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ferner der yon Leboucq durch die Section festgestellten That- 
sache des Vorhandenseins wohlgebildeter Din- und Epiphysen in 
jedem Segment und endlich der in unserem 2. Falle constatirten 
gleiehen L/inge beider Zeigefinger trotz einseitiger Ueberzahl 
nieht aufreeht erhalten. 

Ohne dass uns bisher eine Erkl~rung des Zustandekommens 
solcher fiberz'~hligen Bildungen zu Gebote st~/nde, mfissen wir uns 
damit begn[igen, festzustellen, dass es sich in diesen FKllen um 
eine ererbte Neigung zu intrauterinen Spaltbildungen im Bereiche 
der 1. Phalanx mit selbst~ndiger Weiterentwickelung der ge- 
spaltenen Theile gehandelt habe. 

v 

XXII. 

Beitr ge zur Kenntniss des Nervensystems und 
der Netzhaut bei Anencephalie und lmyelie. 

(s den pathologisch-anatomischen und anatomischen Instituten der Uni- .  
versit~t Lurid.) 

Von Karl Pet rdn,  und G u s t a f  Petr~n,  
D o c e n t e n  an  d e r  13niversi tKt L u n d ,  Ass i s t en t en  a m  a n a t o m i s c h e n  I n s t i t u t  Lund .  

(Schluss yon S. 379.) 

(Mit 2 Textabbildungen.) 

Wir wollen jetzt die frfiheren mikroskopischen Untersuchun- 
gen des centralen Nervensystems bei Aneneephalie in's Auge 
fassen, um herauszufinden, inwieweit die yon uns erhaltenen 
Befunde aueh in der Besehreibung derselben erw~hnt worden 
sind. Das weitaus grSsste Material ist yon Sch~irhoff mitge- 
theilt worden. Er hat nehmlieh 9 F/ille mikroskopiseh unter- 
sucht, yon denen jedoch nut zwei (VI und VII) sieh auf 
einem Entwiekelnngsstadium befanden, das demjenigen unserer 
F/ille etwa entsprach; in den 7 anderen hatte das eentrale 
Nervensystem eine welt betr~chtlichere Ausbildung erreicht, so 
dass sogar das verl~ngerte Mark ziemlieh gut entwickelt war. 
Weiter haben Leonowa, Arnold,  Darvas und Bul loch je 
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einen Fall besohrieben, yon denen jedoeh nurde r  yon Bulloch 
ein so wenig entwickeltes Nervensystem darbot, wie die yon uns 
untersuchten F~ille. 

Diese si~mmtlichen Verfasser haben d i e  relativ gute Ent- 
wickelung der Hinterstr~nge und des grSssten Theils der grauen 
Substanz, insbesondere der Vorderhgrner, beobachtet. Dies er- 
giebt  eine Bes t~t igung des VOk uns oben fo rmul i r t en  
Gesetzes ,  dass die Neurone  ers ter  Ordnung normal  an- 
gelegt  werden. Die Reihe der Beweise dafiir hat aber friiher 
eine Liicke dargeboten, indem man dem Zustande der Spinal- 
ganglien keine Aufmerksamkeit widmete. Eine Ausnahme finder 
man nur in der Beschreibung des einen der Schfirhoff'schen 
F~lle, we die Spinalganglien an einem Stficke (aus dem Halsmark) 
dureh den Sehnitt getroffen waren; es wird angegeben, dass sie 
niehts Auffallendes zeigten. 

In der etwas ~ilteren Literatur giebt es aber eine Angabe, 
die der Aufmerksamkeit der spS~teren Untersucher entgangen 

z u  sein scheint. Manz, der mehrere F~lle yon Anencephalie (zum 
Theil aueh mit Amyelie compl'icirt) untersucht hat, erw~hnt 
nehmlieh, dass ,,die Untersuehung der Spinalganglien Nerven- 
zellen in grosset Zahl und yon normalem Bau ergab". 

Durch unsere Untersuchungen haben wir das Verhalten der 
Spinalganglien an zahlreiehen, verschiedenen Stellen naehge- 
wiesen, und wir kSnnen jetzt das cons tan te  Vorkommen 
einer no rma len  En twicke lung  der Sp ina lgang l i en  bei 
Anencepha l i e  als s icher  f e s t ge s t e l l t  be t rach ten .  

In allen hiehergehSrigen Fiillen hat man dagegen ein 
fast vSlliges Fehlen der Vorder-Seitenstr~nge und besonders 
der Pyramidenbahnen beobachtet. Nut Arnold ,  dessen Fall 
doeh eine verhifltnissm~ssig betriichtliche Entwickelung des Ge- 
hirns zeigte, glaubt annehmen zu kSnnen, dass das Fehlen der 
Pyramidenbahuen nicht als ein vollsti~ndiges, sondern nur als 
ein theilweises zu definiren sei. Die yon ihm ffir diese Be- 
hauptung gegel~enen Grfinde scheinen jedoch nicht vSllig beweis- 
kr~ftig zu sein. Besonders wollen wit hervorheben~ wie der 
Umstand, dass es auf den yon den Pyramidenbahnen sonst ein- 
genommenen Felclern vereinzelte-Nerv.enfasern giebt, nicht als 
ein Gruad fiir die partielle Entwiekelung dieser Bahnen ange- 
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ffihrt werden kann, weil wit jetzt wissen, dass an diesen Fel- 
dern vereinzelte Nervenfasern anderen Ursprunges als die Pyra- 
mideufasern normal vorkommen. Diese Beobachtung widerspricht 
demnaeh unseres Erachtens nicht dem bei allen sonst igen 
U n t e r s u e h u n g e n  ge fundenen  Verha l t en ,  dass die mo- 
t o r i s e h e n  Neurone zwei ter  Ordnung fehlen. 

Es bleibt noch die sehr interessante Frage nach dem Verhalten 
der sensorisehen Neurone zweiter Ordnung zur[ick: Unter den 
diesen Neuronen zugehSrenden Ganglienzellen im giickenmarke 
sind die in den Clarke'schen Siiulen befindlichen diejenigen, 
deren Zustand man am leichtesten feststellen kann. Wir haben 
oben berichtet, dass wir in den F~llen I und II, den einzigen, 
in welchen der Zustand der umliegenden Theile des Rficken- 
marks eine gute Ansbildung der Clarke'schen S~iulen erwarten 
]less, keine diesen Bildungen zugehSrenden Ganglienzellen haben 
finden kSnnen. Sehiirhoff  hat in einem seiner F~lle diese 8/~ule 
in normaler Weise vorhanden gefunden. Nur in zwei der sonstigen 
8 Fiill% in denen das Riiekenmark yon ihm untersucht wnrde, 
waren am Orte der Clarke'sehen 8/iule vereinzelte Ganglien- 
zellen zu beobaehten, in den iibrigen Fi~llen gar keine, kueh 
Leonowa und Bulloeh haben das Fehlen der betreffenden 
Bildungen nachgewiesen. Darvas hat in der Beschreibung 
seines Falles ihren Zustand gar nicht erwi~hnt. Nur Arnold 
giebt an, sie normal entwickelt gefunden zu haben. 

Wir kommen jetzt zu der Frage nach dem Verhalten der 
yon  den Ganglienzellen der Clarke'schen S'Xulen stammenden 
Kleinhirnseitenstrangbahn. Vorher wollen wir aber in diesem 

Zusammenhange einer Angabe yon Loewenthal  in Bezug auf 
den Ursprung dieser Bahn einige Aufmerksamkeit widmen. Die- 
set Verfasser beriehtet nehmlich, dass er naeh experimentellen 
L~isionen des hinteren, lateralen Theiles des Rfiekenmarks, und 
zwar auch in seinem allerobersten Theile, bei Hunden und Katzen 
das Auftreten einer ausgesprochenen Atrophie der Ganglienzellen 
der Clarke'sehen Siiulen naehgewiesen habe. Ferner giebt er an, 
dass die Kleinhirnseitenstrangbahnen zu gleicher Zeit nut eine 
m~ssige Sehrumpfung zeigten. Auf Orund dieser Beobaehtung 
behauptet er mit Bestimmtheit, dass diese Bahnen nicht yon den 
Ganglienzellen der Clarke'schen SKu!en ihren Ursprung nehmen. 
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Wie man sieht, ger~th er dutch diese, auf seinen Experimenten 
fussende Schlussfolgerung in vSlligen Widerspruch zu tier jetzt 
allgemein herrschenden Auffassung yon dem Ursprunge dieser 
Bahnen. 

Was die Deutung seiner ExPerimente betrifft, so mag es 
wohl erlaubt sein, die nahe liegende MSglichkeit zu erw'~gen, 
class die Atrophie der Ganglienzellen der Clarke'schen S~ulen die 
Folge einer retrograden Degeneration der yon ihnen aufsteigenden 
Bahnen sei, d i e  dureh den experimentellen Eingriff verletzt 
wurden. Diese unsere Annahme ist um so wahrscheinlicher, als 
Loewenthal  seine Experimente an sehr jungen Thieren ausge- 
ffihrt hat, bei welchen bekanntlich die retrograde Degenera- 
tion leichter eintritt. Bezfiglich der Angabe yon Loewentha] ,  
dass er die Atrophie der Zellen der Clarke'schen S~iulen auch in 
einem Falle, we ,,die Kleinhirnseitenstrangbahn nur an zwei 
Stellen in kaum nennenswerther Weise berfihrt war ~, beobachtet 
hat e mages berechtigt sein, eine weitere Best~itigung abzuwarten. 

Andere Beobachtungen, welehe die betreffende Ansicht yon 
Loewenthal  stiitzen kiinnten, haben wir in tier Literatur nieht 
finden kSnnen, und wenn man sich die grosse Anzahl von That- 
sachen verschiedener Art vergegenw~rtigt, welche fiir die heutige 
Auffassung yon dem Ursprunge der Kleinhirnseitenstrangbahn 
aus den Ganglienzellen der Clarke~schen S~ulen spreehen, so kann 
man sich mit vollem Reeht gegen die Auffassnng yon Loewen-  
thal  abweisend verhalten. 

