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Die Lehre von der Entwicklungsgeschichte und die Lehre von den
MiBbildungen sind dazu berufen, sich gegenseitig zu erganzen. Gibt
uns die Entwicklungsgeschichte die Moglichkeit, uns tber den Zeit-
punkt klar zu werden, in dem die normale Ausbildung einer Frucht
eine Storung erfahren hat, so muf} uns das Studium von Hemmungen
der normalen Ontogenie das beim Menschen nicht ausfithrbare Ent-
wicklungsexperiment ersetzen. Diese Beziehungen rechtfertigen es,
wenn auch Eingzelfille seltenerer Mibildungen einer ausfiihrlichen Be-
trachtung unterworfen werden, zumal wenn sie mehrere Bildungsfehler
aufweisen, die gleichzeitig verschiedene Fragen der Embryologie be-
rithren und die, wie analoge Fille lehren, mit einer auffallenden Hiufig-
keit zusammentreffen.

Unser Fall wurde uns von der Enthindungsanstalt Kassel zugeschickt;
die klinischen Daten verdanke ich der Liebenswiirdigkeit des dortigen
Agsistenten Herrn Dr. Falk.

Es handelt sich um ein totgeborenes Kind, das der Anamnese nach
dem 10. Monat entsprechen miilte. Die Mutter ist eine 24jahrige
I-para. Das Kind wurde in SteiBllage geboren, die Menge des Frucht-
wassers war erheblich herabgesetzt, die Geburt verlief sonst normal,
auch bietet bisher das Wochenbett keine Besonderheiten. An der
Placenta und den Eihduten finden sich keine Abnormititen. KEine
Schwester der Wochnerin hat einen Wasserkopf geboren, sonst sind
in der betreffenden Familie keine Miffbildungen beobachtet worden.

Sektionsbefund. S.135/20. Leiche eines Neugeborenen. Nabelschnur noch
frisch, abgebunden. Scheitelfersenlinge 397/, cm. ScheitelsteiBlange 27 cm. Das
Geschlecht ist zunfichst nicht feststellbar: An Stelle der suBleren Genitalien findet
sich etwas rechts von der Mittellinie, der Innenseite des rechten Oberschenkels
anhaftend, ein Gebilde aus zwei zipfelférmigen. Hautlappen bestehend, die durch

eine schrig von links nach unten rechts verlaufende Furche getrennt sind. Der
kiirzere der beiden Zipfel (1,1 em lang) ist mit der Spitze nach rechts oben, der
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groBere (2,5 cm lang, 1,6 cm breit) ist mit der Spitze nach links unten gerichtet.
Die die Zipfel bildenden Hautfalten sind ziemlich stark gerunzelt, von .leicht
blaurétlicher Farbe. Am unteren Ende der die beiden Hautzipfel trennenden
Furche findet sich an der Innenseite des rechten Oberschenkels eine fiir eine feine
Sonde durchgingige Offnung. Der Kopf 188t keine uBeren Mifbildungen’erkennen,
Langsdurchmesser des Schidels 111/, em, Querdurchmesser 9 em. Die Fontanellen
in normaler Weite fiihlbar, auch an der Mundhthle und den Kiefern keine MiG-
bildungen erkennbar. Obere Extremititen wohlgebildet. Die Fingernidgel iiber-
ragen leicht die Fingerkuppen. Leib wenig aufgetrieben. Beide Fiifle steben in
stirkster Pes-varus-Stellung; die FuBsohlen schauen nach vorn, die Fulriicken
nach hinten; links ist diese KlumpfuBistellung noch etwas stirker ausgebildet als
rechts, die 4. Zehe fehlt links mitsamt dem zugehérigen Stiick des MittelfuBes,
die 5. Zehe ist dadurch stark gegen die ersten 3 Zehen abgesetzt, wodurch sie,
eine gewisse Ahnlichkeit mit dem Daumen einer Hand erhalt. Auf einem Rontgen-
bild ist ebenfalls weder von dem 4. MittelfuBBknochen, noch von den zugehbrigen
Phalangen etwas zu sehen. Am rechten Fuf} keine solchen Defekte. Beide Unter-
schenkel, hesonders aber der linke, sind stark nach auBen rotiert, die Fibula ist
nach hinten einwirts von der Tibia zu fithlen. Eine Afteréffnung fehlt vollstindig,
es finden sich in der Haut auch keinerlei Andeutungen einer Grube. 5cm oberhalb
des Scheitels des von der Innenseite der Schenkel gebildeten Winkels findet sich
am Riicken eine erbsengroBe knopfférmige Erhebung der Haut, deren Mitte etwas
eingezogen ist,

Schidelhéhle: Die grole Fontanelle hat eine Linge von 4,2 und eine Breite
von 3,3 em, die kleine ist fast vollig geschlossen. Schideldach symmetrisch, von
entsprechender Dicke, Tentorium cerebelli intakt. Gehirn wohlformiert, die Ven-
trikel in keiner Weise erweitert.

(Nach Eréffnung der Bauchhohle zeigt sich, daB auch die inneren Organe
der Bauchhéhle verschiedene Mifbildungen aufweisen, es wird deshalb zunichst
vom linken Herzen aus eine Formalininjektion vorgenommen.) Nach Priparation
der Korperhohlen ergibt sich sodann folgendes:

Brusthéhle: Die Lungen sinken vollstindig zuriick (sie sind frisch, von
dunkelblauvioletter Farbe). Am Herzbeutel und an dem Herzen duferlich keine
MiBibildungen wahrnehmbar, nur ist die Spitze des Herzens etwas breit. Das
Foramen ovale ist an seinem unteren Rande durch eine halbmondférmige ge-
fensterte Membran geschlossen, an der groBeren oberen Hilfte durchgingig. Der
Duetus Botalli ist ebenfalls durchgingig. An den Klappen keinerlei Verinderungen
nachweisbar.

Th ymus: Rechter Lappen 5,2 cm lang, der linke Lappen steht fast horizontal,
ist 2,9 cm lang.

Bauchhohle: Die Nabelvene ist in der iiblichen Weise ansgebildet, sie ent-
hilt, wie vor der Vornahme der Injektion festgestellt wurde, fliissiges Blut und
ist fiir eine Sonde durchgingig. Die rechte Nabelarterie fehlt, die linke ist
starker als gewGhnlich und miindet direkt in die Aorta, deren direkte Fortsetzung
sie zu sein scheint. Neben ibr zieht, etwas links von der Mittellinie an der vorderen
Bauchwand, ein zweiter Strang, der Urachus, .

Die Milz findet sich an der gewdhnlichen Stelle, sie zeigt normale Form und
entsprechende GréBe.

Die Leber ist im ganzen wohlausgebildet, nur ist der rechte Lappen durch eine
von der Incisura umbilicalis aus am vorderen Rand entlang laufende 3,2 cm lange
oberflichliche Spalte in zwel Teile geteilt.

Der Magen zeigt keine Besonderheiten, der Oesophagus 14t sich von ihm aus
bequem sondieren. .

Virchows Archiv. Bd. 232, 12
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Darm: In einer Entfernung von 23 cm oberhalb der Tleocicalklappe findet
sich ein 1,2 em langes und bis 1,6 cmn breites Divertikel. Das Colon descendens
ist aulerordentlich stark gefiillt, in nach unten zunehmendem Mafle, wo es eine
Breite von 21/, em erreicht, bis es sich plstzlich in Hohe der Linea innominata ver-
jingt und in ein 1,7 cm breites, 3 cm dickes strangartiges Gebilde iibergeht,
das die Stelle einnimmt, an der sich eigentlich das Rectum finden miiite. Durch
das stark geblihte Colon descendens werden die Diinndarmschlingen fast vollig
in die rechte Bauchseite hiniibergedringt. Eine Fixation des Colon ascendens
an der hinteren Bauchwand besteht nicht, vielmehr geht das Megenterium des
Colon ascendens einfach in das des Ileum iiber.

Von den Nieren ist beiderseits zun#chst nichts zu sehen, dagegen liegen an
ihrer Stelle die Nebennieren, mit ihrem Hilus nach der Mittellinie zu gerichtet,
dicht beiderseits der Wirbelsiule, die rechte etwas héher als die linke. Die Neben-
nieren haben ungefihr dieselbe Form wie sonst, ihre Grofle ist rechts: Linge 4,2 cm,
horizontaler Durchmesser 2,4 cm, links: vertikaler Durchmesser 4,3 cm, hori-
zontaler 2,5 cm. Zu den Nebennieren ziehen je eine Arterie, die sich bald in mehrere
Aste aufteilt, und je ein stdrkerer Venenstrang. Uber den Hilus der rechten Neben-
niere zieht, eine Furche in der Vorderflache bildend, die Vena cava inferior, die
stirker nach rechts von der Mittellinie liegt als sonst.

Dicht unterhalb des Abgangs der Arteriae suprarenales geht von der Hinter-
wand der Aorta eine grofere Arterie ab, die schrig nach rechts abwirts, einwirts
vom Ileo-psoas nach der linken Seite des Beckens hinzieht und offenbar die abnorm
hochentspringende Arteria iliaca dextra darstellt.

Hinter der Aorta gelegen, findet sich bis zum untersten Lendenwirbel herauf-
reichend und bis 1 cm unterhalb des Promontoriums hinabreichend, ein L-férmiges,
2,2 em langes, 0,5 cm breites Gebilde mit héckeriger Oberfliche, das auf dem
Schnitt mehrere kleine cystenartige Hohlriume erkennen 148%. Der aufsteigende
Schenkel dieses L-férmigen Gebildes liegt links hinter der Aorta, der horizontale
Schenkel schneidet senkrecht die Aorta, hinter ihr verlaufend. Zum aufsteigenden
Schenkel zieht ein in Hohe der Arteriae suprarenales links aus der Aorta ent-
springendes diinnes GefiBchen, das sich bald in mehrere Astchen aufteilt. Neben
diesem Gefdfichen verlduft eine Vene aufwirts zur Vena cava inferior. Von Ureteren
oder Rudimenten derselben ist nichts zu sehen.

Die Blase findet sich als birnformige Fortsetzung des Urachus in etwa Bohnen-
groBe an der tiblichen Stelle der Mittellinie des Leibes, ihre Wand ist sehr dick,
148t keine Ureterenmiindung erkennen: ihre Schleimhaut ist stark gefaltet. Die
Hinterwand der Blase ist fest mit dem das Rectum ersetzenden derben Strang
verbunden. Vom Fundus der Blase fiihrt ein feiner, fiir eine Sonde nicht durch-
gingiger Gang nach hinten. Der Hals der Blase setzt sich fort in einen fiir eine
Sonde durchgéingigen, etwa 3 cm langen Gang, der an der Innenseite des rechten
Oberschenkels in der obenerwahnten Offnung ausmiindet, und offenbar die Urethra
darstellt, da sich ein anderer ihr entsprechender Gang nicht auffinden laBt.

