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Fiir jeden Pathologen, der sich allgemeinbiologischen Fragestellungcn 
nicht versehlieBt, ha~ die Besehaftigm~g mit dem hypophys'~m:,n Zwerg- 
wuchs etwas Fesselndes. Dies Leiden g ib t / iber  eine endokrine Steuerung 
des Waehstums und der Ent, wicklung Aufschlul], die ohne seine Kenntnis  
nieht geahnt  worden w~re. Seine Analyse mul~ notwendig zur Erhe lhmg 
der noeh so dunklen Waehstumsvorghnge wi~hrend der Entwiekhmg 
beitragen. 

Aul3erdem lehren (lie bisherigen Erfahmmgen, dab (lie Waehstums-  
steuerung dutch die t fypophyse  nieht, ohne Mitwirkung gewisser Hirn-  
teile erfolgt. Ob dabei das Zentralnervensystem mehr eine vermittelnde 
oder cine iibergeordnete I~o]le spielt, ist bisher unklar. Jedoeh seheint 
alas Gehirn - -  und vor allem das Zwisehenhirn - -  auf dem einen oder 
anderen Wege einen Einflug auf Formbildung und Stoffwechsel auszu- 
tiben, der fiir den pathologischen Morphologen zun~ehst wenig deutlieh 
ist, wiLhrend der :Kliniker und der experimentelle Physioh~ge. hier sehon 
weitgehende Sehliisse gezogen haben. An Hand geeigneter P~Llle muB 
nun erst eine solide anatomisehe Basis erarbeite, t werden, auf Grund 
deren die Beziehung des Zwisehenhirns zur Hypophyse  ohne allzu kiihne 
Spekulation er6rtert werden kann. 

Der bier mitgeteilte I,'a,ll hypophysitren Kleinwuehses hat  in den 
bei(len angedeuteten ]"orsehungsrichtungen bemerkenswerte ~efunde  
er~eben~. . Als Ursaehe tier StSrung war nieht  ein direkt, er Au,..fad~ ' ~ d e s  
Vorderla[,pel~gewebes nachzuweisen, son(tern es lag eine Zu,s'ammenhangs- 
lrennung im HyTmphy,ven-Zwi:~chenhirn,s'y.sb'.m vor, welehe in die Art  der 
Zusammenarbei t  seiner Teile cinen Einbliek gewghrt.  ]Die ]?olgen der 
Erkra~akung ant Ske.let n6tigen ztt einer bisher niehg durehgeffihrten 
:ITrennung zwisehen produktiven und involutiven Vorgi~ngen, deren relative 
UnabhSngigkeit  dm'eh die bier herrsehenden Verhhltnisse ofNnbar  wird. 

A'linische Vorgeschichte. 3 Tage vor seinenl Tode wurde tin 45jAhriger Kauf- 
mann in die Psychiatrisehe und Nervenkliuik der Charit6 = aufgenommen, fiber 

t Im Auszug ~uf der T,~gung Westdeut, seher P,~thologen zu G6ttingen (15 .5 .35)  
v o r ~ e t t , ' a g e n .  

2 Herrn (leh.-l'~at Bonnhor bin ich [/it' die freundliche l~'berlassung der 
l'~rankengesehiehte zu grogem Dank vertfflichtet. 
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d~sen Vorgeschichtc yon seiner ~[utter folgende Angaben zu erlangen waren: 
Seine EItern sind gesund, beidc 72 Jahre  alt. Eia Bruder starb mit  21 Jahren an 
Luagentuberkulose, der andcre Bruder ist -:k3 Jahre  air und gesund. 

Als Kind hat sieh der Patient zun'~ehst normal entwickelt, rechtzeitig das 
Sprechen und Laufen gelernt. An Kinderkrankheiten machte er Diphtherie und 
Masern dutch. Er  besuehte die Volk~schule mig gutem Erfolg, ohne sitzen zu bleiben. 

Veto 10. Lebensjahre an blieb cr in tier Entwie -ldu~lg zurfick, indem das K6rper- 
wachstum aufh6rte und die PubertKt ausblieb. Dabci war er sonst bis in die letzten 
Jahre gesund. Lediglich stellten sich 5fter Schwellungen der Kniegelenke tin, 
die sich beim Stehcn nach hinten durchbogen. Naeh der Volkssehule ging der 
Patient zu einem Rechtsanwalt in die Lehre. Anschliellend kam er in clue groflc 
Fabrik, in welchcr er 20 Jahre, bis zu seinem Tode, ge.arbeitet hat. Zuletzt be- 
kleidete er die Stelle eines I-[auptbuchhalters. Nach ]i'eicrabcnd war er noch im 
Parteigericht und im Sparkasscnausschull der Stadt t~ttig. In seinen )u ist er viel 
gereist, auch ins Ausland. 

)f i t  Frauen hat  sich Pat. hie abgegeben. Er war als hilfsbereitcr Mann b~rliebt 
und hatte vicle Freunde. Wegcn seiuer vielfachen T/itigkeit kam er nut  ~venig 
zum Schlafen. Er rauchte viel Zigarett~n und kam bin , n d  wieder einmal betrunken 
nach Hause. Veto Arzt wttrde er mit  Thyreoidintabletten behandclt, vermutlich 
well er abzunehmea wiinschte und der Arzt eine Sehilddriiseninsuffizienz annahm. 

Seit einem Vierteljahr ist eine ]allgsame Jkuderung im Weserl des Patienten 
eingetreten. Er  wurdc gereizt und einsilbig, hat abet bis zuletzt bei seiner Fabrik 
gearbeitet. Er war sehr ~rerf, rgert, weun jemand auf der Strafle wegen seiner Klein- 
heir Bemerkungen iiber ihn machte, im Bonehmen zu den Eltern wurde or patzig, 
einige Male gab es Streit. In der lctzten Zeit hat er keinen Alkohol mehr vcrtragen. 
2 Woehen vor der Krankenhauaaufnahme crlitt  er einen ,,Sehlaganfall", wie er 
sich sclber ausdriickte. Er legtc sich zu Bert, erbrach, sehlief sehr unruhig, fiel 
mehrmals aus dem Beth. Kein Fieber. Er sprach wenig, klagte fiber KopI- und 
Nackensehmerzen, woltte nichts mehr zu sieh nehmen trod lieB unter sich. Den 
herbeigerufenen Arzt  lehnte e r ab .  SchlieI~lich hattc er mit  geschlossl:nen Augen 
dagelegen, sich kaum mehr bewe~gt und auf _Mlsprachc kaum reagiert, nur bin und 
wieder mit dem JKopf geschiittelt und unverst/s gebrummt. Veto Arzt  wurde 
mm die l~berweisung in die psychiatrischc Kliaik veranlagt. 

Klini.scher .Bejund. Pat. wird in sehwer benommenem Zustand gebrach~. Auf 
Anruf reagiert er mit einem unverst/indlichen Wortschwall in kindlicher TonhShe. 
Er  schl~gt die Augen kaum auf, macht Abwehrbcwegungea bei der Untersuehlmg 
~md sehD, ft sofort wieder eiu. 

Zwerghaftcr Wuchs, feminiuer Habitus, kimilieh-hypop]astischcs Genitale. 
Hoden nicht palpabe], Haut trocken. 

Herzgrenzen rege]recht, Puls stark beschleunigt, P, lutdruek 120/70. Ober- 
fl/~chliche Atmuug nfit langeu Intcrvalleo, Keine siehere D~rnpfung fiber den 
Ltmgea. Milz und Leb~:r nich~ zu ffilflcn. (_bcnua recurvata. L~llt w/ihrend der 
Untersuehung miter sich. 

NctLrologisch: Links abgeschwf, chter Cornealreflex, Tiefstand des linken Mund- 
winkels, vorfibergehend rechts positiver Babinski. Sehnenreflexe der unteren 
Extremitaten links schwerer auszul6seu als rechta. Klonisehe Nacbzuckungen beim 
AehiIlessehnenreflex. K_eine sicheren Parescn. 

R6ntgenaufnahme des SchSdels: Hydrocephale Form;  SchS, delbasls, insbesondero 
die Sella, normal konfi~rriert. Dieht unter dem Scllaeingang ,.schmale VerkJ~l- 
kungea, bei denen es sich wohl um verkaLkte Gef/~I3e handelt". Iln Urin kein 
Zucker odor Eiweil]. ]ira Blur 13 060 L,2ukocyten mit geringer Linksversehiebung, 
keine An~,mie. ]ira Liquor, der sieh unter Druek entleec, rt, keine ZeIlvermchrtmg. 
keine pathologischcn Elemente, leichte Gelbfii, rbung, Reaktionen auf Lues negativ, 
Ges,~mteiweiB im Bereieh des Normalen. 
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Klinischtr Verla'u[. Vorabergehender Vcrdacht auf Raehendiphtheric, kulturell 
nicht best/itigt. :Kein Fieber. Behandlung mit Tr~ubenzucker, C~mi)her und 
Coffein. Zunhchst keine Ver~iaderung des Zustaades. Nach 3 Tagen wird der Puls 
immer kleiner und die Atmtmg unregclmg~ig. Trotz tterzmittelgaben tritt der 
Tod ein. 

Das gesamte, zum Tode fiihrende Kr~nkheit~bild erweekte den Verd~cht auf 
Encephalitis odor Thyreoidinvergiftung. Die Wachstumshemmung wurde :ds 
hypophys~tr angesprochen. 

I)er khnische Verlauf ltil]t also zwei Krankheitsphasen erkennen: 
ZunS.chst eine Waehstumsst5rung, die mit dem 10. Jahre  einsetzt und 
mit subjektivem Wohlbefinden einhergeht. Die Pubert:~i,t blieb aus. 
Psychisch fehlte sexueller Antrieb; die Intelligenz war gut, wenn nicht 
sogar iiberdurchsehlfittlich. Sodann im ]etzten Vierteljahr eine Reihe, 
aueh psychischer, Krankheitssymptome, (tie unter sehnell fortscbreitender 
Verschlechterung bis zum Tode zunahmen und auf eine ~hwet~ Seh:~di- 
gung des Zentralnervensy~tems schliel3en lie~en. 

Sektio'tu~be/und: Die t6dliche Erkrankunff. Als Ursaehe des t6dlichen 
Leidens ergab (tie Sektion (1607/37 des Pathol. Inst i tuts  der Universit~t 
Berlin) eine ausgedehnte Melanosarkomatose. Am st~rksten war die 
Metastasierung iI~ das Gehirn, yon dem alle Teile betroffen waren. In 
der reehten Kemisphi~xe war eine grol3e Metast.ase apoplektiform erweieht.. 
0dem und Hyperi~mie des Gehirns mit Abplattung der Windungen und 
Troekenheit der l)urainnenflhche; Hi~matoeephalus internus. Auf 
zentralen Tod deuteten der Mangel an Leiehengerinnseln sosvie eine 
C~ranose der inneren Organe. Weitere, meist kleinknotige 3Iegastasen 
fanden sieh in Leber, Milz, Nieren und Nebennieren, Sehihtdrfise, Lymph-  
driksen versehiedener I~egionen, Pankreas, Knoehenmark und Darm- 
sehleimhaut. Der Herzmuskel war triib und schlaff, die rechte Kammer  
fet.tdurehwaehsen. :A_kutes 0dem und ehronisehes Emphysem der 
Lungen. Die Suehe naeh einem Primhrtumor war vergeblieh. Die Augen 
waren frei yon Tumor. An der Haut  des gumpfes  und der Oberarme 
zahh~iehe Epheliden ; in der linken Leistenbeuge ein zotgiges Gesehwiilst.- 
ehen, das rich histologiseh als gutartiger papilliLrer Naevus erwies. Aueh 
aus anamnestisehen Angaben ging l,iehts hervor, was etwa Err friihere 
Entfermmg eines Naevals spreehen wtirde. 

