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XV. 

Hemicrania, Encephalon trilobulare und 
Schistoprosopus. 

Yon Dr. L. Heydenreich in St. Petersburg. 

(Hierzu Taf. XI.) 

Die zu besprechende Missbildung ist eine seltene Erschei- 
nung unter den im St. Peterburger Findelhause vorgekommenen 
F~llen, indem eine i~hnliche auch mit Spina bifida uncomplicirte 
blos 2 Mal seit 1850 vorgekommen ist, also 2 Mal unter 239828 
in das Hans aufgenommenen Kindern. 

Und dennoch war der erste Fall (1850, Knabe 2378) uicht 
so ausgesprochen hemicrauisch wie dieser, in dem Theile des 
knSchernen Sch~dels vorhauden waren, die dem unter der Haut 
liegenden Gehirn die Gestalt eines dreithei]igen Kleeblattes gaben. 
Beim gegenw~rtigen Fall giebt es gar keine Spur yon knScher- 
hem und auch fast kein membraniises Sch~deldachl). Wir hal- 

~) Aber auch in der einschl~igigen Literatur scheint die gleiche Kopf- 
difformit~t nicht hiiufig beobachtet worden zu sein, da derselben weder 
bei F S r s t e r  (D. Missbild. d. Mensch. 1861)~ noch bei Ah l fe ld  (Atlas 
d. Missbild. 1882), Vro l ik  (Tab. ad illustr, embryogen, homin. 1849), 
Ammon (D. angeb, chirur. Krankh.), S a n d i f o r t  (3Iuseum anatom.), 
Otto (Monstruor. sexcent, descript. 1841), P a n u m  (Untersuch. fib. d. 
Entsteh. d. Missbild. :Berl. 1860), Dares t e  (Compt. r. Bd. 33. 1861 
nnd La product, artific, d. monstruositds. Paris 1877) Erwgthnung ge- 
than wird. Es werden entweder ]ange Reihen yon Hemicephalien, 
Anencephalien oder gydrocephalien oder Hirnhemien vorgeffihrt. Reine 
mit Spina bifida uncomplicirte F~lle unserer Art hat J. Geoff roy  
St. H i l a i r e  ,,hyperenc6phalie" genannt (Hist. g6ner, et pa r t i ed .  
anomal, de l'organisme. I. 1837. p. 214) und scheint seiner Angabe 
gem~ss D u e h a t e a u  (Journ. compl, d. se. reed. t. VIII. p. 377) der 
erste gewesen zu sein, tier einen einsch.lg~gigen Fall besehrieb (mir 
nieht zug~ngig gewesen). J. Geoffrey  St. H i l a i r e  besehreibt die 
Hyperencephalie so: ,Point de fissure spinale. Eneephale situ6 en trgs 
grande partie hors de la boite cerebrale et an dessus du crane dont la 
partie super, manque presque comp!gtement." 
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ten es deshalb nicht ffir iiberflfissig, den Fall etwas niiher zu 
betrachten und seine wahrscheinliche Entstehungsursache zu be- 
leuchten. 

Hiebei halte ieh es fiir eine al~genehme Pflicht das freund- 
liehe und l iberale Entgegenkommen des tterrn Oberarztes des 
Findelhaus Dr. F r o e b e l i u s  dankend hervorzuheben. 

Maria Dimitriewa, No. 5131~ wurde als ausgetragenes Kind am 18. Juli 
1884 geboren, den folgenden Tag iu's Harts gebracht und lebte bis zum 
3. August, d .h .  16 Tage. Die Eltern blieben leider nnbekannt. Bei der 
Anfnahme wog sie 2360 g, bei einer KSrperlgnge *on 46 em and Brust- 
umfang -= 30 era. Naeh dem Tode betrug das Gewieht blos 1950 g. Das 
Gewicht begann sofert naeh der Aufnahme zu sinken, so dass dasselbe be- 
reits nach 3 Tagen 

den 22. Juli 2150 betrug 
27. 2100 - 

28. 2070 
29. 1980 

1. k:ug. 1970 
2. I950 

A~eh die KSrpertemperatur sank sehr raseh, so 
naeh der Geburt W~rmflaschen angewandt werden 

Temperatur am 27. Juli Mergens 33,5, 
28. 
29. 
30. 
31. 

1. Aug. 
2. 

dass bereits ~om 5. Tage 
mussten. 
Abends 33,9. 

33,7~ 33,7 
34,5, 34,1 
33,1~ 33,5 
32,6~ 33,5 
32~6, 31~7 
30,8, Agone. 

Trotzdem sog das Kind Anfangs sehr gut, war zieralich beweglich, 
scbrie wenig, doeh mit ziemlich lauter Stimme, 5ffnete hin nnd Wieder die 
Augen und zd_ehnete sieh dureh SehIafsueht aus. Nach dem 5. Tage aber 
hSrte es allm~hlich auf zu sangen (man nghrte es dutch Klystiere), schrie 
nicht mehr, konnte nieht mehr die hagen 5ffnen, wurde kfihl and kam nieht 
mehr aus einem sehlaf{ihnliehen, halb eomatSsen Znstand heraus. 2 Tage 
"eor dem Tede konnte man hinten Crepitatioa und gasselgergusehe in den 
Lungen wahrnehmen. Die Ausleerungen waren  die ganze Zeit fiber normaI. 
Die Haut butte eine leiehte ieterische Fgrbang and bestaad in den ersten 
Tagen eine leiehte Conjunctivitis. Blos einma], am Tage der Aufnahme~ 
war ein Anfall Chronischer Krgmpfe beobaehtet worden, der sieh nieht wie: 
derho!te. Die Autopsie ergab beidersei*ige katarrhalische Pneumonie hinten 
and Oedem. 

A e n s s e r e 8  A u s s e h e n .  

Das auffa!lendste am K5rper der Maria Dimitriewa war der merkwfirdig 



243 

gebi]dete Kopf, eine Hemicephaiie - -  vSllige Abwesenheit des kn~;chernen 
Sehadeldaches~ verbunden mit Qiner Gesichtsspalte, Schistoprosopus, und 
einigea Defecten an den Fingern der Extremit~ten (Fig. I--9).  

