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Forms o/Reaction in the Liver o/ In/ants 
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 
lacking 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. 

Zusammen/assung. In geeigneten F/illen kann bei kindlichen Lebercirrhosen anf Grund 
der ausgebliebenen postnatalen Radii~ranordnung der Leberzellplatten zu den Zentralvenen 
nachgewiesen werden, dab die Lebererkrankung bereits intrauterin begonnen hat. Die Reak- 
tionsweise der Leber auf cine ~oxe h~ngt yon der funktionellen und morphologischen Reife 
des Organs ab. Die entzfindlichen ReaktionsmSglichkeiten der Leber der Feten und der Neu- 
geborenen unterliegen einer Entwicklung, die im Laufe der Ontogenese heranreifen. In der 
Perinatalzeit herrscht die histiocyt/ire und fibrill~re Reaktion vor. l~undzellinfiltrate werden 
vermiBt oder sind nur sp/~rlich nachweisbar. Die fibro-histiocyt~re Reaktion ist - -  wie Befunde 
bei Glykogenspeicherkrankheiten ergeben - -  unspezifisch. Eine besondere Beobachtung zeigt, 
dab die Fibrosierung des Parenchyms unabh~ngig yon Periportalfeldern entstehen kann. 

DaB die Abwehrvorg/~nge und  -mSglichkeiten des heranrei fenden mensch- 
lichen Organismus sich entwickeln,  wird allgemein a ne r ka nn t  (R6SSLE, 1923; 
D o ] ~ ,  1964; T~AL~AM~rE~, 1967 u .a . ) ;  in der Stammesgeschichte wird eine 
Evolu t ion  der Abwehrvorg/inge angenommen,  die zum Begriff der , ,Phylogenese 
der En tz f indung"  (DO~BI~RS~]~I~, 1960) geffihrt hat.  Ob ZusammenhAnge zwischen 
der Ontogenese der menschliehen Entz f indung  und  der Phylogenese bestehen, ist 
bisher n icht  nachgewiesen worden. Detail l ierte Vorstel lungen darfiber, wie sich 
am Einzelorgan diese Entwicklungsvorg~nge der entzfindlichen Reakt ion  ver- 
halten,  liegen bisher ffir die angeborenen t terzfehler  und  die fetale Endokardi t i s  
vor (Go]~I~TTLER~ 1957). Es gilt, dab die Abwehrvorggnge sich bei zunehmendem 
A l t e r d e s m e n s c h l i c h e n F e t e n d e n e n d e r P o s t n a t a l z e i t n ~ h e r n  (TnAL~AMM~R, 1967). 
Bei der Leber  scheint dabei  eine SpezifitAt der R e a k h o n  auf die so zahlreichen 
• Noxen nicht  zu bestehen. So ist allein auf Gr a nd  des histologischen Leberbildes 
beim Neugeborenen nicht  zu entscheiden, ob etwa eine Gallengangsatresie oder 

• Obduktionen durchgeffihrt im Pathologischen Institut der Stadtischen Kliniken Darm- 
stadt., tterrn Prof. Dr. Setro~'PsR bin ich fiir die ~berlassung des Materials zu grSBtem Dank 
verpflichtet. 
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eine Riesenzellhepatitis vorliegt. Hier hilft aueh nicht der ~Taehweis yon Riesen- 
zellen, die yon SCHAF~n~ u. POPe]~ (1963) in gleicher Weise, nur in weehselnder 
Menge, bei Zytomegalie, Gallengangsatresie und Riesenzellhepatitis nachgewiesen 
wurden. Dabei sind die Riesenze]len offenbar Ausdruek einer Regeneration (S~o~- 
Tw~ U. Mitarb., 1961) bei gest6rtem Teilungsmechanismus. Als mSgliehe Ursache 
einer Lebereirrhose im Sguglings- und Kindesalter kommen folgende Faktoren 
in Betracht  : 

1. Morbus h~molytieus neonatorum, 
2. Virushepatitis, 
3. Extra-  und intrahepatisehe Gallengangsmii~bildungen (z. T. a]s sog. Pseudo- 

eirrhosen), 
4. Cholangiolitis (h~afig kombiniert  mit  Hyperplasie der intrahepatischen 

Galleng~nge), 
5. Eiweil~mangel (infantile Sklerose, Kwashiorkor), 
6. Stoffweehselkrankheiten (Glykogenspeicherkrankheit, Galaktos~mie), 
7. Fettcirrhose bei eystiseher Pankreasfibrose, 
8. Lues. 