Kehren wit jetzt zu der Frage nach dem Verhalten der Klein- 
hirnseitens~rangbahn bei der Aneneephalie zurfiek, In den von 
uns studirten Fifllen haben wit das u dieser Bahn nicht 
nachweisen kSnnen. In Bezug auf den Zustand dieser Bahn 
drfickt sich Schfirhoff  in den epikritisehen Bemerkungen fiber 
seine F~lle in widersprechender Weise aus. So sagt er einmal 
(S. 52), dass ,,die Kleinhirnseitenstrangbahn in allen Fs ver- 
kleinert war, und zwar in wenig sehwankender, nieht sehr starker 
Weise"; an anderer Stelle (S. 67) spricht er yon ,,der starken 
Reduction der Fasern (nehmlich dieser Bahn) in den Fiillen 1-=5 
und 8 und ihrem Fehlen bei dem 6 und 7 tIemicephalen% 
Durchmustert man aber die Beschreibung der Fb:lle dieses Ver- 
fassers, so finder man Angaben, die mit dem zuerst eitirten 
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Ausspruche gar nieht fibereinstimmen; im Falle II[: ,,Die Ki. 
S. Sir. B. nur sear schwach ausgebildet"; im Falle V: ,,die KI. 
S. Str. B. is~ nut durch schwaehe Biiudel vertreten"; im Falle V[: 
,die Kt. S. Stt'. B. ist eben so wenig wie die Clarke'sche S/iule 

�9 auffindbar"; ira Falle VIII: ,,eine Kt. S. Str. B. ist mit Sicherheit 
ebeff so wenig nachweisbar, wie die Clarke'sche S/rule". Wit 
miissen also annehmen, dass die Entwickelung dieser Bahnen in 
den F.Xllen yon Sehfirhoff seAr mangelhaft gewese n ist, und 
zwar auch dann, wenn wir die von dem Verhsser gemachte 
Annahme gelten lassen wollen, dass die am Platze der betreffen- 
den Bahnen angetroffenen Nervenfasern thats/ichlich diesen Bah- 
hen entspraehen. Diese Annahme seheint uns aber immer etwas 
zweifelhaft bleiben zu miissen, well die Ganglienzellen der Clarke'- 
sehen S/iulen irn Allgeme~nen vollstiindig gefehlt haben. Leonowa 
und Bul ioch haben in ihren F/illen diese Bahnen nieht ent- 
wickelt gefunden. Nut Darvas  erw/ihnt in aller Kfirze, dass 
die aufsteigenden Kleinhirnbahnen vorhanden waren; aus der bei- 
gef~gten Figur seheint jedoch hervorzugehen, dass diese Bahnen 
in ihrem Umfange redueirt waren. Arnold giebt an, dass die 
betreffenden Bahnen in seinem Falle , , in der Entwickelung 
zurfickgeblieben waren% Din'cA diese Beobacittung wird es 
wahrscheinlieh gemacht, dass auch in dem Fatle yon Arnold  
die Ganglienzellen der Clarke'sehen S/iulen nicht normal ent- 
wickelt gewesen sind; eine Andeutung davon giebt auch der 
Verfasser, da er erwiihnt, dass ,,die Clarke'schen S/iulen an der 
einen Seite etwas dfinner und ~irmer an Zellen, als an der 
anderen sind". 

Wit werden also zu dem Schlusse gef/ihrt, dass die be- 
t r e f f e n d e A b t h e i l u n g  der s e n s o r i s c h e n N e u r o n e  zwei te r  
Ordnung, nehmlich die Gangl ienzel len  der Cla rke ' -  
schen Sgulen und die K l e i n h i r n s e i t e n s t r a n g b a h n ,  bei 
Anencepha l i e  fast  immer vol ls t i indig oder doeh bei- 
n a h e  vollstgmdig fehlt. Eine Ausnahme bilden nut" die F'~lle 
yon Arnold und von Darvas ,  in denen wit indessen eine Re- 
duction der betreffenden Theile annehmen kSnnen. Aueh zeigten 
diese F'~lle eine relativ betr~chtliehere Entwiekelung des Gehirns, 
weshalb wit dieselben vielleieht nicht mit vollem Reeht als 
Aneneephalie bezeichnen kSnnen. 
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Die anderen im Rfickenmark vorhandenen~ den sensorisohen 
Neuronen zweiter Ordnung zugeh5rigen Bahnen, nehmlich die 
Gower'sche und aueh die yon Edinger  angenommene gekreuzte 
Bahn im Vorderseitenstrangreste, waren, wie wir sehon in der 
Epikrise des ersten Falles hervorgehoben haben, nicht in solcher 
Weise angeordnet, dass ihr Zustand sich mit derselben Deutlich- 
keit, wie derjenige d0r Kleinhirnseitenstrangbahn, feststellen liisst. 
Der einzige Yerfasser, der sich fiber den Zustand dieser Bahnen 
ausspricht, ist Schfirhoff. Er sagt nehmlieh (S. 67): ,es war 
nut der aus den Rfiekenmarkszellen stammende, in den Vorder- 
seitenstr'~ngen verlaufende Antheil (nehmlieh die Bahn der 
sensorischen Neurone zweiter Ordnung, zu welehen Schfirhoff  
die Kleinhirnseitenstrangbahn nicht reehnet) vorhanden: wenig- 
stens zeigte sich an keiner Stelle des betreffenden Areales ein 
Ausfall". Diesen Modus, Sehlussfolgerungen zu ziehen, miissen 
wit mit Bestimmtheit zurfickweisen. Die ganzen Vorderseiten- 
striinge, als0 aueh das Gebiet, in welchem die Fasern der 
Edinger'sehen Bahn zerstreut liegen, eingereehnet~ waren nehm- 
lich in hohem Maasse reducirt; in welcher anderen Weise kSnnte 
man wohl erwarten, dass der ,Ausfall" dieser Bahnen, die nir- 
gends ein Sammelfeld einnehmen, sich zeigen sollte? 

Den eitirten Aussprueh yon Sehfirhoff k5nnen wir demnach 
als nieht genfigend begrfindet bezeichnen~ und worm aueh anderer- 
seits keine ganz siehere Beobaehtung fiber das Verhalten der 
betreffenden Bahnen vorgebraeht worden ist, so mfissen wires doch 
auf Grund der sehr rudiment.Xren Entwickelung der ganzen Vorder- 
sietenstr~nge, auch in Bezug auf die friiher mitgetheilten, mikro- 
skopiseh untersuehten FKlle yon Anencephalie, als sehr wahrschein- 
lieh annehmen, dass der  be t ref fende  Anthei l  der  sen- 
sor i schen  Neurone  zwei te r  Ordnung, nehml ieh  die 
Gower ' schen uud E d i n g e r ' s c h e n  Bahnen ,  n iemals  an- 
gelegt  worden ist. Da die gekreuzte Edinger'sche Bahn sich 
im verli~ngerten Mark in die Schleife direct fortsetzen sollte, so 

�9 giebt auch der zugleich erwKhnte Zustand der Schleife in den 
Schfirhoff'schen F/illen einen ganz bestimmten Grund gegen die 
oben citirte Ansieht desselben Verfassers ab. 

Im verl/~ngerten Mark treten bekanntlich noeh andere Ab- 
theilungen der sensorischen Neurone zweiter Ordnung auf, nehm- 
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lich die Ganglienzellen der Hinterstrangkerne, deren Axen-  
c y l i n d e r -  wenigstens zum grossen T h e i l -  in die Bildung 

.der Sehleife eintretenl). In unseren F~llen, wie aueh in den- 
jenigen yon B u l l o c h ,  war ja nichts yon diesen Theilen zu 
finden, well das verl~ingerte Mark iiberhaupt fehlte. In der 
Mehrzahl der frfiher mitgetheilten F~lle hatte dagegen das ver- 
]iingerte Mark eine ziemliehe Entwickelung erreicht. S c h i i r h o f f  
spricht sich darfiber in folgender Weise aus: ,,Die Hinterstrang- 
kerne waren in allen F~llen stark verkleinert gegen- 
fiber dem Controlpdiparate. Am auffallendsten war aber ausser- 
dem die ausserordentlieh geringe Anzahl yon Ganglienzellen in 
denselben; dies musste in allen Fgllen sofort in die Augen 
springen. - -  - -  Die Sehleifenbahn erreiehte in allen Ff~llea im 
Gegensatze zu den starken Hinterstr~ngen nur einen ~iusserst ge- 
ringen Umfang und bestand nut aus wenigen Fasern." Le o n o wa  
hat das Fehlen der ttinterstrangkerne nachgewiesen; die Schleife 
war ,wenigstens sehr reducirt". 

Bei Arnold  finden wit folgenden Ausspruch: ,Die Kerne 
der Hinterstr~nge traten schon makroskopisch als kuglige Er- 
hebungen hervor; um so bemerkenswerther ist die geringe Ent- 
wiekelung der Schleife ~'. Dies wird weniger sonderbar, wenn man 
beaehtet, dass der Verfasser an anderem Orte hervorhebt~ dass 
die Ganglienzellen der genannten Kerne ,nicht sehr deutlieh 
sind". Wir haben bei dem Verfasser keine anderen Angaben hier- 
fiber finden k5nnen, doch betont er, dass die Bahnen der Hinter- 
strgnge yon den Kernen ab naeh oben abnahmen. Waren diese 
Partien bier zum Theil ausgebildet, so wiire dies ja in Ueber- 
einstimmung mit der vorhandenen Entwickelung der Clarke'sehen 
S~iulen und der fiberhaupt grfsseren Ausbildung des Gehirns in 
diesem Fall. Wir finden demnach, dass die b e t r e f f e n d e  Ab- 
t h e i l u n g  der s e n s o r i s e h e n  :Neurone zw e i t e r  Ordnung ,  
also die  G a n g l i e n z e l l e n  der  H i n t e r s t r a n g k e r n e  und die 

1) Wir lassen bier die Frage, fiber welche der Eine yon uns sich unl~n'gst 
ausgesprochen hat (K. Petr~n, Deux cas de tabes avec ophthalmo- 
pl~gie externe etc. Nord. reed. Archly. 1897. ]No. 27)~ unerwiihnt~ nehm- 
lich ob ein Theil der Axencylinder "con den Ganglienzellen der ginter~ 
strangkerne einen anderen Verlauf als zur Schleife hat, well diese 
Frage in diesem Zusammenhange kein besonderes Interesse hat. 
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Schlei fe ,  in allen F~llen, die mit Recht als wahro Aneneephalie 
bezeichnet werden kSnnen, e n t w e d e r  gar n i c h t  odor  nur  
sehr wenig e n t w i c k e l t  gewesen ist. 

Es giebt endlich eine noch nieht erw~hnte Abtheilang der 
sensorischen Neurone zweiter Ordnung, nehmIich die Kerne der 
sensorischen Cranialnerven und die yon ihnen stammenden, 
aufsteigenden Bahnen. Die yon uns studirten F~ille m~issen 
wir hier wegen des vSlligen Fehlens des verl~ngerten Marks 
ausser Betracht lassen. In dem von Leonowa mitgetheilten 
Falle war der sensorische V~guskern nicht vorhanden, derjenige 
des Hypoglossus dagegen gut entwickelt. Darvas  schildert, wie 
die gemeinsame, sensorische Glossopharyngeus-Vaguswurzel, die 
bekanntlich dem Ganglio n petrosum entstammt , also den 
Neuronen erster Ordnung angehSrt, nur auf ein aus Glia be- 
stehendes Gebiet stiess, d .h .  der sensorische Vaguskern fehlte. 
Die Hypoglossuskerne dagegen waren gut entwickelt. A r n o l d  
bemerkt, dass er ~,fiber die Kerne des Glossopharyngeus und 
Vagus ganz bestimmte Angaben nicht zu maehen vermoehte~ 
weil sie sieh in dem yon Blutungen und Gef~issen durchsetzten 
Gewebe nicht abgrenzen liessen '~. Sehf i rhoff  giebt an, dass der 
Vaguskern in den F~illen 6 und 7 nur schwaeh angedeutet, in 
2, 4 und 5 vermindert, in den anderen abet in normalem Zu- 
stande vorhanden war. Dabei is t  jedoeh zu bemerken, dass 
Schi i rhoff ,  so weit wir haben finden kSnnen, nirgends den Zu- 
stand tier Ganglienzellen dieses Kernes ausdrficklieh erw~hnt. 

