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Die :Beteiligung des Nervensystems bei tier Paramyloidose ist sehr 
selten. Unter  den uns bekannten 42 F~tllen haben eine deutliehe Amyloi- 
dose des Nervenparenehyms nur die Falle yon Navasquez und Treble und 
yon Plenge gezeigt. I m  Jahre  1929 hat  Lubarsch den Begriff der atypischen 
Amyloidose gepr~gt und das Krankheitsbild n~her gekennzeichnet. Von 
Picchini und Fabris wurde es Paramyloidose genannt. Ffir die Diagnose 
tier , ,atypisehen Amyloidose" oder ,,Paramyloidose" stellte Lubarsch 
5 Punkte  auf: ]. Das vSllige Versehontsein der sonst stark bevorzugten 
Organe und Gewebe, n~tmlich Leber, Milz, Niere. 2. Die starke Bevor- 
zugung und ungew6hnliehe M~ehtigkeit der Ablagerungen in den bei tier 
typischen Amyloidose gar nicht oder nur gering betefligten Organen, 
wie tterz, Lunge, quergestreifte und glatte 1VIuskulatur, Haut ,  serSse 
H~ute usw. 3. Die oft knStehenfSrmige oder gar knotenfSrmige Be- 
schaffenheit der Ablagerungen. 4=. Die mehrfaehen Abweiehungen im 
Ausfall der kennzeichnenden l~eaktionen bei der Farbung. 5. Das Fehlen 
einer naehweisbaren Grundkrankheit .  

Trotz zahlreieher Arbeiten fiber die Paramyloidose sind die Fragen 
fiber die Entstehungsursaehen noch immer nicht geldart. In  einer kfirz- 
lieh erschienenen Arbeit fiber die Paraproteinosen kam Apitz zu neuen 
Gesiehtspunkten auch ffir die Paramyloidose, die an Hand  unseres Falles 
besproehen werden sollen. Der yon uns beobaehtete Fall zeigt eine sehr 
hochgradige in dieser Form noeh nieht bekannte Ablagerung yon Amyloid 
in den peripheren Nerven und aul3erdem eine granul~tre Atrophie der 
Grol3- und Kleinhirnrinde. 

Auszug aus tier Krankengesehiehte (Neurologisehe Abteflttng des 
:Ludwig Hoffmann-Hospitals,  Nr. 732 yore 3]. 8.37): 

64j~hriger Bildhauer. Der Vater starb 68 Jahre alt an ,,Nierenwassersueht", 
Mutter 76 Jahre alt gestorben. Ein Bruder 50 Jahre alt an l~ierenleiden gestorben. 
Der Kranke war Sportier. Den Weltkrieg hat er bis zum Ende mitgemacht. Einmal 
an Tripper erkrankt. 1917 Malaria durehgemaeht. 

1 Kliniseher Teil W. GStze, anatomischer Tell W. Kri~c~e. 
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Neurologiseh. Mit 59 Jahren t ra t  eine zunehmende Sehwiehe in beiden Beinen, 
reehts s t i rker  als links auf, so dab er sieh sehlieBlieh nut noeh an zwei St6cken fort- 
bewegen konnte, tIinzu t ra t  ein pelziges Gefiihl in den t~einen lind Empfindungs- 
st0rungen an den I t inden.  Spontansehmerzen hatte er damals nieht. Innerhalb 
yon 4 Jahren wurden auch die I-I~nde, wieder reehts mehr als links, sehwaeh. Des- 
wegen mugte er seine Arbeit aufgeben. Die Gesehleehtstitigkeit lied im letzten 
Jahr  erheblieh naeh, Erektionen ~raten nieht mehr auf. 

Be]und. Ausgedehnte Glatzenbildung, angewachsene Ohrl~ppehen, an den 
Armen einzelne kleine Fibrome. Welke tIaut ,  Unterschenkel und F~ge 6demat6s 
gesehwol!en. Bei hingenden tleinen l~Stung der FiiBe. Keine Cyanose oder Dyspnoe. 
t{erzgrenzen nieht verbreiter% T6ne rein. Puls 80 in der Minute, regelmigig. I~R. 
120/80. Urin o. B. Blutsenkungsgeschwindigkeit I I  ram in der Stunde, Differential- 
blutbild o .B .  Im Liquor Pandy und Nonne negativ. GesamteiweH3 22 rag-%. 

_&bb. 1. EloktrokarOiog'ramm. Totaler Block im Verhg, ltnis 2 : 1. 

Augenhintergrund o. ]3. Euphorisehe Stimmungslage. Sehultermuskulatur o. B. 
An den Gliedmagen starke, symmetrisehe Atrophie der Mnskulatur einsehlieBlich 
der Oberarme und Obersehenkel. Spatia interossea eingesunken, Affenhand beider- 
seits. H~ndedruek v611ig kraftlos. Plantar- nnd Dorsalflexion der Ffige beiderseits 
mit  stark herabgesetzter Kraf t  ausfiihrbar. Knie- und Ellenbogengelenke aktiv 
frei beweglieh. Plantarflexion der Zehen aktiv nieht ausl6sbar. Die Sehnenreflexe 
fehIen, der Tonus tier Muskulatur ist herabgesetzt. Keine Pyramidenzeichen. 
Ba.uehmuskeln nicht paretiseh, Banehdeekenreflexe in allen Lagen anslSsbar. Der 
Kranke kann weder gehen noeh stehen, l~tl3t zeitweise Stuhl und Urin unter sieh. 
Spraehe etwas schwerfillig, klossig, aber gut  verst~ndlich. I-Ierabsetzung der 
Beriihrungsempfindung in beiden tt~nden und an den Beinen bis zu den Ober- 
sehenkeln hinauf, die nach proximal zu an St i rke  abnimmt. Troekene absehil- 
fernde I-Iaut der Untersehenkel, an loeiden FiiBen trockene Druekstellen. 

Im Oktober 1937 entwiekelten sieh an den Ftil3en ohne Schmerzen trophische 
Gesehwiire, die im Verlauf der Erkrankung noch wiederholt auftraten. Mehrmals 
kam es zu heftigen SchweiBausbriiehen am ganzen K6rper. Eine elektrische Unter- 
suehung zeigte zu dieser Zeit bei galvanischem Strom t r ige  Zueknngen aller kleinen 
Handmuskeln, an den Unterschenkeln dagegen noeh prompte ]~eaktion. Im Urin  
EiweiB positiv, einzelne Erythroeyten im Sediment. l ib .  70%, Erythroeyten 
4,4 Mill., Leukoeyten 13250. Differentialblutbild o. B. 

Sehon bei einer Naehuntersuchung ira Dezember 1937 bestand eine vollst~ndige 
Parese der ]~auehmuskeln, die Era.It und aktive Bewegliehkeit der Gliedmagen 
hatte erheblieh naehgelassen. An s~rntliehen Muskeln, ~ueh am Rumpf, fanden sieh 
fibril l ire Zuekungen. : Die Mimik war auffallend starr, die Augenbewegungen lang- 
sam. Die 0deme der Untersehenkel nahmen stark zu. 

Im September 1938 t ra t  im Verlauf einer I)igitalisbehandlung, die bei einer 
~)bersehugausseheidung yon Wasser nieht zur Beseitigung der BeinSdeme fiihrte, 
ein Herzbloek im Verh~ltnis 2 : I auf. ])as Ekg (s. Abb. 1) ergab: Frequenz 35 in 
der Minute, P Qu versehieden lang, 1~ in allen Ableitungen sehr niedrig, T 3 
nieht deutiieh, 1RR 110/70. Der Block bestand bis zum Tode unver~ndert fort. 
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Bis zum Mai 1939 hatte sieh die Erkrankung langsam fortsehreitend weiter 
entwiekelt. Die Muskelatrophien an Armen und Beinen hatten stark zugenommen, 
Finger und H/inde konnten beiderseits aktiv kaum noeh bewegt werden. Die 
Empfindungsst6rung ffir alle Qualit/~ten reiehte bis zu den Oberarmen und nahm 
stammw/irts deutlieh an St~rke ab. Elektrisch fund sieh bei galvaniseher Prtifung 
tr/~ge Zuckung Mler Armmuskeln, soweit sie tiberhaupt erregbar waren. Aueh 
quantitativ war die gMvanische Erregbarkeit stark herabgesetzt. 

Die reflektorisehe tIyper/~mie nach Nadelstieh an den tI/~nden fehlte, an den 
Armen war sie schwaeh ausl6sbar, an der Brust deu~lich. Mit ttyper~mol gesetzte 
gautr6tungen an den Unter~rmen hielten fiberm~Sig lunge an. Nach Anlegen 
you Esmarchscher Blutleere ~n beiden Armen yon 3 Min. war die reaktive Hyper- 
~mie nur schwach und hielt nur 2 Min. an. Die Bauchdeeken waren v611ig schlaff, 
die BDR. fehlten. In ttfift- und Kniegelenken waren aktiv nur noch geringe Wackel- 
bewegungen m6glioh. Der Umfang der Unterschenkel betrug dureh die hochgradigen 
Odeme 42 cm. Sensibilit~t und elektrische Erregbarkeit waren aus diesem Grunde 
nicht prfi~bar. Jedoeh vertrug der Kranke Probeexcisionen aus den Unterschenkeln 
ohne An~sthesie. Im Urin fanden sich Eiweil3, einzelne Erythroeyten und runde 
Eloithelien. In Abst~nden yon Woehell setzten heftige Durchf/~lle ein. Unter- 
suehungen auf Typhus und Ruhr waren negativ. 

Einige Monate vor dem Tode traten wiederholt in Ober- und Unterschenkel 
spontan Sehmerzen auf. Eine Verdiekung oder Drucksehmerzhaftigkeit der peri- 
pheren Nerven bestand nieht. Sehweil]ausbrt~che wurden nur noeh an den tt/~nden 
beobaehtet. Der Schweil3versueh an den tt/~nden zeigte gleiehm/iBigen SehweiB- 
ausbrueh. Bemerkenswert war eine starke Zunahme der psyehisehen Ver/~nderungen 
in der letzten Zeit. Der Kranke antwortete auf Fragen nur noeh z6gernd, ging auf 
ein angesehnittenes Thema nieht gleieh ein, sondern gebrauehte Mlgemeine Redens- 
arten. Sein Interesse flit die Umwelt und die Zeitereignisse war abgestumpft. Die 
zeitliehe Einordnung fiir Ereignisse der letzten Jahre war leieht gest6rt. Es bestand 
eine gewisse Euphorie gegenfiber seinem Befinden und seiner Erkrankung. Trotz 
v611iger L~thmung der Obersehenkel und der zunehmenden 0deme ~uBerte er: 
,,Das sind so die Altersbesehwerden, die alle haben. Es geht mir ja sehon vim 
besser nnd bald kann ieh aufstehen." Zeitlieh und 6rtlieh war .er gut orientiert, 
wul]te z. B. fortlaufend fiber die Ietzten politisehen Ereignisse im GroBen Beseheid, 
16ste Reehenaufgaben fehlerlos. Seine Nerkf/ihigkeit war zwar herabgesetzt, aber 
im Verh/iltnis zur gemfitliehen Ver~nderung noeh gut erhalten. Es bestand eine 
ausgesproehene ESgier. Artikulatorisehe Spraehst6rungen wurden nieht beobachtet. 

Das EncephMogramm (vom 22.12.39) ergab eine Erweiterung Mler Ventrikel 
und eine vermehrte subaraehnoidMe Luftansammlung. 

Die wiederholt angestellten Blur- und Liquoruntersuehungen ergaben keinen 
AnhMt ffir eine Lues. Eine Blutzuekerdoppelbelastung zeigte einen niedrigen 
niiehternen Blutzueker (0,85 rag-%), aber sonst einen normMen Verlauf der Kurve. 

Es wurdeu zwei Probeexeisionen (am 17.8. und 30. 12.39) aus beiden Unter- 
sehenkeln vorgenommen, bei denen die Diagnose atypisehe Amyloidose gestellt wurde. 

In den letzten 9 Tagen vor dem Tode hatte der Kranke t~glieh Temperatur- 
erh6hungen bis 38,8 ~ Im Urin Eiweig und massenhaft Leukoeyten, aueh Erythro- 
eyten und runde Epithelien. Tod am 24. 1.40 infolge Pyelonephritis und Broncho- 
pneumonie bei allgemeinem Kr/~fteverfMl. Die klinische Diagnose lautete: Toxisehe 
Nervenseh/idigung, vielleieht auf Grund einer Pyelonephritis mit ungew6hnlieher 
Ablagerung yon Amyloid. 

