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Forms of Reaction in the Liver of Infants

Summary. In some cases of infantile cirrhosis of the liver the normal radial order of the
parenchymal plates is absent, thus proving the process of illness had begun intrauterine. The
manner in which the liver reacts to a noxa depends on the morphological and functional
maturity of the organ. The spectrum of possible inflammatory responses of fetal or neonatal
liver is conditioned by the evolutionary maturation occurring during ontogenesis. In the
perinatal period the reaction is primarily histiocytic and fibrillar. Round-cell infiltrates are
Jacking or only sparse. The fibro-histiocytic reaction is non-specific, as may be deduced from
findings in a case of glycogen-storage disease. A special case indicates fibrosis may develop
independent of the periportal fields.

Zusammenfassung. In geeigneten Fillen kann bei kindlichen Lebercirrhosen auf Grund
der ausgebliebenen postnatalen Radidranordnung der Leberzellplatten zu den Zentralvenen
nachgewiesen werden, daf die Lebererkrankung bereits intrauterin begonnen hat. Die Reak-
tionsweise der Leber auf eine Noxe hingt von der funktionellen und morphologischen Reife
des Organs ab. Die entziindlichen Reaktionsméglichkeiten der Leber der Feten und der Neu-
geborenen unterliegen einer Entwicklung, die im Laufe der Ontogenese heranreifen. In der
Perinatalzeit herrscht die histiocytdre und fibrillire Reaktion vor. Rundzellinfiltrate werden
vermifit oder sind nur spérlich nachweisbar. Die fibro-histiocytire Reaktion ist — wie Befunde
bei Glykogenspeicherkrankheiten ergeben — unspezifisch. Eine besondere Beobachtung zeigt,
daf} die Fibrosierung des Parenchyms unabhangig von Periportalfeldern entstehen kann.

Dall die Abwehrvorginge und -moglichkeiten des heranreifenden mensch-
lichen Organismus sich entwickeln, wird allgemein anerkannt (RossLe, 1923;
DoERrr, 1964; THALHAMMER, 1967 u.a.); in der Stammesgeschichte wird eine
Evolution der Abwehrvorginge angenommen, die zum Begriff der ,,Phylogenese
der Entziindung* (DoBBERSTEIN, 1960) gefithrt hat. Ob Zusammenhéinge zwischen
der Ontogenese der menschlichen Entziindung und der Phylogenese bestehen, ist
bisher nicht nachgewiesen worden. Detaillierte Vorstellungen dariiber, wie sich
am Einzelorgan diese Entwicklungsvorginge der entziindlichen Reaktion ver-
halten, liegen bisher fiir die angeborenen Herzfehler und die fetale Endokarditis
vor (GOERTTLER, 1957). Es gilt, daf die Abwehrvorginge sich bei zunehmendem
Alter des menschlichen Feten denen der Postnatalzeit ndhern (THALHAMMER, 1967).
Bei der Leber scheint dabei eine Spezifitit der Reaktion auf die so zahlreichen
Noxen nicht zu bestehen. So ist allein auf Grund des histologischen Leberbildes
beim Neugeborenen nicht zu entscheiden, ob etwa eine Gallengangsatresie oder
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eine Riesenzellhepatitis vorliegt. Hier hilft auch nicht der Nachweis von Riesen-
zellen, die von SCHAFFNER u. POPPER (1963) in gleicher Weise, nur in wechselnder
Menge, bei Zytomegalie, Gallengangsatresie und Riesenzellhepatitis nachgewiesen
wurden. Dabei sind die Riesenzellen offenbar Ausdruck einer Regeneration (SHOR-
TER u. Mitarb., 1961) bei gestortem Teilungsmechanismus. Als moégliche Ursache
einer Lebercirrhose im Siduglings- und Kindesalter kommen folgende Faktoren
in Betracht:

