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I. Schrifttum,

Im Jahre 1912 versffentlichten M. Klippel und A. Feil ausfiihrlich einen Fall,
bei welchem der Hals anscheinend vollstindig fehlte. Die hintere Haargrenze lag
in der Héhe des 3. Brustwirbeldorns, seitliche Bewegungen des Kopfes waren
unmdglich, die Beweglichkeit in der Sagittalebene stark eingeschrankt. An dem
entfleischten Knochengeriiste der Wirbelsaule sind die ersten 4 Brustwirbelkorper
untereinander verschmolzen. Die Dornfortsdtze der unteren Brustwirbel bestehen
zum Teil aus 2 nur unvollkommen vereinigten Hilften. Der Zugang zum Wirbel-
kanal ist dreieckig mit einer abwérts gerichteten Spitze, 3,8 cm breit, 4,5 cm lang;
seine untere Begrenzung wird von den abwiérts gerichteten und untereinander ver-
schmolzenen Dornfortsitzen der 4 obersten Brustwirbel gebildet, seine seitliche
Begrenzung von den nicht vereinigten, jedoch untereinander verschmolzenen
Bogenteilen der Halswirbel, welche hier offenbar mit der Hinterhauptschuppe
in bindegewebiger Verbindung standen. An Stelle der Korper der Halswirbel-
siule findet sich eine einheitliche, auch von den oberen Brustwirbeln nicht abgrenz-
bare Knochenmasse, in deren seitlichen Abschnitten sich entsprechend der Zahl
der Halsnerven 6 Zwischenwirbellocher und der Canalis art. vertebralis befinden.

Klinisch ist somit der eben beschriebene Fall durch den scheinbar
vollstindigen Mangel des Halses gekennzeichnet, so daB} die Ohren
unmittelbar den Schultern aufsitzen und die Haargrenze bis auf den
Riicken herabreicht. Bei der anatomischen, bzw. Réntgenuntersuchung
finden sich kennzeichnende Verinderungen in der Zahl der Halswirbel
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(,,;reduction numerique‘‘), ferner eine Verschmelzung der Halswirbel und
oberen Brustwirbel zu einer ,,masse cervicodorsale”, eine Spina bifida
occulta der oberen Wirbelsdulenabschnitte, sowie das scheinbare An-
setzen der Rippen an der Halswirbelsdule (,,thorax cervical”). In weiteren
Veroffentlichungen iiber diesen Gegenstand hat Fesl (1918/19) neben
der eben besprochenen, wohl gekennzeichneten Gruppe von Fillen
noch eine zweite Gruppe unterschieden, bei welcher die klinischen
Zeichen weniger ausgesprochen sind und sich die ,,numerische Reduktion*
nur auf einige Wirbel erstreckt. Bei einer dritten Gruppe von Fillen
finden sich aullerdem noch Fehlbildungen der iibrigen Wirbelsidulen-
abschnitte.

Im AnschluB an die eben erwihnten Arbeiten ist nun eine Fiille
von weiteren Mitteilungen itber das nach dem Vorschlage von Dubreusl-
Chambardel (1921) so benannte Klippel-Feilsche Syndrom ' erschienen,
welche zum Teile nur reine Beschreibungen neuer Félle enthalten, zum
Teile jedoch auch kritisch zu diesem Krankheitsbilde Stellung nehmen.
Hatte schon Feil, wie eben erwihnt, darauf hingewiesen, daf neben
den voll ausgebildeten Fillen auch solche zur Beobachtung gelangen,
bei welchen sowohl klinisch als auch anatomisch nicht alle kennzeichnenden
Merkmale vorhanden sind, so mehrten sich jetzt die Verdtfentlichungen
iiber ,,Formes frustes (z. B. Siccard et Lermoyez, 1923). Vor allem im
deutschen Schrifttum wurde darauf hingewiesen, dall sich bei vielen
Kranken, die klinisch das Bild des K.-F. S. darbieten, réntgenologisch
nur geringfiigige Verinderungen der Halswirbelsiule finden. Besonders
ist die kennzeichnende Bedeutung der von Klippel und Feil, aber auch
von vielen anderen Forschern bei ihren Fillen {Rolond-Meissen 1913,
Lance 1920, Dubreuil-Chambardel 1921, Fesl 1924) beschriebenen Spina
bifida occulta der Halswirbelsiule von mehreren Seiten bestritten worden.

Partsch (1927) will das Krankheitsbild des K.-F. S. @berhaupt fallen lassen
und durch die Bezeichnung ,,angeborene Halswirbelsynostose* ersetzen. Heidecker
(1928) hat darauf hingewiesen, daB die Abgrenzung des K.-F. S. von dem Krankheits-
bilde des doppelseitigen Schulterblatthochstandes, der ja auch vielfach mit Fehl-
bildungen der Halswirbel vergesellschaftet ist, nicht durchwegs leicht fallt. Kallius
(1931), dem wir den vielleicht nicht restlos gegliickten Versuch verdanken, auf
der Grundlage theoretischer Betrachtungen, nimlich der Rosenbergschen Umfor-
mungstheorie der Wirbelséule, eine Einteilung der verschiedenen, an der Halswirbel-
saule beobachteten Fehlbildungen zu geben, fithrt als kennzeichnendes Merkmal
des K.-F.S8. die Synostose fehlgebildeter Wirbelkérper an. Béhm (1931), der
bereits 1909 unter dem Namen ,,0ssarer Schiefhals‘ Fehlbildungen der Halswirbel-
séunle, insbesondere einseitige Verschmelzungen des Atlas mit dem Hinterhaupts-
bein beschrieben hatte, leugnet, daB das K.-F. 8. ein eigenes Krankheitsbild dar-
stellt, und erhebt Prioritdtsanspriiche gegeniiber den beiden franzgsischen Forschern.
Er hat auch darauf hingewiesen, dafl die Spina bifida occulta cervicalis ein durch
Nervenstorungen wohl gekennzeichnetes Krankheitshild verursacht (Pierre Marie
et Leri 1922, Lery 1923, Fischer 1927), wihrend beim K.-F. 8. solche Stérungen
meist fehlen. Allerdings berichten andere Forscher, wie z. B. Rebierre (1923)

1 In der Folge mit K.-F. 8. abgekiirzt.
Virchows Archiv, Bd. 285. 8
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auch iiber das Auftreten von Nervenstérungen bei Fillen von Klippel-Feilschem
Krankheitsbilde, die den Befunden bei Spina bifida occulta cervicalis durchaus
gleichen.

Der Umstand, daf}, wie aus den eben angefiihrten Ansichten hervor-
geht, iiber die dem K.-F. S. zugrunde liegenden kennzeichnenden Fehl-
bildungen und damit tiber die Berechtignng, es als ein auch anatomisch
abgegrenztes eigenes Krankheitsbild von anderen Fehlbildungen der
Halswirbelssiule zu unterscheiden, trotz zahlreicher
Arbeiten noch nicht vollkommene Klarheit herrscht,
ist vor allem durch die Tatsache bedingt, dall die
Mehrzabl aller bisher beschriebenen Falle nur
klinisch und réntgenologisch untersucht wurde und
dafl, wie der eine von uns (Sternberg) aus klini-
scher Erfahrung weiB, selbst eine sehr sorgfiltige
Réntgenuntersuchung bei diesen Kranken mit
schwer beweglicher Halswirbelstiule nicht imstande
ist, alle Verdnderungen restlos klarzulegen. Ana-
tomische Befunde beim K.-F. S. sind, soweit wir
das ausgedehnte Schrifttum iiberblicken konnen,
auBler von Klippel und Feil selbst, nur von 3 For-
schern mitgeteilt worden.

Lorier et Dupont haben nach Dubreuil-Chambardels
Angaben (1921) ein neugeborenes Kind mit Kurzhals
untersucht, bel dem die Halswirbelkérper untereinander
verschmolzen waren. Die Wirbelbogen des 1.—3. Hals-
wirbels fehlten, die des 4.—7. Halswirbels waren gespalten.
Feil, Roland et Vanmbockstael (1924), deren Arbeit uns
Abb. 1. Falll, weibliche  ehenfalls nur in einem Bericht zuginglich war, teilen den
Frithgeburt im 8. Monat . . - . e
mit Burzhals und Wir. anatomischen Befund an der Wirbelsiule eines 46jahrigen
belkorperspalte im Be- Mannes mit Kurzhals mit, bei dem sémtliche Halswirbel
reiche der oberen Brust-  zu einem sehr kurzen, nicht weiter unterteilten Knochen-
und der Halswirbelsaule. 01 verschmolzen sind. Daneben bestand eine Spina

Angicht der duBeren o ) R
Korperform von der bifida. Crouzon et Lidge (1928), welche bei ihrem Falle
Seite. rontgenologisch nur 4 stark verdnderte Halswirbelkorper
gesehen hatten, fanden bei der anatomischen Untersuchung

6 Segmente der Halswirbelsaule ausgebildet. Atlas und Epistropheus verschmolzen,
Atlas weist im Gegensatz zur Norm einen Wirbelkérper auf, Dens epistrophei
fohlt dementsprechend. 3. Halswirbelkérper normal, durch eine Zwischenwirbel-
scheibe nach oben und unten abgegrenzt. 4., 5. und 6. Halswirbelkorper dagegen
wieder verschmolzen. Auf der rechten Seite fehlt der Kanal der Arteria vertebralis.
Gelenksfortsitze normal. Wihrend links 5 Halsnerven vorhanden sind, finden sich
rechts nur 4. Das ,,Hinterhauptsloch* der Wirbelsaule dreieckig geformt, die in der
Mitte nicht vereinigten, jedoch untereinander verschmolzenen Bogen des 1. und
2. Halswirbels abwirts gerichtet. Auch der Bogen des 6. Halswirbels gespalten.

Angesichts der geringen Zahl der Falle von K.-F. 8., bei welchen
pathologisch-anatomische Befunde vorliegen, und angesichts der Bedeu-
tung, welche solchen Befunden fiir die genaue Abgrenzung dieses Krank-
heitsbildes zukommt, erscheint es wohl gerechtfertigt, die Ergebnisse
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der von uns vorgenommenen Zergliederung von 5 Fillen von Kurzhals
bei Neugeborenen mitzuteilen. Diesen Fillen soll ein 6. Fall angereiht
werden, dessen Knochengeriist im Rokitansky-Museum des pathologisch-
anatomischen Universitits-Institutes in Wien aufbewahrt wird und
welcher unseres Wissens noch nirgends beschrieben worden ist.

II. Beschreibung der eigenen Fiile.

Die 2 ersten Fille, welche hier erwihnt werden sollen, wurden
von uns bereits in einer fritheren Veréffentlichung (Feller-Sternberg
1929) ausfiihrlich beschrieben. Es sollen daher hier nur jene Befunde
neuerlich wiedergegeben werden, welche sich auf das Knochengeriist
beziehen.

