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Unte r  der Bezeiehnung Elephantiasis  werden m~iehtige Verdiekungen 
der H a u t  u n d  des Unterhautzel lgewebes vers tanden,  die in den einzel- 
hen Fiil len ganz verschiedene Ursaehen haben.  Dementspreehend  wer- 
den gewShnlieh versehiedene Fo rmen  untersehieden, wie z . B . :  El. 
lymphangieetat ie~,  El. phlebeetatiea,  El. f ibromatosa,  El. filariosa usw. 
Den gew6hnliehsten Sitz dieser Veriinderang, nament l i eh  ihrer an- 
gebornen Form,  stellen bekannt l ieh  die un te ren  Gliedmal.len dar, der 
Name st,~mmt ja aueh yon einem Vergleieh mi t  einem Elefantenful3 
(Literatur vergleiebe bei Neelsen, Bernhard und  Blwmenthal, Nosg!ie~ 
rath, Moncorvo, Esmarch und Kulenlcamp// u. ~.). l~Tberaus seiten ist 
aber eine angeborne Elephantiasis  der Bauehhaut ,  wie sie in dem 
im folgenden mitzutei]enden Falle hest~nd, in  dem gleiehzeitig eine 
Mil3bildung im Bereiche des uropoetisehen Apparates  vo rhanden  war. 
Gerade diese Kombim~t.ion gestattet ,  wie im fo]genden gezeigt werden 
soll, eine ErklS~rung der formalen Genese und  Feste l lung der terato- 
genetischen Terminat ionsperiode der zugrunde l iegenden Entwickhmgs-  
st6rung. 

Unsere Beobaehtung betrifft das Kind einer 26jghrigen Frau, die in der Kind- 
heit an Prurigo litt, sonst abet' stets gesund war. ]hr erstes Kind lebt und ist gesund, 
das zweite Kind, das in zweiter Gesiehtslage ohne Kunsthilfe geboren wurde, 
bildet den Gegenstand dieser Mitteilung. Bei der Geburt zeigte es jene auffitllige 
Ver/inderung (let' Bauehdeeken, die am besten aus der Abb. 1 ersiehtlieh ist. Bald 
naeh dcr Geburt begann ms zu fiebern und starb am II. Lebenstage. 

Bei der Obdukt ion  (Prof. Carl Ster~ber(/) wurde folgender Befund  
erhoben : 

46 em lange mfinnliche Kindesleiet~e. Der HMs entspreehend lang, der Thorax 
kurz, das Brustbein mit seinem untersten Absehnitt steil nach vorne geriehtet. 
Das Abdomen auffMlend grog, besitzt oberhMb des Nabels einen Umfang von 
34 era, in der Unterbauchgegend von 28 cm. An Stelle des Nabels ein schlaffer, 
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mil~f~rbiger Nabelstrangrest  von 3 cm L~nge; in seiner Umgebung ein etwas un- 
regelm~Big geformter, etwa kreuzersttickgroSer Defekt der Bauchhaut .  Die Baueh- 
decken sind eigenartig gefurcht und gefeldert, so dal~ sie einer zusammengesunkenen 
Sackwand vergleichbar sind. Die Furchen sind zum Teil sehr lang, zum Teil kurz, 
zum groIten Teil radigr um den Nabelstrang bzw. den beschriebenen Defekt in der 
Bauchhaut  angeordnet. Teflweise sehneiden sic tief ein und  sind auch verzweigt. 
Dutch den Wechsel von langen und kurzen Furchen erhal ten die Bauchdecken ein 
eigenartiges Relief, das an  Hirnwindungen erinnert. Dutch  Anziehen der Hau t  
lassen sich die Furehen v611ig verstreichen. Die zwischen ihnen gelegenen Teile 

der Bauchhaut  fiihlen sich plumper an. Auch 
die Hau t  des Mons Veneris ist auffallend 
plump und wulstig und zeigt 2 quer verlau- 
fende Furchen. Der Penis entsprechend aus- 
gebildet, die dem Skrotum entsprechenden 
Hautwiilste leer. Obere und untere Glicd- 
marten wohlgebildet, ohne Vergnderung. 

