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Einleitung 
Im Schrifttum der ]etzten Jahre werden Cysten im Nierenlager 

bei g]eiehzeitigem Nierenmangel besehrieben, die yon den einzelnen 
Untersuchern genetisch unterschiedlich gedeutet werden. Es sind hier als 
urs~chliehe Faktoren persistierende Gewebsanlagen der verschiedenen 
Nierensysteme in Erw~gung gezogen, oder aber diese Cystenbildungen 
werden als dysplastisehe ~ierenrudimente aufgefaBt. Es handelt sich 
in allen F~llen um Einzelbeobachtungen, wohl mit ein Grund der unter- 
schiedlichen dysontogenetisehen Deutung. MESSERSCHMIDT hat nun als 
]etzter versucht, die ihm bekannten F~i]le zusammenzustellen, indem er 
auf einer eigenen Beobachtung fui~t0 fiber die er bereits fffiher berichtete. 
Sein Fall beruht auf klinischen und radiologisehen Untersuehungen, 
da eine Operation nicht vorgenommen werden konnte. Er pr~gte ffir 
diese Cystenbildungen den Namen ,,Cystome des nephrogenen Gewebes". 
Wir werden uns mit dieser Arbeit sparer noch auseinanderzusetzen haben. 

•achdem wir selbst bereits fiber einen Einzelfall beriehten konnten, 
sind wir inzwischen auf Grund unseres gro~en Untersuchungsmaterials 
in der Lage, neben reinen Aplasieformen fiber 4 diesbezfigliche ~hn- 
liche Mi]bildungen zu berichten. Wh" sehen uns somit bereehtigt, eine 
zusammenfassende Beurteilung und Abgrenzung dieser Cystenbildung 
vorzunehmen, wobei gleichzeitig differentialdiagnostisch andere Krank- 
heitsbilder berfieksiehtigt werden. 

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

Da teilweise eine schaffe Abgrenzung dieser Dysplasieformen gegen- 
fiber ihnen verwandten HemmungsmiBbildungen nieht m5glich ist, sahen 
wir uns genStigt, die Nierenaplasien und die Hypoplasien im Rahmen 
dieser Arbeit mit zu berficksichtigen. Wir gingen so vor, dab wir nach 
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kurzen al lgemeinen und  entwicklungsgeschichtl ichen Uber legungen die 
Aplasie an  den Anfang stellten, wodnrch wit gleichzeitig ihrem zeitl ichen 
~eratogenetisehen Te rmina t ionspunk t  gereeht wurden. I n  den Mittel- 
p u n k t  s tel l ten wit  die Cystenbi ldungen,  um danaeh  auf die hypoplast i -  
sehen ~'ormen fiberzugehen, die somit  den Sehlu6 bi lden und  aueh im 
entwicklungsgesehiehtl ichen Ablauf  die Reihe dieser eng zusammen-  
geh6renden Mi6bi ldungen beenden.  

Entwicklungsgeschichtlicher [~berblick 
Zum Verst/indnis der Hemmungsmil3bildungen des ui'opoetischen Systems ge- 

niigt nicht die entwicklungsgeschichtliche Betrachtung der Niere, die schon allein 
durch ihre Kompliziertheit zur Dysontogenese besonders pr/idestiniert ist, sondern 
es muB 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 30rgananlagen verwandt, die ihren Ursprung 
aus dem Mesoderm, den Ursegmenten entnehmen, und zwar speziell aus den 
Segmentstielen, die auch als Nephrotome bezeiehnet werden. Aus dieser gleichen 
Matrix kommt es bei verschiedener Lokalisation und Zeitsloanne zur Entwicklung 
der Vorniere (Pronephros), der Urniere (Mesonephros) und der Naehniere (meta- 
nephrogenes Blastem). 

Die Vorniere ist beim Mensehen nur fliichtig angelegt und tritt in der ver- 
gleiehenden Embryologie nut bei niedrigen Tiergruppen als funktionsf/ihiges end- 
giiltiges Organ in Erseheinung. Vornierenkan/ilehen sind nach W. FELix und 
GRVBE~ in den ersten 12 Ursegmenten naehweisbar und finden sich beim menseh- 
lichen Embryo yon 1,73 mm L/inge. Bereits bei einer L/inge von 4,25 mm lassen 
sich Riickbfldungserscheinungen erkennen. Die Urniere entwickelt sieh zeitlieh 
etwas sp/iter, vor allem in H6he des 13.--15. Ursegmentes, um dann dutch kranial- 
caudales Waehstum einen bedeutend grSBeren Raum einzunehmen, tIierdurch ist 
abet nicht immer mit Sicherheit zu bestimmen, ob es sich z. B. um Vornieren- oder 
Urnierenkan/ilchen handelt. Naeh W. FELIX ist eine Begrenzung nut durch das 
Verhaltnis zum prim/iren Harnleiter m6glieh. Was vor oder mit dem prim/iren 
Itarnleiter entsteht, sind VornierenkanMehen, was dagegen sp/iter zur Entwicklung 
kommt, muB als Urnierenanteil angesehen werden. Im weiteren Verlauf der Riiek- 
bildung der Vornierenkanalehen grenzt sieh in eaudaler Richtung eine hohle Strang- 
bildung ab. Es handelt sich um den prim/iren Harnleiter, der aueh Ms WoLFFseher 
Kanal oder Urnierengang bezeiehnet wird, in den die Urnierenkan~tlchen miinden. 
Der prim/ire Harnleiter selbst tritt spater mit der Kloake in offene Verbindung. 

Durch weitere Raum- und Waehstumsverh/iltnisse unterscheidet man bei den 
Urnierenkan/~lehen einen kranialen und eaudalen Absehnitt, wobei der erstere mit 
der Keimdriise in Verbindung tritt. Es ist dies die Pars epigenitalis, die spater die 
Epididymis und das Epoophoron bfldet. Der eaudale Tell, der als Pars para- 
genitalis bezeiehnet wird, ist spater als rudiment/ires Organ in Form der Paradidymis 
und dem Paroophoron nachweisbar. 

Wit sprechen jetzt naeh weiterer Furchung yon der UrogenitalfMte, wobei wit" 
eine mediale genitale und eine laterale Urnierenfalte abgrenzen kSnnen, die durch 
die Keimdrtisenanlage getrennt werden. Wit haben somit in inniger Verbindung 
den prim/iren I-Iarnleiter (WoLFFseher Gang), sowie die MiiLLE~sehen G/inge, die 
aus der Urnierenfalte, dem Tubentriehter entstanden sind. Die Weiterentwick- 
lung und Differenzierung zum weiblichen oder m/innliehen Geschleeht ergibt ver- 
sehiedene, tells entgegengesetzte Riiekbildungs- und Fortbildungsvorg/inge, die in 
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ihrer Kompliziertheit in der einsehlagigen entwicklungsgesehichtlichen Literatur 
(W. FELIX, G~U]~EI~, KEIBEL) nachzulesen sind. 

Die Nachniere setzt sieh naeh der heute giiltigen dualistischen Auffassung aus 
zwei versehiedenen Org~nen, der Ureteranlage und dem metanephrogenen Blastem 
zusammen. Aus dem prim~ren ttarnleiter, dem WoLFFschen Gang, kommt es 
dieht tiber der Kloakenmiindung zur Ausbfldung des endgiiltigen Harnleiters, des 
Ureters mit dorso-kranialem Waehstum. Diese Ausstiilpung wird naeh W. FELIX 
bereits beim 7,8 mm groflen Embryo festgestellt. Erst sparer 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 auger dem Nierenbecken die ab- 
leitenden Bestandteile der Niere. W/~hrend dieser Zeit grenzt sieh caudal vonder  
Urnierenanlage der nephrogene Strang ab, der sich weiter zum Nierenblastem 
differenziert und mit dem Harnleiter in Verbindung tritt,  so dag die Ureterknospe 
haubenartig yon dem Blastem bedeekt Wird. 

Gegenseitige Induktionsvorg/inge bewirken die weitere komplizierte ])ifferen- 
zierung des endgiiltigen Nierenparenchyms, die selbst bei der Geburt noch nicht 
abgeschlossen is t. Angeborene multiple Cystenbfldungen werden dureh fehlerhafte 
Vereinigung beider Organsysteme erklart. 

Die Arteria renalis stammt yon einer der zahh'eieh angelegten Urnierenarterien. 
die ein ganzes Netz, das l%ete urogenitale, darstellen, aus dem aueh eine grote Z~hl 
versehiedener anderer bleibender Organarterien abzuleiten sind. Nach W. FELIX 
klettert die Niere an den Urnierenarterien wie an einer Leiter empor, und selbst 
nach Erreiehung ihrer endgiiltigen Lage besitzt die Niere noeh mehrere Arterien, 
von denen erst spat eine zur endgiiltigen Arteria renalis entwiekelt wird. Die haufig 
gefundenen akzessorisehen Nierengef~ge lassen sich auf diese Art und Weise 
zwanglos erklaren. 

Nierenaplasien 
D~s doppelse i t ige  Feh]en  der  Niere  - -  die Arenie  - -  is t  ffir den Kl in ike r  

yon  wenig Interesse.  Es hande l t  sich hier  auf Grund  pa thologisch-anato-  
mischer  Beobach tungen  meis t  um schwerst  miBbildete  Fe ten ,  bei  denen  
die un te re  K6rperh/~lfte monstrSse  MiBbildungen zeigt  oder  nur  in Rud i -  
men ten  nachweisbar  ist. Wi r  verweisen auf das  en tsprechende  Sehrif t-  
turn von GRUBER, LANGE und BATES. 

Die einsei t igen Nierenplas ien  m i t  En twick lungsanomal i en  der  inneren 
Gesehlechtsorgane sind eine rech t  h~ufige Beobachtung .  

Bei  t I e m m u n g s m i g b i l d u n g e n  der  inneren mi~nnliehen Gesehleehts-  
organe mug  es sich haupts~chl ich  u m  St6rungen  innerha lb  des WOLFF- 
schen Ganges handeln ,  der  die Mat r ix  des samenausf i ih renden  Sys tems  
dars te l l t .  Dies s ind die Migbi ldungen,  die m a n  ebenso wie die Nieren-  
aplasie  als eine pr imiire  Anomal ie  ansehen mug.  W i r  miissen hier  wie 
P~IESEL annehmen,  dad  bei  fehlendem Ure te r  das  d is ta le  E n d e  des 
WOLFFschen Ganges f ibe rhaup t  n ich t  angelegt  worden ist, wghrend  bei  
nur  te i lweisem Defekt  und  vo rhandenem Harn l e i t e r  Ri ickbf ldungs-  
vorg~nge die Ursache  dieser MiBbildung sind. Wenigs tens  is t  bei  fehlen- 
dem Ure te r  und  fehlenden samenausf i ih renden  Gi~ngen bei  gleichzei t iger  
Nierenaplas ie  ein sehr fr i iher  dysontogene t i seher  T e r m i n a t i o n s p u n k t  
anzunehmen  im Gegensatz  zu den  F~tllen, wo sch0n eine Ure t e rknospung  
nachgewiesen werden  kann.  
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Atrophien des Hodens, die hgufig in Verbindung mit den eben beschriebenen 
Mi~bfldungen gefunden werden, sind als sekund~re reaktive Vorg~nge zu beur- 
teilen. Ein fehlerhafter oder iiberhaupt nicht angelegter WoLFFseher Gang kann 
den Untergang oder die Verkiimmerung der Keimleiste verursachen. Primgre 
Hodenaplasien sind auf andere Ursachen zurtickzufi~hren. 

