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N a c h s t e h e n d  be sch r i ebene  MiBb i ldung  w u r d e  d e m  I n s t i t u t  a m  

2. J a n u a r  1922 e i n g e s a n d t  u n d  e rgab  bei  de r  O b d u k t i o n  f o l g e n d e n  

B e f u n d  : 

Selctionsprotolcoll yore 3. I. 1922. Sekant Prof. Ghon. 
Einsender: Dr. Bass (Gablonz). Klinische Diagnose: MiBgeburt. 
38 cm lunge weibliehe Frucht. Haut  grauweiBlich mit Fruehtsehmiere bedeekt, 

fiber der reehten GesitBhglfte bl~uliehrot. Seh~tdeldach fehlt, auf der Seh~delbasis 
sitzt anseheinend unmittelbar die Placenta auf, die eine GrSBe yon 17 : 81/e und an 
der naeh vorne geriehteten Fl~ehe im unteren Drittel, also nahe am Seh~idel, die 
Nabelschnur angesetzt hat, die 16 era lung ist und einige falsehe Knoten zeigt. Am 
Rande der Placenta grSgere weiBe Infarkte. Am Sch~idelansatze geht die Placenta 
in die Zona dermatiea des kranialen Defektes fiber. Der Seh~del, der den Befund 
eines AneneephMus zeigt, zeigt auBerdem eine rechte sehr~ge GesichtsspMte. 
~ a n  sieht das Amnion am kranialen Ende der Gesichtsspalte ansetzen. An der 
linken Seite zieht ein dfinner, strafier Strung yon dem placentaren Gewebe der 
Sehiidelbasis zur ulnaren Seite des linken Vorderarms, um dort im proximMen 
I)rittel anzusetzen. Im Bereiehe der Ansatzstelle fehlt die Epidermis bis zum 
Ellenbogengelenk, anseheinend ist damit ein partieller Defekt der Ulna verbunden. 
Die linke t Iand ist dadurch an den Kopf herangezogen und an diesen flaeh an- 
gelegt sowie plattgedrfickt. Ira fibrigen ist der Fetus normM gebildet. 

Leber, Milz, Darm nnd Magen o. B. Nebennieren sehr klein, ihre Rinde 
lipoidhMtig. Thymus zweilappig, breit, aber kurz. Lungen normal geformt. 
h n  Epikard Eeehymosen an der vorderen und hinteren Fli~ehe. Aueh das Herz 
ohne Veriinderungen. Eine kleinerbsengro[te Nebenmilz am Hilus. (Abb. 1.) 

Pathologisch-anatomische Diagnose: Anencephalus mit sehriiger Gesichtsspalte 
rechts und Simonartschen Str(tngen. Partieller De/ekt der linl~en Ulna. Abnormer 
Ansatz der Placenta an der Schi~delbasis. Kleine Nebennieren. 

Mutter 23 Jahre Mr. Vorzeitige Geburt im 8. Monat, Kind hat 3 Stunden 
gelebt. Fast  kein Fruchtwasser. 

Der Kopf des Fetus zeigt folgende Einzelheiten: Der der CMvaria vollst~ndig 
entbehrende Schiidel triigt frei das yon starken fibrSsen H~iuten fiberkleidete 
Gehirnrudiment, welches ziemlich median in 2 Hemisphi~ren geteilt ist. Die linke 
Hemisphiire ist etwas fiber haselnuggrol3, die rechte fiber walnuggroB, die Ober- 
fl~che des Gehirns grobh6ckerig. Die rechte ttemisph~re tri~gt an ihrem Occipital- 
pol polypenartig einen etwa mandelgrol3en Bfirzel. Der der Fissura mediana 
entsprechende Einsehnitt  ist ziemlieh fiach. 
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Die das Gehirn fiberziehenden Haute bestehen aus mehreren gl/~nzenden 
bindegewebigen Lagen, die sieh leicht voneinander abziehen lassen. Besonders 
hart und dick ist eine Sehiehte die die Augenfl~ehe der linken HemispMre be- 
kleidet und in viele kleine Falten gelegt ist. 

