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Anatomische Untersuehungen fiber den angeborenen 
Ausfall yon Schilddriisenhormonl. 
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5~it 12 Abbildungen im Text. 

(Ei~!tegaT~gen am 7. Oktvber 1941.) 

Auch heute noch bedient  sich die Hormonforschung zur Bean twor tung  
der Frage nach der Wirkung der Driisen mit  innercr  Sekretion des Ex- 
perimentes,  der Dauerausschal tung des Organes durch Operation oder 
RSntgenbes t ruh lung  oder der ki inst l ichea tS~berfunktion dureh Implan-  
ta t ion yon Driisengewebe oder Zuf/ ihrung seines Wirkstoffes. Ganz selten 
maeht  uns n u n  die ~N'atur ein solches Exper iment  selbst vor und  zwar 
in einer Vollendung, wie wit sie aus technischen Gri inden im I ~ bo r a -  
tor ium nie erzeugen kSnnen,  dadureh,  dal3 Kinde r  geboren werden, denen 
eine Blutdri ise ganz oder zum grS~ten Tell fehlt. Wegen der g~'oBen 
Seltenheit  dieser F~lle e inmal  und  andererseits  wegen der Reinhei t  mi t  
der bier die Ausfallserscheinungen zu beobachten  waren, erscheint es 
angebracht ,  zwei hierhergehSrende F~lle zu verSffentlichen. 

Fall I. 
Helmut P. wurde am 20. I. 4], 3 Wochen vor dem erreehneten Zeitpunkt, mit 

zum Tell mangelnden Reifezeichen, leicht mongoloiden Zfigen, 52 cm L~nge und 
2550 g Gewicht, sowie einem Kopfumfang yon 34 cm als Kind gesunder Eltern 
geboren. Zun~chst gute Gewichtszunahme (Brustkind). Am 23.5.41 Krankenhaus- 
aufnahme. Nach Angabe der Mutter atmete und t ranker  in letz~r Zeit schlecht, 
er wurde noch gestillt, bekam aber seit einiger Zeit zus~tzlich dreimal Flaschen- 
halbmilch. Klinisch botder  Knabe das voile Bild des Myx6dems, daneben wies 
ein lautes systolisches Ger~,usch fiber s~mtlichen Ostien, bei starker Cyanose, vor- 
wiegend yon Nese, Mund und Scbleimh~,uten, auf einen Her-zfehler hin. Starker 
Schnupfen behinderte die Nahrungsaufnahme. Am 26. 5. trat ein mit starker 
Cyanose verbundener Atemstillstand auf, der zun~chst mit Suprarenin durchbrochen 
~urde, aber nach zwei weiteren Anf~llen starb des Kind trotz Lobelin- und Cardiazol- 
injektion. Wiihrend des kurzen Krankeahausaufenthaltes konnte keine spezifische 
Behandlung durchgeffihrt werden. Die R6ntgenaufnahmen yon Thorax und Skelet 
zeigten ein deutlich vergr61]ertes Herz, eine offenbar durch Stauung bedingte Ver- 
scimttung der rechten Lunge, besonders hilusnah, eine Verbreiterung fast aller dar- 
gestellten Metaphysen, sowie eine St6rung der Knochenkernentwicklung. Die 
Werte fiir Phosphor and Calcium wurden mit 5,70mg-% bzw. 9.70 rag-% im 
Serum ermittelt, der Cholesteringehalt betrug 300,0 rag-%. 

Blutbild. Hb. 60,3%, Er~h.  3,5 MiU., Leuk. 10800, groi3e Lympho. 2, kleine 
Lympho. 55, Segmentk. 36, Stabk. 9, Jugendl. 1, Monocyt. 2. 

1 D l l .  
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Mit der Diagnose Myx6dem und Vitium cordis congenitum kam das Kind anl 
27.5. zur Sektion. 

Kurzer Auszug aus dem Sektionsprotokoll (691/41): 
4 Monate alter Knabe in ausreiehendem E.Z., 53,5 em 1,~ng, 4315 g schwer. Haut 

sehr blaB, troeken, etwas sehilfernd, teigig anzufiihlen. Spgrliche, struppige Kopf- 
behaarung, tiefliegende Augen, stark geschwollene, sehwer zu 5ffnende Lider, stark 
eingezogene Nasenwurzel, aufgeworfene Nasenl6eher, wulstige Lippen, grote dieke, 
in die Mundspalte reiehende Zunge, Kurzer, dicker ttals, kleiner Brustkorb, groger, 
seitlieh ausladender Baueh, Nabel etwas vorgew61bt. I-Ioden im 8erotmn, km'ze 
plumpe Glieder. 

Ba~ch.s~itus: a/, 1 cm blal~gelbes Unterhautfettgewebe, sehr blasse, feuchte 
5Iuskulatur. Darmschlingen geblhht. Leber iiberragt den Rippenbogen urn 2 Quer- 
finger. Zwerehfellstand: links unterer Randder4. Rippe, reehts 3. IntercostMraumo 

Br.~tstsit~z: S~mtliche Knorpelknochengrenzen der Rippen zeigen knotige Auf- 
treibungen, besonders im knorpeligen Teil, im ganzen an einen gosenkranz erinnerndo 
Gezackte Knorpelknoehengrenzen. ])as Gebiet des wuchernden Knorpels i s t  stark 
verbreitert, bl~ulich-glasig mit eingestreuten, kleinen graugelblichen Flecken und 
deutlich siehtbaren Gef~Ben. Knoehen eher sehwer schneidbar. 

Thymus befindet sieh mit 91/~ g im  unteren Bereieh des Sollgewiehtes. 
He~ gleiehmi~Igig stark vergrSgert (59 g - -  Soltgewicht etwa 25 g). In der 

reehten Kammer und A: pulmonMis nur fliissiges glut, Kammern richtig weir, ihre 
Wand zu dick, Endocard und Ktappenapparat z~rt und intakt. For. ovule weit 
offen, Duet. Botalti geschlossen, t{erzfleiseh sehr blag und feucht. Lu'~jen richtig 
ge]appt, gehsrig grog, zu sehwer, Pleur~ spiegelnd, vordere Teile gut tufthaltig, 
hintere Abschnitte vermehrt salt- und bluthMtig. 

Halsorgane: Zunge grol3 und plump, Zungengrund glatt, For. eoeeum nicht sieht- 
bar. Bei vorsiehtiger Priipar~tion Sehildd~ctise nicht auffindbar. Die Halsorgane 
werden im Zusammenhang in Formalin geh~rtet. 

Ba~tchorgane. Pankreas und Milz (141/~ g) o.B. Leber (159 g) richtig gestaltet, 
entspreehend grog, ihre OberflS, ehe braunrot und glatt: A.d.S.  vermehrt safthaltig, 
Sehnittfl~tehe gleiehm~gig. 

Nebennieren: Eher etwas klein, Rinde stark fetthaltig, Mark graurStlich, Nieren 
(zusammen 134 g), Bez'kenorgane und Magen-Darm ohne Besonderheiten. Die groBen 
Ge]iifle sind richtig weit, ihre Intima zart. Untere Femurepiphyse zu plump, Epi- 
physenlinie etwas gez~ckt, wuchernder Knorpel etwa 4 mm breit, yon gleicher 
Beschaffenheit wie an den Rippen. Knochenmark rot. 

Schadel: Fontane!len offen, grote Fontanelle 5m~l 5 em, Schii, delknochen hart, 
Paehy- und Leptomeninx intakt. Das Gehirn (640 g) zeigt sehr gutes Furehungs- 
relief sowie aUf allen Sehnitten regelrechte Zeiehnung. Epiphyse o.B. Die Hypo- 
physe ragt aus der m~gig erweiterten Sells in GrSBe eines halben Kirsehkernes 
heraus. $ie mifgt l l  mm in der Breite, 8 mm in der I't6he und 8 mmim sagittaten 
Durehmesser. 

Histologische Unters~chung: Hal_~organe. Au] Stu#nschnitten yon 10 f~ Diclce 
in 50 it Abstan'~l dutch die gesamton Halsorgane zwischen Zungenbein u~t 8. L~t]t. 
rShrel~knorpelring liifit sich keinerlei Schihlclri~sengewebe [inden. In H6he des Ring- 
knorpels, in der Mitte zwischen den groBen Halsgef~gen und der Speiser6hre, finder 
sieh in loekeres Bindegewebe eingel~gert auf der reehtert Seite eine Gruppe yon 
diehtliegenden, diinnw~ndigen, teiIweise in u stehenden eystisehen 
Rgumen, deren Durehmesser zwisehen 50t~ und 2 mm sehwa~kt; sie sind mit 
plattem bis kubisehem Epithel ausgekleidet uud enthalten f~dige, sehteierartige 
Massen, offenbar Sehleim. Dicht neben und zwisehen ihnen liegen Gruppen yon 
kleinen, gewundenen, drtisenartigen Ggngen, die mit kubisehem bis zylindrisehem 
Epithel ausgekleidet sind und stetlenweise Sehleimdriisen gleiehen. Sie miinden 
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zum Tell in die Cysten, wobei sic wie Speieheldriisenausffihrun~sg/inge aussehen. 
Die hier reichlieh vorhandenen (;ef/tl3e sind strotzend mit  Btut gefiillt, l)ieser 
Cystengruppe liegt hiuten medial ein hanfkorngrol3es | '2pithetk6rperehen, vorn ein 
etwa kirsehkerngrof3e~, aus mehreren Liippchen bestehemles Thymusmetamer  an. 
Welter findet. ~ieh je ein reiskorngrolles FpithelkOrperehen links in H6he des 3., 
reehts in H6he des 4. Trachealringes, etwa iu der  Mitre zwisehen Trachea und A. earot. 
com. Ahgesprengte Thymuslgppchen l inden sieh beiderseit.s der Luftrbhre his 
h inunter  zum Thymus. Die Epithelk6rlmrchen zeigen trabekutitren Aufbau, poty. 
gonale Zellen mit  lichtent Protoplamna. ihre Geffil3e sind prall blutgefiillt. Alle 

.'~|.dl. ]. .ll~L~S~*'lt-[,'iil'bllrlg. Ver 'g l ' .  !.111}[:1(:11. l [ t~ l 'Z i l l l l ske l f a se rn  il l i t  ~z'ofJOll, sl}illrleli~{!ll 
l[o]ll l ' i i l lzn~ql llllt d i e  l s  h i ,m in i .  

H(d,~ge/il/Je. insbesondere die Arterien, zeigen richtige Wanddi ,ke  und zarte lut ima.  
Die Ne~ven zeigen vereinzelt innerhalb ihrer  Seheiden eine deutliehe Auflockerung. 
als wenn sieh hier ein kolloi&fler Stoff befunden h/itte. At~er weder mi t  3lueikarmin 
uoeh mit  Kresylechtviolett  lassen sieh bier  und such nicht  in andereu Absehni t ten 
der  Halsorgane pathologisehe Sehleimk6rper anf'a.rben. Die GaT~glien ties Grenz, 
stvanges zeigen regelrechten Bau. Die Lymqfl&nolen zeigen .~p/irlich Keimzentren 
und sind verhgltnismitllig arm an Lymphoeyten.  Lu.fl- und Sp,,i.~eriibre bieten 
keinerlei Besonderheiten. Das Fettgewebe i~t noeh unt'eif, reich an Lipoblasten, die 
Fett.zellen haben zentrMen Kern  und trauhiges Protoplasms.  

Der Zu.ngentjrund wurde in sagittaler Riehtung yore Beginn der ersten Papillae 
eireumvallatae his zum Zungenbein einsehlielllich in einem Aussehnitt  beiderseits 
a/a em yon der Mittellinie in Stufen yon 50fl Abstand,  alas (;ebiet j eder~ i t s  2 mm 
der ~[ittellinie in Serien gesehnitten. Es wut-den kein For. eoeeum, keiue {~'berreste 
des Duct. thyreoglossus und keinerlei Sehilddviisengewehe geftmden. N u t  die 
iibliehen Sehleimdriisen mit einigen Ausftihrmtgsgiingen sind vm'handen. Das 
Zungenbein ist rein knorpelig, die ,~luskelfasern sind im H.E.-Sehnit t  geh6rig. Sio 
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zeigen keinerlei Sehleimablagerungem Mit Beat-Carmin l~igt sieh tr0tz tagelanger 
/~ormalinfixierung noeh reiehlieh Glykogen naehweisen. 

Herzm~,skel: Die gut begrenzten, verhgltnismgBig gleiehgrogen, diehten Kerne 
der Herzmuskelfasern liegen in 60~100 ,u tangen, etwa 15 ff breiten, spindeligen 
I-[ohlrgmnen, an denen nur wenige Nyofibritlen vorbeiziehen, die sieh gegen da~ 
Ende der Fasern vereinigen, wobei die Faserr~ setbst sieh bis zu einer Breite yon 
etwa 8 it verjfingen. Die Querstreifmlg ist sehr deutlieh. Auf den ersten Bliek 
maeht das Gewebe den Eindruek, als ob es aus Sehtguehen best-~nde, die mn die 
Kerne herum aufgetrieben sind (Abb. 1). Auf Quersehnitten entspreehen den Fasern 
gr61~tenteils Ringe aus Nyofibrillen, die gelegent.lieh einen Kern enthalten, daneben 

A bb. 2. F~rbtmg mit Be.st.Carmin. Verg'r. l:0Ofaeh. Glykogcnablager~mg im M. glllt, maxim. 

sieht man augerordentiich dfinne, voile Querschnitte. die den Faserenden ent. 
spreehen. Der Clef~gbindegewebsappart~t bietet keine Besonderheiten. mit  Sch,~r- 
b~chrot und N[ueicarmin lassen sich keine krankhaften Fett- bzw. Sehleimablage- 
rungen~vaehweisen. Best.Carmin fgrbt reichliche Mengen rein- bis mitteltropfigen 
Glykogens, das gleiehm/~gig im ganzen Sehnitt verteil t  und nicht genauer lokMi- 
sierbar ist, Im ganzen entspricht das Bild e~wa dem Herzmuskel eines 35 40 em 
hmgen Feten. 

