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Vor einigen Jahren fiel mir aUf , dal~ dann, wenn bei der allgemeinen 
Amyloidose eine Sagomilz vorhanden ist, fast regelms ~ueh eino 
Leberbeteiligung ia Form des pericapill~ren Amyloids naehweisb~r ist, 
wghrend beim Vorliegen einer Sehinkenmilz kein Leberamy]oid auftritt. 
Dafiir land sich abet bei der Kombination mit Schinkenmilz st~rkeres 
Amyloid in der Wand der inteHpbulgren Arterien der Leber. Diese 
Beobaehtung ist so einfach und wiederholt sich so oft, dal~ man sieh 
wundert, dariiber keine n~heren Angaben in der Literatur zu linden. 
Bei weiterer Verfolgung dieser Frage f~nd sieh auch in der iKilz ein ver- 
schiedenes Verhalten der Arterien, je naehdem eine Sago- oder Sehinken- 
milz vorhanden ist; bei der Sagomitz sind ns die Zentralarterien 
nieht amyloid-erkrankt, w~brend sie bei der Schinkenmilz regelmgl~ig 
ein deutliches Amyloid zeigen. Aueh in der Iqiere besteht dieser Gegen- 
satz; bei Kombin~tion mit Sagomilz und periealoillgrem Leberamyl0id 
land sieh gewShnlieh nur eine geringe Amyloidose der Glomeruli, w~hread 
bei dem anderen Typ mit Schinkenmilz eine erhebliehe Bete'ligung der 
Arterien und eine sts Amyloidose der Glomeruli auftritt. Gleieh- 
sinnige Gegens~tze lassen sich auch zum Tell in Nebennieren, Magen und 
Darm naehweisen. 

Es werden also in der folgenden Atbeit bei der regulgren allgemeinen 
Amyloidose zwei Grundformen herauszuarbeiten sein, die ieh nach dem 
als Leitmotiv dienenden auff~lligsten Organ als Sagomilztyp einerseits 
und als Schinlcenmilztyp andererseits bezeiehnen mSchte. Dabei ent- 
sprieht der Sagomilztyp vorwiegend einer perieapills163 
Amyloidose; der Schinkenmilztyp zeigt d~gegen eine besondere Be- 
teiligung tier Arterien mit typiseher Verteilung. 

Diese Einteilung beriihrt sieh insofern mit der yon ST~AVSS, als dieser 
1. ein perieapills Amyloid --allgemeine Amyloidose, 
2. ein vasomuskulgres-mesenehymales Amyloid = Paraamyloidose yon 
der 3. tumorfSrmigen Amyloidose trennt. Ich selbst sehe aber, dal~ m a n  
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in der ersten Gruppe yon STRAUSS wieder zwei Grundformen unter- 
seheiden kann, deren erste nut  den Namen perieapillare-periglandul~re 
Amyloidose verdient, wiihrend in der zweiten Grundform bei typiseher 
regul~trer Verteilung des Amyloids eine stiirkere arterielle-meseneh3nnale 
Lokalisation vorliegt. Trotzdem handelt  es sieh dabei abet  nieht um eine 
Paramyloidose. Es seheint also gewisse Uberg/~nge zwischen tier 
STRAVSSschen ersten und zweiten Gruppe zu geben. 

Das yon mir untersuehte ~a te r i a l  bel~tufg sieh auf 41 ~/~lle i all- 
gemeiner Amyloidose, yon denen 3 unvollst~ndig untersneht sind; bei 
einem fehlt die Niere, bei zweien fehlen klinisehe und anatomisehe 
Angaben. In  den iibrigen.l~511en habe ieh an Hand  der Krankenbl/%ter 
End Sektionsprotokolle meist Art  und Dauer der Grundkrankheit  sowie 
aueh 6fters den Begilm der Eiweil~ausseheidnng und das Auftreten der 
Odeme usw. festlegen k6nnen. Zur Be~rbeitung sind regelm~tl3ig iKilz, 
Leber und Niere gekommen ; in 25 ~'~tllen sind daneben die Nebennieren 
und in 13 l~/~llen Magen und Darm auf Amyloid untersueht worden. 

Ieh habe das Material in 3 Tabellen (1, 2 und 3) zusammengestellt ,  
yon denen die ersten beiden altersm/iBig gruppiert  sind. Tabelle 1 gibt 
die allgemeinen Amyloidosen vom Sagomilztyp wieder. Tabelle 2 die , 
vom Sehinkenmilztyp und Tabelle 3 einige F/tlle, die weder zum Sago- 
noeh zum Sehinkenmilztyp zu rechnen sind und als ,,teilweise atypisehe" 
F/~lle bezeiehnet werden. Dieser Ausdruek soll sagen, dab kein atypisehes 
Amyloid im Sinne der Paramyloidose vorliegt, sondern eine teilweise 
atypisehe Lokalisation der allgemeinen Amyloidose vorhanden ist. Zum 
fgrberisehen Amyloidnachweis habe ieh mieh in allen F/tllen der Methyl- 
violett- und Kongorotf~rbung bedient und das Urteil .immer auf eine 
Betraehtung beider l~s im Verein m i t d e r  Hgmatoxylin-Eosin- 
und Fettf/~rbung gegrfindet. 

I. Das Verhalten tier )Iilz bei allgemeiner Amyloidose. 

1. Die Sagomilz. 

Der mikroskopische Befund der Sagomilz ist in allen F~llen recht 
gleichartig. Wenn man mit Hu~oK in den •ollikeln drei Zonen unter- 
scheidet, so linden sich im Zentrum meist  keine Amyloidablagerungen, 
sondern locker gelagerte Lymphzellhaufen, die mehr oder weniger 
atrophiseh sind; in der mittleren Zone (nach HuEcx  Anl3enzone) ist 
imfner Amyloid vorhanden, ebenso in der drit ten Zone, der Randzone. 

1 Das Material entstammt in der Hauptsaehe dem Pathologisehen Institnt 
Danzigund Greifswald. Meinem verehrtenLehrer LO~SCHCKE und seinem Oberarzt 
Dozent Dr. Gi~TT~g bin ich zu besonderem Dank verpflichtet, daft sie mieh auch 
nach meiner ]~erufung nach Danzig mit Material unterst~itzt haben..Ferner'danke 
ieh den tterren Professoren FE~T~TE~, ]~OHN und KATSCK sowie verschiedenen 
anderen Klinikdirektoren, die mir Material und Krankenbl/ttter tiberlassen haben. 

Yirchows Archiv. Bd. 315. 17b 
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Lid. Nr. Sekt.-Nr. 

1 G 15/43 

2 D 961/41 

3 DW 50/43 

4 G 90/39 

5 D 523/41 

8 D 222/42 

7 G 282/38 

8 G 290/38 

9 Gr. ]46/44 

10 G 287/39 

11 G 217/43 

12 G 208/36 

13 G 185/38 

14 G 469/37 

15 D 562/43 

16 R. II  

17 D 1005/43 

18 D 713/41 

19 D 221/42 

A. Ts.~B~i~s~: 

Tabelle 1. Amyloidosen 

Grundleiden, Dauer, klinischer und anatomischer Befund 

Exsudative Lungentuberkulose, agonal eingel. Esb. 13~ 0 

Exsudative Lungentuberkulose, Eiweifi seit 1 Jahr neg. 
Keine Odeme 

Vor 1 Jahr Malaria; Lungenspitzen- und Darmtuberkulose, 
sehubweise h~m. Streuung. Eiweifi und 0deme  
unbek~nnt 

Exsud~tive Lungentuberkulose. Krank seit 11/4 Jahren, 
erst a gonal Eiwei~ -4-, keine 0deme 

Vor 5 Jahren Spitzentuberkulose, abet arbeitsf~hig bis 
vor 3/4 Jahren. Nach Grippe Versehleehterung; bis 
zum Tode Eiweil~ neg., keine 0deme 

Kay. prod. Lungentuberkulose seit 2 Jahren. Seit 
4 Wochen 0deme. 6 Tage Vor dem Tode Gesamt- 
eiweifi 4,59%. Im Urin bis zuletzt Spuren yon E~weil~ 

K~v. Lungentuberkulose, frische Streuung, krank seit 
3J~hren. Erst agonal Eiweil3 d-, keine Odeme 

Kay. Lungentuberkulose, seit 2 Jahren krank. Seit 
' einigen Woehen Eiwei~ 120/o o. Rest'N 29mg-% 
Kay. exsudative Lungentuberkulose. K]inisel~e un~er- 

suchung .unbekannt 
Beekensarkom, bestrahlt; seit ] J~h.r.krank, seit 6 Woehen 

Eiweil~ leich~ positiv, keine Odeme 
Pleuraempyem, seit 3/4 Jahren krank. Letzte Woche 

Durehfi~lle. Eiweil~ positiv. Klinisch Amyloid- 
verdacht 

Lymphogranulomatose, bestr~hlt, seit s/4 Jahr krank. 
Seit 6 Wochen Eiweilt positiv 3,6O/o 0 

Exsudative Lungentuberkulose, krank seit 1 Jahr. Seit 
2 Wochen Eiweil~ 16~ ()deme ~ ,  klinisch Amy- 
loidverdacht 

Lymphogranulomatose, bestrahlt, seit 1 Jaba" krank. 
Eiweil~ negativ, keine Odeme 

Frische Wirbelcaries, SenkungsabsceB, Peritonitis tuber- 
culos~. Xlinischer Befund unbekannt 

Unbekannt 

Kay: Lungentuberknlose. Seit 1/2 J~hr behandelt; Eiweil~ 
neg~tiv, keine ()deme 

Kay:. Lungen~uberkulose, seit 1 Jahr in Behandlung. 
8 Wochen vor dem Tode Eiweil~ 5o/o0, Kongorot- 
schwund 24,7 %, klinisch Amyloid 

Harm'Shrenstriktur, seit i Jahr kr~nk; Pyeloneptn'itis, 
perinephritischer Absce~, Durchf~lle. Vor 8 Wochen 
Eiweil~ 8~ . Ur~mie 
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254 A .  TERBR~GGE~:  

Lfd .  
N r .  

20 

21 

22 

23 

24 

S e k t . - N r .  

G 458/3S 

G 477/37 

D 30/44 

D 657/41 

Al te r ,  
Gesehl .  

5 J. 

unbe- 
k~nnt 

TabeUe 1. 

G r u n d l e i d e n ,  D ~ u e r ,  k l i n i s c h e r  u n d  a n a t o m i s c h e r  B e f u n d  

Prod. Lungentuberkulose seit 5 Jahren. ~ische Kehl- 
kopf- und Darmtuberkulose. T0d an Lungenembolie. 
2 Wochen vor dem Tod Eiweil] d-, geringe 0deme 

Bronchialcarcinom, seit 3 Jahren Verschattung, zuletzt 
Ltmgengangrgn, seit 5 Wochen Eiweil~ 4~ 

K~v. Lungentuberkulose, k]inischer Befund unbekalmt 

Prod. kay. Ltmgentuberkulose seit 1 Jahr. Tod an 
Lungenembolie. Seit 4 Wochen 0deme. 3 T~ge vor 
dem Tode EiweiB stark positiv 

Unbek~nnt 

In  Dbereinstimmung mit  HIGucm und frfiheren Beschreibern kann man 
fast immer feststellen, dab in der Randzone, die an den Flutrgumen 
gelegen ist, meist reiehlicheres und dichteres Amyloid als in der m i t t -  
leren Zone des Follike]s vorhanden ist, In  der inneren Zone lassen sich 
nut  gelegentlich einzelne kleinere Amyloidsch011en zwischen den locker 
gelagerten Lymphzellcn naehweisen. In  der Tabelle 1 habe ich d ie  
St~rke des Amyloids m i t ' l - - 4  Kreuzen angegeben. I m  Fall 3 und 12 
land sich nur sps Amyloid in der mitt leren Zone des Follikels, 
in den meisten ~i~llen, in denen 2 oder 3 Kreuze vorhanden sind, betrifft  
das Amyloid daneben vor ahem die t~andzone und greift zum Tell recht 
welt fiber dieselbe herfiber, wie in den Fgllen 16 und 19. Trotzdem ist 
die Bindung an den Follikel so ausgesprochen, dal~ man yon einem. 
reinen Follikelamy]oid sprechen kann. Ganz gelegentlich linden sich auch 
beim Follikelamyloid, das auch als perifollikul~res oder periglanduli~res 
Amyloid bezeichnet werden kann, geringfiigige, zarteste Amyloidanlage- 
rungen an das l~etikulum der Pulpa;  ein solehes spurenweises Pulpa- 
amyloid habe ich nut  in 3 Fgtlen gefunden, 

Von besonderer ]~edeutung erscheint mir nun das Verhalten der 
Geis des Follikels, insbesondere der Zentralarterien, aui das HmucH~ 
nicht eingegangen ist. ~ a n  findet ngmlich regelmal3ig, dal~ in der Sago- 
milz kein Amyloid der Zentralarterien vorliegt, oder nur eine ganz 
geringfiigige segmentf6rmige Amyloidose d e r  Arterienwand vorhanden 
ist (Abb. 1). ])iese Beobachtung ist auch schon yon STILLING und 
LU~A~SCg erwi~hnt, abet nicht als regelmi~i~iges und prinzipielles Ver- 
halten erkannt  worden. Dies Freibleiben der Zentral- und Trabekel- 
arterien bei der Amyloidose des Follikels steht ganz im Gegensatz zu dem 
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(Fortsetzung.) 

___Milz I __Leber 

I follik~lfir Zen- m~;er - Gew. u n d  per i -  I Pu lpa  t r g l a r - I  Gew. per i -  ~ b .  I 

,, ,~,, . capillgr "- 

:0i~ + 1 o0 ii+ 
1 I 

-}- + -- 1500 4- 

+ +  _ 

Nieren 
- -  Neben-  

Gew. nieren- zus. Gto- .  Ar- 
ter ien ] m e r u h  r inde 

ff 
I 

+ (+) 

- -  + 

43o ++[ (+)(~:) ++ 

Schinkenmilztyp der Amyloidose. Weiter ist auff~llig, dab in der Sago- 
milz zwar die Zentralarterien amyloidfrei sind, dal~ abet die Verzwei- 
gungen derselben, die Pinselarterien, sehr h/tufigamyloidentartet sind. In 

zkbb. 1. Fal l  11. Sagomilz typ  der  a l lgemeinen Amyloidose.  Typisches  Foll ikelamyloid ; 
Zent ra la r te r ie  amyloidfreL 

einem Fall (17) erstreckt sich diese Amyloidose der Pinselarterien sehr 
weir bis in die Pulpa hinein, deren l~etikulum aber s0nst frei yon Amyloid 
erseheint. Die Angabe y o n  Lb-BA~SC~, dab beim Follikelamyloid das 
Retikulum befallen, die Pinselarterien and perifollikul~tren Capillaren 
weniger beteiligt sind, l~Bt sieh also nicht vollstgndig bestgtigen. 
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Lfd. Nr. Sekt.-Nr. 

25 D815/42 

26 D505/41 

27 D 877/43 

28 Dl16/42 

29 G 78/37 

30 G 283/38 

31 D790/41 

32 O 565/38 

33 D 611/41 

34 G61/39 

35 D864/43 

A. TE~BR~GGEN: 

T~belle 2. Amyloido,en 

Alter. I Geschi. Grundleiden, Dauer, klinischer und anatomischer Befund 

3 7 

419J. 

41 . 

5 J. 

Seit9Jahren Osteomyelitis. SeitTJaItren Eiweil~ positiv. 
Vor 3 J~hren Eiweil~ 10~ . Kongorotschwund 40 %. 
Wohlbefindcn bis vor 5 Monaten, dann (~dem und 
Durst. Ur~mie. BlutdruckerhShung 160/120. Herz- 
gcwicht 320 g 

Oste.o.myelitis seit ]8Jahren.  Vor 6Jahren Ascites, 
Odemc, RR 130/90, Isosthenurie. Vor 6 Monaten 
EiweiB pos. heine 0deme. Rest-N 68,6 rag-%. 
Indican + + .  Zuletzt Eiweil~ 12~162 allgemeine 
Odeme. Ur~mie. RI~ 200/120. Herzgewicht 53% 

Seit 13 Jahren lungenkrank. Ln.n.genschrumpfung und 
Bronchiektasen. Seit 1 Jahr Odeme, vor 4 Monaten 

EiweiI~ pos. und starke 0deme. Vor 1 Monat Eiwci]3 
25%o. I-Ierzgewicht 200g. Nierenvenenthrombosen 

Vor 24 Jahren Lungentuberkulose. Bronchicktasen, vor 
7 Jahren Eiweil~ 8~ RR 125/70, vor 3 Jahren 
~ ongorotschwund 43,8%, seit 3Monaten starke 

deme und Durchfalle, RR 160/100: Tod an crou- 
p5ser Pneumonie. Herzgewicht 305 g 

Vor 7 Jahren Gelenkrheumatismus, vor 5 Jahren Ad- 
nexitis, vor 4 Jahren Endokarditis und Plcuritis, 
chronische Pelveoperitonitis. 0deme seit 7Mo- 
naten. Rest-N 1 Tag vor dem Tode 115 mg-%. Post- 
operative Auurie " 

,,Schon lange lungenkrank". Chronische cirrhotische 
Lungentuberkulose. Am.yloidschrumpfnieren. Hyper- 
trophie li. Kammer. Agonal nr~misch eingeliefert 

Seit 18 Jahren Spitzentuberkulose und Bronchiektasen. 
Vor 2 Jahren Esb. 0,80/00, bald darauf 0deme u n d  
Esb. 15~ RR 110/80. Vor 4Monaten Eiweifl 
3---5~ o. Kongorotschwund 20%. RR 115/57. tterz- 
gewicht 240 g 

Seit 40 Jahren ~Virbeltuberkulose. S e i t  langen Jahren 
Oberschenkeleiterungen. 2 Tage vor dem Tode EiweiI~ 
13~ Rest-N 107 rag-%, RR 80/45 (infolge Neben- 
nierenvcrk~sung). Amyloidschrumpfnieren 

Seit 19 Jahren Ulcera cruris, seitdem dauernd Eiterungen. 
0dem. An~mie. Kachcxie. Urin- und Blutdruck~mter- 
suchungen fehlen. Herzgewicht 320 g. 0deme, Asci- 
tes, Hydrothorax, Bronchopneumonic 

Vor 25 Jahren Brustkorbverletzungen und Rippen- 
resektion, sparer Bronchitis und Bronchiektasen. 
4 Tage vor demTode Eiweil~ 1,6 ~ o, Rest-N 51,4 mg- %. 
Tod an Ur~mie 

Vor 30 Jahren komplizierte Fraktur. Seit 22 Jahren 
h~ufig �9 ]~isteloporationen. Seit 3 Mon~ten frische 
metastatische Osteomyelitis. 2 Wochen vor dem 
Tode EiweiI~ 16~ GesamteiweiB 3,5%, 1 Woche 
nach Incision ur~mische Symptome. tterzgewicht 
320 g 
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258 A. TE~BR~GGEN: 

Tabelle 2. 

Lfd. 
Nr. 

36 

37 

Sekt.-Nr. 

G 419/36 

I) 314/43 

Alter  
Geschl. 

6 7 

Grundleiden,  Dauer, kl iniseher  u~r ana tomischer  Befund 

Chronische Bronchiektasen. 4Tage vor dem Tode 
Eiweig ~-, 0deme, t~est-N 68,2 mg-%, RI~ 120/70. 
Amyloidose yore Schinkenmilztyp mit geringer 
Schrumpiung der Nieren 

Vor 21 Jahren Pyelitis; sehr alter, geklarter Ovarial, 
absceB (etwa 20 Jahre alt). Urin- urtd Blutbefunde 
fehlen. I-Iel~gewieht 280 g. 17 Tage vor dem Tode 
Panaritium ineidiert. Urgmie ? 

Naeh H m u c ~ I  sollen beim Follikelamyloid die Follikeleapillaren 
durehgangig bleiben und yon diesem Verhaiten soll die Lokalisa~ion des 
Amyloids abh/ingen. Diese Angaben beruhen anf Untersuehungen 
HvscKs, der bei alternden Follikeln eine geringe Durchgangigkeit der 
Capillaren erwartet,  jedoeh bleibt der Nachweis, dag die Lokalisation des 
Amyloids in den Follikeln vom Verhalten der Capillaren abhangt,  ~us. 
H m u c ~ i  erwahnt welter, dab in einzelnen Fallen in der Pulps  diek- 
wandige Capillaren gefunden werden, deren Gefi~gwandzellen in mehreren 
Sehiehten liegen und so an Hiilsenarterien erinnern ; diese Beobaehtung 
s t immt mit  der in Fall 17 iiberein; ich m6ehte jedoeh annehmen, dab es 
sieh hierbei um die l%rtsetzung des Amyioids der Pinselarterien handelt. 

2. Die Schinkenmilz. 

Bei der Schinkenmilz handelt es sieh um eine Amyloidose der Pulpa, 
in der sich das Amyloid an Retikulum und Sinus anlegt. In  manehen 
F~tllen ist das Amyloid in Form von breiten B~ndern, meist aber in 
zarten ~ Netzen abgelagert und oft an den peritrabekul~ren Sinus starker 
als an den perifollikul~ren. Immer  jedoch ist auch das i~ndne t z  der 
Follikel mitbetroffen, jedoch in verschiedener Dichte. !oh habe des- 
wegen in de.r Tabelle 2 das Pulpaamyloid je naeh seiner Dichte 
mit  einer verschiedenen Anzahl von Kreuzen versehen. I m  Follikel 
selbst habe ich das Amyloid regelm/~Big vermiBt, w/~hrend es in der 
perifollikularen Zone auch in der Tabelle je nach seiner Diclatigkeit 
gekennzeichnet ist. Charakteristisch fttr die Schinkenmilz ist, dab die 
Pulpa ganz gleichm/~Big tiberM1 Amyloid enth~lt, w/~hrend beim ~ber-  
greifen des Follikelamyloids auf die Pulpa immer grol3e Pulpateile 
freibleiben. 

Sehr auffallend ist nun, da6 bei der Schinkenmilz immer ein starkes 
Amyloid in der Wand der Zentralarterien und gelegentlich much der 
BSAkchenarterien vorhanden ist, wS~hrend die Pinselarterien mehr oder 
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weniger frei sind (Abb. 2). Diese Beteiligung der Zentralarterien beim 
Pulpaamyloid ist aueh yon L~rmtRsc~ als h/~ufiges Vorkommnis erw/ihnt. 
Es handelt  sieh aber um ein absolu~ gegens/itzliehes Verhalten der Zen- 
tralarterien bei der S~go- und Sehinkenmilz. Beim Pulpaamyloid lieg~ 

Abb.  2. Fa l l25 .  Sehinke'nlnilzVyp tier a l lgemeinen Amyloidose.  Deut l iches Pu lpa -  
amylo id ;  Follikel frei ;  im  Gegensatz  zur  vor igen  Abb i ldung  is t  bier  aber  eine 

Amyloid inf i l t ra t ion  der W a n d  der Zent ra lar te r ie  vo rhanden .  

also eine arterielle Amyloidose vor, w/~hrend, die Sagomilz als peri- 
eapiIl/~re Amyloidose angesproehen werden kann. Im tibrigen ist das 
Verhalten der 3{ilzamyloidose so bekannt, dab nichts Neues hinzu- 
znffigen ist. Wit werden abet sehen, dab den beiden Formen der ~{ilz- 
a.myloidose aueh bestimmte Formen der Amyloidose in Leber, Nieren, 
Nebennieren, Magen und Darm zugeordnet sind, die sieh nicht nut  
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N 

Lfd. 
Nr. 

38 

39 

40 

41 

Sekt.-Nr. 