Es wird hierauf die Hau t  l~tngs der Wir- 
belsgule durcht rennt  und die Hau t  des Thorax 
saint den Bauchdecken behufs Konservie- 
rung in Zusammenhang abpr~tpariert. Die 
Brus tkorbmuskula tur  entsprechend ent- 
wiekelt, die Bauchmuskulatur  sehr diinn, wie 
auseinandergezerrt;  stellenweise sind keine 
Muskelbtindel zu sehen. In  der Mittellinie ist 
die auffallend groSe und dickwandige, bis an  
den Nabel reichende Harnblase fl~chenhaft 
mit  den Bauchdeeken verwachsen. Beim 
Abprgparieren wird die Kuppe der Ham-  
blase er6ffnet. 

Die weichen Schgdeldecken ger6tet, die 
Schgdelknochen entsprechend gebildet, beide 
Fontanellen often. Die Dura mater  gespannt,  
die inneren Hirnhgute,  namentl ich an der 
Basis sulzig, reichlich mit  grtinlichem Eiter  
infiltriert, ebenso an  der Konvexi tgt  tiber 
den medianen Anteilen der beiden vorderen 
Zentralwindungen. Der Sch~delgrund ohne 
Ver/~nderung. Die Hirnsubstanz stark durch- 
feuchtet,  lebhaft  ger6tet. Die Seitenkam- 

Abb. 1. mern  eng. 
Unterhautzellgewebe fettarm, die Rippen 

vollz~hlig, ohne Ver~nderung. Die Lagerung der Baucheingeweide normal. Die 
linke Lunge zweilappig, ihre Pleura glat t  und gl~nzend, ihr Gewebe blal~, allent- 
halben lufthaltig. Die rechte Lunge dreilappig, ebenfalls durchaus lufthgltig. In  
den Bronchialgsten kein fremder Inhal t .  Thymus klein, zweilappig, reicht nach 
un ten  bis in die Gegend der Herzbasis. Das Herz yon entsprechender Gr6f~e. Im 
Epik~rd an der Vorderfl~che des linken Ventrikels eine Gruppe blaftroter Ecchy- 
mosen. Beide Kammern  yon entsprechender Weite. Mitral-, Trikuspidal-, Aorten- 
und Pulmonalklappen wohlgebildet und zart. Aorta und Pulmonalarterie ent- 
springen aus den zugeh6rigen Ventrikeln und tiberkreuzen sich in gew6hnlicher 
Weise. Septum ventriculorum und at r iorum normal. Foramen ovale leieht durch- 
g/~ngig. Die Aorta in ihrem ganzen Verlaufe ohne Befund. Kehlkopf, Trachea, 
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Pharynx  und Oesophagus ohne jede Vergnderung, die Tonsillen klein. Die Sehild- 
drtise in beiden Lappen yon entsprechender Gr6Be, hesteht, aus einem blguliehroten, 
wenig k6rnige Struktur  zeigenden Gewebe. 

Die Leber ziemlieh groB, mit glatter Oberflgehe und plumpen Rgndern, sehr 
blutreich; am Durehschni t t  die Zeichnung regelmggig. Die Gallenblase an zwei 
Stellen abgeknickt, mi t  einer grogen Menge diinner, olivgriiner Galle gefiJllt. Die 
Milz yon entsprechender Gr6Be, am 1)urchschnitt  dunkelrot,  ohne auffMlenden 
Befund. Der Magen ausgedehnt, enthgl t  locker geronneneMilch; die 8ehleimhaut 
mit  zghem, sehwarzrotem Schleim bedeckt, ohne Vergnderung, der Dt inndarm 
grSl3tenteils gasgeb]ght, enthi~lt 
spgrlichen, gallig gefgrbten, 
breiigen Inhal t ;  das  unterste 
Ileum zusammengezogen, fast  
leer, aber vollstgndig durch- 
ggngig. Coecum und Diekdarm 
gasgeblght., enthal ten geringe 
Mengen griinliohen Inhalts ,  der 
Enddarm auffallend diekwan- 
dig. Das Gekr6se ohne jede 
Veriinderung, ebenso das Peri- 
toneum obne Befund. 

