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Der eigenartige Sekt ionsbefund des to tgeborenen G. gab die Ver- 
anlassung zu der Unte rsuchung ,  ob zwischen der vorgefundenen,  hoch- 
gradigen, bis in  die BrusthShle re ichenden Cystenniere l inks und  einem 
gleichseitigen, fast  vollst~ndigen Zwerchfelldefekt ein urs~chlicher Zu- 
s ammenhang  irgendwetcher Ar t  best~nde. 

Auszug aus dem Sektionsbe/und. 

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

Da sich nach Er6ffnung der Bauchh6hle ein abnormer Situs viscerum mit 
Defekt des linken Zwerchfells zeigt, wird die Brusth6hle folgendermaBen seziert: 
Durch einen dem Rippenbogen beiderseits parallelen Schnitt werden die Knorpel- 
ans~tze der 5., 6. und 7. Rippe yon medial nach lateral durchtrennt, so dal~ je 
eine 1 cm breite Spange gebildet wird, die in der Mitte das Xiphoid noch in sich 
schliel~en und auf der Unterseite die Ansgtze des Zwerchfells aufweisen. Das 
Sternum mit den Rippenans~tzen wird dann nach der Virchowschen Sektions- 
technik entfernt und der linke Brustkorbrest durch einen Rippenschnitt yon 
o~0en vorn nach unten hinten zum Aufklappen beweglich gemaeht, so dab die 
linke Pleurah6hle nun zuganglich often ist (s. Abb. 1). 

Der rechte Unterbauch ist von den m~13ig geftillten Diinndarmschlingen ein- 
genommen. Hinter ihnen, retroperitoneal liegt die rechte Niere. Der zugeh6rige 
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 ffei bewegliche Coecum und Colon ascendens. Der Wurm- 
fortsatz ist 2 cm lang, mit kleinem Mesenteriolum. Das fiir Colon ascendens und 
Ileum gemeinsame Gekr6se w e i s t -  1,5 cm vom Darm entfernt - -  neben der Ar- 
teria colica dextra ein kreisf6rmiges Loch auf mit glatten R~ndern und mit einem 
Durchmesser yon 1 em. (Auf der Abb. 1 durch Hochklappen des Colon ascendens 
sichtbar gemacht.) 

Die linke Banchseite wird yon einem gro~en cystischen Gebilde, welches der 
linken Niere entspricht, eingenommen. Dieses Gebilde reieht nach unten bis zur 
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Abb. 1. Situs yon Brust- und BauchhShle nach ]~rSffnung. Diinndarmkonvolut ist nach rechts 
gezogen, und dadurch wird die grol~e Cystenniere, die fast die ganze linke Banchsei~e erfiill~, siehtbar. 
Der obere Pol ragt unter der stehengebliebenen Rippenspange in die linke PlenrahShle; in der Pleura- 
hShle sieht man auSerdem die linke l~ebenniere, den linken Leberlalopen, die Mflz und den Rand 

der linken Lunge. 

Cr is ta  il iaca, n a c h  rech t s  bis  zur  Medianl inie ,  n a c h  obeu  in  den  T h o r a x  h i n e i n  
bis  zur  5. l~ippe. 

~ b e r  den  cys t i s chen  T u m o r  h i nweg  zieht ,  d u r c h  e inen  Mesen t e r i a l ansa t z  
m i t  i h m  ve rwachsen ,  das  w u r m a r t i g e  Colon descendeus  aus  der  P l e u r a h 6 h l e  
k o m m e n d  h e r a b  u n d  se t z t  s ich in  das  S igmoid  S-f6rmig  fort .  

Die  r ech te  Zwerc lde l lha l f te  i s t  v o l l k o m m e n  ausgebi lde t ,  d ie  K u p p e  i s t  s t a r k  
abge f l ach t  u n d  re ich t  bis  zur  4. l~ippe. V o m  l inken  Zwerchfe l l  s i eh t  m a n  z u n ~ c h s t  
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nur vorn einen sichelf6rmigen Streifen, der in der /Yledianlinie noch 1 cm breit 
ist und sich am Rippenbogen in der Gegend des 6. Rippenknorpels allm~thlich 
verliert. 

Durch diesen Strang wird die Leber tier eingeschntirt, so daft der obere kleinere 
Tell die linke Pleurah6hle fast erftillt, w~hrend der untere Teil in dem rechten 
Oberbauch gelagert ist. Das Lig. falciforme hepatis liegt 1 cm links yon der 
Medianlinie in vertikaler Richtung. Im Lig. teres ist die Vena umbilicalis son- 
dierbar. 

Es ragen also durch den Zwerchfelldefekt in die linke Pleurah6hle teilweise 
hinein: die Leber, die linke Niere und das Colon descendens, w~hrend sich voll- 
standig in ihr 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 Pleurah6hle liegen: das Herz in seinem Beutel und die stark 
nach der" Wirbels~ule verdr~ngte rechte Lunge. tdber der Herzbasis liegt in Huf- 
eisenform der Thymus. Er  umgreift mit  seinen beiden Lappen die stark ausge- 
bildete Schilddrtise. 

