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Nierenhypoplasie und Atresia urethrae, mit Beriicksichtigung
einiger anderer Mifbildungen.

Von

Dr. H. Dieeckmann,
Assistent am Institut.

( Eingegangen am 1. Okiober 1922.)

Die Vermehrung der Kasuistik von MiBbildungen im Bereich des
Urogenitalsystems durch den nachstehenden Beitrag erhilt ihre Be-
rechtigung daraus, dafl in die an sich durchaus gelaufige Kombination
von MiBbildungen, wie sie hier gefunden wurden, einige Einzelheiten
eingeschlossen sind, die unseres Wissens noch nicht beschrieben wurden.
Gleichzeitig glaubten wir auch auf die Erwéhnung einiger Beziehungen
zur allgemeinen Theorie der Miibildungslehre an Hand eigener Beobach-
tungen nicht verzichten zu sollen.

Sektionsnummer 575/1921: Mannlich, totgeboren, Gewicht 2700, Lange 45 cm.

Aus dem Protokoll: Nabelschnurbruch von etwa Finfmarkstiickgrofe. Der
kreisrunde Bruchsack besteht aus einer pergamentartigen Membran; es existiert
keine Einlagerung von Eingeweiden. Hingegen ist die ganze vordere Bauchwand
stark vorgewélbt. Die Harnblase ist mit der vorderen Bauchwand verwachsen,
stark vergroBert und reicht weit iiber den Nabel hinaus. Beide Ureteren sind
daumendick. Harnblase und Ureteren enthalten eine klare, leicht gelbliche Fliissig-
keit, deren chemische Untersuchung leider unterblieben ist. Die Urethra ist im Be-
reich der Pars membranacea undurchgingig; von Blase und Orificium externum
aus gelangt man bei Sondierung ohne Schwierigkeiten bis zu diesem Hindernis.
Die duBeren Genitalien sind wohlgebildet, bis auf eine beiderseitige Retention der
Hoden im Leistenkanal. Beide Nieren sind hypoplastisch (2,3 : 1,4 : 0,5); die
Nierenbecken sind suBerst eng. Auffallend ist der Ubergang des weiten Ureters in
das enge Nierenbecken, der in der Weise vor sich geht, daB das renale Ureterende
unmittelbar vor seinem Eintritt in das Nierenbecken sich plotzlich hochgradig
verengt. Dieses nur wenige Millimeter lange Urcterende und das Nierenbecken
sind nur fiir eine feine.Haarsonde eben durchgingig. Eine anatomische Ursache
fiir dies Verhalten, etwa eine Klappenbildung, die vielleicht eine weitere Riick-
stauung der in Blase und Ureteren vorgefundenen Fliissigkeit verhindert hitte,
ist nicht zu finden. Die unteren Extremititen sind stark deformiert; beide Fiile
gind bis zum rechten Winkel flektiert und nach auBen rotiert.

Mikroskopische Untersuchung der Harnrohre. Das atretische Stiick der Harn-
réhre, das etwa der Pars membranacea entspricht, wurde excidiert und in Serien-
schnitten untersucht. Das dem Orificium externum zugewendete Ende des exci-
dierten Stiickes ist von normaler Weite, zeigt aber nicht das gewthnliche halb-
mondférmige Lumen, sondern ist stark verzerrt. Die obere Wand ist in einem spitzen

Virchows Archiv. Bd, 241. 726



402 H. Dieckmann:

Dreieck ausgezogen, die unteren und die seitlichen Winde umschliefen ein rund-
lich-ovales Lumen. Besonders in seinem unteren Teil tragt das Lumen zahlreiche
tiefe lacunire Ausbuchtungen. Das Epithel ist zylindrisch, zwei- bis mehrreihig, —
Auf spiteren, weiter nach der Blase zu gelegenen Schuitten, tritt an der rechten
Seite der Urethra ein zweites, viel kleineres Lumen auf. Esist durch einen schmalen
Bindegewebszug von vornherein von der Urethra getrennt und erreicht die letztere
nie. Noch weiter blasenwiirts buchtet sich die Urethralwand gegeniiber dem zuletzt
genannten kleineren Lumen tief aus, aber ebenfalls an der rechten Seite der Harn-
réhre. Die Ausbuchtung wird tiefer und runder und 16st sich schlieBlich von der
Urethralwand ab, so daf rechts neben der Harnréhre zwei kleinere Lumina hinter-
einander liegen. Wir erwihnen der einfachen Darstellung halber jetzt schon, daf
diese beiden kleinen Lumina als die Ductus Cowperi gedeutet werden miissen, die
also in unserem Fall beide auf derselben Seite der Harnrohre liegen, mit der weiteren
Besonderheit, daB der eine von ihnen die Verbindung mit der Harnréhre verloren
hat. Das Epithel der Ductus Cowperi ist ebenfalls zylindrisch, einschichtig oder
zwei- bis mehrreihig, Stellenweise sieht man in den Cowperschen Géngen und
ebenso auch in der Urethra Plattenepithel, wie dies von Aschoff') bereits frither
beschrieben wurde. Bald treten oberhalb der Harnréhre rechter und linkerseits
innerhalb der quergestreiften Muskulatur Driisen von vorwiegend alveolirem Bau
auf, in denen wir die rechte und linke Cowpersche Driise zu sehen haben. Weiterhin
verengt sich das Urethrallumen etwa entsprechend der Basis der in Dreiecksform
ausgezogenen oberen Wand, die rechte und linke Urethralwand beriithren sich,
und schlieflich wird das bislang einheitliche Lumen durchschniirt. Wir haben
jetzt somit zwei Urethrallumina; ein oberes und ein unteres; die durch einen, all-
miéhlich sich verbreiternden, Bindegewebszug getrennt sind. Eine Lakune des
unteren Lumens wird erheblich vertieft, verengt, ~Vom Lumen abgeschniirt, atre-
tisch und verschwindet ganz. Auch’ das obere Urethrallumen wird allméhlich
enger, bis man auf einigen Schnitten von ihm nur die kompakte Zellmasse einer
flachgeschnittenen Kuppe sieht. Dann verschwindet auch diese. Ebenso ergeht es
im weiteren Verlauf nach der Blase zu dem unteren Teil des ehemals einheitlichen
Urethrallumens. Von der Urethra ist also auf den weiteren Schnitten iiberhaupt
nichts mehr zu sehen. Die beiden Ductus Cowperi haben sich inzwischen immer
mehr den Cowperschen Driisen gendhert. Auf den Schnitten, die wir jetzt be-
trachten, sehen wir nur die beiden Cowperschen Génge, die Cowperschen Driisen
und ein drittes Lumen, das schon frither zwischen der Spitze der in Dreiecksform
ausgezogenen Harnrohrenwand und der linken Glandula Cowperi aufgetreten war.
Der oben zu zweit genannte Ductus Cowperi zieht in der Richtung auf dieses dritte-
Lumen und die linke Cowpersche Driise, der zuerst genannte (dem die Miindung
in die Harnréhre fehlt) in der Richtung auf die rechte Cowpersche Driise. Spater
liegen zwischen linker (landula Cowperi und dem nach links gerichteten Ductus
Cowperi raehrere Lumina, so daB man jetzt schon mit ziemlicher Sicherheit sagen
kann, dafi diese Lumina Querschnitte des in geschlingeltem Verlauf zur linken
Cowperschen Driise ziehenden Austithrungsgang sind. Der zur rechten Cowperschen
Driise gerichtete Gang néhert sich immer mehr der Driise. Bevor er sie erreicht,
wird er zuniichst immer enger, zeigt fiir einige Schnitte das Bild der quergeschnit-
tenen Kuppe und verschwindet dann véllig. Der linke Ductus geht bis in die un-
mittelbarste Nahe der Driise auf der linken Seite, wird dann auch atretisch und
ist schlieBlich verschwunden, anscheinend auch ohne die Driise wirklich erreicht
zu haben*),

*} Die letzten Schnitte der Serie sind nicht ganz einwandfrer, da das Priparat
beim Excidieren der Urethra etwas gequetscht wurde. Doch kann an der Richtig-
keit der Beobachtung keum ein Zweifel sein.
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Zusammenfassend kdnnen wir also sagen: Es handelt sich um eine
Atresie der Urethra, Verlauf beider Cowperscher Génge an der gleichen
Seite, Abschniirung des einen von der Harnrshre und Atresie beider
Cowperscher Génge an ihrem glanduliren Ende.