Es ist ungemein schwierig, bei der Obduktion im Einzelfall die Ursachen nach- 
zuweisen, wenn nicht Entwieklungsst6rungen der extrahepatischen Gallengi~nge 
oder klinisch gesicherte angeborene Stoffweehselerkrankungen vorliegen. Auf die 
~tiologie soll hier nicht n~her eingegangen werden; es interessieren uns die Reak- 
tionen der Leber auf die verschiedenen Noxen und dabei vor allem zwei Fragen: 

1. I s t  morphologisch unterscheidbar, ob eine Lebersch~digung intrauterin oder 
postnatal  begonnen hat  ? 

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

Dazu untersuchten ~ r  3 Kinder mit  Lebereirrhosen ungekl~rter Ursaehe, die 
sicher keine Mifibildungen des extra- und intrahepatisehen Gallengangssystems 
auLviesen, sowie zwei Lebern bei Glykogenspeieherkrankheit und die Leber eines 
21/2j~hrigen Kindes mit  dem morphologisehen Bild einer infantilen Sklerose. 

I. Beobachtungen bei friihkindlichen Lebercirrhosen 
Bei zwei Kindern, die im Alter yon 2 Monaten verstarben, l~ft sich nachweisen, daft die 

Erkrankung bereits intrauterin begonnen haben muf. 

Fall I (S. 346/65) 
Vorgeschichte 
Zwei Monate alt gewordener weiblicher S~ugling wurde moribund in die Klinik aufge- 

nommen. Zunehmendes Erbrechen, griinliche Durchfiille und allgemeiner Verfall waren die 
einzigen Symptome. Kein Ikterus, kein Ascites. Das KSrpergewicht lag beim Tode 300 g 
unter dem Geburtsgewicht. Klinische Diagnose: Akute Dyspepsie ? Toxikose ? Invagination ? 
Dystrophie? 

ObduIctionsbe/und 
3950 g schwerer, 59 cm grofer magerer weiblicher S~ugling. Kein Ikterus! Leber von 

regelrechter Gr6fe, Oberfl~che glatt ! Blafgelbe Farbe. Konsistenz sehr derb ! Auf der Schnitt- 
fl~che gelblich-schwach grii~flich veff~rbtes Parenchym, L~ppchenzeichnung nicht erkennbar. 
Regelrecht angelegte extrahepatische Galleng~nge und Gal|enblase. Konsistenz der etwas 
vergrS[3erten dunkelroten Milz vermehrt. Herz schlaff dilatiert, LungenSdem. 
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Mikroskopische Be/unde 
Leber. Diffuse panlobul~re Fibrose mit erheblieh bindegewebig verbreiterten Periportal- 

feldern mit fibrohistiocyt.Eren Proliferationen ohne Rundzellinfiltrate. Sogenannte Gallen- 
gungswucherungen in dem Bindegewebe nachweisbar. Breit kollagenisierte Gitterfasern um- 
spinnen einzelne Leberepithelien und Epithelgruppen in allen LEppchenabschni~en. MEBige 
intrahepatische Cholestase, z. T. in Form feiner Tropfen in einzelnen Leberepithelien, z. T. 
groBtropfig zwischen den Leberepithelien, stellenweise tubulus~hrdiehe Anordnung der Leber- 
epithelien um gr6Bere Gallecylinder. Einzelne mehrkernige 1Riesenzellen. Zentralvenen reich- 
lich nachweisbar, jedoch v611ig fehlende radi~ire Zuordnung der Leberepithelien zu den Zentral- 
venen. Eisenpigment im Bindegewebe in feink6rniger Form, in einzelnen Leberepithelien aueh 
in grobseholliger Form. Levadi~i-F~trbung auf SpiroehEten negativ. Die fibrigen Organe zeigten: 
Hyper/imie und Pulpahyperplasie der Milz. Geringe herdf6rmige Fibrose des Pankreas, Hyper- 
Emie und Odem der Lungen, HyperEmie der Nieren, Odem der Darmschleimhaut. Herzmuskel 
ohne pathologisehen Befund. 

