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Die vorliegende Arbeit besehRftigt sich mit den Versehlfissen (Atre- 
sien) und Verengerungen (Stenosen) des ~uBeren Geh6rgangs. Ergib t 
die ~uBere Besichtigung das v611ige Fehlen eines dem Geh6rgang ent- 
sprechenden Grfibchens oder Trichters, so wird yon vollstRndiger Atresie 
gesprochen. Hierbei sehen wir in manchen F~llen das Cavum conchae 
in gleieher Weise wie die Cymba als flaehe Grube zwischen den Knorpel- 
leisten der Auricula ausgebildet. In anderen F~llen ist die Fehlbildung 
der Ohrmuschel so hochgradig, dab auch ein Cavum conchae nicht er- 
kennbar ist. Den vollst~ndigen Verschlfissen stehen die partiellen gegen- 
fiber, bei denen ein triehterf6rmiges, blind endendes Anfangsstfick eines 
Geh6rgangs vorhanden ist. L~Bt sich hingegen auch bei hoehgradiger 
Verengerung das Trommelfell oder ein Inhaltsgebilde des Mittelohres 
(Manubrium usw.) in der Tiefe naehweisen, so bezeichnen wir die Ano- 
malie als Stenose. Vollst~ndige und teilweise Atresien sowie Stenosen 
k6nnen jede wieder knSchern oder h~utig sein. Endlich werden die 
im sp~teren Leben infolge yon Traumen mit Callusbildung oder im An- 
schlusse an Entzfindungen u . a . m ,  auftretenden Ver~nderungen des 
Geh6rgangs yon den ,,kongenitalen" Fehlbildungen unterschieden. 

Die in der Literatur besehriebenen F~lle wurden zum grol]en Teil 
ausschlieBlich klinisch untersueht. Hierbei wird etwa so vorgegangen, 
dab die meist gleichzeitig vorhandene MiBbildung der Ohrmuschel (Mi- 
krotie, Anh~nge) sorgf~ltig beschrieben und ein etwaiges GehSrgangs- 
rudiment sondiert und gemessen wird. Endlich wird nach Prfifung 
des Widerstandes, den das am Grunde des Triehters liegende Gewebe 
dem Eindringen der Sonde oder Nadel entgegensetzt, ein. kn6cherner 
oder h~utiger VerschluB angenommen. An diese Untersuehung schlieBt 
sich die Ermittlung der HSrf~higkeit und der Erregbarkeit des Vesti- 
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bularapparates an. Wihrend diese Methoden hinreichende Sehlfisse auf 
das funktionelle Verhalten des Labyrinthes gestatten, kann ein Hin- 
dernis im schalleitenden Apparate zwar erkannt, aber kaum jemals 
lokalisiert werden. -- Es ist einleuehtend, dab bei dieser Untersuchungs- 
methode fiber die anatomisehe Grundlage einer Entwicklungsst6rung 
im Bereiehe des i~ugeren GehSrgangs oder des Mittelohrs wenig oder 
nichts ausgesagt werden kann. 

Von wenigen Fallen liegen Sektionsbefunde vor. Es sind dies Geh6r- 
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- 
musehel gleiehzeitig bestanden. Nach unserer Kenntnis der Literatur 
liegt kein pathologisch-anatomischer Bericht fiber eine Atresie des Ge- 
h6rgangs mit normaler Auricula vor. Die pathologisch-anatomisehe 
Untersuehung des Schlifenbeins wird meist nur makroskopisch vor- 
genommen. Mikroskopisch wurden nur wenige F~lle untersucht (Ale- 
xander-Benesi). Eine Vereinigung beider Methoden, der klinisehen und 
autoptischen, ist wohl nur selten m6glich, d~ ja die Atresia congenita 
auris keine Todesursache darstellt. Diese beiden Untersuchungsmetho- 
den wurden nun in jfingster Zeit durch eine dritte erginzt. 

Die rSntgenologische Untersuchung des Schidels erfolgt gew6hnlich 
in drei typisehen Aufnahmsrichtungen, nimlich bei sagittalem, fron- 
talem and axialem Strahlengang. I)a nun die L~ngsaehse der Pyra- 
mide keiner dieser Riehtungen folgt, ergeben die typisehen Sehidel- 
aufnahmen Sehri~gaufnahmen des Felsenbeines, deren Deutung sehwie- 
rig, ja teilweise unm6glieh ist. Es wurden deshalb mehrfaeh Sonder- 
aufnahmen des Sehlifenbeines angegeben, yon welehen wir die lol- 
genden drei zum Studium der yon uns untersuchten Geh6rgangsatresien 
verwendeten. 

1. Schlgt#nbeinau]nahme nach Schi~ller. 

Der Zentralstrahl des abbildenden Biindels tritt etwa 3 Querfinger oberhalh 
des Geh6rgangs der Gegenseite ein und ist gegen den ~iuBeren Geh6rgang des ab- 
zubildenden Sehl~fenbeins gerichtet. Hierbei projiziert sich der innere in den 
iuBeren GehSrgang. Diese Aufnahme eignet sieh vor allem zur Darstellung der 
topographischen Verhiltnisse der GehSrgangswande zum Sinus sigmoideus und zur 
Dura mater and zur Darstellung des Proeessus mastoideus und  des 0s 
tympanicum. 

2. Schl(t]enbeinau]nahme nach Stenvers. 

Der ZentrMstrahl verl/~uft yon der Gegend der Protubcrantia occipitalis ex- 
terna zur Mitte zwischen lateraiem Orbitalrand und /~uflerem Geh6rgang der zu 
untersuchenden SeRe. Wir verwenden diese Aufnahmsrichtung vor allem zur ])ar- 
stellung der ganzen Pyramide, insbesondere des inneren Geh6rgangs, der Bogen- 
g/~nge, des Vestibulums und der Cochlea.. 
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3. Schld]enbeinau]nahme nach Mayer. 
Der ZentrMstrahl tritt in der Gegend des Bregmas ein und ist gegen den 

~u[teren GehSrgang der zu untersuchenden Seite gerichtet. Diese Aufnahme zeigt 
vor allem die Luftraume des au%ren und mittleren Ohres und ihre knScherne 
Begrenzung. 

Eine aus]i~hrliche Darstellung der einzelnen Aufnahmsrichtungen 
findet sich bei Mayer (1923). Hier sei nur noch kurz zusammengefa[tt, 
welche Ergi~nzung die klinische Untersuehung durch die R6ntgenunter- 
Suchung erf~hrt. Besonders bei den Atresien, bei denen ja auch die 
Otoskopie unm5glich ist, sind wir intr~ vi tam nur mit  ttilfe der RSntgen- 
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Abb. 1. Sehematisehe Dars te l lung  des P r imord ia lk ran iums  eines 8 em langen mensehl ichen Embryos  
( n a e h I t e r t w i g ) .  l = T e e t u m s y n o t i e u m ;  2 = F e n e s t r a r o t u r ~ d a ;  3 = P r o e e s s u s m a s t o i d e u s ;  4 = R e t e h e r t -  
seher Kno~pel; 5 = Stapes;  6 = Malleus;  7 = Annulus  tympan ieus ;  8 = Neekelseher  Knorpe l ;  9 = For-  
amen nervi  faeial is ;  1 0  - Proeessus per iot ieus  superior Gradenigo;  11 = Incus;  1 2  = I ,aby~inthkal)sel .  

strahlen in der Lage, die GehSrgangsw~nde (Os tympanicum, Squama), 
Antrum~ Aditus, Recessus epitympanieus, die fibrige PaukenhShle, 
Zellsystem und Processus styloideus darzustellen. Eine geringere Aus- 
beute ergibt die RSntgenuntersuehung des Labyrinths. Ferner er- 
mSglicht das RSntgenverfahren bei der autoptisehen Untersuchung 
des Schli~fenbeines mtihelos einen Uberblick tiber die pathologisehen 
(oder teratologischen) Ver~nderungen desselben. Dies kann ftir die 
spezielle Sektionsteehnik (Sehnittrichtung usw.) yon Bedeutung werden. 

Vor der Schilderung der acht yon uns untersuehten F~lle, soll die 
Entwieklung des Schl~fenbeins d~rgestellt werden, wobei nur jene 
Skeletteile genauer beriieksichtigt werden sollen, welche bei den zu be- 
schreibenden Abweiehungen eine wichtige l~olle spie]en. 
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Das Schl~fenbein besteht aus 3 Bildungsherden: 
1. Aus dem Primordial- oder Chondrokranium (Labyrinthkapsel und dorsaler 

Tell des Tegmen tympani). 
2. Aus dam Desmokranium (Deckknochen, Sahuppe). 
3. Aus den Kiemenbogen. 
Die Labyrinthanlage ist in friiheren Entwiaklungsstadien yon embryonalem 

Bindegewebe umgeben. Dieses wandelt sich im 2. Embryonalmonat  in Knorpel 
um. Von dieser , ,Labyrinthkapsel" w~chst ein Fortsatz fiber die Geh6rknSehelchen- 
kette naeh vorne (Processus perioticus superior Gradenigo). Dieser satzt sieh ven- 
tralw~rts in eine Platte fort, die aus fibrSsem Bindegewebe besteht. Aus dam 
Processus parioticus superior und der fibr~sen Plat te  entsteht  sp~terhin das Teg- 
men tympani.  Im 5. Embryonalmonat geht der Knorpel dutch enchondraIe Ver- 
knScherung in Knochen fiber. 

a b 

Abb. 2a. Normales Schl~fenbein, Ansicht yon aul3en. Schwarz: Geh5rgangslumen. Sehraffiert: 
Processus stylotdeus. Punktiert: Os tympanicum. 