Mikroskopische Untersuchung der Nieren. Bei der geringen GréBe der Nieren
zeigt das Priiparat das gesamte Flichenbild von einem Pol zum anderen und vom
Becken bis zur Rinde. Das Nierenparenchym tritt stark zuriick gegeniiber mich-
tigen Massen embryonalen Bindegewebes, das den Hauptbestandteil des Organs
ausmacht. Vom Nierenbecken steigen nur zwei stérkere polare und zwei schwéchere
zentrale Sammelrohre auf. Die Verzweigungen sind sehr spirlich; nach schétzungs-
weiser Uberzihlung wird die Aufteilung der Uretersprossen nicht weiter als bis
hochstens zu Verzweigungen 6. bis 7. Ordnung gekommen sein. Von der Rinde
zum Becken konvergieren zwei stirkere Bindegewebsziige, die im van Gieson-
Priparat im Gegensatz zu der iibrigen Hauptmasse von embryonalem Binde-
gewebe die rote Farbe des Saurefuchsins angenommen haben. Sie teilen das
Flichenbild der Niere in drei ziemlich gleichgrofie Felder: zwei polare und ein
zentrales. Einige kleinere Bindegewebsziige strahlen wieder von der Oberfliche in
diese Felder ein, jedoch ohne die Grenze des peripheren Drittels der gesamten
Breite zu erreichen. Die Zahl der Glomeruli ist duBerst spérlich. Sie legen etwas
dichter nur unter der Oberfliche, sonst zu beiden Seiten der erwahnten Bindegewebs-
ziige; im fibrigen bleiben die mittleren Teile der drei Felder vollig frei von Glomeruli
und enthalten nur die Verdstelungen der Sammelrohre. Ebenso wie die Glomeruli
sind die Harnkanslchen verteilt, d. h. sie liegen unter der Oberfliche und
entlang den Bindegewebsziigen. Auch ihre Zahl ist gering. Die Kanélchen lassen
unschwer zwei Arten unterscheiden: Die eine Art besitzt hohes Epithel, basalen
Kern, helles (mit Eosin) intensiv rot gefirbtes Protoplasma, die andere flacheres
Epithel und einen Kern, der fast die gesamte Zelle ausfillt, so da von dem Proto-
plasma nur wenig zu sehen ist. In den periphersten Abschnitten finden sich manch-
mal ziemlich dicht liegende weite Venen, die dem Gewebe an den betreffenden
Stellen ein fast kavernoses Aussehen verleihen. Eine Arterie direkt unter der
Oberfliche hat ein auffallend weites Lumen und eine fibros verdickte starre Wand.
— Die Oberfldche wird durch eine Anzahl kleiner Cysten vorgebuchtet, die eine zum
Teil grobe bindegewebige Wand besitzen. IThr Epithel ist flach, héchstens kubisch.
Vereinzelt sieht: man. Malpighische Korperchen, die duflerst spérliche Schlingen
enthalten, neben nicht weiter za bestimmenden hyalin-nekrotischen Massen; ganz
selten vollig hyaline Glomeruli. AnBen von der Membrana propria der Harnkanal-
chen sind gelegentlich elastische Fasern nachzuweisen, die manchmal bandartig ge-
quollen und verbreitert erscheinen. Zwischen den Harukanilchen liegen ab und
an Zellherde, die stark mit roten Blutkérperchen untermischt sind, doch findet sich
hier nichts von einer Zerstérung oder entziindlichen Reaktion des Gewebes. Die
Herde enthalten auBer den roten Blutkorperchen groBe basophile Zellen teils
rund, teils mehr oval oder geschwinzt, sehr zahlreiche eosinophile Myelooyten,
wenig Leukocyten, vielleicht auch Normoblasten. SchlieBlich sind noch, beson-
ders in den peripheren Teilen ganz vereinzelte Inseln hyalinen Knorpels zu
erwihnen,

Wir haben nach allem eine Niere vor uns, in der die quantitativen
Verhiltnisse zwischen Bindegewebe und Parenchym zugunsten des
ersteren verschoben sind, und in der ferner die Entwicklung des paren-
chymatosen Anteils und ebenso die des bindegewebigen Anteils auf
einer embryonalen Stufe stehengeblieben ist. Ganz allgemein gesagt,
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gehort die vorliegende Miflbildung der Nieren in die grofie Gruppe der
,,Gewebsmilibildungen® (Lubarsch) oder Hamartien (. Albrecht).

Die Ausbildung des parenchymatdsen Anteils erinnert an ein Ent-
wicklungsstadivm, auf dem mnach Ausbildung der priméren Bertini-
schen Siulen und Malpighischen Pyramiden eine weitere Aufteilung
der priméren Pyramiden beginnt, wobei wir die von Glomeruli und
Harnkanilchen flankierten gréberen Bindegewebsalige fiir die priméren,
die kleineren Bindegewebsziige fiir die sekundiren Bertinischen Siaulen
halten. Kine Differenzierung des Kanalchenepithels ist bereits ein-
getreten, die Ausbildung von Henleschen oder Stérkschen Schleifen
mag eben begonnen haben. Das starke Uberwiegen des embryonalen
Bindegewebes und die Beschrinkung von Glomeruli und Harnkanil-
chen auf die genannten Orte gestattet es natiirlich nicht, das vorliegende
Bild mit einem Embryonalstadium véllig zu identifizieren. Die ge-
schilderten Cystenbildungen gehéren in hypoplastischen Nieren zu den
immer wiederkehrenden Befunden und sind auch in Nieren wohlgebildeter
Neugeborener keineswegs eine Seltenheit (Herxhevmer, Lubarsch).
Auch Cysten mit gréberer bindegewebiger Wand, der ein Epithel fehlen
kann, wurden schon beschrieben s. [Dyckerhoff?), R. Meyer?)]. Auch
diese Cysten gehoren nach Herazheimer und B. Meyer zu den Hamartien.
Ebenso sind nach Herxheimert) die Hypoplasien und die Hyalinisierung
der Glomeruli aufzufassen. Das Vorkommen von Knorpelinseln in
hypoplastischen Nieren und Cystennieren ist bekannt. Auf die Zell-
herde zwischen manchen Harnkanalchen sei noch einmal hingewiesen,
besonders mit Riicksicht auf die Bedeutung, die ihnen fiir die bei konge-
nitaler Syphilis zu findenden intercanaliculiren Zellansammlungen
zukommt.

