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Elektronenoptische Beobachtungen 
bei Speicherkrankheiten ~ 

Es  wird tiber die U l t r a s t r u k t u r  der  Speicherzel len in 
Milz und Leber  b e i j e  e inem Fal l  yon  Morbus Gaucher und  
Niemann-Pick ber ichte t .  

Die  e rhobenen  t3efunde lassen un t e r  ande rem folgende 
Fes t s te l lungen  zu : 

(1) Die e lekt ronenmikroskopische  Unte r suchung  er laubt  
eine deut l iche Unte r sche idung  dieser beiden Krankhe i t s -  
bilder.  Sie h a t  also diagnost isehen Wef t .  

(2) Die Speicherzel len en tha l t en  im Cytop lasma  ab- 
norme Gebilde,  die als Speicherk6rper  bezeichnet  werden.  
Diese zeigen eine unterschiedl iche,  wahrscheinl ich  m i t  der  
ungle ichen chemischen Zusammense tzung  in Bez iehung  
s tehende  Ul t r a s t ruk tu r .  

(3) Es  f inden sich Anha l t spunk te  fiir die Annahme,  dass 
die Speicherung im Bereich der  Mi tochondr ien  beginnt .  

(4) In  den Zellen mi t  abnormer  Sphingomyel inspeiche-  
rung (Niemann-Picksche  Krankhei t )  weisen alle Mito- 
chondr ien  eine pathologische S t r n k t u r  auf  (Verkleinerung,  
diffus vers t / i rk te  Osmiophil ie ,  undeut l iche  Membran-  
zeichnung,  kngue la r t ig  angeordne te  Cristae), auch  die- 
jenigen,  die noch nicht  speichern.  

Die e lek t ronenopt i sche  Un te r suchung  v e r m a g  somi t  
S t6rungen  im Feinbau  der  Zellorganellen aufzudecken,  
die sich noch n ich t  im E n d r e s u l t a t  der  enzymat i sehen  
Fehl le is tung,  in diesem Fal l  der  Speicherung,  kundtun .  

Summary. Ul t ra s t ruc tu ra l  changes  in spleen and l iver  
in a case of Morbus Gaucher and Niemann-Pick are  dis- 
cussed. 

The  results  are :  (I) The Ul t r a s t ruc tu re  shows a d i s t inc t  
d i f ferent ia t ion  be tween  the  two diseases. (2) I t  seems t h a t  
s torage begins in mi tochondr ia .  (3) In  the  case of Morbus 
Niemann-Pick, all Mi tochondr ia  of s torage cells show an 
abno rma l  u l t r a s t ruc tu re  (d iminuat ion  in size, increased 
osmiophil ia ,  d isorder  in the  a r r a n g e m e n t  of cr is tae  and  
membranes) .  
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I Die Arbeit erscheint ausffihrlich an anderer Stelle. 

Sur l'ultrastructure de l'appareil juxtaglom~ru- 
laire du rein 

Dans  la r~gion du p61e vascula i re  des corpuscules  
r6naux,  on t rouve ,  r6unis sous le nora d ' appare i l  j u x t a -  
glom6rulaire,  des disposit ifs  sp~ciaux, ~ savoir  la macu la  
densa,  les cellules de Goormaght igh ,  les cellules 6pith6- 
lioides du segment  pr6glom6rulaire de l 'ar t6r iole  aff6rente ; 
cer ta ins  au teurs  y a jou t en t  les i lots cellulaires p a r a p o r t a u x  
de  Becher .  Nous  avons  6tudi~ au microscope 61ectronique 
(RCA, modble E M U  3C) ce t te  par t ie  du rein de que lques  
mammif~res  (souris, rats,  lapins, cha t  et  boeuf), enrob6 
dans  du m6 thac ry l a t e  et,  plus souvent ,  dans  du ves topa l  
W, e t a v o n s  obtenu les r6sul tats  que  nous allons r6sumer  1. 

