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Im nachfolgenden soll iiber die Stérungen des Formwechsels der
Nase berichtet werden, MiBbildungen, von denen die eine zu der II. Form
der von Kundrat erst richtig erkannten Arhinencephalie gehort, die
andere eine Proboscis lateralis darstellt.

Bei beiden MiBbildungen konnten durch die Sektion die anatomischen
Verhiltnisse an den Weichteilen der Nase wie des kndchernen Nasen-
geriistes genau untersucht werden. Bei der vorliegenden Form von
Arhinencephalie, die zur Kebocephalie gehort, ist die duBlere und innere
Nase ungeteilt bei gleichzeitig schwerer Mifbildung des Gehirns; bei
dem Fall von Proboscis erscheint die dullere Nase verdoppelt, sind in
Wirklichkeit aber die beiden Nasenhédlften nicht zur &duBeren Nase
vereinigt.

Ehe ich auf die Beschreibung der beiden seltenen Miflbildungen ein-
gehe, mul} in Kirze auf diejenigen Vorginge in der Entwicklung der
Nase hingewiesen werden, die zum Verstindnis der MiBbildung not-
wendig sind.

Am vorderen Kopfende eines menschlichen Embryos werden von der 4. Em-
bryonalwoche ab beiderseits je zwei um die beiden Riechgruben herum gelegene
Nasenfortsitze sichtbar, der mediale und der laterale. Die beiden medialen Nasen-
fortsitze verschmelzen in ihren oberen Teilen zu einer einheitlichen Gewebsmasse,
zum mittleren Stirnfortsatz, wihrend sie in den der Mundbucht benachbarten
Abschnitten zunéchst noch durch eine Eindellung, der Area infranasalis getrennt
und als mediale Nasenfortsitze bezeichnet werden. Die oberen Teile des seitlichen
Nasen- und mitteleren Stirnfortsatzes bilden einen Teil der das Endhirn ein-
schlieBenden Weichteilkapsel und ,,werden daher in ihrer Gestaltung von dem
GroBen- und Formenwachstum des Endhirns beeinflufit** (Fischel ). Sowohl zwischen
den beiden genannten Fortsitzen, als auch zwischen diesen und dem Oberkiefer-
fortsatz sind embryonale Furchen vorhanden, die erst im Laufe des zweiten Em-
bryonalmonats durch Verwachsen der Nasenfortsiitze untereinander und mit den
Oberkieferfortsatzen schwinden. Das Bestehenbleiben dieser embryonalen Furchen
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fighrt zu den bekannten Spaltbildungen des Gesichtes, als deren Abart die laterale
Proboscis aufzufassen ist. Durch Ausdifferenzierung entwickeln sich aus dem
medialen Nasenfortsatz: Nasenscheidewand, Nasenriicken, Nasenspitze, Zwischen-
kiefer und Philtrum der Oberlippe, aus dem seitlichen: Siebbeinzellen, Nasen-
und Tréanenbein, sowie die Seitenflichen der duBeren Nase und die Nasenfliigel.

Die erste der beobachteten Miflbildungen ist ein weiblicher Fetus
von 36 cm Korperlinge (Sekt.-Nr. 180/1930, Pathologisches Institut Jena)
(vgl. Abb. 2). Neben verschiedenen schweren MiBlbildungen ist die
abnorme Gestaltung der Nase auffallend.
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Abb. 1. Gesicht eines 11,3 mm langen menschlichen Embryo. 11fache VergroBerung.
Nach O. Rabl. Aus 4. Fischel, Entwicklung des Menschen. Wien und Berlin 1929.

Die linke, iiberall von Kérperhaut bedeckte Nasenhilfte der Regel entsprechend
entwickelt. Neben einer etwas schief stehenden Nasenscheidewand ein abgeflachter
Nasenriicken mit einer kaum merklich eingesunkenen Nasenwurzel und einer
deutlich ausgeprigten Nasenspitze. Das querovale, in einer nach vorne oben
gerichteten Ebene liegende Nasenloch bildet den Zugang zu einer maBig weiten
gegen die Mundhéhle durch den Gaumen abgeschlossenen Nasenhohle. Nach hinten
steht sie durch eine linksseitige Choane mit der Rachenhéhle in Verbindung. Das
Nasenloch umgeben von einem wohlgeformten, durch einen deutlich sichtbaren
Sulcus alaris sich von der linken Seitenfliche der Nase abhebenden Nasenfliigel.
Soweit durch Betastung feststellbar, bildet eine mit dem Stirnbein im Zusammen-
hang stehende Knochensubstanz das Stiitzgeriist des oberen Drittels der Nase,
wabrend das mittlere und untere Drittel durch seine weiche elastische Beschaffen-
heit einer solchen zu entbehren scheint. .

An Stelle der rechten Nasenhilfte ein kleines, riisselférmiges, konisch nach
oben verlaufendes, elastisch weiches Gebilde, dessen Ansatz 3 mm rechts von der
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Medianlinie und 5 mm links von dem medialen Augenwinkel gelegen ist. Der Riissel
an seiner Ansatzstelle frei nach allen Seiten beweglich, iiberall von Kérperhaut
iitberzogen, 11 mm lang, an seinem unteren freien Ende queroval und hier im
Liangsdurchmesser 8 mm breit. Letzteres trigt auch eine querovale 4 mm im
Langsdurchmesser betragende und von Korperhaut ausgekleidete Offnung, die
in einen engen, 15 mm langen, etwa in der Achse des Riissels verlaufenden, blind
endigenden Kanal fibergeht. Die eingefiihrte Sonde st6Bt am blinden Ende des-
selben auf einen knéchernen, scheinbar vom Nasenbein ausgehenden Widerstand.

Abb. 2. Proboscis lateralis bei Hemirhinie. (Sekt.-Nr.150/1930).

An der symmetrisch gebauten und gegen die Wangenteile durch eine bei der-
seits deutlich sichtbare Nasolabialfalte abgegrenzten Oberlippe kein Philtrum
nachweisbar. Beide Ohrmuscheln klein und unférmig gestaltet. Das kndcherne
Schadeldach fehlt bis auf einen schmalen Knochensaum dicht iiber den Augenhdhlen.
Margo supraorbitalis beiderseits wenig vorspringend. In der Nihe des inneren
Augenwinkels im linken Unterlid eine keilférmige, dessen Breite halb durchsetzende
Spalte (Kolobom). Knochen des Schidelgrundes bilden eine formlose, von den
normalen Verhéltnissen stark abweichende Knochenplatte mit einzelnen wenig
vorspringenden Teilen. Unmittelbar vor dem Tiirkensattel ein median gelegenes,
gemeinsames Foramen opticum, aus dem zwei Knochenkanile in die in seiner
unmittelbaren Nihe gelegenen Augenhéhlen abzweigen. Crista galli und Lamina
cribrosa nicht vorhanden. Als dirftiger Ersatz der Hirnsubstanz und der Hirn-
haute bedeckt den Schadelgrund eine ziegelrote schwammige glatte, an einigen
Stellen etwas vorgewolbte Masse. Die Korperhaut iiberzieht nur einen schmalen
Saum an der Peripherie des Schidelgrundes, wihrend ihr ibriger Teil frei liegt.
Der so entstehende Hautdefekt setzt sich riickenwérts bis in die Gegend der Vertebra
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prominens fort, so daf die dorsal gespaltene Halswirbelsiule mit dem Canalis
centralis deutlich sichtbar wird.