Es i s t  sogleieh ersichtlich, dass, wenn Seh~irhoff wirklich 
in den angegebenen Fi~llen das Vorkommen ausgebildeter GangIien- 
zellen in dem sensorischen Vaguskerne constatirt hat, dies eine 
Ausnahme Yon dem sonst beobaehteten Fehlen tier sensorischen 
Neurone zweiter Ordnung w~re, welches Fehlen doeh, wie oben 
hervorgehoben ist, yon anderen Verfassern auch in Bezug auf 
dieseu Kern nachgewiesen worden i s t .  

Du tch  diese A u s e i n a n d e r s e t z u n g  hubert wir das~ 
wenn auch v i e l l e i e h t  n ich t  ohne jede  A u s n a h m e ,  
doch fast  i iberal l  gfiltige Gesetz  ffir die E n t w i e k e l u n g  
des N e r v e n s y s t e m s  b e i A n e n c e p h a l i e  f e s t s t e l l en  kSnnen;  
dass die Neurone  e r s te r  Ordnung normal ,  d i e j en igen  
zwei ter  aber  gar n i ch t  ange leg t  werden. 

Archly f, pathoL &nat. Bd, 151. Bft. 3. 3 0  
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Es bleibt uns nur noeh ein Theil des Rfiekenmarks fibrig, 
dessen Verhalten wir bisher unerwS~hnt gelassen haben, nehm- 
lich die SeitenhSrner.  Es ist uns gelungen, diese Theile 
mit der in ihnen vorhandenen Ganglienzellengruppe trotz der 
umgebenden, nahe angrenzenden grossen Blutungen in unserem 
ersten Falle in leidlieh gut ausgebildetem Zustande naehzu- 
weisen. Die in den anderen Fs erhaltenen Pr~parate ge- 
statten uns nieht, ein bestimmtes Urtheil fiber den Zustand 
dieser Gebilde abzugeben. Arnold und Darvas  machen fiber 
diesen Punkt keine Angaben. Bulloeh berichtet, dass die Seiten- 
hSrner im Brustmark nur angedeutet waren, und dass keine Gan- 
glienzellen in ihnen beobaehtet wurden. In der Beschreibung von 
Leonowa wird erw~hnt, dass die Seitenh5rner im Lendenmark 
fehlten (vergl. unten), nach oben aber hervortraten, dass ,,sie schon 
auf der HShe der Halsanschwellung, wenn auch nicht bedeutend, 
entwickelt sind, doch deutlich genug, um aus der allgemeinen 
Masse der grauen Substanz abgetheilt zu sein. ~' Hier kamen 
aueh Ganglienzellen zum Vorsehein. Schiirhoff berichtet, dass 
er in mehreren F~llen im Lendenmark die Niehtentwickelung 
der SeitenhSrner mit der zugehSrigen Gruppe yon Ganglienzellen 
beobachtet hat. Im Brustmark waren dagegen die Seitenh5rner 
vorhanden und in den genfigend gut conservirten F~llen waren 
Ganglienzellen hier stets naehweisbar. In seiner Epikrise spricht 
sieh dieser Verfasser welter dahin ans, dass die Ganglienzellen 
des Seitenhorns im Lendenmark wahrscheinlich ihre Fasern zn 
den Muskeln der Zehen semen, dass demnaeh das Fehlen 
der betreffenden Ganglienzellengruppe vielleicht in Zusammen- 
hang mit sonst nieht beobachteten (und sogar nicht nachgesuchten) 
Anomalien dieser Muskeln zu setzen sein kSnnte. 

In Bezug auf diese Schliisse muss zuerst hervorgehoben 
werden, dass.die Muskeln der Zehen naeh der jetzt allgemein 
angenommene n Auffassung yore Saeralmark und vom ffinften, 
nieht aber yon den hSheren Lendennerven innervirt werden 
(Edinger,  L e y d e n  und Goldscheider) .  Welter mfissen wir 
bemerken, dass die Seitenh5rner bekanntlieh weder im Lenden-, 
noeh im unteren Brustmark deutlich hervortreten, sondern erst 
im oberen Brustmark ihre eigentliche Ausbildung erreichen. 

Wir kSnnen folglich die Angaben yon S ehiirhoff in der 



447 

Weise auslegen, dass die SeitenhSrner normal entwickelt waren. 
Das vSllige Fehlen dieser Bildung ist also nur in dem Falle "con 
Bulloch sieher festgestellt worden and die Annahme, dass das 
S e i t e n h o r n  b e i A n e n c e p h a l i e  i m A l l g e m e i n e n  zur Ent -  
w icke lung  kommt,  scheint uns berechtigt zu sein. Es ist sogar 
ersichtlieh, dass ,  wenn man yon dem oben aufgestellten Gesetz 
fiir die Entwickelung des Nervensystems bei Anencephalie aus- 
geht, clas Vorhandensein der Ganglienzellengruppe in den Seiten- 
hSrnern in diesen F~illen daffir spricht, dass diese Zellen den 
motor i schen  Neuronen  e rs te r  Ordnung oder v i e l l e i ch t  
Commissu ra lbahnen  angehSren.  

Wit kommen jetzt zu der Frage, ob wir die Ursachen der 
nachgewiesenen Begrenzung in der Anlage des Nervensystems in 
diesen Fiillen auffinden kSnnen. Das Fehlen der Clarke'sehen 
Siiulen ist ja, wie wit oben hervorgehoben haben, schon mehrmals 
vorher beobachtet worden. Ueberhaupt ist es auff~llig, dass dies 
bei der ersten Betraehtung befremdende Verhalten nicht noeh 
mehr die Aufmerksamkeit der Forscher auf sich gezogen hat. ~ 
Es darf nehmlieh nieht vergessen werden; dass es sich um eine 
Ganglienzellengruppe handelt, die inmitten des sonst in der 
ttauptsaehe normal entwiekelten Rfiekenmarks liegt, und die doeh 
nahezu constant ganz fehlt. Diese Niehtentwickelung der Clarke'- 
schen S/tulen (wie ebenso der Kleinhirnstrangbahn) kSnnen wir 
nieht als eine retrograde Degeneration, d .h .  als Folge der 
ZerstSrung des Kleinhirns auffassen, weil eine solche aus den- 
selben Grfinden (d. h. der ZerstSrung des verl/ingerten 5larks) 
aueh die ttinterstr~inge und die Spinalganglien umfasst haben 
m/isste. Es ist deshalb ersichtlieh, dass die Annahme irgend 
eines sehs gusseren, meehanischen Factors unmSglich 
das Zustandekommen dieser Zust/~nde erkl/~ren kann. Zwar 
wissen wir aus der Embryologie, dass tier ttals der Hinter- 
hSrner, d i e  Clarke'schen S~iulen und die hintere Pattie der 
Seitenstr/inge, wo sp/tter die Seiten-Pyramidenbahnen und die 
Kleinhirn-Seitenstrangbahnen zum Vorschein kommen, d.h. in 
tier Hauptsaeho eben die Theile des Rfiekenmarks, die bei der 
Aneneephalie niemals zur Entwickelung kommen, einen gemein- " 
samen Ursprung, nehmlich aus dem Schaltstficke der Wand des 
embryon~.len Medullarkanales haben (Dejerine).  Die Annahme 
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eines ~usseren, mechanischen Einflusses, der eben das Scl~alt- 
stfick des embryonalen Medullarrohres in seiner ganze n L~ngen- 
ausdehnung zerstSrt hatte, l~sst sich aber nicht gut machen. 
So b le ib t  unseres  Erachtens  nichts  Anderes  f ibr ig ,  
als das fast cons tan te  Vorkommen derse lben  Be- 
grenzung in der Anlage des N e r v e n s y s t e m s  damit  
zu e r k l ~ r e n ,  dass es sich um einen S y s t e m d e f e c t  
handel t l  

In unseren s~immtlichen F~illen haben wit Blutungen im 
Rfickenmarksgewebe gefunden, die yon unten naeh oben an Urn- 
fang zunahmen und in den verschiedenen F'~llen sich mehr odeS" 
weniger weir nach unten erstreckten. Sie sind vorher erwghnt 
worden. Schiirhoff  spricht sich in Bezug auf die Blutungen 
folgendermaassen aus: ,~In den Schnitten durch die Rfickenmarke 
der verschiedenen F~lle fanden sich mehr 0der weniger zahlreiche 
Blutungen, deren Menge und GrSsse im Allgemeinen um so grSsser 
war, je weiter cerebral gelegen der Schnitt war. Nur im Riicken- 
mark des 1. Falles waren keine Blutungen vorhanden. ~ In diesem 
Falle traten sie jedoch, wenn auch nur in sp~irlicher Menge~ im 
verl~ngerten Mark anti Weiter bemerkt Schfirhoff, dass die 
Blutungen in der Medulla oblongata fast durchweg yon viel 
grSsserem Umfange waren, als im Rfickenmark, was anch aus der 
Beschreibnng der Fi~!le deutlich hervorgeht. Arnold erw~hnt 
das Auftreten yon Blutungen ira Halsmark, die nach oben an 
Umfang zunahmen. Die anderen u dagegen machen 
keine Angaben fiber das Vorkommen yon Blutungen, was jedoch 
den Schluss, dass solche nich~ da gewesen Seien~ nicht berechtigt. 
Im Gegentheil k~nnen wit als sehr wahrscheinlich annehmen, dass 
Blutungen im Rfickenmark bei Anencephal ie  fast immer  
vorkommen und yon oben nach un ten  an Umfang con- 
s tan t  abnehmen.  Wir haben schon oben die Grfinde ausein- 
andergesetzt, weshalb wir diese Blutungen als den Ausdruck 
einer yon unten nach oben stetig abnehmenden Wachsthnms- 
energie der angelegten Theile des Rfickenmarks auffassen. 

In einem Falle yon partieller Rachischisis, mit Hydrocephalus 
und grossem ~Nabelbruch complicirt, haben wit im Rfickenmark 
Blutungen nachgewiesen, die sich etwa wie diejenigen der Aden- 
cephalie verhielten. Eine kurze Schilderung folgt hier: 
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]~Iiinnlicher FStus. KSrperlgmge 85 em. Der Kopf vergdlssert, misst 
an seinem grSssten Umfange 34 em. Es giebt auch grosse, nicht ossifieirte 
Zwischenriiume zwisehen den deckenden Knochen des Cranium. I'tabelbruch 
mit umfangreicher E~entration. Die Extremitiiten deformirt. 

