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Die Frage nach der Atiologie der Spina bifida ist durch die Einigung
der meisten Forscher auf die Annahme primér-endogener dtiologischer
Momente keineswegs entschieden. Mit der Betonung der priméren
. Keimschwiche®, die von den einen in die Anlage des Medullarrohres,
von den anderen in die der Wirbelsiule verlegt wird, erscheint wenig
gewonnen. An Stelle des ,,Nescimus’ ist nur wieder eine der Hypo-
thesen getreten, die eine gewisse Wahrscheinlichkeit besitzen und dabei
noch die beruhigende Eigenschaft, so ziemlich unwiderlegbar zu sein.
Bildungshemmung des Riickenmarks, urspriinglicher Mangel an Bildungs-
material, das sind doch im Grunde genommen nur Worte, deren apo-
diktischer Klang uns allzu leicht vergessen ldfit, dafl Ursprung und
Wesen ihrer Begriffe fiir uns noch vollig im Dunkeln liegen.

So erscheint der Fortschritt, den die ,,endogene’ Hypothese gegen-
iiber der alteren Hypothese von den exogenen und amniogenen Ursachen
besitzt (die man tbrigens auch nicht vollig leugnet), einigermaBen
gefahrlich. Denn wenn man exogene Schéden, Entziindungen, Amnion-
stringe fiir das Entstehen von MiBlbildungen verantwortlich macht,
so bleibt die Frage nach der Ursache all dieser Schédlichkeiten und nach
der Art ihrer Wirkung dringend, spricht man aber von einem z. B.
ererbten Keimfehler, dann tduscht man eine endgiiltige Beantwortung
vor und schlieft gleichsam die Verhandlung inmitten der Aussprache.

Darum kann eine offenbar unbefriedigende Lehre als Arbeits-
hypothese gute Dienste leisten, wahrend eine gefallige, atiologische
Hypothese, die auf ,,urspriinglich endogene® Ursachen zuriickgreift,
ein Hemmschuh werden kann, weil man sich mit ihr trotz ihrer Un-
beweisbarkeit zufrieden gibt und nicht mehr weiter fragt.
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Es ist eine altbekannte Tatsache, daB sich die Spina bifida haufig mit
anderen MiBbildungen kombiniert, von denen einige, so die Teratome,
Metaplasien u. a. in der Nachbarschaft der Spina bifida als direkte Folge-
zustdnde der Entwicklungsstérung in dem Medullarrohr und der Riicken-
platte angesehen werden, andere, z. B. Ectopia vesicae, verschiedene
Tumoren, Kranioschisis auf die gleichen, unkontrollierbaren, endogenen
Keimschaden zuriickgefiihrt werden, wie die Spina bifida selbst.

Was den Hydrocephalus internus betrifft, den Ernst?) in 12,49, seiner
Fille von Spina bifida gefunden hat, und der bekanntlich ebenfalls viel-
fach auf ,,endogene” Ursachen zuriickgefiihrt wird, so meint Marchands),
daf bei einer ungewthnlichen Nachgiebigkeit oder bei einer abnormen
Offnung in der Wand des Spinalkanals eine stirkere Transsudation von
Cerebrospinalfliissigkeit aus den Plexus chorioidei stattfindet. Danach
wire in diesen Féallen der Hydrocephalus internus als Folgeerscheinung
der Spina bifida aufzufassen. Soweit konnte man also dem Bestreben,
gleichzeitige Befunde nach Moglichkeit einheitlich atiologisch zu deuten,
entsprechen.

Dies schien jedoch bei Handhabung der endogenen Hypothese in
jenen Fallen von Spina bifida nicht moglich, bei denen diese verbunden
war mit MiBbildungen, die man gemeinhin als amniotische ,,exogene‘
bezeichnet. Dementsprechend hat man in diesen Fillen die Ursache der
mangelhaften Schliefung des Medullarrohres ebenfalls in Amnion-
abweichungen gesucht.

Diese Inkonsequenz, die ein und dieselbe wohlcharakterisierte Mif3-
bildung je nach den zufdlligen Nebenbefunden verschieden erklirt, kenn-
zeichnet den wahren Stand der Frage.