Die LeiehentKfnung ergib~ also zun~ehst, (tab die letzt.e, zum Tode 
fiihrende Phase des Krankheitsverlaufes keinen direkten Zusammenhang 
mit der seit langem bestehenden Waehstumsst6rung besitzt. Vielmehr 
ist ihr tSdheher Ausgang dutch eine Melanosarkomatose mit besonders 
sehwerer 5[etastasierung in das Gehirn bedingt. Nunmehr kann dazu 
iibergegangen werden, eine genauere Besehreibung der hier vorhandenen 
Kleinwtiehsigkeit zu geben. Zunitehst soil das ~.ugere des Verstorbenen 
gesehildert werden, dann auf den ~ f u n d  an den Blutdriisen eingegangen 
werden. Naeh der ErSrterung desselben werden die Skelegver~nderungen 
des ]?alles be~sehrieben und gewiirdigt. 

36* 
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_:4"ufierer Ha .b i tuo ' .  Der  1'-4,6,7 em grol~e und 44 kg sehwere  ~[enseh 

zeigt  e inen  K/.irt~erbau, dessen wicht, igste Zfige du t ch  Abb.  l g u t  wieder -  
gegeben  werden .  7Der P~umpf is t  lang  und  gedrungen ,  (tie Exf_remi t i t ten  
s ind  eher  ku rz  und  feingl iederig.  Das  F e t t p o l s t e r  r e e h t  "krifftig en t -  

~ icke l t ,  so (tag vo r  ~dle, m a m  g u m p f ,  a b e r  
a uch an  den Ext remi tS ,  t e n ,  (lie K o n t u r e n  

san f t  ve r s t r i ehen  sind. Die  F e t t v e r t e i l u n g  
is t  yon  weib l iohem Tyt). Das  Ges i ch t  hat. 
e ine  rund l i che  F o r m ,  i~hnlich wie be im K i n d e .  
Das  k le ine  I~2inn flieh'~ e t w a s  zur i iek .  D e r  
Gesichts~ulsdruek ist  sehlaff ,  fas t  seni l .  

Die  B e h a a r u n g  des Kopfes  dich t, he l l b lond ,  
l ang  und  seh l ieh t .  F a r b e  der  I r i s  b l a u g r a u .  
K e i n e  B e h a a r u n g  ties l~,mnpfes, F e h l e n  der  
B a r t b e h a a r u n g .  Die  M a m i l l e n g e g e n d  t r i t t  
n i c h t  besonders  h e r v o r ;  auf  d e m  E i n s c h n i t t  
ke ine  DI'ii .senk6rper e rkennba r .  _Der T h o r a x  
r eeh t  st;ark gew61bto, der  ep iga s t r i s che  W i n l w l  
e twa  90 ~ A m  13aueh keine  S t r i ae .  Da,,' Mere-  
b ru in  abso lu t  k indl ich ,  3 em lang.  Zu be iden  
Se i t en  desse lben e rheben  sich f e t t r e i c h c  H a u t -  
~4ilste,  d.ie in das  i l ache  S c r o t u m  aus l au fen .  
Die  Ges ta l t  der  K n i e g e l e n k e  ist  a b n o r m .  
Wie Abb.  I e r k m m e n  lgBL b e s t e h e n  G e n u a  
reourw~ta.  Die  p r o x i m M e n  T i b i a e n d e n  s ind  
nac'h dorsa l  v e r l a g e r t ,  so (.lab (lie P a t e l l a  
zur  vorde ren  Sch i e , t be inkan t e  c inen  unge-  
wi ihnl ich  s te i len  Winke l  b i lde t .  

Die  in Tabe l le  1 w iede rgegebenen  g e n a u e n  

~kl, b. 1. Leiche ,los .I,;ji~hrigen KS, 'permal~e best&tigen zahlemn/iJ3ig das  Vor-  
Kteinwiiohsigen. liegert Mndl icher  P r o p o r t i o n e n .  Die  Oberl~i+ngt' 

Tab~:lle 1. Z u s a m m v n , s t c l l u n g  dL+r J~.St'perma, 13u des 4 6 j g h r i g c n  
Kle in  wi tohs igen.  

LS.nge . . . . . . . . . . .  146,7 cm 
Gewicht . . . . . . . . . .  44,0 k.,.," 
,.Symphyse-l~'t~ flsohle . . . . .  77,4 cm 
Slaannwei te . . . . . . . . .  143.7 ,. 
Akromion-2vIittelfingerspitze . . 68,7 ,, 
Trochanter -iFu [!/sohle . . . . .  75,6 ,. 
Darmbeinkammbreit, e . . . . .  26,5 ,. 
D~rmbeinstaclaelbrcite . . . .  24,7 ,. 
Trochanterenbreite . . . . . .  28,0 .. 
Transversaler Brustdurehmesser 24.8 .. 
SagittMer Brustdurchmesser 15.3 ,. 
Kotffum.fang . . . . . . . . .  56,0 .. 
Brustumfang . . . . . . . .  7 7 , t )  , ,  

Bauchumfang . . . . .  76.5 cm 
Kopfl/Jalge . . . . . . .  1,q.0 ,. 
Kopfbreite . . . . . . .  15,t} ,. 
Gr6P~te J ochbogenbreit,~ . I2.7 .. 
UnU;rkieferwinkelbreite . 10.0 ,, 
Gesichtsliinge . . . . . .  11.t;  ,, 
F e  t t p o l ~ t ~ r d i c l c e n  : 

O b e r s c h e n k c l a u l 3 c n s e i t e  4 . 0  , ,  

Bauch . . . . . . .  3 , 5  .. 
N~cken . . . . . . .  2,5 ,. 
Sternum . . . . . . .  1 , 8  ,. 
OberarmriickflS, chc 2,S ,. 
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iiberwiegt fiber die Unterl~tnge. Die Spannwei te  is t  relagiv zu klein.  
Von einer Wiedergabe  der Organgewichte  in der Zusa.mmenstelhmg 
wurde abgesehen, weil i iue  Oe~4ehte durch die ausgebrei te te  5[egasta- 
sierung des Nelanosarkoms,  viel leieht  aueh dutch eine h inzugekommene 
Gesehwulstkaehexie in uni ibersehbarer  Weise sekundi i r  verimder~ sind. 

Es l iegt also eine Kleinwiichsigkei t  infaI l t i l is t iseher  Pr~tgung vet ,  
welehe mi t  dent :Fehlen sekund~t~er Gesehlechtsmerkmale  und m~tlliger 
Fettsueht .  einhergeht.  Das W a e h s t n m  ist  nu t  in m~Bigem Grade  gehemmt  ; 
immerh in  iibersehreitev die K6rperlS, nge (146,7 am) nu t  um weniges die- 
jenige anderer  eingehend besehriebener  Fhl le  (Berblinger 143,5 era; 
Erdheim. 14:2,0 era). 

HypoIJhy,~enzwis.chcn]~i~'nsyste.m. Mit freiem Auge waren an  der  
H y p o p h y s e  mar wenig Ver~mdermlgen zu erkennen.  Die Ges ta l t  des 
Ti i rkensat te ls  wieh weder rOntgenologisch noeh am mac~,rierten Pri~parat  
yon der Norm ab. Kypophyse  a n d  Z~dsehenhirn  ~n~'den zm~ikehst in 
e inem Stfiek aus der  Leiche en tnommen,  ,toeh lieB sieh der Zusammen-  
hang n ieht  erhal ten,  wei[ das deut i ieh  verbre i te r te  Verbindungsst f iek  
zwisehen beiden briiehig und zum Teil k a l k h a r t  war.  Die Ausl6stmg 
des Tfi l 'kensat te l inhal tes  gelang vol ls thndig;  dureh diesen Teil wurde 
eine vollsffmdige Sehni t tser ie  in sag i t ta le r  g i e h t u n g  al~gelegt. E r  war 
e twa um die HS, lfte gr6Ber als eine normale  l t y p o p h y s e .  Die Dnra  lieB 
sich n ieb t  abl6sen, ein Opereulmn war  n ieht  zu erkennen.  ~hl St.elle des 
St.ieles sah man die untere Hi~lfte des erw~hnten brei ten Verbindungs-  
.~tiiekes, yon (tent sieh mehrere st, rebenar t ige  k a l k h a r t e  Auslitufer 
s t r ah lena r t ig  auf dem ] ) i a p h r a g m a  sellae ausbre i te ten .  

A_ls zweites P r ~ p a r a t  wurde der Boden des 3. Ventr ike ls  mit  Chiasma 
usw. untersueht ,  gleiehfalls in sagi t ta len  Seriensehnit.ten. Beim Bliek 
in den 3. Ventr ikel  yon oben sah man  ganz normale  Verh~ltnisse.  :Bliekfe 
man yon unten auf das P r~para t ,  so sah man an Stelle des In fund ibu lum 
einen brei tbasigen s tumpfen Kegel,  ansehe inend  aus dem gleiehen 
5Ia ter ia l  ,~ie das  untere St ielende an  der H y p o p h y s e .  

Zur B~!schreibmlg dec hi~tologischell Verhiiitnissc wird jc ein Schnit.t dcr I~iden 
Scrien herausgegriffen, der etw:~ in dcr Mcdiancbene liegt. Am~iihernd die iI/s 
des Tiirkensat.telinhaltcs bcstedlt aus Vorderlappcngewcbe (HVL, Abb. 2). Dutch 
di~; :Pntkalkung des 5l~terials isg die FtU-bbarkeit dcr Zellen zwar beeintr~i.cht.igt, 
doch 1,:am~ ma.n gut erkennen, dab die 3 Zelhn'ten ir~ gew6hnlicher Verteihmg und 
typiseher Differenzieruag vorliegcn. Nut in cinigen nmhc later~dt.'n Schnitum dcr 
Serie Iindet man unscharf bcgrenzte, adcnomartige S~rukturen, die aus undiUeren- 
ziertcn Epithelien bestehen, sog. fetale Adcnome. 

Withrcnd da~ Vorderlappengcw~.,be ~m seiner Unterfl/i.che der Dura in gew6hn- 
licher ~V~ise anliegt, wird es oben m~d sc.illich dureh tin m/~chtigcs, zum Teil hyatini- 
siertes Narbengeweb~, (Abb. 2. ~\') umkapselt und zmn Tell a.uch ill m~.~K6rmige 
Bezirke (Abb. 2, a.H VL) zersprengt. Die Grenze gegea das Vorderlappengewebe 
ist dabei meist seharf, eine Tremmng yon der Iesg verschmolzenen Dura l~tgt sich 
~uch histologist:h nicht dnrchffihren, lm Narbeng(:webe kommt es zu za(:kig 
begrc, nzten Kalkcinlagerungen (K*,.) mid zu insclfSrmiger I,:lxochenbildung (K.n.). 
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Der Knoehen ist lalnell~ir gehaut und mnse}flieBt ein ietti 'eiches lymphoides 3'L~rk. 
Er  lagert sie}l am Rand yon Verkalkungen ab, besonders h~iufig abet  in der  Nach- 
barschMt verkalktcr  nekrotischer Plat tenepithelien.  ])ieselben finder man haupt-  
s/ichlich in den duranahen Teilen; sie gleiehen ganz denjenigen, die schon ver- 
~hiedent l ich  bei Hypophysengangsgesehwfilsten besehrieben und abgebildet  (Erd- 
helm, 1(o~, Altmann) wurden. Als weiteres Zeiehen, dab die ganze Verande- 
rung ein riiekgebildetes Craniopharyngeom darstel l t ,  f indet  man auf dem Dia- 
phrag/ml grebe Wandstiieke yon Cysten (C). Dieselben zeigen meist  einen ein- 
reihigen flaeheu Zellbelag. An vielen Stellen verdiekt  sieh derselbe jedoeh zu einem 

-kbb. 2. TO.rkonsi~tt .elhlhalt ,  mcd i an -~a ;~ i t t . l .  ] l P ' L  I lylmphy~<mvtn 'dt , r ' l ;qq~cn.  a .  l I [ ' ] ,  do. ton  
.q.l',ge-sl)relxgt.e Teilc, t l l l L  l l n t e r e s  ]i]ndc do r  dyStOldS~.hcn Neurohyl~t,l.~hyse, /# e x t r a s c l l n r e r  
Forfs , ' l t z  des  ~,-cr~eltv,ie]Len ] ( t ' a l ' l iop i ta ryugconls ,  l(.n. l~Tnoehenherde,  Ka.  ls:o, lkabsc~}leidtlxJg 

in, St 'hwiele! lgc ' ,vel)c ,  U \ V a n d s t i i c k o  w , n  l 'hl t te ,  n e l d t h e l c y s t e n .  ( V e r ~ ' .  c twl t  i : 1 0 ) .  

mehrreihigen Zellbeet, welches (lann deu typisutmn Bau des Pla t tenepi theis  hat .  
Regressive Vergnderungen sind nicht  zu erkeanen. Die dimnwandigen Cysten 
miisscn wahrend des Lebens den ]?~mn zwischen H i m  und Tiirkensattel  ausgefiilit 
habea ;  denn man finder Reste yon ihnen auoh ant Tuber einereum. 

