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XIX. 
D e  

Cber eine hochgradige Entwicklnngsstiirung der 5Tieren bei 
cinem Neugeborenen in ~erbindung mit andern Entwick- 
lungsfehlern (Laryngealstenose, Verkriimmnng des Unter- 

schenkels), 
Von 

Dr. K o l o m a n  B u d a y ,  
Universitgtsprofessor in Kolozsv~r. 

(Hierzu 2 Textfigaren.) 

Jedesmal, wenn wit Gelegenheit haben zur ni~here-n Untersuchung seltener 
vorkommender Entwicklungsanomalien, iiberkommt uns ein gewisses Gdfihl, als 
ob wir uns in eine fremde Welt verirrten, wo yon den gewohnten ganz abweichende 
Verhiiltnisse, Gesetze bestehen und herrschen. Die Fragen, welche bei der Sektion 
infolge yon Krankheiten Gestorbener einer Beantwortung harren, besehiiftigen 
sigh meistenteils damit, welcher Art im wesentlichen die pathologisehen Ver~nde- 
rungen sind; in weleher Weise und zu welcher Zeit sie wohl entstanden sind; wo- 
dutch sit ausgelSst wurden und in welehem ursi~ehliehen Zusammenhange die an 
den verschiedenen Organen beobachteten Veri~nderungen miteinander stehen? 
Ein grol~er Tell dieser Fragen kann auf Grund der pathologisch-anatomischen 
Sektionen eine mehr oder weniger befriedigende Antwort finden. Wie sehr geriit 
aber unsere Arbeit ins Stocken, wean wir, yon iihnlichen Gedankengiingen geleitet, 
die Entwieklungsanomalien beurteilen wollen! An Stelle der allgemein erkannten 
Hauptkrankheitsformen (Gesehwfilste, Entztindungen, Entartungen, Kreislauf- 
stSrungen) begegnen wir in den allermeisten FhIlen Bur den Zeichen einer behinder- 
tea, mangelhaften oder iibertriebenen Entwieklung, deren Zusammenfassung in 
ein genaueres System bisher noeh nicht mSglieh war. 5~oeh bedeutendere Sehwierig- 
keiten stellen sieh uns entgegen, wenn wir der Entstehungsart der Mil~bildungen 
und den sie bewirkenden Ursaehen forsehend nachgehen, denn es kSnnen die 
unleugbar sch6nen Ergebnisse der embryologisehen Versuehe auf die menschlichen 
Mi~bildungen kaum angewendet werden. Das Verbindungsglied zwisehen den an 
verschiedenen Stellen gleiehzeitig auftretenden Fehlern in der Entwicklung aus- 
findig zu machen, gelingt ebenfalls nur ausnahmsweise. 

Aber gerade dieses Geheimnisvolle gestaltet die Besehiiftigung mit den Ent- 
wieklungsfehlern so fiberaus anziehend, denn das Studium eines aul]ergewShn- 
lieheren Falles verloekt uns auch yon selbst dazu, da~i wit uns in die Verhiiltnisse 
der nattirlichen Entwiek]ung vertiefen, mit dem Bestreben, auch fiber die Auf- 
zi~hlnng der naekten Tatsaehen hinausgehend irgendeine Aufkli~rung zu bringen. 
Aueh der welter unfen mitzuteilende Fall bietet eine Fiille soleher Momente, welehe 
auf die einzdnen Zeitabschnitte der intrauterinen Entwicklung u~d des Lebens - -  
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g le iehsam yon e inem Verzerrungsspiegel  her - -  ihre S t rahlen  werien, so dal~ ich 

eine kurze Beschre ibung dessdben  nicht  flit  iibertttlssig halte.  

Au~ der geburtshilfliehen Klinik zu Kolozsvgr sehenkte eine 19 jghrige Frau ~[arie G. am 
28. Dezember 1911 einem Knaben das Leben. Die Geburt verlief in Steil~lage ziemlieh leicht; 
die Lgnge des Kindes betrug 46 era, sein Gewieht 2200 g, sein Kopfumfang 33era; es war also eine 

Fig, 1. 

Frfihgeburt. Das Kind lebte insgesamt 38 Stunden lang; es war bei ihra auSer der Verkriimmung 
des linken Untersehenkels blol~ die st~ndige hoehgradige Zyanose auffallend, so daJ] Verdacht 
auf einen angeborenen Herz~ehler bes~and. 