1. Morbus hdmolyticus neonatorum,

2. Virushepatitis,

3. Extra- und infrahepatische GallengangsmiBbildungen (z. T. als sog. Pseudo-
cirrhosen),

4. Cholangiolitis (b&ufig kombiniert mit Hyperplasie der intrahepatischen
Gallengénge),

5. EiweiBmangel (infantile Sklerose, Kwashiorkor),

6. Stoffwechselkrankheiten (Glykogenspeicherkrankheit, Galaktosdmie),

7. Fetteirrhose bei cystischer Pankreasfibrose,

8. Lues.

Es ist ungemein schwierig, bei der Obduktion im Einzelfall die Ursachen nach-
zuweisen, wenn nicht Entwicklungsstérungen der extrahepatischen Gallengénge
oder klinisch gesicherte angeborene Stoffwechselerkrankungen vorliegen. Auf die
Atiologie soll hier nicht niaher eingegangen werden; es interessieren uns die Reak-
tionen der Leber auf die verschiedenen Noxen und dabei vor allem zwei Fragen:

1. Ist morphologisch unterscheidbar, ob eine Leberschidigung intrauterin oder
postnatal begonnen hat ?

2. Welche Reaktionsmaglichkeiten haben die fetale Leber und die Leber im
Kleinkindesalter ?

Dazu untersuchten wir 3 Kinder mit Lebercirrhosen ungeklirter Ursache, die
sicher keine MiBbildungen des extra- und intrahepatischen Gallengangssystems
aufwiesen, sowie zwei Lebern bei Glykogenspeicherkrankheit und die Leber eines
21/,jahrigen Kindes mit dem morphologischen Bild einer infantilen Sklerose.

1. Beobachtungen bei friihkindlichen Lebereirrhosen

Bei zwei Kindern, die im Alter von 2 Monaten verstarben, 148t sich nachweisen, daB die
Erkrankung bereits intrauterin begonnen haben muB.

Fall I (S. 346/65)

Vorgeschichte

Zwei Monate alt gewordener weiblicher Séugling wurde moribund in die Klinik aufge-
nommen. Zunehmendes Erbrechen, griinliche Durchfille und allgemeiner Verfall waren die
einzigen Symptome. Kein Ikterus, kein Ascites. Das Korpergewicht lag beim Tode 300 g
unter dem Geburtsgewicht. Klinische Diagnose: Akute Dyspepsie ? Toxikose ? Invagination ?
Dystrophie ?

Obduktionsbefund

3950 ¢ schwerer, 59 cm grofer magerer weiblicher Sdugling. Kein Ikterus! Leber von
regelrechter GroBe, Oberfliche glatt! BlaBgelbe Farbe. Konsistenz sehr derb! Auf der Schnitt-
flache gelblich-schwach griinlich verfarbtes Parenchym, Lappchenzeichnung nicht erkennbar.
Regelrecht angelegte extrahepatische Gallenginge und Gallenblase. Konsistenz der etwas
vergréBerten dunkelroten Milz vermehrt. Herz schlaff dilatiert, Lungenddem.
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Mikroskopische Befunde

Leber. Diffuse panlobuldre Fibrose mit erheblich bindegewebig verbreiterten Periportal-
feldern mit fibrohistiocytéiren Proliferationen ohne Rundzellinfiltrate. Sogenannte Gallen-
gangswucherungen in dem Bindegewebe nachweisbar. Breit kollagenisierte Gitterfasern um-
spinnen einzelne Leberepithelien und Epithelgruppen in allen Lippchenabschnitten. MaBige
intrahepatische Cholestase, z. T. in Form feiner Tropfen in einzelnen Leberepithelien, z. T.
groBtropfig zwischen den Leberepithelien, stellenweise tubulusihnliche Anordnung der Leber-
epithelien um gréBere Gallecylinder. Einzelne mehrkernige Riesenzellen. Zentralvenen reich-
lich nachweisbar, jedoch véllig fehlende radidre Zuordnung der Leberepithelien zu den Zentral-
venen. Eisenpigment im Bindegewebe in feinkérniger Form, in einzelnen Leberepithelien auch
in grobscholliger Form. Levaditi-Fiarbung auf Spirochiiten negativ. Die iibrigen Organe zeigten :
Hyperamie und Pulpahyperplasie der Milz. Geringe herdférmige Fibrose des Pankreas, Hyper-
amie und Odem der Lungen, Hyperdmie der Nieren, Odem der Darmschleimhaut. Herzmuskel
ohne pathologischen Befund.

Die Lues-Reaktionen des Leichenblutes waren negativ, der Liquor der Leiche zeigte eine
positive Meinecke-Reaktion.

