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Die morphologische und auch topographisch-anatomische Betrach- 
tung yon fehlgebildeten Organen und Organsystemen allein li~gt allzu 
oft weniger deutlieh hervortretende oder nicht regelm/~gig vorkommende 
Veri~nderungen an anderen Organen auBer aeht. tI/~ufig werden gerade 
dutch diese, als Nebenbefund abgetane Untersuehungsergebnisse Kri- 
terien fibersehen, die nieht nut  in der Diagnosestellung, sondern aueh 
in der genetisehen ZusammengehSrigkeit yon Migbildungskoml01exen 
wertvolle Hinweise, aueh fiir die Entstehungsursache der Einzel- 
migbildung geben k6nnten. An dieser Stelle sollen die mit Nieren- 
miBbildung vergesellsehafteten Fehlentwieklungen anderer Organe, ins- 
besondere aber nieht zu selten vorkommeude, eharakteristisehe Ver- 
~nderungen des Gesiehtes n/~her untersueht und besproehen werden. 
Allgemein bekannt und vielfaeh besehrieben sind gemeinsame Anomalien, 
die die Nieren mit den ableitenden Harnwegen einerseits und das 
Genitalsystem andererseits betreffen. Die zusammengehSrige Onto- 
genese dieser Organsysteme 1/~Bt an und ffir sich zahlreiehe Kombi- 
nationsm6glichkeiten yon Fehlent~ieklungen zu. Es kann daher bereeh- 
tigterweise bei bestehender Mil3bildung des einen Systems auf eine solehe 
des anderen gesehlossen werden. Als seltenere, gemeinsam vorkommende 
Mil3bildungen wurden yon ADRIAN und LICIITENBERG angefiihrt: An- 
eneephalie, tIydroeephalus, Idiotie, Spina bifida, Beekenanomalien, 
Polydaktylie, I-Iasenseharte, Wolfsraehen, angeborener Defekt im Os 
oeeipitale, Darmatresien, Zwerehfellhernien und Situs inversus. Die 
genannten Untersueher kommen seMieBlieh zu dem Ergebnis, dab Ent- 
wieklungsstSrungen a m  GenitMapparat und Migbildungen an anderen 
Organen, Anomalien des Skelets, psyehische Defekte usw. gegebenen- 
falls daran mahnen miil3ten, dab mSglieherweise Mil?bildungen an den 
Nieren und den oberen I-Iarnwegen bestehen. 
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Das gemeinsame Auftreten yon Nierenmi~bildungen und eigen- 
artigen Gesichtsver~nderungcn ist im deutschen Schrifttum mit Aus- 
nahme einer spgter zu erwghnenden Arbeit yon F~I~SCHE nicht bekannt, 
wohl abet im angloamerikanischcn Schrifttum durch die Publikation 
yon P O T ~ ,  w. elche an Hand yon 20 eigenen und aus der Literatur 
zusammengestellten Fgllen dariiber berichtet. POTTER beschrieb eine 
Abflachung und m~Bige Verbreiterung des Nasenriickens, Epikanthus , 
geringes Zuriickweichen der Unterlippe, aul~erdem grofte, oft tiefsitzende 
Ohren mit mangelhaftem knorpeligen Grundgerfist. Sie demonstrierte 
im Gegensatz zu frtiheren Berichten, dal~ diese Syntropie nicht nut bei 
Monsterbildungen vorkommt, sondern auch bei Kindern ohne andere 
kongenitale Anomalie gesehen werden kann. Es ist allerdings zu be- 
merken, dab bei allen F~tllen PO:STS~Rs eine v6llige Agenesie der Nieren 
vorlag. POTTmZ sah die Gesichtsvergnderungen als so charakteristisch 
an, da~ ihrer Meinung nach, schon ans ihrem Vorhandensein allein, 
prgmortal die Diagnose eines vSlligen Nierenmangels ermSglicht wird. 
In der Folge wurden insbesondere im angloamerikanischen Sehrifttum 
mehrfach derartige Falle im Sinne POTTErs publiziert (SMITH, ~ACItT, 
G ~ T ~  und O s ~  sowie ALn~N und ORCHAt~D). Im deutschen Schrift- 
rum kommt erstmalig F~ITSC~ an Hand eines eigenen Falles yon 
Arenie bei sirenoider Monopodie auf das Problem zu sprechen. Er 
untersuehte die deutsche Literatur nach Sirenen, sirenoiden Fehl- 
bfldnngen und anderen MiBbildungen mit Arenie oder hoehgradiger 
I-Iypoplasie der Nieren, wie er sagt, und konnte dutch Abbildungen oder 
Beschreibungen allein an 83 F~tllen 17real eindeutig und 8mal fraglieh 
derartige Gesichtsverbildungen antreffen. Auch bier handelt es sich 
also um F~lle, bei denen ein funktionstiiehtiges Nierengewebe aus- 
zusehlie~en war. 

Unter den Nierendysplasien sind neben Verlagerungen, in ihrer 
Mannigfaltigkeit die quantitativen und qualitativen Ver~nderungen 
einzelner oder beider Organe zu verstehen. In morphologischen Einzel- 
beobachtungen und Sammelreferaten (MoTZF~LD, G R U ~  und B~NG) 
sind die Definitionen yon Nierenmangel, Nierenkleinheit bzw. Nieren- 
vergr613erung und die genetischen Deutungen dieser Verbfldungen nieder- 
gelegt. Die einseitige Hypoplasie der Niere stellt unter den Dysplasien 
nach BALnOWITZ eine tier h~nfigsten Mfl~bildungen dar, welche klinischer- 
seits Interesse hinsichtlich ihrer Diagnose und Operationsindikation 
beansprucht, ~ber auch im pathologisch-anatomischen Sektionsgut 5fters 
zu sehen ist ( S T ~ s ~ ) .  Trotz exakter Definition ist manehmal 
eine Abgrenzung zwischen hypoplastischer Niere und Aplasie bei persi- 
stieren der Gewebsanlage schwierig (KEMPF), wobei aueh die mikro- 
skopische Untersnehung nur mit Wahrscheinlichkeit entseheiden kann, 
ob eine Hypoplasie vorliegt (KAiSEr). In der hypoplastischen Niere 
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mtissen die wesent l ichen BestandCeile an der  Bi ldung  der  Dauerniere  
des Mensehen,  n/~mlieh die  aus me taneph rogenem Gewebe s t a mme nde n  
Nephrone  und  die aus  Pol rShren  hervorgegangenen  Sammel rohre  vor-  
handen ,  bzw. naehzuweisen sein. U n t e r  diesem Ges ich t spunk t  be- 
t r aeh te t ,  konn ten  wit  in der  uns zug~ngliehen L i t e r a t u r  nu t  wenige 
F~l le  yon  beiderse i t iger  I-Iypoplasie der  Nieren l inden.  Gesiehtsver/ inde- 
rungen  erseheinen dabe i  in ke inem Fa l l  ber i ieksieht ig t .  I m  folgenden 
sollen nun  2 Fgl le  besehr ieben werden,  bei  denen eharakter i s t i sche  
Ges ieh tsver~nderungen  mi t  doppelse i t iger  bzw. einsei t iger  Nieren- 
hypop las ie  nebs t  anderen  aber  keinesfalls  mons t r6sen  Entwiek lungs-  
s tSrungen vor lagen.  I m  I{inbl iek auf  die Gesiehtsvergnderungen,  die 
eventue l l  zu e ingehenderen kl in isehen Beobaeh tungen  AnlaB geben 
kSnnten ,  sowie auf  die noch sp/~er  zu beha~de lnden  Zusammenhgnge  
mi t  der  Dys raph ie  im Sinne OST~TAGs, erseheint  die Pub l ika t i on  der-  
a r t ig  ge lager te r  F~l le  durehaus  berecht ig t .  

Fall 1. Frtihgeburt einer i9j~hrigen Zweitgeb~renden, die frghere Sehwanger- 
sehaft mit normalem Verlauf, wghrend der jetzigen Sehwangerschaft auger 0demen 
an den Ful3knSeheln keine Auffglligkeiten. Das Kind stirbt naeh 1 Std Lebens- 
dauer als lebensschwache Friihgeburt mit multiplen Migbildungen. 

