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ferner der von Leboucq durch die Section festgestellten That-
sache des Vorhandenseins wohlgebildeter Dia- und Epiphysen in
jedem Segment und endlich der in unserem 2. Falle constatirten
gleichen Linge beider Zeigefinger "trotz einseitiger Usberzahl
nicht aufrecht erhalten.

Ohne dass uns bisher eine Erklirung des Zustandekommens
solcher iiberzihligen Bildungen zu Gebote stinde, miissen wir uns
damit begniigen, festzustellen, dass ‘es sich in diesen Fillen um
eine ererbte Neigung zu intrauterinen Spaltbildungen im Bereiche
der 1. Phalanx mit selbstindiger Weiterentwickelung der ge-
spaltenen Theile gehandelt habe.

XXTI.

Beitriige zur Kenntniss des Nervensystems und
der Netzhaut bei Anencephalie und Amyelie.

(Aus den pathologisch-anatomischen und anatomischen Instituten der Uni- -
versitit Lund.)

Von Karl Petrén, und ‘Gustaf Petrén,

Docenten an der Universitit Lund, Assistenten am anatomischen Institut Lund.

(Schluss von 8.379.)

(Mit 2 Textabbildungen.)

Wir wollen jetzt die friiheren mikroskopischen Untersuchun-
gen des centralen Nervensystems bei Anencephalie in’s Auge
fassen, um herauszufinden, inwieweit die von uns "erhaltenen
Befunde auch in der Beschreibung derselben erwihnt worden
sind. Das weitaus griosste Material ist von Schiirhoff mitge-
theilt worden. Er hat nehmlich 9 Fille mikroskopisch unter-
sucht, von denen jedoch nur zwei (VI und VII) sich auf
einem Entwickelungsstadium befanden, das demjenigen unserer
Fille etwa entsprach; in den 7 anderen hatte das centrale
Nervensystem eine weit betrichtlichere Ausbildung erreicht, so
dass sogar das verlingerte Mark ziemlich gut entwickelt war.
Weiter haben Leonowa, Arnold, Darvas und Bulloch je
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einen Fall beschrieben, von denen jedoch nur der von Bulloch
ein so wenig entwickeltes Nervensystem darbot, wie die von uns
untersuchten Fille.

Diese simmtlichen Verfasser haben -die - relativ gute Ent-
wickelung der Hinterstriinge und des grossten Theils der grauen
Substanz, insbesondere der Vorderhdrner, beobachtet. Dies er-
giebt eine Bestidtigung des von uns oben formulirten
Gesetzes, dass die Neurone erster Ordnung normal an-
gelegt werden. Die Reihe der Beweise dafiir hat aber frither
eine Liicke dargeboten, indem man dem Zustande der Spinal-
ganglien keine Aufmerksamkeit widmete. Eine Ausnahme findet
man nur in der Beschreibung des einen der Schiirhoff’schen
Fille, wo die Spinalganglien an einem Stiicke (aus dem Halsmark)
durch den Schnitt getroffen waren; es wird angegeben, dass sie
nichts Auffallendes zeigten. '

In der etwas &lteren Literatur giebt es aber eine Angabe,
die der Aufmerksamkeit der spiteren Untersucher entgangen
-zu sein scheint. Manz, der mehrere Fille von Anencephalie (zum
Theil auch mit Amyelie complicirt) untersucht hat, erwihat
nehmlich, dass ,die Untersuchung der Spinalganglien Nerven-
zellen in grosser Zahl und von normalem Bau ergab“.

Durch unsere Untersuchungen haben wir das Verhalten der
Spinalganglien an zahlreichen, verschiedenen. Stellen nachge-
wiesen, und wir konnen jetzt das constante Vorkommen
einer normalen Entwickelung der Spinalganglien bei
Anencephalie als sicher festgestellt betrachten.

In allen hiehergehérigen Fillen hat man dagegen ein
fast vélliges Fehlen der Vorder-Seitenstringe und besonders
der Pyramidenbahnen beobachtet. Nur Arnold, dessen Fall
doch eine verhéltnissmissig betrdchtliche Entwickelung des Ge-
hirns zeigte, glaubt annehmen zu kénnen, dass das Felhlen der
Pyramidenbahnen nicht als ein vollstindiges, sondern nur als
ein theilweises zu definiren sei. Die von ihm fiir diese Be-
hauptung gegebenen Griinde scheinen jedoch nicht véllig beweis-
kraftig zu sein. Besonders wollen wir hervorheben, wie der
Umstand, dass es auf den von den Pyramidenbahnen sonst ein-
genommenen Feldern vereinzelte Nervenfasern giebt, nicht als
ein Grund fir die partielle Entwickelung dieser Bahnen ange-
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fiihrt werden kann, weil wir jetzt wissen, dass an diesen Fel-
dern vereinzelte Nervenfasern anderen Ursprunges als die Pyra-
midenfasern normal vorkommen. Diese Beobachtung widerspricht
dempach unseres Erachtens nicht dem bei allen sonstigen
Untersuchungen gefundenen Verhalten, dass die mo-
torischen Neurone zweiter Ordnung fehlen.

Es bleibt noech die sehr interessante Frage nach dem Verhalten
der sensorischen Neurone zweiter Ordoung zuriick. Unter den
diesen Neuronen zugehdrenden Ganglienzellen im Rickenmarke
sind die in den Clarke’schen Sdulen befindlichen diejenigen,
deren Zustand man am leichtesten feststellen kann, Wir haben
oben berichtet, dass wir in den Féllen I und II, den einzigen,
in welchen der Zustand der umliegenden Theile des -Riicken-
marks eine gute Ausbildung der Clarke’schen Siulen erwarten
liess, keine diesen Bildungen zugehérenden Ganglienzellen haben
finden kionnen. Schiirhoff hat in einem seiner Fille diese Sdule
in normaler Weise vorhanden gefunden. Nur in zwei der sonstigen
8 Fille, in denen das Riickenmark von ihm untersucht wurde,
waren am Orte der Clarke’schen Sdule vereinzelte Ganglien-
zellen zu beobachten, in den iibrigen Fallen gar keine. "Auch
Leonowa und Bulloch haben das Fehlen der betreffenden
Bildungen nachgewiesen. Darvas hat in der Beschreibung
soines Falles ihren Zustand gar nicht erwdhnt. Nur Arnold
giebt an, sie normal entwickelt gefunden zu haben.

Wir kommen jetzt zu der Frage nach dem Verhalten der
von den Ganglienzellen der Clarke’schen Siulen stammenden
Kleinhirnseitenstrangbahn. Vorher wollen wir aber in diesem
Zusammenhange einer Angabe von Loewenthal in Bezug auf
den Ursprung dieser Bahn einige Aufmerksamkeit widmen. Die-
ser Verfasser berichtet nehmlich, dass er nach experimentellen
Liisionen des hinteren, lateralen Theiles des Riickenmarks, und
zwar auch in seinem allerobersten Theile, bei Hunden und Katzen
das Auftreten einer ausgesprochenen Atrophie der Ganglienzellen
der Clarke’schen Siulen nachgewiesen habe. Ferner giebt er an,
dass die Kleinhirnseitenstrangbahnen zu gleicher Zeit nur eine
missige Schrumpfung zeigten. Auf Grund dieser Beobachtung
‘behauptet er mit Bestimmtheit, dass diese Bahnen nicht von den
Ganglienzellen der Clarke’schen Siulen ihren Ursprung nehmen.
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Wie man siebt, geriith er durch diese, auf seinen Experimenten
fussende Schlussfolgerung in volligen Widerspruch zu der jetzt
allgemein herrschenden Auffassung von dem Ursprunge dieser
Bahnen.

Was die Deutung seiner Experimente betrifft, so mag es
wohl erlaubt sein, die nahe liegende Moglichkeit zu erwagen,
dass die Atrophie der Ganglienzellen der Clarke’schen Siulen die
Folge einer retrograden Degeneration der von ihnen aufsteigenden
Bahnen sei, die durch den experimentellen Eingriff verletzt
wuorden. Diese unsere Annahme ist um so wahrscheinlicher, als
Loewenthal seine Experimente an sehr jungen Thieren ausge-
fihrt hat, bei welchen bekanntlich die retrograde Degenera-
tion leichter eintritt. Beziiglich der Angabe von Loewenthal,
dass er die Atrophie der Zellen der Clarke’schen Siulen auch in
einem Falle, wo ,die Kleinhirnseitenstrangbahn nur an zwei
Stellen in kaum nennenswerther Weise beriihrt war®, beobachtet
hat, mag es berechtigt sein, eine weitere Bestéitigung abzuwarten.

Andere Beobachtungen, welche die betreffende Ansicht von
Loewenthal stiitzen kénnten, haben wir in der Literatur nicht
finden konnen, und wenn man sich die grosse Anzahl von That-
sachen verschiedener Art vergegenwiirtigt, welche fiir die heutige
Auffassung von dem Ursprunge der Kleinhirnseitenstrangbahn
aus den Ganglienzellen der Clarke’schen Siulen sprechen, so kann
man sich mit vollem Recht gegen die Auffassung von Loewen-
thal abweisend verhalten.

