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Die Pankreasagenesie des Neugeborenen, 
ein seltenes, klinisch aber charakteristisches

Krankheitsbild
B. T ö p k e  und K . M e n z e l  

K inderk lin ik  der M edizinischen A k ad em ie  E rfu r t  

(E ingegangen  am  19. N o v em b er 1975)

A n zwei P a tie n te n  w ird  die ty p isch e  S y m p to m atik  d e r P a n k re a s ­
ap lasie  des N eugeborenen

— au sg ep räg te  H y p o tro p h ie
— H yperg lykäm ie
— S tö rungen  der V erd au u n g sfu n k tio n

d a rg e s te llt u n d  der P a th o m ech an ism u s, d e r  zu r H erau sb ild u n g  dieses 
ch a rak te ris tisch en  K ran k h e itsb ild es fü h r t ,  d isk u tie rt.

P ankreashypo- bzw. -aplasien w er­
den im S chrifttum  n u r selten e r­
w äh n t [15 2, 9]. Ätiologisch ist eine 
N oxe anzunehm en, die bereits w äh­
rend  der frühen E m bryonalen tw ick­
lung au f die gem einsam e Anlage von 
Pankreas, Leber und  Gallenwegen 
des E m bryos einw irkt [5]. D a im 
gleichen Z eitraum  auch die Diffe­
renzierung anderer w ichtiger O rgan­
system e erfolgt, is t die kongenitale 
Pankreasagenesie u. U. mit Fehl­
bildungen w eiterer Organe kom biniert 
[2, 9]; siehe auch P a tien t Nr. 1). 
Die P ankreasaplasie des N eugebore­
nen ste llt ein zw ar seltenes, klinisch 
aber eindrucksvolles un d  typisches 
K rankheitsb ild  dar. S törungen so­
wohl der in-, als auch exkretorischen 
P ankreasfunktion , gekennzeichnet 
durch  die L eitsym ptom e

- ausgeprägte H ypotrophie
- H yperglykäm ie
- Störungen der V erdauungsfunk­

tion

weisen a u f  die Insuffizienz der B au ch ­
speicheldrüse hin.

Die S ym ptom atik  dieser E rk ra n ­
kung is t wie aus den nachfo lgen­
den K asu istiken  ersichtlich so 
charak teristisch , daß der klinische 
V erdach t bereits in tra  v itám  geäu ß ert 
u nd  die D iagnose soweit wie m öglich 
gesichert werden sollte, um  re c h t­
zeitig unbed ing t notwendige th e ra ­
peutische S chritte  einleiten zu k ön­
nen.

F a l l b e r ic h t e

1. P a tien t:  K ., weibl. 1. lebendes K in d  
e iner I I I .-G ra v id a  (I. G rav id itä t: A b o rtu s  
m ens I I I ;  I I .  G rav id itä t: N eugeborenes in  
den  e rs te n  L ebenstagen  an e inem  V itiu m  
cordis co n g en itu m  sowie a n d e ren  M iß­
b ildungen  ve rs to rb en ). N ach u n au ffä llig e r 
d r i t te r  S chw angerschaft S p o n ta n g e b u r t 
eines ho ch g rad ig  h y p o tro p h en  N eu g eb o re ­
nen . G e s ta tio n sa lte r  41 W ochen, G e b u r ts ­
gew ich t 1290 g, L änge 37 cm. (A bb. 1).

A u fnahm ebefund :  A usreichend v ita le s , 
blasses, a tro p h e s  N eugeborenes; C lifford
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a b b . 1

I I  — I I I ,  seh r sch laffer H a u ttu rg o r , H e rz ­
tö n e  ü b e r  d e r re ch ten  v e n tra le n  T h o rax ­
h ä lf te  au sk u ltie rb a r , ke in  patho log isches 
H e rz g e rä u sc h . P u lm o  k lin isch  frei, A bdo­
m e n  w eich , L eber u n d  M ilz n ic h t v e rg rößert 
ta s tb a r .  A pgarsco re  7 P u n k te .

R ö n tg en :  V erlagerung  des H erzens in 
d ie  re c h te  T h o rax h ä lfte , unau ffä lliger p u l­
m o n a le r  B efund . M agenblase a n  typ ischer 
S te lle .

Laborbefunde: H b  11,8 g % , H k  37 
vol % , L eu k o zy ten  26 300, T h ro m b o zy ten  
130 000. W iederho lte  B lu tzuckersp iegel 
zw ischen  300 u n d  450 m g % , G lukosurie. 
S tu h lu n te rsu c h u n g : S tea to rrh o e ; Shw ach- 
m a n -T e s t: K eine  E iw eiß  V erdauung. Sero­
log ische  V iru sd iagnostik : P a ra in flu en za -, 
M u m p s-, A deno-, In f lu en za  A 2-, In flu en za  
B -, O rn ith o sev iru s  u n d  M ykop lasm a n eg a­
tiv .

