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XII.

Ueher eine hereditire, nnter dem Bilde eines chronischen
Teterus mit Urobilinurie, Splenomegalie und Nieren-
giderosis verlanfende Affection.
Vaon

Prof. Dr. 0. Minkowski (Strassburg).

M. H! Ihe Beobachtung, fGber welche ich mir Thnen hier zu he-
richten erlaube, betrifft eine Affection, wie sie meines Wissens his
jetzt noch nicht beschrieben ist. Das Eigenthiunlichste ist zuniichst,
dass diese Affection bei mindestens 8 Mitgliedern einer
]‘ﬁmllls, uuﬂ gwar in 3 Generationen, aufgetreten ist.
Tha es sich um Fille aus der Privatpraxiz handelte, konnte leider die
klinisehe Untersuchung vorliufig nicht nach allen Richtungen er-
schopfend zein. Dafiir verfiige ich aber diber einen Sectionsfall, der
eine genaue anatomische Untersuchung gestattet hat. !
Dieser Fall betraf einen 42 jihrigen Herrn, den ich bereits vou

win paar Jahren einmal zu untersuchen Gelegenheit hatte. Es handelte
sich damals um die Ausstellung eines Gesundheitsattestes. Ich con-
statirte indessen eine deutlich icterische Firbung der Hant, und
besonders anch der Scleren, und ausserdem einen ziemlich grossen
‘harten Milztumor, der den Rippensaum handbreit fiberragte. Die
Leber war kaum merklich vergrissert, der Urin dunkel rothbran
gefarbt, frei von Gallenfarbstoff, aber sehr reich an [Urobilin, D
Faeces waren nicht entfiirbt. Ieh dachte natiirlich zunfichst an eine
Lebercirrhose. Der Patient erklirte zwar, dass er sich vollkommen
gesund fithle, und dass die gelbe Hautfarbe verschiedenen Mitgliedern
seiner Familie von Geburt an eigenthiimlich sei. Ieh legte aber auns
leicht begreifiichen Grinden auf diese Angaben keinen hesonderen
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Werth. Ende Januar 1900 wurde ich nun zufillig zu der Behandlung
diesés Mannes zugezogen, als derselbe im Anschlusse an eine Influenza
an einer doppelseitigen Pneumonie erkrankt war, Der Fall verlief un-
ginstig. Bei unregelmilsigem Fieberverlanfe traten bald Stirungen
des Sensoriumsz und Collapserscheinungen anf, und nach 5 Tagen er-
folgte der exitus letalis. ‘ '

Teh konnte mich mmn bei dieser Gelegenheit davon fiberzeugen,
dass bei dem Patienten die Gelbfirbung der Haut und der Schleim-
hilute, ' sowie der Milztumor im wesentlichen “unverindert gebliehen
waren, und ferner, dass thatsiehlich die beiden Kinder dieses Patienten
die gleiche ieterische Farbung der Haut und der Seleren darboten,
beide vergrosserte Milzen hatten, und dunklen urobilinreichen Harn
entleerten, Dei dem 12jihrigen Madchen reichte die Milz fast bis
gum Nabel, bei dem 7jihrigen Knaben itherragte sie nur etwa A
fingerbreit den Rippensaum. Die icterische Farbung =0l bei den
Kindern unmittelbar bei der Geburt oder bald nach derselben aufge-
fallen sein.

Ieh sah nun ferner den etwa 50jahrigen Bruder des Kranken.
Auch dieser zeigh eine ausgesprochene icterische Hautfarbe, entleert einen
dunklen Harn, von welchem ich Thnen hier eine Probe demonstriven kann,
wnd hat einen Milztumor, der fast bis gum Nabel reicht, und 27 cm. im
limgsten Durchmesser misst. Dde genaneren Notizen dher diegen Bruder
und die iibrigen Mitglieder der Familie verdanke ich Herrn Dr. Jetter
in Hechingen. Dieser Bruder des Patienten hat 4 Kinder, von welchen
mur eines, ein 13 jihriger Sohn, die ieterische Hautfirbung geerbt hat.
Tr entleert ebenfalls stets dunkel gefirbten Harn, und hat einen
grossen palpablen Milstumor, der 17 em. im lidngsten Durch-
messer misst,

Die Affection wird in der betreffenden Familie als etwas gleich-
giltiges angesehen, da sie bereits in fritheren Generationen bestanden
hatte, und die davon Betroffenen trotzdem ein hohes Alter erreichten,
Die Mutter meines Patienten, die vor 2 Jahren im Alter von 82 Jalren
verstorben ist, war ebenfalls gelb gewesen und hatte stets dunklen
Harn entleert, Die Schwestern dieser Frau, die gleichfalls ihr Leben
lang gelb gewesen sein sollen, starben im Alter von 70 Jahren; ein
noeh lebender Bruder derselben ist zur Zeit 80 Jahre alt.
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Ieh.fiige noch hinzu, dass die zum Theile im Elsasse, zum Theile
in Hohenzollern  ansissigen  Mitglieder dieser Familie niemals an
Malaria gelitten haben; ferner, dass eine Neigung zu Hamorrhagien
bei keinem derselben hervorgetreten ist. Die Untersuchung des Blutes,
soweit gie biz jetzt vorgenommen werden konnte, hat vorliufig weder
an den Erythroeyten, noch an den Lenkocyten irgend welche Anomalien
ergeben, Im Harne konnte ich ausser dem ausserordentlich reichen
Urobilingehalte nichts Abnormes finden; namentlich gelang es mir nieht,
die Anwesenheit von Himatoporphyrin nachzuweisen. '

