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Es sind mehrere EntwicklungsstSrungen der Nebennieren bekannt.  
H~ufig sind die StSrungen ihrer Lage, welche - -  nach M i l o s l a v i c h  - -  

angeborene und erworbene sind. Jene betre~fen die vollst~ndige oder 
unvollst~ndige Verlagerung unter die Kapsel  der Nieren. Unter  diese 
ist die extracapsuli~re Lage einzureihen. P o l l  rechnet auch die accesso- 
rischen Nebennieren zu den StSrungen der Lage, und zu 0r ten  des ge- 
wShn]ichen Vorkommens dieser die Nierengegend, den retroperitonealen 
Raum, den Intermedialraum und die Gegend der Geschlechtsorgane. 
Mit Wahrscheinlichkeit sind auch die F~]le - -  wenigstens zum Teil - -  
hierher einzureihen, in welchen die Untersucher die Nebennieren nicht 
fanden, deren Unterentwicklung oder Mangel annahmen. Eine andere 
EntwicklungsstSrung der Nebennieren besteht darin, da~ diese nicht 
eine vollkommene Entwicklung erreichen, sondern auf einer gewissen 
Stufe stehenbleiben. Diese Art  der EntwicklungsstSrungen wurde 
meistens bei Neugeborenen beobachtet,  die gleichzeitig mit  einer Ent-  
wicklungsstSrung des zentralen Nervensystems geboren wurden, wie 
Anenkephalie, Akranie, Cyclopie, Hydrokephalie usf. 

Gleichfalls wurden Mil~bildungen an den Nebennieren in Zusammen- 
hung mit  dem zentralen Nervensystem beobachtet.  So mit  Hirnhyper-  
trophie, wo eine cystische Degeneration der Nebennieren beobachtet  
wurde ( A n t o n ) .  Otto hut eine Verwachsung beider Nebennieren in einem 
Fall yon Enkephalie, ein anderes Mal deren cystische Degeneration 
beobachtet .  

Einen anderen Fall yon EntwicklungsstSrung der Nebennieren fanden 
K u k s c h  und Lemberger ,  in Zusammenhang mit  einer schmetterlings- 
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artigen Verwaehsung beider Nebennieren, welehe entwieklungsgeschicht- 
lich der Hufeisenniere entspr~che. 

Eine andere, ziem]ich se]tene Form der Entwick]ungsstSrung der 
Nebennieren bildet deren einseit~ges oder beiderseitiges angeborenes 
Fehlen. Von diesen F~llen ist nur der yon Miloslavich beobaehtete Fall 
bei einer 72j~hrigen Frau verl~B]Jeh, der diesen Fall mit dem Mangel der 
rechten Niere, des dazu gehSrenden Harnleiters und der Gef~l~e beobach- 
tete. Die anderen F~lle angeb]ieh fehlender Nebennieren spreehen yon 
einem gleichzeitigen Mangel der reehten Niere bei bestehender Addison- 
seher Krankheit .  

Der vSllige Mangel beider Nebennieren wurde yon mehreren Unter- 
suohern mitgeteilt. DaB aber alle diese mitgeteilten F~lle zum vSlligen 
Mangel der Nebennieren gerechnet werden kSnnen, ist nicht bewiesen, 
well in den F~llen nicht nachgewiesen wurde, dal~ es sich nieht um eine 
krankhafte ZerstSrung der Nebennieren handelte, oder um einen post.- 
mortalen Zerfallsvorgang, so, dab die ~ebennieren nur an gewohnter 
Stelle nicht gefunden wurden, oder, dab die Ne~ennieren etwa verlagert 
gewesen ws 

Es ist aber aus den Mitteilungen yon Virchow bekannt, dal3 der beider- 
seitige Nebennierenmangel mit dem Leben nicht vereinbar ist. Dies 
wurde auch dureh die Tierversuehe yon Brown-Sequard, Nothnagel und 
Tizzoni best~tigt, weil bei den Tieren, denen beide Nebennieren ent- 
fernt wurden, Ausfallserseheinungen eintraten, we]che sieh mit denen 
bei ~angel  der Nebennieren vollkommen deekten, we der Ted eintrat. 
Diese Beobachtungen wurden sp~ter aueh yon den Klinikern best~tigt. 
Eine ganze Reihe yon Erfahrungen kennen wit veto Menschen, 
haupts~ehlieh aus den ~it tei lungen Simmonds, bei denen die 
Nebennieren infolge yon h~morrhagisehen Infarkten, posttraumatischen 
Blutungen, Thrombosen, Embolien, eitrigen Prozessen zugrunde ge- 
richter waren, und in welehen unter den akuten Erscheinungen des 
Nebennierenausfalles, n~mlich Muskelsehw~che, Appetitlosigkeit, Ab- 
magerung, Durchf~llen, B]utdrueksenkung, Temperaturabfall, Verfallen- 
heit, Kr~mpfen, Tetanie, Delirium, L~hmungen, Sehlafsueht, Korea usw., 
der Ted rasch eingetreten ist. Zu diesen ist die in unserem Institute 
gemachte Beobaehtung zu rechnen, we bei einem unter ekklamptisehen 
Kr~mpfen gestorbenen Neugeborenen der einzige pathologiseh-anato- 
mische Befund eine, die ganze Substanz der Nebenniere zugrunde rich- 
tende Blutung war. 

