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Goodpasture’s Glomerulonephritis; a Specific Type of Focal Nephritié

Summary. This study is based on 7 consecutive cases of (oodpasture’s syndrome
(non-selected autopsies).

In spite of varying severity the morphology of renal involvement in the disease is consistent.
The renal findings in Goopasture’s syndrome are classified as relapsing focal nephritis
(,,Herdnephritis*).

Main characteristics:

1. Fibrinoid glomerular necroses of varying extent;

2. Marked extracapillary proliferations consisting of epithelial cells and histiocytes;

3. Comparatively slight intracapillary proliferations;

4. Periglomerulitis probably due to absorbent inflammation;

5. Numerous multinuclear giant cells localized intra- und periglomerularly, found in
6 of 7 cases.

The extent of this focal nephritis advances with every relapse until generalization is
almost complete in the final stage.

These morphologic characteristics make it possible to distinguish ,,Goodpasture’s
glomerulonephritis® from other types of focal nephritis. Moreover the histological obser-
vations are largely consistent with the clinical symptoms.

Zusammenfassung. Die Untersuchung geht von 7, im allgemeinen Sektionsgut aufeinander-
folgenden, also unselektierten Fillen von Goodpasture-Syndrom aus. Trotz unterschiedlicher
Intensitdt der Grunderkrankung 18t sich eine morphologisch einheitliche Nierenerkrankung
nachweisen.

Bei dem Nierenbefund des Goodpasture-Syndroms handelt es sich um eine rezidivierende
Herdglomerulonephritis.

Besondere Kennzeichen sind:

1. Fibrinoide Nekrosen der Glomerula unterschiedlicher Ausdehnung;

2. erhebliche extrakapillare Proliferationen aus Epithelien und Histioeyten;

3. eine vergleichsweise geringgradige, jedoch regelméBig vorhandene intrakapillire Proli-
feration;

4. eine wahrscheinlich vorwiegend resorptive Periglomerulitis;

5. zahlreiche, sowohl intra- als auch periglomerulir nachweisbare mehrkernige Riesen-
zellen (,,Riesenzellen-Glomerulonephritis®), beobachtet in 6 der 7 Fille.

In ihrer Ausdehnung steigert sich diese Herdnephritis von Schub zu Schub, bis sie final
weitgehend generalisiert ist.
Diese histologischen Kriterien stimmen weitgehend mit der klinischen Symptomatologie

itberein, morphologisch gestatten sie eine Abgrenzung der ,,Goodpasture-Glomerulonephritis‘
von Herdnephritiden anderer Genese.
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Die Kombination massiver Lungenparenchymblutungen mit einer rasch zur
Urémie fithrenden Glomerulonephritis wurde bereits 1919 von Goodpasture als
besonderes Krankheitsbild erkannt. Die Erkrankung geriet jedoch in Ver-
gessenheit, es dauerte einige Jahrzehnte, bis sie wiederentdeckt und schlieflich
,»Goodpasture-Syndrom* (Stanton u. Tange, 1958) genannt worden ist. Erst da-
nach wurden Beziehungen zu linger bekannten Krankheitsbildern — der idio-
pathischen Lungenhiimosiderose (Ceelen, 1931) und der Purpura Schoenlein-
Henoch gefunden (Parkin et al., 1955; Zollinger u. Hegglin, 1958; Sarre et al.,
1964).

Seither sind tiber 100 Fille von Goodpasture-Syndrom mitgeteilt worden
(McCaughey u. Thomas, 1962, hier weitere Lit.; Parkin ef al., 1955 ; Cruickshank
u. Parker, 1961; Mc Gregor ef al., 1960; Sarre et al., 1964; Benoit et al., 1964 ;
Scheer u. Grossman, 1964; Duncan ef al., 1965; Portwich u. Encke, 1965;
Pasternack et al., 1965; Heinze ef al., 1966; Otto u. Breining 1966; Rohr ef al.,
1966 ; Roschlau ef al., 1967; Steiger 1967; Schonthal u. Wagner, 1967; Marko-
witz et al., 1968; Shires et al., 1968; Krauss efal., 1969; Hammerschlag und
Fritz, 1969; Proskey et al., 1970; Poskitt, 1970). Eine &tiologische Aufklirung
des wahrscheinlich infektids-allergischen Krankheitsprozesses steht immer noch
aus. In einigen Fillen konnten immunfluorescenzoptisch (ammaglobuline und
die Komplementiraktion ff;; an den Glomerulumecapillaren sowie z.T. auch an
den Lungencapillaren nachgewiesen werden (Duncan efal., 1965; Scheer u.
Grossman, 1964; Beirne efal., 1968 Markowitz ef al., 1968; Rother, 1969;
Poskitt, 1970). Die Immunglobuline erscheinen dabei in linearer Ablagerung
an den Glomerulumecapillaren, wie es fir Antikorper gegen Basalmembran
typisch ist (Duncan ef al., 1965; Rother, 1969; Poskitt, 1970; Mc Intosh und
Griswold, 1971). In zwei Fillen wurden auBierdem in Endothel- und Epithel-
zellen der Niere elektronenmikroskopisch virusihnliche Partikel gefunden (Dun-
can ¢f al., 1965).

Die Erkrankung bevorzugt junge Ménner, sie ist klinisch charakterisiert
durch ein oft febriles Anfangsstadium mit Hémoptoe, rontgenologisch fallbaren
Lungeninfiltraten, hypochromer Andmie, hoher BSG und durch eine Nieren-
erkrankung mit Mikro- bis Makrohdmaturie, Proteinurie, Oligurie bis Anurie
und einer oft rasch progredienten Niereninsuffizienz. Eine Blutdruckerh6hung
wird dabei oft vermiBt. Zwischen der Lungenerkrankung und der Nierenbeteili-
gung kann ein zeitliches Intervall liegen, auch werden manchmal mehrere
Schiibe der pulmonalen Komponente des Krankheitsbildes durchgemacht, ehe
sich die Nierenbeteiligung zu erkennen gibt. Andererseits kann auch die Nieren-
erkrankung klinisch zuerst manifest werden und die Lungenbeteiligung — meist
final — nachfolgen.