D 750/42 

D 2 s / ~  

G 746/43 

G 719/43 

f 
w 

~lter, 
eschL 

Tabelle 3. Teilweise atypische 

Grundleiden, Dauer, klinischer und anat0mischer Befund 

Varicen, Thrombosen, chronische Pneumonie. ~/~ Jahr 
krank. Herzgewicht 280g. Vor 3Men,ten 5~ 
Eiwei~. RR 150/45 mm Hg. Zule tz t  Esb. 10~ 
Weiteres nicht bekannt 

Bronchiektasen. ~ierenbeckenstein. Anurie nachNephro- 
tomie. Eiwei[~ agonal 9~ 0. Herzgewicht 190 g 

Vor P/2Jahren Ttn'ombose. Meteorismus usw. Vor 
�9 1/2 Jahr ,,Nierenentziindung". Vor 1 ~onat Eiwei~ 
8,6~ RR 105/70. ~deme. 1 Woche vor dem Tode 
BluteiweiB 3,58%. Anatomisch Silikose 

Klinisch Leb.erschaden mit stark positiver Takata-I 
m 

Reaktion. Ar~tomisch kein Grundleiden nachweis~ 

I bar. 2 Monate vor dem Tode Eiwei[~ 6,20/00 . Rest-N 
30,7 rag-%. I~R 125/60 

quantitat iv,  sondern je nach der Gefs die befallen ist, auch 
qualitatiV unterseheiden und klinisch versehiedenen Verlaufsformen 
entsprechen. 

3. Die Milz bei ,,tzilweise atypischer" Amyloidose. 

In  der Li teratur  wird neben der Sago- und Sehinkenmilz auch eine 
Kombinat ionsform anerkannt.  I m  allgemeinen ist es jedoch so, dab bei 
den meisten' F~llen, die als Kombinat ionsform bezeiehnet sind, ent- 
weder ein perifollikul~res Amyloid mit  ~bergreifen auf die Pulpa oder 
ein Pulpaamyloid mi t  st~rkerem Ubergreifen auf die perifollikul~ren 
Rs vorliegt. Trotzdem gibt es aber einige F~lle, in denen auch das 
Verhalten der Zentralarterien, der Follikel und Pulpa yon den beiden 
groBen Gruppen des Sagom~Iz- und Schinkenmflztyps abweieht. In  
diesen F~llen ~figen sich aueh Leber und Nieren nicht immer so ein, 
wie das bei den beiden oben besehriebenen Gruppen der Fall  ist. In  
Tabelle 3 habe ieh 4 F~lle yon teilweise atypiseher Amyloidose zusammen- 
gestellt. In  Fall 38 waren weder die Follikel noch die Pulpa, noeh die 
Zentralarterien der ~[ilz amyloidentartet ,  sondern nur Nebennieren und 
Nieren befallen. I n  Fall 39 ist ein ziemlich dichtes Amyloid in den peri- 
follikul~ren Ri~umen und um die Trabekel herum vorhanden, wi~hrend 
in der Pulpa fiberall zarte Amyloidablagerungen vorhanden sind. I m  
groBen ganzen liegt also hier das Bild der Sehinkenmilz vor, alas abet  
mit  dem der Sagomilz kombiniert  zu sein scheint. Dabei sind die Trabekel 
und Zentralarterien gew5hnlich amyloidfrei, w~hrend die Pinselarterien 
ausgesproehen amyloidentar te t  sind. I m  Fall 40 ist das Amyloid im 
wesentliehen auf die ~i t te l -  und Randzone der Follikel besehri~nkt, 
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greift abet weir auf die Pulpa fiber, ohne sie jedoch gleichm/igig zu be- 
fallen. Es liegt also im wesentliehen das Bild der Sagomilz mit i2ber- 
greifen auf die Pulpa vor. Dem entsprieht auch, dab die ZentrMarterien 
frei yon Amyloid sind; die Pinselarterien treten nieht besonders hervor, 
sind aber amyloidentartet.  Im Fall 41 besteht eine ziemlieh diffuse 
Amyloidose der Pulpa, jedoeh am stgrksten in den perifollikul/~ren 
l~gumen, weswegen oft eine ;~hnlichkeit mit der Sagomilz auftritt .  Die 
Zentralarterien der Follikel sind meistens amyloidfrei, was dem Sago- 
milztyp entsprechen w/irde, die Pinselarterien sind a.uffgllig amyloid: 
entartet.  Von einer Misehform kann man vielleieht eher spreeh'en als 
yon einer Kombinationsform, wobei nieht sieher zu entseheiden ist, ob 
primgr eine Sagomilz oder eine Sehinkenmil~ vorliegt. In Fall 39 hat  man 
den Eindx'uek, dal3 eine geringe Pulpaamyloidose das Primgre und die 
perifollikulgre Amyloidose das Sekundgre ist, jedoeh diirften sieh solehe 
Eindriicke schwer beweisen lassen. 

Imgrogen ganzen spielen diese teilweise atypisehen oder ~isehformen 
der Amyloidose f/it unser Problem keine wesentliche Rolle, da. wit in 
der Hauptsache nur die beiden Grundtypen: Die allgemeine Amyloidose 
vom Sagomilztyp und die Mlgemeine Amyloidose yore Schinkenmilztyp 
herausstellen wollen. Ieh erwghne diese atypisehen Fglle nut, um zu 
zeigen, dab es gelegentlieh Schwierigkeiten macht, dieselben einzu0rdnen. 

4. Uber die H~iu/igkeit yon Sago- und Schin]cenmilz. 

Als bestimmende Faktoren, die ffir die LokMisation des Amyloids 
in Follikel oder Pulpa verantwortlich gemaeht werden, sind immer 

Yirchows  Arch iv .  Bd .  315. 1 8  
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wieder Lebensalter und Grun'dkrankheit genannt. Sicherlieh ist as 
unbestritten, dal~ die Sagomflz mehr im jugendlichen Alter und die 
Schinkenmilz 5fter im hSheren Lebensalter vorkommt; in meinem 
~aterial fanden sich unter den 23 Sagomilzen 11 Fs im Lebensalter 
bis zu 30 J~hren, 9 Fs zwisehen 31 und 50 und 3 l~s im Alter fiber 
50 Jahren. Bei den 13 Schinkenmilzen dagegen war nur ein Fall unter 
30 J~hren vorh~nden, w~hrend zwischen 31 und 50 Jahren 9 und fiber 
50 Jahren 3 F~lle v0rkamen. Das bedeutet also in Ubereinstimmung mit 
den bisherigen Liter~turang~ben, dal~ die H~ufigkeit der SchinkenmilZ 
mit dem Lebensalter zunimmt. Aber andererseits geht aus meinem ~ a -  
terial hervor, d~l~ sie im mittleren Lebensalter ebenfalls nicht selten ist. 

Wie schon erws bauen HcEcK und HIGvc~I auf dieser Alters- 
verteilung der Sago- oder Schinkenmilz ihre Theorle auf, die diese gegen- 
s~tzliehe Amyloidlokalisation erkl~ren soll. Sehon M. B. Scm~IDT hatte 
d~ran gedacht, dal~ ffir die Versehiedenheit der Amyloid~blagerung in 
Follikel und Pulpa versehiedene StrSmungsverhs oder sonstige 
funktionelle Besonderheiten eine Rolle spielen kSnnten. ItUECK glaubt 
in der Jugend einen sts vascularisierten ,,blfihenden" Follikel nach- 
weisen zu kSnnen, ws im Alter einr l~fiekbildung und mangelhafte 
Durehblutung vorhanden sei. Darauf basiert HIGUCRI, wenn er in seiner, 
ein grol~es ~aterial umfassenden Arbeit ~nnimmt, da~ yon der Capillari- 
sierung des Follikels die Form des Amyloids abh~ngt. Jedoeh gelingt 
es nicht, n~ehzuweisen, dal~ beim Follikelamyloid wirklich eine st~rkere 
Vascularisation des Follikels bestanden hat. Jedenfalls kommt das 
Follikelamyloid auch im hSheren Lebensalter vor, ebenso wie die 
Sehinkenmilz im mittleren Lebensalter nicht viel seltener als die Sago- 
milz ist. D~ nuu, wie wir zeigen werden, dem Sagomilztyp auch eine 
besondere Form der Amylotdose in Leber, Nieren, Magen und Darm 
entspricht, kann die Ursaehe der Lokalisation im Follikel nicht allein yon 
dem derzeitigen Zustand des Follikels abh~ngen, sondern mug ~ll- 
gemeinere Ursachen huben. 

Solehe allgemeineren Ursaehen hat man vielfaeh in  der Art der zur 
Amyloidose ffihrenden Grundkrankheit gesueht. Tatss ls sich 
mit Leichtigkeit nuehweisen, da~ bei der Tuberkulose meist eine Sago- 
milz und bei anderen Erkrankungen, Wie Osteomyelitiden, Bronchi- 
ektasien, chronisehen Eiterungen usw. 5fter eine Sehinkenmilz vorliegt. 
Dal~ nun die Sagomilz bei der Tuberkulose dominiert, kSnnte auch 
erkls warum sie vorwiegend im jugendlieh.en Alter angetroffen wird; 
weft die Tuberkul6sen n/~mHch meist im jugendlichen Alter sterben. 
Immerhin zeigt sich ~ber, dal~ aueh bei TuberkulSsen gelegentlieh eine 
Schinkenmilz vorkommt, wenn die Tuberkulose l~ngere Zeit bestanden 
hat. In der Tabelle 4 habe ieh die H~ufigkeit der Sago- und Schinken- 
milz bei Tuberkulose und niehttuberkul6sen Erkr~nkungen aus den 
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Angabe n von Lu~tRScH, H l c t r cm  und dem eigenen Materia] zusammen- 
gestellt. Dabei zeigt sieh, dab bei der Sagomilz tatsaehlieh in 77--82 % 
der F~lle eine Tuberkulose gefunden wird, dal3 dagegen bei der Sehinken- 
milz eine solehe nur in 36--38 % vorliegt. Es geht aus diesem .Material 
also eine Bevorzugung durch bestimmte Erkrankungen, aber keine Aus- 
sehliefllichkeit hervor. Vielmehr mfissen es noch andere Faktoren sein, 
die ftir die L okalisation des Amyloids als Sago- oder Schinkenmilztyp 
verantwortlieh sind. 

Es ist erstaunlieh, da6 man in der Li teratur  rmr wenige Angaben 
iiber die Dauer der Grundkrankheit  finder. 'Man ist sieh zwar allgemein 
darfiber einig, dal3 nicht die Tuberkulose als solehe etwa die Ursache 
der allgemeinen Amyloi- 
close ist, sondern die bei 
der Tuberkulose bzw. 
anderen Krankheiten 
auftretenden Eiterun* 
gen und nekrotisieren- 
den Prozesse, aus denen 
blutfremdes Abbauei- 
weil3 resorbiert wird und 
in den Kreislauf gelangt. 
~[an ist sich also dar- 
tiber einig, dab ein allge- 

Tabelle 4. Au/teilung der typischen allgemeinen 
Amyloidose nach Grund]crankheiten. 

Sago - 
milztyp 

Schinken-  
m i l z t ~ )  

Tuberkulose 

L v ~ s c H  82,85 % 
Hmvem 83,78 % 
TER.BR~GOEN 77,27% 

(17 : 22 Fhlle) 

Lu]~sc~  36,8 % 
l=Imvem 36,6% 
TnR~Ri?aG~ 38,46 % 

(5 : 13 F/file) 

Nicht- 
tuberkn]ose 

17,15% 
16,22% 
22,73 % 

(6 : 22 F~lle) 
63,2 % 
63,4 % 

61,54 % 
(8 : 13 F~ille) 

meinerer Faktor  als der des Erregers yon Bedeutung ftir die Entstehung 
der Amyloidose und ihrer verschiedenen Formen is~. Es w/ire nun 
durchaus denkbar, dab die Dauer dieser Resorption yon Abbaueiweil~ 
und die 3/[enge desselben bestimmend Iiir die verschiedene Lokalisation 
in Form des Sago- und Schinkemnilztyps ist. 

In 28 F/tilen babe ich genauere Einblicke in die Krankenbl/~tter 
nehmen und einigerma~en sicher die Dauer der Grundkrankheit  be- 
sbimmen k6nnen. In  6 weiteren F/~llen erlaubte der anatomische Befund 
ein Urteil darfiber, ob die Erkrankung lange oder ziemlich kurz be- 
s~anden hat. Und es ist nun erstaunlich, aus der Tabelle 5 zu sehen, 
dal] die Amyloidose vom Sagomilzty p fast  nur bei solchen Krankhei ten 
vorkommt,  die h6ehstens einige Jahre  bestehen, w/~hrend die Amyloidose 
yore Schinkenmilztyp nur dann auffrit t ,  wenn die Grundkrankheit  lange 
Jahre  schon vorhanden ist. Ir~ allen F/tllen yon exsudativer Tuberkulose 
z. B. finder sich immer eine Sagomilz usw., w/~hrend bei chronisch pro- 
duktiven Tuberkulosen meist eine Schinkenmilz gefunden wird. Hier  
erkl~rt sich also bis zu einem gewissen Grade, warum die Tuberkulose 
im einen Fall zu dieser und im anderen zu jener Amyloidlokalisation 
ffihrt. Man sieht aus Tabelle 5, dab die Grundkrankheit  beim Sagomilz- 
typ der Amyloidose meist nur  bis zu einem Jahr  bestanden hat. Wenn 

18" 
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Tabelle 5. Dauer der Grundkrankheit. 

, Jahre 

Sagomilztyp { 
(22 FKIle) 

Schinken- 
miiztyp 

(13 F/~lle) 

1 1 3 1 3  ~ I 5 
I I 

n 3 1 2  - - 1 2  
dazu 4 F~11e ohne kli- 

nische Angaben mit exud. 
Prozessen 

6-1o Lll-,51 
i 

2 1 

11--20 l _  ]21--30"31--q; 

I t 
3 J 3 i 2  

dazu 2 F~lle mit chronisehen Bron- 
chiektasen bzw. cirrhotischer ka- 
vernSser Lungentuberkulose ,,seit 

langen Jahren l~.~nk" 

man die Falle genauer analysiert, in denen die Grundkrankheit sehein- 
bar sehon langer besteht, so erkennt man, z.B. im Fall 5 und 20, 
in denen eine Tuberkulose seit fast 5 Jahren naehweisbar ist, dab im 
ersten Fall 3/4 Jahr vor dem Tod im Ansehlug an eine Grippe ein 
exsudatives Stadium aufgetreten ist und im zweiten Fall eine frisehere 
Kehlkopf- und Darmtuberkulose einen friseheren Sehub wahrscheinlieh 
maeht. Es ware als0 gut denl~bar, dab erst die friseheren Sehiibe Ursaehe 
der Amyloidose gewesen sind, da erst bei ihnen ein starkerer EiweiB- 
oder Leukoeytenabban auftrat. Es seheint so, als ob die Sagomilz 
in all den Fallen auftritt, in denen entweder eine Tuberkulose oder 
andere eitrige Erkrankung zu massivem Leukocyten- oder Gewebszerfall 
und damit zu einer massiven und ziemlleh plStzllehen Resorption des 
Zerfallseiweil~es fiihrt. 

Im Gegensatz zum Sagomilztyp finder man bei den Sehinkenmilz- 
fallen regelm/~l~ig eine lang e bestehende Grundkrankheit, die nun aueh 
meist nieht tuberkul6s ist (Tabelle 2 und 5). Es kommen hauptsachlieh 
ehronisehe Bronchiektasen, ehr0nische rezidivierende Osteomyelfliden 
usw. als Grundkrankheit in Frage. In diesen Fallen lagt sich aus dem 
anatomisehen Befund und dem klinisehen Bericht haufig wahrseheinlieh 
maehen, dab das Grundleiden alle Voraussetzungen dafiir bietet, dag 
nieht eine akute massive ~bersehwemmung des Kreislaufs mit Eiweig- 
resorptionsprodukten, sondern eine geringe und vielleicht langsamere 
Resorption stattfindet. Wenn man sieh der LOESC~CKEsehen Nomen- 
klatur anschlieBen will, heiBt das, dab bei der Sagomilz die Voraus- 
setzungen ffir elne massive und akutere Resorption yon Antigenen, 
bei der Sehinkenmflz dagegen fiir eine langsame wiederholte Resorption 
geringer Antigenmengen gegeben sind. l~an kSnnte dann annehmen, wenn 
die Amyloidose als Antigen-Antik6rperreakti0n im Sinne'LoEscHc~:ss 
angesehen wird, dab die 3s des Antigens eine verschiedene Reaktions- 
form und Ablagerung in versehiedenen GefaSprovinzen bzw, Gefi~g- 
streeken der ~ilz, Leber, Niere, Nebenniere, Magen und IJarm bewirkt. 
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D~8 die Sehinkenmilz nich~ aus der S~gomilz hervorgeht, also nicht 
das ehronische Stadium der S~gomilz darstellt, ist wohl Mlgemein 
anerk~nnt und geht aueh daraus hervor, dal~ sieh die ZentrMarterien, 
die Leber, Nebennieren, ~agen  und Darm bei beiden Grundformen der 
Mlgemeinen Amyloidose nieht nut  quanti tat iv,  sondern aueh quMitativ, 
was n~mlieh die betroffenen Gef~tl3~bsehnitte angeht, versehieden ver- 
hMten. ~ 

II. Die Leber bei allgemeiner Amyloidose. 

Bekanntlieh ist die Beteiligung der 5Iilz, Nieren und Nebennieren 
bei Mlgemeiner Amyloidose h~ufiger als die der Leber, die nach LvBAUSC~ 
in 63 % Amyloid enth/tlt. Warum nun in manchen Fs ein Leber- 
~myloid vorh~nden ist, ws es in anderen fehlt, da.rfiber linden sieh 
keine Angaben in der Litera, tur. J~, bei sog. sehweren Amyloidosen, 
die zu starker Schrumpfung and Insuffizienz der Nieren ffihren, fehlt 
meist die Leberamyloidose, w/~hrend sie bei klinisch kaum erkannten 
F~llen vorh~nden sein kann. Wie ieh jedoeh ~sehon erw~hnt habe, ver- 
h~lt sieh das Leberamyloid dureh~us gesetzmM]ig bei den beiden Grund- 
formen der Amyloidose, beim Sago- und Sehinkenmilztyp. In  meinem 
Gesamtm~teriM findet sieh Leberamy]oid 24ram unter 41 l~llen, d .h .  
in 58,5 %. 

~ n  sprieht yon Leberamyloid nut  dann, wenn d~sselbe in der Wand 
tier Lebereapilluren auftr i t t  (10erieapill~res Amyloid). Es ist bek~nnt 
(s. tIA~sE~), dab es in der menschliehen Leber vet  Mlem in der In ter -  
medi/~rzone lind bei st~rkerer Ausdehnung aueh in der Peripherie der 
L~ppchen erseheint. Es ist in Form sehmMer oder grober B/~nder ab- 
gel~gert and  k~nn bei groBerAusdehnung die LeberzellbMken zur Atro- 
phie bringen (Abb. 3). Ja ,  die Amyloidose k~nn so stark sein, dM3 man 
nut  noeh in den Zentren und dot Peripherie der Li~ppchen einzelne 
Leberzellei1 erhMten sieht; d.~bei sind die Capillaren Ms solche jedoeh 
durehg~ngig geblieben. Klinisch ist naeh E t ' P I ~ G ~  bei Leberamyloidose 
kein AnhM$ ffir eine Leberi~suffizienz vorhanden und die T~k~ta-Reak- 
tion negutiv. Aueh in unseren F~llen yon typischer Mlgemeiner Amy- 
loidose ist gew6hnlieh niehts f iber einen klinisch erkennb~ren Leber- 
sehaden angegeben. Nur in einem Fall, tier zu den teilweise utypischen 
Formen der Amyloidose geh5r t  (Tabelle 3, Nr. 41) ist kliniseh ein 
schwerer 'Leberschaden angenommen, der ~natomiseh nut  dureh eine 
~usgedehnteste Amytoidose der Leber mit  starker fortsehreitender 
Atrophie der Leberzellen erkl~rt werden kann. 

Es handelt sich dabei um cinen 66j/thrigen Mann, bei dem schon 2 ~[on~te vor 
dem Tode eine dreifach positive Takuta-I~eaktion nachweisbar war nnd bei dem der 
Rest-N des Blutserums 8 Tage vor dem Tode ~uf 43,3 rag-% angcstiegen w~r. 
D~bei lieB sich klinisch und anatomisch eine Nephrose ohne tllutdruckerhShung 

Virchows Archly. Bd. 315. ] 8 a  
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mit starker Albuminurie und EiweiBverarmung nachweisen. Bei der Leichen- 
6ffnung land sich keine Ursache der Amyloidose in Form einer der iiblichen Grund- 
krankheiten, so dal~ es geradezu fraglich erscheint, ob die Leberamyloidose Ursache 
der Lebersch~digung ist oder ob ein umgekehrtes Verhalten vorliegt. Du jedoch in 
Milz und Nieren ebenfalls eine erhebliche Amyloidose vorlag, muB man wohl 
annehmen, dab es sich um eine allgemeine, nur etwas ungewShnliche Amyloidose 
handelt, bei der es infolge der ausgedehnten Amyloidablagerungen zur sekund~ren 
Atrophie des Leberparenchyms gekommen ist, die so stark und progredient war, 
daft auch eine Leberinsuffizienz resul~ierte. Da im fibrigen die Leberamy]oidose 
gew6hnlich nur beim Sagomilztyp vorkommt, ws auch nur bei diesem eine Leber- 
sch~digung gelegentlieh zu erwarten. 

Abb. 3. Fa l l  11. Sagomilz typ tier a l lgemeinen Amyloidose.  Typisches pericapil lhres 
Leberamyloid ;  man  beachte,  daI~ die in ter lobularen  Gefh~e am:ylpidffei s in4.  

Die pericapillare oder eigentliche Leberamyloidose kommt  in meinem 
~a te r i a l  praktisch nur dann vor, wenn eine Sagomilz vorliegt. Wie aus 
Tabelle 1 hervorgeht, ist sie .mit zwei Ausnahmcn in allen F&lten der 
allgemcinen Amyloidose vom Sagomilzty~ vorhanden gewesen, also in 
91,66% der Falle; l l m a l  war sie nur gering ausgepri~gt und ist in der 
Tabelle mit  einem Kreuz bezeichnet; 7real war Sie mittelgradig, d .h .  
auf die Intermediarzone beschrankt;  in 4 weiteren Fallen war sie jedoch 
hochgradig und hat te  zu einer mehr oder weniger starken Atrophie des 
Leberparenchyms gefiihrt (3--4Kreuze) .  Die Starke dieser Leber-  
amyloidose geht nun keineswcgs genau der Amyloidmenge in der hIflz 
oder Niere oder Nebenniere parallel. In  einem Fall mi t  ausgedehntestem 
Follikelamyloid der Milz war z. B. nur wenig Leberamyloid vorhanden, 
wahrend in anderen Fallen, in denen sich das Follikelamyloid im wesent- 
lichen auf die Mittelzone beschrankte, reichliches Leberamyloid naeh- 
weisbar war. Die _Nieren zeigen beim Leberamyloid soga r immer eine 
relativ geringe Amyloidose und ebenso die Nebennieren. 
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Bemerkenswert ist nun, daI~ ghnlieh wie in der Sagomilz auch in 
der Leber ein gewisses Aussehliel3ungsverh/~ltnis zwisehen dem peri- 
capill/~ren und dem ~rteriellen Amyloid vorhanden is~. Wenn n~Lmlieh 
die Leber pericapill/~res Amyloid enth/ttt, sind die interlobul/~ren Arterien 
und Pfortader/iste mehr oder weniger frei yon Amyloid. Auf den ersten 
Bliek wird man jedenfalls in diesen F~llen selten eine Amyloidose der 
Arterien/~ste sehen; nur nach lgngerem Suehen erkennt man am ~ber-  
gang zu den Capi!laren oder in einzelnen Segmenten der Arterienwand 
geringe Amyloidabl~gerungen, die ieh in der Tabelle meist mit einem 

A b b .  4. Fa l l  2 5. S c h i n k e n m i l z t y p  der  t~llgelneinen Amylo idose .  L e b e r  frei  yon  A m y l o i d  
d~gegen  s ind  die i n t e r l obu l~ ren  A r t e r i e n  deu t l i ch  a ln~lo id inf i l t r ie r t .  