Kehren wir jetzt zu der Frage nach dem Verhalten der Klein-
hirnseitenstrangbahn bei der Anencephalie zuriick. In den von
uns studirten Fillen haben wir das Vorkommen dieser Bahn nicht
nachweisen kdnnen. In Bezug auf den Zustand dieser Bahn
driickt sich Schiirhoff in den epikritischen Bemerkungen iiber
seine Fille in widersprechender Weise aus. So sagt er einmal
(S. b2), dass ,die Kleinhirnseitenstrangbahn in allen Fillen ver-
kleinert war, und zwar in wenig schwankender, nicht sehr starker
Weise“; an anderer Stelle (S. 67) spricht er von ,der starken
Reduction der Fasern (nehmlich dieser Bahn) in den Fillen 1—5
und 8 und ihrem Fehlen bei dem 6 und 7 Hemicephalen®.
Durchmustert man aber die Beschreibung der Fille dieses Ver-
fassers, so findet man Angaben, die mit dem zuerst citirten



442

Ausspruche gar nicht ibereinstimmen; im Falle III: ,Die KI.
S. Str. B. nur sehr schwach ausgebildet“; im Falle V: die KL
S. Str. B. ist nur durch schwache Biindel vertreten®; im Falle VI:
,die KL 8. Str. B. ist eben so wenig wie die Clarke’sche Siule
_auffindbar®; im Falle VII: ,eine Kl. S. Str. B. ist mit Sicherheit
eben’ so wenig nachweisbar, wie die Clarke’sche Siule“. Wir
miissen also annehmen, dass die Entwickelung dieser Bahuen in
den Fillen von Schiirhoff sehr mangelhaft gewesen ist, und
zwar auch dann, wenn wir dié von dem Verfasser gemachte
Annahme gelten lassen wollen, dass die am Platze der betreffen-
den Bahnen angetroffenen Nervenfasern thatsichlich diesen Bah-
nen entsprachen. Diese Annahme scheint uns aber immer etwas
zweifelhaft bleiben zu miissen, weil die Ganglienzellen der Clarke’-
schen Saulen im Allgemeinen vollstindig gefehlt haben. Leonowa
und Bulloch haben in ihren Fillen diese Bahnen nicht ent-
wickelt gefunden. Nur Darvas erwihnt in aller Kiirze, dass .
die aufsteigenden Kleinhirnbahnen vorhanden waren; aus der bei-
gefiigten Figur scheint jedoch hervorzugehen, dass diese Bahnen
in ihrem Umfange reducirt waren. Arnold giebt an, dass die
betreffenden Bahnen in- seinem Falle ,in der Entwickelung
zuriickgeblieben waren“. Durch diese Beobachtung wird es
wahrscheinlich gemacht, dass auch in dem Falle von Arnold
die Ganglienzellen der Clarke’schen Sadulen nicht normal ent-
wickelt gewesen sind; eine Andeutung davon giebt auch der
Verfasser, da er erwihnt, dass ,die Clarke’schen Saulen an der
einen Seite etwas diinner und #rmer an Zellen, als an der
anderen sind“.

Wir werden also zu dem Schlusse gefiihrt, dass die be-
treffende Abtheilung der sensorischen Neurone zweiter
Ordnung, nehmlich die Ganglienzellen der Clarke’-
schen Siulen und die Kleinhirnseitenstrangbahn, bei
Anencephalie fast immer vollstindig oder doch bei-
nahe vollstindig fehlt. Eine Ausnahme bilden nur die Fille
von Arnold und von Darvas, in denen wir indessen eine Re-
duction der betreffenden Theile annehmen kénnen. Auch zeigten
diese Fille eine relativ betrichtlichere Entwickelung des Gehirns,
weshalb wir dieselben vielleicht nicht mit vollem Recht als
Anencephalie bezeichnen koénnen. '
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Die anderen im Riickenmark vorhandenen, den sensorischen
Neuronen zweiter Ordnung zugehdrigen Bahnen, nehmlich die
Gower’sche und auch die von Edinger angenommene gekreuste
Bahn im Vorderseitenstrangreste, waren, wie wir schon in der
Epikrise des ersten Falles hervorgehoben haben, nicht in solcher
Weise angeordnet, dass ihr Zustand sich mit derselben Deutlich-
keit, wie derjenige der Kleinhirnseitenstrangbahn, feststellen ldsst.
Der einzige Verfasser, der sich iiber den Zustand dieser Bahnen
ausspricht, ist Schiirhoff. Er sagt nehmlich (8. 67): ,es war
nur der aus den Riickenmarkszellen stammende, in den Vorder-
seitenstriingen verlaufende Antheil (nehmlich die Bahn der
sensorischen Neurone zweiter Ordnang, zu welchen Schiirhoff
“die Kleinhirnseitenstrangbahn nicht rechnet) vorhanden: wenig-
stens zeigte sich an keiner Stelle des betreffenden Areales ein
Ausfall®. Diesen Modus, Schlussfolgerangen zu ziehen, miissen
wir ‘mit Bestimmtheit zuriickweisen. Die ganzen Vorderseiten-
stringe, also auch das Gebiet, in welchem die Fasern der
Edinger’schen Bahn zerstreut liegen, eingerechnet, waren nehm-
lich in hohem Maasse reducirt; in welcher anderen Weise konnte
man wohl erwarten, dass der ,Ausfall* dieser Bahnen, die nir-
gends ein Sammelfeld einnehmen, sich zeigen sollte?

Den citirten Ausspruch von Schiirhoff kénnen wir demnach
als nicht geniigend begriindet bezeichnen, und wenn auch anderer-
seits keine ganz sichere Beobachtung iiber das Verhalten der
betreffenden Bahnen vorgebracht worden ist, so miissen wir es doch-
auf Grund der sehr rudimentéren Entwickelung der ganzen Vorder-
sietenstringe, auch in Bezug auf die frither mitgetheilten, mikro-
skopisch untersuchten Fille von Anencephalie, als sehr wahrschein-
lich annehmen, dass der betreffende Antheil der sen-
sorischen -Neurone zweiter Ordnung, nehmlich die
Gower’schen und Edinger’schen Bahnen, niemals an-
gelegt worden ist. Da die gekreuzte Edinger’sche Bahn sich
im verlingerten Mark in die Schleife direct fortsetzen sollte, so
.giebt auch der zugleich erwihnte Zustand der Sehleife in den
Schiirhoff’schen Fillen einen ganz bestimmten Grund gegen die
oben citirte Ansicht desselben Verfassers ab.

Im verlingerten Mark treten bekanntlich noch andere Ab-
theilungen der sensorischen Neurone zweiter Ordnung auf, nehm-
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lich die Ganglienzellen der Hinterstrangkerne, deren Axen- -
cylinder — wenigstens zum grossen Theil — in die Bildung

,der Schleife eintreten). In unseren Fillen, wie auch in den-

jenigen von Bulloch, war ja nichts von diesen Theilen zu

finden, weil das verlingerte Mark iiberhaupt fehlte. In der

Mehrzahl der friilher mitgetheilten Fille hatte dagegen das ver-

langerte Mark eine ziemliche Entwickelung erreicht. Schiirhoff
spricht sich dariiber in folgender Weise aus: ,Die Hinterstrang-

kerne waren in allen Fillen — -— — stark verkleinert gegen--
iber dem Controlpriparate. Arm auffallendsten war aber ausser-

- dem die ausserordentlich geringe Anzahl von Ganglienzellen in

denselben; dies musste in allen Fillen sofort in die Augen

springen. — — Die Schleifenbahn erreichte in allen Fillen im

Gegensatze zu den starken Hinterstringen nur einen &usserst ge-

ringen Umfang und bestand nur aus wenigen Fasern.“ Leonowa

hat das Fehlen der Hinterstrangkerne nachgewiesen; die Schleife

war ,wenigstens sehr reducirt®.

Bei Arnold finden wir {olgenden Ausspruch: ,Die Kerne
der Hinterstringe traten schon makroskopisch als kuglige Er-
hebungen hervor; um so bemerkenswerther ist die geringe Ent-
wickelung der Schleife“. Dies wird weniger sonderbar, wenn man
beachtet, dass der Verfasser an anderem Orte hervorhebt, dass
die Ganglienzellen der genannten Kerne ,nicht sehr deutlich
sind“. Wir haben bei dem Verfasser keine anderen Angaben hier-
iiber finden kinnen, doch betont er, dass die Bahnen der Hinter-
stringe von den Kernen ab nach oben abnahmen. Waren diese
Partien hier zum Theil ausgebildet, so wire dies ja in Ueber-
einstimmung mit- der vorhandenen Entwickelung der Clarke’schen
Siulen und der iiberhaupt grésseren Ausbildung des Gehirns in
diesem Fall. Wir finden demnach, dass die betreffende Ab-
theilung der sensorischen Neurone zweiter Ordnung,
also die Ganglienzellen der Hinterstrangkerne und die

) Wir lassen hier die Frage, iiber welche der Eine von uns sich unlingst
ausgesprochen hat (K. Petrén, Deux cas de tabes avec ophthalmo-
plégie externe ete. Nord. med. Archiv. 1897. No. 27), unerwihnt, nehm-
lich ob ein Theil der Axencylinder von den Ganglienzellen der Hinter-
strangkerne einen anderen Verlauf als zur Schleife hat, weil diese
Frage in diesem Zusammenhange kein besonderes Interesse hat.
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Schleife, in allen Fillen, die mit Recht als wahre Anencephalie
bezeichnet werden konnen, entweder gar nicht oder nur
sehr wenig entwickelt gewesen ist.

Es giebt endlich eine noch nicht erwihnte Abthellung der
sensorischen Neurone zweiter Ordnung, nehmlich die Kerne der
sensorischen Cranialnerven und die von ihnen. stammenden,
aufsteigenden Bahnen. Die von uns studirten Fille miissen
wir hier wegen des vélligen Fehlens des verlingerten Marks
ausser Betracht lassen. In dem von Leonowa mitgetheilten
Falle war der sensorische Vaguskern nicht vorhanden, derjenige
des Hypoglossus dagegen gut entwickelt. Darvas schildert, wie
die gemeinsame, sensorische Glossopharyngeus-Vaguswurzel, die
bekanntlich dem Ganglion petrosum entstammt, also den
Neuronen erster Ordnung angehdrt, nur auf ein aus Glia be-
stehendes Gebiet stiess, d. h. der sensorische Vaguskern fehlte.
Die -Hypoglossuskerne dagegen waren gut entwickelt. Arnold
bemerkt, dass er ,iber die Kerne des Glossopharyngeus und
Vagus ganz bestimmte Angaben nicht zu machen vermochte,
weil sie sich in dem von Blutungen und Gefissen durchsetzien
Gewebe nicht abgrenzen liessen®. Schiirhoff giebt an, dass der
Vaguskern in den Fillen 6 und 7 nur schwach angedeutet, in
2, 4 und 5 vermindert, in den anderen aber in normalem Zu-
stande vorhanden war. Dabei ist jedoch zu bemerken, dass
Schiirhoff, so weit wir haben finden k&nnen, nirgends den Zu-
stand der Ganglienzellen dieses Kernes ausdriicklich erwihnt.

