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Die Untersuchung zweier zur Obduktion gelangter Fglle yon 
vollstgndigem Fehlen des Gehirns und Rfiekenmarks gab mir die Ge- 
legenheit, mich etwas genauer mit  dem Verhalten des peripheren l~erven- 
systems bei dieser MiBbildung zu besehgftigen. 

Seit den Untersuchungen yon Monakow, Leonowa und Veraguth schien 
es, als ob hierfiber eigentlich keine wesentlichen Unklarheiten mehr 
herrschten. Sie fanden bei vollstgndiger Amyelie die Spinalganglien gut er- 
halten, ebenso die Ganglien des symp~thisehen Grenzstranges. Von den 
Nerven waren die hinteren Wurzeln normal entwiekelt, die motorischen 
wurden nicht gefunden. In  der Peripherie fiel eine Verschm~lerung der 
Nervenst~mme auf, die durch einen Mangel an motorisehen Anteflen 
gedeutet wurde. Auch Muskel~ste, die man land, wurden als zentripetale 
Bahnen angesehen, die ihren Ursprung in den Spinalganglien hgtten. 
So fand die Hisssehe Lehre in diesen Versuchen der Natur  ihre volle 
Bestgtigung. 

Diesen Ausfiihrungen, die von K. und G. Petr~n bestgtigt wurden, 
schliel~t sieh auch Ernst  im Sehwalbeschen Handbuch der Mii]bfldungen 
an und sieht in ihr eine harmonische Bestgtigung der Neuronentheorie. 

Auffallend ist, da~ Ernst  auf eine neuere Arbeit yon E. Neumann  
(1902), obwohl er sie in anderem Zusammenhang erw~hnt, dabei gar 
nicht eingeht, obwohl dieser zu wesentlich anderen Ergebnisen gelangt 
war. In  seinen 2 F~llen waren ngmlich nicht nur die hinteren, sondern 
auch die motorischen Wurzeln entwickelt, und auch das periphere 
Nervensystem hat te  sich als normal erwiesen. Die beiden Beobachtungen 
waren allerdings insofern nicht ganz eindeutig, als die mikroskopische 
Untersuehung in der die WirbelkSrper bedeekenden Gewebsmasse eine 
Anzahl Ganglienzellen aufdeckte. 
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Jedenfa l l s  deu ten  die Befunde  von E. Neumann darau f  hin, daI~ die  
F ragen  doch wohl noch n ich t  so ganz e inwandfre i  gekli~rt sind. U n d  
das  geht  auch aus einer sp~tteren A n d e u t u n g  yon Ernst (S. 101) hervor ,  
in t ier er erw~hnt,  da6  F~lle  von Anencephal ie  beobach te t  wurden,  
bei  denen gleichwohl rein motor ische  Hi rnne rven  (3. und 12.) ausgebi lde t  
und marksche idenha l t ig  waren.  

Und  wenn man  die ~ltere L i t e r a t u r  vor  Monakow und  Leonowa 
durchsieht ,  so e rkenn t  man,  da6  hier  doch wiederhol t  das  V o r k o m m e n  
yon mo~orischen Nerven  wenigstens n ich t  abgelehnt  wird. Manz b e t o n t  
sogar  ausdri ickl ich,  dab  sie v o r h a n d e n  gewesen seien. Und  Leonowa 
selbst  fand  bei  ihrem Anencepha len  ein Astchen,  das  wahrscheinl ieh  
zum Nervus  facialis geh6rte.  

Allen diesen FMlen war  eigentt imlich,  dal~ die querges t re i f ten  Mus- 
keln gut  en twickel t  waren,  ein Befund,  de r  Leonowa zu der  B e h a u p t u n g  
veranlal~te, da~ ,,die En twick lung  der  querges t re i f ten  Muskeln,  ihr  
Wachsen  und  Gedeihen in fr t iherer  und sp~terer  F6 ta l ze i t  von den  
vorderen  Wurze ln  unabhi~ngig ist  '~ ein Satz,  mi t  dem sich K. und  
G. Petr~n e invers tanden  erkl~ren.  Die FSlle  b i lden  einen Gegensatz  zu 
den Beobach tungen  von E. H. Weber und Alessandrini, in denen bei  
par t i e l l em Fehlen  yon Teilen des R i i ckenmarkes  und  der  zugeh6rigen 
Spinalgangl ien  und Wirbe l  aueh s~tmtliche segmentSren Nerven  und 
quergest re i f te  Muskeln fehlten.  