Kreuz in Klammern bezeiehnet habe. Beim Sagolnilztyp der all- 
gemeinen Amyloidose ist also Ineist ein ~usgesproehenes perieapill/~res 
Leberamyloid, aber kein arterielles Amyloid vorhanden. 

Das Gegenst~ick dieser Beobachtungen bildet die allgemeine Amyloi- 
dose veto Schinkenmilztyp. Beim Schinkenmilztyp (Tabelle 2) finder man 
praktiseh nie eine perieapill/~re Amyloidose, sondern nur eine deutliehe 
Amyloidablagerung in der Wand der interlobul/~ren Arterien und eventuell 
einzelner Segmente der Pfortader/~ste (Abb. 4). Wen n man die Leber 
nieht in den kapseln~ahen P~rtien, sondern in den zentralen Teilen unter- 
sueht, triff~ diese l~egel so gut wie immer zu. Wenn man dagegen die 
zu untersuchenden Stfieke aus dem Kapselgebiet oder aus der N~he 
grol~er Bindegewebsstr~Lnge nimmt, finde~ man gelegentlieh seheinbare 
Ausnahmen yon dieser l~egel. Unter der Kapsel und in der Ns reich- 
lichereI1 Bindegewebes schelnen andere Bedingungen ffir die Amyloid- 
abl~gerung vorzuliegen, wie das ja aueh fiir die Verfettung, Glykogen- 
speicherung usw. bekannt ist. In diesen Partien finder sieh gelegentlieh 
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aueh beim Sehinkenmilztyp der allgemeinen Amyloidose eine geringe 
Ablagerung an den Capillaren bzw. im Stroma i. 

Das Lebergewieht 1/~[tt keinen Sehlug darauf zu, ob ein Leberamyloid 
vorhanden ist oder nieht. Sowohl beim Sagomilztyp mit  Leberamyloid 
ais aueh beim Sehinkenmilztyp ohne Leberamyloid kommen hohe Ge- 
wielate vor. In  meinem ~a te r i a l  sehwanken die Gewiehte in der ersten 
Gruppe zwisehen 1500 und 2700 und in der zweiten zwisehen 1500 
und 2420 g. Was die makroskopisehe Amyloidreaktion mit  LtrGoLseher 
LSsung und Sehwelets~ure angeht, so ist sie nur bei Vorliegen des Sago- 
milztyps leieht erkennbar;  beim Sehinkenmilztyp bleibt die t~eaktion 
im allgemeinen negativ; die kleinen amyloiden Arterien sind mit  bloBem 
Auge nur unsieher erkennbar. 

Da bei der mensehliehen Amyloidose ein so eharakteristisehes Ver- 
hMten der Leber in den beiden Gruppen der allgemei~en Amyloidose 
naehweisbar ist, interessierte es, ob ~hnliehes aueh beim Amyloid der 
Serumpferde vorkommt,  das sieh durch besonders starke Beteiligung 
der Leber auszeiehnen soll. Zwar fand D6~KEN n u r i n  44 % eine Leber- 
beteiHgung, jedoeh geben HJXRxE und vor Mlem SIPos an, dal~ die Leber 
des Pferdes weitaus am hs yon allen Organen amyloid erkrankt.  
Naeh HJ2iR~E ist dabei die Sagomilz die gewShnliehe Form des 3/[flz- 
amyloids; das wiirde also bedeuten, dag man auch beim Pferd die 
Kombinat ion zwisehen Sagomilz und Leberamyloid naehweisen kann. 
Ob umgekehrt  bei dem selteneren Sehinkenmilztyp des Pferdes aueh die 
Leberamyloidose fehlt, geht aus den Literaturangeben nieht hervor. 

Nach den D6RKENschen Untersuehungen h/inge die St/~rke der Amyloi- 
dose, insbesondere die der Leber yon der Zahl und Art  der Impfungen 
ab; je h/~ufiger die Antigeninjektion, desto stgrker die Amyloidose; 

1 Nachtrag bei der KorFel~tur: In der Zwischenzeit wurden weitere 5 F/tlle 
beobachtet, die s/~mtlich dem Sagomilztyp angehSrten und eine capill~ire Amy- 
loidose der Leber und der Magen-Darmschleimhaut, sowie der Nebennieren und 
Nierenglomeruli zeigten. 

Ich verweise auf einen w~hrend der Pathologentagung 1944 in Breslau gehal- 
tenen Vortrag, der in den Verhandlungen der Deutsehen Pathologisehen Gesell- 
schaft erscheinen wird. In der Diskussion zu diesem Vortrag wandte Bi~NGELEI~ 
gegen meine Auffassung yon zwei verschiedenen Formenkreisen der allgemeinen 
Amyloidose ein, dab er bei seinen Leloraf~llen fast immer eine ScMnkenmiiz, 
kombiniert mit Leberamyloid gesehen habe. Diese Bemerkung best~itigt zun~chst 
meine Angabe, dag die Schinkenmilz bei l~ngsamer, tiber viele Jahre sieh hinzie- 
hender l~esorption re]ativ geringer Ant igenmengen resultiert. D~B bei der Lepra 
gewShnlich trotz des Sehinkenmilztyps-~igr Amyloidose aueh die Leber befallen 
ist;' erkl~rt sich i~hnlich wie das gelegentliche Amyloid unter der Leberkapsel 
oder in der N~he gr0Berer Bindegewebsziige mit den durch die Leprome und Nar- 
ben geseha~enen besonderen 5rtliehen Verh~ltnissen, besonders des Kreisl~ufs. 
DaB die Amyloidose bei Lepra im iibrigen dem SehinkenmilZtyp der allgemeinen 
Amyloidose entsioricht, geht auch daraus hervor, dab bei den LeprafAllen meist 
Amyloidschrumpfnieren gef unden werden (miindliche Mitteilung yon Bi~NGELEIr 
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am st~rksten tritt naeh ihren Beobaehtungen das Amyloid bei den zur 
Gewinnung yon Seharl~ehserum benntzten Pferden auf, dann folgen die 
,,Tetanus"- und ,,Diphtherie"-Pferde: N~eh Slros dagegen ist die 
Amyloidose am sts bei den zur Diphtherieserumbereitung be- 
nutzten Pferden. Das Wesentliehe seheint also die St~rke nnd Zghl 
der Antigeninjektionen (nnd aueh vielleieht die Zahl der Blutent- 
ziehungen .~) zn sein. 

Bei der mensehliehen Amyloidose l~l~t sieh zwischen Leberamyloid 
und ~enge der Antigenresorption insofern ein paralleles Verhalten ver- 
tauten, als eben das Leberamyloid und die perifollikul~re Amyloidose . 
der Milz nut dann auftritt, wenn grS~ere Mengen yon Antigen (z. B, 
exsudative Tuberkulose) in kfirzeren Zwisehenr~umen znr Resorption 
und Wirknng gelangen. Wenn man sieh die LoEscI~CKEsehe Vorstellung 
yon der Antigen-Antik6rperreaktion zu eigen macht, dfirfte in diesen 
:F~llen die Prgcipitation bei reiehliehem ~bersehul3 des Antigens am Ort 
der AntikSrperbildung,also besonders im Follikel und de r perifollikulgren 
Zone der Milz, sowie an den Capillaren bzw. K~p~SE~sehen Stern- 
zellen der Leber erfolgen ; man kann aber in solehen F~llen mit st~rkerem 
Leberamyloid nicht sagen, dab die Amyloidose ,,schwerer" sei a]s in den 
Fiillen, in denen Leberamyloid fehlt, da sie in der Niere z. B. in so]ehen 
F~llen immer gering "ausgeprs ist, w~hrend beiIn Sehinkenmilztyp 
immer eine starke 57ierenamy]oidose vorhanden ist, wie wir sps sehen 
werden. Der ,,Sehweregrad" k~nn also jeweils nnr f(ir ein Organ oder 
einen Typ der al]gemeinen Amyl0idose angegeben werden. 

III. Das Amyloid in )iagen, Diinndarm und Pankreas. 

Wie allgemein bekannt, ist die Amyloidose des ~agens und Darms 
nicht selten, jedoch makroskopisch sehr unsieher erkennbar. Das Amy- 
loid des Magens ist naeh HA~e~n~ im wesentlichen an den Bereieh der 
Kardia- und Pylorusdriisen gebunden. Nach LUBAnSCK und BOnC~ARD~ 
kann man ein Sehleimhautamyloid yore submuk5sen Amyloid unter- 
scheiden; das erste ist in Form yon homogenen oder seholligen Ab- 
lagerungen in der Wand der Capillaren der Sehleimhaut und im Stroma 
anzutreffen, das zweite vorwiegend in der Wand der submukSsen Arterien 
und zum Tell such zwischen der glatten ~uskulatur. 

Obwohl es jedem Pathologen bek~nnt ist, dal3 das iKagen- und Darm- 
amyloid ziemlich oft zu linden ist, ist die H/tufigkeit doch,umstritten. 
LV~A~sc~ und BO~CRA~DT halten das ~agenamyloid ffir selten; nach 
ihren Angaben land F]~E~ die ~agengef~l]e 2m~l unter 152 Fi~llen und 
H]~gNIGS 10real unter 155 :F~llen allgemeiner Amyloidose beteiligt, 
T~. Sc~EII)n~ jedoch sah unter 10 Fi~lIen von Amyloidose bei Lungen- 
tuberkulose 3real eineBeteiligung des Magens. Lu~A~sc~ undBoRO~nDW 
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betonen, dal~ das Magenamyloid vorwiegend bei tuberkulSser Grund- 
krankheit vorkommt. Ieh selbst m6chte annehmen, dal~ die Haufigkeit 
des Magenamyloids deswegen so untersehiedlich und so selten angegeben 
ist, weil die Amyloidose auf den pylorus- und kardiadriisentragenden 
Schleimhautanteil beschrankt ist und die Autoren nieht immer diese Pra- 
dilektionsstellen, sondern amyloidfreie Korpusanteile untersueht haben. 

Die Darmamyloidose gilt 
als h~ufiger, wobei das 
Ileum bevorzugt sein soll. 
Nach HAMII~TO~ soll der 
Darm sogar in allen Fallen 
allgemeiner Amyloidose 
mitbeteiligt sein. Ich selber 
habe mein Material leider 
nieht systematiseh auf 
~agen- und Darmamyloid 
untersucht; jedoch liegen 
mir 13 Untersuehungser- 
gebnisse vor, die ohne 
Auswahl der Falle in ver- 
schiedenen Jahren ,erhoben 
wurden. 6 dieser Fglle 
betreffen den Sagomilztyp, 
5 den Sehinkenmilztyp der 
allgemeinen Amyloidose, 
w~hrend 2 Fg]le zu den teil- 
weise atypisehen Formen 
der Tabelle 3 geh6ren. 

Abb. 5. Yergr. 200fach. Fall 9. Sagomilztyp tier 
allgemeinen Amyloidose. Gering beginnende Amy- Beim Sagomilztyp der 
loidablagerung in tier ~rand tier Schleilnhautco, pil- allgemeinenAmyloidose fin- 

larell des P)~lorusteils des ]Viagens. Das 
Oberfl~chenepithel maceriert, a Amyloid. det sich jedesmal ein sehr 

charakteristisehes Verhal- 
ten der Sehleimhaut. In allen 6 F~tllen (Nr. 1, 9, 12, 15, 17, 22 der 
Tabelle l)1 ist eine deutliehe Amyloidose der Sehleimhaut" des Pylorus- 
anteils des Magens und des Dfinndarms: vorhanden, w~thrend der 
Korpusteil des ~agens frei ist. Soweit man aus dem geririgen, aber nicht 
ausgewahlten Material sehliel~en kann:i ist dieMagen-Darmamyloidose 
beim Sagomilztyp wohl immer vorhanden:" In allen ~ 6 Fallen bestand 
gleiehzeitig eine Ineist mittelgradige Leberamyloidose. Die Sts der 
Schleimhautamyloidose geht aber nieht der Starke der Leberbeteiligung 

1 Anmerkung bei der Korrektur: Auch in den 5 weiteren, sei tdem un te r sueh ten  
F~llen vom Sagomilztyp w~r immer eine Schleimh~utamyloidose des Magens und 
Darms vorhanden. 
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parallel. So ist z. B. in Tall 9 die Leberamyloidose reeht erheblieh aus- 
gepr/tgt, w~hrend die Amyloidose der Magen- und Darmsehleimhaut 
sehr gering ist; ein /~hnliehes Verhalten zeigt der Tall 1, w/~hrend in 
den anderen F~tllen meist eine reeht kr/fftige Amyloidose der Sehleimhaut 
naehweisbar ist. Is t  die Amyloidose gering, so finder sieh das Amyloid 
der Pylorussehleimhaut lediglieh in der haarnadelf6rmigen Krfimmung 
der Capillaren der Sehleim- 
hautoberfl/~ehe und einzel- 
nen zwisehen den Krypten  
gelegenen Capillaren, nieht 
dagegen in den tieferen 
Sehiehten der Mueosa oder 
gar den Gef/~gen der Sub- 
mueosa (Abb. 5 und 6). Im 
Jejunum ist in diesen F~llen 
geringer Schleimhautamy- 
loidose fast. gar kein Amy- 
loid, im Ileum dagegen 
etwas mehr naehweisbar; 
aueh in diesen Dtinndarm- 
teilen ist es vorwiegend in 
der Spitze der Zotten abge- 
lagert und kommt daneben 
nur noeh in der Wand der 
Capillaren bzw. am Ret.i- 
kulmn der Lymphfollikel 
vor. In den F/Hlen st~rkerer 
Sehleimhaut~myloidose ist 

~ b b .  6. Vergr .  200fach.  Fai l  15. S a g o m i l z t y p  tier 
vor allem im Bereieh des allgemeinen Amyloidose. St~rkere pericapill~re 
Pylorusteils des Magens eine A m y l o i d o s e  de r  P y l o r u s s c h l e i m h a u t  des 5Iagens  ; 

A r t e r i e n  tier S u b m u e o s a  frei.  
breite perieapill~re Ablage- 
rung bis zur Basis der Schleimhaut vorhanden ; teilweise greift das Amy- 
loid aueh auf kleinste Arteriolen der Sehleimhaut selbst fiber, w/~hrend 
die Arterien der Submueosa freibleiben. Im Duodenum ist meist mlr eine 
geringe Amyloidose der Schleimhautzotten vorhanden; dagegen sind 
zwisehen den B~tr~N]~Rsehen Drtisen nieht selden deu tliehe perieapill/~re 
Amyloidablagerungen naehweisbar. Im Jejunum ist die perieapill/~re 
Amyloidose der Sehleimhautfalten deutlieh; im Ileum is~ sie aueh 
im lymph~tischen System sehr deutlich ausgepr~gt. 

Wie die Amyloidlokalisation in Milz, Leber und Nieren in den beiden 
Grundformen der Amyloidose versehieden ist, so aueh im 3~agen und 
Darm. Beim Schin~enmilztyp babe ieh ~ g e n  und Darm 5mal, und zwar 
in den F/~llen 27, 30, 31, 35 und 36 der Tabelle 2) untersueht. In allen 
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5 Fs ist kein Schleimhautamyloid vorhanden (Abb. 7). Jedoch 
findet sich immer eine deutliche Amyloidose der submukSsen Arterien 
sowie gelegentlich auch der Wand der Arteriolen der Sbhleimhautbasis 
und im Stroma derselben an der Grenze zur Muscularis mueosae, ws 
die feinen Haargef/ffte immer frei sin& Aueh im Duodenum fehlen die 
pericapill/~ren Amyloidablagerungen Zwischen den B~u~Nl~Rschen Drti- 
sen. Im Jejunum und Ileum ist nur ein arterielles Amyloid der Sub- 

mueosa nachweisbar, das hier 
'~ vielleieht noch ausgepr/~gter 

als im Magen ist, Capillaren 
und Lymphfollikel sind frei 
yon Amyloid. 

Es best/s sich also auch 
hier wieder das gegens/~tzliche 
Verhalten des Amyloids vom 
Sagomilz- und Sehinkenmilz- 
typ; bei der ersten Form ist 
(.wahrschein!ich regelm/~l~ig) 
ein deutliches Amyloid der 
SchIeimhaut ohne Arterien- 
beteiligung vorhanden ; bei 
der zweiten Form ist dagegen 
die Schleimhaut des ~agens 
und Darms frei, wofiir aber 
die submuk6sen Arterien 
amyloidentartet sind. 

Was nun die klinischen 
A b b .  7. V e r g r .  2 0 0 l a t h .  F a l l  35. S e h i n k e n m i l z -  
t y p  d e r  a ] l g e m e i n e n  A m y l o i d o s e .  S c h l e i m h a n t  Erscheinungen des Magen- 
des  P y l o r u s t e i l s  des  M a g e n s  f re i  v o n  A m y l o i d ,  und Darmamyloids angeht, 
D a g e g e n  ze igen  die s u b m u k S s e n  A r t e r i e a  be i  d e n  
spez .  F E r b u n g e n  e lne  s eh r  d e u t l i c h e  Amyloid_ose. SO kann ieh dariiber mangels 

genauer Unterlagen nichts 
sicheres berichten. Es seheint abet, als ob Durchf/ille bei beiden Typen 
vorkommen; genauere Untersuehungen miiftten aber kl/s ob die 
Durchf/~lle z.B. beim Schinkenmilztyp nieht eventuel[ mit der sie oft 
begleitenden Ur/imie oder sonstigen Ursaehen zusammenh/~ngen, oder ob 
die in beiden F/illen vorhandene Hypalbumin/~mie vielleicht zu Durch- 
f/~llen Veranlassung geben kann. 

Was nun die beiden teilweise atypiseh gelagerten F/s (39 und 40) 
yon allgemeiner Amyloidose angeht, so war in beiden F/~llen ein ~agen- 
und Darmamyloid vorhanden, wie man es beim Sagomflztyp finder. 
Bei genauerer ArLalyse der F~lle finde~ man such, dal~ das Milzbild 
fast mehr der Sago- als der Sehinkenmilz entsprieht, w/s Leber 
und Nieren zum Teil mehr an den einen oder anderen Typ erinnern. 
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Erwahnenswert ist noch d~s Verhalten des Pankreas, das ich in 
einigen F~]len geprfift babe. Weder beim S~go- noch beim Schinken- 
milztyp habe ieh im Pankreas oder in den Inseln ein perieapill~res 
Amyloid gefunden; lediglich die Arterien sind beim zweiten Typ der 
allgemeinen Amyloidose nicht selten, ebenso wie die submuk6sen Ar- 
terien des Darmes und der Leber amyloidentartet. Auch bier i s t  
wieder das Bild der arteriellen Amyloidose fiir den Sehinkenmilztyp 
eharakteristiseh. 

IV. Die .Nebenniere bei allgemeiner Amyloidose. 
Die Nebenniere ist beim allgemeinen Amyloid naeh LvB~asc~ in 95 % 

der Falie, also fast ebensooft wie die Milz beteiligt. In unserem ~Katerial, 
in dem wir 25mM die Nebenniere untersueht haben, war lmal gar kein 
Amyloid und das andere 3[al nur eine Spur yon Amyloid in der Neben- 
niere nachweisbar. Diese beiden negativen Falle betrafen allgemeine 
Amyloldosen vom Sagomilztyp, wahrend beim Schinkenmilztyp und den 
teilweise atypisehen Formen immer eine Nebennierenamyloidose vor- 
handen war. Wie aus der Tabelle 1 und 2 hervorgeht, ist das Amyloid 
beim Sagomilztyp gewShnlich weniger ausgepragt als beim Schinkenmilz- 
typ. Naeh DIETRICH und SISGMU~-D soil die Amyloidab]agerung in der 
Nebenniere gewShnlich niel/t sehr grogartig sein. Das trifft zweifellos 
fiir den Sagomilztyp zu, nicht aber fiir den Sehinkenmilztyp der all- 
gemeinen Amyloidose. Ich babe die Sts der Amyloidose mit 1 bis 
4 Kreuzen bezeiehnet. 3{an erkennt daraus, dab nur in einem Fall 

, des Sagomilztyps eine starkere Nebennierenamyloidose vorhunden war, 
und dab die ausgedehntesten Amyloidoscn immer beim Schinkenmilztyp 
auftreten. Das Amyloid der Nebennieren beschrankt sich bei der Sago: 
milz auf die Zona fasciculata und reticularis ; di~Epithelsaulen sind dabei 
nieht atrophisch, aber meistens erheblieh entfettet. Beim Schinken- 
milztyp jedoeh linden sich hi~ufig derartig ausgedehnte Amyloid- 
ablagerungen, dab aueh die Zona glomerulosa al~/yloidinfiltriert ist. 
In den mit 4 Kreuzen bezeichneten Fallen ist durch diese starke Amyloi- 
dose eine weitgehende Atrophie des t~indenepithels der Nebennieren 
bewirkt, wie es auch KAHL]~R in 3 Fallen beschrieben hat, bei denen es 
nach seiner Angabe sogar infolge der :~Nebennierenamyloidose zu einer 
Nebenniereninsuffizienz gekommen ist (Abb. 8). 

Es laBt sich also quantitativ ein deutlicher Untersehied in der St~rke 
der Nebennierenamyloidose zwisehen den beiden Grundformen der all- 
gemeinen Amyloidose naehweisen. In beiden Fallen handelt es sich 
um eine pericapill~re Amyloidablagerung. Wenn man die Kapselarterien 
in die Untersuchung einbezieht, erkennt man, dab beim Sagomilztyp 
die Kapselarterien praktisch frei oder nur gering yon Amyloid befallen 
sind, wahrend sie beim Schinkenmilztyp regelmaBig und erheblieh 
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amyloidentar tet  sind. Es kann. also aueh in der Nebenniere ein deutlieher 
Gegensatz zwisehen den beiden Grundformen der typisehen Mlgemeinen 
Amyloidose naehgewiesen werden. 

V. Amyloidniere and Nephrose. 

Da es m6glieh ist, zwei Formenkreise de r  Mlgemeinen Amyloidose 
an ihrem Verhalten in 3/[ilz und Leber zu unterscheiden, erhob sich 
gleich die Frage, ob man in der Niere ~hnliche Charakterist ika finden 

Abb. 8. Vergr. 100fach. Fall 25. Schinkenmilztyp der allgemeinen Amyloidose. Alls- 
gedehntes Amyloid der Nebennierenrinde mit Atrophie de1' Zellbalken; deutliches 

Amyloid in den t~apselarterien. 

k6nne, die vielleieht auch yon besonderer klinischer Bedeutung wi~ren. 
Beim Sagomilztyp fanden wir in allen Organen fast nur eine pericapill~re 
Amyloidose, w/~hrend wir beim Schinkenmilztyp eine besondere Be- 
tonung der Arterien nachweisen konnten. Es w/~re denkbar, dab wit ~hn- 
liche Unterschiede aueh in der Niere linden, zumal wir ja wissen, dab 
es Amyloidosen der Niere mit  und ohne Insuffizienzerscheinungen gibt. 

Der Versuch, die Nierenamyloidose oder Nephrose in verschiedene 
Formen oder Stadien zu unterteilen, hat  zu verschiedenen Einteilungs- 
arten geftihrt. Es besteht jedoch lediglich dariiber Einigkeit, dM~ man 
eine reine Amyloidose ohne Tubulusver~nderungen trod nephrotische 
Symptome yon einer solchen unterscheiden kann, bei der auch ana- 
tomisehe und klinische Zeichen der Nephrose vorhanden sind. Von den 
frfiheren Einteilungsversuchen will ieh nur den von LITTEN erw~hnen, 
der, yon der Amyloidose des Organs ausgehend, 3 Typen unterschied: 
1. I%eines Amyloid der Gef~l~e mit  oder ohne Verfettung der t~inden- 
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epithelien (reine Amyloidniere),  2. Amyloiddegenerat ion neben chroniseh 
, ,parenehymat6ser  Nephr i t i s "  (grol}e weiBe Niere), 3. Amyloidschrumpf-  
niere. Dabei  be tont  LIT$EN, dab er es ffir verfehlt  hielte, yon Stadien der 
, ,amyloiden Nephr i t i s"  zu spreehen. Dieses Eintei lungsschema kann  j edoeh 
nur  zmu Tell befriedigen, weil zwisehen Amyloidsehrumpfnieren und 
einem Teil der zweiten Gruppe keine prinzipiellen Untersehiede bestehen. 