Am Knochengeriist des Gesichtsschidels beide Oberkiefer nahezu symmetrisch
ausgebildet. Ihre kréftig entwickelten Alveolarfortsatze in der Mittellinie mit-
einander verschmolzen. Der linksseitige Processus frontalis maxillae verliuft
zuerst konkav nach median und oben und setzt sich dann an das linke Nasenbein
an. Er trigt an seiner medianen Fliche in Hohe des inneren rechten Augenwinkels
die Ansatzstelle des Riissels, die von einem, dem Periost breit aufsitzenden und
nach oben zapfenférmig in den Riissel sich fortsetzenden hyalinen Knorpel gebildet
wird, Der etwas stirker als links entwickelte rechtsseitige Processus frontalis
maxillae itherbritckt in einer muldenférmigen Vertiefung die durch das Fehlen
des rechten Nasenbeines entstandene Liicke und legt sich ungeféhr in der Mittel-
ebene mit seiner Knochenschicht der seitlichen Fliache der linken Nasenscheidewand
in breiter Ausdehnung an. Rechtes Nasenbein, Lamina perpendicularis des Sieb-
beins und Pflugscharbein, also die ganze linke Nasenscheidewand fehlen. Als Folge
davon wahrscheinlich die geringe Verziehung der linken knochernen Nasenhalfte
itber die Medianlinie nach rechts aufzufassen. Linke Nasenhohle von Schleimhaut
ausgekleidet. An ihrer Wandflache eine mittlere und zwei seitliche deutlich ausge-
pragte Nasenmuscheln sichtbar. Verbindung der Héhle mit dem Rachenraum
vermittelt eine gehoérig weite linksseitige Choane. Nasenhéhle der rechten Seite
fehlt, ebenso die rechte Choane, an deren Stelle eine mit Schleimhaut iberzogene,
seichte, rinnenférmige Vertiefung im Xnochen nachweisbar. Nasennebenhohlen
beiderseits nicht ausgebildet.

Nach oben schlieBt die Mundhshle der maBig gewdlbte Gaumen ab. Zwischen-
kiefer nicht ausgebildet. Gaumenfortsitze der Oberkiefer stoBen in der Medianlinie
kielformig aufeinander. 7 mm hinter dem Alveolarrand des Oberkiefers beginnt
eine 5 mm breite, seichte, in der Medianlinie nach riickwirts verlaufende Léngs-
furche in der Gaumenschleimhaut, die an der Ubergangsstelle von hartem und
weichem Gaumen endigt. Weicher Gaumen gebildet von einer schmalen, dem harten
Gaumen eng anliegenden Weichteilleiste, tragt das Zapfchen und setzt sich durch
die beiden nach hinten auseinanderweichenden Arcus palatopharyngei in die Gegend
der Gaumentonsillen fort.

Beide gerdumige Orbitae von den entsprechenden Knochenteilen gebildet.
Margo supraorbitalis tritt beiderseits nur wenig hervor, wihrend der Margo infra-
orbitalis auf beiden Seiten stark nach vorne verschoben ist. Suleus lacrimalis
und Ductus naso-lacrimalis der linken Seite vorhanden, rechts scheinen sie zu
fehlen. Die zwischen den beiden Orbitae gelegene Pars nasalis des Stirnbeins
kraftig entwickelt. Weitere Mifbildungen: vo6lliges Fehlen beider Nebennieren,
ein bei einer derartigen Verbildung des kndchernen Schideldaches und des Gehirns
haufiger Befund und eine rechtsseitige Cystenniere.

Fassen wir kurz zusammen, so sind folgende Miibildungen im Bereiche
des Gesichtsschidels vorhanden:

1. Ein Fehlen der rechten Nasenhilfte bei vollkommener Aus-
bildung der linken. :

2. An Stelle der fehlenden rechten Nasenhilfte ein riisselformiges,
am inneren Augenwinkel ansetzendes, frei bewegliches Gebilde (Pro-
boscis).

3. Fehlen des rechten Nasenbeines, der rechten Nasenhéhle und der
rechten Choane.

4. Fehlen des Zwischenkiefers und des Philtrums.

5. Stark vorspringende Bulbi.
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6. Spaltbildung im Unterlid des rechten Auges.

7. Rudimentére Entwicklung beider Ohrmuscheln.

An MiBbildungen im Bereiche des Hirnschédels:

1. Schwere MiBigestaltung der Schidelbasis.

2. Fehlen des Schideldaches. v

3. Fehlen des GroB- und Kleinhirns, der Briicke und des Marks.

4. Dorsale Spaltbildung der Halswirbelsdule.

An anderen MiBbildungen:

1. Fehlen beider Nebennieren.

2. Rechtsseitige Cystenniere.

Der Riissel besteht, wie die mikroskopische Untersuchung in den
von Zacherl, Kirchmayr, Landow u. a. beobachteten Fallen zeigh, im
wesentlichen aus den Gewebsteilen der Weichteilnase, wenn auch in
atypischer Gewebsanordnung und atypischem Gewebsaufbau. Es ist
somit der Riissel oder die Proboscis als Ersatz der fehlenden Nasenhilfte
aufzufassen.

Die MiBbildung gehért zur Gruppe derjenigen Formwechselstrungen
der Nase, die Berblinger unter dem Namen: Proboscis lateralis bei
Hemirhinie mit extramedianem Amnsatz des Riissels zusammenfaBt.
Den Gegensatz zu dieser Form bildet die Proboscis mit medianem
Ansatz bei der Cyclopie und bei der Ethmocephalie (Kundrats Form 1
der Arhinencephalie). Bei jener liegt die Ansatzstelle des Riissels ober-
halb des gemeinsamen Auges, bei dieser zwischen den beiden Augen-
hohlen. Der Riissel der Cyclopen und Ethmocephalen ist als Analogon
der fehlenden Nase iiberhaupt aufzufassen, weshalb dieser Form der
Proboscis, die NasenmiBbildung in den Vordergrund gestellt, die Bezeich-
nung medialis bei Arhinie gegeben werden kénnte.

Der Riissel der Proboscis lateralis setzt in der Mehrzahl der beob-
achteten Fille (Bajardi, Bischoff, Landow. Longo, Selenkoff, Taruffi,
Tittel, Zironi) am inneren Augenwinkel an. Nur in 3 Fallen (Kundrat,
Peters, Tendlau) setzt er am seitlichen Augenwinkel an. Bei den von
Franklin, Kirchmayr, Menyhard, Ranzi-Zacherl, Seefelder (Fall 1 und 2)
beschriebenen Nasenmifbildungen findet sich die Proboscis lateralis
bei vollsténdiger Ausbildung beider Nasenhilften. Diese Form bildet
nach Berblinger den Ubergang zur Polyrhinie ,,mit vollstindiger oder
unvollstandiger Verdopplung einer oder beider Nasenhilften.

Die Proboscis setzt in dem von mir beobachteten Fall an der medialen
Flache des etwas iiber die Mittellinie nach rechts verschobenen jenseitigen
Nasenbeins, also hart an der Mittellinie an. Diese Eigentiimlichkeit
findet sich nur noch bei der von Landow beschriebenen Mifibildung,
der allerdings eine sehr ungenaue Risselinsertion ,,zwischen dem inneren
Augenwinkel und der Nase” angibt. Mit der MiBbildung Selenkoffs
hat die vorliegende das vollstindige Fehlen der Abkémmlinge des
mittleren und lateralen Nasenfortsatzes gemeinsam. Bei der von Landow

Virchows Archiv. Bd. 285. Ta
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beobachteten Proboscis lieBen sich auf der miBbildeten Seite noch
Abkémmlinge des lateralen Nasenfortsatzes: Nasenbein und Nasen-
scheidewand nachweisen, wihrend bei der von Bischoff beschriebenen
Riisselbildung noch das aus dem seitlichen Nasenfortsatz hervorgehende
Siebbein auffindbar war.