Foll 1. 36 cm lange, 1300 g schwere, weibliche Kindesleiche mit den Zeichen
der Unreife (Abb.1). Schulterwélbung kaum vortretend, Kopf dem Rumpfe
unmittelbar aufsitzend. Hals des Kindes anscheinend vollig fehlend, Haut des
Kinnes geht unmittelbar in die der vorderen Brustwand {iber, die des Hinterhauptes
ebenso unmittelbar in die Riickenhaut. Sonst Rumpf und GliedmaBen regelrecht.
Kopf verhiltnisméaBig groB (gréfter Umfang 32 cm), Schidelknochen sehr leicht
gegeneinander beweglich, Nahte hiutig, stark klaffend, Fontanellen ungewshnlich
grol3.

An dem bei der Leichenschau in 2 Halften zersigten und spater entfleischten
Knochengeriist folgende Befunde: Untere Abschnitte der Wirbelsdule normal, 5 wohl
ausgebildete Lendenwirbel und 5 wohl ausgebildete Kreuzbeinwirbel. 6.—12. Brust-
wirbel ebenfalls regelrecht, ihre Wirbelbogen geschlossen. Wirbelbogen des 6. und
7. Brustwirbels zusammenstrebend, bindegewebig mit der Hinterhauptsschuppe
verbunden. Korper der folgenden oberen Brustwirbel und der Halswirbel in der
Mittellinie gespalten. Die durch diese Spaltung entstandenen Hilften der Wirbel-
korper weichen seitlich bogenférmig auseinander, auBerdem die Brustwirbelsiule
gegeniiber der Halswirbelsdule in einem nach vorne konvexen Bogen lordotisch
abgeknickt. Durch diese Abknickung der gespaltene obere Abschnitt der Wirbel-
siule wesentlich — auf etwa 2 cm Lénge gegeniiber dem 12 cm langen, normalen
unteren Anteil der Wirbelsdule — verkiirzt. Die Korper des gespaltenen Wirbel-
sdulenabschnittes beiderseits durch eine Knorpelplatte dargestellt, in welche
entsprechend den Knochenkernen der Wirbelkorper teils kugelige, teils lingliche,
quergestellte Knochenkerne eingelagert sind, deren Zahl sich nicht genau fest-
stellen 1a6t. Kopfwarts schlieBen diese beiden, den gespaltenen Wirbelkérpern
entsprechenden Knorpelplatten an das Basioccipitale an (Abb. 2). Entsprechend
den Halften der oberen Brustwirbelkérper links 5, rechts nur 4 Wirbelbogen vor-
handen, doch der oberste Brustwirbelbogen der rechten Seite wesentlich breiter
und massiger als die anderen, so daB er offenbar den verschmolzenen Bogenanteilen
des 1. und 2. Brustwirbels entspricht. Diese Bogen der oberen 5 Brustwirbel in
der Mittellinie untereinander nicht vereinigt, sondern laufen nach hinten facher-
formig zusammen und stehen hier, wie der 6. und 7. Brustwirbelbogen mit der
Hinterhauptsschuppe in Verbindung (Abb. 2d). Bogenanteile der Halswirbel auf
der linken Seite nur schwach ausgebildet, ihre Zahl anscheinend 7. Rechts die Bogen
der Halswirbel wohlausgebildet, im ganzen 5 solche vorhanden. Oberster jedoch
offenbar den verschmolzenen Bogenanlagen zweier Halswirbel entsprechend, da
er mit 2 durch ein Zwischenwirbelloch getrennten Spangen an der Knorpelplatte
der gespaltenen Wirbelkorper ansetzt. Halswirbelbogen laufen, dhnlich wie die der
oberen Brustwirbel, ficherférmig nach hinten zusammen und stehen zum Teil

8*



116 A. Feller und H. Sternberg:

mit den oberen Brustwirbelbogen, zum Teil untereinander und mit der Hinter-
hauptschuppe in Verbindung (Abb. 2¢). Obwohl demnach im Bereiche der oberen
Brustwirbelsiule und der Halswirbelsiule eine Wirbelbogenspalte besteht, Wirbel-
kanal durch die eben beschriebene Art des Ansatzes der nicht vereinigten Wirbel-
bogen an der Hinterhauptsschuppe abgeschlossen. Hinterhauptsloch des Schidels
stark erweitert, durch Basiocci-
pitale, Occipitalia lateralia und
gespaltenes Occipitale superius
begrenzt.

Beiderseits 12 Rippen. Auf

der linken Seite die 6. und 7.
Rippe etwa in der Mitte ihrer

Knochenlidnge verschmolzen, wei-
chen nochmals auseinander und
vereinigen sich dann vorne wieder,
thlso daB ein Fenster entsteht. Der
vordere Anteil dieser beiden
Rippenknochen und der Rippen-
knorpel daher durch ein gemein-
sames Stick dargestellt, das auch
etwas dicker als die iibrigen Rip-
pen ist. Rechts 1. und 2. Rippe
in ihren hinteren Anteilen ver-
schmolzen, so daB sie mit einem
gemeinsamen Gelenke mit der
Knorpelplatte der Wirbelkorper
in Verbindung stehen. KEhbenso
die 3.—6. Rippe in ihren hin-
teren Anteilen untereinander ver-
gchmolzen, ihre Ansitze an den
entsprechenden  Wirbelkérper-
halften jedoch getrennt. Zwischen
6. und 7. Rippe eine Knorpel-
briicke. '

Bei diesem Falle ist somit

Abb. 2. Falll, weibliche Frithgeburt im 8. Monat der Kurzhals dadurch be-
mit Kurzhals und Wirbelkorperspalte im Bereiche > . . .
der oberen Brust- und der Halswirbelsdule. Etwas dlngt’ dal eine Wirbelkér-

vereinfachte Ansicht der rechfen Halfte des in der perspalte der Halswirbelsdule
Mitte durchschnittenen Knochengeriistes von der b B .
Seite. th I Bogen des ersten Brustwirbels, ¢ binde- und der oberen Brustwirbel-

gewebige Verbindung der gespaltenen Halswirbel- sdule bis zum 6. Brustwirbel
bogen, d der gespaltenen Brustwirbelbogen mit . .
der Hinterhauptschuppe. besteht. Rechts sind die 1.

und 2., sowie die 3.—86. Rippe
untereinander verschmolzen, links die 6. und 7. Rippe. Gleichzeitig ist
eine Wirbelbogenspalte des fehlgebildeten, stark lordotischen und ver-
kiirzten Wirbelsdulenabschnittes vorhanden. Der nach hinten offene
Rirckenmarkskanal ist jedoch dadurch verschlossen, dal die gespaltenen
Wirbelbogen mit der hinteren Umrandung des durch die Spaltung der
Hinterhauptschuppe erweiterten Hinterhauptsloches des Schidels in
bindegewebiger Verbindung stehen.
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Fall 2. 38 cm lange, 1550 g schwere, weibliche Kindesleiche mit allen Zeichen
der Unreife (Abb. 3). Kopf verhaltnismaBig groB, Schidelumfang 30 cm. Kopf
kugelig geformt, stark nach hinten gebeugt und starr im Nacken befestigt, Hals
besonders kurz und dick, sein Umfang 25 em. Vorne iiberragt der Hals die Flache
des Brustkorbes infolge des hier sehr reichlichen Fettpolsters. Seitenlinie des Kopfes
geht beinahe ohne Abgrenzung in den seitlichen Umrifl der Schultern iiber. Rumpf
und GliedmaBen regelrecht. In der hinteren Schidelgrube ein besonders grofies
Hinterhauptsloch (querer Durchmesser 3,
sagittaler Durchmesser 4!/, cm), welches
vorne vom Basioccipitale, seitlich von
den Occipitalia lateralia begrenzt wird
und dessen Umrandung in der hinteren,
sonst von der Hinterhauptschuppe ge-
bildeten Halfte hautig ist. Mit dieser
hinteren Umrandung stehen die in der
Mitte nicht vereinigten Bogen der Hals-
wirbelsdule und der oberen Brustwirbel
in hautiger Verbindung.

In einer antero-posterioren Rénfgen-
aufnahme? (Abb. 4) 5 normale Kreuzbein-
und 5 normale Lendenwirbel. Brust-
wirbelsdule vom 12. bis einschlieBlich
3. Brustwirbel regelrecht. Knochenkern
des 3. Brustwirbels am oberen Rande in
der Mitte eingekerbt (Abb. 4, th III).
Knochenkern des 2. Brustwirbels gespal-
ten und nur in seinem oberen Anteile
durch eine zarte Spange verbunden. Die-
selbe Spange verbindet auch die bereits
seitlich weit auseinandergeriickten ge-
spaltenen Kerne des 1. Brustwirbelkor-
pers. Halswirbelkorper auf beiden Seiten
durch je 3 rundliche, bogenférmig nach
aullen konvex angeordnete Kerne ver-
treten. Den 12 Brustwirbeln je eine
normale Rippe entsprechend. Links die  Abb. 3. Fall 2, weibliche Frithgeburt im
Kerne von 7 Querfortsitzen der Hals- 8. Mone_\,t mit Kurzh&ls und Wirbelkdrper-

A v spalte im Bereiche der 2 obersten Brust-
wirbelséule, rechts nur 6 Knochenkerne wirbel und der Halswirbelsiule, Ansicht
nachweisbar. Der oberste dieser Kerne der suBeren Korperform von vorne,
wesentlich breiter als die anderen, wahr-
scheinlich den beiden verschmolzenen obersten Querfortsitzen entsprechend. Die
Bogen der Halswirbel und der obersten Brustwirbel gespalten, so dafBl das,,Hinter-
hauptsloch der Wirbelsdule durch die bestehende Wirbelbogenspalte wesentlich
erweitert erscheint. Die seitliche Rontgenaufnahme zeigt eine flache Lordose der
obersten Brustwirbelsiule und der anschlieBenden Halswirbelsiule, deren Scheitel
etwa an der Grenze zwischen Hals- und Brustwirbelsiule liegt. Die nicht ver-
einigten Bogenhalften der Halswirbel und der 5 oberen Brustwirbel streben
facherformig nach hinten zusammen, wo sie in der bereits erwdhnten Weise mit
dem Hinterhauptsloch des Schidels in Verbindung stehen.

