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:Die S e k t i o n  e ines  21j '&hrigen j u n g e n  M a n n e s  (E. W.)  e r g a b  e ine  e igen-  

a r t i g e  V e r k e t t u n g  b e s o n d e r e r  k r a n k h a f t e r  B e f u n d e ,  wie sic b i s h e r  in  d e r  
L i t e r a t u r  n i c h t  b e s c h r i e b e n  w u r d e n .  A u s  d e r  A n a m n e s e ,  die bei  d e n  
El t .e rn  des  E . W .  e r h o b e n  wucde ,  i s t  f o l g e n d e s  zu e r w / t h n e n :  

Ala Kind ist E. W. immer sehr click gewesen und konnte nieht gmt laufen; sonst 
in der friihen Jugend keine Krankhei ten .  Veto 12.--13. Lebensjahre an f/tilt den 
El tern auf. dab er beim Ballspiel ,,sehnell weniger wird", obwohl er besonders 
kr'Mtig gebaut  ist. Auch bemerkten (lit ]~]ltern von dieser Zeit ab eine mRgige 
tIeiserkeit .  Mit 13 Jahren  ha t te  er cinch Ikterus,  der narh  3 Tagen wieder abklang. 
ErkSl tungen waren immer besonders sehwer. Mit 14 Jahren  bemerkten die El tern,  
da[~ er naeh kurzen Anstrengungen schnell Atemnot  bekam, so da[3 er mit  16 J a h r e n  
eine sanfte Steigung der Stral3e, die auf dem Sehulweg lag, mit dem F a h r m d  night 
mehr  t iberwinden konnte. 5lit 18 .Iahren war er in einem Bfiro t~tig. Da er jedoeh 
spitter den vSterliehen Gutshof (ibernehmen so~lte, arheitete er im folgenden Jahre  
zu Hause in der  Landwirtsehaft .  Die Arheit fiel ibm abet  zu sehwer. Die Atem- 
besehwerden nahmen  bei k6rperlieher Arbeit sehr stark zu. Den Erfordernissen 
des Arbeitsdienstes,  in den er mit  20 J a h r e n  eintrat ,  war er nieht  gewaehsen. Bei 
der Untersuehung sei er tauglieh ,,1" gesehrieben worden. Naeh Ent lassung aus 
dem Arbei tsdienst  half er wieder zu Hause. Obwohl er einen sehr athtet isehen 
K6rperbau ha t te  und kurzdauernde einmalige Kraft leis tungen vollbringen konnte,  
versagte er bei jeder l~ingerdanernden Arbeitsbelastm~g, wie sic sieh im landwirt-  
sehaftl iehen Betriet)e ergab. Aueh das Tanzen fiel ihm zu sehwer. In den folgenden 
Monaten nahm er eine leiehte Arbeit  als Milehkontrolleur auf. Unte r  Erk/~ltungen 
ha t t e  er in den lctzten Jahren  sehr s tark  zu leiden. Augerdem ist er immer heiser 
gewesen. Als er zu Weihnaehten (2 M:onate vor seinem Tode) naeh t Iause kam, 
hustete  er naehts  besonders stark und ha t te  dabei sehwere Atemnot.  Vor allem war 
die E ina tmung  sehr ersehwert. Die E l te rn  geben an, dag er beim t tu s t en  den Kopf 
s tark nach hinten  beugte. Die zugezogenen 24rzte vermoehten keine rechte Diagnose 
zu stellen. Einige dachten wegen der  klanglosen St imme an eine Kompression der 
Trachea dureh ehm retrosternale Struma.  Eine vorgenommene r /6ntgenaufnahme 
ergab keinea besonderen krankhaf ten  Befund, und bei einer Kehlkopfspiegehmg 
wurde auger  einer Verdickung der StimmbSmder niehts gefunden. An Arznei- 
mi t te ln  erhielt  er Kal. jodatum. In  den vergangenen Jah ren  ha t te  er nach Angaben 
der El te rn  ,,viel Herzmi t te l"  verordnet  bekommen. Unter  der Minderwertigkeit,  
die ihm die Krankhei t  auferlegte, l i t t  der Pa t ien t  sehr. Er  sehonte sieh in keiner 
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Weise und war yon einenl starken Gesundungswillen beseelt. Dem Vorschtag des 
Avztes, sieh in der Berliner C, harit~ untersuehen zu lassen, folgte er freudig. Am 
l~i. 2. a0 Aufnahme in die Ohrenklinik der Charit6,. Eine am folgenden Vormittag 
vorgenommene Bronehoskopie lieB sich naeh anf/inglich n6tigem leichten Druek 
gut durehfOhren. Die Luftwege waren frei, die ]4]piglottis plump verdiekt, (tie 
,~timmbgnder h6ckerig. Kurze Zeit nach der Bronchoskopie setzte zuerst leichte 
Atemnot ein, die sich nach 1 Stunde pl6tzlich verstitrkte und durch eine vorgenom- 
mene lntubat ion nieht zu beeinflussen war. Trotz He['zmittel trat der Tod naeh 
I Stunde ein. Ein Abstrich und Wa.R. negativ. 

Aus tier Familiemmamnese ist folgendes hervo~uhehen : Sehwester A., 27 Jahre, 
muskulSs untersetzt. ](lang]ose, ein wenig heisere Stimme, kann nieht singen. 
](lagt, (lab ihr i3fters die Fingerspitzen t~uh werden und wie abgestorben sind. Eine 
Beziehung zu Abkiihhmgen der H/tnde besteht dabei nicht. Die Herzfunktions- 
priifung ergibt keinen krankhaften Befund. Normaler Blutdruck. normaler Augen- 
hintergrund. RSntgenologiseh zeigt sich verstgrkte Hiluszeichnung der Lungen 
und eiu sehr krgftiges Herz, das etwas naeh rechts ausladet. Die Schwester ist 
vcrheiratet und hat ein 2 Monate altes Mhdchen, das einen ]eichten Sehiefhals hat. 

Sehwester M'., 25 Jahre, eher leptosom gebaut, klagt fiber rheumatisehe Be- 
sehwerden und rote Flecke au der Haut.  Vor 1 Jahr  am Hoehzeitstag Magenhluten 
wegen Uleus. Es wurde damals eine Magenresektion durehgefiihrt. 8eit der Ope- 
ration ffihlt sic sieh gut. Die Untersuchung des Herzens und des Kreislaufs ergibt 
keinen kr~nkhaften Befund. 

Bruder O., 20 Jahre. athle.tisch gebaut, untersetzt, gesund. Untersuehung des 
Herzens und des Kreislaufs o. B. Stimme klanglos, heiser. Thorax auf dem R6ntgen- 
bild auffallend kurz und breit, k/iseglockenartig, Hmv. plump. 

Vater 51 Jahre, muskulSs, gesund. 
Mutter 48 Jahre, groB, krii.ftig, ebenfal]s gesund. Soil Nierensteine haben. In 

der Familie des Vaters und der Mutter viele besonders kritftig ath]etisch gebaute 
:Meuschen. 

Gekiarzle t Viedergab~ des SeL'tio~sprotokclts. Sekt.-Nr. 268,..'1939. Sektion 17 Stun- 
den nach dem Tode: Leiehe eines jungen, fibertrieben athletiseh gehauten Mannes. 
Gesicht t)lump, Hiinde und FiiBe grob, tatzenartig. Das Muskelrelief tritt  iiberal] 
sehr stark hervor. Sehwer brechbare Totenstarre. Gesicht, Hals and Thorax blau- 
r6tlieh verfiirbt. Venen am Hals stark blutgeffillt. Ohrknorpel versteift. Thorax 
breit. Leih flaeh. :-(-uBere Geschlechtsorgane und AnalSffnung o.B.  Behaarung 
der Beine. 

Ba~lch.situs: Fettsehieht am Bauch 1,5 cm. Lage der Baueheingeweide regel- 
recht. Zwerehfellstand links 7. R., reehts oberer Rand der 6. R. 

Arustsitus: Rippenknorpel gut sehneidbar, weiB. Im Zentrum einiger :Rippen- 
knorpel rStliehe Herde. Nach Entfernung des Brustbeins ist yon dem Herzbeute] 
nichts zu sehen, da er yon den medialen Lungen.r~ndern vollkommen iiberdeekt ist. 
Die Lungen sind fast gar nieht zuriickgesunken. 

Herz: Gut totenstarr, entspricht in seiner GrSBe etwa der rechten Leichen- 
faust. Aus den er6ffneten Kammern entleert sich nur dunkelrotes, fliissiges Blut, 
keine Leichengerinnsel. Wandstgtrke der rechten Kammer vermehrt, linke Kammer  
krMtig. Rechte Kammer nnd rcehter Vorhof erweitert. Endokardauskleidung 
des reehten Vorhofs, weiBlich.sehnig. Klappen des Herzens regelreeht. Kranz- 
arterien haben zarte Wandungen. Foramen ovale ist sehlitzartig often. Anfangsteil 
der Aorta richtig welt, von guter Elastizitgtt. 

Lungen: Sind sehr volumin6s. Auf dem Sehnitt tiberall vermehrter Luftgehalt. �9 
Die dfisterrote Schnittfl~ehe zeigt eine feinwabige Zeichnung. Von den Unterlappen 
l/il]t sieh ein wenig sehaumiger Saft ahpressen. Die Bronchien sind sehr eng und 
haben eine verdickte Wand. Die Knorpe] sind sehr fest, nicht aufzubiegen. Schleim- 
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haut  der Bronchien ger6tet. Lungens~.hlagadertiste haben zarte Int ima.  die nur  an 
wenigen Stellen eine feine Riffelung erkennen liillt. 

Hal.s'organe." Zunge grol3, t)lump. Sp~.iser6hre im unteren Tell deutlieh verdk:kte 
~Iuseularis. Die Epiglottis ist sehr dick, plump und verfestigt. Kehlkopfeingang 
sowie Luftr6hre sind sehr eng, die l iehte Weite ist etwa bleistiftdiek. Die Keblkop/- 
knorpel sind fast  vollkommen verkn6chert .  Die Tracher sind auffallend 
steif und feat und k6nnen nicht  auseinandergebogen werden. Die Pars memhranaeea  
ist deut, lieh verdiekt.  Sehleimhaut  des Kehlkopfes und der Luftr6hre stark ger6tet 
und mit blutigsehleimigen 5Ias~en belegt. Sehilddrfise o. B. Die Brustaor ta  ist ffir 
die athlet isehe Gestalt  zu eng, hat  eine zarte Innenhau t  und gnte Elastizit/~t. :Der 
Thymus etwa mandelgroi3, fettdurehwar 

Ba,~4borgrlne: Das P~Lnkrerzs i.~t sehr weieh, L/i.pt)ehenzelehnung nu," zum Teil 
zu erkennen. Farbe der Sctmittfltiche braunr6tl ieh.  

Milz vergr613ert, fest, auf der Sehnittfl / tehe tief diisterrot. A:n unteren 3Iilz- 
rand kleine haselnuggroBe Xebenmilz.  

Leb~r riehtig groll, glat te OberflS.che. Sehnittfliiehe sehr hlutreieh. 
G~tll,~bht,~e und Gallenwege o. B. 
Nebem~ieren: Rinde gut fet thal t ig.  Das graue 5Iark ist auf t~eiden Seiten ver- 

mehrt .  
Niercn : W/thrend die linke Niere deutl ieh vergr61~ert ist, besteht auf der reehten 

Seite eine verkleinerte Kuehenniere. 
Bee.,kenorgane: Harnblase,  Pros ta ta  mul Samenblasen o. B. 
Hoden eher zu groB. Schnittfl/ tehe leieht gelblieh. Dihmdarm o. B. Muskulatur  

des Diekdarms ein wenig verdiekt.  3Iagen riehtig weit. Muskulatur am Pylorus 
0,7 em dick. Pyh)rus gut durehgfmgig. 

B~tuckaortr wie die Brus taor ta  zart,  gute Elastizitiit. h n  O},er~chenkelschaft 
Fet tmark.  ( 'elenkknorpel am Knie smvie im Htift~elenk weiB und glatt .  Wirbel- 
sttule o. B. 

Schiidelxektiou: Schhdeldaeh gut  s/igbar. Har te  Hivnhaut mh dem kn6chernen 
Neh/J.del verwaehsen. Auf ,qehnitten dureh das H i m  keine krankhaf ten  Ver/tnde- 
rungen. Der linke Thalamus erscheint  gegeniiher dem reehten etwas vergr613ert. 
:Briicke, vertfingertes .~Iark und Kleinhirn  o .B.  Die Zirheldriise kamn doppelt- 
reiskorngrog. I-Iypophyse eher etwas klein. Tiirkensattel  flaeh. ('efiil3e an der 
Hirnhasis zart.  

Diagnose: Hoel~.qr~tdi.qe Eim u~tm I der Tt'ach~a und der tl,tuptt, rouchien bei Vo'- 
slei/uT~ 9 de~ KTtorpelgerii.ste.s. Verl,~rtun 9 des Kohld~ckd,~. Sehleimh~lutblutu~geu 
unterhalb des Kehlkop/es au der Bi/urkation u~d am Kehldeckd. JEm, ph ysenmt6.~.e 
Bliihumj der Lungen. Hgpertrophie des rechtpn Herze~s. Blutun9~'~ u~tr der Pleura. 
Rechts.seitige Kuchenniere mit Hy'tuq~fa.~'ir Hyperplasie der li~ke~ .Viere. Nobe~m.4lz 
am unteren Milzrand. Cga~u),s,e der Einqeweide. Eu,je Br P!lloruehyper- 
t roph ie. 

