
III. Chirurgische Klinik der Universität in Budapest 

(Vorstand: Prof. P. Rubänyi)

DIE AKUTE ENTZÜNDLICHE FORM DER MALIGNEN
NEPHROSKLEROSE

Pongrác Endes und Lóránd Takács-Nagy 

( Eingegangen : am 19. Dez. 1951 )

Die Zw eiteilung des pathologischen  Bildes d e r v a sk u lä r  bed ing ten  N ieren 
schrum pfung  is t F a h r ’s F o rschungen  zu verdanken . D ie erste , von  ihm  benigne 
N ephrosklerose b e n a n n te  pathologische F o rm  w ird  v o n  k lin ischem  S ta n d p u n k t 
aus im  allgem einen d u rch  längeres L ebensalter d e r K ran k en , sowie d u rch  lä n 
geren, verhältn ism ässig  g u ta rtig e n  V erlauf der K ra n k h e it und  langdauerende  
B lu td ruckerhöhung  ch a ra k te ris ie rt. Pathologisch  finden  w ir verk le inerte  N ieren  
m it körn iger O berfläche. H ie rfü r is t histologisch in  e rs te r  Linie die Sklerose der 
N ieren-A rterien  u n d  A rterio len , sowie der d ad u rch  au ftre ten d e  Schw und des 
N ierenparenchym s ch a rak te ris tisch . L au t F a h r  is t  sowohl pa thologisch  als 
auch  klinisch das B ild  d er m alignen N ephrosklerose (m . N.) von diesem  K ra n k 
he itsb ild  zu tren n en . K lin isch  w äre fü r die m . N . das re la tiv  niedrige A lte r  der 
K ran k en , der kü rzere , verhältn ism ässig  schnelle tö tlich e  K ran k h e itsv e rlau f 
m it Sym ptom en v o n  N iereninsuffizienz ch a rak te ris tisch , pathologisch  die v e r
hältn ism ässig  geringe S ch rum pfung  der N ieren, u n d  schliesslich h isto log isch  
n eb st d er A rteriosklerose’ die N ekrose und  E n tz ü n d u n g  der A rteriolen.

Diese A uffassung w urde schon in  der e rs ten  Z eit n ich t restlos g e te ilt. 
Löhlein sprach die A nsich t aus, dass die zwei versch iedenen  K ran khe itsfo rm en  
sich eigentlich n u r im  T em po des A blaufs von e in an d er un terscheiden . W äh ren d  
F a h r  die K ran k h e it d er N iere als p rim är bezeichnet, w endet sich die A ufm erk 
sam k eit spä te re r F o rsch er im m er m ehr dem  füh renden  Sym ptom  der K ra n k h e it, 
d e r H yperton ie  zu. W ie b e k a n n t, geh t die E rh ö h u n g  des B lu td ruckes in  den 
m eisten  Fällen  ja h re la n g  d er verm inderten  N ieren funk tion  voraus. D ie Z ahl 
je n e r  A utoren , die bei dem  aus u n b ek an n ter U rsache erhöh ten  B lu td ru ck  die 
essentielle  H yperto n ie  als ausschlaggebenden F a k to r  ansahen , w uchs stän d ig . 
Diese K ran k h e it fü h r t  du rch  A rteriosklerose d er N ieren  zur Z erstö rung  des 
N ierenparenchym s, bzw . zu dessen klinischen S ym ptom en . In  e rs te r  L inie 
h ab en  sow jetische F o rsch er wie A nochin, L ang, Sm irnow a und  andere a u f  die 
en tscheidende Rolle des N ervensystem s in  der E n ts te h u n g  essentieller H y p e r
ton ie  hingew iesen. Ih re r  A uffassung nach fü h r t  die ständige pathologische 
E rregung  des V asom oto renzen trum s, sowie die E rschöpfung  des D epressorsys
tem s zur E rhöhung  des B lu td rucks, w ährend die in  den N ieren a u ftre te n d en
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V eränderungen  n u r  sek u n d äre  Folgen der H y p erto n ie  sind. Die experim en tellen  
V ersuche G oldb latts u n d  seiner M itarbeiter s te llten  — von d er u rsp rüng lichen  
A uffassung  F a h r’s zw ar abw eichend — die V eränderungen  d e r N iere w ieder 
in  d en  V ordergrund. Ih re r  M einung nach  v e ru rsach ten  die in d er ischaem ischen 
N ie re  befreiten  p ressorischen  Stoffe die E rh ö h u n g  des B lu td ru ck s. Die Rolle 
d e r  hum oralen  Stoffe in  d e r A u frech te rh altu n g  der H yperton ie  is t  u n b estre it
b a r  — aber w enn w ir an n eh m en , dass bei d er H yperton ie  von G o k lb la tt’schen 
T y p  die pressorischen S toffe en tscheidende F a k to re n  sind, is t n ic h t zu leugnen, 
d a ss  die V ersuche keinesfalls physiologische sind , u n d  ein äh n lich er P a th o - 
m echan ism us im  E n ts te h e n  der H yperton ie  beim  M enschen n u r  se lten  Vorkom
m e n  k an n . Mit K en n tn is  a ller R esu lta te  d ieser experim entellen  V ersuche b leib t 
d en n o ch  die F rage offen, w arum  oft d e ra rt grosse A bw eichungen zw ischen den 
einzelnen  m it H y p e rto n ie  u n d  N iereninsuffizienz au ftre tenden  K rankhe itsfä llen  
b es teh en . Zur Ü b erb rü ck u n g  d er Gegensätze u n d  V ereinheitlichung des K ran k 
heitsb ild es  e n ts tan d en  versch iedene A uffassungen. Von K eith , W agener und 
K ern o h a n  s tam m t d er B egriff der sogenann ten  m alignen H y p e rto n ie , deren 
C h a rak te ris tik  neben  dem  schnellen V erlauf die schw eren S ym ptom e des A ugen
h in te rg ru n d es  w ären . L a u t  F ishberg  is t die m aligne H y p erto n ie  kein  selb
s tän d ig es  K ran k h e itsb ild , sondern  b ilde t im m er n u r eine K o m plika tion  der 
essen tie llen  H y p erto n ie . A uch Lang e rk en n t die versch iedenen  T y p en  d er 
H y p e rto n ie  n ich t an , so n d ern  b e tra c h te t sie als verschiedene P hasen  e iner gem ein
sam en  K rankhe itsfo rm . E s  g ib t Forscher wie A brikosow  u n d  T a ra j ew , die auch 
h e u te  fü r die A u frech te rh a ltu n g  des m . N . Begriffs S tellung nehm en . F a h r  
se lb s t blieb bis zu r le tz te n  Zeit bei seiner A nsich t und  b e to n te , dass zwischen 
d e r  m . N. und  dem  m orphologischen B ild  der P eria rte riitis  nodosa v erw and te  
Z üge zu sehen sind. D a diese F rage bis zum  heu tigen  Tage noch  n ich t völlig 
g e k lä r t  w urde, füh len  w ir  uns v eran lasst, einige B eobactungen  b e k an n t zu 
geben , die d a rau f schliessen lassen, dass in  gewissen Fällen  die N iere im  E n t
s te h e n  der H yperton ie  e ine  en tscheidende R olle spielen kann .