Die Aorta sendet an der gewdhnlichen Teilungsstelle nur 2 kleine Gefifchen
ab, die nach der Gegend der Blase zu ziehen, und setzt sich, nur wenig verjiingt,
direkt in die einzige vorhandene Nabelarterie fort, aus der bald die Arteria iliaca
sinistra entspringt.

Nach Aufschneiden des Colon sigmoideum entleeren sich aus ihm etwa 130 cem
dunkelgriinlichen, breiigen Inhalts. Das Lumen des Dickdarms endet 7 mm ober-
balb des Eingangs in das groBe Becken mit einem spitzen Kegel, von dessen Spitze
aus sich ein diinner Gang etwa noch 3 mm sondieren 148t. Spritzt man in diesen
Gang Wasser, 5o quillt dasselbe mit einem kriftigen Strahl aus dem erwéhnten
Gang am Fundus der Blase hervor.
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Die Hoden finden sich etwas oberhalb des Beckeneingangs beiderseits in
ErbsengroBe vor, samt den zugehérigen Nebenhoden. Das Vas deferens des linken
Nebenhodens liegt an der linken Seite des Kolons nach der Hinterwand der Blase
zu und endet dort blind. Vom linken Hoden aus zieht ein federkielstarkes Band
von 38!/, em Linge nach der Gegend des linken Leistenkanals, der noch keinerlei
Andeutung eines Procéssus vaginalis peritonei aufweist. Etwa in der Mitte dieses
Bandes findet sich eine 1,7 cm lange, 6dematts durchtrinkte zipfelformige Bauch-
fellduplikatur. Das rechte 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 2!/, cm lang, der Processus vaginalis angedeutet.
Auch vom rechten Ligamentum teres héingt eine 2,5 cm lange Bauchfellduplikatur
zipfelférmig nach abwirts.

Bei Praparation des unteren Endes der Wirbelséule ergibt sich, dafl die Wirbel-
bogen des Kreuzbeins gespalten sind, ihre Distanz betrigt bis zu 1,1 om, nur der
oberste Wirbelbogen ist durch eine bindegewebige Briicke geschlossen. Das Steif3-
bein fehlt vollig, die Wirbelkorper des Kreuzbeins dagegen sind gut ausgebildet,
die untere Fliche des letzteren grenzt an Weichteile. Aus der Spalte der Kreuz-
beinwirbelbogen zieht ein federkielstarker Strang in der Rinne des Kreuzbeins
verlaufend, dann kranialwirts von ihm weiterziehend bis zu der obenerwihnten
knopfférmigen Erhebung der Haut. Dieser Strang ist, von seinem Austritt aus dem
geschlossenen Lendenwirbelkanal abgerechnet, 2,1 cm lang, er itberragt das untere
Ende des Kreuzbeins kranialwirts um 1,3 cm und ist mit seinem Ende fest mit
der erwihnten Stelle der Haut verwachsen. Dieser Strang besteht aus einer Ver-
lingerung der Durascheide des Riickenmarks und enthélt eine zylinderformige,
etwa 3 mm dicke Fortsetzung des Riickenmarks. Schneidet man auf die Ver-
wachsungsstelle des Riickenmarks mit der Haut ein, so zeigt sich, daf dasselbe
sich bis dicht an die untersten Schichten der Epidermis heran fortsetzt.

Zur mikroskopischen Untersuchung werden Stiicke des hinter der Aorta
gelegenen cystischen Gebildes in Paraffin eingebettet und in Serienschnitte zerlegt.
Das Ergebnis ist folgendes: Den Hauptbestandteil des Gebildes liefert ein reichlich
vorhandenes lockeres Bindegewebe, in dem sich stark gefiillte GefiBcapillaren
befinden, deren Umgebung stellenweise auch stirkere Blutungen ins Bindegewebe
aufweist. Daneben sieht man zum Teil etwas erweiterte Lumina ohne Inhalt,
die offenbar ektasierte Lymphcapillaren darstellen. Auch vereinzelte Nerven-
biindel treten auf, von irgendwelcher Muskulatur ist nichts nachzuweisen.

Ferner sind in dieses Bindegewebe eingebettet:

1. GroBere cystische Gebilde, die von einem stellenweise einschichtigen,
meist mehrschichtigen kubischen Epithel ausgekleidet sind.

2. Gruppen von Kanilchenquerschnitten, bei denen ein meist ziemlich
enges Lumen von einer Lage kubischer Zellen begrenzt wird. Nur hier und da.
besitzen solche Kanilchen ein etwas grofieres Lumen mit einem hyalinen Inhalt.
Aus der Anordnung der Kanilchenquerschnitte erkennt man, daB es sich um
-gewundene Rohrchen handelt. In einem Schnitt ist ein solches Kandlchen S-formig
gekriimmt und an seinem Ende glockenforimig eingestiilpt. Die diese Tubuli
bildenden Zellen sind nicht eben deutlich gegeneinander abgegrenzt, ihi Kern ist
relativ. dunkel und intensiv gefirbt. Ein durch eine Schnitireihe zu verfolgender
Gang ist mit einem helleren Zylinderepithel ausgekleidet. In mehreren dieser
Kanilchengruppen treten einzelne aus Schlingen bestehende Kniuel auf, die mit
kubischen Zellen ausgekleidet sind, und in denen sich deutlich rote Blutkotrperchen
nachweisen lassen. In der Umgebung der gewundenen Kanilchen sieht man bis.

12%
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weilen dichte Anhiufungen von spindligen Zellen. Irgendeine Verbindung der
Kandlchen mit den grofleren Cysten ist nirgends nachweisbar, vielmehr sind die
die Kanilchen darstellenden Gruppen von quergetroffenen Rohrchen stets durch
eine breite Masse von Bindegewebe von den Cysten getrennt.

Zusammengefalt stellt sich also das Ergebnis der Sektion zunéchst in folgender
Weise dar:

An Stelle der Nieren finden wir ein hinter der Aorta vor dem Kreuzbein ge-
legenes cystisches Gebilde, das einerseits groBere Cysten, andererseits vereinzelte
Glomeruli, vielleicht auch Andeutungen von Bowmanschen Kapseln und Tubuli
contorti enthilt; Henlesche Schleifen fehlen.

Die Ureteren fehlen.

Es besteht eine Atresia recti vesicalis. Der Anus fehlt vollig. Die Urethra
miindet an der Innenseite des rechten Oberschenkels. Der Penis fehit. Das Serotum
ist in 2 Teile gespalten und etwas verkimmert.

Die Wirbelbdgen des Kreuzbeins sind gespalten. Das untere Ende des Riicken-
marks ist, ohne ein Filum terminale zu bilden, mit der Haut verwachsen. Das
Steifbein fehlt.

Die unteren Extremitdten zeigen stirkste KlumpfuBstellung, die linke
4. Zehe fehlt.

Es besteht nur eine einzige Nabelarterie, die als Fortsetzung der Aorta ver-
lauft. Die rechte Arteria iliaca entspringt abnorm hoch. Es findet sich ein Meckel-
sches Divertikel und es besteht Mesenterium commune.

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

Bei der Geburt war Mangel an Fruchtwasser aufgefallen.

Wenn wir uns liber die Bedeutung dieses Komplexes von MifSbildun-
gen klar werden wollen und uns die Frage vorlegen, wann und wie er
entstanden sein kann, so miissen wir fiir die einzelnen miBbildeten Or-
gane die Fragen aufwerfen, um welche Art von Mifbildung handelt
es sich, wann ist die Entstehung der Entwicklungsstorung zu denken,
was uns zu einer Beschiftigung mit der normalen Embryologie fiihrt,
und mit welchen MiBibildungen anderer Organe pflegt diese Stérung in
shnlichen Fillen verbunden zu sein.’

L. Nieren.

Sind schon einseitige Entwicklungsstorungen der Nieren nicht alizu haufig,
Ballowitz!) stellt 213, G érard?) 278 Fille von einseitigem Nierenmangel auf,
so wird beiderseitiger Defekt oder Verkiimmerung beider Nieren in den Lehr-
biichern als groBe Seltenheit bezeichnet. Den hochsten Grad von Entwicklungs-
hemmung stellt der doppelseitige Defekt dar. Coen (zit. nach Ballowitz)
stellt in einer mir leider nicht zugingigen Arbeit (Annali universali di Medicina
« Chirurgia, Jg. 52, Mailand 1884) 33 derartige Fille zusammen. In der mir ver-
fiigharen Literatur konnte ich solche Beispiele aufgefiihrt finden von Mayer?),
Faber?), Heyfelders), Ringhoffert), Ahlfeld’), Weigert®), Bartscher?),
Strassmanni®), Niemann!!), Naumann!?), Scheib!?), Zaufall), Bayerl?)
Saniter!s), Schneider!?), dessen eigener Fall weiter unten zu beriicksichtigen
ist, Hochsinger!®), Hauch®®), Robert Meyer2?), Hellier?!) und Motzield®?).

In diesen Verdffentlichungen sind 30 Félle von beiderseitigem Nierendefekt
teils beschrieben, teils zitiert. Was die Nebenbefunde dabei betrifft, so sind leider
die Angaben hiufig ungenau, so daf sich nur positive und negative Feststellungen
verwerten lassen. Auf 19 mannliche Neugeborene fallen nur 6 weibliche, so dal
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sich ein starkes Uberwiegen des mannlichen Geschlechtes ergibt, wie dies Guizetti
und Pariset?®) auch fiir den einseitigen Nierendefekt feststellen konnten. Elf
Friichte kamen unausgetragen zur Welt, 2 bereits im 7. Monat, 8 waren reif.
Wihrend 8 totgeboren waren, lebten 11 bei der Geburt; dabei scheint totaler Nieren-
mangel in nicht ohne weiteres erklarbarer Weise das Leben sehr schnell unméglich
zu machen, denn die lingste Lebensdauer, iiber die berichtet wird (Saniter L ¢.),
betrigh 4 Stunden, meist tritt der Tod fast sofort nach der Geburt ein.

In 26 Fillen ist das Fehlen auch beider Ureteren festgestellt worden, nur in
einem fanden sich Rudimente (Ringhoffer, 1. c.). Die Blase wird 12 mal vermifit,
10mal ist sie vorhanden.

Mit 2 Ausnahmen (Niemann und Zaufal, 1. c.) wurden, soweit Notizen
vorhanden sind, stets (20mal) Anomalien an den &dufleren Genitalien gefunden,
wenn auch bisweilen nur eine Atresie der Harnrshre vorlag. Dagegen sind Hoden
und Ovarien meist (24 mal) vorhanden, wenn auch meist mit sehr unvollkommenem
Descensus, nur 4mal wird ihr Fehlen hervorgehoben.

Auch Atresia ani in den verschiedenen Formen findet 21 mal Erwihnung,
denen nur 7 Fille mit Durchbruch des Afters gegeniiberstehen.

Nur 1mal fehlt die linke Nebenniere (Strassmann, 1. ¢.), sonst wird ibr
beiderseitiges Vorhandensein meist besonders hervorgehoben, wobei sie héufig
vergroBert gefunden werden.

