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Dystopia totalis cranialis hypophyseos.
Von
M. Ratzenhofer.
Mit 4 Abbildungen im Text.
(Eingegungen um 21. Mai 1937.)

Im folgenden sei ein eigentiimnlicher. bisher in der Literatur anschei-
nend nicht vermerkter Fall einer Mifibildung der Hypophyse und des
Tiirkensattels mitgeteilt, der einerseits wegen des dabet erhobenen Be-
fundes, andererseits wegen der sich daraus ergebenden SchluBifolgerungen
beziiglich seiner Genese bemerkenswert erscheint.

Es handelt sich um ein unter der klinischen Diagnose Vitium cordis
congenitum am 26. 10. 35 im Alter von 14 Jahren verstorbenes, 147 em
groBles, 34 kg schweres Méadchen.

Aus dem Leichendffnungsbericht (Dr. Powondra) sei folgendes hervorgehoben:
Ausgedehnte, kasig-pneumonische Herde in beiden Lungen und eine beiderseitige
tuberkulose Pleuritis. Im kranialen Abschnitt der Kammerscheidewand des Herzens
ein fiir den kleinen Finger passierbarer kongenituler Defekt; die rechte Herzhilfte
stark hypertrophisch und dilatiert; im Conus der Art. pulmonalis knapp unterhalh
der unverinderten Klappen graurote, verrukose Excrescenzen als Zeichen einer
frischen parietalen Endokarditis. Von besonderem Interesse erscheint der Befund
der Hirn- bzw. Schidelbasis. Es stellte sich nimlich heraus, daB3 bei der auf die
iibliche Weise vorgenommenen Entnahme des Gehirns gleichzeitiz mit diesem
knostchenformige, dem Zwischenhirnboden candal unmittelbar anliegende Gebilde
aus der Schidelhshle mitentfernt wurden. Hingegen war die Sattelgrube, die durch
ihre auBerordentliche Seichtheit auffiel, leer. Eine genanere makroskopische Unter-
suchung konnte folgendes feststellen.

Unmittelbar vor dem Tuber cinereum (Abb. 1), in der Gegend des Infundibulum.
entspringt aus dem Zwischenhirnboden ein nach vorne und caudal gerichteter, plum-
per, 2 mm langer, 21/, mm dicker Fortsatz (Abb. 1a), der distal mit einer kugel-
formigen, 3%, mm im Durchmesser haltenden knopfférmigen Auftreibung endigt
(Abb. 15). Die Farbe dieses offenbar einer stark hirnwiirts verlagerten Neuro-
hypophyse mit verdicktem und verkiirztem Infundibulum entsprechenden Gebildes
ist graugelblich. Unmittelbar an dieses schlieBt sich frontal- und etwas caudalwirts
ein dem Chiasma nervorum opticorum unten anliegendes und letzteres stirnwirts
um 2 mm {iberragendes, genau median befindliches, 7:6:5 mm in seinen Durch-
messern haltendes, also etwa kleinbohnengroBles Knétchen an (Abb. 1¢). Dieses
1aBt an seiner unteren Fliche in der Mitte eine iiberstecknadelkopfgroBe Ausladung
erkennen, die mit einer zarten Furche sich von der im iibrigen glatten Oberfliche
abgrenzt. Dem zuletzt beschriebenen Knotchen und dem als Neurohypophyse ange-
sprochenen (ebilde, die durch eine halsartige Einschniirung deutlich voneinander
abgesetzt sind, schmiegt sich caudalwarts ein in dieser Einschniirung gelegenes,
annihernd kugeliges, 3'/, mm im Durchmesser haltendes Bldaschen (Abb. 1d) an,
welches sich stark nach links zu ausbuchtet. Die Oberfliche des Bliaschens ist glatt,
durch seine diinne Wand schimmert grauweillicher Inhalt. Alle beschriebenen
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(iebilde, die in ihrer Gesamtheit offensichtlich dem (miBlbildeten) Hirnanhang ent-
sprechen, erscheinen untereinander und mit der Hirnbasis durch Leptomeninx
locker verbunden; insbesondere seitlich ist reichlich Gefafle fithrendes Bindegewebe
vorhanden (Abb. 1e).

