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Einleitung

Im Schrifttum der letzten Jahre werden Cysten im Nierenlager
bei gleichzeitigem Nierenmangel beschrieben, die von den einzelnen
Untersuchern genetisch unterschiedlich gedeutet werden. Es sind hier als
ursdchliche Faktoren persistierende Gewebsanlagen der verschiedenen
Nierensysteme in Erwigung gezogen, oder aber diese Cystenbildungen
werden als dysplastische Nierenrudimente aufgefafit. Es handelt sich
in allen Fillen um Einzelbeobachtungen, wohl mit ein Grund der unter-
schiedlichen dysontogenetischen Deutung. MESSERSCHMIDT hat nun als
letzter versucht, die ihm bekannten Fille zusammenzustellen, indem er
auf einer eigenen Beobachtung fufit, iiber die er bereits frither berichtete.
Sein Fall beruht auf klinischen und radiologischen Untersuchungen,
da eine Operation nicht vorgenommen werden konnte. Er prégte fiir
diese Cystenbildungen den Namen ,,Cystome des nephrogenen Gewebes.
Wir werden uns mit dieser Arbeit spéter noch auseinanderzusetzen haben.

Nachdem wir selbst bereits iiber einen Einzelfall berichten konnten,
sind wir inzwischen auf Grund unseres grofien Untersuchungsmaterials
in der Lage, neben reinen Aplasieformen iiber 4 diesbeziigliche dhn-
liche MiBbildungen zu berichten. Wir sehen uns somit berechtigt, eine
zusammenfassende Beurteilung und Abgrenzung dieser Cystenbildung
vorzunehmen, wobei gleichzeitig differentialdiagnostisch andere Krank-
heitsbilder beriicksichtigt werden.

Es handelt sich um cystische Dysplasien, die als persistierende Ge-
websanlagen bei der Bildung der Nachniere zustande gekommen sind
und somit feingeweblich regressive atrophische Bilder zeigen miissen,
die wiederum eine klare Deutung beziiglich ihrer Genese erschweren.

Da teilweise eine scharfe Abgrenzung dieser Dysplasieformen gegen-
iber thnen verwandten Hemmungsmifbildungen nicht méglich ist, sahen
wir uns gendtigt, die Nierenaplasien und die Hypoplasien im Rahmen
dieser Arbeit mit zu beriicksichtigen. Wir gingen so vor, dall wir nach
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kurzen allgemeinen und entwicklungsgeschichtlichen Uberlegungen die
Aplasie an den Anfang stellten, wodurch wir gleichzeitig ihrem zeitlichen
teratogenetischen Terminationspunkt gerecht wurden. In den Mittel-
punkt stellten wir die Cystenbildungen, um danach auf die hypoplasti-
schen Formen iiberzugehen, die somit den SchluB bilden und auch im
entwicklungsgeschichtlichen Ablauf die Reihe dieser eng zusammen-
gehorenden MiBbildungen beenden.

Entwicklungsgeschichtlicher Uberblick

Zum Verstandnis der Hemmungsmibildungen des uropoetischen Systems ge-
niigt nicht die entwicklungsgeschichtliche Betrachtung der Niere, die schon allein
durch ihre Kompliziertheit zur Dysontogenese besonders pridestiniert ist, sondern
es mull auch die innige ontogenetische Verbundenheit mit dem Genitalapparat
beriicksichtigt werden, woraus auch die vielen kombinierten MiBbildungsformen
beider Organanlagen sich ergeben.

Beim Bau der Niere werden 3 Organanlagen verwandt, die ihren Ursprung
aus dem Mesoderm, den Ursegmenten entnehmen, und zwar speziell aus den
Segmentstielen, die auch als Nephrotome bezeichnet werden. Aus dieser gleichen
Matrix kommt es bei verschiedener Lokalisation und Zeitspanne zur Entwicklung
der Vorniere (Pronephros), der Urniere (Mesonephros) und der Nachniere (meta-
nephrogenes Blastem).

Die Vorniere ist beim Menschen nur fliichtig angelegt und tritt in der ver-
gleichenden Embryologie nur bei niedrigen Tiergruppen als funktionsféhiges end-
giiltiges Organ in Erscheinung. Vornierenkandlchen sind nach W. Frrix und
GRUBER in den ersten 12 Ursegmenten nachweisbar und finden sich beim mensch-
lichen Embryo von 1,73 mm Lénge. Bereits bei einer Lange von 4,25 mm lassen
sich Riickbildungserscheinungen erkennen. Die Urniere entwickelt sich zeitlich
etwas spéter, vor allem in Hohe des 13.—15. Ursegmentes, um dann durch kranial-
caudales Wachstum einen bedeutend groBeren Raum einzunehmen. Hierdurch ist
aber nicht immer mit Sicherheit zu bestimmen, ob es sich z. B. um Vornieren- oder
Urnierenkanilchen handelt. Nach W. Ferix ist eine Begrenzung nur durch das
Verhéltnis zum priméren Harnleiter maoglich. Was vor oder mit dem priméren
Harnleiter entsteht, sind Vornierenkanélchen, was dagegen spiter zur Entwicklung
kommt, muf als Urnierenanteil angesehen werden. Im weiteren Verlauf der Riick-
bildung der Vornierenkanilchen grenzt sich in caudaler Richtung eine hohle Strang-
bildung ab. Es handelt sich um den priméren Harnleiter, der auch als Worrrscher
Kanal oder Urnierengang bezeichnet wird, in den die Urnierenkanilchen miinden.
Der primére Harnleiter selbst tritt spater mit der Kloake in offene Verbindung.

Durch weitere Raum- und Wachstumsverhéltnisse unterscheidet man bei den
Urnierenkanélchen einen kranialen und caudalen Abschnitt, wabei der erstere mit
der Keimdriise in Verbindung tritt. Es ist dies die Pars epigenitalis, die spéter die
Epididymis und das Epoophoron bildet. Der caudale Teil, der als Pars para-
genitalis bezeichnet wird, ist spiter als rudimentéres Organ in Form der Paradidymis
und dem Paroophoron nachweisbar.

Wir sprechen jetzt nach weiterer Furchung von der Urogenitalfalte, wobei wir
eine mediale genitale und eine laterale Urnierenfalte abgrenzen kénnen, die durch
die Keimdriisenanlage getrennt werden. Wir haben somit in inniger Verbindung
den priméren Harnleiter (WoLFFscher Gang), sowie die MULLERschen Génge, die
aus der Urnierenfalte, dem Tubentrichter entstanden sind. Die Weiterentwick-
lung und Differenzierung zum weiblichen oder ménnlichen Geschlecht ergibt ver-
schiedene, teils entgegengesetzte Riickbildungs- und Fortbildungsvorginge, die in
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ihrer Kompliziertheit in der einschlagigen entwicklungsgeschichtlichen Literatur
(W. FELIX, GRUBER, KEIBEL) nachzulesen sind.

Die Nachniere setzt sich nach der heute giiltigen dualistischen Auffassung aus
zwel verschiedenen Organen, der Ureteranlage und dem metanephrogenen Blastem
zusammen. Aus dem priméren Harnleiter, dem WorLrrschen Gang, kommt es
dicht iiber der Kloakenmiindung zur Ausbildung des endgiiltigen Harnleiters, des
Ureters mit dorso-kranialem Wachstum. Diese Ausstiilpung wird nach W. Ferix
bereits beim 7,8 mm groBen Embryo festgestellt. Erst spiter wird das distale Ende
des Ureters in die Harnblase eingezogen. In relativ kurzer Zeit erreicht der Harn-
leiter das definitive Lager der Niere; er bildet auler dem Nierenbecken die ab-
leitenden Bestandteile der Niere. Wahrend dieser Zeit grenzt sich caudal von der
Urnierenanlage der nephrogene Strang ab, der sich weiter zum Nierenblastem
differenziert und mit dem Harnleiter in Verbindung tritt, so dafi die Ureterknospe
haubenartig von dem Blastem bedeckt wird.

Gegenseitige Induktionsvorginge bewirken die weitere komplizierte Differen-
zierung des endgiiltigen Nierenparenchyms, die selbst bei der Geburt noch nicht
abgeschlossen ist. Angeborene multiple Cystenbildungen werden durch fehlerhafte
Vereinigung beider Organsysteme erklart.

Die Arteria renalis stammt von einer der zahlreich angelegten Urnierenarterien.
die ein ganzes Netz, das Rete urogenitale, darstellen, aus dem auch eine grofle Zahl
verschiedener anderer bleibender Organarterien abzuleiten sind. Nach W. Ferix
klettert die Niere an den Urnierenarterien wie an einer Leiter empor, und selbst
nach Erreichung ihrer endgiiltigen Lage besitzt die Niere noch mehrere Arterien,
von denen erst spit eine zur endgiiltigen Arteria renalis entwickelt wird. Die hiufig
gefundenen akzessorischen Nierengefafle lassen sich auf diese Art und Weise
zwanglos erkléren. :

Nierenaplasien
Das doppelseitige Fehlen der Niere — die Arenie — ist fiir den Kliniker
von wenig Interesse. Es handelt sich hier auf Grund pathologisch-anato-
mischer Beobachtungen meist um schwerst milibildete Feten, bei denen
die untere Korperhilfte monstrose MiBbildungen zeigt oder nur in Rudi-
menten nachweisbar ist. Wir verweisen auf das entsprechende Schrift-
tum von GRUBER, LANGE und BATES.

Die einseitigen Nierenplasien mit Entwicklungsanomalien der inneren
Geschlechtsorgane sind eine recht hiufige Beobachtung.

Bei HemmungsmifBibildungen der inneren ménnlichen Geschlechts-
organe muB} es sich hauptsichlich um Stérungen innerhalb des WoLFF-
schen Ganges handeln, der die Matrix des samenausfiihrenden Systems
darstellt. Dies sind die Milbildungen, die man ebenso wie die Nieren-
aplasie als eine priméire Anomalie ansehen mufl. Wir miissen hier wie
PriEsEL annehmen, daB bei fehlendem Ureter das distale Ende des
WorLrrschen Ganges tiberhaupt nicht angelegt worden ist, wihrend bei
nur teilweisem Defekt und vorhandenem Harnleiter Riickbildungs-
vorginge die Ursache dieser Mifibildung sind. Wenigstens ist bei fehlen-
dem Ureter und fehlenden samenausfithrenden Géngen bei gleichzeitiger
Nierenaplasie ein sehr frither dysontogenetischer Terminationspunkt
anzunehmen im Gegensatz zu den Féllen, wo schon eine Ureterknospung
nachgewiesen werden kann.
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Atrophien des Hodens, die hiufig in Verbindung mit den eben beschriebenen
Mibildungen gefunden werden, sind als sekundére reaktive Vorgénge zu beur-
teilen. Ein fehlerhafter oder iiberhaupt nicht angelegter WoLFFscher Gang kann
den Untergang oder die Verkiimmerung der Keimleiste verursachen. Primére
Hodenaplasien sind auf andere Ursachen zuriickzufiihren.

