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Die hyperplastisehen tIamartome des I-Iypothalamus haben dureh die 1939 
ersehienene Arbeit yon DglGGS u. SPATZ groBes Interesse ausgel6st, und zwar 
vorzfiglieh dutch den Befund der --  dureh die ganglienzellhaltigen tIyperplasien 
bedingten -- Pubertas praeeox. I)iese Arbeit f/ihrte zu einer Reihe grundlegender 
Untersuehungen nieht nur fiber die hypothalamisehe Steuerung der Sexualit/it, 
sondern aueh zu den in dem seh6nen Handbuehteil von DIErEN niedergelegten 
Ergebnissen der Spatzsehen Sehule. Eine Reihe typiseher Beobaehtungen folgten. 
LANGE-CosAcK hat i951 die mit Pubertas praecox einhergehenden Hamartome in 
einer ersten Arbeit kritiseh gesammelt, w~hrend sie in einer zweiten F/~lle mit 
Pubertas praeeox bei andersartigen Vorkommnissen abhandeln konnte. SCHMDT, 
HALLEgVO~DEN U. SPaTZ haben sieh 1958 noehmals mit dem Problem der Hamartome 
des Itypothalamus mit und ohne Pubertas praeeox vorzfiglieh unter dem Gesiehts- 
punkt der Pathogenese befagt und neben 11, man mSehte fast sagen, klassisehen 
Fs (S. 251ff.), 15 weitere mit Pubertas praeeox einhergehende Mitteflungen zu- 
sammengestellt, die als andersartige ektodermale IIyperplasien eingeordnet waren. 
Wi~hrend die Autoren der Spatzsehen Sehule zur K1/~rtmg der hypothalamiseh- 
infundibul/iren Verhs tierisehes Material hinzugezogen haben 1, fehlt bis heute 
die Wiirdigung der zufgllig entdeekten abortiven oder symptomlosen Formen 2. 
Ineipiente Verbfldungen dieser Region sind uns leider selten zu Gesieht gekommen, 
weshalb ira folgenden aueh die Verhgltnisse beziiglieh der Entstehung der Verbfl- 
dungen im Gebiet des basalen Tefles des rostralen Neuralrohrsehlusses erSrtert 
werden sollen, wozu die kritisehe Durehsieht des Sehrffttums der letzten Zeit ohne- 
hin anregt. Besonders zeigt abet ein neuer, yon uns beobaehteter Fall, welehe 
St6rungsfaktoren eine l%olle spielen k6nnen. I-Iierbei ist naturgem&g aueh die Frage 
der Induktion seitens des unterlageI~en Mesenehyms zu ber/ieksiehtigen und ganz 
besonders diejenigen St6rungen, die mit der Bfldung des ,,Kombinationsorgans" 
ttypophyse in Zusammenhang stehen. 

* tIUGO SPATZ in alter Verbundenheit mit den besten Wiinsehen zum 75. Geburtstag. 
1 Ick glaube mit KV~LENBECX, dab es auBerordentlich wichtig ist, die Phylogenese trotz 

der schon vorliegenden sehSrmn Arbeiten noch einmal kritisch aufzurollen. 
2 Bis 1911 konnte K~AINER ffinf Hypothalamuslipome finden. Seither keine neue Mit- 

teilung. Ursache: Vern~ehl~ssigung der makroskopischen Inspektion und Beobachtung der 
HiHtbasis. 
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Um versehiedene noeh offene Fragen dieser hyperplastisehen Itamartome des 
Itypothalamus zu erSrtern, darf ich einige signifikante F~lle mitteilen und zu deuten 
versuchen: 

1. ein Lipom an der Stelle der Eminentia medialis hypothalami, 
2. eine ~berschul~bildung des Itypothalamus, nur am Infundibulum angeheftet 

(mit Kleinwuchs und Fettsucht) bei vergrSl~ertem Corpus mamillare, 
3. eine ohne inkretorische Ver~nderung einhergehende, ganglienzel]haltige Ityper- 

plasie mit teratomatSsen Untermisehungen, die geeignet erseheint, die Kenntnis 
veto Formenbild abzurunden. 

Absehliel3end so]] versucht werden, an Hand yon weiterem Beobaehtungsgut die 
Gesamtfrage dieser hypothalamisehen t!yperplasien im Rahmen der a]lgemeinen 
Dysontogenese zu erkl~ren. 

Fall l (eigene Beobaehtung). Zufallsbefund der Sektion D., P~th. Inst. des Rud.-Virehow- 
Krhs. Berlin, S 843/41. Abgesehen yon chron~scher Fibrose der Leptomeningen, kurz hinter 
dem Infundibulum, zwischen den Corpora mamillari~ eia basul gut abgegrenztes Lipom (vgl. 
Abb. 1), das ohne seharfe Grenze in das Hirngewebe fiberging. Cysten]eber und bds. Cysten- 
nieren. Die grol~en glattwandigen Cysten w~ren mit klarer Flfissigkeit ~ngefiillt, w~hrend in den 
beckennahen Cysten sieh Schleim und Eiter fanden. Ted an h~morrhagiseh- nekrotisierender 
Cystitis. In der Leber kleinere und gr58ere Cysten neben einzelnen tI~mangiomen. Pankre~s frei. 
Am Kleinhirn kein Lindau. Ted an nephrogener tterzinsuffizienz und Stauung bei Urosepsis. 

Nicht-Lindau-bedingte Verbildungen der KSrperparenchyme haben wir sehon zu wieder- 
holten Malen bei anderen Hirnverbildungen feststellen kSnnen; ieh erirmere an die plumpen 
Verbildungen der Vorderhirne bei Nierendyspl~sien 1 bzw. rostrale I)ysrhaphien. In diesem 
Falle hatten wir nur das Hypoth~lamuslipom mit Cystenleber, Leber~ngiom sowie Cysten- 
nieren, worauf ich an obengen~nnter Stel]e n~her eingeg~ngen bin. 

Nachdem uns Arbeiten yon S~ATZ u. Mitarb. bekannt waren, noch mehr aber 
uns die eben genannten F~lle besch~ftigten, betrachteten wir mit gr58erem Interesse 
die normale Hirnbasis, urn, wie auch CHEIST (1950), eine erhebliche Variabilit~t 
derselben feststellen zu kSnnen. Untersueht man regelm~Sig mikroskopisch die 
Eminentia medialis, so finder man hier nieht ganz selten kleinere Atypien entweder 
mesenchymaler Art oder ]~berschul]bildung yon Zellen. Lipome am Balken sind 
keineswegs selten, besonders nicht in den dorso-rostralen Absehnitten, in der rein 
rostralen bzw. basalen dieneephalen Mittellinie wesentlieh seltener. Diesen Verbil- 
dungen, wie dem in der Abb. 1 gezeigten Lipom, kommt deshalb eine Bedeutung zu, 
weft es eine ]aufende Reihe yon einfaehen lipomatSsen tteterotopien gibt, bis zu dem, 
was wir als ein dysrhaphisches J~quivalent betrachten kSnnen. Neues Schrifttum fiber 
derartige Lipome habe ich nicht gefunden. K~AINE~ hat aus Marburgs Institut einen 
Lipomfall verSffentlicht und bei dieser Gelegenheit die Him- und Rfickenmarks- 
lipome zusammengestellt. Er  hat in der Zeit yon 1875--1897 neun Besehreibungen 
dieser basalen Lipome gefunden, die, alle zwischen Corpus mamillare und In]undi- 
bulum liegend, als erbs- bis bohnengrol3 beschrieben werden. In einem Fall (tt~SCHL) 
waren es zwei Lipome zwischen Tuber und Chiasma, in einem anderen Falle (PE~- 
]zA~no) wird besonders der innige Konnex mit der ttirnsubstanz des Infundibulum 
bis zum Corpus mamfllare betont. Von ganz besonderem Interesse ist der ttinweis, dab 
in zwei F~llen H~sc~Ls (1861) Knochengewebe gefunden wurde : ,einmal am hinte- 
ren Umfang des Itypophysenstieles" ein ,zartes Knochenpl~t~ehen enthalten", ein 
andermal ,,Tuber cinereum yon etwas wahrem Knoehen durehsetzt", schlie~lich 

Zsehr. f. Urologie 47, 339 (1954). 
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(ZucxEt~MANN) ,,hintere Fls des In fund ibu lum enths Knoehen" .  Der weitaus 
grSl3te Tefl der Lipome wnrde fibrigens im Gebiet der dorsalen Schliei~ungslinie 
sowohl am Gehirn wie im Riickenmark gefunden. 