ObdulctionsprotolcolI (SN. 209/55). 45 cm lange, 1800g schwere m/~nnliehe 
Frucht, die /~ugere Deeke blaB, der abgebundene Nabelschnurrest ngher dem 
Schambein mit 3 GefgBen, eine R6ntgenaufnahme des Sch/~dels, t~umpfes und 
der GliedmaBen unauffgllig. Der Sehgdel mit 29,5 cm supraorbitalem Umfang, 
die Stirne hoeh und flach, am Gesiehtsschgdel die Nase breit, in ihrer Wurzel 
wie eingedriiekt, nieht eingezogen (Breite der Nasenwurzel etwa 3 em), der Augen- 
winkelindex 54,5, ~ul3erer Lidabstand 66 mm, innerer Lidwinkelabstand 36 mm. 
Unterhalb vom oberen Rande der AugenhShle eine tiefliegende, deutlieh aus- 
gebfldete frontopalpebrale Furche, die Lidspalten weig und often, die Auggpfel 
leicht hervortretend, Hornh/~ute diffus schleierartig getriib~, die SehlScher an- 
gedeutet zn sehen, Bindeh/~ute seitlieh ldeinfleckig ger6~et. Die untere Lidfurehe 
tier eingezogen, darunter mit naeh oben offenem Boden bds. eine l~'alte gegen die 
WangenhShle ziehend. Epikanthus bds. Die Lippen gewulstet, das kleine kaum 
zu sehende Kilm wie zuriiekgesunken, dutch einen Hautwu]st verdeutlicht. Reehtes 
Ohr mit knorpeligem Skelet, linkes Ohr im unteren Anteil knorpelig, im oberen 
h/~utig, das Relief verstriehen. Bauch iiber der HShe des Brus~korbes, das gul3ere 
Genitale angedeutet zwitterig, die deutlieh ausgebfldeten Hodens~cke leer, am 
kurzen Penis eine unterseitig endigende, welt offene HarnrShre. 

Die Schgde]hShle wurde zun~ehst nicht erSffnet, es erfolgte eine Fixierung 
des Gehirns durch Injektion yon Formalin durch die Nase. Nach Fixierung ergibt 
die Itirnsektion (185/3/55): die GrSBe des Organs entspricht dem Entwicklungs- 
alter, die l~elation zwischen GroB- und Kleinhirn ist normal, die Meningen sind 
zart und durchscheinend. Der Windungsbau I/~Bt Abweichungen yon der Norm 
nicht erkennen, an Sehnitten ist die I-Iirnsubstanz trotz l~ngerer Formolfixierung 
auffallend weich und rStlieh grau verfgrbL Eine Differenzierung zwischen Rinde 
und Marksubstanz erscheint noch nich~ mSglich, der Balken ist sehr schmal, die 
Ventrikel sind in allen Anteilen g]eichmggig leieht ausgeweitet. Die Blgtter des 
Septum pellucidum sind dicker als der Balken und schliegen einen mittelbreiten 
Ventrieu]us V. in sich ein. Am Situs fo]gende Abnormit~ten: BrusthShle: Das 
Herz samt dem Mi~telraum stgrker nach rechts verlagert, der reehte Brust- 
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fellraum ist spaltfSrmig eng, im weiteren und breiteren linken Brustfellraum 
zu oberst Diinndarmschlingen und seitlich, bzw. riickwarts Diekdarm gelegen. 
Basisnahe finder sieh ein nach aufw~rts geschlagener Tell des linken Leber- 
lappens, weleher in einem Defekt des linken Zwerctdellschenkels liegt. Die Pars 
sternoeostalis des Zwerehfells bfldet einen dreieekigen angespannSen, sagittal ge- 
stellten Anteil, weleher in einer 2 em langen sagittalen Furehe tier Leber gelegen 
ist. Diese Furche befindet sieh etwa 1 em linkerseits yore Ligamentum falciforme. 

Vorwiegend der lumbale An- 
tell des Zwerchfells fehlt. 
Das reehte Zwerchfell voll- 
standig. 

In  der BauchhShle liegt 
die stark gewSlbte 10:7 : 4 cm 
groge Leber, der mittlere und 
der untere Bauehraum leer, 
hinter dem linken Leben'and 
der angewachsene abstei- 
gende Antefl des Dickdarms 
und anschliegend das Recto- 
sigmoid. Beim Hochldappen 
der Leber sieht man den 
schlauehfSrmig gestalteten 
naeh aufw~rts ziehenden 
Magen, welcher in einen wohl- 
gestalteten ZwSlffingerdarm 
tibergeht, die oberen Jeju- 
numsehlingen leer, eng bei- 
sammen im Bauehraum ge- 
legen, die mittleren im 
Zwerchfelldefekt. Die Baueh- 
speicheldriise naeh oben hin 
verzogen, die Milz liegt links- 
seitig im Brustfellraum basal 

Abb. 1. Fall 1. Charakteristische Gesiehtsver~nde- nnd erseheint frei beweglieh. 
rungen mit Hypertelorlsmus nnd angeborener Horn- Das GekrSse des Darmes frei 
hauttriibung. Prolaps yon Diinndarmschlingen in den beweglich wie zweigeteilt mit  

linken Brustraum 
einem bi~sehelartigen Stiiek 
zu den Diinndarmschlingen 

des Bauchraumes und einem ausgezogenen breitfi~ehigen Anteil in die Brust- 
hShle reiehend, an den Blinddarm tri t t  im linken Brustraum der Wurmfortsatz 
yon vorne, der Diinndarm yon links seitlich heran. Die GekrSsearterien in einer 
gleiehen Linie und auf gleieher HShe gelegen. Im Magen und ])arm Mekonium, die 
Gallenblase und die Gallenwege unauff~llig. Das Bauehfell am Zwerehfelldefekt 
endigend, bzw in direktem Ubergang zum Brustfell. 

An den Halsorganen keine Abnormit/~ten, yon den luftleeren Lungen das 
hnke Organ neben der Wirbelsaule gelegen, zweilappig, lest, blaSrosarStlieh, das 
reehte Organ sehmal und langlieh, zweilappig, an sonst wie links. Das kugelfOrmige 
Herz mis t  an der Basis 3 era, yon der Basis zur Spitze ebenfalls 3 cm, erscheint ohne 
~ul]ere Verbindungen, die abgehenden und zukommenden Gef~Se in gewShnlicher 
Lagerung, fetale Blutwege often, Herzscheidew~nde und I-I_erzklappen o. B. Von der 
ttauptsetflagader geht knapp auf HShe unterhalb des linksseitigen Zwerehfelldefektes 
eine Arteria eoeliaca, sowie eine naeh aufw&rts fiihrende Arteria mesenteriea superior 
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und inferior ab. I m  Retroperi toneum die groB erscheinenden Nebennieren an ge- 
h6riger Stelle, die rechte Niere (vorerst n icht  darstellbar) findet sich bei der Prg- 
p~r~tion sls 1,2: 0,9:0,4 em groBes unter  der hTebenniere gelegenes, rundliches, 
gl~ttes Gebflde, welches einem trichterf6rmigen Nierenbecken aufsitzt, der rechte 
I-Iarnleiter einige Millimeter dick, zieht in gew6hnlichem Verlauf naeh abwarts.  
Von der medi~nen konvexen Oberflgche ist eine zur unteren Hohlvene fiihrende 
Blutader  zu verfolgen und eine Sehlagader zu sehen, welche vor der Hohlvene 

Abb. 2. Fall 1. I-Iypoplasie der Nieren. Abnorm hoher Abg'ang der ]inken Nierenarterie 
bei (a). Hypospadie 

aus der H~uptschlagader etw~ 1 cm oberh~lb deren Endauftei lung abgeht. Die 
lin~e Niere bohnenfSrmig gest~ltet, 2,3 : 1,2 : 0,7 em groB, mit  ~ngedeuteter L~ppung 
und einem medi~nen Nierenbecken. I m  Hilusgebiet eine zur unteren Hoblvene 
ziehende Blutader  zu sehen. Als Schlag~der findet sich ein diinnkalibriges Gef/~B, 
welches nnterhalb  der Arteria mesenterica inferior seitlieh aus der Aorta entspringt,  
der linke Harnlei ter  einige Millimeter dick, gew6hnlich, die t tarnblase  o. ]3. Auf 
der H6he der Linea terminalis zwei fiber stecknadelkopfgro•e Gebflde yon r6tlieher 
Farbe, die Harnr6hre  bis auf die beschriebene unterseitige Endigung nnauff/~llig. 

Am Skelet keine Abnormit/~ten. Im unteren Ende des rechten Oberschenkel- 
knochens kein Knochenkern.  

