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Auf ein verhs h/~ufiges Zusamment re f fen  yon  bana len  Leber- u n d  
Nierencys ten  im Erwachsenenal te r  ist wiederholt  hingewiesen worden [HA~sE~, 
KETTLES, STAEMMLER (b)]. Hierbei  hande l t  es sich zumeis t  u m  Ends t ad i en  
unterschiedl icher  EntwicklungsmSgl ichkei ten .  Seltener s ind /~hnliche Befunde 
im Kindesa l te r  wie sie un t e r  anderen  yon  R~MLE~ mitgete i l t  wurden.  

Die Kombination yon Cystennieren mit einer Lebercirrhose ist in letzter Zeit yon BERGEn, 
W•VRE U. Mitarb. beschrieben worden. Es handelte sich um einen 6 Monate alien S~ugling 
mit einer Thesaurismose (Speieherung eines eholesterinhaltigen Stoffes); die Lebereirrhose 
wurde als bili~re Form gedeutet, da gleiehzeitig eine Agenesie des Ductus cysticus und der 
Gallenblase vorlag. Dariiber hinaus ergab die Sektion das Vorhandensein doppelseitiger 
Cystennieren. Die Autoren kommen zu dem Ergebnis, alas die Thesaurismose einerseits 
und die Kombination von Lebercirrhose und Cystennieren andererseits voneinander unab- 
h~ngige Befunde w~tren. Eine/~hnliche Kombination war sehon 1931 yon Lm~TWOOD und 
LooTs besehrieben worden bei drei l~/illen mit angeborenen cystischen Nieren- und Leber- 
ver~nderungen. W~hrend yon zwei Kindern nur klinische Befunde vorlagen, best~tigte die 
Sektion des dritten (11~ ~ Jahre alt, m~nnlich) die doppelseitigen Cystennieren und eine 
,,Fibrose der Leber". 

I n  dem hier in  l~ede s tehenden Z u s a m m e n h a n g  erscheinen drei eigene Beob- 
ach tungen  yon  besonderem Interesse;  sie e n t s t a m m e n  8052 Kindersek t ionen  

(Tabelle). 
Die histologischen Befunde an  Nieren u n d  Leber zeigen bei allen drei Fs 

auffal lend /~hnliche Bilder. Wi t  beschr/~nken uns  daher  auf deren zusammen-  
gefaBte Sehilderung : 

Leber. Im Organ finder sieh ein Umbau der Struktur. Von den Glissonschen Feldern 
ausgehend durchziehen BindegewebsstraSen das Parenchym. In  den Periportalfeldern linden 
sich zahlreiche zumeist cystiseh-erweiterte und teilweise mit Gallepigment gefiillte Gallen- 
g~nge. Diese liegen aueh vielfach im Bereich der Grenzplatte (HoLLE) und strahlen yon dort 
in die L~ppehen ein. Neben soliden strangfSrmigen Zellbalken kommt es dabei h~ufig zur 
Bildung yon tubul~ren Kn~uelen. Das Bindegewebe der Glissonschen Dreiecke ist vermehrt. 
Bei den F~llen 2 und 3 zeigten sich typische Blutbildungsherde. 

Niere. Eine Differenzierung in Mark und l~inde ist nieht mSglieh. Es besteht eine aus- 
gepr~gte rencul~re Furehung. Subcapsul~r, vereinzelt auch in den tieferen Abschnitten 
linden sich normal gestaltete Glomerula, yon denen kurze lumenfiikrende Sprossen aus- 
strahlen. Das fibrige Nierengewebe wird eingenommen yon zahllosen unterschiedlich 
weiten Cystenr~tumen, die hin und wieder breite bindegewebige S~ume zeigen. Die Hohl- 
r~ume werden dutch einsehichtiges flaehes kubisches Epithel ausgekleidet; stellenweise finder 
sieh eine Mehrschichtigkeit. Daneben ragen p~pillomartige Einstiilpungen in die Cysten- 
lumina. Das interstitielle Gewebe ist 5dematSs; es enth~ilt herdfSrmige kleine H~morrtlagien 
und vereinzelte Blutbildungsherde. 
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Tabelle. Makroskopi~che Lokalbe/unde dreier Fiille mit gleichzeitigem Vorliegen von Cysten- 
nieren und Lebercirrhose 

