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Über den Wert der perkutanen Nadelbiopsie 
in der Diagnostik der Leberkrank beiten 

im Säuglings- und Kindesalter
V on

I. P é l e y , I. K á d a s , Mária Sim on  und Gy. K osztolányi

In fek tio n sab te ilu n g  des K in d e rk ra n k e n h a u se s  u n d  P atho log ische A b te ilu n g  
des K o m ita tsk ra n k e n h a u se s , Pécs

(E ingegangen  a m  19. S ep tem b e r 1970)

D ie bei Säuglingen un d  K le in k in d e rn  m it der M e n GHiNischen L e b e r­
biopsie e rm itte lte n  E rfa h ru n g e n  sp rech en  d a fü r , daß  dem  m i t  m in im a lem  
R isiko  v e rbundenen  V erfah ren  eine w ich tige  d iagnostische B e d e u tu n g  bei» 
zum essen  ist.

Die ersten  bioptischen Leberunter­
suchungen fanden vor nahezu 100 
Jah ren  s ta t t  und sind m it dem Namen 
von E h r lic h  [4] verbunden. Der 
weitläufigen Verbreitung standentech- 
nische Schwierigkeiten im Wege, so 
daß die Methode bis unlängst größten­
teils nur bei Erwachsenen eine Anwen­
dung fand.

Seit der Verbreitung der Meng h i - 
Nischen Technik [18] bekäm pften 
aber auch die K inderärzte ihre Abnei­
gung, so daß die Nadelbiopsie 
der Leber auch in die Pädiatrie 
als R outine verfahren aufgenommen 
wurde [1, 3, 5, 9, 10, 17, 21, 26, 28, 29, 
30, 31].

An unserer Abteilung wird die per­
kutane nadelbioptische Methode seit 
1967 verwendet. Angesichts dessen, 
daß sich die Anzahl unserer Fälle be­
reits auf 120 beläuft, hielten wir die 
Erläuterung der hierm it gewonnenen 
Erfahrungen als lohnend. Bezüglich

der K ontraindikationen und  der vor­
aussichtlichen Kom plikationen des 
Eingriffs betrachteten wir die Zu­
sammenstellung von Th a l e r  [28, 29] 
als maßgebend. Tabelle I  veranschau­
licht die anhand der L ite ra tu r und 
unserer eigenen Erfahrungen zusam ­
mengefaßten Indikationen der perku ta  - 
nen Leberbiopsie im Säuglings- und 
Kindesalter. Der m ultikausale Charak­
ter der im Säuglingsalter auftretenden 
Leberkrankheiten bildet zahlreiche 
Indikationen der Biopsie; der U m ­
stand, daß klinische und histologische 
Bilder einiger Krankheiten in diesem 
A lter manchen ähnlichen Zug auf­
weisen, erschwert aber die Aufstel­
lung der konkreten Diagnose. Im  
K indesalter sind die Schwierigkei­
ten  weniger an der Zahl, wie aber 
aus unserem Material hervorgeht, 
kommen auch in dieser Gruppe F äl­
le m it einer zweifelhaften Diagnose 
vor.
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106 I . Péley et al.: Perkutane Leberbiopsie

Ta b e l l e  I

Indikationen der perkutanen Leberbiopsie 

Í. Neonatal- und Säuglingsperiode:

1. Entzündliche Leberkrankheiten:

a) bakterielle Krankheiten: Sepsis, Listeriose, konnatale Syphilis, konnatale Tuberkulose,
b)  virale Krankheiten: Hepatitis A und B, Zytomegalie, Herpes simplex, Coxsackie -

Infektion,
c) Protozoon-Infektion: Toxoplasmose.

2. Verdacht auf Gallenwegatresie,
3. Gelbsucht unklaren Ursprungs,
4. metabolische Erkrankungen (Galaktosämie, Fruktose-Intoleranz),
5. Hepato- bzw. Hepatosplenomegalie unklaren Ursprungs.

II. Kindesalter:

1. Einige Fälle akuter und chronischer Hepatitiden (Hepatitis A und B, Mononucleosis infec- 
tiosa usw.),
a) aus diagnostischem Grund,
b)  im Interesse der Beurteilung bzw. Kontrolle der Schwere, des Verlaufs, der Behand­

lung und Heilung der Krankheit,
2. Zirrhose-Verdacht,
3. Speicherkrankheiten,
4. toxische Noxen, Fettleber,
5. Gelbsucht unklaren Ursprungs,
6. Hepato- bzw. Hepatosplenomegalie unklaren Ursprungs,
7. auf Lebererkrankungen weisende pathologische Laborwerte,
8 . k o n g e n i t a l e  L e b e r f u n k t i o n s s t ö r u n g e n  (D t' b i n — J oH N SO N sches S y n d r o m ,  G iL B E R T sche  

K r a n k h e i t  u s w . ) .

Material  u n d  Meth o dik

D a s  m it der P u n k tio n  e rh a lten e  Gewebe 
i s t  en tw ed e r ein  10 — 30 m m  langer, 1 — 1,2 
m m  d icker, zu sam m en h än g en d er L eb e r­
z y lin d e r  oder se lten e r L e b e rd e tritu s . Die 
m ak ro sk o p isch e  B esich tig u n g  lä ß t be­
re i ts  gew isse F o lgerungen  zu : D ie in ta k te  
L e b e r  h a t  eine b laß ro sa  F a rb e , a k u te  H e p a ­
t i t i s  w ird  d u rch  ro tb ra u n  u n d  C holostase 
d u rc h  b laß- bzw . d u n k e lg rü n  c h a ra k te ­
r is ie r t.  B ei F e tt le b e r  u n d  G lykogenose is t 
d ie  S tru k tu r  b röckelig  u n d  die F a rb e  
gelb lichw eiß .

N a c h  F ix ie ru n g  in  1 0 % ig er F o rm alin ­
lö su n g  u n d  P a ra f f in e in b e ttu n g  des M ate­

ria ls  k a m e n  folgende V erfah ren  z u r  A n ­
w en d u n g : H äm ato x y lin -E o sin  u n d  v an
G iesonsche F ä rb u n g , S ilberim pregna- 
t io n  n a c h  Gomori, sowie B e rlin e rb lau  - 
u n d  P A S -R eak tio n .

D ie A n zah l der P a tie n te n  is t in  T abelle  
I I  a n g e fü h r t. D ie M ehrzahl d e r  erfo lg lo­
sen  bzw . ungenügendes M ate ria l e rg eb en ­
d en  P u n k tio n e n  fiel a u f  die e rs te n  60 E in ­
griffe , in  d e r  zw eiten  U n te rsu ch u n g sp e ri­
ode k a m e n  n u r  2 F älle  m it u n b efr ied ig en ­
d em  E rg e b n is  vor. T abelle I I I  ze ig t die 
A lte rv e r te ilu n g  unseres M ateria ls ; w ie 
e rs ich tlich , w u rd e  die P u n k tio n  in  e inem  
D rit te l d e r  F älle  bei S äuglingen  u n te r  ) 
J a h r  vo rgenom m en.
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T a b e l l e  I I  
K ra n k e n m a te ria l

Patienten, bei denen eine Biopsie durchgeführt
wurde, insgesamt............................................