GuzeTtr und PARISET nehmen bei vorliegender Nierenaplasie fol-
gende Einteilung der gleichzeitig gefundenen Entwicklungsstorungen
des Genitalapparates beim Weibe vor:

1. Vollstindiges Fehlen der Vagina, des Uterus und der Tube.

2. Uterus unicornis.

3. Verschiedene Arten der Doppelbildungen des Uterus.

In der Literatur sind zahlreiche Formen schwerster MiBlbildungen
des weiblichen Genitalsystems bei Nierenagenesie nachgewiesen. DRUM-
MoND und ParLmeRr berichten bei linksseitiger Nierenaplasie von voll-
standigem Fehlen des Uterus und der Tube bei nur strangférmigem
Vaginarudiment und hypoplastischen Ovarien. Andere machten éhnliche
Beobachtungen (REUscH, EismMAYER, HAGEDORN, GRUBER, OSTRY,
ENGELS u. a.). Es handelt sich bei diesen Defekten und Aplasien gleich-
falls hauptsichlich um die Anteile der weiblichen Geschlechtsorgane, die
Abkémmlinge der Urniere sind. Der Unterschied liegt nur darin, daB
beim Weibe die vorliegenden Anomalien auf eine Anlagemillbildung oder
fehlende Wachstumsenergie der MULLERschen Génge zuriickzufithren
sind. Es sind dies wiederum die priméren Aplasie- oder Anomalie-
formen. Die Hypoplasie des Ovars oder die Verkitmmerung der dufleren
Geschlechtsorgane ist als sekundédr reaktiv aufzufassen.

Bei der reinen, einseitigen Nierenaplasie, ohne daf andere MiB-
bildungen vorliegen, kénnen wir auf Grund unserer Beobachtungen und
bei Beriicksichtigung der aus der Literatur bekannten Fille eine Ein-
teilung und Unterscheidung in 2 grofie Gruppen vornehmen, die den
pathologisch-anatomischen Verédnderungen am besten gerecht werden:

1. Ein Ureter ist angelegt, wobei eine grubenférmige Muldenbildung
mit regelrechtem Trigonum vesicae als vorhandene und nachweisbare
Organanlage genfigt.

2. Ein Ureter 1a6t sich tiberhaupt nicht, auch nicht als persistierender,
rudimentirer Gewebskomplex nachweisen.

Aus eigenem Material kénnen wir einen Fall anfiilhren, der in die
1. Gruppe einzureihen ist, und 4 weitere, die der 2. Gruppe an-
gehiren. Hine Kontrastdarstellung der samenausfithrenden Génge ist
nicht vorgenommen worden.

Fall 1. 20jahriger Patient, bei dem anamnestisch vor einem Jahr ein Harn-
leiterstein links vorlag, der spontan ausgeschieden wurde. Jetzt Einweisung wegen
Schmerzen im rechten Nierenlager. Bei der Cysfoskopie zeigten sich links regel-
rechte Verhaltnisse. Der Ureterenkatheter lief sich bis 25 em hochschieben, wih-
rend man rechts nach 1 em auf einen uniiberwindlichen Stop traf. Rechts keine
Urinausscheidung. Das intravenése Pyelogramm ergab nur links ein regelrechtes
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Nierenbeckenkelchsystem, wihrend rechts ein solches nicht nachweisbar war. Ob
es sich um eine funktionsuntiichtige Niere auf Grund eines durchgemachten Krank-
heitsprozesses, um eine Hypoplasie oder aber um eine Aplasie handelte, war
differentialdiagnostisch nicht zu kliren. Dem Patienten wurde eine operative Frei-
legung vorgeschlagen. Hierbei zeigte sich ein hypoplastischer Harnleiter, der nach
oben in einen bindegewebigen Strang auslief. Eine Niere oder ein Rudiment, das
als solches anzusprechen wire, lie sich nicht nachweisen. Der Harnleiter wurde
in seinem unteren Drittel reseziert.

Diagnose. Nierenaplasie rechts bei teilweise angelegtem Ureter.

Die feingewebliche Untersuchung ergab einen teils atrophischen, teils hypo-
plastischen Ureter.

Fall 2. 27jahriger Patient, der wegen einer Cystitis iiberwiesen wurde und frither
nie ernstlich krank gewesen war.

Die urologische Untersuchung ergab eine regelrechte, funktionsfahige rechte
Niere mit einem scharf begrenzten Nierenbeckenkelchsystem, wahrend links ein
solches nicht nachweisbar war. Das intravendse Urogramm liefl links ebenfalls
keine Ausscheidung erkennen bei rechtsseitig guter Darstellung des Nierenbeckens.
Bei der Cystoskopie zeigte sich rechts ein schlitzformiges Ostium mit guter Kon-
traktion. Die Interureterenleiste verlief von rechts nach abwirts, um sich dann
von der Blasenschleimhaut nicht mehr abzugrenzen. Ein Ureterenostium fand sich
links nicht.

Diagnose. Nierenaplasie links.

Fall 3. 45jshriger Mann, der ebenfalls wegen einer Cystitis zur Behandlung kam.
Der cystoskopische Befund war fast der gleiche wie bei unserem 2. Fall, nur daB
diesmal das Ostium und die Niere auf der rechten Seite fehlten.

Diagnose. Nierenaplasie rechts.

Fall 4. 43jahriger Patient wurde zwecks gutachtlicher Beurteilung untersucht.
Er klagte tiitber unklare Beschwerden im Riicken. In der Anamnese keine Angaben,
die auf eine durchgemachte Erkrankung im uropoetischen System hinweisen.

Bei der Cystoskopie fand sich eine unauffillige Blasenschleimhaut. Rechts
regelrechtes, schlitzférmiges Ostium, aus dem sich stark Blau nach 5 min entleerte.
Die Ureterenleiste war angelegt. Links war kein Ostium nachweisbar. Normale
Verdiinnung und Konzentrationsbreite beim Wasserversuch. Das intravenose
Pyelogramm liel rechts ein regelrechtes Nierenbeckenkelchsystem nachweisen,
links keine Ausscheidung. Ein Nierenschatten war ebenfalls nicht vorhanden.

Diagnose. Nierenaplasie links.

Fall 5. 48jahriger Patient, der seit etwa 3 Wochen iiber Schmerzen in beiden
Nierengegenden klagt.

Cystoskopie. Kapazitat 380 cm?, Urin klar, Restharn 15 cm3. Am Blasenhals
ist die Schleimhaut leicht gerétet, das linke Ostium ist gritbchenférmig, die Ure-
terenleiste links angelegt, aber unscharf. Rechts ist ein Ostium nicht nachweisbar.
Links nach 5 min starke Blauausscheidung. Intravendses Pyelogramm: Links
regelrechte Ausscheidung mit entsprechendem Nierenbeckenkelchsystem, rechts
keine Ausscheidung, kein Nierenschatten.

Diagnose. Nierenaplasie rechts.

Wir konnen somit feststellen: Ist der Ureter teilweise angelegt und
stellt sich bei vorhandenem Ostium ein regelrechtes Trigonum vesicae
dar, so ist die Diagnose Nierenaplasie fiir den Kliniker auBerordentlich
schwierig, ja geradezu unmoglich, denn differentialdiagnostisch mufl
immer eine stumme Niere in Erwigung gezogen werden, die entztindliche
oder degenerative Prozesse durchgemacht hat und somit den Rest-
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zustand einer hochgradigen Atrophie mit verddetem Ureter darstellt,
oder von vornherein hypoplastisch angelegt war. Hier kann nur durch
die operative Freilegung eine Klirung erfolgen.

Zeigt sich jedoch wie in unseren 4 anderen Fillen {iberhaupt kein
Ostium und ist das Trigonum vesicae verzogen bei negativem intra-
vendsem Urogramm, so kann man mit Sicherheit die Diagnose Aplasie
der Niere stellen.

Wir wissen, daB die nephrogene Gewebsmasse, aus der die Niere
sich entwickelt, dem 31. Segment entspricht. Diese Gewebsanlage ist
aber nur dann fihig, die sekretorischen Bestandteile der Niere zu bilden,
wenn es zum formativen Reiz durch die Induktion von seiten des
Ureters kommt. Es ist bei diesen Formen eine Entwicklungsmilibildung
des Urnierenganges (WoLFFschen Ganges), aus dem ja bekanntlich der
Ureter hervorgeht, anzunehmen. Der teratogenetische Terminations-
punkt diirfte in diesen Félleri'bereits in der 4. Woche beim 5 mm langen
Embryo zu suchen sein, da nach GRUBER zu dieser Zeit der Ureter
angelegt wird. Bei fehlendem Harnleiter darf man auch am ehesten
Mibildungen der Abkémmlinge des WoLFFschen (Ganges annehmen.
Diese sind die Epididymis und Paradidymis des Mannes und das Epo-
ophoron und das Paroophoron des Weibes.

Bei vorhandenem oder teilweise angelegtem Ureter ist die Genese
des Nierenmangels schon schwieriger festzustellen. Voraussetzung ist
in den meisten Fillen, daB man eine Stérung der Vereinigung von
Nierenblastem und Ureterknospe annehmen muf}. Einmal besteht die
Moglichkeit eines dystopischen Wachstums des Ureters, so daB das
nephrogene Blastem dhnlich den tibrigen Segmenten wieder verschwindet
und nicht zur Abgrenzung kommt, oder aber es liegt eine minderwertige
Ureterknospe vor, was sich durch ihre nur teilweise Anlage dokumentiert.
Es ist nun aber, glaube ich, eine allzu einseitige Auffassung, wenn man
den Nierenmangel nur auf eine fehlende oder minderwertige Knospe
zuriickfithrt. Man muB wohl auch hier ein Wechselspiel gegenseitiger
reaktiver Krifte annehmen, so daB bei fehlendem Metanephron eine
Persistenz der Ureterknospe verstidndlich wird, besonders, wenn man
beriicksichtigt, dall bei angelegtem Harnleiter und fehlender Niere der
oberste Teil des Ureters in vielen Fillen noch als strangférmiges Gebilde
nachzuweisen ist, wihrend sich Rudimente eines Nierenblastems nicht
finden lassen. Bei diesen Beobachtungen ist zu iiberlegen, ob nicht ein
regelrecht angelegter Ureter vorlag, der aber infolge einer Agenesie des
metanephrogenen Gewebskomplexes der Atrophie anheimgefallen ist.
Somit erhalt nicht nur der Ureter, sondern auch das Nierenblastem eine
wichtige Rolle bei der Bildung der funktionstiichtigen Nachniere. Wir
haben es also mit 2 Formen von reiner Nierenaplasie zu tun, die fir
den Kliniker wichtig sind; es handelt sich hierbei

Virchows Arch. Bd. 328 13a



188 F. K. Kemer:

1. um die Nierenaplasie mit teilweise nachweisbarem Ureter,

2. um den Nierenmangel bei fehlendem Harnleiter.

Klinisch kann man die Diagnose Agenesie der Niere durch Cysto-
skopie, Rontgenaufnahmen und intravendses Urogramm nur bei der
2. Gruppe sichern. Bei der 1. Gruppe ist eine differentialdiagnostische
Abgrenzung gegeniiber einer Atrophie oder Hypoplasie nur durch die
Operation moglich. Die Aplasieform mit fehlendem Ureter scheint
hiufiger vorzukommen. Wir selber konnten in kurzer Zeit 4 Fille
der Gruppe 2 nachweisen.