Mikrosk')pi,r U~ter~mchun~j. Die mikroskopisehe Kntersuehung der 2"r~tchea 
ergibt einen Ersatz  des Knorpelgewebes dutch  Knoehen, der zum Tell so weit for~- 
g~;sehritten ist, dab nut  am Rande der Knorpe/spangen ein diinner Knorpelgewebs- 
santo zu erkennen ist. Der gr6gte Teil der Traehealringe besteht  aus Knoehen,  
der in feinen B~lkehen angeordnet  ist, zwisehen welehen haupts~.ehlieh ~Fettmark, 
~ber such rotes Mark gelegen ist (Abb. 1). An weniger ver~.nderten Knorpelspnngen 
zeigt der Knorpel  in den peripheren Absehni t ten  basophile Grundsubstanz,  die 
zum Teil hn Verhiiltv_is zu den Knorpelzellen etwas reiehlieh ist. In  den zentralen 
Absehni t ten l inden sieh Knorpelmarkkangde und die KnorpeIgrundsubstanz zeigt 
neben Eosinophilie und Demaskierung der Fibrillen st~vkere degenerative Ver- 
5.nderungen. Daneben zeigen die Knorpelzellen Degenerationsprozesse in Form 
des , ,Verdtimmerns".  Albumoide K6rnehmg sowie feinkBrnige Verkalkung des 
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Knorpels,  besonders um die untergehenden Knorpetzellen ist ebenfalls zu beob- 
ach ten  und  letzteres ist vor  Mlem in unmi t te lbarer  Nachbarschaft  des sprossenden 

Gefiil3bindegewebes der  
MarkrAume zu sehen. 
Gleichzeitig mit  diesen 
Vertinderungen setzt  der  
kn6cherne Ersatz ein. Viel- 
faeh besteht  eine gewisse 
Ahnlichkei t  zur enehon- 
dra]en Ossifikation. Wah- 
rend der Knorpe labbau  
gr6Btenteils yon jungem 

einwueherndem GefgB- 
bindegewebe bewerkstell igt  
wird, t re ten an  anderen  
Stellen grebe Chondro- 
elasten mehr  in den V o f  
dergrund. Die knoehen- 
bildende T~ttigkeit ist naeh  
den zahlreiehen Osteobla- 
stens/iumen zu ur te i len 
eine rege. Viele Knochen-  
bMkchen, besonders die 

Abb. 1. Fast v611ig verkn6eherter Tr~eheMring (Sagittal- gr6Beren, zeigen im Inne rn  
sctmitt). Nut an den 1Randabsehnitten wenige Knorpel- Knorpelreste,  die die oben 

reste (a). K:noctmn (b), Markraum (c). Vergr. 21. beschriebene Vielfalt der 
Degenerationsformen er- 
kennen lassen. W/thrend 
die meisten Gef'aBbinde- 
gewebskan~tle an  degene- 
r ier ten Knorpel grenzen, 
sieht man dagegen aueh 
Stellen, wo der Knoehen  
an  gesundes oder fast  un- 
ver/~ndertes Knorpelge- 
webe anst6Bt und  dieses 
wird dann dureh eine Kno- 
ehenleiste belegt und gegen 
den 5[arkraum abgegrenzt,  
ahnlieh wie dies in der  Os- 
sifikatlonszone bei Schild- 
drfisenausfall besehrieben 
wurde (Abb. 2). 

Dieser kn6eherne Er- 
satz des Knorpels der  
oberen Luftwege, der  an  

Abb. 2. Knoehenleisten am Rande eines grbflereu Knorpel* vielen Knorpeln ein fast  
m&rkraumes derEpiglottis: Knochen (a), Knorpelabba~t (b). vol lkommener  ist, f inder 

Veer.  70. sich auch an  den Bron- 
chialkncrpeln in ausge- 

dehntem MaBe. Hier  t r i t t  besonders deutl ich die Degeneration des Knorpels  
zum Vorschein, die sieh oft  in einem votlstgndigen Absterben der zentralen Ab- 
sehni t te  der  kleineren Knorpel  kund tu t  und  an  anderen Stellen sehr sch6n das 
folgende Einwuehern yon Gef/iBen mit  anschlieBender Knochenbi ldung erkennen 
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15A3t. In  der Peripherie bildet sich dann  oft wie in Ahb. 3 neuer Knorpel. Aufler 
Trachea und  Bronehien ist der Kehlkop/ fast vol lkommen verkn6,:hert nnd be- 
merkenswerterweise aueh die Epiglottis. 

Die Knorpel der Ohrmu,schpl ersehienen bei der Betas tnng etwas zu diek und zu 
lest, komlten aber aus iiuBeren Grtinden nieht  untel~ueht  werden. Dagegen zeigt 
sieh im Gehdrgcvnffsknorpel eine weitgehende Knoehenbildung im oben besehriebenen 
Sinne. 

An den Ripppnknorpeln sind an einigen SteIlen yore Peri(:hondrium in die Tiefe 
ziehende Gefiigkan/ile zu beobaehten.  Die Grundsubstanz zeigt eine gute Jgasophilie. 
Eosinophilie des Knorpels nur  in den zentralen Absehni t ten  um die Gef~gr/iume. 
Danehen sind miil3ige Asbestfaserung und Einiagerung yon Kalk in die Grund- 
suhstanz zu beobaehten mit  heginnender  ](.noehenbitdung yon seiten des Gef~tB- 
bindegewebes der zentral gelgenen 
Knorpelmarl~r/hmle. Jim ganzen sind 
die kataplast isehen Vergnderungen 
an den Rippenknorpeln m/tBig, naeh 
den Untersuchungsergelmissen B,')'h- 
mi~/s zu urteilen. 

Z~tsammenge/aflt s ind  die  be-  
s ( : h r i ebenen  K n o r p e l v e r g n d e -  
run ( t en  als  e ine  M e t a m o r p h o s e  

des  K n o r p e l s  in K n o e h e n  an-  
z u s e h e n ,  d ie  in e ine r  de r  e n c h o n -  

d,-alen O.ss i f ikat ion g h n l i c h e n  
F o r m  ab l / i u f t .  B i lder ,  die f i i r  

e ine  d i r e k t e  I J m w a n d l u n g  des  
K n o r p e l s  in  K n o e h e n  s p r e c h e n ,  a b b .  3. K l e i n c r  B r , m v h i a l k n i , r p e I .  D ie  z e n t r a l c n  

_-~bst-hni/te g r S g t e u t e i l s  a b g e s t ( , r h e n .  I n  (ter 
wie sie v ie l f aeh  b c h a u p t e t  wi rd ,  I)eripherie neugebihleter Knorpe]. Vergr. 194. 
s i nd  a n  g~u' k e i n e r  Ste l le  a n z u -  

t r c f f en .  Auf  die  F r a g c ,  ob  ill d e r  I ) e g e n e r a t i o n  des  K n o r p e l s  die pr im~trc  

U r s a e h e  z n m  A b l a u f  diescs  O e s e h e h e n s  zu  s e h e n  sei, w i rd  w e l t e r  u n t e n  
e i n g e g a n g e n  werden .  

Lunge: Neben den best 'hriebenen Vergndernngen an den Bronehialknorpeln 
zeigt die Sehleimhaut  der Bronehien die Befunde einer ehronisehen Bronchitis,  (lie 
aueh an der Trachea in der Pla t tenepi thehnetaplas ie  der Schleimhaut  und der Ver- 
diekung der Submueosa ihren Ausdruok finder. An den Bronehien sin<l <tie Epi- 
thelien vielfach desquamiert,  wghrend die Submueosa eine fibrSse Verdiekung 
zeigt, in weleher neben einer Hyper/imie Rnndzel leninf i l t ra te  mit  beigemisehten 
Plasmazellen zl.t erkennen sind. Das elastisehe Material der Submueosa ist viel- 
faeh in Form grober Strange, P la t t en  und Klumpen anueordnet.  Das benaehhar te  
Gewebe ist meist stark hvalinisiert  und en thgl t  zuweilen kleine Kalkpart ikel .  
Erwfihnenswert ist weiterhin, (tab die Muskulatur  der Bronehien sehr s tark ent- 
wiekelt ist. 

Die Lunffeuverginde~'unff i~t. hanpts/iehlieh du tch  eine starke emphysematSse Er- 
weiterung der Alveolen gekennzeiehnet,  deren Wgmde vielfaeh eingerissen sind und 
vine weehselnde aber betr~,ehtliehe Verdiekung der Septen erkennen lassen. Diese 
Verd.i#kung der Alveolarsepten wird dureh eine sehr starke Hyalineinlagerung bedingt,  

(tie oft die Capillaren auf beiden Seiten umgibt,  so dab an diesen Stellen ein Stoff- 
austauseh kaum vor sieh gehen kann.  An anderen Stellen abet  winden sieh die 
strotzend mit  Blur geffillten Capillaren wie eine Ranke  um die verdiekte Alveolar- 
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w a n d . . V i d e  Alveolen en tha l ten  frisehes Blur  (Bronehoskopie). Herzfehlerzellen 
l inden sigh in zahlreiehen Sehni t ten  an keiner Stelle. Dort,  wo die eingerissenen 
klveolen einen gemeinsamen grSt~eren I-Iohlraum bilden, zeigen die Sttmlpfe der 
Septen eine ungew6hnlieh starke knospena.rtige hyaline Verdickuw (Abb. 4:). iDiese 
Veriinderung beherrseht  in manehen  Lungentei len das Bild vollkommen. F~trberiseh 
verha l ten  sieh die homogenen Massen der  Alveolarsepten wie Hyal in .  

Die elaatisc.hen Fasern innerhalb dieser Verdiekungen zeigen neben f~irberisehen 
Besonderheiten,  wie Affinitgt zu basisehen Farbstoffen,  eine Fraktur ierung und Auf- 
ISsung in einzelne KSrnehen. Daneben lassen viete Fasern eine ti~krustation mi t  
Katk erkennen und erseheinen als plumpe, gerade, starre Borsten. Die ~s te  der 
Zungen.schlagader zeigen neben einer Unordnung  der elastisehen Lamellen eine Ver- 
mehrung  der  mueoiden Substanz der }[edia, wodureh die  elastisehen Fasern  aus- 

.\bb. 4. I,Tn~sl,en*~.rtige hyo, line Verdiekung" dl~r nnterbrochenen AlveolarsePrt'n. Vt.rgr }m~ 

einandergedrgngt  werden und  oft auch Zeiehen des Untergangs erkennen lassen. 
Kalkeinlagerung findet sieh nut  hin und  wit<let sehr sp/~rtieh. Die ln t ima  ist un- 
veri~ndert, das adventit iel le Bindegewebe verdiekt.  Die Befunde an den Bronchial- 
ar ter ien gleiehen denen des fibrigen Is und l inden keine gesonderte Be- 
spreetmng. 

Ge/gfle: Der ngehstauffallende Befund steltg eine go~eralisiert~ zmn Teil hocf~- 
gradige Verkalkung der kleine~ Organarterien dar. die mi t  bloBem Auge nieht  zu 
erkennen war und ers~ bei der mikroskopischen Untersuehung gefunden wurde. 
Nur  s/imtliehe Hirnarter ien liegen die Vergnderung vermissen und waren voll- 
kmnmen  intakt .  Um Wiederhotungen zu vermeiden, und weil sich die Oef~t3ver- 
gnderungen in Mlen Organen fanden, sollen sie gemeinsam besproehen werden. 
Soweit aus den sieh bietenden Bildern auf die zeitliehe Folge der zu beobaehtenden 
Vergnderungen gesehlossen werden darf.  ist der  fortsehreitende Prozell wie folgs 
dars te l lbar .  

Alle ]deinen Organarterien zeigen, soweit sie degenerative Ver~nderungen ver- 
missen |assen. Ms auff~lligstes Merkmal eine betrgchtl iche Verdiekung der Musku- 
la tur  der  Media. Solche GefMle sind aber  nur  sp~rlieh anzutreffea,  Ebenso jene. 
die die ersten degenerativen Vorggnge an der  Muskulatur der Media mi t  gleieh- 
zeitiger Vermehrung der Zwisehensubstanz erkennen lassen, die vielfaeh auch schon 
bei den Frfihver/tnderungen eine positive Sehleimreaktion ergibt und somit als 
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Mueoid oder ehromotrope Grundsubstanz anzusehen ist. wie sie yon Schultz,  Bj6rli~.g, 
S,~olo~v]e~, u .a .  besehrieben wurde. Diese Massen fiirtJen sieh sowoh! mit Muci- 
earmin als such mit Kresyleehtviotett .  Ebenso ist pine Rotf~rbung mit polyehromem 
Methylenblau zu erzielen. ~Iit Kongorot  und ~Iethylviolett f~irben sieh diese Nassen 
nieht. Sehon friih ist an gr6l~eren J~stchen eine Vermelzru~g der chrg'motropen Sub-  
~tanz (Abb. 5) mit beginnender Kalkablagerung, besonders in den inneren Media- 
sehiehten, im Bereich der Elastics interns zu sehen. Die Elastics interns ist viel- 
faeh frakturier t  und die einzelnen Bruchs~iieke sind yon Kalkm~nteln umgeben. 
Dabei beh'~It das elastisehe Material erstauniieh lange spine spezifisehe t~hrbbarkeit 
bei und die Bruehstfieke sind hesonders seh6n hei F/irbung mit toter Elastics und 
Kernf i rbung  mit  I-Igmalaun in 
den groben blauen Kalkhaufen 
zu erkemlen. Bald aber, mit Zu- 
nahme der Verkalkung, die auf 
die sehwer degenerierte 5Iedia 
iibergreift, versehwindet die Ela- 
stics mehr und mehr. Die Media 
wird yon groben Klumpen mu- 
colder Suhstanz eingenommen, 
in weteher nut  noeh sp~irliche 
~'berreste yon 5Iuskelfasern zu 
erkennen sind. Es sind hier 
f;'berg~nge yon Zetlen, denen 
man noeh deutlieh den Charakter 
einer _~Iuskelzelle zuspreehen 

muB, bis zu grogen btasigen Cle- 
bilden naehzuweisen, die den 
v'on ll-enzel besehriebenen glas- 
zeUen sehr/ ihnlieh sind (Abb. 6}. 
Vielfaeh fehlt diesen blasigen Ge- 
bilden der Kern. Oft sieht man Abb. 5. Vermehmmg der chromot~ropen Grundsuh- 

stattz, haut~t, siiehtieh in den inneren Medias(rhi~:hteri 
such breite homogene Nassen, die mit darin getegenen 5iusketkernen (a). Verkalkung 
a b e r  Jill Gegensatz zum 5[ueoid im J3ereic.h dee Etastiea interns (b). X,'erdickung der 
im va~z Qieson-Sehni t t  deutliehe subintimMen Seh%hten (c). :krterie der 
CletbfS, rbungerkennen lassen und OesntJhaguswand. Vergr. 144. 

somit als Myoptasma gedeutet 
werden miissen {Abb. 7). Oft liegen aueh mehrere Kerne ohne mngebendes Plasma 
mitten in der homogenen Grundsnbstanz. Die Ansieht, dat3 dem Mueoid eine 
besondere Affinitgt zu Kalksalzen eigen ist, f indet in dem vorliegenden Fall aueh 
pine Ntiit)ze. Die im I{.E.-Sehnitt  auffallenden blaugefgrbten Massen wurden 
zuerst als Kalk gedeutet, ers~ bei der Sehleimfgrbung stellte sieh aber heraus, dab 
es sigh zmn grogen Tell um Mucoid handelt,  in welehem sieh die Kalksalze nieder- 
gesehlagen haben. Oft wird die ganze Media yon mueoiden Substanzen ansgeffillt, 
die nut  an ihren R/indern eine Kalksehale erkennen tassen. Einzelne Mucoid- 
klumpen werden yore Kalk wie die NuB yon ihrer Sehale mngeben. An vieten 
Stellen zeigen die nmeoiden Massen pin feinsehaumiges oder vakuoliges Aussehen, 
Zuweilen ist in den Vakuolen ein Kern zu erkennen. Es toni3 sieh somit um 5Iuskel. 
zellen handeln, die allseitig yon Mueoid umgeben sind und dem Tode verfallen. 