Das morphologische Substrat der pulmonalen Komponente, die sich klinisch
mit Hémoptyse und Lungeninfiltration manifestiert, wird entweder nur als
Lungenparenchymblutung (Goodpasture, 1919; Benoit efal., 1964), oder als
,,akute Alveolitis” (McCaughey u. Thomas, 1962), als ,,Alveolarcapillaritis®
(Otto u. Breining, 1966), als ,,nekrotisierende Alveolitis” (Parkin et al., 1955)
oder als , interstitielle Pneumonitis* (Robbins, 1967) mit nachfolgender Blutung
angesehen. Bei lingeren oder rezidivierenden Verldufen finden sich neben
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frischen Erythrocytenextravasaten auch Residuen alter Blutungen, gelegentlich
mit konsekutiver interstitieller Fibrose.

Bei der renalen Komponente des Goodpasture-Syndroms wird ein sehr hetero-
genes morphologisches Substrat angegeben: Pauschal ,,Glomerulonephritis® ohne
weitere Differenzierung (Portwich u. Encke, 1965; Heinze et al., 1966; Steiger,
1967), ,,proliferative Glomerulonephritis” (Goodpasture, 1919; Poskitt, 1970),
,,proliferative Herdglomerulitis® (Zollinger u. Hegglin, 1958; Benoit ef aol., 1964
Zollinger, 1966 ; Rohr ei al., 1966), ,,subakute Glomerulonephritis® (Duncan ef al.,
1965; Otto u. Breining, 1966; Robbins, 1967; Kraus efal., 1969; Hammer-
schlag und Fritz, 1969), ,nekrotisierende Glomerulonephritis® (McCaughey u.
Thomas, 1962; Parkin ef al., 1955; Benoit et al., 1964; Duncan ef al., 1965;
Saltzman et al., 1962; Roschlau ef al., 1967; Poskitt, 1970) und schlieBlich
,,Lohlein’sche Herdnephritis*“ (Otto u. Breining, 1966).

Das ,,Goodpasture-Syndrom* wird iibereinstimmend als klinische Einheit
angesehen, seine pulmonale Komponente ist wohl abgrenzbar und klar definiert
(McCaughey u. Thomas, 1962; Otto u. Breining, 1967). Es mufl problematisch
erscheinen, dafl dann der renalen Komponente eine derartige Vielfalt unter-
schiedlich einzuordnender Erkrankungen zugrunde liegen soll.

Daher sind wir bei den folgenden Untersuchungen an unserem Sektionsgut der
Frage nachgegangen, ob die Nierenerkrankung des Goodpasture-Syndroms eine
morphologisch erkennbare Spezifitdt besitzt. Unterschiede in Prognose und The-
rapiemoglichkeiten zwischen Goodpasture-Syndrom und diffuser subakuter
Glomerulonephritis, wie sie an Hinzelféllen (Duncan et al., 1965; Shires et al.,
1968, u.a.) bekannt geworden sind, lassen auch klinisch eine morphologische
Differenzierung bedeutsam erscheinen.

Eigene Beobachtungen

Von 1960—1970 fanden wir unter 9385 Erwachsenensektionen des Sencken-
bergischen Pathologischen Imstituts der Universitdt Frankfurt a. M. 7 Fille
von Goodpasture-Syndrom, die wir in den folgenden Kasuistiken darstellen:

Fall 1 (S.Nr.30/66): Pat. H.P., 41jahr. Mann, Pol.-Beamter. Keine besonderen
Vorerkrankungen. Seit 1 Jahr rezidivierend Nasenbluten. Am 25.12.65 Fieber bis 38° (.,
Leibschmerzen; am 29.12. Appendektomie, Feststellung einer Mikrohdmaturie, Proteinurie
von 5%y, n. Esbach, BSG 57/93 mm n.W., keine Hypertonie. 3.1.66 ,,septische’ Tem-
peraturen, Makrohdmaturie, Darmblutungen, himorrhagische Hautefflorescenzen und himor-
rhagische Conjunctivitis; Rest-N 42 mg-%. 6. 1. Hb 59%, Ery. 3,1 Mill.,, FI 0,96, Leuko
6500. Rontgen: Thorax unauffillig. 9.1.66 zundchst Himatemesis, danach massive Himoptoe
und Tod im ,,Lungenddem* nach einer Krankheitsdauer von final 16 Tagen.

Obduktionsbefund (Auszug): Lunge — starke Gewichtsvermehrung (zus. 2420 g), feste
Konsistenz, alle Lappen nahezu diffus von blau-dunkelroten Blutungen durchsetzt. Mikro-
skopisch fibrinoide Nekrosen grofler Anteile des Alveolargeriistes mit Leukocyten-Infiltration,
in den Alveolen Erythrocytenmassen. Arterien und Venen regelrecht, keine Himosiderin-
ablagerungen, vereinzelt intraalveolire Fibrinpfropfe.

Nieren — grol (Gewicht beider Nieren 475 g), glatte Oberfliche, steife
Konsistenz. Auf der Schnittfliche Rinde deutlich verbreitert, blaBrot, von
multiplen flohstichartigen Blutungen durchsetzt, unscharfe Mark-Rinden- Grenze,
streifig dunkelrot-blutig verfirbte Papillen. Nierenbeckenpetechien. Mikrosko-
pisch (Abb. 1) stark verbreiterte Rinde mit édematds aufgelockertem und vor-
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, Niere: nekrotisierende Glomerulonephritis mit hochgradiger

Stadien unterschiedlichen Alters. a HE, 160 x . Fibrinoide Ne-

krose der Glomerulumschlingen, sehr starke extracapillire Proliferation mit cytoplasma-

Abb. 1a—d. Fall 1, S. Nr. 30/66
extracapilldrer Proliferation,

reichen, groBkernigen, ,,gereizten Zellen. Links aufler proliferierten Kapselepithelien auch
Histiocyten mit linglichen Kernen. MaBig starke Periglomerulitis mit Granulocyten, Lympho-
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wiegend rundzellig infiltriertem Interstitium. Glomerula sémtlich erkrankt, ver-
einzelt partiell oder komplett hyalin verddet, die tbrigen fokal, immer
wieder auch total fibrinoid nekrotisch. Dabei halbmondférmig grobkérniges
eosinrotes, PAS-negatives Exsudat im Bowmanschen Kapselraum und eine meist
sehr ausgeprégte extracapillire Proliferation der Kapselepithelien, sektorformig
oft eine Nekrose der Kapsel einschlieBlich der proliferierten Epithelien,
Beimengung von Histiocyten zu den extracapilliren Proliferationen, darunter
auffallend viele groBleibige, groBkernige ,.gereizte’ Zellen. Am Rande der
Glomerula zusdtzlich auch Riesenzellen vom Fremdkorper-Typ. In den wenigen
hyalin verddeten Glomerula sind noch groBe cytoplasmareiche Zellen einge-
schlossen, auffallend unscharfe Begrenzung zum Interstitium, periglomeruldr
dichte interstitielle lympho-plasmacelluldre Infiltration, mithin ,,junge Glomeru-
lumleichen®. Periglomeruldr nirgendwo Anhalt fiir Granulationsgewebe. In den
Harnkanilchen reichlich Erythrocyten- und Leukocytenzylinder sowie hyaline
Zylinder. An der Mark-Rinden-Grenze und im Mark streifige, vorwiegend granulo-
cytdre Infiltrate sowie ausgedehnte Erythrocytenextravasate des Interstitiums,
im Papillenbereich dabei immer wieder fibrinoide Nekrosen der Vasa recta,
sonst keine weiteren Angionekrosen, insbesondere kein Anhalt fir Panarteriitis.

