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Vorstand: A. Ghon.)

Myeloschisis mit Ekstrophie der Entodermwand.

Von
Prof. Dr. Franz Lucksch.

Mit 5 Textabbildungen.

(Eingegangen am 15. Marz 1926.)

Im Nachfolgenden soll eine Milbildung beschrieben werden, welche
wegen der Hochgradigkeit der bei ihr beobachteten Verbildungen
erhohtes Interesse in Anspruch nehmen darf.

Besondere Angaben iiber Geburt oder Schwangerschaftsverlauf lagen
nicht vor.

Awupere Besichligung.

Der Kérper (Abb. 1) von der Stirne bis zur Ferse 31,56 cm lang, von mitt-
lerem Knochenbau, ebensolcher Muskulatur und gut entwickeltem Fettpolster.
Die allgemeine Decke gelblich, in zahlreichen Blasen abgehoben bzw. an heller-
stiick groBen Partien die oberflachliche Schicht fehlend, am Riicken und an den
Seiten blaulich schwarz gefarbt.

Das Gesicht zeigh vortretende Augen, eine plattgedriickte Nase, offenen Mund,
stark zuriicktretende Stirn. Die Behaarung des Kopfes beginnt knapp iiber den
Augenbrauen. Oberhalb der Nasenwurzel nur ein 1,7 cm breites mit Haut iiber-
zogenes Gebiet. Von dieser Stelle an nach riickwirts schlieBt sich ein hautiger
Sack an, dessen Basis von vorn nach hinten gemessen eine Strecke von 2,2 qem
einnimmt. Er ist von einer glatten, dimnen Haut itberzogen, welche in der Mitte
einen runden, etwa 1 cm im Durchmesser messenden und unregelmafBig begrenz-
ten Defekt aufweist. Der Sack ist vielfach gerunzelt, die linke Halfte von der
Mittellinie 7,5 cm, die rechte 5 cm in der groBten Querausdehnung messend. Die
Ansatzstelle des Sackes ist leicht eingesunken und von einem knéchernen Rand
umgeben, von welchem nach aufien zu die Haut mit rotlichem Haarbesatz sich
deutlich abhebt. Die Ohrmuscheln sind normal gebildet, von Vernix caseosa
iiberzogen.

Fin Hals ist eigentlich nur vorne vorhanden, an den Seiten sitzt der Kopf direkt
auf den Schultern auf. Riickwirts, knapp unterhalb der Schadelbasis eine Off-
nung (siehe Abb. 2), ca. 1 cm in der Breite und 3 em im Langsdurchmesser messend.
Eine hier eingefiihrte Sonde gelangt vorne zum Munde heraus. Zu beiden Seiten
der Offning setzt sich die gleiche, wie an den Sicken am Schidel beschriebene,
glatte, serése Haut bis etwa auf die Mitte des Riickens fort, aullen links von einer
behaarten Zone begleitet. Rechts fehlt diese Behaarung. Die medialen Teile dieser
Haut sind dunkelrot gefdrbt, rauh, sammetartiz. Nach unten von der vorhin
genannten Offnung ein 8,5 cm langer, bis 6,5 em breiter dunkelgefirbter Sack,
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Abb. 1. Die Sonde fiihrt unterhalb des Occiput in den Oesophagus.

Abb.2, Die obere Sonde in der Ausmiindung des Oesophagus, die untere in der Duodenaleinstiilpung.
Virchows Archiv. Bd. 261 50
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der bis auf die GeséBbacken hinunterhdngt und von einer deutlich dickeren, matten,
leicht granulierten Haut iiberzogen ist. Nach Aufheben des Sackes findet sich unter
seiner Ansatzstelle in der Mittellinie des Riickens, etwa in der Gegend des mutmaf}-
lichen Kreuzbeines, eine trichterférmige Einsenkung mit einer 8 mm im Durchmesser
messenden rundlichen Offnung, die ins Innere fithrt (siehe Abb. 3); 2 cm unterhalb
von ihr beginnt die Rima ani. Etwa in der Mitte des Sackes (siehe Abb. 2) findet
sich eine Kinsenkung, in die man auf etwa 3 em mit der Sonde eindringen kann.