I ch  lasse meine beiden selbst  un te r such ten  Fhlle in aller Ki i rze  folgen 
und beschrSnke mich in den Pro tokol len  auf das, was die angeschni t tenen  
Fragen  selbst  ber i ihr t .  

1. 

S.-Nr. 100. 1921, yore 18. VII1. 1921. 
33 em lange, 1250g sehwere, weibliehe Kindesleiche. 
Von einem Seh~deldaeh ist nichts zu sehen. Die Sehitdelbasis liegt, dorsal 

gekriimmt, frei zutage, bedeekt yon einer schmutzig grauroten, fetzig-zundrigen 
Gewebsmasse. Ein For. occipitale magnum besteht nicht, da die hinteren Teile 
des Os occipitale v611ig 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 unvollsthndig vereinigten Doppelauge 
versehmolzen (Cyklopie). ~ber dem Auge sitzt ein riisselartiger Piirzel, der an 
der Spitze ein kleines Griibchen besitzt. 

Ein Kinnbildung fehlt v611ig. Der ganze Kopf ist gleichsam zwischen die 
Schultern eingezogen. Die Haut der Unterlippe geht unmittelbar in die des Halses 
iiber. 

Die Halswirbels~tule ist stark nach vorn gerichtet und bildet mit dem Anfang 
der Brustwirbels~ule eine spitzwinkelige Lordose. Diese wird in der Gegend des 
V. Brustwirbels durch eine mehr stumpfwinkelige Kyphose ausgeglichen, yon der 
aus die weitere Wirbels~ule einen normalen Verlauf zeigt. Die Zahl der Hals- 
wirbel erscheint um zwei verringert, die der iibrigen Wirbel und der Rippen ist 
unver~ndert. 
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Wirbe]bSgen fehlen. An Stelle des Wirbelkanals besteht  h in ten  eine ganz  
flache, breite Rinne. Diese ist  ausgekleidet mi t  einer ca. 3 mm dieken Gewebs- 
masse, an  der sich zwei Schichten unterscheiden lassen. Die ~ul]ere Schicht 
bes teht  aus parallel, in der Langsachse des KSrpers verlaufenden Nerven- 
s tammen,  die sich nach oben bin verdfinnen und  im Gewebe der Area vaseulosa 
verlieren. 

Die tiefere Schicht besteht  aus einer blauroten Gewebsmasse, die von den 
oben erw~hnten Nervenst~mmen senkrecht durchsetzt  wird. 

Pr~pariert  man beide H~ute ab, so sieht man auf die Hinterfl~ehe der Wirbel- 
kSrper und  ihre seitliehen Forts~tze und  sieht zwischen ihnen, aus den For. inter- 

vertebralia gleichsam heraus- 
sehauend, eine regelm~Bige 
Reihe von Interver tebralgang-  
lien, zu denen die frfiher er- 
w~hnten Nerven in Beziehung 
treten. 

Pr~parier t  man jetzt  die 
peripheren Nerven, im besom 
deren die der Gliedmafien so 
ist man erstaunt,  sie samtlich 
wohl ausgebildet vor sieh zu 
sehen. War  dies an der oberen 
Ext remi t~ t  vielleieht dadurch 
erkl~rbar, daft bier die enge 
Vermischung motorischer und 
sensibler Bahnen  ein Fehlen 
der ersteren verdeckte, so mu~te 
es am Bein verwundern,  wo 
doeh der Nervus femoralis bis 
auf geringffigige sensible Ele~ 
mente fast rein motorischer 
Natur  ist. Wie die Skizze 
auf Abb. l zeigt, lieB sieh der 
Nerv yon den For. interverte- 
bralia his welt in  die Peripherie 
hinein fiberall gut  veffolgen, Er  
war durchaus nicht  diinner als 

Abb. 1. Fall 1. Skizze v0n der Ausbildung des l~ervus bei etwa gleiehaltrigen Kontrol-  
femoralis bei Amyelie. len, zeigte eine deutliehe wei~e 

Farbe  und  15ste sieh in zahl- 
reiche ~s te  auf, die sieh auf das deutlichste in die Muskeln der Extensorengruppe 
hinein verfolgen lie~en, A u c h  der Nervus obturatorius zeigte keine Abweiehung 
yon der Norm. 

