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Die Untersuchung zweier zur Obduktion gelangter Fille von
vollstindigem Fehlen des Gehirns und Riickenmarks gab mir die Ge-
legenheit, mich etwas genauer mit dem Verhalten des peripheren Nerven-
systems bei dieser MiBbildung zu begchéftigen.

Seit den Untersuchungen von Monakow, Leonowa und Veraguth schien
es, als ob hieriiber eigentlich keine wesentlichen Unklarheiten mehr
herrschten. Siefanden bei vollstandiger Amyelie die Spinalganglien gut er-
halten, ebenso die Ganglien des sympathischen Grenzstranges. Von den
Nerven waren die hinteren Wurzeln normal entwickelt, die motorischen
wurden nicht gefunden. In der Peripherie fiel eine Verschmilerung der
Nervenstamme auf, die durch einen Mangel an motorischen Anteilen
gedeutet wurde. Auch Muskeliste, die man fand, wurden als zentripetale
Bahnen angesehen, die ihren Ursprung in den Spinalganglien hitten.
So fand die Hisssche Lehre in diesen Versuchen der Natur ihre volle
Bestdtigung. ‘

Diesen Ausfithrungen, die von K. und G. Petrén bestitigt wurden,
schlieBt sich auch Ernst im Schwalbeschen Handbuch der MiBbildungen
an und sieht in ihr eine harmonische Bestdtigung der Neuronentheorie.

Auffallend ist, daB8 Ernst auf eine neuere Arbeit von E. Neumann
(1902), obwohl er sie in anderem Zusammenhang erwiahnt, dabei gar
nicht eingeht, obwohl dieser zu wesentlich anderen Ergebnisen gelangt
war. In seinen 2 Fillen waren némlich nicht nur die hinteren, sondern
auch die motorischen Wurzeln entwickelt, und auch das periphere
Nervensystem hatte sich als normal erwiesen. Die beiden Beobachtungen
waren allerdings insofern nicht ganz eindeutig, als die mikroskopische
Untersuchung in der die Wirbelkorper bedeckenden (Giewebsmasse eine
Anzahl Ganglienzellen aufdeckte.
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Jedenfalls deuten die Befunde von E. Neumann darauf hin, daB die
Fragen doch wohl noch nicht so ganz einwandfrei geklirt sind. Und
das geht auch aus einer spiteren Andeutung von Ernst (S. 101) hervor,
in der er erwihnt, dafl Fille von Anencephalie beobachtet wurden,
bei denen gleichwohl rein motorische Hirnnerven (3. und 12.) ausgebildet
und markscheidenhaltig waren.

Und wenn man die iltere Literatur vor Monakow und Leonowa
durchsieht, so erkennt man, daB hier doch wiederholt das Vorkommen
von motorischen Nerven wenigstens nicht abgelehnt wird. Manz betont
sogar ausdriicklich, daf3 sie vorhanden gewesen seien. Und Leonowa
selbst fand bei ihrem Anencephalen ein Astchen, das wahrscheinlich
zum Nervus facialis gehorte.

Allen diesen Fillen war eigentiimlich, dafi die quergestreiften Mus-
keln gut entwickelt waren, ein Befund, der Leonowa zu der Behauptung
veranlafite, dafl ,die Entwicklung der quergestreiften Muskeln, ihr
Wachsen und Gedeihen in fritherer und spiterer Fotalzeit von den
vorderen Wurzeln unabhingig ist, ein Satz, mit dem sich K. und
G. Petrén einverstanden erklaren. Die Fille bilden einen Gegensatz zu
den Beobachtungen von E. H. Weber und Alessandrini, in denen bei
partiellem Fehlen von Teilen des Riickenmarkes und der zugehérigen
Spinalganglien und Wirbel auch simtliche segmentiren Nerven und
quergestreifte Muskeln fehlten.

