(Aus der Prosektur des Wilhelminenspitales, Wien XVI,
Vorstand: Prof. Richard Wiesner.)

Uber Fehlbildungen der extrahepatalen Gallenwege mitStorung
der normalen Hohlraumbildung (Verodung, Enge und cystische
Erweiterung) und des normalen Gangverlaufes.

Von
Dr. Friedrich Feyrter.

Mit 17 Textabbildungen.
(Eingegangen am 21, Juli 1928.)

I. Angeborene cystische Gallengangserweiterung (sog. idiopathische
Choledochuscyste).

7 jahriges 9, am 25, I. 1927 mit der Diagnose: ,,Darmverschluff aus un-
bekannter Ursache auf die chirurgische Abteilung (Vorstand: Dozent P. Walzel)
eingeliefert, gestorben am 26.1. an Sepsis.

Kind 1 Jahr vorher wegen einer grippeartigen Erkrankung auf der inneren
Kinderabteilung (Vorstand: Hofrat Follanek). Damaliger Aufnahmebefund:
»BlaB ... Bauch auffallend vorgewolbt, doch weich und nicht gespannt. Leber
tiberragt etwas den Rippenbogen, Leberddmpfung beginnt an der 5. Rippe.“
Niemals hat das Kind wihrend seines Lebens Krankheitserscheinungen von seiten
der Leber bzw. der Gallenwege gezeigt.

Leichendffnungsbefund® (Nr. 92/1927, auszugsweise): Im rechten Oberbauch
eine vom rechten Leberlappen zum Teil gedeckte, in den Bauchraum kugelig
vorgewdlbte, pralle, derbwandige Cyste, die an ihrer freien Oberflaiche von weiilich
verdickter, matter Serosa iiberzogen ist. Die erweiterte, am vorderen Leberrand
quergestellte, den Leberrand in ganzer Ausdehnung iiberragende Gallenblase ruht
der Cyste auf. Deren linker Rand von dem betrichtlich ausgeweiteten, nach links
verdringten, oberen und absteigenden Schenkel des Duodenum verdeckt. Rechts
neben der Cyste in der Tiefe die rechte Niere tastbar (Abb. 1).

Nach Aufwiirtsschlagen des vorderen Leberrandes erweist sich die Cyste als
iibermannsfaustgroB. In den oberen Pol scheint rechts der erweiterte, gegen die
Gallenblasenachse rechtwinkelig abgesetzte Ductus cysticus zu minden; links
zieht von der Cyste (unscharf von ihrer Oberfliche sich abhebend) ein kaum 1 cm
langer und 1 cm breiter Gang — der betriachtlich ausgeweitete Ductus hepaticus —
gegen die Leberpforte. Links unten schiebt sich die Cyste unter das Duodenum,
der untere Pol ist vom Querkolon gedeckt (Abb. 2).

Punktion der Cyste ergibt schleimige, graue, leicht griinliche, reichlich mit
kleinen, miirben, graugelblichen Flocken untermischte Fliissigkeit. — Die Cyste
wird in der Leiche mit der Spritze entleert (wobei auch die Gallenblase sich ver-
kleinert und einfiillt), nachher mit Formol gefiillt. Beim Einspritzen des Formols
in die Cyste fiillt sich nach Anwendung eines ziemlich hohen Druckes, der aber

1 Der Leichensffnungsbefund mit Photographie und Skizzen ist auch in die
Abhandlung P. Walzels ,,Die Technik der Eingriffe am Gallensystem* (Wien:
Springer 1928) aufgenommen worden.
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an der duleren Form der
ganzen (Gegend nichts &n-
dert, das gegen das Jejunum
abgebundene- Duodenum
langsam mit Fliissigkeit.
Bakiteriologischer ~ Be-
fund des Cysteninhaltes:
Hamolysierender Strepto-
kokkus und ein plumpes
grampositives, gasbilden-
des, aerob und anaerob
wachsendes Stébchen.

Nach einigen Tagen
wird versucht, vor dem
Réntgenschirm durch Fiil-
lung der Cyste bzw. der
Gallenblase mit Barium-
brei, die Verbindung der
Cyste mit Gallenblase, Le- @
ber und Duodenum darzu-
stellen (vgl. Abb. 3). Deut-
lich sichtbar wird dabei
nach Filllung der Gallen-
blase deren Korper und
aufliegender Hals; der Cy-
sticus ist gegen den Hals
abgeknickt und miindet in
schriger Richtung in den
rechten oberen Umfang der
Cyste. Gallenblase und Cy-
sticus deutlich, wenn auch

nicht hochgradig ausgewei-  App, 1. ¢ — rechter Rand der Oyste; b = rechter Rand
tet. -— Hine klare Dar- des absteigenden Schenkels des Duodenum.

sh:ellung der Verbindung

der Cyste mit Leber und Duodenum ist nicht gelungen, obwohl von der Cyste
aus bei Anwendung eines hoheren Druckes Bariumbrei ins Duodenum. gelangte.

Die Griinde fiir die Unméglichkeit, diese
beiden Verbindungen darzustellen, werden
aus der genaueren Beschreibung des fi-
xierten Praparates hervorgehen.

Makroskopischer Befund der gehdir-
teten wund aufgeschnittenen Bildung (vgl.
Abb. 4, 5, 6). Das erdffnete Duodenum
zeigt an seiner hinteren Wand, 6 cm vom
Pylorus entfernt,-am rechten Ende einer
anndhernd quer verlaufenden, 1 cm
Jangen Falte eine hanfkorngrofle Papille
mit  stecknadelspitzgroBer Offnung (=
Papilla duodeni mit der Miindung des
Ductus pancreaticus accessorius), 3 cm
unterhalb davon, bereits am unteren

Abb. 2. 1= Leber; 2 = Gallenblase; 3 =

Ductus hepaticus; 4 = Cyste; 5 = rechte

Niere; 6 = Zwolffingerdarm; 7 — Magen;

8 = Milz; 9 = Flexura coli hepatica; 10 =
groBes Netz.
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Umfang der Cyste gelegen, eine gut entwickelte Plica longitudinalis duodeni mit
griibchenférmig klaffender Miindung des Diverticulum duodenale Vateri, in dem
eine zierliche, durch anndhernd quer verlaufende Falten gebildete Klappe erkenn-

Abb. 3. Rontgenphotographie der mit Bariumbrei gefiillten Fehlbildung. I =

Galleniblase, halb mit Luft gefiillt; 2 = aufliegendes Collum der Gallenblase; 3 =

Cysticus, Pais valvularis; 4 = Cyste, halb mit Luft gefiillt; 5 = Sporn an der oberen
Wand der Cyste (Cyste etwas eingefallen); 6 = Hepaticus?

Abb. 4, (Cyste von unten vorne gesehen. Vorderwand des Duodenum abgetragen. Schnittfliche
schraffiert.) — I = Cyste; 2 = Miindung des Ductus pancreaticus accessorius; 3 = Plica longi-
tudinalis duodeni; 4 = Pankreas.

bar ist. Die Mafle der eréffneten, etwa kugeligen Cyste sind: Durchmesser in der
Breite 9 e¢m, in der Hohe gleichfalls 9 em, in der Tiefe 7 cm. Die Dicke der
Wand wechselt innerhalb ziemlich weiter Grenzen: von kaum 1 mm knapp seitlich
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von der Einmiindung des Ductus cysticus bis zu 5 mm Dicke im linken unteren
Abschnitt. Die Innenfliche der Cyste ist glatt, von flockigen und miirben,
grimnlichgrauen Massen vielfach in diinner Schicht bedeckt. Sie weist dred
Miindungséffnungen auf, die alle 3 von klappenartigen halbmondiérmigen Leisten
ventilartig zum Teile verdeckt sind: ein kleinlinsengrofBes, ganz seichtes Griibchen
vorn im linken unteren Abschnitt, an dessen linkem oberen Rand eine dextro-
konkave halbmondférmige Leiste ansetzt (A4); eine zweite flache Grube im
linken oberen Abschnitt, etwa von ErbsengréBe, mit einer rechts ansetzenden
sinistrokonkaven klappenartigen Falte (B) und schlieBlich ein drittes, linsen-
grofles Griibchen im rechten oberen Abschnitt, das an seiner linken Seite von
einer dextrokonkaven klappenartigen Falte begrenzt ist (C).

Zwischen den beiden oberen Miindungen springt an der Innenfliche der
Cyste ein walzenformiger, etwa 3 mm hoher, sagittal gestellter Wulst vor, der
sich in flache, trabekelartige, in die Umgebung bogenférmig sich verlierende
Leisten vorn und hinten auflést.

Die Entfernung zwischen B und C be-
trégt 4 om, zwischen B und 4 5/, cm.

Abb. 5. (Untere Hilfte der entzweigeschnittenen Abb. 6. (Obere Hilfte der Cyste.)
Cyste, Schnittfliche schraffiert.) — 4 = Abgang B = Miindung des Hepaticus; C =

des peripheren Choledochusabschnittes; Z=1Innen- Miindung des Cysticus; 1 = Innen-
flache der Cyste; 2 = Arteria hepatica; 3 = Ar- flache der Cyste; 2 = sagittaler Wulst;
teria mesenterica superior; 4 = Pankreas. 3 = Gallenblase.