Infolge dieser Beobachtungen und Versuche halten wir die Neben- 
nieren mit t~eeh$ fiir lebenswichtige Organe, obwohl deren Funktion 
heute noch nicht vollkommen bekannt ist. 1Jber die Funktion der Neben- 
nieren ist -- und zwar aus den Beobachtungen yon Biedl -- doch soviel 
bekannt, dal~ die entgiftende Wirkung der ~fuskelt~tigkeit und des 
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Stoffweehsels m i t  der  AdrenMinbi ldung  der  R i n d e  gle ichgesetz t  werden 

mul3. 
D~ die Kenn tn i s se  in  bezug auf den  M~ngel der  Nebenn ie ren  noch 

einer  Erg~nzung bedi irfen,  hMten wi t  die VerSffent l ichung eines FMles 
fiir berecht ig t ,  bei  dem die Ersche inungen  des ~ngeborenen beider-  
sci t igen Mangels der  Nebenn ie ren  du tch  62 S tunden  kl inisch gen~u 
beobach te t  wurden.  W i t  hMten sie desto mehr  ffir notwendig ,  well  wir  
te i ls  bis j e t z t  e inen u n b e s t r i t t e n e n  beiderse i t igen M~ngel der  Neben-  
n ieren  i m  Schr i f t tum n ich t  ge~unden h~ben,  toils, auch deshMb, weil 
his j e t z t  diese En twick lungss t5 rung  der  ~ e b e n n i e r e n  - -  Ms selbsti~n- 
diges Kr~nkhe i t sb i l d  n ich t  b e k a n n t  war.  Diese wurde  n~mlich in  den 
ges~mten bisher  beobuch te ten  F~l len  immer  m i t  dem der  En twick -  
lungss tSrung des zentrMen Nervensys tems  beob~chte t ,  d~s he l l ' t ,  dM~ 
die be iden  immer  g le ichgeordnet  v o r k o m m e n  a n d  immer  Ms Urs~che 
der  En twick lungss tSrung  des zentrMen Nervensys tems  die pr im~re  
En twick lungss tSrung  der  Nebenn ie ren  angesehen wurde.  I m  Gegen- 
s~tz zu den bisher igen Er fah rungen  h a b e n  wir  keinerlei  wicht igere  a n d e r e  
Orgunver~nderungen  gefunden,  wenigs tens  solche nicht ,  welche Ms 
Folgen  des ~ngeborenen Mungels der  Nebenn ie ren  in  urs~chlichem, 
zwangsli~ufigen Zusammenhung  s tehen mfil~ten. Der  Verlauf unserer  
Beobach tungen  ges tMtete  sich wie fo lg t :  

