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Die Pankreasagenesie des Neugeborenen,
ein seltenes, klinisch aber charakteristisches
Krankheitsbild
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(Eingegangen am 19. November 1975)

An zwei Patienten wird die typische Symptomatik der Pankreas-

aplasie des Neugeborenen

— ausgeprdgte Hypotrophie

— Hyperglykdmie

— Stoérungen der Verdauungsfunktion

dargestellt und der

Pathomechanismus, der zur

Herausbildung dieses

charakteristischen Krankheitshildes fihrt, diskutiert.

Pankreashypo- bzw. -aplasien wer-
den im Schrifttum nur selten er-
wiahnt [15 2, 9]. Atiologisch ist eine
Noxe anzunehmen, die bereits wah-
rend der frihen Embryonalentwick-
lung auf die gemeinsame Anlage von
Pankreas, Leber und Gallenwegen
des Embryos einwirkt [5]. Da im
gleichen Zeitraum auch die Diffe-
renzierung anderer wichtiger Organ-
systeme erfolgt, ist die kongenitale
Pankreasagenesie u. U. mit Fehl-
bildungen weiterer Organe kombiniert
[2, 9]; siehe auch Patient Nr. 1).
Die Pankreasaplasie des Neugebore-
nen stellt ein zwar seltenes, klinisch
aber eindrucksvolles und typisches
Krankheitsbild dar. Stérungen so-
wohl der in-, als auch exkretorischen
Pankreasfunktion, gekennzeichnet
durch die Leitsymptome
- ausgepragte Hypotrophie
- Hyperglykédmie
- Stdrungen der

tion

Verdauungsfunk-

weisen auf die Insuffizienz der Bauch-
speicheldriise hin.
Die Symptomatik dieser Erkran-

kung ist wie aus den nachfolgen-
den Kasuistiken ersichtlich S0
charakteristisch, daR der klinische

Verdacht bereits intra vitdm gedufBert
und die Diagnose soweit wie maoglich
gesichert werden sollte, um recht-
zeitig unbedingt notwendige thera-
peutische Schritte einleiten zu koén-
nen.

Fallberichte

1. Patient: K., weibl. 1. lebendes Kind
einer Ill1.-Gravida (I. Graviditdt: Abortus
mens II1; 1l. Graviditdt: Neugeborenes in

den ersten Lebenstagen an einem Vitium
cordis congenitum sowie anderen Milk-
bildungen verstorben). Nach unauffélliger
dritter Schwangerschaft Spontangeburt
eines hochgradig hypotrophen Neugebore-
nen. Gestationsalter 41 Wochen, Geburts-
gewicht 1290 g, Lange 37 cm. (Abb. 1).
Aufnahmebefund: Ausreichend vitales,
blasses, atrophes Neugeborenes; Clifford
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abb. 1

Il —I1l, sehr schlaffer Hautturgor, Herz-
téne Uber der rechten ventralen Thorax-
h&lfte auskultierbar, kein pathologisches
Herzgerdusch. Pulmo klinisch frei, Abdo-
men weich, Leber und Milz nicht vergréBert
tastbar. Apgarscore 7 Punkte.

Réntgen: Verlagerung des Herzens in
die rechte Thoraxhéalfte, unauffalliger pul-
monaler Befund. Magenblase an typischer
Stelle.

Laborbefunde: Hb 11,8 g%, Hk 37
vol %, Leukozyten 26 300, Thrombozyten
130 000. W iederholte Blutzuckerspiegel
zwischen 300 und 450 mg%, Glukosurie.
Stuhluntersuchung: Steatorrhoe; Shwach-
man-Test: Keine EiweifVerdauung. Sero-
logische Virusdiagnostik: Parainfluenza-,
Mumps-, Adeno-, Influenza A2-, Influenza
B-, Ornithosevirus und Mykoplasma nega-
tiv.