Histologissh. Rechte Niere : U m  einen gr6f~eren Hohlraum, welcher yon einem 
mehrschichtigen Epithel  ausgekleidet wird, l inden sich gegen den oberen und 
unteren  Pol zu zwei s/~ulenf6rmige und inselartige Gebflde, der Hohlraum geo~en 
die konvexe Oberfl~che yon loekeren gef~13fiihrendem Bindegewebe getrennt.  In  

Virchows Arch. ]3d. 329 29 
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den tieferen Lagen dieses lockeren Bindegewebes zwei kleinere Inseln. AnschlieBend 
an diesen ttohlrgum, der offensichtlich ein Sammelbecken darstellt, ein kernarmes, 
aber ziemlich faserreiches fibr6ses Bindegewebe mit reichlich hyalinen Ziigen. In 
diesem Bindegewebe eine ganz charakteristische Anordnung erkennbar. Immer 
wieder knollig knotige Bindegewebsareale nm rundliche d2iisige ttohlr&ume, die 
Bindegewebs~gen locker, parallelfaserig mit gleich gerichteten Kernen, keine oder 
nur ganz wen{ge elastische Fasern erkennbar. Nach auBen zu eine deutliche Ver- 
dichtung des Bindegewebes. Das Epithel der Hohlrgume hochprismatisch bis 

Abb. 3. Fall 1. Histologisches 13bersichtsbild yon der rechten und linken Niere 

zylindrisch ohne Biirstensaum, die Zellkerne oval, gelegentlich keulenfSrmig, die 
Lichtungen meist.ens frei, enthalten nut gelegentlich ~bgesto~ene Epithelien. Welter 
gegen die Oberflgche zu unregelm~Bige Auslgufer des beschriebenen Bindegewebes, 
keine eigentliche Strahlenbildung erkennbar. Das Bindegewebe in mehr auf- 
gelockerter Form, hierselbst nun verschieden weite kanglchenartige Bildungen zu 
sehen, welche mit abgeflachtem bis kubischem Epithel ausge~eidet sind, deren 
Zellen durchwegs rundliche Kerne mit gelegentlich deutlichen Kernk6rperchen 
erkennen lassen. In dieser Lage linden sich in einer l~eihe Glomeruli, wobei oft 
anschlieBend an diese noch dunkelzelligere, schlauchf6rmige Ausstiilpungen wie 
kappenf6rmige ampullgre Bildungen vorhanden sind. In dieser Gewebsschicht 
im Zwischengewebe deutlicher als nierenbeckenw~rts eine scht~ttere Rundzell- 
infiltration und gelegentlich herdfSrmig inselfSrmig angeordnet chaadroide Struk- 
turen (Knorpelinseln). Die Gefa~e sowohl in dem erst bescbriebenen als auch in 
dem zuletzt 'beschriebenen Anteil wie in Gmppen beisammenliegend, deutlich 
gefi~llt. In den beschriebenen cystischen Ausweitnngen oberfl~chennahe fallen 
sehr h~ufig br6ckelige grobe Gewebsteile auf, welchen nackte Kerne untermischt 
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sind und we sieh gelegentlich um einen EiweiBkern im HE-Schnitt tintenblaue, 
bei der Kossaf/~rbung schw~rzlieh brgunliehe Massen nachweisen lassen. Oft such 
nur randst/indig eine zusammengesinterte Eiwei{]masse naehgef~rbt. 

Die linke l~iere l~Bt Mark und Rindenanteil schon deutlicher voneinander 
unterschieden erkennen, die Glomeruli finden sich in 2 4  Etagen ausgebildet, 
im Zwischengewebe der Rinde eine schiittere Infiltration und cystisch ausgeweitete 
Kan/~lchen~bschnitte mit EiweiB- und Kalkmassen. ttier such bereits eine von 
flachen Epithelien ausgekleidete grSBere Cyste. Das Zwischengewebe der Mark- 
substanz 5rtlich st/~rker hyMinisiert, die Gef/~l]e in einem ttaufen beisammen- 
liegend. Leber mit streifigen und herdfSrmigen Blutbildungsherden, die Zellbalken 
selbst unauff/~llig, Sudan- und Berlinerblauf/~rbung negativ. Innersekretorische 
DrSsen, Oesophagus, Magen, Darm, Milz o.B. Die Lungen weitgehend drfisig, 
besonders das rechte Organ mit wenig entfalteten Alveolen, bds. in den A]veolen 
netzig f~tdige zart rosa gef/~rbte Massen als InhMt. Das Zwisehengewebe breit, 
auffMlend erscheint eine st/~rkere F/~ltelung der angenfMlig gekniekten bzw. kom- 
primierten Luftwegs/~ste. 

Gehirn: Die Markseheidenf/~rbung zeigt inl Bereich der GroBhirnhemisph/~ren 
eine beginnende Bemarkung der inneren Kapsel. Im Hirnstamm ist der Lemniseus 
medialis allein bemarkt, nur im Kleinhirnmarklager und Rfickenmark ist die 
Myelinisation welter fortgesehritten, die GroBhirnrinde ist zumeist noch vier- 
sehiehtig und wenig ausdifferenziert. Die Ganglienzellen, die wenige Pyramiden- 
formen aufweisen, sind zum Tell in S/~ulenform angeordnet. Uberall, besonders 
im Kleinhirn, tritt noeh die embryonMe K6rnersehicht in Erseheinung. Das Mark- 
lager zeigt an vielen typisehen Stellen eine lebhafte Myelinisationsgliose. Be- 
vorzugt in periventrikul/~ren Gebieten sieht man in den Gliazellen reiehlieh 
feinbrSekeliges NeutrMfett. In den lateralen Winke]n der Seitenventrikel und an 
den Markgef/~Ben in Form tr~ubenfSrmiger Gebilde verschiedener GrSBe sieht man 
h/~ufig Keimzentren, die aber nicht fiber das normMe MaB in diesem Entwicklungs- 
alter hinausgehen. Die Meningen sind noch ziemlieh kompakt und zellreieh, 
besonders dicht und zellreich erscheinen die Plexus der Seitenventrikel, die hyper- 
pl~stiseh anmuten. Der Nodulus des Kleinhirnwurmes zeigt einseitig eine knoten- 
fSrmig in den Ventrikel ragende, heterotop imponierende Dysplasie. Der Zentral- 
kanal erweist sich auf allen Sehnitten durch das l~ickenmark noeh often und an 
einer kurzen Streeke des SacrMmarkes verdreifacht. Die Gef/~l]e des Zentralnerven- 
systems sind fast fibera]l ausgeweitet und prall mit Blur geffillt. Eine exzessive 
Erweiterung sieht man vor ahem im Marklager, vorzfiglich des Kleinhirns. Hier 
findet man allenthalben herdfSrmig Wucherungen des Gef/~l]bindegewebes mit 
Bildung zablreicher neuer Capi]laren, die dutch gesehwollene Endothelkerne und 
ihre gequollene Wand ins Auge springen. Diese Gef~Bneubildungen stehen h~ufig 
am Rande von runden, durehsehnittlich 1/2 mmim Durehmesser haltenden Herden, 
in deren Bereieh man degenerierte Markfasern, reichlich kleine Gliakerne, seltener 
Erythrocyten und eosinophile Schollen beobachten kann. Im ~'ueleus dentatus, 
der derartige Herde auffMlend h/~ufig aufweist, sind die Ganglienzellen geschrumpft. 
Ein Znsammenhang zwisehen diesen Herden und den fetthMtigen GliazelIen 
besteht nieht. 

