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Zur Kenntnis der Cystenniere.

Von
Dr. Robert Baumann.

Mit 7 Abbildungen im Text.
(Eingegangen am 7. April 1931.)

Mit dem Worte Cystenniere verbinden wir die Vorstellung einer
mehr weniger stark vergroferten Niere, die in ganzer Ausdehnung von
verschieden groBen Cysten durchsetzt ist. -Versucht man aber eine genaue
Definition der Cystenniere zu geben, so stoBen wir auf ziemliche Schwierig-
keiten, denn iibereinstimmend wird von den meisten Autoren hervor-
gehoben, dafl die Cystenniere ,,in Wirklichkeit kein scharf definierter
Begrift* ist (Berner), daB sie ,,nicht zwingend abzugrenzen ist™ (Gruber),
und daB es fraglich erscheint, ,,0b man wirklich alle polycystischen Er-
scheinungen in der Niere gleichwertig erachten darf” (Gruber). Ins-
besondere wird die Entscheidung der ¥rage dann schwierig, wenn das
vorliegende Gebilde nicht ausgesprochene Nierenform aufweist, sondern
mehr einem Haufen von Cysten entspricht, die sich an Stelle der Niere
entwickelt haben. Eine einschligige Beobachtung liegt dieser Mitteilung
zugrunde.

33jahrige, an Lysolvergiftung verstorbene Frau. An Stelle der linken Niere,
in reichliches Fettgewebe eingebettet, ein Konvolut kleinerer und gréBerer bis
nuBgrofier, teils voneinander fast vollstindig getrennter, dimnwandiger, mit
Flussigkeit prall gefiillter Cysten, die zusammen ein Gebilde mit den Durchmessern
von 5Y, : 3 : 21, cm darstellen (Abb.1). In der gleichen Hohe wie die Arteria
renalis dextra geht von der Aorta links ein kaum 3 mm messender Arterienast
zu dem Cystenkonvolut ab. Nach einem Verlaufe von etwa 1/, em gibt diese
Arterie einen feinen Ast zum oberen Cystenabschnitt ab und teilt sich nach weiteren
5mm in 2 feine Astchen, die in das Cystenkonvolut eintreten. Unmittelbar neben
den Arteriendsten tritt eine in die untere Hohlvene einmiindende Vene aus dem
Cystenknéuel aus. Nach unten von diesen Gefiflen ein mit dem Cystenkonvolut
in Zusammenhang stehender 25 cm langer Harnleiter nachweisbar, der in seinem
obersten Anteil eine kleine Anschwellung zeigt, weiter abwirts einen runden, etwa
2mm dicken' Strang darstellt. Rechte Niere 15 : 7'/, : 4 cm, Kapsel leicht ab-
ziehbar, Oberfliche glatt, mit Resten embryonaler Lappung. Am Durchschnitt
Rinde sehr breit, gelbrot, Zeichnung deutlich, Marksubstanz dunkler gefdrbt.
Nierenbecken ziemlich weit. Harnleiter 23 cm lang, von 0,5 cm Durchmesser.
Arteria, und Vena renalis dextra o. B.
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Harnblase zusammengezogen. Beide Harnleiter an entsprechender Stelle
miindend. Der linke mit einer diinnen Sonde von hier nur eine kurze Strecke
weit nach oben sondierbar; der rechte in seinem ganzen Verlaufe durchgingig.
Geschlechtsorgane o. B.

Nach Hirtung des Cystenkonvolutes in Formalin zeigen die Cysten eine diinne,
sehnige Wand und im allgemeinen glatte, stellenweise aber mit einzelnen leisten-
formigen Verdickungen bezeichnete Innenfliche. Wo der Harnleiter an das Cysten-
konvolut herantritt, geht er in einen etwa 1cm langen, 2 mm weiten Hohlraum
mit ziemlich derber, fast 1 mm breiter Wand iiber, der sich in 5 spaltférmige,
strahlig angeordnete Raume teilt. Mit einer sehr feinen Sonde (Mandrin einer In-
jektionsnadel) diese Ausstiilpungen sehr gut verfolgbar, doch keine Verbindung
zwischen ihnen und den un-
mittelbar angrenzenden Cysten
nachweisbar. Mit dem Mandrin
gelangt man auch von dem
Hohlraum in die beschriebene
Anschwellung des Harnleiters.

