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I~enaler Zwergwuehs bzw. renaler Zwergwuehs mit renaler gaehitis 
sind ziemlich seltene, abet nosologisch gesieherte Krankheitsbilder. 

Fiihren wir uns kurz das klinische Bild vor Augen: die Kinder werden 
normal, oft abet schon untergewichtig geboren. Sehon die in tier t~ege[ 
zuerst beobachteten Krankheitssymlotome weisen auf eine Nierenerkran- 
kung hin. Die Kinder leiden unter einem enormen Durst. Derselbe wird 
auf alle m6gliehe Art und Weise befriedigt, zum Tell in grotesker ~Form: 
mit dem eigenen Urin oder mit dem Klosettspiilwasser. Dabei besteht 
eine ausgesproehene Polyurie. Der olt in mehreren Litern gelassene 
H a m  ist strohgelb, yon niedrigem spezifischem Gewieht und mit sp~tr- 
liehem Sedimentbefund. Eine Ausnahme hiervon maeht nut die 6fters 
beobachtete ehronisehe Pyurie. Die Symptome einer chronisehen Nieren- 
erkrankung, insbesondere die einer Sehrumpfniere, linden wir fast immer 
als erste Beobaehtung in den klinisehen Berichten angegeben. Fast  hie 
wurde ein akutes Stadium der Nierenkrank_heit beobachtet. 

Spi~ter erst bemerkt man ein Zuriickbleiben im Wachstum. Nit Fort- 
sehreiten der Krankheit  entwiekelt sieh mehr und mehr das Bild des 
ehroniseh nierenkranken Zwerges. [Ein allgemeines Zurfiekbleiben in der 
Entwieklung, oft mit Ziigen des Infantilismus, wird beobaehtet. HS~ufig 
kommt es dabei zu Knoehenveri~nderungen, die Hamper l  1 endgfiltig 
anatomiseh als eehte Raehitis festgelegt hat, obwohl kliniseh Unter- 
sehiede zur klassisehen Raehitis bestehen: sie reagiert fast nie auf Be- 
handlung mit Vitamin D und der Caleium-Phosphorquotient ist ver- 
mindert start  erhSht. Zuletzt beherrscht das Krankheitsbild ganz die 
sehwere Ur/~mie, an der die Kinder aueh meistens sterben. 

Das eben besehriebene Krankheitsbild ist so gedeutet worden, dab 
sieh auf dem Boden einer ehronisehen NierensehSAigung mit Ausgang 
in Schrumpfniere ein Zwergwuchs entwiekelt, wobei oft noeh rachitisehe 
KnochenverS~nderungen auftreten. Hier erhebt sieh der wiehtige Ein- 
wand, daG bei Kindern ehronisehe SchSAigungen der Niere, selbst hoch- 
gradige SehrumIdnieren , in der l~egel nieht zum Zwergwuehs ffihren. 
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Es hat  sieh infolgedessen sehon frfih die Meinung gebildet und heute 
nahezu durehgesetzt, dab zu der Nierensch~tdigung noch ein weiteres, den 
Zwergwuehs auslSsendes Moment hinzukommen mfisse: eine fiber- 
geordnete, vielleicht kongenitale oder sehon am Keim angreifende Seh/~di- 
gung. Als Beweis daffir wird angeffihrt, dal3 erstens oft in der Famflie 
eine Belastung in bezug auf Nierenkrankheiten besteht, sei es in der 
Aseendenz, sei es, dab gleiehzeitige Erkrankungen yon Geschwistern 
vorkommen, zweitens, dal~ 5fters andersartige MiBbildungen bestehen 
(Duken2). Zur L6sung dieser Frage weitere Tatsachen anzuffihren, 
seheint uns wichtig. AuBerdem ist schon sehr oft das Problem der Ur- 
sache der Schrumpfniere aufgeworfen worden. Hamperl und Wallis 1 
geben, ful~end auf dem ganzen bis zu ihrer Arbeit bekannt gewordenen 
Material, ,,ehronisehe interstitielle Nephritis" an. Viele Verfasser resi- 
gnieren in dieser Frage vSllig, weil sieh aus dem hochgradigen Narben- 
und Endstadium der Sehrumpfnieren rein histologisch keine sieheren 
Schliisse mehr fiber den Beginn der Krankheit ziehen lieBen (neuerdings 
Ellis und Evansa). 

Herr Prof. R6[3le gab mir Gelegenheit, 5 Fi~lle* yon renalem Zwerg- 
wuchs, bzw. renaler Rachitis zu untersuehen. An Hand derselben und 
dem seit der umfassenden Arbeit Hamperls und WalIis' erschienenen 
Schrifttum m6chte ich versuehen, einen Beitrag zur L6sung der vor- 
stehenden beiden Fragen zu geben. 

Fall 1 : 11 j ~hriges M~dchen (S.-Nr. 232/32 Berlin). Pyelonephritische 
Schrumpfnieren mit Erweiterung der Blase, starker Erweiterung der 
Ureteren, mgBiger der Nierenbecken. 

Krankengesehichte (Anszug). Keine famili/tre Belastung. Geburtsgewicht 
5 Pfund. Zwei gesunde Gesehwister aus erster Ehe. Mit einem Jahr Stehen und 
Laufen gelernt. Naeh der Impfung hoehfieberhafte Infektion mit starker Sehwellung 
und R6tung des Armes und der Sehulter. Sp/~ter Keuehhusten, Masern, Seharlach. 
,,Schon immer" fiel bei dem Kind starker Durst auf. Urinlassen dabei sehr reiehlieh. 
Erst seit einigen Jahren sehr langsame Gewichts- and Gr6Benzunahme. Mit 9 Jahren 
Einsehalung. Das Kind wog damals 26--28 Pfund. Intelligenz intakt, gute Schfi- 
lerin. In der letzten Zeit j~hrliche Gewiehtszunahme yon etwa 4 Pfund. Im letzten 
Jahr ist das Kind nut 2 cm gewaehsen. Klinische Diagnose: Hyloophys~trer Zwerg- 
wuehs. Herz und Lungen auskultatoriseh und perkutoriseh normal. Puls regelm~Big, 
gut geffillt. Blutdruck 135/100 mm ttg. Reflexe o.B. R6ntgenuntersuehung 
(postmortal) : Aufnahme des Beckens zeigt bei sonstiger normaler Knochenstruktur 
kleine umschriebene Aufhellungen (porotisehe Herde). Pathologisch-anatomiseher 
Befund (Auszug aus dem Protokoll): Leiche eines au~fallend kleinen, ll4 cm langen 
und 14,3 kg sehweren M/idchens in sehr m/~Bigem Erni~hrungszustand. Der K6rper- 
bau gut 10roportioniert. Knochenbau sehr zart. Nirgends Auftreibungen an 1%ippen 
and Gelenken. Die Haut im Mlgemeinen, besonders am Rumpf, stark br/~unlich. 
Muskulatur schwach entwickelt, in Totenstarre. Ausgedehnte blaurote Totenflecke 
fiber den abhgngigen Partien. Pupillen beiderseits gleieh und mittelweit. Nase, 

* Drei stammen aus dem hiesigen Institut, zwei warden mir liebenswfirdigerweise 
yon Prof. Hamperl aus seinem Wiener Material zur Verffigung gestellt, unter dessen 
Leitung auch die vorliegende Untersuchung ausgeffihrt wurde. 
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Mund- und OhrSffnungen frei. Kopfhaar hell- bis dunkelblond. Leib nicht auf- 
getrieben. Brustkorb symmetriseh, m~gig gew61bt. Der epigastrische Winkel ein 
stumpfer. N~gel o.B. GebiB kindlieh, keine Zahnlfieken. An der guBeren Seham 
finder sieh nur der Wulst der gugeren Sehamlippen, die kleinen Sehamlippen 
fehlen, und zwisehen dem grogen Sehamlippenwulst erseheint ein bfirzelartiges Ge- 
bilde nach Art eines m~nnliehen Gliedes yon etwa 1 cm Lgnge, mit einer angedeuteten 
Vorhaut und Eiehel, abet ohne 0Ifnung und I~ille. Dieses gliedartige Gebilde setzt 
sieh in Form einer Hautfalte his zu einer vertieften Hauttasehe fort, welehe wie der 
Eingang der Scheide erseheint. Diese IDffnung weis t sehleimhautartige Besehaffenheit 

auf. Man gelangt yon ihr aus in die Harnblase 
hinein. Ein Hymen ist yon augen nieht zu 
sehen, jedoeh gelangt man dureh den engen Ein- 
gang auch in die Vagina. Die Bauehorgane 
liegen riehtig. Bauehfell glatt und spiegelnd, 
kein Ergug in der Bguehh6hle. An der Lage 
der Brustorgane niehts Besonderes. Der 
Thymus ziemlieh groB, etwas schlaff, reieht 
mit seinem unteren Pol fiber den oberen Teil 
des Herzbeutels, naeh oben hin zeigt er eine 
gabelf6rmige Ausziehung bis dieht unterhalb 
der Sehilddrfise. Die beiden Gabelenden legen 
sieh seitlich an die Lnftr6hre. Geringe Er- 
weiterung des Herzens und ziemlieh starke 
Verdiekung seiner Wandungen, besonders links. 
Im linken Herzen ein falscher Sehnenfaden. 
Die Lungen o .B.  Die Schilddrtise ist nur 
einseitig entwickelt, es besteht ein m~Big 
groger reehter Seitenlappen, der ohne Ab- 
setzung in einen kleinen Mittellalopen iibergeht. 
Der linke Seitenlappen fehlt. Am unteren Pol 
des reehten Sehilddrfisenlappens befindet sich 
zwischen diesem und der LuftrOhre ein klein- 

Abb .  1. S. N. 232/32. P y e l o n e p h r i t i -  erbsen~oges, rundes, etwas derbes, grauweiges 
sche Schrumpfnieren mit Erweite- Gebilde.DieNebennierenauffallendklein,dabei 
r u n g  tier Blase, starker Erweiterung ist die linke kleiner als die reehte. Die rechte 

de r  U r e t e r e n ,  mgl~iger des  
Nierenbeekens. yon regelreehtem Aufbau. Die linke Neben- 

niere zeigt auf dem Sehnitt eine unregel- 
mggige, stark gefaltete Besehaffenheit. Beide Nieren (Abb. 1) sind stark ver- 
kleinert, dabei ist die linke kleiner als die rechte. (Linke Niere 6•215 em; 
reehte Niere 6 • 2 1 5  era.) Die Faserkapsel lagt sieh yon beiden Nieren sehwer 
abziehen. Beide sind yon etwas platter, sonst abet riehtiger Form. Die reehte 
Niere ist auf der Ober{1/~che sehr unregelm~gig h6ekerig, grobgehSekert. Am 
unteren Pol ein H6eker, der guf dem Einsehnitt stark gelb, etwas faserig und 
nieht erweieht ist. Andere tI6eker sind hleieh-gelb. Dazwisehen ist das Nieren- 
gewebe eingesuuken, rot, feinstk6rnig. Die linke Niere zeigt ein ghnliehes Ver- 
halten, nur sind die HScker etwas weniger grob. Auf der Sehnittflgehe ist bei 
beiden Nieren die Rinde unregelmgl~ig stark versehm/~lert. Die Markzeiehnung ist 
nut stellenweise erkennbar. Die I%inde ist gelblich, das Nark mehr rStlieh ge- 
f&rbt. Die Nierenbeeken sind etwas erweitert, Nierenbeekensehleimhaut gering- 
gradig ger6tet und etwas verdiekt. Beide I-Iarnleiter sind stark erweitert und 
gesehl~ngelt, besonders in ihrem unteren Teil (der linke migt 4, der reehte 3 em 
im Umfang), ihre Wand ist verdiekt; die Harnblase ist ebenfalls ziemlieh stark 
erweitert (Umfang 19 era), ihre Wand ist verdiekt (1,3 em dick). Die beiden 
Ureteren mfinden normal, die Sehleimhaut ist, besonders im Trigonum, etwas 
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ger6tet .  E ine  U r e t h r a  is t  n i eh t  auf f indbar ,  dafi ir  bes teh t  die beschr iebene Ver- 
b indung  m i t  der  Vagina.  Inne res  Geni ta le :  Die Geb/ i rmut ter  is t  von unre i f  
k indl icher  F o r m  und  Gr6Be wie bet  e inem kle inen Madchen.  Die Eiers tScke s ind  yon  
mi t t l e re r  Gr6l~e, ganz g la t t ,  z iemlich p la t t .  Die Tuben  r icht ig  geformt ,  e twas 
geschl/ ingelt .  