Anatomischer BeJund. 
Aus dem Sektionsprotokoll: St~rke Muskelatrophie, besonders der kleinen 

ttandmuskeln, der Streek- und Beugemuskulatur der Arme. Atrophie der Musku- 
latur an beiden ]3einen, besonders der Streekmuskulatur. MaBiges Odern an beiden 
Untersehenkeln, in noch geringerem Grade an lt~nden und Armen. 
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Aus der Sektionsdiagnose: Endoearditis verrucosa der Mitralklappe. Wand- 
stgndige Thromben im rechten Vorhof und rechten tIerzohr. Feinfleekige Amyloi- 
dose des Myokards nnd Endokards, besonders im linken Vorhof (Jodprobe +) ,  
Gewieht des Herzens: 585 g. Atrophie der Gaumenmandeln, in der rechten etwa 
erbsgroBer AbsceB. Nephrolithiasis links mit zwei bohnengroBen Uratsteinen im 
Nierenbeeken und einem etwa erbsgroJ~en am Ausgang des Nierenbeckens mit 
Stenosierung des Uretel~. Pyelitis und Ureteribis oberhalb der stenosierten Stelle. 
Multiple pyelonephritisehe Abscesse in der I~inde. Infarktsehrumpfnieren beider- 
seits mit feiner Granulierung der Nierenoberflgchen. Hydroeele testis rechts, am 
unteren Pol des rechten Nebenhoden et.wa linsengroge gelbliehe Einlagermlg. 
Stanungsfettleber, hoehgradige allgemeine Stauurig und Blutiiberfiillung der Organe. 
Arteriosklerose der Aorta und der grSBeren Aiterien. Im reehten Femurknoehen 
Fettmark. 

Nervensystem: Gewieht des Gehirnes 1370 g. Die weichen H/iute sind zart 
und durehseheinend. Die Gefgl~e an Basis und/~onvexitgt sind makroskopiseh frei 
yon Einlagerungen. Aueh im Grenzgebiet der Arteria eerebri media, anterior nnd 
posterior finden sieh keine Gefggvergnderungen, insbesondere keine wurmartige 
Umwandlung der GefgBe, wie bei der Winiwarter-Buergersehen Krankheit. Im 
Bereieh dieses Grenzgebietes ist eine deutliehe granulgre Atrophie der I-Iirnrinde 
zu sehen. Im Stirnhirrf reehts in der zweiten Stirnwindnng etwa 10-Pfennigstiiek 
groBer Erweiehungsherd im 3. Stadium. Etwas gr6fterer keilf6rmiger Erweiehungs- 
herd im Endstadium im reehten Oeeipitalpol, in dem Grenzgebiet zwisehen Arteria 
eerebri media und posterior. Auf Frontalsehnitten ist eine Erweiterung der Seiten- 
ventrikel deutlieh. Im Mark und in den Stammganglien makroskopiseh keine tlerde. 
In der Xleinhirnrinde mehrere granulgre tterde, besonders an der Oberflgehe beider 
Kleinhirnhemisphgren. Medulla oblonga{a nnd tliiekenmark makroskopiseh un- 
vergndert. Die peripherer/Nerven sind nieht verdiekt, zeigen aber auf dem Quer- 
sehnitt, besonders im Bereieh des Plexus :braehialis und des Isehiadieus ein etwas 
glasiges Aussehen. 

Mikroskopische Unter~uchung. 
Periphere Nerven (Abbi 2--4) : Wie sehon an dem Material der Probeexeisionen 

zu sehen war, nahmen die peripheren Nerven an  der Amyloidablagerung teil. Die 
farberisehen Reaktionen des Amyloids in unserem :Falle unterseheiden sieh yon 
denen der allgemeinen Amyloidose dadurch, dab mit Methylviolett keine Mete- 
ehromasie eintritt und bei der Jod-Sehwefelsgurereaktion eine sehmutzig grau- 
griine Farbe anftritt, Die Substanz fgrbt sieh leuehtend rot mit Kongorot, blau 
bis blaurStlieh mit Kresylviolett, hellblau mit Azan und gelb his gelbbraun bei 
Elastiea- and I-Ieidenhain-van Gieson. Sie Zeigt also die etwas abweiehenden 
l~eaktionen, wie sie ftir die atypisehe Amyloidose beka~mt sind. Bei Fettfgrbung 
tritt meist eine diffuse feine Fetteinlagerung in die Amyloidknoten zutage. Die 
peripheren Nerven zeigen ein ganz ungew6hnlieh hoehgradiges Befallensein mit 
der amyloiden Infiltration, die sieh yon dmn Austritt der Spinalnerven aus der 
Dura bis zu den Endabsehnitten der Nerven erstreekt. ]:)as Amyloid ist in Gestalt 
knotenf6rmiger Kerde, die stellenweise den ganzen Nervenquersehnitt einnehmen, 
in Endo- und Perineurium abgelagert. Die Nerven sind an diesen Stellen, was auf 
dem L~ngssehnitt besonders gut zu sehen ist, aufgetrieben. Die Amyloidknoten 
bestehen aus wolkigen meist homogenen Massen, in denen noeh zahlreiehe stark 
vergnderte Kerne vorhanden sin& Um die herdfSrmigen Amyloidablagerungen ist 
des Nervengewebe stark aufgeloekert, stellenweise ist nur eine solehe Auflockerung. 
ein deutliches 0dem vorhanden mit ganz geringer amyloider Infiltration der Wand 
eines kleinen Gefgges in der Mitre. Besonders deutlieh ist dieses Verhalten in den 
Augenmuskelnerven zu sehen, die die geringsten Grade der Amyloidhlfiltration 
aufweisen. Bei Fgrbungen mit Kresylviolett linden sich an diesen aufgelockerten 
Stellen meist reiehlieh mukoide Substanzen, stellemveise uber aueh bei Kresyl- 
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Abb. 2. Nervenfaserb0zldel aus dem Ischiadicus. L~tngsschnitt. Gelatine kongorot, i~noten- 
f6rmige Alnyloidose (A) mit Auseinanderdr~ngung der Nervenfasern. ~Vucherung Schwann- 
seher ZeiIen (Sehw. Z.) in unagebenden Faserbiindeln. Vergr. : Neg. 9 • ibzng 9 • 3,~. 

Abb. 3. Nervenfaserbiindel aus dem isehiadicus. Querschnitt .  Gelatine kongorot. 
~myloidose der Arterienw~inde (A). Vergr.: Neg. 9 • Abzug 9 • 3,5. 

v io le ts  n u r  groBe we i tmasch ige  I-Iohlr~ume, mib ge r ingen  f leckigen  b l a u e n  Ein-  
l age rungen  yon  Amylo id .  A n  den  Ste l len  dieses Odems  u n d  vor  a l lem in  u n d  u m  
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die Amyloi4knoten ist das funktionstragende 2qervenparenchym weitgehend zer- 
stgrt. In Markscheidenl0rgparaten sieht man bier ausgedehnte her~Srmige Ent- 
markungen. Innerhalb der Amyloidlmoten linden sich m~nchm~l Reste yon Mark- 
scheiden mit Auftreibungen und Zersplitterung. Stdlenweise linden sich auch 
zugrunde gehende gr Schwannsche Kerne in den tterden. Bei Elastica- 

~kbb. 4. Querschnitt aus dem Plexlls brachialis. Kongorot. ~kmyloidablagerungen in die 
Nervenfaserbfindel mi~ z. T. noch 4eutlieh erkennbaren Gef~filichtungen (L). 

van Gieson-Fgrbung sind in den Amyloidknoten Gefti~e oder Reste von ihnen zu 
sehen, ebenso einige kollagene Bindegewebsfasern, die sich mit Azanfgrbung in 
etwas gr6Berer Zahl irmerhalb der Herde naehweisen lassen. Mit der Silberimprgg- 
nation nach Perdrau stellen sich die Amyloidknoten als gelblich-r6tliche schoUige 
Herde dar, irmerhalb deren noch viele tie~schwarz impr~gnim'te und z.T.  zer- 
br6ckelte Silberfibrillen vorhanden sind. An Vielen Stellen sieht man im Perdrau- 
Prgparat auch ~erde andersartiger Struktur, die den 0demherden im Kresylviolett- 
prgparat entsprechen. Bier ist das ~ervengewebe aufgelockert and tiefschwarz 
impr/~gniert, ira Gegensatz zu dem rotvioletten gesunden Fasergewebe. Am Rande 
oder in der Mitre solcher Herde finder sich immer ein GefgB, in dessen Wand oder 
Umgebung wo]kiges rStlich gelbes Amyloid abgelagert ist. Die aufgelockerten sich 
schwarz imprggnierenden Faserbiindel sind aber nicht nut in ihrer Farbe vom 
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ges~nden untersehieden, sondem durch ihre Stmktur. Sie sind wesentlich feiner, 
spIittern sich naeh vielen Richtungen hin auf and tilden ein reiches weitmasehiges 
Netzwerk mit im Perdrau.Pr~parat groBen Hohlr~umen. 

Diese Ver/~nderungen erstrecken sich fiber das gesamte periphere Nerven- 
system, nehmen aber naeh proximal zu etwas ab. Hier sind aueh die Nervenfasern 
am besten erhalten, w/~hrend in den distalen Abschnitten kamn noch markhaltige 
Nervenfasern naehzuweisen sind. Im Bereich des Nervus isehiadicus sowie der 
Untersehenkelnerven finden sieh nur noeh Reste dicker m~rkhaltiger Fasern, da- 
gegen hoehgradige Wueherung Schwannscher Zellen and einige dfinne offenbar 
regenerierte markhaltige Nervenfasern. Das Endoneurinm ist in diesen Nerven 
leicht vermehrt. 

Muskeln und Sehnen (Abb. 5 und 6) : Die Muskulatur war nach den Gliedma/~en- 
enden zu schon makroskopiseh schwer ver/~ndert. Es bestand eine hoehgradige 
Atrophie und Ersatz der Muske]n dureh Fettgewebe mit einzelnen Bindegewebs- 
und Sehnenbfindeln. Nuch proximal zu nahm diese Fettgewebswueherung etwas 
ab und in der Muskulatur des Oberarmes fanden sieh nur einzelne streifige Fett- 
einlagerungen. Die Muskulatur der proximalen KSrperabschnitte, besonders des 
Halses und Sehultergilrte]s sowie des Rtickens ist am besten erha]ten. Die histo- 
logische Untersuehung aus Anteilen dieser Muskulatur zeigt einen fast vOllig normalen 
Aufbau der Muskelfasern. Es finden sieh nur vereinzelt manehmM felderfSrmig, 
meist aber an verscMedenen Stellea der Felder einzeIne atrophisehe Fasern mit 
Wucherung der Sarkolemmkerne. Naeh distal zu werden diese atrophischen Fasern 
sehr viel hhufiger und ein Quersehnitt aus dem M. biceps brachii zeigt schon hoch- 
gradig atrophische Felder neben nur einzelnen noch norma]en. Hier ist auch eine 
felderfSrmige Verteilung der Atrophie besonders deutlich. In den Muskeln isb 
ebenfalls eine starke Amyloidablagernng zu sehen, und zwar sowohl in den Muskel- 
herren wie in den GefM3en und ~uch interstitiell. Stellenweise nehmen sogar die 
Muskelfasem bei Kongorotfarbung einen diffus r6t]ichen Farbton an and zeigen 
keine Querstreifung. Vereinze]t sich$ man hypertrophisehe Fasern, deren Quer- 
streffung ebenfa]]s gesehwunden ist. Die L~ngsstreifung der Muske]fasern ist durch- 
weg erhalten. In den Muskeln aus der~ distalen Absetmitten der Extremit~ten 
is~ der st~rkste Grad der Atrophie zu sehen. Im Vordergrund des histologischen 
Brides steht die ganz ungew6hnlieh hochgradige Wucherung der Sarko]emmkerne 
um die atrophierenden und atrophischen Muskelfasern mit sogar auf dem Quer- 
sehnitt deutlicher Riesenze]lbildnng (Myoklasten). Diese ]iegen bier dicht neben- 
einander und nehmen den ganzen Querschnitt der atrophisehen Faserbfindel 
ein, w~hrend nur noeh kfimmerliehe Reste yon Sarkoplasma zwischen ihnen 
vorhanden sind. Innerhalb der gewucherten Sarkolemmkerne liegt reiehlieh 
gelbbraunes Pigment, das z.T. positive Eisenreaktion gibt. In den atrophi- 
schen ~aserbfindeln linden sieh tibera]l noch einzelne normale oder hypertro- 
phische Muskelfasern, manchmal sogar Felder yon so]chen. Zwisehen die atro- 
phisehen Muskelfasern ist gewuehertes Fettgewebe eingedrungen und drs die 
Fasern auseinander. Eine Entstehung yon FettzeHen aus atrophisehen Muskel. 
fasern wurde nicht beobachtet. Die amyloide Ablagerung erreicht in den atrophischen 
Muskeln hohe Grade, und zwar fast aUsschlieBlich im venOsen Abschnitt der kleinen 
Gef~fie mit einem vOlligen Umbau der Venenwand, die yon dicken Amyloidknoten 
durchsetzt ist. Im Fettgewebe zwisehen den Muskelbfindeln finden sich ebenfalls 
reiehlich amyloide Ablagerungen, bier abet nicht in Kn6tchenform, sondern netz- 
artig aM den Grenzfl~ehen der einze]nen Fettzellen entlang. In fast allen Sehnen 
ist knStehen- oder streifenfSrmig Amyloid abgelagert. An einzelnen Stellen sieht 
man in Umgebung der AmyloidknStchen Anh~ufung yon PigmentkOrnchenzellen 
und eine Auf]ockerung des Gewebes (Abb. 5). An diesen Stellen findet sich auch 
eine geringe zel]ige Reaktion an den Amy]oidknStchen in Form pro]iferierter Binde- 
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gewebszellen und Infiltr~ten yon Lymphoeyten in geringer Ausdehnung, sowie An- 
deutung yon t~iesenzellbi]dungen. 