Ubrige Organe: nekrotisierende Angiitis der Haut (Purpura Schoenlein-Henoch), des
Darmes (ausgedehnte Schleimhautblutungen und umschriebene Schleimhautnekrosen) und

der Milz (perifollikulire Ringblutungen). Chronisch-entziindliche Milzreaktion. Deutliche
Eosinophilie des Knochenmarks bei vorwiegend granulopoetischer Hyperplasie.

Fall2 (S.Nr. 449/62): Pat. L. A., 17 jihr. Mann, Schornsteinfeger. Frither immer
gesund. Am 10.5.62 Fieber bis 39° C., starke Atemnot, Husten, allgemeines Krankheits-
gefithl. 13.5. Hamoptyse. 14.5. Krankenhausaufnahme: Schlechter Allgemeinzustand, starke
Bldsse, Atemnot, Husten mit blutigem Auswurf. Hb 30%, Ery. 2,4 Mill., FI 0,62. Leuko-
cytose von 10400, unauffilliges Differentialblutbild. Im Urin EiweiB, im Sediment miBig
viel Erythrocyten und Leukocyten. Keine Hypertonie. Rontgenologisch ausgedehnte herd-
formige Infiltration in beiden Lungen, Spitzen frei, Basen wenig beteiligt. Exitus letalis
am Morgen des 14.5.62.

Obduktionsbefund (Auszug): Lungen — schwer (beide 2340 g), nahezu diffus von blau-
roten Blutungen durchsetzt, Parenchym etwas briichig. Mikroskopisch herdférmig fibrinoide
Alveolarwandnekrosen, ausgedehnte frische intraalveolire Blutungen, herdférmig miBig
reichlich Ablagerungen von Hémosiderin im Interstitium sowie in Alveolarzellen und Makro-
phagen. Arterien und Venen regelrecht.

Nieren — maéaBig vergréoflert (zusammen 370 g), méBig steife Konsistenz,
glatte Oberflache, iibersdt von flohstichartigen dunkelroten Blutpunkten, ebenso
die etwas verbreitere Rinde auf der Schnittfliche, Struktur insgesamt etwas
verwaschen, dabei noch ziemlich scharfe Mark-Rinden-Grenze. Unauffilliges
Nierenbecken. Mikroskopisch (Abb. 2) verbreiterte Rinde, keine normalen Glo-

cyten und Plasmazellen. b PAS, 160 x. Sektorférmige Zerstorung der Bowmanschen Kapsel.
Teile des Glomerulum noch erhalten. Erythrocyten (rechts) und granulierte Zylinder in den
Harnkanidlchen. ¢ HE, 160 x. Zwei partiell hyalin verédete Glomerula, das obere noch mit
extracapillirer Proliferation vorwiegend groBer, ,,gereizter” Zellen und einer periglomeru-
laren Riesenzelle vom Fremdkérpertyp. Stérkere Periglomerulitis als beim Nekrosestadium.,
d PAS, 160 x . Hyalin verédetes Glomerulum schliet noch einzelne groBkernige, cytoplasma-
reiche Zellen ein. Noch deutliche Periglomerulitis. ,,Junge Glomerulumleiche®. Tubuli
atrophisch

5 Virchows Arch. Abt. A Path. Anat., Bd. 358
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merula mehr erkennbar. Einzelne Glomerula partiell oder komplett hyalin ver-
odet, in allen iibrigen reichlich fibrinoide Schlingennekrosen, immer wieder auch
totale fibrinoide Glomerulumnekrosen sowie regelmafig eine ausgeprigte intra-
und extracapillire Proliferation, oft einhergehend mit einer starken Exsudation
von Granulocyten und Erythrocyten. Extracapillire Proliferation hidufig besonders
intensiv, neben ,gereizten’ groflen einkernigen Zellen auch mehrkernige Riesen-
zellen vom Fremdkérpertyp. Ahnliche Riesenzellen auch periglomerulir. Bow-
mansche Kapsel oftmals zerstért, proliferierende Kapselepithelien von IHistio-
cyten untermischt, periglomeruldr meist méfig dichte entziindliche Infiltrate aus
Lymphocyten, Plasmazellen und gelapptkernigen, selten eosinophil granulierten
Leukocyten, nirgendwo Granulationsgewebe. In den Harnkanélchen reichlich
Erythrocyten- und Leukocyten-Zylinder sowie hyaline Zylinder. In den Haupt-
stiickepithelien gelegentlich hyalintropfige EiweiBspeicherung. Vorwiegend rund-
zellige, lockere, diffuse interstitielle Begleitnephritis, insbesondere der Rinde.
Unauffillice Blutgefile.

Ubrige Organe: Stauungsleber. Hochgradige Animie. Im blutbildenden Mark beginnende
Hyperplasie der Erythrocytopoese. Herzdilatation.

Fall 3 (S. Nr. 1220/66): 63jihr. Hausfrau. Seit einigen Wochen Reizhusten. Am 6.12.66
Klinikaufnahme, Verdachtsdiagnose Bronchopneumonie. Rontgenologisch ausgedehnte, kon-
fluierende Herdschatten in beiden Ober- und Unterfeldern. BSG 89/137 mm n. W., Hb 43 %,
Ery. 2,85 Mill., FI 0,76. Leukocyten 10400, unauffilliges Differentialblutbild. Harnbefund:
Proteinurie. Himaturie. Rest-N 132 mg-%. Keine Hypertonie. 8.12.66 Exitus letalis.

Obdultionsbefund (Auszug) : Lungen — schwer (2035 g), nekrotisierende Alveolarcapillaritis
beiderseits mit massiven Lungenparenchymblutungen. Lungentdem. Keine Residuen voran-
gegangener Blutungen.

