(Aus dem pathologischen Institut des Stadtkrankenhauses und aus der Hebammen-
Iehranstalt in Mainz [Leiter: Gg. B. Gruber und Hch. Kupferbergl)

Beitrige zur Frage der Bauchspaltenbildung.
I. Angeborene Bauch-Darm-Blasenspalte und Rachisehisis.

Von

Emmy Best und Georg B. Gruber,
unter Mitarbeit von Theod. Hofling.

Mit 16 Textabhbhildungen.

(Eingegangen am 22. Jult 1921.)

Unter den MiBbildungen, welche mit einer Stérung des ventralen
Korperverschlusses einhergehen, stellt die Bauchspalte einen der hiu-
figeren Typen dar. Diese Entwicklungsstorung ist durch einen betriicht-
lichen Defekt der Bauchwand charakterisiert, durch den fast simtliche
Baucheingeweide, nur von einer ditonen Membran mebr oder weniger
bedeckt, frei vorliegen kénnen. Daneben finden sich meist stirkste
Formversnderungen der Wirbelsdule und ein Becken, bei dem die vor-
dere Vereinigung zu einer Symphyse ausgeblieben ist, ein sogenanntes
Spaltbecken.

Marchand beschreibt diesen Mifibildungstypus folgendermaflen:
,.Der Nabel ist so weit, dafl der gréBte Teil der Bauchhéhle offen bleibt.
Die Bauchwandungen gehen am Rande in die amniotische Wand des
Sackes fiber, welcher den gréfiten Teil der Bauchorgane umschlieBt.
Der kurze Nabelstrang verlduft meist an der unteren Wand des Sackes
oder ein eigentlicher Nabelstrang feblt, und die Wand des Sackes steht
direkt mit der Plazenta in Verbindung.*

Typisch ist ferner die Kommunikation mit einer manifesten oder
okulten Rachischisis unter mehr oder weniger ausgeprigter Beteiligung
des Riickenmarks. Obwohl derartige Bauchspalten zu den selteneren
MiBbildungen gehdoren — (nach einer dlteren Statistik betragen sie 1 : 5000
Geburten) — ist die Literatur dariiber recht umfangreich. Da nun aber
die Untersuchungen zur Kldrung der einzelnen, héchst mannigfaltigen
Befunde noch keineswegs abgeschlossen sein kénnen, und iiber die Ge-
nese dieser MiBbildungen verschiedene Theorien aufgestellt worden
sind, ohne dafl man bis jetzt zu einem nur annshernd einheitlichen Er-
gebnis gelangen konnte, scheint es uns angebracht, die Beschreibung von
drei Fallen folgen zu lassen, die durch freundliches Entgegenkommen
des Direktors der Hebammenlehranstalt in Mainz, des Herrn Med.-Rat
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Dr. Kupferberg, dem pathologischen Institut des stadtischen Kran-
kenhauses Mainz zur eingehenden Untersuchung iiberlagsen wurden.

Fall 1.

Es handelt sich um die Leiche eines Neugeborenen mit allen duBeren
Zeichen der Reife. Schidel und Extremititen sind normal entwickelt. Die
Wirbelsédule ist im Bereich der Brust und Lendenwirbel stark kyphoskoliotisch
verkritmmt. Auf der Vorderseite des Bauches bemerkt man einen im ganzen
kreisférmigen Defekt von HandtellergréBe, dessen oberer Rand etwa in Hohe
der Rippenbogen und dessen unterer 2cm iiber dem Schambogen liegt. Die
seitlichen Grenzen entsprechen ungefahr der Verlingerung der Mammillarlinien.
An dem Saum von Epidermis, welcher rings den Defekt begrenzt, hiingen iiberall
mehr oder weniger grofle Fetzen einer serésen Haut, von denen einige auBlen
noch Reste anhaftenden Choriongewebes erkennen lassen. Links sind solche sertse
Hautteile wie Fimbrien der Basis der hier in den kindlichen Korper sich ein-,
senkenden Hilfte der Nabelschnur angelstet.

Der obere Teil der somit vorhandenen Offnung der Leibeshhle wird
von der mit ihrer grofiten Partie vorliegenden Leber ausgefiillt. Unter ibr quellen
ein Teil der groBen Kurvatur des Magens, sowie mehrere Diinndarmschlingen
vor. Links neben dam Magen wird die Milz sichtbar, wihrend man im unteren
Teil der Offnung einen Teil des Kolons erblickt.

Zwischen dem unteren Rande der Offnung und der Stelle der Symphyse findet
sich eine rundliche bis schief ovale 2 cm breite und 3 cm lange, wulstige Fliche,
welche nicht mit Epidermis, sondern mit Schleimhaut bedeckt ist, eine Fliche, die
wir als ,,Blasenfeld‘ benennen. Die Rinder dieses Feldes sind etwas wallartig
erhaben. In der Mitte des unteren Randes springt ein 1 cm langes und 3/, cm -
im Durchschnitt messendes piirzeldhnliches Gebilde vor (Abb. 1). Der Durch-
schnitt dieses Piirzels zeigt zwei den Corpora cavernosa entsprechende Gebilde.
Rechts oben am Rande des wulstigen Feldes, das abgesehen von dem erwdhnten
Piirzel iiber der Gegend der Symphyse noch zwei seitliche kissenartige Vorbuch-
tungen erkennen lifit, ist der erwihnte Dickdarmabschnitt bemerkbar. Er
ist hier mit der Haut verwachsen, die als briickenférmiger Strang von dem links
liegenden Ansatz der Nabelschnur iiber dem offenen Blasenfeld nach rechts hin-
zieht. Unter dieser Hautbriicke lift der Dickdarm eine bleistiftdicke Offnung
frei, die direkt in den obersten Teil des beschriebenen Schleimhautfeldes
miindet. Bei Druck auf den Darm entleert sich aus dieser Offnung eine triibe,
schleimig kriimelige, griinlichbraune Masse, welche mikroskopisch Zelldetritus
und braunliche Kérnchen erkennen 1a8t. Links oberhalb der Schleimhautfliche
des Blasenfeldes miindet in die Bauchhaut, resp. an deren Grenze in die anhéingende
Partie der Schafhaut die Nabelschnur, in welcher 8 cm vor der Einmiindung
drei Nabelgefifle wie gewdhnlich erkennbar sind, jedoch geschieht die Insertion
des Nabels nicht in der gewthnlichen Weise, vielmehr teilt sich der Funiculus in
einen stirkeren linken Anteil mit einer Arterie und der Nabelvene und in einen
schwicheren rechten Anteil mit einer Nabelarterie knapp vor der Insertion auf
(Abb. 1).

An der Vorderfliche der Oberschenkel in der Gegend der Leistenbeuge
findet sich je ein warzenformiges hiutiges Gebilde von 3/, cm Durchmesser, welches
durchweg aus hautiiberzogenem Fettgewebe besteht. ’

Ein Scrotum fehlt; auch zeigt sich kein Geschlechtsglied. Jedoch nimmt
man etwa in der Mitte des Dammes eine fiir einen gewdhnlichen Sondenkopf
durchgéingige trichterférmige Einstiilpung der Haut wahr, welche etwa 1/, cm

10*



148 E. Best und G. B. Gruber:

tief ist und blind endigt. Zwischen dieser Einstillpung und dem unteren Rande
des vor und iiber der Symphyse gelegenen Schleimhautfeldes ist eine Distanz von
1 cm.

Bei Erétinung der Brusthéhleliegt zuniichst dergroBe'Th y mus vor, welcher,
den Herzbeoutel vollig iiberlagernd, vom vorderen Ansatz des Zwerchfelles bis
in die Hohe des Kehlkopfes reicht. Er ist zweilappig geformt, beide Lappen sind
ungefihr gleich grof. Nach seiner Entfernung findet sich das vollkommen entwickelte
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Abb. 1. Bauchspalte und Blasendarmspalte, getrennt durch eine Hautbriicke, in der die rechte
Arteria nmbilicalis verlduft. ¢ = Coécum: I7 = Tleum; C! = Kloake ; ¥ = Nabelstrang ; P = Penis-
rodiment (,,Pirzel); + -+ = Stellen der atretischen Harnleiterostien.

Herz in normaler Lage, simtliche grofen GefiaBe sind vorhanden. Die Wan-
dungen der Vorhofe und Kammern sind ohne Defekte, die Muskulatur ist kriftig
entwickelt. Ein Ductus Botalli ist vorhanden. Nervi phrenici und vagi sind von
entsprechender Stirke u. Lagerung. Die linke Lunge ist gewdhnlich grofl und
gelappt. Die rechte Lunge dagegen, welche in einer durch die starke
 Skoliose auf ein Minimum reduzierten Pleurahohle liegt, ist dementsprechend
klein und zeigt nur eine Andeutung der Lappung. Das Zwerchfell weist
keinen Defekt auf.
Die Leber ist schr stark mifigestaltet. Sie #hnelt in Form und Grofe etwa
der Niere eines Erwachsenen, wobei die Leberpforte dem Hilus entspricht. Der
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linke Lappen ist bedeutend grofer als der rechte. Die Oberfliche ist an mehreren
Stellen durch tiefe Furchen unterbrochen, die wohl durch die abnorme Lagerung
bedingt waren. Eine Gallenblase ist zunichst nicht auffindbar. Jedoch nach
Herausnahme des Organs und Zerlegung in Scheiben zeigt sich die Gallenblase
vollkommen von Lebergewebe eingehiillt zuniichst dem Leberhilus. Ein Ductus
Arantii ist nicht zu erkennen. Die Vena umbilicalis tritt von oben her hinter der
vorderen Leberbegrenzung in das Organ ein. Sie verlduft vom Eintritt der Nabel-
gefife in die Grenzstelle der Haut und des Bruchsackes des Foetus an der Innen-
seite des Bruchsackes aufwirts, dann nach rechts oben, um sich von hier in die
Leber einzusenken. Die Milz ist von entsprechender Grofie und Form. Sie ragt
links unterhalb der Leber aus der Bauchhshle und ist durch ein kurzes Gekrose
mit der grofien Kurvatur des Magens verbunden. Vom Milzhilus zum Duodenum
zieht ein gewthnlich gebildetes Pankréas hin. Der Magen ist ohne Besonder-
heiten.

Der Diinndarm besitzt ein kurzes Mesenterium. *Er ist in gewdhnliche
Weise gewunden und in Schlingen gelegt, sehr stark erweitert, aber im ganzen
ohne Veréinderungen gegeniiber der Norm. Seine Linge betrigt 28 cm. Er miindet
zugleich mit dem Beginn des Dickdarms in eine mach der vorderen Bauchseite
und in die gespaltene Blase hinein offene Kloake, wie bei der dufleren Beschrei-
bung bereits angegeben wurde. Diese Kloake befindet sich im oberen rechten
Winkel des in der unteren Bauchhilfte gelegenen gewulstenen Schleimhautfeldes
der Blase. Durch dieses Ostium, das einen Durchmesser von etwa 5 mm hat,
gelangt man mit einer Sonde sowohl in den Dimndarm, als auch in den Dick-
darm, der sich in Form eines sehr stark geblihten und gewulsteten, durch Haustren
und zwei erkennbare Taenien ausgezeichneten Sackes, 5cm lang in der Gegend
des Coecums und Kolon ascendens hin erstreckt. Der Wurmfortsatz fehlt. Der
Dickdarm ist jedoch, etwa am Ende des Colon ascendens in Form eines Conus
blind geschlossen. Der Conus ist mit einer fadenférmigen Verbindung riickwirts
am Peritoneum verwachsen. Es fehlen das Colon transversum und die an ihn an-
geschlossenen absteigenden Dickdarmabschnitte vollkommen.

Uber dieser Darmoffnung zieht leistenartig und briickendhnlich, teils hiutig,
teils von serdsem Uberzug bekleidet jener vorhin erwihnte Strang, der nach hinten
oben mit dem Darm verwachsen ist und sich nach links in den Nabelstrang fort-
setzt. Er erweist sich als ein Stiick der Nabelschnur nach ihrer Aufteilung, d. h.
als der oben genannten, schwicheren rechtsseitigen Anteil mit der rechtsseitigen
Arteria umbilicalis. (Abb. 1.)