Beide Nieren und Xeben- 
nieren an gew6hnlieher Stelle, 
die reehte Niere e{was grOl3er 
~ts die linke. ])er reehte Ureter 
(Abb. 9) sehr stuck vergrOi]ert, 
erweitert und gesehlgngelt, sehr 
dickwandig, geht vet der Ein- 
miin(hmg in die Harnblase in 
eincn ziemlieh umfangveiehen, 
in der Tiefe des kleinen Bek- 
kens gelegenen, diinnwandigen 
S~ck iiber dor sich yon der 
engen Harnlei teraffnung in der 
Harnblase sondieren I/iBt. Der 
linke Ureter etwas ktirzer als der 
reehte, aber gleiehfalls diekwan- 
dig, verlguft zungehst eine 
Streeke welt grade naeh ab- kbb, 2. 
wgrts urld geht dann in ein unl- 
fgngliehes, s~ckf6rmiges, auf der linken DarmbeinsehaufeI gelegenes Gebilde 
iibet', das ebenfalls an einer umsehriebenen Stelle mit der Ha~ nblase in Vert)indung 
steht.  Diese ist s tark vergr613ert, hat. einen Lgngsdurehmesser yon 6,5 em und einen 
Umfang yon 9,5 era. Ihre Wand ist sehr dick, an der Kui)pe bis 1 em breit;  ihre Innen- 
flgehe ist dunkel-sehwarzrot, geuulstet  und in grebe Fal ten gelegt, dureh welehe 
die Harnlei termiindungem die aber sondierbar sind, verlegt werden. Ha lnI6bre  
und Penis ohne 2Befund. Beide Hoden liegen oberhalb des Leistenkanals an der 
vorderen B~uehwand, zeigen ebenso wie die Samenstr~nge, keine Vergnderung. 
Es werden hierauf hintere Bauehwand und Urogenitatt.r~kt, zweeks Konservierung 
illt ganzen entnommen. Bei der Aus/6sung des linken Oberschenkels wird ein 
neben dem Htiftgelenk gelegener, periartiknlgrer Abseel3 er6ffnet, der reiehlieh 
dicken, gelbliehen Eiter enthfilt. 



] 2 Sh. Kobayashi : 

Die Obduk t ion  ergab  also eine e i t r ige  Meningi t is  sowie einen AbsceB 
neben dem l inken  I-Iiiftgelenk. Wi~hrend die i ibr igen Organe durch-  
wegs en t spreehend  gebi ldet  waren,  zeigte der  H a r n a p p a r a t  sehr wesent-  
liehe Veri~nderungen. Die Ha rnb l a se  war  auffa l lend grog, d ickwandig  
u n d  bre i t  m i t  der  vorderen  B a u e h w a n d  verwaehsen.  Beide Harn le i te r ,  
vor  a l lem der  reehte,  waren  verli~ngert, sehr d iekwandig  und  erwei- 
t e r t en  sieh u n m i t t e l b a r  vor  ihrer  E inmf indung  in die Ha rnb l a se  zu 
umfi~ngliehen, eys t i schen Gebi lden.  Weder  im Harnb l a senha l s  noeh in 
der  U r e t h r a  war  eine Verengerung naehweisbar .  Aueh der  E n d d a r m  
war  sehr d iekwandig.  Die H o d e n  lagen in der BauehhShle ,  am Duetus  
deferens war  keine  Ver~nderung e rkennbar .  

Abb. 3. 

Die a n  dem konserv ie r ten  Prgloarate  vorgenommene  R6ntgenun te r -  
suehung (Regnier) zeigte eine leiehte Verp lumpung  der Beekenknoehen,  
wi~hrend sieh an  den Wi rbe ln  keine Vergnderung naehweisen lieg. 