Slceletm~tskel: Untersucht wurden M. g]utaetls, M. vastus Iat., ZwerehfelI und 
Ha/smuskelm Sehon bei der Bearbeitung fiel auf, dag sich die Gewebsstiieke im 
70% igem Alkohol mit  einem diinnen, weil]lichen Fi lm fiberzogen u n d i n  der Fliissig- 
keit kleiae, weiBliche Flocken ausfielen. Die t t .E.-Schnitte zeigen auBer einer leieh- 
ten, offenbar dutch starken SaftgehMt beding~en Auflockerung des Fasergefiiges 
keine ]3esonderheiten, die Kerne ste]len sich gut dar, die Querstreifung ist deutlieh, 
das Myoplasma f~rbt sich gleichm/~Big bla~rot. .Fiucicarmin- und Kresyleehtviolett- 
f~rbung negativ, dagegen mit  Best-Carmin reiehlich Glykogen nachwdisbar (be- 
st~tigt durch die Speiehelprobe), dws vcegen der FormMinfixierung und tangsamen 
Entws des Materiales zu emem groi]en Teil zwischen den Fa.sern liegt, teils 
in groben Sehollen, teils in feinen Tropfen (Abb. 2). 
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I)ie Leb~p" zeigt hei d~,r Be,~rbeitung das glei(,h(: Vei'halten wie (lit,)in~kelstiiek- 
;;hen. lm It. F..-Schnitt ist das Bild reeht eint6nig. 1)ie Z~qlen lit.~en fiherall sehr dieht. 
sind [mlygonal mit, gr ,  flem. deutlieh(.m Kern, wahigem [)[agllli!, itn(I sohr d,.utl[chen 
Zellgrenzen, dadnreh etwas an Pflanzenzellen erinm.rnd (Ahh. 31. Zellhalken. ('apil- 
[aren und Dis.~esehe I{~mne sind wegen der diehten Zellage nur selten abzugrenzen. 
Vereinzelte Bluthihlungsherde ~'orhanden. Glisoo~*sehe Dreieeke o. B. 5Iit Seharlaeh- 
rot spii.rliehl', zentrale, feintropfige Verfettung nachweish:~r. Br,st-Carmin stellt, 
aullerordentlieh grt)ll,- (llyk(~genmengen dar, die grSl3tenteils in typiseher Weis,. 
an einer Zellseite lit.gem zum Teil at)er dureh die ungeeignete Bearl',eitnng schon 
in die (;ef/i, lle abge~'andert sind. 

Abb. :;. I!.iim.-Kwq-l.'iirblul,..,,. Vt'~' .  101)lath. f;13 k~'cn,~e dcr I,i.bcr. 

Die ,lIilz ist sehr hlntreich, sonst zei~t si~- durehaus normalen Aufl~au. 1,2mne 
Al)lagerungen. 

,Viers,: Der glumernl~ire und der Kan/iIehenapparat zeigen, v,m ~iner rniiglirlmr- 
weise postmortalen Verquethmg der "I'uhulusepit.helien ahgesehen, keine }3csonder- 
heiten. Starker ~B!.utgehalt, einzelne (;lykogentr6pfehen iln Epithel der Henle~sehen 
Sehleifen (Formalinfixiermlg). 

Ha~tt: 1Das El)ithel. (lie Ha~rl)iil~e und Driisen Meten normalea VerhMten. l)a- 
gegen zeigen die subeutanen Billdegeweb,,biindel ein sehr loekeres Geftige, das zu- 
st~nlmen mit einer wenig dlehten l,age der grollen, ansgereiften Unterh~utfett- 
gewehszellen den Schlu/3 n~helegt, dab sieh ein fi(issiger oder kotloidaler KOrper 
dazwischen befindet. Allein mit fg.rberischen Mitteln war er nieht, darzu~tellen. 

KTt~_heu: Untersueht ~au'den Rippen. eine untere Femurhiilfte und das .Manu- 
hrium sterni. Rippen: Die sehon makroskopiseh hcohaehtete Verbreiterung der 
Knorpelknochengrenze geh6rt vorwiegend der Sehieht der hypertrophisehen 
Knorpelzellen an (Abb. 4). ,tie sehr unregehniiliig gelagert sind, kaum Mare Siiulen 
bilden, sieh mit einer dieken Kapsel umgeben und im H.E..Sehnitt  einen hlau 
gramdierten Inhalt um den Kern herum zeigen. Aueh die Zone des wuehernden 
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Knor t •  isla en t seh ieden  zu brei t ,  wain 'end der  r u h e n d e  Knorpe l  kein~,riei Besonder-  
he i t en  bie te t .  Die  Grenze  gegen den  K n o c h e n  ist  e twas  ge lapp t ,  of fenhar  dad.urc.h 

~.bb.  4. l t : ; ' inl . -Eos.-Fi i rbung.  31i?. S~tJpetet'si~llre e n t k a l k t ,  "Vergr. l l , fach ,  l~.ippe: 
.~.llf|l't!iblllibT des  I ,[norl ,els  i1][1 d~.!l' ]{.Ilocht. 'ngrenze. 

Abb. 5. Unentkalktes Matorial. Kos,,'as Kalkreaktion.  Kerncchtrot.  Vergr. 13~'ach. 
Kalkablagernng inl KnorPel. 

bed ing t ,  dab  sieh vom :~[ark her  n u r  wenig  gef/~Be, vor  al lem in unrege lmhBiger  
Dieh te ,  gegen den Knor tml  vorsch ieben ,  so dal] e inzelne  n ieh t  v e r h r a u e h t e  Knorpe l .  

Virchowa Archiv. t~,d. a0S. 4:7 
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zungen etwas in alas Knoehenmark vurspringen. Auffallend ~ind d.h, sehr veichlichen, 
flec.kig angeordneten K,dkahlagerungen im Knorpel (Abb. 5), vorwiegend in dec 

Gegend besonders zrol),er Zellen und 
meist in einer ~ewissen ]~ntfernahg 
tier kaum vermehrten Knorpelmark- 
kan8le. Sie sind am.h mit R6ntgen- 
strahlen darzustellen (Abb. til. 31e/'k- 
wiirdig ist ferne,', dab sich der sonst 
iiberall lmsophile Knorpel kurz vor 
der Knoehengrenze und um die 
Knorpehnarkk/inS.le herum in einem 
sehm~den Nauru im H.E.-Sehnit t  
pl6tzlieh rot I/h'bt (Ahh. 7). Dieser 
Streifen eosinophilen Knorpels, der 
gh.'iehfalls lwrdf6rmige Verkalkun- 
gem be.sonders der Kn,~rpelzeltkap- 
scln aufweist, grenzt direkt an das 

.khb. 6. |{611tgetlbihl vim I).ippen. Mark, roll doss(-.'tl Zelh,n einzelno 
seiner Knorpelkapseln aufgeIm)chen 

we)'den (Abb. 7). Osteoblastt'rl lagern atlf ihn gut verkMkten Knoehen ab Illl([ 
zwar an der Knoeh(.'ngrenze geringe Mengcn. in den Knorpelmal'kkanSlen reichli(:he 

Abb. 7. ~knssehnitt aus .kbh. 1. Vcrg'r. lOOfaeh. Bei ..I Gr'enze des ba..ophilen ~e-'t,n den 
e(~stnophilen 1.2norpel. EJn(h'ill.lg't,~II y o n  Mavkzellen in r Zellka, I~seln dcs t.,~inophilen 

l~.no rpela. 

3[a.*.wen. In einem der Rippenprgparate finder sieh zwisehen dt:n hypertrophisehen 
Knorpolzellen eine kleine, etwa 800f  messende, gut abgesetzte ruhende Knorpel- 
in~ |  (Abb. 81. vielleieht wie eine Enchondromanlage au~ehend. Der Knochen zeigt 
sehr sehmMe ]3glkehen, die ganz selten sp/trtiehen Osteoidbeh~g zeigen, die Oortiealis 
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bietut ein /ihnlivhes VerhtrltmL Die O,~t('oblast.en- und wn' allem Osteoclasten- 
t~ktigkeit ist eingesehr/inkt. Bis welt in den Knoehen hinein linden sich zentral  
in den Spongiosabiilkchen Knorpel,'cste. Das Knochenmark ist rein zellig und 
ohne Besonderheiten, die bei Athvreose gelegentIieh beobavhtete Eosinophilk- h.hit. 
Fiir die vorhandene Ankmie fimlet sieh histolo~isch keine Erkliirung. Femur  uud 
Manubrium sterni zeigen grundsiitzlich die gleiehen, nur weni~ev stark aus- 
;e.r Vergnderungen. 

ll.ql,opluise: Die hoehgradige M'assenzunahme des Organes i~t ausschlieBlich 
dutch Vergr6flerung des Vordt.rlappens bedingt, l)e," Hiuterlappen hat iiblichv 

. \ l ) h .  8 .  I taul . - l . ] , , s . - l . '~n ' t ) t tn , . . ' .  Vel'a:r. 2i lOFi ,ch .  ]~ .uht~nl lc  Kn t , rpcL i l l - , . . I  z~ ' , i~cnv' t l  
Ilyllcl'tl.oL)hi>chen 1,~ iii ~l.lp~ ,Iz el  ll? i1. 

i;ri;13~ und uovmalcu histologischen Aufhau. h n  Vorderlappen sind die ch,'cm,,~- 
philen Zclh.n verh/iltnism/.il3itz in dot .Minderzahl, ;~.bcr an Vergleichspriiparatcn 
;g,,nwssen ,.iot,h ausreichvnd, rm'handen.  Die ['2osinophil~,n [iegen vcrstreut, lilt. [it 
kompakt,..n Massen, sie sind etwas klein, s~.hr gut bt~grertzt, ihre Kerue fund und sehr 
dit 'ht, die Basophilen liegen gvh,~entlich in dk.hteren (.;rvppen..~h, siud gr6Ber. 
~lr scharf bcgrenzt mit deutlieh abgesetztem, gut fgrblmrem Kern. Besondcrs 
hei der nmdifizierten Mallor!t-Farbung nach Farkaa kann man nuter ihnen zuei 
T3t~'n unterscheiden. ~,inen klt.inereq Teil, dessen ( ;ranula sieh biauviolett f/irben 
und den gr/SBeren, dessert Granula intvnsiv bkm erscheinen. Beherrseht  wird das 
ganze Bild jedoch wm Zvllen, die d.ie Chromophilen an Gr6Be weir ig~ertreffen, dt,r 
Zahl nach weitaus an ersta,r Stelle stehen und  die besonders in den Seiten- m~d 
P, andtcilen fast aussehlieltlich zu finden sind, wo sic ganz selbst,4ndige Balken 
bilden. Wenn .~ic mit  Ohromophilen zusammenliegen, nehmen si(~ oft das Zentmtli1 
clues Alveolus ein, w a s  unter  anderem dafiir spricht,  dab sie yon den l-laup~:ze]leu 
abstammen.  Sie sind sehr undeutlich begrenzt., benachbarte  Zellen sind kaum 
voneinander  zu trennen,  ihr Plasma, das stellenweise - -  wahrseheinlich dutch die 
Hgrt.ung bedingt  --- V~,kuoleq zeigt, ist Ceiu gek6rnt. Im H.E. .Sehni t t  erseheinen 
diese ( ; ranula  rot, bei Masson- mid Farkas-Fg~rbung z~trt bliiulk.h. ?,lit Heidenhn6,s 

47" 
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Eisenh/imatoxilin, das die eosinophilen Granula schwarzbhm fiirbt, fiirhen sieh in 
diesen Zellen nur  vereinzelte K6rm.hen. Kresofuchsin, das die Basnphilen elektiv 
darstell t ,  nehmen sie nieht  an. Ihre Kcrne sind versehieden grog. hei weitem die 
gr6gt.en im PrS.parat, yon ovaler his Imhncnf6rmiger Gestalt,  hell und hlasig, mit 
scharfem, chromatinl 'eichem Saunl und ein his zwei deutliehen Kernk6rperehen.  
1)a.neben f inden sieh alter aue.h pyknotische I(erne, oft in zusammenliegenden 
Zellen. Damit  gleiehen diese Zellen s tark  den mensehliehen SehwangersehMtszellen, 
wie sic wm Erdheim mid St~tmme besehriehen wurden, ja bei Anwendung der be- 
kannten  Hylmphysenfi trbungen lassen sie sieh morphologi.~eh yon Sehwanger- 
sehaftszellen nicht  unterseheiden (Abb. 9), wenn man zu deTl Ver~leivhst,riil~ar'~ten 

. \b l ) .  9..]/tL-'m~-Fiiv}~lHl~. \ ' t ' l 'gv.  t(II)filt'[I, l l :~-p~q~hyse:BeiA:  . \ u s  ] - [ a u I , t z t q l e n p n t ~ t a n d c n c  
s+:hwangpv-( 'hnftslxl t ' iehe Zt ' l len. Bei 11 eu~hml~hilc', hei ~2 b;tSol~hilc Zel len .  

das iibliche Sektion~matcrial n immt,  das 24---36 Stunden nach dem Tode gewmmen 
und in Formalin fixiert  wurde, wie das vorliegende Organ. Die an friseher ulld ge- 
eigneter f ixierten Hypophysen naehweisbare leichte Eosinophilie der Schwanger- 
sehaftsze[len seheint wenig hestitndig zu sein. In unseren Prg.paraten sind typische 
Hauptzellen mit kleinerem, diehteren Kern und an formalinfixiertem Material 
racist nur  sehwer erkennbarem Plasmaleib nur mit  groger Mtihe aufzufinden. Der 
]~olloidgehalt ist im ganzen spii, rlieh, nur  vereinzelt finder es sieh im Zent rum 
eines Acinus oder als kleines Tr/3pfchen in den reichlieh blutgefiillten ('efitBen. 

