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X.

Die Nebenniere bei Syphilis congenita.
(Aus dem Pathologischen Institut des Allgemeinen Krankenhauses St. Georg, Hamburg.)

Von

Prof. M. Simmonds.
(Mit 8 Textfiguren.)

Seit der Entdeckung der Spirochaeta pallida wissen wir, dafl gerade die Neben-
niere ein Lieblingssitz der spezifischen Erreger bei Syphilis congenita ist. In
mazerierten Foten beherbergt gerade dieses Organ oft unglaubliche Mengen der
Spirochite, und auch beim syphilitischen S#ugling sind die Gebilde oft gerade
hier sehr reichlich vorhanden.
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Um so mehr fallt es auf, daB trotz der Bevorzugung dieses Organs durch die
Spirochiiten anatomische Verinderungen desselben bei Lues congenita im ganzen
80 viel seltener angetroffen werden als in anderen Organen; ich nenne nur das
Skelett, die Lunge, die Leber. Das ist auch der Grund, weshalb Mitteilungen iiber
Nebennierenveranderungen bei kongenitaler Syphilis nur in sparlicher Zahl vor-
liegen, und daB die angegebenen Befunde so viele Abweichungen untereinander
aufweisen. ‘

Das aus dem Jahre 1908 stammende Referat von Herxheimer!) gibt davon ein gutes
Bild. Barensprung berichtet von miliaren, weilen Knétchen, Virchow von gummisen Ge-
schwiilsten und Verfettung des Organs, Huber beschreibt bei kongenital syphilitischen Kindern
Verdichtung und Knétchenbildung, ebenso C. Hecker und Buhl. Hennig spricht von einer

. gelatindsen Umwandlung der Nebenniere, Birch-Hirschfeld von einer fibrisern Hypertrophie
und Gummibildung derselben, Runge, Oberndorfer, Winogradow erwihnen ebenfalls
Gummen, letzterer gleichzeitig Infiltrate der Rindensubstanz. R. Hecker beobachtete einmal
miliare Gummen und Nekroseherde, v. Gierke®) sah in einem Falle Infilfration des Marks,
perivaskuldre Infiltrate, starke Verdnderung der Rindenschicht und entziindliche Verinderungen
in der Kapsel. Guleke?®) fand unter 6 Fillen von Lues congenita dreimal fibrose Induration,
zweimal Gummibildung, zweimal Nekroseherde im Parenchym. Ahnliche Nekroseherde be-
schreibt Kokubo*), der in seinen beiden Fillen auch entziindliche Kapselverinderungen kon-
statieren konnte.

Aut Grund der beiden letzten aus dem Berliner und dem Freiburger Pathologischen Institut
stammenden Mitteilungen sprach Aschoff®) sich in der Sitzung der Deutschen Pathologischen
Gesellschaft zu Kassel 1903 dahin aus, daB nicht das Gummi, sondern die priméire akute Koagula-
tionsnekrose die charakteristische Verdinderung der Nebenniere bei Syphilis congenita sei. Eine
aus dem Jahre 1908 stammende Publikation von Esser®) spricht ebenfalls von solchen Nekrose-
herden in den schwielig verinderten Nebennieren von zwei kongenital syphilitischen Siuglingen.
Auch Ribadean Dumas und Pater?) sahen unter den von ihnen untersuchten zehn patho-
logisch verinderten Nebennieren hereditir syphilitischer Siuglinge mehrmals Nekroseherde, indes
traten diese Herde gegeniiber den angetroffenen entziindlichen Verdnderungen in den Hintergrund.

Aus dieSer kurzen Literaturiibersicht geht zur Geniige hervor, daf die bei
Lues congenita angetroffenen Nebennierenverinderungen recht verschiedenartig
sind, daB es sich zum Teil um entziindliche Vorgéinge mit Ausgang in Induration,
zum Teil um Nekroseherdbildung, zum Teil um echte Gummen handelt, da$ end-
lich alle diese Erscheinungen sich kombinieren konnen. Eins geht aber vor allem
aus den Publikationen hervor, daB man sich bei der Beurteilung der Nebenniere -
kongenital syphilitischer Kinder nicht auf die makroskopische Besichtigung be-
schrimken darf, da erst die Zuhilfenahme des Mikroskops manche wichtige Ver-
#nderungen entdecken 146t.