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

Fall H (S. 72/66) 

Vorgeschichte 
Im Alter yon 2 Monaten und 8 Tagen verstorbener weiblicher S~ugling. Geburtsgewicht 

3300 g, Beckenendlage; ers~es Kind gesunder Eltern. Naeh 4 Wochen Geburtsgewich~ nieht 
wieder erreieht. Zunehmendes Ausspueken der Nahrung, Aufstol]en. Bei der ldinischen Auf- 
nahme 10 Tage vor dem Tod: Dystrophischer S/iugling, aufgetriebener Leib, dfifftiges Fett- 
polster, leichte Tuchypnoe, Odem der Bauchhaut, der Ober- und Untersehenkel. Leber und 
Milz nicht sicher zu beurteilen. Kein Ikterus! Verlauf: Bei mehrfachen Bauchpunktionen 
Ascites mit spez. Gewieht yon 1010 abgelassen. Leber zunehmend vergr6Bert tastbar, scharf- 
randig mi~ glatter(!) Oberfl~ehe, Blutsenkung normal. SGOT und SGPT leicht erh6ht. 
~Niedriges Serum-Gesamt-EiweiB (4,0 g-%). Elektrophoresediagramm unauff~llig! Bilirubin 
im Serum 1,0 rag- %, Harnstoff im Serum an der oberen Normgrenze (43 rag- %). Seroreak- 
tionen auf Lues negativ. Bei der i.v.-Pyelographie stellte sich die rech~e Niere nicht dar. 
Final hohe Temperaturen und h~matinhaltiges Erbreehen. Klinische Diagnose: Verdacht auf 
angeborene Lebercirrhose. 

Obduktionsbe/und 
3150 g! schwerer, 51 cm! groBer weiblicher S~ugling in erheblieh reduziertem Ern~hrungs- 

zustand. Wenige Kubikcentimeter Ascites (h~ufige Punktionen). Lebergewicht 150 g, Milz 17 g. 
Oberfl~che der Leber glatt! Konsistenz derb. Schnittfl~chenfarbe und Oberfl~ehe gelb 
gl~nzend. Odem der Durmschleimhaut. Meteorismus. Bein6deme. M~Bige Erweiterung der 
0sophagusvenen. Ausgedehnte Aspirationsbronehopneumonie. 

Mikroskopische Be/unde 
Der Befund der Leber entsprieht dem des F~lles I. 
Ausgedehnte Aspirationsbronehopneumonie. Die iibrigen Organe zeigen keine wesent- 

lichen pathologischen Befunde. 

Den  Befund  der  fehlenden radi/~ren Zuordnung  der  Leberze l lba lken  zu den  
Zen t r a lvenen  (Abb.  1) in  den beiden F~l len  sehen wir  im Zusummenhang  mi t  der  
pan lobu l£ren  F ibrose  (Abb. 2), wobei  das  kol lagemsier te  Gi t te r faserne tz  ~ls 
s ta r res  Maschenwerk  eine U m s t r u k t u r i e r u n g  mi~ der  typ i schen  radi/~ren Anord-  
nung der  Leberze l lba lken  nach  der  Gebur t  verh inder t .  B~CKE~ u. KOS~GA~T~ 
(1963) haben  diesen Tex tu rw~nde l  der  normalen  pos tna t a l en  Leberre i fung ein- 
gehend  un te rsuch t .  Die ausgebl iebene U m s t r u k t u r i e r u n g  der  Leberl~tppchen be- 
rech t ig t  zu der  Schlul~folgerung, dal3 die Prozesse der  F ib ros ie rung  i n t r au t e r i n  
begonnen  haben.  