Verlauf: Unter tdglich sechsmaliger
Blutzuckerkontrolle konnte die Hyperglyk-
d&mie mittels zweimaliger Verabreichung
von je 1/4 E Altinsulin gut eingestellt
werden. Die Erndhrung erfolgte parenteral
mit Glukose, Lipofundin und Proteinen,
weiterhin wurden mehrere Bluttransfusio-
nen durchgefihrt, Digitoxin, Ampicillin —
Cloxacillin und Gentamycin verabreicht.

In den ersten Lebenstagen entwickelte
sich ein  Mekoniumpfropfsyndrom. Nach
wiederholten Darmspilungen mit Meglu-
min und intravendsen Panthendgaben wur-
de ein sehr heller, schleimiger Mekonium-
pfropf entleert, danach kam es zu einer

regelméaRigen Mekoniumentleerung.
2).

Trotz Normalisierung der Blutglukose-
werte unter der Insulintherapie und In-
gangkommen der Mekoniumentleerung
starb das Kind am 5. Lebenstag unter den
Zeichen eines akuten Herzversagens.

Die Obduktion ergab eine Aplasie des
Pankreas, Hypoplasie der Gallenblase und
Gallengénge sowie einen Truncus arteriosus
communis. Die HerzmiRbildung ist dabei
als unmittelbare Todesursache anzusehen.

(Abb.

2. Patient: B., weibl. 1. Kind gesunder

Eltern. Nach wunaufféalliger Schwanger-
schaft Geburt eineshochgradig dystrophen
Neugeborenen (Gestationsalter 40 Wochen,
Geburtsgewicht 1760 g, Léange 47 cm)
durch Sectio caesarea. Trotz hochkalori-
scher Erndhrung und zuséatzlicher parente-
raler Verabreichung von Glukose und Plas-
ma sowie mehreren Bluttransfusionen kam
es im Heimatkrankenhaus zu einem rapi-
den Gewichtsverlust in der Postnatal-
periode. Am 14. Lebenstag erfolgte die
Verlegung in unsere Klinik mit einem
Gewicht von 1370 g (Gewichtsabnahme
390 g = 22% des Kdrpergewichtes).
Aufnahmebefund : Atrophisches, blasses,
hypertones Neugeborenes, sehr schlaffer
Hautturgor. Herzaktion bradykard, kein
Herzgerdusch, Leber und Milz nichtver-
grofert tastbar. Apgarscore 7 Punkte.
Entleerung heller, massiger, fettgldnzender
Stuhle.
Laborbefunde:

Hb 146 g%, Hk 40
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vol%, Leukozyten 11 200, Thrombozyten
110 800. Blutzucker zwischen 250 und
520 mg%, Glukosurie.

Serologische Virusdiagnostik: Patholo-
gisch erhdhter Titer des Grippe-Virus A2

Verlauf: Die Erndhrung wurde parente-
ral mit Glukose, Lipofundin und Alvesin
durchgefihrt, weiterhin erfolgte eine Blut-
transfusion. Am 17. Lebenstag starb das
Kind unter den Zeichen einer akuten
kardialen und pulmonalen Dekompensa-
tion.

Die Obduktion ergab eine hochgradige
Atrophie des Pankreas im Kopf- und
Schwanzbereich sowie eine Gallenblasen-
aplasie.

Diskussion

Kongenitale Pankreashypo- bzw.
-aplasien fuhren beim Neugeborenen
zu einer Insuffizienz sowie der in-
kretorischen als auch der exkretori-
schen Pankreasfunktion. Das Insulin
bewirkt als einzigesHormon eine Ener-
giespeicherung in Form von Glykogen
und Fett in den Kdrpergeweben [14].
Unter InsulineinfluR kommt es zu
einer beschleunigten Passage von
Glukose [33], aber auch von Galak-
tose, D-Xylose, L-Arabinose, einigen
Aminosauren, langkettigen Fettsdu-
ren, anorganischen Phosphaten und
Natrium in das Zellinnere und in-
folge des somit erhdhten intrazellu-
laren Substratangebotes zur Forde-
rung weiterer Stoffwechselprozesse
[14]. Als wichtigste Sekundarein-
wirkung des Insulins sind dabei die
Steigerung der Lipogenese und Hem-
mung der Lipolyse anzusehen [31],
da Fettsduren neben Glukose der
Hauptenergielieferant sind. Analog
dazu wird durch ansteigendes Glu-
kosenangebot an die Zelle und be-

schleunigte Glukoseutilisation der
EiweiBanabolismus gefordert [24].