Die histologisehe Un te r suehung  der  in Be t raoh t  k o m m e n d e n  Organe 

ergab  folgenden Befund:  

Bauchhaut (Abb. 3). An der Oberfl~che linden sieh mehrere Lagen verhornter 
Lamellen, unter welchen die gew6hnlieh breite Keimsehichte gelegen ist. Die 
l%pillen des Coriums sind niedrig und flaeh, das Corium selbst ist sehr breit und 
besteht aus ziemlieh dieken Bindegewebsbalken. Die Kn/iueldriisen erseheinen 
nieht vermehrt, d~s Unterhautfettgewebe bildet elne m~gig breite Zone und ist 
sieherlieh nieht auffallend stark entwiekelt. UnterhMb dieser Zone liegt die gut 
entwiekelt.e B~uehmuskulamr. Entspreehend den besehriebenen tiefen Furehen 
der Buuehhaut ergibt sieh der gleiehe histologisehe Befund, so dab die Furehen 
tats/~ehlieh nur dureh eine Faltenbildung der Haut zustande kommen. 
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Harnblase (Abb. 4): Die Schleimhaut ist betr/tchtlich verbrei ter t  und in Fal ten  
gelegt. Auf der HShe der Fat ten fehlt meist  das Epithel,  wghrend es in den Buchten  
grSl3tenteils erhal ten ist. Die BlutgefgBe der Schleimhaut, nament l ich in den vor- 
springenden Buekeln, sind erweitert und  bilden bisweilen breite, sinuSse 1%/iume. 
Diese sind prall mi t  Blur gefiillt; in ihrer Umgebung l inden sieh vielfaeh ausgedehnte 
Blutungen. Fleokweise sind die oberfl/tchliohen Sehiohten der Schleimhaut yon 
polynuclegren Leukocyten durehsetzt. Die Muskulattu" ist  auffallend breit, die 
einzelnen Muskelbiindel sind sehr krgftig. Stellenweise finden sieh innerhalb der 
Muskulatur grSBere, yon kallSsem Bindegewebe gebildete Herde, die ausgedehnte 
Kalkablagerungen einsehlieBen. Die Wand  des Urachusrestes ist sehr breit  und in 
ganzer Ausdehnung yon polynuclegren Leukocyten dieht  inffltriert. ]~ei Bakterien- 
fgrbung lieften sich in den oberflgehliehen Sohiohten der Sehleimhaut im Bereiche 

Abb. 4. 

der Leukocyteninfi l t rate grampositive Kokken und Stttbchen nachweisen. Ferner  
fanden sich im Urachus an der ganzen Innenfltiche breite Rasen grampositivet' 
Kokken, anscheinend Streptokokken. 

Harnlefter: Die Schleimhaut ist zart,  ohne Ver/inderung. Unterhalb derselben 
liegt eine sehr breite Zone breiter Bindegewebsbiindel, (tie mit  krMtigen Muskel- 
biindeln innig durehflochten sind. Geuau den gleichen Bau zeigt die Wand der" 
beiden im Obduktionsprotokoll besohriebenen, eystischen Siicke, nur ist ihre Dicke 
geringer als jene der Ureteren. Muskel- und Bindegewebsbtindel sind hier mehr 
auseinandergezogen. 

Niere: Die Glomerulussehlingen sind welt, s tark mit  Blur gefiillt, enthal ten  
aueh sehr viele Leukocyten. Die Harnkan/i.lehen und zwar vet  ahem die Sammel- 
r6hrer~ sired mit  polyimelegcen Leukoeyte~ und k6rnigen Massen vollgepfropft, 
vielfach fi~lden sieh aueh im interstitiellen Gewebe unseharf begrenzte, teilweise 
reeht  ausgedehnte Anhgufungen yon polynueleiiren Leukocyterl sowie Blntungen.  
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Die Ver~nderungen sind in beiden Nieren gleich stark ent.wickelt. In der einen Niere 
sind in der Kapsel kleine Knorpelinsetn eingelagert. Innerhalb der Glomeruli 
und Harnkan/~lchen liegen groBe Mengen yon Kokken und schlanken Bacillen. 

