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111.

Zwei seltene Fille von Hemicephalia nebst
Prosoposchisis, complicirt mit Hernia naso-
frontalis.

Klinische Beobachtungen und anatomische Untersuchungen.
(Aus der Kinderabtheilung der Geb#iranstalt zu Petersburg.)

Von
Privatdozent Dr. W. P. Joukovski.

(Hierzu Taf. III.)

Unter einer ziemlich grossen Anzahl von kranio-cerebralen
Missbildungen, welche ich unter den Kindern der genannten
Abtheilung zun beobachten Gelegenheit hatte, waren besonders
diejenigen Fille interressant, die zu der Familie der Anen-
cephalen oder Hemicephalen gehoren, und die ich in der
Petersburger Gebdranstalt beobachtet habe. Unter meine
Beobachtung gelangten diejenigen Kinder, denen vom Schicksal
bestimmt war, nur einige Stunden zu leben oder richtiger zu
leiden, und denen Pflege und &rztliche Ueberwachung ebenso
zu Theil werden musste, wie den iibrigen Kindern der Anstalt.

Von 8 Fillen von Missbildungen dieser Art waren zwei
Fille Husserst interessant und selten, die fast in ein und die-
selbe Zeit fallen (1899), und deren hervorragende Eigenthiimlich-
keit darin lag, dass die Kinder gleichsam mit an den Schidel
angewachsener Placenta, — mit Verwachsungen zwischen
dem Schidel und den embryonalen Héuten, geboren
wurden. Die weitere Besichtigung ergab, dass diese Kinder
complicirte Missbildungen des Schiidels und des Gehirns, des
Gesichts, besonders der Nase, des Gaumens u. s. w. darboten.

Was die Anencephalie betrifft, so sind fiir diese Miss-
bildungsart bekanntlich drei bestimmte Typen festgestellt
(Geoffroy-Saint-Hillaire): Exencephalia, Pseudence-
phalia und Anencephalia mit zwei Unterarten fiir den
letzteren Typus, nehmlich Derencephalia und Anencephalia
im engeren Sinne des Wortes. Diese beiden letzteren Formen
anterscheiden sich von einander nur durch den Grad der
spinalen Missbildung: Wihrend bei der ersteren Form das
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Cerebrum vollstdndig fehlt, das Riickenmark im Halsgebiete
gleichfalls fehlt und der Schidel, sowie der obere Theil des
Canalis cerebrospinalis weit offen sind, ist bei der zweiten Form
weder Gehirn, noch Rickenmark vorhanden, und der Schidel,
sowie der Canalis cerebrospinalis sind weit gedffnet.

Vor lingerer Zeit (1829) hat jedoch Dr. Caracache-Paris
einen in teratologischer Beziehung ausserordentlich interessanten
Fall von Anencephalie verdffentlicht, in dem die fiir diese Miss-
bildung als charakteristisch geltende Fissura spinalis iiberhaupt
nicht vorbanden und statt dieser eine Prosoposchisis (bifidité
faciale) bestand.

Diese neue Beobachtung gab dem genannten Autor Veran-
lassung, noch eine Art von wahrer Anencephalie einzufiihren,
welche er in der Nomenclatur von G.-Saint-Hillaire nicht
fand; er gab der neuen Form die Bezeichnung: ,Anencéphalie
sans fissure spinale et avec bifidité faciale. Das Gesicht bot
bei der von ihm geschilderten Missbildung eine mediane Spaltung
von der Stirn bis zur Oberlippe mit medianer Hasenscharte dar,
complicirt durch mediane Spaltung des oberen Zahnbogens
(arcade dentaire supérieure).

Die Anencephalie besteht in complettem oder partiellem
Fehlen des Gehirns und hiufig auch des Riickenmarks, begleitet
von Fehlen des Schiideldaches, wobei die Knochen verschiedene
Grade von mangelhafter Entwicklung darbieten. Daher die Be-
zeichnung Encephalia partialis oder Hemicephalie. Wie
wir bereits erwihnt haben, kann nebst mehr oder minder aus-
gedehntem Fehlen des Schideldaches Spaltung der Wirbelsiule
vorhanden sein.

Die Anencephalie kann heutzutage keineswegs als eine be-
sonders seltene Erscheinung betrachtet werden. Nach meinen
Beobachtungen begegnet man dieser Missbildung in einer Hiufig-
keit von 1,5:1000. Manche Aerzte betrachten die Anencephalie
als eine relativ hdufige Missbildung beim Menschen, so z. B.
Leon d’Astros, der Folgendes sagt: ,l’enencéphalie est rela-
tivement fréquente chez homme.“

Gegenwiirtig ist es als ausser Zweifel zu betrachten, dass
den verschiedenen Misshildungen in A&tiologischer Beziehung
hereditiir-syphilitische Einfliisse zu Grunde liegt, und dass die
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Syphilis dank ihrer méchtigen dystrophischen Einwirkung hier,
wie Fournier sagte, eine der ersten Stellen einnimmt. Es ist
moglich, dass in Folge der enormen Verbreitung der Syphilis
auch die Anencephalie zu einer relativ hiufigen Missbildung
wird, die den Menschen lebensunfihig macht. Mag es noch so
schwer sein, genaue anamnestische Thatsachen zu erlangen, so
beweisen doch die von mir neulich beobachteten zwei Fille mit
absoluter Sicherheit, dass die Syphilis in der. Aetiologie der
Anencephalie die Rolle, die man ihr zuschreibt, thatsichlich
spielt.

Nun gehe ich zur Schilderung zweier neuer Fille von
Anencephalie iiber, welche ich in Folge der gleichartigen und
seltenen Missbildungen vereinigt habe. Beide Fille boten ausser-
dem manche interessante klinische Eigenthiimlichkeiten dar, wie
z. B. Eigenthiimlichkeiten von Seiten der Temperatur, auf welche
ich iibrigens Anfang vorigen Jahres hingewiesen habe, und iiber
welche im Mirz vorigen Jahres Vaschid und Vurpas in der
Académie des Sciences in Paris als tiber ein Haupt-Phinomen
unter den iibrigen physiologischen Erscheinungen bei einem
Anencephalen, der 39 Tage gelebt hatte, berichtet haben.

