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Angeborene Duodenalstenose bei einem
2jihrigen Kind und bei einem 49jihrigen Mann.

o
Von
Dr. Herhert Braun,
Assistent amn Institut,
Mit 5 Abbildungen im Text.

(Eingegungen am 17, Juli 1938.)

Angeborene Atresien und Stenosen im Magen-Darmkanal werden bei
den Scktionen Neugeborener nicht selten gefunden. Am haufigsten ist,
wenn man die verhiltnismiBige Linge der einzelnen Darmabschnitte
beriicksichtigt, das Leiden am Duodenuwa (Tandler, Forssner). Der
Tod erfolgt dabei meist schon ecinige Tage nach der Geburt, oft ohne
daf intra vitam die Diagnose moglich ist. Auch bei richtiger Erkennung
und operativer Behandlung ist der Ausgang fast immer ungiinstig. Schr
selten kommt es vor, daBl erst im spiteren Kindes- oder Erwachsenen-
alter der Tod als Folge dieser angeborenen MiBlbildung eintritt. Zerry
und Kilgore beschreiben einen solchen Fall bei einem Krwachsenen,
Buchaman. Seidkin, Cammon und Halpert solche bel dlteren Kindern.
Ganz selten wurden auch angeborene Duodenalstenosen bei Obduk-
tionen von FErwachsenen als Nebenbefund entdeckt (Cammon und
Halpert). Tm folgenden soll aut 2 Fille angeborener Duodenalstenose,
die ein 2jihriges Kind und einen 49jihrigen Mann betrafen, niher ein-
gegangen werden, da sie wegen jhrer Seltenheit und ihres anatomischen
Befundes bemerkenswert sind.

L Fall {Anszug aus dem Kreankenblate des Kinderkrankenhauses Berlin-Lichten-
rade). 1 Jahr 11 Monate altes Miadehen., Familien- und sonstige Anamnese 0. B.
Im 1. Lebenshalbjahr Behandlung in der Klinik wegen Erbrechen. Jetzt seit
3-—4 Tagen fast nach jeder Mahlzeit Iirbrechen. Am Tage vor der Aufnahme
4 Stunden lang krampfartige Zuckungen bei erhaltenem BewuBtsein. Schmerzen
werden nicht angegeben. Befund: Stark herabgesetster Irnihrungszustand, Sen-
sorinm benommen, statker Acetongeruch aus dem Munde. Ierzaktion sehr be-
schleunigt, Puls nicht fihlbar. Abdomen weich, eingesunken, ohne pathologischen
Tastbefund, Kein sonstiger krankhafter Befund. Behandlung mit Kochsalz- und
Traubenzucker-Insulin-Infusicnen hat keinen Erfolg. Die Diagnose ist unklar,
wegen des Acetongeruches denkt man an diabetisches Koma, zumal auch der Blut-
zucker erhoht ist. Zunehmende Apathie und Verfall, die Bauchpalpation wird
nun als schmerzhaft empfunden. der Leib ist jedoch nicht aufgetricben. Nach
ctwa 10 Stunden universelle tonisch-klonische Krampfe und Tod unter zunehmen-
der Atemlihmung,
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Sektionsbefund (S.-Nt. 1384/37). In situ erkennt man, dal Magen und be-
sonders Duodenum stark crweitert sind. Der Pylorus stellt sich nur als seichte
Cinschniirung dar. Das Bild #hnels einem arteriomesenterialen Darmverschluf.
Die topographische Lage der Bauchorgane ist richtig. Von der Flexura duodeno-
jejunalis an hat der Diinndarm normales Xaliber. Im Magen ist reichlich Luft
und braunlicher schleimiger Inhalt. Die Kardia und der untere Teil der Speise-
rihre sind sehr weit. Der Pylorus steht weit offen. Die Magenwand ist deutlich
hypertrophisch, die Schleimhaut zeigt nichts Besondercs. Das Duodenum ist ver-
haltnismaBig viel mehr erweitert als der Magen. Bs ist aufgeschnitten etwa 10 e
breit. 7 cm unterhalb des Pylorus, gemessen an
der kleinen Kurvatur. wird das Lumen des Duo-
denum. durch eine quere Membran, die beiderseits
vom Schleinhaut iiberzogen ist, verschlossen. Un-
gefahr im Zentrum derselben findet sich ein fast
kreiscundes, glattrandiges Loch von etwa 8 mm
Durchmesser, durch das man im den aboralen.
richtig weiten Duodenalteil gelangt. Der Ductus
choledochus mitndet mit einer papillendbinlichen
Bildung in den Rand dieser Perforationsoffnung
und verlduft also ein Stiick weit in der Membran.,
Der iibrige Darm zeigt nichts Pathologisches.
AuBer Zeichen von Wasserverlust und Erbrechen
sowie cinem interstitiellen Emphysem ergibt die
soustige Sektion nichts Abnormes.

