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Bilateral  Rena l  Hypoplas ia  with Oligomeganephronie 

A 3/Iorphoraetrie, Light- and Electronraieroscopie Study 

S~tmmary. Kidney biopsy specimens of three patients with a special form of hypoplasi~, 
the oligomeganephronic hypoplasia (Oligomeganephronie) were studied with light- and electron- 
raieroseopy as well as raorphometrie methods. 

The raorphoraetric measurements deraonstrated that there were no quantitative differences 
of the gloraerular components between normal and oligoraeganephronie gloraeruli of patients 
of the same age. All of the structures measured - -  gloraerular capillary surface, glomerular 
vohrae, volume of the glomernlar capillary lumina and volume of Bowman's capsular space - -  
were increased about 5.4 times. 

The volume of the proximal and distal tubules per tzm tubular length in oligomeganephronic 
patients was disproportionally increased. 

The total number of gloraeruli was more diminuished than mentionned in the literature 
until this time. The secondary glomerular sclerosis, initially focal, was progressiv and supposed 
to be caused by "chronic overwork". 

Key words: Oligomeganephronie - -  Hypertrophy - -  Morphometric studies - -  Progressive 
secondary sclerosis. 

Zusammen/assung. Bioptisch gewonnenes Nierengewebe yon 3 Patienten mit einer beson- 
deren Variante kongenitaler, bilateraler Nierenhypoplasie, der bilateralen Nierenhypoplasie 
rait Oligoraeganephronie wurden raorphoraetrisch, light- and elektronenraikroskopisch unter- 
sucht. Die raorphoraetrischen Ergebnisse wurden rait denen gleichaltriger Kontrollfiille ver- 
glichen. 

Bei Oligoraeganephronie lag eine Hypertrophic der Gloraeruli ohne anteilige quantitative 
Unterschiede der einzelnen Glomerulusstrukturen vor. Alle gemessenen Strukturanteile (Ein- 
zelvoluraen der Gloraeruli, Volumen der Kapillarlumina, Voluraen des Bowmanschen Kapsel- 
rauraes und Oberflgche der Kapillaren pro Glomerulus) waren irn gleiehen Verhgltnis ver- 
gr6Bert (5,r Die Hypertrophie des proxiraalen Tubulus (2,4fach) zeigte sieh jedoeh 
disproportional starker ausgeprggt als die Hypertrophic des distalen Tubulus (1,3fach). 

Die Gesaratzahl der Gloraeruli war st~irker verraindert, als bisher in der Literatur ange- 
geben worden war. Der sekund~re progressive Sklerosierungsprozel3 der Gloraeruli wird als 
Folge einer ehronischen Uberlastung der Nephrorae diskutiert. 

1962 haben  P. l%oyer et al. bei 9 K inde rn  mi t  chronischer globaler Nieren- 
insuffizienz eine besondere Variante  konnata ler ,  bi lateraler  Nierenhypoplasie 
abgegrenzt,  die sieh durch klinische, biochemische und  morphologisehe Besonder- 
hei ten yon anderen  t typoplasieformen,  z.B. der einfaehen bi la teralen gypoplas ie ,  

* Wir danken den Herren H. Derks und P. Rieger f/Jr ihre vorziigliehe technische Unter- 
stiitzung. 
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der bil~terMen Hypopl~sie mit Dysplasie und der segmentalen Nierenhypoplasie 
unterscheidet. 

Diese Form der Nierenhypoplasie ist charakterisiert durch eine starke l~eduk- 
tion der Gesamtzahl der Nephrone, verbunden mit einer VergrSl3erung der l~est- 
nephrone, l~oyer et aL (1962) pri~gten die Bezeichnung bilaterMe Nierenhypoplasie 
mit Oligonephronie (Oligomeganephronie). Weitere klinische und pathologisch- 
anatomische Untersuchungen stammen yon l~oget et al (1965), l~oyer et al. (1967), 
Fettermann und Habib (1969), Hirooka (1969), Bernstein (1969), Seheinmann und 
Abelson (1970), Carter und Lirenman (1970), CMlis et al. (1970), im deutschen 
Schrifttum yon Sch~rer et al. (1968), Lennert et al. (1974) und Anders (1974). 
Zusammenfassende Darstellungen finden sieh bei Royer et al. (1973) und Seh~rer 
(1974). 

