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Die vorliegende Arbeit beschiftigt sich mit den Verschliissen (Atre-
sien) und Verengerungen (Stenosen) des dulBleren Gehoérgangs. Ergibt
die- duflere Besichtigung das vollige Fehlen eines dem Gehérgang ent-
sprechenden Griibchens oder Trichters, so wird von vollstandiger Atresie
gesprochen. Hierbei sehen wir in manchen Fillen das Cavum conchae
in gleicher Weise wie die Cymba als flache Grube zwischen den Knorpel-
leisten der Auricula ausgebildet. In anderen Fallen ist die Fehlbildung
der Ohrmuschel so hochgradig, dafl auch ein Cavum conchde nicht er-
kennbar ist. Den vollstindigen Verschliissen stehen die partiellen gegen-
iiber, bei denen ein trichterférmiges, blind endendes Anfangsstiick eines.
Gehorgangs vorhanden ist. LalBt sich hingegen auch bei hochgradiger
Verengerung das Trommelfell oder ein Inhaltsgebilde des Mittelohres
(Manubrium usw.) in der Tiefe nachweisen, so bezeichnen wir die Ano-
malie als Stenose. Vollstindige und teilweise Atresien sowie Stenosen
konnen jede wieder knochern oder héutig sein. Endlich werden die
im spéteren Leben infolge von Traumen mit Callusbildung oder im An-
schlusse an Entziindungen u. a. m. auftretenden Veranderungen des
Gehorgangs von den ,kongenitalen Fehlbildungen unterschieden.

Die in der Literatur beschriebenen Fialle wurden zum grofien Teil
ausschlieBlich klinisch untersucht. Hierbei wird etwa so vorgegangen,
daB die meist gleichzeitig vorhandene Mifbildung der Ohrmuschel (Mi-
krotie, Anhiinge) sorgfaltig beschrieben und ein etwaiges Gehérgangs-
rudiment sondiert und gemessen wird. Endlich wird nach Priifung
des Widerstandes, den das am Grunde des Trichters liegende Gewebe
dem Eindringen der Sonde oder Nadel entgegensetzt, ein knocherner
oder hiutiger VerschluB angenommen. An diese Untersuchung schliefit
sich die Ermittlung der Hérfahigkeit und der Erregbarkeit des Vesti-
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bularapparates an. Wahrend diese Methoden hinreichende Schliisse auf
das funktionelle Verhalten des Labyrinthes gestatten, kann ein Hin-
dernis im schalleitenden Apparate zwar erkannt, aber kaum jemals
lokalisiert werden. — His ist einleuchtend, daf bei dieser Untersuchungs-
methode iiber die anatomische Grundlage einer Entwicklungsstérung
im Bereiche des duBleren Gehérgangs oder des Mittelohrs wenig oder
nichts ausgesagt werden kann.

Von wenigen Fillen liegen Sektionsbefunde vor. Es sind dies Gehor-
gangsatresien, die meist zufillig bei der Autopsie gefunden wurden.
Hierbei wurde die Aufmerksamkeit der Untersucher auf das Schlifen-
bein nur dann hingelenkt, wenn hochgradige Fehlbildungen der Ohr-
muschel gleichzeitig bestanden. Nach unserer Kenntnis der Literatur
liegt kein pathologisch-anatomischer Bericht iiber eine Atresie des Ge-
hérgangs mit normaler Auricula vor. Die pathologisch-anatomische
Untersuchung des Schlifenbeins wird meist nur makroskopisch vor-
genommen. Mikroskopisch wurden nur wenige Fille untersucht (Ale-
xander-Benesi). Eine Vereinigung beider Methoden, der klinischen und
autoptischen, ist wohl nur selten moglich, da ja die Atresia congenita
auris keine Todesursache darstellt. Diese beiden Untersuchungsmetho-
den wurden nun in jiingster Zeit durch eine dritte erginzt.

Die rontgenologische Untersuchung des Schédels erfolgt gewdshnlich
in drei typischen Aufnahmsrichtungen, namlich bei sagittalem, fron-
talem und axialem Strahlengang. Da nun die Lingsachse der Pyra-
mide keiner dieser Richtungen folgt, ergeben die typischen Schidel-
aufnahmen Schrigaufnahmen des Felsenbeines, deren Deutung schwie-
rig, ja teilweise unmoglich ist. Es wurden deshalb mehrfach Sonder-
aufnahmen des Schlafenbeines angegeben, von welchen wir die fol-
genden drei zum Studium der von uns untersuchten Gehorgangsatresien
verwendeten.

1. Schlifenbeinaufnahme nach Schiiller.

Der Zentralstrahl des abbildenden Biindels tritt etwa 3 Querfinger oberhalb
des Gehorgangs der Gegenseite ein und ist gegen den duBeren Gehorgang des ab-
zubildenden Schlifenbeins gerichtet. Hierbei projiziert sich der innere in den
guleren Gehorgang. Diese Aufnahme eignet sich vor allem zur Darstellung der
topographischen Verhéaltnisse der Gehérgangswande zum Sinus sigmoideus und zur
Dura mater und zur Darstellung des Processus mastoideus und des Os
tympanicum.

- 2. Schlifenbeinaufnahme nach Stenvers.

Der Zentralstrahl verlauft von der Gegend der Protuberantia occipitalis ex-
terna zur Mitte zwischen lateralem Orbitalrand und duBerem Gehorgang der zu
untersuchenden Seite. Wir verwenden diese Aufnahmsrichtung vor allem zur Dar-
stellung der ganzen Pyramide, insbesondere des inneren Gehorgangs, der Bogen-
gange, des Vestibulums und der Cochlea
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3. Schiifenbeinaufnalime nach Mayer.

Der Zentralstrahl tritt in der Gegend des Bregmas ein und ist gegen den
guBeren Gehorgang der zu untersuchenden Seite gerichtet. Diese Aufnahme zeigt
vor allem die Luftraume des auBeren und mittleren Ohres und ihre kndcherne
Begrenzung.

Eine ausfithrliche Darstellung der einzelnen Aufnahmsrichtungen
findet sich bei Mayer (1923). Hier sei nur noch kurz zusammengefaft,
welche Erginzung die klinische Untersuchung durch die Rdinigenunier-
suchung erfahrt. Besonders bei den Atresien, bei denen ja auch die
Otoskopie unmdoglich ist, sind wir intra vitam nur mit Hilfe der Rontgen-

Abb. 1. Schematische Darstellung des Primordialkraniums eines 8 ¢cm langen menschlichen Embryos
(nach Hertwig). 1=Tectum synoticum; 2 =Fenestra rotunda; 3=Processus mastoideus; 4= Reichert-
scher Knorpel; §==S8tapes; 6 =Malleus; 7= Annulus tympanicus; §=Meckelscher Knorpel; 9=For-
amen nervi facialis; 70 = Processus perioticus superior Gradenigo; 17=1Incus; 12 = Labyrinthkapsecl.

strahlen in der Lage, die Gehérgangswinde (Os tympanicum, Squama),
Antrum, Aditus, Recessus epitympanicus, die iibrige Paukenhéhle,
Zellsystem und Processus styloideus darzustellen. Eine geringere Aus-
beute ergibt die Rontgenuntersuchung des Labyrinths. Ferner er-
moglicht das Réntgenverfahren bei der autoptischen Untersuchung
des Schlifenbeines miihelos einen Uberblick iiber die pathologischen
(oder teratologischen) Verinderungen desselben. Dies kann fir die
spezielle Sektionstechnik (Schnittrichtung usw.) von Bedeutung werden.