Im hinteren Anteil der Aul3enfl~ehe der rechten HemispMre war die Placenta 
mit dem Gehirn verwaehsen gewesen; whhrend der Sektion war die Verbindnng 
durehtrennt worden. 

Von diesen das Gehirnrudiment fiberkleidenden H~uten gehen Sttgnge an 
das Gesicht und an den linken Arm. Sic sehneiden tier in die reehte Wange ein, 

Abb. 1. 

wobei sie die Augenlider am medialen Augenwinkel zu einem bfirzelartigen Zapfen 
verbilden, den Nascnflfigel unterminieren und in einem etwa 8 mm tiefen, blind 
endigenden Griibehen dcr rech~en Wange enden. Die Oberlippe crseheint am 
unteren Pol dieser Grube gespalten. Der linke Unterarm is~ verdiinnt und in 
dorsovolarer l~ieh~ung abgeplattet, die Hand steht in st~rkster ulnarer Abduktion der 
Rfiekseite. Am Dorsum des Unterarms, besonders der Ellenbogengegend, ist die 
IIaut  des Unterarms infolge des Ansatzes der genannten Strgnge narbig eingezogen. 

Die bindegewebige I-Iaut geht unvermittelt  in die t Iaut  des Kopfes in einer Linie 
fiber, die yon der Nasenwurzel dieht fiber das linke OrbitMdaeh hinweg etwa 3 em 
fiber dem linken Porus aeustieus externus zum Hinterhaupt~ zieht. Die behaarte 
Kopfhaut ist dort etwa um 5 mm fiber den freien Knoehenrand naeh innen ein- 
geschlagen. Die seharfe ~bergangslinie dreht sich dann rasch naeh vorn und lituft 
4 em fiber dem reehten Porus aeustieus externus gegen die Gesichtsspalte hin, wo 
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die erwihnten Strange an den Gaumen ziehen. Diese Linie entsprieht aueh ungef~hr 
dem freien akranisehen Knoehenrand des Sehidels. (Abb. 2.) 

An der Schadelbasis, welehe anscheinend gut verkn6chert ist, sind die anato- 
misehen Einzelheiten verwiseht, so dab vordere und mittlere Sch~delgrube nut  
einen geringen Niveauunterschied und keine einer Ala parva entspreehende 
seharfe Begrenzung haben. Eine Fossa hypophyseos ist, wenn auch nur sehr 
flaeh und eng, vorhanden; sic enthielt eine Hypophyse, die Form und Gr613e 
einer Linse hatte. Die Proeessus elinoidei sind nur als hirsekorngroBe runde 
H6eker angedeutet. Durg mit  Sinus ttberzieht die Knochen; ein Tentorium, 
dutch welches ein zart gefurehtes Kleinhirn durehschimmert, bedeckt die hintere 
Seh&delgrube, an deren tiefster Stelle die Seh~delh6hle, vom freien akranischen 
Knochenrand aus gemessen, etwg 2 em ~ief ist. 

In dieser Sehidelh6hle sitzt das Hirnrudiment. Wenn man das ganze Gehirn 
um den Anheftungspunkt an der Nasenwurzel aus dem Seh~tdel hergusw~lzt, 

erseheint (reehts durch die Manipula- 
. . . . . . .  .... . . . . .  tion bei der Sektion ein wenig be- 

seh~digt, links unvergndert) die Oeci- 
pitalregion der Groghirnbasis, die mit 
gefighaltiger Leptomeninx tiberzogen 
ist. Welter naeh vorn werden in der 
dureh betr/ichtliehen Blutgehalt dunkel 
gefarbten Pia groBe basale Hirnarterien 
siehtbar, die sich aueh in die Fissura 
mediana hineinerstreeken. Diese basale 
Pia ist um sehr viel zarter und wei- 
chef als die die Ireiliegenden Hemi- 
spharen iiberkleidenden starren und dik- 
ken ttaute.  

