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Angeborenes Fehlen von Bauchspeieheldriisenteilen 
mit ausgleichender VergrSl~erung und Vermehrung 

der Langerhansschen Inseln. 
Von 

Medizinalpraktikant Christlieb. 

(Eingegangen am 19. Dezember 1932,) 

Pankreasmil~bildungen sind gro~e Seitenheiten. Dies gilt in gleioher 
Weise ftir das Pankreas annulare, das Pankreas divisum, das vollstgndige 
Fehlen, die Aplasie des Pankreas, die bisher nut ein einziges ~al  (Kau/- 
mann) besehrieben wurde, sowie ftir das Fehlen einzelner Pankreasteile. 
Vollstgndiges Fehlen der Bauehspeioheldrtise ist, da d'as PankI'eas dutch 
Sprossung aus dem 1Vlitteldarmepithel hervorgeht, dttreh Fehlbfldung 
des entwieklungsgesehiehtliehen ~utterbodens beding% Dagegen ~indet 
ein Teilmangel in den besonderen Entwieklungsverhgltnissen des Pankreas 
selbst seine Erklgrung. Bekanntlieh sind es zwei Anlagen, eine dorsale 
zwisehen ~agenanlage und Leberdivertikel, und eine paarige ventrale 
Anlage in dem eaudalen Winkel zwisehen Darm und Lebergang, aus denen 
die Bauehspeieheldriise ihren Ursprung nimmt. Demnaeh kann ein 
Teilmangel des Pankreas einerseits auf vollsti~ndigem Fehlen, anderer- 
seits auf mangelhafter Ausbildung einer dieser Anlagen beruhen. Bei 
fortsehreitender Entwieklung, zumeist sohon bei einer Embryonenlgnge 
yon 12--14 ram, kommt es zu einer innigen Versehmelzung der beiden 
Anlagen. Diese Tatsaehe erklgrt die Sohwierigkeit der Abgrenzung, 
welehe Teile yon der ventralen und welehe yon der dorsalen Anlage 
zur Bildung yon Pankreaskop{ und -kSrper beigesteuert wurden. Steht 
man auf dem Standpunkt, dal~ die ventrale Anlage aul~er dem Kopf 
und dem Proeessus unoinatus noch Teile des KSrpers hervorbringt, so 
sind Fglle mit Fehlen des Schwanzes und Verktimmerung des KSrpers 
sis Aplasien anzusehen, wghrend sie yon anderen Forsehern als Unter- 
entwieklung der dorsalen Anlage zu bezeiehnen sind. 

EntwioklungsstSrungen der ventralen Pankreasanlage sind gul~erst 
selten. Eine yon Hammar besehriebene Pankreasmil~bildung bei einem 
mensehliehen Embryo und eine Mitteilung yon O.B. Gruber iiber Fehlen 
des Pankreaskopfes bei einem 65jghrigen )/[ann sind die einzigen Fglle 
im SohriIttum. Sehr viel hgufiger, insgesamt 10mal, sind StUrungen der 

Virchows Arohiv. ]34. 289. 16 



9,49, Christlieb: 

dorsalen Pankreasanlage  (Fehlen yon  KSrper- u n d  Schwanzteil  in  ver- 
schiedenem Ausmal]) beschrieben worden (Heiberg, Ghon u n d  Roman, 
Duschl, Priesel mit  2 F/~llen, Kriss, Smetana mit  3 F~llen). 

Diesen bisherigen VerSffent]ichungen reiht  sich die eigene Beob- 
ach tung  a n .  

69j~hrige l~rau, die 11/~ Jahre vor ihrem Tod eine Pneumolfie durehgemaeht 
hatte, ttiervon hatte sie sieh hie mehr rec]l~ erholt, so dal~ sie ihrer Arbei~ nicht 
mehr nachgehen ko~mte. Hauptbeschwerden: K_reislaufschw~ehe, wie Herzldopfen, 
Atemno$ und Sehwindelanf~lle. Der darnels behandelnde Arzt hatte im Harn nichts 
Pathologisehes feststellen kSnnen, l~un erlitt die Kranke einen Sehlaganfall. Wurde 
in nich~ ansprechbarem Zustand in die Klinik eingewiesen, wo sie das Bild einer 
linksseitigen Hemiplegie darbot. AuBerdem Pneumonie festgestellt; im Ham 
eine Spur Zucker. Am folgenden Tage Tod. Leichenbe/und: Gebirnblutung, Broncho- 
pneumonie, hochgradige Arteriosklerose. Nebenbefund am Pankreas: 