Der Kopf endigte oben in eine fiberstehende, wallende, halbfeste~ blasen- 
artige Bildung, die mit I=laut bedeckt fiber den Knochenrand des Schg~del- 
restes besonders ~orne fiberhing und aus 3 Haupt- und einigen untergeord- 
neten blasenartigen Gebilden zu bestehen sehien. Die eine Hauptblase lag 
rechts, die zweite etwas links yon der Mitre, die dritte neben letzterer noch 
mehr links und nach aussen. Aber zwischen der rechten und mittleren Blase 
zog ein narbiger, derber, fester, weisslich-rosa gef~rbter Strang - -  offenbar 
vernarbte Reste einer Verwacbsung mit den Eih~uten. Dieser Strang begann 
eigentlich scbon am unteren Ende beider NasenhSlenr~nder~ vereinigte sich 
oben in der Yereinigung beider Riinder zu einem einzigen Strange~ and ging 
nun yon hier~ sieh fief zwischen beiden Blasen eingrabend und diese thei- 
lend~ naeh hinten (Fig. 1 und o.). we er im oberen Viertel des Kopfes mit 
einer fetzenartig abgestorbenen Membran endigte~ die gangr~neseirend, yon 
einem eiternden und rSthlichen gesehwollenen Graben und Wall --  einer 
linea demarcationis - -  umgeben war. Auch war ein Theil des Schorfes 
bereits yon einigen Seiten unterminirt. Dieser Sehorf ist nicht anders als 
ein letzter Rest der gewesenen Verwachsung mit den Eih~uten aufzufassen, 
der nun nach der Geburt a]s FremdkSrper allm~hlich eliminirt wurde. In 
der Folge, w~hrend des 16tiigigen Lebens des Kindes, 15ste sich der Schorf 
zwar immer mebr yon der Haat,  doch blieb derselbe bis zum Tode des 
Kindes zum grSssten Theile noch haften. Die Blasen selbst fluctuirten in 
einigen Stellen bei Fingerdruck, und waren hie und da durchseheinend. Der 
Knoehenrand des Seh~delgrundes war fiberall durehffihlbar vorn dicht fiber 
den" Augen, hinten in der Vereinigungslinie der Ohren (Fig. 2 ai, and seit- 
lich noch ein wenig niedriger. 

Im Gesiehte war die NasenhShle often und breit auseinandergezerrt, yon 
der Form einer Birne mit naeh oben geriehtetem Stiele. Die Riinder waren, 
wie gesagt, narbig glatt und hart, and besonders links wellig unregelmiissig 
begrenzt. An dem linken Rande unten hing circa ~ der Nase~ und unter 
ihr das Os ineisivum, welches lest am Septum narium und dem linken Ober- 
kieferfortsatze angewachsen war; beide ia der Richtung yon unten rechts 
nacb oben links geriehtet. Das Os incisiv, war mit einem herzfSrmigen 
Stficke Iiaut bedeckt, zu dessen Seiten die ebenso blasse Zahnfleisehsehleim- 
haut hervorschaute. Am recbtea Rande hing das fehlende Stfick der Nase, 
ein Theil des rechten Nasenflfigels. In der tt6hle selbst waren an tier 
reehten Wand die 3 Nasenmuscheln deutlich zu sehen, links aber begrenzte 
dieselbe das glatte Vetoer und die Nasenscheide, die beide, ebenso wie die 
Nase, ~orn an die linke Seite der HShle knapp angedrfiekt waren, w~hrend 
das Vetoer und die Pars perpendicular, os. etbmoidei hinten normaler Weise 
aus der Mittellinie zu kommen sehien. 

Ueber die Fingerabsehnfirungen an den Extremit~ten s. unten. 
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Czehirn. 

Es wurde nun dureh einen Sagittalsehnitt die Haut und das weiehe 
Sehiideldaeh durehtrennt,  das Gehirn behufs weiterer Untersuehnng heraus- 
genommen, and die Weiehtheile so viel als nSthig yore Sch~del getrennt 
um die VerhMtnisse des Skelets zur klaren Ansehauung zu bringen. 

Es erwies sieh auf diese Art, dass das h~utige Seh~deldaeh so innig 
mit der iiusseren Haut und der Dura mater verwachsen, verd/innt and theil- 
weise gesehwundeu war, dass dasselbe eigentlieh am" uutea in der Gegead 
des Knoehenrandes des Sehiidelgrundes dargestellt werden konnte. 

Die Dura, sowie Pin waren normal. Letztere uur erwies sich bedeutend 
blutreieher als sonst. 

Das Gehira selbst bot sieh yon obea geseheu als 3 imposante and ge- 
treante blasige Gebilde dar. Die mittlere war ganz  mit gut entwiekelten 
Gyri bedeekt~ beide seitlieh~n jedoeh boten Substanzdefeete dar, die yon der 
Pin /iberbr/iekt waren, eine helle gelbliehe Flfissigkeit enthielten und yon 
dieser als pralle, durehseheinende Blasen ausgebaueht wurden. Gerade an 
diesen Stellen nun waren die Blasen so lest mit Dura, Seh~deldaeh und Haut 
verwaehsen, und zugleieh diese Verwaehsungen so d/inn, dass es unmSgtieh 
war, dieselben ohne Substanzverlust herauszusehilen. 

Zwischen die 3 Gehirnblasen zogen 2 Septa, die sieh gaaz wie ein ,~er- 
doppelter Processus faleiformis darstellten. 

Naeh Heraus~ahme des Gehirns wurde zur ErSffnuag der einzelnen Ge- 
hirablasen and gentrikel gesehritten, und diese sowohl im frisehen als sp~ter 
geh~rteten Zustande untersucht. 

In 5--6 Stellen der Gehirnsubstanz konnten Residuen yon kleinen Apo- 
plexien aachgewiesea werden. 