Wenn an vielen Gefgllen die gesamte 5[edia in den degenerativen ProzeB ein- 
bezogen ist, so zeigen doeh andere, dab der Kalk und die Sehleimmassen besonders 
in den inneren N[ediasehiehten. nahe der Elast ics interns, anzutreffen sind, wihrend 
die NIuskulatur der/~ul]eren Media verhiiltnism~13ig intakt ist. Die so ver/inderten 
Gefil3e zeigen durehweg eine starke Verdiinnung der Wand und damit einher- 
gehende Erweiterung des Gef~Bes. Meist abet wird diese Erweiterung dureh pine 
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~\l)b. 6. Blasi~r verfinderte 5luskclzellen dcr 3Icdi~ (a). I(c,~te tier I-:lastict~ iuterna (b). 
Diffuse KalkabJagcrun~- (c). Vcrdi(:kte lutirnz~ (d). Gt~ffi~lumen (e). :~.rterie des Nebeza- 

nit, reufetthtgors. Ver~zr. :~31p. 

Abb, 7, 3[uskulatur  der Medi~ fast  ;~ollkommen geschwunden. MYoI)lasmahaufcn mit  
d0.rmer K.alkschicht (a). K[d'kmasse zum Tell posit ive Schleimrcaktion get)end (b) Arterie 

des _~ebennieron/ettlagers. Vergr. 150. 

Intimawu~cheru.ng i i be rkompens ie r t ,  so dal3 das  L u m e n  gegen i ibe r  se iner  u r sp r i ing -  
l ichen Wei t e  sehr  e rheb l i ch  e ingeeng t  wi rd  (Abb.  8). Diese I n t i m ~ w u c h e r u n g e n  
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bestehen aus glatter Muskulatur mit feinem, diehtem, elastiset~em Faserfilz, w/ihrend 
die Zwischensul>stanz mucoider Natur  ist. Die regressiven Ver/inderungen in der 
verdickten l , l t ima sind verschieden stark ausgesprochen und lokalisieren sich haupt- 
sgc'hlich nahe der Elastica interna, wo auch die mueolde Suhstanz reichlicher ist. 
Die Adventitia zeigt eine bindegewebige Verdiekung, wclche yon breiten elastisehen 
Foserziigen durchfloehten wird lind mn so deuttieher ist, je mehr die Media krank- 
haft verrmdert ist. 

])a (lie krankhMten Ver/indcrungen am (;efg.Bsystem mit bto~em Auge erst 
uaehtrSglieh als feim~te weil3liehe verh/irtete Pimktehen im Gewebe wahrgenommen 
werden k(mn~en (z. B. am Herzmusket), sind die gxtremitMenarterien nicht mikro- 
skopiseh untm~ueht worden, da sie makroskopiseh keine Besonderheiten botch. Als 
Beispiel einer gr613eren nluskulfiren Arterie miissen daher die Befunde an der Art. 
renalis dienen, wfihrend yon 
den grOl]eren elastisehen 
Arterien Carotis un<l Aorta 
Ulltersueht+ wurdell. 

Art .  remdix: Adventi t ia  
hesl:eht aus l)reiten, kolla- 
genen l+aserztigen. Die 31us- 
kelfasern der Media sind 
dureh vermehrte Zwischen- 

substanz auseinanderge- 
dr/ingt. Die einzelnen Mus- 
kel-~asern sehwimmen oft in 
der Zwisehensubstanz, was 
besonders deutiieh in den 
inneren Mediasehiehten zu- 
rage tr i t t .  Die Zwiseben- 
substanz hat ein feinfaseri- 
ges Atlssehen lind sieht wie Abb. S. Dm'eh Intimaverdickung stark eintzeengie 
nasse Watte, lllit })]o]]elll ..~_rterien ties 5[es,molon mit fnst vollk,)mmenet Zer- 
Auge betrachtet ,  aus. ()b- st6rung der Media nml reiehlicl~er Kalkahlagerung. 
wobl diese 8uhstanz, be- Veer'. ~.. 
sonders nahe der Elastiea 
interna, mit 3lueiearmin eine blaBr6tlieheFfirbnng ergibt, ist eine3Ietaehromasie nur 
andeutungsweise ImelB~eisbar. hn  c(o~ Gieson.Sehnit t  Rosaf/trbung. Feine elastisebe 
Fik~erehen sieht man aueh hin nnd wieder. Man geht wohl nieht fehl, wenn man die 
Vergnderung als eine &le.matdse ])urchtriinkur~g der Ge/ii/Ju'~nd ansieht. Nahe tier 
Elastiea interna nimmt die Zwisehensubstanz sehr stark zu, und im van Gie.so~- 
Sehnitt zeigen dort die spgrliehen Muskelzellen beginnende Vakuotenbildung. Die 
]a*mina, ela.~tica, interna ist in 2 und mehr Lagen aufgesplittert und in der /iugeren 
[,'~ge frakturiert. Um die einzelnen Bruehstiieke lagerg sich Kalk ab. Zum Teil 
bikien sieh feine Ka~kmgntel um das elastisehe Material, zum Tell feine Kalk- 
k6rnehen, die aueh zu gr6Beren Klumpen zusammengeballt vorkommen. Der Kalk 
ist nur an den gul3eren Lamellen zu erkennen. Die unmittelbar unter dem Fndothel  
gelegene Bamelle zeigt aul3er herdf6rmigen Verdiekungen keine VerS.nderungen, 
aueh keine f/irberisehen. 

Die Befunde an der Uaroli.x und der Aorta sind so ghnlich, dab sir zusammen 
besproehen werden k6nnen. Vor allem f~tllt aueh hier eine Zunahme der nzucoide,~ 
Nub.~tanz im Bereich der inneren Media,~,:hie, h ten u,u.t. In den nmeoiden 3Iassen linden 
sieh hin und wieder Kalkablagerungen in Form kleiner KOrnehen und Sehollen. 
Das Netzwerk der elastisehen Fasern wird dadureh auseinandergedrS, ngt und weist 
a u s  diesem Grunde eine Unordnung auf. Zwisehen den konzentrisehen elastisehen 
Hauptlamellen sieht man hitufig Querverbindungen. 
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Die Art  des abgelagerten K~tlkes ergab sieh auf Grund der angestell ten Reak- 
t ionen als CMeiumphosphat. Bei der Si lherni t ratreakt ion t ra t  tiefe Sehwarzf/irbung 

.~,bb. 9. Mu~'oide ])t, gt .nerl / t iorl  Pinch klei l lel i  Nt~rvel2 tltld re rk , : t lk te  {;t.flil3t. ill dt~t' 
(~e.-;,Jllha~llSWllrlll. ]gt.'i rz ~[1teoid. V e r g r .  b(J, 

auf, rwShrend sieh bei Zusatz verdfinnter  Sehwefelshure reiehlieh Gipskrystalle 
bildeten. Eine Kohlens/i.ureentwieklung bei SMzs/iurezusatz konnte nieht  beol,- 
aehte t  werden, was viclleieht darauf  zurfickzuffihren ist, dab nm' in Formalin 

A b b .  10. M u s k e l s p i n d e l  t ier Z u n g e  m i t  r e i c h l i e h e n  m u c o i d e n  M a s s e n  (a). Muskelfa . - t ' r r t  
t ier  S p i n d e l n  (6). V e r g r .  9-50. 

fixiertes Material untet 'sucht wux~te und somit schon eine gewisse Entkalkung st a t t -  
gefunden hat te .  In allen Kalkablagerungen konnte  auBerdem eine stark positive 
]3erliner Blaureakt ion erzielt werden. Es seheint somit der mueoiden Substanz nieht  
nu t  eine besondere Affinit/it zu Calcium, sondern aueb zu Eisensalzen innezuwohnen. 
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Als nitchste Verii.nderung sei eine an vie]en Stellen zu heobaehtende mucoide 
Degeneratiou klei~ler Nerrpniiste erwithnt, wie sic kfirzlieh yon Krixke besehriel)en 
und fr6her  schon bei ve~,'sehiedenen Krankhei ten  I)eobaehtet wurde, In bezug atff 
die Arbeit  yon Kriicke kann bier (tie Bespreehung kurz erfolgen, da eli(' Ver/mde- 
rungen genau die gleiehen sind. l'~'s handel t  sieh um alas Auftreten mueoider Sub- 
stanzen in den kleinen Nerven, dureh we, lehe diese mehr oder weniger verdiekt  
werden, und die Nervenfasern auseinandergedr/ingt erseheinen (Abl). 9). Oft liegt 
die mueoide Substanz zwisehen dem Perineurium und den Xervenfasern. In diesen 
Massen. die teilweise ein feinfadiges Ausselwu haben, sind spitrliehe abgerundete 
Zellen eingelagert, die einen blMalbi~iulie.hen Kern haben mid einen helten Proto- 
i)lasmaleih. 31ueoide Suhstanzen entha l ten  ~ie nieht. Aueh sind keine 7~-(~ranula 
enthal tende Zellen sichtbar,  l)agegen ist an einzelnen kleinen Nerven/tstchen der 
Zungenmuskula tur  eine 
%ine l /otf / trbung der 31ark- 
sc:heiden im Mueiearmin- 
schni t t  nachweishar,  was 
viel]eieht f/ir die Entste-  
Imng der metaehromat i -  
s t 'he l l  ,~ul)stanzen yon Be- 
deutung ist. Aueh (tie 
Musl<el.,.pindeln der Zunge 
eu tha l t en  reiehlich )lueoid 
(Abb. 10). Besonders seh6n 
ist bei Kresyleehtviolett.  
die rdtliche Substanz ent- 
tang der  feinen Nerven- 
~istehen zwisehen den 
Muskeln der Zunge wahr- 
ZUllehlllell. Die hesehrie- 
benen ~Nervenver/inderun- 

A I,~11, 1 1 . .NL' I I I 'OI1Ot l I I~t~!A!  i n  e i n C l l l  SVT1 1) I t h i s c  IZ ' l l  { ~ I - 
gen wtlrden auBer in der Kli ,HI des Nt.I)t.rlliit,rt'nfettlagttl'S. Bei t t  lllltelgt'htqlll(" 
Ztmge ill tier A(lventitia Ganglienzellen. Verdi'. :175. 
der Anrta,  t/ings tier Speise- 
r6hre,  in der Riiekenmuskuhttur  smvie in der Fettkapsel der Xel,ennieren ge- 
funden. Man kann somit aueh bier yon einer generali.-'ierten Erkrankung  spreehen. 
Vergnderungen an den grSgeren Nerven wurden nieht beobaehtet .  Am linken 
Vagus fandeu sieh einzelne verdiekte Nervenfasern. die im ,qudansehnitt  eine 
leiehte Rotf/trbung der Ma,'kseheiden zeigten. Withrend im MarkseheidenprS.parat. 
hesanders t)ei kurzer F/irbung, gegenf0~er den anderen Fasern an  diesen Stellen 
ein sehr intensiver dunkelblauer  Farhton auftrat ,  zeigten die fibrigen Mark- 
scheiden noeh kaum eine Blanf/irbung. Ferner  sieht man in den verdiekten Fasern 
eine unregehnS.13ige, plumpe Seh.lIenbildung.  

Das Ganglion cervicale tuprem~m, das DattelkerngrOge hat  und deshalb makro- 
skopiseh mit  einem gesehwollenen Lymphknoten  verweebselt uurde,  zeigt nel,en 
einer geri~Nen J3indegewebsvermehrung vereinzelte UntergS.nge yon Ganglien- 
zellen. Die Ver/tnderungen ghneln vielfach denen, ~vle sie yon Stammler an den 
Oanglien yon Arteriosklerotikern besehrieben wurden, h n  H.E.-Sehni t t  sieht man 
neben Vakuolenbildung, sowie Auftreten yon eosinophilen Granutat ionen nekro- 
biot, isehe Veranderungert vereinzelter (~4anglienzellen mit Zeiehen yon Nem'ono- 
phagie seitens der umgebenden Trabantzel len (Ahb. 11). Dasselbe ist aueh in den 
G~mglienzellen des Nebennierenfett lagers zu sehen, und die Ve,'iinderungen mfissen 
wohl als sekundf, re aufgefal3t werden. 

Am gentra lnervensystem waren keine krankhaf ten  Befunde zu erheben, ab- 
gesehen yon einer betrS.etltlichen Vermehrung subependymfir gelegener Ependym- 
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zellen an der ]inken Seitenwand des 3. Ventrikels. AuBerdem ist als Zufalk~befund (?) 
eine stavke Rundzellanhfi.ufung im Lymphraum eines Gefii~vs diesev Gegend zu 
erw~th nell. 