Abb. 2b. Normales Schliifenbein, Ansicht yon oben. Gestrichelt: Luftrltume des Schl~fenbeines (auBer 
Zellen). "Con (ira Bride) oben her: ~u~erer GehSrgang, dutch 2 nach unten leicht konverglerende 
Liuien begrenzt. Die nach oben konvexe Linie begrenzt den Recessus epitympanicus nach oben. An 
diesen schlieBt sich nach unten die PaukenhShle an. Nach links zwe|gt der Aditus ad antrum ab, der 
in das gelappt konturie1~e Antrum einmiindet. (Die Skizze ist zum leichteren Verst~ndnis der bei- 
gegebenen RSntgenbilder in Anlehmmg an die Projektion bei der Aufnahme nach Mayer angefertigt.) 

Der erste Kiemenbogen wird in seinem hinteren Anteil dutch den Nervus 
trigeminus in eine laterale und eine mediale H~ilfte zerlegt. Der proximale Teil 
de[ lateralen H~lfte bildet den Incus, w~hrend de r proximale Teil der medialen 
Hiilfte den Malleus und den Meckelschen Knorpel aus sieh~l~ervorgehen l~Bt. 

Dem zweiten Kiemenbogen gehSrt der Annulus stapedias an, der in friihen 
Entwicldungsstadien durch ein kurzes Zwischenstiiek (Interhyale) mit  dem Haupt- 
tel! des zweiten Kiemenbogens verbunden ist. Lateral yon diesen Skeletteilen 
differenziert sictl ein l~nglicher Knorpelstab, das Laterohyale, das sp~iter mit dem 
Hauptteil  des 2. Kiemenbogens und mit  der Labyrinthkapsel ~erw~chst. Da 
gleiehzeitig das Interhyale verschwindet, bleiben zwei voneinander getrennte 
knorpelige Kiemenbogenderivate zurfiek, der Annulus stapedius und ein nunmehr 
yen der Labyrinthkapsel bis zur Kiemenbogenkopula reichender Stab, der als 
Reichertscher Knorpel bezeichnet wird. In diesem treten sp~tcrhin VerknScherungs- 
zentren auf, eines fiir den dorsalen und oberen Teil, das Tympanohyale und eines 
fiir den anschlie~endan vantralw~rts ziehenden Tell, das Stylohyale. Der vordarste 
Teil verknSehert glaiehfalls und' wird zum ldeinen Zungenbeinh0rn, wahrend der 

u Archiv. Bd. 258. 14 
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zwischen ihm und dem Stylohyale gelegene Tefl das Ligamentum stylohyoideum 
bildet. Aus dem Tympanohyale geht die hintere und untere PaukenhShlenwand 
hervor, aus dem Stylohyale der Processus styloideus. Endlieh beteiligen sich an 
der Bildung des Sehlgfenbeines mehrere Deekknoehen, die Sehuppe, der Processus 
folianus mallei, der vordere Tefl des Tegmen tympani und das Os tympanicum. 
Dieses entwickelt sieh zu Beginn des 3. Monats und w~chst bogenf6rmig naeh vorne 
und hinten oben aus. Beim ~eugeborenen stellt das Os tympanicum einen nach 
oben offenen l~ing dar, der in den ersten Lebensjahren zu einer Rinne ausw~chst, 
die dutch Verwachsung mit der Squama ein geschlossenes Rohr, den GehSrgang 
bildet. 

Aus  dem eben geschi lder ten  Aufbau  des GehSrganges lassen sich 
mehrere  MSgliehkei ten einer  GehSrgangsverengerung able i ten.  

1. Die E inengung  k a n n  durch  konzent r i sche  Hype ros to se  des Os 
t y m p a n i e u m  oder  der  S q u a m a  erfolgen (Fal l  6, 7, 8). 

f 

a b 
Abb, 8a. l~a~l 1. Ansicht yon auBen. HypopIasie und Verbildung des Os tympanicum. 

Abb. 3b. Ansicht yon oben. VerschmMerung der Pyramide. GehSrgang fehlt. 

2. Das  Os t y m p a n i c u m  k a n n  mfl]bi ldet  sein, so da~ sich an  Stel le  
des L u m e n  des Geh5rgangs  ein unf6rmiges  Knochens t f ick  vor f inde t  
(Fall I, 2). 

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

W i r  g e h e n  nun  zur  Besprechung  der  e inzelnen Fa l l e  fiber. 

Fall il), Q, 19 Jahre. Die linke Ohrmuschel ist miftbildet, der GehSrgang 
vollkommen versehlossen. 

RSntgenbe/und: Die Pyramide ist wesentlich schlanker als die der gesunden 
Seite. Labyrinthkapsel und PaukenhShle sind entsprechend verkleinert. Der 
Recessus epitympanicus ist klein, das Antrum yon normaler Gr61]e. Das pneu-- 
matische System ist gut entwickelt, mittelzellig strukturiert. Die Zellw~nde sind 
ctwas verdickt. Das Os tympanicum ist hochgradig verkfimmert, doch ist die 

1) Fall 2, 3 und 8 wurden yon de1" Ohrenklinik (Vorstand Prof. Neumann),. 
Fall 4, 5, 6 und 7 vonder  Klinik fiir Rhino-Laryagologie (Vorstand Prof. Hayetc), 
Fall 1 yore Wiedner Krankenhaus, Abt. :Doz. Bond?/ zur t~6ntgenuntersuchung 
zugewiesen. 
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vordere PaukenhShlenwand intakt. Die vordere GehSrgangswand ist nur in ihrem 
lateralen Teil gut erkennbar. Medialw~rts verschwindet sie ebenso wie die ganze 
hintere Wand in einem den GehSrgang 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 
yon der hinteren oberen GehSrgangswand betragt entsprechend der Verschmale- 
rung der Pyramide knapp 1 cm. Es finder sich also in unserem Falle: 

a) t typoplasie der Pyramide. 
b) Hypoplasie und Deformation des Os tympanicum. 
c) Warzenfortsatz yon normaler GrSl~e. 
d) Verringerung der Entfernung zwischen Processus mastoideus und 

KiefergelenkskSpfchen. 

Ad a: In  der ~lteren Literatur  werden die Mil~bildungen des Schl~fen- 
beines zumeist in zwei Gruppen eingeteilt. Die eine Gruppe umfal~t 
die Mi~bildungen des ~ul~eren und mittleren, die andere jene des in. 
neren Ohres. Diese Einteilungsart leitet sich aus Statistiken fiber patho- 
logisch-anatomisch untersuchte F~lle ab. So finder Steinbri~gge unter  
24 Fallen yon kongenitaler Atresie, die er aus der Literatur  zusammen. 
gestellt hatte,  nur dreimal das Innenohr betroffen. Diese Einteflungsart 
muBte jedoch in jfingster Zeit aufgegeben werden, da bereits yon Bezold, 
Ruedi und Wotzillca mit tIilfe sorgfi~ltiger ~nk t ionspr f i fungen  die Mit- 
beteiligung des Innenohres bei Mil~bildungen des ~ugeren und mitt-  
leren Ohres nachgewiesen worden war. Auch die drei yon Alexander 
und Benesi mikroskopisch untersuchten FMle ergaben durchwegs schwere 

Ver~nderungen  des Labyrinths. Wir werden deswegen der Ansicht 
dieser beiden Forscher beipflichten mfissen, daI~ die Mitbeteiligung des 
Innenohres bei der angebornen Atresie des Geh5rganges zur Regel 
(nicht zur Ausnahme) gehSrt, wenngleich die l~Sntgenuntersuchung der 
in vorliegender Mitteilung dargestellten Falle nur zweimal Ver~nde- 
rungen des Innenohres nachweisen konnte (Tall 1, 6). Wir haben ja 
bereits eingangs erw~hnt, daI~ bei Untersuchung des Innenohres die kli- 
nischenUntersuchungsmethoden derart  gute Ergebebnisse liefern, daI~ die 
RSntgenuntersuchung kaum etwas zu ihrer Erg~nzung beitragen kann. 