Die Wirbelsgmle ist in ihrem hinteren Theile nach hinten gespalten. 
Von der Spitze des Kreuzbeins und in einer Ausdehnung yon 4 cm naeh 
oben, d. h. bis zu etwas oberhalb der Spin. iliae post. super, fehlt nehmlich 
die ttaut und eine br~unliche, halbflfissige, sehleimige, die hintere Seite 
dot WirbelkSrper deckende Masse liegt frei und nnbedeckt. Die Wirbels~tule 
oberhalb dieser Pattie is~ normal entwickelt. 

Die erw~ihnte Masse, wie auch das weiter naeh oben ge- 
legene Riickenmark wurden mikroskopisch untersucht: 

Bei Durehmusterung ~on Querschnitten aus der weichen 
Masse im Gebieto der Rachischisis selbst waren wir nicht wenig 
erstaunt, ats wir Nervengewebe in einer Anordaung fanden, die 
Seinen Ursprung aus dem Rfickenmark deutlich erkennen liess. 
In der f~r unsere Kenntnisse von hiet!ergehSrenden Missbildungen 
grundlegenden Arbeit "con R e c k l i n g h a u s e n  wird es nehmlich 
so gesehildert, als wenn man bei der partiellen Rachischisis im 
Grunde der offenen Wirbelrinne zwar Nervengewebe, und zwar 
sowohlNervenfasern als Ganglienzellen, wenn auch nur in sp~ir- 
licher Zahl; nachweisen kSnne, aber nut als eine in den Maschen 
des hier befindlichen, sehr stark entwicke]ten Gefi~ssnetzwerkes 
ganz unregelm~issig zerstreute Substanz. 

In unserem Falle uber erscheint etwa in der Mitte der be- 
treffenden Masse der Centra]kanal mit einer gut entwickelten 
Epithelbekleidung ausgestattet. Er besitzt zwar die Form einer 
sagittal gerichteten Spalte, 5finer sich aber nicht nach hinten. 
seitw~irts vom Medullarkanal s ind 'd ie  VorderhSrner mit ihren 
grossen, wenn auch zieml{ch stark zerfallenden Ganglienzellen 
ganz sieher zu erkennen. Ihr Gehalt an Gef//ssen und zwar 
besonders an Capillaren ist ganz eo]0ssal. Die HinterhSrner 
dagegen treten nieht in ganz deutlicher Weise hervor, und wenn 
aueh das Rfickenmark' ziemlieh stark in der Querriehtung ausge- 
zogen ist, so ist doeh seine Anordnung in Form einer Platte nieht 
so auff/illig, wie wit sie in Bezug auf den obersten Theil  des 
Halsmarks in unseren Fiillen I und IV von Aneneephalie gesehiI- 
dert haben. Die Wurzeln sind in gut entwiekeltem Zustande vor- 
handen. In den weichen It~iuten, die das vorhandene Rficken- 
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marksgewebe nmgeben, giebt es stark erweiterte Gef/isse nnd 
ganz colossale B]utungen. 

Dieser Fall Iehrt uns demnach, dass das Rfickenmark am 
Orte einer partiellen Raehischisis eine, wenn auch nicht normale, 
so doch welt bessere Entwiekelung erreichen kann, als es yon 
Reekl inghausen  beobachtet worden ist. 

Am oberen Ende der Wirbelspalte hat sich die Anordnung 
des Rfickenmarksgewebes dahin gegndert, dass die ~ussere Form 
des Organs, gleichwie seine Eintheilung in graue und weisse 
Substanz~ in ziemlieh normaler Weise hervortritt. Die GefS~sse 
sind auch hier sehr zahlreicl~ undes giebt ausgedehntQ Blutungen 
im Rfiekenmark. 

In Bezug auf das Rfickenmark oberhalb der Wirbelspalte 
wollen wit in Kiirze Folgendes erwghnen: Ziemlich grosse und 
zahlreiche Blutungen sind in der ganzen Ausdehnung des Organs 
vorhanden, zuweilen fiber den Querschnitt fasf~ gleichfSrmig 
vertheilt, an anderen Orten abet an der Peripherie am meisten 
ausgesprochen. Der Gehalt an Gefg.ssen ist iiberall vermehrt. 
Die Form des Rfickenmarks, gleichwie die Eintheilung des Quer- 
schnitts in graue und weisse Substanz, sind fast normal. So 
sind auch die Seitenstr~nge ziemlieh gut entwiekelt. Am Orte 
der Clarke'sehen S/~ulen liessen sich Ganglienzellen nachweisen, 
doeh haben wir an keinem der untersuehten Stfieke diese 
Ganglienzellengruppe in so reiehlicher Ausbi-ldung angetroffen, 
als im normalen Rfiekenmark. Es ist abet zu bemerken, dass 
auch die Ganglienzellen der VorderhSrner nirgends in gut aus- 
gebildetem Zustande vorhanden waren, wie es aueh an Nissl'sehen 
Pr/iparaten deutlich hervor~rat. 

Jedenfalls ist der Unterschied im Verhalten der Seiten- 
str'Xnge und der Clarke'sehen S~ulen in diesem Falle, beim Ver- 
gleich mit demjenigen bei der Anencephalie, auff~illig. 

Spinalganglien sind in mehreren Sehnitten angetroffen wet- 
den; sie zeigen gar keine Abweichung yon normalen VerhS.lt- 
nissen. 

Wir*haben hier diese kurzen Angaben fiber das Verhalten 
des Riickenmarks gemaeht, weil in der sonst so vollstandigen 
Beschreibung siimmtlieher hiehergehSrigen Missbildungen yon 
Reck l inghausen  die Frage naeh dem Zustande des Rfickenmarks 
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ober-, bezw. unterhalb der Rachischisis oder der Cystenbildungen 
fast gar nicht erw~hnt wird. Nm" in Bezug auf einen Fall 
(nehmlich XIII)yon Myelomeningocele sacralis giebt or an, dass 
der Brusttheil des Rfickenmarks yon einem sehr zellen- und 
geffissreichen Gewebe eingenommen (oder vielleicht eher ersetzt) 
war, i n  dem keine markhaltigen Nervenfasern sich entdecken 
liessen. Die weissen Stdtnge traten erst im Halsmark auf. 

Inwiefern Blutungen im Rfickenmark vorgekommen sind, 
erwi~hnt R e c k l i n g h a u s e n  nicht. Angaben fiber diesen Punkt 
haben wit auch sonst in der Literatur nicht finden kSnnen. Wit 
miissen deshalb die Frage dahingestellt seiu lassen, ob solche 
Blutungen bei der Rachischisis, gleichwie bei den etwa analogen 
Myelomeningocelen und Myelocystomeningocelen, im Allgemeinen 
vorkommen. Jedenfalls glauben wir, indem wit auf die beziiglich 
der Blutungen bei Anencephalie erw~hnten Grfinde hinweisen , zu 
dem Schlusse berechtigt zu sein, dass die Blutungen, gleichwie 
die Vermehrung der Zahl der Gefgsse im Rfickenmark, in dem yon 
uns hier mitgetheilten Fall mit einer mangelhaften Wachsthums- 
energie der nerv6sen Elemente in Zusammenhang gebracht werden 
mfissen. Dafiir spricht auch die ungenfigende Entwickelung der 
nerv5sen Elemente selbst. Wenn diese huffassung richtig ist, so 
mfissen wir annehmen, dass die Herabsetzung tier Wachsthums- 
energie nicht, wie bei der Anencephaliel in einor Richtung stetig 
abnimmt, dass sic vielmehr im untersten Theil des Riickenmarks, 
nahe an der Wirbelspalte, nach unten grSsser wird. 

Jetzt wollen wir erSrtern, ob unsere Untersuchungen und 
die oben gemachte Darlegung der yon uns und yon frfiheren 
Forschern studirs F~lle yon Anencephalie im Stande sind, einen 
Beitrag zu unserer Auffassung von den Ursachen dieser Miss- 
bildung abzugeben. Ehe wit diese Frage zu beantworten ver- 
suchen, wollen wit den bisher allgemein herrschenden Auffassun- 
gen yon der Entstehungsweise dieser Missbildung ein wenig 
Aufmerksamkeit widmen. 

Schon Morgagni  und Hal ler  haben bekanntlich die An- 
sicht ausgesprochen, dass die Anencephalie von einer angebornen 
Kopfwassersucht abhiinge, welche die Gewebe des Gehirns und 
des Rfickenmarks zerstSre, und indem Sie die H~ute desselben 
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ungemein ausdehne, die Schliessung der Sch~delhShle und Wirbel- 
s~iule verhindere. Diese Auffassung scheint seitdem eine lange 
Zeit die herrschende gewesen zu sein. Beim Studium dieser 
Missbildung widmete man besonders der ~iusseren Morphologie 
_~ufmerksamkeit, beschMtigte sich aber weniger mit Feststellung 
ihrer Ursachen. 

In etwas sp~terer Zeit hat besenders FSrster  eine ~ihnliche 
Auffassung energisch geltend gemacht. Dieser Verfasser nimmt 
nehmlich an, dass ein Hydrops des Medullarrohres oder seiner 
Hiillen, der immer in einer sehr friihen Zeit des embryonaleu 
Lebens eintreten sollte, zuweilen Hydrocephalus, bezw. Hydro- 
rachis, anderenfalls Hydrencephalocele, bezw. Hydromyelocele ver- 
ursache; dass aber ,die ursprfingliche Wasseranh~ufung in einigen 
F~illen so bedeutend ist, dass dadurch eine Spaltung der Knochen- 
hShle und Hiillen des Medullarrohres und eine mehr oder weui- 
ger vollst~indige ZerstSrqng des Gehirns und Rfickenmarks be- 
wirkt wird", d.h. eine Aneneephalie. FSrs ter  stellt also die 
Anencephalie als eine Unterabtheilung des Hydrops canalis 
medullaris auf. Besondere Grfinde, um die l~iehtigkeit seiner An- 
sicht zu stfitzen, scheint FSrs ter  nicht fiir erforderlieh erachtei 
zU haben. :Nut erw~hnt er in der Beschreibung dieser Miss. 
bildung, dass die Masse an der Basis crauii in einigen Fi~llen 
,,an der Oberfi~iehe rauh und zottig und an ihren R~indern mit 
zottigen Fetzen zerrissener Membranen umgeben ist". Veto Hirn 
selbst war keine Spur vorhanden. Die die Schiidelbasis decken- 
den Theile stellen naeh FSrs ter  ,die Reste der geborsienen 
und nach Abfluss der Wasser auf die Sch~.delbasis niederge- 
sunkenen Hirnh~ute dar". Es ist ja gar nicht nSthig, den Naeh- 
weis zu ffihren, dass diese von FSrster  aufgestellte Behauptung 
ganz uud gar hypothetiseh ist. 