Die linke Pleurah6hle wird weiter zug~ngig gemaeht dureh seitliehes Ab- 
trennen der Rippenspange und Abschneiden des intrapleuralen Leberteils: Der 
Magen ist m i t  der gro•cn Kurvatur  nach oben rechts, mit  der kleinen Kurvatur  
nach unten links gestellt und zeigt ein kaum entwickeltes grol3es Netz, das einer- 
seits mit dem Milzhilus, andererseits mehr pyloruswarts an dem oberen Pol der 
cystischen Niere angeheftet ist. 

Vom Pylorus aus zieht schr~g tiber die Medianlinie nach abwarts in den 
Bauch zu den Dtinndarmschlingen das langgestreckte Duodenum, welches durch 
das Lig. hepato-duodenale mit  dem Leberhilus verbunden ist. 

Nun wird der unterc Teil der Lebcr vom Zwerchfell in seinen Ans~tzen gel6st: 
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 
f6rmige Fli~che dar, welche nach Abl6sung der Leber auf der Unterseite des Zwerch- 
fells deutlich siehtbar 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 Sttick der 
Vena cava, das lest in den hinteren Leberrand eingebettet ist, herausgenommen 
und dabei die Vena hepatica im Ansatz durchtrennt. 

Man sieht nun den Zugang zur Bursa omentalis, die vollst~ndig ausgebildet 
ist und sitckchenf6rmig unter dem Magen nach oben in der Pleurah6hle liegt 
(s. Abb. 2). Das Pankreas erstreckt sich an der t t interwand der Bursa omentalis 
schr~g naeh oben parallel dem Duodenum und der Pars pylorica des Magens. 

Die rechte ZwerchfellhMfte ist normal gestaltet, pflugscharartig, in der Peri- 
pherie muskul6s, im Zentrum sehnig. Nach der Mitte wird das rechte Zwerchfell 
durch eine sehr stark muskul6s ausgebildete Pars lumbalis begrenzt. Ventral 
geht das Zentrum tendineum in den erw~hnten sichelf6rmigen Strang des linken 
Zwerchfells tiber. Dorsal ist eine linke Pars lumbalis des Zwerchfells sehwach 
ausgebildet, deren Endfasern sich zum Teil an der Kardia des Magens verlieren, 
zum Teil gegen den medialen Rand der rechten Zwerchfellh~lfte ausstrahlen. 
Zwischen beiden Partes lumbales ist eine tiefe Furche. Vom medialen Rand der 
rechten Zwerchfellkuppe zieht ein muskul6ser Strang um den unteren Teil des 
Oesophagus resp. die Kardia herum. 

Von der linken Zwerctffellh~lfte ist nur eine geringftigig 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 dtinner, spiegelnder Serosa iiberzogen. 
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Das Colon transversum ist ungefahr an der ~bergangssteUe zum Colon des- 
cendens dutch  eine Verwaehsung des Mesocolon transversum mit dem groBen 
Netz an dem Pylorus befestigt. 

Die Nieren werden nach Durchtrennung d e r  Gef/~Be mit  den Beckenorganen 
im Zusammenhang herausgenommen. Blase sehr klein; Schleimhaut stark ge- 
falter, blaB. Beide Uretermiindungen lassen sich gut sondieren. Rechter Harnleiter 
gleichm/~Big dick, 51/s cm lang, gut sondierbar in der ganzen L/~nge. 

Abb. E. Nach Durchtrennung der Rippenspange und Entfernung der Leber sind die ausgebildeten 
Teile des ]inken Zwerehfells, der sichelfOrmige Rest l~ngs des Rippenbogens, die Fasern der Kardia 
lind die Pars lumbalis zu erkennen. In der linken PleurahGhle steht man jetzt den iVIagen, die linke 
Nebenniere, den oberen Polder Cystenniere, die Milz und den unteren Rand der linken Lunge. 

Rechte •iere: GrS~e 3,5 : 2 : 1,5 cm. Oberfl~che zeigt hSckerige L~ppchen- 
bildung; am oberen Pol und an der Vorderflache zwei etwa erbsengroBe helle 
Cysten. Ferner au~ der Riickseite des oberen Pols und am unteren Pol in der 
N~he des Hilus je eine steeknadelkopfgro{3e Cyste. Auf dem Sehnitt  sind Rinde 
und Mark dureh eine dunkelrote Zone scharf getrennt, Das Nierenbecken ist 
zartwandig und zeigt glatte Sehleimhaut. 

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

Der linke Harnleiter ist yon der Blase aus sondierbar bis ungef~hr 3 cm unter- 
halb des Hilus der linken Niere. Von hier aus setzt er sieh in einen zarten, durch- 
siehtigen, nicht sondierbaren Strang bis zum Hilus fort. 
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Die linke iViere miSt 7 , 5 : 4 , 5 : 3  cm, zeigt eine traubenartige, yon vielen 
hellen Blasen zusammengesetzte Oberfl~che. Die Bl~schen haben im Durchschnitt 
gut ErbSengrSBe; dazwisehen finden sich zahlreiche kleinere und grSBere, an der 
ttinterfl~che des unteren Nierenpols eine walnul3groSe Blase.. Wahrend alle Cysten 
und Cystchen eine helle oder leicht getriibte Fliissigkeit enthalten, finden sich 
in der groSen Blase noch weiSe, kalkartige Kfrnehen. Der Hilus befindet sich 
in der Mitre der Hinterfl~che der i~iere, dicht oberhalb der walnuBgroBen Blase. 
Arterie und Vene treten hier in den Hilus ein. Die linke Nebenniere zieht als 
1,5 cm breiter, 4 em langer, 1 cm dicker KSrper vom medialen Rand des oberen 
Pols nach dem Hilus, liegt also vollkommen auf der Hinterfl~che der Niere, mit 
dieser lest verwachsen und nur scharf abtrennbar. 