Die Diagnose eines Nierenmangels bei fehlendem Ureter wird fiir
den Kliniker immer ein Zufallsbefund sein, da ja keine klinischen Sym-
ptome zu erwarten sind. Fiir den Tréger einer einseitigen Niere ist eine
Beeintrichtigung der Funktion des uropoetischen Systems nicht anzu-
nehmen, da bekanntlich die einseitige Niere zu hyperplastischen oder
hypertrophischen Vorgingen befihigt ist, die die fehlende Parenchym-
menge ohne weiteres ersetzen, wihrend dagegen z. B. nach Nephrektomie
ein dlteres einseitiges Organ nur durch eine Hypertrophie den Ausfall
kompensieren kann.

Die folgenschweren Komplikationen bei operativen Eingriffen an
einer einseitigen Niere bei nicht bekanntem Nierenmangel bediirfen
keiner besonderen Erwihnung. Man muf} also stets an die Mdglichkeit
einer einseitigen Nierenaplasie denken. Im Zweifelsfalle halten wir vor
einem Hingriff an einer Niere die Kldrung der Aplasie auf der anderen
Seite durch Probefreilegung fiir erforderlich.

Wichtig zu wissen ist es auch, daf bei Nierenmangel mit Harnleiter-
anlage dieser neben den erwihnten diagnostischen Schwierigkeiten die
Ursache schwerer entziindlicher Prozesse im Retroperitonealraum in-
folge aufsteigender Infektionen von der Blase aus sein kann.

So beschreibt z. B. WEBER einen Fall eines Harnleiterempyems bei persistie-
rendem Ureter, der am oberen Abschnitt kolbig aufgetrieben war und aus dem sich
nach der Incision dickfliissiger, griinlicher Eiter entleerte. Unterhalb der Aui-
treibung zeigte sich eine narbige Stenose.

Nierenaplasie mit Cystenbildung

Findet sich ein cystenférmiger oder auch makroskopisch solider
Tumor im Nierenlager bei sonst fehlender Nierenbildung, so hat man
sich als erstes die Frage vorzulegen, ob es sich hier nicht um ein hypo-
plastisches Rudiment einer urspriinglich angelegten Niere handelt. Nach
VircHOW liegt ja nur dann eine Agenesie oder Aplasie eines Organs vor,
wenn ein solches iiberhaupt nicht angelegt ist, ein Vitium primae forma-
tionis somit in Frage steht.
- Es ist also festzustellen, wieweit es sich bei einer solchen MiSbildung
um eine hypoplastische  Niere handelt, besonders wenn man diese
Tumoren an topographisch-anatomisch gleicher Stelle findet, wo sonst
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das regelrechte Organ lokalisiert ist. Die wichtigsten Merkmale sind,
auller der makroskopischen Form, der Nierenstiel mit den GefdB-
bildungen, der Ureternachweis und das eigentliche Nierenblastem in
Form seiner sekretorischen Bestandteile.

Die Niere wird nach der heute allgemein giiltigen dualistischen Auf-
fassung durch die Vereinigung von dem metanephrogenen Blastem und
der Ureterknospe bei gegenseitigem formativem Reiz gebildet, wobei die
endgiltige Lage zwischen der 12. Rippe und dem Darmbeinrand erreicht
wird. Wir miissen also bei einseitiger Cystenbildung feststellen: sind
beide Organanlagen nachweisbar? GRUBER z. B. fand Nierenhypo-
plasien von 1,5 cm Lédnge und 0,8 cm Breite. HAUSER berichtet von
einem dhnlichen kleinen Nierenrudiment bei verkiimmertem oder iiber-
haupt nicht nachweisbarem Nierenstiéel. Zur Kldrung sind hier genaue
mikroskopische Untersuchungen anzustellen. Im Schrifttum der letzten
Jahre wird nun fiir eine Reihe dhnlicher Cystenbildungen die Persistenz
der Vorniere oder der Urniere zur Diskussion gestellt (W. PamtzEL,
Urrzmany), Uberlegungen, die einer besonders kritischen Beurteilung
bediirfen.

W. PAETZEL berichtet iiber einen Fall von vier mit einer Kalkschale umgebenen
Cysten im rechten Nierenlager bei teilweise angelegtem Ureter, der bis zum unteren
Teil des Sacroiliacalgelenks reicht. Bei der vorgenommenen Operation wurden die
vier miteinander zusammenhéngenden Cysten entfernt. Das Operationspréparat

liel auBer den Cysten, die keinen Inhalt aufwiesen, keinerlei Gefdfiversorgung im
Sinne eines Nierenstiels erkennen. Feingewebliche Untersuchungen liegen nicht vor.

Phylogenetisch zieht W. PaETzEL fiir seine Cystenbildung die drei Nieren-
systeme — Vor-, Ur- und Nachniere — in Erwigung und kommt auf Grund der
Lokalisation und des fehlenden Nierenstiels mit seinen Gefaflen zu der Uberzeugung,
daB es sich um Vornierenreste handeln miisse. Die Vorniere ist beim menschlichen
Embryo nur eine auBerordentlich fliichtige Erscheinung, die z. B. beim 4,5 mm
langen Feten bereits Riickbildungserscheinungen zeigt. Rudimente von Vornieren-
kanalchen finden sich nach W.FELIX in den ersten 12 Ursegmenten wenigstens
nicht caudal vom ersten Thorakalsegment. R. MEYER fand z. B. Vornierenreste bei
2,56—22 mm langen Embryonen nur im thorakalen Abschnitt.

Wollte man aber selbst dies alles auBler acht lassen, so ist es ver-
wunderlich, ja fast unmoéglich, daf3 eine derartige HemmungsmiBbildung,
deren teratogenetischer Terminationspunkt sehr frith zu suchen ist,
nicht noch andere schwere Miflbildungen nach sich gezogen haben sollte,
besonders wenn man bedenkt, daB sich rdumlich an gleicher Stelle, zeit-
lich aber etwas spéter, die Urogenitalfalte bildet mit ihrer komplizierten
Weiterdifferenzierung zum spéteren Harn- und Geschlechtsapparat. HEs
miifite bei einem bereits vorliegenden persistierenden Gewebskomplex
der Vorniere zu einer Kette schwerer dysontogenetischer Stérungen
kommen. DaB es sich bei diesen Cystenbildungen, einerlei ob ein Ureter
nachweisbar ist oder nicht, also nicht um Vornierenreste handelt,
glauben wir auf Grund unserer Uberlegungen bewiesen zu haben.
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ULTzZMANN berichtet von einem 2jahrigen Madchen mit einem vielkammerigen
cystischen Tumor im linken Nierenlager. Die Cysten sind angefiillt mit einer farb-
losen, flockigen Fliissigkeit. Die Wandungen zeigen ein einfaches Zylinderepithel;
feingewebliche Bilder, die dem Nierenparenchym entsprechen, werden nicht ge-
funden. In dem Abschnitt des Priparates, der dem Hilus entsprechen kénnte,
zeigen sich kleinste Hohlriume gruppenformig angeordnet, die als Kanilchen
imponieren und im Gegensatz zu den Cysten ein flaches kubisches Epithel auf-
weisen. Die Epithelbildungen sind umgeben von Zonen glatter Muskulatur.
Verfasser verweist auf die Ahnlichkeit mit den Kanilchen des Paroophoron und
glaubt bei Beriicksichtigung des fehlenden Ureters, daff hier eine Hemmungs-
mifbildung vorliegt, die als Abkémmling:des Urnierenblastems aufzufassen ist.
Zur Untermauerung seiner Ansicht, daBl es sich um eine persistierende Urnieren-
anlage handelt, fiihrt er einen Fall von PrIesEr im Handbuch der Pathologie an.
Es wird hier von einem 62jihrigen Mann mit eunuchoidem Hochwuchs berichtet,
bei dem sich rechts in Héhe der Teilungsstelle der Aorta retroperitoneal ein 21/, cm
groBer Xorper fand, der von zwei zarten Arterien versorgt wurde. Von dem Nieren-
rudiment verlief ein 15 cm langer, ureterdhnlicher Strang bis an die Blasenhinter-
fliche und endigte hier blind. Der Samenleiter fehlte. Der Nebenhoden war als
verkiimmerter Rest nachweisbar. Die Hoden zeigten beiderseits hochgradige
Atrophie. Der Nierenrest enthielt feingeweblich Hohlrdume, die mit niedrigem
Epithel ausgekleidet waren, neben Kanilchen, die sich dorsalwérts zu dem ureter-
ahnlichen Gang vereinigten und ein zweischichtiges Zylinderepithel aufwiesen.

Es fehlen somit simtliche Urnierenabkémmlinge. PRIESEL kommt
zu der Ansicht, daB es sich besonders bei der ungewdhnlichen caudalen
Lage des ,,Nierenrudiments und des sich dhnelnden feingeweblichen
Bildes von Nebenhodenrest und dem dysontogenetischen Tumor um eine
frithzeitige Schiidigung der Urniere gehandelt hat. Die cystische MiB-
bildung faBt er als Persistenz eines Urnierenanteils auf, die wiederum
ein Erhaltenbleiben des ureterihnlichen Stranges (des WoLrrschen
Ganges) im Gefolge hatte. Es handelt sich hier also um eine friihzeitige
Hemmungsmifbildung der Urniere und des WoLFrschen Ganges, die
infolge des Fehlens der samenausfithrenden Génge reaktiv eine Hoden-
atrophie mit eunuchoidalem Hochwuchs erzeugte. Zur Deutung der
Genese ist im Primserschen Falle neben dem Fehlen der Urnieren-
abkommlinge mit entscheidend, dafl sich der Nierenrest am Abgang der
Aorta findet. Cystenbildungen im Nierenlager, die sonst keine anderen
MiBbildungen zeigen, bediirfen einer anderen Deutung. Bei UrrzMaNN
fand sich lediglich ein mehreystischer, grofier, grobhockeriger Tumor
ohne sonstige MiBbildungen, der im Nierenlager lokalisiert war. ULrz-
MANN weist besonders auf das histologische Bild der Cysten und Kanil-
chen mit der einschichtigen Zylinderauskleidung und der auBerdem
nachweisbaren glatten Muskulatur hin, die nach seiner Ansicht dem
feingeweblichen Bau des Paroophoron gleichen. Wir konnten &hnliche
Bilder selbst in einer hypoplastischen Niere nachweisen. Auch ist
bekannt, daf der Fetalniere reichlich glatte Muskulatur beigemengt sein
kann. Die mit Zylinderepithel ausgekleideten Kanilchen kénnen ebenso-
gut Rudimenten von Sammelrshren der Nieren entsprechen, ohne dafl
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Glomeruli vorhanden sein miissen. Das feingewebliche Bild des Par-
oophoron ist nicht derartig differenziert, dall bei dhnlichen Bildern ver-
kiimmerter Organanlagen ohne Hinzuziehung anderer Argumente eine
soleche Genese angenommen werden kann. Aullerdem steht fest, daB
in abgesprengten persistierenden Organanlagen die Zellverbénde anderen
Wachstumsbedingungen ausgesetzt sind und infolge ihrer schlummern-
den Potenzen zu Zelldifferenzierungen in Form von Proso- und Meta-
plasien beféhigt sind, die keineswegs dem urspriinglichen Organ zu ent-
sprechen brauchen.