Die Driis~n mit innerer ,S'ekreliou. 
Nebenniere*~ baben eine gut fetthaltige P, inde mit richtigem Aufbau. Das Mark 

ist beiderseit, s sehr fippig ausgebildet und zellreieh. An wenigen Stellen der Rinde 
kleine Adenombildungen. 8onst keine krankhaften Ver/~nderungen. Die GefiilZJe 
des Nebennierenfettlagers zeigen eine fiberaus starke Verkalkung und Mucoid- 
einlagerung. 

Thjtm,**: 1st fettdurehwaehsen und hat nur wenig Parenehvm mit riehtigenl 
Aufbau. 

Epithelk6rper zeigen dieht ge]agerte kleine t'3pithelien in 8tr~,ngen und Zfi.*~en 
mit unregelm/iBig in Grul)pen liegenden gr6Beren blasigen Zellen. 

.Xbb. 12. lJ.oden. ~Reichtunt an Zwi.~clmnzellen (a). Verdickte Basalmcmlmmtm ibl. 
gcrgr. 63. 

Srhilddriise: Meist gro~e Follikel mit niedrigem Epithe], die mit Kolloid gefiillr 
sind. 

Hypophyse: Geh6rige Verteihmg der einzelnen Zellelcmente. zwisehen wek.hen 
vereinzelte Kolloidtropfen ge/egen sind. In der Pars intermedia einige Cysten. Die 
_Neurohypophyse erscheint sehr klein, sonst ohne Vergmderungen. 

Die auffalIend kleine Zirbeldriise ist mikroskopisch ohne Ver/i, nderungen. Fast  
gar keine Konkremente. 

Punh'reas." Zeigt groge, unregelm/ii3ig begrenzte Nekrosen des Oewel)es, in 
welehen nur noeh Reste yon erhaltenem Pankreas zu erkennen sind. Die GefiiB- 
veriinderungen sind besonders hoehgradig, die Intimaverdiekungen so betrgehtlicb, 
dab des Lumen maneher C, ef/iSe fast vollkommen versehlossen erseheint. Vielfaeh 
sieht man u,n die Gefii.Be ausgedehnte Blutungen, die sleh diffus in des umgebende 
nekrotisehe Pankreasgewebe fort setzen. 

Ho:len: Zeigen einen aul3ergew6hnliehen Reiehtum an Zwisehenzellen, welehe 
die' R/fume zwischen den Hodenkaniileheu fa,st vol]st&ndig ausfiillen und in dieht- 
gelagerten Gruppen beieinander liegen {Abb. 12). Der Lipoidgehalt der Zwisehen- 
zellen ist sehr reiehlieh. Krystal]e linden sich nieht. Das spermatogenetisehe Epithel 
zeigt ebenfMls starke Fettbest/tubung. Die Basalmembranen sind tiberwiegend ver- 
diekt. Die Spermiogenese ist in rollem Gange. In den Nebenhodenkanhlehen 
Spermiophagie. Die Gef/iBvergmderungen sind an den HodengefaBen nur in sehr 
geringem Grade vorhanden. 
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Herz: Obwohl die Gef/il3verS.nderungen sehr ausgesproehen sind. zeigt die Musku- 
latur keinertei krankhafte Vergnderungen. Nur an wenigen 8tellen erseheint das 
Bindegewebe in geringem Grade 6denmtSs und aufgeloekert. Das Endokard des 
reehten Vorhofs ist verdiekt und zeigt besonders zur Grenze der 3Iuskutatur reieh- 
tiehe herdfSrmige Mueoidablagerung, in deren Ilereieh die elastisehen Fasern zu- 
grunde gehen (Abb. 13). Aueh im Bindegewebe zwisehen den unver/i.nderten Muskel- 
fasern finden sieh metaehromatisehe 3Iassen, die geringe Kalkeinlagerungen auf- 
weisen. 

Leber: l,~ippchenbau regelrecht. An wenigen Stellen der L'appchenperipherie 
geringe Leberzellmlterg~mge. In gr613eren Pfortader'asten neben dem Blut Sehleim- 
n lassen .  

Abb. 1 :L 3lttcoidablagemang (a) in  den subendokard ia len  S,:hh.hten. Verdicktes E n d . k a r d  (b). 
i,:.oUageno Fasern (e). Vorhofmu,skulatur  0IL Vergr.  72. 

314l:: Starker Blutreichtum der roten Pulpa. Einzvlne Lymphfotlikel zeigen 
Hvalinisierungen, zum Tell diffus, zum Tell herdf6rmig. Die Follikelarterien haben 
mgl~ig verdiekte Wandungen. In einzelnen Venen 8ehleimreaktion gebende 3lassen. 

~Viere~: Glomerul/irer Apparat intakt. Die Venen sind st~trk blutgefiillt und 
enthalte,1 manehmal Sehleimsubstanzen. Die Epithelien der Tubuli eontorti sind 
verdiekt und zeigen verwasehene Zellgrenzen, das Lumen ist eingeengt und mit 
feinkSrnigen Eiweiflm~ssen ausgefiillt. Das t~rotoplasma weist eine feine K6rnehmg 
auf. Ganz vereinzelt Kalkzylinder. Wiihrend die Aa. areuatae und interlobulares 
KalkeJnlagerungen der Media aufweisen, besonders im Bereieh der Elastiea interna, 
sind die Arteriolen unvergmdert. 

Pros&ta: Hat iippig entwiekelte Muskulatur, sonst o. B. 
:)Iagen-Darml~,nal: Zeigt au Bet den GefgBvergnderungen eine miiehtige Muskel- 

hyperplasie, die besonders an der glatten Muskulatur des Oesopha~ls, vor allem 
aber an dem Pylorus deutlich in Erseheinung trit t .  Der Aufbau der Muskulatur 
ist regelreeht. Die Epithelauskleidung des Magen-Darmkanals ist ohne Besonder- 
heiten. Kalk in der Magmtschleimhaut nieht nachweisbar. In der Submucosa des 
Oesophag'us viele Mastzellen mit reichliehen Granula. 

Zu.~tge: Zeigt aui]er den oben besehriebenen Nervenvergnderungen herdf6rmige 
mucoide Durchtr/inkung des Bindegewebes. 

L,~mphati.scher Apparat: {~bel'all gut entwiekelt, ohne kraz~lmften Befund. 
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Knochen (Sternum, Oberschenkel, Wirhel): Ohne naehwcisbare krankh~fte Ver- 
/inderungen. 

An der Skeletmuskulatur sind keine knmkhaften Ver/inderungen wahrzunehmen. 
Zusammengefagt sind die krankhaften Befunde dahin zu eharakteri- 

sieren, dal3 erstens neben einer Verkn6eherung des GehSrgangsknorpels 
eine Verkn6eherung der Tracheal- und Bronehialknorpel mit einer starken 
Verengerung der Luftwege besteht. Zweitens ein Lungenemphysem mit, 
hochgradiger Verdieknng der Alveolarw/i.nde. Drittens ei~te generalisierte 
ungew6hnlieh starke Verkalkung der Organarterien mit J02inlagerung 
nmeoider Substanzen in ihrer Wandung. Vz:ertens mueoide Degeneration 
(let' kleinen Nerveni~ste. ~'an/tens starker Lipoidreichtum der Hoden- 
zwisehenzellen mit Vermehrung derselben. Sech,ste)z; iibertriebener 
athletiseher Habitus mit Hypertrophie der 3Iuskulatur des Oesophagus 
und des Pvlorus. 

Da diese versehiedenen Ver/tnderungen, die doeh sieher in einem 
inneren Zusammenhang miteinander stehen, ohne weiteres eine Deutung 
ihrer Zus~unmengeh6rigkeit nieht erkennen lassen, soll vorerst an Hand 
der Literatur eine Analyse der Einzelbefunde gegebell werden, der dam1 
ein Versueh der Deutung folgen soll. 

Bei der beobaehteten NervenverS, nderung, die haupts'aehlieh a~ den 
kIeinen -~sten sowie an den 3Iuskelspindehl hervortrit t ,  handelt es sieh 
um die sog. mueoide Degeneration, die Kriic]~'e kiirzlich beschrieben hat. 
Sie wird bei zahh'eiehen Krankheiten beobaehtet und ~ r d  wohl eher als 
ein Symptom eines ver/inderten Gewebsstoffweehsels betraehtet  werden 
miissen und nieht als eigene Krankheit .  Kriicl'e fand sie bei Fallen yon 
hyt~rt.rophiseher Neuritis, neuraler 3Iuskelatrophie und Neurofibro- 
matose. Aueh bei der malignen Sklerose sieht man /thnliehe Nerven- 
ver/inderungen und ieh konnte sie auch in einem solehen Falle in der 
Bauehmusku[atur beobaehten, sowie ill einem Falle yon 3Iyasthenie in 
Phyarnx und Zunge. Aul3erdem sa.h ieh sie an kleinen Nerven in dem 
Halsbindegewebe eines Kaninehens sowie im Bindegewebe tier Vagina 
einer alten ~rau. s besehrieb die mueoide Degeneratio~l bei einem 
Fall yon Athyreose, wie aueh kiirzlieh Hoelzer. Die Ursaehe, sowie die 
Histogenese dieser Ver/~nderung lieg~t v6llig im Dunkeln. Eine Beziehung 
zu den ~-Granula der Schu-rt, n.nsehen Zellen seheint nieht zu bestehen. 
Kriicke denkt an einen Zusammenhang mit Gef/tl3ver/tndenmgen, die in 
der Naehbarsehaft  soleher mueoid degenerierter Nerven bei den besehrie- 
benen Krankheiten vorkommen. Die mueoide Degeneration soll sich aus 
einem 0dem des Nerven entwiekeln, das seine Ursaehe in der a.bnormen 
Durehl/issigkeit der Gef/tI]e hat. Die mueoiden Substanzen sollen dann, 
wie es Letterer annahm, aus der maskierten Form zum Vorsehein kommen. 
In unserem Falle seheint mir die Annahme eher bereehtigt, dab die Ver- 
/mderungen in den Nerven denen der Gefgge gleiehgeordnet, sind und nieht 
in diesen ihre Ursaehe haben. Wir finden die mueoiden Substanzen ja 
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nieht, nur im Nerven, sondern aueh in Blutgefiil~en, .-:owie an vielen 
Stellen im l~indegewebe. Was die D~mer der Nervenver/tnderungen in 
unserem ]~'alle be~rifft, so muB man annehmen, dab sie nicht sehr lange 
best.ehei~, zumal auch anamnestisch keine Angaben fiber nerv6se 
St6rungen bestehen. Aul~erdem ist zu bemerken, dab in unserem Falle 
an den gr6geren Nerven keine siehtbaren krankhaften Ver~tnderungen 
naehweisbar xvaren. Wie die Vergrgl]erung des Halsganglions zustande 
gekommen ist und was sie bedeutet, muB dahingestellt bleiben. Die 
Befnnde an den Nervenzellen k(innten als Folge der Gef(iBveritnderungen 
gedeutet werden. 

Der krankhafte ProzeB am GefbiBsystem kann dahin zusammen- 
gefal3t werden, dab hauptstiehlieh in den kleinen Organarterien zuerst 
degenerative Ver~nderungen der Media auftreten mit Vermehrung der 
Zwisehensubstanz trod Einlagerung yon mueoiden Massen. Der Prozel3 
beginnt meist in den imleren 3[ediasehiehten, am stg.rksten in umnittel- 
barer Naehbarsehaft der Elastiea interna. Bald folge n Ablagerung von 
Kalk- und Eisensalzen und der Prozeg breitet sieh zuweilen auf die ganze 
Media aus. Es fo~gt Erweiterung des Gef~iges und sehlieglieh Entwiekhmg 
einer Intimawueherung. GefiiBver/ilMerungen der besehriebenen Art 
sind beim ,~Iensehen /iuBerst selten und sind im Grunde nur denen ver- 
gleiehbar, wie sie beim Kaninehen (und fast nur bei diesem) mit einer 
Vielzahl yon Substanzen hervorgerufen werden k6nnen. Die Mittel sind. 
sehr zahlreieh. Am bekamltesten sind Adrenalin, Vitamin D, Parat- 
lmrmon, Digitaliskgrper, animalisehe Kost, Milehs~iure, infekti~is-toxisehe 
Einfliisse usw. Die Literatur dariiber ist so ausgedehnt, dab im Rahmen 
dieser Arbeit auf Einzelheiten nieht eingegangen werden kann. 

Beim 5Iensehen dagegen .-.ind ~ihnliehe Beobachtungen sp/trlich. Die 
besehriebenen FS~lle von Schtdze, l)a~cson und ,b'truther,~, Scheidegger, 
Verocay, S.urbek, I//, Forrer, Hoelz~r, H uber betreffen haupts/i, ehlieh 
jugendliehe Pers.onen und Kleinkinder. In ihrer -~.tiologie gekl'5,rt sind 
mlr die F/tile von Schulze, Dau'xo~ trod Str~lther~ und Hoelzer. Im Fall 
yon Schulze handelt es sich um eine Marmorknoehenkrankheit bei einem 
1 lj'ahrigen Kmtben mit einem im .Blute um das Doppelte erhShten Kaik- 
~ert. hn Fa[ie yon 1)au,~'oT~ und Str-uthers bestand eine Ostitis fibrosa 
mit, Ade.nom der Nebensehilddriise. In diesen beiden F/tllen mug der er- 
h6hte Blutkalkspiegel als wesentliehes Moment der Entstehung der 
Gef/iBverkalkungen angesproehen werden. In diesem Sinne sprieht auch 
das Vorhandensein yon Kalkmetastasen in anderen Organen, wie vor 
a, llem 5Iagen, Niere, Lunge. Die beschriebenen Ver/inderungen /ihneln 
denen, wie sie aueh im Tierversueh dureh Hyperea.lc/i, mie erzeu~ werden 
k6nnen (v. Brawl, Holtz, P~asch(~.r ; Holt'-, Giir.schb~g, Kra~tt: Katase, sowie 
(tie zahlreiehen Versuehe mit Vit, amin D). Anseheinelld kommt es hier 
zu Kalkablagerungen in den Geweben, ehe morphologiseh fal3bare 
Ver~nderungen naehweisbar siud. Jedoch spreehen die yon Wenzel 
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beschriebenen ,,Glaszellen" in der Gef'/iBwand fiir das Vorhan(lensein 
von degenerativen Veri~nderungen und sie scheinen mit den in ullsereln 
Falle beschriebenen bt~sigen 3[uskelzellen identisch zu sein. 

