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Ein Uberblick iiber die inzwischen zu stattlichem Umfang ange-
wachsene Literatur der angeborenen Cystenniere lafit unzweifelhaft
eine vollige Ubercinstimmung samtlicher Untersucher hinsichtlich des
pathologisch-anatomischen Substrates -derselben erkennen; die An-
sichten tiber Histogenese jedoch gingen und gehen noch in sehr er-
heblichem Mafle auseinander.

Secit Anbeginn ist bei der Mehrzahl der Autoren ein an sich nicht zu
tadelndes Bestreben unverkennbar, moglichst alle beobachteten Fille
ursdchlich unter einen Hut zu bringen und sie unter allen Umstanden
in das enge Prokrustesbett der jeweilig herrschenden Theorie hineinzu-
zZwangen.

Die einzelnen Forscher ,haben sich oft verleiten lassen, nur die
Punkte anzufiithren, die ausschlieBlich die eine Theorie stiitzen konnten,
ohne bei ihrer Beschreibung so ins einzelne zu gehen, da3 man beurteilen
konnte, ob nicht vielleicht auch noch andere Verhiltnisse vorgelegen
haben, die fiir eine der anderen Theorien gesprochen hitten™ (Berner,
Cystenniere). ‘

Nach allem halte ich es fiir vergebliches Bemiihen, wie es auch Borst
andeutet, nach einer gemeinsamen, fiir alle Fille geltenden Ursache,
der Ursache der angeborenen Cystenniere zufahnden; aussichtsreicher er-
scheint es, verschiedene Formen der Erkrankung entstehungsgeschichtlich
verschieden zu bewerten, und sich zu bemiihen, die Frage nach der Ursache
zugunsten dieser oder jener Theorie von Fall zu Fall zu beantworten.

So halte ich mich denn fiir berechtigt, mit einem weiteren, histologisch
genauestens gewiirdigtenFall einer doppelseitigen angeborenenCystenniere
zur Ursache jener pathologisch-anatomisch so klar und eindeutig, hinsicht-
lich der Entstehung so umstrittenen Nierenerkrankung beizusteuern.
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Allgemein anerkannt ist, dafl die oft gewaltigen, den Geburtshelfer
zu tiefgreifenden MaBnahmen zwingenden Nierenvergrofierungen letzten
Endes durch erweiterte Harnkanilchen bedingt werden; ob jedoch schon
bestehend oder neugebildet, ob durch Zurtickhaitung infolge mechanisch
bewirkter AbfluBhemmung entstanden, ob durch eine geschwulstmiBige
Reizung der Harnkanilchenepithelien, ob durch HemmungsmiBbildung
oder endlich durch Verbindung mehrerer dieser Umstinde bedingt, dar-
iiber will die Erorterung nicht zur Ruhe kommen.

Aber auch die Frage, ob der Cystenniere der Neugeborenen und der
der Erwachsenen ein gemeinsames #tiologisches Moment zugrunde
liegt, harrt noch der Beantwortung.

Auch nur eine einigermaBen erschopfende Kritik der einschlagigen
Literatur zu geben, erscheint im Rahmen dieser Ausfithrungen ganz
unmoglich, hat doch die Frage nach dem ,,Warum® der Erkrankung
fast samtliche Untersucher vergangener und jetziger Zeiten beschaftigt.

Die Auffassung, die in mangelhafter bzw. véllig ausbleibender
Vereinigung der aus dem Nierenbecken aussprossenden geraden Harn-
kanilchen mit den aus dem Nierenblastem entstehenden gewundenen
Harnkanilchen — also die Theorie einer HemmungsmiBbildung auf der

dualistischen Auffassung der Metanephros fullend —- dic angeborene
Cystenniere #tiologisch zu erklaren sucht, zahlt heute wohl die meisten
Anhanger.

Mit. wenig' Worten seien im folgenden die Haupttheorien gestreift;
im ganzen verdienen vier besondere Beachtung. Sehe ich von einigen
fiir die moderne Forschung ziemlich naiv klingenden, jetzt nur noch
geschichtliches Interesse beanspruchenden Erklarungsversuchen #lterer
und auch vereinzelter jiingerer Autoren ab, so ist der Gedanke einer
rein mechanischen Verlegung der Niereneinheit der erste, der lange Zeit
hindurch die Dinge restlos zu erkliren schien.

In der Tat liegt fiir den unbefangenen Beobachter nichts niaher, als
nach einer Ursache zu fahnden, die im distalen Teil das Harnkanilchen
verengt, wenn man es im proximalen Teil — gut erhaltene Harnabsonde-
rung vorausgesetzt — cystisch erweitert findet. Ist in einem Réhren-
system, wie z. B. im Darm, der obere Teil abnorm erweitert, so steht zu
erwarten, daf} die Ursache im abhéngigen unteren Teil in Gestalt einer
Verengerung gefunden wird. Mechanisch erklarende Einfliisse befrie-
digen das menschliche Kausalitatsbediirfnis auch in der Medizin am
ehesten und vollkommensten.

So verlegten Virchow, nach ithm Thorn, Durlach u. a. die Stelle der
Unterbrechung des Harnkanalchens bei diesem Hydrops renum cysticus
in die Papille; kamen fiir ihn zuerst die intrarenalen Harnwege ver-
stopfende Ursachen, wie ausgeschiedene Salze, Zelltritmmer, ursichlich
in Frage, so glaubte er in der Folgezeit Uberbleibsel einer fétalen abge-
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laufenen Entziindung mit folgender Bindegewebswucherung und Rund-
zelleninfiltraten als Ursache der cystischen Entartung anschuldigen
zu miissen. Auffallend war, daf} sich die fotale entziindliche Schid-
lichkeit nie im frischen Zustand, ,,in flagranti‘c, ertappen lie, man sie
vielmehr stets aus ihren Riickstinden, eben jenem vermehrten Binde-
gewebe erschlieflen mubBte.