1. Fall (No. 2997. 1899). Die Anamnese giebt fast gar keine
Aufklirung. Die Mutter und der Vater des Kindes stehen fast in gleichem
Alter (30—32 Jahre) und sind Petersburger Kleinbiirger. Sie sind 8!/, Jahre
verheirathet, und in dieser Zeit war die Frau finfmal schwanger. Die
dritte Schwangerschaft. endete mit einer Zwillingsgeburt. Die beiden Kinder
starben im 4. Lebensmonat. Die 4 ibrigen Kinder leiden an stark aus-
gesprochener Form von Rachitis. Der Vater ist seit seiner Kindheit in
Buchdruckereien als Schriftsetzer beschiftigt und gilt als guter Arbeiter.
In Gesellschaft trinkt er zwar bisweilen, als Alkoholiker kann er jedoch
nicht gelten. Von Seiten der Mutter, die im 22. Lebensjahre geheirathet
hat, konnte nichts Besonderes festgestellt werden. Ihre Eltern kannte sie
nicht, weil sie als uneheliches Kind der Findelanstalt iberwiesen worden
war. In der Familie des Mannes sollen Missbildungen nicht vorge-
kommen sein.

Die gegenwirtige sechste Schwangerschaft verlief ohne jegliche Ab-
weichungen von der Norm. Auch der allgemeine Gesundheitszustand der
Mutter bot nichts Abnormes. Die Geburt stellte sich am normalen Schwanger-
schaftsende ein. Das Kind kam in erster Steisslage am 8. September
1899 um 10 Ubr 25 Minuten Morgens zur Welt. Die gesammte Ge-
burtsdauer betrug 31 Stunden 25 Minuten und musste durch operative
Intervention (Extraction) zu Ende gefihrt werdem. Gleichzeitig mit der
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Frucht wurde auch die Placenta ausgestossen, deren Hillen mit der
Schadeldecke des Kindes verwachsen waren. Da solche Missbildungen
bald, ungefihr einige Stunden mach der Geburt, zu sterben vflegen, so
fassten die Gynikologen zuniichst den Gedanken, die Leiche des Nenge-
borenen mit der Placenta, mit den nicht abgestossenen Eihillen als
ausserordentlich seltene Erscheinung aufzuheben, wm so mehr, als die
Muiter sich ginzlich von ibrem Kinde losgesagt hat: sie komnte es nicht
sehen, sie konnte seine Anwesenheit nicht erfragen und dberliess es voll-
stindig zu Guunsten der Wissenschaft.?)

Das Kind, ein M#dchen, ist von kleiner Statur, zeigt aber einen vor-
ziiglichen Ernilirungszustand. Es kam unter besonderen, fusserst seltenen
Verhiltnissen zur Welt, und zwar zusammen mit der Placenta, deren
Amnion bei der Geburt des Kindes an den Schideldecken fest-
haftete. Ausser dleser wichtigen Bigenthiimlichkeit fielen complicirte,
das Gesicht entstellende, angeborene, -gleichfalls sebr seltene und sehr
schwere Missbildungen auf, und zwar Wolfsrachen, Hasenscharte und
tiefgehende Spaltung des Gesichts mit entstellter Nase. Das ist aber
noch picht Alles; alle erwihnten Anomalien bestanden in vorliegendem
Falle als Complication einer noch schwereren, das extrauterine Leben der
Fruecht ausschliessenden Haupt-Missbildung des Kopfes, welche als Hemi-
cephalia bezeichnet wird, d. h. Fehlen der oberen Hilfte des Schidels
wmit den unvermeidlichen Erscheinungen: Entstellung des Gehirns und
Tehlen mancher Abtheilungen desselben.

Ura gich die Hinzelheiten dieses complicirten Bildes klar zu machen
geniigt es, in die beigegebenen Abbildungen Einblick zu thun. Dieselben
sind Photographien, die vom Kinde zu verschiedenen Zeitpunkten aufge-
nommen worden sind. Die erste Abbildung stellt die Missgeburt
einige Stunden nach der Geburt dar. Es tritt uns hier das ziemlich
schreckliche Aussehen des in sitzender Stellung gehaltenen Kindes ent-
gegen, bei dem hinten die vom Schéidel moch nicht abgelste Placenta
hochgeboben und rechts die Nabelschnur zu sehen ist. Die Amnion ist
an der hinteren Halfte des kleinen Schidels adhivent und bedeckt eine
geschwulstartize Vorstilpung des Gehirns, die am Schidel geblieben ist.

) Einem derartigen Verhalten von Seiten der Mutter Missgeburten gegen-
iiber begegnet man bel weitem nicht immer, und ich kepne melirere
Frauen (allerdings einfache Bauerinnen), welche sich die unglaub-
lichste Mihe gaben, um das unglickliche Geschépf von jeder Be-
unruhigung und Belastigung durch Neugierige zu schitzem und selbst
die Versuche der Aerzte, die Kinder zu untersuchen, vereitelten. Sie
siugten fleissig ihre Missgeburt, erwirmten sie und schiitzten sie mit
dem Gefiihle der Liebe und des Mitleids. Unsere halb intelligente
Mutter verliess die Gebiranstalt, das Kind moch am Leben zurtick-
lassend, und erzihlte allen Bekannten und Verwandten, dass sie ein
todtes Kind geboren habe.
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Neben diesem geschwulstférmigen Korper, aber im vorderen Theile, tritt
uns eine ungeheure Geschwulst entgegen, weleche mit dicker, anscheinend
normaler, nach rechts und links leicht, nach vorn und hinten etwas
schwer verschiebbarer Haut bedeckt ist. An der Grenze zwischen diesen
beiden Gebilden verlduft rechts ein straff gespannter dicker Strang, der,
die vordere Geschwulst rechts umbiegend, iber das Gesicht hinweg auf
den rechten Nasenfligel dibergeht und mit diesem verwachsen ist.

Die zweite Abbildung stellt das Kind in derselben Stellung dar,
jedoch mit vom Schiidel abgeléster Placenta.