Die Ver/indcrungen in den erw'~hnteu F'Xllen finden einc zwanglose 
Erklitrung im Mechanismus der I~alkmetastase. Schwieriger wird die 
Deutung in den F/tllen, wo der \ 'erkalkung Ver/inderungen der Gewebe 
bzw. dcr Bindegewcbsgrundsubstanz vorausgehen und wo die Ursache 
nicht mlr iu einer ErhShung des Blutkalkspiegels zu suchen ist. Hier sei 
vor allem der Fall yon Hoelzer et-w/ihnt, wo sich bei angeborencm voll- 
kommenem Schilddriiscnmangel eine hochgl"adige Verkalkung der Gef/iBe 
fand. Die FSlle, in denen sich bei H3~)o- oder Athyreose eine vorzcitigc 
Atherosklerose fand, also vor allem Lipoide abgelagert wurden (z. B. 
tt6ssles Fall, Literatur Wegelin), sollen hier aul3cr Betracht bleiben. Der 
Fail Hoelzer ist auch insofern lehrreich, als sieh bei ibm, ~de in unserenl 
Falle, die yon Schultz und Kriicke beschriebellen mucoiden Substanzen 
in den fcinen peripheren Nerven fanden. HoeIzer sieht in seinem Falle 
die Ur~tche der Gef/tBvcrkalkung in einer dutch die Athyreosis bedingten 
Ver~tlldcrung der Bindegewebsgrundsubstanz. Die Verkalkullg mul$ 
daher als eine dystrophische angesehen werden, ebenso wie in den gene- 
tisch zum Tell sehr unklaren tibrigen F~llen, wo z. B. yon Scheidegger 
eilm gewcbliche MiBbildung des Gef~Baufbaues, yon I]/cine a ngeborene 
unvollkommene Ausreifung der Grundsubstanz bei Hydramnion der 
hlutter, in den ~nderen Fgllen dagegen infckti6s-toxische Einfliisse, 
Diplokokkeninfektion mit Nierenver~nderungen und Kalkgicht im 
Sinne M. B. Schn~idts, ill eiuem anderen Falle Quecksilberbehandlung 
bei eincm luischeu Kinde, als Ursachc angeffihrt werden. Bei diesec 
Vielfalt der genctischen 3fonlente besteht einc Ge~l~einsamkeit nur d~rin, 
dab (tie Gef/iBe des Zcntvalnervcnsystems fast hie befallen sind und dem 
Zustand der Grundsubstanz einc Bcdeutung bcigemessen wird. Jeder  
Fall scheint eine Besonderhcit ffir sich darzustellen. Parallelen in geneti- 
scher Hiusicht zu unserem Fall crgeben sich nieht, denn es liegt weder 
eine Ilffektion, noch eine erhebliehe Niereuver~indevung, noch eiue 3Iil]- 
bildung des Gef/if3t~ufbaues, noch eine Attwreose vor. Der Fail w/ire 
somit wicder eine ncue Besondcrheit, zumal auch fiir eine Kalkstoff- 
wechselstSlalng kein Anhalt vorliegt. 

Einige an Hand unseres Falles angestellte ~beriegungen scheinen bier 
weiterzufiihren. Wie sich wciter unten bei Besprechung der Genesc der 
Trachealstenose zeigen wird, ergibt sich aus den anamnestischen Angaben 
sowie aus der anatomischen Untersuchung, dab der Beginn der Ver- 
gnderungen an den Luftwegen mindestens in das 12. Lebensjahl" verlegt 
werden muB. Betrachtet  man nun abet die Gefs so 
fehlt jede anamnestische Angabe, die auf eine Gef/iB- und ,N'ervenver/tndc- 
rung schlieBcn lassen kSnnte, was um so mehr zu ver~-undern ist, als sich 
der ProzeB besonders an den kreislaufmechanisch wichtigen kleinen und 
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kleinsten Organat~erien a.bspielt. Aber nieht nur das, auch anatomisch 
fehlt jedes Zeichen, was auf eine l~ingere Dauer des Gefiiflprozesses 
schliellen lassen k6nnte. Bei der hochgradigen generalisierten, oft mit 
starker Einengung des Lumens einhergehenden Gef/iBver/inderung 
k6nnte man einen Hochdruck erwarten. Der Blutdruek ~ r d e  leider 
nieht gemessen, abet anatomisch fehlt die Linksh~x)ertrophie des Herzens, 
wie sic bei l~nger bestehender Blutdruekerh6hung erwartet werden 
mfiitte. AuBerdem aber, und dies erseheint besonders ~iehtig, fehlen 
an den Organparenchymen jegliche Anzeichen, die fiir eine Ern/i.hrungs- 
st6rung seitens der GefKfte spreehen. Aueh im Herzel) sind die ~Iuskel- 
fasern vollkommen intakt, obwoh| die Gef/iBve,'/inderungen sehr hoeh- 
gradig sind und 'so  ausgedehnt, dab aueh eine ausreichende Versor~mg 
dureh Kollateralen nieht denkbar ist, da diese ja die gleiehen Ver~tnde- 
l-ungen aufweisen. Einzig die Pankreasnekrosen sind als Infarkte zu 
deuten, die auf dem Boden der hochgradigen Gef~flverengerung kurz 
vor dem Tode entstanden sein mfissen. Ffir ihre kurze Dauer sprieht das 
Fehlen einer ent.zfindliehen Reaktion, ffir ihre Entstehung w/ihrend 
des Lebens die vorgefundenen Blutungen. Weiterhin sprieht fiir den 
kurzen Bestand der GefaBverkalkungen auch das Fehten yon Resorp- 
tionserscheinungen an den Kalkmassen, sei es dureh Riesenzellbn oder 
Granulombildungen, wie es mehrfach beschrieben wurde. 

Daneben spreehen die t*~rgebnisse der Tierversuche ebenfalls f fir die 
Annahme, dab ffir das Auftreten yon Gefi~ilverkalkungen nur km'ze 
Zeitriiume notwendig sind. So genfigten bei Versuchen an Kanincheu 
mit Adrenalin und Vitamin D wenige Tage, wobei das 5'IaB der Veri~nde- 
~'ungen und die Regelm/iBigkeit ihrer Erzeugung gegen die A~nnahme 
einer spontanen Gefiif3verkalkung, die interessanterweise beim Kaninchen 
h~iufiger vorkommt,  sprechen. Neben diesen Erw/igungen spricht auch 
in unserem ]~alle das histologisehe Bild mit seinen ausgedehnten und 
gleichartigen Mediaver~inderungen ffir einen akut einsetzenden Prozef3. 
Xur die regenerative Ver~ndcrung der Int ima,  die an den meisten Ge- 
I/iBen zu beobaehten ist, wird einige Tage, wenn nieht Woehen, in Ansprueh 
genommen haben. Diese Intimawucherung, die als reparativer Vorgang 
aufgefaBt werden muB, ist es ,~ber auch, die schlieBlich zur Abdrosselung 
des Blutstromes fiihrt, wenn sie, wie in unserem Falle, fiber das normale 
MaB hinausgeht. Unmittelbar nach der ,)Iediasch~i~ti~ng ist das Gef~iB 
sogar erweitert, wie dies einzelne Bilder beweisen und aueh aus Ver- 
suehen naoh Adrenalh~sehadigung der Gef~Be bekannt ist. Man weiB 
auBerdem aber, daf3 sich naeh ehemisehen und mechanischen Reizen der 
Gef~l~wand ein Intimapolster ebenfalls in kurzer Zeit ent~ickebl kann. 

Spreehen somit diese J~]rw~gungen ffir das kurze Bestehen der GefiiB- 
verkalkungen im Vergleich zu den Befunden an den Luftwegen, so er- 
hebt sich natfirheh die Frage, ob die Gefiil~- und die/ihnliehen ~'erven- 
ver~inderungen in irgendeiner Beziehung zur Trachealstenose und dem 
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Lungenbefund stehen k6nnen. D . h .  also, ob in der Erkrankung der 
Luftwege die Ursache fiir die tibrigen Vers gegeben ist. 
Dafiir spricht vieles. 

Auf Grund der Vielfaltigkeit der Mittel und der Leichtigkeit, mit  der 
gerade beim Kaninchen eine Gefs hervorgerufen werden kann, 
sowie aus der Tatsache, dab es bei dem Kaninchen auch spontane Gef/iB- 
verkalkungen gibt, erhebt sich die Frage, ob die Ursache nicht in einer 
besonderen Stoffwechseleigenttimlichkeit des Kaninchens zu suchen ist, 
und somit bei Verschiedenheit der Mittel die letzte Ursache der Gef'~l~- 
verkalkungen nicht immer ein und dieselbe ist. Man weiB vom Kaninchen, 
dal] es im Gegensatz zu anderen Tieren sehr schlecht eine Acidose zu 
kompensieren vermag und daI] verh/~ltnism~l]ig geringe Eingriffe in das 
Stoffwechselgeschehen bei ihm eflm Acidose zu erzeugen verm6gen. Als 
Grund wird angegeben, dab das Kaninchen nicht, wie z. B. der Hund,  
eine iiberschtissige S/iuremenge durch Ammoniak abzus/~ttigen in der 
La te  ist, die dann durch die Nieren ausgeschieden wird. Nach Loeb ver- 
mag der Hund etwa 3fach hShere Ss abzus/~ttigen als das 
Kaninchen. In diesem Zusammenhange sei auch erw~hnt, dab das 
Kaninchen auBerordentlich schlecht Eingriffe vertr/~gt, welche die 
Lungen~,-entilation beeintr~chtigen. Es erhebt sich damit  die Frage, ob 
die Mittel, mit  denen beim K~ninchen eine GefgBverkalkung hervor- 
gerufen werden kann, nicht durch die Erzeugung einer Acidose wirksam 
sind, und besonders betrifft das diejenigen M_ittel, bei denen der Ver- 
kalkung ein Gewebsschaden vorausgeht, wie z .B .  bei der Adrcnalin- 
sklerose. Hier sind nun vor allem die Arbeiten v. Balos zu nennen, dem 
es gelang, durch Acidose erzeugende ~Iittel beim Kaninchen eine Gefs 
verkalkung yore Adrenalintyp hervorzurufen. Aul]er mit Ammonium- 
hydroxyd gelang ihm dies mit Thyroxingaben. Er sah in seinen Ver- 
suehen eine Abnahme der Alkalireserve und gleichzeitige Zunahme der 
Wasserstoffionenkonzentration des B]utes, deren Ursache er im Erythro-  
cytenzerfall sieht. ~Iorphologisch ~,hneln die Gef~Bbefunde sehr stark 
den yon uns erhobenen. Er sah fll der Media und unter der I a t ima  eine 
Zunahme von mucoider Substanz, die mit Kresylechtviolett eine P~t-  
f~rbung ergab. Die elastischen Fasern waren auseinandergedr/~ngt und 
zeigten Querverbindungen und Unterbrechungen, Ver/inderungen, wie 
sie unseren Befunden an den elastischen Arterien vollkommen ent- 
sprechen. AuBerdem waren schon nach 12 Tagen in den mucoiden Massen 
der Media Verkalkungen vorhanden. Fettablagerungen waren nicht nach- 
weisbar. Nach v. Balo soll es auch nach Adrenaliniujektionen zur Acidose 
kommen. In diesem Zusammenhang sein weiterhin auf die experimentell 
erzeugbaren hoch~oTadigen generalisierten Verka]kungen hingewiesen, 
die Steinbifl im Kaninchenorganismus durch Acidose erzeugende Kost  
hervorrufen konnte, auf die Versuche Rabls sowie auf die Ergebnisse 
Loebs mit Milchss Au~erdem sei die Tatsache erw~hnt, dab die 
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Arterien der Diabetiker, die ja auch zu einer acidotischen Stoffwechsel- 
richtung neigen, gerne verkalken, worauf an einer grSBeren Anzahl you 
F~,l]en yon Morrison und Bogan hingewiesen wurde. Davis und Warren 
Ianden aul3erdem Kalkablagerungen in der Haut  von Diabetikern. 

Auf Grund der vorgetragenen experimentetlen Ergebnisse, sowie EUf 
Grund des anatomischen Befundes und der anamnestischen Angaben 
scheint die Deutung der ZusammengehSrigkeit der so verschiedenen 
krankhaften Befunde unseres F~flles auf dem vorgezeichneten Wege m6g- 
lich. Die Arterienvcr~nderungen und wahrscheinlich auch die Nerven- 
vers kSanten demnach als Folgen der Trachealstenose uad der 
hochgradigen im Sinne einer Pneumonose wirkenden Lungenver~nderung 
aufgefaBt werden, dureh welche sowohl eine acidotische Stoffwech~llage 
als auch eine sehlechte Sauerstoffversorgung der Gewebe hervorgerufen 
wurde. XVie des vorstellbEr ist, soil im folgendeu erls werden. 