Der Brustkorb, von vorne gesehen, ziemlich normal gebildet, breit. Die Schultern
etwas nach vorne und oben gedringt; eine Nabelschnur mit zwei Gefaflen an der
gewdhnlichen Stelle vorne angesetzt. Der Abstand zwischen der unteren Begren-
zung des Nabelstranges und dem
Riicken des Penis betragt 1,5 cm.
Die unteren Extremitidten in
Hiift- und Kniegelenke gebeugt
und adduziert. Beide Fiifle in
Calcaneusstellung, besondersder
linke. Die oberen Extremitaten
normal gebildet. Die Nagel
an Fingern und Zehen gut ent-
wickelt. Die Geschlechtsorgane
ménnlich; das Praputium stark
vortretend, die Haut des Penis
gewulstet. Das Scrotum der
Korpergrofie entsprechend ent-
wickelt, leer. Die Entfernungdes
hinteren Ansatzes des Scrotums
von der Aftergrube betragt 3 cm.

Innere Besichtigung. Schidel-
hohle.

Die Besichtigung des Schd-
dels ergibt, dal von der Stirn-
beinschuppe nur ein sehr kur-
zer, 1,6 cm langer, nach oben
sich erstreckender Teil vorhan-
den ist, welcher dem Orbital-
Abb. 3. Die Sonde fﬁlhrt in d]gp kiém(i;halb des Abdo-  {ache knapp aufliegt. Vom Or-

mens gelegenion THeRCeHn. bitaldache nach hinten folgt die
Anlage des Keilbeines. Vom Hinterhauptsbein ist nur der Clivus und die vordere
sowie Andeutungen der seitlichen Teile der Umrahmung des Hinterhauptsloches vor-
handen. Der Sack an Stelle des Gehirns enthilt faserige und kriimelige rétlich-
schwirzliche Massen. Die Nase zeigt gutentwickelte Nasenlécher, Nasenmuscheln,
eine Scheidewand und Choanen. Die Zunge ist gut entwickelt. Gaumenbdgen
vorhanden, desgleichen Tonsillen und eine Uvula. Der Aditus ad laryngem gut
gebildet, desgleichen auch der Pharynxkopf. 1,5em vom hinteren Rande des
Kehlkopfeinganges nach hinten und unten miindet die Speiseréhre in dem oben
beschriebenen Loche an der Basis des Hinterhauptes auf die Riickenfliche des
Monstrums nach aullen. (Alle diese Verhiltnisse sind auf einem sagittalen Median-
schnitt ersichtlich, siehe Skizze in Abb. 4.)

Brusthohle.
Nach Entfernung des Brustbeines erweist sich der Situs viscerum, von vorne
gesehen, normal. An der vorderen Seite des Halses findet sich ein 2,5 em breites
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Gebilde von annihernd kugeliger Form, welches nach entsprechender Préaparation
sich als die stark nach oben gedringte Thymusdriise erweist. Sie miBt nach Ab-
préiparierung 2,2 cm von oben nach unten. Hinter derselben erscheint die verhalt-
nismifBig kleine, aber in ihrer Form normal angelegte Schilddriise. Das Herz ist
in einem geschlossenen Herzbeutel gelegen, normal geformt. Dasselbe besteht
aus den normalen zwei Vorhéfen und Kammern, die Klappen erscheinen normal
gebildet; Foramen ovale offen, desgleichen der Ductus Botalli. Die Lunge rechts
und links ausgebildet; rechts mit vielfacher Unterteilung des Oberlappens, einem
mittleren und einem Unterlappen, links in 3 Lappen geteilt. Hals- und Brust-

Abb. 4. o = Hirnsack; b = Clivus; ¢ = Aditus ad laryngem; d = Offnung des Oesophagus;

¢ = Magenwand ; 7 = Duodenaleinstiilpung ; ¢ = Dinndarmwand ; % = Eintritt des Darmes in das

