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Experimental  Demons t ra t ion  of  an Identic Antigenicity of  the Inner Ear  and 
Kidney 

Summary. An allergic glomerunephritis was produced in rats by injection of an 
anti-basement-membrane-serum (IgG-fraction), taken from rabbits which were 
sensitized against a basement membrane fraction of rat-glomerula. Tissues from 
heart, liver, brain, lung and inner ear were compared with the well known altera- 
tions of the glomerula. Exclusively in stria vascularis and renal glomerula heavy 
changements of the basement membranes and endothelial cells could be shown 
by electronmicroscopic examination and by immunohistological methods. 

Zahlreiche chemische Substanzen sind sowohl dem Otologen als auch dem Interni- 
sten mittlerweile wohlbekannt, welche eine direkte Einwirkung auf die Funktion der 
Niere und des Innenohres haben. Daneben gibt es erworbene und vererbbare Er- 
krankungen, deren hervorstechendes Merkmal es ist, dal3 ohne Beteiligung anderer 
Organe selektiv die Nieren- und Innenohrfunktion betroffen wird. 

Das Zusammentreffen von zunehmender Ertaubung und Glomerulonephritis 
beispielsweise beim sogenannten Alport-Syndrom ist bis heute in zahlreichen F/illen 
der Literatur best/itigt worden. Hognestad (1967) erw/ihnt eine cochle~ire Ertaubung 
mit Vorliegen von Nierenfunktionst6rungen bei Patienten mit Diabetes mellitus. 
Auch fiber das Zusammentreffen von entwicklungsgeschichtlich bedingten Anoma- 
lien nut des Innenohres und der Niere wurde von Potter (1972) berichtet. Quick u. 
Mitarb. (1973) konnten nachweisen, dab ein fluoreszenzmarkiertes Antiserum gegen 
Innenohrgewebe einen positiven Reaktionsausfall sowohl im Bereich der Stria vascu- 
laris als auch im Bereich der Nierentubuli bewirkt. 

Von physiologischer Seite ist dem Innenohr und der Niere gemeinsam, dab beide 
Organe ein hochspezifisches zellul/ires System zum Transport von Flfissigkeit und 
Elektrolyten durch zellulfire Membranen besitzen. Ethacryn-S/iure und Furosemide, 
beides saluretische Diuretika, sind wirksame Inhibitoren des Natriumtransportes im 
distalen Tubulus und in der Henleschen Schleife der Niere, aber gleichzeitig zeigen 
diese Saluretika eine ganz erhebliche Ototoxizit/it rfiit Ver/inderungen der Ionenzu- 
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sammensetzung in der Endolymphe; daneben bewirken sie eine Ver/inderung des 
DC-Potentials (Sellick u. Johnstone 1974, 1975). 

Es gibt bis heute keine verst/indliche Erkl~irung daftir, warum Niere und Innen- 
ohr auf gleiche Noxen sehr /ihnliche Reaktionen zeigen. Bei der Uberpr/ifung des 
histologischen Sch/idigungsmusters bestimmter Saluretika ist beziiglich des Innenoh- 
res bekannt, dab dort zu einem sehr friihen Zeitpunkt die Stria vascularis betr/ichtli- 
che Ver/inderungen an den Geffif3en, den Basalmembranen und den umgebenden 
Striazellen zeigt (Bosher et al., 1973; Quick u. Duvall, 1970; Silverstein u. Yules, 
1971). Uberraschend/ihnliche morphologische Ver/inderungen konnten im Bereich 
der Stria vascularis licht- und elektronenmikroskopisch k/irzlich bei einem Fall von 
Alport-Syndrom gesehen werden (Weidauer u. Arnold, 1976); es zeigte sich, dab die 
Basalmembranen der Striageffil3e und der Nierenglomerula PAS-positiv reagierten 
und an den Striagef~il3en erhebliche ultrastrukturelle Ver~inderungen vorhanden 
waren. Aufgrund elektronenmikroskopischer Untersuchungen an Nierenbiopsien 
von 3 Patienten im Alter von 8 - 1 2  Jahren aus einer Familie mit Alport-Syndrom 
konnten David u. Mitarb. (1966) nachweisen, dab der Grundprozel3 in einer Glome- 
rulonephritis mit Proliferation der Endothelzellen, Verdickung der Basalmembran 
und Verschmelzung der Epithelffil3chen liegt. Die fiblicherweise an den Nierenglome- 
rulagef/il3en vorhandenen fenestrierten Kapillarendothelien verschwinden. 