Aus dem Sektionsprotokoll hebe ieh das Folgende hervor: ~iittlerer Ern~hrungszustand; 
Gesiehti Lippen zyano~isch. Die links untere Extremit~t ist in der Hiifte und im Knie unter 
einem stump, fen Winkel gebeugt und kann nieht ganz ausgestreekt werden (Textfig. 1). Der 
Unterschenkel ist ira Verh~ltnis zum Oberschenkel fast unter einem reehten Winkel naeh au6en 
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gedreht, so daI~ der mediale Kondylus der Tibia nach vorn, der seitliche nach riiekwi~rts sieht, 
wahrend die Oberschenkelkondylen sich in normaler Lage befinden. Infolgedessen ist die Ferse 
medianwarts, sind die Zehen seitwiirts gewendet. Es besteht eine ausgesprochene ttaken~u~- 
Haltung; die Biegung der Sohle fiber einen rechten Winkel hinaus ist nieht mSglich; der aul~ere 
Rand des Ful~es steht h~iher, die Sohle ist starker vorgewSlbt, der Fulh'iieken abgeflaeht. Beim 
Biegen des Knies steigert sich die Drehung des Ful~es noeh, so da~ die Fel'se des Fu~es fast naeh 
vorn gerichtet ist. Der Unterschenkel ist etwas gebogen und ist im Vergleich mit demjenigen der 
andern Seite um einen Zentimeter kiirzer. Die rechte untere Extremitat ~st ganz normal ent- 
wickelt and leicht beweglich. 

Der Sch~del, das Gehirn zeigt keine Anomalie. Die Lungen sind mit Ausnahme der vorderen 
Ri~nder der oberen Lappen ganz luftleer, stark zyanotisch. Aus den Bronehien wird wenig blutiger 

Fig. 2. 
s s  Nebennieren. r r  Nieren. a Aorta. u Ureter (nur links bezeichnet). 

Schleim entleer~. Von seiten des Herzens liel3 sich weder bezfiglieh der Bildung der gral]enGefaSe, 
noch beziiglich der Septen und Klappen irgendeine Entwieklungsabweichung nachweisen. Das 
Gewicht des Herzens betrug 13 g. Im vorderen Teile des Herzbeutels sind ziemlich viele B]utungen. 
Die Schilddriise, Thymus ist blutreich, ebenso wie auch die Sehleimhaut des Rachens und der 
Speiser5hre. 

Der untere Tell des Rachens (Hypopharynx) ist dutch eine starke, kugelsegment~Srmige 
VorwSlbung der Region des Ringknorpels verengert, in iihnlieher Weise ist auch der Kehlkopf- 
eingang enger; die Epiglottis, die Plicae aryepiglottieae sind auffallend dick, massig. Auch der 
Hohlramn tier Kettle ist stark verengert, die Region der Giel3beckenknorpel wSlbt sieh au~er- 
gewShnlieh vor, ebenso wie auch die Seitenwande des Kehlkopfes. 

Die M o r g a g n i schen u sind auf beiden Seiten so sehmal, dal3 man sie kaum er- 
kennen kann. Die Kehlknorpel el"weisen sieh beim Betasten massiger, aber auch die Schleimhaut 
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ist dicker; Spuren yon Narben sind nieht vorhanden, in der Kehle finder sieh biutiger Sehleim. 
Die Messungen, vergliehen mit den MaBen eines ebenso alien norm~len Xindes, welehe wir in 
Klammer beifiigen, ergeben die ~olgenden Zahlen: die Dicke der hinteren medialen Wand des 
Kehlkopfeinganges betri~gt 3,5 (2,5) ram. Diejenige des hinteren seitliehen Teiles 6,5 (3,5) ram. 
Die IJieke der hinteren Keh]kopfwand selbs~ 4,5 (3,5) ram. Der HShendurehmesser des Sehild- 
knorpels maeht 9 (7) mm aus, seine Dicke 1,3 (1,0) ram. Die Ring- and GieBbeekenknorpel weisen 
ebenso grgBere Durehmesser auf. 

Milz, Leber sind blutreieh, nicht vergrSBert; Magen-, Darmtraktus weist niehts Unnor- 
males auf. 

Die Nieren sind auBergewShnlieh klein und kanm grSl~er wie eine Bohne (Textfig. 2 r.). 
Die L~nge der linksseitigen bel~uft sieh auf 15 mm (40 Into bei dem normalen Falle), c~{e Breite 
auf 9 bis 10 mm (20 bis 22 ram), die Dieke auf 4: his 5 mm (15 mm). Die L~nge der reehten Niere 
maeht 18 mmaus, ihre Breite 8 his 9 mm, ihre Dieke 5 his 6 ram. Auf ihrer Oberfl~Lehe ist 
die Gelapptheit nieht so ausgesproehen wie gewiShnlich, Spuren yon N~rben sind nicht vorhanden. 
AuI der Sehnittfl~che weisen die RiMe und die Pyramiden in gleicher Weise bedeutend geringere 
MaBe auf. Die Nierenarterien sind so diilm wie Zwirnsf~Lden, noch diinner wie die Arterien der 
Nebennieren, yon denen sie ausgehen. Die Ureteren verlaufen normal, ihre Dieke betr~Lgt 1,5 bis 
2,0 ram, ihr Hohlraum ist ziemlieh welt, sie kSnnen in beiden Riehtungen gut sondiert werden 
(Textfig. 2 u.). Die H~rnblase ist stark zusammengezogen und en~h~ilt g~r keinen Ham. 