Frau K. N., yon deren bisherigen Schwangerschaften nut 1 Kind am Leben 
blieb, 1 tot geboren ist, 3 einige Tage nach der Geburt starben, suchte unsere 
Klinik in den letzten Tagen ihrer Schwangersehaft auf, d. i. am 3. X. ]928, wo 
am 6. X., 61/2 Stunden nach dem ]~eginn der Wehen, ]5 Minuten nach dem Blasen- 
sprung ein 4200 g schweres, 53 cm langes, mit einem Kopfumfang yon 36 cm und 
einem Schulterum~ang yon 38 cm lebendes mi~nnliches Kind geboren wurde. 
Das Neugeborene wurde l0 Stunden naeh der Geburt blausiichtig, dyspnoisch 
und zeigte krampfhafte Bewegungen. Dieser Zustand der Atemnot 15ste sich 
n~ch 1--2 Minuten. InnerhMb 5 Stunden yon dem 1. Anfall gerechnet traten 
noch 14 gleiche Anf~lle uuf. Der Facharzt yon der Kinderklinik konnte auiter 
Untertemperaturen (35,8 ~ in Mastdarm gemessen) nichts Besonderes beobachten 
und verordnete Thermophoren. ])as stets unter Aufsicht stebende Neugeborene 
w ~  in den, dem ]etzten AnfM1 ~olgenden 18 Stunden ohne Anf~ll, erbr~ch aber 
uuffMlend oft und entleerte 5fters w~sserigen Stuhl. Nach dieser Zeit traten 
6 krampfha~te, st~rkere Atemnotanfs auf yon 2 3 Minuten Dauer, die sich 
nut nach Verwendung yon Hantreizen 16sten. Nach diesen Anf~llen maehte das 
Neugeborene den Eindruck eines schweren Kr~nken. Temper~tur 35,5--36,5% 
ueben normalen l)uls. Der zugezogene Kinderarzt stellte eklampti~orme Kri~mpfe 
lest ohne die Urs~ehe ~ufkli~ren zu kSnnen und verordnete in Anbetracht des 
gro~en Fliissigkeitsverlustes ~/estiindlieh Tee und Stillung Mle 3 Stunden neben 
~ufmerksamer Pflege. Darauf folgt e wiederum ein a~fallsfreies Stadium yon 
8 Stunden Dauer, d~nn truten abet dutch 18 Stunden mit t)~usen yon 1--2 Stunden 
wieder AnfMlsgruppen ein, yon we]chen das Neugeborene nut dutch die ener- 
gischesten Ma~nahmen in Form yon kiinstlicher Atmung, Lobelin, Kardiaca 
be~reit wurde. Doeh in der 62. Stunde des Lebens gelang es nicht mehr, das Kind 
aus einer soleben tiefen Bewu~tlosigkeit und ApnSe zu erwecken. 
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Bei der 21 Stunden nach dem Tode vorgenommenen Leichen6ffnung wurde 
folgendes festgestellt: Schwacher Ikterus der I-laut. Das ]3auchfell glatt, die Baueh- 
organe yon normaler Lage. Zwerchfellstand reehts: nnterer Rand der 4. RJppe: 
links: oberer Rand der 5. Rippe. Thymus zweilappig, dunkelrot, blutreich. Herz 
o. B. Foramen ovale often, Ductus Botalli durchg~ngig. Lungen o. ]3. Schild- 
driisenlappen bohnengre~, weieh, dunkelrot. Linke Nebsnniere an der gewohnten 
Stelle nicht auMindbar. Beide Nieren embryonal gelappt, dunkelrot, o. B. Leber 
mittelgroB, Kapsel glatt, scharfrandig, blutreieh, keine ausgepra.gte Zeichnung. 
Auch an der Unter[l~iche der Leber eine rechte Nebenniere nicht au]]indbar, ebenso 
nieht auf dem Polder rechten Niere, noeh in deren Naehbarsehaft. Hoden hasel- 
nnl3grol3, yon normaler Sehnittfl~che. 

Da die Nebennieren an  keiner Stelle auffindbar waren, wurden die Baueh- 
organe in Zusammenhang herausgenommen und so untersueht. Retroperitoneal, 
ventral yon dem oberen Polder linken Nfere, gegen die Mittellinie fand sieh ein 
4 mm langes und 21/2 mm breites graugelbes Gewebe, ohne dab die zugehSrigen 
Gef~l~e mit freiem Auge auffindbar waren. Nachher wurde die Aorta von hinten 
aufgeschnit~ten, und diejenigen Gefa~e sondiert, yon welehen die Nebennieren- 
gef~Be gewShnlieh abgehen, namlieh: die Arteria phrenica inferior (Art. supra- 
renalis superior), die Arteria renalis (Art. suprarenalis inferior), und suchten die 
yon der Aorta abgehenden Art. suprarenales mediae, die aueh fehlten. Gleiehfalls 
haben wir die Vena renalis untersucht und die Vena cava inferior, aber auch bier 
land sieh keine 0ffnung, welehe einem, wenn aueh nut angedeuteten Ursprung 
eines Nebennierengefs entsprochen hatte. Retroperitoneal, hinter den Gef~l~en 
der rechtcn Niere, 2 cm yon dem Hilus fand sich eine ]iusengroBe, graurote Masse 
im Gewebe, welches die Gef~13e begleitet. In Nieren, in Hoden, den Samenstr~ingen, 
im kleinen Becken und in dem retroperitonealem Raum keine versprengte Keime 
nachweisbar. Au~erdem untersuehten wir histologiseh den Thymus, die Carotis- 
und SteiBdrtise sowie die Hypophyse. Auger der in der letzteren vorhandenen 
I-Iyperamie boten diese Organe keinerlei Ver~nderungen dar. 