Durchgeführte Biopsien ...................................
Erfolgreiche Eingriffe .......................................
Erfolglose Eingriffe............................................
Zur Auswertung ungenügendes Biopsiematerial 
Patienten, bei denen zwei Biopsien durchgeführt

w urden...................................... .......................
Patienten, bei denen mehrere Biopsien durch­

geführt wurden................................................
Komplikationen ................................................

I n  T abelle  IV  is t die d e r  D iag n o se  e n t­
sp rechende  V erte ilung  d a rg e s te llt. D es w ei­
te re n  w ollen  w ir W e rt u n d  P o s itio n  d e r  
B iopsie in  d e r D iagnostiz ierung  d e r  an g e­
fü h r te n  K ra n k h e ite n  m itte ls  a u s fü h rlic h e r  
D a rs te llu n g  ein iger c h a ra k te r is tisc h e r  F ä l­
le dem onstrieren .

T a b e l l e  IV
A ufsch lüsselung  des K ra n k e n m a te ria ls  n ach  D iagnose

Diagnose Anzahl der Fälle

Hepatitis virosa................................................. 36

Hepatitis mononucleotica ................................. 9

Metabolische bzw. Speicherkrankheit ............. 4

Pyelonephritis .................................................. 5

Lebertumor.......................................................... 2

Andere Erkrankungen (Periocarditis constric- 
t-iva, Gallenwegatresie, D ü b i n  — J o h n so n - 
sches Syndrom, spontane Choledochusperfo- 
ratio usw.) ...................................................... 6

Pathologischer Befund ohne Klärung der Grund- 
krankheit.......................................................... 5

Hepato- bzw. Hépatosplénomégalie ............. 14
Insgesamt ............................................................ 81

T a b e l l e  I I I
A ufsch lüsse lung  des K ran k en m a te ria ls  

n ach  L eben sa lte r
Lebensalter (Monate) Anzahl der Fälle

Jünger als 3 ............... i6

3—6 ......... n
7—1 2 ........ 9

Insgesamt ................... 36

Über 1 2 ....................... 84

Anzahl der Fälle

81
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108 I . Pèley et al. : Perkulane Leberbiopsie

A b b . 1 . F a ll. N r. 1. H e p a ti t is  v iro sa  (13. W oche): p e r ip o r ta le  en tzünd liche  In f ilt ra t io n , 
d isso z iie rte  P aren ch y m ze llen , ungleichm äßige K e rn - u n d  P lasm afä rb u n g , u n ize llu lä re  
N ek ro sen , B allonb ildung , A k tiv i tä t  d e r K upffe rschen  Zellen (H äm ato x y lin -E o sin ,

80 X )

E r g e b n i s s e

Hepatitis epidemica

Die P unktion  wurde teils m it dia­
gnostischem Zweck durchgeführt, teils 
trach te ten  wir, den V erlauf eines 
schweren bzw. verzögerten Falles 
zu registrieren. Die diagnostischen 
Eingriffe fanden bei Säuglingen unter 
3 M onaten s ta tt. Bei größeren Kindern 
erwies sichdie Durchführung der Punk­
tion zu r Aufstellung der Diagnose nur 
in  einigen Fällen als erforderlich, die 
erm ittelten  Ergebnisse waren aber 
ste ts von entscheidender Gültigkeit, 

F all N r. 1. M. M. A u fn a h m e  im  A lte r 
v o n  8 W ochen , w egen fo rtsch re iten d e r 
G e lb su ch t. D ie m itte lm ä ß ig  d ic h te  L eber 
m it  sch a rfem  R a n d  ü b e r r a g t d e n  R ip p en ­
b o g en  u m  4 cm. L ab o ra to riu m sb efu n d e : 
E ry th ro z y te n z a h l: 3 120 000; H äm og lo ­
b in : 9,2 g % ; L eu k o zy ten zah l: 8000; B lu t­
a u s s tr ic h : Ju g en d : 4 % , S ta b : 6% , Seg­
m e n t: 4 0 % , L y m p h o zy ten : 4 4 % , E osino­
p h il: 6 % . B lu tsenkungsgechw ind igke it: 24

m m /S tu n d e . H a rn b e fu n d : E iw eiß , E ite r , 
Z ucker: n e g a tiv ; B ilirub in : p o s itiv ; U ro ­
b ilinogen : -j-. S erum -G esam tb ilirub in : 6,09 
m g % , d ire k te  R eak tio n : 3,12 m g % , in d i­
re k te  R e a k tio n : 1,97 m g % . T hym ol: 2 E . 
SG O T: 110 E „  SG PT: 215 E . A lkalische 
P h o sp h a ta se : 14,9 E . B ackenstrich , H a rn  
u n d  D u o d en u m sek re t: Z y tom egalie  n eg a ­
tiv . T o x o p la sm a  K B R : n eg a tiv . N ach  
4w öchiger S te ro id b eh an d lu n g  in  a b n e h ­
m e n d e r D osie rung  w ird  d as K in d  en tlassen ; 
d ie S erum -B iliru b in w erte  sind m it  A u sn a h ­
m e d es e rh ö h te n  T hym ol-W ertes (6, 6 E ) 
n o rm a l.

E in e  W oche sp ä te r W iederau fnahm e 
w egen R ez id iv s : D er S tu h l is t  acholisch , 
d e r  H a rn  e n th ä l t  jedoch  ke in en  G allen ­
fa rb s to ff . D ie  tro tz  des V ersch luß-B ildes 
v e rm u te te  H e p a tit is  w urde  auch  d u rch  den  
h is to lo g isch en  B efund  b e s tä tig t:  I n  d en  
p e r ip o r ta le n  R äu m en  t r i t t  h a u p tsä c h lic h  
eine ly m p h o id è , zu m  T eil jedoch  au ch  eosi­
no p h ile  en tzü n d lich e  In f i l t ra t io n  in  E r ­
sche inung . N ek rose  un d  b a llo n a rtig e  Q uel­
lu n g  d e r  P arenchym zellen , ung leichm äßige 
F ä rb u n g  d e r  Z ellkerne, diffuse H y p erp las ie  
d e r K upffe rschen  Zellen (A bb. 1).

K o n tro llb io p sie  n ach  4 W ochen : So­
w oh l d ie  en tzü n d lich e  In f iltra t io n , als auch
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d ie  A k tiv i tä t d e r  K upfferschen  Zellen 
sind  noch im m er au sg e p rä g t. D ie P a re n ­
chym v erän d eru n g en  zeigen e ine b ed eu te n ­
de  R egression. D ie L eb e r is t  noch  verg rö ­
ß e r t , ab e r n ich t m e h r gelb , a u ß e r  den  m äßig  
e rh ö h ten  T h y m o lw erten  sin d  d ie  L a b o ra ­
to rium sbefunde  n o rm al.

Im  A lte r von  8 M o n aten  W ied e rau f­
n ah m e. Säm tliche L ab o ra to riu m sw erte , die 
d e r  S e rum -E lek tropho rese  inbegriffen , fa l­
len  no rm al aus. D ie d ich te , sch a rfk an tig e  
L eb er ü b e rra g t d en  R ip p en b o g en  u m  2 cm. 
Im  histo log ischen  B ild  lassen  sich  d ie  p e ri­
p o rta le  en tzünd liche  In f i l t r a t io n  sowie die 
A k tiv i tä t  der K upfferschen  Zellen u n ­
v e rä n d e r t b eo b ach ten  (A bb. 2).