Abdomen ; © = Anus; % = Leber; ] = Pankreas; m = Gallenblase; » = Ductus omphalomeserai-

cus; o = Pleurahdhle; p = Unterkiefer; qu = Oberkiefer: r = Orbitaldach; s = Nabelschnur;
t = Genitale.

organe werden in der gewohnlichen Weise herausgenommen, wobei der Oeso-
phagus an seiner Ausmiindungsstelle auf die Riickenoberfliche abgeschnitten
wird. An der Vorderseite des an den Brustorganen befindlichen Oesophagus-
anteiles befindet sich Bindegewebe, welches ihn mit der Trachea in gewdhnlicher
Weise verbindet. Diese und die groflen Bronchien werden von hinten her frei-
gelegt und erweisen sich als durchgingig und von normaler Beschaffenheit. Das
Zwerchfell ist vorne an den Rippen in gewohnlicher Weise angesetzt und erstreckt
sich durch die spiter zu beschreibende Offnung zwischen den beiden auseinander-
gewichenen Riickgratshilften in einen hinter diesen gelegenen Raum hinaus, um
an der Unterfliche der Wand des von aullen sichtbaren Sackes am Riicken sich
anzusetzen. Oberhalb des Zwerchfells und unterhalb der an der Riickenfliche

5(*
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des Monstrums ausgebreiteten Oesophaguswand findet sich ein mit Pleura aus-
gekleideter Raum, von dem oben die Rede war. In diesem Raum lagen augen-
scheinlich Teile der abnorm gestalteten Lungen, was aber bei der Herausnahme
der Brusteingeweide in Unkenntnis der Verhiltnisse nicht beachtet worden war.
Die Rippen erscheinen oberflachlich betrachtet normal ausgebildet und strahlen
facherformig nach vorne zu aus.

Bauchhohle.