Vor der Schilderung der acht von uns untersuchten Fille, soll die
Entwicklung des Schliafenbeins dargestellt werden, wobei nur jene
Skeletteile genauer beriicksichtigt werden sollen, welche bei den zu be-
schreibenden Abweichungen eine wichtige Rolle spielen.
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Das Schldfenbein besteht aus 3 Bildungsherden:

1. Aus dem Primordial- oder Chondrokranium (Labyrinthkapsel und dorsaler
Teil des Tegmen tympani).

2. Aus dem Desmokranium (Deckknochen, Schuppe).

3. Aus den Kiemenbogen.

Die Labyrinthanlage ist in fritheren Entwicklungsstadien von embryonalem
Bindegewebe umgeben. Dieses wandelt sich im 2. Embryonalmonat in Knorpel
um. Von dieser ,,Labyrinthkapsel* wéchst ein Fortsatz iiber die Gehérknéchelchen-
kette nach vorne (Processus perioticus superior Gradenigo). Dieser setzt sich ven-
tralwarts in eine Platte fort, die aus {ibrésem Bindegewebe besteht. Aus dem
Processus perioticus superior und der fibrésen Platte entsteht spiterhin das Teg-
men tympani. Im 5. Embryonalmonat geht der Knorpel durch enchondrale Ver-
knécherung in Knochen iiber.

a . b

ADbb., 2a. Normales Schliafenbein, Ansicht von auBen. Schwarz: Gehdrgangslumen. Schraffiert:
Processus styloideus. Punktiert: Os tympanicum.
ADbb. 2b. Normales Sehlifenbein, Ansicht von oben. Gestrichelt: Luftriume des Schlafenbeines (anBer
Zellen). Von (im Bilde) oben her: duBerer Gehorgang, durch 2 nach unten leicht konvergierende
Linien begrenzt. Die nach oben konvexe Linie begrenzt den Recessus epitympanicus nach oben. An
diesen schlieBt sich nach unten die Paukenhohle an. Nach links zweigt der Aditus ad antrum ab, der
in das gelappt kKonturierte Antrum einmiindet. (Die Skizze ist zum leichteren Verstindnis der bei-
gegebenen Rontgenbilder in Anlehnung an die Projektion bei der Aufnahme nach Mayer angefertigt.)

Der erste Kiemenbogen wird in seinem hinteren Anteil durch den Nervus
trigeminus in eine laterale und eine mediale Hilfte zerlegt. Der proximale Teil
der lateralen Hélfte bildet den Incus, wihrend der proximale Teil der medialen
Halfte den Malleus und den Meckelschen Knorpel aus sichhervorgehen 146t.

Dem zweiten Kiemenbogen gehort der Annulus stapedias an, der in frithen
Entwicklungsstadien durch ein kurzes Zwischenstiick (Interhyale) mit dem Haupt-
teil des zweiten Kiemenbogens verbunden ist. Lateral von diesen Skeletteilen
differenziert sich ein langlicher Xnorpelstab, das Laterohyale, das spiter mit dem
Hauptteil des 2. Kiemenbogens und mit der Labyrinthkapsel verwichst. Da
gleichzeitig das Interhyale verschwindet, bleiben zwei voneinander getrennte
knorpelige Kiemenbogenderivate zuriick, der Annulus stapedius und ein nunmehr
von der Labyrinthkapsel bis zur Kiemenbogenkopula reichender Stab, der als
Reichertscher Knorpel bezeichnet wird. In diesem treten spaterhin Verkndcherungs-
zentren aud, eines fiir den dorsalen und oberen Teil, das Tympanohyale und eines
fir den anschlieBenden ventralwirts ziehenden Teil, das. Stylchyale. Der vorderste
Teil verknochert gleichfalls und’ wird zum kleinen Zungenbeinhorn, wahrend der

Virchows Archiv. Bd. 258. . 14
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zwischen ihm und dem Stylohyale gelegene Teil das Ligamentum stylohyoideum
bildet. Aus dem Tympanohyale geht die hintere und untere Paukenhohlenwand
hervor, aus dem Stylohyale der Processus styloideus. Endlich beteiligen sich an
der Bildung des Schléfenbeines mehrere Deckknochen, die Schuppe, der Processus
folianus mallei, der vordere Teil des Tegmen tympani und das Os tympanicum.
Dieses entwickelt sich zu Beginn des 3. Monats und wichst bogenférmig nach vorne
und hinten oben aus. Beim Neugeborenen stellt das Os tympanicum einen nach
oben offenen Ring dar, der in den ersten Lebensjahren zu einer Rinne auswichst,
die durch Verwachsung mit der Squama ein geschlossenes Rohr, den Gehérgang
bildet.

Aus dem eben geschilderten Aufbau des Gehérganges lassen sich
mehrere Moglichkeiten einer Gehérgangsverengerung ableiten.

1. Die Einengung kann durch konzentrische Hyperostose des Os
tympanicum oder der Squama erfolgen (Fall 6, 7, 8).

a b
Abb, 3a. Falll, Ansicht von auBen. Hypoplasie und Verbildung des Os tympanicum.
Abb. 8b. Ansicht von oben. Verschmilerung der Pyramide. Gehdrgang fehlt.

2. Dag Os tympanicum kann miBbildet sein, so dal sich an Stelle
des Lumen des Gehorgangs ein unférmiges Knochenstiick vorfindet
(Fall 1, 2).

3. Die Verengerung ist durch Verdickung oder Verlagerung der dem
Gehérgang benachbarten Knochen hervorgerufen (Fall 3, 4).

Wir gehen nun zur Besprechung der einzelnen Falle iiber.

Fall 1%). Q, 19 Jahre. Die linke Ohrmuschel ist miBbildet, der Gehorgang
vollkommen verschlossen.

Rontgenbefund: Die Pyramide ist wesentlich schlanker als die der gesunden
Seite. Labyrinthkapsel und Paukenhohle sind entsprechend verkleinert, Der
Recessus epitympanicus ist klein, das Antrum von normaler GréBe. Das pneu--
matische System ist gut entwickelt, mittelzellig strukturiert. Die Zellwinde sind
ctwas verdickt. Das Os tympanicum ist hochgradig verkiimmert, doch ist die

1) Rall 2, 3 und 8 wurden von der Ohrenklinik (Vorstand Prof. Neumann),.
Fall 4, 5, 6 und 7 von der Klinik fiir Rhino-Laryngologie (Vorstand Prof. Hayek),
Fall 1 vom Wiedner Krankenhaus, Abt. Doz. Bondy zur Réntgenuntersnchung
Zugewiesen. .
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vordere Paukenhéhlenwand intakt. Die vordere Gehérgangswand ist nur in ihrem
lateralen Teil gut erkennbar. Medialwirts verschwindet sie ebenso wie die ganze
hintere Wand in einem den Gehorgang ausfiillenden knochendichten Schatten,
der bis zum Trommelfellansatz reicht. Das Kiefergelenk ist naher an den Warzen-
fortsatz herangeriickt, als auf der Gegenseite. Die Entfernung des Sinus sigmoideus
von der hinteren oberen Gehérgangswand betriagt entsprechend der Verschmile-
rung der Pyramide knapp 1 cm. Es findet sich also in unserem TFalle:

a) Hypoplasie der Pyramide.

b) Hypoplasie und Deformation des Os tympanicum.

c) Warzenfortsatz von normaler Gréfe.

d) Verringerung der Entfernung zwischen Processus mastoideus und

Kiefergelenkskopfchen.

Ad a: In der alteren Literatur werden die MiBbildungen des Schlifen-
beines zumeist in zwei Gruppen eingeteilt. Die eine Gruppe umfafBit
die MifSbildungen des &uBeren und mittleren, die andere jene des in-
neren Ohres. Diese Einteilungsart leitet sich aus Statistiken iiber patho-
logisch-anatomisch untersuchte Fille ab. So findet Steinbriigge unter
24 Fallen von kongenitaler Atresie, die er aus der Literatur zusammen-
gestellt hatte, nur dreimal das Innenohr betroffen. Diese Einteilungsart
mufte jedoch in jiingster Zeit aufgegeben werden, da bereits von Bezold,
Ruedi und Wotzilke mit Hilfe sorgfaltiger Funktionspriifungen die Mit-
beteiligung des Innenohres bei MiBlbildungen des duBeren und mitt-
leren Ohres nachgewiesen worden war. Auch die drei von Alexander
und Benest mikroskopisch untersuchten Falle ergaben durchwegs schwere
Veranderungen des Labyrinths. Wir werden deswegen der Ansicht
dieser beiden Forscher beipflichten miissen, dal} die Mitbeteiligung des
Innenohres bei der angebornen Afresie des Gehérganges zur Regel
(nicht zur Ausnahme) gehért, wenngleich die Rontgenuntersuchung der
in vorliegender Mitteilung dargestellten Falle nur zweimal Verénde-
rungen des Innenohres nachweisen konnte (Fall 1, 6). Wir haben ja
bereits eingangs erwéhnt, dafl bei Untersuchung des Innenohres die kli-
nischen Untersuchungsmethoden derart gute Ergebebnisse liefern, daf} die
Rontgenuntersuchung kaum etwas zu ihrer Ergiinzung beitragen kann.

Ad b: Der Verschluff des Gehorgangs erfolgte im Fall 1 durch das
hypoplastische und véllig deformierte Os tympanicum. Entgegen der
Ansicht einzelner, alterer Forscher lehnen wir eine ,,Kompression eines
weniger widerstandsfahigen Os tympanicum zwischen Mastoid und
Kiefergelenk® ab und nehmen vielmehr ein abnormes Wachstum der
Anlage des Os tympanicum an.

