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Der eigenartige Sektionsbefund des totgeborenen G. gab die Ver-
anlassung zu der Untersuchung, ob zwischen der vorgefundenen, hoch-
gradigen, bis in die Brusthohle reichenden Cystenniere links und einem
gleichseitigen, fast vollstindigen Zwerchfelldefekt ein ursichlicher Zu-
sammenhang irgendwelcher Art bestéande.

Auszug aus dem Sektionsbefund.

Leiche eines 37,5 cm langen, 2200 g schweren weiblichen Totgeborenen.
AuBerliche Reifezeichen fehlen.

Da sich nach Eréffnung der Bauchhohle ein abnormer Situs viscerum mit
Defekt des linken Zwerchfells zeigt, wird die Brusthohle folgendermafien seziert:
Durch einen dem Rippenbogen beiderseits parallelen Schnitt werden die Knorpel-
ansitze der 5., 6. und 7. Rippe von medial nach lateral durchtrennt, so daf je
eine 1 cm breite Spange gebildet wird, die in der Mitte das Xiphoid noch in sich
schliefen und auf der Unterseite die Ansitze des Zwerchfells aufweisen. Das
Sternum mit den Rippenansitzen wird dann nach der Virchowschen Sektions-
technik entfernt und der linke Brustkorbrest durch einen Rippenschnitt von
oben vorn nach unten hinten zum Aufklappen beweglich gemacht, so daB die
linke Pleurahéhle nun zuginglich offen ist (s. Abb. 1).

Der rechte Unterbauch ist von den ma@ig gefiillten Diinndarmschlingen ein-
genommen. Hinter ihnen, retroperitoneal liegt die rechte Niere. Der zugehdrige
Harnleiter steigt hinter den Beckenorganen, die in Lage, Form und Ausbildung keine
Besonderheiten zeigen, ins Becken. Im linken Unterbauch liegt das an einem
Mesenterium commune frei bewegliche Coecum und Colon ascendens. Der Wurm-
fortsatz ist 2 cm lang, mit kleinem Mesenteriolum. Das fiir Colon ascendens und
Tleum gemeinsame Gekrose weist — 1,5 cm vom Darm entfernt — neben der Ar-
teria colica dextra ein kreisférmiges Loch auf mit glatten Randern und mit einem
Durchmesser von 1 cm. (Auf der Abb. 1 durch Hochklappen des Colon ascendens
sichtbar gemacht.)

Die linke Bauchseite wird von einem groflen cystischen Gebilde, welches der
linken Niere entspricht, eingenommen. Dieses Gebilde reicht nach unten bis zur



H. Hook und H. U. Kallius: Ein Fall von angeborener Cystenniere usw. 203

s
Schilddriise
Thymus .
Herz \ — 1. Lupnge
r. Leberlappen___ i, £ E — Milz
Wurmjortsatz — Z e, ¢ —1 Le?criap_nm
Colon ascendens = W —=R -8 Rippenspange
Sarl e - 4 1. Nebenniere
] - : o Oberer Pol der 1.
N Cystenniere
y r ——
Dejekt im Mesenterium = ] =3 Colon descendens
Mesent, commune : il 2 — L. Cystenniere
5" i . $
Diinndarmeonvolut Ir.-“ ‘\%- J
.
r. Ureter — .
r. Ovarium —A- S ~ ; > — —1. Ureter
Blase— [} ——F e ¥ /A - 1. Ovarium
Nabelschnur = : - Z :
r 5 $
’, s
S

Abb. 1. Situs von Brust- und Bauchhéhle nach Eréffnung. Diinndarmkonvolut ist nach rechts

gezogen, und dadurch wird die groBe Cystenniere, die fast die ganze linke Baunchseite erfiillt, sichtbar.

Der obere Pol ragt unter der stehengebliebenen Rippenspange in die linke Plenrahohle; in der Pleura-

hihle sieht man auBerdem die linke Nebenniere, den linken Leberlappen, die Milz und den Rand
K der linken Lunge.

Crista iliaca, nach rechts bis zur Medianlinie, nach oben in den Thorax hinein
bis zur 5. Rippe.

Uber den cystischen Tumor hinweg zicht, durch einen Mesenterialansatz
mit ihm verwachsen, das wurmartige Colon descendens sus der Pleurahéhle
kommend herab und setzt sich in das Sigmoid S-f6rmig fort.

Die rechte Zwerchfellhilfte ist vollkommen ausgebildet, die Kuppe ist stark
abgeflacht und reicht bis zur 4. Rippe. Vom linken Zwerchfell siecht man zunéchst
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nur vorn einen sichelférmigen Streifen, der in der Medianlinie noch 1 cm breit
ist und sich am Rippenbogen in der Gegend des 6. Rippenknorpels allméhlich
verliert.

Durch diesen Strang wird die Leber tief eingeschniirt, so daB der obere kleinere
Teil die linke Pleurahshle fast erfiillt, wihrend der untere Teil in dem rechten
Oberbauch gelagert ist. Das Lig. falciforme hepatis liegt 1 ¢cm links von der
Medianlinie in vertikaler Richtung. Im Lig. teres ist die Vena umbilicalis son-
dierbar.