In der Bauchhohble zundchst auffallend, dafl die Leber fast gleichmiflig beide
Halften des Abdomens einnimmt. Von der Mitte der vorderen Fliche der Leber
fihrt aus deren Parenchym heraus, allerdings am oberen Ende einer in der Median-
linie von dort nach abwirts verlaufenden seichten Rinne, ein Strang, der die Nabel-
vene enthélt, an die Innenseite des Nabelringes. Vom Nabel nach unten setzt
sich ein Gefall (Nabelarterie) gegen die Harnblasengegend zu fort. Die Leber
selbst erscheint dadurch miBgestaltet, dafl sie nach unten zu in 2 zunachst durch
die mediane Rinne, dann aber durch einen wirklichen Spalt getrennte Zipfel aus-
lauft; andererseits verlaufen von jeder der beiden Leberhilften zwei miteinander
verwachsene Zapfen in den am Riicken der Frucht gelegenen Sack hinein. An der
unteren Seite ist ein Meinertsches H nicht zu erkennen, sondern in einer in der
Mittellinie der Leber nach hinten verlaufenden Einsenkung liegt in wagerechter
Lage die Gallenblase, deren Fundus in dem Einschnitt zwischen den beiden Zipfeln
an der Vorderfliche erscheint. Von ihr verlduft ein Strang (Ductus cysticus bzw.
choledochus) nach hinten, der sich in jene Einstilpung in der Mitte des Riicken-
sackes hinaus sondieren laf8t. Diese Einstiilpung miBt 2,8 ¢cm in der Tiefe und 0,9 cm
im Umfang. Uber dieserEinstiilpung und parallel zu ihr liegt auBerhalb desPeritoneal-
iiberzuges ein langlicher (1,8 cm langer) Kérper, augenscheinlich das Pankreas. In die
Porta hepatis miindet auch eine deutliche Pfortader ein. Unterhalb des Zwerchfells
erstreckt sich rechts und links von den Leberlappen eine mit Peritoneum iiber-
zogene Hohle wiederum zwischen den Wirbelsaulenhilften hindurch bis an die
Unterseite des Riickensackes. In der linken Halfte dieser riickwirtigen Peri-
tonealausbuchtung liegt eine dem Korper entsprechend grofile und dem Organ
entsprechend geformte M+lz. Vor ihr ein bohnengrofes, ebenso wie sie beschaffenes,
Korperchen. Vom unteren Ende dieser Peritonealausbuchtung an der Hinter-
wand des wieder mehr oder weniger normal gebildeten Abdomens verlauft in der
Mittellinie ein nicht ganz bleistiftdickes Rohr senkrecht nach abwérts. An seiner
Faltenbildung ist es leicht als Dickdarm zu erkennen. Mit der Sonde gelangt man
durch die am Riicken gelegene Offnung am unteren Ansatze des Sackes in den
oberen Teil dieses Dickdarmrohres hinein. Von dem obersten Ende dieses intra-
abdominellen Darmabschnittes verliuft gegen die vordere Bauchwand ein baum-
wollfadendicker Strang, welcher in der Nahe der Nabelarterie vorne unterhalb
des Nabels inseriert. Ob er riickwarts sich auch noch an der Unterseite des Sackes
weiter fortsetzt, ist nicht herauszubekommen (Ductus omphalomeseraicus). Zu beiden
Seiten des Darmes retroperitoneal, aber ziemlich weit nach vorne geriickt, sind die
Nieren gelegen. Oben und vorn, ihnen aufliegend, sieht man zwei gelblichweifie
platte Gebilde, von denen das linke 1,8 : 1, das rechte 1,5 : 0,9 cm miBlt. Sie sind
als hypoplastische Nebennieren zu erkennen. Auf dem Durchschnitte zeigt die
rechte Niere normales Gefiige und geht in den gewohnlich geformten Ureter iiber;
die linke erscheint etwas kleiner und enthélt an ihrer riickwartigen Fliche eine
kirschgroBle, mit kolloidem Inhalte gefiillte Cyste. Harnblase und -réhre normal
gebildet. Eine Symphyse nicht vorhanden. Der linke Hoden liegt am Eingang
des Leistenkanals, der rechte im Leistenkanal; beide entsprechend groff. Die
Aorta beschreibt im Thorax links den gewohnlichen Bogen und zieht an der linken
Seite des Abdomens hinter der linken Niere gegen das kleine Becken zu.
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Sehr lehrreiche Aufschliisse gibt die Rinigenaufnahme. Man sicht
an derselben (Abb. 5) vor allem die Spaltung der Wirbelsiule in 2 Half-
ten, welche nach beiden Seiten hin lyraférmig ausgebogen erscheinen.
Der Clivus ist in seinem riickwértigen (den Occipitalwirbeln entspre-
chenden) Anteil gespalten, und seine Enden sind nach den Seiten hin

Abb. 5. Rontgenaufnahme von riickwérts gesehen. Bei ¢ eine Bariumsonde in der
Ausmiindung des Oesophagus, bei b eine in der Duodenalausstiilpung.

ausgebogen. An den distalen Flichen dieser ausgebogenen Clivusenden
sind die beiden Wirbelsdulen angesetzt. Man kann an beiden Hilften
deutlich Wirbelkérper und -bogen unterscheiden. Rechts lassen sich
die Wirbel gut zahlen; es sind dort augenscheinlich 26 vorhanden; die
untersten 2 diirften das Rudiment des Kreuzbeins darstellen. ILinks
ist die Auszihlung nicht recht ausfiihrbar; hier erscheint die Wirbel-
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sdule noch einmal der Lénge nach geteilt. An die Wirbelsaule angesetzt
sind links 10 Rippen, rechts 12. Da die Strecke, welche die Wirbelsdule
von vorn nach hinten zu einnimmt, durch die seitliche Ausbuchtung
der Halften verkiirzt erscheint, strahlen die Rippen nach vorn zu ficher-
formig aus. Beide Schulterblitter, die Anlagen der Schliisselbeine und
die Schultergelenke sind vorhanden, aber durch die Verunstaltung der
Wirbelsiule nach oben verschoben. Die Beckenschaufeln sind vorhanden
und liegen ziemlich weit voneinander. Vom Kreuzbein sind, wie gesagt,
links augenscheinlich die oberen 2 Wirbel angelegt, rechts ist nicht gut
zu unterscheiden, was dazu gehdrt. Das Steillbein fehlt jedenfalls ganz-
lich. Scham- und Sitzbeine sind beiderseits vorhanden.