Ich habe nun seit Jahren regelmifig die Nebennieren kongenital syphilitischer

1) Lubarsch-Ostertag, Ergebnisse X1I, 566.
2) Miinch. med. Wsehr. 1906, Nr. 9.

3) Virchows Arch. 173, 519.

4) Ztlbl. {. Path., 14, 666.

5) Sitzungsberichte, S. 205, 1908.

6) Miinch. med. Wschr. 1908, Nr. 22.

7} Arch. de méd. XXI, 154, 1909.
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Séuglinge einer mikroskopischen Priifung unterworfen, trotzdem aber unter der
grofien Zahl der bei uns zur Beobachtung gelangenden derartigen Félle im ganzen
nur ‘18 mal histologische Verdnderungen angetroffen. Das wiirde aufs neue be-
stitigen, daf die Nebenniere nicht zu den haufigen Lokalisationen der Lues con-
genita zu rechnen ist. . Echte Gummibildung fand ich nur ein einziges Mal gleich-
zeitig mit groben Gummen der Leber. Nekroseherde fand ich in meinem Material
im ganzen nur viermal, und ebenso hiufig mehr oder minder ausgebreitete entziind-
liche Infiltrate des Parenchyms.

Bei weitem hiufiger indes als alle diese Veranderungen ist nach meinen Hr-
fahrungen ein anderer Befund in diesem Organ bei Lues congenita, ndmtich die Ent-
ziindung der Kapsel und die daraus resuitierende Verdickung derselben. Awuf diese
Perihypernephritis syphilitica, die ich in meinen 18 Fillen regelmiBig an-
traf, hinzuweisen, ist der Zweck dieser Arbeit. Es schien das um so mehr geboten,
als die meisten Publikationen entweder gar nicht oder nur nebenher die Beteiligung
der Kapsel erwihnen. v. Gierke allein weist bei der Beschreibung eines seiner
Fille auf die starke Verinderung der Kapsel hin und hebt hervor, daf er auch in
ihr Spirochéten angetroffen habe.

Schon die makroskopischen Verh#ltnisse weisen oft auf die Beteiligung
der Nebennierenkapsel hin. Bei Herausnahme des Organs aus der Bauchhohle
fallt oft autf, dab die Nebenniere mit der Nachbarschaft verklebt ist oder in innigem
Zusammenhange steht, dafl nach Herausnahme des Organs die Oberfiiche nicht
die normale Glitte aufweist, sondern mit zartem fibrosem Gewebe besetzt ist. Die
Nebenniere fiihlt sich dabei in der Regel anders an, sie ist blutreicher als in der
Norm. Die mikroskopische Untersuchung ergibt in solchen Fallen stets Entziin-
dungsvorginge und deren Residuen innerhalb der Kapsel.

Die folgende Liste enthilt die erwihnten von mir beobachteten 18 Falle von
Perihypernephritis syphilitica neonatorum.

Fall 1. 1900, 182. 4 Wochen altes Madchen. Papeln der Lippen. Feuersteinleber mit
Gummen. Zum Teil zerfallene erbsengrofie Gummen beider Nebennieren. Mikvosk.: Das ganze
Organ ist in Mark und Rinde von Granulationsgewebe durchsetzt, so daf die normale Struktur
villig verschwunden ist. Grofe, vielkernige Zellen finden sich iiberall zerstreut. Die Kapsel
ist verdickt, reich an Spindelzellen, nicht scharf von der Rinde abgrenzbar.
Innerhalb der Rinde finden sich vielfach nur mikroskopisch wahinehmbare Nekroseherde ohne
Reaktion der Umgebung.

Fall 2. 1901, 729. Totgeborener Fotus im 8. Monat. Ekchymosen der Haut, dexr Magen-
and Blasenschleimhaut. Hydrops der Haut und serésen Hiute. Feuersteinleber. Osteochon-
dritis syphilitiea. Die mikroskopische Untersuchung der Nebenniere ergibt keine Veriinderung
des Organs, mit Ausnahme einer leichten Verbreiterung der Kapsel, die reich an Spindel-
zellen ist und stellenweise Ziige dichtgelagerter Rundzellen enthalt.