KRAIN~R schreibt zwar: , ,Itirn- und  Rfiekenmarkslipome finden wir ira Bereich 
der Zisternen",  be tont  aber ,,in allen bisher bekann ten  Fal len war die ventrale 
Zisterne des Riickenmarkskanals  frei yon Fettgewebe",  d.h.  also, dab die Lipome 
nur  im Gebiet der dorsalen Schlieltungslinie gelegen haben. I n  der Zusammen- 
fassnng schreibt KRAWE~ weiter ,,die Kapsel dieser Lipome wird entweder dureh 
Meningen oder ihnen entspreehenden Lagen Bindegewebes gebfldet, gegen die Hirn- 
substanz kann sie /ehlen oder dutch Narbengewebe gelie/ert werden". Ektodermale 
Keimversprengungen werden abgelehnt. Der Autor  :ffihrt die Lipome auf  Persistenz 
der ,,Meninx pr imit iva"  zurfiek, um sehliel~lieh zn betonen, dab diese Hirn- und  

Abb. 1. D. (}r 2699). ~[edianes Lipom unmittelbar rostral vor dem Corpora mamillaria. L Lipom, C Corpora 
mamillaria, I Infundibulum 

Rfickenmarkslipome eine typische Lokalisation besitzen, , du reh  ortsfremde Diffe- 
renzierung ortseigenen Gewebes entstehen, so dal~ sie als eehte Gewebsmi•bildungen 
aufzufassen sind". 

Fall 2 (25j~hrige Frau P., Path. Inst. Tfibingen, Nr. 123/441). Wie aus Abb.2 ersichtlich, 
imponiert das Corpus mamillare eher vergrSl~ert gegenfiber der Norm. Dies wiirde mit den 
Beobachtungen yon G~AB]~ u. K]~RSTING (2. Fall) iibereinstimmen. Mein besonderes Inter- 
esse erregte seinerzeit die Lokalisation der ganglienzellhaltigen Neubildung, die nicht eigent- 
lieh in Kontakt mit dem Hypothalamus stand, wie in dem wohl typischen Falle K., unserer 
friiheren Mitteilung (siehe unten), sondern, wie aus Abb. 2 ersieht]ieh, nur an dem Trichter 
angeheftet war, w~ln'end sonst diese Verbildungen, wie SPATz u. Mitarb. betonen, zwischen 
Infundibulum und Corpus mamillare im oder am Hypothalamus gelegen sind. Betrachtet man 
die Abbi]dung, dann ist, was schon makroskopiseh auffiel, der ganze Boden des 3. Ventri]~els 
nur yon e~nem dem Trichter gleichende~ Gewebe gebildet, das bei X in eine Zone der Regio 
caudalis tuberis mit wirr gelagerten Ganglienzellen iibergeh%, deren gTSBter Teil dem Typ des 
Nucleus tubero-mamillaris zuzureehnen ist. Die regressiven Vorg~nge sind bei /~ (Abb.3) 
beachtlich, die zum Tell zu einem Status spongiosus ffihren. Im iibrigen Gehirn war niehts 
festzustellen. 

1 Ieh verdanke diese Beobachtung der Freundlichkeit der Herren LETTEREI~ und 1V[ASS- 
I[OFF. 
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Die Untersuchung yon ttypophyse, 1Nebennieren und Genitalorganen hatte keinen be- 
sonderea Befund ergeben. D~s Schwergewicht liegt also auf der Fehlbildung, die in einer 
Hypergliose z~hlreiche Ganglienzellen vom Typ der Tubero-mamillaris-Kerne enthglt. 

Bei 147 cm I~lSrpergr6i~e war die 25j~hrige Edith P. hochgradigst ~dipSs und, wie die 
Vorgesohichte ergab, ]ange hormona,1 behandelt worden, I)er Cyc]us war nioht beeintr~ohtigt. 



H y p e r p l a s t i s e h e  H a m a r t o m e  des  H y p o t h M a m u s  l l l  

So diir/te wohl Kleinheit und Fettsucht ausschliefllich au/ das ,,In/undibulom" zuriickzu/iihren 
sein. W a r u m  es n i c h t  z u r  P u b e r t a s  p r a e c o x  g e k o m m e n  i s t ,  k a n n  d a r a u f  b e r u h e n ,  d a b  k e i n e  

s p e z i f i s e h e n  G a n g l i e n z e l l e n  v o r h a n d e n  o d e r  da l ]  d a s  G e w ~ c h s  n u r  e i n , , A n h ~ i n g s e l "  a m  T r i c h t e r -  
s t i e l  w a r ,  v i e l l e i e h t  a u c h ,  wef t  d ie  M a n i f e s t a t i o n  z u  s p g t  e i n g e s e t z t  hat,  re.  V e r b i n d u n g e n  z u m  

Abb.3. P. (Mi 2276). Ausschnittvergr6flcrung (Abb.2)aus dem gut erhal~enen Tell des Gew~ehscs, Zellen meist 
vom Typ der A tubero mamfllaris-Zellen, B kleine Nucleus infundibularis-Zellen, R regressive VorgKnge. 

(145 : 1, Linearvergr. 2 • Kresyl) 

Abb. 4a. (l~[a 2705 c) Normalgehirn, exakter Yledianschnitt. a die kurze Strecke des Ausgangspunktes der echten 
hyperplastischen tIamartome; b Corpus mamillare; Ch Chiasma; ~ Recessus opticus 

Abb. 4 b. K. (iV[a 3522.) Echte lokale :I-Iyperplasie des t typothalamus und Ubergang des markarmen Hypothalamus 
in die Hyperplasie. Pubertas praecox mit  zahlreichen Zellen aus dem Tubergebiet und den Ncl. tubero-ma- 
mfllaris. Tod mit  6 ~/~ Jahren. Die Neubildung ist nicht ,,angeheftet", sondern tier tIypothalamus ist im Tmnor (Tu) 
mit aufgegangen. Pathologisch-anatomisch: lsomorphe Gliose; Hyperplasie mit  wohl ausdifferenzierten Zellen 

und Fasern 

H y p o t h a l a m u s  b e s t a n d e n  n i c h t ;  w o h l  a b e r  i s t  d ie  GesamtstSrung z u  v e r m e r k e n :  Vergr6flerte 
Cor~9ora mamillaria, leichtere Verbildung der t~egio caudalis und die ganglienzellhaltige fliSse 
Hyperplasie am ro~'alen T~ichter. H i n g e g e n  geh5  bei  de r  k l a s s i s e h e n  tIypothalamus-tIyper- 
p l a s i e  der Hypothalamus vollkommen in  d i e s e  H y p e r p ] a s i e  f iber  u n d  in  i h r  auf i  D ies  g i n g  b e i m  
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eigenen Fall K. 1 sogar so weir (vgl. Abb.4), dab das Corpus Luys mit einbezogen war. Diese 
LokMisation erkl~rt aueh das unmotivierte Fieber. 

