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X_VIII. 

Rleinere ~Iittheilungei~~ 

o 

Eine eigenthiimliche Fo~m~ yon Am3%idm~tartung 
(let Niere. 

Von D~'. Pa~tl S c h u s t e r ,  
u des PatI~otogisctlen Ius t i tu ts  zn ~ r ~ i i s ~ d ,  

Eine in der hiesigen medicinischen Klinik an chronischer Nephritis be- 
~la,adslte 34j:s Frau war tinter Krampferscheinungen in tiefem Coma ge- 
storben. 

Der wiehtigste Seetionsbefund war folgender: 
Ausgedehnte Oedeme~ sowie Ascites~ Hydrothorax und H~dropericardium. 

Anaemia universalis. 
H erz:  It:/pertrophie des !inken Veatrikels, Chlorose der Aorta. 
L u n g e n  sehr blutleer uad stark 5dematSs. 
~Ailz ~ergrSssert, ziemlich derb, ohne Amyloid. 
~Iagen: ehroniseher Katarrh. 
])arm: Sehleimhaut ausserordentlieh 5dematSs. 
L s b e r  blutleer, kein Amyloid (aueh kein mikroskopissh erksnnbares). 
&usserdem alte perimetritische pigmentirte Narben und mehrere, das 

Sch~deldaeh perforirends @ummigesehwfilste. 
Bei der Herausnahme der Nieren fiel uns neben zahlreiehen Narben ihrer 

Obsrfl~cben besonders dis ausserordentliehe Bl~sse und ihr speekigss Aus- 
sehen auf. Ein Zusatz yon JodjodkalilSsang allsin auf die Schnittfl~che 
zeigte sin hSehst eigenthfimliehes Bild. Die ganze Marksubstanz and die 
Markstrahlen dsr Rinds nahmen sine blaugrfine Farbe an~ w~hrend die La- 
byrinthsubstanz ffir das blosse Ange nnver~ndert blieb. Diese Erseheinung 
zeigte sieh bei beiden Nieren in ausgedehntester Verbreitung. 

Die sofort vorgenommene mikroskopisehe Untersuehnng der Nieren in 
~risehem Znstand gab folgendes Resultat. Die Rindensubstanz und sbenso die 
Marksubstanz zeigte das exquisiteste Bild einsr Bindsgewsbswueherung yon 
~ersehiedenartigem Alter. Nebea vollkommen sklerosirtea Partien fanden sieh 
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aueh solehe - -  besonders unmit~elbar uater der Kapsel - -  die aus blosser 
Zellenanh~ufung ihrer Grnndsubstanz bestanden, Das Nieronparenehym war 
dem entspreehend gesehgdigt. Fettige Netamorphose der Epithelien war nut  
in geringem Naasse vorhanden. Dennoeh saben die Epithelien, solbst in 
don ausserordentlich wonigen gut erhaltenen t:Iarnkan~lehen, sehr klein und 
verkfimmert aus. An den Glomeruli und ihren Kapseln waren relativ selten 
Sehrumpfungserseheinungen zu seben. 

Auf dem ttintergrunde dos so skizzirten Bildes staeh nut e ine  Ersehei- 
hung sehr stark in's Auge. Es war dies eine ausserordentlieb grosse lgenge 
yon hell glli, nzenden, seharf eontourirten Bildungen. 

In dot Marksubstanz imponirten dieselben als hyaline Cylinder. Sic 
waren so zahheieh, dass sic fast das ganze Areal des Gesiehtsfeldes ein- 
nahmen, und nut dureh das gewueherte interstitielle Gewebe odor ein etwa 
normales Harnkanb, lehen yon einander getrennt wurden. Dabei batten einige 
dieser ,Cylinder" oin deutliehes eentrales Lumen. In der Rinde botch die 
Narkstrahlenpartien genau dasselbe Aussehen. Ausserdem fanden sieh noeh 
kreisrunde und ovale Sehollen der besehriebenen Art, welehe vermbge ihrer 
eoneentrisehen Sehiehtnng und ihres Glanzes an die Corpora amylaeea or- 
innerten. 

