
(Aus dem p~thologischen Institut des sti~dtischen Krankenhauses und aus der 
hess. Hebammenlehranstalt zu ~ainz [Leiter: G. B. Gruber und H. Kup]erberg].) 

Cystische Exencephalomeningocele bregmatica und Dysostosis 
cleidocranialis. 

Von 

. ~nne  B u c k s a t h .  

Mit 3 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 17. April 1923.) 

Der in  der beis tehenden Abbi ldung  1 wiedergegebene Foetus  l a n d  
sich als altes vergilbtes Spi r i tusprgpara t  in  der Sammlung  der Hess. 

Hebammen leh rans t a l t  in  Mainz, deren Vors tand Medizinalrat  H. Kup/er- 
berg ihn uns  f reundl iehst  zur  
Durchprgpar ie rung  iiber- 

lassen hat.  

Vorliegend ein 21 em langer 
weiblieher Foetus in hockender 
Stellung. Der Rumpf ist extrem 
gebeugt, die Wirbelsgule zeigt 

hochgradige reehtsseitige 
Aul~enkriimmung des Brustab- 
schnittes. Die Beine sind im 
Hifftgelenk stark gebeugt und 
kreuzweise iibereinander ge- 
sehlagen. Die Arme liegen ge- 
streckt seitlich dem Rumpf an. 
Die tt~nde sind unter den 
Obersehenkeln verschr~nkt. Die 
t taut  ist yon ]ederartiger Be- 
sehaffenheit, erseheint wesent- 
lich welter a]s ihre Unterlage 
und ist desha]b in groBen 
Falten abhebbur. Das Unter- 
h~utzellgewebe ist sehlaff, sehr 
6dematSs und zeig~ s~arken 
Fettreichtum. D~s froschkopf- 
~hnliehe Haupt sitzt ohne er- 
kermbaren Hals dem ~umpf 
auf; die Augen, yon Lidern 
nicht bedeekt, stehen halb- 
kugelig in ca. 1 cm HShe her- 
vor; die Iris ist fund, auch eine 

Abb. 1. Frtihgeburt mit ]~xencephuloraeningoeele auf dot 
HShe des Bregma eranli. 
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0,3 cm breite, trfibe Corne~ ist siehtbar. Die Stirne ist nieht abgrenzbar, 
vom Nasenriieken aus verli~uft in einer leicht gew61bter~ l~l~che gegen den Nacken 
zu leicht unregelmi~Big die I-Iautbedeckung des Schadels, ohne dab eine besondere 
durch Sch~tdelknochen bedingte, flit den Mensehen charakteristische Vorderhaupt- 
gestaltung bemerkbar w/~re. Auf der I-I6he des Sch~idels befindeg sich eine etwa 
pflaumengroBe runzelige, saekar~ige Ausstfilpung, die an ihrer Basis cine Breite 
vor~ 3,2 cm L~nge hat, sich dann zu einem Sack yon 4,3 cm Breite und 4 cm L~nge 
erweitert und sich nach hinten abflacht; Haare sind auf der tIaut des Sackes, 
wie sonst des Sch/idcls, nicht nachzuweisen. Der Sack I/~Bt Fluktuation wahr- 
nehmen. Etwa 1 cm seitlich and hir~ter den Augen befindet sich jederseits eine 
etwas abgeplattete trichterfSrmige, unregelmiiBig begrenzte 0ffnung an Stelle 
des ~uBeren GehSrganges. Ohrmuseheln fetflen vollkommen. Die Nase ist sehr 
ilach, uater ihr wSlbt sich ein sehr starker Oberklefe~ hervor, fiber den sich eine 
ehemals wulstige, jetzt verschrumpfte Oberlippe hinzieht; diese I~B~ den unge- 
w6hnlich stark ausgepragten. Alveolarfor~satz des Oberkiefers frei. Der Unter- 
klefer strebt zuriick; jedoch fi~llt seine enorme Breite auf; eine besondere Kinn- 
pattie ist nieht ausgebildet. Die sichtbare ~undSffnung ist klein; sie wird yon 
breitem, eingeschrumpftem Lippenkranz ums~umt. Eine iiuBere Kennzeictmung 
des Halses feMt vollkommen, nut geger~ den Ruml0f hin ist seitlich jeweils eine 
tIalsfalte bemerkbar. 