Es wire besser, die kiinstliche Trennung in amniogene und endogene
MiBbildungen dadurch zu beseitigen, daBl man fiir die Bildung der
amniotischen Strénge ebenfalls endogene Momente heranzieht und
wenigstens fiir die Falle der Koinzidenz mit Spina bifida die entziindlichen
und grob mechanischen Theorien tber die Entstehung von Amnio-
abnormitéten fallen 146t. Aus dem Vorkommen von Amnionmil3-
bildungen (Stringen, Verklebungen usw.) zugleich mit sicher nicht
amniogenen Entwicklungsstérungen mull meines Erachtens der Schluf3
gezogen werden, dafl beide Abweichungen eine gemeinsame Ursache
haben, oder, dafl die AmnionmiBbildung sekundér ist; eine fakultative
Folge der sog.endogenen Entwicklungsstérung. Die durch Amnion-
strange verursachten Verstiilmmelungen kénnten als weitere mittelbare
Folgen der priméren Storung (z. B. des Offenbleibens des Medullarrohres)
aufgefallt werden, ohne dal} es notwendig ware, dem Amnion eine Rolle
in der Atiologie der urspriinglichen MiBbildung einzurdumen.

Der Fall, iiber den ich in vorliegender Arbeit berichte, stellt eine
Verbindung einer durch Hydrocephalus internus komplizierten Spina
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bifida mit Extremitatenabweichungen dar, die wir der gebrduchlichen
Klassifizierung entsprechend ,,amniogen® nennen miissen. Unter diesen
Abweichungen ist es die ungewohnliche, elephantiastische Entwicklung
des Bindegewebes eines Fingers, die dem Fall besonderes kasuistisches
Interesse verleiht. Ich glaube diese Bindegewebswucherung als eine
Folge chronischer Lymphstauung auffassen zu miissen. Meines Wissens
hat die bei vielen angeborenen Schniirfurchen zu beobachtende &6de-
matdse Hypertrophie des distalen Randwalles der Furche nur wenig
Beachtung gefunden. Ich bin geneigt, dieses Odem des Randwalles als
die erste Folge der durch die Abschniirung bedingten Lymphstauung
anzusehen, deren weitere Folge die Ausbildung einer elephantiastischen
Bindegewebswucherung sein kann. Dabei befinde ich mich in Uber-
einstimmung mit Mirams), der in seiner Dissertation sagt:

»In einzelnen Fallen zeigen die neben verstiimmelten Fingern intakt ge-
bliebenen oder nur mit einer Schniirfurche versehenen Glieder eine eigentiimliche
GroBe und Dicke. Der cinschniirende Ring wiirde hierbei in &hnlicher Weise
wirken, wie etwa die zirkulire Narbe eines Unterschenkelgeschwiirs. Die Stauung
des Blutes und der Lymphe miissen in beiden Teilen dieselben sein und auch
dieselben Konsequenzen nach sich ziehen.*

Austiihrlicher behandelt Reinbach!') in seiner griindlichen Arbeit die
Pathologie der durch amniotische Schniirfurchen verursachten Elephan-
tiasis congenita. Seine aus dem Jahre 1898 stammende Literatur-
zusammenstellung umfalit 63 Nummern. Die Formen von Elephantiasis
congenita, die als Wirkungen chronischer, erysipeloider Entziindung der
Haut [Moncorvo?)] oder als primidre Mif3bildungen, wiec bei Morbus
v. Recklinghausen aufgefaBit werden, sind von der amniogenen Form
leicht zu trennen.

Trotz der groen Anzahl von Beobachtungen habe ich in der mir
zugdnglichen Literatur keine vollkommene Analogie zu dem vorliegenden
Fall finden kénnen. Am 31. Dezember 1923 wurde ein weibliches Neu-
geborenes wegen angeborener MiBbildungen in der Klinik aufgenommen.
Das Kind ist das zweite Kind gesunder Eltern. Die Geburt erfolgte
normal. Die Mutter gibt an, dafi sie im 3. Schwangerschaftsmonat von
der Treppe gefallen ist (etwa 4 Stufen). Ihr Befinden sei aber durch
diesen Fall nicht gestort worden. Insbesonders habe sie im Anschlul3
daran keinerlei Ausflul bemerkt. — Die Familienanamnese ist negativ.
Das erste Kind der Mutter lebt und ist wohlgebildet.