Punkt ¢ und d der Zusammenfassung werden gemeinsam mit den
gleichsinnigen Verinderungen bei Fall 3 besprochen werden.

Fall 2. Q, 25 Jahre. Der Gehorgang ist beiderseits zu einem schmalen, an-
scheinend blind endenden Kanal verengt. Beide Ohrmuscheln sind vollkommen
normal.

14*
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Rintgenbefund (beiderseits gleichartig): GroBe und Gestalt der Pyramide
entsprechen der Norm. Labyrinth und Paukenhéhle scheinen gleichfalls normal
zu sein, doch ist der Befund an diesen Organen wegen der stérenden, auferordent-
lich starken Pneumatisation des Warzenfortsatzes unsicher. Der duBlere Gehorgang
ist zu einem sehr schmalen Spalt eingeengt, der nicht sicher bis zum Trommel-
fellansatz reicht. Die Pars mastoidea ist stark hyperplastisch, gut pneumatisiert
und groBzellig strukturiert. Die Entfernung des hinteren Randes des Gelenkfort-
satzes des Unterkiefers vom vorderen Warzenfortsatzkontur betrigt kaum einen
halben Zentimeter. In diesem Raum liegt ein unregelmiaBig geformtes, hypo-
plastisches Os tympanicum. Der Processus styloideus ist normal entwickelt.

Zusammenfassung: .

a) Hypoplasie und Deformation des Os tympanicum.

b) Annidherung des Kiefergelenkes an den Warzenfortsatz.
¢) Hyperplasie des Processus mastoideus.

d) Keine Anomalie der Auricula.

a b
Abb. 4a. Fall 2. Ansicht von auien. Hypoplasie und Verbildung des Os tympanicum,

Abb. 4b. Ansicht von oben. Gehdrgang fehlt bis auf ein kleines Anfangsstiick. Vordere Begrenzung
des kndchernen Labyrinth im Bereiche des lateralen Bogenganges und des Promontoriums nicht
deutlich erkennbar (punktierte Linien).

Ad a, b und c: Die Hypoplasie des Os tympanicum stimmt mit dem
Befund an Fall 1 iiberein. Die Verengerung bzw. der VerschluB des
Gehorganges durch ein hypoplastisches und miBbildetes Os tympanicum
bei gleichzeitiger Verringerung der Entfernung vom Kiefergelenk zum
Warzenfortsatz wird von vielen Untersuchern als typische Form der
Gehoérgangsatresie aufgefaBt. So schreibt Lewin: ,,Da in den meisten
Fallen von vollstindiger Gehorgangsatresie das Fehlen eines Gehor-
ganges auf Rechnung einer Aplasie des Os tympanicum zu stellen ist,
so kommt in allen derartigen Fallen der Warzenfortsatz direkt an das
Kiefergelenk zu liegen.“ Die Erklirung dieser Annaherung steht je-
doch noch aus. Es kénnte sich um ein Zuriickriicken des Kiefergelenks
handeln, und zwar durch Pfannenwanderung oder durch Verlingerung
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der Anlage des Dentale in antero-posteriorer Richtung, oder es kdnnte
der vordere Rand des Warzenfortsatzes weiter nach vorn gelangt sein,
durch Vergréferung des Processus mastoideus, oder durch heterotope
Anlage. — Die erste Annahme (Pfannenwanderung des Kiefergelenkes)
miifite, woferne die Atresie einseitig ist, zur Verschiebung des Kinnes
nach der miBbildeten Seite fiihren. Einen derartigen Fall beschreibt
Zaufal und kommt zu folgender SchluBfolgerung: ,,Durch das einseitige
Fehlen der Pars tympanica des Schlifenbeines riickt der Processus con-
dyloideus des Unterkiefers weiter nach riickwirts als auf der normalen
Seite, so daB er unmittelbar vor dem Processus mastoideus zu fithlen
ist. Durch diese Riickwirtslagerung des Unterkieferastes kommt die
Asymmetrie der betreffenden Gesichtshilfte allmshlich zustande, und
zwar oft mit Eintritt des Kaugeschiftes, durch welches die Stellung
des Unterkiefers sich mehr reguliert.”” Diese Erklarung des gleichzei-
tigen Auftretens von Asymmetrie des Gesichts und Atresie des aulleren
Gehdrganges ist zwar tiberaus einleuchtend, 188t sich jedoch keineswegs
verallgemeinern, da einerseits Atresien ohne Verschiebung des Unter-
kiefers, andererseits Asymmetrien anderer Atiologie gleichzeitig mit der
Atresie des Gehorgangs vorkommen. So kénnen wir, wie bei Fall 6 ein-
gehend besprochen werden soll, die Asymmetrie des Gesichtes mitunter
auf die gleichzeitig vorhandene Facialistihmung (Neuenborn) oder auf
einen gleichzeitigen Defekt im Bereiche des Dentale (Benest) beziehen.
Die Annahme einer Pfannenwanderung 1aft sich somit nur fiir eine
beschrdnkte Zahl von Fillen zur Erklirung der Asymmetrie heran-
ziehen.

Die zweite Annahme betrafe die Verlangerung des Dentale in antero-
posteriorer Richtung, wobei das Kinn in der Medianebene des Gesichtes
blicbe. Diese Verlingerung konnte nur durch sorgfiltige Messungen
festgestellt werden. Diese sind bisher noch nicht ausgefiihrt worden.

Ferner kénnte die Verringerung der Entfernung von Kiefergelenk
und vorderem Warzenfortsatz auf die Verdickung des Processus ma-
stoideus bezogen werden. Fiir Fall 2 unserer Mitteilung trifft diese
Annahme zweifellos zu. Der Warzenfortsatz ist beiderseits sehr ver-
grofert (verdickt). Ob jedoch die Vergroferung in einem genetischen
Abh#ngigkeitsverhaltnis zur Hypoplasie oder Aplasie des Os tym-
panicum steht, 148t sich kaum entscheiden. Wir werden auf die Frage
der korrelativen VergréBerung von Skeletteilen noch bei Fall 3 und 4
zuriickkommen, wo sie ausfiithrlicher besprochen werden soll. Auch bei
Fall 1 ist es auffallig, daB bei Hypoplasie nahezu sdmtlicher Teile des
Schlafenbeines einzig der Warzenfortsatz normale Gréfle und somit
zumindest eine relative Hyperplasie zeigt. So einleuchtend jedoch auch
die Hyperplasie des Mastoids als Ursache der Annidherung von Warzen-
fortsatz und Kiefergelenk erscheinen mag, besitzt auch dieser Erkla-
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rungsversuch keine allgemeine Giiltigkeit, da in einem Fall von Wotzilka
trotz normalem Nervus facialis die ganze Schidelhilfte verkleinert ist,
und zwar sowohl die Entfernung der Spina supra meatum von der Spina
mentalis als auch die Entfernung der Spina supra meatum von der Pro-
tuberantia occipitalis externa. Auch liegen Fille von volliger Aplasie
des Processus mastoideus bei Atresie des Gehérganges vor. Fir die
vierte Annahme (Heterotopie der Mastoidanlage) gilt das gleiche wie
fiir die Verlangerung des Dentales. Nur sorgfiltige Messungen kénnen
hieriiber eine Entscheidung bringen.

Zusammenfassend lieBe sich somit bemerken, dafl die Verringerung
der Entfernung des vorderen Randes des Warzenfortsatzes vom Kaopi-
chen des Unterkiefers sich nicht auf einen allgemein giiltigen Entstehungs-
mechantsmus zuriickfihren 146t. Fiir manche Falle ist eine Pfannen-
wanderung des Kiefergelenkes, fiir andere eine Hyperplasie des Pro-
cessus mastoideus festgestellt. Ob nicht noch andere Méglichkeiten
zur Entwicklung dieser Anomalie fiihren, werden erst weitere Unter-
suchungen lehren.

