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Endogenous Oxalosis Producing Symptoms in Adults 
Summary. A postmortem study of a 34 year o]d women with primary oxalosis is reported. 
Histologically erystallized material was found predominantly in the urinary exeretory 

system. There was no chronie pyelonephritis. Crystals were also found within the eytoplasm 
of muscle celts of the arteria] blood vessels, the esophagus and the hcart. Intraeapillary oxalate 
crystals »vere 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. 

Zusammen]assung. Es wird über einen Fall von endogener 0xalose bei einer 34jährigen 
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 Blutgefäße, des Oesophagus sowie in der Herzmuskulatur. 
Eine capillgre Ablagerungsform konnte in der Lunge und in den Nierenglomerula nachgewiesen 
werden. Der hereditäre Charakter der Erkrankung wurde durch die retrograde Klärung der 
Ursache der Urämie 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 Blutgefäßen der Cutis und des Coriums, die zu Raynaud-artigen 
Erscheinungen führten. 

Seit der Ers tbeschreibung eines Falles von Oxalose durch LEPOUTI~E (1925) ist 
die Zahl der in der Li te ra tur  mitgetei l ten Falle bis zum Jahre  1964 auf über 100 
angestiegen (HocKADAY U. Mitarb.,  1964). Dabei  ist der Antei l  der Erwaehsenen 
am Krankhe i t sb i ld  der Oxalose gering. 

W£hrend  die prim£re Oxalose eine seltene Krankhe i t  darstellt ,  k a n n  h/~ufig 
die sekund/£re Oxalose im Verlaufe der Ur~mie verschiedener Ätiologie beobachtet  
werden. I m  Untersuchungsmater ia l  von BEDNAt~ U. Mitarb. (1961) fanden sich 
bei der Autopsie von Ur/£miefällen in 64% Oxalatkristalle in  den Nieren und  in  
13% extrarenale Kris ta l lablagerungen.  BANXL und  REG~L~ (1967) fanden bei 
45 % von Ur/~miepatienten Oxalatkris tal lablagerungen.  

Eine eindeutige A b t r e n n u n g  der prim/~ren Oxalose von den sekund£ren Fo rmen  
dürfte nur  in  den F~]len möglich sein, in  denen pathologisch-anatomisch kein 
Anha l t  für ein primgres Nierenleiden besteht  u n d  in denen der klare Nachweis 
der Heredi tg t  geführt  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 Jahren infolge 
Nierenversagens, nachdem seit dem 17. Lebensjahr wiederholt Nierensteine aus Calciumoxalat 
aufgetreten waren. In der Terminalphase seiner Erkrankung litt er an schweren Raynaud- 
artigen Durchblutungsstörungcn an Händen und Füßen. Die Ätiologie der Urämie konnte 
klinisch nicht geklärt werden. Erst durch eine nachträgliche Durchmusterung der postmortal 
entnommenen Muskelbiopsie (die Obduktion in toto war von den Angehörigen verweigert 
worden) konnte die Diagnose Oxalose retrospektiv gestellt werden. Weitere familiäre Leiden 
waren nicht bekalmt. 

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 Graviditgt unter starken l~ückenschmerzen, die mit  
einer Froteinurie einhergingen. Die Symptome klangen nach der komplikationslosen Ent- 
bindung schnell ab. Eine zweite Gravidität im Alter von 32 Jahren verlief normal. Mit 33 Jah- 
ren bemerkte die Patientin erstmals bis zu 5 mm im Durchmesser große s~ark schmerzende 
Knoten an beiden Handrücken. Unter antirheumatischer Behandlung besserten sich die Be- 
schwerden. Mit 34 Jahren wurde eine Anämie von 66% Hb beobachtet. Kurze Zeit später 
wurde die Patientin im Zustand der Urämie in die Klinik aufgenommen. 