V e n t r i c u l u s  III, 

Unregelm~ssige Form; der liake Theil gr5sser, der reehte kleiner. Beide 
Thalami optiei vorhanden, doch ist der linke l~nger uad vorn ein wenig 
nach reehts hinfibergeschweift. Deutlieh ist die Commissura media und an- 
terior zu sehen. Vorn kann man mitMfihe die Crura ant. fornieis und das 
blos im Beginne unterscheiden. Zwischea den Crura fornieis ist eineNem- 
bran ausgespannt, welehe zwar naeh vorne and sp~ter naeh oben bin sieh 
etwas verdickt, aber yon einem Corpus callosum ist nichts zu nnterseheiden, 
es feh]t sowohl das Genu, als das Splenium, es fehlt aueh der Pornix. Statt 
dessert sind alle diese Theile yon einer ziemlieh resistenten weissen dfinnen 
Membran ersetzt, die nach links verrfickt ist. u zwischen dieser Mere- 
bran nnd der dieken ttirnsnbstanz, da wo der Ventrieulus septi pellueidi 
seinen Platz hubert sollte, besteht eine wallnussgrosse geschlossene HShle, 
die mit Serum angeffillt ist. Aueh der obere Theil der t{Shle des III. Ven- 
trikels zwisehen Thal. optiei und Deeke ist durch sergse F1/issigkeit stark 
dilatirt, and zwar besonders nach vorne. Diese FIShle entsprieht gerade der 
ganzen grossen mittlerea Blase des Gehirns, die yon aussen mit einer grossen 
Anzahl Gyri versehea ist. Nach hiaten zu wird dana diese ttShle immer 
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kleiner, bis sie in der Stelle des (abwesenden i Splenium eorporis callosi, and 
etwas vor demselben die ~ormalen Grbssenverh~ltnisse aufweist. 

Endlieh noeh die Foramina ~onroi. Beiderseits befanden sich dieselben 
Welt naeh hinten gedr~ngt und zwar reehts mehr als links. Die Tela eho- 
rioidea sup. konnte nieht bcstimmt nachgewiesen werden, doch im Foramen 
)Ionroi und den beiden Seitenventrikeln war er deutlich zu verfolgen bis 
hinunter in das C,ornu Ammonis. 

Es entsprach also yon aussen besehen die ~Mittelblase des 3theiligen 
Hirns dem oberen durch serSse Flfissigkeit distendirten Theile des II[. u 
trikels~ dessen innere Gebilde meist vorhanden waren, obgleich im verkfim- 
merten Zustande. Die Dieke der Hirnsubstanz dieser Mittelblase betrug bis 
fiber 1 cm. Naeh hinten reehts, nahe fiber dem rechten Foram. ~lonroi 
war in der ttirnwand des Daehes des IIL Ventrikels eine haselnussgrosse 
C.yste vorhanden, deren Inbalt mit Wahrscheinliehkeit auf einen abgelaufe- 
nen apopleetisehen Heerd schliessen liess. In demselben endigte der reehte 
Plexus ehorioidei. 

S e i t e n b l a s e n .  

Die linke Blase war bedeutend grbsser als die rechte. Beide waren 
durch serbse Flfissigkeit sebr distendirt und zeigten beide Substanzverlust 
des girns auf ziemlieh weiten Strecken. Dieser Substanzmangel war fiber- 
brfickt dutch die Pin und Araehnoidea, und bildeten sieh besonders auf die- 
sen Stellen die blasigen Hervorragungen deutlieber aus, welche yon aussen 
dem Kopfe die mannichfach wellige Gestalt gaben. Dieser Substanzverlust 
war linkerscits doppelt and lag oben and dana rome;  getrennt waren sic 
dureh eine halbfingerdicke Hirnsubstanzbrfieke. Der reehte Substanzverlust 
war bedeutend grbsser, obgleieh die ttirnmasse links etwa nocb einmal so 
gross war als reehts. Er hatte die Form eines Trapezes and lag nach aussen 
gekehrt, dann naeh aussen und  oben and nach aussen and unten. 

In der linken Blase bestand nun deutliehein ziemlich norma]er Thalami 
opticus~ ein sehr verkfimmertes Corpus striatum, zwischen ]hnen eine Stria 
cornea und ein normaler Plexus chorioideus lateralis, der sich dann in das 
C,ornu inferior auf das normale C,ornu Ammonis fortsetzte. Aueb bestand 
ein ziemlieh gut entwiekeltes C,ornu posterior nnd Pes hippoeampi, an der 
Hirnbasis ein normaler Cyrus hippocampi. So konnte man denn links alle 
Thefle des Seitenventrikels wiederfinden, trotz tier starken Dilatation des 
vorderen Theils desselben, w~hrend man yon aussen Frontal-, Parietal- und 
Temporallobus wenig unterseheidbar yon einander vorfand, daffir aber waren 
der Occipital: and untere Lappen normal entwiekelt. 

Ganz anders der reehte Seitenvcntrikel in der rechten Hirnblase. Einen 
solchen gab es eigentlich gar nicht, denn die grosse Blase aussen mfindete 
direct in den Unterlappen, in das C,ornu infer, und sah man bier das Cornu 
Ammonis ziemlicb gut gebildet mit dem normalen Plexus cboroideus lateral. 
Doch yon hier zog letzt~res direct in's Foramen Monroi zum III. Ventrikel. 
Die W/~nde dieser tIShle nun waren naeh innen yon sehr dicken, stark ge- 
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wundenen Gyri gebitdet (bis %5 cm am Spirituspr~parat), ebenso nach unten 
innen, w~hrend die ~ussere und obere ~ussere, sowie untere ~ussere Grenze 
yon der Pia und Arachnoidea begrenzt waren. Im Ganzen genommen bil- 
dete die rechte Itemisph~re also einen dicken Gehirnkn~uel an dem naeh 
aussen die serhse Blase angeschwollen war und die in seinem inneren weder 
Seiten~entrikel nooh seine Gebilde zeigte, sondern nut ein Cornu infer, mit 
einem naheza normalen Cornu Ammonis. 

Die fibrigen Gebilde: Corpora quadrigem., Kleinhirn, Pens Varoli, sowie 
die Medulla oblongata waren alle nahezu normal. 

Das Gewicht des Gehirns ohne alas Wasser betrug 185 g. 