Fal l  3 (G.Wa., ES 13 139/58). Die Krar~kengeschiehte des am 30.11.1932 geb. und am 
6.12.1957 verst. G. Wa. ergibt keine verwertbare Familien- und Eigenanamnese. Erstmalig 
im Herbst 1954 Kopfschmerzen, M/~rz 1955 mit  Erbrechen. In  den Freiburger Kliniken wurde 
ein Hydrocephalus int. occl. festgestellt. Wegen Verdaeht auf mittelhirnnahen Tumor inten- 
sive gSntgeubestr~hlung und Torkildsen-Drainage. 1955 Entlastungsoperation, anschliegend 
Hepatitis. Langsame Besserung, bis im Juni  1957 eine allgemeine l~eduktion unter den 
Zeichen eines raumfordernden Prozesses mit  beidseitiger Opticusatrophie und rechtsseitiger 
IIemianopsie begann. Psychisch stark verlangsamt, Merkf~higkeit herabgesetzt. Schlieglich 
Pyramiden- wie Kleinhirnsymptome. 

Der Obduzent 2, der nach den kliifischen Daten einen Hydrocephalus angenommen hatte, 
erSffnete das Gehirn dureh einen Horizontalsehnitt. Dabei t raf  er in der re. ttemisph~re ~uf 
einen Tumor, der offensichtlich das Splenium corp. ea]losi miteinbezogen hatte und im 
Ventrikellumen medial angeschnitten wurde. Basal hatte ein , ,Tumorknoten" den ganzen 
dritten Ventrike] verdri~ngt, der in eine teilweise eystisch umgewandelte Gliose am medialen 

Abb.5. G. Wa. (Mi 3189). Mittelliniennaher ParasagittMschnitt. Ansieht der linken Seite. Man beachte die zahl- 
reichen gliotischen Cysten an der Basis. Ch Chiasma; Tu Tumor; P Pons; D ArLeria basalis. (6,3:1, v. Gieson) 

Thalamus ausl~uft. Man erkermt (Abb.5) oben am Tumor die Schnittfl/~che. Der basale Teil 
des Gehirns ~vurde daan durch einen exakten Mediansehnitt erSffnet, die re. sagittal, die li. 
in Frontalschuitten aufgearbeitet. 

Abb. 6a (Mi 3751, Sehnitt 127): Ganz rechts bei A gliSs hyperplastisches Gewebe, bei I I I  
Teil des verdriingten I I I .  Ventrikels, bei In] .  Infundibulum. Lateral von dem Spalt ein gr61~eres 
GefiiB mit einer Anzahl dysplastiseher Gef/~ge (G) und unseharfem Ubergang zum lateralen 
Hirnstamm. An der gesamten Basis mesenchymale vascul~tre Dysplasie mit  unscharfem Uber- 
gang des Nesenehyms in dis Hirnsubstanz bzw. Verlagerung von Gliagewebe in die Meningen. 
Erst  im Gebiet der basalen lateralen Hirnrinde ist die Abgrenzung des Nervensystems gegen- 
fiber den hyperplastischen weiehen H~uten scharf. Unterhalb des Ree. opticus Fehlmesen- 
ehymation und -gliotisation, besonders an der medianen Schnittfl~che. An der Basis atypisches, 
zum grogen Teil fehldifferenziertes Mesenehym, in das Arachnoidalzotten eingelagert sind. 
Eine solehe Araehnoidalzotte ( • ) ist auch vergr6gert wiedergegeben. Die exakte Orientierung 
kormte auf Grund der am Chiasma befindliehen Ependymreste erfolgen. 

Sehnitt etwas weiter caudal (Abb.6b) zeigt bei H 1  den II I .  Ventrikel, aber ohne In- 
fundibularbegrenzung. Das Infundibulum liegt hier naeh unten gedrgngt unter dem Traetus 
optieus, der bereits weiter lateral erscheint. Die Hyperplasie hat  distal Infundibulum und 
Hypophysenstiel nach unten, den iibrigea III .  Ventrikel and Trichterbeginn naeh oben ver- 
dr~ngt. Zwisehen Tractus optieus und Schlgfenlappen liegt wiederum mit hyperplastisehen 
Gef/~Ben durchsetztes Mesenehym. Traetus opticus bzw. eaudales Chiasmagewebe sind in die 
Neubildung einbezogen, die bier die Hirnbasis zwischen den Tractus optiei bildet. Man erkermt 

S .K. ,  Es 128/46 (Dtseh. Zeitschrift fiir Nervenheilkunde Bd. 144, S. 174--178, 1950). 
2 Das Gehirn verdanke ich Herrn Prof. Dr. TEss:~Avx, Pforzheim. 
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regressive, yon kolloidalen Eiweil3massen angefiillte Hch l r~ume in dem Gewgchs (R). I n  dem 
hyperplas t i schen Bindegewebe vielfach Verkalkungen.  

Abb.6a--d. G. Wa. (1vii 3751, 3749, 3744, 3746.) I I  Tractus opticus; I f f  Ventriculus tertius; ln / In fundibulum; 
Noc Nervus oculo motorius; Sp S!oalt; R regressive Umwandlung tier tIyperplasie in kolioidale EiweiBmassen; 
A gli6s hyperpl~s~isehes Gewebe; X hyperplastisehe Araehnoidalzotte; K wiedergegeben wie un~en links; G Spe- 
zi~Igef/E3e des Inf~mdibuium in byperplaetisehem Gewebe (57:1 Kresyl); ,v 2~ettgewebe. (5 : 1, I,inearvergr. 1,6 • 

Weigert) 

Acta Neuropatho]ogiea, Bd. 4 8 
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W e i t e r  caudalw~r~s (Abb. 6 c, Mi 3744) i s t  die medi~le  Seite des Schn i t t e s  yon  der  hyper -  
p l a s t i s chen  N e u b i l d u n g  e ingenommen ,  der  I I I .  Ven t r ike l  g ro t e sk  ver formt .  Die V e n t r i k e l w a n d  

Abb.7. G, Wa. (Mi 3795, Schnitt 319.) Schnitt kurz nach Abb.6d. Gliotisehes Gewebe mit Miesenchym unter- 
mischt, :Fettmark und diffusem lipomatSsem Gewebe mit Knochenbildung inmitten des Nervensystems. I I I  spalt- 
fSrmig komprimierter 3. Ventrikel; L gliotisches Gewebe; M Knochenbildung mit Markr~umen und Fettmark 

inmitten gli5sen Gcwebes (21 : 1). (12:1, Weigert) 

Abb.8a und b. G. Wa. a Gro~e Elemente, offenbar aus den grot~kernigen Tubera~lteilen in aufgelockertem glio- 
tischem Grundgewebe (Mi 3188, 176:1, Kresyl, Sagittalschnitt). b :Kein Anhalt fiir Neurosekretion (keine CtIP 
positive Substanz). Die gro~en, sekretfiihrenden Ganglienzellen (Mi 3643, Schnitt 222, 440:1, Weigert) sind nur 
ganz vereinzelt zu finden. Sie entsprechen nicht den Nucleus supra, opticus-Zellen (Nucleus paraventricularis- 

Zellen ?) 

zeig~ n o r m a l e n  Ze l l au fbau .  Der  T rac tu s  op t i cus  l i eg t  im  l a t e r a l en  Tei l  der  Basa lz i s te rne ,  ober- 
h a l b  des I I I .  Ven t r ike l s  l i eg t  ein g l io t i scher  Strung,  tier, m i t  E p e n d y m  besetz~, dem S e p t u m  
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angehSren diirfte. Der Aufbau der Gliose, die hier nur  ganz vereinzelt Ganglienzellen ohne 
Faserbildung enth~lt,  gewinnt in ihren basalen Abschni t ten  ein eigenartiges Aussehen durch 
gli6se Strukturen,  die wir sonst nur  am (Jbergang des I I I .  Ventrikels zum Irffundibulum 

Abb. 9 a und b. G. Wa. Schnitt durch die Basis in der H6he des Trigonum olfactorium (tr), mit den Opticus (II) ,  
mit den Opticus umscheidendem hyperplastischem mesenchymalem Ftillgewebe (M) und metaplastischen 

Knoche~lbildungen und Verkalkuv, gen (V) zwischen den Optici. (a 13:1, b 42:1, Weigert) 

kennen. Insbesondere imponiert  hier das Capillarnetz (G in 
Abb. 6 c). Die iibrigen Ver~nderungen des basalen Mesenchyms 
sind jetzt  geringer. 