I)Je aus dem in  der N~he der l inken Niere gefundenen Gewebe a,n- 
gefertigten, mi t  I t~matoxy l in -Eos in  gef~rbten Schni t te  ergaben folgen- 

den histo]ogischen Befund:  

Das 41/2 mm lange und 21/~ mm dieke Gewebe wird yon einem gefitBreiehen 
Gewebe umgeben, yon welchem die das Organ umgebende bindegewebige Kapscl 
nicht seharf abgrenzbar ist. Von der bindegewebigen Kapsel dringen feine Balken 
in das Innere des Organes hinein, welche fast bis in die Mitte zu verfolgen sind 
(s. Abb. 1). In dem Organe erkennen wir 3, voneinander nieht scharf abgegrenzte 
Schichten. In den gegen die Kapsel gelegenen Teilen umgeben diese Balken 
flache, mehr-minder ausgesproehene, aus kubisehen Zellen stehende S/~ulen, 
welche auf die Oberfl~iche des Organes teils senkrecht, tells parallel zu ihr liegen. 
Auffallend sind die zwischen den Balken sich befindenden zahlreichen, mit Blur 
prall gefifllten Gef~Be, welche die aus 2--12 Zellen bestehenden Zellbalken von- 
einander trennen. Die Kerne der diese Balken bildenden Zellen sind grol3, blasig, 
die Chromatinzeichnung ist darin gut zu erkennen. Gegen das Innere des Organes 
kommt eine 2. Schicht, ohne scharfe Grenze; deren Zellen denen der sehon gesehil- 
derten ~hneln, aber die yon den Zellen gebildeten Balken sind gestreckter, l~tnger 
und regelm~l]iger aneinandergesetzt und maehen die ttitlfte der Dicke des Organes 
aus (s. Abb. 2). Das Protoplasma der Zellen l~13t sieh gleichm~l]ig rosa f~rben. 
Hier ist die reichliche Blutversorgung auffallend, haupts~ichlich gegen die Mitre 
des Organes zu. Diese Sehieht geht in eine retikulare fiber, deren Zellen den schon 
gesehilderten ~hneln. In der Mitre dieses KnStchens linden sich auBer diesen 
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Abb. 1. Die accessorische Nebenniere. Lupevergr6Berung. Obj. Zeiss Apochr. 2. 
Okular Zeiss 7real. Balgauszug: 40. 

Abb. 2. Ein Tell derselben mit st~rkerer VergrSSel-ang. Obj. Zeiss Apochr. 10. 
Okutar Zeiss' 7 real.. Balgauszug: 40. 



582 K. Be6thy und J. Szalay: 

Zellen noch spindelige Zellen, wie auch ein gef~greiches, lockeres Gewebe, wo wir 
auch zerstreut die die Rindensubstanz bildenden Zellen in Formen yon selbst/~ndigen 
Zellen auffinden. AuBerdem finder sich ein aus elastischen Fasern bestehender 
halbmondfSrmiger Abschnit~ , d e r  sich an einem Pol mit unscharfer Grenze im 
Gewebe verliert. Die Zellen dieses Teils entsprechen den Zellen der Rindensubstanz. 
Von der Kapsel dringen in das Innere der halbmondfSrmigen Pattie aus 4--6 Zellen 
bestehende Zellgruppen, die zum Teil mit den Zel]str~ngen nahe der Oberfl~che 
des Organes in Zusammenhang zu stehen scheinen. Die anderen Zellgruppen 
sitzen als selbst~ndige Bestandteile im Inneren des erw~hnten Abschnitts. 

Das neben den rechten Nierengefi~Ben gefundene Organ erwies sich als Lymph- 
knoten. 

Abb. 3. ]~ine Grupl~e der in der N~he sich befindlichen sympathischen Bildungszellen. 
Zeiss Apochrom. 20. Okular Z .K .  7real. 