Die Oligomeganephronie ist eine angeborene Nephropathie, bei der bisher eine 
Heredit/~t nicht bekannt ist. Nur seltenist die Oligomeganephronie mit Mil~bildungen 
der ableitenden ttarnwege oder anderer Organe kombiniert (Royer et al., (1967); 
I-Iirook~ et al., 1969). Ausnahmsweise wurde eine einseitige Hypopl~sie bei Aplasie 
der gegenseitigen Niere gefunden (van Acker, 1971). 

Kliniseh ist der relativ friihe Beginn der Erkr~nkung im 1. Lebensjahr be- 
merkenswert. Die initiMe Symptomatik im S~ugliugsMter ~ul~ert sieh haupt- 
s/~chlieh in rezidivierendem Erbreehen, oft begleitet yon Fieberschiiben, akuten 
Exsikkoseznst/~nden und Polydipsie. Die renale Konzentrationsschw/iche stellt 
ein obligates Symptom dar. Im Urin findet man oft eine leichte Proteinurie ohne 
Zellver~nderungen oder B~kteriurie. Ein SMzverlustsyndrom ist rel~tiv h/~ufig, 
eine Hypertension jedoeh selten. Die sehr kleinen Nieren ohne VerS~nderungen der 
ableitenden Harnwege im intr~venSsen Pye]ogr~mm sind wegleitend fiir die 
Diagnose. Die Erkrankung fiihrt fiber eine Phase der st~bilen UrS~mie in die ter- 
minMe Niereninsuffizienz, die durchschnittlich mit 12--13 Jahren eintritt. Diffe- 
rentiMdiagnostiseh sind besonders der Diabetes insipidus renMis und die famili/ire 
juvenile Nephronophthise in Erws zu ziehen. Die pathologisch-anatomischen 
Untersuehungen bei Oligomeganephronie befafJten sich bisher vorwiegend mit 
liehtmikroskopischen Ver/~nderungen. Sinn der vorliegenden Arbeit soll es sein, 
einen morphometrischen und elektronenoptischen Beitrag zum Verst~ndnis dieses 
Krankheitsbildes zu liefern. 

Material und Methode 
Ffir die patho]ogisch-~n~tomischen und morphometrischen Untersuchungen stand Nieren- 

gewebe zur Verffigung, d~s durch offene Biopsie bei 3 P~tienten mit Oligomeganephronie 
gewonnen wurde. 

Fal l  1 

L.H. 9, geb. 26.12.59; E 20.6.70. 
Seit den ersten Lebensjahren Polydipsie und leichte Proteinurie. Erste nephrologische 

Untersuchung mit 91/2 J~hren: normMe k6rperliche Entwicklung, Blutdruck 150--175 mm Hg 
systolisch. Serumkreatinin 6,9 rag-%. R6ntgenologisch rechte Niere verkleinert, linke nicht 
d~rstellb~r. Nierenbiopsie zu dieser Zeit Ms chronische Glomerulonephritis interpretiert. Ent- 
wicklung einer ur~mischen 0steopathie. Wegen zunehmender Verschlechterung der Nieren- 
funktion intermittierende H~modiMyse seit dem Alter von 12 Jahren. 
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Fall 2 
It. G. 9, geb. 28 .4 .63 ;  E. 11.9.70. 
Vom 9. Lebensmonat bis 3. Lebensjahr hgufiges Erbrechen, starker Durst, Spgter Pollaki- 

surie, Enuresis noeturna, Anorexie. 5fit 7 Jahren Proteinurie, GangstTrung. Einweisung als 
unklare Myopathie. 

Be/unde: KTrperlicher Entwicklungsriickstand, schwere Beindeformitgten mit Epilohysen- 
16sung infolge urgmischer Osteopathie, Blutdruck normal. Serumkreatinin 4,0 rag- %. 

