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Mit der Diagnose Milzvenenstenose bezeichnen wb' heute einen 
Symptomenkomplex. Gemeint ist jenes eindrueksvolle Krankheitsbild, 
dab eharakterisiert ist durch die immer wiederkehrende Hs 
und dureh den Befund eines grol~en harten, meist in Abhs yon 
der Blutung sich verkleinernden und sp~ter wieder zunehmenden Milz- 
tumors (Opitz). Das rote Blutbild mit der wechselnd starken hypoehro- 
men An~mie und das weil~e Blutbild mit der im blutungsfreien IntervM1 
fast immer nachweisbaren Leukopenie und Thrombopenie Rind Folge 
yon Blutung und Milztumor und an sieh unchar~kteristiseh. Dem 
klinischen Symptomenkomplex liegt ein Abflul~hindernis irgendwo im 
Venengebiete zwisehen Milzhilus und Leberpforte zugrunde. Die 
Blutung kommt zustande dureh Platzen erweiterter KollaterMvenen im 
Magen oder SpeiserShre. 

D~s Symptom des Blutbrechens steht derart im Vordergrund des 
klinisehen Bildes, da~ es fast aussehliel~lieh Therapie und Prognose 
bestimmt. Es entsteht d~dureh ein so einheitliehes Kr~nkheitsbild, 
dab wir ~ast geneigt Rind, den Symptomenkomplex der sog. Milzvenen- 
thrombose als Diagnose zu werten. 

Aus tier Literatur der internen Medizin ist jedoeh hinls bekannt, 
daS die Pathogenese des Symptomenkomp]exes eine recht versehiedene 
sein kann. Tumoren und aul~erhalb des Venenvolumens sich abspielende 
Entzfindungsprozesse kSnnen ebenso wie eine Thrombophlebitis den 
Venenabflu~ behindern und damit das ehar~kteristisehe Syndrom herbei- 
ffihren. Deshalb ist die Bezeiehnung Milzvenenthrombose heute meist 
ersetzt dureh die der Milzvenenstenose, die fiber die Pathogenese niehts 
~uss~gt. Es wird hs nicht mSglich sein, die Thrombose als solche 
intra vit~m zu diagnostizieren. Auf die kasuistische Literatur der inneren 
Medizin, auf die verschiedenartige Atiologie der Milzvenenstenose des 
Erwaehsenen im einzelnen einzugehen, wiirde bier zu weit ffihren. 
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In  vielen von interner Seite besehriebenen F~tllen reicht der Beginn 
der Erkrankung his weir in die Kindheit zuriick. Der 27j~hrige Patient 
Grubers litt seit dem 2. Lebensjahr an Blutbreehen. Der P~di~ter 
kennt das Syndrom seit etw~ 2 Jahrzehnten. Die erste genaue klinisehe 
Beschreibung s tammt  yon ~7//rk aus dem Jahre 1912. Seither ist eine 
Menge kasuistiseher Ver6ffentliehungen ersehienen. Um Wiederholungen 
zu vermeiden, verweisen wir auf die Zusammenstellung yon Nobel und 
Wagne~ und fiigen dieser noch die meist uus der amerikanischen Literatur 
stammenden F~lle yon Poyten, Parsons, By/ield, Hutchison, Silbermann, 
Moschowitz, Galloway, Heim6 und Smith-Faber hinzu. Eine vollstgndige 
Aufzghlung ist fast unmSglich, well viele sieher hierher geh5rende Krank-  
heitsbilder unter ganz anderen Diagnosen beschrieben worden sind 
(Ba.nti, Anaemia sp]eniea, Mugenuleus usw.). Sie erseheint uns aueh des- 
halb unnStig, well nur in einer versehwindend geringen Zahl so genaue 
klinisehe und vor allem pathologiseh-anatomische Untersuchungen vor- 
liegen, wie es notwendig ware, um die bisher noeh ganz unklare Atiologie 
und Pathogenese gerade der kindliehen Fglle yon Milzvenenstenose zu 
beleuehten. 

Es fs bei der Durchsieht der Literatur vor allem auf, dab in der 
Mehrzahl der zur Operation oder zur Obduktion gekommenen F~lle 
Thrombosen nieht gefunden wurden. ])as Hindernis, das man naeh dem 
klinischen Bild irgendwo zwischen Milzhilus und Leberpforte vermutete,  
fehlte. Immer  wieder Iinden wir die Angabe: die Milzvene war normal 
durchggngig. Es scheint dies, was die kindlichen Fglle anbetrifft,  geradezu 
die Regel zu sein (Smith-Howard, Parsons, Poyten, By]ield, Nobel- Wagner, 
Opitz, Hirsch-Kau]mann, Smith-Faber, Moschowitz, Holzmann, Wallgren, 
Creveld-Levy, Wilson-Lederer, Bardach, Behr). Nieist verleitet das Fehlen 
yon thrombotisehen Ver/~nderungen an der Milzvene den Operateur zu 
der Annahme, dab das Hindernis welter zentralwgrts, also in der Pfort- 
ader sitze, was dutch den weiterenVerlauf dann in einigen seltenen F/~llen 
best~tigt wird (Hi~seh-Kau/mann, Holzmann). Auf die Schwierigkeit 
der genauen Lokalisation, ob in der Milzvene oder der Pfortader, soll 
naehher kurz eingegangen werden. Die Fs bei denen eine Milzvenen- 
thrombose, die manchmal k]inisch garnieht diagnostiziert war, tats~eh- 
lieh gefunden wurde, sind selten (Hutchison, HeimS, Rogers, Wallgren, 
Smith-Faber, Hirseh-Kau]mann). Diese vielen negativen Ergebnisse 
sollten den Kliniker zuriiekhaltend sein ]assen bei der Annahme zu- 
grunde liegender friseher thrombophlebitiseher Prozesse bei Kindern, 
zumal Thrombosen und Thrombophlebitiden in diesem Alter iiberhaupt 
eine extreme Seltenheit darstellen. Die Versuehe, die einzelnen F/~lle auf 
die versehiedensten septisch-eitrigen Grundkrankheiten zuriickzufiihren, 
die zu der vermutenden Thrombose gefiihrt haben so]len, entbehren fast 
alle der pathologiseh-anatomisehen Grundiage, die hier allein beweisend 
w/~re. Sie k5nnen vorl~ufig nur als t typothesen gewertet werden. 
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Wallgren nimmt an, dab die Milzvenenthrombose bei einem seiner F~tlle naeh 
einer Osteomyelitis, Bardach nach einer sog. S/~ugtingsfurunkulose entstanden sei. 
Der Beweis eines urs~tchliehen Zus~mmenh~nges ist bei den meist nur vereinzelt 
dastehenden Beobachtungen rein klinisch sehwer zu erbringen. Viel Besteehendes 
hat die immer wieder ges Behauptung, die kindliche Milzvenenthrombose 
sei auf eine ANabelinfektion zurfickzuffihren, die oft erst nach Jahren die charakte- 
ristischen Erseheinungen mache. Diese Ansicht findet sich schon 1909 bei Orth. 
Als erster Kliniker vertrat sie Tiirk, nach ihm viele andere. Der exakte pathologisch- 
anatomische Beweis auch ~fir diese Behauptung steht noeh aus. in diesem Zu- 
sammenhang seien die Arbeiten yon Smith.Faber und Creveld-Levy genannt. Auf 
letztere wird im pathologisch-anatomischen Teil ngher eingegangen werden. Smith. 
Faber bringen unter anderem den Sektionsberieht eines an Nabelsepsis gestorbenen 
S~uglings. Der Befund scheint ihnen die Annahme zu rechtfertigen, daB, falls das 
Kind die Infektion fiberstanden h/itte, es wahrscheinlich das Krankheitsbild einer 
Milzvenenstenose entwickelt hgtte. Appendicitis als Ursache einer Milzvenen- 
thrombose ist unseres Wissens nur bei Erwachsenen beschrieben (Gang-Ehrenteil). 

Die Rfickbildung der klinischen Symptome bei einem 6j~hrigen Kind mit 
Lues congenita unter antiluischer Behandlung spricht fiir die l~ichtigkeit der 
Auffassung als luische Erkrankung in dem Fall Scheer. Erstaunlich ist, dal] die 
tuberkulSsen Erkrankungen der Bauchorgane, die tuberkulSsen Lymphadenitiden 
und Peritonitiden, die im Kindesalter eine so grol]e Rolle spielen, bisher nicht als 
Ursache kindlicher Milzvenenstenosen beschrieben sind. Solehe Fs sind aus 
der Literatur der internen Medizin bekannt (Kretz, d'Achard). Wallgren vermutete 
bei einem yon ihm selbst beobachteten 2j/~hrigen Kinde Kompression der l~ilzvene 
dutch eine tuberkul6se Drtise. Der Verdacht konnte jedoch durch die Obduktion 
nieht bestgtigt werden. 