Im Gegensatz dazu fand Arnold in einem Falle eine ausgesprochene
fotale Entziindung, jedoch keine Cystenbildung. Wenn auch neuere
besonders entwicklungsgeschichtliche Ergebnisse diese Anschauung
langst verdringt haben, so soll damit keineswegs an dem Bestehen
derartiger bindegewebiger Papillenverinderungen im Virchowschen
Sinne gezweifelt werden; vielmehr findet sich eine solche Nephro-
papillitis fibrosa in vielen Fallen von angeborener Cystenniere (Borst).
Heutzutage liegt nur — wenn man sie schon einmal mit der in Rede
stehenden Erkrankung in Zusammenhang bringen will — der Gedanke
ndher, die Bindegewebsneubildung mehr als Folge, denn als Ursache
der Cystenbildung aufzufassen.

Entsprechende Verhiiltnisse bietet die- arteriosklerotische Schrumpf-
niere: verddet infolge Sklerose das Vas afferens des Glomerulus, so geht
anch das zugehérige Harnkaniilchen zugrunde und Bindegewebe tritt er-
setzend an seine Stelie. Ahnliches Schicksal werden die infolge cystischer
Entartung ihres oberen absondernden Teiles zur Untéatigkeit verur-
teilten unteren, ableitenden, geraden Harnkanalchen erleiden.

Abgesehen von dieser Art der Entstehung des Bindegewebes als
Fiillmasse ist es ja in fotalen Nieren, besonders im Bereich der Papille
an und fiir sich reichlich entwickelt (v. Mutach). i

Weiter findet die Auffassung der Ersatzentstehung des Binde-
gewebes Stiitze in Pettersons Untersuchungen, der in der Absicht,
Virchows Papillitistheorie durch Versuche zu stiitzen, nach einer durch
die Hilfte der Papille gelegten Naht beim Kaninchen, neben Unter-
gang von Sammelréhren eine bindegewebige Verodung der Papille ein-
treten sah: als Folge der Veranderung in der Papille entstand nam-
lich auch eine Wucherung des Bindegewebes. Sie begann ein wenig
spiater als die Erweiterung der Kanalchen, hielt sodann mit dieser
gleichen Schritt, um sie zuletzt zu iiberwiegen.

Tollens brachte eine Verdodung der Papillen zuwege, indem er die
Papillenspitze kauterisierte: ebenfalls anfangliche Erweiterung spater
Zugrundegehen des Epithels und Ersatz der Liicke durch Bindegewebe.

Virchow ging noch weiter und suchte auch die Fille, die neben einer
Cystenniere eine angeborene Ureteratresie zeigten, oder die, bei denen
der Harnleiter kiinstlich durch Unterbindung oder Druck von Tumoren
unwegsam geworden -war, mit seiner Retentionstheorie urséchlich in
Einklang zu bringen.. Dagegen erhoben sich jedoch berechtigte Be-
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denken. Orih wies darauf hin, daBl eine Verlegung der -abfilhrenden
Harnwege im Gebiet des Harnleiters stets eine hydronephrotische, nie
eine cystische Entartung der Niere zur Folge haben kénnte. Der Ver-
such und die ja fast taglich an der Leiche zu erhebenden Befunde
stiitzten seinen Einwand vollauf: nach Ureterunterbindung macht die
Erweiterung stets im Gebiet der Nierenkelche halt, bringt das Nieren-
parenchym zur Druckatrophie, greift jedoch niemals auf die Ductus
papillares, geschweige denn auf noch mehr oberflichlich gelegene
Partien der Harnkanilchen iiber.

Wenn auch die angeborene Cystenniere zu den Seltenheiten gehort,
so ist sie, einmal vorhanden, wegen des riesigen Umfanges der Nieren
schwer zu iibersehen und war deshalb von jeher Objekt zahlloser Unter-
suchungen.

Es konnte daher auch nicht wundernehmen, wenn der Glaube an
jene auf den ersten Blick so einfache und einleuchtende Theorie der
AbfluBhemmung erschiittert wurde, als sich die Falle hauften, bei
denen sich trotz genauester histologischer Untersuchungen, Sondie-
rungen der Duct. papill. diese als frei, die Papille selber ohne Zeichen
einer noch bestehenden bzw. abgelaufenen Entziindung gefunden wurde
und dabei doch an der Natur des Nierenleidens kein Zweifel bestand.

Der Retentionstheorie schien in den sorgfiltigen Untersuchungen
Kosters und Hanaus eine neue. Stiltze zu. erstehen; sie verwerfen die
entziindliche Noxe und glaubten in einem Anlagefehler, einer Aplasie
der Papillen, das Moment gefunden zu haben, das den AbfluB des Urines
hemmt und durch Riickstauung die cystische Erweiterung der Kanil-
chen bewirkt. Bei diesen Verfassern sehen wir also zum ersten Male den
Begriff einer zu friih fétalen Zeiten in den normalen Entwicklungs-
mechanismus der Niere hemmend eingreifenden Schadlichkeit in die
Erorterung geworfen. Desungeachtet behauptete sich die ,,Papillitis-
theorie‘, von der Wucht Virchowscher Autoritat gestiitzt, nicht allein,
sondern zog immer weitere Kreise (Lust 1895, Witte 1896, Stieda 1904).
Daneben aber lieBen zahlreiche andere Beobachtungen die Frage nach
der Ursache der angeborenen Cystenniere in einem anderen Lichte
erscheinen. Wucherungen an den Harnkanilchenepithelien in Form
zylindrischer Zellanhdufungen, ampullenartig’ ausgestiilpter Kanile
mit konzentrisch geschichteten, zentral zerfallenen Epithelien erfillt
(Brigidi und Severi). Papillen und leistenartige Vorspriinge von der
Innenwand der Cyste ausgehend (Chotinsky), legten den Gedanken einer
aktiven Beteiligung der Harnkanilchenepithelchen nahe und lieBen
an analoge Vorginge in Hoden, Eierstocken und Brustdriise denken.
Auf Grund dessen verwies Chotinsky die Cystenniere in das Reich der
Geschwiilste bzw. der geschwulstmiBigen Hyperplasien, der sog. fotalen
Adenome. Ahnliche Neubildungsvorginge beschrieb Philippson in
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Gestalt neugebildeter solider Sprossen und Bildung kleiner Papillome
mit einhergehender Erweiterung der gewundenen Harnkanilchen unter
Beibehaltung der Membrana propria.

