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D ie D arm sch le im h au t is t  e ine w ich tige B arrie ra , die d em en tsp re ch en d  
eine defensive A ufgabe e rfü llt . U m  d ieser F rag e  n ä h e r  zu kom m en , w u rd en  
d ie  G esta ltu n g  d e r Im m u n g lo b u lin e  des S erum s u n d  des D ü n n d a rm sa fte s  
u n te rsu c h t. B ei p rim ä re r M alab so rp tio n  — v o r a llem  bei Z öliakie — w u rd e  
eine v e rm in d erte r  sek re to risch e r lgA -S p iegel gefunden .

B ei an  p rim ä re r R e so rp tio n ss tö ru n g  le idenden P a tie n te n  ließen  sich  
dem  klin ischen  V erlau f en tsp rech en d , h is to log isch  d re i S tufen  u n te rsc h e id e n :

1. subep ithelia le  In f iltra t io n ,
2. su b to ta le  A tro p h ie  des E p ith e ls , m it subep ithe lia le r In f i l t ra t io n ,
3. to ta le  Z o tten a tro p h ie , m i t  subep ith e lia le r, rundzeiliger In f i l t ra t io n .
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Dünndarm epithel und -subepithel 
erfüllen zahlreiche Funktionen. Ihre 
prim äre Aufgabe besteht aus der 
Gewährleistung der transm ittierba- 
ren Form  der partiell bereits ver­
dauten N ahrung und ihrer aktiven 
bzw. passiven Transmission, schließ­
lich beteiligen sie sich an der Auf­
rechterhaltung des lokalen Abwehr­
systems des Organismus. Auf die 
A ktiv ität der Epithelzellen weist auch 
der U m stand hin, daß sie sich 5täg- 
lich um setzen und an ihre Stelle neue 
treten , die ihre Funktion übernehmen. 
Diese Tätigkeit setzt eine in tak te  
S truk tur und eine normale Funktion 
voraus: nur bei intakter S truktur 
sind die normale enzymatische T ätig ­
keit der Darmschleimhaut und ihre 
lokale Abwehrbereitschaft gesichert.

Falls diese Funktionen eine Schädi­
gung erleiden, kann sich eine Enzym - 
defizienz entwickeln. Da unsere frühe­
ren Untersuchungen zur E rkenntnis 
führten, daß bei Resorptionsstörun­
gen, besonders bei gliadinsensitiver 
Zöliakie unter den Serum -Im m un­
globulinen das IgA entweder fehlt 
oder nur in niedriger K onzentration 
anwesend ist — lag es au f der H and  
den Zusammenhang zu untersuchen, 
der zwischen dem in der lokalen Ab­
wehr der Darmschleimhaut eine wich­
tige Rolle spielenden sekretorischen 
IgA und dem histologischen Bild bzw. 
der immunchemischen Reaktion des 
M aterials besteht.

Tabelle I zeigt, in wieviel Fällen in 
den einzelnen K rankheitsbildern 
im Vergleich zum gesunden Altersge-

Acta Paediatrica Academiae Scientiarum Hungaricae 20, H-79



242 В. Szabó et al. : liesorptionsstörungen

Table I

Verzeichnis der Abbildungen
G esta ltu n g  d es IgA -Spiegels des D ü n n d e rm se k re ts  bei Zöliakie 

u n d  sek u n d ärer M a lab so rp tio n

Anzahl de r F älle IgA

K rankheitsb ild
Serum D ü n n d a ­

rm saft

Serum D ünndarm saft

V erm in­
dert Feh lt

Vermin­
dert F eh lt

Zöliakie 18 15 4 1 7 3

Andere Resorptionsstörungen 28 9 1 0 3 l

Parasitose 17 5 3 l 2 2

Allergischer Durchfall 36 12 1 0 2 0

Ekzem 15 8 1 i 1 1

Insgesamt 114 49 10 3 15 7

Prozent 8.8 2.65 30.6 14.3

nossen — das Serum-IgA (114 Patien­
ten) bzw. das sekretorische IgA (49 
Patien ten) fehlte, oder in niedriger 
K onzentration anwesend war. Die An­
führung von absoluten W erten hätte  
wegen des zwischen den Patienten 
bestehenden großen Altersunterschie­

des bei der Beurteilung der normalen 
oder niedrigen IgA-Konzentration zu 
irrealen Ergebnissen geführt. Sowohl 
im Serum als auch im Sekret betrach­
te ten  w ir jene IgA-W erte fü r ernie­
drigt, die sich unter dem 3. Lebensjahr 
fü r weniger als 30% und jenseits die-