Les cellules de la macula densa (plaque dense) mont ren t ,  
dans  leur par t ie  basale, des c y t o m e m b r a n e s  mod6r~ment  
d~velopp6es e t  assez i r r6gul i~rement  dispos~es, f o r m a n t  
avec  les loges cy top lasmiques  intercal6es un , l a b y r i n t h e  
basa l ,  (Figure 1), Les mitochondries ,  localis~es de prefe- 
rence dans  une s i tua t ion  c i rcum- et  supranucl6aire,  sont  
r e l a t i vemen t  pet i tes  et  peu fr~quentes.  L ' appare i l  de 
Golgi a une posi t ion infranucMaire.  Ces caract~r is t iques  
p e r m e t t e n t  de dis t inguer  les cellnles macula i res  des aut res  
cellules de la par t ie  contourn~e du segment  interm6diaire .  

1 0 .  BUCHER et E. REALE, Z. Zellforsch. 54, 167 (1961); Z. mikr.- 
anat. Forsch., 67, 514 (1961). 

Fig. 1. En haut et ~ gauche, reposant sur une membrane basale, deux 
eellules d'une rnaeuta densa avec leur labyrinthe basal. En dessous, 
un groupe de celtutes de Goormaghtigh, enehhss6es dans un lads de 
membranes intercellulaires, et ensuite la capsule d'un corpuscule 
r6nal. En haut et/~ droite, un noyau de Goormaghtigh avee l'espace 

p6rinuel6aire 61argi. Rein de souris. Grossissement 19200 lois. 

Fig. 2. A gauche, deux cellules 6pith61ioides avec les earaet6ristiques 
grains de s6er6tion. A droite, un corpuscule r6naI. Rein de souris. 

Grossissement 8100 fois. 
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Les cellules de Goormaghtigh, situ6es A l 'angle  ent re  les 
art6rioles aff6rente e t  eff6rente, sont  en 6troi t  r appo r t  
t opograph ique  avec  les cellules 6pith61ioides e t  avec  la 
p laque  dense, b ien q u ' e n  6 tan t  d61imit6es par  une mem-  
brane  basale. Elles sont  enchAss6es dans un syst~me com- 
plexe  de cloisons occas ionnel lement  in te r rompues  (* lacis,~) 
a y a n t  le caract~re de m e m b r a n e s  basales, posi t ives  A la 
r6act ion au PAS.  Sous la surface irr6guli~re du noyau,  il 
y a une accumula t ion  de chromat ine .  L 'espace  p6ri- 
nucl6aire est 61argi dans les reins de souris fix6s ~ la temp6-  
ra tu re  a m b i a n t e  A l 'OsO 4 (Figure 1), mais  pas apr6s f ixa-  
t ion k 0 -4°C  5~ l 'OsO 4 addi t ionn6 de sucrose. Dans le cy to-  
plasme,  on p e n t  voir  beaucoup  de mitochondries ,  de  v6si- 
cules e t  de r ibosomes.  

Les cellules dpithdlio{des des art6rioles aff6rentes sont  
6ga lement  plac6es dans  un  cloisonnage de m e m b r a n e s  
basales don t  l '6paisseur e t  la cont inui t6  sont  irr6guli~res; 
les rappor t s  en t re  les cellules sont  tr~s compliqu6s.  Dans  
le cy toplasme,  on r emarque  des granules  (grains de s6- 
cr6tion, F igure  2) don t  l ' abondance ,  la tail le et  la forme 
va r i en t  avec  l '6 ta t  fonct ionnel .  Ils sont  entour6s d 'une  
m e m b r a n e  lisse. En  outre ,  le corps cellulaire renferme des 
mi tochondr ies ,  un appare i l  de Golgi et  un ergas toplasme 

bien d6velopp6s, des r ibosomes et  parfois des fa isceaux de 
fines fibrilles. 

Une  t e n t a t i v e  d'interprLtation du r61e physio logique  de 
l ' appare i l  jux tag lom6ru la i re  en ver tu  des r6sul tats  u l t ra-  
s t r uc tu r aux  acquis  jusqu '~  pr6sent  nous semble  pr6- 
matur6e.  