Nach Abtrennung des Schédels wurde der fehlgebildete Teil der Wirbelsaule

1 Die Herstellung der Roéntgenbilder dieses und der folgenden 3 Fille ver-
danken wir der Liebenswiirdigkeit des Herrn Assistenten Dr. B. Priesel, Rontgen-
station der Universitdtskinderklinik (Vorstand: Prof. Hamburger).
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Abb. 4. Fall 2, weibliche Frithgeburt im
8. Monat mit Kurzhals und Wirbelkdrper-
spalte im Bereiche der 2 obersten Brust-

wirbel und der Halswirbelsdule. Antero-
posteriore Rontgenaufnahme des Knochen-
geriistes des Stammes nach Entfernung des
Kopfes. Die Gefiile treten infolge Fiillung
mit Teichmannscher Masse stellenweise als
Schatten hervor. th III Koérper des
3. Brustwirbels,

A. Feller und H. Sternberg:

entkalkt, in Celloidin eingebettet und
in eine vollstdndige Querschnittsreihe von
20—30 u Dicke zerlegt. Die Schnitte
zeigen im Bereiche des unteren Ab-
schnittes der Wirbelkorperspalte eine
frontale Knorpelplatte, in der beider-
seits, symmetrisch zur Mittellinie, die
Knochenkerne der gespaltenen Wirbel-
korper und zwischen ihnen Reste der
ebenfalls in 2 Halften geteilten Chorda
dorsalis liegen. Hoher oben besteht
auch in der eben erwdhnten Knorpel-
platte eine in der Mitte liegende durch
straffes Bindegewebe  verschlossene
Spalte. An einer Stelle tritt durch diese
bindegewebige Platte ein flaches, aus
dem Gewebe der weichen Hirnhaute
gebildetes Ssckehen durch, welches sich
gegen die hintere Rachenwand vorwolbt
und offenbar einem vorderen Hirnhaut-
bruch entspricht. In der Hohe der eben
geschilderten Spalte lagen Kleinhirn und
Briicke. Auf den tiefer unten gelegenen
Schnitten, von der Mitte des 3. Brust-
wirbels abwirts, die 4. Hirnkammer
getroffen, deren Decke nur von diinner
Tela chorioidea gebildet wird. Ader-
hautgeflechte hier nicht beobachtet.
Auch bei diesem Falle ist der
Kurzhals, dhnlich wie beim ersten
hier beschriebenen, dadurch be-
dingt, dal} eine Wirbelkorperspalte
der Halswirbel und der oberen
Brustwirbel bis zum 3. Brustwirbel
herab besteht. Gleichzeitig ist eine
Wirbelbogenspalte dieses Wirbel-
sdulenabschnittes vorhanden, der
hier offene Riickenmarkskanal ist
in gleicher Weise wie bei Fall 1
nach hinten dadurch abgeschlossen,
dafl die gespaltenen Wirbelbdgen
mit der hinteren héutigen Um-
randung des stark erweiterten
Hinterhauptsloches des Schidels
in bindegewebiger Verbindung ste-
hen. Durch das erweiterte Hinter-

hauptsloch sind die abwirts vom Kleinhirn und von der Briicke
gelegenen Hirnabschnitte in den oberen Anteil des Wirbelkanals ver-

lagert.



Zur Kenntnis der Fehlbildungen der Wirbelsiule. IV. 119

Fall 3. Weibliche Kindesleiche von 43 cm gréBter Linge, 25 cm Scheitelsteil-
lange. Von der Nabelvene aus mit Formol gefillt.

Von vorne gesehen (Abb. 5) scheinbarer Mangel des Halses. Kinn liegt der
vordéren Brustwand unmittelbar auf. An der Grenze zwischen Kopf und Rumpf
quer bogenférmig, nach unten konvex, eine ziemlich tiefe Furche. Unterer Rand
des Ohrlappchens beriihrt fast die obere Umrandung der Schulter. Antitragus
rechts stark vorspringend. Nach Entfernung der weichen Schideldecke die Form
des Hinterhauptbeines auffallend. Seine Schuppe
aus 3 Knochen zusammengesetzt, von denen der
mittlere (Ocoipitale superius) fiinfeckig, mit einer
nach oben gerichteten Spitze ist, wihrend die 2
seitlichen (Ocecipitalia lateralia) anndhernd ellip-
tisch geformt sind. Das fiinfeckige mittlere Kno-
chenstiick 3!/, em hoch, 2,7 cm breit, die beiden
seitlichen Knochenstiicke 21/, cm hoch, 4 cm breit.
Alle 3 Teile einen gemeinsamen, durch eine 3!/, cm
breite bindegewebige Platte mit den Bogen der
oberen Halswirbel verbundenen unteren Rand auf-
weisend. Rautengrube eine tiefe, lingsverlaufende
Rinne bildend. Gehirn sonst o. B. Schilddriise gut
gewolbt, ihr Querdurchmesser im Vergleich zum
Hohendurchmesger auffallend groB. Briesel der
Schilddriise unmittelbar flaichenhaft anliegend, seine
2 oberen Fortsétze nicht ausgebildet. Unterer Um-
randung des linken Schilddriisenseitenlappens ein
iiberzéhliges, linsengroBes Brieselstiick angelagert.
Lauftréhre in der Richtung von vorne nach hinten
stark verengt. Unter dem Rippenfell zahlreiche
kleine Blutaustritte, unter dem Epikard einzelne
solche. TFossa ovalis des Herzens sehr gro und
tief, an der oberen Umrandung derselben ein Schlitz
(offenes Foramen ovale). Leber sehr groB, blutreich,
Milz von normaler Grofle, Nieren und Nebennieren
0. B. Lage der Baucheingeweide, abgesehen von
einem beweglichen Grimmdarm, regelrecht. Nach L
Entfernung des Schidels die Grofe des lingsovalen B thliche Friih
Zuganges zum Wirbelkanal auffallend (Abb. 6). Er ggo?ir%. ifflsl).?’iuvgﬁg% ﬁg: Kﬂ;z:
wird seitlich von den gespaltenen, aber untereinander  hals und Fehlbildung der unte-
verschmolzenen Bogen der Halswirbelsiule, unten  ren Hals- und obersten 2 Brust-
von den Bogen der oberen Brustwirbel begrenzt. Wm;g; Ansichf der duBeren

: : . Orperform von vorne,

Eine antero - posteriore  Ronigenaufnahme
(Abb. 7a) zeigt an Lenden- und Kreuzbeinwirbeln,
ebenso an den untersten 10 Brustwirbeln regelrechte Verhaltnisse. Querfort-
sitze der obersten 2 Brustwirbel seitwirts geriickt, jedoch in gewdhnlicher Weise
mit ihren Rippen in Verbindung. Im Bereiche des 2. Brustwirbelkérpers nur
ein links gelegener, annidhernd rundlicher Knochenkern, der durch enge Zwischen-
rdume von den 2 in der Mitte ebenfalls durch einen feinen Spalt unvollkommen
getrennten Knochenkernen des 1. Brustwirbels geschieden wird. Den unteren
Halswirbelkérpern entsprechen etwa 3 quergestellte flache Knochenplittchen,
iiber deren Abgrenzung gegeneinander sich infolge Uberlagerung im Réntgenbilde
nichts Sicheres aussagen 1a8t, doch scheinen sie groftenteils durch feine Spalten
voneinander getrennt zu sein. Nach oben schlieBen an diese 3 Plattchen 2 dem
regelrecht geformten Atlas und Epistropheus entsprechende Knochenkerne an.
An der Halswirbelsdule rechts mit Sicherheit, links undeutlich je 6 Querfortsitze
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zu unterscheiden. Die Halswirbelbogen gespalten, jedoch
ihre Halften verschmolzen und seitlich von den Querfort-
satzen als dreieckige Schatten sichtbar. Auch die Bogen
der obersten 2 Brustwirbel in der Mittellinie nicht vereinigt.

In der seitlichen Rontgenaufnahme (Abb. 7b) eine leichte
Kyphose der obersten Brustwirbelsiule mit ihrem Scheitel
am 4. Brustwirbel sichtbar, an die sich eine Lordose der
obersten 2 Brustwirbel und der unteren Halswirbelséule
anschlieft, deren Scheitel in der Héhe des 1. Brustwirbels
liegt. Die Bogen der obersten 2 Brustwirbel als gesonderte
Knochenkerne sichtbar, wihrend die Bogen der Halswirbel-
sdule auch hier als dreieckige, nicht weiter unterteilte
Schatten erscheinen. Eine genave Sonderung der Hals-
Abb. 6. Fall 3, weib- Wirbelkiirper unm(’ig]ieh.

liche Frubgeburt im Der Kurzhals ist bei dem soeben besprochenen
9. Monat mit Kurzhals

und Fehlbildung der 3. Fall, somit im Gegensatz zu den 2 ersten, bei

unteren Hals- wund : . o
obersten 2Brustwirber,  Welchen eine Wirbelkérperspalte vorhanden war,

Ansieht, des ,,Hinter-  dadurch bedingt, dafl die obersten 2 Brustwirbel
hauptsloches™ derWir-
belsiule von hinten.

und die unteren Halswirbel nur aus sehr kleinen,

thiIll ---

a b
Abb. 7. Fall 3, weibliche Frithgeburt im 9. Monat mit Kurzhals und Fehlbildung der
unteren Hals- und obersten 2 Brustwirbel. a) antero-posteriore Réntgenaufnahme, b) seit-
liche Rontgenaufnahme des Knochengeriistes des Stammes nach Entfernung des Schéadels.
th ITI 3. Brustwirbelkorper.

