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Das Syndrom der eingedickten Galle genannte Krankheitsbild wurde 
in zwei Fällen (in einem ohne Isoimmunisation und im anderen im Zusam­
menhang mit Rh-Isoimmunisation) morphologisch untersucht. Die licht- 
mikroskopischen Untersuchungen zeigten, daß die lobuläre und trabekuläre 
Struktur des Lebergewebes erhalten ist; auf den Präparaten war ferner eine 
ausdrückliche Gallenstauung ersichtlich. Im Falle von Rh-Isoimmunisation 
traten diese Veränderungen in schwererer Form und in Kombination mit 
Bindegewebevermehrung bzw. Gallenwegproliferation auf, außerdem erschie­
nen auch extramedulläre blutbildende Herde.

Die wichtigsten elektronenmikroskopischen Veränderungen waren 
in beiden Fällen eine Schädigung des Gallensekretionsapparats, Gallendepo­
siten in den Leber- und Kupfferzellen, Erweiterung der interzellulären Spalten 
mit anomalen Mikrovilli.

Aufgrund der morphologischen bzw. klinischen Beobachtungen und 
im Einklang mit den neuesten Literaturangaben wird das Syndrom der 
eingedickten Galle (inspissated bile syndrome) im Zusammenhang mit 
vorübergehender Cholestase für eine mit der Schädigung der kanalikulären 
Membran, jedoch ohne tiefere Leberzelläsionen einhergehende, sekundäre, 
reversible Leberläsion betrachtet. Im Falle einer Rh-Isoimmunisation sind 
sowohl die morphologischen, als auch die klinischen Zeichen der Veränderung 
schwerer, von prophylaktischem Standpunkt aus ist der frühen Austausch­
transfusion eine entscheidende Bedeutung beizumessen. Die Prognose ist 
gut.

In einer vorangehenden Arbeit ha­
ben wir uns mit der Morphologie und 
Klinik der neonatalen angeborenen 
Gallen wegatresien befaßt und im 
Zusammenhang damit über licht- 
und elektronenmikroskopische Unter­
suchungen berichtet [1, 16]. Vorlie­
gende Mitteilung enthält sich auf das 
Krankheitsbild des Syndroms der 
eingedickten Galle (inspissated bile 
syndrom) beziehende klinische und 
morphologische Daten. Obwohl sich 
unsere Untersuchungen nur auf zwei

Fälle erstreckten, scheint die Erläute­
rung der Ergebnisse lohnend zu sein, 
zumal in der Weltliteratur die elek­
tronenmikroskopischen Beziehungen 
des Krankheitsbildes nur im Zusam­
menhang mit einem Fall erörtert 
worden sind [6].

F a l l d a r s t e l l u n g e n

Fall Nr. 1. G. D., im 8. Schwanger­
schaftsmonat geborener Knabe, Mindest­
gewicht bei der Geburt: 2600 g; Blut-
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gruppe »A«, Rh: positiv. Die Mutter
(Blutgruppe: »AB«, Rh: positiv) hat ein 
gesundes Kind, bei dem im Neugeborenen- 
alter keine Gelbsucht auftrat. Zahl der 
Fehlgeburten: 3, und der Frühgeburten: 3, 
alle drei starben. Das Neugeborene wurde 
im Alter von 3 Wochen mit einem Ge­
wicht von 2300 g und mäßiger Gelbsucht 
aufgenommen. Die Gelbsucht meldete sich 
nicht unmittelbar nach der Geburt. Nabel 
und Gingiva zeigen eine gewisse Blutungs­
neigung. Rechts, okzipital kleinnußgroßes 
Cephalhämatom. Teerschwarzer Stuhl, der 
Urin färbt die Windel. Der etwas somno­
lente Säugling ernährt sich kräftig. Um 2 
Querfinger vergrößerte Leber, die Milz 
ist nicht palpierbar. Normale Reflexe.

