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Renaler Zwergwuchs bzw. renaler Zwergwuchs mit renaler Rachitis
sind ziemlich seltene, aber nosologisch gesicherte Krankheitsbilder.

Fithren wir uns kurz das klinische Bild vor Augen: die Kinder werden
normal, oft aber schon untergewichtig geboren. Schon die in der Regel
zuerst beobachteten Krankheitssymptome weisen auf eine Nierenerkran-
kung hin. Die Kinder leiden unter einem enormen Durst. Derselbe wird
auf alle mogliche Art und Weise befriedigt, zum Teil in grotesker Form:
mit dem eigenen Urin oder mit dem Klosettspillwasser. Dabei besteht
eine ausgesprochene Polyurie. Der oft in mehreren Litern gelassene
Harn ist strohgelb, von niedrigem spezifischem Gewicht und mit spér-
lichem Sedimentbefund. Hine Ausnahme hiervon macht nur die dfters
beobachtete chronische Pyurie. Die Symptome einer chronischen Nieren-
erkrankung, insbesondere die einer Schrumpfniere, finden wir fast immer
als erste Beobachtung in den klinischen Berichten angegeben. Fast nie
wurde ein akutes Stadium der Nierenkrankheit beobachtet.

Spéter erst bemerkt man ein Zuriickbleiben im Wachstum. Mit Fort-
schreiten der Krankheit entwickelt sich mehr und mehr das Bild des
chronisch nierenkranken Zwerges. Ein allgemeines Zuriickbleiben in der
Entwicklung, oft mit Ziigen des Infantilismus, wird beobachtet. Héufig
kommt es dabei zu Knochenverdnderungen, die Hoamperl' endgiiltig
anatomisch als echte Rachitis festgelegt hat, obwohl klinisch Unter-
schiede zur klassischen Rachitis bestehen: sie reagiert fast nie auf Be-
handlung mit Vitamin D und der Calcium-Phosphorquotient ist ver-
mindert statt erhdht. Zuletzt beherrscht das Krankheitsbild ganz die
schwere Urdmie, an der die Kinder auch meistens sterben.

Das eben beschriebene Krankheitsbild ist so gedeutet worden, dafl
sich auf dem Boden einer chronischen Nierenschiddigung mit Ausgang
in Schrumpfniere ein Zwergwuchs entwickelt, wobei oft noch rachitische
Knochenverdanderungen auftreten. Hier erhebt sich der wichtige Hin-
wand, daB bei Kindern chronische Schidigungen der Niere, selbst hoch-
gradige Schrumpinieren, in der Regel nicht zum Zwergwuchs fiihren.
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Es hat sich infolgedessen schon frith die Meinung gebildet und heute
nahezu durchgesetzt, dafl zu der Nierenschddigung noch ein weiteres, den
Zwergwuchs auslosendes Moment hinzukommen miisse: eine iiber-
geordnete, vielleicht kongenitale oder schon am Keim angreifende Schadi-
gung. Als Beweis dafiir wird angefithrt, daB erstens oft in der Familie
eine Belastung in bezug auf Nierenkrankheiten besteht, sei es in der
Ascendenz, sei es, dafl gleichzeitige Erkrankungen von Geschwistern
vorkommen, zweitens, da dfters andersartige MiBbildungen bestehen
(Duken?). Zur Losung dieser Frage weitere Tatsachen anzufiithren,
scheint uns wichtig. AuBerdem ist schon sehr oft das Problem der Ur-
sache der Schrumpfniere aufgeworfen worden. Hamperl und Wallist
geben, fullend auf dem ganzen bis zu ihrer Arbeit bekannt gewordenen
Material, ,,chronische interstitielle Nephritis*® an. Viele Verfasser resi-
gnieren in dieser Frage vollig, weil sich aus dem hochgradigen Narben-
und Endstadium der Schrumpfnieren rein histologisch keine sicheren
Schliisse mehr iiber den Beginn der Krankheit ziehen liefen (neuerdings
Ellis und Evans?).

Herr Prof. REople gab mir Gelegenheit, 5 Falle* von renalem Zwerg-
wuchs, bzw. renaler Rachitis zu untersuchen. An Hand derselben und
dem seit der umfassenden Arbeit Hamperls und Wallis’ erschienenen
Schrifttum mochte ich versuchen, einen Beifrag zur Losung der vor-
stehenden beiden Fragen zu geben.

Fall 1: 11jéhriges Madchen (S.-Nr. 232/32 Berlin). Pyelonephritische
Schrumpfnieren mit Erweiterung der Blase, starker Erweiterung der
Ureteren, méaBiger der Nierenbecken.

Krankengeschichte (Auszug). Keine familiire Belastung. Geburtsgewicht
5 Pfund. Zwei gesunde Geschwister aus erster Ehe. Mit einem Jahr Stehen und
Laufen gelernt. Nach der Impfung hochfieberhafte Infektion mit starker Schwellung
und Rétung des Armes und der Schulter. Spiater Keuchhusten, Masern, Scharlach.
,,Schon immer* fiel bei dem Kind starker Durst auf. Urinlassen dabei sehr reichlich.
Erst seit einigen Jahren sehr langsame Gewichts- und GréBenzunahme. Mit 9 Jahren
Einschulung. Das Kind wog damals 26—28 Pfund. Intelligenz intakt, gute Schii-
lerin. In der letzten Zeit jahrliche Gewichtszunahme von etwa 4 Pfund. Im letzten
Jahr ist das Kind nur 2 cm gewachsen. Klinische Diagnose: Hypophysirer Zwerg-
wuchs. Herz und Lungen auskultatorisch und perkutorisch normal. Puls regelmiBig,
gut gefiillt. Blutdruck 135/100 mm Hg. Reflexe o.B. Réntgenuntersuchung
(postmortal): Aufnahme des Beckens zeigt bei sonstiger normaler Knochenstruktur
kleine umschriebene Aufhellungen (porotische Herde). Pathologisch-anatomischer
Befund (Auszug aus dem Protokoll): Leiche eines auffallend kleinen, 114 ¢cm langen
und 14,3 kg schweren Madchens in sehr méaBigem Erndhrungszustand. Der Kérper-
bau gut proportioniert. Knochenbau sehr zart. Nirgends Auftreibungen an Rippen
und Gelenken. Die Haut im allgemeinen, besonders am Rumpf, stark briunlich.

Muskulatur schwach entwickelt, in Totenstarre. Ausgedehnte blaurote Totenflecke
itber den abhingigen Partien. Pupillen beiderseits gleich und mittelweit. Nase,

* Dreistammen aus dem hiesigen Institut, zwei wurden mir liebenswiirdigerweise
von Prof. Hamperl aus seinem Wiener Material zur Verfiigung gestellt, unter dessen
Leitung auch die vorliegende Untersuchung ausgefithrt wurde.
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Mund- und Ohroffnungen frei. Kopfhaar hell- bis dunkelblond. Leib nicht auf-
getrieben. Brustkorb symmetrisch, mafig gewolbt. Der epigastrische Winkel ein
stumpfer. Nagel o. B. GebiB kindlich, keine Zahnliicken. An der duBeren Scham
tindet sich nur der Wulst der &uBeren Schamlippen, die kleinen Schamlippen
fehlen, und zwischen dem grofen Schamlippenwulst erscheint ein biirzelartiges Ge-
bilde nach Art eines ménnlichen Gliedes von etwa 1 cm Lénge, mit einer angedeuteten
Vorhaut und Eichel, aber ohne Offnung und Rille. Dieses gliedartige Gebilde setzt
sich in Form einer Hautfalte bis zu einer vertieften Hauttasche fort, welche wie der
Eingang der Scheide erscheint. Diese Offnung weist schleimhautartige Beschaffenheit
auf. Man gelangt von ihr aus in die Harnblase
hinein. Ein Hymen ist von auflen nicht zu
sehen, jedoch gelangt man durch den engen Ein-
gang auch in die Vagina. Die Bauchorgane
liegen richtig. Bauchfell glatt und spiegelnd,
kein ErguB in der Bauchhohle. An der Lage
der DBrustorgane nichts Besonderes. Der
Thymus ziemlich grof}, etwas schlaff, reicht
mit seinem unteren Pol iiber den oberen Teil
des Herzbeutels, nach oben hin zeigt er eine
gabelférmige Ausziehung bis dicht unterhalb
der Schilddriise. Die beiden Gabelenden legen
sich seitlich an die Luftrshre. Geringe Er-
weiterung des Herzens und ziemlich starke
Verdickung seiner Wandungen, besonders links.
Im linken Herzen ein falscher Sehnenfaden.
Die Lungen o. B. Die Schilddriise ist nur
einseitig entwickelt, es besteht ein miBig
groBler rechter Seitenlappen, der ohne Ab-
setzung in einen kleinen Mittellappen itbergeht.
Der linke Seitenlappen fehlt. Am unteren Pol
des rechten Schilddriisenlappens befindet sich
zwischen diesem und der Luftréhre ein klein-
Abb. 1. 8. N.232/32. Pyelonephriti- erbsengrofes, rundes, etwas derbes, grauweiBes
gche Schrumpfnieren mit Erweite-  Gebilde. DieNebennieren auffallend klein,dabei
rung der Blase, starker Erweiterung  jst die linke kleiner als die rechte. Die rechte
der Urﬁ?:;:gﬁem[ﬁger des von regelrechtem Aufbau. Die linke Neben-

) niere zeigt auf dem Schnitt eine unregel-

maBige, stark gefaltete Beschaffenheit. Beide Nieren (Abb. 1) sind stark ver-
kleinert, dabei ist die linke kleiner als die rechte. (Linke Niere 6x4x2,5 cm;
rechte Niere 6X3x 2 cm.) Die Faserkapsel 14Bt sich von beiden Nieren schwer
abziehen. Beide sind von etwas platter, sonst aber richtiger Form. Die rechte
Niere ist auf der Oberfliche sehr unregelmiBig hockerig, grobgehdckert. Am
unteren Pol ein Hécker, der auf dem Einschnitt stark gelb, etwas faserig und
nicht erweicht ist. Andere Hocker sind bleich-gelb. Dazwischen ist das Nieren-
gewebe eingesunken, rot, feinstkérnig. Die linke Niere zeigt ein dhnliches Ver-
halten, nur sind die Hocker etwas weniger grob. Auf der Schnittfliche ist bei
beiden Nieren die Rinde unregelmiBig stark verschmailert. Die Markzeichnung ist
nur stellenweise erkennbar. Die Rinde ist gelblich, das Mark mehr rétlich ge-
farbt. Die Nierenbecken sind etwas erweitert, Nierenbeckenschleimhaut gering-
gradig gerotet und etwas verdickt. Beide Harnleiter sind stark erweitert und
geschliangelt, besonders in ihrem unteren Teil (der linke mift 4, der rechte 3 cm
im Umfang), ihre Wand ist verdickt; die Harnblase ist ebenfalls ziemlich stark
erweitert (Umfang 19 ¢m), ihre Wand ist verdickt (1,3 cm dick). Die beiden
Ureteren miinden normal, die Schleimhaut ist, besonders im Trigonum, etwas
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gerétet. Eine Urethra ist nicht auffindbar, dafiir besteht die beschriebene Ver-
bindung mit der Vagina. Inneres Genitale: Die Gebdrmutter ist von unreif
kindlicher Form und Grofie wie bei einem kleinen Midchen. Die Eierstocke sind von
mittlerer GroBe, ganz glatt, ziemlich platt. Die Tuben richtig geformt, etwas
geschlangelt.