Auge * : Der ganze Bulbus eher als klein zu bezeichnen, das Hornhautepithel in 
gewShnlicher Dicke, die BowMA~sche Membran deutlich, das Stroma ]eieht ge- 
loekert. Die DESCEMETsehe Membran etwa in der Mitre der tIornhauthinterseite 
an umschriebener Stelle verquollen, dortselbst breitfl/~ebig anhaftend ein locker 

�9 Wertvolle Hinweise bei der histologische Begutachtung der Augenbefunde 
verdanken wir Herrn Dr. R. G. F~EY yon der II. Universit/~ts-Augenkliuik in 
Wies. 
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Abb. 4 a - - c .  Befunde a m  Zen t ra lne rvensys tem bei Fall 1. a Verdre i fachung des Zentral-  
kanales  hn  Bereieh des Saera lmarkes  (ttEIDnNHAI~sehe 1Ylarkscheidenf~rbung). b I Ie tero-  
top a n m u t e n d e  Rindendyspl~sie dee Kle inh i rnnn te rwurmes ,  zapfenf6mnig in das L ~ m e n  
dcs 4. Ventrikels ~orspr iugend (Kresylviolet t) .  c Nucleus den ta tus  (IIEIDE~H,~IN). E n o r m  
erwei ter te  Gef~Se bei (x); kleine, l~nde  Markl iehtungsherde mi t  randsti~ndiger ~Vucherung 

des Gef~l~bindegewebes bei (y) 



Abb.  5 a - - c .  Fall  1. Kistologische Befmade an  den Angen:  ~ kongeni ta le  vordere  Synechie. 
Endo the l  der  Cornea bei (x). DESCE~ETsche Membran  bei (y). Res t  der  P u p i l l a r m e m b r a a  
(z). b 0dematSses ,  mesodermales  Gewebe im Iriscorne~lwinkel,  welche einen Verschlul~ 

des I t :~mmerwinkds  bilden, c Patho]ogische Exkav~ t ion  tier P~oille 
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Streifen und Insein aus einem ]oekeren Zwisehengewebe mit einem oder 2 Gef~Ben 
gebauter Gewebsbezirk, auf welchen sich oberflAchlich das Hornhautendothel 
fortsetzt. Seitlich an diesem Gewebsbezirk ein dtinnw~ndiges GefAl] und Pigment- 
ldumpen vorh~nden. Von diesem diinnwandigen Gef~B ziehen peripherwArts zarte 
in Richtung eines biirzelartigen Fortsatzes der Regenbogenhaut. Dieser Fortsatz 
in gleicher Weise aus einem loekeren Zwischengewebe mit vielen diinnwandigen 
Gefgl3en aufgebaut. Im Gewebe der Regenbogenhaut selbst keine Zeiehen einer 
Entziindung. Im Bereiehe der einen Kammerbueh~ eine eigenartige Lockerung 
des Grundgewebes und zartfaseriges Gewebe erkennbar. Vorderseitig an der Linse 
einze]ne Pigmontkliimpehen ~orhanden, sonst die Linse un~uffi~llig. Im Bereieh 
der Sehnervencintrittstelle eine tiefe ~mpullenfSrmige Ausbuehtung, an deren 
Grund die anscheinend verdichtete und ausgebauchte Lamina eribrosa zu sehen ist. 

Pathologisch-anatomische Diagnose. Friihgeburt, Unreife der Organe, Hypo- 
plasie beider Nieren mit kleinen Bl~stemeysten, abnorm hoher Abgang der ]inken 
Nierenarterie, linksseitiger Prolaps yon Baucheingeweiden (Diinndarm und Dick- 
darm, Milz sowie Teile yon Pankreas und Magen) in den linken Brustfellraum bei 
Defekt der Pars lumbalis des Zwerchfells. Mesenterium commune, ttypospadie, 
Dextrokardie, Hypoplasie der Lungen, angeborene Hornhauttrfibung, angeborenes 
Glaukom, persistierende Pupfllarmembran, Hypertelorismus. 

Aus den Nierenbefunden kSnnen wir ein Stehenbleiben auf gewisser 
Entwicklungsstufe und Riickbildungsvorg~nge feststellen. Wir sehen 
in der rechten Niere ein weniger fortgesehrittenes Entwicklungsstadium 
vorliegen als in der linken, die Untersuchung ergibt zwei sichere und zwei 
in ihrer Fortbfldung anseheinend gehemmte prim~re Pyramiden, ein un- 
vol]st~ndig ausgebildetes Nierenbeeken, Fehlen und Verminderung yon 
Kanalsystemen, wobei anscheinend die Sammelrohre in st~trkerem MaBe 
betroffen werden. Die Cysten in beiden Organen sind ein so h~ufiger 
Befund, dal~ BussE meinte, jede hypoplastische Niere sei auch eystisch. 
In  unserer speziellen Fragestellung kSnnen wir den Cysten eine sekund~tre 
Bedeutung zumessen und verweisen auf die jiingst erschienenen Be- 
schreibungen yon KEMPF. Aul3erdem ist bemerkenswert, dal~ die linke 
Niere in ihrer Entwieklung anscheinend weiter fortschritt und der 
abnorme hohe Abgang der an sieh sehr kleinkalibrigen zufiihrenden 
Seh]agader keinerlei wesentliehen EinfluB auf deren Unterentwieklung 
zeitigte. In einer Korrelation zur Zwerchfellhernie scheint unsere Nieren- 
ver~nderung nieht zu liegen, wie woh] KLEI~E annahm, dab eine Nieren- 
dysplasie mSglicherweise aueh in urs~chliehem Zusammenhang mit einer 
Zwerehfellhernie stehen kSnne. Die Zwerehfe]lhernie links ist als falsche 
]{ernie bzw. als Prolaps naeh SIEGMU~TD anzusehen, wobei einerseits 
der ]inke Abschlu~ zwisehen Brust- und BauehhShle an und fiir sich 
sp~ter als der reehte stattfindet und andererseits in dem bestandenen 
Defekt das Mesenterium commune sieherlieh ein Bestehenbleiben dieses 
und nur mSglicherweise eine Entwicklung des Defektes begiinstigte. 
Es handelt sieh bei dieser falschen Hernie uln eine I-[emmungsmil~bildung. 
Das definitive Zwerchfell entsteht bekannterweise erstens aus dem 
mittleren Teil des Septum transversum, zweitens aus zwei symmetrischen 
Anteilen der Membrana pleuroperitonealis, die in die Us~:ovschen Pfeiler 
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iibergehen und dri t tens aus den .Teilen, die bei d e r  Erweiterung des 
Thorax entstanden sind. Da in unserem Fall die Pars lumbalis fehlt, 
liegt hier eine Defektbildung in Form einer Aplasie des dorsalen UsI~ov- 
schen Pfeilers vor. Eine Verbildung am i~uBeren Genitale beschrieb 
unseres Wissens in Gesellschaft mit Hypoplasie der Nieren DmKMAN~, 
bei einem Fall fand sich eine Atresie der Urethra, in unserem Fall liegt 
Itypospadie vor. 

Hervorheben mSchten wir noch die Hypoplasie der Lungen ins- 
besondere deshalb, weil der Befund hi~ufig bei jenen Fiillen beschrieben 
wurde, wo Arenie vorlag und man andererseits versuchte, dieser I{ypo- 
plasie bzw. Aplasie der Lungen ein begfinstigendes Moment im Vor- 
dringen yon Bauehorganen in den Brustraum zuzuschreiben (Scgonz). 