Ein L/mgsschnitt yon Pol zu Pol in fast frontaler Ebene durch den Hilus 
halbiert die Niere. Auf der Schnittfl~che ist zentral ein Gang getroffen, der wohl 
dem Nierenbecken nach seiner Besehaffenheit entspricht; auBerdem sieht man 
in der Hauptsache pcriphergestellte Cysten, .w~hrend die Mitte yon festerem, 
dunkelblau-rotem Gewebe eingenommen wird, das sich streckenweise und un- 
regelm~Sig zwisehen die Blasen vorschiebt, 

Die Leber zeigt eine scharfe Abgrenzung des linken vom rechten Lappen 
dutch eine bis 1,5 em tiefe halbmondf6rmige Furehe. Der rechte Lappen ist etwa 
doppelt so groS als der linke. Der Lobus eaudatus ist gut ausgebildet, w/~hrend 
der Lobus quadratus abnorm in die L~nge gezogen erscheint. Er zeigt eine yon 
links oben nach reehts unten parallel der Gallenblase und der Vena umbilicalis 
verlaufende, flache Furehe, die dem Pylorus und dem Anfangsteil des Duodenums 
entspricht. Oberfl~che der Leber spiegelnd; auf allen Schnittebenen keine Auf- 
f~lligkeiten. (Der mikroskopische Befund ergibt das Bild einer fStalen Leber.) 

Der Oesophagus mist vom unteren Rand des Schildknorpels bis zur Kardia 
2,5 era. Gleich am Obergang yon der hinteren Pharynxwand in den Oesophagus 
finder sich eine dutch schlitzfSrmige 0ffnung sondierbare, 1 cm lange, 15 cm 
breitc Ausstiilpung. Dicht oberhalb der Kardia weist die Hinterwand der Speise- 
rShre eine bohnenf5rmige Ausbuchtung auf, die sich naeh oben fiber ihre Ein- 
miindungsstelle in das Lumen des Oesophagus noeh etwa 2 cm an seiner AuBen- 
wand hinauf erstreckt. 

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

M i l z :  2,5 : 5 :0 ,7  cm, oberfi~chlich 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- 
fl~che der Kardia und verschwindet hinter ihr, um ins Abdomen hinabzusteigen. 

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

Herz und grol~e Gef~Be zeigen durchaus normale Ausbildung und Gr6Be. 
Duetus Botalli und Foramen ovale weir often. Der rechte Nervus phrenicus ist 
deutlich an der Hinterwand des Herzbeutels zu verfolgen, w~hrend 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. 

W~hrend  der Sektion h a t t e  man  zun~chst  v o n d e r  noch in Si tu be- 

f indl ichen ]inken Niere wegen der ann~hernd renkul iar t igen  Anordnung  

der Blasen den E indruck  einer  Hydronephrose ,  wobei sich sogleich die 
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Vermutung aufdr~ngte, dais ihre iibermal~ige Ausdehnung nach oben in 
den Brustraum hinein durch das Fehlen der Zwerchfellh~lfte bedingt sei. 
Als nun aber nach l-Ierausnahme der betreffenden Niere eihe eystische 
Entar tung angenommen werden mul~te, kehrte sich die Fragestellung 
in r Weise urn, dal~ nun vermutet  wurde, das fortsehreitende Wachs- 
turn der Cysten habe den Zwerehfelldefekt bedingt, sei es dureh Dureh- 
breehung des fertigen Zwerchfells (Fall 2 yon E. Greiner) oder durch 
Verhinderung des Zusammenschlusses der Zwerchfellanlagen. 

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

Das Zwerchfell ist naeh den letzten Forschungen (Broman, ~elix u. a.) 
bereits bei 20--22 mm langen Embryonen (Ende des 2. Monats) fertig 
ausgebildet, w~thrend die zweifellos aus der bleibenden hervorgegangene 
Cystenniere ihre Anf~nge erst in sp~teren Embryonalmonaten haben 
kann. Dal~ die cystische Niercnverbildung nicht aus frfiheren Stac~ien 
der Nierenentwicklung hervorgegangen sein kann, beweist der Zusam- 
menschlu[t von Nierengewebe mit Nierenbeeken und ttarnleiter,  wobei 
vorausgesetzt wird, dal~ der Ureter normalerweise zeitlieh cter Nach- 
nierenperiode angeh6rt, und dal~ iiberhaupt die sparer 6fter erw~hnte 
dualistische Theorie der Nachnierenentwicklung zu Recht besteht. 

Das v611ige Fehlen eines dorsalen Anteils des linken Zwerehfells 
wies eindeutig auf eine Mil~bildung eigener Art hin, womit die Annahme 
einer Perforation hinfallig wird. 