Die bekannteste Einteilung der Nierenamyloidose und Nephrose ist die yon 
FA~r~, der nicht yon der Amyloidose, sondern vom Verhalten des Parenebyms aus- 
geht. Die ,,Amyloidnephrose" teil~ er in 4 Stadien ein, die versehieden sehnell 
durehlaufen werden kSnnen. Als erstes Stadium bezeiehnet er das der einfachen 
albuminSsen Degeneration, als zweites das sehwel'erer degenerativer Vergnde- 
rungen, als drittes das der beginnendenrepar~tivenProzesse, undals viertes das der 
Sehrumpfung mit ausgedehnter Ver6dung der Glomeruli und Kan~lchen. Die 
Stgrke und Form der Amyloidose in der Niere wird dabei nieht wesentlieh be- 
rficksiehtigt. 

Nenerdings llat FR. Koe~ den Versueh gemaeht, die Amyloidose bzw. Amyloid- 
nephrose nach klinisehen Gesiehtspunktenim Verein mit dem anatomisehen Befund 
unter Berfieksiehtigung der fehlenden oder vorlaandenen Niereninsuffizienz zu 
charakterisieren. Er wendet sieh dabei gegen denBegriff der ,,Stadien"F~BRs und 
toeing, dab es nieht n6tig sei, dab zur Entstehung des vierten Stadiums etwa alle 
anderen Stadien durehlaufen wfirden; vielmehr k6nne auch akut z. B. gleieh 
das dritte odervierte Stadium FAIthS auftreten. Im Gegensatz zur FA~asehen Ein- 
teilung geht Koeg nieht yon den Ver~nderungen des Parenehyms, sondern yon 
denen der Glomeruli aus. Die Niereninsuffizienz wird ja heute allgemein, selbst bei 
der ehronisehen Lipoidnephrose im wesentliehen yon der Zirkulationsbehinderung- 
in den Glomeruli selbst abh~.ngig gemaeht (FAIR, VOLgA~D, RaND]~aTJZ ). Kocg 
unterseheidet zwei groi3e Gruppen der Nierenamyloidose: 1. Die geringe A .myloid- 
infiltration der Glomeruli, bei der die Infiltration immer nut einzelne Sehlingen 
befallt, 2. die Ver6dung und Sehrumpfung der Glomeruli, wobei in'den meisten 
Glomeruli alleS ehlingen amyloidinfiltriert sind, so dagVerSdung und ansehliegende 
Atrophie mit Narbenbildung die Folge ist. Befiillt das Amyloid in dieser zweiten 
Gruppe alle Glomeruli oder die restliehen bisher freien Sehlingen gleiehzeitig, 
so kann es sogar bei subakuter Verlaufsart zum Nierentod kommen. Dabei nimmt 
Koe~ an, daft die Amyloidose nieht kontinuierlieh fortsehreitet, sondern sehub- 
weise verl~uft. In beiden Gruppen kann zur Amyloidose eine Nephrose hinzu- 
treten. Ist  das der Fall und die Amyloidose gering, so ist die Amyloidose kliniseh 
belanglos und die Nephrose kliniseh das Wesentliehe. Ist die Amyloidose jedoeh 
so stark, dal3 sie die Nierenfunktion beeintr/~ehtigt, dann ist sie und nieht die 
Nephrose das kliniseh Wiehtigste. 

Bei der Durehsieht  des eigenen ~a te r i a l s  habe ieh zun~ehst ver- 
sucht,  das l~A~asehe Einte i lungssystem zugrunde zu legen, habe jedoeh 
bald sehen mfissen, dab das Charakterist isehe nieht  das Verhalten des 
Pa renehyms  oder der Nephrose, sondern das Verh~lten des Amyloids  
selber ist. Dabei  babe ieh, fiber die Beobaehtungen yon K o c g  hinaus- 
gehend, in der zweiten Gruppe der verSdenden Amyloidose eine be- 
sondere Beteiligtmg der Rindenar ter ien gefunden. Beim Sagomilztyp 
der allgemeinen Amyloidose ist immer nu t  relat iv geringes Amyloid  d e r  
Glomeruli vorhanden,  in denen meist  nu t  wenige Sehlingen infiltriert 
sind (Abb. 9 und  10) ; beim Sehinkenmilztyp ist dagegen regelm/tl3ig eine 
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st/s und oft ver6dende Amyloidinfiltration der Glomeruli und vor 
Mlem eine auff/~llige Amyloidose der Rindenarterien vorhanden. Beim 
ersten Typ sind auf~er den Glomerulusschlingen nur die Einmiindungs- 
stellen der Vasa afferentia und efferentia amyloidinfiltriert, beim zweiten 
Typ jedoch die ganzen Arteriae afferentiae, die Arteriae rectae der Rinde 
sowie die arteriellen ~ste der Grenzzone zwischen Rinde und mark 
(Abb. 11). Vielfach sind bei diesem Typ auch die Vasa efferentia, 
die intertubuls Capillaren und die Gef~tl~biischel des marks in aus- 
gedehnter Weise befallen. Die St/~rke der Amyloidinfiltration tier 
Glomeruh geht his zu einem gewissen Grad der Arterienamyloidose 
parallel. Man kann also auch in der Niere zwei Formep der Amyloidose 
unterscheiden. Die starke Beteiligung der Glomerulusschlingen beim 
arteriellen Schinkenmilztyp weicht yon der gew6hnlichen pericapills 
Amyloidose deswegen ab, well die Glomeruluscapillaren nicht den 
Capillaren anderer Organe entsprechen, da sie zwischen die Arteriolae 
afferentes und efferentes eingeschMtete Gefs und keine 
terminMen Capillaren darstellen. 

Die ,,nephrotischen" Ver/~nderungen k6nnen in beiden Gruppen der 
Mlgemeinen Amyloidose die gleichen sein, wie ja auch die St~rke der 
EiweiBausscheidungen und klinischen nephrotischen Symptome nicht 
yon der St~rke der Amyloidose herriihrt, worauf FAH~ 5fters hingewiesen 
hat; allerdings ist die Eiweiftausscheidung bei den ver6denden Formen 
der Amyt6idose, zeitlich gesehen, meist grSSer Ms bei der geringeren 
Glomerulusamyloidose. Die EiweiBausscheidung ist auch nicht Folge 
der Amyloidinfiltration der Glomerulusschlingen, weswegen man auch 
nicht yon ,,Amyloidnephrose", sondern yon Nephrose bei Amyloid oder 
yon Amyloidose q-Nephrose sprechen sollte. Das histologische Bild der 
:Nephrose bei Amyloidose ist genau wie bei der genuinen Nephrose 
besonders durch das Auftreten heller, groBer Hauptstiickzellen mit aus- 
gesprochen feinwabigem Plasma gekennzeichnet, in dem h/;ufig auch 
grSl~ere Tropfen vorkommen, die meist keine deutliche Fibrinreaktion 
geben; ich bezeichne diese Zellen Ms ,,Nephrosezellen" (Abb. 10). Fett- 
oder Lipoideinlagerungen mit Doppelbrechung k5nnen in den Zellen 
oder im Interstitium vorhanden sein oder fehlen und sind nicht aus- 
schlaggebend. Ebensowenig sind hyaline Tropfen in Form des yon 
mir beschriebenen tropfigen Ausscheidungshyalins in der Kuppe der 
Epithelien ftir die Nephrose charakteristisch ( T ~ 0 G G ~  1935). Inter- 
stitie!le Lipoideinlagerungen, st~trkere Degeneration und Desquamation 
der Epithelien sind sekund~re Folgen derselben und niemMs Ursachen 
der Nephrose. 

Uber alas Verh/~ltnis des tropfigen AusscheidungshyMins oder, wie 
]~A~D~.~T~ e s nennt, tier hyMintropfigen Speicherung zu dieser ,,echten" 
Nephrose ist zu sagen, dab die hyMinen Tropfen nut bedingt mit dieser 
Nel~hrose zu tun hahen und im wesentlichen Begleiterscheinungen aus 
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gleicher Ursache sin& Wie ich schon 1931 naehgewiesen habe, kommen 
diese hyalinen Tropfen in den Hauptstfickepithelien immer dann vor, 
wenn irgendwo ira K6rper ein st~rkerer EiweiBabbau vorhanden ist und 
unvollst~ndige EiweiBabbauprodukte in die Blutbahn gelang~. Die 
hyMinen Tropfen sind also, was aueh ~:~ANDERATIt, LAAS U.a. be- 
st~ttigt haben, der Ausdruek des Auftretens blutfremden EiweiBes. Das 
VorMndensein dieser Tropfen bei der Nephrose der Amyloidniere ist 
daraufhin selbstversts weft ja die Ursache der Amyloidose die- 
selbe wie die der hyalinen Tropfen, n~mlich irgendein pathologiseher 
Gewebs- nnd EiweiBabbau ist. DaB die hyalinen Tropfen z. B. nicht 
zum Bild der genuinen Nephrose unbedingt dazugeh6ren, bei denen 
ein soleher Gewebs- oder Leukoeytenzerfall fehlen kann, habe ich in 
einer friiheren Arbeit (1935) nachgewiesen. Die genuine Nephrose ist 
also ebenso Me die Nephrose beim Amyloid nieht dureh Ausseheidung 
von Nut- und kSrperfremdem Eiwei~ gekennzeiehnet, sondern durch 
die Ausseheidung yon PlasmaeiweiB, das allerdings in seiner Zusammen- 
setzung nicht mehr normal, sondern krankhaft vergndert und "z. B. 
besonders reich an begleitendmn Cholesterin ist. 

FAgn hat frfiher bei den ,,einfaehen" Nephrosen versehiedene 
Intensit/~tsgrade der ,,Nierendegeneration'~ untersehieden. Da wir heute 
weder das Auftreten yon hyalinen Tropfen, noeh das yon Lipoiden oder 
anderen in den Hauptstfiekepithelien gespeicherten kolloiden Stoffen als 
degenerativ ansehen (T~RB~OCGE~, RA~DEgATg U. a.), kann auch diese 
Auffassung FAngs nieht aufrechterhalten werden. AlbuminSse Schwel- 
lung, Auftreten hyaliner Tropfen, Speicherung yon anderen Eiweig- 
kSrpern, Pigmenten, Glykogen, Fett usw. sind voneinander ganz unab- 
hs Vorggnge, aber keineswegs Steigerungen der Degeneration. 
Die nekrotisierenden Vorg~tnge an den Nierenepithelien hat FAER Ms 
dritten Intensitgtsgrad der einfaehen Nephrose bezeichnet, dem also 
logiseherweise der erste und zweite vorausgegangen sein mfiBte. Aueh 
das l~tBt sieh heute nicht mehr aufreehterhalten. Ieh babe deswegen 
schon Irfiher vorgesehlagen, diese wirklich degenerativen Ver/~nderungen 
ganz yon den oben besproehenen abzutrennen, die sieherlieh nieht 
,,degenerativ" sind, sondern info]ge extrarenaler St6rungen durch An- 
gebot nnd Aufnahme yon EiweiB oder Fett oder anderen Substanzen 
in der Niere in ErscheiImng treten; ich selbst spraeh bei den letzteren 
von Nephrodystrophien oder ~von Speiehernieren, RA~DERATg sprieht 
yon Speieherungsnephrosen. Man kann aueh z. B. F~. Kocg ganz und 
gar nicht zustimmen, wenn er 1937 noch meint, dab die ,,Tubulusver- 
~nderungen" Ursache des nephrotisehen Symptomenkomplexes seien 

Aus diesen Darlegungen geht hervor, dag die are  F~. v. ~I~LLERsche 
Definition der Nephrose als einer prim~r-degenerativen Erkrankung der 
Niere, insbesondere der Tubuli, heute nieht mehr gfiltig sein kannl Die 
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Nephrose ist vielmehr ebenso wie die Speieherniere gerade dadureh 
ausgezeiehnet, dab ,,ein nieht degeneratives, nieht vascular mid nieht 
entziindlieh, sondern ein dureh EiweigstoffweehselstSrung bedingtes 
Erseheinungsbild der Niere" vorliegt. Dazu paBt aueh die klinisehe 
Beobaehtung, dab die eehte Nephrose jahretang bestehen kann, ohne 
irgendwelehe Zeiehela der Niereninsuffizienz zu zeigen (VoLEA~D). Es 
wird bei der Nephrose im allgemeinen nieht zu wenig, sondern eher 
zu viel ausgesehieden, wie t~A~D~RAT~ das ausgedrtiekt hat. Nattirlieh 
k~nn im Laufe der Zeit bei ]angdauernder Speieherung oder Aus- 
seheidung ungewohnter Stoffe aueh das Tubulusepithel infolge der 
abnormen Beanspruehung eine gewisse Seh/~digung und erhShte Mause- 
rung zeigen, aber yon einer ,,prims Degeneration" kann keine Rede 
sein. Wenn wir Pathologen die Speiehernieren yon der nekrotisierenden 
Parenehymdegeneration und diese beidenvon der echten Nephrose 
trennen, steht unsere Ausdrueksweise aueh in besserer ]~bereinstimmung 
mit  den funktionellen Verhs und der Klinik. Ieh selber habe mir 
angewShnt, yon einer Nephrose nur dann zu spreehen, wenn eine genuine 
Nephrose oder eine solehe bei Amyloidose oder nach Nephritis vorliegt. 
VOL~ARD unterscheidet akute nnd ehronisehe Nephrosen, eine Bezeieh- 
hung, der sich aueh ]~ANDERATtt ansehliegt. Die akuten w/~ren dann 
in die nekrotisierenden und Speieherungsnephrosen zu unterteilen, d ie  
ehronisehen in die oben genannten Formen. Dabei unterseheiden sich 
die akuten Speieherungsnephrosen und die ehronisehen Nephrosen in 
ihrem histologischen Bild vor ahem dadureh, dab bei den ehronisehen 
Nephr0sen die hellen, wabigen Epithelien das Charakteristisehe sind, 
w~hrend Eiweig- und Fett- und Lipoidspeieherung in beiden Formen 
gleiehartig vorhanden sein kann. ieh selbst habe es vorgezogen, die 
in Frage stehenden Bilder nieht in akute nnd ehronisehe Nephrosen zu 
unterteilen, sondern in 1. degenerativ-nekrotisierende Nephropathien, 
2. Nephrodystrophien im engeren Sinne (Speiehernieren) und 3. die 
eehten Nephrosen. Die VO~RARDsche Nephrose oder die Lipoidnephrose 
:~'[u~Ks, Mso die Nephrose sehleehthin, stellt im Grund nut eine Unter- 
gruppe der Nephrodystrophien dar, als die sie aueh AscJzoF~ in seinem 
Lehrbudh bezeiehnet. Jedoeh ist sie pathogenetiseh, kliniseh und histo- 
logiseh (Nephrosezellen) so deutlieh eh~rakterisiert, dab eine besondere 
Abgrenzung yon den sonstigen Nephrodystrophien mSglieh und zweek- 
ms erseheint. ~an  kann gegen den' Ausdruek ,,Nephrose" vieles 
einwenden; er hat sich abet so e!ngebiirgert, dab er kaum zu tilgen 
sein diirfte; jedoeh erseheint es vom praktischen Gesiehtspunkt aus 
wiinsehenswert, ihn nur ftir die ,,eehten" Nephrosen zu reservieren. 
Die Nephrose sehlechthin wiirde also der ehronisehen Nephrose VoL- 
~m)s  entspreehen, wobei abet zu bertieksiehtigen ist, dab sie aueh 
akut auftreten und akut versehwinden kann. Der Begriff der%ipoid- 
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nephrose (MtlN]~) ist nicht charakteristisch genug, da es z.B. auch 
,,toxische Lipoidnephrosen" gibt, die nichts mit dieser Nephrose zu tun 
haben und das pathogenetische Moment ftir die echte Nephrose weniger 
in einer St6rung des Lipoidstoffwechsels als in einer solchen des EiweiB- 
stoffwechsels zu suchen ist. Ich babe deswegen friiher vorgeschlagen, 
yon Proteino-Nephrose zu sprechen oder yon einer Nephrosis lipoido- 
albuminoides. Die Lipoide spielen zweifellos ftir das klinische und 
histologische Bild eine groBe Rolle, wenn sie auch noch lgngst nicht 
bei jeder Nephrose in der Niere oder im I-Iarn nachweisbar sin& Trotz 
des oft fehlenden ~trberischen Nachweises der Lipoide im Nierenschnitt 
sind sie doch sicherlich fiir das Erscheinungsbild der Nephrosezellen 
yon besonderer Bedeutung. Ich m6chte annehmen, dab die feinwabige 
Beschaffenheit der Hauptstiickzellen auf ein feindisperses Lipoid-EiweiB- 
gemiseh zurfiekzuffihren ist, das sich unseren relativ groben, optisch- 
fgrberischen Methoden infolge sdner Feinheit entzieht. Der Ausdruck 
,,Nephr0sis lipoido-albuminoides" besagt, dab sowohl die St6rung des 
EiweiB- als aueh des Lipoidstoffwechsels yon Bedeutung ist, Nach 
pat.hogenetisehem Gesiehtspunkf wiirde man am besten yon einer dys- 
oder hypalbumingmischen Nephrose spreehen, da eine Hypalbumingmie 
niemals vermiSt wird und nieht nur ftir das Auf~reten der Odeme, 
sondern auch ftir das Bild der Nephrose eine entseheidende Rolle spielt. 

Was nun die eigentliehe Ursache des klinisehen und anatomisehen 
8ymptomenkomplexes der Nephrose angeht, so babe ich sehon dar- 
gelegt, dab etwaige ,,degenerative" Vergnderungen der Tubuli keines- 
wegs die Ursaehe sein k6nnen ; sie ist vielmehr in ~nderungen der Zu- 
sammensetzung der BluteiweiBk6rper zu suchen, die zungchst als 
EiweiBverarmung und Dyskrasie des Blutplasmas auffgllt, und yon der 
sowohl das 0dem als aueh die Hypercholesteringmie, der Urinbefund 
und das histologische Nierenbild abhgngen. So haben BAI~KER und 
KInK naehgewiesen, dab bei lang fortgesetzter Plasmaphorese am Hund 
das volle Biid der klinisehen und anatomisehen Nephrose allein dureh 
die EiweiBverarmung hervorgerufen werden kann. Die Frage bleibt nur, 
wie es zu dieser EiweiBverarmung kommt. VOLKAI~D und R~I)EI~ATI~ 
sehen in einer Permeabilitgtsst6rung der Glomeruli die Ursache ftir alle 
Formen der Nephrose. VOLItARD sprieht davon, dab die groBe Albumin- 
urie Ursache des EiweiBverlustes sei. ])as mag meines Erachtens ffir 
die Nephrose nach Nephritis bis zu einem gewissen Grad zutreffen, die 
ja gew6hnlieh erst dann auftritt, wenn die Glomeruli besser durehblutet 
sind und wieder EiweiB durehlassen (I~AI~D~_~I~). Ob das aueh ftir den 
Entstehungsmeehanismus der genuinen Nephrose gilt, deucht mir sehon 
weniger sieher, macht doeh auch VOLI~AI~D gewisse Einsehrgnkungen; 
er betraehtet den nephrotischen Symptomenkomplex nur mit dem Vor- 
behalt als Folge der. groBen Albuminurie, wenn ngmlieh der Infekt, der 
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zur Nephrose ffihrt, der die Glomerulusdurchl~ssigkeit erhSht, an sich 
und prim/ir auch eine gleichsinnige Stoffwechselst6rung und Dyskrasie 
hervorrufen kann. Ffir die Nephrose bei Amyloidose mSchte ich auf 
jeden F~ll eine ~ndere Genese der Eiweii~verarmung annehmen. ~an  
sieht n/imlich in den meisten F/illen, vor allem bei der Amy]oidose 
des Sagomilztyps, daI~ der Symptomenkomplex der :Nephrose erst in 
den letzten Tagen oder Woehen vor dem Tode au~britt, zu einer Zeit, 
in der die Eiweil~verarmung des Blutes schon 1/ingere Zeit besteht. In 
einem meiner F/ille (~r. 6, Abb. 9) habe ieh an Hand des ausfiihrliehen 
Krankenblatts sieher nachweisen kSnnen, dal~ die Eiweil~ver~rmung 
sehon vor Beginn der Albuminurie eingetreten war und dM3 auch die 
0deme v o r  der Eiweii~ausseheidung vorhanden Waren. In anderen F/~llen 
habe ich gleiehsinnige Vorg/inge zwar nicht sichern, abet wahrseheinlich 
m~chen kSnnen. Auch LICHTWITZ gibt an, dal~ bei manchen ~ephrosen 
mit schon vorhandenen 0demen eine Hypalbumin/imie, Hypercho.le- 
sterin/imie und Versehiebung des Bluteiweii~bildes zugunsten der Glo- 
buline schon v o r  dem Au~treten der Albuminurie beobachtet wird. 
~an  k6nnte nun ~nnehmen, daI~ die Eiweif~verarmung bei der Amy- 
loidose, die zur Nephrose ffihrt, Folge einer prim/iren StSrung der 
Eiweil~bildung sei, bzw. eine prim/ire Eiweif~stoffwechselst6rung rot- 
liege. Das triff~ auch sicher bis zu einem gewissen Grad zu und 1/iBt sich 
histologiseh wahrscheinlich machen. Naeh Lv.TTn~E~ findet sich bei all 
den Zust/inden, die zu einer Amyloidose fiihren, zun/ichst eineVermehrung 
der Globuline im BIut, die aber nach Eintritt der Amyloidose einer 
Verminderung derselben Pl~tz maeht. Das Amyloid ist ja ein Eiweif~- 
k6rper, der nach SCtt~r etwa dem Serumglobulin entspricht. 
An der Bildung dieses Eiwei[tk6rpers sind zweifellos die Zellen beteiligt, 
w/ihrend die Ablagerung in der Zwischensubstanz des Gewe.bes erfolgt 
(AlcNDT, DOMAGK) ; es liegt also bei der Amyloidose zweifellos eine StS- 
rung der Eiweifibildung vor; d~neben aber entsteht ein Eiweii~verlust; 
das im Gewebe selbst abgelagerte Amyloid ist z. [R. ein soleher Eiweift- 
verlust ; auBerdem entsteht ein Eiweil~ver]ust dureh die Grundkr~nkheit, 
sei es eine exsudative Tuberkulose, sei es eine ehronisehe fistelnde Eite- 
rung. Der EiweiBverlust und die ver/inderte Zusammensetzung der 
Eiweil~kSrper des Blutpl~smas kann also vollst/indig ohne Zuhi]fenahme 
der grol~en Albuminurie erkl/irt werden, zumal ia die zur Amyloidose 
fiihrende Antigenwirkung sicher gerade am Eiweiftbildungsapparat bzw. 
Eiweil~stoffwechsel angreift. DaB nun die Albuminurie den EiweilL 
verlust des Blutes vergr6i~ern kann, wenn gleichzeitig die Neubildung 
yon Eiwei]~ gest6rt ist, liegt auf der Hand. Da~ die Albuminurie selbst 
auf eine st~rkere Durchls des Glomerulus zuriiekzuifihren ist, 
wird heute allgemein angenommen; ob jedoeh nur die Glomerulus- 
eapillaren oder auch die Capillaren des Endnetze.s, das die Tubuli 
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umspinnt, in gleieher Weise Eiwei• durchlassen und an die Tubuli 
abgeben, sei dahingestellt. Ob die in den TubuIusepithelien naeh 
Beginn der Albuminurie auftretenden Eiweil3- und Lipoidstoffe yon 
diesen nur aus der Lichtung der Kan/~lehen aufgenommen werden 
(Co~DI~, G ~ D ,  GOWt~TS, L A ~ T ,  RANI)E~AT~), oder ob sie aueh 
vonder Seite der peritubul~ren Capillaren in die Zelle eintreten kSnnen, 
bleibe bier unerSrtert (vgl. T~B~0c~_~- 1933 und 1935). Sicher ist 
nur, dal3 diese Tubulusspeicherungen erst nach Beginn der Albuminurie 
auftreten und da~ die Tubulusver~nderungen nicht Ursache derselben 
sind. Dementsprechend h~ngt aueh die St~rke der Speieherung, also 
das histologische Bild der Nephrose his zu einem gewissen Grad yon 
der St~rke und Art der Eiweil~- und Lipoidausscheidung ab. 

