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Morphologische und klinische Angaben zni* 
kongenitalen Gallenwegsatresie 

der Neugeborenen
Von

M á r t a  B a l á z s , F. V. L u k á c s  u n d  J. D é n e s

P a tho log ische  A b te ilu n g  des Ä rztlichen  F o rtb ild u n g s in s ti tu ts , I I I .  M edizin ische 
A b te ilu n g  un d  I .  C h iru rg ische  A b te ilu n g  des A p a th y  Is tv á n -K in d e rk ra n k e n h a u se s ,

B u d a p e s t

(E ingegangen  am  15. A u g u s t 1970)

I n  d e r  L eb er von d rei, a n  k o n g e n ita le r  G allenw egsatresie  le id en d en  
Säug lingen  (im  A lte r von  5 W ochen, 4 M onaten  und  5 M onaten ) w u rd en  
lich t- u n d  e lek tro n en m ik ro sk o p isch e  U n te rsu ch u n g en  d u rc h g e fü h rt. D ie 
V e rän d e ru n g en  w aren  tie fg re ifend  u n d  fü h r te n  zu r E n tw ic k lu n g  e iner 
F rü h z irrh o se . D ie schw ere D e s tru k tio n  d e r  zy to p lasm atisch en  O rganellen  
in  d e r  L eb e r k o n n te  be re its  be im  öw öchigen Säugling b e o b a c h te t w erden . 
I n  d e r  E n ts te h u n g  d e r  V erän d eru n g en  w ird  n eb st d e r G a llen s tau u n g  der 
H y p o x ie  eine R o lle  beigem essen. V om  th e rap eu tisch en  S ta n d p u n k t aus 
sind  F rü h d ia g n o se  un d  rech tze itig  d u rc h g e fü h rte  O pera tion  v o n  au ssc h la g 
geb en d er B ed eu tu n g .

Die Gallenwegsatresie der Neuge- 
burenen gilt sowohl ätiologisch als 
noch therapeutisch als eine noch fast 
angelöste Frage. S m e t a n a  u . Mitarb. 
[9], die sich mit den pathologischen 
Beziehungen des Problems eingehend 
uefaßt haben, gruppierten die ver
schiedenen Erscheinungsformen der 
beonatalen Gelbsucht wie folgt:

I. nicht obstruktiver Typ,
II. obstruktive Typen:

1. extrahepatische, biliäre Atre- 
sie; komplette und segmen- 
tale Form;

2. intrahepatische biliäre Atresie;
3. Kombination der ersten bei

den Typen;
4. komplette riesenzellige Trans

formation des Leberparen- 
chvms ;

5. partielle riesenzellige Trans
formation des Leberparen- 
chyms;

6. Kombination der riesenzelli
gen Transformation und ir
gendeines Atresietyps.

Während zur Klärung der morpho
logischen Beziehungen des Krank
heitsbildes lichtmikroskopische Un
tersuchungen von vielen Verfassern 
durchgeführt wurden [3, 6, 9, 11], ist 
die Zahl der elektronenmikroskopi
schen Befunde gering [4, 5]. Um diese 
lückenhaften Angaben zu ergänzen, 
ferner in der Hoffnung, daß die er
mittelten morphologischen Kenntnis
se nicht nur zur Klärung der Patho
genese des Prozesses, sondern durch 
Registrierung der Progression der 
Krankheit auch zu brauchbaren klini-
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sehen Folgerungen führen werden, 
setzten wir unsere diesbezüglichen 
Untersuchungen in Gang.

M e t h o d i k

D ie  z u  d en  lich tm ik roskop isch -h is to lo 
g is c h e n  U n te rsu ch u n g en  d ie n e n d e n  S ch n it
te  w u rd e n  n ach  P a ra f f in -E in b e ttu n g  m it 
H ä m a to x y lin -E o s in , M allo ry -, V an Gie- 
son -, P A S  (m it un d  o h n e  D iasta sev e r- 
d a u u n g )  g e fä rb t und n a c h  F oo t  — Gomori 
s ilb e rim p rä g n ie r t.