Klinische Untersuchung 

Bei der klinischen Untersuchung fielen leichte Knöchelödeme auf. Haut  und Schleimhäute 
waren minderdurchblutet. Über dem Mittelgelenk des linken Mittelfingers fand sich ein etwa 
3 mm im Durchmesser großes derbes schmerzhaftes Knötchen. Der Blutdruck lag bei 170/ 
110 mm Hg. Am Augenhintergrund wurde eine leichte angiospastische l~etinopathie sowie ein 
Papillenödem diagnostiziert. 

Laborbe/unde 

B SG: 25/60 mm n. W. ; I-Ib: 8,2 g-°B ; Ery:  2,9.106/mma; Leukocyten: 5000/mm3; Throm- 
bocyten: 123000/mm8; Sternalmark: Hypoplasie des gesamten Markes. Kalium: 5,95 mval;  
Calcium: 4,1 total ;  anorganisches Phosphat: 4,3 total ;  Chlorid: 99,9 total ;  SGOT: 2,5 mE;  
SGPT: 2,7 mE;  alkalisehe Phosphatase: 105 mE; Serumeisen: 119 ~zg-%; Serumkupfer: 
81 ~zg- % ; antinucleäre Faktoren: neg.; Antistreptolysintiter: neg. ; C-reaktives Frotein: neg. ; 
Rheumafaktoren: neg. 

Elektrophorese. Albumin: 2,41 g-%; Œa-Globulin: 0,20 g-%; Œ2-Globulin: 0,65 g-% ; 
/3-Globulin: 0,62 g- % ; y-Globulin: 1,38 g- %. Immunelektrophorese: keine Paraproteine; 
B-Lipoproteine und Transferrin vermindert. Gerinnungsanalyse unauffällig. 

Urinstatus. Protein: 30--100 mg-% ; Zucker: leicht pos. ; l~eaktion: 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 rel. 

Röntgenologisch fand sich ein linksverbreitertes Herz. An den Lungen war in der Röntgen- 
übersichtsaufnahme 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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Verlau/ 
W~hrend der klinischen Beobachtung vom 15.6. 68 bis zum Tode am 20. 8.68 wurde die 

Patientin insgesamt 8mM teils h~tmodiMysiert, teils peritoneMdiMysiert. Am 22.6.68 kam es 
erstmals, beginnend am linken Zeigefinger, später auf Hände und :Füße übergreifend, zu 
schweren schmerzhaften Raynaud-artigen Zuständen mit gleichzeitigen Parästhesien und 
später folgenden Sensibilitätsstörungen und einzelnen Muskelatrophien in diesem Bereich. 
Einige Tage später entwickelten sieh ausgedehnte strangiörmige schmerzhafte Infiltrationen 
im Unterhautfettgewebe der Oberschenkel und der Nates. Die Patientin klagte zunehmend 
über Atemnot und Beklemmungsgefühl. Es kam zweimal im Abstand von mehreren Tagen zu 
einer Asystolie mit vollständigem Bewußtseinsverlust und Atemstillstand. Die Reanimation 
gelang, das Herz bedurfte jedoch vorübergehend eines transvenösen elektrischen Schritt- 
machers. Obwohl das Herz kurze Zeit später wieder Reizbildung und Reizleitung übernahm, 
ließen sich im EKG schwere pathologische Veränderungen erkennen (Schenkelblockbilder, 
Extrasystolen und Erregungsrückbildungsstörungen). Als weitere Komplikation kam eine 
hämorrhagisehe Perikarditis und Pleuritis hinzu. Die Patientin verstarb schließlich im Herz- 
kreislauf versagen. 

Die Therapie mit Herzglykosiden, Antibiotica, anabolen Hormonen und hochdosierten 
Prednisongaben, sowie Imuran unter der Annahme, daß eine Kollagenose (Sklerodermie) 
vorl~ge, hatten keinen Einfluß auf den progredienten Verlauf der Krankheit. 