Fall 11 (8. 72/66)

Vorgeschichte

Im Alter von 2 Monaten und 8 Tagen verstorbener weiblicher Sdugling. Geburtsgewicht
3300 g, Beckenendlage; erstes Kind gesunder Eltern. Nach 4 Wochen Geburtsgewicht nicht
wieder erreicht. Zunehmendes Ausspucken der Nahrung, AufstoBen. Bei der klinischen Auf-
nahme 10 Tage vor dem Tod: Dystrophischer Saugling, aufgetricbener Leib, diirftiges Fett-
polster, leichte Tachypnoe, Odem der Bauchhaut, der Ober- und Unterschenkel. Leber und
Milz nicht sicher zu beurteilen. Kein Ikterus! Verlauf: Bei mehrfachen Bauchpunktionen
Ascites mit spez. Gewicht von 1010 abgelassen. Leber zunehmend vergroBfert tastbar, scharf-
randig mit glatter(!) Oberfliche, Blutsenkung normal. SGOT und SGPT leicht erhoht.
Niedriges Serum-Gesamt-Eiweil (4,0 g-%). Elektrophoresediagramm unauffallig! Bilirubin
im Serum 1,0 mg-%, Harnstoff im Serum an der oberen Normgrenze (43 mg-%). Seroreak-
tionen auf Lues negativ. Bei der i.v.-Pyelographie stellte sich die rechte Niere nicht dar.
Final hohe Temperaturen und hdmatinhaltiges Erbrechen. Klinische Diagnose: Verdacht auf
angeborene Lebercirrhose.

Obduktionsbefund

3150 g! schwerer, 51 em! groBer weiblicher Sdugling in erheblich reduziertem Ernihrungs-
zustand. Wenige Kubikcentimeter Ascites (hdufige Punktionen). Lebergewicht 150 g, Milz 17 g.
Oberflache der Leber glatt! Konsistenz derb. Schnittflichenfarbe und Oberfliche gelb
glinzend. Odem der Darmschleimhaut. Meteorismus. Beinddeme. MiBige Erweiterung der
Osophagusvenen. Ausgedehnte Aspirationsbronchopneumonie.

Mikroskopische Befunde

Der Befund der Leber entspricht dem des Falles I.

Ausgedehnte Aspirationsbronchopneumonie. Die {ibrigen Organe zeigen keine wesent-
lichen pathologischen Befunde.

Den Befund der fehlenden radifiren Zuordnung der Leberzellbalken zu den
Zentralvenen (Abb. 1) in den beiden Fallen sehen wir im Zusammenhang mit der
panlobuldren Fibrose (Abb.2), wobei das kollagenisierte Gitterfasernetz als
starres Maschenwerk eine Umstrukturierung mit der typischen radidren Anord-
nung der Leberzellbalken nach der Geburt verhindert. BEcrER u. KoSEGARTEN
(1963) haben diesen Texturwandel der normalen postnatalen Leberreifung ein-
gehend untersucht. Die ausgebliebene Umstrukturierung der Leberléppchen be-
rechtigt zu der SchluBfolgerung, dafBl die Prozesse der Fibrosierung intrauterin
begonnen haben.

Bei der folgenden Beobachtung war dieser SchluBl nicht moglich.

21*
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Abb. 1. FallI, 2 Monate alter weiblicher Saugling. Panlobulidre Lebercirrhose im Gitter-
faserbild. Fehlende radidre Zuordnung der Leberzellbalken zu den Zentralvenen. Krankheits-
beginn: wahrscheinlich intrauterin; Gomori; Leitz-Ortholux Objektiv 4 X

Abb. 2. Fall TT, 2 Monate alter weiblicher Sdugling. Panlobuldre Lebercirrhose, reichlich sog.
Gallengangswucherungen. Keine Rundzellinfiltrate, keine Blutbildungsherde. Krankheits-
beginn: wahrscheinlich intrauterin; H.-E., Leitz-Ortholux Objektiv 4 X
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Fall I11 (8. 575/62)

Vorgeschichte

Im Alter von 6 Monaten verstorbenes Médchen, das als Frithgeburt mit einem Geburts-
gewicht von 1780 g zur Welt kam. Aufzucht in der Kinderklinik anfangs ohne Besonderheiten.
Nach 2 Monaten stirkere Blutungen aus Injektionsstellen. Zunehmender Verfall, langsam
auftretender Tkterus, acholische Stiihle. Laborbefunde sprachen fiir eine Leberparenchym-
schidigung. Verdacht auf eine ,,zumindest partielle intrahepatische Gallengangsmifbildung®.
Zeitweilige Besserung. Dann zunehmende Lebervergroflerung, Fieber. Klinische Diagnose:
Verdacht auf Lebercirrhose.