Ich lasse meine beiden selbst untersuchten Falle in aller Kiirze folgen
und beschrinke mich in den Protokollen auf das, was die angeschnittenen
Fragen selbst beriihrt.

1.

S.-Nr. 100. 1921, vom 18. VIiIl. 1921.

33 em lange, 1250 g schwere, weibliche Kindesleiche.

Von einem Schiadeldach ist nichts zu sehen. Die Schadelbasis liegt, dorsal
gekrilmmt, frei zutage, bedeckt von einer schmutzig grauroten, fetzig-zundrigen
Gewebsmasse. Ein For. occipitale magnum besteht nicht, da die hinteren Teile
des Os occipitale vollig fehlen. Die Kopfhaut endigt in iiblicher Weise am Gewebe
der Area vasculosa.

Der Mund ist gut entwickelt. Keine Spaltbildungen. Die Nase fehlt an
normaler Stelle. Die Augen sind zu einem unvollstindig vereinigten Doppelauge
verschmolzen (Cyklopie). Uber dem Auge sitzt ein riisselartiger Piirzel, der an
der Spitze ein kleines Gritbchen besitzt.

Ein Kinnbildung fehlt vollig. Der ganze Kopf ist gleichsam zwischen die
Schultern eingezogen. Die Haut der Unterlippe geht unmittelbar in die des Halses
iiber.

Die Halswirbelsiiule ist stark nach vorn gerichtet und bildet mit dem Anfang
der Brustwirbelsiule eine spitzwinkelige Lordose. Diese wird in der Gegend des
V. Brustwirbels durch eine mehr stumpfwinkelige Kyphose ausgeglichen, von der
aus die weitere Wirbelsiule einen normalen Verlauf zeigt. Die Zahl der Hals-
wirbel erscheint um zwei verringert, die der iibrigen Wirbel und der Rippen ist
unveréndert.
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Wirbelbégen fehlen. An Stelle des Wirbelkanals besteht hinten eine ganz
flache, breite Rinne. Diese ist ausgekleidet mit einer ca. 3 mm dicken Gewebs-
masse, an der sich zwei Schichten unterscheiden lassen. Die duBlere Schicht
besteht aus parallel, in der Léngsachse des Korpers verlaufenden Nerven-
stimmen, die sich nach oben hin verdiinnen und im Gewebe der Area vasculosa
verlieren.

Die tiefere Schicht besteht aus einer blauroten Gewebsmasse, die von den
oben erwihnten Nervenstimmen senkrecht durchsetzt wird.

Prapariert man beide Haute ab, so sieht man auf die Hinterfliche der Wirbel-
korper und ihre se1thchen Fortsitze und sieht zwischen ihnen, aus den For. inter-
vertebralia gleichsam heraus-
schauend, eine regelmifBige
Reihe von Intervertebralgang-
lien, zu denen die friiher er-
wahnten Nerven in Beziehung
treten.

Prapariert man jetzt die
peripheren Nerven, im beson-
deren die der GliedmaBen so
ist man erstaunt, sie simtlich
wohl ausgebildet vor sich zu
sehen. War dies an der oberen
Extremitét vielleicht dadurch
erklarbar, dafl hier die enge
Vermischung motorischer und
sensibler Bahnen ein Fehlen
der ersteren verdeckte, so muBite
es am Bein verwundern, wo
doch- der Nervus femoralis bis
auf geringfiigige sensible Ele-
mente fast rein motorischer
Natur ist. Wie die Skizze
auf Abb. 1 zeigt, lie sich der
Nerv von den For. interverte-
bralia bis weit in die Peripherie
hinein iiberall gut verfolgen, Er

—~/ war durchaus nicht diinner als

Abb, 1. Fall 1. Skizze von der Ausbildung des Nervus  bei etwa gleichaltrigen Kontrol-

femoralis bel Amyelie. len, zeigte eine deutliche weile

Farbe und loste sich in zahl-

reiche Aste auf, die sich auf das deutlichste in die Muskeln der Extensorengruppe

hinein verfolgen lieBen. Auch der Nervus obturatorius zeigte keine Abweichung
von der Norm.