Summary .  This paper  deals wi th  the  descr ipt ion of the  
u l t r a s t ruc tu re  of the  j ux t ag lomeru l a r  complex  of the  
kidney,  name ly  the  epi thel ioid cells (polkissen) of the  
af ferent  arteriole,  the  Goormagh t igh  cells, and the  macu la  
densa  of the  dis ta l  convo lu t ed  tubule ,  s tudied  wi th  the  
e lectron microscope. All these  cells show a charac te r i s t ic  
feature,  d i f ferent  f rom t h a t  of  all  o the r  k idney  cells. 
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Ce travail a 6t6 effectu6, en collaboration avec le Centre de Micro- 
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Elektronenoptische Untersuchungen der Ratten- 
leber nach chronischer Verabreichung yon Xthyl- 

und Methylalkohol 

Die k rankhaf t en  VerAnderungen,  die a m  menschl ichen 
Organismus  bei chronischem Alkoholabusus  anf t re ten ,  
haben  seit  J a h r z e h n t e n  die Medizin beschAftigt. Das meis t  
ums t r i t t ene  Organ  hinsicht l ich der  schAdigenden Wi rkung  
des Alkohols ist  die Leber .  Dabe i  s t e m  nicht  zur Frage  ob, 
sondern wie der  Alkohol  das Organ  beeinflusst  und zu 
k rankhaf t en  Ver i inderungen fiihrt.  Zur  K1Arung des 
Mechanismus der  E n t s t e h u n g  der  Lebercirrhose ist  das 
T ie rexpe r imen t  herangezogen worden.  Die vor l iegenden 
Un te r suchungen  beschAftigen sich mi t  den morpholo-  
gischen VerAnderungen an der  Ra t t en l ebe r  bei chronischer  
Verabre ichung  von  ~ t h y l -  und Methylalkohol .  

Material  und Methode. MAnnliche weisse R a t t e n  im 
Anfangsgewicht  von  60-70 g wurden  in Grnppen  yon  je 
3 R a t t e n  un te r te i l t  und erhie l ten  ein vol lwert iges  F u t t e r  1 
nnd  Tr inkl6sung ad libitum. Bei den Kont ro l l t i e ren  be- 
s tand  alas Tr inkwasser  aus Brunnenwasser ,  bei den Test-  
t ieren aus Brunnenwasser  mi t  e inem Zusatz  von  10 Vo l% 
)kthylalkohol  bzw. 2,5 Vo l% Methylalkohol .  Nach  200 
Tagen  wurde  der  Versuch abgebrochen,  die R a t t e n  get6te t .  

F ixa t ion  in Osmiums~ure ,  EntwAsserung und E inbe t -  
t ung  in ein Me thy l -n -Bu ty lme tac ry l a tgemisch  erfolgten 
nach den fiblichen Methoden.  Die Schni t te  wurden  mi t  
dem Por t e r -B lum-Mik ro tom m i t  mechan ischem Vorschub 
hergestel l t .  Zur Beobach tung  der  Schni t te  s tand  uns das 
S iemens-Elmiskop  I mi t  einer K a t h o d e n s p a n n u n g  von  
60 kV zur Verfi igung.  Ausserdem wurden  zur  Vergleichs- 
m6gl ichkei t  sowohl in Paraff in  e ingebe t te te  Lebers t i icke 
als anch  dicke Schni t te  aus den Metacry la tb l6cken  ver-  
fer t ig t  und mi t  den  iiblichen FArbemethoden  behandel t .  