Auf  weiter caudal gelegenen Schnit ten (Abb.6d,  Mi 3746) 
enth~l t  die Hyperplasie in ihrem unteren Abschni t t  eine ganze 
Reihe Zellen yore Typus der groBen Mamillare- bzw. Tubero- 
mamillare-Zellen. In  den lateralen Par t ien  ausgedehnte Ver- 
kalkungen. Im oberen Teil des Sehnittes ist das Fornixbiindel 
versehoben. Der I I I .  Ventrikel, in den das Gewi~chs naeh oben 
gewachsen ist, endet  bei V. (Der darunterliegende Spalt ist ein 
Artefakt,  woM mitbedingt  durch die Verkalkung im Binde- 
und  Fettgewebe bzw. ia  dysplastischen Gef~gen.) Unterha lb  
des Fornix finder sich graue Substanz, die nach ihrem Zellauf- 
bau dem lateralen Tuberfeld entspricht.  Unterhalb  des Fornix 
Fettgewebe im Hypothalamus.  

Unmi t te lbar  hinter  Abb. 6e ist aus dem eaudalen Ende des 
Tumors am Ende des Zwisehenhirns Abb. 7 entnommen.  Zu dem 
innerhalb des Nervengewebes gelegenen Fet tgewebs ha t  sieh 
rtoeh sine Knoehenbildung mit  Markr~umen hinzugesellt, ein 
fettmarkiihnliehes Gebilde liegt in der Konkavi tg t  des 
Knoehens. Deutliehe periostale Apposition. 

Auf den folgenden Sehnit ten wird das Corpus mamillare 
deutlieh, das yon geregeltem Aufbau, nieht  in den Tumor ein- 
begriffen ist (vgl. hierzu das eingangs mitgeteilte Lipom, das 
ohne Grenze in das Nervengewebe iiberging). 

Abb.8  (Mi 3188 und  Mi 3643): Die wenigen Ganglien- 
zellen, die sieh sowohl auf  dem Sagittal- wie an  entsprechen- 
den Stellen der :Frontalsehnitte finden, enthal ten  keine G6mSri- 
positive (CHP) Substanz, ebensowenig sind Faserverbindungen 
nachweisbar. Die Hauptmasse  der Hyperplasie besteht  aus 
Gliagewebe, und  zwar einer ausreifenden spongioblasten- 

Abb. 10. G. Wa. (Mi 3790, 
Schnitt 51.)  Persistierende 
tteste der I~iechhirnausladung, 

zahlreiche angeschnittene 
Ependymschl~,uche. (73 : l, 

Weigert) 
8* 
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/~hnliehen Glia, wie wir sie in  den Fliigelplattengew/ichsen des Kleinhirns, der Vierhiigel- 
region und  im Thalamus finden. 

An weiteren offensichtlichen Verbildungen finden wir die Mesenehymmassen (Abb. 9) in 
dem Chiasma optieum, im Gebiet der Cisterna praechiasmatica,  in denen sieh reichlieh Kalk- 
einlagerungen finden, zum Teil im Gebie~ regressiver-dysplastiseher GefiiBw~inde, zum Teil 
jedoch handel t  es sich aueh urn beginnende autoehthoue Knoehenbi ldung in dem verbildeten 
Mesenchym. Beziehungen zur Rathkeschen Tasche exis~ieren nieht.  Im Gebiet der l~ieehhirn- 
ausladung (Abb. 10) ist ein Strung yon Ependymsehli~uchen liegengeblieben. 

Im Kleinhirn finden wir Heterotopien ira Dach des IV. Ventrikels, gli6se Hyperplasien 
und  subepeudym~re Gliaproliferationen (Abb. 11), Da eine Aqu~duktverlagerung oder -ver- 
legung nich~ vorliegt, mfissen wir die Kleinhirnver~nderungen wahrscheinlieh auch als Ur- 
saehe des Hydrocephalus fil~, ar~sehen. 

Abb.l:L G. Wa. (Mi 3754.) He~erotopien im Dach des IV. Yentrikels mit Ependymverlagerungen und gli6~er 
/-Iyperplasie, insbesondere links im Bild subependym~re Gliose. (14:1, LirLearvergr. 2 • Kresyl) 

Zusammenffe/a[3t: Der 25 Jahre  alte Mann erkrankte  unter  den Erscheinungen des zu- 
nehmenden  Hirndrucks,  aber ohne Krankhei tszeiehen seite~ls des I-Iypothal~mus oder Iu- 
kretoriums, wurde sch[ie~lieh wegeI1 eines t-[ydrocephalus zur E ~ I ~ s t ~ g s - O p e r a t i o n  dem 
Neurochirurgen zugefiihrt, der eirmn Torkildsen anlegte. Tod mi t  25 J~hren.  

Bei der Obdukt ion fund sich ein 3,5 cm groBes Gew~iehs, das, zwischen Corpus mami]lare 
und  Infundibulum gelegen, das Ird 'undibulum und den I I I .  Ventrikel verdrs Es war 
vmwciegend aus Glia zusammengesetzt ,  enthiel t  jedoeh fleekenweise Ganglienzellen, die zum 
geringsten Teil denen des N. supr&opticus glichen, eher jedoch denen des Ncl. tubero-mamillaris.  
Wichtig und  bemerkenswert  ist die AllffemeinstSrung, hier mit  einer ausgesprochenen schweren 
Fehlmesenchymat ion an  der Basis des Gehirns, dystopischem Fettgewebe, das sogar ins 
Gehirn verlagert  war und  raetaplastischen Verkalkungen; ferner die Ausdehnung. Die Lamina 
terminalis ist miteinbezogen. 

Als Zeichen einer allgemeinen Entwick]ungsst6rung fanden sich ferner 
1. eine Persistenz der Riechhirnausladung,  
2. eine diffuse FeMmesenchymation,  
3. Gliaversprengungen im Gebiet der basalen Fehlmesenchymgtion, 
4. eiue medi~ne En~wicklungsst6rung im KleinhirrLd~eh, die als koordiniert  aufzu- 

fassel~ is~. 
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Ergrterung 
Ehe ieh nun auf die morphologisehen und morphogenetisehen Verh/~ltnisse ein- 

gehe, mSehte ich auf die Frage Zellgehalt, Zell/unktion und deren Auswirkung ein- 
gehen. 

Zu der Frage Tumor und Pubertas praecox haben SPATZ U. Mitarb. Stellung 
genommen. In  der erw/s Publikation beantworten sie die Frage der klinisch- 
funktionellen Auswirkung dahingehend, dab es sich bei den ohne Pubertas praecox 
verlaufenden F/~llen um nichtspezifische Zellen ohne Neurosekretion handelt. 

Unter Bezugnahme des oben wiedergegebenen Falles 2 und anderer Beobachtun- 
gen mSehte ich glauben, dab es aueh auf das Alter der Manifestation ankommt. Die 
Pr/~gung beginnt offensiehtlieh sehr friih, u n d e s  erscheint mir zweifelhaft, ob bei 
sp/~terem Einsetzen noch eine genitale Hyperplasie and  l~berfunktion m6glich ist. 
In  unserem Fa]le Wa. waren trotz der Sekretvacuolen in der Zelle keine GSmSri- 
positiven Substanzen naehweisbar, und der Zellgehalt betraf fast ausseh]ieglieh 
neben nicht sicher zu identifizierenden Elementen solche des pr/~mamfll/~ren und 
tubero-mamfll/s Gebietes, weniger des Tubergebietes. Hier konnte man also nichts 
Entsprechendes erwarten. 