Diese Beobachtungen gaben zu der Oberlegung Anlag, ob nicht eine immunolo- 
gische Gemeinsamkeit zwischen Nierenglomerula und Stria vascularis bestehen 
k6nnte. Ein anderes, weniger bekanntes Krankheitsbild, n~imlich das sogenannte 
Goodpasture-Syndrom hat gezeigt, dab seine Ursache in einer antigenen Kreuzreak- 
tion zwischen den Basalmembranen der Lungenalveolen und der Nierenglomerula 
liegt (De Gowin et al., 1963; Steblay u. Rudofsky, 1968; Sell, 1972). Hier kann der 
pathoimmunologische Kreislauf beispielsweise nur durch beidseitige Nephrektomie 
unterbrochen werden. 

In der vorliegenden Untersuchung wurden Ratten AntikSrper gegen die Basal- 
membran ihrer Nierenglomerula intravenSs injiziert und nach Auftreten einer Pro- 
teinurie Nierengewebe und Stria vascularis licht-, elektronen- und immunfluores- 
zenzmikroskopisch untersucht. 

Material und Methode* 

Die Isolierung der glomerul~iren Basalmembranen von Ratten wurde nach der Vorschrift yon Spiro 
(1967) durchgeffihrt. Anschlief3end wurden Kaninchen mit dieser Basalmembranfraktion fiber 8 Wo- 
chen im Abstand yon jeweils 14 Tagen geimpft. 8 Tage nach der letzten Injektion wurden die Tiere 
entblutet und die IgG-Fraktion gewonnen (Einzelheiten siehe Seelig et al., 1975). Den zu untersuchen- 
den Ratten wurde jeweils 20 mg dieser IgG-Fraktion intraven6s injiziert und die Tiere 9 Wochen spfiter 
intravital mit 6,25%igem Glutaraldehyd fixiert. Hirngewebe, Pankreas, Leber, Lungen, Herzmuskel, die 
Innenohren und die Nieren wurden entnommen, in eisgekfihlte Glutaraldehyd-LSsung f/Jr 4 Std einge- 
legt, in Saccharosepuffer f/Jr 24 Std ausgewaschen, in l%igem Osmiumtetroxyd ffir 2 Std nachfixiert, 
mit Uranylazetat sttickkontrastiert, mit Alkohol entwgssert und in Epon eingebettet. 

Zur immunhistologischen Oberprtifung der Reaktion wurden in einer weiteren Serie Nierengewebe 
und Stria vascularis unfixiert eingefroren. 4 ~ dicke Kryostatschnitte wurden in frischem Azeton bei 4 ~ 
C fixiert, bei Raumtemperatur ffir 10 min in PBS ausgewaschen und ffir 30 min in dem entsprechenden 
Antiserum inkubiert. Die Schnitte wurden 3 x 10 min ausgewaschen und in Glyzerol eingebettet 
(Methode siehe Seelig et al., 1975). 

* Ffir ausgezeichnete prfiparatorische Mitarbeit danken wir Frl. S. Linnenkohl, Frankfurt/M. 
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Befunde 

1. Lichtmikroskopische Ergebnisse 

Bei den immunisierten Tieren findet man lichtmikroskopisch ohne Spezialf/irbung im 
Bereich der Nierenglomerula keine wesentlichen Ver/inderungen. Es f/illt lediglich 
das Auftreten yon Plasmazellen im Bereich des glomerul/iren Interstitium auf. Das 
Lumen der umgebenden Tubuli contorti ist im Gegensatz zum normalen Nierenbe- 
fund mit einem dichten, eiweil3/ihnlichen Material ausgef/illt, das man auch im Extra- 
zellularraum der Bowmanschen Kapsel findet (Abb. 1). 