Nun blieb weiterhin zu klaren, ob wiederum Zwerehfelldefekt und 
Cystenniere in urs~chlieher Beziehung stehen, d. h. ob die, durch die 
Verbindung yon Brust- und BauchhShle ver~nderten ],age- und Druck- 
verhhltnisse einen f6rdernden EinfluB auf die auff~llige Ausbildung der  
Cystenniere ausgeiibt h~tten, zumal auf der anderen Seite, in der rechten 
Niere nur einige vereinzelte oberfl~chliehe Cysten bestehen, und fibercties 
die meisten Falle yon bekannten angeborenen Cystennieren doppel- 
seitig sind. Eine solche Deutung wiirde betonen, r die Cystenniere den 
Charakter eines Gew~ehses im Sinne etwa eines Cystadenoms gewinnt. 
Als Beweis dafiir mul~ der histologisehe Befund herangezogen werden. 

Als Material zur histologischen Untersuchung wurden Stiicke aus 
versehiedenen Gegenden der cystisehen Niere in Formol fixiert und in 
Gelatine und Paraffin eingebettet und in 5--10 Mikra dicke Sehnitte 
zerlegt. Als F~trbungen w~hlten wir H~matoxylineosin-Sudanf~rbung 
und Oxydasereaktion (Grail]). 

Mil~roskopischer Be]und. 
Der I-Iauptanteil aller Pr~paratebesteht aus groBen Cysten, die in einem Geriist~ 

yon breiteren und schm~leren Bindegewebsztigen liegen. Die meisten groBen Cysten 
sind yon einer ganz platten, fast endothel~hnlichen Zellage ausgekleidet. In 
kleineren Cysten sind diese Zellbel~ge zylindrisch bis kubisch mi~ ziemlich dunklem 
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P ro top lasma  u n d  runden  chromat inre ichen  Kernen .  I m  Sti i tzgeriist  f inder  m a n  
spindel ige Zellen, ziemlich zahlreiehe, b lu thal t ige  Gef/~$e und  einige yon  kubisehem 
bis Cyl inderepi thel  ausgekleidete langgest reckte  Kan/~le, au$erdem mehr  oder  
weniger  gro$e Bezirke yon  s ta rk  verfe tbetem Gewebe (s. Abb.  3). Uberd ies  f inder  
m a n  vereinzel t  im Bindegewebe vers t reu t  noch  ver fe t te te  Zellen unregelm/~Biger 
Gestalt .  I n  den hilusw/~rts gelegenen Teilen der  Cystenzwisehenw/~nde s ind noeh 
grSi3ere Bezirke mi t  e rkennbaren  /q ierenparenehymres ten ,  z . B .  Glomeruli  mi t  

Abb. 3. Sudan]?irbung. Pr~parat stammt aus den kompakteren Hilusparticn der linken Niere. 
Man sieht in einem ziemlich kernarmen Bindegewebe l~ngs und quer getroffene Gef~i3e, Nerven- 
querschnitte, grSl3ere und kleinere Teile yon verfettetem Gewebe, daneben einzelne Kan~le mi~ 
niedrigem Epithel; auBerdem finder sich hier ein grSBerer Rest yon Nierengewebe mit engeren 
und weiteren, zum Teil welt ausgebuchteten Kan~lchen, dazwischen die plasmaarmen Zellen, die 
wohl mit den yon Berner als Reste des metanephrogenen Gewebes angesehenen Zelleneinheiten 
identisch sind. Vergr. 87 : 1. G = Gef~lte. F = verfettetes Gewebe. 2r = ~Nierenparenchymrest~. 

Z = Zellen metanephrogenen Gewebes (Berner). 2r = Nervenquerschnitte. 

Gef/~Bschlingen u n d  Andeu tung  einer  Bowmanschen  Kapsel ,  Tubul i  mi t  niedrigem 
gu t  e rha l t enem E p i t h e l  mi t  deu t l i chem Lumen,  welches stellenweise merkbar  
vergrSBert,  ja  lacunenar t ig  e rwei te r t  is t  u n d  h~ufig kleine sackfSrmige Aus 
buch tungen  aufweist .  Das  P ro top lasma  von mehr  zyl indr isehen Zellen ist  heller 
rosaro t  gefi~rbt, u n d  ihre K e r n e  s ind chromatini~rmer und  blasser als die der  
niedrigen Epi thel ien .  Zwischen diesen Nie renparenchymres ten  f inden sich zahl- 
reiehe runde,  s t a rk  gef~rbte K e r n e  mi t  k a u m  e rkennbarem Pro top lasmahof  
(s. Abb. 3), aui]erdem ganz vereinzel te  eosinophile und  neut rophi le  Leukocyten.  
An anderer  Stelle s ind geh~ufte  Nervenquer-  u n d  - l~ngsschnit te  auff~llig. I n  
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anderen Pri~paraten ist gegen den Hilus zu eine Menge von dichtgedr/~ngten, sehr 
weit ausgebuchteten, gut gefiillten Blutr/~umen zu sehen, die eine endotheliale 
Auskleidung haben, eigenartig und wahllos in Fona und Gr61te durcheinander 
gelagert sind und keine Gef~$wandstruktur erkennen lassen (s. Abb. 4). Thromben 
konnten weder hier noch in anderen Gebieten nachgewiesen werden. Im Gebiet 
der Blutr~ume linden sich noch kleine Blutungen im Zwischengewebe. 

