Ueber einige seltenere Entwickelungs-Anomalien.

Vom Professor: Dr, Koromaxy Bupay,

I. Angeborner Verschluss des Duodenums.*

Die auf das Kind bezughabenden Daten sind die nachstehenden :

Die Mutter ist 21 Jahre alt, hat einmal Abortus erlitten, die
jetzige Schwangerschaft verlief ebenso, wie die Geburt und das
Wochenbett normal. Das Gewieht ‘des Neugeborenen betriigt 1800
grm. seine Linge 46 em; wihrend der vier Tage, die er lebte,
nahm er nur an den beiden ersten Tagen die Brust, wihrend der
beiden letzten Tage erbrach er hiufig; Meconium wurde auch nur
an den ersten Tagen entleert.

Bei der Section wurde sowohl am Herz, als auch am Duo-
denum ein derartiger Entwickelungsfehler gefunden, dass von diesen
jeder fiir sich in kurzer Zeit zum Tode fithren musste.

Das Herz ist stark erweitert, das Kammerseptum fehlt nahezu
vollkommen und das Vorhofseptum zum grossten Theil, an der
Grenze der Kammer und des Vorhofs ist nur eine vendse Offnung
mit drei Klappensegeln vorhanden. Die Aorta ist nicht nur von
der Arteria pulmonalis, sondern selbst von deren Conus vollkom-
men getrennt.

Die Speiserohre ist bedeutend weiter, als normaler Weise,
ihre Wandung verdickt. :

Der obere Abschnitt des Duodenums bildet einen beiliufig
4 em im Durchmesser haltenden, regelmiissig runden, prallen Sehlauch,
der mit dem gleichfalls erweiterten Magen durch den Pylorus hin-
durch breit communiciert. Den Scheitel des Schlauches kreuzt

* Demonstrirt in der #rztlichen Fachsitzung der frztl.-naturwissenschaft-
liechen Section des Siebenbiirg. Museum-Vereins am 25, Januar 1902,
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vorne der quere Theil des Dickdarms; der obere Theil des Duo-
denums endigt vollstindig blind und die Continuitiit des Darmes
ist ganz aufgehoben. In dem unteren, gleichfalls blind beginnenden
und ganz collabierten Theil des Duodenum’s miindet der Choledochus
derart, dass er gleichsam die Fortsetzung des ersteren zu sein scheint.

Ein derartig zur Welt gebrachter vollkommener Versehluss
des Duodenum’s ist an und fir sich zwar eine grissere Seltenheit,
aber im Vergleiche zum Verschluss anderer Parthien des Diinn-
darmes kann er nicht als solche gelten, da von den gesammten
Verschlisssen des Diinndarmes ein Drittheil auf das Duodenum
entfillt.

Wodurch konnte der Verschluss verursacht werden?

Es muss hauptsiichlich an eine derartige Ursache gedacht
werden, welche ausser dass sie den Verschluss des Darmlumens
veranlasste, gleichzeitig die Darmwandung verddete, also an irgend
einen Druck, eine Knickung, oder Zerrung. Wir wissen es aus der
Entwickelungslehre, dass das Duodenum der am stiirksten fixirte
Theil des Darmes ist: im Anfange liegt es in der sagittalen Ebene,
im 3—4. Monat der Entwickelung dreht es sich hingegen in die
frontale Ebene. Nehmen wir nun an, dass die Aufhiingebinder
normalwiedrig entwickelt und beispielsweise kiirzer sind als sie es
sein sollten, so kann es unschwer geschehen, dass das Duodenum bei
seiner Drehung in die frontale Ebene, gerade an seiner am meis-
ten fixierten Stelle, an der Einmiindung des Choledochus, eine der-
artige Knickung erleidet, welche zum Verschluss des Darmes und
schliesslich zum vollkommenen Durchreissen des undurchgingigen
und verdiinnten Theiles fiihrt.

Gleichzeitig mit dem Mangel der Herzsepten wurden schon
die verschiedensten Entwickelungsanomalien beobachtet ; eigenthiim-
lich erscheint es dennoch, wie hiufig die Entwickelungsfehler des
Gekroses zugleich mit angeborenen Herzfehlern vorkommen. Ich
selbst sah vor kurzem neben Mangel des Herzseptums ein Mesen-
terinm commune und Fehlen der Milz,

Diese Tille erwecken den Gedanken, dass der Mangel der
Herzsepten und das gleichzeitige Vorkommen der Abnormitiiten
des Gekroses doch kein einfacher Zufall ist, sondern dass hier
eine gemeinsame Ursache zu Grunde liege u. zw. die mangelhafte,
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oder abnorme Entwickelungsenergie des Mesenchym’s. Dies ist
natiirlich nur eine Annahme, deren Werth durch kiinftige IFor-
schungen entschieden werden wird. Ieh halte dafiir, dass man beim
Forschen nach den Ursachen der angeborenen Darmyverschliisse,
den Entwickelungsverhiiltnissen des Gekroses grossere Aufmerksam-
keit zunwenden sollte, als dies bis jetzt geschah.