Dieser Ansiehi vonder Entstehung der Anencephalie ist seit- 
dem yon mehreren Verfassern, und zwar unter Anderen von 
P a n u m ,  H a n n o v e r u n d A h l f e l d ,  beigetretenworden. Panum 
hat zwei menschliche Embryonen, 6, bezw. 10 Wochen alt, die 
erals  anencephalisehe auffasst, beschrieben; da er keine mikro- 
skopische Untersuchung derselben vorgenommen hat, kann man 
aus tier Besehreibung Griiude fiir die genannte Auffassungsweise 
nicht entnehmen. 
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Andererseits hat Dares te  die Richtigkeit der FSrster'schen 
Auffassung bezweifelt. Als einen Grund gegen dieselbe fiihrt er 
an, dass die hydrocephalischen Embryonen im Allgemeinen auf 
einem frfihen Stadium des embryonalen Lebens zu Grunde gehen, 
w~hrend die anencephalen am 5ftesten reif geboren werden. Die 
Ursache der Anencephalie glaubt Dareste  in einer mangelhaften 
Entwickelung des ,Capuchon cephalique" des Amnion gefunden 
zu haben; dieser sollte auf das Kopfende des Embryo driicken 
und eine VerzSgerung des Abschlusses des Modullarrohrs bewirken. 

Bestimmte Griinde gegen die .FSrster'sche Anschauung 
glaubt Per ls  durch eingehendes Studium des zurfickgebliebenen 
Tbei]s des Cranium bei Anencephalen finden zu kSnnen. Er weist 
nehm]ich nach, dass die Sch~idelbasis bei Anencephalie entweder 
eine leicht nach oben gerichtete Convexit~it (in den F~llen mit 
offenstehendem Foramen occipitis) , odor eine hochgradige recht- 
winklige, selbst spitzwinklige Knickuug der Pars basilaris ossis 
occipitis gegen das Keilbein (in den Fi~llen mit zum Theil ent- 
wickelter Occipitalschuppe) zeigt. Weiter hebt er horror, dass 
diese Form tier Sch~delbasis, und zwar besonders die letztge- 
nannte, nicht der Wirkung eines yon innen ausgeiibten Druckes 
entspricht, wie es die FSrster 'sche Auffassung fordert: dutch 
die Annahme eines Druckes yon aussen w~ire dagegen das Ent- 
stehen dieser Form der Sch~idelbasis leicht begreiflich. Per ls  
schliesst sich deshalb der Ansicht yon Dares te  an, dass der 
Druck des Amnion die Anencephalie verursacht. 

Diese Ansicht ist yon Marchand und Duv'al angenommen, 
von Ahlfeld  dagegen bestritten worden. Dieser Veffasser fiihrt 
nehmlich an, dass die stark convexe Form der Schi~delbasis erst 
nach der Borstung der - -  nach der Auffassung yon Ahlfeld  - -  
hydropisch erweiterten Hirnblasen entstanden sein kann, indem 
der vorher v0rhandene Druck der Hirnblasen danach aufhiirt. 

Eine yon den frfiheren Verfassern abweichende Ansicht ist 
yon Leb ed elf aufgestellt worden, welcher Anencephalen auf einem 
friiben embryologischen Entwickelungsstadium, nehmlich mehrere 
Hfihnerembryonen and einen 9 mm langen menschlichen, unter- 
sucht hatte, und zwar auch mikr0skopisch. Die Annahme 
i~usserer mechanischer Einwirkungen aJs Ursache der Missbildung 
weist L e bed eff zurfibk , fasst letztere vielmehr als ein Fortbestehen 



454 

der Medullarplatte auf, ohne dass es zur Bildung eines Medullar- 
rohres komme. Die prim~re Ursaehe dieser Stfrungen in der 
Entwickelung der Medullarplatte l~ge nach Lebedef f  in den 
meisten F~llen in starken Verkrfimmungen des Embryokfrpers. 
Hierzu ist zu bemerken, dass Beobachtungen von Aeephalie, 
complicirt mit solchen Verkrfimmungen des Embryokfrpers, 
welche die Lebedeff 'sche Theorie bestKtigen kfnnten, spKter 
niemals mitgetheilt w0rden sind. Welter ist es ja, wie schon 
R e c k l i n g h a u s e n  und Jacoby hervorgehoben haben, ganz 
auffs dass Lebede f f ,  auch wenn seine Annahme richtig 
wgre, gar nicht auf eine wahrhaft primare Ursaehe der Miss- 
bildung gekommen ist. 

Aus dieser kurzen Auseinandersetzung diirfte es einleuchten, 
class die Yersuehe, die Entstehung der Anencephalie durch rein 
mechanische Einwirkungen zu erklgren, nicht gut gelungen sind, 
indem keine der aufgestellten Theorien dutch thats.~chliche 
Beobachtungen best'~tigt worden ist. Eine andere Auffassungs- 
weise ist schon frfih ausgesprochen worden. So schreibt 1829 
v. Baer ,  der einen ganz jungen acephalischen Schweins- 
embryo beobachtet hatte: ,,Ich glaube, dass dieser Fall eine 
so frtihe Entstehung des Sch~idel- und Kopfmangels nachweist, 
class man die Urspriinglichkeit dieses Falles, d.h. die Begrfindung 
derselben im Keime annehmen duff, wenn auch oft der Schgdel- 
mangel Folge eines Wasserkopfes sein mag". Auch F f r s t e r ,  
der doch die Bedeutung des Hydrops canalis medullaris so scharf 
hervorgehoben hat, spricht sich an einem Orte - -  wie es scheint, 
etwas inconsequent -  folgendermaassen aus: ,,Doch lassen sich 
nicht aile Missbildungen dieser Reihe (d. h. die als eine un- 
vollst~ndige Bildung der Sch~del- und Wirbelhfhle bezeichnete) 
auf solche Weise (nehmlich dureh Hydrops) erkl~iren und bei 
manehen derselben bleibt niehts /ibrig, als auf einen ursprfing- 
lichen Mangel des Bildungsmaterials f~r die erste Anlage der 
betreffenden Theilo zudiekzugehen, welchen wir vorl'~ufig nieht 
weiter entr~thseln kfnnen". 

In seiner eingehenden Arbeit fiber die Spina bifida kommt 
R e c k l i n g h a u s e n  zu dem Schlusse, dass die primgze Ursache 
der Rachisehisis, die bekanntli.eh sich oftmals zusammen mit An- 
eneephalie vorfiudet und dieser Missbildung beziiglich des Rficken- 
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marks analog ist, in die Zeit der ersten Embryonalanlage zuriick 
zu datiren ist, nud in einem Wachsthumsmangel, einer localen 
Aplasie besteht, die sich nach Reekl inghausen ' s  Ansicht be- 
senders auf das Blastoderm erstreckt. 

�9 In Bezug auf einen von ihm untersuehten Fall von Aneneephalie 
setzt Arnold als seine Ansich~ auseinander, dass die Hetero- 
genesie der Medullarplatte das Primi~re sei (in diesem Fall'fanden 
sieh nehmlieh am Orte des Gehirns eystische RS~ume mit einer 
Epithelbekleidung vor, offenbar eine von dem Medullarblatte 
entstammende Bildung). Weiter betont dieser Yerfasser beson- 
ders, weshalb man die mangelhafte Entwickelung des Cranium 
als bedingt durch diejenige des Gehirns auffassen mfisse; er 
sueht also nicht, wie Reck l inghausen ,  den prim~ren Fehler in 
dem Blastoderm. 

Aueh Jaco by., der einen anencephalisehen Schweinsembryo 
auf einem friihen Stadium unterSueht hat, nimmt eine prim~re 
Agenesie als die Ursaehe der Missbildung an. 

Die kritische Untersuchung der yon uns, sowie der yon 
frfiheren Forschern mitgetheilten FS~lle hat uns sehon vorher mit 
grSsster Wahrscheinlichkeit zu dem Schlusse geffihrt, die Be- 
grenzung in der Entwickelung des Nervensystems bei Anencephalie 
als den Ausdruck eines Systemdefects in der Anlage aufzu- 
fassen, und zwar in der Weise, dass vermuthlieh nut die Neu- 
rone erster Ordnung iiberhaupt angelegt werden, diejenigen zweiter 
aber gauz oder fast ganz fehlen und w~ihrend des ganzen Era-: 
bryonallebens gefehlt haben. Es ist sogar ersiehtlich, dass dies 
Ergebniss unserer Untersuchungen der Annahme mechanischer 
Ursachen fiir diese Missbildung vSllig widerspricht und sich nur 
mit der yon Reckl inghausen  vertheidigten und nach seiner 
grundlegenden Arbeit mehrfach acceptirten hns!eht, dass man 
die ursprfingiiehe Ursache nut in einer prim~ren Aplasie finden 
kSnne, in Uebereinstimmung bringen l~sst. Ffir diese Auf- 
fassungsweise glauben wir eine neue Stfitze beigebracht zu 
haben. 

Andererseits ist es ersichtlieh, class unsere Annahme 
yon einem prim~ren System-Defect in der Anlage des Nerven- 
systems nieht ganz mit der Auffassung yon Reckl inghausen  
iibereinstimmt, da dieser Autor das Hauptgewicht auf die 
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Aplasie des Blastoderms legt, w~hrend wir das Yerlegen der pri- 
m~ireu Aplasie in das Medullarblatt selbst fordern. Mit der An- 
nahme einer solchen primKreh Aplasie als Ursache der Acephalie 
steht ja auch die yon uns bezfiglich der Blutungen im Riickenmark 
gezogene Schlussfolgerung in ~oller Uebereinstimmung, nehmlich 
dass dieselben die Folge einer mangelhaften Wachsthumsenergie 
der eiiamal angelegten nervSsen Elemente seien. Die Frage nach 
den Ursachen der partie!len Rachischisen und der ~hnlichen 

�9 Missbiidungen lassen Wir, a l s  ausserhalb des Rahmens dieser 
Arbeit liegend~ auf sich beruhen. 

Bei der Discussion der Ursachen der Anencephalie kSnnen 
wir die bekannten Experimente yon O. Her twig nicht un- 
beachtet lassen. Er liess Eier yon Rana fusea sich in einer 
0,6procentigen LSsung yon Kochsalz entwiekeln. Die Embryonen 
erreichten dabei nut ein Alter yon 5--6 Tagen and zeigten eine 

Missbildung yon constantem Typus~ die darin bestand, dass die 
Itirnplatte sich nieht gesehlossen hatte, die Medullarrinne folg- 
]ich hier offenstehend geblieben war. Man muss deshalb an- 
nehmen, dass die Embryonen, wenn sie sich welter h~tten ent- 
wiekeln kSnnen, wahrseheinlieherweise Anencephulen geworden 
w~ren. 