Status praesens: Reifes, weibl. Neugeborenes. Kopthaar spérlich, kein Lanugo,
guter Panniculus adiposus. Das Neugeborene schreit kriftig und bewegt Arme
und Beine. Der Kopf erscheint etwas groB, die Fontanellen sind weit, die Schidel-
knochen diinn, schlieflen nicht véllig aneinander; die Kopfhaut erscheint gespannt,
die Venen treten deutlich hervor. — Am Riicken, entsprechend dem caudalen
Teil der Brustwirbelsiule, sieht man eine taubeneigroBe, sich weich elastisch
anfilhlende Geschwulst, die auf ihrer Hohe eine seichte mediane Langskerbe
besitzt. Die Geschwulst ist zum grofiten Teil von der etwas gerdteten Oberhaut
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bedeckt. Nur am oberen Pol fehlt die Hautdecke. Hier befindet sich eine rund-
liche gelbe Kruste von etwa 12 mm Durchmesser, an deren Rand lebhaft rotes,
an Granulationsgewebe erinnerndes Gewebe zu sehen ist. Bei der Abtastung der
Wirbelséule kann man in dem Gebiet der Geschwulst eine Spaltbildung in den
hinteren Teilen der Wirbelbogen fiihlen, die sich vom 5. Brustwirbel bis einschlief3-
lich zum 1. Lendenwirbel zu verfolgen lafit. Der Spalt scheint ungefibr unter
der Mitte der Geschwulst in der Hohe des 9. Brustwirbels am breitesten und lauft
kranial- und caudalwérts spitz zu.

An der rechten Hand des Kindes wird der folgende Befund aufgenommen:
Handwurzel, Mittelhand, Daumen und Zeigefinger scheinen normal entwickelt.
Von dem Ringfinger ist allein die Spitze des Endgliedes und die Wurzel des Grund-
gliedes zu sehen; der Rest verschwindet in einem mehr als nuBgrofien, kugeligen
Tumor, der von glénzend glatter, bleicher Haut bedeckt ist (Abb. 1). Dem Anschein
nach umgreift der Tumor ringférmig exzentrisch das Skelett des Ringfingers, wobei
dieses niher der volaren als der dorsalen Fliche verlauft.

Der den Tumor tragende Finger kann ein wenig im Metacarpophalangealgelenk
gebeugt werden; die im Tumor ver-
borgenen Teile des Fingers sind unbe-
weglich, ebenso wie das herausragende
Endstiick. Die Geschwulst fithlt sich
gleichmaBig, prall elastisch an. Die
Fingerspitze ist etwa erbsengrofi und
trigt einen kleinen Nagel; sie sitzt nahe
der volaren Fliche der Geschwulst, so
dal} sie nicht zu sehen ist, wenn man
diese von der dorsalen Fliache betrachtet.
Die Wurzel des Grundgliedes, die eben-
falls dorsal von dem Tumor iiberlagert
erscheint, zeigt unmittelbar proximal
von dem Tumor eine ca. 3 mm tiefe
Eingchniirung, in welcher keine Haut,

Abb. 1. sondern nebst einigen harten Krusten

. ein braunlich vertrockneter Strang liegt,
der sich fadenférmig zur Wurzel der Grundphalange des Mittelfingers hinzieht und hier
am Rande einer ca. 1/, mm tiefen Schniirfurche mit der Haut verwachsen ist, 2 mm
distal von der Verwachsungsstelle befindet sich an der ulnaren Seite des Mittelfingers
ein warzenformiges, flaches, rundes Knétchen (1 mm Dicke, 21/, mm Durchmesser).

Der Mittelfinger selbst ist verkiimmert und reicht kaum bis zur Hohe des
Zeigefingers. Auf der kurzen Grundphalange sitzt ein hakenférmig, radialwéarts
abgekriimmtes Anhingsel, das offenbar nur aus Haut besteht.

Der kleine Finger ist etwas atrophisch und wird aktiv nicht bewegt. Um sein
Grundglied lduft in der Hohe der Rinschniirung des Ring- und Mittelfingers eine
2 mm tiefe, deutlich zirkulire Furche.

Die linke Hand ist normal geformt. Des Vergleichs halber setze ich hier
die LangsmaBe der Finger beider Hinde nebeneinander.