Bei  der  folgenden Beobach tung  war  dieser  Schlul~ n ich t  m6glich. 

21" 
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Abb. 1. Fall I, 2 Monate alter weiblicher S~ugling. Panlobul/~re Lebercirrhose im Gitter- 
faserbild. Fehlende radi~re Zuordnung der Leberzellbalken zu den Zentralvenen. Krankheits- 

beginn: wahrseheinlich intrauterin; Gomori; Leitz-Ortholux Objektiv 4 X 

Abb. 2. Fall II ,  2 Monate alter weiblicher S~ugling. Panlobul~re Lebercirrhose, reichlieh sog. 
Gallengangswueherungen. Keine Rundzellinfiltrate, keine Blutbildungsherde. Krankheits- 

beginn: wahrseheinlieh intrauterin; H.-E., Leitz-Ortholux Objektiv 4 x 
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Fall 111 (S. 575/62) 

Vo~'geschichte 
Im Alter yon 6 Monaten verstorbenes M~dchen, das Ms Friihgeburt mit einem Geburts- 

gewicht yon 1780 g zur Welt kam. Aufzucht in der Kinderklinik anfangs ohne Besonderheiten. 
Nach 2 ~onaten st~rkere Blutungen aus Injektionsstellen. Zunehmender Verfall, langsam 
auftretender Ikterus, acholische Stiihle. Laborbefunde sprachen fiir eine Leberparenchym- 
sch~digung. Verdacht auf eine ,,zumindest partielle intrahepatische GallengangsmiBbildung". 
Zeitweilige Besserung. ])ann zunehmende Lebervergr613erung, Fieber. Klinische Diagnose: 
Verdacht auf Lebercirrhose. 

Obduktionsbe]unde 
Kleinknotige, z. T. diffuse Lebercirrhose mit kuurn erkennbarer feinh6ckriger Oberfl~che. 

Geringgradiger Mlgemeiner Ikterus. 50 cm a Ascites. Trfibung der Herzmuskulatur. Dilatation 
des ganzen I-Ierzens. 

Milcroskopische Be/unde 
Leber. Hochgradig fibrSs-zellig verbreiterte Periportalfelder mit netzf6rmigen Ausl~ufern 

in das Parenchym und kr~ftig entwiekelter perilobul£rer Fibrose, aber auch reichlich sog. 
Pseudolobuli. Sehr zahlreiche sog. Gallengangswucherungen. Zentralvenen z. T. exzentrisch 
gelegen. Radi~ranordnung der Leberzellplatten sehr unregelm~Big, aber an einzelnen Stellen 
deutlich erkennbar. Vereinzelt mehrkernige l%iesenzellen. Erhebliche intra- uncl intercellul~re 
Cholestase. M£13ige fleckfSrmige rein- bis grol3tropfige Ver~ettung der Leberepithelien. Keine 
Rundzellinfiltrate, keine Blutbildungsherde. 

~brige Organe: Hyper~mie und geringe ikterische Nephrose. Ityper£mie und ()dem der 
Lungen, sonst kein wesentlicher pathologischer Befund. 

Die Reaktionsweise des Lebermesenchyms besteht bei den drei besehriebenen 
F~llen in einer fibrohistioeyti~ren l~eaktion der Periportalfelder mit erheblicher 
Verbreiterung und im Sehnitt fl/iehenhafter und netzf6rmiger Kollagenisierung. 
Im Gegensatz zu der Reaktionsweise der Erwaehsenenleber treten dabei ]ympho- 
eyt/ire Infiltrate ganz in den Hintergrund (Abb. 3.) 