Der pathologische Befund am Zentralnervensystem kann nach zwei 
Gesichtspunkten zusammengefaBt werden: 1. nach Entwicklungs- 
stSrungen und 2. nach davon unabhi~ngigen St5rungen. Zu den Ent- 
wicklungsstSrungen rechnen wir mit aller gebotener Vorsicht den stellen- 
weise verdreifachten Zentralkanal, die Dysplasie im Bereich des Unter- 
wurmes, die Plexushyperplasie, das erweiterte Cavum septi pellucidi 
sowie mit Einsehr~nkung die Balkenhypoplasie. Wenn auch die er- 
w~hnten morphologischen Abweichungen im einzelnen nur als gering- 
fiigig zu bezeichnen sind, so stellen sie in ihrer Gesamtheit einen Befund 
dar, der in erster Linie eine Zuordnung zu dysraphischen Entwieklungs- 
stSrungen ermSglicht. Unter Dysraphie versteht man naeh OSTERTAG, 
der das ganze Problem in seinem Handbuchbeitrag zusammenfassend 
darstellt, den /ehlerha/ten Schlu/3 des dorsalen Neuralrohres. Zu den 
spinalen dysraphischen StSrungen gehSren nach B ~ D A  U.a.  auch 
abnorme Befunde am Zentralkanal wie Hydromyelie, Ependymproli- 
ferationen, Verdoppelungen usw. Wir mSchten daher das verdreifachte 
Stfick Zentra]kanal als dysraphisches Symptom auffassen. ~hnliches 
vermuten wir auch yon der heterotop anmutenden Fehlbildung am 
Unterwurm. Nach OSTERTAG treten bei der Dysraphie im Flfigel- 
plattenbereich ]{eterotopien und Sp~tdifferenzierungen auf. Eine be- 
sonders kritische Stel]e sei der Nodulus mit dem Telaansatz, wo es 
zumal auf dem HShepnnkt der Abwanderung aus den Ependymteilen 
zu mesenchymal ektodermalen Untermischungen kommen soll. Diese 
kSnnen Ms einfache Feh]bildungen liegen bleiben oder zu Misch- 
geschwiilsten des Unterwurmes werden. Es wird dabei betont, dab die 
meisten Fehlentwicklungen des Kleinhirns nicht isoliert auftreten, 
sondern als Tell einer fibergeordneten a]lgemeinen StSrung. Erst  in 
letzter Zeit besch~ftigt man sich mehr mit den dysraphischen Aqui- 
valenten des GroBhirns. Abgesehen yon der Balkendysgenesie, die in 
vielen F/~llen (B~DA, MARBURG, DE MORSIEI% OSTERTAG) einer cIys- 
raphischen StSrung gleichgesetzt wird, die yon der Gegend des rostralen 
Sehlusses des Neuroporus anterior - -  der sp~teren CommissurenpIatte - -  
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ihren Ausgang nimmt, gibt es auch noch andere Fehlentwicklungen, die 
als hierher gehSrig betrachtet  werden. Auch an dieser Stelle miissen 
wir auf den Handbuchbei trag OSTm~Ti~Gs verweisen. Er  land im Gehirn 
yon Dysraphikern eine fehlende ausreichende Trennung in der Mittel- 
linie des Frontalhirns, periventrikul~tre Gliosen, I{yperp]asie des Plexus 
chorioideus, Hydrocephalus usw. Interessant in unserem Zusammen- 
hung ist die Feststellung, daf~ das Mesenchym h~ufig iiberschiissig 
angelegt wird und sich auch eine abnorm starke Capillarisation zeigt. 
Es lgl~t sich somit aus dem Befunde im Zentralnervensystem auf eine 
EntwieklungsstSrung im Sinne einer durchgehenden leichtgradigen 
cerebrospinalen Dysraphie schliei3en. Wenn auch eine starke Capillari- 
sation, wie eben erwahnt, vielleicht in das Bild der Dysraphie passen 
wiirde, so wo]len wir doch den Befund am intracerebralen Mesenchym 
vorerst noch yon den EntwicklungsstSrungen trennen. Die Wucherung 
yon Capillaren im Zusammenhang mit kleinen Destruk~ionsherden finder 
man in erster Linie an gewissen Pr~dilektionsstellen bei der chro- 
nisehen Alkoholvergiftung in der Form der sog. Polioeneephalitis 
haemorrhagica superior acuta, aber nach P~T~RS auch bei verschie- 
denen Intoxikationen und bei der WxLso~sehen Pseudosklerose. Da wir 
derartige Herde, die keineswegs als entziindlieh aufgefaItt werden 
k6nnen, in ~thnlieher Form beim Neu- oder Friihgeborenen noeh nicht 
antrafen, so wollen wit der Vermutung Ausdruck geben, daf~ es sich 
hierbei ebenfalls um die Folgen einer Intoxikation bzw. einer Ern~hrungs- 
stSrung handelt. 

An den Augen ist ein Persistieren der Pupil larmembran zu ver- 
zeiehnen. Die Pupit larmembran an und fiir sieh besteht aus Arkaden 
diinnwandiger Gef~l~e - -  im Gegensatz zu den auffallend diekwandigen 
Irisgef~l~en - -  und aus einem sehr diinnen fast strukturlosen Film yon 
Mesoderm. Die Riiekbildung dieser  Pupil larmembran beginn~ mit 
61/~ Monaten, indem zuerst die zentralen Arkaden verSden und ver- 
sehwinden. In  unserem Fall hat  man den Eindruek, dal~ sich yon der 
Pupil larmembran mehr vorfindet, als sich dem Entwicklungsmonat ent- 
sprechend erwarten liel~e. Die Verwachsung an der Igornhauthinterseite 
ist ~ls ,,kongenitale vordere Syneehie" zu bezeiehnen. Es handelt sieh 
hierbei um Adhgsionen yon mesoblastischem Gewebe der Iris zur hin- 
teren Hornhautflgehe im Sinne einer unriehtigen Differenzierung des 
postendothelialen Gewebes. Dieses postendotheliale Gewebe nimmt im 
12 ram-Stadium des Embryos  die zukiinftige Vorderkammer ein, und 
normalerweise formiert sich die Pupil larmembran und die Iris daraus. 
I m  weiteren verliert das postendotheliale Gewebe vSllig den Zusammen- 
hang mit  der mesoblastischen Schieht, aus weleher alas DESCEMETSehe 
Endothe] gebildet wird. Bleiben Teile des postendothelialen Gewebes 
in Zusammenhang mit der Riickseite der l-Iornhaut, so feh]t an dieser 
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Stelle der Adhesion meist  die D~SCE~ETsehe Membran.  I n  unserem 
Falle  ist ein Fehlen  des Endothe ls  ~ls auffallend zu bezeiehnen. Diese 
adheren ten  S~r~nge b i l d e n  alle ~berg~nge  yon  einfaehen Fs  bis zu 
brei teren peripheren Gewebsm~ssen. I n  unserem F~]l k o m m t  die 
Adhesion yon  der Pup i l l a rmembran ,  wie dam di innwandige kleine seit]iehe 
Gef~g an  der Adh~tsion e rkennen  l~Bt. Die in der K a m m e r b u e h t  vor- 
l iegenden per ipheren Gewebsmassen bi lden einen VerschluB des Kammer -  
winkels u n d  mind die Ursache eines 
kongeni ta len  Glaukoms. 

Einen ahnliehen Fall schilder~ I. MANN 
im Zusammenhang mit einer angeborenen 
vorderen Syneehie in ihrem Bueh, Abb. 209 
(Auge eines 10j~hrigen Kindes). ,,Man 
sieht weigliehe Gewebsstr~nge und Ge- 
websmassen von der Vorderflaehe der Iris 
gegen den Kammerwinkel zu ziehen. Es 
bestand ein erhShter intraocularer Druek 
und eine g]aukomatSse Exk~vation der 
Papille, aber keine VergrS~erung des 
Auges oder der Cornea, was besonders 
betont wird." Dieses periphere weiNiche 
lockere Gewebe bloekierte den Kammer- 
whlkel und reprs einen miBgebil- 
deten peripheren Anteil der Pupill~r- 
membran. 

Die angeborene Hornhaut t r i i -  
bung  unseres Falles ha t  somit ihr 
Subs t ra t  in einem angeborenen Abb. 6. Fa l l2 .  Charakteris t ische Gesichts- 

verbf ldung mi t  Hyper te lor ismus,  
Glaukom (deutliehe g]aukomat5se greisenbafter Ausdruck 
E x k a v a t i o n  der Papille), welches 
wiederum eharakterisiert  ist durch mesodermales Gewebe im Irim- 
Cornealwinkel u n d  eine vordere Synechie. 

Fall 2. (Dieser Full wurde wegen des ttyperte]orismus bereits an anderer Stelle 
kurz mitgeteilt.) 

Uber die Famflienanamnese liegen aul3er dem Vermerk, dab Mutters Vater 
Trinker gewesen sei, keine wesentliehen Angaben vor. E. ist das 1. Kind, die 
Mutter war bei der Geburt 29j~hrig. Schwangersehaft und Geburt verliefen 
normal. Bis in das zweite Lebensjahr soll E. wie ,,leblos" dagelegen sein. Die 
k6rperliehe und geistige Entwieklung verlief augerordentlieh verlangsamt. Sie 
lernte erst mit 31/2 Jahren gehen und nie spreehen. Der Stuhl kam schon immer 
bei der Scheide heraus. 