Nach Entfernung des Diinndarms sieht man links von der sehr stark nach
rechts ausgebogenen Wirbelsdule einen etwa markstiickgroBen flachen Wulst
vorragen, wihrend rechts von der Wirbelsiule sehr hoch gegen die Zwerchfells-
kuppe hin ein schmaler, flacher zweiter Wulst gelegen ist. Diese beiden Wiilste
erweisen sich als die Nebennieréen, von denen die rechte sehr viel kleiner als
die linke ist. Unter den Nebennieren liegen die Nieren, durch fétale Lappung
ausgezeichnet; die rechte Niere ist etwas kleiner als die linke, ihre MaBe sind
2,4:1,3: 1,5 cm, wihrend die linke Niere 3,5: 2,2: 1,8 cm miBt. Die linke Niere
liegt an gewdhnlicher Stelle, aber etwas gedreht, so daB ihr Hilus nach unten sieht.
Die rechte Niere sitzt bedeutend tiefer mit ihrem unteren Pole in der Grube des
Darmbeins. Dementsprechend miBt der linke Ureter nach Auspriparierung 4,6 cm,
der rechte 3 cm. Beide Ureteren sind wohlgestaltet, nicht erweitert und enden
blind ziemlich tief unten in der Wandung der #uBerlich gesehenen Schleimhaut-
wiilste in dem beschriehenen Blasenfeld der Unterbauchgegend. (Vgl. Abb. 1.)
Auflerlich ist ihre Miindung nicht zu erkennen.

Unterhalb und riickwiéirts von der erwiithnten Kommunikation von Dick- und
Diinndarm findet sich, zwischen den beiden Ureteren verlaufend, ein etwa 12 mm
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langer wulstiger Gewebsknoten, der aus der Tiefe der kleinen Beckenhohle etwas nach
oben und riickwirts ansteigt und in strangartiger Verlingerung mit dem unteren Teil
des Kreuzbeins verbunden ist. Dieser Gewebsknoten, der seiner Lage nach etwa
der Prostata entsprechen konnte, ist seitlich mit der Muskulatur der Wand des
kleinen Beckens verflochten. Auf dem Durchschnitt zeigt er kleine, von glasig-
schleimiger Masse erfiillle Kammern, welche sich nicht zu einem einzigen Lumen
vereinigen. In der Nihe der Blasenwand, d. h. jener in der Unterbauchgegend nach
vorne offenen Schleimhautwiilste, verliert er sich in Form eines schwammigen
Gewebes.

Beiderseits bemerkt man weiterhin frei an der hinteren Bauchwand zundchst
dem Ubergang in den Bruchsack, der Hohe nach zwischen Zwerchfell und oberen
Begrenzung des Blasenfeldes liegend, je zwei apfelkerngrofle Kérperchen, denen
wie die Raupe eines Helmes je ein anderes kleines gebogenes Kérperchen aufsitzt.
Es handelt sich um Hoden und Nebenhoden, welche in eine serése Duplikatur
nach unten hin eingewdchsen, in strangartiger Verlingerung gegen das Blasenfeld
je einen Ductus deferens zu senden scheinen, der jedoch préparatorisch in
seinem Endverlauf nicht festgestellt werden kann, sondern sich in den seitlichen
Partien des als Prostata vermuteten Gewebsknotens verliert.

Bei einem Einschnitt von vorne in die Dammgegend unter dem Blasenfeld
ergibt sich, daB keine knorpelige Symphyse des Beckens vorhanden ist. Das
gesehene Blindsickchen in der vorderen Dammgegend biegt mit seinem blinden
Ende nach oben und vorn gegen den vorderen Piirzel hin um, der im Grunde
des Blasenfeldes beschrieben wurde; es handelt sich um das distale Ende der
z. T. atretischen primitiven Harnréhre. (Ostium urogenit. primitivum.)

Mittels Rontgenaufnahme und Prdparation laft sich am Skelettsystem
folgender Befund erheben. Die Wirbelsdule weist eine kolossale, nach rechts kon-
vexe Skoliose auf, die bereits am 6. bis 7. Halswirbel beginnt und ihren Hohepunkt
nach rechts etwa am 9. bis 10. Brustwirbel erreicht. Zugleich findet sich eine
Kyphose des Thoraxteils und eine auBerordentlich starke Lordose der Lenden-
wirbelsdule. Vom 4. Lendenwirbel ab caudalwiirts findet sich in simtlichen Wirbel-
bogen ein Spalt, aus dem sich ein walnuBgrofier Sack nach riickwirts vorwolbt.
Derselbe war vor Priiparierung der Weichteile des Riickens in keiner Weise sicht-
bar gewesen. .

Die Wirbelsiule weist nur 11 Brustwirbel und jederseits 11 Rippen auf. Sehr
unregelmiBig ist das Verhalten der Sakralwirbel. Zwischen dem 2. und 3. Kreuz-
beinwirbel ist links ein Schaltwirbel angelegt. Am Becken sind, wie gesagt,
die beiden Schambeiniiste zu keiner Symphyse vereinigt, ein daumenbreiter Spalt
klafft zwischen ihnen. Die Oberschenkel sind nach auBen rotiert.

Die histologische Untersuchung des Piirzels am unteren Ende des
Blasenfeldes 148t in zahlreichen Schnitten eine duBlere Bekleidung von geschichte-
tem Plattenepithel ohne Verhornung erkennen. Von diesem epithelialen Mantel
aus erstreckst sich dorsal ein solider Epithelzapfen bzw. eine Epithelplatte, mitten
in den Piirzel hinein, um sich von hier als hohler Strang eine Strecke weit fort-
zusetzen, dann zu verschwinden. Er scheint der Harnrdhre zu entsprechen;
sein Epithel ist ebenfalls vielschichtig und hat an manchen Stellen talgdriisen-
dhnliche Knospungen nach der Submucosa. Seitlich und nicht in direkter An-
lehnung sieht man jederseits ein an Blutadern reiches, im Querschnitt dreieckiges
Gewebsteld, vielleicht Teile des noch nicht zur vollen Ausbildung gelangten Corpus
cavernosum Urethrae. Ventral davon liegen zwei ausgezeichnet ausgebildete,
durch Tunicae albugineae scharf umgrenzte Corpora cavernosa. Harnrohre, wie
Corpora cavernosa sind umgeben von einem lockeren Bindegewebe, in dem sich
zahlreiche markhaltige Nervenbiindel wahrnehmen lassen — abgesehen von
zahlreichen GefidBspalten (Abb. 2 u. 3).
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Schnitte, die aus dem Grenzgebiet des Blasenfeldes zur Haut stammen,
lassen das gewdhnliche hornbildende Epithel der Haut erkennen, das unter Ver-
lust der Hornbildung unmittelbar in ein unregelmiBig geschichtetes Blasenepithel
iibergeht. Das Epithel sitzt
auf einer sehr lockeren Binde-
gewebsschichte,  unterhalb
deren eine kriftige Zone mit
verschieden gerichteten Ztigen
glatter Muskulatur sich vor-
findet.

Der mikroskopische Be-
fund der eigentiimlichen an
der hinteren Begrenzung des
kleinen Beckens zwischen den
Ureteren gelegenen, mutmal-
lich der Prostata entsprechen-
den knotigen Gewebsbildung
ergab innerhalb sehr kriftiger
glatter Muskulatur mehrere
von wunverhorntem, mehr-
schichtigem  Plattenepithel
ausgefiillte,  kleincystische
Hohlr#ume. Zwischen derMus- ) i
kulatur und diesen Hohlriu- H U
men ist lockeres Bindegewebe  Abb. 2. Querschnitt des Penisrudimentes. H = Harn-
mit zahlreichen GefifBen und  réhrenanlage; U = Rest der Urethralplatte. Optik: Winkel
kleinen perivasculiren Blut. Obl. 00, Oc. 2.
zellbildungsherden, sowie mit nervdsen
Elementen angeordnet. Die Weiterdurch-
musterung des Knotens ergibt ungewthn-
liche Gewebsbilder, namentlich dort, wo
makroskopisch die blasigen Auftreibungen
gesehen wurden. Hier finden sich mitunter
knochenmarksidhnlich umschrieben Gewebs-
einlagerungen, andererseits lymphatische
Knoten, ferner von einem zentralen, mit
geschichteten Plattenepithel ausgekleideten
Glang ausgehend driisige, zylindrocelluldr
epithelisierte Ausstiilpungen, welche als
Schleimdriisen unmittelbar anzusprechen,
sind. JThre Zellen sind mit einem basis-"
stindigen Kern ausgestattet und einem
etwas getriibten Protoplasma ausgefiillt.
In einem zentral gelegenen Hohlraum
sind zahlreiche abgeschuppte blasige epi-
theliale Zellen gelegen. Ferner fillt auf,
daf mit einer groBen RegelmiBigkeit an
die Scheide verschiedener markhaltiger Ner- Abb. 8. Harnrghrenanlage im Penisrudi-

. ment. Optik; Winkel Obj. 4a, Oec. 8.
ven angeschlossen sich ebenfalls, scharf
umschrieben, Fettgewebstriubchen vor-
finden. Endlich zeigt sich in dem Bindegewebe zwischen der glatten Muskulatur
eine Zone Gliagewebe, in welchem Ganglienzellen in schéner Ausbildung ein-
geschlossen sind. Wiederum weitere Schnitte lassen blasige epitheliale Bil-
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dungen mit zylindrischer Zellauskleidung und schleimigem, niedergeschlagenem
Inhalt erkennen. Die Topographie all dieser Gebilde ist sehr ungeordnet und
10t keinen SchluB auf die etwa in dieser Gegend determinierten normalen

Abb. 4. Heterotopes Riickenmarksgewebe im Ge-
biet der Prostata. Optik: Winkel Obj. 1a, Oc. 8.

Organe, z. B. auf die Samenblasen
zu. Je mehr man den Knoten dor-
sal und aufwirts verfolgt, desto un-
ordentlicher wird sein Gewebsbe-
fund. Hier sind namentlich kugel-
artige Bildungen in der Gréfe von
Hanfkornern, angefiillt mit Platten-
epithelzellen, unmittelbar daneben
cystische Hohlrdume mit deutlichen
Ubergangsepithelzellen und driisigen
zylindrocelluldren Anhéngen bemerk-
bar. Hier finden sich Inseln glidsen
Gewebes nach Art der weiBlen Mark-
substanz des Zentralnervensystems
sowie markhaltige Nerven, welche
in dieses Qliafeld einstromen (Abb.
4 und 3). Am Rand des Feldes
sind zalhlreiche Ganglienzellen teils
mit einem, teils ‘mit mehreren
Fortsatzen, teils auch von einem
Kranz von Gliazellen umgeben.

welche sie formlich stiitzen. Ferner fallen FEinschlisse von Fettgewebe sowie
Blutzellenbildungsherde im AnschluB an précapillare GefdBe auf, kavernose Bil-

N

Abb. 5. Heterotope Riickenmarksgewebe im Gebiet der Prostata. & = Ganglienzellen; ¥ = Ner-
venwurzel. Optik: Winkel Obj. 8a, Oc. 4.
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dungen werden dagegen vollkommen vermifit. Es handelt sich hier also wohl um
heterotope, ortsungewdhunliche Bildungen in Verbindung mit einer-fehlgebildeten
Prostata.