2. Fall (Auszug aus dem Krankenblatt der
Chir. Klinik der Charité). 49jahriger Damen-
schneider. Seit friher Jugend litt er an cinem
schwachen Magen®. besonders schlecht habe er
immer Obst und Gemise vertragen. Seit einigen

Abh. 1L Schoematische Darstelfung
der Verhiitnisse von Magen und

Duodenuin in Fall 1 und 2 it
Finzeichnung der jeweilizen Lage
der Papillen, Die divertikelartice
Ausstitlpung der Versehluffmem-

Wochen hiunfiges Brbrechen einige Stunden nach
dem Essen, Gewichtsabnahme von 7 kg, Fam.-
Anamuese o. B. Klinisch fand man eincn vor-
zeitig gealtert aussehenden Mann in herabgesetz-
tem Ernahrungs- und Kriftezustand. Ortlich be-
stand eine geringe wechselnde Druckempfindlich-

bran war nurim Full2 vorhanden.
Der Kreis dentet den Aussehnitt
der Abb. 4 und 5 an, Magen Ma,
Priloms £y, Ektatisches Duode-
nwn £, Flexura duodenojcjunalis
Fle, Papilla Vatert e 1 (Fall 1),
Pa2kall2); Divertikel der Ver-
schluBmembran in Fall 2 D,

keit links vom Nabcl. Réntgenologisch: Mega-
duodenum, Stenose im untecen Drittel des Duo-
denum. Verdacht auf arteriomesenterialen Darmoversehlufl.  Psychische und
neurologische Symptome erweeckten den Verdacht auf Taboparalyse. Deshalb
und wegen des schlechten Allgemeinzustandes wird keine Operation vorgenommen.
Die psychischen Verinderungen nehmen zu, der Patient verfills weiter und
stirbt einige Tage nach Klinikauinahme.

Sektionsbefund (8.-Nr. 1506/37). Im rechten Oberbauch fillt das méchtig
erweiterte Duodenum auf, das zusammen mit den gevinger erweiterten Magen ein
zwerchsackahnliches (Gebilde darstelit (Abb. 1), Die Leber steht sehr hoch, das
Lig. hepato-duodenale ist dadurch stark ausgezogen. In Héhe des 2. Lenden-
wirbels biegt das erweiterte Duodenum nach links um und verschwindet unter der
Radix mesenterii. Alle Bauchorgane liegen richtiy zucinander. Von der Flexura
duodeno-iejunalis an ist der Darm von richtiger Weite. In Magen und Duodenum
reichlich gelblicher, schleimiger Inhalt. In der Mitte der kleinen Kurvatur eine
alte, strahlige Uleusnarbe. Das aufgeschnittene Duodenum ist etwa 15 e breit,
die Wand ist cbenso wie dic des Magens stark hypertrophisch. 12 em unterhalb
des Pylorus ist das Duodenum durch eine Membran verschlossen. Dicse zeigt eine

Virchows Arvchiv. Bid, 302, 40
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ctwas exzentrisch gelegene, bleistiftdurchgingige Offnung (Abb. 3). Der Ductus
choledochus miindet dicht daneben mit einer lippenformigen Papille anf der magen-
wirts gerichteten Seite der VerschluBmembran. Diese zeigt neben der Perforations-
sffnung eine divertikelartige Ausstiilpung von etwa RleinfingergréBe (Abb. 1 und 3),
die in situ magenwirts gerichtet ist, sich aber leicht so umstilpen lifit, daB sie in
den aboralen Darmteil vorsteht. Der etwa 7 cm lange Rest des Duodenums bis zur
Flexura duodeno-jejunalis ist nicht erweitert. Die sonstige Sektion ergibt auBer
ciner terminalen Bronchopneumonie nichts Besonderes.

Abb. 2. Fall 2. Magen-Duodenmnpripavat. Duodenum stark., Magen weniger stark
erweitert. Die AL mesent. sup. (L) ist pripariert. um die ungefihre Lawe der Flexura
duvdenalejunalis zu zeigen.

Histologiseh zeigen die Nieren eiue tritbe Schwetlung in briden Fillen, dazu
cine geringe Verkalkung der Tubulusepithelien im Fall 1. Diese Verdnderungen
sind wohl auf die durch das Erbrechen bedingte Hypochlorimie zuriickzufihren.
Darauf soll nicht niher eingegangen werden.