Bauchspeieheldrfise in ihren AusmaBen st~rk verkleiner$. Pankreasgewebe nur 
dorsal yon der Arteri~ hepatica, eng der Konk~vit~ des Duodenums angelagert, 
w~ihrend es naeh links ~fieht einmaI bis zur Arteria mesent~riea superior heranreich~e, 
was ungef~,hr der Mittellinie entspreehen wiirde. Messungen in der jeweils gr61~ten 
Ausdehnung an L~nge und Tiefe ergaben die Mal]e yon 8: 4:1,5 era. Des Driisen- 
gewebe grauweiillich, deutlich gelappt, yon vermehrter Konsis%enz, derb. 
Die genauere Pr&par~tion ergab das Vorhandensein des Caput panereatis, des 
lh'ocessus uneinatus und eines nieht scharf abgrenzbaren, dem K6rperteil zuzu- 
rechnenden Abschnittes. Der Milzabsehuitt fehlte vollkommen. An seiner Stelle 
nur Fett und Bindegewebe. Ein einziger Ausffihrungsgang zog durch die gesamte 
L~inge des Organrestes und miindete als Duetus Wirsungianus im Bereieh der Papilla 
Vateri ins Duodenum. Ein zweiter Ausffihrungsgang nich~ vorhanden. 

Die mikroskopische Untersuchung mehrerer, aus verschiedenen Teilen ent- 
nommener Stfieke ergab folgende Befunde: 

1. Aus dem Tuber omentale: Gut entwickeltes Parenchym. L~ppehen viel- 
faeh dureh schmale Fettgewebszfige getrennt. Um die interlobul~iren Ausfiikrungs- 
gange an einZelnen Stellen des Bindegewebe in mal3igem Grade vermehrt. Keine 
entziindlichen Ver&nderungen. Arteriolen in ihrer Wandung betrs verdiekt, 
zum Tell auch verfettet (Lipohyalinose). l~leben gleichmaBig fiber die L~ppehen 
verteilten Langerhanssehen Inseln auch teils vereinzelt, teils geh~uft, solehe im 
inter- und paralobul~ren Fettgewebe. An Stufenschnitten ]ieB sieh nachweisen, 
da~ sie in der Regel mit einem L~ppchen zusammenhingen. Es wurden auf 50 qmm 
durchschnittlieh 180 Inseln gez~hlt, deren GrSlte im mittleren Durchmesser aus- 
gedrfiekt 170 Mikron betrug. Inseln yon einem grSl3eren Durchmesser als 250 Mikron 
in diesem Tell des Pankreaskopfes nieht gefunden. Bau tier meisten Inseln normal, 
nur an wenigen eine st~rkere Verdickung der Kapsel oder eine hyaline Umwandlung 
des Inselgerfistes. 

2. Proeessus uneinatus: Die Parenchymverh~ltnisse dieselben. Die Fe~tgewebs- 
entwiek]ung im Kopf sp~rlicher, des interlobul~re Bindegewebe etwas starker 
vermehrt Ms im Tuber omentate. Z~hl der Inseln pro 50 qmm bier 135; dabei 
in l%eehnung zu ziehen, da~ die bier gefundenen Inseln eine hohe Durehschni%s- 
grSl~e - -  etwa I90 M~kron - -  aufwiesen. Inseln yon einer durehsehnfl~liehen Gr58e 
zwisehen 300 und 350 Mikron hier nicht selden zu linden. Keine sklerosierten Inseln. 

3. Stficke aus dem distalen P~nkreasteil: Betr&chtliehe Vermehrtmg des inter- 
lobul&ren Bindegewebes, besonders um die zum Tell erweiterten und da und dort 
aueh st~rkeren Leukoeytengehalt aufweisenden Ansffihrungsg&nge. Vielfach Bezirke 
lymphatisehen Gewebes zwischen den L&ppchen. Zahl der Inseln war bier bedeutend 
geringer. Ihre Z&hlung durch die st~rkere Bindegewebsentwicklung erschwert. 
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4. l%ttgewebe aus dem Bereich des fehlenden KSrper- und Schwanzteils: Trotz 
Untersuchung an zahlreichen Stufenschnitten hier nur Fettgewebskomplexe und 
Lymphknoten. 