Die klinisehe Diagnose bie te t  bei  ro l l  en twieke l tem K ra nkhe i t sb i l d :  
Hgmatemes i s  bei  e inem K i n d  mi t  Milz tumor  und  den en t sprechenden  
Ver/~nderungen im Blu tb i ld  heute  keinerlei  Sehwierigkei ten.  Allein das 
S y m p t o m  des Blu tbreehens  e r l aub t  im Kindesa l t e r  schon fas t  die Diagnose 
zu stellen, da  andere  Ursaehen  daffir  k a u m  in Be t r ach t  kommen.  Der 
kurze  oben gegebene Uberb l i ek  fiber die L i t e r a tu r  zeigt  jedoeh,  dab  die 
Schwier igkei t  erst  da r in  besteht ,  sieh naeh dem kl inischen Befund ein 
Bi ld  zu machen  yon den zugrunde  l iegenden pa tho log isch-ana tomisehen  
Prozessen.  Diese Schwier igkei t  i s t  heu te  noeh keineswegs gel6st. Un te r  
den e twa 60 k indl ichen  F~tllen, die sieh aus obigen L i t e r a t u r a n g a b e n  
zusammens te l len  lassen, f inden sich nur  ganz wenige, bei denen der  
Operat ions-  oder  Sekt ionsbefund de ra r t  ist,  dab  er das  kl inisehe Bi ld  
erklgr t .  E in  jeder  solcher Fal l ,  und  eigentl ieh nur  solehe, scheinen uns 
der  Ver6ffent l ichung wert .  

Ehe  wir auf die Besonderhe i ten  des yon uns beobach te ten  Fal ls  
eingehen, wollen wir noeh kurz  eine wei tere  Schwier igkei t  der  Diagnose- 
stel lung beleuehten,  das is t  die Abgrenzung  der  isol ier ten igi lzvenen- 
stenose yon der  Pfor taders tenose .  So leieht  es m6glieh ist,  bei Ausbi ldung  
eines s tgrkeren  Aseites,  bei Auf t r e t en  yon  erwei te r ten  H/~morrhoidal- 
venen oder  eines Caput  medusae,  die Pfor taderbe te i l igung  zu diagnost i -  
zieren, so unm6gl ich is t  es, bei Fehlen  dieser S y m p t o m e  dieselbe aus- 
zusehlieBen. Das lehren a m  besten die zahlre ichen un te r  der  Diagnose 
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Milzvenenstenose zur Operation gekommenen F/tlle, bei denen die Milz- 
vene vS]lig durchg/~ngig und unvers gefunden wurde. Ffir den un- 
mittelbar nach der Blutung mitunter beobachteten ]eichten Aseites nimmt 
Wallgren nicht eine lokale ZirkulationsstSrung, also eine Pfortader- 
beteiligung an, da er ihn nach der Erholung seiner kleinen Patienten 
vom B]utverlust wieder verschwinden sah, sondern eine allgemeine 
Kreislaufschwgche: ,,l'asthSnie cardiaque". Mit Recht ffigt er aber 
dieser l~berlegung die Frage hinzu, warum dann kein allgemeines 
Anasarka entstehe. Dag Blutverluste in Abh~ngigkeit zur damit ver- 
bundenen Herabsetzung des Serumeiweil~gehalts zur ()dembildung und 
HShlenwassersucht ffihren k6nnen, ist aus zahlreichen Tierversuchen 
bekannt (Barker und Kirk). Wenn unter dem EinfluB einer Blutung 
nur ein Aseites entsteht, und andere Odeme nicht nachweisbar sind, so 
deutet das doch darauf hin, d~l~ eine St auung im Mesenterialvenen- 
abflul3 besteht, die die ()dembildung an dieser Stelle begiinstigt. Die 
Stauung mug derart sein, dal~ sie unter normalen Verhs der 
Blutzusammensetzung noch nicht zum Ascites ffihrt, wohl aber unter 
den ver/tnderten SerumeiweiBwerten bzw. dem vers ko]loid- 
osmotischen Druck des posth~morrhagischen Stadiums. Ein solcher 
voriibergehender Aseites kann also unter Umsts die Pfortader. 
beteiligung aufdecken. DaB es unmSglich ist, bei Fehlen solcher Sympto~e  
dieselbe auszuschliegen, ergibt diese Beobachtung ohne wei te res .  Eine 
isolierte Milzvenenstenose ist im fibrigen zwar denkbar, die bisher vor- 
liegenden wenigen eindeutigen pathologisch-anatomisehen Befunde zeigen 
jedoch alle den Sitz des Hindernisses in der Pfortader. Es ist deshalb 
richtiger, den geschilderten Symptomenkomplex in jedem Fall als Pfort- 
aderstenose zu bezeiehnen. 

DaB Brugsch das Herabsinken der Leukocytenzahl unter die Normal- 
werte als Differentialdiagnostieum der isolierten Milzvenenthrombosen 
gegenfiber den Pfortaderthrombosen benutzen will, indem er behauptet, 
nennenswerte Leukopenien k/~men nur bei Pfortaderbetei]igung vor, er- 
scheint naeh allem, was wir heute fiber den Zusammenhang zwischen 
Milztumor und Leukopenie wissen, mehr als zweifelhaft. Auf die damit 
verbundenen Fragestellungen soll hier nicht eingegangen werden. Tat- 
sache ist doch, dal~ die meisten mit Vergr6Berungen der Milz einher- 
gehenden Erkrankungen, wenn wir yon den Leuk/~mien absehen, eine 
Leukopenie zeigen oder zumindest zeigen kSnnen. Diese kann daher 
in keinem Fall yon Milzvenenstenose als Ausdruck der Pfortaderthrombose 
gedeutet werden. Ebensowenig ist sie iiberhaupt ffir das Krankheitsbild 
der Milzvenenstenose pathognomoniseh, wie es Nobel und Wagner be- 
haupten. Alle yon Smith-Faber beschriebenen F/~lle (aul~er dem letzten 
Nr. 15) zeigen normMe oder sogar fibernormale Leukocytenwerte. Die 
Leukopenie hat in der Klinik der Milztumoren fiberhaupt keine differen- 
tial-diagnostische Bedeutung. 1Naeh alledem scheint es unmSglieh, eine 
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isolierte Milzvenenstenose diagnostizieren, bzw. sie yon  der Pfortader-  
stenose ab t r ennen  zu wollen. Eine  Ind ika t ion  zur Operat ion aus dem 
Fehlen  oder Vorhandensein  yon  Symlotomen , die auI Pfortaderbeteil i-  
gungen schliegen lassen, ablei ten zu wollen, ist schon aus diesem Grunde 
nieht  ang~ngig. 

I n  klinischer H~nsieht scheint, uns  unser Fal l  insofern bemerkenswert  
als yon  den Kardh la l symptomen :  tI/~matemesis, Milztumor und  An/~mie 
n u t  der Milztumor bes tand  und  zur Diagnose gefiihrt hat.  

Krankengeschichte des ]t=indes Edeltraut H., geb. 21.6. 26. Familienanamnese: 
o.B. Eigene Anamnese: Die Geburt erfolgte rechtzeitig, war normal, das Geburts- 
gewicht betrug 2 500 g. Das Kind wurde 3 Monate gestillt. Im 4. Monat trat an- 
seheinend eine Ern/~hrungsstSrung auf. Nach Teepause Ubergang auf Milch- 
Sehleimmisehung. Breie erst ab 9. Monat, im 10. 3/Ionat Gemiisebrei. Zahnent- 
wicklung mit 1/2 Jahr, Spraehbeginn mit 10 3/Ionaten, selbst/~ndiges Laufen mit 
13 Monaten. Mit 1/s Jahr soll das Kind Masern gehabt haben, mit 7 Monarch 
Keuchhusten. Sonst war es gesund his zum Alter yon 81/~ Jahren. Weihnachten 
193~ erkrankte es mit Fieber bis 390 das 8 Tage anhielt. Es bestanden Durchf~tlle, 
die nicht blutig oder sehleimig waren. Das Kind hatte starke, Ms ruekartig bezeich- 
nete Sehmerzen in der linken Riiekenseite. Vom tlausarzt wurde damals ein Milz- 
tumor festgestellt. 

Dieselbe Erkrankung wiederholte sieh Anfang Mai 1935. Am 16. Mai, nach 
Abklingen der akuten Erseheinungen, wurde das Kind in die Poliklinik gebracht. 
Wegen starker Auftreibung des Leibes konnte tin sicherer Befund nieht erhoben 
werden. Bei der 2. Vorstellung am 18.5. zeigte sich ein derber Tumor im linken 
Oberbaueh. I)as Kind wurde am 20. 5. in die Klinik aufgenommen. 

