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Aortenamy|oidose im Erwachsenenalter* 
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Aortic Amyloidosis in Adult Life 

Summary. Aortic amyloid deposits were found in 53% of adult subjects 
(mean age 47.5 years). They appeared to be localized mainly in the media- 
intimal border zone and the internal third of the aortic media, and were 
not usually related to atherosclerotic lesions. The thoracic aorta was more 
extensively and frequently involved than the abdominal. 
It was concluded that aortic amyloidosis: 
l. is progressive in its extent and distribution 
2. does not seem to be related to atherosclerosis 
3. should not be considered to be a form of senile amyloidosis, but rather 
a peculiar microfocal amyloidosis of the aorta. 
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Zusammenfassung. Zur Untersuchung gelangte die Aorta von 32 Erwachse- 
nen mit einem Durchschnittsalter yon 47,5 Lebensjahren. Zurn Vergleich 
wurden 8 Aorten yon Obduktionsffillen fiber 60 Lebensjahren, Anteile des 
linken Vorhofmyokards yon Obduktionsffillen und 26 Biopsieprfiparate aus 
der Aorta abdominalis untersucht. In 53% der 32 Erwachsenenf/ille unter 
60 Jahren wurde Amyloidsubstanz in der Aorta mit Lokalisation in der 
Grenzzone zwischen Intima und Media sowie vor allem im inneren Drittel 
der Media festgestellt. Selten wurden Ablagerungen in der Peripherie yon 
atheromat6sen Herden und noch seltener im Atheromherd selbst beobachtet. 
Bei einem Vergleich zwischen Brust- und Bauchaorta war die Aorta thoracica 
intensiver und hfiufiger befallen. 
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A u s  den  U n t e r s u c h u n g e n  wi rd  der  Schlul3 gezogen ,  dab  die A o r t e n a m y l o -  

idose  

1. bezf ig l ich  HS.ufigkeit ,  Quant i t f i t  u n d  V e r t e i l u n g  p rog re s s iv  ist, 

2. n ich t  in wechse l se i t ige r  B e z i e h u n g  zur  A u s p r f i g u n g  der  A r t e r i o s k l e r o s e  

zu  s tehen  scheint ,  u n d  

3. n ich t  e in fach  als senile A m y l o i d o s e  v e r s t a n d e n  w e r d e n  darf .  

Sie stell t  v i e l m e h r  eine b e s o n d e r e  F o r m  der  k l e i n h e r d i g e n  A m y l o i d a b l a g e r u n g  

dar ,  d e r e n  K r a n k h e i t s w e r t  j e d o c h  u n b e d e u t e n d  ist. 

Einleitung 

I m  J a h r e  1966 s te l l ten S c h o t t  u n d  M 6 h n  eine A o r t e n a m y l o i d o s e  bei P a t i e n t e n  

zwi schen  d e m  50. u n d  90. L e b e n s j a h r  fest,  u n d  zwar  mi t  z u n e h m e n d e r  Al te rshf iu-  

f igkei t  (Ans t i eg  y o n  3,2 a u f  24 ,6%) .  SpS.ter b e h a u p t e t e  S c h w a r t z  (1967, 1970), 

bei P a t i e n t e n  t iber  55 L e b e n s j a h r e n  nie A o r t e n  o h n e  A m y l o i d a b l a g e r u n g e n  beob -  

ach t e t  zu  haben .  D e m g e g e n f i b e r  s te l l ten W r i g h t  u n d  Ca lk in s  (1974) A m y l o i d s p u -  

r en  in der  A o r t a  n u r  bei  6 8 %  v o n  100 P a t i e n t e n  f iber  60 L e b e n s j a h r e n  fest. 

Ziei  der  v o r l i e g e n d e n  A r b e i t  wa r  es, A m y l o i d s p u r e n  in der  A o r t a  bei Pa t i en -  

t en  un t e r  60 L e b e n s j a h r e n  zu u n t e r s u c h e n .  