Der Thymu.s und die am Hals gefundenen akzessorisehen Thymusteile zeigen 
norma.len LS, ppehenbau ,nit gut entwiekelter Rinde und zahlreichen, deutl ichen 
Ha,e..s, ffschen Kbrperchen im Mark. 

Panbreas: Das Organ maeht einen recht unreifen Eindruck.  An Vergleichs- 
pr / iparaten gemessen sind noeh viel zu wenig Aeini entwiekelt,  dadureh erseheint 
d ~  Gewebe sehr locker, h n  untersuehten Sehnit t  aus dem M.ittelstilek des Organes 
sind reiehtieh, aber gr/}gtenteils kleine Inscln w)rhanden, deren Ausspressung aus 
den l)rfiseng/ingen noeh an vielcn Stellen zu beobaehten ist (.-kl~b. I0). 
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Nrbe:l~nie,',e: Die einzelnen Schichten der llinde sind gut ausgebildvt. Auf die 
imu.rste Sehiebt folgt eine sehmale Lage loekeren Bindegeuebes. ~egen die sich das 
.\lark deutlieh ahsetzt. Letzteres ist gut entwicke[t und reich ~m Rundzel]en. Ein- 
z~.lne akzessorische l{indenk6rperchon aul~erhalb der Kap~el. 

Die t toden  siud dem Alter entsprechend. In d,m Kanfilchen Spermatogouie~ 
mKt iq.'e,-loli.Zellen. 

_t'~dl 2. 

Hans ,loa,:him f{. Am 21. 12.40 im 10. Schw~mgerschaftsmonat dnrch Kaiser- 
.~vhnitt entwiekelt. Selt der Geburt fast tiiglivh Sehreikr/imp{e mit  ('vanc,se und 

Abb. 10. l[iim.-E,)s.-Fiirlmnlr Ver~'r. 150f;tch. P a n k r e n s :  S.tarke I 'm 'e i fe .  1,~ei . t  in der  
El l twiekhl t lg  Iiegl ' iffenc lllbl~]ll. 

Luftmaugel. Leib stets auf~etriebeu, Stuhlgang jeden 2. Tag. Schon immer eine 
groSe Ztmge. Wird wegen Erkgltuag einem Arzt gezeigt und von diesem wegen 
Hypo-thyreosv in das Krankenhaus zur Thyreoidinl~ehandlung eingewiesen (22.5.41).  
Hier typisches Bild des Mxy6dems. Fingesunkene Naseuwurzel, struppiges Haar, 
;mffalh!nd rauhe Stimme, grol~er 3Iund. grofle breite Zunge, kurzer Naeken und 
Ilals, trockene l-I,~ut, aber guter Turgor, groger Baueh mit Nahelbrueh. Deutliehe 
Perist.altik sichthar. Kbrperlgnge til era, Cewicht 6350 g. Rbntgenologisch fehlen 
die beiden zu erwartenden Knoehenkerne in der Handwurzel. Serumwerte ffir 
Phosphor 3,20 rag-%, Ca 7,85 rag- % umt Cholesterin 156,0 rag- %. Rest-X 23,53 rag- 
%, ()esamteiweig 5,063%, Albumin 3,244%, Globulin 1,819%. 

Blutbild: l ib.  68,3%, Erythroe. 3,4 MiLl., Leukoe. 8000, grol3e Lymphocy. 2, 
kleine Lymphoe. 7~, Segmentkernige 18, St abkernige 4, Monoeyten 2. 

Vom 2ti. 5. bis 28.5. tfiglich 1/2 Tablette Thyreoidin 0,1. Dann anl/il31iqh eines 
Raeheninfektes Erbreehen. Gewiehtssturz, diinne Stiihle. Wasserverlust nieht 
ausgteiehbar. Plasmabeh~mdlung. Anurie. Rest-N 147,10mg-%. Im toxisehen 
Zustand t r i t t  der Tod ein (11. tJ. 41). 
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Kurzer A ~.,zug au.* dem Sektionsprotokoll (755;41) des pathoh~gisehen institutes 
der Univer.sitht Berlin. 6 3Ionate alter, ~1 em langer. 4 kg schwerer Knabe. Alt- 
gemeine Austrocknung, Haut dtinn, faltig. Nasenwurzel eingestmken, grol]e Zui'lge, 
grol3er, gebl/ihter Baueh, N,~belbrueh, sonst ist das Bild de,s Myx6dems dutch (lie 
Austroeknung verwischt.Baurhsitu,~: l ;  em troekenes Unterhautfettgewebe. Musku- 
latur blaB, Darmsehlingen gebl/tht, sehr btalL Leber und Milz nieht vergr6gert. 
B~tslMt~s: Rippenknorpelknnchengrenzen seharf, nicht verbreitert, deutliehe gelbt, 
],2alkzone im Knorpel. Thymlm (5 g) kleinfingerglic~tgrog, sehr blaI3. Die Lungen 
zeigen ])aravertebral vermehrten Salt- und Blutgehalt sowie einzelne graurote. 
festere Knoten. Herz: Eher zu grol3 (35 g). In der A. puhnonalis und der reehten 
]{ammer Speekhautgerinnsel und gestoektes Blur. lteehte Kamnmr zu welt. Endo- 
kard und Klappenappa.rat zart und intakt. Herzfleiseh saftreieh und blaB. Hr 
or(/r Zunge zu grog. Zmagengrund geh6rig. Bei vorsiehtiger PrSparation am 
riehtigen Ort keine SehihldrSse auffindbar, H/irtung der Halsorgane in FormMin. 
Pan~:reas, LMJer (171)g), Milz (I3,5 g) und Nebennieren sehr blutreieh, sonst o. ]3. 
~Vieren (zusammen 54 g): Deutliehe Renkulifuretmng. Sehnittfl/iehe sehr triSbe. 
],~,iade h[afl, et~vas verquollon. ]3ec~'en- und(geacMech/sorgane dem Alter entspreehend. 
aUagen.Darm: Faltenrelief verstriehen, Sehleimhaut sehr blaB, seifig. Diinndarm- 
inh~lt flii._,k~ig, Diekdarminhalt formbar. Femurepiphysenlinie seharf, kleiner 
Nnoehenkern vorhanden. - -  ScNTdelsea:lion: Fontanellen offen. H i m  (690g) 
makroskopiseh o. B. Hyi~physe vergrSf~ert (380 rag). sie mi t t  7 mm im sagittah-n 
Durehmesser. 12 mm in der ]3reite und ~ mm in der tt6he. 

His/olz~yische Untersuch,J)W: HaIsorgelne: Untersueht winde wie im ersten Fall. 
Zwi.~ehen Zungenbein und t0. LuftrShrenknorpetring keinerlei Schikldrfisenge~ebe. 
Aueh hier in H6he des l/,in~knorp~ls beiderseits eystisehe Gebilde und driisenartige 
ClS.nge yore gleiehen Aussehen wie im ersten Fall. Aueh hier in den Hohh'aumen 
ein sehleimiger, sehwaeh basophiler lnhalt ,  dem sieh stellenweise einzelne grol3e 
Zellen mit sehaumigem Plasma und kleinem Kern, offenbar abgesehilferte Epi- 
thelien, anlagern. Keiner der Driisengange erinnert an Sehilddriisenfollikel. Rechts 
legt sieh yon hinten her ein etwa reiskorngroBes EpithelkSrperehen den Cysten an. 
Thymusgewebe fehlt, auf beiden Seiten, tibrigens in s/i.mtliehen Sehnitten. Je  ein 
weiteres Epithelk6rperehen liegt in H6he des 4. Traehealr[nges links zwlsehen 
Speiserdhre und A. earot, com. und in tt6he des 7. Traehealringes in der Mitre 
vor der LuftrShre. S/i.mtliehe E.K. bestehen aus Nestern und Strs yon kleinen 
Zellen, die auBenliegenden haben wa,~serktares, die innenliegenden blal]rotes 
Plasma, sic sind stark durehblutet, in einem finden sieh feink6rnige Ablagerungen 
eines eisenhalt.igen Pigmentes. L~tmphknoten, Ge/afle, Y~rven und Ga'nglie.n zeigen 
regelrechtes Verhalten, an Spei.,o- und Lu.flrOh.re keinerlei Ver~.nderungen. Das 
Fettgewebe ist tell, die Muskulatnr gut, entwiekelt und frei yon krankhaften Ab- 
lagerungen. Zungengrumt: Das 2a%.mm tiefe, yon Plattenepithel ausgekleidete 
For. eoeeum wird yon Schlehnd~qisen umgeben. Von unten her springt ein kleines. 
etwa i mm hohes, mit Plattenepithel bedecktes WSrz~.hen in das For,~men vor. 
das den obersten Pol eines [m Zungengrund gelegenen tumor.~,hnliehen Gebildes 
darstellt, welches folgende Elemente enth~lt: einzelne Plattenepithelstr'Xnge. 
-inseln und -perlen innerhalb und unterhMb des W/i, rzehens, zahlreiehe diehtliegende. 
versehieden grote, tells runde, teils gebuehtete Sehilddrtisenfottikel mit niedrigem 
Epithel und gut rot f~rbbarem Kolloid sowie am unteren Pol einige gr6Bere kavern6se 
Rii.ume mit schwer erkennbarem, sehr flachem Epithel und sehleierartigem, sehwaeh 
basophilem ]nhalt. Dazwisehen Bindegewebe und am Rand einzelne Muskelfasern. 
Die Ausm~Be dieser Bildung betragen 5 : 6 : 6 mm. Die Zungenmuskulatur selbs~ 
zeigt normales Verhalten, die ist frei yon Ablegerungen. lm Zungenbein ein Knoehen- 
kern. - -  Herz: Das Bild erinnert stark an Fall 1, ist abet nieht so deutlieh aus-  
gepr/tgt .  Aueh hier zeigen die Muskelfasern mn die Kerne herum einen sehr groBen, 
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spindelf6rmigen Hohlraum, an dem nut  einige Myofibrillen w)rl,eiziehen, die sieh 
gegen das dunne Faserende vereinigen. Querstreifung gut erkennbar,  Glykogen- 
gehalt bei Alk.-Fixierung nieht besonders reiehlich, h n  ganzen entsteht  aueh hier 
der Eindruek einer Reifungshemmung. - -  Skeletmusknlatur: Uutersuehte St.iieke 
yon Zwerehfell, M. vast. lat. und M. glut. max., sowie Zungen- und Halsmuskulatur  
zeigen keinerlei krankhafte  VerSnderungen oder auffallende Ablagerungen. Leb~:r: 
Au/3er einer geringen, vorwiegend peripheren Verfettung. regelreehter Bau. Trotz 
Alkohoifixierung kein Clykogen naehweisba.r. --- Pa?~.kreas und J Iilz hyper~miseh, 
sonst o .B .  - -  Nieren: AIs Zeiehen einer Nephrose finden sieh eiweigartige Ab- 
sonderungen in den (~-hnneruluskapsetn und in der  Liehtm~g der Tubuli eontort i  

&bb. 11. Fiirlmng mit It'ei~jcrts l[ilmzdoxylin. Verg'r. t00faeh. }I ypophyse: St.hweres ('htcm. 

mit Trfihung und Vcrquellung des Epi~hels der letztcren. Sonst normaler Aufbau. 
H,~!  o .B.  Keine Ahlagerungen. - -  Hyl• Die Vergr6~erung i.~t sieher zu 
eim.m groBen Teil bedingt dureh strotzende Fi]thmg alIer Gef~Be und ein auger- 
ordentl ieh starkes 0dem (Abb. ]1), besonders in den zentralen Abschni t ten des 
Vorderiappens. Der regelreeht gebaute Hinter lappen ist yore Vorderlappen dureh 
einen langen, spaltf6rmigen, etwas Kolloid enthal tenden Raum fast vSllig getrennt ,  
nur  am Rand bestehen sehmMe Verbbldungen.  Dureh Silberimpr/ignation lassen 
sieh im 0dem zarte, gewellte Fasern darstellen, Yon denen sich aber nieht  sagen 
lai]t, ob sic neu ents tanden sind. I)er zellige Aufbau des Vorderlappens er inner t  
s tark an den des ersten Falles. Aueh bier sind die Kauptzellen vermehrt ,  abet  nur 
zu einem Teil auch vergr6Bert, wobei der  Zelleib nieht  die Gr6Be er]angt, wie sic 
im ersten Fall iiblich ist. Sonsr gleieht abet  das Kernbild und das Plasma der hyper- 
t rophischen Zellen durehaus denen des Fall 1 und dami t  aueh Sehwangerschafts- 
zellen. Der ~brige Tell der Hauptzellen zeigt jedoeh das Bild, wie wir es aus der 
normMen, formalirffixierten Hypophyse gewOhnt sind, mit  kleinerem, dichterem 
Kern  uud sehr sp/irliehem Plasmaleib. Eosinophile und Baseophile sind in gew6hn- 
t ieher Menge vorh~nden und zeigen keinerlei Besonderheiten.  - -  ~I'h!/.u~u.~: AIs 
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Zeiehen der akzidentellen Involution sieht man sehr reiehlieh Bindege~ ebe zwisehen 
den L/ippehen, deren Rinde hoehgradig geschwunden ist, w/thrend das Mark mit 
zahlreiehen Ha.ssalschen K6rperehen gut entwiekelt ist. - -  Pant'teas: Zwisehen den 
iAippehen verhiiltnism/iBig viel Bindegewehe. Mittlerer In~,lgehalt. einige lnseln 
in der Entwiekhmg. lm ganzen etwas unreif. -- Nr,.benniereT~: Gute Aushildung 
der ~uBeren girtdenschichten. Die innerste Schic.ht ist mlrleutlieh begrenzt, yore 
spiirlieh entwiekelten ~Iark dutch einen mehr oder minder breiten Streifen lockeren 
P, indegewehes getrennt, in dem zah[reiehe Zellen mit eisenhaltigem Pigment liegen. 
Mehrere extraeapsuliire Rindenkeime. - -  Ho,.len: Dem Alter entspreehend. Ein 
,'eiskorngrofles Stiiek Nebennierenrinde neben dem Nebenhodenkopf. - -  Kru~'he~: 
llippen und untere Femurh,itfte zeigen durehaus normales Verhalten der Knorpel- 
krmchengrenzen. Das Knoehen,nark ist zeliig uad hat das dem Alter entsprechende 
A ussehen. 