Fall N r. 2. G y. G y ., e in  l l jä h r ig e s  
M ädchen  w ird  w egen se it e in igen T agen 
besteh en d er B au ch sch m erzen  u n d  gelber 
H a u tfa rb e  au fgenom m en . D ie  a u f  die 
p ro d ro m ale  P h ase  v o n  H e p a ti t is  k e n n ­
zeichnenden  S y m p to m e feh len , d as B ild 
lä ß t a u f  einen V ersch luß  sch ließen : H a u t­
ju ck en , du n k le r H a rn , acho lischer S tuh l. 
L ab o ra to riu m sb efu n d e : L eu k o zy ten zah l:
5100; H äm oglob in : 12,9 g % ; B lu ta u s ­
s tr ich : G ranu lozy ten : 0 8% , L y m p h o zy ten : 
3 0 % , M onozyten: 2 % , B lu tsen k u n g sg e­
schw indigkeit: 5 m m /S tu n d e . H a rn b e ­

fu n d : E iw e iß , E ite r , Z ucker, U rob ilinogen : 
n eg a tiv , B iliru b in : positiv . S erum -G e­
sa m tb iliru b in : 8,83 m g%  (d ire k t 7,24 m g % , 
in d ire k t 1,69 m g% ). T hym ol: 3,4 E .
SG O T: 300 E , SG PT : 400 E , a lkalische 
P h o sp h a ta se  : 10,3 B E .

D ie G e lb su ch t s te ig e rt sich tr o tz  d e r 
S te ro id b eh an d lu n g  (G esam tb ilirub in : 13,3 
m g % ), d e r  S tu h l is t auch  w e ite rh in  ach o ­
lisch. I n  d e r  3. W oche w ird  — n ach d em  die 
sich a u f  22%  v errin g e rte  Q uicksche Zeit 
m itte ls  p a re n te ra l  v erab re ich tem  V itam in  
К  n o rm a lis ie r t w u rd e  — d ie  L eberb iopsie  
vo rgenom m en . A n h an d  d e r a u f  H e p a tit is  
c h a ra k te r is tisc h e n  V eränderungen  w urde  
die K ra n k h e it  a ls  eine m it  C holostase e in ­
he rg eh en d e  H e p a tit is  in fek tio sa  b e tra c h te t . 
N ach  5 2 täg ig e r a d ä q u a te r  B eh an d lu n g  
k o n n te  d a s  M ädchen  geheilt en tla ssen  w er­
den .

Mononucleosis infectiosa

Die Teilnahme der Leber in der 
K rankheit wird durch einige Verfas­
ser als charakteristisch, durch andere 
als eine Teilerscheinung der Mononu­
kleose [20, 22, 23] und durch eine wei-

A b b . 2. F a ll N r. 1. H e p a ti t is  v iro sa  (32. W oche): u n v e rä n d e r t  bestehende en tzü n d lich e  
In f iltra t io n , auch  w e ite rh in  ausd rück liche  A k tiv i tä t  d e r  KuPFFERschen Zellen, im  
P a re n c h y m  keine n en n en sw erte  patho log ische V erän d eru n g  (H äm ato x y lin -E o sin , 80 X)
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tere G ruppe der Pädiater als eine 
K om plikation betrachtet (9a, 32).
In  der L iteratur wurden auch zu 
K om a führende Fälle tödlichen Aus­
gangs veröffentlicht [7, 16, 24]. In  
unserem  Material kamen einerseits, 
was klinisches Bild (Lebervergröße­
rung) und  Lahoratoriumsbefunde (er­
höhte Thymol-, SGOT-, SGPT- und 
BSP-W erte) anbelangt, typische Fäl­
le vor, anderseits gab es jedoch P a ­
tien ten , bei denen das Virushepatitis- 
ähnliche, mit Ikterus einhergehende 
Bild diagnostische Probleme bedeu­
te te . Beispielshalber sei der folgende 
Fall erw ähnt:

F all N r. 3. K . G., 9 jäh riges M ädchen . 
S e it e in e r  W oche A ppe titlo s ig k e it, M agen­
sch m erzen , B rechreiz, täg lich  1 — 2m al E r ­
b re c h e n , F ieb e r zw ischen 38° u n d  39° C. 
F ü n f  T ag e  vor der A u fn ah m e m eld e te  sich 
a n  d e r  e inen  Seite un d  v ie r T ag e  sp ä te r  
a u c h  a u f  d e r  anderen  S eite  des H a lses  eine 
A n sch w ellu n g  u n te r  dem  O hr. E in e n  T ag  
v o r d e r  A u fn ah m e w urde  d e r  H a rn  dunke l 
u n d  d ie  H a u t  fä rb te  sich gelb . I n  d e r  U m ­

g ebung  des M ädchens k a m  ke ine  H e p a ti t is  
vor.

A ufn ah m eb efu n d : P a t ie n t in  is t  m a t t ,  
m i t  ausgesp rochen  gelber H a u tfa rb e . I n  d e r 
A chselgrube, den  L e is tenbeugen  u n d  den 
M. s te rnocle idom asto ideus e n tla n g  re c h ts  
erbsengroße u n d  links bo h n en g ro ß e , v o n e in ­
a n d e r  iso lierte  L y m p h k n o ten . B e leg te  Z u n ­
ge, au fgelockerte  M u n d sch le im h au t, e n t­
z ü n d e te r R achen . D ie d ich te , sch a rfran d ig e  
L eb er ü b e rra g t den R ip p en b o g en  u m  1 cm , 
die L änge  d e r  Milz b e trä g t 2,5 cm , sie ist 
von  m itte lm ä ß ig  d ich te r S tr u k tu r ,  m it 
ab g e ru n d e tem  R an d .

L ab o ra to riu m sb efu n d e  : E ry th r o z y te n ­
zah l: 4 000 000; H äm og lob in : 12,6 g % ; 
L euk o zy ten zah l: 6400;B lu ta u s s tr ic h :S ta b : 
2% , S egm ent: 14% , L y m p h o z y te n : 10% , 
a ty p isch e  m ononuk leäre  Z ellen: 74%  .T rom - 
b o zy ten z ah l (nach H egedüs): 150 000;
B lu tsen k u n g sg esch w in d ig k e it: 24 m m /
S tu n d e . H a rn : E iw eiß , E ite r ,  Z u ck er, A ze­
to n : n eg a tiv , U rob ilinogen: + ,  B ilirub in : 
positiv” S erum -G esam tb ilirub in : 5,78 m g%  
(d irek t: 3,37 m g% ). T hym ol: 11,4 E ; SGOT: 
210 E .; SG PT : 240 E . Serum -C holesterin : 
210 m g % . Im m u n e lek tro p h o re se : IgG  =  
=  2,000 m g % , IgA  =  428 m g % , IgM  
400 m g % . P a u l  B u n n e i .sehe R e a k tio n : 
1 : 160 positiv’.