Rechte Hand Linke Hand

Dauymen. . . . . . . . . 22 mm 24 mm
Zeigefinger . . . . . . . 30 ,, 30 ,,
Mittelfinger . . . . . . . 18 ., 32 .,
Ringfinger . . . . . . . 31 ,, % 31 ,,
Kleiner Finger . . . . . 22,5,, 25 .,

*) Am Langsdurchschnitt gemessen, nach der Amputation.
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Die unteren Extremitidten weisen mit Ausnahme der folgenden Ab-
weichungen an den Zehen nichts Bemerkenswertes auf.

1. Linker FuB, An der Wurzel der 2. Zehe ist eine zirkular verlaufende
2 mm tiefe Einschniirung zu sehen, die ganz mit Haut ausgekleidet ist. Distal
davon befindet sich auf dem Riicken der Zehe eine Verdickung von der GroéBe
einer Erbse, die die Einschniirung
iberwélbt und distalwirts ohne
Grenze in die normale Haut tiber-
geht, die das Endglied der Zehe
bedeckt. Die Verdickung hat die
Konsistenz eines weichen Fibroms
und ist von anscheinend etwas
verdickter Haut bedeckt.

2. Rechter FuB3. Die 3. Zehe
weigt eine deutliche, wenn auch
seichte (1 mm)atypische Zirkulér-
furche auf, deren Lage etwa dem
Capitulum der Grundphalange
entspricht. Die Furche ist mit
normaler Haut ausgekleidet. Die
Zehe zeigt weiter keine Verin-
derung.

Die rechte Hand sowie die
Wirbelsaule des Kindes wur-
den rontgenologisch unter-
sucht. Dabei wurde der pal-
patorischerhobene Befundan
derWirbelsidule erhirtet, ohne dal} die Rontgenplatte weitere Einzelheiten
der Spaltbildung der Wirbelsiule sichtbar machte. Das Riéntgenbild
der rechten Hand (Abb. 2), zeigte das normale Skelett der Mittelhand,
des Daumens, Zeigefingers sowie des kleinen
Fingers. Im verkiimmerten Mittelfinger ist nur
der Knochen der Grundphalange zu sehen, dieser
erscheint spitzkonisch und verkiirzt; das Capi-
tulum fehlt, das Mittelstiick ist an der ulnaren
Seite (der Seite des geschwulstartig verinderten
Ringfingers) konkav.

Die Zirkulirfurchen iiber der Mitte der Grund- Abb. 3. Schematischer Lings-
phalangen des Mittelfingers und des kleinen “h"tﬁa‘t‘gﬁﬁhSegrébg“g“'
Fingers sind im Réntgenbild als Linien zu sehen,
in denen der Schatten der Weichteile heller ist; die tiefe Furche an der
Wurzel des Ringfingers ist durch den Schatten der Geschwulst verdeckt.
Die hier sichtbaren, unregelmiBigen Schatten sind auf das Wismutpulver
zuriickzufithren, das in die Furche und auf den vertrocknenden Amnion-
strang gestreut worden war. Da der elephantiastisch veranderte Ring-
finger funktionell unbrauchbar erschien und nur das Wachstum der

ADb. 2.
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andern Finger stéren konnte, wurde er unmittelbar proximal von der
Geschwulst amputiert.

Das Priéparat wurde nach Fixierung in 109, Formalinelésung vereist
und in der Achse des Fingers durchsigt (Abb. 3).

Der geschwulstartig verinderte Finger wiegt 8 g. Seine grofite Breite
ist 23 mm, seine Linge 31 mm, seine groBite Dicke 24 mm. Das normale
Skelett des Fingers ist von einem dicken Mantel eines graugelblichen
sehr sukkulenten Gewebes umgeben, das sich auf dem Schnitt stark
zuriickzieht. Es bildet eine Art Siegelring, dessen schmaler 5 mm diinner
Teil an der volaren Seite liegt, wihrend das breite, bis zu 15 mm dicke
Siegel dorsal den ganzen Finger tiberwolbt. Das Gewebe ist durchzogen
von einem Netz diinner weillicher Stringe, deren Hauptziige an der
Dorsalseite des Fingerskeletts von einer diesem parallel laufenden
fibrosen Platte senkrecht zur Oberfliche ausstrahlen. Im proximal,
volaren Teil des Préaparates sind einige, mit klarer Fliissigkeit erfiillte,
stecknadelgrofie, runde Hohlrdume zu sehen.