V o rb e re itu n g  der L eb erg ew eb ep räp a
r a te  z u r  e lek tro n en m ik ro sk o p isch en  U n te r
su c h u n g : F ix ie ru n g  in  2 % ig er n a c h  P alad e  
g e p u f f e r te r  O sm iu m te tro x y d lö su n g , E n t 
w ä sse ru n g  in  Alkohol, E in b e t tu n g  in  A ral- 
d it .  Z u r  V erfertigung  d e r  S c h n itte  d ien te  
e in  L K B -U ltro to m , d ie  A u fn a h m e n  w u r
d e n  m i t  d e m  E lek tro n en m ik ro sk o p  SÉM 
II— 1 T y p  verfertig t.

M a t e r i a l  u n d  E r g e b n i s s e

Fall Nr. 1. Reifes, mit 3300 g Min
destgewicht geborenes Mädchen. Nach 
der Geburt kein Ikterus, die Ent
wicklung des mit Muttermilch ernähr
ten Kindes war einwandfrei. Im Alter 
von 3 Wochen trat sich stufenweise 
entwickelnde Gelbsucht auf, der Harn 
färbte die Windeln, der Stuhl war 
hell. Aufnahmebefund: grünlich-gelbe 
Haut, den Rippenbogen um 2 Quer
finger überragende Leber, mit dichter 
Struktur, palpierbare Milz; Körper
gewicht: 3600 g.

U ntersuchungsbefunde : Direkte
CooMBS-Probe: negativ, Serumbili
rubin: 16,4 mg% [direkt: 12,6 mg%]; 
SGOT: 190 E: alkalische Phosphatase:

19,3 BE; Bromphthalein: 40% Reten
tion; Cholezystographie: Kontrastmit
tel ist weder in den intra- noch in 
den extrahepatischen Gallenw egen er
sichtlich. Serum-Gesamteiweiß: 6,9
g%, Albumin: 64% (Alpha-^ 2%, 
Alpha2: 16%, Beta-: 8%, Gamma
globulin: 10%). Im Harn Bilirubin: 
—j—1—)—, Urobilinogen: negativ, acho
lischer Stuhl.

Nach lOtägiger stationärer Behand
lung Laparotomie: Aus der Bauch
höhle entleert sich etwa 20 ml inten
siv gelbe Aszitesflüssigkeit; vergrößer
te, dichte Leber mit ungleichmäßiger 
Oberfläche. Ohne daß Gallen wege 
oder Gallenblase ersichtlich wären, 
kann ein, den Eindruck des V-för- 
migen Gangs des Ductus hepaticus 
erweckendes Gebilde beobachtet wer
den, aus dem sich bei der Punktion 
etwas Blut entleert.

Leberbiopsie: Bei der licht mikro
skopischen Untersuchung der Leber 
des öwöchigen Mädchens treten Auf
lösung der trabekulären Struktur und 
schwere Leberzelldestruktion in Er
scheinung (Abb. 1). Inden Parenchym
zellen ausdrückliche Gallenstauung 
und sich auf 1 - 2  Zellen oder Zell
gruppen verbreitende gallige Nekro
sen (Abb. 2). Auf der Lappenperi
pherie ausgeprägte Regenerationsak
tivität. Die intrahepatischen Gallen
wege sind von mittlerer Weite, in 
ihrer Umgebung lassen sich entzünd
liche, Fibroblastenreaktionen beobach
ten (Abb. 3).

3 Wochen nach der Operation wird 
das derzeit 3900 g wiegende Mäd
chen, dem Wunsch der Eltern nach
kommend, entlassen. Im Alter von

Acta Paediatrica Academiae Scientiarum Нищапсае 11, 1970



M . Balázs и. Mitarb. : Kongenitale Gallemvegsatreeie 325

10 Monaten Tod (Körpergewicht 
5900 g). Zu einer Sektion kam es 
nicht.

Fall Nr. 2. Mit 3000 g Mindestge
wicht geborenes reifes Mädchen; be
reits bei der Geburt milde, sich stufen
weise verschlechternde Gelbsucht. Im 
Alter von 6 Wochen erscheinen zuerst 
an der Mundschleimhaut, sodann auch

aut der Haut hie und da punktartige 
Suffusionen. Bei der Aufnahme wiegt 
das Mädchen 3500 g, die Leber über
ragt den Rippenbogen um 2 Quer
finger und ist von dichter Struktur 
und auch die Milz ist um 2 Querfinger 
größer.