Die Nebennieren bedeeken die Nieren yon vorn fasg vollsg~ndig (Textfig. 2 s.), sic sind e~was 
gr56er wie gewSh'nlich, and zwar 5 cm (3,2 era) lung, 2,2 em brei~, unten fehlt die din'oh die Nieren 
verursaehte Abflaehung. 

In den 5dematSsen Hodenhiillen haben wir beide tIoden in normaler GrtiBe anfgefunden, 
ihre $ubstanz ist auffa]lend blutreieh (Steif~lage!). 

Auf Grund dieses Sektionsbefundes lautete die Diagnose folgendermagen: S t e n o s i s 
h y p e r p l a s t i e a  l a r y n g i s ,  E e e h y m o s e s  p e r i e a r d i i .  A t e l e e t a s i a  f e r e  
t o t a l i s  p u l m o n u m ,  t t y p o p l a s i a  g r a v i o r  r e n n i n ,  C o n t r ~ e t u r a e  
e o x a e  e t  g e n u s ,  t o r s i o  e r u r i s ,  p e s  r  l a t e r i s  s i n i s t r i .  
O y a n o s i s  u n i v e r s a l i s .  

Aus dem Kehlkopfe haben wit yon zwei Stellen Proben herausgesehnitten zur histologisehen 
Untersuehung, der eine Schnitt durchtrennte den verengerten M o r g a g n i schen Ventrikel 
senkrecht; arts dem normalen Fall untersuchten wir Proben yon derselben Stelle. Die 0berfl~che 
ist iibera]l yon norroalem Epithel bedeekt, die Schleirahaut selbst ist dicker nnd etwas zellen- 
reieher, sie n~hert sich gleichsam dem Keimgewebe dadurch, dab die Iaserige Zwischenzellen- 
stfbstanz weniger ausgebildet ist. Ira iibrigen sind die Blutgef~Be nicht verdick~, nicht verengert; 
yon einer leukozy~ren Infiltration, im allgemeinen yon einer Entziindung sind keine Spuren 
vorhanden; die Schleimdr~isen sind ~ufiergewShnlieh z~hlreieh, grof[ Die kleinen Kehlknorpel 
sind gleichfalls etwas zellenreieher wie in dem normalen Falle, wi~hrend sich die Oewebsstruktur 
der grSBeren Knorpel yon der Norm nicht unterscheidet. 

Die eine Niere halbierten wir in der gewohnten Weise, die Sehnittflaehe maehten wir zum 
Gegenstande der histologischen Untersuchung. Auger der hoehgradigen Schmalheit der R~nde is~ 
die geringe Zahl der G]omeru]i aufiallend. Ein gleiehgrol]es Rindenlabyrinthstiick in der normalen 
Niere enthielt -tier- bis iiinimal mehr Glomeru]i. Wenn wir noch hinzunehmen, dab in der patho- 
log!sehen Niere auch die Breite nut ein Drittel der normalen ausmgehte, so kSnnen wit beilgufig 
sagen, dab die Zatd der Glomeruli 80- his 100 real kleiner war als in dem normalen Falle. Die ein- 
zelnen Glomeruli sind ziem~ieh g~coB, ja es -r sick dem Dttrehschnitte der 3/iessungen gemaB, 
die GrSBe der Glomertdi aus der gesunden Niere so zu derjenigen aus der pa~hologischen wie 16 : 17. 
Die Gestalt der Glomeruli, ihre feinere Struktm', die Blutfiiile ihrer Sehlingen zeig~e keine gugen- 
fglligeren Abweichungen. Urn so mehr lenkte der Ums~and die Aufmerksamkei~ auf sieh, dab in 
dem oberfl~chlichen Teile der Niereltrinde junge, sieh entwiekelnde Glomendi mit hohem, nieht 
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abgeflachtem Epithel in verh~ltnisrni~l~ig kleiner )~enge vorhanden waxen; wie der Vergleieh rnit 
dem norrnalen Falle zeigte, ist die Bildung der neuen Glornerul~ an der Oberfl~ehe fiberaus rnangel- 
haft. Es war kein Zeichen des Zugl"undegehens der Glornel"uli vorhanden, hyaline Glorneruli 
w~den nicht gefunden i zwax ist die bindegewebige Kapsel rings urn die Glornerali stellenweise 
etwas breiter, doch ist diese Bindegewebswucherung in der ganzen 1Niere fiberall zu konstatieren 
gewesen und erweekte eher den Eindi'uek zellenreicheu Keirngewebes ohne Sp~en=von Entziin- 
dungen. Die Arterien besitzen in Anbetraeht il~'er dieken Wand ein verha]tnisrniil]ig enges Lumen, 
die Intima ist iedoch nicht verdiekt. Die Tubuli contorti sind breiter, welter, ihre Zellen hell, auf- 
geb]asen. Die 1VIarkstrahlen sind sehr unvol]kornrnen entwickelt, so dab die l~inde dm'eh sie 
nbgeuds so in L~i)pehen eingeteilt ist wie gewShnlich. Die Samme]kan~le sind zusarnrnengefallen, 
der eine und an@re enth~ilt hyaline Zylinder; bier sind irn verh~ltnisrni~l~ig reichlichen Bin~le- 
gewebe lyrnphoide und eosinophile Zellen im Uberftul~ anwesend. 