Die eigentiimliche, besonders in der Seitenansicht deutliche Ge-
staltung der Frucht, die in einer Verkiirzung des Riickenanteiles
besteht, ist also nunmehr durch die besonderen Verhiltnisse an der
Wirbelsdule erklart. Die beiden Wirbelséulenhilften waren, abge-
sehen von der seitlichen Krimmung, auch noch m#fBig nach vorn
verbogen.

Am Riicken sind die zu beiden Seiten des erdffneten Oesophagus
vom Occiput nach abwirts verlaufenden Felder ohne weiteres als Zona
epithelio-serosa (aullen) und medullo-vasculosa (innen) anzusprechen, die
in geringerem Grade die seitliche Ausbiegung ihrer zugehodrigen Riick-
gratshalften mitmachen. Von der Unterfliche dieser medullovasculiren
Zonen ziechen zu den beziiglichen Wirbelsiulenhélften Nervenfasern.

Zur Aufklarung einiger Details wurden auch einzelne Stiicke aus-
geschnitten und Aistologisch untersucht.

Vor allem die Haut des Riickensackes. Von dem sagittalen Medianschnitt
wurde ein Streifchen herausgenommen, das die ober- und unterhalb der Zwerchfell-
ansatzstelle gelegenen Teile im Zusammenhang enthielt. Hs zeigte sich, daB
der oberhalb des Zwerchfellansatzes gelegene Teil der Sackwand auch histologisch
der Oesophaguswand entsprach; allerdings konnte dies nur aus dem Verhalten
der Muskulatur geschlossen werden, da Epithel keines mehr vorhanden war. Der
unterhalb des Zwerchfelles gelegene Teil der Sackwand entsprach dagegen deut-
lich der des Magens. Es war die Muskulatur in charakteristischer Weise angelegt,
und es fanden sich auch noch Reste von Schleimhbaut in Form zdttchenférmiger
Erhebungen.

Weiter wurde die Einstiilpung in der Milte des Riickensackes histologisch
angesehen. Sie zeigte vom Beginne an der kranjalen Seite bis auf eine Strecke
von etwa 1 om in das Innere hinein die Wandstruktur des Magens. Dieselbe war
hier entsprechend der geschiitzteren Lage viel besser erhalten als an der freiliegen-
den Sackoberflache. Die anschlieBenden Anteile der Einstiilpungswand zeigten
dic Verhaltnisse der Darmwand, und zwar mit Brunnerschen Driisen, also die des
Duodenums.

Der vor der Milz gelegene bohnengroBe Korper zeigte mikroskopisch Milz-
struktur, war also als Nebenmilz aufzufassen.