Die histologische Untersuchung des sich aus der Wirbelbogenspalte
in der Lumbosakralgegend vorwdlbenden cystischen Sackes ergibt
eine Wandung, welche von aufien nach innen besteht aus Fettgewebe, lockerem
Bindegewebe, das ziemlich gefiBreich ist, dem derben Bindegewebe der Dura mater,
auf welches eine etwas lockere gefifireiche Bindegewebsschicht (weiche Hirnhéute)
folgt. An dieses schlieBt sich zum Teil sehr eng, zum Teil unter Zwischenschaltung
eines feinen Spaltes das Gewebe des
Zentralnervensystems in verschiede-
ner Dicke an. Im allgemeinen ent-
spricht dieses Gewebe dem netzar-
tigen Aufbau der .Glia; an einer
Stelle, wo es sehr schmal ist, er-
scheint es dagegen epithelial. Dort,
wo makroskopisch der ausgestiilpte
Trichter aus Zentralnervengewebe
gesehen wurde, zeigt mikroskopisch
die Innenwand vollkommen den
Bau des Zentralkanals, der enorm
erweitert ist und kontinuierlich in
die Tnnenwand der iibrigen Blase
iibergeht. Es ist dieser Sack somit
eine Myelocystocele.

Die makroskopisch als Hoden
und Nebenhoden angesprochenen
Gebilde werden mikroskopisch als
solche bestéitigt.

Das mikroskopische Bild der
Dickdarmwand oberhalb ihrer
Kommunikation mit dem Blasenfeld
ergibt den typischen Ban des Kolons.

Die Untersuchung der duBeren
Harnrohrendffnung ergab histologisch ein geschichtetes, schwach ver-
hornendes Plattenepithel, kein Corpus cavernosum Urethrae, wohl aber reichlich
feine Gefifle und Nerven im submucésen Gewebe (Abb. 6).

Abb. 6. Wandung des distalen HarnrShrenab-
schnittes. Optik: Winkel Obj. 1a, Oec. 8.

Zusammenfassung.

Es handelt sich in diesem Falle um eine schwere Entwicklungs-
storung mit einer angeborenen Spalte in der Bauchwand, mit einer Bla-
sen- und Darmspalte, mit Atresie der Harnleiter, sowie mit einer schwe-
ren GewebsmiBibildung in der Gegend der Prostata und Atresie des
.vesicalen Urethraleinganges. Ferner verzeichnen wir: Mangel des Wurm-
fortsatzes, des Colon transversum und des absteigenden Dickdarm-
abschnittes, Atresia ani, Ausbleiben des Descensus testiculorum,
stirkste Kyphoskoliose der Brust- und Lordose der Lendenwirbelsiule.
Rachischisis posterior lumbo-sacralis, okkulte Myelocystocele und Spalt-
becken.
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Uber die GewebsmiBbildung in der Gegend der Prostata kann ein-
zwingender Schluf} nicht gefafit werden, da es nicht méglich war, pri-
paratorisch iiber die Gestaltung des os sacrum ein geniigend sicheres
Bild zu gewinnen. Doch die Annahme, es handle sich hier um eine den
Teratomen nahestehende Bildung, ist wohlnicht erlaubt, wenn auch kein
Zweifel sein kann, da8 es sich im Zusammenhang mit der Wirbelsiulen-

Abb. 7. Fall 2. Eventration mit Darmblasenspaltung, Rachischisis lumbodorsalis posterior
manifesta und Myelocystocele.

spaltung um Ubergiinge in heterologe Gewebsvereinigung handelt, daB
also eine Gewebsmifibildung, zum mindesten eine heterotope Ver-
lagerung von Zentralnervensystem vorlag.

AuBerdem bestand eine Dystopie der linken Niere.

. Fall 2.
Die Leiche eines nicht vollig ausgetragenen Kindes. Die SchiidelmaBe sind:
Planum suboceipito-frontale . .-. . . . . 26 cm
Planum fronto-occipitale . . . . . . . . 27 om

Planum mento-occipitale . . . . . . . . 30 cm.
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Die ganze Wirbels#uleist stark kyphoskoliotisch verkriimmt. In der Kreuz-
beingegend ist der Kérper plétzlich scharf nach hinten abgeknickt, so daf die
Knie der im Hiftgelenk extrem nach aufien rotierten und im Kniegelenk nach
hinten flektierten Beine fast das Hinterhaupt beriihren. (Abb. 7).

Riickwiirts tiber dem Gesd8 findet man eine etwa hiithnereigrole blasig-
fluktuierende, von Haut vollig iiberzogene Geschwulst, welche mit
ihrer Basis breit der untersten Kreuzgegend aufsitzt.

Oberkorper und Arme sind woblgebildet.

Die Bauchhohle ist an der Vorderseite offen. Es treten aus dieser Offnung,
deren Rénder von Eihaut-
fetzen umsiumt sind, zu-
oberst die Leber und dar-
unter der gesamte Diinn -
darm hervor. Die Haut-
fetzen, welche die Bauch-
offnung unten und nach
links hin begrenzen, sind
in betrichtlicher Ausdeh-
nung wohl erhalten wund
schlagen sich auf eine an
ihnen hingende Placenta
von l4cem Linge, 10cm
Breite und 3 cm Dicke iiber.
Der Mutterkuchen ist durch
eine 10 em lange plattge-
driickte  Nabelschnur,
welche drei GefidBstringe
enthilt und welche links
aullen an der Begrenzung
der &dulleren Haut gegen-
iber der Schamhaut in den
Korper des Kindes einmiin-
det, mit dem Kind ver-
bunden.

Die Nabelschnur zeigt
in ibrer ganzen Lénge an der
einen Kante einen fetzigen  Abb. 8. Fall 2. Blasen-Darmspalte. C = Kloakendfinung;

Rest einer Amnionsbriicke, D = Vorgefallene Cocalschleimhaut; ¥ = Harnblasenschleim-
haut; @& = Rudiment der Clitoris; L = Rudiment der

die offenbar einer fritheren rechten groBen Schamlippe an der Vorderseite des rechten

Verwachsung mit der links-  gperschenkels; S = Sonde, durch das Ostium urogenitale

seitigen Bauchhshlenbe-  primitivam peristens (durch die primitive Harnréhre) in
grenzung entsprach. die offene Hurnb]ise;t eingg:u'sh;t s H =t§stecknade1 zur Fest-
g & .
Unterhalb der Bauch- attung rapara

hohlenoffnung etwas nach

links hin findet sich eine von unregelméBigen Réndern begrenzte vielfach ge-
wundene Schleimhautfliche, das offene Blasenfeld. In den oberen Teil desselben
miindet eine mit dem Dick- und Diinndarm in Verbindung stehende Kloaken-
offnung. Im unteren Winkel des Feldes dagegen bemerkt man ein etwa erbsen-
groBles, warzendhnliches Gebilde. Das ganze Blasenfeld ist 5 cm lang und 2—3 cm
breit. Oben, wo die Dérme einmiinden, ist es sehr stark gerunzelt, d. h. es zeigt
den Charakter der Dickdarmschleimhaut, die leicht vorgefallen ist. An den Rén-
dern, die etwas aufgeworfen sind, geht das Blasenfeld in die gewshnliche Haut
iiber. (Abb. 8). Harnleitermiindungen sind nicht zu erkennen. Nur knapp



156 E. Best und G. B. Gruber:

iiber dem Ostium der Harnrohre, also nahe dem unteren Winkel, sieht man an der
oberen Grenze eines kleinen platten Dreiecks rechts eine feine runde Papille mit
zentraler Delle, die aber keine Lichtung enthilt.

AuBere Genitalien sind nicht festzustellen. Man findet lediglich an der
inguinalen Partie beider Oberschenkel je einen erbsengroBen Hocker aus Fett-
gewebe bestehend und von Haut iiberzogen. AuBlerdem ist an der normalen
Mimdungsstelle der Harnrohre ein fiir eine Knopfsonde durchgingiger Kanal
zu bemerken, welcher sagittal und nach oben fiihrt und dessen anderes Ende in
den unteren Winkel des beschriebenen wulstigen Blasenfeldes miindet, und zwar
unmittelbar hinter dem oben geschilderten warzenahnlichen Gebilde. Eine Anal-
8ffnung ist nicht vorhanden. Die Beine weisen aufler der erwihnten extremen
Rotation im Hiiftgelenk keine Besonderheiten auf.

Zur Erhaltung des Foetus wird nunmehr von der Infrasternalgegend aus-
gehend die Bauchdffnung mit EinschluBl der wulstigen Schleimhautfeldes sowie
der Miindung des erwdhnten Kanals beiderseits bogenformig umschnitten und
werden unter stumpfer Préparation die ganzen Bauch- und Beckenorgane in toto,
von oben her herausgelost. Dann wird die Brusthohle unter Schonung des
knochernen Skeletts erdffnet.

Der hier zunichst vorliegende Thymus ist von herzférmiger Gestalt, 3 cm
lang, 2 cm breit. Er tiberlagert den oberen Teil des Herzbeutels und reicht nach oben
bis 1 cm unterhalb des Kehlkopfes. Die rechte Lunge ist von entsprechender
GroBe und zeigt die Dreilappung deutlich. Die linke Lunge ist bedeutend kleiner,
durch die Skoliose in ihrer Brustfellhohle eingeengt und weist nur eine Andeutung
von Lappung auf. Das Herz ist gut ausgebildet, ohne irgendwelche Defekte der
Septen. Die Gefdfle sind in der Art des f6talen Kreislaufs vorhanden. Am Zwerch-
fell keine UnregelmaiBigkeit.

Die Priparation der herausgelosten Bauchorgane wurde von riickwirts
vorgenommen. Dabei ergab sich als wesentlicher Befund, dal die rechte nahezu
kugelige Niere ein sehr stark erweitertes Becken hatte, das in einen vielfach
geschlangelten und sehr langen Ureter iiberging. Dieser Ureter wurde bis knapp
hinter das Blasenfeld verfolgt, an dessen rechter Begrenzung er unterhalb der
Haut tief nach unten und riickwirts als fast bleistiftstarker Strang zu verfolgen
war. Seine Miindungsstelle war nicht festzustellen. Dagegen erwies sich die linke
Niere kleiner und nur leicht infolge der Kyphoskoliose deformiert. Thr Ureter
verlief gerade nach dem Grund des Blasenfeldes hin. Auch hier konnte die Miin-
dung nicht mit Sicherheit erkannt werden.

Die Nebennieren waren vollig intakt, reichlich grofi und etwas deformiert.
Der Dinndarm erwies sich in vielfachen Schlingen mit dem Mesenterium ge-
wohnlich angelegt. Meckelsches Divertikel war keines vorhanden. Der Dimndarm
miindete im oberen Winkel des Blasenfeldes in das Coecum, dag sich in einen
9 cm langen Dickdarm fortsetzte, welcher retroperitoneal von dem Blasenfeld aus
zuerst nach unten, dann nach hinten und oben hinzog, um nahe der Leberbasis
blind zu enden. Fr lie mehrere Haustren und eine Ténie deutlich erkennen und
war ziemlich weit. Ein Wurmfortsatz fehlte vollkommen.

Die linke Nabelschlagader zog seitlich der Grenze der Haut und des
Bruchsackes nach der Tiefe des Beckens, wo sie in die Hypogastrica einmiindete.
Die rechte Arteria umbilicalis miindete etwa in der Héhe der Nierenarterien
in die Aorta, nachdem sie die hintere Bauchhohlenwand schief durchlaufen. Die
Nabelvene lief in der Wand des Bruchsackes nach oben medial und trat von oben,
hinter der vorderen Kante in die Leber ein.

Die Leber ist mit dem Bruchsack von oben her stark verwachsen, auch
scheint sie infolge der Enge innerhalb des ihr zur Verfiigung stehenden Raumes
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von den Seiten her nach innen etwas eingefaltet. Sie 1Bt keine Teilung in linken
und rechten Lappen erkennen. Die Gallenblase fehlt. Die Milz ist, reichlich gro8,
an normaler Stelle gelegen.