Abb. 4. Pr~parat s tammt aus dem Grenzgebie$ des festeren Hilusgewebes und der cystenreichen 
Peripherie der Cystenniere. Man siehb bier zahlrciche, mannigfaltig ausgebuchtete Blutr~ume 
(der Inhalt  dieser l~ume,  Erythrocyten und Leukocyten, ist in der Zeichnung weggelassen) in 
einem m~Big kel'nreichen Bindegewebe, aul3erdem die Wande yon zwei groBen mit kubischem bis 
zylindrischem ]~pithel ausgekleideten Cysten. Vergr. 50 : 1. B = Seleangiektatische Blutr/~ume. 

U = Cysten. 

Zun~chs t  muB bei tier Deu tung  dieses Befundes be ton t  werden, dab  
sich nur  Gewebsbestandtei le  vorfinden,  die bei der En twick lung  der 
~qiere in Betracht  kommen.  Ortsfremde Zelleinheiten,  die bei Cysten- 
n ie ren  5fters gefunden s ind (Berner, Bircher, Busse, Thorn, Meyer, 

Virchows Archiv. Bd. 257. 14 
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v. M u t a c h  u. a.), waren nicht nachweisbar, so dab die Vermutung wahr- 
scheinlich wird, es handle sich um eine reine NierenmiBbildung mit 
abweichender Wachtumsneigung. Dafiir spr~che das Vorhandensein 
der sackf6rmigen Ausbuchtungen an den Tubuli und auch der tele- 
angiektatische Charukter der Blutr~ume, die als Folgeerscheinung der 

Abb. 5. Bei  s ta rker  YergrSl3erung zweier d icht  ane inande rg renzende r  Hohlr~tume wird  deutlich,  
daft die Cys tenwand  yon  zyl indr ischem Epi the l  bekleidet  ist,  w~hrend der te leangiekta t i sche  BIut-  
r a u m  einen deutl ichen Endothe lbe lag  hat .  u  180 : 1. E = Endothelbelag  eines teleangiek- 
ta t i schen  Blu t raums .  L = lockeres Bindegewebe.  ~ = d ichtgedr~ngte  Bindegewebsfasern .  C = 

Zylinderzel]belag einer Cyste. 

NierenmiBbildung erkli~rt werden k6nnen, zumal ein klarer Unterschie4 
zwischen diesen auch im kleinsten Kaliber mit deutlichem Endothel 
ausgekleideten R~umen und etwa bluterfiillten Cysten besteht (Abb. 5). 
Die gr6Beren und kleineren verfetteten Gewebspartien sind wohl als 
Degenerationserscheinungen infolge tier veranderten Druck- und Blut- 
versorgungsverhi~ltnisse aufzufassen. Erhebliche Schwierigkeiten er- 
geben sich bei der Deutul~g der plasmaarmen rundkernigen Zellen im 
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interstitiellen Gewebe (Abb. 3). Am wahrscheinlichsten sind sie den 
yon Berner beschriebenen fibrigbleibenden Zellen des metanephrogenen 
Gewebes gleichzusetzen. Dal~ es sieh um entzfindliche Rundzellen 
handelt, kann wohl mit  Sicherheit abgelehnt werden, da sich weder 
sonstige entziindliche Zelleinheiten (negative Oxy4asereaktion) noch 
irgendwelche Anzeichen degenerativer oder proliferativer Entzfindungs- 
erscheinungen der betreffenden Gewebsanteile feststellen liel~en. 

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

Trotz dieser gewil~ auffalligen Verschiedenheit genfigt der Befund 
der linken Niere nicht als Beweis ftir die Annahme, das Wachstum der 
Cysten der linken Niere ware durch Fehlen des linken Zwerchfells bedingt. 

Auf der Suche nach einer annehmbaren,  auch bier passenden Er- 
klarung fiir die Nierenverbildung gerat  man in das umfangreiche Gebiet 
tier Theorien fiber die Entstehungsweise der Cystenniere, Es wfirde 
jedoch zu weit ffihren, zu den so mannigfaltigen Erklarungsversuchen 
in der Literatur  im einzelnen Stellung zu nehmen ; es soll deshalb n u r d a s  
Wesentliche herausgegriffen werden. I m  fibrigen sei auf den Abschnit t  
,,Cystennieren" in Henlce-Lubarsch, Hdb. d. path.  Anatomie, behandelt  
yon Gruber, verwiesen. 

In der Entwicklung der Theorien fiber die Cystenbildungen der Niere l~Bt 
sieh wie ein toter Faden das Bestreben veffolgen, eine einheitliche Entstehungs- 
weise fiir die einfaehe Niereneyste fiber alle ~berg~nge bis zur ausgepr~gten 
Cystenniere zu finden. Dabei muB gleich bemerkt werden, daB heute ein wesent- 
licher Untersehied zwischen der angeborenen und der Cystenniere des Erwaehsenen 
nicht mehr angenommen wird, sondern dab die im Leben auftretende cystische 
Entartung der Niere als eine dutch naelffolgende Krankheiten bedingte Ver- 
sehlimmerung eines angeborenen pathologisehen Zustandes der Nieren aufzufassen 
ist. Dafiir sprieht sehon das Vorkommen yon Cysten- und Cystenanlagen in 50~o 
der Nieren yon Neugeborenen (Herxheimer). 