Der teratogenetische Terminationspunkt ist wohl bei Beriicksich-
tigung der verschiedenen Beobachtungen anderer Untersucher und
unserer eigenen im Augenblick der endgiiltigen Nierenbildung zu suchen,
und zwar in der entwicklungsgeschichtlichen Spanne der Abtrennung
des Nierenblastems vom nephrogenen Strang bis zur Nierenbildung
durch Vereinigung von Ureter und Nephron.

Die Beobachtungen von OEBLECKER, WEBER, SCHINzZ-BAENSCH und
Kenmpr bediirfen in diesem Zusammenhang besonderer Beriicksichtigung.

OrHLECKER fand bei einem 55jihrigen Patienten in der rechten Leistengegend
zwel voneinander getrennte, scharf umschriebene, runde Schattenbildungen. Bei
der Operation stellten sich zwei isolierte verkalkte Cysten dar. Ein Ureter lie sich
nicht nachweisen. Histologisch zeigte die Cystenwand neben dem verkalkten
fibrosen Gewebe glatte Muskulatur, zahlreiche kleine Gefalle sowie an einzelnen
Stellen winzige Kanilchen, die mit einem kubischen Epithel ausgekleidet waren.
Cystoskopisch war der rechte Ureter als trichterférmige Grube gesehen worden.

OEHLECKER nimmt an, daB es sich um Reste der Nachniere handelt
im Sinne von zwei priméren Nierenpyramiden; die Ursache dieser Ent-
wicklungsstérung sieht er in dem fehlenden formativen Reiz des nicht
zur Ausbildung gekommenen Ureters.

Im Lehrbuch der Roéntgendiagnostik ScHiNz-BarnscE findet sich eine Ab-
bildung von 6 teils tibereinander gelagerten, verkalkten Cysten im linken Nieren-
lager, die allein auf Grund radiologischer Untersuchungen als cystisch erweiterter
Ureterstumpf bei vorliegender Nierenaplasie aufgefalt werden.

H. WEBER operierte einen 50jdhrigen Patienten wegen Beschwerden in der
rechten Lendengegend. Bei den Voruntersuchungen war eine Darstellung der
rechten Nierenhohlrdume nicht moglich. Der Ureterenkatheter liefl sich rechts nur
12 om hochschieben. Bei der Freilegung fand sich oberhalb der Linea innominata
ein kolbig aufgetriebener Ureter, aus dem sich bei der Incision Eiter entleerte. Der
distale Abschnitt des Harnleiters zeigte eine narbige Stenosierung. Beim Auf-
suchen der Niere fand sich im Nierenlager ein pflaumengrofes, teils cystisches,
teils solides Gebilde; ein Nierenstiel war nicht erkennbar. Der Ureter trat als
diinner Strang in den cystischen Anteil des Tumors. Das Praparat zeigte einen
oberen soliden Anteil, der von mehreren Gefaflen versorgt wurde, sowie einen
unteren cystischen Anteil, in den der ureterférmige Strang miindete. Feingeweblich
lieB der solide Teil des Préparates hauptséchlich einen fibrésen Kern erkennen, der
von kleinsten Cysten durchsetzt war, die ein einschichtiges, flaches, kubisches
Epithel aufwiesen. Der groBeystische Anteil wurde vom Verfasser als primitives,
verodetes Nierenbecken aufgefaBt; eine Epithelauskleidung fehlte hier.

Virchows Arch. Bd. 328 13b
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Nach Ansicht des Beobachters handelte es sich hier um ein Nieren-
rudiment des metanephrogenen Gewebes, dessen Ursache ein minder-

wertiger Ureter war.

Abb. 1. Vorderansicht des persistierenden cystischen Blastems mit Fettkapsel

KemPF berichtete iiber eine 49jahrige Frau mit einem cystischen Tumor im
linken Nierenlager von gut ApfelgroBe, der von einem Fettmantel umgeben war.
Die Cystenwand bestand hauptsichlich aus Bindegewebe mit schalenférmigen

Abb. 2. Schnittfliche der gleichen
Cystenbildung

Kalkeinlagerungen. Eine flache Epithelaus-
kleidung war an einigen Stellen festzustellen.
Ein Nierenstiel war nicht nachweisbar, jedoch
zeigte sich medial eine Wandverdickung, deren
feingewebliche Untersuchung einzelne Epithel-
schlduche erkennen lie. Der Ureter war als
solcher nur im unteren Drittel nachzuweisen
und fand seine Fortsetzung in einem diinnen
soliden Strang, der histologisch mehrere kleine
Lichtungen mit einem ein- bis mehrschichtigen
indifferenten Epithel aufwies (sishe Abb. 1
und 2).

Die Cystenbildungen faflt Kempr als
nicht zur Differenzierung gekommenes
Nierenblastem auf bei persistierender
Ureterknospe, wobei als ursdchlicher
Faktor die Persistenz des Zwischen-

blastems in Erwigung gezogen wird.

Bisus berichtet als letzter iiber einen dhnlich gelagerten Fall von 5—6 cystischen
Hohlranmbildungen im Nierenlager bei fehlender Niere. Diese waren durch lockeres
Bindegewebe und einem gemeinsamen Stiel miteinander verbunden, der wiederum
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von kleinsten Cysten durchsetzt war. Die Wandungen der Hohlrdume lieen Kalk-
ablagerungen erkennen und die Innenwand zeigte eine endothelartige Zellausklei-
dung. In den mehr soliden Gewebsanteilen fanden sich einzelne Kanilchen, die
als rudimentdre Nierenbestandteile aufgefalt werden. Glomeruli wurden nicht
nachgewiesen. Der Ureter war von der Blase aus in einer Linge von 10 ecm nach-
weisbar.

Von Bius wird nun bei Beriicksichtigung der ihm bekannten &hn-
lichen Veroffentlichungen die Auffassung der verschiedenen Beobachter
iber die Genese dieser Milbildungen zur Diskussion gestellt. Er selbst
neigt zu der Ansicht, dall der Ursprung dieser Mifibildungen zum Zeit-
punkt der Nachnierenbildung angenommen werden muB, so dal} diese
Cysten also nicht dem Vornieren- oder Urnierenblastem zugerechnet
werden konnen. Auf eine genauere differentialdiagnostische Abgrenzung
beziiglich der Frage, ob hier noch eine echte Aplasie bei cystischer
Hamartie vorliegt, oder ob man schon von einer hypoplastisch-dysplasti-
schen Niere sprechen mul}, wird nicht eingegangen. Die von ihm vor-
geschlagene einheitliche Bezeichnung ,,Knollenniere” bezieht sich auf
die duBere Form, die er mit einer Kartoffelstaude vergleicht, eine
Namensprigung, die wir nicht fiir besonders gliicklich halten, da ja auch
einzelne Cystenbildungen beobachtet werden (Kempr), die in den
gleichen Formenkreis dieser Hamartien gehoren, aber mit einer Knollen-
bildung nicht allzuviel Ahnlichkeit haben.

Bs zeigt sich, daf im Vordergrund all dieser Beobachtungen die
Cystenbildungen verschiedener Gréfie stehen, die teilweise in ihren
Wandungen Kalkeinlagerungen zeigen und entweder in Form eines
zusammenhingenden Konglomerates angetroffen werden, oder aber noch
abgesprengte, mehr caudalwirts liegende, isolierte Hohlraumbildungen
aufweisen. Gemeinsam ist in allen Fillen die Lokalisation im Nieren-
lager. Histologisch findet sich meist ein indifferentes Epithel, das ver-
schiedene Variationen vom flachen Endothel bis zum Zylinderepithel
zeigt. Daneben findet sich ein buntes, atypisches Bild mesenchymaler
Gewebselemente neben zahlreichen GefidBen, die zum Teil eine unver-
haltnisméaBig dicke Wandung aufweisen. Der Ureter war entweder nur
teilweise oder iiberhaupt nicht angelegt. Etwas aus dem Rahmen der
iibrigen Beobachtungen fillt WEBERS Fall, bei dem der solide Anteil des
Tumors mehr hervortritt und der gleichzeitig eine Versorgung durch
mehrere Gefdllen zeigt.

Wir selbst kénnen nun erneut von einem in diese Gruppe der Hem-
mungsmifibildungen gehérenden Fall berichten, der uns vom Kvangeli-
schen Krankenhaus Essen-Steele freundlicherweise zur Verfugung ge-
stellt wurde. Die feingeweblichen Untersuchungen wurden von Dr.
HusTeEN durchgefiithrt.

Es handelte sich um eine 59jahrige Patientin, bei der sich im linken Nierenlager
drei cystische, Ubereinander gelagerte Kalkgebilde zeigten (s. Abb. 3). Bei der
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Cystoskopie konnte ein linkes Ureterostium nicht nachgewiesen werden. Die operative
Freilegung ergab im linken Nierenlager die réntgenologisch festgestellten Cysten-
bildungen, die untereinander in lockerem Zusammenhang standen und sich gut
exstirpieren lieflen. Medial lieBen sich einzelne zarte Geféie nachweisen, die aber
nicht als Reste eines Nierenstiels angesprochen werden konnten. Ein Ureter wurde
ebenfalls nicht gefunden. Das Operationspraparat bestand aus den drei zusammen-
héngenden, kalkhaften Cysten, die durch einen schmalen, derbelastischen Abschnitt
verbunden waren. Die Schnittfliche dieses Bezirks zeigte eine grau-weillliche
Farbung. Das Lumen der drei Cystenbildungen war angefiillt mit einer gelblichen
Flissigkeit, die massenbaft Cholesterinkristalle enthielt. Die groBite Cyste war
gekammert durch mehrere Septenbildungen.

Abb. 3. Nierenaplasie links mit cystischer Hamartie. Drei sich iiberlagernde runde
Schattenbildungen mit Kalkschalen

Histologisch ergaben die Wandungen der grofien Cysten lamellenartige, kern-
arme Bindegewebsziige, deren Zellkerne nur noch teilweise farberisch nachweisbar
waren. In diesen nekrotischen, bindegewebigen Massen im Sinne einer hyalinen
Entartung fanden sich ausgedehnte, unregelméflige, teils geschichtete Kalkeinlage-
rungen. Ein Epithel lief sich in den grofien Cysten nicht nachweisen. Leuko- und
Lymphocyteninfiltrationen wurden nicht gefunden. Der solide, die Cysten ver-
bindende Teil ist feingeweblich von groBerem Interesse. Die Grundsubstanz be-
stand aus unregelméBigen Ziigen von Bindegewebe, das stellenweise einen grofien
Zellenreichtum aufwies. Ins Auge fielen hier vor allem zahlreiche eingesprengte
Hohlrdume und Kanilchenbildungen mit teils ein- bis mehrschichtigem Epithel von
kubischem oder indifferentem Charakter. Die Lichtungen waren mit homogenen
Eiweiimassen angefiillt, die sich mit Eosin stark rot farbten. Die Kanilchen waren
zum Teil von Schichten glatter Muskulatur umgeben. An wverschiedenen Stellen
fanden sich kleinere und gréfiere Epithelnester, die von Bindegewebsziigen begrenzt
wurden, mit zahlreichen der oben beschriebenen, meist einschichtigen cystischen
Epithelschlduche, die durchsetzt waren von soliden, unregelméfBigen Zellstringen
und den Charakter eines indifferenten Epithels hatten. AuBerdem zeigten sich
noch reichlich Arterien und Venen neben kleinsten blutgefillten Capillaren. Die
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Wand der GefaBe erschien unverhiltnismiBig stark entwickelt zu sein. Ein Nieren-
parenchym war in keinem der zahlreichen, angefertigten feingeweblichen Schnitten
nachweisbar. Ebenfalls fanden sich keinerlei entziindliche Reaktionen. Ein Nieren-
becken mit Ureter lie sich weder makro- noch mikroskopisch nachweisen.