Pa tho log i sch-ana tomische  Diagnose:  t tochgrad ige  ehronische Cys t i t i s  m i t  Er -  
wei te rung der  Blase,  s t a r k e  solche der  Ure te ren ,  mi~gige der  be iden  Nierenbecken;  
beidersei t ige hochgradige  Verkle inerung der  Nieren  dureh  ehronische,  watn'scheinlich 
pyelogene Nephr i t i s  m i t  sp/i ter  e rneu t  aszendier te r  ei t r iger  Nephr i t i s ;  v ikar l ierende 
t t y p e r t r o p h i e n  des Tubulusappara tes ,  besonders  reehts .  Verh~ltnism/~Big s ta rke  
H y p e r t r o p h i e  des Herzens .  Zeiehen von  Hirndr t lek .  Sehwere ur&mische chroniseho 
Gastr i t is .  

Mult iple  wei tere  Anomal i en :  Mangelhaf te  Abse tzung  des r eeh ten  Lungen-  
mi t t e l l appens  ve to  Ober lappen.  Feh len  des r ech ten  Sei ten]appens  der  Sehilddrtise,  
Ha l s thymus ,  fragl iche Cyste  der  Gegend des r ech ten  un te ren  Epi the lk6rperchens ,  
angeborene  Vesieo-Vaginalf is te l  bet  Atres ie  der  Harn r6hre  u n d  Hype r t roph i e  der  
Kl i tor is  (angedeute te r  H e r m a p h r o d i t i s m u s  femin inus  ext .) ,  iiberz~hliger Sehnen-  
l aden ,  Nebenmi lz ,  Hypoplas ie  der  Nebennieren .  

Organgewichte (vgl..RSflle-Routet 1~). 
L~nge . . . 1 1 4 e m  ( s t a t t  135 - -140em)  
Gewicht  . . 14 ,3kg  ( ,, 3 2 - -  34kg)  
Gehi rn  . . . 1240g (normal  1268g) 
Herz  . . . .  120g  (135g)  
r ech te  Lunge .  140 g (normal  m i t  12 J a h r e n  173,5 g) 
I inke L u n g e .  135g ( . . . .  12 ,, 160,0g)  
Milz . . . .  5 5 g  ( . . . .  12 ,, 79,75g) 
Leber  . . . .  5 5 5 g  ( . . . .  1010g) 
Nieren  (im Z u s a m m e n h a n g  gelassen).  

Kb'rpermafle * (Abb. 2). 
1. Akromia lb re i t e  . . . . . . . . . .  22,0 cm 
2. J u g u l u m - S y m p h y s e  . . . . . . . .  35,0 cm 
3. T rochan te r  m i t  FuBsohle . . . . .  57,0 cm norma l  79,2 cm 
4 . . . . .  Kniege lenk  . . . .  27,0 cm ,, 35,3 cm 
5. Kniege lenk-Kn6che l  . . . . . . . .  25,0 cm ,, 29,9 cm 
6. KnSche lh6hle  . . . . . . . . . . .  4,5 cm 
7. FuBl~nge . . . . . . . . . . . . .  16,2 cm ,, ]8,7 cm 
8. Akromion-El lbogenge lenk  . . . . . .  21,0 cm ,, 24,9 cm 
9. E l lbogenge lenk-Handwurze l  . . . . .  15,0 cm ,, 19,3 cm 

10. Handwurze l  mi~ F ingersp i t ze  . . . .  14,0 em ,, 14,4 em 
11. U m f a n g  des Kopfes  . . . . . . . .  48,5 em 
12 . . . . .  Oberarmes  . . . . . .  14,5 em ,, 19,7 em 
13 . . . . .  Oberschenkels  . . . . .  26,5 cm ,, 39,6 cm 
14. ,, ,, Unte rsehenke ls  . . . .  19,0 em ,, 26,6 cm 
15. K o p f b r e i t e  . . . . . . . . . . . .  13,2 em 
16. Jochbogenbre i t e  . . . . . . . . .  9,5 em ,, 12,2 cm 
17. Unte rk ie fe rwinke lbre i t e  . . . . . .  7,5 em 
18. Gesichtsli~nge . . . . . . . . . . .  10,2 em 
19. Gesamt l~nge  . . . . . . . . . . .  l l 4 , 0  cm ,, 131,0 cm 

Mikroskopischer  Befund.  L inke  Niere :  I n  Mark n n d  R i n d e  eine s tarke  faserige 
Wuche rung  des In t e r s t i t i ums .  Dasselbe ve rd i ch t e t  s ich besonders  an  der  Grenze 
yon Mark u n d  g i n d e  u n d  b i lde t  do r t  eine r icht ige bindegewebige Sehranke.  Das  

�9 Die no r m Men  Mage aus Martin: Lehrbuch  der  Anthropologie .  
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Mark ist stark unregelmggig versehm/~lert. Die Glomeruli sind zum ~SBten Tell 
v611ig gleiehmggig hyalin verSdet, liegen sehr eng zusammen. Vereinzelt sieht man 
jedoeh v611ig unversehrte Glomeruli "con ungef/~hr gew6hnlieher GrS~e (durch- 
schnittlicher Durchmesser 140#). Sie zeigen keinen abnormen Zellreichtum, keine 
Verdiekung der Bowmanschen Kapsel oder Synechien, hSchstens hier und da binde- 
gewebige Verdiekung einzelner Capillarsehlingen. An vielen, besonders stark binde- 

gewebig sklerotisehen Stellen des Marks sieht 
man sehr atrophische, enge, mit kubischen Epi- 
thelien ausgekleidete Harnkan/tlchen, stellenweise 
sind sie auch g/inzlieh gesehwunden. An benaeh- 
barren Stellen vikariierende Hypertrophie groger 
geschlSmgelter ttarnkani~lchen mit gequollenen, 
zum Teil desquamierten Epithelien und schleehter 
KernfSxbung, so dag ein adenomartiges Bild ent- 
steht. Die Harnk~nglchen liegen dort eng anein- 
ander, zwischen ihnen nur ganz zarte Bindegewebs- 
fasern. Als Inhalt haben sie meistens gekSrnte 
EiweiBmassen. Die Aa. arciformes sind erweitert, 
ihre Wand ist verdiekt, stellenweise in derselben 
Fetteinlagerung, sonst zeigt die Niere geringen 
Fettgehalt. Das Nierenbeeken zeigt hauptsgehlieh 
Desquamation des Epithels. An den erhaltenen 
Stellen, besonders in den Endkelchen, sieht man 
anstatt  des zweireihigen Zylinderepithels ein viel- 
schichtiges, besonders in den oberen Sehichten 
stark abgeplattetes, an riehtiges Plattenepithel 
erinnerndes Epithel. In der subepithelialen Binde- 
gewebsschieht starke Lymphocyteninfiltration, 
fast keine Leukocyten. Die Muscularis ist durch 
Bindegewebsfasern auseinandergedr/~ngt. In der 
auf die Muscularis folgenden Bindegewebsschieht 
wieder reichlieh Lymphoeytenhanfen. Welter 
hOher im Interstitium, streifenfOrmig die Itarn- 
kani~lchen begleitend, Leukoeyten. Teilweise sind 
sie abscel~artig geh~uft. Oft dringen sie aueh in 
die Harnkan~lchen ein und ftillen dieselben aus. 
Auger der leukoeyt~ren Infiltration liegen -ira 
Interstitium aueh diffus verteilt Lymphocyten, 

Abb. 2. S. N. 232]32. l~enaler Plasmazellen und tIistiocyten. Diagnose: Pyelo- 
Zwergwuchs. nephritische Schrumpfniere mit erneut ascen- 

dierter, eitriger Infektion. 
Die rechte Niere zeigt fast dasselbe Bild, nur die Leukocyteninfiltration, besonders 

aber der Einbrueh in die I-Iarnkan~lehen, ist noeh st/~rker als links. 
Blase. Sehr starker Epithelverlust. Die Submueosa ist 6demat6s geschwollen, 

stark diffus lymphocyt~r infiltriert, zum Teil aueh gr6gere h~ufchenf6rmige Lyml0ho- 
eytenansammlungen. Starke/-Iyper~mie der Get~6e. Diagnose: Chronische Cystitis. 

Nebennieren. t~iehtiger Anfbau, dasselbe beiHypophyse, Ovarien, Zwischenhirn. 
Beckensehanfel und Wirbelk6rper o. B. Keine Raehitis. 

IIalsorgane. Auf Serienschnitten ergibt sieh folgendes: Mangel des linken 
Schilddrtisenlappens, das Gewebe des rechten Lappens zeigt richtig ausgebildete 
Follikel mit gew6hnlichem Epithel und reiehliehem, krs mit Eosin sieh anf~rben- 
dem Kolloid. Die Epithelk6rperehen sind richtig gebildet. Der Thymus reieht mit 
zwei Forts~ttzen bis dieht unterhalb des unteren Schilddrfisenpols, aueh zwisehen 
dem rechten unteren Sehilddriisenpol und der Trachea gelegen ein kleiner K6rper 
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yon Thymusgewebe. Das Thymusgewebe zeigt Trennung yon Mark und Rinde, 
jedoch keine HassaIschen K6rperchen. Es handelt sich hierbei um nicht zurfick- 
gebildeten und zum Teil um versprengten Halsthymus. 

Es handelt sich um einen typischen Fall yon hochgradigem renalem 
Zwergwuchs ohne renale Rachitis. Das L~ngendefizit betr~gt ungef~hr 
22 cm, das KSrpergewicht ist ungef~hr die H~lfte des Sollgewiehts. Aus 
der Vorgeschichte ist hervorzuheben, dab offenbar die Erscheinungen 
yon seiten der Nieren zuerst auftraten, woraus auf eine Abh~ngigkeit 
des Zwergwuehses yon dem Nierenleiden zu schlieBen ist. Augerdem 
ist bemerkenswert, dab das Kind bereits untergewiehtig geboren wurde. 
Eine famili~re Belastung besteht nicht. 

Ffir eine auger der Nierenerkrankung wirksame iibergeordnete Seh~di- 
gung zeugen aber die andersartigen Migbildungen, die besonders stark 
geh~u~t sind. Unter diesen sind die aueh sonst h~ufig besehriebenen 
Anomalien der ableitenden Harnwege, n~mlich die Dilatation und Hyper- 
trophie derselben ohne Abflughindernis besonders wiehtig. Es ist durch- 
aus auff~l|ig, wie h~tufig diese Ver~nderungen bei renMem Zwergwuehs 
oder renaler Rachitis yon anderen Beobaehtern besehrieben worden 
sind. E l l i s  und E v a n s  ~ bringen 20 F~lle yon renalem Zwergwuehs, teil- 
weise mit renaler Rachitis. Das Durehschnittsalter betrug 121/2 Jahre. 
Die Verfasser sahen selber 12 F~lle, 8 der Kinder starben, 6 wurden 
seziert und pathologisch-anatomisch durehuntersueht. Augerdem sam- 
melten sie noch 8 weitere yon anderen Arzten untersuchte F~lle, bei 
denen s~mtlieh die Sektion ausgeffihrt wurde. Sie fanden in dieser Beob- 
achtungsreihe 14real Dilatation und Hypertrophie der ableitenden 
Harnwege, ]2real dureh Sektion erwiesen, 2mal wurde die Dilatation 
w~Lhrend des Lebens nur r6ntgenologiseh festgestellt. In erster Linie 
bestand eine oft sehr hoehgradige Dilatation und tIypertrophie der 
Ureteren mit starker Erweiterung und Verdiekung der Blase. Sehr 
oft t rat  eine fast immer doppelseitige Hydronephrose hinzu. In einem 
Fall bestand dabei ein doppeltes Nierenbeeken, sowie ein doppelter 
Ureter einer Seite. In den beiden r6ntgenologiseh untersuehten F~llen 
sah man aul~erdem eine Divertikulose der Harnblase. Niemals bestand 
irgendein Abflul3hindernis, die Harnwege waren nieht eingeengt. Jedes- 
mal waren die Nieren sehwer ehroniseh entziindlich vers in den 
meisten Fs waren es hoehgradige Sehrumpfnieren. Die Verfasser 
denken an ein Versagen des Sphincter vesieo-urethralis als Ursaehe, 
bestehend in einem Spasmus oder in Ersehlaffung, beruhend auf einem 
neuromuskuls Defekt. An eine MiBbildung wird nieht gedaeht, 
sondern sehlieBlieh besehrs man sieh darauf, die Ursaehe der Dila- 
tation und Hypertrophie als unsieher anzusehen, nur dab sie kongenita] 
ist, wird sieher angenommen. Die gleichzeitige, stark fortgesehrittene, 
ehronisehe Nierenentziindung, deren Anfang naeh Ansieht der Ver- 
fasser histologiseh nieht mehr sieher zu ermitteln ist, ersehwert die 
K1/~rung dieser Frage. 
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Auch Faxdn ~ sah Dilatation der Ureteren bei renalem Zwergwuchs, 
Elliot 5 beobachtete r5ntgenologisch Dilatation der Nierenbecken und 
der Ureteren bei ehronischer Nephritis. Meier und Thoenes G beob- 
achteten bei einem 28js Mann mit Zwergwuchs und Knochen- 
ver/s sekunds Schrumpfnieren, Erweiterung und Verdickung 
beider Nierenbecken, der Ureteren und der Blase mit ehronischer Cy- 
stitis. Sie gl~uben an eine Atonie der Ureteren, eine funktionelle lV[inder- 
wertigkeit der Harnentleerungsorgane. Auch Guthrie (zitiert n~ch 
Hamperl) meint, die Hypertrophie und Dilatation der ableitenden Harn- 
wege sei durch vermehrte Wasserausscheidung der kranken Nieren her- 
vorgerufen, also eine gewisse Arbeitshypertrophie. Ellis 7 sah bei einer 
renalen Rachitis mit Schrumpfniere Hypertrophie der Blase und Dila- 
tation der Ureteren. Es land sich dabei eine Klappenbildung an der Ein- 
miindungsstelle der H~rnrShre in die Blase, die vielleicht ein AbfluS- 
hindernis gegeben haben kann. Smyth,  Scott und Goldman s sahen bei 
einer typischen renalen Rachitis beiderseits Hydroureteren, eine hyper- 
trophische Balkenblase und beiderseitige Hydronephrose. Sie sprechen 
sich kl~r fiir eine Mi~bildung aus. Loesehke 9 befa~t sich besonders ein- 
gehend mit diesem Problem. Er bringt zwei nur kliniseh beobachtete 
Fgl[e yon renalem Zwergwnchs mit ,,infizierter doppelseitiger Hydro- 
nephrose" und ,,nicht infizierter doppelseitiger Hydronephrose mit 
Dilatation beider Ureteren". Auch er f ~ t  die Dilatation nnd Hyper- 
trophie als Mi~bildung auf und spricht besonders an Hand des 2. Falles 
yon einer Parallelitgt zwischen Mi~bildung der ableitenden Harnorgane 
und Zwergwuehs, da ja trotz der Hydronephrose die Nierenfunktion 
ldinisch vSllig einwandfrei sei und deshalb keine Wirkung yon tier Niere 
auf d~s Waehstum ausgeitbt werden k6nne. Im 1. Fall war auSerdem 
noeh der Zwergwuchs vor der Beobachtung yon Krankheitszeichen 
der Niere aufgetreten. Loesch/ce mSehte die F~lle yon renalem Zwerg- 
~uchs mit Mil~bildung der Harnwege und Pyurie ale kongenitales Syn- 
drom yon Zwergwuchs und Mil~bildung der uropoetischen Organe auf- 
fassen, es ahiflich wie die mongoloide Idiotie in das Gebiet der mul- 
tiplen Ab~rtungen reehnen. Die in diesem Fall minderwertig angelegten 
Organe erl~gen natiirlich leicht einer Infektion, dieselbe sei aber vSllig 
sekundgrer Natur und babe keinen ma~gebtiehen, jedenfalls nicht aus- 
sehlaggebenden Einflufi auf das Wachstum. In einer erst als Referat ~~ 
kiirzlich ersehienenen Mitteilung vertritt Loesch/ce aueh weiterhin diesen 
Standpunkt. Erstmalig teilt er 1 Fall yon doppelseitiger Hydronephrose 
mit renalem Gigantismus mit und erwahnt ein 10 Woehen ~ltes Kind 
mit ,,ausgesproehener I-Iypoplasie" bei doppelseitiger Hydronephrose 
und Megalureter reehts mit erst seit 12 Tagen bestehender Pyurie. 