Es ragen also durch den Zwerchfelldefekt in die linke Pleurahéhle teilweise
hinein: die Leber, die linke Niere und das Colon descendens, wihrend sich voll-
stindig in ibr befinden: die linke Lunge, die Milz mit kleiner Nebenmilz und der,
an der hinteren Brustwand abgeplattete Magen mit dem Duodenum und Pankreas.;

In der rechten Pleurahthle liegen: das Herz in seinem Beutel und die stark
nach der Wirbelssule verdringte rechte Lunge. Uber der Herzbasis liegt in Huf-
eisenform der Thymus. Er umgreift mit seinen beiden Lappen die stark ausge-
bildete Schilddriise. ~

Die linke Pleurahshle wird weiter zugéngig gemacht durch seitliches Ab-
trennen der Rippenspange und Abschneiden des intrapleuralen Leberteils: Der
Magen ist mit der grofen Kurvatur nach oben rechts, mit der kleinen Kurvatur
nach unten links gestellt und zeigt ein kaum entwickeltes groBes Netz, das einer-
seits mit dem Milzhilus, andererseits mehr pyloruswirts an dem oberen Pol der
cystischen Niere angeheftet ist.

Vom Pylorus aus zieht schrig itber die Medianlinie nach abwirts in den
Bauch zu den Diinndarmschlingen das langgestreckte Duodenum, welches durch
das Lig. hepato-duodenale mit dem Leberhilus verbunden ist.

Nun wird der untere Teil der Leber vom Zwerchfell in seinen Ansitzen gelost:
Die Verwachsungen beginnen vom Lig. coronarium und triangulare rechts seitlich
und setzen sich nach hinten bis an die Vena cava, die Aorta und den rechten
dorsalen Zwerchfellansatz fort. In ihrer Gesamtheit stellen sie eine halbmond
formige Fliche dar, welche nach Ablssung der Leber auf der Unterseite des Zwerch-
fells deutlich sichtbar wird; weiter wird eine schmale, bandartige Verwachsung
mit der rechten seitlichen Bauchwand, das Lig. hepato-duodenale und das Lig.
hepato-gastricum durchtrennt. Mit der Leber wird ein 1,5 cm langes Stiick der
Vena cava, das fest in den hinteren Leberrand eingebettet ist, herausgenommen
und dabei die Vena hepatica im Ansatz durchtrennt.

Man sieht nun den Zugang zur Bursa omentalis, die vollstindig ausgebildet
ist und sickchenférmig unter dem Magen nach oben in der Pleurahghle legt
(s. Abb. 2). Das Pankreas erstreckt sich an der Hinterwand der Bursa omentalis
schrig nach oben parallel dem Duodenum und der Pars pylorica des Magens.

Die rechte Zwerchfellhalfte ist normal gestaltet, pflugscharartig, in der Peri-
pherie muskulés, im Zentrum sehnig. Nach der Mitte wird das rechte Zwerchfell
durch eine sehr stark muskulés ausgebildete Pars lumbalis begrenzt. Ventral
geht das Zentrum tendineum in den erwihnten sichelformigen Strang des linken
Zwerchfells iiber. Dorsal ist eine linke Pars lumbalis des Zwerchfells schwach
ausgebildet, deren Endfasern sich zum Teil an der Kardia des Magens verlieren,
zum Teil gegen den medialen Rand der rechten Zwerchfellhilfte ausstrahlen.
Zwischen beiden Partes lumbales ist eine tiefe Furche. Vom medialen Rand der
rechten Zwerchfellkuppe zieht ein muskulsser Strang um den unteren Teil des
Oesophagus resp. die Kardia herum.

Von der linken Zwerchfellhilfte ist nur eine geringfiigig ausgebildete Pars
lumbalis, ein schmaler Strang um den Oesophagus und die an den Rippen in-
serierende, schmale Leiste vorhanden (s. Abb. 2), denn die Hinterwand des Thorax
ist vollkommen glatt und von diinner, spiegelnder Serosa iiberzogen.
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Das Colon transversum ist ungefihr an der Ubergangsstelle zum Colon des-
cendens durch eine Verwachsung des Mesocolon transversum mit dem grofien
Netz an dem Pylorus befestigt.

Die Nieren werden nach Durchtrennung der Gefifle mit den Beckenorganen
im Zusammenhang herausgenommen. Blase sehr klein; Schleimhaut stark ge-
faltet, blaB. Beide Uretermiindungen lassen sich gut sondieren. Rechter Harnleiter
gleichmaBig dick, 5!/, cm lang, gut sondierbar in der ganzen Linge.
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Abb. 2. Nach Durchtrennung der Rippenspange und Entfernung der Leber sind die ausgebildeten
Teile des linken Zwerchiells, der sichelformige Rest lings des Rippenbogens, die Fasern der Kardia
und die Pars lumbalis zu erkennen. In der linken Pleurahihle sieht man jetzt den Magen, die linke
Nebenniere, den oberen Pol der Cystenniere, die Milz und den unteren Rand der linken Lunge.

Rechte Niere: Gréfie 3,5 : 2 : 1,5cm. Oberfliche zeigt hockerige Liappchen-
bildung; am oberen Pol und an der Vorderfliche zwei etwa erbsengroBe helle
Cysten. Ferner auf der Riickseite des oberen Pols. und am unteren Pol in der
Néhe des Hilus je eine stecknadelkopfgroBe Cyste. Auf dem Schnitt sind Rinde
und Mark durch eine dunkelrote Zone scharf getrennt. Das Nierenbecken ist
zartwandig und zeigt glatte Schleimhaut.