Zwecks histologischer Unter-
suchung wurde die eine Hilfte
dieses Cystenknéuels im ganzen
gehértet und eingebettet, so
dafl die einzelnen Schnitte
einen Uberblick iiber den Auf-
bau des ganzen Kniuels ge-
statten.

Ein grofer Teil des Pra-
parates (vgl. Skizze Abb. 2)
von einer grollen Cyste A ein-
genommen. JThre Wand im all-
gemeinen sehr diinn, nur stellen-
weise etwas breiter, im wesent-
lichen von Biindeln glatter,
bald ringférmig, bald lings
angeordneter, teils dichter, teils
locker gefiigter Muskulatur ge-
bildet. Zwischen den Muskel-
biindeln reichlich zarte Bindegewebsfasern, sowie ein Netzwerk elastischer
Faserchen. An mehreren Stellen, namentlich dort, wo, die Muskelwand breiter ist,
in ihren inneren Schichten groBere Haufen von Kalkkriimeln und Kalkschollen
eingelagert. Innenfliche der Cyste stellenweise von mehreren Lagen zylindrischen
bis kubischen Epithels ausgekleidet. In groBen Anteilen der Cyste fehlt aber diese
epitheliale Auskleidung, so daB die Muskelschicht bloB liegt (kiinstliche Bildung ?).
Nach auBlen folgen auf die Muscularis mehrere Lagen von kreisformig angeordneten,
welligen Bindegewebsfasern, zwischen welchen da und dort kleine Zige oder Hauf-
chen runder, lymphzellenartiger, stellenweise auch eine Strecke weit in die Muskel-
schicht hineinreichender Zellen liegen. In dieser Wandzone ab und zu auch Quer-
schnitte kleinster, von einreihigen, kubischen Epithelien ausgekleideter und homo-
gene, lebhaft eosinrot gefarbte, kolloidahnliche Massen enthaltender Kanalchen.

Wie aus der Skizze ersichtlich, liegt in der Nachbarschaft der grolen Cyste A
eine kleinere Cyste B, deren Wand genau denselben Aufbau zeigt. -Dasselbe gilt
beziiglich der groBeren Cysten C und D, deren Wand allerdings nicht ganz in den
Schnitten getroffen wurde. Zwischen diesen Cysten ein teils locker, teils dichter
gefiigtes, miBig kernreiches, zahlreiche, diimnwandige, prall mit Blut gefiillte Ge-
faBe enthaltendes Bindegewebe. Ferner hier allenthalben in ungleichmaBiger

Abb. 1.
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Verteilung einzeln liegende oder zu kleinen Gruppen angeordnete, quer und schrig
getroffene, verschieden weite, der Mehrzahl nach aber kleine, von hohem, zylin-
drischen oder kubischen Epithel ausgekleidete Hohlriume (in der Skizze nicht
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eingezeichnet). Ihre Wand von ringférmig angeordneter, glatter Muskulatur gebildet,
auf welche nach auBen mehrere Lagen konzentrisch geschichteter Bindegewebs-
lagen folgen. GroBere derartige Réume (Abh. 2 [U]) haben eine sehr breite Muskel-
wand und- sind von einem einveihigen Zylinderepithel ausgekleidet (Abb. 3).
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Elastische Fasern in ihrer Wand nicht nachweisbar. In diesem Teile des Priparates
auch Quer- und Schrigschnitte grofierer Arterien- und Veneniste, ferner vereinzelt
groBere Riaume (Abb. 2 [K]), in deren Wand reichlich elastische Fasern verlaufen,
und deren Lumen teilweise oder vollstindig von Bindegewebe ausgefiillt ist. Wo
noch ein Rest des Lumens erhalten ist, zeigt dasselbe eine Auskleidung mit Zylinder-
epithel.

P Wihrend etwa zwei Drittel des Priparates den bisher geschilderten Bau zeigen,
ergibt sich im dbrigen Anteile desselben ein anderer Befund. Hier liegen mitten
zwischen den beschriebenen Cysten und kleineren Hohlriumen mehrere umfang-
reiche, unregelmiBig begrenzte Inseln véllig ausgebildeten Nierenrindengewebes

Abb. 4.