Was nun den Sectionshefund betrifft, so ergab derselbe zu-
niichst — abgesehen von der pneumonischen Hepatisation im Unter-
lappen der linken und im Oberlappen der rechten Lunge — an der
Leber keine sehr auffallenden Verinderungen. Eine Cirrhose bestand
jedenfalls nicht, Aueh ein mechanisehes Hinderniss tiir den Gallen-
abfluss war sicher micht vorhanden, Es fand sich zwar ein Pigmenf-
stein in der Gallenblase, aber die Gallengiinge waren ganz normal, die
Leber etwas briunlich, aber nieht icterisch gefirbt; der Darminhalt
enthielt reiehlich Galle, Auch mikroskopisch waren besonders auffallende
Strneturvernderungen  der Leber nicht wahrzunehmen, Nur  eine
missige Anhiufung eines braunlichen, Eisenreaction nicht gehenden,
Pigmentes in den Leberzellen im Centrnm  der Lippehen, Fettab-
lagerung in den peripheren Theilen der Tappchen, sowie sonstige
leichte Verinderungen der Zellen, die vielleicht als Fulge des finalen
Infectionszustandes aufgefasst werden konnten.

. Die Milz war betrichtlich vergrissert, Hie wog iher 1 Kilo=
pramm. Im iibrigen erwies sie sich als einfach hyperplastisch und
hyperimisch und zeigte auch bei der mikroskopischen Untersuchung
keine in die Augen fallende Verinderung, Doch michte ich mir einst-
welen fiber das Ergebniss der mikvoskopischen Untersuchung der Milz
ngch kein abschliessendes Urtheil erlauben,

Sehr anffallend war das Aussehen der Nieven, deren Rinde schon
makroskopisel  eine eigenthiimlich briunliche Verfirbung  erkennen
liess, Die Farbung berubte, wie die mikroskopische Untersuchung er-
gah, auf der Ablagerung eines braunen kirnigen Pigmentgs in den
Epithelien der gewundenen Harnkandlchen, [Dieses Pigment gab eine
sehr intensive Eisenveaction, wic Sie ¢x an diesem mit Ferrocyankalinm
und Salzsiure behandelten Priparate schon wmit blossem Auge er~
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kennen kinnen.  Ausser diesem direkt nachweisharem Fisen liess sich
ans der Niere auch noch eine eisenhaltige Fisweissverbindung in
grisseren Mengen extrahiren, die mit Schwefelammonium erst beim
Kochen Eisenreaction gab, also ein fervatinartiger Korper., Im Ganzen
war der Eisengehalt der Nieren ein enormer, Aus der Asche einer
Niere konnte ich ungefihr ein halbes Gramm Fisen rein darstellen,
Im iibrigen waren anch an den Nieren weitere bemerkenswerthe krank-
hafte Verinderangen nicht aufgefallen.

In anderen Organen, auch in der Milz und im Pankreas, waren
solche Eisenablagerungen nicht nachweisbar, Es lag also durchans
nicht die gewdhnliche Form der Himosiderosis® oder  Himochro-
matosis« vor,

Es handelt sich vielmehr um eine ganz eigenthiimliche an-
geborene Affection, die unter dem Bilde eines lebens-
linglichen Icterus mit andauernder Urobilinurie, Milz-
hyperplasie und Siderosis der Nieren einhergeht,
evident auf einer hereditdren Anlage beruht und die
Lebensdaner nicht zu verkiirzen scheint, Ihe Affection kann
im Einzelfalle leicht zur Diagnose einer Lehercirrhose Anlass geben.
Alles scheint darauf hinzudeuten, dass dieser Affection eine hesondere
Anomaliein dem Umsatze des Blutpigmentes — vielleicht als
Folge einer primiren Verdnderung in der Milz — zu Grunde liegt, Welcher
Art aber diese Anomalie ist, kann vorlinfig noch nicht entschieden
werden, Leider steht mir kein Mitglied dieser Familie behufs
weiterer Beobachtung zur Zeit mehr zur Verfligung, Tch bin daher
nicht in der Lage manche Frage weiter zu verfolgen, die sich hier
anflringen muss, Hs wirde mich frenen, wenn auf Grond dieser
Mittheilung bald dhnliche Beobachtungen von anderver Seite beigebrachi
werden sollten,

E

T
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