Obduktionsbefunde

Kleinknotige, z. T. diffuse Lebercirrhose mit kaum erkennbarer feinhéckriger Oberfliche.
Germggradiger allgemeiner Ikterus. 50 cm? Ascites. Tritbung der Herzmuskulatur. Dilatation
des ganzen Herzens.

Mikroskopische Befunde

Leber. Hochgradig fibrds-zellig verbreiterte Periportalfelder mit netzférmigen Auslidufern
in das Parenchym und kriftig entwickelter perilobulirer Fibrose, aber auch reichlich sog.
Pseudolobuli. Sehr zahlreiche sog. Gallengangswucherungen. Zentralvenen z. T. exzentrisch
gelegen. Radisranordnung der Leberzellplatten sehr unregelmiBig, aber an einzelnen Stellen
deutlich erkennbar. Vereinzelt mehrkernige Riesenzellen. Erhebliche intra- und intercellulire
Cholestase. MéBige fleckférmige fein- bis grofitropfige Verfettung der Leberepithelien. Keine
Run‘(.izellinﬁltrate, keine Blutbildungsherde. .

Ubrige Organe: Hyperdmie und geringe ikterische Nephrose. Hyperdmie und Odem der
Lungen, sonst kein wesentlicher pathologischer Befund.

Die Reaktionsweise des Lebermesenchyms besteht bei den drei beschriebenen
Fallen in einer fibrohistiocytiren Reaktion der Periportalfelder mit erheblicher
Verbreiterung und im Schnitt flachenhafter und netzférmiger Kollagenisierung.
Im Gegensatz zu der Reaktionsweise der Erwachsenenleber treten dabei lympho-
cytédre Infiltrate ganz in den Hintergrund (Abb. 3.)

In unseren Fillen fehlen auch Blutbildungsherde (Abb.2 und 3), die als
besondere entziindliche Reaktionsform der fetalen und Neugeborenenleber von
ZOLLINGER (1945, 1956) bei Morbus hidmolyticus neonatorum angesehen werden.
Dabei werden noch bis zum 5. Lebensmonat die Blutbildungsherde nachgewiesen.
Auch bei angeborener Lebercirrhose bei ABO-Inkompatibilitit beschreibt Ruir-
FENSTUHL (1953), eine ,,méchtige Bildung von Blutbildungsherden, welche diffus
iber die ganze Leber verteilt sind“. Die Autoren (insbesondere ZOLLINGER)
betonen, dafl die Vermehrung der Blutbildungsherde der Leber neben einer kom-
pensatorischen Hyperplasie auch als unspezifische Reaktionsformen angesehen
werden miissen, da sie in gleicher Weise ,,bei Sepsis, Eiweilvergiftung etc.”
(ZoL1INGER, 1956) angetroffen werden. ZoLLINGER (1945, 1956) sieht in ihrer streng
perivasculiren Anordnung ein Analogon zu den lymphoplasmocytidren Entzin-
dungsherden der Erwachsenen. Derartige Reaktionen miiiten wir auch bei den
vorliegenden Cirrhosen erwarten, aber hier finden wir sie nicht. Das heilt, daB
entweder diese besondere Reaktionsform bei sicherem intrauterinem Beginn der
Erkrankung bereits abgeklungen ist, oder aber, daB sie in unseren Fillen nicht
bestanden hat. Wir neigen zu der letzten Ansicht, da es sich bei den vorliegenden
Fillen um deutlich fortschreitende Prozesse handelt und die Blutbildungsherde
bei beiden Fillen, die im Alter von 2 Monaten verstorben sind, diese Reaktions-
form noch erkennen lassen miifiten. Die SchluBfolgerung daraus ist, daf die Ent-
wicklung der Blutbildungsherde beim Morbus hémolyticus neonatorum (und auch
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bei anderen Erkrankungen, z. B. Diabetes) besondere Reaktionen bei diesen Er-
krankungen darstellen, die nicht grundsitzlich zum Prinzip der fetalen oder zu-
mindesten trithinfantilen Form der Entziindung gehoren.