Wir beschiftigen uns zunichst vorwiegend mit den beiden Organen,
die unser Interesse in erster Linie beanspruchen miissen: Nieren und
Harnrohre. — Tiegt hier eine syngenetische Kombination im Sinne
Schawalbes vor, d. h. hat die eine Entwicklungsstérung kausale Bedeutung
fiir die Entstehung der anderen ¢ Denkbar wére ein solcher Zusammen-
hang nur in dem Sinne, daB die Atresie der Harnréhre die Entwicklung
der Nieren entscheidend beeinflufit hat. Wir sehen zunédchst von den
besonderen Verhdltnissen unseres Falles ab und halten uns lediglich
an die Tatsache, daB die Kombination Nierenhypoplasie-Atresie der
ableitenden Harnwege einé recht hiufige ist, wobei die letztgenannte
Anomalie meistens an den Ureteren lokalisiert ist, gegeniiber dem weit
selteneren VerschluB der Harnrohre.

Unsere erste Frage formulieren wir dahin: Kann ein frithzeitiger
Verschlufl der ableitenden Harnwege eine Einschriankung der funktio-
nellen Nierenleistungen und damit verbunden eine mangelhafte
Entwicklung der Nieren verursachen? ¥Es wiirde sich im Sinne der
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Fragestellung also darum handeln, ob die Unterentwicklung der Nieren
der Ausdruck einer funktionellen Anpassung ist, die in der zweiten
oder dritten der Rouxschen kausalen Gestaltungsperioden die normale
Ausbildung der Nieren verhindert hat. Wir wiirden nach Lage der
Dinge eine zunichst zweckmiBig wirkende Einschriankung in der Tatig-
keit des sezernierenden Parenchyms vor uns haben, deren Folge bei
fehlender Ausiibung der ,,Erhaltungsfunktionen ein Ausbleiben der
normalen Gestaltung wire. Wir kénnen eine solche Annahme mit
Intschiedenheit ablehnen. Die regulatorische Entwicklung fihrt
nach Roux auf atypischem Wege zu fypischen Endprodukten. Eine
solche Hypothese wiirde die selbstregulatorischen Fahigkeiten der
Lebewesen ganz falsch einschiitzen und ihre Betitigung, die der ,,Zuriick-
fithrung oder Wiederniherung des gestérten Organismus zum Typus
resp. zur Norm” dient, in ganz verkehrter Richtung suchen, unberiick-
sichtigh dessen, daf} das funktionelle Leben der Niere in diesem Stadium
noch wenig entwickelt ist und fiir die entsprechende Formgestaltung
wahrscheinlich keine entscheidende Bedeutung haben wird.

Fiir unseren eigenen Fall scheiden diese Uberlegungen von vorn-
herein aus, da wir in der Lage sind, nachzuweisen, daB der Verschlufl
der Harnréhre zu einer Zeit erfolgte, als die differenzierende Entwicklung
der Nieren bereits abgeschlossen war.

Nach Feliz und Biikler (Hertwigs Hbd. d. vergl. exp. Entw. Lehre
der Wirbeltiere 1900) haben bei Embryonen von 3 cm Linge 5 TUreter-
verzweigungen 50—60 Sammelrohre sechster Ordnung . geliefert; bei
4 om Lange sollen 4 Lappen vorhanden sein. Diese Zahl der Sammel-
rohre entspricht etwa unserem Befunde, ebenso die Ausbildung von
4 Lappen (wir beschriehen 3 Felder oder ,,priméire Malpighische Pyra-
miden** fiir die Nierenhdlfte; die beiden polaren Pyramiden sind beiden
Hilften gemeinsam, wihrend jede Halfte eine zentrale Pyramide be-
sitzt). Die Ausbildung der Sammelrohre entspricht also einem Sta-
dium von ungefihr 3—4 cm Linge oder der 9.—11. Woche. Zu einem
gleichen Resultat kommen wir bei Beriicksichtigung der Verhiltnisse,
wie sie die Glomeruli zeigen. Sie liegen in den periphersten Teilen,
erreichen kaum und nur vereinzelt die Grenze des peripheren Drittels.
Bei der normalen Entwicklung sind auf dem Stadium von 3 em Linge
die ersten Nachnierenkandlchen in die benachbarten Sammelrohre
durchgebrochen. Die zunéchst peripher liegenden Glomeruli werden
allméhlich weiter zentralwirts verschoben, da tiber ihnen, an den
Kuppen der zur Peripherie strebenden Sammelrohrverzweigungen
neue Generationen von Glomeruli gebildet werden. Die Ausbildung
der Glomeruli muB in unserer Niere, entsprechend ihrer Verteilung
nur in den periphersten Abschnitten, nach wenigen Generationen
stillgestanden haben; wir kommen damit wieder auf die 9.—11. Woche.
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Die Columnae Bertini entstehen normalerweise in der 9.—10. Woche;
wir fanden die erste schwache Entwicklung von sekunddren Bertini-
schen Saulen. Berticksichtigen wir ferner, dafi eine Differenzierung
des Kantlchenepithels eingetreten ist, die Entwicklung der Henle-
schen Schleifen eben begonnen hat, so kommen wir wieder zu dem
Schluf}, daB die differenzierende Entwicklung der Nieren ungefihr in
der 11. Woche zum Stillstand gekommen sein muf¥).

Die Harnrohre ist in ihrem proximalsten und dem distalsten Teil
wohlgebildet, von einem frithzeitigen Bildungsfehler; etwa zu dem Zeit-
punkt, wenn rechte und linke Wand der Pars phallica der Sin. urogeni-
tales zusammengeprefit werden (24—29 mm gr. L., Feliz ¢n Keibel und
Mall, Hdb. d. Entw.-Gesch. d. Menschen 1911), kann hier sicher nicht
die Rede sein. Sehr wichtig sind die Verhéltnisse, die wir an den Cowper-
schen Driisen fanden, die bekanntlich Ausstiilpungen des Urethral-
jumens mit terminaler Driisenbildung ihre Entstehung verdanken. Die
Driisen waren von den Géngen abgeschniirt, aber beide wohl gebildet.
Die Cowperschen Driisen wurden bei Embryonen von etwa 5 cm gefunden.
Dies wiire also der fritheste Termin fiir die Abschniirung der Génge von
ihren Driisen und damit auch fiiv die Durchschniirung der Urethra,
denn diese beiden Prozesse haben wir mit grofiter Wahrscheinlichkeit
als koordiniert, aus gleicher Ursache zu gleicher Zeit entstanden, auf-
zufassen. Da aber beide Druisen vollig entwickelt und ausdifferenziert
sind, diirfte der Vorgang der Abschniirungen sich noch erheblich spater
abgespielt haben.

Wenn wir sagten, daf die differenzierende Entwicklung der Nieren
ungefahr in der 9.—11. Woche zum Stillstand gekommen sein muf,
s0 wissen wir damit noch nichts {iber den Zeitpunkt, wann die Stérung
cinsetzte. Jedenfalls muB dies sehr viel frither gewesen sein, da ja die
Anlage der Nieren vermutlich von vornherein eine fehlerhafte war.
Dies schlieBen wir aus dem quantitativen Mifiverhaltnis zwischen
Bindegewebe und Parenchym. Kine Vakatwucherung kommt aus
mebr allgemeinen Uberlegungen sowie nach der Natur des Binde-
gewebes nicht in Frage. Die Hemmung der Parenchymentwicklung und
die fehlerhafte Mischung von Parenchym und Bindegewebe sind aber
formal und kausal nicht voneinander zu trennen. — Der Verschluf der
Harnréhre erfolgte frihestens auf dem Stadium von 5 cm, wahrschein-
lich aber spater, wie wir sahen. Die Harnréhrenatresie kann fiir die

*) Wir erwahnten schon, daf eine vollkommene Analogisierung mit einem
Stadium der normalen Entwicklung nicht zuléssig ist, da das starke Uberwiegen der
bindegewebigen Komponente der beschriebenen Niere einen besonderen Charakter
erteilt. Doch glauben wir, die Entwicklungsstufe der parenchymatdsen Bestand-
teile immerhin zur Orienticrung iiber den erreichten Ausbildungsgrad verwerten
zu diirfen.
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Nicrenhypoplasie den teratogenetischen Zeitverhaltnissen nach kau-
sale Bedeutung nicht gehabt haben.