Wie sehon oben auseinandergesetzt, 
bestehen die I-Iiute des Hirnrudiments 
aus mehreren Sehichten; Sehnitte dutch 
ein Stiiek der reehten Hemisphare zei- 
gen die I-Iirnsubstanz zunaehst yon 
einer sehr gefagreichen Haut  iiber- 
zogen, auf welche naeh auBen bin viele 
Lagen welligen Bindegewebes folgen, 

Abb. 2. die sich zum Tell voneinander abl6sen 
lassen. Diese iugeren Schiehten, die 

in strangartiger Verbindung mit den E ih iu ten  gestanden batten, diesen also 
sieher zuzureehnen sind, und die die kraniale, besser cerebrale Ansatzstelle der 
Placenta umgeben hatten, lassen aueh aus sieh die Fasermassen hervorgehen, 
die an das Gesieht und den linken Arm ziehen. 

Die  Entstehung dieser  V e r w a c h s u n g  des  A m n i o n s  m i t  d e n  H i r n -  

h i u t e n  resp.  de r  P l a c e n t a  m i t  d e m  G e h i r n  l g g t  sieh aus d e m  a n a t o -  

m i s c h e n  B e f u n d  m i t  z i e m l i e h e r  S i ehe rhe i t  a b l e i t e n  u n d  h a t  e ine  ab-  

n o r m e  E n g e  des  A m n i o n s  zur  Grund l age ,  wie sic a u e h  v o n  Schwalbe 
(1906) an  e iner  R e i h e  y o n  B e i s p i e l e n v o r g e w i e s e n w u r d e .  Die  V o r g e s c h i c h t e  

m e l d e t  a u g e r d e m ,  d~S bei  de r  G e b u r t  , ,sehr wen ig  F r u e h t w a s s e r "  ab-  

g e g a n g e n  i s t ;  es w i r d  uns  d a h e r  y o n  d e n  T a t s a e h e n  die  E r k l i r u n g  ge- 

r a d e z u  in die H a n d  gegeben ,  d~g  sieh de r  Seh~de l  als de r  a m  r a s e h e s t e n  
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wachsende, hgrteste und exponierteste Tell des Fetus infolge des 
Fruehtwassermangels und der Enge des Amnions an die Eihiiute an- 
legte, dal~ dann eine Druekusur des K0pfes entstand, der die gauze 
KMotte zum Opfer fiel, und dab nun das GroBhirn bloBgelegt war. 
Infolge der Enge der AmnionhShle vermischten sieh die Ei- mit den 
I-Iirnhguten, iiberzogen das Gehirn straff und hinderten es am weiteren 
Wachstum. Die an das Gesicht und den Arm ziehenden Strange werden 
sich wohl unschwer auf Fasermassen zuriiekfiihren lassen, die ehemals 
dem Amnion angeh6rten, dureh Bewegungen des Fetus abgerissen 
wurden oder sich an ihn anlegten und in seinen KSrper einheilten. 

Die Terminationsperiode dieser Mif~bildung wird wohl kaum in die 
Anfange der Embryonalentwicklung zu verlegen sein. Bei der Lange 
des Fetus und dem Entwicklungsgrad aller KSrperteile und Organe 
liegt eine im iibrigen durehaus normale Frucht des 8. Monats vor. 
Fruchtwassermangel und Amnionenge werden sich daher erst in einem 
etwas spateren Stadium der intrauterinen Entwicklung geltend gemaeht 
haben. Die Mif3bildung ist, wie oben ausgefiihrt, auf eine kleine K6rper- 
gegend beschrs die rasch w~chst und barren Widerstand und ein 
gutes Angriffsfeld fiir Verklebungen bietet; der ttirnseh~del ist nieht 
nur zum Teil zerst6rt, sondern - -  soweit iiberhaupt entwickelt - -  
hypoplastiseh. Aus all dem glauben wir die teratogenetisehe Termi- 
nationsperiode, das ist in unserem FMle den Beginn der Auswirkungen 
der Amnionenge, unge/dihr in das zweite Viertel der ersten Sehwanger- 
sehaftsh~]fte ansetzen zu sollen, in der der E~nbryo eine L~nge bis 
12 em erreieht. 

