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Endogenous Oxalosis Producing Symptoms in Adults

Summary. A postmortem study of a 34 year old women with primary oxalosis is reported.

Histologically crystallized material was found predominantly in the urinary excretory
system. There was no chronic pyelonephritis. Crystals were also found within the cytoplasm
of muscle cells of the arterial blood vessels, the esophagus and the heart. Intracapillary oxalate
crystals were detected in the lung and glomerula. The disease was probably hereditary, since a
brother had also died of this disease. In both cases special attention is called to the oxalate
crystals in the media of the arterial blood vessels of the cutis and corium, which led to symp-
toms of Raynaud’s disease.

Zusammenfassung. Es wird tiber einen Fall von endogener Oxalose bei einer 34jahrigen
Frau berichtet. Die Diagnose konnte erst postmortal gestellt werden. Pathologisch-anatomisch
standen Kristallablagerungen im Ausscheidungssystem der Niere im Vordergrund. Es bestand
nicht das Bild einer pyelonephritischen Schrumpfniere. Weitere Kristallablagerungen fanden
sich in der glatten Muskulatur der Blutgefifie, des Oesophagus sowie in der Herzmuskulatur.
Eine capillire Ablagerungsform konnte in der Lunge und in den Nierenglomerula nachgewiesen
werden. Der hereditire Charakter der Erkrankung wurde durch die retrograde Klirung der
Ursache der Urdmie des verstorbenen Bruders wahrscheinlich gemacht. Hervorzuheben sind
bei dem vorliegenden Fall sowie bei der Krankheit des Bruders die Ablagerungen von Oxalat-
Kristallen in den arteriellen Blutgefiien der Cutis und des Coriums, die zu Raynaud-artigen
Erscheinungen fithrten.

Seit der Erstbeschreibung eines Falles von Oxalose durch LEPOUTRE (1925) ist
die Zahl der in der Literatur mitgeteilten Fille bis zum Jahre 1964 auf iiber 100
angestiegen (Hocrapay u. Mitarb., 1964). Dabei ist der Anteil der Erwachsenen
am Krankheitsbild der Oxalose gering.

Wiahrend die primére Oxalose eine seltene Krankheit darstellt, kann hiufig
die sekundire Oxalose im Verlaufe der Urdmie verschiedener Atiologie beobachtet
werden. Im Untersuchungsmaterial von BEDNAR u. Mitarb. (1961) fanden sich
bei der Autopsie von Urdmieféllen in 64 % Oxalatkristalle in den Nieren und in
13% extrarenale Kristallablagerungen. BaANkL und REcrLE (1967) fanden bei
45% von Urdmiepatienten Oxalatkristallablagerungen.

Eine eindeutige Abtrennung der priméren Oxalose von den sekundiren Formen
diirfte nur in den Féllen moglich sein, in denen pathologisch-anatomisch kein
Anbalt fir ein priméres Nierenleiden besteht und in denen der klare Nachweis
der Hereditiat gefithrt werden kann.
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Kasuistik
Vorgeschichte

Im vorliegenden Fall handelt es sich um eine 34 Jahre alt gewordene Frau.

Beide Eltern der Patientin waren gesund. Ein Bruder des Vaters sowie eine Schwester der
Mutter litten an Diabetes mellitus. Ein Bruder der Patientin starb mit 28 Jabhren infolge
Nierenversagens, nachdem seit dem 17. Lebensjahr wiederholt Nierensteine aus Calciumoxalat
aufgetreten waren. In der Terminalphase seiner Erkrankung litt er an schweren Raynaud-
artigen Durchblutungsstérungen an Hinden und FiiBen. Die Atiologie der Uriimie konnte
klinisch nicht geklirt werden. Erst durch eine nachtrigliche Durchmusterung der postmortal
entnommenen Muskelbiopsie (die Obduktion in toto war von den Angehdrigen verweigert
worden) konnte die Diagnose Oxalose retrospektiv gestellt werden. Weitere familifire Leiden
waren nicht bekannt.

Die Patientin hatte 2 gesunde Kinder.