Eine kurze Besprechung der Literatur der Nierenhypoplasie und der Besonder-
heiten ihrer anatomischen Verhéltnisse mag weiteren Ausfithrungen vorangehen.

Arnold®) spricht in dem von ihm beschriebenen Fall einseitiger Unterentwick-
lung der Niere von einer intrauterinen Nephritis mit einseitiger Nierenschrumpfung.
Hypothesen, die intrauterine Entziindungen fiir Entwicklungsanomalien auf friiken
Embryonalstadien verantwortlich machen, besitzen heute nur geringes Interesse.
Wir wissen mit ziemlicher Bestimmtheit, daB die Frucht in den ersten Monaten
ihres intrauterinen Lebens zu entziindlichen Reaktionen nicht befahigt ist [Mar-
chand, B. Fischert)], wie dies auch schon aus dlteren Untersuchungen Lubarsch’s?)
hervorgeht. Lubarsch fand bei Untersuchungen iiber die intrauterine Ubertragung
pathogener Bakterien in manchen Féllen die auf das Muttertier geimpfte Keimart
in den Geweben der Foten wieder, erwahnt aber nichts von hier beobachteten ent-
ziindlichen Verinderungen*). In einer neueren Arbeit wird von Gruber®) die
fotale Entziindung als Ursache einseitiger Nierenkleinheit abgelehnt. Wir glauben
aus dem angegebenen Grunde das gleiche fiir die doppelseitige Unterentwicklung
der Nieren tun zu dirfen.

Altere Autoren (so Klebs und Eppinger) suchten nach mechanischen Griinden
zur Erklarung der kongenitalen Nierenhypoplasie. Raumbeengung durch den
Wolffschen Kérper und. die Nebennieren, Zug des verlagerten und an - falscher
Stelle miindenden Ureters wurden hier angeschuldigt. Wir werden diesen Hypo-
thesen die Bedeutung befriedigender Erkldrungen nicht mehr zusprechen -kénnen.
Die oft erwithnte Hypoplasie der Nierengefifle ist, wie schon Orth in seinem Lehr-
buch andeutet, sicher sekundéirer Natur. Ahnliche Verhéltnisse finden wir z. B.
in der Unterentwicklung der Extremititengefafie bei Sirenenbildungen.

Halten wir uns an bekannte Tatsachen, so ist eines sicher, dafl Nierenhypo-
plasie und Verschluf der ableitenden Harnwege so oft miteinander kombiniert
sind, daB ein Zufall ausgeschlossen ist. Da wir an ein kausales Verhaltnis nicht
glauben, sind uns von besonderer Wichtigkeit die Fille, in denen bei Unterentwick-
lung einer oder beider Nieren ein VerschluB der zugehorigen Harnwege fehlt.
Ballowitz®) fand unter 17 Fallen der Literatur dreimal die ableitenden Harnwege
durchgingig (aber ,,jedenfalls sehr eng®). (In Arnolds Fall war der Ureter durch-
gingig, jedoch die Kelche obliteriert.) Motzfeld'®) erwahnt in Tab. Ila eine links-
seitige Hypoplasie und Dystopie bei durchgingigem Ureter. Buday!) beschreibt
eine hypoplastische Niere ohne Verschlull der Harnwege.

Andererseits sind Fille bekannt, wo ein VerschluB der Harnwege bestand,
ohne gleichzeitige Unterentwicklung der Nieren; so in dem Fall v. Berenbery-
Goflerst?) von Atresie der Harnrohre**),

Wir diirfen schlieflen, dafl die Haufigkeit der Kombination auf irgendeine Be-
ziehung zwischen beiden MiBbildungen verweist, dafl diese Beziehung aber nicht
im Sinne eines kausalen Verhiltnisses zu verstehen ist, da die eine ohne die andere
vorkommen kann.

Wir erwihnen weiter eine der zahlreichen Beobachtungen, in denen die ab-
leitenden Harnwege verschlossen waren, aber eine Einwirkung des Verschlusses auf
die Nieren unverkennbar ist. v. Mutach3) fand bei Urethralatresie Hydronephrose

*) Auch iiber die Natur der amniotischen Verwachsungen besteht noch keine
Klarheit; es ist duBerst zweifelhaft, ob es sich dabei um entziindliche Prozesse
handelt.

**) Da bei ausfiihrlicher Beschreibung und griindlicher Untersuchung die
Nieren nicht erwihnt sind, mufl angenommen werden, daf} sie normal waren.
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und Cystenniere. Wir sehen von der Cystenbildung ab, die wir in anderer Weise
erklaren zu miissen glauben, und konstatieren lediglich die Hydronephrose als Folge
eines Urethralverschlusses kombiniert mit junkiionsfihiger Niere. Eine Einwirkung
der undurchgingigen Harnwege auf die Nieren hat also funktionsfikige Nieren zur
Voraussetzung und dubert sich in Form der Hydronephrose*).

Wenn der VerschluB der Harnwege unter Voraussetzung funktionsfihiger
Nieren Ursache hydronephrotischer Verinderungen sein kann, so miissen wir auch
daran denken, dafl eine hydronephrotische Atrophie eine Hypoplasie vortduschen
kann. Es scheint nun Fille zu geben, wo diese Differentialdiagnose in der Tat
Schwierigkeiten macht. Daf es eine hydronephrotische Atrophie in spéteren
Zeiten des Embryonallebens geben kann, ist nicht zweifelhaft. Ein Fall solcher
Art scheint die von Sternberg?) beschriebene Kombination verschiedener Mif-
bildungen zu sein. — Schdffert®) fand bei Atresie der Harnrdhre eine Aplasie der
rechten, Hypoplasie der linken Niere, daneben eine stark erweiterte Harnblase mit
3/, Liter ,klarer, gelblicher urintser Fliissigkeit. An der Oberfliche der linken
Niere sah er nur Pseudoglomeruli, die ausgebildeten Glomeruli in der Nihe der
Marksubstanz waren hochgradig pathologisch verdindert (Capillaren hyalin-homo-
gen). — Hier wiirden wir doch Bedenken tragen, die Diagnose auf eine hydro-
nephrotische Atrophie zu stellen. Die Aplasie der rechten Niere verweist doch
nachdriicklichst auf eine Bildungshemmung auch der linken. Die pathologischen
Verdnderungen der Glomeruli gehéren, wie wir durch Herazheimer wissen, durchaus
in den Bereich der MiBbildungen und brauchen uns nicht zu veranlassen, Schrump-
fungsprozesse anzunehmen**),

Der Fall Schdiffers hat, wie mit manchen Fillen der Literatur, auch
mit dem unseren die starke Fillung und Dilatation der Harnblase
gemeinsam. Einige Worte diber die Bedeutung der sekretorischen Funktion
der Nieren im fGtalen Leben sind daher wnwermeidlich.