(Abb. 2 [N]). Man sieht hier (Abb. 4) grofe Glomeruli mit blutgefiillten Schlingen,
weitem Kapselraum und einseitigen Deckzellenbelag aufweisender Kapsel. Die
Harnkanilchen vom typischen Bau der gewundenen Kaniilchen mit vollkommen
regelméfBigem, gut farbbarem Epithel. Zahl der Glomeruli wechselnd, in einzelnen
Inseln groBer, in anderen kleiner. Ein ungefihr zentral zwischen den beschriebenen
Inseln gelegener Nierengewebsherd zeigt mehr den Bau der Marksubstanz, hat kern-
reiches Bindegewebe und zahlreiche, schmale Sammelrohren. Kleine Herde gleichen
Baues auch an der Peripherie einzelner der beschriebenen Nierenrindengewebs-
inseln. Alle diese Inseln liegen ziemlich nahe beisammen, zeigen aber untereinander
keinen Zusammenhang (es ist jedoch nicht ausgeschlossen, daf sie. bei Verfolgung
in Reihenschnitten vielleicht doch untereinander zusammenhingen kénnten). In
der Nachbarschaft der beschriebenen Inseln kleinere und gréBere, scharf begrenzte
mehr oder weniger runde, aus zellreichem Bindegewebe bestehende und dadurch
von dem zellarmen Bindegewebe dér Umgebung deutlich sich abhebende Herde
(Abb. 4). Sie schliefen in wechselnder Zahl kleine, von kubischem Epithel aus-
gekleidete Kanile mit engem Lumen oder lichtungslose Epithelreihen ein.
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Zusammenfassend ergibt sich also, dafl an Stelle der linken Niere ein
Kniuel verschieden groBer, bis nuBgroBer Cysten lag, der von der Aorta
durch einen diinnen Arterienast versorgt wird. Das Cystenkonvolut
steht mit der Blase durch einen 25 cm langen Ureter in Zusammenhang,
der sich aber von der Blase aus nur eine kurze Strecke weit sondieren 1458t.
Die Wand der Cysten wird von glatter Muskulatur, Bindegewebe und
elastischen Fasern gebildet und ist von einem zylindrischen bis kubischen
Epithel ausgekleidet. Zwischen diesen Cysten liegen einzeln oder zu Gruppen
angeordnet, kleinere Hohlrdume, die von einem kubischen Epithel aus-
gekleidet sind. Ferner finden sich herdweise Gruppen wohl ausgebildeter
Glomeruli und Tubuli contorti, sowie in deren Nachbarschaft Inseln eines
zellreichen Bindegewebes, in welchem enge, von kubischem Epithel
ausgekleidete Kandlchen verlaufen. Hie und da sieht man griofere, von
einem zusammenhéngenden, elastischen Band umgrenzte und von Binde-
gewebe ausgefiillte Hohlrdume.

Die Inseln ausgebildeten Nierengewebes, Glomeruli und Harnkanalchen
bedirfen keiner weiteren Erorterung. Beziiglich der verschiedenen
Kleineren und groBeren Hohlrdume bzw. Cysten unterliegt es wohl keinem
Zweifel, daf sie aus Teilen der Nierenanlage hervorgegangen sind; die
klejneren sind ihrem histologischen Bau zufolge jedenfalls von den
Harnleitersprossen abzuleiten. Dieselbe Herkunft ist auch fiir die groBeren
Cysten mehr als wahrscheinlich, wenngleich bei einzelnen derselben
im Sinne der Ausfithrungen Berners an Glomeruluscysten gedacht werden
kénnte. Is war uns aber an keiner Stelle méglich, einen Beweis fur diese
Annahme zu erbringen. Die kernreichen Gewebsherde in der unmittel-
baren Nachbarschaft der Inseln von Nierengewebe miissen wohl als nicht
vollig ausdifferenziertes, metanephrogenes Gewebe angesprochen werder.
Diese Erklirung ergibt sich sowohl aus der Beschaffenheit des Zwischen-
gewebes, das teilweise den Charakter embryonalen Bindegewebes aufweist,
als aus dem Auftreten mangelhaft entwickelter oder nicht entfalteter
Harnkanéilchen. Endlich wére noch der groferen, in einem Randteile der
Priaparate gelegenen, dickwandigen Rédume zu gedenken. Sie entsprechen
sowohl in ihrer Lage als in ihrem histologischen Bau Ausliufern des
Nierenbeckens. Einzelne von diesen weisen einen vollsténdigen oder
unvollstdndigen bindegewebigen Verschluf auf.