Verfolgt man  nun  den Nervus femoralis nach oben, in  die For. interverte- 
bralia hinein, so g i n g e r  bier anscheinend in die Spinalganglien fiber. Aus diesen 
gingen dann  nach rfickw~rts die in und  auf der Area vasculosa gelegenen Nerven ab. 

Aueh der Nervus isehiadicus zeigte normale Ausbildung. 
Die Gehirnnerven konnten  leider an  dem gerade am Kopf nicht  seh r  gut  

erhal tenen Material n ieht  gut  untersueht  werden. Der Nervus hypoglossus war 
anseheinend bei der Sektion der Halsorgane abgeschnit ten.  Bei Pr~tparation des 
Nervus faeialis wurden in der Parotis  einige allerdings diinne Faserchen gefunden, 
die sich aueh mikroskopisch als Nerven erwiesen. 
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Da die fibrige Sektion bis auf die fibliehe Hypoplasie der Nebennieren und 
eine relativ gro•e Thymus nichts yon der Norm Abweichendes zeigte, glaube ich, 
auf die Wiedergabe des Sektionsprotokolls verzichten zu kSnnen. 

Die makroskopische Unte rsuchung  des FSten  ergab also den auffal- 
lenden Befund, dab von einem Gehirn und  Rt ickenmark  nichts  nach- 
zuweisen war, w~hrend die peripheren Nerven anscheinend sowohl in 
ihren motorischen wie in den sensiblen Anteilen ganz normale  Ver- 

hgltnisse boten.  
Die mikroskopische Unte r suchung  ha t t  e e inmal  zu entscheiden, ob 

tatsD, chlich eine v611ige Anencephalie und  Amyelie  vorlag, und  muBte 
welter versuchen sicherzustellen, ob es sich bei den gefundenen Nerven 
tatsgchlich aueh um motorische Nerven handelte .  

Der erste ]3eweis wurde dadureh erbraeht, dab die ganze Area vasculosa, 
oder richtiger: nervoso-vasculosa, in sehr zahlreichen Schnitten auf I-Iirn- und 
Riiekenmarksubstanz untersueht wurde. Ganz besonders ihr spinaler Abschnitt, 
der gut erhalten und in den Schnitten gut zu f/irben war, wurde genauester Unter- 
suchung unterzogen, ohne dal] auBer Nerven und BlutgefhBen und etwa in sie 
hineinragenden Spinalganglien etwas gefunden werden konnte, was als nerv6ser 
]3estandteil (Ganglienzellen oder Glia) anzusprechen gewesen w~re. 

Es sei in diesem Zusammenhang zugleich hervorgehoben, dab sieh in dieser 
Area nervoso-vaseulosa nichts land, was als Reste untergegangener Teile nervSser 
Substanz h/~tte gedeutet werden k6nnen (Fettk6rnchenzellen, Corpora amylaeea, 
Pigment usw.). 

Schwieriger war der str ikte Beweis yon der motorischen N a t u r  der 
Nerven zu erbringen. 

Ein Versuch, motorische Endplatten in den Muskeln naehzuweisen, scheiterte. 
Das kann aber wohl kaum wunder nehmen. Die Goldmethoden waren wegen der 
]angen Konserviemmg des Materials gar nieht mehr anwendbar. Die Bielsehowsky- 
sche Versilberung versagte, vernmtlich, well das Material fiber 2 Jahre in nicht- 
saurefreiem Formol gelegen lmtte. Jedenfalls konnte, trotz langen W/~sserns, 
keine einwandfreie Fgrbung mehr erzielt werden. 

So blieb n u r  die Unte rsuehung  der Spinalgangl ien flbrig, die um so 
notwendiger  war, als es j a  makroskopisch schien, als ob s~mtliche 
Nerven in diese hineinzSgen. Dieser makroskopische Befund schien 
an sich mit  dem frfiherer Untersucher ,  im besonderen yon Mona~cow und  
Leonowa, f ibereinzust immen.  U m  die sichere Anwesenhei t  mot oriseher 
Nerven nachzuweisen, muBte der Beweis erbraeht  werden, dab ein Tell 
der zu einem Ganglion spinale ziehenden Nerven in  der Ta t  nicht  in 
dieses hinein, sondern an ihm vorbei lief. 

