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XXII. 

Ein Beitrag zur Pathologic der cystischen 
ErkrankmN der Leber in Neugebornen. 

(Aus dem Pathologischen I,aboratorium des St. Caeorggs Hospital~ London.) 

Yon H, D. g o l l e s t o n  M. D., M. R, C. P., 
Lectnrer on Patbology~ 8L C~eorge's Hospi~air London. 

und 

k. A. K a n g h a c k  M. B., M. R. (3. P., 
Medical Regisgrac und Tutor~ Royai Infirmary~ Liverpool, weiland John Lueas Walker 

Student in Pathology, Cambridge Uni~'ersity. 

(Hierzu Taf. XIII. Fig. 1--30 

Das \"orkommen yon Vacuolen in Leberzellen ist; mehr- 
reals besohrieben. Als Ursaehe dieser Erscheinung sind genannt 
worden: 1. die experimentelle Unterbindung des Gallenganges 
( C a n a l i s ,  G e r h a r d t  und H a r l e y ) ,  2. die Injection grosser 
Mengen yon 8alzlSsung in die ven5se Circulation ( R a u m ) ,  und 
3. congenitale eystisehe Erkrankung der Leber ( P y e - S m i t h ,  
Ha le  W h i t e ) .  Vor kurzem nun haben wir Gdegenheit gehabt, 
die Leber zweier Kinder, die bald naeh der Geburt gestorben 
waren, zu untersuchen, und auf Grund unserer Beobaehtungen 
sind wit zu dem Schlusse gekommen, dass in einigen Fgllen 
wenigstens die Erseheitmng yon Vaeuolen in den Leberzelten auf 
einer Dilatation tier Gallencapillaren bernht. 

g a u m  fand die Ursaehe der Vacuolen in einer 5dematSsen 
DurchtrRnkung der Leberzellen, bedingt durch die Injection grosser 
Mengen yon Fliissigkeit in die Circulation, wiihrend G e r h a r d t  in 
den Vaeuolen Stadien einer hyalinen Degeneration der Zellen sah. 

Unser erster Fail betraf ein Kind, welches im A]ter yon einem Mortar 
unter den Symptomen einer typisehen Urfimie starb. Das Kind war seit 
seiner Oeburt 5dema/Ss und ascitisch, und sein Ham enthielt grosse Mengen 
yon Eiweiss. Bei der Obduction erwiesen sieh das Gehirn, die Lungen, tier 
Durra, die Mitz und Lymphdriisen, die Gtandula thyreoidea~ die Thymus und 
alas Pankreas als augenschei~flich gesund und botch uichts AussergewShnliches 
dar. Die Hard, blase nnd Ureteren waren gesund, w~hrend die Nieron zusam- 
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men 160 g wogen. Die Nierenkapsel war leicht absch~lbar, die Pelves warea 
normal. Makroskopisch sowohl als mikroskopisch zeigten die Nieren die 
typischen Ver~nderungen der bekannten eongenitalea cystischen Erkrankung, 
wie sie vor Laugem yon u  besehrieben ist. 

Makroskopisch schon sah man in der Leber, die sonst nicht vergr5ssert 
odor geschrumpft war und auch keine Spuren einer post mortem Zersetzung 
darbot~ einige wenige~ schwer bemerkbare Cysteu~ und ein Durcbschnitt zeigte 
eine deutliche Zunahme des fibrbsen Gewebes in den Portalgebieten. Druck 
auf die Gallenblase verursachte die Entleerung einer klaren and hellen FJ/is- 
sigkeit in den Zw51ffingerdarm. Die gr6ssereu Gallengb.nge waren weder 
verengt noch sonst ver~ndert. Leider unterliessen wit es, die Leber durch 
die Gallengii, nge zu injiciren. Sie wurde zum Zweeke der mikroskopischeu 
Untersuchung in Mfiller~scher Flfissigkeit und Alkohol geh~rtet~ und theils 
mit dem Gefriermikrotom, theils nach Einbettung in Paraffin geschnitten~ 
um mbgliehst dfinne Pr~parate zu bekommon. Zur F/irhung wurden Pikro- 
carmin~ Hbmatoxylin und Eosin benutzt. 

Das Mikroskop zeigte eine typiscbe vorgeschrittene bi]iiire Lebercirrhose, 
welehe ihren Ausdruck in der Existenz yon diehterem fibrbsem Gewebe um 
die dilatirten Gallengb~nge fand (Fig. 2). In den Portalgebieten war die Menge 
des fibrbsen Gewebes betr~chtlich; es umsehloss Verzweigungen der Arteria 
hepatica und der Vena portarum. Das fibrbse Gewebe fo]gte yon den Por- 
talgebieten aus den Ver~stelungen der Galleng~ng'e. Die Zahl der letzteren 
war bedeutend vergrbssert, und wo die Bindegewebswueherung am moisten 
ausgepr~gt und fippig wa% da waren auch die Galleng~nge in grbsster 5fenge 
vorhanden. Alle Gfi, nge waren erweitert~ einige in hohem Maasse; sie waren 
jedoeh sammt und sonders leer und enthielten weder Sehleim~ noch Galle, 
noch abgestossene BpithelzelIen. Die gr5sseren O~inge waren yon hohem Cy- 
]inderepithel ausgekleidet und batten eine 5~chte, aus Bindegewebe bestehende 
Wandung; tetztere jedoch war in den kleineren Giingen weniger deutlich uud 
das Lumen derseiben yon mehr flachem odor kubischem Epithel begrenzt. 