Bei Betrachtung der Schidelbusis fallt das Fehlen eines Diapbragma sellae
turcicae und die auferordentliche Seichtheit der nur angedeuteten Suttelgrube auf
(vgl. Abb. 3B). Sie wird von einem mit freiem Auge einfachen, an ihrer dicksten
Stelle 2 mm starken Blatt harter Hirnhaut vollstindig ausgekleidet, das die unmittel-
bure Fortsetzung des duralen Uberzuges der benachbarten Knochenpartien dar-
stellt. Eine Spaltung der Dura mater an den Rindern der Sattelgrube in zwei
Blatter ist nicht feststellbar. Kine nach Ab-
priparation des Duraiiberzuges des Keilbein-
kérpers vorgenommene Messung der Sattel-
grube ergab eine Lange von 8 und eine Breite
von 8 mm. Thre groflte Tiefe betrur nur
3%, mm.  Vergleichsweise sei gleich hier an-
wefithrt, dall nach Angaben Martins die Tiefe
der Sattelgrube bei erwachsenen Frauen der
weillen Rasse bei einer mittleren Tiefe von
9,4 mm zwischen 5 und 13 mm schwankt. Die
mittleren Werte von Linge und Breite wiren -
10 bzw. 10,8 mm. Sogar bei 10 reifen Neu-
geborenen konnte ich als gréfite Tiefe der
Sattelgrube Werte zwischen 41, und 51, mm
messen. s liegt mithin eine abnorm seichte
Hypophysengrube vor. Ihr Grund ist voll-
kommen glatt: die Sattellehne stellt eine ganz
niedrige. ziemlich breite Knochenleiste dar.
Ein Tuberculum sellae ist nicht vorhanden,

Abb. 1. Ansicht des Hirnanhanges A A
von unten. « verdicktes und ver-  vielmehr fallen die Riander der Sattelgrube
kitrztes Infundibnlum: b Neures,  vom Planum sphenoidale und vom Dorsum

o Adenohypophyse; d Cyste zwischen ) . )
. N ) sellae wrovrd e “h s seu \re ;
Adeno- und Neurohypophyse; sellae auBerordentlich sanft gegen deren Boden

e Leptomeninx. ab. Tm ibrigen zeigt der knscherne Teil der
Schidelbasis. abgesehen von einem  etwas
stirkeren Vorragen des Clivus in die Schidelhohle, keine Abweichungzen von der
Norm. Die Processus clinoidel ant. und post. und das iibrige Relief des Schidel-
grundes sind deutlich ausgebildet. Der Keilbeinkérper erscheint weitgehend pnen-
matisiert: er wird nahezu vollstandig von einer gerdumigen, seinen inlleren Umrissen
wettgehend entsprechenden paarigen Hohle eingenommen. Lediglich in seinen
caudalen Anteilen findet sich spirlich spongifse Knochensubstanz und auch Knorpel,
ebenso am Ansatz des papierdiinnen, nicht streny median, sondern etwas gewellt
verlaufenden Septum sinvum an der hinteren Keilbeinwand. Letztere stellt ebenso
wie der Boden der Sattelgrube eine ganz diinne, durchscheinende Knochenlamelle
dar.

Zur Ristologischen Untersuchung wurde dem Gehirn nach Hirtung in Formol
ein aus Chiasma nerv. opt., Zwischenhirnboden samt dem der Hypophyse ent-
sprechenden Anhang und Tuber cinereum bestehender Gewebsblock entnommen,
in Paraffin eingebettet und in sagittaler Richtung in eine komplette Schnittserie
zerlegt. Ferner wurde ein medianer. die vordersten Anteile des (livus und die
Sattelgrube bedeckender Streifen Dura mater zur Aufsuchung etwa in ihm gelegener
versprengter Vorderlappenanteile ebenfalls litckenlos in Serie geschnitten. Schlie83-
lich wurden Reihenschunitte aus einem der Mitte der Schidelbasis entnommenen, aus
dem Keilbeinkorper und den benachbarten Teilen des Hinterhauptbeins bestehenden
Knochenstiick angefertigt.
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Ein Ubersichishild des Hirnanhanges, etwa aus der Gegend der Mittellinie (Abb. 2),
ergibt folgende Verhéltnisse: Chiasma n. opt., Recessus opticus und Tuber cinereum
bieten das normale Aussehen. In der Trichterregion ladet der Boden der III. Hirn-
kammer, statt sich allmahlich zum Hypophysenstiel zu verjiingen, in Form eines
plumpen, zapfenférmigen Fortsatzes nach unten und vorne zu aus (Abb. 2¢). Er
beherbergt in seinen proximalen Teilen einen dinnen, seichten, mit Ependym aus-
gekleideten Recessus infundibuli. Auch seinem histologischen Aufbau nach ist dieser
abnorm gestaltete Anhang als Neurohypophyse anzusprechen (Abb.25). Bei
LupenvergroBerung hebt sich eine schmale Randpartie wechselnder Stirke mit

Abb, 2. Mediansagittalschnitr duvch den Tiruanhang: LupenvergroBerung. < Infun-

dibulum; ¥ Neuru-, ¢ Adenohypophyse; d ,,vordercr Belug'® der Neurohvypophyse aus Vor-

derlappengewebe: ¢ Arachooidea; f Bindegewebhe an der Unterfliche der Iypophyse;
¢ Chiasma nerv, opt.