GCIZETTI und PAI~ISET nehmen bei vorliegender Nierenaplasie fol- 
gende Einteilung der gleichzeitig gefundenen EntwicklungsstSrungen 
des Genitalapparates beim Weibe vor: 

I. Vollst~ndiges FeMen der Vagina, des Uterus und der Tube. 
2. Uterus unicornis. 
3. Verschiedene Arten der Doppelbildungen des Uterus. 
In  der Literatur  sind zahlreiche Formen schwerster Migbildungen 

des weiblichen Genitalsystems bei Nierenagenesie naehgewiesen. D~UM- 
~OND und PALM~,a beriehten bei linksseitiger Nierenaplasie yon voll- 
st~ndigem Fehlen des Uterus und der Tube bei nur strangf6rmigem 
Vaginarudiment und hypoplastisehen Ovarien. Andere maehten/~hnliehe 
Beobaehtungen (t~Euscg, E~SMAYE~, t{AGEDO:gN, GRUBER, OSTRY, 
ENGELS U. a.). Es handelt sieh bei diesen Defekten und Aplasien gleieh- 
falls haupts~chlieh um die Anteile der weibliehen Gesehlechtsorgane, die 
AbkSmmlinge der Urniere sind. Der Untersehied tiegt nur darin, dab 
beim Weibe die vorHegenden Anomalien auf eine Anlagemigbildung oder 
feh]ende Wachstumsenergie der M~LL]SRsehen Ggnge zuriiekzuffihren 
sind. Es sind dies wiederum die prim~ren Aplasie- oder Anomalie- 
formen. Die Hypoplasie des Ovars oder die Verkiimmerung der ~tul3eren 
Gesehlechtsorgane ist als sekundar reaktiv aufzufassen. 

Bei der reinen, einseitigen Nierenaplasie, ohne dal~ andere Mil~- 
bildungen vorliegen, kSnnen wit auf Grund unserer Beobaehtungen und 
bei Beriieksiehtigung der aus der Literatur  bekannten F/ille eine Ein- 
teilung und Unterseheidung in 2 groBe Gruppen vornehmen, die den 
pathologiseh-anatomisehen Vergnderungen am besten gerecht werden: 

1. Ein Ureter ist angelegt, wobei eine grubenf6rmige Muldenbildung 
mit  regelreehtem Trigonum vesieae als vorhandene und naehweisbare 
Organanlage geniigt. 

2. Ein Ureter l~gt sieh iiberhaupt nieht, aueh nieht als persistierender, 
rudiment~rer Gewebskomplex naehweisen. 

Aus eigenem Material k6nnen wit einen Fall anfiihren, der in die 
1. Gruppe einzureihen ist, und 4 weitere, die der 2. Gruppe an- 
gehSren. Eine Kontrastdarstel lung der samenausfiihrenden G/~nge ist 
nieht vorgenommen worden. 

Fall 1. 20j/~hriger Patient, bei dem anamnestiseh vor einem Jahr ein Harn- 
leiterstein links vorlag, der spontan ausgesehieden wurde. Jetzt Einweisung wegen 
Schmerzen im reehten Nierenlager. Bei der Cystoslcopie zeigten sieh links regel- 
reehte Verh~ltnisse. Der Ureterenkatheter lieB sieh bis 25 em hoehsehieben, w~h- 
rend man reehts nuch 1 em auI einen uniJberwindliehen Stop traf. IReehts keine 
Urinausseheidung. ])as intravenSse Pyelogramm ergab nut links ein regelreehtes 
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l~ierenbeckenkelchsystem, w/ihrend 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 
differentiaIdiagnostisch 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 l~iere oder ein l~udiment, das 
als solches anzusprechen wire, lieB sich nicht nachweisen. Der ttarnleiter wurde 
in "seinem unteren Drittel reseziert. 

Diagnose. Nierenaplasie rechts bei teflweise angelegtem Ureter. 
Die feingewebliche Untersuchung ergab einen tefls atrophischen, tefls hypo- 

plastischen Ureter. 
Fall ft. 27jghriger Patient, der wegen einer Cystitis iiberwiesen wurde und friiher 

nie ernstlich kl'ank gewesen war. 
Die urologische Untersuchung ergab eine regelrechte, funktionsf/~hige rechte 

l~iere mit einem scharf begrenzten Iqierenbeekenkelchsystem, w/~hrend links ein 
solehes nicht nachweisbar war. Das intraven6se Urogramm lie/] links ebenfalls 
keine Ausscheidung erkennen bei rechtsseitig guter Darstellung des Nierenbeckens. 
Bei der Cystoskopie zeigte sich rechts ein schlitzf6rmiges Ostium mit guter Kon- 
traktion. Die Interureterenleiste verlief yon reehts nach abw/irts, mn sich dann 
yon der Blasenschleimhaut nicht mehr abzugrenzen. Ein Ureterenostium land sich 
links nicht. 

Diagnose. I~ierenaplasie links. 
Fall 8. 45jghriger Mann, der ebenfalls wegen einer Cystitis zur Behandlung kam. 

Der eystoskopische Be/und war fast der gleiche wie bei unserem 2. Fall, nur dab 
diesmal das Ostium und die Niere auf der rechten Seite fehlten. 

Diagnose. 1Xierenaplasie rechts. 
Fall 4. 43j/~hriger Patient wurde zweeks gutachtlicher Beurteilung untersucht. 

Er klagte fiber unklare Beschwerden im l~iicken. In der Anamnese keine Angaben, 
die auf eine durchgemachte Erkrankung im uropoetischen System hinweisen. 

Bei der Cystoskopie fand sich eine unauff/~llige Blasenschleimhaut. Rechts 
regelrechtes, schlitzfSrmiges Ostium, aus dem sich stark Blau naeh 5 rain entleerte. 
Die Ureterenleiste war angelegt. Links war kein Ostium nachweisbar. I~ormale 
Verdfinnung und Konzentrationsbreite beim Wasserversuch. Das intravenOse 
Pyelogramm lieB rechts ein regelrechtes I~ierenbeckenkelchsystem nachweisen, 
links keine Ausscheidung. Ein Nierenschatten war ebenfalls nicht vorhanden. 

Diagnose. Nierenaplasie links. 
Fall ~. 48j~hriger Patient, der seit etwa 3 Wochen fiber Schmerzen in beiden 

1kSierengegenden ldagt. 
Cystoskopie. Kapazitit 380 cm s, Urin klar, Restharn 15 cm ~. Am Blasenhals 

ist die Schleimhaut leicht gerStet, das linke Ostium ist grtibchenf6rmig, die Ure- 
terenleiste links angelegt, aber unscharf. Rechts ist ein Ostium nicht nachweisbar. 
Links nach 5 rain starke Blauausscheidung. IntravenOses Pyelogramm: Links 
regelrechte Ausscheidung mit entsprechendem Nierenbeckenkelchsystem, rechts 
keine Ausscheidung, kein l~ierenschatten. 

Diagnose. Nierenaplasie rechts. 

Wir  kSnnen  somit  feststellen: Is t  der Ureter  teilweise angelegt und  
stellt  sich bei vo rhandenem Ost ium ein regelreehtes Tr igonum vesicae 
dar, so ist die Diagnose Nierenaplasie ffir den Kl in iker  aul~erordentlich 
schwierig, ja geradezu unmSglich, denn  differentialdiagnostisch mu~ 
immer  eine s tumme Niere in  Erw~gung gezogen werden, die entzfindliche 
oder degenerat ive Prozesse durchgemaeht  ha t  u n d  somit  den Rest- 
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zustand einer hoehgradigen Atrophie mit verSdetem Ureter darstellt, 
oder yon vornherein hypoplastisch angelegt war. Hier kann nur durch 
die operative Freilegung eine Kl~rung erfolgen. 

Zeigt sieh jedoch wie in unseren 4 anderen Fgllen iiberhaupt kein 
Ostium und ist das Trigonum vesieae verzogen bei negativem intra- 
venSsem Urogramm, so kann man mit Sicherheit dig Diagnose Aplasie 
der Niere stellen. 

Wir wissen, dal3 die nephrogene Gewebsmasse, aus der die 2XTiere 
sich entwickelt, dem 31. Segment entspricht. Diese Gewebsanlage ist 
aber nur dann fi~hig, die sekretorischen Bestandteile der Niere zu bilden, 
wenn es zum formativen l~eiz durch die Induktion yon seiten des 
Ureters kommt. Es ist bei diesen Formen eine Entwicklungsmil3bildung 
des Urnierenganges (WoLFFsehen Ganges), aus dem ja bekanntlich der 
Ureter hervorgeht, anzunehmen. Der teratogenetische Terminations- 
punkt diirfte in diesen F/~lleri~bereits in der 4. Woche beim 5 mm langen 
Embryo zu suehen sein, da nach GI~UBEI~ zu dieser Zeit der Ureter 
angelegt wird. Bei fehlendem Harnleiter daft man auch am ehesten 
Mil~bildungen der AbkSmmlinge 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 sehwieriger festzustellen. Voraussetzung ist 
in den meisten F~Lllen, dal3 man eine St6rung tier Vereinigung yon 
Nierenb]astem und Ureterknospe annehmen muG. Einmal besteht die 
MSglichkeit eines dystopischen Wachstums des Ureters, so dal3 das 
nephrogene Blastem ghnlich den iibrigen 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 
zuriickfiihrt. Man mul3 wohl auch hier ein Wechselspiel gegenseitiger 
reaktiver Kri~fte annehmen, so dag bei feh]endem Metanephron eine 
Persistenz der Ureterknospe verst~ndlich wird, besonders, wenn man 
beriicksichtigt, dab bei angelegtem Harnleiter und fehlender Niere der 
oberste Teil des Ureters in vielen Fi~llen noch als strangfSrmiges Gebilde 
nachzuweisen ist, w~hrend sigh Rudimente eines Nierenblastems nicht 
finden lassen. Bei diesen Beobachtungen ist zu iiberlegen, ob nicht Gin 
regelrecht angelegter Ureter vorlag, der aber infolge einer Agenesie des 
metanephrogenen Gewebskomplexes der Atrophie anheimgefallen ist. 
Somit erh~lt night nur der Ureter, sondern aueh das Nierenblastem eine 
wichtige Rolle bei der Bildung der funktionsttichtigen Nachniere. Wir 
haben es also mit 2 Formen yon reiner Nierenaplasie zu tun, die fiir 
den Kliniker wichtig sind; es handelt sich hierbei 
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1. um die l~ierenaplasie mit teilweise nachweisbarem Ureter, 
2. um den Nierenmangel be i  fehlendem Harnleiter. 
Klinisch kann man die Diagnose Agenesie der Niere dutch Cysto- 

skopie, RSntgenaufnahmen und intravenSses Urogramm nur be i  der 
2. Gruppe sichern. Bei der 1. Gruppe ist eine differentialdiagnostische 
Abgrenzung gegenfiber einer Atrophie oder Hypoplasie nur durch die 
Operation m5glich. Die Aplasieform mit fehlendem Ureter scheint 
h~ufiger vorzukommen. Wir selber konnten in kurzer Zeit 4 F~lle 
der Gruppe 2 nachweisen. 

Die Diagnose eines Nierenmangels bei fehlendem Ureter wird ffir 
den Kliniker immer ein Zufallsbefund sein, da ja keine klinischen Sym- 
ptome zu erwarten sind. Fiir den Triiger einer einseitigen Niere ist eine 
Beeintr~ehtigung der Funktion des uropoetischen Systems nicht anzu- 
nehmen, da bekanntlich die einseitige Niere zu hyperplastischen oder 
hypertrophischen Vorg~ngen be~higt  ist, die die fehlende Parenchym- 
menge ohne weiteres ersetzen, w~ihrend dagegen z. B. nach !%phrektomie 
ein ~lteres einseitiges Organ nur durch eine Hypertrophie den Ausfall 
kompensieren kann. 

Die folgenschweren Komplikationen bei operativen Eingrfffen an 
einer einseitigen Niere bei nicht bekanntem Nierenmangel bedfirfen 
keiner besonderen Erw~hnung. Man mug als0 stets an die MSglichkeit 
einer einseitigen l~ierenaplasie denken. Im Zweifelsfalle hal ter  wir vor 
einem Eingriff an einer Niere die Kl~rung der Aplasie auf der anderen 
Seite durch Probefreilegung ifir efforderlich. 