Nieren — ablich grofl (270 g), etwas steif, glatte Oberfliche, wie die Rinde
auf der Schnittfliche tbersiat von flohstichartigen dunkelroten Blutpunkten.
Mikroskopisch (Abb. 3) alle Glomerula krankhaft verdndert, relativ reichlich
komplett oder partiell hyalin verddete Glomerula mit typisch unscharfer Be-
grenzung, in allen tbrigen Glomerula fibrinoide Nekrosen einzelner Schlingen
sowie neben diesen fokalen Nekrosen auch immer wieder totale fibrinoide Glome-
rulumnekrosen, ferner regelmiflig eine deutliche intra- und extracapillare Proli-
feration und eine starke Exsudation von Leukocyten, Erythrocyten und Plasma
in den Bowmanschen Kapselraum. Ausgeprigte, vorwiegend rundzellige Peri-
glomerulitis. Bei sektorférmig nekrotischer Bowmanscher Kapsel wiederum Bei-
mengung von Histiocyten zu den extracapilliren Proliferationen, darunter
zahlreiche ,,gereizte’” groBkernige, cytoplasmareiche, z.T. auch zweikernige
Zellen, offensichtlich Vorstufen von Riesenzellen. Interstitium leicht verbreitert,
schiitter vorwiegend rundzellig infiltriert, vereinzelt geringe Hémosiderinablage-

Abb. 2a—c. Fall 2, 8. Nr. 449/62, Niere: nekrotisierende Glomerulonephritis mit vorwiegend
extracapillirer Proliferation und Ausbildung von Riesenzellen. a PAS, 250 X. Totale fibri-
noide Nekrose aller Lappchen, extracapilldre Proliferation mit groBen ,,gereizten*‘ Zellen und
Riesenzellen, Zerstorung der Bowmanschen Kapsel. Leichte Periglomerulitis. b HE, 250 x.
Fokale fibrinoide Nekrosen. Intra- und extracapilldre Proliferation, intraglomerulire Riesen-
zellen. ¢ PAS, 250 x. Extracapillire Proliferation, intra- und periglomerulire Riesenzellen,
Exsudation von Leukocyten und Erythrocyten in den Bowmanschen Kapselraum. Partielle
Zerstérung der Bowmanschen Kapsel

B¥
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rulitis. a HE, 160 X . Fibrinoide Nekrose eines ganzen Glomerulum, extracapillire Proliferation

von Kapselepithelien und Histiocyten. b HE 160 x. Fokale fibrinoide Glomerulonekrose

(linkes Glomerulum, oben), starke extra- und intracapillire proliferative Glomerulitis mit

groBen, ,,gereizten* Zellen und einzelnen zweikernigen Zellen im Bereich der extracapilliren
Proliferationen

rungen sowie frische interstitielle Erythrocytenextravasate in Mark und Rinde.
MiBig starke, dem ibrigen Arterienbefund entsprechende Arterio-Arteriolo-
sklerose, keine Angiitis.
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Ubrige Organe: Nekrotisierende, teilweise granulierende Arteriitis peripherer Arterien-
dste in Milz, kleiner Nebenmilz und Schilddriise. Geringe chronische nichteitrige interstitielle
Myokarditis. Hyperplasie des blutbildenden Markes. M#Bige allgemeine Arteriosklerose.

Fall 4 (8. Nr. 523/67): 22 jahr. Mann, Maschinenschlosser. Keine besonderen Vorerkran-
kungen. Am 6.5.67 wihrend eines Auslandaufenthaltes in Libyen pldtzlich mit Durchféllen
und FErbrechen erkrankt. 14.5. Oligurie, generalisierte Odeme einschlieBlich Gesicht.
17.5. weiterhin Durchfall. Hb 30%. Hypertonie von 180/80 mm Hg. 19.5. Anurie, Harn-
stoff i.S. 346 mg- %, Hyperkalidmie von 8,9 mval/l; starke Andmie von 3,5 g-% Hb. Angio-
spastische Verdnderungen am Augenhintergrund. Bei Blutgerinnungsanalyse kein Anhalt fiir
Verbrauchscoagulopathie. 20.5. Peritonealdialyse. Harnstoff 206 mg- %, Kaliumi. 8. 5,1 mval/l.
22.5.67 Fieber um 39° C., Blutdruck 200/90 mm Hg, beide Lungen infiltriert. Exitus letalis
nach einer Krankheitsdauer von 17 Tagen unter den Zeichen der Ateminsuffizienz und des
Kreislaufversagens.

Obduktionsbefund (Auszug): Lungen — massive Lungenparenchymblutungen in allen
Lappen (Lungengewicht 2650 g), mikroskopisch nekrotisierende Alveolarcapillaritis mit
Residuen vorangegangener Blutungen in Gestalt herdférmiger Himosiderosis pulmonum
und frischer pulmonaler Massenblutung.

Nieren — deutlich vergroBert (460 g), steif, glatte Oberfliche, blaBirdtlich,
wie die Rindenschnittfliche von flohstichartigen dunkelroten Blutpunkten
iibersit. Deutliche Mark-Rinden-Grenze, dunkelrot-blutig verfirbtes Nierenmark,
unauffilliges Nierenbecken. Mikroskopisch (Abb. 4) verbreiterte Rinde, verbreiter-
tes, locker rundzellig infiltriertes Interstitium, viele dilatierte Harnkanalchen
mit Erythrocyten- und Leukocyten-Zylindern sowie reichlich hyalinen und
granulierten Zylindern. Alle Glomerula im Sinne einer vorwiegend fokalen,
oft auch totalen nekrotisierenden Glomerulonephritis verdndert, dabei erhebliche
extracapillire und geringere intracapillire Proliferation. Auch hier extracapillar
gereizte’ grofle Zellen, teilweise mit grofien Nucleolen und einzelne Riesen-
zellen vom Fremdkorpertyp sowie umschriebene Zerstérung der Bowmanschen
Kapsel. Ein geringer Teil der Glomerula bereits hyalin verddet, unscharfe Grenze
gegen das Interstitium, Einschluf einzelner groBer Zellen als Ausdruck einer noch
nicht sehr lange zuriickliegenden Verodung. Auffallend geringe Periglomerulitis.
Geringe komplizierende ascendierende Pyelonephritis im Mark.

Ubrige Organe: Zeichen der Uriimie. Dilatation der rechten Herzkammer, keine Herz-
hypertrophie (Herzgewicht 350 g). 200 ml Hydroperikard. 400 ml Ascitis. Offenbar schock-
bedingte umschriebene Blutungen sowie hyaline Capillarthromben der Colonschleimhaut.

