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XIX.
Uber eine hochgradige Entwicklungsstorung der Nieren bei
cinem Neugeborenen in Yerbindung mit andern Entwick-
lungsfehlern (Laryngealstenose, Verkriimmung des Unter-
schenkels).
Von

Dr. Koloman Buday,

Universititsprofessor in Kolozsvar.
(Hierzu 2 Textfiguren.)

Jedesmal, wenn wir Gelegenheit haben zur niheren Untersuchung seltener
vorkommender Entwicklungsanomalien, iiberkommt uns ein gewisses Gefiihl, als
ob wir uns in eine fremde Welt verirrten, wo von den gewohnten ganz abweichende
Verhaltnisse, Gesetze bestehen und herrschen. Die Fragen, welche bei der Sektion
infolge von Krankheiten Gestorbener einer Beantwortung harren, beschiftigen
sich meistenteils damit, welcher Art im wesentlichen die pathologischen Verénde-
rungen sind; in welcher Weise und zu welcher Zeit sie wohl entstanden sind; wo-
durch sie ausgelost wurden und in welchem urséchlichen Zusammenhange die an
den verschiedenen Organen beobachteten Verinderungen miteinander stehen?
Ein groBer Teil dieser Fragen kann auf Grund der pathologisch-anatomischen
Sektionen eine mehr oder weniger befriedigende Antwort finden. Wie sehr gerit
aber unsere Arbeit ins Stocken, wenn wir, von dhnlichen Gedankengéngen geleitet,
die Entwicklungsanomalien beurteilen wollen! An Stelle der allgemein erkannten
Hauptkrankheitsformen (Geschwiilste, Entziindungen, Entartungen, Kreislan-
storungen) begegnen wir in den allermeisten Féllen nur den Zeichen einer behinder-
ten, mangelhaften oder iibertriebenen Entwicklung, deren Zusammenfassung in
ein genaueres System bisher noch nicht miglich war. Noch bedeutendere Schwierig-
keiten stellen sich uns entgegen, wenn wir der Entstehungsart der MiBbildungen
und den sie bewirkenden Ursachen forschend nachgehen, denn es kénnen die
unleugbar schonen Ergebnisse der embryologischen Versuche auf die menschlichen
MiBbildungen kaum angewendet werden. Das Verbindungsglied zwischen den an
verschiedenen Stellen gleichzeitig auftretenden Fehlern in der Entwicklung aus-
findig zu machen, gelingt ebenfalls nur ausnahmsweise.

Aber gerade dieses Geheimnisvolle gestaltet die Beschiftigung mit den Ent-
wicklungsfehlern so iiberaus anziehend, denn das Studium eines auBergewohn-
licheren Falles verlockt uns:auch von selbst dazu, daf wir uns in die Verhéltnisse
der natiirlichen Entwicklung vertiefen, mit dem Bestreben, auch iiber die Auf-
zihlung der nackten Tatsachen hinausgehend irgendeine Aufklarung zu bringen.
Auch der weiter unten mitzuteilende Fall bietet eine Fiille solcher Momente, welche
auf die einzelnen Zeitabschnitte der intrauterinen Entwicklung und des Lebens —
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gleichsam von einem Verzerrungsspiegel her — ihre Strahlen werfen, so daB ich
eine kurze Beschreibung desselben nicht fiir iiberfliissig haite.
Aut der geburtshilflichen Klinik zu Kolozsvar schenkte eine 19 jihrige Frau Marie G. am

28. Dezember"1911 einem Knaben das Leben. Die Geburt verlief in Steiflage ziemlich leicht;
die Linge des Kindes betrug 46 cm, sein Gewicht 2200 g, sein Kopfumfang 33¢m; es war also eine

Fig. 1.

Frithgeburt. Das Kind lebte insgesamt 38 Stunden lang; es war bei ihm auBer der Verkriimmung
des linken Unterschenkels bloB die stindige hochgradige Zyanose auffallend, so daB Verdacht
auf einen angeborenen Herzfehler bestand. i