I n  der  Erkli~rung unseres  Fa l l e s  schlie•en wir  uns  der  Auffassung 
jener  Yorscher an,  die gleiche Bi lder  beschr ieben haben,  und  ffihren 
diese Mil3bildung auf  N ich ten twick lung  der  dorsa len  Anlage  zm'iiek. Die 
Fe t tgewebsen twick lung  an  Stel le  des fehlenden Milzabsehni t tes  mSeh ten  
wir, wie Duschl, als Fo lge  einer Vaka twuehe rung  ansehen.  Auffa l lend  
wax an  dera  mikroskopisehen  Befund  eine Zu na hme  der  Langerh~nssehen 
Inse ln  an  Zahl  und  Gr56e. 

Pr~esel h a t  in e inem ghnl ichen F a l l  ebenfal ls  sehr zahh'eiche und  
fiber die N o r m  vergrSl~erte Langerhanssche Inse ln  gefunden und  diese Ver- 
gnderungen  mi t  einer ausgle ichenden H y p e r t r o p h i e  fiir den du tch  die 
Feh lb i ldung  hervorgerufenen Inse lausfa l l  erkli~rt. 

Die  Ergebnisse  der  Zah lungen  und  l~essungen der  Langerhanssehen 
Inse ln  in  unserem Fal le ,  die stel lenweise eine Durchschn i t t szah l  yon  
180 auf  50 q m m  u n d  eine durchschni t t l i ehe  GrSl3e yon  1701Viikron 
ergaben,  s te l len ebenfal ls  e inwandfre i  erhShte  W e r t e  dax 1 

D a  es sieh bei  dieser H y p e r t r o p h i e  in  unserem wie in dem Priesel- 
sehen F a l l  n ieh t  nur  u m  eine GrSBenzunahme,  sondern  auch u m  eine 
Vermehrung  der  Langerhansschen Inse ln  hande l t ,  solI kurz  auf  die  F r a g e  
der  In se lneub i ldung  e ingegangen werden.  

IVach Laguesse, dem Begriinder der Balancementtheorie, entstehen die Langer- 
han~schen Inseln sowohl aus den Epithelien des Gangsystems, als ilots primaires, 
die jedoch bald Zerfallsvorggngen verfallen, als auch durch Umwandlung sezer- 
nierender Endstiicke als ilots secondaires, die spgteren funktionstiichtigen Langer- 
hansschen "Inseln, Vorg~nge, die sich wghrend des gesamten Lebens in stetigem 
Wechsel vollziehen. Neubert und St. A. Siwe lehnen im Gegensatz hierzu eine Um- 
wandlung ganzer Acini in Inseln oder umgekehrt entschieden ab, und jener zeigte 
in seinen jiingsten Untersuchungen, da]3 sich aus dem Mutterboden der Langer- 
hansschen Inseln, sei es Gangepithel oder Driisenepithel, einzelne Zellen isolieren, 
die zu ,,Inse]zapfen" heranwachsen; schliei31ich werden durch Vereinigung meh- 
rerer solcher Inselzapfen die bleibenden Langerhansschen Inseln gebildet. Auch 
der zeitliche AbschluB der Inselneubildung ist strittig. Im Gegensatz zu den 
Anhgngern der Balancementtheorie, die eine ununterbrochene Neubildung his 
zum Lebensende amlehmen, beschrgnken andere Forscher diese auf die ersten 
Monate und Jahre nach der Geburt (Kyrle, Weichselbaum und Nakamura). 
Nach Neubert ist dieser Abschlul3 mit der Vollendung des Driisenwachstums erreicht, 
da nur solange neue Inseln gebildet werden, als auch neue Driisenschlguche ent- 
stehen. 