Im grofen und ganzen ist eine Einigung erreicht in dem Sinne, daB im spi-
teren Embryonalleben die Nieren funktionsfahig sind, gewdhnlich auch eine Funk-
tion austiben und sich an der Lieferung des Fruchtwassers beteiligen. Die Terato-
logie (z. B. die Sirenenbildungen) lehrt uns aber, daB die Funktion der Nieren
im intrauterinen Leben ohne weitere Storung der Entwicklung oder der Frucht-
wasserbildung entbehrlich ist [Lit. s. u. a. Br. Wolff1s), Ahifeld*™)]. ,,Wir glauben,
dafl die Betatigung der fotalen Nieren eine sehr geringe ist; unter normalen Ver-
hgltnissen diirften sicherlich die harnfihigen Substanzen auf dem Wege der
Placenta zur Mutter zurlickgelangen® [Kreid! und Mandl's)].

Sehen wir neben hypoplastischen Nieren in Blase und Ureteren
solche Fliissigkeitsmengen, wie wir dies beschrieben, so kénnen un-
moglich die Nieren die einzige Quelle gewesen sein. Ob die VergréBe-
rung der Blase iiberhaupt in jedem solchen Falle eine dilatatorische
ist, oder ob es sich auch um Wachstumsexzesse handeln kann, wollen
wir unerdrtert lassen. Jedenfalls gibt es kleine Blasen ohne Fiillung
trotz verschlossener Urethra [z. B. v. Berenberg-Gofleri?)]. Findet sich
bei verschlossener Urethra mindestens eine ihrer anatomischen Struktur
nach funktionsfihige Niere, sind grofiere Fliissigkeitsmengen vor-

*) Wir fiibergehen die Literatur, die beweist, daf die Hydronephrose fiir
Cystenbildung wahrscheinlich keine Bedeutung besitzt.

**) Wir fiihren hier, wie auch sonst, nur Beispiele an, die sich beliebig ver-
mehren lieBen.
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handen und die Nierenbecken erweitert, so miissen wir die Moglichkeit
einer Harnsekretion sowie hydronephrotischer Schrumpfungsprozesse
zugeben.

Dies scheint uns fiir den Fall Grzibeks'®) zuzutreffen: Stenose der Urethra;
links Nierenbecken erweitert, Cystenniere; rechts Hydronephrose; die Blase reicht
bis iiber den Nabel; in der rechten Niere enthilt die Rinde reichlich Glomeruli und
Harnkanilchen,

Demgegenitber fassen wir die einschligigen Verhaltnisse unserer
Beobachtung noch einmal kurz zusammen: Frhebliche Sekretion seitens
der Nieren der anatomischen Struktur nach ausgeschlossen, keine Er-
weiterung der Nierenbecken, Fehlen von Schrumpfungsprozessen im
mikroskopischen Bilde. Die Fliissigkeit kann nach solcher Lage der
Dinge nur den Winden der betr. Hohlrdume selbst entstammen, wobei
an krankhafte Stoffwechselprozesse zu denken ist. Stdmmler20) halt
den Inhalt von kongenitalen Nierencysten nur zum Teil fir Harn,
zum anderen Teil fiir Sekret der Cystenepithelien oder Transsudat
aus den GefdBen der Umgebung. Wir schlieBen uns diesen Erklarungen
auch fiir den Inhalt der Harnblase an und lassen dabei die Frage offen,
ob in derartigen Fallen die Sekretionsanomalie der Blasenepithelien
oder die Transsudation aus den Gefallen der Umgebung bei durch-
gangigen Harnwegen Ursache eines Hydramnions sein kénnte.

Untersuchungen iiber die Genese der kongenitalen Harnréhren-
atresien gibt es recht wenige.

Englisch®') trennt eine Atresia membranacea von einer Atresia fibrosa. Bei
dieser zweiten Form ist die Harnrohre véllig verwachsen und bildet einen mehr
oder weniger dicken, ‘manchmal unterbrochenen fibrésen Strang. Reichel unter-
scheidet formal-genetisch die komplette Verwachsung der Wande der Genitalrinne
von dem mehr oder weniger ausgedehnten Defekt. Der Defekt wird als unter-
bliebene Offnung des Urethralseptums gedeutet. v. Berenberg-Gofler'?) erklirt
seinen Fall, der mit Atresia ani bei rudimentirem Penis kombiniert war, durch
einen Einwucherungsprozef von Bindegewebe auch in die vorderen Teile der
Kloakenmembran.

Fiir unsere Beobachtung scheidet zunichst dieser letztere ProzeB
aus, denn das &ulere Glied ist wohlgebildet, die Anomalie beschrénk?
sich auf eine kurze Strecke von Urethra und Cowperschen Géngen.
Ferner ist durch den offenbar in normaler Weise erfolgten Durchbruch
der Aftermembran erwiesen, daf derartige Storungen im Wachstum
des Bindegewebes nicht vorliegen konnen. Das Studium der Serien-
schnitte veranlaBt uns, auch eine Verklebung der Urethralwinde aus-
zuschliefen, die sowieso bei den erheblichen Fliissigkeitsmengen in
der Blase kaum vorstellbar sein wiirde. Wir kénnen mit ziemlicher
Bestimmtheit sagen, daB es richtiger wire, anstatt von einem VerschluB,
von einer Durchschniirung oder Durchreifung der Harnréhre zu sprechen,
wobei wir besonderen Wert auf die vollige Unterbrechung ihres Ver-
laufs legen, chne dafl von einem fibrésen Strang als Rest des ehemaligen
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Lumens irgend etwas zu sehen wire. Den naheliegenden Gedanken,
die Storung, die zum Verschluf fiihrte, an der Stelle der komplizier-
testen embryonalen Verhiltnisse zu suchen, etwa am Beginn der unten
offenen Urethralrinne, miissen mir ablehnen, weil nach Felta die Miin-
dung des Ostium urethrale primitivum stets am Sulcus coronarius glandis
liegt und mit ihm nach vorne wichst. Die Atresie kénnte dann also
unmdéglich in der Pars membranacea lokalisiert sein.

Bevor wir nach Ablebnung der bisher besprochenen formalgene-
tischen Deutungen an die Darstellung unserer ecigenen Auffassung
herantreten, gestatten wir uns einige Bemerkungen iiber die beiden
Grundtypen der Teratogenese, je nachdem diese durch innere oder
dulere Griinde verursacht ist. In ersterem Fall ,laufen die Entwick-
lungsvorgénge, ganz unbeeinfluft durch #uBere Verhaltnisse, also
auch unter ganz normalen Bedingungen, nicht in normaler Richtung
ab [Peler?2)]“. Das Kriterium ist nach Pefer die Erblichkeit, und wir
diirfen vielleicht hinzufiigen, im gegebenen Falle auch das gleichzeitige
Auftreten der nimlichen Mifbildung bei eineiigen Zwillingen. Es
scheint uns wichtig zu betonen, daf die Erblichkeit uns zwar veran-
lassen mufB, idioplasmatisch bedingte Abweichungen vom normalen
Entwicklungsgeschehen ernstlich zu erwigen, dall sie aber kein Beweis
dafiir ist. So zweifeln wir kaum noch, daf die Polydaktylie in vielen
Fallen eine blastogene MiBbildung ist, haben aber schwerwiegende
Griinde, gelegentlich auch anderen Moglichkeiten ihrer Entstehung
den Vorzug zu geben. Hierhin gehoren, abgesehen von vereinzelt in der
Geschlechterfolge auftretenden Fallen, solche Stammtafeln, die zeigen,
daf die Polydaktylie in der Lokalisation ihres Auftretens Unterschiede
zeigen, ja sogar mit Syndaktylie in unregelm#Biger Folge wechseln
kann. Trotzdem Barfurth (fir Hithnerrassen) die Erblichkeit der
Polydaktylie vom Vater her nachwies, hilt er den Beweis ihrer stetigen
idioplasmatischen Bedingtheit nicht fiir erbracht. Ferner will es uns
scheinen, dafBl das tiberwiegende Interesse fiir Fragen der Erblichkeits-
lehre manchmal Veranlassung sein kann, an sich klare Verhiltnisse
zugunsten blastogener Variationen zu verschieben. So schreibt Lenz?23)
iiber den kongenitalen Pes varus: ,,Aber auch bei homozygotem Vor-
handensein scheint die Erbanlage nur in einem Teil der Félle zu einer
entsprechenden Storung der Entwicklung zu fihren. Als auslosende
Ursachen kommt ungiinstige Lage in der Gebirmutter in Betracht,
z. B. bei groller Enge der Fruchthiillen.” Uns scheint eine blastogene
Disposition hier entbebrlich zu gein und der Lageanomalie mehr als
nur der Charakter einer auslosenden Ursache zuzukommen. Diirfen
wir doch nicht vergessen, daB, wie Lubarsch sagte, ,,auch in der Patho-
logie viele Wege nach Rom fithren®”. Selbst bei vielleicht auf heredi-
tarer Grundlage erschlossener blastogener Variation im einen Fall,
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diirfen wir uns in anderen Fillen ein und derselben Mifibildung ohne
Gefahr des Widerspruchs zu einer mechanischen Deutung bekennen.