Es ist sogleich ersichtlich, dass, wenn Schiirhoff wirklich
in den angegebenen Féllen das Vorkommen ausgebildeter Ganglien-
zellen in dem sensorischen Vaguskerne constatirt hat, dies eine
Ausnahme von dem sonst beobachteten Fehlen der sensorischen
Neurone zweiter Ordnung wire, welches Fehlen doch, wie oben
hervorgehoben ist, von anderen Verfassern auch in Bezug auf
diesen Kern nachgewiesen worden ist.

Durch diese Auseinandersetzung haben wir das,
wenn auch vielleicht nicht ohne jede Ausnahmbe,
doch fast fiberall giiltige Gesetz fiir die Entwickelung
des Nervensystems bei Anencephalie feststellen kénnen,
dass die Neurone erster Ordnung normal, diejenigen
zweiter aber gar nicht angelegt werden. ’

Archiv f. pathol. Anat. Bd. 151 Htt. 3. : 30
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Es bleibt uns nur noch ein Theil des Riickenmarks dibrig,
dessen Verhalten wir bisher unerwihnt gelassen haben, nehm-
lich die Seitenhorner. Es ist uns gelungen, diese Theile
mit der in ihnen vorhandenen Ganglienzellengruppe trotz der
umgebenden, nahe angrenzenden grossen Blutungen in unserem
ersten Falle in leidlich gut ausgebildetem Zustande nachzu-
weisen. Die in den anderen Fillen erhaltenen Priparate ge-
statten uns nicht, ein bestimmtes Urtheil iiber den Zustand
dieser Gebilde abzugeben. Arnold und Darvas machen iiber
diesen Punkt keine Angaben. Bulloch berichtet, dass die Seiten-
hérner im Brustmark nur angedeutet waren, und dass keine Gan-
glienzellen in ihnen beobachtet wurden. In der Beschreibung von
Leonowa wird erwiihnt, dass die Seitenhdrner im Lendenmark
fehlten (vergl. unten), nach oben aber hervortraten, dass ,sie schon
auf der Hohe der Halsanschwellung, wenn auch nicht bedeutend,
entwickelt sind, doch deutlich genug, um aus der allgemeinen
Masse der grauen Substanz abgetheilt zu sein.“ Hier kamen
auch Ganglienzellen zum Vorschein. Schiirhoff berichtet, dass
er in mehreren Fillen im Lendenmark die Nichtentwickelung
der Seitenhrner mit der zugehdrigen Gruppe von Ganglienzellen
beobachtet hat. Im Brustmark waren dagegen die Seitenhdrner
vorhanden und in den geniigend gut conservirten Fillen waren
Ganglienzellen hier stets nachweisbar. In seiner Epikrise spricht
sich dieser Verfasser weiter dahin aus, dass die Ganglienzellen
des. Seitenhorns im Lendenmark wahrscheinlich ihre Fasern zu
den Muskeln der Zehen senden, dass demnach das Fehlen
der betreffenden Ganglienzellengruppe viélleicht in Zusammen-
hang mit sonst nicht beobachteten (und sogar nicht nachgesuchten)
Anomalien dieser Muskeln zu setzen sein konnte.

In Bezug auf. diese Schliisse muss zuerst hervorgehoben
werden, dass.die Muskeln der Zehen nach der jetzt allgemein
angenommenen Auffassung vom Sacralmark und vom fiinften,
nicht aber von den hoheren Lendennerven inmervirt werden
(Edinger, Leyden und Goldscheider). Weiter miissen wir
bemerken, dass die Seitenhorner bekanntlich weder im Lenden-,
noch im unteren Brustmark deutlich hervortreten, sondern erst
im oberen Brustmark ihre eigentliche Ausbildung erreichen.

' Wir kénnen folglich die Angaben von Schiirhoff in der
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Weise auslegen, dass die Seitenh&rner normal entwickelt waren.
Das vbélilige Fehlen dieser Bildung ist also nur in dem Falle von
Bulloch sicher festgestellt worden und die Annahme, dass das
Seitenhorn bei Anencephalie im Allgemeinen zur Ent-
wickelung kommt, scheint uns berechtigt zu sein. Es ist sogar
ersjchtlich, dass, wenn man von dem oben aufgestellten Gesetz
fir die Entwickelung des Nervensystems bei Anencephalie aus-
geht, das Vorhandensein der Ganglienzellengruppe in den Seiten-
hérnern in diesen Fillen daftr spricht, dass diese Zellen den
motorischen Neuronen erster Ordnung oder vielleicht
Commissuralbahnen angehdren.

Wir kommen jetzt zu der Frage, ob wir die Ursachen der
nachgewiesenen Begrenzung in der Anlage des Nervensystems in
diesen Fillen auffinden kénnen. Das Fehlen der Clarke’schen
Saulen ist ja, wie wir oben hervorgehoben haben, schon mehrmals
vorher beobachtet worden. Ueberhaupt ist es auffillig, dass dies
bei der ersten Befrachtung befremdende Verhalten nicht noch
mehr dié Aufmerksamkeit der Forscher auf sich gezogen hat. "
Es darf nehmlich nicht vergessen werden, dass es sich um eine
Ganglienzellengruppe handelt, die inmitten des sonst in der
Hauptsache normal entwickelten Riickenmarks liegt, und die doch
nahezu constant ganz fehlt. Diese Nichtentwickelung der Clarke’-
schen Siulen (wie ebenso der Kleinhirnstrangbahn) konnen wir
nicht als eine retrograde Degeneration, d. h. als Folge der
Zerstorung des Kleinhirns auffassen, weil eine solche aus den-
selben Griinden (d.h. der Zerstérung des verlingerten Marks)
auch die Hinterstringe und die Spinalganglien umfasst haben
miisste. Ks ist deshalb ersichtlich, dass die Annahme irgend
eines schidlichen, #usseren, mechanischen Factors unméglich
das Zustandekommen dieser Zustinde erkliren kann. Zwar
wissen wir aus der Embryologie, dass der Hals der Hinter-
horper, die. Clarké’schen S#ulen und die hintere Partie der
Seitenstringe, wo spiiter die Seiten-Pyramidenbahnen und die
Kleinhirn-Seitenstrangbahnen zum Vorschein kommen, d. h. in
der Hauptsache eben die Theile des Riickenmarks, die bei der
Anencephalie niemals zur Entwickelung kommen, einen gemein-
samen Ursprung, nehmlich aus dem Schaltstiicke der Wand des
embryonalen Medullarkanales haben (Dejerine). Die Annahme

30* ‘
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eines #usseren, mechanischen Einflusses, der eben das Schalt-
stiick des embryonalen Medullarrohres in seiner ganzen Lingen-
ausdehnung zerstort hatte, lisst sich aber nicht gut machen.
So bleibt unseres Erachtens nichts Anderes dbrig,
als das fast constante Vorkommen derselben Be-
grenzung in der Anlage des Nervensystems damit
zu erkliren, dass es sich um einen Systemdefect
handelt.

In unseren simmtlichen Féllen- haben wir Blutongen im
Riickenmarksgewebe gefunden, die von unten nach oben an Um-
fang zunahmen und in den verschiedenen Fillen sich mehr oder
weniger weit nach unten erstreckten. Sie sind vorher erwihnt
worden. Schiirhoff spricht sich in Bezug auf die Blutungen
folgendermaassen aus: ,In den Schnitten durch die Riickenmarke
der verschiedenen Fillle fanden sich mehr oder weniger zahlreiche
Blutungen, deren Menge und Grosse im Allgemeinen um so grosser
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 anch nur in spérlicher Menge, im
verlingerten Mark auf. Weiter bemerkt Schiirhoff, dass die
Blutungen in der Medulla oblongata fast durchweg von viel
grésserem Umfange waren, als im Riickenmark, was auch aus der
Beschreibung der Fille deutlich hervorgeht. Arnold erwihnt
das Auftreten von Blutungen im Halsmark, die nach oben an
Umfang zunahmen. Die anderen Verfasser dagegen machen
keine Angaben iiber das Vorkommen von Blutungen, was jedoch
den Schluss, dass solche nicht da gewesen seien, nicht berechtigt.
Im Gegentheil kénnen wir als sehr wahrscheinlich annehmen, dass
Blutungen im Riickenmark bei Anencephalie fast immer
vorkommen und von oben nach unten an Umfang con-
stant abnehmen. Wir haben schon oben die Griinde ausein-
andergesetzt, weshalb wir diese Blutungen als den Ausdruck
einer von unten nach oben stetig abnehmenden Wachsthums-
energie der angelegten Theile des Riickenmarks auffassen.

In einem Falle von partieller Rachischisis, mit Hydrocephalus
und grossem Nabelbruch complicirt, haben wir im Riickenmark
Blutungen nachgewiesen, die sich etwa wie diejenigen der Anen--
cephalie verhielten. Eine kurze Schilderung folgt hier:
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Mannlicher- Fotus. Korperlinge 35 em. . Der Kopf vergrissert, misst
an seinem grissten Umfange 34 cm. Es giebt auch grosse, micht ossificirte
Zwischenriume zwischen den deckenden Knochen des Cranium. Nabelbruch
wit umfangreicher Eventration. Die Extremitéten deformiri.