V er la u f:  U n te r  täg lich  sechsm aliger
B lu tz u c k e rk o n tro lle  k o n n te  die H y p e rg ly k ­
äm ie  m itte ls  zw eim aliger V erab re ich u n g  
v o n  je  1/4 E  A ltin su lin  g u t  e inges te llt 
w e rd en . D ie E rn ä h ru n g  erfo lg te  p a re n te ra l 
m i t  G lukose, L ipo fund in  u n d  P ro te in en , 
w e ite rh in  w u rd en  m ehrere  B lu ttra n s fu s io ­
n e n  d u rc h g e fü h rt, D ig ito x in , A m picillin  — 
C loxac illin  u n d  G en tam y c in  v e rab re ich t.

I n  d en  e rs ten  L eb en stag en  en tw icke lte  
s ich  e in  M ekon ium pfropfsyndrom . N ach  
w ied e rh o lten  D arm spü lungen  m it M eglu- 
m in  u n d  in trav en ö se n  P an th e n d g a b e n  w u r­
d e  e in  seh r he ller, sch le im iger M ekonium ­
p f r o p f  e n tle e r t , d an ach  k a m  es zu  einer

reg e lm äß ig en  M ekon ium en tleerung . (A bb.
2 ) .

T ro tz  N orm alisierung  d e r B lu tg lu k o se ­
w e rte  u n te r  der In su lin th e ra p ie  u n d  I n ­
gan g k o m m en  der M ekon ium en tleerung  
s ta rb  d as K in d  am  5. L eb en sta g  u n te r  den 
Z eichen  eines ak u ten  H erzversagens .

D ie O bduk tion  ergab  eine A plasie  des 
P a n k re a s , H ypoplasie d e r G allenb lase  und  
G allengänge sowie einen T ru n cu s  a rte rio su s 
com m u n is . D ie H erzm iß b ild u n g  is t  dabei 
a ls  u n m itte lb a re  T odesursache anzusehen .

2. P a tien t: B ., weibl. 1. K in d  gesunder 
E lte rn . N ach  unauffä lliger S chw anger­
s c h a f t  G eb u rt eines h o chg rad ig  d y stro p h en  
N eugebo renen  (G esta tio n sa lte r 40 W ochen, 
G eb u rtsg ew ich t 1760 g, L än g e  47 cm) 
d u rc h  Sectio  caesarea. T ro tz  h o ch k a lo ri­
sch e r E rn ä h ru n g  und  zu sä tz lich e r p a re n te ­
ra le r  V erabre ichung  von G lukose u n d  P la s ­
m a  sow ie m ehreren  B lu ttra n s fu s io n e n  k am  
es im  H e im a tk ran k en h au s  zu  e inem  ra p i­
d en  G ew ich tsverlust in  d e r  P o s tn a ta l­
pe rio d e . A m  14. L eb en stag  e rfo lg te  die 
V erleg u n g  in  unsere K lin ik  m i t  einem  
G ew ich t von  1370 g (G ew ich tsabnahm e 
390 g  =  22%  des K örpergew ich tes).

A ufnahm ebefund  : A tro p h isch es, blasses, 
h y p e rto n e s  N eugeborenes, seh r schlaffer 
H a u ttu rg o r .  H erzak tion  b ra d y k a rd , kein  
H erzg eräu sch , L eber u n d  M ilz n ich tv er- 
g rö ß e r t  ta s tb a r . A pgarscore 7 P u n k te . 
E n tle e ru n g  heller, m assiger, fe ttg län zen d e r 
S tü h le .

Laborbefunde: H b  14,6 g % , H k  40
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v o l% , L eukozy ten  11 200, T h ro m b o zy ten  
110 800. B lu tzu ck er zw ischen 250 und 
520 m g % , G lukosurie.

Serologische V iru sd iagnostik : P a th o lo ­
gisch e rh ö h te r T ite r des G rippe-V irus A 2.

V erlau f : D ie E rn ä h ru n g  w u rd e  p a re n te ­
ra l m it G lukose, L ip o fund in  u n d  A lvesin 
d u rch g efü h rt, w eite rh in  erfo lg te  eine B lu t­
tran sfu s io n . A m  17. L eb en sta g  s ta rb  das 
K ind  u n te r  den Zeichen e in e r ak u te n  
k a rd ia len  un d  p u lm o n a len  D ekom pensa­
tion .

D ie O bduk tion  erg ab  eine hochgrad ige 
A troph ie  des P a n k re a s  im  K opf- und  
Schw anzbereich  sowie e ine G allen b lasen ­
ap lasie .

D i s k u s s i o n

K ongenitale P ankreashypo- bzw. 
-aplasien führen beim  Neugeborenen 
zu einer Insuffizienz sowie der in- 
kretorischen als auch der exkretori- 
schen P ankreasfunktion . D as Insulin  
bew irkt als einziges H orm on eine E n er­
giespeicherung in F orm  von Glykogen 
und  F e tt  in den K örpergew eben [14]. 
U n te r Insulineinfluß kom m t es zu 
einer beschleunigten Passage von 
Glukose [33], aber auch  von G alak­
tose, D-Xylose, L-A rabinose, einigen 
A m inosäuren, langkettigen  F e ttsä u ­
ren, anorganischen P h o sp h aten  und 
N atrium  in das Zellinnere und  in ­
folge des som it e rhöh ten  in trazellu ­
lären Substratangebotes zu r F örde­
rung w eiterer Stoffwechselprozesse 
[14]. Als w ichtigste Sekundärein­
w irkung des Insulins sind dabei die 
Steigerung der Lipogenese un d  H em ­
m ung der Lipolyse anzusehen [31], 
da F e ttsäu ren  neben Glukose der 
H auptenergielieferant sind. Analog 
dazu w ird durch ansteigendes G lu­
kosenangebot an die Zelle und be­

schleunigte G lukoseutilisation der 
E iw eißanabolism us gefördert [24].