Unter Beriicksichtigung dieser Experimente kiinnen wir 
die ~r nicht abweisen, class auch die spontan auftre- 
tende Aneneephalie die Folge irgend welcher abnormen chemi- 
schen Zusammensetzung tier Nahrungsfliissigkeiten des Embryo 
sein kann. Andererseits ist es zu bemerken, dass die yon 
H er twig  experimentell erzeugten Aneneephalen in einem friihen 
embryonalen Entwicl}elungsstadium verstarben, w~ihrend die 
menschliehen Anencephalen im Allgemeinen reif und mit sogar 
auffallend gut entwickeltem K(irper geboren werden, weleher Urn- 
stand die Uebereinstimmung zwisehen beiden F~llen doch tin. 
vollsti~ndig maeht. Offenbar m[issen wir die MSgliehkeit im 
Auge behalten, dass dieselbe Missbildung in concreten F/411en 
aus verschiedenen Ursachen entstehen kann. Wenn also auch 
die MSglichkeit nicht ganz ausgesehlossen ist, dass die Aplasie 
des Medullarblattes, die wit als die nS~chste Ursache der Anence- 
phalie aufgefasst haben, dutch Bedingungen, welche dem bei den 
Hertwig 'schen Experimenten wirkenden Factor in iI:gend wel- 
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cher Weise analog sind, hervorgerufen werclen kann, so ist doch 
auch die M/iglichkeit vorhanden, dass diese Aplasie eine wahr- 
haft prim~re wi~re und sieh auf eine abnorme Anlage des Keimes 
selbst zurfickffihren liesse. 

Wenn die yon uns aufgestellte Theorie yon der Anencephalie 
als einem Systemdefect best~tigt wiirde, 1/ige es wohl n/~her, das 
Entstehen der Missbildung durch eine abnorme Anlage des Kei- 
rues selbst, als dutch eine w~hrend des Embryona!lebens ein- 
wirkende Ursache, wie bei den Hertwig'schen Experimenten, zu 
erkli~ren. 

In diesem Zusammenhange diirfte es yon Interesse sein~ zu 
erwi~hnen, dass es  nach Angaben in der Literatur mehrmals be- 
obachtet worden ist, dass diese ~iissbildung bei mehr als einem 
Kinde derselben Mutter aufgetreten ist (Duval ,  Hannover ,  
Gade), welche Beobachtungen offenbar ffir eine fehlerhafte An- 
lage als Ursache der Anencephalie sprechen. 

Sch|iesslich wollen wit hervorheben, class es aueh unter 
den Nervenkrankheiten Beispiele einer heredit?ir auftretenden 
Aplasie oder, mit anderen Worten ausgedrfickt, einer verminderten 
Wachsthumsenergie gewisser Abtheilungen des Nervensystems 
giebt, und zwar solcher Abtheilungen, die als funetionell abge- 
grenzte Systeme bezeichnet werden kiinnen. 

Dabei wollen wir zuerst die spinale, progressive Muskel- 
atrophie in's Auge fassen. Durch mehrere Beobachtungen yon 
Hoffmann  und Werd ing  wissen wir nehmlich, dass diese 
Krankheit zuweilen, wenn auch nur ganz ausnahmsweise~ familii~r 
vorkommt. In diesen Fi~llen tritt die Muskelatrophie sehon im 
ersten Lebensjahre auf und verursacht naeh wenigen Jahren 
einen tiidtlichen Ausgang. Bei tier anatomischen Untersuchung 
hat man eine hochgradige Atrophie der motorischen Ganglien- 
zellen im ganzen Rfiekenmarke, eine starke Degeneration der 
vorderen Rfickenmarkswurzeln und weniger sehwere Ver~nderun- 
gen de'r peripherisehen •erven nachgewiesen. Es seheint deshalb 
berechtigt anzunehmen, dass eine Herabsetzung der Waehsthums- 
energie der motorischen ~eurone ~ erster Ordnung, und zwar eine 
angeborne, die Ursache der genannten anatomischen Verii~nderung 
und also aueh diejenige der betreffenden Krankheit ausmaoht. 
Diese Auffo;ssung nimmt Werd ing  ausdriieklich an. 
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Aueh die sog. neurale Form der progressiven Muskelatrophie 
(Typus Chareot -Mar ie  der franzSsischen Verfasser), die der 
jetzt abgehandelten Krankheit nahe steht, ist in diesem Zusammen- 
hange zu beriicksiehtigen. Diese Krankheit greift fast immer 
mehrere Mitglieder derselben Familie an und beginnt in der 
Regel in der zweiten Hi~lfte der Kindheit. Zuweilen ist das 
Auftreten der Krankheit in mehreren (sogar 5, Dejerine)Gene- 
rationen in derselben Familie festgestellt worden. Es giebt 
eine ziemlieh reichliche Casuistik von klinischen Beobachtungen; 
da die Krankheit abet einen sehr langwierigen Verlauf hat, 
sind nut sehr sp~rtiche anatomische Untersuchungen ausgefiihrt 
=~,orden. Auch sind diese unter einander nicht vSllig iiberein- 
stimmend. So haben Oppenhe im und Cass i rer  in ihrem 
Falle bez/iglich des iNervensystems einen in tier Hauptsache 
negativen Erfolg der Untersuchung gehabt, dagegen eine primgre, 
stark ausgesprochene Myopathie gefunden. Dabei untersebied 
sich dieser Fall von dem gewShnlichen Typus dieser Krank- 
heir in der Hinsicht, dass jede heredit~ire Disposition fehlte. 
Die iibrigen anatomisch untersuehten F~lle [nehmlich yon Vir- 
chow1), F r i ed re i ch ,  Dubren i l l e  und Marinesco] haben 
in [ibereinstimmender Weise gezeigt, dass die anatomische 
Grundlage der Krankheit in einer Degeneration der peripherischen 
Nerven bestelit, die yon der Peripherie nach dem Centrum ab- 
nimmt nnd die in 3 yon den genannten FKllen (nehmlich den- 
jenigen yon Virchow,  F r i ed re i ch  und Marinesco)  mit einer 
Sklerose der HinterstrKnge des Riickenmarks verbunden war. 
Da die klinischen Symptome - -  wenigstens im Allgemeinen - -  
eine Affection auch der sensorischen Nervenfasern angeben~ und 
die Hinterstr~nge zum grossten Theil dem Neuron erster Ord- 
nung angehSren, l~isst dies Verhalten der tIinterstri4nge sich 
gut mit der naheliegenden Auffassung in Uebereinstimmung 
bringen~ dass die Ursache des Leidens in einer angebornen 
Herabsetzung der Wachsthumenergie der Neurone erster Ordnnng 
zu suchen ist, und zwar, wie die klinischen Symptome angeben, 
fiberwiegend derjenigen motorischen Function. Da die Krank- 

1) Vielleieht daft jedoch der Fall yon V i r c h o w  der gleich unten abge- 
handelten Neuritis ~om Typus De j er in e zugerechnet werden (vergl. 
K. P e t I~n). 
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heit Sich gewShnlich erst in der zweiten H/ilfte der Kindheit 
kund giebt, muss man annehmen, dass die Wachsthumenergie 
der betreffenden Theile des Nervensystems oder mit anderen 
Worten, der betreffenden Systeme eine genfigende gewesen sei, 
um ihre Entwiekelung bis zu einem gewissen Punkte zu bewirken, 
dass sie aber die bei dem tbrtsehreitenden Wachs~hume immer 
grSsseren Anspriiche zuletzt nicht err/ilion kSnne. 

Der eine yon uns (K. Pe t rdn)  hat in einer frSheren Arbeit 
nachzuweisen versucht, dass theils die interstitielle, hyper- 
trophische und progressive Neuritis vom Type Dejerine (De- 
j e r ine  et Sot tas ,  Gombau l t  et Mallet),  thoils die multiplen 
allgemeinen Neurome sich aller Wahrscheinlichkeit nach auf eino 
verminderte Wachsthumsenergie dor peripherischen Nervenfasern, 
und zwar sowohl der motorischen, als der sensorisehen, oder 
wenigstens auf eine, im Vergleich mit der Waehsthumsenergie 
des Bindegewebes der Nerven relative Verminderung der Waebs- 
thumsenergie dot Nervenfasern zudickfiihren ]assen. Die bei der 
erstgenannten Krankheit beobachtete Degeneration der Hinter- 
strange l~isst sich ja bei der Ausdehnung der Entwickelungs- 
hemmung auf si~mmtliche Neurone erster Ordnung gut erklS.ren. 
Da die beiden erw~hnten Leiden, wenn aueh nicht immer, doeh 
am h~ufigsten famili/ir auftreten, so liefern auch diese Krankheiten 
Beispiele einer offenbar angebornen Herabsetzung der Waehs- 
thumsenergie gewisser Abtheilungen des Nervensystems. 

Viel]eieht kSnnten wir in diesem Zusammenhange die here- 
dit'~re, familiiire Form der spastischen Spinalparalyse (SLrfim- 
pe!l ) als Beispiel einer angebornen, mangelhaften Waehsthums- 
energie der motorischen Neurone zweiter Ordnung anfiihren. 
Da S t r f impel l  abet in dem einzigen hiehergehSrigen , anato- 
miseh untersuehten Falle aueh eine Degeneration der Hinter- 
stri~nge und der Kleinhirnseitenstrangbahnen gefunden hat, so 
seheint die pathologische Anatomie dieser Krankheitsform etwas 
mehr eomplieirt zu sein, indem sieh die anatomischen Ver- 
i~nderungen nieht auf ein System besehril.nkt haben. Doshalb 
lassen wir diese Krankheit ausser Betraoht. Welter lassen wir 
unerw~ihnt die cerebrale Diplegie, die progressive BulbSzparalyse, 
die Ophthalmoplegie, die amyotrophische Lateralskleroso, die 
Friedreioh'sche Krankheit, die cerebellare Ataxie, we]che s~immt- 
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fiche Krankheiten mehr oder weniger oft familiSz auftreten 
(vergl. Higier); ihre anatomischen Ver~nderungen sind theils 
ungenfigend erforscht, theils nieht so gut, als die oben erwghnten 
Krankheiten, auf bestimmte Systeme begrenzt. 

Die Ergebnisse unserer Untersuchungen am Nervensysteme 
bei Anencephalie haben wir dahin gedeutet, dass eine wahr- 
seheinlich ganz vollst~indige Aplasie gewisser Systeme des Nerven- 
systems, vermuthlieh verbunden mit einer relativen Aplasie der 
vorhandenen Systeme, sieh vorfindet. Andererseits mag. unsere 
kurze Darlegung der oben erwiihnten Nervenkrankheiten die 
Wahrscheinlichkeit der Annahme zeigen, dass diese ]etzterea in 
einer relativen Aplasie gewisser Systeme, und zwar einer weit- 
aus geringeren, als der bei der Aneneephalie vorkommenden, be- 
stehen, weiter haben wir gefunden, dass beide Formen yon 
Aplasie famili~ir und die letztgenannte sogar in mehreren Gene- 
rationen derselben Familie auftreten k5nnen. Es lgsst sich 
nieht ganz leugnen, dass aueh das heredit~re Auftreten einer 
partiellen Aplasie des Nervensystems mit der Annahme irgend 
weleher chemischen Veriinderung der Nahrungsfl~ssigkeiten des 
Embryo als ihrer Ursaehe erkl~rt werden k5ante, in welchem 
Falle diese ehemische Vedinderung durch eine abnorme Eigen= 
sehaft irgend weleher Art bei ~ der Mutter bedingt seiu mfisste. 
Aber es seheint, dass alas Vererben einer solehen Eigenschaft 
sehwerlieh - -  wenigstens naeh unseren jetzigen Kenntnissen - -  
angenommen werden kSnnte; das heredit~re Auftreten der ge- 
naunten Nervenkrankheiten, wie auch das mehrmals beobachtete 
Vorkommen yon mehreren Anencephalen unter den Kindern einer 
Mutter, sprechen wohl mit Bestimmtheit fiir eine im Keime 
selbst vorhandene fehlerhafte Anlage als Ursaehe der Aplasie. Ein 
sicheres Urtheil darfiber abzugeben, ist  nicht mSglich. Zuletzt 
brauchen wir wohl kaum hinzuzuffigen, dass auch die Annahme 
einer prim~ren, yon einer fehlerhaften Anlage des Keimes selbst 
herriihrenden Aplasie~ wenn sie best~tigt wSrde, das Entstehea 
dieser Missbildung im wahren Sinne des Wortes gar nicht erkliirt 
h~tte. 