Die Wirbelsiule ist in ihrem hinteren Theile nach hinten gespalten.
Von der Spitze des Krouzbeins und in einer Ausdebnung von .4 cm nach
oben, d. h. bis zu etwas oberhalb der Spin. iliae post. super. fehlt nehmlich
die Haut und eine briunliche, halbfliissige, schleimige, die hintere Seite
der Wirbelkdrper deckende Masse liegt frei und unbedeckt. Die Wirbelsiule
oberhalb dieser Partie ist normal entwickelt.

Die erwihnte Masse, wie. auch das weiter nach oben ge-
legene Riickenmark wurden mikroskopisch untersucht.

Bei Durchmusterung von Querschnitten aus der weichen
Masse im Gebiete der Rachischisis selbst waren wir nicht wenig
erstaunt, als wir Nervengewebe in einer Anordnung fanden, die
seinen Ursprung aus dem Riickenmark deutlich erkennen liess.
In der fiir unsere Kenntnisse von hiehergehdrenden Missbildungen
grundlegenden Arbeit von Recklinghausen wird es nehmlich
so geschildert, als wenn man bei der partiellen Rachischisis im
Grunde der offenen Wirbelrinne zwar Nervengewebe, und zwar
sowohl Nervenfasern als Ganglienzellen, wenn auch nur in spir-
licher Zahl, nachweisen kdnne, aber nur als eine in den Maschen
des hier befindlichen, sehr stark entwickelten Gefissnetzwerkes
ganz unregelmissig zerstreute Substanz.

In unserém Falle aber erscheint etwa in der Mitte der be-
treffenden Masse der Centralkanal mit einer gut entwickelten
Epithelbekleidung ausgestattet. Er besitzt zwar die Form einer
sagittal gerichteten Spalte, offnet sich aber nicht nach hinten.
Seitwirts vom Medullarkanal sind -die Vorderhrner mit ihren
grossen, wenn auch ziemlich stark zerfallenden Ganglienzellen
ganz sicher zu erkennen.. Ihr Gehalt an Gefissen und zwar
besonders an Capillaren ist ganz colossal. Die Hinterhorner
dagegen treten nicht in ganz deutlicher Weise hervor, und wenn
auch das Riickenmark ziemlich stark in der Querrichtung ausge-
zogen ist, so ist doch seine Anordnung in Form einer Platte nicht
so aaffillig, wie wir sie in Bezug auf den obersten Theil des
Halsmarks in unseren Fillen I und IV von Anencephalie geschil-
dert haben. Die Wurzeln sind in gut entwickeltem Zustande vor-
handen. In den weichen Hiuten, die das vorliandene Riicken-
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marksgewebe umgeben, giebt es stark erweiterte Gefiisse und
ganz colossale Blatungen.

Dieser Fall lehrt uns demnach, dass das Riickenmark am
Orte einer partiellen Rachischisis eine, wenn auch nicht normale,
so doch weit bessere Entwickelung erreichen kann, als es von
‘Recklinghausen beobachtet worden ist.

Am oberen Ende der Wirbelspalte hat sich die Anordnung
des Riickenmarksgewebes dahin gedndert, dass die dussere Form.
des Organs, gleichwie seine Eintheilung in graue und weisse
Substanz, in ziemlich normaler Weise hervortritt. Die Gefisse
sind auch hier sehr zahlreich und es giebt ausgedehnte Blutungen
im Riickenmark.

In Bezug auf das Riickenmark oberhalb der Wirbelspalte
wollen wir in Kiirze Folgendes erwihnen: Ziemlich grosse und
zahlreiche Blutungen sind in der ganzen Ausdehnung des Organs
vorhanden, zuweilen ftiber den Querschnitt fast gleichformig
vertheilt, an anderen Orten aber an der Peripherie am meisten
ausgesprochen.  Der Gehalt an Gefissen ist iberall vermehet.
Die Form des Riickenmarks, gleichwie die Eintheilung des Quer-
schnitts in graue und weisse Substanz, sind fast normal. So
sind auch die Seitenstringe ziemlich gut entwickelt. Am Orte
der Clarke’schen Siulen liessen sich Ganglienzellen nachweisen,
doch haben wir an keinem der untersuchten Stiicke diese
Granglienzellengruppe in so reichlicher - AusbHdung angetroffen,
als im pormalen Riickenmark. Es ist aber zu bemerken, dass
auch die Ganglienzellen der Vorderhdrner nirgends in gut aus-
gebildetem Zustande vorhanden waren, wie es auch an NissI’schen
Priparaten deutlich hervortrat. _

Jedenfalls ist der Unterschied im Verhalten der Seiten-
stringe und der Clarke’schen Séulen in diesem Falle, beim Ver-
gleich mit demjenigen bei der Anencephalie, anffillig,

Spinalganglien sind in mehreren Schnitten angetroffen wor-
den; sie zeigen gar keine Abweichung von normalen Verhilt-
nissen.

Wirchaben hier diese kurzen Angaben iiber das Verhalten
des Riickenmarks gemacht, weil in der sonst so vollstindigen
Beschreibung simmtlicher hiehergehérigen Missbildungen von
Recklinghansen die Frage nach dem Zustande des Riickenmarks
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“ober-, bezw. unterhalb der Rachischisis oder der Cystenbildungen
fast gar nicht erwdhnt wird. Nur in Bezug auf einen Fall
(nehmlich XIIT) von Myelomeningocele sacralis giebt er an, dass
der Brusttheil des Riickenmarks von einem sehr zellen- und
gefiissteichen Gewebe eingenommen (oder vielleicht eher ersetat)
war, in dem keine markhaltigen Nervenfasern sich entdecken
liessen. Die weissen Stringe traten erst im Halsmark auf.

Inwiefern Blutungen im Riickenmark vorgekommen sind,
erwihnt Recklinghausen nicht. Angaben iiber diesen Punkt
haben wir auch sonst in der Literatur nicht finden kénnen. Wir
miissen deshalb die Frage dahingestellt sein lassen, ob solche
Blutungen bei der Rachischisis, gleichwie bei den etwa analogen
Myelomeningocelen und Myelocystomeningocelen, im Allgemeinen
vorkommen. Jedenfalls glauben wir, indem wir auf die beziiglich
der Blutungen bei Anencephalie erwéhnten Griinde hinweisen, zu
dem Schlusse berechtigt zu sein, dass die Blutungen, gleichwie
die Vermehrung der Zahl der Gefiisse im Riickenmark, in dem von
uns hier mitgetheilten Fall mit einer mangelhaften Wachsthums-
energie der nervésen Elemente in Zusammenhang gebracht werden
miissen. Dalfiir spricht auch die ungeniigende Entwickelung der
nervisen Elemente selbst. Wenn diese Auffassung richtig ist, so
miissen wir annehmen, dass die Herabsetzang der Wachsthums-
energie nicht, wie bei der Anencephalie, in einer Richtung stetig
abnimmt, dass sie vielmehr im untersten Theil des Riickenmarks,
nahe an der Wirbelspalte, nach unten grésser wird.

Jetzt wollen wir erdrtern, ob unsere Untersuchungen und
die oben gemachte Darlegung der von uns und von friiheren
Forsehern studirten Fiille von Anencephalie im Stande sind, einen
Beitrag zu unserer Auffassung von den Ursachen dieser Miss-
bildung abzugeben. Ehe wir diese Frage zu beantworten ver-
suchen, wollen wir den bisher allgemein herrschenden Auffassun-
gen von der Entstehungsweise dieser Missbildung ein wenig
Aufmerksamkeit widmen.

Schon Morgagni und Haller haben bekanntlich die An-
sicht ausgesprochen, dass die Anencephalie von einer angebornen
Kopfwassersucht abhiinge, welche die Gewebe des Gehirns und
des Riickenmarks zerstore, und indem sie die Hinte desselben
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ungemein ausdehne, die Sehliessung der Schiidelhohle und Wirbel-
sdule verhindere. Diese Auffassung scheint seitdem eine lange
Zeit die herrschende gewesen zu sein. Beim Studium dieser
Missbildung widmete man besonders der #usseren Morphologie
Aufmerksamkeit, beschiftigte sich aber weniger mit Feststellung
ihrer Ursachen.

In etwas spiterer Zeit hat besonders Forster eine &hnliche

Auffassung energisch geltend gemacht. Dieser Verfasser nimms
nehmlich an, dass ein Hydrops des Medullarrohres .oder seiner
Hiillen, der immer in einer sehr frithen Zeit des embryonalen
Lebens eintreten sollte, zuweilen Hydrocephalus, bezw. Hydro-
rachis, anderenfalls Hydrencephalocels, bezw. Hydromyelocele ver-
ursache; dass aber ,die urspriingliche Wasseranhdufung in einigen
Fillen so bedeutend ist, dass dadurch eine Spaltung der Knochen-
héhle und Hillen des Medullarrohres und eine mehr oder weni-
ger vollstindige Zerstorung des Gehirns und Riickenmarks be-
wirkt wird“, d. h. eine Anencephalie. Forster stellt also die
Anencephalie als eine Unterabtheilung des Hydrops -canalis
medullaris auf. Besondere Griinde, um die Richtigkeit seiner An-
gicht zu stiitzen, scheint Forster nicht fiir erforderlich erachtet
zu haben. Nur erwihnt er in der Beschreibung dieser Miss-
bildung, dass die Masse an der Basis cranii in einigen Fillen
»an der Oberfliche raub und zottizg und an ihren Rindern mit
zottigen Fetzen zerrissener Membranen umgeben ist“. Vom Hirn
selbst war keine Spur vorhanden. Die die Schidelbasis decken-
den Theile stellen nach Férster ,die Reste ‘der geborstenen
und nach Abfluss der Wasser auf die Schidelbasis niederge-
sunkenen Hirnhdute dar“. Es ist ja gar nicht néthig, den Nach-
weis zu fithren, dass diese von Forster aufgestellte Behauptung
ganz und gar hypothetisch ist.
' Dieser Ansicht von der Entstehung der Anencephalie ist seit-
dem von mehreren Verfassern, und zwar unter Anderen von
Panum, Hannover und Ahlfeld, beigetreten worden. Panum
hat zwei ‘menschliche- Embryonen, 6, bezw. 10 Wochen alt, die
er-als anencephalische auffasst, beschrieben; da er keine mikro-
skopische Untersuchung derselben vorgenommen hat, kann man
ans der Beschreibung Griinde fiir die genannte Auffassungsweise
nicht entnehmen.
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Andererseits hat Dareste die Richtigkeit der Forster’schen
Auffassung bezweifelt. Als einen Grund gegen dieselbe fithrt er
an, dass die hydrocephalischen Embryonen im Allgemeinen auf
einem frithen Stadium des embryonalen Lebens zu Grunde gehen,
wihrend die anencephalen am Gftesten 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 Verzogerung des Abschlusses des Medullarrohrs bewirken.

