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Die Lehre yon der Entwicklungsgeschichte und die Lehre von den 
Mil3bildungen sind dazu berufen, sich gegenseitig zu ergi~nzen. Gibt 
uns die Entwickiungsgeschichte die MSglichkeit, uns fiber den Zeit- 
ptmk~ klar zu werden, in dem die normale Ausbildung einer Frucht  
sine StSrung effahren hat, so mul~ uns das Studium yon Hemmungen 
der normalen Ontogenie das beim Mensehen nieh~ ausfiihrbare Ent-  
wicklungsexperiment ersetzen. Diese Beziehungen rechtfertigen es, 
wenn auch Einzelf~lle seltenerer Mil3bildungen einer ausftihrlichen Be- 
t rachtung unterwoffen werden, zumal wenn sie mehrere Bildungsfehler 
aufweisen, die gleiehzeitig verschiedene Fragen der Embryologie be- 
rfihren und die, wie analogs FaRe lehren, mit  einer auffallenden Haufig- 
keit zusammentreffen. 

Unser Fall wurde uns yon der Entbindungsanstal t  Kassel zugeschickt; 
die klinischen Daten verdanke ich der Liebenswiirdigkeit des dortigen 
Assistenten Herrn Dr. F a l k .  

:Es handelt  sieh um ein totgeborenes Kind, das der Anamnese naeh 
dem 10. Monat entsprechen mfi6te. Die Mutter ist eine 24ji~hrige 
I-para.  Das Kind wurde in SteiBlage geboren, die Menge des Frueht-  
wassers war erheblieh herabgesetzt, die Geburt  verliei sonst normal, 
auch bietet bisher das Wochenbett  keine Besonderheiten. An der 
Placenta und den Eihauten finden sich keine Abnormit~ten. Eine 
Schwester der W6chnerin ha t  einen Wasserkopf geboren, sonst sind 
in der betreffenden Familie keine Mii~bildungen beobaehtet  worden: 

Sek t ionsbefund .  S. 135/20. Leiche tines Neugeborenen. iN~belsehnur noch 
friseh, abgebunden. Scheitelfersenl~nge 391/2 cm. Scheitelsteflll~nge 27 era. DaM 
GescMeeht ist zungchst nich~ teststellbar: An Stelle der gui~eren Genitalien finder 
sieh etwas rechts yon der Mistellinie, der Innenseite des 'reehtert Oberschenkels 
anhaftend, ein Gebilde aus zwei zipfelf6rmigen ttautlappen bestehend, die dutch 
sine schr~g yon links nach unten rechts verlaufende Furche getrennt sind. Der 
kiirzere der beiden Zipfel (1,1 em laxlg) ist mit der Spitze nach rech~s oben, der 
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grS~ere (2,5 em la.ng, ~,6 em breit) is~ mit der Spitzo naeh links unten gerichtet. 
Die die Zipfel bildenden Hau6falten Sind ziemlich stark gerunzelt, yon ,leich~ 
blaur6tlicher Farbe. Am unteren Ende der die beiden Hautzipfel trennenden 
Furehe finder sieh an der Innenseite des reehten Obersehenkels eine ftir eine feine 
Sonde durehgi~ngige Offnung, Der Kopf l~Bt keine guBeren MiBbildungen~erkermen, 
L/~ngsdurchmesser des Seh/~dels 111/2 era, Querdurchmesser 9 em, Die Fontanellen 
in normaler Weite ftihlbar, aueh an der Mundh5hle und den Kiefern keine MiB- 
bildungen erkennbar. Obere Exeremi~ten wohlgebildef,. Die Fingern~gel iiber- 
ragen leicht die Fingerkuppen. Leib wenig aufgetrieben. Beide Fiil]e stehen in 
stErkster Pes-varus-Stellung; die FuBsohlen sehauen nach vorn, die FuBriicken 
naeh hinten; links ist diese KlumpfuBstellung noch etwas starker ausgebilde~ als 
reehts, die 4. Zehe fehlt links mits~mt dem zugehSrigen Stiick des MittelfuBes, 
die 5. Zehe ist dadurch stark gegen die ersten 3 Zehen abgesetzt, wodureh sic, 
eine gewisse J~hnlichkei~ mit dem ])aumen einer Hand erh~lt. Auf einem l~Sntgen- 
bJld ist ebenfalls weder yon dem 4. YlJt~elfugknocheu, noeh yon den zugehSrigen 
Ph~langen etwas zu sehen. Am rechten Furl keine solchen Defekte. Beide LTnter- 
schenkel, besonders abet der linke, sind stark nach auBen rotier~, dig Fibula ist 
nach hinten ehlwgrts yon der Tibia zu ftihlen. Eine After6ffnung fehlt vollstgndig, 
es linden sieh in der Haut aueh keinerlei Andeutungen einer Grube. 5 cm oberhalb 
des Seheitels des yon der Imaenseite der Schenkel gebildeten Whakels finder sieh 
am Riicken eine erhsengrol~e knopffSrmige Erhebung der Haut, deren Mitre etwas 
eingezogen ist. 

Schi~delhShle: Die gr01]e Fontanelle hat eine Lgnge yon 4,2 und eine Breite 
yon 3,3 era, die kleine is~ fast v61lig geschlossen. Sch~deldach symmetriseh, yon 
entsprechender Dieke, Tentorium cerebelli intakt. Gehirn wohlformiert, die Ven- 
trikel in keiner Weise erweitert. 

(Naeh Er6ffnung der Bauchh6hle zeigt sich, dab auch die inneren Organe 
der BauchhOhle v,erschiedene MiBbildungen aufweisen, es wird deshalb zunEehst 
veto I/nken Herzen aus eine Formalinin~ek~ion vorgenommen.) INaeh Frgpaxa~ion 
tier K6rperhOhlen ergibt sich sodann folgendes: 

B rus th6h le :  Die L u n g e n  sinken vollsti~ndig zur/iek (sie shld Irisch, yon 
dunkelblauvioletter Farbe). Am Herzbeutel und an dem H e r z e n  ~uBerlioh keine 
MiBbildungen wahrnehmbar, nur ist die Spitze des tterzens etwas breit. Das 
Foramen ovale ist an seinem unteren ,Rande durch eine halbmon4fOrmige ge- 
fensterte Membran gesch]ossen, an der grSBeren oberen H/~lfte durchgi~ngig. Der 
Duetus Befall/ist ebenf~ls durchg~ngdg. An den Ki~ppen keinerlei Veri~nderungen 
naehweisbar. 

T h y m  us: Rechter Lappen 5,2 cm lang, der linke Lappen stehb fast horizontal, 
ist 2,9 cm lang. 

BanehhShle :  Die Nabelvene ist in der iiblichen Weise ausgebfldet, sie ent- 
h~lt, wie vor der Vornahme der Injektion festgestellt wurde, fltissiges Blur und 
ist fiir eine Sonde durchggngig. Die rechte ;Nabelar ter ie  feh l t ,  die linke ist 
st4rker als gew6hn~ich und miinde~ direkt in die Aorta, deren direkte Fortsetztmg 
sic zu sein scheint. N eben ihr zieht, etwas links yon der MitteUinie an der vorderen 
Bauchwand, ein zweiter Strang, der Uraehus. 

Die Milz finder sich an der gewShnliehen Stelle, sic zeigt normale Form und 
entspreehende Gr6fle. 

Die Leber ist im ganzen wohlausgebildet, nur ist der rechte Lappen dureh eine 
yon der Ineisura umbiliea|is aus am vorderen Rand entlang laufende 3,2 cm lange 
ober/lg.ehIiehe SpaI~e in zwei Te/~e ge~eiI~. 

Der Magen zeigt keine Besonderheiten, der Oesophagus l~l]t sich yon ihm aus 
bequem sondieren. 

Virchows Archiv. Bd. 232. 12 
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Darm: In  einer Entfernung yon 23 cm oberhMb der Ileoc6calldaploe finder 
sich ein 1,2 cm langes und his 1,6 cm breites Divertikel. Das Colon descendens 
ist aul~erordentlich stark geffillt, in nach unten zunehmGndem Mal~e, w o e s  eine 
Breite yon 21/2 cm erreieht, bis es sich p15tzlich in H6he der Lines innominata ver- 
jiing4 und in ein 1,7 em breites, 3 cm dickes strangartiges Gebilde ttbergeht, 
das die Stelle einnimmt, an der sich eigentlich das Rectum finden miit te.  Durch 
das stark gebl~hte Colon deseendens werden die Diinndarmschlingen fast vSllig 
in die rechte Bauchseite hiniibergedrangt. Eine Fixation des Colon ascendens 
an der hinteren Bauchwand besteht nicht, vielmehr geht alas ~esenter ium des 
Colon aseendens einfaeh in alas des Ileum fiber. 

Von den 1NTieren ist beiderseits zun/~chst nichts zu sehen, dagegen liegen an 
ihrGr StGlle die IXTebennieren, mit  ihrem Hilus nach der Mittellinie zu gerichtet, 
dicht beiderseits der Wirbels~ule, die rechte etwas hSher sis die linke. DiG Neben= 
nieren haben ungef~hr dieselbe Form wie sonst, ihre GrSl~e ist rechts: Lgnge 4,2 cm, 
horizontaler Durchmesser 2,4 cm, hnks: vertikaler Durchmesser 4,3 era, hori- 
zontaler 2,5 cm. Zu den Nebennieren ziehen je eine Arterie, dig sich bald in mehrere 
*s te  aufteilt, und je ein starkerer Venenstrang. t3ber den Hilus der rechtGn Neben- 
niere zieht, eine Furche in dGr Vorderflgehe bildGnd, die Vena cava inferior, die 
stgrker nach rechts yon der Mittellinie hegt als sonst. 

DiGht unterhalb des Abgangs der ArtGriae suprarenales geht yon der tIinter- 
wand der Aorta eine grStere Arterie ab, die schrgg nach rechts abwgrts, einw/~rts 
yore Ileo-psoas naeh der linken SGite des Beckens hinzieht und offenbar die abnorm 
hochentspringende Arteria ihaca dGxtra darstellt. 

Hinter  tier Aorta gelegen, finder sieh bis zum untersten Lendenwirbel heranf- 
reichend und his 1 cm unterhalb des Promontoriums hinabreichend, ein L-f6rmiges, 
2,2 cm langes, 0,5 cm breites Gebilde mit  hSckeriger Oberfl~che, das auf dem 
Schnitt mehrere kleine cystenartige Hohlrgume erkennen lgt t .  Der aufsteigende 
Sehenkel dieses L-fSrmigen Gebildes liegt links hinter der Aorta, dGr horizontale 
Schenkel schneider senkrecht die Aorta, hinter ihr verlaufend. Zum aufsteigenden 
Schenkel ziGht ein in HShe der Arteriae suprarenales links aus der Aorta ent- 
springendes dannes Gefg$chen, das sich bald in mehrGre Xstchen aufteilt. 1Yeben 
diesem GGf~l~chen verlguft eine Vene aufwgrts zur Vena eava inferior. Von Ureteren 
oder Rudimenten derselben ist nichts zu sehen. 

Die Blase finder sieh als birnfSrmige Fortsetzung des Urachus in etwa Bohnen- 
grStte an der ttblichen Stelle der Mittellinie des Leibes, ihre Wand ist sehr dick, 
l~$t keine Ureterenmfindung erkennen: ihre Sehleimhaut ist stark gefaltet. Die 
Hinterwand tier Blase ist lest mit  dem das Rectum ersetzenden derben Strang 
verbunden. Vom Fundus der Blase ffihrt ein feiner, ffir eine Sonde night durch- 
ggngiger Gang nach hinten. Der Hals der Blase setzt sich fort in einen far  eine 
Sonde durchggngigen, etwa 3 cm langen Gang, der an der Innenseite des rechten 
Oberschenkels in der obenerw~hnten 0ffnung ausmttndet, und offenbar die Urethra 
darstellt, da sich ein anderer ihr entsprechender Gang night auffinden lS~l~t. 

Die Aorta sender an der gewShnliehen Teilungsstelle nut  2 kleine Gef~$ehen 
ab, die nach der Gegend der Blase zu ziehen, und Setzt sich, nur wenig verjfingt, 
direkt in die einzige vorhandene ~abelarterie fort, aus der bald die Arteria iliaca 
sinistra entspringt. 

