickt, aufgelockert, reich-
liche Schleimabsonderung, abgestoflene Epithelien, starke diffuse Infiltration mit
kleinen Rundzellen. Capillire Hyperimie. Im Duodenum keine Schleimbildung,
sonat. wie Antrum. In den Bindegewchszellen der Zotten stellenweise braunes
korniges Pigment (Berliner Blaureaktidn positiv), Hamosiderin.

Ditnndarm. Schleimhaut verdickt, dicht von kleinen Rundzellen durchsetzt,
Epithelien an der Oberfliche grofitenteils abgestoBen, stellenweise nekrotische
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Massen der Schleimhaut aufgelagert. In den Bindegewebszellen der Zotten eben-
falls Hamosiderin., Verbreiterung der Muscularis mucosae, capillire Hyperimie.

Colun, Rectum. Oberflichenepithel fehlt groBtenteils, tiefere Schichten liegen
daher frei; stellenweise ctwas Schleim mit abgestoBenen Epithelien. Keine Infil-
tration oder capillire Hyperamie.

Leber. Starker Umbau im Sinne einer ¥ettcirhose mit reichlicher Bindegewebs-
entwicklung, Regeneraten und grofitropfiger Verfettung der Leberzellen. MiBige
Ablagerung von Himosiderin in den Kwupfferschen Sternzellen und in den Binde-
gewebszellen der periportalen Felder.

Knochenmark. Fettmark stellenweige von Normoblasten und Zellen der myeloi-
schen Reihe durchsetze im Sinne einer geringen Hyperplasie.

Niere. pithelien der Tuabuli meist trith und gequollen, Lumen sternformiy.
vercinzelt Eiweiflzylinder. Nahe der Oberfliche kleinere und grifiere Randatrophicn
mit Verschwiclung von Glomeruli und erweiterten Tubulic Im Mark ganz vercinzelt
Kalkablagerung in den Harnkanidlchen.

Hypophyse. Fleckformige Vermehrung der eosinophilen Zetlen: kleine Narbe
im Zentrum mit Resten von Driisenzellen, Grenze gegen Newrohyvpophyse wegen
Zelleinwanderung auvs dem driisigen Anteil unscharf.

Muskwdatur (Zwerchfell, M. Bizeps): Querstreifung fehlt stellenweise, dafiir
betonte Liingsstreifung. Fascern dann verbreitert, tritb, teilweise Kernvermehreung.

Folgende Orgame.  Pankreas, Milz, Schildidriise, Nebennieren; Hals-, Brust-
und Lendenmark: Frontalschnitt durch das Zwischenhirn: Nervus medianus und
radialis ohne krankhafte Vevanderungen.

Prusthein. Spongiosa und Compacta weitgehend rarefiziert, letztere von aullen
und innen duveh Osteoclasten unter Bildung von Lacunen angenagt. Osteoclasten
selbst spiirlich, doch allenthalben groBiece und kleinere, dureh die Resorption ent-
standene Lacunen.  Lamellaver Knochenban gut crkennbar, Lamellen aber fast
nirgends vollstandig. da durch Resorption tiberall angenagt. Keine Bildung von
Osteoid.  Abbau hdufig von Knochenkanilehen sethst ausgehend. Im Anfangs-
stadium liegt nur das Gefafl in einem erweiterten Kanalchen, dann interponiert
sieh zwischen Koochen und Gefall in den so entstandenen Raum Fettmark, stellen-
weise mit den oben beschricbenen Zellen durchsetzt.  Dingnose.  Schwere Osteo-
porose,