Fiir das Verbiudungssti~ek des Tiirkensattcl inhaltes rail dem Tuber lgl~t sieh 
die Be-r.eichnung ,,StieP' niellt reehtfertigvn. Es bestehL einesteils aus dem naeh 
oben bis a.tl des Chiasma ragenden keutenf6rmigeu For tsa tz  (F in Abb. 2 unct 3) 
des Scinvielengewebes. Auch bier enthkl t  dasselbe Knoeiien und verkMkte Pla t ten-  
epithelreste; es setzt  8ieh mit setmrfer Grenze gegen ein veto Zx~-isehenhirn herab- 
kommendcs Gewebe ab, welolms nun nailer be t r~chte t  werden sell. Zunachst  ist: 
naohzutragen, dab iunerhalb des Tih'kensat.tels keine Spur yon Hinterh~pt• 
gewebe nachzuweisen war. Dagegen finder man mm .~olches typisches Gew(;be iu 
reichlicher Menge an der Stelle, welei~e sonst dem Hypophysenstiel  vorbchal tvn 
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ist ( H H L ,  Abb. 2 und 3). Vom eigentliehen Stiel ist nur eine lgngsgefa,~ertc Struktur 
nac:hzuweisen, die sich schon wonig untcrhalb des Infuudibulum im tiinterlappcn- 
ge~vt, be vcrliert. Nach dcm Tuber ztt grenzt sich die Neurohypotihyse nie, ht  scharf 
t~b; an der Randzonc 16~n sich geradezu gunze Ballen der in typischer Wci~  an- 
geordneten GliMasc, rn ab. Ein schmaler Streifen soiehen Gewebes zicht sioh weft 
nach oe,~ipitatl (S, Abb. 3) uud ist mit einer fcinen gewellten Linie vom eigentlicheu 

akbb. 3. lh?d,:n (t~?s :}. Ventt'ik~;I,% metliam-sa'~'ittnl. F extra>ollart:r l, hJrts~tla dea vorsiqlwielt.~!n 
l~ranioptlaryn~eulns. IlL,eL dyst~pisehr Neuet~h.vpophyse, ,5' tlermt s(..hmaler sbreifenfSrmig'er 
Fortsatz.'nach occipitltl. Ch. O, Chiasma nervi optici, R. o. 12e,mss~t~, optiells, R. i. l~,e,:e.=..sus 

iu~'ltndibui,tris des 3. Vcnt.rJkels. (Vergr. eiw:l I : liD. 

Itirngewebe abgesetzt. Die frontalc Grenze der Neurohyt~ophyse wird yore Chia~ma 
gebildet. Wo diese beiden Tcile zusammenstol~m, entsteht ein spitzer Winkel, 
in welchem eine ldcine Gruppe epithcl[,~ler Zcllen liegt, die eindeutig Bau und An- 
,~rdnung der Pars tubcralis (p. t., Abb. 4) h,~lx, n. Weitere solehe Zellgruppen finder 
man verstreut als Bclag der Neurohypophyse in ~nderen Schnitten, vornehmlich 
~m der Vorder~ite.  ~Nach unten zu rcicht das Hinterhtppeugewehe fast bis in die 
1-[6he des Di~phr~gm~ sellae und endigt bier blind im Schwielcngewebe. Eine 
Verbimlung desselbcn mit Vorderl~ppcngewebe is~ nirgcnds nachzuwciseu. 
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Wie da.s Schema der Abb. 4 zeigt, ist (lie VerSmderung des Hypo- 
physenzwischenhirnsystems also doppelter N~ttur. ZtiIl~Ch.st ist schon 
friih im embryonalen Leben die Zusammcnlagerung yon Neuro- und 
Adenohypophyse nicht Jr, richtiger ~-eise erfolgt. Die so cntstchendc 
Miflbildung ist yon Prias, I als Dystopie der Neurohypoi)hyse bczcichnet 
worden. An verschiedenen l~itllen wurden die dabei vorkommendcn 

SpMarten suprasellarcr Lagerung 
beschrieben; die hier bcobachtetc 
Abweichung w~xe nach P,riesel als 
Dystopia infundibularis zu bezeich- 
hen. In den bisher beschrietmnen 
F/~llen (Priesel, Hamperl, Ra&en- 
hop:r, Kra~u,~) waren (lie beiden Hypo- 
physent.eile immer dureh eine mehr 
oder weniger breite Brtieke aus V o f  
derlappengewebe verbunden. Auch 
im vorliegenden ~'all mug eine solche 
Verbindung einst bestanden haben, 
wie aus dem Befund yon ges ten  des 
Proeessus tuberalia an der Vorder- 
fliichc der Neurohypophyse he rvo f  
geht. 

Die zweit.e Verimderung, welche 
vorwiegend die Hypophyse selbst 
betrifft, besteht in der Entwickhmg 
eines Schwielengewebes oberhalb der 
Adenohypophyse, welches die voll- 

Abb .  4. b c h c m a t i s c h e  Do, t~ te l lung  de r  Vev- stimdige r~ l ' e l ' t I l t l l l g  dieser VOll der 
~Lnderungcn ;ml /Jypol.~b, y s e u z w i s e h e n h i r n -  
syst .em.  VL Vovder la rq ,e rL  I I L  l I i n t e r -  Xeurohypophyse bewirkt. Durch 
lappe l l  d e r  Hy lml~hyse ,  c. 4']r ~-ers,.hwicl- d~_!ll ~ ' a e h w c i s  s u p r ; ~ s e l l a r  g e l e g e n e r  
tos  ](l.ilIliophill.yllgolllIt, p. l. inself/ ir l l l i~e 
A n h t t u f u n r  w m  Zc l l eu  t ier  P a r s  t ube ra l i s ,  ]?lattenepithelcysten und verkalkter 
fT/~,. O. ( Jh ias lna  n e r v i  op t i c i ,  le. o. Jtm-esmls l)lattenepitheh.este innerhalb des 
o p t i e u s ,  1r i, ReCCSS~LS in fund ibu l ;u ' i s  des 

a. Ve,m.ik, , ls .  Schwielengewebes wird gen~gend 
deutlieh dargetan, dab vormals ein 

I-[ypophysengangstumor besl~anden hat, deren Neigung zu spontanen 
Rfiekbildungsvorgi~ngen, VerknScherung usw. bekannt is~. Die Ge- 
schwulst diirfte niemals erhebliehe Or6ge oder wesentliche I)ruekwirkung 
gehabt haben; denn der Tikrkensattel zeigt keine Ausweitnng und eine 
wesentliche Vermindemmg an Vorderlappengewebe ist nieht einget, reten. 
Sowohl der Menge ~ls der Zusammensetzung nach darf die Adcnohyi)o- 
physe als funkti,mell gcntigend bezeichnet werden. 

P~ein gestal~lich betrachte~, liegt ~dso eine Dystopia in/undibularis 
der Neurohypophy.se vor, bci gIeichzeitiger Trennung ihres Zusammen- 
tu~mjes rail der A&~whyp(rphyse dutch ein verschwieltea .Kra,~ioph~aryngeom. 
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Auf (lie f imktionelle Bedeutung dieser VerS, nderung, mit.hin auf ihren 
Zusammenhang  mit  der Waehstumsst6rung,  wird in der abschliel3cnden 
lgespreehung eingegangen werden. 

Hoden "~tnd inne, ra~ Oenitrth',. Das Oewicht  der t{oden bet, rii, gt  1,58 
bzw. 1,70 g (ohne Nebenhoden) und bewegt sich dami t  in der CrSgen- 
ordnung kindlieher Hoden im [. Lebens jahr  (R6ssb~ und R~mlet). Die 
Schnittfl'~tehe war gelbbraun und glat t ,  HodenkanS, lehen nicht  ausziebar. 

Im histologischen Bild fSltt zun/tchst die st~wke Entwicklung eines inter- 
stitielten F~:rgewebes ausf, welehe reb~tiv sp~rliche Fibroblasten enthii~lt und die 
l<anhtchen weit auseinander drSngt (Abb. 5). Anhitufungen yon Zwischenzellen 

_kbb. 5. iIistologisches 13ihl des ll:odcns. (Fdi, rbung nach 31assort, Vcrgr. 1:70). 

,,der auch einzetn liegende, pigment.ierte Zolten sind nicht aufzufindcn. Die 8amen- 
k;mS.lcheu sind schmal umt haben meist einen gestreckten Verlauf in gichtung auf 
den Nebenhoden; parMlel dazu ordnen sich aueh dic zwisehen ihnen liegenden 
kollagencn Fasern in leicht gcwelltcn Ft~serztigeu. lm ~llgemeinen sind die Basal- 
membr;men nteht verdiekt. Moist ist wohl eine kleine Lichtung in den Zellschlituchen 
vorhanden; doch wird sic hii, ufig yon Iockcren qucren Zellziigen iiberbriick~ oder 
(lurch EiweiBgerinnse] ausgefiillt. An Zellen finder man S,'rtoli-Zellen uad Spermato- 
gonien in recht weehselnder Himfigkeit, nmnchmal fast nur die ersteren in einer ein- 
reihigenZeliage. SI~mm~tocytell sind 5,ul3erst~ seIten, gelegeutlich liegen Riesenformen 
yon ihmm in der Liehtm~g. Spermatidc, n und Spermien fehlcn vollstandig, auch 
Mito.~n sind nieht zu beobaehtea. In einigen kleinen, scharf begrenzten Bezirken 
findet man hier tiber die, bese, hriebenen VcrSnderungen hinaus das Bild der gemeinen 
Atrophic mit zum Teil betr~ichtlieher Quellmlg der BasMmembran und groger 
Zellarnmt der Schl/iuohe. Aueh iu diesen '_PeiIen keine Zwisehenzellen erkonnbar. 

Die Nebenhoden sind kindlich gebaut und enthalten keine S~menfgdan in den 
Lichtungen. Die 8~unenbla~cn waren makroskopiseh nieht zu erkennen; erst im 
8cht~ittprgparat erkennt ma, n sie Ms kleinste blindsaekf6rmigo Anh/~ngsel des 
Samenstr~mges, deren Liehtung nicht entfaltet ist. Die Prostata ist ein kleines 
plattes Gebilde, das nu," wenige Driisensehli~uehe enthS, lt, die mit einem einfachen 
Epithel ~usgekleidet sind. NMle dent Colliculus liegen viole Konkremente in der 
Lichtung der Ausfiihrungsgange. 
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Die Hoden trod das innere. Genitals haben sich also offenbar seit 
dem S~uglingsalter nieht  weite~- entwickelt;  am Hoden bestehen auger- 
dem Zeiehen der Hypoplasie. Von Berblinger ist her~-orgehoben worden, 
dab bei den hypophys:,ix beding-ten Unterentwickhmgen und Atrophien 
des Hodens naehweisbare Zwisehenzellen gew6hnlieh fehlen, was sieh 
such a m  vorliegenden Fall  best,~t.igt. 