ziemlich scharfer Abgrenzung von der Hauptmasse des glitsen (tewebes ab. Diese
aulBere Zone, die, wie bei starkerer VergroBerung festgestellt werden kann, gegeniiber
dem tibrigen Parenchym durch ihren gréferen Faserreichtum gekennzeichnet ist, 1iBt
sich tiber die yanze Oberfliche der Neurohypophyse als deren iuBere Schichte ver-
folgen; gegen die Hirnbasis verliert sie sich allméhlich. Im Zentrum der Neurohypo-
physe verlaufen zahlreiche weite, diinnwandige Venen, um die das Faserwerk dichter
gefiigt, in wirbeligen Ziigen angeordnet ist und auch reichlicher Kerne enthilt;
ahnlich verhilt sich das Gewebe in der Umgebung des Recessus infundibuli, wo es
dann weiterhin allmahlich in die Hirnsubstanz tibergeht. Basophile und Pigment-
zellen fehlen in samtlichen Teilen der Neurohypophyse. Wohl aber finden sich in
ihren vorderen Bezirken veriistelte, gewundene, mit zahlreichen seiten- und endstin-
digen Ausbuchtungen versehene Drisenschlauche. Ihr Epithel ist einreihig, hoch-
prismatisch, mit runden, in der basalen Hailfte der Zellen gelegenen, mifig
chromatinreichen Kernen, das Cytoplasma mit Himatoxylin mehr oder weniger
angefarbt. Wie die Durchmusterung der Serie lebrt, stellen diese Epithelschluche

9%
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einen zusammenhingenden, von einem gemeinsamen Stamm (., Ausfithrungsgang**)
ausgehenden Baum dar (woriiber unten noch die Rede sein wird) und entsprechen
den von Erdheim als ,,Speicheldriisen’® beschriebenen heterotopen Bildungen.
Stellenweise erscheinen diese Formationen solid mit mehr unscharfer Abgrenzung
gegeniiber dem gligsen Gewebe.

Frontal schlieBt sich an die Neurohypophyse das grofle, das Chiasma iiber-
ragende, makroskopisch graurétliche Knotchen an (Abb. 2¢). Wie erwartet, besteht
es, und zwar zur Génze, aus Vorderlappengewebe. s besitzt etwa Eiform, mit
der Liangsachse von hinten oben nach vorne unten zu verlaufend. Vom Chiasma
ist es durch einen an seiner schmalsten Stelle im Paraffinschnitt 0,7 mm breiten,
von Arachnoidealbilkchen durchzogenen Spalt getrennt, in dem auch gréBere
Gefifle verlaufen. Der hintere Pol des Vorderlappens schlieBt in einem schmalen
Bereich unmittelbar an den am weitesten frontal auslvdenden Teil der Neurohypo-
physe an und verjiingt sich hirnwarts zu einem diinnen, zungenférmigen, vereinzelt
Plattenepithelhaufen enthaltenden Fortsatz, der als vorderer Beluy (Abb.24) die
obere und — wie der Verfolg der Schnittreihen zeigt — die Seitenflache des Hinter-
lappens bis ziemlich weit gegen seinen Ursprung hin bedeckt. Beziiglich Zellform
und Zellanordnung bietet das ziemlich stark vascularisierte Vorderlappengewebe
durchwegs das gewohnte Bild. s enthilt gleichmiBig verstreut kleine kolloid-
gefiillte Cystchen, in den riickwirtigen Partien einzelne groBere derartige Follikel.
Als Nebenbefund sei ein basal in der Nachbarschaft gréBerer Gefalle gelegener
tyvpischer Tuberkel erwihnt.

Auf weiteren, links seitlich der Medianebene verlanfenden Schnitien der Serie
ist die in dem zwischen Adeno- und Neurohypophyse ecinspringenden Winkel ge-
legene groBe Cyste getroffen. Es handelt sich um eine dullerst diinnwandige.
von einem ganz platten, einschichtigen Epithel ausgekleidete und einer zarten
bindegewebigen Hiille umgebene Blase. Sie enthilt eine kolloidartige Inhaltsmasse,
die bei Himatoxylin-Eosinfarbung vorwiegend leuchtend rot erscheint, daneben
aber auch einzelne blau gefarbte Abschnitte erkennen ldafit.