Pathologisch-anatomische Diagnose: Hochgradige chronische Cystitis mit Er-
weiterung der Blase, starke solche der Ureteren, miBige der beiden Nierenbecken ;
beiderseitige hochgradige Verkleinerung der Nieren durch chronische, wahrscheinlich
pyelogene Nephritis mit spéiter erneut aszendierter eitriger Nephritis; vikariierende
Hypertrophien des Tubulusapparates, besonders rechts. VerhaltnismaBig starke
Hypertrophie des Herzens. Zeichen von Hirndruck. Schwere urimische chronische
Gastritis. ’

Multiple weitere Anomalien: Mangelhafte Absetzung des rechten Lungen-
mittellappens vom Oberlappen. Fehlen des rechten Seitenlappens der Schilddriise,
Halsthymus, fragliche Cyste der Gegend des rechten unteren Epithelkérperchens,
angeborene Vesico-Vaginalfistel bei Atresie der Harnréhre und Hypertrophie der
Klitoris (angedeuteter Hermaphroditismus femininus ext.), fiberzahliger Sehnen-
faden, Nebenmilz, Hypoplasie der Nebennieren.

Organgewichte (vgl. Rofle-Roulet 7).

Lange . . . 114 cm (statt 135—140 cm)
Gewicht . . 14,3kg ( ,, 32— 34kg)
Gehirn . . . 1240g (normal 1268 g)
Herz . . . . 120g (135¢g)
rechte Lunge. 140g (normal mit 12 Jahren 173,5 g)
linke Lunge. 135g {( ,, s 12, 160,0g)
Milz . ... 55g ( , , 12 ,  17975g)
Leber. . . . 555g ( ,» 1010 g)
Nieren . . . (im Zusammenhang gelassen).
Kirpermape * (Abb. 2).
1. Akromialbreite . . . . . . . . . . 22,0 em
2. Jugulum-Symphyse . . . . . . . . 35,0 cm
3. Trochanter mit FuBisohle . . . . . 57,0 cm normal 79,2 ¢cm
4. vy ,, Kniegelenk . . . . 27,0cm 35,3 cm
5. Knijegelenk-Knéchel . . . . . . . . 250ecm 29,9 cm
6. Knochelhshle . . . . . . . . . .. 4,5 cm
7. FuBlange. . . . . . . . . . . .. 16,2 e¢m 18,7 cm
8. Akromion-Ellbogengelenk. . . . . . 21,0em 24.9 cm
9. Ellbogengelenk-Handwurzel. . . . . 15,0cm  ,, 19,3 e
10. Handwurzel mit Fingerspitze. . . . 14,0em 14,4 cm
11. Umfang des Kopfes . . . . . . . . 48,5 cm
12. 4y ,, Oberarmes . . . . . . 145em 19,7 cm
13. . ,» Oberschenkels. . . . . 26,5cm 39,6 cm
14. vs ,, Unterschenkels . . . . 19,0em ,, 26,6 cm
15. Kopfbreite . . . . . . . . . . .. 13,2em .
16. Jochbogenbreite . . . . . . . . . 95cm 12,2 em
17. Unterkieferwinkelbreite . . . . . . 7,5 cm
18. Gesichtslinge . . . . . . . . . . . 10,2 cm
19. Gesamtlange . . . . . . .o . . . 1140em ,, 131,0cm

Mikroskopischer Befund. Linke Niere: In Mark und Rinde eine starke faserige
Wucherung des Interstitiums. Dasselbe verdichtet sich besonders an der Grenze
von Mark und Rinde und bildet dort eine richtige bindegewebige Schranke. Das

* Die normalen MaBe aus Marisn: Lehrbuch der Anthropologie.
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Mark ist stark unregelmafig verschmaélert. Die Glomeruli sind zum groéBten Teil
vollig gleichmaBig hyalin verddet, liegen sehr eng zusammen. Vereinzelt sieht man
jedoch vollig unversehrte Glomeruli von ungefihr gewshnlicher Grofe (durch-
schnittlicher Durchmesser 140 y). Sie zeigen keinen abnormen Zellreichtum, keine
Verdickung der Bowmanschen Kapsel oder Synechien, héchstens hier und da binde-
gewebige Verdickung einzelner Capillarschlingen. An vielen, besonders stark binde-
gewebig sklerotischen Stellen des Marks sieht
man sehr atrophische, enge, mit kubischen Epi-
thelien ausgekleidete Harnkandlchen, stellenweise
sind sie auch ginzlich geschwunden. An benach-
barten Stellen vikariierende Hypertrophie grofler
geschlingelter Harnkanilchen mit gequollenen,
zum Teil desquamierten Epithelien und schlechter
Kernfirbung, so daBf ein adenomartiges Bild ent-
steht. Die Harnkanalchen liegen dort eng anein-
ander, zwischen ihnen nur ganz zarte Bindegewebs-
fasern. Als Inhalt haben sie meistens gekérnte
EiweiBmassen. Die Aa. arciformes sind erweitert,
ihre Wand ist verdickt, stellenweise in derselben
Fetteinlagerung, sonst zeigt die Niere geringen
Fettgehalt. Das Nierenbecken zeigt hauptsichlich
Desquamation des Epithels. An den erhaltenen
Stellen, besonders in den Endkelchen, sicht man
anstatt des zweireihigen Zylinderepithels ein viel-
schichtiges, besonders in den oberen Schichten
stark abgeplattetes, an richtiges Plattenepithel
erinnerndes Epithel. In der subepithelialen Binde-
gewebsschicht starke Lymphocyteninfiltration,
fast keine Leukocyten. Die Muscularis ist durch
Bindegewebsfasern auseinandergedringt. In der
auf die Muscularis folgenden Bindegewebsschicht
wieder reichlich Lymphocytenhaufen. Weiter
hoher im Interstitium, streifenformig die Harn-
kanélchen begleitend, Leukocyten. Teilweise sind
sie absceBartig gehauft. Oft dringen sie auch in
die Harnkandlchen ein und fillen dieselben aus.
Aufler der leukocytdren Infiltration liegen -im
Interstitium auch diffus verteilt Lymphocyten,
Abb. 2. S.N. 232/32. Renaler Plasmazellen und Histiocyten. Diagnose: Pyelo-
Zwergwuchs. nephritische Schrumpfniere mit erneut ascen-
dierter, eitriger Infektion.

Dierechte Niere zeigt fast dasselbe Bild, nur die Leukocyteninfiltration, besonders
aber der Einbruch in die Harnkanilchen, ist noch stérker als links.

Blase. Sehr starker Epithelverlust. Die Submucosa ist §dematds geschwollen,
stark diffus lymphocytér infiltriert, zum Teil auch groBere hiufchenformige Lympho-
cytenansammlungen. Starke Hyperdmie der Gefafle. Diagnose: Chronische Cystitis.

Nebennieren. Richtiger Aufbau, dasselbe bei Hypophyse, Ovarien, Zwischenhirn.
Beckenschaunfel und Wirbelkorper o. B. Keine Rachitis.

Halsorgane. Auf Serienschnitten ergibt sich folgendes: Mangel des linken
Schilddriisenlappens, das Gewebe des rechten Lappens zeigh richtig ausgebildete
Follikel mit gewshnlichem Epithel und reichlichem, kriftig mit Eosin sich anféarben-
dem Kolloid. Die Epithelkdrperchen sind richtig gebildet. Der Thymus reicht mit
zwei Fortsitzen bis dicht unterhalb des unteren Schilddriisenpols, auch zwischen
dem rechten unteren Schilddriisenpol und der Trachea gelegen ein kleiner Kérper
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von Thymusgewebe. Das Thymusgewebe zeigt Trennung von Mark und Rinde,
jedoch keine Hassalschen Kérperchen. Es handelt sich hierbei um nicht zuriick-
gebildeten und zum Teil um versprengten Halsthymus.

Es handelt sich um einen typischen Fall von hochgradigem renalem
Zwergwuchs ohne renale Rachitis. Das Léngendefizit betrigt ungefihr
22 cm, das Korpergewicht ist ungeféhr die Halfte des Sollgewichts. Aus
der Vorgeschichte ist hervorzuheben, da8 offenbar die Erscheinungen
von seiten der Nieren zuerst auftraten, woraus auf eine Abhingigkeit
des Zwergwuchses von dem Nierenleiden zu schliefen ist. AuBerdem
ist bemerkenswert, daf} das Kind bereits untergewichtig geboren wurde.
Eine familidre Belastung besteht nicht.

Fiir eine aufler der Nierenerkrankung wirksame iibergeordnete Schidi-
gung zeugen aber die andersartigen Milbildungen, die besonders stark
gehduft sind. Unter diesen sind die auch sonst hiufig beschriebenen
Anomalien der ableitenden Harnwege, namlich die Dilatation und Hyper-
trophie derselben ohne AbfluBhindernis besonders wichtig. Es ist durch-
aus auffillig, wie héufig diese Veranderungen bei renalem Zwergwuchs
oder renaler Rachitis von anderen Beobachtern beschrieben worden
sind. £llis und Evans® bringen 20 Fille von renalem Zwergwuchs, teil-
weise mit renaler Rachitis, Das Durchschnittsalter betrug 121/, Jahre.
Die Verfasser sahen selber 12 Fille, 8 der Kinder starben, 6 wurden
seziert und pathologisch-anatomisch durchuntersucht. AuBerdem sam-
melten sie noch 8 weitere von anderen Arzten untersuchte Fille, bei
denen sédmtlich die Sektion ausgefithrt wurde. Sie fanden in dieser Beob-
achtungsreihe 14mal Dilatation und Hypertrophie der ableitenden
Harnwege, 12mal durch Sektion erwiesen, 2mal wurde die Dilatation
wihrend des Lebens nur réntgenologisch festgestellt. In erster Linie
bestand eine oft sehr hochgradige Dilatation und Hypertrophie der
Ureteren mit starker Erweiterung und Verdickung der Blase. Sehr
oft trat eine fast immer doppelseitige Hydronephrose hinzu. In einem
Fall bestand dabei ein doppeltes Nierenbecken, sowie ein doppelter
Ureter einer Seite. In den beiden réntgenologisch untersuchten Fillen
sah man auBerdem eine Divertikulose der Harnblase. Niemals bestand
irgendein Abfluhindernis, die Harnwege waren nicht eingeengt. Jedes-
mal waren die Nieren schwer chronisch entziindlich verindert, in den
meisten Fillen waren es hochgradige Schrumpfnieren. Die Verfasser
denken an ein Versagen des Sphincter vesico-urethralis als Ursache,
bestehend in einem Spasmus oder in Erschlaffung, beruhend auf einem
neuromuskuliren Defekt. An eine MiBbildung wird nicht gedacht,
sondern schlieBlich beschrinkt man sich darauf, die Ursache der Dila-
tation und Hypertrophie als unsicher anzusehen, nur daB sie kongenital
ist, wird sicher angenommen. Die gleichzeitige, stark fortgeschrittene,
chronische Nierenentziindung, deren Anfang nach Ansicht der Ver-
fasser histologisch nicht mehr sicher zu ermitteln ist, erschwert die
Klarung dieser Frage.
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Auch Faxén® sah Dilatation der Ureteren bei renalem Zwergwuchs,
Elliot5 beobachtete rontgenologisch Dilatation der Nierenbecken und
der Ureteren bei chronischer Nephritis. Meier und Thoenes® beob-
achteten bei einem 28jahrigen Mann mit Zwergwuchs und Knochen-
veranderungen sekundare Schrumpfnieren, Erweiterung und Verdickung
beider Nierenbecken, der Ureteren und der Blase mit chronischer Cy-
stitis. Sie glauben an eine Atonie der Ureteren, eine funktionelle Minder-
wertigkeit der Harnentleerungsorgane. Auch Guthrie (zitiert nach
Hamperl) meint, die Hypertrophie und Dilatation der ableitenden Harn-
wege sei durch vermehrte Wasserausscheidung der kranken Nieren her-
vorgerufen, also eine gewisse Arbeitshypertrophie. Ellis” sah bei einer
renalen Rachitis mit Schrumpfniere Hypertrophie der Blase und Dila-
tation der Ureteren. Es fand sich dabei eine Klappenbildung an der Ein-
miindungsstelle der Harnréhre in die Blase, die vielleicht ein Abflufi-
hindernis gegeben haben kann. Smyth, Scott und Goldman® sahen bei
einer typischen renalen Rachitis beiderseits Hydroureteren, eine hyper-
trophische Balkenblase und beiderseitige Hydronephrose. Sie sprechen
sich Kklar fir eine MiBbildung aus. Loeschke® befafit sich besonders ein-
gehend mit diesem Problem. Er bringt zwei nur klinisch beobachtete
Fille von renalem Zwergwuchs mit ,infizierter doppelseitiger Hydro-
nephrose” und ,nicht infizierter doppelseitiger Hydronephrose mit
Dilatation beider Ureteren. Auch er falit die Dilatation und Hyper-
trophie als Mifbildung anf und spricht besonders an Hand des 2. Falles
von einer Parallelitit zwischen MiBbildung der ableitenden Harnorgane
und Zwergwuchs, da ja trotz der Hydronephrose die Nierenfunktion
klinisch voéllig einwandfrei sei und deshalb keine Wirkung von der Niere
auf das Wachstum ausgeiibt werden kénne. Im 1. Fall war aulBerdem
noch der Zwergwuchs vor der Beobachtung von Krankheitszeichen
der Niere aufgetreten. Loeschke mochte die Félle von renalem Zwerg-
wuchs mit MiBbildung der Harnwege und Pyurie als kongenitales Syn-
drom von Zwergwuchs und MiBbildung der uropoetischen Organe auf-
fassen, es dhnlich wie die mongoloide Idiotie in das Gebiet der mul-
tiplen Abartungen rechnen. Die in diesem Fall minderwertig angelegten
Organe erligen natiirlich leicht einer Infektion, dieselbe sei aber véllig
sekundérer Natur und habe keinen malgeblichen, jedenfalls nicht aus-
schlaggebenden Einflufl auf das Wachstum. In einer erst als Referat?
kiirzlich erschienenen Mitteilung vertritt Loeschke auch weiterhin diesen
Standpunkt. FErstmalig teilt er 1 Fall von doppelseitiger Hydronephrose
mit renalem Gigantismus mit und erwihnt ein 10 Wochen altes Kind
mit ,,ausgesprochener Hypoplasie’ bei doppelseitiger Hydronephrose
und Megalureter rechts mit erst seit 12 Tagen bestehender Pyurie.