Lejars sah epitheliale, sich ins Nierenbecken fortsetzende Schlduche.

Feste Formen gewann die Geschwulsttheorie erst mit den Unter-
suchungen Nawwercks und Hufschmidis. Sie sahen solide, mit den Harn-
kaniilchen zusammenhéngende Zellhaufen, die in diese vorsprofiten.
Diese Epithelwucherung hielt sich. innerhalb der Zone der Tun. prop.
Ferner zeigte das wuchernde Epithel die Neigung, sich in die Kanéile ein-
zuschieben und so férmliche Verdopplungen der ‘Schleimhaut zu bilden.
Thren Ursprung nehmen diese Wucherungen von den Tubuli recti, da
sich ein Ubergang in letztere nachweisen 148t. Retention spielt nur eine
untergeordnete Rolle, wie sich aus dem schlechten Erhaltungszustand
der Glomeruli und ihrer Kleinheit schlieen laBt. Die gesehene rund-
zellige- Infiltration nehmen die Verfasser als Begleiterscheinung der
geschwulstméBigen Wucherung an.

Alles in allem eine geschwulstmiflige Erkrankung, die von den nor-
malen Harnkanilchen ihren Ausgang nehmen soll. Mit zahlreichen
beigegebenen erlduternden - Zeichnungen nach mikroskopischen Vor-
lagen belegen die Verfasser ihre Auffassung.

Diese Untersuchungen Nawwercks und Hufschmidts konnen ohne
Frage, was objektive Beobachtung anlangt, keinem Zweifel begegnen;
jedoch der SchluB, dafl die gesehenen Epithelwucherungen nur, weil
man sie an Binzelschnitten in das Epithel der normalen geraden Harn-
kanilchen hat ,,ibergehen‘ sehen, nun auch notwendigerweise ihren
Mutterboden in letzteren haben miissen, will mir, in Ermangelung einzig
beweisender Schnittreihen, anfechtbar erscheinen. Gerade in der Deutung
geweblicher ,,Uberginge’ im histologischen Bilde in Einzelschnitten,
von Schrig- oder Tangentialschnitten hohler Gebilde ganz abgesehen, muB
sich der Histologe meines Erachtens nach grofiter Vorsicht befleiBigen.
Nur wenige Schnitte durch ein hoéheres bzw. tieferes Niveau des Ob-
jektes kénnen das histologische Bild in einem ganz anderen Licht er-
scheinen lassen und ein urspriingliches Ineinanderiibergehen zu einem
deutlich getrennten Nebeneinander machen.

Die von Nowwerck und Hufschmidt beschriebenen Zellhaufen inner-
halb der Tun. prop. sind schon bei Jenny Springer Gegenstand des An-
griffes. Sie hilt sie und man muf} ihr darin mangels beweisender Reihen-
schnitte vollig beistimmen, fiir Bilder, die gerade das Kappchen einer
solchen Cyste getroffen haben. Augenscheinlich ist bei der Beurteilung
gerade dieser Bilder die Mikrometerschraube bei Anwendung der
starken VergroBerung zu wenig in Tatigkeit getreten; mit: ihrer Hilfe
148t sich die Natur solcher Zellblocks, deren Zellen dann in ver-
schiedenen Ebenen liegen, vortrefflich erweisen.
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Auch die Befunde von Kahldens scheinen, jene strenge Kritik des
Einzelschnittes vorausgesetzt, gleichfalls im Sinne einer blastomatiésen
Versnderung der Harnkanélchenepithelien zu sprechen. Er beschreibt
in zwei Fallen Auswiichse, die in das Bindegewebe hineinragen, und zahl-
reiche solide Epithelzellennester, um die sich das Bindegewebe in kon-
zentrischen Lamellen herumgruppiert hat: Irgendeinen Zusammen-
hang mit den Harnkanilchen kann er nicht nachweisen.

Auch Borsts Aufmerksamkeit wurde auf das epitheliale Element in
den Cystennieren und Lebern und dessen hohe selbstindige Prolife-
rationgenergie gelenkt. ;

Er fand neben den Cysten und erweiterten Harnkanslchen im Stiitz-
gewebe gewundene, varikos aufgetriebene, verzweigte, sogar anasto-
mosierende Tubuli und #hnliche Formenbildungen auch an lichtungs-
losen, soliden Epithelstringen, hohle und solide, auch ampullenférmig
erweiterte Harnkanilchensprossen. Wuchernde Tubuli liefen in Blis-
chen aus, deren Winde infolge starker Wucherung sehr zellreich
waren; Befunde, die iiber die blastomatose Natur seines Falles keinen
Zweifel lassen. Borst konnte weiter an die Entwicklungsgeschichte
erinnernde Bilder beobachten: zwei junge Tubuli vereinigten gich zu
einem gemeinsamen groBen Gang, der alsbald in eine flache Kugelschale
auslief, jedoch fehlte ein einstiilpender Glomerulus.

Der Verfasser sieht bei der typischen angeborenen Cystenniere in
einer bedeutenden Wucherung des epithelialen Parenchyms das wich-
tigste histologische Moment ; daneben nimmt er eine Entwicklungsstorung
an, bei der eine Reihe von Kanilchen nicht in regelrechter Weise in den
Avufbau der Niere eingegangen ist: durch pathologische Vorginge irgend-
welcher Art wird die Einigkeit zwischen spezifischem und nichtspezi-
fischem Parenchym im Verfolgen der physiologischen Ziele gestort und
das Epithel gerat in folgedessen in eine ziel- und regellose Wucherung.

Wir sehen, Borst vertritt einmal den Standpunkt einer Entwick-
lungshemmung, zum anderen den eines geschwulstméBigen Vorganges.

Wenngleich Dunger in seinen beiden Fillen kolbenférmige, in die
Cysten' hineinragende Auswiichse direkt an Adenome erinnernde
Bilder sieht, so halt er sich doch nicht fiir berechtigt, die Cystennieren
als Geschwiilste anzusehen.