Die B a s i s  c e r e b r i  (Fig. 5). 
Es bestanden 2 Tractus olfactorii, nur entsprang der eine yon der lin- 

ken Hemisphare~ der andere etwas mehr nach vorn, yon der Mittelblase. 
Sic waren bedeutend breiter als normal, besonders der linke, weleher hohl 
war. Von .den fibrigen Theilen waren beide Tractus optici nicht zu sehea; 
nut  das Chiasma trat ein wenig aus der ttirnsubstanz hervor um sofort 
beide N. optici an die normalen Aug~pfel hinzusenden. Alle/ibrigen Cere- 
bralnerven waren normal gebildet. Blos die Mittellinie war in derselben 
Richtung hin gekrfimmt wie die Li~ngsaxe des Schiidelgrundes. 

Die  H i r n s e p t a .  
Unter diesen verdient blos der Proeessns falciformis maj. hervorgehoben 

zu werden, d a e r  so zu sagen doppelt ersehien. Doeh war der linke Theil 
der eigentlich entwickelte, wiihrend der rechte blos eine wenig resistente 
Bindegewebsscheidewand bildete, die hinten, hinter tier mittleren ttirnblase, 
mit dem yon links kommenden Proeessns falciformis verwachsen war. Beide 
umgaben somit seitlieh die mittlere t]irnblase; ~orne inserirten sie sich, ein 
jeder an die Seitenrhnder der verbreiterten Crista galli (s. nnten). Naeh 
oben inserirte sieh des rechte Septum an die Dura mater genau nnter und 
l~ngs der Linie~ welche yon aussen am h~utigen Schi~deldaohe yon der Narbe 
eingenommen war. 

Seh~de l .  
Von einem solchen war nut  alas nachgebtieben , was sieh als Knorpel 

im 2. Monat des Embryonalzustandes vorfindet~ d . h .  der verknhcherte 
Sch~delgrund (Fig. 7). Des ganze Dach fehlte. Es waren vorhanden: des 
Os occipit., der untere Theil des Os temper., der untere Theil des Os frontis 
und das Os sphenoidale, sowie ethmoidale mit den Nasenmnseheln und d e m  
Vetoer, ebenso waren vorhanden die Maxilla sup. mit der Liicke vorne f/ir 
des seitlich anh~ngende Os ineisi~'um, die Maxilla inf., die Ossa palatine. 
Ueberall waren die N~ihte zwischen den Knochen normal. 

Der obere Rand des Seh~dels wurde gebildet vorne veto Margo supra- 
orbit., der in der Gegend des rechten Nasenrandes i da we die Narbenlinie 
war, sich auf 0,7 em staehelartig erhob. Seitlich - -  reehts lief der Knoehen- 
rand circa 2 cm oberhalb des Annul. tympanieus ziemlieh horizontal, lung- 
sam ~ach hinten zum Os occipit, ansteigend, um in der Gegend der Pro- 



247 

~uberantia occip, externa sieh veto ttinterhauptloeh auf 3,5 cm zu entfernen. 
Links war der Knochenrand auf 2,5 cm veto Annulus tympan, enffemt. 

Ueberall war tier Knoehen glatt abgesetzt und machte nur mehr'oder 
weniger seiehte Wellenkr/immungen. 

Die Asymmetrie des Sch~delgrundes war seheinbar ziemlieh gleichm~ssig 
auf die ganze reehte tt~lfte besehrgnkt, welche auf den ersten BIick (Fig. 7) 
/iberall etwas kleiner erscheint, als links. Die Crista galli vorne war bedeu- 
tend verbreitert, in Form eines Dreiecks~ dessen Basis nach vorn schaute 
und circa 1,5 cm betrug, auch war keine Crista vorhanden~ sondern blos eine 
gebogene knorpelige Platte, zu deren beiden R~ndern einige Foramina eth- 
moidalia ant., nnd darauf die Insertionen tier oben genannten beiden Pro- 
eessus falciformes standen. Die Lage aber dieser Crista galli war so, dass 
ihr reehter Rand viel n~her zur Sch~dell~ngsaxe lag, als der linke (5: 10), 
withrend beide Seitenr~nder sich hinten in einem spitzen Winkel berfihrten. 

Die knScherne Nasenh6hle war vorne weir often und hatte die Form 
eines Dreiecks, dessen Basis oben often, his an den Schftdelrand gi.ng, dessen 
untere Spitze abgerundet auf der Lfieke aufsass, die veto Os incisivum ein- 
genommen worden sein sollte. Die obere Entfernung der NasenhShlenr~nder 
beim Seh~delrande 2,5 era. Nun befanden sich zwar an der rechtenNasen- 
h5hlenwand normaler Weise die 3 Nasenmuseheln, doch war die Wand selbst 
gegen oben hin yon der Mittellinie etwas naeh reehts verzogen. Die linke 
Wand war bedeutend nach links verzogen. Demselben Zuge war auch das 
Vetoer gefolgt und fast die ganze ~ussere knorpelige und hf~utige Nase. Nur 
ein Theil des rechten Nasenloehs sass noch am rechten NasenhShlenrande, 
w~hrend links alas ganze /ibrige @ der Nase etwas schief (naeh links oben) 
aufsass, und unter ihr, in dieselbe Richtung gezogen~ des Os incisivum. Das 
Vetoer war so stark nach tinks hin/ibergezogen, class es die linke Wand der 
NasenhShle zu bilden sehien. Trennte man aber yon oben nach unten die 
hiiutige ~nssere Nase eb~ so gelangte men in die linke NasenhShlenh~lfte, 
die zwar vorne sehr verkfimmert war, abet doch alle 3 3luseheln normaler- 
weise gebildet zeigte. Hinten sass das Vetoer und die Lamina perpendicu- 
laris regelrecht in der l~Iitte]linie. 

ttierbei folgen einige Maasse des Sch~de]grundes in horizontaler Projection 
(Apparat Lucae )  gesehen. Die Fig. 7 giebt genau diese Projection wieder. 

1. F l ~ e h e n i n h a l t .  Jede der 3 Seh~delgruben wurde yon jeder Seite 
nach Quadratmillimetern gemessen. Die l~Iittelaxe ging durch die hintere Spitze 
der Lamina cribrosa nach der Mitte: zwischen den Foram. optiea~ Setla tureiea, 
Dorsum sellae turcicae und vorderem Theil des Clivus Blumenbachii; das 
Foram. occip, magn. und die Protuber. oeeip, ext. blieben etwes nach rechts. 

