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I m  nachfo lgenden  soll fiber die StSrungen des Formwechsels  der  
•ase beriehte~ werden,  ~i l~bi ldungen,  yon  denen  die  eine zu der  I I .  F o r m  
der  yon Kundrat  ers~ r ich t ig  erkann~en Arhinencephal ie  gehSrt ,  die 
andere  eine Proboscis  la tera l i s  dars te l l t .  

Bei  be iden  ~i l~bi ldungen konn t en  durch  die Sekt ion  die ana tomischen  
Verh/~ltnisse an  den Weich te i l en  der  Nase  wie des knSehernen Nasen-  
geri is tes genau un te r such t  ~verden. Bei  der  vor l iegenden F o r m  yon  
Arhinencephal ie ,  die zur  Kebocepha l i e  gehSrt ,  is t  die/ iul~ere und  innere 
Nase  ungete i l t  bei  gleichzei~ig schwerer  Mil~bildung des Gehirns;  bei  
dem Fa l l  yon  Proboscis  erscheint  die ~uBere Nase  verdoppel~,  s ind in 
Wirkl ichkei~ aber  die  beiden Nasenh/~lf~en nich~ zur /~uBeren Nase 
vereinigt .  

Ehe  ich auf  die Besehre ibung der  be iden  sel tenen Mil~bildungen ein- 
gehe, mul3 in Ki i rze  auf  d ie jenigen Vorg/~nge in de r  En twick lung  der  
hTase hingewiesen werden,  die zum Verst/~ndnis der  Mil~bildung not-  
wendig  siild. 

Am vorderen ](olofende eines mensehlichen Embryos werden yon der 4. Em- 
bryonalwoehe ab beiderseits je zwei um die beiden l%ieehgruben herum gelegene 
Nasenforts/~tze siehtbar, der mediale nnd der laterale. Die beiden medialen Nasen- 
forts/~tze verschmelzen in ihren oberen Teilen zu einer einheitlichen Gewebsmasse, 
zum mittleren Stirnfortsatz, w/~hrend sic in den der Mundbueht benachbarten 
Abschnitten zun/~chst noeh dutch eine Eindellung, der Area infranasalis getrennt 
und als mediale Naserdorts~tze bezeiehnet werden. Die oberen Teile des seitliehen 
Nasen- und mitteleren Stirnfortsatzes bilden einen Teil der das Endhirn ein- 
sehliel3enden WeiehteHkapsel und ,,werden daher in ihrer Gestaltung yon dem 
GrSl]en- und Formenwaehstum des Endhirns beeinflul]t" (Fischel). Sowohl zwischen 
den beiden genannten ~orts~tzen, Ms auch zwischen diesen und dem Oberkiefer- 
fortsatz sind embryonale Furehen vorhanden, die erst im Laufe des zweiten Em- 
bryonalmonats dureh Verwachsea der Nasenforts~tze un~ereinander und mit den 
Oberkieferforts/~tzen schwinden. Das Bestehenbleiben dieser embryonalen Ft~rehen 
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fiihrt zu den bekannten Spaltbildungen des Gesichtes, als deren Abart die laterale 
Proboscis aufzufassen ist. Durch Ausdifferenzierung entwickeln sich aus dem 
medialen 1Nasenfortsatz: Nasenscheidewand, Nasenriicken, 1Nasenspitze, Zwisehen- 
kiefer und Philtrum der Oberlippe, aus dem seitlichen: Siebbeinzellen, l~asen- 
und Tri~nenbein, sowie die Seitenfl/~chen der /iul3eren 1Nase und die .Nasenfliigel. 

Die erste der beobaehte ten  Mif~bildungen ist ein weiblicher Fe tus  
yon  36 cm KSrperl/mge (Sekt.-Nr. 180/1930, Pathologisches Inst i tu~ Jena)  
(vgl. Abb. 2). Neben verschiedenen schweren Mii~bildungen ist die 
abnorme Gesta l tung der Nase auffallend. 

Abb.  1. Gesieht  eines 11,3 mm langen menschl ichen  Embryo .  l l f a e h e  VergrSi3erung. 
Naeh  C. Rabl. Aus A .  Fischel, Entwick lung  des :5/iensehen. Wien  und  Berl in 1929. 

Die linke, iiberall yon K6rperhaut bedeckte 1Nasenh/~lfte der Regel entsprechend 
en~wickel~. Neben einer e~was sehief stehenden Nasenscheidewand ein abgeflachter 
Nasenrficken mit einer kaum merklich eingesunkenen Nasenwurzel und einer 
deutlich ausgeprggten 1Nasenspitze. Das querovale, in einer nach vorne oben 
gerichteten Ebene liegende Nasenloch bildet den Zugang zu einer m~Big wei~en 
gegen die MundhShle durch den Gaumen abgeschlossenen 1N'asenh6hle. Naeh hinten 
s~eht sie durch eine ]inksseitige Choane mit der RachenhShle in Verbindung. ])as 
Nasenloch umgeben yon einem wohlgeform~en, durch einen deutlieh sichtbaren 
Sulcus alaris sieh yon der linken Seitenfl/~che der 1Nase abhebenden !~asenfliigel. 
Soweit dnrch Betastung feststellbar, bildet eine mit dem Stirnbein im Zusammen- 
hang stehende Knochensubstanz das S~iitzgeriis~ des oberen Drittels der Nase, 
wghrend das mi~tlere und untere Drittel durch seine weiche elastisehe Beschafien- 
heir einer solchen zu en~behren scheint. 

An S~elle der rechten i'qasenh/~lf~e ein kleines, riisself6rmiges, konisch nach 
oben verlaufendes, elastiseh weiehes Gebilde, dessen Ansatz 3 mm rechts vonder  
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Medianlinie und 5 mm links yon dem medialen Augenwinkel gelegen ist. Der Rtissel 
an seiner Ansatzstelle frei naeh allen Seiten beweglich, fiberall yon K6rperhaut 
iiberzogen, 11 mm lang, an seinem unteren freien Ende queroval und hier im 
L~ngsdurehmesser 8 mm breit. Letzteres tr~gt aueh eine querovale 4 m m i m  
Langsdurchmesser betragende und yon K6rperhaut ausgekleidete 0ffnung, die 
in einen engen, 15 mm langen, etwa in der Achse des Rfissels verlaufenden, blind 
endigenden Kanal iibergeht. Die eingeffihrte Sonde st6$t am blinden Ende des- 
selben auf einen kn6chernen, seheinbar yore Nasenbein ausgehenden Widerstand. 

Abb. 2. Proboscis latcralis bei Itemirhinic. (Sckt.-Nr. 150/1930). 

An der symmetrisch gebauten und gegen die Wangenteile durch eine bei der- 
seits deutlich siehtbare Nasolabialfalte abgegrenzten Oberlippe kein Philtrum 
naehweisbar. Beide Ohrmuscheln klein und unfSrmig gestaltet. Das knSeherne 
Seh/~deldach fehlt bis auf einen sehmalen Knoehensaum dicht fiber den Augenh6hlen. 
Margo supraorbitalis beiderseits wenig vorspringend. In der N/ihe des inneren 
Angenwinkels im linken Unterlid eine keilf6rmige, dessen Breite halb durehsetzende 
Spalte (Kolobom). Knoehen des Sch/~delgrundes bilden eine formlose, yon den 
normalen Verh~ltnissen stark abweiehende Knochenplatte mit einzelnen wenig 
vorspringenden Teilen. Unmittelbar vor dem Tiirkensattel ein median gelegenes, 
gemeinsames Foramen optieum, aus dem zwei Knochenkan/~le in die in seiner 
unmittelbaren NAhe gelegenen AugenhShlen abzweigen. Crista galli und Lamina 
cribrosa nicht vorhanden. Als dfirftiger Ersatz der Hirnsubstanz und der Hirn- 
hi~ute bedeckt den Seh~tdelgrund eine ziegelrote schwammige glatte, an einigen 
Stellen etwas vorgewSlbte Masse. Die KSrperhaut ttberzieht nut einen schmalen 
Santo an der Peripherie des Sch~delgrundes, w~thrend ihr ttbriger Tell frei liegt. 
Der so entstehende Hantdefekt setzt sich rfiekenw/~rts his in die Gegend der Vertebra 
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prominens fort, so dab die dorsal gespaltene ttalswirbelsiiule mit dem Canalis 
eentralis deutlieh siehtbar wird. 