Von besonderem Interesse ist jener nahe der Mittellinie gelegene Teil des Hirn-
anhanges, woCystenwand, Vorder- und Hinterlappen unmittelbar aneinanderstofen.
s liBt sich die im iibrigen durchwegs einfach-platte epitheliale Auskleidung der
Blase, die wohl als abnorm grofle Rathkesche Cyste zu bezeichnen ist, hier nicht
weiter verfolgen, vielmehr schlieBt an umschriebener Stelle Vorderlappengewebe
unmittelbar an das Cystenlumen. In diesem Bereich o6ffnen sich auch einzelne
gréBere, kolloidhaltige Follikel des Vorderlappens in die Cystenlichtung. Auch mit
der Neurohypophyse steht die Cyste an einer der ebenerwihnten Zone benachbarten
Stelle, wie die Durchmusterung der Serie lehrt, in deutlicher Beziehung, insoferne,
als der gemeinsame ,,Ausfihrungsgang® der obenerwahuten Driisen im Hinter-
lappen an dieser, knapp an der Grenze zwischen Vorder- und Hinterlappen gelegenen
Stelle mit dem Cystenepithel in direktem Zusammenhang steht.

Was die schon mit freiem Auge erkennbare meningenle Hiille des Hirnanhanges
betrifft, so setzt sich die Arachnoidea (Abb. 2¢) vom Chiasma unmittelbar auf die
Adenohypophyse fort, wo sie an deren Vorderflache und insbesondere zu beiden
Seiten auch der Neurohypophyse betrichtlich dick erscheint. (regen diec Unter-
flache des Organs verliert sie an Machtigkeit und verschmilzt mit der samtliche
Hypophysenanteile in Fortsetzung der Pia umkleidenden diinnen Lage lockeren
Bindegewebes caudalwirts zu einem einheitlichen bindegewebigen Uberzug (Abb. 27).
An der oberen Fliche der Hypophyse verliuft in der Spinnwebenhaut seitlich je
ein groBeres Arterienstimmchen, von denen kleine Aste in heide Hypophysen-
lappen eintreten, sowie ein Venengeflecht etwa in der Mitte des zwischen Hirnanhang
und Chiasma befindlichen, von Arachnoidealbilkchen durchsetzten Spaltes.

Auf ecinem Sagittalschnitt aus dem Duradiberzug der Schidelbasis (Abh. 3A)
ist in Bestitigung des makroskopischen Befundes von einem Diaphragma sellae



Dystopia totalis cranialis hypophyscos. 2

turcicae oder einer Andeutung eines solchen nichts zu sehen. Die Dura, die auBer-
halb des Sattelbereiches eine Trennung in ein inncres und dubleres Blatt erkennen
148t, ist in letzterem anffallend verdickt und deutlich lamellir gebaut; zwischen den
einzelnen fibrosen Lagen reichlich lockeres, Gefalle fithrendes Bindegewebe sowie
einzelne von platten Zellen begrenzte Spalten. In den inneren Anteilen der Dura
kommen in diesemn Bereich auch da und dort verstreut kugelige bis langliche, tiberaus
kernreiche Zellhaufen vor, die manchmal Andeutungen einer konzentrischen
Schichtung erkennen las-
sen; stellenweise haben
diese  Bildungen mehr
strangférmigen Charakeer.
Es diirfte sich hierbei zu-
folge Lage und Aufbau
wahrscheinlich ura Endo-
thelzellmassen handeln,
wie sie J{. B. Schmidt unter
anderem im Diaphragma
sellae beschrieben hat und
von denen er annimmt,
daf} sie, vom endothelialen
Cberzuy der Arachnoidea
herrithrend, in dieDuraein-
gewachsen seien. — Groflere
GefiBe, die den Sinus in-
tercavernosi entspriichen,
waren weder in der harten
noch in der weichen Hirn-
haut nachzuweisen.