Pathologisch-anatomische BeIunde 
Bei der Obduk t ion  (LN 922/68, Pa tho l .  I n s t i t u t  der  Jus tus  Liebig-Univers i t£ t ,  

Gießen) waren  makroskopisch  besonders  die Nieren auffal lend ve rände r t  (Gewicht  
beider  Nieren 350 g). Die Kapse l  ließ sich le icht  abziehen.  Die Oberfli~che war  g la t t ,  
die Konsis tenz  der  Nieren erhöht .  Die 0,5 cm brei te  R inde  zeigte eine scharfe 
Grenze gegen das  b raun ro t  gef~rbte Mark.  Die Schnit t f l~che war  wie mi t  fe inem 
Sand  durchse tz t  (Abb. 1). Die Nierenbecken  zeigten eine normale  Wei te .  I n  den 
Kal izes  fanden  sich geringe Ansammlungen  von bis 1 m m  im Durchmesser  großen 
Kris tMlen.  

Das Grundleiden,  eine endogene Oxalose, konnte  erst  durch die mikrosko-  
pische Unte r suchung  sicher fes tgeste l l t  werden.  Es fanden sich polar isa t ions-  
opt isch doppelbrechende  Oxa la tk r i s t a l l ab lage rungen  in verschiedenen Lokal i -  

sa t ionen : 

1. I m  H o h l r a u m s y s t e m  der  Niere,  2. in der  Herzmnsku la tu r ,  3. in der  Musku- 
l a tu r  der  Media der ar ter ie l len  Blutgef~tBe, 4. in der  g la t t en  Muskula tur  der  Hohl-  
organe und  5. intracapill/~r. 

Oxalatablagerungen in der Niere 

Mikroskopisch war  die Nierenr inde  normal  brei t .  E in  großer  Teil der  Glomerula  
war  u n v e r ä n d e r t  mi t  no rma lem Endothe l -  und  Mesangiumzel lgehal t .  Sie ha t t en  
eine normal  brei te  Basa lmembran .  Einzelne Glomerula  bes tanden  nur  noch aus 
konzent r i sch  angeordne ten  Bindegewebslamellen.  I n  diesem Bindegewebe fand  
sich stellenweise Oxa la t  (wahrscheinlich ehemals  in t racap i l l ä re  Ablagerung)  
(Abb. 2). Die Tubu]ushaun t s tücke  waren  erweiter t .  Ih re  Lumina  waren  leer, das  
Ep i the l  abgeßlaeht,  die Epi the lze l len  jedoch gu t  erhal ten.  Die übr igen Tubulus-  
abschni t t e  (Henlesche Schleifen, Schal ts tücke,  Sammelrohre)  zeigten ebenfal ls  eine 
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Abb. 1. Niere bei prim~rer Oxalose: Auf der Schnittfl/iehe lassen sieh kleine weiBe Punkte 
(Caleiumoxalatkris~allablagerungen) disseminiert verteilt erkennen 

Abb. 2. Niere bei prim~rer Oxalose: Oxalatkristallablagerungen in einem hyalinisiergen 
Glomerulum (Pfeil 1). H~matoxylin-Eosin-Fgrbung, Vergr. 330 X 
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Abb. 3a--d. Herz bei prim~rer Oxalose: Oxalatkristallablagerungen in der Herzmuskulatur. 
a Oxalatkristallablagerungen im Cytoplasma der Herzmuskelfasern. Polarisator und Analy- 
sator im Winkel yon 45 ° zueinander. Hgmatoxylin-Eosin-F/~rbung, Vergr. 1250 ×. b Geringe 
OxMatkristallablagerungen im Cytoplasma der Herzmuskelfasern. H~Lmatoxylin-Eosin- 
Fgrbung, Vergr. 1250 ×. e Starke Oxalatkristallablagerungen im Cytoplasm~ tier Herzmuskel- 
fasern. Hi~matoxylin-Eosin-F~rbung, Vergr. 1250 ×. d Bindegewebsvermehrung im Bereiehe 