Untersuchungsbefunde : Erythrozyten­
zahl: 4 100 000, Hämoglobin: 16,3%, Leu­
kozytenzahl: 9600; Erythroblasten: 0,
Stab: 4, Segment: 40, Lymphozyten: 56, 
Thrombozyten: 130 000, Coombs direkt: 
negativ, Serum-Bilirubin: 8,2 mg%, davon 
direkt: 6,3 mg%, SGOT: 135 E, Thymol: 
2 E, alkalische Phosphatase: 18,4 KAE, 
Bromthaleinbelastung: 48% Retention,
Serum-Eiweiß: 7,6 g%, Albumin: 54
relativ%, Globulin: Alphap 10%, Al­
pha,: 11%, Beta: 8%, Gamma: 17%. 
Harnbilirubin: +  +  > Urobilinogen: nor­
mal, Stuhl: zu Beginn Benzidinprobe: + + ,  
später acholisch, die Schmidtsche Subli­
matprobe zeigt keinen Gallenfarbstoff. 
Cholezystographie: auf den nach 15, 40, 
60 und 130 Minuten verfertigten Summa­
tions- und Schichtaufnahmen ist keine 
Gallenblasenfüllung ersichtlich.

Krankheitsverlauf : Therapie: 4mal i.v. 
Albumin (Plasmaprotein). Während zwei 
Wochen war der Appetit des Säuglings 
gut, die Gewichtskurve stieg langsam an, 
die Gelbsucht war aber unverändert, der 
Stuhl acholisch und der Harn gefärbt. 
Zunächst wird Prednisolon verordnet: 
guter Allgemeinzustand, Gewichtszunah­
me, da aber nach lOtägiger Behandlung 
Gelbsucht bzw. die übrigen Befunde un­
verändert sind, wird eine Laparotomie vor­
genommen: rechtsseitige parakostale La­
parotomie; vergrößerte Leber mit glatter

Oberfläche; sowohl die mittelmäßig gefüllte 
Gallenblase, als auch die Gallenwege ent­
halten Galle. Keilförmige Leberexzision. 
Bauchwandnaht.

Histologische Untersuchung : Lohuläre 
und trabekuläre Leberstruktur sind er­
halten. Auf den portalen Gebieten — in 
erster Linie in der Umgebung der Gallen­
wege — kleingradige, entzündliche Infil­
tration. In den Leberzellen und in den 
Kupfferschen Zellen sind Gallenfarbstoff­
schollen, in den erweiterten Gallenkanali- 
kuli Gallenstoffzylinder (Abb. 1). Regel­
mäßig entwickelte interlobuläre Gallen­
wege von normaler Weite.

Angesichts der intakten Struktur der 
Leberzellen und des Umstandes, daß weder 
eine bedeutendere Entzündung, noch Bin­
degewebevermehrung zu beobachten war, 
entsprach die beschriebene Veränderung 
im wesentlichen dem histologischen Bild 
der sog. reinen Cholestase.

Elektronenmikroskopischer Befund: Die 
Feinstruktur der Leberzellen ist im allge­
meinen erhalten. Zellkerne und Organellen 
zeigen — weder in Form, noch in Ver­
teilung — eine nennenswerte Verände­
rung. Die. in den Leberzellen befind­
lichen Gallenpräzipitate mit unterschied­
licher Densität und Ausbreitung erschei­
nen in Form von Depositen, deren 
Struktur teils weniger elektrondens-flockig 
oder fein granulär, teils ausdrücklich 
elektrondens-lamellär ist (Abb. 2). Die 
Gallenkanalikuli zeigen keine wesentliche 
Erweiterung, die kanalikuläre Zellfläche 
ist aber schwer und die meisten Mikro­
villi sind zerstört. Ausgedehnte Gol- 
gische Zonen; die Erweiterung der inter­
zellulären Spalten und die Entwicklung 
regelwidriger Mikrovilli auf den lateralen 
Zellflächen sind ständige Begleiterschei­
nungen (Abb. 2).