Die Untersuchung ergab einen handbreit den Rippenbogen fiberragenden, derben, 
mit der Atmung etwas verschieblichen Tumor im linken Oberbauch mit deutlich 
palpabler Kerbe. Naeh l~'orm und Lage war anzunehmen, dal3 er der Milz angehSrte. 
In diesem Sinne spraeh auch die Verkleinerung nach Adrenalininjektion bei gleich- 
zeitigem Anstieg yon Leukoeyten- und Thromboeytenzahlen. Es bestand eine 
deutliche Leukopenie. IntravenSse Abrodilinjektion ergab normale Ftillung beider 
Nierenbecken. Der Leib war etwas aufgetrieben, zeigte deutliehe Venenzeichnung. 
Aseites war nicht nachweisbar. Normale Blutzuckerwerte naeh Galaktosebelastung. 
Takata-Reaktion negativ, Urin o.B., Diazo-Reaktion immer negativ. Die Re- 
sistenzbestimmung der roten Blutk6rperchen ergab normale Werte. /)as rote und 
das weil?e Blutbfld zeigten auger der Leukoloenie nichts Besonderes. Wa.R.: 
negativ. Die Tuberkulin-Reaktion: positiv. 

Das Kind wurde vor Abschlu/3 der Untersuchungen auf Wunseh der Eltern 
wieder entlassen. Zu einer endgiiltigen Kl~rung ftihrte der erste Klinikaufenthalt 
nicht. Wir muBten uns mit der Diagnose: 3{ilztumor unklarer J~tiologie begntigen. 
Die Wiederaufnahme erfolgte 11/2 Jahre sp/iter, am 15.10. 36. Die Zwisehenana- 
mnese ergab, dab das Kind sieh nach der Entlassung einige Monate leidlich wohl- 
gefiihlt hatte. Dann traten wieder Beschwerden auf: ])as Kind klagte h/~ufig fiber 
Rtickensehmerzen. Diese sollen besonders stark bei der Stuhlentleerung aufgetreten 
sein. Der Stuhlgang war weehselnd, meist aber durchf~llig. Das Kind hatte 6fter 
Nasenbluten, h~ufig in der Naeht. Der Leib soll im Laufe der Zeit dicker geworden 
sein, der Allgemeinzustand soll sich mehr und mehr verschlechtert haben. Da die 
E/tern uns um die Bef/irwortung tines Versehickungsantrages baten, haben wit 
tmchmalige Krankenhausaufnahme zur Kl~rung der Diagnose empfohlen. 

t~e]und. Normal groges, etwas untergewiehtiges Kind, yon asthenisehem KSrper- 
bau. Der Allgemeinzustand ist zufriedenstellend. ])as Kind macht keinen kranken 
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Eindruck. Die Haut ist blaB, ohne 0deme. Die Sch]eimh~ute sind gut durehblutet, 
die Tonsillen sind leicht vergrSfiert, die Rachenwand ist etwas aufgelockert. Die 
Zunge ist feueht, nicht belegt. Keine wesentlichen Lymphdrfisensehwellungen. 

Thorax. Normale gleiehm~f~ige Atembewegung, abdominale Atmung, gute 
Verschieblichkeit der Grenzen. Normaler Klopfschall und Vesicul~ratmen. fiber 
dem IKerzen ist eine leise systolische Unreinheit fiber allen 3 0stien zu hSren, die 
beim Sitzen verschwinde~. 1)2 nicht betont. Herzgrenze regelrecht. 1%1%. 110/55. 

Abdomen erscheint etwas anfgetrieben, Klopfschall tym panitisch. Deutliehe 
Venenzeiehnung, entsprechend dem Verlauf der Venae epigastricae inf. Man hat 
den Eindruek, dal3 ein ganz leiehter Ascites besteht. Sichere Anzeichen lassen sieh 
aber daffir durch Perkussion und Palpation nieht naehweisen. Der Leberrand ist 
am Rippenbogen zu tasten. Die Milz fiberragt den Rippenbogen um 4 Quelffinger, 
sie ist sehr hart, scharfrandig, deutlieh gekerbt, nicht drucksehmerzhaft. Muskel, 
Knochen und ~ervensystem sind ohne pathologischen Befund. 

Von den fiblichen klinisehen Untersuchungen ist noch hinzuznffigen: Das Blut- 
bild: Hb. 82 %, Erythr. 4,3 Mill. Leukoe. 3,700, Differentialblutbild: Gr. Lymph. 11%, 
K1. Lymph. 36%, Segmentk. 32%, Stabk. 9%, Jugendf. 0%, Eos. 3%, Base. 0%, 
Monoc. 9%, Thrombocyten: 412 0 0 0 . -  Urin: Alb. negativ, Urobilinogen nicht 
vermehrt, Saeh. negativ, Diazo: negativ. Urobilin nega~iv, Aceton negativ, Acet- 
essigs~ure neg~tiv, Bilirubin negativ, Indican negativ. Sediment o.B. Die Sen- 
kungsreaktion im Blur ist langsam: 2 mm in der ers~en Stunde. 8 mm in der 
zweiten Stunde naeh Westergreen. Blutungszeit 2 Min., Gerinnungszeit 1,5 Min. 
Die IKesistenzbestimmung der roten ]~lutkSrperchen ergibt: Beginn der tt~molyse 
bei 0,48 %, vollst~ndige H~molyse bei 0,42 %. Die Wa.1%. ist wit im Jahre zuvor 
negativ. Die Tuberkulinreaktion war wieder mit einer Verdfinnung 1:10 000 
positiv und steigerte sich nicht deutlich bei einer Wiederholung am 8. Tag. Der 
Prim~irkomplex war durch R6ntgenuntersuehung yon Thorax und Abdomen nich~ 
naehzuweisen. 

I m  Vordergrund  des kl inischen Bildes s t and  also der Milztumor.  
Die different ia ldi~gnost ischen Erws  ]ief~en uns zuers t  eine Blut-  
k r~nkhei t  ausschlieBen. Gegen aleukgmische Leukgmie  sprach  d~s 
Fehlen  einer Angmie,  d~s normale  weif~e Blutb i ld ,  die Dauer  der  Er-  
k runkung ohne Progredienz.  Dieselben Erwggungen  lieften sieh gegen 
eine isolierte Lymphogr~nulom~tose  der Milz ins F e l d  fiihren. Lues 
wur durch  die Serumre~kt ion  ~uszusch]iel~en. Die seltene isolierte Milz- 
tuberkulose  hg t t e  vermut l ich  n~ch so l~ngem Bestehen K a l k s e h a t t e n  
auf dem RSntgenb i ld  erkennen l~ssen. F t i r  hgmoly t i schen  Ik t e rus  w~r 
kein  Anh~lt .  Gegen Niemann-Pick~ spr~ch das Al te r  des Kindes ,  gegen 
Gaucher dus Fehlen  yon  Knochenvergnderungen  (auch rSntgenologisch),  
I t~u tve r s  und  die normalen  Cholester inwerte  im Serum (s. u.). 

Wi r  ws wiederum gen6t igt  gewesen, das Kr~nkhe i t sb i ld  in die 
Gruppe  der  , ,ungekl~rten Mi lz tumoren"  einzuordnen,  wenn uns n ieht  
die eben nur  angedeu te ten  S y m p t o m e  yon  S tauung  im Pfor taderkre is -  
lauf:  die e twas vers t~rk te  Venenzeiehnung am Bauch,  die le icht  ver- 
s t s  t t s  die ~namnest ische Angabe  yon  IKiicken- 
sehmerzen, besonders  beim Stuhlgang zu weiteren Unte rsuehungen  ver- 
anl~Bt hs  Beim Schlucken yon  Kon t r~s tb re i  ve t  dem RSntgenschi rm 
zeigten sich die gunz unregelmKBigen K o n t u r e n  des 0sophagus  im unte ren  
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Drittel. Das abgebildete RSntgenbild zeigte den ganz eindeutigen Be- 
fund yon Osophagusvarieen (Abb. 1). Die weiteren Untersuehungen 
verfo]gten den Zweck, die damit aufgeworfene l~rage naeh einer etwa 
zugrunde ]iegenden Lebereirrhose zu entscheiden. Die Leber war nicht 
vergrSgert, auch nieht besonders h~rt. Die Urobilinogenausseheidung 

Abb .  1. O e s o p h a g u s r e l i e f d a r s t e l l u n g  bei  K i n d  E d e l t r a u t  H.  - -  1. s ch rhge r  D u r c h m e s s e r .  

war nieht vermehrt. Eine Leberfunktionsst6rung liel3 sich weiter 
ausschlieBen durch folgende Befunde: die Takatareaktion war negativ, 
der Cholesterinwert im Serum lag an der oberen Grenze der Norm: 
235 rag-% Gesamtcholesterin 180 rag-% Ester. Das Gesamtserum- 
eiweiB betrug 6,94%, davon waren 4,3% Albumin, 2,6% Globulin. 
Nach Belastung mit 40 g Galaktose stieg der Blutzueker yon 86 rag-% 
auf 145 rag- % an und kehrte nach 21/~ Stunden zu Normalwerten zuriick. 
Die Belastung mit 25 g Dioxyaceton ergab Ms H6chstwert einen Blut- 
zuekeranstieg yon 91 rag-% auf l12mg-% naeh 30 Min. Die Dioxy- 
acetonkonzentration im Blut betrug zu dieser Zeit 31 rag-%. 
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Diese klinischen Unte rsuchungen  in  ihrer Gesamthei t  e r laubten eine 
Lebercirrhose mi t  Sicherheit auszuschlieBen. Da andererseits eine 
S tauung im Pfortaderkreislauf nachgewiesen war, ka me n  wir zu dem 
zwingenden SchluB, dab das Hindernis  un te rha lb  der Leber sitzen muBte. 
Es lag das vor, was m a n  schlechthin Pfortaderstenose (bzw. Mflzvenen- 
stenose) nenn t .  Die Diagnose war in  diesem Fal l  ohne die charakteristi-  
sche H~matemesis  zu stellen. Tiber die Art  des vor]iegenden pathologisch- 
ana tomischen Prozesses konn t en  wir uns  kein sicheres Bild machen.  

