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I>ei <It'* Alkaptonurie handelt es sieh I»c»kanullit*li um eine
>isrun«t  im - Kiweilistolfweelisel.  Als  Mull<»ilbslaiizbii des
Alkaptrms sind bisher bekannt das Tyrosini: und das Phenyl-
alanin.*) Diese beitlen Verbindungen gehen fast tjnantilativ in das
Alkapton Uber, da die Darreichung derselben (in optiseh aktiver
Modifikation) bei Alkaptonurie eine entsprechende Vermehrung
der Alkaptonausscheidung bervorrnlt. Aueb die im Kiweild-
mnleknl entlialtenen Tyrosin- und [IMienylalaningruppen ver-
halten sieh in Gbnlielier Weise. Schon Wolkow und Baumann
maeliteo daran! aufmerksam, dal» die Alkaplonausseheidung
in direktem Verhéltnis zum Kiweibreiebtum der Nahrung
stehe. Der eine von uns3) konnte anelt dureli einen langem
Stolt'weehselversueh an dem auf dm* medizinischen- Klinik
,m Hasel weilenden Fallt* von Alkaptonurie zeigen, dal»
liaeli Superposition verschiedener reiner KiweiUpraparale auf
eine konstante Kost eine Vermehrung tier Alkaptonaussebeidimg
vintrat, die jedesmal anndhernd mit den bisher ermittelten
Weiten der einzeln*!! Kiweilikirper an fliesen beiden Ver-
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bindungen Gbercinstiniinte. Es scheint also «lit* Stlrunir bei
unserem Fall von Alknptonurje eine anndhernd vollstandige zu sein.

Von besonderem Interesse war nun die Frage, an welcher
Stelle im Eiweibstofl'woehsel wirdiese Stérung zu suchen haben.
Wenn die Annahme von Wnlkow und Baumann, dull die
Bildung des Alkapto.ns im Darm durch spezifische Bakterien
erfolge, richtig wért», dann miiliten die Eiweibkorper des mit
Alkaptonurie Behafteten fa-l tyrosin- und phenylalaninfrei sein.

Experimenteller Teil.

Durch-'einen Aderlall wurden dein mit Alkaptonurie be-
hafteten Manne ea.MOOecm Blut entzogen. Dasselbe wurde sofort
geschlagen und zur Trennung von Serum und Blutkorperchen
zentrifugiert. Der Bhitkorperchenbrei wurde zur vollstandigen
Enlternung ties Serums zweimal mit ‘Koiger Kochsalzlésung
durehgerihrl mul zentrifugiert, hierauf in Wasser "(»lost, und
hiernach mit Alkohol die Eiweibkorper ausgefallt. Dieselhdi

wurden aut' einem Filter gesammelt, mit W asser; Alkohol und
Ather ausgewaschen, und hierauf bei BH)° getrocknet. Erhallen

wurden O6.0 g Eiweib.

i< vereinigten Auszlge: 'Wasser, Alkohol und' Ather
wurden eingeengt, der Buckstand mit Ather extrahiert, der
Ather mverjagt, und der verbleibende Bicksland in Wasser
gelost. Der Versuch, aus dieser Losung mit basischem Blei-
aeelat l|h>mogentisinsdure zu gewinnen, gab ein negative-
Besultaf.

Das Serum wurde gleichfalls mit Alkohol gelallt, und der
Eiweibniedcrsehlng. wie* oben, behandelt. Die vereinigtem Au—
ziig('" wurden auch hier auf llomogentisinsdure untersucht. Es
gelang, das Bleisalz derselben zu isolieren.

Das Bhilkérperohcnejwoib und das Serumeiweib wurden
hierauf nadi der T ischersehen Methode hvdrolvsiert und ver-
esiert.

Im Serumeiweib win den nachgewiesen: (ilycoeoll,1) Alanin,
| Sfiiiniidliumiii <*iith-iJl kein rdveuroll, dagegen das 1llut*b>L1!!i
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Leucin, wAArrolplincarbonsanre. Phenylalanin, (ilulamiusamv,
Aspiiigjrinsaiirti und Tyrosin, Letzteres winde «buch eine sehr
stark ausgepragt»- Milionsehe Keaklmn lestfrestellt Verarbeitet
worden waren PM> g Kiweili. Phenylalanin wurden 0> g
isoliert.  Das Smiinall»iiiniii ') enthalt ;i,OK*“,, Phenylalanin,
das lihilglobulin <a. 2.70 0 Ph«-nylnlanin. ' ¥

Pas isolierte Phenylalanin schmolz gegen -SJ" iimkorr.h
i»eim Krhitzen <*n<*r Probemit Kaliumhit-hromal und Schweldl-

sdure trat der (ierueh naeh Ph«'nyla<etal<lohyd auf.

Im Plutkérporelieneiweili wurden na«*hg«-wies<m: Spuren,
von (ilyeiM-nll, kTrier Alanin. Leucin, u-Pym.lidinearbonsaure,
Phenylalanin, (dutaminséaure, Asparagiiisamv und Tyrosin. Pie
Mellte des letzteren konnte nicht bestimmt werden

| heu\lalanin wurden aus 00 g ITliitk«*>r|n*rch<*ni*iweil» 1,0
isoliert. Hamoglobin r«-sp. Globin enthalt 4,24'S .Phenylalanin”?,

v einmaliger VrreshTUlUg waren gefunden
worden. ;i

Pas isoliert«l Phenylalanin schmolz gegen 270" rmkorr.i.
Pie Analyse gal# folgend«-* Hesullat:

0.12;;t « Sul»lan/. »ahui ©2«-> - Co., und 0.07’Ug U,0.
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normalerweise gefunden worden sind. Ks ist somit der
Deweis erbracht, dal» die der Alkaptonurie zu Grunde
liegende Storung weder im Darmkanal noch hei der
Resorption zu suchen ist. Ks handelt sich um eine
ganz lokalisierte, spezifische Stoérung im KlwoilV-
abhau. Der eine von uns hat bereits friher fir die Cystin-
dialhese ganz dieselben Deobachtungen gemacht..l)
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