C ist die Miindung des Cysticus, der nur aus einer Pars valvularis bestehend
schrig von links oben nach rechts unten durch die Wand der Cyste tritt und
spitzwinkelig in das aufliegende ausgeweitete Collum der vergrsBerten Gallenblase
iibergeht (vgl. Abb. 3). B ist die Miindung des Ductus hepaticus. Der zwischen
beiden Miindungen gelegene sagittale Wulst entspricht dem oberen Umfange der
ehemaligen Vereinigungsstelle von Ductus cysticus und hepaticus; ein Teil beider
Génge ist also in die Cyste einbezogen. Damit stimmt iiberein, daBl der schrig
von links unten nach rechts oben verlaufende Hepaticus bereits 1 cm oberhalb
der Binmiindung in die Cyste sich in seine Aste teilt. Die Weite des Hepaticus
ist bei seinem Durchtritt durch die Cystenwand 4:1 mm, knapp vor der Teilung
in seine Aste 8:4 mm. (Die klappenartige Falte an der Miindung des Hepaticus
und seine geringe Weite beim Durchtritt durch die Cystenwand sind wohl der
Grund dafir, daB sich der Hepaticus nach Bariumbreifiillung der Cyste selbst
bei abwirts gedrehter Leber réntgenologisch nicht darstellen lieB.)

Die an der Innenfliche des linken unteren Quadranten der Cyste gelegene
Miindung A4 liegt ungefihr in der gleichen wagerechten Hbene rechts hinten von
der Offnung des Diverticulum Vateri und ist von dieser in der Luftlinie kaum
1 em entfernt. Das Verbindungsstiick beider mit einer Haarsonde zu sondieren,
miBlingt in beiden Richtungen. Zur Klarstellung des Verlaufes dieses Ganges
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wird die ganze Gegend in sagittaler Richtung histologisch in Serie ge~
schnitten.

Abb. 7 und 8 geben auf Grund der histologischen Untersuchung eine schema-
tische Darstellung von dem Verlauf des Endstiickes des Ductus choledochus und
Ductus pancreaticus Wirsungi, sowie des Diverticulum Vateri. Das Divertikel
besteht aus einem 15 mm langen und 2:3 mm breiten, in schriger Richtung von
rechts unten nach links oben aufsteigenden, mit einem System zierlicher Falten

7

Abb. 7. Schematisches Ubersichtsbild. — 7 = Cysticus; 2 — Hepaticus; 3 = Cyste; 4 — Abgang
des peripheren Abschnittes des Choledochus; 5§ = aunfsteigender und 6 = absteigender Schenkel
des Divertikels; 7 = Ductus pancreaticus Wirsungi; 8§ = Ductus pancreaticus accessorius Santorini.

versehenen Schenkel, der in &uBerst spitzem Winkel in einen absteigenden, durch
die Muskelhaut des Duodenum tretenden faltenlosen Schenkel iibergeht; dieser
ist im ganzen etwa 15 mm lang und verlduft zunichst iiber eine etwa 7 mam lange
Strecke schrig von rechts oben nach links unten, um hierauf in
7 stumpfem Winkel nach rechts unten umzubiegen. Beide Ab-
schnitte des absteigenden Schenkels liegen in der gleichen Ebene.
3 Die durchschnittliche Weite des absteigenden Schenkels betrigt
1%/, mm, nur am Scheitel des stumpfen Winkels ebenso wie am
Scheitel des zuerst erwidhnten spitzen Winkels ist das Lumen
Z deutlich zu einem kleinen Sickchen ausgeweitet. (Diese und
Abb. 8. Peri- die folgende Beschreibung ist in der Ansicht vom Duodenum
pherer Abschnitt DT gegeben. Die Zahlen bedeuten Durchmesser und sind am
des Choledochus  fixierten Priparat festgestellt.)
(1) und Pancrea- Vom Scheitel des spitzen Winkels gehen 2 feine, annidhernd
g;"‘;: rti(lfgl (sl%‘vils senkrecht nach aufwirts verlaufende, kaum 1 mm weite Géinge
seitlicherAnsicht  abj diese Kanilchen stellen Austithrungsginge kleiner akzesso-
von rechts. rischer Pankreasléppchen dar. Ebenso miinden in das Sick-
chen am Scheitel des stumpfen Winkels von oben und von unten
kommend 2 feine, kaum 1 mm weite Kanilchen ein, wiederum Ausfithrungsginge
kleiner Pankreaslippchen. — Am Ende des absteigenden Schenkels des Diverti-
culum duodenale, also an der Vereinigungsstelle des Ductus choledochus und
pancreaticus ist das Lumen abermals zu einem kleinen Sdckchen ausgeweitet.
Der (nicht ausgeweitete Teil des) Ductus choledochus stellt einen schrig von rechts
oben hinten nach links unten vorne ziehenden 1 mm weiten, also sehr engen Gang
dar, dessen Abgang von der Cyste dem weiter oben beschriebenen kleinlinsengroBen
seichten Gritbchen an der Innenfliche des linken unteren Abschnittes der Cyste
entspricht. Seine Linge betrigt 12 mm. Der Ductus pancreaticus Wirsungi lauft
in der Fortsetzung des letzten Abschnittes des Diverticulum duodenale noch eine
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Strecke weit schrig nach rechts unten und wendet sich dann in flachem Bogen
nach aufwirts, versenkt in die Substanz des Pankreaskopfes und an Weite etwas
zunehmend, um schlieBlich hoch oben im Kérper der Driise mit dem wagerecht
verlaufenden Ductus pancreaticus Santorini sich zu vereinen. Dieser hat — ge-
messen am fixierten Praparat — nahe seiner Miindung ins Duodenum einen Durch-
messer von 2!/, mm.

Zusammenfassend 148t sich die ganze Bildung folgendermaBen schil-
dern (Abb. 7 u. 8): In den Verlauf der extrahepatischen Gallenwege ist
eine tiber mannsfaustgrofe cystische Erweiterung — also keine eigent-
liche Cyste — eingeschaltet, die von dem oberen Abschnitt des Ductus
choledochus sowie einem Teil des Ductus cysticus und hepaticus gebildet
wird. Ductus hepaticus (proximaler Teil) und Ductus cysticus (distaler
Teil) miinden schrig von oben in die Cyste. Aus der linken unteren
Gegend der Cyste geht der verengte untere Abschnitt des Choledochus
schrig nach unten ab. Er vereinigh sich in stumpfem Winkel mit dem
schrig von rechts unten kommenden Ductus pancreaticus Wirsungi.
Der sich anschliefende Ductus pancreaticobiliosus! besteht aus einem
in der Fortsetzung des Ductus pancreaticus verlaufenden, in stumpfem
nach rechts offenen Winkel geknickten aufsteigenden Schenkel, der in
spitzem Winkel in einen absteigenden Schenkel iibergeht. An den
Knickungsstellen sowie an der Vereinigungsstelle des Ductus pancrea-
ticus und Ductus choledochus ist das Lumen zu kleinen Sickchen aus-
geweitet. An den Knickungsstellen des Ductus pancreaticobiliosus miin-
den akzessorische Pankreaslappchen.

Mikroskopischer Befund.

Der Kiirze wegen sei nur die Wand der cystischen Erweiterung ausfithrlich
beschrieben, obwohl die ganze Fehlbildung einer planmiBigen eingehenden histo-
logischen Untersuchung unterzogen worden ist (vgl. Abb. 9 und 10).

DaB die Dicke der Cystenwand in weiten Grenzen wechselt, wurde bereits
oben erwihnt; sie ist am geringsten dort, wo die Cyste in den freien Bauchraum
sich entwickelte, am gréBten dort, wo die Cyste gegen ein festes Widerlager driickte
(links unten). Auch das mikroskopische Bild der Cystenwand ist, von ihrer wech-
selnden Dicke abgesehen, nicht an allen Stellen gleich. Im allgemeinen zeigt sie
die Zeichen chronischer fortschreitender bzw. riickfilliger ulcerds-proliferativer
Entziindung. In der Umgebung der oberen 2 Miindungssffnungen ist die Geschwiirs-
bildung am wenigsten ausgesprochen. Hier ist der Aufbau der Cystenwand bei
s>meridionaler* Richtung der Schnittfithrung folgender (vgl, Abb. 10): Die innerste
Schicht (Schleimhaut) erhebt sich zu niedrigen, zumeist weit voneinander ent-
fernten Zotten und besteht aus einem feinfaserigen sehr zellreichen Gewebe; die
Zotten und eine diinne subepitheliale Lage sind frei von elastischen Fasern, wihrend
sich in der Tiefe der Schleimhaut ein ziemlich reichlich entwickeltes Netz ver-
schiedenst gerichteter elastischer Fasern findet. -— AuBen von der Schleimhaut liegt
eine breite Schicht, die aus kernarmem, ziemlich derbfaserigem Gewebe besteht,
in dessen inneren Lagen schmale, meist lingsgerichtete Biindel glatter Muskulatur