Il. Ein tiberzdhliger in den Blasenhals miindender Ureter, mit schweren
Nierenverédnderungen.®

Wenn von zwei, aus einer Niere stammenden Ureteren der
eine normalwiedrig miindet, so beispielsveise in den Blasenhals, in
die Harnrohre, oder in irgend eine ILeitung der Genitalien (bei
Miinnern in die Vesicula seminalis, bei I'rauen in die Scheide, den
Scheideneingang u. 8. w.) so wird das nach abwiirts Gelangen und
die Entleerung des in der Niere bereiteten Harns im hohen Grade
erschwert. Die Folge hievon wird einerseits eine mehr-mindergradige
Hydronephrose sein u. zw. ausnahmslos im oberen Theile der Niere.
Eine weitere, weniger hiiufige Consequenz ist die, dass der untere
Theil des iiberzihligen Ureter’'s vor seiner Einmiindung in die
Blase sich schlauchféormig erweitert und die hintere Wand der
Harnblase derart hervorwdlbt, dass durch Zusammendriicken des
Blasenhalses die Ausscheidung des Harns erschwert ist.

Der von uns beobachtete Fall zeigte die oben erwihnten Fol-
gen der Anomalie deutlich, ja diese waren iiberdies noch dadurch
gesteigert, dass auch der an normaler Stelle miindende Ureter
bedeutend erweitert war und sich zur Hydronephrose secundiir eine
eitrige Infection hinzugesellte.

Der Kranke wurde mit den Erscheinungen eines Tetanus
traumaticus an die Klinik fiir interne Medicin aufgenommen und
verstarb daselbst drei Tage nach der Aufnahme. Patient hatte
angeblich schon seit 24 Jahren Blasencatarrh und seit 20 Jahren
stindiges Harntriufeln. Harn schmutzig, triibe, mit einem schmutzig-
weissen dichten Sediment; Reaction alkalisch. Der Kranke lisst
wihrend des Tages 50-—60-mal Harn, auf einmal entleert er nur
14—15 cem?, wass ihm grosse Schmerzen verursacht und stets starke,

* Demonstration in der niihmlichen Fachsitzung wie Fall No, 1.
g
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tetanische Krimpfe auslost. Im Sedimente viel Trippelphosphate,
zahllose Bacterien und sehr viele Eiterzellen und rothe Blutkér-
perchen.

Die Section wies beziiglich der Harnorgane folgende Verin-
derungen nach :

Aus der linken Hilfte des kleinen Becken’s, zieht zur linken
retroperitoniialen Gegend ein Gebilde von der Dicke eines Kindes-
armes, das seiner Form und Grésse nach fiir den Mastdarm gehal-
ten werden konnte; doch befindet sich hinter demselben und rechts
von ihm der Mastdarm an seiner normalen Stelle.

Bei niherer Betrachtung zeigt es sich, dass dieses Gebilde
dem verdoppelten, linksseitigen Ureter entspricht und aus einer
medialen und seitlichen Leitung besteht, welehe mit einander faserig
verwachsen sind. Beide Leitungen sind bedeutend, in der Dicke
eines starken Daumens erweitert, dickwandig und geschlingelt ver-
laufend.

Nach oben gehen sie in die linke Niere iiber, die bedeutend
vergrdssert ist, zwei voneinander vollkommen getrennte Nierenbecken
besitzt, von denen das obere die Fortsetzung des medialen, das
untere hingegen jene des seitlichen Ureter’s bildet. Der obere Theil
der Nieve besteht eigentlich aus nicht anderem, als aus dem stark
erweiterten, oberen Nierenbecken, in dessen Wandung keine Spur
der Nierenkelche, oder des Nierengewebes erkennbar ist, sein Inhalt
besteht ebenso wie jener der erweiterten Ureteren aus dickem gelb-
lich-griinem Eiter.

Im unteren ?/; Theile der Niere, ist das Nierenbecken zwar
ebenfalls stark erweitert, doch sind hier auch die erweiterten Nieren-
kelche vorhanden, ja es findet sich in der Wand des Schlauches
auch Nierengewebe vor. Dieses Nierenbecken enthiilt einen iibel-
riechenden schmutzig-braunen Harn; die Schleimhaut der Nieren-
kelche ist ebenfalls schmutzig, grau-schwarz. Abwiirts von der Niere
gelangt der mediale Ureter, hinter den lateralen.