DaB die 2 Jahre zurfickliegende hochfieberhafte Erkrankung den 
Ausgang der jetzigen Erkrankung darste]Ite, ist unwahrscheinlich, da 
schon damals der Milztumor festgestellt wurde. 

Dgs Xind erkrankte am 12. ll. 36 ohne Prodrome ganz pl6tzlich mit einem 
Fieberanstieg fiber 410, ldagte tiber kolikartige ]3auchsehmerzen. Die Palpation 
der Bauehorgane war zuerst nicht besonders sehmerzhaft. Im Laufe des Tages 
bfldete sich ein leichter Ascites aus, das Allgemeinbefinden war zunaehst nur wenig 
gest6rt. Am n~ehsten Morgen, 24 Stunden sparer, bet das Kind ein sehweres ab- 
dominales Xrankheitsbild mit Kreislaufkollaps, st6hnender Atmung, spitzer Nase, 
schlecht geffilltem und stark beschleunigtem Puls. Es traten Durchf/~lle auf, der 
Leib war jetzt fiberall druekschmerzhait. Die Bauchdeckenspannung war jedoeh 
relativ gering. Es bestand ein erheblieher Aseites. Das Kind zeigte starkes Durst- 
gefiihl. Da in der Blutkultur veto Tag vorher h~molytisehe Streptokokken ge- 
waehsen waren, wurde Prontosil intraven6s gegeben. Trotz Injektion yon 400 ccm 
5% Traubenzuckerl5sung und anschliel~ende~, Dauertropfinfusion zunehmende 
Verschlechterung. Agonal trat Blutbrechen auf; am Abend der Tod. 

Die Obduktion wurde 13 Stunden nach dem Tode ausgeffihrt und 
ergab folgenden Befund (Auszug aus dem Protokoll S.-Nr. 1452/36): 

Leiche eines 10 Jahre alien, etwas grazil gebauten weiblichen Kindes mit blasser, 
nicht ikterisch verf/irbter Haut und Schleimh~uten. Schmales Unterhautfettpolster. 
Der Leib aufgetrieben, der Nabel nieht verstrichen. In der BauchhOhle 840 ccm freier, 
gelblich-triiber ErguB mit reichlichen Fibringerinnseln. Der Netzbeutel an einer 
Stelle an der vorderen Bauchwand angewaehsen. Die Darmsehlingen gr6Btentefls 
zusammengezogen, schwer und feucht. Die matte Serosa ist frei yon gr6beren 
Bel/~gen. Bruehpforten geschlossen. Der untere Leberrand steht 1 Querfinger 
breit unterhalb des rechten Rippenbogens. Die Mflz iiberragt mit ihrem unteren 
Pol um 3 Querfinger den linken Rippenbogenrand. Magen welt und stark geffillt. 
In  beiden P]eurah6hlen je 40 ecru getblich-trfiber ErguB mit leiehter blutiger Ver- 
f~rbung auf tier rechten Seite. Von den Schnittfl/~ehen beider Lungen fliet]~ reiehlich 
sch~umige Flfissigkeit ab. Das Herz ist yon riehtiger Gr6Be, auf der rechten Seite 
sehlaff; die Klappen zart und frei yon Auflagerungen. Raehenschleimhaut violett- 
rot, Tonsfllen groB und stark vorspringend, anf dem Schnitt tiefrot, mit nicht ge- 
fiillten Krypten. Starke Erweiterung und Blutftillung der gesehl~tngelten sub- 
muk6sen unteren Osophagusvenen. Br/iunlieher, sauer riechender Speisebrei in 
der Speiser6hre und im Magen; in der Fundusschleimhaut zahlreiehe ldeine flache, 
kreisrunde Defekte mit feuchtem, ger6tetem Grund. Beim Langssehnitt dutch die 
Banchspeieheldriise, die eine feste, graugelbliehe, grob gefelderte Drtisenzeichnung 
hat, wird die Milzvene er6ffnet, die etwas flfissiges Blur und Cruor enth/~lt und sich 
in gew6hnlieher Weise links und etwas unterhalb veto Choledochus mit der auf- 
fallend weiten Vena mesenteriea sup. zum Stature der P]ortader vereinigt, der zu- 
n~chst auf 2,5 em Wegstreeke gerade und mit einer Breite yon 2,4 em zum Leber- 
hiins verl/iuft, sieh aber dann mit einem Male nicht mehr in der alten Riehtung ver- 
folgen l~Bt. 
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Leber, Magen, Duodenum and Milz werden nun im Zusammenhang heraus- 
genommen und einer genaueren Preparation unterzogen. Aus der wall geffillten 
Gallenblase ergieBt sich auf Druck auf den Fundus dunkelgriine, zghflt~ssige Galle 
ins Duodenmn. Da der Pfortaderstamm im unteren Teil verschlossen zu sein seheint, 
wird versucht, die Pfortader an ihrem Eintritt in die Leber anfznfinden, und hierbei 
trifft man anf eine direkt dem Ductus hepaticus anfliegende Vene, die sich am Ein- 
tritt in die Leber in einen reehten und linken Ast zusammen mit der Gallengangs- 
verzweigung teilt. Dieses Gefiil3 zieht dicht anf dem Hepatieus und vonder  Ein- 
mtindung des Cystieus an ein kurzes Stiiek anf dem Choledochus naeh abwgrts, 
wendet sich dann in einem fast rechtwinkeligen Bogen nach medial und ist hier 
naeh 1 cm langem horizontalem Verlauf zungehst nieht weiter verfolgbar, liegt 
abet in unmittelbarer Niihe des Stammes der Pfortader. Von diesem aus gelangt 
man nun bei vorsiehtigem Sondieren in lateraler und etwas aufsteigender giehtung 
in die anf dem Gallengang reitende Vene. Beim Anfsehneiden zeigt sieh, dab die 
Einengung dureh eine seharfe halbmondfSrmig am Boden des Knieks in der Diagonale 
ausgespannte l%lte bedingt wird, wodureh aueh gleiehzeitig die nene Gefggebene 
um 0,5 cm gehoben wird. Im unteren auf dem Choledoehus liegenden Teil miBt 
die Vene in der Breite 2,2 em. Am Grund der seharfen Endothelfalte noeh auf der 
Seite des unteren Pfortaderstamms zweigt sieh in einem spitzen Winkel ein kleineres 
Gef~B ab, das in der Ebene der Pfortader liegend den gleichen Verlauf wie die 
groge epibili~re Vene nimmt, so dab es bei der Wendung zur sagittalen Richtung 
direkt unterhalb des Choledoebus liegt. Vor der Anfteilung in der Leber, die eben- 
falls zusammen mit den Hepaticusasten erfolgt, betrggt die Gefggbreite 0,6 cm. 
Die Leber ist etwas klein, yon riehtiger Form, 680 g sehwer. Dureh die zarte Kapsel 
seheinen einzelne heller gelbliche Fleeken hindureh. Das Parenehym ist yon ge- 
w6hnlieher Festigkeit und graubrauner, in unregelm~tNger Verteilung mehr gelb- 
lieher Farbe; die Liippehenzeichnung verwaschen. Mit dem blogen Auge ist keine 
Bindegewebsvermehrung erkennbar. Die Sehleimhaut der Gallenblase ist ziemlieh 
dick und tier gallig angef/trbt. Choledochus und Cysticus sind yon riehtiger Weite. 
Die Milz ist anf das Drei- bis Vierfache vergrSBert und 480 g sehwer, sic hat eine 
undurehsiehtige grauweiB verdiehtete Kapsel und eine etwas derbe Konsistenz. 
Im Parenehym sind die Milzbiilkehen verbreitert and sehr zahlreieh, die Pulpa 
violettrot, lest, die Lymphfollikel gut abgegrenzt und klein. Die Vena lienalis 
ist vor ihrer Einmfindung in die Vena portae 1,4 cm breit und zeigt 3 em oberhalb 
des Konfluens eine fast 1 em breite graugelbliehe Polsterbildung der Intima mit 
Ausbildung einer kleinen grauweiBen Falte. Ganz am unteren Ende der V. lienalis 
mfindet die erweiterte V. eoron, gastric, und ihr gegentiber die mesenteriea inf. 
ein. Die V. mesenteriea sup. ist vor ihrem Zusammenflug 1,9 em breit und zeigt 
an umsehriebener Stelle ebenfalls eine grauweige polsterartige Intimaverdickung. 