In  unseren Fiillen fehlen auch Blutbfldungsherde (Abb. 2 und 3), die Ms 
besondere entziindliche Reaktionsform der fetMen und Neugeborenenleber yon 
ZOLH~G~]¢ (1945, 1956) bei Morbus h£molytieus neonatorum angesehen werden. 
Dabei werden noch bis zum 5. Lebensmonat die Blutbildungsherde nachgewiesen. 
Aueh bei angeborener Lebereirrhose bei ABO-Inkompatibiliti~t besehreibt I~IF-  
FE~STUHL (1953), eine ,,miichtige Bildung yon Blutbildungsherden, welehe diffus 
fiber die ganze Leber verteflt sind". Die Autoren (insbesondere ZOLLI~GE~) 
betonen, d~B die Vermehrung der Blutbildungsherde der Leber neben einer kom- 
pensatorischen Hyperplasie auch als unspezifische Reaktionsformen angesehen 
werden mfissen, d~ sie in gleicher Weise ,bei  Sepsis, EiweiBvergiftung etc." 
(ZOLLINGER~ 1956) angetroffen werden. ZOLH~GE~ (1945, 1956) sieht in ihrer streng 
perivaseuli~ren Anordnung ein AnMogon zu den lymphoplasmoeyti~ren Entzfin- 
dungsherden der Erwaehsenen. Derartige Reaktionen mfiBten wir aueh bei den 
vorliegenden Cirrhosen erwarten, aber bier finden wir sie nieht. Das heiBt~ dab 
entweder diese besondere Reaktionsform bei sicherem intrauterinem Beginn der 
Erkrankung bereits abgeklungen ist, oder aber, d~B sie in unseren F~llen nieht 
bestanden hat. Wir neigen zu der ]etzten Ansicht, da es sich bei den vorliegenden 
Fiillen urn deutlich fortsehreitende Prozesse handelt und die Blutbildungsherde 
bei beiden F~illen, die im Alter yon 2 Monaten verstorben sind, diese Reaktions- 
form noeh erkennen lassen mfi2ten. Die SchluBfolgerung daraus ist, dab die Ent- 
wieklung der Blutbildungsherde beim Moibus h/~molyticus neonatorum (und aueh 
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bei anderen Erkrankungen, z. B. Diabetes) besondere Reaktionen bei diesen Er- 
krankungen darstellen, die nicht grunds/itzlieh zum Prinzip der fetalen odor zu- 
mindesten triihinfantilen Form der Entziindung geh6ren. 

Die Formen der histioeytgren und fibrill/~ren l~eaktionen mit nachfolgender 
Kollagenisierung geh6ren aber, wie DOBBEI~STEIN (1960) naehweisen konnte, zu 
den phylogenetisch alten Reaktionen der Wirbeltiere, wghrend die granuloeyt/~re 
und fibrin6se Reaktion zu den phylogenetiseh jungen Reaktionsformen gehSren. 

Abb. 3. t~all III, 6 Monate altes Mgdchen, kleinknotige Lebercirrhose. Narbenfeld, Cholestase, 
Krankheitsbeginn: erste Symptome 2. Lebensmonat. H.-E., Leitz-Ortholux Objektiv 4 × 

Ob sieh beim Menschen in der Ontogenese diese Stadien der Entziindungsformen 
wiederholen oder durchlaufen werden, 1/~13t sicb bisher allenfalls vermuten,jedoch 
nicht beweisen. Zweifellos ist die Immunogenese eng mit der Entwicklung der 
entzfindlichen l%eaktionen verknfipft; es fi~llt auf, dab die phylogenetisch alte 
lymphocyt~re Reaktionsweise in unseren F/tllen nicht beobachtet wird. 

Hier sind die Verh~ltnisse aber insofern kompliziert, als sich die Bildungsst~tten und die 
Verbreitung im Blut in der Phylogenese ~ndern. So sind lymphocyt~re Reaktionen beim 
KMtbliiter mit 75--95% Lymphocyten (DOB]3~RSTnI~), z. B. bei den akuten Entzfindungs- 
formen beteiligt. Es bestehen dann bei den grogen Lymphocyten morphologische Beziehungen 
zu den histiocyt~ren Elementen. Erst in der h6heren Wirbeltierreihe sind die Lymphocyten 
an der chronischen Entzfindung beteiligt. 