Bc.~prechu ng. 

Das vollstiindige Fehlen yon Sehilddrfisengewebe am Kals mM im 
Zungengrund des ersten Falles siohert (lie Diagnose totale Thyrcoaplasic, 
w/ihrend die geringe Sel}ilddriisenmenge im Zungengrund des zweiten 
Falles diesen zum dystopischen Hs-pothyreoidismus (Thoma.s) zahlen 
laat. Man versteht, darunter, dab sich beim Fehlen der Sehitddriise ant 
richtigen Ort im Verlauf des Duet. th3q'eoglossus, racist am Zungcngrund, 
mehr oder minder grol3e aber nieht ausreichende Mengen yon SehiM- 
drfisengewebe entwiekein. W/ihrend der dystopisehe Hypoth~'eoidismus 
bisher verhS.ltnismfiBig h~tufig beobaehtet wurde, ist der vollkommene 
Schilddriisemmmgel itutlerst selten. Als anatomisch und vor allem 
histologisch sicher naehgewiesen sind aus dem Sehrifttum nut I t  Fitlle 
anzuerkennen (3 F~lle yon Erdheim und je 1 yon Maresch, t'cucker, 
DieterIe, Schilder, Ri;ssIe, II'egelb~, Krau.~ und Hoelzer). Die gelegentlich 
dazugerechneten F/Ille yon Jfuratow und A.  Schultz sind nicht eindeutig. 
Es ist wiehtig, diese beiden Formen zu unterseheiden, well die totale 
Aplasie a ueh (lie Veri~nderungen deutlieh zeigen wird, die schon ganz 
geringe Hormonmengen verhindern kbnnen, wS.hrend der dysgopisehe 
Hypothyrf~oidismus wie die experimentetle Sehilddrtisenentfernung wolff 
immer nur eine hochgradige Hypothyreose zeigen ~-ird. 

Als Ursaehe dieser Krankheitsbilder wird heute allgemein ein mangel- 
halter Deseensus mit einer Ent~-icklungshemmung der Schilddrfisen- 
anlage angenommen, St6rungen, die sieh schon im friihesten Fetallehen 
abspieten mtissen, tttiologiseh abet noeh v611ig unklar sind. DM~ir, d~B 
die Sehilddriise beim Feten angelegt war, sprieht, dab bisher in allengut 
untersuehten F/illen yon Sehilddriisenmangel am 1lals I~este des Duet. 
thyreoglossus bzw. yon ibm ausgehende Bildungen gefunden valrden, 
fast immer am Zungengrund. Als solehc sind anzuspreehen: das For. 
c o e e u m ,  indilferente Cystenbildungen, Sehilddrtisenfollikel und die erst- 
malig yon Erdheim eingehend besehriebenen uud wohl mit Unreeht als 
Tumor angesproehenen epithelialen Wueherungen in Form yon Platten- 
epithelperlen und -striingen, verbunden mit kavern6sen,von einsehiehtigem 
Epithel a usgekleideten R/tumen; dieser ,,Tumor" dr/tngt sieh ehar~kge. 
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ristisch in das For. coecum vor. Das For. coecmn war bisher regelmgSig 
vorhanden, dazu kamen bei den F/tllen mit totaler Apla.-:ie mu' die epi- 
thelialen Wueherungen und beim dystopischen Hypothyreoidismus ent- 
weder ltttr Sehilddriisenfollikel oder in der iiberwiegenden Mehrzahl 
Sehilddrfisengewebe und epitheliale Wucherungen, wie auch inl vor- 
liegenden zweiten Fall. 

Unser erster Fall I/igt nun erstmalig alle diese Bildungen mit Sicher- 
heit vermissen, was dafiir sprieht, dab bier entweder die entseheid~mde 
St6rung ganz besouders friih im Embryonalleben in die Entwiekhmg 
ein~'iff, oder aber, (lag bier m6gtieherweise einmal ein vollst/i.ndiger 
3tangel such in der Anlage der Sehilddriise, eine Agenesie, vot'liegt. 

Die in m~seren beiden Fgllen in H6he des Kehlkopfes geflmdenen 
eys~isehen und drfisigen Gebilde, zum Teil yon einem Epithelk,Srperehen 
und Th3mmsgewebe begleitet, entspreehen dem postbranehialen K6rper, 
x~-ie er letztlnalig eingehend yon Uetzow:l besehrieben s~-ar(te. Er ist fast 
bei allen Fgllen yon Athyreosis, aber aueh bei vorhandener SehiIddriise 
und bei endemisehem Kret.inismus geflmden worden. Er entsprieht 
offimba.r einem selbstgndigen Res~c der let.zten Kiementasehe, der fiir 
gew(Shnlieh yon dec SeMlddrfise umwaehsen, bei ihrem Fehlen deshalb 
leiehter beobaehtet wird. Din besonders friiher gelegentlieh vertretene 
Ansieht, dal3 er (tie laterale Sehilddrtisenanlage darstellt und aueh bei 
At h}q'eose Sehilddrfisenfollikel ansbildet, ist gerade dutch die Unter- 
suehungen yon (letzou'a sehr unwahrseheinlich geworden. Aueh in unseren 
beiden Fiillen fanden sieh keine an Sehilddriisenfollikel erinnernde ]3il- 
dungen. 

Der Ausfall des Sehilddrfisenhormones in der ~Vaehstunlszeit bedingt 
bekanntlich hoehgradigen Zwergwuchs mit einem kennzeiehnenden Aus- 
sehen, das diese arnlseligen Lebewesen eindeutig als Urbild des :Kretins 
festh,gt. Bei der angeborenen Athyq'eose kommen die I<Ander dank des 
m/itterliehen Brustdrii~ninka'etes in der Regel ausgereift und ohne dab 
den Sehilddrfisenmallgel spgter so einf6rmig hgglieh maehende Aussehen 
zur Welt. Nut ganz vereinzelt (Abels und unser erster Fall) fielen sehon 
bei der Oeburt kretinoide Ziige auf, was man sieh nut din'oh vine Sehw'aehe 
der miitterlichen Sehilddrfise erklgren kann. Im Fall yon Abels hatte dim 
Mutter eine Strum~. Gew6hnlieh werden im dritten bis vierten Monat, 
aueh bei gestillten Kindern, die Mangelerseheinungen selbst bei ober- 
fl/iehlicher Betraehtung offenbar und die Kinder ~rztlieher Behandhmg 
zugefiihrt. Diese Erseheinungen pflegen dann sehon so deutlieh zu sein, 
dal3 man annehmen mug, dab sie sieh sehon veto Tag der Geburt an 
zunehmend entwiekelt haben und nut dem ungeiibten _Bliek der kindliehen 
Umgebung so lange entgangen sind. l)afiir sprieht, aueh, dab die Waehs- 
tumszunahme in dieser Zeit stets nur ganz unbedeutend war, was (ent- 
gegen anderen Ansiehten) daffir sprieht, dab mit der Muttermileh dem 
S'gugling wohl nut unbedeutende Hormonmengen zugefiihrt werden. Ob 
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bei diesenl geringen Waehstum in den ersten Monaten iiberhaupt S('hild- 
driisenhornlon eine Rolle spielt, erseheint sehr fraglich, dcml der Kretin 
wgchst aueh nachdem er abgestillt ist., regehn/i.flig noch etwas welter, 
die 'a.lteste, yon R6ssle beobaehtete Zwergin wurde in 28 Jahren 99 em 
lang (/ibrigens der am 'altesten gewordcne Fall totaler Thyreoaplasie). 
Dieses geringe Wachstum ist sieher auf andere I.Trsachen zuriickzuf/ihren, 
wohl in erster Linie auf Hypophysenwirkung, vielleieht aueh auf einen 
Th3mmswirkstoff. Auch unsere beiden F'alle zeigen (.tie Waehstums- 
hemmung, der zweite Fall ill sehr geringem 3'[~13e und ohne absonder- 
lichen histologisehen Knoehenbefund, - -  offenbar konnte das im Zungen- 
grund entwiekelte Sehilddriisengewebo s(.hwerere St6ruugen hintan- 
ha l t en - -d~gegen  der er.ste Fall mit  grol3er Deutliehkeit. In 4 3{onaten 
ist. der Knabe nut um 11'.., cm gewaehsen, wobei dic' Waehstumsgebicte 
des Skelets zur Zeit des Todes ein auffallendes, bisher noeh nicht beob- 
a.chtetes J3ild boten. 

Auf den ersten Bliek erinnern die Vergnderungen an Rachitis, abor 
bei genauerer Betraehtmlg sind doeh eine geihe yon Einzelheiten zl:t 
b0obaehten, (lie keineswegs zu dieser Krankheit  passen. Die Frage, ob 
Raehitis bei Sehilddrtisenausfall vorkommen kann oder ob Athyreose 
diese ausschlieflt, isb oft gestellt worden und gerade in neuerer Zeit wird 
sie in der Form wieder aufgeworfen, ob Sehilddriisenunterfunktion im 
Krankheitsgesehehen und in dot --~t.iqlogie dot gaehit is  eine Rolle spielt. 
Naehdem sehon Quincke l~achitis bei 3'[yx6dem gesehen hatte, besehrieb 
Ber~d~eim-Karrer einen Fall, wo bei (dncra 17 3[onate alten M/idchen, das 
einer Tuberkulose erlag, kliniseh 5Iyx6dem mit sehwerer Raehitis bestand. 
Anat, omiseh land sioh keinerlei Sohilddriisengewebe am richtigen Oft, 
sondern an seiner Stelle zum Tell verk'gste Lymphknoten.  Pdppen und 
Radius bogen histolo~sch ein rachil~isgleiehes Bild. Dieser Fall, bei dem 
ein angeborener Sehilddriisenmangel nioht sicher feststeht, wurde yon 
Sieftert als Myx6dem nieht anerkannt,  da dieses, ob angeboren oder er- 
worben, naeh der mehrfach vertretenen ,Mlsieht Siegerts und sp/iter 
Fricks und U[/enheimers den Eintri t t  einer 1Rachitis grunds/itzlich aus- 
schliel3t. IVegeli,z h/ilt dagegen dieses Zusammentreffen durehaus fiir 
miiglieh, das ta t  zun/iehst aueh Wieland, der sich aber sp/iter dann doch 
der Ansicht Siege,'ts ansehlol3. Aueh Bessau betont, d~8 stgrkere Hy'po- 
thyreose und tKaehitis ~ieh aussehlieBen. Im Tierversuch beobachteten 
Cla..~Me und Rouillard an den Nachkommen thyreoektomierter Kaninehen, 
naehdem sie sieh zun~.chst 5 Woehen gut entwiekelten, einen bemerkens- 
werten Waehstumsstillstand gegeniiber Vergleiehstieren. Am Knochen- 
apparat  land sich bei einem Wurf ein raehitisgleiehes Bild, bei einem 
zweit.en eines, das mehr an Chondrodystrophie erinnerte. Die Yerfasser 
erbliekten darin die M6gliehkeit, die Raehitis als IKypoth~'eose zl.t er- 
klii.ren. Gegen diese Ansieht ist aber einzuwenden, dab die auffttllige Ver- 
schiedenheit der Ergebnisse genau auf die einzelnen Wiirfe besehr/inkt 