Ich habe das Mogliche gethan, um das Kind so lange, wie nur
irgend thunlich, am Leben zu erhalten. Da nun die Placenta bald in
Fiulnis dbergegangen ist, so habe ich mittels Scheere das Amniom ven
der Basis der hinteren geschwulstartigen Gehirnsubstanz abgetrennt; es
stellte sich dabei heraus, dass die Hiille der Placenta die hintere Vor-
stiilpung des Gehirns in Form eines dinnen Halses tberdeckte und mit
der Basis dieser Vorstilpung, mit der Haut der Schidelknochen verwachsen

war. Die Circumferenz dieser Verbindungsstelle der Placenta mit dem
Schiidel betrug 17,5 cm.

(Genaues Gewicht des Kindes sammt Placenta 2470 ¢

» " der Placenta 250 ,
» des Kindes 2220

Genaue Lénge der Nebelschnur 30 cm
Genauer Durchmesser der Nabelschnur 4
Genaue Circumferenz der vorderen Geschwulst 19 ,
” , hinteren Vorstilpung 14
Genauer Durchmesser der vorderen Geschwulst 5 ,
Genaue Kérperlinge des Kindes 39 ,
» Circumferenz des Brustkorbs 28
» » » Kopfes 24,
” » » Abdomens 2

Was die Schiidelmasse betrifft, so betrug der grosste vordere hintere
Durchmesser 6 cm, der grosse Querdurchmesser 6 cm, der grdsste oblique
6 crn. Ferner betrug der Querdurchmesser des Brustkorbs 8 cm, der vordere
hintere Durchmesser 7 cm. Der Steiss mass 8 cm.

Aus diesen Maassen ist zu ersehen, dass der Perimeter der vorderen
Geschwulst etwas kleiner ist, als der des Schadels selbst, der an und fiir
sich klein, kurz und niedrig ist, da die tbliche obere Schideldecke fehlt.
Die hintere Gehirnvorstiilpung ist mit einer diinnen Haunt bedeckt, stellen-
weise zeigt die Substanz desselben rothe, fleischartige Farbe; auf der Ober-
fliche desselben trat tropfenweise blutig-serése Fliissigkeit hervor; stellen-
weise waren Hockrigkeiten und Furchen sichtbar.

Die Einzelheiten simmtlicher Anomalien werden unten eine ausfiihr-
liche Erdrterung erfabhren; vorliufig mdchte ich aber die zu Lebzeiten
des Kindes aufgetretenen Erscheinungen, welche ich wahrend des unter

Archiv £, pathol. Anat, Bd, 169, Hft. 1. 3
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gegebenen Umstinden auffallend langen Lebens des Kindes (fast' 7 Tage)
beobachtet habe, betrachten.

Rin Blick auf die Abbildungen geniigt, um sich von den vollen
Formen, von dem -vorziiglichen Ernihrungszustand des neugeborenen
Madchens zu {iberzeugen. Am Skelet, von Seiten der inneren Organe, der
Haut und der sichtbaren Schleimhiute sind nirgends irgend welche Ab-
weichungen von der Norm zu . seheén. Die normale Hautfarbe mit: rosa-
rotew Schimmer,, die ebenso wie bei allen ausgetragenen, gnt genshrien
‘Neugeborenen stark ausgesprochenen Hautfalten, schliesslich das -ziemlich
starke Schreien des Kindes deuteten darauf hip, dasy die neue Athmungs-
thatigkeit und die neue Bluteirculation sich sofort in gehdriger Weise. ein-
gestells hatten. Um die einzelnen Erscheinungen besser hervertreten zu
lassen, michten wir jede einzelne an und-fir sich erdrtern.

1 Das Gewicht. Die ganze Zeit wurde eine progressive Abnahme
des Korpergewichts des Kindes beobachtet, bis der gesammte Verlust (direct
vor dem Tode) 700 gr (2220, bezw. 1440) betragen hat; d. h. die tagliche
Kérpergewichis-Abnahme ‘betrug im Durchschnitt 130 gr, wahrend der ge-
sammte Korpergewichts-Verlust 4 des urspriinglichen Kérpergewichis aus-
machte. . Es, ist erstaunlich, wie das Kind bei. so. enormer Kdarpergewichts-
Abnahme leben konnte und wie gross die: Lebensfihigkeit der Missbildung
war, dessen Leben nur aus einer Reihe schwerer Leiden bestand.

2. Die Ernaihrung des Kindes war -trotz der so' bedeutenden Ent-
stellung der Mund- und Nasenhohle die. ganze Zeit theilweise méglich, da
das Kind die mit dem Léffel eingefldsste’ Milch gut schluckte. Die Mileh
wonrde in bestimmten Quantititen und zu bestimmten Zeiten gegeben. Un-
mittelbar, nach der Fitterung wurden Mund und die offene Nasenhéhle mit
2 procent. Borsfure-Lisung berieselt, damit die entblésste Oberfliche der-
selben mit Luftstaub und mit Milchresten nichs verunreinigt wurden; mit
derselben Borsiure-Lésung wurden der dichte Schleim und die Borken aus
der Nasenhéhle entfernt. Auf diese Weise wurde fir Sauberkeit der Mund-
und Nasenhéhle gesorgt, was bei Ernihrung von Kindern, welche mit Wolfs-
rachen behaftet sind, von ausserordentlich grosser Bedeutung ist. Auf die
hintere geschwulstfirmige Gehirnsubstanz-Masse wurden mittels weicher
steriler Gaze Umschlige mit 2 procent. Borséure-Lésung applicirt.

3. Die Temperatur. Um die Temperatar von Hemicephalen verfolgen
zu kinnen, ist es nothig, sich wit besonderen Thermometern anszuriisten,
da bei ‘diesen. Missgeburten sebr niedrige Temperaturen beobachtet werden.

Mit einér Temperatnr, die der des miitterlichen Organs entsprach (37,29),
geboren, zeigte das Kind schon eimige Minuten nach der Geburt sine
Tetmperatur von'85,6° bei 150 Pulsschligen in der Minute, Innerhalb der
folgenden 2 Stunden sank die Tewperatur um 8% indem sie am 8. September
um 124 Uhr Morgens 29,2° C, betrug. In den folgenden Stunden sank die
Temperdtur.schon nié¢ht mehr so stark, und zwar nur um einige Gradtheile,
wie -aus folgender Tabelle ersichtlich,
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Bald nach-der Geburt (8. Sept.)