1 Gerade hier zeigt sich die bessere Verwendbarkeit dieses von Luschko ge-
prigten Ausdruckes im Vergleich zur gebriuchlichen Bezeichnung: Vatersches
Divertikel.
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sich finden; itberdies sind in dieser Schicht auch reichliche, vorwiegend langs-
gerichtete, feine elastische Fasern vorhanden, die in der innersten Zone etwas
grober und dichter gefiigt sind und hier auch zwischen den einzelnen Muskelfasern
{(intercelluldr) verlaufen. — Die 3. suBerste Schicht der Cystenwand (Adventitia)
wird von mehr locker angeordnetem, zellreichem und serés durchtrinktem kolla-

Abb. 9. Meridionaler
Gegend der Papilla major duodeni.
1 = Duodenalschleimhaut; 2 = aufsteigender

Schnitt durch die Cystenwand in der
Schwache VergrioBerung.
Schenkel des
,Ductus pancreaticoduodenalis® (Vatersches Divertikel) mit

zierlichemn Faltensystem; 3 = absteigender Schenkel; 4 =

Ductus pancreaticus Wirsungi; & = kiinstliche Liicke; 6 =

Cysteninnenfliche; 7 = peripherer, enger Abschnitt des Ductus
choledochus.

genen Bindegewebe gebil-
det, dem feinere elastische
Fasern beigemengt sind.
In dieser Schicht liegen
auch groBere Gefille und
Fettgewebe. An der freien
Oberfliche der Cyste ent-
spricht diese Adventitia
der Subserosa, an den an-
deren Stellen dem verbin-
denden lockeren Zellgewe-
be zwischen Gallengéingen
und Nachbarorganen z. B.
Pankreas. — Schleimdrii-
sen habe ich nirgends in
der Wand der Cyste an-
getroffen. Dieser Aufbau
der Cystenwand ist auch
an jenen Stellen, wo stér-
kere entziindliche Verdn-
derungen bis zur Ge-
schwiirsbildung vorliegen,
erkennbar; doch fehlen
auller in der engen Um-
gebung der 3 Miindungs-
stfnungen glatte Muskel-
fasern und Schleimhaut-
zotten so gut wie vollig.
Stellen mit geschwiirigem
Zerfall erinnern bei schwa-
cher VergréBerung und
einfacher Kern-Plasmafér-
bung entfernt an ein chro-
nisches peptisches Ce-
schwiir; im Geschwiirs-
grund finden sich zusam-
mengeschnurrte und ver-
klumpte elastische Fa-
sern. An anderen Stellen
zeigt die Schleimhaut ge-

wisse Ubergiinge, einerseits zur bindegewebigen Umwandlung, andererseits zur Ge-
schwiirsbildung, indem die obersten Lagen durch zahlreiche durchwandernde
vielgestaltigkernige Leukocyten aufgelockert erscheinen. — Der Zellgehalt der mitt-
leren Schicht wechselt; hyalin-narbig ist sie nirgends. VerhiltnismiBig reich an
Leukocyten und Lymphocyten. ist die duBere 6dematdse Schicht. Die senkrecht
durch die Cystenwand durchtretenden Capillaren sind stets von einem dichten

Mantel von Infiltratzellen umgeben.
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Dieser Befund und das Ergebnis der mikroskopischen Untersuchung
der iibrigen Abschnitte der Fehlbildung lassen sich kurz zusammen-
fassen:

Im Aufbau aus 3 Schichten zeigen die extrahepatalen Gallenwege
im vorliegenden Falle keine grundsétzlichen Verschiedenheiten von
der Norm. Das histologische Gefiige der Cystenwand entspricht im

Abb. 10. Schwache VergroBerung (Gieson). Cystenwand (,,meridionaler Schnitt*): 1 = zotten-
tragende Schleimhaut; 2 = fibromuskulire Schicht; 3 = adventitielle Schicht; m = Biindel
glatter Muskulatur.

Wesen dem Bau der Wand des Hepatico-choledochus. Schleimdriisen
weist bloB der Hepaticus, der periphere enge Abschnitt des Choledochus
und der ,,Ductus pancreaticobiliosus® auf. In der Cystenwand finden
sich glatte Muskelfasern nur in der Umgebung der 3 Miindungséffnungen,
und zwar recht, spérlich; hingegen ist die muskulire Hyperplasie der
Gallenblase, des Cysticus, in geringerem MaBe des Hepaticus hervorzu-
heben. Das ganze extrahepatische Gallengangsystem zeigt chronisch-
entzlindliche Verinderungen: im Hepaticus, Cysticus, in der Gallenblase
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und in der oberen Hilfte der Cyste in Form lympho-plasmocytérer
Durchsetzung und Wucherung des Stiitzgewebes —in der unteren
Halfte der Cyste und im peripheren engen Abschnitt des Choledochus
kommt vielfach seichter geschwiiriger Zerfall hinzu.

Daf} es sich bei der sog. idiopathischen Choledochuscyste, von der
im deutschen Schrifttum bisher 35 sichere Félle! beschrieben sind, um -
eine angeborene Bildung handelt, steht seit der Mitteilung Heiligers (1910),
der sie an einer ménnlichen Frithgeburt beobachtete, fest. Hesliger
spricht von angeborener cystischer Aussackung des Choledochus. Weiter
steht wohl fest, dal die cystische Ausweitung primdr (d. h. nicht etwa
durch Gallenstauung infolge eines AbfluBhindernisses am peripheren
Ende des Gallenganges) entstanden ist. Als Beweis fiir diese Auffassung
148t sich die Form der cystischen Ausweitung anfithren. Darauf hat
Heiliger bereits verwiesen. Bei einem Abflufhindernis am peripheren
Ende der extrahepatalen Gallenwege kommt es nédmlich zur sekundéren
gelegentlich diinndarmdicken Erweiterung der gesamten proximalen
Abschnitte unter grober Wahrung threr Form. Die angeborene cystische
Gallengangserweiterung? hingegen ist proximalwérts wie peripherwirts
durch die gleichen klappenartigen Falten gegen die benachbarten Gang-
stiicke abgesetzt; sie macht eben den Eindruck einer zwischen weniger
erweiterte, beziehungsweise enge (Jallengangsabschnitte eingeschalteten
Cyste. — In den wenigen Fillen der deutschen Literatur, wo eine se-
kunddre cystische Erweiterung des Choledochus infolge eines am peri-
pheren Ende des Choledochus im extrauterinen Leben erworbenen, me-
chanischen Hindernisses angenommen wird, ist auch die Vorstellung
des Zusammentreffens einer angeborenen cystischen Gallengangser-
weiterung mit einem erworbenen mechanischen AbschluBhindernis
(z. B. Stein, Geschwulst) am Choledochusende moglich (z. B. Hertz).
Budde hat diese Meinung fiir den Fall Eve geduflert. Folgerichtig ist
auch der Fall Barlach hier anzureihen.

Fir eine angeborene Fehlbildung spricht ferner im vorliegenden Falle
ganz entschieden das ungewthnliche Verhalten des unteren Abschnittes
des Choledochus, des Ductus pancreaticus Wirsungi und des Ductus
pancreaticobiliosus. Ungewéhnlich ist daran zunéchst die mehrfache
Knickung des Ductus choledochus und pancreaticobiliosus, die'abnorm

1 Uberdies erwahnt Zipf eine nicht verdtfentlichte Beobachtung Schuneiders.
Ob die von Heyrovsky und Haberer in der Sitzung der Freien Vereinigung der
Chirurgen Wiens vom 9. XIL 1920 (vgl. Wien. klin, Wschr, 1921, 168) er-
wihnten Beobachtungen einschligige Fille darstellen, 188t die Kiirze der Mit-
teilungen nicht erkennen.

2 (Extrahepataler) Gallengang und (extrahepataler) Gallenweg werden syno-

nym gebraucht. Um MifBiverstindnisse zu vermeiden, wird hier Choledochus nie
mit Gallengang verdeutscht.
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weit vom Darmlumen entfernte Vereinigungsstelle des Ductus chole-
dochus und Ductus pancreaticus Wirsungi (also die aufféllige Lange
des ,,Diverticulum duodenale), der eigenartige Verlauf des Ductus
pancreaticus im Bogen nach abwidrts, die Einmiindung von 4 Pankreas-
lappchen in den Ductus pancreaticobiliosus und schlieBlich die nicht nur
vergleichsmifBige, sondern auch  unbedingte Enge der Lichtung des
Choledochus- und Pancreaticusendstiickes, die mit kleinen cystischen
Ausweitungen der Knickungsstellen vergesellschaftet ist. — In alledem
sehe ich eine angeborene Entwicklungsstérung, die zum Teil wohl (schon
wahrend ihrer embryonalen Entstehung) von der Cystenbildung ab-
hingig sein kann, zum Teil aber dieser beigeordnet, also gewissermafen
selbsténdig ist. \

Fiir eine angeborene Fehlbildung spricht schlieflich die.ungewdhn-
liche Lage der Gallenblase. Walzel hat bereits in seinem Falle darauf
verwiesen, daf die Gallenblase guergestellt entlang des vorderen Leber-
randes in einem richtigen Leberbetf lag. Das gleiche ist auch im vorlie-
genden Fall zu sehen. Dieser Befund ist meines Erachtens wichtig, weil
er zeigt, daB} die Gallenblase wihrend der Entwicklung eine ungewohnliche
Lage eingenommen hat, méglicherweise unter dem EinfluBl der wach-
senden cystischen Gallengangserweiterung. Gewill aber wurde die Gal-
lenblase nicht etwa wahrend des Lebens aus einer vorher normalen
Lage durch die Cyste verdréingt.

