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Auf ein verhidltnismafig hiufiges Zusammentreffen von banalen Leber- und
Nierencysten im Erwachsenenalter ist wiederholt hingewiesen worden [HANSER,
KerTLER, STAEMMLER (b)]. Hierbei handelt es sich zumeist um Endstadien
unterschiedlicher Entwicklungsmoglichkeiten. Seltener sind dhnliche Befunde
im Kindesalter wie sie unter anderen von RUMLER mitgeteilt wurden.

Die Kombination von Cystennieren mit einer Lebercirrhose ist in letzter Zeit von BERGER,
WaAvVRE u. Mitarb. beschrieben worden. Es handelte sich um einen 6 Monate alten Sdugling
mit einer Thesaurismose (Speicherung eines cholesterinhaltigen Stoffes); die Lebercirrhose
wurde als bilidire Form gedeutet, da gleichzeitig eine Agenesie des Ductus cysticus und der
Gallenblase vorlag. Dariiber hinaus ergab die Sektion das Vorhandensein doppelseitiger
Cystennieren. Die Autoren kommen zu dem Ergebnis, daBl die Thesaurismose einerseits
und die Kombination von Lebercirrhose und Cystennieren andererseits voneinander unab-
hingige Befunde wiren. Eine dhnliche Kombination war schon 1931 von LigrTwWooD und
Loors beschrieben worden bei drei Fillen mit angeborenen cystischen Nieren- und Leber-
veréinderungen. Wahrend von zwei Kindern nur klinische Befunde vorlagen, bestitigte die
Sektion des dritten (1'%, Jahre alt, ménnlich) die doppelseitigen Cystennieren und eine
,,Fibrose der Leber.

In dem hier in Rede stehenden Zusammenhang erscheinen drei eigene Beob-
achtungen von besonderem Interesse; sie entstammen 8052 Kindersektionen
(Tabelle).

Die histologischen Befunde an Nieren und Leber zeigen bei allen drei Féllen
auffallend dhnliche Bilder. Wir beschrinken uns daher auf deren zusammen-
gefalite Schilderung:

Leber. Im Organ findet sich ein Umban der Struktur. Von den Glissonschen Feldern
ausgehend durchziehen BindegewebsstraBen das Parenchym. In den Periportalfeldern finden
sich zahlreiche zumeist cystisch-erweiterte und teilweise mit Gallepigment gefiillte Gallen-
ginge. Diese liegen auch vielfach im Bereich der Grenzplatte (HoLLr) und strahlen von dort
in die Lippchen ein. Neben soliden strangformigen Zellbalken kommt es dabei hiufig zur
Bildung von tubuliren Kniuelen. Das Bindegewebe der Glissonschen Dreiecke ist vermehrt.
Bei den Fillen 2 und 3 zeigten sich typische Blutbildungsherde.

Niere. Eine Differenzierung in Mark und Rinde ist nicht moglich. Es besteht eine aus-
geprigte renculire Furchung. Subcapsuldr, vereinzelt auch in den tieferen Abschnitten
finden sich normal gestaltete Glomerula, von denen kurze lumentfithrende Sprossen aus-
strahlen. Das iibrige Nierengewebe wird eingenommen von zahllosen unterschiedlich -
weiten Cystenrdumen, die hin und wieder breite bindegewebige Siume zeigen. Die Hohl-
riume werden durch einschichtiges flaches kubisches Epithel ausgekleidet; stellenweise findet
sich eine Mehrschichtigkeit. Daneben ragen papillomartige Finstiilpungen in die Cysten-
lumina. Das interstitielle Gewebe ist 6dematds; es enthélt herdformige kleine Hamorrhagien
und vereinzelte Blutbildungsherde.
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Tabelle. Makroskopische Lokalbefunde dreter Fille mit gleichzeitigem Vorliegen von Cysten-
nieren und Lebercirrhose

Nieren \ Leber Varia

K 494/57, 6 Wochen, Q
Je kinderfaustgroB, keine Diffe- | Deutlich vergrofiert. Ober- | Allgemeine Anémie
renzierung von Rinde und und Schnittfliche zeigen
Mark. Schnittfliche: Diffuse netzartige Zeichnung
Durchsetzung mit kleinsten,
vereinzelt auch gréBeren Cy-
sten

K 134/61, Totgeburt, &
Je kinderfaustgrof3, keine Diffe- | Gering vergréBert, dunkel- | Milz gering vergroBert, fest,

renzierung von Rinde und braun, fest. Schnitt- dunkelrot. Muskuldre
Mark. Schnittflaiche: Fein- flache: weillliche strang- Wandhypertrophie beider
poriges Maschenwerk. Ekta- formige Ziige Herzventrikel

gie der Nierenbecken

K 719/62, Totgeburt, &

Je knapp mannsfaustgro}, keine | Nicht vergroflert, fest, Milz: 1*/, NormalgroBe.
Differenzierung in Rinde und braunrot. Oberfliche 30 ml klarer Ascites.
Mark. Organe bestehen aus granuliert. Schnittfliche: Dimndarmwandddemn.
zahllosen kleinsten Cysten, die weiBlich reticuldre Zeich- Zahlreiche weitere Mil3-
nur vereinzelt Bohnengrofe nung bildungen
erreichen