untergegangener Herzmuskelfasern. H/imatoxylin-Eosin-F/irbung, Vergr. 132 × 

Erweiterung,  ihre L u m i n a  waren meist  vollstandig mi t  Oxalatkris tal len ausgef~llt. 
Das Tubulusepi thel  war in  diesen Abschni t ten  nicht  mehr erhalten. 
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Abb. 4a---c. C~lciumoxalatkristallablagerungen in der Medi~ der Blutgef~l~e bei primärer 
Oxalose: a, u. b Circumscripte Ablagerungen (Pfeile I u. 2) in Blutgef~ßen des Oesoph~gus (a) 
und der Milz (b). c Circumferente Calciumoxalatablagerungen in Blutgef~ßen des 0esophagus 

(Pfeil 1). Lumeneinengung durch Oxal~tkrist~lle (Pfeil 2) 

I m  Inters t i t ium der Nieren fanden sich Zellinfiltrate (Lymphocyten,  Plasma- 
zellen) und eine Vermehrung kollagener Fasern. 

Chemisch ergab die Analyse der Konkremente  aus den Kalizes Ca]ciumoxalat. 

Oxalatablagerungen in der Herzmuskulatur 

In  der W a n d  beider K am m ern  und Vorhöfe waren Oxalatkristalle intracellulär 
in den Herzmuskelfasern nachweisbar (Abb. 3a). Die Menge des abgelagerten 
Oxalates war unterschiedlich groß. Es gab Herzmuskelzellen, die nur  spärlich 
krista]lines Material enthielten (Abb. 3b). I n  anderen Herzmuskelze]len waren 
große Kristalle nachweisbar (Abb. 3 c), so daß nur noch wenig Cytoplasma saum- 
förmig am Rande  erhalten war. Schließlich fanden sich kristalline Ablagerungen, 
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die innerhalb der leeren Sarkolemmsehläuche gelegen waren. In diesem Bereich 
war das interstitielle Bindegewebe deutlich vermehrt (Abb. 3 d). 

Oxalatablagerungen in der glatten Muskulatur der arteriellen Blutge/äße 

Oxalatablagerungen in der Media der arteriellen Blutgef£Be konnten in fol- 
genden Organen nachgewiesen werden: Nieren, Herz, Milz, Leber, Oesophagus, 
Schilddrüse, Nebennieren und Haut  (Subcutis und Corinm). Die meist radiär an- 
geordneten Kristalle in der Media waren entweder nur herdförmig zu sehen 
(Abb. 4a und b) oder dehnten sieh über die gesamte Zirkumferenz der Gefüge aus 
(Abb. 4 e). Eine eel]uläre Reaktion auf das Ablagerungsprodukt konnte nicht nach- 
gewiesen werden. Durch die Ablagerungen war die Media stark aufgetrieben, so 
daß es zur partiellen Einengung des LuInens gekommen war (vgl. Abb. 4c). 

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

Oxalatablagerungen in der glatten Muskulatur von Hohlorganen 

Auch die glatte Muskulatur der Hohlorgane (Oesophagus) enthielt Oxalat- 
ablagerungen. Eine eelluläre Reaktion reh]te 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 0xa]at- 
kristalle in der Skelettmuskulatur. 

Intracapilläre Oxalatablagerungen 

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

Die Nierenvergnderungen hatten offensichtlich zur Hypertonie geführt, die 
seit Mai 1968 bekannt war. Als morphologisch nachweisbare Folge fand sich eine 
Herzhypertrophie (ttypertrophie und Dilatation der linken Herzkammer, Dila- 
ration der rechten Herzkammer und Dilatation beider IIerzvorhöfe) mit einem 
Herzgewicht von 670 g. 

Als weitere Folge der Nierenver~nderungen war eine Urgmie aufgetreten. 
Morphologisehe Äquivalente der Ur/~mie wurden in Form einer fibrinÖsen h~mor- 
rhagisehen Perikarditis, einer fibrinösen Pleuritis und einer Blutnngsneigung 
nachgewiesen. 