Die bei der vorliegenden MiBbildung nachweisbare Lingsfurche in
der Gaumenschleimhaut ist auch bei der von Selenkoff beschriebenen
Proboscis vorhanden nur mit dem Unterschied, daBl sie dort extra-
median, an der Grenze des rechten und mittleren Drittels verliuft.
Als eine Andeutung dieser Langsfurche ist die mediane Einkerbung
im Alveolarrand des Oberkiefers bei der von Pendlau beobachteten Riissel-
bildung aufzufassen und als Erhaltensein eines embryonalen Spaltes,
die den harten und weichen Gaumen, ferner den Zwischenkiefer und
die linke Oberlippe vollstdndig durchsetzende Spaltbildung (Cheilo-
gnatho-palatoschisis) im Falle Kirchmayr. Reste embryonaler Spalten
im Gesicht sind auch die in der Mehrzahl der Fille erwihnten Kolobome
des Unterlides in der Nahe des inneren Augenwinkels auf der Seite des
Riissels, seltener im Schlafenteil des Oberlides (Tendlau, Pefers), ferner
die Kolobome der Iris, Chorioidea, Papilla nervi optici bei den von
Kirchmayr und Tendlav beobachteten Miflbildungen, die in beiden Fillen
mit einer Spaltbildung zwischen Nasenbein und Processus frontalis
maxillae auf der miBbildeten Seite vergesellschaftet waren. :

Der Nachweis von Resten embryonaler Spalten gibt Aufschluf} iiber
die Entstehung der Proboscis, die nach Grinberg als das Endprodukt
von Bildungsstérungen im Bereiche der embryonalen Gesichtsspalten
aufzufassen ist. Eine, wie bei vorliegender Mifbildung etwa im Gebiete
der Augen-Nasenrinne und der priméren Gaumenrinne der rechten
Gesichtshilfte angreifende und dem Bestreben beider Nasenfortsitze
durch Tiefertreten eine Verbindung mit der Mundbucht herzustellen,
entgegengesetzt wirkende Schidigung muB zunichst zu einem Fest-
halten der Fortsitze in ihrer urspriinglichen Lage und schlieBlich zur
Loslosung beider von ihrem wurspriinglichen Gewebsverband fiihren.
Die losgeloste und anderen Entwicklungsbedingungen unterworfene
Nasenhalfte entwickelt sich zur Proboscis. Die durch ihre Ausschaltung
zwischen Oberkieferfortsatz und dem jenseitigen mittleren Nasenfortsatz
entstandene Gewebsliicke wird vom Oberkieferfortsatz tberbriickt,
der im weiteren Verlauf der Entwicklung mit dem jenseitigen mittleren
Nasenfortsatz verschmilzt. Es miiiten demnach die an physiologischer
Stelle fehlenden Abkémmlinge des rechtsseitigen mittleren und seitlichen
Nasenfortsatzes in den Bestandteilen des Riissels nachweisbar sein.
Inwieweit dies zutreffend ist, ist nicht nachweisbar, da nach Grinberg
einer ,,gleichartigen Beschaffenheit des Riissels nicht immer ein gleich
beschaffener Defekt in der Bildung der entsprechenden Nasenhilfte
entspricht.  Bischoff glaubt als Voraussetzung fir die gesonderte
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Entwicklung beider Nasenhilften eine mediane Gesichtsspalte annehmen
zu miissen. Demgegeniiber stellt Berblinger mit Recht fest, daB bei den
Fillen von Proboscis lateralis mit Entwicklung beider Nasenhilften
wobl kaum eine Medianspalte als Ursache gelten kénnte. Fiir diese Fille
muB nach Kirchmayr als Ausgangsmaterial ein aus unbekannter Ursache
vom seitlichen Nasenfortsatz abgespaltener und unter verdnderten Wachs-
tumsbedingungen abweichend entwickelter Gewebsbezirk angenommen
werden. Selenkoff hat die nur einseitige fehlerfreie Anlage und Ent-
wicklung einer Nasenhélfte mit der nur einseitigen Ausbildung des
Rhinencephalons in Verbindung gebracht. Ob in Wirklichkeit eine solche
Korrelation in der Entwicklung von peripherer und zentraler Anlage
besteht, ist zweifelhaft, obwohl Fischel eine gegenseitige Wachstums-
beeinflussung beider Anlagen annimmt.

Als Ursache fiir die nur einseitige Entwicklungsstérung im Bereiche
der beiden Nasenfortsitze werden von Bischoff, Landow, Menyhard,
Kundrat und Peters dullere Gewalteinwirkungen auf das Anlagenmaterial
der Nase angegeben. Bischoff und Landow glauben in einer blofien
Vorlagerung eines amniotischen Stranges vor das Nasenfeld (Landow)
oder in einer einseitigen Zusammenpressung des Nasenfeldes durch
festeres Anlegen des Amnions auf der einen Seite des Kopfes (Bischoff)
das ursdchliche Moment zur Riisselbildung annehmen zu kénnen. Meny-
hard macht fiir die Abschniirung des einen Teiles der seitlichen Nasenwand
ein Simonarisches Band verantwortlich. Berblinger dagegen ist der An-

"sicht, daf bei den bisher beschriebenen Fillen noch niemals Amnionreste
an den Abkémmlingen der beiden Nasenfortsitze gefunden worden sind,
daB aber auch bei gleichzeitigem Vorhandensein von Proboscis und
Amnionresten keineswegs der Beweis fiir deren KEntstehung durch
Amnionstrange erbracht wire, da auch nachtragliche Einlagerungen von
Bestandteilen des Ammnions in vorhandene Spalten stattgefunden haben
konnte. Peters und Kundrat fithren die Trennung beider Nasenanlagen
auf eine in naso-frontaler Richtung sich vorwélbende Meningo- oder Ence-
phalocele, die Fehlbildung auf deren seitliches Abweichen in Richtung
des einen Nasenfeldes zuriick. Demgegeniiber betont Griinberg, daB bei
der Vergesellschaitung der Proboscis mit den verschiedenartigsten MiB3-
bildungen bisher in keinem einzigen Falle die Verbindung der Proboscis
mit einer Meningo- oder Encephalocele beobachtet worden wire. Seefelder
lehnt mechanische Ursachen fiir die Riisselbildung ab. Nach ihm entsteht
sie aus inneren Ursachen durch Anomalie der organbildenden Zellen.

Die schidigende Ursache mull schon zur Zeit der ersten Anlage der
Nasenfelder eingesetzt haben. Grinberg verlegt die Entstehungszeit
der Miibildung (teratogenetische Terminationsperiode) der Proboscis in
die ersten Wochen 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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Selenkoff bezeichnet die von ihm beschriebene Proboscis als Arhin-
encephalia unilateralis, da bei dieser die Fehlbildung der peripheren
Anlage der Nase vergesellschaftet war mit einer Liickenbildung in der
zentralen Anlage, im Riechhirn. Diese Fehlbildung im Riechhirn findet
sich auch im Falle Seefelders. Bei der Proboscis Kundrats zeigt sich eine
Hemicephalise. Die stirkste MiBbildung im Zentralnervensystem und
im Bereiche der Schidelkapsel konnte in der von mir beobachteten Pro-
boscis nachgewiesen werden: Akranie, Anencephalie, Rachischisis cervi-

_calis. Bei einigen Fallen (Ziront, Tendlau) war die Proboscis lateralis
die einzige MiBbildung. Im Falle Kundrats war sie mit Cyclopie vereinigt,
in vorliegendem Falle auBler der vorhin erwidhnten Hirn- und Schéidel-
miBbildung noch mit einer Nichtbildung beider Nebennieren, einer
rechtsseitigen Cystenniere und rudimentir entwickelten Ohrmuscheln.