9 MiBbildungen verschiedener Art und Schwere am Kopf werden angefiihrt,
4 mal sind solche am unteren Ende der Wirbelsédule beschrieben.

Wenig beachtet wurde das Verhalten der Nabelgefale. 5 Autoren stellen fest,
dafl eine Nabelarterie fehlt, nur 2mal wird das Vorhandensein beider betont.

Besonders auffallend aber ist der Befund an einer Stelle, wo ein Zusammenhang
mit Nierenmangel zunichst nicht einleuchtet, nimlich an den unteren Extremi-
titen. Nur 4mal geht aus den Schilderungen hervor, daB sie offenbar wohl aus-
gebildet waren, aber 19mal liegen Angaben vor, die auf eine Stérung in der Ent-
wicklung hinweisen. Meist hardelt es sich dabei um Klumpfiiie mit Unregel-
méBigkeit in bezug auf die Zahl der Zehen, oft sind auch die Unterschenkel stark
in Mitleidenschaft gezogen, ja bis ins Gebiet der Hiiftgelenke kénnen sich die
Difformitéten erstrecken. Noch stirker beleuchtet wird dieses auffillige Zusammen-
treffen durch die Tabellen Lange’s?%), dessen 44 Fille bisher von mir noch keine
Beriicksichtigung fanden. Aus,seiner Arbeit hebe ich die Feststellung hervor,
dafl ,,bei Sympus apus regelméBig Blase, Nieren und Ureteren fehlen. Die Blase,
Urethra und dulere Genitalien fehlen bei allen echten Sirenen. Um so mehr
wundert uns bei Monopus und Dipus der hiufige Befund von Ureteren- und Nieren-
rudimenten. Bei den sireniformen Monstren haben wir in der Hilfte der Fille
Ureteren und rudimentére Nieren, im Falle Weigert sogar auf einer Seite schon
eine normale Niere mit Ureter. Mit der Hochgradigkeit der Mifihildung der unteren
Extremititen nimmt also die Hypoplasie des uropoetischen Systems zu. Die
Keimdriisen sind fast in allen Fillen vorhanden.® .

SchlieBlich sei noch darauf hingewiesen, dafi in 5 von unseren 30 Fillen ein
auffallender Mangel an Fruchtwasser beobachtet wurde, wihrend 4mal hervor-
gehoben wird, dal die Menge des Fruchtwassers hicht vermindert war.

Neben den Defektbildungen gibt es nun eine Reihe von angeborenen Verin-
derungen der Nieren, die gréBtenteils ebenfalls als Entwicklungsstorungen zu
deuten sind. Hier sind” in erster Linie die kongenitalen Cystennieren zn
nennen, von denen eine grofie Anzahl so aufgefaBt werden. Ich will deshalb auf -
diese Frage kurz eingehen.

Fiir die Entstehung der Cystennieren tauchten nacheinander 3 verschiedene
Amnsichten auf. Virchow?®) legte den Hauptwert auf eine Atresie der Papillen
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und fiihrte dieselbe auf eine fotale Entziindung dieser Teile zuriick. Dann gab das

- Auftreten von Wucherungsprozessen in einzelnen Féllen AnlaB, diese als Adeno-
cystome aufzufassen [v. Kahlden??) und andere]. Nachdem friiher schon Klebs?7?)
einen kongenitalen, nichtentziindlichen VerschluB verschiedener Abschnitte der
Harnwege fir die Cystenbildung verantwortlich gemacht hatte, filhrte Hilde-
brand?®) eine Cystenniere auf eine mangelhafte Vereinigung der gewundenen
Kanilchen mit den Sammelrohren zuriick und damit auf einen entwicklungs-
geschichtlichen Fehler, indem er als erster die Lehre von der zweifachen Anlage
der Nierenkanalchen auf die Frage von der Cystenniere iibertrug. Seitdem sind die
anderen Ansichten fast vollig fallengelassen worden, und die Autoren iiber kon-
genitale Cystenniere stimmen meist in der Annahme einer Bildungsanomalie
iiberein, so von Mutach?®), Jenny Springer?®), Wigand?!), Mirabeau??),
Ribbert®®), Ruckert?), Busse®’), Dunger?®), Braunwarth®’), Herx-
heimer3®), Vogtherr?®), Jigerroos*®), Rosenow?'), Buday*?) und Forss-
mann*?), wenn auch in Einzelheiten, wie wir spater sehen werden, die Meinungen
auseinander gehen, ja Ruekert geht sogar soweit, fir alle Cysten in der Niere zu
behaupten, daf sie einer Entwicklungshemmung in einer friiheren oder spéteren
Zeit ihre Entstehung verdanken.

Ehe wir zu dieser Frage Stellung nehmen, miissen wir kurz auf die nor-
male Entwicklung der Nieren eingehen. In der Hauptsache folge ich
da der Darstellung Hertwigs?®). Bekanntlich stehen sich zwei An-
sichten gegeniiber, die ,,monistische’, die alle Teile des Kanalsystems
als Aussprossungen des Ureters annimmt [z. B. Minot%%), Gerhard?®)]
und die ,,dualistische”, die einem Teil der Harnkanilchenabschnitte
einen anderen Ursprung zuweist [Schreiner zit. nach Felix*?)].
Letztere Ansicht finden wir jetzt in den meisten Lehrbiichern vertreten
(Felix l.¢.), Broman), Bonnet?), O. Hertwig).

Im einzelnen verlduft danach die Entwicklung der bleibenden menschlichen
Niere in folgender Weise: In der 4. Woche des Embryonallebens legt sich an die
dorsomediale Wand des Urnierenganges nicht weit von dessen Einmiindungsstelle
in die Kloake die Ureterknospe an.

Bei einem im Anfang der 5. Woche stehenden Embryo zeigt sie einen kurzen
Stiel (Ureter) und ein endstéindiges Blischen (primitives Nierenbecken), beide
von einschichtigem Zylinderepithel ausgekleidet. Beim Eindringen in das meta-
nephrogene Gewebe schiebt die Ureterknospe dieses vor sich her, so daf} es isoliert
wird und nun miitzenartig die Ureter, spiter nur noch das primitive Nieren-
becken umgibt.

Bei einem Embryo von 10—12 mm Linge (32—33 Tage alt) sehen wir
die Bildung der ersten Generation von Sammelrshren, durch Ausstiilpung
aus dem Nierenbecken hervorgerufen; aus ihnen entstehen durch Sprossen-
bildung wiederum die Sammelrdhren 2. Ordnung und so fort bis zu Sammelrohren
11. Ordnung. Nach Hauch®) haben wir in der 6. Woche nach 4 Verzweigungen
20—30 Endaste, also Sammelrohren 5. Ordnung. Durch diese radienférmig aus-
wachsenden Sammelrhren und ihre Abkémmlinge wird das metanephrogene Ge-
webe auseinander getrieben und schlieBlich in einzelne Stiicke zerteilt, welche
einen 2—3schichtigen Epithelmantel bildend, wie Kappen der blind endenden
Ampulle des jeweils jiingsten Sammelrohrs aufsitzen, Aus diesen Kappen ent-
wickeln sich die einzelnen Harnkanilchen. Es geschieht dies in der Weise, daB sich
von der metanephrogenen Kappe Zellkugeln loslosen. und neben das Sammelrohr
legen; die Kugeln verwandeln sich in Blischen, diese in T-formige Hauptkanélchen,



der Nierenanlage eines Neugeborenen, verbunden mit anderen Mifbildungen. 183

schlieBlich bricht das Lumen in das Sammelrohr ein, meist nachdem sich die
Bowmansche Kapsel gebildet hatte. Die ersten Harnkanélchen brechen in die
Sammelrshren 5. Ordnung. Aus dem Hauptkanilchen entstehen: 1. Das Ver-
bindungsstiick, 2. das Schaltstiick, 3. die Henlesche Schleife, 4. der Tubulus
contortus und 5. ein Teil der Bowmanschen Kapsel. Bei einem Foetus von 14,56 mm
Nackensteifilinge fehlten nach Stoerk3®') die Henleschen Schleifen noch, ebenso
bei einem solchen von 17,56 mm Nackensteifllinge, bei einem 24-mm-Foetus waren
sie schon deutlich zu sehen. Das wiirde etwa der 8. Woche entsprechen.

Wihrend ihrer Entwicklung wandert die Niere kranialwirts. Nach Hauch,
(L c.), geht bei einem 7—8 mm langen Embryo der Ureter in dorsaler Richtung,
bis er die Arteria umbilicalis antrifft. In einem Embryo von ca. 2 cm liegt der grofite
Teil der Nierenanlage schon kranial von der Arteria iliaca communis. Bei 8 wochigen
Embryonen hilt sich der untere Pol der Niere am unteren Teil des 4. Lenden-
wirbels, der obere am oberen Teil des Lendenwirbels 1.

Soviel fiber die Entstehungsweise der Niere. Welche Storungen
kann diese Entwicklung erleiden? Die stiirkste Form ist das Ausbleiben
jeder Anlage der Niere, beiderseitiger Nierendefekt, von dem wir schon
oben gesprochen haben. Es mulB sich dabei um ejne Schidigung
handeln, die besonders die Gegend zwischen dem unteren Pol der
Urnierenanlage und der Einmiindung des Wolffschen Ganges in die
Kloake betrifft, da von letzterem ja die Ureterknospe entspringt. Auch
eine lediglich auf die Abgangsstelle des Ureters aus dem Wolffschen
Gang wirkende Schiadigung kénnte gentigen, da wir annehmen miissen,
daB auf jeden Fall die aussprossenden Sammelrshren einen Reiz auf das
metanephrogene Gewebe zu dessen weiterer Entwicklung ausitben,
80 daB wir uns denken koénnen, daB, wenn der Ureter und damit die
Sammelrshren nicht zur Ausbildung kommen, damit die Anlage einer
Niere itberhaupt unméglich wird. Jedenfalls mufl die MiBbildung vor
der Anlage der Ureterknospe, also Jedenfalls nicht nach der 4. Woche
eingetreten sein.

Uberblicken wir weiterhin die einzelnen Formen von Hypoplasien
und kongenitalen cystischen Bildungsfehlern der Nierenanlage, so lassen
sich gewisse Abstufungen unterscheiden. Ich greife deshalb aus der
Literatur einige solche Fille heraus.

Das am weitesten in der Entwicklung zuriickgebliebene Stadium
finden wir wohl von Schneider!?) versffentlicht. Makroskopisch lief
sich von einer Nierenanlage ttberhaupt nichts nachweisen. Durch Serien-
schnitte liel sich’dagegen im Beckeneingang und im kleinen Becken
je eine Spur auffinden, deren Kanile und Malpighische Kdorperchen
in Form und Ausbildung denen der Urniere glichen.

Der Fall lehrt im tibrigen, wie vorsichtig man mit der Diagnose
Nierendefekt sein mubB.