Bestimmte Griinde gegen die Fgrster’sche Anschauung
glaubt Perls durch eingehendes Studium des zuriickgebliebenen
Theils des Cranium bei Anencephalen finden zu kénnen. Er weist
nehmlich nach, dass die Schiidelbasis bei Anencophalie entweder
eine leicht nach oben gerichtete Convexitit (in den Fillen mit
offenstehendem Foramen oceipitis), oder eine hochgradige recht-
winklige, selbst spitzwinklige Knickung der Pars basilaris ossis
occipitis gegen das Keilbein (in den Fillen mit zum Theil ent-
wicke:zlter Occipitalschuppe) zeigt. Weiter hebt er hervor, dass
diese Form der Schiidelbasis, und zwar besonders die letztge-
nannte, nicht der Wirkung eines von innen ausgeiibten Druckes
entspricht, wie es die Forster’sche Auffassung fordert: durch
die Annahme eines Druckes von aussen wire dagegen das Eni-
stehen dieser Form der Schidelbasis leicht begreiflich. Perls
schliesst sich deshalb der Ansicht von Dareste an, dass der
Druck des Amnion die Anencephalie verursacht.

Diese Ansicht ist von Marchand und Duval angenommen,.
von Ahlfeld dagegen bestritten worden. Dieser Verfasser fiihrt
nehmlich an, dass die stark convexe Form der Schidelbasis erst
nach der Berstung der — nach der Auffassung von Ahlfeld —
hydropisch erweiterten Hirnblasen entstanden sein kann, indem
der vorher vorhandene Druck der Hirnblasen danach aufhért.

Eine von den friitheren Verfassern abweichende Ansicht ist
von Lebedeff aufgestellt worden, welcher Anencephalen auf einem
frithen embryologischen Entwickelungsstadium, nehmlich mehrere
Hihnerembryonen und einen 9 mm langen menschlichen, unter-
sucht hatte, und zwar auch mikroskopisch. Die Annahme
dusserer mechanischer Einwirkungen als Ursache der Missbildung
weist lebedeff zuriick, fasst letztere vielmelir als ein Fortbestehen
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der Medullarplatte auf, ohne dass es zar Bildung eines Medullar-
rohres komme. Die primidre Ursache dieser Stérungen in der
Entwickelung der Medullarplatte lige nach Lebedeff in den
meisten Fillen in starken Verkriimmungen des Embryokdrpers.
Hierzu ist zu bemerken, dass Beobachtungen von Acephalie,
complicirt mit solchen Verkriimmungen des Embryokorpers,
welche die Lebedeff’sche Theorie bestitigen konnten, spéter
niemals mitgetheilt worden sind. Weiter ist es ja, wie schon
Recklinghausen und Jacoby hervorgehoben haben, ganz
auffillig, dass Lebedeff, auch wenn seine Annahme richtig
wire, gar nicht auf eine wahrhaft priméire Ursache der Miss-
bildang gekommen ist.

Aus dieser kurzen Auseinandersetzung diirfte es einleuchten,
dass die Versuche, die Entstehung der Anencephalie durch rein
mechanische Einwirkungen zu erkldren, nicht gut gelungen sind,
indem keine der aufgestellten Theorien durch thatséchliche
Beobachtungen bestitigt worden ist. Eine andere Auffassungs-
weise ist schon friih ausgesprochen worden. So schreibt 1829
v. Baer, der einen ganz jungen acephalischen Schweins-
embryo beobachtet hatte: ,Ich glaube, dass dieser Fall eine
so frilhe Entstehung des Schidel- und Kopfmangels nachweist,
dass man die Urspriinglichkeit dieses Falles, d. h. die Begriindung
dersélben im Keime annehmen darf, wenn auch oft der Schidel-
mangel Folge eines Wasserkopfes sein mag“. Auch Forster,
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 alle Missbildungen dieser Reihe (d. h. die als eine un-
vollstindige Bildung der Schidel- und Wirbelhohle bezeichnete)
auf solche Weise (nehmlich durch Hydrops) erkliren und bei
manchen derselben bleibt nichts iibrig, als auf einen urspriing-
lichen Mangel des Bildungsmaterials fiir die erste Anlage der
betreffenden Theile zuriickzugehen, welchen wir vorliofig nicht
weiter entrithseln kénnen®.

In seiner eingehenden Arbeit iiber die Spina bifida kommt
Recklinghausen zu dem Schlusse, dass die priméire Ursache
der Rachischisis, die bekanntlich sich oftmals zusammen mit An-
encephalie vorfindet und dieser Missbildung beziiglich des Riicken-
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marks analog ist, in die Zeit der ersten Embryonalanlage zuriick
zu datiren ist, uud in einem Wachsthumsmangel, einer localen
Aplasie besteht, die sich nach Recklinghausen’s Ansicht be-
sonders auf das Blastoderm erstreckt.

" InBezug auf einen von ihm untersuchten Fall von Anencephalie
setzt Arnold als seine Ansichf auseinander, dass die Hetero-
genesie der Medullarplatte das Primire sei (in diesem Fall fanden
sich nehmlich am Orte des Gehirns cystische Riume mit einer
Epithelbekleidung vor, offenbar eine von dem Medullarblatte
entstammende Bildung). Weiter betont dieser Verfasser beson-
ders, weshalb man die- mangelbafte Entwickelung des Cranium
als bedingt durch diejenige des Gehirns auffassen miisse; er
sucht also nicht, wie Recklinghausen, den priméren Fehler in
dem Blastoderm.

Auch Jacoby, der einen anencephalischen Schweinsembryo
auf einem frithen Stadium untersucht hat, nimmt eine primire
Agenesie als die Ursache der Missbildung an.

Die kritische Untersuchung der von uns, sowie der von
fritheren Forschern mitgetheilten Fille hat uns schon vorher mit
grosster Wahrscheinlichkeit zu dem Schlusse gefiihrt, 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 vermuthlich nur die Neu-
rone erster Ordnung iiberhaupt angelegt werden, diejenigen zweiter
aber gauz oder fast ganz fehlen  und wihrend des ganzen Em-:
bryonallebens gefehlt haben. Es ist sogar ersichtlich, dass dies
Ergebniss unserer Untersuchungen der Annahme mechanischer
Ursachen fiir diese Missbildung vollig widerspricht und sich nur
mit der von Recklinghausen vertheidigten und nach seiner
grundlegenden Arbeit mehrfach acceptirten Ansicht, dass man
die ‘urspriingliche Ursache nur in einer primiren .Aplasie finden
konne, in Uebereinstimmung bringen lisst. Fiir diese Auf-
fassungsweise glauben wir eine neue Stiitze beigebracht zu
haben. '

Andererseits ist es ersichtlich, dass unsere - Annahme
von einem priméren System-Defect in der Anlage des Nerven-
systems nicht ganz mit der Auffassung von Recklinghausen
iibereinstimmt, da dieser Autor das Hauptgewicht auf dia
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Aplasie des Blastoderms legt, withrend wir das Verlegen der pri-
miren Aplasie in das Medullarblatt selbst fordern. Mit der An-
nahme einer solchen primiren Aplasie als Ursache der Acephalie
steht ja auch die von uns beziiglich der Blutungen im Riickenmark
‘gezogene Schlussfolgerung in voller Uebereinstimmung, nehmlich
dass dieselben die Folge einer mangelhaften Wachsthumsenergie
der einmal angelegten nervisen Elemente seien. Die Frage nach
den Ursachen der partlellen Rachischisen und der &hnlichen
_ \irssblldungen lassen wir, als ausserhalb des Rahmens dieser
Arbeit liegend, auf sich beruhen. :

Bei der Discussion der Ursachen der Anencephalie kdnnen
wir die bekannten Experimente von O. Hertwig nicht un-
beachtet lassen. Er liess Eier von Rana fusca sich in einer
0,6 procentigen Lisung von Kochsalz entwickeln. Die Embryonen
erreichten dabei nur ein Alter von b—6 Tagen und zeigten eine
Missbildung von constantem Typus, die darin bestand, dass die
Hirnplatte sich nicht geschlossen hatte, die Medullarrinne folg-
lich hier offenstehend geblieben war. Man muss deshalb an-
nehmen, dass die Embryonen, wenn sie sich weiter hitten ent-
wickeln konnen, wahrscheinlicherweise Anencephalen geworden
wiren.