Fall 5 (S.Nr. 408/69): 21jahr. Verkduferin. Im Dezember 1968 Nasenbluten, in den
folgenden Monaten zunehmende Anémie und Knéchelodeme.

21.4.69 Schmerzen in beiden Nierenlagern, Brechreiz, Nasenbluten.

29.4. Klinikaufnahme im Status uraemicus, Oligurie (Harnmenge 100—300 ml/die),
leichte Hématurie, Proteinurie. Blutdruckerhéhung auf 180/130 mm Hg. 6.5. Nierenpunktion
rechts. Beginn einer Hidmodialyse-Therapie. 10.5. Lungenddem. 11.5.69 Exitus letalis in
cerebralem Krampfanfall.

Obdultionsbefund (Auszug): Lungen — miBige Gewichtszunahme (Gesamtgewicht 1470 g),
herdférmig ausgedehnte, jedoch nicht konfluierende blaurote Parenchymblutungen,
Lungenddem. Mikroskopisch nekrotisierende Alveolarcapillaritis mit rezidivierenden Lungen-
parenchymblutungen, ferner zusitzlich geringe Bronchopneumonie beider Unterlappen.

Nieren — iiblich grof (275 g), fest, glatte Obertliche, auf der Schnittfliche
iiblich breite, deutlich abgeblafite gelblich-rote Rinde, nur einzelne Blutpunkte,
deutliche Abgrenzung zum stirker geréteten Nierenmark. Nierenbecken unauf-
fallig. Mikroskopisch identischer Befund des 5 Tage ante finem entnommenen

- Punktates und des Obduktionsmaterials (Abb. 5). Krankheitsverlauf offenbar
protrahiert — vergleichsweise reichlich hyalin verédete Glomerula, unscharf
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Abb.4a u. b. Fall4, S.Nr.523/67, Niere: nekrotisierende Glomerulonephritis, auffallend

spérliche Periglomerulitis. a PAS, 250 X. Fibrinoide Nekrose des gesamten Glomerulum,

starke extracapillire Proliferation. Bowmansche Kapsel groBtenteils zerstort, trotzdem nur

geringe Periglomerulitis. b HE, 160 X. Herdférmige fibrinoide Glomerulonekrose, starke

extracapillire Proliferation von Kapselepithelien und Histiocyten, geringe intracapillire
Proliferation

gegen das diffus sklerosierte verbreiterte Rindeninterstitium abgegrenzt. Herd-
formig bereits atrophische Tubuli, mafig intensive interstitielle lymphoplasma-
celluldre Infiltration ohne Bevorzugung, h&ufig eher unter Aussparung des peri-
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Abb. 5a u. b. Fall 5, Nierenpunktat (E. 8291/69), 5 Tage ante finem. Fokal nekrotisierende
Glomerulonephritis. a HE, 160 X. Im rechten Glomerulum zentral Rest einer fibrinoiden
Schlingennekrose. In beiden erhebliche extracapillire und intracapillire Proliferation.
Interstitielle Sklerose, weitgehend atrophische Tubuli. Geringe interstitielle rundzellige
Infiltration. b PAS, 250 x. Zentral Rest einer fibrinoiden Nekrose. Excessive extracapillire
Zellproliferation (Halbmond). Bowmansche Kapsel intakt. Keine periglomeruldre Entzindung

glomeruldren Bereichs. In den ibrigen Glomerula fokal fibrinoide Glomerulum-
nekrosen, vereinzelt fibrinoide Thromben der Vasa afferentia, regelmiflig eine
erhebliche extra- und intracapillire Proliferation bei tiberwiegend noch intakter



72 H. P. Lange und P. Réttger:

Bowmanscher Kapsel und einzelnen periglomeruldren Riesenzellen. In den
Tubuli stellenweise Erythrocyten und Granulocyten, ferner hyaline, z.T. briun-
lich imbibierte (Chromoprotein-) Zylinder. Rinde insgesamt nicht verbreitert,
hyperdmische Mark-Capillaren, unauffillige Wandstruktur von Arterien und
Venen.

Ubrige Organe: Zeichen der Urimie. Herzdilatation, keine Herzhypertrophie (Herz-
gewicht 285 g). Geringe Intimalipoidose der Aorta und der groBen Arterien.

Fall 6 (8. Nr.666/70): 23jahr. Hausfrau. Februar 1970 Hamoptoe, réntgenologisch
Lunge 0.B.; Mai 1970 erneut Hémoptyse, Fieberschub. Ende Juni 1970 Fieber, Ubelkeit,
Husten, Anéimie von 36% Hb, Abnahme der Urinausscheidung. Klinikaufnahme Anfang
Juli 1970: Anémie (6,8 g-% Hb), Oligurie in Anurie ibergehend, Uréimie. Keine Hypertonie.
Ab 15.7.70 Hamodialyse. Wiederholt Hédmoptysen, Lunge rontgenologisch feinfleckig-
konfluierend verschattet. 26.8.70 Nierenpunktion. Am 28.8.70 Exitus letalis.

Obduktionsbefund (Auszug): Lungen — ausgeprigte diffuse Himosiderosis pulmonum
und kleine umschriebene, frische Parenchymblutungen (Lungengewicht 1200 g), mikrosko-
pisch aullerdem Residuen einer nekrotisierenden Alveolarcapillaritis.

Nieren — beiderseits iiblich groB (300 g), oberflichlich glatt, derb, Rinde
oberflachlich und auf der Schnijttfliche sehr blal mit mehreren flohstichartigen
Blutpunkten; Mark leicht gerdtet, scharf von der Rinde abgegrenzt. Mikrosko-
pisch (Abb. 6) sind alle Glomerula krankhaft verindert: Die tiberwiegende Zahl
der Glomerula ist hyalin verddet, wobei es sich vorwiegend um ,,junge
Glomerulumleichen® handelt, die meist noch eine wechselnde Zahl histiocytirer
Zellen einschlieft; in der Nachbarschaft gréBtenteils noch eine deutliche
Periglomerulitis mit vorwiegend lympho-plasmacellularen Infiltraten. Die zuge-
horigen Tubuli sind atrophisch. Die librigen, noch nicht verddeten Glomerula
zeigen zahlreiche fokale, fibrinoide Nekrosen, meist von gelapptkernigen
Leukocyten durchsetzt sowie eine starke extra- und intracapillire Proliferation,
verschiedentlich mit mehrkernigen Riesenzellen vom Fremdkérpertyp. Die Tu-
buli dieser Golmerula sind stark erweitert, Epithelien abgeflacht, im Lumen
Erythrocyten, Granulocyten und hyaline Zylinder. Das Interstitium der Rinde
ist teils 6dematds aufgelockert und zellig, vorwiegend lympho-plasmacelluldr
infiltriert, an anderen Stellen auch schon sklerosiert. Auch in den Markkanéilchen
reichlich Zylinder. Blutgefie im wesentlichen regelrecht, gelegentlich eine
beginnende Arteriosklerose der Arcuata-Arterien. Das 2 Tage vor dem Tode
gewonnene Nierenpunktat zeigte identische Verdnderungen.