Aus dem Sektionsprotokoll hebe ich das Folgende hervor: Mittlerer Frnihrungszustand;
Gesicht, Lippen zyanotisch. Die linke untere Extremitat ist in der Hiifte und im Knie unter
einem stumpfen Winkel gebeugt und kann nicht ganz ansgestreckt werden (Textfig. 1), Der
Unterschenkel ist im Verhiltnis zum Oberschenkel fast unter einem rechten Winkel nach aufen
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gedreht, so daB der mediale Kondylus der Tibia nach vorn, der seitliche nach riickwirts sieht,
wihrend die Oberschenkelkondylen sich in normaler Lage befinden. Infolgedessen ist die Ferse
medianwirts, sind die Zehen seitwirts gewendet. Hs besteht eine ansgesprochene HakenfuB-
Haltung; die Biegung der Sohle iiber einen rechten Winkel hinaus ist nicht moglich; der auBere
Rand des FuBes steht hoher, die Sohle ist stirker vorgewdlbt, der FuBriicken abgeflacht. Beim
Biegen des Knies steigert sich die Drehung des Fufles noch, so daB die Ferse des FuBes fast nach
vorn gerichtet ist. Der Untersehenkel ist etwas gebogen und ist im Vergleich mit demjenigen der
andern Seite um einen Zentimeter kiirzer. Die rechte untere Extremitiit ist ganz normal ent-
wickelt und leicht beweglich.

Der Schiidel, das Gehirn zeigt keine Anomalie. Die Lungen sind mit Ausnahme der vorderen
Rénder der oberen Lappen ganz luftleer, stark zyanotisch. Aus den Bronchien wird wenig blutiger

Fig. 2.
ss Nebennieren. r Nieren. a Aorta. w Ureter (nur links bezeichnet).

Schleim entleert. Von seiten des Herzens lie§ sich weder beziiglich der Bildung der grofien GefiBe,
noch beziiglich der Septen und Klappen irgendeine Entwicklungsabweichung nachweisen. Das
Gewicht des Herzens betrug 18 g, Im vorderen Teile des Herzbeutels sind ziemlich viele Blutungen.
Die Schilddriise, Thymus ist blutreich, ebenso wie anch die Schleimhaut des Rachens und der
Speiserghre.

Der untere Teil des Rachens (Hypopharynx) ist durch eine starke, kugelsegmentformige
Vorwélbung der Region des Ringknorpels verengert, in #hnlicher Weise ist auch der Kehlkopi-
eingang enger; die Epiglottis, die Plicae aryepiglotticae sind auffallend dick, massig. Auch der
Hohlraum der Kehle ist stark verengert, die Region der GieSbeckenknorpel wolbt sich auBer-
gewohnlich vor, ebenso wie auch die Seitenwinde des Kehlkopfes.

Die Morgagnischen Ventrikel sind anf beiden Seiten so schmal, daB man sie kaum er-
kennen kann, Die Kehlknorpel erweisen sich beim Betasten massiger, aber auch die Schleimhaut
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ist dicker; Spuren von Narben sind nicht vorhanden, in der Kehle findet sich blutiger Schleim.
Die Messungen, verglichen mit den MaBen eines ebenso alten normalen Kindes, welche wir in
Klammer beifiigen, ergeben die folgenden Zahlen: die Dicke der hinteren medialen Wand des
Kehlkopfeinganges betrigt 3,5 (2,6) mm. Diejenige des hinteren seitlichen Teiles 6,5 (3,5) mm,
Die Dicke der hinteren Kehlkopfwand selbst 4,5 (8,5) mm. Der Hohendurchmesser des Schild-
knorpels macht 9 (7) mm aus, seine Dicke 1,3 (1,0) mm. Die Ring- und GieBbeckenknorpel weisen
ebenso grofiere Durchmesser auf.

Milz, Leber sind blutreich, nicht vergrofiert; Magen-, Darmtraktus weist nichts Unnor-
males auf.

Die Nieren sind auBergewohnlich klein und kaum grofier wie eine Bohne (Textfig. 2 1.).
Die Linge der linksseitigen beliuft sich auf 15 mm (40 mm bei dem normalen Falle), die Breite
auf 9 bis 10 mm (20 bis 22 mm), die Dicke auf 4 bis 5 mm (15 mm). Die Lénge der rechten Niere
macht 18 mm aus, ihre Breite 8 bis 9 mm, ihre Dicke 5 bis 6 mm. Auf ihrer Oberfliche ist
die Gelapptheit nicht so ausgesprochen wie gewdhnlich, Spuren von Narben sind nicht vorhanden.
Auf der Schnittfifiche weisen die Rinde und die Pyramiden in gleicher Weise bedeutend geringere
MaBe auf. Die Nierenarterien sind so diinn wie Zwirnsfdden, noch diinner wie die Arterien der
Nebennieren, von denen sie ausgehen. Die Ureteren verlaufen normal, ihre Dicke betragt 1,5 bis
2,0-mm, ihr Hohlraum ist ziemlich weit, sie konnen in beiden Richtungen gut sondiert werden
(Textfig. 2 u.). Die Harnblase ist stark zusammengezogen und enthilt gar keinen Harn.