In Rosenows?!) Fall fand sich neben MiBbildungen anderer Or-
gane ein vollsténdiger Mangel der rechten Niere und beider Ureteren.
An Stelle der linken Niere hing an der linken Nebenniere ein cystisches
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traubenférmiges Gebilde, das nach der mikroskopischen Untersuchung
in einem straffen Bindegewebe spirliche Malpighische Kérperchen und
Tubuli contorti, andererseits Tubuli recti enthielt. Auch eine als Henle-
sche Schleife aufzufassende Rohre lieB sich nachweisen. Die beiden Arten
von Tubuli standen in keinerlei Zusammenhang. Mit Recht nimmt Ro-
senow an, dafl der zugehorige Ureter sekundér zugrunde gegangen ist;
er mull wenigstens sowohl nach der monistischen wie nach der duali-
stischen Lehre einmal vorhanden gewesen sein.

Hoenes?®?) fand bei einer komplizierten MiBbildung auf der rechten
Seite einen Ureter, der zu einem Paket weiBlicher Blasen hinzieht,
den Reslen der rechten Niere. Xine histologische Untersuchung ist
leider nicht angestellt. Links bestand totaler Mangel an Ureter und
Niere. ,

Von Mutachs?®) Fall IT betrifft beiderseitige Cystennieren, bei
denen das Nierenbecken fehlt, die Verbindung zwischen Ureter und Pa-
pillargéingen wird durch enge Kandlchen vermittelt, die sich in ihrem
weiteren Verlauf zu buchtigen Hohlriumen erweitern. Die eigentlichen
Cysten liegen in der Rinde, und zwar betrifft die Veréinderung haupt-
sdchlich Kanilchen von gewundenem Verlauf. Beide Ureteren sind
streckenweise obliteriert, so da also auch hier zweifellos Riickbildungs-
vorginge vorliegen.

Bei den Nieren, die Ribbert33) demonstrierte, war ein Teil derselben
cystisch entartet. In diesen Teilen waren lediglich Glomeruli und ge-
rade Harnkanalchen gebildet, beide bildeten Cysten und standen unter-
einander in keinem Zusammenhang.

Mirabeaus??) Neugeborener zeigte Cystennieren, die an Grofe die
eines Erwachsenen tibertrafen. Mikroskopisch fanden sich véllig normal
ausgebildete Glomeruli in gehdriger Zahl und GréBe und Rudimente
gewundener Harnkanslchen erster Ordnung. Sammelréhren, gerade
Harnkanslchen und Henlesche Schleifen fehlten vollig, dagegen wurde
eine Nierenbeckenanlage gefunden. Besonders interessant ist der Fall
von Erich Meyer53). Hier sind bei einem 9 Wochen alten Midchen
die Nieren von normaler Form und GréBe, erscheinen aber fleckig,
abwechselnd von prominenten hellen und tieferen rétlichen Stellen be-
deckt. Die Renculizeichnung fehlt. Die verschiedenfarbigen Partien
entsprechen einerseits normalem Nierengewebe, andererseits aber einem
Gewebe mit Malpighischen Kérperchen und Tubuli recti bei Fehlen der
Tubuli contorti.

Buda ys#?) Beschreibung der Nieren einer Mifibildung sagt folgendes:
Die Nieren sind kaum griBer als eine Bohne; ihre schmale Rinde enthalt
nur sehr wenig Glomeruli, die Teilung der Sammelréhren ist unvoll-
standig, vielfach sind sie kollabiert. Cysten wurden nicht beobachtet,
hyalin entartete Glomeruli fanden sich nicht.
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Sternberg®%) dagegen verdifentlicht den Fall einer cystenhaltigen
hypoplastischen Niere, die offenbare Zeichen von Riickbildung (ver-
odete Glomeruli) aufweist.

Uberblicken wir diese verschiedenen Arten von Entwicklungs-
stérungen, so finden wir solche, die als ein Stehenbleiben aunf einer be-
bestimmten Entwicklungsstufe gut erklirt werden, und zwar um ein
Stehenbleiben der ganzen Nierenanlage wie die Fille Rosenow, Mi-
rabeau oder einzelner Teile wie bei Ribbert und Erich Meyer.
Andere Falle lassen neben der Hemmung auch Rickbildungsvorginge
vermuten. _

Gibt es demnach viele Falle, die durch eine Entwicklungsstérung
hinreichend geklirt werden, ja die dabei vielfach fir die dualistische
Auffassung von der Entwicklung der Nachniere sprechen, so mul man
doch Borst [Diskussion zu Busse36)] darin Recht geben, daB vielleicht
nicht alle Cystennieren in gleicher Weise entstehen, ja wohl nicht ein-
mal alle sicher kongenital. :

Unser Fall zeigt am meisten Ubereinstimmung mit dem Fall
Rosenows (L. c.). Auf shnlicher Stufe steht die Mitteilung Dycker-
hoffg3%), bei der sich beiderseits obliterierte Ureteren finden.
Angtatt der Nieren finden wir bei unserem Neugeborenen ein einziges
cystisches Gebilde, in dem sich einerseits spérliche Glomeruli und Tubuli
contorti, andererseits cystische Bildungen nachweisen lassen, die wir
wohl als cystisch erweiterte SammelrShrenreste ansprechen miissen.
Dafir spricht die Art und Weise wie sich die Harnkanélchen um sie
herum gruppieren. Nicht sicher entscheiden liBt sich, ob dieses Ge-
bilde den Rest nur der linken Niere bildet, wofiir das auf der linken
Seite der Aorta zu ihm hinziehende Gefafichen sprechen kénnte, oder
ob wir es mit der verkiimmerten und verschmolzenen Anlage beider
Nieren zu tun haben. Der Bau der hypoplastischen Cystenniere, wie
wir den Kérper bezeichnen kénnen, entspricht ungefihr einem be-
stimmten Stadium der normalen Entwicklung, ndmlich dem, wo eben
die Ausbildung der peripheren Harnkanilchen einsetzt, die Henleschen
Schleifen aber noch nicht zur Entwicklung gekommen sind, also etwa
der 8. Woche. Der Ort, an dem wir unsere ,,Cystenniere’’ treffen, ver-
glichen mit den Angaben Hauchs iiber die Lage der Niere wihrend
ihrer Entwicklung, weist in e¢ine etwas frithere Zeit. Die cystische Form
der Sammelrdhrenreste konnte durch Transudation aus den umgeben-
den erweiterten Gefiflen erklirt werden. Der Defekt der Ureteren,
der sich auch bei Rosenow findet, muBl nach einem Vergleich mit der
Embryologie auf einen Riickbildungsvorgang hinweisen; ohne Ureter-
knospe hitte sich auch der vorhandene Rest einer Nierenanlage nicht
bilden koénnen. Dafl solche Reduktionen vorkommen, zeigt z. B. das
Cystennierchen Dyckerhoffs, bei dem beide Ureteren eine Strecke
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weit obliteriert waren. Unser Befund spricht insofern fiir die dualistische
Ansicht von der Entstehung der bleibenden Niere, als Harnkanilchen
und Sammelrshrenanlage véllig getrennt liegen. Wenn nun aber Jenny,
Springer?%) und Rosenow meinten, der beobachtete Reichtum an
Bindegewebe sei die Ursache dafiir, daB die Trennung erhalten blieb,
so mufl wie Ruckert®)) und Busse?®®) nachwiesen, darauf aunfmerk-
sam gemacht werden, dafl in den entsprechenden normalen Entwick-
lungsstadien der gleiche Befund erhoben wird, daB dieser sich also
einfach als einStehenbleiben auf einer bestimmten Stufe der Entwicklung
erklart.

Wir haben es also bei unserer Form von NierenmiBbildung mit einer
HemmungsmiBbildung zu tun, deren teratogenetischer Terminations-
punkt in der 8. Woche liegt, fiir die wir zuniichst keine Ursache angeben
konnen, die aber jedenfalls nach dem Auftreten der Ureteren-
knospe, also erst nach der 4. Woche wirksam geworden sein kann.

Werfen wir noch einen Blick auf die Literatur betreffs der Frage,
welche Mifibildungen sonst mit Cystennieren kombiniert gefunden wur-
den, so liegen zwei Zusammenstellungen vor:

Dunger?®) fithrt als solche Kombinationen an: Bildungsstérungen
des Kopfes, des Herzens, totale Bauchspalte, Mifbildungen der Harn-
blase und Harnréhre, der duBeren und inneren Genitalien, des Amnions
und der Extremitéten.

Vollstandiger noch ist die Tabelle Luykens’’): Von 74 Fallen
von kongenitalen Cystennieren sind es nur 5, von denen die Autoren
ausdriicklich hervorheben, dafl keine weiteren MiBbildungen gefunden
wurden. In 47 Fallen sind Mitteilungen iiber solche gemacht worden,
und zwar fanden sich 14mal Hydrocephalus, 12mal Encephalocele,
je 1mal Anencephalus, Hemicephalus und Hydromeningocele, 2mal
Spina bifida, 14 mal Polydactylie, 8 mal Wolfsrachen, 5 mal Hasenscharte,
2mal Nabelhernien, 4mal cystose Degeneration anderer driisiger Or-
gane, 6 mal doppelter Uterus, 2mal doppelte Scheide, 7mal Atresia ani,
7mal Klumpfiifle, 4mal mangelhafte Bildung der suBeren Genitalien.

II. Verschlulfl des Afters.

Die verschiedenen Formen der Atresia ani werden verstindlich
durch die Entwicklungsgeschichte des unteren Darmendes. Bei der
Schilderung derselben stiitze ich mich besonders auf die Darstellung
Keibels?). '

Die Kloake, die urspriinglich fiir das Darmrohr und den Allantoisgang das
gemeinsame Endstiick bildet, wird spéter durch eine kraniocaudalwirts vor-
wachsende frontale Scheidewand, vielleicht auch durch zwei seitlich vorwachsende
Falten (Rathkesche Falten) in einen ventralen und in einen frontalen Abschnitt
geteilt: Bei einem 4,2 mm langem Embryo besteht bereits ein kleiner Sattel, der
den ventral gelegenen Hohlraum vom Darm zu trennen beginnt, bei einem 6,5 mm
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langen Foetus (25.—27. Tag) ist die Scheidung schon weiter ausgeprigt, mit 32 bis
33 Tagen ist sie schon soweit fortgeschritten, daB auch ein Teil der Harnrohren-
anlage ausgebildet ist, mit 35—36 Tagen ist die Scheidung des Sinus urogenitalis
vom Enddarm vollendet und ein kurzer primitiver Damm gebildet. Der Durch-
bruch des Afters nach auBen erfolgt erst, nachdem sich der Sinus urogenitalis
nach auBen gedfinet hat. Bei einem 36—37 Tage alten Embryo war letzteres
bereits der Fall, der After aber noch geschlossen.

Diese normalerweise sich abspielenden Vorginge erfahren: nun
durch: irgendwelche Storungen die mannigfachsten Abweichungen.