Verfolgt man nun den Nervus femoralis nach oben, in die For. interverte-
bralia hinein, so ging er hier anscheinend in die Spinalganglien iber. Aus diesen
gingen dann nach riickwirts die in und auf der Area vasculosa gelegenen Nerven ab.

Auch der Nervus ischiadicus zeigte normale Ausbildung.

Die Gehirnnerven konnten leider an dem gerade am Kopf nicht sehr gut
erhaltenen Material nicht gut untersucht werden. -Der Nervus hypoglossus war
anscheinend bei der Sektion der Halsorgane abgeschnitten. Bei Praparation des
Nervus faecialis wurden in der Parotis einige allerdings diinne Faserchen gefunden,
die sich auch mikroskopisch als Nerven erwiesen.

-
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Da die iibrige Sektion bis auf die iibliche Hypoplasie der Nebennieren und
eine relativ grofe Thymus nichts von der Norm Abweichendes zeigte, glaube ich,
auf die Wiedergabe des Sektionsprotokolls verzichten zu kénnen.

Die makroskopische Untersuchung des Féten ergab also den auffal-
lenden Befund, daB von einem Gehirn und Riickenmark nichts nach-
zuweisen war, wihrend die peripheren Nerven anscheinend sowohl in
ihren motorischen wie in den sensiblen Anteilen ganz normale Ver-
haltnisse boten.

Die mikroskopische Untersuchung hatte einmal zu entscheiden, ob
tatsichlich eine véllige Anencephalie und Amyelie vorlag, und mufite
weiter versuchen sicherzustellen, ob es sich bei den gefundenen Nerven
tatsichlich auch um motorische Nerven handelte.

Der erste Beweis wurde dadurch erbracht, dafl die ganze Area vasculosa,
oder richtiger: nervoso-vasculosa, in sehr zahlreichen Schnitten auf Hirn- und
Riickenmarksubstanz untersucht wurde. Ganz besonders ihr spinaler Abschnitt,
der gut erhalten und in den Schnitten gut zu farben war, wurde genauester Unter-
suchung unterzogen, ohne dafl auler Nerven und Blutgefaflen und etwa in sie
hineinragenden Spinalganglien etwas gefunden werden konnte, was als nervoser
Bestandteil (Ganglienzellen oder Glia) anzusprechen gewesen wire. :

Es sei in diesem Zusammenhang zugleich hervorgehoben, dall sich in dieser
Area nervoso-vasculosa nichts fand, was als Reste untergegangener Teile nervoser
Substanz hitte gedeutet werden konnen (Fettkérnchenzellen, Corpora amylacea,
Pigment usw.). ’

Schwieriger war der strikte Beweis von der motorischen Natur der
Nerven zu erbringen.

Ein Versuch, motorische Endplatten in den Muskeln nachzuweisen, scheiterte.
Das kann aber wohl kaum wunder nehmen. Die Goldmethoden waren wegen der
langen Konservierung des Materials gar nicht mehr anwendbar. Die Bielschowsky-
sche Versilberung versagte, vermutlich, weil das Material iiber 2 Jahre in nicht-
saurefreiem Formol gelegen hatte. Jedenfalls konnte, trotz langen Wasserns,
keine einwandfreiec Farbung mehr erzielt werden.