Die Nebennieren bedecken die Nieren von vorn fast vollstindig (Textfig. 2 s.), sie sind etwas
grofer wie gewbhnlich, und zwar 5 em (3,2 cm) lang, 2,2 cm breit, unten fehlt die durch die Nieren
verursachte Abflachung. '

In den 8demattsen Hodenhiillen haben wir beide Hoden in normaler GriBe aufgefunden,
ihre Substanz ist auffallend blutreich (SteiBlage!).

Auf Grund dieses Sektionsbefundes lautete die Diagnose folgendermaBen: Stenosis
hyperplastica laryngis, BEcochymoses pericardii. Atelectasia fere
totalis pulmonum. Hypoplasia gravior renum. Contracturae
coxae et genus, torsio eruris, pescalcaneo-valguslateris sinistri
Cyanosis universalis.

Aus dem Kehlkopfe haben wir von zwei Stellen Proben herausgeschnitten zur histologischen
Untersuchung, der eine Schnitt durchitrennte den verengerten Morgagnischen Ventrikel
senkrecht; aus dem normalen Fall untersuchten wir Proben von derselben Stelle. Die Oberfliche
ist iiberall von normalem Epithel bedeckt, die Schleimhaut selbst ist dicker und etwas zellen-
reicher, sie nihert sich gleichsam dem Keimgewebe dadurch, daB die faserige Zwischenzellen-
substanz weniger ausgebildet ist. Im iibrigen sind die Blutgefdfe nicht verdickt, nicht verengert;
von einer leukozytiren Infiltration, im allgemeinen von einer Entziindung sind keine Spuren
vorhanden; die Schleimdriisen sind aubergewdhnlich zahlreich, groB. Die kleinen Kehlknorpel
sind gleichfalls etwas zellenreicher wie in dem normalen Falle, wihrend sich die Gewebsstruktur
der groferen Knorpel von der Norm nieht unterscheidet.

Die eine Niere halbierten wir in der gewohnten Weise, die Schnittfliche machten wir zum
Gegenstande der histologischen Untersuchung. AuBer der hochgradigen Schmalheit der Rinde ist
die geringe Zahl der Glomeruli auffallend. Ein gleichgroBes Rindenlabyrinthstiick in der normalen
Niere enthielt vier- bis fiintmal mehr Glomeruli, Wenn wir noch hinzunehmen, daB in der patho-
logischen Niere auch die Breite nur ein Drittel der normalen ausmachte, so konnen wir beildufig
sagen, daf die Zahl der Glomerali 80- bis 100 mal kleiner war als in dem normalen Falle. Die ein-
zelnen Glomeruli sind ziemlich gro, ja es verhielt sich, dem Durchschnitte der Messungen gemiB,
die GroBe der Glomeruli aus der gesunden Niere so zu derjenigen aus der pathologischen wie 16 : 17.
Die Gestalt der Glomeruli, ihre fejnere Struktur, die Blutfiille ihrer Schlingen zeigte keine augen-
falligeren Abweichungen. Um so mehr lenkte der Umstand die Aufmerksamkeit auf sich, daB in

dem oberflichlichen Teile der Nierenrinde junge, sich entwickelnde Glomeruli mit hohem, nicht
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abgeflachtem Epithel in verhaltnisméBig kleiner Menge vorhanden waren; wie der Vergleich mit
dem normalen Falle zeigte, ist die Bildung der neuen Glomeruli an der Oberflache itheraus mangel-
haft. Es war kein Zeichen des Zugrundegehens der Glomeruli vorhanden, hyaline Glomeruli
wuarden nicht gefunden; zwar ist die bindegewebige Kapsel rings um die Glomeruli stellenweise
etwas breiter, doch ist diese Bindegewebswucherung in der ganzen Niere iiberall zu konstatieren
gewesen und erweckte eher den Eindruck zellenreichen Keimgewebes ohne Spuren von Entziin-
dungen, Die Arterien besitzen in Anbetracht ihrer dicken Wand ein verhaltnismaBig enges Lumen,
die Intima ist jedoch nicht verdickt. Die Tubuli contorti sind breiter, weiter, ihre Zellen hell, auf-
geblasen. Die Markstrablen sind sehr unvollkommen entwickelt, so daf die Rinde durch sie
nirgends so in Léppchen eingeteilt ist wie gewohnlich. Die Sammelkanile sind zusammengefallen,
der eine und andere enthilt hyaline Zylinder; hier sind im verhiltnismaBig reichlichen Binde-
gewebe lymphoide und eosinophile Zellen im Uberfluf anwesend.