A b b . J . J .  G. 1 -jäh rige r P a t ie n t .  H isto log isches B ild  des D ü n n d arm s: sub ep ith e lia le  
In f i l t ra t io n . H ä m a to x y lin -E o s in -F ä rb u n g , X 240
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A b b . 2 H isto log isches B ild des D ü n n d arm s eines 18 -m onatigen  (Bild a. oben) u n d  
e ines 14m onatigen (B ild u n te n .)  P a tie n te n : s u b to ta le  A tro p h ie  des D a rm ep ith e ls , 
V erlängerung  d e r L ieb e rk ü h n sch en  K ry p te n , su b ep ith e lia le , rundzeilige In f i l t r a t io n . 

H äm ato x y lin -K o sin -F ärb u n g , X 720

ses Alters für weniger als 50%  er­
wiesen. Die IgA-werte im Serum und 
im Sekret gestalten sich nicht paral­
lel, indem im Sekret sowie Verringe­

rung als auch Mangel häufiger vo rka­
men.

Des weiteren wollen wir anhand des 
Darmschleimhautbildes unserer 42
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A b b . 3. 1 jäh rig e r P a t ie n t ;  h istologisches 
B ild  d es D ü n n d a rm s : to ta le  Z o tte n a tro ­
p h ie  m it  sub ep ith e lia le r, rundzeiliger 
In f i l t r a t io n . H äm a to x y lin -E o s in -F ä r- 

bung , X 720

A b b . 4. E lek tro n en m ik ro sk o p isch e  
A u fn a h m e  des in A b b . 3 darg es te llten  
P rä p a ra te s :P la s m a z e lle n .V e rg r . x 5000
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A b b . 5. 15 jäh riger P a tie n t;  m i t  Im m unfluo reszenz  v e rfe rtig te s  Bild des D ü n n d a rm s : 
bed eu ten d e  Ig A -P a rtik e l im  S u bep ithe l

an Malabsorption leidenden Patienten 
verschiedene Typen darstellen und 
gleichzeitig auch demonstrieren, daß 
die W eiterentwicklung der bisher an ­
gewandten Differenzierung der subto­
talen  und totalen Zottenatrophie mög­
lich und zweckdienlich ist [1, 8].

Subepitheliale Infiltration: Die
Darm w and zeigt nur geringe m orpho­
logische Veränderungen; im wesentli­
chen läß t sich nebst normalem Epithel 
subepitheliale zellige Infiltration beo­
bachten (Abb. 1).

Subtotale Epithelatrophie mit subepi- 
thelialer Infiltration : Nebst subtotaler 
Epithelatrophie tre ten  die Verkürzung 
der Zotten, die Verlängerung der 
Lieberkühnschen K rypten und aus­
geprägte subepitheliale, rundzellige 
Infiltration  in Erscheinung (Abb. 2).

Totale Zottenatrophie mit subepi- 
thelialer, rundzeiliger Infiltration: 
N ebst totaler Zottenatrophie und aus­
geprägter subepithelialer, rundzelliger 
Infiltration  sind zahlreiche P lasm a­
zellen zu beobachten (Abb. 3, 4).

Schließlich zeigen wir ein m ittels 
Immunfluoreszenz-Technik verfertig­
tes Bild einer Darmschleimhaut, wo 
bedeutende IgA-Partikel ersichtlich 
sind (Abb. 5).

B e s p r e c h u n g

Im  lokalen Schutz der Schleim­
häute, die Darmschleimhaut inbegrif­
fen, spielt das sekretorische IgA  eine 
bedeutende Rolle [2, 3, 9, 11]. Diese 
Abwehrfunktion ist vor allem bei je­
nen pathologischen Zuständen wich­
tig, in denen die Ursache und/oder 
die Folgen der K rankheit auch  m it 
dem Niveau des lokalen Schutzes in 
Zusammenhang gebracht werden kön­
nen. Inbezug auf den D arm kanal ist 
die M alabsorption ein solcher Zu­
stand [4]. Da aber bei den R esorp­
tionsstörungen des K indesalters — 
vor allem bei Zöliakie — bisher fast 
ausschließlich die Serum-Immunoglo­
buline analysiert wurden [7, 12],
hielten wir als Fortsetzung unserer
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früheren  U ntersuchungen die Gegen­
überstellung der G estaltung des sekre­
torischen IgA-Spiegels u n d  des histo­
logischen Bildes für notwendig.