Bei Untersuchung der familifiren Verhiltnisse nimmt das gehiufte
Auftreten einer MiBbildung in der gleichen Generation eine besondere
Stellung ein, und wir glauben, dafl hier Lageanomalien der Frucht ganz
besonders zu beriicksichtigen sind. In der Zusammenstellung Dungers?t)
iiber familidires Auftreten von Cystennieren iiberwiegt das Vorkommen
bei Geschwistern, und dabei muf3 es auffallen, wie oft bei der Geburt
beobachtete Anomalien der Lage verzeichnet sind. Statistische Kr-
hebungen iiber die Beziehung zwischen Lageanomalie der Frucht und
bestimmten Mifbildungen stoflen naturgemifi auf Schwierigkeiten
und sind aus den bisher verdffentlichten Angaben jedenfalls nicht zu
gewinnen. In diesem Zusammenbang erinnern wir an eine interessante
Beobachtung Marchands?5): | In einem vom Verfasser beobachteten
Fall kam bei zwei Kindern hintereinander Pes varus einer Seite vor.
Wihrend der ersten Schwangerschaft war an der linken Seite des Uterus
cine etwas empfindliche Hervorragung bemerkbar gewesen, die augen-
scheinlich durch eine stark gegen die Uteruswand sich anstemmende
Extremitit hervorgebracht war.”

Ganz besondere Vorsicht diirfte bei Anwendung blastogener Theo-
rien auf exzessive MiBbildungen, besonders solche, die durch Kombi-
nation verschiedenartiger Verbildungen ausgezeichnet sind, angebracht
sein. Wir sehen dabei ab von DoppelmiBbildungen und iiberhaupt von
allen Entwicklungsanomalien, die der mehr oder weniger selbstin-
digen Entwicklung von Blastomeren auf frithesten Embryonalstadien
ihre Entstehung verdanken. Bekennen wir uns zu einer Theorie der
Teratogenese aus spontanen idioplastischen Veréinderungen, so arbeiten
wir implicite mit dem Begriff der Variation, denn die bekannte De-
finition Schwalbes, dafi Mifibildungen auferhalb der Variationsbreite
der Art liegen, kann doch nur fiir eine lehrmiBige Ubermittlung der
teratologischen Grenzen ihre Bedeutung haben. Kann man auch fiir
exogen verursachte MiBbildungen anderer Meinung sein, fiir Anomalien;
die mit ihren Wurzeln bis zu spontanen Abdnderungen in der Struktur
des Keimplasmas zuriickreichen, miissen wir uns dem Satz Przibrams?s)
anschlieBen: ,,Sobald eine bestimmte Variante auftritt, und sei sie
noch so sehr von der Mehrzahl der Artgenossen abweichend gestaltet,
muB die Variationsbreite der Art dennoch auch auf dieses Exemplar
ausgedehnt werden.“ Ob aber die Variationsbreite der héheren Or-
ganismen ausreicht, um auf ihr eine Lehre von der Entstehung solcher
exzessiven MiBbildungen, mit der uniibersehbaren Mannigfaltigkeit
und Kombimationsmoglichkeit der Einzelerscheinungen, wie wir sie
aus der menschlichen Teratologie kennen, aufzubauen, scheint uns
zweifelhaft. Daran wird auch nichts geindert, wenn wir den Begriff
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der Variation auf den der Mutation einengen oder in noch engerer Be-
grenzung von ,,Habitus-Mutationen® (Plate) sprechen. Auch dem
weitesten Variationsschritt, der Habitusmutation, sind korrelative
Verkettungen der einzelnen Abinderungen eigentiimlich. Aber davon
kann auch bei weitherzigster Spekulation bei vielen Kombinationen, die
wir aus der menschlichen Mifbildungslehre kennen, keine Rede sein.
Ganz abgesehen von diesen Uberlegungen, stinden wir vor der merk-
wiirdigen Tatsache, dafi die -weitesten Variationsschritte sich aus-
nahmslos in einer Richtung bewegen, die wir als vernichtend fiir die
Art bezeichnen miissen. Die ausgesprochene Wahllosigkeit in Art und
Lokalisation, die wir so oft finden, miissen wir als ein Kriterium exo-
gener, meist wohl mechanischer*) Genese bewerten. Die Tatsache
,.blastogener Variationen® bleibt darum bestehen, aber die Theorie
der Ausbildung von Entwicklungsanomalien durch mechanische Be-
einflussung des Fotus ist nicht eine ,,Zuflucht®, wie dies kiirzlich aus-
gesprochen wurde.

Die Abneigung gegen mechanische Deutungen wird gerade von be-
wahrtesten Autoren nicht geteilt: ,,Die Scheu vor grobmechanischen
Vorstellungen ist unberechtigt, wihrend sich die Bedeutung grob
mechanischer Bedingungen fiir Entwicklungsvorginge direkt beweisen
laBt [R. Meyer??)].* In dhnlichem Sinne duBert sich Marchand. Wir
zitieren den Satz Marchands?): ,,Die Vorstellung, dafl der Foetus durch
das ihn umgebende Fruchtwasser vor einem solchen Druck von seiten
der Uteruswand und der Umgebung geschiitzt ist, ist durchaus un-
richtig.” Auch Kermauner vertritt einen &hnlichen Standpunkt.

Als weitere Bestitigung filhren wir eine eigene Beobachtung an.
Es handelt sich um eine Sirenenbildung, Sektionsnummer 1035/1919.
Abgesehen von den fiir Sirenen typischen Entwicklungsfehlern fanden
wir eine starke Abplattung des Thorax, die etwa an die paralytische
Thoraxform erinnern konnte. Die Rippen waren an den Seiten des
Thorax scharf nach unten und hinten gebogen, so daB ein nach innen
spitzer Winkel gebildet wurde. Auf der linken Seite vereinigten sich
etwa 1 em vom Sternum entfernt dritte und vierte, fiinfte und sechste
Rippe zu je einem knorpeligen Ende. Wir erklirten diesen Befund
durch eine intrauterine Kompression.

Um im besonderen die ammiotische Natur einer MiBibildung fest-
stellen zu kénnen, wurden von Heymann und Schwalbe neben mecha-
nischer Denkbarkeit vor allem Residuen amniotischer Verwachsungen
gefordert. Schwalbe schrinkte dieses Postulat insofern ein, als nur unter
diesen Bedingungen eine sichere Deutung als amniogen méglich ist.