Bis auf die Kinderkrankheiten Masern und Keuchhusten war die Patientin stets gesund.
Mit 27 Jahren litt sie am Ende der ersten Graviditit unter starken Riickenschmerzen, die mit
einer Proteinurie einhergingen. Die Symptome klangen nach der komplikationslosen Ent-
bindung schnell ab. Eine zweite Graviditdt im Alter von 32 Jahren verlief normal. Mit 33 Jah-
ren bemerkte die Patientin erstmals bis zu 5 mm im Durchmesser groBie stark schmerzende
Knoten an beiden Handriicken. Unter antirheumatischer Behandlung besserten sich die Be-
schwerden. Mit 34 Jahren wurde eine Anéimie von 66% Hb beobachtet. Kurze Zeit spiter
wurde die Patientin im Zustand der Urdmie in die Klinik aufgenommen.

Klinische Untersuchung

Bei der klinischen Untersuchung fielen leichte Knochelédeme auf. Haut und Schleimhdute
waren minderdurchblutet. Uber dem Mittelgelenk des linken Mittelfingers fand sich ein etwa
3 mm im Durchmesser groBles derbes schmerzhaftes Knétchen. Der Blutdruck lag bei 170/
110 mm Hg. Am Augenhintergrund wurde eine leichte angiospastische Retinopathie sowie ein
Papillensdem diagnostiziert.

Laborbefunde

BSG: 25/60 mm n. W.; Hb: 8,2 ¢-% ; Ery: 2,9-10%/mm?; Leukocyten: 5000/mm3; Throm-
bocyten: 123000/mm3; Sternalmark: Hypoplasie des gesamten Markes. Kalium: 5,95 mval;
Calcium: 4,1 mval; anorganisches Phosphat: 4,3 mval; Chlorid: 99,9 mval; SGOT: 2,56 mE;
SGPT: 2,7 mE; alkalische Phosphatase: 105 mE; Serumeisen: 119 pg-%; Serumkupfer:
81 yg-% ; antinucleiire Faktoren: neg.; Antistreptolysintiter: neg.; C-reaktives Protein: neg.;
Rheumafaktoren: neg.

Elektrophorese. Albumin: 2,41 g-%; oy-Globulin: 0,20 g-%; o,-Globulin: 0,65 g-% ;
f-Globulin: 0,62 g-%; v-Globulin: 1,38 g-%. Immunelektrophorese: keine Paraproteine;
B-Lipoproteine und Transferrin vermindert. Gerinnungsanalyse unauffillig.

Urinstatus. Protein: 30—100 mg- % ; Zucker: leicht pos.; Reaktion: neutral bis sauer. Im
Sediment fanden sich Plattenepithelien, 20—25 Leukocyten pro Gesichtsfeld, wenige Erythro-
cyten und gelegentlich Calciumoxalatkristalle. Das spezifische Gewicht lag maximal bei 1015,
die maximale Urinmenge betrug 800 m].

Rontgenologisch fand sich ein linksverbreitertes Herz. An den Lungen war in der Réntgen-
iibersichtsaufnahme kein pathologischer Befund zu erheben. Die Nieren waren bei der Leer-
aufnahme verkleinert, in der Projektion auf die obere Kelchgruppe beidseits fanden sich kleine
kalkdichte Verschattungen. Links bestand eine Coxarthrose. Der Oesophagus zeigte ein regel-
rechtes Faltenprofil. Im Elektrokardiogramm zeigte sich ein Linkstyp mit Sinusrhythmus und
normalem Erregungsablauf.
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Verlauf

Wihrend der klinischen Beobachtung vom 15. 6. 68 bis zum Tode am 20. 8, 68 wurde die
Patientin insgesamt 8mal teils himodialysiert, teils peritonealdialysiert. Am 22. 6. 68 kam es
erstmals, beginnend am linken Zeigefinger, spiter auf Hinde und Fiifle iibergreifend, zu
schweren schmerzhaften Raynaud-artigen Zustdnden mit gleichzeitigen Pariisthesien und
spiiter folgenden Sensibilititsstorungen und einzelnen Muskelatrophien in diesem Bereich.
Einige Tage spiter entwickelten sich ausgedehnte strangférmige schmerzhafte Infiltrationen
im Unterhautfettgewebe der Oberschenkel und der Nates. Die Patientin klagte zunehmend
iiber Atemnot und Beklemmungsgefiihl. Es kam zweimal im Abstand von mehreren Tagen zu
einer Asystolie mit vollstindigem BewuBtseinsverlust und Atemstillstand. Die Reanimation
gelang, das Herz bedurfte jedoch voriibergehend eines transvendsen elektrischen Schritt-
machers. Obwohl das Herz kurze Zeit spiter wieder Reizbildung und Reizleitung itbernahm,
lieBen sich im EKG schwere pathologische Verdnderungen erkennen (Schenkelblockbilder,
Extrasystolen und Erregungsriickbildungsstérungen). Als weitere Komplikation kam eine
hiamorrhagische Perikarditis und Pleuritis hinzu. Die Patientin verstarb schlieBlich im Herz-
kreislaufversagen.

