(Aus dem Pathologischen Institut der Universitit Gottingen
[Vorstand: Georg B. Gruber].)

Beitrag zu den MiBbildungen des Kehlkopfes.

Von
Annelise Rohrmann.

Mit 1 Abbildung im Text.
( Eingegangen am 23. September 1931.)

Im Schrifttum wurde eine ganze Reihe von MiBbildungen des Kehl-
kopfes beschrieben, von denen sich ein Teil auf den Kehldeckel bezieht,
wihrend der iibrige Kehlkopf ohne Verdnderung war. Der Grad der
KehldeckenmiBbildungen ist ganz verschieden: Ein vélliges Fehlen jeder
Anlage wird nur einmal mitgeteilt. Von hier aus fithren die mannig-
faltigsten Spaltungen und Einkerbungen des Kehldeckels hintiber zu
den Eigentiimlichkeiten der Form, die heute als gewohnlich bezeichnet
wird.

VerhéltnisméBig nicht hdufig findet man eine MiBbildung, welche
gich als restliche oder kiimmerliche Anlage erweist. Eine derartige
Anlage des Kehldeckels in kitmmerlicher und verschrobener Entwicklung
wird an Hand der mikroskopischen Untersuchung in folgenden Zeilen
geschildert.

Es handelt sich um den Kehlkopf eines weiblichen Neugeborenen
aus dem Jahre 1910. Uber die Frucht ist bereits von Wackerle * berichtet
worden, denn es bestanden Cystenleber, Cystennieren mit Atresie der
Urethra, Mangel der Gebirmutter und der duBeren Geschlechtsteile,
Mehrfingrigkeit, Meningoexencephalocele, endlich noch eine fragliche
amniotische Narbe am rechten Unterschenkel. Zugleich war eine ange-
borene Bauchwassersucht aufgefallen. Spéter zeigte sich, dafl auch noch
ein Cystenpankreas gegeben war, was das Interesse an etwaigen Gegen-
seitigkeitsbeziehungen all jener Bildungsfehler vermehren muflite (G. B.
Gruber).

Bei der inneren Besichtigung des von Herrn Prof. Lang uns aus dem
Museum des Pathologischen Institutes Innsbruck freundlichst {iber-
lassenen Kopfes fand sich ein merkwiirdiges Verhalten des Schlundes,
und weiterhin des Kehlkopfes im Bereich seines Eingangs. Dariiber
habe ich nachstehenden Befund niedergelegt.

1 Wackerle: Virchows Arch. 262, 508, Fall 2.
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Recht kleiner Kehlkopf, an dem, abgesehen von einer MiBstaltung des Kehl-
deckels, nicht viel zu erkennen ist. Immerhin sieht man am Zungengrund tiber
dem Kehlkopfeingang zwei groBere Wiilste;, die nach oben aufragen. Der gréBere
dieser Wiilste 148t nach unten, d.h. dem Kehlkopfeingang zu, eine deutliche Teilung
in drei Lappen erkennen. Etwas seitlich unterhalb dieser beiden gréBeren befinden
sich noch zwei kleinere Wiilste, von denen der groBere gegen den Kehlkopfeingang
zu sehen scheint (vgl. Abbildung). Die beiden oben beschriebenen grofleren
Witlste gehen seitlich in zwei Gebilde iiber, die man fiir dié phyarngo-epiglottischen
Falten halten kann. Uber die Beschaffenheit und iiber den Uberzug der Wilste
148+t sich nichts aussagen. Der Einschnitt zwischén den beiden GieBbeckenkriorpeln
it leicht angedeutet; ob die Santorinischen oder Wrisbergschen Knorpel vorhanden
sind, 1aBt sich so nicht feststellen. Der
Kehlkopfeingang wird beiderseits teilweise
von einer Falte begrenzt, die die oben
beschriebenen Wiilste nicht ganz erreicht.
Weiteres 148t sich bei der makroskopischen
Betrachtung des Kehlkopfesnicht aussagen.