Unter Berlicksichtigung dieser Experimente kénnen wir
die Maglichkeit nicht abweisen, dass auch die spontan auftre-
tende Anencephalie die Folge irgend welcher abnormen chemi-
schen Zusammensetzung der Nahrungsflissigkeiten des Embryo
sein kann. Andererseits ist es zn bemerken, dass die von
Hertwig experimentell erzeugten Anencephalen in einem frithen
embryonalen Entwickelungsstadium verstarben, wihrend die
menschlichen Anencephalen im Allgemeinen reif und mit sogar
auffallend gut entwickeltem Kérper geboren werden, welcher Um-
stand die Uebereinstimmung zwischen beiden Fillen doch tun-
vollstindig macht. Offenbar miissen wir die Moglichkeit im
Auge behalten, dass dieselbe Missbildung in concreten Féllen
aus verschiedenen Ursachen entstehen kann. Wenn also auch
die Moglichkeit nicht ganz ausgeschlossen ist, dass die Aplasie
des Medunllarblattes, die wir als die niichste Ursache der Anence-
phalie aufgefasst haben, durch Bedingungen, welche dem bei den
Hertwig’schen Expeumenten wirkenden Factor in irgend wel-
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cher Weise analog sind, hervorgerufen werden kann, so ist doch
“anch die Méglichkeit vorhanden, dass diese Aplasie eine wahr-
- haft priméire wire und sich auf eine abnorme Anlage des Keimes
selbst zurtickfihren liesse. :

Wenn die von uns aufgestellte Theorie von der Anencephalie
als einem Systemdefect bestéitigt wiirde, lige es wohl néher, das
Entstehen der Missbildung durch eine abnorme Anlage des Kei-
mes selbst, als durch eine wihrend des Embryonallebens ein-
wirkende Ursache, wie bei den Hertwig’ schen Experlmenten zu
erkliren,

In diesem Zusammenhange diirfte es von Intelesse sein, zu
erwihnen, dass.es nach Angaben in der Literatur mehrmals be-
obachtet worden ist, dass diese Missbildung bei mehr als einem
Kinde derselben Mutter aufgetreten ist (Duval, Hannover,
Gade), welche Beobachtungen offenbar fiir eine fehlerhafte An-
lage als Ursache der Anencephalie sprechen.

Schliesslich wollen wir hervorheben, dass es auch unter

“den Nervenkrankheiten Beispiele einer hereditﬁr’ auftretenden
Aplasie oder, mit anderen Worten ausgedriickt, einer verminderten
Wachsthumsenergie gewisser Abtheilungen des Nervensystems
giebt, und zwar solcher Abtheilungen, die als functionell abge-
grenzte Systeme bezeichnet werden konnen.

Dabei wollen wir zuerst die spinale, progressive Muskel-
atrophie in’s Auge fassen. Durch mehrere Beobachtungen von
Hoffmann und Werding wissen wir nehmlich, dass diese
Krankheit zuweilen, wenn auch nur ganz ausnahmsweise, familiir
vorkommt. In diesen Fillen tritt die Muskelatrophie schon im
ersten Lebensjahre auf und verursacht nach wenigen Jahren
einen tddtlichen Ausgang. Bei der anatomischen Untersuchung
hat man eine hochgradige Atrophie der motorischen Ganglien-
zellen im ganzen Riickenmarke, eine starke Degeneration der
vorderen Riickenmarkswurzeln und weniger schwere Verinderun-
gen der peripherischen Nerven nachgewiesen. Es scheint deshalb.
berechtigt anzunehmen, dass eine Herabsetzung der Wachsthums-
energie der motorischen Neurone® erster Ordnung, und zwar. eine
angeborne, die Ursache der genannten anatomischen Verinderung
und also auch diejenige der betreffenden Krankheit ausmacht.
Diese Auffassung nimmt Werding ausdriicklich an.
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Auch die sog. neurale Form der progressiven Muskelatrophie
(Typus Charcot-Marie der franzbsischen Verfasser), die der
jetzt abgehandelten Krankheit nahe steht, ist in diesem Zusammen-
hange zu berlicksichtigen. Diese Krankheit greift fast immer
mehrere Mitglieder derselben Familie an und beginnt in der
Regel in der zweiten Halfte der Kindheit. Zuweilen ist das
Auftreten der Krankheit in mehreren (sogar b, Dejerine) Gene-
rationen in derselben Familie festgestellt worden. Es giebt
eine ziemlich reichliche Casuistik von klinischen Beobachtungen;
da die Krankheit aber einen sehr langwierigen Verlauf hat,
sind nur sehr spérliche anatomische Untersuchungen ausgefiihrt
worden. Auch sind diese unter einander nicht vollig {iberein-
stimmend. So haben Oppenheim und Cassirer in ihrem
Falle beziiglich des Nervensystems einen in der Hauptsache
negativen Erfolg der Untersuchung gehabt, dagegen eine primire,
stark ausgesprochene Myopathie gefunden. Dabei unterschied
sich dieser Fall von dem gewshnlichen Typus dieser Krank-
heit in der Hinsicht, dass jede hereditdre Disposition fehlte.
Die tibrigen anatomisch untersuchten Fille [nehmlich von Vir-
chow'), Friedreich, Dubreuille und Marinesco] haben
in fibereinstimmender Weise gezeigt, dass die anatomische
Grundlage der Krankheit in einer Degeneration der peripherischen
Nerven besteht, die von der Peripherie nach dem Centrum ab-
nimmt und die in 8 von den genannten Fillen (nehmlich den-
jenigen von Virchow, Friedreich und Marinesco) mit einer
Sklerose der Hinterstringe des Riickenmarks verbunden war.
Da die klinischen Symptome — wenigstens im Allgemeinen —
eine Affection auch der sensorischen Nervenfasern angeben, und
die Hinterstringe zum grossten Theil dem Neuron erster Ord-
nung angehdren, ldsst dies Verhalten der Hinterstringe sich
gut mit der naheliegenden - Auffassung in Uebereinstimmung
bringen, dass die Ursache des Leidens in einer angebornen
Herabsetzung der Wachsthumenergie der Neurone erster Ordnung
zu suchen ist, und zwar, wie die klinischen Symptome angeben,
iiberwiegend derjenigen motorischen Function. Da die Krank-

1y Vielleicht darf jedoch der Fall von Virchow der gleich unten abge-
bandelten Neuritis vom Typus Dejerine zugerechnet- werden (vergl
K. Petrén).
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heit sich gewohnlich erst in der zweiten Hailfte der Kindheit
kund giebt, muss man annchmen, dass die Wachsthumenergie
der betreffenden Theile des Nervensystems oder mit anderen
Worten, der betreffenden Systeme eine geniigende gewesen sei,
um ihre Entwickelung bis zu einem gewissen Punkte zu bewirken,
dass sie aber die bei dem fortschreitenden Wachsthume immer
grosseren Anspriiche zuletzt nicht erfiillen konne.

Der eine von uns (K. Petrén) hat in einer frilheren Arbeit
nachzuweisen versucht, dass theils die ibterstitielle, hyper-
trophische und progressive Neuritis vom Type Dejerine (De-
jerine et Sottas, Gombault et Mallet), theils die multiplen
allgemeinen Neurome sich aller Wahrscheinlichkeit nach auf eine
verminderte Wachsthumsenergie der peripherischen Nervenfasern,
und zwar sowohl der motorischen, als der sensorischen, oder
wenigstens auf eine, im Vergleich mit der Wachsthumsenergie
des Bindegewebes der Nerven relative Verminderung der Wachs-
thumsenergie der Nervenfasern zuriickfiihren Jassen. Die bei der
erstgenannten Krankheit beobachtete Degeneration der Hinter-
strange ldsst sich ja bei der Ausdehnung der Entwickelungs-
hemmung auf simmtliche Neurone erster Ordnung guot erkliren.
Da die beiden erwahnten Leiden, wenn auch nicht immer, doch
am hiuofigsten familifir auftreten, so liefern auch diese Krankheiten
Beispiele einer offenbar angebornen Herabsetzung der Wachs-
thumsenergie gewisser Abtheilungen des Nervensysterns.

Vielleicht kénnten wir in diesem Zusammenhange die here-
ditiire, familidre Form der spastischen Spinalparalyse (Siriim-
pell) als Beispiel einer angebornen, mangelhaften Wachsthums-
energie der motorischen Neurone zweiter Ordnung anfiihren.
Da Striimpell aber in dem einzigen hiehergehérigen, anato-
misch untersuchten Falle auch eine Degeneration der Hinter-
stringe und der Kleinhirnseitenstrangbahnen gefunden hat, so .
scheint die pathologische Anatomie dieser Krankheitsform etwas
mehr complicirt zu sein, indem sich die anatomischen Ver-
inderungen nicht auf ein System beschriinkt haben. Deshalb
lassen wir diese Krankheit ausser Betracht. Weiter lassen wir
unerwithnt die cerebrale Diplegie, die progressive Bulbérparalyse,
die Ophthalmoplegie, die amyotrophische Lateralsklerose, die
Friedreich’sche Krankheit, die cerebellare Ataxie, welche simmt-
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liche Krankheiten mehr oder weniger oft familidr auftreten
(vergl. Higier); ihre anatomischen Verinderungen sind theils
ungeniigend erforscht, theils nicht so gut, als die oben erwiihnten
Krankheiten, auf bestimmte Systeme begrenzt.

Die Ergebnisse unserer Untersuchungen am Nervensysteme
bei Anencephalie haben wir dahin gedeutet, dass eine wahr-
scheinlich ganz vollstindige Aplasie gewisser Systeme des Nerven-
systems, vermuthlich verbunden mit einer relativen Aplasie der
vorhandenen Systeme, sich vorfindet. Andererseits mag unsere
kurze Darlegung der oben erwihnten Nervenkrankheiten die
Wahrscheinlichkeit der Annahme zeigen, dass diese letateren in
einer relativen Aplasie gewisser Systeme, und zwar einer weit-
aus geringeren, als der bei der Anencephalie vorkommenden, be-
stehen. Weiter haben wir gefunden, dass beide Formen von
Aplasie familidr und die letztgenannte sogar in mehreren Gene-
rationen derselben Familie auftreten k&nnen. Es ldsst sich
nicht ganz leugnen, dass auch das hereditire Auftreten einer
partiellen Aplasie des Nervensystems mit der Annahme irgend
welcher chemischen Verdnderung der Nahrungsfliissigkeiten des
Embryo als ihrer Ursache erklirt werden konnte, in welchem
Falle diese chemische Verinderung durch eine abnorme Eigen-
schaft irgend welcher Art bei’ der Mutter bedingt sein miisste.
Aber es scheint, dass das Vererben einer solchen Eigenschaft
schwerlich — wenigstens nach unseren jetzigen Kenntnissen —
angenommen werden konnte; das hereditire Auftreten der ge-
nannten Nervenkrankheiten, wie auch das mehrmals beobachtete
Vorkommen von mehreren Anencephalen unter den Kindern einer
Mutter, sprechen wohl mit Bestimmtheit fiir eine im Keime
selbst verhandene fehlerhafte Anlage als Ursache der Aplasie. Ein
sicheres Urtheil dariiber abzugeben, ‘ist nicht méglich. Zuletzt
brauchen wir wohl kaum hinzuzufiigen, dass auch die Annahme
einer primdren, von einer fehlerhaften Anlage des Keimes selbst
herriihrenden Aplasie, wenn sie bestitigt wiirde, das Entstehen
dieser Missbildung im wahren Sinne des Wortes gar nicht erklirt
hitte. '

Ein Fall von Anencephalie und totaler Amyelie.