Abb. 5. Qtladriceps femoris. L'hngsschnitt. Celloidin. Elastica v a n  Gieson.  In d~s atro- 
phische ~uskelg'ewebe (-M r) einstr~hlende Sehne mi~ AmyloidknStchen (A). St~rke ~r~ehe- 
rung des Fettgewebes (F)zwischen den atrophischen ~r (M). Vergr. 15 x. 

Abb. 6. Qu~dricopssehnv. L~ngssehnit~, lg:ongorot.. 
Amyloidkn6tchen (A) rail Pigmentk6rnchenzellen ( P k z . )  i~ tier U~lgebnng. Vergr. 100 x. 

Bei dem histologischen Bild der  Muskulatur der unteren Gliedma•en steht im 
Vordergrund die Wucherung des Fettgewebes neben der hoehgr~digen Atrophie der 
Muskelfusern mit Umwundlung der F~serbiindel in Reihen hoehgr~dig gewueherter 
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Sarkolemmkerne. Auch hier istreichlich" Pigment innerhalb und auBerhMb yon 
Muskel~asern zu sehen, das nur z. T. Eisenreaktion gibe. 

Die Zungenmuskulatur ist im wesen~lichen unver~nder~, ganz vereinzelt afro- 
phische Fasern, erhebliche Amyloidablagerungen in den Zungennerven, Gef~Ben, 
im Septum und im Fettgewebe. 

Ge[iifisystem. 
Venen. Der auffallendste ]~efund bei der Untersuchung schon der ersten Probe- 

excision war die knotige Ablagerung von Amyloid in der Venenwand, vor ailem 
der kleineren Venen innerhalb der Muskulatur. Die Gef~l]wand ist yon dicken 
Amyloidknoten durchsetzt, ihre :Bindegewebs- und Muskelfasern sind auseinander- 
gedr~ngt, stellenweise ist yon der ganzen Gef~l]wand nur noch Intima und ein 
schma]er Saum der Adventiti~ erhalten. Innerhalb der Adnyloidknoten sind nur 
noch Reste yon Kernen nachzuweisen. In den Arterien yore entsprechenden KMiber 
waren entweder gar keine oder nur ganz geringe Amyloidablagerungen zu sehen. 
In den Venen yon der GrSi~e der Vena brachiMis finden sich diffuse perlscJ~mrartig 
angeordnete kn6tchenfSrmige Amyloidablagerungen, in der Ven~ cava ebenf~lls, 
nur in etwas schw~cherem Grade. 

Arterien. In den Endabschnitten der Arterien, Arteriolen ~hnelt das Bild etwas 
dem der Venen, nnr in schw~cherem Grade. t i ler ist auch die Gef~Bwand mehr 
gleichm~13ig yon Amyloid durchsetz~. Im ganzen steht die Amyloidose der Arterien 
in gar keinem Verh~ltnis zu derjenigen der Venen. Die Aorta zeigt eine starke 
Wucherung der Intima mit Atherombildung, unter denen die Media erheblich ver- 
dfinnt ist. Vereinzelt kleinste knStchenf6rmige Ablagerungen amyloider Sub- 
stanzen zwischen die elastischen Fasern. in den Venen der Adventitia dagegen 
hochgradige kn6tchenf6rmige Amyloidablagerung. In den Arterien yon der GrSl~e 
der Arteria brachialis konzentrische Intimawucherung, Elas~icaaufsplitterung sowie 
stellenweise starke MediaverkMkungen. In den untersten Schiehten der gewucherten 
Intima und in der Media geringe kleine Amyloidablagerungen. In der Adventitia 
s~arke Amyloidose der kleinen Gef~ii]e. 

Innere Organe. Von alien inneren Organen und yon allen Organen fiberhaup~ 
ist das Herz am st~rksten an der Amyloidab]agerung be~eiligt. Das Endokard der 
Vorh6fe, sowie die Muskulatur des ganzen tterzens, zeigt schon n~akroskopiseh 
(Abb. 7) massenhaft kleine runde graue glasige tterde. Mikroskopisch (Abb. 8) ist 
~buch hier eine knStchen- bzw. knotenf6rmige Ablagerung des Amyloids zu sehen, 
und zwar innerhalb und au~erhalb yon Muskelfasern, die wei~gehend zugrunde 
gegangen sind. An den Randbezirken der Amyloidknoten sieht man frische Zerfalls- 
erscheinungen an den Muskelfasern, sowie Kernproliferationen. Die amyloidcn 
Substanzen fiberwiegen an Masse alle anderen Gewebe des tterzens. Es sind nur 
noch wenige normale Muskelfasern vorhanden mit erhaltener Querstreifung. W~h- 
rend die Lgngsstreifung an einer grS~eren Anzahl yon Fasern noch deutlich ist. 
In den Amyloidknoten lassen sich Kernreste nachweisen. Innerhalb des Endokard 
und darunter dicht aneinanderliegende Amyloidknoten. Das gleiche Bild ist nnter 
dem Epikard zu sehen, wo sich auch eine erhebliche netzf6rmige Amyloidose des 
epikardialen Fettgewebes finder. Die tterzklapl0en sind yon groSen Amyloid- 
knoten durchsetzt und erheblich verdickt. Ein wandst~ndiger Thrombus im linken 
Vorhof isiG frei yon Amyloid. Die Amyloidknoten im tterzen enthalten reichlich 
feintropfiges, manchmal diffus angefgrbtes Fett. 

Leber. ttochgradige Stauungsatrophie der zentralen L~ppehenabschnitte mit 
peripherer grol]tropfiger Verfettung und reiehlich Lymphocyteninfiltraiben im peri- 
portalen Bindegewebe. ]~eginnender Umbau der Leberlgppchen. Weder in den 
Venen noch in den Arterien oder im Bindegewebe Amyloidablagerungen. 

Milz. ttochgradige Stauung der Milz mit Erweiterung und Blutftillung der 
Sinus. An keiner Stelle Amyloidablagerung. 
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Nieren. Linke Niere: Pyelonephritisehe AbsCesse in Rinde und Mark. Im 
interstitiellen Gewebe der Marksubstanz geringe kn6tchenf6rmige Amyloidablage- 
rungen. In den gr61]eren Venen und Arterien am Nierenhilus stiirkere kn6tchen- 
f6rmige Amyloidose. Glomerulusapparat frei yon Amyloid. Reehte Niere: Starke 
Stauung der Niere, G]omeruli ffei yon Amyloid. Amyloidablagerung in der gleiehen 
Weise wie in der linken Niere. 

.&bb. 7. I-Ierz init wandstAndigem Thrombus I im linken Vorhof un(~ multiplcn hicr grau 
erscheinenden Am.~yloidkn6tchen 2 unter dem ]~ndokarcl des Vorhofes. Feinfleckige 

Amyloidose des Myokards. u 0,7 : 1. 

Nebennieren. Hochgradige Stauung und reichlieh Lymphoeyteninfiltrate im Mark, 
sowie Wucherung yon !~ettgewebe im Mark. Innerhalb des Nebennierenparenehyms 
keine Amyloidablagerung, dagegen reichlich in den GdAlten der Nebennierenkapsel. 

Hoden, In der Tunlea albuginea reichlieh knotenf6rmige Amyloidablagerung, 
geringe Kn6tchen in den Septula testis, besonders perivaseul~r. St~rkste Amyloid- 
abl~gerungen in Bindegewebe und Gef~Sen des Nebenhodens. Die makroskopisch 
aufgefa[lene linsengrol3e gelbliehe Einlagerung am Pol des linken Nebenhodens 
stellt sich histologiseh ~ls kleiner Abscel~ dar, in dessen Umgebung s~eh reichlich 
Lymphoeyteninfil~rate finden. 

Schilddri~se. Struma colloides nodosa mierofollicularis mit reiehliehen Amyloid- 
knoten im etwas vermehrten interstitiellen Bindegewebe und in den Venen. Arterien 
frei yon Amyloid. 
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Darmkanal. In  der Schleirahaut vereinzelt knotige, in Muskalatur sowohl des 
])finn- und Diokdarraes keine Amyloidablagerungen. Erhebliehe Amyloidose der 
Gefgl3e in der Subraueos~ und vereinzelteAmy]oidknStehen in Plexus und >/erven 
der Subraueosa. 

Harnblase. Hoehgradige Amyloidablagerung in Sehleirahaut und Muskulatur, 
in der Sehleirahaut besonders um die GefgBe. An der Stelle der Ablagerungen in 
die Muskulatar sind die Muskelfasern weitgehend zugrunde gegangen. Hier finden 
sieh aueh reiehlieh perivasculgre Lyraphoeyteninfiltr~te und eine geringe zellige 
lReaktion ura einzelne Arayloidkn6tchen. 

Abb. 8. Herzmuskel. tteidenhain. KnoSenfSrmig'e Arey]oi4ablag'ernng mit Verdrangung 
~md Zerst6rung tier Herz~nuskelfasern. Vergr. 70 • 

Haut. Epidermis und Ooriura frei yon Arayloid. In  den ]~indegewebss~rgngen 
des sabeutanen l%ttgewebes kn6tchenf6rraige Arayloidablagerungen und reichlioh 
netzf6rmige Arayloidose des Fe~tgewebes, besonders in den tieferen Schieh~en der 
Subcutis. 

Awe.  Die Sklera ist v611ig frei yon Arayloideinlagerungen. Die kleinen Venen 
in unraittelbarer Uragebung der Skler~ zeigen dagegen einen ungewOhnlich hohel~ 
Grad yon Amyloidose, bier vorwiegend im innere~x Absehnitt  der Gefgl]wand, yon 
dernur  die Intiraa und nsch aul]en diinne koll~gene Faseru erhalten sin& Irn Nervus 
opticus und in der ]Retina sowie der Ohorioidea keine Arayloideinlagerungen. Xurz 
vor der Papille ira Nervus opticus eine urasehriebene g~raeherung yon Gliakernen 
und einzelnen kollagenen Fasern. In  den Augenrauskeln reichlich interstitielle 
Arayloidablagerung, welehe die in der Extreraitgtenrauskulatur welt iibertrifft 
und a.n die Form der Arayloidablagerung ira IKerzen erinnert. Atrophie der Muskel- 
fasern and Wueherung der Sarkolerarakerne. Das elastische Faserne6z zwischen 
den 3Iuskelfasern erscheint stellenweise gewuehert, in den Arayloideinlagerungen 
and ran sie herura ist es spgrlieh oder vSllig versehwunden. In  den intrarauskulgren 
G-erven einzelne kleine knotenf6rraige Arayloidablagerungen rait ]okMer Degenera- 
tion yon Nervenfasern. 

Archly ~tir Psychiatrie. :Bd. 114. 13 
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Zzntralnervensyste~n. 
Lendenmark. Erhebl iche Verfet tung der Nervenzellen in den VorderhSrnern.  

Perivascul~re Fettk6maehenzellen in den VorderhSmern und  in vermehr ter  Anzahl 
in den Hinterstr/~ngen. Lichtung der Randzone yon Hinter-  und  Sei tenstr ingen.  
Die Zellen esseheinen an  Zahl  n icht  wesentlich vermindert .  Im Nissl-Priparat 
sieht man  an  einigen Zellen aknte  und  ehronisehe Ver~nderungen. Bei einzelnen 
sind die Nissl-KSrper g~nz feinkSrnig im Plasm~ verteil t ,  der Kern ist znr  Seite 
geri~ckt und  die Kernwand hyperchromat i sch  oder unsichtbar ,  bei anderen Ze]len 

2bb. 9. Blqlstmark. Elastic~ van Gieson. In der Nihe des Zentralkanals kleine Neurome 
oder GeffifSncrvenbfindel (Staemmler) 1. Vergr. 200 • 

erseheinen die ATissl-K6rper verdiehtet,  tief dunkel  gef i rbt ,  die ganze Zelle ist ver- 
kleiner~, die Kesngrenzen sind unscharf und  das Kemk6rperchen  dunkel gefgrbt. 
Schliel]lich sieht man  in verschiedenen Schni t ten bl/~uliche Nervenzel lschat ten 
yon gewueherten Gliakernen umgeben odes abgerundete  und  m anehraal  auch spitz 
zulaufende sehmale t iefdunkle 1%svenzellen. I n  Seiten- und  Hin te rh6rne rn  keine 
sieheren Zellver~nderungen und  keine P~'olifesationen yon Gliazellen. In  Vorder-, 
Seiten- und  Hinterstd~ngen sind reiehlich protoplasmatisehe Astrocyten zu sehen. 
Die h in teren  Wuszeln sind sehr kerm'eich ohne deutl iehe ~arkfaserausf~lle .  Die 
vorderen Wurzeln sind unve r inde r t .  