Die Formen der histiocytédren und fibrilliren Reaktionen mit nachfolgender
Kollagenisierung gehéren aber, wie DoBBERSTEIN (1960) nachweisen konnte, zu
den phylogenetisch alten Reaktionen der Wirbeltiere, wihrend die granulocytére
und fibrindse Reaktion zu den phylogenetisch jungen Reaktionsformen gehéren.

Abb. 3. Fall IT1, 6 Monate altes Maddchen, kleinknotige Lebercirrhose. Narbenfeld, Cholestase,
Krankheitsbeginn: erste Symptome 2. Lebensmonat. H.-E., Leitz-Ortholux Objektiv 4 X

ODb sich beim Menschen in der Ontogenese diese Stadien der Entziindungsformen
wiederholen oder durchlaufen werden, 143t sich bisher allenfalls vermuten,jedoch
nicht beweisen. Zweifellos ist die Immunogenese eng mit der Entwicklung der
entziindlichen Reaktionen verkniipft; es fillt auf, daB die phylogenetisch alte
lymphocytdre Reaktionsweise in unseren Féllen nicht beobachtet wird.

Hier sind die Verhiltnisse aber insofern kompliziert, als sich die Bildungsstédtten und die
Verbreitung im Blut in der Phylogenese dndern. So sind lymphocytire Reaktionen beim
Kaltbluter mit 75—95% Lymphocyten (DOBBERSTEIN), z. B. bei den akuten Entziundungs-
formen beteiligt. Es bestehen dann bei den groBen Lymphocyten morphologische Beziehungen
zu den histiocytdren Elementen. Erst in der héheren Wirbeltierreihe sind die Lymphocyten
an der chronischen Entziindung beteiligt.

I1. Beobachtungen bei Glykogenspeicherkrankheit

Daf} diese fibrohistiocytire und fibrillire Reaktionsweise sicher nicht spezifisch ist, be-
weisen Beobachtungen bei Stoffwechselkrankheiten.
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Fall IV (S. 282/67, Homburg)

Vorgeschichte

Im Alter von 4 Wochen verstorbenes ménnliches Neugeborenes. Geburt nach 6wéchiger
Ubertragung durch 5 Einleitungen. Geburtsgewicht 4040 g. Nach 3 Wochen klinische Auf-
nahme wegen Trinkschwiche, Cyanose. Im EKG, das anfinglich physiologisch ausfiel, dann
deutliche Stérungen mit Hrregungsruckbildungen iiber beiden Kammern und Rechtsherz-
hypertrophie. Cyanose nahm zu. Tod im hypoxadmischen Atemstillstand. Klinische Verdachts-
diagnosen: Vitium cordis congenitum, Fibroelastosis endocardica, Herzglykogenose, Stauungs-
pheumonie.

Obduktionsbefund

Generalisierte Glykogenose: Massive Glykogenablagerungen der Herzmuskulatur, der
Leber, der Skeletmuskulatur. Dilatation des ganzen Herzens. Hochgradiger Meteorismus des
Diinn- und Dickdarms. Lipoidentspeicherte Nebennierenrinde. Leber vergroBert, Gewicht:
250 g. Konsistenz unauffillig. Farbe braun-violett. Kapsel glatt. Lappchenzeichnung auf der
Schnittfliche nicht erkennbar. Milz unauffillig, Gewicht 12,5 g.

Mikroskopische Befunde

Leber. Periportalfelder iiberwiegend zart mit zarten Bindegewebsausldufern an einzelnen
Stellen in das Parenchym. Fehlende radiire Zuordnung der Leberzellen zur Zentralvene.
Kriftig vermehrte Gitterfasern, die z. T. verdickt sind und ausgedehnt netzférmig kollageni-
siert. Wasserhelles Protoplasma der Leberepithelien. Glykogennachweis durch Best-Farbung
nach Alkoholfixation. Diskrete Blutbildungsherde.