Die vergr6Berten und  zahlenmiiBig s t a rk  ve rme hr t e n  Langerhanssehen 
Inse ln  in unserem Fa l l  bo ten  sieh im his tologischen Bi ld  als fer t ige  
Gebi lde  dar.  Anzeichen eines noeh bes tehenden  W a c h s t u m s  oder  einer 
vo rhandenen  Neub i ldung  aus  Ausftihrungsgi~ngen waren  n ieh t  fest-  
zustel len.  W i r  schlieBen daraus ,  dab  eine Inse lve rmehrung  in der  Zei t  

1 Als Normalzahlen ge]ten die yon Heiberg angegebenen Durchschnittswerte 
yon 130 auf 50 qmm fiir die Cauda pancreatis und 80 auf 50 qmm fiir den KopfteiL 
Die durchschnittliche NormalgrS/~e liegt zwischen 75 und 125 Mikron. 
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vor dem Tode n icht  mehr erfo]gte, sondern dai~ sie sehon frfiher abge- 
schlossen war. Die Frage nach dem Zeitpunkt, zu dem die Vermekrung 
des Inselappar~tes beendet war, ist eng verbunden mit der Frage nach 
der Ursache dieses Geschehens. 

Es ist bekannt, dab die Langerhansschen Inseln, a]s selbsti~ndige 
innersekretorische Organe, zur regenerativen Wucherung und VergrSl~e- 
rung auf Grund starkerer funktioneller Beanspruchung wie &uch als 
Ausgleich ffir mehr oder weniger ausgedehnten Insel~usfall bef~higt sind. 

Bei stark untererns Individuen liel~ sich, wie besonders Beob- 
achtungen wahrend der Kriegszeit lehrten, eine Hypertrophie der Langer- 
hansschen Inseln feststellen, die bedingt war durch die erh6hten An- 
sprfiche, die die einseitige, vornehmlieh ~us Kohlehydraten bestehende 
Erns an die Leistung des endokrinen Apparates der B~uchspeichel- 
drfise stellten. 

Aus dem gleichen Grunde hat man bei Vielessern oder nach ~ s t -  
kuren, wobei ja eine Wirkung vornehmlich dureh fibermal~ige Kohle- 
hydi~atzufuhr angestrebt wird, dieselben Befunde erheben kSnnen. 

Am h~ufigsten wurden Ers~tzbildung und VergrSl]erung der Langer- 
hansschen Inseln bei Diabetikern beobachtet und besehrieben. Naeh 
Sey/arth soll bei Diabetes eine Neubildung yon Inseln die l~egel sein, 
jedoch ist fiir die neugebildeten Inseln charakteristisch, dM~ sie auf- 
fMlend klein bleiben, zumeist nur aus einem ZellbMken bestehen und 
sich dutch den ~angel  an Capillaren und einer bindegewebigen Kapsel 
durchaus als rudimentar erweisen. So kommt es, dal~ eine Vergr6i~erung 
vim weniger hi~ufig beobachtet wurde. Weichselbaum land bei seinen 183 
untersuchten Diabetesfallen 58real Inselregeneration allein, und nur 12mM 
eine Neubildung und VergrS~erung der Langerhanssehen Inseln, wobei 
er zu den hypertrophischen Inseln nut  solche zi~hlte, die einen Dureh- 
messer fiber 300 ~ ikron  aufwiesen. Dagegen land Cecil in 48% yon 
90 FAllen eine Inselvergr613erung fiber 400 Mikron. Diese Erscheinungen 
kSnnen nut  als ausgleichende Wueherungen ffir den AusfMl zahlreieher 
Inseln dureh wohl meist vascular bedingte sklerotische 0der hyaline 
Entar tung erklart werden. 

Von der einfachen Inselhypertrophie sind die adenom~rtigen Inse]- 
wucherungen ~bzugrenzen. Sie sind naeh Herxheimer bei Diabetikern 
haufiger Ms bei ~qichtdiabetikern zu finden, k6nnen also wohl in einem 
Tell der Fs ebenfal]s auf regeneratorische Vorgange zuriiekgeffihrt 
werden, eine Annahme, die abet nicht unbestri t ten geblieben ist (Nuboer, 
Lang). Einwandfrei besteht eine Gesehwnlstbildung bei den Insei- 
adenomen, welche eine fibermai~ige Insulinbildung bewirken (Schrift- 
turn bei Terbriiggen). 