Die rechte Nebenniere ist gut entwickelt, sitzt auf dem oberen Nierenpol
wie eine Kappe und mift 1,5 : 2 : 1,5 cm.

Der linke Harnleiter ist von der Blase aus sondierbar bis ungefihr 3 cm unter-
halb des Hilus der linken Niere. Von hier aus setzt er sich in einen zarten, durch-
sichtigen, nicht sondierbaren Strang bis zum Hilus fort.
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Die linke Niere miflt 7,5 : 4,5.: 3 cm, zeigt eine traubenartige, von vielen
hellen Blasen zusammengesetzte Oberfliche. Die Blaschen haben im Durchschnitt
gut ErbsengrsBe; dazwischen finden sich zahlreiche kleinere und gréBere, an der
Hinterfliche des unteren Nierenpols eine walnuBigroBe Blase. . Wihrend alle Cysten
und Cystchen eine helle oder leicht getritbte Flussigkeit enthalten, finden sich
in der groBen Blase noch weifle, kalkartige Kornchen. Der Hilus befindet sich
in der Mitte der Hinterfliche der Niere, dicht oberhalb der walnufigroBen Blase.
Arterie und Vene treten hier in den Hilus ein. Die linke Nebenniere zieht als
1,5 cm breiter, 4 cm langer, 1 cm dicker Kérper vom medialen Rand des oberen
Pols nach dem Hilus, liegt also vollkommen auf der Hinterfliche der Niere, mit
dieser fest verwachsen und nur scharf abtrennbar.

Ein Langsschnitt von Pol zu Pol in fast frontaler Ebene durch den Hilus
halbiert die Niere. Auf der Schnittflache ist zentral ein Gang getroffen, der wohl
dem Nierenbecken nach seiner Beschaffenheit entspricht; auBerdem sieht man
in der Hauptsache periphergestellte Cysten, wahrend die Mitte von festerem,
dunkelblau-rotem Gewebe eingenommen wird, das sich streckenweise und un-
regelmiBig zwischen die Blasen vorschiebt.

Die Leber zeigt eine scharfe Abgrenzung des linken vom rechten Lappen
durch eine bis 1,56 cm tiefe halbmondférmige Furche. Der rechte Lappen ist etwa
doppelt so grof als der linke. Der Lobus caudatus ist gut ausgebildet, wihrend
der Lobus quadratus abnorm in die Linge gezogen erscheint. Er zeigt eine von
links oben nach rechts unten parallel der Gallenblase und der Vena umbilicalis
verlaufende, flache Furche, die dem Pylorus und dem Anfangsteil des Duodenums
entspricht. Oberfliche der Leber spiegelnd; auf allen Schnittebenen keine Auf-
falligkeiten. (Der mikroskopische Befund ergibt das Bild einer fotalen Leber.)

Der Oesophagus mifit vom unteren Rand des Schildknorpels bis zur Kardia
2,5 cm. Gleich am Ubergang von der hinteren Pharynxwand in den Oesophagus
findet sich eine durch schlitzformige Offnung sondierbare, 1cm lange, 15 cm
breite Ausstilpung. Dicht oberhalb der Kardia weist die Hinterwand der Speise-
réhre eine bohnenférmige Ausbuchtung auf, die sich nach oben iiber ihre Ein-
miindungsstelle in das Lumen des Oesophagus noch etwa 2 cm an seiner AuBen-
wand hinauf erstreckt.

Der Magen hat die Form eines Pulverhorns und besitzt glatte, stark gefaltete
Schleimhaut. B

Milz: 2,5 :5:0,7cm, oberflichlich und auf dem Schnitt keine Besonder-
heiten. Am Hilus eine erbsengroBe Nebenmilz.

Der linke Vagus kommt vom Hals zum Magen herab, legt sich an die Vorder-
fliche der Kardia und verschwindet hinter ihr, um ins Abdomen hinabzusteigen.

Beide Lungen sind stark zusammengedriickt, fest und geben negative Schwimm-
probe. Sonst ohne Besonderheiten.

Herz und groBe Gefifle zeigen durchaus normale Ausbildung und Gréfle.
Ductus Botalli und Foramen ovale weit offen. Der rechte Nervus phrenicus ist
deutlich an der Hinterwand des Herzbeutels zu verfolgen, wahrend der linke
nicht dargestellt werden kann.

Halsorgane ohne Besonderheiten.

Am Skelettsystem ist das Fehlen der 12. Rippe beiderseits bemerkenswert.
Bei der Sektion des Kopfes finden sich ausgedehnte Blutungen im Subduralraum

und in der Pia.

v

Wiahrend der Sektion hatte man zunichst von der noch in Situ be-
findlichen linken Niere wegen der annidhernd renkuliartigen Anordnung
der Blasen den Eindruck einer Hydronephrose, wobei sich sogleich die
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Vermutung aufdringte, dal ihre iibermaBige Ausdehnung nach oben in
den Brustraum hinein durch das Fehlen der Zwerchfellhalfte bedingt sei.
Als nun aber nach Herausnahme der betreffenden Niere eine cystische
Entartung angenommen werden mufte, kehrte sich die Fragestellung
in der Weise um, daB nun vermutet wurde, das fortschreitende Wachs-
tum der Cysten habe den Zwerchfelldefekt bedingt, sei es durch Durch-
brechung des fertigen Zwerchfells (Fall 2 von E. Greiner) oder durch
Verhinderung des Zusammenschlusses der Zwerchfellanlagen.