Am Knochengeriist des Gesichtsschs beide Oberkiefer nahezu symmetriseh 
ausgebildet. Ihre kr&ftig entwiekelten Alveolarforts&tze in der Mittellinie mit- 
einander verschmolzen. Der linksseitige Proeessus frontalis maxillae verlguft 
zuerst konkav naeh median nnd oben und setzt sieh dann an das linke Nasenbein 
an. Er tr~igt an seiner medianen Fl~iehe in H6he des inneren rechten Augenwinkels 
die Ansatzstelle des l%iissels, die yon einem, dem Periost breit aufsitzenden und 
naeh oben zapfenf6rmig in den Riissel sich fortsetzenden hyalinen Knorpel gebildet 
wird. Der etwas starker als links entwiekelte reehtsseitige Proeessus frontalis 
maxillae iiberbrt~ekt in einer muldenf6rmigen Vertiefung die durch das Fehlen 
des reehten Nasenbeines entstandene Lficke nnd legt sieh nngef/thr in der Mittel- 
ebene mit seiner Knoehensehieht tier seitliehen Fli4ehe der linken Nasenscheidewand 
in breiter Ausdehnung an. l%eehtes Nasenbein, Lamina perpendicularis des Sieb- 
beins und Pflugseharbein, also die ganze linke Nasenseheidewand fehlen. Als Folge 
dgvon wahrscheinlich die geringe Verziehnng der linken kn6ehernen Nasenh~lfte 
fiber die Medianlinie naeh reehts aufznfassen. Linke NasenhShle yon Sehleimhaut 
ausgekleidet. An ihrer Wandflgehe eine mittlere und zwei seitliehe deutlieh ausge- 
prSogte Nasenmuseheln siehtbar. Verbindung der H6hle mit dem l~aehenraum 
vermittelt eine geh6rig weite linksseitige Choane. Nasenh6hle der reehten Seite 
fehlt, ebenso die reehte Choane, an deren Stelle eine mit Sehleimhaut iiberzogene, 
seiehte, rinnenfSrmige Vertiefung im Knoehen naehweisbar. Nasennebenh6hlen 
beiderseits nieht ausgebildet. 

Naeh oben sehliegt die Mundh6hle der mgl3ig gew61bte Gaumen ab. Zwisehen- 
kiefer nicht ausgebildet. Gaumenfortsiitze der Oberkiefer stoBen in der Medianlinie 
kielf6rmig aufeinander. 7 mm hinter dem Alveolarrand des Oberkiefers beginnt 
eine 5 mm breite, seichte, in der Medianlinie naeh riickw/irts verlaufende L~ngs- 
furehe in der G~umenschleimhaut, die an der Ubergangsstelle yon hartem und 
weiehem Gaumen endigt. Weieher Gaumen gebildet yon einer schmalen, dem harten 
Gaumen eng anliegenden Weiehteilleiste, tragt das Z/~pfehen und setzt sieh dutch 
die beiden naeh hinten auseinanderweiehenden Arcus palatopharyagei in die Gegend 
der Gaumentonsillen fort. 

]~eide ger~umige Orbitae yon den entspreehenden Knoehenteilen gebildet. 
Margo supraorbitalis tritt beiderseits nur wenig hervor, wghrend der Margo infra- 
orbitalis auf beiden Seiten stark naeh vorne versehoben ist. Sulcus lacrimalis 
und Duetus naso-laerimalis der linken Seite vorhanden, rechts seheinen sie zu 
fehlen. Die zwisehen den beiden Orbitae gelegene Pars nasalis des Stirnbeins 
kr/~ftig entwickelt. Weitere Migbildungen: v611iges Fehlen beider Nebennieren, 
ein bei einer derartigen Verbildung des knSehernen Seh~deldaehes nnd des Gehirns 
hgufiger Befund und eine reehtsseitige Cystenniere. 

l%ssen wit  kurz zusammen,  so sind folgende Migbi ldungen im Bereiehe 
des Gesiehtsseh/idels vo rhanden :  

1. E in  Fehlen  der reehten Nasenh/flfte bei vol lkommener  Aus- 
b i ldung der l inken.  

2. An Stelle der fehlenden reehten Nasenhiilfte ein rfisself6rmiges, 
am inneren  Augenwinkel  ansetzendes, frei bewegliehes Gebilde (Pro- 
boseis). 

3. Fehlen  des reehten Nasenbeines,  der reehten Nasenh6hle und der 
reehten Choane. 

4. Fehlen  des Zwisehenkiefers und  des Phi l t rums.  
5. S tark  vorspringende Bulbi.  
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6. Spaltbildung im Unterlid des rechten Anges. 
7. Rudiment~re Entwicklung beider Ohrmuscheln. 
An NIigbildungen im Bereiche des Hirnseh~dels: 
1. Sehwere Miggestaltung der Sch/idelbasis. 
2. Fehlen des Sch/~deldaches. 
3. Fehlen des Grog- und Kleinhirns, der Briieke und des Marks. 
4. Dorsale Spaltbildung der Halswirbels/~ule. 
An anderen NIigbildungen: 
1. Fehlen beider Nebennieren. 
2. Reehtsseitige Cystenniere. 
Der Rtissel besteht, wie die mikr0skopische Untersuchung in den 

yon Zacherl, Kirehmayr, Landow u. a. beobachteten F/~llen zeig~, im 
~vesentlichen aus den Gewebsteilen der Weichteilnase, wenn auch in 
atypischer Gewebsanordnnng und atypisehem Gewebsaufbau. Es ist 
somit der Rfissel oder die Proboscis als Ersatz der fehlenden Nasenh~lfte 
aufzufassen. 

Die ~igbildung gehSr~ zur Gruppe derjenigen FormweehselstSrungen 
der Nase, die Berblinger unter dem Namen: Proboscis lateralis be i  
Hemirhinie mit extramedianem Ansatz des Rtissels zusammenfagt. 
Den Gegensatz zu dieser Form bildet die Proboscis mit medianem 
Ansatz bei der Cyelopie und bei der Ethmoeephalie (Kundrats Form I 
der Arhineneephalie). Bei jener liegt die Ansatzstelle des Rtissels ober- 
halb des gemeinsamen Auges, bei dieser zwischen den beiden Augen- 
hShlen. Der Rfissel der Cyclopen und Ethmocelohalen ist als Analogon 
der fehlenden Nase tiberhaupt aufzufassen, weshalb dieser Form der 
Proboscis, die NasenmiBbildung in den Vordergrund gestellt, die Bezeieh- 
hung medialis bei _A_rhinie gegeben werden k6nnte. 

Der Rtissel der Proboscis lateralis setzt in tier 3s der beob- 
achteten F/~lle (Bajardi, Bischo//, Landow, Longo, Selenlco/[, Taruf/i, 
Tittel, Zironi) am inneren Augenwinkel an. Nur in 3 F/~llen (Kundrat, 
Peters, Tendlau) setz~ er am seitlichen Augenwinkel an. Bei den yon 
Franklin, Kirchmayr, Menyhard, Ranzi-Zaeherl, See/elder (Fall 1 und 2) 
besehriebenen NasenmiBbildungen finde~ sieh die Proboscis lateralis 
bei vollst~indiger Ausbildung beider NasenMlften. Diese Form bildet 
nach Berblinger den ~dbergang znr Polyrhinie ,,mit volls~ndiger oder 
unvollsr Verdopplung einer oder beider Nasenhglften". 

Die Proboscis segzt in dem yon mir beobachteten Fall an der medialen 
Flgehe des etwas fiber die MitCellinie naeh rechts versehobenen jenseitigen 
Nasenbeins, also hart  an der MitCellinie an. Diese Eigentiimlichkeit 
finder sich nur noeh bei der yon Landow beschriebenen iKi6bildung, 
der allerdings eine sehr ungenaue Riisselinsertion ,,zwisehen dem inneren 
Angenwinkel und der Nase" angibt. Mit der NIigbildung Selenlco//s 
hat die vorliegende das vollsr Fehlen der AbkSmmlinge des 
mi~tleren und lateralen Nasenfortsatzes gemeinsam. Bei der yon Landow 

Virehows  Arch iv .  B4 .  285. 7 a  
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beobachteten Proboscis lieIlen sich auf der mil~bildeten Seite noch 
AbkSmmlinge des lateralen Nasenfortsatzes: Nasenbein und Nasen- 
scheidewand nachweisen, w/ihrend bei der yon Bischoff beschriebenen 
Rfisselbildung noch das aus dem seitlichen Nascnfortsatz hervorgehende 
Siebbein auffindbar war. 