Zur mikroskopischen Uniersuchung wurde
der Kehlkopf in anndhernd horizontale
Serienschnitte zerlegt von durchschnittlich
15 4 Dicke. Gefirbt wurde mit Hamat-
oxylin-Eosin, bei einigen Schnitten wurde
die van Gieson- und Elasticafdrbung ge-
macht.

Da normalerweise die Epiglottis durch
das Ligamentum thyreo-epiglotticum in
der Incisura thyreoidea superior des Schild-
knorpels mittels des Petiolus ansetzt, war
es am zweckmafigsten, die Schnitte von  Apn. 1. Ansicht der Pars laryngea des
dieser Gegend aus zu untersuchen, wobei  Pharynx von riickwirts her. Statt des
man annehmen konnte, daB die Ansatz.  Kehldeckels sind mehrere knorpelhaltige

’ . . Zapfen erkennbar.
stelle getroffen worden sei. Von hier aus
wird die Epiglottis gegen ihren pharyn-
gealen Teil zu verfolgt. Der besseren Ubersicht halber wurden die Schnitte
zunichst bei Lupenvergroferung betrachtet.

Es fand sich zuntichst ein runder Knorpelkern, der etwa median iiber dem
halbringférmig getroffenen Schildknorpel liegt. In den nichsten Schuitten begannen
mehrere Knorpelkerne von verschiedener Grofe und Gestalt aufzutreten, welche
sich am linken Rande des Kehlkopflumens befinden. Zwei von den Knorpelkernen
gewinnen mehr und mehr Zusammenhang miteinander. Es treten noch neue
Knorpelteile hinzu, von ganz unregelmafiger Form. Alle die Knorpelherde sind von
reichlichen Driisen umgeben. Der mittlere und grofite der Kerne beginnt dann
etwa viereckig zu werden. Die Schnitte. treffen Driisen und Knorpel jetzt so,
daf} es aussieht, als seien die Driisen von Knorpel umgeben bzw. in ihm eingelagert.
Der viereckige Knorpelstock wird grofier, mehrere von den kleinen sind in ihn ein-
bezogen. Neben diesem grofien viereckigen Knorpelkern behauptet sich ein nicht
ganz so. grofler Herd von linglicher Form. In der Umgebung auch dieses Knorpels
sind reichlich Driisen entwickelt. Die annahernd viereckige Form des gréfiten
Knorpelkernes, der Driisen zu enthalten scheint, verschwindet kranialwérts durch
Einbeziehung einer anderen Knorpelbildung. In den nichsten Schnitten ist dieser
Zusammenhang aber bereits wieder gelést 8o daBl nunmehr. drei grofere Knorpel-
herde nebeneinander liegen, davon zwel von annéhernd viereckiger Form, in denen
durch. die Schnittfihrung, Drissen eingeschlossen zu sein scheinen, und als dritter
ein langlich ovaler Herd. Die beiden viereckigen Knorpelkerne treten dann wiedef
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in Zusammenhang miteinander, der grofilere hat sich weiter vergrofert, die Form
kann aber nach wie vor als viereckig bezeichnet werden, mit verschiedenen Ein-
dellungen am Rande. Der linglich ovale Herd hat seine Gestalt verdndert, er
wird in den nichsten Schnitten ungefihr dreieckig, tritt aber nie mit dem groBen
Knorpelkern in Verbindung. Weiterhin liegt um beide gréBeren Knorpel eine
Anzahl kleiner Knorpelherde in regelloser Anordnung versprengt. Auf den nichsten
Schnitten nimmt der vorher annihernd vierseitige Knorpel eine ganz unregel-
miBige Gestalt an und verliert an GroBe. Links neben ihm sieht man zwei Herde,
von denen der eine linglich, der andere ungefahr rund ist, und welche aus dem
vorher dreieckigen Knorpel hervorgegangen zu sein scheinen. Etwas unterhalb
des unregelmafig gestalteten grofleren Knorpels sieht man einen ganz kleinen
Herd auftreten. 'Um die Knorpelkerne herum sind noch sehr veichlich Driisen
entwickelt. Rechts oberhalb des gréBeren Herdes beginnen zwel weitere zu erschei-
nen, von denen der eine rundlich, der andere, dessen Rinder verschiedene Dellen
haben, dreieckig aussieht. Noch andere kleine Knorpelkerne lassen sich nun fest-
stellen. Der grofiere, unregelméflig gestaltete Knorpel teilt sich in zwei Teile.
In dem zu unterst, d. h. dem im Schnitt getroffenen Schildknorpel nahe gelegenen,
sieht man wieder eine scheinbare UmschlieBung von Driisen durch Knorpelgewebe.
In den folgenden Schnitten flieBen die verschiedenen Herde allméhlich wieder zu
einem zusammen, der an den Enden zipfelig ausgezogen erscheint. Um diesen
Herd herum sind an verschiedenen Stellen besonders reichlich Driisen entwickelt,
von dem Kehlkopflumen scheint er nur durch Schleimhaut getrennt zu sein.
In den nachsten Schnitten hat dieser Herd seine Form etwas gefindert, indem
wieder Teile neben ihm liegen, die jetzt keinen Zusammenhang mehr mit ihm
haben. Der grofilere von den verschiedenen Herden lost sich weiter in kleinere
auf, so daB jetzt vier Herde von ganz ungleicher Form zu sehen sind, um die herum
noch weitere ganz kleine Knorpelherde verstreut liegen, deren Weichteilumgebung
weniger reich an Driisen erscheint. Die Herde, die in derselben Anzahl vorerst
noch weiter bestehen, werden kleiner; die Driisenentwicklung in ihrer Umgebung
immer sparlicher, SchlieBlich nehmen sie dann ziemlich schnell an Zahl und GrofSe
ab. Nach einigen weiteren Schuitten laft sich nur ein ganz kleiner Knorpelherd
nachweisen, in dessen Umgebung noch vereinzelte Driisen zu finden sind. Endlich
ist von Knorpelkernen nichts mehr zu sehen. Oberhalb des noch weiter getroffenen
Schildknorpels sieht man Bindegewebe, in dem vereinzelte Driisen entwickelt sind,
sonst sehr reichlich Blutgefdfie usw. Dieses Bild bieten etwa fiinf Schnitte. Der
Schildknorpel verschwindet allmablich. Nun sieht man vier Knorpelherde von
langlicher Gestalt auftreten, welche ungefihr gleich grofl sind, Sie liegen in Zwei-
zahl jeweils an den Seiten und gewinnen allmihlich Zusammenhang miteinander;
der auf der rechten Seite liegende Herd wird kleiner, wahrend der andere erheblich
an Grofle zunimmt. Hier endet die caudokranial vordringende Betrachtung, die
Schnittreihe ist nicht weiter gefithrt worden,