Die Therapie mit Herzglykosiden, Antibiotica, anabolen Hormonen und hochdosierten
Prednisongaben, sowie Imuran unter der Annahme, dall eine Kollagenose (Sklerodermie)
vorlige, hatten keinen Einflul auf den progredienten Verlauf der Krankheit.

Pathologiseh-anatomische Befunde

Bei der Obduktion (LN 922/68, Pathol. Institut der Justus Liebig-Universitét,
(ieBen) waren makroskopisch besonders die Nieren auffallend verdndert (Gewicht
beider Nieren 350 g). Die Kapsel lie} sich leicht abziehen. Die Oberflache war glatt,
die Konsistenz der Nieren erhoht. Die 0,5 em breite Rinde zeigte eine scharfe
Grenze gegen das braunrot gefdrbte Mark. Die Schnittfliche war wie mit feinem
Sand durchsetzt (Abb. 1). Die Nierenbecken zeigten eine normale Weite. In den
Kalizes fanden sich geringe Ansammlungen von bis 1 mm im Durchmesser grofien
Kristallen.

Das Grundleiden, eine endogene Oxalose, konnte erst durch die mikrosko-
pische Untersuchung sicher festgestellt werden. Es fanden sich polarisations-
optisch doppelbrechende Oxalatkristallablagerungen in verschiedenen Lokali-
sationen:

1. Im Hohlraumsystem der Niere, 2. in der Herzmuskulatur, 3. in der Musku-
latur der Media der arteriellen BlutgefiGle, 4. in der glatten Muskulatur der Hohl-
organe und 5. intracapillar.

Ozalatablagerungen in der Niere

Mikroskopisch war die Nierenrinde normal breit. Ein groBer Teil der Glomerula
war unverdndert mit normalem Endothel- und Mesangiumzellgehalt. Sie hatten
eine normal breite Basalmembran. Einzelne Glomerula bestanden nur noch aus
konzentrisch angeordneten Bindegewebslamellen. In diesem Bindegewebe fand
sich stellenweise Oxalat (wahrscheinlich ehemals intracapillire Ablagerung)
(Abb. 2). Die Tubulushauptstiicke waren erweitert. Thre Lumina waren leer, das
Epithel abgeflacht, die Epithelzellen jedoch gut erhalten. Die iibrigen Tubulus-
abschnitte (Henlesche Schleifen, Schaltstiicke, Sammelrohre) zeigten ebenfalls eine
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Abb. 1. Niere bei primirer Oxalose: Auf der Schnittfliche lassen sich kleine weile Punkte
(Calciumoxalatkristallablagerungen) disseminiert verteilt erkennen

Glomerulum (Pfeil I). Himatoxylin-Eosin-Férbung, Vergr. 330 X
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Abb. 3a—d. Herz bei primirer Oxalose: Oxalatkristallablagerungen in der Herzmuskulatur.
a Oxalatkristallablagerungen im Cytoplasma der Herzmuskelfasern. Polarisator und Analy-
sator im Winkel von 45° zueinander. Hamatoxylin-Eosin-Férbung, Vergr. 1250 x. b Geringe
Oxalatkristallablagerungen im Cytoplasma der Herzmuskelfasern. Himatoxylin-Eosin-
Farbung, Vergr. 1250 x . ¢ Starke Oxalatkristallablagerungen im Cytoplasma der Herzmuskel-
fasern. Hamatoxylin-Eosin-Farbung, Vergr. 1250 x. d Bindegewebsvermehrung im Bereiche
untergegangener Herzmuskelfasern. Himatoxylin-Eosin-Farbung, Vergr. 132 X