Gegen letztere Annahme spricht in erster Linie die zeitliche Dis-
harmonie.

Das Zwerchfell ist nach den letzten Forschungen (Broman, Felizu.a.)
bereits bei 20—22 mm langen Embryonen (Ende des 2. Monats) fertig
ausgebildet, wahrend die zweifellos aus der bleibenden hervorgegangene
Cystenniere ihre Anfidnge erst in spateren Embryonalmonaten haben
kann. DaB die cystische Nierenverbildung nicht aus fritheren Stadien
der Nierenentwicklung hervorgegangen sein kann, beweist der Zusam-
menschlul von Nierengewebe mit Nierenbecken und Harnleiter, wobei
vorausgesetzt wird, dall der Ureter normalerweise zeitlich der Nach-
nierenperiode angehort, und daB iberhaupt die spiter ofter erwihnte
dualistische Theorie der Nachnierenentwicklung zu Recht besteht.

Das vollige Fehlen eines dorsalen Anteils des linken Zwerchfells
wies eindeutig auf eine MiBbildung eigener Art hin, womit die Annahme
einer Perforation hinfallig wird.

Nun blieb weiterhin zu kliren, ob wiederum Zwerchfelldefekt und
Cystenniere in ursichlicher Beziehung stehen, d. h. ob die, durch die
Verbindung von Brust- und Bauchhohle verinderten Lage- und Druck-
verhaltnisse einen férdernden EinfluB8 auf die auffillige Ausbildung der
Cystenniere ausgeiibt hitten, zumal auf der anderen Seite, in der rechten
Niere nur einige vereinzelte oberflichliche Cysten bestehen, und tiberdies
die meisten Falle von bekannten angeborenen Cystennieren doppel-
seitig sind. Eine solche Deutung wiirde betonen, dafl die Cystenniere den
Charakter eines Gewichses im Sinne etwa eines Cystadenoms gewinnt.
Als Beweis dafiir mufl der histologische Befund herangezogen werden.

Als Material zur histologischen Untersuchung wurden Stiicke aus
verschiedenen Gegenden der cystischen Niere in Formol fixiert und in
Gelatine und Paraffin eingebettet und in 5—-10 Mikra dicke Schnitte
zerlegt. Als Farbungen wahlten wir Hamatoxylineosin-Sudanfarbung
und Oxydasereaktion (Grdff). A

Mikroskopischer Befund.

Der Hauptanteil aller Praparate besteht aus grofien Cysten, die in einem Geriist
von breiteren und schmileren Bindegewebsziigen liegen. Die meisten grofien Cysten
sind von einer ganz platten, fast endothelihnlichen Zellage ausgekleidet. In
kleineren Cysten sind diese Zellbeldge zylindrisch bis kubisch mit ziemlich dunklem
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Protoplasma und runden chromatinreichen Kernen. Im Stiitzgeriist findet man
spindelige Zellen, ziemlich zahlreiche, bluthaltige GefiBe und einige von kubischem
bis Cylinderepithel ausgekleidete langgestreckte Kanile, auBlerdem mehr oder
weniger groBe Bezirke von stark verfettetem Gewebe (s. Abb. 3). Uberdies findet
man vereinzelt im Bindegewebe verstreut noch verfettete Zellen unregelmifliger
Gestalt, In den hiluswirts gelegenen Teilen der Cystenzwischenwinde sind noch
groflere Bezirke mit erkennbaren Nierenparenchymresten, z. B. Glomeruli mit

= = "

Abb. 3. Sudanjirbung. Praparat stammt aus den kompakteren Hiluspartien der linken Niere,
Man sieht in einem ziemlich kernarmen Bindegewebe lings und quer getroffene GefiBe, Nerven-
querschnitte, groBere und kleinere Teile von verfettetem Gewebe, daneben einzelne Kandle mit
niedrigem Epithel; auBerdem findet sich hier ein grofierer Rest von Nierengewebe mit engeren
und weiteren, zum Teil weit ausgebuchteten Kandlchen, dazwischen die plasmaarmen Zellen, die
wohl mit den von Berner als Reste des metanephrogenen Gewebes angesehenen Zelleneinheiten
identisch sind. Vergr. 87:1. @ = GefaBe. ¥ = verfettetes Gewebe. Ni¢ = Nierenparenchymreste.
Z = Zellen metanephrogenen Gewebes (Berner). N = Nervenquerschnitte.