Bei Betrachtung der Serienschnitte fiel auf, dal die Schilddriise
sehr weit hinauf reicht. Es muBte sich um einen Lobus pyramidalis
handeln, der ohne weitere pathologische Bedeutung ist.

Mit mittlerer und stirkererVergroflerung angesehen, zeigte der Knorpel
in den unregelmaflig gestalteten Herden elastisches Knorpelgewebe,
withrend im Schildknorpel und in zwei runden Knorpelkernen eine
hyaline Beschaffenheit der Grundsubstanz vorlag. Die Driisen, die so
vielfach in unmittelbarer Anlehnung an Knorpelteile reichlich auf-
tauchten, erwiesen sich als tubulo-alveolire Schleimdriisen. Das eigen-
tiimliche Bild, das an einigen Stellen erschien, in dem es so aussah,
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als ob Driisen im Knorpel verstreut ligen, lafit sich so erkliren, daf
die Knorpelfortsitze sich tatsdchlich um Driisen herum entwickelt hatten ;
durch die Schnittfithrung wurden sie dann so getroffen, dafl es aus-
sah, als ligen die Driisen iberhaupt mitten in den Knorpelgrund-
substanz.

Der Kehlkopfinnenraum wurde von mehrreihigem Epithel aus-
gekleidet,  das in der Gegend der Stimmlippen in geschichtetes Pflaster-
epithel iberging.