104 Uhr Morgens 35,5

12 - Uhr Mitttags 30,7
1. u. 2. Stunde 121 Uhr Nachmittags 29,2, — Differenz 8,0
2, 12, ) 28,8 ) 0,4
4o, 2, N 26,6 , 02
5 0. 7. 33—53% Uhr Abends 28,4—28,2—28,0 , je 0.2
8 » % Ubr Abends 27,9 " 0,1

Es sank also innerhalb der ersten 8 Stunden nach der Geburt die
Temperatur des Kindes um 109; zugleich sank ‘die .Zahl der Pulsschlige in
der Minute -bis 70—80, - Das Kind befand sich in einem mit 17--18° R,
temperirten Raume und. war -in der ersten Zeit in Windeln und Decken
eingewickelt, wie dies im der Anstalt iiblich ist. Als ich aber die so ge-
waltig -fortsehreitende unaufhaltbare Kérpertemperatur wahrgenommen. hatte,
machte ich den Versucb, das Kind kiinstlich zu erwiirmen, indem ich das-
selbe in einen Wirmeapparat legte. Letzterer bestand aus einem einfachen
Metallkasten, der mittels heissen Wassers bis auf 28—36% C. erwirmt
warde (die - Temperatur des Wirmeapparats ~wurde mit besonderem
‘Thermometer gemessen, der sich zwischen dem Kinde und der Wand des
Apparates befand).

Gegen Finde des ersten Tages, d. h. nach 16 Stunden, stieg die Tem-
peratur des Kindes um 34° und zwar betrug sie am 9. September.um
10 Uhr Morgens 30,52 . Dann wurde die Temperatur. des Warmeapparats
mbglichst constant (32—33¢ C.) gehalten;  die Temperatur des Kindes
erreichte aber selbst in 24 Stunden -diejenige des Wirmeapparats nicht.
Schliesslich- stellten sich heftige Krampf-Erscheinungen (Tetanus) ein, und
schon 'nach dem ersten Anfall stieg die Temperatur plGtzlich bis 35°.C.
(in recto).

Da nun die Krampfanfille dann sehr hiufig auf einander folgten,: so
blieb die Temperatur etwas héher, wahrscheinlich eben in Folge der Krampf-
anfille. Am 10, 11, und 12. September schwankte die Tewperatur zwischen
34,0° und 35,6° Der Wirmeapparat wurde tber 32° C. nicht erwarmt.
Zwischen den einzelnen Anfillen traten zeitweise Anzeichen von allgemeinem
Collaps ein, und die Temperatur sank bis auf 32°? in recto, was besonders
am letzten Lebenstage des Kindes hervortrat. Nach dem Anfalle trat
Temperatur-Steigerung auch dann ein, wenn sich das Kind ausserhalb des
Wirmeapparats befand, d. h. wenn es kiinstlich nicht erwirmt wurde. Mit
jedem neuen Anfall wurde das Kind immer schwicher und schwiicher und
verschied schliesslich ohne auffallende Agone bei stetiy abnehmender
Temperatur (bis 33,59.

4, Postmortale Temperatur-Steigerung. Am 13. September um
64 Uhr Abends, d. h. bald nach dem Tode, betrug. die Temperatur.in recto
36,70, Aber bereits nach 2 Stunden war die Teiperatur wieder gesunken
und glich der pramortalen (33,5 in recto). Dann nahm die Kérpertempe-

3*
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ratur des todten Kindes inperhalb 15 Stunden nach dem Tode die Temperatur
der Zimmerluft mit einer Differenz von 0,1° an. Tm Gapzen wurde die
Temperatur zu Lebzeiten des Kindes 85 mal, nach dem Tode 35 mal, im
Ganzen also 121 mal gemessen.

5, Krampfanfille begannen am 2. Tage. Ihr Charakter war ein
ausgesprochen tetanischer, mit vollstindig blitzartiger Erstarrung des ganzen
Korpers, Vor dem Anfall stiess das Kind einen plGtalichen schrillen lauten
Schrei hervor, dann schlossen sich plétzlich die Augenlider und Kiefer (Trismus);
die Kiefer auseinander zu pressen, die Mundhéhle zun &ffnen, war fast unmdglich.
Ebensorascherstarrtendie Extremititen und der Rumpf, Klonische,bezw.eclamp-
tisch-tetanische Krimpfe, welche die gewdhnliche Eclampsia infantum charak-
terisiren, waren micht ein einziges Mal aufgetreten. In den ersten 2—3 Se-
cunden des-Anfalls blieb das Herz gleichsam plétzlich stehen, dann konnte man
56 Pulsschlége in 10 Secunden zihlen, dann stellte sich rasch Beschleunigung
bis zu 150 Behlsgen in der Mioute ein. In den ersten Tagen wnrde das
Kind wihrend der Anfille nicht cyanotisch, die Anfille schlossen mit einem
Schrei und pfeifender Athmung ab. Die Zakl der vom Kinde fiberstandenen
Anfille ist ungewdhnlich gross. Nur selten traten dieselben in eimer
3—1 sténdigen Pause auf, vielmehr folgten sie in Abstinden ven 10,5 und
selbst 2 Minuten auf einander. Nur Davk dem kréftigen Herzen des Kindes,
der kurzen Dauer der Krimpfe und dem Ausbleiben des Laryngospasmus
konnte das Kind etwa 7 Tage am Leben bleiben, aber dieses Leben war
eigentlich nichts Anderes, als eine lange Serie von Krampfanfillen. Nicht
selten zeigte sich wihrend des Anfalles Schaum, der mit Zischen durch die
Mund- und Gesichtsspalten hervortrat, wihrend sich die Haut mit Schweiss
bedeckte. Gegen Ende des 6. Tages war der Kriifteverfall des Kindes be-
reits ein Husserst hochgradiger. Am 7, Tage kam das Kind sus den Anfillen
fast nicht mehr heraus. Im Allgemeinen zeichneten sich die Anfille durch
Blitzartigkeilt aus und wihrten }—1 Minute, selten linger als & Minuten.

Anatomische Eigenthiimlichkeiten und ausfdhrliche
Beschreibung der Missgestaltungen®).