Offene Nierenbiolosie mit  74/12 Jahren. Unter konservativer Behandlung nur langsame 
Verschlechterung der Nierenfunktion. Beginn einer intermittierenden tIgmodialysebehandlung 
im Alter yon 11 Jahren. 

Fall 3 
B . E .  ~, geb. 23 .6 .59;  E 6 .9 .73  A. 
Rezidivierende Harnwegsinfektionen seit dem 1. Lebensjahr. Seit dem Alter yon 10 Jahren 

Polydipsie und Enuresis. Offene Biopsie im Alter yon 13 Jahren. Im Alter yon 14s/~2 Jahren 
sehwere urgmisehe Osteopathie mit watsehelndem Gang. AdiI0ositas. KSrpergrSl3e normal. 
Blutdruck 145/100. Kreatinin 7,5mg-%, Serumkalium 3,Smval.  Metabolische Azidose. 
Proteinurie 3 g/Tug. Intermittierende Dialyse seit dem Alter yon 14 Jahren. 

L ichtm i kros kopie 
Fixatiml in FormalinlTsung, Einbet~ung in Paraffin. Fgrbungen: HE, PAS, van Gieson, 

~asson-Goldner. Fgrbung der in Araldit eingebette~en Semidiinnschni~te mi~ Tolouidinblau 
und Paraphenylendiamin. 

Elektronenmikroskopie 
Fixierung in 3%igem iohosphatgepuffertem Glutaraldehyd, Nachfixierung in Osmium- 

sgure, Einbettung in Araldit. Kontrastierung der Ultradiinnschnitte mit Uranylazetat und 
Bleizitrat (Reynolds, 1963). Zur Untersuchung standen das EM 9 yon Zeiss und das Siemens 
Elmiskop I a  zur Verfiigung. 

Morphometrie 
Nierenpunk~ate der 3 un~ersuchten Kinder mit 01igomeganephronie wurden mit  3 Punk- 

taten gleichaltriger Kinder ohne lichtmikroskopisch erkennbare pathologisch-anatomische 
Vergnderungen verglichen, bei denen klinisch nur eine Proteinurie bekannt war. Da bei Biop- 
sien naturgemgB nur eine geringe Probenzahl zur Verfiigung steht, bestimmten wir nur Struk- 
turgrTi3en, bei denen der zu erwartende Megfehler klein ist. Die Messung yon Volumenanteilen 
erfolgte nach dem Delesseschen Prinzip (Delesse, 1847) mit  der Methode des Punkttestens 
(Glagoleff, 1933). Die Volumenverhgltnisse Bowmanscher Kapselramn/Glomeruli und Kapil- 
larlumina/Glomeruli wurden bestimmt. Folgende S/V-Relationen (Flgche pro Volumeneinheit) 
ermittelten wir nach dem yon Chalkly (1949, 1951) angegebenen Verfahren: Glomerulus- 
oberflgche pro Glomerulusvolumeneinheit und Kapillaroberflgche pro Glomerulusvolumen- 
einheit. Mit I-Iilfe dieser morphometrisehen Ergebnisse wurden unter der Vorstellung, dab 
Glomeruli als kugelige KTrioer zu betrachten sind, folgende Strukturen berechnet: 

1. Einzelvolumen der Glomeruli. 
2. Volumen des Bowmanschen Kapselraumes pro Glomerutus. 
3. Volumen der Kapillarlumina pro Glomerulus. 
4. Kaloillaroberflgche pro Glomerulus. 