Aus den so verschiedenartigen, bei manehen Forschern entsprechend den 
untersuchten F~llen sogar versehiedenen Einstellungen zur Frage der Entstehungs- 
weise der Cystennieren und Nierencysten lassen sieh 3 Hauptansehauungen heraus- 
sehMen: 

1. Die Entziindungstheorie, 
2. Die Geschwulsttheorie, 
3. Die MiBbildungstheorie. 
Die Entziindungstheorie, deren Hauptvertreter Virchow war, finder heute, 

nachdem man h~ufig keinerlei Spuren einer Entztindung land (Braunwarth, Herx- 
heimer, Berner u. a.), und Versuche, dutch kfinstlichen VerschluB der PapiUen- 
spitzen mittels Thermokauter Cystenbildung hervorzurufen, fehlschlugen (Petter- 
son u. a.), kaum noch Anklang. 

14" 
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Die Geschwulsttheorie, aufgestellt yon Michalkowicz, Brigidi und Severi, 
Nauwerk und Hu/schmidt u. a., kommt yon vornherein nur fiir vereinzelte F~lle 
in Betracht, flit welche sich jedoch mittels der Mil3bildungstheorie auoh eine 
Erkl~rung geben lai3t. Allein schon der Umstand, dab sich Wachstumserschei- 
nungen yon Geschwulstcharakter in cystischen Nieren vornehmlich bei Er- 
wachsenen zeigen gibt Grund zu der Annahme, daft es sich um Wucherungen 
sekund~rer Natur handelt, die auf einer primaren Entwicklungsst6rung beruhen 
( Teilhaber, Borst, Berner). 

Ftir die Miflbildungstheorie und gegen die beiden anderen sprechen: Die 
Erblichkeit, das Zusammentreffen mit anderen Miflbildungen (Zusammenstellung 
bei Dunger), vornehmlich auch mit Lebercysten (Coenen, Le]ars, Herxheimer), 
und das gleichzeitige Vorkommen von anderem embryonalen Gewebe in der Niere 
(Busse, Thorn u. a.). 

Die Mii3bildungstheorie, die im allgemeinen bei Annahme der dualistischen 
Nachnierenentwicklung (v. Kup//ers) eine Hemmung zwischen beiden Anteilen 
sieht, sei es durch Zwischenwachsen yon Bindegewebe (Ribbert) oder Lagever- 
~nderungen des Nierenblastems, nimmt Cystenbildung durch Retention und da- 
durch hervorgerufenes Epithelwachstum an. W~hrend Ruvkert und v. Mutach 
friiher schon ein Stehenbleiben kleinerer oder grSl3erer Teile nephrogenen Gewebes 
als Ursache fiir die Cystenbildung angenommen haben, wurde neuerdings eine 
andere MSglichkeit der HemmungsmiBbildung yon Broman und Berner theo- 
retisch in Erw~gung gezogen. 

Die Mi~bildungstheorie, die allein imstande ist, eine einheitliche 
Erkl~rung ffir alle Grade der cystischen Entar tung der Niere zu geben, 
wird heute in der Literatur am meisten vertreten, obwohl einger~umt 
werden mul~, dal~ gewisse Niereneysten, wie schon erw~hnt, unzweifel- 
haft auf entzfindlicher Basis entstanden sind (Braunwarth, Sato, t)arla- 
vecchio, Busse). Die von den Vertretern der Geschwulsttheorie an- 
geffihrten F~lle kSnnen unbeschadet der Gfiltigkeit der Mil3bildungs- 
theorie als dysontogenetisehe Gesehwulstbildungen, sogenannte Hamar- 
tome aufgefaI3t werden (Dunger), w~hrenc[ die beobachteten gleich- 
zeitigen entzfindliehen Prozesse als Nachkrankheiten gedeutet werden 
kSnnen (Renner u. a.).. 