Die bei der vorliegenden ~il]bildung nachweisbare L~ngsfurche in 
der Gaumenschleimhaut ist auch bei der yon Selenko]f beschriebenen 
Proboscis vorhanden nut  mit dem Unterschied, dab sie dort extra- 
median, an der Grenze des rechten und mittleren Drittels verl/tuft. 
Als eine Andeutung  dieser Liingsfurche ist die mediane Einkerbung 
im Alveolarrand des 0berkiefers bei der yon Tendlau beobaehteten Rfissel- 
bildung aufzufassen und als Erhaltensein eines embryonalen Sp~ltes, 
die den barren und weichen Gaumen, ferner den Zwisehenldefer und 
die linke 0berlippe vollst/~ndig durchsetzende Spaltbildung (Cheilo- 
gnatho-palatoschisis) im Falle Kirchmayr. Reste embryonaler Spalten 
im Gesicht sind auch die in der 1Vfehrzahl der F/ille erw/ihnten Kolobome 
des Ungerlides in der Ns des inneren Augenwinkels auf der Seite des 
Riissels, seltener im Schl~fenteil des Oberlides (Tendlau, Peters), ferner 
die Kolobome der Iris, Chorioidea, Papilla nervi optici bei den yon 
Kirchmayr nnd Tendlau beobachteten 1Vligbildungen, die in beiden F/~llen 
mit einer Spaltbildung zwischen Nasenbein und Processus frontalis 
maxillae auf der migbildeten Seite vergesellschaftet waren. 

Der Nachweis yon Resten enlbryonaler Spalgen gibt Atffschlug fiber 
die Entstehung der Proboscis, die nach @i~nberg als das Endprodukt 
yon BildungsstSrungen im Bereiche der embryonalen Gesichtsspalten 
aufzufassen ist. Eine, wie bei vorliegender 1VfiBbildung e~wa im Gebiete 
dcr Augen-Nasenrinne und tier prim~ren Gaumerrrinne der rechten 
Gesichtshglfte angreifende und dem Bestreben beider Nasenforts/~tze 
dutch Tiefertreten eine Verbindung mit  der 3{undbucht herzustellen, 
entgegengesetzt wirkende Sch/~digung mug zun/~chst zu einem Fest- 
halten der For~sgtze in ihrer ursprfinglichen Lagc und schlieBlich zur 
Losl6sung beider yon ihrem nrsprfinglichen Gewebsverband fiihren. 
Die losgel6ste nnd anderen Entwicklungsbedingungen unterworfene 
Nasenhs entwickclt sich zur  Proboscis. Die dutch ihre Ausschaltung 
zwischen Oberkieferfortsatz und dem jenseitigen mi~tleren Nasenfortsatz 
entstandene Gewebslficke wird yore Oberkieferfortsatz fiberbrfickt, 
der im weiteren Verlauf der Entwicklung mit dem jenseitigen mittleren 
Nasenfortsatz verschmilzt. Es mfiSten demnach die an physiologischer 
Stelle fehlenden AbkSmmlinge des rechtsseitigen mittleren und seitlichen 
Nasenfortsa,tzes in den Bestandteilen des Riissels nachweisbar sein. 
Inwieweit dies zutreffend ist, ist nich~ nachweisbar, da nach Gritnberg 
einer ,,gleichartigen Beschaffenheit des Rfissels nich~ immer ein gleich 
beschaffener Defekt in der Bildung der entsprechenden ~asenh/~lfte 
entspricht". Bisehof] glaubt als Voraussetzung fiir die gesonderte 
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Entwicklung beider Nasenh/~lften eine mediane Gesichtsspalte annehmcn 
zu miissen. Demgegenfiber stellt Berblinger mit Recht fest, dab bei den 
F~llen yon Proboscis lateralis mit Entwicklung beider Nasenh~lften 
wohl kaum eine 3~edianspalte als Ursache gelten kSnnte. Fiir diese Fs 
mug nach Kirchmayr ale Ausgangsmaterial ein aus unbekannter Ursache 
yore seitlichen Nasenfortsatz abgespaltener und unter ver/inderten Wachs- 
tumsbedingungen abweichend entwickelter Gewebsbezirk angenommen 
werden. Selenlco]f hat die nur einseitige fehlerffeie Anlage und Ent- 
wicklung einer Nasenh~lfte mit d e r n u r  einseitigen Ausbildung des 
Rhinencephalons in Verbindung gebracht. Ob in Wirklichkeit eine solche 
Korrelation in der Enlbwicklung yon peripherer und zentraler Anlage 
besteht, ist zweifelhaft, obwohl Fischel eine gegenseitige Wachstums- 
beeinflussung beider Anlagen annimmt. 

Als Ursache fiir die nur einseitige EntwieklungsstSrung im Bereiche 
der beiden Nasenfortss werden yon Bisehof[, Landow, Menyhard, 
Kundrat und Peters/~ul]ere Gewalteinwirkungen auf das Anlagenmaterial 
der Nase angegeben. Bischo H und Landow glauben in einer blogen 
Vorlagerung eines amniotischen Stranges vor das Nasenfeld (Landow) 
oder in ciner einseitigen Zusammenpressung des Nasenfeldes durch 
festeres Anlegen des Amnions auf der einen Seite des Kopfes (Bischo][) 
das urs~ehliehe ~oment zur Rfisselbildung armehmen zu kSnnen. Meny- 
hard maeht fiir die Abschniirung des einen Teiles der seitliehen Nasenwand 
ein Simonartsches Band verantwortlich. Berblinger dagegen ist der An- 

sicht,  dal3 bei den bisher beschriebenen Fs noch niemals Amnionreste 
an den Abk6mmlingen der beiden Nasenforts~ttze gefunden worden sind, 
dab aber auch bei gleichzeitigem Vorhandensein yon Proboscis und 
Amnionresten keineswegs der Beweis fiir deren Entstehung durch 
Amnionstr/~nge erbracht w/~re, da auch nachtr/~gliche Einlagerungen yon 
Bestandteilen des Amnions in vorhandene Spalten sta~tgefunden habcn 
k6nnte. Peters und Kundrat fiihren die Trennung beider Nasenanlagen 
auf eine in naso-frontaler Riehtung sich vorw61bende Meningo- oder Enee- 
phalocele, die Fehlbildnng anf deren seitliches Abweichen in Richtnng 
des einen Nasenfeldes zuriick. Demgegeniiber betont Griinberg, dal3 bei 
der Vergesellschaftung der Proboscis mit den verschiedenartigsten ~ig- 
bildungen bisher in keinem einzigen l%lle die Verbindung der Proboscis 
mig einer ~eningo- oder Encephaloeele beobachtet worden w~re. See]elder 
lehnt mechanische Ursachen fiir die Riisselbildung ab. Nach ihm entst~ht 
sic aus inneren Ursachen dureh Anomalie der organbildenden Zellen. 

Die schgdigende Ursache mug sehon zur Zeit der ersten Anlage der 
Nasenfelder eingesetzt haben. Griinberg verlegt die Entstehungszeit 
der ~r (teratogenetische Terminationsperiode) der Proboscis in 
die ersten Woehen des Embryonallebens, Menyhard in die 7.--8. Embryo- 
nalwoche, Landow gegen Ende des ersten bis zu Anfang des zweiten Em- 
bryonalmonats. 

7* 
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Selenlco// bezeichner die yon ihm besehriebene Proboscis als Arhin- 
eneelohalia unilateralis, da bei dieser die Fehlbildung der peripheren 
Anlage der Nase vergesel]schalte$ war mit einer Liickenbildung in der 
zentralen Anlage, im l%iechhirn. Diese Fehlbildung im Rieehhirn finder 
sich auch im Falle See/elders. Bei der Proboscis Kundrats zeigt sich eine 
Hemicephalise. Die st~rkste lVIiBbildung im Zentralnervensystem und 
im Bereiche der Sch/~delkapsel konnte in der yon mir beobachteten Pro- 
boscis nachgewiesen werden: Akranie, Aneneephalie, Rachischisis cervi- 
ca!is. Bei einigen Fs (Zironi, Tendlau) war die Proboscis la~eralis 
die einzige Migbildung. Im Falle Kundrats war sie mit Cyclopie vereinigt, 
in vorliegendem Falle auBcr der vorhin erws tIirn- und Sch~del- 
miBbildung noch mit einer Nich~bildung beider Nebennieren, einer 
rechCsseitigen Cystenniere und rudimenr entwickelten Ohrmuseheln. 