Die inhere Auspr~parierung hat keine Verbildungen der Eingeweide- 
organe ergeben; auffi~llig war j edoch, abgesehen yon der schon erwi~hnten 
Krfimmung des BIustskeletts, im Sinn einer ~echtsseitigen Kypho-Sko- 
liosis, ein absoluter Mangel der Schli~sselbeine, welehe auch nieht in Form 
eines l%estes angetroffen warden. Das Manubrium sterni liel3 keine un- 
gewShnliche Gestalt, aueh keinerlei Fortsatz erkennen. Das Zwerchfell 
stand beiderseits ungew6hnlieh hoch, etwa in HShe der 3. l%ippe, die 
Lungen waren nieht entfaltet. 

Die beiden Vorkammern des Iterzens waren darch eine ungewShn- 
lich groBe, fast die ganze Zwisehenwand einnehmende 0ffnung mit- 
einander verbunden. Nebennieren waren vorhanden und sehr kr~ftig 
ausgebildet. 

Die Zergliederung des ScMidels hat bedeutende Abweichungen er- 
kennen lassen: es war ni~mlieh auf Kosten weniger der Stirnbeinschuppen 
als der Schuppen der beiden Scheitelbeine, etwa an der Stelle der grol~en 
Fontane]le, also an dem normalerweise hSehsten Punkt  eine nahezu 
ovale, unregelmaBige 13 : 10 mm messende (}ffnung mit abgerundeten 
Knoeheari~ndern vorhanden, dareh welehe eine blasige, mit zentralem 
grol3em ttohlraum versehene, yon den Hirnhauten eingekleidete Gehirn- 
masse, umhiillt yon dem oben beschriebenen tIautsack, aus dem 
Schi~del heraushing. Der Hohlraum war yon triiber Fliissigkeit er- 
fiillt. :Die IIirnh6hle des Sch~Aels war minimal. Die N~hte zwisehen 
Stirnbein und Seheitelbein, zwisehen Seheitelbein und ttinterhauptsbein 
waren vollkommen verschlossen, lest verknSchert. Alle I(nochen des 
ganzen Hirnschi~dels, wie die des Gesichtssehi~dels erwiesen sieh auBer- 
0rdentlieh dick und hart, die hintere Fontanelle fehlte. Das Hinter- 
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hauptsloch war gr6Ber als gew6hnlich, t~echts war in der Gegend des 
Tympanon durch Zusammenwachsen der inneren Teile der Felsenbein- 
schuppe, de r  seitlichen Abschnitte des ttinterhauptbeins, des Felsenbein- 
kSrpers und des Os sphenoidale nur eine kleine Vertiefung, die kn6chern 
verschlossen war, zu erkennen. Xhn]ich war das Verhi~]tnis links, nur 
schien bier die Vertielung etwas welter und flacher. 

~uBerst auffMlig waren die AugenhShlen, welche 
als kegelf6rmige, in der Tiefe spitz zulaufende 
Gruben sieh etwa 1/2 cm welt inden  Gesichtsseh~del 
einsenkten. Aus ihnen ragten die Bulbi grS~ten- 
teils kugelig hervor. Die Nase war vollkommen 
glatt, die birnfSrmigen Offnungen des Nasenskeletts 
sehr viel breiter Ms hoch. Die Nasenmuscheln er- 
-schienen: richtig ausgebitdet, dagegen war der 
Boden der Nasenh6hle nicht knSchern versehlossen, 
dadurch dag die Gaumenfortsi~tze der Oberldefer- 
knochen nicht zur Vereinigung in der Mittellinie 
und mit dem Vomer gekommen. Dagegen hatte Abb. 2. Sch~tdel yon vorne 

ob en gesehen. Auf der t~She 
sich das Gaumenbein sehr stark entwickelt, so desSchadelsdieLiicke(<--) 
stark, dal3 his auf einen, mit einer Nadel passier- der Exencephalie. 

baren Spalt die 0ffnungen der Choanen eingeengt wurden. 
Am auffglligsten ist der Befund des Unterkiefers, der breit aus- 

ladend und sehr hoch, gugerst stark knOchern entwiekelt war, und der 
ebenso wie der Oberkiefer einen kr~tftigen Alveolarfortsatz zeigte, in 
welchem sieh die welt fortgeschr.it- 
tenenen Anlagen der ersten Milchzi~hne 
befanden. Dabei mag erwghnt sein, dal3 
ira Gegensatz zu den seitliehen Zi~hnen 
die oberen Incisivi ganz unverhi~ltnis- 
mggig Mein und zuriickgeblieben waren. 
Eine Kinnbildung in Form einer vor- 
springenden Protuberanz wurde ver- 
miBt, an ihrer Stelle land sieh eine ziem- 

lieh breite, rinnenf6rmige Vereinigungs- Abb. 3. Sehadel  yon der rechten Seite 

spur der beiden Kieferhglften. Beson- gesehen. 

ders auffi~llig war eine stark syndesmo- 
tisehe zmn TeiI knScherne Vereinigung der Processus eoronoidei mit dem 
vorderen unteren Jochbein-, bzw. dem hinteren i~uBeren Oberkieferbein- 
rand. Dadurch war ein absolutes Ankylostoma bedingt. Es gelang bei 
der Praparation nur mit Miihe, diese Verwachsung des Unterkiefers mit 
dem Gesiehtssehi~del zu 16sen (Abb. 3). 