2gebennieren klein, ginde sehmal, gleichm~tgig gelb, Mark lest, grauwei~. Gering 
entwiekelte Nierenfettkapsel. Nieren oberflgehlieh glatt, auf der Sehnittfl~ehe 
mit blasser, stark verwaschener Rindenzeietmung. Nierenbeekensehleimhaut dutch 
Prontosfl r6tlieh angefgrbt, ebenso wie die Sehleimhaut der nieht erweiterten Ham- 
blase. Entsprechender Entwieklungszustand der inneren Genitalorgane. Sehleimig- 
br/iunlieher Kot im Dickdarm, diinnfltissiger, griinlieh-gelblicher Inhalt im Di~nn- 
darm. Starke Auspr~tgung der Schleimhautfalten, gleichmiigige, feueht-sulzige 
Schwellung aller Dick- und Diinndarmwandungen. Sulzige Durehtr~nkung der 
Radix mesenterii und VergrSl~erung der Lymphknoten, yon deren Sehnittfl/iehen 
trtibe, diinne Fltissigkeit abtropft. Rotes, festes Mark im Sehaft des Oberschenkel- 
knochens. 

AuI Grund  dieses Befundes (s. Abb.  2) wurde zun~chst  folgende 
Diagnose gestellt:  Wahrseheinl ieh yore Darm ausgegangene Phlegmone 
des Mesen~eriums und  Streptokokken-Peri toni t is .  Eigenti~mliche s-]grmige 
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Kriimmung des Hauptstammes der P/ortader mit entsprechend in die 
Lichtung vorspringenden FaIten; Erwei te rung  der Milzvene und  der 
V. mesenter ica  sup. ; f ragl icher  organis ier ter  Thrombus  der  Milzvene, 
umschr iebene Phlebosklerose  der V. mesenter ic~ sup. F ibrosc  der s ta rk  
vergr6ger ten  Milz. Varicen des 0sophagus .  

Zur  his tologischen Unte r suchung  wurden  zuns  Stficke aus Leber,  
Milz, mesenter iMen Lyml0hknoten,  der  V. lienMis und mesenter ic~ sup. 

Abb. 2. Vereinigung der Vv. lienalls und  mesen te r ica  sup. z u m  kurzen  Stature der Pfor t -  
ader ;  Eineng'ung un4  S-fSrmige K r f i m m n n ~  mi t  der bodenst~ndigen Fal te ;  E inmf indung  
der bre i ten  oberen Choledochusvene in die Leber.  Die Gef~l~konturen sind durch  Tusche  

hervorgehoben.  Die punkt ie r te  Linie mark i e r t  den Schni t t  dnrch  das 
Lig. hepatoduodenale .  

und  den Tonsil len en tnommen  und  nach Formo]f ix ierung in Para f f in  
e ingebet te t .  Der  mikroskopische  Befund der m i t  H/ imatoxyl in -Eos in ,  
Weigerts El~st ica  und nach der B e r l i n e r b l a u - R e ~ k t i o n  gef~rbten 
Schni~te zeigte folgendes:  

Milz. Verbreiterung der Milzb~ilkchen und geringe Vermehrung des feinen 
Geriistwerkes der Pulpa. An einzelnen Stellen haben auch die durchweg kleinen 
Follikel ein etwas plumpes Reticulum, wobei fast immer die Faservermehrung 
yon der Peripherie aus Ms Ausl/iufer yon einem Trabekel fibergreifend und dann 
tangential angeordnet ist. Nut vereinzelt dringt die Fibrose bis zur Follikelarterie 
vor. Im ganzen also das Bild einer Fibrose der Milz, wie bei einer l~ngere Zeit 
bestehenden Blutstauung. 

Leber (yon der Konvexitat entnommen). ])as Bindegewebe der Glissonsehen 
Felder nicht~ vermehrt, die pericapill~ren R~ume etwas weir, die Leberzellen un- 
gleichm~gig feintropfig verfettet, wobei die peripheren L~ppchenteile durchweg 
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freigeblieben sind. In den porto-ven6sen Feldern sieht man je einen Ast der Leber- 
arterie, der Pfortader und des Gallengangs. V. lienalis (aus dem Intimapolster 
entnommen): Wucherung hyaliner Massen mit feinen e]as~ischen F~serchen inl 
Bereich der Intim~. Die Media nur m~Ll3ig verdickt, verliert sich mit ihren elasti- 
schen L~mellen allm~hlich gegen die kernarme Intima. In dem breiten Polster 
kMne V~sa vasoruln, keine eisenhaltige Pigmentabl~gerung. 

V. mesenterica sup. Der gleiehe Befund einer umschriebenen Phlebosklerose 
mit dem Zusatz yon kleinen Kalkeinlagerungen. 

Mesenterialer Lymphknoten. Lymphadenitis purulenta. An den Tonsillen gut 
entwickeltes ]ymphadenoides Gewebe. 

Dieser Befund war weitgehend unbefriedigend,  well sich als Ursache 
des Pfortaderabflughindernisses nur  die eigentfimliche Fa l tenb i ldung  mi t  
dem ~bnormen Verluuf der Pfortader  ergab, fiir deren En t s t ehung  n u t  
die sehr unsichere Ann~hme einer Gef~Bmil~bildung ins Feld gefiihrt 
werden k6nnte .  Zu einer besseren Aufkli~rung wurdcn desh~lb auf Ra t  
Prof. Hamperls mehrere neue Schnit te  durch das inzwischen in  Jores- 
scher L6sung fixierte 5Iaterial gelegt und  Stficke davon zur histologischen 
Unte r suchung  verwertet.  

Der 1. Schnitt wurde in frontaler Richtung durch das Lig. hepato-duodenale 
in 0,5 cm Abstand yore Hilus der Leber gefiihrt (s. Abb. 2); dabei sieht man, daI] 
neben gr6geren Gef~Ben zahlreiehe kleine Lficken klaffen, so dag das ganze Gewebe 
wie siebartig aussieht. Ganz rechts verlauft der Gallengang mit der grSBeren 
epibiti~ren and der ldeineren hypobiIi~ren Vene. Links und etwas unterhalb davon 
liegt die A. hepatica und senkrech~ unter dem Gallengang in 3 mm Entfernung ist 
ein derbwandiges Gef~l~ mit mehreren feinen LiehtungsspMten zu sehen. Etwas 
rechts und unterhMb yore Gallengang liegt ein 2--3 mm breites, diinnwandiges 
GefiiB mit querverlaufendem engem SpMt. 

Die mi~roskopische Untersuchung dieses Teils des Lig. hepato-duodenMe best~tigt 
zuniichst den schon mit dem bloBen Auge erhobenen Befund der Lagebeziehung 
der beiden GMlengangsvenen. Diese bestehen urspriinglich ans einer sehr dfinnen 
Wand, die jedoch besonders an der unteren Vene nur noch zu einem kleinen Tell 
unver~ndert ist. Der grSBte Tell des Umfangs zeigt eine m~chtige Hyperplasie 
der Wand, die durch ein breites Intimapolster und eine etwas geringere Mediaver- 
dickung bedingt ist. Die Intima besteht aus einem kernarmen Gewebe mit mukoider 
Grundsubstanz und spiirlichen, feinen elastisehen F~serehen. Um die Kerne sieht 
man h~ufig kleine Gewebslticken klaHen. In der etwas kernreieheren Media. liegen 
die elastisehen Fasern zu einem diehten Filz verfloehten und werden Sider yon 
kleinen Gef~Ben unterbroehen. Die Hepatieusinnenauskleidung hat das Epithel 
verloren, rings um den Gallengang liegen zahlreiehe Schleimdrtisen, die zum Teil 
mit ihrem Miindungsgang getroffen sind. Das 3 mm unter dem Gallengang liegende 
Gebilde, das mit dem bloBen Auge ftir ein derbwandiges Gef~B gehalten wurde, 
besteht aus einem sehr breiten &uBeren Ring l~ngsverlaufender Muskelfasern, die 
im einzelnen sehr kernreieh sind und dureh breite l~indegewebssepten getrennt 
werden, Innen folgt eine dtinne, vielfaeh unterbroehene Ringmuskelsehieht, der 
eine feine elastisehe Faserlage aufliegt. Das Zentrum wird dureh ein m&gig kern- 
reiehes Stiitzgewebe ~us kollagenen und feinen elastisehen Fasern eingenommen, 
in dem die leeren Liehtungen mehrerer Gef~13e klaffen. Das grSBte dieser Gef~ge 
besitzt eine ziemlich breite Wand mit einer Elastiea int. mit dfirmem Endothel- 
besatz und wenigen Lagen einer sehmalen Museularis. Die tibrigen Gef~ge sind 
dfinnwandig und arm an elastisehen Fasern. Nur wenige Capillaren in der AuBen- 
zone dieses Gewebes sind mit Blur gefiillt. Pigmentablagernngen sind aueh bei der 
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Berlinerblau-Reaktion nicht nachweisbar. Die A. hepatica zeigt histologisch 