Unter dem Mikroskop stellt sich das Substrat der geschwulstartigen Ver-
groBerung des Fingers als ddematoses, gewuchertes Bindegewebe dar. Echtes
Geschwulstwachstum ist nirgends zu sehen, nur eine an elephantiastische Bildungen
erinnernde Vergroferung und Verzerrung des normalen Subcutangewebes des
Fingers. Die farberisch und morphologisch regelméfligen Bindegewebszellen zeigen
da, wo die 6dematdse Durchtrankung des Gewebes am stirksten ist, die charak-
teristische Sternform, in den dicht gewebten an kollagenen Fasern reicheren
Teilen iiberwiegt die Spindelform der Bindegewebszellen.

Die Epidermis zeigt keine groBleren Verdnderungen; stellenweise Hyper-
keratose. Die Papillen erscheinen flach und spéarlich; man sieht zahlreiche Schweil-
driisen, von denen besonders die Ausfithrungsgiange deutlich sind. Die Grenze
zwischen Cutis und Subcutis ist nicht zu erkennen. Das ddematose Bindegewebe
grenzt unmittelbar an die Epidermis und geht in das Periost iiber. Es ist sehr reich
an ausgeweiteten LymphgefaBen, die im proximalen Teil des Fingers ein kaverndses
System bilden. Die sparlichen BlutgefaBe sind nur zum klemen Teil gefiillt. Keine
deutlich erkennbaren Sehnen noch Muskelansitze.

Nach dem histologischen Befund haben wir es also zu tun mit einer
EBlephantiasis congenita digiti IV, deren Entstehen wir zwanglos auf den
noch vorgefundenen, die Wurzel des Fingers umschniirenden Amnion-
strang zuriickfithren konnen, der offenbar den Blutumlauf wenig ge-
stort, die oberflichlichen Lymphgefile jedoch gedrosselt hat. Dieselbe
Atiologie ist auch fiir die oben beschriebene Verdickung am Riicken
der zweiten Zehe des linken FulBles anzusprechen, bei der eine histo-
logische Untersuchung nicht méglich war.

Aus der Krankengeschichte des Falles verdient noch hervorgehoben
zu werden, dal} sich der bereits bei der Aufnahme festgestellte Hydro-
cephalus sehr schnell und erheblich vergréfierte.

Die bei dem Fall vorgefundenen Mifbildungen zerfallen in zwei
Gruppen.
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1. MiBbildungen des Zentralnervensystems Spina bifida und Hydro-
cephalus.

2. MiBbildungen der Finger und Zehen.

Wenn ich die amniogene Natur dieses letzteren, nimlich der ver-
schiedenen Schniirringe und elephantiastischen Wucherungen fiir sehr
wahrscheinlich halte, so will ich damit natiirlich nichts zur Ursache der
Spina bifida sagen, trotzdem an dieser an der Stelle des Hautdefektes
am kranialen Ende der Wirbelsiulenspalte ebenfalls das Amnion
adhirent gewesen sein kann. Aber auch wenn dies beweisbar wire,
wire hier das verrufene ,,post hoc ergo propter hoc* besonders be-
denklich, da ja nicht einmal das ,,post hoc* zu erhéirten, im Gegenteil die
Priexistenz der Entwicklungsstérung sehr wahrscheinlich ist (frither
SchluB des Medullarrohres).

Bei den MiBbildungen der Finger und Zehen ist die Entstehungsweise
deutlich. Vor allem ist die Verkiimmerung des rechten Mittelfingers ganz
augenscheinlich durch den Druck des angeschwollenen Ringfingers be-
wirkt. Die Kontur der rudimentiren Grundphalange im Réntgenbild
beweist meines Erachtens, dal es sich nicht um eine direkte amniogene
Amputation des distalen Teiles des Mittelfingers handeln kann.