Wit kSnnen uns diese Ansichten nicht yell zu eigen maehen. Auch 
wir glauben, dab die Dilatation und Hypertrophie eine Mi~bildung, also 
Ausdruck einer iibergeordneten Sch~dlichkeit ist, well wir sie uns ~ueh 
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nieht allein dureh Arbeitshypertrophie erkl/s k6nnen. Aber trotzdem 
glauben wir nieht an das Syndrom lediglieh yon Hydronephrose und 
Zwergwuchs, denn dann miigten die 5fter vorkommenden kindlichen 
Hydronephrosen auch 6fter mit Zwergwuchs einhergehen, was kaum 
oder, wie es Loeschke selber angibt, nur /s selten vorkommt. Es 
mug, um den Zwergwuchs zu veranlassen, noch etwas Weiteres hinzu- 
kommen, und das ist die ehronische Nephritis. Naeh unserer Ansicht 
ist eine kliniseh intakte Nierenfunktion noch lange nicht einem v611ig 
intakten Nierenparenchym gleiehzusetzen, es ist also ohne pathologisch- 
anatomische Untersuehung nach unserer Ansicht nieht erwiesen, dab 
die nicht infizierte Hydronephrose des FaIles 2 nicht doch mit einer 
schweren chronischen, augenblicklich ruhenden Nierenver/~nderung ein- 
hergeht. Ebenso halten wir es ~tir durchaus mSglieh, dab die Niere im 
Fall 1 schon schwer geseh/s war, ehe die nach Manifestwerden des 
Zwergwuchses beobachteten klinischen Symptome der Nierenerkran- 
kung erkannt wurden. Wir m6chten auch die ,,ausgesprochene Hypo- 
plasie" des 10 Monate alten Kindes nicht ohne weiteres mit unserem 
renalen Zwergwuchs vergleichen. Es erscheint uns durchaus mSglich, 
dab das Kind wie die vielen anderen Kinder mit angeborener Hydro- 
nephrose trotz der Hypoplasie richtig aufw~ehst, und unsere These, 
dab unbedingt zum renalen Zwergwuchs noch die ehronische Nephritis 
gehSrt, wird aueh durch diesen Fall nicht widerlegt. Wit sehen also in 
unserem oben beschriebenen FMle die Dilatation und Hypertrophie 
als MiBbildung, und zwar als eine Art yon Riesenwuehs an. Noch klarer 
soil dies an den beiden ngehsten F/fllen dargelegt werden. 

Die in unserem Falle vorhandene Nierenschitdigung besteht in hoch- 
gradigen Schrumpfnieren. Fragen wir nach der Ursaehe derselben, so 
mSchten wir aus dem makroskopischen Bild der Nieren folgendes als 
besonders wiehtig hervorheben: Beide Nieren sind stark verkleinert, 
jedoch die linke st/frker als die rechte. Die Oberfl/fche ist beiderseits 
unregelm/ff~ig h5ekerig, flache Einziehungen weehseln mit groBen hyper- 
plastischen Partien in scheinbar regelloser Anordnung ab. Das Nieren- 
parenehym ist nnregelm/~l~ig gesehrumpft. Die Nierenbeekensehleim- 
haut leicht verdickt. Dies alles sind typische Zeichen einer pyelonephriti- 
schen Sehrumpfniere (Staemmler11). Mikroskopiseh ist besonders die 
ehronische Entztindung des Nierenbeekens mit den auffallenden Epithel- 
wnehernngen und Metaplasien besonders in den Kelchen, als 0r t  der 
gltesten entztindliehen Prozesse, hersrorzuheben. AuBerdem ist die 
starke Ver6dung des Marks wiehtig, ebenso die Sklerose des Inter- 
stitiums mit Bildung einer Bindegewebsschranke zwisehen Mark und 
l~inde, das v611ige hyaline Ver6den dieht zusammenliegender Glomeruli 
bei vSlligem Intaktsein anderer, die im Vergleieh dazu noeh stgrkere 
ZerstSrung yon Harnkanglehen mit vikariierender I-Iypertrophie der- 
selben an anderen Stellen. Die friseh aseendierte eitrige Infektion st6rt 
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hier nicht  d~s eindeutige Bild der pyelonephri~ischen Schrumpfniere.  
Wir  sehen keine Zeichen anderer Nierenerkrankungen,  z. B. einer vor- 
hergegangenen ,,ehronischen interstitiellen l~ephritis". Ein ~hnliches 
Bild wie das unsere besehreibt Loeschlce 9 mit  seiner ,doppelseit igen an- 
geborenen Hydronephrose,  doppelter  Ureteratonie und Nephropyelo- 
cysti t is".  De T o n i  12 sprieht ebenfalls yon l~yelonephritis, bei gleich- 
zeitigem Diabetes, den er fiir renal bedingt halt, durch Insuffizienz der 
Tubulusepithelien. 

Ahntiehe Verh~ltnisse weisen die beiden n~ehsten F~ille auf:  
Fall  2: 14jahriger Knabe  (S.-Nr. 404/35 Berlin). Reehtsseitige pyelo- 

nephrit ische Sehrumpfniere bei gleichzeitiger Hypoplasie  der linken 
Niere und rechtsseitiger Hydronephrose,  Dilatat ion und t typer t rophie  
beider Ureteren, geringe Hyper t rophie  der Blase. 

Krankengesehiehte *. Familie o.B. Patient wurd 4 kg sehwer geboren, gedieh 
anfangs gut. Die ersten Zahne kamen mit 6 Monaten, mit einem Jahr laufen und 
spreehen gelernt. Vor der Sehule Masern, Diphtherie, Lungenentztindung. Hiiufig 
Anginen, Erk~iltungen. Mit 6 Jahren wegen auffallend blassen Urins Untersuehung: 
Eiweil3 positiv. Dieser Befund weehselte im Laufe der Jahre, jedoeh bestanden 
keine Besehwerden, keine 0deme. ~Nie wurde die Diagnose Nierenentztindung 
gestellt. Zeitweise sogar sehr gutes Befinden. Seit 5 Jahren fast fleisehfreie, gewfirz- 
lose Kost. 

Im Herbst 1934 Einweisung in die Klinik dutch den Sehularzt. Es bestand 
Albuminurie, An/~mie, Rest-N 90%. Das Kind wird jetzt bettl~gerig, keine Polyurie. 
Eine Woehe vor dem Tode der erste Krampfanfall, dann Erbreehen, Benommenheit, 
Husten, Atemnot. In der Klinik baldiger Tod unter ICr/~mpfen. Klinische Unter- 
suchung: Herz und Lungen o.B. Bhtdruek 150:50. Im Urin EiweiI~ + .  Naeh 
Esbach 1,5%, im Sediment einzelne Leukocyten. Schwerste sekund/~re An~mie. 
Wa.t~. und Ergi~nzungsreaktionen negativ. Rest-N 277 nag- %. Im Blur Indiean + ,  
Serumeiweig. 7,24%, davon Globuline 4%, Albumine 3,24%. Nach dem Tode 
wurden im Blur festgestellt: Calcium 5,08, Phosphor 20,6 rag-%. 

Pathologisch-anatomischer Be/und. Auszug aus dem Sektionsprotokoll: Leiche 
eines kleinen, aber kr~ftigen Jungen in gutem Ern~hrungszustand, von proportio- 
niertem KSrperba.u. Der Knabe sieht etwas jtinger aus als es dem angegebenen 
Alter yon 14 Jahren entsprieht. Totenstarre und Totenflecke vorhanden. Die Haut 
ist sehr blaB, etwas strohgelb. Das Kopfhaar ist blond und kurz, Sehambehaarung 
und Aehselbehaarung fehlen. Die Baueheingeweide und die Brustorgane liegen 
riehtig. Der Thymus in riehtiger Lage und yon richtiger Gr6i3e. Das Herz zeigt 
linksseitige starke Wandverdickung und ist lehmartig gelb, trocken und blutarm. 
Die Lungen sehr saftreieh. Auf dem Sehnitt von etwas rostbrauner Farbe. Die 
Gaumenmandeln sind ziemlieh grog, buehtenreieh, mit gelbliehen Pfr6pfen und grau- 
derben Str~ngen. Si~ zeigen aueh im ganzen grau-grtine Veff~rbung. Von der 
linken Niere (Abb. 3) finder sieh nur ein bohnengrol~er, aueh /~hnlich geformter, 
graubraunroter glatter Rest. Der Itarnleiter, der zu diesem kleinen Gebilde fiihrt, 
ist besonders in seinem nnteren Teile sehr weit, etwas gesehl/~ngelt, mit dicker 
Wand und fiberall durehgi~ngig. Die rechte Niere (Gr61]e 6,5X3x2,5 cm) hat 
geh6rige Fettkapsel, die Faserkapsel ]gJ3t sieh yon der grobgek(irnten Oberfl~che 
ziemlich leieht abziehen. Die Niere ist stark verkleinert. Ihre Oberfl~ehe ist ge- 
htickert und graugelbrot, durch dunkelrot durchscheinende Gef/i~chen entstebt 

* Fiir die 1Jberlassung derselben bin ich tterrn Prof. Bessau zu Dank ver- 
pflichtet. 
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ein ziemlich buntes  Bild. Die Konsistenz ist  ziemlich derb und  lest. Die Schnit t -  
flgche is t  yon verwaschener gelbgrauroter Farbc. Der Blutgehal t  erscheint ver- 
minder t .  Mark und  ]~indc lassen sich n icht  voneinander  t rennen.  ])as rechte 
Nierenbecken ist  erweitert ,  die Schleimhant  ist zu weil~ und  zu dick, ebenso in den 
beidcn Harnlei tcrn.  Der rechtc Harnlei ter  is t  noch welter und  dickwandigcr als 
der l inke (Umfang des rechten:  5 cm, des l inkcn 2 cm). Die Hoden sind yon gehOriger 
GrSl3e mi t  zarter  Kapsel,  auf dem Schni t t  br/iunlichrOtlich. Die Harnblase  ist  er- 
weitert  (Umfang 15 cm), ihre Wand  s tark  verdickt  (2 cm dick). Sic i st mi t  klarem, 
gelbcm Ur in  geffillt. Ih re  Schleimhaut  ist etwas rStlich. Die Epiphysenfuge am 
Femur  ziem]ich s ta rk  gezackt mi t  deut- 
lieher Ausbildung yon Knorpelinseln.  
Die Metaphysen zeigcn verdickte  und 
feste Spongiosa, ebenso die Wirbelk6r.  
per. Der Schgdel sggt sich leicht. Form 
rundlich.  Die Sggeflgche zeigt n ich t  die 
r ichtige Dreischichtung, sondern beson- 
ders fiber beiden Schcitelbeinen eine 
gleichmgf3ig fcinporige Bcschaffenheit  
(0,8 cm dick). Der Knochen lgBt sich 
hier in  dfinnen Scheiben leicht  mi t  dem 
Messer abschneiden.  Das Gehirn ist 
o .B.  Die Organe haben  alle einen leich- 
ten  Uringeruch.  