In ein neues Licht trat die MiBBbildungstheorie, als man die Lehre
der Entstehung der Metanephros aus einer einzigen Anlage der Ureteren-
knospe heraus mehr und wmehr fallen liefl und nicht zum mindesten
auf Grund der Untersuchung K. E. Schreiners bei der Amniotenniere
dazu ilberging, an die Stelle jener Einheitstheorie die dualistische
zu setzen, d. h. die Nachniere aus zwei getrennt sich bildenden Anlagen
entstehen zu lassen. Nach ihr bilden sich — und diese Auffassung
teilen heutzutage wohl die meisten Forscher — Nierenbecken und
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Sammelréhren aus dem Wolffschen Gang, der absondernde Teil der
Nieren jedoch (Hauptstiick, Schaltstiick, Glomerulus) aus dem das
Nierenbecken umziehenden und mitausgestiilpten nephrogenen Ge-
webe. Erst durch passende Aneinanderlagerung und Durchbruch der
trennenden Scheidewdnde wird absondernder und ableitender Ab-
schnitt miteinander vereint und so der Ring eines Nierenelementes
geschlossen.

Diese Entdeckung lie8 sich histogenetisch fiir die angeborene Cysten-
niere trefflich verwerten. Nichts lag niher, als auf Grund dessen eine
mahgelhafte bzw. véllig unterbliebene Vereinigung eben jenes ableiten-
den und absondernden Nierenabschnittes anzunehmen, um — erhaltene
Glomerulusfunktion vorausgesetzt — die cystische Entartung der Nieren
zwanglos zu erkliren; wie wir sehen, eine zusammengesetzte Hemmungs-
MiBbildungsretentionstheorie. Auch finden wir in dieser Theorie
Wucherungsvorginge in den Cysten verzeichnet. Ohne Zweifel hat sie
viel Bestechendes an sich, lassen sich doch in ihren Rahmen die nicht
selten an anderen Organen gleichzeitig bestehenden MiBbildungen:
Cysten in der Leber (Borst), Hasenscharte (Voss, Nieberding), Hemice-
phalie (Witzel), vollstindige Bauchspalte (Springer), Hufeisenniere
(Virchow), Atresie der Harnrohre (Ribbert), Polydaktylie (Heusinger,
Strafmann, Voss) einfiigen. Auch die beobachtete Erblichkeit (Dunger)
spriche in diesem Sinne.

Vom Standpunkte dieser dualistischen Auffassung der Entstehung
der Nachniere erklaren Wigand und Hildebrand die Cystenniere als
HemmungsmiBbildung; die cystische Erweiterung denkt sich Hildebrand
rein mechanisch durch Riickstauung des am AbfluB behinderten Harn-
wassers zustande gekommen.

Ribbert sieht im Gegensatze dazu die Cystenbildung nicht als rein
passiv entstanden an, da ja nach allgemein pathologisch-anatomisch
herrschenden Grundsitzen nach Unterbindung des Ausfiihrungsganges
eines driisigen Organes keine Cystenbildung, vielmehr nach anfinglicher
Erweiterung bald Atrophie desselben entsteht; Wueherungsvorginge
miissen daher seines Erachtens nach mit im Spiele sein, auch von seiten
des Bindegewebes, nicht allein des Epithels.

Durch auffallende Ahnlichkeit des histologischen Bildes in bezug
auf das kernreiche interstitielle Bindegewebe iiberrascht, sieht v. Mutach
die Ursache der Cystenniere in einem ,,Stehenbleiben auf fétaler Stufe®
in Verbindung mit Retention an.

Auch Busse bebt den immer wiederkehrenden embryonalen Typ in
der Cystenniere hervor: Vermehrung des Bindegewebes in der Rinde
und im Marke um die Sammelrohren herum, kubischer Zellbelag des
visceralen Blattes der Glomeruli und ihr sonstiger durchaus embryonal
anmutender Habitus. Eine adenomartige Neubildung glaubt er deshalb
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ablehnen zu miissen. und betrachtet die Cystenniere als eine Art Hem-
mungsbildung.

In Herxheimer und Jdgerroos findet die MiBbildungstheorie weitere Ver-
fechter. Herxheimer sah selbst zwar keine Wucherungen in der Cysten-
bildung, streitet jedoch ihr evtl. Bestehen nicht ab; nur erdrtert er
die Frage, ob letztere nicht sekundir dadurch entstanden sein kénnten,
daB infolge gegenseitigen Druckes gewisse Entspannungen der Gewebe
eintreten, somit bioplastische Energie frei wird und damit die Voraus-
setzung zur Wucherung gegeben ist.

Jdgerroos sieht in der Entwicklungsanomalie den wesentlichen Um-
stand in der Pathogenese der Cystenniere, will aber die anderen Theorien
nicht ganzlich auler acht gelassen wissen.

In neuerer Zeit verbreitet sich Borner an Hand von ca. 28 Fillen
typischer Cystennieren eingehend tiber ihr Wesen -und Ursache und
versucht seine Befunde mit dieser oder jener Theorie ursichlich in
Einklang zu bringen. Entwicklungsanomalien allein kénnen seines Er-
achtens nicht fiir die Entstehung aller Cysten verantwortlich ge-
macht werden; vielmehr erblickt er in der Cystenbildung die Frucht
epithelialer Neubildungsvorgéange und kommt so notgedrungen zu dem
SchluB}, die Cystennieren, die eben jene Wucherungen in besonderem
MaBle aufweisen, als Geschwiilste, als ,,Adenome’ aufzufassen. Die
Falle, die die Geschwulstkriterien vermissen lassen, betrachtet Borner
vom Standpunkte entwicklungsmechanischen Geschehens im Sinne
Eugen Albrechts und halt sie fir Fehlbildungen, fiir Organoide. Jedoch
mubB Borner zugeben, daB es schwierig fallen wird, alle Cysten unter
einen Hut zu bringen, zumal die Entwicklungsanomalie, die eine cystische
Entartung der Niere zur Folge hat, ,,die Nierenanlage in verschieden
hohem Grade und in wechselnder Ausdehnung zu verschiedenen Zeit-
punkten im Embryonalleben trifft‘*; schlieBlich ist anzunehmen, daB die
urspriinglich einwirkende Entwicklungsstérung noch andere Stoérungen
mit sich fithren kann.