Enddarm (Abb. 5): Sehleimhaut und Submueosa weisen keinerlei Ver~nderung 
auf, hingegen ist die ~uskelwand, und zwar sowohl t~ing- als L/~ngsmuskulatur 
auffallend breit, sonst aber vollkommen regelm~Big gebildet. 

Die histologisehe Untersuchung zeigte also, dab die starke Ver- 
dickung der Bauehhaut hauptsi~ehlieh auf einer Verbreiterung des Co- 
riums beruht. Ebenso land sieh entspreehend dem makroskopischen 
Befund eine betr~ehtliche Verbreiterung der Muskulatur der Harnblase, 

Abb. 5. 

der Ureteren und des Enddarmes. Es bestand ferner eine schwere, 
akute Cystitis sowie eine beiderseitige, diffuse, eitrige Nephritis, welehe 
dem histologischen Befund zufolge als aufsteigender Art aufzu- 
fassen ist. Die Wand des Urachusrestes im Pol der Harnblase zeigte 
gleichfalls eine diffuse Leukocyteninfiltration. Hier sowohl als in der 
tIarnblasenschleimhaut und in den Nieren waren reichlich Bakterien 
nachweisbar. 

Die mitgeteilte Beobachtung gleicht, wie aus vorstehender Be- 
schreibung hervorgeht, fast vollst~ndig den F~llen yon sogenanntem 
symmetrischem angebornem Bauchmuske]defekt (Literatur vergleiche 
bei Stumme und Pels-Leusden). Allerdings wird in diesen Fallen -- im 
Gegensatz zu unserer Beobachtung -- die Bauchhaut ~]s auffallend 
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sehlaff und diinn, ja bisweilen sogar als pergamentdiinn besehrieben, 
so dab teilweise die Darmsehlingen dureh die Bauehdeeken dureh- 
sehimmern. In  einzelnen F~tllen bestand sine Faltenbildung, die, wie 
in unserem Falle, ,,dem Baueh das Aussehen eines weiten, sehlaffen 
Beutels geben". Als besondere Eigentfimliehkeiten dieser Fi~lle hebt  
Stumme abdominale Hoehlage, Hypertrophie und Erweiterung der H a m -  
blase, Kryptorehismus und MiBstaltung des Nabels hervor. Die Ver- 
~nderung der Bauehdeeken bestehe in einem Muskeldefekt (teils der 
seitliehen Bauehmuskulatur,  teils der Mm. reeti). Die Erweiterung und 
Hypertrophie der I tarnblase hat, naeh Stumme notwendig eine er- 
schwerte Harnentleerung zur Voraussetzung. Er  n immt daher an, 
dab es in diesen F~illen in einer sp~teren embryonalen Zeit zu einem 
VerschluB der I-Iarnr6hre und damit  zur Harnstauu13g und in weiterer 
]?olge zur hoehgradigen Erweiterung und Hypertrophie der Harnblase 
kommt.  Der Druek der vergr6gerten Harnblase fiihre zu einer Atro- 
phie der Mm. reeti, allenfalls aueh zu einer Dehnung der anderen Baueh- 
muskeln, ,,welehe wohl aueh mit dutch den Druek der dilatierten Ure- 
teren, und zwar symmetriseh auf beiden Seiten atrophieren". Des 
weiteren verhindere die Erweiterung der Harnblase (lurch Vorlagerung 
vor den Leistenkanal das Herantre ten der Hoden zum Proeessus 
vaginalis und ihren Abstieg in das Serotum. 

PeIs-Leusden lehnt diese Erkl~rung Slummes vollst~indig ab und 
meint, (lag es sieh in diesen Ffillen um eine Hypoplasie der eontraetilen 
Substanz der Bauehmuskulatur handle, w/ihrend die t)indegewebigen 
Anteile der Muskulatur vorhanden sind. In  den Ver~inderungen des 
Harngesehleehtssehlauehs erbliekt Pels-Lcusden nieht die Ursaehe, son- 
dern die Folge der mangelhaften Entwieklung der Bauehmuskulatur.  