Nachdem diese Befunde festgestellt waren, wurde das Muskelbiopsiepr/~parat 
des verstorbenen Bruders (JN K 3381/64, Patholog. Insti tut  der Justus Liebig- 
Universit/~t Gießen) nochmals untersucht. Dabei konnte jetzt auch in diesem 
Material die Diagnose Oxalose gestellt werden. W~hrend die Fasern der quer- 
gestreiften Muskulatur selbst keine pathologischen Veränderungcn zeigten, fanden 
sich einzelne Oxalatkristalle in der Media der Blutgefäße. 

13 ¥ i rchows  Arch.  Abt .  A Pa th .  Ana~., Bd. 347 
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Abb. 5. Lunge bei primärer Oxalose: Intracapilläre Oxalatkristallablagerungen. 
Hämatoxylin-Eosin-Färbung, Vergr. 1320 x 

Diskussion 

Bis zum Jahre 1964 konnten HOCKADAY U. Mitarb. (1964) 125 Fälle von 
Oxa]ose zusammenstellen, von denen 16 die erste Manifestation von Krankheits- 
erscheinungen nach dem 30. Lebensjahr zeigten. COCKRA~ u. Mitarb. (1968) 
betrachteten 4 ihrer 5 Oxalosefälle als leichte Verlaufsformen, da sich die Erkran- 
kung erst im Erwaehsenenalter 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 Muske]biopsiepräparates des 
4 Jahre vorher verstorbenen Bruders ließ die Annahme zu, daß dieser auch an 
einer Oxalose gelitten hatte und daran gestorben war. 

Pathologisch-anatomisch zeigten sich 5 verschiedene Systemlokalisationen 
der Oxalatablagerungen. I m  Vordergrund standen die Kristallansammlungen im 
Ausscheidungssystem der Niere. Uber die primäre Lokalisation der Kristall- 
ablagerungen in der Niere besteht in der Literatur keine Einigkeit. DoE~R wies 
schon 1949 bei der Äthylenglykolvergiftung, bei der im Organismus Äthytenglykol 
zu Oxalasäure umgewandelt wird, in der Niere Oxalatkristalle nach, die im Inneren 
der Harnkanälchenepithelien, größtenteils jedoch im Lumen der Harnkanälchen 
lagen. In  einem Fall von Oxalsäurevergiftung fand DVOt~ACKOVA (1966) Calcium- 
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oxalatkristalle in den Tubulusepithelien. Auch BAlqKL und I~EGELE (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. Zonl~iI~oEl~ und ROSE~Mu~n (1952) konnten 
dagegen bei ihren Fällen in den Epithelien keine Kristalle mehr finden. Auch 
unsere Untersuchungen ließen keine intracytoplasmatischen Kristalle mehr 
erkennen. Wir können jedoch diese primäre Manifestation nicht ausschließen, da in 
unserem Falle die Oxalatansammlungen in den Tubuli weit fortgeschritten und im 
Bereich der starken Kristallanhäufungen keine Epithelzellen mehr vorhanden 
waren.  

In  den verdickten Basalmembranen der Glomerula konnte KIEI~ (1964) Oxalat- 
kristalle nachweisen. Von KOTE~ 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 Veränderungen sind wohl als geaktion auf 
die nekrotischen Tubulusepithelien aufzufassen. Nach den klinischen und morpho- 
logischen Befunden handelt es sich jedoch nicht um das Bild einer chronischen 
Pyelonephritis. LARGIAt~DEI~ und ZOLLIbTGEI~ (1960) nehmen für die Genese der 
interstitiellen Entzündung sowohl eine mechanische Wirkung durch die Kristalle 
als auch einen toxischen Effekt der Oxalsäure an. Bei der experimentellen Kalium- 
oxalatvergiftung konnte DOERR (1949) durch die Parenchymschädigung an Leber, 
Herz und Niere den toxisehen Effekt der Oxalsäure demonstrieren. 