Eine der eingreifensten Fehlbildungen stellen Fille wie der von
Raubitschek?®) dar, wo das Colon descendens frei beweglich blind
in der Bauchhthle endet, Harnblase und Urachus fehlen, so ' daB man
vermuten mul, daf es zur Ausbildung der Kloake iberhaupt nicht
gekommen ist. Neben anderen Komplikationen bestand in diesem
Falle eine Hufeisenniere, deren Ureteren in die Vagina endigten, Ahuliche
Verhiltnisse bieten als weiteren Befund einige der als Nierenmangel
beschriebenen oben angefithrten Fille.

Nach der Einteilung von Stieda’?) mufl man ferner unterscheiden:

I. Atresia ani s. recti congenita simplex.

1. Atresia ani simplex. Der Mastdarm reicht bis an die dullere Hautdecke.

2. Atresia recti simplex. AuBere Aftertffnung vorhanden: sie fithrt in einen
Blindsack: dicht dariiber das blinde Ende des Rectums.

3. Atresia ani et recti. Mastdarm endet hoch; die Aftergrube fehlt.

ILI. Atresia ani s. recti complicata cum communicationibus.

1. Atresia ani et communicatio recti cum vagina.

2. Atresia ani et communicatio recti cum vesica urinaria.

3. Atresia ani et communicatio recti cum parte prostatica urethrae.

ITI. Atresia ani s. recti complicata cum fistulis.

1. Atresia ani cum fistula perineali.

2. Atresia ani cum fistula scrotali.

3. Atresia ani cum fistula suburethrali.

4. Atresia ani cum fistula vestibulari.

Fiir die unter ITL. angegebenen Formen sieht Stieda keine Moglichkeit, sie
auf embryonale Vorginge zuriickzufiihren, zumal in seinem Falle von Fistula
suburethralis stellenweise kein Epitheliiberzug des ,,Fistelganges* gefunden wurde.
Sternberg®), der das letztere bestreitet, findet allerdings auch fiir solche Fille
eine Erklirung.

Uberhaupt lassen sich, wie auch Kermauners!) hervorhebt, viele Formen
von Afterverschlul nicht so einfach als ein Stehenbleiben auf einer bestimmten
Entwicklungsstufe deuten, wie dies nach Schemen in manchen Lehrbiichern der
Fall zu sein scheint. Marchand®?) fihrt dazu aus, daB die Atresia ani keine
einfache Hemmungsbildung ist, sondern sie entsteht durch eine abnorme binde-
gewebige Verwachsung oder durch einen vollstindigen Defekt des unteren Endes
des Darmes. Orth®3) erwiihnt, daB man in Fillen mit hoher Endigung des Darms
an eine Obliteration des schon gebildeten Mastdarms gedacht hat, besonders weil
man nicht selten von dem blinden Darmende einen Bindegewebsstrang als Fort-
setzung ausgehen sieht, und bemerkt dazu, man kénnte an eine Hypogenesis des
Enddarmes denken, wodurch derselbe in der Entwicklung an seinem hinteren
Ende zuriickblieb und sogar wieder eine Strecke weit obliterierte, indem gewisser-
maBen der normale Schwund der Pars caudalis sich zuweit nach obenhin fortsetzte.
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Borrmann®) erklart den VerschluB des Afters bei gewissen abnormen Kommuni-
kationen zwischen Mastdarm und Harnblase bzw. Harnréhre dadurch, daf Meso-
derm das Endothelrohr des Mastdarms in atypischer Weise durchwiichst.

Wie liegt nun unser Fall? Wir haben eine Atresie des Anus und eine
ziemlich hohe Atresie des Rectums vor uns. Von dem sich allmih-
lich verjiingendem Kolon aus fithrt ein Gang in die hintere Wand des
Blasenfundus. Der Dickdarm zeigt dann weitérhin im kleinen Becken
als direkte Fortsetzung einen dicken derben Strang. Dieser mufl wohl
als der dem Rectum entsprechende Teil des Darms einmal ausgebildet
gewesen sein und ist dann offenbar spiter total obliteriert. Ferner hat
sich an einer Stelle die Kloakenscheidewand zwar nicht geschlossen, da
aber nicht die ganze hintere Wand der Harnblase fehlt, sondern in ihr
nur eine kleine Offnung besteht, geschweige denn, daf der untere Teil
des ventralen Kloakenabschnittes vom dorsalen Teil nicht getrennt
worden wire, so kann es sich nur um eine 6rtlich begrenzte Hemmung
in der Ausbildung der Kloakenscheidewand handeln, deren teratogene-
tische Terminationsperiode etwa in das Ende der 4. Woche zu ver-
legen wire, die aber das weitere Hinabsteigen des Douglasschen Sep-
tums nicht gehindert hat.

Was die Komplikationen betrifft, mit denen Verschluf des Afters
vergesellschaftet sein kann, so waren wir der Atresia ani ja schon
als einem haufigen Nebenbefund bei congenitalem Nierenmangel be-
gegnet. Die dort angefithrten tibrigen Bildungsfehler werden auch hier
haufig als weitere MiBbildungen beobachtet. Dafl auch hier die ver-
schiedenen anderen Formen von Nierenverkiimmerung bei Atresie des
Anus beobachtet werden, zeigt die kleine Zusammenstellung in N61les85)
Dissertation. Weiterhin verdffentlichte Lange®) einen Fall mit kom-
pleter Verdoppelung des Penis.

TII. AuBere Genitalien.

Im AnschluB an die eben besprochenen Vorginge bei der Teilung der Kloake
vollzieht sich die Bildung der dufleren Genitalien. Wir hatten gesehen, daf in
den ersten Tagen der 6. Woche die den Sinus urogenitalis nach auBlen abschliefende
Membran eben durchbrach. Vor dem Wirbelschwanzende und zwischen den unteren
Extremititen erhebt sich etwa in der 6. Woche [nach Reichel®?), nach Nagel®)
und Hertwig?)], wihrend noch die Urogenitalmembran geschlossen ist, der
Genitalhtcker. Keibel®?) sah ihn schon bei einem Embryo von 32—35 Tagen.
An seiner Unterfliche macht sich. bald eine sich rasch mehr und mehr vertiefende
Rinne bemerkbar, die sich nach hinten in die Kloake verliert und von den Ge-
schlechtsfalten eingefaBt wird, die sich bald nach dem Genitalhocker aus zwei
Hautfalten bilden. Der Hocker springt in den nichsten Wochen mehr und mehr
hervor und wird zum Glied. Die erwihnte Rinne umschlieft durch Zusammen-
wachsen der Geschlechtsfalten die Urethra. Um den Geschlechtshécker herum
erhebt sich einige Zeit nach seinem Auftreten als eine ringférmige Falte der Ge-
schlechtswulst. Dieser legt sich spiter um die Wurzel des Penis herum, seine
beiden Hilften verwachsen zum Hodensack. Kollmann®?) bildet den Genital-
wulst zuerst bei einer etwa der 8, Woche entsprechenden Frucht ab. .
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Angeborener Mangel [Réuber™), Fischer)] des Penis ist, abgesehen von
komplizierten MiBibildungen, selten, dabei entleert sich der Urin meist durch einen
Gang ins Rectum [von Steckmetz’®)]. Bei rudimentirer Anlage des Gliedes
liegt dasselbe unter der Haut des Scroturns oder der Schamgegend [von Steck-
metz, Kaufmann?)].

Uber Verlagerung des Penis berichtet Robert Meyer?%); er schildert bei
einer MiBgeburt einen unter das SteiBbein verlagerten Penis.

Unser Fall bietet fiir eine ausreichende Erklarung erhebliche Schw1e-
rigkeiten. Wir sind auf unbestimmte Vermutungen angewiesen. Das
Glied ist itberhaupt nicht ausgebildet, die Harnréhre miindet in der
Haut des rechten Oberschenkels. Man gewinnt den Eindruck, als ob
ein Druck von links her auf den Genitalhtcker ausgeiibt worden ware,
der seine Ausbildung verhinderte und die fiir ihn bestimmten Gewebs-
teile nach rechts verschob. Dieser angenommene Druck diirfte nach
dem oben Gesagten nicht nach der 5—6. Woche stattgefunden haben,
da wir sonst wohl noch Reste des Penis finden wiirden. Die Kompres-
sion konnte weiterhin eine Schidigung der fiir den Geschlechtswulst
bestimmten Hautpartie bewirkt haben, so daf auch der Hodensack
nicht die ubliche Form erhielt.

IV. Spina bifida.

Um die Milbildung am caudalen Ende der Wirbelséule zu verstehen,
mitssenn wir auf ein sehr frithes Stadium der Entwicklungsgeschichte
zuriickgreifen, ndmlich auf die Ausbildung des Medullarrohres. [Die
angefiihrten Daten entnehme ich in der Hauptsache dem entsprechen-
den Kapitel des Keibel-Mallschen Handbuches?4).]

Die Medullarplatte ist ebenso wie das an sie anschlieBende Hornblatt ekto-
dermaler Herkunft. Ihre Rinder erheben sich, wachsen sich entgegen und ver-
schmelzen miteinander, so da die Platte zum Medullarrohr wird. Zu Ende der
3. Woche finden wir das Rohr auch am caudalen Ende véllig geschlossen. Dasselbe
hiingt zunschst an seiner Nahtstelle noch mit dem Hornblatt zusammen. Die
Trennung geschieht unter Einschieben von Teilen des Mesoderms.

Das Mesoderm grenzt zunichst dicht an die Medullarplatte. Dann scheidet
es sich beiderseits in die lateral gelegene Seitenplatte und die medial gelegenen
Ursegmentplatten, die sich wiederum in die dorsalen eigentlichen Muskelplatten
und die ventralen Urwirbelplatten trennen. Die mediale Wand der aus letzteren
hervorgehenden wiirfelférmigen Ursegmente, die man in der 3. Woche ausgebildet
findet, sendet nun Fortsitze aus, die sowohl um die Chorda, als auch um das-Me-
dullarrohr herumwachsen; sie liefern das Bildungsmaterial fiir die Wirbelbogen
sowohl als auch fiir die Meningen. Gegen Ende der 4. Woche ist die Bildung der
hiutigen Wirbelsdule vollendet. Die Verknorpelung der Wirbelkorper beginnt’
schon anfangs des 2. Monats; in der 6.—7. Woche ist schon eine vollstindige
Perlschnur von Knorpelkernen vorhanden. Aber erst bei 40 mm langen Embryonen
ist auch die Membrana reuniens, die bis dahin den medialen Teil der Wirbelbdgen
bildete, verknorpelt.