Wenn wir das Ergebnis der Sektion und der histologisehen Untersuchung 
iiberblicken, k(innen wir vor allem feststellen, da] die Todesursaehe nicht ein Ent- 
wieklungsfehler des tterzens war, worauf sich der Verdaeht auf Gl"und der klinischen 
Symptome richten konnte, sondern die Laryngealstenose. Die allgemeine Zyanose, 
die Erstiekungsblutungen, die hoehgradige Blutleere der Lungen lassen sieh ins- 
gesamt daraus erkl~en, da~ die Kehlkopfspalte sehr eng war, im Lebenden sogar 
infolge der Blutstauung offenbar noeh enger wie in der Leiche. Die histologische 
Untersuehung hat, abgesehen yon grS~erem Zellenreiehtum, bei ziemlieh normaler 
Struktur, aui~er der Verdiekung der Schleimhaut und tier Knorpel niehfs anderes 
zutage gefSrdert, so dal~ man die Stenose-aus der iibermii~igen Entwieklung der 
Gewebselemente, der Hyperplasie des Kehlkopfes ableiten mul~te, mit der die ent- 
sprechende Ausdehnung, Erweiterung des Kehlraumes nieht Schritt hielt. 

Naeh B 0 n n e ~ ist am Ende des ersten fStalen ~onats der aus den Plieae 
aryepiglottieae und der Epiglottiswulst bestehende Kehlkeim unverhi~ltnism~ig 
groB, wiihrend das Lumen des Kehlkopfes ziemlieh klein und - -  abgesehen yon 
einer engen, r(!hrenartigen Verbindung mit den unteren Luftwegen - -  dureh die 
an Dieke stark zunehmenden Wi~nde versperrt. Es erseheint wahrscheinlich, dug 
in unserem Falle das Migverhi~ltm;'s zwisehen den dieken Wi~nden und dem engen 
Lumen, welches anfangs immer besteht, auch spfiter nicht gewichen ist, sondern 
vorhanden blieb. F e i n erldiirt jene Larynxverschltisse, welehe diaphragmen- 
artig sind, in tier Weise, dab die Yerdieknng der mesodermalen RShrenwand nicht 
harmoniseh fortsehreitet mit der Hohlraumbi]dung, wiihrend sieh unter normalen 
Verhfiltnissen spi~ter die Waehstumsenergie und die Bildung des Lumens eher 

ausgleichen. 
Eine unserem Fall etwas iihnliehe Larynxstenose, welehe sieh jedoeh an einer 

Stelle zum vSlligen Versehlu6 steigerte, hat C h i a r i mitgeteilt. 

Bei einem 42 crn langen PS~us fehl~e die linke Niere rni~ dern Ureter zusarnrnen vollstiindig, 
die reehte Niere wax rudirnenti~r; an dern Uterus hatte sieh nut ein Horn gebildet, Seheide hatte 
sieh iiberhaup~ nieht entwickel~, aui]erdern win'de auch n0eh Hypospadiasis und Syndaktylie fest- 
gestellt. Vonder HShe des hinteren Teiles des Kehlkopfeinganges angefangen ist die Keble hoeh= 

Virchows Archly f. pathol. Anat. Bd. 213. Hf~. 2/3. 17  
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gradig verengert, in der Mitre des Ringknorpels ungdi~hr vollsti~ndig verschlossen. Sowohl der 
Schitdknol"pel als auch der Ringknorpel sind aul~ergewShnlich hoch und dick, attch die Schleim- 
haut ist verdickt. 

Jene huffassung C h i a r i s ,  da~ in seinem Fall eine Entziindung die Stenose 
verursacht habe, hi~lt F r a n k e n b e r g e r nicht fiir bewiesen, er ist eher geneigt, 
eine EntwieklungsstSrung anzunehmen. 