Es liegt hier wieder eine gleiche Cystenbildung im Nierenlager bei
Aplasie vor, wie sie nach unserer Literaturiibersicht von Anderen be-
schrieben wird. Besonders erwidhnenswert erscheinen uns in unserer
letzten Beobachtung die Nester der Epithelzentren, die durchsetzt sind
von kleinsten Cystenbildungen, die keine geordnete Struktur im Sinne
eines Nierenparenchyms zeigen. Das Epithel ist indifferent. Hs laBt sich
nicht entscheiden, ob es sich um sekretorische oder exkretorische Be-
standteile der Niere, im entwicklungsgeschichtlichen Sinne um Abkémm-
linge des Nephrons oder des Ureters, handelt. Will man diese Epithel-
komplexe deuten, so mufl man nicht zur Entwicklung gekommene
Organanlagen annehmen, wobei Riickbildungsvorginge im Sinne einer
Atrophie mitzuberiicksichtigen sind, die in den iibrigen Abschnitten
des Priparates noch stiirker zum Ausdruck kommen. Da ein Harnleiter
in diesem Falle iitberhaupt nicht angelegt war, kann man die eben be-
sprochenen Epithelanlagen auch nicht ontogenetisch auf diesen beziehen.
Es handelt sich vielmehr hier um Epithelbildungen, die eine Deutung als
persistierende Keimzentren des metanephrogenen Blastems zulassen.

Nachdem wir auf Grund unserer bisherigen Ausfithrungen gezeigt
haben, daB es sich bei den Cystenbildungen weder um Abkémmlinge
der Vorniere noch der Urniere handeln kann, méchten wir noch auf die
immer wiederkehrende Lokalisation verweisen, die dem endgiiltigen
Nierenlager entspricht und somit auch dem Segment des nephrogenen
Stranges, aus dem sich das metanephrogene Blastem abgrenzt. Wollte
man dagegen einen persistierenden Urnierenabkdmmling annehmen, so
wiire bei Beriicksichtigung der Ausdehnung der Urnierensegmente wohl
eine groBere Variabilitit des Standortes dieser Cystenbildungen zu
erwarten. Gegen die Ansicht, daf das Nierenblastem erst durch die
Induktion des Ureters seinen endgiiltigen Standort erreicht, ist nach
W. FrrLIX einzuwenden, daf3 es sich mehr um eine Wachstumsverschie-
bung als um ein Emporwachsen der Nachniere handelt; eine Auffassung,
die durch die Lokalisation unserer Cystenbildungen den Resten des
metanephrogenen Blagtems im Nierenlager bei fehlendem oder verkiim-
mertem Ureter erhirtet wird. Den feingeweblichen Bildern der Cysten-
bildungen und Epithelschlduche ist soweit eine differentialdiagnostische
Bedeutung einzuriumen, als da man hier persistierende Teile des uro-
poetischen Systems vor sich hat. Es treten jedoch bei der Deutung
des pathologisch-anatomischen Substrates erneut Schwierigkeiten auf,
wenn man sich die Frage stellt, ob es sich um eine echte Aplasie oder
aber um eine hypoplastische Niere handelt. GRUBER konnte z. B.
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Nierenhypoplasien nachweisen, die histologisch = Gewebsverwirrungen
von mesenchymalen und epithelialen Bestandteilen zeigten, ohne daB
sieh Glomeruli finden liefen.

Sehen wir von den epithelialen Bestandteilen unserer Beobachtung
ab, so erscheinen uns noch von Wichtigkeit die fast immer gefundenen
zahlreichen Gefdlle, die teilweise eine unverhéltnismaBig starke Wandung
zeigten und in Verbindung mit dem tiibrigen pathologisch-anatomischen
Bilde schwierig einzuordnen und zu deuten sind. Wir wissen nun, daf
bei der Bildung der Nachniere zahlreiche Urnierenarterien angelegt sind,
die sich spiiter zuriickbilden, wobei sich nur eine bei regelrecht ange-
legter Niere zur spéteren endgiiltigen Nierenarterie entwickelt. Bevor
es jedoch zu dieser Isolierung und Differenzierung kommt, findet man
ein dichtes Gefilmaschennetz, das vor allem die Nachnierenanlage
speist und unverhdltnismiBig weite Arterien zeigt. Will man nun ein
persistierendes Nierenblastem nachweisen, so mufl man verstéindlicher-
weise auch die Reste des Rete arteriosum urogenitale finden. Hiermit
lassen sichxdie unverhdltnismifiigc groBen Gefifbildungen zwanglos
erkliren, die wiederum ein Beweis sind, daf es sich um eine Persistenz
des metanephrogenen Blastems handelt.

Wir haben uns in unseren bisherigen Ausfiihrungen hauptsichlich
iiber die Genese und den teratogenetischen Terminationspunkt der
Cystenbildung auseinandergesetzt, wobei als urséichlicher Faktor allge-
mein ein dberhaupt nicht oder nur minderwertig angelegter Ureter
angenommen wird, dessen Folge dann die Persistenz des metanephrogenen
Blastems ist. : - o

WeBER und KeMpF beschrieben aber nun 2 Fille, wo blasenwirts
ein regelrechter Harnleiter gefunden wurde, der nach oben in einen
bindegewebigen Strang auslief und im Gebiet der Cysten endigte. Diese
strangformige Fortsetzung des Ureters ist bei Beriicksichtigung des
pathologiseh-anatomischen - Substrats als Rest des einmal regelrecht
angelegt gewesenen Ureters aufzufassen, der spéter der Atrophie ver-
fallen ist. Es diirfte demnach ein sekundédrer Riickbildungsvorgang sein ;
wenigstens ist diese Uberlegung einleuchtender, als einen primiir minder-
wertigen Harnleiter anzunehmen, der im unteren Teil regelrecht, im
oberen Teil aber als atrophischer Strang gefunden wird, besonders wenn
das metanephrogene Gewebe als persistierender Tumor im Nierenlager
nachzuweisen ist.

KEempF verwies in seiner Arbeit bereits auf das von SCHREINER und
R. MEvER beschriebene nephrogene Zwischenblastem, das R. Mrver
z. B. bei einem 8 mm langen Embryo nachweisen konnte und das
zwischen Urniere und Nachnierenblastem zu suchen ist. Es handelt sich
hier um eine Organanlage, die z. B. bei Vogeln deutlich nachweisbar ist;
bei Menschen jedoch nur fliichtig angelegt wird und bald wieder unter-
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geht. R. MuvER fithrte Cysten und Adenome im perirenalen Gewebe
auf eine Persistenz des Zwischenblastems zuriick. Beriicksichtigen wir
nun diese Beobachtung fiir unsere Fiille, so kann angenommen werden,
daB ein persistierendes Zwischenblastem als ursichlicher Faktor die
Verschmelzung von Harnleiter und nephrogenem Gewebe verhindern
kann und es hierdurch 1. zur Persistenz des nephrogenen Blastems,
2. zur Aplasie der Niere und 3. zur Atrophie des urspriinglich regelrecht
angelegten Ureters kommt.

Wollen wir nun zu einer Definition kommen, so miissen wir unsere
cystischen Tumoren zu den ortlichen OrganmiBbildungen im Sinne von
Hamartien ohne autonomen WachstumsexceB rechnen.

In diesem Zusammenhang ist noch auf eine Verdffentlichung von
O. MEssERSCHMIDT einzugehen. Verfasser berichtet iiber einen 44jih-
rigen Mann, bei dem sich im linken Unterbauch bis in das kleine Becken
reichend vier mit einer Kalkschale versehene, rundliche Schatten von
ApfelgroBe zeigten. Im Nierenlager der gleichen Seite fand sich auBer-
dem ein zarter Schatten, der jedoch deutlich kleiner als der normale
rechte Nierenschatten war. Eine Ausscheidung im intravendsen Pyelo-
gramm liell sich links nicht nachweisen. Eine Operation wurde ver-
weigert. Indem der Verfasser die Verdffentlichungen von ScEiNz-
BarxscH, PAETzEL, OEBLECKER, SCHAFER und UrtzMaNy berticksichtigt,
glaubt er sich berechtigt, bei allen 6 Fillen von ein und demselben Er-
scheinungsbild sprechen zu konnen und bezeichnet diese Félle allgemein
als ,,Cystome des nephrogenen Gewebes”. Damit soll zum Ausdruck
gebracht werden, dall weder das mesonephrogene (Urniere), noch das
metanephrogene (Nachniere) Gewebe hinsichtlich der ursidchlichen Be-
deutung bevorzugt werden soll.

In dem Augenblick, wo diese von uns behandelten Gewebsmifbil-
dungen als Cystome bezeichnet werden, miissen wir annehmen, daf sie
in Beziehung zu echten Blastomen gebracht werden sollen. Diese Be-
zeichnung wurde von allen Untersuchern bisher bei den als Hamartien
oder Chorestien aufzufassenden Tumoren absichtlich nicht angewandt,
da die Annahme vermieden werden sollte, daB echte Gewichse vorliegen
konnten. Eine begriffliche Verwechslung mit den tubuldren und trabe-
kuléren Cystomen der Niere wiirde durch diese neue Bezeichnung herauf-
beschworen.

Es ist abzulehnen, von Cystomen bei diesen Hamartien zu sprechen,
wenn man nicht eine noch groBere Verwirrung in der Begriffsbestimmung
dieser Gebilde herbeifithren will, besonders, da man bei Beriicksichtigung
des ‘anatomisch-pathologischen Substrats der persistierenden Cysten-
bildung in der gliicklichen Lage ist, eine scharfe Begrenzung gegeniiber
einem Blastom zu ziehen. AuBlerdem spricht MesserscHMIDT allgemein
vom néphrogenen Gewebe, um hierdurch zum Ausdruck zu bringen, dafl
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es sich dysontogenetisch sowohl um meso- als auch metanephrogene
Gewebsabkommlinge handeln kann. Zur Frage der Genese dieser Cysten
ist in der bisherigen Arbeit bereits ausfiihrlich Stellung genommen
worden. Es ist nun festzustellen, daBl man im entwicklungsgeschicht-
lichen Sinne unter nephrogenem Gewebe ausschlieflich Bestandteile des
metanephrogenen Blastems oder des nephrogenen Stranges versteht.
Verfasser wollte jedoch eine verallgemeinernde Begriffsbestimmung fiir
Urnieren- und Nachnierenabkémmlinge schaffen, was durch diese falsch
angewandte Nomenklatur aber keineswegs zum Ausdruck kommt.