Wie oben erw~hnt, hat schon F A ~  darauf hingewiesen, dal~ Eiweil3- 
ausscheidung und anatomisch-nephrotisches Bild nich~ yon der St/~rke 
der Nierenamyloidose abh~ngt, da das nephrotische Bild bei ge- 
ringer Nierenamyloidose gelegentlieh st/~rker ist als bei hochgradiger. 
Fm K o c h  betont, da]] selbst bei st~rkster zur Ver6dung neigender Nieren- 
amyloidose das klinische Bild der Nephrose raanches ~a l  erst kurz vor 
dem Tode auftritt. Deswegen ist ffir die K!assifizierung der Nieren- 
amyloidose nieht das Bild des klinischen und anatomischen nephroti- 
schen Symptomenkomplexes geeignet, sondern nut die Art und St/~rke 
der Amyloidose und die dadurch unter Umst/~nden hervorgerufene 
Niereninsuffizienz. Die nephrotisehen Epithelver/~nderungen sind nicht 
,,primer degenerativ", wie man nach der v0~ MffLLE~schen Definition 
meinte, sondern lediglich der Ausdruck einer St6rung des Eiwei$- 
stoffwechsels und der Eiweii~ausscheidtmg mit sekund~rer StSrung des 
Lipoidstoffwechsels und der Lipoidaussche!dung. Der Parenehym- 
untergang ist nicht Folge der Tubulusver~nderungen, sondern der Ver- 
5dung der Glomeruli. Die GlomerulusverSdung beim Sehinkenmilztyp 
der Amyloidose fiihrt zur DurehblutungsstSrung und d~mit zur Er- 
n~hrungsst6rung der zugehSrigen Kan/tlehen. Schon L I T ~  hat naeh- 
gewiesen, dal~ hochgradig amyloide Glomeruli im Injektionsversuch 
f/ir die Injektionsmasse nicht durchg/tngig sind und die Durchsptihmg 
soleher Nieren sehr erschwert ist. 

Die GrSl~e und das Gewicht der Nieren sagen nichts aus iiber die 
Art der Amyloidose ; die Farbe ist abh~ngig vom Grad der Durchblutung, 
der Amyloidinfiltration und dem nephrotiseh-tubul~ren Zustandsbild 
bzw. der St~rke der Lipoid- und ]~ettinfil~ration. Beim Sagomilztyp 
finden sieh in meinem Material Nierengewichte yon 285--650 g. Das 
Gewicht is$ a.uch erhSht, wenn die Amyloidinfiltration gering ist; das 
Gewicht sehein~ hier vorwiegend yon der Gr5Benzunahme der Haupt- 
stiiekepithelien und einem eventuellen ~}dem abzuh~ngen. Auch beim 
Schinkenmilztyp der Amyloidose schwanken die Nierengewiehte zwischen 
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der Norm und 665 g. Auch hier hi~ngt das Gewicht nicht so sehr von 
der St~rke der Amyloidose, sondern eher von den Parenchymver~nde- 
rungen ab. In der kleinen Amyloidschrumpfniere ist z. B. ein groBes 
Gewicht an totem Amyloid, ~ber nur ein geringes Gewicht an Parenchym 
vorhunden, w/~hrend in den groBen Nieren zwar ein Teil der Gewichts- 
erh6hung durch die Amy]oideinlagerungen, der gr6Bte jedoch durch die 
tubul~ren und interstitiellen Ver/inderungen bedingt ist. Dabei unter- 
scheiden sich aber die kleinen und groBen Nieren in dem prinzipiellen 
Verh~lten der Amyloidose nieht. In der groBen Niere kann die Amy- 
loidose der Glomeruli und Arterien genau so stark sein wie in der Amy- 
loidschrumpfniere. Der Untersehied liegt nur d~rin, dab der Amyloid- 
sChub in der groBen Niere des Schinkenmilztyps plStzlieh erfolgt und 
die Insuffizienz der Niere schneller auftritt und friihzeitiger zum Tode 
iiihrt, worauf vor allem !~R. Koc~ hingewiesen h~t.' 

Wir sind mit F~. Koch dartiber einig, dab nicht das makroskopische 
Bild der Niere und nieht der ,,Intensiti~tsgrad der Nephrose", sondern 
die Amyloidablggerungen in den Glomeruli bzw. in den Arteriolen und 
kleinen Arterien der Niere yon Bedeutung .fiir das Fehlen oder AuL 
treten einer Niereninsuffizienz sind. Beim Sagomilztyp (Tabelle 1) 
der allgemeinen Amyloidose haben wir niemals eine Niereninsuffizienz 
naehweisen k6nnen (mit Ausns~hme eines ralles, in dem die Ur~mie 
dureh eine beiderseitige Pyelonephritis bedingt war): Dagegen haben 
wir beim Schinkenmilztyp (Tabelle 2)sehr hs eine deutliehe Nieren- 
insuffizienz mit Ur/~mie aaehgewiesen, die sieh sowohl durch das Studium 
der Krankenbls als aueh (lurch den anatomischen ]~efund mani- 
festierte. Wenn man die FR. KocHsche Arbeit unter dem neuen Ge- 
siehtspunkt der beiden Grundformen der allgemeinen Amyloidose durch- 
liest, erkennt man, dab aueh in seinen ausfiihrlich besehriebenen 7 Amy- 
loidf~llen mit verSdender Amyloidose und Niereninsuffizienz immer ein 
Sehinkenmilztyp der allgemeinen Amyloidose vorgelegen hat. ~an  kann 
~lso sicher die Amyloidniere in die beiden Grundformen der allgemeinen 
Amyloidose einordnen, die nicht nur quantitativ, sondern auch quali- 
tativ versehiedene Typen darstellen. Ein anatomisch und klinisch gleich 
brauchbares Ein~ilungsschema w~re d~s folgende, i n  dem ich unter 
,,Nephrose" nur die Nephrosis lipoido-albuminoides verstehe: 

11 Geringgradige gl 0, .ohne Nephrose. 
merul~re nicht v e t - /  ~ ohne Niereninsuffizienz 
5dende Amyloidose ~ / 
(beim Sagomilztyp) mit Nephrose 

2. Hochgradige, verSdende ohne ~ephrose. 
arteriell-glomerul/~re / k . . . . . .  . . . .  ,~ . ~ ,mlt Ausgang mlNlerenlnsufflzlenz Amylolaose (Delm \ / 
Sehinkenmilztyp) --  mit, ~qephrose -- a) ohne~ "b) mit 

~qierenschrumpfung. 
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Das Schema zcigt deutlich, dab bei der Amyloidose vom Sagomilztyp 
niemals eine Niereninsuffizienz vorkommt, w~hrend eine solche beim 
Schinkenmilztyp die l%egel ist, wenn der Patient nicht interkurrent 
ad exitum kommt. :Ffir die Frage, ob eine Niereninsuffizienz auftritt, 
ist das Fehlen oder Vorhandensein der Nephrose gleichgfiltig, ebenso wie 
das Fehlen der NierenSchrumpfung nicht aussagt, dal3 eine Nieren- 
insuffizienz fehlt. Wenn eine Schrumpfung der Niere vorliegt, wird im 
allgemeinen auch eine Niereninsuffizienz nachweisbar sein, wi~hrend in der 
zweiten Gruppe ohne Schrumpfung zw~r auch die Neigung zur Nieren- 
insuffizienz vorhanden ist, aber nicht immer schon eine Urs vorliegt. 

Auch bier mSchte ich noch einmal betonen, dag Ausdrficke wie 
schwere oder leichte Amyloidose fiber den wichtigsten klinischen Befund, 
ns das Verhalten der Niere, nichts anssagen. Bei starker Follikel- 
amyloidose der ~ilz und ~usgedehnter Leberamyloidose ist z.B. die 
Niere nur leicht amyloid infiltriert, w~hrend bei fehlender Leber- 
amyloidose (helm Schinkenmilztyp Mso) eine starke Nierenamyloidose 
mit Ausgang in Niereninsuffizienz vorliegt. Aueh die St/~rke der Eiwei[L 
ausscheidung oder sonstiger klinischer oder anatomischer Symptome 
der Nephrose sagb nichts fiber den Grad der Nierenfunktion ~us. Diese 
folgt vielmehr allein aus den Gefs und Glomerulusvers und 
der dadurch bedingten StSrung der Glomerulusdurchblutung und dem 
davon abhi~ngigen P~renchymuntergang. DaB dieser Parenchymunter- 
gang nicht ~olge der Speicherungsvorgs im Epithel ist, habe ich 
schon genfigend betont; es wi~re nur noch zu erSrtern, ob er eventue]l yon 
einer ttYdronephrose abh~ngen kSnnte, da j a frfihere Autoren annehmen, 
dab steckengebliebene Zylinder in den Kan~lchen zu einer Harnstauung, 
ffihren kSnnten. Auch in dieser Frage muB ich F~. Koc~ zustimmen, 
dab es sich bei dem in den Kan~lchen auftretenden zylinderi~hnlichen 
Bildungen meist nur nm agonal eingedicktes Eiweil~ handelt, das infolge 
mangelhafter Ausschwemmung liegengeblieben ist, abet sicher niemals 
zu einer Beeinflussung der Nierenfunktion ffihrt. 

1. Die Niere beim Sagomilztyp der allgemeinen Amyloidose. 
In den 24 F~llen meines Materials, bei denen eine typische S~gomilz 

vorhanden ist,, finder sich immer nut eine geringe Amyloidose einzclner 
Glomerulusschlingen, die meistens auf das Vas afferens fibergreift. Die 
Glomeruli sind dabei nicht vergrSl3ert und die Capil1~ren nicht einge- 
engt. Die Aa. rectae der I~inde sowie die Gef/iBbfischel des Markes und 
der Grenzzone sind praktisch amyloidfrei; nur gelegentlich linden sich 
geringe Ablagerungen in einzelnen freien Rinden~sten. Auch die inter- 
tubuls Capillaren der Rinde zeigen keine Amyloidanlagerungen, 
w~hrend im ~ark  gelegentlich pericapill~res oder interstitielles Amyloid 
vorkommt. 

u Archly. Bd. 315. 19c 
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Wie aus der Tabelle 1 hervorgeht, nimmt die St/~rke der Amyloidose 
der Glomeruli mit dem Alter etwas zu, ohne jedoch solche Grade zu 
erreichen wie bei dem sp/~ter zu betrachtenden Schinkenmilztyp. Die 
Amyloidmenge im Glomerulus habe ich mit 1--4 Kreuzen bezeichnet, 
wobei 1 Kreuz nur den geringen Befall ganz vereinzelter 8chlingen, 
2 Kreuze den Befall einzelner Schlingen in allen Glomeruli angeben. 
Abgesehen yon hSherem Lebensalter, das die St/~rke der Amyloidablage- 
rung infolge der kolloidchemischen Anderung der Grundsubstanz des 
Gei~B- und Zwischengewebes zu begiinstigen scheint, zeigt sich auch eine 
Verst/~rkung der Amyloidose durch Ar teriosklerose. Eine Arteriolosklerose 
babe ich jedoch in dem gesamten Material des Sagomilztyps nieht einmal 
vorgefunden; demnach ist auch kein Fall vorhanden, bei dem klinisch 
oder anatomisch Anzeichen einer Hypertonie bestanden haben. Die 
st/~rkste Amyloidose der Niere findet sich in Fall 17 bei einem 39j~hrigen 
Mann, bei dem klinisch kein Eiweil~ und kein 0dem nachgewiesen war. 
Trotzdem waren die Nieren tibermgI~ig vergrSi~ert (650 g) und die Kan/~l- 
chen welt und mit E/weil~:gefiillt; die Ursache dieser Nierenvergrgl~e- 
rung und st/~rkeren Amyloidose diirfte eine ausgedehnte beiderseitige, 
zum Tell rekanalisierte /~ltere Thrombose der Nierenvenen sein. Auch 
dieser Fall spricht also nicht gegen die Angabe, dal~ beim Sagomilztyp 
der Amyloidose nut ein geringes Schlingenamyloid der Glomeruli vor- 
handen ist nnd da~ die arteriellen Xste der l~inde und des Markes frei- 
bleiben. Auch eine Niereninsuffizienz, die auf eine Amyloidose zuriick- 
zufiihren w/~re, ist in keinem dieser ~/~lle nachweisbar gewesen. Der 
Fall 19, in dem eine Ur/~mie bestand, spricht nicht dagegen, da die Ur/~mie 
auf eine beiderseitige Pyelonephritis bei HarnrShrenstriktur zuriick- 
zufiihren war. 

Was nun das klinische und anatomische Bild der Amyloidose vom 
Sagomilztyp angeht, so zeigte sich gewShnlich erst in den letzten 
Wochen oder Tagen vor dem Tode eine st/~rkere Albuminurie, die 
hgufig mit 0dem einhergeht. Im l~all 5 und 10 wa2 histologisch bei 
geringer Amyloidose der Glomerulusschlingen keine Nephrosis lipoido- 
albuminoides vorhanden. Die typischen hellen Nephroseze]len fehlten 
vollst/~ndig, die Tubulusepithelien waren lediglich grol~ und zeigten 
typisches, tropfiges Ausscheidungshyalin in den Zellkuppen der proxi- 
mglen Hauptstiicke, ws eine Fett- und Lipoidinfiltr~tion ebenfa]ls 
fehlte. Dieser Befund stimmt mit dem klinischen iiberein; in Fall 5, 
dessert Urin regetms bis zum T0de kontrolliert wurde, waren niemals 
Eiweil~ oder 0deme nachweisbar, w/~hrend im anderen Fall zwar auch 
keine 0deme, aber Spuren VonEiweiI~ w/~hrend der letztenTage vor dem 
Tode festgestellt wnrden. 

In 2 weiteren F/~llen (Hr. 2 und 14) war klinisch ebenfa]ls ein negativer 
EiweilL und 0dembefund angegeben ; histologisch zeigte sich jedoch d~s 
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typische Bild der Nephrose mit hellen wabigen Nephrosezellen ohne 
Lipoid- oder Fettinfiltration. Ob in diesen beiden l~/~llen die klinisehe 
Beobachtung und Untersuehung des Urins so sorgf/~ltig war, dag eine 
Albuminurie auszusehliegen ist, vermag ieh nieht zu sagen und vermag 
deswegen keine weiteren Sehliisse aus dem histologisehen Bild zu ziehen. 
Immerhin ist es wahrseheinlieh, dal3 die Eiweil3ausseheidung zum 

A b b .  9 a  u .  b.  V e r g r .  2 0 0 f a c h ,  F a l l  6. S a g o m i l z t y p  de r  a l l g e r a e i n e n  A m y l o i d o s e .  lKlinisch : 
4 W o e h e n  v o r  d e m  T o d e  h y p a l b u m i n ~ m i s c h e  0 d e m e ;  E i w e i B s p u r e n  i m  U r i n  e r s t  in d e n  
l e t z ~ e n T a g e n v o r  d e m T o d e .  D a s B i l d z e i g t z w e i v e r s c h i e d e n e  G e s i e h t s f e l d e r m i t l e i c h t e r ,  
a, b e r  4 e u t l i c h e r  A m y l o i d o s e  de r  G l o m e r u l i  u n d  g e r i n g e r  f e i n w a b i g e r  B e s c h a f f e n h e i t  des  

P l a s m a s  d e r  t t a u p t s t t t c k e p i t h e l i e n  (Ze i chen  g e r i n g e r  b e g i n n e n d e r  Nepl3rose) .  

mindesten gering und voriibergehend gewesen ist, trotzdem das histo- 
logische Bild der Nephrose eindeutig ist. 

Von besonderer Bedeutung fiir die Frage,ob die zur Nephrose fiihrende 
Dyskrasie des Blutiolasmas und Hypalbumin~mie Folge einer grogen 
Albuminurie ist, erscheint mir der schon erw/~hnte Fall 6 (Abb'. 9), bei 
dem eine doppelseitige Lungentuberkulose bestand und 4 Woehen vor 
dem Tode ausgesprochene, nicht kardiMe IJdeme auftraten, w/~hrend 
sicher noeh kein Eiweig im Urin naehweisbar war. Eine GesamteiweiB- 
bes~immung des Blutes ergab 6 Tage vor dem Tode einen Wert yon 4,59 %, 
weswegen die Odeme als hypalbumin/~misehe aufgefaBt wurden. Erst 
danach traten geringe Spuren yon EiweiB im Urin auf. Histologiseh 
ist der Fall dureh eine ausgesprochene allgemeine Amyloidose mit 
reiehliehem Follikelamyloid, reiehliehem Leberamyloid sowie geringem 
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Nebennieren- und Glomerulusamyloid ausgezeichnet. Im iibrigen sind die 
Nieren auf 380 g vergrSSert, die I-Iauptstiickepithelien sind gesehwollen, 
das Plasma leicht wabig, Lipoid- und Fettinfiltration in Hauptstiick 
und Interstitium fehlen. In den proximalen HauptstSckepithelien ist 
ein typisches, tropfiges Ausseheidungshyalin der Zellkuppen vorhanden. 

Daraus ergibt sich also, 
da$ die I-Iypalbumin/~mie 
nicht ~'olge der groften 
Albuminurie sein kann 
und da$ die hypalbumin- 
/~misehen 0deme auch 
bei dieser mit Amyloid 
einhergehenden Nephro- 
se der Eiweiftausschei- 
dung vorausgehen kSn- 
hen. Das histologisehe 
Bild der Nephrosis lipo- 
ido-albuminoides ~selbst 
ist gering ausgeprs and 
steht in Abh~tngigkeit 
yon der Eiweif~ausschei- 
dung. Ob das 0dem der 
EiweiSausseheidung ira- 
met vor~usgeht, h~be 
ich an Hand der Kran- 
kengeschichten nicht 
sicher feststellen kSnnen. 

Abb. 10. Vergr, 200fach. Fall 11. Sagomilztyp der Vielfach sind die t)atien- 
allgemeinen A:myloi4ose. Sehr g'eringes Glomeruhs-  
amyloid; trotzdem sehr dent]iche ~Nephrose, (tie dnrch f e n  s e h o n  iTli15 C)delT~ in  
die hellen tIanptstiickeloithelien mit  wabigenl Plasr~a die Klinik gekommen, 
ausgezeichnet iS~; in diesem Fail kein fiirberisch- 
optisch nachweisbares Lipoid in diesen Kauptstficken. ohne daI~ vorher eine Ei- 

weil~untersuchung statt- 
gefunden hatte; wenn in solchen F/~llen dann der Eiweil~nachweis erst 
spgter als das Auftreten der 0deme bekannt wird, so kann das ein 
zuf~lliges Auftreten sein. 

In allen weiteren l~s fand sich d~s typisehe Bild der Nephrose 
mit hellen Nephrosezellen. Wenn eine geringe Fett- oder Lipoid- 
infiltration der Hauptstiicke vorhanden ist, 1/~l~t sich gewShnlich eine 
etwas 1/~nger bestehende Albuminurie katamnestiseh nachweisen; abet 
auch in diesen F/s ist die Glomerulusamyloidose gering und nur 
wenig oder kein interstitielles Amyloid vorhanden. In 6 F/s habe 
ieh genauere klinisehe Angaben fiber Dauer und St/~rke der Albuminurie 
finden kSnnen (1, 8, 11, 13, 18 und 21, Abb. 10). In allen diesen F/tllen 
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war die Eiweil~ausscheidung erheblich und betrug zwischen 5 und 16~ 
so daI] im Verein mi t  dem Auftreten yon 0demen auch klinisch 5fter 
an eine Amyloidose gedacht wurde. Immer fand sich das typische 
Nephrosebild, gelegentlich mit geringer basaler Fett- und Lipoid- 
infiltration (mit Doppelbrechung im polarisierten Licht), selten inter- 
stitielles Lipoid. Auch zeigten sich gelegentlich desquamierte, mehr oder 
weniger verfettete Epithelien und grSl~ere Eiweil~massen in der Lichtung 
der Kan/~lchen. Die Sti~rke dieses nephrotischen Bildes ist aber nicht 
abhi~ngig yon der Sts der Glomerulusamyloidose. So land sich in 
dem teilweise atypische n Fall 38 der Tabelle 3 fast gar keine Glomerulus- 
amyloidose, aber eine seit 3 ~onaten bestehende Albuminurie yon 
5--10~ Histologisch war das Bild der Nephrose mit hellen Zellen 
nachweisbar. 

Erwi~hnen mSchte ich ferner den )~all 18, da er der einzige aus der 
Gruppe des Sagomilztyps ist, bei dem klinisch eine Kongorotprobe an= 
gestellt wurde. Seit 8 Wochen vor dem Tode bestand eine Albuminurie 
yon 5~ und 2 Tage vor dem Tode wurde ein Kongorotschwund yon 
24,7% nachgewiesen. Auch in diesem Fall war nur ein geringes bis 
ms Nierenamyloid bei mittelgradigem Leber- und ~ilzamyloid 
vorhanden. ]:)as histologischeNephrosebild mit hellen, wabigenNephrose- 
zellen, die vielfach auch feine und grSbere Tropfen sowie eine basale 
Verfettung und geringe Desquamation verfetteter Epithelien aufwiesen, 
war trotz der geringen Glomerulusamyl0idose recht ausgesprochen. 
In gleicher Weise zeigt der Fall 9, dai] das histologische Nephrosebild 
trotz geringgradigster Amyloidose der Glomeruli sehr deutlich sein kann. 

Die Annahme, dal~ die Amyloidose keine Hypertonie bedingt, trifft 
ffir den Sagomilztyp zweifellos zu. In keinem der untersuchten Fiille 
war eine linksseitige Herzhypertrophie oder BhltdruckerhShung nach- 
zuweisen. 

Zusammenfassend 1~6~ sich feststellen, dal~ die Amyloidose vom 
Sagomilztyp gewShnlich erst in den letzten Wochen oder Tagen vor 
dem Tode zum nephrotischen Symptomenkomplex ftihrt. Zeichen der 
Niereninsuffizienz bestehen beim Sagomilztyp niemals. Gelegentlich 
kann eine Nephrose bei der Amyloidose fehlen; meistens ist jedoch das 
typisehe Bild der Nephrosis lipoido-albuminoides mit hellen, wabigen 
Hauptstfickzellen (Nephrosezellen) ausgepri~g~. Eine Lipoid- und Fett- 
infiltration der Hauptstficke ist bei diesen Fitllen gewShnlich bur gering 
oder gar nicht vorhanden; wenn sie nachweisbar ist, deutet das auf eine 
etwas li~nger bestehende Albuminurie. In diesen l~i~llen ist dann auch 
gelegentlich eine geringe ~enge interstitiellen Lipoids nachzuweisen. 
Die EiweiSausscheidung ist nicht Folge der Glomerulusamyloidose, 
sondern hs mit der Dyskrasie der EiweiBkSrper und der da- 
durch bedingten l)ermeabilit~tsstSrung der Capillaren zusammen. Die 
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Ursaehe der bei der Amyloidose und Nephrose vorhandenen Hyp- 
albumin~mie ist nieht in der gro~en Albuminurie zu suchen, sondern 
wird dutch die dureh das Grundleiden hervorgerufene Eiwei~stoff- 
wechselstSrung sowie den Eiweil~verlust infolge Exsudation und 
Amyloidbildun g bedingt. 