Untersuchungsbefunde: Ervthrozy- 
tenzahl: 2 100 000, Hämoglobin: 7,2

A b b . 1. F a ll N r. 1. ISw öchiges N eugeborene; G allenw egsatresie . D issoziierte  S t r u k tu r  der 
L eberze llba lken ; au sg ep räg te  C ho leastase u n d  schw ere  L eb erze lld es tru k tio n . H äm a- 

to x y lin -E o s in -F ä rb u n g , V erg r. 120 x

A b b . 2. F a ll N r. 1. Schw ere D es tru k tio n , ga llige  N ekrose, ba llo n artig e  A u fb läh u n g , 
V a k u o lisa tio n  u n d  gallige Im b ib itio n  d e r  L eberzcllon . H äm a to x y lin -E o s in -F ä rb u n g ,

V erg r.: 200 x
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A b b . 3. F a ll N r. 1. A u sd rü ck lich e , en tzündliche u n d  F ib ro b la s te n re a k tio n  in  d e r  W an d  
u n d  d e r  U m gebung  d es in tra lo b u lä re n  G allenw egs. H äm a to x y lin -F o s in -F ä rb u n g ,

Vergr. : 200 X

g%, Thrombozytenzahl: 110 000, Re- 
tikulozytenzahl: 18%0, Prothrombin - 
Spiegel: 0, Rekalzifikationszeit: ver
zögert, Coombs-Probe: keine direkte 
Reaktion, Serum-Bilirubin: 7,6 — 12 
mg%, direkte Reaktion, SGOT: 198 
337 E, SGPT: 70 157 E, alkalische
Phosphatase: 3 BE, Bromphthalein: 
45% Retention, Cholezystographie: 
kein Kontrastmittel in den Gallen
wegen. Serum-Gesamteiweiß: 65 g%, 
Albumin: 54,8% (Alpha1-: 5,4%, Al- 
pha2-: 10,8%, Beta-: 10,1%, Gamma
globulin: 18,9%.) Im Harn Bilirubin: 
-f- +  +  , Urobilinogen: negativ, acho
lischer Stuhl.

Nach mehrwöchiger stationärer Be
handlung Laparotomie: In der Bauch
höhle wenig grünfarbige Aszitesflüs
sigkeit, extrem große, steinharte, 
grünlichbraune Leber mit unregel
mäßiger, knotenübersäter Oberfläche. 
Bohnengroße Gallenblase, der Ductus 
cysticus ist dünn und kann nicht 
sondiert werden. Direkte Cholangio
graphie: keine Gallenwegsfüllung, in

der Leber ein unsicherer, blasser 
Kontrastmittelschatten.

Leberbiopsie (lichtmikroskopischer 
Befund): Auflösung der lobulären
Struktur der Lebersubstanz; in dem 
vermehrten portalen Bindegewebe 
verlaufen Bindegewebssepta, welche 
das Lebergewebe in Pseudolappen 
zergliedern (Abb. 4, 5). Im Lumen 
der bedeutend erweiterten intrahepa
tischen Gallenwege eingedickte Gallen- 
präzipitate — sog. Mikrolithe — mit 
konzentrischer Struktur. In der Um
gebung der Gallenwege hochgradige 
Bindegewebevermehrung und ent
zündliche Reaktionen.

Am 14. postoperativen Tag starb 
das Kind unter den Symptomen eines 
hepatischen Komas.

Sektionsbefund: Das Gewicht der 
grasgrünen Leber beträgt 253 g; 
höckerige Leberoberfläche; auf der 
Schnittfläche lassen sich in der außer
ordentlich dichten Lebersubstanz 
gräulich-weiße Bündel und dazwi
schen nadelkopf-haselnußgroße, grün-
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A b b . 4 .  F a ll N r. 2 .  I n  d e r  M itte  is t e in  e rw e ite rte r, m i t  G allen p räz ip ita t a u sg e f iil l te r  
in te r lo b u lä re r  G allenw eg e rsich tlich ; en tzü n d lich e  u n d  fib ro tische  U m g eb u n g . 

H äm ato x y lin -E o s in -F ärb u n g , V erg r.: 2 0 0  x

A b b . 5. F a ll N r. 2. M it, ü b e r eine konzen trische  S tr u k tu r  verfügendes G a lle n p rä z ip ita t 
au sgefü llte r, e rw e ite r te r  G allenw eg; in  seiner U m g eb u n g  hochgrad ige B indegevv bs- 

v erm eh ru n g . H äm a to x y lin -E o s in -F ä rb u n g , V erg r.: 120 x

liehe Leberinseln beobachten. In der 
bohnengroßen Gallenblase etwas gel
be Flüssigkeit. Der von der Vater- 
schen Papille her freigelegte Ductus 
choledochus ist von 2 cm Länge und 
endet blind. In der Leberpforte kann 
der Choledochus nicht beobachtet 
werden.