Seit. den Untersuchungen Schades wissen wir, welche Bedeutung den 
Intercellularsubstanzen im Stoffwechselgeschehen. als Schlackenfs 
und vor allem als Stoffiibei~r~iger zwischen Blur und Zelle beizumesseu 
ist. Nicht nur fib- den Weg yon der Zelle zum Blur, sondern auch yore 
Blut zur Zelle kommt den Bindegewebssubstanzen eine grol3e ]3edeutung 
zu, wie das im Schema des Dreikammersystems yon Schade anschaulich 
wird. Wir wissen, daI~ die intercellularsubstanzen Stoffwechselend- 
produkte aufzunehmen und zeitweilig zu speichern in der Lage sind, 
wenn der Abtransport  ins Biut nicht mSglich ist. Wir haben in ihnen 
einen bedeutenden l~egulationsfaktor und ein Sicherheit.sventiI des Ge- 
websstoffwechsels zu sehen, wie es aueh Huzella in seinem neuen Buehe 
hervorhebt. Dieses lokale Sicherungsverm6gen ist begrenzt und meist 
auch provisorischer Natur, indem sich zu gegebener Zeit des alte Gleich- 
gewicht wiederherstellt, wenn nicht durch besondere Affinitgten gewisse 
Stoffe zurflckgehatten werden, wie wir des bei vielen Metallsalzen kennen, 
oder sei es, daI~ eine besondere chemisehe oder physikalische Umwandlung 
ihren Abtransport  unm6glich macht. Als Bindeglied zwischen Blut und 
Zelle sind die Intercellularsubstanzen besonders in den Geweben yon 
Wichtigkeit, die kein eigencs Blutgef~l~system besitzen, wie Knorpel 
und Gef'~i3w~nde. Es sind dies die Gewebe, die Biirger unter dem Namen 
der brady~rophen Gewebe zusammengefal3t hat. 

Schon a[lein aus diesen Betrachtungen ergibt sich die Bedeutung der 
Intercellularsubstanzen und besonders der Bindegewebsgrundsubstanz 
fiir das allgemeine Stoffwechselgeschehen, und es ~Srd vcrsts 
dal~ Abweichungen des Stoffwechsels, oder der Zusammensetzung des 
Bhltes auch den Intercellularsubstanzen ihr Gepr~ge aufdriickeu. Un- 
bekannt sich auch die ,,morphologischen Symptome" des Bindegewebes 
bei alkalotischen und acidotischen Zust~nden oder gar den Minera]stoff- 
weehselst6rungen, die oft mit den erstgenannten Hand in Hand gehen. 

42* 
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Offensichtlich sind ]a die Ver/inderungen bei der Gicht, der Ochronose 
der sog. Kalkmetastase,  sowie bei H vpochlor/imie (VoIland). 

Was unseren eigenen Fall angeht, so ist aus dem anatoalischcn 
Lungenbefund zu entnehmeu, daI] der junge ~[ann hochgradigc Zu- 
st~nde yon Lufthunger gehabt haben muS, zumal er sich nicht geschont 
hat, sondern sich immer bis zur mSglichen Grenze k6rperlich angestrengt 
hat, ,,bis es nicht mehr ging", um dann gem/ill seiner Konstitution durch 
gewaltige Hyperpnoe das Gleichge~-icht wiederherzustellen. Dutch diese 
dauerndcn Belastungen, die mit einer Vermehrung der sauren Scoff- 
wechsclprodukte einhergehen, ist es verst/hldlich, dais besonders der 
Stoffwechsel jener Gewebe in Yrage gestellt wurde, die in bezug anf die 
Ern~hrung auf Diffusion iiber eine l/~ngere Wegstrecke angewiesen sind, 
und deren Intercellularsubstanzen ungebundene S&uremengcn auf- 
nehmen. Besitzen jene Gewebe aber sogar noch einen regen Eigenstoff- 
wechsel, so besteht die Gefahr, dal] die spezifischen Zelleiemente zu- 
grunde gehen. Solche Verh/~ltnisse liegen abet bei den kleinen und klein- 
sten Arterien, ~ie Prgartcriolen vor. Die gr6~eren C-ef~Be sind j~ funk- 
tione]l nicht so aktiv wie die kleineren, und auBerdem sind sie in bezug 
auf ihre Erns nicht so anspruchsvoll, da ein groBer Teil ihrer Wand 
aus paraplastischen Substanzen besteht, wie z. B. die Aorta. So wird 
es versts dab die gefundenen Ver/inderungen sich an den groBen 
Gefs und am Knorpel fast ausschl~eBlich an den paraplastischcn Sub- 
stanzen abspielell und daher nicht so schwerwiegend sind, zumal die 
~'61]eren Gef~,/]e wie Aorta und Pulmonalis noch ein eigenes GefgB- 
system in ihrer Wand besitzen. Anders ist es dagegen bei den kleinen 
muskul/~ren Arterien, wo aul]er der Vergnderung der Intercellularsub- 
stanzen auch noch eiue Sch;ddigung der Muskelzellen hinzutritt .  Das 
lokale Sicherungsverm6gen der Bindege~vebssubstanzen ~ird bald fiber- 
schritten werden und der Zelltod ~,~ird die Folge sein. Dal~ bei langs~mer 
Erstickung der funktionelle Zustand eines Gewebes fiir den Eint.ritt 
degenerativer Prozesse an den Zellen von Bcdeutung ist, hebt  auch 
Ahlstr6m in seiner .~rbeit fiber Ver/hxderungen der Zwerchfellmuskulatur 
bei Erstickung hervor. Neben dcr Bradytrophie ist damit auch die Zu- 
sammensetzung und funktionelle Bedeutung fiir die Ausbildung der 
krankhaften Verfmderungen in unserem Falle yon Wichtigkeit. 

Auch das Freibleiben s/~mtlicher Gehirnarterien ~-ird so verst/ind]ich. 
Sie unterscheiden sich ja yon den iibrigen Arterien des KSrpers dadurch, 
dab ihre ,,Adventitia" yon dem Virchow-Robin.schen Raum gebildet 
wird und nicht yon einem festen perivascul/iren Bindegewebe, was fiir 
die Erns der Gefs sowie den Abtransport  yon Stoffwechsel- 
produkten yon hoher Bedeutung ist. Findet die St~rke, Form und I~kal i -  
sation der krankhaften Ver/inderungen im Gef~Bsystem auf Grund der 
bestehenden Acidose und Anox~mie ihre Erkl/irung, so scheint dieser 
Weg auch ftir die Erkl'~rung der Nervenver~nderungen der richtige zu 



yon gleichzeitiger kn6ehelmer Stenose der Trachea und der Bronchien. 649 

sein. Auch die Tatsache, daf~ zahlreicbe kleinere Bronchialknorpel, wie 
in Abb. 3, in ihren zentralen Abschnitten nekrotisch gefunden werden 
oder mit eben einwuehernden Gef~I~en, r/ickt damit dem Verst/indnis 
n/~her. Daf~ in unserem Falle eine oft hoch~adige Acidose bestanden 
haben mul3 und dab diese nicht ohne Einfluf~ auf den Zustand der 
Zwischensubstauzen besonders der bradytrophen Gewebe ist, da diese 
ja sogar regulierend in das Stoffwechselgeschehen eingreifcn miisseu, 
ist offensichtlich. Allein wie es dabei zu den gestaltlichen Ver/inderungen 
in unserem Falle und den ]~/illen von Athryeose, sowie in den Tierver- 
suchen am K~minchen mit dem Auftreten yon mucoiden Substanzen 
kommt, bedarf einet" weiteren Untersuchung. 

Kriicke nimmt als prim/~ren Vorgang bei der mueoiden Degeneration 
der Nerven ein (~dem derselben an. Es sollen dann die Schleimsubstanzen, 
die in maskierter Form in der ,,Kittsubstanz" des Bindegewebes vor- 
handen sind, quellen und gemi%I3 der Vorstellungen Letterers f~rberisch 
darstetlbar werden. :Die Lficke in der Kette, die gar nieht plausibei 
erscheint, ist die Demaskierung der seh]eimigen Substanzen. Das Problem 
liegt darin, daf3 man weder beim Hahnenkammwachstum noch in der 
Gef/s Schleimsubstanzen produzierende Zellen gefunden hat: 
Wenn auch die Quellf/ihigkeit der in der ,,Kittsubstanz maskierten 
SchleimkSrper" groB ist, so ist aber in unserem Falle, sowie bei anderen 
Gef/~i3ver/~nderungen doch anzunehmen, da[3 diese Substanz neugebildet 
wird, wo sie in so erheblicher Menge auftritt. Das nimmt ja auch Letterer 
an. Wegen der wichtigen Rolle, welche dieser Substauz auf Gruud ihrer 
Affinit~t zu Kalksalzen in der 'Axteriosklerosefrage zukommt, sei im 
folgenden an Hand unseres ]?alles auf die Ents~ehung der chromo- 
tropen Substanz naher eingcgangen. 

Die Briicke zum Verst~ndnis der Entstehung der mucoiden Sub- 
stanzen kann nur in dem herabgesetzten Gewebsstoffwechsel zu suchen 
sein, der infolge der Erschwerung des Stoffaustausches zu einer A_n_h's 
yon Zellstoffweehselprodukten in den Zwischensubstanzen fiihrt. Be- 
trachten wir vorerst das normale Vorkommen dieser Mucoproteine im 
Bimiegewebe, die ihrer ehemischen Natur nach sog. ~Ionoesterschwefel- 
s/iuren sind und nur zum Teil n'/iher chemisch bekannt sind, so ist fest- 
zustellen, dal3 sie im fetalen Organismus im Gegensatz zum Erwaehsenen 
weit verbreitet sind. Im erwachsenen Organismus dagegen sind sie fast 
nur izl bestimmten Geweben anzutreffen, und zwar in den sog. brady- 
trophen Geweben, z .B.  im KnorpeI als sog. Chondromucoide, in den 
Sehnen als Tendomueoid, in den Zwischen~,~_rbelscheiben, im Knochen 
nnd in der Gef/il3wand als sog. ehromotrope Grundsubstanz. Da diese 
Lokalisation in den brad3rtrophen Geweben keine zuf~,llige sein kann, 
so mul3 zwisehen der Besonderheit des Stoffaustausches dieser Gewebe 
und dem Auftreten dieser Substanzen eine Beziehung bestehen, und in 
der Gef~13armut bzw. Gef/il31osigkeit dieser Gewebsbezirke mul3 also die 
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Voraussetzung zur Entstehung dieser Substanzen liegen. Unsere Aufgabe 
ist es nun festzustellen, unter welchen Bedin~mgen ein Gewebsbezirk 
im normalen Entwieklungsgang zu einem bradytrophen wird und unter 
welchen Bedin~lngen im erwachsenen Organismus in den bradytrophen 
Geweben eine weitere Verlangsamung bzw. Verschleehterung des Stoff- 
austausches eintreten kann. Auch ist die Frage zu prfifen, ob "durch 
besondere Umstgnde ein Gewebe zu einem bradytrophen ~verden kann, 
das es vorher nicht gewesen ist. 

I m  normalen Geschehen zei~. uns die Natur die Voraussetzungen 
ffir die Entstehung yon mucoiden Substanzen in fast schematischer Art 
bei der Knorpelentwicklung. Die fiir ihn charakteristische Ausgestaltung 
seines Gewebes beginnt damit, dal~ ein ~oTSBerer, oft dicht gelagerter Zel|- 
komplex dutch Zellteilungen im Bindegewebe entsteht, der kein eigeues 
Gefh2netz hat, vielmehr in seiner Ern~ihrung auf den Diffusionsweg fiber 
grSBere Strecken angewiesen ist. Gleichzeitig mit der .4.usbildung des 
charakteristischen Faserverlaufes beginnt in den zentralen :Bezirken 
zuerst die Bildung des Chondromucoids mit  seiner charakteristischen 
Basophilie in unmittelbarer Nachbarschaft  der Zellen unter gleich- 
zeitigem Unsichtbarwerden des Faserfilzes. Nach den Untersuchungen 
Han~ens ist bei diesem Vorgang die Chondroitin-Schwefels~ure in hervor- 
ragendem :~[a~e beteiligt, und Han~en stellt sich den Vorgang als eine Im-  
pregnation der Zwischensubstanzen des Knorpels mit Chondroithl- 
Schwefels&ure vor, welcher Vorgang in vitro, ~-ie Itansen gezeigt hat,  
reversibel ist. Dai] dieser Vorgang in eager Abh~ngigkeit zu dem ,,Gradc 
der Bradytrophie" und damit  des Zellstoffwechsels steht, zeigt der 
Beginn des Prozesses fll den zentralen Abschnitten der Knorpel,  also 
dort, wo die Ern~hrungsverb~ltnisse und der Abtransport  der Stoff- 
wechselprodukte der oft dicht gelagerten Zellen am schlechtesten sein 
muir. 

Wir miissen daher annehmen, dal3 im Knorpel die Zellen entweder 
nur dann die schleimi~hnlicheu Substanzen bzw. einzelne Bausteine dazu 
produzieren, wenn die Verlangsamung des Stoffaustausches einen 
best immten Grad erreicht hat, oder die Stoffe werden dauernd an die 
Intercellularsubstanz abgegeben, kSnnen aber nur langsam oder gar nicht 
abtranstiortiert werden. Beim Knorpel wird es sich um die Biidung der 
Chonch'oitinschwefels~iure handeln, die auch in der chromotropen Sub- 
stanz der  Gefg~e nachgewiesen wurde. Weshalb soll die Entstehung 
der mucoiden Substanzen der Blutgef&6e, Nerven und des Bindegewebes, 
abgesehen yon den chemischen Verschiede~heiten, nicht im Prinzip die 
gleiche Genese haben, wie sie uns im K_.norpel bei der Bildung des Chondro- 
n~ucoids als normaler Vorgang vor Augen tri t t  ? 

Unsere weitere Aufgabe ist es nun, die Bedingungen aufzuzeigen, 
unter welehen der Stoffumsatz in a.n und ffir sich bradytrophen Geweben 
soweit herabgesetzt wird, da2 es zum Auftreten der mucoiden Substanze~t 
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kommt und weiterhin die Frage zu beantworten, ob es bestimmte Vor- 
g~nge gibt, die ein nicht bradytrophes Gewebe in ein solches verwandeln. 