Eia Fall yon Aneneepha l i e  und to ta ler  Amyelie .  
Der weibliche FStus besitzt eine KSrperliinge yon 29 cm und ist ziem= 

lich gut ern~ihrtl 
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Der Kopf entbehrt ganz eines eranialen Thei les .  Die Basis orani~ stelit 
sich als eine etwas convexe Fl~ehe dar und ist yon tier gewShnlicben~ 
sehwammigen Masse bedeckt. 

Die Wirbels~iule ist in ihrer ganzen L~nge nach hinten often. Nachdem 
man die Weiehtheile an ihrer hinteren Seite weggenommen hat,  er- 
seheint die Wirbels~ute als eine 3 cm breite, seichte~ nach hinten offene 
Furche. Der mittlere Theil des Grundes dieser Furche wird yon der hintoren 
Fl~iche der WirbelkSrper, der ]aterale yon Knochenforts~tzen, welche dureh 
Synebondrose mit den WirbelkSrpern vereinigt sind, gebildet. Diese Fort- 
sfitze verlaufen erst gerade lateralw~rts und bilden zwischen einander die 
Foramina intervertebralia, deren ,,innere" Lumina demnaeh gerade naeh hinten 
gerichtet sind. Lateralw~irts yon diesen Foramina nehmen die Forts~tze 
eine Riehtung lateralw~irts und naeh unten und erreichen in den verschie- 
denea Theilen der Wirbels~tule eine zwischen 0~7 und 1 em weehselnde 
L~mge. Im [tals- und Brusttheile sind diese Forts~ttze schmaler und I~nger~ 
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Fall yon totaler Amylie. Die hintere Ft~che des Inhaltes der Wirbelrinne. 
Die hlembran (Pia mater)~ welche die vorbandenen hinteren Wurzeln deekt, ist 
in der ]~Iittellinie gespalten und ihre beiden H~lften sind lateralw~rts gezogen. 
Ein Theil des Inhaltes der Wirbelrinne, etwa im Niveau der unteren Brust- 
wirbel~ war schon bei tier Zeichnung zur mikroskopischen Untersuchung Weg- 
geschnitten worden. A der obere zurfickgebliebene Theil. B der untere 
zurfickgebllebene Theil. d die hintere Fl~iche der Dura mater, hw die 

hinteren Wurzeln.  dw die Stellen~ we diese durch die Dura verlaufen. 

im Lendentheile kfirzer und breiter. Im Brusttheile erstrecken sie sieh hinter 
den hinteren Enden der Rippen, so dass die R/iekenmuseulatur sieh zum Theil 
zwisehen diesen und den genannten F0rts~tzen eingeklemmt befindet. Das 
hier besehriebene Verhalten dieser Forts~tze~ gleichwie auoh ihre GrSsse und 
Form lassen uns sieher erkennen, dass sie die beidea HMften der Wh'beI- 

Archiv f, patl~ol. Anat. :Bd. 151. Hft, 3, 3 1  
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bogen ausmachen, welche sich nicht in normaler Weise in der Mittellinie ver- 
ei~aigt, sondern die oben angegebene laterale Richtung angenommen haben. 

Der hinteren Fl~tehe der WirbelkSrper am n~ehsten liegt eine feste, 
nach oben an Dicke zunebmende Membran, offenbar die Dura mater. 
An ihrer vorderen Seito, gerade hinter den IntervertebrallSchern, liegt 
jederseits eine Reihe kleiner S p i n a ] g a n g I i e n .  Im unteren Theile der 
Wirbels~ule sind sic frei und ganz vor der Dura mater ge]egen, in ihrem 
oberon Theile sind sic mehr oder weniger vollsl~indig in die hier dickere 
Dura eingebettet. Von diesen Ganglien nehmen Nerven ihren Ursprung, 
theils in der Richtung nach vorn, weiche man dureh die IntervertebrallScher 
~:erf0lgen kaan, theils nach hinten. Die letzteren gehen durch die Dura; 
alsdann theilt sich jede Nervenwurzel in einige wenige Striinge, die einea 
I)urchmesser yon etwa 0,5--1mm besitzen. Diese sind yon einer diinnen 
Membran bedeekt und zusammengehalten und verlanfen - -  nachdem sic die 
Dura passirt haben - -  im oberon Theile der Wirbels~iule in tier Richtung 
naeh unten und ein wenig nach hinten (Fig. A S. 4(;1), im unteren da- 
gegen nach oben (Fig. B S. 461). Sic kSnnen im Al]gemeinen 2--3 em weit 
verfolgt werden, ver]ieren sieh danaoh abet in der genannten, sic [iber]agern- 
den diinnen Membran. 

Die yon der Wirbels~ule gebildete Furche zeigt zwar keinen anderen 
Inhalt, als die Dura mater, die erwfihnten Nervenwurzeln und die diese be- 
deckende dfinne Membran. Auch die mikroskopische Untersuchung liisst 
nicht die geringste Spur eines Riickenmarks entdecken. Die Querschnitte 
zeigen ausser den oben erw~hnten Thei[en niehts anderes, als zwischen den 
Wurzeln gelegene, ziemlich stark erweiterte Gef~.sse. Die SpinalgangIien 
und ihre GanglienzelIen sind gut entwickelt und ihr Gewebe bietet auch 
sonst ein vSllig normales Aussehen dar. 

Auch aus der N e t z h a u t  haben wit Sehnitte angefertigt. Die genauere 
Feststellung des Zustandes dieses Organes war an dem schon alton Spiritus- 
pr~iparate etwas ersehwert. Indess beobachtet man, dass die beiden KSrner 
schichten in offenbar ganz normalem Zustande vorhanden sind. Stiibchen 
und Zapfen treten nicht ganz deutlieh horror; ~ielleicht kann dies der 
nicht vSllig genfigenden Conservirung zugeschrieben werden. Die Nerven- 
fasersehieht fehlt vSllig. Die Ganglienzel[enschicht dagegen ist vorhanden; 
in ihr beobachtet man eine ziemliche Menge yon (durch Alaun-H';imatoxylin) 
gefiirbten Kernen. Die vorhandenen Kerne sind aber nicht in der ffir 
Ganglienzellenkerne speeiell eharakteristisehen Weise gef~rbt und ]iegen 
in ziemlieh grossen, fast leeren R~nmen; ~on dem dutch Alaun-[Iiimatoxylin 
sich ziemlich stark fiirbenden KSrper der Ganglienze]]e ist aber nichts zu 
finden. Wir kSnnen deshalb bestimmt behaupten, dass es unzweideutige 
Ganglienzellen nirgends giebt. 

Bei der makroskopischen Untersuchung scheint die M u s c u l a t u r  normal 
entwicke]t zu sein. Von den Rfickenmuskeln, gleichwie aueh vom Muse. biceps 
brach, haben wir Schnitte angefertigt. Die ~uskelfasern erscbeinen deutlieh 
quergestreift und die Schnitte bieten auch sonst ein normales Aussehen dar. 
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Es handelt sieh also hierlum einen Fall, w e  Sowohl das 
Gehirn als das Rfickenmark fehite. In jfingster Zeit sind nut 
zwei mikroskopisch uutersuehte Fiille dieser Art mitgetheilt wet- 
den (Leonowa, Gade). Schon t870 hat jedoch Manz 7 F/file 
yon Anencephalie untersueht, in denen ,die ganze oder der grSsste 
Theil der Wirbelsiiule geSpalten war und damit auch das Rficken- 
mark theilweise oder ganz fehlte". Das Verhalten der Sp ina l -  
ganglien und der spinalen Wurzeln  bietet bei diesen Fi~llen 
von Amyelie das grSsste Interesse dar. Manz giebt, wie wir 
sehon erw~ihnt haben, in Kilrze an, dass er ,,in den Spinalganglien 
Nervenzellen in grosser Zahl und yon normalem Ban" gefunden 
hat. Welter erwKhnt er, dass er das Vorhandensein ,,der 
spinalen Wurzeln" festgestellt habe. Eine genauere Be- 
schreibung des Verhaltens der Wurzeln, die eine kritische 
Priifung dieser Angabe ermSgliehte~ giebt er nicht; wir mils- 
sen daher, um die MSgliehkeit des Vorkommens yon vorderen 
Wurzeln bei Amyelie annehmen zu kSnnen, noch weitere Beob- 
aehtungen abwarten. 

Die anderen 3 F~lle (nehmlieh die yon Leonowa und 
yon Gade und der unsere) stimmen darin mit einander 
fiberein, dass man jede Bildung, die als vordere Wurzeln ge- 
deutet werden kSnnten, vermisst. Welter waren die Spinal- 
ganglien in diesen F/illen normal oder fast normal entwickelt; 
man fand Nervenst~mme, die yon diesen Ganglien sowohl in 
peripherischer, als in centraler Richtung verliefen. Man k5nnte 
sogar mit Grund 8agen, dass die central gerichte~en Nerven- 
st~imme, mit anderen Worten, die hinteren Wurzeln in die HShle, 
hier also in die Rinne der Wirbels~iule hineingewaehsen sind und 
das R(ickenmark hier vergebens Suehten. Wie aueh Leonowa 
in Bezug anf seinen Fall seharf betont hat, liefern diese F/ille 
sichere Beweise dafiir, dass die sensor i sehen  Nervenfase rn  
d e r N e u r o n e  e r s t e r O r d n u n g  nicht  im c e n t r a l e n N e r v e n -  
sys tem ihre Kerne haben,  sondern dass die Spina l .  
gangl ien als ihre Kerne aufzufassen  sind. Diese That- 
sache ist heute schon dutch zahlreiche Beobachtungen ver- 
schiedener Art sieher festgestellt, wie aueh allgemein anerkannt 
worden. Das gr5sste Interesse seheinen uns aber diese Be- 
obachtungen dadurch darzubieten, dass sie die auffallend grosse 

31" 



464 

Selbstilndigkeit der Anlage der Spinalganglien zeigen, insbesondere 
wie lange und wie vollst~indig diese Bildungen und die yon 
ihnen entstammenden Nerven sich heim vSlligen Fehlen des 
centralen Nervensystems entwiekeln kSnnen. 