Klinisch kénnen die Cystenbildungen bei vorliegender Aplasie genau-
so symptomlos bleiben wie die reinen Aplasieformen. Es wird sich dann
ebenfalls um Zufallsbefunde handeln. In einzelnen Fillen werden jedoch
in der Anamnese 6fter Schmerzen im Nierenlager angegeben, die sich
nur durch die Lokalisation der Tumoren bei Beriicksichtigung der, teil-
weise recht beachtlichen GréBe erkliaren lassen, besonders da man auch
hier wie bei den Cystenbildungen anderer Organe ein langsames expan-
sives Wachstum annehmen muf}, wie man es z. B. bei den Vorderdarm-
cysten des Thorax beobachten kann. Dafl auch eine schnelle Cysten-
vergroBerung vorkommt, geht aus einem ¥all von FROBOESE hervor, der
bei einem Neugeborenen tiber einen kindskopfgrofien, mehrcystischen
Nierentumor im linken Nierenlager berichten konnte, der innerhalb
weniger Lebenstage ein stéindiges Wachstum zeigte, so dal eine Opera-
tion vorgenommen werden muBte. Ein Ureter oder Nierenstiel konnten
hierbei nicht gefunden werden. Der Tumor setzte sich hauptsichlich
aus 12 groBen miteinander in Verbindung stehenden Cysten zusammen,
die ein einschichtiges, abgeflachtes Epithel aufwiesen. Die geringen
soliden Bestandteile waren von pordser Beschaffenheit, die multiplen
kleinsten Cysten entsprachen und ein einschichtiges Zylinderepithel auf-
wiesen. Der Verfasser bezeichnet diese kleinsten Hohlraumbildungen
als mifibildete Harnkanélchen. In seiner Deutung spricht er von einer
Primitivform einer einseitigen angeborenen Cystenniere.

Sekundére Entziindungen nephrogener Cystenbildungen sind bisher
nicht beobachtet worden und diirften bei der vélligen Isolierung gegen-
itber dem nachbarlichen Gewebe auch nicht zu erwarten sein. Eine
maligne Entartung ist bei den vorliegenden Hemmungsmifibildungen
ebenfalls unwahrscheinlich.

Da, es sich bei diesen persistierenden Cystenbildungen um ein einheit-
liches Krankheitsbild handelt, wire auch eine entsprechende Namens-
priagung angezeigt, die sowohl dem anatomisch-pathologischen Substrat
als auch ihrer entwicklungsgeschichtlichen Abstammung gerecht wird.
Wir schlagen daher die Bezeichnung ,,Nierenblastemecysten® vor. Aus
diesem Namen wiirde hervorgehen, daB es sich um eine ontogenetische
HemmungsmiBbildung der Nachniere handelt, die nicht mit den Nieren-
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cysten verwechselt werden darf und aus der gleichzeitig zu erkennen ist,
dall wir es mit dem nephrogenen Blastem als Matrix zu tun haben, der
Organanlage also, die die sekretorischen Bestandteile der Niere bildet.

Bei der differentialdiagnostischen Abgrenzung ist als erstes der Nach-
wels des Ureters von Wichtigkeit. Fehlt dieser, so ist dies schon ein
ziemlich sicherer Hinweis, dall es sich bei Rundschattenbildungen im
Nierenlager um Nierenblastemcysten handelt. Finden wir jedoch ein
Ureterostium, so ist auf klini-
schem und radiologischem
Wege eine Abgrenzung gegen-
iiber einer toten Niere in Form
einer Kalkniere mit Unter-
gang des gesamten Nierenpar-
enchyms als Endzustand eines
entzindlichen Prozesses nicht
moglich. Kempr konnte einen
golchen Fall nachweisen, der
durch Operation geklért wurde,
wobei es sich um eine verkalkte
Hydronephrose handelte (siehe
Abb. 4).

Selbst eine genau erhobene
Anamnese kann hier diffe-
rentialdiagnostisch im Stich
lassen, da es sich ja um Rest-
zustinde entzindlicher Pro-

Abb. 4. Verkalkte Hydronephrose links
zesse handelt, die Jahrzehnte mit Nierenbeckenstein rechts

zuriickliegen koénnen, oftmals
in der frithesten Kindheit zu suchen sind und somit dem Patienten
nicht oder nicht mehr bewult sind.

Nur ein operativer Eingriff kann in diesen Fillen, wie gesagt, eine
Kldrung bringen, der in dem Zeitpunkt, in dem Beschwerden auftreten,
zu empfeblen ist.

In der jetzt bei Abschlull unserer Arbeit in der Zeitschrift fiir Urologie
erschienenen Vertffentlichung von MEusseErscHMIDT wird seine frithere
Beobachtung neben Mitteilungen anderer nochmals zugrunde gelegt.
Nach GruBER, HAUSER u. a. handelt es sich bei Nierenhypoplasien um
kleinste solide Korper, die daher auch als Zwergnieren bezeichnet werden.
Makroskopisch besteht also keine Ahnlichkeit mit unseren Nieren-
blastemcysten. DaB bei Hypoplasien iiberhaupt kein Nierenparenchym
im feingeweblichen Bilde nachgewiesen werden kann, ist eine auler-
ordentliche Seltenheit, die bereits als Sonderform der Nierenhypoplasie
aufzufassen ist. Handelte es sich bei unseren Nierenblastemcysten um
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solche dysplastischen Hypoplasien, so miiite wenigstens in vereinzelten
Fillen ein Nierenparenchym nachzuweisen sein, besonders, da ja in-
zwischen eine ganze Reihe dieser Beobachtungen vorliegen.

Wie wir schon erwéihnten, ist fiir uns bei der Diagnostik die Lokalisa-
tion von duBerster Wichtigkeit. In MrsserscEMIDTS Fall sind nun die
Kalkeysten iiberhaupt nicht im Nierenlager, sondern vorwiegend im
kleinen Becken nachgewiesen worden. Ein Ureter war links nicht auf-
findbar, gleichzeitig fehlten Hoden, Nebenhoden und Samenstrang, die
in der Jugend wegen einer Erkrankung unbekannter Art operativ ent-
fernt worden sein sollen. Verfasser erwiigt selbst, ob hier nicht ebenfalls
eine HemmungsmiBbildung vorgelegen hat. Es lige demnach eine
cystische HemmungsmiBbildung bei Fehlen simtlicher Abkémmlinge
des Worrrschen Ganges vor. Es konnte sich somit analog der Beobach-
tung von PrImSEL bei der ungewdhnlichen caudalen Lage des ,,Nieren-
rudimentes’ um eine Persistenz des primdren Harnleiters gehandelt
haben. Damit wiirde dieser Fall eine Sonderstellung einnehmen und
nicht zu den Nierenblastemcysten gerechnet werden koénnen. Da ein
operativer Eingriff nicht vorgenommen werden konnte und das Priparat
somit nicht vorlag, ist jedoch die Deutung besonders fraglich.

Hypoplasien

Auf die Schwierigkeit einer scharfen Abgrenzung zwischen hypo-
plastischer Niere (Zwergniere) und Aplasien bei persistierender Gewebs-
anlage verwiesen wir bereits mehrfach. Hauser schreibt: ,,In einem
Fall extremer Nierenkleinheit 148t selbst die mikroskopische Unter-
suchung des Rudimentes nur mit Wahrscheinlichkeit die Frage, ob
Hypoplasie vorliegt, entscheiden®. Er fithrt gleichzeitig aus: ,,Aplasie
liegt dann vor, wenn Abkémmlinge des Nierenblastems fehlen, dabei
kénnen die Gebilde des Harnleiters mehr oder weniger weit entwickelt
sein.” Die endgiiltige Organanlage der Niere kommt nun aber ent-
sprechend der heute giiltigen dualistischen Auffassung nur durch Ver-
schmelzung von Harnleitersystem und metanephrogenem Blastem zu-
stande. Es ist somit ebenso vertretbar, dann von einer Aplasie zu
sprechen, wenn nur das nephrogene Blastem nachweisbar ist, die
Ureterabkommlinge aber fehlen. Wir kénnen hier auf unseren Fall
im Abschnitt der Cystenbildungen verweisen, wo diese Bedingungen
erfilllt sind.

Wollen wir von einer Hypoplasie sprechen, so miissen wir fordern,
daB sowohl der Harnleiter als auch das Nephron in irgendeiner Form
nachgewiesen werden kann, wobei allerdings atrophische Veréinderungen
eine Differenzierung weiter erschweren konnen. HAUSER beschreibt
einen Fall von Hypoplasie, wo sich nirgends Glomeruli nachweisen lieBen.
Die Niere war als kleinstes solides Rudiment angelegt. Eine GefiB-
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versorgung im Sinne einer Nierenarterie war ebenfalls nicht vorhanden.
Der Ureter zeigte sich in seinem oberen Abschnitt nur als atrophischer
Strang.

In der élteren Literatur wurden dhnliche Fille mitgeteilt; von Einzel-
auffithrungen sehen wir ab. Es handelte sich immer um kleine solide
Tumoren, die feingeweblich ungeordnete kleinste Cysten- und Héhlen-
bildungen zeigten mit verschieden weit differenzierter Epithelauskleidung
bei meist fehlenden MarpiguaIschen Korperchen. Daneben fanden sich
mesenchymale Bestandteile. Die Frage, ob Hypoplasie oder Aplasie
vorlag, wurde unterschiedlich entschieden. Baumaxx berichtet z. B. in
seiner Arbeit ,,Zur Kenntnis der Cystenniere’ von solch einem Fall und
spricht aus diesem Grunde, da er metanephrogenes Gewebe nicht nach-
weisen konnte, von einer partiellen Aplasie. HAUSER ist der Ansicht,
dal es sich wohl meist um Hypoplasien handelte. GRUBER gibt als
kleinstes Mal} der Hypoplasie auf Grund seiner Beobachtungen eine
Linge von 1,5 und eine Breite von 0,8 cm bei einer Héhe von 0,3 cm an.

Wir kénnen nun hierzu an Hand von 2 eigenen Fillen Stellung
nehmen.

Fall 1. Bei der ersten Beobachtung handelte es sich um einen 40jahrigen Mann,
der angeblich nach einem Unfall Schmerzen in der rechten Seite verspiirte. Bei der
Cystoskopie zeigte sich rechts ein verwaschenes Ostium bei fehlender Blauausschei-
dung; der Ureterenkatheter lieB sich rechts nur 3 cm hochschieben. Ein Nieren-
beckenkelchsystem war rechts im intravenosen Pyelogramm nicht nachweisbar,
wihrend sich links normale Verhiltnisse darstellten. Die Einweisung des Patienten
erfolgte durch ein auswartiges Krankenhaus unter der Verdachtsdiagnose ,,Tumor
oder Fehlanlage im rechten Nierenlager.

Operation (MeNzEL): Rechtsseitiger Flankenschnitt. Aufsuchen des Ureters
im mittleren Drittel, der sehr diinn ist und einen hypoplastischen Eindruck macht.
Er verlauft nach oben in einen Fettbiirzel, der ausgelost wird. Kleine, zufithrende
GefaBe, die jedoch nicht als Gefifle eines Nierenstiels imponieren, werden nach
Unterbindung durchtrennt. Der Ureter wird dicht iiber der Blase abgesetzt. Das
Operationspriparat aus dem Nierenlager zeigt ein plattes, solides Gebilde, das von
Fettgewebe eingehiillt ist und die Male 4 X 2 x 0,5 om aufweist und mit dem
Harnleiter in Verbindung steht, der distal in 12 em Lénge ungefihr griffeldick ist
und proximal in einen diinnen Strang ausliuft.