Ab b . 3. Fall Nr. 3. Hepatitis mononucleotica: ausgeprägte, besonders lymphoidzellige 
periportale Infiltration, mäßige Aktivität der KuPFFERschen Zellen, intaktes Parenchym

(Hämatoxylin-Eosin, 80 X )
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Der histologische Befund zeigte, 
wie bei sämtlichen Fällen der Mono­
nukleose, eine ausdrückliche, vor­
wiegend lymphoidzellige peripor­
tale Infiltration, ohne andere, auf 
H epatitis epidemica charakteristische 
Veränderungen; in einigen Fällen 
und so auch im Fall Nr. 3 waren 
höchstens die Zeichen einer mehr oder 
minder ausgeprägten Kupfferschen 
Zellaktivität zu erkennen (Ahb. 3).

Metabolische und Speicherkrankheilen

Einige, auf der Störung des Kohlen­
hydratm etabolism us beruhenden 
K rankheiten (Galaktosämie, Fruktose 
Intoleranz, Glykogenose, Diabetes mel­
litus) führen zur Lebervergrößerung 
und zum Um bau der Lebergewebe. Es 
folgt die Darstellung einiger dieser 
Fälle.

Fall N r. 4. Z. F . D e r 2 rnonatige S äug ­
ling w u rd e  w egen L eberverg rößerung , S ta r  
u n d  d e r  V erd ach tsd iag n o se  eines angebo ­

ren en  R ö te ln sy n d ro m s au s e in em  an d eren  
I n s t i t u t  in  d ie K in derk lin ik  d e r  M edizin i­
schen  U n iv e rs itä t Pécs g eb rach t.

W ich tigere  D aten  der A nam nese : k o m ­
p lik a tio n sfre ie  Schw angerschaft u n d  G eb u rt; 
d a  sich  d ie  am  3. L ebenstag  a u fg e tre ten e  
G e lb su ch t ziem lich verzögerte , w u rd e  d e r 
S äug ling  b is zum  A lte r von  2 W o ch en  s t a ­
t io n ä r  b eh an d e lt, bis die V e rm in d e ru n g  d e r  
S eru m b iliru b in k o n zen tra tio n  (g rö ß ten te ils  
d ire k te s  B ilirub in) die E n tla s su n g  e rm ög­
lich te . Im  A lte r von  2 M onaten  w u rd e  d e r 
S äug ling  w ieder aufgenom m en u n d  a n h an d  
d e r  beschriebenen  S y m p to m e  bzw . D ia ­
gnose in  d ie  K inderk lin ik  eingew iesen.

A u fn ah m eb efu n d : a tro p h isc h e r  S äu g ­
ling , E Q : 0,69. D as W einen  is t  k ra f tlo s , 
d ie  E rn ä h ru n g  schw ierig. Im  au ffa llen d  
g ro ß en  B au ch  is t die bis zu m  N a b e l re i­
chende, h a r te , scharfrand ige  L e b e r  p a lp ie r­
b a r. K e in e  patho log ische  V e rä n d e ru n g  d e r 
ü b rigen  O rgane. E K G  un d  P K G  n eg a tiv . 
B e id se itig  kongen ita le  K a ta r a k ta .

L ab o ra to riu m sb efu n d e . H a rn :  E iw eiß , 
E ite r , Z ucker, U robilinogen , B iliru b in , 
A zeton : n eg a tiv . H äm og lob in : 8,8 g % ;
H ä m a to k r it :  2 4 % ;T h ro m b o zy ten zah l (nach  
H e g e d ű s ): 160 000; S eru m g esam tb iliru b in : 
1,71 m g %  (d irek t 1,52 m g % , in d ire k t 0,19 
m g % ). T hym ol: 0,3 E . SGOT: 23 E . S G P T : 
13 E . Serum -G esam teiw eiß : 4 ,8  g % , Al-

A b b . 4. F a ll  N r. 4. G alak to säm ie : n u r  einige e rh a lte n e  L eberzellreihen, im  u n te re n  T e il 
des B ildes au sg ed eh n te r fib ro tisch er U m b au  (H äm ato x y lin -E o sin , 80 X )
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b u m in : 4 4 ,2 % , а р  8 ,6% , a 2: 16 ,8% , ß : 
1 1 ,6 % , y . 18,8% . T o x o p lasm a  K B R : 
n e g a tiv .

D a s  b io p tische  M ateria l ze ig te  h is to lo ­
g isch  e in e  sich  lediglich a u f  e in ige Zellrei­
h e n  b e sch rän k en d e  P a re n c h y m su b s ta n z  
u n d  au sd rü ck lic h en  fib ro tisch en  U m b au  
(A bb . 4). A n h an d  dieses B efu n d es  und  
a n g e s ic h ts  d e r  D ystroph ie , L eb e rv e rg rö ­
ß e ru n g , d e s  S ub ik te ru s u n d  S ta r s  erhob 
s ich  d ie  V erdach tsd iagnose  e in e r G a la k to s­
ä m ie , d ie  d u rch  w eitere  U n te rsu ch u n g en  
e n ts p re c h e n d  u n te r s tü tz t  w erd en  konn te .

D ie  w ied e rh o lt vo rgenom m enen  H a rn ­
u n te r s u c h u n g e n  w iesen a u f  G lykosu rie  (die 
M enge d e s  en tlee rten  Z uckers w a r  u n te r ­
sch ie d lic h , die m ax im ale  H a rn z u c k e rk o n ­
z e n tr a t io n  b e tru g  1,6 g% ), d ie  reduz ie rende  
S u b s ta n z  b e s tan d  zu 70—-80%  a u s  G alak ­
to se .

B e la s tu n g sp ro b e  m it p e ro ra l v e rab re ich ­
t e r  6 ,8  g  G alak tose:

N ü c h te rn w e r t :  169 m g % , n a c h  30’: 208 
m g % , n a c h  60’: 294 m g % , n a c h  90’: 
352 m g % , n ach  120’: 388 m g % . A nläß lich  
d e r  e in z e ln e n  B lu tzu ck erb es tim m u n g en  b e ­
t r u g  d e r  A n te il des B lu tzuckersp iege ls  an  
G a la k to s e  20 — 40%  (G lukoseoxydase  und  
O rth o to u lid in b la u ) . E n tsp re c h e n d e  D iä t 
b e w irk te  d a s  V erschw inden  d e r  G alak tose  
a u s  d e m  B lu t, w o rau f sich d ie  E n tw ick lu n g  
d e s  S äu g lin g s  in  G ang se tz te .

P a ll N r. 5. B e i T . B ., e inem  3m onati- 
g e n  d y s tro p isc h e n  Säugling m it  v erzögerte r 
G e lb su c h t, verm och ten  w ir g e ra d e  das e n t­
g eg e n g e se tz te  zu beobach ten : D e r V erd ach t 
d e r  G a lak to säm ie  erhob  sich  w egen des 
h o h e n  G a lak to se-Indexes , d a s  h is to log ische 
B ild  w ies  jedoch  a u f  H e p a ti t is  un d  die 
G alak to se -A u ssch e id u n g  erw ies sich als 
s e k u n d ä r .