keinen abweichenden Befund; sie ist yon zahlreichen Nervengsten umgeben. Einen 
zungehst eigenartigen Befund stell~ das querklaffende Gefgft in der untersten Lage 
des Lig. hepaLo-duodenMe dar, das aus einer ringsum yon einem Lymphknoten 
umgebenen Vene besteht. Die Venenwand zeigt ebenfalls umschriebene Hyper- 
plasien wie die Gallengangsvenen mit dem Unterschied, daft die Polsterbildung 
fast ausschlieftlieh yon der kern- und elastinarmen Intima gebildet wird, der gegen- 
iiber die Verbreiterung der Media nur eine untergeordnete Rolle spielt. Dieser 

Abb. 3. ~J'bersichtsbild des Lig. hepato-dltodcnale. V.p. Dcr vorschlossenc und teilweise 
rekanalisierte Stature der kleinen Pfortader. A.h. Ast der Art. hepatica, ch Ductus 
choledochus, e epibili~ire, h hypobiligre Kollateralvene, L Lymphknotenkollateralvene (die 

bciden letzteren mit der umschriebcnen Sklerose). Elasticaf~rbung. Vergr. 4real. 

loerivenSse Lymphknoten ist besonders an den Randsinus yon Leukoeyten iiber- 
sehwemmt. Im eapillarreichen Fettgewebe des Lig. hepato-duodenale finder sich 
ebenfMls eine akute eitrige Lymphangitis. In einem 2. Lymphknoten zeigen mehrere 
kMne Venen eine deutliche Erweiterung und Phlebosklerose (Abb. 3). 

Du tch  dieses Ergebnis  wird  der  urspri ingl iche Befund in ein ggnzlich 
anderes L ich t  geri ickt .  Denn  die histologische Unte r suchung  deck t  
e indeut ig  auf, dafl der  lebernahe  Antefl  des P f o r t a d e r s t a m m s  durch  eine 
Mte organis ier te  und  teilweise kanMisier te  Thrombose  verschlossen ist, 
und  dM~ die in den Leberhi lus  e inmiindende Vene ni6ht  die abnorm ver- 
]uufende Pfor tader ,  sondern eine s ta rk  erwei ter te  und  teilweise sklero- 
sierte Kol la te rMvene  ist  (s. Abb.  4). Als Res t  der  P fo r t ade rwand  ist  der  
bre i te  l~ing der  advent i t i e l len  Lgngsmusku l~ tu r  erhMten geblieben,  die 
eine Besonderhei t  dieses Venenaufbaus  dars te l l t  und  sonst  nur  der  
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V. renMis e igen  ist  (Benda) .  Somit ist der Fall in die gro/3e Reihe der 
in der Literatur niedergelegten Beobachtungen von alter P/ortaderthrombose 
einzuordnen. B e v o r  w i t  abe r  die l oa tho log i s ch -ana tomischen  Besonde r -  
h e i t e n  e twas  ausf f ihr l icher  wf i rd igen,  wol len  w i t  mi~ der  B e s c h r e i b u n g  

der  Ver /~nderungen  an  der  L e b e r p f o r t e  d e n  B e f u n d  abschl ieBen.  

Es wird ein Schnitt durch die Leber ganz dicht am Hilus geffihrt und dabei 
ergibt sich, dag die stark verbreiterte Glissonsche Kapsel yon einem je 1 cm breiten 
V-f6rmigen, nach Fixierung weichen und maschigen Gewebe ausgeftillt wird. Man 
sieht zahlreiche klaffende Lichtungen, yon denen sich die grSgeren Ms ~ste  der 
A. hepatica, der Kollateralvenen und des Ductus hepaticus nach aul3en sondieren 
lassen. Daneben klaffen 
zahlreiche SpMten yon 
kleincren und feinsten Ge- 
f~13en, besonders in der 
Lichtung und entlang der 
Wand eines grSBeren ver- 
schlossenen GefMtes, das 
links yon der A. hepatica ~/erZe// e 
parallel zum schr~g ver- 
laufenden Leberrand des 

Glissonschen Dreieckes ' ~por/ae 
liegt, so dag an diesen 
Stellen das Gewebe rein- --V,l/~zah~ 
porig durehl6chert aus- 
sieht. Auf einem 0,5 em 
tiefer in der Leber liegen- sap. 
den Schnitt ist das Fiill- 
gewebe der Glissonschen Abb. 4. Sehematiseher l~rberblick tiber Entstehung and 
Kapsel bereits weniger ge- Verlauf dergrol~enhepatoi0etalenCholedochuskollateralen. 

worden, die grSgeren Ge- 
I/~g- und GMlengangs~tste haben sieh starker gegabelt und an Stelle des in der 
Li~ngsrichtung getroffenen GefgBes sieht man nur wenig schwammiges Gewebe. 
2 cm yore Nilus entfernt sind die porto-venSsen Felder yon richtiger GrUBe und 
zcigen die gewohnten Gef~Bquerschnitte. Im histologischen Bild vom hilusnahen 
Quersehnitt sieht man zun/~chst als Best/~tigung des makroskopisehen Befundes 
zahlreiche grSgere Venen mit der beschriebenen Mufig fleckfUrmigen Hyperplasie 
der Intima, einen gr6Beren und mehrere kleinere Aste der A. hepatica und GMlen- 
gangsverzweigungen mit umliegenden Schleimdrtisenacini, sowie zahlreiehe ~ste  
des Plexus hepaticus. Die grogen sklerosierten Venen sind die - -  nach augen 
sondierbaren - -  ~ste  der Kollateralvenen. Medial vom groBen Ast der Hepatica 
liegt das mit dem blogen Auge erkannte grSgere Gefi~g im Schr~gschnitt getroffen. 
Als Rest dcr Wand siehs man noch einen siehelfSrmigen Kranz einer breiten, yon 
zahlreichen blutgeftillten eapill~ren and venSsen Liicken durchbroehenen Li~ngs- 
muskelschicht. Die Lichtung wird vollst~ndig ausgefiillt yon einem lockeren kern- 
und elastinarmen Bindegewebe mit vielen Kan~lchen diinnwandiger, nut  wenig 
geftillter und h~ufig geschl~ngelt verlaufender Venen. An der geUffneten Seite des 
L~ngsmuskelrings verliert sieh die Venenwand ohne Grenze im organisierenden 
Bindegewebe. Eine elastisehe Struktur der Wand ist nicht mehr vorhanden. Im 
ganzen Bereich der Organisation ist kein Blutpigment mit  der Eisenreaktion nach- 
weisbar. Wit" haben hier offenbar den weitgehend umgebauten und rekanMisierten 
Rest der alten Pfortader vor nns mit einem kleinen Uberbleibsel der adventitiellen 
Lhngsmuskulatur. Bei den angiomat6sen Gef~tl~en im periportalen Gewebe sowie 

Virehows Archly, Bd. 300. i9 
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in der Umgebung der Gallengangs- und A. hepatica-Xste, die dem Querschnitt das 
siebartige Aussehen gegeben haben, handelt es sieh zum grSBten Teil um dfinn- 
wandige feine Venen yore gleichen Bau wie im rekanalisierten Thrombus, und zum 
kleinen Tell um ~eine, mit Eitermassen angefiillte Lymphgef&l~e. Auf dem tiefer 
in der Leber gelegenen Schnitt sieht man den gleichen Befund an den e~was starker 
verzweigten Kollateralvenen, G~llengangs- und Arterien~isten. Von der urspriing- 
lichen V. portae sind keine Reste mehr naehweisbar. Die angiomat6sen Anteile 
sind sp~rlicher geworden, sind etwas unrege]m~Biger verteilt und linden sich ver- 
einzelt auch zwisehen kleinen Nervenst~mmchen. 