Histologischer Befund: Die anläß
lich der Biopsie ermittelten Verände

rungen treten in schwererer Form in 
Erscheinung.

Fall Nr. 3. Im 7. Schwangerschafts
monat geborener unreifer Knabe; 
Mindestgewicht bei der Geburt: 
1800 g. Die vom 2. bis zum 5. Lebens
tag in milder Form abgeklungene 
Gelbsucht trat am 10. Tag erneut auf 
und verschlechterte sich laufend. 
Um zwei Querfinger vergrößerte

Acta Paediatrica Academiae Scientiarum Hungaricae 11, 1970



328 M . Balázs и. Mitarb. : Kongenitale Oallenwegsatresie

L eb er, um  1 Q uerfinger vergrößerte 
Milz.

U ntersuchungsbefunde : Serum -Bili
ru b in : 2,6 —5,4 m g% , d irek te  R eak
tio n . SGOT: 220 365 E , alkalische
P h o sp h a tase : 29,5 B E , Brom sulpha- 
lein : 17% ige R eten tion . Im  H arn
B iliru b in : +  +  , U robilinogen: nega
tiv , hypocholischer S tuhl.

L eberb iopsie ( lichtm ikroskopischer 
B efu n d ): Das Lebergew ebe des 5- 
m o n atig en  Säuglings zeigt hochgradi
ge B indegew ebsverm ehrung, zirrho- 
tisch en  U m bau der L ebersubstanz, 
schw ere G allenstauung und  Leberzell
d e s tru k tio n  (Abb. 6). A uffallender
weise sind  entw eder keine, oder nur 
ru d im e n tä r  entw ickelte in trah ep a ti
sche Gallenwege vorzufinden.

Im  A lter von 6 M onaten Tod (K ör
pergew icht: 2800 g).

S ektionsbefund: dunkelgrüne, 160 g 
w iegende L eber m it d ich te r S truk tu r; 
a u f  d e r S chnittfläche keine L äppchen
zeichnung; die L ebersubstanz ist m it

gräulich-w eißen Bündeln um sponnen. 
T onuslose Gallenblasen w and, die B la
se e n th ä lt  wenig farblose F lüssigkeit. 
A nstelle  der Gallenwege d ü n n e  Bün
del ohne Lumen.

Elektronenmikroskop ische U nter- 
suchunqen fanden in F a ll N r. 1 (5- 
w öchiges Mädchen) u n d  N r. 2. (4- 
wöchiges Mädchen) s ta t t .  D a  die in 
den  beiden  Fällen in der F e in s tru k tu r 
der Leberzellen beobach teten  Ver
än d eru n g en  nahezu übereinstim m ten , 
w ollen w ir die U ntersuchungsergeb
nisse in  folgendem gem einsam  er
läu tern .

Regelmäßige Struktur der Leber
zellkerne; die im Zytoplasma der 
Leberzellen ersichtlichen ausgedehn
ten Gallenpräzipitate destruierten vie
lerorts die Leberzellorganellen (Abb. 
7). Die Densität der Gallenpräzipitate, 
die sich von ihrer Umgebung mit 
einer einschichtigen Membran abgren
zen, war von verschiedenem Ausmaß 
(Abb. 8). Es gelang, die verschiedenen

A b b . 6. F a l l  N r. 3. D u rc h  b re ite , b indegew eb ige  S ep ta  in  P seu d o lap p en  /.ergliedex-te 
L e b e rsu b s ta n z . D a s  B indegew ebe is t ze lla rm  u n d  en tzündungsfre i. K e in e  G allenw ege. 

H äm a to x y lin -E o s in -F ä rb u n g , V erg r.: 120 x
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Stadien  d e r galligen Im b ib itio n  des 
Z ytoplasm as zu  beobachten : An m an
chen Stellen w aren die ursprünglichen 
B estand teile  des Z ytoplasm as a u f  dem 
Gebiet der P räz ip ita te  noch zu er
kennen (Abb. 9a, 9b, 10). M anchenorts 
tra te n  ausgedehnte Golgische Zonen 
in  E rscheinung (Abb. 10).