Fam iliäre Glykogenose

U nsere Aufmerksamkeit wurde auf 
die K rankheit bei der Sektion eines 
9m onatigen Mädchens gelenkt. Bei 
ih ren  beiden lebenden Geschwistern 
fü h rten  wir ausführliche U ntersu­

chungen durch. Hier die kurze D ar­
stellung eines dieser Fälle:

Fall N r. 6. I .  F . 4 jäh riger K n a b e  le id e t 
se it d e r  G e b u r t an  m it B ew u ß tse in sv e rlu s t 
ohne F ie b e r  verlau fenden  K o n v u lsio n en , 
den en  U nw oh lse in , E rb rech en , B lässe, 
P e rs p ira tio n , u n d  Som nolenz vo ran g in g en . 
Im  A lte r  v o n  2 1/2 J a h re n  d a u e r te  d e r  
bew u ß tlo se  Z u stan d  4 T age a n  u n d  d as 
K in d  w u rd e  s ta tio n ä r  b eh an d e lt. D e r  Z u ­
s ta n d  w u rd e  als E nzep h a litis  b e tr a c h te t  
u n d  d ie  w e ite ren  K onvu lsionen  d a m it in  
Z u sam m en h an g  geb rach t.

A u fn ah m eb e fu n d : R e ta rd ie r te s  L ä n ­
g en w a c h s tu m  ( — 5 cm), jedoch  d em  A lte r  
en tsp rech en d es  K örpergew ich t. S ch lä frige r 
G esich tsau sd ru ck , sog. »Puppengesicht« , 
F e t tp o ls te r  am  kurzen  H als  u n d  a n  den  
ru m p fp ro x im a le n  A b sch n itten  d e r  E x t r e ­
m itä te n . D e r sich beim  S tehen  vo rw ö lb en ­
de, au ffa llen d  große B auch  lä ß t e ine n ic h t 
a llzu  au sg e p rä g te  Z eichnung d es venösen  
N e tzes  e rk en n en . V erg rößerung  b e id e r L e ­
b e rlap p en : R e c h ts  re ich t d ie  L eb e r bis 
zu m  H ü ftb e in k a m m , links ü b e r ra g t sie 
den  R ip p en b o g en  in  d e r M ed iok lav iku lar- 
lin ie  u m  5 cm ; g la tte  O berfläche, a b g e ru n ­
d e te  K a n te n , ziem lich d ich te  S tru k tu r .  
E in ig e rm a ß e n  hypo ton ische  M u sk u la tu r . 
K ein e  a n d e re n  patho log ischen  O rg an  Ver­
än d e ru n g e n .

W ich tig e re  L ab o ra to riu m sb efu n d e : Im  
H a rn  A ze to n  positiv . N ü c h te rn -B lu t-  
zu ck er zw ischen  38m g%  u n d  95 m g % , 
h o ch g rad ig e  In su lin em p fin d lich k e it; A d re ­
na lin - u n d  G lukagonbelastung  ohne E ffe k t 
d ie  D o p p e lzu ck erb e lastu n g sk u rv e  ze ig t e i­
n en  d ia b e tisc h e n  V erlauf.

A u s  d e m  m itte ls  ch iru rg ischer E x z is io n  
(D r. H a l m o s) gew onnenen L ebergew ebe 
w erd en  G hikose-6-phosphatase-A k tiv i tä t  
u n d  O ly k o g e n s tru k tu r  (D r. N é m e t h -Csó k a ) 
b e s tim m t. A ufg ru n d  d e r c h a ra k te r is tisc h e n  
B efu n d e  b e tra c h te te n  w ir den  F a l l  a ls  eine 
G lyko g en sp e ich erk ran k h e it I .  T y p s 
(GiBKKBsche K ran k h e it) . D ie  K o n tro ll-  
L eb erb io p sie  zeig te einen u n v e rä n d e r te n  
Z u stan d  (A bb. 5).
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A b b . 5. F a ll N r. 6. G lykogenose: D as P lasm a d e r  P a ren eh y m ze llen  is t — ä h n lic h  w ie  d ie  
P flanzenzellen  — »wasserklar« (H äm a to x y lin -E o sin , 80 X )

Pyelonephritis

Die im Säuglingsalter auftretenden 
Pyelonephritiden gehen häufig mit 
septischem Zustand und Ikterus ein­
her [2, 6, 8, 13]. Nebst Fieber, Pvurie 
und Bakteriurie kommen manchmal 
auch ausgesprägte Gelbsucht bzw. auf 
pathologische Leberfunktion weisende 
Laboratorium sbefunde (erhöhte Se­
rum-Bilirubin, Thymol-, SGOT-, 
SGPT- und BSP-W erte, Bilirubin im 
Harn) vor. Diesem letzterwähnten 
U m stand zufolge kann die Möglich­
keit einer H epatitis m ittels klinischer 
und  Laboratoriumsuntersuchungen 
nicht m it vollkommener Sicherheit 
ausgeschlossen werden.

M ittels der Leberbiopsie konnte die 
H epatitis immer eindeutig ausge­
schlossen werden. Mikroskopisch lie­
ßen sich zweierlei Typen unterschei­
den: In der Mehrzahl der Fälle war 
die auch in Abb. 6 (3monatiger Säug­
ling) dargestellte diffuse, kleintröp- 
fige Degeneration des Leberparen­

chyms zu beobachten, in einem Fall 
(7monatiger Säugling) dom inierte je­
doch eine mäßige intrahepatische 
Cholostase (Abb. 7). Die kurze K ra n ­
kengeschichte dieses letzterw ähnten 
Falles war wie folgt:

F all N r. 7. N . Sz. T m onatiger S äugling . 
N o rm a le  S chw angerschaftsdauer, G e b u rts ­
g ew ich t 3700 g. N ach d e r A u ssag e  d e r 
M u tte r  erw iesen sich nach  d e r  G e b u r t R e- 
su sz ita tio n sm aß n ah in en  als e rfo rd e rlich , 6 
W ochen  lan g  u n gestö rte  E n tw ic k lu n g , so ­
d a n n  t r a te n  m ehrm als M eteo rism us u n d  
E rb re c h e n  au f. D ie W indeln  w a re n  s te ts  
vom  U rin  »gefärbt«, am  T ag  v o r  d e r  A u f­
n a h m e  w a r  d e r H a rn  besonders d u n k e l u n d  
d e r S tu h l  au ffallend  hell; g le ichze itig  m e l­
d e te  sich  auch  G elbsucht.

A u fn ah m eb efu n d : M itte lm äß ig  sch w e­
re r  A llgem einzustand , au sd rü ck lich e  G elb ­
su c h t, M eteorism us; d ie s c h a rfra n d ig e  
L eb er ü b e rra g t den R ip p en b o g en  u m  
4 cm . P a lp ie rb a re , weiche, a b g e ru n d e te  
Milz.