Ad b: Der Verschlul~ des GehSrgangs erfolgte im Fall 1 durch das 
hypoplastische und v511ig deformierte Os tympanicum.  Entgegen der 
Ansicht einzelner, i~lterer Forscher lehnen wir eine ,,Kompression eines 
weniger widerstandsf~higen Os tympanicum zwischen Mastoid und 
Kiefergelenk" ab und nehmen vielmehr ein abnormes Wachstum der 
Anlage des Os tympanicum an. 

Punkt  c und d der Zusammenfassung werden gemeinsam mit  den 
gleichsinnigen Ver~nderungen bei Fall 3 besprochen werden. 

Fall 2. (~, 25 Jahre. Der GehSrgang ist beiderseits zu einem schmalen, an- 
scheinend blind endenden Kanal verengt. Beide Ohrmusche]n sind vollkommen 
normal. 

14" 
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R6ntgenbe]und (beiderseits gleichartig): Gr613e und Gestalt der Pyramide 
entspreehen der Norm. Labyrinth und Paukenh6hle Seheinen gleiehfalls normal 
zu sein, doeh ist der Befund an diesen Organen wegen der st6renden, auBerordent- 
lieh starken Pneumatisation des Warzenfortsatzes unsieher. Der i~uflere Geh6rgang 
ist zu einem sehr schmalen Spalt eingeengt, der nieht sicher bis zum Trommel- 
fellansatz reieht. Die Pars mastoidea ist stark hyperplastisch, gut pneumatisiert 
und grol3zellig strukturiert, Die Entfernung des hinteren Randes des Gelenkfort- 
satzes des Unterkiefers vom vorderen Warzenfortsatzkontur betr~gt kaum einen 
halben Zentimeter. In diesem Raum liegt ein unregelmgflig geformtes, hypo- 
plastisches Os tympanicum. Der Proeessus styloideus ist normal entwickelt. 

Zusammen/assung : 

a) Hypoplasie und Deformation des 0S tympanicum. 
b) Ann~herung des Kiefergelenkes an den Warzenfortsatz. 
c) Ityperplasie des Processus mastoideus. 
d) Keine Anomalie der Auricula. 

a b 
Abb. 4a. Fall 2. Ansicht yon auflen. Hypoplasie und Verblldung des Os tympanicum. 

Abb. 4b. Ansicht yon oben. Geh~rgang fehlt bis auf ein kleines Anfangssttlck. Vordere Begrenzung 
des knSchcrnen Labyrinth im Berelche 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 Verschlul3 des 
Geh6rganges durch ein hypoplastisches und mil~bildetes Os tympanicum 
bei gleichzeitiger Verringerung der Entfernung vom Kiefergelenk zum 
Warzenfortsatz wird yon vielen Untersuchern als typische Form der 
Geh6rgangsatresie aufgefal3t. So schreibt Lewin: ,,Da in den meisten 
F~llen yon vo!lst~ndiger GehSrgangsatresie das Fehlen eines GehSr- 
ganges auf Rechnung einer Aplasie des Os tympanicum zu stellen ist, 
so kommt in allen derartigen F~llen der Warzenfortsatz direkt an' das 
Kiefergelenk zu liegen." Die Erklarung dieser Annaherung steht je- 
doch noch aus. Es k6nnte sich um ein Zuriickrficken des Kiefergelenks 
handeln, und zwar durch Pfannenwanderung oder durch Verl~ngerung 
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der Anlage des Dentale in antero-posteriorer Richtung, oder es k6nnte 
der vordcre Rand des Warzenfortsatzes welter nach vorn gelangt sein, 
dutch VcrgrSl~erung des Proccssus mastoideus, odor durch heterotope 
Anlage. -- Die erste Annahme (Pfannenwanderung des Kiefergelcnkes) 
mfiBte, wofernc die Atresie einseitig ist, zur Verschiebung des Kinnes 
nach dcr mil~bildeten Seite fiihren. Einen derartigen Fall beschreibt 
Zau/al und kommt zu folgender Schluf~folgerung: ,,Durch das einseitige 
Fehlen der Pars tympanica des Schlafenbeines riickt der Processus con- 
dyloideus des Unterkiefers weiter nach rfickwarts als auf dcr normalen 
Seite, so dal~ er unmittelbar vor dem Processus mastoideus zu fiihlen 
ist. Durch diese Riickw~trtslagerung des Unterkieferastes kommt die 
Asymmetric der betreffenden GesichtshMftc allmahlich zustande, und 
zwar oft mit Eintr i t t  des Kaugesch~ftes, durch welches die SteUung 
des Unterkiefers sich mehr reguliert." Diese Erklarung des gleichzei- 
tigen Auftretens yon Asymmetric des Gesichts und Atresie des aul~eren 
Geh6rganges ist zwar iiberaus einleuchtend, last  sich jedoch keineswegs 
verallgemeinern, da einerseits Atresicn ohne Verschicbung des Unter- 
kiefers, andererseits Asymmetrien anderer ~tiologie gleichzeitig mit der 
Atresie des GehSrgangs vorkommen. So k6nnen wir, wie bei Fall 6 ein- 
gehend besprochen werden soll, die Asymmetric des Gesichtes mitunter  
auf die gleichzeitig vorhandene Facialisl~hmung (Neuenborn) oder auf 
einen gleichzeitigen Defekt im Bcrciche des Dentale (Benesi) beziehcn. 
Die Annahme einer Pfannenwanderung laftt sich somit nur ffir eine 
beschrdinkte Zahl yon Fallen zur Erklarung der Asymmetric heran- 
ziehen. 

Die zweite Annahme betr~fe die Verlangerung des ]~entale in antero- 
posteriorer l%ichtung, wobei das Kinn in der Medianebene des Gesichtes 
bliebe. Diese Verlangerung k5nnte nur durch sorgfgltige Messungen 
festgestellt werden. Diese sind bisher noch nicht ausgeftihrt worden. 

Ferner k6nnte die Vcrringerung der Entfernung yon Xiefergelenk 
und vorderem Warzenfortsatz auf die Verdickung des Processus ma- 
stoideus bezogen werden. Ffir Fall 2 unserer Mitteilung trifft diese 
Annahme zweifellos zu. Der Warzenfortsatz ist beiderseits sehr ver- 
gr6i~ert (verdickt). Ob jedoch die Vcrgr5Berung in einem genetischen 
Abh~ngigkeitsverhMtnis zur Hypoplasie oder Aplasie des Os tym- 
panicum steht, lal~t sich kaum entscheiden. Wir werden auf die Frage 
der korrelativen VergrSl~erung yon Skeletteilen noch bei Fall 3 und 4 
zuriickkommen, wo sic ausffihrlieher besprochen werden Soll. Auch bei 
Fall 1 ist es auff~llig, da$ bei Hypoplasie nahezu s~mtlicher Teile des 
Schlgfenbeines einzig der Warzenfortsatz normale GrSl~e und somit 
zumindest eine relative Hyperplasie zeigt. So einleuchtend jedoch auch 
die Hypcrplasie des Mastoids als Ursache der Ann~herung yon Warzen- 
fortsatz und Kiefergelenk erscheinen mag, besitzt auch dieser Erkla- 
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rungsversuch keine allgemeine Giiltigkeit, da in einem Fall yon Wotzilka 
trotz normalem Nervus facialis die ganze Sch~delhalfte verkleinert ist, 
und zwar sowohl die Entfernung der Spina supra meatum yon der Spina 
mentalis als auch die Entfernung der Spina supra mea tum yon d~r Pro- 
tuberantia  occipitalis externa. Auch liegen Falle yon vSlliger Aplasie 
des Processus mastoideus bei Atresie des GehSrganges vor. Ftir die 
vierte Annahme (Heterotopie der Mastoidanlage) gilt das gleiehe wie 
fiir die Verlangerung des Dentales. Nur sorgfMtige Messungen kSnnen 
hieriiber eine Entscheidung bringen. 

Zusammenfassend lieBe sieh somit bemerken, dab die Verringerung 
der Entfernung des vorderen Randes des Warzenfortsatzes vom KSpf- 
chen des Unterkiefers sich nicht au/ einen allgemein gi~ltigen Entstehungs- 
mechanismus zurficldfihren laBt. Fiir manche FMle ist eine Pfannen- 
wanderung des Kiefergelenkes, fiir andere eine Hyperplasie des Pro- 
cessus mastoideus festgestellt. Ob nicht noch andere MSglichkeiten 
zur Entwicklung dieser Anomalie ffihren, werden erst weitere Unter- 
suehungen lehren. 