niedrigen Knochenkernen bestehen. Die Wirbelbogen sind im Bereiche
des fehlgebildeten Wirbelsdulenabschnittes gespalten, so dal auch hier
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der AbschluB des im Gebiet der Halswirbelsdule und der 2 obersten Brust-
wirbel offenen Wirbelkanals durch eine bindegewebige Platte gebildet
wird, durch welche die gespaltenen Wirbelbogen mit der hinteren Um-
randung des Hinterhauptsloches des Schidels in Verbindung stehen.
Fall 4. Reife mannliche Kindesleiche von 29 cm ScheitelsteiBlange. Hals
scheinbar fehlend (Abb. 8). Zwischen Kinn und vorderer Brustwand eine tiefe
Furche. Bei Zuriickdringen des Kinns sieht man den Hals, der in der vorderen
Mittellinie hochstens 1Y/, cm lang ist. Das Kind sonst dullerlich regelrecht gebildet.
Schiidel von normaler Form und Grofle. Schidelumfang 34 cm. Gehirn regel-
recht geformt. Rautengrube etwas rinnenformig vertieft. Zugang zum Wirbelkanal
langsoval und verhaltnismaflig — 2/, : 2 em —
groB. Seine seitliche Begrenzung von den weit i S
auseinander gewichenenen und nur sebr niedrigen &
Bogenanteilen der oberen Halswirbel, seine untere
Begrenzung von den ebenfalls gespaltenen Bogen
der unteren Halswirbel gebildet. Lungen in den
abhangigen Anteilen wenig lufthaltig. Herz o. B. 5
Leber verfettet und frisch venos gestaut. Magen
stark erweitert, An Stelle des Pfortners ein
1'/, cm breiter, ringsum vorspringender Wulst,
der zu einer hochgradigen Einengung der Lich-
tung gefithrt hat, so daBl diese nur fiir eine
grobere Sonde durchgingig ist. Speiserdhre o. B.
Frischer BluterguBl in der rechten Nebenniere,
der sich bis in das Zellgewebe der Fettkapsel
der rechten Niere ausbreitet.
In einer antero-posterioren Rontgenaufnahme
die gesamte Wirbelsiule (Abb. 9a) im Sinne einer
bogenférmigen, nach links konvexen Skoliose Abb.8. Fall 4, reife minnliche
leicht gekriimmt. 5 normale Kreuzbein- und 5 Eﬁgﬁi; n&g: Iﬁgﬁ:&?ﬁieﬁn& dF eélé;
normale Lendenwirbel. Die 9 unteren Brust- gpersten 3 Brustwirbel. Ansichb
wirbel ebenfalls regelrecht und mit normalen des Kopfes von vorne.
Rippen in Verbindung. Knochenkern des
3. Brustwirbels in 2 durch eine schmale Knochenbriicke in Verbindung stehende
Anteile unterteilt, deren rechter etwas grofer als der linke ist. In der Gegend
des 2. Brustwirbels nur links ein rundlicher, mit den Kernen des 3. Brustwirbels
anscheinend zu einem kleeblattahnlichen Gebilde verschmolzener Kern. Wirbel-
sdule hier nach rechts in stumpfem Winkel abgeknickt. Linker Kern des 2. Brust-
wirbels etwas nach oben verschoben und mit dem linken Kern des 1. Brustwirbels
verschmolzen. Rechter Kern des 1. Brustwirbels selbstandig, weiter kopfwarts
liegend. Den Halswirbelkérpern entspricht nur ein ungefihr querovales Knochen-
stiick, das nach oben 2 kugelige, dicht nebeneinander liegende Fortsitze zeigt. An
den fehlgebildeten 3 obersten Brustwirbeln beiderseits je 3 Querfortsitze; diese
links regelrecht gebildet, rechts scheinbar teilweise untereinander verschmolzen.
Im Bereiche der Halswirbelsgule links 6, rechts 7 Querfortsatzkerne undeutlich
erkennbar; diese beiderseits in unregelmaBiger Weise knodchern untereinander
vereinigt. Oberster Querfortsatz der linken Seite besonders breit, entspricht
somit wohl 2 verschmolzenen Segmenten. Bogenhalften der Brustwirbel und der
unteren Halswirbel miteinander vereinigt, nur die der oberen Halswirbel in der
Mittellinie klaffend und seitlich auseinanderweichend, so daB hier eine Wirbel-
bogenspalte besteht. Auf beiden Korperseiten 13 Rippen nachweisbar, so daf}
das unterste Halswirbelsdulensegment noch je 1 Rippe tragt. Links die 3 obersten,
rechts die 4 obersten Rippen etwa in der Gegend des Rippenwinkels verschmolzen.
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In der seitlichen Réntgenaufnahme (Abb.9b) eine leichte Kyphose der oberen
Brustwirbelsiule und der Halswirbelsiiule sichtbar. Eine genauere Abgrenzung
einzelner Wirbelkérper und Wirbelbogen im Bereiche des fehlgebildeten Wirbel-
sdulenabschnittes auch hier unmoglich.

Es besteht somit auch bei dieser Frucht dhnlich wie bei Fall 3 als
anatomische Grundlage des Kurzhalses eine schwere Entwicklungsstérung
der zum Teile gar nicht knochern angelegten Halswirbelkorper und der

a b

ADbb. 9. Fall 4, reife mannliche Frucht mit Kurzhals und Fehlbildung der Halswirbel und
obersten 3 Brustwirbel. a) antero-posteriore Rontgenaufnahme, b) seitliche Roéntgen-
aufnahme des Knochengeriistes des Stammes nach Entfernung des Schéidels.
th IV 4. Brustwirbelkérper.

obersten 3 Brustwirbelkdrper. Das unterste Halssegment triigt beider-
seits 1 Rippe, rechts sind die 4 obersten, links die 3 obersten Rippen
teilweise verschmolzen. Die Wirbelbogen sind im Bereiche der obersten
Halswirbel gespalten. Der Zugang zum Wirbelkanal erscheint dadurch
erweitert, dall der Wirbelkanal infolge dieser Wirbelbogenspalte der
Halswirbelsdule teilweise offen steht. Auch in diesem Falle war jedoch
ein Verschluf} dieser Spalte durch eine bindegewebige Platte vorhanden,
welche einerseits an den offenen Wirbelbogen, andererseits am Hinter-
hauptsbeine ansetzte.

Foll 5. 29 cm lange weibliche Kindesleiche (Abb. 10) mit den Zeichen der
Reife. ScheitelsteiBlange 23/, em. Schédel sehr groB. Schiadelumfang 41 cm,
antero-posteriorer Durchmesser 15 cm, groBter querer Durchmesser 12 em. Uber
der groBen Fontanelle eine ausgedehnte Kopfgeschwulst. Nase stark eingesunken,
Stirn in flachem Bogen vortretend, so daBl in der Gegend der Nasenwurzel eine ziem-
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lich tiefe Einsenkung besteht (Abb. 10b). Die Augipfel etwas vorgewolbt, Mund
riisselférmig. Kinn wenig vorspringend, gegen den Hals nur durch eine nach oben
konkave Furche abgegrenzt (Abb. 10a). Hals auffallend kurz, aber sehr breit.
Der Abstand zwischen der Furche unter dem Kinn und der Verbindungslinie beider
Schultern betragt in der Mitte nur 1e¢m. Die Vorderfliche des Halses ohne Abgren-
zung in die vordere Brustwand tibergehend. Auch seitlich die Grenze zwischen Hals
und. Kopf einerseits und Hals und Schulter andererseits unscharf. Rumpf in der
Ansicht von vorne auffallend kurz, von der Verbindungslinie der Schultern bis zum
oberen Rande der Symphyse nur 14 em lang. GliedmaBen o. B. AuBere Geschlechts-
teile regelrecht geformt. Afteréffung 2 cm hinter der hinteren Verbindung der
groBen Schamlippen. In der Seitenansicht der Frucht der Kopf gegen den Rumpf
unter fast rechtem Winkel nach hinten abgeknickt (Abb. 10b).

Abb. 10. Fall 5, reife weibliche Kindesleiche mit Spina bifida der Lendenwirbelsiule, Kurz-
hals und Fehlbildung der Halswirbel und oberen Brustwirbel. Ansicht der HufBeren
Korperform a) von vorne, b) von der Seite, ¢) von hinten.

Die Verkiirzung des Rumpfes auf der Riickseite noch bedeutender als bei der
Betrachtung von vorne (Abb. 10c). Abstand zwischen Afteréffnung und dem queren
Einschnitt, der durch die Abknickung zwischen Kopf und Rumpf entsteht, 91/, em.
Knapp unterhalb dieses queren Kinschnittes eine etwa querovale, 2 : 31/, cm
grofle Vorwdlbung., In der Mitte dieser Vorwolbung nahe ihrem oberen Rande eine
ebenfalls quereiférmige, etwa groschenstiickgroBe scharfrandige Liicke in der hier
verdiinnten Haut. Auf dem Grunde der Liicke eine hdckerige, graurstliche Masse,
in der Mitte ein fir eine grobere Sonde bequem durchgingiges Loch. Platysma
auffallend kraftig, ibrige Halsmuskeln verkiirzt und zusammengedringt. Schlissel-
beine von normaler Kriimmung und Linge. Schulterblitter mit der Pfanne nach
vorne gewendet, ihr unterer Winkel nach hinten und oben gedreht. Beiderseits
11 normale Rippen, von denen die ersten 9 mit dem Brustbein, bzw. mit dem Rippen-
bogen in Verbindung stehen, wihrend die letzten 2 frei sind. Schwertfortsatz
zweigeteilt.

Gehirn zeigt hochgradigen inneren Wasserkopf. Am Schidelgrunde die einzelnen
Schadelgruben auffallend flach. Hirnanhang wolbt das Diaphragma sellae knopf-
formig vor. Zdpfchen gespalten, Hals- und Brusteingeweide sonst regelrecht gebildet.
Baucheingeweide, abgesehen von einem beweglichen aufsteigenden Grimmdarm,
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der, mehrfach geschlingelt und von Diunndarmschlingen iiberdeckt, in der rechten
Darmbeingrube liegt, regelrecht.

Nach Entfernung des Schidels ein auffallend grofler Zugang zum Wirbelkanal
sichtbar (Abb. 11, HI), dessen groBte Lange 3'/, cm, dessen grofite Breite 3 cm
betrigt. Seine Form etwa herzférmig, mit abwirts gerichteter Spitze. Die untere
Umrandung dieses ,,Hinterhauptsloches’ nur 3 cm oberhalb des oberen Randes
der bereits beschriebenen Spina bifida (Abb. 11, Sp). Das verlingerte Mark fiillt
das ,,Hinterhauptsloch® der Wirbelsdule
nicht aus, sondern ist von seinen Réandern
,—1 cm entfernt. In der Hohe des
Ansatzes der 1. Rippe die 2 cm lange
Halswirbelsdule im rechten Winkel nach
hinten abgebogen. Eine Unterscheidung
einzelner Anteile der Halswirbelsiule von
auflen nicht moglich.