Ein Zusatz yon Lugol'seher Lbsung zn dem Pdiparate fgrbte die be- 
sehriebenen Bildungen innerhalb kurzer Zeit blaugdin, wb, hrend das andere 
Gewebe in der gewbhnliehen hellgelben Jodfarbe ersehien. 

Diese Farbenreaetion entspraeh also der makroskopiseh gesehenen. Sic 
zeigte sieh aueh noeh, naehdem die Nieren etwa 1 Woehe in dem Eissehrank 
gelegen batten, in yeller Deutliehkeit und zwar, wie dies naeh dem makro- 
skopisehen Befunde zu erwarten war, dutch beide Nieren vollkommen gleieh- 
m~ssig verbreitet. 

Zur Entseheidung ob die besehriebene Erseheinung trotz der Abweiehung 
yon der Regel in Bezug auf Farbenreaetion und Sitz der Erkrankung nieht 
dennoeh in das Goblet der Amyloidentartung gehbrte, untersuehte ieh das 
frisehe Pr~iparat zuerst mit Jod und Sehwefelsboure. Diese Untersuehung, 
moehte sic nun naeh der V i r e h o w ' s e b e n  Vorsehrift mit eoneentrlrter 
Sehwefelsgure, odor nach der l~Iodifieation mit verd/innter SehwefeMiure und 
entspreehend l~ngerer Einwirkung vorgenommen sein, ergab wonig Ver- 
5,nderung gegen/iber der Behandlung mit Jod. Das dutch Jod allein 
erzeug~e Grfinblau wurde nut klarer blan. Die gleiehe, f/it Amyloid spre- 
ehende Farbenerseheinung erhielt ieh vermittelst der Reaction yon Jod 
und Chlorealeium odor Jod und Cblorzink. Aueh dor Zusatz yon ~'Iethyl- 
violett spraeh f/ir Amyloid: die verd'~ehtlgen Stellen wurden leuehtend roth 
gef~rbt. 

Um nun die weiteren histologisehen Details, besonders den Sitz der 
oigenth/imliehen 5Iassoa zu stndiren, Mrtete %h Stfieke aus versebiedenen 
Stellen dot Niere in Alkohol, der ja bekanntlieh die amyloide Subs{anz nieht 
veriindert. Die Einbettung gesehah in ParaNn, die Fb, rbung zum Theil mit 
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~matoxyiin-li~ositl~ zum ~r6~er~L Th~il mit den al~sg~bezi~n ,\inyi�9 
reagentisn, 

Was das i,eia Geweblishe der Nh~re angeht, so ~and ieh den geftmd der 
hqschen Untersuehung bes~tigt. Die Behandlnng des geh~rte~en PrS.paratcs 
rail nod allein ergab insofern sine kleine Aendernng, als das erhalte~e Grfin 
oft e~was in~s Ge]bliehe hin{iberspieKe. 

Die anderen Arayloidreagentien fgrbten alas gehgrtete Priiparat jedoch 
genau so wie das frisehe. Eine geh'~rtete Amyloldleber~ die ieh zura Ver- 
g]eish ebenfalls mit den complidrterea Arayloidferbungen behandslt% wards 
ira Oegensatz zu der Niere nut sehr sebwach gefih'bt. 

Die Fra.ge nach dera Sitz der arayloiden Massen konnte an dera geh'ar- 
tete~ Prgparat erheblich besser studh't werdsn. Vollkoramsa fret yon den- 
selben waren die Gloraeruli und kleinen krterien. Die eylinderghnliehen, 
iangen, geslreekten, mit eentralem Lumen versehcnen ~Iassen srwiesen sieb 
a!s versehiedenartige Produkte. 