Ad d: An Fall 2 ist weiterhin bemerkenswert, daI~ entgegen dem 
tiblichen Verhalten bei der Atresie des GehSrganges die Ohrmuschel 
vollkommen normal erseheint. Dieser Befund ist sehr selten. Bei sorg- 
faltiger Durchsicht der einschl~gigen Literatur  lieBen sich nur 7 weitere 
F~lle linden (Oberteu//er, Jakobson, Blau, Herschel, Wol/], T6r6ck und 
Federschmidt), welehe jedoeh (Fall Oberteu//er war uns nicht im Ori- 
ginal zugi~nglich) durehweg nicht autoptisch kontrolliert sind. Es ist 
durchaus m5glich, dab manche dieser Falle gar nicht sicher kongeni- 
taler Natur  sind, sondern vielmehr derselben Gruppe yon Atresien an- 
gehSren wie Fall 7 und 8 der vorliegenden Arbeit, die nicht sicher als 
kongenital aufzufassen sind. Anderereeits ist es jedoeh aueh denkbar, 
dab F~lle yon Atresien bei der Autopsie iibersehen wurden, wenn eine 
g]eiehzeitige Mif~bildung der Ohrmuschel nicht vorlag. Fiir die formale 
Genese dieser F~lle ware es wichtig festzustellen, ob hierbei auch jene 
anderen Teile des Sch]~fenbeines, welche wie die Ohrmuschel yon den 
Kiemenbogen aus entstehen, normal sind, die MiBbildung sieh somit 
nur auf die Deckknochen besehr~nkt. Die Falle aus der Literatur  sind 
nicht entsprechend untersucht worden, um eine Stellungnahme zu dieser 
Frage zu gestatten. Bei Fall 2 unserer Mitteilung w~re es m5glieh, 
dab die KiemenbogenabkSmmlinge normal sind, diese Annahme lieBe 
sich jedoch nur dureh die pathologisch-anatomische Untersuchung 
sicher erweisen. 

Fall 3. Q, 18 Jahre. Rechter GehSrgang verschlossen, Ohrmuschel mil~bildet, 
R6ntgenbe]und: Die Pyramide ist normal groG, die Pars mastoidea is~ sehr 

klein, nicht pneumatisiert, spongiSs. Das Os tympanicum ist leicht hypoplastisch, 
im Bereiche der vorderen PaukenhShlenwand besteht anscheinend ein kleiner 



Angeborener Verschlu~ und Verengerung des iiul~eren Geh(irgangs. 215 

Ossifikationsdefekt. Der Processus styloideus ist sehr ]ang und dick. Labyrinth 
und Labyrinthkapsel lassen keine Anomalien erkennen. Dagegcn sind Recessus 
epitympanlcus und Aditus ad antrum nur rudiment~r entwickelt. Das Antrum 
selbst fehlt vollkommen. 

Vordere und hintere Geh6rgangswand sind gut erkcnnbar. Im innersten An- 
. tail ist der GehSrgang durch knochendichten Schatten von hintenhcr stark einge- 

engt (versehlossen?). Der Sinus sigmcideus zeigt in seinem Verlaufe Vorlagerung 
und geringe Lateralposition. Die Dura mater liegt im Bereiche des Tegmen tym- 
pani nur wenig fiber dam Niveau der oberen GehSrgangswand. Der Canalis caro- 
ticus ist auffallend grol3. 

Zusammen /assung. 

a) Hyperplasie des Processus styloideus. 
b) Einengung des GehSrganges yon hinten. 
c) Pneumatisationshemmung, Aplasie des Antrums. 
d) Hypoplasie des Os tympanicum und des Processus mastoideus. 

~ k  ", I 

\ f  
a b 

Abb.  5a, Fal l  3. Ansicht  yon  auBen: starke HyperplasIe des Tympano- und Stylohyales  (schratfiert) .  
Abb. 5b. Ans ich t  yon  oben:  ~ul3erer Gehi i rgang i m  inners ten  Tail yon  h in tenher  eingeengt.  Recessus 
ep i tympan icus  klein, Adi tus  ad  a n t r u m  kurz ,  A n t r u m  fehlt .  D e f e k t  in  der vorderen Paukenh(ihlen-  

wand.  

In diesem Falle fragt es sich zun~chst, welches Skelettstiick die Ver- 
engerung des innersten Teiles des GehSrganges und, wie wit aus der 
Hypoplasie aller Luftr~ume des Mittelohres sehlieBen dtirfen, auch der 
PaukenhShle bewirkt. Das RSntgenbild zeigt eine Verdichtung, die 
in der Verl~ngerung des hyperplastischen Proeessus styloideus gelegen 
ist und das Lumen der PaukenhShle yon hinten und unten einengt. 
Die hintere und untere PaukenhShlenwand wird nun in der normalen 
Entwickhmg vom Tympanohyale gebildet, welches aus der VerknSche- 
rung des obersten Teiles des Reichertschen Knorpels hervorgegangen 
ist. Das Tympanohyale scheint nun in vorliegendem Falle stark ver- 
gr6Bert zu sein. Ffir diese Annahme spricht auBer der Lage die gleich- 
zeitige Hyperplasie des Stylohyales, das ja genetisch dem Tympano- 
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hyale nahesteht, ferner ein ahnlieher Fall der Literatur,  der seiner be- 
sonderen Wiehtigkeit halber hier genauer besprochen werden soll. 

Alexander und Benesi haben ein miSbildetes Schlafenbein eines 
8 Mondmonate alten Neugeborenen untersueht, welcher wenige Stunden 
naeh der Geburt gestorben war. Die mikroskopische Untersuchung ergab 
Anomalien im Bereiehe des ~uSeren, mitt leren und inneren Ohres, 
wobei jedoch das auSere und mittlere Ohr starker betroffen waren 
als das inhere. Vor allem fehlte das Os tympanicum vollstandig. Die 
GehSrknSchelchen waren im geringen Grade miSbildet, nur  der Pro- 
cessus Folianus fehlte. I m  rfickwartigen Teile der Paukenh5hle fand 
sich nun ein machtiges knorpeliges Gebilde, das an seinem oberen Ende 
mit dem Tegmen tympani  verwachsen war. Dieser Knorpel  wurde 
yon den Autoren als Laterohyale erkannt,  das entgegen dem normalen 
Verhalten 1) m a c h t i g  hyperplastiseh, jedoeh nieht verknSchert war. 
Alexander und Benesi erklaren die Mil~bildung derart,  daS die ,,pri- 
mordiale Ver~nderung in kongenitalem Defekte des Os tympanicum 
liege. Die atresierende Knochenplatte,  die man bei der Atresie in der 
Tympanicumgegend finder , s t ammt  yon Resten der Tympanicumanlage 
oder vom Laterohyale. Mit der defekten Entwicklung des Deckkno- 
ehens geht eine fiber die Norm hinausgehende Entwieklung des Latero- 
hya]es einher." An einer anderen Stelle dieser Arbeit heist  es: ,,Diese 
exzessive GrSf~enzunahme wird gerade dureh das Fehlen des Tympa-  
nicum begfinstigt und stellt ein charakteristisches Beispiel des Kampfes  
der Teile im Sinne Rouxs dar."  

Dieser Erklarungsversuch der normalen Genese des Falles 1 yon 
Ale.~:ander und Benesi laSt sich auf unseren Fall (3) fibertragen. Auch 
hier ist es zu einer sehr deutliehen Hyperplasie des Tympanohyale  und 
Stylohyale gekommen, wenngleieh die Hypoplasie des Os tympani-  
eum nur geringffigig ist. Die hochgradige VergrSi~erung des Tympano- 
hyales laf~t auch die Pneumatisat ionshemmung verstehen. Die Pauken- 
hShle ist derart  stark eingeengt, die hintere Wand aus derart dichtem 
Knochen gebildet, da~ schon aus mechanischen Grfinden das Unter- 
bleiben der Antrumbildung erklarlieh ist. Da der obere Pneumatisa- 
tionsbezirk vom Antrum seinen Ausgang nimmt,  ist das Fehlen yon 
Zellen im Proeessus mastoideus verst~ndlieh. 

Was endlich den Defekt an der vorderen PaukenhShlenwand be- 
trifft, so stellt diese Anomalie einen h~ufigen, keineswegs als patholo- 
giseh zu wertenden Befund dar. Wir werden J~hnliches aueh bei Fall 4 
beschreiben. 

Die wesentlichen Ver~nderungen bei Fall 3 kSnnen in dem Sinne 
gedeutet werden, dab das hoehgradig hyperplastische Tympanohyale  

~) Nach A. Politzer pflegt bei Neugeborenen der oberste Teil des Tympanohyale 
noch knorpelig zu sein. 
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und Stylohyale den Geh6rgang in postero-anteriorer Riehtung ver- 
engt und durch die Vorlagerung dieser kompakten Knochenstficke ein 
Hindernis fiir die Pneumatisation abgegeben hatte. 

Fall 4. ~, 3 Jafire. MiBbildung der reehten Ohrmusehel, GehSrgang nicht 
auffindbar. 