Derart betrachtet ist die sogenannte idiopathische Choledochuscyste
des vorliegenden Falles nur als die vielleicht eindrucksvollste Teiler-
scheinung einer durchgreifenden Fehlbildung des extrahepatalen Gallen-
gangssystems zu deuten. Wir miissen allgemeiner von einer angeborenen
Fehlbildung der extrahepatalen Gallenwege mit Stérung der normalen Hohl-
raumbildung (cystische Ausweitung und Enge) sowie des normalen Gang-
verlaufes sprechen.

Betrachtet man in dieser Art zunéchst die im deutschen Schrifttum
(siehe Literaturverzeichnis) mitgeteilten Fille, so lassen sich folgende
Gruppen unterscheiden :

1. (Konitzky, Seyffert, Bakes-Sternberg, Goldammer, Dreesmann,
Ebner, Heiliger, Clairmont, Wagner, Budde, Zipf, Neugebauer, Lange.)
Vgl. Abb. 11.

Diese Gruppe ist gekennzeichnet durch einen gestreckten Verlauf
des unteren Abschnittes des Ductus choledochus. In einem Teil der
Fille wird die besondere Schrigheit des Verlaufes betont. Die Lichtung
ist entweder fiir die Sonde bequem durchgiingig, oder sie wird als eng'
geschildert.

2. (Heid, Rostowzew, Arnolds, Kolb, Schniirholz, Walzel und Welt-
mann.) Vgl. Abb. 12,

Y Konitzky, Seyffert, Heiliger, Wagner, Lange.
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Diese Gruppe ist gekennzeichnet durch einen geknickien Verlauf
des unteren Abschnittes des Ductus choledochus. Die Knickung kann
einfach oder zweifach sein. Die Lichtung ist entweder fiir die Sonde
gut durchgéngig oder 148t sich (Walzel) nur mit einer feinen Borste
sondieren.

3. (Schloefmann, Wethwer [zit. nach Wagner].) Hierher ist auch der
vorliegende Fall zu rechnen. Vgl. Abb. 7.

Diese Gruppe ist gekennzeichnet durch einen geknickten Verlauf
und durch cystische Aussackung(en) des unteren Abschunittes des Ductus
choledochus, sowie des Ductus pancreaticobiliosus. In meinem Falle
wurde die Enge der Lichtung (von den cystischen Aussackungen ab-
gesehen) betont. Bei Wettwer (zit. nach Zipf) war die Papille unwegsam.

5

Abb. 11. Fall Konitzky (Leichendfinung von

Marchand). — 1 = Cyste; 2 = Ductus hepa-

ticus; 8 = Ductus cysticus; 4 = Gallenblase;

5 = peripherer Abschnitt des Ductus chole- Abb. 12, Fall Arnolds. Bezeichnung wie in
dochus. Abb. 7.

Dieser Einteilung wurde, wie ersichtlich, das Verhalten des peripheren
Abschnittes des Ductus choledochus sowie des Ductus pancreatico-
biliosus zugrunde gelegt.

Ich muB nun eigens darauf verweisen, dall die alte Bezeichnung
,,Choledochuscyste*“ fiir die in Rede stehende Bildung auf alle Fille
unzutreffend ist. Die grofie cystische Erweiterung betrifft nimlich
nicht (nur) — wie es immer wieder dargestellt wurde — den oberen
Teil des Ductus choledochus, sondern zumindest die Gabelung der extra-
hepatalen Gallenwege. In einem Teil der Falle! ist auch der ganze Ductus
hepaticus in die cystische Erweiterung einbezogen (wobei 3 Hepaticus-
dste in die Cyste miinden kénnen — Neugebauer), im Falle Lange auch
der genmze Ductus cysticus?.

1 Dreesmann, Wagner, Budde, Schiirholz, Neugebauer, Lange.

2 Qb diese Ausdrucksweise, bei der die cystische Erweiterung einfach auf
das vorgestellte Normalbild der extrahepatalen Gallenwege hingeworfen wird, anch

im Vergleich zur tatsichlichen Entstehungsweise der Fehlbildung zutreffend ist, sei
vollig dahingestellt.
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4. (Mayesima, Seeliger, Iselin.) Vgl. Abb. 13.

Diese Gruppe ist dadurch gekennzeichnet, da die in der Eihzahl
vorhandene grofle cystische Ausweitung sowohl die Gabelung der extra-
hepatalen Qallenwege, als auch die Gabelung des Ductus pancreatico-
biliosus umfallt. Der periphere Abschnitt des Ductus pancreatico-
biliosus ist im Falle Iselin auBerordentlich eng.

5. In den Fillen von Frerichs, Weif3, Butters, Exner, Kremer, Bolle,
Adam Ludwig, Zimmer, Grabbel 148t die Dirftigkeit oder der Mangel
an anatomischen Angaben eine genauere Kennzeichnung nach dem
Verhalten der peripheren Gangabschnitte der Fehlbildung nicht zu.
Die Inaug.-Dissertationen von Baer und Rose waren mir auch nicht
im Referat zuginglich. — Ich habe nur kurz zu
erwihnen: Weifs, Bolle, Adam Ludwig und Zim-
mer geben ausdriicklich an, dafl eine Sondie-
rung des peripheren Choledochusabschnittes nicht
gelang. Hier lag demnach eine ungewdhnliche
Enge oder verwickelte Verhiltnisse vor. —
Frerichs (dem ein Museumspréparat des Bres-
laver Institutes [ ?jahrige Frau] zur Verfiigung
stand) gibt an, daB das untere Ende des Chole-
dochus verddet war. Vorausgesetzt, dal} diese
Angabe nicht auf einer mangelhaften Untersu-
chung der Fehlbildung beruht, wiirde es sich hier  yp,. 13, Fall Mayesima. —
natiirlich um eine Verédung des peripheren glzlfysgt‘; 2 jci)u‘;(?t;?s:‘izﬁﬁs‘j
Choledochusabschnittes handeln, die (vielleicht 4 — Galilenblase; & — peri-
bei angeborener Enge) erst im Laufe des Lebens  Pherer Abschnitt des Ductus

.. choledochus; 6 = Ductus
eingetreten ist. — Uber die Lage der Gallen- pancreaticus.
blase in diesem Falle s. u.

Als weitere Fehlbildungen sind noch, iiber die verschiedenen Gruppen
verstreut, folgende festzustellen:

a) UngewOhnliche Lagerung der Gallenblase bei Konifzky (querge-
stellt, — wie aus der Abbildung ersichtlich), Frerichs (sog. Linkslagerung,
—wie aus der Abbildung ersichtlich, ohne daB3 Frerichs oder die Verfasser,
die ihn anfiihren, darauf aufmerksam machen), Rostowzew (,,unter einem
Winkel von 45° nach rechts verschoben®’), Walzel und Weltmann (quer-
gestellt, — ausdriicklich erwahnt).

b) Ungewdhnlicher Verlauf und ungewohnliche Enge des Ductus
cysticus.

c) Ungewohnlicher Abgang und Verlauf des Ductus pancreaticus.
(Meist fehlen Angaben hieriiber iiberhaupt; der Kiirze wegen sei nur er-
wihnt:) Der Ductus pancreaticus miindet getrennt (z. B. Konitzky), der
»Duetus pancreaticobiliosus” ist ungewéhnlich lang (z. B. Budde).
Vgl. oben Gruppe 4!
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d) GefiBanomalien (nur von Budde erwihnt).

e) Fehlbildungen anderer Organe (Heiliger).

Aus dem fremdsprachigen Schrifttum? (30 Fille, siehe Schrifttum-
verzeichnis) seien nur kurz folgende Fille angefiihrt, die sich durch be-
sondere, in der oben gegebenen Zusammenstellung aus den deutschen
Verodffentlichungen zum Teil nicht vorkommende Einzelheiten der Fehl-
bildung auszeichnen.

Fox. ,,Bei einem Manne von 50 Jahren ... war der Ductus choledochus . ..
1/, tber seiner Duodenalsdffnung vollstédndig obliteriert und in ein fibréses Gewebe
umgewandelt.” — Wenn es sich hier wirklich um einen einschligigen Fall handelt,
dann ist zur Verodung des peripheren Choledochusabschnittes das gleiche zu sagen,
wie oben im Falle Frerichs.

Roynaud und Sabourin (zit. nach Zipf): ,,Die Leber war in eine grofle
Tasche umgewandelt mit mehreren Buchten; der enorm erweiterte Choledochus
ging ohne Grenze in die Tasche iiber und bildete ein in einer Sackgasse endendes
Divertikel.“ — Hier handelt es sich natiirlich um eine vollstdndige Verbildung der
Gallenweg-Leberanlage.