I n  unserem Fal l  handel~e es sich also um eine Entwicklungss tSrung 
der Nebennieren,  derar~, dab neben  dem beiderseit igen Mangel desselben 
nur  eine accessorische Nebenniere  nachzuweisen war, welche auf einer 
Stufe der En twick lung  s tehen blieb, auf der tells nu r  die Rindensub-  
s tanz entwickelt ,  tells die E inwanderung  der sympat i sehen  Bildungs- 
zellen (s. Abb.  3) noch n ich t  ausgesproehen war, so, dab es zu einer E n t -  
wicklung yon  chromaff inem Gewebe noch nicht  kommen  konnte .  Da 
bereits bemerkenswerterweise 4 Neugeborene dieser E l te rn  un te r  an- 
scheinend ghnl ichen Erscheinungen,  wie sie bei dem yon  uns  unter -  
suchten Neugeborenen auf t ra ten ,  gestorben sind, suehten wir n~here 
Angaben  aus der Famil ienvorgeschichte  zu erhalten.  So wurden beide 
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Eltern, das einzige lebende Kind -- ein M~dchen -- untersueht. Bei 
diesen Familienangeh6rigen erwies sich sowohl der interne wie der neu- 
rologische Befund ats negativ. Lues kliniseh wie serologisch negativ, 
ebenso Tuberkulose. Die Grol~eitern sind tells im Greisenalter aus un- 
bekannter Ursache, teils an Gehirnblutung gestorben. In der Verwandt- 
schaft 1. und 2. Grades keine Kr~nkheiten nachweisbar. Auch die Blut- 
gruppenbestimmung als eine, ffir die Vererbung von Konstitutionen 
verwertbare ~eaktion bot keine Anha]tspunkte, insofern als das unter- 
suchte Neugeborene und die einzige lebende Schwester recessive Eigen- 
schaften (Gruppe O, Jansky) aufwiesen, w~hrend der Vater der GruppeA, 
die Mutter der Gru]?pe B, also einer yon denen der Kinder abweiehenden 
Gruppe angeh6rten. 

Die einzige verwertbare Tatsache zur Erkl~rung dieser Entwiek- 
lungsst6rung auf erbbiologischer Grundlage ist die Blutverwandt- 
schaft 1. Grades der Eltern (Base u. Vetter). D~l~ in unserem Fall die 
Entwicklungsst6rung mit Recht auf die besondere Kombination des 
Erbmaterials in dieser Ehe zurfiekzuffihren w~re, daffir spr~ehe auch 
noeh folgendes: Die Rekonstruktion der yon den sehr intelligenten 
Eltern gemachten Angaben fiber die Anzeiehen, die bei den bereits er- 
w~hnten 4 Neugeborenen vor deren Tod bestanden h~ben, deeken sich 
mit den in unserem Fail beobachteten. Es dfirfte sieh also bei 4 Ge- 
sehwistern um Ausfallserseheinungen, die auf den Mangel dieses lebens- 
wichtigen Organes zurfickzufiihren sind, gehandelt haben. 

Auff~llig ist weiter, da~ das Kind mit einem solehen Organmangel 
nicht nur lebend geboren wurde, sondern sogar fast 3 Tage am Leben 
blieb. Als Erkls hierfiir ist die Annahme, die auch yon Neu ge- 
macht wird, das Neugeborene stehe auch naeh der Geburt noeh einige 
Zeit hindurch unter dem EinfluB des vermehrten miittertichen Hor- 
mons, gereehtfertigt. Nach dem allm~hlieh erfolgten Verbrauch dieser 
ttormonmenge, sind fortschreitend die genannten Erscheinungen, welehe 
als Ausf~ll des sympatisehen Nervensystems zu werten sind, aufge- 
treten. Endlich trat Apnoe, die tells dureh Bronchialspasmus, tells 
dutch das ventilartige Zusammenfallen der Bronehialschleimhaut be- 
dingt war, auf. Zugleich erfolgte eine Senkung des arteriellen Blut- 
druckes auf das Niveau des ven6sen. Beide Umst~nde haben den Tod 
verursaeht. 

Zusammen/assung. 

Es ist uns somit gelungen, den einw~ndfreien anatomisehen Nach- 
weis des beiderseitigen Nebennierenmangels zu erbringen. Aus dem 
gleichzeitigen Fehlen krankhafter Ver~nderungen in anderen Organen 
geht hervor, dab diese Entwicklungsst6rung als selbst~ndiges Krank- 
heitsbild vorkommt. Unser Fall beweist welter, d~B der beiderseitige 
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Mangel  der  Nebennie ren  mi t  dem Leben  n ich t  ve re inbar  ist,  also bei 
Erwachsenen  n ich t  anget roffen  werden kann.  Unser  Fa l l  seheint  end- 
l ich die Angaben ,  Verwandtenehen  1. und 2. Grades  kSnn ten  in ihrer  
N a c h k o m m e n s c h a f t  Mil~bildungen aufweisen, zu bestfi t igen. 
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