Das m/~nnliche Geschlecht fiberwiegt (3:2).  Das h6chste Alter 
(34 Jahre) erreichte die Migbildung in dem yon Selenlco//erw/thnten Fall. 

W~hrend die Proboscis lateralis auf einseitige EntwicklungsstSrungen 
im Bereich der einen Nasenanlage zurtiekzufiihren ist, handelt es sich 
bei der zweiten yon mir beobachteten seltenen Nasenmigbildung um 
eine Entwicklungsst6rung des mit~leren Nasenfortsatzes und des Pros- 
encephalons. Die Verktimmerung der Nase kann nach Berblinge( als 
Hyporhinie mit Arhinencephalia bila~eralis bezeichnet werden und ist 
der Kundratschen II. Form der Arhinencephalie, der Kebocel0halie zuzu- 
z~hlen. Nach der Begrfffsbestimmung Kundrats versteh~ man unter 
Arhinencephalie das vollst/~ndige Fehlen oder die nur mangelhafte 
Ausbildung des t~iechhirns. Diese Anomalie in Verbindung mi~ der 
Verschmelzung beider Vorderhirnlappen, der Cyclencephalie ist aber 
nicht nur bei den ~zerschiedenen Formen der Arhinencephalie im Sinne 
Kundrats anzu$reffen, sondern auch bei der Cyklopie. Nit der Cyklopie 
hat die Arhinencepha]ie nach Kundrat auch die Fehlbildungen im Bereiche 
der AbkSmmlinge der beiden mittleren Naserffortss und die Ver- 
sehme]zung der Oberkiefer in der ?r gemeinsam. Der Un~er- 
schied zwischen beiden liegt in dem verschiedenen Verhalten yon Augen- 
hShlen und Bulbi bei beiden MJBbildungen. Wahrend bei der Cyclopie 
die beiden Bulbi, zumindes~ens aber die beiden Sehnerven miteinander 
verschmolzen sind nnd in einer einfachen Augenh6hle liegen, sind sie 
bei der Arhineneephalie ge~rermt und liegen in zwei vollkommen von- 
einander abgesehlossenen Augenh6hlen. Die ausgeschalteten AbkSmm- 
linge des mittleren Nasenfortsatzes sind bei der Cyclopie und der Ethmo- 
cephalic (Form I der Arhinencephalie nach Kundrat) als median ansetzen- 
der I~fissel fiber dem einfachen Auge oder zwischen bzw. unter den beider- 
seits angelegten Augen nachweisbar. Bei der Keboeephalie finde~ sich 
eine allerdings stark verkfimmerte Nase sehon an entsprechender Stelle. 
Bei den fibrigen Formen der Arhineneephalie ist die Nase nut wenig 
miBbildet. Betrach~et man den yon Best ver6ffentlichten Fall mit 
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einfacher AugenhShle, aber getrennCen Augapfeln, fehlendem Siebbein 
und mit Riisselbildung als 1~bergangsform yon Cyclopie und Arhinen- 
cephalie, so ergibt sich eine l~eihe gleichartiger MiBbildungen, yon denen 
die Cyclopie den schwersten, die Arhinencephalie den leichteren Grad 
darstellt. Kundrat unterscheide~ folgende Formen der Arhinencephalie: 

1. Die Ethmocephalie (Form I) mit zwei getrennten, einander jedoch 
stark gen/~herten AugenhShlen, getrennten Aug~pfeln, Fehlen oder 
mit rudiment/~rer Ausbildung des Siebbeins, Auftreten eines Rfissels 
zwischen den Augen and ein in der 1Vfedianlinie verschmolzener Ober- 
kiefer. 

2. Die Kebocephalie (Form II)  mit rudiment/~rer Ausbildung der 
Nase, einfachem, kleinem l~asenloch, schmalem Gaumen und dicht 
nebeneinander stehenden Augen. 

3. Die Arhinencephalie mit mittterer Lippenspalte (Form III) .  Neben 
einer mediahen Spaltung der Oberlippe ist noch ein Fehlen des Philtrums, 
des Zwischenkiefers, der Nasenscheidewand und hKufig auch eine mittlere 
Spaltung des Gaumens nachweisbar. 

4. Die Arhinencephalie mit seitlichen Lippen- und Gaumenspalten 
(Form IV). Hierher gehSren die F/~lle mit doppelseitiger Kiefer- und 
Gaumenspalte, ferner die selteneren einseitigen Bildungen mit oder 
ohne Lficken im Zwischenkiefer und in der l~asenscheidewand. 

5. Die Arhinencephalie mit Trigonocephalie (Form V). 

Die zweiSe iVfi$bildung, welche im nachfolgenden beschrieben wird, 
ist ein weiblicher Fet  von 42 cm KSrperl/~nge und 1900 g KSrpergewicht. 

Der in seiner GrSBe ungef/~hr der Norm entsprechende Kopf (KopfhShe: Scheitel-- 
Kinn = ] 1,6 cm; Kopfbreite: Ohrloch -- Ohrloch = 7,4 cm; Kopfumfang: Glabella - -  
Protuberantia occipit, ext. = 25,5 cm) verjiingt sich sowohl in der Frontalebene, 
als auch in der Sagittalebene, hier besonders stark in der Gegend der beiden 
Scheitelbeine nach oben. Im Gegensatz zum Gesichtsschiidel der Hirnsch/idel auf- 
fallend klein. Gegend der Stirnnaht etwas vorgewSlbt. Beide Ohren asymmetrisch 
gebaut; reehte Ohrmusehel klein und plattgedriiekt. 

Der beiderseits wenig hervortretende Margo supraorbitalis mit feinen H/irchen 
besetzt. Die medialen Augenwinkel einander gen/~hert (Entfernung 13 ram), die 
horizontal gestellten Lidspalten eng und nur medial vollst/~ndig geSffnet, w/ihrend 
seitlich Ober- und Unterlid noch miteinander verklebt sind. Die kleinen und makro- 
skopisch unver/~nderten Augen liegen in tiefen, geriiumigen AugenhShlen. 

Die 20 mm lange, iiberall yon KSrperhaut iiberzogene, wenig ~-orspringende 
und in ihren oberen Teilen ziemlich unscharf in die Wangenpartien iibergehende 
Nase (NasenhShe = 5 ram) iiberall gleieh breit (I~asenbreite = 13 ram). Neben 
einer deutlich ausgepr/~gten Nasenwurzel und Nasenspitze nur eine Andeutung yon 
beiden l~asenfliigeln. Soweit durch Betastung feststellbar, besteht das Geriist 
des oberen Nasenteiles aus Knochensubstanz, das des unteren dutch seine elastisch 
biegsame Beschaffenheit wahrseheinlich aus Knorpelsubstanz. An Stelle der beiden 
Nasenl6cher eine etwa kreisrunde, grubenffrmige, -con/~uBerer KSrperhaut ausge- 
kleidete Vertiefung naehweisbar, die in einer naeh vorne und unten gerichteten 
Ebene liegt und als Nasenloeh anzusprechen ist. R~ach oben setzt sich die Vertiefung 
in einen in der Medianlinie nach oben und hinten verlaufenden, mit Schleimhaut 
ausgekleideten engen in 2~ mm Entfernung (yore Naseneingang aus gerechnet) 

Virehows Archly .  Bd, 985. 7b 
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blind endenden Kanal fort. Verbindung dieses Kanals mit der Nund- oder Raehen- 
hShle nirgends feststellbar. Die an einem Quersehnitt der Weichteilnase dich~ am 
unteren Ende der knSehernen Stiitzsubstanz vorgenommene mikroskopische Unter- 
suehung ergab als Auskleidung des Kanals K6rperhaut yore typisehen Bau der 
Regio vestibularis nasi, und zwar yore Zentrum naeh der Peripherie zu auf- 
einanderfolgend: 

1. mehrschiehtiges Plattenepithel mit einer naeh unten abschliegenden ein- 
faehen Lage yon zylinderahnlichen Zellen mit lgngliehen Kernen; 

Abb. 3. Xeboeephalie mit Arhlnencephalia bilateralis. (Sekt.-Nr. 563/193L) 

2. ein Stratum papillare mit zahlreichen l~ngs- und quorgetroffenen und rote 
Blutzellen enthaltenden Capillaren und zarten, zu Biindeln oder zu grobmaschigen 
Netzen angeordneten Bindegewebsfasern, im lockeren Bindegewebe liegend Leuko- 
cytenherde; 

3. seitlich und nach oben: hyaline, durch schmale Bindegewebssepten vonein- 
ander getrennte Knorpellamellen, ferner alveolo-tubul~re, schleimabsondernde 
Drtisen; 

4. Bindegewebe mit glatter, quer- und lgngsgestreifter Musknlatur, Fett- 
gewebe, vereinzelt such Nervenfasern (vgl. Abb. 4). 