L ab o ra to riu m sb efu n d e . H a rn :  E iw e iß : 
+  , E ite r :  + - |- - f - ,  Zucker, B il iru b in , A ze­
to n : n e g a tiv , U robilinogen: n e g a tiv . S ed i­
m e n t: L eukozy tenm assen , v e re in z e lt E r y ­
th ro z y te n . H a rn b ak te r ien zah l: 103/m l
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A b b . 6. F a l l  N r. 6. P y e lo n e p h r itis  -f- Ik te ru s : d iffuse , k lein tröpfige, fe ttig e  P a re n c h y m ­
d eg en e ra tio n , ke ine  en tzü n d lich en  V erän d e ru n g en  (H äm atoxy lin -E osin , 80 X )

Ab b . 7. F a ll  N r. 7. P y e lo n e p h r itis  +  Ik te ru s : m äß ig e  in trah ep a tisch e  C ho lostase , u n ­
g le ich m äß ig e  F ä rb u n g  des L eberzellp lasm as. K e in e  au ffa llenden  en tzü n d lich en  E rsc h e i­

n u n g en  (H äm ato x y lin -E o sin , 80 X )

K leb s ie llen . B lu tb ild : E ry th ro z y te n z a h l: 
3 840 000 ; H äm oglob in : 12,6 g % ; L eukozy­
te n z a h l:  28 000; B lu ta u ss tric h : S tab : 6% , 
S e g m e n t: 66% , L y m p h o zy ten : 2 0% , M ono­
z y te n :  6 % , E osinoph il: 2 % . T h ro m b o ­
z y te n z a h l:  69 000; S eru m -G esam tb iliru ­
b in : 6,1 m g %  (d irek t: 4,67 m g % ). T hym ol: 
1,2 E .  SG O T : 145 E . S G P T : 70 E . Serum - 
E le k t ro ly t -  u n d  R e s ts tick s to ffw e rte : n o r­
m a l.

D ie  d e r  B ak te rien em p fin d lich k e it e n t­
sp rech en d  angew and te  A m picillin - u n d  
P o ly m y x in -B eh an d lu n g  b ew irk te  d a s  so ­
fo rtig e  A u fh ö ren  des sep tisch en  F iebers . 
3 W o ch en  n ach  der A u fn ah m e  w a r  der 
H a rn b e fu n d  auch  b ak te rio log isch  n eg a ­
tiv , u n d  a u ch  die üb rigen  L a b o ra to r iu m s ­
u n te rsu c h u n g e n  ergaben  N o rm a lw erte . D ie 
n a c h  3 M o n aten  d u rch g e fü h rte  K o n tro ll-  
b iopsie  ze ig te  eine in ta k te  L eber.
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Andere Erkrankungen

Wie aus Tabelle IV hervorgeht, 
wurden in diese Gruppe K rankheiten 
verschiedenen Typs eingereiht; m it 
einigen dieser Fälle wollen wir uns 
ausführlicher befassen.

F all N r. 8. S. B ., 7w öchiger Säugling 
N a c h  6w öchiger u n g e s tö rte r  E n tw ick lung  
w u rd e n  H a u t  un d  S k le ra  p lö tz lich  gelb, 
d e r  H a rn  fä rb te  d ie  W inde ln  u n d  der tä g ­
lich 8m al e n tle e rte  flüssige S tu h l e n t­
h ie lt käsige  w eiße B röcke ln . D ie am  T ag vor 
d e r  A u fn ah m e  au fg e tre te n e n  S ym ptom e — 
U n ru h e , M eteorism us, m ehrm aliges E r ­
b rech en , A ppetitlo s ig k e it, jedoch  kein  F ie ­
ber — v e ra n la ß te n  d en  H a u sa rz t , das K ind  
in  d as  K ra n k e n h a u s  einzuw eisen.

A u fnahm ebefund : D e r m itte lm äß ig  e n t­
w ickelte  und  e rn ä h r te  Säugling  erw eckt 
n ic h t d en  E in d ru c k  eines S chw erkranken . 
H a u t  u n d  S k lera  sind  ziem lich  gelb; e rh a l­
te n e r  T u rgo r. A uffallend  is t tier m eteori- 
st ische, ziem lich s tra ffe , g länzende, im pal­
p ie rb a re  B auch . D ie L ag e  von  L eber und 
Milz k a n n  m itte ls  P e rk u ssio n  n ic h t fe s t­
g e s te ll t  w erden . B e id erse itig er L e is ten ­
b ru ch , an sonsten  k e in  patho log ischer B e­
fund .

L ab o ra to riu m sb e fu n d e : B lu tb ild : E ry ­
th ro zy ten zah l: 2 900 000; H äm oglob in : 9,4 
g % ; L euk o zy ten zah l: 6000. B lu tau sstrich : 
S ta b : 2 % , S egm ent: 6%  L y m p h o zy ten : 
90% , M onozyten : 2 % ; B lu tsenkungsge­
schw ind igkeit: 30 m m /S tu n d e . H a rn :
E iw eiß , E ite r , B iliru b in , Z ucker: nega tiv . 
U rob ilinogen  n ach  E rw ä rm e n  m äß ig  posi­
tiv . S ehm ied tsche  P ro b e : positiv . Serum - 
B iliru b in : 6,61 m g%  (d ire k t 3,82 m g% ); 
T hym ol 1,4 E .; SG OT: 0  E .; SG PT : 45 E .; 
a lka lische  P h o sp h a ta se : 11 K A . — E . Se­
rum -C holesterin : 394 m g % . Serum -G esam t- 
eiw eiß: 5,6 g % , E lek tro p h o rese : A lbum in: 
65 ,3% , <*,: 3 ,3% , a 2: 9 ,3 % , ß: 12% , y. 
10,1% . T oxop lasm a K B R : n eg a tiv . H a rn , 
B ack en strich , D u o d en a lsek re t: Z y tom ega­
lie n eg a tiv .

Bei d e r  rön tgeno log ischen  U n te rsu ­
chung  sind  im  B au ch  a u f  p a ra ly tisch en

I le u s  w eisende breite  N iveaus e rs ich tlich . 
D ie  V erab re ich u n g  von  P e r is ta l t ik a  und  
E in lä u fe n  h a t te  die E n tle e ru n g  b e trä c h t-  
l ih e r  acho lischer S tuh lm engen  z u r  Folge, 
w as z u r  L ösung  des Ileus fü h r te . D a  in  der 
U m g eb u n g  einige H epa titis fä lle  v o rk am en , 
h ie l te n  w ir zwecks K lä ru n g  des L e b e rz u ­
s ta n d e s  d ie  D u rch füh rung  e in e r P u n k tio n  
a ls in d iz ie r t. D ie gew onnene S u b s ta n z  e r ­
w ies sich  als ein in tak tes  L eb erte ilch en . 
Z u r e igen tlichen  D iagnose — sp o n ta n e  
C ho ledochusperfo ra tion  — g e la n g te n  w ir 
a n lä ß lic h  d e r zunächst vo rgenom m enen  
F re ileg u n g . N ach  erfo lgreicher O p e ra tio n  
H e ilu n g  (P a tie n t is t geg en w ärtig  2 J a h re  
a lt) .

F all N r. i). A. K ., 7 jähriger K n a b e  lei­
d e t  s e it  d e r  G eb u rt an  G elb such t m i t  v e r­
ä n d e r lic h e r  In te n s itä t. Im  S äu g lin g sa lte r  
w u rd e  e r  w egenV erdach t an  G allenw egatre- 
sie o p e rie r t , w obei die A tres ie  au szu sch lie ­
ß en  w a r. D er E in g riff b ew irk te  d ie  M äßi­
g u n g  a b e r  n ich t das vollkom m ene A u fh ö ­
re n  d e r  G elbsuch t. D er H a rn  w a r e tw a s  d u n ­
ke l, d e r  S tu h l jedoch n ich t acholisch .