Diskussion

Das feingewebliche Bild der Nieren deckt sich im wesentlichen mit dem aus
der Literatur bekannten der kleincystischen Cystennieren (Schwammnieren)
[STAEMMLER (a), HENNEMANN]. Besonders hinzuweisen ist dabei lediglich auf
zahlreiche sprofartige lumenfihrende Epithelzellhaufen als Ausdruck einer Ab-
wegigkeit in der Anlage einzelner Abschnitte des Nephrons wie gie in Form von
Differenzierungsanomalien (EssBacu), adenomartigen Herden und umschrie-
benen Epithelmehrschichtigkeiten, die papillire Formen annehmen konnen
(Abb. 1), auch von anderen Autoren beobachtet wurden [Lit. bei StaAEMMLER (b)].
Das erscheint hinsichtlich der histogenetischen Deutung wesentlich. Die lange
vertretene Anschuldigung eines Kupplungsdefektes an der Nahtstelle zwischen
Nierenblastem und Ureterknospe ist auf Grund dieser Befunde dahingehend
modifiziert worden, da neben dem mangelhaften Zusammentreffen der vorgebil-
deten bilokalen Nierenanlage eine fehlerhafte Bildung und Zusammensetzung
der Gewebe in Betracht kommt. Diese bereits von BorsT gedullerte Ansicht
wird durch unsere Beobachtungen gestiitzt.

Den gleichzeitig in unseren drei Féllen beobachteten Leberverdnderungen
liegen prinzipiell 4hnliche Befunde wie an den Nieren zugrunde. Das morphologi-
sche KErscheinungsbild einer Cirrhose wird durch eine Mifbildung der intra-
hepatischen Gallenwege verursacht, die somit in der 2. Gallengangsplatte liegt
(Hamwar). Innerhalb der Periportalfelder (Abb. 2) und vor allem zwischen ihnen
und dem Parenchym (Abb. 3) finden sich itberaus zahlreiche Sprossen, die von
adenomartigen Kniauelen Uberginge bis zu soliden Stringen zeigen und stellen-
weise strafenartig gegen die Leberzellplatten wuchern. Es handelt sich dabei um
Zellverbinde, die teils Ahnlichkeit mit den sog. Gallengangsregeneraten der Er-
wachsenencirrhose aufweisen, teils aus regelrecht ausgereiften Gallengangs-
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epithelien in tubulérer Anordnung bestehen. Einige der Bildungen, besonders beim
Fall 2, gehen in deutliche cystische Ausweitungen iiber, wenn hinsichtlich der
GroBe auch (noch) nicht das Kaliber der Nierenhohlrdume erreicht wird. Die
verschiedenen Verdnderungen sind nicht identisch mitden ,,tubuldésen Adenomen®,
die ALBRECHT als Hamartome bezeichnete.

3R
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Abb. 1. Totgeb., ménnl. (K 719/62). Schwammige Cystennieren: Durch zapfenartige Wucherungen
deformierte Cysten sowie englumige Sprossenbildungen im ,, Mark** der Niere. Hamatox./Eogin. 70 x.
(Wurde auf /;, verkleinert)

Abb. 2. Totgeb., ménnl. (K 134/61). Intrahepatische GallengangsmiBbildung mit Awusbildung einer
Lebercirrhose. Stark vermehrte und cystisch erweiterte Gallenginge in den Periportalfeldern.
Hé&matox./Eosin. Lupe
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Dabei ist zu betonen, dall die genannte Gallengangsmifibildung auch aufier-
halb einer Kombination mit Cystennieren auftreten kann (EssBacH); sie hat dann
zumeist durch eine nachfolgende Infektion nosologische und pathologisch-anato-
mische Bedeutung erlangt.

Die Besonderheit der von uns mitgeteilten Falle liegt in dem gemeinsamen
Auftreten von Entwicklungsstéorungen an Nieren und Leber. Die als Cholangio-
dysplasia hypertrophicans bezeichnete intrahepatische Mifibildung kann durchaus

ey : ':nd“ R s o T 953, ! ‘!g"'.‘ '
e N P '? » !40 Yo 0 BRI .y ¥y
CRLAN Y b ..‘V*'?m . ';l&. b A gy T
SN AP TociTal SR B Ot U R Rl

Abb. 3. Totgeb., minnl. (K 719/62). Intrahepatische Gallengangsmifbildung mit Ausbildung einer

Lebercirrhose. Gallengangswucherungen im Bereich der sog. Grenzplatte (links im Bild Periportalfeld).
Hiamatox./Eosin., 190 x

als Vorstufe einer generalisierten cystischen Verdnderung der Leber aufgefalit
werden, wodurch ein innerer Zusammenhang zu dem an den Nieren ablaufenden
Prozef} in das Blickfeld tritt.

Zusammenfassung

Unter 8052 kindlichen Sektionen fanden sich drei Fille mit gleichzeitigem
Vorliegen einer eigenartigen Lebercirrhose und Cystennieren. Das Bild der
Lebercirrhose wird dabei hervorgerufen durch eine intrahepatische Gallengangs-
miBbildung, die als pracystische Verdnderung aufgefafit wird. Bei allen Féllen
handelte es sich um angeborene Fehlbildungen. Damit ergibt sich eine Analogie
zu den Befunden an den schwammigen Cystennieren, deren Entstehung ebenfalls
auf eine fehlerhafte gewebliche Zusammensetzung zuriickgefiihrt wird.

Simultaneous Hepatic Cirrhosis and Renal Cysts of Childhood

Summary
In 8052 autopsies of children there were three cases in which a peculiar hepatic
cirrhosis and renal cysts occurred together. The cirrhosis of the liver was produced
by an intrahepatic malformation of the biliary ducts which was regarded as a
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precystic change. In all the cases the changes were due to congenital malforma-
tions, a circumstance analogous to the spongy “cystic” kidneys, whose develop-
ment is due likewise to a faulty arrangement of tissues.
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