Rechte tt~ilfte. Linke H~lfte. 
Vordere Sch~delgrube 597 732 
Mittlere 372 453 
tIintere - 555 4~ 1 

Summa 1524 1606. 

3130"qmm. 
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Da nun die hintere Sch~.delgrnbe eine Mittellinie ffir sieh hatte, die sich 

mit  der Mittelaxe der I. und 2. Grube nieht  deekt, sondern einen stumpfen 

Winke l  bildet ,  so wnrde die Mittelliaie nun durch die Protuberant ia  occip. 

ext. and  die ]~Iitte des ~orderen gandes  des For. occipit, gelegt. Der 

Fl{ieheninhalt der hinteren Sch~delgrube war dann ebenfalls rechts gt'Ssser 

als l inks;  er betrug:  

reehts 557 ~mm 

links 4 0 4  - 

2. E n t f e r n u n g e n  y o n  d e r  L ~ n g s a x O .  Wurde nun d ieMit te l l in ie  

wie oben gew~blt ,  so betrugen die Entfernungen yon der Mitre aus nach 

rechts und l inks:  

Reehts. Links.  
Aeussere bTasenrfinder am Sch~del . . . .  11 18 

Innere Augenr~nder . . . . . . . . .  13 20 

Aenssere Augenr~mder . . . . . . . .  30 32 

~Iitte der oberen Augenr~nder . . . . .  20 24 

Vorderer Winke l  der Lamina  cribrosa . 5 10 

Process. clinoidei ant  . . . . . . . . .  11 10 

Sella turcica . . . . . . . . . . . .  3 3 

Meat. audit, intern.  . , . . . . . . .  12 9 

Mitte des Vorderen Randes des Foram. occip. - -  2 n. l inks 

Breiteste Stelle des Foram. oecip . . . . .  7 10 

Protuberant ia  occip, ext. . . . . . . .  7 n. rechts - -  

3. E n t f e r n u n g e n  y o n  d e r  Q u e r a x e .  Legte man bet Belassung 

derselben L~ingsaxe noch eine Queraxe durch die Mitte der Sella turcica 

(gypophysentasche) ,  so ergaben sich folgende Distanzen Yon der Queraxe: 

Rechts. Links.  Mitte. 

Vorderer Sch~tdelrand an der Lfi.ngsaxe - -  - -  28 

Hinterer  - -  - - .  41 

Protuber. oeeip, ext . . . . . . . . . . .  - -  - -  42 

Vorderer Rand der Lamina eribrosa . . . . .  20 27 - -  

Hintere Spitze . . . . .  - -  - -  12 

Innerster  Punk t  der Augenr~nder . . . . .  27 26 - -  

Niitte 'der oberen Augenr~nder . . . . . . .  ~0 15 - -  

Aeusserster Punk t  der Augenr~mder . . . . .  13 8 - -  

Meat. audit, intern. 15 17 - -  

Vorderer Rand des For. occipitale . . . . .  - -  - -  13 

I t interer  . . . . .  - -  - -  32. 

D e r  f i b r i g e  K S r p e r  u n d  d a s  S k e l e t  

waren fiberall normal geformt mit  Ausnahme der oben angegebenen De- 
feete an den Extremiti i ten.  

Der l inke Fuss war normal. Rechts fehlte am 2. und 3. Finger  das 

Nagelglied~ am 4. waren tiefe Spuren yon beginnender Abschnfirung des- 

selben Gliedes deutlich zu bemerken. 
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Umgekehrt waren die Finger der reehten Hand normal ausser dem ~., 
tier am Grunde der 2. Phalanx endete und hier einen deutlichen Rest dieser 
Absehnfirung -- eine kleine kreisrunde Narbe aufwies. Links war dasselbe 
mit dem Daumen passirt (Fig. 8 und 9), es fehlte die 2. und der grSsste 
Theil der ersten Phalanx~ w~hrend die 3 fibrigen Finger (2.~ 3, 4.) alle- 
sammt am Grunde der ersten Phalanx yon einer tiefen Furche umsehnfirt 
waren, aus der w~hrend der ganzen Zeit des Lebens des Kindes abtroeknende. 
~Iembranfetzen heraussehauten~ als Zeiehen stattgehabter Umsehnfirung. Die 
oberen Theile dieser Finger waren alle in einen 3knolligen Klumpen zu- 
sammengesehmolzen~ de1 ~ zwar mit Haut bedeekt war, in dem man aber nicht 
mehr die einzelnen Glieder der Finger zu erkennen vermochte. Der 5. Fin- 
get war normal. 

W a h r s c h e i n l i e h e r  E n t s t e h u n g s m o d u s  der  M i s s b i l d u n g .  

Es handelt sich offenbar bei diesem Fa]le um 4 verschiedene 
Missbildungen: Die Dreitheiligkeit des Hirps, den vollen Mangel  
eines knSchernen Seh/ideldaches, die Gesichtsspalte und die Ab- 
schntirungen der Finger an den Extremit~ten. Jedoch sind alle 
diese Anomalien wohl mit der allergrSssten Wahrscheinliehkeit 
auf ein einziges urs~iehliches Moment zurfiekzuffihren - -  auf einen 
entztindlichen Zustand der Ianenfl~iehe der Haut, die den Embryo 
umgiebt, - -  das Amnion. 

Beginnen wir mit  dem girn. Auf den ersten Blick schien 
es sicher gestellt, dass die Mitte]blase - -  die keinen Substanz- 
verlust aufweist, sondern bei diesen Wandungen blos mit Flfissig- 
keit gefiillt w a r , -  dass diese grosse und vallig selbst~ndige 
Blase den erweiterten 3. Ventrikel darstellt, die beiden self- 
lichen die hydropischen Seitenventrikel. 