Wenn wir somit den Befund zusammenfassen, so mul~ die vo]lst~tndige 
anatomisch-pathologisehe Diagnose lauten: Streptokokkenperitonitis und 
Phlegmone des Mesenteriums (vom Darm ausgegangen) als unmittelbare 
Todesursache. Alter organisierter thrombotischer Verschlufl der P/ort- 
ader an der Einmi~ndung in die Leber mit Ausbildung gro[Jer hepato-petaler 
Kollateralen i~ber die Choledochusvenen. Ektasie und umschriebene 
Phlebosklerose der Vv. lienalis und mesenterica sup., 0sophagusvarieen; 
Fibrose der stark vergrSBerten Mi]z. Zahlreiehe frisehe peptisehe Ero- 
sionen des Magens. 0dem und Trfibung der Leber und Nieren. ErguB 
in beiden Pleur~hShlen, LungenSdem und Hypostase in beiden Unter- 
]appen. 

Dus Kr~nkheitsbild der Pfortaderthrombose im Kindesalter ist wie 
erw~hnt yon klinischer Seite weitaus h~ufiger beschrieben worden a]s 
von dem pathologisehen Anatomen. Die klinische Diagnose wird in den 
meisten F~llen als ehronisehe Milzvenenthrombose gestellt, die sieh aber 
bei den Naehpriifungen durch Operation und Obduktion nur selten 
best~tigt (WaIlgren, Smith u. Howard). Bei der oper~tiven Enffernung 
der Milz findet sich so gut wie immer eine ~rei durchg~ngige Lichtung 
der Milzvene, wie auch die ]etzte gr6Bere Zusammenstellung fiber die 
Behandinngserfolge der Splenektomie yon Brandberg wiedergibt. Durch 
die Obduktion wird in der Regel ein/ilterer VersehluB des Pfortaderstamms 
aufgedeckt, der, wenn wit yon den ohne weiteres verst~ndlichen Ein- 
engungen durch Druck yon auBen absehen, sich in einem morphologisch 
typisehen Beiund kundtut  und als sog. kavernSse Umwandlung der 
Pfortader in der Literatur besehrieben wird. Aus dem genauen Berieht 
yon Creveld und Levy und unserer eigenen Beobachtung folgern wit, 
dab zwischen dem Befund im Kindes- und Erwachsenenalter ein grund- 
ss Unterschied nieht besteht. Die Beurteilung der vor fiber 
30 Jahren yon Heller zum erstenmal mitgeteilten Ver~nderung ist self- 
her eine recht verschiedenartige. Piclc laBt seinen in diesem Ausma~ 
nieht wieder beobachteten Befund a]s eine gesehwulstmaBige I~eubfldung 
im Sinne der phlebogenen Hs Virchows auf, und Beitzke und 
Hart sprechen yon einer typisehen angeborenen Fehlbfldung. Dem- 
gegenfiber sind Versd und vor allem Gruber und Kau]mann der Ansicht, 
dab eine alte organisierte und kanalisierte Thrombose vorliegt. Es wiirde 
zu langatmigen Wiederholungen fiihren, wenn wir jeden der gegen die 
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einzelnen Meinungen vorgebraehten Einwgnde besprechen wiirden. Auf 
Grund des Beobaehtung Grubers, daS lange zurfickliegende Organisations- 
vorg~nge in thrombosierten und rekanalisierten Gefs geeignet sind, 
die elastischen Membranen unter Umsts  so stark zu zerst6ren, dab 
die elastischen Wandsehichten nicht mehr erkennbar sind, eine Er- 
fahrung, die er auch bei der Periarteriitis nodosa gewonnen hat, er- 
scheint es berechtigt, auch dort, wo keine Pfortaderreste mehr auffind- 
bar sind, einen lange zurfiek]iegenden thrombotischen Versch]uB anzu- 
nehmen. In  unserem Fall haben wir also eine Pfortaderobliteration vor 
uns mit  sog. kavern6ser Umwandlung an der Verzweigungsstelle und 
alter kanalisierter Organisation im Endteil des Statures. Die Ausbildung 
kMner  Venenkan~le in der versehlossenen Liehtung geh6rt zu den fib- 
lichen Folgen der Organisation einer Thrombose. DaB es aber auch zur 
Entwicklung zahlreicher capills Kollateralen in der Venenwand und 
ihrer Umgebung und anch in der Umgebung des Ga]lengangs und der 
A. hepatica kommt,  mit  dem Eindruek einer kavernSsen Bildung ist 
durch den Einsatz hepatopetaler Kollateralen begrfindet, die Sappey 
bei den sog. akzessorischen Pfortadern als die Vv. hili hepatis bezeichnet. 
Es ist ersiehtlich, dab es sich hierbei also nicht um ein Blastom oder eine 
angeborene Fehlbildung handelt, sondern um den sichtbaren Ausdruck 
reparatorischer Vorgi~nge (Gruber). Die yon Creveld und Levy besonders 
hervorgehobene Beobachtung der kavern6sen Umwandlung der V. portae 
an der Teilungsstelle geh6rt fast stets auch zu den an Erwachsenen mit- 
geteilten Befunden yon kavern6ser Umwandlung des Pfortaderstammes, 
soweit ein Sehnitt dureh den Leberhilus gelegt wurde (Gruber Fall 4, 
Emmerich, Kuhr). Es wird dadureh sogar die Annahme nahegelegt, 
dag der erste Verschlug in der t~egel an der Teilungsstetle liegt mit  ent- 
sprechender Organisation, und dal3 es yon dort, je naeh der Dauer der 
Erkrankung, zu aufpfropfender rfickl~tufiger Thrombose mit  ebenfalls 
einsetzender Organisation und Kanalisation kommt.  Beaehtenswert 
ist jedenfalls, dab die F/~lle mit  der imponierendsten kavernomat6sen 
Bildnng, wie bei Pick, Gruber, Emmerieh und RiseI fiber eine lange je- 
wefts fiber 20 Jahre dauernde Leidensgeschichte verffigen, w~hrend 
Creveld und Levy fiber ein 4j~hriges Kind berichten. Die Frage der 
Kollateralenbildung ist yon Saxer, Pick und vor allem de Jong ausffihrlich 
behandelt worden. In  unserem Fall hat  der Blutstrom zur Leber einen 
in diesem AnsmaB unseres Wissens bisher noch nicht beobaehteten 
Verlauf fiber die Choledochusvenen genommen (s. Abb. 4), die ebenfalls zu 
den Sappeysehen akzessorischen Pfortadern des Leberhilus geh6ren und 
normalerweise ganz feine Gefs darstellen. Die fibrigen Venen des 
Leberhilus (die Venen der Hiluslylnphknoten und die Vasa vasorum 
der A. hepatica) sind wesentlich geringffigiger als Kollateralbahnen 
entwickelt. Gr68ere hepatopetale Kollateralen fiber die Leberhilus- 
venen erw/thnen Creveld und Levy, die eine erweiterte Vena cystiea 
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fanden, deren Blur dureh zahlreiche kleine Gef~Be yon der Ggllenblasen- 
wand in die Leberkapsel gelangte; sowie wahrseheinlich aueh Wohlwill, 
der ein Oef~B yon Saphenadicke mit  unklarem Ursprung fiber den Chole- 
dochus zum rechten Leberlappen ziehen sah. Dal~ es schwierig sein kann, 
allein auf Grund des makroskopisehen ]3efundes eine richtige Diagnose 
zu stellen, kSnnen wir aus der eigenen Erfahrung best~tigen. Bei Hecht 
ist die mikroskopische Untersuchnng des Lig. hepato-duodenale sehr zu 
vermissen; die angeblich angeborene LageanomaIie der Pfortader, die 
lateral veto Choledochus den Cysticus iiberkreuzt und nach kirschgrol]er, 
frisch thrombosierter, varic6ser Erweiterung den Hepatieus umgreift, 
kSnnte sieh sehr leieht - -  ebenso wie bei uns - -  dadureh erkl~ren, dab 
an die Stelle des versehlossenen Pfortaderstamms die grol~en Choledoehus- 
kollateralen getreten sind. 

Der hepatopetale Blutstrom hat  ffir die Leber in unserem Falle aus- 
gereicht; die gewisse Kleinheit des Organs geh5rt schon nach Saxer zu 
den eharakteristisehen Organbefunden; in unserem Fall hat  die Leber 
nngef~hr 100 g Untergewicht gegenfiber der Sollzahl yon RSssle und Roulet ; 
die Kollateralen haben aber den loortalen Kreislauf nicht ausreichend 
entlastet, so dab die typisehen Folgen der Rfickstauung eingetreten sind 
mit der fibrSsen Milzschwellung, der Phlebosklerose der Pfortader- 
wurzeln und dem Eins~tz hep~to-fugaler Bahnen fiber die Vv. oeso- 
phageae zur V. azygos. Die Milz ist gegenfiber ihrem Sollgewicht um 
400 g zu sehwer. Der histologisehe Umbau beruht offenbar nur auf der 
Folge der ehronisehen Blutstauung. Brandberg hat  bei den 18 genauer 
untersuchten exstirl0ierten Milzen in seiner Gruppe der Splenomegalie 
infolge Pfortaderstauung nur dreimal eine deutliehe Fibroadenie gesehen. 
Die ehronisehe Stauung des Magen-Darmkanals ist dem Kind zum Ver- 
h~ngnis geworden. De Jong erw~thnt ausdriieklieh die Gefahr der sekun- 
d~tren radikul~tren Thrombose bei Verstopfung im StammabfluB. An 
dem serSs durehtrs Darm ist es offenbar plStzlieh zu einer Aus- 
wanderung virulenter Keime gekommen mit  einer purulenten Phlegmone 
des Mesenteriums und allgemeiner Peritonitis. Eine Thrombose kleinerer 
Mesenterialvenen lief] sieh bei uns nieht nachweisen. Die Erweiterung 
und umschriebene Yhlebosklerose der V. mesenteriea sup. und lienatis 
ist wohl eher als ein Anpassungsvorgang auf den dureh die Stauung 
gesteigerten I)ruck aufzufassen. 