Wie ist nun nach dem mitgeteilten Befund das untersuchte Gebilde
zu bezeichnen ¢! Makroskopisch schwankten wir, ob wir von einer Cysten-
niere sprechen diirfen, denn das kleine Gebilde zeigte eigentlich keine
Nierenform, schien vielmehr ein loses Konvolut darzustellen, das aller-
dings an Stelle einer Niere entwickelt war. Auch bot die andere Niere,
abgesehen von den Zeichen einer ausgleichenden VergréBerung, keine
Veranderung dar. Der Gesamtbefund schien am meisten jenen Bildern
zu entsprechen, die man in den Fillen von partieller Aplasie der Niere
sieht, bei welchen nur der von den Harnleitersprossen gebildete Anteil
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zur Entwicklung gekommen ist. In ausgesprochenen Fillen dieser Art
findet man allerdings in der Regel an Stelle der Niere nur einzelne kleine,
makroskopisch manchmal gar nicht sichtbare Cystchen, es kénnen aber
auch grofere Kérperchen von Nierenform entwickelt sein, wie dies z. B.
in der gleich mitzuteilenden Beobachtung der Fall war. Wiirde man
sich also auf Grund des makroskopischen Befundes mehr der Diagnose
einer auf partieller Aplasie der Niere beruhenden Fehlbildung zuneigen,
so scheint dieser Annahme der mikroskopische Befund zu widersprechen,
da kleine Tnseln vollkommen ausgebildeten Nierengewebes mit normalen
Glomeruli und Harnkanilchen nachweisbar waren. Daneben fanden
sich kleine Herde nicht véllig ausdifferenzierten, metanephrogenen Ge-
webes und vor allem sehr reichlich kleinere und gréfere Cystchen, kurz
alle jene Bilder, wie wir sie bei der mikroskopischen Untersuchung typischer
Cystennieren anzutreffen gewohnt sind. Awuf den mikroskopischen Be-
fund dieser naher einzugehen, eriibrigt sich wohl in Anbetracht der zahl:
reichen einschligigen Untersuchungen, z. B. von Berner, Busse u. a.

Wiirde also das Ergebnis der mikroskopischen Untersuchung ent-
gegen dem makroskopischen Eindruck mehr zur Diagnose Cystenniere
fithren, so laft sich andererseits nicht verkennen, daB sehr dhnliche
histologische Befunde doch auch in manchen Fallen wirklicher partieller
Aplasie der Niere zu erheben sind. Als Beispiel hierfiir sei folgende
Beobachtung angefiithrt:

85jihrige, an einem Krebs der Flexura sigmoidea gestorbene Frau. An Stelle der
rechten Niere ein plattes, annghernd nierenférmiges Gebilde (Abb. 5) mit den Mafen
31/,:2:0,3 cm, von dem ein drehrunder Strang entsprechend dem rechten Harn-
leiter zur Harnblase herunterzieht. Auf einem entsprechend der groften Kon-
vexitit durch das flache Gebilde gefithrten Durchschnitt in lockerem Gewebe ein-
zelne weille, fibrose Stringe erkennbar. Linke Niere 12:7 :4 em. Kapsel ziemlich
schwer abziehbar, Oberfliche stellenweise gekérut, am Durchschnitt die Rinde
entsprechend breit, braunrot, Zeichnung deutlich. Linker Harnleiter sehr weit, voll-
kommen sondierbar. In der Harnblase beide Harnleitermiindungen an gewohnlicher
Stelle. Eine in die rechte Mindung eingefiithrte Sonde auf eine Strecke von 41/, cm
vorschiebbar, der iibrige Teil des Harnleiters nicht sondierbar, bildet vielmehr
einen soliden, nach oben schmiler werdenden, aber, wie besprochen, bis an den
beschriebenen, platten Kérper verfolgbaren Strang.