Erweiterung, ihre Lumina waren meist vollstindig mit Oxalatkristallen ausgefullt.
Dag Tubulusepithel war in diesen Abschnitten nicht mehr erhalten.
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Abb. 4a—c. Calciumoxalatkristallablagerungen in der Media der Blutgefifie bei primérer

Oxalose: a u. b Circumscripte Ablagerungen (Pfeile I u. 2) in Blutgefédfien des Oesophagus (a)

und der Milz (b). ¢ Circumferente Calciumoxalatablagerungen in BlutgeféiBien des Oesophagus
(Pfeil 7). Lumeneinengung durch Oxalatkristalle (Pfeil 2)

Im Interstitium der Nieren fanden sich Zellinfiltrate (Lymphocyten, Plasma-
zellen) und eine Vermehrung kollagener Fasern.
Chemisch ergab die Analyse der Konkremente aus den Kalizes Calciumoxalat.

Ozxalatablagerungen in der Herzmuskulatur

In der Wand beider Kammern und Vorhofe waren Oxalatkristalle intracellular
in den Herzmuskelfasern nachweisbar (Abb. 3a). Die Menge des abgelagerten
Oxalates war unterschiedlich groB. Es gab Herzmuskelzellen, die nur spérlich
kristallines Material enthielten (Abb. 3b). In anderen Herzmuskelzellen waren
grofe Kristalle nachweisbar (Abb. 3¢), so dal nur noch wenig Cytoplasma saum-
férmig am Rande erhalten war. SchlieBlich fanden sich kristalline Ablagerungen,
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die innerhalb der leeren Sarkolemmschlduche gelegen waren. In diesem Bereich
war das interstitielle Bindegewebe deutlich vermehrt (Abb. 3d).

Ozxalatablagerungen in der glatten. Muskulatur der arteriellen Blutgefdfie

Oxalatablagerungen in der Media der arteriellen Blutgefdfle konnten in fol-
genden Organen nachgewiesen werden: Nieren, Herz, Milz, Leber, Oesophagus,
Schilddriise, Nebennieren und Haut (Subcutis und Corium). Die meist radidr an-
geordneten Kristalle in der Media waren entweder nur herdférmig zu sehen
(Abb. 4a und b) oder dehnten sich iiber die gesamte Zirkumferenz der Gefélie aus
(Abb. 4¢). Eine celluldre Reaktion auf das Ablagerungsprodukt konnte nicht nach-
gewiesen werden. Durch die Ablagerungen war die Media stark aufgetrieben, so
daB es zur partiellen Einengung des Lumens gekommen war (vgl. Abb. 4¢).

In der Haut lieBen sich Oxalatablagerungen nur in der Wand der Arterien und
Arteriolen des Coriums und der Subcutis nachweisen. Die Epidermis war atro-
phiert. Schweildriisen, Talgdriisen sowie die Haarfollikel waren in regelrechter
Zahl vorhanden. Es bestand eine Hautatrophie, jedoch nicht das Bild der Sklero-
dermie.

Ozalatablagerungen tn der glatten Muskulatur von Hohlorganen

Auch die glatte Muskulatur der Hohlorgane (Oesophagus) enthielt Oxalat-
ablagerungen. Eine cellulire Reaktion fehlte auch hier. Das interstitielle Binde-
gewebe war nicht vermehrt.

Obgleich ausgedehnte Oxalatkristallablagerungen in der glatten Muskulatur
sowie in der Herzmuskulatur nachzuweisen waren, fanden sich keine Oxalat-
kristalle in der Skelettmuskulatur.

Intracapillire Ozalatablagerungen

In den Lungen und in den Nieren waren Oxalatkristalle auch intracapillir zu
finden. Die Capillaren waren erweitert und das Lumen vollstindig mit Oxalat-
kristallen ausgefilllt (Abb. 5).

Die Nierenverdnderungen hatten offensichtlich zur Hypertonie gefithrt, die
seit Mai 1968 bekannt war. Als morphologisch nachweisbare Folge fand sich eine
Herzhypertrophie (Hypertrophie und Dilatation der linken Herzkammer, Dila-
tation der rechten Herzkammer und Dilatation beider Herzvorhofe) mit einem
Herzgewicht von 670 g.