Wichtig zu wissen ist es auch, daI~ bei Iqierenmangel mit Harnleiter- 
anlage dieser neben den erw~hnten diagnostischen Schwierigkeiten die 
Ursaehe schwerer entziindlicher Prozesse im Retroperitonealraum in- 
folge aufsteigender Iniektionen yon der Blase aus sein kann. 

So beschreibt z. B. WEBER einen Fall eines Harnleiterempyems bei pcrsistie- 
rendem Ureter, dcr am oberon Abschnitt kolbig aufgetrieben war and aus dem sigh 
nach der Incision dickfliissiger, griinlieher Eiter entleerte. Unterhalb der Auf- 
treibung zeigte sich eine narbige Stenose. 

Nierenaplasie mit ~ystenbildung 
Finder sich ein cystenfSrmiger oder auch makroskopisch solider 

Tumor im lqierenlager bei sonst fehlender Iqierenbildung, so hat  man 
sich als erstes die Frage vorzulegen, ob es sich hier nicht um ein hypo- 
plastisches Rudiment einer ursprfinglich angelegten Niere handelt. Nach 
Vn~cHow liegt ja nur dann eine Agenesie oder Aplasie eines Organs vor, 
wenn ein solches fiberhaupt nicht angelegt ist, ein Vitium primae forma- 
tionis somit in Frage steht. 

Es  ist also festzusteUen, wieweit es sich bei einer solchen MiBbildung 
um eine hypololastische iNiere handelt, besonders wenn man diese 
Tumoren an topographisch-anatomisch gleicher Stelle finder, wo sonst 
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d a s  regel rechte  Organ lokal is ier t  ist.  Die wicht igs ten  MerkmMe sind, 
auger  der  m~kroskopischen  F o r m ,  der  Nierenst ie l  mi t  den  Gef~B- 
b i ldungen,  der  Ure te rnachweis  und  des  eigent] iche Nie renb las t em in 
F o r m  seiner sekre tor ischen Bes tandte i le .  

Die Niere  wird  nach  der  heute  a l lgemein gi i l t igen dua l i s t i schen  Auf- 
fassung durch  die Vereinigung yon  dem me tanephrogenen  B la s t e m und  
der  Ure t e rknospe  bei  gegensei t igem fo rma t ivem t~eiz gebfldet ,  wobei  die 
endgi i l t ige Lage  zwischen der  12. R i p p e  und  dem D a r m b e i n r a n d  erre icht  
wird.  ~Vir miissen also bei  einsei t iger  Cystenbf ldung fests te l len:  s ind 
beide  Org~nanlagen nachwei sba r?  Gt~UBm~ z . B .  fend  Nie renhypo-  
p las ien  yon  1,5 cm L~nge und  0,8 cm Brei te .  HA17SEl~ be r ich te t  yon  
e inem ~thnlichen ldeinen N i e r e n r u d i m e n t  bei  ve rk i imme r t e m oder i iber-  
h a u p t  n ieh t  nachweisbarem Nierenst iel .  Zur  Kl~rung  sind hier genaue 
mikroskopisehe  Un te r suchungen  anzustel len.  I m  Sehr i f t tum der  ]e tz ten 
J a h r e  wi rd  nun  fiir eine l%eihe ghnl ieher  Cys tenbi ldungen  die Pers is tenz 
der  Vorniere  oder  der  Urn ie re  zur  Diskuss ion  geste l l t  (W. 1)AETZEL, 
ULTZ~A~X), Uber legungen ,  die einer besonders  kr i t i sehen Beur te i ]ung 
bedi i r fen.  

W. I~AETZEL berichtet fiber einen Fall yon vier mit einer Kallcschale umgebenen 
Cysten im rechten Nierenlager bei teilwe~se angelegtem Ureter, der bis zum unteren 
Tell des Sacroiliaealgelenks reicht. Bei der vorgenommenen Operation wurden die 
vier miteinander zusammenh~ngenden Cysten entfernt. Des Operationsprgparat 
liel~ aul?er den Cysten, die keinen InhMt aufwiesen, keinerlei Gefggversorgung im 
Sinne eines Nierenstiels etkennen. Feingewebliche Untersuchungen ]iegen nieht vor. 

Phylogenetisch zieht W. PAETZEL ffir seine Cystenbildung die drei Nieren- 
systeme - -  Vor-, Ur- und Naehniere - -  in Erwggung und kommt auf Grund der 
Lokalisation und des fehlenden Nierenstiels mit seinen Gef/if3en zu der ~berzeugung, 
dab es sieh um Vornierenreste handeln mfisse. Die Vorniere ist beim mensehliehen 
Embryo nur eine augerordentlich fliichtige Erseheinung, die z. B. beim 4,5 mm 
langen Feten bereits l%iickbildungserseheinungen zeigt. Rudimente yon Vornieren- 
kan~lehen finden sieh naeh W. FELIX in den ersten 12 Ursegmenten wenigstens 
nicht caudal veto ersten ThorakMsegment. 1%. MEYE~ fend z. B. Vornierenreste bei 
2,5--22 mm langen Embryonen nut im thorakMen Abschnitt. 

Wol l t e  m a n  abe r  selbst  dies Mles auger  ach t  lessen, so is t  es ver-  
wunder l ieh ,  j a fas t  unm6glieh,  d a b  eine derar t ige  HemmungsmiBbi ldung ,  
deren  t e ra togene t i scher  T e r m i n a t i o n s p u n k t  sehr fr i ih zu suehen ist,  
n ieh t  noeh andere  sehwere Migb i ldungen  naeh  sieh gezogen haben  sollte, 
besonders  wenn m a n  bedenk t ,  dag  sieh r/~umlieh an gleieher Stelle, zeit- 
l ieh aber  e twas  sp/iter, die Urogen i ta l fa l t e  b i lde t  mi t  ihrer  kompl iz ie r ten  
Wei te rd i f fe renz ie rung  zum sp/~teren Harn-  und  Geseh leeh tsappara t .  Es 
mt ig te  bei  e inem berei ts  vor l iegenden pers i s t i e renden  Gewebskomplex  
der  Vorniere  zu e iner  K e t t e  sehwerer  dysontogene t i seher  S tSrungen 
kommen .  DaB es sich bei  diesen Cystenbi ldungen,  einerlei  ob ein Ure t e r  
naehweisbar  is t  oder  nieht ,  also n ieh t  u m  Vornierenres te  hande l t ,  
g lauben  wi t  auf  Grund  unserer  Uber legungen  bewiesen zu haben.  
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ULTZMA~ berichtet yon einem 2j~hrigen M~dehen mit einem vielkammerigen 
cystischen Tumor im linken •ierenlager. 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 Pr~parates, der dem Hilus entsprechen kSnnte, 
zeigen sieh kleinste Hohlr~ume gruppenfSrmig angeordnet, die als Kani~lchen 
imponieren und im Gegensatz zu den Cysten ein flaches kubisches Epithel auf- 
weisen. Die Epithelbildungen sind umgeben yon Zonen glatter Muskulatur. 
Verfasser verweist auf die ~hnlichkeit mit den Kan~lchen des Paroophoron und 
glaubt bei Beriicksichtigung des fehlenden Ureters, da~ hier eine tIemmungs- 
miBbfldung vorliegt, die als AbkSmmling des Urnierenblastems aufzufassen ist. 
Zur Untermauerung seiner Ansicht, daI~ es sich um eine persistierende Urnieren- 
anlage handelt, ftihrt er einen Fall yon PRIESEL im Handbuch der Pathologie an. 
Es wirdhier yon einem 62j~ihrigen Mann mit eunuehoidem Hochwuchs berichtet, 
bei dem sieh reehts in g6he der Teflungsstelle der Aorta retroperitoneal ein 21/2 cm 
groBer KSrper land, der yon zwei zarten Arterien versorgt wurde. Von dem l~ieren- 
rudiment verlief ein 15 em langer, ureter~hnlieher Strang bis an die Blasenhinter- 
fl~tehe und endigte hier blind. Der Samenleiter fehlte. Der I~ebenhoden war als 
verkiimmerter Rest naehweisbar. Die Hoden zeigten beiderseits hochgradige 
Atrophie. Der Nierenrest enthielt feingeweblieh Hohlr~ume, die mit niedrigem 
Epithel ausgekleidet waren, neben Kan~ilehen, die sich dorsalw~rts zu dem ureter- 
~hnlichen Gang vereinigten und ein zweisehichtiges Zylinderepithel aufwiesen. 

Es fehlen somit siimtliche UrnierenabkSmmlinge. PRIESEL kommt 
zu der Ansieht, dab es sieh besonders bei der ungewShnlichen caudalen 
Lage des ,,Nierenrudiments" und des sich Ehnelnden feingeweblichen 
Bildes yon l~ebenhodenrest und dem dysontogenetisehen Tumor um eine 
ffiihzeitige Sch~digung der Urniere gehandelt hat. Die cystische MiB- 
bildung faBt er als Persistenz eines Urnierenanteils auf, die wiederum 
ein Erhaltenbleiben des ureter~ihnlichen Stranges (des WOLFFschen 
Ganges) im Gefolge hatte. Es handelt sieh hier also um eine ffiihzeitige 
ttemmungsmiBbildung der Urniere und des WoLrFschen Ganges, die 
infolge des Fehlens der samenausfiihrenden G~nge reaktiv eine Hoden- 
atrophie mit eunuchoidalem Hochwuchs erzeugte. Zur Deutung der 
Genese ist im PRIES~Lschen Falle neben dem Fehlen der Urnieren- 
abkSmmlinge mit entscheidend, dab sich der Nierenrest am Abgang der 
Aorta findet. Cystenbildungen im Nierenlager, die sonst keine anderen 
MiBbildungen zeigen, bediirfen einer anderen Deutung. Bei ULTZM~N~ 
fand sich lediglich ein mehrcystischer, grol~er, grobhSckeriger Tumor 
ohne sonstige MiBbildungen, der im Nierenlager lokalisiert war. ULTZ- 
~ANN weist besonders auf das histologisehe Bild der Cysten und Kan~l- 
chen mit der einsehichtigen Zylinderauskleidung und tier aul]erdem 
nachweisbaren glatten Muskulatur hin, die naeh seiner Ansieht dem 
feingeweblichen Bau des Paroophoron gleichen. Wir konnten ahnliche 
Bilder selbst in einer hypoplastisehen Niere nachweisen. Auch ist 
bekannt, dab der Fetalniere reichlich glatte Muskulatur beigemengt sein 
kann. Die mit Zylinderepithel ausgekleideten Kan~lchen kSnnen ebenso- 
gut Rudimenten yon SammelrShren der l~ieren entsprechen, ohne dab 
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Glomerul i  vo rhanden  sein miissen. Das feingewebliehe Bi ld  des Par-  
oophoron ist  n ieh t  derar t ig  differenziert ,  daG bei  ~hnliehen Bi ldern  ver-  
k t immer t e r  Organanlagen  ohne Hinzuz iehung  anderer  Argumen te  eine 
solehe Genese angenommen  werden kann.  AuBerdem s teh t  test,  d~G 
in abgespreng ten  pers is t ie renden Organanl~gen die Zel lverb~nde anderen  
W a e h s t u m s b e d i n g u n g e n  ausgesetz t  s ind und  infolge ihrer  seh lummern-  
den  Po tenzen  zu Zel ldifferenzierungen in F o r m  yon  Proso- und  Meta-  
p las ien  bef~higt  sind, die keineswegs dem urspr i ingl iehen Organ zu ent-  
spreehen brauehen.  