Die Durchmesser der proxim~len und distalen Tubuli wurden an quergesehnittenen, d.h. 
im Schnitt kreisf5rmigen Tubuli gemessen. Die Beurteilung nicht kreisf5rmiger Tubulusan- 
schnitte war nieht mTglich, da bei den untersuchten Nierenpunkt~ten ein Tell der Kanglchen 
aus mechanischen Grfinden kollabiert war und Schr~gschnitte nicht von diesen kollabierten 
Tubuli zu unterscheiden sind. Der Gesamtdurchmesser und der Durchmesser der Lumina 
wurde bestimrnt. I-Iieraus errechneten wir das Volmnen der Tubulusepithelien pro ~xm Tubulus- 
lgnge. Bei den 3 Fgllen mit  Oligomeg~nephronie konnten insgesam~ 36 nich~ sklerosierte 
Glomerulusanschnitte sowie 26 proximale und 30 distale Tubulusanschnitte vermessen 
werden. 
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19 sklerosierte Glomeruli und sogenannte tubulEre ,,Pseudostrum~herde" wurden nicht 
ausgewertet, da uns nur die nicht sekundEr veri~nderten Strukturen interessierten. Bei den 
Kontrollen wEhlten wir je 12 Glomeruli, 10 proxim~le und l0 distale Tubuli yon 3 Biopsien 
streng zuf~llig aus. Die Messungen wurden an Semidiinnschnitten mit dem MeBokular yon 
Zeiss (400 und 900 Punkte) bei 320facher (Glomeruli) und 800facher (Tubuli) VergrSBerung 
durchgeffihrt. Eine statistisehe Analyse war nicht sinnvoll, da die bioptisch gewonnenen Ge- 
webeproben bei Oligomeganephronie eine untersehiedliche GrSBe hatten. 

Ergebnisse 

1. Licht- und Elektronenmikroskopie 

Die Zahl der vorhandenen Glomeru]i ist stark reduziert, der Durchmesser aller 
Glomeruli jedoch deutlich erhSht. Alle glomerul~ren Zellen sind hypertrophiert.  
Die Hypertrophie schliel~t auch die Zellen des iuxtaglomerul~ren Apparates ein. 
Eine Hyalinose oder Fibrose der Glomeruli ist zu Beginn der glomerul~ren Ver- 
i~nderungen nicht nachweisbar, doch finden sich mit  fortschreitendem Krank- 
heitsver]auf unterschiedliehe histologische Stadien der Glomeruluml~sionen; 
diese Tatsache gewinnt eine besondere differentialdiagnostisehe Bedeutung. Ent- 
sprechend der glomerul~ren t typertrophie ist eine Hypertrophie dos Tubulus- 
apparates vorhanden. Die Tubuluszellen sind im HE-Schni t t  auffallend basophi]. 

Elektronenoptisch lassen sich in diesem Stadium eine Verbreiterung der glo- 
meruli~ren und tubul~ren Basalmembran sowie eine Verdiekung der Bowman'  
schen Kapsel zeigen. Subendothelial stellt sich die Grenze zwischen Endothelzelle 
und Basalmembran oft unscharf dar. Die Mesangiummatix ist durchsetzt yon 
~einfibrills Strukturen, die einen Durchmesser yon 40--120 A haben. Die 
Mesangiumzellen sind reich an ffeien Ribosomen. Das rauhe endoplasmatische 
Retikulum ist vermehrt.  Die Mitochondrienausstattung erscheint reichlich. Ein 
Tell der glomeruli~ren Deckzellen zeigt die Zeichen einer Aktivierung der morpho- 
logisch fa[~baren Zelleistung. Sie imponieren dutch die Vermehrung und Erweite- 
rung ihres rauhen endoplasmatischen Retikulum und dutch die Hypertrophie 
ihres Golgiapparates. Das basale Cytoplasma yon Epithel- und Endothelzellen 
erscheint oft feinf~dig verdichtet. Der Tubuluszellaufbau gleicht dem normaler 
Tubuluszellen. Mitosen finden sich h~ufig. I m  Cytoplasma sind zahlreiche Pino- 
cytosevesikel zu erkennen. Die Zisternen des endoplasmatisehen l~eticulum sind 
dilatiert, die Ribosomen sind vermehrt.  Auch das basale Labyrinth scheint er- 
weitert. I m  Interst i t ium gewinnt eine diskrete Fibrose Raum, die nur vereinzelt 
yon Rundzellen durchsetzt ist. 