Feingewebliche Untersuchung (HUsTEN): Im Ubersichtshild sehen wir auBen
das nur noch teilweise erhaltene Fettgewebe, wihrend sich im Zentrum unregel-
méBiges, ziemlich kernarmes Bindegewebe zeigt, das jedoch gegen das Fettgewebe
durch eine gleichfalls bindegewebige Kapsel abgetrennt ist. In dem Bindegewebs-
kern sind nun zahlreiche Cysten und driisige Génge eingesprengt bei unregel-
mafiger Verteilung. Eine Abgrenzung einer Mark- und Rindenschicht im Sinne
eines Nierenparenchyms ist nicht moglich. Daneben erkennt man noch einige
grofle GefiBle mit relativ dicker Wandung.

Bei stérkerer VergroBerung kénnen wir bei den verschieden grofien Cysten-
bildungen und driisigen Géngen 2 Gruppen unterscheiden. Die eine weist ein
eingchichtiges, flaches, kubisches Epithel auf; das Lumen ist zum Teil mit einer
homogenen, eosingefarbten Masse ausgefiillt. Die andere Gruppe dagegen
zeigt ein hohes, teils ein-, teils mehrschichtiges Zylinderepithel mit basal stehenden
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Kernen. In ihrem Lumen finden sich vereinzelte Kalkniederschlige, daneben aber
auch kérnige Kolloidablagerungen sowie kreisrunde, kleinste, konzentrische, blaf3-
blau geténte Konkrementablagerungen. Neben diesen Cysten und Kanilchen
lagsen sich noch einzelne kleine, rundliche Epithelhéufchen von indifferentem
Charakter erkennen, die einen Bindegewebsmantel zeigen, aber keineswegs als
Reste MarrieHIscher Kérperchen anzusprechen sind. Entziindliche Zellreaktionen
sind nicht nachweisbar.

Es handelt sich somit um ein Nierenrudiment von kleinstem Ausmal,
das auch den GroBen, die GrusERr fiir Hypoplasien angibt, entspricht.
Ein Ureter ist ebenfalls nachweisbar, der in seinem obersten Abschnitt
der Atrophie anheimgefallen ist. Ein eigentlicher Nierenstiel ist nicht
zu erkennen. Feingeweblich fallen vor allem die Hoblraumbildungen
ins Auge, die zwei verschiedene Epitheldifferenzierungen zeigen und
teils mit homogenen Eiweilmassen, teils mit geschichteten Konkremen-
ten neben Kalkablagerungen ausgefiillt sind. Glomeruli sind nicht auf-
findbar; auffallend sind noch die GefiBanlagen.

Fall 2. 10jihriges Madchen, das bisher nie ernstlich krank gewesen ist, seit
einigen Wochen unklare Schmerzen im rechten Unterbauch hat, die auf eine Para-
umbilicalhernie zuriickgefithrt werden. Operation der Hernie. Wihrend der
chirurgisch postoperativen Behandlung zeigt sich im Urin ein positiver Eiweil3-
befund mit vielen Leuko- und einzelnen Erythrocyten bei seltenen Epithelien. Es
wird eine Untersuchung des uropoetischen Systems angeschlossen. Nierenfunktions-
priifung o. B. Nierenleeraufnahme: Keine sicheren Nieren- oder Uretersteine. Das
intravenose Pyelogramm 148t auf simtlichen Aufnahmen nur links eine Ausschei-
dung erkennen mit normalen Nierenbeckenkelchsystemen. Cystoskopiebefund:
Blasenkapazitit 220 cm® Bullose, hamorrhagische Schleimhautverianderungen.
Rechtes Ostium nicht sichtbar. Keine Blauausscheidung.

“Operation (Marx): Flankenschnitt rechts. Fine Niere kann nicht gefunden
werden. Im Nierenlager findet sich ein gut mandelkerngroBes, solides, grau-weil3-
lich schimmerndes Organ mit einem zarten, nach unten verlaufenden Gewebsstrang,
der dem Harnleiter entsprechen kénnte. Das Gebilde wird in toto entfernt (Abb. 5).

Feingewebliche Untersuchung (HusTEN): In der Peripherie findet sich Fett-
gewebe. Weiter folgt stellenweise die Andeutung einer bindegewebigen Kapsel um
ein Gebilde, das aus bindegewebigen Ziigen, sehr vielen GefaBen und Gruppen von
driisigen Giéingen besteht. Es lafBt sich auBerdem eine grole Vene mit zusammen-
gefalteter Wand erkennen. Auch sieht man eine stark angelegte Arterie mit
véllig hyalinisierter Wandung ; die Lichtung ist ausgefiillt durch zellig-bindegewebige
Ziige. Um diese groBeren GefaBe findet sich in einer lockeren, bindegewebigen
Grundsubstanz ein Gewirr von Gefifen, die in Gruppen stehen und sich in Arterien
und Venen unterscheiden lassen. Dazu kommen noch primitive Capillaren. Da-
neben zeigen sich bindegewebige Nester oder vielmehr Stringe mit den Quer-
schnitten von driisigen Formationen, die meist sehr eng, vereinzelt auch cystisch
erweitert sind. Zum Teil haben diese Formationen ihre Lichtung verloren und
stellen sich als solide Stringe dar. Die einigerma8en erhaltenen Hohlraumbildungen
haben niedriges Epithel. In einigen kommt eine homogene, mit Eosin anfarbbare
EiweiBgerinnungsmasse vor. Daneben zeigen sich aber auch vereinzelte Kanilchen
mit mehr zylinderférmigem Epithel, die Kerne sind starker gefarbt, kleinste Kalk-
niederschlige lassen sich im Lumen einzelner Hohlraumbildungen erkennen. Ein
Glomerulus ist nicht zu finden, auch keine degenerativen atrophischen Korper, die
als Reste eines solchen anzusprechen wiren. Eine entziindliche Reaktion ist nicht
nachweisbar (Abb. 6).
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Abb. 5, Schnittflache des soliden hypoplastischen Nierenrudimentes in 3 facher
VergréBerung mit groflen obliterierten GefifBanlagen und angedeuteter Kapselbildung

" B

Abb. 6. Epitheischliuche, gefiillt mit EiweiBmassen und abgestoBenen Epithelien, daneben
regellose Zellverbande. 215fache VergrdBerung

14*
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Vergleichen wir beide Fille auf Grund ihres pathologisch-anatomi-
schen Substrats, so haben wir zwei ganz dhnliche Gebilde, die makro-
skopisch bei fast gleicher GréBe als platte, solide Kérper imponieren.
Reste eines Harnleiters sind in beiden Fillen vorhanden. Feingeweblich ist
der solide Anteil jeweils durch deutliche Kapselbildung von dem lockeren
Fettgewebe abgegrenzt. Die Grundsubstanz besteht aus unregelmiBig
angeordnetem Bindegewebe, das im 2. Falle etwas zellreicher ist. Ge-
fifle lassen sich ebenfalls bei beiden Beobachtungen nachweisen, nur
daB bei letzterem vor allem die miichtige Arterie und Vene auffallen,
deren Lumen jedoch obliteriert ist und deren Wand eine starke Hyalini-
sierung zeigt. Die driisigen Formationen bei teils kleinster Cystenbildung
sind bei der ersten Beobachtung zahlreicher und ihr Epithel in kubische
und Zylinderzellen besser ausdifferenziert. Homogene Eiweiflmassen,
die sich mit Eosin anfirbten, fanden wir in dem Lumen der Hohl-
raumbildungen des 1. und 2. Falles. Daneben zeigten sich Kalk-
ablagerungen sowie konzentrische Konkremente. Glomeruli oder Ge-
bilde, die als Reste MaLpicHIscher Korperchen anzusprechen gewesen
wiren, lieBen sich mit Sicherheit nicht erkennen.

Das histologische Bild bietet in seiner Gesamtheit ein Gewirr von
mesenchymalen und epithelialen Bestandteilen, ohne dal man z. B. eine
Unterscheidung in Rinden- oder Markzone entsprechend dem Nieren-
parenchym machen kann.

Zusammenfassend haben wir hier zwei kleinste Nierenrudimente vor
uns, deren teratogenetischer Terminationspunkt im frithembryonalen
Leben zu suchen ist. Kine funktionsfahige Niere kann niemals zustande
gekommen sein, selbst wenn man die teilweise stark ausgeprégten sekun-
diren, degenerativen, atrophischen Gewebsveréinderungen in Rechnung
stellt. Diese reaktiven atrophischen Vorginge werden bei Nierenhypo-
plasien immer gefunden (Havskr, GRUBER), und sind von den hypo-
plastischen feingeweblichen Bildern kaum zu trennen. In #hnlicher
Weise sind auch die in den Kanilchen und Cystenbildungen gefundenen
Kalkablagerungen aufzufassen.

Kalkkonkremente in der Niere sind eine héufige Beobachtung. Man
unterscheidet zwei Formen: einmal gibt es eine Kalkausscheidung auf
Grund eines gestérten Stoffwechsels. Bs ist hier an die Kalkinfarkte bei
der sog. Kalkgicht oder an die Kalkmetastasen bei generalisierten Er-
krankungen des Knochensystems, der Osteoporose oder der Ostitis de-
formans zu denken. Die zweite Form der Kalkbildung, die auch gene-
tisch fiir unsere Konkremente in Betracht kommt, findet man bei Herab-
setzung der Lebensfunktion der Zellen, die zu Epithelverkalkungen
fiihren kann und sich z. B. in Cystenbildungen, Glomerulis und Harn-
kanzlchen nachweisen 148t. Man kann also hier von einer Verkalkung



Die Nierenaplasie mit Beriicksichtigung der Hypoplasie 205

in situ sprechen. Es ist somit auch bei der persistierenden Keimanlage
der Cysten- und Kanilchenbildungen anzunehmen, dafll abgestolene
Epithelien, die keine Lebenstunktion mehr zeigen, der Verkalkung an-
heimfallen. Genetisch dhnlich sind die eosingefirbten Eiweimassen
und die teils kornig konzentrischen Konkremente zu erkliren. Wenig-
stens darf man diese Ablagerungen nicht als Harnkonkremente auffassen.

Die Cysten- und Kanilchenbildungen zeigten nun ein verschiedenes
Epithel, das aber keine typische Ausdifferenzierung erkennen liefl, so
daf man nicht mit Sicherheit sagen konnte, ob es sich um Anteile des
Nephrong oder des Ureters handelte. Trotzdem mull man bei Beriick-
sichtigung des angelegten Ureters wohl genetisch diese Hohlraumbildung
auf beide Organe beziehen. Eine weitere Differenzierung aus dem fein-
geweblichen Bilde ist nicht mdglich, so dal man nicht entscheiden kann,
wie weit die kleinsten Hohlraumbildungen mit dem kubischen Epithel
als Reste eines verdstelten Nierenbeckenkelchsystems aufzufassen sind,
besonders wenn man sich die Kompliziertheit bei der Bildung des Nach-
nierenbaumes mit seinen verschiedenen Abschnitten vor Augen hilt,

Die unverhiltnismiBig stark ausgeprigten Gefafbildungen mit ihrer
Atrophie und Obliteration bei bindegewebiger Hyalinisierung zeigten
besonders im 2. Falle, daB eine Nierenarterie und -vene angelegt
waren und sich bereits herausdifferenziert hatten, auf Grund der
Stérung in der Wachstumskorrelation bei gegenseitig fehlender Induk-
tion der Organanlagen jedoch wieder der Atrophie verfallen sind. Im
ibrigen sind ebenfalls, wie bei den metanephrogenen Blastemen, per-
sistierende GefiBanlagen zu erwarten und bediirfen keiner besonderen
Erklirung. Es laBt sich hieraus aber auch ersehen, daB es nicht auf
Grund einer mangelnden GefiBversorgung zur Hypoplasie und Aplasie
gekommen ist, sondern daB primér eine Nierenhypoplasie vorgelegen
hat, die erst sekundéir zu den degenerativen Verdnderungen fiihrte.