iiber den anueborenen_ Ausfall yon Schilddriist.rthormon. ~"~3tr 

war, was sehr stark den Verdacht nahelegt, dab dabei ,~ul3ere Einfliisse 
von entscheidender Bedeutung wareu. Kunde und ~Iitarbeiter cntfernten 
bei mehr als 400 Kaninchen in der zweiten und dritten Lebenswoehe unter 
Scheming der EpithelkSrperchen die Schilddriisc. Die Tiere bekamen 
eh~e Nahrung, die einen Ubersehuf~ yon "Vitamin D enthielt, ~alrden 
abet nieht dem Sonnentioht ausgesetzt. Es entwickelte sich eine ehroni- 
sehe Kaehexie und ein rSntgenologiseh m~d histologiseh raehitisgleiehes 
Bild, daneben eine sehwere Aa~,mie. Im  Serum gcsenkter Phosphor- bei 
normalem ('aleiumspiegel. Dureh Sehilddriisenhormon war diese tlaehitis 
heilbar. Kunde vertri t t  die Ansieht, dab die sehild(h'fisenlosen Tiere nicht 
in der La te  sind, die wichtigen, raehitisver'hiitenden Stoffe aus der 
Nahrung zu verwerten, l~'brigens heilt diese Raehitis spontan, sobald 
(lie Tiere ausgewaehsen sind. .'-~bnliehe Ergebnisse ~ntrden an schild- 
driisenlosen ga t t en  erzielt. Gegen die Befun.de yon K,~.~nde ist einzuwenden, 
dal~ die Tiere sor~iiltig vor Sommnstrahlen gesehiitzt wurden. Zweifel- 
los vermag auch bei ausreiehender Di/i,t der Mangel an Sonnenlieht eine 
gaehit is  auszulSsen (Lobech:). Wiehtig in diesem Zusammenhang sind 
in neuerer Zeit (lie Arbeiten yon Nitschb,, der auf Grund ausgedehnter 
Tierversuehe mit anatomischer Kontrolle sowie kliniseher Erfahrung die 
Ansieht vertritt ,  dab die Sehilddriisent/i, tigkeit im Krankheitsbild der 
Raehitis eine fiihrende Rolle spielt, kraft ihrer zentralen Stelhmg im 
Pho~phorstoffweehsel. Bei Hypoth?u'eose tri t t  eine StSrung im .~[ineral- 
haush~tlt ein, (tie wesentlich zur Entstehung der Raehitis beitriigt. 1)abel 
soil das Vitamin D einen wiehtig,u~ Einflug auf die T/ttigkeit der Sehild- 
driise haben, dergestalt, dab bei JO-Avitamiaose unzureiehende, bei 
D-Vergiftung iiberm/~Bige Schilddrfisents besteht. Entspreehend 
ist bei Rat ten trotz raehitogener Kost dureh Thyroxingaben eine Raehitis 
zu vemneiden. Zu wider.~preeheuden Befunden gelangten abet Thoe~e.s 
und Haa,se. Hierin geh5ren aueh die Arbeiten yon Breithbarth und Lands- 
berber, die,/ihnlieh wie Kunde im Tierexperiment, bei 5Iyx6dem kliniseh 
die Serumwerte ftir anorganisehen Phosphor stark erniedrigt fanden, 
dagegen naeh Th~'eoidinzufuhr zur Norm ansteigen sahen. Aub dagegen 
beobaehtete bei NyxSdem eine positive Phosphor- und Caleiumbilanz. 
Gerade unser er'ster Fall mit totaler Thyreoaplasie und durehaus nor- 
malem P- und Ca-Weft im Serum und der kiirzlieh ver6ffentliehte Ft~ll 
yon Hoelaer (totale Thyn'eoaplasie mit  allersehwerster verkalkeuder 
Arteriosklerose) spreehen dafiir, dab eher die Beobaehtungen yon Aub 
riohtig sind und die bei Nyxgdem gelegentlieh beobaehtete Senkung des 
P- und Ca-Spiegels im Serum andere Ursaehen hat. 

Bei Beriieksiehtigqang dieser .&rbeiten ersehien es nun ganz besonders 
Mehtig, in unserem Fall mit grSBtm6gliehster Sicherheit zu erkliiren, ob 
Raehitis vorl ie~ oder nieht. Wir haben aus diesem Grund unsere Pr/i,- 
parate Herrn Prof. M. B. Schrnidt vorgelegt. Ftir die grebe Freundliehkeit, 
mit  der sieh Herr Prof. Schmidg zu den Sehnitten in einem eingehenden 
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kri t isehen Bcrieht  ge/iugert hat,  m6chte  ir.h ibm an dieser Stelle h6fliehst 
danken.  

Auszug aus dem Bericht yon Prof. M. B. ,~,'rhmi, tt: 
.,Die Verbreiterung der Knorpelwucherungszone gleieht im allgemeinen der- 

jenigell bei Rachitis, sit. gehih't der hypertrophisehen Zellsehicht an; etwas mlge- 
w6hnlieh ist die Bildung dicker Zellkap,~dn um die ,.hypertrophischen'" Zellen, 
auch der an vielen solehen Zellen im H.-E.-Pntparat I)lau granulierte Inhalt um den 
Kern herum. Mit llaehitis liege sich am:h das fast vollst~tndige Fehlen der Mark- 
raumbildung veto Knoehen her erkliiren. Dagegen lfi.Bt sieh meiner Meinnng nach 
das (~?brige kaum mit llaehitis in Einklang t.,ringen. 

Zm~ehst nicht die immerhin reiehliehen Kalkablagerungen in der Intercellular. 
suhstanz: f,~rner das Verhalten der Knorpehnarkkan~le: sic sind kaum vermehrt 
und verbreitert und deshalb fehlen am:It die gegell den Kn,)ehen sieh vorsehiebenden 
Knorpelzungen, viehnehr bleiht (tie wuehernde Knorpelsehieht his an den l'2nt}chen 
heran reeht kompakt. Zwisehen beiden fehlt die eigentiiehe ,,raehitische" Zone, 
(lie aus osteoidem Knoehengewebe besteht, welches tells aus direkter Umwandlung 
dt!s Knorpetgewebes in kalkh~sen Knoehen besteht, tells aus kalktoser Apposition 
auf die Knorpelpfeiler herw)rgeht. An ihrer Stelle liegt im H.-E.-Prttparat eine 
e,osinophile Knorpdsehieht mit herdf6rmigen Verkalkungen, die hesonders die 
Knorpelzellkapseln betreffen, und diese bei der Raehitis gerade die Umwandlung 
zu Oste,_dd einteitende eosinophile Besehaffenheit des Knorpels grenzt direkt an 
das Zellm~rk des Knoehens, (lessen Zellen stellenweise in die H6hlen der Knorpel- 
zellen eingetreten sind; normal m~d, soweit wwhanden, auch },el der llaehitis erfo]gt 
diese ErOffnung der KnorpelzellhOhlen im basophil gef/irbten Knorpel und die 
eosinophile Umwandtung tritt an dieser Stelle nut im Zusamm~-nhang m i t d e r  
raehitisehen .Metaplasie zu Ostt.oid ein. - -  Ill del). Knorpehnarkkan/ilen finder sich 
eine ausgesproehene Apposition vevkalkten Knoehens auf den eosinophilen KnorpeI 
in langen Linien, ehenso nut auf kiirzere Streeken besehrfmkt, auf den eosino- 
philen I,~norpelgrenzen gegen dfe Markr/i.ume des tlippenknoehens. 

Also kalklases Knoehengewehe fehlt im Bereich der endoehnndralen Ossifi- 
katlon ganz. Am spongi6sen und dem kompakten Rindenknoehetl fibersehreitet 
das ()ste~)id el)enfalls kaum die Norm. Die subehondrale Spongiosa ist. sehr atro- 
phiseh, ebenso (lie Knoehenrinde. leh wih'de naeh den vorliegenden Pr/iparaten 
(lie Ver/inderung nieht der Raehitis gleiehstellen, am Knoehen ist das Wesentliehe 
eine starke Atrophie dutch mangelhMte Apposition, am Knorpel eine fortdauernde 
Wueherung, die nieht znr Umwaltdlnng in Knoehen fiihrt, mit den genannten Ab- 
~veiehungen der Knorpelstruktur in den (lrenzzonen. Oh man beides auf eine 
mangelhafte TMigkeit des Knoehenmarks, speziell des Endosts, zurii,:kfiihren 
d arf ?'" 

E in  kurzer  t~';berblick iiber die bisher bei Schikidrtisenausfall  beob- 

acht, e ten Ske |e tver~ndcrungen sol! nun zeigen, wodm'ch sich unser Fal l  
grunds/~tzlich yon den bisher erhobenen Beflmden nnterschcide t :  

Die erste eingchende Knochenunte rsuchung  in einem Fall  histologisch 
einwandfrei  nachgewiesener to ta ler  Thy~'eoaplasie bei einem 4 Monate  
a l ten M~idchen s t ammt  y o n  Dieterle, der das Wesen des th)~'eogencn 
Zwerg~nlehses vorwiegend in einer Schw'Xche des Knoehenmarkes  er- 
bliekt, das nieht  die n6tige, Kra f t  aufbringt ,  den zur Yerkn6eherung v o f  
berei te ten Knorpe l  atffzusehliellen. Dieser zeigt im ruhenden Tell eine 
geringe Zel lverarmung,  eine Versehm/~lerung seiner Wueherungszone 
mn die Hgl f te  sowie sehr stark eingesehr/inkte S/hdenbildung, abet' sehr 
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starke Verkalkung der reiehlichen Orundsubsta,tz, wobei der verkalkte 
Knorpelsaum ~_~en<~,~' den iibrigen Knorpel dutch eine ,~f'rade seharfe 
Linie abgesetzt ist. Das Mark besteht axis Ausdruek seiner eingeschr/tnktcn 
Vitalitiit an den Diaphysm~grenzen aus Fet tmark und bildet als Zeiehen 
des Wachstumsstillstandcs eine Platte aus lamell~rem Knoehen als 
Ab.aehluf3 gegen den Knorpel, die nur ganz vereinzelt yon sehmalen 
.~Ia.rksprossen siebartig durehbrochen ~ird, die damt durch den ganzen 
verkalkten Knorpel vordringen k6nnen, jedoeh hie in den unverkalkten 
Knorpel eindringen. (Diese Absehlugplatte, (lie iibrigeus .-.(hen yon 
L.q#tflhans bet endemisehen Kretinismus sowie in einem Fall yon Athvrc'- 
osis gesehen wurde und auf mangelnde Bewcgnng der Glieder zuriiek- 
gefiihrt ~,'iul'de, ist atlch r~$ntgenologiseh als Balken naehweisbar.) Die 
S1)ongiosabitlkehen onthalten bis welt in di+~ Diaphyse hiltein im Zentrum 
verkalkte Kuorpelgrund,substanz, sind I)lunlp mid in einem gewissen 
Grade osteo<sklerotisch, da der J b b a u  mehr als der Anbau eingesehritnkt 
ist, dig Markr/iume sind dadureh eingc~,ngt. Ant Periost findet sieh eine 
starke VersehmS-terung der Kambiunlsehieht. 3[alci'oskopiseh zoigen die 
Knoehen keine ~,~er~nderungen, ihre Proportionen elitpseehen dcnen cities 
gleiehgroBen,  g, eStlllden Kindes. I111 west'ntliehen die gleiehcn 7Befunde 
erhoben spiiter Hoelz~*' bet totater Aplasie sowic lI'egeliu und Sgoccada 
tJei dystopischer Hypoplasie und endemisehem Kretinismus, den sit in 
Bezug attf (tie Waehstumshemmung .als der Thyreoaplasie wesensgteieh 
l)~'traehten. Dahei betont. Hoel:,.r, dal] die Knorpehvueherung stark 
eingesehriinkt ist uiid das die kriorpelig vorgcbildeten Knoehen gegeniiber 
den aus Bindegewebe entstehenden st/irker im Waehsttun gehemmt sind. 
hn  }Zalle ~l[areach8 fandl.,n sieh niakroskopiseh allgenlein sehr piumpe 
Knoohen, die Tibiaepiphyse seines l l j~hrigon 3I/idehen~ zeigte histo- 
logiseh vei'minderte Knol'pclproliferation sowie einen bohnengrol]~'n 
Knoehenkern, wie or etwa im zweiteu Lebensjahr gefund,,ut wii'd; in 
der l)iaphyse Fettmark.  ])it, iibrigen }"alle mit cinwandfrei totaler 
Thyreoaplasie sind leider nieht genauer untersueht, wenn man yon d e e  
Neugeborenen yon Kra.z~.s" und d e e  20t~gigen Kind yon II'epeIin, die 
keinen abweiehenden ]%fund boten, absieht ; nut bet einigmt linden sich 
makroskopisehe I4efunde. 8o wurde im 17'alle Pe~cl"ers aus dent klinisehcn 
Bild und den verdiekten Knorpelknoehengrenzen l/aehitis diagnostiziert, 
die Knochen ~<'r dabei nieht leiohter breehbar. Bet Sehilder land sieh 
niehts Auffallendes, nut r6ntgenologiseh fehlten bet seinem 3~/._, 3[onate 
alten Knt~ben die Knochenkerne, bet der 28j/thrigen Zwergin yon R&'de 
entI)sraehen die Gr6ge und (lie guten Proportionen einem /j/ihrigen 
Kinde, bedingt dutch eine gleichmD.gige, allgemeine Hemmung des 
endoehondralen und periostalen Wachstums. Die Knoehensubstanz war 
hart und spr6de, die Markrgume eng, das 3Iark gemiseht, s'amtliehe 
Fugen erhalten (Ahb. 12). Beim dystopischen Hypothyreoidismus sind 
die Befunde gleiehfalls nieht einheitlieh. So sah A.scho/i makroskopiseh 
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eine leichte Yerbreiterung der Knorpetwucherungszone,  A.  Schultz sah 
kolbig aufgetriebene Epiphysen  bei unverh/tltnism/iflig d i innen Diaphysen,  
Schihler l and  makro- und  mikroskopisch keine Ver/inderungen, Wegeiin 
dagegen in 2 Fgllen wieder ein Bild, das dem yon Dieterle beschriebenen 

ghnelt .  