Was nun unsere Beobaehtung anlangt, so sehien aueh hier auf den 
ersten Bliek ein Defekt in der Bauehmuskulatur  vorzuliegen. Die ge- 
nauere Untersuehung zeigte abet, dab die Muskelbfindel offenbar dutch 
die mhehtige Entwicklung der Bauchhaut gedehnt und auseinander- 
gezerrt waren, dab aber kein Muskeldefekt vorlag. Ganz abgesehen 
davon, k6nnen wir aber Stumme nieht folgen, wenn er die Ver/inderungen 
am Harnappara t  dureh willkiirliehe Annahms eines t tarnrShrenver-  
sehlusses meehaniseh erkl~iren und die fragliehen Muskeldefekte sowie 
den Kryptorehismus auf den Druek seitens der erweiterten Harnblase 
zurfiekfiihren will. Wir glauben vielmehr, dab diese Ver~nderungen 
eine anderen Erkl/irung erfordern. 

Angebome Vergr6gerung und Erweiterung der Harnblase und der 
Harnleiter wurden bereits sehr oft beobaehtet,, vgl. z. B. die Literatur- 
zusammenstellung bei G. A. Wagner, ebenso wurde wiederholt ange- 
borne eystisehe Erweiterung des vesiealen Ureterendes besehrieben (vgl. 
Rosenberg). Kermauner hat  ~mn als erster die Ansehauung vertreten, 



16 Sh. Kobayashi: Angeborne Elephantiasis der Bauchhaut. 

da6 in diesen Fgllen die Erweiterung der Harnblase und der Ureteren 
nicht dutch eine passive Dilatation, sondern durch eine primgre, aktive 
Hypertrophie der Wand zustande kommen. Die ]~ichtigkeit dieser Auf- 
fassung wird in unserem Falle durch die eigenartige Kombination yon 
Ver~inderungen auf das deutlichste erwiesen. Abgesehen davon, dal~ 
schon der hohe Grad der Hypertrophie des Harnapparates bei dem 
11 Tage alten Kinde gegen eine mechanische Erkl~rung spricht, kSnnte 
letztere nicht die hier vorhandene m~chtige Verdickung der Bauch- 
decken sowie der Wand des Enddarmes verstgndlich machen. Die 
Hypertrophie der Bauchhaut, des Harnapparates und Enddarmes lassen 
sich aber ungczwungen erklgren, wenn man eine sehr frfihzeitige Ent- 
wicklungsstSrung annimmt, und zwar zu jener Zeit, da Blase und 
Darm noch nicht voneinander getrennt sind, also noch das Kloaken- 
stadium besteht und die spgtere vordere Harnblasenwand noch mit 
der K6rperoberflgche des Embryo in Verbindung steht. ])as ist be- 
kanntlich bei einem Embryo yon 5--6 mm I,gnge der Fall. Nimmt man 
eine fibermg6ige Entwicklung der Mesodermanlage bzw. eine Potenz 
derselben zu gesteigertem Wachstum zu diesem Zeitpunkte an, so sind 
s~mtliche vorgefundenen Mil~bildungen in einfachster Weise zu er- 
klgren. 

Die sehwere Infektion der Harnwege ist offenbar yon der Nabel- 
wunde aus auf dem Wege des Uraehusrestes erfolgt. Ihre Ausbreitung 
auf die Itarnleiter und Nieren ist wohl dureh die bestehende Mil~bildung 
bzw. dureh die hierdureh gegebene Harnstauung begiinstigt worden. 
In  weiterer Folge k a m  es zu einem metastatisehen, periartikulgren 
AbseeB des linken I-Iiiftgelenks und zu einer eitrigen Meningitis. 

Die seltene Form der angebornen Elephantiasis und der ihr zu- 
grunde liegenden EntwieklungsstSrung dtirfte vorstehende Mitteilung 
reehtfertigen. 
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