Um das Ganze kurz zu fassen, dis Anordnung der Gi~nge 
und der Bindegewebswucherung entsprach dem, was man je tz t  

gewbhnlich ,,bili/~re '~ Lebercirrhose nennt,  dis in j[ingster Zei t  

J a n o w s k i  zum Gegenstande einer ausffihrlichen Arbe i t  gemacht  

hat. Unsere Befunde, was diesen ersten Fall  betrifft, s t immen 

mi t  den seinigen fiberein, jedoch mit  folgenden Ausnahmen:  

1. Nekrotische Heerde waren nicht  vorhanden. 
2. Das Epithel der Galleng/inge bestand aus einer einzigen, 

regelm/issig angeordneten Schieht von Zellen. 
3. Obgleich die Galleng/inge bedeutend gewuchert waren, 

exist ir te doch nirgends das Bild eines tubul/iren Adenoms. 
4. Die G~inge waren stets leer. 
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5. Eine rundzellige Infiltration nm die G~llenggnge oder Oe- 
fgsse herum, oder in den Lobulis bestand nicht. Die Verfinderung 
hatte lfingere Zeit bestanden und war ,,chronisch", nach der fippigen 
Bindegewebsneubildung in der Umgebung der G~nge zu urtheilen. 

6. Von einer Proliferation, Pigmentirung oder Atrophie der 
Leberzetlen wa,r nichts zu sehen. 

In diesem Palle war die Cirrhose gewiss nicht dureh eine 
Gallenstauung verursaeht, im Gegentheil die Eutzfindung um die 
Oalleng•nge und die Wucherung der letzteren hatte wabrsehein- 
lich begonnen zu einer Zeit, we Oalle noeh nieht gebildet wurde. 
Der Grund der patholegischea und anatomischen Erseheinungen 
in ~hnliehen Fgllen ist, wie J a n o w s k i  sagt, ein Rs 

Die meisten Leberzellen wiesen sogenaunte Vaeuolea auf. 
Letzf, ere nahmen ungef~ihr den vierten crier f/inften Theil einer 
Leberzelle ein. Minimale Vaeuolen, wie sic P y e - S m i t h  be- 
schrieben und abgebildet hat, wurden nieht beobaehtet, und 
wiederum wurde im Oegensatz zu P y e - S m i t h  und anderen For- 
schern niemals mehr als eine Vacuole in einer Leberzelle gefun- 
den. tn vielen Fgllen bedurfte es einer sorgf~iltigeu Handhabe 
der :~fikrometersehraube des Mikroskopes, um die Vacuolen sicht- 
bar zu machen. Es war unmSglich, die Vaeuolen mit Eosin oder 
mit irgend eiuem anderen F~rbemittel zu f~rben. 

Es seheint wahrscheinlich, dass in diesem Fa.lle die Ersehei- 
hung der Vaeuolisirung auf einer Erweiterung der kleinsten Gal- 
~eneapillaren beruht, und zwar aus folgenden Griindeu: 

1. Die Vaeuolen waren durehschnittlieh yon gleicher GrSsse. 
Die Substanz der Leberzellen war nieht yon mehreren, kleinen, 
runden Vaeaolen durchl6ehert, oder gar yon einer einzigen grossen 
Vacuole verdr~ngt oder zur Seite verschoben, naeh Art der Fett- 
infiltration. Fast in keinem Falle war der Nucleus dot Zelle 
verschoben. 

2o Anfangsstadien der Vaeuolisirung existirten nieht, und 
Uebergangsformen yon gesunden Leberzelten zu solehen mit Va- 
cuolen waren nieht zu flnden. 

3. Die grosse Mehrzahl der gacuoten war intereellul~.r. Um 
diese intereellularen Vaeuolen herum, die nieht grSsser waren, 
als solche, die seheinbar in den Zellen sich befanden, liessen 
sich niemals Leberzellenreste aufweisen. 
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4. Die Vacuolen, die auf den ersten Blick scheinbar ill den 
Leberzellea ihren Sitz hatten, waren in manehen F~illen wirk- 
lich intercellular, wie eine genauere Untersuehung mittelst der 
Mikrometerschraube zeigte. Wiederum viele Vacuolen, die schein- 
bar in den Zellen sich befanden, lagen in einer anderen opti- 
schen Ebene~ fiber oder unter den Zellen; sie waren somit 
mSglicherweise intercellular. 