Material und Methoden 

Es wurden 32 Aorten yon Patienten unter 60 Lebensjahren (zwischen 20 und 57 Jahren, Durchschnitts- 
alter 47,5 Jahre) und zum Vergleich 8 Aorten von Patienten fiber 60 Lebensjahren (Durchschnittsal- 
ter 74 Jahre) untersucht. Bei allen untersuchten Ffillen (Todesursachen: Hirndurchblutungsst6run- 
gen, maligne Tumoren, Myokardinfarkt, akute Infektionen) bestand weder klinisch noch morpholo- 
gisch eine systemische Amyloidose. 

Zusfitzlich wurden Anteile aus dem linken Myokardvorhof (24 F/ille) entnommen und auf 
Amyloidablagerungen untersucht, da nach den Angaben von Wright und Calkins (1974) die Amylo- 
idose vorwiegend in diesem Bereich lokalisiert ist. 

Die Aorten wurden in ganzer Lfinge lS_ngs aufgeschnitten, in Streifen yon ungef~ihr 1 cm Dicke 
aufgeteilt und dann zu einem Band nach der Methode yon Doerr (1960) gedreht, um Einbettungen 
zahlreicher B16ckchen verschiedener Aortensegmente und ffir jeden Fall die Anlegung einer Karte 
mit genauer Lokalisation der makroskopisch festgestellten Lfisionen vornehmen zu k6nnen. Aul3er- 
dem wurden 26 bioptische Pr~iparate aus der Aorta abdominalis analysiert, welche bei By-pass- 
Eingriffen oder der Operation yon Aortenverschlfissen entnommen worden waren. In 15 F/illen 
handelte es sich um Patienten unter 60 Lebensjahren (Durchschnittsalter 52 Jahre) und in 11 
Ffillen fiber 60 Lebensjahren (Durchschnittsalter 66,5 Jahre), bei denen klinisch keine systemische 
Amyloidose bestanden hatte. 

6 # dicke Paraffinschnitte wurden mit H/imatoxylin-Eosin, Weigert-Elastica und alkalischem 
Kongorot (Puchtler et al., 1962) gef~irbt und die Reaktion yon DMAB-Nitrit auf Tryptophan 
geprfift. Vor der KongorotfS_rbung wurde eine Behandlung mit Permanganat vorgenommen, um 
die ,,sensitiven '~ yon den resistenten Amyloidablagerungen zu unterscheiden. Dabei wurde die 
Methode nach Wright et al. (1977) angewendet. In einigen F/illen wurde die Methode abgefindert, 
um auch Teileffekte des Permanganat-Tests zu erkennen. Die Schnitte wurden zuerst mit Kongorot 
gefftrbt und fotografiert, danach mit Permanganat behandelt, nochmals mit Kongorot geffirbt und 
wiederum in gleicher Art fotografiert, um die Ergebnisse zu vergleiehen. Die Gfiltigkeit der so 
ver/inderten Methode wurde vorher am Fall einer Permanganat-sensitiven schweren Leberamyloidose 
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geprfift. Die F/irbung mit Kongorot wurde auch im polarisierten Licht ztlm Nachweis der gr~nen 
Polarisationsfarbe untersucht. Einige, mit Kongorot gefS_rbte Schnitte wurden in Gummi arabicum 
eingeschlossen, um mit der topo-optischen Methode die EJnwirkung von Kollagendoppelbrechung 
auszuschalten (Romhanyi et al., 1970; Romhanyi, 1971). 