Der Schgdel Ms Ganzes gesehen erwies sich Ms stark asymmetriseh, 
namentlieh an seiner Basis, zugunsten der linken Seite. Infolge der 
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breiten Nasenanlage und der fliehenden Stirn, sowie der starken Aus- 
bildung des Unterkiefers erinnerte er unwillkfirlieh eher an den Schgdel 
eines Tieres denn eines Mensehen. Die Zghlung der einzelnen Skelett, 
teile der Wirbelsgule ergab keinen Defekt anderer Knoehen als den 
Mangel der Sehltisselbeine; irgendwelehe Spaltbildungen an der Wirbel- 
sgule fehlten. Die beiden Schulterblgtter lieBen keine derartige Gestal- 
tung erkennen, dab man an eine Reduktion des sternalen Absehnittes 
der Sehliisselbeine und an eine kn6eherne Vereinigung der Clavieulae 
mit den Scapulae hgtte denken miissen. 

Der Versueh, fiber die Form und Einzelheiten des Gehirns Klarheit 
zn gewinnen, miNang infolge der krtimeligen Beschaffenheit dieses 
Organs; jedoch war zu erkennen, daB, wit oben sehon erwghnt, der 
Inhalt des oben genannten blascnartigen Sackes, weleher zwisehen Stirn- 
bein und tlinterhauptsbein vom Schgdel gegen das Genick hing, Hirnsub- 
ss mit zentralem weiteren Ventrikel, umhiillt yon Hirnh~uten, umfagte. 

Leider erwiesen sieh die Gewebe als derartig verdorben dutch die 
lange Konservierung, dab es nieht mehr mSglieh war, Gewebseinheiten 
mikroskopiseh zu verfolgen. 

Diese Betrachtung ergibt, dab in diesem Fall das Gehirn zum Tell 
augerhalb des tIirnseh~dels zur Entwieklung gekommen war. Nach 
dem Sitz des ausgetretenen ttirnteils auf der Seheitelh6he und naeh dem 
Inhalt der ungew6hnliehen, yon Haut umhfillten Blase bezeichnen wir sie 
Ms ExeneephMomeningoeysteeele bregmatiea. In zweiter Linie rauB 
die verworrene, zum Teil unterbliebene, zum Teil fiber das Ziel geschossene 
VerknSeherung betraehtet werden. Die im 6. his 7. Monat stehende 
Frucht diirfte wohl ein einzigartiges Beispiel einer hoehgradigen eleido- 
kranialen Dysostose vorstellen. Wie dies yon P. Marie und Sainton be- 
sehrieben worden ist, liegt hier eine guGerst starke Fontanellenltieke 
vor, neben dem v611igen Defekt der Sehliisselbeine. Leider liegen alle 
histologischen Untersuehungen hier im Stieh. Wenn wit auel{ annehmen 
mfissen, dab die vorgesehrittene Sehgdelverkn6cherung dutch den man- 
gelnden Druek des Gehirns bedingt war, welches sich seinen lgaum unter 
der Haut augerhalb des Schgdels suehte, so wgre es doeh nieht unmSglich, 
dab bier am Sehgdel ein Mangel an endoehondraler Ossification mitspielte, 
wobei wit in dem Sehltisselbein ein Produkt gemisehter Knoehenentwiek- 
lung, rdeht einen reinen Belegknochen ersehen wollen. Vielleieht bringt 
die Beobaehtung i~hnlieher friseher Fglle mehr Lieh~ in dieses Gesehehen. 

MSge diese kurze Mitteilung wenigstens das eine bezweeken, ein- 
sehlggige MiBbildungen nieht einfaeh in Sehauglgsern zu konservieren, 
sondern sic naeh guter Abbildung reehtzeitig einer faehmgnnisehen 
Zergliederung aufzuopfern und dadureh vielleieht den einen und anderen 
tieferen Einbliek in das Wesen der Dysontogenese zu erlangen. 