Pathologisch-anatomische Diagnose. 
t~enale ~gachitis, I-Iypoplasie der  l inken 
Niere, chronische, schrumpfende Nephri-  
tis der rechten Nicre mi t  Hydronephrose,  
Hydroureteren,  Hyper t rophie  und  Dila- 
t a t ion  der Harnblase ;  linksseitige I-Ierz- 
hypertrophie  mi t  terminaler  Di la ta t ion;  
lehmfarbener Herzmuskel (diffuse Ver- 
fe t tung und  Angmie);  cben noch schneid- 
baresrachit isches Osteophyt fiber beiden Abb. 3. S.N. 504135. laechtsseitige pyelo- 
Scheitelbeinen; Sklerosierung der Spon- nephritische Schrumpfniere beigleichzeitiger 
giosa an  den Wirbelk6rpern,  zaekige, ttypoplasie der linken Niere nnd rechts- 

seitiger ]=Iydronephrose, Dilatation nn4 
unregelmgBige Epiphysenfuge a m F e m u r  Hypertrophic beider Ureteren, geringe 
mi tBi ldungvonKnorpe l inse ln ,  deutliche ttypertrophie der Blase. 
Sklerosierung der Metaphysen. Ver- 
narbte ,  aber n ieh t  wesentlich geschrumpfte Tonsillen. Chronische Bluts tauung 
und  geringes Odem der Lungen. Leichte urgmische Enteri t is .  Kleine Nebenmilz 
am Milzhilus. 

L/inge . . . . .  135 
Gewicht . . . .  33 
Gehirn . . . . .  1580 
Hcrz . . . . . .  280 
rechte Lunge . . 345 

Organgewichte. 
em normal  153 cm) 
kg ,, 42 kg) 
g ,, 1310 g) 
g ,, 220 g) 
g ,, mi t  13 Jah ren  322 g) 

l inke Lunge .  . . 345g ,, zwischen 15 und  20 J a h r e n  291 g) 
Milz . . . . . .  95 g ,, m i t  13 J a h r e n  118 g) 
Leber . . . . . .  1145 g ,, m i t  13 J a h r e n  1030 g) 
Nieren . . . . .  (im Zusammenhang  gelassen) 
Blutmenge . . . 80ccm.  

l~6ntgemmtersuchung (naeh der Sektion an  den aufgesggten Knochen  vor- 
genommcn):  Dist~le Femurepiphyse:  Die Epiphysenfuge verbrei ter t ,  ausgezackt, 
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unregelmiigig begrenzt. Haupts&chlich an der proximalen Knoehengrenze, ent- 
spreehend den Knorpelinseln, teils umschriebene, teilweise nur undeutlich erkenn- 
bare Aufhellungen, so dag das Bild wie gettipfelt erseheint. Die Metaphysen sind 
sklerosiert. Sonst bietet die Spongiosa keine Besonderheiten. 

Bippe. Wie bei der gewShnliehen Raehitis ist das RipI0enende etwas aufgetrieben 
und aufgefasert. 

Mikroskopischer .Be/und. Reehte Niere: Das lnterstitium ist, besonders ira Mark, 
diffus faserig verdiekt, dasselbe ist histiocyt~tr und lymphoeyt/~r infiltriert. Stellen- 
weise streifenf6rmig Harnkans begleitend aueh m~gigerer Lymphoeytengehalt, 
ebenso liegen dieselben unter der Oberfl~ehe im Mark in diehten HAufehen zusammen. 
Unter leiehten Einziehungen der OberfI~elae besonders stark bindegewebig vernarbte 
Partien, die welt in das Nierenparenehym hineinreiehen. Dortselbst ein starker 
Verlust yon Harnkan~lehen. Die sp/~rlich tibriggebliebenen sind klein, atrophiseh, 
mit finch kubisehen, 6fter mehrsehiehtigen, sehr stark f~rbbaren Epithelien. Das- 
selbe Bild findet sieh sehr h~ufig im Mark. In der Naehbarsehaft dieser Bezirke 
eigenartige, adenomartige Wueherungen yon Itarnkan~lehen yon tubul~irem Bau. 
Nur dureh ein ganz d(innes, feinfaseriges Interstitium getrennt liegen nesterartig 
sehr erweiterte einfaehe, aber aueh verzweigte Drtiseng~nge dieht zusammen. 
Die Nester sind gegen die Umgebung seharf abgegrenzt, zeigen abet nur selten 
Ans/itze zu einer feinen Kapselbildung. Die Epithelien der Driiseng~inge sind 
ungefghr kubiseh, etwas blasig, sehr hgufig in Desquamation begriffen, so dag 
sic einzeln oder zu mehreren im Verband im Lumen ]iegen, zusammen mit feinen 
EiweiBsvhlieren. Augerdem beobachtet man in einigen Sammelr6hrehen granulierte 
Zylinder. Die G]omeruli sind im ganzen vermindert. Die vorhandenen einigermagen 
grog (durehsehnit~lieher Durehmesser 200#). Im Bereieh der narbigen Partien 
fehlen die Glomeruli v611ig oder sind g/~nzlieh hyalin vernarbt. Die iibrigen zeigen 
eine feinfaserige gleiehm/~gige, bindegewebige Verdiekung ihrer Sehlingen, jedoeh 
sind sie durehaus noeh kernhaltig. Sie liegen oft frei im Kapselraum. Die Bowman- 
sche Kapsel ist meistens stark bindegewebig faserig verdiekt, zeigt jedoeh keine 
Epithelwueherungen bzw. tIalbmondbildungen. Sehr selten beobaehtet man Syn- 
eehien. Im Mark, ziemlieh nahe dem Nierenbeeken, zwei grSgere, mit endothel- 
ghnliehen Zellen ausgekleidete und mit diinner bindegewebiger Wand versehene 
Cysten; als Inhalt haben sie sehwaeh f~rbbares kolloidhaltiges Material. 

Diagnose: Pyelonephritisehe Sehrumlofniere. 
Linlce Niere. )~ugerst kleines, I/ingsovales Gebilde, haupts/~ehlieh bestehend 

aus einem ziemlieh derben, faserigen Bindegewebe (Grundgewebe). Dasse]be ist 
lymphoeyt~r und histocyt~r infiltriert. Es liegen darin slo~irlieh kleine, enge Ham- 
kaniilchen mit zylindrisehen bis kubisehen, stark f~rbbaren Epithelien, die oft 
br~unliehes Kolloid enthMten. AuBerdem sieht man etwas grSl3ere Xonvohte 
yon stark geschl~ngelten Harnkan~lehen, deren Epithelien verquollen erscheinen 
und schlechte Kernf~rbung aufweisen. Sp~rliche, ziemlieh grote, mehr oder weniger 
hyalin ver6dete Glomeruli. Verdiekung der .Bowmansehen Kapsel und Synechien 
der Gef~gkn~uel mit derselben. Sehr starke Wandverdickungen gr6gerer und 
kleinerer Arterien. Das um das Nierenbecken gelegene Bindegewebe ist verdickt. 
Das Nierenbeeken zeigt nicht den richtigen Aufbau, enth~lt kaum Museularis. 
Auf dem Schnitt sieht man eine mit ganz flachem Epithel ausgekleidete kleine 
Cyste mit kolloidi~hnlichem Inhalt. Keine Einlagerung yon glatter Muskulatnr oder 
Knochen in dem Nierengewebe. 

Diagnose: tIypoplasie der linken Niere. 
Ureter (links) (oberer Teil). Die Wand zeigt nicht den riehtigen Aufbau 

einer Langs- und Ringsmuskelsehieht, sondern ganz spiirliehe, unregelmiil~ig verteilte 
Partien yon glatter Muskulatur liegen in dem fast aussehlieBlieh vorhandenen Binde- 
gewebe. Epithel nieht mehr vorhanden. Blase: Wand verdiekt, etwas 6demat6s, 
keine entz/indlichen Erseheinungen. 
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DieLungezeigtOdem,dieLeberVerfettungmittleren Grades. HerzundMilzo. B, 
Schiidel: Unterseheidung in Tabula externa, interna und Spongiosa nicht mSglieh, 
sondern der ganze Sch~del wird eingenommen yon einer grobbalkigen, iolumpen 
Spongiosa. Der Sch~delknoehen ist im ganzen verdiekt, das Knochenmark ist 
zum gr68ten Tell rotes Mark. Dfinne osteoide S/iume, m/~Big viel Osteoelasten, 
Kittlinien reeht deutlieh. Diagnose: Pagetahnliche Ityperostose des Sch~deldachs 
bei renaler l~achitis. 

Rippe. Knorpelwucherungszone etwas verbreitert und unregelm~gig. Die 
pr~paratorisehe Verkalkungszone fehlt meistens. Dfinne Knorloelzungen ragen in 
den Knochen vor, breitere Markbuchten ziehen in das Knorioelgebiet hinein. Direkte 
Verbindung zwischen Knorl0el und K_noehen nur an wenigen Stellen, sonst fast fiber- 
all eine breite BindegewebssehieJat mit hier und da eingeswengten kleinen KnorpeI- 
bezirken dazwisehen. Sehr sohmale osteoide S~ume an der Knorpel-Xnoehengrenze. 
In den Xnoehenbhlkehen sp/~rlieh verkalkte Knorpelgrundsubstanz eingelagert. 
Sehr reichlieh Osteoelasten, starke laeunare Resorption. Das Knochenmark ist 
an der KnorpeLXnochengrenze Fasermark und geht in Fettmark fiber. Die Kitt- 
linien sind sehr deutlieh, die Cortiealis ist stark aufgefasert. Diagnose: Floride 
gaehitis. 

Distale Femurel)iphyse. Die Knorpel-Knochengrenze ist unregelm/~Big: lunge, 
zungenf6rmige Knorloelforts/~tze ragen in die Markr~ume hinein (man sieht aueh 
Knorpelinseln), und umgekehrt finden wir Knochenmark in die Knorpelzone vor- 
stoBend. Die Knorloelwucherungszone ist verbreitert, die Knorpelsaulen sind recht 
lung und wirr angeordnet. An versehiedenen, wenn aueh ziemlieh sehma]en Stellen 
finder man noeh pr~paratorisehe Verkalkung, bier besteht aueh eine Verbindung 
Knorpel-Knoehen. Knochenbs sind recht schmal, verbreitern sieh aber bald 
und gehen in eine reeht grobkalkige plumpe Spongiosa fiber. In ihrem Zentrum 
oft verkalkte K~orpetgrur~dsubstanz, sie zeigen sehr set~a]e osteoide S~ume. 
An den meisten Stellen liegt zwisehen ]Cnorpel und Knoehen eine mittelmiil3ig dieke 
Sehieht yon t/indegewebe, in dem sieh reiehlieh Capillaren und aueh Blutungen 
linden. In diesem Gebiet ungeheuer reichlieh Riesenzellen, bestehend aus ungef&hr 
kubisehem Epithel, die als Osteoelasten in den sehr zahlreiehen Howshipsehen 
Laeunen der in dieses Gebiet hineinragenden Knoehenb~lkehen liegen. Weiter oben 
Fettmark mit eingestreuten Partien roten Markes. Die Cortiealis ist stark auf- 
ge~asert. Diagnose: Floride Raehitis. 

Wit  haben  eine renale Raehit is  vor  uns, die noeh vSllig florid ist. Der 
Zwergwuchs ist sehr wenig ausgepr~gt (L~ngendefizit ungef~hr 8 em, 
Gewiehtsdefizit ungef~hr 9 kg). Die Symptome  der Nierenerkrankung 
bestehen sehon sehr lunge, so da6 wir mit  Sieherheit a lmehmen k/3nnen, 
dab hier eine Abhgngigkeit  des Waehs tums  und der Knoehenver/~nde- 
rung yon  tier Nierensehgdigung vorliegt. Nine familigre Belastung be- 
s teht  nieht. Der  Tod t ra t  infolge Ur~mie ein. Dem entsprieht die immense 
Erh6hung  des Rest-N.  Eine positive Indieanreakt ion wghrend des 
ur/~mischen Komas  im Blur ist gew6hnlieh, ebenso das Unver~ndert-  
sein des Serumeiweil3gehaltes und  das riehtige Verh/~ltnis yon  Albu- 
minen und Globulinen, sowie die Verkleinerung des Caleiumphosphor- 
quotienten. 