Wir kénnen uns diese Ansichten nicht voll zu eigen machen. Auch
wir glauben, daB die Dilatation und Hypertrophie eine Mi3bildung, also
Ausdruck einer iibergeordneten Schidlichkeit ist, weil wir sie uns auch



des renalen Zwergwuchses und der renalen Rachitis. 413

nicht allein durch Arbeitshypertrophie erklaren konnen. Aber trotzdem
glauben wir nicht an das Syndrom lediglich von Hydronephrose und
Zwergwuchs, denn dann miiten die 6fter vorkommenden kindlichen
Hydronephrosen auch o6fter mit Zwergwuchs einhergehen, was kaum
oder, wie es Loeschke selber angibt, nur duflerst selten vorkommt. Ks
mul}, um den Zwergwuchs zu veranlassen, noch etwas Weiteres hinzu-
kommen, und das ist die chronische Nephritis. Nach unserer Ansicht
ist eine klinisch intakte Nierenfunktion noch lange nicht einem vdllig
intakten Nierenparenchym gleichzusetzen, es ist also ohne pathologisch-
anatomische Untersuchung nach unserer Ansicht nicht erwiesen, daf}
die nicht infizierte Hydronephrose des Falles 2 nicht doch mit einer
schweren chronischen, augenblicklich ruhenden Nierenverdnderung ein-
hergeht. Ebenso halten wir es fir durchaus méglich, dafl die Niere im
Fall 1 schon schwer geschidigt war, ehe die nach Manifestwerden des
Zwergwuchses beobachteten klinischen Symptome der Nierenerkran-
kung erkannt wurden. Wir méchten auch die ,,ausgesprochene Hypo-
plasie” des 10 Monate alten Kindes nicht ohne weiteres mit unserem
renalen Zwergwuchs vergleichen. Es erscheint uns durchaus mdéglich,
daBl das Kind wie die vielen anderen Kinder mit angeborener Hydro-
nephrose trotz der Hypoplasie richtig aufwichst, und unsere These,
daB unbedingt zum renalen Zwergwuchs noch die chronische Nephritis
gehért, wird auch durch diesen Fall nicht widerlegt. Wir sehen also in
unserem oben beschriebenen Falle die Dilatation und Hypertrophie
als MiBbildung, und zwar als eine Art von Riesenwuchs an. Noch klarer
soll dies an den beiden nichsten Fillen dargelegt werden.

Die in unserem Falle vorhandene Nierenschidigung besteht in hoch-
gradigen Schrumpfnieren. Fragen wir nach der Ursache derselben, so
mochten wir aus dem makroskopischen Bild der Nieren folgendes als
besonders wichtig hervorheben: Beide Nieren sind stark verkleinert,
jedoch die linke stérker als die rechte. Die Oberfldche ist beiderseits
unregelmafig hockerig, flache Einziehungen wechseln mit groBen hyper-
plastischen Partien in scheinbar regelloser Anordnung ab. Das Nieren-
parenchym ist unregelmaflig geschrumpft. Die Nierenbeckenschleim-
haut leicht verdickt. Dies alles sind typische Zeichen einer pyelonephriti-
schen Schrumpiniere (Staemmler). Mikroskopisch ist besonders die
chronische Entziindung des Nierenbeckens mit den auffallenden Epithel-
wucherungen und Metaplasien besonders in den Kelchen, als Ort der
altesten entziindlichen Prozesse, hervorzuheben. AuBerdem ist die
starke Verddung des Marks wichtig, ebenso die Sklerose des Inter-
stitiums mit Bildung einer Bindegewebsschranke zwischen Mark und
Rinde, das vollige hyaline Veréden dicht zusammenliegender Glomeruli
bei volligem Intaktsein anderer, die im Vergleich dazu noch stirkere
Zerstorung von Harnkandlchen mit vikariierender Hypertrophie der-
selben an anderen Stellen. Die frisch ascendierte eitrige Infektion stort
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hier nicht das eindeutige Bild der pyelonephritischen Schrumpiniere.
Wir sehen keine Zeichen anderer Nierenerkrankungen, z. B. einer vor-
hergegangenen ,,chronischen interstitiellen Nephritis“. Ein &dhnliches
Bild wie das unsere beschreibt Loeschke® mit seiner ,,doppelseitigen an-
geborenen Hydronephrose, doppelter Ureteratonie und Nephropyelo-
cystitis*“. De Toni ** spricht ebenfalls von Pyelonephritis, bei gleich-
zeitigem Diabetes, den er fiir renal bedingt halt, durch Insuffizienz der
Tubulusepithelien.

Ahnliche Verhiltnisse weisen die beiden néchsten Falle auf:

Fall 2: 14jéhriger Knabe (S.-Nr. 404/35 Berlin). Rechtsseitige pyelo-
nephritische Schrumpfniere bei gleichzeitiger Hypoplasie der linken
Niere und rechtsseitiger Hydronephrose, Dilatation und Hypertrophie
beider Ureteren, geringe Hypertrophie der Blase.

Krankengeschichte *. Familie o. B. Patient wurd 4 kg schwer geboren, gedieh
anfangs gut. Die ersten Zshne kamen mit 6 Monaten, mit einem Jahr laufen und
sprechen gelernt. Vor der Schule Masern, Diphtherie, Lungenentziindung. Hiufig
Anginen, Erkiltungen. Mit 6 Jahren wegen auffallend blassen Urins Untersuchung:
Eiweill positiv. Dieser Befund wechselte im Laufe der Jahre, jedoch bestanden
keine Beschwerden, keine Odeme. Nie wurde die Diagnose Nierenentziindung
gestellt. Zeitweise sogar sehr gutes Befinden. Seit 5 Jahren fast fleischfreie, gewiirz-
lose Kost.

Im Herbst 1934 Einweisung in die Klinik durch den Schularzt. Es bestand
Albuminurie, Andmie, Rest-N 90%. Das Kind wird jetzt bettligerig, keine Polyurie.
Eine Woche vor dem Tode der erste Krampfanfall, dann Erbrechen, Benommenheit,
Husten, Atemnot. In der Klinik baldiger Tod unter Krampfen. Klinische Unter-
suchung: Herz und Lungen o. B. Blutdruck 150:50. Im Urin EiweiB +. Nach
Esbach 1,5%, im Sediment einzelne Leukocyten. Schwerste sekundire Animie.
Wa.R. und Erginzungsreaktionen negativ. Rest-N 277 mg-%. Im Blut Indican -,
Serumeiweill: 7,24%, davon Globuline 4%, Albumine 3,24%. Nach dem Tode
wurden im Blut festgestellt: Calcium 5,08, Phosphor 20,6 mg-%.

Pathologisch-anatomischer Befund. Auszug aus dem Sektionsprotokoll: Leiche
eines kleinen, aber kraftigen Jungen in gutem Erndhrungszustand, von proportio-
niertemn Korperbau. Der Knabe sieht etwas jinger aus als es dem angegebenen
Alter von 14 Jahren entspricht. Totenstarre und Totenflecke vorhanden. Die Haut
ist sehr blaB, etwas strohgelb. Das Kopfhaar ist blond und kurz, Schambehaarung
und Achselbehaarung fehlen. Die Baucheingeweide und die Brustorgane liegen
richtig. Der Thymus in richtiger Lage und von richtiger GréBe. Das Herz zeigt
linksseitige starke Wandverdickung und ist lehmartig gelb, trocken und blutarm.
Die Lungen sehr saftreich. Auf dem Schnitt von etwas rostbrauner Farbe. Die
Gaumenmandeln sind ziemlich groBl, buchtenreich, mit gelblichen Pfrépfen und grau-
derben Stringen. Sie zeigen auch im ganzen grau-griine Verfirbung. Von der
linken Niere (Abb. 3) findet sich nur ein bohnengroBer, auch #hnlich geformter,
graubraunroter glatter Rest. Der Harnleiter, der zu diesem kleinen Gebilde fiihrt,
ist besonders in seinem unteren Teile sehr weit, etwas geschlingelt, mit dicker
Wand und iiberall durchgingig. Die rechte Niere (GroBe 6,5x3x2,5 cm) hat
gehorige Fettkapsel, die Faserkapsel 148t sich von der grobgekérnten Oberfliche
ziemlich leicht abziehen. Die Niere ist stark verkleinert. Thre Oberfliche ist ge-
hockert und graugelbrot, durch dunkelrot durchscheinende GefiBichen entsteht

* Fir die Uberlassung derselben bin ich Herrn Prof. Bessaw zu Dank ver-
pilichtet.
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ein ziemlich buntes Bild. Die Konsistenz ist ziemlich derb und fest. Die Schnitt-
fliche ist von verwaschener gelbgrauroter Farbe. Der Blutgehalt erscheint ver-
mindert. Mark und Rinde lassen sich nicht voneinander trennen. Das rechte
Nierenbecken ist erweitert, die Schleimhaut ist zu weiB und zu dick, ebenso in den
beiden Harnleitern. Der rechte Harnleiter ist noch weiter und dickwandiger als
derlinke (Umfang des rechten: 5 em, des linken 2 ¢m). Die Hoden sind von gehériger
GroéBe mit zarter Kapsel, auf dem Schnitt braunlichrétlich. Die Harnblase ist er-
weitert (Umfang 15 cm), ihre Wand stark verdickt (2 cm dick). Sie ist mit klarem,
gelbem Urin gefiillt. Thre Schleimhaut ist etwas rétlich. Die Epiphysenfuge am
Femur ziemlich stark gezackt mit deut-
licher Ausbildung von Knorpelinseln.
Die Metaphysen zeigen verdickte und
feste Spongiosa, ebenso die Wirbelkor-
per. Der Schidel sigt sich leicht. Form
rundlich. Die Sageflache zeigt nicht die
richtige Dreischichtung, sondern beson-
ders iiber beiden Scheitelbeinen eine
gleichmiBig feinporige Beschaffenheit
(0,8 em dick). Der Knochen 148t sich
hier in dinnen Scheiben leicht mit dem
Messer abschneiden. Das Gehirn ist
0. B. Die Organe haben alle einen leich-
ten Uringeruch.
Pathologisch-anatomische Diagnose.
Renale Rachitis, Hypoplasie der linken
Niere, chronische, schrumpfende Nephri-
tis der rechten Niere mit Hydronephrose,
Hydroureteren, Hypertrophie und Dila-
tation der Harnblase; linksseitige Herz-
hypertrophie mit terminaler Dilatation;
lehmfarbener Herzmuskel (diffuse Ver-
fettung und Anémie); eben noch schneid-
baresrachitisches Osteophyt iiber beiden  Apn. 3. . N. 404/35. Rechtsseitizge pyelo-
Scheitelbeinen; Sklerosierung der Spon-  nephritische Schrumpfniere beigleichzeitiger
giosa an den Wirbelkérpern, zackige, Hypoplasie der linken Niere und rechts-
. . seitiger Hydronephrose, Dilatation wund
unregelmaBige Epiphysenfuge am Femur Hypertrophie beider Ureteren, geringe
mit Bildung von Knorpelinseln, deutliche Hypertrophie der Blase.
Sklerosierung der Metaphysen. Ver-
narbte, aber nicht wesentlich geschrumpfte Tonsillen. Chronische Blutstauung
und geringes Odem der Lungen. Leichte urdmische Enteritis. Kleine Nebenmilz
am Milzhilus.