Borner erkennt ferner in den renalen Adenosarkomen der Cysten-
niere verwandte Ziige. So wie die Adenosarkome bieten auch die Cysten-
nieren eine auBerordentliche bunte Fiille der Bilder dar; trotzdem die
Natur jener Geschwiilste mit Sicherheit erkannt und ihre Grenzen genau
abgesteckt sind, hat Mwuus unter 12 Geschwiilsten dieser Art kaum
einen einzigen hervorstechenden Zug gefunden, der jenen gemeinsam wire.

Wie erwahnt ist bei beiden die groBe Mannigfaltigkeit der Erschei-
nungsformen iiberaus charakteristisch; in beiden finden wir heterologe
Bestandteile (Knorpel, Hornperlen, glatte Muskulatur) einen jeweilig
wechselnden Bestandteil ausmachen.

Einen weiteren, tibereinstimmenden Umstand erblickt der Autor
darin, daB die Entwicklungsstorungen bei beiden Erkrankungen ,,zeitiger,
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wie auch spiat eintreffen kann und die Noxe die Nieren nie in ihrer
Totalitat zu treffen braucht”. Er gibt Mwus bis zu einem gewissen
Grade recht, der gleichfalls diese beiden Bildungen in eine Parallele
bringt und meint, daBl sie sich zueinander verhalten wie eine gutartige
Geschwulst zu einer bosartigen. So weisen die heterologen Bestandteile
in den Cystennieren niemals Merkmale einer Proliferation auf, wahrend
sie im Adenosarkom bestandig wuchern.

Ahnliche Anschauungen vertritt Westenberger. Er tritt fiir eine ge-
trennt ursichliche Auffassung der verschiedenen Arten der Cysten-
nieren ein. Vor allem will er zwischen der Cystenniere der Erwachsenen
und der der Neugeborenen einen scharfen Trennungsstrich gezogen
wissen. Wahrend er die angeborene Cystenniere der Kinder als zweifel-
lose MiBbildungen ansieht, bewertet er die der Erwachsenen genetisch
verschieden, bei den letzteren kann es sich ebenfalls um eine angeborene
Storung handeln, daneben kommen jedoch auch erworbene Formen
vor, die auf chronisch entziindliche Prozesse in den Nieren zuriickzu-
fithren sind.

Robert Meyer beschreibt eine partielle Cystenniere im mittleren Teil
einer Erwachsenenniere und sieht darin den Ausdruck einer falschen
quantitativen Gewebsmischung. Zwischen kleinen Hamartomen der
Niere, einzelnen Nierencysten partieller Cystennieren in einem oder
mehreren Renculi und schliefilich einer vollstandigen Cystenniere macht
er keinen grundsitzlichen Unterschied.

Im folgenden seien die Verhiltnisse an einem von mir untersuchten
Fall doppelseitiger kongenitaler Cystenniere naher studiert. Das Pré-
parat stammt aus der geburtshilflichen Poliklinik der Universitéts-
frauenklinik zu Berlin.

Klinisch sei hervorgehoben, dafl es sich um eine linke Schadellage
handelte; der Rumpf lieB sich nur mit Mithe herausziehen:

Aus dem Sektionsprotokoll sei folgendes hervorgehoben: totgeborener aus-
gewachsener Knabe mit stark aufgetriebenem Bauch. Oedem des Scrotums,
auffallend langes Priputium, Fufiwolbungen auffallend flach, beide in Valgus-
stellung. Bei der Eroffnung des Leibes treten zwei iibermannsfaustgroffe Nieren
hervor, die alle anderen Bauchorgane stark verdringt haben, in der Mittellinie
zusammenstofen und das retroperitoneale Gewebe iiber sich hergezogen haben,
80 daB der Dickdarm den Nieren vorn aufliegt, wihrend der Diinndarm in der
Spalte zwischen beiden Nieren zu liegen gekommen ist. Die Nieren iibertreffen
hinsichtlich ihrer Grofie die eines Erwachsenen. Die retroperitonealen, insbesondere
die  Gekrdselymphknoten ziemlich erheblich geschwollen. Harnleiter kurz,
nicht erweitert, mifig geschlangelt. Die Blase enthilt fliissiges Blut, ihre Schleim-
haut ist normal, die Harnréhre durchgidngig. Beide Nieren werden von je einer
A. renalis versorgt. Nebennieren liegen hart an der Wirbelsiule, mehr medial an
der Niere als am oberen Pol. Das Zwerchfell steht sehr hoch bis zum unteren
Rand der zweiten Rippe. Die iibrigen Organe des Bauches und der Brust weisen

keinen pathologischen Befund auf. Beide Hoden haben den Descensus in das
Scrotum vollendet und liegen beide in je einer kleinen pflaumengrofien, mit hell-
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serdser Fliissigkeit erfiillten Héhle. Am linken Plexus spermaticus in Hohe des
dulleren Leistenringes ein buttergelbes kleinerbsengrofies Knétchen.

Auf einem Schnitt erweist sich die Nierensubstanz als auBlerordentlich stark
o6dematos gequollen. Das Nierengewebe sieht wie auseinandergerissen aus.
Nierenbecken nicht erweitert. Zum Studium der GefaBiversorgung wird eine In-
jektion der Aorta abdom. nit Rot, der Vena cava mit Blau vorgenommen.

Wie schon aus dem makroskopischen Befund erhellt, handelt es sich im vor-
liegenden Falle um eine doppelseitige angeborene Cystenniere, die den Leib des
Kindes auftrieb, die Organe des Bauches, insonderheit den Darm und das Zwerch-
fell verdramgte und klinisch der Extraktion des Kindes einige Schwierigkeiten ent-
gegenstellte. Die extrarenal gelegenen Ableitungswege, Nierenbecken, Ureteren,
Harnréhre waren durchgingig; irgendein abfluibehinderndes Moment lief sich in
ihnen nicht nachweisen.

Es bestand auflerdem eine doppelseitige Hydrocele bezw. Vaginitis serosa;
ein bei Neugeborenen nicht allzu seltener Befund. Folgende rein entwicklungs-
mechanisch zu erklirende Befunde seien hervorgehoben. Die erwéhnte kleine
Offnung an der Dorsalseite des Penis, die Ausmiindung der Harnrohre an der
oberen Seite desselben, eine Epispadiebildung, weist auf eine vorzeitige Offnung der
urspriinglich bis zur Nabelanlage reichenden Kloakenhaut hin (Bonnet).