Fall 1. Die B eschw erden  von  P. L ., e inem  46-jährigen M ann, begannen 
im  H e rb s t 1943, u n g efäh r e in  halbes J a h r  v o r seinem  Tode. F am ilien  A nam nese 
n e g a tiv . N ach p rim äre r A ffek tion  im  Ja h re  1923 bis 1935 w iederho lte  an tilu e
tisch e  K ur. Vom Som m er 1940 an  2 —3 m o n atlich  sich w iderholende schm erz
liche  A nschw ellung d er K nöchel, die nie doppelseitig  a u ftra te n  ; gleichzeitig 
k le in e  Petechien  an  den B einen. W ährend  d e r le tz ten  2 Ja h re  t r a t  U rticaria  
anfallsw eise auf, besonders nach  Genuss von  Fischspeisen — in solchen Fällen 
w aren  auch die A ugenlider geschwollen. Im  J a h re  1943 T onsillektom ie, danach 
m eld e ten  sich im  H erb st desselben Jah res  K opfschm erzen, Sehstö rungen , jedoch 
k e in  F ieber. D er A rz t k o n s ta tie r te  ein N ierenleiden und  der K ran k e  lag im  
J a n u a r  1944 zehn T age lan g  in  der I. B ud ap este r K lin ik  fü r In te rn e  K rankhe iten . 
I n  d en  W ochen vo r seiner A ufnahm e t r a t  zw eim al eine halbseitige P araesthesie  
a u f  u n d  es zeigte sich au ch  eine Sprachstö rung . D er B lu td ruck  b e tru g  damals.
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205/140 H g-m m , E ry th ro c y te n z ah l : 4,000.000, L eukocy tenzah l : 5300, H b  : 
90% , B lu tsenkung  : 5 m m , W aR  : -)— |— j-, U rin  : spez. Gewicht : 1012,
Alb : -(— I— |-, 5%0 E ite r , Zucker : —, im  S ed im en t : 5—6 E ry th ro c y te n , 
2 0 —30 L eukocy ten , 2 — 3 körnige Zylinder. R . N . : 30 m g.% . E. K . G. zeig t 
eine m yocard ia le  L aesion, die A ugenun tersuchung  erw eist eine N eu ro re tin itis  
a lbum inurica . N eurologische U ntersuchung n e g a tiv . K ein  Fieber. N ach V erlas
sen d er K lin ik  h ö rten  die Beschw erden n ich t a u f  — am  14. F ebruar A u fn ah m e 
im  R ochus S p ita l. H ier w ar der B lu td ruck  : 150/100 Hg. mm. U rin  : spez.

Abb. 1. Verdickte kleine Nierenarterie infolge hochgradiger Intimaproliferation. Haem.-eos.
100 X.

G ew icht : 1011, Eiw eiss : -|— |— |-, im  Sedim ent : 6 —8 E ry th ro cy ten , kö rn ige  
Z ylinder. R . N. : 60 m g .% . N ach zw eitätigem  S p ita lsau fen tha lt s ta rb  d e r
K ran k e . K linische D iagnose : Uraem ie.

A utopsie-B efund  : G ew icht des H erzens : 600 gr, hochgradige linke
K am m erh y p ertro p h ie . In  beiden O berlappen k o nflu ie rende  B ronchopneum onie. 
G ehirnoedem . Ge wich t  d er N ieren : 340 gr, ih re  O berfläche ist körnig , b u n t , 
sie e rin n e rt an  das B ild d er subaku ten  G lom erulonephritis .