Die Besichtigung der abdominalen Organe von vorne her zeigh rechts ganz
versteckt hinter einer Falte, dort' wo der Bruchsack in die Bauchhaut iibergeht,
also  sehr weit seitlich verrtickt, deutliche Fimbrien eines Tubenendes.
Die Tubse lauft 1,5 cm nach der Mittellinie und unten gewendet, um dann in einen
dickeren muskelstarken Strang iiberzugehen, der sich seitlich von dem vorhin
beschriebenen offenen Blasenfeld unter einem Hautwulst verliert. Auch links
fand sich an entsprechender
Stelle mit dem abdominalen
Ende geradezu auBerhalb des
hinteren Leibeshéhlenwand-
bezirkes, also im Bereich des
freien Bruchsackes, eine Tube
mit Fimbrien, ferner daran
anschlieBend ein erbsengrofer
kugeliger Korper, vermutlich
der Eierstock, sowie, ana-
log der anderen Seite, ein
muskelstarker Strang, der
sich in einer Hautfalte links
verlor,

Die der Kreuzbein-
gegend aufsitzende Cy-
ste besteht aus einem ein-
kammerigen Sack, der eine
tritbe Flissigkeit mit ge-
ronnenen Niederschligen ent-
hielt. Wo dieser Sack aufsaB,  App. 9. Ahlfeldsches Spaltbecken (Pelvis inversa) mit

zeigte sich innen ein zentral  Rachischisis lumbosacralis von hinten gesehen. Rechte
kraterartig vertiefter Gewebs- Beckenhilfte schwiicher entwickelt, als die linke.

wall mit ringférmiger AuBen-

zone, die aus sehr weichem Riickenmarksgewebe bestand. Die trichter- oder
kraterférmige Vertiefung verlor sich in Richtung des Zentralkanals beim Son-
dierungsversuch.

Am Skeletts ystem ist bei Réntgenuntersuchung und préparatorischem Vor-
gehen vor allem die stark nach rechts konvexe Kyphoskoliose der Wirbel-
sdule, deren Hohepunkt am 7. Brustwirbel sitzt, zu verzeichnen und eine starke
Lordose der Lendenwirbelsiule. Die Zihlung der Wirbel ergibt nur 6 Hals-
wirbel, 10 Brustwirbel und jederseits 10 Rippen sowie 5 Lendenwirbel. Ein un-
vollkommener Wirbel ist als dritter Lendenwirbel links eingeschaltet. Das Kreuz-
bein verzeichnet 5 Wirbel, von denen der vierte stark nach links gelegen, einseitig
verknochert ist; ein SteiBwirbel schlieBt sich an, der deutlich gespalten und mit
dem letzten Kreuzbeinwirbel verwachsen ist. Der 3., 4. und 6. Halswirbelkérper,
sowie der 1. Brustwirbelkorper zeigen doppelte Knochenkerne, mit anderen Worten,
eine Spaltung des dort regewrechten einfachen Knochenkerns. Den unteren 3 Lum-
balwirbeln fehlen die linken Bogenhilften, dem ganzen Kreuzbein fehlen die
riickwirtigen, den Riickenmarkskanal verschlieBenden Teile. So entsteht eine
vollkommene Rachischisis lumbodorsalis (Abb. 9).

Das Becken hat die Form eines weit klaffenden Spaltbeckens. Die Scham-
beine stehen etwa 2 cm voneinander ab. Das Promontorium ist kaum angedeutet,
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da das Kreuzbein kaum merkbar ventralkonkav erscheint. Die Seitenbeckenknochen
sind um eine vertikale Achse durch das Jleosakralgelenk nach auflen rotiert. Eine
eigentliche Beckenhohle ist nicht vorhanden, da das an der Vorderwand ziemlich
ebene Sacrum bei der Praparation um eine durch den letzten Lendenwirbel frontal
und horizontal liegend gedachte Achse nach vorn, bzw. die Seitenbeckenknochen im
Tleosakralgelenk um die gleiche Achse nach unten und hinten gedreht erscheinen
und die Spitze des Kreuzbeins mit den klaffenden Schambeinen in einer Ebene
liegt. Die rechte Seite des Beckens ist in allen Dimensionen geringer als die linke.
Die Richtung der in ihren Pfannen sitzenden, nach auswirts gedrehten Ober-
schenkel verlduft stark nach riickwérts.

Die Auspriaparierung der Becken- und Oberschenkelmuskulatur ergab regel-
méfige Verhiltnisse. Die Fasern der Glutaei maximi strablten in die Wand der
Myelocystocele aus. Die Recti abdominis waren in schwacher Ausbildung vor-
handen. :

Die histologische Untersuchung der rechten Niere ergibt eine mifBige
Erweiterung der Sammelrohrchen als auffalligen Befund. In der Leber ist eine
enorme Blutstauung mit massenhaftem Austritt roter Blutkérperchen in das
Glissonsche Gewebe und mehrfacher Dissoziation des Leberparenchyms durch
Blutaustritte, ferner finden sich zahlreiche Blutbildungsherde.

Das mikroskopische Bild der Cystenwand vom Riicken lafBt im Anschluf3
an die Cutis ein sehr lockeres offenbar gut durchblutetes und durchfeuchtetes
Bindegewebe erkennen, auf das ein straffes, mehr fibrillires Stratum folgt; nach
innen zu schlieBt sich dann ein gefi 8- und zellreiches Bindegewebe an. Ein Stiick-
chen, das von der in der Tiefe gelegenen ringférmigen Wulstung stammt, ergibt den
Bau des Zentralnervensystems in Form eines glidsen Stiitzgewebes, welches sehr
gut vascularisiert ist und in welches unregelmiBig Ganglienzellen eingeflochten
sind. Es handelt sich hier also um eine Myelocystocele.

Die Wiilste in der Nihe der Fortsetzung der Tuben ergeben sich als sehr
starke, muskulire Gebilde, d. h. Uterushérner.

Der warzenihnliche Piirzel in dem untersten Winkel des offenen Blasen-
feldes 148t einen von hinten nach der Achse verlaufenden Hohlraum erkennen, (der
mit der Sonde nach auBen sondiert werden konnte und sich als Harnréhre ergab).
Dieser Gang ist mit geschichtetem, nicht verhorntem Plattenepithel ausgekleidet,
ebenso wie der Piirzel sulerlich epithelisiert ist. Um die Harnréhre herum liegen
teils in lockerem zellreichen Bindegewebe feine GefdBle und Nerven, teils erkennt
man plexusartig zusammengeordnete, erweiterte Blutadern, so daB ein spongidses
Bild vorliegt. Ein an glatter Muskulatur reiches kavernéses Gewebe wird indes
nicht wahrgenommen.

Zusammenfassung.

Es handelt sich um eine Mifbildung, bestehend in Bauchspalte mit
Kombination von Blasenspalte und Dickdarmspaltung, die mit der Blase
in Kloakenartiger offener Verbindung steht. Defekt der Gallenblase,
des Wurmfortsatzes, des Mastdarms und der duBeren Genitalien. Atresie
beider Harnleiter und des Anus. Persistenz der Miillerschen Ginge
ohne Bildung eines gemeinsamen Uterus. Rachischisis lumbosacralis
posterior mit manifeste Myelocystocele. Kyphoskoliose der Brust-
Lordose der Lendenwirbelsiule. Spaltbecken (Ahlfeldsches inver-
tiertes Becken). Ferner bestand rechtsseitige Hydronephrose und
Hydrureter.
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Fall 3.

Es handelt sich um einen stark verkriimmten, etwa 30 cm langen Foetus
mit sehr gut ausgebildetem Schidel, der keine Besonderheiten erkennen 1ift.
Die SchiddelmaBe sind:

Planum suboccipito-frontale . . . . . . 28 cm
Planum fronto-occipitale . . . . . . . 30 em
Planum mento-occipitale . . . . . . . 31 cm.

Der Rumpf ist sehr stark dorsal konkav gekriimmt, so daB die Gegend des
Schambergs nicht, wie normal, nach vorn, sondern nach unfen und etwas nach
rickwérts sieht. Die Beine sind in-
folgedessen nach oben riickwirts
geschlagen, nach auswérts gekriimmt,
die Fiile berithren den Hinterkopf
(Abb. 10). Sie zeigen Varusstellung.

An der Vorderseite des
Rumpfes ist eine haubenartige, am-
nionbekleidete Bedeckung vorhanden,
welehe von der Gegend der Brust bis
in die untere Bauchgegend reicht und
wie ein faustgroBer Bruchsack sich
vorwolbt.  Mit dieser Haube ist die
Placenta verwachsen, die etwa 15 cm
im Durchmesser mift. FEine sehr
flachgedriickte Nabelschnur von
15 cm Linge zieht wie eine Leiste,
einseitig mit der Haut der Haube ver-
wachsen, nach der linken Seite der
vorderen unteren Thoraxgegend und
inseriert dort, wo die &duBere Haut
des fotalen Kérpers in die amnionar-
tige Haut der Haube iibergeht, welche
das Aussehen einer tritben Serosa hat.
Afterund Geschlechtsorgane sind
nicht vorhanden, wohl aber sicht man | - 0o Bauch-Darm-Blasen-Becken-
beiderseits in der Leistengegend ein  gpaltung mit Rachisehisis lumbosacralis posterior
hanfkorngrofles Hautgebilde, das wie occulta.
eine Warze vorragt. In der Mitte
zwischen beiden Leistenlinien ist eine kleine trichterihnliche Offnung, die man
mit einer Drahtsonde in der Richtung der Harnréhre passieren kann.

Uber dem Schamberg, etwa 1,5 cm tiber der als Ende der Urethra (= primi-
tiven HarnrShre) angesprochenen trichterformigen Offnung wnd etwas oberhalb
der hier im Halbkreis von rechts nach links hertiberzichenden Nabelschnurleiste,
ist ein deutliches Loch in der Bruchsackhiille, unter dem man die Schleimhaut
eines Darmstiickes erkennt (Abb. 11).

Der haubenartige Sack ist in der (egend der unteren Brustkorbbegrenzung
eingerissen. Dort liegen die Leber und der Magen frei vor. Man kann von hier
aus durch vorsichtiges Auseinanderziehen Finblick in die Bauchhohle gewinnen
und sieht Diinndarmschlingen, sowie, auf der linken Seite an der Grenze der
Leibeshohlenwand gegen die Briichsackwand gelegen, ein etwa erbsengroBes ge-
kerbtes Ovarium und Tubenfimbrien, die sich in einen kegelférmigen Koérper
nach unten zu fortsetzen (Abb. 12).




160 E. Best und G. B. Gruber:

Nach Entfernung des Sternums filllt der grofe Thymus das ganze vordere
Mediastinum aus und a6t nur das untere Drittel des Herzbeutels frei. Er besteht
aus zwel Lappen, die beide etwa 3 mm dick und 1 cm breit sind; der rechte Lappen
ist 2,5 em, der linke 1,5 cm lang. Das Herz ist etwas kleiner als die Faust des
Kindes. Peri- und Endocard sind glatt und zart. Die Klappenapparate erscheinen
intakt, an allen drei freien Segeln der Aortenklappen sind kleine Fensterungen.

L”

'iS‘

Abb. 11. Tall 8. Eventrationshiille von unten und auBen gesehen. ¥ = Nabelschnur; D = Liicke
in der Hiille 1Bt ein Stiick Darm erkennen; L’ und L = Rudimente der groBen Schamlippen;
S = Sonde, welche durch die primitive Harnrohrenmiindung bis in das Blasenfeld vorgeschoben ist.

das Foramen ovale ist offen, Septum- und Wanddefekte sind nicht vorhanden,
der Ductus Botalli ist weit offen. Die Lungen erscheinen etwas plattgedriickt,
durch die infolge der starken Verkriimmung der Wirbelsiule bestehende Enge
des Thoraxraumes. Die Lappung hat sich deutlich vollzogen. Das Zwexrchfell
weist keinen Defekt auf.

Bei der Priparation der Bauchhohle ergibt sich nach vorsichtiger Losung
der Darmschlingen, daB jenseits der Einmiindung des Ileum ein etwa haselnuf}-
grofies Coecum vorhanden ist, das unmittelbar hinter der Bauhinischen Klappe
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in offener Verbindung mit der Blase steht. Jedoch ist durch eine Verwachsung
mit der serésen Haut des Bruchsackes dieses ganze Kloakenfeld zundchst von
auBen unsichtbar bedeckt, mit Ausnahme der Liicke, welche vorhin als etwa
1%/, cm iiber der primitiven Harnrdhre liegend genannt wurde.