Durch die Priparation und die histologische Untersuchung der
einzelnen Teile wurden demnach die anatomischen Verhiltnisse der
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MiBbildung in der Weise klargelegt, wie sie in der halbschematischen
Skizze (Abb. 4), die einem sagittalen Medianschnitt entspricht, dar-
gestellt sind. In dieselbe sind vor allem die Verhaltnisse des Ver-
dauungsschlauchs eingezeichnet. Die auf diesem Durchschnitt sicht-
baren Einzelheiten in den Organen des Mesoderms sind, soweit sie nicht
unbedingt zum Verstindnis notwendig sind, weggelassen. Der Ver-
dauungsschlauch (Entoderm) ist diinn konturiert, zur besseren Ubersicht-
lichkeit: auch die Mundhohle. Das Mesoderm ist punktiert, das Ekte-
derm schwarz ausgezogen. So ergibt sich also zunichst Akranie;
infolge - dieser liegen die Grofhirnhemisphiren (a), allerdings von Me-
ningen iberzogen, entsprechend den in Abb. 2 dargestellten Sacken,
frei. Der unterhalb des Sackes gelegene Clivus (b) endet riickwérts frei,
ohne daB sich an ihn die Wirbelsdule nach unten zu anschlieen wiirde
(siehe Rontgenbild, die Wirbelsdulenhélften sind seitlich an dem Clivus
angesetzt). Der Verdanungsschlauch beginnt mit der zunéchst normalen
Mundhéhle, die aber nach hinten zu verlingert erscheint. Hinter dem
Kehldeckel liegt der in ¢ angedeutete Aditus ad laryngem. Die
Atmungsorgane sind nicht eingezeichnet. Eine kurze Strecke (1,5 cm)
hinter der rackwartigen Commissur des Aditus miindet der Oesophagus
auf die Riickenfliche aus (d); er verlauft dort als eine ausgebreitete
Haut beim Austritt 2 cm, beim Ubergang in den Magen 3,5 cm breit,
beiderseits von der Zona medullo-vasculosa flankiert. Dort, wo das
Zwerchfell sich an die Unterflaiche anheftet, geht er (siehe histologische
Untersuchung) in den Magen (e¢) iiber. Die in f sich einsenkende Ein-
stiilpung entspricht auf eine kurze Strecke noch dem Magen, dann aber
laut histologischer Untersuchung bereits dem Duodenum. Der Uberzug
des Sackes (g) von dieser Einstiilpung an bis zu der unterhalb des Sack-
ansatzes in das Innere des Abdomens fithrenden Offnung (bei %) ent-
spricht dem weiteren Diinndarm, wihrend der intraabdominelle Anteil
des Darmes als Dickdarm angesehen werden muB, welcher in gewdhn-
licher Weise bei ¢ im Anus nach aullen miindet. Ein Processus vermi-
formis wurde nicht gesehen. Der als Ductus omphalomesentericus er-
kannte Strang (n) ist als Doppelstrich gehalten. Die Leber (k) ist
quadratisch schraffiert, sie erstreckt sich nach riickwiarts bis fast an
den Ansatz des Zwerchfells. Wie die punktierte Linie andeutet, reicht
sie zu beiden Seiten der Mittellinie vorn in je einem Zipfel weiter
nach unten (in Kreuzform schraffiert). Im mittleren Einschnitt liegt
die Gallenblase (m), von der ein Strang, der Ductus cysticus, spiter
choledochus, bis an den Grund der Sackeinstiilpung verliuft. Nach
hinten und oben von der Einstiillpung liegt der im Schnitte getroffene
Pankreaskérper (7). Oberhalb des Zwerchfells ist mit o die weit nach
hinten reichende leere Pleurahshle bezeichnet. Am Gesicht ist noch
eingezeichnet: der Durchschnitt des Unterkiefers p, des Oberkiefers ¢
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und der Stirnbeinschuppe 7. Vorn sieht man die Nabelschnur (s) und
darunter den Penis mit Scrotum (¢).

Wir haben es also bei der vorliegenden Milbildung mit einem Offen-
bleiben eines groBlen Teiles der Entodermhohle zu tun. Die Mundhohle
und der Anfangsteil der Speiserchre liegt noch im Inneren des Kérpers
und ist zum Rohr geschlossen, von der Grenze des oberen und mittléren
Drittels der Speiseréhre an nach abwirts aber blieb die Entodermhdhle
offen. Der Ubergang vom geschlossenen Rohr in die offengebliebene Hohle
liegt knapp unterhalb des Occiputs. Von da bis etwa zur Bauhinschen
Klappeist der Verdauungsschlauch nicht blof offengeblieben und flichen-
haft ausgebreitet, sondern auch noch in Form eines Sackes nach hinten
zu ausgestiilpt, welcher Sack iiber die Stelle, an welcher der Verdauungs-
kanal wieder in den Korper eintritt, hinunterhdngt. In der Mitte des
Sackes findet sich eine kleine, durch die Verbindung mit der Gallenblase
hervorgerufene Einziehung. Der Wiedereintritt des Entoderms in den
Korper erfolgt bei gleichzeitiger Schliefung desselben zum Rohre in
der Gegend des Kreuzbeines. Dieses Offenbleiben der Entodermhéohle
ist verbunden mit einem Auseinanderweichen bzw. einer Nichtvereini-
gung der Wirbelsdulenhilften, welche ebenso wie auBlen die Halften
der Medullarplatte das Entodermfeld flankieren. Der Vorgang gleicht
vollstindig dem der Blasenekstrophie, bei welcher gleichfalls die hintere
Wand des nicht verschlossenen Urogenitalsinus nach auflen zu vor-
gewdlbt erscheint, wobei das Blasenfeld auch wieder an den Seiten von
den nicht vereinigten Mesodermteilen, in diesem Falle den Musculi
recti abdominis, eingerahmt wird.