GefiBschlingen und Andeutung einer Bowmanschen Kapsel, Tubuli mit niedrigem
gut erhaltenem ‘Epithel mit deutlichem Lumen, welches stellenweise merkbar
vergroBert, ja lacunenartig erweitert ist und héufig kleine sackférmige Aus
buchtungen aufweist. Das Protoplasma von mehr zylindrischen Zellen igt heller
rosarot gefiirbt, und ihre Kerne sind chromatindrmer und blasser als die der
niedrigen Epithelien. Zwischen diesen Nierenparenchymresten finden sich zahl-
reiche runde, stark gefirbte Kerne mit kaum erkennbarem Protoplasmahotf
(s. Abb. 3), auBerdem ganz vereinzelte eosinophile und neutrophile Leukocyten.
An anderer Stelle sind gehiufte Nervenquer- und -lingsschnitte auffillig. In
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anderen Priparaten ist gegen den Hilus zu eine Menge von dichtgedringten, sehr
weit ausgebuchteten, gut gefillten Blutrdumen zu sehen, die eine endotheliale
Auskleidung haben, eigenartig und wahllos in Form und Gréfie durcheinander
gelagert sind und keine Gefafwandstruktur erkennen lassen (s. Abb. 4). Thromben
konnten weder hier noch in anderen Gebieten nachgewiesen werden. Im Gebiet
der Blutriume finden sich noch kleine Blutungen im Zwischengewebe.

Abb. 4. Priparat stammt aus dem Grenzgebiet des festeren Hilusgewebes und der cystenreichen

Peripherie der Cystenniere. Man sieht hier zahlreiche, mannigfaltig ausgebuchtete Blutriume

(der Inhalt dieser Réume, Erythrocyten und Leukocyten, ist in der Zeichnung weggelassen) in

einem maBig kernreichen Bindegewebe, auBerdem die Winde von zwei groBSen mit kubischem bis

zylindrischem Epithel ausgekleideten Cysten. Vergr. 50:1. B = teleangiektatische Blutrdume.
' = Cysten.

Zunichst muf bei der Deutung dieses Befundes betont werden, dal
gich nur Gewebsbestandteile vorfinden, die bei der Entwicklung der
Niere in Betracht kommen. Ortsfremde Zelleinheiten, die bei Cysten-
nieren ofters gefunden sind (Berner, Bircher, Busse, Thorn, Meyer,

Virchows Archiv. Bd.257. 14



210 H. Hook und H. U. Kallius:

v. Mutach u. a.), waren nicht nachweisbar, so dafl die Vermutung wahr-
scheinlich wird, es handle sich um eine reine NierenmiBbildung mit
abweichender Wachtumsneigung. Dafiir spriche das Vorhandensein
der sackformigen Ausbuchtungen an den Tubuli und auch der tele-
angiektatische Charakter der Blutriume, die als Folgeerscheinung der

Abb. 5. Bei starker VergroBerung zweier dicht aneinandergrenzender Hohlriume wird deutlich,

daB} die Cystenwand von zylindrischem Epithel bekleidet ist, withrend der teleangiektatische Blut-

raum einen deutlichen Endothelbelag hat. Vergr. 180:1. E = Endothelbelag eines teleangiek-

tatischen Blutraums. I = lockeres Bindegewebe. B = dichtgedringte Bindegewebsfasern. ¢ =
Zylinderzellbelag einer Cyste.

Nierenmifibildung erklirt werden kénnen, zumal ein klarer Unterschied,
zwischen diesen auch im kleinsten Kaliber mit deutlichem Endothel
ausgekleideten Raumen und etwa bluterfiillten Cysten besteht (Abb. 5).
Die groBeren und kleineren verfetteten Gewebspartien sind wohl als
Degenerationserscheinungen infolge der veréinderten Druck- und Blut-
versorgungsverhiltnisse aufzufassen. Erhebliche Schwierigkeiten er-
geben sich bei der Deutung der plasmaarmen rundkernigen Zellen im
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interstitiellen Gewebe (Abb. 3). Am wahrscheinlichsten sind sie den
von Berner beschriebenen iibrigbleibenden Zellen des metanephrogenen
Gewebes gleichzusetzen. Dall es sich um entziindliche Rundzellen
handelt, kann wohl mit Sicherheit abgelehnt werden, da sich weder
sonstige entziindliche Zelleinheiten (negative Oxydasereaktion) noch
irgendwelche Anzeichen degenerativer oder proliferativer Entziindungs-
erscheinungen der betreffenden Gewebsanteile feststellen liefen.

Zur Gegeniiberstellung folgt der mikroskopische Befund der rechten
Niere: Man sieht die Nierenrinde und das Nierenmark im allgemeinen
normal gestaltet. Eine die Rindenoberfliche iiberragende Cyste zeigt
eine cuboidzellige Auskleidung und dicke fibrillenreiche Bindegewebs-
hiille, in der vereinzelte kleine enge Schlauche von zylindrischen Zellen
mit dunkel gefirbtem Protoplasma sich finden. Keinerlei Anzeichen
einer Entziindung oder einer Wachstumsneigung,.

Trotz dieser gewill auffialligen Verschiedenheit geniigt der Befund
der linken Niere nicht als Beweis fiir die Annahme, das Wachstum der
Cysten der linken Niere wire durch Fehlen des linken Zwerchfells bedingt.

Auf der Suche nach einer annehmbaren, auch hier passenden Er-
klarung fiir die Nierenverbildung gerit man in das umfangreiche Gebiet
der Theorien iiber die Entstehungsweise der Cystenniere. Es wiirde
jedoch zu weit fithren, zu den so mannigfaltigen Erklarungsversuchen
in der Literatur im einzelnen Stellung zu nehmen; es soll deshalb nur das
Wesentliche herausgegriffen werden. Im iibrigen sei auf den Abschnitt
»Cystennieren® in Henke-Lubarsch, Hdb. d. path. Anatomie, behandelt
von Gruber, verwiesen.