Hant (vom Obcerschenkel): Epidermis dinn.  Stratum spinosum stellenweise
nur angedeutet.  Uherreichliche  Pigmentierung der Basalzellen.  Papillarkorper
zeigt wenig Papillen. doch entspricht dies der entnommencen Region. Bis in die
tiefsten Schichten der Cutis liegt Pigment zerstreut in den Bindegewebszellen,
oft aber auch in perivasculir angeordneten Zellen. Pigment schollig bis fein-
kérnig, dunkelbraun (imprigniert sich nach Masson modif., nach Hamperl tief-
schwarz). ist also Melanin.  Papillarkérper breit. aus  dichtem, kernarmem
sklerotischem Faserwerk bestchend. Haarbilge klein, atrophisch — das Haar
selbst fehlt fast immer — sind von einem machtigen, konzentrisch geschich-
teten, kernarmen, sklerotischen Bindegewcbsmantel umhillt und  eingeengt
{Abb. 2). Talgdriisen klein und diivftig, Zellen selbst weitgehend aufgelockert,
wabig, in Zerfall begriffen. Schweilldriisen klein. anscheinend noch am besten er-
halten. Mm. arectores pilorum dick und stark, verlaufen meist fast parallel zur
Oberfliche, nicht schrig nach abwirts. In den tiefsten Schichten der Cutis und Sub-
cutis reichlich Kalk in verschiedenster Form abgelagert. teils als feinste Kornchen
im Interstitium zwischen Fettzellen, manchmal von Bindegewebszellen daselbst
gespeichert, teils hilt er sich an elastische Fasern, diese manchmal in kleine Stab-
chen zerbrochen, etwa einer Kette von Milzbrandbacillen (abgesehen von der Grafie)
vergleichbar (Abb. 3 und 4). Kalk ballt sich schlieBlich in den Septen zwischen den
einzelnen Fettlappehen zu grofieren, nicht mehr differenzierbaren Massen zusammen
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und durchzieht so netzartig Cutis und Teile der Subeutis. Kalkniederschlige ferner
in den GefiBwinden, verkalkte Fibrinthromben mit VerschluB der Lichtung in
kicinen Gefillen. GefiBle selbst oft durch Intimapolster in ihrer Lichtung eingeengt.
Diese Polster wabig aufgetrichen und kernarm. In der Umgebung der Gefife
vereinzelt Plasmazellen und Lymphocyten, sclten liegen mehrere solche Zellen
gehiuft. Zellinfiltrate oder einzelne Zellen manchmal im Papillarkorper entlang

Abb. 20 SKklerose der Haarhillge und der Papillorkorper, Atrophic der Kpideris difache
Vergrigerunge, Hamatoxylin-Fosing.

der GefiBle. Um die Kalkherde keine Reaktion des Gewebes in Form von Zedlintil-
traten und Riesenzellen.

Zusammengefalt hat der Kranke klinisch das Bild einer einheimischen
Sprue (Hansen nnd andere) geboten. Die erhobenen pathologisch-ana-
tomischen Befunde fiigen sich dabei folgerichtig ein. Die krankhaften Ver-
dnderungen am Magendarmtrakt sind bekannt in ihrer wechselseitiven
Stiarke von schweren Exulcerationen bhis zur pigmentierten KEnteritis.
Die Fettcirrhose der Leber, zwar fiir Sprue nicht unbedingt typisch.
wurde schon von Luckseh und Sachs beschrieben.

In fast allen Berichten iiber dies einheimische Sprue wird bel Beschrei-
bung des duBeren Habitus der Haarausfall und zwar nicht nur am Kopf.
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Abb. 3. Kalkiablagerungen in der Cutis und Subeutis (I0fache VergrisBerung,
Iimatoxylin-Fosin),

Abb. 4. Mit Kalk inkrnstierte nnd zerbrochiene elastische Fasern (230fache Vergro8erung,
Iliainatoxylin-Eosin).

ferner die Struppighkeit der Haare — dali es sich nicht kdmmen lagt.
sondern wie von einem geriebenen Hartgummistab angezogen, auf
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stellt usw. -— immer wieder erwihnt. Die Pigmentablagerungen sind
bekannt.

Bei der Sektion wurde nur ein Stiickchen Haut aus dem Oberschenkel
exstirpiert um die Pigmentablagerung zn untersuchen. Als wir aber die
oben beschriebenen Hautverinderungen fanden, war es nicht mehr még-
lich Haut auch noch aus anderen Korperpartien zu entnehmen. Wir
glauben aber, dafl dieses eine untersuchte Stiick zur Klirung des Aus-
falls und Anordnung der Haare geniigen wird, da ja der Ausfall auch in
diesem TFall gleichmiliz den ganzen Kérper betraf und nicht nur die
Kopfhaut. Mit der Sklerose des Papillarkérpers und der Haarbalge mit
Hypertrophie der Mmv. arector. pilorum kénnte Ausfall nnd Struppigkeit
der Haare zur (eniige erklart werden.