Pathologisch-anatomisch steht bei der Oxalose die Schrumpfniere im Vorder- 
grund (LAI~GIARDEI~ und ZOI~nI~IGEI% 1960). 

Die makroskopisch gut erhaltenen Nieren sprechen in unserem Falle für eine 
relativ späte 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 ScowE~ u. Mitarb. 
(1959), die 6 Jahre vor dem Tode in einer Nierenbiopsie eines Falles von endogener 
Oxalose keine Oxalatkristalle nachweisen konnten. Bei diesem Kranken muß zur 
Zeit der Biopsie die Nierenfunktion für die Oxalsäureausscheidung noch aus- 
reichend gewesen sein. 

Wir möchten annehmen, daß das Leiden bei unserer Beobachtung zumindest 
bis zum 27. Lebensjahr kompensiert war. Bis zu diesem Zeitpunkt bestand mög- 
licherweise eine Hyperoxalämie sowie eine erhöhte Oxa]säureausscheidung 
(Scow~N u. Mitarb., 1959). Obgleich LAI~GIARDEI~ (1960) für die Oxalose grund- 
sätzlich einen erhöhten Oxalsäureblutspiegel annimmt, ist die Frage, ob immer eine 
Hyperoxalämie vorliegt, nach neueren Untersuchungen (BAlqKL und I~EGELE, 
(1967) noch nicht endgültig geklärt. 

Der Stoffwechseldefekt dürfte nach I-IoCKADAY U. Mitarb. (1965) und D~A~ u. Mitarb. 
0966) in einer Störung des Glyoxyls~uremetabolismus zu finden sein. WY~IGAARDEN und 
ELI)ER (1966) konnten nachweisen, daß nach Gabe von markiertem Glyoxylat und Glykolat 
beim Oxalosekranken erheblich weniger markiertes Kohlendioxyd und Glycin entstehen. Diese 

13" 
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Autoren schließen daraus auf eine Blockierung der Glyoxylat-Glycyl-Transaminase, müssen 
dabei aber voraussetzen, daß das markierte Kohlendioxyd über das Glyein entsteht. Für eine 
Hemmung der Glyoxylat-Transaminase spricht auch die durch einen Pyridoxin-Mangel indu- 
zierbare Hyperoxalurie (RIeHA~DSO~, 1967). WILLIA•S U. Mitarb. (1967) sehen den Defekt 
im Mangel der löslichen 2-oxo-Glutarat-Glyoxyl-Carboligase, der zu vermehrtem Anfallen von 
Oxalat führt. 

Trotz des genetischen Stoffweehseldefektes war es vor dem 27. Lebensjahr 
nicht zu klinischen Erscheinungen der Stoffwechselstörung gekommen. Erst nach 
dem Auftreten von Funktionsstörungen der Nieren traten allgemeine klinisehe 
Symptome der Krankheit auf. Im 27. Lebensjahr manifestierte sieh die Krankheit 
wahrscheinlich erstmals als Nephrolithiasis und war in den folgenden Jahren 
wieder völlig kompensicrt. Ein Jahr vor dem Tode kam es zur endgültigen Dekom- 
pensation des Stoffwechselleidens. Diese ist als Folgeerseheinung einer Funktions- 
einschränkung der Nieren aufzufassen, wobei die Ursache der Funktionseinschrän- 
kung jedoch nicht mehr völlig geklärt werden kann. Diese Nierenfunktionsstörung 
führte zum Ausfall von Oxalatkristallcn in den Nieren. Sind einmal Oxalatkristallc 
in der Niere ausgefallen, kommt es mit der reduzierten Nierenfunktion zu einem 
schnellen Fortschreiten des Krankheitsprozesses. 