*} Die Wichtigkeit anderweitiger (aber auch exogener) Beeinflussung, durch
Gifte oder durch Entziehung bzw. Darreichung von Substanzen mit inkretorischer
Wirksamkeit, soll dabei keineswegs verkannt werden.
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Wir halten diese Einschrinkung um so mehr fiir berechtigt, als be-
kanntermallen amniogene Spaltbildungen intrauterin vollig ausheilen
kénnen. Wir fanden gelegentlich der Sektion Nr. 584/1920 einen Akra-
nius-Anencephalus mit Rachischisis sacralis. Rechterseits bestand
eine quere Wangenspalte, indem die Mundéffnung fast bis zum rechten
Ohre reichte. Die linke Gesichtshilfte zeigte entsprechend der queren
Wangenspalte rechterseits eine Hautnarbe, an deren Ende die Haut
zeltfsrmig hochgezogen war (mit breiter runder Basis und spitzem Ende).
Wir glauben nicht fehlzugehen, wenn wir annehmen, dafi die Haut hier
von einer amniotischen Verwachsung ausgezogen wurde, und daf
beiderseits eine ammiogene quere Wangenspalte bestand, von der die
linke intrauterin bis auf die erwihnte Hautnarbe ausheilte. Bei der
Sektion Nr.1016/1919 (m#nnlich totgeb.) fanden wir eine beider-
seitige Gaumenspalte und entsprechend dem Sitz der Hasenscharten
eine feine Narbe von der Oberlippe zu den NagenlSchern verlaufend.
Zwar fehlen uns hier Anbaltspunkte fiir amniotische Einwirkungen,
doch kénnen wir die intrauterine Ausheilung einer Hasenscharte mit
Sicherheit feststellen.

Wir kommen nunmehr wieder auf unsere MiBbildung, die der vor-
liegenden Arbeit zugrunde legt, zuriick. Fiir die Nierenhypoplasie
wurde neuerdings von Zimmermann®) mit guter Begriindung eine
Theorie ausgesprochen, die uns sehr bemerkenswert erscheint. Zémmer-
mann fand eine Ausmiindung des Ureters in die Samenblase mit einer
Hypoplasie der gleichseitigen Niere kombiniert. Er vermutet, dal
es sich um eine abnorm hoch lokalisierte Ureteranlage handelt, wo-
durch einmal die normale Aufnahme der Uretermiindung in die Harn-
blase verhindert wurde und andererseits das freie Ureterende in ein
falsches, und zwar hoheres Segment einwuchs, das zur Ausbildung von
vollwertigem Nierenparenchym nicht befihigt war. Wihrend normaler-
weise der Ureter auf das 31. Segment trifft, soll er in diesem Fall in das
29. oder 30. Segment eingewachsen sein. Wir greifen aus dieser Theorie
den Gedanken einer Deviation in der Wachstumsrichtiung des Ureters
auf. Wir fiigen vervollstindigend hinzu, daB nach unseren Kennt-
nissen ,zwischen den beiden Anlagekomponenten der bleibenden
Niere ein Abhangigkeitsverhaltnis besteht, so dall die normale Diffe-
renzierung des einen ohne die des anderen nicht moglich ist [ Fischel2?)]".
Der SchluBl, daBl ein abwegig verlaufender Ureter, der ein falsches
Segment trifft, nicht die Umgebung findet, in der er sich normal ent-
wickeln und das umgebende Gewebe zu normaler Entwicklung beein-
flussen kann, diirfte sehr viel fiir sich haben. In Zimmermanns Fall war
eine abnorm hohe Lokalisation des Uretersprosses Ursache des abnormen
Verlaufs. Wir vermuten, daB auch andere Griinde Deviationen des Ureter-
verlaufs und damit Stérungen der Nierenentwicklung verursachen kénnen.
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Wir versuchen, dies an den Beispielen einiger selbst sezierter Fille
von Hufeisenniere zu zeigen.

S. Nr. 92/1916. Weibl. totgeb. 34 cm groBes mit Eihduten und Placenta
eingeliefertes Kind. Fast volliges Fehlen des Fruchtwassers. Deformierung der
Frucht. Beiderseits Pes varus. Polydaktylie an beiden Handen (iiberzihliger
6. Finger). Syndaktylie der 2. und 3. Zehe an beiden Fiiflen. Hufeisenniere.

Sekt.-Nr. 354/1920. Mannl. 30 Min. Verbildung der groBen Zehen beiderseits.
Rechtwinklige Flexion des Handgelenks. Hujeisenniere mit hypoplastischer rechter
und hypertrophischer linker Niere. Ferner MiBbildungen an den Herzklappen und
Atresie des Oesophagus.

8. Nr. 592/1920. Minnl. totgeb. Deformierung beider Hande. Cystenniere
Hufeisenniere. Starke Stenose des rechten Ureters. Schlingelung und Erweiterung
des linken Ureters; Binmimdungsstelle desselben in den Blasenscheitel, Asym-
metrie der Blase. Verlagerung der Samenblagen an den oberen Ausgang des kleinen
Beckens. Leistenhoden beiderseits. Aufierdem: VerschluB des Kehlkopfs durch Ver-
wachsung der Stimmbander. Uberzihlige Lappen in beiden Lungen. Atresie von
Anus und Rectum. Abnorme Lappung der Milz mit mehreren Nebenmilzen.

Fischel?®) denkt sich die Entstehung der Hufeisenniere in folgender
Weise: ,,Die Harnleiter wachsen in kranialer Richtung weniger divergent
als normalerweise weiter, die Nierenbecken liegen dann also mehr median
als sonst. Dementsprechend wird das metanephrogene Gewebe auch
mehr medianwirts ausgebildet, und schon in seinem frithesten Ent-
wicklungsstadium konnen so die Gewebe beider Seiten in der Mitte
des Korpers aneinander stoflen, evtl. auch zusammenilieen und so
ein Kontinuum bilden.*

In unseren beiden erstgenannten Fillen von Hufeisenniere halten
wir uns berechtigh, aus der Deformierung der #uBeren Korperform auf
ein mechanisches Moment zu schliefien, und meinen, daBl die gleiche
nmechanische Beeinflussung des Foetus auch die Lage der inneren Ge-
webe wenigstens insofern verschob, daB die Ureterenden mit ihren
metanephrogenen Kappen weiter medial zu liegen kamen, und daf so
eine Verschmelzung der beiderseitigen Anlagen zustande kommen
konnte. In dem zu dritt genannten Falle ist dies weniger klar, dafiir
zeigt er aber sehr deutlich die Anomalie des Ureterverlaufs auch in
dessen Blasenteil.

Unsere Nierenhypoplasic war gleichfalls mit einer Deformierung
der Extremititen kombiniert: Beide Fiifle waren bis zum rechten
Winkel flektiert, nach auBen rotiert und so fixiert. Den im Umfang
nur wenige Zentimeter grofien Nabelschnurbruch werden wir fiir unsere
genetische Erklirung nicht verwerten. Entsprechend der Mifbildung
der unteren Extremititen diirfen wir eine mechanische Einwirkung
auf das caudale Korperende des Foetus annehmen, und wir vermuten,
daB ihre Wirkung u. a. in einer verzogerten Entkrimmung der unteren
Kérperhilite bestand.

»Wahrend des ersten Embryonalmonats nimmt die Wirbelsdule eine ausge-
sprochen ventrale Zusammenkriimmung an. Von dieser Periode bis zur Zeit der
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Geburt streckt sich die Cervicothorakolumbalregion der Wirbelsiule zuerst sehr
schnell, dann allmahlicher.“ In den ersten Embryonalmonaten ist auch die Sakral-
region an dieser Streckung beteiligt. (Ch. R. Bardeen in Keibel und Mall, Hdb.)