Neuerdings liegt eine an reichhaltigem Material ausgeffihrte Unter- 
suchung fiber die Entwicklung der Niere yon O. F. Kampmeier vor, aus 
der als grundlegend neues Ergebnis l~ervorgeht, daI~ in der Naehnieren- 
entwicklung des menschlichen Embryos Harnkan~lchen angelegt werden, 
die sehr wahrScheinlich in der fortschreitenden Entwicklung vollkommen 
verschwinden. K. f~nd bei 20--40 mm ]angen Embryonen Kan~lchen 
erster Ordnung bis zu 10 Stfiek mit allen Zeichen der Degeneration am 
Epithel und kolloidartigem Inhalt. Einige waren cystiseh erweitert. 
Ferner ~and er bei 80--100 mm langen Embryonen zahlreiche (mehr als 
40) zum Teil sehr stark cystisch erweiterte Harnkan~lchen 2. Ordnung, 
die wohl mit einem Glomerulus in Verbindung standen, aber nicht mit 
SammelrShren. Mit zunehmender GrSl~e tier Embryonen sah er die 
Cysten zusammenfallen und vollkommen verSden. Jedoeh bei 3--5 
Monate alten FSten wurden solit~re Kan~lchen noch festgeszellt. K. 
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glaubt demnaeh annehmen zu mfissen, dal~ normalerwcise in der menseh- 
lichen Nachnierenentwicklung Kan~lchcn 1. und 2. Ordnung, vielleicht 
auch noch hSherer Ordnung angelegt werdcn, um dann vollkommen zu 
verschwinden. Er  schlieBt diesem Befunde, der auf sehr ausgiebige, 
klare Untersuchungen gestfitzt ist, eine Theorie fiber die Entstehungs- 
weise der cystischen Bildungen jcden Grades in der Niere an und erkl~rt 
diese im Ubermal~ gebildeten Harnkan~lehen unter pathologischcn Ver- 
h~ltnissen ffir das Ausgangsmaterial: ,,Es ist auch denkbar, dal3 nicht 
nut  isolierte Nierencysten, sondern kongenitale cystische Nieren, bei 
denen das ganze Organ einbegriffen ist, ihren Ausgangspunkt in tier 
Degeneration der ~tlteren Harnkan~lchen haben kSnnten. Wenn alle 
Kan~lchen, welche in die Anfangsstadien der cystischen Umbildung 
eingetreten sind, sich zu gleicher Zeit erweiterten, so wfirde der anwach- 
sende Druck auf die benachbarten normalen Kanalchen ihre normale 
Entfaltung und Verbindungen stSren und wiirde daher eine steigende 
Anzahl von ihnen demselben Schicksal aussetzen, bis die ganze Niere 
oder ein grSl~erer Toil davon ergriffen ist. Welcher Faktor  die normale 
Degeneration yon fiberflfissigen oder im Wege stehenden Gewebsteilcn 
regelt, ist unklar. Dal~ solch ein Faktor  besteht, scheint aus dcr Tat- 
sache hervorzugehen, dab das abnorme Wachstum yon Gebilden, die 
normalerweise verschwinden, Verminderung erfahren oder passiv bleiben 
sollten, nicht nur in einem, sondern in mehreren Organen angetroffen 
werden kSnnen, wie durch das h~ufige Vorkommen von Niercn-, Leber-, 
Pankreas- oder Genitaleysten bei ein und demselben Individuum be- 
bezeugt wird" (Kampmeier). 

Tats~chlich besteht eine anerkannte Theorie der Entstehung yon 
gewissen Lebercysten aus normalerweise Sich rfickbildenden Leber- 
zylindern: v. K6lliker betont, da[t, w~hrend ursprfinglieh alle Leber- 
zylinder untereinander zusammenh~ngen, dies beim Erwachsenen nur 
an tier Leberpforte der Fall ist. Also sollen sieh bei Bildung der Gallen- 
g~nge Leberzylinder zurfickbilden. Coenen weist dabei noch darauf hin, 
dal~ die Rfickbildung embryonaler Organe oft unvollst~ndig sei, dad 
ferner embryonale Zellen im postembryonalen Leben oft Wachstums- 
neigung zeigen (Kiemengangszellen, Ductus thyreoglossus, Parotis- 
tumoren u. a.), und erkl~rt einen Teil der Lebercysten als Ergebnis der- 
artiger Vorg~nge. Es mud aber andererseits anerkannt werden, da~ 
adenomatsse Cystenbildung aus gewucherten Galleng~ngen vorkommt. 

Wir sehliel~en uns der Kampmeierschen Theorie um so lieber an, als 
die doch noch strittige Frage der dualistischen Nachnierenentwieklung 
dabei gar nicht berfieksichtigt zu werden braucht, zumal noch kein den 
Untersuehungen Kampmeiers gleichwertiger Beweis f fir eine Hemmung 
der Vereinigung der beiden Nachnierenanteile erbracht ist, F~lle vom 
Fehlen der Marksubstanz,  des Nierenbeckens (Herxheimer) sind ver- 
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einzelt, und das zwischen Mark und Rinde gefundene Bindegewebe l ~ t  
sich auch als Sekundgrerscheinung erkl~ren. Es handelt sich demnach 
also um ein gewisses Stehenbleiben auf f6taler Stufe, was j~ Ruckert und 
v. Mutach u. a. schon vermutet  haben. Die letzte Ursache der mangel- 
haften Zurfickbildung fiberschfissig angelegter Harnkanalehen ist wie 
die aller Mil~bildungen vollkommen ungekl~rt, wie ja auch fiber die 
Ursache der regelreehten Entwicklung der Organe und Organismen ein 
vielleicht niemals zu klarendes Dunkel herrscht. Das Vorkommen von 
ortsfremdem Gewebe in der Niere ist wohl auch kein Anlal~ zur Fehl- 
bildung, sondern nur ein Zusammentreffen, eine Nebenerscheinung, die 
nur auf die Neigung zur MiBbildung hinweist, wie auch die Gewebs- 
bildungen yon teleangiektatisehem Charakter (in unserem Falle) sowie 
Lympheysten (Dykkerho]], Schiller) im Verein mit Nierencysten als eine 
Art Mischgeschwulst auf eine angeborene Anlage deuten. Entzfindungs- 
erscheinungen mfissen, wie schon erwghnt , als sekund~r aufgef~13t wer- 
den, und es muB betont werden, d~/~ neben der unkomplizierten primaren 
W~ehstumsneigung der Epithelien eine sekundare zur Metaplasie oder 
Geschwulstbildung ffihrende Wucherung einsetzen kann, was ja bei nicht 
zur norm~len Organbildung gelangten embryonalen Ze]len nicht ver- 
wunderlich ist (Marchand, D'Agata). 