D ie G allenkanalikuli w aren a u f  eini
gen G ebieten von regelm äßiger W eite 
u n d  verfüg ten  ü b er erhaltene M ikro
villi, andersw o w aren sie in  bedeu
tendem  M aße erw eitert, m it partie ll 
ze rstö rten  M ikrovilli, w ährend ih r L u 
m en eine S ubstanz von hoher Elek- 
tro n d en sitä t en th ie lt (Abb 10).

In  vielen Zellen besonders bei 
F all N r. 2 — w aren schwere Mito- 
chondrium schädigungen, wie Frag-

A b b . 7. F all N r. 1. D e r K e rn  (N) d e r L e 
berzellen  is t regelm äß ig , im  Z y to p lasm a 
G a llen p räz ip ita te  v o n  un te rsch ied lich e r 

A u sb re itu n g  (P i). V ergr.: 9000 x

A b b . 8. R egelm äß ige  Z e llk e rn s tru k tu r  (N ), 
d ie  G a llen k an a lik u li (Ec) sind  v o n  N o rm al- 
w eite  m i t  au sg ep räg ten  M ikrov illi und  
D esm osom e n. A u f großen  H y a lo p lae m a- 
g eb ie ten  gallige Im b ib itio n  (P i) m i t  u n 
te rsch ie d lich e r D en sitä t, w elche sich  von 
ih re r U m g eb u n g  m it einer e in sch ich tig en  
M em b ran  a b g re n z t (Pfeil). V erg r. : 18 000 x

m en ta tio n  u nd  partielle Z erstö rung  
des K am m system s, zu beobachten . 
In  denselben Zellen t r a t  d ie b ed eu 
ten d e  V erm inderung des G lykogen
gehalts u nd  der organisierten  Form  
des rauhen  endoplasm atischen R e ti
kulum s in  Erscheinung (Abb. 11).

Als besonders auffallende V erän d e
rungen sind die in beiden Fällen  
reg istrie rbare  A usbreitung d e r in te r
zellulären Spalten  und die E n tw ic k 
lung abnorm aler Mikrovilli an  den 
Seitenflächen der Zellen hervorzu- 
heben (Abb. 12a, 12b). Im  Z y to p las
m a der hochgradig angeschwollenen 
u nd  die Zeichen der in tensiven P h ag o 
zytose aufweisenden K upfferschen
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A b b . 9 /a . V ask u lä re r P o l e ines L eb e rze llab sch n itts . D e r  G lykogengehalt des Z y to p la sm a  
is t m itte lm ä ß ig ; sich  a u f  g ro ß e  G lykogenbereiche e rs tre ck en d e  gallige Im b ib itio n  ( Pi) 

D ie  C ris ten  der M ito ch o n d rien  (M) sind f r a g m e n tie r t  un d  teilw eise z e rs tö r t .
V ergr.: 18 000  X

A b b . 9 /b .  G a llen p räz ip ita te  (P i) en th a lten d es  G lykogenfe ld  (Gl). A u f ein igen  G eb ie ten  
d e r  P r ä z ip i t a t e  lä ß t sich  d ie  S tru k tu r  der G ly k o g en g ran u la  noch e rk en n en , andersw o  
is t  d ie  A n h ä u fu n g  e iner S u b s tan z  m it in te n s iv e r  E le k tro n e n d e n s itä t u n d  lam ellö ser

S tr u k tu r  ersichtlich . V erg r.: 21 000 x
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A b b . 10. F a ll  N r. 2. B iliärer P o l d e r L eb er
zelle. L u m en erw e ite ru n g  d e r  G allenka- 
n a lik u li (E c); au f  d e r k an a lik u lä ren  Zel
lo b erflä ch e  sin d  d ie M ikrovilli d e s tru ie r t; 
im  L u m e n  befin d en  sich k leine M engen 
e iner m e m b ra n a r tig e n  S u b stan z  m it  in te n 
siver E le k tro n e n d e n s itä t. N o rm a ls tru k 
tu r  des L eberze llkern s (N), m itte lm ä ß i
ger G lykogengeha lt des Z y top lasm as. 
A u sg ed eh n te  G olgische Zone (G). A u f dem  
m it P fe ilen  bezeichneten  G eb ie t lä ß t  sieh 
die A b g ren zu n g  eines Z y to p la sm aab 
sc h n itts  m i t  einer M em bransch ich t beob 
ach te n ; in  diesem  B ereich  k ö nnen  die 
G ly k o g en g ran u la  stellenw eise noch  e r
k a n n t w erden , g rö ß ten te ils  do m in ie rt 
ab e r e ine in tensive  E le k tro n e n d e n s itä t 
au fw eisende S u b stan z  m it  lam ellöser S tru k 