Der  t e ra togene t i sehe  T e r m i n a t i o n s p u n k t  is t  wohl  bei  Bertieksieh- 
t igung der  versehiedenen Beobaeh tungen  anderer  Unte r sueher  und  
unserer  eigenen im Augenbl iek  der  endgi i l t igen Nierenbi ldung  zu suehen, 
und  zwar  in der  entwieklungsgesehieht l iehen Sparme der  A b t r e nnung  
des Nie renb las tems  vom nephrogenen  S t rang  bis zur  Nierenbi ldung  
dureh  Vereinigung yon  Ure te r  und  Nephron.  

Die Beobaeh tungen  y o n  0EtILECKEI%, WEBER,  SCHINZ-BAENSCI~ und 
KEMPF bedfirfen in d iesem Zusammenhang  besonderer  Beri ieksicht igung.  

OEHLECKER land bei einem 55jahrigen Patienten in der reehten Leistengegend 
zwei voneinander getrennte, seharf umsehriebene, runde Schattenbildungen. Bei 
der Operation stellten sieh zwei isolierte verkalkte Cysten dar. Ein Ureter ]ieg sich 
nieht nachweisen. Histologiseh zeigte die Cystenwand neben dem verkalkten 
fibrOsen Gewebe glatte ~uskulatur, zahlreiche kleine GefaBe sowie an einzelnen 
Stellen winzige Kanalehen, die mit einem kubischen Epithel ausgekleidet waren. 
Cystoskopisch war der reehte Ureter als trichterfSrmige Grube gesehen worden. 

OEI-ILECKER n i m m t  an, daG es sieh um l%este der  Nachnie re  hande l t  
im Sinne yon  zwei p r imgren  N i e r e n p y r a m i d e n ;  die Ursaehe  dieser En t -  
wieklungss tSrung s ieht  er in dem fehlenden fo rmat iven  Reiz des n ieh t  
zur  Ausb i ldung  gekommenen  Ureters .  

Im Lehrbueh der R6ntgendiagnostik Se~I~Z-BAE~seH finder sieh eine Ab- 
bildung yon 6 teils iibereinander gelagerten, verkalkten Cysten im linken Nieren- 
lager, die allein auf Grund radiologiseher Untersuehungen als eystiseh erweiterter 
Ureterstumpf bei vorliegender Nierenaplasie aufgefagt werden. 

H. W~BE~ operierte einen 50j/~hrigen Patienten wegen Besehwerden in der 
reehten Lendengegend. Bei den Voruntersuehungen war eine Darsfellung der 
reehten Nierenhohlr~ume nieht mSglieh. Der Ureterenkatheter lieg sieh reehts nut 
12 em hoehsehieben. Bei der Freilegung land sieh oberhalb der Linea innominata 
ein kolbig aufgetriebener Ureter, aus dem sieh bei der Incision Eiter entleerte. Der 
distale Absehnitt des Harnleiters zeigte eine narbige Stenosierung. Beim AuL 
suehen der Niere land sich im Nierenlager ein pflaumengroges, teils eystisehes, 
teils solides Gebilde; ein Nierenstiel war nieht erkennbar. Der Ureter trat  Ms 
diinner Strang in den eystisehen Anteil des Tumors. Das Praparat zeigte einen 
oberen soliden Anteil, der von mehreren Gef~igen versorgt wurde, sowie einen 
unteren eystischen Anteil, in den der ureterf6rmige Strang miindete. Feingeweblieh 
liel~ der solide Tell des Prgparates haupts/~ehlieh einen fibrSsen Kern erkennen, der 
yon kleinsten Cysten durehsetzt war, die ein einsehiehtiges, flaehes, kubisehes 
Epithel aufwiesen. Der groBeystisehe Anteil wurde vom Verfasser als primitives, 
verSdetes Nierenbecken aufgefaBt; eine Epithelauskleidung fehlte hier. 

Virchows Arch. Bd. 328 13b 
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Nach  Ansicht  des Beob~chters  handel te  es sich hier um ein Nieren- 

rud iment  des metanephrogenen  Gewebes, dessen Ursache  ein minder-  

wert iger  Ure te r  war. 

Abb. 1. Vorderansicht des persistierenden cystischen Blastems mit Fettkapse] 

KEMPF beriehtete fiber eine 49j~hrige Frau mit einem eystisehen Tumor im 
linken Nierenlager von gut ApfelgrSBe, der yon einem Fettmantel umgeben war. 
Die Cystenwand bestand hauptsachlich aus Bindegewebe mit schalenfSrmigen 

Kalkeinlagerungen. Eine flaehe Epithelaus- 
kleidung war an einigen Ste]len festzustellen. 
Ein Nierenstiel war nieht naehweisbar, jedoch 
zeigte sich medial eine Wandverdiekung, deren 
feingewebliehe Untersuchung einzelne Epithel- 
schl/iuehe erkennen lielL Der Ureter war als 
solcher nur im unteren Dritte] nachzuweisen 
und fand seine Fortsetzung in einem diinnen 
soliden Strang, der histologisch mehrere kleine 
Lichtungen mit einem ein- bis mehrsehiehtigen 
indifferenten Epithel aufwies (siehe Abb. 1 
und 2). 

Die Cystenbfldungen faBt KEMPF als 

nicht  zur Differenzierung gekommenes  

Nierenblas tem auf bei persist ierender 

Ureterknospe,  wobei als urs~chlicher 
Abb. 2. Sehnittfl~iehe der gleichen F a k t o r  die Persistenz des Zwischen- 

Cystenbildung 
bl~stems in Erw/~gung gezogen wird. 

BiBus berichtet als ]etzter tiber einen ghnlieh gelagerten Fall yon 5--6 cystischen 
Hohlraumbildungen im Nierenlager bei fehlender Niere. Diese waren dureh lockeres 
Bindegewebe und einem gemeinsamen Stiel miteinander verbunden, der wiederum 
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yon kleinsten Cysten durehsetzt war. Die Wandungen der Hohlr~tume ]iegen Kalk- 
ablagerungen erkennen und die Innenwand zeigte eine endothelar~ige Zellausklei- 
dung. In den mehr soliden Gewebsanteflen fanden sieh einzelne Kan/~lchen, die 
als rudimentgre Nierenbestandteile aufgef~gt werden. Glomeruli wurden nieht 
naehgewiesen. Der Ureter war von der Blase aus in einer L~nge yon 10 era naeh- 
weisbar. 

Von BIBVS wird nun bei Beriicksiehtigung der ihm bekannten ghn- 
lichen Ver6ffentlichungen die Auffassung der verschiedenen Beobaehter 
fiber die Genese dieser Mil3bildungen zur Diskussion gestellt. Er  selbst 
neigt zu der Ansicht, dal3 der Ursprung dieser Miftbildungen zum Zeit- 
punkt  der Nachnierenbildung angenommen werden muB, so dal3 diese 
Cysten also nicht dem Vornieren- oder Urnierenblastem zugerechnet 
werden kSnnen. Auf eine genauere differentialdiagnostische Abgrenzung 
bezfiglich der Frage, ob hier noeh eine echte Aplasie bei eystiseher 
t tamar t ie  vorliegt, oder ob man schon yon einer hypoplastiseh-dysplasti- 
schen Niere spreehen mug, wird nicht eingegangen. Die yon ihm vor- 
gesehlagene einheitliehe Bezeichnung ,,Knollenniere" bezieht sich auf 
die /~ul3ere Form, die er mit  einer Kartoffelstaude vergleicht, eine 
Namenspr~gung, die wir nieht ftir besonders gltieklich halten, da ja auch 
einzelne Cystenbildungen beobachtet  werden (K~PF) ,  die in den 
gleichen Formenkreis dieser Hamart ien  gehSren, aber mit  einer Knollen- 
bildung nicht allzuviel Ahnliehkeit haben. 

Es zeigt sieh, dab im Vordergrund all dieser Beobaehtungen die 
Cystenbildungen versehiedener GrSl3e stehen, die teilweise in ihren 
Wandungen Kalkeinlagerungen zeigen und entweder in Form eines 
zusammenh/~ngenden Konglomerates angetroffen werden, oder aber noeh 
abgesprengte, mehr caudalw~rts liegende, isolierte Hohlraumbildungen 
aufweisen. Gemeinsam ist in allen F~llen die Lokalisation im Nieren- 
lager, ttistologisch finder sich meist ein indifferentes Epithel, das ver- 
schiedene Variationen yore flachen Endothel bis zum Zylinderepithel 
zeigt. Daneben finder sich ein buntes, atypisehes Bild mesenehymaler 
Gewebselemente neben zahlreichen Gef~13en, die zum Teil eine unver- 
h/~ltnism/~13ig dicke Wandung aufweisen. Der Ureter war entweder nur 
teilweise oder fiberhaupt nieht angelegt. Etwas aus dem Rahmen der 
fibrigen Beobachtungen f~llt W~B~us Fall, bei dem der solide Anteil des 
Tumors mehr hervortr i t t  und der gleichzeitig eine Versorgung dureh 
mehrere G e f ~ e n  zeigt. 

Wir selbst k6nnen nun erneut yon einem in diese Gruppe der Hem- 
mungsmiBbildungen geh6renden Fall beriehten, der uns vom Evangeli- 
sehen Krankenhaus Essen-Steele freundlicherweise zur Verf/igung ge- 
stellt wurde. Die feingeweblichen Untersuehungen wurden von Dr. 
H~rST~ durchgefiihrt. 

Es handelte sieh urn eine 59j~hrige Patientin, bei tier sieh ira ]inken Nierenlager 
drei eystisehe, tibereinander gelagerte Kalkgebilde zeigten (s. Abb. 3). Bei der 
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Cystoskopie konnte ein linkes Ureterostium nieht naehgewiesen werden. Die operative 
Freflegung ergab im linken Nierenlager die rSntgenologisch festgestellten Cysten- 
bfldungen, die untereinander in lockerem Zusammenhang standen und sieh gut 
exstirpieren lieBen, l~edial lieBen sich einzelne zarte Gef/~ge nachweisen, die aber 
nieht Ms Reste eines l~ierenstiels angesproehen werden konnten. Ein Ureter wurde 
ebenfalls nicht gefunden. Das Operationspr/~parat bestand aus den drei zusammen- 
h~ngenden, kalkhaften Cysten, die dureh einen schmalen, derbelastisehen Absehnitt 
verbunden waren. Die Schnittfl/~ehe dieses Bezirks zeigte eine grau-weigliehe 
Farbung. Des Lumen der drei Cystenbfldungen war angeffillt mit einer gelbliehen 
Fliissigkeit, die massenhaft Cholesterinkristalle enthielt. Die grSBte Cyste war 
gekammert dutch mehrere Septenbfldungen. 

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

Histologisch ergaben die Wandungen der groBen Cysten lamellenartige, kern- 
arme Bindegewebsz[ige, deren Zellkerne nur noch teilweise f/~rberisch nachweisbar 
waren. In diesen nekrotisehen, bindegewebigen Massen im Sinne einer hyalinen 
Entartung fanden sich ausgedehnte, unregelm/~Bige, tefls geschiehtete Kalkeinlage- 
rungen. Ein Epithel lieB sich in den groBen Cysten nicht naehweisen. Leuko- und 
Lymphoeyteninffltrationen wurden nieht gefunden. Der solide, die Cysten ver- 
bindende Tefl ist feingeweblich yon grSBerem Interesse. Die Grundsubstanz be- 
stand aus um'egelm/~Bigen Ziigen yon Bindegewebe, des stellenweise einen groBen 
Zellenreiehtum aufwies. Ins Auge fielen hier vet allem z~hlreiehe eingesprengte 
gohlr/iume und Kan/ilchenbfldungen mit tefls ein- bis mehrsehiehtigem Epithel yon 
kubisehem oder indifferentem Ch~rakter. Die Lichtungen w~ren mit homogenen 
EiweiBmassen angeffillt, die sich mit Eosin stark rot fiirbten. Die Kan/~lchen waren 
zum Tefl yon Sehichten glatter Muskulatur umgeben. An ,versehiedenen Stellen 
fanden sich kleinere und grSBere Epitheinester, die yon Bindegewebsz[igen begrenzt 
wurden, mit zahlreiehen der oben beschriebenen, meist einschichtigen cystisehen 
Epithelschl/~uehe, die durchsetzt waren yon soliden, unregelm/~Bigen Zellstr~ngen 
und den Charakter eines indifferenten Epithels batten. AuBerdem zeigten sich 
noch reichlieh Arterien und Venen neben kleinsten blutgefiillten Capillaren. Die 
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Wand der Gef/~Be erschien unverh/~ltnism~gig stark entwickelt zu sein. Ein Nieren- 
parenehym war in keinem der zahlreichen, angefertigten feingeweblichen Schnitten 
nachweisbar. Ebenfalls fanden sich keinerlei entziindliche Reaktionen. Ein Nieren- 
beeken mit Ureter lieB sich weder makro- noeh mikroskopisch nachweisen. 