In den Darmschlingen findet sich etwas gallig geférbter, schmieriger Inhalt.
Das Colon ascendens, das Colon . transversum mit dem absteigenden Dick-
darm und Mastdarm fehlen. Die Milz liegt hinter dem Magen, fast in der Median-
linie, sehr versteckt. Das Zwerchfell ist geschlossen, seine vordere Begrenzung

Abb. 12. Fall 8. In der linken unteren Bauchseite sind Tubenfimbrien und Ovarium zu sehen.
(Durch <—« kenntlich gemacht.)

entspricht der Linie des Ubergangs der Bruchsackhiille in die vordere #uBere
Haut. Dadurch, daB die Leber stark vorgetrieben war, wurde nirgends eine stirkere
Kuppelbildung des Zwerchfells bemerkt.

Bei weiterer Entfernung des Darmes zum Zwecke der Priparation des Uro-
genitalsystems macht sich eine auBerordentlich starke lordotische Kriim-
mung der unteren Brust- und der Lendenwirbelsiule mit einer Ab-
weichung nach der rechten Seite bemerkbar. Dadurch ist die linke Niere un-
verhiltnismiBig hoch gelagert, wihrend die rechte quer vor der Wirbelsiule ihren
Sitz hat. Die rechte Nebenniere liegt hinter der Niere, unmittelbar daneben,
auf der linken Seite der Wirbelsiulenkriimmung, die linke Nebenniere, ebenfalls
unter der dazu gehorigen Niere.

Die linke Niere ist klumpenartig miBstaltet, Gefafe und Ureter haben eine
verschiedene ventralwirts gerichtete Pforte, wihrend die rechte Niere mit
einem gemeinsamen Hilus fiir GefiBe und Harnleiter ausgestattet ist, der nach

Virchows Archiv. Bd. 2386, 11
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oben gerichtet erschien. Der linke Harnleiter ist stark geschlingelt und bis anf
Bleistiftdicke erweitert. Sein unteres Ende ist blind verschlossen und steht mit
jenem kugelférmig muskuldren Gebilde, das vorhin in Verbindung mit dem linken
Ovarium und der Tube genannt wurde, in direktem Zusammenhang. Der
rechtsseitige Harnleiter zieht in einem Bogen nach aufen, dann nach unten und
ebenfalls zu einem muskulésen Organ von kegelférmiger Gestalt, das im Verlaufe
der weiteren Priparation rechts von der lordotischen Wirbelsiulenkriimmung
zunichst dem Becken gefunden wird.

Rechts, urspriinglich verdeckt von den Darmschlingen, sieht man riickwérts
und seitlich, bis an die Grenze der Bauchsackwand herangeriickt, einen erbsen-
groBen gewulsteten Gewebskorper, das Ovar, dariiber den charakteristischen
Trichter der Tube mit einem Fimbrienkranz. Die Tube setzt sich in ein horn-
artiges muskul6ses Organ fort. Dieses Gebilde besitzt einen zentralen Kanal, der
sich distalwirts in eine fast haselnuBkerngrofie Hohle, mit ungewshnlich muskel-
starker Wand erweitert; in diese Hohle miindet der rechte Ureter. Von hier
gelangt man weiterhin durch eine etwa hirsekorngroBe Offnung in eine Kloake,
bestehend in der Vereinigung des offenen Blasen- und Darmfeldes.

Vollig getrennt davon verliuft das analoge kegel- und walzenférmige Gebilde
der linken Seite, ebenfalls hornartig verlingert, ebenfalls mit einer zentralen Héh-
lung im Anfang versehen, welche aber nach unten zu vollkommen verschlossen
zu sein scheint. Auf der linken Seite fehlt auch die Verbindung mit dem Darm
bzw. mit der Harnblase. _

Die Blase liegt als ein ovales offenes Gebilde vor, etwa von der Grofle einer
Linse. Thre samtartige Schleimhaut geht nach oben direkt in die Darmschleimhaut
iiber, nach unten ist sie begrenzt von einem hanfkorngroBen Piirzel, der eine zen-
trale Offnung zeigt. Durch diese Offoung gelangt man mit der Sonde in die Harn-
réhre, welche in jenem trichterartigen Loch endet, das in der Mitte zwischen den
Leistenfalten beschrieben wurde.

Die Aorta verliuft unter dem Zwerchfell nach links vor der Wirbelsédule;
sie gibt in Form eines Tripus an der gewdhnlichen Stelle die GefdBe fiir Magen,
Darm, Leber und Milz ab. Die Arterien fiir die Nieren gehen nicht von der
Aorta aus. Eine Arteria mesenterica inferior fehlt. Auch ist die Auf-
teilung in die IliacalgefiBe ganz atypisch; unmittelbar unter dem Tripus verlaBit
die rechte Arteria iliaca die Aorta, wihrend diese in gleicher Stérke noch 1 cm
weiter verliuft, um dann in einem Winkel von 135° die Arteria iliaca sinistra
abzugeben, die zunichst also nach oben verlduft. Die Arteriae iliacae sind sehr
schwache Zweige, von ihnen gehen Tochterzweige zu den beiderseitigen
Nieren. Nach Abzweigung der Arteria iliaca sinistra verliuft mit sehr starkem
Kaliber ein Gefaf in der Richtung der Aorta weiter, das sich zur Insertion der
Nabelschour wendet und als Arteria umbilicalis erkannt wird.

Die Nabelschnur zeigt auf dem Querschnitt nur zwei Geféfle. Die Nabel-
vene zieht von der Insertionsstelle der Nabelschnur in der Bruchsackwand im
Bogen nach oben rechts, erreicht hier fast das Zwerchfell und senkt sich von oben
in die Leber ein. Ein groBerer Venenstamm, der der unteren Hohlader ent-
sprechen wiirde, kann unterhalb der Leber nicht aufgefunden werden. Nieren-
venen und Nebennierenvenen liefen als sehr feine Stringe neben den entsprechen-
den Arterien und gingen bei der Priparation in der Gegend hinter der Leber ver-
loren. Die Tliacalvenen vereinigen sich hinter der Leber, unabhingig von ihr.
Hier scheint auch die Lebervene sich mit ihnen zur Vena cava vereinigt zu haben,
knapp unter dem Zwerchfell; Genaues ist, wie gesagt, aus Grimden unvollkom-
mener Priparation nicht zu sagen. Die Pfortader kann als verhiltnisméBig
schwaches Gefd aufgefunden werden. Die Leber ist klein, nicht gelappt. Eine
Gallenblase fehlt.
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Bei Priparation der Bauchmuskulatur fanden sich jederseits, etwa /;cm
vom Ansatzrand des Bruchsackes entfernt, die bogenférmig vom Rippenbogen zu
den Ossa pubis verlaufenden Musculi recti abdominis in schwacher Ausbildung.
Inscriptiones tendineae wurden vermift. Die schrigen Bauchmuskeln waren
miteinander verflochten. Die Obliqui und den Transversus vollkommen iiberall
avseinanderzuhalten, gelang nicht. Beckenmuskulatur und Oberschenkelmuskulatur
waren kriftig ausgebildet und regelrecht.

Die Réntgenuntersuchung desSkelettes ergab nur fir die Brust- und
Halsabschnitte klare Bilder. Infolge der starken Skoliose und Lordose sowie
anderweitiger UnregelmiiBigkeiten, 146t das Rontgenogramm iiber die Verhiltnisse
der Lendenwirbelsiule und des Beckens kein sicheres Bild gewinnen. Der 6.
Brustwirbelkorper zeigt zwei Verknoeherungspunkte.

Nach Herauslésen des Wirbelsiulen- und Beckenskelettes laflit sich
eine ganz aulBerordentlich starke rechtskonvexe Skoliose der gesamten
Wirbelsdule, deren Hohepunkt am 11. Brustwirbel sitzt, beurteilen. Zugleich ist
der ganze untere Teil etwa vom 12. Brustwirbel ab ganz enorm lordotisch
nach vorne gewdlbt. Vom 11. Brustwirbel ab sind nach abwérts simtliche Wirbel-
bogen gespalten — es handelt sich um eine Spina bifida occulta posterior.

Das Becken ist ein hochstgradig miBlgestaltetes Spaltbecken. Es steht
in keiner Gelenkverbindung mit der Wirbelsdule; nur durch sehr lockeres Binde-
gewebe ist der Zusammenhang zwischen Sacrum und den beiden Darmbeinén
hergestellt. Dies Bindegewebe verflicht sich jederseits mit dem Musculus iliacus
in unregelméfiger Weise. An Stelle der Symphyse erstreckt sich ein als Liga-
mentum arcuatum anzusprechender, 1,5 cm langer Gewebsstrang von einem
Schambein zum anderen. Beide Beckenhilften scheinen um eine Vertikalachsc
erheblich nach auflen geklappt, zugleich aber dorsal verschoben, so daB die Darm-
beinkiimme an den Stellen der Spinae oss. ilei post. hinter der Wirbelsdule ohne
Zusammenhang mit letzterer sich vereinigt haben und durch eine vollkommene
Synchondrose miteinander verbunden sind. (Abb. 13—16.)

Ein deutlich erkennbares Promontorium besteht nicht. Das Kreuzbein hat
nicht eine ventralkonkave, sondern eine ventralkonvexe Vorderwand. Das Steif3-
bein ist nicht nach vorne, sondern nach hinten gerichtet. Die rechte Halfte des
Beckens ist entschieden schwicher ausgebildet als die linke. Im Bereiche der
oberen Grenze der Rachischisis (welche nicht zu einer blasigen Vortreibung des
Medullarrohres Anlafl geben . konnte, da die riickwirts verschmolzenen Darm-
beine hier direkt anlagen, und eine feste Wand nach auBen bildeten), dndert die
Riickenmarkssiule insofern ihre Gestalt, als sich die geschlossene. Riickenmarks-
(Medullarrohr) séule zu einem breiten flachen Band nach beiden Seiten hin ab-
flacht (Medullarplatte). Aus diesem Band l8sen sich nach unten hin die Nerven
in Form von Streifen ab. '

Histologisch ergibt ein Streifen Haut am Ubergang zum Bruchsack
zunichst Epidermis und Cutis mit guter Vascularisation, dann von auBen nach
innen beschrieben eine Lage kubischer platter Zellen mit einem daran anschlieBen-
den, ziemlich breiten bindegewebigen Basalstreifen, auf den ein duBerst lockeres,
gefdBarmes, nahezu schleimig zu nennendes bindegewebiges Stratum folgt, das
nach innen etwas dichter wird, wieder mehr fibrilliren Charakter erkennen liBt,
sich ebenfalls duBerst gefiBarm erweist und schlieflich durch eine endotheliale
(serdse) Zellage nach innen begrenzt wird.

Von GefiaBlen sind nur einige Capillaren sowie Lymphspalten zu sehen. —
Ein Stiickchen aus der mutmaflichen Blase zeigt mikroskopisch fast zottig zu
nennenden papilliiren Bau, bekleidet von einem sehr vielschichtigen unregelmifigen
1Uloerga‘ngsepithel, wahrend in der Tiefe sich kriftige glatte Muskulatur erkennen
af8t.