Ubrige Organe: Toxische Hepatose. Hyperplasie des Knochenmarks. Nekrotisierende
Arteriitis eines kleinen Pankreasarterienastes. Chronische interstitielle, nichteitrige Myo-
karditis. Kleine Mediaverkalkungen der Extremitétenarterien. Frische Blutung (1500 ml) in
den Bauchraum nach Nieren- und Pleurapunktion.

Fall 7 (S. Nr. 638/67): 55 jihr. Hausfrau. In der Jugend Bronchialasthma. 1963 opera-
tive Entfernung eines Ovarialtumors. Januar 1966 ,,akuter Schub einer chronischen Glo-
merulonephritis®, danach rezidivierende Niereninsuffizienz. 21.6.67 Klinikaufnahme:
Azotéimie, Acidose, starke Hyperkaliimie und Mikrohdmaturie. Blutdruck auf 170/130 mm
Hg erhéht. Am 26.6.67 nach wenigstens halbjahriger Krankheitsdauer Exitus letalis unter
den Zeichen des Lungenddems.

Obdulktionsbefund (Auszug): Lungen — deutliche Gewichtszunahme (1750 g) bei herd-
férmig ausgedehnten, noch nicht konfluierenden Parenchymblutungen, mikroskopisch aus-
geprigte nekrotisierende Alveolarcapillaritis sowie auch Residuen vorangegangener Blutun-
gen (herdformige Haemosiderosis pulmonum).
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Abb. 6a u. b. Fall. 6, S. Nr1. 666/70, Niere, PAS, 250 X . Fokal nekrotisierende Glomerulone-
phritis, verschieden alte Erkrankungsstadien. a Rechtes Glomerulum hyalin verddet, schlieB3t
noch einzelne, teilweise grofikernige Zellen ein. Tubuli atrophisch. Linkes Glomerulum mit
fibrinoider Nekrose, von gelapptkernigen Leukocyten durchsetzt; deutliche extracapillire
Proliferation. Bowmansche Kapsel zerstért. Periglomerulitis. b Intraglomerulire Riesenzelle;

Periglomerulitis

Nieren — beiderseits gleichméflig verkleinert, ,,sekundére’ Schrumpfnieren
(Gesamtgewicht 170 g), fest, Oberfliche ganz fein gehockert, wie die Schnitt-
fliche im Rindenbereich blaBgelblich-rot und von einzelnen Blutpunkten durch-
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setzt, deutliche Abgrenzung der gleichméBig verschmilerten Rinde von dem
etwas stérker gerdteten Mark. Unauffillives Nierenbecken. Mikroskopisch hya-
line Verddung der iiberwiegenden Zahl der Glomerula, Atrophie der zugehérigen
Tubuli, Verbreiterung, Sklerose und insgesamt ziemlich dichte diffuse lympho-
plasmocelluldre Infiltration des Interstitiums. Erhaltene Glomerula vereinzelt noch
vollig intakt mit Hypertrophie der zugehorigen Tubuli im Sinne sogen. Stérck-
scher Inseln, im tbrigen fokal fibrinoide Schlingennekrosen, starke extra-
capilldre, geringere intracapillire Proliferationen und Exsudate aus Plasma,
Erythrocyten und Cranulocyten, in den zugehorigen Hauptstiicken hyalin-
tropfige Eiweilriickresorption, im Lumen hyaline Zylinder, Erythrocyten und
gelapptkernige Leukocyten. Venen und Capillaren hyperdmisch, besonders an
der Mark-Rinden-Grenze mit umschriebenen kleinen interstitiellen Erythro-
cytenextravasaten. Im Rindeninterstitium auBerdem vereinzelt hamosiderinspei-
chernde Makrophagen. Deutliche Arterio-Arteriolosklerose, kein Anhalt fir Ar-
teriitis.

Ubrige Organe: Teils urdmische, teils hdmorrhagisch-nekrotisierende Enteritis. Hyper-

trophie des linken Herzventrikels, Dilatatio cordis (Herzgewicht 490 g). Geringe allgemeine
Arteriosklerose. Blasse der inneren Organe.

Diskussion

Mit 7 Féllen auf etwa 10000 Erwachsenensektionen in einem Jahrzehnt ent-
spricht in unserem Sektionsgut die Héufigkeit des Goodpasture-Syndroms der
Dimension, die bei Auswertung von Obduktionsfillen aus drei Jahrzehnten an
der Mayo-Klinik angegeben worden ist (MeCaughey u. Thomas, 1962). Die immer
wieder mitgeteilte Bevorzugung des ménnlichen Geschlechts (Duncan et al., 1965)
ist aus unseren Fillen nicht ersichtlich, wohl aber die des frithen Erwachsenen-
alters (4 von 7 Fallen unter 25 Jahre alt). Sie entspricht, wie die Beteiligung
des Darmextrakts (2 Fille), der peripheren Milzarterien (2 Fille), der Haut
(1 Fall), des Pankreas (1 Fall) sowie des Herzens (2 Fille von nichteitriger
chronischer interstitieller Myokarditis) den an einem gréBeren Material erhobenen
Befunden (McCaughey u. Thomas, 1962).

In allen 7 Féllen lieB sich eine nekrotisierende Alveolarcapillaritis nach-
weisen, die in 4 Fillen — den fulminanten Verlaufsformen der Erkrankung —
zu dem auch makroskopisch eindrucksvollen Bild der pulmonalen Massen-
blutung gefiihrt hat (Falle 1—4); in zwei weiteren Féllen lagen ausgepragte,
wenn auch nicht massive Parenchymblutungen vor. Ein Fall (Nr. 6) zeigte das
Vollbild einer Hamosiderosis pulmonum, in 4 weiteren Féllen wurden Residuen
dlterer Blutungen mit dem Bild einer umschriebenen Hémosiderosis pulmonum
gefunden; bei den perakut verlaufenden Fillen 1 und 3 waren sie nicht nach-
zuweisen. Da keine LungengroBschnitte untersucht worden sind, ist nicht aus-
zuschlieBen, daB sie der histologischen Entdeckung in diesem groflen Organ ent-
gangen sind. Die von uns beim Goodpasture-Syndrom erhobenen Lungenbefunde
entsprechen somit weitgehend dem fiir diese Erkrankung als typisch beschrie-
benen Bild (Caughey u. Thomas, 1962; Otto u. Breining, 1967).