Bru.stmark. In  der  Pyramidense i tens t rangbahn auf der  l inken Seite f inder sieh 
eine unscharf begrenzte Entmarkung .  Aufhel lung der l~andzone des t~iiekenmasks, 
besonders der Hinter-  u n d  Seitenstr inge.  In  der vorderen L/~ngsspalte u n d  in der 
N~he des Zentralkanales mehrere der von  Staemmler besehriebenen sogenarmten 
, ,GefiBnervenb~ndel"  (Ahb. 9). Hintess t r inge ,  Vorderstr~nge und  Wurze ln  un- 
ver/~ndert. Die Nesvenzellen der Vorderh6rner  sind z. T. in takt ,  z. T. chronisch ver- 
hndert .  I n  dem en tmark ten  Bezirk des Pyramidensei tenstranges Wneherung yon 
Oligodendrogliazellen und  einzelnen protoplasmatisehen Astrocyten.  

Halsmark. Es sind keine Markfaserausf/~lle zu erkennen. In den Vorder- und  
Seitenh6rnern l inden sieh einige :~%rvenzellen, deren Nissl-Granula versehwunden 
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sind oder zu ganz kleinen K6rnchen aufgelSst. Mit Untergang des Zellkernes und 
Sehrumpfung der ganzen Zelle, die mit  blauen wolkigen Substanzen angefiillt ist. 

In  allen Sehnitten des Riickenmarkes ist an keiner Stelle eine Ablagerung yon 
Amyloid zu sehen, weder in der Substanz des Rtiekenmarkes, noeh im Bindegewebe 
oder in den Gef/~Ben. Es fanden sich aber in allen BOhen die ,,Gef/~gnervenbiindel" 
Staemmlers  in verschiedener Anzahl und Gr6ge 1. 

Medul la  oblongata. Bier  im Bereieh der  Medulla oblongata linden sieh in den 
weichen ]-I~uten am oberen ~ugeren !~and ebenfalls die Gef~Bnervenbtindel in 
st~rkerer Ausdehnung als im Riiekenmark (Abb. 10). AuBerdem linden sieh bier 
im lateralen Teil bis auf den Sehnitt getroffenen Plexus ehorioideus des 4. Ventrikels 

Abb. 10. ]~Iedulla oblongata. Elastica van Gieson. 
Ausgedehnte Neurome an der OberflSehe der Medulla oblongata. Vergr. 70 • 

am Rande mehrere kn6tchenfSrmige konzentrische Wueherungen ovaler Zellen, 
die keine Markseheiden enthalten (beginnende Meningeome ?). Im Band der Oliven 
stellenweise st/~rkere Zellausfglle, die unregelmgBig verteil t  sind. Keine Amyloid- 
ablagerung weder im Parenehym noeh im Bindegewebe. 

Kle inh i rn  (Abb. 11). SchmMer, langgestreckter Erweiehungsherd im Mark der 
rechten Kleinhirnhemisphgre mit  gezackten R/~ndern; innerhMb dieses Berdes 
Bfindel yon intensiv dunkel gef~rbten Markseheiden (Regeneration?). In  dem 
aufgeloekerten Gewebe des tterdes reichlich gewueherte Gliazellen, vorwiegend 
Oligodendroglia otme KSrnehenzellen. Im Zellband des Nucleus dentatus unregel- 
mggig verteilte AusfMle yon Nervenzellen mit  einer Wueherung gliSser Elemente. 
Sehon makroskopiseh waren in der Kleinhirnrinde einige kleine Erweichungsherde 
aufgefallen, die nun mikroskopisch in vermehr~cr Anzahl und versehiedener Gr6Be 
zu sehen sind. Sie sind ganz unregelm~Big verteilt,  manehmal gehen sie keilf6rmig 
yon der Kuppe einer Kleinhirnwindung bis fief ins Mark, wghrend sie ein anderes 
Mal unregelmgBig fiber Mark und t~inde sieh erstrecken. Die gr61?te Anzahl der 
I-Ierde ist sehon Mter (3. Stadium) mit  stellenweise reichlich pigmenthaltigen Glia- 
zellen. Vereinzelt findet sich abet ein anderes Bild, das besonders gut im Heidenhain-  
van Gieson-Pr~parat  zu erkermen ist. I-Iier ist aueh das nerv6se Gewebe v61lig 

1 Auf diese Biindel, ihre Entstehung und Bedeutung soll an anderer Stelle aus- 
ftihrlicher eingegangen werden. 

13" 
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zerst6rt,  aber an  seiner Stelle f inden sich mi t  einer kriimeligen, intensiv gelb sich 
anfarbenden Substanz gefiillte Hohlr~ume. Es liegt bei diesem Bild nahe, an  eine 

Abb. 11. Klcinh[rn. Heidenhain, van Gieson. ]3:leineI'e und_ grSBere Erweichungsherdc 
in der Rinde. -> Erweichungsherdc. Vergr. 2 : 1. 

6dematSse und  plasmatische Durcht rgnkung des Gewebes zu denken und  hierin 
ein Anfangsst~dium des Prozesses zu sehen, h i  der Umgebung der a l ten Herde 
stgrke GIiawucherung nnd  vereinzelte Bindegewebsproliferationen. 

Abb. 12. Stirnpol links. Granul~re Atrophie der Grol3hirnrinde, vorwiegend cter zweiten 
Stirnwind~ng. 

Gro/3hirn (Abb. 12--15). Unte rsuch t  wurden Frontalscheiben der rechten Hemi- 
sphere aus Stirn-, Parietal-  und  OccipitMhlrn. 

Stirnhirn. I n  HShe der zweiten St irnwindung mittelgroI3er kuppenst~tndiger 
Erweichungsherd im drit tert  Stadium, der yon der Mitre der Windung tr ichter-  
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f6rmig bis tief in den Markstrahl hineinreieht. Der Herd ist bedeekt yon dem gliSsen 
Randsaum, der stellenweise unterbrocben erscheint. Hochgradige Aufloekerung 
und sehlechtere Farbbarkeit  des Markes im Bereich der ganzen zweiten Stirn- 
windung his an den Seitenventrikel heranreiehend, besonders entlang der untersten 
Rindensehicht. In  der Umgebung des gr60eren Herdes linden sieh einige kleine 
Erweichungsherde mit  Einziehung der Rinde, alle im Bereich des Grenzgebietes 
der Arteria cerebri anterior und Arteria cerebri media. Diese Iterde rufen ein Bild 
der Hirnrinde hervor, das man als ,,Granul~ire Atrophie der GroBhirnrinde" (Spatz, 
Pentschew, Lindenberg) bezeichnet hat. In  den Orbitalwindungen, ebenfalls im 
Grenzgebiet der Gef~Bverso~gung 
einzelne kleine Herdchen mit  und 
ohne Substanzdefekt. 

Parietalhirn. Im Grenzgebiet 
der A. eerebri media und ante- 
rior an der Konvexit~it vorwie- 
gend in der zweiten Stirnwin- 
dung, kleine Herde, teils gli6s 
hart,  tells kMne Erweichungs- 
herde im Endstadium. Kleine 
Entmarkungsherde tier im Mark 
der Hemisl0hitren in Ventrikel- 
n~ihe mit  Gliawucherung und 
Ansammlung yon Pigmentk6rn- 
ehenzellen. Wueherung kollage- 
ner Fasern in den weiehen H~u- 
ten der Konvexiti i t  nahe der 
3Iantelkante. 

Occipitalhirn. Aueh hier im 
Bereieh des Grenzgebietes zwi- 
schen Ar~eria eerebri anterior und 
media granulare Atrophie der 
~inde mit  und ohne Cysten- Abb. 13. Stirnhirn-Frontalsehnitt. CelIoidin. Elastiea 

van Gieson. Im Grenzgebiet der A. eerebri media 
bildung. Im Markstrahl unter- und A. eerebri anterior. Erweiehnngsherd im End- 
halb der Herde erhebliehe Aufhel- stadi~lm mit starker Aufhellung des Markes der 
lung der Markfasern, besonders befallenen Stirnwindung, besonders der U-Fasern 
wieder der untersten Rinden- (0demzone). § Erweiehung'sherd. Vergr. I : 1. 
sehieht. An der AuBenseite im 
Grenzgebiet zwischen A. eerebri media und posterior gr6~erer keilf6rmiger Er- 
weichungsherd im Endstadium. An der Grenze zu den weichen H~uten ist der 
gli6se Randsaum des Herdes erhalten. Einige kleine frische perivascul~re Blu- 
ttmgen im Mark in der Umgebung des Seitenventrikels. 

Eine ganz besondere Ver~nderung, die bisher im Gehirn und bei der granul~ren 
Atrophie noch nicht bekannt war, finder sieh an den Gef~Ben fiber den Gebieten 
der granul~ren Atrophie. Die Gef~Be zeigen hier an keiner Stelle einen VersehluB, 
dagegen begegnet man fiber den ver~inderten Rindenabschnitten und nur d~ ver- 
einzelt sichel- und h~lbmond~6rmigen Einlagerungen amyloider Substanzen in die 
Gef~gw~nde. Nnr die Int ima und Adventit ia schlieBt diese homogene Substanz ein, 
die bei Kongorotf~rbung eine deutlich rote Farbe anfweist. Diese amyloide Sub- 
stanz zeigt bei Elastiea-van Gieson-F~rbung ein yon den K6rperorganen abweichendes 
Verhalten, da sie sich tiefschwarz anf~rbt (Abb. 16), In  den fibrigen Hirnabsehnitten 
sind die Arterien v611ig unver~ndert. Die gr6Beren Venen zeigen ira Bereich der 
granul~ren Atrophie einen v61ligen Umbau ihrer ~ a n d ,  die nur noeh aus loekeren 
kollagenen Fasern besteht. Ver~nderungen, die im Sinne einer yon Winiwarter- 
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Abb. 14, Parietalhirn. Frontalschnit t .  Celloidin. Elast ica van Gieson. Gr~nalttre Atrophic 
tier t![irnrinde im Grenzgebiet yon A. cerebrl media  nnd anterior. 

-> l~leine Erweiehungsherde. ~V~ergr. 1 : 1. 

_&bb. 15. Oc~ipil,~lhirn. Frontalschuit t .  Celloidin. Heidenhain, van GSeson. Granulate 
Atrophie der Grolahirnrinde im Grenzgebiet yon A. eerelori media  und anterior. GrSl~erer 
Erweichungsherd im Ends tad inm im Grenzgebiet yon _&, cerebri media und posterior. 

--> Erweichungsherd. Vcrgr. 1 : 1. 

B u e r g e r s e h e n  E r k r a n k u n g  der  R indengefal~e spreehen,  w u r d e  n i c h t  ge funden .  Es  
f~nden  s ich l ed ig l ich  ganz  ve re inze l t  ger inge I n t i m a p r o l i f e r ~ t i o n e n  an  den  Ste l len  
der  A m y l o i d ~ b l ~ g e r u n g e n .  
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Kurz zusammengefal3t handelt esisicti: !~0~ch dem anatomischen Befund 
in unserem Fall um eine Amyloiderkrankung der peripheren Nerven, 
des Herzens und der Gef/tl~e, die zu dem Bild der Paramyloidose geh6rt. 
Am st/~rksten befallen sind die peripheren Nerven, das Herz und die 
kleinen Gef/tge, sowie fast das ganze venOse Gef/iBsystem. Es besteht 
eine erhebliche Degeneration der 'peripheren Nerven, am st/@ksten in 
den distalen Absehnitten der unteren Extremit/iten. Die Muskelatrophien 

Abb.  16. S t i rnh i rn .  E l a s t i c a  v a n  Gieson.  Gef/~lle aus  den  weichen H ~ u t e n  t~ber den ver-  
f inder ten l~indenabschni~ten m i t  A m y l o i d e i n l a g e r u n g e n  1, die auch  i m  P r h p a r a t  t i e f s chwarz  

erscheinen.  Bei I~ongoro t f~ rbung  f~irben sie s ich deut l ich  ro t .  Vergr .  250 x .  

entsprechen der Degeneration der peripheren Nerven. Sie sind stellen- 
weise deutlich felderf(irmig. In den Hirnnerven nur geringe Amyloid- 
einlagerungen. Das Rfiekenmark zeigt keine Strangdegenerationen, das 
GroBhim eine deutliehe granul/~re Atrophie der Rinde, ebenso wie das 
Kleinhirn mit einzelnen etwas grSBeren Erweichungsherden im End- 
stadium. Gleiehzeitig fand sich eine abszedierende Pyelonephritis der 
linken Niere und eine verruk6se Endokarditis der iV[itralklappe. 