Organgewichte.
Lange . . . . . 135cm (normal 153 ¢m)
Gewicht . . . . 3Bkeg ( ,, 42kg)
Gehirn . . . . . 1580g ( ,, 1310 g)
Herz . . . . .. 280g ( ,, 220¢)
rechte Lunge . . 345g ( ,, mit 13 Jahren 322 g)
linke Lunge. . . 345g ( .,  zwischen 15 und 20 Jahren 291 g)
Milz . . .. .. 95g ( ,, it 13 Jahren 118 g)
Leber. . . . . . 1145g ¢ mit 13 Jahren 1030 g)
Nieren . . . . . (im Zusammenhanfr gelassen)
Blutmenge . . . 80 cem.

Rontgenuntersuchung (nach der Sektion an den aufgesigten Knochen vor-
genommen): Distale Femurepiphyse: Die Epiphysenfuge verbreitert, ausgezackt,
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unregelmaflig begrenzt. Hauptsichlich an der proximalen Knochengrenze, ent-
sprechend den Knorpelinseln, teils umschriebene, teilweise nur undeutlich erkenn-
bare Aufhellungen, so dal} das Bild wie getiipfelt erscheint. Die Metaphysen sind
sklerosiert. Sonst bietet die Spongiosa keine Besonderheiten.

Rippe. Wie bei der gewShnlichen Rachitis ist das Rippenende etwas aufgetrieben
und aufgefasert.

Mikroskopischer Befund. Rechte Niere: Das Interstitium ist, besonders im Mark,
diffus faserig verdickt, dasselbe ist histiocytér und lymphocytar infiltriert. Stellen-
weise streifenférmig Harnkanilchen begleitend auch miaBigerer Lymphocytengehalt,
ebenso liegen dieselben unter der Oberflache im Mark in dichten Haufchen zusammen.
Unter leichten Einziehungen der Oberfliache besonders stark bindegewebig vernarbte
Partien, die weit in das Nierenparenchym hineinreichen. Dortselbst ein starker
Verlust von Harnkanalchen. Die sparlich ubriggebliebenen sind klein, atrophisch,
mit flach kubischen, éfter mehrschichtigen, sehr stark farbbaren Epithelien. Das-
selbe Bild findet sich sehr haufig im Mark. In der Nachbarschaft dieser Bezirke
eigenartige, adenomartige Wucherungen von Harnkanalchen von tubulirem Bau.
Nur durch ein ganz dinnes, feinfaseriges Interstitium getrennt liegen nesterartig
sehr erweiterte einfache, aber auch verzweigte Driisenginge dicht zusammen.
Die Nester sind gegen die Umgebung scharf abgegrenzt, zeigen aber nur selten
Ansétze zu einer feinen Kapselbildung. Die Epithelien der Driisengéinge sind
ungefdhr kubisch, etwas blasig, sehr haufig in Desquamation begriffen, so daB
sie einzeln oder zu mehreren im Verband im Lumen liegen, zusammen mit feinen
Eiweibschlieren. AuBerdem beobachtet man in einigen Sammelrshrchen granulierte
Zylinder. Die Glomerulisind im ganzen vermindert. Die vorhandenen einigermaBen
grof {(durchschnittlicher Durchmesser 2004). Im Bereich der narbigen Partien
fehlen die Glomeruli véllig oder sind ganzlich hyalin vernarbt. Die tibrigen zeigen
eine feinfaserige gleichmiafiige, bindegewebige Verdickung ihrer Schlingen, jedoch
sind sie durchaus noch kernhaltig. Sie liegen oft frei im Kapselraum. Die Bowman-
sche Kapsel ist meistens stark bindegewebig faserig verdickt, zeigt jedoch keine
Epithelwucherungen bzw. Halbmondbildungen. Sehr selten beobachtet man Syn-
echien. Im Mark, ziemlich nahe dem Nierenbecken, zwei gréBere, mit endothel-
dhnlichen Zellen ausgekleidete und mit diinner bindegewebiger Wand versehene
Cysten; als Inhalt haben sie schwach farbbares kolloidhaltiges Material.

Diagnose: Pyelonephritische Schrumpfniere.

Linke Niere. AuBerst kleines, lingsovales Gebilde, hauptsichlich bestehend
aus einem ziemlich derben, faserigen Bindegewebe (Grundgewebe). Dasselbe ist
lymphocytir und histocytér infiltriert. Es liegen darin spérlich kleine, enge Harn-
kanilchen mit zylindrischen bis kubischen, stark firbbaren Epithelien, die oft
braunliches Kolloid enthalten. AuBerdem sieht man etwas groBere Konvolute
von stark geschlangelten Harnkanalchen, deren Epithelien verquollen erscheinen
und schlechte Kernfarbung aufweisen. Spérliche, ziemlich grofle, mehr oder weniger
hyalin verédete Glomeruli. Verdickung der Bowmanschen Kapsel und Synechien
der GefiBkniuel mit derselben. Sehr starke Wandverdickungen gréfierer und
kleinerer Arterien. Das um das Nierenbecken gelegene Bindegewebe ist verdickt.
Das Nierenbecken zeigt nicht den richtigen Aufbau, enthalt kaum Muscularis.
Auf dem Schnitt sieht man eine mit ganz flachem Epithel ausgekleidete kleine
Cyste mit kolloidihnlichem Inbalt. Keine Einlagerung von glatter Muskulatur oder
Knochen in dem Nierengewebe.

Diagnose: Hypoplasie der linken Niere.

Ureter (links) (oberer Teil). Die Wand zeigt nicht den richtigen Aufbau
einer Langs- und Ringsmuskelschicht, sondern ganz sparliche, unregelmaBig verteilte
Partien von glatter Muskulatur liégen in dem fast ausschlieBlich vorhandenen Binde-
gewebe. Epithel nicht mehr vorhanden. Blase: Wand verdickt, etwas édematos,
keine entzindlichen Erscheinungen.
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Die Lunge zeigt Odem, die Leber Verfettung mittleren Grades. Herzund Milzo. B.
Schiidel: Unterscheidung in Tabula externa, interna und Spongiosa nicht méglich,
sondern der ganze Schidel wird eingenommen von einer grobbalkigen, plumpen
Spongiosa. Der Schidelknochen ist im gangzen verdickt, das Knochenmark ist
zum groéBten Teil rotes Mark. Diinne osteoide Siume, maBig viel Osteoclasten,
Kittlinien recht deutlich. Diagnose: Pagetahnliche Hyperostose des Schadeldachs
bei renaler Rachitis.

Rippe. Knorpelwucherungszone etwas verbreitert und unregelmaBig. Die
praparatorische Verkalkungszone fehlt meistens. Diinne Knorpelzungen ragen in
den Knochen var, breitere Markbuchten ziehen in das Knorpelgebiet hinein. Direkte
Verbindung zwischen Knorpel und Knochen nur an wenigen Stellen, sonst fast tber-
all eine breite Bindegewehsschicht mit hier und da eingesprengten kleinen Knorpel-
bezirken dazwischen. Sehr schmale osteoide S§ume an der Knorpel-Knochengrenze.
In den Knochenbalkchen spirlich verkalkte Knorpelgrundsubstanz eingelagert.
Sehr reichlich Osteoclasten, starke lacundre Resorption. Das Knochenmark ist
an der Knorpel-Knochengrenze Fasermark und geht in Fettmark tiber. Die Kitt-
linien sind sehr deutlich, die Corticalis ist stark aufgefasert. Diagnose: Floride
Rachitis.

Distale Femurepiphyse. Die Knorpel-Knochengrenze ist unregelmifBig: lange,
zungenférmige Knorpelfortsitze ragen in die Markriume hinein (man sieht auch
Knorpelinseln), und umgekehrt finden wir Knochenmark in die Knorpelzone vor-
stoBend. Die Knorpelwucherungszone ist verbreitert, die Knorpelsiulen sind recht
lang und wirr angeordnet. An verschiedenen, wenn auch ziemlich schmalen Stellen
findet man noch priparatorische Verkalkung, hier besteht auch eine Verbindung
Knorpel-Knochen. Knochenbilkchen sind recht schmal, verbreitern sich aber bald
und gehen in eine recht grobkalkige plumpe Spongiosa iiber. In ihrem Zentrum
oft verkalkte Knorpelgrundsubstanz, sie zeigen sehr schmale osteoide Sdume.
An den meisten Stellen liegt zwischen Knorpel und Knochen eine mittelmaBig dicke
Schicht von Bindegewebe, in dem sich reichlich Capillaren und auch Blutungen
finden. In diesem Gebiet ungeheuer reichlich Riesenzellen, bestehend aus ungefahr
kubischem Epithel, die als Osteoclasten in den sehr zahlreichen Howshipschen
Lacunen der in dieses Gebiet hineinragenden Knochenbélkchen liegen. Weiter oben
Fettmark mit eingestreuten Partien roten Markes. Die Corticalis ist stark auf-
gefasert. Diagnose: Floride Rachitis.

Wir haben eine renale Rachitis vor uns, die noch vollig florid ist. Der
Zwergwuchs ist sehr wenig ausgeprigt (Lingendefizit ungefihr 8 cm,
Gewichtsdefizit ungefihr 9 kg). Die Symptome der Nierenerkrankung
bestehen schon sehr lange, so da wir mit Sicherheit annehmen kénnen,
dall hier eine Abhingigkeit des Wachstums und der Knochenverinde-
rung von der Nierenschidigung vorliegh. Eine familidre Belastung be-
steht nicht. Der Tod trat infolge Uramie ein. Dem entspricht die immense
Brhohung des Rest-N. Eine positive Indicanreaktion wéhrend des
urdmischen Komas im Blut ist gewohnlich, ebenso das Unverdndert-
sein des Serumeiweifigehaltes und das richtige Verhiltnis von Albu-
minen und Globulinen, sowie die Verkleinerung des Calciumphosphor-
quotienten.