An der ebenm~gig gebauten und sich stark vorwSlbenden, beiderseits dureh 
eine deutlich siehtbare 2%so-labiMfurche gegen die benachbarten Wangenpartien 
abgesetzten Oberlippe fehlt das Philtrum. An dessert Stelle in der Nghe des Lippen- 
rotes eine seichte, muldenfSrmige, in tier Medianlinie nach abwgrts verlaufende 
Vertiefung. Beide Alveolarforts/~tze der Oberkiefer krgftig entwickelt. Gaumen 
gebildet dureh zwei mit Schleimhaut tiberzogene Lgngswtilste, die durch eine dorsal- 
warts verlaufende Medianfurche voneinander getrennt werden und in der Nghe 
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des Aditus pharyngis in Gestalt auseinanderweichender, bogenf6rmig naeh unten 
und hinten verlaufender Schenkel endigen. An Stelle der beiden Choanen beider- 
seits eine etw~ kreisrunde, grttbchenf6rmige Vertiefung. 

Das Relief des Hirngrundes yon den entspreehenden Hirnteilen: verlgngertes 
Mark, Briieke, Kleinhirn, beide Sehlgfenlappen der Grol~hirnhglften, Gehirn- 
schenkel, Corpora mammillaria, Tuber cinereum, Infundibulum und Hypophyse 
gebildet. Die beiden Tractus optiei, die Xreuzung der Sehnerven und diese selbst, 
die durch die Fissurae orbitales superiores in die entsprechenden Augenh6hlen 
eintreten, naehweisbar. Hirnnerven sind bis auf die Rieehnerven vorhanden. 

Abb. 4. Quersehnitt der Weiehteilnase der Kebocephalie. (Erklarungen im Text.) 

Beide Stirnlappen des Groghirns in der Mittelebene miteinander versehmolzen. 
Trigonum olfactorium, Tractus und Bulbusol factorius fehlen beiderseits. An der 
Konvexit~ des mit gef~Breicher Pia fiberzogenen Gehirns vorne die beiden mit- 
einander versehmolzenen Stirnlappen siehtbar, seitlieh die wulstf6rmig verbildeten, 
miteinander zusammenh~ngenden Sehl~fen- und Hinterhauptslappen. Sie bilden 
mit den beiden Frontallappen die Form eines naeh hinten offenen Hufeisens und 
senken sich naeh hinten allmahlich ins Niveau der Kleinhirnoberfli~che und sehlieBen 
zwisehen sich an der Stelle der Fissura longitudinalis cerebri eine mit ldarer, gelb- 
gefi~rbter Fliissigkeit prall geftfllte Blase ein, die den ganzen freibleibenden hinteren 
und oberen Sehi~delraum ausftillt. Die mit der Dura verwaehsene Blasenw~nd 
gebildet yon einer durchseheirtenden, diinnen, gefi~Bhaltigeu I-Iaut, die Basis yon 
den freiliegenden Vierhiigeln und Sehhiigel, zwischen dem die nach oben offene 
und damit in den Bereich der Blase mit einbezogene 3. Kammer freiliegt. Da der 
die Verbindung mit der 4. Kammer und dem Zentralkanal des Rtiekenmarkes her- 
stellende Aequaeductus Sylvii, fernerhin das Foramen interventriculare Monroi 
und die beiden einen einhei~liehert Hohlraum bildenden Seitenkammern vorhanden 
sind, so bilden Blase und Hirnkammern ein einheitliches, miteinander verbundenes 
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und mit Liquor cerebrospinalis ausgefiilltes HOhlensystem. Am Boden der Blase 
beiderseits der l~ugliehe, durchseheinende, granulierte Plexus ehorioideus nach- 
weisbar. Die beiden Balkenschenkel an der Innenfl~che der vorderen, unteren 
Cystenwand, der sie dieht anliegen, sichtbar. Sie vereinigen sieh in der Median- 
linie au~w~rts zum Balken, der in halber H6he der genannten Wand als schmale, 
dfinne, spitz zulaufende Platte endigt. In ihrer unmittelbaren Nahe auch die 
Ineisura eerebri als eine breite, grabenfSrmige, naeh oben vorne zu sieh verlierende 
Vertiefung angedeutet. Septum pellueidum und Fornix fehlen. Piales Gewebe 
~iberzieht aueh s~mtliche Absehnitte der meist langsverlaufende, atypiseh an- 
geordnete Furchen zeigenden, zwisehen sieh ebenso uncharakteristisehe Win- 
dungen einsehlieBenden Hirnoberfl~che. Dura fiberdacht als Tentorium eerebelli 
die hintere Sch~delgrube. Falx cerebri nach einem breiten Ansatz am Tentorium 
cerebelli st~ndig uach oben zu sich verjiingende und fs ungef~hr in der 
Mitre der Sagittal naht in die Dura der Sch~delkalotte ausstrahlend. 

Hirnseh~del symmetrisch gebaut, kn6ehernes Seh~deldaeh ohne Veranderungen. 
Der yon der harten Hirnhaut fiberzogene Schadelgrund l~tngs-eifSrmig. An der Stelle 
der Crista galli und der Lamina cribrosa eine schmale, ellipsoide, mit derbem 
Bindegewebe fiberzogene, konkave, sieh in der Fortsetzung der Stirnnaht zwischen 
die Orbitalteile der beiden Stirnbeine einschiebende Knoehenplatte. Am Dorsum 
sellae beide Processus elinoidei post. angedeutet. Beide rudiment/~r entwiokelte 
Alae parvae seitlich-vorne am Tubereulum sellae als spitz zulaufende Knoehen- 
vorspriinge nachweisbar. Foramen opticum beiderseits nieht angelegt. Der kr/fftig 
entwickelte linke groge ICeilbeinfliigel tr/s an den entsprechenden Stellen die 
Fissura orbitalis superior, alas Foramen rotundum, ovale und spinosum, reehts 
nm" die beiden letzten Foramina nachweisbar, w/~hrend die Fissura orbitalis superior 
und das Foramen rotundum zu einem einheitlichen, dureh derbe Bindegewebsziige 
in zwei F/~cher geteilten eifOrmigen Loehe vereingt sind. Foramen lacerum beider- 
seits nicht angelegt. 

Am ebenm~Big gebauten Gesichtsseh/~del die kraftig entwiekelten Alveolar- 
forts/~tze der beiden Oberkiefer in der Mittellinie miteinander verschmolzen. Deren 
beide Stirnforts/~tze stol]en in der Mittellinie aufeinander; ihre Trennungsliuie 
(lurch einen schmalen, geradlinig verlaufenden Spalt angezeigt, der naeh unten 
in zwei divergierende Schenkel ausl/mft, die eine ldeine, dreieekige, den oberen Rand 
der NasenhShle bildende Knochenplatte, die miteinander verschmolzenen rudi- 
mentaren Nasenbeine zwischen sich eingehliefen. Das einfache, symmetrisch 
angelegte, I/~ngsovale l~asenloch bildet den Zugang zu einer ger/~umigen, blind 
endigenden Nasenh6hle, deren Innenwand beiderseits unten einen 1/~ngsverlaufenden 
sehmalen Knoehenfortsatz (Coneha inf.) aufweist. Nasenseheidewand mit der La- 
mina perpendieularis des Siebbeins und dem Vomer fehlt. Lamina papyracea des 
Siebbeins beiderseits ausgepr/~gt. NasennebenhOhlen nicht angelegt. Zwischen- 
kiefer fehlt, ebenso das Foramen incisivum. Vom barren Gaumen die Processus 
alveolares der Oberkiefer und beiderseits die horizontale Platte des Gaumenbeins 
dem Alter entsprechend ausgebildet. An Stelle der fehlenden Sutura intermaxillaris 
eine kielfSrmige vorspringende, sehmale Knoehenleiste naehweisbar. Choanen 
nieht vorhanden. Pars perpendieularis des Gaumenbeines als einheitliche, naeh 
oben sieh verjiingende Knoohenplatte zwisehen den beiden Processus pterygoidei 
des Keilbeins eingeklemmt und erreicht oben den KeilbeinkOrper. 