Epikrise. Zu diesem auBergewOhnliehen anatomischen Befund 1/igt 
sieh das klinisehe Bild in Beziehung setzen. Im Vordergrund des Krank- 
heitsbfldes standen die hoehgradigen Muskelatrophien, Parcsen und 
EmpfindungsstOrungen, die im 58. Lebensjahr an den GliedmaBenenden 
begannen und sieh langsam stammwarts ausbreiteten. Sehon frfihzeitig 
fehlten die Sehnenreflexe. Die Atrophie, die in den letzten beiden Krank- 
heitsjahren besonders stark zunahm, grill auf die Rumpfmuskulatur fiber. 
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Es bestanden 8tSrungen der Darmtatigkeit und Impotenz. Hinzu traten 
trophische StSrungen an den GliedmaBen. Im letzten Jahre vor dem 
Tode, im 63. Lebensjahr, bekam der Kranke gelegentlich ziehende 
Schmerzen in den Obersehenkeln. Sehr auffallig war das Hinzutreten 
psyehiseher Veranderungen, die in verlangsamtem Gedankenablauf, 
leiehter Gedachtnisschwache, auffallender Euphorie bestanden. Dabei 
war ein Tefl der intellektuellen Funktionen leidlich erhalten. In den 
letzten beiden Jahren entwiekelte sieh ein absoluter Herzbloek mit 
Kreislaufsehwache. Im Urin fanden sich Eiweil3, rote Blutk/Srperchen und 
kurz vor dem Tode kleine runde Epithelien a!s Ausdruek einer Pyelo- 
nephritis. Eine leichte sekundgre Angmie mit zeitweiser Leukocytose 
deutete einen infekti/Ssen Herd an. 

Bei Beginn der Erkrankung fehlten entziindliche Erseheinungen, die 
auf einen kryptogenen Herd hatten deuten kOnnen. Trotzdem der Nach- 
weis einer exogenen toxischen Ursache nicht erbr~cht wurde, nahmen 
wir eine PolyneuritiS an, deren Genese zunachst ungeklart blieb. Diese 
Diagnose wurde bei der langen Fortdauer der Erkrankung, die sich im 
ganzen sicher fiber 8 Jahre hinzog und dem Fortschreiten der Symptome 
tmwahrscheinlicher. Wegen der Ausbreitung" der Muskelatrophien mit 
vorwiegendem Befallensein yon Handen und Ffil~en, der beiderseits an 
den Gliedmal~enenden ausgesprochenen EmpfindungsstSrung, die nach 
proximal abnahm, wurde trotz fehlender famfliarer Belastung an eine 
neurale Muskelatrophie gedacht. Das Befallensein der Bauehmuskulatur 
sprach nicht dagegen, die in den Fallen yon Thomas und Schneider bei 
neuraler M,~skelatrophie ebenfalls betdligt war, auch nieht die gering- 
gradige Zungenatrophie, die Dubreuilh neben Betroffensein der Gesiehts- 
muskulatur bei dieser Erkranktmg beobachtet hat. Vegetative 8t/~rungen, 
wie Troekei~heit der Haut, trophisehe Gesehwiire und besonders an den 
Handen lokalisierte Schwei~ausbriiehe wurden bei der neuralen Muskel- 
atrophie zu wiederholten Malen u. a. yon Hgnel, Raymond, Thomas, Filho, 
Dawidenkow, Gallinek, Joughan besehrieben. Derartige vegetative St6- 
rungen sind fiir die Endstadien der neuralen Muskelatrophie, wie noeh 
in einer spateren VerSffentlichung gezeigt werden sell, bis zu einem ge- 
wissen Grade kennzeiehnend. Auffallig fiir eine neurale Mnskelatrophie 
war allerdings der spate Beginn der Erkrankung, wenn aueh Pette einen 
Fall mit Beghm im 58. Lebensjahr besehrieben hat. 

Der weitere Krankheitsverlanf x~es denn aueh in eine andere Richtmlg. 
Das Auftreten eines Herzbloekes, die Betefligung der Nieren, das Hinzu- 
kommen psychischer StSrungen lie/~en keinen Zweifel daran, dab bier 
eine Allgemeinerkrankung vorlag, mit der die Nervenschadigu~_g in 
Zusammenhang stand. Am ehesten maitre jetzt wieder an eine atypisch- 
verlaufende ehronisehe Polyneuritis gedaeht werden. Die histopatho- 
!ogische Untersttchung, die eine massive Ablagerung amytoider Sub- 
stanzen in die peripheren Nerven bei fehlenden Organisationsvorggngen 
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zeigte, wies abet aueh in die Richtung einer Allgemeinerkrankung. Es 
bleibt dabei ellen, ob die Amyloidablagerung zu einer Nervenschadi- 
gung gofiihrt hat  oder ob die Amyloidablagerung sekundgr in einen 
schon neuritisch vergnderten Nerven erfolgt ist. Ffir die primgre Amyloid- 
ablagerung in die Nerven schien im klinischen Verlauf zu spreehen, daI~ 
der, wie man hash dem anatomisehen Befund sicher unnehmen kann, 
durch kmyloidablagerungen bedingte tIerzblock 2 Jahre vet  dem Tode 
zu einer Zeit entstand, Ms auch die rapide Verschleehterung des Nerven- 
leidens und der psychischen Vergnderungen einsetzte. Der 8chlul], dab 
die Amyloidablagerung in beiden Organen zur gleichen Zei~ erfolgte nnd 
zu einer erheblichen Funktionsst6rung" des Herzens sowie einer akuten 
Verschleehterung der Nervenfunktion fiihrte, lag nahe. Fiir eine sekundgre 
Ablagerung des Amyloids in sehon vorher neuritiseh vergnderte Nerven 
spraeh dagegen, dab vet  der sehubweisen Versehlechterung des Krank- 
heitsbildes zu einer Zeit, als schon periphere Lghmungen und Muskel- 
gtrophien bestanden, kein Anhalt ffir eine Amyloidose vorhanden war. 
Ober diese Frage hat aueh die histopathologische Untersuchung keine 
letzte Klarheit bringen k6nnen, da der Zeitpunkt des Einsetzens der 
kmyloidablagerung in die Nerven aus dem anatomisehen Bild nicht mit 
Sicherheit zu bestimmen ist. Bei Wiirdigung des Gesamtverlaufes neigen 
wir dazu, eine ehronisehe Polyneuritis anzunehmen, deren ukute Ver- 
schleehterung dutch die sekundgre Amyloidablagerung erklgrt wird. 
Auffgllig bleibt Mlerdings immer noch der fiir eine Polyneuritis un- 
gew6hnlich lange Verlauf. Wir glauben daher, dab bei der Erkraixkung 
konstitutionelle Faktoren eine besondere Rolle spielen und derartige 
Fglle zum Erbkreis der neuralen Muskelatrophie Beziehung haben. 

Ein schubweiser Verlauf der Erkrankung war auch in einera yon 
~'Yavasquez und Treble besehriebenen Fall festzustellen. I-Iier gingen 
8t6runge~ anderer Organe dutch Amyloidablagerung, z .B.  Diarrh6en, 
den ~uskelatrophien voraus. Die Autoren betonen die Xhnliehkeit ihres 
Falles mit sonstigen Fgllen yon Amyloidose und insbesondere mit einem 
FM1, der Ms hypertrophisehe Neuritis besehrieben wurde. Ihr Pat. 
erkrankte in einem Alter yon 38 J~hren. Er lift 2 Jahre an Durchf~_.llen 
und war impotent. Es traten Muskelatrophien an GliedmaBen und Stature 
und leiehte Zungenatrophie auf. Die Arm-Sehnenreflexe waren sehwaeh 
ausl6sbar, Patellar- und Aehillessehnenreflexe fehlten. Im Urin fanden 
sieh Eiweil~ und rote Blutk6rperehen. Empfindungsst6rtmgen sollen 
~icht bestanden haben. Es ~4rd ausdrtieklieh betont, dMg die Amyloid- 
infiltration der Nerven ebenso hochgradig war, wie im tterzen. Die 
Verfasser erwghnen noch 8 andere Fglle yon Pargmyloidose aus der 
Liter~tur mit Muskelschw~ehe, Herzversagen und Ern~hrungsst6rungen. 
Der yon de Bruys, und Ste~~ Ms hypertrophisehe Nem'itis besehriebene 
FM1 ~hnelt dem yon Navasquez und Treble beschriebenen und unserem 
sehr. Die Erkrsnkung begann im 52. Lebensjahr, 3 Jahre vor dem Tode 
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mit allgemeiner Sehwgehe, Muskelatrophie nnd Dnrchf~llen. Die iXuskel- 
atrophic betraf hauptsgehlich die Gliedmagenenden, es bestanden fibril- 
lgre Zuekungen, SensibilitgtsstSrungen und eine leiehte seknndgre Angmie. 
ttistologiseh besehrieben sie einen Spezialtyp der Seh~digungen bei 
hypertrophiseher Neuritis, die ,,plasmatic swellings", die eine plasma- 
tische Sehwellung der Schwannsehen Zellen darstellen sollen. Sic fanden 
keine Bindegewebswucherungen. Die plasmatic swellings hatten eine 
homogene Struktur und waren kernlos. Es hat sieh nach unserer Anf- 
fassung hier mit grSBter Wahrscheinliehkeit aueh um eine atypisehe 
Amyloidose der peripheren Nerven bei einer Allgemeinerkrankung ge- 
handelt. 

Unser Fall unterseheidet sieh yon denen der Literatur nieht nur dutch 
die starker ausgepr~gten Muskelatrophien mit Entartungsreaktion und 
die hoehgradigen Sensibilit~tsst6rungen, sondern aueh dureh das Itinzu- 
treten deutlieher psyehiseher Ver~nderungen. Das Auitreten eines Iterz- 
blocks, der Befund yon Gefal3ver/~nderungen bei dam Material der Probe- 
exeisionen legte es nahe, die psyehisehen St6rungen anf gef~Bbedingte 
Ern~hrungsstSrungen der Groghirnrinde zuriiekzufiihren. Da das Enee- 
phalogramm eine Erweiterung der Ventrikel bei gleiehzeitig vermehrter 
subarachnoidaler Luftansammlung zeig~e, wurde an eine granulate Atro- 
phic der Groghirnrinde yon der Art der bei Winiwarter-Buergersehen Er- 
krankung vorkommenden gedaeht. Auch bei ihr entwiekeln sieh ja h/~ufig 
organisehe SeelenstSrungen (Lindenberg und Spatz, Rosenhagen), die 
mit der beiderseitigen Lgsion des Gebietes der zweiten Stirnwindung 
in Zusammenhang gebraeht werden. 

Bei unserem Kranken s~anden im Vordergrund El3gier, Euphoric und 
Kritiklosigkeit, bei leidlieh erhaltener Gedaehtnis- nnd Merkf/~higkeit, 
sowie intellektuellen Funktionen. Im ganzen also Bin Bild, wie es /~hn- 
lieh - -  anseheinend solange die Atrophic vorwiegend auf die zweite I{irn- 
windung besehrs ist - -  bei der Piclssehen Atrophie im Anf.~ngsstadinm 
und aueh bei der progressiven Paralyse vorkommt und differential- 
diagnostiseh zu Sehwierigkeiten ftihren kann. W/ihrend abet bei der 
Piclcsehen Stirnhirnatrophie bevorzugt die basalen Windungsanteile be- 
fallen sind, ist die granul/~re Atrophic bei der Winiwarter-Buerqersehen 
Erkrankang vorwiegend an der Konvexit/~t lokalisiert. Ob die psyehischen 
Veranderungen in unserem Fall allein auf die Stirnhirnsehs zu be- 
ziehen sind, ersehein~ fibrigens bei der Ausdehnung der Herde fraglieh. 

Grunds/itzlieh wiehtig ist, dal3 die I-Ierde der granul/~ren Atrophic 
der Groghirnrinde bier nieht dureh Gefggvergnderungen im Sinne der 
Winiwarter-Buergersehen Erkrankung verursaeht sind. Es linden sieh 
an keiner Stelle Gef~Bversehliisse, sondern nur ira Bereich der Herde 
Amyloideinlagerung in die Gef/~gw~nde. Als Ursaehe ftir die Erweiehungen 
kommen funktionelle Gef~tBst6rungen infolge dieser Amyloidablagerung 
und DurehblutungsstSrungen mit Ersehwerung des Stoffaustausches 
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dutch den Herzblock in Frage. Fiir die Minisehe Betrachtung diirfte 
dies jedoch ohne Bedeutung sein, da die Ansfallsherde der granulitren 
Atrophie v511ig das gleiehe Bild wie bei Gefgl]versehlfissen bieten. 