Naeh Aufschneiden des Colon sigmoideum Gntleeren sich aus ihm etwa 130 cem 
dunkelgrfinlichen, breiigGn Inhalts. Das Lumen des Dickdarms GndGt 7 mm obGr- 
halb des Eingangs in das grote  Becken mit  einem spitzen Kegel, yon dessen Spitze 
a-as sich ein dfinner Gang etwa noch 3 mm sondieren I/~f~t. Spritzt man in diesen 
Gang Wasser, so quillt dasselbe mit  einem kr~ftigen Strahl aus dem erw~hnten 
Gang am l~undus der Blase hervor. 
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Die Hoden linden sieh etwas oberhalb des Beekeneingangs beiderseits in 
ErbsengrSl~e vor, saint den zugehSrigen/qebenhoden. ]:)as Vas deferens des linken 
~ebenhodens liegt an der linken Seite des Kolons nach der tIinterwand der Blase 
zu and endet dort blind. Vom linken Hoden aus zieh$ ein federkielstarkes Band 
yon 3~/2 cm LUnge naeh der Gegend des linken Leistenkanals, der noch keinerlei 
Andeutung eines Processus vagina]is peritonei aufweist. Etwa in der Mitre dieses 
Bandes finder sich eine 1,7 cm lunge, 5dematSs durehtr~nkte zipfelfSrmige Baueh- 
feUduplikatur. /)as reehte Vas deferens zieht an der rechten Seite des die Fort- 
setzung des Kolons bildenden Stranges nach der Hinterwand der Blase. Das 
Ligamentum teres dieser Seite ist 21/~ cm lung, der Processus vaginalis angedeutet. 
Aueh yore rechten Ligamentum teres h/ingt eine 2,5 cm lunge Bauetffellduplikatur 
zipfelfSrmig nach abwgrts. 

Bei Preparation des unteren Endes der Wh'belsi~ule ergibt sieh, dab die WirbeI- 
bSgen des Kreuzbeins gespalten sind, ihre Distanz betr/igt bis zu 1,1 era, nu rde r  
oberste Wirbelbogen ist durch eine bindegewebige Brticke gescblossen. DEs Steil~- 
bein fehlt vSllig, die WirbelkSrper des Kreuzbeins dagegen sind gut ausgebildet, 
die untere Fl~ehe des letzteren grenzt an Weiehtefle. Aus d~r Spalte der Kreuz- 
beinwirbelbSgen zieht ein federkielstarker Strung in der Rinne des Kreuzbeins~ 
verlaufend, dann kranialw~rts yon ihm weiterziehend bis zu der obenerw~hnten 
knopffSrmigen Erhebung der Haut. Dieser Strang ist, yon seinem Austrit~ BUS dem 
geschlossenen Lendenwirbelkan~l abgereehnet, 2,1 cm lung, er iiberragt das untere 
Ende des Kreuzbeins kranialwarts um 1,3 em und ist mit seinem Ende lest mit 
der erwahnten Stelle der Haut verwachsen. Dieser Strung besteht aus einer Ver- 
langerung der Durascheide des Riiekenmarks und enth~lt eine zylinderfSrmige, 
etwa 3 mm dieke Fortsetzung des Riickenmarks. Schneider man auf die Ver- 
waehsungsstelle des l~iickenmarks mit der Haut ein, so zeigt sich, da$ dasselbe 
sich ~is dicht an die untersten Sehichten der Epidermis heran fortsetzt. 

Zur mikroskopisehen Untersuchung werden Stiieke des hinter der Aort~ 
gelegenen cystisehen Gebildes in Paraffin eingebettet und in Serie•sehnitte zerleg~. 
])as Ergebnis ist folgendes: Den Hauptbestandteil des Gebildes liefert ein reichlioh 
vorhandenes loekeres Bindegewebe, in dem sich stark gefiillte Gef/~l~capfllaren 
befinden, deren Umgebung stellenweise aueh st~rkere Blutungen ins Bindegeweb~ 
anfweist. Daneben sieht man zum Teil etwas erweiterte Lumina ohne Inhalt ,  
die offenbar ektasierte Lymphcapi]iaren darstellen. Aueh vereinzelte Nerven- 
biindel treten auf, yon irgendwelcher Muskulatur ist niehts nachzuweisen. 

Ferner sind in dieses Bindegewebe eingebettet: 
1. Gr6Bere eystisehe Gebilde, die yon einem stellenweise einsehiehtigen, 

naeist mehrsehichtigen kubisehen Epithel ausgekleidet sin& 
2. Gruppen yon Kan~lchenquerschnitten, bei denen ein meis$ ziemlieh 

enges Lumen yon einer Lage kubischer Zellen begrenz~ wird. Nur bier und da 
besitzen solche Kan/~Iehen ein e~was grS/]eres Lumen mi~ einem hyalinen Inhalt~ 
Aus der Anordnung der Kan~lchenquerschnitte erkennt man, dab es sieh nm 
gewundene RShrchen hande!t. In einem Sehnitt ist ein solehes Kan/ilchen S-fSrmig 
gekriimmt und an seinem Ende gloekenfSrmig eingestiilpt. Die diese Tubuli 
bfldenden Zellen sind nieht eben deutlieh gegeneinander abgegrenzt, ihr Kern ist  
relativ dunkel and intensiv gef~rbt. Ein dureh eine Sehnittreihe zu verfolgende~ 
Gang ist mit einem helleren Zylinderepithel ausgekleidet. In mehreren dieser 
Kan~lehengruppen treten einzelne aus Seh]ingen bestehende Kn~uel ~uf, die mi~ 
kubischen Zellen ausgekleidet sind, und in denen sieh deutlieh rote BluSkSrperehen 
nachweisen lassen. In  der Umgebung der gewundenen Kan/~lehen sieht man bis~ 

12" 
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weilen dichte Anh~ufungen yon spindligen ZeUen. Irgendeine Verbindung der 
Kan~lchen mit den grSBeren Cysten ist nirgends nachweisbar, vielmehr sind die 
die Kan~Ichen darstellenden Gruppen yon quergetroffenen l~Shrehen stets (lurch 
eine breite Masse yon Bindegewebe yon den Cysten getrennt. 

ZusammengefaBt stellt sieh also das Ergebnis der Sektion zun&chst in folgender 
Weise dar: 

An Stelle der Nieren linden wir ein hinter der Aorta vet dem Kreuzbein ge- 
legenes cystisehes Gebilde, das einerseits gr6Bere Cysten, andererseits vereinzelte 
Glomeruli, vielleicht such Andeutungen yon Bowmanschen Kapseln und Tubuli 
contorti enth~it; Henlesche Schleifen fehlen. 

Die Ureteren fehlen. 
Es besteht eine Atresia recti vesicMis. Der Anus fehlt vSllig. Die Urethr~ 

mtindet an der Innenseite des reehten Oberschenkels. Der Penis fehlt. Das Scrotum 
istG in 2 Teile gespalten und etwas verktimmert. 

Die WirbelbSgen des Kreuzbeins sind gespalten. Das untere Ende des Rticken- 
marks ist, ohne ein Filmn terminale zu bilden, mit der Haut verwachsem Das 
Steigbein fehlt. 

Die unteren Extremitgten zeigen st~rkste KlumpfuBstellung, die linke 
4. Zehe fehlt. 

Es besteht nur eine einzige Nabelarterie, die Ms Fortsetzung der Aorta ver- 
l~uft. Die rechte Arteria iliaca entspringt abnorm hoch. Es finder sieh ein Meckel- 
aches Divertikel u n d e s  besteht Mesenterium commune. 

Die Hoden und Nebenhoden finden sich in der BauchhShle, das Ende des 
Vas deferens ist beiderseits obliteriert. 

Bei der Geburt war Mangel an Fruehtwasser aufgefallen. 

W e n n  wir uns  abe r  die Bedeu tung  dieses Komplexes  yon  Migbi ldun-  
gen  klar  werden wollen u n d  uns  die Frage vorlegen, warm u n d  wie er 

e n t s t a n d e n  sein kann ,  so mi~ssen wir fiir die e inzelnen miBbi ldeten Or- 
gane die F ragen  aufwerfen, u m  welche .ArC yon  MiBbildung handel t  
es sich, warm ist die E n t s t e h u n g  der Entwicklm~gsst6rung zu denken,  
was uns  zu einer Beschgft igung mi t  der normMen Embryologie  fiihrt,  
a n d  mi t  welchen Migbi ldungen  anderer  Organe pflegt diese StSrung in  

&hnlichen F~l len  v e r b u n d e n  zu se in . '  

I. Nieren .  
Sind sehon einseitige EntwieklungsstSrungen der Nieren nieht allzu h&ufig, 

Ba l lowi t z  1) stellt 213, G 6rard  ~") 278 F&tle yon einseitigem Nierenmangel auf, 
so wird beiderseitiger Defekt oder Verkiimmerung beider Nieren in den Lehr- 
biiehern als grebe Seltenheit bezeiohnet. Den hSehsten Grad yon Entwieklungs- 
hemmung stellt der d o p p e l s e i t i g e  Defek t  dar. Coen (zit. naeh Bal lowi tz)  
stellt in einer mir leider nieht zug~ngigen Arbeit (Annali universali di ~edieina, 
e Chirurgia, Jg. 52, Mailand 1884) 33 derartige F&lle zusammen. In  der mir ver- 
~tigbaren Literatur konnte ieh solche Beispiele aufgefiihrt linden yon l~{ayer 3) , 
Fabera) ,  t Ieyfe laer~) ,  I~inghoffer6),  AhlfeldT), WeigertS),  Bar tseherg) ,  
S 4 r a s s m a n n l ~  Nie mann11) ; Na umannr2) ,  Sehe ib~) ,  ZaufaPa) ,  Ba ye r  ~) 
B a n i t e r ~ ) ,  Sehneider~V), dessen eigener Fall weiter unten zu bertieksiehtigen 
ist, I-Ioehsinger~S), I-Iaueh~),  l~ober~ Meyer  ~~ , I-Iellier ~) und Notzfelde~). 

In diesen VerSffentliehungen sind 30 F&ile yon beiderseitigem Nierendefekt 
tells besehrieben, teils zitiert. Was die Nebenbefnnde dabei betrifft, so sind leider 
die Angaben h~nfig ungenau, so d~B sieh nut positive und negative Feststellungen 
werwerten lassen. Auf 19 mgnnliehe-Neugeborene fallen nur 6 weibliche, so dab 
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sich ein starkes ~berwiegen des m~nnlichen Geschlechtes ergibt, wie dies G u i z e t t i  
und P a r i s e t  23) auch fiir den einseitigen Nierendefekt feststellen konnten. Elf 
Frtichte kamen unausgetragen zur Welt, 2 bereits im 7. Monat, 8 waren reif. 
Wiihrend 8 totgeboren waren, lebten 11 bei der Geburt; dabei seheint totaler hJieren- 
mangel in nicht ohne weiteres erkl~rbarer Weise das Leben sehr sehnell unm6glieh 
zu machen, denn die l~ngste Lebensdauer, fiber die beriehtet wird (San i t e r  1. e.), 
betr~gt 4 Stunden, moist tritt  der Tod fast sofort nach der Geburt ein. 

In 26 F~llen ist das Fehlen auch beider Ureteren festgestell t worden, nur in 
eineffl fanden sieh Rudimente ( R i n g h o f f e r ,  1. c.). Die Blase wird 12real vermil3t, 
10real ist sic vorhanden. 

Mit 2 Ausnahmen ( l~ iemann  und Z a u f a l ,  1. e.) wurden, soweit I~otizen 
vorhanden sind, stets (20real) Anomalien an den ~ul3eren Genitalien gefunden, 
wenn auch bisweilen nur eine Atresie der ttarnrShre vorlag. Dagegen sind Hoden 
und Ovarien meist (24 real) vorhanden, wenn aueh meist mit sehr unvollkommenem 
Descensus, nur 4real wird ihr Fehlen hervorgehoben. 

Auch Atresia ani in den verschiedenen Formen finder 21real Erwghnung, 
denen nur 7 Fglle mit Durchbrueh des Afters gegentiberstehen. 

INur l mal fehlt die linke I%benniere ( S t r a s s m a n n ,  1. e.), sonst wird ihr 
beiderseitiges Vorhandensein meist besonders hervorgehoben, wobei sie h~ufig 
vergr6~ert gefunden werden. 