Die Stria vascularis zeigt bei den immunisierten Tieren im Vergleich zum Nor- 
maltier eine ganz erhebliche Volumenvermehrung aller Zellelemente. Insbesondere 
f/illt eine Kernschwellung der Marginalzellen auf. Ver/inderungen an den Gef/il3en 
k6nnen lichtmikroskopisch zu diesem Zeitpunkt noch nicht nachgewiesen werden, 
doch stellen sich die Kapillarw/inde bei der Mallory-F/irbung als tief dunkelblaue, 
dichte Ringe dar (Abb. 2a, b). 

W/ihrend wir an unseren Kontrollratten regelm/if3ig eine direkte Beziehung der 
Tektorialmembran zu den/iul3eren Haarzellen sahen, war die Tektorialmembran bei 
den immunisierten Tieren stets abgehoben und zeigte keinen Kontakt mehr mit den 
~iuf3eren Haarzellen. Weitere lichtmikroskopische Ver/inderungen konnten wir in die- 
ser experimentellen Serie nicht feststellen (Abb. 3a, b). 

2. Elektronenmikroskopisehe Befunde 

a) Niere: Das Nierenglomerulum besteht normalerweise aus einem Netzwerk von 
sich verzweigenden und anastomisierenden Kapillaren, das in der sogenannten Bow- 
manschen Kapsel liegt. Die Kapillaren sind lumenw/irts yon extrem flachen Endo- 

Abb. 1. 480fache Vergr613erung eines Glomerulum (G) umgeben vonder Bowmanschen Kapsel (BK). 
Im Lichtmikroskop scheint die Struktur des Glomerulum ohne Spezialf/irbung unverfindert normal, die 
umgebenden Tubuli contorti jedoch enthalten in ihrem Lumen (LT) zellul/ire Elemente und einen dich- 
ten Eiwei/3niederschlag 
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Abb. 2. a Normale Stria vascularis, SM Scala media, b Stria vascularis nach Gabe von Anti-Bm-IgG. 
Verbreiterung der gesamten EpitheUeiste, Kernschwellung, osmiophiler Endothelring um die Kapilla- 
ren. Vergr.: (a, b) 480 x 

thelzellausl/iufern bedeckt, nach auBen yon fihnlich flachen epithelialen Zellen um- 
schlossen. Zwischen diesen beiden Zellagen verlguft eine diinne, gleichm~il3ig starke 
Basalmembran (Abb. 4a, b). Das Cytoplasma der Endothelzellen und der Epithelzel- 
len zeigt zahllose L6cher, sogenannte Fenestrierungen, so dal3 das Kapillarlumen 
von der Bowmanschen Kapsel durch eine siebfSrmig durchlgcherte zweischichtige 
diinne Zellage mit dazwischenliegender Basalmembran getrennt ist. Die interkapil- 
l~iren Zellen, die sogenannten Mesangiumzellen, liegen zentral innerhalb der Kapil- 
larwindungen. Eine Seite der Kapillare liegt stets einer Mesangiumzelle dicht an. 
Zwischen den Kapillarkonvoluten und Mesangiumzellen besteht ein schmaler freier 
Fliissigkeitsraum. Kollagene Fasern findet man nicht im Bereich des Glomeru- 
lums. 