Geben wir zu, daB hierdurch auch nuar eine minimale Verschiebung
in der gegenseitigen Lage von Nierenblastem und Harnleiterkuppe
ermoglicht wurde, so muBte der letztere nach oben abweichen und
ganz im Sinne Zimmermanns mit einem der nichsthoheren Segmente
in Kontakt treten.

R. Meyer denkt bei ,,fehlerhaften Gewebsmischungen® mehr diffuser Ver-
breitung an krankhaften Stoffwechsel. Auch aus diesem Gesichtspunkt liele sich
eine Theorie der Entstehung von Nierenhypoplasie entwickeln.

Bs bleibt nur noch iibrig, iiber die Atresie der Harnréhre zu sprechen.
Wir miissen dazu folgende Punkte (zum Teil wiederholend) nochmals
scharf betonen: 1. Die Atresie sitzt proximal (blasenwirts) von dem
Abgang der Ductus Cowperi. 2. Die Ductus Cowperi haben sich so lange
ungestort entwickeln konnen, dafl die Glandulae Cowperi in normaler
Weise angelegt wurden; die Trennung der Ductus von den Driisen,
bzw. des einen Ductus von der Urethra kann erst sekundér erfolgt sein.
3. Die Harnréhre ist zwischen Atresie und der Abgangsstelle der Ductus
Cowperi, ebenso noch weiter distalwirts durchgingig, nur in ihren
duBeren Konturen verzerrt.

Die beiden Ductus Cowperi werden nach Feliz aus der Pars pelvina
des Sin. urog. in das umgebende Bindegewebe vorgetrieben. Da die
Atresie blasenwirts von der Abgangsstelle liegt, ferner zwischen Atresie
und Abgangsstelle sowie weiter distal die Harnréhre durchgiingig ist,
ist der Verschluf so lokalisiert, dafl Stérungen in der Schliefung der
Urethralrinne oder in der Offnung des Urethralseptums iiberhaupt nicht
in Frage kommen kiénnen. (Pars pelvina und Pars phallica gehéren
zum Raum des ventralen Kloakenrestes, sie haben also von vornherein
ein in seiner gesamten Zirkumferenz abgeschlossenes Lumen; die Kuppe
der hohlen Pars phallica bricht in die Urethralrinne durch.) Das Lingen-
wachstum des Penis erfolgt in seinem basalen Teil, indem zwischen
analem Ende der Urethralrinne und der Analsffnung das unpaare Scrotal-
feld gebildet wird; dabei werden die distalen Teile von Harnrohre und
Penis rein passiv verschoben (Felix). Die Pars pelvina des Sin. urog.
liegt unter dem Scrotalfeld, also an der Stelle, wo das Langenwachstum
des Penis vor sich geht. Da die Pars phallica der Harnréhre in ihrer
Entwicklung nicht gestort, der Durchbruch in die Urethralrinne normal
erfolgt ist, kénnen wir mit Sicherheit sagen, daf die proximalen Teile
des Sin. urog. prémdr durchaus normal angelegt sein miissen. Die
Durchschniirung von Harnrdhre und Cowperschen Gingen muf} die
Folge eines Ereignisses sein, das auf bis dahin wohlgebildete Organe
wirkte.
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Uns scheinen zwei Méglichkeiten denkbar. Der Verschluf liegt,
wie wir sahen, in dem Teil der Genitalanlage, in dem das Langenwachs-
tum erfolgt. Es wire moglich, daBl die Vergroflerung des Serotal-
feldes auBlen und das Wachstum der Harnrdhre innen nicht gleichen
Schritt hielten, so daf die letztere in ihrem Liéngenwachstum zuriick-
blieb; dies miiBte notwendigerweise zu Dehnungen der Urethralwand
fihren. — Eine weitere Moglichkeit liegt vielleicht in der mechanischen
Einwirkung auf das untere Ende der ¥Frucht, die wir oben fiir die ver-
zogerte Entkriimmung des caudalen Endes verantwortlich machten.
Das gleiche mechanische Moment kénnte durch Verwachsung oder
Kompression, Druck oder Zug auf das Scrotalfeld eine Wirkung aus-
gelibt haben, die die Harnréhre im Sinne einer Spannung beanspruchte.

Beneke®), dem wir die Unterscheidung von aktiver und passiver Abséhnﬁrung
verdanken, betont ausdriicklich, dafi Dehnungen der Gewebe zu Abschniirungen
fithren, trotzdem er im iibrigen (allexdings im Widerspruch zu anderen Autoren,
z. B. B. Meyer) die aktive Abschniirung fiir den hiufigeren und wichtigeren Vor-
gang halt.

Wir kommen also beide Male auf das Prinzip einer mechanischen
Uberdehnung der Harnréhre hinaus. Die Durchschniirung der Cowper-
schen Génge wiirden wir in analoger Weise erkliren.

R. Meyer®) fand einmal eine Abschniirung eines Cowperschen Ganges von der
Urethra kurz vor seiner Einmiindungsstelle mit starker cystischer Dilatation. Er
denkt an eine Verklebung oder Verstopfung der Miindung, an die Wirkung eines
zithen Sekretes oder auch an eine besondere pathologische Differenzierung der Zellen,
in den erstgenannten Deutungen also wohl auch an eine mechanische Uberdebnung
der Wand, wenn auch in anderem Zusammenhang, als wir es taten*).

Wir erwahnen schlieflich noch einige Beobachtungen aus der Mif-
bildungslehre, in denen in analoger Weise Uberdehnungen von Géngen
zu Atresien fiithrten. Elperinl) fand bei einem Fall von kongenitaler
Gallengangsatresie eine Durchschniirung des Choledochus in seinem
duodenalen Ende. Er schliefit aus anderen begleitenden Umstéinden,
u. a. auch aus einer Deformierung der dufleren Form auf eine mecha-
nische Uberdehnung. — Kermauners?) erwihnt zwei Falle von ,,par-
tiellen Gangdefekten‘® bei normalem Genitale (also von Durchschniirung
der Miillerschen Gange). — Wir selber fanden einen partiellen Defekt
der linken Tube einmal, allerdings kombiniert mit einem Uterus uni-
cornis. Die linken Adnexe waren vom Uterus getrennt und. lagen unter-
halb der Gegend, wo die fehlende linke Niere liegen sollte. Das Uterin-
ende der Tube war blind, Fimbrienende und Eierstock normal**). Wih-

*) Den Verlauf beider Cowperschen Ginge an der gleichen Seite der Harnrohre
konnen wir nicht teratogenetisch verwerten, da nach Feliz ein solches Verhalten
auch bei sonst normalen Féten gefunden wird.

#%) Auferdem fand sich:MiBbildung der linken Ohrmuschel, Hasenscharte und
Wolfsrachen. Transposition der Gefafe und Septumdefekt, Sagittalfurchen der
Leber, linke Lunge einlappig, rechte Lunge vierlappig, kompensatorische Hyper-
trophie der rechten Niere.
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rend in unserem Fall ja zweifellos eine Vereinigung des linken Miiller-
schen Ganges mit dem rechten zur Uterusbildung nicht erfolgt ist,
moéchten wir fiir die beiden zitierten Falle doch auch eine Unterbrechung
infolge Uberdehnung annehmen, eine Moglichkeit, die Kermauner
zwar andeutet, aber mit der uns nicht iiberzeugenden Begriindung
ablehnt, dafl bedeutende Dehnungen der Tube ohne Unterbrechung
beobachtet sind.
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