9 Mfl]bildungen versehiedener Art und Sehwere am Kopf werden angefiih~% 
4real sind solche am unteren Ende der Wirbels~ule besehrieben. 

Wenig beachtet wurde das Verhalten der iXabelgef~l]e. 5 Autoren stellen lest, 
dab eine Nabelarterie fehlt, nnr 2 real wird das Vorhandensein beider betont. 

Besonders auffallend abet ist der Befund an einer Stelle, wo ein Zusammenhang 
mit Nierenmangel zun~chst nieht einleuchtet, n~mlieh an den unteren Extremi- 
t~ten. Nur 4real geht aus den Sehilderungen hervor, dal3 sie offenbar woh! aus- 
gebildet waren, aber 19 real liegen Angaben vor, die auf eine StSrung in der Ent- 
wieklung hinweisen, lV[eist handelt es sieh dabei urn Klumpffil]e mit Unregel- 
m~l]igkeit in bezug auf die Zahl der Zehen, oft sind auch die Unterschenkel stark 
in Mitleidensehaft gezogen, ja bis ins Gebiet der Hfiftgelenke kSnnen sich die 
Dffformitgten erstrecken. 57och stiirker beleuehtet wird dieses auffgllige Zusammen- 
treffen dureh die Tabellen L a n ge's~*), dessert 44 F~lle bisher yon mir noch keine 
Berficksichtigung fanden. Aus. seiner Arbeit hebe ieh die Feststellung hervor, 
daf~ ,,bei Sympus apus regelm~llig Blase, ~ieren und Ureteren fehlen. Die Blase, 
Urethra und iiuBere Genitalien fehlen bei allen echten Sirenen. Um so mehr 
wundert uns bei Monopus und Dipus der h~ufige Befund yon Ureteren- und Nieren~ 
rudimentem Bei den sireniformen Monstren haben wit in der tt~lfte der F~lle 
Ureteren und rudiment~re Nieren, im Falle W e i g e r t sogar auf einer Seite sehon 
eine normale Niere mit Ureter. Mit der tIochgradigkeit der Mil~bildung der unteren 
Extremit~ten nimlnt also die Hypoplasie des uropoetischen Systems zu. Die 
Keimdriisen sind fast in allen F~llen vorhanden." 

SchlieBlieh sei noeh darauf hingewiesen, dal~ in 5 yon unseren 30 F~llen ein 
aaffallender Mangel an ~ruchtwasser beobaehtet wurde, w~hrend 4 real hervor- 
gehoben wird, daI~ die Menge des Fruchtwassers nicht vermindert war. 

Neben den Defektbildungen gibt es nun eine Reihe yon angeborenen Ver~n- 
derungen der I~ieren, die grSl3tenteils ebenfalls als EntwicklungsstSrungen zu 
deuten sind. Hier sind" in erster Linie die kongen iCa len  C y s t e n n i e r e n  zu 
nennen, yon denen eine grol]e Anzahl so aufgefaBt werden. Ieh will deshalb auf 
diese Frage kurz eingehen. 

l~iir die Entstehung der Cystennieren tauchten nacheinander 3 verschiedene 
Ansiehten auf. V i rehow 2s) legte den ttauptwert auf eine Atresie der Papillen 
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und fiihrte dieselbe auf eine fStale Entzfindung dieser Teile zuriiok. Dann gab das 
Auftreten yon Wucherungsprozessen in einzelnen Fiillen AnlaB, diese als Adeno- 
eystome aufzufassen [v. Kahlden 26) und andere]. Nachdem frfiher schon Klebs =7) 
einen kongenitalen, nichtentzfindlichen VersehluB verschiedener Abschnittc der 
Harnwege ~fir die Cystenbildung verantwortlich gcmacht hatte, ffihrte Hilde- 
brand 2s) eine Cystenniere auf eine mangelhafte Vereinigung der gewundenen 
Kangichen mit den SammelrShren zurfick und damit auf einen entwicklungs- 
geschichtlichen Fehler, indem er als erster die Lehre yon der zweifaehen Anlage 
der Nierenkanalehen auf die Frage yon der Cystenniere fibertrug. Seitdem sind die 
anderen Ansiehten fast vSllig fMlengelassen worden, und die Autoren fiber kon- 
genitMe Cystenniere stimmen racist in der Annahme einer Bildungsanomalic 
fiberein, so y o n  Mutach29), J e n n y  Spr ingerS~  WigandSl ) ,  MirabeauS2),  
l%ibbertaa), l%uekert3~), BusseSS), Dunger36), Braunwar th3~) ,  H e r x -  
heimer3S), Vogtherr39),  Jggerroos49),  t~osenow41), B u d a y  42) und F o r s s -  
mann43), wenn aueh in Einzelheiten, wie wir spi~ter sehen werden, die Meinungen 
auseinander gehen, ja I%ueker~ geht sogar soweit, ffir Mle Cysten in der Niere zu 
behaupten, dab sic einer Entwieklungshemmung in einer friiheren oder spiiteren 
Zeit ihre Entstehung verdanken. 

Ehe  wir  zu dieser F r a g e  Ste l lung nehmen,  miissen wir  kurz  auf die nor-  
male  E n t w i e k l u n g  der  Nieren  eingehen.  I n  der  H a u p t s a e h e  folge ieh 
d~ der  Dars te l lung  H e r t w i g s 4 4 ) .  Bek~nnt l i ch  s tehen sieh zwei An-  
s ich ten  gegeniiber,  die ,,monistisehe", die alle Teile des K a n a l s y s t e m s  
als Aussprossungen  des Ure te rs  a n n i m m t  [z. B. Minor45) ,  G e r h a r d ~ 6 ) ]  
u n d  die , ,dual is t isehe",  die e inem Tell  der  t I a r n k a n ~ l e h e n a b s e h n i t t e  
e inen anderen  Ursp rung  zuweis t  [ S e h r e i n e r  zit .  naeh  Fe l i x47 ) ] .  
Le tz t e re  Ans ich t  f inden wir  j e t z t  in  den  meis ten  Lehrb i i ehern  v e r t r e t e n  
( F e l i x  1. e.), B r o m a n 4 S ) ,  B o n n e t ~ 9 ) ,  0 .  H e r t w i g 4 ~ ) .  

Im einzelnen verliiuft danaeh die Entwieklung der bleibenden mensehliehen 
Nierc in folgender Weise: In  der 4. Woche des Embryonallebens leg~ sich an die 
dorsomediale Wand des Urnierenganges nieh~ weft von dessert Einmtindungsstelle 
in die Kloake die Ureterknospe an. 

Bci einem im Anfang der 5. Woehe stehenden Embryo zeigt sie einen kurzen 
Stiel (Ureter) und ein endstS~ndiges Bliisehen (primitives Nierenbecken), beide 
yon einschichtigem Zylindereloithel ausgekleidet. Beim Eindringen in das meta- 
nel~hrogene Gewebe sehiebt die Ureterknospe dieses vor sich her, so dab es isoliert 
wird und nun mfitzenartig die Ureter, sp~ter nur noch das primitive Nieren- 
becken umgibt. 

Bei einem Embryo yon 10--12 mm L~nge (32--33 Tage alt) sehen wir 
die Bildung der ersten Generation yon SammelrShren, durch Ausstifipung 
aus dem Nierenbeeken hervorgerufen; aus ihnen entstehen durch Sprossen- 
bildung wiederum die Sammelr6hrcn 2. Ordnung und so fort bis zu SammelrShren 
l l .  Ordnung. Naeh H a u c h  5~ haben wir in der 6. Woche nach 4 Verzweigungen 
20--30 End~ste, also SammelrShren 5. Ordnung. Dutch diese radienfSrmig aus- 
wachsenden SammelrShren und ihre Abk6mmlinge wird das metanephrogene Ge- 
webe auseinander getrieben mad schlieglich in einzelne Stficke zerteilt, welche 
einen 2--3sehichtigen Epithelmantel bildend, Me Kappen der blind endenden 
Ampulle des jeweils jiingsten Sammelrohrs aufsitzen. Aus diesen Kappen ent- 
wickehl sich die einzclnen Harnkan~tlcheno Es geschieht dies in der Weise, dab sich 
yon der metanephrogenen Kappe Zellkugeln loslSsea und neben das Sammelrohr 
legen; die Kugeln verwandeln sich in B1/~sehen, diese in T-fSrmige Itauptkan~lchen, 
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sehliel3lieh brieht alas Lumen in das Sammelrohr ein, meist nachdem sich die 
Bowmansche Kapsel gebildet hatte. Die ersten Harnkanalchen brechen in die 
S~mmelrShren 5. Ordnung. Aus dem H~uptkanalehen entstehen: 1. Das Ver- 
bindungsstiick, 2. das Sehaltstiiek, 3. die Henlesche Schleife, 4. der Tubulus 
contortus und 5. ein Tell der Bowmanschen Kapsel. Bei einem Foetus yon 14,5 mm 
Nackensteil31ange fehlten nach Stoerk  ~1) die Henleschen Sehleifen n0ch, ebenso 
bei einem solehen yon 17,5 mm 2%ckensteil~l~inge, bei einem 24-mm-Foetus waren 
sie schon deutlieh zu sehen. Das wiirde etwa der 8. Woche entsprechen. 

W~Lhrend ihrer Entwieklung wander~ die Niere kranialwarts. Nach Hauch ,  
(L c.), geht bei einem 7--8 mm langen Embryo der Ureter in dorsaler Richtmlg, 
bis er die Arteria umbiliealis antrifft. In einem Embryo yon ca. 2 cm liegt der grSBte 
Tell der Nierenanlsge schon kranial yon der Arteria iliaca eommunis. Bei 8 wSchigen 
Embryonen halt sich der untere Polder Niere am unteren Tefl des 4. Lenden- 
wirbels, der obere am oberen Tell des Lendenwirbels I. 

Soviel fiber die Entstehungsweise der Niere. Welehe StSrungeli 
kann diese Entwicklung erleiden ? Die st~trkste Form ist das Ausbleiben 
jeder Anlage der Niere, beiderseitiger Nierendefekt, yon dem wir schon 
oben gesprochen hubert. Es muB sich dabei um eine Schadigung 
handeln, d i e  besonders die Gegend zwischen dem unteren Pol der 
Urnierenanlage und der Einmiindung des Wolffsehen Ganges in die 
Kloake betrifft, da yon letzterem ja die Ureterknospe entspringt. Auch 
eine lediglich auf die Abgangsstelle des Ureters aus dem Wolff sehen 
Gang wirkende Seh~digung kSImte geniigen, da wir annehmen miissen, 
dab auf jeden Fall die aussprossenden SammelrShren einen Reiz auf das 
metanephrogene Gewebe zu dessen weiterer :Entwicklung ausiiben, 
so dal3 wir uns denken kSnnen, daB, wenn der Ureter und d~mit die 
Sammelr5hren nieht zur Ausbildung kommen, damit  die Anlage einer 
Niere iiberhaupt unmSglieh wird. Jedenfalls mul3 die Mil~bildung vor 
der Anlage  der Ureterknospe, also jederdalls nicht nach der 4. Woche 
eingetreten sein. 

Uberblieken wir weiterhin die einzelnen F o r m e n  yon Hypoplasien 
und kongenitalen cystisehen Bildungsfehlern der Nierenanlage, so lassen 
sieh gewisse Abstufungen unterscheiden. Ich greife deshalb aus der 
Literatur  einige solche Falle heraus. 

Das am weitesten in der Entwicklung zuriiekgebliebene Stadium 
finden wi t  wohl yon S c h n e i d e r  1,7) verSffentlicht. Makroskopiseh liel3 
sieh yon einer Nierenanlage iiberhaupt nichts nachweisen. Durch Serien- 
sehnitte liel3 sich 'dagege n i m  Beekeneingang und im kleinen Becken 
je eine Spur auffinden, deren Kanale und Malpighische KSrperchen 
in Form und Ausbildung denen der Urniere glichen. 

Der Fall lehrt im iibrigen, wie vorsichtig man mit der Diagnose 
2qierendefekt sein mul~. 