Beide Augenh6hlen bilden ger/~umige, durch sehmale, in der Medianebene 
verlaufende und aus der Pars nasalis des Stirnbeins, den Obertdeferstirnfortsatzen 
und den Laminae papyraeeae des Siebbeins zusammengesetzte Knochenplatte 
voneinander getrennte ttShlen. Os laerimale mit dem Suleus lacrimalis beiderseits 
nieht ausgebildet. 

Am Herzen beide VorhOfe und Kammern vorhanden. Die linke Kammer 
eng und auf dem Querschnitt durch das Herz spaltf6rmig. Beide VorhOfe dureh 
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die Vorhofscheidewand voneinander getrennt. EifSrmiges Loch weir geSffnet. Zwei- 
und dreizipflige Kl~appen in entsprechender Zahl und Ausbildung vorhanden. 
tts Teil der Kammerscheidewand fehlt, wodurch beide Kammern miteinander 
verbunden sind. Das einzige, grol~kalibrige, ~ls Ar~eria pulmonalis anmu~ende 
arterielle GefgB bildet gleichzeitig den AbfluB ffir die beiden X~mmern und beginnt 
dieht oberhalb der Kammerscheidewandlfieke mit einer dreizipfligen Klappe, der 
Valvula semilunaris eommunis. Aus dem Sinus Valsa~vae des rechten Zipfels 
zweigt die rechte, aus dem Sinus Valsalvae des vorderen Zipfels die linke Kr~nz- 
schl~gader ~b. Nach einem l~rzen aufsteigenden Teil wendet sieh dieses gemeinsame 
Gefal~ bogenf6rmig nach hinten-unten, hier die Arteria anonyma, dann die Arteria 
earotis communis sinistra und die Arteria subclavia sinistra abgebend, um dann 
in die KSrperschlagader fiberzugehen. Abzweigung der Arteria pulmonalis aus dem 
Gefgl~ nirgends feststellbar. Da durch das Fehleen der Lungenschlagader die 
Blutversorgung vom funktionellen Gefgl~ her unmSglich ist, ist die Entwicklung 
eines Seitenbahnenkreislaufes anf dem Wege fiber die Arteriae intereostales bzw. 
bronchiales nStig, die somi~ gleichzeitig als funktionelle und erni~hrende Gefalte 
in Betracht kommen. Die Herzmil~bildung kann als Truncus arteriosus communis 
persistens mit partiellem l%hlen der Kammerscheidewand und Fehlen der Arteria 
pulmonalis bezeichnet werden. 

~brige Organe dem Alter entsprechend ausgebildet und weisen auBer einer 
auff~llenden Kfirze der oberen GliedmaBen (Mikromelie) nur vereinzelt Abweichun- 
gen yon der ~orm auf; reehter Eierstoek fehlt vollstgndig, Bauchende des reehten, 
sonst durchgi~ngigen Eierstocks versehlossen. Linker Eierstoek nur mgl~ig ver- 
grSBert. Linke Nabelblut- und Sehl~gader ausgebildet, reehte Sehlagader in einen 
derben, bindegwebigen, nahe der GekrSsewurzel ansetzenden Strang umgewandelt. 
Es handelt sieh dabei um die bekalmten Abweiehungen ira Ursprung yon Schlag- 
adern, wobei die variierende Arterie yon einem anderen GefgBstamm, im vorliegen- 
den Falle yon der Arteria mesenteria superior abgegeben wird. 

Zusammengefal~ mfissen also folgende Mil3bildungen festgestellt werden:  
1. am Gesich~ssch~del: Fehlen der Pars horizon~alis (Crista galli, 

Lamina  cribrosa) und der Lamina  perpendicul~ris des Siebbeins, rudi- 
ment~re Entwicklung der kleinen Keilbeinfliige], Verbildung der rechten 
Fissura orbitalis superior, Fehlen der Foramina  opt ica und-des Foramen 
lacerum beiderseits; 

2. am Gesichtssch~del: Fehlen des Vomer, der beiden Choanen, des 
Zwisehenkiefers, des Foramen  incisivum, des Os lacrimale mit  dem Sulcus 
lacrimalis beiderseits und der NasennebenhShlen beiderseits; 

3. am Gehirn:  Verschmelzung der beiden Stirnlappen in der Mit~el- 
linie, rudiment~re Entwicklung des Balkens, Fehlen des Septum pellu- 
cidum und des Fornix,  rudimentgre  Entwicklung der Gehirnsichel; 

4. an den iibrigen Organen:  Abnorme Kleinhei~ der Aug~pfel und  
rechten Ohrmusehel, Truneus arteriosus communis  persistens mi~ Fehlen 
der Pars  membranacea  sepal, t~ehlen der Lungensehlagader,  offenes 
Foramen ovale, abnormer  Ursprung der Arteria  umbilicalis dextra mit  
Umwandlung derselben in einen soliden bindegewebigen Strang, Fehlen 
des rechten Eierstocks, blinde Endigung des rechten Eileiters, Ver- 
grS~ernng des linken Eierstoeks, auffallend kurze obere Gliedmal~en. 

Die ~Nasenmi~bildung gehSrt zur Kebocephalie mit  Arhineneephalia 
bilateralis (Kundrats I I .  l~orm der Arhinencephalie); neben dieser ist 
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noch ein Hydrops intern, ventr. III ,  Mikrophthalmie, Mikrotie, Mikro- 
melie, Truncus arteriosus eommunis persistens mit Fehlen der Lungen- 
arterie, abnormer Ursprung der Arteria umbiliealis dextra, Fehlen des 
rechten, ttyperplasie des linken Eierstockes nachweisbar. 

Die Keboeephalie ist beim Tier entsehieden Mufiger als beim Menschen. 
Im Sehrifttum babe ieh nur 11 F/~lle linden k6nnen, n/~mlieh die yon 
S. Th. S6mmering (1791), A. G. Otto (1841), H. Luschkcb (1860), J. Arnold 
(1867), Gro[3 (1875), H. Kundrat (1882), J. Fridolin (1886), J. Fridolin 
(1888), M. Lgvinsohn (1896), L. Szad]eows]ci (1910), A. Klopstoc/c (Fall 2, 
1922) besehriebenen MiJ]bildungen. Das weibliche Gesehlecht ist bevor- 
zugt (3 : 2). Es waren lebensunfghige Frfichte oder totgeborene Kinder, 
nur in 3 F~tllen (Luschka, LSvinsohn, Klopstoclc) kamen die miBbildeten 
Kinder lebend zur Welt, starben aber bereits naeh wenigen 1VIinuten. 
Die Ursaehe der Lebensunf/~higkeit ist natfirlich nicht in der Kebocephalie 
zu suchen, sondern in ihrer Verknfipfung mit anderen sehweren Mig- 
bildungen, die eine Lebensf/~higkeit unm6glich maehen. Das Alter der 
Feten sehwankt vom 6.--10. Schwangerschaftsmonat. 

Kennzeiehnend ffir die Keboeephalie ist die auffallende Kleinheit 
des Sch~tdels mit dich~ nebeneinander stehenden Augen und einer meist 
unansehnlichen, wenig vorspringenden, iiberall gleichbreiten, flachen 
Nase. Eine Nasenspitze ist vorhanden. Die Nasenfliigel sind kaum 
angedeutet. Die Nasenwurzel ist tier eingesunken, unf6rmig und breit 
(Szadkowsk~i). Nur im Falle Luschka war eine yore normalen Zustand 
wenig abweiehende Form der Weiehteilnase nachweisbar. Well die 
Nasenscheidewand unentwickelt geblieben is~, finder sieh am unteren 
Ende der Nase nur eine (~ffnung. Dieses Nasenloch ist rund oder quer- 
eif6rmig oder wie im Falle Klopstocks sehlitzf6rmig, dann qnergestellt und 
liegt in einer naeh vorne-unten geriehteten Ebene. Es bildet den Eingang 
zu einer ebenfalls einfaehen, oben blind endigenden NasenhShle. Eine 
Abweichnng yon der typisehen Nasenform bildet der Fall Arnolds: Als 
Ersatz yon Mund und Nase war eine Art l~iisselbildung vorhanden mit 
einem oberen, dureh eine Qnerfurehe naeh unten abgetrennten und 
starker sieh vorwSlbenden Nasenteil, der auf der HShe seiner Prominenz 
eine kleine, bei Druck eine sehleimige Flfissigkeit entleerende ()ffnung 
besaB, nach unten zu anschlieBend eine kleinere, wenig vorragende 
~undpar t ie  mit einer etwas fiber steeknadelkopfgroBen feinen Offnung. 
Im Falle L6vinsohns fehlte ,,jede Spur einer Nasenanlage". 