Ehe der vorliegende Befund gedeutet wird, diirfte es angezeigh sein,
einen kurzen Uberblick der Entwicklung der Epiglottis zu geben. Nach
Fischel geht sie folgendermaBen vor sich:

,,Gegen Ende der dritten Woche bilden sich durch Zunahme des Mesoderms
an den beiden Seiten der Laryngo-Trachealrinne zwei Wiilste aus, die Ary- oder
Arytéinoidwﬁlste. Sie werden vorn durch einen Querwulst, die Furcula, miteinander
verbundeti, der hinter der Copula liegt. Dieser Querwulst zerfillt am Anfang
des zweiten Monats durch eine Querfurche in eine vordere und eine hintere Abteilung,
von welcher die erstere in die Bildung des Zungengrundes einbezogen wird. Die
hintere Abteilung sondert sich am Ende des ersten Monats in eine mittlere dickere
und zwei seitliche schmale Zonen. Aus der mittleren Zone entsteht die Epiglottis,
die seitlichen Zonen bilden sich zuriick, werden aber durch Fortsitze der Ary-
wiillste — Plicae ary-epiglotticae — ersetzt. Uber die Verknorpelung der Epi-
glottis sagt Fischel weiterhin: ,,Die Verknorpelung der aus dem 4., vielleicht auch
aus dem 3. Kiemenbogen stammenden Epiglottis beginnt am Ende des finften
Monats von einem medianen, im Kehlkopfabschnitte der Epiglottis gelegenen Kern.,

Wie aus meiner Beschreibung hervorgeht, handelt es sich im Fall
der untersuchten Mifbildung um eine GestaltunregelmaBigkeit der Epi-
glottis in ihrem pharyngealen und laryngealen Teil, die durch Mehrzahl
von Knorpelkernen und kiimmerliche Formung aufillt. Uber Falle von
Aplagie der Pars pharyngea ist, wie oben schon angedeutet, mehrfach
berichtet worden,

Ebert beschreibt einen Fall, in dem sich statt der Epiglottis eine 5 mm hohe
Schleimhautfalte iiber dem Zungenbein fand und zwar mit diesem parallel ver-
laufend. Diese rudimentéire Epiglottis war von normaler Schleimhaut iiberzogen.
Die Unterlage wurde von einem weichen, leicht 6dematischen Gewebe gebildet,
das von einem halbmondférmigen, hochstens 1 mm dicken und 3,5 mm hohen
Korper von faserknorpeliger Konsistenz getragen wurde. Calman berichtet iber
ein Vorkommnis von sagittaler Furchung der Epiglottis. Die Epiglottis war in
vier Lappen geteilt. ‘Das Gewebe war zurm Teil knorpelig, in groBerer Ausdehnung
bindegewebig. Mackenzie beschreibt eine Beobachtung von dreigeteilter Epiglottis,
verbunden mit Lippen- und Gaumenspalte. Schneider erwihnt eine Feststellung von
Kallius, der zufolge es sich um einen leichteren Grad einer Kehldeckelmifbildung
handelte; er bringt folgende Erklarung von Kallius zum Abdruck: ,,Der mittlere,
skelethaltige Teil des Epiglottiswulstes hat sich nicht ausgebildet, so dafl also eine
Hemmungsbildung vorliegt, deren teratogenetischer Terminationspunkt etwa an
das Ende der ersten Schwangerschaftshilfte zu setzen wire.“ Im Jahre 1920
endlich berichtete Culp iiber eine mediane vollkommene Spaltung der Epiglottis.
Culp fand in jedem der zwei Epiglottislappen einen Knorpelkern und nahm an,
daB es sich um ein Persistieren der nach dem’ ersten Auftreten des Epiglottiswulstes
gesehenen Spaltung handelte,
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In den soeben angefiihrten Fillen des Schrifttums, mit Ausnahme des
Falles von Mackenzie, der soweit ich feststellen konnte, nur als klinischer
Spiegelbefund vorlag, handelte es sich um eine Aplasie der Pars
pharyngea, wihrend der Petiolus gut ausgebildet war.