A u fn ah m eb efu n d : m itte lm ä ß ig  e n t­
w ic k e lte r  u n d  e rn ä h r te r  Ju n g e ; m a c h t  kei­
n e n  k ra n k e n  E indruck . H a u t u n d  S k leren  
m ä ß ig  gelb . D ie m itte lm äß ig  d ic h te , scharf- 
r a n d ig e  L eb er m it g la tte r  O berfläche  ü b e r­
r a g t  d e n  R ippenbogen  um  2 cm .

L ab o ra to riu m sb efu n d e : H a rn b il iru b in : 
p o s itiv , U robilinogen: -j-, S e ru m g esam tb ili­
ru b in : 2,49 m g%  (d irek t 1,66 m g % ). 
T h y m o l: 6,3 E . SGOT: 20 E . S G P T : 40 E . 
A lka lische  P hospha tase : 4,5 K A . — E . B S P : 
2 8 % . Serum -C holesterin : 168 in g % .

A n h a n d  d e r  klinischen u n d  L a b o ra to ­
r iu m sb e fu n d e  erhob sich d ie  M öglichkeit 
e ines D u b i n —JoHNSONschen S y n d ro m s; 
d ie se r V e rd a c h t w urde d u rch  d a s  ty p isch e  
b io p tisch e  B ild vollkom m en u n te r s tü tz t :  
I n  d e n  L eberzellen  c h a rak te ris tisch e  d u n ­
k e lb ra u n e  P igm entschollen , h a u p tsä c h lic h  
in  p e rin u k le ä re r  L okalisation . D ie  ev en ­
tu e lle  A nw esenhe it anderer P ig m e n te  (H ä ­
m o sid e rin , L ipofuscin  usw .) k o n n te  m itte ls  
en tsp re c h e n d e r  V erfahren e in d eu tig  au sg e ­
sch lo ssen  w erden  (Abb. 8).
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A b b . 8. F a l l  N r. 9. D u b i n  — J o H N S O N s c h e s  S y n d ro m : c h a r a k t e r i s t i s c h e s  g r a n u l i e r t e s  
P ig m en t im  P la s m a  d e r  L eberzellen  (H äm a to x y lin -E o sin , 120 X )

Pathologischer Befund, ungeklärte 
Grundkrankheit

U n te r  den in diese Gruppe gereih­
ten  F ä llen  wollen wir zwei hervorhe­
ben, die es deutlich veranschaulichen, 
daß in  gewissen, auch hinsichtlich 
des klinischen Bildes unsicheren Fäl­
len die Aufstellung der richtigen 
D iagnose nicht einmal anhand des 
pathologischen, eventuell schwere Ab­
w eichungen zeigenden biöptischen Be­
fundes gelingt und daß manchm al so­
gar Serienuntersuchungen erfolglos 
bleiben können.

F all N r. 10. I . T . D e r m it  schw erer 
G e lb su c h t (S erum -B ilirub in : 30 m g % ) ge­
b o re n e  S äug ling  s te h t se it se in er 7. L ebens­
w o ch e  u n te r  unserer B eo b ach tu n g . W egen 
d es V e rd a c h ts  einer G allenw egatresie  w urde  
im  A l te r  v o n  3 M onaten, so d an n  v o n  7 M o­
n a te n  L a p a ro to m ie  d u rch g e fü h rt. D as K o n ­
t r a s tm i t t e l  k o n n te  in  R ic h tu n g  d es D uode­
n u m s  e x p r im ie r t w erden, w o ra u f  e ine in t ra ­
h e p a tis c h e  G allenw egatresie d iag n o s tiz ie rt 
w u rd e . D ie  histologische U n te rsu ch u n g  des

in tra o p e ra tiv  exzind ierten  L eb e rte ilch en s  
lie fe r te  k e in en  nennensw erten  S tü tz p u n k t .

D a  d e r  S tu h l von Zeit zu  Z e it g e fä rb t 
w a r u n d  d e r  H a rn  U robilinogen  e n th ie lt , 
b ezw eife lten  w ir die M öglichkeit e iner 
to ta le n  G allenw egatresie. P a t i e n t  le id e t 
se it d e r  G e b u rt an  Ik te ru s  vom  V e rd in ty p , 
s tä n d ig e m  H au tju ck e n , seine H a u t  is t  eben  
d e sh a lb  ex ko riie rt. D as sich u m  20 m g %  
h e ru m  stab ilis ie rte  S eru m -B iliru b in  is t 
ü b erw iegend  konjug iert, d e r C h o le s te rin ­
sp iegel sch w an k t zw ischen 400 u n d  800 
m g % . Im  A lte r  von 3 J a h re n  e n tw ick e lten  
sich  X a n th o m e  in den L eisten . P a t i e n t  is t 
g eg en w ärtig  6 J a h re  a lt, sein  Z u s ta n d  is t 
u n v e rä n d e r t , die L eisten  sind m i t  X a n th o ­
m en  b ed eck t. D er S tuh l is t ze itw e ise  g a l­
le n h a ltig , im  H a rn  können  B iliru b in  und  
U rob ilinogen  nachgew iesen w erd en . D ie 
E lte i’n  sin d  keine B lu tsv erw an d te , d ie  fa m i­
liä re  A n am n ese  is t negativ . D ie serienw eise 
d u rc h g e fü h rte  B iopsie ergab z u e rs t n eg a ­
tiv e  B efu n d e , das anläßlich  d e r  im  v e rg a n ­
gen en  J a h r  vorgenom m enen d re i B iopsien  
gew onnene  M ateria l zeig te jed o ch  v o re rs t 
n u r  w en ig  ch a rak te ris tische  (A bb. 9), so ­
d a n n  s te ts  ausd rück lichere  Z e ichen  der 
in tra h e p a tis c h e n  C holostase (A bb . 10). 
E n tz ü n d lic h e  In f iltra tio n , P a re n c h y m lä -
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A b b . 9. F a ll N r. 10. Im  A lte r  von  5 Ja h re n : E rh a lte n e  G ru n d s tru k tu r , in  e inem  einzigen' 
G allengang  is t  e in  G allen th ro m b u s e rs ich tlich  (H äm atoxy lin -E osin , 120 x)

A b b . 10. F a ll N r. 10. Im  A lte r  von  ti Ja h re n : Im  V erg le ich  zum  in A b b ild u n g  9 d a r ­
geste llten  B efund  au sd rü ck lich e re  in trah ep a tisch e  C ho lostase ; E n tzü n d u n g  bzw . F ib ro se  

sin d  n ic h t ers ich tlich  (H äm ato x y lin -E o sin , 80 X )

sion bzw . F ib rose  t r a te n  n ic h t in  E rsch e i­
nung . A ufg rund  d e r  z u r  V e rfü g u n g  s te h e n ­
den  D a ten  lä ß t sich  d e r  F  all in ke ine  G ruppe 
d e r b ek an n ten , m it  C ho lostase  e in h erg eh en ­
den  L e b e rk ra n k h e ite n  (D rog, E n tzü n d u n g ) 
e in re ihen . D iese B e h a u p tu n g  b ez ieh t sich 
auch  a u f  die a n h a n d  gew isser C h a ra k te ­
r is tik a  unzw eife lhaft an n e h m b a re  benigne, 
id iopath ische , rez id iv ie ren d e  in t ra h e p a t i­

sche C ho lostase . U nser F a ll w ird  n ä m ­
lich d u rc h  s tab ilen  Ik te ru s , e rh ö h te n  C hole­
s te rin sp ieg e l un d  d as m assen h afte  V o rk o m ­
m en  vo n  X a n th o m e n  c h a ra k te ris ie r t. P a t i ­
e n t s te h t,  au ch  die b iop tischen  U n te r s u ­
chungen  inbeg riffen , u n te r s tä n d ig e r  K o n ­
tro lle .