Die histologische Unter-
suchunyg der Schddelbasis
(Abb. 3 B) ergab folgenden
Befund : Boden und Seiten-
winde der seichten Sattel-
grubedurchwegsknéchern;
Reste eines Canalis cranio- B
phtlr:\'llgeus in Reih.en- Abb.3. A Duraiibersug des Keilbeinkdrpers. s Auskleidung
schoitten aus der Mitte  gor Sattelgrube. B Sagittulschnitt durch den Keilbein-
des Keilbeinkorpers nicht  kirper. o mittlerer, b dorsaler Teil des Septum sinuum
nachweisbar. Im rick- sphen.; ¢ Dorsum sellae; 4 Os occipitale; e hyaliner
wartigen Teil des Keil- Knorpel; s Sattelgrube; fr frontal. Lupenvergriferung.
beinhohlenseptums  sowie
in der dorsalen Wand und den caudalen Partien des Keilbeinkérpers und der benach-
barten Abschnitte des Hinterhauptbeins reichliche Mengen hyalinen Knorpels.
Hierbei erscheint es im Hinblick auf das massige Vorkommen und die ganz unregel-
miBige Anordnung des Knorpels im Bereiche des Postsphenoids und des vorderen
Teiles der Pars basilaris des Os occipitale unmdéglich, die Lage der Synchondrosis
spheno-oceipitalis, somit die Grenzen der genannten Knochen einigermaflen genaun
anzugeben. Stoccuda, der die Verknécherung der Spheno-oceipitalfuge beim Norma-
len und in gewissen pathologischen Fillen an Hand eines groBeren Materials unter-
suchte, stellte bei einem hinsichtlich seines Skeletsystems normalen 13jihrigen
Knaben eine einheitliche, etwa 2—3 mm dicke Knorpelscheibe von vollkommen
regelmaBiger Gestalt fest. Bei einem 15jahrigen Xnaben war der 1}/,—3 mm dicke
Fugenknorpel von einer am Durchschnitt wellenformigen Linie begrenzt. In anderen
ebenfalls normalen Fillen meist jiingeren Alters jedoch findet er — haufiger auf
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der Keilbein- als auf der Hinterhauptseite knorpelige Fortsitze der Synchondrose,
wie sie schon Virchow beim Normalen beschrieben hatte. ,,Sie erreichen in einzelnen
Fillen sogar eine Lange von 4 mm, sind oft sehr unregelmiBig gestaltet'” und ,,in
den ersten 10 Lebensjahren meistens etwas linger als in der spateren Zeit®
(Stoecada ). Ein Vorhandensein derartig reichlicher Mengen (groBenteils verkalkten)
Knorpels, wie in unserem Falle, steht in Widerspruch zu den von Stoccade an seinem
normalen Untersuchungsmaterial erhobenen Befunden. Wir werden in unserem
Falle die Ossifikation ecinerseits als unvollkommen, andererseits insbesondere im
Keilbeinkdrper als ganz unregelmaBiy fortschreitend bezeichnen missen. Leider
konnten die Epiphysen der Rohrenknochen nicht untersucht werden, weshalb wir
nicht angeben kénnen, ob die Abweichung der Verknécherung vom Normalen
nur die genannten Anteile der Schidelbasis oder auch andere Teile des Skelet-
systems betraf. Das Lingenwachstum war im vorlicgenden Fall jedenfalls nicht
gestort (vgl. die Tabellen Pfuhis); auch klinisch fanden sich keine Anhaltspunkte
fiilr eine endokrine Storung.

Nach diesem makroskopischen und mikroskopischen Befund handelt
es sich demnach bei diesem 14jahrigen Individuum um eine Mifibildung
der Hypophyse. als deren wesentliche Charakteristica folgendes hervor-
zuheben wire:

1. Die einzelnen Anteile des Hirnanhanges liegen in einer von der
Norm abweichenden Lage zur Ganze subarachnoideal in nichster Nach-
barschaft der Hirnbasis. Adeno- und Neurohypophyse, denen sich seit-
lich eine mit beiden Lappen zusammenhangende grofle kugelige Ruthke-
sche Cyste beigesellt, stellen ebenfalls etwa kugelige, hintereinander ange-
ordncte Kirper dar, die im Gegensatze zur Normn nur in einem kleinen
Bereich unmittelbar aneinander stoflen. Ein gestaltlich dem normalen
Hypophysenstiel entsprechender proximaler Abschnitt der Neurohypo-
physe fehlt, vielmehr geht der Hirnteil der Hypophyse ziemlich unmittel-
bar aus dem Hirnboden hervor. Dieser weist die normalerweise in diesem
Bereich bestehende trichterférmige Konfiguration nur unvollkommen auf.
Die Parenchymmenge beider Hypophysenlappen ist als normal anzu-
sehen.

2. Hypophyse und Sella turcica bicten in keiner Weise die sonst
bestehende weitgehende gegenseitige Abstimmung ihrer Oberflichen dar.
Die Sattelgrube stellt eine nur seichte Eindellung der Schidelbasis dar,
die ihre sonst gemeinsam mit dem Operculum zu spielende Rolle als
Includens des Hirnanhanges vermissen lafit. Ein Diaphragma sellae
fehit. Als weitere Anomalie der die Hypophyse umgebenden Stiitz-
substanz ist das Vorkommen reichlicher, unregelmaflig gestalteter Knor-
pelmassen im Clivus hervorzuheben.

Bevor wir uns mit den Momenten beschiftigen, die moglicherweise
an der Entstehung dieser Fehlbildung des Hirnanhanges beteiligt sein
konnen, sei kurz der bisher bekannten Fille von HypophysenmiBbil-
dungen Erwdhnung getan.