Bei der Eroffnung der Brust- und Bauchbghle fand man die inneren
Organe regulir entwickelt und ohne jegliche Verinderungen. Eine voll-
stdndig normale Entwickelung boten auch der Rumpf und die Extremititen
dar. Missgestaltet waren nur das Gesicht und der obere Theil des Kopfes.
Rechte Gesichtshiilfte kleiner und etwas kiirzer als die linke, Augen ge-
schlossen, rechtes Auge etwas kleiner als das linke. Augenspalte schmal,
Augapfel klein und in den Orbitae tief legend. Die Augipfel stehen

Y Ich erachte es fiir eine angenehme Pflicht, an dieser Stelle dem
Prosector der Anstalt Tschoschin fir seine mir bei der Abfassung
dieses Kapitals ertheilten Rathschlige meinen verbindlichsten Dank
zu sagen.
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weit von einander ab, die Entfernung zwischen den inneren Augenwinkeln be-
trigt etwa 4 cm, Der Mund ist weit gedffnet, die untere Lippe ist, ebenso
wie der gesammte Unterkiefer iiberhaupt, regelmissig gebildet. Die Ober-
lippe ist auf der linken Seite gespalten, die linke kleinere Halfte derselben
ist nach oben gerichtet, die rechte grossere stark nach rechts verschoben,
steht von der linken weit ab und ist gleichfalls nach oben gerichtet. Die
Spaltung der Lippe pflanzt sich auf den linken Nasenfliigel fort und reicht
bis zur Glabella.” Diese Gesichtsspalte ist sehr gross. Die linke Hilfte
der Nasenhohle ist weit nach unten gedffnet und verengt sich in der
Richtung nach cben. Die Nasenmuscheln sind simmtlich deutlich zu sehen
und etwas nach vorn gestillpt. Die Nasenscheidewand ist stark nach rechts
verschoben, zeigt aber eine bedeutende Convexitit nach links, Die Ober-
kiefer lassen an Stelle ihrer vorderen Verbindung einen kleinen Defect
hervortreten, und zwar in Folge einer Abtrennung des Os incisivum, welches
in Form eines beweglichen unregelmassigen Stiickes nach vorn und oben
hervorragt und mit der Nasenscheidewand beweglich verbunden ist., Eine
Spaltung des harten und weichen Gaumens ist nicht vorhanden. Die ent-
stellte, stark verflachte Nase erscheint gleichsam als ein unregelmissiger
Lappen, der oben an Stelle der Nasenwurzel ziemlich breit ist. Die Nasen-
spitze erscheint als ein kleiner, gleichsam leicht zugespitzter Hocker, die
Nasenknochen sind nach vorn vorgestiilpt und aufwirts gerichtet. Das
rechte Nasenloch hat das Aussehen einer schmalen Spalte, welche nach
oben vnd aussen verliuft. Thr oberes Ende befindet sich in der Nihe des
inneren Winkels des rechten Auges. Auf den zu Lebzeiten des Kindes
aufgenommenen Photographien ist eine diinne Schnur zu sehen, die sich
von den Eihduten, welche mit der Scheitelgegend des Kopfes in Verbindung
waren, abgetrennt hat. An der Leiche konnte diese Schnur nicht mehr
gefunden werden. Durch die Gesichtsspalte fihlt man mit der Sonde das
Os ethmoidale, sowie die innere Wand der linken Orbita.

Die Knochen des Schideldaches fehlen, desgleichen die Seheitelknochen.
Von den Stirnknochen sind nur die Orbitaltheile derselben geblieben. Von
den Partes squamosae der Schlifenknochen sind nur schmale Streifen
geblieben, die ziemlich dick sind und verdickte Rénder haben. Die Pars
squamosa des Hinterhauptknochens ist dick, derb, verkiirzt, zeigt einen
verdickten, etwas geschlingelten Rand, verliuft fast senkrecht und ist
etwas nach innen geneigt. Die Tub. oceipit. (int. et ext.) befinden sich
in der Nihe des Randes und sind nur leicht markirt. Von den Knochen
der Schidelbasis wird unten die Rede sein.

Der Inhalt der Schiidelhdhle, d. h. das Gehirn, liegt ausserhalb
und ist nur mit dinnem Hautiberzug bedeckt. Es stellt eine weiche, be-
wegliche, geschwulstartige Masse dar, in der zwei Abtheilungen: die
vordere und die hintere deutlich wahrnehmbar sind. Diese Abtheilungen
sind von einander durch eine tiefe, schmale Furche getrennt, die regel-
missig balbkreisférmig contourirt ist und vom oberen Rande der einen
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Orbita bis zum oberen Rande der anderen, die vordere Abtheilung uin-
gehend, verlduft. Die hintere Abtheilung ist kleiner, sie wird ven hinten
vom Hinterhauptknochen begrenzt. ~ Die vordere Abtheilung stellt eine
ziemlich grosse Masse von derber Consistenz und ovaler Form dar. Die
obere Fliche derselben ist von weisslicher Farbe, gleichsam mit Narben
bedeckt, hautéhnlich, aber haarlos. Die vordere Grenze dieser Abtheilung
befindet sich wnter der Nase und den Augen, und: hier geht der &ussere
Usberzug in die Haut des 'Gesichts dber. - Die Stirn fehlt. Die hintére
Abtheilung erscheint weicher, gleichsam siilzeartig, ven dunkelrother Farbe,
mit grauen Streifen und leicht gefalteter Oberfliche; an ihren Réndern;
dort, wo der #ussere Usherzug in die normale, mit Haaren bedeckte Haut
iibergeht, wird dieselbe von -den Fruchthiuten umgeben, mit denen sie
verwachsen ist. Ven den Rihéuten waren an der Leiche nur noch unbe-
deutende Ueberreste zu finden, da die Hohlen bereits zu Lebzeiten des
Kindes entfernt worden waren. An den Seitentheilen des Schidels;-an den
Sehlafen, liegen zwischen den geschilderten beiden Abtheilungsn moch sehr
kleine, kanm wahrnehmbare: Vorstilpungen, ‘die aber schon mit normalet
Haut bedeckt sind.