Die l~egenerationsfahigkeit des Inselgewebes bei Schwund und Unter- 
gang yon Pankreasgewebe ist durch zahlreiche Beobaehtungen an 
Gesehwulstdurehwaehsungen ( Weichelbaum, Scott, Koch, Jordanowa, Lang, 
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Priesel u. a.) un4 besonders durch die Tierversuche yon Fahr und Herx- 
heimer (stfiekweise Resektion und Gangunterbindung) erwiesen. 

Priesel, der in der oben angeffihrten Beschreibung einer Pankreas: 
miBbildung ebenfalls eine starke Zunahme der Langerhansschen Inseln 
an GrSf~e und Zahl land, erkl~rte dies als Ersatzwucherung fiir den durch 
Ausfa]l groBer Pankreasteile hervorgerufenen Inselmange]. Einen Parallel- 
fall hierzu stellt unsere eigerie ]~eobachtung dar. Auch hier handelt 
es sich um das Yehlen yon Panlcreassehwanz und -kSrper auf Grund 
einer Agenesie der dorsalen Pankreasanlage sowie um eine t typertrophie 
der zahlenm/~Big vermehrten Langerhansschen Inseln im OrgaIrreste, deren 
Ursache entsprechend der lPrieselsehen Auffassung in einer gesteigerten 
funktioneHen Be]astung zu sehen ist. 

Obwohl bei unserer Patientin agonal Zucker im Harn .gefunden 
wurde, diirfen wir wohl eine Zuckerkrankheit als Ursache der festgestellten 
Inselhypertrophie aus verschiedenen Griinden ausschlieBen. Erstens 
hatte Patientin zu ihren Lebzeiten niemals klinische Anzeiehen eines 
Diabetes dargeboten, wie aueh die histologisehe Untersuehung des 
Pankreas ein Iiir Diabetes ganz atypisehes Bild zeigte, da wir nicht eine 
in Gang befindliche Neubfldung yon Inseln, wie sie sieh mit zahlreiehen 
Inselknospen und den obenerw/ihnten Inselrudimenten gewShnlich bei 
Diabetes kundtut ,  vorfanden, sondern eine abgeschlossene Uberent- 
wieklung der Zangerhansschen Inseln. 

In denjenigen F/illen des Schrifttums, in denen sich der vorhandene 
Tell der ]~auchspeicheldrfise beziiglieh seiner endokrinen Funktion als 
]eistungsminderwertig erwies, was sich klinisch in der Ausseheidung 
yon Zucker und Aeeton im I-Iarn/s - -  unsere eigene Beobachtung 
ziihlt aueh h i e r zu - - ,  miissen wir feststellen un4 ausdriicklich betonen, 
dab der Diabetes stets plStzlieh naeh einer interkurrenten Erkrankung, 
wie Grippe, Pneumonie oder dg]. auftrat  (Heiberg, Ghon und Roman, 
Duschl). Wir entnehmen hieraus, dab eine Unterentwieklung des 
Pankreas allein durehaus keine Insuffizienzerseheinungen zur Folge 
haben muB, was ja aueh experimentelle Verkleinerungsversuehe der 
Bauchspeicheldi'fise best/itigt haben ,  sondern, dab erst erhShte An- 
sprfiche, wie sic bei den obenerw/~hnten Erkrz.nkungen gegeben sind, 
ein Versagen herbeiffihren. 

Zusammenfassung. 
Fehlen des Pankreasschw~nzes und eines dem KSrperteil zugeh5rigen 

Abschnittes bei einer 69ji~hrigen Fr~u, die infolge yon Gehirnblutung 
gestorben war. Histologisch f~nd sich eine betri~chtliche Vermehrung 
und VergrSl~erung der Langerhansschen Inseln, welche mit der Annahme 
einer ausgleichenden Hyper~rophie erkl~rt wird. ])as Auftreten eines 
])iabetes erst kurze Zeit vor dem Tode zeigt im gleichen Sinne wie 3 ~thn- 
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l i che  F/ i l le  de s  S c h r i f t t u m s ,  d a $  e i n  i n k r e t o r i s c h e s  U n v e r m S g e n  des  

u n t e r e n t w i c k e l t e n  P a n k r e a s  e r s t  d u r c h  h i n z u t r e t e n d e  Al lgemeinsch /~d i -  
g u n g e n  o f f e n b a r  zu  w e r d e n  p f l eg t .  
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