Wir haben gleiehartige psychische Veri~nderungen noch in einern 
weiteren Fall feststellen kSnnen, der rait groBer Wahrscheinliehkeit in 
diese Gruppe hineingehSrt. Er wurde in der Berliner neurologisehen 
Gesellsehaft yon G6tze zur ,,Differentialdiagnose der Picksehen Er- 
krankung" vorgestellt. Aueh er kam zu Beginn der Erkranknng zur 
Beobachtung nnd zeiehnete sich dutch Kritik- nnd Urtei!ssehwgehe, z. T. 
dutch Vorbringen obsz6ner Gedanken bei leidlich erhaltener Gedgchtnis- 
leistung nnd Merkfi~higkeit aus. Gegen arteriosklerotisehe Demenz- 
zustgnde war das Bild abzugrenzen. Gegen das Vorliegen einer Alz- 
heimerschen Erkrankung in diesen beiden Fgllen spraeh das Fehlen optisch 
agnostiseher, aphasiseher und agraphiseher StSrungen, sowie die leidlieh 
erhaltene Merkfi~higkeit and ausreichende Gedi~ehtnisleistung (Stertz). 

Ffir die Klinik nnseres Falles und die des von xVavasquez und Treble 
besehriebene ist es wesentlieh, dab sowohl der sehwere Verlauf der 
Nervenerkrankung als aueh die psychisehen Vergnderungen auf eine 
einheitliche Ursache, ni~mlieh auf die KreislaufstSrung und Amyloid- 
erkrankung znrfiekzufiihren sind, deshalb ist es wfinschenswert, aueh bei 
Fallen von Winiwarter-Buergerseher Erkrankung des Zentralnerven- 
systems anf eine eventuelle Beteiligung der peripheren Nerven zu aehten. 
Ffir die Be~eiligung der Nerven bei der Winiwarter-Buergersehen Er- 
krankung spricht ein Fall,. der yon uns in der letzten Zeit beobachtet 
wnrde. Es handelt sieh urn einen Mann mit arteriographiseh gesichertem 
reehtsseitigem CarotisverschluB nnd linksseitiger Hemiparese, vorfiber- 
gehenden dureh AugenmnskelstSrungen hervorgernfenen SehstSrnngen, 
leiehten psychischen Vergnderungen nnd Magen-DarmstSrungen. Auger- 
dem bestanden an allen 4 GliedmaBen hochgradige Muskelatrophien mit 
Entartungsreaktion und ausgedehnten SensibilitiitsstSrungen. Die Sehnen- 
reflexe fehlten. Die Probeexcision ergab eine Degeneration der peripheren 
Nerven und eine deutliehe Atrophie der Muskelfasern. Die StSrungen 
yon seiten des zentralen und peripheren Nervensystems sind etwa gleich- 
zeitig im Verlanf yon etwa 8 Jabren aufgetreten and haben sieh inner- 
halb des letzten Ja.hres rasch verschleehtert. Wa.l%. in Blur .und Liquor 
negativ, ftir Amyloid besteht klinisch kein Anhalt. 

Fiir den Versneh einer Therapie bei den Amyloiderkrankungen der 
peripheren Nerven wird die rechtzeitige Diagnosenstellung aussehlag- 
gebend sein. Bei einer unldaren fiber Jahre hinaus verlaufenden Poly- 
nedritis soil mit an eine Amyloiderkrankung gedacht werden. Die 
Kongorotprobe (Benhold), Untersnehungen des Urins auf doppel- 
breehende Substanzen, sowie Benee-Jonessche EiweiBk0rper sind bei 
der Diagnoses~ellung wei'tvolle Hilfsmittel. Therapeutisch kommt die 
Beseitigung eines eventuell vorhandenen Grundleidens in Frage. 
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Naeh diesen Betrachtungen fiber die Klinik unseres Falles soll auf 
das Krankheitsbild der Paramyloidose und den speziell anatomisehen 
Befund eingegangen werden. 

Die yon Lubarsch ftir die,,Atypisehe oder Paramyloidose" a'~fgestellten 
5 Punkte, die diese Krankheit  eharakterisieren sollen, haben aueh fiir 
unseren Fall Geltung. 1. Das v611ige Versehontsein der sonst stark 
bevorzugten Organe und Gewebe, n~mlieh Leber, Milz und Nieren, trifft 
aueh in unserem Falle zu. 2. Die starke Bevorzugung und ungew6hnliehe 
3/i~ehtigkeit der  Ablagerungen in den bei der typisehen Amy!oidose gar 
nieht oder nut  gering beteiligten Organen wie Herz, Lunge, quergestreifter 
und glatter ~uskulatur,  I laut,  ser6sen H~tuten und Nerven. Aueh diese 
Beobaehtung trifft bei unserem Fall zu mit der sehr hoehgradigen 
Amyloidose des Herzens und dem dadureh verursaehten Herzbloek. 
Weiter sind quergestreifte und glatte Muskulatnr, letztere besonders in 
den Venen beteiligt. Augergew6hnlieh ist die hochgradige Amyloid- 
ablagerung der Nerven, wie sie bisher nut  vereinzelt und nieht in diesem 
MaBe besehrieben wurde. 3. Die oft kn6tebenf6rmige odor gar knoten- 
f6rmige Besehaffenheit der Ablagerungen, wie sie bei unserem Fall aueh 
ganz ausgesproehen vorhanden ist. 4. Die mehrfaehen Abweiehungen 
im Ausfall der f/~rberisehen Reaktionen sind aueh hier naehweisbar. In  
unserem Fall f/~rbte sieh die Substanz nm" mit Kongorot, Methyl- and 
Gentianaviolettf/irbungen waren negativ. Die Jod-Sehwefelsgure-I%eak- 
tion ergab einen sehmutzig~grfinliehen Farbton. Als 5. Punkt  ftihrt 
Lubarsch das Fehlen einer naehweisbaren Grundkrankheit an, was fiir 
unseren Fall nut bedingt zutrifft, da bier auger der wahrseheinlieh vor- 
iiegenden ehronisehen Polyneuritis eine Nelohrolithiasis mit Pyelonephritis 
und multiplen NierenabseeB sowie eine Endoearditis verrueosa bestanden. 

Ob diese Ver~Lnderungen fiir die Paramyloidose in Betraeht gezogen 
werden k6nnen, ist naeh den bisherigen Untersuehungen nieht eindeutig 
gekl~rt, so kommt Apitz in seiner neuerdings ersehienenen Arbeit tiber 
die ,,Paraproteinosen" zu der Auffassung, dab die ParamyloMose als 
spezifisehe Folgekrankheit des Plasmoeytoms anzusehen sei. E s ist das 
Verdienst yon Apitz, die EiweiBstoffweehselst6rungen ~lnter dem Begriff 
der Paraproteinosen zusammengefal?t zu baben, zu denen aueh die 
Paramyloidose geb6rt. ] ) a b e i  dem Plasmoeytom fast regelm~13ig aueh 
eine Paramyloidose vorkommt, hat Apitz das Sehrifttum der Par- 
amyloidosen kritiseh durehgesehen und ist za der Auffassung gekommen, 
daS bei vielen F~llen, bei denen angeblieh eine Grundkrankheit fehIte, 
mit groger Wahrsebeinliebkeit ein Plasmoeytom vorgelegen habe. Er  
betont, was aueh sehon Straus in seiner Arbeit bervorhebt, dab in der 
Umgebung der Amyloidablagerungen h~ufig Plasmazellen gefunden 
werden. Er ist der Ansieht, dab die Plasmazellen physiologisehe EiweiB- 
bildner sind und diese Fgbigkeit aueh in ibren Neubildungen, den Plasmo- 
eytomen zeigen. ,,Bei den Tr/~geru soleher Gesehwiilste werden EiweiB- 
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stoffe angetroffen, die untereinander eng verwandt sind und zweek- 
magig Ms Paraproteine bezeiehnet werden. Sie finden sieh zuweilen als 
verhaltenes Sek re t - - in  Form yon Krystallen oder I~usselk6rpern innerhalb 
der Gesehwulstzellen. 0frets werden sie in den Organismus ausgesehiittet 
und fiihren dann ~u den versehiedenen Formen der Paraproteinose: zur 
Paraproteinurie mit naehfolgender Nierenseh/~digung, zur Paramyloidose 
als der Abseheidung in die Gewebsspalten des Mesenehyms und zur 
Paraproteinbltitigkeit ." 

Der vorliegende Fall geh6rt nun wahrseheinlieh nieht zu den F~llen 
yon Paramyloidose mit Plasmoeytom, da wit in dem untersuehten 
Knoehenmark, allerdings nur veto reehten Obersehenkel, Fet tmark ohne 
Wueherung yon Plasmazellen fanden. Mit Sieherheit ist das Plasmo- 
es~om nieht auszusehliegen, da eine systematisehe Untersuehung des 
Knoehensystems nieht vorgenommen wurde. Es fand sieh aber in allen 
nntersuehten Organen keine Vermehrung yon Plasmazeilen, moist waren 
tiberhaupt keine Plasmazellen naehweisbar. 

Bei einem anderen Fall, der anhangsweise noeh etwas ~nsftihrlieher 
besproehen werden soil, fanden sieh allerdings Beziehungen zwisehen 
Amyloid und Plasmazellen im Bereieh yon Verkalknngsherden in der 
Brtieke and im Kleinhirn mn Gef~Be, in deren Wand noeh wenig Amyloid 
abgelagert war. Itier waren reiehlieh Plasmazellinfiltrate zu sehen, 
JnnerhMb deren sich Amyloid ablagerte, wghrend an den Stellen stKrkerer 
Amyloidablagerung keine Plasraazellen naehweisbar waren. Aus diesem 
Befunde kSnnte man annehmen, daf3 die Plasmazeilen naeh dan Bildungen 
des Amyloids zugrunde gegangen seien. Nach unserer Auffassung ist 
es aber wahrseheinlieher, dab die Plasmazellinfiltrate infolge der Amyloid- 
ablagerung zugrunde gehen. Die ungeheuren Mengen der amyloiden 
Substanzen im Vergleieh zu den Plasmazellinfiltraten scheint uns aueh 
gegen eine Entstehung des Paramyloids aus den Plasmazellen zu spreehen, 
falls man nieht einen hier nieht naehgewiesenen Tmnorherd annehmen 
wi!h Gegen die Auffassung, dal~ die Plasmazellen als ~'olge der Amyloid- 
abl~gerung auftreten, sprieht in diesem Falle ct~s t~ehlen der Plasmazellen 
an den Stellen st~rkerer Amyloidablagerungen und ihr reiehliehes Vor- 
kommen um Gef~Be, die noeh gar keine Amyloidose aufweisen. 

Interessant ist fiir uns jedenfalls diese Feststellung yon Apitz aueh in 
Beziehung zu den kolloiden Plasmazellen und der kolloiden Degeneration 
bei der Paralyse. Die Bilder der kolloiden Degeneration erinnern sehr 
a,n die bei der Paramyloidose, es finder sieh sogar eine riesenzellige 
t~esorption. Ob bier Beziehungen zur Paramyloidose bestehen, miissen 
erst weitere Untersuehungen kl~ren. 

Wenn aueh in unserem Falle ein Plasmoeytom nieht mit Sieherheit 
ausgesehlossen werden karm, ist unserer Anffassung naeh als wahrsehein- 
liehe Ursaehe der EiweiflstoffwechselstSrung die vorliegende Pyelo- 
nephritis mit der Endokarditis und ehronisehen Yolyneuritis anzusehen. 
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Es ist Apitz zuzustimmen, daS die F~lle yon Paramyloidose ohne Grund- 
krankheit bei genauer Untersuehung immer seltener werden, ob die~e 
Grundkrankheit allerdings jedesmal ein Plasmoeytom sein wird, werden 
erst weitere F~lle zeigen mtissen. Es ist anzunehmen, dal] es wie bei der 
allgemeinen Amyloidose aueh bei der Paramyloidose 4ureh versehiedene 
Ursaehen zu einer Bildung und Abseheidung der amyloiden Substanzen 
kommen kann. Es ist hier atteh an die Beo.baehtung yon Ostertgg 
fiber die familigre Amyloidose zu erinnern. Letterer und LoeseMce 
haben ffir die allgemeine Amyloidose die Annahme wahrseheinlieh ge- 
maeht, dag die Amyloidablagerung auf einer prs Antigen- 
AntikSrperreaktion innerha]b des Orga.ngewebes beruht. Dies ist auf 
die Paramyloidose nieht in diesem Mage anwendbar (Letterer). to fir die 
so v611ig andere Ablagerung des Amyloids miigte man eine andere Genese 
annehmen und Letterer vermutet,  ,,dab bei den atypisehen Amyloidosen 
die prgzipitinbildenden tgunktionen in den intakt gebliebenen Organen 
ebenfalls erhalten geblieben w~ren und die Abseheidung in umgekehrter 
Weise, also am Ort der Antigenaussehwemmung stattfinden wfirde . . . . .  " 
,,In iedem Falle spielt aber aueh hier das Mesenehym eine wesentliehe 
t~olle und die ganz bestimmte LokMisation der abgelagerten Amyloid- 
massen zu Gef~gw~nden und Capillaren hat besonders amerikanisehe 
Autoren, die kfirzlieh solehe F~lle beob~ehtet haben (Warren, Larsen) 
zu der Ansieht einer ,,ver~nderten Funktion der Bindegewebselemente 
der Musknlatur:' geffihrt. 