Der Verlauf der hinteren Wurzeln hat in den verschiedenen 
Fs ziemlieh stark gewechselt. In dem Falle yon Le0nowa hat- 
ten siimmtliche Wurzeln eine a ufsteigende Richtung und einen auf- 
fallend ]angen Verlauf, so dass sogar eine den am meisten caudalen 
Ganglien entstammende Wurzel his zum Oecipitalknochen reiehte. 
Sowohl in unserem Falle, als in dem yon Gade haben da- 
gegen die Wurzeln eine abweichende Anordnung gezeigt, indem 
die des oberen Theils der Wirbels~iule naeh unten, die 
des unteren nach oben verliefen. Die Ursache dieses con- 
vergirenden 1) Verlaufs der Wurzeln glaubt Gade darin zu 
finden, dass das Wachsthum der dfinnen Membran, welehe die 
Wurzeln bedeckt (vermuthlieh die umgebildete Pia mater), in 
eiuem gewissen und zwar frfihen Stadium der embryonalen Ent- 
wickelung aufgehSrt hat, w~ihrend die Wirbels~ule ihr Wachs- 
thum fortgesetzt hat. Da die Wurzeln schon an der genannten 
Membran befest]gt waren~ mussten sie einen convergirenden Ver- 
lauf annehmen. Diese Erkl~irung scheint nicht gut mit der That- 
saehe zu harmoniren, dass wir in unserem Falle die erw~ihnte 
Membran aueh im oberen Theile der Wirbels~ule nachgewiesen 
haben. Auch war in unserem Falle die yon Gade besehriebene 
Lordose der Wirbels~ule nieht vorhanden. Ueberhaupt mfissen 
wit die Frage nach den Ursachen des beschriebenen u 
der Wurzeln dahingestellt sein lassen. 

Die yon uns oben besehriebene, sehr eigenthiimliche Anord- 
hung der Wirhelhogen, die sieh yon den KSrpern aus lateral- 
w~irts erstreeken und hinter den Rippen gelegen sind, ist frfiher 
nieht beobachtet worden. Leonowa  giebt an, dass die Bogen 
vollsti~ndig gefehlt haben; Gade aber drfickt sich in fo]gender 
nieht ganz deutl icher--  Weise aus: ,Areus ist zusammen mit 
Corpus in tier Breite ausgez0gen% Die Frage~ Wie man das yon 

1) Gade bezeichne~ den Verl~uf der Wurzeln ais divergirend, weil er 
yon ihrem freien Ende ausgeht. Es scheint uns richtiger, yore Ursprunge 
dieser Wurze]n~ d. h. yon den Spinalganglien aus~ zu rechnem 



465 

uns gefundene Verh~ltniss der Wirbelbogen erkl'Xren soil, ~ miissen 
wir unberiihrt lassen. : 

In unserem Fall haben wir die sehr bemerkenswerthe Beob- 
achtung yon Leonowa best~tigen kSnnen, dass die Muskel-  
fasern - -  t ro tz  der vol ls t~ndigen A b w e s e n h e i t  der mo- 
tor isohen Gang l i enze l l en ,  der  vorderen  Wurze ln  und 
al ler  Wahr sche in l i chke i t  nach auch j edes  The i l s  tier 
motor i sehen  Nervenfase rn  - -  eine normale  Ausb i ldung  
e r r e i ch t  haben. In Uebereinstimmung mit Leonowa  kSnnen 
wit diese Thatsache nicht in anderer Weise deuten, als dass 
der Einfluss  der motor i schen  Nerven  auf  die Ern~hrung 
tier Muskeln nieht  in der f r i ihes ten  En twieke lungsze i t  
vorhanden ist ,  sondern sich erst  sp/i ter  e instel l t .  

In der neurologischen Literatur haben wit eine Beobachtung 
gefunden, die unseres Erachtens fiir diese Schlussfo!gerung 
spricht. Beziiglich eines Falles der oben yon uns abgehandelten 
famili~iren Form der progressiven, spinalen Muskelatrophie hebt 
nehmlich H of fro an n hervor, class, trotz tier sehweren Erkrankung 
der nervSsen Elemente der Vorders~ulen des R[ickenmarks, trotz 
der so starken Degeneration der vorderen Riickenmarkswurzeln 
und der ausgesprochenen, wenn auch nicht so auff/~lligen Dege- 
neration der peripherischen Nerven, sich nut eine ,,einfache" 
Atrophie - -  abgesehen yon wenigen hypertrophischen Fasern --- 
der Muskeln ohne Kernvermehrung, eher mit Kernschwund, so 
lange die Fasern iiberhaupt noch als schmale Gebilde zu er- 
kenned waren, aber mit vSllig gut erhaltener Querstreifung fand. Da 
die betreffende Krankheit heredit~r ist and schon im ersten Lebens- 
jahr auftritt, l~isst sich das yon Hoffm an n hervorgehobene Miss- 
verhKltniss zwischen der ZerstSrung der Nerven- und der Muskel- 
fasern am leiehtesten durch das yon Leonowa und uns nach- 
gewiesene u erkl~iren, dass die ~iuskelfasern w~ihrend des 
Embryonallebens eine vom Einiluss der Nervenfasern unab- 
h~ngige Entwiekelungsf/~higkeit besitzen. 

Die Augen boten in dem Falle yon Gade eine vielfache Miss- 
bildung dar: Mikrophthalmie and Defect des ganzen ,r 
Theils des Auges, wenigstens einerseits. Ver~nderungen dieser 
Art sind weder in den F/~llen yon Leonowa und Hegle r ,  noch 
in dem unsrigen vorhanden gewesen. Auch 5ianz, der eino 
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sorgfiiltigo Untersuchung der Netzhaut in 8 F~illen yon mit 
mehr odor weniger vollst~ndiger Rachischisis verbundener Anence- 
phalie vorgenommen hat, fand in keinem Fall Missbildungen der- 
selben Art, wie Gade. Diesen Befund yon Gade kSnnen 
wir also als eine zufifllige Complication bezeichnen. 

Beziiglich des Auges bietet die ~ e t z h a u t  das haupt- 
s~ichliche Interesse dar. Das Verhalten der S t~bchen und 
Zapfen  ist ein etwas wechselndes gewesen. Gade land diese 
Gebildo gut entwickelt, Leonowa hat an ihrem Platz nut mace- 
rirte Massen, Hegler,  wie wir, nur undeut]icho Bildungen ge- 
funden. Manz hat in 5 Fifllen die Netzhaut in frischem Zu- 
stande untersucht und in s~mmtliehen eine geschlossene Lage 
yon St[ibchen und Zapfen, nur mehr odor weniger gut conser- 
virten, nachgewiesen. Wenn wir einerseits die in allen F~illen nor- 
male Entwickelung der ~iusseren KSrperschicht in Betraeht zieben, 
andererseits die grosse Empfindliehkeit dieses Terminalapparates 
bedenken, so seheint uns die Annahme berechtigt, dass die St~b- 
chert und Zapfen cons tan t  normal  odor fast  normal 
en twicke l t  gewesen sind. 

In den s~immtlichen citirten Fi411en (zu welchen noeh ein 
yon Wahl  beschriebener Fall hinzuzuffigen ist), wie auch in 
dem unsrigen, hat j ede  Spur der Ne rven fa se r sch i ch t  der 
N e t z h a u t  gefehlt  und in den Sehnerven sind n iemals  
Nervon fasern nachgewiesen worden. VSllige Uebereinstim- 
mung zeigen aueh diese s~mmtlichen F~lle darin, dass unzwei- 
den t ige  Gangl ienze l len  in der  G a n g l i e n z e l l e n s c h i c b t  
n iemals  nachgewiesen  worden sind. 

Die f ibr igen Schiehten  der Ne tzhau t  sind immer 
normal  gefunden worden. 

Wir sind demnach durch diese kritische Darlegung zu dem 
Schlusse geffihrt worden~ dass die Befunde bei tier Untersuchung 
der Netzhaut an einfaeher und an mit Amyelie verbundener 
Aneneephalie constant sind, and zwar in der Weise~ dass nut die 
Nervenfasern- and die Ganglienzellenschichten gefehlt haben. 
Diese Thatsaehe kSnnen wir offenbar mit yeller Bereehtigung 
aueh so ausdriicken, dass ein Sys t emde fe c t  der Netzhaut 
sich vorfindet, and zwar in der Weise~ dass die Neu rone  
e r s t e r  und zwei ter  Ordnung normal  ange leg t  and ent- 
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wicke l t  worden  s ind,  d ie jen igen  d r i f t e r  aber ganz 
fehlen;  ebenso Wie wit vorher in Bezug auf das Rfickenmark 
und das verl~ngerte Mark das V o r h a n d e n s e i n  e ines  Sys tem-  
defects  als hSehst  wahrsche in l i ch  nachgewiesen  haben. 
Was die Netzhaut betrifft, so kSnnen wit diesen Schluss 
mit noeh grSsserer Bestimmtheit ausspreehen. 

Es ist wohl kaum nSthig, auch bier hervorzuheben, dass 
die F e s t s t e l l u n g  e i n e s S y s t e m d e f e e t s i n  d e r A n l a g e  der 
INetzhaut den T h e o r i e n  yon ~usseren,  m eehan i s chen  
U r s a o h e n  der be t re f fenden  Missb i ldung in ganz be- 
s t i m m t e r  Weise  widerspr icht .  Die Entwickelung der 
sonstigen Theile der Netzhaut zeigt deutlich, dass die Augen- 
blasen in normaler Weise angelegt worden sind. Welehe ~ussere 
Ursache h~itte danach unter Schonung der Kiirnerschichten die 
Ganglienzellenschieht zerstSren kSnnen? Der beobachte te  
Sys t emde fee t  der N e t z h a u t  liisst sieh of fenbar  nur mit  
der A n n a h m e  e iner  f eh l e rha f t en  Anlage als Ursache  
der Missbi ldung i n U e b e r e i n s t i m m u n g  bringen. Dievon 
Reckl inghausen  bez~iglich der Rachischisis und den verwandten 
Missbildungen vorgeschlagenc Auffassung, naeh weleher diese 
fehlerhafte Anlage in dem Blastoderm zu suchen wiire, l~isst sieh 
in Bezug auf den Defect in der hTetzhaut nicht vertheidigen, 
well siimmtliche yore Blastoderm entstammende Bildungen 
im Auge in normaler Weise entwickelt sind. Daher  sind wir 
a u c h h i e r z u d e r A n n a h m e e i n e r f e h l e r h a f t e n A n l a g e d e s  
M e d u l l a r b l a t t e s  se lbs t  mit  N o t h w e n d i g k e i t  geffihrt  
worden. 

Die Untersuchungen der Netzhaut geben keine Aufschliisse 
fiber die vorher abgehandelte und noeh unentsehiedene Frage, 
ob diese fehlerhafte Anlage durch irgend welche ehemische 
Ver~nderung der Nahrungsfiiissigkeiten des Embryo hervor- 
gerufen ist, oder ob sic - -  was uns wahrseheinlicher erseheint 

vom Keime selbst herstammt. 
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