Des weiteren wird das Prednisolon fort­
gesetzt (Serum-Bilirubin: 3,1 mg%, direkt: 
1,9 mg%, Thymol: 3,6 E, SGOT: 140 E, 
Serum-Gesamteiweiß: 6,4 g%, Albumin: 
56 relativ%; Globulin: Alphaj: 4%, Alpha,: 
14%, Beta: 11%, Gamma: 15%), worauf 
das Bilirubin aus dem Harn stufenweise
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A b b . 1. Fall Nr. 1. Anderthalbmonatiger Knabe.Lichtmikroskopisches Bild des Leberge­
webes. Die Struktur der Leberzellbalken ist erhalten. Auf dem mit Pfeil bezeichneten 
Gebiet ist im Gallenkanalikulus ein Gallenfarbstoffzylinder ersichtlich (Vergr. 200 X)

A b b . 2. Elektronenmikroskopische Aufnahme des in Abb. 1 dargestellten Leber­
gewebes. Zellkern (N) und Nukleolus sind von regelmäßiger Struktur. Der Glykogen­
gehalt des Zytoplasmas der Leber ist mittelmäßig, die Mitochondrien sind nahezu regel­
mäßig. Auf den mit Pfeil bezeichneten Gebieten treten Gallendepositen mit teils granu­
lärer, teils lamellarer Struktur in Erscheinung. Die interzelluläre Spalte ist erweitert, die 
laterale Oberfläche der Leberzellen mit regelwidrigen Mikrovilli bedeckt (Vergr. 15 000 X )
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verschwindet; der Stuhl ist nur hypocho- 
lisch. Nach 20tägiger Prednisolon-Ver­
abreichung hört die Gelbsucht auf, die 
Leber überragt den Rippenbogen um 1 
Querfinger, Serum-Bilirubin: 0,6 mg%,
SGOT: 85 E, Thymol: 1,5 E.

Cholezystographie : Auf der OOminutigen 
Aufnahme ist in der Höhe des X II. Rük- 
ken- und des I. Lendenwirbels eine finger­
beerengroße Cholezystenfüllung ersicht­
lich.

Kontrolluntersuchung: 1 Monat nach der 
Entlassung, im Alter von 3 Monaten: gut 
entwickelter und ernährter Säugling, er­
reichbare Leber, Blutbild und Leber­
funktionsproben sind, mit Ausnahme der 
Bromsulphophthalein-Belastungsprobe (die 
Retention betrug nach 45 Minuten noch 
21%), normal. Im Alter von 17 Monaten: 
normal entwickelter und ernährter Knabe, 
Leber und Milz sind nicht dicht, die Leber 
ist um i y 2 und die Milz um 1 Querfinger 
vergrößert, Blutbild, Leberfunktionsproben 
sind normal, Bromsulphophthaleinbelas- 
tung ergibt nach 45 Minuten 0 Retention. 
Angesichts dieser vorteilhaften Ergebnisse 
sehen wir von der geplanten Leber-Nadel- 
biopsie ab.

F all N r. 2. E. W., nach 8%monatiger 
Schwangerschaft geborenes Mädchen; Min­
destgewicht bei der Geburt: 2450 g, Blut­
gruppe »0«, Rh: positiv. Es ist die zweite 
Schwangerschaft der Mutter (Blutgruppe: 
»A«, Rh: negativ); das erste Kind ist ge­
sund und litt an keinem neonatalen Ikte­
rus. Unsere Patientin wurde 28 Stunden 
nach der Geburt mit schwerer Gelbsucht 
(die bereits bei der Geburt bestand) auf­
genommen; die Leber ist palpierbar, die 
Milz dagegen nicht.