2. Die ~Viere beim Schinkenmilztyp der allgemeinen Amyloidose. 

W~hrend die Nierenamyloidose und Nephrose beim Sagomilztyp 
immer ein leiehtes Amyloid der Glomeruli mit oder ohne ausgesproehene 
Nephrose zeigen, liegen die Verhs beim Sehinkenmilztyp etwas 
komplizierter. Hier haben wir nieht eine leiehte Amyloidose der Glome- 
ruli, sondern gewShnlieh eine mehr oder weniger weitgehende VerSdung 
derselben infolge der hoehgradigen Amyloidablagerungen im Glomerulus. 
Diese VerSdung ffihrt zu einer Behinderung des Kreislaufes innerhalb 
der Glomeruli und damit auch zu einer mangelhaften Blutversorgung 
der aus dem Vas efferens entstehenden peritubul~ren Capillaren. Wir 
finden bei diesem Typ also erstens eine Amyloidose, zweitens eine Neph- 
rose und drittens eine Behinderung der Glomerulusdurehblutung, die zum 
Ausfall des zugehSrigen Parenehyms fiihrt. Dementsprechend sehen wir 
beim Sehinkenmilztyp sehr hi~ufig eine Niereninsuffizienz mit Retention 
harnpflichtiger Substanzen und eventuell sogar mit BlutdruekerhShung. 

Wie aus der Tabelle 2 hervorgeht, handelt es sich um F~lle, in denen 
die Grundkrankheit sehr lange besteht und wiederholt kleinereAntigen- 
mengen zur Resorption gekommen sein diirften. Die Amyloidose selbst 
besteht in munehen F~llen lange Jahre, in anderen ~ l l en  diiffte sie 
jedoch nieht sehr alt sein. Trotzdem bei dieser nieht so lange bestehenden 
Amyloidose eine h5chstgradige Amyloidinfiltration der Glomeruli statt- 
gefunden hat, ist es doch noeh nicht zur Sehrumpfung des Parenehyms 
gekommen. ~ n  kann also sagen, dal~ die Schrumpfung des Parenchyms 
ein Zeichen fiir die Dauer der Amyloidose vom Sehinkenmilztyp ist. 
Bei den grol~en, nicht geschrumpften Nieren des Schinkenmilz-Amyloi- 
dosetyps braucht die  Amyloidmenge jedoeh nicht geringer zu sein 
als bei der Schrumpfniere; es ist nur noeh nieht zur Sehrumpfung 
gekommen, weil die Amyloidose vielleicht plStzlicher und m~ssiver 
aufgetreten ist und somit zur akuten Niereninsuffizienz geffihrt hat, oder 
weft der Tod vor Erreiehung der Niereninsuffizienz oder Sehrumpfung 
infolge eiffer interkurrenten Erkr~nkung eingetreten ist. In allen unter- 
suchten l%llen des Sehinkenmilztyps ist neben der massiven Glomerulus- 
amyloidose aueh eine ausgesprochene Amyloidose der Arteriolen, der 
Aa. reetae und der kleinen Arterien der Grenzzone vorhanden; in den 
Arterien liegt das Amyloid zum grSBten Teil in de r Media. 

Die nephrotisehen Vers sind in den Amyloidnieren des 
Schinkenmilztyps immer sehr deutlieh, in denen noeh keine hoehgradige 
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Atrophie und Schrumpfung des Purenehyms erfolgt ist. In diesen F~llen 
linden sich gro~e Tubuluszellen mit wabigem Plasma, das zahlreiche 
tropfige Einschliisse und vielfaeh ~uch Fette und doppelbreehende 
Lipoide enth~lt; gelegentlieh finden sieh in Nieren mit beginnender 
Schrumpfung des t~indenparenehyms nur noch in den distalen Haupt- 
stiicken deutliche Nephrosezellen mit zahlreichen tropfigen und fettigen 
Einsehlfissen. 

Bei der Besprechung der Niere des Sagomilztyps der allgemeinen 
Amyloidose haben wir erw~hnt, dab die Amyloidose bis zu einem 
gewissen Grad dureh d~s Lebens~lter beeinflu~t zu sein seheint, dag die 
Alters~rteriosklerose vielleieht aueh die St~rke der Amyloidose be- 
g~instigt. Esw~r deswegen ~uch beim Schinkenmilztyp d~rauf zu ~ehten, 
ob die St/~rke der Amyloidose und die Sehrumpfung des P~renchyms 
~uch bei diesem Typ yore Alter ~bMngt. Von den 13 F~llen, die in der 
Tabe]le 4 aufgeffihrt sind, sind 9 unter 43 Jahre ~lt. Die st~rksten 
Amyloidosen und die st~rksten Schrumpfungen finden sieh gerade bei 
den jugendlicheren Personen, so dag m~n nieht s~gen k~nn, d~13 diese 
st~rkere ver6dende Glomerulus~myloidose die Amyloidose der ~ltereg~ 
3{enschen sei. Vielmehr handelt es sich um eine ~ndere Erseheinungsart 
der Amyloidose, die sieh ja ~uch in dem ~nders~rtigen Verhglten der 
IKilz, Leber, Nebennieren und des ~ g e n s  and D~rms dokumentiert. 

D~ d~s Bild der verSdenden Glomerulusgmyloidose mit ihren Folge- 
erscheinunge~l ~m deutlichsten in der Amyloidschrumpfniere auftritt, soll 
diese zun~tchst ~ufgefiihrt werden. 

Im Fall 25 (Abb. l lg  nnd b) handelt es sich urn einen 22j~hrigen 5i~nn, tier 
seit 9 Jahren eine Osteomyelitig nnd seit 7 J~hren d~uernde Eiterungen zeigte. 
Seit 7 Jahren findet sich auch EiweiB im Urin, seit r Jahren eine gro]]e Eiwei~- 
~usscheidung mit e~wa 10%0 und normalem Blutdruck sowie nur m~Ng einge- 
schr~nktem XonzentrationsvermSgen. Bis 5 5%nute vor dem Tode bestand Wohl- 
befinden, dann erst folgten 0deme, Zeichen der Niereninsuffizienz und ]31utdruck- 
erhShung. 5 Mon~te vor dem Tode RR 185/115, schwankend his 155/95. In den 
letzten Mbnaten Anstieg des Hgrnstoffs ~uf 288 rag- %, der l:tgrnsSmre ~uf 9,6, des 
X~nthoproteins ~uf ] 04; Indican -4- +,  Cholesterin 162 rag- %, Konzen~rations- 
vermSgen bis 1018. Der Tod erfolgte gr~ Urgmie. Anatomisch f~nd sich ent- 
sprechend der BlutdruckerhShung eine ttypertrophie der li~xkerz K~mmer mit 
einem far den ~bgem~gerten P~t. hohen Herzgewicht yon 320 g. Die Nieren zeigen 
erhebliehe Schrmnpfung und wiegen zus~mmen 220 g. Die Glomeruli sind s~mtlich 
sehr groB und iast vollst~ndig amyloidentartet, so dab die Capill~ren nur noch 
stellenweise erkennbgr sind. Kgpselwucherungen oder sonstige Zeichen einer 
vorausgegangenen Nephritis fehlen. Die V~s~ ~fferenti~, die freien Rinden~ste 
sowie die Arterienaste der Grenzzone, und die Aa. reet~e zeigen ein breites 
Amyloid der Intim~ bzw. der muskul~ren Medi~. D~s Pgrenchym der Rinde 
ist stark ~trophisch und geschrumpft. Die H~uptstticke zeigen dort, we sie 
fiberh~upt nnoch erkenbar sind, ein flaches Epithel ohne erweiterte Lichtung 
und ohne st~rkere Fettinfiltr~tion. Auch interstitielles Lipoid ist nicht reichlich 
vorh~nden. Man mui3 also gnnehmen, dab die Amyloidose zwar sehon sehr 
]ange bestanden hat, dab ~ber doch erst vor einigen Monaten ein frischer Schub 
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aufgetreten sein muB, der nun zur Insuffizienz gefiihrt hat ,  wobei die Insuffizienz 
yon der Gef~verSdung  der Glomeruli abhangt.  

Abb. l l a .  Vergr. 200fach. Fall25. Amyloidose YOre Schink6nmitztyp. AJnyloid- 
schrum!0fniere. Starke Amyl0idose der Glomeruli mit weitgehender VerSdnng der 
C~pillaren; starke Amyloidose tier Arterien. Man vergleiche die Gr6i~e der Glomeruli 
mit der in den vorigen Abbildungen. Klinisch: Niereninsuffizicnz, Uramie, Hypertonie. 

Abb. 1lb. Vergr. 200iach. Fail 25. Anderes GesiChtsfeld aus der ~iere der vorigen 
Abbildung; Gef~l~amyloidose der l~inden-~Clarkgrenze. 

Der Fall 26 zeigt ein ~hnliches, vir noch ausgesprocheneres Verhalten. 
Es  handel t  Sich um einen 34j~hrigen M~nn, der seit 18 Jahren  ~n einer Becken- 
osteomyelitis lift  und  6 Jahre  vor dem Tode mit  0demen,  Ascites, Albuminurie 
sowie fast  vSlliger Isosthenurie erkrank~e. Schon damals war Indican posit iv;  
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der Blutdruck betrug 130//90 mm Hg. Erst 6 Mbnate vor dem Tode steigt der 
Blu~druck auf 160/95 mm Hg, der Rest-N auf 81~2, Harnstoff auf I lk,  Harn- 
saure auf 5,0, Xantho auf 34,0 rag- %, Indican d- d-, Cholesterin 262 rag- %, Esbach 
5--6o/0o. GesamteiweiB 5,02 %, Konzentration bis 1010. ]]ineWocbe vor dem Tode 
betrug der Blutdruck 200/120 mm Hg, ttarnstoff 315,9, Harnsaure 9,6, Xantho 92, 
Cholesterin 196 rag-% ; Indican d-~-. Der Ted erfolgte an Uramie. Anatomisch 
fanden sich Amyloidschrampfnieren sowie eine starke Hypert.rophie der linken 
Herzkammer mit einem sehr gro~en Herzgewieht yon 530 g. Histologisch unter- 
scheidet sieh das Nierenbild yon dem des Fall 25 kaum; man erkennt einen herd- 
f6rmigen Untergang der durch Amyloid ver6deten zugehSrigen Kanalchen. AnBer- 
dem finder sich eine hochgradige in• pelicapillare Amyloidose und eine 
starke Amyloidose der Arterien und Arterio]en der Rinde. 

Dieser Fall ist ganz besonders charakteristisch, da er ebenfalls die Zunahme der 
Niereninsuffizienz in den letzten Monaten deutlich erkennen l~Bt. Dabei ist be- 
senders interessant, dad die Blutdruckerh6hnng sicher erst 6 ~ionate vet dem Tode 
aufgetreten ist und nur durch die hoehgradige VerSdung der Glomeruli bedingt 
sein kann, zumal aueh die klinische Beobaehtung niemMs einen Anhalt ftir eine 
Nephritis gegeben hat. 

Als dritter Fall dieser Grnppe der Nierenamyloidose mit Sehrumpfung ist 
Nr. 29 zu nennen, tiler handelt es sieh nm eine 41jahrige Frau, die vor 7 Jahren 
einen Gelenkrheumatismns mit Tonsillektomie nnd vor 4 Jahren eine Endokarditis 
und Pleuritis durchgemacht hat. Auflerdem land sich eine chronische Pelveo- 
peritonitis, die wahrscheinlich Urgache der Amyloidose ist. Erst 6 Monate vet dem 
Tode traten 0deme anf und in letzter Zeit auch reichlich EiweiB und Zylinder im 
Urin; der Rest-N war 1 Tag vor dem Tode auf 115 rag-% gestiegen. Die Nieren 
zeigten eine beginnende Schrumphmg mit gro~]en, sehr dichten, amyloidinffl~rierten 
Ctomeruli; im Bereich der am starksten verSdeten Glomeruli ist Atrophie und 
Schrnmpfung des Parenehyms am starksten. Im iibrigen linden sieh auch grSBere 
Absehnitte mit erhMtenen, abet atrophiseh weiten ]qanptstiicken; in den distMen 
Abschnitten sind grol3e hTephrosezellen mit reichlich tropfigen Einsehltissen und 
wabigem Plasma vorhanden. Trotzdem also die Amyloidose nicht so alt zu sein 
scheint wie in den beiden vorigen Fallen, hat sie doch zu einer massiven VerSdung 
der Glomeruli, zur Atrophie des Parenehyms und zur Niereninsuffizienz gef/ihrt. 

Aueh der Fall 30 gehSrt in dieselbe Gruppe hinein. Der 41j~hrige Mann ist 
seit langen Jahren lungenkrank; jedoch fehlen nahere Angaben. Er wnrde agonal 
in die Xlinik eingeliefert trod kam nnter den Zeichen der Uramie zum Tode. 
Anatomisch land sich eine eirrhotisch-chronische Lungentnberkulose mit zum 
Tell epithelisierten Xavernen, eine Schinkenmilzamyloidose mit beginnender 
Sehrnmpfung der Nieren und eine geringe Hyper~rophie der linken Herzkammer. 
Histologisch sind die Glomeruli wieder dicht mit Amyloid infiltriert, die Capillaren 
vielfach kaum erkennbar; in gleicher Weise sind die Arteriolen nnd die A~. reetae 
sowie die freien Rinden und Mark/iste amyloidentartet. Das Parenchym ist 
weitgehend atrophiseh und vielfach vOllig gesehrumpft, die erhaltenen ttaupt- 
stiicke h~ben ein flashes Epithel nnd eine wMte Lichtung und sind mit reichlich 
EiweiBmassen geffillt. AuffMlenderweise finder sich auch ein starkes Amyloid  
zwischen den distalen ttanptstfieken und Schleifem Anch in diesem Fall liegt 
also sicher eine verSdende Amyloidose mit sekund~rer Parenehymatrophie and 
Niereninsuffizienz vor. 

Im Fall 32 handelt es sich nm einen 43jahrigen Mann, der seit 40 Jahren 
eine Wirbelsaulentuberkulose mit langsam entstandenem Gibbns hatte; seit vielen 
Jahren bestanden OberschenkeIeiterungen. Die wenige Tage vet dem Tode vor- 
genommene Untersuchung ergab einen Eiwei~gehMt des Urins yon 13%0, eine 
Rest.N-ErhShnng auf 107 rag- % und einen Blntdrnck yon 80/45 m m  ttg. Dieser 
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niedrige ]~lntdruck erkl~rt  sich aus einer total  verki~senden h!ebennierentuber- 
kulose und Insuffizienz. Aul~er zahlreiehen Fisteln sowie einer Harnblasen- und 
Nierenbeckentuberkulose land sich eine Sehinkenmilzamyloidose mit begirmender 
Sehrumpfung der l~ieren. Histologisch sind die G]omeruli groI~ und sehr dicht mit 
Amyloid infiltriert und zeigen keine Kapselver~nderungen. Die Arteriolen und 
Arterien zeigen etwas geringere Amyloideinlagerungen als in den fibrigen F~llen des 
Schinkenmilztyps. Aul~erdem finder sieh ein breites Amyloid in der Spitze der 
Markkegel. Das I~ierenparenchym ist in Abh~ngigkeit yon den verSdenden Glome- 
ruli weitgehend atrophisch und zeigt eine erhebllche Verbreiterung und l~undzell- 
vermehrung des Interstitiums. Das Epithel der erhaltenen Tubuli ist stark abge- 
flacht, das Plasma kaum noeh wabig. Das Alter der Amyloidose ist klinisch und ana- 
tomiseh nicht zu sch~tzen; die Amyloidose ist jedoeh wieder so hochgradig, dal~ sie 
zur ParenchymverSdung und damit zur S chrump~nng und Insuffizienz gefiihrt hat .  

Auch der Fall  33 gehSrt in diese Gruppe der ver5denden Amyloidose mit Nieren- 
insuffizienz, obwohl die Insuffizienz kliniseh nfcht verifiziert ist, well Urin- und 
Blutuntersuchungen in der letzten Zeit nfcht vorgenommen worden sind. Es 
handelt sich um einen 43j~hrigen Mann, der seit 30 Jahren Krampfadergeschwiire 
an den beiden Unterschenkeln aufweist, die hi~ufig rSntgenbestrahlt sind und in den 
folgenden Jahren zu immer weiteren Eiterungen gefiihrt haben. Anatomisch land 
sich hei dem kachektischen Mann ein ausgedehntes 0dem mit Ascites und Hydro- 
thorax sowie eine Bronchopneumonie und Amyloidose yore Sehinkenmllztyp mit 
leicht vergrSl~erten, aber geschrumpften Nieren (350 g). ])as I-Ierzgewieht yon 
320 g i s t  fiir den kaehektischen Mann reiehlich hoeh und deutet auf eine gewisse 
Hypertonie. I-Iistologiseh zeigt sich eine gleichm~l~ige Vergr51~erung und dichte 
Infiltration der Glomeruli mit Amyloid. In  gleicher Weise sind die Arteriolen und 
Arterien befallen. Das Parenehym ist zum Teil ausgesprochen narbig, zum Tell 
aber noch besser erhalten. In  den erhaltenen Partien sind die Kan~lehen moist 
etwas weir, zeigen aber ein hellos, wabiges und zum Teil tropfiges Plasma mit moist 
geringer basaler Lipoid- und Fettinfiltration. AuBer den Glomeruli und Arterien 
zeigen in diesem Fall  aueh die perieapill~ren R~iume zwischen den Tubuli eontorti 
und den distalen Hauptstiicken und Sehleifen eine breite Amyloidose. Im l~!arben- 
gewebe scheinen die Amyloidablagerungen direkt an die Bindegewebsfasern 
angelagert. 

Obwohl in diesem Fall  keine klinischen Angaben fiber eine Niereninsuffizienz 
vorhanden sind, mSchte ich eine solche auf Grund der :4h nlichkeit des histologischen 
Brides mit den F~llen, in denen sieher eine solehe bestanden hat, annehmen. 
Ich m5chte es sogar fiir wahrscheinfich halten, dab das I-Ierzgewieht yon 320 g 
eine in den letzten Monaten aufgetretene Hypertonie anzeigt. 

Auch im Fall 34 (Abb. 12) besteht eine Amyloidose, die zu einer Schrumpfung 
der ~qiere und zu Uramie geffihrt hat. Infolge einer Weltkriegsverletzung des 
Brustkorbes bestehen seit langen Jahren Bronchiektasen mit eitriger Bronchitis. 
5 Tage vor dem Tode betrug die Eiwei~ausscheidung 1,6~ der Rest-N 
51,4 rag- %. In den n~chsten Tagen entwickelte sich ein ur~misches Korea, das den 
Tod herbeifiLhrte. In den Nieren finder sieh wieder das iibliehe Bild der fast gleich- 
mal3ig fiber alle Glomeruli u massiven Amyloidose, die zur VergrSBerung 
tier Glomeruli geffihrt hat;  dabei sind in diesem Fall  die Capillaren derselben zum 
Toil noch ziemlich deutlich erkennbar. Ein ausgesproehenes Amyloid finder sich 
in den Arteriolen und kleinen Arterien der Rinde sowie zwischen den Hauptstficken 
und vor allem im Bereieh der B~RTHn~Isehen S~ulen und Markstrahlen. Das 
Parenchym ist im ganzen geschrumpft, vielfaeh narbig und rundzellig infiltriert; 
das Epithel der l=[auptstiicke ist abgeflacht, aber der wabige Charakter des Plasmas 
tier Epithelien noch erkennbar. In  der Liehtung der Kanalehen finder sich 
nur wenig Eiweifi mit wenigen Zylindern; im Interstitium mal~ig viol Lipoid. 
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Es handelt sieh also zweifellos um einen zur VerSdung ftihrenden amyloiden 
ProzeB, der jedoch noch nicht zur v611igen Schrumpfung geftihrt hat und noch 
nicht so sehr lange bestehen diirfte, sondern einen mehr subakuten Verlauf zeigt. 

Im Fall 36 (Abb. 13a und b) hande]t es sich um einen 60j/ihrigen Mann mit 
ehronisehen Bronehiektasen, der 4 Tage vor dem Tode in die KIinik aufgenommen 
wurde und deutliche ()deme sowie EiweiBausscheidung im lqarn zeigte. Der Rest-N 
betrug ~ Tage vor dem Tode 68,2 nag- %, der Blutdruck 120/70 mm Hg. Anatomisch 
land sich auBer den alten Bronehiektasen eineAmyloidose yore Sehinkenmilztyp und 
eine leichte Schrumpfung der etwas vergrSgerten Nieren. Histologiseh sind s~Lmt- 
liche Glomeruli stark vergr613er~ und dicht mit Amyloid infiltriert, so dab nur noeh 

Abb. 12. Vergr. 200faeh. Fall34. Sehinkenmi]ztyp der allgemeinen Amyloidose. 
~Iassive Amyloidose tier Glomeruli, die viel gr61]er als beim Sagomilzt~p sind; im vor- 
liegenden ]3ild sind zum Tell noeh Capillaren erkennbar. Atrophie des tllbulfiren Appa- 
rates ; jedoch ist in den atrophischen ~auptstiiekzellen noch die feinwabige nephrotische 

Besehaffenheit des Plasmas erkennbar. I~liniseh : Ur~Lmie. 

ein Tell tier GIomeruluscapillaren erkennbar is~; aueh die Ar~eriolen und kleinen 
Arterien der Rinde und Grenzzone sind ausgesproehen amyloidhMtig; zwischen den 
Tubuli nut wenig Amyloid. Die grSBeren Nierenarterien zeigen deutliche Polster- 
bfldungen der Intima. Das l~indenparenehym zeigt deutlich abgeflachte Epi- 
thelien der Hauptstiicke mit erweiterter Lichtung; vielfaeh vSllige Atropbie und 
Ersatz durch interstitielle l~undzellinfiltrate und Narbengewebe; die dis~alen 
ttauptstficke sind dagegen meist noch gut erbMten und zeigen groBe Epithelien 
mit reiehlichen tropfigen EiweiBeinschltissen; dabei ist nur eine geringe Fett- und 
Lipoidinfiltration der Kan~lchen und wenig interstitielles Lipoid vorhanden. 

Auch in diesem Fall ist also das klinische Bild der Niereninsuffizienz yon der 
GlomerulusverSdung durch die starke Amyloidinfiltration abh/~ngig. 

Dieser bisher aufgeffihrten Gruppe der verSdeter~ Amyloidose nlit Nieren- 
insuffizienz schliei3en sich die Falle an, in denen eine deutliche Niereninsuffizienz 
nicht nt~chweisbar war, weil die Patienten an einer interkurrenten Krankheit 
starben und sonstige besondere Bedingungen vorliegen. 

Im Fall 27 (Abb. 14a und b) handel~ es sich um eine 37j~Lhrige Frau, die seit 
13 Jahren lungenkrank war and seit 1 Jahr geschwollene F~iBe, seit 5 hlonaten abel" 

Virchows Archiv. ]3d. 315. 2.0 
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starke 0deme zeigte. Vor 4 Monaten wurde eine leichte EiweiBausscheidung fest- 
gestellt, die dann sparer bis auf Werte  yon 30%~ zun~hm. 2 Monate vor dem Tode 

2~bb. 13a .  Vergr. 200fach. Fall36. Amyloidose yore Sehinkenmilztyp. u 
massive Glomerulusamyloidose mit Atrol)hie tier proxima]en Hauptstficke ~nd Zeichen 

der Niereninsuffizienz. ~gl. Abb. 13b. 