Ad d: An Fall 2 ist weiterhin bemerkenswert, dafl entgegen dem
iiblichen Verhalten bei der Atresie des Gehorganges die Ohrmuschel
vollkommen normal erscheint. Dieser Befund ist sehr selten. Bei sorg-
faltiger Durchsicht der einschlégigen Literatur lieBen sich nur 7 weitere
Fille finden (Oberteuffer, Jakobson, Blaw, Herschel, Wolff, Torick und
Federschmidt), welche jedoch (Fall Oberteuffer war uns nicht im Ori-
ginal zuginglich) durchweg nicht autoptisch kontrolliert sind. HEs ist
durchaus mdglich, dal manche dieser Fille gar nicht sicher kongeni-
taler Natur sind, sondern vielmehr derselben Gruppe von Atresien an-
gehéren wie Fall 7 und 8 der vorliegenden Arbeit, die nicht sicher als
kongenital aufzufassen sind. Andererseits ist es jedoch auch denkbar,
daB Fille von Atresien bei der Autopsie iibersehen wurden, wenn eine
gleichzeitige Miflbildung der Qhrmuschel nicht vorlag. Fiir die formale
Genese dieser Fille ware es wichtig festzustellen, ob hierbei auch jene
anderen Teile des Schlafenbeines, welche wie die Ohrmuschel von den
Kiemenbogen aus entstehen, normal sind, die MiBbildung sich somit
nur auf die Deckknochen beschrinkt. Die Falle aus der Literatur sind
nicht entsprechend untersucht worden, um eine Stellungnahme zu dieser
Frage zu gestatten. Bei Fall 2 unserer Mitteilung wire es moglich,
daBl die Kiemenbogenabkémmlinge normal sind, diese Annahme liefle
gich jedoch nur durch die pathologisch-anatomische Untersuchung
sicher erweisen.

Fall 3. Q, 18 Jahre. Rechter Gehorgang verschlossen, Ohrmuschel miBbildet,
Rintgenbefund: Die Pyramide ist normal groB, die Pars mastoidea ist sehr
klein, nicht pneumatisiert, spongiés. Das Os tympanicum ist leicht hypoplastisch,
im Bereiche der vorderen Paukenhohlenwand besteht anscheinend ein kleiner
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Ossifikationsdefekt. Der Processus styloideus ist sehr lang und dick. Labyrinth
und Labyrinthkapsel lassen keine Anomalien erkennen. Dagegen sind Recessus
epitympanicus und Aditus ad antrum nur rudimentdr entwickelt. Das Antrum
selbst fehlt vollkommen.

Vordere und hintere Gehérgangswand sind gut erkennbar. Im innersten An-
. teil ist der Gehorgang durch knochendichten Schatten von hintenher stark einge-
engt (verschlossen?). Der Sinus sigmoideus zeigt in seinem Verlaufe Vorlagerung
und geringe Lateralposition. Die Dura mater liegt im Bereiche des Tegmen tym-
pani nur wenig itber dem Niveau der oberen Gehérgangswand. Der Canalis caro-
ticus ist auffallend groB.

Zusammenfassung.

a) Hyperplasie des Processus styloideus.

b) Einengung des Gehérganges von hinten.

¢) Pneumatisationshemmung, Aplasie des Antrums.

d) Hypoplasie des Os tympanicum und des Processus mastoideus.

Abb. 5a. Fall 3. Ansicht von auBen: starke Hyperplasie des Tympano- und Stylohyales (schraffiert),

Abb. 5b. Ansicht von oben: AuBerer Gehdrgang im innersten Teil von hintenher eingeengt. Recessus

epitympanicus klein, Aditus ad antrum kurz, Antrum fehlt, Defekt in der vorderen Paukenhthlen-
wand.

In diesem Falle fragt es sich zuniéichst, welches Skelettstiick die Ver-
engerung des innersten Teiles des Gehorganges und, wie wir aus der
Hypoplasie aller Luftriume des Mittelohres schlieflen diirfen, auch der
Paukenhghle bewirkt. Das Rontgenbild zeigt eine Verdichtung, die
in der Verlingerung des hyperplastischen Processus styloideus gelegen
ist und das Lumen der Paukenh$hle von hinten und unten einengt.
Die hintere und untere Paukenhshlenwand wird nun in der normalen
Entwicklung vom Tympanohyale gebildet, welches aus der Verknéche-
rung des obersten Teiles des Reichertschen Knorpels hervorgegangen
ist. Das Tympanohyale scheint nun in vorliegendern Falle stark ver-
groBert zu sein. Fiir diese Annahme spricht auler der Lage die gleich-
zeitige Hyperplasie des Stylohyales, das ja genetisch dem Tympano-
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hyale nahesteht, ferner ein ahnlicher Fall der Literatur, der seiner be-
sonderen Wichtigkeit halber hier genauer besprochen werden soll.

Alexander und Benesi haben ein miBlbildetes Schlafenbein eines
8 Mondmonate alten Neugeborenen untersucht, welcher wenige Stunden
nach der Geburt gestorben war. Die mikroskopische Untersuchung ergab
Anomalien im Bereiche des #uBeren, mittleren und inneren Ohres,
wobei jedoch das duBere und mittlere Ohr starker betroffen waren
als das innere.” Vor allem fehlte das Os tympanicum vollstindig. Die
Gehorknochelchen waren im geringen Grade miBbildet, nur der Pro-
cessus Folianus fehlte. Im riickwértigen Teile der Paukenhéhle fand
sich nun ein michtiges knorpeliges Gebilde, das an seinem oberen Ende
mit dem Tegmen tympani verwachsen war. Dieser Knorpel wurde
von den Autoren als Laterohyale erkannt, das entgegen dem normalen
Verhalten) ‘méachtig hyperplastisch, jedoch nicht verkndchert war.
Alexander und Benesi erklaren die MiBbildung derart, daf die ,,pri-
mordiale Verinderung in kongenitalem Defekte des Os tympanicum
hege. Die atresierende Knochenplatte, die man bei der Atresie in der
Tympanicumgegend findet, stammt von Resten der. Tympanicumanlage
oder vom Laterohyale. Mit der defekten Entwicklung des Deckkno-
chens geht eine iiber die Norm hinausgehende Entwicklung des Latero-
hyales einher.” An einer anderen Stelle dieser Arbeit heiit es: ,,Diese
exzessive Gréfenzunahme wird gerade durch das Fehlen des Tympa-
nicum begiinstigt und stellt ein charakteristisches Beispiel des Kampfes
der Teile im Sinne Rouxs dar.” '

Dieser Erklirungsversuch der normalen Genese des Falles 1 von
Alexander und Benesi 1Bt sich auf unseren Fall (3) iibertragen. Auch
hier ist es zu einer sehr deutlichen Hyperplasie des Tympanohyale und
Stylohyale gekommen, wenngleich die Hypoplasie des Os tympani-
cum nur geringfiigig ist. Die hochgradige Vergré8erung des Tympano-
hyales 1afit auch die Pneumatisationshemmung verstehen. Die Pauken-
héhls ist derart stark eingeengt, die hintere Wand aus derart dichtem
Knochen gebildet, daB schon aus mechanischen Grinden das Unter-
bleiben der Antrumbildung erklarlich ist. Da der obere Pneumatisa-
tionsbezirk vom Antrum seinen Ausgang nimmt, ist das Fehlen von
Zellen im Processus mastoideus verstéandlich.

Was endlich den Defekt an der vorderen Paukenhohlenwand be-
trifft, so stellt diese Anomalie einen hiufigen, keineswegs als patholo-
gisch zu wertenden Befund dar. Wir werden Ahnliches auch bei Fall 4
beschreiben.

Die wesentlichen Verdnderungen bei Fall 3 kénnen in dem Sinne
gedeutet werden, dafl das hochgradig hyperplastische Tympanohyale

1) Nach A. Politzer pflegt bei Neugeborenen der oberste Teil des Tympanohyale
noch knorpelig zu sein.
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und Stylohyale den Gehérgang in postero-anteriorer Richtung ver-
engt und durch die Vorlagerung dieser kompakten Knochenstiicke ein
Hindernis fiir die Pneumatisation abgegeben hatte.

Fall 4. €, 3 Jahre. MiBbildung der rechten Ohrmuschel, Gehérgang nicht
auffindbar.

Rontgenbefund: Die Pyramide ist von normaler Grofle, die Labyrinthorgane
lassen keine Abweichungen von der Norm erkennen. Die Paukenhohle ist, soweit
sich dies réntgenologisch feststellen laBt, nicht abnorm, nur ist die vordere Pauken-
hoéhlenwand zum Teile nicht verknéchert. Der Aditus ad antrum ist gut erkennbar,
das Antrum selbst, dem Alter entsprechend, weit. Die Pneumatisation ist normal.
Dagegen sind der Recessus epitympanicus und der dullere Gehérgang und zwar dieser
in seinem innersten Anteil, von hinten her hochgradig eingeengt. Die hintere Gehor-
gangswand ist stark verdickt, der Processus styloideus lang und plump. Das Os
tympanicum ist von anndhernd normaler Gréfe, die Pars mastoidea normal.

a b

Abb. 6a. Fall 4, Ansicht von auBen. Hyperplasie des Tympano- und Stylohyale (schraffiert.)
Abb. 6b. Angicht von oben. KuBerer Gehdrgang im duBeren Teil nicht sicher erkennbar (punktierte
Linien), im inneren Teile stark eingeengt.