R6ntgenbe]und. Die Pyramide ist yon normaler Gr6Be, die Labyrinthorgane 
lassen keine Abweiehungen yon der Norm erkennen. Die Paukenh6hle ist, soweit 
sich dies r6ntgcnologiseh feststellen lgBt, nicht abnorm, nut ist die vordere Pauken- 
h6hlenwand zum Tefle nicht verkn6ehert. Der Aditus ad antrum ist gut erkennbar, 
das Antrum selbst, dem Alter entsprechend, weir. Die Pneumatisation ist normal. 
Dagegen sind der Recessus epitympanicus und der ~ul]ere Geh6rgang und zwar dieser 
in seinem innersten Anteil, yon hinten her hochgradig eingeengt. Die hintere Geh6r- 
gangswand ist stark verdiekt, der Proeessus styloideus lang und plump. Das Os 
tympanicum ist yon annghernd normaler Gr6Be, die Pars mastoidea normal. 

, j 

a b 
Abb. 6a. Fal l  4. Ans lch t  yon  auBen. Ityperplasie des Tympano- mid 8tylohyale (schraffiert.) 
Abb. 6b. Anslcht yon oben. _~u~erer Geh~rgang im l~uBeron Tell nich~ sicher erkennbar (punktierte 

Linlen), im tnneren Tetle stark eingeengt. 

Zusam~nen/assung 

a) Hyperplasie des innersten Teiles der hinteren Geh5rgangswand. 
b) Hyperplasie des Processus styloideus. 
c) Keine deutliehe Hypoplasie des Os tympanicum. 
d) Keine Pneumatisationshemmung. 
Dieser Fall zeigt eine gewisse J~hnliehkeit mit dem vorhergehenden. 

Auch hier ist die Einengung des innersten Teiles des Geh6rganges 
dureh ein Knochenstiick hervorgerufen, das seiner Lage naeh dem 
Tympanohyale entspricht. Aueh in diesem Falle finden wit gleieh- 
zeitig eine Hyperplasie des Proeessus styloideus. Doch ist das Aus- 
maB der Vergnderungen wesentlieh geringer als im Fall 3, da die Ver- 
engerung nur den inneren Teil des iuBeren GehSrganges betrifft, w~h- 
rend die Paukenh6hle normale Gr6Be zeigt. Es l iegt kein Pneumati- 
sationshindernis vor, da ja das Antrum entwiekelt ist. Auffallend ist 
es, dab das Os tympanicum, bereits im Fall 3 nur wenig hypoplastisch, 
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n icht  deu t l i ch  k le iner  is t  als in  der  l~orm. Es zeigt sich hier  also, dab  
die Hype rp l a s i e  eines Skele t te i les  n icht  notwendigerweise  mi t  H y p o -  
p las ien  der  Nachbar t e i l e  e inhergeht .  Diese Beobach tung  wird  uns  
zwingen, zu der  be i  F a l l  3 e rw~hnten  Alexander-Benesischen H y p o -  
these Ste l lung zu nehmen,  doch sei vorher  noch Fa l l  5 in Ki i rze  be- 
schrieben.  

Fall 5. ~, 23 Jahre. Beiderseitige Mil]bildung der Ohrmuschel. Gehfrgang 
verschlossen. 

t~6ntgenbe/und: Die Pyramide ist normal, ebenso die Labyrinthkapsel und das 
Mittelohr. Das Antrum ist lufth/~ltig und zeigt normale VerhMtnisse, dagegen sind 
in der ganzen Pars mastoidea keine Zellen nachweisbar. Der ~u6ere GehSrgang 
zeigt schwere Veri~nderungen. Die hintere GehSrgangswand lgBt nicht wie in nor- 
malen F/illen die Corticalis als scharfe, verdichtete Linie erkennen, die hintere Be- 

I 

a b 
Abb. 7a. Fall 5. Ansicht yon auSen. Aplasir des Os tympanlcum, Luxation des Kiefergelenkes in 

den GehSrgang. 

Abb. 7b. Ansicht yon oben. Defekt der vorderen Geh~rgangs- und PaukenhShlenwand. 

grenzung des GehSrganges ist vielmehr unregelm~Big (gleichsam als ware sie yon 
oberflgchlich rauhem Knochen gebildet) und nicht verdichtet. Die vordere (obere) 
GehSrgangswand ist nut in ihrem lateralen Anteil, soweit sie yon der Schuppe ge- 
bildet wird, erkennbar. Welter medianw~rts fehlt sie vollstandig. Desgleiehen 
fehlt die vordere Wand der PaukenhShle. Der Processus styloideus ist yon nor- 
maler GrSge. Das leicht deformierte KieferkOpfehen sitzt nicht vor dem GehSrgang, 
sondern dicht vor dem Antrum und ist yon diesem nur durch eine donne Knochen- 
lamelle getrennt. 

Zusammen/assung. 

a) Feh len  der  vorde ren  GehSrgangs- u n d  PaukenhShlenwand .  
b) Abnorme  Ges ta l tung  der  h in te ren  GehSrgangswand.  
c) A r t i k u l a t i o n  des Kiefergelenkes  d icht  vor  dem Ant rum.  
Der  Fa l l  zeigt  einen vol ls t~ndigen Defek t  des Os t y m p a n i c u m .  

Der  GehSrgang ist  nach  h in ten ,  innen,  u n t e n  u n d  vorn,  die Pauken-  
hShle nach vorn  n icht  knSchern  abgeschlossen.  Trotz  dieser vSlligen 
Aplasie  is t  nicht ,  wie nach  Alexander-Benesis H y p o t h e s e  zu e rwar ten  
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w~re, eine Hyperplasie yon Skeletteilen der Naehbarschaft  eingetreten. 
Es ist in diesem Sinne Fall 5 ein Gegenstfick zu Fall 4, der ausschlief~lich 
hyperplastische Ver~nderungen im Bereiche des Kiemenbogenskeletts 
aufwies, ohne gleichzeitige Hypoplasie des Os tympanicum.  Daraus geht 
hervor, da6 die Annahme Alexanders und Benesis, dab Aplasien und 
Hyperplasien in einem genetisehen Abh~ugigkeitsverh~iltnisse zuein- 
ander stehen, etwa so, dal~ die Aplasie des Os tympanicum eine Hyper-  
plasie der benachbarten Skeletteile anrege, keine allgemeine Giiltigkeit 
besitzen kann, da Hypoplasie, ja Aplasie ohne ,,korrelative" Hyperplasie 
(Fall 5) Hyperplasie ohne ,,auslSsende" Aplasie (Hypoplasie) (Fall 4) 
vorkommen kann. 

Die vorliegende Anomalie 1/~l]t sich auf ein voltst~ndiges Fehlen 
des Os tympanicum zurfieldfihren. Ob es sich hierbei um einen Mangel 
schon der embryonal-bindegewebigen Anlage oder um einen Ossifi- 
kationsdefekt handelt; k5nnen wir ebensowenig entscheiden wie Alex- 
ander und Benesi an dem mikroskopisch untersuchten Fall 1 ihrer Ab- 
handlung. 

Wie gelangte nun das Kiefer~elenk in den ~ul~eren GehSrgang ? 
Handel t  es sich entspreehend dem Falle yon Zau]al (siehe Fall 1 und 2 
unserer Arbeit) um einen Pfannenwanderung des Kieferge]enkes oder 
aber um eine beiderseitige Luxatio posterior? Gegen die Pfannen- 
wanderung sprieht die unvollst~ndige Umgestal tung der Umgebung 
(vergleiche das Verhalten der hinteren GehSrgangswand), gegen die 
Annahme einer abnormen Verl~ngerung der Denta]ia die ausgesprochene 
Retrognathie des Kranken.  Es hat  vielmehr den Anschein, als ob die 
Processus condyloidei vielleicht mit  Beginn der Kaut~tigkeit  dorsal 
luxiert und in dieser Stellung verblieben waren. Dieser Fall hat  soweit 
uns bekannt  ist, kein Analogon in der Literatur.  Die anatomische 
Diagnose wfirde lauten: 

Luxatio posterior beider Processus condyloidei bei vollst~ndiger 
Aplasie beider Ossa tympanica.  

.Fall 6. ~2, 13 Jahre. Die rechte Ohrmuschel ist in geringem Grade mil~bildet, 
der GehSrgang ist yon oben her eingeengt. Das Trommelfell ist otoskopisch sichtbar. 
Das Manubrium mallei ist nach vorne gerichtet, verkleinert find plump, es besteht 
eine Parese vorwiegend des Mundfacialis. 