Da sich die Zugehérigkeit zum Goodpasture-Syndrom bei unseren Tillen
schon zweifelsfrei aus der weitgehend spezifischen Lungenerkrankung und der
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Tatsache einer gleichzeitigen Nierenbeteiligung ergeben hat, war es fiir uns
besonders bedeutsam, dafl sich in allen 7 Fallen in der Art der Nephritis ein
konstantes morphologisches Leitsymptom hat nachweisen lassen — die fibrinoide
Glomerulum-Nekrose. Analog der fibrinoiden Alveolarwandnekrose — im Prinzip
eine Capillarwandnekrose, die wir deswegen als ,,nekrotisierende Alveolarcapilla-
ritis® (s. Otto u. Breining, 1967) bezeichnen, — findet sich am Glomerulum regel-
mifBig eine gleichartige fibrinoide Capillarwand- bzw. Schlingennekrose. Dieser
starkste Schadigungsgrad einer allergischen Reaktion der Capillarwand mull am
Glomerulum als nekrotisierende Glomerulonephritis bezeichnet werden. Da die
Glomerulumnekrosen uberwiegend nur fokal — also herdférmig als Schlingen-
nekrosen — ausgebildet sind und sich auch bei perakutem Verlauf (Félle 1—4)
regelmédfig bereits mehr oder weniger reichlich hyalin verédete Glomerula und
andererseits bei protrahiertem Verlauf (Fall 7) noch unbeteiligte Glomerula nach-
weisen liefen, sehen wir bei unseren Fillen die Nierenerkrankung des Good-
pasture-Syndroms als eine rezidivierende, nekrotisierende Herdnephritis an und
sprechen bei den anscheinend von vornherein perakuten und bei den final
exacerbierenden Fiéllen von einer weitgehend generalisierten nekrotisierenden
Herdnephritis. Dabei kann das Ausmall der Nierenschidigung durchaus dem
einer diffusen beispielsweise subakuten Glomerulonephritis entsprechen.

Die oft excessive extracapillire Proliferation der Kapselepithelien, der sich
bei meist sektorférmiger Zerstorung der Bowmanschen Kapsel auch Histiocyten
beimengen, ist wohl vor allem Folge der Schlingennekrose und der gleichzeitigen
Exsudation von Plasma, Erythrocyten und Leukocyten. Die Resorption der
fibrinoiden Nekrose und des Exsudates fihrt regelméfig zum Auftreten grofer,
cytoplasmareicher und grofkerniger ,.gereizter’ Zellen, in 5 Fillen dariiber
hinaus zur Ausbildung mehrkerniger, teils intra-, teils periglomeruldr liegender
Riesenzellen (Abb. 1, 2, 6). Rechnet man diesen Féllen noch den Fall 2 hinzu,
bei dem verschiedentlich groBe zweikernige Zellen als Vorstufen der Riesenzellen
aufgetreten sind, so lieBen sich in 6 von 7 Fillen intra- und/oder periglomerulére
Riesenzellen beim Goodpasture-Syndrom nachweisen. Damit kommt diesem
Phinomen ein hoher diagnostischer Wert zu. Die Riesenzellen dhneln denen vom
Fremdkorper-Typ und stammen u.E. von Histioeyten ab.

Beim Goodpasture-Syndrom wurden sie bisher nur von Cruickshank und Parker (1961)
beschrieben und von Proskey etal. (1970} in einer Bildunterschrift erwihnt, ohne néiher
darauf einzugehen. Riittner und Gloor (1951) sahen sie bei einer eigenartigen diffusen nekro-
tisierenden Glomerulonephritis, deren Beschreibung einige Parallelen zu den Nierenbefunden
unserer Goodpasture-Fille zeigt, bei der sich jedoch kein Anhalt fiir eine gleichzeitige
Lungenerkrankung ergeben hat. Montaldo u. Ferreli (1963) fanden glomerulire Riesenzellen
bei einem an Silikotuberkulose erkrankten Mann; sie brachten den Befund &tiologisch mit
der Grundkrankheit in Verbindung.

Aufler der nekrotisierenden Herdnephritis mit der heftigen reaktiven halb-
mondférmigen Zellproliferation bestand in den nicht (noch nicht ?) nekrotischen
Lappchenabschnitten eine Vermehrung der Mesangium- und Endothelzellen, also
eine begleitende intracapillare proliferative Glomerulonephritis. Eine Hypertonie,
wie sie dieser Befund vermuten 14ft, fand sich nur bei 3 unserer 7 Fille. Der
Grund fiir das Fehlen einer Blutdrucksteigerung liegt bei unseren Féllen 1—3 in
der auch morphologisch fafbaren Fulminanz des Krankheitsablaufs, die eine
Blutdrucksteigerung nicht mehr zulieB. In den etwas weniger stlirmisch ver-
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laufenden Fillen 4 und 5 kam es noch zur Ausbildung einer Hypertonie, jedoch
nicht mehr zur Hypertrophie des linken Herzventrikels, die sich lediglich im
Falle 7 fand, bei dem auch die Tatsache, dal} es zur Ausbildung einer Schrumpf-
niere wenn auch méBigen AusmaBes kommen konnte, auf die vergleichsweise
geringere Progredienz hinweist.

Wir haben unsere 7 Fille nicht chronologisch aneinandergereiht, sondern
sie nach der Intensitdt der Nierenverinderungen gruppiert. Allem Anschein
nach gibt es beim Goodpasture-Syndrom erhebliche quantitative Varianten —
sowohl bezogen auf den Krankheitsprozefl insgesamt als auch bezogen auf den
Schweregrad der einzelnen Schiibe beim jeweiligen einzelnen Erkrankungsfall.
Insgesamt haben wir in diesen Fillen den Eindruck, dafl die Intensitét der
Lungen- wie der Nierenerkrankung mit jedem Schub zunimmt, bis die finale
Exacerbation schlieflich zur pulmonalen Massenblutung und/oder zur Oligurie-
Anurie mit Urdmie fiihrt. Derartige mogliche quantitativen Varianten sind vor
allem bei der Beurteilung etwaiger Therapieerfolge zu beriicksichtigen.