In der Entwicklung der Theorien iiber die Cystenbildungen der Niere laBt
sich wie ein roter Faden das Bestreben verfolgen, eine einheitliche Entstehungs-
weise fiir die einfache Nierencyste iber alle Uberginge bis zur ausgeprigten
Cystenniere zu finden. Dabei muB gleich bemerkt werden, daB heute ein wesent-
licher Unterschied zwischen der angeborenen und der Cystenniere des Erwachsenen
nicht mehr angenommen wird, sondern daf die im Leben auftretende cystische
Entartung der Niere als eine durch nachfolgende Krankheiten bedingte Ver-
schlimmerung eines angeborenen patholegischen Zustandes der Nieren aufzufassen
ist. Dafiir spricht schon das Vorkommen von Cysten- und Cystenanlagen in 509,
der Nieren von Neugeborenen (Herxheimer).

Aus den so verschiedenartigen, bei manchen Forschern entsprechend den
untersuchten Féllen sogar verschiedenen Einstellungen zur Frage der Entstehungs-
weise der Cystennieren und Nierencysten lassen sich 3 Hauptanschauungen heraus-
schilen:

1. Die Entzindungstheorie,

2. Die Geschwulsttheorie,

3. Die MiBbildungstheorie.

Die Entziindungstheorie, deren Hauptvertreter Virchow war, findet heute,
nachdem man héufig keinerlei Spuren einer Entziindung fand (Braunwarth, Hera-
heimer, Berner u. a.), und Versuche, durch kiinstlichen Verschlu$ der Papillen-
spitzen mittels Thermokauter Cystenbildung hervorzurufen, fehlschlugen (Petter-
son u. a.), kaum noch Anklang.

14*
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Die Geschwulsttheorie, aufgestellt von Michalkowicz, Brigidi und Severt,
Navwwerk und Hufschmidt u. a., kommt von vornherein nur fiir vereinzelte Fille
in Betracht, fiir welche sich jedoch mittels der MiBbildungstheorie auch eine
Erklirung geben lifit. Allein schon der Umstand, dafl sich Wachstumserschei-
nungen von Geschwulstcharakter in cystischen Nieren vornehmlich bei Er-
wachsenen zeigen gibt Grund zu der Annahme, daB es sich um Wucherungen
sekundirer Natur handelt, die auf einer primaren Entwicklungsstérung beruhen
(Teilhaber, Borst, Berner).

Fir die MiBbildungstheorie und gegen die beiden anderen sprechen: Die
Erblichkeit, das Zusammentreffen mit anderen MiBlbildungen (Zusammenstellung
bei Dunger), vornehmlich auch mit Lebercysten (Coenen, Lejars, Herzheimer),
und das gleichzeitige Vorkommen von anderem embryonalen Gewebe in der Niere
(Busse, Thorn u. a.).

Die MiBbildungstheorie, die im allgemeinen bei Annahme der dualistischen
Nachnierenentwicklung (v. Kupffers) eine Hemmung zwischen beiden Anteilen
sieht, sei es durch Zwischenwachsen von Bindegewebe (Ribbert) oder Lagever-
anderungen des Nierenblastems, nimmt Cystenbildung durch Retention und da-
durch hervorgerufenes Epithelwachstum an. Wihrend Ruckert und v. Mutach
friiher schon ein Stehenbleiben kleinerer oder grofierer Teile nephrogenen Gewebes
als Ursache fiir die Cystenbildung angenommen haben, wurde neuerdings eine
andere Moglichkeit der HemmungsmiBbildung von Broman und Berner theo-
retisch in Erwagung gezogen.

Die MiBbildungstheorie, die allein imstande ist, eine einheitliche
Erklarung fiir alle Grade der cystischen Entartung der Niere zu geben,
wird heute in der Literatur am meisten vertreten, obwohl eingerdumt
werden muB, daB gewisse Nierencysten, wie schon erwihnt, unzweifel-
haft auf entziindlicher Basis entstanden sind (Braunwarth, Sato, Parla-
vecchio, Busse). Die von den Vertretern der Geschwulsttheorie an-
gefiihrten Fille konnen unbeschadet der Giiltigkeit der MiBbildungs-
theorie als dysontogenetische Geschwulstbildungen, sogenannte Hamar-
tome aufgefat werden (Dunger), wihrend die beobachteten gleich-
zeitigen entziindlichen Prozesse als Nachkrankheiten gedeutet werden
kénnen (Renner u. a.).

Neuerdings liegt eine an reichhaltigem Material ausgefiihrte Unter-
suchung iiber die Entwicklung der Niere von O. F. Kampmeier vor, aus
der als grundlegend neues Ergebnis hervorgeht, daB in der Nachnieren-
entwicklung des menschlichen Embryos Harnkanilchen angelegt werden,
die sehr wahrscheinlich in der fortschreitenden Entwicklung vollkommen
verschwinden. K. fand bei 20—40 mm langen Embryonen Kanilchen
erster Ordnung bis zu 10 Stiick mit allen Zeichen der Degeneration am
Epithel und kolloidartigem Inhalt. Einige waren cystisch erweitert.
Ferner fand er bei 80—100 mm Jangen Embryonen zahlreiche (mehr als
40) zum Teil sehr stark cystisch erweiterte Harnkanilchen 2. Ordnung,
die wohl mit einem Glomerulus in Verbindung standen, aber nicht mit
Sammelrshren. Mit zunehmender Griofle der Embryonen sah er die
Cysten zusammenfallen und vollkommen veréden. Jedoch bei 3—5
Monate alten Féten wurden solitire Kanélchen noch festgeszellt. K.