Auf der antero-posterioren Rintgen-
aufnahme (Abb. 12a) 146% sich die Wirbel-
sdule nur bis zum 4. Brustwirbel mit
Sicherheit deuten. 5 normale Kreuzbein-
wirbel. An den Lendenwirbeln, in deren
» Bereich die mehrfach erwihnte Spina
bifida liegt, die Wirbelkorper, abgesehen
von jhrer groBeren Breite, unverindert,
die Wirbelbogen zur Seite geriickt und
sagittal eingestellt. Untere Brustwirbel
regelrecht gebildet. Korper des 8. Brust-
wirbels durch eine diinne Spalte in 2 Half-
ten geteilt. 7. Brustwirbel links niedriger
als rechts. Korper des 6. Brustwirbels
hoher als der der anderen Wirbel, rechte
Halfte des gespaltenen 5. Brustwirbels
mit ihm zu einem kleeblattformigen Ge-
bilde vereinigt. Linke Hilfte des 5. Brust-
wirbelkérpers selbstdndig, hingt durch
Abb. 11. Fall 5, reife weibliche Kindes- eine ganz zarte Knochenspange mit dem
leiche mit Spina bifida de_r Lendenwirbel- etwas nach links verschobenen wund an
séule, Kurzhals und Fehlbildung der Hals- . . .
wirbel und der oberen Brustwirbel. Angicht  Seéinilem unteren Rande tief eingekerbten
des enthéuteten Rumpfes von hinten. 4. Brustwirbel zusammen. Xorper der
HI . Hinterhauptsloch™ der Wirbelsiule, goberen Brustwirbel und der Halswirbel-

Sp Spina bifida. séule in der antero-posterioren Aufnahme
infolge Ubereinanderlagerung nicht naher
zu deuten. Weichteilschatten der Wirbelsiule vom 7. Brustwirbel aufwérts ver-
breitert, erreicht in der Hohe des 5. Brustwirbels etwa das 1Y/,fache der Breite der
unteren Brustwirbelsiule. Die Querfortsitze der unteren Brustwirbel bis zum
8. regelrecht gebildet, Wirbelbogen geschlossen. Von hier nach aufwirts Quer-
fortsatze auffallend lang und schmal, rechts scheint der dem 5. Brustsegment zu-
gehorige Querfortsatz zu fehlen. Wirbelbogen der oberen fehlgebildeten Brust-
wirbel nur mangelhaft entwickelt, seitwérts geriickt und sagittal eingestellt, ebenso
die einander tiberlagernden Bogenreste der Halswirbelsdule. Obere Rippen infolge
Ubereinanderlagerung ihrer Schatten nicht voneinander zu trennen.

In der seitlichen Aufnahme (Abb. 12b) der obere Teil der Wirbelsiule in einem
anndhernd rechten Winkel nach hinten abgeknickt, dessen Scheitel in der Héhe
des 1. Brustwirbels liegt. Im Bereiche der Halswirbelsiule 7 Wirbelkérper in
Gestalt schmaler Knochenplattchen nachweisbar. Halswirbelbogen sehr niedrig,
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laufen nach hinten zusammen und bilden hier einen annihernd dreieckigen
Knochenschatten.

Bei der eben beschriebenen Frucht besteht neben einem hochgradigen
Wasserkopf duch eine Spina bifida der Lendenwirbelsiule. Der vor-
handene Kurzhals ist nicht nur dadurch bedingt, dal die Halswirbelsaule
gegeniiber der Brustwirbelsiule in einer fast rechtwinkeligen Lordose
abgeknickt ist, sondern, dhnlich wie im Falle 3 und 4, auch dadurch,
daB die Halswirbelkérper und die oberen Brustwirbelkorper schwer
miBstaltet sind und zum Teile nur aus ganz niedrigen Knochenpléttchen
bestehen. Beiderseits sind nur 11, jedoch regelrecht gebildete Rippen

th VII

a b

Abb. 12, Fall 5, reife weibliche Kindesleiche mit Spina bifida der Lendenwirbelsiule,

Kurzhals und Fehlbildung der Halswirbel und der oberen Brustwirbel. a) antero-posteriore

Réntgenaufnaftime, b) seitliche Rontgenaufnahme des Xnochengeriistes des Stammes nach
Entfernung des Schidels. th VIII 8. Brustwirbelkorper.

vorhanden. Im Bereiche des fehlgebildeten Wirbelsdulenanteiles, nach
abwarts bis zum 8. Brustwirbel, besteht eine Wirbelbogenspalte, durch
die der Eingang in den Wirbelkanal stark erweitert ist. Der Verschlufl
dieser Offnung wird in gleicher Weise wie bei den bisher beschriebenen
Fallen dadurch gebildet, dal die hintere Umrandung des Hinterhaupts-
loches des Schidels mit den gespaltenen Bogenanteilen der Halswirbel
und der oberen Brustwirbel, wie aus der Réntgenaufnahme (Abb. 13)
ersichtlich, in héutiger Verbindung steht.

Fall 6. Josefa W., 51 Jahre, Handarbeiterin, gestorben 23. 11. 1888. Klinische
Diagnose: Atheromatosis, Emphysema pulmonum, Cor adiposum. Pathologisch-
anatomische Diagnose: Difformitas thoraecis subsequente hypertrophia cordis
dextri, dilatatione cordis totius, degeneratione myocardii adiposa. Marasmus
senilis. Befund der Leichenéffnung: Pr.-N. 88 496/1716 (Dr. Kolisko):

»,Der Korper klein, 142 cm lang, wovon 88 cm auf die untere Korperhilfte
(von der Spina anterior zur Ferse) kommen. Der Hals auffallend kurz, so dal das
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Kinn das Manubrium sterni beriithrt, aber in den Atlantooccipitalgelenken beweglich.
Der Thorax sehr schmal, aber tief, hithnerbrustihnlich, kurz, wihrend die Hiiften
gegeniiber dem Thorax sehr breit sind. Die unteren Extremitaten sind gerade,
kraftig entwickelt. Die Wirbelsdule einen auffallend geraden Verlauf besitzend,
es scheint ihr auch die normale Kriimmung zu fehlen.

Der Schidel gerdumig, kompakt, diinn. Der Clivus zeigt bei normaler und
ziemlich starker Neigung
entsprechend der Synchon-
drosis sphenooceipitalis
einen leichten queren Vor-
sprung. Das Foramen occi-
pitale ist auffallend weit.

Am Gehirn nichts Ab-
normes. . Schilddriise klein,
die Schleimhaut der Tra-
chea cyanotisch. Die Lun-
gen entsprechend dem sehr
engen Thoraxraum sehr
klein, blutreich, dicht, in
den Unterlappen an ein-
zelnen Stellen die Rénder
atelekfatisch. In den Bron-
chien  schleimig - eitriges
Sekret, Schleimhaut cya-
notisch.

Herz grolB, sehr breit,
der rechte Ventrikel stark
erweitert, der linke kon-
trahiert, die Wand des
linken diinn, die des rech-
ten auf 1 cm verdickt,
Herzfleisch braunrot, sehr
leicht zerreiflich, Klappen-
apparat normal. Aorta nur
leichte fleckige Verinde-
rungen  ihrer  Intima
zeigend.

Leber, Milz und Nieren
Abb. 13. Fall 5, reife weibliche Kindesleiche mit Spina  atrophisch, aber blutreich
bifida der Lendenwirbelsdule, Kurzhals und Fehlbildung  ynddichter, Magenschleim-

der Halswirbel und der oberen Brustwirbel. Seitliche haut cya,notisch Darm
E

Rontgenaufnahme des EKnochengeriistes des Stammes .
samt Schidel. normal, Genitale atro-

phisch, Blase kontrahiert.*
Das entfleischte Knochengeriist (Abb. 14) wurde unter der Sammlungsnummer
5027 und der Bezeichnung ,,Synostosis congenita vertebrarum colli et thoracis
usque ad VII., excepto atlante’® aufbewahrt. Seine Gesamtlinge 136 cm, der auf
den Schadel und den auffallend kurzen Rumpf entfallende Anteil, von der Scheitel-
hohe bis zum Sitzbeinknorren, 60 cm lang. Das Becken wohlgebildet, breit, seine
Conjugata vera 10 cm, sein Querdurchmesser 15 cm betragend. Knochen der oberen
GliedmaBen vom Schulterkopfe bis zur Spitze des Mittelfingers 67 cm lang, zart,
die der unteren Gliedmafien, welche vom Oberschenkelkopf bis zum Fersenbein-
hocker 78 cm lang sind, kriftig.
Umfang des Schidels 50 cm, sein Knochengeriist regelrecht gebildet. Nahte
von aullen noch durchwegs offen, nur an der Pfeilnaht und an den mittleren Teilen
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der Kranznaht beginnende Verknocherung. Innen die Nihte bis auf geringe Reste
der Lambdanaht verschlossen. Hinterhauptsloch des Schéidels 3%/, : 3 cm gro8,
hintere Halfte seiner Umrandung rechts weniger gekriitmmt als links. Rechter Hinter-
hauptsknorren kraftig gebildet, tragt eine normale, bohnenférmige Gelenksflache
von 20 : 12 mm Durchmesser, linker Hinterhauptsknorren wesentlich niedriger,
leicht nach hinten verschoben, tragt eine flache
Gelenksfliche, die nur 16 ; 9 mm Durchmesser auf-
weist. Uber der Spitze der Hinterhauptschuppe
ein anndhernd viereckiger, zweischillingstiickgrofer
Schaltknochen.

Brustkorb (Abb. 14) auffallend schmal, grofter
Umfang wie der Schidelumfang 50 cm, stark ge-
senkt, so daB die obere Brustkorboffnung frontal,
etwa in der Ebene des Brustbeines steht. Oberer
Rand des Brustbeines in der Hohe des 8. Brust-
wirbelkorpers. Linge des gesamten Brustbeins
14 cm, Breite seines Kérpers 4 cm, Schwertfortsatz
durchldchert. Sagittaler Durchmesser der oberen
Brustkorboffnung 7 em, querer 10 cm, sagittaler
Durchmesser der unteren Brustkorboffnung 12 cm,
querer 15 cm.

Wirbelsiule, an der die physiologischen Kriim-
mungen nur wenig ausgeprigt sind, im ganzen
54 cm lang. Davon entfallen auf das Steifibein und
auf das Kreuzbein, welches, abgesechen von einer
Wirbelbogenspalte seiner 3 unteren Segmente,
regelrecht gebildet ist, 14 cm, auf die Lenden-
wirbelsdule, deren 5 normale Wirbel ungewohnlich
hoch sind, 17 em, somit zusammengenommen weit
mehr als die Halfte der Gesamtlinge der Wirbel-
sdule. Brustwirbelsiule dagegen nur 18 cm, Hals-
wirbelsule nur 5cm lang. 7.—12. Brustwirbel
regelrecht gestaltet. Bandscheiben zwischen den
oberen dieser noch normalen Brustwirbel auffallend
niedrig. 6. Brustwirbelkorper (Abb. 15a), nach
oben und unten abgrenzbar, normal geformt, jedoch
um !/, niedriger als der 7. (thVII). 5. Brustwirbel-
koérper nach oben nur undeutlich abgegrenzt, etwa,
halb so hoch wie der 7., er zeigt an seiner oberen
Umrandung einen in der Mitte gelegenen First.
Kopfwarts schliet an ihn eine nicht weiter unter- ) .
teilte Knochenmasse (Abb. 152 M) von etwa 5 cm ﬁé}ﬁ ’ 14;&3&% 5(;}(35;[ ahglee;avl‘ff;sn
Hohe an, die aus den verschmolzenen Hals- und  Knochengeristes von vorne.
obersten Brustwirbelkérpern besteht. Ihre groBite
Breite in der Hoéhe des 1. Rippenpaares 5 cm, wihrend der 6. Brustwirbelkorper nur
3cm breit ist. Unmittelbar oberhalb des undeutlich abgegrenzten 5. Brustwirbels ist
noch eine Unterteilung dieser Knochenmasse durch eine zarte, in der rechten Hilfte
gelegene Knochenleiste angedeutet. Der untere, der Brustwirbelsiule zugehorige
Abschnitt dieses Knochenstiickes, dessen Grenze sich durch die Ansatzstelle der
1. Rippe anndhernd bestimmen 14Bt, ist, trotzdem er 4 Brustsegmente enthilt,
nur etwa 1/, ecm, der obere, der Halswirbelsiule zugehorige Abschnitt etwa 3,5 cm
hoch. Dornfortsitze und Bogen der oberen Brust- und Halswirbel miteinander zu
einer einheitlichen Knochenplatte verschmolzen (Abb. 15b), welche mif der vorne
anschlieBenden Platte der Wirbelkérper ein knochernes Rohr bildet. Nur im Bereich
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der Bogenwurzeln lassen sich die einzelnen Anteile dieser Platte undeutlich von-
einander sondern. Die rechten Bogenhéalften des 4.—7. Halswirbels sind zu einem
einheitlichen Knochenstiick (Abb. 15b, Hb) vereint, welches in Gestalt einer drei-
eckigen Platte nach hinten in eine Spitze ausliuft, ohne sich mit den {ibrigen ver-
schmolzenen Bogen zu vereinigen.