Bei einem Teil der Glomeruli sind die Veranderungen fortgeschritten: Die 
Bowmansche Kapsel ist stark verbreitert  und yon kollagenen Bindegewebsziigen 
konzentrisch umgeben. Filamente und feine Fibrillen durchsetzen die Basal- 
membran und die Mesangiummatrix. Myelinfiguren formieren sich in Cytoplasma- 
forts~tzen der Mesangiumzellen. Mitoehondrien, freie Ribosomen und rauhes endo- 
p]asmatisches Reticulum scheinen vermehrt.  Die glomerul~ren Gefs 
sind noeh differenzierbar, doch bedingt durch die Vermehrung der Mesangium- 
matrix und einer deutlichen Schwellung der Endothelzellen werden die Lumina 
der Kapillarsehlingen zunebmend eingeengt. Das Mesangium selbst ist durch eine 
extensive Vermehrung seiner Matrix stark verdichtet. Die Basalmembran erscheint 
gef~ltelt. Die I)eckzellfiil~chen zeigen teilweise eine Verschmelzung zu langen 
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Abb. 1. Kapillaroberflgche der Glomeruli (Sc), Volumen der Glomruli (Fg), Volumen der 
Capillarlumina (Vc) und Volumen des Bowmansehen Kaloselraumes bei Oligomeganephronie 

und gleichaltrigen Kontrollpatienten 
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Abb. 2. Vohmen des proximMen (V~) und distalen (Vd) Tubulus pro ~zm Tubulusliinge sowie 
Durehmesser des ioroximMen (Dr) und distalen (Dd) Tubulus bei Oligomeganephronie und 

KonLrollpatienten 
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Abb. 3. Glomerulus- und Tubulushyper~rophie bei Oligomegunephronie. Gr6gter Glomerulus- 
durehmesser etwa 335 ~zm. (Semid/innschni~t; It., G. E 11.9.70; VergrSgerung 440 • 
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Cytoplasmaplatten. Dies ist vereinbar mit der kliniseh zu beobaehtenden Pro~ein- 
urie. 

Die interstitielle Fibrose gewinnt zunehmend an Ausdehnung. Die Binde- 
gewebsbiindel sind yon I~undzellen infiltriert und neigen dazu, Gruppen hyper- 
trophierter und teils dilatierter Tubuli zu umsehliegen. Im Endstadium gewirmen 
die Tubuli dutch die starke Abplattung ihres Epithels ein ,,sehilddriisenfollikel- 
/~hnliches" Aussehen. Mit weiterer Progression imponiert die vom Mesangium 
ausgehende zunehmende Verlegung der Capillarlumina. Der zu Beginn noeh fokale 
Charakter der Ver/~nderungen wird dureh die Erfassung des gesamten Sehlingen- 
konvolutes abgl6st. Die Anh~ufung fibrill/irer Strukturen in der Mesangiummatrix 
und Basalmembran nimmt zu. Eine Querstreifung l~13t sieh bei hoher Aufl6sung 
meist darstellen. In diesem Stadium gelingt aueh der Naehweis yon Kollagen- 
fasern mit periodiseher Querstreifung. Die proximalen Tubulusepithelien sind 
deutlieh alteriert. Die Mikrovilli des Biirstensaumes sind verkiirzt und zeigen oft 
sprol3/~hnliehe Verzweigungen. Ihre Zahl ist vermindert. Die Tubuluszellen spei- 
ehern feintropfig Eiweil3. Die lysosomalen Strukturen der Zellen sind vermehrt. 

Ein kleiner Teil der Glomeruli ist vollst/indig sklerosiert. Mesangiumatrixmasse 
mit diehten fibrill/~ren und kollagenen Fasern beherrsehen das elektronenmikro- 
skopisehe Bild. Die Basalmembran erseheint aufgesplittert. Die Capillarlumina 
sind vollst/~ndig obliteriert. In dee rundzellig infiltrierten Interstitien sind ,,Pseudo- 
strumaherde" entstanden: dieht aneinandergedr/~ngte Tubuli mit abgeflaehtem 
Epithel und eosinophilen Eiweil3massen in den weiten Lumina sind darstellbar. 
Der zunehmende bindegewebige Umbau und die rundzelligen Infiltrate lassen 
sieh durch den fortsehreitenden Untergang der Nephrone erkl/~ren. 