Die ganze MiBbildung ist danach zu bezeichnen als: Akranie mit
Ex- oder Notencephalie, Rachischisis anterior und posterior completa,
Myeloschisis completa und sackformige Elkstrophie eines groflen offen-
gebliebenen Teils der Entodermhéhle auf der Riickenfliche der Frucht.
AuBer den durch die genannten Mibildungen bedingten Umformungen
bzw. Verlagerungen der Organe findet sich sonst keine nennenswerte
Verbildung am Kéorper, was hervorzuheben wire.

Ich habe schon einmal vor lingerer Zeit Gelegenheit gehabt, 2 MifB-
bildungen mit #hnlichen Verinderungen zu untersuchen und zu be-
schreiben?).

Bei der einen der 2 Friichte fand sich damals zunichst eine Ence-
phalocele occipitalis und Myeloschisis cervicalis, Weiter aber war, vom 3.
bis 5. Brustwirbel etwa angefangen, die Wirbelsdule gespalten und bil-
dete rechts und links ein geschlossenes Rohr; in das rechtsseitig gelegene
trat das wieder geschlossene Riickenmark, in das linke ein starkes
Nervenbiindel ein. Kreuz- und Steiibein fehlten. Wiahrend Oesophagus,
Magen und ein kleiner anschlieBender Diinndarmabschnitt im Inneren

1y Zeitschr. f. Heilkunde 24, Abt. f. pathol. Anatomie.
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des Korpers gelegen waren, miindete schon der dem oberen Jejunum
entsprechende Darmabschnitt zwischen den Wirbelsgulenhélften. auf
der Riickenfliche des Monstrums aus, und das Entoderm breitete sich
nun, kleine Einbuchtungen aufweisend, am Riicken in Form eines etwa
rautenférmigen Feldes aus; ein neuerliches Eintreten des Entoderms
in das Kérperinnere erfolgte nicht. Eine am unteren Ende des Darm-
feldes gelegene Einstillpung lieB sich als Aftergritbchen deuten. Vor dem
Darmfelde lagen im Inneren des Abdomens 2 blindsackférmige Darm-
stiicke. Eine Einteilung des Darmfeldes am Riicken in Diinn- und Dick-
darm erméglichte auch die histologische Untersuchung nicht. Die
MiBbildung wurde auf Offenbleiben des riickwirtigen Teiles des Ur-
mundes bezogen.

Bei dem 2. Priparat hatte es sich um Ausmiindung einer Diinndarm-
schlinge in der mit vollstdndiger Myeloschisis verbundenen Rachischisis
anterior der Halswirbelsiule gehandelt. Die Verinderung wurde ent-
sprechend der vorhandenen Literatur als eine typische angesprochen
und als ihre Ursache die Nichtvereinigung der getrennt angelegten
Wirbelsaulenhélften angesehen.

Vor kurzem beschrieb Gruber 2 #hnliche Fillel). Der erste wies
Akranie und Rachischisis cervicalis sowie ein vom Duodenum aus-
gehendes Divertikel auf, das in einer Spalte in den Wirbelkérpern des
1. und 2. Halswirbels fixiert war. Im 2. Falle bestand Anencephalie,
Spaltung der Halswirbelsdule und der des oberen Brustanteiles, Kom-
munikation des Magens mit der offenen Medullaranlage. Daneben Herz-
miBbildung.