Der Eintritt. der genitalen Ent.wicklungsstSrung ist, hier etwa im 
1. Lebensjahr  anzusetzen: dagegen hat  das K6rperwachs tum naeh den 
anamnestisehen Angaben etwa inl 10. Lebensjahr aufgehSrt. Berblinger 
hat bereits bei der Sehilderung eines einsehlhgigen Falles daratd  hin- 
gewiesen, dab die St5rung des Lhngenwaehstums trod der Hypogenitalis-  
mus sieh in ihrer Entwiekhmg ungleieh verhaltert. Eine solche Diskrepanz 
nStigt aber nieht dazu, (lie Entwieklungshemmung des Hodens als 
selbst[~ndig attfzufassen, wie das SternJmrg fiir viele lVitlle getan hat.  
Die somatisehe und die genitals B, eifung werden yon verschiedenen 
Inkreten,  mSglieherweise such yon versehiedenen Zellarten der Hypo-  
physe gelenkt. Dutch die gleiche Sehhdliehkeit k~tnn zuers~ (tie eine, 
dann  die andere Zellart bzw. Funk~ion der Hypophy.,:e begroffelt werden, 
yon der 316glici~keit verschiedener Abflugwege der In-krete und dami t  
verbundener verschiedener Beeinflugbarkeit  ganz abgesehen. Unter  
solehen Umst~.nden li~l]t es sich kaum rechtfertigen, die Einheitl iehkeit  
des Krankheitsbildes - -  Hypogenital ismns mit  Kleinwiichsigkei~ --- an- 
zuzweifeln, nu t  weil zeitliehe Unterschiede in der Manifestation der 
Erseheinungen bestehen. 

Die Vor:i.nder.u~lgen der som~tigen, insbesrrpMere der eml,~krin~ Orr./a~e. ])ie 
Sehilddrtise wiegt 8,5 g (mit kleinen Melanommetastascn). Makroskopisch zeigt sis 
auger de/~l schwarz pigmentiertcn Tmnorknoten sine gleic.hmSf]ig gebautc Schnit.t- 
flf~ehe ohne fibrOse Bezirkc. A]wh histologiselt ist da,s Zwischenge~vcbe nichg ver- 
mehrt. Die k'ollikel sind wechselnd grog, das Epithcl flach, das Kolloid zum TeiI 
stark eingedickt, zum Tei| aber yon der gewShnlicheu Beschaffenheit. 

Im Thymusfetgk6rper findet man erst histologisch spitrliche schmale P~u'enchym- 
str~tnge, die sich aus I~[ndenge~vcbc mit, wenigen vcrkal kten Ha.~s<elschen KOrperchen 
aufbaucn. 

Die Nebcnnieren wiegen 3,56 bzw. 14.0 g (mit klciner bzw. groger Metastase). 
Die Rinde ist gut lipoidhaltig, die pigmenticrte Zone normal brei~. Histologisch 
dcr gew6hnliche Aufb~ut yon Mark und Rinds. l)t~r .[nselapparat des Pankrcas ist 
regelreeht entwickett, die Zirbeldriise naeh ('rSBe und histol,~gischer ]3csehaffen- 
heit ohne ~bweiehenden 13efund. 

])as t{erz ist frei yon 5[et~stasen und wic~t 205 g. Leber, Milz ultd Nieren 
enthalten Melanomknoten. Aui3erdem besteht ill der Leber braune Atrophic: 
in Milz und Nieren keine weitvren erws histologisehen Ver/~ndemmgen. 

Die lJntersuchung des iibrigert endoW'inert Apparates  ~md der paren- 
chymat6sen Organs ergib~ also keinen P, efund, der als Teilerscheinung 
der hypophys:,~ren StSrung aufgefal3t werden kSnnte. 

Skeletve, rdnderungen. :Das Knoehensystem stellt, das ~-ieh~igste Er- 
folgsorgan des Waehst.umshol;mons dar, an dem wir eine St6mmg der 
Inkre twirkung mit gqol~er l)eublichkeic ablesen kSm~en. Daher  mul~ 
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e i n g e h e n d e r  i ibe r  die U n t e r s u c h u n g  des  Ske le t s  b e r i c h t e t  w e rd en ,  we lche  

a n  f r i s c h e n  u n d  m a c e r i e r t c n  P r ~ p a r a t e n  m i t  Hi l f e  y o n  P ~ S n t g e n a u f n a h m e n  

u n d  h i s t o l o g i s c h e n  l~bers ich t . s sc lnz i t t en  z a h l r c i e h e r  K n o e h e n  d u r c h -  
g e f i i h r t  w~lrde. W i c w e i t  d ie  so g e w o n n e n e n  E r ~ e b m s s e  zu  e i n e r  b io-  

]og i sehen  A l t e r s b ( s t i m m u n g  des  k l e i n w / i c h s i g e n  ~ [ e n s c h e n  b e r e e h t i g e n ,  

soi l  a b s e h l i e B e n d  b e s p r o c h e n  w e r d e n .  

Der rundliehe und kurze s ist 
im ganzen recht  sehwer (MaBe s. Tabelle 1 ). 
Das Sch/idehtaeh ht~t eine, Dicke yon 
2--4  ram, (tie Diploe is$ kleinporig, oft 
ganz gesohwunden. An der l~rnbdamd~t 
findet man 4 0 s s a  interparietalia,  sonst 
keine groben Gestaltabweiehungen. Die 
,Niillto s ind/ ibera l l  deutlich offen. An dcr 
maeerierten Calotte 16sten sieh sowohl 
da.s Kinterhaupt.sbein wie die Schlgfen- 
schuppen veto Seheitelbeia ab. Die iibrigen 
Ng, hte sind zwar zum Teil noch etwa,s 
beweglich, abet  meist  doeh sehon dureh 
erste provisorisehe I~mochenbriieken be- 
festigt.. Die Pyr~unidenspitze ist median- 
w/irks ohne knSehernc Verbindung, da 
die Fissura sphenope t ro~  und petrc- 
oedpitalis  klMfen. Der Tiirkensattel nieht 
erweitert, kein persistenter Canalis cranio- 
pharyngeus. Die Synchondrosis spheno- 
oceipitMis klafft  an der Unterseite, beim 
Blick in d~.~s SehiRlelinnere erseheint sic 
aber vollstii.ndig gesehlossen; der SehluB 
erfolgt naeh Sto,'cuda gewBhnlich zwische,~ 
dem 18. und 20. Lebensjahr. 

Die Brust- end Lendenwirbels/i ,de ist 
nicht  in der physiologisehen Weir-, ge- 
kriimmG so dab sic die g]eiehe gest.reckte 
Stabform wie beim SSugling hat. Auf 
einem rnedian-6agitta[en SSgesehnitt siehl, :kbl), 6. R/mr',,'ertbild einer median-~ngit,- 
Illa[1 f irst  air  allen \Virtx~ln e i l len  s t u f e n -  ta len 1,2n,mhcn,.~:heibe aria den beid.en 
f6rmigen l_Qnocheudefekt, der an den letzten Bvust,- und dem 1. Lendenwirbel. 

ll"rl Wirbelran,lleisten aus verkalktom 
vordererl Eekcn deutlich, racist, aueh an Knorpel, mwollstgndig mit dem Wirbel- 
del l  hinterell Z'tt erkerlrlen ist. l )er  so k6rper verlmn(len, FI flasehenfbrmige 
entstehe,lde -- an jugendliehen Knochen Gestalt, der Zwiscbenwirbelseheiben. 
normale - -  ringf6rmige Defekt wird in 
typiseher Weise dutch  eine Ir ausgegfiehen, die aueh am Macerations- 
prfi.parat erhal ten ist,, abet meist nieht  aus ](noehen, sondern aus verkMkR.r 
Knortx;lgrundsubstanz besteht. Am :RSntgenbild einer sagittaI entnommenen 
Seheibe aus der Wirbelsii.ule erkennt  man diese Bildungen als s tark ~rersehattete 
Wirbelrandieisten (Abb. 6, Wrl), die meist  ziemlieh breit; mi t  den Wirbelk6rpern 
verbtmden sind. 

Siehl; man yon die,~r Veranderung ab, so sind die ~,Virbel der HMs- en d  oberen 
BrustwirbelsS.ule yon reeht regehniigiger Rechteeldorm. V o n d e r  Mitre der Brust- 
wirtx:lsS, ule wird nach abwgrts zu ihre Gestall5 immer unregelmS, Biger. Dies ist 
einmal bedingt, dutch eine muldenfSrmige Eindelhmg der Wirbelk6rper an der 
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Stelle, we sic dem Nucleus pulposus ,~nliegen. Dadurch  kommt  es zur ,,:Flaschen- 
form der Zwischenwirbelseheibe" (~iihmig), in Abb. 6 mit  Fl bezeiehnet. ~,Veiter- 
bin sind ~n den oberen 3 Ix~ndenwirbcln besonders grebe Schm, orlsehe Krt6tchen 
vorhauden.  

Dec dieken knorlx,ligen K~tI)1~?, wclehe allen Dornforts/i, tzen atffsitzL, fehlt~ 
der apophys~re b:noehenkern stets. Zwisehen Dens und Corpus epis~rophei 
ist noch eitl schmMcr Knortx~lspalt vorhandem Die sot. Wirbelbogcnepiphyse 
(Zwischenknorpel Sch~rmrls) isg fast iil• noch vorhanden.  Zwisehen Band- 
scheibe und Wirbe lk t rpe rn  erkennt  m a n  immer eimm - -  nieht  ganz kontinuier-  
lieimn - -  Belag glasig gequollencn Knorpets vein Aussehen der ICnorpetwucherungs- 

zone. Oft greift  dieser Being 
kappenf6rmig tiN?r die l~ii, nder 
der SehluBpl,~tten hinaus. 

Auch an den Bipp~m er- 
kennt, man eine grauglasige 
KnorIxqzone an der  l ~ o e h e n -  
knorIx'lgrenze. Am BrustM~in 
ist neben der altersgemiig 
zu erwart~,'nden Synehondrose 
zwischen Corpus und  Manu- 
br ium eine quere Knorpell inie 
in IiOhe des 4. und  eine 
grogent~ila zuriiekgebildete in 
H6he des 3. P~ippe~:kaorpel- 
ansatzes zu sehea. 

Der normM gestM tote lirdce 
Humerus hat  eine Comp~zet~ 
yon entsprechender  Dicke. in  
der Spongiosa ist eine grtl]ere 
osteoporotisehe Liiekenbil- 

Abb. 7. l~'bersichtsbild der proximalen ]Inmerus- dung untx:rhMb der proxi- 
epiphyse (:~Itmatoxilin-Eosin, Vergr. 1:1,5). malen Fuge zu erkennen 

(Abb. 7). Das 5I~rk ist ganz 
vorwiegt:nd Fet tmark.  ])er ]2ugeaknorpel ist. erhMten bis auf etwa 1/s seiner 
Ltmge, in welchem Tell er kn6ehern ersetzt  ist;  er ist 1--2 mm dick und zeigt 
eine diaphysenw~irk~ ,~elegelte glasige Zone. Von der distMen Epiphysenfuge ist 
weder am frisehen Siigesehnitt noeh auf R6ntgenbihtern etwas zu erkennen.  

Etle und Sl)eich~; 5mgerlich norm'tl. Fugcn r6nt.geno[ogiseh und m~kroskopiseh 
~m proximMen Ende volls~'mdig geschlossen, dist,~l noch often ohne Zeiehen yon 
Riiekbildung. 