11%*
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Der Purzel im unteren Winkel des Blasenfeldes 1aBt zentral einen Gang
erkennen. Dieser ist ebenso wie die Peripherie des Piirzels bekleidet von einem
regelrecht geschichteten Plattenepithel mit deutlicher Keratohyalinkornerbildung
und ganz méBiger Verhornung in den peripheren Schichten. Eine Papillenbildung
der subepidermoidalen Schichte fehlt. Hier ist lockeres, sehr gefil- und nerven-

Abb. 18. Fall 3. Spaltbecken von der linken Abb. 14, Fall 8. Spaltbecken mit riickwartiger
Seite gesehen. -Keine gelenkige oder enge, syn- Synchondrose der Darmbeinschaufein.
desmotische Verbindung zwischen Os sacrum
und Osra ilei .<—« = Synchondrosis posterior

ossium ilei,

Abb. 15. Fall 3. Spaltbecken nach Wegnahme Abb. 16. Fall 8. Untere Hilfte der Wirbel-

des Kreuzbeins von vorne oben gesehen. Man- sdule von hinten gesehen (Becken-Seiten-
geinde Symphysis ossium pubis. i, = Synehon- knochen entfernt). Breite Rachischisis poste-
drosis ossinm ilei posterior. rior lumbosacralis.

reiches Bindegewebe zu sehen. Die Nerven sind in deutlichen, markhaltigen
Striingen vorhanden. Auch Nerven-Endkérperchen vom Typus der Vater-Paci-
nischen sind hier anzutreffen.
Zusammenfassung.
Die Mifbildung ist kurz zu charakterisieren als eine Bauchspalten -
bildung mit amnialem -Bruchsack und intraamnialer Spaltbildung des
Dickdarms und der Blagse, welche beide in offener Kommunikation
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stehen. Dabei findet sich linksseitige Klumpenniere, rechtsseitige Nie-
rendystopie. Atresie des linken Hydrureters und eine Fistel zwischen
dem erweiterten rechten Uterushorn, in das der rechte Ureter miindet,
und der offenen Blase. Auch bestand keine Vereinigung der beiden
Miillerschen Gange. Synchondrosis posterior der Darmbeinkdmme und
schwerste hintere Rachischisis lumbosacralis mit ausgeprigter Meningo-
Myeloschisis. Mangel der Gallenblase, des peripheren Dickdarms und
Mastdarms, der duBeren Genitalien und des Afters. Stirkste Skoliose
der gesamten, und Lordose der Lumbal- und Sacralwirbelsdule. Spalt-
beckenl). Anomalie der Abdominalgefifle.

Die Bildungsfehler der drei beschriebenen Féten lassen sich unter
einem gemeinsamen Gesichtspunkt betrachten. Alle zeigen in typischer
Weise die Merkmale der als Bauchspalte oder Eventration beschrie-
benen Entwicklungsstérung, welche Kermauner in zwei Gruppen
unterscheidet. Unter dem angeborenen ,,Bauchbruch® oder der ,,Bauch-
spalte* versteht er diejenigen Falle, bei denen sich iiber seinem Inhalt
der Bruchsack noch zu einer geformten freien Nabelschnur schlieBt.
Die zweite Abteilung bezeichnet er als ,,Eventration. Es sind dies
jene hochgradigen Bauchbriiche, bei denen eine eigentliche Nabel-
schnur als freier Strang nicht aufzufinden ist und die Baucheingeweide
in der extraembryonalen Célomhdhle liegen, begrenzt von der mesoder-
malen Amnionfliche und direkt in Berithrung mit dem Chorion der
Plazenta.

Wenn man nicht die Existenz von Zwischenerscheinungen dieser
beiden Gruppen zugestehen will, dann fallen unsere drei Beobachtungen
wohl samtlich unter den Begriff der ,,Eventration” Kermauners;
denn in keinem der Fille war eine vdllig freie Nabelschnur vorhanden,
sie verlief bei der zweiten und dritten Beobachtung als plattgedriickte
Leiste auf dem die vorgefallenen Eingeweide umhillenden Sack und
war fest mit diesem verwachsen. Im dritten Falle war die Plazenta in
ihrer ganzen Ausdehnung mit der Sackwand verbunden, im Falle 1,
iiber deren Nabelschnur allerdings nur zunéichst der Insertion ein Urteil
zu fillen war, und im Falle 2 liefen sich deutlich abgerissene Reste
anhaftenden Choriongewebes auf der Oberfliche der Bruchsackwand
erkennen.

In bezug auf das Skelettsyste m wiesen alle drei Fille eine starke
nach rechts konvexe Skoliose auf und lieBen ein, wenn auch sonst in
verschiedenem Grade verunstaltetes, so doch in jedem Falle typisches

1) Das Becken dieses Falles und der vorausgehenden Beobachtung wurden
von G. B. Gruber demonstriert auf der ersten Tagung der Vereinigung west-
deutscher Pathologen in Disseldorf im Juli 1921.
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Spaltbecken erkennen. Uber die mit Bauchspaltenbildung einhergehen-
den Abweichungen der Wirbelsiule und des Beckens finden wir in der
Arbeit von Falk breitere Ausfithrungen. Falk nimmt, wie schon
andere vor ihm es getan, eine gemeinsame Entstehungsursache beider
MiBbildungen an, der Bauchspalte und der Skelettanomalie.

Unsere drei Falle sind gewi} in diesem Sinne ebenfalls hochst inter-
essante Beispiele, Ganz bizarre Bildungen kénnen bei derartigen Ent-
wicklungstérungen zutage treten, trotz der Gemeinsamkeit bestimmter
Erscheinungen, wie des Spaltbeckens und der Rachischisis. In dieser
Hinsicht sei noch einmal der Pelvis inversa Ahlields und der merk-
wilrdigen Synchondrosis posterior ossium ilei im Falle 3 gedacht, die
ein Unikum darstellen diirfte.

Die eiden nach der Form des Os sacrum von Breus und Kolisko
unterschiedenen Spaltbecken erkennen wir in obigen Beobachtungen
wieder. Haben wir im zweiten Fall ein nach vorne ganz gering konkaves
Kreuzbein, zeigt der dritte Fall die andere Form, ndmlich ein nach vorn
konvexes Oz sacrum. Jedoch stellen diese beiden Becken nicht die ein-
fachen, typischen Formen dar, welche die beiden Wiener Forscher bei
Studien an Erwachsenen durch Messungen genauer analysiert haben. Die
Becken in den Fallen 2 und 3 sind viel komplizierter. Wir sprachen im
zweiten Fall von einer Ahlfeldschen Pelvis inversa, d. h. einem
Becken, dessen Seitenbeckenknochen wie aufgeklappt sind und eine
frontale Stellung einnehmen. Gewif} ist bei uns die Inversion noch
nicht so hochgradig, daf die Acetabula und damit die Oberschenkel in
ihrer Lage um nahezu 180° gedreht erscheinenund die Kniescheiben nach
hinten sehen. - Immerhin ist im Fall 2 die Inversion schon deutlich
erkennbar, ebenso wie — und das ist sehr charakterigtisch — die Drehung
der Darmbeine derartig frontal im Sacro-lliacalgelenk erfolgte, dal die
Kreuzbeinspitze der bindegewebigen Symphysenverbindung am néch-
sten lag. — Sehr merkwiirdig ist ferner das Becken des dritten Falles
in seiner lockeren Verbindung von Kreuzbein und Darmbeinen. Infolge
gianzlichen Mangels der dorsalen Anteile der Lenden- und Sakralwirbel-
siule konnte solch eine michtige UnregelmiBigkeit zustande kommen,
welche eine scheinbar riickwirtige Verschicbung und infolge der Aus-
wirtshewegung der beiden vorderen Anteile der Seitenbeckenknochen
eine Anniherung der hinteren Spinae der Darmbeine bis zu regelrechter
Synchondrose in sich schlo8. Ubrigens weisen, was niaher nicht beschrie-
ben wurde, auch die Becken unserer Fille betrachtliche Asymmetrien
auf und zwar nicht nur aufs Kreuzbein beschrinkte. Mit Kermauner
ersehen wir also in diesem Becken einen Beweis fiir die Stérung in
Waghstumsrichtung und -energie im Lauf der Entwicklung.

Auf das auBerordentlich hiufige gleichzeitige Vorhandensein von
Spina bifida und Bauchblasendarmspalte hat schon v. Reck -
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linghausen hingewiesen. In der von uns durchgesehenen Literatur
fand sich diese Kombination bei Weydling , Kocheim, Sternberg,
Dietrich, Knauf, Pollak, Lawen, Schwenke, v. Wérz, Stangl,
Mezger und Stern verzeichnet. Auch in unseren drei Fallen sind Wir-
belspalten mit Vorwélbung des Riickenmarks gefunden worden, obwohl
sie in Fall 1 und 3 duBerlich in keiner Weise erkennbar waren, wihrend
Fall 2 auch #uBerlich eine faustgrofie fluktuierende ,,Geschwulst® in
der Sacralgegend trug.

Die Bruchsackhille, die iiber die Baucheingeweide hinzog und durch
das Trauma der Geburt wohl jéweﬂs eingerissen war, wurde, da iiber
ihre Beschaffenheit die verschiedenartigsten Behauptungen in der
Literatur verzeichnet sind, in Fall 3 histologisch untersucht. Wie be-
reits an der betreffenden Stelle beschrieben wurde, bestand sie aus zwei
Epithellagen mit einem dazwischen befindlichen bindegewebigen Stra-
tum. Wihrend altere Autoren sie teils als Peritonealtasche, teils als
Nabelschnurscheide auffalten, und Mer y zwel Membranen, nach seiner
Meinung Amnion und Chorion, trennen konnte, betonte Meckel, daf
die innere Membran in keinem Falle das Chorion sei, sondern das Bauch-
fell. Kramer fand zwischen &uBerer Haut der Nabelschnurscheide
und Bauchfell noch eine Schicht, die er als sehnige Ausbreitung der
Baunchmuskeln auffaBite. In dhnlicher Weise duBerten sich S6 mmering
und Cruveilhier; Thorner und Foérster glaubten nur Amnion und
Peritoneum gesehen zu haben; Ahlfeld dagegen unterschied noch eine
Gallertschicht zwischen Amnion und Peritoneum. Nach Kermauners
Ansicht ist die Hille der Somatopleura der Membrana reuniens gleich-
zustellen. Es scheint uns als berechtigt, als Ergebnis unserer histolo-
gischen Untersuchung mit Kermauner die innere Epithelreihe als
Colomepithel, die dulere als Ektoderm aufzufassen und von dem Meso-
derm auszusagen, dal ,,es sich nur im Sinne des chorialen und Nabel-
schnurbindegewebs differenziert hat*, da es einen &uBerst lockeren
gefafarmen, fast schleimigen Charakter hat.

Gemeinsam allen drei Fillen wurde ferner verzeichnet, Mangel des
grofliten Teils, und zwar stets des distalen Endes des Colon einschlief3-
lich des Mastdarms und des Afters, endlich Mangel des Wurm-
fortsatzes, wihrend Coécum und Colon ascendens in verschieden
méchtiger Ausbildung vorlagen. Ferner fand sich in diesen Fillen gleich-
artig eine Kloakenbildung, insofern der Darm am Ubergang vom
Heum ins Céoum etwa in der Gegend des defekten Wurmfortsatzes in
offener Verbindung mit der Harnblase stand, welch letztere zweimal
als vollkommen und breit exstrophiertes Organ auBerhalb des Bauch-
bruchsackes offen vorlag, wihrend im dritten Falle die nur kleine
unverschlossene Blase durch Einbeziehung in den michtigen Bauch-
bruchsack zunichst verdeckt erschien. )
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Endlich wiesen alle drei Fille jene charakteristischen kleinen Haut -
pirzelchenin der Leistengegend auf, welche bei derartigen MiG-
bildungen so bezeichnend sind, und die als Derivate der seitlich paarigen
Hautfalten des ehemaligen Kloakenhéckers, als persistente Genital-
wiilstchen (Tori genitales) zu bezeichnen sein diirften, aus denen nor-
malerweise das Scrotum bzw. die Labia majora werden. Man darf in
diese getrennten Hautlappchen nicht etwa Gebilde vom Wert eines
Rudimentes des Genatilhdckers ersehen wollen. Ein Rudiment des
Genitalhdckers war vielmehr in allen unseren Fillen wohl erkennbar
und als solcher auch mikroskopisch erweislich in Form eines kleinen
Piirzels im untersten Winkel des offenen Blasenfeldes vorhanden; es
war erweislich auf Grund seiner histologischen Struktur, welche im
ersten ménulichen Fall die weitgehende Entwicklung regelméBig ange-
legter Corpora cavernosa erkennen liel. Ganz analog hat Kermauner
eine Piirzelbildung in einem seiner Falle gefunden und hat ihn auf Grund
des histologischen Befundes als Penis angesprochen. Das gleiche gilt
von unserem ersten Fall. Im zweiten und dritten lagen Rudimente
der Clitoris vor — duBerlich in ganz dhnlicher Erscheinung wie im ersten
Fall. Wir méchten nun nicht glauben, dafl hier der Penis, bzw. die Cli-
toris in ganzer Ausdehnung, allerdings en miniature, gegeben war,
sondern nur ein Teil dieser Gebilde, zugleich mit dem Ostium vesicale
der Urethra; d. h. im Falle 1 scheint es sich um den Teil der Harnréhre
im Pirzel zu handeln, der durch Umwandlung der zur Urethralplatte
gewordenen, verklebten und, verwachsenen rechten und linken Wand
der ehemaligen Lichtung des Sinus urogenitalis entsteht. Mangels einer
vollstandigen Untersuchung mit dem Mikroskop, 188t sich mehr dariiber
nicht sagen. Hs wirde sich empfehlen, in weiterer Durchforschung
anderer analoger Fille, die Weichteile zwischen Blasenfeld (einschlieBlich)
und Kreuzbein bis zum Damm in Stufen und Serien zu zerlegen und zu
rekonstruieren. Erst dann wird, sich ein klares Bild der hier herrschen-
den Lageverhaltnisse gewinnen lassen, auf Grund dessen eine volle Fr-
klarung moglich sein mag. Auffillig ist in unseren Fillen 2 und 3 jeden-
falls die vollkommen durchgingige ,,Harnréhre*, die als ungespaltenes
Rohr vorhanden war, wiahrend sie im Fall 1 eine verschlossene Stelle
erkennen leB3.