Fall 3. 1907, 92. 18tigiges Madchen. Lobuldre Pnewmonie. In frischen Leberaus-
strichen reichlich Spirochéiten. Die mikroskopische Untersuchung der Nebennieren zeigh in der
Marksubstanz eine Vermehrung des Bindegewebes, das stellenweise sehr reich ist an spindel-
formigen Zellen, so daf das normale histologische Bild ganz verdeckt ist. Die Kapsel ist stark
verbreitert und reich an Rund- und Spindelzellen, die teils diffus, teils in
herdfsrmiger Anordnung verteilt sind. Die Grenze zwischen Rinde und Kapsel
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ist vielfach villig verwischt. Nach der Levaditi-Methode lassen sich reichlich Spiro-
chiten in Mark, Rinde und Kapsel nachweisen. )

Fall 4. 1907, 737. 7 Wochen alter Knabe. Starke Milzschwellung. Feuersteinleber.
Osteochondritis syphilitica. An der Nebenniere selbst sind mikroskopisch keine nennenswerten
Verinderungen erkennbar. Die Kapsel ist nur wenig verbreitert, aber unmittelbar
an der Rinde sehr zellreich. Abgrenzung zwischen Rinde und Kapsel unscharf.
Nach Levaditis Methode lassen sich im Organ Spirochéten in geringer Menge nachweisen. In
der Kapsel fehlen sie.

Fall 5. 1907, 848. 12tdgiger Knabe. Syphilitische Pneumonie. Milzschwellung. Dubois-
Zysten des Thymus. In irischen Leberausstrichen reichlich Spirochiten. Die Nebenniere selbst
zeigt' mikroskopisch keine Verdnderung, wihrend die Kapsel ‘verbreitert und diffus zellig
infiltriert ist. Organ und Kapsel enthalten reichlich Spirochiten.

Fall 6. 1908, 45. 4 Wochen altes Madehen. Osteochondritis syphilitica, Lebergummen.
Die mikroskopische Untersuchung der Nebenniere selbst ergibt trotz des Vorhandenseins zahlreicher
Spirochiten keine Verdinderung. Die Kapsel ist mafig verbreitert, diffus zellig infil-
triert. Abgrenzung zwischen Rinde und Kapsel verwischt.

Fall 7. 1908, 202. 18tdgiges Madchen. Hautpapeln. Gummen der Lungen. Feuer-
steinleber. Milzschwellung. Osteochondritis syphilitica. Hirmgummen. Nebennieren derb,
mit der Umgebung an der Oberfliche stark verklebt. Mikroskopisch finden sich in der Rinde
Nekroseherde und an Plasmazellen reiche Infiltrate. Die Kapsel ist stark verbreitert,
hingt innig mit der Rinde zusammen und ist mit teils diffusen, teils knoten-
formigen Zellinfiltraten durchsetzt. In allen Teilen der Nebennieren finden sich reich-
lich Spirochiten. ’ ’

Fall 8. 1908, 348. 3 Wochen altes Midchen. Feuersteinleber. Osteochondritis syphili-
tica. In Ausstrichen reichlich Spirochiten. Im Nebennierenmark finden sich spialiche kleine
Nekroseherde mit zelliger Infiltration der néichsten Umgebung. Kapsel eng.mit der Rinde
- zusammenhingend, zellreich. Plasmazellen nur in geringer Zahl vorhanden.
Im Mark lassen sich nach Levaditi reichlich Spirochiiten nachweisen.

Fall 9. 1908, 478. 6tagiger Knabe. Osteochondritis syphilitica. In Ausstrichen ver-
schiedener Organe Spirochiten. Tn Mark und Rinde kleinste Nekroseherde. Kapsel ver-
breitert, reich an Spindelzellen, die sich vielfach von der Kapsel aus in die
Rinde hineinerstrecken und das Gefiige derselben streckenweise vollig auflosen.

Fall 10. 1909, 571. 2 Tage altes Mdehen. Pustuloses Syphilid. Milzschwellung: Osteo-
chondritis syphilitiea. Dubois-Zysten. In Ausstrichen Spirochiten. In der Nebennierenrinde
einige kleine Nekroscherde. Kapsel verbreitert, zellreich. In Levadibi-Schnitten lassen
sieh Spirochiiten in dem Organ reichlich, in seiner Kapsel in geringerer Zahl nachweisen.