Am Kreuzbein ist dureh (tie erw/~hnt,e AnomMie der B~ndseheiben die Oberfl/~ehe 
des 1. Wirbels muldenf6rmig eingeprel3t. Stms~ ist  die grebe GestMt normal .  Die 
kn6eherne Verbindun~ zwiseheu 1. und 2. Saer~lwirtM ist im Beginne der  Ent- 
stehung, die tibrigen ~.Virbel schon lest mitcinander  verbtmden.  Die Massae late- 
tales sind links zwisehen l. und 2., rt~cht.s zwischen 4. und 5. Saeralwirbel kn t che rn  
verbunden,  sonst noch durch breite Knorpelr/~ume getrennt .  Die seitl iehen Epi- 
physenph~tten an den Mass~u, laterah.s sind nieht  aufgetreten. 

Das H ii/tbein ist klein und yon Mndlieh~,r Gestalt, (Abb. 8). Die apophyshren 
Knoehenkerne des Darmb~,inkammes, des untere~ Darmbeinstaehels  sowie an der 
Symphysenflt,  che des Sehambeins fehlcn vollsti~.ndig. Imdiglieh yon der I~2norpel, 
plat te  am Sit.zhOeker ist i~.ine zttlll Tell l~i,:kenhaft~ Knoehenlage g,~bi{det worden, 
welehe etwa die t t t l f t e  der Oberfltehe des Tuber isehiadicum bedeekt und zum Tell 
bereit.s knOchern mit  ihm verbunden isg. ~\u den sonstigen St~dlen isL tier Knoehen 
yon K~orpel bedeekt und aueh r6ntgenologiseh kein l~noehengehMt naehzuweisem 
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Nach der Maceration sicht man an dicsen 'Feilen die bekannte grobe Furchung der 
Oberfl'&che, welche bei normalem :Fort~hrei ten der  ],2noehenbildung (lurch die 
Apophyse bedeokt und geglgttet wiirde. ])as Os aeetabuli is~ in ~ypischer Weise 
entwickelt (Abb. 8); es ist mit  dem Darmbein  fast  vollst.a, ndig, mi~ dem Sehambcin 
mlr wenig verschmolzen. 

Die June tu ra  ischio-pubiea ist  vollst.5.ndig gesehlossen. Von dcr  u 
:Fuge ist nur der Spalt zwischen Si~z- und Darmbein vollst/indig gcschwunden, der 
zwisehen Schambein und iibrigen Pfannenknoehen is#, noeh grOBtxmteils offen. Die 
Verhgitnisse sind beiderseits 
vollstgndig symmotr i~h .  Auch 
bei don Knochen der unteren 
Extrcmit&ten finder man diese 
Symmctrie. Obwohl beide Seiten 
getrennt, untersuoht  wurden. 
wird im folgendcn auf die 
Seitenangabe dahcr  kcin Ge- 
wicht gele~.  

Der Fem,r  i~t wohlpropor- 
tioniert,  auf dem Schnit t  keine 
[~arefizierung der Spongiosa, 
(tie Compacta von gehSriger 
Diohte (Abb. 9). Der 85gesehnitt 
durch das frischc Pr/s zeigt 
proximal nu t  2 kleinste Knor- 
pelin,~eln am Troohantv.r major,  
sonst keine Fugenreste. l~5nt- 
genologiseh eine zarte Epi- 
phy~:nnarbe am Ort  dcr Tro- 
chanter- und Schenkelkopffugl'. 
Auch der Trochantm" minor ist 
zum grol~--n Toil kn6chern mi~ 
dem SchMt verbunden.  Dagegen 
ist am distalcu gnd~, die flach 
W-f6rmige Fuge noch in cirwr 
Dickc von 1--1,5 mm vochan- 
den, ohne makroskopisch er- 
kennbare Un~rbrechungen .  Im 
R6mgenbild der  Abb. 9 ist siv Abb. 8. M~vet'atio~t~lWiilmr;tt des rer ls 
dcutlioh sichtbar.  Fohlen der apophys/ire.n J,:nt)ehenkerno am Darm- 

Die Patella ist ohne Abnoc- bcinkamm, aln untercn D a r m b o i n s t a e h e l ,  an  4or 
.qymphTse uuvollstikndigcr s,Jlchcr ara Sitzhi;('kcr. 

mR&ten, die Fugcn der Fibula Tcihvcise .~eschlossonc ~'-fi;rmiae Fuge. deutlb.hes 
sind an beitt,-n Enden o/fen. Os acot.abuli. 
ebenso ldafft die dis~,ale Tibia- 
*uge welt. Das proximale Encle dcr Tibia. ist ill auff/tlligor ~,geise veri~ndert. 
Die (3elen-k.flO.che ist  erheblich nach augen gewSlbt und fgllt starl:  naeh vorne 
zu ab. Atff der so entst :mdenen sehiefen Ebene sind die normM gebildeten 
Femurcondylen offenbar nach vornc abgeglitten und  haben .so zu dem in Abb. 1 
erkennbaren Zustand dcr Gonua recurvat:~ gefiihrt. Alff sagittalen Sggeschnil;ten 
durch dies Gebiet erkcnnt  man sehon mit  freiem Auge, dag die Fuge in: 
hinteren Teile crhalten,  vorne ~*ber in oiner abnormen I~mchens t ruk tnr  aria e- 
~%,-,~-ln,,~en ist. J)iesc vergnderte BeschMfl, nheit der Spongios~ erkennt  man gut 
auf dora P~Ontgcnbihl einer Knoche:lscheibe, die in der  Sagitt.~dcbenc it: H0he der 
Eminentit~ intorcondyloidea ent.nonnllen ~atrde. Wie Abb. l0 zeigt, ist hier tier 
hintere (ira Bilde reehte) Toil der Tibia annghernd  normal  gebildot, abgesehen yon 
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den groben horizontal verlaufenden I(_nochenztigcn in der diaphyss Spongic,sa. 
Dos Zentrum de( schweren Strukturver/mderung, die im vorderen (im ~Bild linken) 
Tell besteht, dtirftc etw~ im Gebie~ des schnabelf6rmigen, nach de( Tubero,~itan 
ziehenden Fortaatzes der proximalen Epiphyse zu suchen scin. Hier sieht man eine 
Verschattung, die fast so dicht wic kompakter Knoehen ist und in breiten Ziigen 
zum Ktficgelenk ausstrahlt. Nach abws int sic mit de( Tuberositas (lurch einen 
breiten Zug sehr diehten Knochexts verbundcn. Die gleiche Scheibe zeigt bei mikro- 
skopischer Uutersuchung (Abb. 10) die Knochenarehitektnr weniger deutlich. 
Daliir int hier dm~ Verhalten der Epipyhsenfuge klarer. Sic ist in dcr vorderen 
]:[Mite bin auf 3 groI3e ]Qlorpelin~In, auf Schnittcn, die weiter lateral angelegt 
sind, vol ls~ndig geschwunden. Aus den stehengebliebcne, n Resten kann man 

Abb. 9, ltSntgenbilder flaeher ]~ .noehcn:~he ibeJ~  alas dcm linker1 Fcmltv. Of In'no Fugon mn 
distalen ]~;nde El)iphs'senllarben i)roximal. 

folgern, dab die Yuge s('hon im hinteren Tell zu stark naOt vornc geneigt war, 
im vorderen dutch cinch fibertrieben stark cntwiekelten schnabelf6rmigen Forlsatz 
verdr~ngt wurde. 

Das ganze Bild lii, Bt sich nieht durch den gcwShnlichen Vorgang des Fugen- 
schlusses erMi~ren. Viel eher sieht es so aus, als habe vor langer Zeit ein knoehen- 
zernt/Srender Prozeg sowohl die M)norme Gestalt der Gelenkfl/tchc und der Kn(mhen- 
struktur wie die Zersprengung und Vertagerung der Fuge herbeigcfiihrt.. Wegen de( 
Symmetric des Leidens, des Gesehlechtes des Kranken trod deL" Lokalisation witre 
am ehesten an eine abgcheilt*." Schlatt~,r-Osqoodschc Erkrankung (partielle Ab- 
16sung der Tuberositan und des schnabelfSrmigen Epiphysenfortsatzcs) zu denkcn. 
]:)arait soll nicht mehr als eine M6gli(:hkeit fiir das Vcrstimdnin de( cigenart,igen 
:Knochenverbildung angezeigt, werden, die jedenfalls nicht in den engeren Kreis 
der hypophysftr l>.~dingten Kamc,henver~mderungen hineingeh6rt. 

Folgende Gebiete des Skelet,s wurden hist, oloqisrh in groBen I~bersicht~ssehnitten 
untersucht: die unteren Epiphysenfngen der Tibia und des Femurs, das proximale 
Ende der Tibia und des Humerus, der Schenkelkopf. 2 Lcndenwirbcl nnd die 
1,2norpelknochengrenzen yon 2 gippen. Die Ergebnisse de(ken sich weitgehend mit 
dem ~usfiihrlieh wiedergegebencn Bcfund yon Erdheim,, no da[3 dariiber zus,'mmwn- 
fass~md berichtet werden k~nn. 

RipI)en und Wirbel sind (h,m j~lgendtichen Zustand am n~chs~en. Bei beiden 
besteht eine ausgesproehene Knorpelwucherungszone an d,~r Grenzc des ]~ippen- 
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knorpcls bzw. der Bandscheibe gegen den 1,2no6hen. W/~hrend dieselbc ~ul der 
gippe g~nz kontinuierlieh und frci yon Degencrationen ist, 7r sic an den Wirbeln 
kurze Unterbreehungen. M1 diesen Stellen liegt die kn6eherne Schlugplatte wie 
beim Erwaehsenen direkt am ruhenden Knorpel. Augerdem sieht man einzelne, 
Degenerationshe.rde der Wueherungszone, die, kn6chern er.~tzt werden. Im Gebie~, 
der ~,Virbelrandleisten sind keine Knoehenkerne nachzuweisen. Die intensive 
R6ntgenversehatt.ung dieser Gebiete (Abb. 6) muk~ Mso dareh verkMkte Knort~l- 
grtmdsubst~nz hervorgertffen worden sein. Die Knorpehvueh+.rungszone erstreckt 
sieh nicht, nur auf den I~,,uun. zwisehen B~mdsch~:ibe m~d Wirbel, sondern geht 

Abb. lO. Links das B.bntlrcnbiid, rechi:s ci.n hist,A,~gis,'hcs ()bcrsichtsbiid irt nal, iirlichcr 
(frOlic vo l t  t i n c t  s a g i t t a l o n  ScheJbc  ;uls d e m  p r o x i m a l e n  ],]ndc de r  r c c h t e n  TgbbL, in  l{i~ho 

der  l,]IIlil~t~tia i n L e r e o n d y l o i d e a  t~ntnoI~lllleI1. 

auch noch kappenf6rmig iibcr den Wirbclra.nd, wobei Mlerdings der gr6Bte Teit 
der AuBenfl/~che lu2riostM mid nieht knorpelig abgedeckt is~. 

Auch die d[stale Fuge der Tibia ist noch mit einer breiten, der Dit~physe zu- 
gewandten Wucherungszone ziemlich im urspriinglh-heu Zustand erhalten. ]:lier 
wie an den anderen langen t~Shrcnknoehen isoliert eine krMtige I~noehenpl,%tte 
den I~mrpel yon dcr Epiphyse. Dagegen sind zwischen Diaphyse and Fugen- 
knorpel nut" schmale und sehr lackenhafte KnochenplS.ttehen cingeschMtct. Daher 
liegt der Knorpel oft dem Vethnark direkt an. Zeichen einer Er6ffmmg durch 
primitive Marl~'Sume sind an solchen Stcllen nicht wM~rzunehmen. Von einer 
direkten l~'berfahrung des gewueherten ICnorpels in Knochen, also echter endostak'r 
O~sifikation, ist, niehts zu bemerken. 