R6ntgenologlscher Be/and: Pars mastoidea, Pyramide und Os tympanicum 
sind yon normaler GrSBe. Der Processus styloideus ist kurz, plump und seitlich 
verschoben. Die Pars mastoidea ist spongi6s und laitt keine Zellen erkennen. Das 
Antrum ist weit, unregelma6ig gestaltet, jedoch ziemlich schaff begrenzt. Der 
Aditus ist wesentlich weiter als auf der gesunden SeRe. Der Recessus epitympani- 
cus ist nicht sicher erkennbar, w~hrend er auf der Gegenseite sehr geraumig ist. 
In der Gegend des ovalen Fensters ist eine unregelmaBig begrenzte, exostosenartige 
Sklerosainsel erkennbar, die vermutlich dem einen oder anderen verbildeten Ge- 
hSrkn6chelchen entspricht. Die PaukenhShle zeigt ann~hernd normale Aus- 
maBe. Die Bogeng~nge sind verschmMert, Schnecke und innerer GehSrgang 
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lassen keine Abweiehungen erkennen. Der ~ul~ere GehSrgang und der ven$rale 
Tell der PaukenhShle werden durch m~chtige Hyper0stose ihrer Deeke yon oben 
her eingeengt. 

Klinische Zusammen/assung. 
a) Einengung des GehSrgangs yon oben her. 
b) Fehlbildung des Manubrium mallei. 
e) Facialisl~hmung. 

RSntgenologische Zusammen/assung. 
a) Heterotopie des Processus styloideus. 
b) Sklerosainseln in der Gegend des ovalen Fensters. 
c) Starke Verdickung des vorderen Teiles des Tegmen tympani, der 

inneren oberen GehSrgangswand und der Kiefergelenkpfanne. 

i 

[ 

a b 
Abb. 8a. Fall 6. Ansicht yon auBen: ~r der oberen GehSrgangswand (Aussparung im 

schwarz dargestellten Geh6rgangslumen). 
Abb. 8b. Ansicht yon oben. Yerdickung der oberen Geh~rgangswand und des ventralen Teiles des 

Tegmen tympani (quer schraffiert). Sklerosainsel in der PaukenhShle. 

Dieser Fall erfordert die Besprechung der Ursache und der H~ufig- 
keit des Zusammentreffens yon Facialisparese und Atresie (oder Ste- 
nose) des GehSrganges. Wir haben diese Frage bereits beriihrt, als 
wir bei Besprechung yon Fall 1 und 2 anfiihrten, dab die eine Atresie 
begleitende Asymmetrie des Gesichtssch~idels auch die Folge einer gleich- 
zeitigen Facialisparese sein kann und somit nieht ohne weiteres auf 
eine Pfannenwanderung des Kiefergelenkes bezogen werden daft. 

F~lle yon Atresien und Facialisparese wurden von Sack, Zau/al, 
Sugar, Kretschmann und Neuenborn besehrieben. So zeigte der Fall 
Neuenborn eine reehtsseitige L~hmung des Facialis mit auffallender 
Verkleinerung der gleichen Gesichtsh~lfte. Diese L~hmung lieB sich 
auf eine Sch~digung des Faeialis in jenem Teile beziehen, der im Canalis 
faeialis verl~uft. Neuenborn nimmt eine Verengerung des Kanales an, 
welche die Entwicklung des Nervus faeialis meehanisch behinderte. 
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Wahrend nun in diesem Falle --  und dies wurde j~ auch zur Lokuli- 
sation der Sehadigung verwendet --  eine St6rung des Gesehmackssinnes 
und eine Gaumensegellahmung bestand,  zeigt der Fall Kretschmann 
eine nahezu vollkommene Lahmung, yon der jedoch der Geschmacks- 
sinn und das Gaumensegel nieht betroffen sind. Es mull somit eine 
wesentlieh weiter peripher gelegene Sehadigung des Faeialis angenom- 
men werden. Auch fehlt im Falle Kretschmann die Asymmetrie des 
Gesichtes. Noch verwiekelter ist der neurologische Befund bei den 
Fallen Sack, Zau]al und Sugar. 

In  unserem Falle ware die tteterotopie des Processus styloideus 
geeignet, eine Facialisparese zu bewirken, wenngleieh eine Sttitze fiir 
diese Annahme nur dureh den pathologisch-anatomisehen Befund er-  
braeht werden k6nnte. 

Betreffs der Sklerosainsel in der Puukenh6hle sind wir nur ~uf Ver- 
mutungen ange~yiesen. Da klinisch eine St6rung der Schalleitung be- 
steht, fiir welche die Einengung des aul~eren Geh6rganges nicht ver- 
antwortlieh gemaeht wer.den kann, so ist sie um ehesten auf die Geh6r- 
kn6ehelchenkette zu beziehen. Die Geh6rknSchelehen sind zwar infolge 
ihrer Kleinheit nieht immer mit Sicherheit r6ntgenologisch darstellbar. 
Es k6nnte sieh aber in unserem Falle um eine Verbildung derselben 
handeln. Ffir eine Mitbeteiligung des Hammers spricht aueh die oto- 
skopiseh na.chweisbure Verbildung des Manubriums. 

Was endlieh die Hyperplusie des P~ukenhShlendaches und der Gelenks - 
pfanne betrifft, so ist diese gerade auf jenen Teil des Tegmens beschrankt, 
der sieh entwieklungsgesehichtlieh yon der fibrSsen Platte herleitet, 
welehe ventral an den Processus perioticus superior Gradenigo anschliel~t. 
Es stellt somit die Knoehenverdiekung die isolierte Hyperplasie eines 
Deekknoehens dar, wie wir sie much bei Fall 7 beschreiben werden, 

Fall 7. 9., 11 Jahre, Doppelseitiger unvollst~ndiger VerschluB des Geh6r- 
ganges, Ohrmuschel normal. 

R6ntgenbefund: Die Pyramide ist yon normaler Gr6l~e, das Labyrinth rSnt- 
genologiseh anseheinend normal. Die PaukenhShle ist dutch starke Verdiekung 
ihrer Vorderwand etwas eingeengt. Der Aditus ad antrum ist gut erkennbar, das 
Antrum selbst und das pneumatische System dem Alter entsprechend entwiekelt. 
Der Recessus epitympanieus ist nieht deutlieh darstellbar, er scheint no.final zu 
sein. Der ~uBere Geh6rgang ist dutch mgchtige Hyperostose des Os tyn~panieum 
bis auf einen etwa 1 mm breiten Kanal eingeengt. Die Pars mastoidea und der 
Proeessus styloideus sind normal. Als Nebenbefund ergibt sich eine geringgradige 
Sinusvorlagerung und Lateralposition, ferner eine starke Erweiterung des inneren 
Geh6rganges. Die Impressiones dig~t~ae de~ Seh~delinnenfl~che sind vermehrt 
und stark vertieft. 

Zusammen/a~sung. 

a) ttyperplasie (I-Iyperostose~ des Os tympanicum. 
b) Erweiterung des inneren GehSrganges und Vertiefung der Ira- 

pressiones digitatue. 
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Die un te r  b zusammengefaf i ten  Ersche inungen  s ind fiir endokra-  
nielle Drucks te ige rung  1) beweisend.  Diese k a n n  sehr wohl  einen ers t  
wenige J a h r e  bes tehenden  Prozel] anzeigen und  k a n n  k a u m  mi t  der  
sonstiger~ MiBbildung des Ohres in Beziehung gebrach t  werden.  

Die den  GehSrgang konzent r i sch  e inengende H y p e r o s t o s e  des Os 
t y m p a n i c u m  ist  nun  n icht  m i t  Sicherhei t  als fe ta le  Bi ldung  anzu- 
sprechen;  es w/~re auch denkbar ,  dal] sie ers t  im e x t r a u t e r i ne n  Leben  
aufge t re ten  ist. Desha lb  sei in diesem F a l l  auch auf  d~s Vorhanden-  
sein einer  no rma len  Ohrmuschel  bei e iner  Atres ie  des GehSrganges kein  
besonderer  N a c h d r u c k  gelegt.  

a b 

Abb. 9a. F~ll 7. Ansicht von auBen. Konzentrische Einengung des Geh~rganges dutch Hyperostose 
des Os tympanicum. 

Abb. 9b. Ansicht yon oben. Einengung des GehSrganges und der PaukenhShle. 

Fall 8. ~, 33 Jahre. Doppelseitige hochgradige Verengerung des GehSr- 
ganges. Ohrmuschel normal .  

RSntgenbe/und: Rechtes Sehl~fenbein: Pyramide, Pars mastoldea und Pro- 
eessus styloideus zeigen normale GrSBe. Des Os tympanicum ist anscheinend 
etwas verdiekt. In der vorderen Paukenh5hlenwand befindet sieh ein ausgedehnter 
Ossifikationsdefekt, der ~uch den inneren Anteil der vorderen GehSrgangswand 
mit einbezieht. Labyrinth, PaukenhSlfle und Reeessus epitympanieus sind nicht 
naehweisbar ver/~ndert. Des Antrum ist etwas erweitert, unregelmal3ig geformt, 
jedoeh ~chaff begrenzt, um des Antrum befinden sieh vereinzelte stecknadelkopf- 
grol]e Zellen. Im iibrigen ist die Pars mastoidea tells spongiSs, tells sklerosiert. 
Der GehSrgang ist yon hinten her hoehgradig eingeengt. Sinus sigmoideus und 
Dura mater befinden sieh in normaler Lage. 