Ergebnisse 

Die Hfiufigkeit der Amyloidablagerungen im untersuchten Material ist in der 
Tabelle 1 wiedergegeben. Die FS.11e, in denen lediglich 2 -  3, sehr feine K6rnchen 
fiber den gesamten untersuchten Schnitten einer Aorta  festgestellt wurden, galten 
als negativ. Aus Tabelle 1 ist ferner ersichtlich, dab im Obduktionsmaterial  
53% der F/ille Amyloidablagerungen aufweisen. Im bioptischen Material sind 
dagegen in der Altersgruppe unter 60 Lebensjahren keinerlei Ablagerungen an- 
zutreffen, dagegen in 27% der Ffille mit einem Lebensalter von fiber 60 Jah- 
ren. Diese Differenz ist darauf  zurfick zu ffihren, dab bei chirurgischen Ein- 
griffen nur ein begrenzter Aortenteil aus der Aorta  abdominalis entnommen 
wird. Der Unterschied in der Lokalisation der Amyloidablagerungen zwischen 
der Brust- und Bauchaorta kommt  in Tabelle 2 deutlich zum Ausdruck. Die 
weitaus vermehrte Hfiufigkeit in der Aorta  thoracica geht aus den Zahlen hervor 
(17 Ffille gegenfiber 10 Ffille mit Ablagerungen in der Aorta  abdominalis). 
Die Tabelle 2 zeigt aul3erdem, dal3 Mfinner h/iufiger Amyloidablagerungen auf- 
wiesen als Frauen und die Aortenamyloidose mit zunehmendem Alter hfiufiger 
anzutreffen ist. 

Die Amyloidablagerungen sind in ihrer Gr613e und Form verschieden, weisen 
abet  zwei Grundmerkmale  auf: granulfire oder streifenartige Struktur. Die 
Gr613e der Granula kann bis ca. 200 p betragen. Hfiufig lagern sich zahlreiche 
K6rnchen in der gleichen Zone zusammen. Mitunter liegen die Granula im 
Cytoplasma der Myocyten. Die streifenartigen Ablagerungen erreichen eine gr6- 
13ere Ausdehnung mit einer Lfinge yon 4 0 0 - 5 0 0  # und eine Dicke im mittleren 
Teil von 50-80 /~ .  Es konnte ausgeschlossen werden, dab die beiden Typen 
der Amyloidablagerung Folge eines Schnittartefakts sind. 

Die Amyloidsubstanzen wurden in der Grenzzone zwischen Intima und Me- 
dia und vor allem im inneren Drittel der Media beobachtet. Es wurde keine 
Verbindung zwischen den Amyloidformat ionen und atheromat6sen Plaques fest- 
gestellt. Nur  selten wurden streifenartige Amyloidablagerungen an der Peripherie 
von Atheromen gesehen und noch seltener genau innerhalb des atheromat6sen 
Breis. Die Kardioamyloidose tritt weniger hfiufig auf als die Aortenamyloidose, 

Tabelle 1. Hfiufigkeit der Amyloidablagerungen in der Aorta nach Altersgruppen und Art des 
Materials 

Art des Materials Anzahl der Altersgruppen Positiv % Negativ 
Ff i l le  (Durchschnittsalter 

in Jahren) 

Obduktion 32 unter 60 (47,5) 17 53 15 
15 unter 60 (52) 0 0 15 

Biopsie 11 fiber 60 (66,5) 3 27 8 
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Abb. 1. A, B Granulfire Amyloidablagerungen mit Lokalisation in den Myocyten (~) der Aorta. 
C, D Streifenartige Amyloidablagerungen der Aorta. E, F Amyloidsubstanz im atheromat6sen 
Brei. (In allen Abbildungen mit polarisiertem Licht wird auf die geringe Kollagendoppelbrechung 
hingewiesen). Alkalisches Kongorot im Hellfeld (A, C, E) und im polarisierten Licht (B, D, F). 
Vergr. 320x (A, B, C, D) bzw. 125x (E, F) 
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labelle 2. Verteilung des Aortenamyloidose nach Geschlecht, Alter und Lokalisation 
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Aorta thoracica �9 o A �9 �9 

0 0 0  0 0 0  A A A  

0 0 � 9  0 0 0 0  

� 9  

� 9  

� 9  

Anzahl der Ffille 4 2 7 I9 

Aorta abdominalis �9 o A A ~ A ~ 
0 0 0  0 0 0  O O O  

O 0  0 0 0  

�9 0 0 0 0  

0 0 0 0  

Alter 20 - 29 Jahre 30 - 39 Jahre 40 - 49 Jahre 50- 59 Jahre 

zx Frau, Amyloidbefund negativ. �9 Frau, Amyloidbefund positiv. 
o Mann, Amyloidbefund negativ. �9 Mann, Amyloidbefund positiv. 