Ein Fall von angeborener Cystenniere und Zwerchfelldefekt. 213

glaubt demnach annehmen zu miissen, dafl normalerweise in der mensch-
lichen Nachnierenentwicklung Kanilchen 1. und 2. Ordnung, vielleicht
auch noch hoherer Ordnung angelegt werden, um dann vollkommen zu
verschwinden. Er schlieBt diesem Befunde, der auf sehr ausgiebige,
klare Untersuchungen gestiitzt ist, eine Theorie iiber die Entstehungs-
weise der cystischen Bildungen jeden Grades in der Niere an und erklirt
diese im UbermaB gebildeten Harnkanilchen unter pathologischen Ver-
haltnissen fiir das Ausgangsmaterial: ,,Es ist auch denkbar, daf nicht
nur isolierte Nierencysten, sondern kongenitale cystische Nieren, bei
denen das ganze Organ einbegriffen ist, ihren Ausgangspunkt in der
Degeneration der alteren Harnkanslchen haben kénnten. Wenn alle
Kanalchen, welche in die Anfangsstadien der cystischen Umbildung
eingetreten sind, sich zu gleicher Zeit erweiterten, so wiirde der anwach-
sende Druck auf die benachbarten normalen Kanélchen ihre normale
Entfaltung und Verbindungen stéren und wiirde daher eine steigende
Anzahl von ihnen demselben Schicksal aussetzen, bis die ganze Niere
oder ein groBerer Teil davon ergriffen ist. Welcher Faktor die normale
Degeneration von iiberfliissigen oder im Wege stehenden Gewebsteilen
regelt, ist unklar. Daf solch ein Faktor besteht, scheint aus der Tat-
sache hervorzugehen, daB das abnorme Wachstum von Gebilden, die
normalerweise verschwinden, Verminderung erfahren oder passiv bleiben
sollten, nicht nur in einem, sondern in mehreren Organen angetroffen
werden kénnen, wie durch das hiufige Vorkommen von Nieren-, Leber-,
Pankreas- oder Genitalcysten bei ein und demselben Individuum be-
bezeugt wird® (Kampmeier).

Tatséchlich besteht eine anerkannte Theorie der Entstehung von
gewissen Lebercysten aus normalerweise sich riickbildenden Leber-
zylindern. wv. Kolliker betont, dafl, wihrend urspriinglich alle Leber-
zylinder untereinander zusammenhéngen, dies beim Erwachsenen nur
an der Leberpforte der Fall ist. Also sollen sich bei Bildung der Gallen-
ginge Leberzylinder zuriickbilden. Coenen weist dabei noch darauf hin,
daB die Riickbildung embryonaler Organe oft unvollstindig sei, dafl
ferner embryonale Zellen im postembryonalen Leben oft Wachstums-
neigung zeigen (Kiemengangszellen, Ductus thyreoglossus, Parotis-
tumoren u. a.), und erklart einen Teil der Lebercysten als Ergebnis der-
artiger Vorgange. Es mufl aber andererseits anerkannt werden, daf
adenomatose Cystenbildung aus gewucherten Gallengéingen vorkommdt.

Wir schliefen uns der Kampmeierschen Theorie um so lieber an, als
die doch noch strittige Frage der dualistischen Nachnierenentwicklung
dabei gar nicht beriicksichtigt zu werden braucht, zumal noch kein den
Untersuchungen Kampmeiers gleichwertiger Beweis fir eine Hemmung
der Vereinigung der beiden Nachnierenanteile erbracht ist. Falle vom
Fehlen der Marksubstanz, des Nierenbeckens (Herxheimer) sind ver-
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einzelt, und das zwischen Mark und Rinde gefundene Bindegewebe la8t
sich auch als Sekundérerscheinung erkliren. Es handelt sich demnach
also um ein gewisses Stehenbleiben auf fotaler Stufe, was ja Ruckert und
v. Mutach u. a. schon vermutet haben. Die letzte Ursache der mangel-
haften Zuriickbildung iiberschiissig angelegter Harnkanilchen ist wie
die aller MifBibildungen vollkommen ungeklart, wie ja auch iiber die
Ursache der regelrechten Entwicklung der Organe und Organismen ein
vielleicht niemals zu klirendes Dunkel herrscht. Das Vorkommen von
ortsfremdem Gewebe in der Niere ist wohl auch kein Anlafl zur Fehl-
bildung, sondern nur ein Zusammentreffen, eine Nebenerscheinung, die
nur auf die Neigung zur MiBbildung hinweist, wie auch die Gewebs-
bildungen von teleangiektatischem Charakter (in unserem Falle) sowie
Lympheysten (Dykkerhoff, Schéfer) im Verein mit Nierencysten als eine
Art Mischgeschwulst auf eine angeborene Anlage deuten. Entziindungs-
erscheinungen miissen, wie schon erwiahnt, als sekundir aufgefalt wer-
den, und es mull betont werden, daf3 neben der unkomplizierten priméren
Wachstumsneigung der Epithelien eine sekundére zur Metaplasie oder
Geschwulstbildung fithrende Wucherung einsetzen kann, was ja bei nicht
zur normalen Organbildung gelangten embryonalen Zellen nicht ver-
wunderlich ist (Marchand, D’ Agata).