Aus dem anatomisehen Befund und den an ihn angekniipften ~ber- 
legungen ist der SchluB gestattet, den in Rede stehenden Fall als echte 
Amnionmi~bildung anzusehen, so dal~ die Diagnose im Sinne einer 
,amniogenen Hemikranie und Exencephalie, verbunden mit rechts- 
seitiger schrdiger Gesichtsspalte und Mifibildung der linken oberen Extremi- 
tiit dutch Simonartsche Bgnder" formuliert werden kann. 

Was die Entstehungsursache der amniogenen Mil~bildungen iiber- 
haupt anbelangt, bestehen bekanntlieh nur Vermutungshypothesen, die 
Mle auf die Frage hinauslaufen, was eigentlich der ,Enge des Amnions" 
zugrunde liegt und welche Ro]le hierbei die Olig0hydramnie spielt. 
Schwalbe ~u{~ert sich hierzu folgenderma~en: ,,Unter gewissen Be- 
dingungen, die wohl meist nieht erkannt werden kSnnen, verwaehsen 
versehiedene Teile des Amnions miteinander oder mit dem Fetus", 
und ,,da~ Mangel an Fruehtwasser zu amniotischen Verklebungen 
pradestiniert, darf wohl angenommen werden" (1906). 

Da das Fruchtwasser heute allgemein als das spezifische Absonde- 
rungsprodukt des Amnionepithe]s angesehen wird, da ferner yon einigen 
Forschern (so Forssell 1912) pathologiseh-histologische Ver~nderungen 
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des Amnionepithels bei Polyhydramnie besehrieben wurden (ob die 
Epithelveranderungen zur Mengenveranderung des Fruchtwassers in 
entstehungsgesehiehtliehe Beziehungen zu setzen sind, ist freilieh nieht 
sichergestellt), so wird man die Oligohydramnie vielleieht auf eine I-Iypo- 
oder eine I)ysfunktion des Amnionepithels zuriiekftihren diirfen, eine 
Annahme, die bis jetzt  allerdings einer histologischen Grundlage ent- 
behrt. Zieht man den hochgradig verbildeten, ca. 6 Woehen alten 
Marchandsehen Embryo mit seinem engen Amnion in Betracht (bespro- 
ehen und abgebildet yon Sehwalbe 1906), wird man die Oligohydramnie 
vielleieht als Folge der numerisohen Verringerung des sezernierenden 
Amnionepithels anspreehen dfirfen, so dab das primate Moment eine 
Entwiclclungshemmung des Amnions ist, die sehr friihzeitig, dooh such 
in sl0ateren Stadien zum Ausdruok kommen kann. 

Ebensowenig aber ist die MSgliehkeit auszusehliel3en, dab eine eehte 
funktionelle Insuffizienz des Amnioneloithels die Ursaehe der Oligo- 
hydramnie fst und dal3 die Waehstumsneigung der ganzen Amnionhaut 
infolge des herabgesetzten Volumens ihres Inhalts vermindert  ist. - -  
Bekanntlich sind auffallend haufig Abortiveier oligohydramniotiseh, wie 
aueh oligohydramniotisehe Schwangersohaften selten ausgetragen werden. 

Die LSsung des Problems wfirde gefSrdert werden, wenn man an 
jungen und jiingsten, einwandfrei oligohydramniotisehen Eiern Ver- 
anderungen des Amnions linden wiirde, die die herabgesetzte Frueht= 
wassermenge so oder so erklaren. 

Was die Entstehung des Simonartschen Bander betrifft, so fiihrt 
Schwalbe bekanntlich die Bewegungen des Embryo an, die bei vorhan- 
denen Verklebungen diese zerren und eventuell abreil~en sollen, so dab 
sie dann - -  wie in unserem Fall -- allerlei meist unregelmal3ige Mig- 
bildungen erzeugen. 