Bdgeword (zit. nach Budde): ,,Cysticus obliteriert, unteres Choledochus-
ende fiir eine Haarnadel durchgangig. Uber die Vergesellschaftung von cystischer
Ausweitung mit Enge oder Verodung s. unten.

Lavenson (zit. nach Zipf): ,,Der Choledochus in seinem duodenalen Ab-
schnitt ein strangartiges, génsekieldickes Gebilde ohne Lumen...* Da es sich
um eéin 8jahriges Madchen handelt, liegt auch hier — wie im Falle Frerichs und
Fox — eine nachirigliche, im extrauterinen Leben zustande gekommene Versdung
des peripheren Endes des Ductus choledochus vor.

Hill vnd Ramsay: Die Einmiindungsstelle in das Duodenum ein ganz
feiner Schlitz; der ganze extraduodenale Choledochus erweitert. (Auf diesen Fall
sei hier nur aufmerksam gemacht. Eine klare Vorstellung vermittelt der Bericht
nicht.)

Wenn auch — wie ausgefithrt — die cystische Erweiterung der Gal-
lengéinge (und in einem kleinen Teil auch des Pankreasausfithrungsgan-
ges) in ihrer Form, sowie die verschiedenen von der Norm abweichenden
geschilderten Verhiltnisse am unteren Abschnitt des Gallenganges bzw.
des Ductus pancreaticobiliosus als angeboren zu gelten haben, so ist doch
zuzugeben, dafl die Fehlbildung im Laufe des extrauterinen Lebens
gewisse Verdnderungen erfahrt: Zunichst leuchtet wohl ein (wenn es
auch in keinem Falle erwiesen ist), daB die cystische Erweiterung (auch
ohne Gallenstauung) wdchst — entsprechend dem allgemeinen Wachs-
tum. Von vornherein wire es ferner vorstellbar, daf infolge des Wachs-
tumes der Cyste der untere extraduodenale Abschnitt des Gallenganges

1 Die Fille Wichhamm Legyg, Oxeley rechne ich in das Kap. II der vorliegenden

Arbeit (sie sind angefithrt bei Zipf). — Im Falle Eljasberg [vgl. Zbl. Chir. 5, 1035
(1926)] ist es nach der Beschreibung im Bericht keineswegs sicher, dal} es sich
um eine sog. Choledochuscyste gehandelt hat. Hier wurde némlich eine Cyste
»-bis auf den Stiel, wobei ein Defekt im Choledochus resultierte®, operativ entfernt.
— Diese Bildung erinnert also im Wesen an Beobachtungen, wie sie Blasius,
vgl. 8.85, oder Budde [Virchows Arch. 252, 442 (1924)] mitgeteilt haben.
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geknickt wird ; ob dies aber tatsichlich eintritt, erscheint mir in keinem
Falle erwiesen, im Gegenteil: bei der mir vorliegenden Fehlbildung
(u. a.) ist die Knickung sicher wihrend der embryonalen Entwicklung
zustande gekommen (s. u.) Entzindliche Schwellung des unteren Ab-
schnittes, Schwangerschaft und Infektion des Cysteninhaltes fithren zu:
Vergréfierung der Cyste (unter grober Wahrung ihrer Form) und entziind-
lichen Verdnderungen der Cystenwand, zu Ausweitung der oberen Gallen-
wege (ohne cystische Aussackung) und zu aufsteigender Entzimdung
der Gallengéinge und der Leber, schlieBlich zu Blutzersetzung. Diese
2 Umsténde: Gallenstauung und Infektion der (gestauten) Galle (die
z. B. in meinem Falle zu einer rasch todlich verlaufenden, durch Strepto-
kokken verursachten Blutzersetzung gefiihrt haben)sind es, die vor allem
die in Rede stehende Fehlbildung zu einer sichtbaren Erkrankung
machen.

Hinsichtlich der Entstchung der sog. idiopathischen Choledochus-
cyste ist zweierlei zu erwiigen: 1. In welcher Form hat sie sich im Embryo
entwickelt ? 2. Was ist ihre eigentlichste Ursache ?

Die eigentlichste Ursache ist vollkommen unbekannt. Zur Beant-
wortung der 1. Frage lassen sich einige Vermutungen aussprechen, die
aber alle nur einen bedingten Wert haben.

Ist die cystische Ausweitung die Folge einer umschriebenen iiber-
méBigen epithelialen Wucherung; ist sie zurtickzufithren auf eine un-
gewdshnliche Nachgiebigkeit des Mesenchyms; oder beruht sie auf beidem
zusammen ? Wir wissen es nicht. Ich méchte gleich hier betonen: es
besteht kaum eine Hoffnung, daf durch genaue histologische Unter-
suchung — wie Budde meint — der vom Chirurgen oder Pathologen
gewonnenen Préparate eine Klarung dieser Frage gefunden wird. Diese
ist vielmehr auf dem Gebiete embryologischer Forschung, durch die Unter-
suchung zufillig gefundener oder planmiBig gesuchter Anfinge der-
artiger Veridnderungen, zu erwarten. Und deshalb sind auch die hier
gegebene genaue Beschreibung eines Falles und die daran angeschlossenen
Erwigungen nur als vorbereitende Arbeit fiir embryologische Unter-
suchungen zu wverstehen.

Dreesmann und andere sehen in einer Schwdche des Mesenchyms
die Bedingung der cystischen Erweiterung. (Diese Schwiche des Mesen-
chyms miilite si¢ch aber wie gesagt bereits im embryonalen Leben gezeigt
haben und nichf, wie Dreesmann meint, erst nach der Geburt. Drees-
mann darf auch nicht eine Armut an elastischen Elementen als besondere
Ursache hinstellen, denn die Entstehung der Cyste ist in eine friihe
embryonale Zeit zu verlegen, in der am Gallengangsystem noch keine
elastischen Fasern nachweisbar sind.)

Budde hingegen glaubt, dafi die idiopathische Gallengangserweite-
rung folgendermaBen entstehe: ,, . ..im Choledochus kann im Stadium

Virchows Archiv. Bd. 271 3
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des sekundiren Lichtungsverschlusses! die Vermehrung der primitiven
Gallengangsepithelien in solchem UbermaB nach allen Seiten hin er-
folgen, dal es weit iiber die Bildung eines soliden Zellstranges hinaus
zur Entstehung einer méchtigen Zellkugel kommt. Wenn diese durch
nachtriglichen Zellzerfall wiederum eine einheitliche Lichtung erhilt,
so wird letztere einen cystenartigen Hohlraum darstellen. Es ist wieder
der gleiche Vorgang, der fiir die normale Genese der Gallenblase alg
feststehend erachtet werden mufl.” — Die Ursache der tiberschiissigen
zur cystischen Erweiterung fithrenden epithelialen Wucherung sieht
Budde in einer ,,zu weit gehenden Riickbildung der urspriinglich dem
Gallengang zugehorigen und in Gallengangsdriisen umgewandelten Leber-
zellstringe”. Diese zu weit gehende Riickbildung erschlieft Budde
aus dem Fehlen von Driisen in der Wand der (von ihm untersuchten)
idiopathischen Gallengangserweiterung; er glaubt nédmlich dafi die
Driisen der Gallengiinge ein ,,Uberbleibsel der sich riickbildenden zu-
gehorigen Leberzellstringe seien?2.

Diese Art der Darstellung von der Entwicklung der Gallengangsdriisen
klingt sehr unglaubwiirdig. Wenn auch ,,die Entwicklung der ,Driisen’
der Gallengéinge nicht untersucht™ ist (Keibel und Mall, 1. c., 2, 401),
so ist von vornherein zu erwarten, dafi sich die Gallengangsdriisen so
wie die Anhangsdriisen anderer, gréBerer epithelialer Génge erst in
spiterer embryonaler Zeit durch Tiefenwachstum des auskleidenden
Epithels bilden. — Eine eingehende Untersuchung dieser Entwicklung
liegt nicht im Rahmen der vorliegenden Arbeit. Doch habe ich beim
Durchmustern® der Embryonensammlung der I. Wiener anatomischen
Lehrkanzel auch bei dem ldngsten in Serie geschnittenen Embryo dieser
Sammlung (Lénge: 46 mm) noch keine Gallengangsdriisen gesehen.

Ferner sind gerade jene Abschuitte der extrahepatalen Gallenwege,
die wie ich betont habe, in der iiberwiegenden Zahl der Félle an der Bil-
dung der cystischen Gallengangserweiterung beteiligt sind, némlich die
Gallengangsgabelung, schon unter gewdhnlichen Umsténden wverhdlt-
nismdftg arm an Driisen — abgesehen von der recht wechselnden Ver-
teilung dieser Driisen tiberhauptt. Einige Untersucher haben ohnedies

1 Budde verweist hier auf die Untersuchungen Tandlers (und Kreuters), nach
denen die Duodenallichtung wéhrend der Entwicklung eine Zeitlang durch solide
Epithelmassen verstopft ist. — Tatséchlich finden Piper bei einem 6,8 mm langen
Embryo, Keibel und Elze bei einem Embryo von 6,75 mm Lange den Ductus
choledochus solide.