Die Vorstellung der Ablagerung am Ort der Antigenaussehwemmung 
ist fiir die Genese des Amyloids der peripheren Nerven in unserem Falle 
yon besonderem Interesse, da ja hier naeh dem klinisehen und anatomi- 
sehen Befund eine ehronisehe Polyneuritis mit Muskelatrophien sehr 
wahrseheinlieh ist, die man dttrehaus als den Ort einer Antigenaussehwem- 
mung ansehen k6nnte. Sehr deutlieh ist aueh in unserem ]~alle die Be- 
teiligung des l~Iesenehyms, aueh in den befallenen Nerven. 

Volland kam zu der Auffassung, dab die Bildung des atypisehen und 
lokalen Amyloids yon einer bestimmten Reaktionslage des Bindegewebes 
abh~ngig sei, die mit derjenigen des allergiseh-hyperergisehen Ge- 
sehehens verwandt sei. Er sehlog dies d~raus, dab das Amyloid bei der 
Paramyloidose vielfaeh an den Pr/~dilektionsstellen des ~llergiseh- 
hyperergisehen Gewebssehadens abgelagert ist und aueh im histologisehen 
Bild gewisse gemeinsame Zfige aufweise sowie oft yon einer allergiseh- 
hyperergiseh bedingten Krankheit  begleitet sei. AnBerdem sei hgufig 
eine Grundkrankheit naehzuweisen, die bei allergisehen Erkrankungen als 
Antigenquelle in Frage kommt. Fiir die Vollandsehe Auffasstmg ist unser 
Fall mit der abszedierenden Pyelonephritis und verrukSsen Endokarditis 
und der ehronisehen Polyneuritis zu werten. 

Dafiir, dag Prfi.eipitatbildung bei der P~ramyloidose eine t~olle sloielt, 
sprieht aueh die Beobaehtung yon Biiriimcekei, der auf Grund yon kurz 
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vor dem Tode aufgenommenen R6ntgenbildern es wahrseheinlich machen 
konntc, dM~ sieh eine hochgradige amyloide Infiltration der Lunge in 
wenigen Tagen ansgebildet hatte. 

Nach dem klinischen Befund bei nnserem Fall (Auftreten des Iterz- 
blocks) muB man annehmen, dab die amyloide Infiltration sich sehr viel 
langsamer, etwa im Verlauf yon 2 Jahren, entwickelt hat. Bei der ersten 
Probeexcision, ein hMbes Jahr  vor dem Tode, land sich eine ebenso 
erhebliche Amyloidablagerung, vor Mlem in den kleinen Venen, wie 
nachher bei dem Scktionsbefund. Es ist bemerkenswert, dab es in unserem 
Fall an den meisten Stellen zu kcinerlei l~esorptions- oder Organisations- 
vorg~tngen gekommen ist, was man vielleicht bei dem Vorliegen des 
Herzblockes und der Kreislaufinsuffizienz auf den erheblich gest6rten 
Stoffwechsel zurfickffihren kann. An Stellen einer beginnenden Amyloid- 
infiltration, wie in den Augenmuskelnerven, sieht man noch zahlreiehe 
proliferierte Zellen des Bindegewebes und Schwannsehe Zellen in und 
um das Amyloid, die beim Fortschreiten des Prozesscs offenbar wieder 
zugrunde gehen. FUr eine Mitwirkung des Kreislanfs bei der Form der 
Amyloidablagerung seheint uns aueh die hochgradige Ablagerung in den 
Venen, vor Mlem den klcineren, zu sprechen und das vSllige Verschont- 
bleiben der Arterien his zu den Arteriolen hin. Die ldeinen Arterien und 
Venen sind in ganz/ihnlicher Weise wie bei der Mlgemeinen Amyloidose 
erkrankt. Dies ist besonders deutlieh in den peripheren Nerven zu sehen, 
wo die wechselnden Grade der amyloiden Infiltration, distal starker Ms 
proximM eine l~ekonstruktion des ablaufenden Geschehens erlauben. In 
unserem Fall deuten die 0demherde im peripheren Nerven ohne erhebliche 
Amyloidinffltration und die gleichzeitig vorhandene mueoide I)egenera- 
tion auf eine erh6hte Durchl/~ssigkeit der Gef~Bw/~nde wie sic bei der 
neurMen Muskelatrophie oder der Polyneuri~is vorkommt. Bei beiden 
Prozessen kann es zu ganz ~hnliehen oder sogar gleiehen histologischen 
Bfldern im peripheren Nerven kommen, so dab eine Entseheidung fiber 
die Art der Ver~nderung allein aus dem histologisehen Bild der peri- 
pheren Nerven nicht getroffen werden kann. Zu diesen bier zweifellos 
Ms Grundlage des Prozesses im peripheren Nerven dienenden Ver/~nde- 
rungen tr i t t  nun die besondere EiweiBstoffweehsellage der Faramyloidose 
mit der wahrseheinlieh erh6hten ,,Paraproteinblfitigkeit" und der Ab- 
seheidung dieser abwegigen Substanzen in das Gewebe. t t inzu kommt die 
Mlgemeine Kreislaufseh~digung, die die I)urehl/~ssigkeit der Gef~6w/inde 
begfinstigt und den I)urehtri t t  der hochmolekularen EiweiBsubstanzen 
erm6glicht und so zu den ungew6hnlieh hoehgradigen Amyloidablage- 
rungen fiihrt. 1Yach unserer Auffassung stellt also die l~aramyloidose vor 
allem nach den Bildern im loeripheren 1Yerven den st~rksten Grad 
einer Albuminurie ins Gewebe (Eppinger) dar, wobei die Ursache der 
Erkrankung wahrseheinlieh nieht nur eine EiweiBstoffweehselst6rung 
bei Plasmocytomen, sondern auch bei anderen Grundkrankheiten, 
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insbesondere solchen, die zu einer Antigen-AntikSrperreaktion ffihren, eine 
l~olle spielt. Ftir das Zustandekommen des yon der allgemeinen Amylo- 
idose abweiehenden Brides sind versehiedene Faktoren verantwortlieh, 
deren Bedeutung im einzelnen noeh nieht vSllig gekl/~rt ist. EinmM wird 
die Ablagerung am Oft der Antigenaussehwemmung angenommen 
(Letterer) und nach ~nserem Befund spielt die Sch/~digung der Gef~B- 
wgnde und des Kreislaufes/fir die LokMisation der Ablagerung eine Rolle. 
Fiir die letztere Auffassung spricht auch der Befund an den Gehirn- 
arterien, da sich die Amyloidablagerung hier immer nur in den Grenz- 
gebieten der Arterienversorgung fund, die funktionell bei Kreislauf- 
stSrungen am ehesten in Mitleidenschaft gezogen werden. 

In dem vorliegenden FMle fanden sich gegeniiber den bereits bekannten 
Fi~llen yon Paramyloidose einige Besonderheiten. Zun/~chst war auf- 
IMlend die ganz hochgradige Amyloidose der peripheren Nerven mit 
erheblicher Degeneration yon Nervenfasern, besonders in den distMen 
Absehnitten, entsprechenden Muskelatrophien und trophischen StSr~ngen. 
Bisher sind nur wenige Beobaehtungen dieser Art bekannt, auBer der 
sehon erwghnten yon Navasquez und Treble, die Beobachtung yon 
de Bruyn und Stern, die im Minisehen Bride der unseren sehr ~hnelt and 
als hypertrophische Neuritis beschrieben wurde. Der ]etztere geh6rt 
nnserer Auffassung naeh mit grol3er Wahrscheinlichkeit ebenfMls zm ~ 
Paramyloidose. Eine weitere Beobaehtung yon Amyloid im loeripheren 
Nerven besehreibt Plenge, der aueh eine Betefligung von Ganglienzellen 
feststellte. 

Es erhebt sieh die Frage, ob die Degeneration der peripheren Nerven 
infolge der Amyloideinlagerung, einer ehronisehen Polyneuritis oder 
einer beginnenden neuralen ~uskelatrophie entstanden ist. ])us Fehlen 
der tIinterstrangsdegeneration sprieht gegen eine typisehe neurale ~uskel- 
atrophie, zu der es aber vielleieht infolge des raseheren Verlaufes der 
K_rankheit dureh die hinzutretende Amyloidose nicht mehr gekommen 
ist. Fiir die Zugeh6rigkeit der Nervendegeneration zur Grulope der 
neuralen MuskelatroplHe, hypertrophisehen Neuritis und Neurofibro- 
matose spreehen die ja reichlich vorhandenen sogenannten Neurome oder 
Gefaggnervenbtindel (Staemmler), deren geh~nftes Auftreten wit bei 
solehen F/~llen beobaehteten. Hier erstrecken sie sieh bis in die Medulla 
oblongata, wo sie besonders ausgedehnt sind. Gleiehzeitig linden sieh 
hier aueh im Plexus ehorioideus des 4. Ventrikels zellige Wueherungen, 
die den Eindruek beginnender Meningeome maehen. 

Der Entmarkungsherd im Pyramidenseitenstrang der linken Seite ist 
bei seinem einseitigen Vorkommen und der Besehr/~nkung auf diese eine 
Stelle Ms kreislaufbedingt anzusehen. 

Die Verteilung der Muskelatrophien entsprieh% Me schon gesagt, der 
Nervendeg'eneration. Die Atrophien erreiehen den starksten Grad in den 
distalen Absehnitten der Extremitaten, w/~hrend in den proximMen 
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Absehnitten, z. ]3. dem Oberarm, noeh fast vSllig normale Verhiiltnisse 
vorliegen. Beim Fortsehreiten der Atrophien treten zun/~ehst einzelne 
atrophisehe und hypertrophisehe Muskelfasern in den Feldern auf, bis die 
Atrophic etwa im Museulus bleeps vUllig felderf6rmig wird und so die 
yon Slauc]~ fiir die ,,neurale" Nuskelatrophie besehriebene eharak~eri- 
stisehe Ausheflung eff/~hrt. Es liegen hier Felder a~rophiseher Muskel- 
fasern neben Feldern normaler Fasern. Noeh weiter distal begegnet man 
kaum noch normMen Feldern und in die atrophisehen Muskelfaserbiindel 
ist in erhebliehem 3{afie Fettgewebe eingewuehert. Der aaffallendste 
Befund ist aber die hoehgradige Wueherung der Sarkolemmkerne mit 
reiehlieher Riesenzellenbildung, was naeh unserer Ansieht ftir den rasehen 
Verlauf des Prozesses sprieht. 

Eine weitere, soviel uns bekannt ist, in dieser Art bisher noeh nieht 
besehriebene Besonderheit dieses Falles ist die ,,granul/~re Atrophie der 
GroB- und Kleinhirnrinde". Sie ist bier nieht dutch eine Thrombo- 
endarteriitis obliterans der Hirngef/tBe verursaeh~, sondern man mug eher, 
wie Pentschew sehon annahm, an eine funktionelle StSrung der Blut- 
versorgung denken, und damit eine StUrung im lokMen Stoffweehsel in 
den ver~nderten tIirnabsehnitten. Als Grundlage ftir diese Auffassang 
ist in unserem 1%11 der tIerzbloek mit der sehweren Herzinsuffizienz 
sowie die Ablagerung amyloider Snbstanzen in die Gehirngef~Be fiber den 
ver~nderten Rindenabsehnitten anzusehen. Auffallend ist bei den Herden 
ein hoehgradiges 0dem der Umgebung, besonders deutlieh an einzelnen 
friseheren Kleinhirnherden. Eine eigentfimliehe Farbreaktion wiesen die 
Amyloideinlagerungen der Gehirngef/~l~e aaf. Mit Kongorot gaben sie 
eine deutliehe Rotfgrbung, w/thrend sie sieh im Gegensatz za ihrem Ver- 
halten in allen anderen Organen im Elastiea-van Gieson-Priiparat tief- 
sehwarz anfgrbten. Es ist daran zu denken, dab die hier abgesehiedenen 
Substanzen Beziehungen zu den Verkalkungen der Hirngef/~l]e, ins- 
besondere der Pseudokalkbildung (S19atz) haben (s. sp/iter). 