DaB in unserem J?alle von einer entziindliehen Stenose nieht die tlede sein 
kann, das beweist das histologisehe Bild zur Gentige; die groBen Sehleimdriisen, 
die allzu groBen Knorpel lieBen sich auf diese Weise nioht erIdi~ren. Aueh daran 
kSnnen wit nieht denken, dab das auf Grund der ungeniigenden Ti~tigkeit der 
mangelhaft entwiekelten Eieren entstandene ehronisehe LarynxSdem die Stenose 
verursaeht habe; fiir diese Annahme bietet weder die histologisehe Untersuehung 
noeh die naehgewiesene VergrSBerung der Knorpel eine Grundlage. Wit werden 
sphter sehen, dag wit aueh sonst keine Ursaehe haben, wegen des Zurtickbleibens 
in der Entwieklung w~hrend des intrauterinen Lebens funktionelle St6rungen, 
0dem zu erwarten. 

Die Ver~inderungen der Nieren verdienen eine etwas ausfiihrliehere Be- 
spreehung. Eia solehes beidseitiges, hoehgradiges Zurtiekbleiben der Nieren in 
der Entwieklung kommt iiberaus selten vor; die beobaehteten und mitgeteilten 
Fi~lle von hoehgradiger IIypoplasie waren meistens nut halbseitig, und ihre Be- 
deutung fiir das Leben wurde herabgesetzt dureh die kompensierende Hypertrophie 
der andern Niere. Dal~ die auffallende Kleinheit der Nieren ihre Ursaehe nieht in 
einer sekundliren Verkleinerung, Schrumpfung. hat, das lieB aueh sehon bei der 
Sektion das auffallend enge Lumen der Nierenarterien, die Flaehheit der Nieren- 
oberfli~ehe, der gangel an narbigen Einziehungen wahrseheinlieh erseheinen. Aueh 
m i t  Itilfe der histologisehen Untersuehung konnte festgestellt werden, dab die 
Zahl der Glomeruli zwar tiberaus gering ist, die Zeiehen des Zugrundegehens der 
Glomeruli abet fehlerL; hieraus ist offenkundig, dab sieh die Glomeruli in bedeutend 
geringerer Zahl gebildet haben wie unter normalen Verh~ltnissen. Die Ent- 
wieklung der Glomeruli war aueh in der letzten Zeit iiberaus hintangehalten worden; 
dies ist daraus ersiehtlieh, dab auf der Oberfli~ehe der Nierenrinde die ]ungen Glome- 
ruli in sehr kleiner Zahl vorhanden sind. Die Glomeruli bilden sieh veto 3. Sehwan- 
gersehaftsmonat angefangen, stoekwerkartig fortsChreitend, in iibereinanderliegen- 
den Reihen, und dieser ProzeB setzt sieh aueh naeh der Geburt noeh einige Zeitlang 
fort, unmitte]bar unter der Kapsel in der sogenannten neogenen Zone. Wir k6nnen 
annehmen, dal~ die Bildung der Glomeruli hier bedeutend langsamer vet sieh ging 
wie gewShnlieh und als Ergebnis dieses Yorganges :aueh die Zahl der Glomeruli- 
etagen bedeutend geringer geworden ist. Die Unfertigkeit der neogenen Zone 
iedoeh sprieht dafiir, dal~ die Entwieklungsenergie aueh zur Zeit tier Geburt ver- 
mindert, herabgesetzt war. 

Ehle sehr auffallende Ersoheinung ist aueh die sehwaehe Entwieklung der 
Markstrahlen; sie weist darauf hin, dab die fortsehreitende Teilung tier sieh aus 
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dem Ureter bildenden Sammelkan~le sehr unvollstiindig bMbt. Die sekundare 
Teilung der ttauptsammeikan~le wiederholt sieh bis zum 5. Schwangersehafts- 
monate 12- bis 13 real, deren Ergebnis shad die Narkstrahlen; yon den RShren 
derselben sind diejenigen, welehe sieh zuletzt entwiekeln, der Oberfl~iehe der 
Nierenrinde am n~ehsten gelegenl Hier ist inf01ge der ungentigenden Teilung 
der SammelkanNe das sogenannte Labyrinth der Nierenrinde dttreh die Nark- 
strahlen, welehe sieh hier sozusagen g'ar nieht entwiekelt haben, nieht - - w i e  
gewShnlieh - -  in L~ppehen eingeteilt. Im Sinne der Entwieklungslehre bilden sieh 
nur die geraden Harnkan~le, die Abzweigungen tier Sammelkan~le aus dem Ureter, 
w~hrend die iibrigen Teile der Nierensubstanz (das Bhldeglied, die H e n 1 e sehe 
Sehleife, die gewundenen HarnrShrchen mit den Glomeruli zusammen) sieh ge- 
sondert bilden aus dem sogenannten metanephrogenen Keimgewebe und nur im 
naehhinein mit den geraden HarnrShren in Verbindung treten.\DemzuMge k6nnte 
die Frage aufgeworfen werden, ob in nnserem Falle die Ursaehe des ZurtiekbMbens 
in der Entwicklung wohl in der mangelhaften Verzweigung der sieh aus dem Ureter 
bildenden SammelkanNe oder aber in der Unvollkommenheit des metanephrogeaen 
Keimes zu suehen ist ? Naeh F e 1 i x kommt den metanephrogenen Zellgruppen 
Einflug zu auf die Bildung der geraden HarnrShren, denn in demselben Grade, 
in dem irgendein Sammelkanal seine aus metanephrogenem Keime bestehende 
Kappe verliert, hSrt aueh seine F~higkeit auf, neue Sammelkanale zu bilden. 
Demnaeh magten wir in unserem Falle die mangelhafte Bildung der metanephro- 
genen Keime fiir das primfire Moment halten. Was die aufffillige Weite der ge- 
wundenen NierenrShren in unserem Falle betrifft, hierauf bezt~glieh erw~hne ieh 
als MSgliehkeit (ohne es jedoeh mit Bestimmtheit behaupten zu wollen), dal~-viel- 
leieht stellenweise die sekund~e Einmtindung der geraden und gewundenen Harn- 
r6hren unterblieben ist und infolgedessen in den blind endigenden, gewundenen 
NierenrShren w~hrend der letzten Tage eine gewisse Fl%sigkeitsretention zustande 
gekommen ist. 