In  dem Fal]e 2 (P.) dagegen war doch trotz intakter t Iypophyse eine Abwegigkeit 
festzustellen. Allerdings nieht ira Sinne einer Pubertas praecox (ein entspreehender 
GenitMbefund konnte nieht erhoben werden); wohl aber war die Kleinheit und 
Fettsueht so offensichtlich, dag sie als inkretorisch bedingt angesehen werden mugte 
und behande]t wurde. Wesentlieh scheint es doch wohl zu sein, in welehem Alter 
derartige Gewgehse auftreten, bzw. sieh fiberhaupt auszuwirken beginnen. 

Der yon uns frfiher besehriebene typische Fall K. (siehe oben) war bei Beginn 
4 Jahre, beim Tode 61/2 Jahre alt. Er zeigte aber auf3erdem eine ganze Anzahl yon 
sezernierenden Zellen, und zwar aus der geihe der kleinen Tuberkerne, so wie der 
des Tubero-mamillaris, w/~hrend wir in diesem Falle 2 (P.) nur Zellen des Tubero- 
mamfllaris finden neben einzelnen Elementen, deren Identifizierung nieht leieht ist. 
Immerhin ist es ein abgegrenztes Gebilde, median an der Basis des Infundibulum 
gelegen, dessert Auswirkung auf den Stoffweehsel mehr indirekt zu erkl/iren ist, 
sei es dureh Druek auf die Bahnen, sei es dureh Druek auf die entsprechenden 
Kerne. 

BEDW~m u. LINDE~B~a besehreiben ein Hypothalamus-t Iamartom ohne r/~um- 
fiche Verbindung zum I-!irn und ohne Pubertas praeeox. Die Nervenzellen zeigen 
eine axonale t{eaktion, haben also sieher nieht Ansehlug und Funktionsbedeutung 
erlangt, aueh werden die Kerne, wohl mit  I~eeht, nieht identifiziert. Die Astroeyten 
haben groBe pleomorphe Kerne wie bei mitotiseher Teilung und Mehrkernigkeit. 
Es handelte sieh um einen 19]~hrigen jungen Mann ohne Beziehung zur Pubertas 
praeeox und ohne sonstige Vergnderungen am Nervensystem. 

Der seh6ne wissensehaftliehe Erfolg, den SPATZ U. Mitarb. erringen konnten, 
siehert als ,,Positivum" den Naehweis der Sexualsteuerung dutch die Tuberkerne, 
muBte abet die Frage offenlassen, warum so oft kein funktioneller Effekt eintritt. 
Abgesehen yon den bereits oben er6rterten Griinden ersehwert aueh das frtihe Todes- 
alter die Beantwortung der noeh offenen Fragen. Da die anderen vegetativen Zentren 
mittelbar oder unmittelbar in Mitleidensehaft gezogen sind, erliegen die Patienten, 
besonders die mit  der unharmonisehen Entwieklung der Pubertas praeeox, sehon 
friih interkurrenten Erkrankungen. 
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Nnn f~llt es aber auf, da6 viele Autoren eine Scheu haben, die Nervenzellen bezfig- 
lieh ihrer ZugehSrigkeit zu deldarieren. Ich darf auf die klare Darstellung DIEPE~CS ira 
Hdb. d. mikroskop. Anat. verweisen, insbesondere auf die Abb. 45 ft., auf denen ein- 
maI die Zellen des Nucleus tubero-mamillaris in ihrer vers treuten/ ,age dargestellt 
sind, ebenso wie deren enge Lagebeziehung zum Optieus. Zelltypen (analog seiner 
Abb.44) aus dera Tubero-mamillaris ste]len das t tauptkontingent  der sp/~rlichen, in 
der Hyperplasie vorhandenen Zellen dar, w~hrend bei den YPubertas praecox-Fs 
doch mehr die kleinen dreieckigen Tuberze]len (seine Abb.56e und f) des mark- 
armen Hypothalamus das Bild beherrsehen. Auch die opake Vacuolen enthalten- 
den Zellen bildet DIEPEX als Tubero mamillaris-Zellen ab. Uns begegnen sie infolge 
ihrer groben, leicht klumpigen Naturals  wohlbekannte Zellindividuen bei allen diesen 
ttyperplasien. Zugleich aber sei daran erinnert, daft innerhalb der Hyperplasien 
auch die Parenchymelemente in einem atypischen Milieu liegen u~wl ebenso wie Ge- 
schwulstzellen zwar eine Xhnliehkeit mit  physiologischen KSrperzelltypen haben 
k5nnen, diesen allenfalls morphologiseh ~hneln, ]unktionell aber nicht gleichzusetzen 
.sind. 

Nun bleiben noch einige Fragen often: 
die der Lokalisation - -  des komplexen Gesehehens - -  der miteinbezogenen 
Hirngebiete - -  der Mesenchymverbildungen (Gef~6e, Hirnh~ute, Fettgewebe, 
metaplastisches Knochengewebe) - -  der Gliaversprengungen - -  der koordinierten 
Verbildungen - -  der allgemeinen StSrungen. 

g inzu  kommen Fragen, die sich aus dem Schrifttum anbieten. Ich darf an den 
Fall I v o n  SC~IDT, t~ALLERVOI~DEN U. SPATZ erirmern, in dem sich in dem basalen 
Knoten Material der Regio entorhinalis land. 

Beztiglich der Labiliti~t in der Entwicklung des rostralen Hypothalamus und der 
Gegend vor dem Chiasma, d.h. Ubergang vom Zwischenhirn zum Palaeo-pallinm 
dfirfte der Fall ~ .  1 ein Paradigma sein (Abb. 12), Vielleicht gestattet  er die Erkli~rung 
der Verlagerung der l~egio entorhinalis im Fall I yon SC~MIDT, ~LERVOROnN U. 
SPA~Z, WO U. a. im Knoten deutliehe Degenerationen dieser Region vorhanden waren. 

Bei dem Fall H. ist die l~ X der Basis am (Jbergang yore Infundibulum zur 
Area olfactoria vSllig undifferenziert und enthielt die versehiedenartigsten Zellen. 
Das Kind war noch nicht so alt, dal~ sekundare kSrperliche EntwicldungsstSrungen 
hi~tten entstehen kSnnen. Es ist der einzige mir bisher bekannte Fall, in dem eine 
Transposition des Riechhirns au/ die ]contralaterale Seite er/olgt war. Der tiefe Sulcus 
bei B ist die Trennung zwischen den beiden basalen frontalcn Riechhirnabschnitten, 
der danebenliegende tiefe Spalt (Fih) ist die Fissura intrahemisphaerica: Die linke 
ira Chiasma gelegene graue Region ist in ein fibersch/issig heterotopes Gewebe 
umgewandelt, das sowohl Bestandteile der Area olfactoria, +vie Tuberzellen und etwas 
gr6Bere Elemente, die nicht genau best immt werden koimten, enthiilt. Es erhebt 
sich hierbei auch die interessante Frage nach der Differenzierung yon UberschuB- 
bildung je nach dem 5rtlichen Milieu; ich gehe hierauf an anderer Stelle ein. 