Die Gef/tBe zeigen aueh bier keine oder mtr ganz geringfiigige Reaktion 
auf die Amyloidablagerung. Es finde~ sieh n,lr vereinzel~ Proliferation 
der Intima, ohne dM] jedoeh irgendwo ein Gef/il]versehlug naehzuweisen 
war. Der Entstehmlgsmeehanismus der Herde ist in diesem Fall also 
in einer Insuffizienz des Kreislaufes an den Grenzen der Versorgungs- 
gebiete der drei tIirnarterien im terminalen Gebiet der Aste zu sehen. 
Sieher sloielt hier die Hypox/~mie eine entseheidende Rolle, aueh ohne 
dab es zu einem Gef/~BversehluB gekommen ist. Gleiehzeitig spielen 
hier sieher noeh andere Faktoren mit, n~mlieh eine erhOhte Durehl/~ssig- 
keit der Gef/~Bw/~nde mit Plasma- und Blutaustri~t, wodureh die Er- 
n/thrung des Parenehyms welter ersehwert und dieses selbst geseh/tdigt 
wird. Hierfiir spreehen die 0demzonen im Mark urn die einzelnen Herde 
sowie die Pigmentk6rnehenzellen und amyloiden Ablagerungen innerhalb 
der Iq_erde. 

A r c h i v  ffir  P s y c h i a t r i e .  B d .  114. 14  
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Anhang. 
~/ber die Beziehungen der Paramyloidose zu den intracerebralen Ge/~ifi- 

verlcallcungen. 
Die bier beobachtete Amyloideinlagerung in die Gehirngef~ge mit 

ihrer eigenartigen Farbreaktion, SchwaIzf~bung mit E]astica-van Gieson, 
die an die PseudokMkbildung und Verkalkung der Gehirngef&ge erinnert, 
sowie ein Fall yon schwerer Amyloidose der Hirngef~ge in Verbindung 
mit der sogenannten idiopathisehen Gef/~gverkalkung, gebenVeranlassung, 
kurz auf die Beziehungen zwisehen Paramyloidose und Verkalkung der 
Gehirngef/tge einzugehen. Es handelt sieh bei der zweiten Beobaehtung 1 
um eine 40j/~hrige Frau (Nr. 209/39, Anatomisehe Abteilung) mit einer 
Minisch Ms multiple Sklerose aufgefagten Erkrankung, bei deren Sektion 
sieh am Boden der Rautengrube in Hirnstamm, Briicke und Nucleus 
dentatus gelbliehe bis hirsekorngroge, glasige, beim Schneiden knirschende 
KSrnehen fanden. Zur mikroskopischen Untersuchung standen leider 
nur kleine Stiicke dieser Gegenden zur Verfiigung. Die schon makro- 
skopisch aufgefallenen Ver/~nderungen am Boden der Rautengrube und 
in der Brticke sind auch im Nissl-Pr~parat schon bei Betrachtung mit 
blogem Auge als knotenfSrmige bl~uliehe Einlagerungen zu erkennen. 
In diesen Knoten finder man bei st/~rkerer VergrSgerung vielfach ein 
Lumen mit Endothelauskleidung, das den einzigen I{est einer ehemaligen 
Gef/~gwand darstellt. Von der Adventitia sind nur ganz geringe I{este 
erhMten. Auger diesen grogen Knoten linden sieh aber Mle 13berg~nge 
bis zu vN!ig normalen Gef~gen, um die sieh allerdings haufig ausgedehnte 
Plasmazellimiltrat e zeigeil. InnerhMb dieser Plasmazelten sieht man eine 
Abseheidung amyloider Substanzen, die sieh mit Kongorot deutlieh rot 
anf~rben, ebenso wie die knotenfSrmigen Einlagerungen in der Gef~g- 
wand. Innerhalb der Amyloidknoten kann man bei Fgrbungen mit 
Hamatoxylin vielfaeh einen blau gef&rbten Verkalkungskern erkennen 
mit konzentriseher Anordnung kSrniger blauer I{inge um dieses Zentrum. 
An anderen Stellen ist das Bild der sogenannten Capillarverkalkung zu 
sehen, besonders in der Briiekenhaube. I-Iier ist deutlieh die perlsehnur- 
artige Anordnung der im H~matoxylin- und Thioninpraparat dunkel- 
blau gefarbten, auf die Gef~gwand a lfgereihten TrSpfehen zu erkennen. 
Diese Substanzen ergeben im Gegensatz zu den groBen knoten- 
fSrmigen Ablagerungen keinerlei Amyloidreaktion. Die grogen Knoten 
f~rben sieh nur mit Kongorot an, Methyl- und Gentiarmviolettf~rbung 
ist negativ, die Substanz zeigt also das gleiche VerhMten wie das Par- 
amyloid in unserem ersten Fall. 

An einzelnen Stellen sieht man deutlich, wie innerhalb amyloider 
Substanzen in der Gef/~gwand yon einer Stelle aus eine Verkalkung 
dieser Substanzen beginnt und tropfenf6rmige KMkniederschlgge naeh 

1 I-Ierrn Prof. S19atz danke ich fiir die liebenswtirdige [Jberl~ssung des FMles. 
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der amyloiden Substanz zu ausgefi~llt werden. Es ist dcmnach in diesem 
Fall kein Zweifel, dab dem Bilde der sogenannten idiopathischen Gef~B- 
verkalkung ein Stadium einer pathologischen Eiweigdurehtri~nkung und 
Umwandlung der Gefs im Sinne einer Paramyloidose vorausgeht. 
Es ist aber auch festzustellen, da~ dicses Vorstadium bei den Capfllar- 
verkalkungen nicht vorhanden zu sein scheint. )/[an kSnnte annehmen, 

A b b .  17. Br i i cke ,  Q u e r s c h n i t t  Celloidin.  /g :ongorot .  B r e i t e r  A m y l o i d m a n t e i  (A) u m  ein  
GefS~ (G), in  d e m  s ich die V e r k a l k u n g  (K) y o n  e inem E n d e  in  e iner  N i e d e r s c h l a g s z o n e  (Nz) 

y o n  K a l k t r S p ~ c h e n  aug  d a s  i ibr ige  A m y l o i d  a u s b r e i t e t .  

dag hier gleiohzeitig eiwei6- und kMkhaltige Substanzen ausgeschieden 
werden, so dab eine Anf~rbung der Eiweil~substanz durch die Gegenwar~ 
des sioh starker f~rbenden Kalkes behindert w~d. ]-Iierfiir sprioht die 
Beobaohtung bei 3 F/illen yon Sturge-Weberseher Krankheit  l, bei denen 
die Verkalkungsherde bei F~rbung mit Kongorot vor der Naehfi~rbung 
mit H~matoxylin eine deu~liche Rotf/irbung zeigten, die nachher durch 
die Blauf~rbung vSllig iiberdeckt wurde. Es kann natiirlieh auoh anderer- 
seits daran gedacht werden, dab bei der in diesem Fall doch sieher an- 
zunehmenden EiweiBstoffwechselst6rung auoh eine St(irung des Kalk- 

Igerrn Prof. Sclolz (tIirnpath. Institut der ];)eutschen Forsehungsanstalt fiir 
Psyohiatrie) danke ich fiir die liebenswiirdige i/berlassung yon Material und 
Sehnit~en dieser F~lle. 

14" 
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stoffweehsels vorgelegen hat und gleiehzeitig rnit der Amyloidinfiltration 
eine primate Kalkablagerung in der Gef~gwand zustande kommen kann. 
Leider kann dieser Prage in unserem Pall nieht weiter naehgegangen 
werden, da auBer den erw~hnten Gehirnsttiekehen kein Material zur Ver- 
fiigung stand. 

Bei einem in letzter Zeit beobaehteten Palle fand sieh aber eine Kom- 
bination yon Amyloidose und Verkalkungsprozessen in der Gef~gwand. 
Es handelt sieh um eine allgemeine Amyloidose bei Aktinomykose mit 
hoehgradigster Leberamyloidose. Hier zeigten die peripheren Arterien 
eine vSllige Verkalkung ihrer Wand, besonders in den distalen Absehnitten 
der Extremitaten, aber aueh sonst am ganzen K6rper, so dab die Gefs 
bis in ihre feineren Verzweigungen im R6ntgenbild darstellbar waren. 
Bei der noeh nieht abgeschlossenen histologisehen Untersuehnng fand 
sich eine hochgradige Verkalkung der Gefs besonders der Media 
und Amyloidablagerung in den kleinen GefaBen. Eine gleiehzeitige Ab- 
lagerung yon Amyloid und Kalk k0nnte bisher nieht naehgewiesen 
werden und so bietet dieser Pall ein Beispiel ffir die Kombination yon 
zwei versehiedenen Stoffweehselerkrankungen, wie sie vieileicht atteh 
einigen F/~llen der idiopathisehen Gef/~gverkalkung des Gehirns zugrunde 
liegen mag. 

Aus unserer Beobaehtung fiber das gleiehzeitige Vorkommen yon 
amyloiden Substanzen in den GehirngefaBen mit naehfolgender Ver- 
ka]kung geht deutlieh naehweisbar hervor, dab der Verkalkung ein Vor- 
stadium mit Ausseheidung einer pathologischen EiweiBsubstanz, and 
zwar einer uns bekannten und f/~rberisch darstellbaren, vorangeht. Es 
ist anzunehmen, dab ein Teil der sogenannten idiopathischen GefalL 
verkalkungen auf eine/~hnliehe Weise zustande gekommen ist. Es mfissen 
aber hierffir auger der Paramyloidose noeh andere, zumeist wohl lokale 
StoffweehselstSrungen vorliegen, besonders des Kalkstoffweehsels, falls 
es sieh nicht bei weiteren Untersuchungen herausstellen sollte, dab die 
Amyloidose, und insbesondere die Paramyloidose, in der Regel mit solchen 
KMkstoffweehselstSrungen, wie unsere weitere Beobaehtung gezeigt hat, 
vergesellsehaftet ist. 

Zusammenfassung. 
1. Es wurde ein Krankheitsbild beobachtet, das im 58. Lebm~sjahr 

mit zunehmender Sehws in Beinen und Armen, Muskelatrophien und 
Sensibilit/~tsstSrungen begann und sich im Laufe yon 8 Jahren weit- 
gehend versehleehterte. Als Zeiehen einer Allgemeinerkrankung wurde 
alas Auftreten eines I-Ierzbloeks, die Beteiligung yon Niere und Darm sowie 
eine m/~Bige sekund/~re An/~mie angesehen. Parallel mit dem raschen 
Portsehreiten der Nervenerkrankung und dem Einsetzen des Iterzblocks 
in den letzten Krankheitsjahren verstarkten sieh psyehisehe St6rungen. 
Im Vordergrunde des Krankheitsbildes standen die Ausf~lle yon seiten 
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des per ipheren Nervensystems.  Die klinisehe Diagnose sehwankte  zwi- 
sehen neuraler  Muskelatrophie und  ehroniseher Polyneuri t is .  

2. Die anatonaische Unte r suehung  ergab das Vorliegen einer Par- 
amyloidose mig vorwiegender Betei l igung der per ipheren Nerven,  des 
I-Ierzens und  des Gef/igsystems, und  zwar fas~ aussehlieBlieh der 
kleinen Gef/iBe, besonders in ihrem venSsen Absehnitt,. Als Grund-  
k rankhe i t  f/ir die Paramyloidose k6nn te  bier eine Nephrolithiasis mi t  
e i n e r  abszedierenden Pyelonephri t is  u n d  einer Endoeardi t is  verrueosa 
angesehen werden. Die Amylo iderkrankung  der peripheren Nerven  
wird als sekund/s bei einer sehon bes tehenden lqervenerkrankung,  die 
mi t  Gef/~Bver/~nderungen einhergeht,  aufgefaBt, wobei es unentsehieden 
bleiben muB, ob eine ehronisehe Polynenr i t i s  oder eine beginnende neurale  
Muskelatrophie dem ana tomisehen  Bilde in  den Nerven zugrunde liegt. 

3. Die bier zum ers tenmal  bei elner Paramyloidose  beobachtete  
, ,granul~re Atrophie der GroBhirnrinde" ist n icht  wie sonst gew6hnlich 
dureh eine Thromboendarter[ i t i s  obl i terans der Hh'ngef/~l]e, sondern dureh 
Kreislanfinsuffizienz ve rbunden  mit  6rtlicher Amyloidose der Gef/~l]e 
fiber den ver/~nderten l~ indenabschni t t en  zn erkl/~ren. 

4. Eine  besondere Fa rb reak t ion  des in  den Hirngef/tBen abgelagerten 
Amyloids wies anf  den Zusammenhang  zwischen Paramylo id  und  intra-  
cerebralen Gef/~Bverkalkungen, der sieh in  einem weiteren Fal l  best/~tigte. 
Es wird angenommen,  dab den sogenann ten  idiopathischen Gef/~l]- 
verkalkUngen des Gehirns h/~ufig eine Paramyloidose zugrunde liegt. 
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