Betraehtet man jedoch diese VerMltnisse n~her,  so kann 
m a n  deutlich in der Mittelblase den 3. Ventr[kel mit seinen 
Theilen unten, und iiber ihm die Hirnblase unterscheiden. Es 
macht dies den Eindruck, als ob die Blase fiber den 3. Ven- 
trikel hinfiber gedr/ickt war, und nachher mit  ihm eine ItShle 
gebildet hat. Diese Yermuthung findet sich in tier That bestg- 
tigt, denn einmal fehlt an  der rechten Hemisph/tre genau soviel 
Substanz als fiber dem 3. Ventrikel steht, und dann beflndet 
sich unten an der Basis tier Mittelblase ein Tractus olfactorius; 
ebenso gut wie auf der l inken tlemisphiire, in der Bin Lobus 
frontalis, ein Lobus parietal is ,  temporalis und occipitalis zu 
nnterscheiden sind. Nur entspringt auf cler Nittelblase der Trac- 

&rvhiv f. pathoL &nat, Bd. C. t i l t .  2. ][7 
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tus olfaetorius etwas mehr nach vorne, yon der linken Hemi- 
sphiire etwas welter naeh hinten. Dieser letztere Umstand allein 
weist sehon darauf hin, dass wit es nicht mit einem erweiterten 
3. Ventrikel, sondern mit der hertlbergezerrten rechten ttemi- 
sphiire zu thun haben. Best~itigt wird es dadurch, dass in dec 
rechten Oehirnblase, naoh Herauslassen des Wassers der Lobus 
frontalis und ein Theil des parietalis ganz fehlt, der Lobus tem- 
poralis und der a.ndere Theil des parietalis yore Wasser naeh 
links hin gedr~ickt ist, und nur der Lobus occipitalis mit dem 
Ammonshorn deutlieh zu unterseheiden war. Endlich spricht 
auoh die Lage des Processus falciformis maj. zwischen der Mittel- 
blase und der linken Hemisphgre daftir. Die Scheide zwisehen 
reehter Hemisphiire und Mittelblase ist bedeutend schwiicher, 
das Bindegewebe lax.or, und die Form der Scheide uncharakte- 
ristiseh. Die reeh~e wasserhaltige Hirnblase ist also als erwei- 
tortes hydropisehes unteres Horn des Seitenventrikels aufzufassen, 
w/~hrend die mittlere Hirnblase mit dem 3. Ventrikel im Grunde 
als reehter Seitenventrikel der reehten Hemisph/ire anzusehen 
ist, der dutch irgend einen Zufall yon dieser HemisphKre abge- 
sehniirt wurde, sich hydropiseh erweiterte und mit dem unter- 
odor nebenliegenden 3. Yentrikel versehmolz. Thalam. optieus 
war verk/immert, das Corpus striatum verstrieh ganz, und der 
Plexus chorioideus aus dem Unterhorn war blos bis zur Absehnii- 
rung zu verfolgen. 

Von der Ursaehe, die die tiefe Absehn~irung in der rechten 
[-Iemisph/~re hervorrief, s, wei~er unten. 

Das Ausbleiben der u des Sch~deldaehes ist 
leicht zu erkl~ren. Es ist nehmlieh dieses Daeh noeh im 2. Monate 
des Intrauterinlebens vollkommen membran6s, w/ihrend zur selben 
Zeit der Sch~delgrund bereits knorpelig ist (Os occipitale, sphe- 
noi&/le, temporale, frontal@ Diese Knorpel abet beziehen sieh 
genau auf dieselben Knochen, wie bei dem uns vorliegenden 
Falle. Es war also blos ein Stitlstand in der VerknSeherung 
des Sch/~deldaehes eingetreten, w~hrend der Seh'/~delgrund und 
alle Gesiehtsknochen ganz normaler Weise ihre gewShnliche ger- 
knSeherung durchgemacht hatten. Die Verkn@herung des Sch/i- 
deldaehes, welehe dureh sogen, l)eekknoehenbildung vor sieh geht, 
wird allemal an dem Orte ~'erhindert, wo ein Druck yon aussen 
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oder meistens innen auf einen gewissen Theil desselben ausgeiibt 
wird. ~Nur muss dieser Druck verhi~ltnissmgssig frfih stattfinden, 
und bestKndig fortdauern, da anderweitig nur einzelne Theile des 
])aches membranSs bleiben, oder aber die Ossification sich dutch 
Bildung einer grossen Menge kleiner mehr oder weniger strahliger 
Knocheninseln auf h~utigem Grunde manifesth't. Solche Fiille 
wurden sction wiederholt ~Is eharakterische angesprochen, wi~hrend 
doch eine Menge Pr~parate aus dem Petersburger Findelhause 
diese Anomalien einfach als durch Druck entstandene Ve'rhin- 
derung der VerknScherung des Sch~deldaches erkli~ren lassen 
wiirden. 

In unserem Falle nun ist der Druck leicht theils in der 
allm~.hlichen Wasseransammlung in den GehirnhShlen, welche 
direct yon innen naeh aussen aufs Dach dr/ickten, theils ebenfalls 
in einem Drucke von innen nach aussen zu finden, der abet indirect 
dadurch entstand, dass nach ahem Anscheine eine lineare Ver- 
waehsung mit dem Amnios in sagittaler Riehtung tiber das Dach 
hin start fand, welehe theils durch immerwShrende Zerrung , 
theils durch narbige Contraction yon anssen naeh innen dr~ickte, 
und dadurch jenen eentrifugalen Druek yon innen nach aussen 
um ein sehr Bedeutendes verstiirkte. Nut musste diese Ver- 
wachsung sehon im 2. Monate stattgefunden haben, oder gar 
frfiher, da eine VerknSeherung im Dache bereits gegen Ende des 
2. Monats beginnt, in unserem Falle abet keine Spur von Knochen, 
ja meistentheils auch yon Sehi~delmembran zu finden war. 

Eine andere Erkl~rung des Knochenmangels, als diese, ist 
wohl nicht gut mSglich, um so mehr da im KSrper des Kindes 
nichts war, was auf eine Spur yon ~Rachit~s weisen konnte, und 
wir andererseits wissen, dass in s FSllen das Prim~re 
fast immer das Him und nicht der Seh~del bildet~). 