Die Entwicklung des unteren Endes des Riickenmarks zeigt aber nun gewissée
Abweichungen von der allgemeinen Entwicklung, welche Beachtung verdient
{Streeter in Keibel und Mall, L c.). Zu Beginn des 3. Monats reicht das Neural-
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rohr noch bis an das Ende der Wirbelsdule in den Steihécker hinein, und sein
leicht angeschwollenes Ende tritt zu den tiefsten Schichten der
Haut in innige Beziehung Ein Filum terminale ist noch nicht vorhanden,
erst von da ab wird das Riickenmark von der rascher wachsenden Wirbelsiule
an Linge tiberholt, so daB wir schlieBlich das konisch zugespitzte Ende an der
Grenze zwischen Brust- und Lendenwirbeln finden, wihrend das Ende des Conus.
terminalis schliefilich in der Gegend des 1. oder 2. Lendenwirbels zu liegen kommt.

Die Riickenmarkshiute entstehen ebenfalls aus dem Urwirbelblastem; ihre
Anlage ist daher zur Zeit der Bildung der hiutigen Wirbelsiule geschlossen.

Den verschiedenen Stadien der Wirbelsiulenentwicklung entsprechen nun
verschiedene Formen von MiBbildungen, wie wir sie in den groferen Arbeiten
von v. Recklinghausen’), Hildebrand?®), Muscatello’), Marchand™),
Bockenheimer”™), Ernst®), Kermaunert!) und Haggenmiller$?) aufge-
fithrt finden [vgl. auch das Referat von v. Monakow?¥)}

Zunichst finden sich Fille, in denen ein oder mehrere Wirbel hinten gespalten
sind, ebenso die Hiute und das (oft sehr rudimentire) Riickenmark nach hinten
offen sind. In solchen Fallen gehen die Enden der Haut in das seitliche Ende
des Riickenmarks iiber. Der Zustand entspricht dem der noch offenen Medullar-
rinne: Totale oder partielle Rachischisis posterior. Nur eine Modi-
fikation dieser Stérung stellt es dar, wenn durch eine Fliissigkeitsansammlung
ventral zwischen Arachnoidea und Pia das Riickenmark nach dorsal vorgewdlbt
wird (Myelomeningocele).

Es folgen die Fille, wo das Riickenmark und die weichen Hiute geschlossen,
die Wirbelbogen und die Dura aber noch offen sind. Das Ganze ist jetzt von der
Epidermis bedeckt und auch zwischen Arachnoidea und Epidermis eine Binde-
gewebsschicht vorhanden. In diesen Fillen kann es durch Fliissigkeitsansammlung:
zu einer Hohlenbildung innerhalb des Zentralkanals kommen (Myelocystocele)
oder zu einer solchen im Subarachnoidealraum (Meningocele).

Als niichste Stufe schildert Hildebrand (I. c.) Fille, bei denen auch die
Dura geschlossen ist, welche Moglichkeit v. Recklinghausen (L c.) und
sein Schiller Muscatello (1. c.) bezweifeln, was Marchand’®) aber bestitigt.

Wihrend die bisher beschriebenen Formen durch das Offenbleiben des Riicken-
marks oder durch die hernienartig hervortretenden Cystensicke meist sofort
auffallen und auch das besondere Interesse der Chirurgen erregt haben, weshalb.
sie meistens einen breiten Raum in den Erdrterungen einnehmen, hat Virchow?84)
zuerst auf die weniger beachtete Spina bifida occulta aufmerksam gemacht.
Joachimsthal®s) stellt 38 derartige Fille zusammen, zu denen aber schon eine
ganze Reihe neuerer hinzukommen. Nach Marchand?’®) versteht man darunter
diejenigen Fille, bei welchen #uBerlich weder eine deutliche Wirbelspalte, noch
eine cystische Geschwulst bemerkbar ist. Der Sitz der Affektion ist meist die
Sakral- oder Lumbalgegend. Man findet hier entweder eine etwas eingezogene,
zuweilen narbenartige Stelle oder einen kleinen Hautwulst; in der Tiefe ist dann
in der Regel eine kleine Liicke in einem oder mehreren Wirbelbigen zu fiihlen. In
den meisten Fallen dieser Art reichte das stark verlingerte Mark bis in den Kreuz-
beinkanal hinab und hing hier mit den duBeren Weichteilen in der Arb zusammen,.
daB eine geschwulstartige fibrolipomatose Masse mit mehr oder weniger deutlich
erkennbaren Resten des Riickenmarkendes verschmolzen war.

In diese Reihe gehort trotz einzelner Abweichungen offenbar auch
unser Fall: Das iiber das Kreuzbein hinausreichende Riickenmark. ist
an seinem Ende mit der #uBeren Bedeckung fest verwachsen. Ein Filum
terminale ist noch nicht ausgebildet. Die Wirbelbdgen der Kreuz-
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beinwirbel sind offen; ihre Wirbelkérper sind indes gut ausgebildet.
Dagegen fehlt das Steifibein véllig.

Wie ist diese MiBbildung zu erkliren?

Die meisten Formen der Spina bifida werden als ein Stehenbleiben
auf derjenigen Stufe der Entwicklung gedeutet, in der die Trennung
des Medullarrohrs vom Hornblatt noch nicht vollzogen ist. Ihre Ent-
stehungszeit wird daher spatestens in das Ende der 3. Woche verlegt.
Strittig ist dabei die Frage, ob das Frste die mangelhafte Trennung
des Medullarrohrs vom Hornblatt ist, wobei das Ausbleiben der Ver-
einigung der Wirbelbogen als Folge davon zu denken ware, oder ob
eine primire Wachstumsstérung des Mesoderms es nicht dazu kommen
1886, daB die die Wirbelbogen bildenden Fortsitze der Ursegmente
sich trennend zwischen Medullarrohr und Hornblatt einschieben.

v.Recklinghausen?) erblickt das Primére in einer zu geringen
Wachstumsenergie der die Wirbelssiule bildenden Mesodermteile.
Marchand?®) dagegen geht aus von der Annahme einer circumseripten
unvollkommenen Trennung der Medullarplatte vom Hornblatt. Wie
wenig Klarheit in dieser Frage noch besteht, sieht man daraus, daB
in dem Schwalbeschen Werke iiber Miibildungen von zwei verschie-
denen Autoren zwei gegensitzliche Ansichten geiuBlert werden. Ernst 80)
fithrt aus: ,,Was die frither geduBerte Ansicht betrifft, da eine priméire
Schidigung des Mesoderms vorliege, so ist dies unmdglich, da die Schlies-
sung des Medullorrohres der Bildung des Blastems fir die Wirbelsiule
vorausgeht.” Kermauner®!) steht auf dem entgegengesetzten Stand-
punkt: ,,Die Ausbildung der Membrana reuniens erfolgt segmental
und geht Hand in Hand mit dem Abschlull der Medullarrinne. Wir
haben es ausschlieBlich mit einer Wachstumshemmung des betreffen-
den Urwirbelblastems zu tun. Folge: Rachischisis totalis.” Kermauner
verficht auch sehr entschieden die Meinung, dafl zwischen den verschie-
denen Formen der Spina bifida ein genetischer Zusammenhang be-
steht und fordert als teratogenetische Terminationsperiode aller Arten
spatestens die Mitte der 3. Woche.

Ich kann mich fir die von mir beschriebene Form dieser Ansicht
nicht anschlieBen. Wir miissen doch versuchen, fiir die verschiedenen
Arten von MiBbildungen, die unser Fall aufweist, eine gemeinsame
Ursache ausfindig zu machen, womdoglich auch einen gemeinsamen Zeit-
punkt fir ihre Entstehung. Nun hatten wir aber bereits gesehen, daB
die Entwicklungsstorung der Nierenanlage, die wir vorfinden, es nétig
macht, den Zeitpunkt der Stérung als nach der 4. Woche in Erschei-
nung tretend anzusehen.

Aber auch sonst scheint es mir nicht angingig, die bei Spina bifida-
occulta so héufig anzutreffende duflerst circumscripte Verschmelzung
des Riickenmarks mit der duBeren 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 Verschmelzung hat denn auch zu sehr
verschiedenen FErklirungsversuchen  gefithrt, Ranke®$), v. Reck-
linghausen®) und Marchand") glauben allerdings, dafl die Fixa-
tion des unteren Endes der Wirbelsdule auf der verbliebenen Verbindung
mit dem Hornblatt beruhe. Aus Bohnstedts8?) Arbeit lafit sich die
Vorstellung entnehmen, dafl aus einer Art intrauteriner Heilung einer
Spina bifida aperta die Spina bifida occulta hervorgehen kann, indem
in einem spiteren Stadium eine Vereinigung der dulleren Weichteile
iiber dem Spalt zustande kommt. Als Endprodukt der Heilung finde
man dann mitunter einen kleinen Vorsprung, der durch suflere Weich-
teile gebildet ist, die mit den tieferen Teilen zusammenhsngen.

Alle diese Erklarungsversuche, die uns zwingen wiirden, einen sehr
frithen teratogenetischen Terminationspunkt anzunehmen, Dberiick-
sichtigen nicht die Moglichkeiten, die die abweichende Ent-
wicklung des unteren Endes des Riickenmarks, wie sie
Streeter”™) scharf betont, fir die Deutung dieser Mifbildung bietet.
Danach koénnen wir uns sehr gut vorstellen, daf in unserem Fall die
caudale Partie der Medulla spinalis auf der Entwicklungsstufe stehen
geblieben ist, auf der wir dieselbe noch zu Beginn des 3. Monats an-
treffen.

Nun fehlt in unserem Falle das SteiBbein. Nehmen wir an, daB
dieser Teil der Wirbelssiule nicht einmal hautig ausgebildet wurde,
was das Wahrscheinlichste ist, so konnen wir die Entwicklungsstérung
nicht spiter als Ende der 4. Woche verlegen. Nun haben wir allerdings
sowohl in bezug auf Ureteren aly auch auf das benachbarte untere
Darmende Riickbildungsvorginge annehmen miissen, so daf} es denkbar
wire, daBl auch das hiutige Steifibein ansgebildet war, aber wieder zu-
grunde gegangen ist. Von einem knorpeligen Steilbein miifite man
wohl irgendwelche Reste finden. Da dies nicht der Fall ist, so kann die
Schiidigung nicht nach der 6. bis 7. Woche eingetreten sein. Wir stellen
uns alse vor, daf nicht nach dieser Zeit, wahrscheinlich aber schon -
nicht nach Ende der 4. Woche das caudale Ende der Wirbelsdule von
einer Entwicklungsstorung betroffen wurde, die zur Folge hatte, da8
das caudale Ende des Riickenmarks ebenfalls gehindert wurde, sich
in der normalen Weise auszubilden, wenn auch eine gewisse Weiter-
entwicklung noch stattgefunden haben kann.

Den Angriffspunkt dieser Stérung brauchen wir nicht weiter kranial-
wirts zu verlegen, als bis zum letzten Kreuzbeinwirbel. Denn der
SchluB der Sakralwirbelbégen konnte schon allein durch den zwischen
ihnen ausgespannten Rilckenmarksstrang verhindert worden sein. Dafl
im Kreuzbeingebiet nicht eine primire Schadigung des Mesoderms an- |
zunehmen ist, daféir spricht auch, daB oberbalb der Fixationsstelle
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des Riickenmarks der Duralsack, der sich ja ebenfalls vom Urwirbel-
blastem ableitet, geschlossen ist.