Fall 11. 1910, 894. 4 Wochen alter Knabe. Papeln der Haut, Milzschwellung, Leber-
induration. Wassermann positiv. Nebennierenkapsel verbreitert, reich an Spindel-
zellen. '

Tall 12. 1911, 662. 2 Wochen alter Knabe. Milzschwellung. Leberinduration. In
Levaditi-Schnitten reichlich Spirochiten. Nebennierenkapsel verbreitert, reich an
Spindelzellen.

Fall 18. 1911, 815. 4 Wochen alter Knabe. Syphilitisches Exanthem. Leberinduration.
In frischen Leberausstrichen Spirochiten. Nebennierenmark ohne Verinderung. Rindenstruktur
durch Bindegewebswucherung aufgefasert, verwischt. Kapsel verbreitert, reich an Rund-
und Spindelzellen, die teils diffus, teils bandférmig angeordnet sind. Kapsel
und Rinde eng zusammenhidngend, nicht scharf voneinander zn differenzieren.

Fall 14. 1911, 1028. 1ltdgiges Midchen. Feuersteinleber. Milzschwellung. Lungen-
gummen. Osteochondritis syphilitica.. In Ausstrichen reichlich Spirochiiten. Nebenniere derb
anzufiihlen, Rinde diffus von Rundzellen infiltriert. Kapsel gefdBreich, stark verbreitert
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von diffus und herdformig angeordneten Zellinfiltraten durchsetzt. TUnter den
Rundzellen finden sich viele Plasmazellen. Kapsel und Rinde eng zusammen-
hingend, nicht scharf abgrenzbar. Die peripherischen Rindenteile erscheinen wie auf-
gefasert.

Fall 15. 1912,1073. 3 Monate altes Midchen. Hauterosionen. Ulcera duodeni. Feuer-
steinleber. In allen Organen reichlich Spirochiiten. Nebennierenkapsel verbreitert, etwas
zellreicher. In dem Parenchym reichlich, in der Kapsel spiirlich Spirochiten.

Fall 16. 1912, 1100. 14t4giger Knabe. Pemphigus. Feuersteinleber. Myocarditis
syphilitica. Nebennierenkapsel verdickt, teils diffus, teils herdidrmig zellig
infiltriert, innig mit der Rinde verbunden. Im Organ spérlich Spirochéten.

Fig. 1.

Fall 17. 1913, 896. Totgeborenes Midchen. Hautpusteln. Lungengummen. Feuver-
steinleber. Milzschwellung. Hydropische Ergiisse aller Hohlen. Magenschleimhautsyphilome.
Nebennierenkapsel verdickt, mit diffusen und herdfdrmigen zelligen Infiltraten
durchsetzt. In den Zellinfiltraten vielfach Plasmazellen. In der Nebenniere
Spirochiten.

Fall 18. 1913, 1302. 3 Wochen altes Kind. Pemphigus. Feuersteinleber. Neben-
nierenkapsel verdickt. Mit den angrenzenden Organen verbunden, zum Teil
innig zusammenhiingend. Das Organ selbst von normalem Amnssehen. Mikro-
skopisch findet sich die verbreiterte Kapsel reich an Rundzellen, von der Rinde
nieht deutlich abgrenzbar. An dieser fallt der starke Umbau und der Schwund
der peripherischen Schichten auf. Spirochiten in der Nebennierensubstanz
reichlich vorhanden.

Man wird in allen aunfgezihlten Fallen als einzige regelmaBig wieder-

kehrende Verdinderung nur entziindliche Vorgénge in der Kapsel
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antreffen, wihrend neben diesen alle anderen Lé#sionen in bezug
auf ihre Haufigkeit ganz in den Hintergrund treten.

Die verschiedenen Formen der Perihypernephritis syphilitica miochte
ich an der Hand einiger Mikrophotogramme naher schildern.

In Fig.1 zeige ich einen Ausschnitt der Rinde mit daran grenzender verbreiterter Kapsel
von Fall 3. Innerhalb der Kapsel dicht oberhalb der Rinde findet sich ein lang gezogener Infiltra-
tionsherd, der reich ist an Plasmazellen. Das umgebende Bindegewebe enthélt nur spirlich Rund-
zellen, dagegen reichlich spindelférmige Gebilde. Es liegen also frischere und dltere Entziin-
dungsprodukte nebeneinander vor. Deutlich ist schon hier der innige Zusammenhang zwischen
der pathologisch verinderten Kapsel und der Rinde zu erkennen. Es schieben sich Ausliufer der

Fig. 2.

infiltrierten Kapsel zwischen die Saulen der Rinde hinein und fithren dadurch eine ausgesprochene
Deformierung derselben herbei.