Die einfaehe NasenhShle bildet einen mit Sehleimhaut ausgekleideten, 
blindsaekartigen ttohlraum, der gegen den gaehen zu dureh die zu einer 
einheitliehen Knoehenlamelle umgewandelte Pars perpendieularis des 
Gaumenbeins, die sieh zwisehen die Fliigelforts/~tze des Keilbeins ein- 
klemmt und sieh naeh oben verjiingt, an die untere Flgehe des Keilbein- 
kSrpers ansetzt, abgesehlossen ist. Die beiden Choanen fehlen. Die 
Nasenmuseheln sind in weehselnder Zahl und Ausbildung vorhanden. 
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Den StSrungen im Bereiche der Anlage der s Nase entspreehen 
Fehlbildungen des Riechhirns: Bulbus und Tractus olfaetorius, sowie 
das Trigonum olfaetorium sind beiderseits verkiimmert oder iiberhaupt 
nieht angelegt (Arhineneephalia bilateralis naeh Kundrat). Das iibrige 
Gehirn zeig~ entweder eine Verschmelzung der beiden Stirnlappen 
(Cycleneephalie) mit einem Hydrops der 3. Kammer (Szad]cows]ci, 
Grofl, Kundrat) oder nut  eine mediane Vereinigung der beiden Stirn- 
laploen (Arnold und Klopstodc) mit unvollkommener Ausbildung und 
Verbindung der beiden Seitenkammern (Arnold) oder mit offener 
4. Kammer (Klopstock) oder einen Hydrocephalus mit Exeneephaloeele 
(LSvinsohn). Die Hirnnerven k6nnen tier Zahl und Anordnung naeh 
der Norm entsprechen. Das Verhalten des Sehnerven ist verschieden. 
Er  ist entweder doppelt angelegt (Kundrat) und verl/tBt die Sch~del- 
hShle durch zwei getrennte Foramina, oder er ist zwar doppelt ange]egt, 
verl~uf~ abet in einer gemeinsamen Nervenseheide dutch ein gemein- 
sames Foramen oder er ist nur in der Einzahl vorhanden (Klopstock, 
SzadldOWS/ci), verl~gt die Seh~delhShle durch das gemeinsame Foramen 
opticum und teilt sieh in der hinteren Orbitalpartie in zwei, die einzelnen 
Bulbi versorgenden Aste. 

Ein besonderes Kennzeichen der Kebocephalie ist die Liickenbildung 
im Bereiehe der Lamina cribrosa, der Crista gMli und der Pars perpen- 
dicularis, oft mit rud~ment~rer Anlage oder aueh vollst~ndiger Ausbil- 
dung des Knochenlabyrinths (Lusch]ca) und der Lamina papyraeea. 

Von den Knochen des Gesichtsseh/~dels sind besonders die Nasen- 
beine miBbildet. Sie sind entweder gar nicht angelegt (Fridolin, Fall 2), 
oder nur mangelhaft ausgebildet, wobei das t~udiment Ms kleine linsen- 
f6rmige (SSmmering) oder Ms kleine dreieckige, mit der Spitze naeh oben 
gekehrte Knochenplatte (Fridolin, Fall l) in der Mittellinie zwischen die 
beiden auseinanderweichenden Schenkel der Stirn~orts/~tze der Oberkiefer 
eingeschlossen ist. Weil die Nasenbeine iiberhaupt fehlen oder ganz 
kiimmerlieh entwickelt sind, stoBen die beiden Oberkieferstirnforts/~tze 
mit ihren Mittelr/~ndern in einer median verlaufenden Nahtlinie zu- 
sammen, die Reste der knorpeligen Nasenseheidewand (Fridolin, Fall 1) 
enthalten kann. Der ?r des Zwischenkiefers ermSglicht weiterhin 
eine Verschmelzung der in den meisten F/~llen kr/~ftig entwiekelten 
Alveolarforts~tze der Oberkiefer in der Mittel]inie. Der Mangel oder 
die rudiment~re Ausbildung der Nasenseheidewand hat die Bildung 
nur einer Nasenh6hle zur rolge. Sie ist gegen die ~undh6hle durch den 
Mundboden abgeschlossen, der wiederum yon den Gaumenforts~tzen 
der Oberkiefer und der Pars horizontalis des Gaumenbeins gebildet wird. 
Eine der Pars perpendieularis des Gaumenbeins entspreehende Knoehen- 
platte schiebt sieh an der Stelle der beiden Choanen zwischen die FliigeI- 
forts/~tze des Keilbeins ein und setzt sieh oben an die Unterfl/~che des 
Keilbeink6rpers an. Dadureh wird ein vollkommener Absehlug yon 
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Mund- und NasenhShle erzielt. Die beiden Choanen sind nicht aus- 
gebildet. 

Vielfache Abweichungen der Ausbildung weist das Keilbein auf. 
So sind die kleinen Keilbeinfliigel im Falle Klopstocks kurz und plump 
und stogen in einem spitzen Winkel aufeinander, in dem ein einfaehes 
Foramen opticum tiegt; im Falle Arnolds fehlt das Verbindungsstiiek 
zwischen den beiden kleinen Kreuzbeinfliigeln, Ihre vorderen Wurzeln 
sind nur mangelhaft entwickelt, ebenso der vordere KeilbeinkSrper. 
Von den Knochen des Schadeldaches weicht das Stirnbein h~iufig yon 
der Norm ab. Bei Klopstock ist es zweiteilig mit einer mediauen Naht- 
linie; bei Grofl, Kundrat und Luschka enthalt es nur ein Tuber frontale, 
bei Szadkowski ist es an Stelle yon zwei Stirnh6ckern zu einer kiel- 
artigen Vorw61bung der Stirn gekommen. 

Die Ver~nderungen an den Augenh6hlen bestehen bei der Kebo- 
eephalie in einem Teil der F/~lle (SSmmering, Gro[3) in der Bildung einer 
schmalen, beide Augenh6hlen vollst/Lndig voneinander trennenden 
Knochenplatte, woraus eine geringe Entfernung der inneren Lidwinkel 
sich ergibt, die der Migbildung wegen ihrer )[hnlichkeit mit der Gesichts- 
bildung gewisser Affenarten den Namen gegeben hat. Neben der voll- 
kommenen Ausbildung beider Augenh6hlen begegnen wir gewissen Ab- 
weichungen an den Lidspalten bzw. an der Stellung der Augenlider: 
die Lidspalten sind noch vollstgndig oder nut  zum Teil miteinander 
verklebt, ihre Stellung isr eine horizontale, bei Gro/3 eine schriige. Bei 
der yon Arnold nnd Klopstock beobachteten Kebocephalie ist die beide 
Augenh6hlen voneinander abschliel3ende K_noehenlamelle nut  unvoll- 
kommen ausgebiMet. Im Falle Arnolds wird diese durch zwei in der 
Mittelebene yon oben nach unten verlaufende und durch Membranen 
miteinander verbundene, kn6cherne Forts/~tze dargestellt, im Falle 
Klopstocks durch eine knScherne, yon vorne nach hinten in der )s 
ebene verlaufende Knochenplatte. Augiipfel und -lider sind getrennt. 
Bei der yon L6vinsohn beschriebenen )/[igbildung ist nur eine einfache 
dreieckige AugenhShle, jedoch mit zwei getrennten Aug/~pfeln in der 
Gegend der Nasenwurzel nachweisbar, eine Form, die wohl als Uber- 
gang zur Cyclopie gewertet werden mug. Die getrennten Anlagen der 
unteren Augentider sind in der unteren tlegrenzung der Augen6ffnung 
in Gestalt yon zwei derben Hautfalten vorhanden. 