Das buttergelbe kleinerbsengrofie Knétchen am linken Plexus sperm. stellt
ein Nebennierenrindenknétchen dar, wie es an dieser Stelle des 6fteren zur Be-
obachtung kommt.

Es besteht weiterhin eine doppelseitige Valgusstellung beider Fiile.

Da das gewebliche Bild der angeborenen Cystenniere sattsam be-
kannt und des Ofteren beschrieben ist, kann ich mich darauf be-
schrinken, nur die Punkte hervorzuheben, die mir in meinem Falle
wichtig und erwadhnenswert und von anderen Befunden abweichend
erscheinen:

Nur durch schmale Bindegewebsziige getrennt, des o6fteren auch
Cyste direkt an Cyste stoBend, grenzen im Gebiet der Rinde epithelial
ausgekleidete Hohlrdume eng aneinander. Nach Art einer senkrecht
zur Oberfliche durchschnittenen Bienenwabe weisen sie unter der
Kapsel, offenbar infolge allseitig einwirkenden Druckes, mehr langlich
ovale, walzen- und flaschenfdrmige Gestalt auf.

Im Gebiet der Columnae Bertini zeigen sie mehr rundliche vieleckige
Formen. Alg Inbalt finden wir sich mit Eosin rosarot farbende gestalt-
lose, fadige und kriimelige Massen. Ein sehr zartes, jugendliches, mehr-
schichtiges Epithel kleidet die Innenwand der Cysten aus. Sein
Bau laBt sich an einzelnen Verbanden, die von der Cystenwand in
Schollen und Fetzen ins Lumen hineinhégen (Abb. 2, rechte Bildkante),
besonders gut erforschen : mosaikartig lagern sich rhombische polygonale,
funf- und mehreckige Zellen mit scharf umrissenen Zellgrenzen an-
einander; ihre durchwegs in der Mitte gelegenen Kerne sind gleich
groB, chromatinarm, ein hellerer Hof umgibt kokardenartig den Kern.

Eine Verbindung der Réume hat nicht statt; es handelt sich um
allseitig begrenzte und abgeschlossene Kammern, in deren Lichtung
mitunter ein bindegewebiger, meist nur zum geringeren Teil epithelial-
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bekleideter Sporen hineinragt. Auf idealen Querschnitten erkennt man
die Cysten als nur von 2—3 Zellagen des oben beschriebenen Epithel-
typs ohne scharfe Grenze gegen das Lumen zu ausgekleidet,

Wie erwahnt, stoflen die cystischen Hohlrdume nach Art derer in
einer emphysemattsen Lunge meist ohne erkennbaresinterstitielles Binde- -
gewebe hart aneinander. Da, wo sich Bindegewebe zeigt, ist es sehr
zart, 6dematds und 158t stellenweise eine geringe fleck- und strichférmige,
auch periglomerulir gelegene lymphocytére Infiltration erkennen.

Im Gebiet der Cortex corticis liegen vereinzelte runde, nicht erweiterte
Hohlraume, von niedrig kubischem Epithel ausgekleidet; Lumina, die
an ihrem Epithelbesatz deutlich als Hauptstiicke zu erkennen sind.

Beachtenswerten Befund bieten die zahlreich vorhandenen Glo-
meruli: infolge Kernschrumpfung der GlomerulusgefaBschlingen einer
ausgesprochenen Kernpyknose erscheinen sie miteinander verbacken
und zusammengeballt, der ganze Glomerulus infolgedessen geschrumpft
und erheblich kléiner als in der Norm. Der Kapselraum tritt demzu-
folge deutlich als halbmondférmige Lichtung hervor. An einzelnen
Glomeruli bemerkt man eine deutliche Mehrschichtung der Epithelien
des seitlichen Blattes der Bowmannschen Kapsel. Viele Glomeruli
weisen dagegen einen guten, fetal aussehenden Erhaltungszustand auf:
kubische, chromatinreiche Zellen umkleiden die GefaBschlingen. Ein
allgeitig wirksamer Druck hat manche Glomeruli zu langsovalen
Gebilden abgeflacht. Bei schwacher VergroBerung erscheinen die
pyknotischen Glomeruli als dunkelblaue Farbenkleckse.

Nirgends finde ich einen Glomerulus frei in einen auch nur annahernd
erweitert zu nennenden Hoblraum hineinragend. Die beiden Blatter
der Bowmannschen Kapsel liegen nirgends weiter auseinander, als es
sich nicht mit den oben beschriebenen Schrumpfungsvorgingen an den
GefiBknaueln erkliren lieBe: der Glomerulus ist geschrumpft, deshalb
erscheint sein Kapselraum weiter, als der Norm entspricht.

Die inmitten reichlichen Bindegewebs im Mark gelegenen Hohl-
raume weisen nicht entfernt die Grade der Erweiterung auf, wie siein der
Rinde vorherrschen. Sicherlich ist auch die Mehrzahl dieser Hohl-
raume weit ; von einzelnen Cysten kann jedoch keine Rede sein, der weit-
aus grofere Teil erscheint eng, ibre Lichtungen wie zusammengedriickt
und von allerlei Zelltriitmmern, abgestoBenen kubischen Zellen der epi-
thelialen Wandbekleidung, in Reihen hinter- und nebeneinandergereiht,
erfiillt.

Die histologische Analyse bestitigt den makroskopischen Eindruck
einer doppelseitigen angeborenen Cystenniere. In dem engen Neben-
einander der weiten Cysten und Bléschen, inmitten eines spirlichen
interstitiellen Bindegewebes gibt sich ein ziemlich fortgechrittener Grad
der Ausdifferenzierung des Prozesses zu erkennen.
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Die Hoch- und Vielschichtigkeit des jugendlichen Cystenepithels
ist nicht allenthalben Ausdruck einer ihm innewohnenden erhohten
Wucherungskraft; die meisten derartiger Bilder sind wohl als Tangen-
tial- bzw. Flachschnitte zu deuten.