Be]und. K6rperlieh betr~ehtlieh unterentwickeltes M~dehen yon 4I/2 Jahren 
in ausreiehendem Ern~hrungszustand (KSrperl~nge 85 start 102 em). Die Haut 
ist auffallend blab mit leicht gelber Komponente. Am Stature und an den Ex- 
tremit~ten zahlreiehe Narben naeh Furunkulose. In der Gegend des rechten 
Rippenbogens finder sieh ein linsengroBer Naevus pigmentosus, seitlieh d~von 
ein grSBerer, hellbrauner Pigmentfleek. Der Kopf ist auBergew6hnlieh breit, kurz 
und hoeh und turrieephal konfiguriert (Kopfmage: grS]te Kopfbreite 125 ram, 
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grSI3te Schadellange 136 mm, OhrhShe des Kopfes 119 mm, kleinste Stirnbreite 
104 mm, innerer Lidwinkelabstand 34 ram, guBerer 82 mm, Kopfumfang 440 ram, 
Augenwinkelindex 41,4). Die Stirhe ist fiber der Nasenwurzel eingedellt und im 
oberen Anteil nach vorne ausladend. Das Hinterhaupt ist stark abgeflaeht. Das 
relativ groi~e, flaehe, ausdrucksvo]le Gesicht mutet  greisenhaft an. Auffallend ist 
besonders der were  Augenabstand, der eindrucksm~Big noch durch einen be- 
tr~chtlichen Strabismus divergens vermt~rkt erscheint. Die Irides sind grau. Die 
Nase ist kurz, an der Wurzel sehr breit und eingesunken, die NasenlSeher sind yon 
vorne siehtbar. Eine ziemlich ausgepr~gte, bogenf6rmig ver]aufende HautfaIte 
zieht beiderseits vom inneren Lidwinkel gegen die Wange. Die Ohrmuseheln sind 
nicht auffallend verbildet. Die Lippen sind sehr schmal, die Unterlippe weieht 
etwas zurfick. Es finder sieh ein intaktes vollstgndiges MilchgebiB. Zunge, Gaumen 
ohne Befund. Die Kopfhaare sind dunkelblond, fein, leicht ge]ockt. Die Stirn- 
haargrenze liegt ziemlich tier. Die AfterSffnung fehlt, der Sphincter ani wirdals 
tastbar beschrieben. Das i~uBere Genitale ist weiblich, kindlieh, die Hymenal- 
6ffnung welter als normal. Der Stuhl wird durch die Vagina entleert. Dam motorisch 
deutlieh riickst~ndige Kind zeigt einen durchaus normalen neurologischen Befund. 
Gesichts- und H6rsinn sind, soweit iiberhaupt priifbar, nicht gest6rt. Psychisch 
besteht eine tiefmtehende Idiotie. Vorgehaltene Gegenstgnde werden fixiert und 
ergriffen, aber kamn sinngemaB damit hantiert. Es besteht keinerlei Sprach- 
verst~ndnis und keine sprachliche J~u~erung. 

Verlau[. Wenige Tage nach der Aufnahme erkrankt und stirbt das Kind an einer 
Dysenteric. 

Aus dem Obduktionsprotokoll (525/12). Hals- und Brustorgane, Leber und Mflz 
mind ohne pathologischen Befund. Beide Nieren sind mit~gebildet. Die rechte 
zeigt eine 2 em breite quere Furche, die annghernd in der Mitte ringfSrmig an- 
geordnet ist und durch ihre grauweii3e Farbe und derbere Konsistenz auffgllt. 
Die linke Niere ist ausgesproehen hypoplastiseh und erweist sich als ein sehmales, 
sackfSrmiges Gebilde mit normal angelegtem Becken und Ureter. Auger einer 
Atresia ani finder sich ein Uterus bicornis (die zur genauen Besehreibung und histo- 
logischen Bearbeitung vorbereiteten Organe des Urogenitalsystems gingen leider im 
Laufe der Jahre verloren). Dysenteric (FLExNER). 

Der Sehgdel zeigt eine stark turricephale Verbildung, doch fehlen sowohl 
jegliche MiBverhMtnisse an den Nghten, als aueh Zeichen eines gesteigerten Hirn- 
druckes. Von vorne betraehtet findet sieh eine abnorme Verbreiterung der Pars 
nasalis des Stirnbeines und Vergr6Berung des Abstandem der Lamina papyraeea. 
Das Stirnbein ist auBerdem stark naeh vorne zu konvex vorgewSlbt. Die Orbitae 
mind in keiner Weise verbfldet. Die Schli~febeinschuppen laden welt nach lateral 
aus. An der Schgdelbasis ist kein abnormer Befund zu erheben. 

Hirnsektion (31/1/54). GehirngrSl3e der Norm entspreehend. Normale Relation 
zwischen Gro]- und Kleinhirn. Auffallende Kiirze der GroBhirnhemisphgren. Die 
SYLVIsche Furche verl~uft etwas steil. Der Windungsbau l~I3t keine Abweichung 
yon der Norm erkennen. Die Meningen sind zart, die Falx gut ausgebildet. Auf 
den Frontalschnitten dureh die GroBhirnhemisph~ren finder sich ebenso wie an den 
Schnitten dureh den Hirnstamm, das Kleinhirn, die Medulla sowie durch das 
gesamte Rtickenmark ein durchaus normaler Befund. 

Histologischer Be/und des Zentralnervensystems (es wurden yon allen wichtigen 
t~egionen Prgparate angefertigt). Der Befund ist sehr diirftig. Es findet reich 
lediglieh eine durchgehende, ziemlich erhebliche Ausweitung der periadventitieUen 
Rgume und in der Rinde deutlich merkbare Parenchymausf~lle, racist in  Form- 
gefa~abhgngiger kleiner Liickenfelder im Bereich der 3. Schicht. Die Suche nach 
dysraphischen St5rungen im Rfickenmark und nach dysraphischen ~quivalenten 
im :Bereich des GroBhirns, Kleinhirns usw. war erfolglos. 
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Zusammengefagt handelt es sieh bei diesem Fall um eine Kom- 
bination yon Migbildungen des Urogenitalsystems und des Gesiehtes 
mit Idiotie bei einem 41/2 Jahre alt gewordenen Miidehen. Eine genaue 
Besehreibung der erstgenannten Fehlbildungen konnte nieht erfolgen, 
da die Pr~parate in Verlnst gerieten. Soweit sieh beurteilen l~gt, liegt 
eine linksseitige hypoplastisehe Niere mit normalen ableitenden Harn- 
wegen vor, w~hrend die Verh/~ltnisse reehts unklar bleiben mfissen. 
AuBerdem land sieh eine Atresia ani mit Reetovaginalfistel und ein 
Uterus bieornis. Der Kopf ist turrieephal konfiguriert, ohne die Merk- 
male, der dureh vorzeitigen Sehlug der Niihte bzw. einer fehlerhaften 
Anlage der Knoehenbildungszentren hervorgerufenen Craniostenose. Die 
pathologisehe Euryopie entsprieht aueh rein metriseh einem Hyper- 
telorismus. Charakteristiseh ist ferner das flaehe, ausdruekslose Gesieht 
mit  greisenhaften Zfigen. Fiir die tiefstehende Idiotie konnte ana- 
tomiseh kein Anhaltspunkt gefnnden werden. Es ist zu bezweifeln, ob 
die, wenn aueh deutlieh wahrnehmbaren vorwiegend gefiiBabh/ingigen 
Ganglienzellausf~lle der Groghirnrinde fiir den hoehgradigen Sehwaeh- 
sinn verantwortlieh gemaeht werden kSnnen. Wir mSehten eher dazu 
neigen, hier von einer ,,befundlosen" Idiotie im Sinne yon H. JAKOB 
ZU spreehen. Bemerkenswert ist das Fehlen yon dysraphisehen St6- 
rungen im Riiekenmark und Groghirn. 