Die ersten Tierversuehe zur Beurteilung der 
\Vaehstumsverhgltnisse im Zustand des Sehitd- 
drtisenmangels wurden 1894 yon Ho/mei.ster an 
jungen Kaninehen vorgenommen. DiG thw'eoekto- 
mierten Tiere, die das Bild einer ehronisehen Ka- 
ehexie boten, zeigten gegenfiber Ve~gleiehstieren 
aus dem gteichen Wurfe eine deutliehe Hemmung 
des Knoehenwachstums mit Persistenz ([er Fugetl, 
die naeh Ansieht des Verfassers bedingt ist dureh 
eine prim/ire Erkrankung des das \Vaehstum ver- 
mittelnden Epiphysenknorpels, eine Chondrodys- 
trophia thyreopriva, die sieh histologisGh /iufter~ 
in einer Herabsetzung der normalen Zellwueherung, 
Quelhmg und Zerkliiftung der Grundsubstanz, bei 
ganz jungen Tieren verbunden mit blaslger Auf. 
treibung der Knorpelh6hlen und Sehrmnpfimg, ja 
sogar teilweisem Untergang der Zellen. Zu /ihn- 
lichen Emebnissen kam r. Ei,sel,sberff bel Sehafen 
utM Ziegen. Dieterle sah bei einer sofort naeh der 
Geburt thyreoektomierten Katze naeb -t Tagen, 
dab im Vergleieh zu emem Gesehwistertier das 
Vordringen derprimifiven Markri~ume halt gemaeht 
hatte. Vet dem in allen Zonen normalen Knorpel 
tag Gin sehon zum Teil verkn6ehernder Querstreifen 
osteoiden Gewebes. vet dem sieh Osteoblasten i~ 
den primitiven Markrfiumen ,.anstauten" weil kein 
neuer Knorpel aufgesehlossen wurde. 

Wenn  nmn  yon de~) im Zusammenhang  
mi~ der Raehit is  besproehenen Befimden ab- 

3.bb. 1.2. bketot eiuer 28j/ihrtgen sieht, ersoheint atso zusammen~efi~[]t di(,' 
Zwer~iTl  n t i t  tut, a l e r  

Thyreoapla~ie. tN;wh YCOs.~le~. Wachs tumshemmung  bei Athvreose in der 
Regel ausgezeiehnet zu sein dutch eine Ein-  

sehrgnkung der Knorpelwueherung,  reiehliehe Kalkablagerung in die 
Orundsubsta, nz. Umwandhmg des Knoehenmarks  in  Fe t tmark ,  Ein- 
sehrgnkung der ~[~rkraumbildung und  ehlen den St i l ls tand kennzeiehnen-  
den Querbalken,  wobei einige nieht  so eingehend untersuehte  Fglle iibrig 
bleiben, bei denen die K~mrpelwueherung vermehrt  war (Peuclcer, 
Ascho[]) u n d  im Falle Peuckers Raehit is  auf Orund des makroskopisehen 
Bildes diagnostiziert  wurde. 

Unser  Fal l  ist n u n  der erste, bei dem histologiseh eine aut3erordentlich 
breite Knorpeh~amherungszone einwandfrei  beobaehtet  wurde, die nieht, 
dureh l~aehitis bedingt  ist und  die dutch den vSlligen Ausfall des Sehild- 
drt isenhormons allein nieht  erkl/irt werden kann.  Da zum Zustande-  
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kommen eines geregelten Wachstums auller richtiger 8childdriisen- 
tatigkeit aueh noch eine t~eihe anderer Bedingungen erf/illt werden miissen. 
liegt es nahe zu fragen, ob andere Faktoren dieses abweiehende Bild ver- 
ursaehen kSnnen. Hier nmB man in ers'cer Linie an die Wirkstoffe anderer 
Blut.driisen denken. 

DaB die Hypophy,se einen hervorragenden EinfluB auf das Waehstum 
austibt, steht auger Frage, gleiehfalls ein soleher der Keimdi'~sen, eine 
Wirkung des Th~nus  ist noeh uniseher. 

Der friihzeitige Epiphysensehlu B bet der Pubertas praeeox fiihrt regel- 
miiBig zu Kleimva|ehs mit untersetzter Gestalt mid plumpen Knoehen, 
w/ihrend ~vir beim Eunuehoidismus einen ganz eharakteristischen Hoeh- 
wuehs (()berwiegen der GliedmaBenlhnge gegcniiber der (le~ Pumpf~.s) 
beobaehten, (let" sieh zwanglo.s dureh den verz6gerten Epiphysensehlug 
er'kl~rt. Man nimmt an, dab die erwac.hende Keimdriisenfunktion dun 
EinfluB der SehiIddriise auf die Knorpelwueherung hemmt. Dadurch 
sehlieBen sieh die Epiphysenfugen und das Waehstmn h6rt auf. In den 
Ffillen yon Thyreoaplasie, Kaehexia thyreopriwt und yon 5[yxSdem der 
Etavaehsenen yon If. H. Sch.ultze, Marchand, Wegelin, Veil, C~trschmann 
sowie in den Tierversuehen wm Ho/meis'ter und v. Eiselsberg fanden sich 
J3ilder, die fiir eine unzureiehende KeimdriisentS.tigkeit spraehen. Zeiehcn 
~'iner [?berfunktion oder gar vorzeitige (}esehleehtsreife wurden hie 
gesehcn. Ill den vor'liegenden F/illen zeigten die Hoden keinerlei Bc- 
sonderheiten. Somit 1/tBt sich a us diesen J3eftmden nttr (let" versp~tet 
oder gar nieht eintretende Epiphysensehh|l.~ bei Schilddrti.-:enmangel er- 
kliiren, fat' die Versehiedenheit der besehrieb~,nen Bilder geben sie abet  
k('inen Anhalt. 

l'_?ber (tie Absonderung tines Thymusinkrete~ gehen die Ansiehtcn 
noeh stark auseinander. Elm, im Zusammenhang mit dem Ab,-.ehlug des 
Wachstums eintretende tliickbildung des Organes l/igt abet (lit" Bildung 
eines fiir das Waehstum x~'iehtigell Hormones vernmten. All~in die klini- 
sehen Beobaehtungen und zahllosen experimt.ntellen l.Tntersuchunger~ 
in dieser Frage ftihrten zu so entgegeugt,setzten Befunden, ctall ein 
n/theres Eingehen darauf an di,~ser Stelle welt /iber die Orenzen dieser 
Betraehtungen hinausgehen wiirde. Ieh verweise deshalb nur auf die ein- 
gehende Darstellung bei Lenart. ~.'ei'h/iltnismiigig gleiehsinnig lauten 
aber die Befunde bet men~ehliehem Sehilddrtisenmangel. 5[eist ~alrde 
eine deutliehe, mehr oder minder hoehgradige R/iekbildung des Organes, 
haut)tsiichlieh auf Kost.en der ginde beobaehtet, entspreehend dent Bild 
der akzidentellen Involution (]s Schilder, Zttckermann, Ber~zheim- 
Karrc.r, Schultz, -RSssle, M~tLratow, Hoelzer, Kraus, z~'eiter vorliegender 
Fall). Maresch land den Thynms dem Alter entspreehend klein, nut bet 
Peucker und in unserem ersten Fall land sieh ausreiehende Gr6ge. (Ohno 
die akzessorisehen Teile wog der H a u p t t h ~ u u s  91/2 g.) Dureh die Sehwere 
der Grundkrankheit und dutch die den Ted sehlieBlieh ausl6sende 
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Ursaehe, -- es land sieh fast stets ein Infekt oder eine Ern/ihrung.~stSrung --  
ist die Involution erkl/irbar, vielleieht kann man aus der so hitnfig anzu- 
treffenden Th~Tm(svergr6Bernng bei Hyperth)n:eose auch noeh auf eine 
Entwiekhmgshennmmg bei Fortfall des Sehilddriisenhormones sehliegen, 
dafiir wiirde besonders die hoehgradige Hypoplasie spreehen, (lie Kraw~ 
bei einem Neugeborene.n rail, totaler ThyI'eoaplasie fand. Auffallend ist 
abet, dab in den beiden Fglh,n nlit ausreiehender ThymusgrSBe die Kl lof  
pelknoehengrenzen so verdickt sind. Peucker spri('ht yon IZaehitis, leider 
iehlt in seinem wiehtigen Fall die mikroskopisehe Untersuehung. Die 
Knoehen seines Kindes waren nieht leiehter zu breehen. DaB inl vor- 
liegenden Fall ein relatives l~berwiegen eines Thymushormones die auf- 
fallende Vergnderung im Epiphysenknorpel b~:wirkt hat, ltillt sieh nieht 
aussehlieBen, es ers(:heint aber unwahrsehein[ieh, da weder klinisch noeh 
experimentel[ ithnliehe Bilder beobaehtet worden sind. Es ist ztt hoffen, 
dab sieh diese Frage einnml beam.worten ltiBt, weml wit iibe.r den Thynlus 
mehr wissen. 

Es steht auBer Zweifel, dab eine normale HypophysentStigkeit  fiir 
das Waehstmn unerliiBlie.h ist. Zerst6rtmg des iK3~pophysenvorderlappens 
oder seine Trennung yore Hinterlappen und Zwisehenhirn in friiher 
Kindheit fiihrt Ztlln Zwergwuehs. Die endoehondrale Ossifikation kommt  
zum 8tillstand, die Fugen bleiben unverbraueht, oft. zeitlebens erhalten. 
]m Tierexperiment konnte ~4schner durch Entfernung der Hypophyse 
bei jungen Htmden Waehstumsstillstand erzeugen, was sp{iter auch bei 
anderen Tieren vielfaeh wiederholt, wurde. Andererseits wissen wir, dab 
ein eosinophiles Adenom gegenteilige Wirkung ausiibt. Es steigert (tie 
endoehondrale Ossifikation, mid sofern die Fugen noeh often sind, ist 
Iliesenxnlehs (lie Folge, sonst, was m,,,ist der Fall ist, Akromegalie, wobei 
an den Stellen, wo aueh b~'im Erwachsenen noeh Knorpel an Knoehen 
grenzt (Rippen, Wirbelbandscheiben), das sc.hon zur lluhe gekommene 
Waehstum neu b~q~'bt wird. So wird bei Akromegalie vom l<ippen- 
knorpel eine neue, sehr breite Knorpel~nleherungszone gebildet, die aueh 
yore ]Iark ossifiziert wird (Erdheim). Dureh Zufuhr yon Hypophysen- 
vorderlappenextrakten kotmte zuerst H. M. Evans bei Ratten Gigantis- 
mus und bei Hunden Akromegalie erzeugen. 

Nun ist bekannt, dab Schilddrfisenmangel eingreifende Riiekwirkungen 
auf die Hypophyse haben kann. l-loffowitsch, Stieda und Gley fanden 
naeh Thyreoektomie beim Tier wesentliehe Ver/tnderungen und zwar 

w y . .  ~,ergroBerung bedingt dureh u und l-lypertrophie der Haut)t- 
zellen, sp~iter beobaehteten zahlreiche andere Untersueher Veranderungen 
des Yorderlappens hinsiehtlieh seiner Or6fle und seines Zellbildes, abet  
mit  im einzelnen stark voneinander abweiehenden Befunden. Dagegen 
sin(t die Befunde beim mensehliehen Sehilddrfisenausfall viel einheitlieher. 
Bei totaler Th)q'eoaplasie und bei dystopisehem Hypoth3u'eoidismus 
fanden eine deutliche Vergr6gerung des H3-pophysenvorderlappens 
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R6.s.~le, We qelin, Kraus, A.,:cho]/, Merkd, Schilder und Z.~tckermmln. l)as 
Gk+'he beobachteten bei Kachexia thyreopriva und endemischmu 
Kretinismus Wegelin und Berblinf/~r. l)~bei war das histologische Bild 
stets ausgezeiehnet dur~.h eine Vergrgf~erung und Vermehrung der 
Ha uptzellen, (tie bei Schilder, Zuclcermann, Berblin.q(,r und RS.ssl~ stark 
Sebwa,~gersehaftszellen gliehen, bei Kra'u,s und Weffelin an die Kra,wsschen 
f~Tbergangszellen erinnerten, wobei die Mi~gliehkeit besteht, dab diesc 
Versehiedenheit dutch postnlortale Vergnderungen und versehiedene 
Fixierungsmittel zu erklfi.ren ist. I)iesen positiven Befunden stehen 
vSllig negative gegeniiber (Diet~,rb,, Hoelzf~r, Zud,'ermat~z, 3Ir~r~sch, 
A. Schultz). 