Das minnliche Geschlecht iberwiegt (3 :2). Das hochste Alter
(34 Jahre) erreichte die Mifibildung in dem von Selenkoff erwihnten Fall.

Wihrend die Proboscis lateralis auf einseitige Entwicklungsstérungen
im Bereich der einen Nasenanlage zuriickzufithren ist, handelt es sich
bei der zweiten von mir heobachteten seltenen NasenmiBbildung um
eine Entwicklungsstérung des mittleren Nasenfortsatzes und des Pros-
encephalons. Die Verkiimmerung der Nase kann nach Berblinger als
Hyporhinie mit Arhinencephalia bilateralis bezeichnet werden und ist
der Kundratschen II. Form der Arhinencephalie, der Kebocephalie zuzu-
zéhlen. Nach der Begriffsbestimmung Kundrats versteht man unter
Arhinencephalie das vollstindige Fehlen oder die nur mangelhafte
Ausbildung des Riechhirns. Diese Anomalie in Verbindung mit der
Verschmelzung beider Vorderhirnlappen, der Cyclencephalie ist aber
nicht nur bei den verschiedenen Formen der Arhinencephalie im Sinne
Kundrats anzutreffen, sondern auch bei der Cyklopie. Mit der Cyklopie
hat die Arhinencephalie nach Kundrat auch die Fehlbildungen im Bereiche
der Abkémmlinge der beiden mittleren Nasenfortsitze und die Ver-
schmelzung der Oberkiefer in der Medianlinie gemeinsam. Der Unter-
schied zwischen beiden liegt in dem verschiedenen Verhalten von Augen-
hohlen und Bulbi bei beiden MiBbildungen. Wihrend bei der Cyclopie
die beiden Bulbi, zumindestens aber die beiden Sehnerven miteinander
verschmolzen sind und in einer einfachen Augenhohle liegen, sind sie
bei der Arhinencephalie getrennt und liegen in zwei vollkommen von-
einander abgeschlossenen Augenhéhlen. Die ausgeschalteten Abkémm-
linge des mittleren Nasenfortsatzes sind bei der Cyclopie und der Ethmo-
cephalie (Form I der Arhinencephalie nach Kundrat) als median ansetzen-
der Riissel iiber dem einfachen Auge oder zwischen bzw. unter den beider-
seits angelegten Augen nachweisbar. Bei der Kebocephalie findet sich
eine allerdings stark verkiimmerte Nase schon an entsprechender Stelle.
Bei den iibrigen Formen der Arhinencephalie ist die Nase nur wenig
miBbildet. * Betrachtet man den von Best verdffentlichten Fall mit
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einfacher Augenhéhle, aber getrennten Augipfeln, fehlendem Siebbein
und mit Riisselbildung als Ubergangsform von Cyclopie und Arhinen-
cephalie, so ergibt sich eine Reihe gleichartiger MiBbildungen, von denen
die Cyclopie den schwersten, die Arhinencephalie den leichteren Grad
darstellt. Kundrat unterscheidet folgende Formen der Arhinencephalie:

1. Die Ethmocephalie (Form I) mit zwei getrennten, einander jedoch
stark genfherten Augenhohlen, getrennten Augipfeln, Fehlen oder
mit rudimentirer Ausbildung des Siebbeins, Auftreten eines Riissels
zwischen den Augen und ein in der Medianlinie verschmolzener Ober-
kiefer. .

2. Die Kebocephalie (Form IT) mit rudimentdrer Ausbildung der
Nase, einfachem, kleinem Nasenloch, schmalem Gaumen und dicht
nebeneinander stehenden Augen.

3. Die Arhinencephalie mit mittlerer Lippenspalte (Form ITI). Neben
einer medianen Spaltung der Oberlippe ist noch ein Fehlen des Philtrums,
des Zwischenkiefers, der Nasenscheidewand und héufig auch eine mittlere
Spaltung des Gaumens nachweisbar.

4. Die Arhinencephalie mit seitlichen Lippen- und Gaumenspalten
(Form IV). Hierher gehéren die Fille mit doppelseitiger Kiefer- und
Gaumenspalte, ferner die selteneren einseitigen Bildungen mit oder
ohne Liicken im Zwischenkiefer und in der Nasenscheidewand.

5. Die Arhinencephalie mit Trigonocephalie (Form V).

Die zweite MiBbildung, welche im nachfolgenden beschrieben wird,
ist ein weiblicher Fet von 42 cm Kérperlinge und 1900 g Koérpergewicht.

Derin seiner Gréfe ungefahr der Norm entsprechende Kopf (Kopfhéhe : Scheitel —
Kinn = 11,6 em; Kopfbreite: Ohrloch — Ohrloch = 7,4 em; Kopfumfang: Glabella —
Protuberantia occipit. ext. = 25,5 em) 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 Gesichtsschadel der Hirnschédel auf-
fallend klein. Gegend der Stirnnaht etwas vorgewdlbt. Beide Ohren asymmetrisch
gebaut; rechte Ohrmuschel klein und plattgedriicks.

Der beiderseits wenig hervortretende Margo supraorbitalis mit feinen Harchen
besetzt. Die medialen Augenwinkel einander gendhert (Entfernung 13 mm), die
horizontal gestellter Lidspalten eng und nur medial vollstindig gedffnet, wahrend
seitlich Ober- und Unterlid noch miteinander verklebt sind. Die kleinen und makro-
skopisch unveréinderten Augen liegen in tiefen, gerdumigen Augenhéhlen.

Die 20 mm lange, tiberall von Kérperhaut itberzogene, wenig vorspringende
und in ihren oberen Teilen ziemlich unscharf in die Wangenpartien iibergehende
Nase (Nasenh6éhe = 5 mm) itberall gleich breit (Nasenbreite = 13 mm). Neben
einer deutlich ausgeprégten Nasenwurzel und Nasenspitze nur eine Andeutung von
beiden Nasenfliigeln. Soweit durch Betastung feststellbar, besteht das Geriist
des oberen Nasenteiles aus Knochensubstanz, das des unteren durch seine elastisch
biegsame Beschaffenheit wahrscheinlich aus Knorpelsubstanz. An Stelle der beiden
Nasenlécher eine etwa kreisrunde, grubenférmige, von duBerer Korperhaut ausge-
kleidete Vertiefung nachweisbar, die in einer nach vorne und unten gerichteten
Ebene liegt und als Nasenloch anzusprechen ist. Nach oben setzt sich die Vertiefung

in einen in der Medianlinie nach oben und hinten verlaufenden, mit Schleimhaut
ausgekleideten engen in 24 mm Entfernung (vom Naseneingang aus gerechnet)

Virchows Archiv. Bd. 285. b
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blind endenden Kanal fort. Verbindung dieses Kanals mit der Mund- oder Rachen-
hohle nirgends feststellbar. Die an einem Querschnitt der Weichteilnase dicht am
unteren Ende der knchernen Stiitzsubstanz vorgenommene mikroskopische Unter-
suchung ergab als Auskleidung des Kanals Korperhaut vom typischen Bau der
Regio vestibularis nasi, und zwar vom Zentrum nach der Peripherie zu auf-
einanderfolgend :

1. mehrschichtiges Plattenepithel mit einer nach unten abschliefenden ein-
fachen Lage von zylinderidhnlichen Zellen mit linglichen Kernen;

Abb. 3. Kebocephalie mit Arhinencephalia bilateralis. (Sekt.-Nr. 563/1931)

2. ein Stratum papillare mit zahlreichen langs- und quergetroffenen 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-tubulare, schleimabsondernde
Driisen;

4. Bindegewebe mit glatter, quer- und langsgestreifter Muskulatur, Fett-
gewebe, vereinzelt auch Nervenfasern (vgl. Abb. 4).