Bespreehung der Befunde 

Auf Grund der bei beiden F/~llen erhobenen Befunde handelt es sieh 
einerseits um Dysplasien des Urogenitaltraktes, andererseits um eine 
StSrung im Bereiehe des Gesiehtsseh/~dels mit dem hervorsteehendsten 
Merkmal eines fiberweiten Augenabstandes im Sinne eines Hyper- 
telorismus. W/ihrend beim ersten Fall beide Nieren ausgesproehen 
hypoplastisch sind, finder sieh beim zweiten Fall lediglieh die ]inke Niere 
im Sinne einer Hypoplasie verkleinert. Es verdient ausdriieklieh fest- 
gestel]t zu werden, dab das ableitende Harnsystem durehaus normal 
ausgebildet ist. In der feingeweblichen Untersuehung, die nur beim 
ersten Fall mSglieh war, ergibt sich ein Uberwiegen der bindegewebigen 
Grundsubstanz gegenfiber dem Organparenehym und eine insbesonders 
reehts geringer ausgepr/igte Anfteilung der S/iulen und Pyramiden, 
beiderseits Cysten und Knorpelinseln. Glomeru]i sind in ihrer sonst 
typisehen stockwerksartigen Anordnung nieht zu sehen. Neben den 
primgren Entwicklungsst5rungen sieht man als sekund/ire Folge degene- 
rativ-atrophische Ver/~nderungen. Es scheint also beim ersten Fall eine 
zu geringe oder mangelhafte Wachstumsenergie der Ureterenknospe 
bzw. des metanephrogenen Gewebes vorzuliegen, wodurch das Wachs- 
turn der Naehniere wohl induziert, aber auf einer gewissen Stufe zum 
Stillstand gekommen ist. 
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Bemerkenswert erschein~ uns das gleiehzeitige Vorliegen von Ent- 
wicklungsstSrungen des Genitalapparates, und zwar im 1. Fail in Form 
einer Hypospadie und beim 2. Fall als Uterus bicornis kombiniert mit 
einer Atresie des Anus und Rectovaginalfistel. Wit finden also hier 
eine rudiment~re Entwicklung des inneren Genitale mit einer Hem- 
mungsmiBbildung des Sinus urogenita]is vergesellschaftet. Nach KEMPr 
sind zahlreiche Formen schwerster Migbildungen des weiblichen Geni ta l  
systems bei Nierenagenesie nachgewiesen und auch ADI~IAN und LIC~- 
r meinen, dab nii~ Anomalien des Genitales vergesellschaftete 
Entwicklungsst6rungen des Harntraktes weir h~iufiger beim Weibe als 
beim Manne beobachtet werden. 

Beziiglieh der Gesichtsver~inderungen ist folgendes zu bemerken. 
Im Vordergrund steht in beiden Fgllen, wie oben erw~hnt, der gyper -  
telorismus. Dieser finder sich, wie der eine yon uns (G.) vor kurzem 
dargelegt hat, selten allein, sondern zumeist mit anderen Entwicklungs- 
stSrungen sowohl des Craniums Ms aueh des iibrigen K6rpers ver- 
bunden. Nach den bisherigen Erfahrungen erscheint es fiberhaupt 
nicht berechtigt, den I{ypertelorismus als MiBbildung sui generis, sondern 
nur als geringste Ausbildungsform yon Fehlentwieklungen anznsprechen. 
Besonders h~iufig ist die Kombination mit turricephMus~hnlichen 
Seh~ideldysostosen (Turricephalie, Aerocephalosyndaktylie und Dys- 
ostosis craniofacialis) und vor allem aber, was besonders im Zusammen- 
hang mit unseren F~llen bemerkenswert erseheint, mit den sog. kranio- 
eerebralen Dysraphien (D~ MORSIER). Es handelt sieh bei letzteren 
um Verbindungen zwischen transethmoidalen Spaltbildungen mit 
schweren cerebralen EntwieklungsstSrungen wie Riechlappenagenesie 
und Balkenmangel. Nun gibt es aber im Bereieh des Groghirns dys- 
raphisehe Xquivalente, die sich nieht in Form derartig augenfglliger 
MiBbildungen bemerkbar maehen. Es erseheint nun sehr interessant, 
dab sieh beim ersten Fall bei histo]ogiseher Untersuehung doeh uns 
sicher als dysraphisehe St6rungen erscheinende Symptome im Sinne 
OSCE~r vorfanden. Allerdings weist tier zweite Fall keine derartigen 
Befunde auf. Immerhin lag hier eine Idiotie vor, fiir die die feingeweb- 
liehe Untersuehung kein sieheres morphologisehes Substrat ergab. DaB 
die Kombination yon Hypertelorismus mit Sehwaehsinn keine zufi~llige 
ist, beweisen die Angaben GO, TriERS (Oligophrenie in 7 yon 12 F~llen) 
und FRI]~3D~s (naeh diesem bei allen besehriebenen F/s Die Ver- 
~nderungen an den Augen h~ben ihre entwieklungsgesehiehtliehe Er- 
kl~rung in einer Hemmungsmigbfldung, wobei nieht nur Verbildungen 
im vorderen Bulbusabsehnitt zu finden sind, sondern der ganze Bulbus 
verkleinert ist. Dies ist um so bemerkenswerter, als ja eine intraokul/ire 
Drueksteigerung bei angeborenem Glaukom vorliegt. Naeh I. MAN~ 
ist der Hypertelorismus h~ufig mit einer MikrophthMmie vergesell- 
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sehaftet, andererseits sind Augenver/~nderungen mit Mil3bildungen so- 
wohl im Bereiehe des Sehadelskelets, als aueh des Inhalts (Braehy- 
und Aeroeephalie, klaffende Seh~deln~thte, Eneephaloeele usw.) be- 
sehrieben und MiBbildungen des peripheren Skelets, welehe mit Augen- 
ver~nderungen einhergehen, weisen h~iufig eine Spins bifida auf (SEE- 
SELDER). Es wird in diesem Zusammenhang immer wieder betont, dag 
sehwere Ver~nderungen am Zentralnervensvstem beobaehtet werden 
konnten. 

Wenn wir nun unsere beiden F~lle mit den Beobaehtungen POTT~:, 
ALLEN-O~cHA~Ds, bzw. FmTZSCHEs vergleiehen, so mfissen wir fest- 
stellen, dag nieht nur bei Nierenagenesie, d. h. also bei vollstandigem 
Fehlen beider Nieren oder bei nieht stattgefundener Versehmelzung der 
Ureterenknospe mit dem metanephrogenen Gewebe, eine Gesiehts- 
verbildung in Erseheinung tritt, sondern dab such tin- oder beidseitige 
Hypoplasien dysplastisehe Gesiehtsformen aufweisen, die ebenfalls 
eharakteristisehe Zfige tragen, aber yon denen yon PO~E~ als signifikant 
besehriebenen in gewisser Hinsieht abweiehen. Bei unseren Fiillen 
fehlen vor allem die ,iflopears" bzw. als Elefantenohren besehriebenen 
Verbildungen des ~iul3eren Ohres, w~hrend der Hypertelorismus, die 
Abflaehung und Verbreiterung der Nasenwurzel sowie die ausdruekslose 
greisenhafte Physiognomie gemeinsam sind. Wenn man bedenkt, dag 
bei den yon uns besehriebenen F/illen zweifellos ein funktionstfiehtiges 
Nierengewebe vorlag (der 1. Fall starb unseres Eraehtens an seiner 
nieht beatmungsf~higen Lunge), so gehen derartige Beobaehtungen 
fiber den Rahmen der Kuriosa hinaus und gewinnen such ein vorerst 
noeh nieht abzuseh~tzendes klinisehes Interesse. 