Die gleichfalls mehr als Begleitreaktion zu deutende Periglomerulitis war
meist lympho-plasmacelluldr und nur in geringem Umfang granulocytdr. Zur
Entwicklung eines capillarisierten Granulationsgewebes ist es periglomerulir nie
gekommen. Héufig hatten wir den Eindruck, daBl bei den intensiveren intraglo-
meruldren Verdnderungen die Periglomerulitis geringer war als bei den leichteren
Verinderungen und vor allem als bei beginnender hyaliner Verédung. Dieser
Umstand weist die Periglomerulitis beim Goodpasture-Syndrom vorwiegend
als resorptive Entziindung aus. Bei fortgeschrittener hyaliner Verddung ist die
Abgrenzung der ,,Glomerulum-Leiche zum gleichfalls sklerosierten Rinden-
interstitium auffallend unscharf, so dafl sich auch im Narbenstadium gewisse
Unterschiede zwischen hyaliner Verodung beim Goodpasture-Syndrom und bei-
spielsweise bei vasculdrer Nierenschrumpfung oder bei echter sekundérer = post-
glomerulonephritischer Schrumpfniere abzuzeichnen scheinen.

Arteriitische Prozesse, insbesondere eine nekrotisierende und granulomatose
Arteriitis haben wir bei unseren 7 Féllen in Nieren und Lunge nicht beobach-
tet. Um so bedeutsamer erscheint es, daBl der fulminanteste Fall 1 mit einer
anaphylaktischen Purpura Schoenlein-Henoch der Haut sowie mit einer nekroti-
sierenden Arteriitis der Milz und des Darmes kombiniert war. Die Gefawand-
nekrosen beschrinkten sich auf kleinste Arterien und Arteriolen wie bei der
mikroskopischen Form der Panarteriitis nodosa (Ball u. Davson, 1949) bzw. wie
bei Hypersensitivitdtsangiitis (Zeek, 1952, 1953). Der gleichfalls fulminant ver-
laufende Fall 3 war mit einer nekrotisierenden, teilweise granulierenden Arteriitis
peripherer Arterieniste in Milz und Schilddriise kombiniert, der Fall 6 mit einer
nekrotisierenden Arteriitis im Pankreas.

Ahnliche Befundkombinationen sind in der Literatur des Goodpasture-Syndroms mehr-
fach beschrieben; die ,,Panarteriitis’“ in anderen Organen befillt dabei meist nur kleinste
Arterien und ist insgesamt nur gering ausgeprigt (McCaughey u. Thomas, 1962; Duncan

et al., 1965; Otto u. Breining, 1966; Parkin et al., 1955; Heptinstall u. Salmon, 1959). Die
Milz ist das am hédufigsten miterkrankte Organ (McCaughey u. Thomas, 1962).

Die Kombination des Goodpasture-Syndroms mit einer anaphylaktischen
Purpura Schoenlein-Henoch in unserem Fall 1 spricht fiir Hypothesen, nach denen
die idiopathische Lungenhamosiderose Ceelen, das Goodpasture-Syndrom und die
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Pupura Schoenlein-Henoch atiologisch und pathogenetisch verwandte, wenn nicht
sogar identische Krankheiten mit lediglich unterschiedlicher Organmanifestation
darstellen (Parkin et al., 1955; Zollinger u. Hegglin, 1958; Sarre et al., 1964;
Roschlau et ol., 1967).

Zur morphologischen Differentialdiagnose der Herdnephritis des Goodpasture-
Syndroms gegeniiber anderen Herdnephritiden méchten wir aus der Sicht unse-
rer 7 Obduktionsfille folgendes anfiihren:

Die ebenfalls Lunge und Niere gleichzeitig befallende pneumogene oder Wege-
ner’sche Granulomatose (Wegener, 1939, 1967) fibrt an der Niere gleichfalls
zu einer nekrotisierenden Herdnephritis. Diese wird aber von einer wesentlich
stdrkeren, oft granulomatosen Periglomerulitis begleitet (destruierende granulo-
matose Glomerulitis und Periglomerulitis), auBlerdem ist sie meist mit einer
nekrotisierenden Arteriitis kleiner und grofler Nierenarteriendste wie bei Panarte-
riitis verbunden (Wegener, 1939, 1967 ; Altmann u. Schiche, 1959 ; Zollinger, 1966).
Ferner gehért zum Vollbild der Nierenerkrankung bei Wegenerscher Granulo-
matose eine destruierende, granulomatdse ,,tuberkuloide interstitielle Nephritis.

Die bei Panarteriitis nodosa generalisata besonders hiufige Nierenbeteiligung,
bei der unter anderem auch eine Herdglomerulitis auftritt, 1468t sich vom
Goodpasture-Syndrom dadurch abgrenzen, dafl bei dem letzteren nur selten die
Angiitis auf die Nierenarteriendste iibergreift. Gleiches gilt fiir die sogen.
mikroskopische Form der Panarteriitis nodosa bzw. fiir die Hypersensivitéts-
angiitis (Ball u. Davson, 1949 ; Zeek, 1952, 1953). Auf die Stellung der Purpura
Schoenlein-Henoch mit Nierenbeteiligung zum Goodpasture-Syndrom wurde an-
laBlich unseres Falles 1 schon eingegangen.

Die Lohleinsche Herdnephritis bei Endocarditis lenta, wohl am zweck-
méBigsten als Thrombocapillaritis (Zollinger, 1966) zu bezeichnen, ist in der
Regel leicht vom Goodpasture-Syndrom abzugrenzen. Sie ist meist wesentlich
herdférmiger, sie fiilhrt zu keiner vergleichbaren Zellproliferation und 18st auch
keine Riesenzellbildung aus. In dem frischen Stadium ist auBerdem die Glomeru-
lum-Capillar-Thrombose noch gut von der zunidchst noch nicht nekrotischen
Schlingenwand abzugrenzen, die fibrinoid-nekrotische Glomerulumschlinge des
Goodpasture-Syndroms ist dagegen von Anfang an homogen oder strukturlos-
brocklig umgewandelt. Auch die Abgrenzung der Herdnephritis bei systemati-
siertem Lupus erythematodes gelingt unschwer; Schlingennekrosen kénnen zwar
auch hier vorkommen, stehen aber nie im Vordergrund.
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