So blieb nur die Untersuchung der Spinalganglien iibrig, die um so
notwendiger war, als es ja makroskopisch schien, als ob sdmtliche
Nerven in diese hineinzégen. Dieser makroskopische Befund schien
an sich mit dem fritherer Untersucher, im besonderen von Monakow und
Leonowa, iibereinzustimmen. Um die sichere Anwesenheit motorischer
Nerven nachzuweisen, mufite der Beweis erbracht werden, dafl ein Teil
der zu einem Ganglion spinale ziehenden Nerven in der Tat nicht in
dieses hinein, sondern an ihm vorbei lief. '

Und wie Abb. 2 lehrt, konnte dieser Beweis durch Zerlegung eines solchen
Ganglions in llickenlose Serienschnitte erbracht werden. Wir sehen bei a ein Stiick
eines Spinalganglions, das in den fritheren Schnitten eine wesentlich groBere Machtig-
keit hatte und dort die Einmiindung von sensiblen Nerven sowie den Ursprung von
hinteren Wurzeln zeigte, und sehen, wie der Nerv b (ein Teil des N. femoralis) an ihm
voriiberzieht. Er vereinigt sich dann jenseits des Spinalganglions mit den aus ihm
heraustretenden sensiblen Wurzeln wiederum zu einem Biindel, so daB makro-

Virchows Archiv. Bd. 251. 45
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skopisch der Anschein erweckt wurde, als ob eine geschlossene Wurzelgruppe auf
der einen Seite, ein geschlossener Nerv auf der anderen Seite das Ganglion verlassen.

Eine andere Auffassung als die, daB es sich hier wirklich um mo-
torische Fasern handelt, ist nicht muglich.

Die Spinalganglien selbst zeigten keine Abweichung von der Norm. Héchstens
waren, wie schon Leonowa in ihrem Falle hervorhob, zwischen den Ganglienzellen
in etwas reicherem MaBle als normal rundliche Zellen eingestreut, die wohl mit
den Kapselzellen zu gleichzusetzen sind.

Auch die sympathischen Ganglien waren, wie in fritheren Fillen, gut ent-
wickelt und normal aufgebaut.

Zu erwahnen sei endlich noch, daBl sowohl die sensiblen wie die motorischen
Nerven wohlerhaltene Markscheiden zeigten.

Abb, 2. Fall 1. Verhalten des Nervus femoralis an einem seiner Ursprungsiste zum Spinal-
ganglion. ¢ = Spinalganglion; b = Nerv, an diesem voriibergehend. Schwache VergréBerung.

2

Die zweite Beobachtung #hnelt der ersten in weitgehendstem Mafe
(s. Nr. 164. 1923/24, vom 30. X. 1923).

Bs handelt sich um eine 30 cm lange minnliche Kindesleiche, an der auBer
der MiBbildung des Zentralnervensystems und seiner knéchernen Umhullungen
eine doppelseitige KlumpfuBblldung auffiel,

Von dem Befund an den inneren Organen ist wiederum eine doppelseitige,
hochgradige Hypoplasie der Nebennieren erwihnenswert.

Von Gehirn und Riickenmark ist auch hier weder makroskopisch noch mikro-
skopisch etwas nachzuweisen. Die peripheren Nerven, in ausgedehntem MaBe
pripariert, lassen vollig normale Verhéiltnisse erkennen.
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Die mikroskopische Untersuchung bestitigte in vollem Umfange
die beim 1. Fall erhobenen Befunde, so dafl ohne weiteres auf sie ver-
wiesen werden kann.

3.

SchlieBlich wurde in 2 Fillen von Anencephalie aus der Sammlung
des Institutes der Nervus hypoglossus prapariert und in beiden wohl-
ausgebildet gefunden.

Meine Ergebnisse stehen also in scharfem Gegensatz zu denen von
Monakow, Leonowa, Veraguth und Petrén und beweisen, dall motorische
Nerven bei Amyelie jedenfalls vorkommen kdnnen. Sie bestitigen die Er-
gebnisse von Manz und . Neumann und scheinen insofern wichtig, als auch
mikroskopisch im Gegensatz zu den Beobachtungen Neumanns moto-
rische Zellen vollig vermiBt wurden. Nun ist es vielleicht nicht bedeu-
tungslos, dafl makroskopisch das Verhiltnis der Nerven zu den Spinal-
ganglien in meinen Fillen sehr &hnlich war wie in denen von Leonowa
und K. und G. Petrén. Bei beiden liest man nichts davon, daB durch
Serienschnitte wirklich eine Einmiindung simtlicher Nerven in die
Spinalganglien nachgewiesen worden ist. Ich halte es daher fiir wohl
denkbar, daB auch in diesen Fillen eine genaue mikroskopische Unter-
suchung aufgedeckt hitte, dafl ein Teil der Nervenfasern in der Tat
an den Ganglien voriiberzieht, sich ihnen aber so fest anlegt, dafl makro-
skopisch eine Einmindung vorgetduscht wird.