Was nun sch]iesslieh die Nasenspalte anlangt, so ist dieser, 
wie viele ~ihnliche F~lle~ wohl nicht anders als durch Adhi~sion 

KSl l ike r -  sagt (Entwickelunffsgesch. d. ]~ensch. 2. Anti. 1879. 2. M. 
S. 480): ,,SchSdel und Gehirn haben beide ihr selbst~ndiges und un- 
abh~ngiges Wachsthum~ doch bedgagen StSrunffen in der Entwickelunff 
des einen aucb Abweiehungen des anderen Organes, in der Art jedoch, 
dass fehlerhafte Ausbildung des Gehirns vor AlIem und zuerst das 
Sch~deldach und viel weniffer die Sch~idelbasis beeintiusst." 

17" 
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des Amnios mit naehfolgender Zerrung zu erkl'gren. In der 
That spricht alles hief/ir, angefangen yon der Zerreissung der 
Nase, bis hinten am Kopfe zum Sehorfe mit den gangdinesciren- 
den Membranfetzen. Der Mechanismus der Bildung der Spalte 
wird wohl folgender Weise zu erkl~iren sein: Es trat eine lineare 
Verwaehsung des Amnios mit dem reehten Nasenflfigel ein, und 
die nachfolgende Zerrung war  so stark, class die Nase in dieser 
Stelle, d. h. reehts yon der Mitre riss und die gauze linke Seite 
naeh oben und links gezogen wurde, we dieselbe naeh einer 
gewissen Zeit in dieser sehiefen Lage definitiv an die unterlie- 
genden Theile anwuehs. Aber zugleieh mit der Nase riss auch das 
eben sich bildende und mit den Oberkieferfortsgtzen verwachsende, 
am Septum narium sitzende Os ineisivum, and wurde gleichfalls 
mit nach oben und links hin gehoben und verwuchs in dieser 
StelIung; wahrend eine leere Stelle zwischen den Oberkieferfort- 
sgtzen nachblieb (s. Fig. 1 u. 4). Endlieh wurde zugleich das 
Septum narium und der vordere Theft des Vetoer so stark mit 
naeh links gezerrt, dass reehts die grosse yon vorne sichtbare 
NasenhShle entstand, wiihrend die linke NasenhShlenh~lfte vorn 
bis auf Bin minimales Maass verkleinert w.urde. Mit dem Vetoer 
und Nasenscheidewand wnrde auch die Lamina perpendicularis 
des Os ethmoida]e vorne aus seiner Mittellinie nach links hin- 
iibergerissen, sammt seiner Crista ga]li, so class nun die Ent- 
stehung der oben besehriebenen verbreiterten dreieekigen Form 
der Lamina cribrosa sowie die gleichzeitige Anomalie derNasen- 
bildung ihre Erkliirung finden. 

Eine weniger bedeutende Zerrung hatte die ]ineare Ver- 
wachsung zu er!eiden , die yon den NasenhShlenrg.ndern nach oben 
und rechts und dann naeh hinten zog, we sie sich in den fetzigen, 
sich abstossenden Membranresten verlor. Es war diese Ver- 
wachsung offenbar ebenso friih eingetre%en als die mit der Nase; 
spgter aber bei der suecesiven VergrSsserung aller Theile des 
Kopfes, gaben die starren Narbenstr'~nge nicht nach, und schnitten 
s'o allm~ihlieh tief in die weiehe Sehgdeldecke und in die rechte 
Hemisphgre Bin; SO tier, class sich die letztere in 2 Theile theilte, 
und wie wit sahen Bin dreitheiliges Gehirn vort~uschte. Dieser 
betriicht]iche Druek pflanzte sich abet auch welter hinab bis 
auf den vorderen rechten Seh~delgrund fort and hemmte auch 
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diesen in seiner Weiterentwiekelung. Der linke SeMdelgrund 
dagegen, weniger vom Drueke beeinflusst, entwickelte sieh freier 
und ergiebiger, woraus sieh die oben besehriebene Asymmetrie 
aueh leieht erkliiren tgsst. 

Die Belege ffir diese Erkl~trungsweise der Sehgdelasymmetrie 
finden wir in einer geihe schSner experimenteller Untersuehun- 
gen, die unter der Leitung yon Prof. L e s s h a f t  unlgngst ausge- 
fiihrt worden sindl). Diese Untersuehungen zeigten unter an- 
derem, dass ein bestiindig wirkender Druek die unterliegenden 
Sehgdelknoehen und das tlirn im Waehsthum aufhalte und in die 
Gegend des geringeren Drueks hin/iberzwgnge, wo die Entwieke- 
lung eine ergiebigere ist. Wirkt der Druek stark und anhaltend 
genug, so tritt eine bedeutende Verd/innung, ja eine Perforation 
des Knoehens ein. 

Naeh dieser Theorie mfisste in unserem galle also die hintere 
8ehiidelgrube rechts eigentlich grSsser sein als links, da ja die 
letzte Verwaehsung mit dem Amnion bis vor der Geburt blos 
im oberen Viertel des Sch~deldaches sass, und offenbar erst 
w'~hrend der Geburt gerissen war. Diese Verwaehsnng, dieser 
Strang hatte jedenfalls, wenn eine Zerrung stattfand, nieht einen 
Druck auf die hintere rechte Sehgdelgrube hervorgebraeht, son- 
dern im Gegentheil, er mnsste die Deeke heben, also den Druek 
vermindern, weil er kaum anders als nach oben wirkend gedaeht 
werden kann. Hierdureh abet entstand selbstverstiindlieh e ine  
grSssere Druckentlastung reehts als linkerseits, wodureh aueh 
die Entwiekelung der m~tsprechenden hinteren re&ten Sehitdel- 
grube eine grgssere sein m/isste als die der linken. 