Als weitere Folge der Nierenverdnderungen war eine Urdmie aufgetreten.
Morphologische Aquivalente der Urémie wurden in Form einer fibrinosen hamor-
rhagischen Perikarditis, einer fibrinésen Pleuritis und einer Blutungsneigung
nachgewiesen.

Nachdem diese Befunde festgestellt waren, wurde das Muskelbiopsiepraparat
des verstorbenen Bruders (JN K 3381/64, Patholog. Institut der Justus Liebig-
Universitit GieBen) nochmals untersucht. Dabei konnte jetzt auch in diesem
Material die Diagnose Oxalose gestellt werden. Wéhrend die Fasern der quer-
gestreiften Muskulatur selbst keine pathologischen Veranderungen zeigten, fanden
sich einzelne Oxalatkristalle in der Media der BlutgefaBe.

13 Virchows Arch. Abt. A Path. Anat., Bd. 347
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Abb. 5. Lunge bei primarer Oxalose: Intracapillire Oxalatkristallablagerungen.
Hamatoxylin-Eosin-Firbung, Vergr. 1320 x

Diskussion

Bis zum Jahre 1964 konnten Hockapay u. Mitarb. (1964) 125 Fille von
Oxalose zusammenstellen, von denen 16 die erste Manifestation von Krankheits-
erscheinungen nach dem 30. Lebensjahr zeigten. CocHrRAN u. Mitarb. (1968)
betrachteten 4 ihrer 5 Oxalosefélle als leichte Verlaufsformen, da sich die Erkran-
kung erst im Erwachsenenalter manifestierte.

Die klinischen Symptome unseres Falles, die denen eines Raynaud-Syndroms
entsprechen, deuten auf eine generalisierte Bindegewebserkrankung hin. Erst
durch die Obduktion konnte das zugrunde liegende Leiden, die endogene Oxalose,
erkannt werden. Die erneute Untersuchung des Muskelbiopsiepraparates des
4 Jahre vorher verstorbenen Bruders lief die Annahme zu, dal dieser auch an
einer Oxalose gelitten hatte und daran gestorben war.

Pathologisch-anatomisch zeigten sich 5 verschiedene Systemlokalisationen
der Oxalatablagerungen. Im Vordergrund standen die Kristallansammlungen im
Ausscheidungssystem der Niere. Uber die primdre Lokalisation der Kristall-
ablagerungen in der Niere besteht in der Literatur keine Einigkeit. DoERR wies
schon 1949 bei der Athylenglykolvergiftung, bei der im Organismus Athylenglykol
zu Oxalasiure umgewandelt wird, in der Niere Oxalatkristalle nach, die im Inneren
der Harnkanilchenepithelien, groStenteils jedoch im Lumen der Harnkanélchen
lagen. In einem Fall von Oxalsiurevergiftung fand Dvorackova (1966) Calcium-
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oxalatkristalle in den Tubulusepithelien. Auch BANKL und REGELE (1967) konnten
die ersten Kristalle im Cytoplasma der Tubulusepithelien nachweisen. Bei der
experimentellen Oxalose (LARGIARDER, 1960) sammeln sich die ersten Kristalle im
Cytoplasma der Tubulusepithelien an. ZorriNgEr und RosENMUND (1952) konnten
dagegen bei ihren Fallen in den Epithelien keine Kristalle mehr finden. Auch
unsere Untersuchungen lieBen keine infracytoplasmatischen Kristalle mehr
erkennen. Wir konnen jedoch diese primére Manifestation nicht ausschlieflen, da in
unserem Falle die Oxalatansammlungen in den Tubuli weit fortgeschritten und im
Bereich der starken Kristallanhdufungen keine Epithelzellen mehr vorhanden
waren.

In den verdickten Basalmembranen der Glomerula konnte Krer (1964) Oxalat-
kristalle nachweisen. Von Kotex u. Mitarb. (1965) wird das Erscheinen von
Oxalatkristallen innerhalb der Glomerula, wie wir es auch in einzelnen Bereichen
finden konnten, als Seltenheit bezeichnet.