DaB auch au~erhalb der Niere dureh Cystenbildung pathologische 
Veranderungen hervorgebraeht werden k6nnen, zeigt in unserem Fall 
der bei deutlichem, wenn auch in der Gestalt verandertem Nierenbecken 
im oberen Teil vSllig verSdete Ureter, was nur so zu erklaren ist, dab die 
wachsenden Cysten ihn durch Druck zur VerSdung gebracht haben. 
Mikroskopiseh l~ltt sich diese Annahme stiitzen. 

Kehren wir nun nach einer kurzen Beurteilung der Theorien der 
Entstehungsweise yon Cystennieren und Niereneysten zur eingangs 
gestellten Frage zurfick, ob ein urs~chlieher Zusammenhang zwischen 
der bis in die BrusthShle reichenden Cystenniere und dem gleichseitigen 
Zwerchfelldefekt besteht: Aus den neueren Untersuchungen fiber die 
Entwicklung des Zwerehfells geht hervor, dalt die Anlage der dorsalen 
paarigen Zwerchfellteile in naher Beziehung steht zum Mesenehym- 
gewebe des oberen Pols des nephrogenen Stranges (dorsaler Teil des 
Uskowsehen Pfeilers, sogenannte Urnierenfalte). Nehmen wir ffir 
unseren Fall an, dal~ die Anlage zur Verbildung der linken Niere, welche 
sich sp~ter im N~ehnierenstadium in mangelhafter Rfickbildung vor- 
gebildeter Kan~lchen als Cystenniere aul~erte, schon dem Urnieren- 
stadium angehaftet hat, und dab diese sch~dliche Ursache auch das 
Mesenchymgewebe des eberen Pols betroffen hat, so ware damit eine 
Brficke ffir beide Mi~bildungen in einer gemeinsamen, 5rtlich begrenzten 
hemmenden Sch~dliehkeit 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 sieh ja ebenfalls an der Bildung der 
dorsalen Zwerchfellanteile beteiligt; die ventralen Zwerchfellreste sind 
aus dem unpaaren Septum transversum primitivum hervorgegangen zu 
denken. 

Daft die normale Gr6fte und Form der Organe auch yon der gegen- 
seitigen Beeinflussung abhangig sind, beweisen ebenso viele pathologisehe 
Befunde, wie die zahlreichen entwicklungsmechanischen Versuche. 
So kann wohl aueh die oft gefundene Vergr6fterung des bei Zwerchfell- 
defekt in die Pleura reichenden Leberteils als Raumhypertrophie eines 
passiven Organs (Jahn, Kermauner) bei veranderten Druck- und Lage- 
verhaltnissen gedeutet werden. Daft in gleicher Weise auch die hoch- 
gradige Ausbildung der Cystenniere erklart werden kann, ist nach den 
vorstehenden ErSrterungen fiber das Wesen und die Entwicklung der 
Cystenniere wahrscheinlich, jedoch nicht beweisbar. 

Als interessante entwicklungsmechanische Frage mul3 ebenfalls 
often gela~sen werden, ob die infolge des Zwerchfelldefektes veranderten 
physikalischen Verhaltnisse in ursachlicher Beziehung stehen zur Aus- 
bildung der beiden Oesophagusdivertikel unseres Falles. Es k6nnte bier 
etwa von Bedeutung sein, daft der Zug der Lebermasse nach unten als 
eine der vielen fiir die normale Entwicklung notwendigen Komponenten 
in diesem Falle wegfiel. 

Zusammen/assung. 
1. Die Entwicklung der linken Cystenniere und des gleichseitigen, 

fast vollst~ndigen Zwerchfelldefektes ist mit Wahrscheinlichkeit auf eine 
6rtlich begrenzte, die hintere Bauchwand in der Gegend der Urniere be- 
treffende gemeinsame entwicklungshemmende Sch~dlichkeit zurfick- 
zuffihren. 

2. Die hochgradige Ausbildung der Cystenniere bis in die Brust- 
hShle hinein kann wohl ebenso wie die Vergr613erung des linken 
Leberlappens als Raumwachstum infolge der ver~nderten Druck- und 
Lageverh~ltnisse angesehen werden. 

3. l~ierencysten, mit Ausnahme der infolge yon Entzfindung bei 
Nephritiden und Schrumpfnieren entstandenen Nierencysten, und Cysten- 
nieren sind als HemmungsmiI~bildungen aus rudimentgren Harnkan~l- 
chen im Sinne der Kampmeierschen Theorie entstanden zu denken, die 
ohne Zuhilfenahme der yon Kupfferschen dualistischen Theorie fiber die 
Entstehungsweise der Nachniere alle Nierencysten bis zur Cystenniere 
sowie auch die Entstehung yon bisher als echte Geschwiilste angesehenen 
sekundgren Entartungen yon Cystennieren, ebenso auch angeborene 
echte Lebercysten und wohl' auch angeborene Cysten anderer Organe in 
einheitlicher Weise zu erkl~ren vermag. 
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