Die Minisehe Bedeutung der einseitigen Nierenhypoplasie, die, ein 
sehwerer Grad der Mil3bildung vorausgesetzt, in ihrer praktisehen Kon- 
sequenz naeh SVTTER einem Nierenmangel entspricht, geht naeh der 
Statistik yon WI~TE~ daraus hervor, dag bei 236 Fiillen Solit~irnieren 66 
(38%) ein krankes Organ hatten. Diese Tatsaehe entsprieht der 
Regel, dab kongenital nieht normal angelegte Organe in erhShtem MaBe 
zur Erkrankung disponieren. 32% der Mensehen mit Solit~rnieren 
erkranken an Nephritis. Von ehirurgisehem Interesse sind abet such 
Steinleiden, Pyelonephrosen, Hydronephrosen, Tuberkulose und Tu- 
moren. Es ware zu wfinsehen, dab yon kliniseher Seite an I-Iand eines 
gr6Beren Materials den Gesiehtsverbildungen bei naehgewiesenen Nieren- 
dysplasien ein erhShtes Augenmerk gesehenkt wird. Es ist dabei nieht 
zu erwarten, dab alle besehriebenen Merkmale der Gesiehtsdysplasien 
vorhanden sind, sondern es kann angenommen warden, dab such Teil- 
symptomen eine gewisse pathognomonisehe Bedeutung zukommt. Es 
gilt hier das Wort OSTERTAas, dab die rein lokalistisehe Betraehtungs- 
weise zugunsten einer Erfassung der Gesamtpers6nliehkeit weiehen mug. 
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Wenn nun die Frage nach dem urs~chlichen Zusammenhang zwischen 
den MiGbildungen der Nieren einerseits un4 der Gesichtsdysplasie 
andererseits erhoben wird, so mug in erster Linie die Stellung der ge- 
nannten Fehlentwicklungen zum groGen Komplex der Dysraphie dis- 
kutiert werden. Grundlegend wurde das ganze Problem vor kurzem 
yon OST~aTAG behandelt, dem wir in den wesentlichsten Punkten folgen 
diirfen. Die Abhiingigkeit der MiGbildungen des Urogenitaltraktes yon 
frfihembryonalen EntwicklungsstSrungen der caudalen Abschnitte des 
Neuralohres bzw. des Achsenske]ets ist heute eine bekannte Tatsache. 
Am h~ufigsten, weil auch am einfachsten naehzuweisen, ist das gleieh- 
zeitige Vorkommen bei der Spina bifida. So land GRIMBERO Ureteren- 
erweiterung, MEINOLDI eine Neigung zur Bildung von Nieren-, Blasen- 
und Ueretersteinen. Insbesondere hob aber LEHMA~N die Bedeutung 
der Spina b~fida fiir die Verbildung der oberen I-Iarnwege hervor. Nach 
OSTERTAG finden sich mit dysraphischen StSrungen auch sehwerere 
Fehlbildungen wie Aplasie einer Niere, Gr6Genunterschiede der Nieren, 
I-Iufeisennieren, Beckennieren, Kuchennieren, seltener Cystennieren, 
renkuli~re Lappung, Verbildung und Abkniekung der Nierenbeeken usw. 
vergesellschaftet. Zu den MiGbildungen, die yon einem mangelnden 
SchluG am caudalen Ende der K6rperachse ihren Ausgang nehmen, 
gehSren nach OSTEI~TAG je nach der Schwere des Ausbildungsgrades 
leichte Formen, wie z .B.  eine einfache Hypospadie, ein Analprolaps 
und schlieftlich Oefekte der ventrocaudalen Bauchwand mit Exstrophia 
vesicae. Die schwersten Formen, die nach GRU~]~R ebenfalls in den 
Kreis der EntwicklungsstSrungen der unteren Wirbels/iulenabschnitte 
gehSren, sind die sireniformen MiGbildungen, die, wie FRITZSCHES Fall, 
h~ufig mit Arenie gekoppelt vorkommen. 

OSTE~TAG konnte nun bei F~llen mit Verbildungen am Urogenital- 
apparat  am Riickenmark nicht immer eindeutige Befunde im Sinne 
einer Dysraphie erheben. Er  land hingegen bei 2 F~llen entsprechende 
Veri~nderungen, die yore prim~ren rostralen Sch]nG des I%uralohres, 
n/imlich der Lamina terminalis, ihren Ausgang nahmen. Die yon OSTEI~- 
TAG zitierten F/~lle wiesen eine unzureichende Gliederung der rostralen 
medianen Hirnwand, eine Reduktion der Falx, plumpe Schl~fen- und 
Stirnlappen sowie eine Fornixgliose auf. Auch FaITZSCHE fund bei 
seinem erw~hnten Fall, allerdings nicht n~her im Detail beschriebene, 
mikrogyre l~indenformationen. Wir sehen nun in unserem ersten Tall 
Ver/~nderungen am Gehirn, die unseres Erachtens eindeutig im Sinne 
dysraphischer Xquivalente des GroG-und Kleinhirns zu werten sind. 
Diese Befunde sind insofern yon groGer Bedeutung, als die richtige 
Differenzierung des Mittelgesichts in einer direkten Abh/s yon 
der regelrechten Entwicklung im Bereich des vorderen l%uroporus zu 
stehen scheint. Dies wird am so p]ausibler, als nach STERN]~ERG ZU 
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einem Zeitpunkt, in dem bereits die Gesiehtsfortsiitze ausgebildet sind, 
die Area triangularis in der Gegend des vorderen Neuroporus zu liegen 
kommt. Es kann daher angenommen werden, dab bei fehlerhaftem 
SchluB des vorderen Neuroporus alas physiologische Ni~herrficken der 
Augenanlagen behindert wird und daraus ein IIypertelorismus resultiert. 
Wir sehen also aueh in der mangelhaften Ausdifferenzierung des Gesiehts 
die Miigliehkeit einer Manifestation dysraphischer ~quivalente dies 
kranialen Neuralohres. 

Die in unserem ersten Fall gefundene Fehl- bzw. MiBbildung an 
den Augen rundet das Bild der anseheinend zentral bedingten Ver- 
bildung des Gesichts und stellt ein nnseres Wissens noch nicht be- 
sehriebenes Symptom in der MiBbildungskorrelation zwisehen Nieren 
und Gesiehtsver~nderungen dar. 

I)enkbar wi~re auch der EinfluB einer gest6rten Entwieklung 
trophisch-vegetativer Zentren im Zwischenhirn und der ventralen 
Fliigelplattengebiete der caudalen gfickenmarksabschnitte auf die nor- 
male Ausbildung sowohl des Urogenitalapparates als aueh des Gesiehts. 
Da die Zusammenh~nge aber keineswegs als hinreiehend gekli~rt an- 
gesehen werden k6nnen, witre zu fordern, dab ktinftighin bei derartigen 
MiBbildungskorrelationen mehr als bisher der feingewebliehen Unter- 
snehung des zentralen Nervensystems die Aufmerksamkeit zugewendet 
wird. 

Unabhiingig yon tier formalgenetisehen Deutung seheint es uns aber 
festzustehen, dab das Zusammentreffen besonderer Nierendysplasien 
in Form einer Agenesie bzw. I-[ypoplasie mit eigenartigen Gesiehts- 
ver~nderungen keineswegs als zuf~llig zu betrachten ist. Aus diesem 
Grund mSehten wir vorschlagen, diese Migbildungskoppelung als reno- 
]aciale Dysplasie zu bezeiehnen. 

Zusammenfassung 
Es werden 2 F/~lle yon Dysplasie des Urogenitaltraktes in Kom- 

bination mit St6rungen im Bereiehe des Gesichtssch~dels und mit mehr- 
fachen inneren Organabartungen besehrieben. Die Fehlbildungen des 
Harnapparates waren doppelte bzw. einseitige Nierenhypoplasie. Am 
Genitalapparat konnte eine Hypospadie bzw. ein Uterus bieornis ge- 
funden werden. An inneren Orgamnigbildungen waren vorhanden: im 
1. Fall eine I-Iypoplasie beider Lungen, linksseitiger Prolaps yon Baueh- 
eingeweiden in die linke Brusth6hle bei Defekt der Pars lumbalis des 
Zwerchfells, Mesenterium commune. 

Unter den Gesiehtsver/~nderungen dominierte tier Hypertelorisnms, 
im 1. Fall mit Mikrophthalmie und angeborener Hornhauttriibung 
auf Basis eines angeborenen Glaukoms vergesellsehaftet. Am Zentral- 
nervensystem konnten in diesem Fall eindeutige Ver~nderungen 
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g e f u n d e n  w e r d e n ,  w e l c h e  i m  S i n n e  d y s r ~ p h i s c h e r  X q u i v a l e n t e  des  GroB- 

u n d  K l e i n h i r n s  zu  w e r t e n  s ind .  D e r  Z u s a m m e n h a n g  z w i s e h e n  dys -  

r a p h i s c h e  n S t S r u n g e n  a n  G e h i r n  u n d  R i i e k e n m a r k  e i n e r s e i t s  u n d  Ge- 

s i eh t s -  bzw.  N i e r e n v e r b i l d u n g e n  a n d e r e r s e i t s  w i r d  b e s o n d e r s  h e r v o r -  

g e h o b e n .  Die  u r s g e h l i e h e  B e d e u t u n g  e i n e r  f r i i h e m b r y o n a l e n  E n t w i c k -  

l u n g s s t S r u n g  des  Z e n t r a l n e r v e n s y s t e m s  bzw.  des  A e h s e n s k e l e t s  ffir d ie  

k o r r e l ~ t i v e  E n t s ~ e h u n g  d e r  N i e r e n -  u n d  Ges ieh t sve r~Lnderung  w i r d  ve r -  

m u t e t .  D a s  p a t h o g n o m o n i s e h e  A u f ~ r e t e n  d e r  e h a r a k t e r i s t i s e h e n  Ge- 

s i ch t sve r~Lnde rungen  n u r  be i  A r e n i e  w i r d  i n  F r a g e  ges te l l t .  

E s  w i r d  v o r g e s e h l a g e n ,  d ie  b e s e h r i e b e n e  M i g b i l d u n g s k o p p e l u n g  a ls  

r e n o - f a c i a l e  D y s p l a s i e  zu  b e z e i c h n e n .  
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