An der ebenmiBig gebauten und sich stark vorwdlbenden, beiderseits durch
eine deutlich sichtbare Naso-labialfurche gegen die benachbarten Wangenpartien
abgesetzten Oberlippe fehlt das Philtrum. An dessen Stelle in der Néhe des Lippen-
rotes eine seichte, muldenférmige, in der Medianlinie nach abwirts verlaufende
Vertiefung. Beide Alveolarfortsitze der Oberkiefer kraftig entwickelt. Gaumen
gebildet durch zwei mit Schleimhaut itberzogene Langswiilste, die durch eine dorsal-
wirts verlaufende Medianfurche voneinander getrennt werden und in der Nahe
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des Aditus pharyngis in Gestalt auseinanderweichender, bogenférmig nach unten
und hinten verlaufender Schenkel endigen. An Stelle der beiden Choanen beider-
seits eine etwa kreisrunde, gritbchenférmige Vertiefung.

Das Relief des Hirngrundes von den entsprechenden Hirnteilen: verlingertes
Mark, Bricke, Kleinhirn, beide Schlifenlappen der GroBhirnhilften, Gehirn-
schenkel, Corpora mammillaria, Tuber cinereum, Infundibulum und Hypophyse
gebildet. Die beiden Tractus optici, die Kreuzung der Sehnerven und diese selbst,
die durch die Fissurae orbitales superiores in die entsprechenden Augenhohlen
eintreten, machweisbar. Hirnnerven sind bis auf die Riechnerven vorhanden.

Abb. 4. Querschnitt der Weichteilnase der Kebocephalie. (Frklirungen im Text.)

Beide Stirnlappen des Grofhirns in der Mittelebene miteinander verschmolzen.
Trigonum olfactorium, Tractus und Bulbusol factorius fehlen beiderseits. An der
Konvexitit des mit gefafBreicher Pia iiberzogenen Gehirns vorne die beiden mit-
einander verschmolzenen Stirnlappen sichtbar, seitlich die wulstférmig verbildeten,
miteinander zusammenhéngenden Schlifen- und Hinterhauptslappen. Sie bilden
mit den beiden Frontallappen die Form eines nach hinten offenen Hufeisens und
senken sich nach hinten allméhlich ins Niveau der Kleinhirnoberfliche und schliefien
zwischen sich an der Stelle der Fissura longitudinalis cerebri eine mit klarer, gelb-
gefarbter Fliissigkeit prall gefiillte Blase ein, die den ganzen freibleibenden hinteren
und oberen Schidelraum ausfillt. Die mit der Dura verwachsene Blasenwand
gebildet von einer durchscheinenden, diinnen, gefiBhaltigen Haut, die Basis von
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 Riickenmarkes her-
stellende Aequaeductus Sylvii, fernerhin das Foramen interventriculare Monroi
und die beiden einen einheitlichen Hohlraum bildenden Seitenkammern vorhanden
sind, so bilden Blase und Hirnkammern ein einheitliches, miteinander verbundenes
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und mit Liquor cerebrospinalis ausgefilltes Hohlensystem. Am Boden der Blase
beiderseits der lingliche, durchscheinende, granulierte Plexus chorioideus nach-
weisbar. Die beiden Balkenschenkel an der Innenfliche der vorderen, unteren
Cystenwand, der sie dicht anliegen, sichtbar. Sie vereinigen sich in der Median-
linie aufwirts zum Balken, der in halber Héhe der genannten Wand als schmale,
diinne, spitz zulaufende Platte endigt. In ihrer unmittelbaren Naéhe auch die
Incisura cerebri als eine breite, grabenférmige, nach oben vorne zu sich verlierende
Vertiefung angedeutet. Septum pellucidum und Fornix fehlen. Piales Gewebe
itberzieht auch samtliche Abschnitte der meist lingsverlaufende, atypisch an-
geordnete Furchen zeigenden, zwischen sich ebenso uncharakteristische Win-
dungen einschlieBenden Hirnoberfliche. Dura iiberdacht als Tentorium cerebelli
die hintere Schadelgrube. Falx cerebri nach einem breiten Ansatz am Tentorium
cerebelli stindig nach oben zu sich verjingende und facherférmig ungeféhr in der
Mitte der Sagittal naht in die Dura der Schidelkalotte ausstrahlend.

Hirnschidel symmetrisch gebaut, knéchernes Schadeldach ohne Veranderungen.
Der von der harten Hirnhaut iberzogene Schidelgrund lings-eiformig. An der Stelle
der Crista galli und der Lamina cribrosa eine schmale, ellipsoide, mit derbem
Bindegewebe iiberzogene, konkave, sich in der Fortsetzung der Stirnnaht zwischen
die Orbitalteile der beiden Stirnbeine einschiebende Knochenplatte. Am Dorsum
sellae beide Processus clinoidei post. angedeutet. Beide rudimentér entwickelte
Alae parvae seitlich-vorne am Tuberculum sellae als spitz zulaufende Knochen-
vorspriinge nachweisbar. Foramen opticum beiderseits nicht angelegt. Der kraftig
entwickelte linke groBe Keilbeinfliigel tragt an den entsprechenden Stellen die
Fissura orbitalis superior, das Foramen rotundum, ovale und spinosum, rechts
nur die beiden letzten Foramina nachweisbar, wihrend die Fissura orbitalis superior
und das Foramen rotundum zu einem einheitlichen, durch derbe Bindegewebsziige
in zwei Ficher geteilten eiformigen Loche vereingt sind. Foramen lacerum beider-
seits nicht angelegt.

Am ebenmifBig gebauten Gesichtsschidel die kriftig entwickelten Alveolar-
fortsitze der beiden Oberkiefer in der Mittellinie miteinander verschmolzen. Deren
beide Stirnfortsitze stofen in der Mittellinie aufeinander; ihre Trennungslinie
durch einen schmalen, geradlinig verlaufenden Spalt angezeigt, der nach unten
in zwei divergierende Schenkel auslauft, die eine kleine, dreieckige, den oberen Rand
der Nasenhohle bildende Knochenplatte, die miteinander verschmolzenen rudi-
mentaren Nasenbeine zwischen sich einschliefen. Dis einfache, symmetrisch
angelegte, lingsovale Nasenloch bildet den Zugang zu einer gerdumigen, blind
endigenden Nasenhéhle, deren Innenwand beiderseits unten einen langsverlaufenden
schmalen Knochenfortsatz (Concha inf.) aufweist. Nasenscheidewand mit der La-
mina perpendicularis des Siebbeins und dem Vomer fehlt. Lamina papyracea des
Siebbeins beiderseits ausgeprigt. Nasennebenhohlen nicht angelegt. Zwischen-
kiefer fehlt, ebenso das Foramen incisivum. Vom harten Gaumen die Processus
alveolares der Oberkiefer und beiderseits die horizontale Platte des Gaumenbeins
dem Alter entsprechend ausgebildet. An Stelle der fehlenden Sutura intermaxillaris
eine kielfé6rmige vorspringende, schmale Knochenleiste nachweisbar. Choanen
nicht vorhanden. Pars perpendicularis des Gaumenbeines als einheitliche, nach
oben sich verjiingende Knochenplatte zwischen den beiden Processus pterygoidei
des Keilbeins eingeklemmt und erreicht oben den Keilbeinkorper.