In "delen Fgllen warenes  offenbar die am?/loid aufgequollenen Tunieae 
p~'oprias der geraden Harnkan:alehen. Dies ging daraus 11error, ciass sis 
sine deutliehe L'angsstreifung zeigten und dass oft im h n e r n  der dutch sie 
oegrenzten Kanglehen das abgesiosssne Epithd lag. In ihrer Lags erhaltene 
~;pithe[ien be/arayloider Wand sah ieh nirgends. WoM jedoch - -  and dies 
,,~ar der hgufigsts Befup.d - -  war weder in dera Lumen noch an der nor- 
nalen Stelle etwas yon Epithdien zu sehen, wSkrend die Begreuzung des 
!tureens am!/loid aufgeqnolten and degenerirt war. Es lag nabs eb~en sot- 
s:hen Befund f/it die Urawandlung der Epithelien sdbst  in Arayloid zu ver- 

~'erthen. 
Ffir die Begr/indung einer s(~lehen Annahme land ieh abet noeh pr~tgnan- 

,:ere Stellen. Bilder der letzteren Art sahen dann so aus, dass man at-~f 
~.iner gut kenntliehen normalsn Tunics propria cinen arayloiden breiten Saum 
v~ahrnahm. Dersetbe war oft an dem centrMen Thsil eigenthiimtich qner go- 
strichelt, wie es die norraalen Nierenepithelien sind. 

Noeh deutlicher abet glaubte ich sine Umwandlung yon Epithelien in 
ara~loide Massen an solehen Stellen erkennen zu kSnnen, we eta rat% sonst 
isidlieh norraalem Epithelbelag ausgestattetes g'erades Kaniilehen an einer 
Steile keine Kerne zeigte, daf/ir abet an dersdben Stslle mit brSckligen 
arayloiden Schollen angef/illt and dutch sie erweitert war. 

Wiihrend also die zuerst ale Cylinder gedeuteten Massen zum grSsseren 
Theii offenbar keine Cylinder waren, fand ich dennoch such am gehgrteten 
~)rS.parat amyloide Massen, die nut  sis riehtige Cylinder gedeutet werden 

konnten, 
In solchen F'allen, die ich selber aber unzweife!haft eonstatirt% war Tu- 

nics propria und Epithe[ intact and in dera sonst freien Lumen lag an ether 
8telle sin araytoid gefiirbter Cylinder. - -  

In den Itarnkan:alehen, deren Wand oder deren EpitheI amyloid dege- 
nedrt  war, war das Lumen grSsstentheils yon ether horaogenen, mit Methyl- 
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violett schwach hellblau gefih'bten Masse angeffillt~ die anscheinend fest mit 
der Wand zusammenhing. Dies deutete ich als hyaline, nicht amyloide Cy- 
linder in einem amyloid entartoten Kan~ilchen. 

Noch erwiihnen will ieb, dass die den Corpora amylacea ~hnliehen Bil- 
dungen sieh bei der Untersuehung des gehiirteten Objects als quergetroffene 
entartete Harnkaniilchen herausstellten. 

Das interstitidle Gewebe der Niere bet keine Zeichen einer amyloiden 
Degeneration; wenigstens wagte ieh nieht, eine dureh Metbylvio]ett erzeugte 
Rothfftrbung einzelner Zellleiber dort so zu deuten. 