Wo dcr Fugenschlug eintritt, wird er dutch Enuu-tungsvorg~mge im N.norpel 
eingeleKet..~'Ian finde~ sie besonders reiehlich aa der distaleu Femur- and der 
proximalen Humerusfuge, web:he schon bei LupeuwwgrSf]erung durch vielfach 
cingesc:hnth'ten oder ~zezaekten V~q'lauf und kleinc Unterbrcchun~en a,uffMlen. 
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Solche Unregehn/it3igkciten sind durch fleckig vert~eilte, meist yore ruhenden 
lgmorv;[ ausgehende Degenerationsherde bedingt. Die N,~tur der Knorpvlentttrtung 
gleicht der Altersver~ndermag der P~ippenknorpel (asbestartige Alffb~serung, Er- 
weichung, verkalkende Nekrose usw.) und ist bei Erdheim des N/~heren beschrieben. 
In Abb. 11 ist zu erkennen, wie dutch Resorption und Knoehenablagerung der 
al~ges~rbene Knorpel einer stillen Ossifikation verf/illt. 

Der zunf~ehst gebildetc kn6cherne Ersatz der Epiphysenfuge verfgllt seiner- 
seits wieder dem Umbau. So ist z. J3. nm Sehenkelkopf rSntgenologiseh (Abb. 9) 
aoch eine z~rte Epiphysennarbe zu crkennen, w/~hrtmd dieselt~, S~lle histologis,:h 

.~kbb. 11. ; k u s . e h n i t t  ~lltS Abb.  7 bei  ~tS, rke re , '  (1 : '~1) Vergr i i i3e r l tng :  " l{ i i , 'kbihhtog 
unt l  O.~sifikat, ion  t ier  ]~n,>rl~clfut.'c. 

als einzigt,n /lest, der ]?ugc einige kleinstx~, voa Km~e]mn ums~,hl,~ssene Knorpel- 
inseln zeigt. 

Die histologisehe Untersuehung ergibt also, (lab ~n den noeh offenen 
Fugen sowie an der Knorpelknoehengrenze der I~ippen und an der 
Grenze der Wirbel gvgelt die P)andscheiben noeh eine typische Knorpel-  
wucherungszone besteht. ])ieselbe ist. an dt~i1 l~mgcn ]~6hrenknoehen 
gegen die Epiphyse volIsti~ndig, gegen (tie Diaphy-s.e nut t~,ilweise yon 
einer Knochenlamelle abgedeckt. Der Versehlult der }hlgen erfolgt auf 
dem Weg iiber ausgebreitete Knorpeldegeneration, weleher sieh eine 
stille Ossifikation ansehliegt. Die so als Epiphysemmrben  ents tandenen 
Knoebenpla t ten  werdeu im weiteren Verlauf fast vollsg:,~ndig resorbiert. 

Im  folgenden soll das Ergebnis der Sk~letuntersuehtmg daraufhin 
betraehtet  werden, welchem ~\lter (lie Knoehen hinsiehtlieh ihles Ileife- 
grades entspreehen. In  den Tabellen 2 und 3 wurden die Angaben, 
welehe das Auftreten yon Knochenkernen und den ]?ugenschhtfl betreffen, 
iibersiehtlich zusammengestellt.  Es galt nun diese Daten  mit dem 
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Abtauf  der  normalen  Skele ten twiekhmg zu vergleiehen. Bekann thch  
sehwankt  der  Ze i tpunkt ,  an dem ein Ke rn  au f t r e t en  oder eine Fuge  sich 
schlieBen kann ,  individuel] betr~ehtl ich,  im zweiten Lebens jahrzehn t  
oft  um 5 J a h r e  und mehr.  Da es hier  jedoeh weniger auI  die Bet t r te i lung 
des Verhal tens  einzelner :Fugen als v ie lmehr  auf den zei thehen Ablauf  
am Gesamtske le t  ankommt ,  wurden aus dell Kurven  Ruckenstei.~rs 
die J a h r e  zusammengeste l l t ,  in welctmn das  Auf t re ten  yon Kernen  
oder  der  Sehtug yon ]?ugen am hi~ufigsten erfolgt.  Man erhS, l t  so eine 
iiber das zweite Lebens jahrzehn t  ausgedehnte  Reihe , ,osteologischer 
Ereignisse",  deren Verlauf im groBen und ganzen sis  gesetzmiiBig gel ten 
kaim,  wenn aueh der eine Knoehen  dem anderen  gelegentl ieh in der 
Kernb i ldung  oder dem Fugenseh lug  vorausei l t .  

Die Tabelle 2 zeigt nun,  dab  das Auf t re ten  der jenigen  Kerne  unter-  
bl ieben ist,  die zum Teil noeh im 14., im i ibrigen im 15. und 17. Lebens-  
j ah r  am h~ufigsten erseheinen. Besonders am Hi i f tknochen  ist  dieser 
En twick lungsgrad  einwandfrei  festzustel len (s. Abb.  8). Naeh dem 
Verha l ten  der  Kncehenkerne  wiirde man  also auI einen ge i f eg rad  des 
Skelets yon e twa 14 Jah re  sehlieBen. Die anamnes t i sehe  Angabe,  dab  
im 10. Lebens jah r  eine Waehs tumss t6 rung  aufget re ten  ist, b raueh t  
dan-tit n ieht  in Widerspmleh zu s tehen;  denn es kann  von diesem Zeit- 
punk t  ab ein s t a rk  verzSgcrtes,  aber  doeh bis zur Reife des 14jhhrigen 
fi ihrendes W a e h s t u m  innerha lb  eines J ah rzehn te s  oder noeh l~ngerer 
Zeit  s t a t tge funden  haben. 

Tahelle2. ] : ) a sVerha l t en  e i n i g e r K n o e h e n k e r n e  b e i m 4 6 j / i . h r i g e n K l e i n -  
wi iehs igen mi t  Angabe  des hitufigst.en Z e i t p u n k t e s  ihrcs  no rma len  

A u f t r e t e n s  naeh Ruckensteiner. 

I f t i u f i g s t e r  Z e i t p u n k t  
K n o c h e n k e r n  V e r h M t e n  des  normale]a Auf -  

t r e t ons  (Lebens j ah r )  

Oleeranon . . . . . . . . . . . . . . .  
Troehlea des tlmnerus . . . . . . . . .  
Troehanter minor . . . . . . . . . .  
Os aeetabuli . . . . . . . . . . . . . .  
Tuberosita.s tibiae . . . . . . . . . . .  
l(.n6eherne Wirbelrandleist/e . . . . . . .  

Apophyse des Tuber isehi~dieura . . . .  

Apophyse des Darmbeinkammes . . . . .  
Apophyse des unteren Darmbeinstachels 
Kerne an der :Facies symphyseos ossis pubis 
Apophysen der l)ornfort, sS.tze . . . . . .  

Vorhanden 
,, 

Vorwiegend ver- 
kalkter Knorpel 

Zum Tell 
vorhanden 

Fehlt 

F e e n  I 

10. 
10. 
10. 
12. 
t3. 
14. 

15. 

14. 
15. 
15. 
17. 

Die KOrperl~,nge kann als eine Kont ro l le  des an  H a n d  der Knochen-  
kernc abgesehi i tz ten Reifegrades herangezogen werden.  Im Durch-  
schni t t  en t sp r i eh t  eine K6rimrgr6Be yon 147 em einem Alter  yon 13 J a h r e n  
4 N o n a t e n  bei Knaben.  Bei der re la t iv  weiterl } 'ehlergrenze soteher 

V i r c h o ~ s  Arc h ly .  Bd .  302, 37 
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Zah lenangaben  ist die l~?bereinstimmung mi t  dem Skeletbefund be- 
friedigend. Man k a n n  also dabei bleiben, naeh Gr6Be u n d  Entwicklmlgs-  
grad das Skelet etwa dem .Alter yon 14 J a h r e n  zuzuordnen.  Dabei  ist 
n ieht  auszuschhegen, dab eine Ungenauigkei t  yon einem Lebens jahr  
mehr oder weniger bei einer solchen Abschhtzung vorkommt.  

Tabelle 3. I)as Verha l t en  der Knorpe l fugen  beim 46j'~hrigen Kle in -  
wiiehsigen mit  Angabe dcs h i tuf igs ten Z e i t p u n k t c s  des noma l e n  

Fugensch lusses  nach .Ruc_ken~teiner. 

Haufigster Zeit- 
Fuge Verhalt.en 13unkt des normaleu 

Schlusses (Jahr) 

Vereinigung der Corpusabschnitte des 
Brustbeins . . . . . . . . . . .  

Y-f6rmiger Knorpel der Hiiftgelenks- 
pfanne . . . . . . . . . . . . .  

Humerus distal . . . . . . . . . .  
Verschmelzung der Kreuzbeinwirbel 

l~adius proximal . . . . . . . . .  
Trochanter minor . . . . . . . . .  
Trochanter major . . . . . . . . .  
Schenkelkopf . . . . . . . . . . .  
Ulna proximal . . . . . . . . . .  
Fibula distal . . . . . . . . . . .  
Tibia distal . . . . . . . . . . . . . .  
Tibia proximal . . . . . . . . . .  t ., 
Femur distal . . . . . . . . . . .  
Humerus proximal . . . . . . . . .  GroBenteils 
Fibula proximal . . . . . . . . .  Often 
Ulna distal . . . . . . . . . . . . . .  
Radius distal . . . . . . . . . . .  I ,, 

AuBer einer vollst~in- 
digen und einer un- 
vollst~indigen Fuge ge- 

geschlossen 

Zum Tell noch often 

Geschlossen 
Zum Tell 

unverschmolzen 
Geschlossen 

GroBentefls geschlossex 
Geschlossen 

Often 

often 

11. 

14. 

16. 
17. 

17. 
17. 
17. 
17. 
18. 
19. 
19. 
20. 
20. 
20. 
21. 
21. 
22. 

Die Auswertung des :Fugenschlusses nach dem gleichcn Verfahren 
fi ihrt  zu den in  der Tabel]e 3 niedergelegten Werten.  :Alle :Fugen, (tic 
sich gew6hnlich bis zum 18. Lebens jahr  schlieBen, s ind im vorliegenden 
Fal l  ganz oder teilwcise geschlossen. Andererseits s ind diejenigen ]~ugen, 
welche sich am h~iufigsten im oder nach dem 19. Lebens jahr  schlielien, 
noch often. Dami t  folgt das untersuchte  Skelet auch der al lgemeinen 
Regel, dab die kniefernen und  die e l lenbogennahen :Fugen sich als erste 
zu schliei~en pflegen. Nach dem Verhal ten der :Fugen mfiBtc ma n  also 
dazu kommen,  das Skelet dem eines 18j~hrigcn 5{enschen gleichzuste]len, 
wobei m a n  sich a u c h  hier bewuBt bleiben muB, dab die Genauigkei t  
der Bes t immung begrenzt und  sin ]~'ehler yon einem Jat l r  n icht  aus- 
geschlossen ist. Tatsache bleibt  aber, daft das Skele~ sich in  einem 
Zus tand  bef~ndet, der in  der normalen  En twick lung  nicht  vorzukommen 
pflegt. Wfirde yon diesem :Falls nm" das Skelet zur Beur te i lung 
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vorliegen, so wiirde man es aueh ohne Kenntnis des iibrigen ]3efundes 
als ein pathologisches Wachstumsprodukt erkennen; denn ein Zust~nd, 
hei dem verschiedene der angefiihrten Knochenkerne des ]3eckens usw. 
noch ificht entwicke]t sind, wghrend sich die ~'ugen maneher langer 
Y~Shrenknoehen sehon geschlossen haben, kommt im Laufe der normalen 
Ent~dcklung nicht vor. 