Pathologiseh-anatomiseh hSehst lehrreieh ist hier wieder die Dila- 
ta t ion  und  Hyper t rophie  der ableitenden Harnwege.  I-Iier muB eine 
MiBbildung vorliegen: Bei der winzigen linken Niere kann  der m/~ehtig 
weite und diekwandige Ureter  nieht  aus Arbei tshypertrophie  erklart  
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werden, sondern es handelt sich um einen Riesenwuehs. Wir halten 
augerdem die linke Niere selber fiir mi[tgebildet, hypeplastisch. Der 
GrSBenunterschied zwischen den beiden Nieren ist zu groin. Man kann 
ihn nicht nur durch einseitige starkere Schrumpfung erklaren, und der 
histologische Aufbau ist zu primitiv. AuBerdem ist such der linke Ureter 

mii~gebildet, er zeigt nicht den richtigen 
Aufbau seiner Wand. Staemmler 11 be- 
schreibt allerdings hochgradige End- 
stadien pyelonephritischer Sehrumpf- 
nieren, die sehr s aussehen: Ein 
kernarmes Grundgewebe enth~lt ganz 
sparlich ]~este yon Glomeruli und zum 
Tell kolloidgeffillte, enge, auch i~uBerst 
sp~irliche Harnkan~tlchen. Trotzdem 
wollen wir hier nur die reehte Niere Ms 
pyelonephritisehe Sehrumpfniere er- 
klaren: daffir sprieht makroskopiseh die 
etwas grobe HSekerung. Mikroskopiseh 
fiihren wit die starke Ver6dung des 
Markes an, die ungleiehmggige, stellen- 
weise narbige Sklerose des Interstitiums 
in tier Rinde, Sehwtmd der Harnkan/~l- 
ehen, vikariierende Hypertrophie der- 
selben, relatives Intaktsein der Glome- 
ruli und die leiehte ehronisehe Pyelitis. 
Es besteht also aueh in diesem Falle 
kein reines Syndrom Mil3bildung der 
Harnorgane - -  renale Raehitis, sondern 

Abb. ~:. S . N .  1850/34 Wien.  I-Ioeh- e s  t r i t t  die schwere pyelonephritische 
gTadige pyelonephritisehe Sehrumpf- Sehrumpfniere hinzu, deren Symptome 
niere  l inks,  I-Iypoplasie der  r e e h t e n  
Niere, Hydronelahrose links, Ilyper- jahrelang beobachtet wurden. Ganz i~hn- 
t rophie  nnd  Di la ta t ion  der  U r e t e r e n  
bei te i lweiser  At res ie  des r ech ten ,  l ieh l iegt  unser  3. Fal l .  
H y p e r t r o p h i e  and Dila, t, ation tier Fall 3: i4j's M/~dchen (S.-Nr. 

Blase, 
1850/34 Wien). Hochgradige pyelo- 

nephritige Sehrumpfniere links, Hypoplasie der reehten Niere, Hydro- 
nephrose links, Hypertrophie und Dilatation der Ureteren bei teilweiser 
Atresie des reehten, Hypertrophie und I)i]atation der Blase. 

Kurze Anamnese: Pyurie. Polyurie, Zurfiekbleiben im Waehstum, 
epileptiforme Krampfanfglle, Iloride Raehitis, die sieh ausnahmsweise 
auI Vigantolbehandlung bessert. Vor 1 Woehe Appendektomie, seit 
2 Tagen ur/~misehes Korea. 

Pathologisch-anatomischer Be]und (Auszug aus dem Sektionsprotokoll). 118 cm 
lange (normale Li~nge 153 cm), 120 kg schwere (normales Gewicht 143 kg), weibliche 
Kindesleiche von grazilem Knochenbau mit schm~chtiger Muskulatur und m~flig 
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reichlieh entwiekeltem Fettgewebspolster. Die ~tuBere Haut  br/~unlieh-gelblich. 
Frisehe Appendektomienarbe. Die I taut  beider Aehselh6hlen nnbehaart und im 
Bereiche der Schamgegend lediglich ein zarter Haarflanm. Die Entfernung zwisehen 
Trochanter major und innerem Kn6chel 50 cm, die Entfernung zwisehen Trochanter 
und Mittelpunkt der Patella 24 cm betragend, die Entfernung zwisehen Tuberculum 
major humeri und Oleeranon 21 cm, vom Olecranon zum unteren Ende der Elle 
18 cm betragend. Die Lungen sind fltissigkeitsreich. Das tterz zeigt eine starke 
Wandverdickung des linken Ventrikels und ein blasses r6tlichgelbes Herzfleiseh mit  
einem Stich ins Br/~unliehe. Die Luftr6hrenschleimhaut diisten'ot gef/~rbt. Schild- 
drfise und Thymus o. B. Der linke Harnlciter (Abb. 4) in einer Strecke yon 12 cm 
nierenw/~rts yon seiner Mfindung bis zu 4 cm im Umfang ausgeweitet. Er  verengt 
sich dana auf 1,8 era, um dann triehterf6rmig in das erweiterte Nierenbeeken/iber- 
zugehen. Die iinke Niere 8 • 4 X 3 cm groB, ihre Kapsel nach der :Fixierung ziemlic h 
leicht abziehbar. Ihre 0ber- 
fl/~ehe weist eine grobknollige, 
fl~che H6ckerung auf. Die ein- 
zelnen H6cker, welche fiber die 
ganze Oberfl/~che verteil t  sind, 
zeigen eine blaBgraugelbliche 
Farbe. Dazwisehen r6tliche 
Furehen mit  deutlieher Capillar- 
zeichnung an der Oberfl/~ehe. 
Auf dem Durchschnitt den 
H6ckern entsprechend festes, 
welches Nierenparenehym, wel- 
ches gegen die r6tlich-festen 
Anteile seharf ahgegrenzt ist. 
Das Nierenparenchym ist in 
den letzteren bis auf 2 mm 
verdiinnt und tiberdaeht einen 
stark erweiterten Kelch. Die Abb, 5. S. N. 1850/3~ Wien.  
Sehleimhaut des Nierenbeckens Ausschn i t t  aus Abb. 4. 

verdickt, weiBlich. Der rechte 
Ureter his 15 cm oberhalb des Orificiums erweitert, und zwar bis auf 4 cm gr6Bten 
Umfangs, dann verengt er sich und ist blind verschlossen. Er setzt sich jedoch 
Ms ein fiaches Band in einen nieren/~hnlich gestalteten, 4 cat langen, 1,5 cm 
breiten K6rper fort (Abb. 5), der an seinem oberen und nnteren Pol je eine 
kirschgrol3e und mehrere kleinere Cysten trggt. Zwischen beiden Cysten eine 
6 mm dicke, harte, verbindende Gewebsbrficke. Auf dem Durchsehnitt  durch die 
rechte Niere finder sich ein etwa dreieckig gestalteter Rest des Nierenbeckens, 
wobei diese H6hiung von r6tliehen Massen ~usgeffillt ist. In  tier Mitre der ganzen 
Niere das Gewebe derbfaserig, von Blutungen durehsetzt, keine Nierenstruktur 
zeigend. Die Cysten am oberen und unteren Pol yon weiBlichen, eingedickten 
Massen erfullt. Blase erweitert, ihre Wand verdiekt. Das innere Genitale o. B. 
Gehirn ist gesehwollen, seine Oberflgche hochgq'adig abgeflacht. Dicke des kn6- 
chernen Sch~deldaehes 2 ~  ram, es zeigt richtige Dreiteilung. Die Knorpel-Knoehen - 
grenzen ira Bereieh der Rippen aufgetrieben, der Markraum des Rippenknochens 
mit  r6tlich-graugelber Gewebsmasse gefiillt und an der Grenze zwischen hyalinem 
Knorpel und Knoehen der Rippe eine etwa 1 mm breite, durehseheinende, blaB- 
r6tlichgraue Zone eingeschoben. Der Epiphysenfugenknorpel zwischen Caput und 
femuris und Collum auf dem Schnitt  unregelms verlaufend, durchsehnittlich 
1 mm breit. Der zwisehen Troehanter major und Schaft gleichfalls 1 mm dick 
und weiBlich, doch schaftwgrts an zwei nmschriebenen Stellen traubenkern-hanf- 
kerngroge, glasig-durchscheinende, grau-knorpelige Felder ihm angesetzt. Der 

Virchows 2~eh[v.  Bd, 298. 28 
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Epiphysenfugenknorl0el zwischen distaler Epiphyse und Schaft gegen die Epiphyse 
zu unregelm~Big wellig begrenzt, gegen den Schaft zu unregelm&l~ig landkartenartig 
begrenzt und an den breitesten Stellen etwa 7 mm breit, durchschnittlich abet nut 
2 ram, aus glasig~durchscheinender Knorpelmasse bestehend. Die Zwischenr&ume 
zwisehen den unregelm~il~ig landkartenartig begrenzten Teilen des Epiphysenfugen- 
knorpels yon feinporotischen Knochen des Markraumes und gef~Breichem, r~tlich- 
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 insofem eigentfimlich gestaltet, als sie sich distalw&rts ziemlich scharf, 
leicht uneben, mit einer blassen gelblichen Linie abgrenzt, Proximalw~rts linden 
sich zahlreiehe hSckerige Ausbuchtungen der Knorpelplatte, gegen die Diaphyse zu, 
so dal3 manchmal eine Dicke yon 9 mm erreicht wird. Zwischen solchen t~uckelungen 
ist die Knorpelplatte dagegen nut 2,5 mm dick, das Mark zwischen den einzelnen 
Buekelungen rStlich gef~irbt, im iibrigen Fettmark. 

.Pathologisch-anatomische Diagnose: Renaler Zwergwuchs r~lit Infantilismus; 
renate t~aehitis, tIochgradige pyelonephritische Schrumpfniere links, ~-Iypoplasie 
der eystisehen rechten l~iere, Hydroureteren bei teilweiser Atresie des rechten, 
Hypertrophie und Dilatation der Blase. 

Ur~mie. Ur~mische Gastritis, Traehei~is, Hirnschwellung. Hypertrophie des 
linken Ventrikels, An~mie des Myokards, terminales 0dem der Lunge. Status 
nach Appendektomie. Aplasie des 2. Molaren im rechten Oberkiefer. 

Mikroskopischsr Be/und. Links Niere: Die Niere ist folgendermal~en au~gebaut: 
das Nierenbecken, dessen Epithel v611ig zu Verlust gegangen ist, zeigt in seiner Um- 
gebung starke lymphocytare Infiltration. Ant dasselbe folgt eine v611ig binde- 
gewebig ver6dete, ziemlich kernarme Markzone mit einigen ganz atrophischen 
engen I-Iarnkanglchen und danach die Rinds, die durch das stark erweiterte Nieren- 
beeken sehr verschm~tlert, einen etwas verschiedenen Aufbau zeigt. An den etwas 
breiteren Stellen sieht man folgendes: das Zwisehengewebe ist etwas sklerotisch 
verdickt. Die l:Iarnkanalchen haben alle sehr stark verdickte Membranae propriae, 
sie sind fast durchweg erweitert, manchmal geschl~ngelt, haben kubische, ge- 
quollene Epithelien mit ziemlich chromatinreichen Kernen. Die Epithelien sind 
sehr hgufig abgeschilfert. 0fter liegen I-Iarnkaniilchen auch zu mehreren zu- 
sammen, dieselben sind besonders stark erweitert und geschl~ngelt, ihre Epi- 
thelien zeigen schlechte Kernf~trbung. Die Glomeruli sind ira ganzen vermindert, 
die vorhandenen yon mittlerer Gr6$e. Sis zeigen vielfach sine bindegewebige 
Verdickung yon Capillarschlingen bei gew6hnlichem Kerngehalt, einige zeigen 
v611ige hyaline Ver6dung einzelner Schlingengebiete, wenige sind total hyalini- 
siert und vernarbt. Fast t~berall sieht man sine starke bindegewebige Verdickung 
der ~owmanschen Kapsel, bisweilen sind einige Glomerulusschlingen mit derselben 
verklebt. Meistens ist jedoch noch sin freier Raum zwischen Glomerulus und Kapsel. 
An anderen Stellen, wo das Nierenparenchym besonders stark verdickt ist, sehen wir 
sin v611ig schilddri~senahnliches Aussehen des Gewebes. Glomeruli fehlen v611ig, 
dafiir beherrschen cystisch erweiterte, kolloidhaltige, mit ~iuSerst flachen, stark 
farbbaren Epithelien versehene Harnkaniilchen ganz das Bild. Die Get,Be zeigen 
oft sine Wandverdickung, die sowohl Media als auch Intima betrifft. Diagnose: Hoch- 
gradige pyelonephritische Schrumpfniere. P~echte hTiere: Nierengewebe zwischen 
zwei gro~en Cysten. Diese haben eine diinne, bindegewebige YVand und sine Aus- 
kleidung yon ganz flachen, endothel~hnlichen Zellen. Die ,,Niere" besteht aug einem 
derben, faserigen kernarmen Grundgewebe, in das sparlich Harnkan~lchen ein- 
gelagert sind. Dieselben sind ganz eng in das Bindegewebe eingeschlossen, klein 
und atrophisch. 1ganchmal liegen auch mehrere schwaehgeschl~ingelte zusammen. 
Sis haben durchweg ein sehr flaches, undifferenziertes Epithel, gleichen oft Cysten, 
mit ziemlich chromatinreichen Kernen. Stellenweise ist das Epithel mehrschichtig. 
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Auch kleine solide Epithelnester und -zapfen kommen vor. Als Inhalt  sieht man in 
den Kan~Ichen oft ko]loidartige 3/[assen. Die zahlreichen Arterien zeigen starke 
Wandverdickung. GrSl~ere und kleinere Lymphocytenhaufen kommen iiberall vor. 
Glomeruli oder ghnliche Gebilde sind nicht vorhanden, auch keine Einlagerung 
yon ortsfremdem Gewebe. Diagnose: tIypoplasie der Niere. 