Beide Aungenhéhlen bilden geriumige, durch schmale, in der Medianebene
verlaufende und aus der Pars nasalis des Stirnbeins, den Oberkieferstirnfortsitzen
und den Laminae papyraceae des Siebbeins zusammengesetazte Knochenplatte
voneinander getrennte Hohlen. Os lacrimale mit dem Suleus lacrimalis beiderseits
nicht ausgebildet.

Am Herzen beide Vorhéfe und Kammern vorhanden. Die linke Kammer
eng und auf dem Querschnitt durch das Herz spaltférmig. Beide Vorhéfe durch
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die Vorhofscheidewand voneinander getrennt. Eiférmiges Loch weit gedffnet. Zwei-
und dreizipflige Klappen in entsprechender Zahl und Ausbildung vorhanden.
Héutiger Teil der Kammerscheidewand fehlt, wodurch beide Kammern miteinander
verbunden sind. Das einzige, groBkalibrige, als Arteria pulmonalis anmutende
arterielle Gefa3 bildet gleichzeitig den AbfluB fiir die beiden Kammern und beginnt
dicht oberhalb der Kammerscheidewandliicke mit einer dreizipfligen Klappe, der
Valvula semilunaris communis. Aus dem Sinus Valsalvae- des rechten Zipfels-
zweigt die rechte, aus dem Sinus Valsalvae des vorderen Zipfels die linke Kranz-
schlagader ab. Nach einem kurzen aufsteigenden Teil wendet sich dieses gemeinsame
Gefal bogenférmig nach hinten-unten, hier die Arteria anonyma, dann die Arteria
carotis communis sinistra und die Arteria subclavia sinistra abgebend, um dann
in die Kérperschlagader iiberzugehen. Abzweigung der Arteria pulmonalis aus dem
Gefall nirgends feststellbar. Da durch das Fehleen der Lungenschlagader die
Blutversorgung vom funktionellen Gefafl her unmdéglich ist, ist die Entwicklung
eines Seitenbahnenkreislaufes auf dem Wege iiber die Arteriae intercostales bzw.
bronchiales notig, die somit gleichzeitig als funktionelle und ernihrende Gefile
in Betracht kommen. Die Herzmifbildung kann als Truncus arteriosus communis
persistens mit partiellem Fehlen der Kammerscheidewand und Fehlen der Arteria
pulmonalis bezeichnet werden.

Ubrige Organe dem Alter entsprechend ausgebildet und weisen auBer einer
auffallenden Kiirze der oberen GliedmaBen (Mikromelie) nur vereinzelt Abweichun-
gen von der Norm auf; rechter Eierstock fehlt vollstindig, Bauchende des rechten,
sonst durchgingigen Eierstocks verschlossen. Linker Eierstock nur maBig ver-
groflert. Linke Nabelblut- und Schlagader ausgebildet, rechte Schlagader in einen -
derben, bindegwebigen, nahe der Gekrésewurzel ansetzenden Strang umgewandelt.
Es handelt sich dabei um die bekannten Abweichungen im Ursprung von Schlag-
adern, wobei die variierende Arterie von einem anderen Gefiaflstamm, im vorliegen-
den Falle von der Arteria mesenteria superior abgegeben wird.

Zusammengefa3t miissen also folgende MiBbildungen festgestellt werden :

1. am Gesichtsschidel: Fehlen der Pars horizontalis (Crista galli,
Lamina cribrosa) und der Lamina perpendicularis des Siebbeins, rudi-
mentére Entwicklung der kleinen Keilbeinfliigel, Verbildung der rechten
Fissura orbitalis superior, Fehlen der Foramina optica und -des Foramen
lacerum beiderseits;

2. am Gesichtsschidel: Fehlen des Vomer, der beiden Choanen, des
Zwischenkiefers, des Foramen incisivum, des Os lacrimale mit dem Sulcus
lacrimalis beiderseits und der Nasennebenhohlen beiderseits;

3. am Gehirn: Verschmelzung der beiden Stirnlappen in der Mittel-
linie, rudimentire Entwicklung des Balkens, Fehlen des Septum pellu-
cidum und des Fornix, rudimentére Entwicklung der Gehirnsichel;

4. an den tbrigen Organen: Abnorme Kleinheit der Augipfel und
rechten Ohrmuschel, Truncus arteriosus communis persistens mit Fehlen
der Pars membranacea septi, Fehlen der Lungenschlagader, 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-
groflerung des linken Eierstocks, auffallend kurze obere GliedmalBen.

Die NasenmiBBbildung gehért zur Kebocephalie mit Arhinencephalia
bilateralis (Kundrats II. Form der Arhinencephalie); neben dieser ist
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noch ein Hydrops intern. ventr. III, Mikrophthalmie, Mikrotie, Mikro-
melie, Truncus arteriosus communis persistens mit Fehlen der Lungen-
arterie, abnormer Ursprung der Arteria umbilicalis dextra, Fehlen des
rechten, Hyperplasie des linken Eierstockes nachweisbar.

Die Kebocephalie ist beim Tier entschieden hiufiger als beim Menschen.
Im Schrifttum habe ich nur 11 Fille finden kénnen, ndmlich die von
8. Th. Sommering (1791), A. G. Otto (1841), H. Luschka (1860), J. Arnold
(1867), Grof (1875), H. Kundrat (1882), J. Fridolin (1886), J. Fridolin
(1888), M. Lovinsohn (1896), L. Szadkowski (1910), A. Klopstock (Fall 2,
1922) beschriebenen Mibildungen. Das weibliche Geschlecht ist bevor-
zugt (3 : 2). Es waren lebensunfihige Friichte oder totgeborene Kinder,
nur in 3 Féllen (Luschka, Lovinsohn, Klopstock) kamen die miBbildeten
Kinder lebend zur Welt, starben aber bereits nach wenigen Minuten.
Die Ursache der Lebensunfihigkeit ist natiirlich nicht in der Kebocephalie
zu suchen, sondern in ihrer Verkniipfung mit anderen schweren MiB-
bildungen, die eine Lebensfahigkeit unméglich machen. Das Alter der
Feten schwankt vom 6.—10. Schwangerschaftsmonat.

Kennzeichnend fiir die Kebocephalie ist die auffallende Kleinheit
des Schidels mit dicht nebeneinander stehenden Augen und einer meist
unansehnlichen, wenig vorspringenden, iiberall gleichbreiten, flachen
Nase. Eine Nasenspitze ist vorhanden. Die Nasenfligel sind kaum
angedeutet. Die Nasenwurzel ist tief eingesunken, unférmig und breit
(Szadkowsk:). Nur im Falle Luschka war eine vom normalen Zustand
wenig abweichende Form der Weichteilnase nachweisbar. Weil die
Nasenscheidewand unentwickelt geblieben ist, findet sich am unteren
Ende der Nase nur eine Offnung. Dieses Nasenloch ist rund oder quer-
eiformig oder wie im Falle Klopstocks schlitzférmig, dann quergestellt und
liegt in einer nach vorne-unten gerichteten Hbene. Es bildet den Eingang
zu einer ebenfalls einfachen, oben blind endigenden Nasenhohle. Eine
Abweichung von der typischen Nasenform bildet der Fall Arnolds: Als
Ersatz von Mund und Nase war eine Art Riisselbildung vorhanden mit
einem oberen, durch eine Querfurche nach unten abgetrennten und
stirker sich vorwolbenden Nasenteil, der auf der Hohe seiner Prominenz
eine kleine, bei Druck eine schleimige Fliissigkeit entleerende Offnung
besaBl, nach unten zu anschlieBend eine kleinere, wenig vorragende
Mundpartie mit einer etwas iiber stecknadelkopfgroBen feinen Offnung.
Im Falle Lovinsohns fehlte ,,jede Spur einer Nasenanlage®.