Pathologisch-anatomisch hochst lehrreich ist hier wieder die Dila-
tation und Hypertrophie der ableitenden Harnwege. Hier muB eine
MiBbildung vorliegen: Bei der winzigen linken Niere kann der méichtig
weite und dickwandige Ureter nicht aus Arbeitshypertrophie erklirt
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werden, sondern es handelt sich um einen Riesenwuchs. Wir halten
aullerdem die linke Niere selber fir milligebildet, hypoplastisch. Der
Grofenunterschied zwischen den beiden Nieren ist zu groB. Man kann
ihn nicht nur durch einseitige stirkere Schrumpfung erkliren, und der
histologische Aufbau ist zu primitiv. AuBerdem ist auch der linke Ureter
miligebildet, er zeigt nicht den richtigen
Aufbau seiner Wand. Siaemmler'! be-
schreibt allerdings hochgradige End-
stadien pyelonephritischer Schrumpf-
nieren, die sehr dhnlich aussehen: Ein
kernarmes Grundgewebe enthdlt ganz
sparlich Reste von Glomeruli und zum
Teil kolloidgefiillte, enge, auch duBerst
sparliche Harnkandlchen. Trotzdem
wollen wir hier nur die rechte Niere als
pyelonephritische ~ Schrumpfniere  er-
klaren: dafiir spricht makroskopisch die
etwas grobe Hockerung. Mikroskopisch
fuhren wir die starke Verddung des
Markes an, die ungleichméfiige, stellen-
weise narbige Sklerose des Interstitiums
in der Rinde, Schwund der Harnkanil-
chen, vikariierende Hypertrophie der-
selben, relatives Intaktsein der Glome-
ruli und die leichte chronische Pyelitis.
Es besteht also auch in diesem Falle
kein reines Syndrom MiBbildung der
Harnorgane — renale Rachitis, sondern
Abb. 4. §.N.1850/34 Wien. Hoch- es tritt die schwere pyelonephritische
sradige pyelonephritischo Schrumpf- ) vy pfniere hinzu, deren Symptome

niere links, Hypoplasie der rechten

Niere, Hydronephrose links, Hyper-  jahrelang beobachtet wurden. Ganz dhn-
trophie und Dilatation der Ureteren lich 1i 3 Fall
bei teilweiser Atresie des rechten, 1lich liegt unser 3. Fall.

Hypertrophie éﬁ‘;mmaﬁon der Fall 3: l4jibriges Midchen (S.-Nr.

1850/34¢ Wien). Hochgradige pyelo-
nephritige Schrumpiniere links, Hypoplasie der rechten Niere, Hydro-
nephrose links, Hypertrophie und Dilatation der Ureteren bei teilweiser
Atresie des rechten, Hypertrophie und Dilatation der Blase.

Kurze Anamnese: Pyurie. Polyurie, Zuriickbleiben im Wachstum,
epileptiforme Krampfanfille, floride Rachitis, die sich ausnahmsweise
auf Vigantolbehandlung bessert. Vor 1 Woche Appendektomie, seit
2 Tagen urdmisches Koma.

Pathologisch-anatomischer Befund (Auszug aus dem Sektionsprotokoll). 118 em
lange (normale Lange 153 cm), 120 kg schwere (normales Gewicht 143 kg), weibliche
Kindesleiche von grazilem Knochenbau mit schméachtiger Muskulatur und méaBig
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reichlich entwickeltem Fettgewebspolster. Die #uBere Haut briunlich-gelblich.
Frische Appendektomienarbe. Die Haut beider Achselhohlen unbehaart und im
Bereiche der Schamgegend lediglich ein zarter Haarflaum. Die Entfernung zwischen
Trochanter major und innerem Kndachel 50 em, die Entfernung zwischen Trochanter
und Mittelpunkt der Patella 24 cm betragend, die Entfernung zwischen Tuberculum
major humeri und Olecranon 21 cm, vom Olecranon zum unteren Ende der Elle
18 cm betragend. Die Lungen sind flissigkeitsreich. Das Herz zeigt eine starke
Wandverdickung des linken Ventrikels und ein blasses rotlichgelbes Herzfleisch mit
einem Stich ins Braunliche. Die Luftrohrenschleimhaut diisterrot gefarbt. Schild-
driise und Thymus o. B. Der linke Harnleiter (Abb. 4) in einer Strecke von 12 cm
nierenwirts von seiner Miindung bis zu 4 ¢m im Umfang ausgeweitet. Er verengt
sich dann auf 1,8 em, um dann trichterformig in das erweiterte Nierenbecken iiber-
zugehen. Die linke Niere 8 X4 X 3 em groB3, ihre Kapsel nach der Fixierung ziemlich
leicht abziehbar. Thre Ober-
flache weist eine grobknollige,
flache Héckerung auf. Die ein-
zelnen Hocker, welche iiber die
ganze Oberflache verteilt sind,
zeigen eine blafBgraugelbliche
Farbe. Dazwischen rétliche
Furchen mit deutlicher Capillar-
zeichnung an der Oberfliche.
Auf dem Durchschnitt den
Hockern entsprechend festes,
weiches Nierenparenchym, wel-
ches gegen die rotlich-festen
Anteile scharf abgegrenzt ist.
Das Nierenparenchym ist in
den letzteren bis auf 2 mm
verdiinnt und itberdacht einen
stark erweiterten Kelch. Die Abb. 5. 8. N. 1850/34 Wien.
Schleimhaut des Nierenbeckens Ausschnitt aus Abb. 4.

verdickt, weilllich. Der rechte

Ureter bis 15 cm oberhalb des Orificiums erweitert, und zwar bis auf 4 cm groBten
Umfangs, dann verengt er sich und ist blind verschlossen. Er setzt sich jedoch
als ein flaches Band in einen nierendhnlich gestalteten, 4 cm langen, 1,5 cm
breiten Korper fort (Abb.5), der an seinem oberen und unteren Pol je eine
kirschgroBle und mehrere kleinere Cysten tragt. Zwischen beiden Cysten eine
6 mm dicke, harte, verbindende Gewebsbriicke. Auf dem Durchschnitt durch die
rechte Niere findet sich ein etwa dreieckig gestalteter Rest des Nierenbeckens,
wobei diese Hohlung von rétlichen Massen ausgefiillt ist. In der Mitte der ganzen
Niere das Gewebe derbfaserig, von Blutungen durchsetzt, keine Nierenstrukbur
zeigend. Die Cysten am oberen und unteren Pol von weillichen, eingedickten
Massen erfilllt. Blase erweitert, ihre Wand verdickt. Das innere Genitale o. B.
Gehirn ist geschwollen, seine Oberfliche hochgradig abgeflacht. Dicke des kno-
chernen Schideldaches 2—4 mm, es zeigt richtige Dreiteilung. Die Knorpel-Knochen-
grenzen im Bereich der Rippen aufgetrieben, der Markraum des Rippenknochens
mit rétlich-graugelber Gewebsmasse gefiillt und an der Grenze zwischen hyalinem
Knorpel und Knochen der Rippe eine etwa 1 mm breite, durchscheinende, blaB-
rétlichgraue Zone eingeschoben. Der Epiphysenfugenknorpel zwischen Caput und
femuris und Collum auf dem Schnitt unregelmillig verlaufend, durchschnittlich
1 mm breit. Der zwischen Trochanter major und Schaft gleichfalls 1 mm dick
und weiBlich, doch schaftwirts an zwei umschriebenen Stellen traubenkern-hanf-
kerngrofle, glasig-durchscheinende, grau-knorpelige Felder ihm angesetzt. Der

Virchows Archiv. Bd. 298, 28
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Epiphysenfugenknorpel zwischen distaler Epiphyse und Schaft gegen die Epiphyse
zu unregelméaBig wellig begrenzt, gegen den Schaft zu unregelmiBig landkartenartig
begrenzt und an den breitesten Stellen etwa 7 mm breit, durchschnittlich aber nur
2 mm, aus glasig-durchscheinender Knorpelmasse bestehend. Die Zwischenrdume
zwischen den unregelmiBig landkartenartig begrenzten Teilen des Epiphysenfugen-
knorpels von feinporotischen Knochen des Markraumes und gefdBreichem, rétlich-
grauem Markgewebe erfiillt erscheinend. Die Dicke der Corticalis in der Schaftmitte
6—7 mm betragend, die Spongiosa des Schaftes an dieser Stelle verdichtet, sanft
bogige Kriimmung des Femurschaftes nach vorne. Epiphysenfuge am distalen
Femurende insofern eigentiimlich gestaltet, als sie sich distalwérts ziemlich scharf,
leicht uneben, mit einer blassen gelblichen Linie abgrenzt, Proximalwérts finden
sich zahlreiche héckerige Ausbuchtungen der Knorpelplatte, gegen die Diaphyse zu,
so dafl manchmal eine Dicke von 9 mm erreicht wird. Zwischen solchen Buckelungen
ist die Knorpelplatte dagegen nur 2,5 mm dick, das Mark zwischen den einzelnen
Buckelungen rotlich gefarbt, im ibrigen Fettmark.

Pathologisch-anatomische Diagnose: Renaler Zwergwuchs mit Infantilismus;
renale Rachitis. Hochgradige pyelonephritische Schrumpfniere links, Hypoplasie
der cystischen rechten Niere, Hydroureteren bel teilweiser Atresie des rechten,
Hypertrophie und Dilatation der Blase.

Urdmie. Urdmische Gastritis, Tracheitis, Hirnschwellung. Hypertrophie des
linken Ventrikels, Animie des Myokards, terminales Odem der Lunge. Status
nach Appendektomie. Aplasie des 2. Molaren im rechten Oberkiefer.

Mikroskopischer Befund. Linke Niere: Die Niere ist folgendermaBen aufgebaut:
das Nierenbecken, dessen Epithel vollig zu Verlust gegangen ist, zeigt in seiner Um-
gebung starke lymphocytire Infiltration. Auf dasselbe folgt eine véllig binde-
gewebig verddete, ziemlich kernarme Markzone mit einigen ganz atrophischen
engen Harnkanilchen und danach die Rinde, die durch das stark erweiterte Nieren-
becken sebr verschmailert, einen etwas verschiedenen Aufbau zeigt. An den etwas
breiteren Stellen siebt man folgendes: das Zwischengewebe ist etwas sklerotisch
verdickt. Die Harnkanalchen haben alle sehr stark verdickte Membranae propriae,
sie sind fast durchweg erweitert, manchmal geschlingelt, haben kubische, ge-
quollene Epithelien mit ziemlich chromatinreichen Kernen. Die Epithelien sind
sehr haufig abgeschilfert. Ofter liegen Harnkanilchen auch zu mehreren zu-
sammen, dieselben sind besonders stark erweitert und geschlangelt, ihre Epi-
thelien zeigen schlechte Kernfirbung. Die Glomeruli sind im ganzen vermindert,
die vorhandenen von mittlerer GréBe. Sie zeigen vielfach eine bindegewebige
Verdickung von Capillarschlingen bei gewoshnlichem Kerngehalt, einige zeigen
véllige hyaline Verédung einzelner Schlingengebiete, wenige sind total hyalini-
siert und vernarbt. Fast iiberall sieht man eine starke bindegewebige Verdickung
der Bowmanschen Kapsel, bisweilen sind einige Glomerulusschlingen mit derselben
verklebt. Meistens ist jedoch noch ein freier Raum zwischen Glomerulus und Kapsel.
An anderen Stellen, wo das Nierenparenchym besonders stark verdickt ist, sehen wir
ein vollig schilddrisenshnliches Aussehen des Gewebes. Glomeruli fehlen véllig,
dafiir beherrschen cystisch erweiterte, kolloidhaltige, mit &uBerst flachen, stark
farbbaren Epithelien versehene Harnkanalchen ganz das Bild. Die Gefafle zeigen
oft eine Wandverdickung, die sowohl Media als auch Intima betrifft. Diagnose: Hoch-
gradige pyelonephritische Schrumpfniere. Rechte Niere: Nierengewebe zwischen
zwei groBen Cysten. Diese haben eine diinne, bindegewebige Wand und eine Aus-
kleidung von ganz flachen, endothelahnlichen Zellen. Die,,Niere* besteht aus einem
derben, faserigen kernarmen Grundgewebe, in das spirlich Harnkanilchen ein-
gelagert sind. Dieselben sind ganz eng in das Bindegewebe eingeschlossen, klein
und atrophisch. Manchmal liegen auch mehrere schwachgeschlangelte zusammen.
Sie haben durchweg ein sehr flaches, undifferenziertes Epithel, gleichen oft Cysten,
mit ziemlich chromatinreichen Kernen. Stellenweise ist das Epithel mehrschichtig.
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Auch Kkleine solide Epithelnester und -zapfen kommen vor. Als Inhalt sieht man in
den Kanalchen oft kolloidartige Massen. Die zahlreichen Arterien zeigen starke
Wandverdickung. GroBere und kleinere Lymphocytenhaufen kommen iiberall vor.
Glomeruli oder ghnliche Gebilde sind nicht vorhanden, auch keine Einlagerung
von ortsfremdem Gewebe. Diagnose: Hypoplasie der Niere.