Weiterhin darf ich auf den Umstand verweisen, den ich schon frfiher anlaBlich 
der ErSrterung des Bindegewebsgehaltes der medianen Schlafentumoren betont habe 
(siehe Abb. 13): Oer auBerordentlich starke Mesenchymreichtmn an der HArnbasis, 
dem sp/~teren basalen Zisternengebiet, bezieht schon bei normalen Embryonen ab 

1 dea ich der Liebenswiirdigkeit Herrn Prof. ]~RANDTS verdanke. 
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Abb. 12. ]=I. (Ma 2774.) Transposition des linken P~iechhirns an die rechte I~iemisph~re. Vom l~[edianspaIt aus 
links (ira Bilde nattirlich rechts) nur Neocortex bei schwerer dysrhaphischer Fehlbilduug des Xleinhirns und 
Rgekenmarkes. I~GO rechter Gyrus olfsetorius, LGo ~ransponierter linker Gyrus oi[actorius, dazwisehen B basaler 
Spalt zwisehen den beiden Riechhirnanteilen; Fib  die nach links gelager~e Fissura interhemis!ohaerica; X Xnoten 
mit  Material der Area olfaetoria und Tuberkerne; I I  Chiasma, bzw. die angeschnittenen Stiimpfe des Nervus 

opticus 

Abb. 13 a und b. a (Ma 1218.) Basaler Mesenchymreichtum an der Basis des Hirnstamms und der Sehl~fenlappen. 
b (Ma 5860.) Platten- bzw. I~innenstadium des Vorderhirns. Aus: HAMILTON, BOYD, MOSSMAN: Human Embryo- 
logy, Fig. 340. Frontalansicht eines Moclells des craniMen Anteils der Neuralplatte bei einem mensehliehen Embryo 
mit  zehn Somiten. Der Neuroporus anterior ist noeh weir often. Die Anlage der optisehen Gebiete ist angezeiebaet. 
Das Gebiet der Versehmelzung beider Hirnanlagen zeigt die Position des sp~teren Chiasm~ opticum, a Mesenee- 
phalic region; b Thalamic region; c Optic sulcus; d Area of fusion. Area o] ]usion = SchlieBangsgebiet (basale 

SehluBplatte ) 
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E n d e  des 3. Monats ,  v ie l  m e h r  bei  ve rb f lde ten  F e t e n ,  of t  die N a e h b a r s e h a f t  - -  

sowohl  Anhe f tungss t e l l e  des  P l exus  wie Seh lg fen lappen  - -  m i t  e in;  b ier  f inden sich 

auch  die basa len  Choles tea tome .  

Hier ist auBerdem der ebenfalls yon SCm~IDT, HALL]~lCVOI~DEN U. SPATZ (S. 253) erwghnte 
Fall  mit Pubertas praecox der Baseler Diss. C. SCH~ID 1929 yon Interesse 1: 

S. H. 41/8 jghrig. Untersuckt wurden an dem Sammlungsprgparat zwei grSBere Obersichts- 
sehnitte - -  Celloidin. Fiirbungen: Niss], Eisen, van Gieson. Histologisch liegt ein Misehtumor 
vor, der stellenweise sehr gefi~Breieh ist und hgmangiomatSse Bezirke erkennen lggt. Daneben 
finden sick solide epitke]iale Zellkomplexe, manchmal vom Typus des Plattenepithels, manch- 
real ordnen sick die Epithelien zu Drfisenschl~uehen an. An anderen Stellen finden sieh Fett- 
gewebe, Knor2oel, Nchleimdri~sen, Cylinderepithel. ]:)as letzte kleidet meistens Cysten aus. Aueh 
andere Cysten, die yon einem schmalen Plattenepithel ausgekleidet werden, sind festzustellen. 
Bei diesen letzteren liegt der Typus der Dermoideyste vor, also insgesamt ein Mischtumor des 
Gehirns, der in seinem epitkelialen Teil maligne entartet ist. 

Diagnose: Dermoid mit  maligner Entartung, Misehtumor. 

Es mug dahingestellt b]eiben, ob das Plattenepithe] entweder Plexus- oder Ependym- 
gewebe ist; denn abgesehen yon Cholesteatomen habe ich in diesen ]~egionea auch bei frfihen 
Verbilduagen niemals Hautektoderm oder andere Epithelien gefunden. Auf al]e Fglle darf 
bei der Beurteilung des mesenchymalen Anteils dieser Verbildung diese (labile ?) Entwicklungs- 
stufe nicht vernachlgssigt werden. 

Die Beobachtung, der der grSgte Anteil unserer Mitteilung gewidmet ist, zeiehnet sich 
durch eine um/assende St6rung an der Basis des Zwischenhirns, dem Hypothalamus aus. 
An ihr sind betei]igt: Hypothalamus, Lamina terminalis, daneben Kleinhirnretardierung, 
unvollstAndiges Persistieren der Riechhirnausladung, Bindegewebe, Gefgl]e, hcterotopes Fett-  
gewebe, Knochenbildung. Die Bildung liegt vor den gut erhaltenen Corpora mamillaria, die 
Lamina termin&lis ist miteinbezogen. Nine Beteiligung der Lamina terminalis hat  auch 
MEYE~ notiert, bei dessen Fall der grSBte Teil des Gewgehses vor der Schnervenkreuzung lag. 
Welter besehreibt er das augerordentlieh groBe Lumen der Art. communieans anterior. Ich 
glaube nieht, dal~ wir hierffir mit dem Autor eine iCompressionswirkung annehmen miissen, 
sondern analog unserem Fall, eine koordinierte mesenchymale Fehlbildung. Wic bei J.  E. MEYER 
bestehcn auch enge Beziehungen zum Chiasma. 

SCIYMIDT, HALLERVORDEN U. SPATZ betonen die Seltenheit des Mitbefallenseins der Lamina 
terminalis, dock dfirfte dies ]ediglich auf eine tiefergehende StSrung beim friihen SekluB des 
rostralen Neuralrohrs zurfiekzuffihren sein. 

Aueh im FMI yon GRABER U. KERSTING (7 j ghr. Knabe) war die hyperplastische Hamartie 
noch welter rostral gelegen als die vorliegende; sie umfaBte Infundibulum, Tuber cinereum, 
die Corpora mamillaria und war auBerdem mit eincm Derivat der Augenan]age im Innera des 
rechten hyperplastisehen MamillarkSrpers vergesellschaftet. Die Autoren determinieren dies 
als ,,orale Dysrhaphie" in dem 1. Fetalmonat.  

Es ist also das gesamte pr~chordale basa]e Diencephalon getroffen. Da die Dysrhaphien 
nur im Flfigelplattengebiet vorkommen, diirfte dies eher fiir die reine Fliigelp]attenherkunft 
des Zwischenhirns spreehen (siehe unten). 

Im folgendcn soll den Teilen dieser hyperplastisehen Hamartien, die in Einzelbestandteilen 
Hamartome sind, nachgegangen werden. Streng pathologiseh-anatomisch gesehen, wiirde 
unser Fall Wa. a]s Teratom angesprochen werden mfissen; wenn ieh ihn trotzdem unter den 
hyperpl&stisehen hypothalamischen Hamartien abhandele, so deshalb, weft ieh entwicklungs- 
gesehichtlieh und dysontogenetiseh das komplexe Geschehen im Auge habe, das dem bei der 
Dysrhaphie vollkommen entspricht. 

In  diesem Sinne sind die bei Dysrhaphien auch von uns bereits 5fters beschriebenen 
Inseln yon gliotischem Gewebe zu verstehen. Wir finden sie in unserem Fall Wa., wie auch bei 
den hyperthalamiscken hyperplastischen Hamartomen im Fall I I  Yon SC~MIDT, HALLER- 
VORDE~ U. SPATZ. Sehenkt man ihnen Aufmerksamkeit, so wird man selten eine Dysrhaphie 

1 Der Liebenswfirdigkeit von Herrn Kollegen SC~EIDE~G~R (Basel) verdanke ich den 
mikroskopischen Befund aus R(38SLES eigener Hand. 
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oder Dystrophic im Gebiet des Kleinhirns oder Halsmarks finden, irt denen sie nieht aazu- 
treffen sind, ebenso wie bei diesea Fgllen kaum einmM ein Einbrueb_ gef~[~fiihrenden Binde- 
gewebes, besonders im Gebiet der Dysrhaphien selbst, vermigt wird. Diese Mesenchym- 
hyperplasie, insbesondere in Verbindung mit einer solehea der GefgBe, ist (wie yon uns sehon 
1925 gezeigt) oft mit einer Hypergliotisation, ja sogar mit Hypertrophic der Parenehymzellen 
vergesellsehaftet. Fehlmesenehymation und Fehlgliotisation sind oft so eag miteinander ver- 
koppelt, dag die Entseheidung beztiglieh des prim~iren Faktors unmSglieh ist. 