II. Beobachtungen bei Glykogenspeieherkrankheit 
DaB diese iibrohistiocytS~re und fibrill~re Reaktionsweise sicher nicht spezifisch ist, be- 

weisen :Beobachtungen bei Stoffwechselkrankheiten. 
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Fall I V  (S. 282/67, Homburg )  

Vorgesehichte 
Im Alter von 4 Woehen verstorbenes m~nnliches Neugeborenes. Geburt nach 6w6chiger 

Obertragung durch 5 Einleitungen. Geburtsgewicht 4040 g. Nach 3 Wochen klinische Auf- 
rtahme wegen Trinkschw~iche, Cyanose. Im EKG, das antiinglich physiologisch ausfiel, dann 
deutliche St6rungen mit Erregungsrfickbildungen fiber beiden Kammern und gechtsherz- 
hypertrophie. Cyanose nahm zu. Tod im hypoxS~mischen Atemstillstand. Klinische Verdachts- 
diagnosen: Vitium cordis congenitum, Fibroelastosis endocardica, I-Ierzglykogenose, Stauungs- 
pneumonie. 

Obdulctionsbe/und 
GenerMisierte Glykogenose: Massive Glykogenablagerungen der Herzmuskulatur, der 

Leber, der Skeletmuskulatur. Dilatation des ganzen Herzens. Hochgradiger Meteorismus des 
])finn- und Dickdarms. Lipoidentspeieherte Nebennierenrinde. Leber vergrSBert, Gewicht: 
250 g. Konsistenz unauffS~llig. Farbe braun-violett. Kapsel glatt. L~ippchenzeichnung auf der 
Schnittfl~iche nicht erkennbar. Milz unauff~Ilig, Gewicht 12,5 g. 

Mi]croslcopische Be/unde 
Leber. Periportalfelder fiberwiegend zart mit zarten Bindegewebsauslgufern an einzelnen 

Stellen in das Parenchym. Fehlende radiiire Zuordnung der Leberzellen zur ZentrMvene. 
Krgftig vermehrte Gitterfasern, die z. T. verdickt sind und ausgedehnt netzfSrmig kollageni- 
siert. Wasserhelles Protol01asma der Leberepithelien. Glykogennachweis durch :Best-FS~rbung 
naeh Alkoholfixation. Diskrete Blutbildungsherde. 

Sehre i te t  der  ProzeB bei 1/ingerer l~ber lebenszei t  fort ,  dann  k6nnen ausge- 
dehn te  F ib rosen  der  Leber  ents tehen.  Ube r  f r i ihkindl iche Leberc i r rhose  bei  e inem 
l l /2j / ihr igen J u n g e n  ber ieh ten  KLEINSCHMDT U. REINE (1961). Eine  eigene Be- 
obach tung  bei  e inem 13 Monate  a l ten  K i n d  zeig~e eine unvol ls t / indige  per i lobu-  
1/ire F ib rose  : 

Fall V (S. 234/67) 

Vorgeschichte 
Im Alter yon 13 Monaten verstorbener Knabe. 14 Tage vor dem Tod bei bis dahin unauf- 

f~illiger Entwicklung ambulante Phimosenoperation in Athernarkose. Anschliegend akutes 
Coma hepaticum ungekliirter Ursache. Rasche Verschlechterung. Exitus. 

Obduktionsbe/und (Obduktion: Dr. STAMOV, Darmstadt) 
Isolierte massive Glykogenose der Leber, geringe Glykogenablagerung in den Nierentubuli. 

Schleimig-eitrige Tracheobronchitis und Bronchiolitis. Dilatation des ganzen, besonders des 
rechten Herzens. 