Dafi auch auBerhalb der Niere durch Cystenbildung pathologische
Veranderungen hervorgebracht werden konnen, zeigt in unserem Fall
der bei deutlichem, wenn auch in der Gestalt verindertem Nierenbecken
im oberen Teil vollig verodete Ureter, was nur so zu erklaren ist, da8 die
wachsenden Cysten ihn durch Druck zur Verdédung gebracht haben.
Mikroskopisch 1aft sich diese Annahme stiitzen.

Kehren wir nun nach einer kurzen Beurteilung der Theorien der
Entstehungsweise von Cystennieren und Nierencysten zur eingangs
gestellten Frage zuriick, ob ein ursichlicher Zusammenhang zwischen
der bis in die Brusthéhle reichenden Cystenniere und dem gleichseitigen
Zwerchfelldefekt besteht: Aus den neueren Untersuchungen iiber die
Entwicklung des Zwerchfells geht hervor, daf3 die Anlage der dorsalen
paarigen Zwerchfellteile in naher Beziehung steht zum Mesenchym-
gewebe des oberen Pols des nephrogenen Stranges (dorsaler Teil des
Uskowschen Pfeilers, sogenannte Urnierenfalte). Nehmen wir fiir
unseren Fall an, daB die Anlage zur Verbildung der linken Niere, welche
sich spéter im Nachnierenstadium in mangelhafter Riickbildung vor-
gebildeter Kanilchen als Cystenniere duflerte, schon dem Urnieren-
stadium angehaftet hat, und daB diese schidliche Ursache auch das
Mesenchymgewebe ‘des oberen Pols betroffen hat, so wire damit eine
Briicke fiir beide MiBbildungen in einer gemeinsamen, drtlich begrenzten
hemmenden Schidlichkeit gefunden, die einerseits die Verbildung der
linken Niere, andererseits den linken dorsalen Zwerchfelldefekt bedingt
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hat. Die schwach entwickelte Pars lumbalis kann aus dem dorsalen
Mesenterium hergeleitet werden, das sich ja ebenfalls an der Bildung der
dorsalen Zwerchfellanteile beteiligt; die ventralen Zwerchfellreste sind
aus dem unpaaren Septum transversum primitivum hervorgegangen zu
denken.

Daf} die normale Gréfle und Form der Organe auch von der gegen-
seitigen Beeinflussung abhingig sind, beweisen ebenso viele pathologische
Befunde, wie die zahlreichen entwicklungsmechanischen Versuche:
So kann wohl auch die oft gefundene Vergroferung des bei Zwerchfell-
defekt in die Pleura reichenden Leberteils als Raumhypertrophie eines
passiven Organs (Jakn, Kermauner) bei verinderten Druck- und Lage-
verhéltnissen gedeutet werden. DaB in gleicher Weise auch die hoch-
gradige Ausbildung der Cystenniere erklart werden kann, ist nach den
vorstehenden Erorterungen iiber das Wesen und die Entwicklung der
Cystenniere wahrscheinlich, jedoch nicht beweisbar.

Als interessante entwicklungsmechanische Frage muB ebenfalls
offen gelassen werden, ob die infolge des Zwerchfelldefektes verinderten
physikalischen Verhaltnisse in ursichlicher Beziehung stehen zur Aus-
bildung der beiden Oesophagusdivertikel unseres Falles. Es konnte hier
etwa von Bedeutung sein, daB der Zug der Lebermasse nach unten als
eine der vielen fiir die normale Entwicklung notwendigen Komponenten
in diesem Falle wegfiel.

Zusammenfassung.

1. Die Entwicklung der linken Cystenniere und des gleichseitigen,
fast vollstindigen Zwerchfelldefektes ist mit Wahrscheinlichkeit auf eine
ortlich begrenzte, die hintere Bauchwand in der Gegend der Urniere be-
treffende gemeinsame entwicklungshemmende Schadlichkeit zuriick-
zufithren.

2. Die hochgradige Ausbildung der Cystenniere bis in die Brust-
hohle hinein kann wohl ebenso wie die Vergroferung des linken
Leberlappens als Raumwachstum infolge der veréinderten Druck- und
Lageverhiltnisse angesehen werden.

3. Nierencysten, mit Ausnahme der infolge von Entziindung bel
Nephritiden und Schrumpfnieren entstandenen Nierencysten, und Cysten-
nieren sind als HemmungsmiBbildungen aus rudimentédren Harnkanil-
chen im Sinne der Kampmeierschen Theorie entstanden zu denken, die
ohne Zuhilfenahme der von Kupfferschen dualistischen Theorie iiber die
Entstehungsweise der Nachniere alle Nierencysten bis zur Cystenniere
sowie auch die Entstehung von bisher als echte Geschwiilste angesehenen
sekundéren Entartungen von Cystennieren, ebenso auch angeborene
echte Lebercysten und wohl auch angeborene Cysten anderer Organe in
einheitlicher Weise zu erkliren vermag.
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