Bei der experimentellen Nephritis, ausgel6st durch Immunisierung mit AntikSr- 
pern gegen Glomerula-Basalmembranen kommt es zu einer betr~ichtlichen Ver~inde- 
rung der Endothelstruktur und des Basalmembrancharakters. Die Fenestrierungen 
des endothelialen und des bedeckenden epithelialen Cytoplasmas Verschwinden. Die 
dazwischenliegende Basalmembran ist enorm aufgequollen und erfiihrt eine deutliche 
Zunahme ihrer Elektronendichte (Abb. 5a). Regelm/il3ig kommt es im Bereich der 
Basalmembranen zu einer Absiedelung von flockigem Material mit zunehmender 
Elektronendichte und dem Auftreten yon kollagen/ihnlichen Faserstrukturen;/ihnli- 
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Abb. 3. a Cortisches Organ einer normalen Ratte, Vergr. 300 x. Die Tektorialmembran (Tin) steht im 
direktem Kontakt zu den Stereocilien der fiuI3eren Haarzellen, die innere Haarzelle hat keine Berfihrung 
mit der Tin. b Nach IgG-Behandlung scheint die Tm abgehoben. Vergr.: 300 x 

che Ausftillungen liegen im freien Extrazellularraum des Glomerulums, wo man zu 
diesem Zeitpunkt auch erstmals Plasmazellen findet. Sowohl die mesangialen Zellen 
als auch die epithelialen Zellen zeigen Zeichen einer Kernschwellung und Volumen- 
zunahme ihres Cytoplasmas (Abb. 5b). Es kommt zu einer Vergr6f3erung des soge- 
nannten Golgi-Komplexes und zu einer Zunahme und Erweiterung der Zisternen des 
endoplasmatischen Retikulums. Auch die Basalmembran der das Glomerulum um- 
gebenden Bowmanschen Kapsel ist erheblich verbreitert und zeigt eine Ausf'fillung 
von kollagen~ihnlichem Material. Gelegentlich liegen im Cytoplasma des aufgequol- 
lenen Kapillarendothels Haufen von Glykogen. Die erh6hte Durchl/issigkeit der 
pathologisch ver/inderten Glomerulakapillaren/iuf3ert sich im Auftreten von freien 
Erythrozyten im Lumen der Bowmanschen Kapsel (Abb. 6). 
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Abb. 4. a Ausschnitt aus drei aneinandergrenzenden Glomerulumkapillaren. Sowohl die epitheliale 
Zellage (Ep) wie auch die endotheliale (En) zeigt eine deutliche Fenestrieung (/'). Dazwischen verl~iuft 
eine gleichm/igig breite, zarte Basalmembran (Bm). Ery, Erythrocyt, L Lumen der Kapillaren. Vergr.: 
20 000 • b Hohe Ausschnittsvergr613erung einer Kapillarwand. L Lumen des GeQiBes, (En) Endothel- 
schicht und (Ep) Epithelschicht zeigen siebf6rmige Unterbrechungen. Bm Basalmembran, * Fliissig- 
keitsraum des Mesangiums. Vergr.: 68 750 x 
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Abb. 4. b 
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Abb. 5. a Glomerulum nach Anti-Bm-IgG-Behandlung. Die Kapillaren sind yon einem stark verbreiter- 
ten, elektronendichten Basalmembranring umgeben (s). Die Kerne der Endothelzellen (E) sind deutlich 
geschwollen, ebenso die Epithelzellen. M Monozyt, K Kapillarlumen, T Thrombozyt im Lumen des 
Bowmanschen Flfissigkeitsraumes (B). Vergr.: 5 000 x b Bei st/irkerer Vergr613erung wird die Ver- 
schmelzung der Epithel- und EndothelffiBchen unter Verlust der Fenestrierung deutlich (.~). Die Basal- 
membran ist erheblich verdichtet und ffillt den gesamten Raum zwischen dem'endothefialen und epithe- 
fialen Blatt aus. Im Lumen der Gef/iBe EiweiBniederschl/ige (*). BBm Basalmembran der Bowman- 
schen Kapsel mit faseriger Umwandlung. Vergr.: 12 500 x 