Ohne auf die Lageanomalien der Hypophyse bei Anencephalen und auf
das Yorkommen eines dystopischen Hirnanhanges in einem persistierenden
Canalis craniopharyngeus naher einzugehen, Befunde, die mit den bei
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uns vorliegenden Verhdltnissen keinerlei Verwandtschaft aufweisen, sei
hier nur auf die von Priesel erstmalig beschriebene Dystopie der Newro-
hypophyse hingewiesen. Eine gewisse Ahnlichkeit mit unserer Beobach-
tung bestand bei den von ihm mitgeteilten Fillen insoferne, als die Neuro-
hypophyse nicht intrasellar, sondern, mehr weniger der Hirnbasis ge-
nihert, #ber dem wohlausgebildeten Diaphragma sellae turcicae lag.
Die Verbindung zu der in einer verkleinerten Sella befindlichen Oro-
hypophyse stellte ein aus Vorderlappengewebe aufgebauter, stellenweise
Rathkesche Cysten enthaltender Strang dar. Analoge Beobachtungen
einer isolierten Dystopie der Neurohypophyvse liegen von Lhermitte und
Roeder, E. J. Kraus, Hamperl und Bosisio vor. Als Ursache dieser sel-
tenen MiBbildung sieht Priesel die zu weit frontal stattfindende Aus-
stittpung des Processus infundibuli an. Erfolgt diese nicht wie gewthn-
lich hinter dem Gipfel der Rathkeschen Tasche, sondern weiter stirnwarts
und damit #@ber dieser, so findet auch die weitere Ausbildung der Neuro-
hypophyse nicht hinter, sondern iiber dem Vorderlappen statt. Das
umgebende Mesenchym triyt diesen abweichenden Verhéltnissen Rech-
nung und es entsteht eine kleinere Sattelgrube, die nur fiir die Aufnahme
der Orohypophyse bestimmt ist. Hamperl nimmet fiir seinen Fall, bei
dem die dystopische Neuroliypophyse als eine knotige Anschwellung des
Infundibulums imponierte, die mit der intrasellaren Adenohypophyse
durch einen langen, nach vorne und.abwirts verlaufenden, aus Vorder-
lappengewebe bestehenden Strung verbunden war, ebenfalls eine Stérung
im Ausstillpungsvorgange des Infundibularfortsatzes an, und zwur in
dem Sinne, dall das Auswachsen der Neurohvpophysenanlage zu einem
bestimmten Zeitpunkte unterbrochen wurde.

Die genannten Mifibildungen, die von den Autoren auf Entwicklungs-
stérungen des einen der epithelialen Anteile der Hypophyse zuriickgefiihrt
werden, scheinen uns jedoch fiir den vorliegenden Fall keinerlei Hinweise
auf die in unserem Falle bestehende Art der Entwicklungsanomalie zu
geben. In unserem Falle liegt eine Dystopie der (fesumthypophyse vor,
und wir werden eine sémtliche Teile des Organs betreffende Stérung anzu-
nehmen haben. Was die rdaumliche Beziehung von Vorder- und Hinter-
lappen zueinander betrifft, so ist sie, wenn man von der Form der Ab-
schnitte absieht, als eine der Norm entsprechende zu betrachten. Nur die
Lage des Gesamtorgans als solchem weicht hinsichtlich seiner Beziehung
zum Knochen sowohl als auch zur Hirnbasis vom Normalen ab. Irgend-
ein Faktor, der im Laufe der Entwicklung eingetreten ist, muf fiir die
kraniale Lage beider Organteile verantwortlich gemacht werden.

Es seien nun einige Stadien aus der Entwicklung der Hypophyse
wiedergegeben, die uns in diesem Belange von Bedeutung erscheinen,
wobei vor allem auf die topographischen Beziehungen zwischen Hypo-
physenanlage, Hirnbasis und Rachendach hingewiesen sei. Wie ins-
besondere aus den eingehenden Untersuchungen Hochstetters hervorgeht,
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liegt von den friihesten Fetalstadien an ,.das Dach der Hypophysentasche
dem Zwischenhirnboden beinahe unmittelbar an, und zwar so, dafl man
zwischen beiden nur da und dort vereinzelte platte mesodermale Zellen
eingelagert findet. Diese innige Anlagerung reicht aber auch in frontaler
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Abb. 4. Stadien aus der Entwicklung der menschlichen Hypophyse. A Mediansagittal-

schnitt durch die Hypophysenanlage eines Embryos von etwa 6 mm gr. L. ¥ /. Vorder-

hirnbldschen; 7.5, Ilypophysenbucht; CA Pl Chiasmaplatte; fr frootal. B Frontalschnitt

dureh die Hypophysenanlage eines Kmbryos von 3,35 mm gr. L. Z.H. Zwischenhirnhoden;

DB.K. Bindegewebskeil: 1.3/, Hypophysenmund. >Mikrophotographien von Prof. Dr.
F. Hochstetter.