In Fig. 2 — von demselben Falle stammend — zeigt sich in einer Bucht der Nebennieren-
rinde innerhalb der eng mit dieser zusammenhingenden Kapsel ein grofer, runder, aus Rundzellen
sich aufbauender Herd, wihrend das umgrenzende Bindegewebe wieder einen groBen Reichtum
an spindelférmigen Zellen besitat. '

Die Fig. 3 zeigt ebenfalls eine buchtige Einsenkung der Nebennierensubstanz. Deutlich
erkennt man hier wieder den innigen Zusammenhang zwischen Kapsel und Rinde und die Defor-
mierung der letzteren in jhren #ufersten Schichten.- Vor allem aber fillt innerhalb der Kapsel
ein runder, vollig hyaliner Herd anf, in dessen Umgebung Rundzellen etwas dichter angehfiuft
sind. Fin Zusammenhang dieses Herdes mit Gefdfien ist bei verschiedenen Tinktionsversuchen
nicht nachweisbar gewesen.

In Fig. 4 (Fall b) findet sich eines der Bilder, die man am hiufig.ten antrifft, eine leichte
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Fig. 3.

Fig. 4.



Fig. 5.

Fig. 6.
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Verbreiterung der Kapsel, miBigen Reichtum derselben an Rundzellen, geringe, oberfléichliche
Atrophie der Nebennierenrinde (rechts).

Die Fig. 5 (Fall 1) zeigt dagegen ein weiter vorgeschrittenes Stadium. Die Kapsel ist stark
verdickt, elastinreich, die Rundzellen sind spérlicher vorhanden, die lJanggezogenen Bindegewebs-
zellen tiberwiegen. Der Zusammenhang zwischen Kapsel und Rinde ist ein sehr enger, die Ab-
grenzung zwischen beiden stark verwischt. Die Deformierung und Atrophie der &nBersten Rinden-
schicht ist schon sehr ausgesprochen. Bindegewebsziige schieben sich von der Kapsel aus bis
tief in die Rinde hinein.

Die starksten Destruktionen zeigt die von Fall 14 stammende Fig. 6. Hier ist die Rinde
schon wieder zellarm geworden, derb, elastinreich. Eine Abgrenzung zwischen Rinde und Kapsel
ist tiberhaupt nicht mehr maglich. Die Rinde erscheint an ihrer Oberfliche vollig deformiert,
zerkliiftet, ersetzt durch unregelmifig gewuchertes, mit der Kapsel eng zusammenhfingendes, zell-
armes, hyalines Bindegewebe.

In den beiden letzten Abbildungen dagegen tritt die Veréinderung der Kapsel gegeniiber der
des Parenchyms ganz in den Hintergrund.

In Fig. 7 (Fall 18) ist eine Stelle wiedergegeben, innerhalb der die Kapsel nicht merklich
verindert ist. Dagegen erkennt man eine starke Bindegewebswucherung innerhalb der duBersten
Rindenschicht, die zu starkem Schwund des Parenchyms und zu starker Deformierung der Ober-
flache gefithrt hat.

Die Fig. 8 (Fall 1) gibt endlich eine umschriehene Nekrose der Rindenschicht wieder, derart,
wie sie mehrfach von anderer Seite beschriesben worden ist. Die Kapsel ist hier nicht deutlich
erkennbar.

Aus der Beschreibung der einzelnen Fille und den mitgeteilten Abbildungen

geht ohne weiteres die wichtige Rolle hervor, welche die in der Kapsel sich ab-
spielenden Prozesse in der Pathologie der Nebennierenlues spielen. Perihyper-
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nephritis syphilitica ist die am hadufigsten nachweisbare Veridnde-
rung in der Nebenniere kongenital syphilitischer Kinder. Sie kann
fiir sich allein auftreten, sie kann sich mit anderen Lisionen des
Parenchyms kombinieren. Am hdufigsten ist sie begleitet von
einer Bindegewebswucherung in den angrenzenden Abschnitten
der Rinde.