Die einfache Nasenhohle bildet einen mit Schleimhaut ausgekleideten,
blindsackartigen Hohlraum, der gegen den Rachen zu durch die zu einer
einheitlichen Knochenlamelle umgewandelte Pars perpendicularis des
Gaumenbeins, die sich zwischen die Fliigelfortsitze des Keilbeins ein-
klemmt und sich nach oben verjiingt, an die untere Fliche des Keilbein-
kérpers ansetzt, abgeschlossen ist. Die beiden Choanen fehlen. Die
Nasenmuscheln sind in wechselnder Zahl und Ausbildung vorhanden.
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Den Stérungen im Bereiche der Anlage der duBeren Nase entsprechen
Fehlbildungen des Riechhirns: Bulbus und Tractus olfactorius, sowie
das Trigonum olfactorium sind beiderseits verkiimmert oder iiberhaupt
nicht angelegt (Arhinencephalia bilateralis nach Kundrat). Das iibrige
Gehirn zeigt entweder eine Verschmelzung der beiden Stirnlappen
(Cyclencephalie) mit einem Hydrops der 3. Kammer (Szadkowsks,
Grof, Kundrat) oder nur eine mediane Vereinigung der beiden Stirn-
lappen (Arnold und Klopstock) mit unvollkommener Ausbildung und
Verbindung der beiden Seitenkammern (Arnold) oder mit offener
4. Kammer (Klopstock) oder einen Hydrocephalus mit Exencephalocele
(Lovinsohn ). Die Hirnnerven kénnen der Zahl und Anordnung nach
der Norm entsprechen. Das Verhalten des Sehnerven ist verschieden.
Er ist entweder doppelt angelegt (Kundrat) und verliBt die Schadel-
hohle durch zwei getrennte Foramina, oder er ist zwar doppelt angelegt,
verlduft aber in einer gemeinsamen Nervenscheide durch ein gemein-
sames Foramen oder er ist nur in der Einzahl vorhanden (Klopstock,
Szadkowski), verlaft die Schidelhéhle durch das gemeinsame Foramen
opticurm und teilt sich in der hinteren Orbitalpartie in zwei, die einzelnen
Bulbi versorgenden Aste.

Ein besonderes Kennzeichen der Kebocephalie ist die Liickenbildung
im Bereiche der Lamina cribrosa, der Crista galli und der Pars perpen-
dicularis, oft mit rudjmentérer Anlage oder auch vollstindiger Aushil-
dung des Knochenlabyrinths (Luschka) und der Lamina papyracea.

Von den Knochen des Gesichtsschiddels sind besonders die Nasen-
beine miflbildet. Sie sind entweder gar nicht angelegt (Fridolin, Fall 2),
oder nur mangelhaft ausgebildet, wobei das Rudiment als kleine linsen-
formige (Sommering) oder als kleine dreieckige, mit der Spitze nach oben
gekehrte Knochenplatte (Fridolin, Fall 1) in der Mittellinie zwischen die
beiden auseinanderweichenden Schenkel der Stirnfortsitze der Oberkiefer
eingeschlossen ist. Weil die Nasenbeine tiberhaupt fehlen oder ganz
kitmmerlich entwickelt sind, stoBen die beiden Oberkieferstirnfortsitze
mit ihren Mittelrindern in einer median verlaufenden Nahtlinie zu-
sammen, die Reste der knorpeligen Nasenscheidewand (Fridolin, Fall 1)
enthalten kann. Der Mangel des Zwischenkiefers erméglicht weiterhin
eine Verschmelzung der in den meisten Fillen kriftig entwickelten
Alveolarfortsitze der Oberkiefer in der Mittellinie. Der Mangel oder
die rudimentire Ausbildung der Nasenscheidewand hat die Bildung
nur einer Nasenhohle zur Folge. Sie ist gegen die Mundhéhle durch den
Mundboden abgeschlossen, der wiederum von den Gaumenfortsitzen
der Oberkiefer und der Pars horizontalis des Gaumenbeins gebildet wird.
Eine der Pars perpendicularis des Gaumenbeins entsprechende Knochen-
platte schiebt sich an der Stelle der beiden Choanen zwischen die Fliigel-
fortsitze des Keilbeins ein und setzt sich oben an die Unterfliche des
Keilbeinkérpers an. Dadurch wird ein vollkommener Abschluf von



108 Bartholoméus Lang:

Mund- und Nasenhohle 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 stoBen in einem spitzen Winkel aufeinander, in dem ein einfaches
Foramen opticum liegt; im Falle Arnolds fehlt das Verbindungsstiick
zwischen den beiden kleinen Kreuzbeinfliigeln. Thre vorderen Wurzeln
sind nur mangelhaft entwickelt, ebenso der vordere Keilbeinkérper.
Von den Knochen des Schideldaches weicht das Stirnbein hiufig von
der Norm ab. Bei Klopstock ist es zweiteilig mit einer medianen Naht-
linie; bei Grof, Kundrat und Luschka enthilt es nur ein Tuber frontale,
bei Szadkowski ist es an Stelle von zwei Stirnhockern zu einer kiel-
artigen Vorwélbung der Stirn gekommen.

Die Verdnderungen an den Augenhohlen bestehen bei der Kebo-
cephalie in einem Teil der Falle (Sommering, GroB) in der Bildung einer
schmalen, beide Augenhohlen vollstindig voneinander trennenden
Knochenplatte, woraus eine geringe Entfernung der inneren Lidwinkel
sich ergibt, die der MiBbildung wegen ihrer Ahnlichkeit mit der Gesichts-
bildung gewisser Affenarten den Namen gegeben hat. Neben der voll-
kommenen Ausbildung beider Augenhéhlen begegnen wir gewissen Ab-
weichungen an den Lidspalten bzw. an der Stellung der Augenlider:
die Lidspalten sind noch vollstindig oder nur zum Teil miteinander
verklebt, ihre Stellung ist eine horizontale, bei Grof eine schrige. Bei
der von Arnold und Klopstock beobachteten -Kebocephalie ist die beide
Augenhohlen voneinander abschlieBende Knochenlamelle nur unvoll-
kommen ausgebildet. Im Falle Arnolds wird diese durch zwei in der
Mittelebene von oben nach unten verlaufende und durch Membranen
miteinander verbundene, knécherne Fortsdtze dargestellt, im Falle
Klopstocks durch eine knécherne, von vorne nach hinten in der Median-
ebene verlaufende Knochenplatte. Augépfel und -lider sind getrennt.
Bei der von Lovinsohn beschriebenen Mifibildung ist nur eine einfache
dreieckige Augenhéhle, jedoch mit zwei getrennten Augapfeln in der
Gegend der Nasenwurzel nachweisbar, eine Form, die wohl als Uber-
gang zur Cyclopie gewertet werden mufl. Die getrennten Anlagen der
unteren Augenlider sind in der unteren Begrenzung der Augenéffnung
in (estalt von zwei derben Hautfalten vorhanden.