Die #ussere Hille des (ehirns ist nieht iberall gleichartig. Am vorderen
Theile ist sie etwas dicker, derber und ziemlich leicht zerreissbar. Man
unterscheidet in der Hillle eine #ussere, sehr diinne Schicht, welche die in
ihrer Entwickelung zurfickgebliebene Haunt darstellt. Mit dieser Schicht
eng verwachsen ist die Dura mater, welche im vorderen Theile sehr diinn,
im- hinteren jedoch etwas dicker ist. Die Pia mater tritt auf den Quer-
schuitten sebr deutlich hervor; sie ist dick, mit Blut stark gefillt, derb;
die Fortsatze derselben greifen tief in die Gehirnfurchen hinein. Die Pia
mwater von der Dura mater, bezw. von der Gehirnsubstanz zu trennen, ge-
lingt nicht dberall. Die Dura mater ist im hinteven Theile, wie gesagt,
dicker und derber. In ihrem Bau bietet sie grosse Abweichungen von der
Norm -dar; ihre sichelférmigen Fortsiize sind kaum angedeutet und haben
eher die Form von leicht hervorragenden Streifen. Das Tentorium cerebelli
hat das Aussehen kleiner Falten, so dass die hinteren Lappen des Gross-
nirns direct auf dem Kleinhirn zu liegen kommen. An der tiefen Furche,
welche den vorderen Theil vom hinteren des Gehirns trennt, bildet die
Dura mater sammt der oberhalb derselben befindlichen Schicht- von in ihrer
Entwickelung zuriickgebliebenen Haut eine breite, regelmissig contourirte
runde Oeffnung, bezw. Ring. Die untere Circumferenz dieses Ringes be-
findet sich vorn.und ein wenig oberhalb der Crista galli, die ziemlich gross
und knorpelig ist. Nach dieser Lage des. Ringes kann man denselben als
das stark erweiterie Foramen coecum und zugleich den ganzeﬁ vorderen
ovalen Theil als eine frontale Gehirnhernie deuten. Vom hinteren Theile
des geschilderten Ringes gehen zwei kleine Falten der Dura mater nach
rechts und links ab, die, sich allmihlich verkleinernd, sich an den fusseren
Enden der grossen Fhigel allmahlich verlieren.

" Die Schidelbasis ist nach links gekriimmt, ihre rechte Halfte ist kleiner
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als -die linke. Die rechten und vorderen Schidelgruben sind sebr flach,
besonders an der rechten Seite, die hinteren .sind dagegen ziemlich tief.
Der Tirkensattel ist flach, der Clivus etwas nach links gekriimmt und fast
senkrecht. . Os ethmoidale noch knorpelig. Leider ist es nicht gelungen,
das Gehirn aus der Schidelhéhle intact zu entfernen, weil die Gehirnsubstanz:
leicht zerreissbar war. Die Gehirnsubstanz ' zeigt gelbliche Férbung. :In
der frontalen Gehirnhernie befinden sich die vorderen und der grdssere:
Theil der. hinteren Lappen der Hemisphiaren des Grosshirns. Hier sind,
weil der Sichelforisatz der Dura mater fehlt, die Theile -der beiden Hemi-
sphiren so eng mit einander verbunden, dass es unméglich ist, “sie ohne
Continuitats-Trerinung zu trennen.. Man sah, dass die vorgefallenen Theile
mit sich' auch das Husserst schmale Corpus callosum mitgerissen haben.:
Die Gehirnventrikel festzustellen, ist gleichfalls nicht gelungen. . Das Klein-
hirn und das verlingerte Mark erwiesen sich als am wenigsten verandert.
Die Nervi optici waren #usserst dinn, die Arteria ophthalmiea jedoch dick.-
Die Chiasmen zu finden, gelang uns nicht. - Die Gehirnwindungen waren
ziemlich gut entwickelt und von einander durch.tiefe Furchen getrennt.

Mikroskopische Verinderungen.

Bei- der mikroskopischen Untersuchung erwies sich die Gehirnsubstanz
grosstentheils als stark verindert. Neuroglia fast iberall leicht gewelli,
mit “quantitativ ungeheurer Entwickelung von Kernen.  Dieselbe weist
Blutergiisse, stellenweise kleinkornigen Detritus auf; man trifft auch Partien
jungen Bindegewebes und nur selten Ganglienzellen mit sehr triibem Proto-
plasma und undeutlichen Kernen an. Gefisse tiberall erweitert, mit Blut>
kirperchen strotzend gefillt. In der Umgebung dér Gefisse tiberall,
Wucherung von Bindegewebe mit zahlreichen Kernen. Besonders-tritt dies
in der Pia mater hervor, in der die Erweiterung der Gefisse und Ent-
wickelung von Bindegewebe um dieselben herum so gross sind, dass diese
Gebiete das Aussehen kleiner caverndser Geschwiilsie haber.

Auf Grund der erdrterten Punkte kaunn man die geschilderte Miss-
bildung auf folgende Weise deuten: Nichttrennung des Kopfendes“‘ der
Frucht von der Fruchtblase und, als wabrscheinliche Folge - derselben,
Hemikrania verbunden mit Encephalocele- frontalis und Prosoposch'i'sis’
unilateralis.

Auf Gvund der mikroskopischen Untersuching kann man schliessen,
dass sowohl die Gehirnsubstanz, wie auch' dass .dieselbe - tiberdeckende
Gewebe. sich auf dem Wege der Vernichiung in Form von Umwandlung
in derbes Bindegewebe befand.