Die beschriebenen riickschrittlichen Veranderungen des grofiten Teiles
der Glomeruli lassen auf eine schwere Leistungsbehinderung, wenn
nicht véllige Leistungsunfshigkeit derselben schlieBen; ein Befund, der
die Auffassung der Cysten als durch eine Ansammlung des durch die
Glomeruli sezernieretn Harnwassers entstanden sehr unwahrscheinlich
erscheinen 1a8t.

Im vorliegenden Falle ist es eben wegen der weitgehenden Aus-
differenzierung des Prozesses — handelt es sich doch hier um Endstadien
eines pathologischen Geschehens — nicht mehr mdglich, eine genaue
Einreihung der einzelnen Cysten hinsichtlich ihrer Zugehérigkeit zu
dem oder jenem Harnkanilchenabschnitt zu treffen.

So viel 148t sich vielleicht sagen, daf§ zumeist der Abschnitt distal
vom Glomerulus, also Hauptstiick, Henlesche Schleife, Schaltstiick, von
der cystischen Erweiterung betroffen sein muf; die randstandig gelegenen
Teile eines Harnkanilchens, Bowmannsche Kapsel und Duct. papil-
lares sind nicht mit in die allgemeine cystische Entartung einbezogen.

Der histologische Befund -und die sich hieran ankniipfenden Uber-
legungen konnten fraglos bei der Erérterung der Entstehung der Cysten-
nieren zZugunsten der sich heutzutage so groBer Beliebtheit erfreuenden
HemmungsmifBbildungstheorie Verwertung finden. Aus dem beschrie-
benen Umstande, dal sich zwischen cystisch erweiterten sekreforischen
und annahernd normal weitem ableitenden Teil histologisch eine gewisse
Scheidung treffen 148t, lige der Gedanke einer aus unbekannten Griinden
nicht zustande gekommenen Vereinigung dieser beiden Abschuitte nahe.
Die Cystenbildung selbst kénnte dann, wenn nicht durch Zuriickhaltung
bei erhaltener Glomerulusfunktion, so durch Transsudation von Fliissig-
keit aus den benachbarten: Gefiaflen oder durch Epithelwucherung er-
klart werden. Dieser Gedanke eines verfehlten Anschlusses der beiden
Harnkanslchenabschnitte durch irgendeine dazwischentretende Schid-
lichkeit verliert jedoch bei der Betrachtung meines beschriebenen Falles
sehr an Wahrscheinlichkeit: miiite dann doch jene Schédlichkeit auf fast
alle iiberhaupt zur Aushildung gelangten Kanalchen nicht nur in einer,
sondern in beiden Nieren gewirkt haben. Diese Annahme hat zweifellos
viel Befremdliches, und sie erscheint mir deshalb — neben der entziind-
lichen Schidlichkeit im Virchowschen Sinne — mehr fiir jene Cystennieren
am Platze, in denen die cystische Entartung nur partiell auftritt, wobei
nur diese oder jene Harnkanilchen zu Cysten umgewandelt sind. So
ist auch jener, nicht anders als rein mechanisch zu denkender, der Ver-
einigung der beiden Abschnitte stérend in den Weg tretender, Umstand,

23*
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offenbar Bindegewebe, zumieist hypothetischer Natur geblieben, Ver-
einzelte Autoren berichten zwar iiber Bindegewebe, das sie zwischen
eystisch erweitertem absondernden und ableitendem Teil der Harn-
kanalchen haben liegen sehen; diese Befunde sind jedoch ganz vereinzelt
geblieben.

Auch sonst liegen meines Frachtens nach dieser Theorie der Er-
klarung der Cystenniere, so ungezwungen und einleuchtend sie auch auf
den ersten Blick erscheinen mag, unmdégliche entwicklungsmechanische
Vorstellungen zugrunde.

Nach ihr entstehen, um es noch einmal kurz zu wiederholen, fullend
auf der dualistischen Auffassung der Entstehung der bleibenden Niere,
die Cysten dadurch, daB absondernder (Rinden-} Abschnitt und ableiten-
der (Mark-) Abschnitt der Harnkanilchen — wen von beiden oder was
die Schuld trifft, ist nicht zu sagen — aneinander vorbeiwachsen und
den richtigen AnschluB versiumen ; Fliissigkeitsspeicherung oder Epithel-
wucherung vollenden schliefilich das Werk der cystichen Entartung.

Diese Auffassung hat also die normale Anlage der beiden Abschnitte
zur zwingenden Voraussetzung und de facto sind sie auch, wie aus der
Histologie der Cystennierenliteratur hervorgeht, stets mit mehr oder
weniger zu erkennender Deutlichkeit nachzuweisen.

Fragen wir uns, was geschieht, wenn einer der beiden Abschnitte,
beispielsweise der absondernde Rindenabschnitt eines Harnkanilchens,
tiberhaupt nicht zur Entwicklung und Ausgestaltung gelangt: Schon
nach Aussprossung . — wenn es iiberhaupt in diesem Falle zu
einer solchen kommt — der ersten Sammelréhren wird das primére
Nierenbecken bald weitere vergebliche Bemiihungen in dieser Hinsicht
einstellen, um selbst allmahlich einer Riickbildung anheimzufallen.
Auf keinen Fall wird es, den regenerativen Vorgéangen in den sog. Ampu-
tationsneuromen entsprechend, zu einer geschwulstartigen Neubildung
von seiten der Sammelrohrepithelien dadurch kommen, daB sie plan-
und ziellos, im Bestreben, die gewiinschte Vereinigung dennoch zu ge-
winnen, wirr durcheinanderwachsen. Eine Aplasie der Niere wird
die Folge sein. Genau dasselbe wird eintreten, wenn man eine nicht zu-
stande gekommene Entwicklung des Sammelrchrenabschnittes annimmt.