Untersuchungsbefunde : Coombs direkt: 
positiv; Erythrozytenzahl: 4 200 000, Hä­
moglobin: 13 g%, Leukozytenzahl: 9500; 
Jugend: 5, Stab: 13, Segment: 48, Baso­
phil: 1, Monozyten: 10, Eosinophil: 1;
viele Erythroblasten. Serum-Bilirubin: 
25,5 mg%, direkt: 17,8 mg%; SGOT: 
270 E; SGPT: 70 E; alkalische Phospha­
tase: 21,3 KAE; Serum-Gesamteiweiß:
5,2 g%, Albumin: 48 relativ%, Globulin:

Alpha!: 6, Alpha2: 16, Beta: 12, Gamma:
18.

Krankheitsverlauf: Austauschtransfu­
sion unter Anwendung von 600 ml »0«, 
Rh-negativem, mit Albumin angereicher­
tem Blut. Allgemeinzustand und Appetit 
des Säuglings sind nach der Transfusion 
und während der ganzen stationären Be­
handlung befriedigend, die Reflexe normal, 
die Gelbsucht vermindert sich aber nicht. 
2 Tage nach der Transfusion ermittelte 
Befunde: Serum-Bilirubin: 19mg%, direkt: 
10 mg%, hypocholischer Stuhl, der Urin 
färbt die Windel (Harnbilirubin: positiv); 
mittelmäßig dichte, um 2 Querfinger ver­
größerte Leber, um einen halben Quer­
finger vergrößerte Milz. Bromsulphophtha- 
lein-Belastungsprobe: 43% Retention. The­
rapie: mehrmalige Verabreichung von
Plasmaprotein und Vitamin-B12.

Cholezystographie: Keine Füllung der 
Gallenblase bzw. der intrahepatischen 
Gallenwege.

Im Alter von 4 Wochen rechtsseitige 
parakostale Laparotomie: die grünliche, 
vergrößerte Leber hat eine glatte Oberflä­
che. Gallenblase und Gallenwege enthal­
ten Galle, durch Druckeinwirkung kann 
Gallenblasenentleerung ausgelöst werden. 
Nach Eröffnung der Gallenblase wird 
durch eine Kanüle ein Kontrastmittel 
eingeführt. Auf den intraoperativen Rönt­
genaufnahmen ist keine Füllung der 
intrahepatischen Gallenwege ersichtlich. 
Die längliche, zur letzten Rippe parallel 
lokalisierte Gallenblase von normaler Größe 
sowie der D. choledochus — bis zur 
Einmündung in das Duodenum — kön­
nen aufgefüllt werden. Das untere Duo­
denumdrittel (Pars horizontális inferior), 
die Flexura duodenojejunalis und eine 
Jejunumschlinge sind ebenfalls mit Kon­
trastmittel gefüllt (Abb. 8). Die Gal­
lenwege werden mit physiologischer Koch­
salzlösung durchgewaschen und aus der 
Leber eine keilförmige Exzision verfer­
tigt. Bauchwandnaht.

Histologischer Befund: Deutlich er­
kennbare lobuläre Leberstruktur. Aus dem 
vermehrten, sternförmig erweiterten por-
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talen Bindegewebe verlaufen Fortsätze 
unter die Leberzellbalken. Im Bindegewebe 
befinden sich zahlreiche proliferierende 
Gallenwege. Das Lumen der mäßig erwei­
terten interlobulären Gallenwege enthält 
eingedickte Galle (Abb. 3). Ausdrückliche 
Gallenstauung in den Leberzellen und den 
Kupfferschen Zellen, in den Gallenkanali- 
kuli sind Gallenfarbstoffzylinder ersicht­
lich. In der Wand der Sinusoide treten

extramedulläre blutbildende Herde in 
Erscheinung (Abb. 4).