Sehen wir uns in der Literatur nach ~hnliehen Fiillen urn, so schreibt 
V i r chow in seiner Cellularpathologie: ,Die Substanz, we]cbe diese eigen- 
thfimliehe Degeneration der Gewebe bedingt, hat die Eigenthiimlichkeit, dass 
sie unter der Einwirkung yon blossem Jod fdr sieh nicht blau wird. Bis 
jetzt ist wenigstens kein Fall bekann G we ver[indertes Parenchym der Ge- 
webe diese Farbe angenommen h~itte". Dem entsprechend ist mir aueh in 
der Literatur kein so charakterisirter Fall yon Nierenam~loid begegnet, wenn 
aueh Z i e g l e r  in seinem Lehrbuch angiebt, dass in hoehgradigen FSllen yon 
Amyloidentartung eineViolett-, Blau- oder Gr/inf~rbung mit Jod allein auf- 
treten kSnne. Auch in der ausffihrliehenArbeit yon Kybe r  babe ieh niehts 
finden kSnnen~ wonach der Autor einen in der Farbenreaction [thnlichen Fall 
untersueht hgttte. Wohl jedoch boschreibt K y b e r  Amyloidnieren~ die un- 
serem Falle in anderer Beziehung iihneln. Er stellt 3 Formen auf~ unter 
denen die Amyloidentartung sich in der Niere finder. Die seltenste dieser 
3 Formen ist die, in weleher nur die Marksubstanz erkrankt. Dieser Art 
gehSrt der beschriebene Fall an; er unterseheidet sich abor auch wieder be- 
merkenswerth yon der Form K y b e r ' s ,  well in dieser auch die Glomeruli 
nnd Oef~sse entartet sind~ woven in unserer Niere nichts zu sehen ist. Der 
welt vorgeschrittene Grad der Markerkrankuag der letzteren ohne jede Af- 
fection der Rinde best~tigt die hnsieht Kyber~s,  class die Markerkrankung 
nieht als u einer allgemeinen Amy]oidentartung durcb die ganze 
Niere anzusehen sei~ sondern dass sie eine abgesehlossene Form ffir sich 
bildet. 

Was die in der Literatur noch immer streitige Frage nach der ]llSg- 
liehkeit der Amyloidentartung der Epithelien angeht, so glatlbe ieh~ wie 
oben genaner ansgeffihrt~ Stellen gesehen zu haben~ die sehr ffir eine solehe 
spreehen. Diese F~.'age ist moistens an den Leberzellen discutirt women; 
die Nierenepitheliea bieten~ wie mir seheint, dank der anderen histologi- 
schen h_nordnung selbst in fortgesehritteneren Beispielen ein besseres Feld 
hierzu. 

Auch veto Punkte der amyloiden Cylinder aus ist unser Fall merk- 
wfirdig. Wenn aueh Corn i l  das Vorkommen soleher Cylinder ganz leugnet, 
so glaube ieh doeh~ class sogar die aus den Epitheliea entstandenen Amy- 
loidmassen, welehe noch ein eentrales Lumen zeigen, allmiihlieh zu wahren 
Cylindern dureh kbbr5ckelung yon der Tunica propria werden kbnnen. 
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V611ig ~sieher gestellt sci~einen mir amyloide (3ylinder abet dureh ihr Vor- 
kommen im Innern des i n t a e t e u  Epithelbesatzes. Eine Entsebeidung da- 
gegeu, ob hyaline Cylinder ~llmAhtich am?,loid werde~ ( J f i rgens)~  oder ob 
sie direct als amyloide Bildungen entstehen, Mite ieh fiir zn gewagt. Ebenso 
m~ehte ieh nieht, wie a / i r gens  und Cohnhe im,  die mit der MethyDiolett- 
reaction auftretenden halben und Uebergangsfarben f{ir den Ausdruek yon 
Uebergangsbildungen zwisehen normalem Protoplasma nnd km~floid halten. 
Das Neth~lviolett zeigt vielmehr gegen ganz heterogene gewebliehe Bestand- 
t.heile iihnliehes I~'firbungsvermSgen. 

Dies ist ei~ Grund, weshalh ieh aueh die ~o~ V i r e h o w  angegebene 
Reaction ffir die genauere halte. Unser ganzer Fall spriebt daNr~ dass - -  
wie aueh Z i eg l e r  angiebt, - -  die gesehilderte Form des km~qoids eine sehr 
welt vorgesehrittene ist. Wenn wit abet versehiedene Stadien des sehon 
a,asgepr{igten kmyloids als feststehend ansehen, so miissen wir aueh an Vor- 
stufen desselt~en denken, die trotz ihres Bestehens dutch die Jodreaetien 
noeh nieht naehweisbar sind. 
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