Zusammenfassung.

a) Hyperplasie des innersten Teiles der hinteren Gehorgangswand.

b) Hyperplasie des Processus styloideus.

¢) Keine deutliche Hypoplasie des Os tympanicum.

d) Keine Pneumatisationshemmung.

Dieser Fall zeigt eine gewisse Ahnlichkeit mit dem vorhergehenden.
Auch hier ist die Einengung des innersten Teiles des Gehorganges
durch ein Knochenstiick hervorgerufen, das seiner Lage nach dem
Tympanohyale entspricht. Auch in diesem Falle finden wir gleich-
zeitig eine Hyperplasie des Processus styloideus. Doch ist das Aus-
mafl der Verdnderungen wesentlich geringer als im Fall 3, da die Ver-
engerung nur den inneren Teil des dulleren Gehorganges betrifft, wah-
rend die Paukenhéhle normale Gréfie zeigt. Es liegt kein Pneumati-
sationshindernis vor, da ja das Antrum entwickelt ist. Auffallend ist
es, daB das Os tympanicum, bereits im Fall 3 nur wenig hypoplastisch,
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nicht deutlich kleiner ist als in der Norm. Es zeigt sich hier also, daf}
die Hyperplasie eines Skeletteiles nicht notwendigerweise mit Hypo-
plasien der Nachbarteile einhergeht. Diese Beobachtung wird uns
zwingen, zu der bei Fall 3 erwihnten Alexander-Benesischen Hypo-
these Stellung zu nehmen, doch sei vorher noch Fall 5 in Kiirze be-
schrieben.

Fall 5. 3, 23 Jahre. Beiderseitige Mifibildung der Ohrmuschel. Gehérgang
verschlossen.

‘Rontgenbefund: Die Pyramide ist normal, ebenso die Labyrinthkapsel und das
Mittelohr. Das Antrum ist lufthiltig und zeigt normale Verhaltnisse, dagegen sind
in der ganzen Pars mastoidea keine Zellen nachweisbar. Der duBere Gehoérgang
zeigt schwere Veranderungen. Die hintere Gehorgangswand 146t nicht wie in nor-
malen Fillen die Corticalis als scharfe, verdichtete Linie erkennen, die hintere Be-

a b
Abb. 7a. Fall 5, Ansicht von auBen. Aplasie des Os tympanicum, Luxation des Kiefergelenkes in
den Gehdrgang.

Abb. 7b. Ansicht von oben. Defekt der vorderen Gehorgangs- und Paukenhéhlenwand.

grenzung des Gehorganges ist vielmehr unregelmiBig (gleichsam als wiire sie von
oberflichlich rauhem Knochen gebildet) und nicht verdichtet. Die vordere (obere)
Gehorgangswand ist nur in ihrem lateralen Anteil, soweit sie von der Schuppe ge-
bildet wird, erkennbar. Weiter medianwirts fehlt sie vollsténdig. Desgleichen
fehlt die vordere Wand der Paukenhshle. Der Processus styloideus ist von nor-
maler GréBe. Das leicht deformierte Kieferkopfchen sitzt nicht vor dem Gehérgang,
sondern dicht vor dem Antrum und ist von diesem nur durch eine diinne Knochen-
lamelle getrennt.

Zusammenfassung.

a) Fehlen der vorderen Gehérgangs- und Paukenhohlenwand.

b) Abnorme Gestaltung der hinteren Gehérgangswand.

¢) Artikulation des Kiefergelenkes dicht vor dem Antrum.

Der Fall zeigt einen vollstindigen Defekt des Os tympanicum.
Der Gehorgang ist nach hinten, innen, unten und vorn, die Pauken-
héhle nach vorn nicht knéchern abgeschlossen. Trotz dieser vélligen
Aplasie ist nicht, wie nach Alexander-Benesis Hypothese zu erwarten
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wiére, eine Hyperplasie von Skeletteilen der Nachbarschaft eingetreten.
Es ist in diesem Sinne Fall 5 ein Gegenstiick zu Fall 4, der ausschlieBlich
hyperplastische Veranderungen im Bereiche des Kiemenbogenskeletts
aufwies, ohne gleichzeitige Hypoplasie des Os tympanicum. Daraus geht
hervor, dafi die Annahme Alexanders und Benesis, dal3 Aplasien und
Hyperplasien in einem genetischen Abhéingigkeitsverhaltnisse zuein-
ander stehen, etwa so, daf} die Aplasie des Os tympanicum eine Hyper-
plasie der benachbarten Skeletteile anrege, keine aligemeine Giiltigkeit
besitzen kann, da Hypoplasie, ja Aplasie ohne , korrelative* Hyperplasie
(Fall 5) Hyperplasie ohne ,,auslésende’* Aplasie (Hypoplasie) (Fall 4)
vorkommen kann.

Die vorliegende Anomalie 188t sich auf ein vollstindiges Fehlen
des Os tympanicum zuriickfithren. Ob es sich hierbei um einen Mangel
schon der embryonal-bindegewebigen Anlage oder um einen Ossifi-
kationsdefekt handelt, konnen wir ebensowenig entscheiden wie Alex-
ander und Benesi an dem mikroskopisch untersuchten Fall 1 ihrer Ab-
handlung.

Wie gelangte nun das Kiefergelenk in den &ufleren Gehérgang ?
Handelt es sich entsprechend dem Falle von Zaufal (siehe Fall 1 und 2
unserer Arbeit) um einen Pfannenwanderung des Kiefergelenkes oder
aber um eine beiderseitige Luxatio posterior? Gegen die Pfannen-
wanderung spricht die unvollstindige Umgestaltung der Umgebung
(vergleiche das Verhalten der hinteren Gehorgangswand), gegen die
Annahme einer abnormen Verlingerung der Dentalia die ausgesprochene
Retrognathie des Kranken. Es hat vielmehr den Anschein, als ob die
Processus condyloidei vielleicht mit Beginn der Kautitigkeit dorsal
luxiert und in dieser Stellung verblieben wéren. Dieser Fall hat soweit
uns bekannt ist, kein Analogon in der Literatur. Die anatomische
Diagnose wiirde lauten:

Luxatio posterior beider Processus condyloidei bei vollstandiger
Aplasie beider Ossa tympanica.

Fall 6. Q, 13 Jahre. Die rechte Ohrmuschel ist in geringem Grade mi3bildet,
der Gehorgang ist von oben her eingeengt. Das Trommelfell ist otoskopisch sichtbar.
Das Manubrium mallei ist nach vorne gerichtet, verkleinert und plump, es besteht
eine Parese vorwiegend des Mundfacialis.

Rontgenologischer Befund: Pars mastoidea, Pyramide und Os tympanicum
sind von normaler GroéBe. Der Processus styloideus ist kurz, plump und seitlich
verschoben. Die Pars mastoidea ist spongits und laBt keine Zellen erkennen. Das
Antrum ist weit, unregelmiBig gestaltet, jedoch ziemlich scharf begrenzt. Der
Aditus ist wesentlich weiter als auf der gesunden Seite. Der Recessus epitympani-
cus ist nicht sicher erkennbar, wihrend er auf der Gegenseite sehr gerdumig ist.
In der Gegend des ovalen Fensters ist eine unregelmiBig begrenzte, exostosenartige
Sklerosaingel erkennbar, die vermutlich dem einen oder anderen verbildeten Ge-
horknéchelchen entspricht. Die Paukenhohle zeigt anndhernd normale Aus-
mafle. Die Bogenginge sind verschmilert, Schnecke und innerer Gehérgang
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lassen keine Abweichungen erkennen. Der #uflere Gehdrgang und der ventrale
Teil der Paukenhéhle werden durch méchtige Hyperostose ihrer Decke von oben
her eingeengt.
Klintsche Zusammenfassung.
a) Einengung des Gehérgangs von oben her.
b) Fehlbildung des Manubrium mallei.

¢) Facialisishmung.
Réntgenologische Zusammenfassung.
a) Heterotopie des Processus styloideus.
b) Sklerosainseln in der Gegend des ovalen Fensters.