Fall N r. 11. T . O. D as 4 jäh rige  K in d  
s te h t se it d re i J a h re n  u n te r unsere r B e h ä n d -
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lu n g . I m  Säug lingsalter w egen  schw erer 
A tem w eg sin fek tio n en  to x isch en  T y p s  m eh r­
m a lig e  s ta tio n ä re  B eh an d lu n g . I m  A lte r 
v o n  1 J a h r  w urden  eine a u ffa llen d  große, 
b is  z u m  H ü ften b e in k am m  re ich en d e  L e­
b e r  u n d  a u f  patho log ische L eb e rfu n k tio n  
w e isen d e  L ab o ra to riu m sb e fu n d e  (erhöh te  
T h y m o l- , SGOT- und  S G P T -W e rte , B SP- 
R e te n t io n  ü b e r 5% , m äß ig  e rh ö h te  Serum - 
C h o les te rin w erte , y -G lobu lin -A nstieg ) r e ­
g is tr ie r t .  A ngesichts dessen , d a ß  an h an d  
d e s  k lin isch en  B ildes u n d  d e r  L a b o ra to ­
r iu m sb e fu n d e  keine sichere  D iagnose  zu  
s te lle n  w a r, w urde eine B iopsie  d u rch g e­
f ü h r t .  D ie  seitdem  5m al w ie d e rh o lte n  U n ­
te rsu c h u n g e n  ergaben  im  w esen tlichen  
ü b e re in s tim m en d e , a u f  sch w ere , diffuse 
L e b e rlä s io n  w eisende B e fu n d e  (A bb. 11): 
N e b s t  d iffuser, g ro b v a k u o lä re r , fe ttig er 
P a re n c h y m d e g e n e ra tio n , a u ffa llen d e  fibro- 
t is c h e  A u sb re itu n g  d e r p e r ip o r ta le n  R ä u ­
m e  u n d  m äß ige  in te rlo b u lä re  F ib ro se . D as 
B ild  b lieb  an läß lich  d e rw ie d e rh o lte n U n te r-  
su c h u n g e n  u n v e rän d e rt, es w a r  w eder eine 
R eg re ss io n , noch eine P ro g re ss io n  des 
P ro z e sse s  zu erkennen . A n a lo g  zu r E r ­
w achsenenpa tho log ie  k ö n n te  d ie  V erände­
ru n g  e tw a  a u f  den In i tia lz u s ta n d  vo n  L ipoid­
z ir rh o se  oder even tue ll a u f  e in e  tox ische 
S c h ä d ig u n g  hinw eisen, z u r  A ufste llung

einer e in d eu tig en  D iagnose lie fe rte  jedoch 
se lb s t d ie  B iopsie keine en tsch e id en d en  
A n g ab en . D ie F rage  k o n n te  n ic h t  ab g e­
sch lossen  w ei'den, P a tie n t s te h t a u c h  w e ite r­
h in  u n te r  K on tro lle .

Hepato- bzw. Hepatosplenomegalie

In  diese Gruppe wurden jene wegen 
einer anderen K rankheit aufgenom ­
menen K inder eingereiht, bei denen 
als Nebenbefund ausdrückliche Leber­
vergrößerung bzw. fallweise erhöhte 
Thym olwerte vorzufinden waren. Auf­
grund des negativen histologischen 
Bildesund der längeren Beobachtungs­
periode konnte das Bestehen einer 
Leberkrankheit in säm tlichen F äl­
len ausgeschlossen werden.

B esprechung

Tabelle V veranschaulicht die zu­
sammenfassende Bewertung unserer 
60, m it diagnostischem Zweck durch­
geführten Biopsien. Wie ersichtlich,

Ab b . 11. F a ll N r. 11. D iffu se  g ro b v ak o u lä re  P a ren ch y m d eg en era tio n , A u sb re itu n g  d e r 
p e r ip o r ta le n  R äum e, in te r lo b u lä re  se p tu m a rtig e  F ib ro se  (H äm ato x y lin -E o sin , F ä rb u n g ,

20 X )
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erwies sich die Untersuchung in 52 
von 60 Fällen als nützlich, d. h. daß 
durch den erm ittelten Befund die 
Diagnose bekräftigt, modifiziert oder 
ausgeschlossen werden konnte. Unser 
M aterial, namentlich die beiden zu­

le tz t dargestellten Fälle Nr. 10 und 
11 sprechen dafür, daß die D urchfüh­
rung der Biopsie auch dann  unzwei­
felhaft lohnend ist, wenn keine en t­
scheidenden diagnostischen D aten zu 
gewinnen sind.

T a b e l l e  V

A u sw ertu n g  d e r aus d iagnostischem  Z iel v e rfe rtig ten  L eberb iopsien

A nzahl der F ä lle

Die Biopsie sicherte die Diagnose .................... 27
Die Biopsie modifizierte die ursprüngliche Dia­

gnose ................................................................ 11
Eine Leberkrankheit wurde nicht bestätigt . . . 14
Die Diagnose blieb unsicher............................... 8
Insgesamt ............................................................ 60

D urch  Erläuterung unseres M ate­
rials wollten wir in erster Linie darauf 
hinweisen, daß auch in der Pädiatrie 
mannigfaltige Variationen der E r­
krankungen Vorkommen, bei denen 
die Anwendung der Nadel-Biopsie die 
übrigen Befunde nützlich und wertvoll 
ergänzt; dies bedeutet in der Diagno­
stik  der Leberkrankheiten einen quali­
ta tiven  Fortschritt.

Die anläßlich der Bewertung unseres 
K rankengutes gewonnenen E rfah­
rungen ermöglichten uns ferner, die 
Grenzen der Leistungsfähigkeit und 
die Fehlerquellen der Methode zu erör­
tern, sowie die unerläßliche W ichtig­
keit der engen klinischen und patholo­
gischen Zusammenarbeit zu erkennen. 
Die weitgehende Berücksichtigung die­
ser S tandpunkte sowie die komplexe 
Bewertung der Ergebnisse, trugen 
dazu bei, daß die Nadelbiopsie der

Leber tatsächlich ein wertvolles dia­
gnostisches Verfahren werde.

Unser aufrichtiger D ank gebührt 
der Kinderklinik der Medizinischen 
U niversität Pécs, insbesondere H errn 
Prof. Dr. F. V arga und H errn  Prof. 
Dr. Gy. Me st y á n , die es uns ermög­
lichten, unsere Erfahrungen fallweise 
am großen Material ihres Institu tes 
zu bereichern.

Zu besonderem Dank sind wir H errn 
Chefarzt Dr. G. K övér (K reiskran­
kenhaus Szigetvár) verpflichtet, der 
uns beim Überwinden der anfängli­
chen technischen Schwierigkeiten 
hilfsbereit zur Seite stand.
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