Der weibliche Fétus besitzt eine Korperlinge von 29 em und ist ziem-
lich gut ernfihrt. -
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Der Kopf entbehrt ganz eines cranialen Theiles. - Die Basis cranii stellt
sich als eine etwas convexe Fliche dar und ist von der gewdhnlichen,
schwammigen Masse bedeckt. ‘

) Die Wirbelséule ist in ibrer ganzen Linge nach hinten offen. Nachdem
man die Woeichtheile an ihrer hinteren Seite weggenommen hat, er-
scheint die Wirbelsiule als eine 3 cm breite, seichte, nach hinten offene
Furche. Der mittlere Theil des Grundes dieser Furche wird von der hinferen
Fliche der Wirbelkérper, der laterale von Knochenfortsiitzen, welche durch
Synchondrose mit den WirbelkGrpern vereinigt sind, gebildet. Diese Fort-
sitze verlaufen erst gerade lateralwirts und bilden zwischen einander die
Foramina intervertebralia, deren ,innere“ Lumina demnach gerade nach hinten
gerichtet sind. Lateralwirts von diesen Foramina nehmen die Fortsétze
eine Richtung lateralwéirts und nach unten und erreichen in den verschie-
denen Theilen der Wirbelsiiule eine zwischen 0,7 und 1 ¢m wechselnde
Linge. Im Hals- und Brusttheile sind diese Fortsitze schmaler und lénger,

A B

- dw

Fall von totaler Amylie. Die hintere Fliche des Inhaltes der Wirbelrinne.
Die Membran (Pia mater), welche die vorhandenen hinteren Wurzeln deckt, ist
in der Mittellinie gespalten und ihre beiden Halften sind lateralwirts gezogen.
Ein Theil des Inhaltes der Wirbelrinne, etwa im Niveau der unteren Brust-
wirbel, war schon bei der Zeichnung zur mikroskopischen Untersuchung weg-
geschnitten worden. A der obere zuriickgebliebene Theil. B der untere
zuriickgebliebene Theil. d die hintere Fliche der Dora mater. hw die
hinteren Wurzeln.” dw die Stellen, wo diese durch die Dura verlaufen,

im Lendentheile kiirzer und breiter. Im Brusttheile erstrecken sie sich hinter

den hinteren Enden der Rippen, so dass die Riickenmusculatur sich zum Theil

zwischen diesen und den genannten Fortsitzen eingeklemmt befindet. Das

hier beschriebene Verhalten dieser Fortsitze, gleichwie auch ihre Grisse und

Form lassen uns sicher erkennen, dass sie die beiden Halften (:lér Wirbel-
Archiv f. pathol. Anat. Bd.151. Hft. 8. 31 ’
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bogen ausmachen, welche sich nicht in normaler Weise in der Mittellinie ver-
einigt, sondern die oben angegebene laterale Richtung angenommen haben,

Der hinteren Fliche der Wirbelkdrper am nfichsten liegt eine feste,
nach oben an Dicke zunehmende Membran, offenbar die Dura mater.
An ihrer vorderen Seite, gerade hinter den Intervertebrallichern, liegt
jederseits eine Reihe kleiner Spinalganglien. Im unteren Theile der
Wirbelsiule sind sie frei und ganz vor der Dura mater gelegen, in ihrem
oberen Theile sind sie mebr oder weniger vollstindig in die hier dickere
Dura cingebettet. Von diesen Ganglien nehmen Nerven ihren Ursprung,
theils in der Richtung nach vorn, welche man durch die Intervertebralldcher
verfolgen kann, theils nach hinten. Die letateren gehen durch die Dura;
alsdann theilt sich jede Nervenwurzel in einige wenige Stringe, die einen
Durchmesser von etwa 0,5—1mm besitzen. Diese sind von einer dinnen
Membran bedeckt und zusammengehalten und verlaufen — nachdem sie die
Dura passirt haben — im oberen Theile der Wirbelsiule in der Richtung
nach unten und ein wenig nach hinten (Fig. A S.461), im unteren da-
gegen nach oben (Fig. B S.461), Sie konnen im Allgemeinen 2—3 cm weit
verfolgt werden, verlieren sich danach aber in der genannten, sie (berlagern-
den dinnen Membran.

Die von der Wirbelsiule gebildete Furche zeigt zwar keinen anderen
Inhalt, als die Dura mater, die erwihnten Nervenwurzeln und die diese be-
deckende diinne Membran. Auch die wmikroskopische Untersuchung lsst
nicht die geringste Spur eines Rickenmarks entdecken. Die Quersehnitte
zeigen ausser den oben erwihnten Theilen nichts anderes, als zwischen den
Wurzeln gelegene, ziemlich stark erweiterte Gefisse. Die Spinalganglien
und ihre Ganglienzellen sind gut entwickelt und ibr Gewebe bistet auch
sonst ein vollig normales Aussehen dar.

Auch aus der Netzhaut haben wir Schnitte angefertigt. Die genauere
Feststellung des Zustandes dieses Organes war an dem schon alten Spiritus-
priparate etwas erschwert. Indess beobachtet man, dass die beiden Korner
schichten in offenbar ganz normalem Zustande vorhaunden sind.  Stibchen
und Zapfen treten nicht ganz deutlich hervor; vielleicht kann dies der
nicht villig gentigenden Conservirung zugeschrieben werden. Die Nerven-
faserschicht fehlt vollig. Die Ganglienzellenschicht dagegen ist vorhanden;
in jbr beobachtet man eine ziemliche Menge von (durch Alaun-Himatoxylin)
gefirbten Kernen. Die vorhandenen Kerne sind aber nicht in der fir
Ganglienzellenkerne speciell charakteristischen Weise gefirbt und liegen
in ziemlich grossen, fast leeren Riumen; von dem durch Alaun-Hématoxylin
sich ziemlich stark firbenden K&rper der Ganglienzelle ist aber nichts zu
finden, Wir kénnen deshalb bestimmt behaupten, dass es unzweideutige
 Ganglienzellen nirgends giebt.

Bei der makroskopischen Untersuchung scheint die Musculatur normal
entwickelt zu sein. Von den Rickenmuskeln, gleichwie auch vom Muse. biceps
brach. haben wir Schnitfe angefertigf. Die Muskelfasern erscheinen deutlich
quergestreift und die Schnitte bieten aunch sonst ein normales Aussehen dar.
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Es handelt sich- also hier um einen Fall, wo sowohl das
Gehirn als das Riickenmark fehlte. In jiingster Zeit sind nur
awei mikroskopisch untersuchte Fille dieser Art mitgetheilt wor-
den (Leonowa, Gade). Schon 1870 hat jedoch Manz 7 Fille
von Anencephalie untersucht, in denen ,die ganze oder der grosste
Theil der Wirbelsiule gespalten war und damit auch das Riicken-
mark theilweise oder ganz fehlte“. Das Verhalten der Spinal-
ganglien und der spinalen Wurzeln bietet bel diesen Fillen
von Amyelie das grosste Interesse dar. Manz giebt, wie wir
schon erwdhnt haben, in Kiirze an, dass er ,in den Spinalganglien
Nervenzellen in grosser Zahl und von normalem Bau“ gefunden
hat. Weiter erwahnt er, dass er das Vorhandensein ,der
spinalen Wurzeln“ festgestellt habe. FEine genauere Be-
schreibung des Verhaltens der Wurzeln, die eine kritische
Priifung dieser Angabe erméglichte, giebt er nicht; wir miis-
sen daher, um die Mdglichkeit des Vorkommens von vorderen
Wurzeln bei Amyelie annehmen zu konnen, noch weitere Beob-
achtungen abwarten.

-Die anderen 3 Fille (pehmlich die von Leonowa und
von Gade und der unsere) stimmen darin mit einander
liberein, dass man jede Bildung, die als vordere Wurzeln ge-
dentet werden konnten, vermisst. -Weiter waren die Spinal-
ganglien in diesen Fillen normal oder fast normal entwickelt;
man fand Nervenstimme, die von diesen Ganglien sowobl in
peripherischer, als in centraler Richtung verliefen. Man kénnte
sogar mit Grund sagen, dass die central gerichteten Nerven-
stimme, mit anderen Worten, die hinteren Wurzeln in die Héhle,
hier also in die Rinne der Wirbelsiule hineingewachsen sind und
das Riickenmark hier vergebens suchten. Wie auch Leonowa
in Bezug auf seinen Iall scharf betont hat, liefern diese Fille
sichere Beweise dafiir, dass die sensorischen Nervenfasern
der Neurone erster Ordnung nicht im centralen Nerven-
system ihre Kerne haben, sondern dass die Spinal-
ganglien als ihre Kerne aufzufassen sind. Diese That-
sache ist heute schon durch zahlreiche Beobachtungen ver-
schiedener Art sicher festgestellt, wie auch allgemein anerkannt
worden. Das grosste Interesse scheinen uns aber diese Be-
obachtungen dadurch darzubieten, dass sie die auffallend grosse

31*
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Selbstiindigkeit der Anlage der Spinalganglien zeigen, insbesondere
wie lange und wie vollstindig diese Bildungen und die von
ihoen entstammenden Nerven sich beim villigen Fehlen des
centralen Nervensystems entwickeln kénnen.