Blase. Starke lymphocytire Durchsetzung der Schleimhaut, teilweiser Epithel-
verlust, starke Wanddicke, Odem der Submucosa. Diagnose: Chronische Cystitis.

Ureter. Auch hier haufchenweise Lymphocyteninfiltration unter dem Epithel
in der Submucosa. Knochenmark: Rote Hyperplasie. Pankreas o. B. Herz: Frag-
mentatio myocardii. Das Ovar zeigt einige Follikeleysten, sonst o. B.

Hypophyse, Leber, Schilddriise, Epithelkorperchen, Thymus, Milz, Nebennieren
und Gehirn ohne pathologische Verianderungen.

Schidel. Richtige Dreiteilung, etwas grobe Spongiosabalkchen, osteoide Saume
in gewshnlicher Stirke, Osteoclasten vorhanden. Keine Rachitis. Rippe: Knorpel-
wucherungszone stark verbreitert: die Zellsdulen des Saulenknorpels sind sehr lang
und etwas wirr angeordnet. Lange schmale Knorpelbriicken ragen in den Mark-
raum hinein. Sie zeigen an ihrem Ende priaparatorische Verkalkung und stehen in
direkter Verbindung mit den schmalen, sparlichen, senkrecht zum Knorpel gestellten
Spongiosabélkchen. Stellenweise zeigt der ruhende Knorpel eine eigentiimliche
rosa Farbe. An den ubrigen Stellen der Knorpel-Knochengrenze keine direkte
Verbindung zwischen Knorpel und Knochen, sondern zwischen beiden Fasermark
mit reichlich gefiillten Capillaren und Blutungen. Teilweise dringen Zungen des
Knochenmarkes, bestehend aus Capillaren, in den Knorpel ein. Die Spongiosa-
balkchen haben breite osteoide Siume (etwa 304 breit), manchmal bestehen sie
gianzlich aus Osteoid. Siezeigen lacunéire Resorption. Das Fasermark geht allmahlich
in rotes Mark iiber, die Spongiosa zeigt weiter oben einen besseren Aufbau, breitere
und regelmaBigere Knochenbilkchen. Jedoch sind die osteoiden Siaume noch recht
breit (etwa 25 u). Diagnose: Floride Rachitis.

Distale Femurepiphyse. Der intermediire Knorpel besteht groBtenteils aus ganz
wirr angeordnetem Saulenknorpel. Es folgt auf ihn eine Zone, die wie ruhender
Knorpel aussieht, aber eigentiimlich rosa-blaulich gefarbtist. Aufdieser einschmaler,
praparatorischer Verkalkungsstreifen und diesem breit angelagert quergestellte,
meistens aus Osteoid bestehende Spongiosabélkchen. Von da aus eine etwas kiimmer-
liche, spérliche, aber senkrecht zum Knorpel verlaufende Spongiosa (nach der Epi-
physe hin gelegene Seite). Auf der nach dem Schaft zu gelegenen Seite ein ganz
wirres Bild: der Siulenknorpel ragt zungenférmig, manchmal auch in Inseln aui-
geteilt, in das Markgebiet hinein, wihrend dasselbe seinerseits tiefe Buchten im
Knorpel bildet. Auf der Hohe der Knorpelzungen priparatorische Verkalkung
und direkter AnschlnB an schmale, fast nur aus Osteoid bestehende Spongiosa-
bélkehen, dieim Inneren nochreichlich verkalkte Knorpelgrundsubstanz beherbergen.
An den breiten Stellen jedoch keine direkte Verbindung Knorpel-Knochen, hier
sieht man keine priparatorische Verkalkungszone. Es folgt auf den Knorpel
grofitenteils Fasermark, mit einem sehr ausgedehnt eingelagerten, diffus hellrosa ge-
farbtem Balkenwerk. Es zeigtin der Nihe des Knorpels noch einzelne Knorpelzellen,
weiter schaftwarts geht es in die Spongiosabilkchen iiber. Im Fasermark Blutungen
und gefiillte Capillaren. Das Mark geht in Fettmark tiber, die Spongiosa wird weiter
schaftwarts dichter und regelmiBiger; an der Knorpel-Knochengrenze ist sie sehr
schabig. Diagnose: Floride Rachitis mit reichlicher Entwicklung von Chondro-
osteoid.

Wir haben hier das Bild des renalen Zwergwuchses vor uns. Lingen-
defizit ungefshr 30 cm, Gewichtsdefizit 23 kg. Der Knochenbau ist
gracil und proportioniert. Auflerdem bestehen starke infantile Ziige:

mangelhafte Entwicklung der Behaarung, besonders der Schambehaarung.
28*
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Als Anomalie ist die Aplasie des 2. Molaren im rechten Oberkiefer zu
beachten. Dazu kommt die floride, typische Spétrachitis. Die Ana-
mnese bietet nichts Besonderes. Pyurie und Polyurie weisen schon friih
auf das Nierenleiden hin. Zuletzt herrscht das Bild der Urdmie vor.
‘Auch hier beobachten wir die schwere Miflbildung der Harnorgane:
die rechte Niere ist sicher hypoplastisch angelegt, ebenso sehen wir die
groBen Cysten als MiBbildung an, obwohl es sich um keine typische
Cystenniere handelt. An ein hochgradiges Endstadium einer pyelo-
nephritischen Schrumpfung ist hier nicht zu denken, denn die Niere
hat gar keine Verbindung mit der Harnblase. Der neben dem Riesen-
wuchs teilweise sicher angeboren verschlossene rechte Ureter, der Riesen-
wuchs des linken Ureters und die Hypertrophie und Dilatation der
Blase vervollstindigen das Bild. Histologisch entspricht die ganz primitiv
aus Grundgewebe und einigen kolloidgefiillten Driisenschlduchen be-
stehende rechte Niere ganz dem Bild eines primér minderwertig an-
gelegten Organs. Es ist klar, dafl in diesen schwer kongenital gesché-
digten Organen sich besonders leicht Infektionen festsetzen; und so
ist die funktionstiichtige linke Niere einer solchen Infektion erlegen.
Sie ist eine hochgradige pyelonephritische Schrumpfniere von besonders
typischer Ausbildung. Wir sehen bei ihr die schwere, chronische Pyelitis,
die véllige Verddung des Marks, den starken, offenbar zweizeitigen Um-
bau der Rinde: leichteren Grades mit noch erhaltenen Glomeruli und
die #ltere Umwandlung ohne eine Spur derselben, von schilddriisen-
shnlichem Aussehen.

In einem gewissen Gegensatz zu den drei bisher beschriebenen stehen
unsere beiden letzten Fille. Sie lassen die Verdnderungen der ableiten-
den Harnwege vermissen, auBerdem sind die Nieren makroskopisch
feinkérnig-gleichmiaBig geschrumpft, Schon das laft vermuten, dafl
ein und dieselbe Infektion zu der Entzindung beider Nieren fiihrte,
was gegen eine pyelonephritische Entziindung spricht, da eine solche
fast nie gleichzeitig beide Nieren beféllt. AuBerdem fehlt in der Vor-
geschichte die Angabe, dafl Eiter im Urin war.

Fall 4: 19jahriges Midchen (8.-Nr. 24/33 Berlin). Schrumpfniere mit
chronischer interstitieller Nephritis obne Verdnderung der ableitenden
Harnwege.

Krankengeschichte. Die GroBmutter miitterlicherseits, Mutter und eine Schwester
der Patientin sind klein. Bis zum 6. Lebensjahr ist die Patientin normal gewachsen.
Dann Wachstumsstillstand, schlechte Allgemeinentwicklung, sehr spat laufen und
sprechen gelernt. Schlechtes Mitkommen in der Schule. Menarche mit 12 Jahren,
sehr unregelmaBige Periode, die oft 3-—4 Monate ausbleibt und von kurzer, etwa
3tagiger Dauer ist. Als Kind englische Krankheit, danach leichte O-Beinstellung.
Sehr haufig Anginen, verbunden mit hohem Fieber und Schwellung, Rétung der
Gelenke. AuBerdem Masern und Diphtherie. Schon frith, wihrend der Schulzeit
starke Kopfschmerzen. Vor kurzem unvermittelt Schwindelanfalle, Schleier vor
den Augen, Ubelkeit, schlieBlich Krampfe. In der Klinik halten dieselben an, es
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kommt dabei zur Spontanfraktur der linken Hiiftgelenkspfanne. Tod an Herz-
schwache.

Klinischer Befund. Herz und Lungen o.B. Reflexe erhalten, normal. Im
Urin Eiwei +, im Sediment vereinzelte Erythrocyten, wenige Leukocyten und
kubische Epithelien. Im Blutbild geringe sekundire Anéimie. Wa.R. —. Im Blut
(postmortal) Rest-N 297 mg-%; im Serum (postmortal) Calcium 8,4%; P,0,
82,5 mg-%. ' )

Pathologisch-anatomischer Befund. "Auszug aus dem Sektionsprotokoll: Leiche
einer zierlich und wohl proportionierten, kindlich aussehenden Frau von kleiner
Gestalt. . :

Totenstarre und Totenflecke vorhanden. Hautfarbe weiBlich blaf. Knochen-
bau und Fettpolster gehérig ausgebildet. Die Gesichtshaut etwas pastds. Das
GebiB gut erhalten, die Zshne von gehoriger Form. Hals mittellang. Thorax
richtig breit, elastisch, gut gewdlbt.
Die Briiste halbkugelig, straff, klein,
richtig ausgebildet. Achselbehaarung
gehorig.  Schambehaarung reichlich,
nach weiblichem Typ. AuBeres Geni-
tale 0. B. Hymen nicht erhalten. Ex-
tremitéten wohl proportioniert. Keine
Odeme, richtige Lage der Brust- und
Bauchorgane. Im rechten Lungenunter-
lappen reichlich schaumige Flissigkeit
abfliefend. Der Mittellappen der rech-
ten Lunge ist vom Oberlappen unvoll-
standig abgesetzt. Die beiden oberen
Epithelkorperchen klein, die unteren

stark vergrofert. Die Rinde der Neben-
nieren goldgelb, sehr breit, gleichmiBig,
das Mark o. B. Die Nieren (Abb.6)

Abb. 6.

S. N. 24/33.
chronischer interstitieller Nephritis ohne
Verdnderung der ableitenden Harnwege.

Schrumpfnieren mit

sind beide sehr klein (rechte Niere

6x4x2,5 cm, linke Niere 5,5%3,5x1,5 cm), eingebettet in eine fettarme
Kapsel, die Faserkapsel 148t sich ziemlich schwer abziehen. Oberfliche der
Nieren ist von orangegelbroter Farbe mit weiBlicher Sprenkelung, gleichmafBig
mittelfein gehockert. Die Schnittfliche ist von gleicher Farbe wie die Ober-
flache, das Gewebe ist derb, Schnittrand scharf. Normale Nierenzeichnung kaum
erkennbar. Die Rinde ist schmal, ungleichmafig breit, vom Mark teilweise abgesetat.
Die Nierenbecken sind nicht erweitert, ihre Schleimhaut ist zart. Die Ureteren
sind zart, schlank, durchgangig.