Die Hypoplasie der Niere ist als eine HemmungsmiBbildung aufzu-
fassen, bei der es trotz Vereinigung beider Organanlagen nicht zu einer
regelrechten Nierenbildung gekommen ist. Als Ursache kann man eine
mangelhafte Wachstumsenergie des nephrogenen Blastems oder der
Ureterknospe annehmen, wodurch der gegenseitige formative Reiz zur
Ausdifferenzierung beider Organanlagen fehlte.

Eine Abgrenzung dieser von uns beschriebenen frithembryonalen
Hypoplasieformen gegeniiber einer hochgradigen Schrumpfniere diirfte
auf Grund des pathologisch-anatomischen Substrats wohl fast immer
méglich sein, da Reste einer einst funktionsfihigen Niere in diesen Féllen
nachweisbar sind bei gleichzeitigen lymphocytiren Infiltrationen, abge-
sehen von dem vorhandenen Nierenstiel und der meist granulierten
Oberflache.

Virchows Arch. Bd. 328. 14a
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SchluBbetrachtung

Wir stellten an den Anfang unserer Betrachtungen nach einer ent-
wicklungsgeschichtlichen Studie die einseitige Aplasie der Niere mit
Defekten des weiblichen und ménnlichen Geschlechtsapparates, die aus
der entwicklungsgeschichtlich gleichen Abstammung resultiert.

Die reinen Agenesieformen der Niere teilen wir in zwei grofle Gruppen
ein: die Aplasie mit und ohne Ureternachweis. Die Ursache des Nieren-
mangels ist in dem Nichtzustandekommen einer Vereinigung von Nieren-
blastem und Ureterknospe zu suchen, wobei man annehmen mul}, dalB3
es bei den Aplasieformen im Gegensatz zu den persistierenden Cysten-
bildungen und den Hypoplasien iiberhaupt nicht zu Abgrenzung des
metanephrogenen Blastems vom nephrogenen Strang gekommen ist.
Der Zeitpunkt der Dysontogenese ist also frither zu suchen.

Uberraschend ist die Haufigkeit dieser HemmungsmiBbildungen, die
wir sonst bei keinem anderen Organ im menschlichen Korper finden.
Wir selbst konnten in kurzer Zeit auf unserer urologischen Abteilung
fiinf reine einseitige Nierenaplasien nachweisen. Selbst die Uberlegung,

"daf es erst durch die komplizierte Vereinigung zweier Organanlagen zur

endgiiltigen Nierenbildung kommt und somit die Moglichkeit der dys-
ontogenetischen Entwicklung besonders grof3 ist, ist nicht restlos be-
friedigend. Bei den Nierenmiflbildungen mufl man als ursdchlichen
Faktor der Kompliziertheit der verschiedenen Systeme der Vor-, Ur-
und Nachniere gleichfalls eine Bedeutung beimessen, da es sich hier
um Gewebsanlagen handelt, die bei engster nachbarlicher Beziehung
Entwicklungs- und Riickbildungsprozesse durchmachen, ohne daf man
bei diesen zum Teil nur flichtigen Organanlagen immer eine zeitliche,
entwicklungsgeschichtliche, gegenseitige Abgrenzung vornehmen kann,
so dafl z. B. gleichzeitig Ur- und Nachnierensegmente nachzuweisen
sind, die verschiedene Entwicklungsstufen aufweisen.

Nehmen wir hier eine Storung des regelrechten Ablaufs an, die z. B.
eine Verlagerung des nephrogenen Stranges mit dem entsprechenden
Segment, dem spiteren metanephrogenen Blastem zur Folge hat, so
wird schon rein hypothetisch eine Aplasie der Niere verstéindlich.

Die Cystenbildungen im Nierenlager werden als eine Persistenz des
metanephrogenen Blastems aufgefallt und als Nierenblastemcysten be-
zeichnet.

Wir haben uns ausfihrlich mit den Deutungen anderer Untersucher
auseinandergesetzt und sind zu dem Schlufl gekommen, dafl Vornieren-
reste als persistierende Cystenbildungen im Nierenlager schon rein aus
entwicklungsgeschichtlichen Uberlegungen nicht gefunden werden
kénnen.

Eine persistierende Urniere glauben wir ebenfalls ablehnen zu kénnen.
Wollte man eine solche annehmen, so miiiten gleichzeitig schwere andere
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MiBbildungen des Urogenitalsystems zu erwarten sein. Die im Nieren-
lager als cystische Urnierenreste beschriebenen Félle halten einer kriti-
schen Beurteilung nicht stand. Ein einziger von PRIESEL beschriebener
Fall kann als Urnierenrudiment aufgefalt werden. Hier lagen aber
gleichzeitig andere MiBbildungen vor und der Tumor fand sich aulerdem
in Hohe der Teilungsstelle der Aorta. Der Fall von MESSERSCHMIDT
kénnte ebenfalls hierzu gerechnet werden.

Als ursiichlichen Faktor nehmen wir bei gegenseitig fehlender Induk-
tion eine Persistenz des nephrogenen Zwischenblastems an, das von
ScaHrREINER und R. MEYER nachgewiesen wurde. Es handelt sich um
eine fliichtige Organanlage, die nach ihrer Ansicht bei dem Bau der Niere
mitverwandt werden kann.

Bei den Cystenbildungen des persistierenden metanephrogenen
Blastems lassen sich Fille mit und ohne Ureteranlage nachweisen.

Im klassischen Sinne nach VircHow liegt dann eine Aplasie oder
Agenesie eines Organs vor, wenn ein solches auch nicht in seiner Anlage
als Rudiment nachweisbar ist. Nach dieser Anschauung miilite man in
unsgeren Fillen von dysplastischen Rudimenten sprechen; da nun aber
speziell bei der Niere das endgiiltige Organ erst durch die Vereinigung
zweier Keimanlagen zustande kommt — Blastem und Ureter —, glauben
wir trotzdem von einer Aplasie sprechen zu konnen, da diese Vereinigung
nicht stattgefunden hat.

Die Abgrenzung dieser Gebilde gegeniiber hochgradigen Hypoplasie-
formen bereitet oft groBe Schwierigkeiten, da wir auch feingeweblich
in beiden Féallen kein ausdifferenziertes Gewebe nachweisen konnen.
Man mul sich hier vielmehr an die makroskopische Form und GréBe
halten. Bei Hypoplasien werden als DurchschnittsmaBe eine Linge von
3,6 cm bei einer Breite von 1,7 em und einer Dicke von 0,6 cm angegeben.
Es handelt sich um solide Kérper von meist platter, flacher Form, die
nur mikroskopisch kleinste Cysten zeigen. Die Hamartien im Nieren-
lager zeichnen sich jedoch vor allem durch ihre grofe Cystenbildungen
aus, die meistens nur locker miteinander verbunden sind und somit
schon den HypoplasiemaBen nicht entsprechen. Es sind dysplastische
persistierende Gewebsanlagen im Gegensatz zu den Hypoplasien, die
man auch entsprechend ihrer Form und GroBe als Zwergnieren be-
zeichnet.

Interessant in diesem Zusammenhang ist der Fall von WEBER, der
auf Grund seines pathologisch-anatomischen Substrats eine Zwischen-
stellung einnimmt. Hier findet sich ein hypoplastischer solider Anteil
neben dem cystischen, der dem persistierenden metanephrogenen Bla-
stem entspricht, Wir sind auf Grund dieser Beobachtung in der Lage,
von Ubergangsformen zu sprechen. ‘ ’
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Nachdem wir nun feststellen konnten, daB es sich bei allen drei
Gruppen, der reinen Aplasie, dem persistierenden nephrogenen Blastem
und der hochgradig undifferenzierten Hypoplasie dysontogenetisch um
Storungen bei der Bildung der Nachniere handelt, kann die Unterschied-
lichkeit des pathologisch-anatomischen Substrats nur durch einen zeit-
lich verschiedenen teratogenetischen Terminationspunkt erklirt werden.
Bei der reinen Aplasie ist es tiberhaupt nicht zu Abgrenzung des meta-
nephrogenen Blastems gekommen. Kotwicklungsgeschichtlich ist hier
ein sehr frither Zeitpunkt der Dysontogenese anzunehmen. Die Cysten-
bildungen des persistierenden nephrogenen Blastems nehmen eine
Mittelstellung ein. Gleichzeitig treten hier vor allem die dysplastischen
Gewebsverdinderungen hervor. An den SchluB dieser Rethe ist die
Hypoplasie zu stellen, die wieder reaktive atrophische Bilder stirker
zum Ausdruck kommen laBt.

Klinisch sind diese HemmungsmiBbildungen im allgemeinen sym-
ptomlos und in den meisten Féllen reine Zufallsbefunde. Komplikationen
treten dann auf, wenn es zu entziindlichen Prozessen im Ureterstumpf
durch aufsteigende Infektion aus der Blase kommt.

Die persistierenden metanephrogenen Cystenbildungen kénnen bei
der differentialdiagnostischen Abgrenzung Schwierigkeiten bereiten, da
z. B. eine hochgradige Hydronephrose mit Verkalkung bei vlliger Funk-
tionsunfihigkeit im Rontgenbild dhnliche Befunde ergibt. Schmerzen im
Nierenlager, die in diesen Féllen teilweise angegeben werden, lassen sich
durch die GrofBe des Tumors bei langsamem expansivem Wachstum
erklaren. :

Andere Cystenbildungen im Retroperitonealraum, Teratome, Der-
moid- oder auch Echinococcuseysten sind durch die auf derselben Seite
nachweisbare Niere auszuschlieBen. Eine zuféllig gleichzeitige Nieren-
aplasie diirfte eine auBerordentliche Seltenheit sein, so daB solchen Uber-
legungen keine Bedeutung beigemessen werden braucht.

Unter den verschiedenen Agenesieformen der Niere handelt die vor-
liegende Untersuchung in erster Linie von der Aplasie mit Cystenbildung,
fiir die wir die Bezeichnung ,,Nierenblastemecysten‘ vorschlagen. s wird
auf die Unterschiedlichkeit dieser HemmungsmiBbildungen hingewiesen,
die letzten Endes verschiedene dysplastische Entwicklungsstufen
darstellen.

Eine scharfe gegenseitige Abgrenzung ist durch die zum Teil flieBen-
den Ubergangsformen nicht immer maglich. Die Hypoplasie ist das
letzte Glied in der Kette dieser Millbildungen.
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