Es liegt hier wieder eine gleiche Cystenbildung im Nierenlager bei 
Aplasie vor, wie sie nach unserer Literaturiibersicht yon Anderen be- 
schrieben wird. Besonders erw/~hnenswert erscheinen uns in unserer 
letzten Beobachtung die Nester der Epithelzentren, die durchsetzt sind 
yon kleinsten Cystenbildungen, die keine geordnete Struktur im Sinne 
eines Nierenparenchyms zeigen. Das Epithel ist indifferent. Es l~Bt sich 
nicht entscheiden, ob es sich um sekretorische oder exkretorische Be- 
standteile der Niere, im entwieklungsgeschichtlichen Sinne um AbkSmm- 
linge des Nephrons oder des Ureters, handelt. Will man diese Ep i the t  
komplexe deuten, so mul~ man nieht zur Entwieklung gekommene 
Organanlagen annehmen, wobei Riiekbildungsvorgs im Sinne einer 
Atrophie mitzuberiieksichtigen sind, die in den iibrigen Absehnitten 
des Pr/~parates noeh st/s zum Ausdruek kommen. Da ein Hanxleiter 
in diesem Falle i iberhaupt nieht angelegt war, kann man die eben be- 
sproehenen Epithelanlagen aueh nieht ontogenetiseh auf diesen beziehen. 
Es handelt  sieh vielmehr bier um Epithelbildungen, die eine Deutung Ms 
persistierende Keimzentren des metanephrogenen Blastems zulassen. 

Naehdem Mr auf Grund unserer bisherigen Ausftihrungen gezeigt 
haben, dab es sieh bei den Cystenbildungen weder um Abk6mmlinge 
der Vorniere noeh der Urniere handeln kann, m6ehten wit noeh auf die 
immer wiederkehrende Lokalisation verweisen, die dem endgiiltigen 
Nierenlager entsprieht und somit aueh dem Segment des nephrogenen 
Stranges, aus dem sieh das metanephrogene Blastem abgrenzt. Wollte 
man dagegen einen persistierenden UrnierenabkSmmling annehmen, so 
w/~re bei Beriieksiehtigung der Ausdehnung der Urnierensegmente wohl 
eine grSBere Variabilit/it des Standortes dieser Cystenbildungen zu 
erwarten. Gegen die Ansieht, dag das Nierenblastem erst durch die 
Indukt ion des Ureters seinen endgiiltigen Standort erreieht, ist naeh 
W. F]~LIX einzuwenden, d a g e s  sieh mehr mn eine Waehstumsversehie- 
bung als um ein Emporwaehsen der Naehniere handelt; eine Auffassung, 
die dutch die LokMisation unserer Cystenbildungen den I~esten des 
metanephrogenen Blastems im Nierenlager bei fehlendem oder verktim- 
mertem Ureter erh/~rtet wird. Den feingeweblichen Bildern der Cysten- 
bildungen und Epithelsehlguehe ist soweit eine differentialdiagnostisehe 
Bedeutung einzur~umen, als dab man hier persistierende Teile des uro- 
poetisehen Systems vor sieh hat. Es treten jedoch bei der Deutung 
des pathologisch-anatomisehen Substrates erneut Sehwierigkeiten auf, 
wenn man sieh die Frage stellt, ob es sieh um eine eehte Aplasie oder 
abet  um eine hypoplastisehe Niere handelt. GRUBE~ konnte z .B .  
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l~ierenhypoplasien nachweisen, die histologisch Gewebsverwirrungen 
yon mesenchymalen und epithellalen Bestandteilen zeigten, ohne dal~ 
sieh Glomeruli finden lie•en. 

Sehen wir yon den epithelialen Bestandteilen unserer Beobachtung 
ab, so erscheinen uns noch yon Wichtigkeit die fast immer gefundenen 
zahlreichen Gef~l~e, die teflweise eine unverh~Itnism~l]ig starke Wandung 
zeigten und in Verbindung mit dem fibrigen pathologiseh-anatomischen 
Bride schwierig einzuordnen und zu deuten sind. Wir wissen nun, da~ 
bei der Bfldung der Naehniere zahlreiehe Urnierenarterien angelegt sind, 
die sich sparer zurfiekbilden, wobei sich nur eine bei regelrecht ange- 
]egter •iere zur sp~teren endgfiltigen Nierenarterie entwickelt. Bevor 
es jedoch zu dieser Isolierung und Differenzierung kommt, finder man 
ein dichtes Gef~]maschennetz, das vor allem die Nachnierenanlage 
speist und unverh~ltnism~i~ig weite Arterien zeigt. Will man nun ein 
persistierendes I~ierenblastem naehweisen, so mul~ man verst~ndlicher- 
weise auch die Reste des Rete arteriosum urogenitale linden. Hiermit 
lassen sich~die unverhal tnism~ig groBen. Gef~Bbildungen zwanglos 
erkl~ren, die wlederum ein Beweis sind, da~ es sich um eine Persistenz 
des metanephrogenen Blastems handelt. 

Wir haben uns in unseren bisherigen Ausffihrungen haupts~tchlich 
fiber die Genese und den teratogenetischen Terminationspunkt der 
Cystenbildung auseinandergesetzt, wobei als ursachlicher Faktor  allge- 
mein ein fiberhaupt nicht  oder nur minderwertig angelegter Ureter 
angenommen wird, dessen Folge dann die Persistenz des metanephrogenen 
Blastems ist. " - 

WEBE~ und KE~er  beschrieben aber nun 2 Fi~lle, wo blasenw~rts 
ein regelrechter ttarnleiter ~gefunden wurde, der nach oben in einen 
bindegewebigen Strang ausllef und im Gebiet der Cysten endigte Diese 
strangfSrmige l%rtsetzung des  Ureters ist bei Berficksichtigung des 
pathologisch-anatomischen Substrats als Rest des einmal regelrecht 
angelegt gewesenen Ureters aufzufassen, der sparer der Atrophie ver- 
fallen ist. Es dfiffte demnach ein sekund~rer Rfickbildungsvorgang sein; 
wenigstens ist diese Uberlegung einleuchtender, als einen primiir minder- 
wertigen Harnleiter anzunehmen, der im unteren Tell regelrecht, im 
oberen Tei] aber als atrophischer Strang gefunden wird, besonders wenn 
das metanephrogene Gewebe als persistierender Tumor im Nierenlager 
nachzuweisen ist. 

KEM~F verwies in seiner Arbeit bereits auf das yon SCE~EI~E~ und 
R. MEYER beschriebene nephrogene Zwischenblastem, das R. MEYE~ 
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 VSgeln deutlich nachweisbar ist; 
bei Menschen jedoch nur fliichtig angelegt wird und bald wieder unter- 
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geht. R. MEYER ffihrte Cysten und Adenome im perirenalen Gewebe 
~uf eine Persistenz des Zwisehenblastems zurfiek. Berficksiehtigen wir 
nun diese Beobacl/tung fiir unsere Falle, so kann angenommen werden, 
da~ ein persistierendes Zwischenblastem als ursaehlicher Faktor  die 
Verschmelzung yon 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 ursprfinglieh regelrecht 
angelegten Ureters kommt.  

Wollen wir nun zu einer Definition kommen, so mfissen wir unsere 
cystisehen Tumoren zu den 5rtliehen Organmil]bildungen im Sinne yon 
Hamar t ien  ohne autonomen WachstumsexceB rechnen. 

In  diesem Zusammenhang ist noeh auf eine VerSffentlichung yon 
O. MESSE~SCmV[IDT einzugehen. Verfasser berichtet fiber einen 44jah- 
rigen Mann, bei dem sieh im linken Unterbaueh bis in das kleine Becken 
reichend vier mit  einer Kalkschale versehene, rundliche Schatten yon 
Apfelgr5Be zeigten. I m  ~qierenlager der gleichen Seite fand sich ~uBer- 
dem ein zarter Schatten, der jedoch deutlieh kleiner als der normale 
reehte ~ierensehatten war. Eine Ausscheidung im intravenSsen Pyelo- 
gramm ]ieB sieh links nicht nachweisen. Eine Operation wurde ver- 
weigert. Indem der Verfasser die VerSffentlichungen yon S c ~ z -  
BAENSCtt, PAETZEL, OEHLEOKER, SCHAFER und ULTZMANN berficksichtigt, 
glaubt er sich berechtigt, bei allen 6 Fallen yon ein und demselben Er- 
scheinungsbild sprechen zu kSnnen und bezeichnet diese Falle allgemein 
als ,,Cystome des nephrogenen Gewebes". Damit  soll zum Ausdruek 
gebracht werden, daB weder das mesonephrogene (Urniere), noch das 
metanephrogene (Nachniere) Gewebe hinsiehtlich der ursachlichen Be- 
deutung bevorzugt werden soil 

In  dem Augenblick, wo diese von uns behandelten GewebsmiBbil- 
dungen als Cystome bezeichnet werden, mfissen wir annehmen, dab sie 
in Beziehung zu echten Blastomen gebracht werden sollen. Diese Be- 
zeichnung wurde yon allen Untersuchern bisher bei den als Hamart ien 
oder Chorestien aufzufassenden Tumoren absichtlich nicht angewandt, 
da die Annahme vermieden werden sollte, dab eehte Gewachse vorliegen 
kSnnten. Eine begriffliche Verweehslung mit den tubularen und trabe- 
kularen Cystomen der Niere wfirde durch diese neue Bezeichnung herauf- 
beschworen. 

Es ist abzulehnen, yon Cystomen bei diesen Hamart ien zu sprechen, 
wenn man nicht eine noch grSBere Verwirrung in der Begriffsbestimmung 
dieser Gebilde herbeiffihren will, besonders, da man bei Berficksichtigung 
des anatomisch-pathologisehen Substrats der persistierenden Cysten- 
bi ldung in der glficklichen Lage ist, eine schar~e Begrenzung gegenfiber 
einem Blastom zu ziehen. AuBerdem spricht MESSE~SC~MIDT ~llgemein 
yore nephrogenen Gewebe, ~m hierdureh zum Ausdruck zu bringen, dal~ 
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es sich dysontogenetisch sowohl um meso- als auch metanephrogene 
GewebsabkSmmlinge handeln kann. Zur Frage der Genese dieser Cysten 
ist in der bisherigen Arbeit bereits ausffihrlieh Stellung genommen 
worden. Es ist nun festzustellen, dal~ man im entwicklungsgeschicht- 
lichen Sinne unter nephrogenem Gewebe ausschliel31ieh Bestandteile des 
metanephrogenen Blastems oder des nephrogenen Stranges versteht. 
Verfasser wollte jedoch eine verallgemeinernde Begriffsbestimmung ffir 
Urnieren- und NachnierenabkSmmlinge schaffen, was durch diese falsch 
angewandte Nomenklatur aber keineswegs zum Ausdruck kommt. 