Nun fanden sich aber noch die erwihnten Kalkablagerungen in der
Cutis und Subcutis. Ob es sich in unserem Fall um ein Trauma mit an.
schilieBender Verkalkung des zerstorten Gewebes gehandelt haben kinnte,
war anamnestisch nicht nachweishar, anatomisch miifite dabei aber ein
um die Herde entstandenes  Granulationsgewebe nachzuweizen sein.
1o kam aber nurzu einer [nkrusticrung und Dazwischenlagerung von Kalk-
massen in das Gewebe. Am nichsten Hegt wohl die Annalime. dal} es sich
um metastatische Kalkniedersehliige - Kalkmetastazen nach Virchow -
handelt, da sich auch in der Niere, wenn auch nur geringe, Kalkab-
Jlagerungen nachweisen liclen. die zu dem Bilde der Osteoporose passen.
Metastatische Nalkablagerungen in der Haut diberhaupt sind bis jetat
nur bei einem Fall bekannt: (/. Jadusson) 12jihrig, méinunlich. Schwere
Osteomyelitis.  In der Haut schon makroskopisch sichtbares gelblich-
weiles Netzwerk., symmetrisch diber Knie und Ellbogen. Schulter: histo-
loviseh reiner Kalk, der sich besemders in den elastischen Lamellen der
(utis ablagerte und diese groBtenteils zerstiickelt und zerbrockelt hatte.

Der Fall von Brwusgaard verdient weeen der Ahnlichkeit der Ab-
lagerung und der scheinbaren gleichen lokalen Disposition wie bei Judas-
son erwihnt zu werden: I2jdhrig, weiblich. Universelle Sklerodermie.
Kalkablagerungen in den elastischen Fasern der Cutis nebst grofien.
durch die Haut durchbrechenden Kalkknoten.

Bei heiden Fillen nehmen die Verfasser eine lokale Gewebsdystrophie
der Haut an, die durch das schnelle Wachstum des Kindesalters bedingt
war. In dem einen Falle die stirkere Dehnungund stirkere Beanspruchung
der Haut iiber den Gelenken, beim anderen Fall das Wechselspiel der
Kriifte von Wachstum und Sklerodermie. Beides anscheinend Kompo-
nenten, (ie zu einer Schidigung der elastischen Fasern und zu einer Dis-
position fiir die Kalkablagerungen gefithrt haben. Nur bei Jadasson
handelt es sich wie in unserem Falle nm metastatisch abgelagerten Kalk
infolge des allgemeinen Kalkabbayes bei der schweren Osteomyelitis an
dazu besonders disponierten Orten, withrend die Kalkablagerungen bel
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dieser Sklerodermie offenbar nur eine rein lokal bedingte Ursache, viel-
leicht noch in Verbindung mit einer Stérung des Kalkstoffwechsels, hatte.
Bei der Sprue diirfte offenbar in der Atrophie der Haut die Ursache fiir die
Kalkablagerung zu suchen sein.

Wie weit diese beschriebenen Verdnderungen wirklich durch die ein-
heimische Sprue bewirkt werden, kann wegen der Spirlichkeit des Mate-
rials nicht gesagt werden und es ist die Aufgabe weiterer Untersuchungen
dics zu bestitigen oder zu widerlegen.

Zusamunenfassung.

Es wird tber einen IFall von einheimischer Sprue berichtet. Als Be-
sonderheiten fanden sich in der Haus. Sklerose der Papillarkérper und
der Haarbilge, was als Erklarung fiir den bel dieser Krankheit bekannten
Haarausfall und die Struppigkeit der Haare angesehen wird, sowie die
Kalkablagerungen, die als Folge der vorhandenen Osteoporose und der
lokaden Gewebsdystrophie durch die Atrophie der Haut gedentet werden.
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