Was das Zusammentreffen von Spina bifida mit anderen Bildungs-
fehlern betrifft, so stellten Ebeler und Duncker®) 17 Falle von kon-
genitalem Uterusprolaps zusammen und fanden dabei, daf die Kinder
15mal mit Spina bifida behaftet waren. Sie glauben, daB die Spina
bifida direkt als #dtiologisches Moment fir das Zustandekommen des
Prolapses auvfgefallt werden muB, und zwar suchen sie den Zusammen-
hang in einer gestorten Innervation des Sakralgeflechts. Unser Fall,
der ebenfalls eine Verbindung von Spina bifida mit einer Entwicklungs-
storung der caudalen Abschnitte des Genitalsystems darstellt; iefle an
die Méglichkeit denken, dafl das erwidhnte Zusammentreffen nicht in
kausalem Zusammenhang steht, sondern als eine auf einer gemeinsamen
Ursache beruhende Kombination zu deuten wire.

Ebenso aufzufassen ist wohl meist das hiufige Zusammentreffen
von Spina bifida mit Stellungsanomalien der FiiBe, namentlich mit
Klumpful. Auch hier kann eine kongenitale Verbildung nicht ohne
weiteres auf nervioser Basis erklirt werden; denn erstens finden sich
auch bei hochgradigen Fillen von Spina bifida nicht immer Klump-
fiile, besonders aber lassen Falle, wie der unsere, bei dem auch noch
eine Zehe fehlt; eine solche Deutung nicht zu.

Von der bei Spina bifida occulta hiufig beschriebenen kongenitalen
Hypertrichosis der Haut iiber dem Defekt war in unserm Falle nichts
zu bemerken. ' '

V. KlumpfiBe.

Wenn ich auf die banal erscheinende Begleiterscheinung des beider-
seitigen KlumpfuBes etwas ausfihrlicher eingehe, so geschieht das in
dem verstdndlichen Bestreben, alle Formen von Mifbildungen, die wir
in unserm Falle vorfinden, wenn mdglich auf eine gemeinsame Ursache
zuriickzufihren. '

Es handelt sich dabei um eine Deformitit, die von pathologisch-
anatomischer Seite wenig Beachtung gefunden hat. Eine ausfiihrliche
Zasammenstellung der 4tiologisch in Betracht kommenden Momente
gibt in seiner Monographie Bessel Hagen®?). FEr unterscheidet an-
geborenen und nach der Geburt erworbenen KlumpfuB. Der kongeni-
tale Pes varus kann nun entweder auf einer priméiren fehlerhaften An-
lage beruhen, wie Bessel Hagen aus dem in solchen Fillen zu beob-
achtenden Fehlen des Os naviculare, Defektbildungen der Tibia oder einer
Verminderung der Zehenzahl schlieBt, oder es handelt sich um Hem-
mungsbildungen, die ein Stehenbleiben auf einem meist sehr frithen
Stadium der Entwicklung darstellen sollen. Diesen Formen des ,,primiiren
oder idiopathischen KlumpfuBes wird der sekundire angeborene

Virchows Archiv. Bd. 232, 13
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KlumpfuBl gegeniibergestellt, der lediglich mechanische Krafte als
Ursache habe, gleichgiiltig ob die hiermit in Tatigkeit tretenden Fak-
toren innerhalb oder auBerhalb des Embryonalkérpers liegen.

Fiir den primdren KlumpfuB werden Méngel in der Keimanlage als Ursache
angenommen, worauf mehrfache Beobachtungen iiber Vererbbarkeit [Nasse
und Borchardt®)] hinzudeuten scheinen. Als Ursache fiir den sekundiren
angeborenen Klumpfuf ist nicht eben selten ein dauernd in der gleichen Richtung
auf den FuB einwirkender Druck oder auch die haufige Wiederholung eines der-
artigen Einflusses anzusehen. Ein solcher Druck wird leicht verstindlicherweise
z. B. von Zwillingen aufeinander ausgeiibt werden kinnen. Ferner kommt ein
durch Fruchtwassermangel bedingter Druck von seiten der Uteruswandungen in
Betracht [Kiistner®?)], R. Volkmann®?), der selbst den ersten vollgiiltigen
Beweis fiir diese Entstehungsweise beibringen konnte, indem er an einzelnen mit
KlumpfiiBen behafteten neugeborenen Kindern die Spuren des stattgehabten
Druckes an atrophischen und circumscripten Druckstellen der Haut und Knochen
anatomisch nachweisen konnte, lehnte es trotzdem entschieden ab, eine solche
Ursache als allgemeingiiltig fir Klumpfufl hinzustellen, da in sehr vielen Fillen
von einem Fruchtwassermangel keine Rede war. : '

Was den Zeitpunkt betrifft, in dem durch eine Schidigung eine KlumpfuB-
bildung herbeigefiihrt werden kann, so kinnte eine solche nach Bessel - Hagen
in jeder Periode des fotalen Lebens von der Entwicklung der Extremitétenknospe
ab erfolgen.

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

Nach Bardeen??) filllen sich wihrend der 3. Woche des Embryonal-
lebens die Extremititenknospen mit einem gefaBhaltigen Mesenchym.
In der 5. Woche ist eine Verdichtung des Mesenchyms in der Bein-
knospe nachweisbar; diese Verdichtung stellt die erste Anlage des
Extremititenskeletts dar; ihr Gewebe ist daher Skleroblastem genannt
worden. Aus ihm differenziert sich ein hiutiges Skelett, in diesem wie-
derum ein knorpliges, das seinerseits durch ein bleibendes kndchernes
ersetzt wird. Wahrend der 5. Woche der Extremitatenentwicklung
flacht sich das freie Ende der Extremititenknospe ab und bildet sich
in eine FuBplatte um. Gegen Ende der 5. Woche beginnen die einzelnen
Skeletteile der FuBwurzel und des FuBes infolge von ausgesprochener
Verdichtung deutlich zu werden. In dieser Anlage erscheint bald
Knorpel. Um die Mitte des 3. Monats haben die FuBknorpel eine
Form, die ausgesprochen mit der fertigen Form tbereinstimmt.

Wihrend das Fehlen einer Zehe es also unméglich macht, daB die
Deformitit der Fiife nach der Mitte des 3. Monats aufgetreten wire,
kann sie sehr wohl schon frither eingetreten sein. Ja manches spricht
dafiir, daB sie nicht nach Ende der 5. Woche zustande gekommen ist.
Jedenfalls ergibt sich, daB die Ursache, die fir die iibrigen MiBbildungen
verantwortlich zu machen wire, zeitlich sehr wohl als auch ftr die
KlumpfuBbildung in Betracht kommend angesehen werden kann.
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Etwa ein Zehntel aller mit KlumpfiiBen geborenen Kinder haben
nach Bessel Hagen®®) auch andere Bildungsfebler aufzuweisen:
Klumphinde, Defekte der unteren Extremititen, Deformitdten anderer
Gelenke, Spina bifida (29,) meist lumbodorsalis, hochgradige Anomalie
der inneren Organe, besonders der Nieren. Auffallend ist auch hier,
daB derselbe Autor angeborene KlumpfiiBe fast noch einmal so hiufig
bei Knaben fand wie bei Médchen.

VI. Nabelarterie.

Das Verhalten der Nabelarterien bei MiBbildungen wird oft nicht
beachtet. Nur selten finden wir genauere Angaben dariiber. Weigert®)
machte darauf aufmerksam, daB die Befunde einer einfachen Nabel-
arterie nicht alle gleich zu setzen sind. Erstens kommt es vor, dafi die
vorhandene Arterie in der tiblichen Weise aus der A. hypogastrica ent-
springt. Dann handelt es sich einfach um ein Fehlen der anderen Ar-
terie. Zweitens aber gibt es Falle, die man namentlich bei Sirenen be-
obachtet, wo das vorhandene GefiB oberhalb der Teilungsstelle der
Aorta aus dieser selbst entspringt. Hierbei nimmt Weigert an, daf
eine von den Arteriae omphalomesaraicae persistent geblieben ist und
sich mit dem Nabel in Verbindung gesetzt hat, wihrend beiderseits
die eigentlichen Nabelarterien sich nicht ausgebildet haben. Wolff94)
fiigt noch eine dritte Form hinzu, bei der die einzige sichtbare Nabel-
arterie als die direkte Fortsetzung der Aorta erscheint und die kleine
Schenkelarterie bei weitem an Kaliber ubertrifft. Dabei, meint Wolff,
handelt es sich dann ebenfalls um eine einzelne eigentliche Arteria
umbilicalis, wihrend die der anderen Seite nicht ausgebildet ist, aber
das Gefaflsystem hat eine an eine frithere Entwicklungsstufe erinnernde
Gestalt erhalten.

Tatséchlich gibt-es eine solche Entwicklungsstufe. ,,Zuerst ent-
springen némlich die beiden Arteriae umbilicales als selbsténdige
ventrale Aste aus der Aorta. Frithzeitig jedoch bildet sich zwischen
ihnen und den Wurzeln der Arterien der HintergliedmaBen eine jeder-
seits in der Leibeswand verlaufende Anastomose aus. Indem sich nun
diese so gebildeten anderen Wurzelstimme der Arteriae umbilicales
rasch erweitern, verengern sich die primiren und verschwinden schlief-
lich vollstandig. So kommt es, daB dann die Arteriae umbilicales und die
Arterien der hinteren GliedmaBen auf jeder Seite einen gemeinschaftlichen
Ursprungsstamm besitzen.” [Hochstetter zit. nach Hertwig4t), #5).]

Zu einer ahnlichen Auffassung gelangt Broman#?), 26): | Die
Ausgangsstellen der Umbilicalarterien liegen anfangs mehr kranial
als spater. Indem aber neue, von der Ventralseite jeder Schwanzarterie
ausgehende Gefalle entstehen, welche sich mit der Umbilicalarterie
verbinden, werden diese zuerst zweiwurzelig und dann nach Atrophie

13*
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der kranialen, ursprimglichen Wurzel wieder einwurzelig. Durch Wieder-
holung dieses Prozesses ,,wandert” die Ausgangsstelle jeder Arteria
umbilicalis einige Segmente weit kaudalwérts auf die urspriingliche
Schwanzarterie tber.*

Wir hétten also bei unsrem Neugeborenen links ein Stehenbleiben
des Nabelarterienursprungs auf einer fritheren Stufe, rechts einen
vélligen Mangel der Arteria umbilicalis vor uns.

Nach Wolff9) kommt das Fehlen einer Nabelarterie in einigen we-
nigen Fallen bei wohlgebildeten Friichten vor, in der grofien Mehrzahl
der Falle aber bei Miigeburten, bei Defekten der vorderen Bauchwand
und Nabelschnurbruch, bei Sirenen und anderen Mibildungen der unte-
ren Extremititen und bei den Acardiis.