Abb. 137o. Ver~r. 200lath. Fall 36. Distale Hauptstiicke aus derselben Niere wie die 
vorige Abbildung. Wghrend die proximalen Hauptstiicke vSllig atrophisch sind, zeigen 
die 4istalen Abschnitte noch grol3e hypertrophische Zellen mit reichlichen trol~fige~ 

Einschliissen. 

betrug das GesamteiweiB 5,24%, Cholesterin im Blur 370 rag-%, Harnstoff  22,4 
und t tarns~ure 2,7 rag- %. Der Urin konnte  bis 1020 konzentr ier t  werden. Aus 
den letzten Wochen liegen keine Blutuntersuchungen vor, so dab nur behaupte t  
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werden kann, dM~ eine Insuffizienz 2 5~on~te vor dem Tode noch nicht bes tanden 
hat.  An~tomisch f~nd sich eine h6ch stgr~dige Schrumpfung einer Lunge mit  kleinen 

Abb. 14a. 
Ver6dende 

Yergr. 200fach. Fall 27. Schinkenmilztyp der ~llgemeinen Amyloidose. 
Glomerulusamyloidose Init weiten ~trophischen H~uptstiicken. Nieren 

groB, zus~mmen 415 g. VgL Abb 14b. 

Abb. 14b. Vergr. 200f~6h. Fall 27. Aaderes Gesichtsfeld derselben Niere. Man erkennt 
bier noch weniger verSde~e Glomeruli und groBe nephrotische Hauptstiicke, deren Zellen 

eine basale Lipoid- und Fetti~filtration zeigen nnd fein?ropfiges Eiwei• entha]ten. 

gereiniggenKavernen und ~usgedehnten chronischenBronchiekt~sen.  Die Nieren 
waren auf 415 g vergrSl~er~ und  zeigten beiderseitige Venenthrombose.  Histo- 
logisch finder sich das typische ]~ild der verSdenden st~rken Glomerulus~myloidose; 

u Archiv. Bd. 315. 20~ 
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auch die Arteriolen sind in typischer Weise amyloidinfiltriert, w~hrend das Amyloid 
der Aa. rectae etwas geringer als gewhhnlich ausgepr~gt ist. Die Tubuli sind 
sehr stark mit EiweiB geffillt und weit~sofern sie nicht atrophisch und geschrumpft 
sind. Die Schrumpfungsprozesse mit Rundzellinfiltration finden sich immer in 
Abh/~ngigkeit yon den am st~rksten yer6deten Glomeruli; deft, we das Epithel 
erhalten ist, ist es meist abgeflacht, zeigt aber trotzdem die typischen Zeichen der 
l~ephrose mi~ wabigem Plasma und feintropfiger basa]er Fett- und Lipoidinfiltra- 
tion. In  den Schrumpfherden reiehlich Lipoide. 

Das Bild entsprich~ also einer noch nicht hochgradig geschrumpftea l~iere ; 
die reichlichen EiweiBmassen in den Kan~lchen, die nach unten zu zylinderfhrmig 
eingediekt sind, diirften zum gro[ten Teil auf die durch die Nierenvenenthrombose 
bedingte Stauung und mangelnde Ausschwemmung zurfickzuffihren sein. Im 
Prinzip weicht also dieser Fail  nicht yon den fr/lher erw/~hnten des Schinken- 
milz~yps der allgemeinen Amyloidose ab. 

Der Fall28 (Abb. 15a und b) zeichnet sich dadurch aus, dab eine hochgradige 
ver6dende Amyloidose vorliegt, die aber noch nicht zur Sehrumpfung geffihrt hat, 
d~ der Ted interkurrent an einer crouphsen Pneumonie eintrat. Der 40j ~hrige Mann 
war seit 24 Jahren lungenlu'ank und zeigte bei der Leichenhffnung eine station~re 
fibrhse Oberlappentuberkulose mit Bronehiektasen. Schon 10 Jahre vor dem Tode 
bestand eine leich~e Albuminuri % und vor 7 Jahren wurde schon ein Esbach yon 
8~ festgestellt. 3 Jahre vor dem Tode liel~ sich naeh Kongorotinjektiofi ein Farb- 
verlust his 43,8 % nachweisen; damals betrug die Konzentrationsbreite des ga rns  
]0007-1023 , die Ausschei~!ungszeit war bereits verringert, keine Erhhhung der 
ttarnstoffwerte usw. 1/4 Jahr vor dem Tode traten starl~e (~deme auf. 1 Monat 
vor dem Tode stieg der Blutdruck auf 160/100 an, um bis zum Tode wieder l~ngsam 
auf 105/80 abzufal]en. 4 Wochen vor dem Tode betrug der Harnstoffgehalt 
des Bhtes  49,4, Itarns/~ure 4,6, Xanthoprotein 23 rag-%; Indican negativ, Ge- 
samteiweil] 4,81%, Cholesterin 180rag-%. In den letzten 3 Tagen t ra t  eine 
thdliche crouphse Pneumonie auf. 

Die I~ieren waren erheblieh vergrhBert und wogen 565 g. Das Herzgewicht 
betrug 350 g, sodaI~ eine leiehte Hypertrophie v0rlag, die mit der voriibergehend 
beobaehteten Hypertonie in Zusammenhang steh~. Histologiseh zeigen die Nieren 
sehr grol~e Gtomeruli, die sehr reiehlieh Amytoid enthalten, aber meist noch dureh- 
g~ngige Capfllaren aufweisen. Auch die Rindenarterien und Arteriolen zeigen das 
fibllche Verhalten des Schinkenmilztyps der Amyloidose. Trotzdem die Amyloidose 
sehon lange besteht, finder sieh nut in den Lobull mit der st~rksten Glomerulus- 
ver5dung eine gewisse Schrumpfung des Parenchyms, sonst sind die Hauptstiicke 
im allgemeinen groin, die Epithelien hell und miV Tropfen gefiillt. Die Glomerull 
erseheinen dutch die gesehwollenen Tubuli geradezu auseinandergedr/~ngt. Die 
ttauptstiickepithelien zeigen auBer der wabig-tropfigen Beschaffenheit des Plasmas 
eine m ~ i g  basale Verfettung; vielfach finder sieh aueh eine Desquamation ver- 
fetteter Epithelien und reichliches Ei~vei{3 in der Lichtung der Kan~lchen. Im 
Interstititum der Rinde m~l]ig Rundzellinffltrate und stellenweise reichliehes 
Lipoid. 

Im Fall  31 handelt es sich um eine 41j/~hrige Frau, die seit 18 Jahren lungen- 
krank w~r und sehon vor 2 Jahren eine leiehte Albuminurie har t6 .  Damals 
betrug der Harnstoffwert 82 rag-%,, die tIarns~ure 6,5 un4 das  Xanthoprotein 
22 rag-%. In der Folgezeit traten jedoah keine auffElligen Zeiehen der Nieren- 
insuffizidnz auf. ~/t Jahr vor demTode wurde derAllgemeinznstand sehleehter, 
und es Zeigte sich eine Schwellung der Beine. Wesentliehe (~deme bestehen jedoeh 
erst seit ~/~ Jahr. Esbach in letzter Zeit bis 30~ Kongorotschwund 20%, 
Blutdruck 115/75 mm I~Ig. Das Konzentrationsvermhgen der Rriere is~ gut, 
das spezifische Gewicht erreicht 1030. Bei der Leichenhffnung finder Sich eine 
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cirrhotisch-kavernSse Oberlappentuberkulose mit  ausgedehnten Bronchiektasen 
sowie eine Schinkenmilzamyloidose mi~ vergr6Berten, leicht geschrumpften 

Abb. 15a. Vergr. 200lath. Fall 28. Schinkenmilztyp der allgemeinen Amyloidose. 
Gro0e Nieren, zusammen 565 g. 5~asslve Glomerulnsamyloldose; r sinr die 
Tubuli wenig a~rophisch. Xlinisch noch keine Niereninsuffizienz; Tod in~erkurrent 

an ei'o~pSser PnenTnonie. 

Abb. 15b. Vergr. 200faeh. Fall 28. Distate Hauptstticke derselben Niere wie in der 
vorigen Abbildung. 5'Ian sieht eiae ttypertrophie der Epithelien mit dentllchen 

Nephrosezeichen, wubigcr Beschaffenheit des Plasmas nnd Eiweifltropfen. 

)~ieren yon 430 g; Herzgewicht 240 g. Histologisch zeigen die INieren eine ziem- 
lich gleichm~Bige dichte Amyloidinfil trat ion der Glomeruli und eine deutliche 
Amyloidose der Arterien und Arteriolen. Zwischen den amvloiden Glomeruli 
l inden sich vielfach hyaline, narbige Glomeruli ohne Amyloidinfil tration. Das 
Parenchym ist zum Tell a~rophisch, zum Tell jedoch gut erhalten und zeigt in 
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den letzteren Partien grebe Hauptstfickzellen mit wabigem, tropfigem Plasma 
und geringer bas~ler Verfettung. In den Schrumpfungsherden m~Big viele inter- 
stitielle Lipoidablagerungen. 

Hier liegb also eine Amyloidose vor, die zwar schon mindestens 2 Jahre alt ist, 
aber trotz des massiven Befalls der Glomeruli nicht zu einer fortschreitenden 
Insuffizienz gefiihr~ hat. Wahrscheinlich ist der erste Schub vor 2 Jahren erfolgt, 
als eine gewisse Harnstoff- und Har ns/~urevermehrung im Blutserum naehgewiesen 
werden konnte. M6glicherweise ist dieser Schub bald abgekhmgen und eine gewisse 
Erholung eingeSreten, So dal3 die ~qiere sp/~ter wieder auf 1030 konzentrieren 

Abb. i6. Vergr. 200fach. Fall 35. Sehinkenmilztyp der allgemeinen Amyloidose. GreBe 
Nieren, zusammen 665 g. Massive Glomerulusam'yloidose, die aber noch nicht iiberall 
zu yeller VerSdung gefiihrt hat. Die Hauptstiicke deutlich ,,nephro~isch". Subakute 

Form der verSdenden Glomerulusamyloidose. 

konnte. Blutuntersuchungen fehlen aus der letzten Zeit, so dab genauere An- 
gaben iiber das Fehlen oder Vorhandensein einerNiereninsuffizienz nicht gemaeht 
werden kOnnen. 

Von besonderem Interesse ist der~F/~ll 35 (Abb. 16), bei dem der Beginn der 
Amyloidose Zeitlieh ziemlieh gut festzulegen ist und nicht welt zurfickliegt. Es 
handelt sich um einen 51j~ihrigen Mann, der vor 33 JaHren eine komplizierte Ober- 
armfraktur erlitten hatte und seit 25 Jahren haufig Fistetoperationen am linken 
Oberarm durchmachte; vor 3 Monaten trat p15tzlich eine frisehe Osteomyelitis 
am anderen Oberarm auf. 3 Wochen vor dem Tode war eine Eiweiftausscheidung 
yon 7--12%0 bei einem Gesamteiweil~ yon 3,5 % vorhanden. Der Harnstoff betrug 
im Blutserum 52,0, die 1-Iarnsiiure 4,3 rag-%, Xanthoprotein 27 rag-%, Indican 
negativ. I~ach einer Operation, die 1 Woche vor dem Tode vorgenommen wnrde, 
zunachst Wohlbefinden und dann sparer ziemlich pl6tzlieher Ted, mSglicherweise 
an Uramie. Blutuntersuchungen fehlen. Die l~ieren waren sehr gro$ und wogen 
zusammen 665 g. Iterzgewieht 320 g leicht erhSht. Mil~'oskopisch finden sich groSe 
Glomeruli mit massivem Amyloid, in dem jedoch die Capillaren meist noch er- 
kennbar sind. In den Arteriolen und kleinen Arterien deutliche Amyloidose, 
ebenso zwischen den Tubuli der Rinde. Die I-Iauptstiicke sind meist gut erhalten, 
das Epithel grol~zeltig, zum Tell abgeflaeht, die Lichtung erweitert und vielfaeh 
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mit Eiwei{3 gefiillt. Die Epithelien zeigen deutliche nephrotische Vergnderungen 
mit wabiger Aufhellung des Plasmas ; in den dist~len Abschnitten reichliehe geord- 
nete und ungeordnete Tropfen innerhalb dos Plasmas der Epithelien; fast keine 
Verfettung der ttauptstiiekepithelien, jedoch ziemlich reichHche Desquamation 
yon mehr oder weniger verfetteten Tubuluseloithelien. Nut geringe interstitielle 
Lipoidablagerungen. 

Das Bild entspricht also der auch yon Fm Koc~ beobachteten subakuten 
Verlaufsart der Amyloidose, die wahrseheinlieh erst nach Auftreten der zweiten 
Osteomyelitis, 3 Monate vor dem Tode, mit einem Sehub entstanden ist. Trotzdem 
die Amyloidose nickt alt sein dfirfte, weicht der Typ derselben nicht yon dem der 
Schrumpfnieren'ab ; jedoch sind die ~auptstficke noah erhalten und zeigen ledig- 
lich dureh die Abflachung des Epithels und die weite Lichtung Anzeiehen einer 
Insuffizienz. Dies ist der einzige Fall in meinem Material, in dem eine solehe 
subakute Entstehungsart ausgesproehen ist. 

Zum Schlul~ mSchte ieh den Fall 37 noeh erw~hnen, der eine 70jahrige Frau 
mit sehr ~ltem, gekl~rtem, kindskopfgrol3em Ovarialabsce~ betrifft. Die Frau 
hatte vor 21 Jahren eine Pyelitis durehgemacht und zeigt auch jetzt eine cbro- 
nisehe Cystitis und Pyelitis. Der Tod erfolgte an einer frischen Allgemeininfektion 
nach Panaritium. Die iNieren zeigten keine Schrumpfung und eine yore Schinken- 
milztyp insofern abweichende Amyloidose, als die Glomeruli nur m~l~iges Sehlingen- 
amyloid aufweisen. Dagegen stimmt der Fall ausgezeichnet mit den fibrigen 
Beobaehtungen am Sehinkenmilztyp iiberein, da die Arterien eine sehr ausge- 
sproehene Amyloidose zeigen. Das Parenchym ist im allgemeinen erhalten und 
zeigt deutliche helle wabige Nephrosezellen mit tropfigen Einschlfissen, in denen 
nur selten eine geringe basale Verfettung vorhanden ist. Geringes interstitielles 
Lipoid. Daneben linden sieh einzelne pyelonephritische Sehrumpfherde. 

Das Alter des Amyloids ist schwer zu seh~tzen, klinische Untersuehungen 
~ehlen; die vorhandene Albuminurie hat man auf die Cystitis zuriiekgeffihrt. DaI~ 
das Amyloid erst naeh dem 14 Tage vor dem Tode aufgetretenen Panaritium 
entstanden sei, ist wohl nicht anzunehmen. In diesem Fall besteht eine gewisse 
Diskrepanz zwischen der hochgradigen Arterienamyloidose und dernur mitteL 
gradigen Glomerulusbeteiligung. Wenn man jedoch bei der Betrachtung der 
Nieren dem Amyloid der Arterien eine besondere Beachtung schenkt, kann man 
eigentlieh in allen Fallen schon aus der Lokalisation und Menge der Amyloid- 
ablagerungen in der l~iere bestimmen, daS ein Schinkenmilztyp der Amyloidose 
vorliegen mui3. 

Die Nierenamyloidose bei~n Schinlcenmilztyp hat  ~n meinen F/~llen 
gewShnlich ziemlieh lange bestanden und zu mehr oder weniger aus- 
gedehnter Atrophie auch bei VergrS/~erung der ganzen ~Niere Veran- 
lassung gegeben. ~Nur im l~all 36 ist die Amyloidose wahrseheinlieh erst 
ehlige ~Ionate vor dem Tode aufgetreten, Der Fall steht in Parallele 
zu den ersten F&llen yon F}~. Koc~  und hat  dutch die hochgradige Amyloi- 
dose der Glomeruli wahrseheinlich auch zu einer Insuffizienz der Niere 
geffihrt. Eine solche Niereninsuffizienz fehlt in meinem Material nut  in 
wenigen F/~llen; dies Fehlen erkl/~rt sieh z. B. in dem einen Fall dureh 
eine interkurrente, tSdliche eroup/~se Pneumonie. In den meisten F&llen 
konnte die Insuffizienz dureh Blutuntersuchungen oder die klinischen 
Untersuehungen in Ubereinstimmung mit dem anatomischen Bild 
gebraeht werd~n. u seheint die Insuffizienz erst wenige Wochen 
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vor dem Tode progredient gew0rden zu sein. Es kann jedenfalls kein 
Zweifel sein, dab die Amyloidose vom Schinkenmilztyp zu einer massiven, 
verSdenden Glomerulusamyloidose unter deutlieher Mitbeteiligung der 
Rindenarterien fiihrt. Diese Beobaehtung l~Bt sieh auch an Hand der 
Literaturf~lle, in denen Aussagen fiber die I~Iilz gemacht sind, best~tigen. 
Auch in den Fs van BEITZKE, ~Att~, KOCtt und WILLER finder 
sieh immer die fiir die Sehinkenmilzamyloidose eharakteristische lange 
Anamnese der Grundkrankheit. Bei den WILLERsehen F/~llen yon 
Amyloidsehrumpfnieren ist aus der Besehreibung zu ersehen, dab immer 
eine Sehinkenmilz vorgelegen hat und die Amyloidose mit ~ieren- 
insuffizienz einhergegangen ist. Auch bei B~ITZKE findet man 2 Fs 
mit langdauernder Grundkrankheit, Sehinkenmilz und Amyloid- 
schrumpfniere mit Ur~mie. Vor allem aber sind die F~lle yon FR. KocJ~ 
eine Bestgtigung daffir, dab die zur X~iereninsuffizienz ffihrende Amyloi- 
dose einem besonderen Formenkreis der allgemeinen Amyloidose an- 
gehgrt, die ieh als den Sehinkenmilztyp bezeichne. In seinen 3 ersten 
Fs yon subakuter Verlaufsart der Amyloidose bestanden noch 
wenige Woehen vor dem Tode normale Blutwerte, wghrend sehlieB- 
lich doch eine Ur~mie auftrat; in allen 3 F~llen bestanden chronische 
Eiterungen fiber lange Jahre; anatomisch land sich, wie in unseren 
F~llen; eine Schinkenmilz, eine groBe Amyloidniere mit hochgradiger 
Amyloidose und partieller Ver6dung der Glomeruli. Xhnlieh wie im 
Fall 35 waren die Patienten noch wenige Wochen vor Einsatz der 
Niereninsuffizienz arbeitsf~hig und in allen 3 F~llen lieB sich ein neuer 
Infekt als Ursache eines neuerlichen Amyloidsehubes wahrseheinlieh 
maehen. In der weiteren Gruppe der Koc~schen F/~lle yon Amyloid- 
schrumpfnieren mit Insuffizienz lag die Grundkrankheit 20--40 Jahre 
zurfick. Auch in diesen Fi~llen land sich anatomisch eine Schinken- 
mflz und, da die Amyloidose klinisch schon l~ngere Zeit Erscheinungen 
gemacht h~tte, eine verSdende Amyloidose mit Schrumpfung des 
xNierenparenchyms. 

Es kann kein Zweifel sein, daB dieser Typ der ~Nierenamyloidose 
etwas Besonderes ist und nicht langsam aus der geringgradigen Glome- 
rulusamyloidose entsteht; denn bei der geringgradigen Glomerulus- 
amyloidose finden wir immer eine allgemeine Amyloidose mit Follikel- 
amyloid der 1V[flz, per!eapill~rem Amyloid der Leber, sowie der Sehleim- 
haut des l~r und Darmes. Da bei der ver6denden Form der Nieren- 
amyloidose aber immer ein Pulpaamyloid der l~[ilz und keine Leber- 
und 1Y[agen-Darm-Schleimhautamyloidose vorhanden ist, kann diese 
hochgradige I~ierenamyloidose nicht aus der geringgradigen hervor- 
gegangen sein, sondern mug yon Vornherein a]s massive Amyloid- 
abscheidung aufgetreten sein. Diese Ansicht ist auch schon yon FR. Kocg 
ausgesprochen worden, der sie im wesentlichen dureh einen Vergleieh der 
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klinischen und anatomischen Befunde belegt. Als weitere Best/ttigung 
dieser Sonderste]lung der verSdenden hoehgradigen Nierenanlyloidose 
kann gelten, dab  ich bei der Durehsicht der Li tera tur  nicht einen t~all yon 
Amyloidschrumpfnieren gefunden babe, in dem aus der iibrigen Be- 
sehreibung hervorgeht,  dab gleichzeitig keine Sehinkenmilz, sondern eine 
Sagomilz vorgelegen h/~tte. Wenn gelegentlieh ein Leberamyloid bei 
der Amyloidsehrumpfniere angegeben wird, so ist dabei hie gesagt, 
ob ein perieapill/~res oder ein arterielles Amyloid vorgelegen ha t ;  wahr- 
scheinlich dtirfte sich bei Nachpriifung der  F/tile herausstellen, da6 
immer nur  ein arterielles Amyloid, aber keine eigentliehe Leberbeteiligung 
~orhanden war (s. Anmerkung bei der Korrektur  S. 268). 

In diesem Zusammenhang is* auch die Frage zu erSrtern, ob die in Tabelle 3 
aufgefiihrten, teilweise atypischen Amyloidf/~lle gegen diese Auffassung sPrechen 
kSnnen. Welm in diesen F/illen auch eine mehr oder weniger deutliche Pulpa- 
amyloidose der Milz vorlag, so verleugnete sich doch in keinem Fall die starke 
Beteiligung der Follikel; die iibrigen Organe ver/aalten sich zum Teil wie beim. 
Schinkenmilztyp mit arterieller Amyloidablagerung, zum Teil aber auch wie beim 
Sagomilztyp mit pericapill/irem Amyloid; so finden sich z. B. in Fall 39 und 41 
mehr oder weniger deutliche Amyioidablagerungen in der Leber und in Fall 39 
und 40 ist eine ausgesprochene Sehleimhautamyloidose des Magens und Darms 
wie beim einfachen Sagomilztyp vorhanden. In allen F/~llen ist die Amyloidose der 
Glomeruli relativ gering und weicht nicht wesentlich ,(on der Glomerulusbeteiligung 
beim Sagomilztyp ab. Diese F/~lle stellen uncharakteristische Mischformen der 
Amyloidose dar und sind weder als Beweis noch als Gegenbeweis ffir das Verhalten 
der Nieren bei den beiden wohl umschriebenen Typen der allgemeinen Amyloidose 
zu werten. Sie stellen auBerdem ausgesprochene Ausnahmen dar und maclien 
nur etwa ]0 % des gesamten Amyloidmaterials aus. 

Es  bleibt also z u m  Schlul~ nur noeh die Frage zu er5rtern, ob die 
beim Schinkemnilztyp der allgemeinen Amyloidose, d. h. bei der Amyloid- 
schrumpfniere gelegentlieh beobaehtete Blutdruekerh5hung und Herz- 
hypertrophie yon derAmyloidose abh/~ngig i s t  oder andere Ursaehen hat .  
BERBLINGER, BEITZKE,, ])ANISCII und F A ~  beschreiben Amyloidose mit  
t toehdruek,  in denen keine andere Ursaehe zu finden war. Dagegen 
lehnen Koc~I, VOLI~AI~D und WILL]~R meist  einen Zusammenhang zwisehen 
Amyloidose und Hochdruek ab, da sie in ihren F/~llen zum Teil andere 
Ursaehen der Hypertension naehweisen konnten. In meinem iV[aterialhabe 
ich aber 3 F/tlle, in denen die vorhandene Blutdruckerh5hung und Herz- 
hypertrophie auf keine anderen Ursachen als auf die Nierenschrumpfung 
infolge der ver5denden Glomerulusamyloidose zuriiekzuffihren war. Der 
erste Fall (Nr. 25) betrifft einen 22j/~hrigen Mann, der seit langem in 
guter klinischer Beobaelatung stand und erst 1/4 Jahr  vor dem Tode 
eine BlutdruckerhShung auf 145/110 mm Hg zeigte; sp/~ter stieg der 
Blutdruck noeh weiter auf 185/i45 m m  Hg. Das Herzgewieht betrug 
bei dem kaehektisehen Mann immerhin 320 g, s teht  also mindestens an 
der oberen Grenze der Norm. Der zweite Fall (Nr. 26) betrifft einen 
34j/s also aueh relativ jungen Mann ohne Herzklappenfehler oder 
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dergleiehen. Aueh in diesem Fall liegt eine jahrelange gute klinisehe 
Beobaehtung vor. Erst a/4 Jahr vor dem Tode steigt der Blutdruek aui 
160/100 mm Hg, um sparer auf 200/120 mm Hg zu gehen. Weder 
kliniseh noeh anatomiseh waren Zeiehen einer vora.usgegangenen Nephritis 
vorhanden, so dai3 eine andere Erkl~rung als die Nierenschrumpfung 
durch Amyloidose nicht mSglich ist; das Herzgewicht war stark erhSht und 
betrug 530 g. Im drittan Fall (Nr. 28) handelt es sich ~m einen 40js 
~ann mit sehon ]ange bestehender Amyloidose, bei dem aber erst 
1 l~onat vor dem Tode eine .BlutdruckerhShung auf 160/100 mm Hg 
auftrat, die jedoeh sp~ter wieder versehwand (zuletzt 105/80) und ab- 
norm tiefe Werte erreichte. Das Herzgewieht yon 350 g deutet jedoeh 
noeh auf eine eehte Blutdrueksteigerung hin. 