2 Die gleiche Vorstellung findet sich auch jingst bei Anders, der aus ihr
eine Reihe von unzutreffenden Folgerungen zieht.

3 Tch verdanke das dem Entgegenkommen des Vorstandes der Lehrkanzel,
Herrn Prof. Tandler.

4 Ich verweise hier auf die Darstellung von Liitkens und die frithere Arbeit
von Riess, die ich in meinen Vergleichspraparaten im Wesen bestatigt finde.
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spérliche Driisen in der Cystenwand festgestellt (Rostowzew und Zzipf),
und schlieflich ist auch die Moglichkeit des Driisenschwundes im Laufe
der Verinderungen, welche die Wand der Cyste im Leben erfahrt, in
Rechnung zu stellen,

Zusammenfassend 146t sich also zu Buddes Hypothese von den Ur-
sachen der idiopathischen Gallengangserweiterung sagen, dal} sie auf
einer unzutreffenden Vorstellung von der Entwicklung der Gallengangs-
driisen fuBt und demnach nicht annehmbar ist, und daB iiberdies das
Fehlen der Driisen in der Cystenwand im Hinblick auf die gewShnliche
Verteilung der Gallengangsdriisen nichts besonders Auffilliges ist —
abgesehen davon, daf} ein spiterer Schwund der Driisen in der Cysten-
wand auch mdéglich ist.

Der Wert der Erwagungen Buddes liegt wohl darin, daf er uns auf
das tatsdchliche Vorkommen einer umschriebenen epithelialen Wuche-
rung mit spiterer Lichtungsbildung wihrend der Entwicklung des extra-
hepatalen Gallenwegesystems — namlich bei der Entwicklung der Gal-
lenblase — aufmerksam macht.

Von einer Gallenblaseniiberschufibildung, wie Budde die cystische
Gallengangserweiterung nennen mdchte, kann nicht die Rede sein. —
Die Bezeichnung trifft z. B. auf den von Blasius! mitgeteilten Fall zu,
wo eine zweite kleinere Gallenblase durch einen besonderen Hohlgang
getrennt seitlich am Ductus choledochus hing.

Zur Bildungsweise der Gangabschnilte peripher von der cystischen
Erweiterung 140t sich fir meinen Fall folgendes sagen: Die mehrfache
Knickung des unteren Ductus choledochus und des Ductus pancrea-
ticobiliosus ist auf ein abnormes Langenwachstum dieser Abschnitte
zuriickzufiibren, wobei die Schlingenbildung auf die ungewéhnlich kurze
Strecke zu beziehen ist, welche diesen Géngen infolge der cystischen Er-
weiterung der Gallengangsgabelung wihrend ihrer Entwicklung zur
Verfiigung stand.

Auf ein abnormes Langenwachstum des Ductus pancreaticobiliosus,
also des Gangabschnittes, der fiir gewshnlich Vatersches Divertikel
genannt wird, ist zu beziehen, dafl seine Gabelung so abnorm weit von
der Darmlichtung entfernt liegt. — Ungewohnlich lange Vatersche
Divertikel werden bei den in Rede stehenden Fehlbildungen mehrfach
erwahnt, z. B. von Budde.

Der Verlauf des Ductus pancreaticus Wirsungi im Bogen nach ab-
wirts ist wohl so zu erkldren, dafl die ventrale Pankreasanlage bei der
Drehung, die sie noch dorsal machte, der (wachsenden) cystischen Gallen-
gangserweiterung ausweichen mufte.

Die in den ,,Ductus pancreaticobiliosus‘‘ miindenden kleinen Pan-
kreaslippchen sind von diesem Gange aus entstanden, infolge der Ent-

1 Zit. nach Kehr, L. c., S. 66.

3*
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faltung einer abnormen Entwicklungsfahigkeit seines Epithels; so wie sich
vom Epithel des Magens und Diinndarmes das sog. Nebenpankreas bildet.

In der Pars duodenalis des Ductus pancreaticus Santorini (also in
der Papilla minor duodeni) kommt es zur Entfaltung dieser Entwicklungs-
fahigkeit derart haufig, daBl der Befund von Pankreaslippchen in der
Papilla minor duodeni nicht etwas Ungewdhnliches darstellt. Das hat
Helly festgestellt und ich kann es an den etwa 100 zu anderen Zwecken
untersuchten Papillae minores bestitigen. In das Vatersche Divertikel
miindende Pankreasldppchen sind jedoch nach dem Sprachgebrauch
Fehlbildungen zu nennen, schon wegen ihrer Seltenheit. Stracker hat
sie an einem groflen Material 2mal gesehen (in einem dieser Félle lag eine
Abnormitit der Plica longitudinalis duodeni vor). Pilliet sah sie nach
Stracker ,,ofters®, Helly sah sie weder beim Embryo noch beim Erwach-
senen, ich habe sie in etwa 100 zu anderen Zwecken untersuchten Plicae
longitudinales 1mal gesehen.

Uber die Bildungsweise der kleinen cystischen Aussackungen im
Bereiche des Divertikelganges wire das gleiche zu sagen wie iiber die
Bildungsweise der groBen Cyste an der Gallengangsgabelung. — Uber
die Bildungsweise der Engen im peripheren Choledochusabschnitt und
im Divertikelgang werde ich im Abschnitt II der vorliegenden Arbeit
sprechen, nur das eine sei gleich hier erwahnt, dafi sie selbstverstindlich
Fehlbildungen darstellen und nicht etwa, wie Budde u. a. meinen, als
eine wihrend des extrauterinen Lebens erworbene Druck- und Inakti-
vititsatrophie aufzufassen sind.

Wann ist der teratogenetische Terminationspunkt der in Rede stehen-
den Fehlbildung anzusetzen ¢ Die Einzelheiten werden sich zu verschie-
denen Zeiten ausgebildet haben, der Anfang jedoch ist wohl in eine sehr
frithe embryonale Entwicklungsstufe zu verlegen — némlich zumindest
in jene Zeit, wo sich das Lebergebiet vom Darme abzuheben und der
gemeinsame Lebergang zu bilden beginnt (vgl. hierzu Ludwig).

II. Angeborene Gallengangsveridung.

3 Monate alter, von Geburt an gelbsiichtiger, unter hohem Fieber
und Zunahme der Gelbsucht bei Acholie des Stuhles verstorbener Kranker.

Pr.-Nr. 200/1926 (auszugsweise): Cholangitische Cirrhose der Leber. Gallen-
blase kaffeebohnengroB, derb- und dickwandig, ihre Lichtung mehrkammerig;
Kammern hintereinander gelegen, mit dunkelgelbgriiner Galle gefiillt. Vom oberen
Ende der Gallenblase zieht ein fadendiinner unwegsamer Strang in schriager Rich-
tung nach abwirts zu einer erbsengroBen Cyste, deren Lage anscheinend der
Gallengangsgabel entspricht. Beim Aufschneiden tritt aus der Cyste gallige Flussig-
keit aus, ihre Wand dick und derb. An ihrer Innenfliche mit freiem Auge keine
Miindung sichtbar; wohl aber an ihrer AuBenfliche links oben ein fadendiinner
unwegsamer, in schriager Richtung nach links und aufwéirts ziehender und im
verhirteten Bindegewebe der Leberpforte sich verlierender Strang. Von der Cyste
gegen den Zwolffingerdarm weder ein Gang noch ein Strang verfolgbar (vgl. Abb. 14).
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Papilla duodeni major an gewohnter Stelle. Von ihr aus nur der Pankreasgang,
und zwar bequem sondierbar. Fasern des Plexus hepaticus auffallend dick und
derb, ein reiches Geflecht bildend.

Die histologische Untersuchung ergab, dal es sich um eine mit verédender
Entziindung vergesellschaftete Fehlbildung des extrahepatalen Gallenwegesystemes
handelt. Sie erginzt den mit freiem Auge erhobenen Befund folgendermafBen:
Vom Ductus choledochus zwischen der Papilla duodeni major und der an der
Gallengangsgabelung gelegenen Cyste nichts auffindbar. Cystenwand besteht teils
aus derbfaserigem Bindegewebe, dem auch elastische Fasern aber keine glatten
Muskelfasern beigemengt sind, teils aus Granulationsgewebe, das u. a. grofle, mit
Fetttropfchen und Gallekérnchen beladene FreBzellen aufweist. Das kubische bis
zylindrische Epithel der Innenfliche setzt sich in Form enger, langausgezogener,
am Ende mehr in die Breite sich streckender Génge in die Tiefe fort. Der faden-
diinne Strang zwischen Cyste und Gallenblase zeigt nirgends eine Lichtung und
besteht aus derbfaserigem Bindegewebe, reichlich elastischen Fasern und glatter
Muskulatur. Die Wand der gekammerten Gallenblase
zeigt, abgesehen von entziindlichen Verinderungen, den '32
entsprechenden geweblichen Aufbau. In dem Strang,
der von der Cyste gegen die Leberpforte, zieht ist von G
einem Gallenweg oder seinen Resten nichts zu erkennen.
Wohl aber finden sich im Bindegewebe der Leberpforte
zahlreiche gréBere und kleinere Gallenginge, die keinen
Zusammenhang mit der an der Gallengangsgabelung ge-
legenen Cyste aufweigen. Eine weite, der Wanddicke
entsprechende Lichtung weist keiner dieser Génge auf.
Sie zeigen vielmehr alle Uberginge von engen, meist
eckigen Spalten, die von einem Mantel derbfaserigen, ela- 4
stische Fasern fithrenden Bindegewebes umgeben sind,  Abb. 14. 1= Cyste an der
bis zu narbigen Stringen, in denen erst die Elastica-  Gallengangsgabelung; 2 =
farbung die Entstehung aus versdeten Giéingen aufweist. K;ﬁfiéﬁé@iﬁﬁﬁgg sk
Der in Abb. 15 wiedergegebene Gallengang zeigt einen  wand des Zwoltiinger-
dieser Uberginge und 148t deutlich erkennen, dafl darmes.
hier die verddende Entziindung an einem in seinem
geweblichen Aufbau bereits fertigen Gang, also sekunddr sich abspielt.