Den von mir oben beschriebenen Fall kénnte man als eine Kom-
bination meines seinerzeitigen 1. Falles, bei dem die Wirbelsiule von
der Mitte der Brust bis ans Ende gespalten war, mit dem 2. Falle von
Gruber, bei dem die Spaltung der Rachis vom Hinterhaupte bis in die
Mitte der Brust reichte, ansehen. Auf jeden Fall ist die jetzt beschriebene
Mifbildung diejenige, die von allen bisher bekannigewordenen den hich-
sten Grrad erreicht, ndmlich die vollsiindige Spaltung der Wirbelsdule mit
Elksirophie der ihr etwa entsprechenden Anteile der Entodermhohle. Diese
Ekstrophie hat, wie schon oben ausgefiihrt, ein vollkommenes Analogon
in der Blasenekstrophie bei vorderer Bauchspalte.

Das flihrt uns zur Besprechung der formalen Genmese der in Rede
stehenden MiBbildung. Es gibt nur eine einzige Bildung im Laufe der
Entwicklung der menschlichen Frucht, welche mit der beschriebenen
Bildung in Zusammenhang gebracht werden kann, das ist die Bil-
dung des Urmundes. Nur mit der Annahme des Offenbleibens
des gréBten Teiles des Urmundes ist die besprochene MiBbildung zu
erkliren. Ich befinde mich diesbeziiglich in Ubereinstimmung mit

1) Virchows Arch. f. pathol. Anat. u. Physiol, 24%.
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meinem seinerzeit gegebenen Erklarungsversuch, der 1. e. beschriebenen
MiBbildung 1, aber auch mit den zur Zeit bestehenden Ansichten der
-Fachembryologen iiber diesen Gegenstand. Ich ersehe dies aus einem
Aufsatze: ,,Grundlegende Vorginge der Wirbeltierentwicklung und ihre
Beziehungen zur Mibildungslehre®, von O. Grosser in der Medizinischen
Klinik?!). Grosser kennt auch den eben von mir beschriebenen Fall und
kommt in seiner Abhandlung zu folgenden Schlufsdtzen: ,,Nur die Fille
von Myeloschisis totalis (Diastematomyelie) und von Rachischisis anterior
(Spaltung der Wirbelkérper), die mit abnormen dorsalen Ausmiindungen
des Darmes und wohl immer auch mit Verminderung der Wirbelzahl
einhergehen, konnen als Stérungen des Urmundschlusses und damit
als Beweis fiir die Concrescenztheorie betrachtet werden.*

Mit der Annahme, daf3 die Verwachsungstheorie auch fiir den Menschen
in Betracht kommt, stimmt auch die von mir seinerzeit beziiglich des
Auftretens von Darmausmiindungen im Cervicalanteil von Rachischisen
angenommene Ursache iiberein, ndmlich einer Nichtvereinigung der
getrennt angelegten Wirbelsdulenhélften, die auf zu geringe Wachstums-
neigung der dortigen mesodermalen Bestandteile bezogen wurde. Eine
Ursache dafiir, daf diese Verbindung zwischen Entodermhdéhle und
Medullarrinne fast immer im Halsanteil eintritt, wurde bis jetzt nicht
gefunden.

Beziiglich der teratogenetischen Terminationsperiode, d.h. des Zeit-
punktes der Entwicklung, bis zu welchem die MiBbildung zustande
gekommen sein mufl, miifite also jene Zeit fiir unseren Fall als Ent-
stehungszeit angenommen werden, in der der Urmund noch bestand.

Was die kausale Genese anlangt, also die derartige Millbildungen
auslosenden Ursachen, gibt es diesbeziiglich nur Vermutungen. Raum-
beengungen diirften wegen der Kleinheit der Frucht zu der in Rede
stehenden Zeit kaum in Betracht kommen. Es diirften eher die schon
in meiner ersten Mitteilung angezogenen Defekte in der Wachstums-
tendenz eine Rolle beim Zustandekommen derartiger Fehlbildungen
spielen, welche Ursachen im Keim selbst gelegen sein diirften.

1) Med. Klinik 1925, Nr. 32.