H isto logische U n te ruschung  : Das L um en d e r grösseren und m itte lg rossen  
N ierenarterien  is t e ingeengt, ihre W and ist infolge zellenreicher In tim a  P ro 
liferation  s ta rk  v erd ick t, die elastischen F asern  h a b e n  sich n icht auffallend v e r 
m ehrt. (A bb. 1.) Diese V eränderung  um fasst einen  ansehnlichen  Teil der A rte rien . 
In  den k leineren  Gefässen vom  T yp der P rä a rte rio le n  ist stellenweise fib rino ide
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N e k ro se  d er Media zu b eobach ten , von leukozy tä re r In filtra tio n  um geben . 
In  e in e m  kleinen Teil d er G lom eruli is t d as  V as afferens nekro tisch , von  einer 
g e rin g e n  E n tzü n d u n g  b eg le ite t. (Abb. 2.) D ie G efässw and-N ekrose e rs tre c k t 
s ich  a u f  einen Teil oder auch  au f säm tliche  Glom erus-Schlingen. In  e inem  an d e
re n  T e il d er Glom eruli d u rch  P ro lifera tion  des Schlingenepithels ch a ra k te ris ie rte  
G lo m eru litis . E in  Teil der G lom eruli is t in ta k t  u n d  ein narb iger, h y a lin is ie rte r  
G lo m eru lu s  is t n u r  ganz se lten  zu finden. I n  d e r  Leber herdförm ige p e rip o rta le , 
ly m p h o z y tä re  In filtra tio n . In  der P ro s ta ta  is t  in  einem  geringen T eil d e r  k leinen

ЛЪЬ. 2. Glomerulus mit Arteriolonekrose des Vas afferens. Haem.-eos. 100 X .

A rte r ie n  die W and infolge In tim a  P ro life ra tio n  verd ick t, aber eine N ekrose  der 
M ed ia , oder eine E n tz ü n d u n g  w ird  w eder h ie r  noch in  den A rte rien  d e r  u n te r 
s u c h te n  H oden bem erk t.

I n  unserem  e rsten  F a ll sehen w ir be i e in igen  Vasa afferen tia  das B ild  einer 
n ek ro tis ie re n d e n  A rterio litis , die sich stellenw eise au f den G lom erulus e rs treck t. 
I n  e in em  anderen Teil d er G lom eruli w a r pro lifera tive  G lom eru lonephritis  zu 
b e o b a c h te n . Stellenweise P e ria rte riitis  nodosa-artige  V eränderungen  einzelner 
P rä a r te r io le n , in  den  grösseren A rte rien  W andverd ickung  du rch  In tim a  P ro 
life ra tio n . D as histologische Bild is t also n eb en  pro liferativer G lom erulonephritis  
f ü r  P e ria rte riitis  nodosa u n d  teilw eise fü r  m . N . charak teristisch .

F all 2. Die B eschw erden von  D. E ., e inem  53-jährigen M ann , begannen  
u n g e fä h r  5 M onate v o r seinem  Tode. B ei seiner Aufnahm e am  22. V II I . ,  1951
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klag te  e r ü b e r K opfschm erzen , Schwindel, Schw äche. R . R . : 230/120 H g . m m ., 
K rea tin in  C learance : 22 ccm , R . N. : 87 m g .% , U rin  : spez. G ew icht : 1010, 
A lb. : -1— Ei t e r  : -)— j-, im  Sedim ent : 2 —4 E ry th ro c y te n , viel L eu k o cy ten . 
Zahl der E ry th ro c y te n  : 3,280.000, L eu k o cy ten zah l : 7800. E r k la g t ü b e r 
Schw ierigkeit beim  U rin ieren , bei der C ystoskopie b lu tre iche  R lasensch le im hau t, 
geschw ollene P ro s ta ta . M an u n te rn im m t eine perirena le  Novocain B lockade , 
n ach  w elcher jedoch  das spon tane U rin ieren  einige Tage lang u n te rb le ib t. 
A m  6. S ep t. R . N . : 168 m g .% . A m  14. Sept. R . N . : 159 m g.% , B lu tsen k u n g  : 
112 m m , R  R  : 175/100 H g m m . T em p era tu r  w echselt zwischen 37 — 37,5°, 
m it zeitw eisen P erioden  ohne T em p era tu re rh ö h u n g . Yom  10. S ep tem b er an

Abb. 3. Thrombendarteriitis einer Präarteriole. Haem.-eos. 100 X.

U nruhe, V erstö rtse in  u n d  steigernde V ersch lech terung  — Tod am  19. S ep tem b er 
infolge v o n  Exsiccose.