Die Harnblase ist auffallend klein, stark znsammengezogen und
enthilt nur wenig, triiben, stinkenden Harn. Die hintere Wand der
Blase wolbt sich an einer Stelle ven der Grosse eines Hiihnerei's
stark hervor; der hervorgewdlbte Theil entspricht beilinfig dem Tri-
gonum vesieae und ist hier die Wand der Harnblase sehr diinn




UEBER EINIGE BELTENERE ENTWICKELUNGS- ANOMALIEN, 37

und durchscheinend. Oberhalb des vorgewdlbten Theiles miindet
der Ureter der rechten Niere und der seitliche Ureter der linken
Niere in die Blase, wiihrend der mediale Ureter der linken Niere
in den Blasenhals einmiindet. Der die hintere Blasenwand vorwdl-
bende Sack ist der untere Theil des medialen Ureter’s.

An der Schleimhaut der Blase bildet das Epithel weisse, epi-
dermisartige Inseln, an anderen Stellen ist die Schleimhaut durch
diphtherische Krusten bedeckt.

Der Ureter der rechten Niere ist kleinfingerdick, das Nieren-
beeken miissig erweitert, an der Niere selbst compensatorische Hyper-
trophie.

Wie aus der Beschreibung ersichtlich, hat die linke Niere hier
zwei Ureter, die voneinander getrennt in die Blase miinden u. zw.
der mediale Ureter an einer normalwiedrigen Stelle in den Blasen-
hals, nachdem er ecine Strecke unter der Schleimhaut verlaufend,
die hintere Blasenwand vorwirtsbauchte. Die erste Folge dieser
anomalen Entwickelung war der Umstand, dass aus dem oberen
Theile der Niere der Harn sich nicht geniigend entleeren konnte,
was wieder eine fortschreitende Erweiterung des Ureters und des
Nierenbeckens zur Folge hatte. Mit der Zeit nun erweiterte sich
auch der zweite Ureter und die Stagnation des Harns rief auch im
unteren Theile der Niere eine Hydronephrose hervor, die allerdings
hier nicht den hohen Grad erveicht hatte, als im oberen Theile
der Niere.

Der Ureterschlauch verursachte iiberdies auch bei der Ent-
leerung der Blase Storungen, da er hauptsiichlich beim Anstrengen
zum Harnlassen, die Offnung der Harnrohre verdeckte. Hochst-
wahrscheinlich waren es gerade diese Harnbeschwerden, dererwegen
Patient sich zuerst an einen Arzt wendete und die damals vor-
genommene Katheterisierung, deren auch der Kranke Erwihnung
that, diirfte bei ihmn zuerst Blasenkatarrh veranlasst haben.

Die eitrige Infection der Nierenbeckensehliuche erfolgte von
der Blase aus, secundiir,

Die Entwickelungsanomalie des Ureter's fiihrte also in diesem
Falle zur schweren Erkrankung nahezu simmitlicher Harnorgane,
die zweifellos in kurzer Zeit zum Tode des Betreffenden gefiihrt
hiitte, wiire er nicht dem dazwischen kommenden Tetanus frither
erlegen.
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Unseren Fall konnen wir entwickelungsgeschichtlich so erkli-
ren, dass neben dem normalen, linken Ureter, aus dem linken
Worrr'schen Gange sich noch ein zweiter fiberzihliger Ureter ent-
wickelte, der sich jedoch vom Worrr'schen Gange nicht soweit
entfernte, als der andere, normale Ureter, sondern vielmehr in dessen
Niihe verblieb, so dass er vom Ductus ejaculatorius nur auf ganz
geringe Entfernung in die Blase miindet.

Ill. Mit Fettwucherung einhergehender Riesenwuchs des Fusses (Macro-
podia lipomatosa.)*

Diesen Fall verdanken wir dem Spitalsdirector Dr. Witnernm
Dapay, der die Extremitit nach der Amputation nnserem Institute
iibersendete. Die Verunstaltung betraf den Iuss eines 16 Jahre
alten Miidchen’s welches sonst vollkommen normal entwickelt ist,
wiihrend ihr linker Fuss schon bei der Geburt grosser war, als der
rechte und bei fortschreitendem Wachsthume des Midchens all-
miihlig weiterwuchs.

Bei der Untersuchung der iibersendeten Extremitit fanden
wir nachstehendes :

Die Amputation erfolgte ober dem mittleren Drittheil des
Unterschenkel’s, von hier nach abwiirts verjiingt sich der Unter-
schenkel nur wenig; der Umfang an der Amputationsstelle betriigt
29 em., oberhalb der Knédcheln 28:H5 em. Die vordere Kante des
Schienbeines steht nicht wie gewdhnlich hervor, sondern sie ist
infolge starker Vermehrung des Unterhaut-Fettgewebes abgestumpft.
Der Fuss ist nicht nur ganz bedeutend vergrissert, sondern er ist
iiberdies auch sehr unformlich. Der Fussriicken sowohl, als auch
die Ifusssohle ist wegen der exorbitanten Vermehrung des Fett-
polsters halbkugelartig angesechwellt. Diese Verdickung des Fusses
beschriinkt sich jedoch auf den medialen Theil, auf die 1—2. und 3.
Mittelfussknochen und auf die medialen Theile der Fusswurzel.