Elektronenmikroskopischer Befund: Die 
Feinstruktur der Leber-Parenchymzellen 
ist — ähnlich wie im Fall Nr. 1 — im 
allgemeinen erhalten. Im Zytoplasma der 
einzelnen Leberzellen lassen sich Gallen­
depositen von unterschiedlicher Ausbrei­
tung und Densität beobachten. Als beson­
ders augenfällig erwiesen sich die Verän-

A b b . 3. Fall Nr. 2. Einmonatiges Mädchen. Lichtmikroskopisches Bild des Lebergewebes 
Ausbreitung des portalen Bindegewebes mit entzündlicher Infiltration und ausdrückli­
cher Fibroblastproliferation. Auf dem mit Pfeil bezeichneten Gebiet ist in einem erwei­

terten Gallengang ein eingedickter Gallenstoff-Propf ersichtlich (Vergr. 200 X )

Ab b . 4. Lichtmikroskopische Aufnahme eines anderen Gebietes des in Abb. 3 darge­
stellten Lebergewebes. Regelmäßige Leberzellbalken. In der Mitte der Abbildung sind 
in der Wand der Sinusoide extramedulläre blutbildende Herde zu boobachten. In der 

mit Pfeil bezeichneten Zelle ist anfängliche gallige Nekrose ersichtlich (Vergr. 200 X )
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derungen des Gallensekretionsapparats: 
fast sämtliche Gallenkanalikuli waren er­
weitert und zeigten eine schwere Destruk­
tion der kanalikulären Membran. Stellen­
weise befanden sieh im Lumen der Kanali- 
kuli rundliche Gebilde m it mittelmäßiger 
Elektrondensität. Das perikanalikuläre Ek- 
toplasma verbreitete sich, die Golgischen

registrierten Veränderungen ähnlich, die 
Zerstörung der Mikrovilli und die schwere 
Schädigung der Zellmembran ersichtlich.

Nach der Operation begann sich der 
Ikterus stufenweise zu vermindern (Se­
rum-Bilirubin: 3,1 mg%, direkt: 2,6
mg%), aus dem Harn verschwand 
das Bilirubin, die Farbe des Stuh-

A b b . 6. Fall Nr. 2. Elektronenmikroskopische Aufnahme. Ein von drei Leberzellen um­
gebener Gallenkanalikulus (EC). Die schwere Destruktion der kanalikulären Membran 
und die Zerstörung der Mikrovilli sind augenfällig. Im Lumen sind rundliche Gebilde zu 
beobachten. Das perikanalikuläre Zytoplasma verbreitete sich, die Golgischen Zonen (G) 

sind ausgedehnt, ihre Vesikula sind vermehrt (Vergr. 25 000 x)

Zonen sind ausgedehnt (Abb. 6). Hier und 
da ließen sich auch den Councilman­
schen Körpern ähnliche, nekrotische, von 
ihrer Umgebung isolierte Leberzellreste be­
obachten (Abb. 6). Die Epithelzellen der 
proliferierenden Gallenwege enthielten re­
sorbierte Gallendepositen (Abb. 7). Auf 
der lumenwärts liegenden Oberfläche der 
Gallenwegepithelzellen war den auf der 
kanalikulären Membran der Leberzellen

les normalisierte sich und das Körperge­
wicht stieg an; zur Entlassung kam es im 
Alter von 6 Wochen (SGOT: 35 E, SGPT: 
25 E, Thymol: 1 E, Körpergewicht: 3200 g). 
Kontrolluntersuchung im Alter von 3 
Monaten: normal entwickeltes und er­
nährtes Mädchen; um 2 Querfinger ver­
größerte Leber, palpierbare Milz; normales 
Blutbild; Serum-Gesamteiweiß: 6,4 g%, 
Albumin: 57 relativ%, Globulin: Alpha, :

A cta  Paediatrica Academiae Scierdiarum  Hungaricae 13, 1972



V. F. Lukács et al.: Eingedickte Gallen-Syndrom 145

5%, Alpha2: 15%, Beta: 11%, Gamma: 
13%; Serum-Bilirubin: 0,3 mg%, SGOT: 
70 E, SGPT: 165 E, LDH: 67 mU/ml. Bei 
der im 7monatigen Alter durchgeführten 
Kontrolluntersuchung konnte bereits voll­
kommene Heilung festgestellt werden: 
Blutbild und Serum-Eiweißwerte waren 
normal; Serum-Bilirubin: 0,5 mg%, SGOT: 
15 E, SGPT: 35 E, LDH: 229 mU/ml. 
Bromsulphophthalein-Retention nach 45 
Minuten: 0; um 1 Querfinger größere Leber, 
palpierbare Milz. Ähnlich wie im ersten 
Fall, hielten wir die Durchführung der 
Nadelbiopsie für überflüssig.