Bei d e r A utopsie fan d en  w ir ein 535 gr. schw eres H erz m it e iner h y p e r-  
tro p h is ie rten  linken  K am m er. A u f der S ch le im hau t des Magens und  d e r G ed ärm e 
uräm ische  G astro en te ritis , m it oberflächlicher V erschorfung. G ehirnoedem . 
Im  rech ten  N ucleus c a u d a tu s  u n d  Nucleus len tifo rm is  je  ein etw a e rbsengrosser 
frischer E rw eichungsherd . D ie linke N iere w ieg t 165 gr., ihre O berfläche  is t 
körn ig  m it d u n k e lro ten  B lu tungsherden , die m it b u n te n  stecknadelkopfgrossen  
gelb-w eissen G ebieten  abw echseln. Die rech te  N iere  is t im  W esentlichen  d er 
linken gleich, ih r  G ew icht b e trä g t sam t K apsel 225 gr., a u f  ihrer dorsalen  O b er
fläche is t te ils  in d er oberflächlichen N ie ren su b stan z  lokalisiert, te ils  au c h  
u n te r  die K apsel vo rd rin g en d , ein dunkclro tes, o rganisiertes B lu tgerinnsel zu 
sehen, das von  haem oly tiscli im bibiertem  N ierengew ebe um geben is t .  D ie 
S ch leim hau t der N ierenbecken  und  U reteren  is t rö tlic h  g rau , ih r L um en i s t  frei.
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B ei der h isto logischen U ntersuchung a n  den  grösseren C oronaria-Ä slen  
geringe  Sklerose, in  einem  kleinen A st der C oronar-A rterie  ein fibrinöser T h ro m 
b u s . D ie E lastika  d er aufste igenden  A orta  u n v e rä n d e rt, die In tim a  e tw as v e r
d ic k t. I n  den zen tra len  A rte rien  der Milz ke in e  H yalinose, in  m anchen  h ie  und  
d a  geringe pro lifera tive  E n d arte riitis . In  d e r  K ap se l der Leber sind die W ände 
e in ig e r k leiner A rte rien  v e rd ick t, im  Ü brigen  ohne Befund. P an k reas  in  g e rin 
g em  M asse a troph isch , eine G efässveränderung  is t  in  den u n te rsu c h te n  Teilen 
n ic h t  zu  beobachten . Im  G ehirn  ist eine In tim a-F ib ro se  der k leinen A rte rien  zu

АЬЪ. 4. Fibrinoide Nekrose mit zelliger Infiltration einer Präarteriole, vom Typ der Periarteri
itis nodosa. Haem.-eos. 100 X.

seh en . Im  V orderlappen  d e r H ypophyse baso p h ile s  Ü bergew icht — im  H in te r 
la p p e n  basophile In v asio n . Beide N ieren zeigen  im  W esentlichen dasselbe Bild. 
I n  d e n  grossen u n d  m itte lg rossen  A rterien  h ie  u n d  da geringe In tim av erd ick u n g , 
im  Ü brigen  in ta k t. D ie W an d  der A rt. in te rlo b u la res  is t v erd ick t, ih r  L um en 
s ta r k  eingeengt. Diese V erdickung e n ts te h t in  e rs te r Linie du rch  V erm ehrung  
d e r  m ucoiden  G ru n d su b stan z  der In tim a , d ie  sich  m it Thionin m e tach ro m atisch  
r o t  f ä rb t .  In  m ehreren  d e rartigen  A rterien  w e is t das E ndothel P ro life ra tio n  au f 
u n d  s ind  im  L um en an  die W and an h a ften d e  fibrinöse T hrom ben  v o rh an d en . 
(A b b . 3.) In  geringer Z ahl sind Gefässe zu  sehen , bei denen die V erd ick u n g  der 
I n t im a  durch  kollagenes B indegew ebe und  V erm ehrung  der e lastischen  Lam ellen  
e n ts te h t .  In  den W änden  d er A rterien, die m u k o id e  H yperplasie u n d  T hrom bose 
au fw e isen , is t eine geringe leukozy täre  In f iltra tio n  zu beobachten. A n d en  A rteri-
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ölen sind ähnliche V eränderungen  m it ausgep räg terer, en tzünd licher In filtra tio n . 
A usserdem  w ar bei einigen kleinen A rterien  M edianekrose u n d  eine s ta rk  au s
g ep räg te  leukozy täre , perivascu läre  In filtra tio n  zu b eobach ten , die in  je d e r  
B eziehung dem  histo logischen B ild der P e ria rte riitis  nodosa en tsp rach . (A bb. 4.) 
A m  grössten  Teil d er V asa a fferen tia  Nekrose u n d  geringe E n tzü n d u n g . D ie 
V eränderungen  d er A rterio len  gehen an  vielen S tellen  auch  a u f die G lom erulus- 
Schlingen über — w as m anchm al zu r N ekrose des ganzen  Glom erulus fü h r t .  
(A bb. 5., u . 6.) B ei einem  Teil der G lom eruli sind  p ro life ra tive  G lom erulitis,

Abb. 5. Lamellare Elastose der Arterie, Nekrose des Vas afferens mit Kollaps des Glomerulus.
Haem.-eos. 100 X .

K ap se lep ithe l-P ro lifera tion , H albm onde zu sehen — ein narbiger, h y a lin e r 
G lom erulus hingegen k au m  anzufinden. Im  äusseren  T eil d er N ierenrinde k le inere  
B lu tungen  von unregelm ässiger G esta lt und  H erde , die anaem ischen In fa rk te n  
en tsp rechen . Die sich a u f  der rückw ärtigen  O berfläche d er rech ten  N ieren befin d 
liche u n d  u n te r  die K apsel d ringende B lu tung  w eist am  R ande Zeichen e iner 
beg innenden  O rgan isa tion  auf.