Links oberhalb von dem dem normalen 7. Brustwirbel zugehérigen Querfort-
satz noch 6 selbstindige Querforisitze vorhanden, deren oberster mit dem Quer-
fortsatz des letzten Halssegmentes verschmolzen ist. Rechts sind an den oberen
Brustsegmenten nur 5 Querfortsitze vorhanden. Der 2., von oben gerechnet,
jedoch sebr breit und aus 2 miteinander vereinigten Knochenstiicken bestehend.

a b
Abb. 15. ¥all 6, 51 Jahre, weiblich. Ansicht des oberen Wirbelsdulenabschnittes a) von
vorne, b) von hinten. A. Atlas, E Zahn des Epistropheus, Hb selbstéindiges, aus den rechten
Bogenanteilen des 4. bis 7. Halssegmentes gebildetes Knochenstiick, M aus den verschmol-
zenen Hals- und oberen Brustwirbelkorpern bestehende ,,Masse cervico-dorsale.
th VII 7. Brustsegment.

Rippen steil nach abwirts verlaufend, 2 letzte Rippen beiderseits nicht mit
dem Rippenbogen in Verbindung. Links 12 Rippen, hintere Anteile der 2.—5. Rippe
teilweise verschmolzen (Abb. 16b), auBerdem kndcherne Vereinigung der 4. und
5. Rippe, etwa in der Hohe der hinteren Achsellinie beginnend und. bis in die Hoéhe
der vorderen reichend. Endteil der knéchernen 4. Rippe knapp vor der Knochen-
Knorpelgrenze mit der 3. Rippe verschmolzen. Auf der rechten Seite nur 11 Rippen
vorhanden, doch die 3. an ihrem hinteren Ende anffallend breit und, wie eine seichte
Furche andeutet, ebenso wie der 2. Querfortsatz offenbar aus 2 segmentalen An-
teilen zusammengesetzt. Diese Rippe im Bereiche des Kopfchens mit der 4. und
5. Rippe verschmolzen. 4. Rippe vereinigt sich dann nach kurzem, selbstindigen
Verlaufe von etwa 2 cm Lénge neuerlich mit der 3. So gebildetes Knochenstiick
etwa 3 cm lang, teilt sich hierauf wieder in einen schmaéleren oberen und breiteren
unteren Anteil. Letzterer vereinigt sich mit der b. Rippe zu einer breiten, bis an
die Knochen-Knorpelgrenze reichenden Knochenplatte. Etwa in der vorderen
Achsellinie noch eine 1 cm breite Knochenbriicke zwischen der hier schmalen
3. Rippe und dieser Knochenplatte.
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Halswirbelsiule schlieit mit der Brustwirbelsiule einen nach rechts offenen
stumpfen Winkel ein (Abb. 15a), so daB etwa in der Hohe des 1. Brustsegmentes
eine winkelige linkskonvexe Skoliose vorhanden ist. Halswirbelkorper bestehen,
wie bereits erwihnt, aus einem 3/, cm langen einheitlichen Knochenstiick, das
sich von den verschmolzenen oberen Brustwirbelkérpern nicht ahgrenzen 1aBt.
Nur der Atlas selbstéindig (Abb. 16b). Querfortsitze der Halswirbelssiule ebenfalls
untereinander verschmolzen, ihre segmentale Anordnung nur durch die Zwischen-
wirbellocher angedeutet. Infolgedessen 148t sich feststellen, daB hier die 6 normalen,
allerdings sehr niedrigen Segmente der Halswirbelsdule angelegt waren. Auch der
Kanal der Wirbelschlagader in regelrechter Weise entwickelt. Bogen der unteren
Halswirbel, wie bereits erwdhnt, mit Ausnahme der verschmolzenen 4.—7. rechten

Abb. 16. Fall 6, 51 Jahre, weiblich. Ansicht des oberen Wirbelsiulenabschnittes von der
Seite. a) mit Schédel, b) ohne Schadel.

Bogenhalften, ebenfalls zu einer einheitlichen, an die Bogen der oberen Brustwirbel-
séule anschliefenden Knochenplatte vereinigt. Bogen des 2. Halswirbels zum Teile,
Bogen des 1. vollstindig fehlend (Abb. 15b, 16b). Zahn des Epistropheus (Abb. 15b, E)
regelrecht gebildet, vorderer Anteil des Atlas ebenfalls (Abb. 15a, A). Entsprechend
der bereits erwahnten Ungleichheit der Gelenksflichen an den Hinterhauptsknorren
auch die Gelenkfliche des Atlas rechts gréBer und stirker gehshlt als links, beide
Gelenkflichen nach hinten geneigt (Abb. 16b), so daB der Schadelgrund mit der
Langsachse der Wirbelsiule einen mnach hinten offenen spitzen Winkel bildet
(Abb. 16a). Es besteht somit im Bereiche der obersten 2 Halswirbel eine Wirbel-
bogenspalte, welche offenbar durch eine der Membrana atlantoocecipitalis ent-
sprechende, zwischen der hinteren Umrandung des Hinterhauptsloches des Schidels
und der Wirbelbogenplatte ausgespannte Bindegewebsplatte verschlossen war.

Eine antero-posteriore (Abb. 17a) und. eine postero-anteriore (Abb. 17b) Rontgen-
aufnahme! zeigen in vollstindiger Ubereinstimmung mit unserer Beschreibung
die knocherne Verschmelzung der Halswirbel- und der oberen Brustwirbelkorper.

1 Diese beiden Rontgenbilder verdanken wir der Liebenswiirdigkeit des Herrn
Dr. P. Windholz, Zentral-Rontgeninstitut des Wiener allgemeinen Krankenhauses.

Virchows Archiv, Bd. 285. 9
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Abb. 17. Fall 6, 51 Jahre, weiblich. a) antero-posteriores, b) postero-anteriores Rontgenbild
des oberen Wirbelsiulenabschnittes.
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Bandscheibe zwischen 6. und 7. Brustwirbel deutlich, die zwischen 5. und 6. Brust-
segment nur durch eine dichtere Knochenzone als Rest einer Abgrenzung angedeutet.
Eine ebensolche dichtere Zone entspricht der nach oben firstférmig zugeschirften
oberen Grenze des 5. Brustwirbelkérpers. Das michtige ,,Hinterbauptsloch
und das Fehlen des Atlasbogens, ferner die Verschmelzung der Querfortsitze und
der Rippenkopfchen kommen ebenfalls im Roéntgenbilde gut zum Ausdruck.

Bei unserem soeben geschilderten 6. Fall filit neben dem Kurzhals
besonders die Kleinheit des Brustkorbes auf, welche ja auch, wie der
Befund der Leichendffnung zeigt, infolge der Raumbeengung der Lungen
zu einer rechtsseitigen HerzvergréBerung und so zum Tode der Kranken
gefiithrt hat. Die anatomische Grundlage dieser Fehlbildungen bildet die
kndcherne Verschmelzung der gesamten, in normaler Zahl angelegten
Kérper der Halswirbel und der obersten 5 Brustsegmente. Dieses, der
,»~Masse cervicodorsale der franzosischen Forscher entsprechende Knochen-
stiick ist sehr niedrig, so daB die obersten Rippen, wie es ja der von
diesen Forschern angewendete Ausdruck ,,thorax cervical” andeutet, un-
mittelbar unterhalb des Kopfes anzusetzen scheinen. Links sind 12, rechts
11 Rippen vorhanden, die 2.—&5. Rippe sind auf beiden Seiten teilweise
in verwickelter Weise miteinander verschmolzen. Entsprechend den fehl-
gebildeten Wirbelkorpern sind auch die Wirbelbogen zu einer einheitlichen
Knochenplatte vereinigt, nur der 4.—7. Halswirbelbogen rechts bilden
ein selbstéindiges, nach hinten in eine Spitze auslaufendes Knochenstiick.
Der Bogen des sonst regelrecht gebildeten Atlas fehlt ginzlich, der des
2. Halswirbelsegmentes zum groften Teile. Auch bei diesem Falle besteht
somit eine sich allerdings nur auf die 2 obersten Halswirbel erstreckende
Wirbelbogenspalte, durch die das ,,Hinterhauptsloch® der Wirbelsiule
erweitert wird. Diese Spalte war offenbar, wie wir auf Grund der Befunde
bei den iibrigen Fallen vermuten kénnen, durch eine an der Wirbelbogen-
platte und an der hinteren Umrandung des Hinterhauptsloches des
Schidels ansetzende Bindegewebsplatte verschlossen.

1II. Erirterung der Befunde.