Bespreehung. 
Die Beziehung der trroduktiven zur involutiv~n SkeIetentwic~'lung. Die 

gesonderte Betrachtung dcr Knorpelfugen lind Knochenkerne fiihrte 
also zu dem Ergebnis, dall sich das untersuchte Skelet hinsichtlich 
der Wachstumsleistung und Knochenkernbildung etwa wie bei elnem 
14j~hrigcn, nach der Involution seincr Wachstumszoncn etwa wie bei 
einem 18j~hrigen verhi~lt. Der Untcrschied ist zu erheblich, um vernach- 
lhssigt ~erden zu k5nnen. Man kSnnte nun annehmen, datl der Fugen- 
schluP~ bei einem 46jithrigen einen degenerativen Vorgang darstellt, der 
sich mit dem aktiven VerknScheramgsvorgang ju,~ger Mensche;1 nicht 
vergleichcn l~13t. Dem ist zun/ichst entgegenzuhalten, dall ~uch der 
uormale ]~ugenschhfl3 einen Absterbevorg~ng des Knorpels voraussetzt, 
der allerdings schleichend vor sich geht. Man w~re durchaus berechtigt, 
dies Ereignis beim Menschen etwa dem ~usgebreiteten Gewebsuntergang 
bei der Metamorphose der Kaulquappe zu vergleichen und ihu als ,,physio- 
logische Degeneration" zu bezeichnen. 

Dalt der Fugenschlull bier unter dem Bilde der Knorpeldegeneration 
erfolgt, schliellt also nicht aus, dall es sich dabei um den vcrz5gerten 
Eintri t t  eines normalen Riickbildungsvorganges handelt. Daftir lassen 
sich noch zwei weitere Umst~nde anfiihren. Einmal ist die I~eschaffenheit 
der I"ugen absolut s}~nmetrisch; ~Srde der Fugenknorpel Iediglich auf 
Grund 6rt]icher StSrungen entarten, so w~tre diese Symmetrie nicht zu 
erwarten. Dann aber erfolgt auch die VerknScherung der Fugen, wJe 
gezcigt wurde, nicht in be]iebigem Durcheinandcr, sondern folgt ira 
gro~en und ganzen den gleichen Regcln, die fiir den gesunden j ugend- 
lichen ~[enschen gelten. 

Es kann also ~ls gesichcrt gelten, dal3 bei der bier untersuchten K]eiu- 
wiichsigkeit die produktiven und Jnvohttiven Vorg~,lge am Skelet un- 
itbhi~.ngig voneimmder verlaufen. Daraus ergibt sich zun~chst, dal3 die 
iibliche Darstellung uuhaltbar ist, wonach das Lhngensw~chstum erst 
d/,rch den ~'ugenschlull zum Stillstand gebraeht werden soll. Es ist 
nicht einmal wahrscheinlich, dab beide Ereignisse die gleiche, z. B. 
hormonale, Ursache haben; denn bei manehen Tierarzen, z. B. der ga t te ,  
h0rt das L~ngenwachstum auf, ohne dab die Knorpelfugen j e verschwinden 
Umgekehrt .schreitet bei dem hier untersuchten Menschen die Involution 
des l~ugenknorpe].s fort, obwohl scine Wachstumsf.~higkeit noch ltmgst 
nicht erschSpft wordcn ist. Beim Prie.~eIschcn, sicher hypophys~,ren 

37* 
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Zwerg waren im :42ter yon 91 J~hren alle Fugen verschlossen. Zweifellos 
w~re die Entwicklung uuch im vorhegenden ~'alle in dieser t~ichtung fort- 
geschritten, wenn nicht das tSdliche Geschwulstleiden aufgetreten wS, re. 

Die Unmfglichkeit der Besti.mmung einr ,,biologi.~ehen Alters". Neben 
dieser mehr allgemeinen ]~'olgerung ergibt sich aueh fiir das Verst/~ndnis 
der hier vorliegenden Kleinw~ichsigkeit aus dem Ske]etbefund eine be- 
merkenswerte Tatsache. Sehon bei der Sehilderung des Hoden- und 
Genitalbefundes, ~elcher dem eines S~uglings entsprach, war die starke 
Diskrepanz gegeniiber der sonstigen Entwicklung aufgefallen. Einer 
~hnlichen Uneinheithchkeit be~gnet  man nun bei der Betrachtung des 
Ske]ets, welches die Entwickhmg eines 14-, die RfiekbildLmg eines 
18-j~hrigen zeigt. Unter solchen UmstS, nden l~Bt sich ein biologisches 
Altvr, also der Reifegrad, bei dem die Gesamtentwicklung haltgem~cht 
hat, nicht bestimmen. I)enn es ist ja weiterhin zu bedenken, dab der 
Intellekt dieses ~-V[en,schen der eines normalen Erwachsenen war. Schlie/L 
heh i~,Bt sich anffihren, dab der senile Gesichtsausdruck, die herdfSrm[ge 
Osteoporose und die A.trophie innerer Org~me sogar die Annahme nahe- 
legen, dab in mancher Hinsicht ein vorzeitigcs Altern des Patienten ein- 
gesetzt hat. Wir haben also eine 46j~,hrige I~erson, die nach Keimdri~sen 
und Genitale wie ein S~ugling, nach Knochenwaehstum und Propol%ionen 
wie ein 14j~hriger, nach der Skeletinvolution wie ein 18ji~hriger, nach 
dem ][ntellekt wie ein Erwachsener und naeh manchen Organverhnde- 
rungen vielleieht pr~senil beschaffen war. 

Die Bezeichmmg ,,$nfantihsmus" rechtfertigt sich gewil] auf Grund 
der .groben somatischen :Bescha~fenheit solcher l~aticnten. Nhher be- 
trachtet handelt es sich abet um einen Infantilismus besonderer Art. 
Er  entspricht nicht dem harmonischen Bild eines bestimmten _~ters, 
sondern einem Durcheinander verschiedener Entwicklungsstufeu. Darauf 
bemlht auch der unmtt~[rliche, zuweilen monstrSse Eindrtlek, den die 
Betraehtung eincs so]chen Patienten hinterl~,Bt. Um die Besonderheit 
eines derartigen Zttrtickbleihens in der Eatwieklung zu kennzeichnen, 
ist die Bezeichmmg ,,dishr In]antilismus" angebraeht. 

Die ~'~ratur der vorhande.nen Klein wiichsigkeit. Wie sich aus den Dar- 
legungen R6ssles ergibt, finder man bei hypophys:~trer Nanosomie folgende 
St6rungen vereinigt : 

1. Wachstumshemmung mit langem Of/enbleiben der Epiphysen- 
fugen, 2. genereIler [nfantilismus, dabei aber dem Alter entspreehende 
geistige Entwieklung, 3. Dysgenitalismus, evtl. mi~ pathologisch ge- 
steigert, em Fettansatz. 

Die Beschreibung des bier betrachteten Kleinw~ichsigen hat ergeben, 
daft all diese Ztige bei ihm vorhanden sind, mithin das reine Bild einer 
hypophys~ren Kleinw/ichsigkeit vorliegt. 

Wendet man sich nun der Hypophyse zu, um die Ursache ihres 
Versagens zu erkennen, so muft zun~chst die Tatsache in Erstaunung 
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versetzen, dab der Vorderlappen in typischer Differenzierung vor- 
handen ist. Zwar diirfte er mengenm~Big etw~ auf die Hi~lfte des Nor- 
malen reduziert sein. Hgmfig genug ~-ird ebensoviel Vorderlappen- 
gewebe durch Cysten oder andere verdr~ngende Prozesse zum Sehwund 
gebracht, ohne dab die Funktion des Vorder]appens wahrnehmbar leidet. 
Die hier vorhandene Substanzverminderung kann demnaeh die Wachs- 
tumshemmung nicht oder jedenfalls nicht allein begriinden. 

Andererseit.s ist auch eine l)ystopJe der Neurohypophyse oft genug 
beobachtet worden, ohne dal3 inkretorische St6rungen axfftraten, so dab 
Pries~,l dot Verlagerung jede funktionelle Bedeutung abspricht. Lediglich 
Kraals sah mit dieser 3Iigbildung in einem Falle Kleinwiichsigkeit einher- 
gehen, gegen deren hypophys'~re Genese aber die Vollst~,ndigkeit des 
Fugenschlusses im Alter yon 26 Jahren und das J}ehlen sonstiger hypo- 
phys:,i.rer StSrungen spreehefl. Dystopisehe Neurohypophysen waxen in 
den bisherigen Beobaehtuugen immer dutch einen breiten Stiel mit dem 
dr~isigen Teil verbunden, so dab ihre funktionelIe Vollwertigkeit ge- 
siehert war. 

Sehliel,~lieh ist auch am Zwischenhirn keine Veritnderung festgeste]lt 
worden, die man als Ursaehe einer dort lokalisierten St6rung ansehen 
kSnnte. Insbesondere hat der vernarbte Tumor nieht auf den Boden 
des 3. Ventrikels iibergegriffen, sondern vor der Neurohypophyse und 
dem Chiasma halt gemacht. 

So kommt als Ursache der Wachstumshemmung eine grebe Zerst6rung 
yon tLypophysen- oder Hirnteilen nicht in Betracht. Dann miigte aber 
die Vorderlappenfunktion dutch die besondere Lage des vernarbten 
Kraniopharyngeoms beeintr~ehtigt worden sein. ])as Sehwielengewebe 
sehiebt sieh wie ein Querbalken z~qschen die hoehgelegene Neurohypo- 
physe und den am Sattelboden gelegenen Vorderlappen. So werden 
durch ein merkwiirdiges Naturexperiment die beiden ft)~ophysenteile 
getrennt, und zwar in einer so vollstiindigen und doch schonenden Weise, 
wie man es lnit einem kiinstlichen Eingriff nieht zustande brS, chte. 

Es fragt sieh nun, ob eine solche Zusammenhangstrennung naeh 
unseren bisherigen Kenntnissen als ausreiehende Ursache hyp~)physgren 
Zwer~vuchses angesehen werden kann, oder ob sie vielleicht sogar ge- 
eignet ist, tiber die Beziehung zwischen I-[iri~ und I~irnanhang neue 
Aufschliksse zu geben. 

Die Arg des Zusammenwirkvns yon Hypo'phyae und Zwischenhirn bei 
der Wacs sregulation. Der Begriff ties hypophys~ren Zwergwuehses 
ist unter dem gindruek soleher ]?~.lle entstanden, bei denen aussehlieB- 
lieh oder vorwiegend ein Mangel yon I-Iypophysengewebe als Ursache 
des Symptomenbildes gefunden wurde. Derartige :gS,11e beschrieben x: 

Erdheim: :Fast vSlliger Druckschwund der Hypophyse durch ein intrasellares 
Kr~miopharyngeom ; 

1 Ausfiihrliche Wiirdigung der Kasuistik bei I~6ssle mad Berblin~er. 
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Simmonds: :Fibrhse Atrophie des Vorderlappens, intakte Neurohypophy~; 
Koch: Cystischo Atrophic des Vorderlappens. Die Erblichkeit in diesem Falle 

kann, entgegen Stern, bergs 3Ieimmg, keinen Einwand genen seine hypophys/ire 
Natur bilden, da die Hypophysenverh, nderung schwer, und echte erbliche, hypo- 
physfLre Nanosomie z. B. auch bei M/iusen (Smith. und McDowell) bekannt ist. 

Priesel: Cystische Atroplaie der miflbildetett Adenohypophy~, gleichzeitigc 
Dystopie der Neurohypophyse. 

Nonne: Schwere Druckatrophic der ttypophyse bei intrasellarem Kranio- 
pharyngeom. 