Beide Patienten werden regelmäßig 
kontrolliert, ihre Entwicklung ist normal, 
sie sind gesund.

B e s p r e c h u n g

Den Begriff des Syndroms der 
eingedickten Galle ha t L add [13]

in die Literatur eingeführt. Sorgfälti­
ge, ausführliche Untersuchungen bzw. 
empfindliche Leberfunktionsproben 
sprechen dafür, wie darauf die 1959 
veröffentlichten und später auch von 
anderen Verfassern [7, 18,19] bekräf­
tigten Untersuchungen von K o r á ­
n y i  und S z é k e l y  [11,12] hingewiesen 
haben, daß es sich in diesen Fällen um 
die Läsion des Leberparenchyms von 
verschiedenem Ausmaß handelt.

Die Verfeinerung der D ifferential­
diagnostik der neonatalen Gelbsucht 
brachte es m it sich, daß sich m it der 
Zeit zahlreiche, inzwischen geklärte 
K rankheitsbilder vom Sammelbegriff 
ab trennten, so daß die Berechtigung 
der Bezeichnung Syndrom der ein-

A b b . 6. Von einem anderen Gebiet des Falles 2 verfertigte elektronenmikroskopische Auf­
nahme. Das Zytoplasma der rechts ersichtlichen Leberzelle enthält Gallenfarbstoff­
depositen (PI). Auf dem mit Pfeil bezeichneten Gebieten sind die Reste der aus dem 

Gewebe ausgetretenen, nekrotisierten Leberzellen ersichtlich (Vergr. 8500 X)
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A b b . 7. Fall Nr. 2. Elektronenmikroskopische Aufnahme eines Gallenwegabschnitts. Das 
Lumen ist von normaler Weite, die das Lumen bekleidende Membran der Gallenwegepi­
thelzellen ist schwer destruiert. Im Zytoplasma der regelmäßigen Kerne der Gallenweg­
epithelzellen (N) sind ausgedehnte Gallenfarbstoffdepositen ersichtlich, deren Struktur 

der hepatozellulären Pigmentdepositen entspricht (Vergr. 21 000 X)
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A b b . 8. Fall. Nr. 2. Intraoperative Rönt­
genaufnahme. Keine Füllung der intrahe­
patischen Gallenwege; die zum letzten Rip­
penbogen parallel liegende, längliche Gal­
lenblase von Normalgröße sowie der bis zur 
Duodenaleinmündung verlaufende Ab­
schnitt desD . choledochus sind aufgefüllt. 
Das untere Drittel des Duodenums (Pars 
horizontális inferior), die duodenojejunale 
Flexur und eine Jejunumschlinge sind 

ebenfalls mit Kontrastmittel gefüllt

gedickten Galle heute bereits von 
m ehreren Verfassern in Abrede ge­
stellt wird [4, 10]. Dessen ungeachtet 
muß man es wohl oder übel zur K enn t­
nis nehmen, daß es, wenn auch nicht 
allzu häufig, Fälle gibt, die au f ge­
wisse Therapien — früher D urch­
spülung m it M agnesiumsulphat oder 
einfach Cholezystographie bzw. in tra ­
operative Durchspülung der Gallen­
wege, neuestens Prednisolon-Verab­
reichung — äußerst intensiv reagie­
ren und rasch heilen.