Resultate. Lichtrnikroskopische Unte rsuchnngen .  Die 
opt i schmikroskopisch  un te r such ten  Schn i t t se r i envon  Kon-  
trol l-  und Tes t ra t t enweisen  ke inebeden tendenUnte r sch iede  
auf. Die Ver fe t tung  der  Leberzel len yon  A t h y l r a t t e n  ist  
sp~irlich, die der  Me thy l r a t t en  e twas  ausgepr~igter. In  den 
ca. 1 ~ dicken Schn i t t en  aus den Metacry la tb l6cken  sieht  
m a n  bei den Methy l r a t t en  eine Vergr6berung der  Fein-  
s t ruk tu r  des P ro top la sma  der  Leberzellen.  Dieses er- 
scheint  feink6rnig oder  vacuolar .  Anzeichen von  Leber-  

cirrhose mi t  g robem U m b a u  der  Lebe r s t ruk tu r  f inden sich 
nirgends.  

E lek t ronenopt i sche  Untersuchungen .  Die Beobach tun-  
gen s t i i tzen sich auf  rund  500 e lek t ronenmikroskopische  
Aufnahmen  ans zahlre ichen im E lek t ronenmik roskop  
du rchgemns te r t en  Schni t ten .  

Zellkerne. Die Un te r snchung  der  Zel lkerne bei Kontrol l -  
und Tes t t i e ren  zeigt  keine Unterschiede .  K e r n m e m b r a n ,  
Nucleoplasma und Nucleolus  zeigen durchweg  normale  
S t ruk tur .  

Endoplasmat i sches  Ret icu lum.  Das endoplasmat i sche  
Re t icu lum,  welches bei der  normalen  Ra t t en l ebe r  aus 
wechselnd dicht  l iegenden IAnglichen oder  ova len  Bl~ischen 
und SchlAuchen von  zum Tell  paral le ler  Anordnung  be- 
steht ,  zeigt  bei den )~thanolra t ten keine oder  h6chstens  
diskrete,  bei den Methano l ra t t en  schwerere VerAnde- 
rungen.  

Das endoplasmat i sche  Re t i cu lum der  A thano l r a t t en  ist  
sehr  hAufig insofern ver~indert, als das Zysternen-  und 
Kana l sys t em der  Mikrosomen gequol len erscheint .  Es  ist  
ausserordent l ich  schwer,  bei der  H~iufigkeit der  Knns t -  
p rodukte ,  die bei der  Me tac ry l a t e inbe t tung  ents tehen,  ab-  
zuschAtzen, ob die Quel lungseffekte  des endoplasmat i schen  
Re t i cu lums  pa thologischer  N a t u r  sind. Indessen t re ten  
diese Ersche inungen  mi t  ziemlich hAufiger Kons tanz  auf. 

Die Ver~inderungen des endoplasmat i schen  Re t i cu lums  
bei den Methano l ra t t en  sind in unserem Bi ldmate r i a l  
durchweg schwerer  Natur ,  Die bei den ~_thylrat ten 
(Figur  2) zum Tell  nur  andeutungsweise  vo rhandene  
Quel lung des endoplasmat i schen  Re t i cu lums  ist hier hoch-  
gradig und nahezu in sAmtlichen Bi ldern  zu sehen. Die 
cy top lasmat i sche  Matr ix  l~isst sich k a u m  erkennen.  Im  
ganzen P ro top la sma  finden sich hochgradig  erwei ter te ,  
zum Teil s tark  ve r fo rmte  Vacuolen.  Einige Vacuolen sind 
gr6sser als die dazwischenl iegenden,  of t  s ta rk  kompri -  
mier ten  und ve r fo rmten  Mitochondr ien .  Die Begrenzung  

1 Die zu unserer Untersuchung verwendeten Leberstiicke stammen 
von Ratten, die uns freundlicherweise vom medizinisch-chemisehen 
Institut (Prof. I)r. H. AEBI und Dr. reed. J. P. v. WARTBURG) zur 
Verfiigung gestellt wurden. 
Folgende Standard-Futtergeinische wurden verwendet : (a) Nafag- 
Rattenwiirfel (Mfihle Landshut AG, Utzensdorf), (b) Brovo-Futter 
ffir Ratten, pulverisiert (Juranfill AG, Laufen). 