Nun dr/ingt sieh in den Fitllen mit Hypertrophie der Hauptzelten die 
Frage nach dem ~Varum auf. Die ehemals geiiuBerte Yermutmlg, dab 
es sieh einfaeh um eine vikariierende Hypertrophic handele mit dem Ziel, 
deu ganzen Sehilddriisenmangel auszugleiehen, ist heute h~ich.st ,mwahr- 
seheinlieh. Nun k/kmte man annehmen, dall der Sehilddriisenmangel 
in der H}q0cphyse eine !2'~berproduktion yon thyreotropem Hormon 
anregt~ mit  vermehrter  Ausbihtung der Zellen, die dieses sehilddriisen- 
anregende Hormon liefern, analog den stark erhiShten Werten yon gonado- 
tropem Hormon in Blur und Harn naeh der Kastration, die ja aueh mit 
Hypophysenvergr6fterung einhergehen kann, - -  man sprieht sogar yon 
Kastrationszellen, die abet sehr verschieden besehrieben werden. - -  Aron 
ha~ tat, sgehlieh in den K6xperfliissigkeiten wm 3[yxSdemkranken enorme 
3[engen yon thyreotropem t tormon naehweisen kSnnen, doeh werden 
seine Ergebnisse yon Nachuntersueheri1 abgelehnt (Krogh, Okkds,Gi~'dosz). 
Es erseheint aueh wahrseileinliehm', dag die Bildung yon thyreotropem 
Hormon eingesehr/inkg ist, denn gerade die F/ille yon dystopisehem 
tiypothyreoidisnms, bei denen ei,le primgre funktionelle Insuffizienz des 
Sehilddriisengewebes nieht vo r l i eg t , - -w ie  zahlreiehe F~ille zeigen, bei 
denen die Ausfallsorseheimm~en nut gering und a.llein durch die unzu- 
reiehende Menge 8ehilddrtisengowebes erkl~irbar waren, - -  zeigen regel- 
m/il3ig grotle Follikel mig niedrigem Epithel und gut f/irbbarem Kolloid- 
gehalt. Da solehe Fiille gelegentlieh aueh vergr6gerte Hypophysen mit 
Hauptzeltenhypertrophie aufweisen (Zuct:ermon'n, Schilder, MerIcet) , mtigte 
ma.n erwarten, wenn die VergrSgerung dureh l~Tberproduktion yon thyreo- 
tropem Hormon bedingt, wgre, (tag das vorhandene Sehilddriisengewebe 
ein hoehakt.ives Bild zeigt. Dennoeh wgre es wiinsehenswert, wenn eft> 
mal beim angeborenen ~[yx/Sdem die Werte ffir thyreotropes Hormon 
bestimmt wii,,den. Die Annahme, datl sieh das ruhige Bild der Sehild- 
driisenfollikel dureh eine iiberreiehliehe Bildung yon antith3q'eotropem 
Kormon erklgren kthmte, entsprechend der yon Collip vertretenen An- 
sieht, dab a[ie Kormone mit  Antihormonen gepuffert sind, erscheint 
sehr gezwungen, zumal dureh Eickhoff und Sunder-Plaso'mann die Existenz 
eines solehen Hormones aus guten Griinden stark bezweifelt wird. 

Virchow~ Archly. Bd. 3~8. -~q 
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Eine andere MSgliehkeit, die Hy-pophysenver/tnderung im vorliegenden 
ersten ~'all zu erklS~ren, witre vielleieht die, anzuenhmen, dab die vor- 
bandene Glykogenose dureh l~'berprodukt, ion des sog. ketogenen Hor- 
mones bedingt ist, fiir dessen Entstehungsort nlan wieder die vergrSgerten 
Hauptzellen verantwortlieh maehen miigte. Da abet einerseits die Ab- 
sonderung dieses ketogenen Wirkstoffes noch unsieher ist und ~-iz" fiber 
seine Entstehung in bestimmten Zellen garniehts wissen, andererseits, 
wie ~-ir noeh sp~ter sehen werden, die Olykogenose viel leiehter anders 
zu erkliiren ist (sic ist a.ul]:~rdenl noeh nie mit abweiehendem I4ypo- 
physenbefund vereint vorgekommen), erseheint diese M6gliehkeit sehr 
unwahrseheinlieh. 

Wegen der sehon mehrfaeh beobaehteten und aueh in unseren F';tllen 
vorhandenen verbliiffenden -~hnlietlkeit der vergr613orten Ilauptzellen 
mit. denen, die wir in der Hypophyse der sehwangerell Fran linden, 
erhebt sieh nun die Frage na.eh der ]%stimmmlg der eehten Sehwanger- 
sehaftszellen, da ja dem gleiehen hist.ologisehen ]3ild aueh die gleiehe 
~'unktion entspreehen kann. Es ist heute sieher, dag die Sehwanger- 
sehaftszellen mit der vermehrten Prolanbildung w~ihrend der Sehwanger- 
sehaft niehts zu tun haben, dieses wird anscheinend aussehlieBlieh dureh 
die Placenta gebildet. Philipp konnte n'Xmlieh zeigen, dab die Implan- 

{ r  , ,  N tation einer Sehwangelsehaft.'hypophyse in eine infantile ~Iaus keine 
Follikelreifung und -luteinisierung znr Folge hat und aueh der Einwa.nd, 
dab damit nm' etwas iiber den augenblieklichen Hormon~ehalt~ .~r 
ist, die Drfise aber dennoeh sehr aktiv sein k6nnte (ZondecL), wird ent- 
kl'gftigt dureh einen seltenen, yon Philipp mitgeteilten Tall yon Blasen- 
mole, in dessen K6rperfliissigkeiten das gonadotrope Hornlon fehlte. Die 
]~rklg.rung dafiir war die, dab die 3Iole veto mfitterliehen Krei.~la Hf dureh 
eine massive, fibrinoide Grenzzone abgesehlossen war, die den L~bertrit.t 
des im 5Iolengewebe tat, s/tehlieh vorhandenen Hormones verhinderte. 
Aueh in F/illen yon teratogenem Chorionepitheliom der Frau und des 
Nannes, we histologiseh die schwangersehaftsartige Hypophysenver~nde- 
rung auftritt ,  sofern dam Choriongewebe selbst hormonal aktiv ist, was 
die positive Sehwangersehaftsreaktion beweist, win'de sp'Xt.er die Unf/thig- 
keit der Hypophyse Prolan zu bilden, bewiesen. 

Nun hat Erdheim versueht eine andere Erkl/i.rung f/Jr dig Funktion 
der Sehwangersehaftszellen und der ihnen morphologiseh vSllig gleiehen 
Zellen bei Ath~'eose zu geben, und zwar sieht er ihre Aufgabe in der 
zus/~tzlichen Bildung yon Wachstum~shormon, die bei der Gravidit/it dem 
Feten zukonkrnt und bei der Thyreoaplasie den Versueh der Hypophyse 
zeigt, mit den ihr gegebenen ~Iitteln diese auszugleiehen, was ihr als 
Waehstumsorgan in gewissem Mate gelingen kann. Bei teratogenem 
Chorionepitheliom im Kindesalter und dadurch ausgel6ster Pubertas 
praeeox wurde stark besehletmig~es "~raehstum beobaehtet, und zwar 
in einem Grade, der den Waehstumsanstieg, den x~ir aueh sonst im Beginn 
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der PubertEt sehen, welt iibertrifft. :Die Hytmphyse zeigte dabei Schwan- 
gersehaft~zellen und war im Implantationsversuch frei yon Prolan. Yerner 
ist seit langem bekannt., dab sehr jung geschw~ingerte MSdchen hi der 
Graviditgt rasch wachsen und dal3 bei der ausgewachsenen Schwangeren 
hgufig akromegale Ztige auftretcn, die sieh na('h der Geburt rasch zuriick- 
bilden. Andererseits soll das auch bei totaler Th3weoaplasie immer vor- 
h~mdene geringe Waehstum durch Hypophysenhormon unterhalten 
werdel 1. 

:Daftir, dab dabei tats'iichlieh eine zusgtzlMle Bildung yon Wachs- 
tumshormon eine Rolle spielt, gaben aber die bisher beobachteten F/ille 
keinen Anhalt, mit  Ausna.hme des Fatles yon A~cho//, wo sich makro- 
skopiseh neben einer stark vergrSBerten Hypophyse eine Verbreiterung 
der Knorpel~aleherung~zone land. I m  Falle Pe,tckers, wo die verbreiterte 
Knorpelknoehengrenze zur 1)iagmose Raehitis veranlaftte, fehlt dee Hypo-  
physenbefund. Dagegen zeigen die Fglle yon D ieterle und Hoelzer die 
am eindrueksvollsten das lehrbuehm/it~ige Skeletbild des t.hyreogenen 
Zwergx~amhses zeigen, einen negativen I-Iypophysenbe[und. Die Fitlle 
mit  starker Hypot~hysenver~'513erung und einem der Sehwangerschaft 
gleichen Bild (Schilder, Zuckerman,~) sind ohne Knochenbefund. Einzig 
in seinenl Fall, den mir Herr Prof. RSs.sle freundlieherweise zur Einsicht 
fiberlief3, zeigt.e die 28jiihrige, 99 cm lange Zwergin eine 725 tug sehwere 
Hypophyse mit zwei kleinen Adenomen; yon denen eines einem sog. fetalen 
Adenmn (.Krmt.s) gleicht, wghrend das andere uneharakteristiseh ist, 
daneben viele, groBe Hauptzellen, die an Schwangersehaftszellen erinnern. 
:Die Epiphysen bieten ein Bild, wie man es ghnlieh beim 4jtihrigen Kinde 
sieht, (lie Knorpelproliferat.ion iut, nur mggig gesteigert. Nun ist diese 
H)2aophysenvergr6gerung im Vergleieh zur KSrper~'613e betr/iehtlich, 
aber fiir das Alter nichg auffallend und im Vergleich zu unserem ersten 
Fall nm' gering. Da augerdem Geb/irmutter und Eierstock yon der GrSlle 
eines erwaehsenen Weibes waren, - -  das Ovar zeigt histologiseh aueh 
einige Ovulationsnarben, - -  kaml lnan annehmen, dab yon den Keim- 
drtisen ein der Hypophyse entgegengesetzter Einfluf3 ausgegangen ist, 
der eine st/irkere Knorpelwucherung verhinderte. Augerdem pflegt an 
sich beim Athyreotiker im Alter yon 28 Jahren kein Waehstum mehr 
fest.stellbar zu ~qn. 

Dagegen zeigt nun unser Fall erstmalig sehr deutlieh eine Hy'po- 
physenvergr5gerung mit dem Auftreten yon Sehwangerschaftszellen und 
dabei die starke Verbreiterung der Knorpelwuchenmg im histolo~sehen 
Bild. Er dtirfte somit am ehesten for die l~:berproduktion yon Waehstums- 
hormon seitens der Hypophyse bei totaler Thyreoaplasie spreehen. An- 
scheinend greift dieser Wirkstoff im Ceegensatz zum Schilddrtiseninkret 
vorwiegend im Bereich des wuehernden Knorpels an, wo er in unserem 
Fall diese auBerordentlieh starke Proliferation verursaeht. Da anderer- 
seit, s dieser Knorpel wegen der geringen Fghigkeit des I~mehenmarks  

48* 
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ihn aufzusehliel3en, wenig verbraucht wird, wirkt diese Verbreiterung der 
Knorpelwueherungszone noeh eindrueksvoller. 

Es erscheint durehaus bereehtigt, die Knochenver'anderung auf ver- 
mehrt, gebildetes Waehstumshormon der Hypophyse zuriickzufiihren, (tie 
in ihrer Aufgabe als Waehstumsorgan vikariierend hype,'trophiseh ge- 
worden ist. 

Es ist ferner denkbar, dab auch andere Zeiehen des angeborenen 
5Iyx6dems dadureh zu erkl~iren sind, wie z. J3. die starke Zungenver- 
gr6Bemmg, fitr dic sich histologisch meist keino rechte Erkl/irung finder, 
altein dutch 0dem oder Sehteimablagerungen is~ sie sicher nieht, zu 
erklgren, das zeigt unser zweiter Fall, wo sie vorhanden war bei hoeh- 
gradiger allgemeiner Austrocknung des Kindes. Auf das Vorkommen 
yon Akromegalie mit  myx6demat6sen Ziigen und umgekehrt hat  Pineles 
hingewiesen und Pierre 3[arie hat die Wiehtigkeit der Differentialdiagnose 
zwisehen 5[yx6dem und Akromegalie be(ont. 

Der z~eite Fall zeigl~ nun auch eine Hypophysenvergr4illerung. Sic 
ist nieht so stark, wie im ersten Fall, vorwiegend dureh Hyperg.mie und 
0dem bedingt, zum Tell aber aueh auf Hypertrophie der Hauptzellen 
zuriiekzufiihren, mit dem gleiehen, nut" nieht so deutlieh ausgepr~gten 
Bild. Die Knorpelknoehengrenzen zeigen dabei keine Reaktion, was so 
zu erkl/iren ist, dab bei dem f f r  einen Athyreotiker noeh recht betr'~teht- 
lieht,n Waehstum die Hypophysenmehrleistung sieh im histologisehen 
Bild noeh nieht auswirkt. M6glieherweise spielt in diesem Fall noch ein 
zweiter Umstand eine Rolle. Bemerkenswert ist da.s hoehgradige 0dem 
der Hypophyse,  das in diesent Orgatt anscheinend sehr setten vorkommt 
(Krau8). Einfaeh meehaniseh isg es kamn erkl/irbar. Fiir eine hochgradige 
kardiale Staining oder gesteigerten Sch;adelinnendruck ergab die Sektion 
keinen Anhalt, h6chstens die auffallend loekere Verbindung yon Vorder- 
mid Hinterlappen k6nnte eine Zirkulationsst6rung erklgren. Wielleieht 
ware es abet aueh denkbar, dal3 im Blutdriisensystem bei einer so sehwer- 
wiegenden Veriinderung, wie sie der hoehgradige Sehilddrfisenausfall 
darstellt, gelegentlich einmal noeh andere, vorl/iufig unbekannte und 
nieht erklgrbare Weehselwirkungen auftreten k6nnen, die in der H3~o- 
physe zu einem Odem fiihren mit Beeintr/ichti~mg der Funkt.ion als 
Einleitung einer bindegewebigen Verhgrtung und dab vielleicht ghnliehe 
Vorgiinge sieh abspielen k6nnen, wie wit sie bei der multiplen Blutdr/isen- 
sklerose annehmen (R6881e 1934). In  unserem Falle isr die Frage, ob eine 
Faserbildung in diesem Sinne sehon vorhanden ist, nieh~ eindeutig zu 
beantworten. Da bei 3fyxbdem abet schon sehr selten 'ahnliehe Bilder 
beobaehtet xvurden (Ponfick, Borberg) und da eine Sklerose der Zona 
glomerulosa der Nebennierenrinde, die vielleieht die gleiche Ursaehe hat, 
bei der Athyreose zur Regel geh6rt, seheint es bereehtigt, diese Erwggung 
anzustellen. 
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Eine weitcre Besonderheit des ersten Falles stellen die ausgedehnten 
Glykogenablagerungen dar, die dadurch ausgezeichnet sind, dab sie an- 
.scheinend nur in geringem 3IaBe dem postmortalen Abbau ausgesetzt 
,~ind. D a f i i r  spricht der Umstand, dab sie trotz LeichenSffnung etwa 
15 Stunden nach dem Tode und zum Teil 8ti~#ger Formalinfixierung in 
den betreffenden Organen mit Best-Carmin in groBer Menge nachzuweisen 
sind. Die LSsliehkeit durch Speichel beweist, dab es sich dabei tats'~ch- 
tich um Glykogen handelt. Leider ist das Glykogen durch die seiner 
Darstellung wenig gfinstige Entw'i~sserung mit langsam steigender AI- 
koholkonzentration gr61]tenteils aus seiner urspr/ingliehen Lage ver- 
d~s Ob die ~oxoBen spindeligen Hohh'itume in den Herzmuskeifasern 
nur durch Giykogenablagerung zu erld~ren sind, ist schwer zu sagen, im 
Pr/~parat war die Glykogenmenge l~ngst nicht mehr g~roB genug, um diese 
R~tume auszufiillen. Es ist abet zu beriicksiehtigen, daB gerade der He~-z- 
muskel nach dem Tode im Vergleich zur Leber sein Glykogen schneller 
verliert ( Berblirqter). 