Blase. Starke lymphocytgre ])urchsetzung der Schleimhaut, teilweiser Epithel- 
verlust, starke Wanddicke, Odem der Submucosa. Diagnose: Chronische Cystitis. 

Ureter. Aueh bier h~ufehenweise Lymphocyteninfiltration unter dem Epithel 
in der Submueosa. Knochenmark: Rote Hyperplasie. Pankreas o.B. Herz: Frag- 
mentatio myocardii. ])as Ovar zeigt einige :Folliketeysten, sonst o. B. 

Hypophyse, Leber, Sehilddrfise, EpithelkSrperchen, Thymus, Milz, Nebennieren 
und Gehirn ohne pathologisehe Ver~nderungen. 

Schiidel. Richtige ])reiteilung, etwas grobe Spongiosab~lkehen, osteoide S~ume 
in gewShnlieher St~rke, Osteoelasten vorhanden. Keine Raehitis. tlippe: Knorpel- 
wueherungszone stark verbreitert: die Zells/~ulen des S~ulenknorpels sind sehr lang 
und etwas wirr angeordnet. Lange sehmale Knorpelbrfieken ragen in den Mark- 
raum hinein. Sie zeigen an ihrem Ende pr~pBratorische Verkalkung und stehen in 
direkter Verbindung mit den schmBlen, sp~rlichen, senkrecht zum Knorpel gestellten 
SpongiosabMkchen. Stellenweise zeigt der ruhende Knorpel eine eigentfimliche 
rosa Farbe. An den fibrigen Stellen der Knorpel-Knochengrenze keine direkte 
Verbindung zwischen Knorpel and Knoehen, sondern zwischen beiden Fasermark 
mit reich]ieh geffillten CapilIBren und Blutungen. Teilweise dringen Zungen des 
Knochenmarkes, bestehend aus Capillaren, in den Knorpel ein. Die Spongiosa- 
b/~lkehen haben breite osteoide S~ume (etwa 30 tt breit), manchmB1 bestehen sie 
g~nzliehaus Osteoid. Siezeigenlacun~reResorption. ])asFasermarkgehtallm~hlich 
in rotes Mark fiber, die Spongiosa zeigt weiter oben einen besseren Aufbau, breitere 
und regelm~Bigere Knochenb/~lkehen. Jedoch sind die osteoiden S~ume noch reeht 
breit (etwa 25 re). Diagnose: Floride Rachitis. 

Distale Femurepiphyse. Der intermedi~re Knorpel besteht gr6Btenteils aus ganz 
wire" angeordnetem S/~ulenknorpeI. Es folgt auf ihn eine Zone, die wie ruhender 
Knorpel aussieht, aber eigentfimlich rosa-blaulich gefi~rbt ist. Auf dieser ein schmaler, 
pr/tparatorischer Verkalkungsstreifen und diesem breit angelagert quergestellte, 
meistens BUS Osteoid bestehende Spongiosab/~lkchen. Von da Bus eine etwas kfimmer- 
liehe, sp/~rliehe, aber senkreeht zum Knorpel verlaufende Spongiosa !naeh der Epi- 
physe hin gelegene Seite). Auf der naeh dem Sehaft zu gelegenen Seite ein ganz 
wi~wes Bild: der Sgulenknorpel ragt zungenfSrmig, manchmal aueh in Inseln auf- 
geteilt, in das Markgebiet hinein, w/~hrend dasselbe seinerseits tiefe Buchten im 
Knorpel bildet. Auf der H6he der Knorpelzungen pr/~paratorisehe Verkalkung 
und direkter AnschhB Bn sehmale, fast nur BUS Osteoid bestehende Spongiosa- 
balkehen, die ira Inneren noch reichlich verkalkte Knorpelgrundsubstanz beherbergen. 
An den breiten Stellen jedoch keine direkte Verbindung Knorpel-Knochen, hier 
sieht man keine pr~paratorisehe Verkalkungszone. Es folgt auf den Knorpel 
gr61]tenteils Fasermark, mit einem sehr ausgedehnt eingelagerten, diffus hellrosa ge- 
f/~rbtem Balkenwerk. Es zeigt in der N~the des Knorpels noeh einzelne Ydlorpelzellen, 
welter schaftw/~rts geht es in die Spongiosab/~Ikchen fiber. Im Fasermark Blutungen 
und geffillte Capillaren. Das Mark geht in Fettmark fiber, die Spongiosa wird weiter 
sehaftw/~rts diehter nnd regelm/~Biger; an der KnorpeLKnochengrenze ist sie sehr 
sch~big. Diagnose: Floride Raehitis mit reiehlicher Entwieklung yon Chondro- 
osteoid. 

Wi r  haben  hier  das  Bi ld  des renalen  Zwergwuchses  vor  uns. L/mgen- 
defizi t  ungef/~hr 30 era, Gewiehtsdef iz i t  23 kg. Der  K n o c h e n b a u  ist  
graefl  und  p ropor t ion ie r t .  AuBerdem bes tehen s t a rke  infant i le  Ztige: 
mange lha f t e  En twiek lung  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, typisehe Sp~itrachitis. Die Ana- 
mnese bietet nichts Besonderes. Pyurie und Polyurie weisen schon friih 
auf das Nierenleiden bin. Zuletzt herrscht das Bild der Urs vor. 
Aueh hier beobachten wir die schwere MiBbfldung der Harnorgane:  
die rechte Niere ist sicher hypoplastiseh angelegt, ebenso sehen wit die 
grogen Cysten als Migbildung 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 vervollstandigen das Bild. Histologisch entspricht die ganz primitiv 
aus Grundgewebe und einigen kolloidgefiillten Driisenschlauchen be- 
stehende rechte Niere ganz dem Bild eines pr imar minderwertig an- 
gelegten Organs. Es ist klar, dal3 in diesen schwer k0ngenital geseha- 
digten Organen sich besonders leicht Infektionen festsetzen; und so 
ist die funktionsttiehtige ]inke Niere einer solchen Infektion erlegen. 
Sie ist eine hoehgradige pyelonephritische Sehrumpfniere yon besonders 
typischer Ausbildung. Wir sehen bei ihr die schwere, ehronische Pyelitis, 
die v611ige Ver6dung des Marks, den starken, offenbar zweizeitigen Um- 
bau der g inde:  leiehteren Grades mit  noeh erhaltenen Glomeruli und 
die /iltere Umwandlung ohne eine Spur derselben, yon  sehilddriisen- 
ahnliehem Aussehen. 

In  einem gewissen Gegensatz zu den drei bisher besehriebenen stehen 
unsere beiden letzten F/~lle. Sie lassen die Ver/~nderungen der ableiten- 
den Harnwege vermissen, augerdem sind die Nieren makroskopiseh 
Ieink6rnig-gleiehm/~13ig gesehrumpft. Sehon das 1/~13t vermuten, dab 
ein und dieselbe Infektion zn der Entziindung beider Nieren fiihrte, 
was gegen eine pyelonephritisehe Entziindung sprieht, da eine solehe 
fast nie gleiehzeitig beide Nieren befitllt. AuBerdem Iehlt in der Vor- 
geschichte die Angabe, dag Eiter im Urin war. 

Fail 4: 19j~hriges M~idehen (S.-Nr. 24/33 Berlin). Sehrumpfniere mit  
ehroniseher interstitieller Nephritis ohne Ver/inderung der ableitenden 
garnwege.  

Kranlcengeschichte. Die GroBmutter miitterlicherseits, Mutter und eine Sehwester 
der Patientin sind klein. Bis zum 6. Lebensjahr ist die Patientin normal gewaehsen. 
Dann Wachstumsstillstand, schlechte Allgemeinentwiek]ung, 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 yon kurzer, etwa 
3tagiger I)auer ist. Ats Kind englisehe Krankheit, danach leichte O-Beinstellung. 
Sehr haufig Anginen, verbunden mit hohem Fieber und Sehwellung, P~6tung der 
Gelenke. Augerdem iKasern und Diphtherie. Sehon friih, wahI'end der Schulzeit 
starke Kopfschmerzen. Vor kurzem unvermittelt Schwindelanfalle, Schleier vor 
den A~gen, lDbelkeit, schlieglich Krampfe. In der Klinik hMten dieselben an, es 
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kommt dabei zur Spontanfraktur der linken Hiiftgelenkspf~nne. Tod an tIerz: 
sehw~ehe. 

Xlinischer Be]und. Herz und Lungen o.B. ]~e~lexe erhalten, normal. Im 
Urin Eiweil~ ~-, im Sediment vereinzelte Erythrocyten, wenige Leukocyten nnd. 
kubische Epithelien. Im Blutbild geringe sekund~ire An~mie. Wa.R. -- .  Im Blue 
(postmortal) Rest-N 297mg-%; im Serum (postmortal) Calcium 8,4%; PeO s 
82,5 rag- %. 

Pathologisch-anat~mischer Be/und. "Auszug aus dem Sektionsprotokolh Leiehe 
ciner zierlich und wohl proportionierten, kindlich aussehenden Frau yon kleiner 
Gestalt. 

Totenstarre und Totenfleeke vorhanden. Hautfarbe weil31ich blaB. Knochen- 
buu und Fettpolster geh6rig ausgebildet. Die Gesichtshaut etwas past6s. I)as 
Gebi~ gut erhalten, die Z~hne yon gehSriger :Form. I~ials mitte]lang. Thorax 
richtig breit, elastisch, gut gew61bt. 
Die Briiste halbkugelig, straff, klein, 
riehtig ausgebildet. Aehselbehaarung 
geh6rig. Sehambehaarung reiehlieh, 
naeh weiblichem Typ. ~ul]eres Geni- 
tale o.B. Hymen nicht erhalten. Ex- 
tremit~ten wohl proportioniert. Keine 
0deme, richtige Lage der Brust- und 
Bauchorgane. Im reehten Lungenunter- 
lappen reichlich schaumige Flfissigkeit 
abflieSend. Der 1Vfittellappen der rech- 
ten Lunge ist vom Oberlappen unvoII- 
st~ndig abgesetzt. Die beiden oberen 
Epithelk6rperchen kleinl die unteren 
stark vergr61~ert. Die l~inde der Neben- Abb. 6, S.N. 24/33. Schrumpfnieren mit 
nieren goldgelb, sehr breit, gleichm~Big, ehronischer intersMtieller Nephritis ohne 
das Mark o .B.  Die Nieren (Abb. 6) Ver~nderung 4er ableiten4en Fiarnwege. 
sind beide sehr klein (rechte Nitre 
6•215 cm, linke Niere 5,5•215 cm), eingebettct in cine fettarme 
Kapsel, die Faserkapsel I~BE sieh ziemlich sehwer abziehen. Oberflaehe der 
Nieren ist yon orangegelbroter Farbe mit wei~lichei' Sprenkelung, gleichm~i~ig 
mittelfein geh6eker~. Die Schnittfl~tche ist yon gleicher Farbe wie die Ober- 
flache, das Gewebe ist derb, Schnittrand scharf. Normale Nierenzeichnung kaum 
erkennbar. Die l~inde ist schmal, unglcichm~l~ig breit, yore Mark teilweise abgesetzt. 
Die ~Nierenbecken sind niche erweitert, ihre Sehleimhaut ist zart. Die Ureteren 
sind zart, schlank, durehgi~ngig. 

Die Blase ist gut kontrahiert, leer, die Muskulatur ziemlieh kr~ftig, die Schleim- 
haut grauweif3, yon gehSrigem Relief. Im Trigonum ausgeprEgte Venenzeichnung. ~ 

Der Uterus ist ziemlieh klein (pflaumengrol~), mhl~ig derb, die Schleimhaut 
grauweif~, glatt. Die Ovarien sind ziemlich gro$, wei$, mit leieht hOekeriger Ober: 
fli~che, m~l~ig derb, auf dem Sehnitt yon geh6riger Zeichnung. 