Klinisch k6nnen die Cystenbfldungen bei vorliegender Ap]asie genau- 
so symptomlos bleiben wie die reinen Aplasieformen. Es wird sich dann 
ebenfalls um Zufallsbefunde handeln. In einzelnen F~llen werden jedoch 
in der Anamnese 5fter Schmerzen im 2qierenlager angegeben, die sich 
nur durch die Lokalisation der Tumoren bei Beriieksichtigung deI~ teil- 
weise recht beachtlichen GrS~e erkl~ren lassen, besonders da man auch 
hier wie bei den Cystenbfldungen anderer Organe ein langsames expan- 
sives Wachstum annehmen muir, wie man es z. B. bei den Vorderdarm- 
cysten des Thorax beobachten kann. DaI3 auch eine sehnelle Cysten- 
vergrSl3erung vorkommt, geht aus einem Fall yon FI~OBOESE hervor, der 
bei einem l~eugeborenen fiber einen kindskopfgroI3en, mehreystischen 
Nierentumor im ]inken 2qierenlager berichten konnte, der innerhalb 
weniger Lebenstage ein st~ndiges Wachstum zeigte, so dal3 eine Opera- 
tion vorgenommen werden mul3te. Ein Ureter oder Nierenstiel konnten 
hierbei nicht gefunden werden. Der Tumor setzte sich haupts~chlich 
aus 12 grol3en miteinander in Verbindung stehenden Cysten zusammen, 
die ein einschichtiges, abgeflachtes Epithel aufwiesen. Die geringen 
soliden Bestandtefle waren yon porSser Beschaffenheit, die multiplen 
kleinsten Cysten entsprachen und ein einschichtiges Zylinderepithel auf- 
wiesen. Der Verfasser bezeichnet diese kleinsten Hohlraumbildungen 
als mil3bfldete tIarnkanglchen. In seiner Deutung spricht er von einer 
Primitivform einer einseitigen angeborenen Cystenniere. 

Sekund~re Entzfindungen nephrogener Cystenbildungen sind bisher 
nicht beobachtet worden und dfirften bei der vSlligen Isolierung gegen- 
fiber dem nachbarlichen Gewebe auch nicht zu erwarten sein. Eine 
maligne Entartung ist bei den vorliegenden ttemmungsmiSbildungen 
ebenfalls unwahrseheinlich. 

Da es sich bei diesen persistierenden Cystenbfldungen um ein einheit- 
liches Krankheitsbild handelt, wgre auch eine entsprechende Namens- 
prggung angezeig.t, die sowohl dem anatomisch-pathologisehen Substrat 
als auch ihrer entwicklungsgesehichtlichen Abstammung gerecht wird. 
Wir schlagen daher die Bezeichnung ,,Nierenblastemcysten" vor. Aus 
diesem Namen wfirde hervorgehen, dal3 es sieh um eine ontogenetische 
Hemmungsmil3bildung der Nachniere handelt, die nieht mit den Nieren- 
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cysten verwechselt werden darf und aus der gleichzeitig zu erkennen ist, 
dab wi res  mit  dem nephrogenen Blastem als Matrix zu tun haben, der 
Organanlage also, die die sekretorischen Bestandteile der Niere bildet. 

Bei der differentialdiagnostisehen Abgrenzung ist als erstes der Nach- 
weis des Ureters yon Wichtigkeit. Fehlt dieser, so ist dies schon ein 
ziemlich sicherer Hinweis, dab es sich bei l~undschattenbildungen im 
Nierenlager um Nierenblastemcysten handelt. Finden wir jedoch ein 
Ureterostium, so ist auf klini- 
schem und radiologischem 
Wege eine Abgrenzung gegen- 
fiber einer toten Niere in Form 
einer Kalkniere mit Unter- 
gang des gesamten Nierenpar- 
enchyms als Endzustand eines 
entziindlichen Prozesses nieht 
mSglich. K~MsF konnte einen 
solchen Fall nachweisen, der 
durch Operation gekl~rt wurde, 
wobei es sieh um eine verkalkte 
Hydronephrose hande]te (siehe 
Abb. 4). 

Selbst eine genau erhobene 
An~mnese kann hier diffe- 
rentialdiagnostisch im Stich 
lassen, da es sich ja um l~est- 
zustgnde entzfindlicher Pro- A b b .  4. V e r k a l k t e  H y d r o n e p h r o s e  l i nks  

zesse handelt, die Jahrzehnte init Nierenbeckensteln rechts 
zurfickliegen k6nnen, oftm~]s 
in der frfihesten Kindheit  zu suchen sind und somit dem Patienten 
nicht oder nicht mehr bewul]t sind. 

Nur ein operativer Eingriff kann in diesen F~llen, wie gesagt, eine 
K]a.rung bringen, der in dem Zeitpunkt,  in dem Besehwerden auftreten, 
zu empfehlen ist. 

In  der jetzt bei Abschlul] unserer Arbeit in der Zeitschrift fiir Urologie 
erschienenen Ver6ffentlichung von MESSERSCItMIDT wird seine friihere 
Beobaehtung neben Mitteilungen anderer nochmals zugrunde gelegt. 
Nach GRUBE~, HA~SEn u. a. handelt es sich bei Nierenhypoplasien um 
kleinste solide K6rper, die daher aueh als Zwergnieren bezeichnet werden. 
Makroskopisch besteht also keine Ahnlichkeit mit  unseren Nieren- 
blastemeysten. Da{3 bei Hypoplasien fiberhaupt kein Nierenparenchym 
im feingewebliehen Bilde nachgewiesen werden kann, ist eine aul]er- 
ordentliehe Seltenheit, die bereits als Sonderform der Nierenhypoplasie 
aufzufassen ist. Handelte es sich bei unseren Nierenblastemcysten um 
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solche dysplastischen tIypololasien, so mfiJ~te wenigstens in vereinze]ten 
Fallen ein Nierenparenchym nachzuweisen sein, besonders, da ja in- 
zwischen eine ganze Reihe dieser Beobachtungen vorliegen. 

Wie wir schon erwahnten, ist fi~r uns bei der DiagnostJk die Lokalisa- 
tion yon auSerster Wichtigkeit. In M~SSE~SCHMIDTS Fall sind nun die 
Kalkcysten iiberhaupt nieht im Nierenlager, sondern vorwiegend im 
kleinen Becken nachgewiesen worden. Ein Ureter war links nicht auf- 
findbar, gleiehzeitig fehlten Hoden, Nebenhoden und Samenstrang, die 
in der Jugend wegen einer Erkrankung unbekannter Art operativ ent- 
fernt worden sein sollen. Verf~sser erwagt selbst, ob hier nicht ebenfalls 
eine HemmungsmiSbildung vorgelegen hat .  Es lage demnach eine 
eystische Hemmungsmil~bildung bei Fehlen samtlicher AbkSmmlinge 
des WoLr~sehen Ganges vor. Es kSnnte sich somit analog der Beobach- 
tung yon PRInS~L bei der ungewShnlichen caudalen Lage des ,,Nieren- 
rudimentes" um eine Persistenz des primaren ttarnleiters gehandelt 
haben. Damit wiirde dieser Fall eine Sonderstellung einnehmen und 
nicht zu den Nierenblastemcysten gerechnet werden kSnnen. Da ein 
operativer Eingriff nicht vorgenommen werden konnte und das Praparat  
somit nicht vorlag, ist jedoch die Deutung besonders fraglich. 

Itypoplasien 
Auf die Schwierigkeit einer seharfen Abgrenzung zwischen hypo- 

plastischer Niere (Zwergniere) und Aplasien bei persistierender Gewebs- 
anlage verwiesen wir bereits mehrfach. HAwsr sehreibt: ,,In einem 
Fall extremer Nierenkleinheit lagt selbst die mikroskopische Unter- 
suehung des l~udimentes nur mit Wahrseheinhchkeit die Frage, ob 
Hypoplasie vortiegt, entscheiden". Er fiihrt gleichzeitig aus: ,,Aplasie 
liegt dann vor, wenn AbkSmmlinge des Nierenblastems Iehlen, dabei 
k6nnen die Gebilde des Harnleiters mehr oder weniger weir entwickelt 
sein." Die endgiiltige Organanlage der Niere kommt nun aber ent- 
sprechend der heute giiltigen dualistischen Auffassung nur dutch Ver- 
sehmelzung yon Harnleitersystem und metanephrogenem Blastem zu- 
stande. Es ist somit ebenso vertretbar, dann yon einer Aplasie zu 
sprechen, wenn nur alas nephrogene Blastem nachweisbar ist, die 
Ureterabk6mmlinge aber fehlen. Wir k6nnen bier auf unseren Fall 
im Abschnitt der Cystenbildungen verweisen, wo diese Bedingungen 
erfiillt sind. 

Wollen wit yon einer Hypoplasie sprechen, so miissen wit fordern, 
da$ sowohl tier Harnleiter als aueh das Nephron in irgendeiner Form 
naehgewiesen werden kann, wobei allerdings atrophische Veranderungen 
eine Differenzierung weiter erschweren k6nnen. HA~:s~R besehreibt 
einen Fall yon Hypoplasie, we sieh nirgends Glomeruli nachweisen lieBen. 
Die Niere war als kleinstes solides Rudiment angelegt. Eine Gef~tB- 
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versorgung im Sinne einer Nie renar te r ie  war ebenfalls  n ich t  vorhanden .  
Der  Ure te r  zeigte sieh in seinem oberen Absehn i t t  nur  als a t roph i seher  
Strang.  

I n  der  ~l teren Li~eratur  wurden/~hnl iehe F/ille mi tgetef l t ;  yon  Einzel-  
auff i ihrungen sehen wi t  ab. Es  handel~e sieh immer  um kleine solide 
Tumoren,  die feingeweblich ungeordne te  k le ins te  Cysten- und  H6hlen-  
b i ldungen  zeigten mi t  versehieden weir differenzier ter  Ep i the l ausk l e idung  
bei  meis t  teh lenden MALPmI~Ischen KSrperehen .  Daneben  fanden sieh 
mesenehymale  Bes tandte i le .  Die Frage ,  ob Hypop las i e  oder  Aplas ie  
vorlag,  wurde  untersehiedl ieh  entsehieden.  BA~rMaN~ ber ich te t  z. B. in 
seiner Arbe i t  , ,Zur K e n n t n i s  der  Cys tenniere"  yon soleh einem Fa l l  und  
slorieht aus d iesem Grunde,  da  er metanelohrogenes Gewebe n ieht  naeh- 
weisen konnte ,  yon  einer loartiellen Aplasie.  HAUSE~ is t  der  Ansieht ,  
dag  es sieh wohl  meis t  u m  Hypop la s i en  handel te .  G~VBE~ gib t  als 
kleinstes  Mag der  Hypop la s i e  auI  Grund  seiner Beobach tungen  eine 
L/inge yon  1,5 und  eine Bre i te  von 0,8 em bei  einer t tShe  yon  0,3 em an.  

Wi r  kSnnen nun  hierzu an  H a n d  yon  2 eigenen F/i l len Stel lung 
nehmem 

Fall l .  Bei der ersten Beobaehtung handelte es sieh mn ehaen 40jghrigen Mann, 
der angeblieh naeh einem Unfall Sehmerzen in der reehten Seite verspfirte. Bei der 
Cystoskopie zeigte sieh reehts ein verwasehenes Ostium bei fehlender Blauaussehei- 
dung; der Ureterenkatheter lieB sieh reehts nur 3 em hoehsehieben. Ein Nieren- 
beekenkelehsystem war reebts im intravenSsen Pyelogramm nieht naehweisbar, 
w~hrend sieh links normale Verh/iltnisse darstellten. Die Einweisung des Patienten 
erfolgte dureh ein ausw~rtiges Krankenhaus unter der Verdaehtsdiagnose ,,Tumor 
oder Fehlanlage im reehten Nierenlager". 