Die extrarenalen Oxalatablagerungen sind als Folgccrseheinungen des Nieren- 
versagens anzusehen. Erst die im Stadium der Urämie auftretende Aeidose stellt 
die Voraussetzung für das Ausfallen des Caleinmoxalatcs auch in anderen Organen 
dar (SCOwE~ u. Mitarb., 1959). Zudem kann die Lokalisation der Kristallbildung 
durch eine am Orte des Ausfalles besonders ausgeprägte stoffweehselbedingte 
Aeidose determiniert sein. Mit der endgültigen Manifestation stellt sieh ein Cireulus 
vitiosus ein, der über die durch die renale Oxalatablagernng bedingte Aeidose zu 
weiteren Oxalatablagerungen führt und somit die schnelle Progredienz des Leidens 
bedingt. 

Dieser Mechanismus der Oxalatablagerung genügt wahrscheinlich jedoch nicht 
allein für die Deutung der Kristallansammlung in der Muskulatur der Blutgefäße, 
der Hohlorgane und der Herzmuskulatur. TRAMPETTI U. Mitarb. (1948) gelang es, 
die Fähigkeit von Herzmuskelpräparaten zur Umwandlung von Glycin in Glyoxyl- 
säure und Oxalsäure in vitro nachzuweisen. Man müßte somit in diesen Fällen an 
eine direkte intraeelluläre Entstehung der Oxalatkristallc denken, wie auch 
Scow~~ u. Mitarb. (1959) die Kristallablagerungen in der Media der Blutgefäße 
erklären. 

Interessant erscheint in diesem Zusammenhang der Befund von FISHEE und WATTS 
(1968), die keinen Unterschied in der Fähigkeit der Erythrocyten, Glyoxy] in Oxalat abzu- 
bauen, zwischen Normalpersonen und Oxalosekranken fanden. Auch GIB~S und WATTS (1967) 
fanden in der Leber der Patientin mit ttyperoxMurie einen normalen Glyoxylmetabolismus. 

Die I-Icrzsymptome sind einmal auf Kristallablagerungen im Cytoplasma der 
Herzmuskelzcllen zurückzuführen. KIEF (1964) besehrieb einen Fall von endogener 
Oxalose im Erwachsenenalter mit besonders starken, schon makroskopiseh sicht- 
baren, Kristallablagerungen in den tIerzmuskelzcllen. Daneben sind die binde- 
gewebigen Narben in der Umgebung untergegangener Herzmuskelzellen für 
Krankheitserseheinungen von seiten des Herzens verantwortlich zu machen. Die 
Bindcgewebsvermehrung als Folge des IIerzmnskelzcllunterganges wurde von 
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ORF (1965) als fibroblastische Myokardit is  bezeichnet. I n  einem Fall  von KAISER 
(1962) fanden sich Kristal le  bevorzugt  im Reizlei tungssystem des Herzens, die zu 
Herz rhy thmuss tö rungen  führen können.  Auch in  unserem Falle t ra t  zweimal Herz- 
s t i l ls tand mi t  nachfolgend schweren Reizlei tungsstörungen auß. 

Von besonderer Bedeutung  sind die Raynaud-a r t igen  Erscheinungen an  den 
Ext remi tä ten ,  die sowohl bei der 34jährigen F r a u  als auch bei ihrem vers torbenen 
Bruder  aufgetreten waren. Diese Fo rm der Durchblu tungss törung  führte einerseits 
zur diagnostisehen Feh ldeu tung  u n d  andererseits ist sie bis je tzt  in  der Li te ra tur  
bei Fäl len von endogener Oxalose n icht  e rwähnt  worden. KOTE~ U. Mitarb. (1965) 
fanden bei 2 Fäl len  von Oxalose (66 bzw. 62 Jahre  alte mi~nnliehe Pat ienten)  
ebenfalls periphere Durchblu tungss törungen ,  jedoch im Sinne einer Claudieatio 
in termi t tens .  I n  unseren Fäl len sind die Oxalatkr is ta l lablagerungen in den B]ut- 
gefäßen der H a u t  der Ex t r emi t ä t en  für die klinische Symptomat ik  verantwort l ich 
zu machen.  
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