Bei der Sektion lenkte die vollst~ndig kollabierte Harnblase die Aufmerksam- 
keit auf sich; nach Aussage der Warterin hat das Kind, so lange es lebte, keinen 
tIarn entleert. 

Die starke Entwie!dung des Bindegewebes und die Dieke der Arterienwand 
bfldet einen h~iufigen histologisehen Befund in FNlen mangelhafter EntMeldung, 
und es darf durchaus nicht auf vorausgegangene Entztindung gesetflossen werden. 
Wit kSnnen eher daran denken, dag die Nesenehymkeime, vergliehert mit: den 
mesodermalen, verh~ltnismg6ig reich vorhanden waren. �9 Das Fehlen der Nierea= 
lappehen an der Oberflgehe bei gMehzeitiger sehwaeher Ausbildung der Mark= 
strahlen ist nieht iiberrasel/end; infolgedessen haben sieh die sogenannten Renkuli: 
nieht in der nStigen Weise entwickelt und sind aueh die Grenzen 'zwisehen den 
zu den einzelnen Pyramiden gehSrigen Rindenpartien weniger deutlidh: ~usge~ 
sproehen. 

In der Literatur finden sieh mit Bezug auf beide Nieren wei~ig~r FNle yon 
17" 
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Zuriickbleiben in der Entwicklung als vMmehr yon vSlligem Fehlen der Nieren 
aufgezeichnet; in solchen F~Uen hat sich meistenteils iiberhaupt kein Ureter gebildet. 

1t a u c h beobachtete bei einem 45 cm langen Neugeborenen das Fehlea beider Nieren, 
Nierenbecken und Ureteren. Die 5Ienge des Fruchtwassers wa~" auffallend gering. In dem Falle 
yon Z a u f a 1 fehlten bei einem 40 cm langen, im ttbrigen normal entwickelten Neugeborenen 
beide Nieren und Ureteren vo]ls~ndig. S c h e i b land bei der Sektion eines 7 mona~igen weib- 
lichen FStus aul~er Extremitaten- and Wirbels~ulenverkriimmung6n ebenfalls das vSllige Fehlen 
beider Nieren; ebenso fehlte auch der Uterus und die Scheide, ein kleiner Defekt land sich aueh 
an der Seheidewand des Herzens~ 

Alle diese Falle untersGheiden sich yon dem unsrigen darin, da{3 sieh bier die 
Samme]kan~le aus der Ureterknospe entwickelt haben, ebenso auch aus dem 
metanephrogenen Gewebe die gewundenen NierenrShren und Glomeruli, abet all 
diese in verhhltnismh~ig geringem Mage, unvollkommen, so dal~ die Annahme der 
ttypoplasie vollkommen gere~htfertigt erscheint. 

Was die Yerkriimmung der linken unteren Extremitht betrifft, pflegt man 
solehe Entwicklungsfehler im allgemeinen mit dem tlaummigverh~ltnis, der zu 
engen Besehaffenheit des entsprechenden Teiles der Amnionkappe zu erklaren. 
Wit sahen, dal~ aueh die Langenentwicldung der Extremit~t zurtickgeblieben ist, 
noch mehr fallen uns die nieht ausstreekbaren Gelenkskontrakturen und die Drehung 
des Unterschenkels nach augen auf. Diese Drehung gMcht derjenigen, welche 
man an der Sireae sehen kann; auth dort gelangen durch die Drehung die vorderen 
Teile des Fu~es nach giekwgrts, die hinteren ~edoch naeh vorn. Die Sirenenbi]dung 
fiihrte auch schon D a r e s t e auf ein enges Amnion zuriiek, und auch wit sind 
gezwungen, daran zu denken, daft bier die linke untere Extremitht in ihrem Waehs- 
turn und ihren freien Bewegungen infolge der ungentigenden Entwieklung eines 
Teiles des Amnionsaekes behindert gewesen ist. 