Im  zw eiten F a ll w ar also fü r das histo logische B ild die m it m u k o id er 
H yperp lasie  und  T hrom bose au ftre ten d e  ak u te  E n d a rte riitis  der kleinen N ie ren 
a rte rie n  m it teils zu F ibrose füh render A usheilung ch arak teris tisch . Bei den  
A rterio len , besonders den  V asa afferen tia  typ ische  nekro tisierende A rte rio litis , 
teilw eise a u f  die G lom eruli übergreifend. In  einem  kleinen  Teil der G lom eruli 
p ro life ra tive  E n tzü n d u n g  u n d  bei einigen kleinen A rte rien  hie u n d  d a  das 
ty p isch e  Bild der P e ria rte riitis  nodosa. Die sich a u f  d er rückw ärtigen  O ber-
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f lä c h e  der rech ten  N iere u n te r  der K apsel befindliche B lu tu n g  e n ts ta n d  e n t
w e d e r  du rch  R u p tu r  e iner oberfläch lichen  A rte rie , oder infolge e in e r d u rch  die 
p e r ire n a le  B lockade v e ru rsach te  V erletzung .

F all 3. H . Zs., eine 18-jährige w eib liche K ranke, h a t te  im  A lte r von 
3 J a h re n  Scharlach, sp ä te r  »N ierenb lu tung« , die sich jäh rlich  zw eim al w ieder
h o lte , zu le tz t im  J a h re  1942. Seit 1948 is t  sie sich ih re r H y p e rto n ie  bew usst. 
D e r  B lu td ru ck  b e tru g  d am als 160 H g. m m . D rei M onate v o r ih re r  A ufnahm e

Abb. 6. Glomerulus mit entzündlicher Granulombildung am Vas afferens. Haem.-eos. 100 X.

h a t t e  sie nach einer Z a h n e x tra k tio n  angeblich  eine Sepsis. Zehn T age v o r ih rer 
A u fn a h m e  T onsillektom ie. A m  8. F e b ru a r  1951 A ufnahm e in  d e r I . M edizi
n isc h e n  K lin ik  der B u d ap este r U n iv e rs itä t. R R  : 170/110 H g. m m ., U rin  : 
spez . G ew icht : 1019, A lb. : -j— f-, 2 ,5 % 0 E ite r  : -f-, im  S ed im ent : 8 —10 
L e u k o c y te n , 1 — 1 E ry th ro c y te n , hyaline  Z y linder, R . N. : 34 m g .% , K rea tin in  
C learan ce  : 40,5 ccm . B ei A ugenu n tersu ch u n g  in ta k te r  F u n d u s. T e m p e ra tu r  : 
u m  3 6 °—37°. N ach einer W oche v erlässt sie in  etw as gebessertem  Z u stan d  die 
K lin ik . Im  April ergaben  n ach  zw eitägiger e rn e u te r  U n tersuchung  die B efunde 
im  V ergleich  zu den vo rhergehenden  keine w esentliche Ä nderung. R R  : 250/135 
H g . m m . Bei der A ugenun tersuchung  v o r ih re r  d ritten  A ufnahm e w urde ein 
P ap illen o ed em  festgeste llt, d ie Sehkraft h a t te  sich versch lech tert, K opfschm erzen  
u n d  zeitw eises E rb rechen  t r a te n  auf. Bei d e r A ufnahm e : R R  : 200/110 H g. m m . 
U rin  : spez. Gewicht : 1014, A lb. : 3 % 0, E ite r  neg., im  Sedim ent 2 —3 Leukocy-
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te n , 1 —1 E ry th ro c y t, R . N . : 111 m g % , K re a tin in  Clearance : 17 ccm . T em p era 
tu r  zw ischen 38°—40°. B auch  d ruckem pfind lich , b lu tiger, sch leim iger S tuh l. 
Ih r  Z u stan d  versch lech tert sich, sie w ird  bew usstlos und u n te r A nzeichen  von 
H erzschw äche Tod am  14. A ugust. K lin ische D iagnose : N ephritis e h r., U raem ie, 
Colitis ulcerosa.

B ei d e r A utopsie w ar das G ew icht des H erzens 290 gr., die lin k e  K a m m e r  
e rw e ite rt u n d  hypertroph isch . B ronchopneum onie , Lungenoedem . S ta u u n g s-

Abb. 7. Nekrotisierende Arteriolitis auf die Gloinerulus-Schlingen übergreifend, zugleich Prolife
ration des Kapselepithels. Haem.-eos. 100 X.

m ilz, fe ttige  E n ta r tu n g  der Leber. Tn der S ch le im hau t des D ünn- u n d  D ick d a rm s 
B lu tungen , fibrinöse A uflagerung, G eschw üre. D ie N ieren sind v e rk le in e rt — ih r  
G ew icht b e trä g t 180 gr., ihre O berfläche is t  fein  gekörnt m it s teck n ad e lk o p f
grossen B lu tungen .

B ei der histologischen U n tersuchung , den  D arm ageschw üren en tsp rech en d  
in  d er W an d  d er grösseren A rterien  das ty p isch e  B ild der P e ria rte riitis  nodosa , 
B lu tu n g en , N ekrose. Die u n te rsu ch ten  Teile d er Milz, der Leber u n d  des G ehirns 
zeigen ausser der S tauung  keine besonderen  V eränderungen  u n d  au c h  in  den 
A rte rien  d er N ieren fand  sich keine P e ria r te r iitis  nodosa. Im  grössten  T eil d er 
G lom eruli p ro lifera tive  E n tzü n d u n g , teilw eise m it H albm ondbildung , n a rb ig e  
G lom eruli k au m  anzufinden. (Abb. 7.) Im  k leineren  Teil der V asa a ffe ren tia  
fibrinoide N ekrose, m it geringer p eriv ascu lä re r en tzündlicher In f iltra tio n . Die
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N ekrose  geht stellenw eise a u f  einen Teil oder au ch  a u f  alle G lom erulus-Sclilingen 
ü b e r. In  der R inde b lu tig  g eränderte  winzige In fa rk te . Das Epithel d er T u b u li 
ze ig t m assige, fe ttige  E n ta r tu n g .