Rechte Nierenarterie diion, in der Héhe des platten Korpers von der Aorta ab-
gehend, linke an entsprechender Stelle von der Aorta abgehend, auffallend weit.

Eine diinne Vene verliuft von dem Koérper zur Vena cava. Beide Nebennieren
an gewohnlicher Stelle, o. B.

Das kleine Gebilde wurde im ganzen in Schnittreihen zerlegt. Histologischer
Befund (Abb. 6):

An einem groBen Teil der Oberfliche eine Bindegewebskapsel, auf welche nach
auflen Fettgewebe folgt. Der groBte Teil des Praparates wird von Gruppen meist
gleich groBer, runder Hohlrdume eingenommen, die eine zarte Bindegewebswand
besitzen, von einer einfachen Lage niedriger, kubischer oder platter Epithelzellen
ausgekleidet und mit homogenem, kolloidartigem, mit Fosin stark rot gefarbtem
Inhalt gefiillt sind. Sie erinnern in Form und GroBe an mittelgroBe Schilddriisen-
blaschen, sind aber vielfach auch wesentlich groBer und bilden (namentlich gegen
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die Oberflache dieses Korpers hin) kleinere Cystchen. Diese Hohlrdume und Cyst-
chen liegen in einem lockeren, welligen Bindegewebe, welches oft groflere Lager
bildet und an vielen Stellen kleine Biindel glatter Muskelfasern einschlieBt. Zwischen
diesen verschieden groflen, cystischen Réumen, an mehreren Stellen unregelmiBig
verteilt, im allgemeiner wohl mehr in der Nahe der Oberfliche des Kérpers, einzel-
stehend oder zu kleinen Gruppen angeordnet, andere. kleinere Hohlriume, welche

r.N.

G

H.Bl

Abb. 5. 'Angicht des Praparates von rickwirts. G plattes Gebilde an Stelle der rechten
Niere. r.N. rechte Nebeunniere. 1.N. linke Niere, H.Bl. Harnblage.

von einem einreihigen Zylinderepithel mit langlichen, dunkel farbbaren Kernen aus-
gekleidet sind. Ihr Lumen leer oder teilweise von kleinen, knospen- oder biischel-
formig vorspringenden Héiufchen der gleichen Zellen ausgefillt, welche die Wand
auskleiden. An einer Stelle kleine Gruppen solcher, auch Kalkkugeln enthaltender
Hohlriume, von konzentrisch geschichteten Bindegewebsfasern und glatten Muskel-
fasern umschlossen. An manchen Stellen diese Hohlriume nicht rund, sondern
langlich, schlauchformig. Etwa in der Mitte des ganzen Gebildes zwei umfangreiche,
unscharf und unregelmaBig begrenzte, zellreiche Herde (Abb. 7), innerhalb welcher
die eben beschriebenen Bildungen in gréBerer Zahl vorhanden sind, die Hauptmasse
dieser Herde wird jedoch von runden Zellen mit dunkel farbbarem Kern (nach Art
eines Lymphocytenkernes) und spérlichem Protoplasma gebildet.
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Abb. 6.

- .

Abb. 7. C Oysten. M Metanephrogenes Geéwebe. B Bindegewebe.
Virchows Archiv. Bd. 281. 55
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Etwa in der Mitte des konkaven Randes des ganzen Gebildes in reichlichem
Fettgewebe ein (am Schnitt lings getroffenes) Rohr mit einer von einer schmalen
Zone glatter Muskulatur gebildeten Wand. Es teilt sich am Eintritt in das Gebilde
gabelférmig in zwei Aste. Sowohl hier am konkaven Rand als auch im Inneren
des Gebildes zahlreiche zum Teil grofle, dickwandige Arterien, mit stark verbreiterter
Intima und aufgesplitterten sowie neugebildeten elastischen Fasern. Vielfach ihr
Lumen durch Bindegewebe vollstindig verschlossen.