Entsprechend diesen Beobachtungen konnte ich bei dem vorliegenden
Kehlkopf zundchst eine ungeniigende Ausbildung der Pars suprahyoidea
der Epiglottis feststellen. Die makroskopisch beschriebenen Wiilste am
Zungengrund enthielten, wie die mikroskopische Untersuchung zeigte,
elastischen Knorpel. AuBlerdem fehlte eine richtige Ausbildung der
ary-epiglottischen Falten, welche in den oben erwéhnten Fallen immer
gut befunden worden sind. Die ary-epiglottischen Falten sind wohl in
einer gewissen Andeutung vorhanden; sie erreichen aber die kiimmer-
lichen Teile der Epiglottis nicht, so dal der Kehlkopfeingang keine
richtig abgeschlossene Umgrenzung hatte. In den teilweise vorhandenen
Falten fand sich auf jeder Seite ein runder kleiner Knorpelkern, der
sich im mikroskopischen Bild als hyaliner Knorpel erwies und jeweils
dem Wrisbergschen Knorpel entsprechen diirfte.

Den Petiolus der Epiglottis fand ich ebenfalls nicht gut ausgebildet.
Er stand mit der Pars suprahyoidea der Epiglottis in keinem unmittel-
baren Zusammenhang, sondern wurde von ihr durch eine schmale
Bindegewebsbriicke getrennt. Die Pars laryngea setzte sich aus einzelnen
Knorpelstiicken von ganz verschiedener Gréfle und Form zusammen,
aus Teilen, welche versprengt im Gewebe lagen und von sehr reichlichen
Driisen umgeben waren.

Wie schon oben erwiahnt, handelt es sich nach Kallius bei diesen
Mifbildungen der Epiglottis um Hemmungsbildungen, deren terato-
genetischer Terminationspunkt etwa gegen Ende der ersten Schwanger-
schaftshilfte anzunehmen ist. Uber die Ursache solcher Bildungsfehler
ist nichts bekannt.

Bemerkenswert mag noch sein, daf der Knorpel der rudimentiren
Epiglottis meines Falles aus Faserknorpel bestand. Kallius hat gefunden,
daB die Faserwebung, die den Knorpel zum elastischen macht, erst im
letzten Schwangerschaftsmonat in der Grundsubstanz sichtbar wird.

Zum Schluf sei eine kurze Zusammenfassung der gefundenen Lat-
sachen gegeben: Es handelt sich bei dem beschriebenen Kehlkopf um
eine MiBbildung der Epiglottis in ihrem pharyngealen und laryngealen Teil.
Die ary-epiglottischen Falten erreichen die rudimentére Epiglottis nicht.
Die mikroskopische Untersuchung ergibt fiir den pharyngealen Teil
einzelne Knorpelkerne, welche den Wiilsten entsprechen, deren Uberzug
aus Schleimhaut besteht. Der Petiolus erweist sich ebenfalls aus einzelnen
Knorpelstiicken gebildet. Nach Kallius verlegen wir den teratogene-
tischen Terminationspunks dieser Hemmungsbildung in den finften bis
sechsten Schwangerschaftsmonat.
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Wie eingangs erwihnt wurde, bestanden bei der Frucht multiple
MiBbildungen, und so ergibt sich noch die Frage nach dem Zusammen-
hang der EpiglottismiBbildung mit den tibrigen Befunden. Nach Q. B.
Gruber kann mdn zwischen Cystenniere, Cystenleber, Cystenpankreas
und Polydaktylie vieler Vorkommnisse wohl einen Zusammenhang
annehmen, der uns aber in seiner' Synergie weiterhin nicht fafbar ist.
Ob die SchidelmiBbildung (Exenkephalokele) mit ihrer Verkleinerung
des Schadelraumes und einer dadurch bewirkten Schmalheit der Schiadel-
basis auch irgendwie synergische Bedeutung zur MiBstaltung des Kehl-
kopfes hat, ist eine andere Frage, deren positive Antwort nicht unwahr-
scheinlich ist, die jedoch an einem einzelnen Vorkommnis, wie es hier
beschrieben wurde, nicht beantwortet werden darf.
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