In  R o s e n o w s  ~1) Fsll  land sich neben Mif~bildungen anderer Or- 
gane ein vollstandiger Mangel tier rechten Niere und beider Ureteren. 
An Stelle der ]inken Niere hing an der linken Nebenniere ein eystisches 
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traubenf5rmiges Gebilde, das nach der mikroskopischen Untersuchung 
in einem straffen Bindegewebe sp~rliche Malpighisehe KSrperehen und 
Tubuli contorti, andererseits Tubuli recti enthielt. Auch eine als Henle- 
sche Schleife aufzufassende RShre liel~ sieh nachweisen. Die beiden Arten 
yon Tubuli standen in keinerlei Zusammenhang. )/[it t~eeht nimmt Ro- 
senow an, dab der zug.eh6rige Ureter sekundi~r zugrunde gegangen ist; 
er mug wenigstens sowohl nach der monistischen wie nach der duali- 
stischen Lehre einmal vorhanden gewesen sein. 

Hoe nes a~) fand bei einer komplizierten MiBbildung auf der rechten 
Seite einen Ureter, der zu einem Paket weiBlicher Blasen hinzieht, 
den l~esten der rechten Niere. Eine histologische Untersuchung ist 
leider nieht angestellt. Links bestand totaler Mangel an Ureter und 
Niere. 

Von M u t a c h s  29) Fall I I  betrifft beiderseitige Cystennieren, bei 
denen das Nierenbeeken fehlt, die Verbindnng zwischen Ureter und Pa- 
pillarg~ingen wird durch enge Kani~lchen vermittelt, die sich in ihrem 
weiteren Verlauf zu buchtigen Hohlri~umen erweitern. Die eigentlichen 
Cysten liegen in der Rinde, und zwar betrifft die Veranderung haupt- 
siiehlich Kani~lcheri yon gewundenem Verlauf. Beide Ureteren sind 
streekenweise obliteriert, so dab also auch bier zweifellos Riiekbildungs- 
vorgi~nge vorliegen. 

Bei den Nieren, die R ibbe r  t 33) demonstrierte, war ei n Tell  derselben 
eystiseh entartet. In diesen Teilen waren lediglich Glomeruli und ge- 
fade HarnkanMchen gebildet, beide bildeten Cysten und standen unter- 
einander in keinem Zusammenhang. 

Mi rabeaus  a2) Neugeborener zeigte Cystennieren, die an Gr6Be die 
eines Erwaehsenen iibertrafen. Mikroskopisch fanden sich vSllig normal 
ausgebildete Glomeruli in gehSriger Zahl und Gr6Be und gudimente 
gewundener Harnkan~lchen erster Ordnung. Sammelr6hren, gerade 
Harnkan~tlehen und Henlesehe Schleifen fehlten vSllig, dagegen wurde 
eine Nierenbeckenanlage gefunden. Besonders interessant ist der Fall 
yon Er ich  MeyerSa). Hier sind bei einem 9Wochen alten M~dehen 
die Nieren yon normaler Form und GrSBe, erscheinen aber ileckig, 
~bwechselnd yon prominenten hellen und tieferen rSttichen Stellen be- 
deekt. Die l~enculizeichnung fehlt. Die versehiedenfarbigen Partien 
entspreehen einerseits normalem Nierengegebe, andererseits aber einem 
Gewebe mit Malpighisehen KSrperehen und Tubuli recti bei Fehlen der 
Tubuli contorti. 

B u d a y s 42) Beschreibung der Nieren einer Mii~bildung sagt folgendes: 
Die Nieren sind kaum grSl~er als eine Bohne; ihre schmale l~inde enth~lt 
nur sehr wenig Glomeruli, die Teilung tier SammelrShren ist unvoll- 
sti~ndig, vielfach sind sic kollabiert. Cysten wurden nicht beobaehtet, 
hy~lin entartete Glomeruli funden sieh nicht. 
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S t e rnbe rg  54) dagegen verSffentlicht den Fall einer eystenhaltigen 
hypololastisehen N iere, die offenbare Zeichen von Riickbildung (ver- 
5dete Glomeruli) aufweist. 

Uberblicken wir diese versehiedenen Arten yon Entwieklungs- 
st5rungen, so finden wir s01ehe, die als ein Stehenbleiben auf einer be- 
bestimmten Entwicklungsstufe gut erkl~rt werden, und zwar um ein 
Stehenbleiben der ganzen Nierenanlage wie die F~lle ~Rosenow; M i- 
r a b e a u  oder einzelner Teile wie bei l~ibbert  und Er ich  Meyer.  
Andere F~lle lassen neben der Hemmung aueh Rfickbildungsvorg~nge 
vermuten. 

Gibt es demnach viele F~lle, die durch eine EntwieklungsstSrung 
hinreichend gekl~rt werden, ja die dabei vielfach ffir die dualistisehe 
Auffassung yon der Entwicklung der l~aehniere spreehen, so muB man 
doeh B o r s t [Diskussion zu ]3 u s s e 3 6) ] darin I~eeht geb.en, dab vielleicht 
nicht alle Cystennieren in gleieher Weise entstehen, ja wohl nicht ein- 
mM alle sieher kongenital. 

Unser Fall zeigt am meisten i3bereinstimmung mit dem Fall 
Rosenows  (1. c.). Auf ~ihnlieher Stufe steht die Mitteilung D y c k e r -  
hoffs55), bei der sieh be ide r se i t s  o b l i t e r i e r t e  U r e t e r e n  f inden .  
Anstatt der Nieren linden wir bei unserem Neugeborenen ein einziges 
cystisehes Gebilde~ in dem sieh einerseits sp~rliehe Glomeruli und Tubuli 
contorti, andererseits eystische Bildungen nachweisen lassen, die wir 
wohl als cystisch erweiterte Sammelr6hrenreste ansprechen mfissen. 
Daffir spricht die Art und Weise wie sich die Harnkan~lchen um sie 
herum gruppieren. Nieht sicher entscheiden l~ftt sieh, ob dieses Ge- 
bilde den Rest nur der linken Niere" bildet, woffir das auf der linkea 
Seite der Aorta zu ibm hinzi~hende Gef~l~chen spreehen k6nnte, oder 
ob wir es mit der verkiimmerten und verschmolzenen Anlage beider 
Niereli zu tun haben. Der Bau der hypoplastischen Cystenniere, wie 
wir den K6rloer bezeiehnen k6nnen, entsprieht ungef~Lhr einem be- 
stimmten Stadium der normMen Entwieklung, n~mlidh dem, we eben 
die Ausbildung der peripheren I-Iarnkaniilchen einsetzt, die Henleschen 
Sehleifen abet noch nicht zur Entwieklung gekommen sind, also etwa 
der 8. Woche. Der Oft, an dem wir unsere ,,Cystenniere" treffen, ver- 
glichen mit den Angaben I-Iauchs fiber die Lage der Niere w~hrend 
ihrer Entwicklung, weist in eine etwas frfihere Zeit. Die cystisehe Form 
der SammetrShrenreste k6nnte durch Transudation aus den umgebe.n- 
den erweiterten Gef~il3en erkl~rt werden. Der Defekt der Ureteren, 
der sich auch bei Rosenow finder, mul3 nach einemVergleieh mit der 
Embryologie auf einen Riiekbildungsvorgang hinweisen; ohne Ureter- 
knospe h~tte sich aueh der vorhandene Rest einer Nierenanlage nieht 
bilden k6nnen. Dal~ solche Reduktionen vorkommen, zeigt z. ]3. das 
Cystennierchen D y c k e r h o f f s ,  bei dem beide Ureteren eine Strecko 
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weit obliteriert waren. Unser Befund spricht insofern ffir die dualistische 
Ansieht yon der Entstehung der bleibenden 1Niere, als Harnkanglchen 
und SaininelrShrenanlage vSllig getrennt liegen. Wenn nun aber J e  n n y, 
S p r i n g e r  ~~ und R o s e n o w  meinten, der beobachtete l~eichtum an 
Bindegewebe sei die Ursaehe daffir, daft die Trennung erhalten blieb, 
so mul~ wie ]~uckert3~) und Busse ~5) nachwiesen, darauf aufmerk- 
sam gemacht werden, dab in den entsprechenden normalen Entwick- 
lungsstadien der gleiehe Belund erhoben wird, dal~ dieser sich also 
einfaeh als einStehenbleiben auf einer bestiininten Stufe der Entwicklung 
erkl~rt. 

Wir haben es also bei unserer Form yon l~iereniniSbildung Init einer 
Heminungsinii~bildung zu tun, deren teratogenetischer Terininations- 
punkt in der 8. Woehe liegt, f fir die wir zun&chst keine Ursache angeben 
kSnnen, die aber jedenfalls nach dein Auftreten der Ureteren- 
knosl0e , also erst nach der 4. Woche wirksain geworden sein kann. 

Werfen wit noch einen Blick auf die Literatur betreffs der Frage, 
welche Mil~bildungen sonst Init Cystennieren kombiniert gefunden wur- 
den, so liegen zwei Zusaininenstellungen vor: 

D u n g e r  a6) ffihrt als solehe Koinbinationen an: BildungsstSrungen 
des Kopfes, des Herzens, totale Bauehspalte, Mil3bildungen der t iarn-  
blase und HarnrShre, der ~ul~eren und inneren Genitalien, des Ainnions 
und der Extremit~ten. 

Vollstgndiger noch ist die Tabelle L u y k e n s 5 7 ) :  Von 74 Fgllen 
yon kongenitalen Cystennieren sind es nut  5, yon denen die Autoren 
ausdrficklich hervorheben, dal3 keine weiteren MiBbildungen gefunden 
wurden. In  47 Fgllen sind Mitteilungen fiber solche geinacht worden, 
und zwar fanden sich 14in~l Hydrocephalus, 12inal Eneephaloeele, 
je l inal Aneneephalus, Heinieephalus und gydroineningocele, 2inal 
Spina bifida, 14 real Polydactylie, 8 InalWolfsrachen, 5 Inal Hasenseharte, 
2mal  Nabelhernien, 4 ina l  eystSse Degeneration anderer dI~siger Or- 
gane, 6inal doppelter Uterus, 2inal doppelte Seheide, 7inal Atresia ani, 
7 mal Kluinpffil~e, 4inal mangelhafte Bildung der gufteren Genitalien. 

II. V e r s e h l u B  d e s  A f t e r s .  

Die versehiedenen Formen der Atresia ani werden verst~ndlieh 
durch die Entwicklungsgesehichte des unteren Darinendes. Bei der 
Schilderung derselben stfitze ich Inieh besonders auf die Darstellung 
KeibelsS) .  

Die Kloake, die urspriinglich fiir das Darmrohr und den All~ntoisgang das 
gemeinsame Endsttick bfldet, wird sp~ter dutch eine kraniocaudMwgrts vor- 
wachsende frontale Scheidewand, vielleicht ~uch durch zwei sei~lich vorwachsende 
Falten (Rathkesche Falten) in einen ventralen und in einen frontalen Abschnitt 
geteil~: Bei einem 4,2 mm langem Embryo besteht bereits ein kleiner Sattel, der 
dell ventral gelegenen Hohlraum vom Darm zu trennen beginnt, bei einem 6,5 mm 
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langen Foetus (25.--27. Tag) ist die Seheidung sehon weiter ausgepr~gt, mit 32 bis 
33 Tagen ist sie schon soweit fortgesehritten, dal~ auch ein Tell der HarnrShren- 
anlage ausgebildet ist, mit 35--36 Tagen ist die Scheidung des Sinus urogenitalis 
yore Enddarm vollendet und ein kurzer primitiver D~mm gebildet. Der Durch- 
brueh des Alters nach au•en erfolgt erst, nachdem sich der Sinus urogenitalis 
nach auBen geSffnet hat. Bei einem 36--37 Tage alten Embryo war letzteres 
t)ereits der Fall, der After aber noch geschlossen.. 

Diese normalerweise sich abspielenden Vorg~nge erfahren" n u n  
.durch irgendwelche StSrungen die mannigfachs ten  Abweichungen.  

Eine  der eingreifensten Fehlbf ldungen stellen F~lle wie der y o n  
R a u b i t s c h e k  5s) dar, wo das Colon descendens ffei beweglich bl ind 
i n  der BauchhShle endet, Harnblase  und  Urachus  ~ehlen, so dal3 m a n  

v e r m u t e n  mul~, dab es zur Ausbi ldung der Kloake f iberhaupt  nicht  
gekommen  ist. Neben  anderen  Kompl ika t ionen  bes tand  in  diesem 
Falle  eine Hufeisenniere, deren Ureteren in  die Vagina endigten.  ~f~hnliche 
Verh~ltnisse bie ten als weiteren Befund einige der als Nierenmangel  
beschr iebenen oben angeffihIten F~lle. 