Linkes Sehl/~fenbein: Es zeigt die gleichen Verh/~ltnisse, jedoch sehr starke 

1) Die rSntgenologische Diagnose der Steigerung des endokraniellen Druekes 
beruht auf Feststellung einer Vermehrungund Vertiefung der Impressiones digi- 
tatae sowie charakteristiseher Umbildungen der Sella tureica, welche hier nicht 
n/~her geschildert werden sollen. H/~ufig findet sich aueh eine Erweiterung der 
inneren GehSrg/~nge. 
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mitteI- bis grol]zellige Pneum~tisation. Die Zellen reichen nach vorne bis an die 
Wurzel des Processus zygomaticus, nach hinten bis in die Gegend des Foramen 
jugulare. 

Zusammen/assung. 
a) Einengung des GehSrganges von hinten her. 
b) Ausgedehnter Defekt der vorderen GehSrgangs- und Pauken-  

hShlenwand. 
e) Rechts:  Pneumatisat ionshemmung; links: fibcraus starke Pneu- 

matisation. 
Der Defekt der vorderen GehSrgangs- und PaukenhShlenwand, den 

wir bereits bei friiheren Fgllen fanden, ist auch bei sonst normalen 
F~llen keine besondere Seltenheit. Diese Defekte (im RSntgenbild) 

a 

f 

Abb. 10a. Fall 8. Ansicht yon auBen. Verdtckung vornehmUch der hinteren GehSrgangswand. 
Abb. 10b. Ansicht yon oben. Einengung des GehSrgangs. 

dtirften wohl einer Ossifikationsst(irung entsprechen. Ein Defekt, der 
mindestens Tei le  auch der bindegewebigen (im RSntgenbilde nieht 
schattenden) Grundlage betrifft, ist nur ffir den Fall 5 anzunehmen, 
da hier durch diesen Defekt der Processus condyloideus mgndibulae in 
den GehSrgang eintrat. 

Die eigenttimlichen Pneumatisationsverh~ltnisse sind nach  Witt- 
mack Folge einer Schleimhautsch~digung. Diese kann sowohl eine 
Hemmung  der Zellbildung ats auch (in leiehtesten Graden) eine iiber- 
m~ltige Pneumatisation bcwirken. 

Die Verdickung der hinteren GehSrgangswand mag auf einen ghn- 
l ichen Vorgang zuriickgefiihrt werden, wie die der vorderen, hinteren 
und unteren im Fall 7. Deswegen k~nn man  auch hier nieht yon e ine r  
angebornen MiBbildung im engeren Sinne spreehen, auch darf hier 
dem Vorkommen einer normalen Auricula bei Atresie des GehSrganges 
keine besondere Bedeutung beigemessen werden. 
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Nach dieser Beschreibung der einzelnen F~lle sollen die ihnen ge- 
meinsamen Punkte besprochen werden. Fall 1 und 2 zeigen beide 
Hypoplasie und Verunstaltung des Os tympanicum. In beiden F~llen 
sind Kiefergelenk und Warzenfortsatz n~her aneinandergeriickt. W~h- 
rend jedoch im Fall 1 die Pyramide hypoplastisch ist, ist sie im Fall 2 
yon normaler GrSl~e. In beiden F~llen ist der GehSrgang dureh das 
hypoplastische und miBbildete Os tympanieum verschlossen. 

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

Bei Fall 5 ist das Os tympanieum aplastisch. Das Kiefergelenk ist 
in den GehSrgang luxiert. 

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

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

Fall 8 durch Hyperostose vornehmlieh der hinteren Wand. 
In welchen Zeitpunkt ist nun die teratogenetische Terminations- 

periode der formalen Genese der GehSrgangsatresie anzusetzen ? 
Fall 1 und 2 zeigen hochgradige Verbildung des Os tympanicum, 

welches, wie eingangs erw~hnt wurde, im 3. Mondmonat auszuwachsen 
beginnt. An Stelle des Paukenringes wurde ein unfSrmiges Knochen- 
stiick gebildet. Es ist somit die StSrung des normalen Entwicklungs- 
ganges in verh~ltnism~Big frfihe Entwicklungszeit zu verlegen. Dieser 
Auffassung steht in der Literatur die Annahme gegeniiber, dab auch ein 
urspriinglieh normal gebautes Os tympanicum info]ge ,,mangelhafter 
Widerstandsf~higkeit" zwischen Kiefergelenk und Warzenfortsatz zu- 
sammengepre.~t 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 naeh auf einer Hyper- 
plasie des Reiehertschen Knorpels in seinem obersten Anteile (Latero- 

hyale) .  Es wfirde demnach hier die VerknSeherung bereits an  einem 
hyperplastischen Knorpelstfick erfolgen. Hierbei stiitzen wir uns auf 
den Befund yon Fall 1 der Arbeit yon Alexander und Benesi. Dem 
kSnnte entgegengehalten werden, dal~ Hyperostosen ~hnlicher Art erst 
im postfetalen Leben entstehen k5nnen. Es ist uns allerdings schwer 
verst~.ndlich, wie diesd Hyperostose ein nur im embryonalen Leben 
deutlich abgrenzbares Skelettstiiek betreffen kSnnte. 

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

Fall 6 liel~e entspreehend der bei 3 und 4 erSrterten Gegenansichten 
die Annahme zu, da~ die Verdiekung des PaukenhShlendaches 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 Sieherheit als angeboren entstandene 
Mfl~bildungen aufzufassen. Hier kSnnen auch Krankheitsprozesse be- 
sonderer Art mitgewirkt haben, etwa eine ,,idiopathisehe" sklero- 
sierende Hyperostose, welche in jedem Lebensalter auftreten kann, 
wahrscheinlich aber auch auf eine abnorme kongenitale Anlage zurfick- 
geht. 

Wir glauben nun die Frage der teratogenetischen Terminations- 
periode am besten dann kl~ren zu kSnnen, wenn wir die Fehlbil- 
dung als Teil der Fehlbitdung des Schl~fenbeines auffassen. Aus den 
Abweichungen der GehSrknSchelchen, deren normaler Entwieklungsgang 
sehr genau bekannt ist, ergeben sich dann Aufschlfisse fiber die Fehl- 
bildung des Geh5rganges. 

So berichtet Steinbri~gge in seiner zusammentassenden Darstellung 
fiber pathologisch-anatomisch untersuchte F~lle yon Atresia conge- 
nita auris fiber die Mitbeteiligung der GehSrkn5chelchen folgendes: 

,,Die GehSrknSchelchen kSnnen fehlen (8mal unter 17 der eben erwahnten 
Falle), abnorm gelagert sein (Meyer), oder Verbildungen und Defekte zeigen. 
Zuweilen ist der Hammerkopf mit dem Ambol~ verwachsen (Truclcenbrod), oder es 
findet slch allein der Kopf mit rudimentaren Fortsatzen vor. Der Steigbiigel fehlt 
in einigen Fallen (Wallbaum, Meyer, Wagenhduser). In anderen Fallen zeigte der- 
selbe bald nur einen seit]ichen Schenkel (J~iger), bald zentrale Insertion eines des- 
selben (Oe/]inger). Ein anderes Mal waren die Sehenkel durch eine knScherne 
Platte verbunden (Truclcenbrod) oder es findet sich nur ein zapfenfSrmiges Gebilde 
an ihrer Stelle (Moos und Steinbri~gge). Eine Columella-ahnliche stabfSrmige Ver- 
bindung statt der GehSrknSchelchenkette ist yon Hyrtl und Thomson beschrieben 
worden. Uberzahlige KnSchelchen sah Rose in einem Fall yon doppelseitiger Atre- 
sie der GehSrgange. Es handelt sich hierbei jedoch wahrscheinlich nar um ver. 
einzelte Teile des nicht ganz resorbierten Meckelschen Kn0rpels." 

Diesen Belunden lassen sieh die Untersuchungsergebnisse Alexan- 
ders und Benesis anreihen. 

Versuchen wir nun bei den einzelnen dieser Mi~bildungen die terato- 
genetische Terminationsperiode zu ermitteln, so gelangen wir in fffihe 
Embryonalmonate. Zwei Beispiele mSgen dies erl~utern. 

1. Fehlen des Proe. Folianus mallei (Alexander-Benesi 1). Der Proe. 
ant. mallei (Folii) entsteht am Ende des 2. Monates an der medialen 
Seite des Meckelsehen Knorpels als sehlanker Hautknoehen, welcher 
in der Mitre des 6. Monats seine endgfiltige Lange erreicht. Sein proxi- 
males Ende verschmilzt gegen das Ende des 5. Monates, d.i .  zur Zeit 
seiner VerknScherung mit dem Collum mallei. Wenn der Processus 
anterior mallei nun auch nicht in bindegewebiger Ausbildung vorhanden 
ist, wie in dem erw~hnten Falle, so ist die teratogenetische Termina- 
tionsperiode dieser Hemmungsbildung in das Ende des 2. Mondmonates 
zu verlegen. 