U nsere Ergebnisse füh rten  zur Fest­
stellung, daß das fü r den lokalen 
Schutz der Darm schleim haut verant­
wortliche IgA bei Resorptionsstörun­
gen verschiedener Ätiologie — haupt­
sächlich bei gliadinsensitiver Zöliakie 
— entw eder in niedrigerer K onzentra­
tion  anwesend ist oder fehlt, ebenso 
wie das Serum-IgA desselben P a ­
tien ten  oder das sekretorische IgA 
der vom Standpunkt der Funktion 
des Magen- D arm trakts aus gesunden 
Altersgenossen. Da die Schwere des 
histologischen Bildes m it dem sekre­
torischen IgA-W ert n ich t unbe­
d ing t im Einklang s teh t, bleibt die 
F rage  auch weiterhin offen, ob in 
gewissen Fällen n ich t gerade der 
IgA-Mangel Möglichkeiten zur Penet- 
rierung der verschiedenen Antigene, 
zur Auslösung des allergischen gewe­
bezerstörenden Prozesses bzw. zur 
Entw icklung der M alabsorption 
schafft. Dies spricht aber selbstver­
ständlich  nicht gegen die Möglichkeit, 
daß die sekretorische IgA-Defizienz 
als eine Folge der Gewebeschädi­
gung auch sekundär Zustandekom­
m en kann; durch diesen Prozeß wird 
indessen der lokale Schutz der Darm­
w and weiter beeinträchtig t.

Beginn, Schwere, Remission und 
H eilung des K rankheitsbildes stehen 
m it dem histologischen B ild in enge­
rem  K ontakt, als m it der Gestaltung 
des sekretorischen IgA. Auf diese 
W eise ist der zellulären und Gewebe­
analyse nicht nur in diagnostischer

H insicht, sondern auch vom Stand­
punk t des Krankheitsverlaufs, der 
Therapie und der Prognose eine Be­
deutung beizumessen. Deshalb halten 
wir es für beachtenswert, daß wir 
anhand  der Analyse des histologischen 
Bildes unserer 42, an M alabsorption 
leidenden Patienten die Differenzie­
rung der subtotalen und totalen  Zot­
tenatroph ie  weiter verfeinern konn­
ten. Die von uns registrierten drei 
histologischen Stufen harmonisieren 
m it dem klinischen Bild besser, außer­
dem bieten  sie mehr Möglichkeiten zu 
therapeutischen Erwägungen.

P atien ten , die an den unter der 
Bezeichnung »subepitheliale Infil­
tration« beschriebenen minimalen Ge­
webeschädigungen leiden sind, in­
dem sie eine Zöliakie-Diät erhalten, 
klinisch symptomfrei und  die meisten 
von ihnen sind nicht einmal an eine 
lebenslängliche D iät angewiesen.

Die m it subepithelialer Infiltration 
einhergehende subtotale E pithelatro ­
phie konnte meistens in den im 
frühen Alter diagnostizierten Fällen 
beobachtet werden, während in den 
spä t diagnostizierten Fällen, die nur 
schwer zur Remission zu bewegen 
w aren und  häufig rezidivierten, die 
Darm schleim haut totale Z ottenatro­
phie m it subepithelialer, rundzelliger 
In filtra tion  zeigte.

E ine weitere Frage ist die m ittels 
Immunfluoreszenz nachweisbare De­
ponierung des IgA in die Gewebe. 
Diese Erscheinung b ietet im Zusam­
m enhang mit den vorliegenden Beob­
achtungen einerseits eine Erklärung 
fü r den vom Maß der Gewebeschädi­
gung unabhängigen IgA-Mangel, an-
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derseits weist sie darau f hin, daß die
Zöliakie eine immunkomplexe K rank­
heit ist [6, 10].
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