¢) Starke Verdickung des vorderen Teiles des Tegmen tympani, der
inneren oberen Gehirgangswand und der Kiefergelenkpfanne.

a

Abb. 8a. Fall 6. Ansicht von auBen: Verdickung der oberen Gehérgangswand (Aussparung im
schwarz dargestellten Gehorgangslumen),
Abb. 8b. Ansicht von oben. Verdickung der oberen Gehorgangswand und des ventralen Teiles des
Tegmen tympani (quer schraffiert). Sklerosainsel in der Paukenhéhle.

Dieser Fall erfordert die Besprechung der Ursache und der Haufig-
keit des Zusammentreffens von Facialisparese und Atresie (oder Ste.
nose) des Gehorganges. Wir haben diese Frage bereits beriihrt, als
wir bei Besprechung von Fall 1 und 2 anfiihrten, dal die eine Atresie
begleitende Asymmietrie des Gesichtsschidels auch die Folge einer gleich-
zeitigen Facialisparese sein kann und somit nicht ohne weiteres auf
eine Pfannenwanderung des Kiefergelenkes bezogen werden darf.

Falle von Atresien und Facialisparese wurden von Sack, Zaufal,
Sugar, Kretschmann und Neuenborn beschrieben. So zeigte der Fall
Neuenborn eine rechtsseitige Lahmung des Facialis mit auffallender
Verkleinerung der gleichen Gesichtshilfte. Diese Lahmung lie sich
auf eine Schadigung des Facialis in jenem Teile beziehen, der im Canalis
facialis verliuft. Neuenborn nimmt eine Verengerung des Kanales an,
welche die Entwicklung des Nervus facialis mechanisch behinderte.
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Wihrend nun in diesem Falle — und dies wurde ja auch zur Lokali-
sation der Schadigung verwendet — eine Stérung des Geschmackssinnes
und eine Gaumensegellihmung bestand, zeigt der Fall Kretschmann
eine nahezu vollkommene Lihmung, von der jedoch der Geschmacks-
sinn und das Gaumensegel nicht betroffen sind. Es mufBl somit eine
wesentlich weiter peripher gelegene Schidigung des Facialis angenom-
men werden. Auch fehlt im Falle Kretschmann die Asymmetrie des
Gesichtes. Noch verwickelter ist der neurologische Befund bei den
Fallen Sack, Zaufal und Sugar.

In unserem Falle wire die Heterotopie des Processus styloideus
geeignet, eine Facialisparese zu bewirken, wenngleich eine Stiitze fiir
diese Annahme nur durch den pathologisch-anatomischen Befund er.
bracht werden koénnte.

Betreffs der Sklerosainsel in der Paukenhdhle sind wir nur auf Ver-
mutungen angewiesen. Da klinisch eine Storung der Schalleitung be-
steht, fiir welche die Einengung des dufileren Gehorganges nicht ver-
antwortlich gemacht werden kann, so ist sie am ehesten auf die Gehor-
knéchelchenkette zu beziehen. Die Gehérknochelchen sind zwar infolge
ihrer Kleinheit nicht immer mit Sicherheit rontgenologisch darstellbar.
Es kénnte sich aber in unserem Falle um eine Verbildung derselben
handeln. Fiir eine Mitbeteiligung des Hammers spricht auch die oto-
skopisch nachweisbare Verbildung des Manubriums.

Was endlich die Hyperplasie des Paukenhhlendaches und der Gelenks-
pfanne betrifft, so ist diese gerade auf jenen Teil des Tegmens beschrankt,
der sich entwicklungsgeschichtlich von der fibrésen Platte herleitet,
welche ventral an den Processus perioticus superior Gradenigo anschliefit.
Es stelit somit die Knochenverdickung die isolierte Hyperplasie eines
Deckknochens dar, wie wir sie auch bei Fall 7 beschreiben werden.

Fall 7. Q, 11 Jahre, Doppelseitiger unvollstandiger Verschiufl des Gehor-
ganges, Ohrmuschel normal. .

Rintgenbefund: Die Pyramide ist von normaler GroBe, das Labyrinth ront-
genologisch anscheinend normal. Die Paukenhohle ist durch starke Verdickung
ihrer Vorderwand etwas eingeengt. Der Aditus ad antrum ist gut erkennbar, das
Antrum selbst und das pneumatische System dem Alter entsprechend entwickelt.
Der Recessus epitympanicus ist nicht deutlich darstellbar, er scheint normal zu
sein. Der dufBere Gehérgang ist durch méchtige Hyperostose des Os tynipanicum
bis auf einen etwa 1 mm breiten Xanal eingeengt. Die Pars mastoidea und der
Processus styloideus sind normal. . Als Nebenbefund ergibt sich eine geringgradige
Sinusvorlagerung und Lateralposition, ferner eine starke Erweiterung des inneren
Gehorganges. Die Tmpressiones-digitatae-der-Schidelinnenfliche sind vermehrt
und stark vertieft.

Zusammenfassung.
a) Hyperplasie (Hyperostose) des Os tympanicum.
b) Erweiterung des inneren Gehérganges und Vertiefung der Im-
pressiones digitatae.
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Die unter b zusammengefafiten Erscheinungen sind fiir endokra-
nielle Drucksteigerung?) beweisend. Diese kann sehr wohl einen erst
wenige Jahre bestehenden ProzeB anzeigen und kann kaum mit der
sonstigen MiBbildung des Ohres in Beziehung gebracht werden.

Die den Gehérgang konzentrisch einengende Hyperostose des Os
tympanicum ist nun nicht mit Sicherheit als fetale Bildung anzu-
sprechen; es wire auch denkbar, daB sie erst im extrauterinen Leben
aufgetreten ist. Deshalb sei in diesem Fall auch auf das Vorhanden-
sein einer normalen Ohrmuschel bei einer Atresie des Gehorganges kein
besonderer Nachdruck gelegt.

a b

Abb. 9a. Fall 7. Ansicht von auBen. Konzentrische Einengung des Gehirganges durch Hyperostose
des Os tympanicum.

Abb. 9b. Ansicht von oben. Einengung des Gehorganges und der Paukenhéhle.

Fall 8. Q, 33 Jahre. Doppelseitige hochgradige Verengerung des Gehor-
ganges. Ohrmuschel normal. .

Rontgenbefund : Rechtes Schlifenbein: Pyramide, Pars mastoidea und Pro-
cessus styloideus zeigen normale GriBe. Das Os tympanicum ist anscheinend
etwas verdickt. In der vorderen PaukenhShlenwand befindet sich ein ausgedehnter
Ossifikationsdefekt, der auch den inneren Anteil der vorderen Gehérgangswand
mit einbezieht. Labyrinth, Paukenhéhle und Recessus epitympanicus sind nicht
nachwelsbar verindert. Das Antrum ist etwas erweitert, unregelméaflig geformt,
jedoch Scharf begrenzt, um das Antrum befinden sich vereinzelte stecknadelkopi-
grofle Zellen. Im iibrigen ist die Pars mastoidea teils spongiés, teils sklerosiert.
Der Gehorgang ist von hinten her hochgradig eingeengt. Sinus sigmoideus und
Dura mater befinden sich in normaler Lage.

Linkes Schlifenbein: Es zeigt die gleichen Verhéltnisse, jedoch sehr starke

1) Die réntgenologische Diagnose der Steigerung des endokraniellen Druckes
beruht auf Feststellung einer Vermehrung und Vertiefung der Impressiones digi-
tatae sowie charakteristischer Umbildungen der Sella turcica, welche hier nicht
néither geschildert werden sollen. Héaufig findet sich auch eine Erweiterung der
inneren Gehérginge.
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mittel- bis groBzellige Pneumatisation. Die Zellen reichen nach vorne bis an die
Wurzel des Processus zygomaticus, nach hinten bis in die Gegend des Foramen
jugulare.

Zusammenfassung.

a) Einengung des Gehorganges von hinten her.

b) Ausgedehnter Defekt der vorderen Gehorgangs- und Pauken-
hohlenwand.

¢) Rechts: Pneumatisationshemmung; links: iiberaus starke Pneu-
matisation.

Der Defekt der vorderen Gehorgangs- und Paukenhshlenwand, den
wir bereits bei fritheren Fillen fanden, ist auch bei sonst normalen
Fallen keine besondere Seltenheit. Diese Defekte (im Réntgenbild)

Abb. 10a. Fall 8. Ansicht von auBen. Verdickung vornehmlich der hinteren Gehodrgangswand.
: Abb, 10b, Ansicht von oben. Einengung des Gehb‘rgangs.'

diirften wohl einer Ossifikationsstérung entsprechen. Ein Defekt, der
mindestens Teile auch der bindegewebigen (im Réntgenbilde nicht
schattenden) Grundlage betrifft, ist nur fiir den Fall 5 anzunehmen,
da hier durch diesen Defekt der Processus condyloideus mandibulae in
den Gehoérgang eintrat.