Neuerdings besprieht Grosser in versehiedenen Arbeiten die M6g- 
lichkeit, die amnio~isehen Strange aus epithelialen IZesten abzuleiten, 
die yon ihm und Moellendor// im Itaftstiel (und im Magmaraum) ge- 
funden wurden. Es handelt  sieh hierbei um friiheste Entwieklungs- 
stufen mit teils epithelialen Sehlauehen, tells lZesten yon solehen, 
tells aber (im Falle Moellendor[/s) mit maehtiger Wueherung der 
Amnionepithelzellen im Haftstiel, die sehlieglieh degenerieren, um 
auf diese Weise die AmnionhShle zu bilden. Grosser vertri t t  die Meinung, 
dab amniotisehe Strange nur dann entstehen und erhalten bleiben 
k6nnen, wenn sie einen epithelialen Anteil enthalten (Magmastrange 
16sen sieh auf), und dal3 die Simonartschen Bander aus Zellresten 
hervorgehen kSnnen, die bei den besehriebenen Vorgangen in der 
Amnionh6hle liegengeblieben sind. 

Dieser Grossersehen Annahme gegeniiber haben Sehwalbes Aus- 
fiihrungen den Vorteil leiehter meehanischer Verstandlichkeit und 
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zwangloser Anwendbarkeit auf eine groge Anzahl von Fgllen. Grossers 
Ableitung lieBe sich vielleieht auf die - -  ziemlieh seltenen - -  Fglle 
anwenden, bei denen die Embryonen yon Pseudomembranen umgeben 
werden, die sieh innerhalb des eehten Amnions befinden. Marehand 
(1910) fiihrt sie auf irgendwelehe gerinnbaren Stoffe, zum Tell auf 
Grund yon Blutungen in das Ei, zurfiek. Es diirfte nieht als aus- 
gesehlossen erseheinen, dab diese diehten Pseudomembranen wenigstens 
in einigen Fallen yon Zell- und Faserstrgngen herstammen k6nnten, 
die bei der Bildung der AmnionhShle liegengeblieben sind. 

In eine r anderen Beziehung aber ist unsere Migbildung beaehtenswert: 
Bekanntlieh haben A. Kohn, Rob. Meyer, Landau und andere Forseher 
die Hypophysen und Nebennieren yon Hemi- und Anencephalen in 
regelm/iBiger und typischer Weise ver/~ndert gefunden. Die Hypophyse 
ist klein, der Hinterlappen fehlt oder die Verbindung zwisehen Neuro- 
und Orohypophyse ist nicht zustande gekommen; die Nebennieren 
sind hypoplastiseh, sind ,,Miniaturnebennieren". 

Nun sind in unserem FMle, wie oben erw~hnt, Nebennieren und 
Hypophyse iiberaus klein. Die ersteren sind typische Aneneephalen- 
nebennieren. Die Hypophyse hat einen winzigen, in eine Delle der 
Orohypophyse eingeschmiegten Hinterlappen aus gliSsem Gewebe. Der 
Vorderlappen ist sehr stark hyperAmiseh mit zum Teil fast gesehwun- 
denen Zellstr~ngen, die eosinophilen Zellen sind au//allend sp~rlich; 
gegen den Hinterluppen ist eine Zwischenzone mit lgnglichen, epithel- 
bekleideten Spulten uusgeprggt. 

Die Deutung dieser Befunde wird dureh ~hnliche Abweiehungen 
an I-Iypophyse und Nebennieren bei versehiedenen pathologischen 
Prozessen wesentlieh gef6rdert. So sei zun~chst erinnert, dub E. I. Kraus 
bei seinem Fail yon Nunosomie (1919) eine kongenitale Hypololusie 
des Gehirns, der Nn. optiei sowie des Hypophysenhinterluppens fest- 
stetlte, die yon einer weitgehenden Verkfimm'erung der eosinophilen 
Zellen der Orohypophyse begleitet war. Die Nebennieren wuren hypo- 
plastisch. In der Zusammenfussung seiner Arbeit sagt Kraus: ,,Ist es 
gestuttet, bei der Akromegalie die Hypertrophie der Nebennierenrinde 
als Folge der Hyperfunktion der eosinophilen Zellen, die durch Hyper- 
plusie oder Adenombildung bedingt ist, anzusehen, so diirfte aueh der 
umgekehrte Schlug gestuttet sein, dug Itypoplusie oder Sehwund der 
gleichen Zellurt, wie es in unserem Fulle in exquisiter Weise der Tall 
ist, zur Atrophic oder Riiekbildung der Nebennierenrinde ftihren kunn." 
Aueh fiir die busophilen Zellen der ttypophyse fund Kraus Beziehungen 
zu den Nebennieren (1927). 