Die renalen Gef~13vergnderungen betreffen iiberwiegend kleinere Arterien und 
Arteriolen. Die Membrana elastiea interna ist aufgeplittert, die Gef/~Bmedia ver- 
breitert. Teilweise 1/~Bt sieh aueh eine subendotheliale I-Iyalinose zeigen. 

2. Morphometrie 
Die morphometrischen Ergebnisse sind in Abb. 1 und 2 dargestellt. Einer Ver- 

gr613erung des mittleren Glomerulusdurchmessers yon 159 auf 280 ~m entspricht 
eine Zunahme des mittleren Einzelvolumens der Glomeruli urn das 5,4faohe. Im 
gleichen Verhgltnis steigen die filtrierende Capillaroberfl/iehe (S~), das Volumen der 
Capillarlumina (~) und das Volumen des Bowmansehen Kapselraumes (~) pro 
Glomerulus. Im Anfangsstadium liegt demnach eine Hypertrophie ohne anteilige 
quantitative Untersehiede gegeniiber dem normalen Glomerulusaufbau vor. Eine 
Zellproliferation innerhalb der Glomeruli wird durch die Glomerulusvergr613erung 
mit Capillarsehlingenvermehrung nur vorgetguseht. Der Durchmesser der proxi- 
malen Tubuli bei Oligomeganephronie nimmt nahezu um das Doppelte zu, das 
Gesamtzellvolumen pro wm Tubuluslgnge steigt um das 2,4faehe an. Das Volumen 
des distalen Tubulus tibersteigt die Kontrollen nur um das 1,3fahee pro >m Tubu- 
luslgnge. 

Diskussion 

Die morphometrischen Untersuchungen zeigen, dab im wenig fortgeschritte- 
nen Stadium der Oligomeganephronie alle gemessenen Strukuranteile der Glome- 
ruli im gleichen Verh~ltnis vergr6Bert sind. Das Gesamtvolumen der Tubulus- 
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Abb. 4. Sklerosierung nahezu aller Kapillarsehlingen des Glomerulus. Periglomeral~re und 
interstitielle Fibrose. Glomerulusdurehmesser etwa 290 ~xm. (Semidiinnsehnil~t; H., G. E 11.9. 

70; Vergr6Berung 395 • ) 
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epithelien, bezogen auf eine bestimmte Tubuluslgnge (~zm) ist relativ weniger 
st~rk erhSht. Das mittlere Volumen des proxim~len Tubulus ist nur 2,4real, d~s 
des distalen Tubulus sogar nur 1,3m~l hSher ~ls bei den Kontrollfiillen. Wenn 
eine proportionale Hypertrophie des proxim~len und distalen Tubulus vorlgge, 
miiftte die mit unseren Methoden nicht zu bestimmende Ls des distalen Tubu- 
lus gegeniiber der des proxim~len erheblich stgrker zugenommen haben. Unsere 
Annahme, dab die Hypertrophie des proximMen Tubulus iiberwiegt, entspricht 
den Befunden naeh unilateraler Nephrektomie oder 5/6-Nephrektomie im Tier- 
experiment (ttayslett  et al., 1968; Maeht, 1969; Oliver, 1931). Man darf ferner 
unterstellen, daft sieh das proximale Tubulusvolumen weiterhin vergr6Bert dutch 
die Bildung yon Tubulusdivertikeln, die bei Oligomeganephronie vermehrt ge- 
bildet werden (Fettermann und Habib, 1969, 1969; Sehg, rer et al., 1968). 