Das K rankheitsbild entwickelt sich 
zumeist — wie auch in unserem Fall 
Nr. 2 — im Zusammenhang m it einer 
Rh-Isoimmunisation. Mit dem Patho- 
mechanismus haben sich G m y r e k  
und M itarb. [7] befaßt; aus ihrer 
Mitteilung ist zu entnehmen, daß 
durch eine hohe indirekte B ilirubin­
konzentration die Leberzellen genau­
so geschädigt werden, wie die G an­
glionzellen im Falle von K ernikterus. 
Durch die Antigen-Antikörperreak­
tion wird Leber-Epithelzelläsion bzw. 
-Zerstörung m it konsekutiver Fibrose 
verursacht, welcher Prozeß un ter U m ­
ständen schließlich zu Zirrhose füh rt.

L au t einiger Verfasser [5] werden 
durch die in der Mehrzahl der Fälle 
beobachtbaren extramedullären hä- 
mopoetischen Herde die Leberzellbal­
ken kom prim iert und mechanisch 
geschädigt. Der Kompression zufolge 
verlieren die Sinusoïde ihre Perm eabi­
lität und es entwickeln sich M ikro­
dissektionen. Diese Erscheinungen 
konnten in unseren Fällen nicht 
beobachtet werden.

W eitere schädigende Faktoren sind 
Anämie, Bilirubinimbibition sowie 
Cholestase. Wie bereits erw ähnt, kön­
nen die die Plazenta passierenden 
Rh-Antikörper ebenfalls eine p a th o ­
genetische Rolle spielen; w ährend 
Gm y r e k  und  M itarb. [7, 8] im Z u­
sammenhang m it den erwähnten Ge­
bilden keine quantitative K orrelation 
nachzuweisen vermochten, w ar aus 
den Untersuchungsergebnissen von 
P a ta k i u . M itarb. [17] auf einen derar­
tigen Zusammenhang zu schließen.

Aufgrund des Gesagten liegt es auf 
der Hand, daß in den geschilderten
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Rh-Isoim munisationsfällen der frühen 
Austauschtransfusion eine entschei­
dende Bedeutung beizumessen ist.

A uch darin sind sich sämtliche 
Verfasser einig, daß es fü r die E n t­
wicklung der m it Isoimmunisation 
n ich t verbundenen Fälle keine en t­
sprechende Erklärung gibt. Im  M ate­
ria l von H aas [9 ] befanden sich 4 
solche Fälle und auch unser Fall 
N r. 1 gehörte zu dieser Gruppe.

W as die Morphologie unserer Fälle 
anbelangt, ließ sich folgendes fest­
stellen : Lichtmikroskopisch waren
beide Fälle durch Cholestase cha­
rak terisiert, welcher Prozeß im zwei­
ten , m it Isoimmunisation einherge­
henden Fall in schwererer Form auf­
t r a t .  Anläßlich der elektronenm ikro­
skopischen U ntersuchung waren im 
Zytoplasm a der Leberzellen sowie in 
den  Gallenwegepithelzellen Gallen­
farbstoff-Depositen zu beobachten, 
w ährend  Verteilung und  S truk tu r der 
Organellen der Leberzellen im allge­
m einen in takt blieben, lediglich im 
zw eiten Falle konnte die gallenbe­
d ing te  Nekrose einiger Leberzellen 
nachgewiesen werden. In  beiden Fäl­
len lagen schwere Schädigungen der 
Gallenkanalikuli sowie der Membran 
der proliferierenden Gallenductuli vor; 
augenfälhge Veränderungen waren 
ferner die Hypertrophie der Golgi- 
schen Zonen, die Erw eiterung der 
interzellulären Spalten sowie das E r­
scheinen regelwidriger Mikrovilli auf 
d e r lateralen Zellfläche.