9..Fall. (No.8578, 1899.) Die Eltern des Kindes sind russische
Bauern. - Die” Muiter ist 26 Jahre alt, Schneiderin. von Beruf, IV-para:
Das erste Kind, ein Madchen, starb im Alter von § Monaten. ‘Das zweite
Kind 1ébt und- ist gegenwirtig 4 Jahre alt; das dritte Kind lebt gleichfails
igt- 2 Jahre  alt- und in Pension gegeben. - Die" Mutter -ist anscheinend
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gesund, wihrend der Schwangerschaft fihlte sie sich wohl und arbeitete
anf . der Nihmaschine mit Fussbetrieb. Becken etwas verengt. Es stellte
sich bei der Geburt heraus, dass der Steiss des Kindes trotz vollstindiger
Oefinung ' des Muttermundes sich nicht einstellen konnte, Wendung auf
den Fuss, darauf auffallende Beschleunigung der Herzaction der Frucht
and in Folge dessen Extraction. Bei der Geburt des Kindes wurde imi
betreffenden Journal vermerkt: ,Kind lehend grboren, Fruchthante mit
den Kopfdecken verwachsen®. Von. Seiten des Vaters, der 82 Jahre ist,
ebenso wie von Seiten der Mutter ergab die Anamnese nichts Besonderes:
weder Missbildungen unter den Verwandten, noch irgend welche schwere
Erkrankungen.. Das Kind, ein Midchen von gigantischem Kérperban, wiegt
4000 gr und ist 45 cm lang. Gewicht der Placenta 650 gr. Das Kind
lebte 30 Stunden. Zu Lebzeiten litt das Kind an denselben Anfiallen
tetanischer Krampfe, wie dasjenige im vorstehenden Falle. Die Anfille
stellten sich 20 Stunden nach der Geburt ein, wiederholten sich nieht
haufig und. waren sehr kurzdauernd (3—5 Secunden), Die Abkihlung des
Korpers war noch stirker ausgesprochen in Folge hochgradiger Lungen-
atelektase, Innerhalb & Stunden nach der Geburt sank die Tewmperaiur
des Kindes trotz hoher Zimmer-Temperatur (26¢ €.) fast um 11° (26,39 im
Mastdarm, s, Tabelle). Auf der Haut traten stark contourirte, bald blaue,
bald dunkelrothe Flecke auf, welche sammt der weisslichen Schattirang der
anderen Hautgebiete auf der Haut ganze Muster bildeten und derselben
ein marmornes Aussehen verlighen,

Das Kind wurde im Badezimmer, in dem die oben angegebene Tempe-
ratur herrschie, belassen. Der Tod trat allmihlich ein, nachdem die Kdrper-
temperatur bis aof 26,4° gesunken war. Eine postmortale Temperatur-
Steigernng fand nicht statt, aber innerhalb der ersten halben Stunde nach
dem Tode blieb die Temperatur der Leiche - auf derselben Héhe (26,49.
Nach 12 8tunden nahm die Leiche die Temperatur des Raumes an, wohin.
sie gebracht wurde (19¢ C.). Der Temperatur-Abnahme entsprechend, sank
auch die Zahl der Pulsschlige (100—80-—60 Schlige in der Minute).

Bei der Section fand man vor Allem zerstreute Heerde von Atelektase
in den beiden Lungen. In den vorderen Lungenpartien war geniigend
Luft vorhanden. Glandula thymus ungeheuer gross, derb; Milz gleichfalls
stark (1% mal) vergrdssert, derb, mit Blut strotzend gefilllt. Rumpf und
Extremititen regelmissig entwickelt. Auch in den iibrigen inneren Organen
wurden keine Abweichungen von der Norm gefunden.

Die anatomischen Eigenthdmlichkeiten der Missbildung ergaben
bei naherer Betrachtung folgendes Bild: linkes Auge offen, gross, etwas
vorgestiilpt, Augenlider sehr dick, derb, geschrumpift. Carunculae lacrymales
gross und dick. Conjunctiva bulbi trocken, roth, verdickt, rechtes Auge
um die Hilfte kleiner als das linke. Augapfel sehr klein, liegt tief, Augen-
lider geschlossen, dick, Rina palbebrarum stellt eine tiefe eingezogene
Spalte dar. Glabellae nicht vorhanden. Die Augen stehen weit von ein-
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ander ab. Weite Spalte des harten und weichen Gaumens. Unterlippe
und Unterkiefer unverindert, Oberlippe gespalten, und deren Theile, von
denen der rechte grosser ist, stehen weit von einander ab und sind direct
nach oben gerichtet. Links verlauft die Spalte bis zum inneren Winkel
des linken Auges und offnet weit die gesammte linke Halfte der Nasen-:
héhle. Nasenmusehel nach vorn vorgestilpt, innere Wand der linken Orbita
ganz, Nasenscheidewand stark nach rechts dislocirt, Os intermaxillare stellt
ein grosses, dreikantiges, bewegliches Stiick mit zwei breiten Zihnen dar,
das mit dem knorpeligen Theil der Nasenscheidewand verbunden ist. Zu--
gleich ist es nach rechts und oben dislocirt. Rechts von der entstellten
Nase befindet sich gleichfalls eine Spalte, die aber kleiner ist, als die linke,
und an den inneren Augenwinkel nicht heranreicht. Die &#ussere Nase
stellt einen grossen Hautlappen mit nach oben gerichteter breiter Basis.
dar und ist nach rechts verschoben. Nasenknochen nicht zu fihlen. Der
obere Theil des Os ethmoidale ist vorhanden.

Knochen und Schidelbasis nicht vorhanden. Von den Stirnknochen
sind nur die Orbitatheile derselben geblieben, von den Partes squamosae
der - Schlifenknochen sind nur- schmale, dicke Streifen zuriickgeblieben,
deren Rander verdickt sind. Os occipitale kurz, dick, mit glattem, ver-
dicktem, gleichsam beschnittenem Rande. Es ‘verlauft senkrecht, ohne.
Convexitit und ist nach innen geneigt. Der Inhalt des Schidels stellt mit
seinen Hiillen eine grosse, weiche, geschwulstartige Masse dar, welche tiber
dem Gesicht und der rechten Seite des Kopfes herunterhiingt. Diese Masse
ist von dunkelgrauer Farbe, theils blutig, stellenweise saftig und von siilze-
artiger Consistenz. Sie besteht aus grossen Héckern, die von verschiedener
Grosse und von einander durch tiefe, eingezogene Furchen mit derbem
Grund getrennt sind. Die grosste der Furchen verlauft von der Basis der
Nase bogenférmig nach rechts und dann nach hinten zur Mitte des Hinter-
haupts und vereinigt sich hier mit einer anderen dhnlichen Furche, die
der Linie entlang verliuft, welche in normalem Zustande dem Verlauf der
Hinterhauptnaht entspricht. Nach Entfernung der Hillen stellte sich her-
aus, dass die erste Furche dem Sinus falciformis superior, die zweite dem
Sinus transversus entspricht. Hinten, vorn und an den Seitentheilen des
Schidels oberhalb der Ohren gehen die gesechilderten Hiillen in normale
Haut iiber, welche mit Haaren bedeckt ist. Durch die oben erwihnten
Furchen wird die gesammte geschwulstformige Masse in zwei Haupttheile
getheilt: in die rechte, etwas kleinere und in die linke, etwas gréssere,
welche man mit gewisser Wahrscheinlichkeit fiir die verinderte rechte und
linke Hemisphire des Grosshirns halten kann. Die linke Hilfte wird durch
flache Furchen in einige kleinere Hocker getheilt. Die Fruchthiute sind
ziemlich lang und mit den Hillen sehr fest verwachsen, indem sie mit
denselben gleichsam ein Ganzes bilden. Sie sind lings der Furche adhérent,
die dem Sinus falciformis supperior entspricht, reichen aber nicht bis zur
Querfurche, die der Hinterhauptnaht entspricht. Vorn links an der Ueber-
gangs-Stelle der Hillen in normale Haut und links hinten bilden die Frucht-