Die Faktoren, die eine kompensatorisehe ttypertrophie der t~estnephrone ver- 
anlassen, sind unbekannt. Die NephronvergrSgerung kSnnte sehon anlagem&Ng 
vorhanden sein oder dureh kompensatorisehe Itypertrophie entstehen. Nimmt 
man den zweiten Meehanismus an, so muft die Hypertrophie der Nephrone relativ 
friih eingetreten sein. Die Zunahme der Nierenleistung in Form einer ErhShung 
der glomeruls Filtrationsrate und Vermehrung der tubul/~ren Natriumreabsorp- 
tion ist naeh neueren experimentellen Untersuehungen yon Kaufman (1974)nieht 
allein als ad&quater Stimulus anzusehen. Voraussetzung ftir eine Hypertrophie 
seheint prims intaktes Nierenparenehym zu sein. Von mehreren Autoren (Lowen- 
stein und Stern, 1963; Weiss, 1952, Kurniek und Lindsay, 1967; Maeht, 1969) 
wird die Anwesenheit organspezifischer, humoraler Substanzen angenommen, die 
eine kompensatorisehe Nierenparenehymzunahme beeinflussen sollen. 

Die Pathogenese der Verminderung der Nephrone bei Oligomeganephronie ist 
unklar. Eine embryonale Entwieklungsst6rung der Gleromuli mit triihzeitiger 
Unterbreehung der Nephrogenese zwisehen der 14.--20. Sehwangersehaftswoehe 
ist wahrseheinlieh als Ursaehe anzusehen (Royer et al., 1973). Die Griinde dafiir 
sind unbekannt. Bei einem Drittel der F/~lle ist die Mutter zum Zeitpunkt der 
Geburt alter als 35 Jahre. Intoxikationen oder Infektionen w/~hrend der Sehwan- 
gersehaft konnten bisher nieht festgestellt werden. Es ist jedoeh bemerkenswert, 
dab ein Drittel der Patienten mit einem Geburtsgewieht yon weniger als 2500 g 
geboren wird (l~oyer, 1967). 

Palkovitz und Zolmai (1967) ermittelten bei Oligomeganephronie eine 5,15mM 
geringere Ansehnittsdiehte der Glomeruli, De Hoff und i~hines (1961) zeigten, dab 
die gaumdiehte einer Struktur (Nv~) yon ihrer Ansehnittsdiehte (Nxi) und ihrem 
Durehmesser (Di) , der bei kugeligen Strukturen mit dem mittleren Durehmesser 
identiseh ist, abhangt : 

N ~ i = ~ v ~ ' D i  

Der mittlere Durchmesser der Glomeruli bei Oligomeganephronie ist etwa 
doppelt so grog wie bei den Kontrollen. Daraus folgert eine etwa 10mal verminderte 
Raumdiehte der Glomeruli. Ferner mug bei Oligomeganephronie die Verkleinerung 
der Gesamtniere beriicksiehtigt werden. Nach Royer et al. (1973) sind die Nieren 
ca. 8real leichter als Mtersentspreehende gesunde Org~ne, so daft die absolute 
Verminderung der Z~hl der Glomeruli daher sicher wesenttieh starker ist als bei 
experimenteller 5/6-Nephrektomie der Ratte. 

6 Vir chows Arch, A :Path. Anat.  and t t is tol .  
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Abb. 5. Vermehrung yon Mesangiummutrix und Bas~lmembransubstanz. Um, egelm~13ige 
Verbreiterung und F~lte]ung der Basalmembran. (B., E. E 6.9.73 A; Vergr613erung 14400 • 

Abb. 6. Unregelm~flige, durch elektronendurehlassige ,,Lakunen" aufgeloekerte, verbreiterte 
Lamina densa der glomerul~ren Basalmembran. (B., E. E 6.9.73 A; VergrSl~erung 20400 • ) 
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Abb. 7. Naehweis einzelner kollagener Fibrillen zu Beginn des progressiven Sklerosierungs- 
prozesses in der glomerul~ren Basalmembran. (L., H. E. 20.6.70; Vergr61]erung 90000• 