Der Verlauf der hinteren Wurzeln hat in den verschiedenen
Fillen ziemlich stark gewechselt. In dem Falle von Leonowa hat-
tenr simmtliche Wurzeln eine aufsteigende Richtung und einen auf-
fallend langen Verlauf, so dass sogar eine den am meisten candalen
Ganglien entstammende Wurzel bis zum Oceipitalknochen reichte.
Sowohl in unserem Falle, als in dem von Gade haben da-
gegen die Wurzeln eine abweichende Anordnung gezeigt, indem
die des oberen Theils der Wirbelsiule nach unten, die
des unteren nach oben verliefen. Die Ursache dieses con-
vergirenden') Verlaufs der Wurzeln glaubt Gade darin zu
finden, dass das Wachsthum der diinnen Membran, welche die
Waurzeln bedeckt (vermuthlich die umgebildete Pia mater), in
einem gewissen und zwar frihen Stadium der embryonalen Ent-
wickelung aufgehort hat, wihrend die Wirbelsdule ihr Wachs-
thum fortgesetzt hat. Da die Wurzeln schon an der genannten
Membran befestigt waren, mussten sie einen convergirenden Ver-
lauf annehmen. Diese Erklirung scheint nicht gut mit der That-
sache zu harmoniren, dass wir in unserem Falle die erwihnte
Membran auch im oberen Theile der Wirbelsiule nachgewiesen
haben. Auch war in unserem Falle die von Gade beschriebene
Lordese der Wirbelsiule nicht vorhanden. Ueberhaupt miissen
wir die Frage nach den Ursachen des beschriebenen Verlaufes
der Wurzeln dahingestellt sein lassen.

Die von uns oben beschriebene, sehr eigenthiimliche Anord-
nung der Wirbelbogen, die sich von den Kérpern aus lateral-
wiirts erstrecken und hinter den Rippen gelegen sind, ist friiher
nicht beobachtet worden. Leonowa giebt an, dass die Bogen
vollstindig gefehlt haben; Gade aber driickt sich in folgender —
nicht ganz deutlicher — Weise aus: ,Arcus ist zusammen mit
Corpus in der Breite ausgezogen“. Die Frage, wie man das von

1y Gade bezeic.hx;gﬁv den Verlauf der Wurzeln als divergirend, weil er
von ihrem freien Ende ausgeht. Es scheint nus richtiger, vom Ursprunge
dieser Wurzeln, d. b. von den: Spinalganglien aus, zu rechnen.
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uns gefundene Verhiltniss der Wirbélbogen erkliren soll, miissen
wir unberiihrt lassen. :

In unserem Fall haben wir die sehr bemerkenswerthe Beob-
achtung von Leonowa bestitigen kénnen, dass die Muskel-
fasern — trotz der vollstindigen Abwesenheit der mo-
torischen Ganglienzellen, der vorderen Wurzeln und
aller Wahrscheinlichkeit nach auch jedes Theils der
motorischen Nervenfasern — eine normale Ausbildung
erreicht haben. In Uebereinstimmung mit Leonowa kénnen
wir diese Thatsache nicht in anderer Weise deuten, als dass
der Einfluss der motorischen Nerven auf die Ernédhrung
der Muskeln nicht in der friithesten Entwickelungszeit
vorhanden ist, sondern sich erst spater einstellt.

In der neurologischen Literatur haben wir eine Beobachtung
gefunden, die unseres Erachtens fiir diese Schlussfolgerung
spricht. Beziiglich eines Falles der oben von uns abgehandelten
familidren Form der progressiven, spinalen Muskelatrophie hebt
nehmlich Hoffmann hervor, dass, trotz der schweren Erkrankung
der nervisen Elemente der Vordersiulen des Rickenmarks, trotz
der so starken Degeneration der vorderen Riickenmarkswurzeln
und der ausgesprochenen, wenn auch nicht so auffilligen Dege-
neration der peripherischen Nerven, sich nur eine ,einfache®
Atrophie — abgesehen von wenigen hypertrophischen Fasern —
der Muskeln ohne Kernvermehrung, eher mit Kernschwund, so
lange die Fasern iiberhaupt noch als schmale Gebilde zu er-
kennen waren, aber mit véllig gut erhaltener Querstreifung fand. Da
die betreffende Krankheit hereditir ist und schon im ersten.Lebens-
jahr auftritt, ldsst sich das von Hoffmann hervorgehobene Miss-
verhiiltniss zwischen der Zerstorung der Nerven- und der Muskel-
fasern am leichtesten durch das von Leonowa und uns nach-
gewiesene Verhalten erkldren, dass die Muskelfasern wihrend des
Embryonallebens eine vom Einfluss der Nervenfasern unab-
hiingige Entwickelungsfihigkeit besitzen.

Die Augen boten in dem Falle von Gade eine vielfache Miss-
bildung dar: Mikrophthalmie und Defect des ganzen vorderen
Theils des Auges, wenigstens einerseits. Veranderungen dieser
Art sind weder in den Fillen von Leonowa und Hegler, noch
in dem unsrigen vorhanden gewesen. Auch Manz, der eine
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.sorgfaltige Untersuchung der Netzhaunt in 8 Fillen von mit
mehr oder weniger vollstindiger Rachischisis verbundener Anence-
phalie vorgenommen hat, fand in keinem Fall Missbildungen der-
selben Art, wie Gade. Diesen Befund von Gade konnen
wir also als eine zufillige Complication bezeichnen.

Beziiglich des Auges bietet die Netzhaut das haupt-
sidchliche Interesse dar. Das Verhalten der Stdbchen und
Zapfen ist ein etwas wechselndes gewesen. Gade fand diese
Gebilde gut entwickelt, Leonowa hat an ihrem Platz nur mace-
rirte Massen, Hegler, wie wir, nur undeutliche Bildungen ge-
funden. Manz hat in 5 Fillen die Netzhaut in frischem Zu-
stande untersucht und in simmtlichen eine geschlossene Lage
von Stibchen und Zapfen, nur mehr oder weniger gut conser-
virten, nachgewiesen. Wenn wir einerseits die in allen Fillen nor-
male Entwickelung der dusseren Korperschicht in Betracht ziehen,
.andererseits die grosse Empfindlichkeit dieses Terminalapparates
bedenken, so scheint uns die Annahme berechtigt, dass die Stéb-
chen und Zapfen constant normal oder fast normal
entwickelt gewesen sind.

In den simmtlichen citirten Fillen (2u welchen noch ein
von Wahl beschriebener Fall hinzuzufiigen ist), wie auch in
dem unsrigen, hat jede Spur der Nervenfaserschicht der
Netzhaut gefehlt und in den Sehnerven sind niemals
Nervenfasern nachgewiesen worden. Véllige Uebereinstim--
mung zeigen auch diese simmtlichen Falle darin, dass unzwei-
deuntige Ganglienzellen in der Ganglienzellenschicht
niemals nachgewiesen worden sind.

Die iibrigen Schichten der Netzhaut sind immer
normal gefunden worden.

Wir sind demnach durch diese kritische Darlegung zu dem
Schlusse gefithrt worden, dass die Befunde bei der Untersuchung
der Netzhaut an einfacher und an mit Amyelie verbundener
Anencephalie constant sind, und zwar in der Weise, dass nur die
Nervenfasern- und die Ganglienzellenschichten gefehlt haben.
Diese Thatsache kénnen wir offenbar mit voller Berechtigung
“auch so ausdriicken, dass ein Systemdefect der Netzhaut
sich vorfindet, und zwar in der Weise, dass die Neurone
“erster und zweiter Ordnung normal angelegt und ent-
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wickelt worden sind, diejenigen dritter aber ganz
fehlen; ebenso wie wir vorher in Bezug auf das Riickenmark
und das verlingerte Mark das Vorhandensein eines System-
defects als hochst wahrscheinlich nachgewiesen haben,
Was die Netzhaut betrifft, so kénnen wir diesen Schluss
mit noch grésserer Bestimmtheit aussprechen.

Es ist wohl kaum néthig, auch hier hervorzuheben, dass
die Feststellung eines Systemdefectsin der Anlage der
Netzhant den Theorien von #usseren, mechanischen
Ursachen der betreffenden Missbildung in ganz be-
stimmter Weise widerspricht. Die Entwickelung der
sonstigen Theile der Netzhaut zeigt deutlich, dass die Augen-
blasen in normaler Weise angelegt worden sind. Welche dussere
Ursache hitte danach unter Schonung der Kérnerschichten die
Ganglienzellenschicht zerstoren kénnen? Der beobachtete
Systemdefect der Netzhaut lisst sich offenbar nur mit
der Annahme einer fehlerhaften Anlage als Ursache
der Missbildung in Uebereinstimmung bringen. Die von
Recklinghausen beziiglich der Rachischisis und den verwandten
Missbildungen vorgeschlagenc Auffassung, nach welcher diese
fehlerhafte Anlage in dem Blastoderm zu suchen wére, ldsst sich
in Bezug auf den Defect in der Netzhaut nicht vertheidigen,
weil simmtliche vom Blastoderm entstammende Bildungen
im Auge in normaler Weise entwickelt sind. Daher sind wir
auch hier zu der Annahme einer fehlerhaften Anlage des
Medullarblattes selbst mit Nothwendigkeit gefiihrt
worden,

Die Untersuchungen der Netzhaut geben keine Aufschliisse
iiber die vorher abgehandelte und noch unentschiedene Frage,
ob diese fehlerhafte Anlage durch irgend welche chemische
Veriinderung der Nahrungsfliissigkeiten des Embryo hervor-
gerufen ist, oder ob sie — was uns wahrscheinlicher erscheint
— vom Keime selbst herstammt.
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