Die eigentiimlichen Pneumatlsa’f1onsverhaltmsse sind nach. Witt-
mack Folge einer Schleimhautschidigung. Diese kann sowohl eine
Hemmung der Zellbildung als auch (in 1elchtesten Graden) eine iiber-
malige Pneumatisation bewirken.

Die Verdickung der hinteren Gehérgangswand mag auf einen dhn-
lichen Vorgang zuriickgefithrt werden, wie die der vorderen, hinteren
und unteren im Fall 7. Deswegen kann man auch hier nicht von einer
angebornen MiBbildung im engeren Sinne sprechen, auch darf hier
dem Vorkommen einer normalen Auricula bei Atresie des Gehorganges
keine besondere Bedeutung beigemessen werden.
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Nach dieser Beschreibung der einzelnen Fille sollen die ihnen ge-
meinsamen Punkte besprochen werden. Fall 1 und 2 zeigen beide
Hypoplasie und Verunstaltung des Os tympanicum. In beiden Féllen
sind Kiefergelenk und Warzenfortsatz néher aneinandergeriickt. Wah-
rend jedoch im Fall 1 die Pyramide hypoplastisch ist, ist sie im Fall 2
von normaler GroBe. In beiden Fillen ist der Gehérgang durch das
hypoplastische und mifibildete Os tympanicum verschlossen.

Fall 3 und 4 zeigen starke Hyperplasie des Tympanohyale, das den
Gehorgang in seinem innersten Anteil hochgradig verengt.

Bei Fall 5 ist das Os tympanicum aplastisch. Das Kiefergelenk ist
in den Gehérgang luxiert.

Im Fall 6 ist der Gehérgang im innersten Teil durch Hyperplasie
des ventralen Teiles des Tegmen tympani verengt.

Fall 7 zeigt eine Verengung des Gehérganges durch Hyperostose
des Os tympanicum,

Fall 8 durch Hyperostose vornehmlich der hinteren Wand.

In welchen Zeitpunkt ist nun die teratogenetische Terminations-
periode der formalen Genese der Gehdrgangsatresie anzusetzen ?

Fall 1 und 2 zeigen hochgradige Verbildung des Os tympanicum,
welches, wie eingangs erwihnt wurde, im 3. Mondmonat auszuwachsen
beginnt. An Stelle des Paukenringes wurde ein unférmiges Knochen-
stiick gebildet. Es ist somit die Storung des normalen Entwicklungs-
ganges in verhdltnism#Big frithe Entwicklungszeit zu verlegen. Dieser
Auffassung steht in der Literatur die Annahme gegeniiber, dafl auch ein
urspriinglich normal gebautes Os tympanicum infolge , mangelhafter
Widerstandsfahigkeit* zwischen Kiefergelenk und Warzenfortsatz zu-
sammengepreft und so deformiert wurde. Die Annahme griindet sich
auf dem vollkommen unklaren und hypothetischen Begriff einer
»mangelhaften Widerstandsfahigkeit*.

Fall 3 und 4 beruhen unserer Auffassung nach auf einer Hyper-
plasie des Reichertschen Knorpels in seinem obersten Anteile (Latero-
“ hyale). Es wiirde demnach hier die Verkndcherung bereits an einem
hyperplastischen Knorpelstiick erfolgen. Hierbei stiitzen wir uns auf
den Befund von Fall 1 der Arbeit von Alexander und Benesi. Dem
konnte entgegengehalten werden, dafi Hyperostosen dhnlicher Art erst
im postfetalen Leben entstehen kénnen. Es ist uns allerdings schwer
versténdlich, wie diesé Hyperostose ein nur im embryonalen Leben
deutlich abgrenzbares Skelettstiick betreffen kénnte.

Fall 5 ist wohl nicht anderes als eine primdre Aplasie des Os tympa-
nicum zu deuten.

Fall 6 lieBe entsprechend der bei 3 und 4 erérterten Gegenansichten
die Annahme zu, dal die Verdickung des Paukenhéhlendaches erst
extrauterin entstanden ist; hingegen ist die otoskopisch erkennbare
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Verbildung des Manubriums und die Heterotopie des Processus styloi-
deus zweifellos kongenital entstanden.

Fall 7 und 8 sind nicht mit Sicherheit als angeboren entstandene
MiBbildungen aufzufassen. Hier kénnen auch Krankheitsprozesse be-
sonderer Art mitgewirkt haben, etwa eine ,idiopathische” sklero-
sierende Hyperostose, welche in jedem Lebensalter auftreten kann,
wahrscheinlich aber auch auf eine abnorme kongenitale Anlage zuriick-
geht.

Wir glauben nun die Frage der teratogenetischen Terminations-
periode am besten dann kliren zu koénnen, wenn wir die Fehlbil-
dung als Teil der Fehlbildung des Schlafenbeines auffassen. Aus den
Abweichungen der Gehérkndchelchen, deren normaler Entwicklungsgang
sehr genau bekannt ist, ergeben sich dann Aufschliisse iiber die Fehl-
bildung des Gehérganges.

So berichtet Steinbriigge in seiner -zusammenfassenden Darstellung
iiber pathologisch-anatomisch untersuchte Féalle von Atresia conge-
nita auris tber die Mitbeteiligung der Gehoérknochelchen folgendes:

,Die Gehérknéchelchen konnen fehlen (8 mal unter 17 der eben erwahnten
Falle), abnorm gelagert sein (Meyer), oder Verbildungen und Defekte zeigen.
Zuweilen ist der Hammerkopf mit dem Amboll verwachsen (T'ruckenbrod), oder es
findet sich allein der Kopf mit rudimentaren Fortsitzen vor. Der Steigbiigel fehlt
in einigen Fillen (Wallbaum, Meyer, Wagenhduser). In anderen Fallen zeigte der-
selbe bald nur einen seitlichen Schenkel (Jdger), bald zentrale Insertion eines des-
selben (Oeffinger). Ein anderes Mal waren die Schenkel durch eine knécherne
Platte verbunden ( T'ruckenbrod) oder es findet sich nur ein zapfenformiges Gebilde
an ihrer Stelle (Moos und Steinbriigge). Eine Columella-ahnliche stabférmige Ver-
bindung statt der Gehorknochelchenkette ist von Hyrtl und Thomson beschrieben
worden. Uberzahlige Knéchelchen sah Rose in einem Fall von doppelseitiger Atre-

sie der Gehorgdnge. Es handelt sich hierbei jedoch wahrscheinlich nur um ver-
einzelte Teile des nicht ganz resorbierten Meckelschen Knorpels.©

Diesen Befunden lassen sich die Untersuchungsergebnisse Alexan-
ders und Benesis anreihen.

Versuchen wir nun bei den einzelnen dieser Mifibildungen die terato-
genetische Terminationsperiode zu ermitteln, so gelangen wir in friihe
Embryonalmonate. Zwei Beispiele mogen dies erlantern.

1. Fehlen des Proc. Folianus mallei (4lexander-Benesi 1). Der Proc.
ant. mallei (Folii) entsteht am Ende des 2. Monates an der medialen
Seite des Meckelschen Knorpels als schlanker Hautknochen, welcher
in der Mitte des 6. Monats seine endgiiltige Lange erreicht. Sein proxi.
males Ende verschmilzt gegen das Ende des 5. Monates, d.i. zur Zeit
seiner Verkndcherung mit dem Collum malleii. Wenn der Processus
anterior mallei nun auch nicht in bindegewebiger Ausbildung vorhanden
ist, wie in dem erwihnten Falle, so ist die teratogenetische Termina-
tionsperiode dieser Hemmungsbildung in das Ende des 2, Mondmonates
zu verlegen.

Virchows Archiv. Bd. 258. 15



Skizze zu Abb, 11.

Abb. 11%). Fall 5. Aufnabme nach Mayer.

Skizze zu Abb. 12,

Abb, 12. Fall 4. Aufnahme nach Stenvers, Die Lokalisation der Sklerosainsel erfolgt unter
Zuhilfenahme der beiden anderen typischen Aufnahmen.