N~ch der Einteilung yon S t ieda  59) muB man ferner nnterscheiden: 
I. Atresia ani s. recti congenita simplex. 
1. Atresia ani simplex. Der Mastdarm reicht bis an die ~u~ere Hautdecke. 
2. Atresia reeti simplex. ~u~ere AfterSffnung vorhanden: sie fiihl~ in einen 

Blindsack: dicht dariiber das blinde Ende des Rectums. 
3. Atresia ani et recti. Mastdarm endet hoch; die Aftergrube fehlt. 
II. Atresia ani s. reeti complicata cum communicationibus. 
1. Atresia a n i e t  communicatio recti cum vagina. 
2. Atresia ani et communicatio recti cum vesica urinaria. 
3. Atresia ani et communicatio recti cure parte prostatica urethrae. 
IIL Atresia ani s. recti c0mplicata cum fistulis. 
1. Atresi~ ani cum fistula perineali. 
2. Atresia ani cum fistula scrotali. 
3. Atresi~ ani eum fistula suburethrali. 
4. Atresia ani .cum fistula vestibulari. 
Fiir die unter III. angegebenen Formen sieht S t ieda  keine MSglichkeit, sie 

uuf embryonale Vorg~nge zuriickzufiihren, zumal in seinem Falle yon Fistula 
suburethralis stellenweise kein Epitheliiberzug des ~,Fistelganges '~ gefunden wurde. 
�9 Sternberg6~ der das letztere bestreitet, finder allerdings auch ffir solche F~lle 
eine Erkl~rtmg. 

l)berhaupt lassen sich, wie aueh K e r m a u n e r  61) hervorhebt, viele Formen 
yon Afterversehlul3 nicht so ein/ach als ein Stehenbleiben auf einer bestimmten 
Entwieklungsstufe deuten, wie dies nach Schemen in manchen Lehrbiiehern der 
Fall zu sein scheint. M a r c h a n d  62) fiihrt dazu aus, dal3 die Atresia ani keine 
,einfache Hemmungsbildung ist, sondern sie entsteht dureh eine abnorme binde- 
gewebige Verwaehsung oder dureh einen vollst~ndigen Defekt des unteren Endes 
des Darmes. Or th  63) erw~hnt, daI3 man in F~llen mit hoher Endigung des Darms 
an eine Obliteration des schon gebildeten Mastdarms gedacht hat, besonders weft 
~ a n  nicht selten yon dem blinden Darmende einen Bindegewebsstrang als Fort- 
setzung ausgehen Sieht, und bemerkt dazu, man kSnnte an eine Hypogenesis des 
Enddarmes denken, wodureh derselbe in der Entwieklung ~n seinem hinteren 
Ende zuriickblieb and sogar wieder eine Strecke weir obliterierte, indem gewisser- 
maBen der normale Schwund der Pars eaudalis sich zuweit naeh obenhin fortsetzte. 
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B o r r m a n n ~4) erld~rt den Verschlul~ des ~ ters  bei gewissen abnormen Kommuni- 
kationen zwisehen Mastdarm und Harnblase bzw. HarnrShre dadurch, da~ Meso- 
derm das Endothelrohr des Mastdarms in atypiseher Weise durehwaehs~. 

Wie liegt nun  unser Fall  ? Wir  haben  eine Atresie des Anus und  eine 
ziemlich hohe Atresie des Rec tums  vor  uns. Von dem sieh allmith- 
]ieh verj i ingendem Kolon aus ffihrt ein Gang in die hintere W a n d  des 
Blasenfundus.  Der Diekdarm zeigt dann  weiterhin im kleinen Beeken 
als direkte For t se tzung einen dieken derben Strang. Dieser mug  woh~ 
als der dem R e c t u m  entsprechende Teil des Darms  einmal ~usgebildet 
gewesen sein und  ist dann  offenbar sparer to ta l  obliteriert. Ferner  ha t  
sieh an  einer Stelle die Kloakenscheidewand zwar nieht  gesehlossen, da. 
aber nicht  die ganze  hintere W a n d  der Harnblase fehlt, sondern in ih r  
nur  eine kleine Gffnung besteht,  geschweige delta, dab der untere Tefl 
des ventralen Kloakenabsehni t tes  yore dorsalen Tell nieht  ge t rennt  
worden w~ire, so k a n n  es sich nur  um eine 5rtlich begrenzte H e m m u n g  
in der Ausbildung der Kloakenseheidewand handeln,  deren teratogene-  
tische Terminat ionsperiode etwa in das Ende  der 4. Woche zu ver- 
legen w~re, die aber das weitere Hin~bsteigen des Douglas sehen Sep- 
turns nieht  gehindert  hat .  

Was  die Kompl ika t ionen  betrifft ,  mit  denen VerschluI~ des Afters  
vergesellschaftet sein k~nn, so waren wir der Atresia ani ja schon 
als einem h~ufigen ~ebenbe fund  bei eongenitalem Nieremnangel  be- 
gegnet.  Die dor t  angefiihrten fibrigen Bildungsfehler werden aueh bier  
h~ufig als weitere Mil~bildungen beobaehtet .  Dal~ auch hier die ver- 
schiedenen anderen Formen  yon  Nierenverkf immerung bei Atresie des 
Anus beobaehte t  werden, zeigt die kleine Zusammenstel lung in NS1]es~5) 
Dissertation. Weiterhin verSffentlichte L a n g e  ~6) einen Fall  mit  kom- 
pleter Verdoppelung des Penis. 

I I I .  Au~ere  Geni ta l ien .  
Im Ansehlul~ an die eben besproehenen Vorg~nge bei der Teilung der Kloak~ 

vo]lzieht sich die Bildung der ~uBeren Genitalien. Wit hasten gesehen, dal~ in 
den erstenTagen der 6. Woche die den Sinus urogenit~lis nach aul~en abschlieBende 
Membran eben durehbrach. Vor dem Wirbelschwanzende und zwischen den unterer~ 
Extremit~ten erhebt sich etwa in der 6. Woche [nach ReicheVV), nach Nagel6S), 
und Hertwig~a)], w~hrend noch die Urogenitalmembran gesehlossen ist, der 
Geni ta lhScker .  Keibe l  5v) s~h ihn schon bei einem Embryo yon 32--35 Tagen. 
An seiner Unterfl~che macht sich bald eine sich rasch mehr und mehr vertiefende 
Rinne bemerkbar, die sich n~ch hinten in die Kloake verliert und yon den Ge- 
seh lech~sfa l ten  eingefa~t wird, die sich bald naeh dem Genit~lh5cker aus zwei 
Hautfalten bflden. Der HScker springt in den n~ehsten Woehen mehr und mehr 
hervor und wird zum Glied. Die erw~hnte Rinne umsehlieBt dureh Zusammen- 
wachsen der Geschlechtsfalten die Urethra. Um den GeschlebhtshScker herum 
erhebt sich einige Zeit nach seinem Auftreten a]s eine ringfSrmige Falte der G e- 
sch lech tswuls t .  Dieser legt sich sparer um die Wurzel des Penis herum, sein~ 
beiden H~ilften ~erwachsen zum Hodensack. K o l l m a n n  ~) bilde~ den Genital- 
wulst zuerst bei einer etwa der 8. Woehe entsprechenden Frucht ab. 
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Angeborener Mangel [R&uberT~ Fischer71)] des Penis ist, abgeschen yon 
komplizierten MJl3bfldungen, selten, dabei entleer~ sich der Urin meist durch einen 
Gang ins Rectum [yon SteekmetzT~)]. Bei rudiment&rer Anlage des Gliedes 
liegt dasselbe unter der Haut des Scrotums oder der Schamgegend [von Steek-  
me tz ,  K a u f m a n n ~ ) ] .  

Uber Verlagerung des Penis beriehtet Robert ~Ieyer2~ er sehildert bei 
.einer Mfl3geburt einen unter das SteiBbein verl~gerten Penis. 

Unser  Fall  bietet  fiir eine ausreichende Erkli~rung erhebliche Schwie- 
rigkeiten. Wir  sind auf unbest immte Vermutungen  angewiesen. Das 
Glied ist t iberhaupt nicht  ausgebfldet, die HarnrShre  milndet  in der 
H a u t  des rechten Oberschenkels. Man g e w i n n t  den Eindruck,  als ob 
ein Druck  yon  ]inks her auf den Genitalhticker ausgefibt worden w&re, 
tier seine Ausbildung verhinderte und  die flit ihn bes t immten  Gewebs- 
teile naeh rechts versehob. Dieser angenommene Druck  dilrfte nach 
dem oben Gesagten nicht  nach der 5- -6 .  Woche s ta t tgefunden haben, 
d a  wir sonst wohl noch Reste des Penis finden wiirden. Die Kompres-  
sion kSnnte weiterhin eine Sch~digung der ffir den Geschleeh~swnlst 
bes t immten  Hautpar t i e  bewirkt  haben, so dab auch der Hodensack 
nicht  die tibliche F o r m  erhiett. 

IV. S p i n a  b i f i d a .  

Um die MiBbildung am eaudalen E n d e  der Wirbels~ule zu verstehen, 
miissen wh" auf ein sehr friihes Stadium der Entwicklungsgeschichte 
zurfickgreifen, n~mlich auf die Ausbildung des Medullarrohres. [Die 
angeffihrten Daten  entnehme ich in der t t aup tsache  dem entsprechen- 
den  Kapi te l  des K e i b e l - M a l l s c h e n  HandbuchesTa).] 

Die Medullarplatte ist ebenso wie das an sie anschlieBeade Hornblatt ekto- 
dermaler Herkunft~ Ihre R~nder erheben sich, wachsen sich entgegen und ver- 
.schmelzen mitcinander, so dab die Platte zum Medullarrohr wird. Zu Ende der 
3. Woche finden wir das Rohr auch am caudalen Ende v511ig gesehlossen. Dasselbe 
h~ngt zun~ehst an seiner Nahtstelle noch mit  dem Hornblatt zusammen. Die 
Trennung gesehieht unter Einsehieben yon Teflen des Mesoderms. 

Das Mesoderm grenzt zun~chst dieht an die MeduUarplatte. Dann scheidet 
.es sieh beiderseits in die lateral gelcgene Seitenplatte und die medial gelegenen 
Ursegmentplatten, die sich wiederum in die dorsalen eigentlichen Muskelplatten 
und die ventralen Urwirbe]platten trennen. Die mediale Wand der aus letzteren 
hervorgehenden wiirfelfSrmigen Ursegmente, die man in der 3. Woche ausgebildet 
finder, sender nun Forts~tze aus, die sowohl um die Chorda, als auch um das Me- 
dullarrohr herumwaehsen; sie liefern das Bildungsmaterial fiir die Wirbelb6gen 
~sowohl als aueh fiir die Meningen. Gegen Ende der 4. Woehe ist die Bildung tier 
hiiutigen Wirbels&ule vollendet. Die Verknorpelung der WirbelkSrper beginnt 
.schon anfangs des 2. ~onats; in der 6.--7. Woehe ist schon eine vollst~ndige 
Perlschnur yon Knorpelkernen vorhanden. Aber erst bei 40 mm langen Embryonen 
5st auch die Membrana reuniens, die bis dahin den medialen Tell der WirbelbSgen 
bildete, verknorpelt. 

Die Entwicklung des unteren Endes des Rtickenmarks zeigt aber nun gewiss~ 
Abweichungen yon der allgemeinen Entwicklung, welche Beaehtung verdient 
(S t ree te r  in Keibel  und Mall, 1. c.). Zu Beginn des 3. Monats reicht das ~eural* 
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rohr noch bis an das Ende der Wirbelsaule in den SteighScker hinein, u n d  se in  
Ie ich t  a n g e s c h w o l l e n e s  E n d e  t r i t t  zu den  t i e f s t e n  S c h i c h t e n  de r  
H a u t  i n  i n n i g e  Bez iehung .  Ein Filum terminale ist noch nich~ vorhanden, 
erst yon da ab wird das Rtiekenmark yon der rascher wachsenden Wirbelsaule 
an LS, nge fiberholt, so dal~ wit schlieNieh das koniseh zugespitzte Ende an der 
Grenze zwischen Brust- und Lendenwirbeln finden, w~thrend das Ende des Conus. 
VerminMis schlieBlich in der Gegend des 1. sder 2. Lendenwirbels zu liegen kommt. 