tu r .  V ergr. : 18 000 x

A b b . 11. Im  Z ytop lasm a e in  G allendepo 
s i t  (P i) m i t  in tensiver E le k tro n e n d e n s i tä t  
u n d  k o nzen trischer S tru k tu r . D a s  K a m m 
sy s tem  d e r  schw er g esch äd ig ten  M itochond- 
r ie n  (M) is t frag m en tie rt bzw . teilw eise 
z e rs tö r t . D er G lykogengehalt v e rsch w an d ; 
v es ik u lä re  N orm alisierung  des ra u h e n  
en d op lasm atischen  R e tik u lu m s . V ergr.: 

18 000 X

Zellen ließen sich Gallenpräzipitate 
von unterschiedlicher Densität beob
achten (Abb. 13, 14).

Im  L um en  der Sinusoide waren, im 
allgem einen im Zusam m enhang m it 
nekro tisierenden  Zytoplasm ateilchen, 
große, w olkenartige G allenpräzip itate 
von m ittle re r E lek tro n d en sitä t e r

sichtlich (Abb. 15), welche stellen
weise aus dem Hyaloplasma der Le
berzellen herniierten und strangulier
ten Gebilden entsprachen. Die her
niierten Zytoplasmateilchen und die 
angeschwollenen Kupfferschen Zellen 
führten die bedeutende Verengung 
des Sinusoidlumens herbei.
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A b b . 12/a. F a ll N r. 1. I m  Z y to p la sm a  der L eb erze llte ilch en  G allenp räzip ita te  (P i) vo n  
te ils  g ran u lä re r, teils la m e llö se r S tru k tu r. D ie in tra z e l lu lä re  Spalte  (Ir) is t e rw e ite rt, 

a u f  d e r  Seitenfläche d e r  Z ellen  b ilde ten  sich an o m a le  M ikrovilli. Vergr. : 12 000 X

A b b . 12/b. F a ll N r. 2. D ie  E rw e ite ru n g  der in te rze llu lä ren  S p a lte  (Ir) und  die E n tw ic k lu n g  
der M ik ro v illi is t  noch au sg ep räg te r a ls  im  F a ll N r. 1
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A b b . 1 4 . K upffersche  Zelle. D er K ern  
(K N ) is t regelm äßig , d a s  Z y to p la sm a  
e n th ä l t  g roße M engen von  G allenpräzip i- 

ta t .  V ergr.: 18  000 x

A b b . 13. O ben u n d  u n te n  is t e in  Teil des 
v ask u lä ren  P o ls  je  e iner L eberzelle  e rs ic h t
lich . R egelm äß ige  M ikrovilli a u f  d e r  v a s 
k u lä re n  Z elloberfläche; d e r  D issesche 
K a u m  lä ß t sich  d eu tlich  e rk en n en . D ie 
L u m in a  d e r S inuso ide sind  fa s t  v o llk o m 
m en  verschw unden , in  d e r  u n te re n  H ä lf te  
b e fin d e t sich  eine, G a llen p räz ip ita te  (Pi) 
e n th a lte n d e , ü b e r  e inen  regelm äß igen  K e rn  
(K N ) un d  b re ite s  Z y to p la sm a  v erfü g en d e  
K u p fe rsch e  Zelle. D ie obere  H ä lf te  d e r 
L u m in a  d e r S inuso ide  e n th ä l t  e in  D epo 
s i t  vo n  äh n lich e r lam ellöser S tru k tu r .

V erg r.: 18 000 x

A b b . 15. A m  ob eren  u n d  u n te re n  R an t! 
d e r  A b b ild u n g  is t  e in  Teil des v a sk u lä ren  
P o ls  je  e iner L eberzelle  e rs ich tlich . A u g en 
fä llig  is t ein  sich  in  das L u m en  d e r  S inu 
so ide  h e rn iio rte , fe in g ran u lie rte , w eniger 
e lek tro n en d ich te , w o lkenartige  G a llen p rä 
z ip i ta te  (Pi) u n d  nek ro s ie ren d e  Z y to p la sm a 
o rg an e lia  e n th a lte n d e  Z y to p la sm a a b 

sc h n itt . V erg r.: 10 000 x
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B e s p r e c h u n g

Die morphologischen Charakteri
stika der sich der kongenitalen Gallen
wegsatresie zufolge entwickelnden Ver
änderungen wurden im in drei ver
schiedenen Zeitpunkten der Krank
heit gewonnenen Lebergewebe analy
siert.