Im  d ritten  F a ll w a r  d a h e r in der D arm w an d  das typische B ild d e r P e ri
a r te r ii t is  nodosa zu sehen . I n  den Nieren zeig te d e r grösste Teil der G lom eruli 
e ine  p ro liferative su b a k u te  Glom erulitis, ein  k le in e r  Teil die n ek ro tisierende 
A rte rio litis  der V asa a ffe re n tia  — die ste llenw eise auch  au f den G lom erulus 
Ü bergriff.

W enn wir unsere  F ä lle  vom  G esich tspunk t d e r Nieren- und  G efässver- 
än d eru n g en  aus zusam m enfassend  b e trach ten , so sehen  wir, dass sie tro tz  ih re r  
V ersch iedenheit gem einsam e M erkmale aufw eisen . Im  ersten und  im  zw eiten  
F a ll  is t bei einem gerin g en  Teil der kleinen N ie ren a rte rien  das B ild d e r P e r i
a r te r ii t is  nodosa an zu fin d en  — wass allerdings im  zw eiten  Fall n u r ganz v e re in 
z e lt zu beobachten  is t. Im  d ritte n  Fall zeigte sich  h iervon  in  den N ieren  keine 
S p u r  — dagegen w iesen  d ie  A rterien der D a rm w a n d  das typische B ild  d er 
P e r ia rte riitis  nodosa au f, d as  in  den ersten  zw ei F ä llen  in  den übrigen O rganen  
feh lte . Die Glomeruli ze ig ten  in allen drei F ä llen  eine entzündliche V erän d eru n g  
in  d e r  Form  einer p ro life ra tiv en  subaku ten  G lom erulitis . Diese V erän d eru n g  
i s t  im  zw eiten Fall im  g e ringsten  und hier k o m m t sie n u r selten vor. Im  e rs ten  
u n d  d ritte n  Fall is t d ie  V eränderung au sg ep räg te r, t r i t t  öfters auf, is t  ab e r 
in  ke inem  der Fälle v o n  diffusem  C harakter. I n  je d e m  der Fälle t r a t  die a k u te  
nekro tisierende E n tz ü n d u n g  der A rteriolen u n d  V asa  afferentia gem einsam  m it 
te ilw eisen  Ü bergreifen a u f  die Glomeruli auf. A m  ausgesprochensten w a r dies 
im  zw eiten  Fall, w äh ren d  es im  ersten u n d  d r i t te n  F a ll eher v e rs treu t zu  sehen 
w ar. K linisch c h ra k te r is ie rt alle drei Fälle d e r  schnelle V erlauf der K ra n k h e it 
u n d  d e r Tod t r a t  infolge v o n  Niereninsuffizienz ein . Im  d ritten  Falle  k ö n n te n  
w ir  die nach im  K in d e sa lte r  durchgem achten S ch arlach  w iederholt a u ftre te n d e  
N ieren b lu tu n g  n ich t als eh r. N ephritis ansehen, d a  deren  anatom ische A n ze ich en - 
— narb ige  G lom eruli, V erm ehrung  des In te rs ti t iu m s  und  E n tzü n d u n g  sowie 
chronische G efässveränderungen  fehlten. V ie lle ich t entsprechen die N ieren 
b lu tu n g e n  erneuten  a k u te n  N ephritis  A ttack en , die jed o ch  spurlos vo rüberg ingen . 
D ieses Sym ptom  zeig te  sich  übrigens in  den  le tz te n  8 Jah ren  n ich t m eh r. D ie 
b e i d e r histologischen U n te rsu ch u n g  gefundenen Gefäss- und  N ieren v erän d eru n 
g en  w aren  jedenfalls v o n  a k u te m  C harakter. D e r e rs te  und  zweite K ran k e  h a tte  
k e in  F ieber, die d r i t te  K ra n k e  h a tte  in der Z eit v o r  ih rem  Tode hohe T em p era 
tu re n . M orphologisch w u rd e n  die Fälle d u rch  d ie  nekrotisierende A rte rio litis  
u n d  du rch  die n ich t-d iffu se  proliferative G lom eru litis  charak teris iert, zu  d er 
sich  in  zwei F ällen  d ie  P eria rte riitis  n o d o sa -a rtig e  V eränderung d e r N ieren  
u n d  im  d ritten  F all d ie d e r  D arm w andgefässe gesellte .

B ei der P e r ia r te r iitis  nodosa gehört d ie  V eränderung  der N ieren  zu  den  
h äu fig sten  L okalisa tionen . D as Bild jedoch , d as  w ir im  allgemeinen in  d iesem