Die Blase ist gut kontrahiert, leer, die Muskulatur ziemlich kréftig, die Schleim-
haut grauweiB, von gehsrigem Relief. Im Trigonum ausgeprigte Venenzeichnung.

Der Uterus ist ziemlich klein (pflaumengroB), maBig derb, die Schleimhaut
grauweifl, glatt. Die Ovarien sind ziemlich groB, weiB3, mit leicht. hockeriger Ober-
flache, maBig derb, auf dem Schnitt von gehoriger Zeichnung. '

Die Tuben o. B. Der Schidel sigt sich sehr leicht, die Schadelknochen sind sehr
dick, besonders das Stirnbein (7-—10 mm). Dreischichtung nicht erkennbar. Der
Knochen hat auf dem Schnitt ein gleichmaBiges, bimssteinahnliches Aussehen, er
schneidet sich eben mit dem Messer. Die Schadelkalotte ist unter geringer Kraft-
aufwendung biegsam. An den Hirnhiuten nichts Besonderes. Das Gehirn ist im
ganzen klein, seine Windungen sind abgeflacht. Im ganzen ist die Windungs-
zeichnung ziemlich einfach, die Sulci sind nicht tief. Auf dem Schnitt ist das Ge-.
hirn o. B. Das Knochenmark ist substanzreich, hellrot. )

Pathologisch-anatomische Diagnose. Hochgradige pyelonephritische Schrumpf-
nieren. Zwergwuchs, Hyperplasie der beiden unteren Epithelkorperchen. Leichte
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Hemmung der Hirnrindenentwicklung (vereinfachtes Windungsrelief). Hyperostose
und Osteoporose des Schidels; Hirnschwellung, vermutlich durch eklamptische
Uramie. Anamie. Multiple Frakturen: Abrif} der rechten Patella vonder Quadriceps-
sehne, Himatom-daselbst mit Blutung ins Gelenk, Bruch des linken, oberen Scham-
beinastes, heranreichend bis in die Hiiftgelenkspfanne mit Blutung ins Gelenk und
die angrenzenden Weichteile (nach klinischer Angabe schwere Krimpfe). Cholestea-
tose der Nebennieren.

Organgewichte.
Lange . . . . . 137 cm (normal 160 cm)
Gehirn . . . . . 1000g ( ,, 12542)
Herz . . . . . . 200g ( . 254.6 g)
rechteLunge . . 420g ( ,,  zwischen15und 20 Jahren 322,75 g)
linke Lunge . . 200g ( ' 15 ,, 20 ,, 297,66¢g)
Milz . . . . .. 65z ( 1244 ¢)
Leber. . . . . . 876¢g ( ,, 1373,03¢)
Nieren . . . . . 40g ( 252,00 g).
Blut . . . . .. 240 cem.

Entfernung der Spina iliaca ant. sup. bis zur Ferse 76 cm. Entfernung oberer
Brustbeinrand bis unterer Symphysenrand 43 ecm. Rontgenaufnahme des Beckens
nach der Sektion: Geringe Osteoporose.

Mikroskopischer Befund. Linke Niere: Das Nierenparenchym auBerordentlich
schmal. Die Grenze zwischen Mark und Rinde ist unscharf. Die Rinde zeigt
umschriebene Narbenherde mit stark hyperamischen Capillaren und Lymphocyten-
haufen. In diesen Gebieten sind Glomeruli und Harnkanalchen vollig geschwunden,
oder die letzteren sind ganz atrophisch und sparlich vorhanden, als wenn sie von
narbigem Bindegewebe erdriickt wiaren. In der Nachbarschaft dieser Stellen
starke, adenomartige Wucherungen von Harnkanilchen: Weite, geschlingelte,
teilweise eigentiimlich geknickte und bizarr geformte Kanalchen liegen eng zu-
sammen, so daf zwischen ihnen nur ein ganz geringes feinfaseriges Zwischengewebe
iibrig bleibt, ungefihr nach Art des tubuliren Adenoms. Die Epithelien dieser
Kanilchen sind flach kubisch. Als Inhalt haben sie teils kornige, teils homogene
Eiweilmassen und desquamierte Epithelien. In den narbigen Partien der Rinde
und im Mark sind die spirlichen Harnkanilchen eng und atrophisch mit hohen, oft
zylindrischen, bisweilen mehrschichtigen Epithelien besetzt, deren Kerne eine er-
hohte Farbbarkeit aufweisen. Hier zeigen auch die Membranae propriae der Harn-
kanilchen eine starke Verdickung. Die Glomeruli sind spérlich vorhanden. Sie sind
aber michtig groB (durchschnittlicher Durchmesser 280 ) und haben recht weite
Vasa afferentia. Sie zeigen eine eigentiimlich feinfaserige Verodung: besonders
in den hilusnahen Teilen, doch sind die Kerne noch iiberall erhalten. Nur ganz
einzelne Glomeruli sind vollig hyalin vernarbt. Ofter sieht man bindegewebige
Verdickung der Bowmanschen Kapsel und ganze oder teilweise Synechien der
Glomeruli mit derselben. Andererseits sind die Kapselrdume oft stark erweitert,
so daf zwischen Glomerulus und Kapsel noch ein starker Zwischenraum bleibt.
Nirgends FEpithelwucherung der Bowmanschen Kapsel bzw. Halbmondbildung.
Das Interstitium der Niere ist abgesehen, von den Narbenherden der Rinde, auch
diffus sklerotisch verdickt, besonders im Mark und zeigt bisweilen eine schwache
lymphocytére und histiocytéire Infiltration., Das Nierenbecken und die angrenzenden
Partien des Marks sind stérker lymphoeytir infiltriert, die Capillaren sind stark
hyperamisch. An gréBeren und mittleren Arterien lamellire Elastose. Im ganzen
sind die GefaBe wenig verindert. Eine eigentiimlich starke Fetteinlagerung in den
verbreiterten Membranae propriae der Harnkanilchen, die Epithelien derselben
zeigen nur selten Fetttropfen, AuBerdem sieht man meist feintropfiges Hett hier
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und da im Interstitium und in einigen verédeten Glomerulusschlingen, bisweilen
auch in den Bowmanschen Kapseln, fast nirgends in GefaBen.

Rechte Niere. Die andere Niere bietet im ganzen dasselbe Bild, besonders auch
die starke adenomartige Kanalchenhyperplasie. Die sklerotische Verdickung des
Interstitiums und Verédung im Mark ist noch stérker, die Harnkanilchen sind dort
oft nur ganz spérlich vorhanden, schmal, mit besonders stark erhohtem und mehr-
schichtigem Epithel. Diagnose: (rechte und linke Niere) chronische interstitielle
Nephritis.

Schiidel. Der Schidelknochen im ganzen verdickt. Keine Unterscheidung in
Tabula ext., int. und Diploe, sondern der ganze Schidel besteht aus einer sehr
dichten, groben, plumpen Spongiosa mit fast ausschlieBlich vorhandenem Faser-
mark. Osteoclasten sehr reichlich vorhanden, man sieht infolgedessen haufig
Resorptionsrdume. Dimne ostecide Saume. Diagnose: Pagetidhnliche Hyper-
ostose bei renaler Rachitis.

Femurkopf. Der spongidse Knochen richtig aufgebaut, zeigt keine Verdickung
der Balkchen oder Plumpheit derselben. Das Mark ist fast iiberall reines Fett-
mark, Knorpelwucherungszone nicht verbreitert, der Knochen schlieBt sich gleich
an den Knorpel an. Keine osteoiden Saume. Die Kittlinien treten etwas deutlich
hervor. Diagnose: Richtiger Aufbau, keine Rachitis. Owvar richtig aufgebaut,
ebenso Nebenniere, Schilddriise, Hypophyse, Pankreas, Leber.

Epithelkorperchen. VergroBert, jedoch von richtiger zelliger Zusammensetzung.

Herzmuskel. Spindelférmige Zellarme, perivasculdr gelegene bindegewebige
Schwielen, Muskelfasern gut entwickelt. Diagnose: Abgelaufene rheumatische
Myokarditis.

Es handelt sich um einen Fall von renalem Zwergwuchs bei einem
19jahrigen Weibe des bekannten wohlproportionierten Typs ohne Zeichen
von Infantilismus. Das Léngendefizit betrdgt ungefihr 23 em, das Ge-
wichtsdefizit 28 kg. AufBlerdem haben wir deutliche Zeichen einer Ra-
chitis: Die pagetéhnliche Hyperostose des Schadeldachs mit den mikro-
skopisch groben, plumpen Spongiosabslkchen und Fasermark. Dieses
Bild gehért zu den typischen Verdnderungen bei renaler Rachitis (Ham-
perl?). Da an den iibrigen Knochen keine Zeichen von Rachitis mehr
auffindbar waren, frither aber klinisch eine schwere Rachitis bestand,
glauben wir, dafl es sich um einen Restzustand handelt. Der Rachitis
entspricht der im Blut erhdhte Gehalt von Phosphorsiure bei ungefihr
normalem Calciumspiegel, also eine Verkleinerung des Calcium-Phosphor-
quotienten im CGegensatz zur klassischen Rachitis. Miichell hat zuerst
behauptet, daBl der chronisch nierenkranke Organismus endogenen Phos-
phor nur verzdgert ausscheiden kénne. Die Phosphatstauung sucht sich
durch Ausscheidung in den Darm auszugleichen, hierbei werden aber
schwer losliche Caleiumphosphate gebildet, so dafl ein Calciumverlust
auftritt, welche Stoffwecshelstérung fiir die renale Rachitis verantwort-
lich sei. Loeschke® hat diese Angaben neuerdings nachgepriift und be-
statigh. Er fand aullerdem, dafl zusammen mit dem Calciummangel,
hervorgerufen durch Phosphatstauung, noch eine chronische, ebenfalls
durch die Nierenschiddigung hervorgerufene Acidose eine Rolle spielt.
Fir die klassische Rachitis des Menschen ist es lingst feststehend, daB
Calciummangel sie nicht verursacht. Bei der renalen Rachitis ist er
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von Wichtigkeit, aullerdem reagiert diese Krankheit nicht, oder nur sehr
selten auf Behandlung mit Vitamin D. Es liegt also die Annahme nahe,
daB es sich hier um eine nicht durch D-Vitaminmangel hervorgerufene
Rachitis handelt und daBl der Begriff , Rachitis® nur ein morphologi-
scher ist. Denn morphologisch unterscheidet sich die renale Rachitis
nicht wesentlich von der klassischen. In diesem Zusammenhang méchten
wir noch die VergroBerung der unteren Epithelkorperchen erwéhnen,
und zwar bestand keine Adenombildung, sondern nur eine einfache
Hyperplasie. Zweimal begegnen wir im Schrifttum derselben Angabe
in Fillen von renaler Rachitis: bei Langmead'® und Smyth, Scott und
Goldman®. Diese erkliren es dadurch, dall die Epithelkérperchen ver-
suchen, den durch die nierenbedingte Phosphatstauung gesenkten
Calciumspiegel zu heben. Dabei kommt es dann, wie bei Smyth, Scott
und Goldman, zu metastatischen Kalkablagerungen in Organen, z. B.
Herz, Niere, Lungen, Magenschleimhaut und Dura. Capon'* beschreibt
starke Kalkeinlagerungen in den Nieren, hierbei war eigenartigerweise
der Calciumgehalt des Blutes schwach, der Phosphorgehalt stark ver-
mindert.