Skizze zu Abb. 13,

Abb. 18. Fall 2 nach Schiiller. Man beachte die geringe Entfernung vom vorderen Warzen-
fortsatzkontur zum Kiefergelenksképichen,

1) Zeichenerkldrung fur die Abbildungen 11 bis 16. 7 = Pyramide; 2 = Unterkieferképfchen;
3 = Pars mastoidea; 4 = AuBerer Gehorgang; 5§ = Innerer Gehérgang; 6 = Paukenhdohle; 7 = An-



Skizze zu Abb. 14.

Abb, 14, Fall 7, Aufnabhme nach Mayer.

Skizze zu Abb. 15.

Abb. 15, Fall 6. Aufnahme nach Stenvers,

Skizze zu Abb. 16,

Abb. 18. Fall 6. Aufnahme nach Schiiller,

trum mastoideum; 8 = Sinus sigmoideus; 9 = Labyrinth (Bogengiinge) ; 10 = Labyrinth (Schnecke);
11 = Canalis facialis; 12 = Orbita. Die hyperplastischen (bzw. hypertrophischen) Knochenteile
sind schraffiert. Einzelheiten im Text.
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2. Hammerkopf und AmboB sind miteinander verwachsen (Trucken-
brod, Alexander-Benesi, Fall 3). Die embryonal-bindegewebigen An-
lagen des Malleus und Incus verknorpeln gleichzeitig. In diesem Sta-
dium bilden sie ein gemeinsames knorpeliges Skelettstiick. Erst spéter-
hin lockert sich das Gewebe an einer Stelle auf und bildet den Gelenk-
spalt des Hammer-AmboB-Gelenkes. Die Verwachsung von Hammer
und Ambof stellt die Fortdauer des im 3. Embryonalmonat normalen
Verhaltens dar.

Da nun die anatomisch untersuchten Fille durchwegs abnorme Be-
funde an den Gehorknéchelchen zeigten, sind wir berechtigt, diese auch
in den von uns beschriebenen Fillen anzunehmen. Fall 6 zeigte ja
schon bei der klinischen Untersuchung eine Mifbildung des Manu-
briums.

Wir kénnen somit die teratogenetische Terminationsperiode der Ge-
samtmiBbildung in die Zeit des 2. und 3. Embryonalmonates ansetzen,
wobei es dahingestellt bleiben mag, ob etwa zur Zeit der Geburt der
Verschlul des Gehérganges bereits kndchern oder vielleicht erst knor-
pelig war. Fall 7 und 8 sind in diese Besprechung nicht einbezogen.

Zum Schlusse sei hier noch einiges zur Statistik der Fille von Gehér-
gangsatresien mitgeteilt.

Die Zusammenstellung der Fille von Bezold und Steinbriigge ergibt
ein auffallendes Uberwiegen des weiblichen Geschlechtes. Auch bei den
von uns untersuchten Féllen (insgesamt 9, der 9. Fall, der hier nicht
verwertet wurde, konnte wegen Unruhe der Patientin nicht vollstan-
dig untersucht werden) waren 8 weiblichen und nur 1 ménnlichen Ge-
schlechtes.

Was die erkrankte Stelle betrifft, gibt Steinbriigge folgende Zahlen-
verhéltnisse an:

doppelseitige Atresie 28,69,

linksseitige . 20,89

rechtsseitige » 50,69,
In unseren Fallen waren 5 doppelseitig, 3 rechtsseitig und nur 1 links-
seitig.

Wahrend sich nun, wie aus dem Vorhergehenden ersichtlich ist,
manches iiber die formale Genese der Atresie des Gehdrganges ermitteln
1aBt, sind die Angaben iber die kausale Genese dieser Mifbildung
héchst unsichere.

Wotzilka nimmt fiir die Mifbildungen des Innenohres andere Ur-
sachen als fiir die des mittleren und #uBeren Ohres an.

Die MiBbildungen des Innenohres sollen durch ,jinnere Ursachen
hervorgerufen sein, als welche nach dem jetzigen Stande der Wissen-
schaft intrauterine Entziindungen, Stérungen der Vascularisation und
innersekretorischer Natur in Betracht kommen®. Die Mifibildungen des
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AuBerer Befund

Rontgenologischer Befund

Fall | einseitig on Gehor Proc- 0 t Pro- Formal(;ae:}enese
e dgggl;l- mus:hel gang Pyramide | mastoi- 'p:niglﬁlu csiizsll.;s. Gehdrgang Gehbrgangsatresie
seitig deus ideus
I | ein- miB- | * ver- hypo- [normal] hypo- [normallknichern verd] MiBbildung des
seitig | bildet |schlossen | plastisch plastisch schlossen Os tympanicum
I1. | doppel- | normal |hochgrad.] normal |hyper-} hypo- |normal| hochgradige | MiBbildung des
seitig spaltfor- plas- | plastisch spaltformige| Os tympanicum
mig einge- tisch Verengerung,
engt,inder in der Tiefe
Tiefe ver- knéchern
schlossen verschlossen
IIL | ein- mif- ver- normal | leicht| leicht }hoch- [im innersten| Hyperplasie des
seitig bildet |schlossen hypo-| hypo- |gradig| Anteil von Tympano- und
plas- | plastisch |hyper-| hintenher | . Stylohyale
tisch pla- |hochgrad. ein-
stisch | geengt (ver-
schlossen ?2)
1v. | ein- mif- ver- normal {normal| normal |hyper-|{im innersten| Hyperplasie des
seitig | bildet |schlossen pla- | Anteil von | Tympano- und
stisch | hintenher Stylohyale
hochgrad. ein-|
geengt (ver-
schlossen ?)
V. | doppel- | miB- ver- normal [normal|aplastisch mormal| Fehlen der | Aplasie des Os
seitig | bildet |schlossen vorderen, un{ tympanicum
teren und hin| Luxatio poste-
teren unteren| riormandibulae
Wand
VL | ein- mif- {von oben|ventraler [normal| normal |normallvorn.oben undf Hyperplasie des
seitig | bildet [und vorne| Teil des vorne her T.egr.nentympa-
eingeengt| tegmen knochern ver{ 01 In seinem
tympani engt ventralen Teile
hyper- (hervorgegang.
plastisch aus der Lamina
. fibrosa)
VIL | beider- | normal ver- normal normal| hyper- [normallbis auf einen| Hyperostose des
seitig schlossen ostotisch feinen Kanall Os tympanicum
: knochern ver-
engt
VIIL | beider- | normal | hoch- normal jnormal| hyper- |normallknschern ein-| Hyperostose der
geitig gradig ein-| ostotisch geengt hinteren Gehor-
geengt hauptséch- gangswand
lich im . :
hinteren
Anteil




230 G. Politzer und E. G. Mayer:

sulleren und mittleren Ohres sollen auf mechanische, zentripetal wir-
kende Ursachen zuriickgehen.

Hierfiir fithrt Wotzilka folgende Beispiele an: Alexander und Moszkovicz unter-
suchten einen Embryo von 20 mm Steil-Scheitellinge, der bei der Operation einer
Extrauteringraviditit gewonnen worden war. Hierbei fand sich die linke Ohr-
muschel verbildet. Der Anthelix war vollstindig, der Helix ascendens teilweise
von der freien Ohrfalte gedeckt, so daB nur Tragus, Antitragus und Crus helicis
(Helix ascendens) sichtbar waren. Da an der linken Gesichtshilfte ,,Spuren amnio-
tischer Verlotungen* vorhanden waren, wurde die MiBlbildung als amniogen
aufgefafit.

Marxz beschreibt einen Fail, in dem die Umschlingung des Kopfes durch die
Nabelschnur zu einer Umklappang der Ohrmuschel gefiihrt habe. Eine tiefe Furche
iitber dem Ohre blieb dauernd zuriick.

Diese zwei Falle wiren jedoch, vorausgesetzt, daB die Bedeutung
der ,,amniotischen Verlétung* und der Umschlingung durch die Nabel-
schnur erwiesen wire, nur fiir die kausale Genese der Mifibildungen
der Ohrmuschel zu verwerten. Dafl &hnliche Ursachen bei Fehlbil-
dung des Gehdrganges und der Gehirknochelchen in Frage kommen, ist
unwahrscheinlich und jedenfalls nicht erwiesen.

Uber die kausale Genese der Atresie des auBeren Gehorganges
wissen wir in Wirklichkeit derzeit nichts. Die Annahme von ,,inner-
sekretorischen Stérungen wihrend der Entwicklung® und &hnliche
Hypothesen sind unhaltbar, solange wir nicht iiber Beobachtungen
verfiigen, welche zur Stiitze dieser Annahmen verwertet werden kénnen.
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