Wenn wir das Ergebnis der Sektion und der histologischen Untersuchung
iiberblicken, konnen wir vor allem feststellen, daf die Todesursache nicht ein Ent-
wicklungsfehler des Herzens war, worauf sich der Verdacht auf Grund der klinischen
Symptome richten konnte, sondern die Laryngealstenose. Die aligemeine Zyanose,
die Erstickungsblutungen, die hochgradige Blutleere der Lungen lassen sich ins-
gesamt daraus erkliren, daB die Kehlkopfspalte sehr eng war, im Lebenden sogar
infolge der Blutstauung offenbar noch enger wie in der Leiche. Die histologische
Untersuchung hat, abgesehen von groBerem Zellenreichtum, bei ziemlich normaler
Struktur, auBer der Verdickung der Schleimhaut und der Knorpel nichts anderes
zutage gefordert, so daB man die Stenose aus der iibermaBigen Entwicklung der
Gewebselemente, der Hyperplasie des Kehlkopfes ableiten mufte, mit der die ent-
sprechende Ausdehnung, Erweiterung des Kehlraumes nicht Schritt hielt.

Nach Bonnet ist am Ende des ersten fotalen Monats der aus den Plicae
aryepiglotticae und der Epiglottiswulst bestehende Kehlkeim unverhaltnismébig
groB, wahrend das Lumen des Kehlkopfes ziemlich klein und — abgesehen von
einer engen, rohrenartigen Verbindung mit den unteren Luftwegen — durch die
an Dicke stark zunehmenden Winde versperrt. Es erscheint wahrscheinlich, daf3
in unserem Falle das MiBverhaltnis zwischen den dicken Wénden und dem engen
Lumen, welches anfangs immer besteht, auch spéter nicht gewichen ist, sondern
vorhanden blieb. Fein erklirt jene Larynxverschliisse, welche diaphragmen-
artig sind, in der Weise, daB die Verdickung der mesodermalen Rohrenwand nicht
harmonisch fortschreitet mit der Hohlraumbildung, wihrend sich unter normalen
Verhaltnissen spiter die Wachstumsenergie und die Bildung des Lumens eher
ausgleichen.

Eine unserem Fall etwas #hnliche Larynxstenose, welche sich jedoch an einer
Stelle zum volligen Verschluf steigerte, hat Chiari mitgeteilt.

Rei einem 42 cm langen Fotus fehlte die linke Niere mit dem Ureter zusammen vollstindig,
die rechte Niere war rudimentr; an dem Uterus hatte sich nar ein Horn gebildet, Scheide hatte
sich tiberhaupt nicht entwickelt, aulerdem wurde anch noch Hypospadiasis und Syndaktylie fest-
gestellt. Von der Hshe des hinteren Teiles des Kehlkopfeinganges angefangen ist die Kehle hoch-

Virchows Archiv f. pathol. Anat. Bd. 213. Hit. 2/3. 17
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gradig verengert, in der Mitte des Ringknorpels ungefihr vollstindig verschlossen. Sowohl der
Schildknorpel als auch der Ringknorpel sind aunBergewthnlich hoch und dick, auch die Schleim-
haut ist verdickt. . .

Jene Auffassung Chiaris, daB in seinem Fall eine Entziindung die Stenose
verursacht habe, hiilt Frankenberger nicht fiir bewiesen, er ist eher geneigt,
eine Entwicklungsstérung anzunehmen.