Fassen wir zusammen, so liegt im geschilderten Falle eine. mit
verddender Entziindung vergesellschaftete Fehlbildung des extrahe-
patalen Gallenwegesystems vor, bei der es einerseits zur Verddung
des (unteren) Ductus choledochus, des (unteren) Ductus cysticus und
{oberen) Ductus hepaticus, sowie zur kiimmerlichen Ausbildung einer
mehrkéimmerigen Gallenblase, andererseits zur cystischen Erweiterung
der Gallengangsgabelung gekommen ist.

Ebensowenig wie also in dem ersten von mir geschilderten Falle
die gebréuchliche Bezeichnung ,,cystische Gallengangserweiterung (oder
sogenannte idiopathische Choledochuscyste) geniigt, ebensowenig wird
im zweiten vorliegenden Falle die Bezeichnung ,,angeborene Gallengangs-
verddung (oder angeborene Gallengangsatresie) allen Einzelheiten der
Fehlbildung gerecht.

Die im Schrifttum mitgeteilten Falle von Fehlbildung der extra-
hepatalen Gallenwege mit Stérung der normalen Hohlraumbildung
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gehen entweder unter dem Namen der cystischen Gallengangserweiterung
(sogenannte idiopathische Choledochuscyste) oder der Gallengangsver-
6dung (Gallengangsatresie). Fiir die Klinik ist diese Trennung versténd-
lich: die angeborene Gallengangsverédung bedingt Lebensunfihigkeit,
die cystische Gallengangserweiterung bedeutet nur eine (vielfach erst
zur Zeit der Geschlechtsreife oder nach Schwangerschaft u.a. in Er-
scheinung tretende) Bedrohung des Lebens, der durch die von Bakes
erstmals angewandte Cysto-duodenostomie begegnet werden kann.

Abb. 15. Mittlere VergroBerung (Elasticafarbung). Verddender Gallengang im Bereiche der Leber-
piorte. — 1 = elastische Fasern; 2 = Epithel; 3 = vorwucherndes Granulationsgewebe.

Vom Standpunkt der Pathologie ist eine Trennung zwischen beiden
Fehlbildungen in einer Reihe von Fillen ungenau, in einzelnen Fillen
unméglich. Daher kommt es, daB sich in der Literatur iiber die ,,idio-
pathische Choledochuscyste® eine Reihe von Féllen findet (ich habe sie
oben. nickt mitgeziblt), in denen die cystische Gallengangserweiterung
mit einer Gallengangsverddung vergesellschaftet ist, — Fille, die alle
ebensogut oder besser als ,kongenitale Gallengangsatresie” zu fithren
wiren.

Umgekehrt finden sich im Schrifttum iiber die angeborene Gallen-
gangsverddung (Lit. siehe in der wertvollen Zusammenstellung von
Simmel) eine Reihe von Fiillen, in denen die Gallengangsversdung ver-
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gesellschaftet ist mit cystischer Gallengangserweiterung, — Fille die
also mit der Bezeichnung ,.kongenitale (Gallengangsatresie nicht zur
Geniige gekennzeichnet sind.

Erwiahnt seien hier aus der Zusammenstellung von Simmel die Falle
Joffe, Elperin, Schotten, Bihm, Buzik, Simmel und die Beobachtungen
von Todd, Wickhamm Legqg, Witzel, Oxeley, Wegelin hinzugefiigt (was
noch keine erschépfende Aufzéhlung bedeuten soll). — Auch hier ent-
sprechen die cystische Erweiterung bzw. die Cysten in den Fillen von
Todd, Legq, Oxeley, Wegelin, Elperin, Schotten, Béhm, Buzik, Simmel
ihrer Lage nach der Gallengangsgabeluny.

Tch muf auf diese Fille ausdriicklich verweisen, weil ihre Beschrei-
ber zum Teil die cystische Gallengangserweiterung fiir nachtriglich
durch Gallenstauung entstanden halten, — eine Auffassung, die von
allem anderen abgesehen durch die cystische Form der Ausweitung wider-
legt wird. — Die cystische Gallengangserweiterung ist auch hier nur
Teilerscheinung einer durchgreifenden Fehlbildung des extrahepatalen
Gallengangsystems.

Es erscheint mir beachtenswert, da in so vielen Fillen Verédung
bzw. Enge mit cystischer Erweiterung vergesellschaftet ist. Unter dem
Gesichtspunkt des epithelialen Wachstums betrachtet, scheint also
neben dem Plus an der einen Stelle das Minus an der benachbarten
Stelle zu stehen. Diese Vergesellschaftung erscheint mir ganz allge-
mein beachtenswert und ein vergleichender Hinweis u. a. auf die Cysten-
leber, das Cystenpankreas und die sogenannte Wabenlunge angebracht.

Vom Standpunkte der Pathologie soll demnach bei den in Rede
stehenden Fallen entweder allgemein von ,,Fehlbildung der extrahe-
patalen Gallenwege mit Storung der normalen Hohlraumbildung (und
des normalen Gangverlaufes) gesprochen oder jeder Fall durch Auf-
zihlung der Hinzelheiten der Fehlbildung gekennzeichnet werden. —
Der Kliniker wird nach wie vor seinen Bediirfnissen entsprechend nur
zwischen cystischer Gallengangserweiterung und Gallengangsverdédung
unterscheiden ; wobei dann Fille wie die von Oxeley und Legg nur bei
der 2. Gruppe gezihlt werden dirfen, da ja das beherrrschende Ein-
teilungsprinzip die angeborene Gallengangsverédung ist.

Die Bildungsursache der Gallengangsverddung kennen wir nicht.
Die Frage nach ihrer Bildungsweise hilt Schminke fir offen. Beneke
spricht bekanntlich von einer ,,auf inneren Verhaltnissen des Zellen-
lebens der Epithelien beruhenden aktiven Abschniirung®.

Anders entscheidet sich letzthin wieder fiir die von Béhm (unter Be-
nutzung der Tandlerschen Hypothese von der Entstehung der Darm-
atresie) gediuflerte Meinung, daf die Gallengangsverddung auf eine
Hemmung der Lisung des physiologischen Epithelverschlusses zuriick-
zufithren sei.
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Dieser Ansicht méchte ich mich nicht anschlieBen. Zunéchst vermag
sie die Bildungsweise der umschriebenen, von mir als angeboren betonten
Gallengangsenge, die sowohl mit cystischer Gallengangserweiterung
als auch mit Gallengangsverédung vergesellschaftet oftmals zu beob-
achten ist, nicht zu erkliren. Die in Rede stehende Enge will mir als
Ausdruck kiimmerlichen epithelialen Wachstums, die Verédung als
Tiefpunkt epithelialer Wachstumskraft erscheinen; und darum leuchtet
es mir nicht ein, daB der physiologische EpithelverschluBl, in der
wenigstens die gleichen Autoren den Ausdruck einer zeitweisen (im
Vergleich zum Wachstum des umgebenden Mesenchyms) #bermdfSigen
Wachstums des Epithels zu sehen gewohnt sind, die Einleitung zur Ent-
stehung der Fnge oder Verddung sein solle.

Solange nur Hypothesen vorliegen — sei es mir erlaubt, die Bildungs-
weise der in Rede stehenden Fehlbildung mir &hnlich vorzustellen wie
die Loslosung epithelialer Bildungen von ihrem Mutterboden im all-
gemeinen, gewisser Driisen mit innerer Sekretion (Hypophyse, Thy-
reoidea) im besonderen. Ein Blick auf das Schicksal des Ductus thyreo-
glossus z. B. zeigt, daBl auch bier die Elemente der in Rede stehenden
Fehlbildung: Verédung, Enge, Cystenbildung -— zur Beobachtung kom-
men kénnen.

Der teratogenetische Terminationspunkt ist wohl nicht in allen Féllen
und fiir jede Einzelheit zur gleichen Zeit anzusetzen. Das Gallenweg-
system ist wohl im groben fertig angelegt, bevor die Verddung beginni.

II1.