Ebenso, wie wir die in den drei Fallen wahrgenommenen Piirzel
am unteren Ende des Blasenfeldes als Weiter- und Umbildungen des
Genitalhtckers ansehen miissen, glauben wir in der ,,Harnréhren®-
Mindung zwischen den Beinen das Ostium urogenitale primi-
tivum vor uns zu haben, natiirlich in einer Aus- und Umbildung,
welche den Tatsachen entspricht, da8 hier nicht Embryonen von
wenigen Monaten, sondern der Zeit nach so gut wie fertig entwickelte
Féten vorlagen, an deren Rumpfende durch spéatere, kompensierende
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Entwicklungsvorginge und durch die Verschiebung der Wachstumsrich-
tung nach unten, die Bilder frithzeitiger Entwicklungshemmung stark
kompliziert wurden. Es sind Zustinde, welche einer Hypospadie
nahekommen, Zustinde, dadurch bedingt, dafl das Ostium urogentiale
primitivum nicht verschlossen wurde und der glandare Abschnitt des
Sinus urogenitalis mit dem Ostium definituum ausblieb. (Vgl. Felix.)

Es handelt sich in allen drei untersuchten TFillen um MiB-
bildungen mit Darmblasenspalten ohne Spaltung des
Genitalhéckers, mit hypospadischer Harnrohrenanlage.
Das ist nicht das gewchnliche Bild. Es ist aber nicht unwahrscheinlich,
daB die Ubersicht iber die Verhiltnisse an der kitmmerlichen Phallus-
bildung nur teilweise richtig ist, daf wohl eine Peristenz des" Ostium
urogenitale primitivuam, in gangartiger Verbindung mit der Harn-
blase, da} aber andererseits auch Anklange an epispadische Differen-
zierung im Gebiet der Piirzelbildung im untersten Winkel des Blasen-
feldes vorlagen.

+ Die Feststellung von geschichtetem Plattenepithel, ja von
vorverhornendem oder selbst verhornendem Epithel im Bereich von
Harnblase, Prostata und Urethra ist nach den Befunden von Aschoff,
Schlachta und Cederkreutz nichts Ungewéhnliches. Namentlich
im Bereich der Prostata und der Fossa bulbi der Harnréhre sind nach
Eberth wie nach Ikeda Auskleidungen mit geschichtetem Platten-
epithel nicht tiberraschend. Diese Epithelverhiltnisse sind zur Zeit der
Geburt relativ hochgradig entwickelt, verschwinden dann wieder und
machen den ortsiiblichen Epithelien jener Gegenden Platz. Hier liegt
ein Umstand vor, der — soweit es das geschichtete und das verhornende
wie vorverhornende Plattenepithel betrifft — als Prosoplasie im Sinne
Schriddes gedeutet wird, uns auch in den eigentiimlichen klein-
cystischen Gebilden jener als verbildete Protasta angesprochenen Organ-
knotens des ersten Falles nur Produkte erkennen 148t, welche durch An-
schoppung der abgeschilferten Epithelien einen auffalligen Umfang be-
kamen, — nicht aber geschwulstartige Gebilde. ,

Zwerchfellsdefekte, wie sie nach Ahlfeld bei allen gréBeren
Bauchbriichen vorkommen sollen, waren bei keinem unserer Fille nach-
weisbar; auch liel keiner ein Meckelsches Divertikel erkennen.

Neben ali diesen gemeinsamen Merkmalen unserer drei MiBbildun-
gen sind durch die eingehende Untersuchung in manchen Einzelheiten
noch recht verschiedenartige Befunde nachzuweisen gewesen.

So unterscheidet sich Fall 1 schon #uBerlich von den beiden anderen
Féllen dadurch, daB es sich neben der typischen Bauchspalte noch um
eine zweite Spaltung unterhalb der letzteren und, von ihr geschieden,
um eine Harnblasen - Darm - Spalte handelt. In sehr dhnlicher
Weise, wie wir sie hier geschen haben, ist ,.ein getrennter, von roter
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Schleimhaut bedeckter, mit zwei Offnungen versehener Wulst unterhalb
der von durchscheinender Membran umhiillten stirksten Vortreibung
des Abdomens* von We ydling beschrieben worden. Auch Kocheims
Fall verrét in bezug auf das Blasenfeld starke Ahnlichkeit mit dem unsern.

Der zweite Fall war nicht upihnlich. Auch hier lag eine offene Klo-
ake, eine Darm-Blagenspalte, jenseits und unterhalb der amnialen
Bruchsackbildung vor, wihrend die dritte Beobachtung eine offene
Kloakenbildung innerhalb des Bauchbruchsackes erkennen lieB.

Von Interesse ist auch der Ureterenbefund. Wihrend sonst die
Harnleiter an den unteren Enden einen VerschluB aufwiesen, miindete
der rechte Ureter im dritten Fall in das rechte Uterushorn, das durch
den abflieBenden Urin stark erweitert wurde. Die Fistel zwischen dem
Lumen dieses Uterushornes und dem offenen Blagenfeld méchten wir als
eine sekunddre Erscheinung erklaren, als den Effekt der Stauvung des
Harnes, der so allméihlich seinen Weg nach auflen fand. Die Einmiindung
des Ureters in den weiblichen Genitalapparat ist kein absolut seltenes
Vorkommnis. Die operative Chirurgie (Puppel) kennt diese Mif-
bildung beim heranwachsenden Kinde und beim reifen Weibe; selten
ist allerdings, wie in unserem Falle, daB bei solcher Dystopie der Ureter-
mimdung nur ein Ureter vorliegt; denn meistens handelt es sich um
mehrere Ureteren einer Seite, von denen einer zur ektopischen Miin-
dung in den Genitalschlauch gelangte. Die Erklarung dieser Ureter-
ektopie wird bis heute noch nicht einheitlich gegeben.

Es liegt nahe, sie mit dem Endstiick des Wolffschen Ganges in
Verbindung zu bringen, der normaler Weise beim Weib zuriickgebildet
wird und ab und zu in Resten zu Seiten des Uterus bis zum Hymen ge-
funden werden kann. Wenn der Ureter nicht in das Trigonum einbe-
zogen wird, sei es, dafl der Wolffsche Gang schon blind endete (R.
Meyer), sei es, dafi die Ureterknospe an ungewdhnlicher hoher Stelle
vom Wolffschen Gang sich ausgestilpt hatte, und demgemill spéter
um so tiefer verlagert wurde, den Anschlufi an die Blase verfehlte und
infolge der im ganzen Endbezirk des Foetus herrschenden Enge und
WachstumsunregelmiBigkeiten sich mit dem entsprechenden Mitller -
schen Faden vereinigte. R. Me yer nimmt an, daf der blinde Urnieren-
gang infolge der Urinstauung im Nieren - Harnleitergang endlich ins
Lumen des Miillerschen Ganges durchbreche. — In unserem Falle ist die
Erklarung andererseits sehr schwierig, da ja auch eine Fistel von dem rech-
ten Uteruslumen in das Blasenfeld besteht. Auch hierfliir méchten wir,
wie gesagh, einen Durchbruch des Sekretes annehmen, das, aus der
Niere stammend, endlich die Hohlung des Uterushorns stark erwei-
tert hatte.

Die Tatsache, dal im zweiten ¥all der rechte Harnleiter, im dritten
Tall der linke Harnleiter eine sehr erhebliche Schlangelung und Ver-
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langerung gegeniiber der Norm aufwiesen, kénnen wir hier nicht mit
einem WachstumsexceB erkliren. Die Urinstauung in dem distal ver-
schlossenen Gang konnte diese Wirkung gewil allein austiben. Dagegen
kann die starke Beschaffenheit der Wandung des rechten Uterushorns
im dritten Fall einer excessiven Selbstdifferenzierung zu danken ge-
wesen sein. '

Auch die Nieren werden bei so eingreifender Stérung der Entwick-
lung und Lagerung der Bauchorgane leicht in Mitleidenschaft gezogen.
Eine Dystopie der linken Niere lag im ersten Falle vor. Auch im dritten
wurde Dystopie der Niere, diesmal der rechten, wahrgenommen, die
nach der Mitte, quer iiber die Wirbelséule, zu liegen kam ; sie zeigte zu-
gleich einen nach oben und ventralwirts gerichteten Hilus. Der Form
nach war die linke Niere dieses Falles abnorm, sie stellte ein klumpen-
formiges Gebilde dar mit unregelm#fBigen Pfortenverhiltnissen. Dalf}
es bei dem so regelmiBigen Harnleiterverschlull in solchen Fillen auch
zur Ektasie des Nierenbeckens kommen kann, liegt mahe; besonders
ausgeprigt erschien dies im Falle 2 an der rechten Niere, die als hydro-
nephrotisch zu bezeichnen war.

Wag die Genitalorgane anlangt, so kamen in allen drei Fallen
die Keimdriisen zur Anlage; einmal lag minnliches Geschlecht vor,
zweimal weibliches. Aber in allen drei Féllen kam es, wie ja nahelie-
gend, dort, wo in der spiteren Ontogenie Harn- und Geschlechtsorgane
in néchste raumliche, ja in gemeinsame Beziehung treten, zu schweren
Storungen, die hier in Atresie der Ductus deferentes, dort in ausbleibende
Vereinigung der Millerschen Génge zu einem einfachen Uterus sich
dokumentierten. Nicht vergessen werden darf hier ein Hinweis auf die
verbildete Prostata des ersten Falles, deren Gewebe verflochten war
mit dystopischen ortsungewohnlichem Gewebsanteilen, des Zentral-
nervensystems. Gewebsverirrungen mit nachfolgender Hyperplasie sind
bekanntlich beim Vorhandensein von Rachischisis nichts Ungewshn-
liches, vielieicht lag auch hier ein derartiges Verhiltnis vor.