Operation (MI~ZEL): geehtsseitiger Flankensehnitt. Aufsuehen des Ureters 
im mittleren Drittel, der sehr dfinn ist und einen hypoplastisehen Eindruek maeht. 
Er verl/~uft naeh oben in einen Fettbfirzel, der ausgelSst wird. Kleine, zuffihrende 
Gef/ige, die jedoeh nieht Ms Gef/~ge eines Nierenstiels imponieren, werden naeh 
Unterbindung durehtrennt. Der Ureter wird dight fiber der Blase abgesetzt. Das 
Operationspr~parat aus dem Nierenlager zeigt Gin plattes, solides Gebilde, das yon 
Fettgewebe eingehfillt ist und die Mage 4 • 2 • 0,5 em aufweist und mit dem 
Harnleiter in Verbindung steht, der distal in 12 em Lange ungefahr griffeldiek ist 
und proximal in einen dfinnen Strang ausl/~uft. 

Feingewebliehe Untersuehung (I-IuSTEN): Im Ubersiehtsbild sehen wit auBen 
das nur noeh teilweise erhaltene Fettgewebe, wahrend sieh im Zentrum unregel- 
m~13iges, ziemlieh kernarmes Bindegewebe zeigt, das jedoeh gegen das Fettgewebe 
dutch eine gleiehfMls bindegewebige Kapsel abgetrennt ist. In dem Bindegewebs- 
kern shad nun zahlreiehe Cysten und drfisige G~nge eingesprengt bei unregel- 
m~Biger Verteilung. Eine Abgrenzung einer Mark- und Rindensehieht im Sinne 
eines Nierenparenehyms ist nieht m6glieh. Daneben erkennt man noeb einige 
groBe Gef~l~e mit relativ dicker Wandung. 

Bei st/~rkerer VergrSl3erung kSnnen wh" bei den versehieden groBen Cysten- 
bildungen und driisigen G/~ngen 2 Gruppen unterseheiden. Die eine weist ein 
einsehiehtiges, flaehes, kubisehes Epithel auf; das Lumen ist zum Teil mit einer 
homogenen, eosingef~rbten Masse ausgeffillt. Die andere Gruppe dagegen 
zeigt Gin hohes, tefls ein-, tefls mehrsehichtiges Zylinderepithel mit basal stehenden 
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Kernen. In ihrem Lumen finden sieh vereinzelte Kalkniedersehl/ige, daneben aber 
auch kSrnige Kolloidablagerungen sowie kreisrunde, ldeinste, konzentrische, blaB- 
blau get6nte Konkrementablagerungen. Neben diesen Cysten und Kanalchen 
lassen sieh noeh einzelne ldeine, rundliche Epithelhaufehen yon indifferentem 
Charakter erkennen, die einen Bindegewebsm~ntel zeigen, aber keineswegs als 
Reste MALPmnIscher KSrperehen anzuspreehen sind. Entziindliche Zellreaktionen 
sind nicht naehweisb~r. 

Es handel t  sich somit um ein Nierenrud iment  yon kleinstem AusmaB, 
das aueh den GrSBen, die GRUBER ftir Hypoplasien angibt,  entsprieht .  
E in  Ureter  ist ebenfalls naehweisbar,  der in  seinem obersten Absehni t t  
der Atrophie anheimgefal len ist. E in  eigentlieher Nierenstiel  ist n ieht  
zu erkennen.  Feingeweblieh fallen vor Mlem die Hoh l r aumbi ldungen  
ins Auge, die zwei versehiedene Epitheldifferenzierungen zeigen und  
teils mi t  homogenen EiweiBmassen, teils mi t  gesehiehteten Konkremen-  
t en  neben  KMkablagerungen ausgefiillt sind. Glomeruli  sind nieht  auf- 
f indbar ;  auffallend sind noeh die Gefgganlagen. 

Fall 2. 10jghriges Madehen, das bisher nie ernstlich krank gewesen ist, seit 
einigen Woehen unklare Sehmerzen im reehten Unterbaueh hat, die auf eine Pera- 
umbiliealhernie zuriiekgefiihrt werden. Operation der I-Iernie. WS, hrend der 
ehirurgiseh postoperativen Behandlung zeigt sieh im Urin ein positiver EiweiB- 
befund mit vielen Leuko- nnd einzelnen Erythroeyten bei seltenen Epithelien. Es 
wird eine Untersuehung des nropoetisehen Systems angeschlossen. Nierenfunktions- 
priifung o. B. Nierenleeraufnahme: Keine sieheren Nieren- oder Uretersteine. Das 
intravenSse Pyelogramm laBt auf s/~mtliehen Aufnahmen nur links eine Ausschei- 
dung erkennen mit normMen Nierenbeekenkelehsystemen. Cystoskopiebefund: 
]~lasenkapazitat 220 em 3. BullSse, hamorrhagisehe Sehleimhautveranderungen. 
l%eehtes Ostium nicht siehtbar. Keine Blauausseheidung. 

Operation (MAI~X): Flankensehnitt rechts. Eine Niere kann nieht gelunden 
werden. Im Nierenlager finder sieh ein gut mandelkerngroges, solides, grau-weiB- 
lieh sehimmerndes Organ mit einem zarten, naeh unten verlaufenden Gewebsstrang, 
der dem Harnleiter entspreehen kSnnte. Das Gebilde wird in toto entfernt (Abb. 5). 

Feingewebliehe Untersuehung (HusTE~): In der Peripherie findet sieh Fett- 
gewebe. Welter folgt stellenweise die Andeutung einer bindegewebigen Kapsel um 
ein Gebflde, das aus bindegewebigen Ziigen, sehr vielen GefaBen und Gruppen von 
drtisigen Gangen besteht. Es 1/~Bt sieh auBerdem eine groBe Vene mit zusammen- 
gefalteter Wand erkennen. Auch sieht man eine stark angelegte Arterie mit 
v611ig hyalinisierter Wandung; die Lichtung ist ausgefiillt durch zellig-bindegewebige 
Ziige. Um diese grSBeren GefaBe finder sich in einer lockeren, bindegewebigen 
Grundsubstanz ein Gewirr von Gef/~Ben, die in Gruppen stehen und sieh in Arterien 
und Venen unterseheiden lassen. Dazu kommen noeh primitive Capillaren. Da- 
neben zeigen sich bindegewebige Nester oder vielmehr StrAnge mit den Quer- 
sehnitten yon driisigen Formationen, die meist sehr eng, vereinzelt auch cystiseh 
erweitert sind. Zum Tell haben diese Formationen ihre Liehtung verloren und 
stellen sieh Ms solide Strange dar. Die einigermaBen erhaltenen Hohlraumbildungen 
haben niedriges Epithel. In einigen kommt eine homogene, mit Eosin anfgrbbare 
Eiweil3gerinnungsmasse vor. Daneben zeigen sich aber aueh vereinzelte Kanalehen 
mit mehr zylinderfSrmigem Epithel, die Kerne sind starker gelarbt, kleinste Kalk- 
niederschl~ge lassen sieh im Lumen einzelner Hohlraumbildungen erkennen. Ein 
Glomerulus ist nicht zu linden, aueh keine degenerativen atrophisehen K6rper, die 
als Reste eines solehen anzuspreehen waren. Eine entziindliehe l%eaktion ist nieht 
nachweisbar (Abb. 6). 
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Abb. 5. Schnittfli~che des soliden hypoplastischen Nierenrudimentes in 3facher 
VergrSBernng mit  g'roi~en obliterierten Gef~anl~gen und angedeuteter Xapselbildung" 

Abb. 6. Epithelschl~uche, gefiillt mit  Eiweif~m~ssen und abgestoBenen Epithelien, daneben 
regellose Zellverb~nde, 215fache Vergr6t~ernng 

14" 
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Vergleichen wir beide F~ille auf Grund ihres p~thologisch-anatomi- 
schen Substrats, so haben wir zwei ganz ~hnliche Gebilde, die makro- 
skopisch bei fast g]eicher GrSBe als platte, solide KSrper imponieren. 
l~este eines Harnleiters sind in beiden F~illen vorhanden. Feingeweblich ist 
der solide Anteil jewefis dutch deutliche Kapselbildung von dem lockeren 
Fettgewebe abgegrenzt. Die Grundsubstanz besteht aus unregelm~tI~ig 
angeordnetem Bindegewebe, das im 2. Falle etwas zellreieher ist. Ge- 
f~Be lassen sich ebenfalls bei beiden Beobachtungen nachweisen, nur 
dab bei ]etzterem vor aUem die m~chtige Arterie und Vene auffallen, 
deren Lumen jedoch obliteriert ist und dsren Wand eine starke Ityalini- 
sierung zeigt. Die driisigen Formationen bei tefls kleinster Cystenbildung 
sind bei der ersten Beobachtung zahlreicher und ihr Epithe] in kubische 
und Zylinderzellen besser ausdifferenziert. Homogene Eiweil~massen, 
die sieh mit Eosin anf~rbten, fanden wir in dem Lumen der Hohl- 
raumbfldungen des 1. und 2. Falles. Daneben zeigten sich Kalk- 
ablagerungen sowie konzentrische Konkremente. Glomeruli oder Ge- 
bride, die a]s Reste MAL~IOHIseher KSrperchen anzuspreehen gewesen 
w~ren, liel~en sich mit Sicherheit nicht erkennen. 

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

Zusammenfassend haben wir bier zwei kleinste Nierenrudimente vor 
uns, deren teratogenetischer Terminationspunkt im friihembryonalen 
Leben zu suchen ist. Eine funktionsf~hige Niere kann niemals zustande 
gekommen sein, selbst wenn man die teilweise stark ausgepr~gten sekun- 
dgren, degenerativen, atrophischen Gewebsver~nderungen in Rechnung 
stellt. Diese reaktiven atrophischen Vorggnge werden bei Nierenhypo- 
plasien immer gefunden (HAUS~R, GRUBER), und sind yon den hypo- 
plastischen feingeweblichen Bildern kaum zu trennen. In ~thnlieher 
Weise sind auch die in den Kan~lchen und Cystenbildungen gefundenen 
Xalk~blagerungen aufzufassen. 

Kalkkonkremente in der Niere sind eine h~ufige Beobachtung. Man 
unterscheidet zwei Formen: einmal gibt es eine Kalkausscheidung auf 
Grund eines gestSrten Stoffweehsels. Es 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 such gene- 
tisch fiir unsere Konkremente in Betracht kommt, finder man bei Herab- 
setzung der Lebensfunktion der Zellen, die zu Epithelverkalkungen 
fiihren kann und sich z. B. in Cystenbfldungen, Glomerulis und H~rn- 
kanalehen naehweisen l~Bt. Man kann also hier yon einer Verkalkung 
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in situ sprechen. Es ist somit auch bei der persistierenden Keimanlage 
der Cysten- und Kanglchenbildungen anzunehmen, dab abgestoftene 
Epithelien, die keine Lebensfunktion mehr zeigen, der Verkalkung an- 
heimfa]len. Genetisch t~hnlieh sind die eosingeft~rbten Eiweil~massen 
und die teils kSrnig konzentrisehen Konkremente zu erklt~ren. Wenig- 
stens darf man diese Ablagerungen nicht als Harnkonkremente auffassen. 

Die Cysten- und Kanglchenbfldungen zeigten nun ein verschiedenes 
Epithel, das abet keine typische Ausdifferenzierung erkennen lieB, so 
dag man nieht mit Sicherheit sagen k6nnte, ob es sich um Anteile des 
Nephrons oder des Ureters handelte. Trotzdem mug man bei Beriick- 
sichtigung des angelegten Ureters wohl genetisch diese ttohlraumbildung 
auf beide Organe beziehen. Eine weitere Differenzierung aus dem rein- 
gewebliehen Bride ist nicht m6glich, so dag man nicht entscheiden kann, 
wie weir die kleinsten Hohlraumbildungen mit dem kubisehen Epithel 
als Reste eines vert~stelten Nierenbeekenkelchsystems aufzufassen sind, 
besonders wenn man sich die Kompliziertheit bei der Bildung des Nach- 
nierenbaumes mit seinen verschiedenen Abschnitten vor Augen httlt. 