Dafl in unserem Falle von einer entziindlichen Stenose nicht die Rede sein
kann, das beweist das histologische Bild zur Geniige; die grofen Schleimdriisen,
die allzu groBen Knorpel liefen sich auf diese Weise nicht erkléren. Auch daran
konnen wir nicht denken, daff das auf Grund der ungentigenden Tétigkeit der
mangelhaft entwickelten Nieren entstandene chronische Larynxddem die Stenose
verursacht habe; fiir diese Annahme bietet weder die histologische Untersuchung
noch die nachgewiesene Vergroferung der Knorpel eine Grundlage. Wir werden
spater sehen, daB wir auch sonst keine Ursache haben, wegen des Zuriickbleibens
in der Entwicklung wihrend des intrauterinen Lebens funktionelle Stérungen,
Odem zu erwarten.

Die Versnderungen der Nieren verdienen eine etwas austfithrlichere Be-
sprechung. Ein solches beidseitiges, hochgradiges Zuriickbleiben der Nieren in
der Entwicklung kommt iiberaus selten vor; die beobachteten und mitgeteilten
Fille von hochgradiger Hypoplasie waren meistens nur halbseitig, und ihre Be-
deutung fiir das Leben wurde herabgesetzt durch die kompensierende Hypertrophie
der andern Niere. DaB die auffallende Kleinheit der Nieren ihre Ursache nicht in
einer sekundiren Verkleinerung, Sehrumpfung hat, das lieB auch schon bei der
Sektion das auffallend enge Lumen der Nierenarterien, die Flachheit der Nieren-
oberflache, der Mangel an narbigen Kinziehungen wahrscheinlich erscheinen. Auch
mit Hilfe der histologischen Untersuchung konnte festgestellt werden, dafl die
Zahl der Glomeruli zwar iiberaus gering ist, die Zeichen des Zugrundegehens der
Glomeruli aber fehlen; hieraus ist offenkundig, da§ sich die Glomeruli in hedeutend
geringerer Zahl gebildet haben wie unter normalen Verhaltnissen. Die Ent-
wicklung der Glomeruli war auch in der letzten Zeit iiberaus hintangehalten worden;
dies ist daraus ersichtlich, daf auf der Oberfiiche der Nierenrinde die jungen Glome-
ruli in sehr kleiner Zahl vorhanden sind. Die Glomeruli bilden sich vom 3. Schwan-
gerschaftsmonat angefangen, stockwerkartig fortschreitend, in iibereinanderliegen-
den Reihen, und dieser Prozef} setzt sich auch nach der Geburt noch einige Zeitlang
fort, unmittelbar-unter der Kapsel in der sogenannten neogenen Zone. "Wir kinnen
annehmen, daB die Bildung der Glomeruli hier bedeutend langsamer vor sich ging
wie gewohnlich und als Ergebnis dieses Vorganges -auch die Zahl der Glomeruli-
etagen bedeutend geringer geworden ist. Die Unfertigkeit der meogenen Zone
jedoch spricht dafiir, dal die Entwicklungsenergie auch zur Zeit der Geburt ver-
mindert, herabgesetzt war.

Eine sehr auffallende Erscheinung ist auch die schwache Entwicklung der
Markstrahlen; sie weist darauf hin, daB die fortschreitende Teilung der sich aus
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dem Ureter bildenden Sammelkanile sehr unvollstindig bleibt. . Die sekundiire
Teilung der Hauptsammelkanile wiederholt sich bis zum 5. Schwangerschafts-
monate 12- bis 13 mal, deren Ergebnis sind die Markstrahlen; von den Réhren
derselben sind diejenigen, welche sich zuletzt entwickeln, der Oberfliche der
Nierenrinde am néchsten gelegen. Hier ist infolge der ungeniigenden Teilung
der Sammelkanile das sogenannte Labyrinth der Nieremrinde durch die Mark-
strahlen, welche sich hier sozusagen gar micht enfwickelt haben, nicht — -wie
gewohnlich — in Léppchen eingeteilt. Im Sinne der Entwicklungslehre bilden sich
nur die geraden Harnkanale, die Abzweigungen der Sammelkanile aus dem Ureter,
wihrend die iibrigen Teile der Nierensubstanz (das Bindeglied, die Henle sche
Schieife, die gewundenen Harnrdhrehen mit den Glomeruli zusammen) sich ge-
sondert bilden aus dem sogenannten metanephrogenen Keimgewebe und nur im
nachhinein mit den geraden Harnrohren in Verbindung treten.\pemzufolge kénnte
die Frage aufgeworfen werden, ob in unserem Falle die Ursache des Zuriickbleibens
in der Entwicklung wohl in der mangelhaften Verzweigung der sich aus dem Ureter
bildenden Sammelkanile oder aber in der Unvollkommenheit des metanephrogenen
Keimes zu suchen ist? Nach Felix kommt den metanephrogenen Zellgruppen
Einflug zu auf die Bildung der geraden Harnrohren, denn in demselben Grade,
in dem irgendein. Sammelkanal seine aus metanephrogenem Keime bestehende
Kappe verliert, hort auch-seine Fihigkeit auf, neue Sammelkanéle zu bilden.
Demnach miiBten wir in unserem Falle die mangelhafte Bildung der metanephro-
genen Keime fiir das primére Moment halten. Was die auffillige Weite der ge-
wundenen Nierenrohren in unserem Falle betrifft, hierauf beziiglich erwébne ich
als Moglichkeit (ohne es jedoch mit Bestimmtheit behaupten zu wollen), dal- viel-
leicht stellenweise die sekundire Einmiindung der geraden und gewundenen Harn-
rohren unterblieben ist und infolgedessen in den blind endigenden, gewundenen
Nierenrohren wihrend der letzten Tage eine gewisse Fliissigkeitsretention zustande
gekommen ist.