Schreitet der ProzeB bei lingerer Uberlebenszeit fort, dann kénnen ausge-
dehnte Fibrosen der Leber entstehen. Uber frilhkindliche Lebercirrhose bei einem
11/,jahrigen Jungen berichten Krrinscamipt u. Reive (1961). Eine eigene Be-
obachtung bei einem 13 Monate alten Kind zeigle eine unvollstdndige perilobu-
lare Fibrose:

Fall V (S. 234/67)

Vorgeschichte

Im Alter von 13 Monaten verstorbener Knabe. 14 Tage vor dem Tod bei bis dahin unauf-
falliger Entwicklung ambulante Phimosenoperation in Athernarkose. AnschlieBend akutes
Coma hepaticum ungekldrter Ursache. Rasche Verschlechterung. Exitus.

Obduktionsbefund (Obduktion: Dr. STamMov, Darmstadt)

Isolierte massive Glykogenose der Leber, geringe Glykogenablagerung in den Nierentubuli.
Schleimig-eitrige Tracheobronchitis und Bronchiolitis. Dilatation des ganzen, besonders des
rechten Herzens.

Mikroskopische Befunde

Periportalfelder gering fibros-zellig verbreitert mit schmalen, zart ausgezogenen Binde-
gewebsausldufern, die die originéren Lappchen unvollstindig umgeben. Kréftig kollagenisierte
und vermehrte Gitterfasern, die die Leberzellen als starres Maschenwerk umspinnen; die
Radidranordnung der Leberzellbalken ist erkennbar. Keine Rundzellinfiltrate, keine Blut-
bildungsherde.

TI1. Reaktionsformen der Leber im spiteren Kindesalter

Je spiter die Kinder von einer hepatotropen Noxe befallen werden, desto
mehr gleichen sich die Reaktionsformen der Leber der der Erwachsenen an. Dal}
dabei besondere Spielarten auftreten kdnnen, zeigen die Verdnderungen eines
2/ jahrigen Kindes, die deutlich erkennen lassen, daf die Sklerosierung des Gitter-
fasernetzes auch unabhéngig von den Periportalfeldern erfolgen kann.
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Abb. 4. Fall V1, 2!/, Jahre alter Knabe, lippchenzentrale und intermediire Sklerose, Geriist-

kollaps und Gitterfaservermehrung der zentralen und intermedifiren Lappchenabschnitte

(s. Text). In den peripheren Abschnitten radidr zu den Zentralvenen angeordnete Leberzell-
platten, Gomori, Leitz-Ortholux Objektiv 4 x

Fall VI (S. 243/66)

Vorgeschichte

Im Alter von 2!/, Jahren verstorbener Knabe. Erfolgreich operierte doppelseitige Choanal-
stenose. Im Alter von 2 Jahren rontgenologisch verbreitertes Herz bei klinisch unauffalligem
Herzbefund, Diese Verinderung bildete sich zuriick. Dann im EK G pathologischer Rechtstyp.
8 Tage vor dem Tod Odeme. 1 Tag vor dem Tod stationsire Aufnahme, schlapp, mide, wollte
immer schlafen. Rascher Verfall. Exitus, ohne daB eine Diagnose gestellt werden konnte.

Obduktionsbefunde

Leber vergréert, konsistenzvermehrt, feingranulierte Oberfliche, auf dem Schnitt betonte
Lappchenzeichnung. Feste dunkelrote Milz. 450 cm® Ascites, Odem der Darmschleimhaut.
Pastoser Habitus, angedeuteter Epicantus. Odeme der Beine, Gesichtsédem. Hypertrophie
des linken Ventrikels, Dilatation des ganzen Herzens. Stauung der Lungen mit broncho-
pneumonischen Herden. Beiderseits Pleuraergul von je 150 cm?.

Mikroskopische Befunde

Leber. Lappchenzeichnung betont. Periportalfelder erheblich fibroszellig verbreitert mit
dichten Rundzellinfiltraten und reichlich zipfligen Bindegewebsauslaufern in das Parenchym.
In den peripheren Lappchenabschnitten deutliche Radidranordnung der Leberzellplatten zu
den Zentren. Dagegen erhebliche Sklerose der intermedidren und lappchenzentralen Ab-
schnitte mit verwaschener Darstellung vielfach atrophischer Leberepithelien. Im Silberfaser-
bild (Abb. 4 und 5) stark vermehrte Faserbildung und Geriistsklerose, die zwischen den ver-
schmilerten Parenchymzellen netzférmig entwickelt ist.