Zur ersten Frage ist zu sagen, dais natiirlich eine einfache Massen- 
zunahme eines gef/ilMosen Gewebsbezirkes zu einer gr6Beren Verlang- 
samung seines Stoffwechsels ftihren mul3. Wieweit diese Bedingung fiir 
viele krankhafte Zusts maBgeblich ist, soll einer besonderen Unter- 
suchung, die im Gange ist, vorbehalten sein. Fiir das Problem in unserem 
Falle ist es dagegen wichtig, dab auch eine Acidose den Grad der Brady- 
trophie eines Gewebes erhShen karm, da ja, wie oben dargelegt wurde, 
die Intercellularsubstanzen, besonders der langsam ern/~herten Gewebe 
regulatoriseh in das Stoffwechselgesehehen eingTeifen mi~ssen, wenn 
andere Organe, wie in unserem Fatle die Lungen, ver~gen. Wenn die 
Zwischensubstanzen mit sauren Stoffweehselprodukten iiberladen sind, 
die durch besondere Umst~nde nicht aus dem KSrper herausbefSrdert 
werden kSnnen, so leidet natiirlich auch der eigene Stoffwech~l tier in 
diesen Gebieten liegenden Zellen. Es ist weiterhin erkl~rlich, daI~ beson- 
der.~ die Gewebe betroffen sind, wo die Zwischensubstanzen reichlich vor- 
handen sind, also vor allem Knorpel und Gef/tl3wande. Sch/~den solcher 
Art treten hier viel eher in Erscheinung als an den gut durchbluteten 
parenchymatSsen Organen, die erst dann gesch/idigt werden, wenn die 
s/~mtliehen regulierenden Sieherheitsfaktoren ersch5pft sind. Dazu 
kommt es jedoch fast nie, da vorher der Tod eintritt. Anderer~its ist 
anzunehmen, dal3 die Zellen eines bradytrophea Gewebsbezirkes sehr 
bald Sehaden nehmen miissen, besonders wenn es sieh nicht um an- 
spruehslose Knorpelzellen, sondern wie in den Gef/~l~w/~nden um Muskel- 
zellen handelt. Dem notwendig eintretenden SauerstoffmangeI wird 
bald wie in unserem Falle der Zelltod folgen. 

Aus dem Gesagten ~*ird ersichtlich, dab wir nieht nur bei den aei- 
dotischen Zust~nden wie in unserem Falle und den erws Kaninchen- 
versuchen, sondern auch bei StSrungen, die mit einer allgemeinen Herab- 
setzung des Stoffwechsels einhergehen, mit vermehrtem Auftreten 
yon mucoiden Substanzen, besonders in den bradytrophen Geweben, zu 
reehnen haben. DaB dies tats/~chhch tier Fall ist, wird durch die Beob- 
achtungen bei F~llen yon Schilddriisenmangel bewiesen. Hier kommt 
sogar noch hinzu, da{3 chromotrope Substanzen sogar an ungew6hnlichen 
Often auftreten, n/tmhch aloft, wo 0deme bestehen, also hauptss im 
Bindegewebe tier Haut und Zunge. Es erhebt sich daher die Frage, ob 
~,ir nicht in manchen Odemen einen Faktor erblicken miissen, der den 
Stoffaustausch des betreffenden Gewebsbezirkes wesentheh erschwert, 
so dab aus einem vorher nieht bradytrophen eial bradytrophes Gewebe 
wird. Da das Gewebs6dem eine b[assenzunahme des Gewebes zur Folge 
hat, nmB notgedrungen, wenn nicht eine gleiehzeitige Capillarvermehrung 
eintritt, aus einem ,,latent bradytrophen'" ein ,,echt bradytropher" 
Gewebsbezirk entstehen mit Auftreten yon mueoiden Substanzen. 
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DaB Beziehungen zwisehen dem Odem und dem Auftreteu yon 
mueoiden Substanzen bestehen, ~Srd nieht nur dutch den Naehweis 
metaehromatiseher Substanzen ill vielen Odeme~ bewiesen, sondern vo~" 
allem durch das Vorkommen dieser Stoffe beim ~[yx6dem, wo sie in Haut .  
Zunge, Blutgef/~l]en und Nerven gefunden wurden. Die Bedingung 
scheint nur die zu sein, dab das 0dem lange gemlg besteht, so dal3 es zu 
einem verlangsamten Stoffaustausch und damit zu AJlh/iufuag yon Stoff- 
weehselprodukten der im Odem liegenden Zellen kommt.  

Die morphogenetisehe Verwandtschaft der ehromotropen Substanzen 
untereinander findet aueh darin ihren Ausdruck, da~ neben der Zunahme 
der ehromotropen Substanzen mit folgender Kalkablagerung in den 
Extremitdtenarterien Verwandlung dieser Bezirke in knorpel~ihnliehes 
und selten eehtes Knorpelgewebe beobaehtet wurden. Oft, sieht man 
dann aueh, wie unter dem Einflul] einwaehsender Gef~iBe echter Knoehel~ 
entsteht. Die -~hnlichkeit besteht also aueh in den Entwieklungsm6glich- 
keiten im normalen wie im pathologischen. 

Aufler dieser morphologischen Ahnliehkeit der sehleimartigen Sub- 
stanzen in Knorpel und Gef/~system besteht auch eine ehemische. Aueh 
das Mueoid der Gef~Bwand enths Chondroitin-Schwefelsw 

Was die Entstehung des Gef/iBmucoids angeht, so ~eheint a,~13ez- 
der schlechten Gewebsreinigung der ver/tnderte Stoffwechsel der Muskel- 
zellen eine mal3gebliche l~olle zu spielen, dean nut in schlecht er- 
n~hrten Gefs und im Altcr sehen wir eine Vermehrung des )[ucoids, 
oft ~ c h  vorhergehendem Odem. In dicsem Zusammenhang sei auf die 
Untersuchungen U,nedas hingewiesen, der in den Herzmuskelzellen 
mucoide Stoffe nachweisen konnte. AuiJerdem fand Schultz mucoide 
Substanzen in der Skeletmuskulatur bei Athyreose und kiirzlich beschHeb 
Dietrich bei einem Fall yon pluriglandul/irer Insuffizienz eigentfimlieh 
sehollige Substanzen in der Skeletmuskulatur, die eine gewisse -~hnlich- 
keit mit  ~[ucoid aufwiesen. Aueh das Vorkommen yon Chondroitin- 
schwefels/~ure im Amyloid sei erw/thnt, denn dort sind iihuliehe Vor- 
aussetzungen gegeben, wie sie oben gefordert wurden. 

Das wesentliche Moment f/ir das Auftreten mueoider Substanzelt ist 
somit der Grad der Bradytrophie eines Gewebsbezirkes. Die Brady- 
trophie des Gewebes kann entweder yon vornherein dureh seine Anlage 
bedingt sein, oder sekunds dureh acidotische Zust~nde, allgemeine 
Stoffwechselherabsetzung oder dutch Ma~enzunahme des Gewebes ohne 
gleichzeitige Capillarvermehrung. 

'Was die Ablagerung der Kalkeisensalze in unserem Falle angeht, so 
muff hier die Verkalkung als eine dystrophische angesehen werden, die 
ihre Ursache in der Ver/h~derung der zwischenzelligen Substanzen hat .  
,Man muB annehmen, dab eine besondere Affinit/~t dieser Substanzen zu 
Kalksalzen besteht, wie es ja auch Klotz fiir Kalk und Lipoide bei der 
Arterios~erose amfimmt. Eine Kalk- oder Lipoidstoffweehselst6rung 
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braucht nicht die Voraussetzung zu sein. Im  normalen Organismus 
, ,verkalkt" ja auch das ganze Skeletsystem, ohne dab der Blutkalkspiegel 
wesentlicb erhSht ist. Von Bedeutung ist in unserem Falle nur das 
wechselnde LSsungsverm6gen des Blutes fiir Kalksalze bei verschiedenen 
Ss 

Nachdem in den obigen Ausfiihrungen in formalgenetiseher Hinsicht 
eine einheitliche Auffassung fiir die Entstehungsbedingungen der muco- 
iden Substanzen im normalen und bei verschiedenartig krankhaften 
Zustitnden sowie in Experimenten gegeben wurde, sollen im folgenden 
(lie Vers an den Luftwegen besprochen werden. Diese P~cihen- 
folge ~a, rde aus dem Grnnde gewShlt., well einige l~'ber[egungen dabei das 
Obengesagte voraussetzem 

Eine Form yon Trachealstenose wie in unserem Fall ist bisher im 
8chrift tum nicht erw~ihut. Nur eine Mitteilung tiber einen Fall yon 
Rahn-Escher, der einen 5 Monate alten Sgugling betrifft, zeigt einige 
.'-i, hnlichkeit. Leider war mir die Originalarbeit, die 1835 erschienen ist, 
nicht zuggnglieh. Wie aus den Zitaten ersichtlich ist, soll die LuftrShre 
des 5 Monate alten Kindes einem 6 Monate alten Fetus entsprochen 
haben. Der Kehlkopf sei auffallend klein, und die Knorpel der Tracheal- 
ringe seien sehr hart gewesen. Aul~erdem soil eine Pylorushypertrophie 
bestanden }ruben, was noch mehr f/ir 'eine -~_hnlichkeit mit unserem Fall 
spricht. Bei dea iibrigen beschriebenen Fgller~ von Trachealstenosen 
handelt es sieh entweder um partielle Stenosen mit Abkniekungen oder 
um mil~bildete Knorpelringe mit Fehlen der Pars membranaeea (Literatur 
in den Arbeiten von Scheid, Haardt, Gabriel und Feyrter). 

Wenn sich auch in der Literatur kein Parallelfall auffinden liel~, so 
zeigt doch der Vorgang der Knorpelresorption und Knoehenbildnng 
unseres Falles eine vollkommene :~dmliehkeit mit der normalerweise naeh 
der Pubertgt  einsetzenden VerknSeherung des Kehlkopfes sowie der 
Knochenbildung in den Trachealringen im Alter, die zur sog. Alters- 
s~belsc..heidentrachea fiihren. Seit den Untersuchungen yon Ctdevitz, 
Pascher, FNinkel, Diezel wissen ~ir, dall in den Kehlkopfknorpeln schon 
h'iih Gef~B- und Markraumbildung auftritt ,  die in der Puberts ein regel- 
ms Befund ist, und der sieh dann bald auch die erste Knochen- 
bildung anschliel]t. Beim m~nnlichen Geschlecht t r i t t  dieser Vorgang 
starker in Erscheinung als beim weibliehen. Offensichtlich stehen die 
ersten Vers iu Zusammenhang mit der Pubert~t, was a.ucb in 
dem schnellen Kehlkopfwachstum und dem dadureh bedingten Stimm- 
bruch seinen Ausdruek findet. Die Knochenbfldung steht natiirlich in 
enger Abhgngigkeit zu den GefiiBkan~]en des Knorpels und die Frage, 
ob Knorpeldegeneration und Markraumbi|dung in einem inneren Zu- 
sammenhang stehen, ist vielfach besproehen worden. So viel ist sicher, 
dal3 Ver/inderungen des Knorpelgewebes vorhandenen und neuen Gef/il~- 
kanMen den Weg bahnen. Der Resorption des Knorpels fo l~  meist die 
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Knochenbildung und eine VerkMkung der Knorpelgrundsubstanz scheint 
dazu nicht notwendige Vorbedingung zu sein. Gegen die Ansieht, dab 
am Beginn dieser Verwandlung die Knorpeldegeneration steht,  sind 
vielfach Einwendungen gemaeht worden, wozu vor Mlem der Befund 
verleitete, dab der neugebildete Xnochen an normales Knorpelgewebe 
anstSgt. Allein es seheint hieraus doch nur der SchluB zu ziehen sein, 
dab die einmal in Gang gekommene Knorpelresorption bis in den gesunden 
Knorpel vorgedrungen ist. Was die VerknScherung der Traehealknorpel 
angeht, so sind die Vorgs hier praktiseh die gleichen, nut dab im Alter 
die VerknSeherungen, die zu der bekannten s/ibetscheidenfSrmigen Ab- 
flaehung der Trachea fiihren, nieht regelmggig eintreten. Diese Ver- 
/~nderungen sieht man ebenfMls erheblich h/tufiger bei M/~nnern als bei 
Frauen, wie wir aus den Untersuchungen yon Simrnonds, Nevinny, 
v. Engelbrecht wissen. 

Vergleichen wir die Befunde unseres Falles mit den Vorg~ingen der 
normMen Verkn6cherung des Kehlkopfes, sowie der Altersverkn6eherung 
der Trachealknorpel, so besteht quMitativ eine L~bereinstimmung, und 
der Unterschied beruht nut  in der ungew6hnhchen Ausbreitung des 
Prozesses und dam Alter des Eintri t ts  der Verkn6cherung. W/~hrend sich 
bei einem 21j~hrigen Mamm hSehstens einzelne Verkn6cherungsherde des 
Kehlkopfes linden diirften, finden wit eine totate kn6cherne Umwandlung 
der Knorpel der Luftwege. 

Es ist nun im folgenden zu p r e e n ,  dureh welohe Umst~nde es zu 
einer solchen ausgedehnten VerknScherung gekommen ist. Naeh den 
jetzigen mikroskopischen Befunden zu schliel]en, scheint die Degene- 
ration des Knorpels mit Absterben der Knorpelzellen das auslSsende 
Moment des folgenden kn6chernen Ersatzes gewesen zu sein. Es 
fragt sich nun, ob in der Degeneration des Xnorpels das Pr imum 
movens des Falles zu suchen ist, oder ob sm ein sekund~rer Vorgang ist. 
Eine generalisierte Knorpeldegeneration ist bisher nut  in einem FMle 
beobachtet worden, und zwar in der yon Altherr beschriebenen systemati-  
sierten ChondromMacie. Ftir unseren Fall kann diese M6ghehkeit schon 
aus dem Grunde ausgeschlossen werden, da gippen und Gelenkknorpel 
nieht befallen waren, und auch sonst sind die Vergnderungen ganz 
anderer Art als bei der ChondromMaeie. Es ist aber auch die MSglichkeit 
zu priifen, unter welchen Umst/~nden eine Umwandlung morphologiseh 
unver/~nderten Knorpels erfolgen kann.  Darauf geriohtete Beobachtungen 
ergaben, dab dies vor allem bei Anwesemheit eines entzfindlichen Granu- 
lationsgewebes in der Na0hbarschaft  der Knorpel mSglich ist. Man mull 
daher annehmen, dab die Gefg~Be des Granulationsgewebes ein besonderes 
Proliferationsverm6gen besitzen und kaum ver/~nderten Knorpel  zu 
resorbieren vermSgen. Abet diese Ver/~nderung ist ein seltener Befund 
and zur Erkl/~rung unseres Falles nicht ausreichend, da dieses Ereigms 
an alien Knorpeln der Luftwege gleiehm/~Big in Gang gekommen sein 
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miiBte, und die Verkn6eherung des Ohrknorpels einer gesonderten E,'- 
kl/irung bedfirfte. Die vorhandene Entziindung der Atemwege kaun also 
h6chstens als unterstiitzendes Moment angesehen werden. ,Naeh Aus- 
schlug der entziindliehen Genese so~'ie der systematisierten Chondro- 
malaeie als Ursache der in unserem Falle vorliegenden VerS.nderung 
kommen nur 2 MSglichkeiten der Erklarung in Betraeht. 1. HormonMe 
St6rung, 2. MiBbildung mit folgender Stoffweehselst6nmg. 