Die Rfiekenmarksh~ute entstehen ebenfalls aus dem Urwirbelblastem; ihre 
Anlage ist daher zur Zeit der Bildung der hautigen WirbelsSmle geschlossen. 

Den verschiedenen Stadien der Wirbels~ulenentwicklung entspreehen nun 
versehiedene Formen yon Mi~bildungen, wie wir sie in den gr6~eren Arbeiten 
yon v. Reek l inghausen75) ,  Hi ldebrand76) ,  Museatello77), MarehandVS), 
Bockenheimer79) ,  ErnstS0), K e r m a u n e r  el) und H a g g e n m i l l e r  s2) aufge- 
ffihrt finden [vgl. aueh das Referat yon v. Monakowsa)]. 

Zunachst finden sieh F~lle, in denen ein oder mehrere Wirbel hinten gespalten 
sind, ebenso die Hgute und alas (oft sehr rudimentS, re) l~fiekenmark nach hinten 
often sind. In  solehen Fallen gehen die Enden der Haut in das seitliehe Ende 
des Riiekenmarks fiber. Der Zustand entspricht dem der noch offenen Medullar- 
rinne: To ta l e  oder p a r t i e l l e  R a c h i s e h i s i s  poster ior .  Nur eine Modi~ 
fikation dieser StSrung stellt es dar, wenn dureh eine Fltissigkeitsansammlung 
ventral zwisehen Arachnoidea und Pia das Rfiekenmark nach dorsal vorgewSlbt 
wird ( M y e l o m e n i n g o  eele). 

Es folgen die FSJle, wo das Rackenmark und die weiehen H~tute geschlossen, 
die WirbelbSgen und die Dura abet noch often sind. Das Ganze ist jetzt vonder  
Epidermis bedeckt und aueh zwisehen Arachnoidea nnd Epidermis eine Binde- 
gewebssehieht vorhanden. In  diesen Fallen kann es durch Flfissigkeitsansammlung 
zu einer HShlenbildung innerhalb des ZentrMkanals kommen (Myeloeystoeele),  
oder zu einer solchen im Subarachnoidealraum (Meningocele).  

Als n~chste Stufe sehildert H i l d e b r a n d  (1. c.) Fglle, bei denen auch die 
Dura geschlossen ist, welche MSgliehkeit v. P~eek l inghausen  (1. c.) und 
sein Sehfiler Musea te l lo  (1. c.) bezweifeln, wasMarchand  ~s) abet best~tigt. 

Wahrend die bisher beschriebenen Formen dureh das Offenbleiben des l~iieken- 
marks oder durch die hernienartig hervortretenden Cystensaeke meist sofort 
auffanen und auch das besondere Interesse der Chirurgen erregt haben, weshalb 
sie meistens einen breiten Raum in den ErSrterungen einnehmen, hat VirchowS~} , 
zuerst auf die weniger beachtete S p in  a b i fid a 0 e e u I ta  aufmerksam gemaeht, 
J o a c h i m s t h a l  ss) stellt 38 derartige F~lle zusammen, zu denen aber schon eine 
ganze Reihe neuerer hinzukommen. Nach M a r e h a n d  ~s) versteht man darunter 
diejenigen Fglle, bei welehen ~ugerlich weder eine deutliche Wirbelspalte, noch 
eine cystische Gesehwulst bemerkbar ist. Der Sitz der Affektion ist meist die- 
Sakral- oder Lumbalgegend. Man finder hier entweder eine etwas eingezogene, 
zuweilen narbenartige Stelle oder einen kleinen Hautwulst; in der Tiefe ist dann 
in der Regel eine tdeine Lfieke in einem oder mehreren WirbelbSgen zu fiihlen. In  
den meisten F~llen dieser Art reiehte das stark verlangerte Mark bis in den Kreuz- 
beinkanal hinab und hing bier mit den ~ul~eren Weiehteilen in der Art zusammen, 
dab eine geschwulstartige fibrolipomatSse Masse mit mehr oder weniger deutlick 
erkennbaren Resten des Rfickenmarkendes verschmolzen war. 

I n  diese Reihe gehSrt t rotz  einzelner Abweichungen offenbar auch. 
unser  Fal l :  Das a b e t  das Kreuzbe in  hinansreichende Rackenmark ist 
a n  seinem Ende  mi t  der gngeren  Bedeckung lest  verwschsen.  E i n  F i l u m  
te rmina le  is t  noch n ich t  ausgebildet.  Die WirbelbSgen der Krenz3 
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beinwirbel sind often; ihre WirbelkSrper sind indes gut ausgebildet. 
Dagegen fehlt das Steil3bein vSllig. 

Wie ist diese Mil]bildung zu erklgren? 
Die meisten Formen der Spina bifid~ werden als ein Stehenbleiben 

auf derjenige n Stufe der Entwieklung gedeutet, in der die Trelmung 
des Medullarrohrs yore Hornblatt noeh nicht vollzogen ist. Ihre Ent- 
stehungszeit wird daher spi~testens in das Ende der 3. Woche verlegt. 
Strittig ist dabei die Frage, ob das Erste die mangelhafte Trennung 
des Medullarrohrs yore Hornblatt ist, wobei das Ausbleiben der Ver- 
einigung der WirbelbSgen als Folge davon zu denken w~re, oder ob 
eine primgre WaehstumsstSrung des Mesoderms es nieht dazu kommen 
l~13t, dab die die WirbelbSgen bildenden Fortsi~tze der Ursegmente 
sieh trennend zwischen Medullarrohr und Hornblatt einsehieben. 

v. R e e k l i n g h ~ u s e n  75) erblickt das Primgre in einer zu geringen 
Waehstumsenergie der die Wirbelsi~ule bildenden Mesodermteile. 
M a r e h a n d  78) dagegen geht ~us yon der Ann~hme einer circumseripten 
unvollkommenen Trennung der Medullarplatte yore Hornblatt. Wie 
wenig Klarheit in dieser Fr~ge noeh besteht, sieht man daraus, dal3 
in dem S e h w a 1 b eschen Werke iiber Miftbildungen yon zwei versehie- 
denen Autoren zwei gegensi~tzliche Ansichten gei~ul3ert werden. E r n s t s0) 
fiihrt aus: ,,Was die frtiher ge~ul3erte Ansicht betriftt, daI] eine prim~re 
Sehi~digung des Mesoderms vorliege, so ist dies unmSglieh, da die Sehlies- 
sung des Medullorrohres der Bildung des Blastems fiir die Wirbelsi~ule 
vorausgeht." K e r  m a u  n e t  sl) steht auf dem entgegengesetzten Stand- 
punkt:  ,,Die Ausbildung der Membr~n~ reuniens erfolgt segmental 
und geht Hand in Hand mit dem z~_bschlul~ der Medullarrinne. Wit 
haben es aussehlie~lieh mit einer Wachstumshemmung des betreften~ 
den Urwirbelblastems zu tun. Folge: Rachischisis totalis." K e r  m a u  ner  
veffieht auch sehr entsehieden die Meinung, dal3 zwisehen den verschie- 
denen Formen der Spina bifida ein genetischer Zusammenhung be- 
steht und fordert Ms teratogenetische Terminationsperiode a l l e r  Arten 
spi~testens die Mitre der 3. Woehe. 

Ieh k~nn reich ftir die yon mir besehriebene Form dieser Ansieht 
nicht ansehlieBen. Wit mtissen doeh versuchen, ftir die versehiedenen 
Arden yon Mil3bildungen, die unser Fall aufweist, eine gemeinsame 
Ursache ausfindig zu machen, wom6glieh aueh einen gemeinsamen Zeit- 
punkt fiir ihre Entstehung. /~un hatten wir aber bereits gesehen, daI3 
die EntwieldungsstSrung der Nierenanlage, die wir voffinden, es n6tig 
maeh t ,  den Zeitpunkt der St6rung als naeh der 4. Woehe in Ersehei- 
hung tretend anzusehen: 

Aber aueh sonst scheint es mir nieht ang~ngig, .die bei Spina bifida 
oceulta so hi~ufig anzutreffende i~uBerst cireumscripte Versehmelzung 
des Riiekenmarks mit deI' gul~eren Haut ohne weiteres so zu deuten~ 
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als ob es sich hier um ein Ausbleiben der in der 3. Woche erfolgenden 
Trennung handelt. Gerade diese Versehmelzung hat derm aueh zu sehr 
verschiedenen Erkl~rungsversuohen gefiihrt, RankeS6), v. t~eek-  
l i n g h a u s e n  75) und lV[archand 7s) glauben allerdings, dab die Fixa- 
tion des unteren Endes der Wirbels~ule auf der verbliebenen Verbindung 
mit dem I-Iornblatt beruhe. Aus B o h n s t e d t s  sT) Arbeit l~Bt sich die 
Vorstellung entnehmen, dab aus einer Art intrauteriner I-Ieilung einer 
Spina bifida aloerta die Spina bifida oeculta herv0rgehen kann, indem 
in einem spKteren Stadium eine Vereinigung der ~uBeren Weiehteile 
iiber dem Spalt zustande kommt. Als Endprodukt der Heilung finde 
man dann mitunter einert kleinen Vorsprung, der durch ~uBere Weich- 
teile gebildet ist, die mit den tieferen Teilen zusammenh~ngen. 

Age diese Erkl~rungsversuche, die uns zwingen wiirden, einen sehr 
friihen teratogenetisehen Terminationspunkt anzunehmen, beriiek- 
siehtigen nicht die M6gliehkeiten, die die a b w e i c h e n d e  E n t -  
w i e k l u n g  des  u n t e r e n  E n d e s  des  l ~ i i o k e n m a r k s ,  wie sic 
S t r e e t e r  v4) scharf betont, fiir die Deutung dieser Migbildung bietet. 
Danaeh k6nnen wir uns sehr gut vorstellen, dab in unserem Fall die 
caudale Pattie der ~{edulla spinalis auf der Entwicklungsstufe stehen 
geblieben ist, auf der wir dieselbe noeh zu Beginn des 3. Monats an- 
treifen. 

Nun fehlt in unserem Falle das SteiBbein. Nehmen wit" an, dab 
dieser Teil der Wirbels~ule nicht einmal h~iutig ausgebildet wurde, 
was das }Vahrseheinlichste ist, so kSnnen wit die Entwieklungsst6rung 
nieht sl0~ter als Ende der 4. Woche verlegen. Nun haben wir allerdings 
sowohl in bezug auf Ureteren a!s aueh auf das benaehbarte untere 
Darmende gi~ckbildungsvorg~nge annehmen mfissen, so dab es denkbar 
w~re, daft aueh das h~utige Steiftbein ausgebi!det war, abet wieder zu- 
grunde gegangen ist. Von einem knorpeligen SteiBbein mi~Bte man 
wohl irgendwelehe I~este linden. Da dies nieht der Fall ist, so kann die 
Sehi~digung nieht nach der 6. bis 7. Woche eingetreten sein. Wir stellen 
uns also vor, dab nieht nach dieser Zeit, wahrseheinlieh aber schon 
nicht naeh Ende der 4. Woehe das eaudale Ende der Wirbels~ule yon 
einer Entwicklungsst6rung betroffen wurde, die zur Folge hatte, dab 
das caudale Ende des Ri~ckenmarks ebenfalls gehindert wurde, sieh 
in der normalen Weise auszubilden, wenn aueh eine gewisse Weiter- 
entwieklung noeh stattgefunden haben kann. 

Den Angriffspunkt dieser St6rung brauehen wir nieht weiter kraniat- 
w~rts zu verlegen, als his zum tetzten Kreuzbeinwirbel. Denn der 
SehluB der Sakralwirbelb6gen kSnnte schon allein dutch den zwisehen 
ihnen ausgesparmten I~iickemnarksstrang verhindert worden sein. Daft 
im Kreuzbeingebiet nicht eine prim~ire Schiidigung des Mesoderms an- 
zunehmen i s t ,  dafiir spricht aueh, dab oberhalb der Fixationsstelle 
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des Rfiekenmarks der Duralsack, der sich ja ebenfalts yore Urwirbel- 
blastem ableitet, geschlossen ist. 