Ich moéchte den vom priméiren Nierenbecken und im Nachnieren-
blastem sich allmiblich zu  Harnkanilchen ausgestaltenden Epithe-
lien einen gewissen, sich gegenseitig beeinflussenden Entstehungs-
und Wachstumsreiz zuerkennen. Fiir jedes aussprossende Sammelrohr
entstehen zwei Nierenblischen, die sich vereinen und umgekehrt. Ein
Abschnitt ist ohne den anderen nicht zu denken; sie bedingen sich gegen-
seitig. Ganz widersinnig will mir daher der Gedanke einer véllig unab-
héngig voneinander vor sich gehenden Entstehung der beiden Abschnitte
erscheinen, wobei jeder sozusagen auf eigene Faust, unbekiimmert um
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den anderen entsteht, sich zum Bestimmungsorgan auswichst und
dann vielleicht zum Schlusse seiner ureigensten Aufgabe eingedenk ein
Suchen nach dem Partnerorgan anhebt, wobei dann, durch irgendwelche
Ursachen bedingt, falsche Wege eingeschlagen werden, die erstrebte
Vereinigung ausbleibt und eine Cystenniere das Endergebnis ist.

In dem rhytmisch geordneten, koordinierten Ineinandergreifen ent-
wicklungsmechanischer Prozesse darf man jede Zelle nicht als die allein
fir sich, ohne Beziehung zu anderen wachsende und sich vermehrende
Einzelzelle betrachten; vielmehr. erscheint mir, wie gesagt, die Bildung
von Rinden- und Markschicht der Nachniere ein Beweis fiir ein im
engsten Zusammenhang stattfindendes Zell- und Gewebswachstum zu
sein, Viel eher wire die Vorstellung zulassig — ein solcher, die endgiiltige
Vereinigung der beiden Harnkanalchenabschnitte hintanhaltender
Umstand zugegeben —, da8 beide nach anfinglichen Ausgestaltungs-
versuchen bald einer friihzeitigen Atrophie anheimfallen und nicht eine
Cystenniere, sondern iiberhaupt kein Ausscheidungsorgan .angelegt
wiirde. Der Umstand allein, da8 wir histologisch Harnkanalchen beider+
lei Formen nachweisen kénnen, darf meines Erachtens nach schon als
ein Beweis einer regelrecht stattgefundenen Vereinigung der beiden
angesehen werden.

Fiir die Auffassung meines Falles als reine Geschwulst haben sich
keinerlei Anhaltspunkte finden lassen. Da ich glaubte, auf Folgeschnitte
verzichten zu konnen, ist die Natur jener Viel: und Mehrschich-
tungin zahlreichen Cysten als einwandfreier Ausdruck einer Wucherung
nicht erwiesen; ich mochte die meisten von ihnen, wie erwéhnt, als
Flach- bzw.. Tangentialschnitte ansehen. Weiter ist zu bedenken, da8
es sich hier um einen weit vorgeschrittenen KrankheitsprozeB, um ein
Endstadium handelt, bei dem, den Vorgiingen in groBkammrigen Adeno-
cystomen der Ovarien entsprechend, die einzelnen Geschwulstkriterien,
Epithelproliferationen, spornartige papillire Exkrescenzen durch den
wachsenden Binnendruck ausgeglichen und zum Schwund gebracht sind.

Trotzdem ich weil3, dal es etwas MiBliches ist, auf Grund der Histo-
logie eines sich in den Endstadien bewegenden Vorganges wie des vor-
liegenden etwas tiber seinen Werdegang sagen oder gar Riickschliisse
auf einzelne Staffeln seines Kntstehens ziehen zu wollen, will es mir
nach allem angebracht erscheinen, auf Cystennieren der von mir be-
obachteten Art mit jener, das unverinderte Bindegewebe bei weitem
iibertreffenden Cystenbildung die Betrachtung, die Hugen Albrecht
auf Gewichse ahnlicher Gewebszusammensetzung anwandte, heranzu-
ziehen und in ihnen ebenfalls eine fehlerhafte Gewebsmischung, ein
Hamartom zu erblicken, ,,bei dem ein Gewebskonstituens in abnormer
Menge vorhanden ist, das andere in normaler Qualitat und Anordnung
nicht oder kaum gestort ist*.
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R. Meyer sieht, wie schon erwihnt, in der von ihm beobachteten
partiellen Cystenniere im mittleren Teil der Niere und auf Grund eines
cystischen Hamartoms einer Neggeborenenniere (groBe Cyste mit dicker
Wand, einzelne einmiindende Harnkanslchen) die Uberleitung zu den
ausgebreiteten geweblichen Fehlbildungen von der umschriebenen Cysten-
bildung zur allgemeinen Cystenniere, )

Meines Erachtens nach liegt nun der Gedanke nahe, die ganze cystisch
entartete Niere als das Produkt einer fehlerhaften Gewebsmischung,
als ein Hamartom anzusehen und in R. Meyers beiden Fiallen ein hochst
willkommenes Bindeglied zwischen der nur teilweise entarteten und
dem allgemeinen Hydrops-renum cysticus zu erblicken.

So wie in Albrechts typischem Beispiel eines Hamartons, dem Adeno-
fibrom des Nierenmarkes, der Verlauf der geraden Harnkanslchen nach
Art, Zahl und Anordnung der Regel entspricht, bei dem das Ganze
der Geschwulstbildung in der abnorm starken Entwicklung des Zwischen-
bindegewebes liegt, sehe ich die fehlerhafte Gewebsmischung bei der
angebornen Cystenniere in dem Mifiverhaltnis zwischen der Ausbildung
des epithelialen Anteils, der Cysten und des interstitiellen Binde-
gewebes.

Wie aus den Untersuchungen Trappes an den Adenofibromen der
Niere weiter hervorgeht, kénnen die Grade des Mengenverhiltnisses .
zwischen Kanilchen und Bindegewebe auBerordentlich wechseln; von
kanslchenfreien, fast wie Fibrome wirkenden Bezirken bis zu solchen
mit zahlreichen in wenig Bindegewebe eingeschlossenen Harnkanglchen-
querschnitten gibt es alle moglichen Ubergiinge.

Die von Albrecht fir die Hamartome geforderte starke Entwicklung
eines Gewebsbestandteiles betrifft in unserm Falle das Epithel; das ent-
sprechend den Befunden Trappes hier riickgebildete, jedoch in nor-
maler Anordnung anzutreffende Bindegewebe macht den anderen Be-
standteil aus.