A. Kohn (1924) demonstriert an einer Reihe yon (genuinen) An- 
encephulen mit Nebennierenhypoplusie typische Ver~nderungen der 
Hypophyse, die hauptsgchlieh in einem vollst~ndigen Mungel oder in 
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hochgradiger Entwicklungshemmung des neuralen Anteils sowie in 
starker Verkiimmerung der eosinophilen Zellen des Vorderlappens be- 
stehen; die Vereinigung yon Oro- und Neurohypophyse ist unterblieben. 

Aus dieser Synopse ergibt sich eine gewisse Parallelit/tt in den 
endokrinen Verh/~Itnissen bei den echten Anencephalen und bei der 
Nanosomie yon Kraus. Die Bildungsst0rung des Hinterlappens, das 
eine Mal dutch Hirnhypoplasie, das andere Mal durch Anencephalie 
hervorgerufen, diirfte also die Hemmung im eosinophilen Zellapparat 
des Vorderlappens zur Folge haben; die Nebennierenhypoplasie scheint 
dann mit dieser StSrung im Hypophysenzwischenhirnsystem zusammen- 
zuh/~ngen. 

Der hier beschriebene Fall yon amniogener Hemikranie und Ex- 
encephalie bietet nun deswegen einen lehrreichen Befund, weil er 
sich einerseits, in bezug auf die endokrinen Verh/iltnisse, ohne weiteres 
in der eben aufgestellten Reihe yon Hirnst0rungen nnterbringen 1/iBt, 
andererseits, weil er die nieht allzu h/~ufige Feststellung der die Ent- 
wicklungsst6rung des Gehirns erzeugenden Ursache gestattet und sogar 
die Festlegung der Bildungsst6rung des Gehirns auf einen annghernd 
bestimmbaren Zeitpunkt ermOglicht; an der Hypophyse wird sie sich 
dann wohl eine Zeit sparer ausgewirkt haben, wo diese und die 1kTeben - 
nieren schon einen gewissen Organisationsgrad erreicht haben m6gen 
(vgl. hierzu R. Meyer). Dadurch gewinnt das Objekt den Wert eines 
Naturexperimentes, da es in einer Kette von Erseheinungen, deren Zu- 
sammenhang bisher doch nur erschlossen werden konnte und muBte, den 
ztusgangspun/st, ngmlich Art  und Zeitpunkt der Hirnsch/idigung, ziemlich 
klar bestimmen l~Bt. Mithin best~tigt es aber nicht nur die Ansichten 
von A. Kohn nnd E. f .  Krau8 fiber die Beziehungen zwischen I-Iinter- 
lappen und inkretorischem Apparat des Vorderlappens und deren Be- 
ziehungen zu den Nebennieren, sondern gestattet auch seine Einfiigung 
in die oben aufgestellte biopathologische l~eihe, die yon einer Hypo- 
plasie des Gehirns fiber die Exencephalie bis zur vollst~indigen Anence- 
phalie fiihrt, wobei die Ursachen dieser pathologischen Prozesse uns zum 
gr0Bten Teil unbekannt sind, aber immer die gleichartige Wirkung zeitigen. 
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Die ziemlich zahlreichcn in das Gebiet der vorstehenden Abhandlung ein- 
schli~gigen Dissertationen konnten  nieht  erreicht werden und muSten deshalb 
- -  ebenso wie ganz alte Arbeiten - -  ira Literaturverzeichnis fibergangen werden. 