Welche Schliisse lassen sich nun aus dem (Gesagten ziehen?

Entweder entspringen die motorischen Nerven primér iitberhaupt nicht
aus dem Riickenmark. Oder das Riickenmark ist zu einer Zeit, als die
Nerven schon aus ihm hervorgesproBt, die Wirbelbégen aber noch nicht
angelegt oder wenigstens nicht geschlossen waren, zugrunde gegangen.

Die erste Frage beriihrt die nach der Entwicklung der peripheren
Nerven iiberhaupt, kénnte den alten Streit um aussprieBende Nerven-
fagern oder Entstehung aus Zellketten neu entstehen lassen. Wenn
man aber die ausgedehnten Untersuchungen von Helcy und besonders
die experimentellen Arbeiten von Braus liest, welch letzterer das Aus-
sprieBen der Neuriten aus den (anglienzellen in seinen Deckglaskul-
turen direkt verfolgen konnte, so wird man mit der Moglichkeit einer
Entstehung von peripheren Nerven bei volligem Fehlen von Ganglien-
zellen kaum zu rechnen brauchen.

Es bleibt deshalb in unseren Fallen nur die Vorstellung iibrig, dall
tatsiichlich das Riickenmark frithzeitig zugrunde gegangen ist. Dabei
bleiben immer noch zwei Punkte sehr auffillig: Der erste ist der, daB,
nachdem die motorischen Nerven einmal angelegt sind, ein trophisches
Abhiingigkeitsverhiltnis zwischen jhnen und den zugehérigen Ganglien-
zellen im embryonalen Leben nicht vorhanden sein kann. Es bestanden
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nicht nur keine Zeichen einer Degeneration in dem peripheren System,
sondern es mufl sogar angenommen werden, dafl die Nerven nach Unter-
gang ihrer Ganglienzellen noch in ihrem Wachstum mit dem des ge-
samten Embryos gleichen Schritt gehalten haben. Auf diesen Punkt
hat schon E. Neumann in seiner Mitteilung ausdriicklich hingewiesen.

Und der zweite ist, daBl Organe im embryonalen Leben anscheinend
spurlos verschwinden, vollig resorbiert werden kénnen, ohne irgendwelche
Reste zu hinterlassen. Nicht einmal Gliagewebe war in unseren Fillen
in der Area nervoso-vasculosa nachweisbar.

Fir die Atiologie der Anencephalie und Amyelie schemen dle vor-
liegenden Beobachtungen insofern von Bedeutung, als man trotz volligen
Fehlens des Zentralnervensystems nicht eine primére Agenesie, einen
primiren Mangel in der Keimanlage annehmen kann, sondern vermuten
muB, daBl durch irgendwelche Schidigungen, die den embryonalen
Korper betroffen haben, eine Zerstorung seiner medulliren Anlage
eingetreten ist.

Ernst weist in seiner Monographie ausdriicklich darauf hin, da8 die
haufige Verbindung der Anencephalie mit anderen MiBbildungen rein
lokale Schidigungen unwahrscheinlich machen: Wodurch aber der
Untergang der medulldren Anlage beim menschlichen Anencephalus
und Amyelos bedingt ist, dariiber vermdgen uns bisher weder mikro-.
skopische noch experimentelle Untersuchungen den geringsten Auf-
schluf zu geben.
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