Bei samtlichen, in dieser Arbeit beschriebenen 6 Féllen von Kurzhals
bestehen Fehlbildungen der Wirbelsdule, welche bei den meisten Fillen
auch Verdnderungen in der physiologischen Kriimmung der Wirbelsiule
zur Folge hatten. Bei Fall 1 findet sich eine scharfe, bogenférmige,
lordotische Abknickung im Bereich des fehlgebildeten Wirbelsiulen-
abschnittes, deren Scheitel etwa am 1. Brustwirbel liegt. Fall 2 und 3
zeigen eine flache Lordose des miflgestalteten Wirbelsdulenanteiles, wie
sie etwa der normalen Lordose der Halswirbelsiule entspricht, Fall 2
aullerdem im gleichen Bereiche eine ausgesprochene linkskonvexe Skoliose.
Bei Fall 4 ist dagegen eine allerdings wenig ausgesprochene Kyphose
und eine ebenfalls geringfiigige linkskonvexe Skoliose vorhanden. Die
héchstgradigen Verdnderungen bestehen bei der an 5. Stelle beschrie-
benen Frucht, bei der die Halswirbelsdule gegen die Brustwirbelsaule

o*
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in rechtem Winkel nach hinten abgeknicks ist. Bei ¥all 6 sind die physio-
logischen Kriimmungen der gesamten Wirbelsdule stark abgeflacht;
auch hier ist eine deutliche linkskonvexe Skoliose im Bereiche der
Masse cervicodorsale sichtbar.

Die Zahl der Wirbelsdulensegmente entspricht bei den hier beschriebenen
Fillen in den unteren Wirbelsdulenabschnitten durchwegs der Regel.
Die Brustwirbelsdule weist ebenfalls, mit Ausnahme des 5. Falles, bei
dem nur 11 Segmente nachweisbar sind, die regelrechte Segmentzahl
auf. An dem in der Mehrzahl der Fille schwer fehlgebildeten Halswirbel-
sdulenanteile Jaft sich die Zahl der Segmente im Bereiche der Wirbel-
kérper meist nicht, wohl aber an den Querfortsitzen feststellen. Auch
hier ist an 5 Knochengeriisten die regelrechte Segmentzahl vorhanden,
nur bei einem Falle findet sich eine Verminderung der Halswirbel auf 6,
ein Befund, der wohl innerhalb der Grenzen der physiologischen Varia-
tionsbreite liegt. Wir konnen somit die Angaben der franzosischen
Forscher, die in der ,reduction numerique®, wie eingangs erwihnt;
ein kennzeichnendes Merkmal des K.-F. 8. erblicken, auf Grund unserer
Zergliederungsbefunde nicht bestitigen.

Die Fehlbildungen der Wirbelsidule reichen, an den obersten Hals-
segmenten beginnend, bei den verschiedenen von uns geschilderten
Fillen verschieden weit nach abwdrts. Sie erstrecken sich auch bei den
einzelnen Fillen in verschiedenem AusmaBe auf die Wirbelkérper und
die Wirbelbogen. Bei Fall 1 betrifft die Fehlbildung die Wirbelkorper
bis zum 5. Brustsegmente, die Wirbelbogen bis zum 7. Brustsegmente.
Bei Fall 2 ist noch der 2. Brustwirbelkérper und der Bogen des 5. Brust-
wirbels fehlgebildet. Im 3. Falle sind zwar Atlas- und Epistropheus-
korper normal, die Verdnderungen der Wirbelkérper reichen vom 3. Hals-
wirbel bis einschlieBlich des 2. Brustwirbels. Die Fehlbildung der Wirbel-
bogen erstreckt sich auf alle Halswirbel und die obersten Brustsegmente.
Beim 4. Falle zeigen die Wirbelkérper bis einschlielich des 3. Brustwirbels
Fehlbildungen, die Wirbelbogen sind jedoch nur im Bereiche der oberen
Halssegmente mifigestaltet. Die 5. Frucht weist hochgradige Verinde-
rungen der Wirbelkorper bis einschlieBlich des 5. Brustwirbels, geringere
Verinderungen bis einschlieflich des 8. Brustwirbels auf. Bis zu diesem
reicht auch die Fehlbildung der Wirbelbogen. AuBerdem besteht eine
Spina bifida der Lendenwirbelsdule. Bei Fall 6 endlich erstrecken sich
die Verdnderungen der Wirbelkérper und der Wirbelbogen bis einschlieB-
lich des 5. Brustsegmentes abwarts.

Die Wirbelkorper zeigen verschiedene Arten von Fehlbildungen.
Bei den bereits an anderer Stelle ausfithrlich beschriebenen Fallen 1
und 2 ist eine Wirbelkorperspalte vorhanden, welche, wie die histo-
logische Untersuchung zeigt, auch mit einer Zweiteilung der Chorda
dorsalis vergesellschaftet ist. Bei Fall 3 sind Atlas und Epistropheus
regelrecht gebildet. Die unteren Halswirbel- und die oberen Brust:
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wirbelkérper bestehen aus niedrigen, zum Teile miteinander verschmol-
zenen, zum Teile in zwei Halften geteilten Knochenplattchen. Bei Fall 4
fehlen die Knochenkerne der oberen Halswirbelkdrper vollstdndig.
Die unteren Halswirbel sind zu einem mehrfach gekerbten niedrigen
Knochenstiick vereint. An den oberen Brustwirbeln sind die Knochen-
kerne zweigeteilt und teilweise in unregelméiBiger Weise miteinander
verschmolzen. Hin dhnlicher Befund findet sich auch an den mittleren
Brustwirbelkérpern der 5. hier beschriebenen Frucht, wéhrend die
Verhéltnisse an den oberen Brustwirbeln und an den Halswirbeln sich
in diesem Falle durch die Réntgenuntersuchung nicht ganz kliren lieBen.
Ein ganz anderes Bild als bei den oben beschriebenen Fillen, welche
Friithgeburten und neugeborene Kinder betreffen, bietet der fehlgebildete
Wirbelsidulenabschnitt in Fall 6, bei einer 51jahrigen Frau. Hier sind die
fehlgebildeten Wirbelkorper zu einer kurzen einheitlichen Knochen-
masse verschmolzen.

Es finden sich also bei den von uns untersuchten Fallen von Kurzhals
beim Neugeborenen neben 3 Fillen, in denen die fehlgebildeten Wirbel-
segmente durch ihre besondere Kleinheit auffallen, auch 2, in denen eine
Wirbelkorperspalte besteht. Ein dhnlicher Fall von K.F. 8., bei welchem
eine Spaltung der Wirbelkérper beobachtet wurde, wird z. B. von
Léwen (1931) mitgeteilt. Wir konnen aus diesen Tatsachen den SchlufB
ziehen, daB das Klippel-Feilsche Krankheitsbild nicht durch eine bestimmte
Fehlbildungsform der Wirbelkorper gekennzeichnet ist, sondern sich
bei verschiedenen Fehlbildungen derselben findet, vorausgesetzt, dafl
diese Verinderungen zu einer Verkiirzung des fehlgebildeten Wirbel-
sdulenabschnittes fithren.

Der Umstand, dafl sich bei Fall 6 eine knocherne Verschmelzung
der fehlgebildeten Wirbelkérper findet, wihrend bei den 5 Neugeborenen
zwar fehlgebildete und auffallend kleine, jedoch getrennte Wirbelkérper
sichtbar sind, 148t sich unseres Erachtens durch die Annahme erkliren,
daB auch bei diesem Falle in frither Kindheit einzelne kleine Knochen-
kerne vorhanden waren, die erst im Verlaufe der spiteren Entwicklung
zu diesem nicht weiter unterteilten Knochenstiicke verschmolzen sind.
Als Vorbedingung fiir diesen Vorgang wire nur anzunehmen, dafl, in
gleicher Weise wie bei dem von uns in einer Schnittreihe untersuchten
Falle 2, zwischen den einzelnen Knochenkernen nur Knorpel, jedoch
kein Bandscheibengewebe vorhanden war. Es wiirde sich somit bei
diesem Falle und wohl auch bei dhnlichen des Schrifttums nicht um eine
angeborene Verschmelzung im engeren Sinne des Wortes handeln, wohl
aber um eine Verschmelzung, die bereits zur Zeit der Geburt infolge des
Bandscheibenmangels angelegt war und erst spéter mit fortschreitender
Verknocherung zur Ausbildung gelangte.

Die Rippen sind bei den hier untersuchten Féallen, bei welchen sich
die Fehlbildungen in héherem Grade auch auf die Brustwirbelséule

Virchows Archiv, Bd. 285. 9b
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erstreckten, in verschiedenem Mafe ebenfalls von der Fehlbildung
betroffen. Bei Fall 1 findet sich links eine Verschmelzung der 6. und
7., rechts eine Verschmelzung der 1. und 2., sowie der 3.—6. Rippe.
Fall 2 und 3, die im Bereiche der oberen Brustwirbel nur geringe Ver-
dnderungen zeigen, besitzen regelrecht gebildete Rippen. Bei der an
4. Stelle beschriebenen Frucht sind 13 Rippenpaare vorhanden, da das
unterste Halssegment beiderseits eine Rippe trégt. Links sind die 3
obersten, rechts die 4 obersten Rippen zum Teile knéchern vereinigt.
Bei dem an 6. Stelle beschriebenen Knochengeriiste einer Erwachsenen
sind links 12, rechts, offenbar infolge vollstindiger Vereinigung zweier
Segmente, nur 11 Rippen vorhanden. Die 2.—5. Rippen sind beiderseits
zum Teile in verwickelter Weise miteinander verschmolzen.

Die Wirbelbogen zeigen bei allen von uns zergliederten Fillen eine
von den obersten Halssegmenten verschieden weit nach abwirts reichende
Spaltung. Die gréBite Ausdehnung erreicht diese Spalte bei Fall 5 und
Fall 1, in denen sie sich bis einschlieBlich des 8., bzw. 7. Brustsegmentes
erstreckt. Bei Fall 2 reicht die Wirbelbogenspalte bis zum Bogen des 5.,
bei Fall 3 bis zu dem des 2. Brustwirbels. Fall 4 zeigt nur eine Spaltung
der obersten Halswirbelbogen, bei Fall 6 fehlt der Bogen des Atlas
vollstandig, der des Epistropheus zum Teile. Die Verschmelzung der
unteren Halswirbel- und oberen Brustwirbelbogen zu einer einheitlichen
Knochenplatte, wie sie beim 6. Falle besteht, ist moglicherweise, wie
die knécherne Vereinigung der Wirbelkérper in diesem Falle, erst im
Verlaufe der spiteren Entwicklung mit fortschreitender Verknoécherung
entstanden. Eine blofe knorpelige Verschmelzung der einzelnen Wirbel-
bogenanteile untereinander, wie sie die Vorbedingung fiir einen solchen
gpiter einsetzenden Verknocherungsvorgang bildet, lieB sich ja mit Hilfe
der von uns angewendeten Rontgenuntersuchung beim Neugeborenen
nicht nachweisen.