Antigenizit/it zwischen Innenohr und Niere 107 

Abb. 5. b 
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Abb. 6. Die Basalmembran der Bowmanschen Kapsel ist aufgefasert und verbreitert (/"). Zum Lumen 
der Bowmanschen Kapsel (BR) 16st sich das bedeckende Epithel auf (*); (Ery) freier Erythrocyt, 
T Tubulusepithel. Vergr.: 12 500 x 

b) Stria vascularis: Neben einer stark verbreiterten, durch ihre Elektronendichte 
tief schwarz erscheinende Basalmembran kommt es hier zu einer erheblichen Kern- 
und Cytoplasmaschwellung der Endothelzellen der Striakapillaren (Abb. 7a, b; 8a, 
b). H/iufig sind die Gef~il31umina trotz Perfusionsfixation mit Thrombozyten ausge- 
f/illt. Die das Gef~13 umgebenden hellen Zellen zeigen eine deutliche Auftreibung 
ihres Cytoplasmas; ihre Mitochondrien jedoch sind intakt. Dagegen enthalten die 
dunklen Marginalzellen in ihrem Cytoplasma vakuolig umgewandelte Mitochon- 
drien, h/iufig kommt es zu einer Ruptur der Mitochondrienmembran, so dal3 das 
Cytoplasma zahllose leere Hohlr/iume aufweist. Die bereits im Lichtmikroskop be- 
obachtete Kernschwellung der Marginalzellen bestiitigt sich auch bei der elektronen- 
mikroskopischen Untersuchung. Die massiven kollagen~ihnlichen Ausf~illungen im 
Bereich der Basalmembran der Striagef~ige decken sich mit den gleichen pathologi- 
schen Befunden an den Nierenglomerula (Abb. 9a, b). 

An anderen Gefiil3en des Innenohres, insbesondere am Vas spirale und an den 
Gef~il3en des Ligamentum spirale konnten keine entsprechenden Ver~inderungen im 
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Elektronenmikroskop nachgewiesen werden. Auch die Ultrastruktur des Sinnesepi- 
thels des Cortischen Organes ist verglichen mit den Befunden am Kontrolltier unver- 
/indert normal. 

c) Bei der immunfluoreszenzmikroskopischen Kontrolle der Nierenglomerula 
und der Gef/il3e der Stria vascularis kam es nach Behandlung der Gefrierschnitte mit 
dem fluoreszenzmarkierten Anti-Kaninchen-IgG-Serum zu einem deuflichen Reak- 
tionsausfall in der unmittelbaren Umgebung der Gef/il3e (Abb. 10a, b). 

d) Zur Kontrolle wurden die Gef/il3e der Leber, der Lungcnalveolen, des Herz- 
muskels, des Pankreas, des Gehirns und der Mittelohrschleimhaut elektronenmikro- 
skopisch untersucht; entsprechende Ver/inderungen des Gef/il3endothels und der Ba- 
salmembran, wie wir sie an den Nierenglomerula und an der Stria vascularis fanden, 
treten dort nicht auf. 

Diskussion der Befunde 

Durch die experimentelle Erzeugung einer Anti-Basalmembran-Glomerulonephritis 
gelingt es, gezielte Ver/inderungen an den Gefiif3en der Stria vascularis hervorzuru- 
ten. Die durch unseren experimentellen Ansatz bedingten Ver/inderungen an den 
Nierenglomerula decken sich exakt mit den Befunden anderer Autoren (Shigematsu 
u. Kobayashi, 1971; Kondo u. Shigematsu, 1972; Kobayashi et al., 1973; Seelig, H. 
u. Seelig, R., 1974; Seelig et al., 1975). Es handelt sich also dabei um eine eindeutig 
definierte, experimentell reproduzierbare Erkrankung tier Nierenglomerula, welche 
ursprfinglich im Modellversuch von Masugi (1934) zum Studium bestimmter 
menschlicher Glomerulonephritiden eingeffihrt wurde. Da uns in einer vorangegan- 
genen Untersuchung eines Falles von Alport-Syndrom (Weidauer u. Arnold, 1976) 
licht- und elektronenmikroskopisch sehr/ihnliche Ver/inderungen an den Striagef/i- 
Ben aufgefallen waren wie sie David et al. (1966) an den Nierenglomerula fanden, 
nahmen wir diese Beobachtung zum AnlaB, die Innenohrgef/iBe bei einer experimen- 
tellen Nephritis, hervorgerufen durch Antik6rper gegen Basalmembranen der Nie- 
renglomerula, elektronenmikroskopisch und immunfluoreszenzmikroskopisch zu un- 
tersuchen. Wir fanden dabei am Innenohr ausschlief31ich Ver/inderungen an den 
Striagef/iBen. 