Richtung weit dber das Gebiet der Hypophysenbucht hinaus® (Hoch-
stefter) (Abb. £A).

Spater dann, bei Embryonen tiber 8 mm groBter Linge ,,beginnt sich
die frontale Wand der Hypophysentasche von der Zwischenhirnwand
in der Weise zu isolieren, daB} sich zwischen diese beiden Wande von der
Seite eine’* am Frontalschnitt , keilférmige Masse von Bindegewebszellen
vorzuschieben beginnt” (Abb.4B). Nur im Bereiche eines breiten,
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median gelegenen Streifens, der bis an die Chiasmaplatte heranreicht,
bleibt das Epithel der Rathkeschen Tasche mit dem Zwischenhirnboden
zundchst noch in ummittelbarer Beriihrung, gewissermafBlen als ob in
diesem Bereich ,.ein besonders inniger Zusammenhang der Abhcbelung
der Taschenwand von der Hirnwand dureh das vorwachsende Mesoderm-
gewebe einen gréferen Widerstand entgegensetzt™ (Hochstetter). In
der Folgezeit macht dieser Ablosungsprozefl jedoch auch in diesem
Gebiete weitere Fortschritte und , hilt mit der Stielung der Hypophyse
durch Vermehrung des Mesodermgewebes®, das dann zum gréBeren Teil
das Material fiir die Bi[dung des Schadelgrundes liefert, ,.gleichen Schritt*.
Auch heim weiteren Wachstum der Hypophyse spielt das Mesodermgewebe,
,das sich zwischen Hirnwand und Rachendachepithel entwickelt
und das letztere gewissermafBlen vom Hirn abdrangt (Hochstetter),
eine wesentliche Rolle. Besonders auffallig ist die Leistung des bei Bil-
dung des Hypophysensickchens gegen die Mindung der Hypophysen-
tasche zu vorwachsenden Mesoderms (vgl. Abb. 22, T. VI der Arbeit
Hochstetters).

Bei alteren Friichten bis hinauf zu einer Linge von etwa 41.6 mm
S.S. L. (wieder unter Zugrundelegung der Hochsteiterschen Arbeit)
erinnert die Situation der nunmehr schon deutlich in Erscheinung treten-
den Hypophyse und deren Beziehung zu Hirmwand und Schédelanlage
weitgehend an die bei unserer MiBbildung vorliegende Lageanomalie
(vgl. Abb. 30, Taf. VIIL der Arbeit Hochstetfers). Es bestehen also in
unserem Falle noch die topographischen Verhdltnisse jener frithen FEnt-
wicklungsstufen. Wahrend normalerweise spater ,.bei dlteren Embryvonen
der Zwischenhirnboden sich von der Hypophyse allméhlich entfernt
und so eigentlich erst richtig jene Ausladung seines Bodens entsteht. die
man als Trichter bezeichnet™ (Hochstetter j, wird man in unserem Falle
mithin entweder eine etwa um diese Zeit einsetzende Stdrung in der (zu
einem gewissen Grade) bereits eingeleiteten Abdringung der Hypophysen-
anlage bzw. ein von allem Anfang an bestehendes Zurickbleiben der Meso-
dermuvermehrung zwischen Hypophysentasche und Hirnwand, welche diese
Abdringung bewirkt, wohl annebhmen konnen. Der Endeffekt wére in
beiden Fillen der gleiche. Zufolge der fehlenden Umfassung durch das
Mesodermgewebe wird die Hypophyse ihre innige Anlagerung an die
Hirnbasis beibehalten; die Bildung von Hypophysenstiel und Trichter
unterbleibt ebenfalls. Auch die normalerweise bestehende weitgehende
Anpassung der Hypophyse an die Sattelgrube wird bei dieser Situation
begreiflicherweise wegfallen. Jeder Teil der Hypophyse mag entsprechend
seiner Wachstumstendenz spaterhin in dem lockeren Gewebe der Lepto-
meninx ziemlich ungehindert zur Entwicklung gelangt sein. Man beachte
nur in unserem Falle die auffallende Ausdehnung des Organs im sayit-
talen Durchmesser, wéahrend gewéhnlich der Querdurchmesser den
Lingendurchmesser iibertrifft. Die obengeschilderte Cyste, von der wir
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wohl irgendeinen Zusammenhang mit dem ehemaligen Hypophysen-
sickchen vermuten diirfen. wird infolge weiterer Sekretion ihres Epithels
notwendigerweise Kugelform annehmen. Jenes Material, aus dem Dura
und auch Diaphragma sellae hervorgehen. lag in unserem Falle zur
Giénze wunterhalb der Hypophyse und nicht um bzw. iither dieser. RBei
Wegfall der Lagebeziehung der Hypophyse zur Schiadelbasis ist es ver-
standlich, daB in unserem Falle die Bildung eines Diaphragma sellae
unterblieb. Die Differenzierung der Hirnhdute filhrte auch im Sella-
bereich zu demselben Ergebnis, wie es an den iibrigen Teilen des Schidels
die Norm ist : die Dura stellt eine einfuche, dem Knochen innig anliegende,
jedoch etwas verdickte, fibrose Membran dar.