In dieses Gebiet des komplexen dysrhaphisehen Gesehehens geh6ren auek die mit 
SehliegungsstSrung eiahergehenden Teratorne. Mein Mitarbeiter LIEBALDT hat ein an der 
Grenze yon Hals- uad Brustmark gelegenes intramedullgres Teratom besehrieben. Aueh in 
LIEBALDTS Fall wies das Gehirn vielfaehe Verbilduagen, insbesondere im Gebiet der Com- 
missurenplatte und des Septum pellucidum auf, ebenso eine persistierende Riechhirnausladung. 
Aueh waren Differenzieruagsst6ruagen im Gebiet des GroBhims vorhanden. Lage, Ausdehnung 
und Aufbau der ,,teratomhMtigea" tIyperplasie in unserem Fall Wa. miissen wit dock wohl 
in ein Entwieklungsstadium verlegen, in dem das Zwisehenhirn noeh nieht zum Neuralrohr 
geschlossen war. 

Hatten wir bei anderen Untersuekungen noeh erwggen mtissen, ob das Hiillgewebe im 
Gehirn bzw. bier der Hamartiea yon der Kopfganglienleiste herr~hre, so ist dies dureh unseren 
Fall Wa. nieht erforderlieh, dean das Mesektoderm bildet kein Fettgewebe. Dies mug also 
dutch Eiabrueh rein mesodermMen Gewebes in das neck nieht gesehlossene Neuralrohr ge- 
sehehen sein. Verkalkungea in und um lipomat6ses Gewebe sind sehon mehrfaeh besehrieben 
worden. Ebenso wie gli6ses bzw. gliotisches Gewebe in die Hiiute versprengt wird, kann auch 
Mesoderm in das Gehirngewebe gelangen, in unserem FMle Wa. nieht nur in die I-Iyperplasie 
selbst, sondern sogar in den sonst regular angelegten Hypothalamusgeweben unterhalb des 
Foraix. DaB die basalen GefSA3e wie das Mesenehym im Gebiet der ttyperplasie wie des 
Chiasma hyper- und dysplastiseh waren, unterliegt keinem Zweifel (ieh gehe auf gewisse 
regressive Ver~nderungen an ihnen wegen der erfolgten g6atgenbestrahlung nicht ein), dock 
es muB auch eiae Stoffweehseldystrophie in diesem Gewebe bestanden haben, sonst wgren 
kaum die ausgedehaten und nur hier lok~lisierten Verkalkuagen vorkanden (Bradytrophie) 1. 
Das komplexe Gesehehen am ZNS zeigen sowohl unser Fall Wa. (Kleinhirn-Rieehhira-Aus- 
ladung etc.) wie die Fi~lle yon LANGE-COSACK (in SCHMIDT, HALLEtCVOttDEN U. SFATZ 1. e. noeh- 
mals S. 244ff. gewiirdigt), die mit ausgedehnten Hemmungsbi]dungea des Groghirnmantels 
vergesellschaftet sind. 

Am tIypothalamus selbst koante ich in (J-bereinstimmung mit K~I~E~ das Lipom mit- 
teilen, das ohne Trennungsliaie mit dem Nervengewebe verbunden war, wie in unserem Fal]e 
Wa., we es allerdings eine proliferative Tendenz zu haben schien. In unserem Fall 2 warer~ 
die Corpora mamillaria vergrSBert, bei G~ABER U. KE~STING ebenfMls; im Fall I SCm~IDT, 
HALLEI~u U. SPATZ war das linke Corpus mami]lare in die Hyperplasie einbezogen. 

SehlieSlieh darf ich noeh auf einen kritischen Funkt verweisen, der mir bei einze]nea Hirn- 
verbildungen sehon aufgefa]len ist, n~m]ich auf die Verzahnung der TubergefaBe mit denen des 
Infundibulums, die, iihnlieh wie in unserem Falle Wa., yon hyperplastisehem Mesenchym um- 
zogen waren. 

Wie ist die Entstehung dieser hyperplastischen Hamartien zu erkls 

SPATZ n immt  naeh den Untersuchungen yon SPnANKEL (vorwiegend an der 

griechischen Landschildkr6te) an, dal3 der rostralste Chordaabsehnit t  mit  dam I typo-  

thalamus so eng verbunden sei, dag bei der L6sung ein Defekt  en~stiinde. Aueh bei 

S~ugern und Menschen ist die Chorda der NeuraMnne  bzw. dem Neuralrohr  unter- 

lagert, und zwar finder sich, wie KVHLENBECK meines Erachtens  fiberzeugend nach- 

gewiesen hat,  eine so]ide Chorda bis etwa an die Grenze von Mittel-Zwischenhirn, yon 
we aus noch ein dfinner Chordastrang etwas welter rostralw/irts gehen kann. Das 
so]ide Chordaende ist quasi der Angelpunkt,  fiber den sich das prs Neural- 

gewebe, das ,,Aereneephalon", rostral umbiegt.  Ob nun eine Chorda noeh an der 

Auf andere Begleiterseheiaungen wie Hockdruek etc. gehe ieh nleht ein, sie siad dureh 
die hypothalamisehe I-Iyperplasie bedingt. 
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Zwisehenhirnbasis welter nach vol~ geht, erseheint wohl nieht so wesentlich, wenn 
man KUHL~BECIr folgt, der eine wohlausgebildete Chorda nur bis in die Mittelhirn- 
region anerkennt, aber eine faku]tative auch schon welter rostral gefunden hat. 
Chordome entstehen er]ahrungsgemgi/3 nu t  am rostralen und caudalen Ende der soliden 
Chorda, d.h. an der Grenze zwischen dem die Sch~delbasis bfldenden Antefl des 
Oceipitale mediale und der Grenze zum Keilbein. Rostral davon ist noch nie ein 
Chordom entdeekt worden. Ebensowenig ist bislang in eiuem dieser Gewachse 
Chordamaterial je gefunden worden. Dagegen ist das unmittelbar priichordale 
Gebiet eine Region mit auBerordentlieh wichtigen Differenzierungsvorg~ngen, schon 

zu einer Zeit, in der das Neural- 
rohr noeh nieht gesehlossen ist. 
Ich darf nur an die Vorgi~nge im 
Gebiet der Rathkesehen Tasche 
zur I-Iypophyse erinnern und 
mSehte annehmen, dab die hier 
zur Rede stehenden StSrungen 
sehon viel friiher einsetzen, als 
etwa dem yon SPI~A~:EL gezeig- 
ten Stadium yon Testudo graeca 
entsprieht. Hierzu darf ieh auf 
die Reproduktionen yon HAMIL- 
TOn U. Mitarb. verweisen (Abb. 13, 
siehe oben) und auf das krasse 
Gesehehen bei einem am 8. Tage 
bestrahlten Mauseembryo (meine 
Untersuchungen mit K A v ~ )  
(Abb. 14) mit vollkommener 
rostraler SehluBst6rung. 