Abb. 8. Vollst~ndige Sklerosierung eines Glomerulusabsehnittes. M~ssenhaft kollagene Fibril- 
len in der Mesangiummatrix. (B., E. E 6.9. 73 A; Vergr6gerung 15500• 
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Ein morphologisches 26quivalent des friih gest6rten Mechanismus der Harn- 
konzentrierung 15~Bt sich bei Oligomeganephronie schwerlieh zeigen. Nach Royer 
(1967) k6nnte der Grund in einer Verkiirzung der Distanz zwischen cortico- 
medullg~rer [Tbergangszone und Papillenspitze liegen. Die vollst/~ndige Aufkl/~rung 
der physiologisehen Regulation yon glomerul/~rer Filtrationsrate und Natrium- 
reabsorption sowie deren Beeinflugung dureh die peritubul/ire Capillardureh- 
blutung blieb bishcr weitgehend often. Die Erweiterung des basalen Labyrinthes 
k6nnte fiir eine St6rung des ,,interstitiellen Kompartimentes" im Sinne yon Lewy 
und Windhager (1968) spreehen. 

Der Verminderung der filtrierenden Capillaroberfl/~ehe liegt eine starke Ver- 
mehrung der Mesangiummatrix zugrunde. Das Auftreten von kollagens 
Fibrillen und Kollagenfasern in Basalmembran und Mesangiummatrix zeigt das 
Fortschreiten der GlomerulusverSdung an. Die glomerul/tre Basalmembran ist 
chemisch aus Glykoproteinen mit unterschiedlicher Kohlenhydratkomponente 
zusammengesetzt: einem Disaecharid, bestehend aus Glucose und Galaktose, 
glykosidiseh an Hydroxyprolin gcbunden; ferner einem Heteropolysaccharid, 
bestehend aus Mannose, Galaktose, Fueose, Hexosamin und Neuraminsgure. Die 
Zusammensetzung des Disaecharid-Glykoproteins zeigt gro6e Ahnlichkeit mit 
der normalen Kollagens. Kefalides (1968) konnte in vitro dureh ATP-Zugabe 
sogar SLS-typisehe Fibrillen darstellen. Es ist daher m6glich, dab bei Oligomega- 
nephronie eine ver/~nderte chemische Zusammensetzung der Glykoproteine vor- 
liegt, die deren Aggregationseigenschaften beeinfluBt und eine Bildung kollagener 
Fibrillen begiinstigt. Mathieu (1972) konnte entsprechende biochemisehe Ver- 
/~nderungen, z.B. bei membrano-proliferativer Glomerulonephritis nachweisen. 
Weitere Untersuchungen miissen zeigen, ob eine St6rung der die Basalmembran 
bildenden Epithelzellen vorliegt, die u.U. durch eine stark vermehrte Filtrations- 
leistung pro F1/~cheneinheit ausgelSst werden kSnnte. Die I{eduktion des Biirsten- 
saumes mit I{arefikation der Mikrovilli im proximalen Tubulus wird erst mit fort- 
sehreitenden Glomerulusver/~nderungen deutlich. Dies ist als Folge der vermin- 
derten tubul/tren Perfusion im Ablauf der progressien VerSdung der Glomeruli 
zu sehen. Auch die Entwicklung der sekund/~ren interstitiellen Sklerose wird im 
Zusammenhang des fortschreitenden Parenchymunterganges deutlich. Sic ist 
auch tierexperimentell bei 5/6-Nephrektomie der l~atte nachweisbar (Morrison, 
1962). Vom patho-anatomisehen Gesiehtspunkt ist in die differentialdiagnosti- 
schen Uberlegungen bei Vorliegen einer Glomerulushypertrophie die segmentale 
Nierenhypoplasie (ASK-UPMARK-Niere) einzubeziehen. Aul3erhalb der hypo- 
plastischen Segmente kann das Nierenparenchym in /~hnlichem MaBe hypertro- 
phieren wie bei Oligomeganephronie (Anders, 1974; eigene Beobachtungen). Diese 
Tatsaehe ist bei der bioptischen Diagnose der Oligomeganephronie zu bertiek- 
sichtigen. 
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