Aus dem elektronenmikroskopi­
schen Bild kann auf den Pathomecha- 
nism us der Gelbsucht m it Sicherheit 
gefolgert werden, die beobachteten

Veränderungen weisen aber auch auf 
metabolische, die Organellen des Gal­
lensekretionsapparats und  davon 
besonders die Membran der Gallen­
kanalikuli betreffende Schädigungen. 
K analikuläre Membranschädigungen 
von ähnlicher Schwere ließen sich bei 
an  intrahepatischer Cholestase lei­
denden Erwachsenen vorfinden [2]. 
Im  Laufe der U ntersuchung von 
Säuglingen m it Gallenwegsatresie 
konnten außer den Zeichen der Cho­
lestase, schwere, tiefgreifende Ver­
änderungen der Leberzellorganellen 
registriert werden [1, 16]. Eine be­
achtenswerte Beobachtung in den 
dargestellten beiden Fällen war, daß 
die Feinstruktur der Leberzellen — 
tro tz  der ausgeprägten Cholestase — 
in ta k t blieb. Diese Erscheinung 
spricht, wie das auch unsere U nter­
suchungen bewiesen haben, für eine 
gewisse Autonomie des Gallensekre­
tionsapparats [3].

Die Laboratorium sbefunde der mit 
den klinischen Zeichen eines ver­
zögerten Ikterus verlaufenden K rank­
heit sind ziemlich einheitlich und 
auch zuverlässig. Ähnliche, aber we­
niger prägnante W erte konnten auch 
in den Fällen registriert werden, 
welche nach Ausschließung schwererer 
Zustände (Gallenwegatresie, kon­
genitale Fibrose, kongenitale Hepa­
titis  usw.), schließlich als »Ikterus 
prolongatus« deklariert worden wa­
ren. Diese Patienten wurden der 
m it der Biopsie verbundenen, wenn 
auch noch so geringen Gefahr nicht 
ausgesetzt, es dürfte aber angenom­
men werden, daß sich diese K rank­
heitsbilder von den dargestellten F äl­
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len nur in In ten sitä t und  Verlaufs­
dauer unterscheiden.

Das sicherste Zeichen der Leber­
zellschädigung ist das frühe Erschei­
nen des direkten Bilirubins. Im  Ge­
gensatz zur E rfahrung anderer Ver­
fasser erwiesen sich in unseren Fällen 
SG ОТ und SGPT als die zuverläß­
lichsten Leberfunktionsproben, die 
Normalisierung der W erte verlief pa­
rallel m it der Besserung des klinischen 
Bildes; es sei jedoch bemerkt, daß 
diese Param eter bei Neugeborenen 
etwas erhöht sind. Dasselbe bezieht 
sich auch au f die Bromsulphophtha- 
leinausscheidung. Der Gamma-Globu- 
linspiegel ist etwas erhöht. In  schwere­
ren Fällen — wie z. B. bei unseren 
beiden Patien ten  — zeigt die chole- 
zystographische U ntersuchung keine 
Ausscheidung; au f den im Laufe der 
Heilung verfertigten Aufnahmen ist 
bereits eine befriedigende Ausschei­
dung ersichtlich.

Die Prognose der K rankheit ist — 
insofern zwei Fälle überhaupt eine 
Folgerung zulassen —- gut; auch in 
der einschlägigen L iteratu r findet 
sich eine ähnliche optimistische Auf­
fassung. Nach einigen Verfassern ver­
schwindet auch die sich bereits entwik- 
kelte Fibrose, so daß m it vollkomme­
ner morphologischer R estitu tio  ad in­
tegrum gerechnet werden kann-

F o l g e r u n g e n

Die durchgeführten U ntersuchun­
gen führten zur Feststellung, daß das 
Syndrom der eingedickten Galle eine 
m it kanalikulärer M embranschädi­

gung einhergehende, infolge von Cho­
lestase zustandegekommene, sekun­
däre, reversible Leberläsion, ohne 
tiefgreifende Leberzellschädigung ist. 
Im  Falle  einer Rh-Isoim munisation 
sind sowohl die morphologischen Zei­
chen, als auch die klinischen Sym­
ptom e der Krankheit schwer, die 
Prognose ist aber gut.
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