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Von
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Mit 6 Textabbildungen

("ber hypophysiire Symptome bei einem Aneurysma der hasalen
Hirngefiille liegen relativ wenige Berichte vor. Die hitnfigste Ursache
fiir die Entstehung einer Hypophysen-Tumorsymptomatik ist die dirckte
Arrosion der Sella durch den Aneurysmasack, wie dies in erster Linie
bei Anenrysmen der Carotis interna der Fall ist. Wir erlanben uns iiber
einen Pat. zu berichten, bei dem sich die Problematik der Entstehung
einer hypophysiiren Symptomatik durch die spezielle Lage des Aneurysma
darstellt.

Der 25jihrige Pat. AL B. war in der Kindheit von schwiichlicher
Konstitution und kleinem Korperwuchs.  Unter seinen Altersgenossen
blieh er stets der Kleinste. I 10, Lebensjahr trat plitzlich unter Kopf-
schmerzen ein meningeales Zustandsbild auf, das aber rasch wieder
abklang. Nach den Angaben des Pat. und seiner Angehdrigen ist eine
Subarachnoidealblutung anzunehmen. In den darauffolgenden Jahren
machte sich ecine  Entwicklungsstorung  bemerkbar.  Die Pubertiits-
veriinderungen bliehen ans, es kam zu keinem Stimmbruch, auch Bart-
wuchs trat nicht auf, die Scham- und Achselbehaarung war nur anden-
tungsweise vorhanden und die Hautfarbe blieb auffillig weill und durch-
scheinend. Ab dem 15. Lebensjahr stellte sich ein leichter eunuchoider
Hochwuchs ein. Wegen eines Hypogenitalismus erfolgte im Jahre 1958
eine Durchuntersuchung an der 11, Medizinischen Universititsklinilk in
Wien, wobei das Bild eines hypogonadotropen Hypogonadismus mil
Erniedrigung der hypophysiiren Gonadotropine ohne sonstige endolkrine
Ausfallserscheinungen festgestellt worde. Der Angenbetund ergaly damals
keine Auffilligkeiten.  Auf Verabreichung hoher Dosen minunlichen
Hormons setzte eine Nachreifung ein, wodurch auch der Stimmbruch
zustande kam. Die sekundiire Behaarung bildete sich etwas stirker aus,
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auch das dullere Genitale zeigte eine gewisse Nachentwicklung, Die
Hodenfunktion blieh jedoch weiterhin aus. Erektionen kamen nicht
zustande.

Anfang Dezember 1959 trat abermals eine Subarachnoidealblutung
auf und im Februar 1960 erfolgte die 3., diesmal schwere Hubﬂmohnnideal;

Abb, Ta und o Ablildung des Pat, Die hypophysiren Zeichen sind dentlich erkennbar

blutung, wonach der Pat, fiir einige Tage verwirrt und in einem deliranten
Zustand war. Nach Besserung des Zustandshildes bemerkte er eine
bitemporale Hemianopsie.

Bei der Aufnahme an der Universititsnervenklinik Wien konnten
nur mehr geringgradige meningeale Zeichen und eine bitemporale Hemi-
anopsie bei beidseitiger Opticusatrophie nachgewiesen werden.  Von
hypophysiren Symptomen war ein Hypogenitalismus, auffallend lange
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Abb. 2a und b, Darstellung des  Aneurysing der Arteria commuonicans posterior  links.

Arteriographie der Art,
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Beine, spirliche Scham- und fehlende Achselbehaarung, kein Bartwuchs,
schiittere laterale Augenbrauen und eine alabasterfarbene Haut festzu-
stellen (Abb. 1a und b). Der Stimmbruch war jetzt praktisch vollzogen.
Der Pat. klagte iiber starke Miidigkeit, Neigung zu Kollapszustinden,
starke Kilteempfindlichkeit, Schlafsucht, Impotenz und fehlende Libido.
Psychische Verinderungen waren nicht zu bemerken. Als Nebenbefund
konnte rintgenologisch eine Spina hifida festgestellt werden.

s
}

Abb. 3. sehidelleeranfuahime, seitlich. —  Die verschiedenen Anomalien im Sellabereich deatlich
i erkennen