Bei der Sektion lenkte die vollstindig kollabierte Harnblase die Aufmerksam-
keit auf sich; nach Aussage der Wirterin hat das Kind, so lange es lebte, keinen
Harn entleert.

Die starke Entwicklung des Bindegewebes und die Dicke der Arterienwand
bildet einen hiufigen histologischen Befund in Fillen mangelhafter Entwicklung,
und es darf durchaus nicht auf vorausgegangene Entziindung gesehlossen werden.
Wir kinnen eher daran denken, daf die Mesenchymkeime, verglichen mit den
mesodermalen, verhéltnismifBig reich vorhanden waren. . Das Fehlen der Nieren-
lippchen an der Oberfliche bei gleichzeitiger schwacher Ausbildung der Mark-
strahlen ist nicht itberraschend; infolgedessen haben sich die-sogenannten Renkuli
nicht in der nétigen Weise entwickelt und sind auch die Grenzen zwischen den
zu den einzelnen Pyramiden gehorigen Rindenpartien weniger deutlich: ausge-
sprochen.

- In der Literatur finden sich mit Bezug auf beide Nieren wenigér Fille .von
17
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Zuriickbleiben in der Entwicklung als vielmehr von violligem Fehlen der Nieren
aufgezeichnet; in solchen Fillen hat sich meistenteils itberhaupt kein Ureter gebildet.

Hauch beobachtete bei einem 45 cm langen Neugeborenen das Fehlen beider Nieren,
Nierenbecken und Ureteren. Die Menge des Fruchtwassers war auffallend gering. In dem Falle
von Zaufal fehlten bei einem 40 ¢m langen, im iibrigen normal entwickelten Neugeborenen
heide Nieren und Ureteren vollstindig. Scheib fand bel der Sektion eines 7 monatigen weib-
lichen Fotus auBer Extremititen- und Wirbelsiulenverkriimmungen ebenfalls das véllige Fehlen
heider Nieren; ebenso fehlte auch der Uterus und die Scheide, ein kleiner Defekt fand sich auch
an der Scheidewand des Herzens.

Alle diese Félle unterscheiden sich von dem unsrigen darin, da8 sich hier die
Sammelkandle aus der Ureterknospe entwickelt haben, ebenso auch aus dem
metanephrogenen Gewebe die gewundenen Nierenrohren und Glomeruli, aber all
diese in verhaltnismaBig geringem MaBe, unvollkommen, so daf die Annahme der
Hypoplasie vollkommen gerechtfertigt erscheint.

Was die Verkriimmung der linken unteren Extremitiat betrifft, pflegt man
solche Entwicklungsfehler im allgemeinen mit dem RaummiBverhaltnis, der zu
engen Beschaffenheit des entsprechenden Teiles der Amnionkappe zu erkliren.
Wir sahen, daB auch die Léngenentwicklung der Extremitit zuriickgeblieben ist,
noch mehr fallen uns die nicht ausstreckbaren Gelenkskontrakturen und die Drehung
des Unterschenkels nach aufen auf. Diese Drehung gleicht derjenigen, welche
man an der Sirene sehen kann; auch dort gelangen durch die Drehung die vorderen
Teile des FuBes nach riickwirts, die hinteren jedoch nach vorn. Die Sirenenbildung
fithrte auch schon Dareste auf ein enges Amnion zuriick, und auch wir sind
gezwungen, daran zu denken, daf hier die linke untere Extremitat in threm Wachs-
tum und ihren freien Bewegungen infolge der ungeniigenden Entwicklung eines
Teiles des Amnionsackes behindert gewesen ist.