Aus der Krankengeschichte méchten wir noch hervorheben, daf}
uramische Symptome (Kopfschmerzen) schon sehr frith begannen.
Daraus méchten wir auf einen sehr frithen Beginn der Nierenerkrankung
schlieBen, auch wenn direkte Symptome einer solchen nicht beobachtet
wurden. Das Kind war dariiber hinaus besonders fiir Erkaltungskrank-
heiten und andere Infektionen anfillig. Die Gelenkbeschwerden mochten
wir im Zusammenhang mit dem histologischen Befund am Herzen als
Polyarthritis ansehen. Es ist moglich, daB schon diese starke Anféllig-
keit Zeichen einer angeborenen konstitutionellen Minderwertigkeit ist.
Noch stirker weist darauf die starke Vereinfachung des Windungs-
reliefs des Gehirns hin, zu beachten wire auch in diesem Sinne die un-
vollkommene Absetzung der Lungenlappen. In der Familie scheint
uns die Angabe starker Kleinheit von Verwandten belastend.

Im Schrifttum begegnen wir zahireichen Angaben iiber familidre
Belastung. Besonders wird auch ein starkes Hervortreten von Nieren-
erkrankungen in der Ascendenz angegeben. Neuerdings bringt Loeschke®
dariiber ndhere Angaben. Bei einem Fall von renalem Zwergwuchs war
eine Schwester des Patienten sehr schwichlich, hatte ein kleines Herz,
eine andere war mit 28 Jahren noch nicht menstruiert gewesen. Bei
einem weiteren Fall starb die Mutter des Vaters an Schrumpfniere und
zwei (Geschwister des Vaters an ,,Knochenschwund®, wobei der letztere
Begriff leider nicht ndher geklirt werden konnte. Bei einem 3. Fall
ist die 17jahrige Schwester bis zum 15. Lebensjahr sehr klein und un-
entwickelt gewesen, die Mutter war chronisch nierenleidend, der Vater
Psychopath. Ellis und Evans® berichten, dall die Mutter eines Patienten
hohen Blutdruck hatte, ein 21jihriger Bruder sei an Brighfscher Krank-
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heit gestorben. Bei einem weiteren Fall war die Mutter schwer nieren-
krank. Neuerdings berichtet Bader's wieder lber renale Rachitis bei
Geschwistern.

Welcher Art sind nun in diesem Falle die Schrumpfnieren ¢ Makro-
skopisch geben die kleinen, fast gleich grofien, orangegelbroten, gleich-
miBig fein gekornten Nieren ohne Verénderung der Nierenbecken keinen
rechten Anhaltspunkdt.

Mikroskopisch steht hier ganz die Wucherung des Interstitiums im
Vordergrund. Wir finden sie in Form gréberer Narbenherde und diffus
in allen Bezirken von Mark und Rinde mit leichter lymphocytéarer Infil-
tration. Glomeruli und Harnkanélchen scheinen stellenweise von dem
gewucherten Bindegewebe erdriickt zu werden. An anderen Stellen
sieht man vikariierende Hypertrophie der Harnkanilchen, und es kommt
zu den bekannten adenoméhnlichen Bildern. Vervollstindigt wird das
Bild durch-die Verdickung der Membranae propriae der Harnkanélchen.
Die Veranderungen der GefdBe sind gering. Wir sehen also eine eigen-
artige chronische Entziindung der Nieren vor uns, von der man nur
sagen kann, daB} sie jedenfalls keine Glomerulonephritis ist. Das Bild
gleicht sehr stark der von Hamperl und Wallis beschriebenen chroni-
schen interstitiellen Nephritis, und wir stehen nicht an, den vorstehenden
Fall derselben zuzuordnen.

Unser letzter Fall zeigt ein sehr &hnliches Bild:

Fall 5: 3jshriges Midchen (S.-Nr. 1825/34 Wien). Schrumpfnieren
mit chronischer, interstitieller Nephritis ohne Verdnderung der ablei-
tenden Harnwege.

Klinisch ist dieser Fall bereits von Wallis'® bearbeitet worden. Wir

beschrinken uns deshalb unten auf das Hervorheben einiger wichtigster
Daten.

Pathologisch-anatomischer Befund. Auszug aus dem Sektionsbericht: 74 cm
lange, 7,20 kg schwere weibliche Kindesleiche in maBig gutem Ernihrungszustand.
Die #uflere Decke blafgrau, in den abhiingigen Kérperpartien zahlreiche blaf-
violette Totenflecke. Schilddriise und Epithelkérperchen zeigen nichts Besonderes.
Die Wand der linken Kammer verdickt (11 mm), keine Erweiterung der Kammer.
In allen Lappen der rechten Lunge graurote, stellenweise zusammenflieBende Ver-
dichtungsherde. Die linke Niere 16,8 g schwer, 48 32x 17 mm gro3. Die Kapsel
beider Nieren leicht abstreifbar. Die Oberfliche weist eine deutliche, grobe, der
Renculuszeichnung entsprechende Lappung auf. Daneben findet sich jedoch eine
feinste blaBirstlich-gelbe Kornung der Oberfliche. Auf der Schnittfliche Rinden-
und Marksubstanz nicht voneinander zu trennen, da beide dieselbe blaBgraurst-
liche bis graugelbe Farbe aufweisen. Die Konsistenz des Nierenparenchyms aus-
gesprochen hart. Nierenbecken nicht erweitert, ihre Schleimhaut blaB. Harn-
blase o. B., ebenso die Ureteren.. Der Uterus dem Alter entsprechend, 2,5 ¢cm lang,
Schleimhaut zart. Die Ovarien 0,35 bzw. 0,4 g schwer und 19, bzw. 17 mm lang,
walzenférmig. Der Thymus 2,3 g schwer, von weicher, markiger Beschaffenheit.
Die Hypophyse 0,1 g schwer, 8 X 3x 3 mm gro. An der Knorpelknochengrenze
eine etwa 1 mm breite graugelbe, scharf begrenzte Linie, die Spongiosa ziemlich
dicht. Das Schideldach ist sehr dinn, sonst nicht verindert. Pathologisch-
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anatomische Diagnose: Renaler Zwergwuchs. Hypertrophie des linken Ventrikels.
Lobulire zusammenflieBende rechtsseitige Bronchopneumonie.

Mikroskopischer Befund. Rechte und linke Niere: Starke sklerotische Ver-
dickung des Zwischengewebes. Dasselbe ist diffus lymphocytér und histiocytér
infiltriert an einigen Stellen, besonders dicht unter der Oberfliche, sieht man auch
dichtere Lymphocytenhaufen. Im Mark ist die Vermehrung des Interstitiums am
stiarksten. In der Rinde ist sie ungleichmiBig: Unter der Oberfliche, unter feinen,
flachen Einziehungen derselben sieht man dichtere Narbenherde. In den stark ver-
6deten Partien sieht man sehr kleine, enge, oft langliche Harnkandlchen mit hoch-
kubischen, teilweise mehrschichtigen, stark farbbaren Epithelien. Sie haben oft
kolloidahnliche Massen als Inhalt. In der Nachbarschaft dieser Partien vikariierend
erweiterte Harnkanalchen, die adenomartig zusammenliegen. Sie sind nur durch
ein ganz feines Zwischengewebe voneinander getrennt, sehr weit, teilweise etwas
geschlangelt, mit flach-kubischen, blasigen, groflen Epithelien. Als Inhalt sieht
man hier Eiweillschlieren. Die Glomeruli sind in den narbigen Bezirken des Marks
klein oder hyalin versdet. In den anderen Teilen sind sie groBtenteils intakt, zeigen
keine Zellvermehrung, nur hier und da bindegewebige Verdickung einzelner Capillar-
schlingen, iiberall eine starke, bindegewebig lamellire, konzentrisch angeordnete
Verdickung der Bowmanschen Kapsel, hiufig Synechien zwischen GefilBkniuel
und Kapsel. Dabei sieht man aber noch sehr oft zwischen GefaBkniuel und Kapsel
einen groferen freien Raum. Die Gefdfle zeigen ofter eine geringe Wandverdickung.
An kleineren GefaBen Verdickung der Intima. Hier und da geringe Fetteinlagerung
an den GefaBwinden, ebenso sparliche Fetttropfen in vertédeten Glomeruli, im
Interstitium und in einzelnen Harnkanilchenepithelien.

Leber. Richtiger Léppchenaufbau. Geringgradig verbreiterte Glissonsche
Felder mit gewdhnlichem Zellgehalt, in denen etwas gewucherte, vermehrte, mit
tippigem Epithel besetzte Gallenginge liegen. Grobtropfige Verfettung der zen-
tralen Léppchenpartien.

Diagnose: Leichte Sklerose mit Gallengangswucherungen. Nebennieren, Ovar,
Hypophyse, Herz, Lungen, Epithelkorperchen bieten keinen krankhaften Befund.
Rippe: Knorpelwucherungszone nicht verbreitert, regelmaBig angeordneter Saulen-
knorpel. Unmittelbarer AnschluBl des Knochens an den Knorpel. In der Mitte
der Knochenbilkchen verkalkte Knorpelgrundsubstanz, die brickenférmig von
Bilkchen zu Bilkchen reicht. Diinne osteoide Sidume, reichlich Osteoclasten.
Spongiosa richtig aufgebaut. Die Spongiosabéilkchen schlank. Die Kittlinien sind
deutlich, das Knochenmark ist im groBen und ganzen Fettmark. Diagnose: Rich-
tiger Aufbau, keine Rachitis. Derselbe Befund an der distalen Femurepiphyse
und einem Wirbelkérper.

Es handelt sich um einen ausgesprochenen renalen Zwergwuchs.
Das Léngendefizit betrigt ungefahr 20 cm, das Gewicht ist ungefdhr
die Hilfte des Sollgewichtes. Eine Rachitis bestand nicht. Auch hier
haben wir eine duBerst schwere Belastung im Sinne der ererbten Schédi-
gung. Der Vater des Kindes ist Epileptiker, die Mutter imbezill Es
leidet selber an schwerer Idiotie, cerebraler Diplegie und wahrschein-
lich angeborener Opticusatrophie. Ein Zusammentreffen solcher und
ahnlicher Zustdnde mit renalem Zwergwuchs ist nicht neu. Zum ersten
Male beschreibt es Silberstern (weitere Angaben bei Wallisi6).

Auch hier mochten wir die gleichméiBige Schrumpfung der beiden
Nieren auf ,,chronische interstitielle Nephritis” zurtickfithren. Wir
sehen eine starke Wucherung des Interstitiums das Bild beherrschen,
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auch hier mit einzelnen dichteren Narbenherden. Es besteht leichte
lymphocytare Iufiltration des Bindegewebes. Die Harnkanélchen zeigen
wiederum, wo sie in stark gewuchertes Bindegewebe eingebettet sind,
Atrophien und an anderen Stellen vikariierende, adenomartig angeordnete
Wucherungen.

AbschlieBend sagen wir folgendes:

1. Es ist sehr zweifelhaft, daBl renaler Zwergwuchs oder renale Ra-
chitis primér, allein und unmittelbar nur Folgen der gestorten Nieren-
funktion nach einer chronischen Nierenkrankheit sind.

Andererseits scheint es uns nicht méglich, von einem Syndrom Mif3-
bildung der Harnorgane -— Zwergwuchs oder Rachitis — zu sprechen,
denn in den bisher sezierten Fallen wurde auBer dieser MiBbildung stets
eine schwere, chronisch entziindliche Nierenverdnderung gefunden.

Infolgedessen méchten wir annehmen, dafl Zwergwuchs, Nierenkrank-
heit, gelegentliche andersartige MiBbildungen, besonders aber der offen-
bar sehr hiufige angeborene Riesenwuchs der ableitenden Harnwege,
in der gleichen Rangordnung ,,Ausdruck einer iibergeordneten Schid-
lichkeit im weitesten Sinne, z. B. auch einer Keimschidigung oder ver-
erbten Anlage® sind (Hamperl®).

2. Bei den 5 vorliegenden Fillen fanden wir zweimal chronische inter-
stitielle Nephritis, dreimal Pyelonephritis als Ursache der Nierenschrump-
fung. Die letztere Krankheit scheint also héufiger, als man bisher
annahm, vorzukommen.
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