Bei der Neugeborenenhyperglyk-
amie sind differentialdiagnostisch
neben perinatalen Stammhirnlasio-
nen [34, 23] und erhdhten Glukose-
spiegeln unter parenteraler Glukose-
zufuhr im Rahmen der Infusions-
therapie [28] insbesondere zwei
Krankheitsbilder abzugrenzen: Der
echte, meist genetisch bedingte Dia-
betes mellitus des Neugeborenen
[19, 16, 8] und das w»transitorische
Diabetes mellitus-Syndrom« [17, 30,
20, 10, 29]. Als pathogenetische
Ursachen  letztgenannten  Krank-
heitshildes sind eine unzureichende
Stimulation des Inselapparates wéh-
rend der Fetalperiode infolge niedri-
gen kindlichen Blutzuckers bei mit-
terlicher Hypoglykdmie und plazen-
tarer Dysfunktion [17, 7], eine ver-
zbgerte Reifung der beta-Zellen [13,
25, 29] sowie erhdhte Werte von
biologisch inaktivem, aber immun-
reaktivem Insulin [25] zu diskutieren.

Bei den im Schrifttum dargestellten
Krankheitsbildern von Neugeborenen
mit transitorischem Diabetes mellitus
handelt es sich ausschlieBlich um
prédnatal Dystrophe [1, 22, 11, 17,
13, 26]. Analog dazu muR bei der
kongenitalen Pankreashypo-, bzw.
-aplasie der Insulinmangel als ur-
sachlicher Faktor der hochgradigen
Hypotrophie des Neugeborenen an-
gesehen werden, da das mdtterliche
Insulin  nicht plazentagdngig st
[35, 18]. Demgegeniber imponieren
Kinder diabetischer Miitter infolge
des fetalen Hyperinsulinismus héufig
als Riesenkinder [3, 6] .
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Die exkretorische Pankreasinsuffi-
zienz duBert sich beim Neugeborenen
als Mekoniumpfropfsyndrom bzw. als
Verdauungsinsuffizienz mit  Stea-
thorrhoe. Exkretorische Funktions-
storungen des Pankreas treten in
erster Linie im Rahmen der Mukovis-
zidose auf [12, 4, 21]. Von zahlen-
maRig untergeordneter Bedeutung
sind isolierte Hypoplasien des exkreto-
rischen Pankreasgewebes mit kon-
genitaler Lipomatose [36, 27], an-
geborene Pankreashypoplasien [15,
9, 2] sowie weitere seltene kongeni-
tale Pankreasinsuffizienzen [32].

In der Postnatalperiode standen
bei unseren beiden Patienten neben
der hochgradigen Hypotrophie bzw.
Atrophie und der Hyperglykdamie
Stérungen der exkretorischen Pan-
kreasfunktion (Mekoniumpfropfsyn-
drom bzw. Steatorrhoe, verbun-
den mit der Entleerung massiger
Stihle und starker Gewichtsabnahme)
im Vordergrund.

Durch die begleitende HerzmiRbil-
dung war bei unserem erstgenannten
Patienten trotz frihzeitiger Korrek-
tur der Stoffwechsellage und des
Mekoniumpfropfsyndroms der Tod
unvermeidbar. Bei dem zweiten Pa-
tienten wurde die unglnstige Aus-
gangslage dadurch verschlechtert, daf
der Verdacht auf eine Stdrung der
Pankreasfunktion erst im Alter von
16 Tagen nach einer Gewichtsab-
nahme von 390 g (= 22% des Ge-
burtsgewichtes) gestellt wurde. Zu
diesem Zeitpunkt kamen samtliche
therapeutische Bemihungen zu spét.
Inwieweit bei diesem Patienten der
erhdhte Titer von Influenza-A2-Virus

im Serum als pathognomonisch ge-
wertet werden kann, ist unbestimmt.
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