Mikroslcopische Be/unde 
Periportalfelder gering fibr6s-zellig verbreitert mit schmMen, zart ausgezogenen Binde- 

gewebsauslgufern, die die originiiren LSoppchen unvollst~indig umgeben. Kr~iftig kollagenisierte 
und vermehrte Gitterfasern, die die Leberzellen als starres Maschenwerk umspinnen; die 
RadiS~ranordilung der Leberzellbalken ist erkennbar. Keine Rundzellinfiltrate, keine Blut- 
bildungsherde. 

I I | .  Reak t ions formen  der Leber im spitteren Kindesal ter  

Je  sp/i ter  die K i n d e r  yon einer  h e p a t o t r o p e n  Noxe befal len werden,  des to  
mehr  gleiehen sieh die Reak t ions fo rmen  der  Leber  der  der  Erwachsenen  an. DaB 
dabe i  besondere  Spie la r ten  auf t re ten  k6nnen,  zeigen die Ver / inderungen eines 
21/2j/ihrigen Kindes ,  die deut l ieh  e rkennen  lassen, dag  die Sklerosierung des Gi t te r -  
fasernetzes  aueh unabh/ ingig  yon  den Per ipor ta l f e lde rn  erfolgen kann.  
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Abb. 4. Fall VI, 21/2 Jahre alter Knabe, Igppchenzentrale und intermediiire Sklerose, Geriist- 
kollaps und Gitterfaservermehrung der zentralen und intermedigren L~ppehenabschnitte 
(s. Text). In den peripheren Abschnitten radi~r zu den Zentralvenen angeordnete Leberzell- 

platten, Gomori, Leitz-Ortholux Objektiv 4 × 

Fall V I  (S. 243/66) 
Vorgeschichte 
Im Alter yon 21/2 Jahren verstorbener Knabe. Effolgreich operierte doppelseitige Choanal- 

stenose. Im Alter von 2 Jahren rSntgenologisch verbreitertes Herz bei klinisch unauff~lligem 
Herzbefund. Diese Ver~nderung bildete sich zuriick. Dann im EKG pathologischer Rechtstyp. 
8 Tage vor dem Tod 0deme. 1 Tag vor dem Tod stationi~re Aufnahme, schlapp, mfide, wollte 
immer schlafen. Rascher Verfall. Exitus, ohne dab eine Diagnose gestellt werden konnte. 

Obduktionsbe/uu~le 
Leber vergr6Bert, konsiste~zvermehrt, feingranulierte Oberfl~che, auf dem Schnitt betonte 

L~ppchenzeichnung. Feste dunkelrote Milz. 450 cm a Ascites, Odem der Darmschleimhaut. 
PastSser Habitus, angedeuteter Epicantus. ()deme der Beine, Gesichts6dem. Itypertrophie 
des ]inken Ventrikels, Dilatation des ganzen Herzens. Stauung der Lungen mit broncho- 
pneumonischen Herden. Beiderseits PleuraerguB yon je 150 cm a. 

MiIcroskopische Be/unde 
Leber. L~ppehenzeichnung betont. Periportalfelder erheblich fibr6szellig verbreitert mit 

dichten Rundzellinfiltraten und reichlich zipfligen Bindegewebsausli~nfern in das Parenchym. 
In den peripheren L~ppchenabschnitten deutliche Radii~ranordnung der Leberzellplatten zu 
den Zentren. Dagegen erhebliche Sk]erose der intermedi~ren und li~ppchenzentralen Ab- 
schnitte mit verwaschener Darstellung vielfach atrophischer Leberepithelien. Im Silberfaser- 
bild (Abb. 4 und 5) stark vermehrte Faserbildung und Geriistsklerose, die zwischen den ver- 
schmi~lerten Parenchymzellen netzfSrmig entwickelt ist. 