Hiernach taucht die Frage auf, ob man wohl zwischen den verschiedenen Ent-
wicklungsfehlern irgendeinen Zusammenhang annehmen kapn, oder ob sie nur
zutallig zu dritt aufgetreten sind. Nach den Daten der Literatur erscheint es sehr
wahrscheinlich, dall dieses gemeinsame Vorkommen nicht zufallig ist. Wir sahen
in dem Falle von Chiari neben der Larynxstenose das vollsténdige Fehlen der
einen und die rudimentére Bildung der andern Niere, und bei demselben Fitus
war auch noch Hypospadiasis und Syndaktylie vorhanden. In dem Falle von
Scheib trat ebenso das Fehlen der Nieren mit der Verkriimmung der Wirbel-
siule und der Extremititen auf. In dem Falle von Frankenberger war
der vollige Verschlufl der Kehlkopfspalte bei einem 41 em langen Fétus mit dem
Talipomanus der rechten oberen Extremitit gemeinsam anwesend; diese Ex-
tremitit war um 1 em kiirzer. Aschoff erwihnt, daB sich Nierendefekte mit
den Entwickiungsanomalien des Knochengeriistes verbinden kinnen.

Diese wenigen Angaben sprechen dafiir, dafl auch in unserem Falle das gemein-
same Vorkommen dieser drei Entwicklungsfehler keinem leeren Zufall zuzu-
schreiben ist; natiirlich kann man auch das nicht sagen, daf sie verwandter Natur
waren, denn in der Kehle haben wir es mit einem Keimiiberschufl, in der Niere mit
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einer Keimarmut, an den Extremititen mit einer durch Druck bedingten Ent-
stellung zu tun. (Tatsache ist, daB auch diese Entstellung sich mit einer engen
Amnionhiille, also mit einem Zuriickbleiben in der Entwicklung, erkliren 148t.)
In letzter Linie stehen wir also Storungen des Gleichgewichts der normalen Ent-
wicklung von verschiedenem Charakter gegeniiber.

Die Ursache, welche diese Veréinderungen hervorgerufen hat, ist uns leider
vollstandig verborgen geblieben; fiir Syphilis haben wir gar keine Anhaltspunkte.
Leber, Milz sind nicht vergrofert, die Ossifikationsgrenze ist ganz normal. Was
wir iiber den Einflufi der angeborenen Syphilis auf die Nieren wissen, deckt sich
nicht mit unserem Nierenbefund; in solchen Féllen sind die Nieren eher grofer
und die neogene Zone auch noch breiter wie gewohnlich, aulerdem kommen
aueh noch herdférmige Bindegewebswucherungen vor. Beziiglich des Kehlkops-
befundes kann ich erwshnen, daB Chiari im Hinblick auf seinen vielfach dhn-
lichen Fall betont, er habe zur Annahme von Syphilis gar keine Grundlage gefunden.

Auf nicht geringere Schwierigkeiten stoBen wir, wenn wir die Frage aufwerfen,
in welchem Zeitpunkte des intrauterinen Lebens die Storung der Entwicklung
eingetreten sein mag. In Anbetracht dessen jedoch, da8 die Verénderungen ziemlich
umschrieben, die MiBbildungen nicht hochgradig sind, diirfte man vielleicht die
Bemerkung wagen, daB das schidigende Agens nicht im allerfrilhesten Stadium
der embryonalen Entwicklung seine Wirkung entfaltet hat.

Wenn wir das Verhaltnis der rudimentér entwickelten Nieren zu andern Or-
ganen betrachten, verdient zunachst die ungewdhnlich starke Entwicklung der
Nebennieren hervorgehoben zu werden. Coen hat aus der Literatur 15 Fille
von vollstindigem Fehlen der Nieren zusammengestellt; in jedem einzelnen der-
selben waren die Nebennjeren griiﬁef wie gewohnlich, so dafl nach ihm die fehler-
hafte Entwickiung der Nieren haufig begleitet wird von der VergroBerung der Neben-
nieren. Daf dieser Gegensatz bloB daher stamme, daB infolge der fehlerhaften
Entwicklung der Nieren den Nebennieren mehr Platz zur Verfiigung stand, er-
seheint mindestens fraglich; wir konnen hochstens die Abweichung in der Form
damit erklaren, daB die Nieren infolge ihrer geringen GroBe an den Nebennieren
den gewohnten Eindruek nicht hervorgebracht haben und sich somit deren helm-
artige Form auch nicht bilden konnte.