AuBzrdem wird von beiden Fillen die VerschluBmembran mit einem Stick
angrenzenden Duodenumns histologisch untersucht (Abb. 4). Der Befund ist beide
Male ganz dhnlich: Die Muscularis propria des stenosierten Darmteiles ist stark
hypertrophisch, besonders die Ringmuskelschicht. Die Submukosa ist 6dematds.
Die VerschinBmembran ist etwa von der Stirke der Duodenalwand und besteht
hauptsichlich aus lockerem, ddematésem Bindegewebe mit im Falle 2 ziemlich
reichlichen, im Falle | spirlichercn Biindeln glatter Muskelfasern. Dicse sind meist
quergetroffen und gehoren threm Aussehen und ihrer Lage nach zur Ringmuskel-
schicht der Muscularis propria. Nirgends finden sich Narben oder Zeichen ab-
gelaufener Kntziindung. Die Ringmuskelschicht buchtet sich an der Basis der
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Membran etwas vor, ohne jedoch unmittelbaren Zusammenhang mit den Muskel-
resten der Menibran selbst erkenuen zu lassen. Die Schleimhaut setzt sich von
heiden Duodenalseiten her sawmt einer ausgepragten Muscularis mucosae auf die
ganze Membran kontinuierlich fort, das Epithel ist groBenteils abgestofen und
nicht mehr zu beurteilen.

Die beschriebenen IFille dhneln sich somit sehr. Es handelte sich
beide Male wmn einen membranartigen unvollstindigen Verschlufl im
Bereich der Mindung des Ductus choledochus. Die vorhandene Offnung
reichte eine Zeitlang, im Fall 2 sogar bis zum 49. Lebensjahr, fiir die
Passage aus, so daB eine normale Entwicklung des Tragers der MiB-
bildung méglich war.

Abb. 30 Fall 2. Verschlu8membran it divertikelartiger Ausstitlpung (von der oralen Seite
her gesehen). Sonde im Ductus choledochus, Wattebauseh in der (fnung der Membran.

Am Ducdenum und iibrigen Magen- Darmkanal kommen die verschie-
densten (irade und Formen der angeborenen Stenosen und Atresien
vor. Forssner unterscheidet folgende Formen: 1. Vollstandige und un-
vollsténdige Schleimhautmembranen, 2. Blindenden, die durch einen
Strang verbunden sind, und 3. freie Blindenden. Oft bestchen gleich-
zeitig andere schwere MiBbildungen. Die Kombination mit mengoloider
Idiotie xcheint haufiger zu sein (2 Fille von Fanconi).

Die Entstehung der angeborenen Magen-Darmstenosen (unter denen
wir im folgenden auch die Atrvesien verstehen wollen) wurde frither auf
die verschiedenste Art erklirt: Fetale Peritonitis, Enteritis, GefaBano-
malien, Invagination, Achsendrehung u. a. mehr sollte die Ursache sein.
Bei MHeckel finden wir den ersten Hinweis auf eine entwicklungsgeschicht-
liche FWrklarung. Seit Tandler 1002 fand, daB in frithen Embryonal-
stadien ein voriibergehender Verschlull der Duodenallichtung statt-

40*



622 Herbert Braun: Angeborene Duodenalstenose

findet, wird bei den meisten Erklarungsversuchen diese ,,physiologische
Epithelokklusion™ beriicksichtigt.  Zandler selbst beschrankt seine
Theorie auf das Duodenum, da er nur dort den Epithelverschiufl nach-
weisen konnte. Kreuter erweiterte Tundlers Theorie von der Hemmungs-
miBbildung auch auf den iibrigen Darmtrakt. Forssner geht einen Schritt

— Me
M

1)

Abb, 4. Fall 2. Versehlubmenmbran mit angrenzendem Duoedenum.  [Typerteophic der

Musenlaris propria. des stenosierten Davnireiles (1w, Membran betderseits selleimhaue-

itberzogen (¢j. Die Muskulatur in der Mermbran bei der schwachen VeroriBernng nicht
erkennbar. Duodepalwand jenseits der Stenose (1)),