Die Tuben o. B. Der Seh4del s~gt sich sehr leicht, die Sehi~delknochen sind sehr 
dick, besonders das Stirnbein (7--10 ram). Droisehichtung nicht erl~ennbar. Der 
Knoehen hat auf dem Sehnitt ein gleiehm~l~iges, bimsstein~thnliehes Aussehen, er: 
schneidet sich eben mit dem Messer. Die Sch~delkalotte ist unter geringer Kraft- 
aufwendung biegsam. An den Hirnh~tuten nichts Besonderes. Das Gehim ist im 
ganzen klein, seine Windungen sind abgeflacht. Im ganzen ist die Windungs-. 
zeichnung ziemlieh einfaeh, die Sulci sind nieht tier. Auf dem Sehnitt ist das Ge- 
him o.B. Das Knoehenmark ist substaazreich, hellrot. 

Pathologisch-anatsmische Diagnose: Hochgradige pyelonephriEische Schrumpf- 
nieren. Zwergwuchs, tIyperplasie de~ beiden unteren EpiEhelkSrperchen. Leichte 



4 2 4  Ernst Xluge: ~Neue Beitr~ige zur Kenntnis 

Hemmung der Hirnrindenen~wicklung (vereinfachLes Windungsrelief). Hyperostose 
und Osteoporose des Schi~dels; Hirnschwellung, vermutlich dutch eklamptische 
Ur~mie. Aniimie. MultipleFrakturen:AbriBderreehtenPatellgvonder Quadriceps- 
sehne, Hiimatom.daselbst mit Blutung ins Gelenk, Bruch des linken, oberen Scham- 
beinastes, heranreichend bis in die Hfiftgelenkspfanne rnit Blutung ins Gelenk und 
die angrenzenden Weichteile (nach klinischer Angabe schwere Krgmpfe). Cholestea- 
tose der Nebennieren. 

Organgewichte. 
L~nge . . . . .  137 cm 
Gewicht . . . .  32 kg 
Gehirn . . . . .  1000 g 
Herz . . . . . .  200 g 
rechte Lunge . . 420 g 
]inke Lunge . . 200g 
Milz . . . . . .  65 g 
Leber . . . . . .  875 g 
I~ieren . . . . .  40 g 
Blur . . . . . .  240 ccm. 

160 era) 
,, 60 kg) 
,, 1254 g) 
,, 254,6 g) 
,, zwischen 15 und 20 Jahren 322,75 g) 
. . . .  15 ,, 20 ,, 297,66g) 
,, 124,4 g) 
,, 1373,03 g) 
,, 252,00 g). 

Enffernung der Spina iliaea ant. sup. bis zur Ferse 76 cm. Entfernung oberer 
Brustbeinrand bis unterer Symphysenrand 43 cm. RSntgenaufnahme des Beckens 
nach der Sektion: Geringe Osteoporose. 

Mikroslcopischer Be]und. Linke Niere: Das iNierenparenchym auBerordentlich 
schmal. Die Grenze zwischen Mark und Rinde ist unscharf. Die Rinde zeigt 
umschriebene 2~arbenherde mit stark hyper~mischen Capillaren und Lymphocyten- 
haufen. In diesen Gebieten sind Glomeruli und Harnkan~lchen vSllig geschwunden, 
oder die letzteren sind ganz atrophisch und sps vorhanden, als wenn sie yon 
narbigem Bindegewebe erdriickt wgren. In der Nachbarschaft dieser Stellen 
starke, adenomartige Wucherungen yon garnkani~lchen: Weite, geschlgngelte, 
teilweise eigentiimlich geknickte und bizarr geformte Xanalchen liegen eng zu- 
sammen, so dab zwischen ihnen nur ein ganz geringes feinfaseriges Zwischengewebe 
iibrig bleibt, ungefghr nach Art des tubuli~ren Adenoms. Die Epithelien dieser 
Kani~Ichen sind flach kubisch. Als Inhalt haben sie teils kSrnige, teils homogene 
EiweiBmassen und desquamierte Epithelien. In den narbigen Partien der Rinde 
und im Mark sind die sparlichen Harnkaniilchen eng und atrophisch mit hohen, oft 
zylindrischen, bisweilen mehrschichtigen Epithelien besetzt, deren Kerne eine er- 
hShte Fi~rbbarkeit aufweisen. Hier zeigen auch die Membranae propriae der Ham- 
kanglchen eine starke Verdickung. Die Glomeruli sind sparlich vorhanden. Sie sind 
aber mi~chtig groB (durchschnittlicher Durchmesser 280 #) und haben recht weite 
Vasa afferentia. Sie zeigen eine eigentiimlich feinfaserige VerSdung: besonders 
in den hilusnahen Teilen, doch sind die Xerne noch fiberall erhalten. Nur ganz 
einzelne Glomeruli sind vSllig hyalin vernarbt. 0fter sieht man bindegewebige 
Verdickung der .Bowmanschen Kapsel und ganze oder teilweise Synechien der 
Glomeruli mit derselben. Andererseits sind die Kapse]rgume oft stark erweitert, 
so dab zwischen Glomerulus und Kapsel noch ein starker Zwischenraum bleibt. 
Nirgends Epithelwucherung der .Bowmanschen Kapsel bzw. Halbmondbildung. 
Das interstitium der Niere ist abgesehen, yon den Narbenherden der Rinde, auch 
diffus sklerotisch verdickt, besonders im Mark und zeigt bisweilen eine schwache 
]ymphoeyt/~re und histiocyt/~re Infiltration. Das Nierenbeeken und die angrenzenden 
Partien des Marks sind st/~rker lymphoeytgr infiltriert, die Capillaren sind stark 
hyper/imisch. An gr6Beren und mittleren Arterien lamell/~re Elastose. Im ganzen 
sind die Gef/~Be wenig ver/~ndert. Eine eigentiimlich starke Fetteinlagerung in den 
verbreiterten Membranae propriae der Harnkan~lchen, die Epithelien derselben 
zeigen nur selten Fetttropfen. AuBerdem sieht man meist feintropfiges Fett  hier 
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und da im Interstitium und in einigen verSdeten Glomerulusschlingen, bisweilen 
auch in den Bouvnanschen Kapseln, fast nirgends in Gefa~en. 

Rechte Niere. Die andere Niere bietet im ganzen dasselbe Bild, besonders auch 
die starke adenomartige Kan/~Ichenhyperplasie. Die sklerotisehe Verdickung des 
Interstitiums und Ver6dung im Mark ist noch starker, die Harnkan/~lehen sind dort 
oft nur ganz sp~rlich vorhanden, schmal, mit besonders stark erhOhtem und mehr- 
schichtigem Epithel. Diagnose: (rechte und linke Niere) chronische interstitielle 
~qephritis. 

Schiidel. Der Sch~delknochen im ganzen verdickt. Keine Unterscheidung in 
Tabula ext., int. und Diploe, sondern der ganze Seh~del besteht aus einer sehr 
dichten, groben, plumpen Spongiosa mit fast ausschlieBlich vorhandenem Faser- 
mark. Osteoelasten sehr reichlich vorhanden, man sieht infolgedessen haufig 
Resorptionsr/~ume. Dfinne osteoide S~ume. Diagnose: Paget/ihnliche Hyper- 
ostose bei renaler Rachitis. 

Fe~nurkop/. Der spongiSse Knochen richtig aufgebaut, zeigt keine Verdiekung 
der B/~lkchen oder P]umpheit dersetben. Das Mark ist fast fiberaI1 reines Fett- 
mark, Knorpel~ucherungszone nicht verbreitert, der Knochen sehliel3t sich gleieh 
an den Knorpel an. Keine osteoiden Saume. Die Kittlinien treten etwas deutlich 
hervor. Diagnose: Richtiger Aufbau, keine Rachitis. Ovar riehtig aufgebaut, 
ebenso Nebenniere, Schilddrfise, Hypophyse, Pankreas, Leber. 

Epithelk6r~erchen. VergrSl3ert, jedoch yon richtiger zelliger Zusammensetzung. 
Herzmuskel. SpindelfSrmige Zellarme, perivascul/~r gelegene bindegewebige 

Schwielen, Muskelfasern gut entwickelt. Diagnose: Abgelaufene rheumatisehe 
Myokarditis. 

Es handelt sich um einen Fall von renalem Zwergwuchs bei einem 
19j~hrigen Weibe des bekannten wohlproportionierten Typs ohne Zeichen 
yon Infantilismus. Das L~ngendefizit betr/~gt ungef/~hr 23 cm, das Ge- 
wichtsdefizit 28 kg. AuBerdem haben wir deutliche Zeichen einer Ra- 
chitis: Die paget/~hnliche Hyperostose des Sch/~deldachs mit  den mikro- 
skopisch groben, plumpen Spongiosab~lkchen und Fasermark.  Dieses 
Blld gehSrt zu den typischen Ver/~nderungen bei renaler Raeh[tis (Ham. 
ped~). Da an den fibrigen Knochen keine Zeichen yon Rachitis mehr 
au~findbar waren, friiher aber klinisch eine schwere Rachitis bestand, 
glauben wir, dab es sich um einen Restzustand handelt. Der Rachitis 
entspricht der im Blut erhShte Gehalt von Phosphorss bei unge~s 
normalem Calciumspiegel, also eine Verkleinerung des Calcium-Phosphor- 
quotienten im Gegensatz zur klassischen t~achitis. Mitchell hat zuerst 
behauptet,  daft tier chronisch nierenkranke Organismus endogenen Phos- 
phor nur verzSgert ausscheiden kSnne. Die Phosphatstauung sucht sich 
dutch Ausscheidung in den ] )arm auszugleichen, hierbei werden aber 
schwer 15sliche CMciumphosphate gebildet, so daft ein Calciumverlust 
auftritt ,  welche StoffwecshelstSrung ffir die renale Rachitis verantwort- 
lich seL Loeschke 9 hat  diese Angaben neuerdings nachgeprifft und be. 
st/~tigt. Er  land aul~erdem, daft zusammen mit dem Caleiummangel, 
hervorgerufen durch Phosphatstauung, noch eine chronisehe, ebenfalls 
durch die Nierensch/~digung hervorgerufene Acidose eine Rolle spielt. 
Ffir die klassische Raehitis des Menschen ist es 1/~ngst feststehend, daf~ 
Calciummangel sie nicht verursacht. Bei der renalen Rachitis ist er 
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yon Wichtigkeit, aul3erdem reagiert diese Krankhei t  nicht, oder nur sehr 
selten auf Behandlung mit Vitamin D. Es liegt also die Annahme nahe, 
dal3 es sich bier um eine nicht dutch D-Vitaminmangel hervorgerufene 
l%achitis handelt  und dab der Begriff ,,l%achitis" nur ein morphologi- 
scher ist. Denn morphologisch unterscheidet sieh die renale Iiachitis 
nicht wesentlich yon der klassischen. In  diesem Zusammenhang mSchten 
wir noch die VergrSl3erung der unteren EpithelkSrperchen erwiihnen, 
und zwar bestand keine Adenombildung, sondern nut  eine ein~ache 
Hyperplasie. Zweimal begegnen wir im Schrifttum derselben Angabe 
in F~llen yon renaler Rachitis:  bei Langmead 1~ und Smyth, Scott und 
Goldman s. Diese erkl/~ren es dadurch, dab die EpithelkSrperchen ver- 
suchen, den durch die nierenbedingte Phosphatstauung gesenkten 
Caleiumspiegel zu heben. I)abei kommt  es dann, wie bei Smyth, Scott 
und Goldman, zu metastat ischen Kalkablagerungen in Organen, z. B. 
Herz, Niere, Lungen, Magenschleimhaut und Dura. Capon ~4 beschreibt 
starke Kalkeinlagerungen in den Nieren, hierbei war eigenartigerweise 
der Calciumgehalt des Blutes schwach, der Phosphorgehalt s tark ver- 
mindert.  

Aus der Krankengeschichte m6chten wir noch hervorheben, dag 
ur/imische Symptome (Kopfschmerzen) schon sehr frfih begannen. 
I)araus m6chten wir auf einen sehr frfihen Beginn der Nierenerkrankung 
schliel3en, auch wenn direkte Symptome einer solchen nicht beobachtet 
wurden. Das Kind war darfiber hinaus besonders ffir Erkiiltungskrank- 
heiten und andere Infektionen anf~llig. Die Gelenkbeschwerden m6chten 
wir im Zusammenhang mit  dem histologischen Befund am Herzen als 
Polyarthrit is ansehen. Es ist mSglich, dab schon diese starke Anf~llig- 
keit Zeichen einer angeborenen konstitutionellen Minderwertigkeit ist. 
Noeh st/~rker weist darauf die starke Vereinfaehung des Windungs- 
reliefs des Gehirns hin, zu beachten w&re auch in diescm Sinne die un- 
vollkommene Absetzung der Lungenlappen. In  der Familie scheint 
uns die Angabe starker Kleinheit yon Verwandten belastend. 