AuBer der besonderen keboeephalen Form der Arhineneephalie sind 
meist noeh andere Organmigbildungen vorhanden, so z .B.  Kammer- 
scheidewandliieken, Zwerehfellfieken mit Verlagerung yon Milz und 
Teilen des Magens saint dem Bauehfell in die linke Brusth6hle (Luschka), 
Ren areuatns (Klopstock), t Iydrops der Sehlund -und TrommelhShle, 
MiBbildungen an Speiser6hre, Fehlen der Unterkiefer und Zunge (Lusch- 
ka), Synotie mit Verlagerung der Ohrmuseheln unterhalb des 3/[undes 
(Arnold), Verdoppelung yon Gebiirmutter und Seheide (Luschka), 
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Hypospadie (Klopstoclc), a~[fallende Kleinheit des Gliedes (Kundrat), 
sowie Heterotoseis totMis. 

Den Schwerpunkt der Formentstehung der Cyelopie und Arhinen- 
cephalie verlegen W. Culp und E. Best auf eine, dem Bestreben der 
beiden mittleren Nasenforts~tze, dureh Tiefertreten eine Verbindung 
mi~ der Mundbucht zu erreichen, entgegengesetzte Wirkung. Die dadurch 
a u s  ihren physiologisehen Gewebsverband losgel6sten, anderen Ent- 
wieklungsbedingungen ausgesetzten Nasenfortss mfissen sieh unter 
dem Einflusse zum Rfissel der Cyclopie und Ethmocephalie oder zur 
Weiehteilnase der Keboeephalie usw. umformen. Durch Nicht- oder 
Unterentwicklung oder dureh eine Verdr~ngung der genannten Fort- 
s~tze aus ihrer gewShnlichen Umgebung wird erst eine mediane Ver- 
schmelzung der Oberkiefer mit ihren Stirn- und Alveolafforts~tzen 
mSglich. Das Fehlen tier AbkSmmlinge des mittleren Nasenfortsatzes 
sprieht fiir eine solche Augassung. Zeitliehe Unterschiede in der Ein- 
wirkung, sowie Abstufungen in deren St~rke geben die M6glichkeit 
zur Entstehung der verschiedenartigsten Formen der Cyclopie und 
Arhineneephalie. Erst sekunds und in Abhs yon der Ent- 
wicklungsstSrung im Bereich des medialen Nasenfortsatzes bildet sich 
der Defekt im l%ieehhirn aus. Naeh der Auffassung Cutps f/~llt bei 
der Cyelopie der Beginn der hemmenden Einwirkung auf den sieh ent- 
wiekelnden mittleren Nasenfortsatz in die Zeit, in der die Nasenanlage 
sieh eben fiber den Augenblasen befindet. Damit f/~llt der normalerweise 
die Versehmelzung der Augen in der ?r trennende Umstand 
des tiefertretenden medialen Nasenfortsatzes weg. Die Folge davon 
ist die Cyelopie. Ftir die Entstehung der versehiedenen Arhineneephalie- 
formen ist der Zeitpunkt maBgebend, in welehem die Sehi~digung auf 
die versehiedenen Entwieklungsstadien des Fortsatzes eingewirkt hat. 
Demnaeh mfigte fiir die versehiedenen l%rmen der Arhineneephalie 
eine sp/itere Entstehungszeit der Migbildung angenommen werden, als 
fiir die Cyelopie. M. B. Schmidt hSlt die Entwieklungsst6rung im Be- 
reiehe des Siebbeins, Rothschild die ausgebliebene Ausdifferenzierung 
der Vorderwand des Proseneephalons als das Prims ffir die Gesiehts- 
migbildung. Berblinger betont aber, dal~ die Entstehung der Knoehen 
des Nasengerfistes zu einem sp/~teren Zeitpunkg erfolgt als die Umbildung 
der Gesiehtsforts~ttze zur Nase. Josephy nimmt fiir die Entstehung der 
ArhinencephMie dieselben Ursachen an wie ffir die Cyclopie, eine Auf- 
fassung, die mit ibm auch Kundrat und Szadkowslci teilen. DaB Abhgngig- 
keitsbeziehungen in der Bildung und Entwicklung der Riechhirn- und 
Augenanlage mir der Bildung und Entwicklung der Nasenanlage trotz 
der beiden r/iumlich voneinander getrennten Entwicklungszentren be- 
stehen, ist sehr wahrscheinlich (Kundrat-Loewy), umstritten ist nur 
die Frage, welcher Anlage die Fiihrung in dem gegenseitigen Abhgngig- 
keitsverhgltnis zuzusprechen ist. 
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Als Ursachen der Cyclopie und Arhinencephalie sind sowohl yon 
auSen wie innen her stammende Einflfisse auf das Ei anzusehen. Auf 
Grund der Untersuchungen an cyclopischen Hfihnerembryonen kam 
Dareste zu der Auffassung, als sei die Cyclopie die Folge der Druckwirkung 
der Kopfkappe des Amnions auf das Prosencephalon. Josephy betont 
abet, dab die Cyclopie als ,,r bila~eral-symmetrische Migbildung" 
schwerlich auf amniogene Einfliisse zurLickgefiihrt werden kSnne. Eine 
wesentliche FSrderung erhielt die Frage der Entstehungsursache der 
Cyclopie und Arhinencephalie durch die an Fischeiern (Fundulus hetero- 
clitus) unternommenen Versuche Stockards. Auf Grund seiner Unter- 
suchungsergebnisse lehnt er einen Zusammenhang zwischen HirnmiS- 
bildung und Arhinencephalie ab. Ob nun die Einwirkung chemischer 
S~offe auf das Ei in einem hemmenden EinfluI~ auf die Entwicldung 
der Augenblasen beruh~ (Stockard), oder ob nach Lew~s und Spemann 
dureh chemische Stoffe eine Entwicklungsherhmung oder ein Ausfall 
der Zellen im vorderen Teil der embryonalen Hirnanlage und damit 
eine Arhinencephalie zustande komm~, ist noch unentschieden. Auf 
Grund yon Versuchen an Tritoneiern erkl~rt Spemann die Cyclopie 
als Fehlbildung. Rabauds Untersuchungen an cyclopischen I-Iithner- 
embryonen dr~ng*en ibm den Schlul3 auf, daI3 die Formentwicklung 
bei der Cyclopie bedingt sein mfisse durch eine EntwicklungsstSrung 
im Vorderende der MedullarpL~tte, aus dem das Vorderhh'n hervorgeht. 
Dasselbe bildet sich nicht zu einem l%ohr um, sondern geh~ seitlich, 
,,flach ausgebreitet" ins Ektoderm fiber. 

Von innen kommende Einflfisse auf das Ei mit dem Erfolge einer Cy- 
clopie undArhinenceph~lie scheinen im Falle Klopstocks vorzuliegen. Die 
MSglichkeit einer Sch~digung des Eies aus innerer Ursache wird von Berb- 
linger nich~ abgelehn~; nach Josephy bleibt es ,,eine offene Frage, ob dies 
nicht sogar der gewShnliche 1V[odus ist". Auffallend ist die Ta~sache, dagt 
im Falle Klopstocks yon zwei aufeinanderfolgenden Frfihgeburten die 
eine eine Cyclopie, die andere eine Kebocephalie aufwies. Die Eltern 
waren blutsverwandt. Klopstock nghm eine entweder yon miitterlicher 
oder vg~erlicher Seite stammende Keimesschiidigung an, die das eine 
Mal im Sinne einer Cyclopie, das andere lV[al im Sinne einer Cebocephalie 
sich ~uswirkte. Diese Keimesschgdigung wgre sowohl durch eine elter- 
lichersei~s erworbene Krankheit: Alkoholismus, Lues usw., als auch 
in der Anlage beding% denkbar. 

Die En~wicklungszei~ der MiSbildung wird yon Josephy fiir die 
1Viifibildungen mit einfachem Vorderhirn in die Zei~ der Bildung der 
Gro~hirnh~lften, ffir die Cyclopen in die Zeit der Ausstiilpung der Augen- 
blasen, also wesentlich frfiher verleg% Nach S19emanns Versuchen stimmt 
dieser Zeitabschnit~ mit der Ausbildung der Medullarplatte fiberein, 
nach Berblinger f~llt die Entstehung der Arhinencephalie in die 3. Em- 
bryonalwoche. 
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