weiter und erklirt, ebenfalls auf Tundler fullend, die Darmstenosen als
Entwicklungsstorungen. Denn handclte es sich umn eine einfache Hem-
mungsmifibildung (im Sinne einer Hemmung der Losung der Epithel-
okklusion), miifite der Verschluf} ein rein epithelialer sein, withrend sich
doch immer auch mesenchymale Anteile darin finden. Seine Deutung
148t sich folgendermaBen zusammenfassen: Hat sich zur Zeit des Ein-
wachsens des Mesenchyvms in die Darmwand die physiologische Epithel-
okklusion noch nicht geldst, so kann das Mesenchym durch das Epithel
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hindurchwachsen und sich mit dem der anderen Seite treffen. Damit
hat sich eine aus Epithel und Mesenchym bestehende Briicke gebildet,
die sich nicht mehr ohne weiteres losen kann so wie die reine Epithel-
okklusion. Je nach der Ausdehnung des Vorganges bildet sich so eine
vollstandige oder unvollstindige Membran oder eine strangférmige
Atresie. Dieser Auffassung, die heute weitgehend anerkannt ist, schliofit
sich, unter Einbeziehung von Stérungen bei der Lageentwicklunyg des
Duodenums, auch Anders an. Sie ist wohl auch fiir unsere beiden Fille
zutreffend. Einen Hinweis auf die Bedeutung der entwicklungsgeschicht-
lichen Vorginge gibt auch der Umstand, dafl sich die Duodenalver-
schliisse am hiufigsten in der Papillengegend findeu, d. h. an ciner
Stelle, an der sich entwicklungsgeschichtlich besonders verwickelte Dinge
abspielen. Durch im einzelnen schwer zu erfassende Stérungen kommt
es dort verhiltnismiBig hiufig auch zu anderen Entwicklungsstérungen
wie Divertikel, Choledochusanomalien u. a.

Oft gestatten grobe Lageabweichungen noch eine Analyse der Ent-
wicklungsstorung auf Grund der genauen Kenntnis der Entwicklung
des Duodenum. Tondury und Wissler beschreiben einen Fall, in dem
eine Duodenalstenose dadurch hervorgerufen wurde, dall die Mesen-
terlalwurzel abnomnerweise hinter dem Duodenum und der Flexura
duodeno-jejunalis lag bel gleichzeitiger Lageanomalie des Colon. Die
Erklirung von angeborenen Darmstenosen als Folge fetaler Krankheiten
wie Enteritis oder Peritonitis ist nur in den Féllen statthaft, in denen
sich tatsichlich noch nachweisen liBt, dafl solche Krankheiten abge-
laufen sind (Jille von Fancond). Beim Vorlegen ausgedehnter Verwach-
sungen im Bauchraum kann es dabei sehr schwierig oder unmdéglich sein,
zu entscheiden, ob die Verwachsungen wirklich die Ursache der Darm-
stenose sind oder ob nicht doch primir cine Entwicklongsstérung vor-
liegt und diec Verwachsungen nur sckundirer Natur sind. In unseren
Fillen fanden sich keinerlei Zeichen fiir abgelaufene Entzindungen und
30 ist die entwicklungsgeschichtliche Deutung im Sinne Forssners zweifel-
los die beste.

Wir hatten in jingster Zeit Gelegenheit, 3 Neugeborene mit membran.-
artigem VerschluBl der Papillengegend zu obduzieren, die makroskopisch
und mikroskopisch unseren Fillen sehr dhnlich waren. Auch hier fanden
sich in der VerschluBmembran, und zwar reichlicher als in unseren
beschriebenen Fillen, Elemente der Muscularis propria (Abb. 5). Dieser
damit bei 5 dhnlichen ¥Fiallen erhobene Befund kann kein zufilliger sein
und erlaubt einen RiickschluBl auf den Zeitpunkt der Entstehung solcher
Darmstenosen im Embryonalleben. Es mufl (im Sinne der Tandler-
Forssnerschen Auffassung) das Mesenchym zu einer Zeit in den epithel-
verschlossenen Darm eingewachsen sein, als es noch Muskulatur bilden
konnte, die Darmwand also noch undifferenziert war. Da Ring- und
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Langsmuskelschicht des Darmes im 2. und 3. Fetalmonat auftreten
(Fischel), ist der Termin der Entwicklungsstérung vor dieser Zeit zu
suchen. Ob nun diese Entwicklungsstérung darin bestand, dafBl die
Epithelokklusion sich verspatet loste oder daBl das Mesenchym sein
Wachstum zu frith begann, ist fiir den Endzustand gleichgiltig. Die
urspriinglich angelegte Muskulatur kann natirlich durch die Auswei-
tung der Membran atrophieren oder auch ganz verschwinden, besonders
dann, wenn das Leiden langere Zeit getragen wird. So ist es ganz

1

Abb. 5. VerschiuBmembran mit angrenzendem Duodenuwm bei angeborener Duodenal-

stenose eines Neugehorenen. Einstrablen der glitten dMuskulatur in dio Verschhu8membran

(Me). Duondenum oral von der Stenose mit Iypertrophie (£); Duodenum jenseits der
Stenose (i),

erklarlich, dafl wir bei den Neugeborenen in der VerschluBmembran viel
mehr Muskulatur fanden als in den beiden crstheschriebenen Fillen,
die das 2. bzw. 49. Lebensjahr erreichten.