Und wie Abb. 2 lehrt, konnte dieser Beweis durch Zerlegung eines solchen 
Ganglions in lfickenlose Serienschnitte erbracht werden. Wir sehen bei a ein Stfick 
eines Spinalganglions, das in den frfiheren Schnitten eine wesentlich gr6Bere M/~chtig- 
keit hat te und dort die Einmtindung yon sensiblen Nerven sowie den Ursprung yon 
hinteren W urzeln zeigte, und sehen, wie der Nerv b (ein Teil des 1~. femoralis) an ihm 
vorfiberzieht. Er vereinigt sich dann jenseits des Spinalganglions mit den aus ibm 
heraustretenden sensiblen Wurzeln wiederum zu einem Btindel, so dal] makro- 

Virchows Archly. Bd. 251. 45 



706 M. Staemmler : Der Entwicklungszustand 

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, dal~ es sich hier wirklich um mo- 
torische Fasern  handel t ,  ist n icht  mSglich. 

Die Spinalganglien selbst zeigten keine Abweichung yon der Norm. HSchstens 
waren, wie schon Leonowa in ihrem l~alle hervorhob, zwischen den Ganglienzellen 
in etwas reicherem MaBe als normal rundliche Zellen eingestreut, die wohl mit 
den Kapselzellen zu gleichzusetzen sind. 

Auch die sympathischen Ganglien waren, wie in frtiheren F~llen, gut ent- 
wickelt und normal aufgebaut, 

Zu erw~hnen sei endlich noch, dal~ sowohl die sensiblen wie die motorischen 
~erven wohlerhaltene Markscheiden zeigten. 

b 
Abb. 2. Fa l l  1. Verhalten des Nervus femoralis  an einem seiner Ursprungs~tste sum Spinal- 
ganglion, a = Spinalgangl ion;  b = Nerv, an diesem vor t ibergehend.  Schwache VergrSflerung. 

2. 
Die zweite Beobachbung Khnelt der ersten in weitgehendstem Mal3e 

(s. Nr. 164. 1923,/24, vom 30. X. 1923). 
]~s handelt sich um eine 30 cm lange m/~nnliche Kindesleiche, an der aul~er 

der MiBbildung des Zentralnervensystems und seiner kn6chernen Umhiillungen 
eine doppelseitige KlumpfuBbildung auffieL 

Von dem Befund an den inneren Organen ist wiederum eine doppelseitige, 
hochgradige Hypoplasie der Nebennieren erw/~hnenswert. 

Von Gehirn und Riickenmark ist auch hier weder makroskopisch noch mikro- 
skopisch etwas nachzuweisen. Die peripheren ~erven, in ausgedehntem MaBe 
pri~pariert, lassen vSllig normale Verh~lsnisse erkennen. 
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Die mikroskopische Untersuchun~ best~tigte in vollem Umfange 
die beim 1. Fall erhobenen Befunde, so dal~ ohne weiteres auf sie ver- 
wiesen werden kann. 

o 

Schliel31ich wurde in 2 F~llen von Anencephalie aus der Sammlung 
des Insti tutes der Nervus hypoglossus pr~pariert und in beiden wohl- 
ausgebildet gefunden. 

Meine Ergebnisse stehen also in scharfem Gegensatz  zu denen von 
Monakow, Leonou, a, Veraguth und Petr~u und beweisen, dab motorische 
Nerven bei Amyelie jedenfalls vorkommen k6nnen. Sie best~tigen die Er- 
gebnisse Von Manz und E. Neumann und scheinen insofern wichtig, als auch 
mikroskopiseh im Gegensatz zu den Beobachtungen Neumanns moto- 
risehe Zellen v611ig vermil3t wurden. Nun ist es vielleicht nicht bedeu- 
tungslos, dab makroskopisch das Verh~ltnis der Nerven zu den Spinal- 
ganglien in meinen F~llen sehr ~hnlieh war wie in denen yon Leonowa 
und K. und G. Pet'r~n. Bei beiden liest man nichts davon, da~ durch 
Serienschnitte wirklich eine Einmiindung s~mtlicher Nerven in die 
Spinalganglien naehgewiesen worden ist. Ich halte es daher fiir wohl 
denkbar, dal3 auch in diesen F~llen eine genaue mikroskopische Unter- 
suehung aufgedeckt h~tte, dal3 ein Teil der Nervenfasern in der Tat  
an den Ganglien vortiberzieht, sieh ihnen aber so lest anlegt, dal3 makro- 
skopisch eine Einmiindung vorget~uscht wird. 