Im Interstitium der Niere fanden sich Rundzellinfiltrate sowie eine Vermehrung
des Bindegewebes. Die interstitiellen Verdnderungen sind wohl als Reaktion auf
die nekrotischen Tubulusepithelien aufzufassen. Nach den klinischen und morpho-
logischen Befunden handelt es sich jedoch nicht um das Bild einer chronischen
Pyelonephritis. LARGIARDER und ZOLLINGER (1960) nehmen fiir die Genese der
interstitiellen Entziindung sowohl eine mechanische Wirkung durch die Kristalle
als auch einen toxischen Effekt der Oxalsdure an. Bei der experimentellen Kalium-
oxalatvergiftung konnte DoErr (1949) durch die Parenchymschidigung an Leber,
Herz und Niere den toxischen Effekt der Oxalsdure demonstrieren.

Pathologisch-anatomisch steht bei der Oxalose die Schrumpfniere im Vorder-
grund (LARGIARDER und ZOLLINGER, 1960).

Die makroskopisch gut erhaltenen Nieren sprechen in unserem Falle fiir eine
relativ spite Manifestation der Krankheit an den Nieren. Wohl ist der Nieren-
befund aus dem Jahre 1961 retrospektiv als Folge der Oxalose aufzufassen. Von
Bedeutung ist in diesem Zusammenhang der Befund von Scowex u. Mitarb.
(1959), die 6 Jahre vor dem Tode in einer Nierenbiopsie eines Falles von endogener
Oxalose keine Oxalatkristalle nachweisen konnten. Bei diesem Kranken mul} zur
Zeit, der Biopsie die Nierenfunktion fir die Oxalséureausscheidung noch aus-
reichend gewesen sein.

Wir mochten annehmen, dall das Leiden bei unserer Beobachtung zumindest
bis zum 27. Lebensjahr kompensiert war. Bis zu diesem Zeitpunkt bestand mog-
licherweise eine Hyperoxaldmie sowie eine erhohte Oxalséureausscheidung
(ScowEN u. Mitarb., 1959). Obgleich LarcTaARDER (1960) fir die Oxalose grund-
sétzlich einen erhohten Oxalsdureblutspiegel annimmt, ist die Frage, ob immer eine
Hyperoxalimie vorliegt, nach neueren Untersuchungen (Bankr und REGELE,
(1967) noch nicht endgiiltig geklart.

Der Stoffwechseldefekt diirfte nach Hocrapay u. Mitarb. (1965) und Drax u. Mitarb.
(1966) in einer Stoérung des Glyoxylsduremetabolismus zu finden sein. WYNGAARDEN und

ErpEr (1966) konnten nachweisen, daBl nach Gabe von markiertem Glyoxylat und Glykolat
beim Oxalosekranken erheblich weniger markiertes Kohlendioxyd und Glycin entstehen. Diese

13*
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Autoren schlieflen daraus auf eine Blockierung der Glyoxylat-Glycyl-Transaminase, miissen
dabei aber voraussetzen, dafl das markierte Kohlendioxyd iiber das Glycin entsteht. Fiir eine
Hemmung der Glyoxylat-Transaminase spricht auch die durch einen Pyridoxin-Mangel indu-
zierbare Hyperoxalurie (R1cEARDSON, 1967). WiLLiays u. Mitarb. (1967) sehen den Defekt
im Mangel der 16slichen 2-oxo-Glutarat-Glyoxyl-Carboligase, der zu vermehrtem Anfallen von
Oxalat fithrt.

Trotz des genetischen Stoffwechseldefektes war es vor dem 27. Lebensjahr
nicht zu klinischen Erscheinungen der Stoffwechselstérung gekommen. Erst nach
dem Auftreten von Funktionsstérungen der Nieren traten allgemeine klinische
Symptome der Krankheit auf. Im 27. Lebensjahr manifestierte sich die Krankheit
wahrscheinlich erstmals als Nephrolithiasis und war in den folgenden Jahren
wieder vollig kompensiert. Ein Jahr vor dem Tode kam es zur endgiiltigen Dekom-
pensation des Stoffwechselleidens. Diese ist als Folgeerscheinung einer Funktions-
einschriankung der Nieren aufzufassen, wobei die Ursache der Funktionseinschran-
kung jedoch nicht mehr vollig geklért werden kann. Diese Nierenfunktionsstorung
tiihrte zum Ausfall von Oxalatkristallen in den Nieren. Sind einmal Oxalatkristalle
in der Niere ausgefallen, kommt es mit der reduzierten Nierenfunktion zu einem
schnellen Fortschreiten des Krankheitsprozesses.