Einige Worte sind iiber die Darm - Blasenfeld - Fistel anzufiigen,
d. h. tiber die Kloake, die hier itberall im oberen Winkel der exstrophier-
ten Blase frei vorlag. Diese Darmblasenfeldfistel, welche im untersten
Abschnitt des Cécums und im obersten des Tleums sich fand, entspricht
der in der menschlichen Entwicklungsgeschichte gegebenen Zeitspanne,
in welcher eine einheitliche Kloake angelegt ist. Vom Enddarm erwies
sich in allen Féllen nur ein geringer Teil angelegt, im ersten Fall betrug
die Dickdarmlange 5 cm, im zweiten 9 ecm, im dritten war der ganze
Dickdarm nur haselnufigrol. Eine Analanlage fehlte ganz. Dieser
Mangel, die atretischen Erscheinungen an den Geschlechtskanilen und
Ureteren sind nicht einfach als Hemmungserscheinungen zu behandeln.
Hier spielen, wie Anders jingst auseinandergesetzt hat, Hemmung
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und Steigerung des Wachstums in Abhéingigkeit voneinander oder auch
nebeneinander eine Rolle. Durch wucherndes Mesoderm mag einerseits
hier bedingt werden, was andererseits durch Bedingungen der Wachstums-
richtung und der verschiedenen Wachstumsenergie im Kaudalbereiche
des Foetus verursacht wird. Dariiber ist nachher noch einiges zu sagen.
SchlieBlich verdienen die Umsténde der Nabelschnur und des Ge-
fiBsystems Aufmerksamkeit. Leider lieB der Konservierungszustand
der alten Préparate hier nicht erreichen, was wiinschenswert erschien.
Wiahrend in den beiden ersten Fillen die Nabelschnur die normale Drei-
zahl der Gefifle aufwies, waren beim dritten Fall nur eine Arterie und
eine Vene im Nabelstrang erhalten. Es fehlte die rechte Nabelarterie
in gleicher Weise, wie bei den von Reischpler, Rosenhaupt,
Mezger, Sternberg und Kermauner beschriebenen Fillen, wah-
rend Stern einen Mangel der linken Nabelarterie verzeichnete. Ker -
mauner fithrt das Fehlen einer Nabelarterie auf sekundéren Schwund
infolge von Strémungshindernissen zuriick und betont, daB stets die-
jenige Arterie fehlt, die den lingeren Weg in die Bruchsackwand habe.
Da es sich bel uns um eine hochstgradige, nach rechts ausgebogene
Skoliose der Wirbelsiule handelte, hatte die fehlende rechte Nabel-
arterie tatsichlich eine viel weitere Strecke dargestellt, als die linke.
Wolff hat drei Moglichkeiten der Entstehung einer einfachen Nabel-
arterie unterschieden, namlich e¢in Hervorgehen aus der Arteria hypo-
gastrica, das Persistieren einer Arteria omphalomesenterica und das Vor-
handensein einer Arterie, die eine direkte Fortsetzung der Aorta bildet.
In unserem dritten Falle entsprang die alleinige Nabelarterie deutlich
in der Gegend der linken Arteria hypogastrica. Marchand sieht das
Vorkommen nur einer Arteria umbilicalis als Folge der Spaltung des
Bauchstils an. Die Ergebnisse der Praparierung der Abdominalgefifle
des dritten Falles waren leider nicht in allen Punkten so klar zu erreichen,
daB sich ein einwandfreies Bild tiber die Gefafiverteilung, namentlich
iiber die, Venenversorgung hitte gewinnen lassen. Es ist zu vermuten,
daB hier eine Persistenz der unteren Cardialvenen vorlag.
Was die teratogenetische Terminationsperiode der Ent-
wicklungsstérungen vom vorliegenden Typus anbelangt, so hat sich
Kermauner in so erschopfender Weise damit beschaftigt, dall wir
Neues nicht bringen kdnnen. Vielmehr bestétigen unsere Befunde seine
Ausfithrungen. In dieser Hinsicht sei namentlich auf die weite Hinaus-
schiebung der Keimdriisen big an einen sehr weit lateral gelegenen Ort
hingewiesen, der bei typischer Schliefung sich reichlich ventral und
medial finden wiirde, wie die Beziehung der geraden Bauchmuskulatur
zum Ansatzrand des jeweiligen Bruchsackes lehrt. Die laterale Lage
der Keimdriisenanlage vom Myotom (= der Rumpfwandmuskulatur)
findet sich in der zweiten bis dritten Woche der menschlichen Onto-
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genese, worauf Kermauner aufmerksam machte, der darnach die
Entstehung der Bauchbriiche niit Eventration befristet hat.

Uber die Geneseder Bauchspaltesindrecht viele und recht verschie-
denartige Theorien im Lauf der Jahrzehnte aufgestellt worden. Wir verzich-
ten darauf, all die einzelnen, vielfach widerstrittenen Ansichten fritherer
Autoren zu wiederholen ; heute interessieren nur mehr wenige dieser An-
sichten. Dieeine, dersich unter vielen anderen Autoren Stern, Struve,
Jester, Knauf und Rosenhau pt angeschlossen haben, griindet sich
auf der Forschung von Ahlfeld. Neuere Untersuchungen auf dem gleichen
Gebiet ieBen Ker mauner zu anderen Schliissen kommen.

Nach Ahlfeld beruht die primére Ursache fiir derartige Entwick-
lungsstérungen in den Eingeweiden. Ungefdhr bis zur zehnten Woche
der fotalen Entwicklung liegen normaler Weise ein oder mehrere Darm-
schlingen im Nabelstrang. Diese Schlingen gehdren dem unteren Teile
des Ileums und dem Anfangsteil des Dickdarms an. An der zuweitest
in die Nabelschnur hereinragenden Partie des Ileums findet sich die
Ansatzstelle des Dottergangs. Normalerweise verjiingt sich der Dotter-
gang und reifit vom Darme ab, ohne daBl man spiter seine Ansatzstelle
noch nachweisen kann. Zu gleicher Zeit wird durch das konzentrische
Wachstum der Bauchdecken die noch vorhandene Bauchspalte ver-
kleinert, bis endlich nur noch eine Offnung fiir die Gefife des Nabel-
strangs iibrig bleibt. Ahlfeld sieht nun die Ursache des Nabelschnur-
bruches in einer verzogerten Trennung oder sogar einem Ausbleiben der
Trennung des Dotterstrangs vom Darm, der damit auf die Darmschlin-
gen einen dauernden Zug ausiiben soll und sie in der Nabelschnur fest-
halte. Fiir die Entwicklung der ganz groBlen Nabelschnurbriiche, wie
sle in unseren Fillen vorliegen, nimmt er ein forciertes Herausziehen
der Darmschlingen an, z. B. durch eine plétzliche, sehr starke Fullung
der Amnionshdéhle mit Fhissigkeit, durch die der Dottersack schnell
vom Rande der Frucht weggedringt werde. Hs trete dann eine Darm-
schlinge tiefer in die Nabelschnur hinein und ihr mifiten dann andere
Schlingen, bisweilen auch andere Bestandteile der Bauchhohle folgen.
Dadurch werde der VerschluB der Bauchwand verhindert.

Dieser Ansicht Ahlfelds trat indes schon Buschan mit gewich-
tigem Kinwand entgegen, ndmlich dall einerseits Darmdivertikel, die
doch als Uberreste des vorhandenen Zusammenhangs zwischen Darm und
Nabelbléschen hiufig genug vorkommen kénnten, in einschligigen Fillen
nur sehr selten beobachtet wurden, und dafl andererseits der Nabel-
strang in der unverhéltnismaflig groBeren Anzahl der Fille nicht mitten
auf dem Tumor, sondern an seiner Peripherie inserierte, trotzdem der
Zug auf den Embryo hitte senkrecht ausgeiibt worden sein miissen.

Auf wesentlich anderen Grundlagen sind Kermauners Ansichten
aufgebaut. Er glaubte, eine einheitliche Erklarung fiir das gleichzeitige
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Vorkommen von Bauchspalten und Wirbelsiulenverkriimmungen in
einer durch priméres Hydramnion bedingten Stérung des meta-
meren Aufbaues des Korpers zu finden. Seine Hypothese gibt er fol-
gendermalen kund: In der ersten Zeit umhille das Amnion de norma
ganz knapp den Embryo. Das Amnion kénne aber auch schon viel grofier

sein, deramniodorsale Raum, die Exocélomhéhle, von welcher der Embryo
'~ sich abschniirte, sei durch eine feine Gallerte, ein schleimigbindegewebiges
Maschenwerk, ausgefiillt: Erst im fimften Monat verwiichsen Amnion und
Serosa. Ein schlaffes, weites Amnion sei stets ein Zeichen krankhafter Ver-
dnderung, die zugehérigen Embryonen seien miBgebildet. Die Ursachen
dieses Hydramnion seien unbekannt; man vermdchte sich jedoch ganz
gut vorzustellen, dafl eine in der zweiten bis dritten Woche im Blut krei-
sende chemische Substanz, welche eine vermehrte Thtigkeit des extraem-
bryonalen Ektoderms zur Folge hitte, hier bedingend wirken konnte.
Der Bauchstiel halte nun aber bei Vorkommen einés Hydramnion mit
dem tibrigen Amniongewebe im Wachstum nicht Schritt. Durch die
VergroBerung des Amnions werde die craniale Hilfte des Embryo, die
itber den Dottersack hinausgewachsen sei, frei beweglich. Durch den
Unterschied des spezifischen Gewichts des Fdtus und des Fruchtwassers
andere der Fotus seine Lage; da das Unterkérperende durch die Kiirze
des Bauchstiels wenig beweglich sei, werde die Frucht nach hinten oder
nach der Seite ausgebogen, die einzelnen Metameren wiirden in sehr
ungleicher Weise auf Druck und Zug in Anspruch genommen; so ent-
standen Durchbiegungen, Knickungen, ILordosen des Achsenskeletts.
Es triten Wachstumsstorungen, Hemmingen der Differenzierung und
Anderungen der Wachstumsrichtung ein (vgl. Falk). So nimmt das
Breitenwachstum der Urwirbel zu. Excedierendes Wachstum einzelner
Organe und Organteile fiige sich in diesen Rahmen. Die Anderung der
Wachstumsrichtung erweise sich am besten an der Pars pubica der
Becken-Seitenteile, ebenso wie an der Somatopleura, deren beide Blat-
ter, bzw. die in sie eindringenden Urwirbel sich divergierend statt kon-
vergierend, verhielteh, also nicht zum VerschluB} kdmen.

Marchand andererseits machte amniotische Verwachsungen fiir die
Entstehung der Eventration verantwortlich, indem er sagte: ,,In einer
Reihe von TFillen weisen zahlreiche amniotische Adhisionen, Haut-
briicken und andere sekundare MiBbildungen auf Entstehung des Nabel-
strangbruches durch frithzeitige Verwachsungen zwischen Amnion und
Korperoberflache hin, wodurch eine Verkriimmung des Embryonalkérpers
und Zerrung der Bauchwandungen stattfand.« Kermauner hat diese
Theorie als ,,nicht bewiesen und mehr als unwahrsecheinlich* abgelehnt.

Auf Grund der Durchmusterung der oben geschilderten Fille mochten
wir uns auf den Boden der Ker maunerschen formalen Entstehungs-
theorie stellen; sie scheint uns den meisten Aufschlulfl iiber die vor-
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gefundenen Entwicklungsanomalien geben zu kénnen. Daneben ist
jedoch picht aufler acht zu lassen, da amniotische Adhésionen sehr
wohl eine Rolle in der Konstellation der ursichlichen Momente fiir die
Entstehung von Bauchbriichen oder von anderweitigem ,,Schistosoma‘
spielen kénnen. Falk wies auch schon darauf hin, daB die Eihillen des
Embryo die Wachstumsrichtung beeinflussen kénnen. Darum braucht
diese amniogene Theorie nicht verworfen zu werden. Sieist vielleicht nur
eine andere Form der amnialen Theorie Kermauners, allerdings auch
eine wenig befriedigende Form ; denn wo die Erklirung auf Grund amnio-
tischer Abschniirungen, Fiaden usw. nahe liegen mag, wo Amnialad-
hisionen klar zutage treten, wird die Theorie doch immer unvollkommen
bleiben und uns nur einen kleinen Schritt weiterfithren, weil sie uns
im iibrigen ein neues, nicht minder grofies Rétsel aufzwingt, ndm-
lich die Frage nach dem Grunde der amniotischen Verwachsungen.
Dieser Grund ist uns so unbekannt, als es die Griinde fiir das Kermau -
nersche Hydramnion sind. So endigen in letzter Linie alle Theorien
iber die formale und kausale Entstehung dieser schweren Entwick-
lungsstorungen auf dem Boden reiner Annahmen.
(Juli 1921.)
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