Tabelle 3, Verteilung der Kardioamyloidose nach Alter und Aortenamyloidose 

Kardioamyloidose 0 0 2 3 + 2 a 

Anzahi der Ftille 3 2 6 13 

Aortenamyloidose 1 0 4 8 

Alter 20 - 29 Jahre 30 - 39 Jahre 40-  49 Jahre 50-  59 Jahre 

Ffille von Kardioamyloidose bei Patienten ohne Aortenamyloidose 

auch wenn in zwei FS.11en die zugeh6rige Aor ta  amyloidfrei  war (Tabelle 3). 
Stimtliche Ablage rungen  in der Aor ta  und  im Herzen waren Tryptophan-pos i t iv  
und  Permanganat- res is tent .  

Diskussion 

Nach unseren  Befunden scheint die Htiufigkeit yon Amylo idab lagerungen  in 
der Aor ta  bei F rauen  geringer zu sain als bei M/innern,  wenngleich wegen 
der beschrt inkten Fallzahl eine solche Auffassung nur  mit EinschrS, nkung  vertre- 
ten werden kann .  Unsere Daten  s t immen jedoch mit  denen der Literatur  fiberein 
(Hfirtter, 1949; Battaglia, 1964; Anderson ,  1976). Die Haup tab lage rungen  sind 
auf  das innere Drit tel  der Media  konzentr ier t .  Dieser Befund s t immt wiederum 
mit anderen  Untersuchungsergebnissen  tiberein (Schott und  M6hn,  1966; 
Schwartz, 1967; Romhanyi ,  1971, 1972; Wright  und  Calkins, 1974). Die In t ima-  
Amyolo idose  wurde in betr/ichtlicher Hfiufigkeit von  Schwartz (1970) und  von 
R o m h a n y i  (1972) nur  in F/illen mit systemischer Amyloidose  beobachtet .  Bei 
Schwartz ist jedoch der Amylo id typ  nicht  definiert,  wtihrend R o m h a n y i  eine 
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sekund/ire Permanganat-Trypsin-sensitive Amyloidose in der Intima zusammen 
mit einer senilen Permanganat-Trypsin-resistenten Amyloidose der Media fest- 
stellt. 

Die Aortenamyloidose zeigt bezfiglich ihrer Verteilung im thoracalen und 
abdominalen Segment vor dem 60. Lebensjahr eine erh6hte Befallsquote im 
Brustbereich. In unserem bioptischen Material haben wir Amyloidablagerungen 
in der Aorta abdominalis nur bei Patienten fiber 60 Lebensjahren beobachtet. 
Wir schliel3en daraus, dal3 die Aortenamyloidose im Brustsegment beginnt und 
spfiter auch das Bauchsegment einbezieht, wobei sich diese Unterschiede mit 
steigendem Lebensalter ausgleichen. Eine ErklS.rung ftir dieses Verhalten ist 
noch nicht mSglich. Ebenso ist der niedrige Prozentsatz yon Aortenamyloidose 
der Brustaorta, den Schott und MShn (1966) in ihrem reichhaltigen, ausschliefllich 
aus der Brustaorta stammenden Material fanden, ungekl~rt. 