Atiologie.

Bei der Betrachtung von gleichzeitigen MiBbildungen der inneren
Organe an einem Individuum liegt die Versuchung nahe, den einen Bil-
dungsfehler als Folge des anderen hinzustellen. Ich hatte deshalb am
Schlufl jedes Abschnittes dieser Arbeit die verschiedenen Kombina-
tionen, die bei der betreffenden MiBlbildung vorkommen, nach Mog-
lichkeit aus der Literatur zusammengestellt. Aus dieser Ubersicht er-
gibt sich, daB die in unserm Fall in Frage kommenden Formen jede
fiur sich allein vorkommen kann, sodafl es schon aus diesemn Grunde
nicht angingig ist, eine kausale Beziehung zwischen den einzelnen
Fehlbildungen anzunehmen. Andererseits aber zeigt sich, daf auffallend
hiufig ein Zusammentreffen von mangelhafter Ausbildung der Nieren
mit Difformititen der unteren Extremititen gefunden wurde, wozu
noch sehr hiufig Bildungsfehler der duBeren Genitalien und Verschluf
des Afters hinzutraten. Dieser Umstand macht es hochst wahrschein-
lich, daB fir diese Kombination eine gemeinsame Schadigung zu suchen
ist. Natiirlich wire anzunehmen, daf diese Ursache dann auch die
ibrig bleibenden Fehlbildungen zur Folge gehabt hatte.

Als Ursache fiir Mifibildungen werden ja allgemein innere und duflere
Momente in Betracht gezogen. Unter den inneren Ursachen werden in
der Hauptsache fehlerhafte Beschaffenheiten der elterlichen Keimzellen
verstanden, die sich auf die Frucht iibertragen. Eine solche Annahme
1aBt aber die Entstehung so mannigfacher Miflbildungen der verschie-
densten Organsysteme, wie wir sie beschrieben haben, vollig ungeklirt,
so daB es sehr willkiirlich wire, die Angabe, da} eine Schwester der Mutter
einem Kinde mit Hydrocephalus das Leben gegeben habe, irgendwie
in diesem Sinne verwerten zu wollen.

Es gibt vielmehr zwei Momente, die es sehr nahelegen, eine von
auBen auf die Frucht einwirkende Schidigung anzunehmen. ,

Das ist erstens die kurze Zeitspanne, wihrend der nach allem, was
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sich aus den Vergleichen mit der normalen Embryologie ergab, die
betreffende Stoérung wirksam geworden sein kann.

Der Befund, den wir an den Nieren erhoben haben, fithrte uns
zu dem SchluBl, daf die schidigende Einwirkung nur zwischen der
4, und 8. Woche der Entwicklung stattgefunden haben kann.

Als teratogenetische Terminationsperiode fiir die Atresia ani unseres
Neugeborenen hatten wir das Ende der 4. Woche angenommen.

Der Zustand der #uBeren Genitalien macht es unwahrscheinlich,
einen spiteren Zeitpunkt als die 5. bis 6. Woche anzunehmen.

Das Fehlen des SteiBbeines erlaubt uns wahrscheinlich nur, die
Storung vor das Ende der 4. Woche zu verlegen. '

Einen groferen Spielraum gibt uns die Milstaltung der unteren
Extremitéten, doch vertrigt sich mit der Embryologie jeder Zeitpunkt
vor Mitte des 3. Monats.

" Somit bliebe als Zeitspanne nur die 4. Woche iibrig.

Das Fehlen der einen Nabelarterie wiirde zwar auf einen bedeutend
fritheren Termin hinweisen, wenn man annehmen wollte, daf} die rechte
Arteria umbilicalis iiberhaupt nie ausgebildet gewesen wire. Es diirfte
aber nichts gegen die Annahme sprechen, daB sie nachtriglich, aller-
dings wohl ebenfalls schon frithzeitig zugrunde gegangen ist.

Weiterhin aber stehen alle die Organe in demnunmehrangenommenen
Stadium der Entwicklung, in dem wir uns die Schiadigung wirksam
denken, in sehr naher rdumlicher Beziehung zueinander, wie sich ohne
weiteres aus einem Vergleich mit Abbildungen von Friichten aus jener
Periode ergibt. Die betreffende Stérung miifite ja besonders wirksam
‘gewesen sein auf die Abgangsstelle des Ureters vom Urnierengang,
auf den oberen Teil der Kloakenscheidewand, auf die Gegend des Ge-
nitalhéckers, auf den unterhalb der spiteren Kreuzbeinwirbel gelegenen
Teil der Urwirbel und schlieBlich auf das distale Ende der Extremi-
tatenknospe. Diese Punkte hegen aber wahrend der 4. Woche fast in
einer ventral-dorsal verlaufenden Linie, jedenfalls in einem sehr schmalen
Bezirk des caudalen Endes des Foetus.

Alles dies fithrt uns dazu, eine #duBerliche Einwirkung auf diese
umschriebene Stelle anzunehmen. Dafi diese Einwirkung in einem
Druck bestand, dafiir spricht auch das Zugrundegehen der Ureteren,
die Obliteration des unteren Darmendes und iibrigens auch des unteren
Endes des Urnierenganges (Vasa deferentia!), Vorginge, die anders
kaum ausreichend erklart werden kénnen.

Als Ursache einer solchen Druckwirkung wird nun vielfach ein
Fehler des Amnions, zu enges Amnion und Fruchtwassermangel an-
gegeben, und tatsdchlich wird auch in unserem Fall berichtet, daB die
Menge des Fruchtwassers erheblich herabgesetzt war. Wir wollen uns
deshalb zum Schlufl noch mit der Mdglichkeit beschaftigen, daB das
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beobachtete Oligohydramnion kausal fir uns in Frage kommt. Dazu
miissen wir zundchst auf die Entwicklung des Amnions und die Ent-
stehung des Fruchtwassers eingehen.

Die frithere Annahme [His?%)], dal auch bei Menschen die Amnion-
hohle aus einer Faltung des Ektoderms hervorgehe, wird heute vielfach
in Zweifel gezogen [ Broman??), GroBer®®)]. Es liegt danach vielmehr
nahe anzunehmen, daf die Amnionhéhle durch, Dehiszenz innerhalb
einer soliden ektodermalen Zellmasse entsteht. Direkte Beobachtungen
dieses Vorganges liegen nicht vor, bei den genauer untersuchten jing-
sten menschlichen Embryonen war die Amnionhohle stets geschlossen
In frithzeitigen Stadien liegt das Amnion der Embryonalanlage mehr
oder weniger dicht an, wihrend es spater durch die reichliche Fliissig-
keit relativ weit vom Embryo getrennt ist. Durch die Ausdehnung
des Amnijonsackes verschwindet am Ende des 2. Embryonalmonats die
zwischen Amnion und Chorion gelegene Hohle, das Exocoelon.

Wober stammt aber nun das die Amnionhéhle ausfillende Frucht-
wasser 2 Uber diese Frage gingen die Ansichten sehr weit auseinander.
Erstens wurde angenommen, das Fruchtwasser sei fétaler Herkunft
[Gusserow??), Prochownik®)], und zwar sollte es mehr oder weniger
ausschlieBlich durch die Sekretion der kindlichen Nieren hervorgebracht
werden. Ja es wurde sogar umgekehrt bisweilen eine ungentigende
Menge von Fruchtwasser als Folge einer mangelhaften Nierenanlage
angesehen [Hoeneg?t), Opitzlol)].

Die zweite Ansicht ging dahin, daB das Fruchtwasser als ein Trans-
sudat aus dem miitterlichen Blut aufzufassen sei, und fand ihre wesent-
liche Stiitze in den Versuchen von Zuntz'0?), der indigoschwefelsaures
Natron in die Jugularvene von trachtigen Tieren einspritzte und diesen
Farbstoff im Fruchtwasser wiederfand, nicht aber in den Nieren der
Frucht.

Heutzutage wird immer allgemeiner eine dritte Erklirung angenom-
men, die namentlich von Mandl11%3) auf Grund histologischer Studien
begriindet wurde und der sich Bondi%4), Polano!®%) und Forssell)
anschlossen, daB namlich das Fruchtwasser seine Entstehung einer
sekretorischen Tiatigkeit des Amnionepithels verdanke. Sarwey?07)
1aBt diese Ansicht als die einzig richtige gelten, Sternberg'?®) dagegen
hilt eine Beteiligung des Amnionepithels an der Fruchtwasserbildung
zwar nicht fiir ausgeschlossen, muf} aber auf Grund seiner Beobachtungen
an Neugeborenen mit Strikturen der abfithrenden Harnwege eine Be-
teiligung des fGtalen Harns als erwiesen ansehen.

Die Beteiligung der fotalen Niere an der Fruchtwasserbildung
kann nicht die Bedeutung haben, daf bei ihrem Ausfall schon friih-
zeitig genug ein Fruchtwassermangel eintrite, der die iibrigen Mif-
bildungen unseres Falles zur Folge haben konnte. Ganz abgesehen
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davon, daB in der in Betracht kommenden Zeit von einer Nierensekre-
tion noch keine Rede ist, muB darauf aufmerksam gemacht werden,
daB genau beschriebene Falle vorliegen, wo sogar bei volligem Mangel
beider Nieren die Menge des Fruchtwassers nicht herabgesetzt war
[Mayer?), Fabert), Bayert®)].

Wollten wir das Oligohydramnion darauf Zuruckfuhren daB eine
angenommene Transsudation aus dem miitterlichen Blut gestort ge-
wesen wire, so miiten wir bel der Mutter irgendwelche Kreislauf-
storungen oder irgendwelche.Geféilschidigungen voraussetzen. Tat-
sachlich sind ahnliche Vorkommnisse beobachtet worden[ Forssel]108)].
Die Folge war bei der Mitteilung von Forssell eine nachweisbare
Degeneratoin-des Amnionepithels, und der Verfasser hilt den Frucht-
wassermangel fir eine Folge dieser Schadigung des secernierenden
Epithels. ‘

Fiir uns kommen auch diese Moglichkeiten nicht recht in Betracht,
da sie eine allgemeine Enge des Amnions bedingen miiiten, und man
sich nicht erklaren kann, warum dann das zu enge Amnion gerade auf
den caudalen Pol des Foetus gedriickt haben soll.

Es bliebe schlieBlich die Annahme, daB das Amnion selbst eine
lokale Entwicklungshemmung erfahren habe und deshalb in der frag-
lichen Zeit zu eng gewesen wire. Solche Bildungshemmungen des Am-
nions kommen ja zweifellos vor [Marchand$2), Schwalbel??)], und
es wiirden damit wenigstens die verschiedenen Mifbildungen unseres
Falles auf nur eine solche des Amnions zuriickgefiithrt sein, wobei fiir die
Bildungshemmung des Amnions wieder die verschiedensten allgemein
fir MiBbildungen in Betracht kommenden Momente als Ursache an-
genommen werden konnten.
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