Aufler der besonderen kebocephalen Form der Arhinencephalie sind
meist noch andere OrganmiBbildungen vorhanden, so z. B. Kammer-
scheidewandliicken , Zwerchfelliicken mit Verlagerung von Milz und
Teilen des Magens samt dem Bauchfell in die linke Brusthohle (Luschka ),
Ren arcuatus (Klopstock), Hydrops der Schlund -und Trommelhéhle,
MiBbildungen an Speiserohre, Fehlen der Unterkiefer und Zunge (Lusch-
ka ), Synotie mit Verlagerung der Ohrmuscheln unterhalb des Mundes
(Arnold), Verdoppelung von Gebdrmutter und Scheide (Luschka),
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Hypospadie (Klopstock), auifallende Kleinheit des Gliedes (Kundrat),
sowie Heterotoseis totalis.

Den Schwerpunkt der Formentstehung der Cyclopie und Arhinen-
cephalie verlegen W.Culp und E. Best auf eine, dem Bestreben der
beiden mittleren Nasenfortsitze, durch Tiefertreten eine Verbindung
mit der Mundbucht zu erreichen, entgegengesetzte Wirkung. Die dadurch
aus ihren physiologischen Gewebsverband losgelosten, anderen Knt-
wicklungsbedingungen ausgesetzten Nasenfortsitze miissen sich unter
dem REinflusse zum Riissel der Cyclopie und Ethmocephalie oder zur
Weichteilnase der Kebocephalie usw. umformen. Durch Nicht- oder
Unterentwicklung oder durch eine Verdringung der genannten Fort-
sitze aus ihrer gewohnlichen Umgebung wird erst eine mediane Ver-
schmelzung der Oberkiefer mit ihren Stirn- und Alveolarfortsitzen
moglich. Das Fehlen der Abkémmlinge des mittleren Nasenfortsatzes
spricht fiir eine solche Auffassung. Zeitliche Unterschiede in der Ein-
wirkung, sowie Abstufungen in deren Stirke geben die Moglichkeit
zur Entstehung der verschiedenartigsten Formen der Cyclopie und
Arhinencephalie. FErst sekundidr und in Abbéngigkeit von der Ent-
wicklungsstérung im Bereich des medialen Nasenfortsatzes bildet sich
der Defekt im Riechhirn aus. Nach der Auffassung Culps fillt bei
der Cyclopie der Beginn der hemmenden Einwirkung auf den sich ent-
wickelnden mittleren Nasenfortsatz in die Zeit, in der die Nasenanlage
sich eben iiber den Augenblasen befindet. Damit fillt der normalerweise
die Verschmelzung der Augen in der Mittellinie trennende Umstand
des tiefertretenden medialen Nasenfortsatzes weg. Die Folge davon
ist die Cyclopie. Fiir die Entstehung der verschiedenen Arhinencephalié-
formen ist der Zeitpunkt maBgebend, in welchem die Schiadigung auf
die verschiedenen Entwicklungsstadien des Fortsatzes eingewirkt hat.
Demnach miifte fir die verschiedenen Formen der Arhinencephalie
eine spitere Entstehungszeit der Milbildung angenommen werden, als
fiir die Cyclopie. M. B. Schmidt hilt die Entwicklungsstérung im Be-
reiche des Siebbeins, Rothschild die ausgebliebene Ausdifferenzierung
der Vorderwand des Prosencephalons als das Primire fir die Gesichts-
miBbildung. Berblinger betont aber, dal die Entstehung der Knochen
des Nasengertistes zu einem spéteren Zeitpunkt erfolgt als die Umbildung
der Gesichtsfortsitze zur Nase. Josephy nimmt fir die Entstehung der
Arhinencephalie dieselben Ursachen an wie fiir die Cyclopie, eine Auf-
fassung, die mit ihm auch Kundraf und Szadkowski teilen. Dall Abhangig-
keitsheziehungen in der Bildung und Entwicklung der Riechhirn- und
Augenanlage mit der Bildung und Entwicklung der Nasenanlage trotz
der beiden raumlich voneinander getrennten Entwicklungszentren be-
stehen, ist sehr wahrscheinlich (Kundral-Loewy), umstritten ist nur
die Frage, welcher Anlage die Fithrung in dem gegenseitigenn Abhéngig-
keitsverhaltnis zuzusprechen ist.
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Als Ursachen der Cyclopie und Arhinencephalie sind sowohl von
aullen wie innen her stammende Einfliisse auf das Ei anzusehen. Auf
Grund der Untersuchungen an cyclopischen Hithnerembryonen kam
Dareste zu der Auffassung, als sei die Cyclopie die Folge der Druckwirkung
der Kopfkappe des Amnions auf das Prosencephalon. Josephy betont
aber, daf} die Cyclopie als ,typische, bilateral-symmetrische Mi8bildung*
schwerlich auf amniogene Einflisse zurlickgefithrt werden konne. Eine
wesentliche Forderung 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 Hirnmif-
bildung und Arhinencephalie ab. Ob nun die Einwirkung chemischer
Stoffe auf das Ei in einem hemmenden Einfluf} auf die Entwicklung
der Augenblasen beruht (Stockard), oder ob nach Lewis und Spemann
durch chemische Stoffe eine Entwickiungsherimung oder ein Ausfall
der Zellen im vorderen Teil der embryonalen Hirnanlage und damit
eine Arhinencephalie zustande kommt, ist noch unentschieden. Auf
Grund von Versuchen an Tritoneiern erklirt Spemann die Cyclopie
als Fehlbildung. Rabauds Untersuchungen an cyclopischen Hithner-
embryonen dringten ihm den Schiuf auf, dafl die Formentwicklung
bei der Cyclopie bedingt sein miisse durch eine Entwicklungsstérung
im Vorderende der Medullarplatte, aus dem das Vorderhirn hervorgeht.
Dasselbe bildet sich nicht zu einem Rohr um, sondern geht seitlich,
»flach ausgebreitet ing Ektoderm iiber.

Von innen kommende Hinfliisse auf das Ei mit dem Erfolge einer Cy-
clopie und Arhinencephalie scheinen im Falle Klopstocks vorzuliegen. Die
Moglichkeit einer Schadigung des Kies aus innerer Ursache wird von Berb-
linger nicht abgelehnt; nach Josephy bleibt es ,.eine offene Frage, ob dies
nicht sogar der gewohnliche Modus ist®. Auffallend ist die Tatsache, daB
im Falle Klopsiocks von zwei aufeinanderfolgenden ¥rithgeburten die
eine eine Cyclopie, die andere eine Kebocephalie aufwies. Die Eltern
waren blutsverwandt. Klopstock nahm eine entweder von miitterlicher
oder viterlicher Seite stammende Keimesschidigung an, die das eine
Mal im Sinne einer Cyclopie, das andere Mal im Sinne einer Cebocephalie
sich auswirkte. Diese Keimesschiddigung wire sowohl durch eine elter-
licherseits erworbene Krankheit: Alkoholismus, Lues usw., als auch
in der Anlage bedingt, denkbar.

Die Entwicklungszeit der MiBbildung wird von Josephy firr die
Mifibildungen mit einfachem Vorderhirn in die Zeit der Bildung der
GroBhirnhilften, fir die Cyclopen in die Zeit der Ausstilpung der Augen-
blasen, also wesentlich frither verlegt. Nach Spemanns Versuchen stimmt
dieser Zeitabschnitt mit der Ausbildung der Medullarplatte iiberein,
nach Berblinger fillt die Entstehung der Arhinencephalie in die 3. Em-
bryonalwoche.
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