Was das Zusammentreffen yon Spina bifida mit anderen Bildungs- 
fehlern betrifft, so stellten E be ler  und D u ne ker  ss) 17 Fis yon kon- 
genitalem Uterusprolaps zusammen und fanden dabei, dab die Kinder 
15mal mit Spina bifida behaftet waren. Sie glauben, da6 die Spina 
bifida direkt Ms iitiologisehes Moment ffir das Zustandekommen des 
Prolapses aufgefaBt werden mug, und zwar suchen sie den Zusammen- 
hang in einer gest6rten Innervation des Sakralgeflechts, Unser Fall, 
der ebenfalls eine Verbindung yon Spina bifida mit einer Entwieklungs- 
st5rung der eaudalen Abschnitte des Genitalsystems darstellt, liege an 
die M6gliehkeit denken, dag das erw~hnte Zusammentreffen nieht in 
kausalem Zusammenhang steht, sondern als eine auf einer gemeinsamen 
Ursache beruhende Kombination zu deuten wgre. 

Ebenso aufzufassen ist wohl meist das h~ufige Zusammentreffert 
yon Spina bifida mit Stellungsanomalien der Ffige, namentlich mit 
KlumpfuB. Aueh hier kann eine kongenitale Verbildung nieht ohne 
weiteres auf nervSser Basis erklgrt werden; denn erstens linden sieh 
aueh bei hoehgradigen F~llen yon Spina bffida nieht immer Klump- 
fiige, besonders aber iassen F~lle, wie der unsere, bei dem auch noeh 
eine Zehe fehlt~ eine solehe Deutung nicht zu. 

Von der bei Spina bifida oceulta h~ufig beschriebenen kongenitalen 
I-[ypertrieh0sis der Haut fiber dem Defekt war in unserm Falle niehts 
zu bemerken. 

V. K l u m p f i i g e .  

Wenn ieh auf die banal erseheinende Begleiterseheinung des beider- 
seitigen Klumpfuges etwas ausfiihrlieher eingehe, so gesehieht das in 
dem verst~ndlichen Bestreben, alle Formen yon MiBbildungen, die wir 
in unserm Falle v0rfinden, wenn mSglich auf eine gemeinsame Ursache 
zuriickzuffihren. 

Es handelt sieh dabei um eine Deformit~t, die yon pathologiseh- 
anatomischer Seite wenig Beachtung gefunden hat. Eine ausffihrliche 
Zusammenstellung der ~tiologisch in Betraeht kommenden Momente 
gibt in seiner Monographie Bessel  HagenS9). Er unterseheidet an- 
geborenen und nach der Geburt erworbenen Klumpfufi. Der kongeni- 
tale Pes varus kann nun entweder auf einer primgren fehlerhaften An- 
lage beruhen, wie Bessel  H a g e n  aus dem in solehenFi~llen zu beob- 
aehtenden Fehlen des Os navieulare, Defektbildungen der Tibia oder einer 
Verminderung der Zehenzahl sehliegt, oder es handelt  sieh um Hem- 
mungsbildungen, die ein Stehenbleiben auf einem meist sehr frfihen 
Stadium der Entwieklung darstellen sollen. Diesen Formen des ,,primgre~l 
oder idiopathisehen" Klumpfultes wird der sekund~tre angeborene 

Virchows Arehiv. Bd. 282. 13 



194 F. Schilling: Ein Fall yon hochgradiger t~ypoplasie 

Klumpful~ gegen~bergestellt, der lediglich mechanische Kr~ifte als 
Ursache habe, gleichgiiltig ob die hiermit in T~tigkeit ~retenden Fak- 
toren innerhalb oder aui~erhalb des Embryonalk5rpers liegen. 

Fiir den prim~ren Klumpful~ werden Mimgel in der Keimanlage als Ursache 
angenommen, worauf mehrfache Beobachtungen fiber Vererbbarkeit [Nasse 
und BorchardtgS)] hinzudeu~en scheinen. Als Ursache fiir den sekundaren 
angeborenen Klumpfu~ ist nicht eben selten ein dauernd in der gleichen Richtung 
auf den Full einwirkender Druck oder auch die h~tufige Wiederholung eines der- 
artigen Einflusses anzusehen. Ein solcher Druck wird leicht verstandlicherweise 
z. B. yon Zwillingen aufeinander ausgeiibt werden kbnnen. Ferner kommt ein 
drench Fruchtwassermangel bedingter Druck von seiten der Uteruswandungen in 
Betrach$ [Kiistner91)], 1~. Volkmann92), der selbst den ersten vollgiiltigen 
Beweis fiir diese Entstehungsweise beibringen konnte, indem er an einzelnen mit 
Klumpfiil~en behafteten neugeborenen Kindern die Spuren des stattgehabten 
Druckes an a~rophischen und circumscripten Druckstellen der Haut und Knoche~ 
ana~omisch nachweisen konnte, lehnte es trotzdem entschieden ab, eine solche 
Ursaehe als aUgemeingiiltig fiir Klumpfu~ hinzustellen, da in sehr vielen Fi~tlen 
yon einem Fruchtwassermangel keine t~ede war. 

Was den Zeitpunkt betrifft, in dem durch eine Schadigung eine Klumpfu3- 
bildung herbeigefiihrt werden kann, so kSnnte eine solche nach Bessel - Hagen 
in jeder Periode des f6talen Lebens yon der Entwicklung der Extremit~tenknospe 
ab erfolgen. 

In  unserm Fall handelt es sich nicht nur um beiderseitigen Klump- 
fur3, sondern es fehlt auch noch die linke 4. Zehe. Dies gibt uns wenig- 
sgens einen gewissen zeitlichen Anhaltspunkt. 

Nach B a r d e e  n 98) fiillen sich w~hrend der 3. Woche des Embryonal- 
lebens die Extremit~tenknospen mit einem gef~f~haltigen Mesenehym. 
In  der 5. Woche ist eine Verdichgung des Mesenehyms in der Bein- 
knospe nachweisbar; diese Verdiehtung stellt die erste Anlage des 
Extremit~tenskeletts dar; ihr Gewebe ist daher Skleroblastem genannt 
worden. Aus ihm differenziert sieh ein h~ugiges Skelett, in diesem wie- 
derum ein knorpligesl das seinerseits dutch ein bleibendes knSchernes 
ersetzt wird. W~hrend der 5. Woehe der Extremit~.tenentwieklung 
flaeht sich das freie Ende der Extremit~tenknospe ab und bildet sich 
in eine FuBplatte urn. Gegen Ende der 5. Woehe beginnen die einzelnen 
Skeletteile der Fugwurzel und des FuBes infolge yon ausgesproehener 
Verdichtung deutlieh zn werden. In  dieser Anlage erseheint bald 
Knorpel. Um die Mitre des 3. Monats haben die FuBknorpel eine 
Form, die ausgesprochen mit der fertigen Form i;lbereins~immt. 

Wahrend das Fehlen einer Zehe es also nnmSglieh maeht, daf~ die 
Deformitgt der Ffi[te nach der Mitre des 3. Mortars aufgetreten w~ire~ 
kann sie sehr wohl schon friiher eingetreten sein. Ja  munches spricht 
dafiir, dab sie nicht naeh Ende der 5. Woche zustande gekommen ist. 
Jedenfalls ergibt sich, da(~ die Ursaehe, die fiir die iibrigen Mif~bildungen 
verantwortlich zu machen ware, zeitlieh sehr wohl als aueh ftir die 
KlumpfuBbildung in Betraeht kommend angesehen werden kann. 
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Etwa ein Zehntel aller mit KlumpfiiBen geboreaen Kinder haben 
nach Bessel  H a g e n  sg) aueh andere Bildungsfehler aufzuweisen: 
Klumph~nde, Defekte der unteren Extremit~iten, Deformit~ten anderer 
Gelenke, Spina bifida (2%) meist ]umbodorsalis, hochgradige Anomalie 
der inneren Organe, besonders der Nieren. Auffallend ist aueh hier, 
daft derselbe Autor angeborene Klumpffil~e fast aoch einmal so h~ufig 
bei Knaben fand wie bei M~tdchen. 

VI. Nabelarterie. 

Das Verhalten der Nabelarterien bei Mi~bildungen wird oft nieht 
beaehtet. Nur selten finden wir genauere Angaben darflber. Weigert s) 
machte darauf aufmerksam, dab die Befunde einer einfachen l~abel- 
arterie nicht alle gleieh zu setzen sind. Erstens kommt es vor, dab die 
vorhandene Arterie in der fibliehen Weise aus der A. hypogastrica ent- 
springt. ]:)ann handelt es sieh einfach um ein Fehlen der anderen Ar- 
terie. Zweitens aber gibt es F~tlle, die man namentlich bei Sireaen be- 
obachtet, we aas vorhandene Gef~l~ oberhalb der Teilungsstelle der 
Aorta aus dieser selbst entspringt. I-Iierbei nimmt Weigert an, dab 
eine yon den Arteriae omphalomesaraieae persistent geblieben ist und 
~ieh mit dem )/abel in Verbindung gesetzt hat, w~hrend beiderseits 
die eigentlichen Nabelarterien sieh nieht ausgebildet haben. Wolff  a~) 
fiigt noch eine dritte Form hinzu, bei der die einzige siehtbare Nabel- 
arterie als die direkte Fortsetzung der Aorta erseheint und die kleine 
Schenkelarterie bei weitem an Kaliber iibertrffft. Dabei; meint Wolf f ,  
handelt es sich dana ebenfalls um eine einzelne eigentliche Arteria 
umbilicalis, w~hrend die der anderen Seite nieht ausgebildet ist, aber 
alas Gef~Bsystem hat eine an eine friihere Entwieklungsstufe erinnernde 
Gestalt erhalten. 

Tats~ehlieh gibt es  eine solche Entwicklungsstufe. ,,Zuerst eat- 
springen n~tmlich die beiden Arteriae umbilicales als selbst~ndige 
ventrale Aste aus der Aorta. Friihzeitig jedoch bildet sich zwisehen 
ihnen und den Wurzeln der 2~rterien der HintergliedmaBen eine jeder- 
seits in der Leibeswand verlaufende Aaastomose aus. Indem sich nun 
diese so gebildeten anderen Wurzelst~imme der Arteriae umbilicales 
rasch erweitern, verengern sieh die prim~ren und verschwinden schlieB- 
lich vollst~ndig. So kommt es, dab dann die Arteriae umbilieales und die 
Arterien der hinteren GliedmaBen auf jeder Seite einem gemeinsehaftlichen 
Urspruagsstamm besitzen." [ H o c h s t e t t e r  zit. naeh Hertwig4~), 95).] 

Zu einer ~thnliehen Auffassung gelangt Broman47), 96): ,,Die 
Ausgangsstellen der Umbilicalarterien liegen anfangs mehr kranial 
.als sp~ter. Indem aber neue, yon der Ventralseite jeder Schwanzarterie 
ausgehende Gef~Be entstehen, welche sich mit der Umbilicalarterie 
verbinden, werden diese zuerst zweiwurzelig und dann naeh Atrophic 

13" 
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der kranialen, ursprfinglichen Wurzel wieder einwurzelig. Dureh Wieder- 
holung dieses Prozesses , ,wandert" die Ansgangsstelle jeder Arteria 
umbiliealis einige Segmente welt kaudalw~rts auf die urspr~ingliche 
Schwanzarterie fiber." 

Wir h~tten also bei unsrem Neugeborenen links ein Stehenbleiben 
des Nabelarterienursprungs auf einer frfiheren Stufe, rechts einea 
v611igen Mangel der Arteria umbiliealis vor uns. 

Naeh W o l f f  94) kommt das Fehlen einer Nabelarterie in einigen we- 
nigen Fi~llen bei wohlgebildeten Frfiehten vor, in der grogen Mehrzahl 
der Falle abet bei MiBgeburten, bei Defekten der vorderen Bauchwand 
nnd Nabelsehnurbrueh,, bei Sirenen und anderen MiBbildungen der unte- 
ren Extremiti~ten und bei den Aeardiis. 

:~ti  o l o g i e .  