Bei diesen 5 :F:Mlen kann sowohl der hypophyshre Charakter der 
Nanosomie wie der grobe Defekt an Vorderlappengewebe als gesichert 
gelten. Ihnen stehen andere Beobachtungen gegenfiber, wo bei einer 
gleichartigen Zwergwiiehsigkeit die Adenohypophyse erhalten, abet 
Teile des Gehirns zerst6rt waren: 

Berblinger: Zerst6rtmg dcr Pars infundibularis, der Tubergegend und des 
Stiels sowie Druckatrophie des Chiasmas clutch ein K.raniopharyngeom. ttypophyse 
erhalten und ,,nicht p&thologisch". 

JFoer,~ter: Gro6es Kraniopharyngeom des 3. Ventrikels mit ZcrstZJrung des 
Hypothalamus und des Ventrikel~oodens. tIypophyse ,,v6[lig normal." 

Goldstein: Supr~sellares Kranioph~ryngeom ,,bei makroskopisch und mikro- 
skopiseh intakter I~Iypophyse ''. 

]'n einer Gruppe weiterer Fiillo waren sowohl I-Iypophysc wie Zwischenhirn 
beschh, digt, ohne dab im einzelnen genau zu beurtcilen ist, welches yon beiden 
vorwiegend oder vollst~adig ausfiel (FMle yon Z6lIner, Benda, Kon und Airman,s). 
Auch Fhlle, bei denen der dyseerebrMe Einschlag ansehelnend iiberwiegend ist 
(Katzenstein, 1~riisener) k6naen hier auger Betracht bleiben. 

Man kann also dem Schrifttum die Tatsache eatnehmen, dab das 
klassische Bild des hypophys~ixen Zwerg~~ einerseits durch Vorder- 
lappenausfall, andererseits auch durch  eine Sch~digung des I~ypothala- 
mus hervorgerufen werden kann. Beide Orte miissen also einen bedeu- 
tenden Anteil an der Leitung der Wachstumsvorg~nge im K6rper haben. 

Es gibt mm verschiederte M6gliehkeiten, sieh das Zusammenspiel 
yon Hypophysenvorderlappen (ItVL) und Zwiseheuhirn (ZH) vor- 
zustellen, wie das folgende Schema veransehaulichen soil: 

HVL ZH I'~'L -----~ ZH HVL * - - - -  ZH 
% / / "U 
Wachstum Wachstum Waehstum 

A B C 

])as Schema ist so zu verstehen, dab im Falle A Hypophyse und Zwisehen- 
hirn auf getrennten Wegen zusammemHrken, um das Waehstum gleieh- 
sinnig zu beeinflussen; also ein ,,bizentrischer Synergis~nus". 

Im Falle B warden yon der Hypophyse aus die vegetativen Zeiltren 
des Gehirns angeregt werden, die dann erst auf noch unbekannten Wegen 
das Khrperwaehstum fhrdern ~dixden. Die Hypophyse w0rde dann zur 
Hirndriiee (t?5ssle), der Waehstumsstoff ~4irde kein eehtes Bluthormon, 
sondern eine ,~rt Sickerhormon sein. ~hnliche Vorstellungen sind far 
andeze lcIypophyseninkrete hhufig_entwiekelt worden. 
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I m  Falle C schlieltlich ~'iirde der Vorderlappen, um Wachstumshormon 
in der riehtigen Weise bilden oder abgeben zu k6nnen, eines Impulses 
yore Zwisehenhirn bedih'fen, der vielleicht auf dem Weg fiber den Hypo- 
ph~enst ie l  zu ibm gelangen wfixde. Das Wachstumshormon w(trde 
dann als echtes Bluthormon direkt ~uf die waehsenden Gewebe wirken. 
Es l~ge also eine zentrale Steuer~tng der Kypophysenfunktion vor. 

Die naehgewiesene Tatsaehe, dab sowohl Zwischenhirn- wie Hypo- 
physem~usfalt zu Zwergwuchs ffihren kann, ist nat0xlieh mit allen drei 
angeffihrten M6g]iehkeiten in :Einklang zu bringen. Dagegen tr iff t  das 
nicht ffir die Verhaltnisse bei der hier geschilderten Kleinwiiehsigkeit zu. 
Die Unterbrechung der Verbindung zwisehen Hirn und Hirnanhang 
~4irde n~mlich im Fall A ffir das Waehstum belanglos sein. So kann man 
eine KIein~/ichsigkeit bei den bier geflmdenen Verhhltnissen nut befrie- 
cligend erld/iren, wenn man eine gegenseitige Einwirkung im Sinne yon 
B oder C annimmt.  Es w~re vielleieht, etwas gewagt, auf Grlmd der 
Analyse eines einzigen FMles eine derartige Entseheidung treffen zu 
woklen. Jedoeh liegen auch experimentelle :Befunde vor, die in Analogie 
zu dieser Beobachtung am Menschen stehen. Foerster, Gagel und Mahoney 
haben nach der sorgfi~ltig vorgenommenen Unterbindung des ~Iypo- 
physenstieh beim I-Iunde erhebliehe Waehstumshemmung (mit oder ohne 
Fettansatz) erzielt, l~[an muB annehmen, dal~ aueh bei einem solehen 
Eingriff jene Bahnen zerst6rt werden, welehe fiir die gegenseitige Beein- 
flussung yon Vorderlappen und Z~Ssehenhirn im Sinne yon ]3 oder C 
erforder]ieh sind. 

Damit ist das Problem des Hypophysen-Zwisehenhirnsystems auf 
die Frage eingeengt, welehem tier beiden Teile die fiihrende Rolle zu- 
kommt,  ob Mso ]3 oder C den ~-irkIiehen Verh~ltnissen entsprieht. Hier 
verrnag nun die Kenntnis yon der Wirkungsweise des E van~schen Wachs- 
tumshormons weiterzuhelfeu. Seit Evan.~ dureh parenterale Zufuhr 
dieses Stoffes riesenwiiehsige l%atten erzeugt hat, ist durch 'viele thera- 
peutische und experimentelle Erfahrungen klar geworden, dab seine 
Wirksamkeit sich wie bei einem echten Hormon vom Blute aus entfaltet.  
Es ist keine Rede davon, dab man den Stoff in den Liquor einspritzen 
mqBte, um die I-[ypophysenfunktion zu ersetzen. Wenn abet das Wachs- 

�9 tumshormon nicht di.treh Absickern in das Gehirn, sondern durch direktes 
Angreifen am Erfolgsgewebe wirkt, kann in dieser Beziehung die Hypo- 
physe rScht als Hirndri~se, sondern nut  als eehte Blutdrfise wirken. 
Und die Zentren des Hypotha]amus k6nnen dann nieht MJttler, sondern 
m ~ s e n  die Anreger der Hypophysenwirkung sein. 

Zusammenfassend l~Bt sich also sagen, dab die im Sehemu C dar- 
gestellten Etappen Sehritt fiir Sehritt durch entsprechende experi- 
mentelle und kasuistische Erfahrungen belegt werden k6nnen: Die 
1%oUe des Zwisehenhirns geht aus der Wachstumsst6rung bei seinem 
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Ausfall hervor. Die Trennung seines Zusammenhanges mit dem Hirn- 
anhang fiihrt (im hier mitgeteilt~n Fall und im Tierversuch) ebenfalls 
zu WachstunLshemmung. Der Ausfall des Vorderlappens ergibt dab 
klassische :Bild der pituiti~ren Nanosomie. Der ]~bertritt des Hormons 
in die al]gemeine Blutbahn fo]~o~, bus der wirksamen Substitution des 
Hypopbysenvorderlappcns, wenn das Hormon parenteral zugefiihrt wird. 

So gelangt man dureh Verwertung experimenteller und autoptischer 
Erfahrungen zu der Anschauung, da~ die Abgabe des Wachstumshormons 
durch den Vorderlappen zentral gesteuert wird. :Eine solche Au/fassung 
kommt derjenigen BerbIingers n,~he, welcher sagt : ,,da~ wir einen direkten 
~_?bertritt des Evanssehen Wachstumshormons in das :Blut annehmen 
miissen, d ~  aber die T~tigkeit des Vorderlappens yon der Tubergegend 
aus einem Einflul~ unterliegt". Sie harmoniert auch mit der Anschauung 
R6ssles, weleher dem Gehirn bei der Wachstumsregehmg durch die Alff- 
stellung eines dyseerebralen Zwergwuchses eine beherrsehende Rolle 
zugeschriehen hat. 

:Die hier entwickelten Vorstellungen sind ge~vill yon sehr vorli~ufigem 
Charakter, trod es wird viel miihsamer Kleinarbeit und manchen gliick- 
lichen Zufal]s bedoxfen, um :Einblick in die Wege und Mechanismen zu 
bekommen, mit deren H_ilie die hier nur indirekt erschlossenen Vorg~mgc 
ablaufen. Doch darf man das bis jetzt Erreiehte schon als einen Fort- 
sehritt ansehen. In der Anregung des Wachstums wenigstens erscheint 
die inhere Driise nicht mehr so sehr als selbst~ndiger Anreger yon Lebens- 
vorg~ngen wie als ~Iittler zentraler Impulse fOx die gestaltliche Ent- 
wicklung. 

Zusammen~assung. 

Bei einem 46jhhrigen Kleinwfichsigen wurden folgende Befunde 
erhoben: Die KSrt~erproportionen, das L~ngenwachstum und das AuL 
treten yon Knochenkernen verhielten sich etwa wie bei einem 14j~thrigen ; 
unabhhngig" da-~'on war der Schlul~ der Epiphysenfugen etwa bis zum 
Zustand eines 18ji~hrigen fortgeschritten; (tie Unte~entwicklung dcr 
Keimdriisen und des inneren und ~uJ~eren Genitales entsprach etwa dem 
Beftmd bei einem S~tugling, bei vollst~ndigem Fehlene:ekund~trer G~'- 
schlechtsmerkmale; der Intellekt war dem AJter entsprechend ent- 
~cke l t  ; als Zeiehen vorzeitigen Alterns waren Atrophien innerer Organe 
und eine fleck~Srmigc Osteoporose anzusehen. :Die hier vorhandene 
infantihstische Entwicklungshemmung entspricht also einem miB- 
stimmigen Dureheinander verscbiedener Lebensstufen und l ~ t  sich 
k~rz aL~ ,,disharmonischer Infantilismus" bezeichnen. 

Als Ursache dieses Bildes hypophys~rer Kleinwiichsigkeit f~nd sich 
eine vollst~tndige Trennung des drii~igen yore ner~-Ssen Tell der Hypophyse, 
die durch zwei Ver~nderungen zustande kam. Durch eine Dystopia 
in~mdibularis war die Nettrohypophyse suprasellar verlagert; ein kleines 
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v e r s c h w i e l t e s  K r a n i o p h a r y n g e o m  t r e n n t e  sie y o n  d e m  a m  S a t t e l b o d e n  
b e f i n d l i c h e n  V o r d e r ] a p p e n ,  d e r  n o c h  als  f u n k t i o n e l l  v o l l w e r t i g  a n g e s c h e n  

wurde .  Die  W i i r d i g u n g  dieses  ~ 'a l les  u n d  des  S c h r i f t t u m s  f i i h r t  zu  d e r  

Al f f fassung ,  da/~ d ie  A b g ~ b e  des  W a c h s t u m s h o r m o n s  d u r c h  den  V o r d e r -  

lapl~en e ines  z e n t r a l e n  I m p u l s e s  b e d a r f ,  d e r  w a h r s c h e i n l i c h  v o m  Z w i s c h e n -  

h i r n  au f  d e m  W e g e  6 b e r  d e n  H y p o p h y s e n s t i e l  z u m  V o r d e r l a p l 0 e n  g e l a n g t .  
D a h e r  k a n n  s o w o h l  de r  A u s f a l l  des  Z~,~ischenhirns ode r  des  V o r d e r -  

] a p p e n s  wie ~tuch die U n t e r b r e c h u n g  de r  V e r b i n d u n g  z~- ischen  b e i d e n  
z u m  B i l d e  de r  h y p o p h y s ~ r e n  N a n o s o m i e  f f ih ren .  
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