Ein anderer, Aufmerksamkeit verdienender Umstand betrifft das Verh#ltnis
der Nieren zum Herzen. Gewdhnlich entspricht das Gewicht beider Nieren zu-
sammengenommen demjenigen des Herzens, wihrend hier das Gewicht beider
Nieren kaum Y/, des normalen ausmacht, das Gewicht des Herzens jedoch ungefihr
dem iibrigen aligemeinen Entwicklungszustande des Neugeborenen gleichkommt.
Das Zuriickbleiben der Nieren in der Entwicklung hat also auf die Muskulatur des
Herzens keinen besonderen Einfluf ausgeiibt; es fehlt die Hypertrophie des Her-
zens, welche sich im AnschluB an' Nierenschrumpfungen auszubilden pflegt. Der
Grund hierfiir beruht unter den gegebenen Verhéltnissen nicht nur darauf, daf
zur Zeit des embryonalen Lebens die funktionellen Wechselwirkungen im allge-
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meinen nur gering sind im Verhéltnis zu dem. alles beherrschenden Gesetze der
Entwicklung, des Wachstums; sondern er ist wahrscheinlich auch darin zu suchen,
daB die Tatigkeit der Nieren wihrend des intrauterinen Lebens nicht sehr lebhaft
ist. Diejenigen Abbauprodukte, welche auf dem Wege des Stoffwechsels ent-
stehen und im Blute des Fotus kreisen, werden iiberwiegend durch die Plazznta
hindurch anf dem Wege des miitterlichen Blutes ausgeschieden, so dal die Nieren
des Fotus zu diesein Zwecke nur sehr wenig in Anspruch genommen werden. Auch
noch in den letzten Monaten des intrauterinen Lebens ist die Tatigkeit der Nieren
so geringfiigig und so leicht zu entbehren, daB sich nach den oben angefiihrten
Beispielen der Fotus im Uterus bis zum 8. bis 9. Sehwangerschaftsmonat unge-
hindert weiter enfwickelt, selbst dann noch, wenn sich Nieren-iiberhaupt nicht
gebildet haben. TUnter solchen Verhaltnissen konnen wir uns auch dariiber nicht
wundern, daf in unserem Falle trotz der mangelhaften Entwicklung der Nieren
die Hypertrophie des Herzens nicht erfolgt ist. Mit dem Gesagten steht auch die
von Broman erwihnte Tatsache im Zusammenhang, dafl bei halbseitigem
Fehlen der Niere- die vorhandene einzige Niere sich zur Zeit des intrauterinen
Lebens bloB in dem MaBe entwickelt, als ob beide Nieren vorhanden wiren. Die
kompensierende Hypertrophie setzt nur im extrauterinen Leben ein.

XX.
Zur Kenntnis der gutartigen Pylorushypertrophie *).
Von
H. Chiari in StraBburg.
(Hierzu 3 Textfiguren.)

Der Begrift der Pylorushypertrophie wird seit jeher sehr weit gefaBt. Man
versteht darunter jede Verdickung der Wand des Pylorusteiles, die nicht durch
ein Neoplasma, zumal ein Karzinom, bedingt ist. Um die neoplastische Wand-
verdickung dabei bestimmt auszuschlieBen, setzt man gewdhulich die Bezeichnung
gutartig hinzu., Nach der gegebenen Definition kiinnte also einer gutartigen Pylorus-
hypertrophie entweder eine Verdiekung der Mukosa oder der Submukosa oder der
Muskularis -odér der Subserosa und Serosa oder mehrerer Schichten entsprechen.
Dabei kann das kausale Moment fiir eine solche Verdickung sehr verschiedenartig
‘sein.

Die gutartigen Pylorushypertrophien zerfallen naturgemas
in zwei Gruppen. Eine Gruppe bilden die sekundiren Verdickun-
gen des Pylorus durch Muskelhypertrophie einerseits und narbige Binde-
géwebsbildung anderseits; wie sie als Folge einer peptischen Ulzeration oder einer

1) Besprochen im naturw.-med. Vereine in StraBburg, 21, Febr. 1913.