Als fithrendes Moment fiir die formale Genese der in Rede stehenden
MiBbildung des Hirnanhanges méchten wir somit nicht eine fehlerhafte
Entwicklung der aus der Rathkeschen Tasche bzw. dem Zwischenhirn-
boden hervorgehenden epithelialen Anteile der Hypophyse, sondern das
von der Norm abweichende Verhalten des die Hypophysenanlage um-
gebenden mesodermalen Bildungsmaterials ansehen, das bei einer zundchst
normal angelegten Hypophyse die geschilderte Lageanomalie zur Folge
hatte. Uber die kausale Genese dieser Fehlbildung vermégen wir ebenso-
wenig etwas auszusagen, wie {iber die der gleichzeitig bestehenden anderen
Fehlbildung mesodermalen Gewebes bei dem gleichen Individuum.
niamlich des Defektes in der Kammerscheidewand des Herzens. Wir
mochten diese gleichzeitiz bestehende Verbildung eines vom mittleren
Keimblatt abstammenden Organs unterstreichen und eventuell zur
Stittzung unserer Annahme eines in diesem Falle abnormen Verhaltens
des Mesoderms heranziehen. Auch auf die Ossifikationsstérung des
milbildeten Keilbeins sei in diesemn Sinne hingewiesen.

Es sel an dieser Stelle noch der Vermutung Ausdruck gegeben, daf3
auch in Fillen anderer Hypophysenmilbildungen das Mesoderm an der
definitiven (estaltung des Hirnanhanges zumindest mitbestimmend sei.
Auf die weitgehende Abhangigkeit von Lage und Form der Hvpophvse
von der Ausbildung der oft stark miflbildeten Schadelbasis bei Anence-
phalen wurde bereits von £. .J. Kraus hingewiesen. Abgesehen von diesen
Fallen besteht auch bei der Dystopie der Neurohypophyse ( Priesel) eine
sehr innige rdéumliche Beziehung zu dem umgebenden Stiitzgewebe.
jedoch nur hinsichtlich des Driisenteiles des Organs. Man denke nur an
jenen, von der in der Sella allein gelegenen Orohvpophyse entspringenden,
die Liicke im Operculum durchsetzenden. aus Vorderlappengewebe
bestehenden Strang, welcher zu der an der Hirnbaxsis verbliebenen Neuro-
hypophyse hinzieht. Unter Beriicksichtigung jener wichtigen, besonders
durch die Untersuchungen Hochstetters klargestellten Rolle, die das
Mesenchvm bei der Entwicklung des Hirnanhanges spielt, erscheint
uns der Gedanke nicht von der Hand zu weisen, als sei in den Fallen von
Dystopie der Neurohypophyse wahrend der Entwicklung nur der Vorder-
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Jappen von der Umfassung und caudalwirts gerichteten Abdringung
durch das umgebende Mesodermgewebe betroffen worden, mit anderen
Worten, es sei die Stielung der Hypophysc einen Schritt weiter weg vom
Gehirn erfolgt als es normal der Fall ist, namlich nickt hirnwdris von der
gesamten Hypophysenanlage, sondern unter der Neurohypophyse, zwischen
dieser und der Adenohyvpophyse.

Zusammenfassung.

Es wird ein Fall von Millbildung der Hypophyse beschrieben, der
dadurch gekennzeichnet ist, daBl ein beziiglich der Lage seiner Anteile
zueinander anndhernd normal konfiguriertes Gesamtorgan aufBerhalb
des Tiirkensattels gelegen ist. Eine abnorm seichte Sella, verbunden
mit einem Fehlen des Diaphragma sellae sowie ein abnormer Aufbau
des Keilbeinkorpers liegen gleichfalls vor. Letzterer Befund, zusammen
mit einem gleichzeitig bestehenden Septumndefekt des Herzens legen unter
Beriicksichtigung der normalen Entwicklung der Hypophyvse die Ver-
mutung nahe, dafl die in Rede stehende Fehlbildung nicht auf eine das
epitheliale Bildungsmaterial betreffende Entwicklungsstérung zuriick-
zufiihren sei, sondern im wesentlichen eine Anomalie des Mesoderm-
gewebes darstelle.
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