I m  Schrifttum begegnen wir zahlreichen Angaben fiber Iamili/~re 
Belastnng. Besonders wird auch ein starkes Hervortreten yon Nieren- 
erkrankungen in der Ascendenz angegeben. Neuerdings bringt Loeschlce 9 
darfiber n~ihere Angaben. Bei einem Fall yon renalem Zwergwuchs war 
eine Schwester des Patienten sehr schwgchlich, hat te  ein kleines IIerz, 
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 n~her geM~rt werden konnte. Bei einem 3. Fall 
ist die 17j&hrige Schwester bis zum 15. Lebensjahr sehr klein und un- 
entwickelt gewesen, die Mutter war chronisch nierenleidend, der Vater 
Psychopath.  Ellis und Evans a berichten, datl die Mutter eines Patienten 
hohen Blutdruck hatte, ein 21j/thriger Bruder sei an Brightscher Krank- 
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heir gestorben. Bei einem weiteren Fall war die Mutter schwer nieren- 
krank. Neuerdings berichtet Bader 15 wieder fiber renale l~aehitis bei 
Geschwistern. 

Welcher Art sind nun in diesem Falle die Schrumpfnieren ? Makro- 
skopisch geben die kleinen, fast gleich grol]en, orangegelbroten, gleieh- 
m~Big rein gekSrnten Nieren ohne Ver/~nderung der Nierenbecken keinen 
rechten Anhaltspunkt. 

Mikroskopisch steht hier ganz die Wucherung des Interstitiums im 
Vordergrund. Wir linden sie in Form grSberer Narbenherde und diffus 
in alien Bezirken yon Mark und Rinde mit leiehter lymphocyt/~rer Infil- 
tration. Glomeruli und Harnkan/~lchen scheinen stellenweise yon dem 
gewueherten Bindegewebe erdrfiekt zu werden. An anderen Stellen 
sieht man vikariierende Hypertrophie der Harnkan/~lchen, undes  kommt 
zu den bekannten adenoms Bildern. Vervollsts wird das 
Bild durch die Verdiekung der Membranae propriae der Harnkan/~lehen. 
Die Vers der GefgBe sind gering. Wir sehen also eine eigen- 
artige chronische Entziindnng der Nieren v o r u n s ,  yon der man nur 
sagen kann, dab sie jedenfalls keine Glomerulonephritis ist. Das Bild 
gleicht sehr stark der yon Hamperl und Wallis besehriebenen ehroni- 
schen interstitiellen Nephritis, und wit stehen nicht an, den vorstehenden 
Fall derselben zuzuordnen. 

Unser letzter Fall zeigt ein sehr /~hnliehes Bild: 

Fa~l 5: 3j/~hriges M/idchen (S.-Nr. 1825/34 Wien). Schrumpfnieren 
mit chronischer, interstitieller Nephritis ohne Ver/~nderung der ablei- 
tenden Harnwege. 

Kliniseh ist dieser Fall bereits yon Wallis 16 bearbeitet worden. Wir 
besehrs uns deshalb unten auf das ttervorheben einiger wichtigster 
Daten. 

Pathologisch-anatsmischer Be/und. Anszng aus dem Sektionsbericht: 74 cm 
lange, 7,20 kg schwere weibliehe Kindes]eiche in m/~Big gutem Erngbrungszustand. 
Die auBere Deeke blaBgrau, in den abhangigen KSrperpartien zahlreiche blal~- 
violette Totenflecke. Schilddrfise und Epithe]kSrperchen zeigen nichts Besonderes. 
Die Wand der linken Kammer verdickt (11 ram), keine Erweiterung der Kammer. 
In allen Lappen der rechten Lunge graurote, stellenweise zusammenflieBende Ver- 
dichtungsherde. Die linke Niere 16,8 g sehwer, 48 • 32 • 17 mm gro2. Die Kapsel 
beider Nieren leicht abstreifbar. Die Oberfl/~che weist eine deutliehe, grebe, der 
Reneuluszeichnung entsprechende Lappung auf. Daneben finder sieh jedoch eine 
feinste bl~BrStlich-gelbe KSrnnng der Oberfl/iche. Auf der Schnittfl/iehe Rinden- 
und 1garksubstanz nieht voneinander zu trennen, da beide dieselbe blaBgraurSt- 
liche bis graugelbe Farbe aufweisen. Die Konsistenz des Nierenparendhyms aus- 
gesproehen hart. Nierenbecken nieht erweitert, ihre Schleimhaut blaB. Harn- 
blase o. B., ebenso die Ureteren. Der Uterus dem Alter entsprechend, 2,5 em lang, 
Schleimhaut zart. Die Ovarien 0,35 bzw. 0,4 g sehwer und ]9, bzw. 17 mm lang, 
w~Izenfsrmig. Der Thymus 2,3 g schwer, yon weicher, markiger ]3esehaffenheit. 
Die Hypophyse 0,1 g schwer, 8• 3• 3 mm gro~. An der Knorpelknochengrenze 
eine etwa 1 mm breite graugelbe, seharf begrenzte Linie, die Spongiosa ziemlich 
dieht. Das Sehadeldaeh ist sehr d/inn, sonst nicht verandert. Pathologiseh- 
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anatomisehe Diagnose: l~enaler Zwergwuehs. Hypertrophie des linken Ventrikels. 
Lobul/~re zusammenflieBende reehtsseitige ]3roneholoneumonie. 

Mikroskopiseher Befund. I{eehte und linke Niere: Starke sklerotisehe Ver- 
diekung des Zwisehengewebes. Dasselbe ist diffus lymphoeytar und histioeyt~r 
infiltriert an einigen Stellen, besonders dieht unter der Oberfl~ehe, sieht man aueh 
diehtere Lymphoeytenhaufen. Im Mark ist die Vermehrung des Interstitiums am 
starksten. In  der l~inde ist sie ungleiehmaBig: Unter der Oberfl~ehe, unter feinen, 
flaehen Einziehungen derselben sieht man diehtere Narbenherde. In  den stark ver- 
6deten Partien sieht man sehr kleine, enge, oft 1/~ngliehe Harnkan~lehen mit hoeh- 
kubisehen, teilweise mehrsehiehtigen, stark f~rbbaren Eloithelien. Sie haben oft 
kolloid~hnliehe Massen als Inhalt. In der Naehbarsehaft dieser Partien vikariierend 
erweiterte I-Iarnkan~ilehen, die adenomartig zusammenliegen. Sie sind nut durch 
ein ganz feines Zwisehengewebe voneinander getrennt, sehr weit, teilweise etwas 
gesehl~ngelt, mit flaeh.kubisehen, blasigen, groBen Epithelien. Als Inhalt sieht 
man bier Eiwei/?sehlieren. Die Glomeruli sind in den narbigen Bezirken des Marks 
klein oder hyalin ver6det. In den anderen Teilen sind sie grSBtenteils intakt, zeigen 
keine Zellvermehrung, nur bier und da bindegewebige Verdiekung einzelner Caloillar- 
sehlingen, fiberall eine starke, bindegewebig lamell~re, konzentriseh angeordnete 
Verdiekung der Bowmctnsehen Kapsel, h/~ufig Synechien zwisehen Gef~gkntLuel 
und Kapsel. Dabei sieht man aber noeh sehr oft zwisehen Gef~Bkn~uel und Kapsel 
einen grSBeren freien l~um.  Die Gef/il3e zeigen 5fter eine geringe Wandverdickung. 
An kleineren Gef~Ben Verdiekung der Intima. Hier und da geringe Fetteinlagerung 
an den Gef~Bw~nden, ebenso sp~irliehe Fetttrolofen in ver6deten Glomeruli, im 
InterstitiuIn und in einzelnen Harnkan~lehenepithelien. 

Leber. t~iehtiger L~ppehenaufbau. Geringgradig verbreiterte Glissonsehe 
Felder mit gew6hnliehem Zellgehalt, in denen etwas gewucherte, vermehrte, mit 
iilopigem Epithel besetzte Gallengttnge liegen. Grobtropfige Verfettung der zen- 
tralen L~ppehenpartien. 

Diagnose: Leiehte Sklerose mit Gallengangswueherungen. Nebennieren, Ovar, 
Hypol0hyse, tterz, Lungen, Epithelk6rperehen bieten keinen krankhaften Befund. 
l~ippe: Knorpelwueherungszone nieht verbreitert, regelmttBig angeordneter S~ulen- 
knorpel. Unmittelbarer AnsehluB des Knoehens an den Knorpel. In  der Mitre 
der Knoehenb~lkehen verkalkte Knorpelgrundsubstanz, die briiekenf6rmig yon 
Biilkchen zu B~lkehen reieht. Dfinne osteoide Siiume, reiehlieh Osteoclasten. 
Spongiosa riehtig aufgebaut. Die Spongiosab~lkehen sehlank. Die Kittlinien sind 
deutlieh, das Knoehenmark ist im groBen und ganzen Fettmark. Diagnose: Rich- 
tiger Aufbau, keine lZaehitis. Derselbe Befund an der distalen Femurepiphyse 
und einem Wirbelk6rper. 

Es  hande l t  sieh um einen ausgesprochenen renalen  Zwergwuehs.  
] )as  L~ngendef iz i t  betr/~gt ungefahr  20 em, das  Gewieht  is t  ungeftthr 
die H~lf te  des Sollgewiehtes.  Eine  Rach i t i s  bes t and  nieht .  Aueh  bier  
h a b e n  wir  eine ~uBerst sehwere Be las tung  im Sinne der  e re rb ten  Seh~di- 
t u n g .  Der  Va te r  des Kindes  is t  Epi lep t iker ,  die Mut t e r  imbezil l ,  E s  
le idet  selber  an sehwerer  Idiot ie ,  eerebra ler  Diplegie und  wahrschein-  
l ieh angeborener  Opt ieusa t rophie .  E in  Zusammen t r e f f en  soleher und  
ghnl ieher  Zust/~nde mi t  r ena lem Zwergwuchs  is t  n ich t  neu. Zum ers ten  
Male beschre ib t  es Silberstern (weitere Anga be n  bei  WallislG). 

Aueh hier  mSeh ten  wir  die gleiehm/~Bige Sehrumpfung  der  beiden 
Nieren auf  , ,ehronisehe in ters t i t ie l le  Nephr i t i s "  zurt ickfi ihren.  W i r  
sehen eine s t a rke  Wuehe rung  des In t e r s t i t i ums  das  Bi ld  beherrsehen,  



des renalen Zwergwuchses und der renalen 1%achitis, 429 

auch b ier  mi t  einzelnen d ich teren  Narbenherden .  Es  bes t eh t  leichte 
l y m p h o e y t ~ r e  In f i l t r a t i on  des Bindegewebes.  Die Harnkan~ lehen  zeigen 
wiederum,  wo sic in s t a r k  gewucher tes  Bindegewebe e ingebe t te t  sind, 
A t roph i en  und  an  anderen  Stel len v ikar i ierende,  adenomar t i g  angeordnete  
Wucherungen .  

Absehl ieBend sagen wir  folgendes:  
1. Es  is t  sehr zweifelhaft ,  dab  renaler  Zwergwuehs oder  renale  Ru- 

chi t is  prim/ir ,  a l lein und  u n m i t t e l b a r  nur  Folgen  der  ges t6r ten  Nieren-  
funk t ion  nach  einer chronischen l~ ie renkrankhei t  sind. 

Andererse i t s  seheint  es uns  n ich t  mSglich,  yon e inem Syndrom MiB- 
b i ldung der  Ha rno rgane  - -  Zwergwuehs oder  l % a c h i t i s -  zu spreehen,  
denn  in den  bisher  sezier ten F/~llen wurde  auBer dieser  MiBbildung s tets  
eine schwere,  ehronisch entzi indl iehe Nierenver / inderung ge~unden. 

Infolgedessen m6chten  wir  annehmen,  dal~ Zwergwuchs,  Nie renkrank-  
heir,  gelegentl iehe andersa r t ige  MiBbildungen, besonders  aber  der  offen- 
ba r  sehr  h/iufige angeborene  Riesenwuchs der  ab le i tenden  Harnwege ,  
in der  gleichen 1%angordnung , A u s d r u c k  einer  i ibergeordneten  Sch/~d- 
l ichkei t  im wei tes ten  Sinne, z. B. aueh einer Keimsch/ id igung oder  ver- 
e rb ten  An lage"  s ind (Hamper l l ) .  

2. Bei  den 5 vor l iegenden F~l len  fanden  wir  zweimal  ehronisehe inter-  
st i t iel le Nephr i t i s ,  d re imal  Pye lonephr i t i s  als Ursache  der  Nierenschrump-  
lung.  Die le tz tere  K r a n k h e i t  scheint  also h/~ufiger, als m a n  bisher  
ann~hm,  vorzukommen.  
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