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

Lun(je. Stauung, bronchopneumonische Herde. 
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Abb. 5./~a.ll VI, Ausschni% aus Abb. 4, Gomori, Leitz-Ortholux Objektiv i0 × 

Bei diesem Krankheitsbild handelt  es sich um das Bild einer sog. infantilen 
Sklerose, die in Europa sehr selten beobaehtet  wird ( P o e r ~  u. S C ~ A F F ~ ,  1961). 
Es bestehen pathogenetische Beziehungen zur Endophlebitis hepatica und zum 
Kwashiorkor, a]lerdings aueh zur subakuten gelben Leberdystrophie. t I ier  t r i t t  
eine netzf6rmige Fibrose im Bereieh der lgppchenzentralen und intermedi/~ren 
L/~ppehenabsehnitte auf. In  den Randpartien, also den peripheren L/ippchen- 
absehnitten bleib~ die Radi/tranordnung der Leberzellplatten deutlich erhalten. 
tIierbei handel~ es sieh natiirlieh um eine erst nach der Geburt aufgetretene Er- 
krankung. In  diesem Fall einer sp/~ten kindliehen Leberfibrose reagieren die 
Periportalfelder wie beim Erwaehsenen in Form einer fibr6s zelligen Verbreiterung 
und dich~er Rundzellinfiltration. 

IV. Reifestiirung der gesch~idigten kindlichen Leber 
DaB bei den Lebern in der fetalen und Neugeborenenperiode noch nicht voll 

entwickelte ,,entziindliche" geakt ionen vorliegen, wurde dargelegt; es bedarf abet  
noch der ErSrterung, dab aueh das Leberparenchym in einem Stadium der funk- 
tionellen Unreife (s. bei LOESCHK~, 1962 u. D I E , O f F ,  1959) von einer Noxe 
betroffen wird und in seiner Entwieklung beeinfluBt wird. Das Waehstum der 
Leber wird bei der massiven Ger/istsklerose (Fall I und I I )  sicher z. T. mechanisch 
behindert. Es ist jedoeh anzunehmen, dab auch der Teilungsmeehanismus der 
Parenchymzellen selbst durch die einwirkende Sehgdlichkeit gest6rt wird. Das ist 
aus der Beobachtung der fehlenden Regeneratknoten bei den fr/ihinfantilen pan- 
lobul/iren Cirrhosen zu folgern, an denen ja die "vVachstums- bzw. l~egenerations- 
tendenz abzulesen w~re. Die Begriffe Wachstum und l~egeneration sind bei dem 
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sich en twicke lnden  Organ p rak t i sch  n ich t  zu t rennen,  wghrend  bei  der  Gewichts-  
und  GrS[~enkonstanz der  Lebe rn  Erwachsener  ja  nur  die Regenera t ionsvorg~nge  
der  gesch~digten Leber  eine l~olle spielen. I n  ihrer  S t r u k t u r  zeigt  dabe i  die Leber-  
zelle in der  Pe r ina ta l ze i t  und  im Kindesa l t e r  die Besonderhe i t  der  mehrkern igen  
Riesenzelle,  die offenbar  ganz unspezif isch bei  Ga]lengangsatresie ,  Cytomegal ie ,  
Riesenze l lhepat i t i s  ( S C n A F F ~  U. POSP~R, 1963) und  Leberc i r rhosen  (R~SSLE, 
1930 ; GSGL, 1947 u .a . )  Ausdruck  des W a c h s t u m s  bzw. der  Regenera t ion  ist.  Die 
vie lkernige Parenchym-Riesenze] le  is t  dabe i  offenbar  das  l~esul ta t  einer  unmi t t e l -  
ba r  in den  Mitoseablauf  e ingreifenden Sch~dlichkeit .  Unk]ar  ble ibt ,  w a r u m  die 
vie lkernige  Riesenzelle in der  Erwachsenenleber  n ich t  beobach te t  wird.  Sicher 
s ind lgeifegrad der  Pa renchymze l l e  und  In t ens i t~ t  der  Noxe dabe i  wesentl iche 
Fak to ren .  Die Beobach tung  der  v ie lkernigen Riesenzel len be i  bi]igren Cirrhosen 
als Folge  einer  Gal lengangsat res ie  sprechen gegen eine besondere  Abhgngigke i t  
der  Riesenze]lentwick]ung v o n d e r  immunologischen  Si tuat ion .  
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