Bemerkenswert ist, dab  die BlntdruckerhShung in allen 3 Fiillen 
immer relativ junge Leute betraf, bei denen eine Anpassung des Herz- 
muskeln leichter mSglieh sein diirfte als bei kachektischen alten Menschen. 
Ohne nun das Problem der BlutdruckerhShung weiter erSrtern zu 
wollen, muB man doch annehmen, dal~ bei der Amyloidsehrump~niere 
gelegent]ich eine Steigerung desselben mit Hypertrophie der linken 
Kammer vorkommt. Diese Blutdrucksteigerung hat keine anderen 
Ursachen als die dureh die massive Amyloidose hervorgerufene Atrophie 
und Seh~digung der Nieren.  Ob man eine meehanische Genese der 
B]utdruekerhShung annehmen will oder ob blutdrueksteigernde Sub- 
stanzen im Verlauf der durch die GlomerulusverSdung auftretenden 
Nierenschiidigung entstehen, ist in diesem Zusammenhang nicht zu 
erSrtern. 

VI. Uber die Genese der beiden Grundformen 
der allgemeinen Amyloidose. 

Wie in den vorstehenden Abschnitten dargelegt, kann man bei der 
allgemeinen Amyloidose zwei versehiedene Formenkreise unterscheiden ; 
beim Sagomilztyp liegt ein pericapill/~res und perifollikuls Amyloid 
in ~ilz, Lymphknoten und Leber sowie in ~agen- und Darmschleimhaut 
vor, wi~hrend Niere und Nebenniere ein relativ geringes Amyloid auL" 
weisen. Die Zentralarterien der Milz, die interlobul/~ren Arterien der 
Leber, die submukSsen Arterien des ~agens und Darms sowie die I%inden- 
arterien der Niere und Kapselarterien der Nebenniere bleiben im gro]3en 
ganzen frei yon Amyloid, oder sind nut gering befallen. 

])as Umgekehrte sieht man bei Schinl~enmilztyp. In der 5/~itz, in den 
Lymphknoten, in der Leber, in !V~agen, ])arm, Nebennieren und Nieren 
sind die im vorigen Typ freigebliebenen Arterien deutlieh mehr oder 
minder stark mit Amyloid inffltriert; au~erdem finden sich in der Milz 
Ablagerungen in der Pulpa, die bis in die perifo]likul/~ren l%/~ume reichen, 
und in den Glomeruli der Niere und der Rinde der Nebenniere massive 
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Amyloidablagerungen ; es fehlt d~gegen ein typisches pericapill~Lres Amy- 
loid des ~ilzfollikel, der Leber und der ~ g e n -  und D~rmschleimh~ut. 

Es fragt sieh nun, wgrum in einem F~ll der peric~pill~re Sago- 
milztyp, im ~nderen Fall der Schinkenmilztyp mit st~rkerer ~rterieller 
Beteiligung zustande kommt. Ich butte schon erw~thnt, d~I~ aueh der 
Schinkenmilztyp recht akut in Erseheinung treten kann, d ~  er jedoeh 
nur bei lange bestehenden Krankheiten vorkommt und h~Lufig fiber 
Jahre nachweisb~r ist. Sicher ist, d~l~ dieser Typ nieht aus dem 
ersten hervorgeht, da msn nieht annehmen k~nn, daft zungehst ein 
Follikel~myloid mit Leber- und ~agen-D~rmschleimhautbeteiligung vor- 
liegt, d~s dann wieder verschwinden und dem Pulpa- und Arterien- 
~myloid Pl~tz m~chen mtil~te. Ein Untersehied im optischen und f~rbe- 
rischen Verhalten des Amyloids der beiden Formenkreise ist nieht vor- 
handen, weswegen m~n a.nnehmen muI3, da~ kein qualitative~ Unter- 
schied in der Zusammensetznng tier beiden Amyloidsrten besteht. 

Die Versehiedenheit mul3 also in der Genese beider Amyloidtypen 
liegen. Der wesentliche Unterschied liegt in dem Befall verschiedener 
Gef/~i~strecken, eimnal vorwiegend Cspillaren, zum anderen st~rke Be- 
teiligung der Arterien; d~zu kommen quantitative Unterschiede in der 
~asse des Amyloids, z.B. in der ~ebennierenrinde und Niere. 

Wenn wit den Grundbedingungen der Amyloidentstehung n~ch- 
gehen, so handelt es sich immer um eine ~berschwemmung des Kreislaufs 
mit hochmolekularem EiweiB und eine Ausf~tllung an Grenzmembranen. 
Aus dem eingeschwemmten Eiweil3 entsteht nicht direkt Amyloid, 
sondern es tritt als Folge der Antigenwirkung eine Globulinbildung auf; 
wenn das Amyloid erst an den Grenzmembranen niedergeschlagen ist, 
geht die Globulinvermehrung allerdings in eine Globulinverminderung 
iiber (L~T~I~Sl~). Insofern h~t die Amyloidbildung, wie ich schon aus- 
fiihrte, wahrscheinlich eine Bedeutung ffir die zur Nephrose fiihrende 
Hypalbumin~mie. ~iir die Entstehung des Amyloids wird dem Retikulo- 
endothel yon DOMAGX, ARXDT U. a. eine besondere Rolle zugewiesen, 
w~hrend L~/TTSl~Ea allgemeiner Yon ~ einer Erkrankung des gesamten 
aktiven ~esenchyms spricht. 

LOESCHCKE hat naehge wiesen, d~l] der 0rggnismus gegen kSrpereigene 
Eiwei~e, die zur Resorption und p~renterglen Wirkung gelangen, Anti- 
kSrper bildet, und fa~t dgs Amyloid als eine Antigen-AntikSrperre~ktion 
~uf, wobei d~s Antigen aus zerfallenen Leukoeyten entstehen soll. Er 
nimmt an, da[~ auch das Ryalin auf einem gleiehgrtigen Vorgang be- 
ruht, aber nicht durch Leukoey~eneiweil~, sondern durch irgendwelehes 
andere gls Antigen wirksame Gewebseiweil3 hervorgerufen wird. Die An- 
sehauung yon LOOSe,eKE hat dursh LSTTE~E~S Untersuchungen eine 
weitgehende Stiitzung er~ahren, wobei iedoch L E T T ~  gl~ubt, dal] d~s 
Amyloid nicht ein Spezialfall des Hy~lins ist, der durch die ~ntigene 
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Wirkung yon Leukocyteneiwei$ hervorgerufen wird, sondern da$ jedes 
parenterale Eiweil~ als Antigen wirken kann. Die LoEscHcKv.sehe An- 
schauung geht insofern mit der Ansicht, dab das l~etikuloendothel yon 
Bedeutung fiir die Amyloidentstehung sei, parallel, als man die Anti- 
kSrperbildung dem Retikuloendothe] zuschreibt. Bei AntigeniibersehuB 
im Blur kommt es am Orte der AntikSrperbfldung, also insbesondere 
in ~ilz, Leber und Lymphknoten usw. zu Amyloidablagerungen, weil 
das iiberschfissige Antigen mit dem neugebildeten AntikSrper sofort 
eine Pr/icipitation eingeht, bevor die AntikSrper ins Blut gelangen. 
Die Theorie wfirde uns erkl/iren, warum ein perieapill/~res Amyloid 
in den ~ilzfollikeln, in Lymphknoten und Leber vorhanden ist; sie 
wiirde also auf den Sagomilztyp der allgemeinen Amyloidose wie zu- 
geschnitten sein. 

Wie sehon erw/~hnt, haben wir beim Sagomilztyp der Amyloidose 
Grundkrankheiten vor uns, die sich nut wenige ~onate oder Jahre hin- 
ziehen und mit einem massiven Leukocyten- und Gewebszerfall ein- 
hergehen, so dab eine erhebliehe Einsehwemmung yon Antigen ins Blut 
angenommen werden kann. DaB in diesem Falle Antigen und Anti- 
kSrper :an der Grenze yon Blutcapillaren und antikSrperbildendem Ge- 
webe zusammentreffen und pr/~cipitieren, ist also verst/~ndlich. Die 
Pr/~cipitation erf01gt auSerhalb der Capillaren, so da$ man als Voraus- 
setzung eine Durehl/s der Capillarwand fiir den als Antigen 
wirkenden Eiwei2kSrper annehmen mull Es w~re also zur Abs/s 
der grSl~ten AntikSrpermengen in ~ilz, Leber und Lymphknoten ge- 
kommen; der restierende Tell kSnnte dann in Ausscheidungsorganen 
wie Niere, ~agen und Darm in Erscheinung treten. 

W/s die LOESC~CKEsehe Theorie fiir den Sagomilztyp der all- 
gemeinen Amyloidose weitgehend brauchbar ist, ergeben sich gewisse 
Schwierigkeiten ffir ihre Anwendung auf den Sehinkenmilztyp, weil bei 
diesem grS$ere Teile des ~.E.S. in Milz, Leber und Lymphknoten frei 
yon Amyloid bleiben. Beim Schinkenmilztyp sind nicht so sehr die 
am R.E.S. gelegenen Capillaren, sondern vielmehr die ~edia und Intima 
der kleinen Arterien befallen. Dazu kommen massive Amyloidablage- 
rungen in Nebennierenrinde und Glomeruli. 

Der Hauptunterschied in der Genese zwisehen dem Sago- und Schin- 
kenmilztyp der allgemeinen Amyloidose lieg~ naeh der oben dargelegten 
Auffassung in der Dauer der Grundkrankheit einerseits und der ~enge 
des zur Resorption gelangten und als Antigen wirksamen EiweiBes 
andererseits. Beim Schinkenmilztyp finder sich gewShnlich eine viele 
Jahre zuriickliegende Erkrankung mit Bronehiektasen oder wieder- 
holten fistelnden Eiterungen und dergleichen. Wenn man die Antigen- 
An tikSrpertheorie auf diesen Typ der allgemeinen Amyloidose anwenden 
will, so mul~ man sagen, da$ die Pr/s nieht so sehr am Ort der 
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Antik6rperbildung in ~ilz, Leber und Lymphknoten, sondern an anderen 
Stellen der Blutgewebsgrenze, vor allem in der Wand der kleinen Arterien 
und der Glomerulussehlingen der Niere, stattfindet..Es ist deswegen die 
Frage, ob in diesen F~llen die Reaktionslage des Endothelrohres oder 
Gewebes eine andere geworden ist. Es mtil3te eine Durchl/~ssigkeit 
des Endothelrohres anderer Gef/tgstreeken als beim Sagomilztyp vor- 
liegen. :Beim Sagomilztyp kommt eine viel grSBere Antigenmenge zur 
Resorption als beim Sehinkenmilztyp, so dag ein Erlahrnen des I~.E.S. 
und damit eine Abs/~ttigung mit Pr~eipitaten am Orte des Retikulo- 
endothels erfolgt; beim Sehinkenmilztyp, der zwar aueh pl6tzlieh ein- 
setzen und sehubweise verla.ufen kann, ist die resorbierte Antigenmenge 
wahrseheinlieh geringer; es ist denkbar, dal] die AntikSrperbildung 
starker ist und deswegen keine Abs~ttigung am Ort der AntikSrper- 
bildung erfolgt, sondern die Pr/~eipitation yon Antigen-Antik6rpern in 
der Peripherie fern yore I~.E.S. stattfindet. Vielleieht liege sieh aus der 
Beobaehtung der beiden Amyloidtypen beim Serumpferd oder dureh 
quantitativen Naehweis der Antigene und AntikSrper eine weitere 
Klfi.rung bringen. Solehe Ans/~tze zu quantitativem Arbeiten liegen vor : 
LETTEreR konnte naehweisen, dal~ im Serum amyloidkranker ~/iuse 
wenig pr~eipitierende AntikSrper vorhanden sind, wogegen im Serum 
noeh nieht erkrankter, abet gleiehartig behandelter Tiere reiehliehe 
Antik6rper erseheinen. S~Er~ERT hat die Lo~scJ~CKEsche serologisehe 
Amyloidreaktion aueh an einigen jugendliehen Patienten durehgeftihrt, 
bringt ]edoeh fiir unsere Frage keine K1/irung. 

Andersartige Erkl/~rungen des Amyloids gehen z.B. yon der 
3s B. Scn~IDTsehen, jetzt yon ibm selbst verlassenen Annahme eines 
fermentativ bedingten Gerinnungsvorganges aus, wobei night zu be- 
zweifeln ist, dal3 in solehen F~llen reiehliehe Proteasen vorhanden sind. 
L~[r~'OLD setzte an Stelle des Ferments die Chondroitin-Sehwefels~ture, 
die zur Ausfi~llung der zu reiehlieh angebotenen Eiweil~e fiihren sollte; 
]edoeh wird jetzt die yon HEINL]~IX naehgewiesene Vermehrung des 
Sulfatsehwefels im amyloiden Gewebe yon LE~RER und ibm selbst 
dahiti gedeutet, dab der Sulfatsehwefel night Ursaehe, sondern Folge der 
Amyloidf~llung sei. I:[]~INLEIN erw~gt neuerdings, dag die Ursaehe der 
Amyloidose in einer Insuffizienz des Retikuloendothels im weiteren S~nn, 
welches ja parenteral angebotenes Eiweigk6rper aufnimmt und ver- 
arbeitet, zu suehen sein kSnnte; bei zu groI3er Obersehwemmung des 
Blutes mit soleh~en Eiweigen wiirde es zu einer Erseh5pfung des I~.E.S. 
und ~esenehyms kommen, infolge deren das angebotene EiweiB in der 
Grundsubstanz liegenbliebe und kondensiert wtirde. D~mnaeh wiirde 
die Amyloidbildung einen meehaniseh-kolloidehemisehen Vorgang dar- 
stellen. Gegen diese Auffassung sprieht meines Eraehtens jedoeh, dab 
L~TT~XE~ naehgewiesen hat, dab das Amyloid nieht aus abgebauten 
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EiweiSk5rpern selbst entsteht, sondern da$ der Amyloidbildung eine 
Globulin~usschfittung vorausgeht; eine Anwendung der HEI~Lm~sehen 
Auffassung yon der mechanisch~kolloidchemischen Ausf~llung des 
Eiweil~es an den Grenzmembranen infolge Ersch5pfung des R.E.S. und 
Mesenehyms ist auf unsere in Frage stehenden Grundtypen der 
Amyloidose ebenfalls schwer mSglich. ~ a n  kSnnte nur annehmen, dal~ 
beim Sagomilztyp ~ndere Gef~Bstrecken, ni~mlich die C~pill~ren, beim 
Schinkenmilztyp ~ber die Intim~ der Arterien und Arteriolen besonders 
fiir EiweiSk5rper perme~bel sind. ~ n  mfil~te weiter unnehmen, dal~ im 
ersten Fall vorwiegend eine Ersch5pfung des I~.E.S. im engeren Sinne 
und im zwei~en l~ll eine solche des Gef~mesenchyms, vor allem der 
Arterien, vorliegt. 

Zusammen]assung. 
1. Bei der typischen allgemeinen A myloidose lassen sich zwei Grund- 

formen unterscheiden, yon denen die eine n~ch dem Verhalten des 
ftihrenden Organs Ms Sagomilztyp und die andere ~ls Schinkenmilztyp 
der allgemeinen Amyloidose bezeichnet wird. 

2. Beim Sggomilztyp findet sich in der Mi]z eine follikul~re und peri- 
follikuls Amyloidose, w~thrend die Zentral- ulld Trabekelgrterien frei 
sind; gelegentlich jed0ch finder sich Amyloid in der Wand der l~insel- 
arterien. Bei der Schinkenmilz ist eine Amyloidose der Pulp~, eventuell 
mit IJbergreifen auf die perifollikul~ren l~tume vorhanden; auf~erdem 
sind die Zentrglurterien amyioidentartet. Eine MischformderAmyloidose- 
typen ist se!ten. 

3. Der Sagomilztyp der allgemeinen Amyloidose kommt bei solchen 
Grundkr~nkheiten vor, die mit st~rkem EiweiBzerfall einhergehen, vor 
allem ~ber bei der exsudativen Tuberkulose; die D~uer der Grund- 
kr~nkheit betr&gt meist wenige Jahre oder Mon~te. Der Schinkenmilztyp 
kommt dagegen bei solchen Erkrankungen vor, bei denen nut ein ge- 
ringerer Gewebs- oder Leukocytenzerfgll vorhunden ist. Die D~uer der 
Grundkr~nkheit betr~gt in unserem M~terial 6--40 J~hre und ist viel 
l~nger als beim S~gomilztyp; meist handelt es sich um Bronchiektasen, 
chronische Eiteruugen, cirrhotische Tuberkulosen oder dergleichen. 

4. Die Leber zeigt beim Sagomilztyp eine ausgesprochene Amyloidose 
mit perieapill~Lrer Abl~gerung; die interlobulgren Arterien sind bei 
diesem Typ frei oder nur geringftigig mitbetefligt. ]~eim Schinkenmilztyp 
bleibt die Leber selbst frei yon Amyloid, w~hrend die interlobulgren 
Arterien be fMlen sind, 

5. Im M~gen beschrgnkt sich d~s Amyloid nuch HA~PmZl~ auf den 
Kardi~- und Pylorusanteil. Untersucht wurde der Pylorusanteil. Beim 
Sugomilztyp ist eine Schleimhautamyloidose mit peric~pillgrer Ab- 
lagerung im Pylorus~nteil des lV[agens und im Diinnd~rm nachweisbar. 
Beim Schinkenmilztyp scheint diese Schleimhautamyloidose ira grol~en 
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ganzen zu fehlen ; dafiir ist aber regelm/ti3ig eine Amyloidinfiltration der 
Wandung der submuk6sen Arterien vorhanden. 

6. Die Nebenniere ist beim Sagomilztyp gewShnlieh gering oder 
mittelgradig amyloidentartet, die kleinen Arterien der Kapsel sind meist 
frei. Beim Sehinkenmilztyp ist oft eine hoehgradige, mit Atrophie der 
Epithelien verbundene Amyloidose der l~inde mit gleiehzeitiger Amyioi- 
dose der Kapselarterien vorhanden. 

7. Aueh in der Niere lassen sieh zwei Grundformen der Amyloidose 
voneinander trennen. Beim Sagomilztyp ist immer eine geringgradige 
oder h6ehstens mittelgradige Amyloidose der Olomeruli ohne Ver6dung 
derselben naehweisbar; die Amyloidose greift nut auf die Vasa afferentia 
fiber, w/~hrend die fibrigen Rindenarterien frei yon Amyloid sind. ]3eim 
Sehinkenmilztyp finder sieh eine massive Amyloidose der Olomeruli, 
die zur Vergr613erung und VerSdung derselben ffihrt; dabei sind regel- 
m~gig aueh die Aa. reetae und die freien Arteriengste der Rinde und 
t{indenmarkgrenze beteiligt. 

8. Beim Sagomilztyp finder sieh niemals eine amyloidbedingte 
Niereninsuffizienz, w~hrend beim Sehinkenmilztyp eine solehe Nieren- 
insuffizienz mit Ausgang in Ur/~mid eharakteristiseh ist. Die Nieren- 
insuffizienz h/ingt nieht yon den ,,nephrotisehen" ger/tnderungen der 
Hauptstiieke ab, sondern wird dutch die St6rung der Glomerulusdureh- 
blutung infolge der massiven ver6denden Amyloidose bedingt. In einigen 
F/~llen yon Amyloidsehrumpfniere 1/~Bt sieh aueh eine 131utdrnekerh6hung 
und I-Ierzhypertrophie naehweisen. Die massive Form der Glomerulus- 
undArterienamyloidose kann ziemlieh akut auftreten und zu Niereninsuf- 
fizienz ffihren, bevor eine Parenehymsehrumpfung eintritt. Die Sehrump- 
lung ist also nieht das Wesentliehe dieses Typs; wenn sie vorhanden 
ist, h/tngt sie vom Grad und der/)auer der Glomerulusver6dung ab. 

9. Eine Nelohrose finder sieh meist sowohl beim Sagomilztyp als aueh 
beim Sehinkenmilztyp. Ursaehe der Nephrose ist in diesen F/illen nieht 
die Amyloidinfiltration der Glomeruli oder die groi3e Albuminurie- 
Vo~aRI)s, sondern eine StSrung des Eiweil?stoffweehsels, die in der 
St6rung der Neubi!dung und dem Verlust yon EiweiBkSrpern dutch 
das Amyloid und die exsudativen Prozesse der Grundkrankheit zu 
suehenist. Es wird vorgesehlagen, von,,Nephrose"nurbeiderVoL~m)- 
sehen Nephrose zu spreehen, die im wesentliehen dureh eine tIypalbumin- 
/~mie und sekund/~re Lipoid~mie ausgezeiehnet ist. Die Tubuiusver~nde- 
rungen bestehen in der Aufnahme yon Eiweil~ und Lilooiden in ver- 
sehieden dispersem Zustand; sie sind nieht ,,prim~r-degenerativ". Die 
Nephrose bei der allgemeinen Amyloidose ist also keine degenerative 
tubul/~re Nierenerkrankung, sondern eine EiweiBstoffweehselst6rung. 

10. Die Amyloidose ist l~olge der Resorption yon Eiweigk6rpern 
aus Leukoeyten- und Gewebsabbau; dieses EiweiB wirkt als Antigen. 
Beim Sagomilztyp der allgemeinen Amyloidose ist eine massive 
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A n t i g e n f i b e r s c h w e m m u n g  des  B l u t e s  w ~ h r s c h e i n l i c h .  B e i m  S c h i n k e n m i l z -  

t y p i s t  d ie  l ~ e s o r p t i o n  d e r  A n t i g e n m e n g e  v e r m u t l i c h  s e h r  v i e l  g e r i n g e r .  

E s  w i r d  v e r s u c h t ,  d ie  b e i d e n  G r u n d f o r m e n  d e r  ~ l l g e m e i n e n  A m y l o i d o s e  

~u f  z e i t l i c h e  u n d  mengenm~LBige F ~ k t o r e n  d e r  A n t i g e n w i r k u n g  u n d  

A n t i k 6 r p e r b i l d u n g  z u r i i c k z u i i i h r e n .  Ob  e ine  A m y l o i d o s e  y o r e  Sago-  

m i l z t y p  o d e r  v o m  S c h i n k e n m i l z t y p  u u f t r i t t ,  h ~ n g t  y o n  d e r  A r t  u n d  

I ) ~ u e r  des  G r u n d l e i d e n s ,  y o n  d e r  A n t i g e n r e s o r p t i o n  u n d  d e r  l ~ e ~ k t i o n s -  

l a t e  des  O r g a n i s m u s ,  e v e n t u e l l  y o n  d e r  v e r s c h i e d e n e n  D u r c h l g s s i g k e i t  ve r -  

s c h i e d e n e r  Ge f / i l ] s t r ecken  ab .  
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