Nieren I Leber [ Varia 

Je kinderfaustgrog, keine Diffe- 
renzierung yon Rinde und 
Mark. Schnittfli~che: Diffuse 
Durehsetzung mit kleinsten, 
vereinzelt auch gr6Beren Cy- 
sten 

Je kindeffaustgroB, keine Diffe- 
renzierung yon Rinde und 
l~{ark. Sehni%fl/~che: Fein- 
poriges Masehenwerk. Ekta- 
sie der Nierenbecken 

Je knapp mannsfaustgroB, keine 
Differenzierung in l~inde und 
Mark. Organe besgehen aus 
zahllosen Meinsten Cys~en, die 
nut vereinzelt Bohnengr6Be 
erreiehen 

K 494/57, 6 Wochen, 
Deutlich vergrSgert. Ober- 

und Schnittflgche zeigen 
netzartige Zeichnung 

K 134/6l, Totgeburt, c? 
Gering vergr6Bert, dunkel- 

braun, lest. Schnitt- 
fl/iche: weiBliche strung- 
f6rmige Zfige 

K 719/62, Totgeburt, d ~ 
Nich~ vergr5Bert, lest, 

braunrot. Oberfl/~che 
granuliert. Schnittfi/~ehe : 
weiBlieh reticul/~re Zeich- 
uung 

Allgemeine An/~mie 

Milz gering vergr6Bert, lest, 
dunkelrot. Muskul~re 
Wandhypertrophie beider 
I-Ierzventrikel 

Nilz : P/2 NormalgrSBe. 
30 ml klarer Ascites. 
Diinndarmwand6dem. 
Zahlreiche weitere Mill 
bildungen 

Diskussion 

Das feingewcbliche Bild der Nieren deckt sich im wesentlichen mit  dem aus 
der Literatur  bekannten der kleincystischen Cystennieren (Schwammnieren) 
[STAE~LE~ (a), H~N~E~A~N]. Besonders hinzuweisen ist dabei lediglich auf 
zahlreiche sproBartige lumenffihrende Epithelzellhaufen als Ausdruck einer Ab- 
wegigkeit in der Anlage einze]ner Abschnitte des Ncphrons wie sie in Form yon 
Differenzierungsanomalien (EssBAOg), adenomartigen t Ierden und umschrie- 
benen Epithelmehrschichtigkeiten, die papill/tre Formen annehmen k6nnen 
(Abb. 1), auch yon anderen Autoren beobachtet  wurden [Lit. bei STA~IML~n (b)]. 
Das erscheint hinsichtlich der histogenetischen Deutung wesentlich. Die lange 
vertretene Anschuldigung eines Kupplungsdefektes an der Nahtstelle zwischen 
Nicrenblastem und Ureterknospe ist auf Grund dieser Befunde dahingehend 
modifiziert worden, dal~ neben dem mangelhaften Zusammentreffen der vorgebfl- 
deten bflokalen Nierenanlage eine fehlerhMte Bildung und Zusammensetzung 
der Gewebe in Betracht  kommt.  Diese berei~s yon BoRsT ge/~uBerte Ansicht 
wird dutch unsere Beobachtungen gestfitzt. 