Die r~iumliche Distanz yon atheromat6sen Plaques und Amyloidsubstanz- 
ablagerungen best/itigt die Beobachtungen yon Schwartz (1970) sowie Wright 
und Calkins (1974), wonach sich keine Korrelation der beiden pathologischen 
Prozesse ergibt, wenngleich auch beide progressiv sind. Der gelegentliche Befund 
von Amyloidspuren im atheromat6sen Brei, den Schwartz illustriert hat (1970), 
mug als passiver Einschlul3 der paraatheromat6sen Amyloidablagerungen mit 
zunehmendem Zerfall eines Atheroms verstanden werden. Die uns bis jetzt 
zur Verffigung stehenden Untersuchungsunterlagen erlauben es nicht, endgfiltige 
Schlfisse bezfiglich einer eventuellen pathogenetischen Beziehung zwischen 
Amyloidablagerungen und Myocyten zu ziehen. 

Die Gef~gamyloidose, besonders in der Form der kongophilen Geffil3wand- 
entartung, ist von Doerr (1970) im Rahmen der dysorisch-perfusorischen Ge- 
ffiBwandsch~iden er6rtert worden. Bei dysorisch-perfusorischen Geffil3wandschfi- 
den k6nnen ohne weiteres f2berg/inge von plasmatischen Vorlfiufern zu fibrillfi- 
rem Amyloid angenommen werden, wobei eine Endo- und Exocytose (Glenner 
und Page, 1976) in Myocyten eine Rolle spielen kann. Dieser Ablauf l~il3t sich 
in mancher Hinsicht mit der Arteriosklerose (Doerr 1963, 1970) vergleichen, 
wobei ebenfalls die Myocyten beteiligt sind (Benditt, 1976; Ross und Glomset, 
1976; Weber, 1977). 

Die mit den Aortenffillen iibereinstimmende Kardioamyloidose zeigt eine 
geringere HS.ufigkeit als die Aortenamyloidose. Dies paBt zu den Ergebnissen 
yon Wright und Calkins (1974), die aul3erdem eine erh6hte Hfiufigkeit der 
KardioamyloidosefS.11e mit zunehmendem Alter fanden. 

Die Permanganat-Resistenz der Amyloidablagerungen unserer F~ille ent- 
spricht einer prim/iren Amyloidose. Die Tryptophan-Positivit/it schliel3t eine 
Korrelation mit Amyloid vom endokrinen Typus aus. 

Es geht aus den bier aufgeffihrten Daten deutlich hervor, dab die Aortenamy- 
loidose nicht als senile Amyloidose verstanden werden darf. Dies wfire eine 
fibertriebene Vereinfachung, da die von Wright und Calkins (1974) bei Patienten 
fiber 60 Lebensjahren beobachteten Bilder von uns auch bei Patienten unterhalb 
dieser Altersgruppe gefunden wurden, wenn auch weniger h/iufig und weniger 
intensiv. Die Aortenamyloidose tritt als senile, prS.senile und adulte Form auf 
und stellt eine besondere Organamyloidose dar. Bei der Organamyloidose jedoch 
hfingt die nosologische Bedeutung unseres Erachtens yon der Insuffizienz des 
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e inze lnen  O r g a n e s  selbst  ab,  die bei pr imf i re r ,  n ich t  sys t emische r  A o r t e n a m y l o i -  

dose  v611ig fehl t .  D ie  A m y l o i d s u b s t a n z  in der  A o r t a  ist i m m e r  k le inhe rd ig ,  

n ich t  z u s a m m e n f l i e l 3 e n d  u n d  n u r  h i s t o log i s ch  nachwe i sba r .  D a r a u s  sol l te  m a n  

schliel3en, dal3 m a n  n ich t  v o n  e iner  seni len  A m y l o i d o s e  sp rechen  kann ,  die 

n u t  eine T e i l e r s c h e i n u n g  des g e s a m t e n  P r o b l e m e s  dars te l l t ,  s o n d e r n  v i e l m e h r  

u n d  r i ch t ige r  y o n  e iner  k l e i n h e r d i g e n  A m y l o i d o s e  der  A o r t a  im  S inne  e iner  

spez ie l len  p r o g r e s s i v e n  O r g a n a b l a g e r u n g .  
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