Betraehtet man das Bild des 
intrauterin bestrah]ten MiSuse- 
embryos aus unserer Serie, dann 
sieht man dort, wie auch gelegent- 
lich bei gut erhaltenen ,,Anence- 
phali", den tiefen Spalt ira pr/i- 

Abb. 14. (l~a 2475.) :Embryo der einmaI am 8. Sehwanger- chordMen Neuralrohr. Zu dem 
sehaftstage bestrahlten blaus. Z Zunge; U Unterkiefer; 
0 0 b e r k i e f e r ;  T Telencephalon; I I I  oftener Ventrikel I I I ;  v o n  u n s  beobaehteten Zeitpunkt 

I I  Nervus optieus; A AugenanIage; Th Thalamus; 
S Sehlundtasche lag auf Sagittalschnitten eine 

Verbindung der Chorda mit dem 
darfiber gelagerten Neuralrohr nieht vor. K~STI~G hat die Auffassung vertreten, dab 
es sich um rostrale Dysrhaphien handelt. Fiir die Genese dieser Verbildungen erseheint 
es mir in der Tat wahrseheinlicher, dab das praehordale Neuralrohr, das Aerenee- 
phalon, angelegt und sich erst ira Verlauf der Entwieklung zu einem -- noeh nieht 
beobaehteten -- frtihen Zeitpunkt zusammensehlieBt. In  diesem pr~chordalen 
Gebiet sehauen wit in der Abb. 14 auf die nieht gesehlossene Neuralrinne; die Ver- 
einigungsplatte (Area of fusion im Sinne HAMILTo~-BoYD-MOSSMANS) ist noeh nieht 
angelegt. An deren Basis wfirde auch die Augenblase entspringen, und so m6ehte 
ieh den FM1 yon G~ABEa u. K~STI~C als den friihesten anspreehen, weft sich hier 
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Teile des Augenbeehers im Tumor finden. Auch das in der basalen Sehliegung des 
Infundibulums unmittelbar vor den Corpora mamfllaria gelegene Lipom kann ieh 
nicht anders auffassen. 

G~A~ER u. K~STrNG bezeichnen ihren Fall als eine rostrale Dysrhaphie und 
meinen damit eine St6rung bereits beim SchluB bzw. einen fehlerhaften SehluB des 
Neuralrohres. Sie haben damit sicherlieh nicht unrecht, w~hrend ieh den Begriff 
enger gefal3t auf die Verbfldungen im Gebiet der Lamina terminalis und des medialen 
Hemisph/~rensehlusses gepr~gt hatte, wobei ich u. a. zwischen Balkenmangel als 
dysrhaphischem ~quivalent und der Balkenagenesie unterscheiden konnte. Beson- 
ders am rostralen Balkenabschnitt sind sowohl Teratome, wie Cholesteatome und 
besonders Lipome nicht ganz selten, d.h. also : in die Sehluglinie verlagertes Mesen- 
ehym (Lipome, Angiome usw.) oder auch I~autektoderm (Cholesteatome werden 
h~ufig beobachtet, oft yon einer dysplastischen Gliose bzw. Hypergliose um- 
geben). 

Ftir die basalen (bzw. ventralen) VerMltnisse iiegt noch kein ausreichendes 
Beobachtungsgut vor. Es ist aber sicherlieh nicht unwesentlich, darauf R/icksicht 
zu nehmen, welches benachbarte Bildungsgut in das nieht richtig oder entspreehend 
geschlossene Neuralrohr hineingelangen kann, bzw. dureh Verwerfung der Blasteme 
zu Untermischungen fiihrt, wie sie im Falle Wa. vorgelegen haben. Kleinere St6run- 
gen beim Zusammenlegen der beiden dieneephalen basalen H/ilften behindern often- 
bar nieht die Entwieklung des Optieus. Ieh habe unter dem fr/iheren Sektionsgut 
aueh kleine Divertikel des III. Ventrikels gesehen, alles in allem sind sie jedoch 
nicht sehr h/iufig. 

Zusammenfassung 
Drei ]3eobachtungen mit mehr oder minder ausgepr/igten Stbrungen am basalen 

Hypothalamus werden unter Hinzuziehung anderer Fi~lle ausgewertet, um die Frage 
der hyperplastischen Hamartome des Hypothalamus weiter zu klgren. 

Der Beobaehtung eines vSllig symptomlosen, rostral der Corpora mamillaria 
gelegenen Lipoms bei einer 25 Jahre alten Frau mit Nieren- sowie Lebercysten 
und -angiomen wird ein makroskopisch gleichsehendes ganglienzellhaltiges I-Iamar- 
tom gegenfibergestellt. Es wird wahrscheinlich gemacht, dal3 die dem Infundibulum 
anliegende, gliotisch hyperplastisehe, ganglienzellhaltige Neubfldung aus dem Material 
des prs Gewebes besteht. Die 25ji~hrige Frau war nut  145 cm groB und 
ungew6hnlieh fett  gewesen. Hypophyse, Genital- und die fibrigen innersekretorischen 
Organe boten keinen besonderen Befund. 

Den Hauptteil der Arbeit bildet die Analyse einer ausgedehnten, fiber pflaumen- 
groBen hyperplastischen Hamartie bei einem nut unter Symptomen zunehmenden 
Hirndrueks und Hydrocephalus verstorbenen 25 Jahre alten Patienten. Auch diese 
Verbfldung war zwischen Infundibulum und Corpus mamillare entstanden und hatte 
das basale Zwisehenhirn hochgedri~ngt. Der Hydrocephalus wird auf eine Dysplasie 
des KMnhirns zurfickgeffihrt. Abgesehen yon der hypothMamisehen Hamartie und 
Kleinhirndysplasie fanden sich weitere Entwicklungsst6rungen wie eine Persistenz 
der Rieehhirnausladung, Fehlmesenchymation im basalen Gebiet, Gliaversprengun- 
gen in die weiehen H~ute, Fettgewebe im nerv6sen Gewebe mit Knochenbildung. 
Die teratomat6s untermischte t{yperplasie wird in ihren einzelnen Bestandteflen 
analysiert. Aus diesen Fakten wird versucht, die St6rungsmSglichkeiten im Gebiet 
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des pr/iehordalen basalen Hirnrohrs selbst, ihre Bedeutung fiir die normale Ent-  
wieklung und Teratogenese sowie die Beziehung zu den Dysrhaphien verst~ndlich zu 
maehen. 

S u m m a r y  

Three observations of more or less distinct disturbances of the basal hypo- 
thalamus are compared with other eases as regards the genesis of hyperplastie 
hamar tomas  of  the hypothalamus.  

The observation of  a lipoma, wi thout  clinical symptoms,  situated rostrally to the 
eorpora mamillaria in a 25-year-old woman, suffering from renal and hepatic cysts, and 
liver angiomatas, is compared with a maeroscopieally similar hamar toma containing 
nerve cells. I t  seems apparent  t ha t  the hyperplastie, gliomatous nerve eells contain- 
ing body, adjacent  to the infundibulum, derives from premamillary tissue. The 
25-year-old woman measured 145 cm and was extremely obese, t Iypophysis ,  
genitals and other endocrine organs were without  abnormal findings. The main par t  
of the work consisted of the analysis of  an extensive plum-sized hyperplastie hamar-  
tia of a 25-year-old male patient  who had suffered only from symptoms of increased 
cranial pressure and hydrocephalus.  This malformation also originated between 
infundibulum and corpus mamillare and had pressed the basal diencephalon up- 
wards. Hydrocephalus was thought  to be due to dysplasia of the cerebellum. Besides 
the hamart ia  of  h)3oothalamus and the dysplasia of  cerebellum, the following mal- 
formations were found:  persistant rhineneephalie protrusion, erraneous mesenehyma- 
t ion within the basal area, glial cell islands in the leptomeninges, l ipomatous tissue 
within nervous tissue accompanied by  ossification. The teratomatous hyperplasia is 
analysed in its separate components.  Evaluat ing these factors, the a t t empt  is made 
to unders tand the types of  possible malformations in the area of the preehordal 
basal neural tube, its importance for normal development and teratogenesis as well 
as the relation to the dysrhaphias. 
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