Was nun die MiBbildung des Ringfingers selbst betrifft, so haben
wir nach den zahlreichen Analogien aus dem postembryonalen Leben
mit dem mikroskopischen Befund der Geschwulst zweifellos das Recht,
dieselbe auf Lymphstauung zuriickzufthren und diese durch die tiefe,
zirkulare Schniirfurche zu erkliren. Und dies um so eher, als wir an
anderen Gliedern des Kindes noch deutliche Abstufungen der Schniir-
wirkung sehen. Von der einfachen, seichten Ringfurche, die uns nur
durch ihre atypische Lokalisation auffallt (dritte Zche rechts), zur
tieferen Rinne, die von ihrem distalen Rand eben iiberwulstet wird
(kleiner Finger rechts), und von dieser zu der Furche an der zweiten
linken Zehe, an die sich bereits eine deutliche, wenn auch noch diffuse
Verdickung schliet — ist es eine Reihe, an deren erste Stelle die aus-
gesprochen  elephantiastische Geschwulsthildung des rechten Ring-
fingers zu setzen wire.

Damit ist der Hohepunkt der Lymphstauung erreicht. Eine starkere
Schniirung des Gliedes mul den Blutumlauf schidigen und damit
regressive Erscheinungen einleiten. Furchen und Kinschniirungen, wie
die hier beschriebenen, werden gemeinhin Amnionstringen zuge-
schrieben. In meinem Fall waren auch gerade in dem tiefsten Schniirring
Reste eines Stranges aufzufinden. Trotzdem konnte man bei einer
isolierten Einschniirung an cinen entziindlichen Vorgang denken (mit
Narbenzug) und an sekundire Amnionverwachsungen. Aber multiple,
zu zirkuliren Narben fiihrende Entziindungen zu verlangen, geht doch
wirklich nicht an. So ganz banal und rein mechanisch diirfte die Wirkung
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der Amnionstringe iibrigens auch nicht sein, denn in den meisten
Fallen wird sich ihr eine 6rtliche, durch den Druck selbst oder durch die
Produkte der drucknekrotischen oder degenerierenden Zellen ausgeldste
Entziindung anschliefen. .

Was den Zeitpunkt betrifft, in welchem sich die Finger- und Zehen-
miBbildungen entwickelt haben, so muB ich denselben spit, jedenfalls
lange nach dem Abschluf8 der formativen Periode des Embryonallebens
ansetzen, etwa in den 5. Embryonalmonat. Dementsprechend halte ich
die Verkiimmerung des rechten Mittelfingers nicht fiir eine primire
Entwicklungshemmung durch den Druck des Ringfingers, sondern fiir
eine sekundire Atrophie des urspriinglich normal angelegten Fingers,
‘verursacht durch die Abklemmung der zufiihrenden Gefifle und durch
unmittelbaren Druck.

Zusammenfassung.

1. Es handelt sich in vorliegendem Fall um eine Verbindung von
»endogenen® MiBbildungen des Zentralnervensystems mit amniogenen
MiBbildungen.

2. Bei dem derzeitigen Stand unseres Wissens ist zur Erklirung
dieser Kombination an der Arbeitshypothese festzuhalten:

Die Bildung von Amnionstringen ist entweder auf dieselben unbe-
kannten ursichlichen Einfliisse zuriickzufiihren, wie die ,,endogenen’ Mif-
bildungen oder eine unmittelbare Folge dieser Mipbildungen (z. B. durch Ver-
klebung des Amnions mit der offengebliebenen Stelle des Medullarrohres).

Der vorliegenden kasuistischen Mitteilung liegt eine Stellungnahme
oder Kritik der experimental-embryologischen und spekulativen Grund-
lagen der von berufener Seite ausgebauten und anerkannten Theorien
zur Genese der Spina bifida génzlich ferne. Die einzige Folgerung, die ich
aus meinem Fall ziehen méchte, ist die, dafl die grundsétziiche Scheidung
von amniogenen und endogenen Mifbildungen nicht moglich ist: Das
Ziel, von dem wir noch weit entfernt sind, ist: Die AmnionmiBbildungen,
'die sekundér zur Verstiimmelung der Frucht fithren, unzweifelhaft fest-
zustellen und ursichlich aufzukliren. Vielleicht kommen wir bei dieser
Fragestellung zu den uns noch unbekannten &tiologischen Faktoren der
Spina bifida, ohne dal wir unsere Zuflucht zum Keimplasma nehmen
miissen,
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