Hier dréingt sich aber die Frage auf, wie diese beiden Vorgéinge sich zuein-
ander verhalten, ob die Kapselerkrankung der primére Vorgang ist, der sekundir
erst auf die Rinde iibergreift, oder ob umgekehrt die Rinde primér erkrankt und
erst sekundér die Kapsel in Mitleidenschaft zieht.

Fiir einen Teil der Félle trifft sicher die zweite Alternative zu. Wenn man an
manchen Stellen, wie in der in Fig. 7 abgebildeten, schwere Veriinderungen der
Rinde antrifft, ohne daf gleichzeitig eine entsprechende Beteiligung der Kapsel
sich nachweisen 146t, so wird man eine primére selbstindige Erkrankung der Rinde
mit oberflachlicher fibroser Atrophie derselben zugeben miissen. Héufiger ist
indes das umgekehrte Verhalten, daB die Rinde nur geringe Beteiligung zeigt,
wahrend die Kapsel schwere Verinderungen aufweist. Darans 146t sich
der Schluff zu ziehen, daf in einer grofen Zahl von Fallen die Nebennierenkapsel
unabhéngig von dem syphilitischen Gift in einen chronischen Entziindungszustand
gesetzt wird und dann erst sekundér eine Schidigung der Rinde herbeifithrt.

Virehows Archiv f. pathol. Ant. Bd. 218. Hit. 2. . 11
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Fiir einen solchen Gang spricht auch, da wir in vielen Féllen nicht allein’in
dem Organ, sondern auch in der Kapsel selbst reiehlich Spirochdten antreffen
konnen.

Nach dieser Auffassung wire also in einer grofen Zahl von Fallen der Gang
der Erkrankung so, daf zuerst der Syphiliserreger eine Entziindung in der Kapsel
anregt, daf es dadurch zu zelliger Infiltration und zu Induration der Kapsel
kommt. Der Prozef greift dann auf die angrenzende Rinde iiber, fithrt zu Ver-
wachsung von Kapsel und Rinde, weiter zu schwieliger Veranderung der peri-
pherischsten Rindenabschnitte. Gleichzeitig fithrt die Kapselentziindung auch zu
Verklebungen mit angrenzenden Organen.

Wie der weitere Verlauf der beschriebenen Perihypernephritis ist, ob sie noch
weiterhin zu fortschreitender Deformierung der Nierenrinde fiihrt, vermag ich nicht
zu sagen, da offenbar die erkrankten Siuglinge keine lingere Lebensdauer haben.
Jch habe wenigstens keinen Fall beobachtet, wo ich bei einem alteren Sauglinge
oder Kinde, dessen Lues in Heilung ausgegangen war, Residuen der beschriebenen
Perihypernephritis syphilitica angetroffen hétte.

Denkbar ist es aber auch, dafl ausnahmsweise eine Heilung eintritt mit schwie-
liger Verddung der Nebennierenrinde und perihypernephritischen Verwachsungen.
Das wiirde einem Bilde entsprechen, wie ich das friiber ') in einem Falle von Morbus
Addison beschrieben habe. Auch in jenem Falle hatte ich auf Grund der ange-
troffenen Gefafverinderungen eine syphilitische Affektion als Ursache des Neben-
nierenschwundes vorausgesetzt.

Die Resultate meiner Untersuchung fasse ich in folgenden Satzen zu-
sammen:

Die bev weitem hiufigste Verdnderung der Nebenniere bet Lues congemita ist die
Perthypernephritis syphilitica. Der Prozef} beschrinkt sich nicht auf die Kapsel,
sondern 1st metst begleitet von einer Randatrophve der Nebennierenrinde. Die Peri-
hypernephritis kann sich mat entziindlichen Prozessen des Parenchyms, mat gummdisen
Bildungen und Nekroseherden kombinieren, doch treten alle diese Veriimderungen
gegeniiber der Kapselentziindung, was die Hiufigkeit betrifft, ganz in den Hinter-
grund *). ‘

1) Virchows Arch. 172, 1903.
) Die mikroskopischen Belegpriparate werden der Mikroskopischen Zentralsammiung
in Fankfurt a. M. tiberwiesen werden.