Im Hormonstatus fand sich eine deutliche Senkung der 17-Keto-
steroide, schwankend zwischen 3,2 und 4,8 mg/24 Stunden und ketogene
Steroide mit Werten zwischen 4,6 bis 8,9 mg/24 Stunden sowie eine
Erhéhung des Kreatins bis 2000 mg. Der Radio-Jodtest war normal, die
Insulinkurve zeigte eine Uherempfindlichkeit, die Zuckerbelastungskurve
einen priidiabetischen Verlauf. Der Wasserkonzentrationsversuch war bei
der ersten Durchfithrung normal. Eine Wiederholung, bei einer Tages-
menge von 3.5 bis 4 1, wies pathologische Werte auf. Cholesterin 145 mg?;,.
Die Elektrolyte waren im Rahmen der Norm. Das EEG. war milig
abnorm mit bilateralen generalisierten links betonten niedrigen Theta-
Gruppen, maximal iiber der vorderen Schidelhiilfte. Nach einer Luft-
fitllung trat ein delirantes Bild, dhnlich einem Delirium tremens, auf.
Gleichzeitig zeigten sich die Symptome eines leichten Diabetes insipidus,
Der Blutdruck war betrichtlich abgesunken.
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Abb. 40 und b,

F. GErsTENBRAND nnd K. WEINGARTEN:

Luftfilllungshilid in anterior und posterior und seitlicher Aufnahmsrichtung. Der
& Ventrikel ist leicht erweitert umd der Boden etwas angehoben
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In der Carotisarteriographie liell sich ein erbsengrolies Aneurvsma
der Arteria communicans posterior links im riickwiirtigen Bereich dar-
stellen (Abb. 2a, b). Der Bewegungsfilm nach Kravseerarer konnte
diese Anmahme eindeutig beweisen. Im Schiidelrontgen (Abb. 3) fanden
sich keine Zeichen einer Arrosion der Sella, welche durch das Aneurvsma
hervorgerufen sein kinnten, Im Sellabereich hestanden jedoch verschiedene
Anomalien, wie ein vertiefter Sulecus chiasmatiz, Verkalkung der Dura
am Clivus und Abflachung des Tuberculum sellae und kumizes, zum
grifften Teil pneumatisiertes Dorsum sellae. Die seitliche Wand der
Sella turcica war weitgehendst verknichert, ein Befund, der bei manchen
Primaten als Regel besteht. Wie die Luftfiilllung (Abb. 4a. ) zeigte,
bestand  keine direkte Verdriimgung des Ventrikelsystems durceh das
Anecurysma, In den Verhiiltnissen der basalen Zvsternen und des Bodens
des 3. Ventrikels deuteten sich gewisse Anomalien, wie Erweiterung und
eine leichte Anhebung, an.

Wenn wir nun das bisher Gesagte zusammenfassen. so ergibt sich,
dall bei dem Pat. ein Aneurysma der Arteria communicans posterior
links in ihrem riickwirtigen, basilarisnahen Bereich vorliegt und dazu
eine hypophysire Symptomatik besteht, deren erste sicher nachweishare
Zeichen nach einer Subarachnoidealblutung im 10. Lebensjahr auftraten
und die nach 2 weiteren Blutungen eine deutliche Verstirkung erfuhren,
wobei sich nun aueh die dienzephalen Symptome zeigten. Aulerdem
war nach der 3. Subarachnoidealblutung eine Chiagmalision entstanden.

In der Zwischenzeit wurde bei dem Pat, eine Substitutionstherapie
durchgetithrt.  Die Delta-Cortirone Tagesdosis war zuerst mit 10 mg
festgelegt und wurde vom Pat. selbst auf 5 mg reduziert. Telipex erhielt
erals Depot zu 10 mg alle 3 Wochen, Inletzter Zeit ist Libido aufgetreten,
und auch die Tendenz zur Ercktion des etwas an Grolie zugenommenen
Genitales hat sich eingestellt. Die vorgeschlagene Putuitrin-Medikation
wurde vom Pat. vorliufig nicht durchgefithrt. Trotzdem hat sich die
Tagesharnmenge von 4 auf 31 vermindert. Der Gesichtsfelddefekt ist
nicht mehr nachweisbar, Kontrolle des Hormunstatus ergab weiter cine
Verminderung der 17-Keto- und ketogenen Steroide sowie Vermehrung
des Kreatins. Die gonadotropen Hormone sind ebenfalls weiter herab-
gesetzt,

Es stellt sich nun die Frage zur Diskussion, welche Zusammenhiinge
zwischen dem Hypophysensyndrom, das klinisch nund hormonell feststellbar
ist und einem nachgewiesenen Ancurvsma an der Basis denkbar sind.
Dazu lassen sich 6 verschiedene Moglichkeiten aufstellen:

L. Die hypophysiren Symptome sind durch dirckten Druck des
Aneurysma auf die Hypophyse entstanden. Hierbei kann im Réntgen
die Selladestruktion ohne Schwierigkeiten nachgewiesen werden. Trotz
vorhandener Selladestruktion bei einem Grofiteil der Aneurvsmen im
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Bereich der Carotis interna und des vorderen Abschnittes des Circulus
arteriosus Villisi sind Hypophysensymptome meist nur gering ausgeprigt.
Vielleicht ist die Ursache darin zu suchen, daf3 die infraklinoidealen
Aneurysmen, welche in erster Linie die Selladestruktionen hervorrufen,
extradural liegen, und dal es bei diesen Aneurysmen niemals zu Blutungen
kommt. Die relativ seltenen hypophysiren Syndrome bei Carotis- und
Cerebri-anterior-Aneurysmen, wie diese Cvsaizg, Lopee und Mitarh.,
GanvacHER und Mitarb, erwiihnen, sind durchwegs durch Aneurysma
supraklinoidealen Ursprungs he-
dingt, Ahnliches trifft auch fiir
die von WHITE und BALLANTINE
zusammengestellten und beob-
achteten Fille zu. Einige von
den nicht geheilten Fillen zeig-
ten durch das Aneurysma her-
vorgerufene Selladestruktionen,
Mit Augensymptomen bei Aneu-
ryvsma des Cireulus arteriosus
Villisi hat Jerrersox sich be-
falit und betont, dafl Teile des
optischen Systems der Basis
durch ein Aneurysma fast eines
jeden Gefillanteiles des Circulus

Abb. 5. Schematizche Darstellung der Gefiibe an der ZAr .
Hirnbasis. Eingezelehnet die versehiedenen Lokalisa- i< lIllpl‘lI]‘llL‘l‘t werden  kénnen

tionsmiglichkeiten eines Anenrysma der basalen (Ge- =y i . .
o . L. i3 ) 2 E
fille in bezng auf die Schiidigung des optischen {i\l)h )) Zu betonen ist ]Ld”(h’

Apparates in diesem Bereich (nach JEFFERSOX) dal} andere neurologische Bilder

auller Opticus- und  Oeculo-

motorislisionen von JErFFERsoN bei Aneurvsmen der Basis nur in 7 von
158 Fillen, bei Jugendlichen in 3 von 48 Pat., beobachtet wurden.

2. Direkter Druck des Aneurysma auf den Hypophysenstiel. Ein Fall
dieser Art wurde vor Jahren von Wicnerx publiziert. Die Entstehung
des hypophysiren Syndroms ist wahrscheinlich durch eine nutritive
Storung infolge Affektion des sogenannten Pfortadersystems der Hypo-
physe zu erkliren. Wie bekannt, bestehen zwischen Hypophyse und
Hypothalamus im Hypophysenstiel keine nervisen Verbindungen.
Spezialgefifie und inshesondere die Venen des Pfortaderkreislaunfes der

Hypophyse sorgen fiir die funktionelle Zusammenarbeit beider Organe
(Abb. 6). Besonders wichtig ist fiir diese Verbindung das hypophysire
Pfortadersystem, welches, dhnlich wie im Leberstoffwechsel, wahrsehein-
lich die entscheidende Rolle in der Vermittlung neuro-humoraler Beziehun-
gen zwischen Hypothalamus und Hypophyse innehat.

3. Direkter Druck des Ancurysma auf den Hypothalamus. Dies kann
durch die Luftfiillung und Arteriographie nach der Lokalisation des
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Aneurysma zum 3. Ventrikel eindeutig nachgewiesen werden. Auf die
hypothalamische, durch direkte Druckschidigung bedingte Storung sind

tmmE e
Q:u T";‘.?:

Al 6, Sehema zur BErlinternng der Blutstrimungsmiglichkeiten zwisehen Hypophyse und Hypo-
thalamusz, Frontalzehnitt doreh Hypothalamus nnd reehte Hilfte von Stiel und Vorderlappen;
aus diesen st dorel Mediansehnitt ein Sektor herausgeschnitten. Oberer Ansatz der linken Stiel-
Ldilfte horizontal durehtrennt  Ansieht von ventral, 7 Capillarbiinmehen (Spezialgefild) mit spir-
lichen Verbindungen zum Hypothalamusnetz: 2 obere Hypophysenarterie; & Hypophysenpfortader;
4 ans dem Mantelplexus der P tuberali= in den Neuralstiel senkreeht eindringende Capillar-
bimmehen (Spezialgefiifiy; 5 Gefiidscheide einer Plortader it glatten Muoskelfasern: 6 sogenannte
sCapillarbiimmehen®, nur cine arteriovenise Anastomose bildend: 7 Stratum vaseulare (Hypophysen-
kapselvenen); 8 Klappen tragemde abfithrende Vene ang dem Capillarnetz der Adenohy pophys
& sinus eavernosus: 10 Sinuscanillaren des Vorderlappens; £ untere Hy pophysenarterie; 72 direkte
interparenchymatise Anastomose  zwischen  oberer umd anterer Hypophysenarcterie mit cinzigem
Ast zum Mittelpunkt des Vorderlappeneapillarnetzes + 0 53 Drosselvenen des stratium vasenlare
mit arteriovendosen Anastomos 14 sperrgiictel ciner Plortader mit Querzellen (epitheloide Zellen);
15 Drosselvenen des Mantelplexus der Pars tuberalis mit arteriovenisen Amastomosen. 16 Uher-
gang der Plortader in das Hypothalamuseapillarnetz: 77 Basilarvene mit Plortader zusaminen-
hitngend. N Anschnitt der Neurohypophyse,  Aus Baromans 10954 (nach Spraxxyer 1952)

auBerdem gewisse Riickschliisse mit Hilfe des Hormonstatus und cventuell
durch EEG.-Untersuchung mdglich.
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4. Verdnderungen der Hypophyse, des Hypophysenstiels bzw. des
Hypothalamus als Folge einer Blutung aus dem Aneurysma. Dabei kann
einerseits eine Blutung in das Gewebe der entsprechenden Hirnanteile
zustande kommen oder durch Koagula ein Druck entstehen. In der
Folgezeit auftretende hypophysiire Symptome. sicherlich aber vorhandene
Augensymptome, sind durch Verwachsungen an der Basis erklirbar.

5. Aneurysmen der hinteren Schiidelgrube von der Basilaris oder
Arteria cerebri posterior bzw. dem riickwiirtizen Anteil der Arteria
communicans posterior ausgehend. die nach linger daverndem Bestehen
iiber cinen Hydrocephalus internus Ausfalls- oder Reizerscheinungen des
Hypothalamus fiihren. Solche Fiille sind allerdings in erster Linie bei
Tumoren und nicht bei Aneurysmen der hinteren Schiidelgrube heobachtet
worden. Ein Aneurysma mit den erwiihnten Folgeerscheinungen miilite
von besonderer Ausdehnung sein und auch eine Hirnstammsymptomatik,
wahrscheinlich noch vor der Subarachnoidealblutung, bedingen, wie sich
in Fillen von Avasovanve und Mitarb. gezeigt hat.

Und zuletzt 6. Kongenitale, degenerative Verinderungen, die gleich-
zeitig das Knochensystem, die Hypophyse und das Gefiisystem betreffen
und deren Symptomatik aus einem angeborenem Aneurysma, einem
Hypophysensyndrom und Verinderungen des Knochens der Schidelbasis
und eventuell auch der Wirbelsiule bestehen.

Wenn wir die genannten 6 Moglichkeiten auf unseren Fall bezichen,
so sind folgende Punkte zu beriicksichtigen: Ein direkter Druck des
Anecurysma kann durch die réntgenologisch nachgewiesenen Verhiltnisse
der Sella und durch das Arteriogramm in bezug auf die Position des
vorliegenden Aneurysma ausgeschlossen werden.

Wenn wir die Voraussetzungen fiiv die Punkte 2., 3. und 5. unserer
Aufstellung betrachten, so fallen auch diese Miglichkeiten weg. Die
Schidigung des Hypophysenstiels durch Druck eines Aneurysma ist durch
die Lokalisation der Gefilanomalie in unserem Falle auszuschliefen.
Dasselbe trifft auch fiir die Druckschiidigung des Diencephalons zu.
Das Vorliegen eines Aneurysma der hinteren Schidelgrube ist sowohl
durch die arteriographisch belegte Lokalisation als auch durch das Fehlen
einer entsprechenden klinischen Symptomatik ausgeschlossen. Auflerdem
war auch die Luftfiillung in hezug auf einen Hydrocephalus negativ.