Die geschilderten morphologischen 
Veränderungen sind den auf Gallen
wegsverschluß folgenden Leberverän
derungen der Erwachsenen in man
cher Hinsicht ähnlich [1, 2, 8]. Die 
wesentlichen Kennzeichen der licht- 
mikroskopischen Veränderungen wa
ren die sich parallel mit der Gallen
stauung entwickelnde Leberzellzer
störung, sowie die im portalen Binde
gewebe wahrnehmbare, in kurzer Zeit 
zu Fibrose führende, entzündliche 
und Fibroblastenreaktion. Es ließ 
sich bereits in der Leber des 4mona- 
tigen Säuglings ein totaler zirrhoti- 
scher Umbau beobachten.

Die elektronenmikroskopischen Un
tersuchungen zeigten im Einklang 
mit den lichtmikroskopischen Befun
den — tiefgreifende Veränderungen 
im Zytoplasma der Leberzellen, unter 
denen in erster Linie die gallige Im
bibition großer Zytoplasmaabschnit
te, und in den späteren Perioden die 
durch eine Membranschicht verur
sachte Demarkation der Präzipitate 
sowie die schwere Destruktion der 
zytoplasmatischen Organellen hervor
zuheben sind. All diese Veränderun
gen waren selbst in unserem jüngsten 
Fall (öwöchiges Mädchen) in ausge
prägter Form vorhanden. Diese letzter
wähnte Beobachtung widerspricht ge

wissermaßen den Angaben von H ol
l a n d e r  und Sc h a ffn e r  [4, 5], die 
ähnliche elektronenmikroskopische 
Veränderungen nur bei 12 -13mona- 
tigen Säuglingen zu beobachten ver
mochten und in ihren 7- 9wöchigen 
Fällen in bezug auf die Feinstruktur 
der Leberzehen intakte Verhältnisse 
vorfanden.

Eine der auffallendsten Erscheinun
gen war die, teils durch aktive Phago
zytose aufweisenden, geschwollenen 
Kupfferschen Zellen, teils durch her- 
niierte, gallig imbibierte Zytoplasma
teilchen verursachte starke Einengung 
des Lumens der Sinusoide. Aufgrund 
dieser Veränderung dürfte angenom
men werden, daß in der Entstehung 
der beobachteten schweren Leberzell
veränderungen nebst der Cholestase 
auch den hypoxischen Schädigungen 
eine Rolle beizumessen ist.

K l i n i s c h e  F o l g e r u n g e n

Die angeführten Untersuchungser
gebnisse — namentlich die sog. totale 
zirrhotische Umwandlung der Leber 
des 4monatigen Säuglings sowie die 
bereits in der Leber des 5wöchigen 
Säuglings Vorgefundenen schwe
ren morphologischen Veränderungen 
sprechen eindeutig dafür, daß der 
Kliniker eine doppelte Aufgabe zu 
lösen hat: 1. je frühere Diagnostizie
rung der Krankheit und 2. rechtzeitig 
durchgeführte Operation — insofern 
sich dazu eine Möglichkeit bietet. In 
unserer Praxis wird, falls sich im 
Laufe der internistischen Unter
suchung der Verdacht einer Atresie
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erhebt, eine Probelaparotomie vorge
nommen. Die Vorteile dieses Verfah
rens sind dreifach: 1. Die Biopsie läßt 
sich einfach und ohne Blutung durch
führen (einige Verfasser bevorzugen 
die perkutane Nadelbiopsie), 2. die 
extrahepatischen Gallenwege können 
überblickt werden und 3. auch die 
Durchführung der intraoperativen 
Cholangiographie ist möglich.

Die gute Regenerationsfähigkeit der 
Säuglingsleber ist bekannt. Von der, 
leider nur in einem kleinen Teil der 
Fälle durchführbaren, frühen Re
konstruktion der Gallenwege sind 
wesentlich bessere Ergebnisse zu er
warten, als wenn der Eingriff in einer 
späteren Periode des Prozesses zur 
Anwendung kommt.
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