Hiernaeh taucht die Frage auf, ob man wohl zwischen den versehiedenen Ent- 
wieklungsfehlern irgendeinen Zusammenhang annehmen kann, oder ob sie nur 
zuf~llig zu drift auggetrete~ sind. Naeh den Daten tier Literatur erseheint es sehr 
wahrscheinlieh, dal~ dieses gemeinsame Vorkommen nieht zu[g]lig ist. Wir sahen 
in dem Falle yon C h i a r i neben der Larynxstenose das vollstandige Fehlen der 
emen und die rudimentgre Bildung der andern Niere, und bei demselben FStus 
war aueh noeh Ilypospadiasis und Syndaktylie vorhanden. In dem Falle yon 
S e h e i b trat ebenso das Fehlen der Nieren mit der Verkrtimmung der Wirbel- 
saule und der Extremithten auf. In dem Falle yon F r a n k e n b e r g e r war 
der vSllige Verseblul~ der Kehlkopfspalte bei einem 41 em langen FStus mit dem 
Talipomanus der reehten oberen Extremit~t gemeinsam anwesend; diese Ex- 
tremit~t war um 1 em kiirzer. A s e h o f f erw~hnt, dag sieh Nierendefekte mit 
den Entwieklungsanoma]ien des Knochengeri]stes verbinden kSnnen. 

Diese wenigen Angaben spreehen dafiir, dag aueh in unserem Falle das gemein- 
same Vorkommen dieser drei Entwieklungsfehler keinem leeren Zufall zuzu- 
sehreiben ist; nattirlieh kann man aueh das nicht sagen, dal3 sie verwandter Natur 
waren, denn in der Kehle haben wit es mit einem Keimiibersehu6, in der Niere mit 
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einer Keimarmut, an den Extremitates mit einer dureh Druek bedingten Ent- 
stellung zu tun. (Tatsache ist, dug aueh diese Eststellung sieh mit einer engen 
Amnionhiille, also mit einem Zurtiekbleibes in der Entwicklung, erkliiren 1/i~t.) 
In letzter Linie stehen wit also StSrungen des Gleichgewichts der normalen Ent- 
wieklung yon verschiedenem Charakter gegent~ber. 

Die Ursache, welehe diese Veranderungen hervorgerufen hat, ist uns leider 
vollstandig verborgen geblieben; fiir Syphilis haben wit gar kelne Anhaltspunkte. 
Leber, Milz sind nicht vergrSSert, die Ossifikationsgrenze ist ganz normal. Was 
wir fiber den Eintlu$ der angeborenen Syphilis auf die Nieren wissen, deckt sich 
nieht mit unserem Nierenbefund; in solchen Fallen sind die 5Tieren eher grSSer 
und die neogene Zone aueh noeh breiter wie gewShnlieh, aul~erdem kommes 
auch noeh herdfSrmige Bindegewebswucherungen ;~or. Beziiglieh des Kehlkopf- 
befundes kann ich erwahnen, daI~ C h i a r i im Hinbliek auf seinen vielfaeh ahn- 
lichen Fall betont, er habe zur Annahme yon Syphilis gar keine Grnndlage gefunden. 

Auf nicht geringere Sehwierigkeiten stoI~en wir, wens wir die Frage aufwerfen, 
in welchem Zeitpuskte des intrauterinen Lebens die StSrung der Entwieklung 
eingetreten sein mug, In Anbetraeht dessen jedoeh, dal3 die Veranderungen ziemlieh 
umsehrieben, die Mi~bildungen nieht hochgradig sind, dtirfte man vielleieht die 
Bemerkung wages, da~ das schhdigende Agens nicht im allerfriihesten Stadium 
der embryonalen Entwieklung seine Wirkung entfaltet hat. 

Wenn wir das Verhaltnis der rudimentar entwickdten 5Tieren zu andern Or- 
ganen betraehten, verdient zunaehst die ungewShnlieh starke Entwieklung der 
5Tebennieren hervorgehoben zu werden. C o e n hat ass der Literatur 15 Falle 
yon vollstiindigem Fehlen der lNieren zusammengestellt; in jedem einzelnen der- 
selben waren die 5lebennieren grs~er wie gewShnlich, so dal~ nach ihm die fehler- 
hafte Entwiektung der ~ieren hi~ufig begleitet wird vonder VergrS~erung der ~eben- 
nieren. Dal~ dieser Gegensatz blo~ daher stamme, dol3 infolge der fehlerhaften 
Entwicklung der 51ieren den Nebesnieren mehr Platz zur Verftigung stand, er- 
seheint mindestess fraglieh; wir kSnnen hSehstens die Abweiehung in der Form 
damit erkliiren, da~ die 5Tieren isfolge ihrer geringen GrS~e an den 5Tebennieren 
den gewohnten Eindruek nieht hervorgebracht hubert und sich somit deren helm- 
artige Form asch nieht bilden konnte. 