Uber Vererbung solcher MiBbildungen ist wohl kaum etwas bekannt,
in unseren Féllen bietet die Familienanamnese nichts Besonderes. In
der Literatur finden sich nur ganz unbestimmte Angaben. Wiinsche
und Fairand berichten iiber Falle, in denen anscheinend angeborene
Darmstenosen bei Geschwistern vorkamen.

Wenn es bei angeborenen MiBbildungen erst in spateren Lebens-
jahren zu schweren Storungen komumt, ist der Grund des allméahlichen
oder plotzlichen Versagens meist offensichtlich, wie etwa bei der De-
kompensation angeborener Herzfehler oder beim Fortschreiten von
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Cystennieren. Warum in unseren beiden Fallen trotz der bestehenden
Duodenalverengerung lange Zeit hindurch gentigend Nuhrung passieren
konnte und dann plétzlich ohne duflere Ursache ein Versagen eintrat,
mufl besonders erklirt werden.

In beiden Fillen wurde das Hindernis eine Zeitlang durch die stark
hypertrophierte Magen- und Duodenalmuskulatur iiberwunden, das
Leiden war somit kompensiert. Bei Fall 1 kam es mit der Umstellung
der Ernihrung des Kindes auf feste Kost zu einer vermehrten Inan-
spruchnahme der Peristaltik. Gleichzeitigy wurde dadurch, dafi die
Lichtung der Offnung mit dem Kérperwachstum nicht Schritt hielt,
das MiBverhiltnis zwischen der Enge der Passage und dem zu fordern-
den Speisebrei immer grofer. So muBte schlieBlich auch die durch eine
starke Muskelhypertrophie ypesteigerte Peristaltik erlahmen und das
Kind an Intoxikation und Inanition zugrunde gehen. Im Fall 2 ist der
Grund fiir die im 49. Lebensjahr plotzlich einsetzende Insuffizienz ein
mehr mechanischer. Die VerschluBmembran weitete sich durch den
statken von oben her wirkenden Druck an einer besonders diinnen
Stelle divertikelartig in den abfithrenden Duodenalteil hinein aus. Bei
einer gelegentlichen Retroperistaltik kehrte sich das Gebilde hand.-
schuhfingerformig um und ragte damit in den zufithrenden Darmteil.
Wahrscheinlich legte es sich bel einer nun wieder von oben her einsetzen-
den Peristaltik vor die Perforationssffnuny, und fihrte dadurch zu einem
Ventilverschluf}, also einem absoluten Passagcehindernis. Wire dieses
cigentlich zufillige Ereignis nicht eingetreten, so hiitte die stark ver-
dinnte Membran an der ausgestiilpten Stelle einmal platzen kénnen und
damit wire eine Selbstheilung erfolgt.

In unseren Fallen war durch die schwere Intoxikation das Grund-
leiden o verschleiert, dall die Diagnose nicht gestelle werden konnte.
Auch sonst ist stets die Abgrenzung gegen arteriomesenterialen Darm-
verschlul, Stenosen durch Geschwiirsnarben und Tumoren sehr schwierig.
Daher kommt es, dafl es bisher wohl nur sehr selten gegliickt ist, durch
die verhdltnismaBig kleine notwendige Operation Hilfe zu bringen.
Man kann die Diagnose des seltenen Leidens beim Erwachsenen sicher-
lich nur vermutungsweise stellen. Wie unsere beiden Fille zeigen, wird
man dann an eine angeborene Duodenalstenose denken miissen, wenn
bei den klinischen Symptomen eines Duodenalverschlusses und dem
rontgenoclogischen Befund einer ungewohnlich starken Erweiterung des
Duodenums die Anamnese weit in die Kindheit zuriickreicht.

Zusammenfassung.
Es wird tber 2 Fille von angeborener membranartiger Stenose der
Papillengegend des Dunodenums  berichtet, die durch Hypertrophie
der Magen- und Duodenalmuskulatur lange Zeit hindurch kompensiert
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war. Die Entstehung wird im Sinne von Tandler und Forssner als Ent-
wicklungsstorung gedeutet, was auch den Befund glatter Muskulatur
in der Verschluimembran gut erklart.
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