42

héunte gleichsam einen abgeschlossenen Raum und begrenzen eine zjemlich
grosse Fliche, auf deren Oberfliche sich gleithfalls mit derselben fest-ver-
15thete diinne Schichten der Hille befinden. Die Schidelbasis ist flach,
mit dicken, sosben geschilderten Schichten bedeckt. Nerven sind micht zu
finden. . Das Tentorium cerebelli ist sebr  dick, seine Lage jedoch regel-
massig. Die hinteren Schidelgruben sind - ziemlich tief, Kleinbirn und
Medulla oblongata - ziemiich - gut entwickelt, aber klein. Clivus verlduft
senkrecht. ~ Proeessus falciformis superior nicht vorhanden, Sinus falciformis
superior stellt “eine rosenkranzférmige Reihe von Cysten versehiedener
Grdsse dar, selbst bis zu Erbsengrésse; in diesen Oysten befinden
sieh noch Blutreste.

Mikroskopische Untersuchung. Die Hillen der geschwulstartigen
Masse sind nicht tberall gleich dick, im Allgemeinen derb. Bei der Unter-
suchung der Querschnitte kann man in denselben eine Klein-faserige, eine
ungebeure Anzahl von Kernen aufweisende, #ussere Schicht, die der Haut
entspricht, unterscheiden; dann kommt eine grossfaserige, gleichsam fibrise
Schicht, welche wahrscheinlich der Dura mater entsprichf, und hinter
dieser tritt deutlich eine dicke Schicht mit ausserordentlich statker
Gefissentwickelung und derbem Bindegewebe in deren Um-
gebung, gleichfalls mit einer ungeheuren Anzahl von Kernen
herveor; stellenweise ist die Erweiterung der Gefisse und die
Verdickung des Bindegewsbes so gross, dass man das Bild
eines fast refnen Cavernoms erhélt. Diese Schicht stellt zweifel-
los die weicke (Gehirnbaut dar. Derartige Cavernome, mehr oder
minder gross, sind an vielen Stellen, haupisichlich auf der inmeren Ober-
flache und auf der Schiidelbasis zerstreut. Hier ist es bereits unmdglich,
die Dura mater und die Pia mater von einander zu unterscheiden. Alles
ist zu einer allgemeinen caverndsen,  derben Masse verschmolzen. Das
Gehirn ist in eine grosse Anzahl einzelner Sticke von verschiedener Grisse
zerkleinert, die hanfkorn- bis mandelnussgross sind. Auf den grossen
Gehirnsticken ‘sind gut gebildete Gyri und Furchen zu sehen, die mit
verdickter-derber Piamater bedeckt sind. Ueberall ungeheure
Gefsssentwickelung mit Erweiterungen und Umwandlung in
klein-caverndse Masse. In manchen Gehirnsticken findet man
selbst innerhalb der Gyri cystenartige Héhlen, die von einer
diinnenSchicht Gehirnsubstanzumgeben sind. Die Gehirnsubstanz
selbst ist von gelblicher Farbe und hat ihrer normalen Bau eingebiisst.
sie erscheint kleinkdinig, iiberall von Blutgefissen versehiedener Grisse
durchsetzt.

Aus den vorstehenden eingebenden Untersuchungen kann
man den Schluss ziehen, dass es sich in beiden Féllen um
Hemicephalie handelte, wobei zugleich bei dem einen Kinde
Prosoposchisis unilateralis, bei dem zweiten Prosopo-
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schisis bilateralis nebst Wolfsrachen und Hasenscharte
bestanden. Ausserdem war in den beiden Fillen das Kopfende
der Frucht mit der Fruchtblase verwachsen, so dass. die Kinder
mit den Fruchthiuten am Kopfe geboren wurden. Beide Fille
zeichnen sich noch dadurch aus, dass die Hauptursache der
mangelhaften Entwickelung der Schidelknochen sowohl, wie des
Gehirns selbst hochgradige Verinderungen: der Pia. mater ohne
jegliche Hydrocephalie war, welche letztere in dhnlichen Fillen
gewihnlich als die Ursache der in Frage stehenden Missgestaltung
betrachtet wird.

Es ist schwer zu sagen, welche von der Frucht in utero
iiberstandene Krankheit dje Veranlassung zu den heftigen entziind-
lichen Verinderungen, wie sie im Gehirn gefunden worden sind,
gegeben haben.

Neulich habe ich 2 Fille von Hemicephalie veriffentlicht,
in denen die Syphilis eine sehr hervorragende Rolle gespielt
hat: In dem einen Falle (es waren Zwillinge) zeigte das Kind
Hemicephalie . und Amputatio spontanea digitorum. Das war.
eine zweifellos syphilitische Dystrophie, da das zweite Kind stark
ansgesprochene hereditir-syphilitische Symptome (Pemphigus u.s.w)
zeigte. Einen zweiten Fall von Hemicephalie habe ich beim.
Enkelkinde einer hereditdr-syphilitischen Mutter, also in der:
zweiten Generation, beobachtet.

Es ist sehr méglich, dass auch in den in der gegenwiirtigen
Mittheilung beschriebenen Fillen die Syphilis eine gewisse Rolle
gespielt hat, wenigstens bei dem einen der Kinder, bei dem
die Section Vergrésserung der Milz und ganz enorme Ver-
grosserung der Glandula thymus ergeben hat. Das Fehlen ge-
nauer anamnestischer Angaben beweist eben noch Nichts. Jeden-
falls konnen die Hemicephalie und die dieselbe begleitenden Miss-
gestaltungen, - wie dies mehrfach erwiesen ist, in naher Be--
ziehung zur Syphilis stehen.