In tier That finder Sieh diese theoretische Deduction voll- 
kommen bestiitigt durch das Priiparat. Der projicirte Fliiehen- 

Lesshaft,  P., Ueb. die Ursachen, die auf die Knoehenformen wirken 
(russisch). Rede, gehalten in d. Petersburger Verein practisch. Aerzte. 
1880. 6. Nov. -- Dronsik~ Dissert. (russ.), Materialien z. Erforschung 
d. Ursaehen, die auf die Sch~delform einwirken. St. Petersb. 1883. -- 
Popow, Dissert. (russ.), Formver~nderungen d. Knoehen unter Ein- 
wirkung anormaler meehanischer Einwirkungen im ~usseren umgeben- 
den Medium. St. Petersb. 1880. -- Kirilow, Dissert. (russ.), Z. Frage 
fib. die Form~er~nd. des Brustkastens u. Wirbels~ule unter Einwirkung 
yon Druek u, Belastuag. St. Petersb. 1881, 
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inhalt der hinteren $ch~delgrube rechts ist betr~chtlich gr5sser 
als l i n k s , -  555:421, und ~ndert sich dieses Verh~ltniss nicht, 
wenn man die Axe durch die Protuberantia occip, extern~ in 
die Mitte des vorderen Randes des For. oceipit, legt. Es be- 
tr~gt dann das Verh~ltniss der rechten Fl~che zur linken 
557 : JA4 (qmm). 

So erkl~rt sich als0 ungezwungen durch Druckverh~ltnisse 
weshalb sich die gr5sste Asymmetric in der vorderen Sch~delhahle 
befand, d{e geringere in der mittleren, und weshalb ein Pr~- 
valiren in der rechte~ hinteren Sch~delgrnbe gegenfiber der lin- 
ken stattgefunden hatte. 

Was nun schliesslich noch die Zeit der Entstehung der be- 
treffenden Amniosadh~sionen an ~ase und Sch~deldach anbe- 
trifft, so sind dieselben wohl alle als ziemlich isochron entstan- 
den anzusehen.. D~ die hTase bereits ganz vorgebildet mit Vetoer 
und Septum versehen sein musste, und da ferner das Os inci- 
sivum sich eben mit dem Oberkiefer verlSthet haben musste, so 
wtirde die Zeit der Zerreissung der ~ase wohl mit grosser Wahr- 
seheinlichkeit in die 10. oder 11. Woche des Uterinlebens zu 
verlegen sein. Um dieselbe Zeit konnte die lineare Verwachsung 
am Schfideldache stattgefunden haben, da sich sonst doch noch 
Vielleicht in einzelnen Theilen Deckknocheninseln h~tten auffinden 
lassen. Endlich steht nichts der Annahme entgegen, dass die 
Extremit~tenabschntirung ebenfalls im 3. Monet, ja vielleicht ein 
wenig frfiher vor sich geg~ngen war. 

Sehr interessant ist es, dass Dareste (C. r. 33, 1861, S. 296) 
ktinstlich eine der beschriebenen Kopfdifformit~t ~hnliohe bei Hfih- 
nerembryonen dadurch hervorbrachte, dass er die eine H~lfte dor 
Eier mit eel bestrich. Es scheint die Missbildung erblich zu 
sein, und ist auf diese Weise die sog. ,,Poule de Pologne" ent- 
standen. Diese kommt mit Schgdeldach defect zur Welt, so 
dass das Gehirn blasenfSrmig fiber die Basis vorne sitzt. Sp~ter 
aber verknSehert die membranSse Deeke und bildet eine k~ppi- 
artige Kopfverl~ingerung. Solche Poules de Pologne nun lassen 
sich, wie es scheint, ktinstlich aus dam Ei hervorbilden. 
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Erklgrung der Abbildungen. 
Tafet XL 

Fig. 1. Vorderansicht des Kopfes gezeiehnet am 7. Tage nach der Oebnrt. 
Nattirl. Orgsse. 

Fig. 2. Hintere Ansieht des Kopfes. Horizontale Projection; gezeiehnet mit 
dem kpparat Lueae .  Im oberen Viertet die gangrgneseirenden t:~este 
der Amniosverwachsung. a KnOeherner SehMelrand. 

Fig. 8~ Seitenansieht des gopfes, ttorizontale Projection; kpparat Lucae.  
Fig. 4. Vordere Kopfansieht wie Fig. 1, nut horizontale Projection; kpparat 

Lueae .  
Fig. 5. Oehirnansieht yon unten, t~orizontale Projection mit demselben 

Apparate gezeiehnet. Man sieht das 8theilige Gehirn, die Wasser- 
ansammlung in den Seitenblasen (das Wasser war ausgeflossen wgh- 
rend des Priiparirens), die Tract. Olfactorii, Chiasma und Nn. optiei, 
N. oeulomotor., trigeminus und abdueens. 

Fig. 6. Oehirnansieht yon oben. Horizontale Projection mit demselben Ap- 
parat gezeiehnet. 6ehirn 3theilig. Das Septum zwisehen NitteI- nnd 
linker Blase bedeutend krgftiger und mit einem Sinus faleiformis, 
das reehte Septum zwisehen Nittel- und reehter Blase d/inner, unge- 
formter und ohne Sinus. Die Vereinigung beider Septa bildet ein 
breites, derbes Tentorium. Die linke Gehirnmasse bedeutend grSsser 
als die reehte, umgekehrt die wassergeffillten Blasen. Die Furehe 
zwisehen Nittel- und linker Blase bedeutend lgnger als reehterseits. 

Fig. 7. Schfidelgrund. gorizontale Projection; Apparat Lueae .  Asymmetric. 
Die Mittellini% welehe dureh die Nitte des hinteren Randes der La- 
mina eribrosa, die Mitre zwisehen den For. optiea, Sella tureiea, 
dorsum sellae und vorderen Theil des Clivus Blumenbaehii, geht, 
lgss{ alas Foram. oceip, math. und die Protuber. oeeipit, naeh rechts. 
Legt man dutch letztere 20ebi lde  eine Axe (die aueh nieht voll- 
kommen der Nitre entsprieht)~ so sehneidet sie die erste unter einem 
stumpfen Winkel. 1 Protuberantia oeeip, externa, 9 hgutige Nase; 
3 0 s s a  ineisiva mit Haut bedeckt, 4 Lamina eribrosa, 5 For. opti- 
eum, 6 For. rotund., 7 For. ovale, 8 For. spinosum~ 9 Meat. audit. 
intern., 10 For. jugulare. 

Fig. 8 u. 9. Linke Hand mit abgesehn/irtem Daumen und der Basis des 
II., IIL und IV. Fingers; in der Furehe die Reste der Membran noch 
siehtbar bei a. 

Fig. 10. Ansicht des 3. Ventrikels yon oben. 