Diese bestehen: 
1. In einer erheblichen Dicken- und Dichtezunahme tier Basalmembranen. 2. In 

einer Ausfiillung von kollagenghnlichem Material im Bereich der Basalmembranen 
und im Perivaskularaum. 3. In einer Schwellung der Gef/il3endothelien. 4. In einer 
Volumenzunahme der hellen und dunklen Zellen mit Vakuolenbildung im Bereich 
des Cytoplasmas der Marginalzellen (Mitochondrienschwellung). 

Andere Innenohrgef/if3e, insbesondere das Vas spirale, zeigen keine Ver/inderun- 
gen. Zwar konnten wit gegenfiber den Kontrolltieren bei den immunisierten Tieren 
eindeutig eine Abhebung tier Tektorialmembran yon den/iu~3eren Haarzellen nach- 
weisen, doch blieb dies licht- wie elektronenmikroskopisch ffir den Bereich des Corti- 
schen Organes der einzige pathologische Befund. 

Unsere Ergebnise best/itigen im Sinne eines Kreuzversuches die Befunde yon 
Quick u. Mitarb. (1973), welche nach Immunisierung yon Ratten mit einem Homo- 
genisat aus Innenohrgewebe fluoreszenzmikroskopisch eine Immunreaktion im Be- 
reich der Stria vascularis, der Nierenglomerula und der Tubuli contorti nachwiesen. 
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Abb. 7. a Ausschnitt aus der Stria vascularis einer normalen Ratte. Sm Scala media, P Pericyt, E 
Endothel, dazwischen verl/iuft die zarte B asalmembran. Vergr.: 12 500 x. b Die st~irkere VergrSI3erung 
l~il3t die ebenmiif3ige Schichtung der (E) Endothel- und Pericytenzellage (P) erkennen; dazwischen die 
zarte Basalmembran (Bin). Die hellen Zellen besitzen zur Basalmembran hin polster/ihnliche Verdich- 
tungen (,~). Die Zellgrenzen sind scharf. Vergr.: 20 000 x 
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Abb. 7. b 
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Abb. 8. a Striaepithel nach Anti-Bm-IgG-Behandlung, N geschwollener Zellkern, Sm Scala media. 
Pericyten- und Endothelschicht (E, P) der Kapillare sind yon einem tief sehwarzen Basalmembranring 
(-~) umgeben. Vergr.: 5 000 • b Aussehnittvergr613erung aus a, Bm Basalmembran, E Epithelzelle, P 
Pericyt. Die Ausl~iufer der hellen Zellen sind ebenso wie die Endothelzellen der Kapillare aufgequollen 
(Flfissigkeitsaufladung?) Vergr.: 20 000 • 
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Abb. 8. b 
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A b h ,  9, a l m  Bereich der verbreiterten und verdicb~eten Basalmembra~ komml es zu Ausf~tlungen yon 
kollagentthnlicttem Material (]),  Vergr.: 24 000 x. b Die Mitochondden, vorzugsweise der duakien 
Zellen zeigen Vakuolen, im Cytopiasma der das Gefhl3 begrenzenden Zellen treten flfissigkeitsgeffillte 
Blfischen auf (*); daneben kommt es zu einer Ablagerung yon osmiophilen Tropfen (-~) um die GeffiBe. 
N geschwollener Kern einer dunklen Zelle, T Thrombocyt, E Endothelzelle, (, ')  kollagenfihnliche Abla- 
gerungen im Bereich der Basalmembran. Vergr.: 24 000 x 
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Abb. 9. b 
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Abb. 10. Immunfluoreszenzmikroskopische Reaktion zur Darstellung der Lokalisation des Antigen- 
Antik6rper-Komplexes am Gefrierschnitt: a Glomerulum: deutliche Fluoreszenz um die Kapillarschlin- 
gen. Vergr.: 560 • b Stria vascularis: die Kapillarquerschnitte (,/) zeigen helles Aufleuchten, werden 
jedoch durch die kr/iftige Eigenfluoreszenz (*) des Striapigmentes /iberstrahlt. Vergr.: 560 • 