An Stelle der rechten Niere wurde also ein annédhernd nierenformiges
Gebilde von den MafBien 2 = 3,5 : 0,3 cm gefunden, eingebettet in reichliches
Fettgewebe. Im mikroskopischen Schnitt zeigt sich, daf das Gebilde
sich im wesentlichen aus Cystchen zusammensetzt, die im Inneren des
Gebildes groBer, am Rande kleiner sind und von einem einreihigen,
kubischen oder platten Epithel ausgekleidet werden. Sie sind in lockeres
Bindegewebe eingebettet, das teilweise von Fasern glatter Muskulatur
durchsetzt ist. Im Inneren des Gebildes finden sich zwei unscharf be-
grenzte, zellreiche Herde, die aus kleinen runden, lymphocytenshnlichen
Zellen bestehen und runde oder schlauchférmige, von zylindrischem
Epithel ausgekleidete Hohlrdume enthalten.

In diesem Falle hitte makroskopisch wohl niemand von einer Cysten-
niere gesprochen, da nicht ein einziges Merkmal dieser Verdnderung
vorhanden war, vielmehr konnte an der Diagnose einer hochgradigen
Unterentwicklung der Niere nicht gezweifelt werden. Tatséchlich ergab
sich histologisch jener Befund, wie er bei der partiellen Aplasie der
Niere, und zwar bei Fehlen des vom metanephrogenen Gewebe ge-
bildeten Anteils regelmiafBig erhoben wird. Vergleicht man aber den
in diesem Falle und den in der erst mitgeteilten Beobachtung erhobenen
histologischen Befund des Genaueren, so lassen sich im wesentlichen doch
nur Gradunterschiede feststellen. In beiden Fillen wird das histologische
Bild von Cysten gleicher Art beherrscht, die allerdings im ersten Falle
eine weit betrichtlichere GroBe erreichten, schon makroskopisch auf-
fielen. In beiden Fillen fanden sich zwischen diesen Cysten in embryo-
nalem Bindegewebe Reste wenig entwickelten, metanephrogenen Ge-
webes, im ersten Falle allerdings daneben auch sparlich kleine Anteile
vollkommen entwickelten Nierengewebes. '

Bei diesem Sachverhalt erscheint es schwierig oder eigentlich un-
moglich, diese beiden Falle verschieden zu deuten. Sie unterscheiden sich
nur dadurch, daB} im einen Falle die Entwicklung des vom metanephro-
genen Gewebe gebildeten Nierenteiles fast vollig unterblieben ist, wahrend
im anderen Fall ganz geringe Teile desselben zur Entwicklung gelangten.
Anders liegen die Verhaltnisse in zweifellosen Cystennieren. Auch ihnen
liegt, wie heute wohl allgemein anerkannt ist, eine Entwicklungsstérung
zugrunde, sie besteht aber im wesentlichen in einer fehlerhaften Vereini-
gung der beiden Anteile der Nierenanlage, wozu vielleicht noch Fehler dieser
Anlagen, in manchen Fillen moglicherweise geschwulstartiges Wachstum
hinzutreten. So verlockend es wire, eine fortlaufende Reihe aufzustellen,
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an deren einem Ende die typischen Fille méchtig vergréBerter, von Cysten
durchsetzter Nieren, also die eigentlichen Cystennieren, an deren anderem
Ende die eben besprochenen kleinen Korperchen oder nur mikroskopisch
nachweisbare .Gruppen von Cystchen stehen, so unberechtigt erscheint
uns eine derartige Zusammenfassung, da sie Bildungen nicht nur ganz
verschiedenen Aussehens, sondern auch verschiedener Entstehung ver-
einigen wiirde.

Unseres Erachtens ist es nicht nur unzweckmiBig, sondern auch
sachlich unrichtig, alle vieleystischen, an Stelle der Niere entwickelten
Bildungen schlechtweg als Cystennieren zu bezeichnen, wir glauben viel-
mehr, daB es in jenen Féllen, die schon in ihrem makroskopischen Be-
fund von dem typischen Bild der Cystenniere abweichen, durch ein-
gehende histologische Untersuchungen in der Regel gelingen wird, auch
mikroskopisch wesentliche Unterschiede festzustellen und die Art der
vorliegenden Verdnderung aufzudecken.
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