186 PO N G R Á C  END ES und LORÁND TAK ÁCS-N AGY



D IE  A K U TE EN T Z Ü N D L IC H E  FORM D E R  M A LIG N EN  N E PH R O SK L E R O SE 187

F a ll sehen, u n te rsch e id e t sich von dem  oben b esch riebenen  w esentlich d a d u rc h , 
dass sich die G efässveränderungen  a u f  die g rösseren  A rterien  lokalisieren , 
w ährend  das Vas afferens verschont b le ib t. D ie  g lom erulären  V erän d eru n g en  
sin d  bei der P e ria rte riitis  nodosa auch n ich t se lten , sie sind aber schw erer u n d  
zum eist vom  ex su d a tiv en  T yp . Dagegen hab en  au ch  andere  Forscher wie Schiir- 
m ann , G. B. G ruber u n d  F a h r  festgestellt, wie äh n lich  einander die V e rän d e ru n 
gen der A rterio len  bei m . N . denjenigen die be i P e ria rte riitis  nodosa in  den  
grösseren Gefässen a u ftre te n , sind. F ah r b e to n t besonders die Ä hn lichkeit des 
histologischen B ildes in  den  beiden Prozessen u n d  w ü nsch t eben a u f G ru n d  d er 
en tzünd lichen  A rterio lenveränderungen  eine b en igne  u n d  eine m aligne A b a r t  
d e r N ephrosklerose zu un terscheiden . K am in sk a ja  fan d  in ih ren  w äh ren d  d er 
L eningrader B lockade b eo b ach te ten  30 m . N . F ä llen  dreim al dera rtige  G efäss
veränderungen , die m orphologisch das G epräge e iner P e ria rte riitis  nod o sa  
tru g en . N ach  un se re r h eu tig en  A uffassung k a n n  die P eria rte riitis  nodosa  n ic h t 
als eine E rk ra n k u n g  von  einheitlicher Ä tio logie angesehen w erden, sondern  
in  ihrem  Z ustandekom m en  spielen versch iedene toxisch-infektiöse F a k to re n  
eine Rolle. R ieh k o n n te  in  seinen V ersuchen m it w iederholten  In jek tio n en  von  
P ferd eseru m  bei K an in ch en  ähnliche V eränderungen  hervorrufen . D ieser U m 
s ta n d , sowie die n ach  A nw endung von Sulfam iden  beobach te ten  F ä lle , fe r
n e r das in  der A nam nese der K ranken  n ic h t se lten  vorkom m ende A sth m a  
weisen d a ra u f  h in, dass w ir beim  K rankheitsb ild  d e r P e ria rte riitis  nodosa e ig en t
lich  einer allerg isch-hyperergischen G efässen tzündung  gegenüberstehen. U n te r  
den  sow jetischen A u to ren  be tonen  A brikosow, A lp ern  u n d  Vail die Rolle a lle r
gischer F ak to ren  beim  Z ustandekom m en d er m . N . Im  E n tstehen  d e r a k u te n  
d iffusen G lom erulinephritis  sp ielt —■ nach  n eu esten  Forschungen — ein ä h n 
licher P athom echan ism us eine Rolle. In  dieser B eziehung m öchten w ir n u n  a u f  
-die U ntersuchungen  von  M asugi, Cavelti u n d  be i u ns von  Eöllős, H ám o ri u n d  
O láh h in  weisen ; denen  es durch  Sensibilisierung m itte ls  organspezifischer 
u n d  n ich t organspezifischer Im m unseren  gelang  ein der diffusen G lom eru lo 
neph ritis  ähnliches B ild  hervorzurufen . In  un seren  eigenen Fällen b e o b ach te ten  
w ir beim  ers ten  K ra n k e n  eine E rnährungs-A llerg ie. A u f G rund obiger D a r 
ste llungen  zeigt sich  bei d er G lom erulonephritis die allergische E n tz ü n d u n g s 
reak tio n  an  den  G efässchlingen des G lom erulus, w äh ren d  dieselbe bei der P e r i
a rte riitis  nodosa an  den  grösseren A rterien  zu  beo b ach ten  ist. N ich ts sp r ic h t 
dagegen, dass in  gewissen, zw ar seltenen F ä llen , diese- allerg isch-hyperergische 
E n tzü n d u n g  auch  in  den  N ieren-A rterio len  u n d  V asa  afferen tia  a u ftre te n  k a n n , 
w as unsere b ekann tgegebenen  Fälle zu b es tä tig en  scheinen. In  dieser B eziehung  
sind  die U n tersuchungen  M asugi’s in te ressan t, b e i denen sich bei e inzelnen  
T ieren  — besonders im  F a ll von Serum  Allergie — P e ria rte riitis  nodosa — artig e  
G efässveränderungen zeig ten  — w ährend bei b a k te rie lle r  Allergie eher g lom eru- 
lä re  V eränderungen  zu beobach ten  w aren. A llerd ings m üssen w ir fe s ts te llen , 
«lass B yrom  u n d  W ilson bei R a tten , G ohlb la tt b e i H u n d en , auch bei experim en-
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te l i  veru rsach tem  H o c h d ru c k  eine sta rk e  N ekrose der A rterienw ände b eo b ach te 
te n .  D em nach  k an n  au ch  d e r ex trem  e rh ö h te  B lu td ru ck  allein eine N ekrose der 
G efässw and hervo rru fen , die derjenigen be i P e ria rte riitis  nodosa b eo b ach te ten  
w e itg eh en d  ähnlich is t. W ir sehen einen U n te rsch ied  darin , dass sich in  unseren  
a n g e fü h rte n  Fällen zu  d e r G efässw andnekrose eine sta rke , en tzünd liche  R eak tio n  
g ese llt h a t, die in  den  e rw äh n ten  E x p e rim en ten  feh lt. Auch is t eine gewisse 
Ä h n lich k e it, w enigstens in  m orphologischer H in sich t, m it dem  von  E llis , E vans 
u n d  W ilson als » I. ty p e  n ephritis«  beze ichneten  Bild n ich t zu leugnen . W ir 
w o llen  n ich t b eh au p ten , dass jede, im  patho log ischen  Bild der m . N . erscheinende 
N ie ren v erän d eru n g  in  d ieser W eise zu stan d e  k o m m t, aber es s te h t zw eifelsohne 
fe s t , dass bei gewissen F ä llen  dieser M echanism us beim  E n ts teh en  des K ra n k 
h e itsb ild e s  eine Rolle sp ie lt.