Zu 1. Schon oben wurde auf die engen Beziehungen des Kehlkopf- 
waehstums und der beginnenden Verkn6eherung mit der Pubert/it hin- 
gewiesen sowie auf die im Alter hervortretende st/~rkere Verkn6eherung 
beim ms Geschlecht. :3Inn mug daraus entnehmen, dab Wachs- 
turn und Umwandlungen am Kehlkopf und wahrscheinlich auch an der 
Trachea einer hormonalen Stenerung unterliegen, und es w/ire denkbar, 
dab in unserem Falle eiue innersekretorische St6rung vorliegec, die zu 
einer vorzeitigen Verkn6eherung und damit  verbundenen Waehstums- 
hemnmng der Luftwege gefiihrt hat. Der Befund an den innersekretori- 
schen Drfisen lieBe an eine vermehrte Funktion der Keimdriisen denken, 
ebenso wie der iibertrieben athletisehe Habitus. Es ist selbstverst/indlieh, 
dab diese Erkl/irung bei der Einmaligkeit der Befunde nut eine mSgliche 
Erkls ist. 

Zu 2. Die zweite Anm~hme, dab es sieh um eine Hemmungsmi/L 
bildung, eine angeborene Enge des Tracheal- und Kehlkopfskelets 
hande|t,  ist dagegen wahrseheinlicher, zumal die Verkn6cherung aueh 
auf dem Boden d e r m i t  dem Lufthunger in Zusammenhang stehenden 
StoffwechselstSnmgen ihre .Erkliirung finden kann.  Fiir die Diagnose 
Migbildung sprieht die H/iufung weiterer Anomalien, die Enge der Aorta, 
die einseitige Nierenhypoplasie sowie die Nebenmilz. Aueh die ana- 
mnestischen Angaben stehen nieht dazu in Widersprueh, da die Enge der 
Luftr6hre allein, wenigstens in der Ruhe, nieht zum Lufthunger fiihrt. 
Dagegen disponierte abet die Enge der Luftwege zu :Bronehititen und zur 
allm/ihlichen Ausbildung des vorhande,mn Emphysems und erst unter 
diesen Voraussetzungen traten die Anf/ille Yon Lufthunger auf. 

Wie aus der Anamnese ersiehtlieh, bestehen die Atembeschwerden 
etwa seit dem 12. Lebensjahr. Nehmen wir an, dab zu diesem Zeitpunkt 
etwa der Verkn6cherungsvorgang begann, so wiirde dies mit der ]etzige,l 
Weite der Luftr6hre in Einklang stehen und der histologisehe Befund 
wiirde nieht dazu in Widerspruch stehen. Es ist selbstverst/indlieh, dab 
das Wachstum ehles kn6ehernen BronchiMringes ein ganz anderes sein 
mug als das eines knorpeligen. Wenn der Knorpel langsam dureh Knoehen 
ersetzt wird oder schon ganz ersetzt ist, wird das Waehstum, die not- 
wendigen Reize vorausgesetzt, nur in einer Dickenzunahme der Knochen- 
b/ilkchen, bzw. in einem sich langsam vollziehenden Umbau bestehen. 
Dadurch wiirde aber nut ein Dickenwachstum der Traeheairinge erreicht 
werden. Wie planimetrische Messungen ergaben, ist der InhMt der 



656 A.J. Linzbach: l~l)er gener,~hsierte Gefiil~verkalkungen bei einem Fall 

sagittalen Schnittfl/ichen am vorderell P o l d e r  Tracheah'inge in unserem 
Falle gut doppelt so groin, als sich aus Vergleichsmessungen Gleich- 
alteriger ergibt. Die Enge der Trachea sowie der Bronchien f~nde in 
dem ausbleibenden L~ngenwachstum der Knorpelringe somit eine ein- 
wandfreie Erkl~rung. 

Zur Erkl~rung der Tatsache, daI3 der Geh6rgangsknorpel ebenfalis 
eine Verkn6cherung aufweist, sei erw~hnt, daf~ bei systematischer Unter- 
suchung derseiben eine VerknScherung bei bestehender Trachealver- 
kn6cherung gar nicht so selten ist, natiirlich in h6heren Lebensaltern. 
Dall die Rippenknorpel an der Verkn6cherung nicht beteiligt sind, mag 
darin seinen Grund haben, dal~ sie nach B6hmig im Gegensatz zu den 
Knorpeln der Luftwege in jungen Jahren verh~ltnism~il~ig reichliche 
Vascularisation haben. Au6er diesem mu$ erw/thnt werden, worauf auch 
Petersen hinweist, dal], solange das sog. Qt~eIlungswachstum der K:norpeI 
in Gang ist, die Ern~hrung des Knorpels eine bessere ist, soweit wir 
davon eine Vorstellung haben. Beginnende Verkn6cherung der i~,ippen 
konnte ja auch in nnserem Falle beobachtet werden. 

Zusammenfassend l~l]t, sich sow_it auf Grund der anamnestischen 
Erhebungen sowie des mikroskopischen Befundes sagen, da$ die Enge 
der Lnftwege ihren Grund in einer dutch vorzeitige Ossifikation bedingten 
Wachstumsst6rung der Knorpel findet, die etwa mit dem 12. Lebens- 
jahr, nach der GrSl~e der Trachea zu ~arteilen, eingesetzt haben rout3. Die 
Entscheidung, ob urs~chlich eine nicht welter erkl'~rbare 5[iBbildung 
oder eine innersekretorische St6rung vorliegt, mu{~ wegen der Einmalig- 
keit der Ver~nderungen offenbleiben. 

Lung en: Das hochgradige Lungenemphysem mul] als Folge der 
Tracheal- und Bronchialst.enose angesehen werden. Das Lumen der 
Trachea entspricht etwa Bleistfftdicke und h~tte sonrit ffir eine I~uhe- 
atmung geniigt. Es entsprache etwa dem Atmungsverm6gen durch ein 
Nasenloch oder auch der Weite einer Trachealkantile. Auf~er der Tracheal- 
stenose mull also noch etwas hinzugekommen sein, was die Atmungs- 
mSglichkeit welter verschtechtert hat. Hier mtissen vor allem die 
,,ht~ufigen Erk/~lt.ungen" erw~hnt werden, die schliellhch im Zusammen- 
hang mit der Enge zu einer chronischen Bronchitis gefiihrt haben. Jede 
Entzfindung der Schleimhaut muBte zu einer lebensbedrohlichen Ein- 
ending der Luftwege fiihren, die nur dutch eine forcierte Atmung kompen- 
siert werden konnte. Ebenso wirkte jede kSrperliche Anstrengung. Mit 
Zunahme des Emphysems setzte dann ein Circulus vitiosus ein. 

Die Bedingungen fiir den Gasaustausch miissen in der Lunge unseres 
Falles aul3erordenthch schlechte gewesen sein, denn ein Stoffaustausch 
ist besonders an den Often fast unm6glich, wo die Capillaren inmitten 
der hyalinen Massen verlaufen. 

Fanden somit die vielgestaltigen krankhaften Befunde in unserem 
Falle eine Erkl/~rung, so mul3 doch zugestanden werden, dall das Primum 
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movens nieht gekliirt werden konnte. Da:~ einzige, was sicher ausgesagt 
werden kann, ist, dab die Trachea vom 12. Lebensjahr ab wegen der 
beginnenden Verkn6cherung nieht mehr wciter wurde. Ob dies auf dem 
Boden ciner innersekretorisehen StSrung beruht, oder ob vorher cine 
Enge der Luftr6hre best~mden hat, wissen wir nieht. Auf dem Boden des 
ehronischen Lufthungers bei angeborener Enge der Luftr6hre ist die 
Verkn6eherung der }(norpel wie folgt verst~ndlich. Bei bestehender 
Aeidose mul~ es in den bradytrophen Geweben zu degenerativen 
St6rungen kommen und wenn dabei die Zellen absterben, ist es natiirlieh, 
da[t ehm sekund/~re Entzfindung mit Ersatz des urttimlichen Gewebes 
in Gang ken'lint. Dieses Ersatzgewebe ist. beim Knorpel der Knochen. 
Auch an einzelnen besonders schwer ver/~nderten Gef/il~en wurde be- 
ginnendes Einwuchcrn yon Gef/i{3en beobachtet. Der Knorpel w~re in 
unserem Falle dem Gef/tBsystem voraus - -  wie es ja auch verst~ndlich 
ist,. Die in der Abb. 3 dargestelIten Absterbeerscheinungen sind sichec 
auf dem Boden der Acidose zu erkli~ren. Aus den Stmkturen ist deutlich 
die Geschichte dieser Vorgi~nge mit ihrem Wecbsel yon zentralem Ab- 
sterben, Neubildung an der Peripheric, Absterben des neugebildeten 
Knorpels und erneutem peripherem Ansatz zu ersehen. Andere /~hnlieh 
ver'gnderte Knorpel zeigen Gef$13einwucherung, andere schon beginnende 
Knochenbildung. 

Unsere Aufgabe ist nun noch, dem-Einwand zu begegnen, weshalb die 
Veriinderungea der Gef/il~e wie in unserem Fall nicht 6fter gesehen 
werden, da doch Zust~inde, die zu einer Acidose fiihren, keine Seltenheit 
sind, und da{-~ aul~erdem St6rungen des Gasaustausches der Lungen 
ebenfalls ein h$ufiges Ereignis darstellen, ohne dal] dabei solche Gef/~13- 
erkra.nkungen beobaehtet werden. Dazu ist Folgendes zu sagen: 
1. Ftihren die meisten acidotischen Zust~nde bei Kranken schnell zum 
Tode. 2. Treten bei vielen Lungenprozessen mit gr61]ter Wahrscheinlich- 
keit besondere Umschaitungen des Lungeltkreislaufes auf, die d~s Blur 
m6glichst dutch die gesunden Lungenbezirke ftihren, in denen ein Gas- 
austausch m6glich ist. AuSerdem meiden diese Kr~nken jede ,Xnstren- 
gung, was ein sehr wiehtiges Moment ist. 3. Ist  ein sotches Zusammen- 
treffen schwerer pneumonotischer Lungenver~tnderungen bei einem sonst 
gesunden Manne, der erst kurz vor seinem Tode das Krankenhaus auf- 
sueht, eine Seltenheit. 4. Sind diese Ge~,liver~inderungen beim Kanin- 
ehen mit seiner Neigung zur Acidose gar keine Seltenheit, wohl dagegen 
bei anderen Tieren, die nieht zur Acidose neigen und fiber weitgehende 
KompensationsmSgliehkeiten verfiigen. Wenn man ihnen diese nimmt 
(Loeb), sollen auch dol~. ~ihnliche Vers mit Milchsiiure hervor- 
zurufen sein. 

Zusammentassang. 
Es wird tiber den anatornischen Be, fund bei einem jungea Mann mit 

vorzeitiger Ver~6cherung des Kehlkopfes und der Luftr6hre berichtet, 
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d ie  zu  e i n e r  s t a r k e n  S t e n o s e  d e r  T r a c h e a  u n d  h o c h g r a d i g e n ,  im S i n n e  

e i n e r  P n e u m o n o s e  w i r k e n d e n  V e r ~ n d e r u n g e n  de r  L u n g e  g e f t i h r t  h a t .  
G l e i c h z e i t i g  b e s t a n d e n  r e i e h l i c h e  M u c o i d a b l a g e r u n g e n  u n d  V e r k a l k u n g e n  

s s  A r t e r i e n  des  K 6 r p e r s ,  a u s g e n o m m e n  de r  G e h i r n g e f i l ] e .  Au i ] e r -  

d e m  w u r d e n  i~r  im B i n d e g e w e b e  sowie e ine  m u c o i d e  

D e g e n e r a t i o n  k l e i n e r e r  N e r v e n i s t e  n a c h g e w i e s e n .  Diese  B e f u n d e  w e r d e n  
m i t  d e r  E r k r a n k u n g  d e r  L u f t w e g e  u n d  d e r  d a d u r e h  b e d i n g t e n  A e i d o s e  

in Z u s a m m e n h a n g  g e b r a c h t .  A n  H a n d  de r  B e f u n d e  w i rd  a u f  d ie  E n t -  

s t e h u n g  d e r  m u c o i d e n  S u b s t a n z e n  e i n g e g ~ n g e n .  I h r  A u f t r e t e n  s t e h t  
d a n a c h  in  e n g e m  Z u s a m m e n h a n g  m i t  e i n e r  V e r l a n g s a n m n g  de r  G e w e b s -  

reini~mmg u n d  des  S t o f f w e c h s e l s  d e r  G ew ebe ,  wie sie i m  n o r n i a l e n  B e r e i c h  

in m a n c h e n  b r a d y t r o p h e n  G e w e b e n ,  i m  p a t h o l o g i s c h e n  bei  a c i d o t i s e h e n  
Z u s t ' i n d e n ,  bei  S e h i l d d r f i s e n m a n g e l  u n d  b e i m  0 d e m  v e r w i r k l i c h t  s ind .  
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