Bei d er Neugeborenenhyperglyk- 
äm ie sind  differentialdiagnostisch 
neben perina ta len  S tam m hirnläsio­
nen [34, 23] und  erhöhten Glukose­
spiegeln u n te r  paren tera le r G lukose­
zufuhr im R ahm en der Infusions­
therap ie  [28] insbesondere zwei 
K rankheitsb ilde r abzugrenzen: D er 
echte, m eist genetisch bedingte D ia­
betes m ellitus des Neugeborenen 
[19, 16, 8] u nd  das »transitorische 
D iabetes m ellitus-Syndrom « [17, 30, 
20, 10, 29]. Als pathogenetische
U rsachen letztgenannten  K ra n k ­
heitsbildes sind eine unzureichende 
S tim ulation  des Inse lappara tes w äh­
rend  der F etalperiode infolge n iedri­
gen kindlichen B lutzuckers bei m ü t­
terlicher H ypoglykäm ie u nd  plazen­
ta re r  D ysfunktion  [17, 7], eine ver­
zögerte R eifung der beta-Zellen [13, 
25, 29] sowie erhöhte W erte von 
biologisch inaktivem , aber im m un­
reaktivem  Insulin  [25] zu diskutieren.

Bei den im S chrifttum  dargestellten  
K rankheitsb ilde rn  von Neugeborenen 
m it transito rischem  D iabetes m ellitus 
handelt es sich ausschließlich um  
p rä n a ta l D ystrophe [1, 22, 11, 17, 
13, 26]. Analog dazu m uß bei der 
kongenitalen Pankreashypo-, bzw. 
-aplasie der Insulinm angel als u r­
sächlicher F ak to r der hochgradigen 
H ypotrophie des N eugeborenen an ­
gesehen werden, da das m ütterliche 
Insulin  n ich t plazentagängig ist 
[35, 18]. Dem gegenüber im ponieren 
K inder d iabetischer M ütter infolge 
des fetalen  H yperinsulinism us häufig 
als R iesenkinder [3, 6] .
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D ie exkretorische P ankreasinsu ffi­
zienz ä u ß e r t  sich beim N eugeborenen 
als M ekonium pfropfsyndrom  bzw. als 
V erdauungsinsuffizienz m it S tea- 
th o rrh o e . E xkretorische F u n k tio n s­
s tö ru n g en  des Pankreas t re te n  in 
e rs te r  L in ie  im R ahm en der M ukovis­
zidose a u f  [12, 4, 21]. V on zahlen­
m äßig  untergeordneter B edeutung  
sind  iso lie rte  Hypoplasien des exkreto- 
rischen  Pankreasgewebes m it kon­
g en ita le r Lipom atose [36, 27], a n ­
geborene Pankreashypoplasien  [15, 
9, 2] sowie weitere seltene kongeni­
ta le  Pankreasinsuffizienzen [32].

I n  d e r Postnatalperiode standen  
bei u n seren  beiden P a tien ten  neben 
d er hochgradigen H ypotroph ie bzw. 
A tro p h ie  und der H yperg lykäm ie 
S tö ru n g en  der exkretorischen P an ­
k reasfu n k tio n  (M ekonium pfropfsyn­
d rom  bzw. Steatorrhoe, v erb u n ­
den  m it der Entleerung m assiger 
S tü h le  u n d  starker G ew ichtsabnahm e) 
im  V ordergrund.

D u rc h  die begleitende H erzm ißb il­
du n g  w a r  bei unserem erstgenann ten  
P a t ie n te n  tro tz  frühzeitiger K o rrek ­
tu r  d e r Stoffwechsellage u n d  des 
M ekonium pfropfsyndrom s d er T od 
u n v erm eid b ar. Bei dem  zw eiten P a ­
t ie n te n  wurde die ungünstige  A us­
gangslage dadurch versch lechtert, daß 
der V erd ach t auf eine S tö rung  der 
P an k reasfu n k tio n  erst im  A lter von 
16 T ag en  nach einer G ew ichtsab­
n a h m e  von  390 g ( =  22%  des Ge­
burtsgew ichtes) gestellt w urde. Zu 
diesem  Z eitpunkt kam en säm tliche 
th e rap eu tisch e  Bem ühungen zu spät. 
Inw iew eit bei diesem P a tien ten  der 
e rh ö h te  T ite r von In fluenza-A 2-Virus

im Serum  als pathognom onisch ge­
w ertet werden kann, ist unbestim m t.
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