W ir wollen h ie r j e tz t  n ich t zu dem  P ro b lem  Stellung nehm en, ob die m . N- 
e in  selbstständiges K ra n k h e itsb ild  is t — wie dies F a h r  b e h a u p te t — oder ob  
sie L a n g ’s A uffassung gem äss n u r dem  ren a len  E n d stad iu m  d e r essentiellen  
H y p e rto n ie  en tsp rich t. Zweifellos kann  vom  m orphologischen G esich tsp u n k t 
a u s - , unabhängig  v o n  d e r A r t  ih re r E n ts te h u n g  — die vasku lär b ed in g te  N ieren
sch ru m p fu n g  in zwei versch iedenen  F o rm en  erscheinen, von denen die e n tz ü n d 
lich en  K om ponen ten  in  e rs te r  Reihe fü r  die m aligne Form  ch a rak te ris tisch  
s in d . W enn wir auch  an n eh m en , dass die b e id en  F orm en in  e inander übergehen , 
so b le ib t noch im m er die F rage offen, w elche neuralen , even tuell hum oralen , 
o d e r  w elche anderen  F a k to re n  dabei eine R olle spielen. A uf G ru n d  u n se re r 
U n te rsu ch u n g en  m ö ch ten  w ir n u r  soviel fes ts te llen , dass m einem  Teil d e r  p a th o 
lo g isch  der m. N . en tsp rech en d en  Fälle — denen  kein  längerer h y p erto n isch er 
Z u s ta n d  vorangeh t — die  E n tzü n d u n g  d e r N ieren-A rterio len  eine R olle spielt, 
u n d  sich hierzu eine s tä rk e re  oder schw ächere E n tzündung  d er G lom eruli, 
sow ie  an  den G efässen d e r  N ieren oder an d e re r  O rgane ein h isto log isch  d e r 
P e r ia r te r ii t is  nodosa en tsp rechendes B ild  gesellt.

Zusammenfassung

In Fällen, die klinisch kein längeres hypertonisches Vorstadium aufwiesen und mit Symp
tomen von Niereninsuffizienz rasch tötlich endeten, wurde pathologisch das charakteristische 
Bild der malignen Nephrosklerose beobachtet. Neben der ausgeprägten entzündlichen Reaktion 
der Nierenarteriolen und Vasa afferentia war auch in einem Teil der Glomeruli eine subakute 
proliferative Entzündung von Wechselnder Stärke festzustellen. Nebst diesen Veränderungen 
wies ein Teil der kleinen Nieren ártérién in zwei Fällen und in einem dritten Fall die Arterien 
der Darmwand das typische Bild der Periarteriitis nodosa auf. Die Veränderungen beruhten 
auf einer allergisch-hyperergischen Entzündung. Es ist anzunehmen, dass je nach Lokalisation 
und Stärke der allergischen Reaktion eine Periarteriitis nodosa, eine akute Glomerulonephritis, 
oder in vereinzelten seltenen Fällen das Bild der malignen Nephrosklerose infolge Erkrankung 
der Arteriolen auftritt. Diese Bilder können in stärkerem oder geringerem Masse miteinander 
verbunden sein. Es wurde unabhängig von der Frage der Genese oder nosologischen Einheit der 
malignen Nephrosklerose nach eigenen Beobachtungen festgestellt, dass das maligne Nephroskle
rose genannte pathologische Bild, in gewissen seltenen Fällen auf Grund des erwähnten Patho- 
mechanismus zustande kommt.
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ОСТРАЯ ВОСПАЛИТЕЛЬНАЯ ФОРМА ЗЛОКАЧЕСТВЕННОГО НЕФР0СКЛЕР03А

П. Эндеш и Л. Такая Надь 
Р е з ю м е

В случаях, которые клинически не выявляли более длительную гипертоническую 
предварительную стадию и при симптомах недостаточных функций почек скоро кончались 
смертью больного, можно было патологически наблюдать характерную картину зло
качественного нефросклероза. Наряду с выраженной воспалительной реакции почечных 
артериолов и vasa afferentia, можно было также установить подострое пролиферативное 
воспаление меняющейся силы в одной части клубочек. Кроме этих изменений, можно 
было наблюдать, в двух случаях, в одной части маленьких почечных артериях и, в одном 
третьем случае, в артериях кишечной стенки типичную картину узловатого периартериита. 
Эти изменения основываются на аллергическо-гиперергическом воспалении. Можно 
предполагать, что вследствие заболевания артериолов появляются, в зависимости от 
локализации и силы аллергической реакции, узловой периатерит, острый гломерулоне- 
рит ила, в одиночных редких случаях, картина злокачественного нефросклероза. Эти 
картины болезни могут быть связаны между собой в сильной или же более незначитель
ной степени. На основании собственных наблюдений было установлено — независимо от 
вопроса происхождения или нозологической единицы, — что патологическая картина, 
именуемая злокачественным нефросклерозом, в известных редких случаях состоится на 
•основании упомянутого патомеханизма.
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