Ein anderer, Anfmerksamkeit verdienender Umstand betrifft dos Verhaltnis 
der hTieren zum Herzen. GewShnlieh en.tsprieht dos Gewieht beider ~ieren zu- 
sammengenommen-demjenigen des Herzens, wahrend hier das Gewieht beider 
57ieren kaum ~/15 des normolen ausmaeht, das Gewieht des Herzens jedoeh ungefahr 
dem iibrigen allgemeinen Entwieklungszustande des 5Teugeborenen gleiehkommt. 
Das Zurtiekbleiben der 5Tieren in der Entwieklung hat also auf die Muskulatur des 
Herzess keinen besonderen Einflul~ ausgeiibt; es fehlt die Hypertrophie des Her- 
zens, welehe sieh im Anschls$ an 1Nierensehrumpfungen ~uszubilden pflegt. Der 
Grund hierftir beruht unter den gegebenen Verhaltnissen nicht nur darauf, da$ 
zur Zeit des embryonalen Lebens die funktionellen Wechselwirkungen im allge- 
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meinen nur gering sind im Verh~ltnis zu dem alles beherrsehenden Gesetze der 
Entwieklung, des Wa@s~ums; sondern, er ist wahrschsin]ieh auch darin zu suehen, 
dug die T~tigkeit der Nieren w~hrend des intrauterinen Lebens nieht sehr lebhaft 
ist. Die]enigen Abbauprodukte, welehe a~f dem Wege des Stoffweehsels ent- 
stehen und im Blute des FStus h'eisen, werden fiberwiegend dureh die Plaz~nta 
hindurch auf dem Wege des miitterliehen Blutes ausgesehieden, so dab die Nieren 
des FStus zu diesem Zweeke nut sehr wenig in Ansprueh genommen werden. Aueh 
noeh in den letzten Monaten des intrauterinen Lebens ist die T~tigkeit der Nieren 
s o  gering[tigig und so Meht zu entbehren, dab sieh nach den oben angsfiihrten 
Beispielen der FStns im Uterus bis zum 8. bis 9. Sehwangerschaftsmonat unge- 
hindert welter entwiekelt, selbst dann noeh, wenn sieh Nieren iiberhaupt nieht 
gebildet haben. Unter solehen Verhhltnissen kSnnen wir uns auch darfiber nieht 
wundern, daft in unserem Falle trotz der mangelhaften Entwieklung tier Nieren 
die Hypertrophie des Herzeus nicht erfolgt ist. ~ i t  dem Gesagten steht aueh die 
Yon B r o m a n erwhhnte Tatsaehe im Zusammenhang, dab bei halbseitigem 
Fehlen tier Niere die vorhandene einzige Niere s~ch znr Zeit des intrauterinen 
Lebens bloB in dem Mal~e sntwiekelt, a ts ob beide Nieren vorhanden w~en. Die 
kompensierende Hypertrophie setzt nur im extrauterinen Leben ein. 

x x .  
Zur Kenntnis der gutartigen Pylorushypertrophie 

Yon 

H. C h i a r i in Stra6burg. 
(Hierzu 3 Textfigm'em) 

Der Begrifi der Pylorushypertrophie wird seit jeher sehr weir gefa~t. Man 
versteht darunter jede Verdiekung der Wand des Pylorusteiles, die nicht dutch 
ein Neoplasma, zumal ein Karzinom, bedingt ist. Um die neoplastische Wand- 
verdiekung dabei bestimmt auszuschliet]en, setzt man gew~hnlich die Bezeichnung 
gutartig hinzu. ~ach der gegebenen Definition kSnnte also einer gutartigen Pylorus- 
hypertrophie: entweder eine Verdiekung der Nukosa oder der Submukosa oder der 
Nuskularis ,od6r der Subserosa und Serosa oder mehrerer Schiehten entspreehen. 
Dabei kann alas kausale Moment fiir eine solehe Yerdickang sehr versehiedenartig 
sein. 

Die g u t a  r t ! g e n P y ! o r u s:h y p e r t r0  p h i e  n zerfallen na'turgem~B 
in z w e i G r u p p e n. Eine GruPPe bilden die s e k u n d ~ r e n V e r d i e k u n - 
g e n d e ~ P y 1 o r u s dureh Mnskelhypertroph!e einerseits und narbige Bin@- 
g~websbildung anderseits; wie sie als Folge einer peptisehen Ulzeration oder einer 

1)~ Besprochen .ira naturw.-med. Vereine in Stral~burgl 21. Febr. 1913. 