Aus dem Gesagten geht hervor, das es sich sowohl bei der sogenannten
idiopathischen Choledochuscyste wie auch bei der sogenannten angebo-
renen Gallengangsatresie um eine durchgreifende Fehlbildung des extra-
hepatalen Gallenwegsystems handelt.

Gibt es iiberhaupt an den groBen Gallengingen

Einzelfehlbrldungen

mit Stérung der normalen Hohlraumbildung (und des normalen Gang-
verlaufes) ? Soweit ich das Schrifttum iiberblicke, ist vom Choledochus
nichts Derartiges sicher bekannt. Klinische Mitteilungen iiber ,,Hepa-
ticuscysten® liegen von Everidge sowie von Elischer vor. Eine klinische
Mitteilung iiber eine ,,Cysticuscyste (ampullenartige Erweiterung des
Cysticus) liegt von Rosenburg vor; hier zeigt aber Abbildung und Be-
schreibung, daB diese Fehlbildung vergesellschaftet ist mit einem unge-
wohnlichen Verhalten der Gallenblase. Sie liegt vorne der Cyste auf
und steht mit der Unterfliche der Leber in keinerlei Verbindung.
Wohl aber liegen anatomische Beobachtungen von Fehlbildungen
des Ductus pancreaticobiliosus mit Stérung der normalen Hohlraumbil-
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dung und des normalen Gangverlaufes vor bei normalem Verhalten
der iibrigen Abschnitte des extrahepatalen Gallenwegsystems.

So hat Stracker unter 140 menschlichen Plicae longitudinales duodeni
5 beobachtet, die 2 oder 3 Offnungen aufwiesen!. In 4 von diesen 5 Fillen
waren die doppelten Offnungen verschiedene Miindungen eines gemein-
samen Raumes im Inneren der Plicae (i. e. des Vaterschen Divertikels).

Ich habe unter 150 aufeinanderfolgenden Sektionsfillen, bei denen
ich darauf geachtet habe, etwas Derartiges nie gesehen. Wohl aber
hatte ich einen hierhergehérigen Fall bereits frither einmal beobachtet:

Zweijahriger 3. Anatomische Diagnose: Masernpneumonie. Tuberdse Hirn-
sklerose. Pr.-Nr. 878/1927.

Plica longitudinalis duodeni stellt einen 1 cm langen, 3 mm breiten Lings-
wulst dar, der an seinem unteren Ende eine iiber linsengroBe cystische Erweiterung
zeigt; auf der Kuppe dieser Vorwélbung ist eine rundliche,

1 mm breite Offnung sichtbar. An die Plica schlieBt sich

" ; ; SR
nach abwirts, von ihr scharf abgesetzt, eine etwa 1 cm <
lange frenulumartige Bildung an, die 2 kaum 1 mm breite f P
Offnungen zeigt, deren Abstand von der erstgenannten

Offnung 5, bzw. 15 mm betragt. Diese 3 Offnungen f

stellen verschiedene Mindungen des Ductus pancreatico-

biliosus dar; er erweitert sich im Grunde der obersten Off-

nung zu dem erwihnten linsengroBen Hohlraum und setzt 41y 16, oh = Ductus
sich iiber diesen hinaus, unvermittelt enger werdend, nach  choledochus; P = Ductus
unten in Form eines fir eine Borste kaum wegsamen Ganges  pancreaticus. Als dicke

fort (vgl. Abb. 16) Linie ist die Muscularis
e . . . . . propria duodeni gezeich-
Histologisch weist der Ductus pancreaticobiliosus in  pes, schratfiert ist die

seiner ganzen Lange eine in zierlichen Falten und Leisten Schleimhaut.
erhobene Schleimhaut auf, deren Zylinderepithel durch

das Fehlen eines cuticularen Saumes und die hellere Farbung vom Darmepithel
sich wohl unterscheidet. Umgeben ist der ganze Gang von glatten Muskelfasern
(Sphincter Oddi). Anhangsdriisen sind nur schwach ausgebildet.

Stracker fafit diese iiberzéhbligen Mindungen als stellenweise er-
haltenes, gespaltenes Frenulum auf.

Mir erschien der Verweis auf die Arbeit Strackers und die Mitteilung
der vorliegenden Falles (bei dem iiberdies eine grobe Umkrempelung
des vorderen Leberrandes mach aufwirts zu verzeichnen war) nicht
unnétig, weil der Chirurg (z. B. bei der Papillotomie) und der begutach-
tende Anatom die Kenntnis derartiger Fille gelegentlich wird brau-
chen konnen.

Die kurzen Bemerkungen dieses Abschnitts sollen mehr ein Hinweis
als eine erschopfende Darstellung sein, die an diesem Orte wohl zu weit
fithren wiirde.

Zusammenfassung.

1. Die Fehlbildungen der extrahepatalen Gallenwege mit Stérung
der normalen Hoblraumbildung (und des normalen Gangverlaufes®

1 Er erwahnt zugleich eine dhnliche Beobachtung Schirmers.
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sind so gut wie auschlieBlich durchgreifendere, d. h. sie betreffen nicht
einen einzelnen Abschnitt.

2. Einige klinische Mitteilungen iiber Einzelfehlbildungen der extra-
hepatalen Gallenwege (des Cysticus, des Hepaticus) mit Stérung der
normalen Hohlraumbildung legen vor; eine Vergesellschaftung mit
anderen Fehlbildungen anderer Gallengangsabschnitte sowie der Gallen-
blase erscheint in diesen Fillen nicht ausgeschlossen, zum Teil geht
sie aus den Mitteilungen unmittelbar hervor.

3. Sichere anatomische Angaben iiber Einzelfehlbildungen des Duc-
tus pancreaticobiliosus (des Diverticulum duodenale) mit Stérung der
normalen Hohlraumbildung und des normalen Gangverlaufes sind be-
kannt. Sie sind im wesentlichen gekennzeichnet durch das Vorhanden-

a b c a e r
Abb. 17. Ubersicht iiber die einfachsten Moglichkeiten von Fehlbildung der extrahepatalen Gallen-
wege mit Storung der normalen Hohlraumbildung (schematisch). — & = Normalbild; b = cystische

Gallengangserweiterung; ¢ = cystische Gallengangserweiterung und Gallengangsenge; d = cystische
Gallengangserweiterung und Gallengangsverddung; e = Gallengangsverddung, vergesellschaftet mit
Gallengangscystenbildung; § = Gallengangsverddung.

sein mehrerer Mindungen, durch cystische Erweiterung, die mit strecken-
weiser Enge vergesellschaftet sein kann. Die Bildung mehrerer Miin-
dungen wird von Stracker auf das partielle Erhaltenbleiben eines ge-
spaltenen Frenulums zuriickgefiihrt.

4. Die in Rede stehenden Fehlbildungen der grofien Gallenginge
(s. Abb. 17) sind gekennzeichnet durch cystische Erweiterung, unge-
wohnliche Enge und durch Verddung. Cystische Erweiterung einerseits,
Enge und Verddung anderseits sind formale Gegensatze; es ist jedoch
nicht so, daB die in Rede stehende Fehlbildung nach einer formalen Rich-
tung sich entwickeln mufl. Im Gegenteil: in vielen Fillen sind cystische
Erweiterung und Enge bzw. Verédung vergesellschaftet, und diese Ver-
gesellschaftung erscheint besonders beachtenswert.

5. Die gebriuchliche Einteilung in ,,Choledochuscyste und ,,Gallen-
gangsatresie geht (zumeist) vom Eindrucksvollsten aus und entspricht
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den Bediirfnissen des Klinikers. (Angeborene Gallengangsverddung ist
gleichbedeutend mit Lebensunfihigkeit; Angeborene cystische Gallen-
gangserweiterung stellt nur eine Bedrohung des Lebens dar, der durch
Cysto-duodenostomie begegnet werden kann.) Anatomisch ist diese
Trennung vielfach ungenau, manchmal unmdéglich.

6. Die ,,Choledochuscyste‘ ist keine cystische Erweiterung des Chole-
dochus, sondern zumindest der Gallengangsgabelung; zuweilen ist in
sie der ganze Hepaticus, bzw. der ganze Cysticus, in 3 Fallen sogar die
Gallengang-Pankreasgangsgabelung einbezogen.

8. Anatomisch sind die in Rede stehenden Fehlbildungen zu bezeich-
nen als ,,Fehlbildung der extrahepatalen Gallenwege mit Storung der
normalen Hohlraumbildung (und des normalen Gangverlaufes), gekenn-
zeichnet durch . .. <; fiur die praktischen Bediirfnisse des Klinikers ge-
niigt die Unterscheidung in ,,angeborene cystische Gallengangserweite-
rung® und ,angeborene Gallengangsverodung*’.

8. Hinsichtlich der formalen Enstehung der in Rede stehenden
Fehlbildungen sei verwiesen auf formale Vorginge, die wir bei der Los-
16sung epithelialer Bildungen von ihrem Mutterboden im allgemeinen,
gewisser Driisen mit innerer Sekretion im besonderen in der Ontogenese
beobachten koénnen.

9. Die Ursachen der in Rede stehenden Fehlbildungen sind un-
bekannt.
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