Virchows Archly. Bd. 258. 15 
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Skizze zu ~.bb. 11. 

Abb. 111). Fa l l  5. Aufnahme nach Mayer. 

Skizze zu Abb. 12. 

Abb. 12. Fal l  4. Aufnahme nach Stenvers, Die Lokal l sa t ion  der Sklerosainsel  erfolgt  unter  
Zuhi l fenahme der beiden anderen typischen Aufnahmen.  

Skizze zu Abb. 18. 

Abb. 18. Fa l l  2 nach Schi~ller, Man beachte die geringe Ent fernung v o m  vorderen  Warzen- 
for t sa tzkontur  zum KiefergelenkskSpfchen. 

1) Zeichenerklitrung ftir die Abbi ldungen  ] l  bis 16. I = Pyramide ;  2 = Unterkieferk6pfchen;  
3 = Pars mas to idea ;  g = _~ui~erer Geh5rgang;  5 = Innerer  GehSrgang;  6 = PaukenhShle ;  7 = An- 



Abb. 14. 

7 
Skizze zu A b b .  14. 

Fal l  7. A u f n a h m e  nach  M a y e r .  

/ 

Abb. 15. Fal l  6. 

Skizze zu Abb. 15. 

A u f n a h m e  nach  S t e n v e r s ,  

Skizze zu Abb.  16, 

Abb. i6. Fal l  6. A u f n a h m e  naeh  ,.qehi~ller. 

t r u m  m a s t o i d e u m  ; 8 = Sinus s igmoideus ;  9 = L a b y r i n t h  (Bogeng~nge)  ; 10  ~ L a b y r i n t h  (Sehneeke);  
1 1 ~  Canalis  faeial is ;  12 = Orbi ta .  Die  hyperp las t i schen  (bzw. hyper t roph i sehen)  Knochen te i l e  
s ind  schraff ier t .  Einzelhei ten  im  Text .  
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2. Hammerkopf  und AmboI~ 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 Skelettsttick. Erst spiiter- 
hin loekert sich das Gewebe an einer Stelle auf und bildet den Gelenk- 
sp~lt des Hammer-Ambo~-Gelenkes.  Die Verwaehsung yon Hammer  
und Ambo[~ stellt die Fortdauer  des im 3. Embryonalmonat  normalen 
Verhaltens dar. 

Da nun die anatomisch untersuchten FMle durehwegs abnorme Be- 
funde an den GehSrknSehelchen zeigten, sind wir bereehtigt, diese auch 
in den yon uns  besehriebenen Fallen anzunehmen. Fall 6 zeigte ja 
sehon bei der klinischen Untersuehung eine Mil~bildung des Manu- 
briums. 

Wit kSnnen somit die teratogenetische Terminationsperiode der Ge- 
samtmil~bildung in die Zeit des 2. und 3. Embryonalmonates  ansetzen, 
wobei es dahingestellt bleiben mag, ob etwa zur Zeit der Geburt der 
Verschlul~ des Geh5rganges bereits knSchern oder vielleieht erst knor- 
pelig war. Fall 7 und 8 sind in diese Besprechung nicht einbezogen. 

Zum Sehlusse sei hier noeh einiges zur Statistik der FMle yon GehSr- 
gangsatresien mitgeteilt. 

DiG Zusammenstellung der FMle yon Bezold und Steinbri~gge ergibt 
ein auffallendes •berwiegen des weiblichen Geschlechtes. Auch bei den 
yon uns untersuchten Fallen (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 mannlichen Ge- 
sehlechtes. 

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

doppelseitige Atresie 28,60/0 
linksseitige ,, 20,80/0 
rechtsseitige ,, 50,6% 

In unseren FMlen waren 5 doppelseitig, 3 reehtsseitig und nur 1 links- 
seitig. 

Wahrend sieh nun, wie aus dem Vorhergehenden ersiehtlich ist, 
m~nehes fiber die formale Genese der Atresie des GehSrg~nges ermitteln 
lal~t, sind die Angaben fiber die kausale Genese dieser Mil~bildung 
hSehst unsiehere. 

Wotzillca nimmt ffir die Mil~bildungen des Innenohres andere Ur- 
saehen als fiir die des mitt leren und gul~eren Ohres an. 

Die Mii~bildungen des Innenohres sollen durch ,,innere Ursaehen 
hervorgerufen sein, als welehe nach dem jetzigen Stande der Wissen- 
schaft intrauterine Entziindungen, StSrungen der Vascularisation und 
innersekretorischerNatur in Betracht kommen".  Die Mil~bildungen des 
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Fall 
Nr. 

I~ 

II.  

I lL 

IV. 

V. 

VI. 

Xul3erer Befund 

einseitig 
oder 

doppeL 
seitig 

Ohr- 
muschel 

GehSr. 
gang 

VII. 

VIII. 

~in- 
s eitig 

d( ppe] 
s eitig 

, , ' i n -  

s ,'itig 

,'in- 
s, ~'itig 

mil~- 
bildet 

normal 

mig- 
bildet 

mi$- 
bildet 

mil~- 
bildet 

mi~- 
bildet 

normal 

normal 

�9 v e r -  
schlossc n 

hoehg'ra d. 
spaltfS: '- 
nig ein~ 'e. 
mgt~in C m 
[iefe v, ~r. 
~ch]osse 1~. 

ver- 
schloss( n 

ver- 
schlossen 

RSntgenologischer Befund 

Pyramide 

Lypo- 
Lstisch 

)rmal 

ormal 

ormal 

Proc- I 
mastoi- Os tym- 
deus panicum 

normal 

hyper- 
plas- 
tisch 

teicht 
hypo- 
plas- 
tisch 

normal 

Pro- 
cessus 
stylo- 
ideus 

GehSrgang 

Formale Genese 
der 

GehSrgangsatresie 

Mil~bildung des 
Os tympanicum 

Mi~bildung des 
Os tympanicum 

ttyperplasie des 
Tympano- und 
S tylohyale 

Hyperplasie des 
Tympano= und 
Stylohyale 

Aplasie des Os 
tympanicum 
Laxatio poste- 
rior mandibulae 

Hyperplasie des 
Tegmen tympa- 
ni in seinem 
ventralen Teile 
(hervorgegang. 
aus der Lamina 
fibrosa) 

Hyperostose des 
Os tympanicum 

Hyperostose der 
hinteren Gehsr- 
gangswand 
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~ul3eren u n d  mi t t l e ren  Ohres sollen auf mechanische, zentr ipetal  wir- 
kende Ursaehen zuriickgehen. 

Hierffir fiihrt Wotzilka folgende Beispiele an: Alexander und Moszkov~cz unter- 
suchten einen Embryo yon 20 mm Steil~-Scheitell~nge, der bei der Operation einer 
Extrauterin~aviditii,t gewonnen worden war. Hierbei fund sich die linke Ohr- 
musehel verbildet. Der Anthelix war vollst~ndig, der Helix asc.endens teilweise 
vonder  freien Ohrfalte gedeekt, so dab nur Tragus, Antitragus und Crus helicis 
(Helix aseendens) sichtbar waren. Da an der linken GesiehtshMfte ,,Spuren amnio- 
tischer Verl5tungen" vorhanden waren, wurde die MiBbildung als amniogen 
aufgefal~t. 

Marx beschreibt einen Fall, in dem die Umsehling~ng des Kopfes dureh die 
Nabelschnur zu einer Umklappang der Ohrmuschel gefiihrt habe. Eine tiefe Furche 
fiber dem Ohre blieb dauernd zurfick. 

Diese zwei F~lle w~ren jedoch, vorausgesetzt,  dab die Bedeutung  
der , ,amniot ischen VerlStung" u n d  der Umschl ingung  durch die Nabel- 
schnur  erwiesen w~re, nu r  fiir die kausale Genese der Mil~bildungen 
der Ohrmuschel  zu verwerten.  Dal~ ~hnliche Ursachen bei Fehlbil-  
dung  des GehSrganges u n d  der Geh6rlcnSchelchen in  Frage kommen,  ist 
unwahrseheinl ieh u n d  jedenfalls n icht  erwiesen. 

l~ber die kausale Genese der Atresie des ~ul3eren GehSrganges 
wissen wir in  Wirkl ichkei t  derzeit nichts.  Die A n n a h m e  von  ,,inner- 
sekretorischen StSrungen w~hrend der En twick lung"  u n d  ~hnliche 
Hypo thesen  sind unha l tba r ,  solange wir nicht  fiber Beobachtungen  
verfiigen, welche zur Stiitze dieser A n n a h m e n  verwertet  werden kSnnen.  
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