Anamnestisch bestanden schon vor der 1. Subarachnoidealblutung im
10. Lebensjahr Anzeichen, die als hypophysire Insuffizienzsymptome
aufeefalit werden kimnen. Der Pat. war der kleinste unter seinen Alters-
genossen in den 1. Schuljahren, er war immer schwiichlich und blaB. Sicher
aber ist, daB sich nach der 1. Subarachnoidealblutung die Hypophysen-
schidigung deutlich anzeigte und im Gefolge der 2. und 3. Subarachnoideal-
blutung verstiirkt zutage trat. Nach der 3. Subarachnoidealblutung ent-
stand eine Chiasmaliision, die zu einer hitemporalen Hemianopsie fithrte.
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Fiir die Zunahme der hypophysiren Symptome nach der 2. bzw.
3. Subarachnoidealblutung sprechen auch die endokrinen Untersuchungen.
1958 wurde lediglich eine Verminderung der hypophysiiren Gonadotropine
gefunden, wiihrend sich jetzt auch die ketogenen Steroide deutlich
erniedrigt zeigten, Daraus ist zu schlieBen, dafl die hypophysire Sympto-
matik, die zuerst als partielle Adeno-Hypophysenlision in Form eines
hypogonatropen Hypogonadismus vorhanden war, durch die Sub-
arachnoidealblutungen eine Verstirkung zu einem Panhypopituitarismus
erfuhr.

Das 2mal aunfgetretene delirante Bild, erstmals nach der 3. Sub-
arachnoidealblutung und noch einmal nach der Luftfiillung, 1aBt auf eine
bereits bestehende dienzephale Stérung schliefien. Das leicht ausgepriigte
Bild eines Diabetes ingipidus ist eher als hypothalamische bzw. als
Hypophysenstiel- Affektion, weniger in Form einer neuro-hypophysiiren
Schiidigung aufzufassen,

Zur Klirung des hypophysiren Bildes im vorliegenden Fall kommen
demnach allein Punkt 4. und 6. in Frage, niimlich die Entstehung eines
hypophysiiren Syndroms im Rahmen einer kongenitalen, koordinierten
degenerativen Veriinderung, wobei die Hemianopsie indirekt durch die
letzte Blutung des Aneurysma verursacht wurde und die Intensivierung
der Hypophysensymptome als Folge mehrerer Subarachnoidealblutungen
zu erkliren ist. Fiir diese beiden Punkte sprechen auch die rintgenologi-
schen und hormonellen Befunde und in erster Linie die Klinik.

Die kongenitalen degenerativen Veréinderungen liegen in den angebore-
nen MiBbildungen der Schidelbasis (vertiefter Sulcus chiasmatis, Ver-
kalkung der Dura am Clivus, Verknécherung der seitlichen Sellawand,
Abflachung des Tuberculum sellae und zum gréfiten Teil pneumatisiertes
Dorsum sellae) und der Lendenwirbelsiule als Spina bifida, ferner dem
angeborenen Aneurysma des Ramus communicans posterior links und
einer als kongenital angesprochenen hypophysiren Insuffizienz vor.
Durch mehrmalige Blutungen aus dem Aneurysma hat sich die hypo-
physiire Insuffizienz verstiirkt und es ist dazu noch zu einer dienzephalen
Storung gekommen. Fiir Punkt 4. allein aber spricht die Zunahme
der hypophysiren Symptomatik, zeitlich nach den einzelnen Blutungen
aus dem Aneurysma und die enzephalographisch anzunehmende leichte
Anhebung des Bodens des 3. Ventrikels, vor allem aber ist die Chiasma-
lision damit voll vereinbar.

Zusammenfassung
Es wird ein Fall berichtet, bei dem Zeichen einer Hypophyseninsuffizienz
bestehen, die nach mehreren Subarachnoidealblutungen eine Intensivie-
rung zeigten und zuletzt von einer Chiasmalision begleitet waren. Die
neurologische Durchuntersuchung ergab das Vorliegen eines Aneurysma
Wr. Z. 1. Nervenhellkunde, Bd. XX /4 21
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der Arteria communicans posterior links. Es werden die Méglichkeiten
eines Zusammenhanges zwischen der Hypophysenlision und einem
Aneurysma im Bereich der basalen Hirngefiie diskutiert und zu dem
Schlusse gekommen, dali im vorliegenden Fall kongenitale Verinderungen
im Sinne eines Aneurysma und angeborenen Millbildungen der Schidel-
basis vorliegen, mdiglicherweise auch eine kongenitale hypophysire
Insuffizienz besteht. Durch mehrmalige Blutungen aus dem Aneurysma
ist es schlielilich zu einer ausgepriigten hypophysiiren und dienzephalen
Stirung gekommen und eine passagere Chiasmalision entstanden. Die
Besonderheit im vorliegenden Fall liegt darin, dafi ein Aneurysma an
den Basisgefillen nicht die Hypophyse durch direkten Druck lidiert
hat, sondern in erster Linie durch Blutungen aus dem Aneurvsma die
Hypophysenschiidigung entstand.
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