Die unverht~ltnismtNg stark ausgepr~gten Gefggbildungen mit ihrer 
Atrophie und Obliteration bei bindegewebiger Hyalinisierung zeigten 
besonders im 2. Falle, dag eine Nierenarterie und -vene angelegt 
waren und sieh bereits herausdifferenziert hatten, auf Grund der 
St6rung in der Waehstumskorrelation bei gegenseitig fehlender Induk- 
tion der Organanlagen jedoch wieder der Atrophie verfallen sind. Im 
fibrigen sind ebenfalls, wie bei den metanephrogenen Blastemen, per- 
sistierende Gefgganlagen zu erwarten und bediirfen keiner besonderen 
Erklarung. Es 1/il3t sieh hieraus aber aueh ersehen, dab es nieht auf 
Grund einer mangelnden Gef~gversorgung zur Hypoplasie und Aplasie 
gekommen ist, sondern dag primgr eine Nierenhypoplasie vorgelegen 
hat, die erst sekundgr zu den degenerativen Ver~nderungen fiihrte. 

Die Hypoplasie der Niere ist als eine Hemmungsmil~bildung aufzu- 
fassen, bei der es trotz Vereinigung beider Organanlagen nicht zu einer 
regelreehten Nierenbildung gekommen ist. Als Ursaehe kann man eine 
mangelhafte Waehstumsenergie des nephrogenen Blastems oder der 
Ureterknospe annehmen, wodureh der gegenseitige formative t~eiz zur 
Ausdifferenzierung beider Organanlagen fehlte. 

Eine Abgrenzung dieser yon uns besehriebenen friihembryonalen 
Hypoplasieformen gegeniiber einer hoehgradigen Sehrumpfniere dfirfte 
auf Grund des pathologiseh-anatomisehen Substrats wohl fast immer 
m6glieh sein, da 1Reste einer einst funktionsf~higen Niere in diesen Fgllen 
naehweisbar sind bei gleiehzeitigen lymphocytaren Infiltrationen, abge- 
sehen yon dem vorhandenen Nierenstiel und der meist granulierten 
Oberflgehe. 

Virchows Arch. Bd. 328. 14& 
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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 m/~nnlichen Geschlechtsapparates, die aus 
der entwicklungsgeschichtlich gleichen Abstararaung resultiert. 

Die reinen Agenesieforraen der Niere teilen wit in zwei groBe Gruppen 
ein: die Aplasie rait und ohne Ureternachweis. Die Ursache des Nieren- 
raangels ist in dera Nichtzustandekoramen einer Vereinigung yon l~ieren- 
blastera und Ureterknospe zu suchen, wobei man annehraen rauB, dab 
es bei den Aplasieformen im Gegensatz zu den persistierenden Cysten- 
bfldungen und den ttypoplasien iiberhaupt nicht zu Abgrenzung des 
metanephr0genen Blastems vom nephrogenen Strang gekoraraen ist. 
Der Zeitpurlkt der Dysontogenese ist also frfiher zu suchen. 

Uberraschend ist die tt/iufigkeit dieser tteramungsmiBbildungen, die 
wir sonst bei keinem anderen Organ ira raenschliehen KSrper finden. 
Wir selbst konnten in kurzer Zeit au~ unserer urologischen Abteilung 
ffinf reine einseitige Nierenaplasien nachweisen. Selbst die Uberlegung, 

d a b  es erst durch die komplizierte Vereinigung zweier Organan]agen zur 
endgfiltigen l~ierenbfldung komrat und somit die M6glichkeit der dys- 
ontogenetischen Entwicklung besonders groB ist, ist nicht restlos be- 
ffiedigend. Bei den I~ierenraiBbildungen muB man als urs/~chlichen 
Faktor der Kompliziertheit der verschiedenen Systerae der Vor-, Ur- 
und Nachniere gleichfalls eine Bedeutung beiraessen, da es sich hier 
ura Gewebsanlagen handelt, die bei engster nachbarlicher Beziehung 
Entwicklungs- und Rfickbfldungsprozesse durchmachen, ohne dab mall 
bei diesen zura Tell nur flfichtigen Organanlagen imraer eine zeitliche, 
entwicklungsgeschichtliche, gegenseitige Abgrenzung vornehraen kann, 
so daI] z. ]3. gleiehzeitig Ur- und l~achnierensegraente nachzuweisen 
sind, die verschiedene Entwicklungsstufen aufweisen. 

I~ehraen wir bier eine StSrung des regelrechten Ablaufs an, die z. ]3. 
eine Verlagerung des nephrogenen Stranges rait dem entsprechenden 
Segment, dera sp/~teren raetanephrogenen Bl~stem zur Folge hat, so 
wird schon rein hypothetisch eine Aplasie der Iqiere verst~ndlich. 

Die Cystenbildungen ira Nierenlager werden als eine Persistenz des 
metanephrogenen ]31asteras aufgefaBt und als Nierenblastemeysten be- 
zeiehnet. 

Wir haben uns ausfiihrlich rait den Deutungen anderer Untersucher 
auseinandergesetzt und sind zu dera SehluB gekomraen, dab Vornieren- 
reste als persistierende Cystenbildungen im Nierenlager schon rein aus 
entwicklungsgeschichtlichen ~berlegungen nieht gefunden werden 
k6nnen. 

Eine persistierende Urnlere glauben wit ebenfalls ablehnen zu k6nnen. 
Wollte man eine solche annehraen, so mfiBten gleichzeitig schwere andere 
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MiBbildungen des Urogenitalsystems zu erwarten sein. Die im Nieren- 
lager Ms cystische Urnierenreste besehriebenen F/~lle ha]ten einer kriti- 
sehen Beurteilung nicht stand. Ein einziger yon IIRIESEL beschriebener 
Fall kann a]s Urnierenrudiment aufgefaBt werden. Hier lagen aber 
gleichzeitig andere MiBbildungen vor und der Tumor land sich augerdem 
in HShe der Teilungsstelle der Aorta. Der Fall yon MESSERSCHMIDT 
kSnnte ebenfalls hierzu gereehnet werden. 

Als ursgchliehen Faktor  nehmen wir bei gegenseitig fehlender Induk- 
tion eine Persistenz des nephrogenen Zwischenblastems an, das yon 
SCH~V~I~ und 1%. MEY]SR naehgewiesen wurde. Es handelt sieh um 
eine fliiehtige 0rgananlage, die nach ihrer Ansicht bei dem Baude r  Niere 
mitverwandt  werden kann. 

Bei den Cystenbildungen des persistierenden raetanephrogenen 
Blasteras lassen sieh F~lle mit  und ohne Ureteranlage nachweisen. 

I m  klassischen Sinne naeh VIRCHOW liegt dann eine Aplasie oder 
Agenesie eines Organs vor, wenn ein solehes auch nicht in seiner An]age 
als Rudiment  nachweisbar ist. Naeh dieser Anschauung raiigte man in 
unseren Fallen yon dysplastischen Rudimenten sprechen; da nun aber 
speziell bei der Niere das endgiiltige Organ erst durch die Vereinigung 
zweier Keimanlagen zustande kommt  - -  Blastera und Ureter ---, glauben 
wir t rotzdem yon einer Aplasie spreehen zu kSnnen, da diese Vereinigung 
nicht stattgefunden hat. 

Die Abgrenzung dieser Gebilde gegeniiber hoehgradigen Hypoplasie: 
formen bereitet oft groge Schwierigkeiten, da wir auch feingeweblieh 
in beiden Fs kein ausdifferenziertes Gewebe nachweisen kSnnen. 
Man mug sieh bier vielmehr an die makroskopische Form und GrSge 
halten. Bei Hypoplasien werden als DurchsehnittsmM3e eine L/~nge yon 
3,6 em bei einer Breite yon 1,7 cm und einer Dicke yon 0,6 cm angegeben. 
Es handelt sich um solide KSrper yon meist platter, f]acher Form, die 
nur mikroskopisch kleinste Cysten zeigen. Die Hamart ien  ira Nieren- 
lager zeichnen sich jedoch vor allem durch ihre groge Cystenbildungen 
aus, die raeistens nur locker miteinander verbunden sind und somit 
schon don ttypoplasieraal3en nicht entspreehen. Es sind dysplastische 
persistierende Gewebsanlagen im Gegensatz zu den Hypololasien , die 
man au.ch entsprechend ihrer Form und GrSge Ms Zwergnieren be- 
zeichnet. 

Interessant  in diesem Zusamraenhang ist der Fall yon WEBEa, der 
auf Grund seines pathologisch-anatomischen Substrats eine Zwischen- 
ste]lung einnimmt, t i ler  finder sich ein hypoplastischer so]ider Anteit 
neben dem cystischen, der dem persistierenden metanephrogenen Bla- 
stem entsloricht. Wir sind auf Grund dieser Beobaehtung in der Lage, 
yon ~bergangsformen zu sprechen. 
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Nachdem wit nun Ieststellen konnten, dag es sich bei allen drei 
Gruppen, der reinen Aplasie, dem persistierenden nephrogenen Blastem 
und der hoehgradig undifferenzierten ttypoplasie dysontogenetiseh nm 
St6rungen bei der Bildung der Nachniere handelt, kann die Unterschied- 
liehkeit des pathologiseh-anatomischen Substrats nur dutch einen zeit- 
lich versehiedenen teratogenetischen Terminationspunkt erkl/irt werden. 
Bei der reinen Aplasie ist es iiberhaupt nicht zu Abgrenzung des meta- 
nephrogenen Blastems gekommen. Entwieklungsgeschichtlich ist bier 
ein sehr friiher Zeitpunkt der Dysontogenese anzunehmen. Die Cysten- 
bildungen des persistierenden nephrogenen Blastems nehmen eine 
Mittelstellung ein. GMehzeitig treten hier vor allem die dysplastisehen 
Gewebsvergnderungen hervor. An den Sehlug dieser geihe ist die 
Hypoplasie zu steIlen, die wieder reaktive atrophisehe Bilder starker 
zum Ausdruck kommen l~Bt. 

Kliniseh sind diese Hemmungsmil3bildungen im Mlgemeinen sym- 
ptomlos und in den meisten Fiillen reine Zufallsbefunde. Komplikationen 
treten darn auf, wenn es zu entziindliehen Prozessen im Ureterstumpf 
dutch aufsteigende Infektion aus der Blase kommt. 

Die persistierenden metanephrogenen Cystenbildungen kSnnen bei 
der differentialdiagnostisehen Abgrenzung Sehwierigkeiten bereiten, da 
z. B. eine hochgradige Hydronephrose mit Verkalkung bei vSlliger Funk- 
tionsunfghigkeit im t~6ntgenbild ~hnliche Befunde ergibt. Schmerzen im 
Nierenlager, die in diesen F~llen teilweise angegeben werden, lassen sieh 
dutch die GrSge des Tumors bei langsamem expansivem Waehstum 
erkliren. 

Andere Cystenbfldungen im Retroperitonealraum, Teratome, Der- 
moid- oder aueh Eehinococcuscysten sind dureh die auf derselben Seite 
naehweisbare Niere auszuschliegen. Eine zuf~llig gleichzeitige Nieren- 
aplasie dtirfte eine auBerordentliche Seltenheit sein, so dag solchen ~ber- 
legungen keine Bedeutung beigemessen werden braueht. 

Unter den versehiedenen Agenesieformen der Niere handelt die vo~- 
liegende Untersuehung in erster Linie yon der Aplasie mit Cystenbildung, 
fiir die wir die Bezeiehnung ,,Nierenblastemcysten" vorsehlagen. Es wird 
auf die Untersehiedlichkeit dieser Hemmungsmigbildungen hingewiesen, 
die letzten Endes verschiedene dysplastische Entwicklungsstufen 
darstellen. 

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