Herz. Hypertrophie der Herzmuskelfasern des linken Ventrikels, keine Fibrosierung, keine
entzindlichen Infiltrate. Geringe Fibroelastosis endocardica.

Lunge. Stauung, bronchopneumonische Herde.
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Abb. 5. Fall VI, Ausschnitt aus Abb. 4, Gomori, Leitz-Ortholux Objektiv 10 X

Bei diesem Krankheitsbild handelt es sich um das Bild einer sog. infantilen
Skierose, die in Europa sehr selten beobachtet wird (POPPER u. SCHAFFNER, 1961).
Es bestehen pathogenetische Beziehungen zur Endophlebitis hepatica und zum
Kwashiorkor, allerdings auch zur subakuten gelben Leberdystrophie. Hier tritt
eine netzformige Fibrose im Bereich der lippchenzentralen und intermediéren
Lappchenabschnitte auf. In den Randpartien, also den peripheren Léippchen-
abschnitten bleibt die Radidranordnung der Leberzellplatten deutlich erhalten.
Hierbei handelt es sich natiirlich um eine erst nach der Geburt aufgetretene Er-
krankung. In diesem Fall einer spiten kindlichen Leberfibrose reagieren die
Periportalfelder wie beim Erwachsenen in Form einer fibros zelligen Verbreiterung
und dichter Rundzellinfiltration.

IV. Reifestorung der geschiidigten kindlichen Leber

Daf} bei den Lebern in der fetalen und Neugeborenenperiode noch nicht voll
entwickelte ,,entziindliche** Reaktionen vorliegen, wurde dargelegt; es bedarf aber
noch der Erorterung, daf auch das Leberparenchym in einem Stadium der funk-
tionellen Unreife (s. bei LorscHKE, 1962 u. DiEkHOFrF, 1959) von einer Noxe
betroffen wird und in seiner Entwicklung beeinflult wird. Das Wachstum der
Leber wird bei der massiven Gerustsklerose (Fall I und IT) sicher z. T. mechanisch
behindert. Es ist jedoch anzunehmen, daB auch der Teilungsmechanismus der
Parenchymzellen selbst durch die einwirkende Schadlichkeit gestért wird. Das ist
aus der Beobachtung der fehlenden Regeneratknoten bei den frithinfantilen pan-
lobuldren Cirrhosen zu folgern, an denen ja die Wachstums- bzw. Regenerations-
tendenz abzulesen wére. Die Begriffe Wachstum und Regeneration sind bei dem
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sich entwickelnden Organ praktisch nicht zu trennen, wihrend bei der Gewichts-
und GréBenkonstanz der Lebern Erwachsener ja nur die Regenerationsvorginge
der geschadigten Leber eine Rolle spielen. In ihrer Struktur zeigt dabei die Leber-
zelle in der Perinatalzeit und im Kindesalter die Besonderheit der mehrkernigen
Riesenzelle, die offenbar ganz unspezifisch bei Gallengangsatresie, Cytomegalie,
Riesenzellhepatitis (SCHAFFNER u. PoPPER, 1963) und Lebercirrhosen (ROSSLE,
1930; Goor, 1947 u.a.) Ausdruck des Wachstums bzw. der Regeneration ist. Die
vielkernige Parenchym-Riesenzelle ist dabei offenbar das Resultat einer unmittel-
bar in den Mitoseablauf eingreifenden Schédlichkeit. Unklar bleibt, warum die
vielkernige Riesenzelle in der Erwachsenenleber nicht beobachtet wird. Sicher
sind Reifegrad der Parenchymzelle und Intensitdt der Noxe dabei wesentliche
Faktoren. Die Beobachtung der vielkernigen Riesenzellen bei bilidren Cirrhosen
als Folge einer Gallengangsatresie sprechen gegen eine besondere Abhidngigkeit
der Riesenzellentwicklung von der immunologischen Situation.
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