Zur Frage der f4"tiologie ist es bei dem ganz uncharakteristisehen 
morphologisehen Befund unmSgl{eh, eine Stellung zu nehmen. Man 
kam~ - -  wie Creveld und Levy sehon betonen - -  den Zusammenhang mit  
einer Infektion aus der BauehhShle (Nabelentzfindung ?) weder be- 
weisen noeh ausseh]iel~en. Auffallig und bemerkenswert erseheint uns 
nicht nur bei der eigenen Beobaehtung, sondern aueh in den sehr zahl- 
reichen Fallen aus dem Sehrffttum zu sein, dab eine sieher deutbare 
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anamnestisehe Angabe fiber den zeitlichen Eintri t t  der Pfortaderstenose 
so gut wie framer fehlt. 

Die Besonderheit unseres FMles, die darin liegt, dM~ bei sieher be- 
stehender Pfortaderstenose ein so weitgehender Ausgleieh der 5rtlichen 
Kreislaufst6rung dutch die Kollateralen eingetreten ist, dab nur gering- 
gradige t/esehwerden bestehen, und es erst gar nicht zur Hamatemesis 
kommt, veranlaBt uns, auf die Frage der Therapie einzugehen. 

Die Indikation zum ehirurgisehen Eingriff steht in Anbetraeht der 
zahlreichen mit schweren Blutungen einhergehenden und dann mit 
gutem, teilweise glgnzendem Erfolg, splenektomierten F~tllen, heute 
nieht mehr zur Diskussion. Es steht auBer Zweifel, dab die Sptenektomie 
in vielen Fallen lebensrettend gewirkt hat, in anderen das Leben auf 
Jahre binaus verlangert hat (Opitz, Holzmann, Nobel-Wagner, Wallgren, 
Smith-H(~ward, By/ield, HeimS, Smith-Faber u.a.) .  Selbst wenn noch 
nicht abzusehen ist, ob in allen genannten Fallen eine Dauerheilung 
zustande gekommen ist, die Beobaehtungszeiten sind zum Teil noeh 
zu kurz, bleibt als Tatsache, dab Kinder, die an framer wiederkehrenden 
Blutungen zugrunde zu gehen drohten, am Leben erhalten wurden_ 
Dabei seheint die unmittelbare Operationsmortalit/~t beim Kind sehr 
gering zu sein. Da fast alle operativ behandelten F/~lle einen Befund 
an der Milzvene vermissen lassen, lal~t sich der Erfolg unseres Eraehtens 
wohl nur so erkl~tren, dal~ dutch die Entfernung tines blutreiehen Organes, 
der Milz, eine Entlastung des tiberlasteten Pfortaderkreislaufes eintritt. 
Trotz Weiterbestehens der Stenose kann damit die Verblutungsgefahr 
behoben werden. Dal~ die damit gesehaffene Entlastung jedoch nicht 
in allen FAllen ausreieht, beweisen die Falle, die tiber kurz oder lang 
Rezidivblutungen bekamen (Opitz, Hirsch-KauJmann), und zum Tell 
aueh daran gestorben sind (HeimS, Smith-Faber). Gerade die Zusammen- 
stellung yon Smith-Faber ist in dieser Beziehung besonders lehrreieh. 
Sie bringt einerseits Falle, dig lange Zeit krank waren, dann dutch 
Splenektomie geheilt wurden, d . h .  seither keine Blutungen mehr 
hatten; andererseits zeigten mehrere Falle Zeiehen wieder zunehmender 
Pfortaderstauung. Einmal wurde fiber eine Rezidivblutung naeh 8 Jahren 
beriehtet ! 2 Fglle starben nach retativ kurzer Zeit ar~ erneuten Blutungen 
(Fall 2 und 12). Beides waren junge Kinder, bei denen das Leiden erst 
verhaltnism~tBig kurze Zeit klinische Erscheinungen gemacht hatte. Der 
Zeitpunkt der Operation ist demnach nicht mM3gebend ffir den Erfolg, 
sondern nur der znr Zeit des Eingriffs bestehende Grad yon Pfortader- 
stanung. Obwohl es sich kliniseh nicht absehatzen last, ob die Splenek- 
tomie zur Entlastung ausreicht, ist die Operation in jedem FMle nach- 
gewiesener Pfortaderstauung mit H~tmatemesis indiziert. 

Wenn Smith-~aber empfehlen, zur Vermeidung yon gezidivblutungen 
neben der Splenektomie eine Unterbindung der zum Magen oder 0so- 
phagus ziehenden Kollateralen vorzunehmen, so ist dieser Vorschlag 



294 Franz Billmann und Carla Pohh 

nicht recht verstgndlich. Kollateralen sind letzten Endes eine zweck- 
m~6ige Einrichtung. Reieht die dutch die Splenektomie geschaffene 
Entlastung des Pfortaderkreislaufes aus, dann werden sieh keine neuen 
Varicen mehr bilden, die alten werden weniger durchblutet, vielleicht 
auch zuriickgebildet werden. Die Unterbindung ist also fiberflfissig. 
Reicht sie nicht aus, dann ist sie sogar schgdlieh, weft sie den Organismus 
erneut vor die Aufgabe stellt, einen Kollateralkreislauf zu bilden. 

Wahrscheinlich wird es nun in Zukunft  hgufiger mSglich sein, Pfort- 
aderstenosen vor dem Auftreten yon Blutnngen zu diagnostizieren. 1VIan 
soIlte es sieh zur Regel maehen, in jedem Fall yon ,,unklarem Milztumor" 
eine 0sophagusreliefdarstellung zu maehen. Vielleieht wird diese fiir den 
Kliniker so unbefriedigende Gruppe dann erheblieh eingeengt. Es ergibt 
sieh nun aber die weitere Frage : soll man auch diese nicht in unmittelbarer 
Lebensgefahr schwebenden Kinder, bei denen nie eine H~matemesis 
anfgetreten ist und das Leiden keine Progredienz zeigt, operieren lassen ? 
Der autoptische Befund bei nnserem Fall zeigt ja deutlich, ein wie weit- 
gehender Ausgleich des Stromhindernisses dnreh die Kollateralen ge- 
schaffen ist. Fast  ist eine neue Pfortader entstanden! Vielleieht w~re 
es bei dem Kind hie zur Blutung gekommen, aueh wenn nicht die un- 
vermittelt  einsetzende Peritonitis dem Leben ein Ende gemaeht h/itte. 
Wir gehen aber sicher nieht fehl, wenn wir annehmen, da6 die so foudroyant  
verlaufende Bauehfellentzfindung eine Folge der durch die chronisehe 
Stauung bedingten Gewebssch~digung ist. Gerade bei solehen ,,gut 
kompensierten" F~llen halten wir daher die Splenektomie fiir angezeigt. 
Hier ist zu hoffen, dag durch die Ausschaltung der Milz vom Pfortader- 
kreislauf jene leiehte Stauung behoben wird. Der Eingriff mug gemacht 
werden, nicht so sehr wegen der Gefahr der H/~matemesis, die in unserem 
Fall z. B. gering war, sondern um die Stauung zu beseitigen, die an sich 
fiir den K6rper eine erhebliche Gefahrenquelle bedeutet. 

Zusammenfassung. 

Es wird fiber einen Fall von sog. Mflzvenenstenose bei einem 10ji~hrigen 
Mgdchen beriehtet, der von dem typisehen klinischen Bild durch das 
Fehlen der t t~matemesis abweicht. Die Obduktion ergab eine alte 
Pfortaderthrombose mit Ausbildung ungew6hnlich groiter hepatopetaler 
Kollateralen fiber die Choledochusvenen. I m  Hinblick auf die frfiher 
mitgeteilten gleichlautenden Befunde: Fehlen der Milzvenenstenose am 
Operations- und Sektionstisch wird auf Grund unseres Falles vorge- 
sehlagen, dieses Krankheitsbild einheitlich ,,Pfortaderstenose" zu nennen. 
Die Indikation zur Operation ist auch bei Fehlen yon Hgmatemesis 
gegeben. 
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