Die extrarenalen Oxalatablagerungen sind als Folgeerscheinungen des Nieren-
versagens anzusehen. Erst die im Stadium der Urdmie auftretende Acidose stellt
die Voraussetzung fiir das Ausfallen des Calciumoxalates auch in anderen Organen
dar (ScowexN u. Mitarb., 1959). Zudem kann die Lokalisation der Kristallbildung
durch eine am Orte des Ausfalles besonders ausgeprigte stoffwechselbedingte
Acidose determiniert sein. Mit der endgiiltigen Manifestation stellt sich ein Circulus
vitiosus ein, der tiber die durch die renale Oxalatablagerung bedingte Acidose zu
weiteren Oxalatablagerungen fihrt und somit die schnelle Progredienz des Leidens
bedingt.

Dieser Mechanismus der Oxalatablagerung geniigt wahrscheinlich jedoch nicht
allein fiir die Deutung der Kristallansammlung in der Muskulatur der Blutgeféle,
der Hohlorgane und der Herzmuskulatur. TRamprTTI 1. Mitarb. (1948) gelang es,
die Fahigkeit von Herzmuskelpriaparaten zur Umwandlung von Glycin in Glyoxyl-
siure und Oxalsiure in vitro nachzuweisen. Man miilite somit in diesen Féllen an
eine direkte intracellulire Entstehung der Oxalatkristalle denken, wie auch
ScowEeN u. Mitarb. (1959) die Kristallablagerungen in der Media der Blutgefifie
erkldren.

Interessant erscheint in diesem Zusammenhang der Befund von FismErR und Warts
(1968), die keinen Unterschied in der Fihigkeit der Erythrocyten, Glyoxyl in Oxalat abzu-
bauen, zwischen Normalpersonen und Oxalosekranken fanden. Auch Giees und Warrs (1967)
fanden in der Leber der Patientin mit Hyperoxalurie einen normalen Glyoxylmetabolismus.

Die Herzsymptome sind einmal auf Kristallablagerungen im Cytoplasma der
Herzmuskelzellen zuriickzufithren. K1er (1964) beschrieb einen Fall von endogener
Oxalose im Erwachsenenalter mit besonders starken, schon makroskopisch sicht-
baren, Kristallablagerungen in den Herzmuskelzellen. Daneben sind die binde-
gewebigen Narben in der Umgebung untergegangener Herzmuskelzellen fiir
Krankheitserscheinungen von seiten des Herzens verantwortlich zu machen. Die
Bindegewebsvermehrung als Folge des Herzmuskelzellunterganges wurde von
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O=rF (1965) als fibroblastische Myokarditis bezeichnet. In einem Fall von Kaiser
(1962) fanden sich Kristalle bevorzugt im Reizleitungssystem des Herzens, die zu
Herzrhythmusstérungen fithren kénnen. Auch in unserem Falle trat zweimal Herz.-
stillstand mit nachfolgend schweren Reizleitungsstérungen auf.

Von besonderer Bedeutung sind die Raynaud-artigen Erscheinungen an den
Extremititen, die sowohl bei der 34jdhrigen Frau als auch bei ihrem verstorbenen
Bruder aufgetreten waren. Diese Form der Durchblutungsstérung fithrte einerseits
zur diagnostischen Fehldeutung und andererseits ist sie bis jetzt in der Literatur
bei Fillen von endogener Oxalose nicht erwéhnt worden. KoTex u. Mitarb. (1965)
fanden bei 2 Fillen von Oxalose (66 bzw. 62 Jahre alte ménnliche Patienten)
ebenfalls periphere Durchblutungsstorungen, jedoch im Sinne einer Claudicatio
intermittens. In unseren Féllen sind die Oxalatkristallablagerungen in den Blut-
gefilBen der Haut der Extremititen fiir die klinische Symptomatik verantwortlich
zu machen.
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