Bei der Betraehtung yon gleiehzeitigen MiBbildungen der inneren 
Organe an einem Individuum liegt die Versuehung nahe, den einen Bil- 
dungsfehler als Folge des anderen hinzustellen. Ich hatte deshalb am 
Sehlug jedes Abschnittes dieser Arbeit die versehiedenen Kombina- 
tionen, die bei der betreffenden Mil3bitdung vorkommen, nach M6g- 
liehkeit aus der Literatnr  zusammengestellt. Aus dieser Ubersieht er- 
gil~t sich, dag die in unserm Fall in Frage kommenden Formen jede 
fiir sieh allein vorkommen kann, sodal~ es sehon aus diesem Grunde 
nieht angi~ngig ist, eine kausale Beziehung zwischen den einzelnen 
Fehlbitdungen anzunehmen. Andererseits abet zeigt sieh, dag auffallend 
hi~ufig ein Zusammentreffen yon mangelhafter Ausbi, ldung der Nieren 
mit Difformiti~ten der unteren Extremiti~ten gefunden wurde, wozu 
noeh sehr h~ufig Bildungsfehler der ~ugeren Genitalien und Versehluf~. 
des Alters hinzutraten. Dieser Umstand maeht es h6ehst wahrsehein- 
lieh, dag f fir diese Kombination eine gemeinsame Schi~digung zu suehen 
ist. Natfirlieh w~re anzunehmen, dab diese Ursache dann aueh die 
fibrig bleibenden Fehlbildungen zur Folge gehabt hi~tte. 

Als Ursache ffir Migbildungen werden ja allgemein innere und ~ugere 
Momente in Betraeht gezogen. Unter den inneren Ursaehen werden in 
der IIauptsaehe fehlerhafte Beschaffenheiten der elterliehen Keimzellen 
verstanden, die sieh auf die Frueht  fibertragen. Eine solehe Annahme 
li~gt aber die Entstehung so mannigfaeher Mil3bildungen der versehie- 
densten Organsysteme, wie wir sie besehrieben haben, vSllig ungekl~rt, 
so dab es sehr willkiirlieh wSore, dieAngabe, dal~ eine Sehwester derMutter  
einem Kin@ mit Hydrocephalus das Leben gegeben habe, irgendwie 
in diesem Sinne verwerten zu wollen. 

Es gibt vielmehr zwei Momente, die es sehr nahelegen, eine yon 
auBen anf die Frueht  einwirkende Seh~idigung anzunehmen. 

])as ist erstens die kurze Zeibspanne, w~hrend der nach allem, was: 
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sich aus den Vergleiehen mit der normalen Embryologie ergab, die 
betreffende St6rung wirksam geworden sein kann. 

Der Befund, den wir an den Nieren erhoben haben, ftihrte uns 
zu dem Sehlug, dab die seh~digende Einwirkung nur zwisehen der 
4. und 8. Woche der Entwicklung stattgefunden haben kann. 

Als teratogenetisehe Terminationsperiode fiir die Atresia ani unseres 
Neugeborenen hat ten wir das Ende der 4. Woehe angenommen. 

Der Zustand der ~ugeren Genitalien maeht es unwahrseheinlieh, 
einen sp~teren Zeitpunkt als die 5. bis 6. Woehe anzunehmen. 

Das Fehlen des SteiBbeines erlaubt uns wahrseheinlieh nur, die 
StSrung vor das Ende der 4. Woche zu verlegen. 

Einen gr6geren Spielraum gibt uns die Migstaltung der unteren 
Extremit~ten, doeh vertrggt sieh mit der Embryologie jeder Zeitpunkt 
vor Mitre des 3. Monats. 

�9 Somit bliebe a]s Zeitspanne nut  die 4. Woche ilbrig. 
Das Fehlen der einen Nabelarterie wfirde zwar auf einen bedeutend 

friiheren Terrain hinweisen, wenn man annehmen wollte, dab die rechte 
Arteria umb{licalis tiberhaupt nie ausgebildet gewesen w~re. Es diirfte 
aber niehts gegen die Annahme spreehen, dal~ sie nachtr~glich, aller- 
dings wohl ebenfalls schon frtihzeitig zugrunde gegangen ist. 

Weiterhin aber stehen alle die Organe in demnunmehrangenommenen 
Stadium der Entwieklung, in dem wir uns die Schadigung wirksam 
denken, in sehr naher riiumlicherBeziehung zueinander, wie sich ohne 
weiteres aus einem Vergleieh mit Abbildungen yon Frilehten aus jener 
Periode ergibt. Die .betreffende St6rung mfiBte ja besonders wirksam 
gewesen sein auf die Abgangsstelle des Ureters yore Urnierengang, 
auf den oberen Tell der Kloakenseheidewand, auf die Gegend des Ge- 
nitalhSekers, auf den unterhalb der spi~teren Kreuzbeinwirbel gelegenen 
Tell der Urwirbel und schlieBlieh auf das distale Ende der Extremi- 
t~tenknospe. Diese Punkte hegen aber w~hrend der 4. Woche fast in 
einer ventral-dorsal verlaufenden Linie, jedenfalls in einem sehr sehmalen 
Bezirk des caudalen Endes des Foetus. 

Alles dies f i ih r t  uns dazu, eine auBerliehe Einwirkung auf diese 
umschriebene Stelle anzunehmen. DaB diese Einwirkung in einem 
Druck bes~and, daf~ir sprieht auch das Zugrundegehen der Ureteren, 
die Obliteration des unteren Darmendes und iibrigens aueh des unteren 
Endes des Urnierenganges (Vasa deferentia!), Vorg~nge, die anders 
kaum ausreiehend erkl~rt werden k6nnen. 

Als Ursaehe einer solehen Druekwirkung wird nun vielfach ein 
Fehler des Amnions, zu enges Amnion und Fruehtwassermangel an- 
gegeben, und tatsgehlieh wird aueh in unserem Fall beriehtet, dab die 
Menge des Fruehtwassers erheblieh herabgesetzt war. Wir wollen uns 
deshalb zum SehluB noeh mit der M6gliehkeit beschgftigen, dab das 
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beobachtete Oligohydramnion kausal ftir uns in Frage kommt. Dazu 
mtissen wir zun~ehst auf die Entwieklung des Amnions und die Ent- 
stehung des Fruehtwassers eingehen. 

Die fr~here Annahme [His97)], dal3 aueh beiMensehen die Amnion- 
h6hle aus einer Faltung des Ektoderms hervorgehe, wird heute vielfaeh 
in Zweifel gezogen [Bro  ma n47), Gro  BergS)]. Es liegt danaeh vielmehr 
nahe anzunehmen, dab die Amnionh6hle dutch D e h i s z e n z  innerhalb 
einer soliden ektodermalen Zellmasse entsteht. Direkte Beobaehtungen 
dieses Vorganges liegen nieht vor, bei den genauer untersuchten jiing- 
sten mensehliehen Embryonen war die Amnionh6hle stets gesehlossen 
In friihzeitigen Stadien liegt das Amnion der Embryonalanlage mehr 
oder weniger dieht an, w~hrend es sp~iter dureh die reiehliche Flflssig- 
keit relativ welt yore Embryo getrennt ist. Dureh die Ausdehnung 
des Amnionsaekes verschwindet am Ende des 2. Embryonalmonats die 
zwisehen Amnion und Chorion gelegene H6hle, das Exoeoelon. 

Woher s tammt aber nun das die AmnionhShle ausffillende Frueht- 
wasser ? Uber diese Frage gingen die Ansiehten sehr weir auseinander. 
Erstens wurde angenommen, das Fruehtwasser sei fStaler Herkunft  
[Gusserow99),  P r o e h o w n i k l ~ 1 7 6  und zwar sollte es mehr oder weniger 
aussehlieglieh dureh die Sekretion der kindliehen Nieren hervorgebraeht 
werden. Ja  es wurde sogar umgekehrt bisweilen eine ungeniigende 
iVfenge yon Fruehtwasser als Folge einer mangelhaften Nierenanlage 
angesehen [Hoe  nesSl), O pi tzl~ 

Die zweite Ansieht ging dahin, dab das Fruchtwasser als ein Trans- 
sudat aus dem miitterlielaen Blur aufzufassen sei, und land ihre wesent- 
liehe Stiitze in den Versuehen yon Z u n tzl~ der indigosehwefelsaures 
Natron in die Jugularvene yon tr~ehtigen Tieren einspritzte und diesen 
Farbstoff im Fruehtwasser wiederfand, nieht abet in den Nieren der 
Frueht.  

Heutzutage wird immer allgemeiner eine dritte Erkl~irung angenom- 
men, die namentlieh yon Mand110~) auf Grund histologiseher Studien 
begriindet wurde und der sieh B o ndil~ P o l a n o  1~ und F o r s s e l l  1~ 
ansehlossen, dab n~mlieh das Fruehtwasser seine Entstehung einer 
sekretorisehen Ti~tigkeit des Amnionepithels verdanke. S a r w e y  1~ 
igBt diese Ansieht als die einzig riehtige gelten, S t e r n b e r g los) dagegen 
hglt eine Beteiligung des Amnionepithels an der Fruehtwasserbildung 
zwar nieht fiir ausgesehiossen, mug aber auf Grund seiner Beobaehtungen 
an Neugeborenen mit Strikturen der abftihrenden Harnwege eine ]3e- 
teiligung des f5talen Hams als erwiesen ansehen. 

Die Beteiligung der fStalen Niere an der Fruehtwasserbildung 
kann nieht die Bedeutung haben, dab bei ihrem Ausfall sehon fr~h- 
zeitig genug ein Fruehtwassermangel eintri~te, der die iibrigen Mi[~- 
bildungen unseres Falles zur Folge haben k6nnte. Ganz abgesehen 
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davon ,  daI~ in  der  in Be t r ach t  k o m m e n d e n  Zeit  yon  einer Nierensekre-  
t i on  noch keine  Rede  ist ,  mui~ da rau f  au fme rksa m gemach t  werden;  

da[3 genau  beschr iebene  FMle  vorliegen, wo sogar  bei  v511igem Mangel  
be ider  Nieren  die Menge des F rueh twasse r s  n icht  he rabgese tz t  war  
[ M a y e r 3 ) ,  F a b e r 4 ) ,  Baye r15 ) ] .  

Wol l t en  wir  das  Ol igohydramnion  darauf  zuri iekfi ihren,  dal~ Mne 
angenommene  T rans suda t i on  aus dem mfi t te r l ichen  Blur  ges tSr t  ge= 
wesen w~re, so miil~ten wir  bei  der  Mut t e r  i rgendwelehe  Kre is lauf -  
s tSrungen oder  irgendwelche-.Gefi~i~schi~digungen v-or~ussetzen. Ta t -  
s~chlieh s ind i~hnl ieheVorkommnisse  beobach te t  w o r d e n [ F o r s s e l ! l ~  
Die Folge  war  bei  der  Mi t te i lung yon  F o r s s e l l  eine nachweisbare  
D e g e n e r a t o i n  des Amnionepi the ls ,  und  der  Ver~asser hi~lt den  F r u c h t -  
wassermangel  fiir eine Folge dieser Sch~digung des seeernierenden 
Epi the ls .  

F i i r  uns k o m m e n  auch diese MSglichkei ten nieh~ recht  in Be t rach t ,  
da  sic eine a l l g e  m e i n e  Enge  des Amnions  bedingen  mfil~ten, und  m a n  
sich n ich t  erkl~ren kann,  w a r u m  d a n n  das  zu enge Amnion  gerade auf  
den  eauda len  Pol  des Foe tu s  gedrf iekt  haben  soll. 

Es  b l iebe  sehliel~lieh die Annahme,  daI~ das  Amnion  selbst  eine 
lokale  E n t w i e k l u n g s h e m m u n g  effahren habe  und  deshalb  in der  frag- 
l ichen Zeit  zu eng gewesen w~re. Solehe B i ldungshemmungen  des Am-  
nions  k o m m e n  j a  zweifellos vor  [ M a r c h a n d ~ ) ,  S c h w a l b e ~ ~  und 
es wfirden d a m i t  wenigstens  die versehiedenen Mii~bildungen unseres  
Fa l les  auf nur  eine solehe des Amnions  zurf ickgefi ihr t  sein, wobei  fiir die 
B i ldungshemmung  des Amnions  wieder  die verschiedens ten  a l lgemein 
fiir Mi~bi ldungen  in Be t r ach t  k o m m e n d e n  Momente  als Ursache  an- 
genommen  werden kSnnten.  
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