5. Manche des intereellularen Vacuolen waren nicht rund, 
sondern mehr oval oder deutlich is (Fig. la) .  

6. Manche der intercellularen Vacuolen konnten mit Leich- 
tigkeit in eine Leberzel]e, d. h. in intracellulare Vacuolen hia- 
ein, verfolgt werden, und aueh umgekehrt. 

7. In dem zweiten von uns untersuchten Falle - -  einem 
Falle yon Icterus neonatorum, der am dritten Tage nach der 
Geburt tSdtlich v e r l i e f -  existirte, wie die anatomisehe Unter- 
suchung zeigte, eine acute interstitielle Hepatitis, und ausser- 
dem eine mehr oder weniger ausgesprochene ,Vacuolisirung ~ 
der Leberzellen (Fig. 3a und 3b). Die ,Vacuolen ~ waren auch 
hier inter- und intracellular, waren jedoch stets mit Galle ge- 
ffillt. In der reichlichen rundzelligen Infiltration in den Portal- 
gebieten (Fig. 3a) wurden hie uud da die Anfangsstadien tier 
Gallengangserweiterung wahrgenommen. Hier hatten wir es also 
mit einer acuten und frischen C i r r h o s e -  besser vielleicht einer 
Entziindung - -  und einer Gallenstauung in der Leber zu thun, 
wie der Icterus bewies, obwohl der Ductus eholedochus und die 
G~nge am Hilus durchg~ngig waren. Der Grund der Obstruction 
war somit wahrscheinlich in der Leber selbst zu suchen und 
muthmaasslieh yon der acuten interstitielleu Hepatitis abh~ngig. 
Die Stauung war aueh f/it die Erweiterung der Gallencapillaren 
verantwortlich. Diese erweiterten Capillaren waren den oben 
beschriebenen Vacnolen sehr s nut waren sie hier mit 
Galle geffillt. In diesem Falle sind die ,,Vaeuolen '~ zweifelsohne 
erweiterte Galleneapillaren, im Durchsehnitte gesehen, und wir 
dfirfen wohl mit einigem Rechte annehmen, class anch in dem 
ersteren Falle die Vacuolen einen ~hnlichen Ursprung batten. 
Dort war die Cirrhose jedoeh yon 1/~ngerer Dauer ,und  deshalb 
auch die Erweiterung der Capillaren eine mehr ausgesprochene. 
Es muss jedoch einger~iumt werden, dass im obigen Falle die Ca- 
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pillarea keine Qalle eathielteu. Dieser Umstand kann abet kaum 
als Einwaud ge]ten, da es ja bekanut ist, dass in langwierigen 
Fglten yon meehanischer Gallenstauung die erweiterten Oallen- 
ggnge oft eine Mare Flfissigkeit und keine Galle enthalten. 

Zum Sehlusse mSohten wit noeh bemerken, dass, soweit 
wit bereGhtigt sind, nach zwei F~|len zu urtheilen, es nieht ganz 
unwahrseheinlieh ist, dass eiae Lebercirrhose, wenn sic frfihzeitig 
hn intraaterineu Leben auftritt, zu einer eongenitalen eystiseheu 
Erkrankung der Leber ffihren kann, geset.zten Falles, dass das 
Kind am Leben bleibt, wghrend andererseits eine acute gntzfin- 
dung oder Cirrhose im spiiteren FStalleben oder gleich nach 
der Geburt zu einem tgdtlieh verlaufendea Ieterus ffihren mag. 
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Fig. In. 

Fig. lb. 
Fig. 2. 

Fig. 3a. 

Fig. 3b, 

Erkl~trung der Abbildungen.  
Tar. XIII. Fig. l - 3. 

Congenitale cystische Erkranknng der Leber. Sehwaehe VergrSsse- 
rang. HS~matoxylin und Eosin. Zeigt das Vorkommen erweiterter 
Galleneapi!!aren. (Fall 1.) 
Ebendasse!be bei starker VergrSsserung. 
Von demselben Falle. Zeigt ein Portalgebiet bei schwaeher Ver- 
g~'Ssserung. Erweiterte Galleng~nge, ~,on diehtem Bindegewebe umge- 
ben; in letzterem Zwelge der Vena portarum und der Arteria hepatica. 
In,eras lleonatorum. Sehwaehe VergrSsserung. Zeigt sin Portal- 
gebiet" eia grosset Zweig der Vena portarum, yon Rundzellen um- 
geben; in der rundzelligen Infiltration befindet sleh ein erweiterter 
(~,alIengang. (Fall 2.) 
Von demselben Falle. Starke VergrSsserung. grweiterte Gallen- 
capillare, mit Galle geffillt, g Gallengang. v Blutgef~ss~ 