Den gleichzeitig in unseren drei F~llen beobachteten Leberver/~nderungen 
liegen prinzipiell/ihnliche Befunde wie an den Nieren zugrunde. Das morphologL 
sche Erscheinungsbild einer Cirrhose wird durch eine Mil~bildung der intra- 
hepatischen Gallenwege verursacht, die somit in der 2. Gallengangsplatte liegL 
( t tA~A~) .  InnerhMb der Periportalfelder (Abb. 2) und vor allem zwischen ihnen 
und dem Parenchym (Abb. 3) finden sich iiberaus zahlreiche Sprossen, die yon 
adenomartigen Kn/~uelen ~berg/inge bis zu soliden Str/~ngen zeigen und sLellen- 
weise strM3enartig gegen die Leberzellplatten wuchern. Es handelt sich dabei um 
Zellverb/inde, die tells Ahnlichkeit mi t  den sog. GMlengangsregeneraten der Er- 
wachsenencirrhose aufweisen, teils aus regelrecht ausgereiften Gallengangs- 
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epithelien in tubul~rer Anordnung bestehen. Einige der Bfldungen, besonders beim 
Fall 2, gehen in deutliehe eystisehe Ausweitungen fiber, wenn hinsiehtlieh der 
Gr6Be aueh (noeh) nieht das Kaliber der Nierenhohlr/~ume erreieht wird. Die 
versehiedenen Ver~nderungen sind nicht identiseh mit den,,tubul6sen Adenomen", 
die ALBRECHT als Hamartome bezeiehnete. 

Abb .  1. To tgeb . ,  m~nnl .  (K  719/62). S c h w a m m i g e  Cystennieren:  Durch zapfenart ige  Wucherungen  
defo rmie r t e  C y s t e n  sowie eng lumige  S p r o s s e n b i l d u n g e n  i m  ,,h~[ark" tier Niere .  H~tmatox. ]Eosin .  70 •  

(Wurde  au f  ~"/~0 verk le iner t )  

Abb .  2. To tgeb . ,  m h n n l .  (E: 13~/61). I n t r ~ h e p a t i s c h e  GMlengangsmiBb i ldung  m i t  ~_usbildung einer 
Leberc i r rhose .  S t a r k  vermehr te  und cys t i sch  e rwe i te r t e  Gal leng~nge  in den Per ipo r t a l f e lde rn .  

HSLmatox./Eosin. L u p e  
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Dabei ist zu betonen, dag die genannte Gallengangsmigbildung aueh auBer- 
halb einer Kombination mit Cystennieren auftreten kann (Ess~AcH) ; sic hat  dann 
zumeist dutch cine nachfolgende Infektion nosologische und pathologiseh-anato- 
misehe Bedeutung erlangt. 

Die Besonderheit der yon uns mitgeteilten F/~lle liegt in dem gemeinsamen 
Auftreten yon Entwicklungsst6rungen an Nieren und Leber. Die als Cholangio- 
dysplasia hypertrophieans bezeichnete intrahepatische Mil~bildung kann durchaus 

Abb.  3. Totgeb. ,  m~nnl .  (I~ 719/62). I n t r ahepa t l s che  GMlongangsnligbildung nlit  Ausbi ldung einer 
Lebercirrhose.  Gal lengangswueherungen  im Bereich der  sog. Grenzpla t te  (links im Bild PeriportMfeld).  

t t~[matox. /Eosim 190 x 

als Vorstufe einer generalisierten eystisehen Vergnderung der Leber aufgefal~t 
werden, wodurch ein innerer Zusammenhang zu dem an den Nieren ablaufenden 
ProzeB in das Blickfeld tritt .  

Zusammenfassung 
Unter  8052 kindlichen Sektionen fanden sich drei FKlle mit gleichzeitigem 

Vorliegen einer eigenartigen Lebercirrhose und Cystennieren. ])as Bild der 
Lebereirrhose wird dabei hervorgerufen durch eine intrahepatisehe Gallengangs- 
mil~bildung, die als pr~eystische Vergnderung aufgefagt wird. Bei allen F~llen 
handelte es sich um angeborene Fehlbildungen. Damit ergibt sieh eine Analogie 
zu den Befunden an den schwammigen Cystennieren, deren Entstehung ebenfalls 
auf eine fehlerhafte gewebliehe Zusammensetzung zuriiekgeffihrt 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 intrahepatie malformation of the biliary ducts which was regarded as a 
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precys t ic  change.  I n  all  the  cases the  changes were due to  congeni ta l  ma l fo rma-  
t ions,  a c i rcumstance  analogous  to  the  spongy  " c y s t i c "  k idneys  whose develop-  
m e n t  is due  l ikewise to  a f a u l t y  a r r a n g e m e n t  of t issues.  
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