Ahnliehe Glykogenablagerungen wurden selbst bei totalem Schild- 
dr/isenmangel bisher noch nieht beobachtet, wobei aber beriicksichti~, 
werden muB, dab bei der A1% der Auswertung in vielen Fiillen letzteres 
iibersehen werden konnte. Durch den Ausfall des katabiotischen Schild- 
drfiscnia~kretes und der damit verbundenen Herabsetzung des Tonus im 
vegetativen Nervensystem mit relativem ~Vber~-iegen der Pankreas- 
~drkung ist nun eine Glykogenspeicherung durchaus zu erkli~ren, so wie 
sie aus ~thnliehen Ursachen in geringerem MaBe auch bei winterschlafen- 
den Tieren zustande kommt (Adler), deren Glykogen postmortal auch 
nicht abgebaut wird (L~ser). Daffir spreehen auch die Untersuchungen 
yon Eppinger, Falta und Rudinffer, die an schilddrfisenlosen Hunden 
eine auffallende ErhShung der Assimilationsgrenze fiir Traubenzucker 
naehweisen konnten und die ferner das Ausbleiben einer Glykosurie selbst 
nach der beim normalen Hund sonst regelm~Big glykosurisch wirkenden 
subkutanen Adrenalininjektion beobaehteten. Die gleiche St6rung im 
Kohlehydratstoffweehsei mit ErhShung der Toleranz ftir Traubenzucker 
wurde bei menschlicher Athyreose klinisch mehrfach best/itigt (Lit. bei 
Wiela~ut). Umgekehrt ist es bekannt, dab sich mit kteinsten Insulin- 
mengen beim myxSdemat6sen Saugling schwerste hypogtyk~mische 
Erscheinungen ausl6sen lassen (Beumer). In gleieher Weise ist auch die 
ErhShung des Blutcholesterinspiegels zu verstehen, der mit 300 mg-% 
stark fiber dem ~Littelwert liegt; sie ist h~ufig beobachtet worden und 
hat diagnostischen Wert (Linneweh und Doxiades). In unserem zweiten 
Fall bestanden dagegen, yon geringen Mengen im Herzmuskel abgesehen, 
keine Glykogenablagerungen und aueh keine ErhShung des Cholesterin- 
spiegels. Das kann eine Folge der schweren Ern~hrungsstSrung in den 
beiden letzten Lebenswoehen sein, an der das Kind schliei31ieh atich 
zugrunde ~ng, kann aber auch atff eine nicht n~her faBbare Kompen- 
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sationserscheinung zuriickzufiihren sein oder auch auf das sp/irlich vor- 
handene Schilddrfisengewebe, denn der Cholesterinwert ~mrde schon vor 
Eintri t t  der Ern/~hrungsst6rung bestimmt. 

Auf jeden Fall erscheint abet  der Schilddrfisenausfall schwerwl~,gend 
genug, um eine vorkommende Glykogenspeicherung zu erkls wobei 
bei der Thyreoaplasie im Gegensatz zum Schilddris beim aus- 
gew~chsenen Individuum sicherlich noeh ein weiterer Gesichtspunkt einc 
Rolle spielt, und zwar der, dab der Kohlehydratstoffwecbsel ohne Schild- 
drfisenhormon sich nicht fiber die fetalen Verh~,ltnisse hindus entwickeln 
konnte, unter denen er an sieh schon im Sinne einer gesteigerten Assi- 
milation bei geringerer Dissimilation eingestellt is~, woffir spricht, dab 
die fetMen Organe sehr glykogenreieh sind. Eine auBerordentlieh starke 
Resistenz des fetalen Leberglykogens gegen postmortalen Abbau wurde 
yon Fopp beschrieben. ~Ian muB also yon einer Reifungshemmung des 
Kohlehydratstoffwechsels sprechen und sich im Stoffwechselgesehehen 
die entgegengesetzte Erscheinung vorstellen, ~ie sie morphologisch bei 
gesteigel~ter Hormonwirksamkeit  seit langem bekannt ist. So zeigte Gun- 
dernatsch in seinen klassischen Yersuchen, dab mit Schilddriise gefiitterte 
Kaulquappen beschleunigt die Metamorphose zum Frosch durchmaehen. 

In  unseren FaLlen sprechen die histologischen Bilder einiger Organe 
durchaus dMfir, dal3 Schilddrfisenausfall beim Neugeborenen eine Rei- 
fungshemmung zur Folge haben kaun. Beide Herzmuskeln zeigen ein 
Bild, ~ie man es beim Feten am Ende der Schwangerschaft sieht, einer 
Zeit wo das fetale Herz aueh sehr glykogenreich ist und seine Fasern im 
Bereieh der Kerne fast wie leere Sehl/iuehe aussehen mit einigen rand- 
stiindigen Myofibrillen. Die starke ge~Jehtsm/~13ige VergTSBerung im 
ersten Fall diirfte eher Folge der Glykogenablagerung sein. Ferner zeigt 
das Pamkreas des ersten Falles ein durehaus fetales Bild, den gleichen 
Eindruek macht  das Fettgewebe des Halses und im gleiehen Sinne sind 
die Blutbildungsherde der Leber zu bewerten. 

Es ist somit das ganze Bild der Glykogenspeieherung dureh den Aus- 
fall des Schilddrfisenhormones als katabiotisehes und die Ausreifung 
fSrderndes Ferment zu erkl/iren. Der vecz6gerte postmortMe Abb~u ist 
kennzeichnend ffir jede Glykogenspeieherung und finder sieh bei Mlen 
fiber das normale M~B hinausgehenden Ablagenmgen dieses Kohle- 
hydrates (Siegmund). 

In  Bezug auf die Kohlehydratstoffweehselst6rung ist es noeh yon 
Interesse auf die :~mlichkeit hinzuweisen, die unser erster Fall mit  einer 
Gruppe yon F/~llen hat, die der Glykogenspeieherungskrankheit zugereeh- 
net werden, die erstmalig 1929 dureh v. Gierke an Hand yon 2 F/illen 
eingehend besehriebeu wurde. Eine klare Atiolo~e dieses Leidens war 
nieht erkelmbar. In der folgenden Zeit ~urden dann ehm Reihe yon F~llen 
besehrieben und der Glykogenspeieherungskrankheit zugereehnet, die 
zum TeLl groBe "~hnliehkeit mit  den v. Gierkesehen F/illen aufwiesen, zum 
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Tell sich aber yon diesen und auch untereinander stark unterschieden, 
vorwiegend in der Ausdehnung und Lokalisation der Ablagerungcn. 
Siegmund unterscheidet in seinem Referat auf der Stuttgarter Patho- 
logentagung 5 Gruppen. 

Unser Fall ~hnelt nun stark denen der 4. Gruppe (bevorzugte Spei- 
cherung in Herz, Zunge und Skeletmuskulatur, gerillgere der Leber, yon 
myxSdematSsen Zfigen begleitet; Fii, lle yon He~z und Jeckeln, Well]) 
besonders dadurch, daB er mit  seinem vSlligen Schilddrfisenmangel die 
bci diesen klinisch beobachteten myx6demat6sen Ziige in reinster Form 
zeigt. Der Fall yon Hertz und Jecl~eln bet histologiseh sicher das Bild 
einer Schilddrfisemmterfunktion, die Thyreoidea im Falle IVol// hatte 
hohes, helles Zylinderepithel, jedoch in den Follikeln auffallend einge- 
dicktes Kolloid. Es ist sehr fraglieh, ob man alle die zur Zeit unter dent 
Begriff der Glykogenspeicherungskrankheit zusammengefaBten F~lle 
al.~ eine pathogenetische Einheit betrachten d~ti~[. Unser Fall hat mit 
der durch v. Gierke beschriebenen Form wohl sicher ~tiologisch nichts 
gemeinsam, es ist abet durchaus wahrseheinlich, dal3 die F&lle yon Heinz 
und Jeckeln sowie Wol/[ als Hy-pothyreosen unserem Falle sehr nahe 
stehen. 

Rfickblickend ergibt sich, daB unsere F~tlle eine Reihe yon Erschei- 
nungen aufweisen, die bisher noch nicht beobachtet worden sind und 
dab welter die bisher ver6ffentlichten Fitlle, auch die mit ein~andfrei 
totaler Thyreoaplasie, sich in verschiedenen Dingell unterscheidcn, yon 
(ienen im P~lhmen dieser Arbeit nut einzelne betrachtet werden konnten. 
Es ist nicht anzunehmen, dab allc diese Abweichungen nut auf ~ul3ere 
Einflfisse zuriickzuffihren sind, viel wahrscheinlicher sind sic erbbedingt. 
Man kalm sagen, dab der Schilddrfisenausfall, der den Betroffenen bei 
fltichtigcr Betrachtung ein so gleichf6rmiges Aussehen verleiht, dermoch 
durch endogene Faktoren derart modifiziert "~4rd, dab letzten Endes 
auch jeder Athyrcotiker wieder ein Individuum ist. Durch Berficksichti- 
gung dieser Tatsache, die sicher genauso ffir die anderen Blutdrfisen gilt, 
lassen sich vide Widersprfiche, besonders in der experimentellen Hormon- 
forschung erkl~iren, die sicher nur auf das gerade verwendete Tiermaterial 
zurfickzufiihren sind. Dieser Ansicht hat bereits Rg.~sle in seiner Arbeit 
fiber Wachstum und Altern treffend Ausdruck verliehen, wenn er sagt:  
,,Nirgends pr~gt sich beim Menschen oder selbst beim S~iugetier die 
individuelle Reaktionsweise sch~t~fer aus als im Gebiet der hormonalen 
Wirkungen und der regulatorischen Funktionen des Nervensystems". 

Zusammenfassung. 

Bcrichtet wurde fiber einen Fall totaler Thyreoaplasie und einen Fall 
mit dystopischem Hypothyreoidismus. Dabei ergab sich fiir die totale 
Aplasie : 
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1. Bcim vorliegenden Fal l  liegt wohl eine Agcnesie der Schilddriise 
vor, da keinerlei Reste einer Schilddr/isenanlage nachweisbar sind. 

2. Eine  hochgr,~lige VergrSBerung des Hypophysenvorder lappens,  in 
dem ein Zell typ das Bild beherrscht,  der sich yon den Hauptze l len  ab- 
leitet und  sich weder morphologisch noch f/irberisch yon Schwangerschafts- 
zellen unterscheidet .  Diese Ver/~nderung stellt  offenbar den Versuch der 
Hypophysc  dar, mit  den ihr als Wachs tumsorgan gegebenen M.itteln flit  
den Schilddrtisenausfal! e inzut re ten  durch vermehrte  Bi ldung yon 
Wachstumshormon.  

3. Als Ausdruck dieser v e r m e h r t e n  Bi ldung yon ~Vachstumshormo~t 
seitens der I-[~33ophyse fand sich eine auffallende Yer/~nderung der 
Wachstumszonen des Skelets, ausgezeichnet dutch eine grot~e Ausdeh- 
hung des Knorpel~alcherungsgebietes,  die sich deutlich yon Rachi t is  
unterscheidet .  

4. Eine starke GIykogenspeicherung in Leber, Herz und  Skeletmus- 
ku la tur  yon der Art,  wie sie F/~lle zeigen, die der Glykogenspeicherungs- 
krankhei t  zugerechnet werden, die aber im vorliegenden Fall  allein durch 
Schilddr~ksenausfall zu erkl/s ist. 

Bei dem Fall  mit  dystopischem Hypothyreoidismus finder sich eine 
VergrSBerung des Hypophysenvorder lappens  mit  dem gleichen, nu r  
weniger deutlich ausgepr/~gten Zellbild wie bei der totalen Aplasie und  
mit  Hyper/~mie sowie sts  0dem,  das mSglicherweise als Beginn 
einer Sklerose zu deuten ist. 

Fi ir  beide F/file ergaben die histologischen Bilder einzelncr Organe 
den Anhal t ,  dal] Mangel an  Schilddri isenhormon neben Wachs tums-  
hemmung  auch eine Re i fuugshemmung zur Folge hat.  
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