Der Verlauf und die Richtung der Zehen ist vollkommen
unregelmiissig und hauptsiichlich dies verursacht die hochgradige
Verunstaltung der Form des Fusses. Unter den Zehen liegt nim-

* Demonstrirt in der drztlichen Fachsitzung der drztl-naturwissenschaft-
dichen Section des Siebenbiirg, Museum Vereines um 30. Mirz 1991,
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lich nur die grosse Zehe in der Liingsachse des Fusses, wiihrend
die iibrigen Zehen beinahe schriig nach seitwiirts verlaufen, ja ihr
Nagelglied sieht selbst etwas nach riickwiirts gegen die Ferse.
Infolge dessen weichen die erste und zweite Zehe stark auseinander,
80, dass ihre Nagelglieder auf eine Entfernung von 20 em, von-
einander abstehen. Die zweite und dritte Zehe ist ebenfalls sehr
plump und besitzt trotz der Verwachsung zwei isolirt stehende
Niigeln. Die 4. und b. Zehe ist iiberhaupt nicht dick.

Bei genauer Betrachtung stellt es sich heraus, dass die ver-
dickten Theile gleichzeitig bedentend linger sind. Die seitlichen
Theile des Fusses sind auch in der Lingsrichtung nicht grosser als
normalméssig.

Was die Form und Grosse der den Fuss bildenden Knochen
betrifft, so orientirte dariiber ein Réxrans-Bild, das Prof. Kexveres
so freundlich war herzustellen. Der erste und zweite Mittelfuss-
knochen sowie die Zehenglieder sind bedeutend linger und dicker,
als normalmiissig, die dritte Zehe ist schon weniger verlingert; der
4. und 5. Mittelfussknochen ist iiberhaupt nicht vergrossert. Das
Auseinanderweichen der ersten und zweiten Zehe begann bereits
bei den Mittelfussknochen; das Kopfechen des 2-ten Mittelfuss-
knochen ist ungleichmiissig verdickt. Die Vergrosserung der Knochen
fillt mit jener der Weichtheile zusammen, ist jedoch bedeutend
mindergradig als die der letzteren, hauptsiichlich in den Breiten-
und Diekendurchmesser.

Wie aus dieser Beschreibung ersichtlich, fiigt sich unser Fall
so ziemlich in das gewdhnliche Krankheitsbild der Macropodia
lipomatosa ein; etwas UngewGhnliches verleiht ihm nor das starke
Auseinanderweichen der Zehen. Es ist wahrscheinlich, dass dieser
grossen Deviation der Zehen, der lingere Gebrauch der Gliedmasse
Vorschub leistet, wenn aunch die Hauptursache dennoch im Ein-
dringen des wuchernden Fettgewebes zwischen die Mittelfussknochen
gesucht werden muss.

IFir diese Form des Riesenwuchses konnen wir keinerlei Er-
klirung geben. Die normalen Entwickelungsverhiltnisse der Extre-
mititen werfen jedoch in einer Richtung interessantes Licht auf
ihnliche Ifille,

Jede Extremitit gehort entwickelungsgeschichtlich wahrschein-
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licherweise mehreren Korpersegmenten an, so zwar das beispiels-
weise die medialen Theile der unteren Extremitit sich aus anderen
Segmenten entwickeln, als die lateralen Theile. Hieraus liesse es
giech vielleicht erkliren, das bei Riesenwuchs des Fusses die medialen
Theile (1. 2. und 3. Mittelfussknochen und Zehen) grisser werden,
die lateralen Theile dagegen, (4. und o. Zehe), die sich aus anderen
Theilen entwickeln, am anomalen Wachsthum nicht Antheil nehmen,

Was schliesslich die Behandlung dieser Anomalie betriffe, so
erwies sich nur ein Vorgehen als von Erfolg begleitet n. zw. die
so rasch als mbglich vorzunehmende chirargische Entfernung der
durch das vergrosserte Fettgewebe gedunsenen Extremitiit. Nach-
dem die Veriinderungen zumeist an den Zehen dic grossten sind,
so geniigte in den bei Zeciten erkannten Iillen die Entfernung cin-
zelner, vergrosserter Zehen. Spiter ist schon die Excochleation in
~ den Fussgelenken, noch spiter die Amputation des Unterschenkels,
oder des Oberschenkels nothig. Bei rechtzeitig vorgenommener Knt-
fernung der Zehen, konnte wiederholt dauernde Heilung erzielt
werden, so dass die Fetthypertrophie am Ifusse sich nicht weiter
entwiclkelte.