Unsere Versuchsanordnung unterscheidet sich jedoch in wesentlichen Punkten von 
der Quicks: Wir verwendeten zur Herstellung unserer IgG-Fraktion ausschlief31ich 
gereinigte Basalmembranen aus Nierenglomerula und kein Gemisch aus verschiede- 
nen Geweben mit m6glicherweise unterschiedlichem Antigenmuster. Nach Injektion 
der Antik6rper gegen glomerul/ire Basalmembranen erhielten wir eine eindeutige 
Reaktionsantwort im Bereich der Nierenglomerula und/iberraschend synchron auch 
im Bereich der Striagef/il3e. Die Ver~inderungen am Striaepithel m/issen ebenso wie 
der Befund der abgehobenen Tektorialmembran als sekund~ir angesehen werden, da 
sich immunfluoreszenzmikroskopisch an diesen Geweben kein positiver Ausfall 
zeigt. Dagegen werden die von uns im Elektronenmikroskop nachgewiesenen kolla- 
gen/ihnlichen Ausf/illungen um die Stria- und Glomerulumgef/il3e als morphologi- 
sches Substrat der Antigen-Antik6rperreaktion gedeutet (Kondo u. Shigematsu, 
1972). Die genaue Lokalisation des Antigen-Antik6rperkomplexes wird in einer lau- 
fenden Studie mit Hilfe von Peroxydase-markiertem IgG tiberprtift. 

Weitere Untersuchungen mit Messung des DC-Potentials und der Elektrolytkon- 
zentration in der Endolymphe bei Tieren mit positiver morphologischer Basalmem- 
branver/inderung der Stria vascularis sind im Gange und werden zeigen, ob die 
beschriebenen histologischen Ver~inderungen bereits funktionelle Auswirkungen auf 
das Innenohr haben. 

Unsere Ergebnisse k6nnten ein Hinweis sein dafiir, dal3/ihnliche Reaktionsme- 
chanismen beim Alport-Syndrom, vielleicht auch im Pathomechanismus bestimmter 
Saluretika oder Aminoglykoside eine urs/ichliche Rolle spielen. Daneben sollte diese 
Untersuchung einen Anstol3 daf/ir geben, bei klinisch unklaren F~illen von~ zuneh- 
mender Ertaubung eine m6gliche zugrundeliegende Nierenerkrankung, welche kli- 
nisch noch latent wirkt, mit in die Betrachtung einzubeziehen; auch beim Alport- 
Syndrom wird die H6rst6rung oft als erstes Merkmal erfaf3t. 
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Dal3 die Ver~inderungen an  der Stria vascular is  nicht  sekund~ir durch  die St6- 
rung  der Nie renfunk t ion  (z. B. Ans t ieg  der harnpf l icht igen Subs tanzen)  hervorgeru-  

fen sein kann ,  beweist  e inmal  das gleichzeitige Auf t re ten  der rnorphologischen Be- 

funde a m  Glo rne ru lum u n d  an  der Stria vaseular is ,  z u m  anderen  das Fehlen  jeglicher 
pathologischer  Befunde an  den zur  Kont ro l le  un te r such ten  Gef~il3en von  Gehirn ,  
Lunge,  Leber,  Pankreas  u n d  Herzmuskel .  Dor t  komrn t  es auch immunhis toehe-  
misch nicht  zu e inem posi t iven Reakt ionsausfa l l .  
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