Welche Schltisse lassen sich nun aus dem Gesagten ziehen ? 
Entweder entspringen die motorischen Nerven primer i iberhaupt nicht 

aus dem Riickenmark. Oder das Rfickenmark ist zu einer Zeit, als die 
Nerven sehon aus ihm hervorgesprol3t, die Wirbelb6gen aber noch nicht 
angelegt oder wenigstens nicht geschlossen waren, zugrunde gegangen. 

Die erste Frage beriihrt die naeh der Entwicklung der peripheren 
Nerven iiberhaupt, k6nnte den alten Streit um ausspriei3ende Nerven- 
fasern oder Entstehung aus Zellketten neu entstehen lasaon. Wenn 
man aber die ausgedehnten Untersuchungen von Held~ und besonders 
die experimentellen Arbeiten yon Braus liest, welch letzterer das Aus- 
spriel3en der Neuriten aus den Ganglienzellen in seinen I)eckglaskul- 
turen direkt verfolgen konnte, so wird man mit  der M6glichkeit einer 
Entstehung yon peripheren Nerven bei v611igem Fehleu yon Ganglien- 
zellen kaum zu rechnen brauchen. 

Es bleibt deshalb in unseren F~llen nur die Vorstellung fibrig, dal3 
tats~chlich das Riickenmark fffihzeitig zugrunde gegangen ist. Dabei 
bleiben immer noch zwei Punkte  sehr auff~llig: Der erste ist der, daB, 
nachdem die motorisehen Nerven einmal angelegt sind, ein trophisehes 
Abh~ngigkeitsverhaltnis zwischen ihnen und den zugeh6rigen Ganglien- 
zellen im embryonalen Leben nicht vorhanden sein kann. Es bestanden 

45* 
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nicht nur keine Zeichen einer Degeneration in dem peripheren System, 
sondern es muB sogar angenommen werden, dab die Nerven nach Unter- 
gang ihrer Ganglienzellen noch in ihrem Waehstum mit dem des ge- 
samten Embryos gleichen Schritt gehalten haben. Auf diesen Punkt  
hat  schon E. N e u m a n n  in seiner Mitteflung ausdriicklich hingewiesen. 

Und der zweite ist, dab Organe im embryonalen Leben anscheinend 
spurlos versehwinden, vSllig resorbiert werden kSnnen, ohne irgendwelehe 
Reste zu hinterlassen. Nicht einmal Gliagewebe war in unseren F~llen 
in der Area nervoso-vasculosa nachweisbar. 

Ffir die J~tiologie der Anencephalie und Amyelie seheinen die vor- 
liegenden Beobaehtungen insofern von Bedeutung, als man trotz vSlligen 
Fehlens des Zentralnervensystems nicht eine prim~re Agenesie, einea 
prim~ren Mangel in der Keiman]age annehmen kann, sondern vermuten 
n~uB, dab dutch irgendwelehe Sch~digungen, die den embryonalen 
KSrper betroffen haben, eine ZerstSrung seiner medull~ren Anlage 
eingetreten ist. 

Ernst  weist in seiner Monographie ausdriicklich darauf hin, dab die 
h~ufige Verbindung der Anencephalie mit anderen Mii~bildungen rein 
lokale Schi~digungen unwahrscheinlieh maehen. Wodurch aber der 
Untergang der medull~ren An]age beim menschlichen Aneneephalus 
und Amyelos bedingt ist, dartiber vermSgen uns bisher weder mikro-  
skopische noch experimentelle Untersuchungen den geringsten Auf- 
schluB zu geben. 
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