Die durch die eben beschriebene Wirbelbogenspalte bedingte Spina
bifida der Hals- und oberen Brustwirbelsiule trat bei keinem der von
uns beschriebenen Félle &duBerlich in Erscheinung, sondern war, trotz-
dem durch sie der Zugang zum Wirbelkanal zum Teil auBerordentlich
vergroflert war, durchwegs durch eine bindegewebige Platte verschlossen,
die sich zwischen der hinteren Umrandung des Hinterhauptsloches des
Schédels und den gespaltenen Wirbelbogen ausspannte. Dementspre-
chend ist das Hinterhauptsloch des Schidels meist sehr grol, im Falle 6
fiel diese Fehlbildung, wie der Befund zeigt, sogar bei der Leichenoffnung
auf. Auch die Hinterhauptsschuppe ist bei einigen von uns untersuchten
Fillen fehlgebildet. Bei Fall 1 ist sie zum Teil gespalten, bei Fall 2
zum Teil nur bindegewebig ausgebildet. Das Gehirn ist durch das ver-
groferte Hinterhauptsloch teilweise in den durch die Spina bifida erwei-
terten Wirbelkanal verlagert. Bei dem histologisch untersuchten Falle 2,
bei welchem wir iiber die Lage des Gehirnes Genaueres aussagen konnen,
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liegt die 4. Hirnkammer in der Hohe des 3. Brustwirbelkorpers, Klein-
hirn und Briicke im Bereiche der gespaltenen Halswirbelsidule. Es ist
durchaus moglich, dafl bei den iibrigen Fillen geringfiigigere Verlage-
rungen von Hirnteilen in den Wirbelkanal vorhanden waren, welche,
da nicht ausdriicklich nach ihnen geforscht wurde, unserer Aufmerksam-
keit entgangen sind.

Als anatomische Grundlage des Kurzhalses konnten wir somit bei allen
6 wvon uns untersuchten Fdllen, neben wverschiedenartigen Fehlbildungen
der Wirbelkorper, eine Spina bifida occulta feststellen, die sich in verschie-
denem Ausmafle von den obersten Halssegmenten nach abwirts erstreckt.
Die besondere Eigenart dieser Wirbelbogenspalte besteht darin, daB sie
durch eine bindegewebige Platte verschlossen ist, die einerseits an den
offenen Wirbelbogen, andererseits an dem dadurch starr im Nacken
befestigten Hinterhauptsbeine ansetzt. Ahnliche Befunde wurden, wie
in der Einleitung bereits auseinandergesetzt, auch bei den bisher ana-
tomisch untersuchten Fillen von Kurzhals des klinischen Schrifttums
erhoben. Ob diese durch das Hinterhauptsbein verschlossene Spina
bifida occulta der Halswirbelsdule im Gegensatz zu den Fehlbildungen
der Wirbelkdrper, die, wie bereits erwidhnt wurde, beim K.-F. S. ganz
verschiedener Art sein kénnen, fir dieses Krankheitsbild kennzeichnend
ist, 140t sich naturgemidB an Hand der wenigen bisher beschriebenen
und von uns untersuchten Fille nicht beurteilen. Unseres Erachtens
scheinen zwar manche Griinde fiir diese Annahme zu sprechen, doch
kann, wie bereits in der Einleitung betont wurde, eine Entscheidung
dieser Frage keinesfalls blof auf Grund klinischer und réntgenologischer
Untersuchung getroffen werden. Jedenfalls 146t sich die von uns ge-
schilderte eigenartige Form der Spina bifida occulta der Halswirbelsdule
wohl von jenen eingangs erwédhnten Féllen von Spina bifida occulta
abgrenzen, bei welchen geringfiigige Verénderungen der Wirbelséule als
Begleiterscheinung schwerer Nervenstoérungen vorhanden sind, ebenso
von jenen Fillen von einseitigem oder doppelseitigem Schulterblatt-
hochstand, bei welchen die Réntgenuntersuchung auch das Bestehen
einer mehr oder minder ausgedehnten Wirbelbogenspalte aufdeckt.

Im pathologisch - anatomischen Schrifttum finden sich nur gelegent-
liche spérliche Hinweise auf diese durch die Erweiterung des ,,Hinter-
hauptsloches” der Wirbelsidule und die Beteiligung des Hinterhaupts-
beines an ihrem Verschlufl wohl gekennzeichnete Form der Spina bifida
occulta der oberen Halswirbel. Kermauner (1909), welcher die Spina
bifida in dem Abschnitte ,,Mifbildungen des Rumpfes® des Schwalbe-
schen Handbuches ,,Morphologie der MiBbildungen des Menschen und
der Tiere‘‘ bearbeitet hat, scheint vielleicht mit folgendem Satze auf die
von uns festgestellten Befunde anzuspielen: ,,Besonders interessant sind
jene Fille, bei welchen die Rénder der Ossa occipitalia lateralia mit
den rudimentidren Wirbelknochen — soll wohl heilen Wirbelbogen —
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»verschmelzen (Muscatello). In der Arbeit Muscatellos (1894) finden
wir in der Tat bei mehreren Féllen Angaben tiber Fehlbildungen des
Hinterhauptsbeines und der Wirbelbogen. Bei seinem Fall 8, der hier
als Beispiel angefithrt sei, fehlt das Occipitale -superius vollstindig,
,die Réinder der Occipitalia lateralia sind mit den Rudimenten der
Wirbelbogen verschmolzen. Naegeli (1897), welcher eine verwickelte,
mit Cyclopie vergesellschaftete Fehlbildung des Zentralnervensystems
beschrieben hat, bei der verlingertes Mark und Kleinhirn in dem ge-
meinsamen, vom gespaltenen Wirbelkanal und der Schidelhéhle gebildeten
Raume lagen, gibt an, daB der Schidelgrund mit den oberen Wirbel-
korpern zu einem einheitlichen Knochen verschmolzen war, in dem sich
die Austrittsstellen von 10 Riickenmarksnervenpaaren nachweisen lieBen.
»Der vorderste Teil des Wirbelkanals liegt, wie aus allem hervorgeht,
intrakraniell. Es fehlen die Wirbelbogen, d. h. sie sind wohl angelegt,
aber mit dem Schidel verwachsen. Es besteht eine intrakranielle Rhachi-
schisis oder Spina bifida.” Auch Mathis (1925), dem wir sehr griindliche
Untersuchungen tber das Verhalten der Wirbelssule bei 9 Fillen von
Craniorhachischisis verdanken, macht ebenfalls einige Angaben iiber
bindegewebige Verbindungen der gespaltenen Wirbelbogen mit den Resten
des Hinterhauptsbeines.

"Mit der von uns bei allen 6 Fillen von Kurzhals festgestellten, durch
die Beteiligung des Hinterhauptsbeines an ihrem Verschluf wohl gekenn-
zeichneten Wirbelbogenspalte steht in engem urséchlichen Zusammen-
hange die nur bei einem Falle beobachtete, wahrscheinlich aber auch
in geringerem Grade bei den anderen Fillen vorhandene Verlagerung
von Hirnanteilen aus der Schédelhéhle in den durch die Spina bifida
erweiterten Wirbelkanal. Eine &hnliche Fehlbildung, welche durch die
Verlagerung des Kleinhirns in den Wirbelkanal und eine Verschiebung
des verldngerten Markes gegeniiber dem Halsmarke gekennzeichnet ist,
wird nach dem Vorschlage von Schwalbe und Gredig (1907) gewdhnlich
als Chiari-Arnoldsche Millbildung bezeichnet, weil sie zuerst von Chiars
(1891, 1895) und Arnold (1894) beobachtet worden ist. Die bisher
beschriebenen Falle, welche Ernst (1909) in dem Abschnitt ,,MifSbildungen
des Zentralnervensystems® in Schuwalbes bereits erwihntem Handbuch
zusatnmengefaBt hat, sind meist mit schweren Entwicklungsstérungen
des Hirngewebes verbunden. Leider wird in den auf diese Fehlbildung
beziiglichen Arbeiten, so ausfithrlich sie meist iiber den feineren Aufbau
des Gehirnes selbst berichten, nichts iiber das Verhalten des Knochen-
geriistes gesagt. Nur bei Naegeli (1897), dessen oben erwihnter Fall
wegen der Verlagerung des Kleinhirns und des verlingerten Markes
auch zu den Fillen von Chiari-Arnoldscher MiBbildung gerechnet wird,
findet sich eine genaue Beschreibung des Knochengeriistes. Es ist unseres
Erachtens sehr wahrscheinlich, daf in jenen Fillen, welche die die
Chiari-Arnoldsche MiBbildung kennzeichnende Verlagerung von Hirn-
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anteilen in den Wirbelkanal aufweisen, das Hinterhauptsloch des Schadels
und die Halswirbelsdule nicht normal waren, sondern dal bei ihnen
eine dhnliche Spaltbildung der oberen Halswirbelbogen mit Beteiligung
des Hinterhauptsbeines am Verschluf der Wirbelbogenspalte vorhanden
war, wie sie bei den hier beschriebenen Fillen von Kurzhals festgestellt
wurden. Diese Fehlbildung diirfte wegen ihrer geringen Ausdehnung
der Aufmerksamkeit der eben erwihnten Forscher entgangen sein.

Uber . Formenistehung und Enistehungsursache des Klippel-Feilschen
Krankheitsbildes sind naturgema zahlreiche Vermutungen ausgesprochen
worden, von denen hier nur die wichtigsten angefithrt werden mogen.
Klippel und Feil (1912) selbst haben angenommen, daBl urspriinglich
nur eine Spina bifida der Halswirbelséule vorhanden ist und dafB} spéter
durch suflere Einflisse eine Zusammenschiebung der Wirbel im Gebiete
der Spina bifida hervorgerufen wird. Partsch (1927) hat, wie bereits
eingangs erwihnt, geleugnet, dafl beim Kurzhals stets eine Spina bifida
vorkommt und hat daher — trotzdem diese Behauptung nach unseren
Untersuchungen scheinbar nicht zu Recht besteht — mit vollem Recht
angenommen, daBl die Spina bifida als Ursache der Wirbelkérperver-
dnderungen nicht in Betracht kommt. Seiner Ansicht nach ist die
Verschmelzung der Wirbelkdrper nicht spéter eingetreten, sondern eine
Hemmungsfehlbildung, die auf frihe Entwicklungstufen zuriickgeht, in
denen die Wirbelsdule noch einen einheitlichen Knorpelstab darstellt.
Kallius (1931) hat demgegeniiber mit vollem Recht betont, dall ein
solches Stadium zwar von mehreren Forschern angenommen, aber noch
nie wirklich beobachtet worden ist, da somit die Entstehungszeit
einer solchen Hemmungsfehibildung bereits vor der Bildung der Knorpel-
kerne im embryonalen Bindegewebe der Wirbelsdulenanlage angesetzt
werden mufl. Er selbst gibt fiir das Zustandekommen des K.-F.S.
auf Grund der Rosenbergschen Umformungstheorie eine recht verwickelte
Erklarung. Unseres Erachtens ist es jedoch noch fraglich, ob und inwie-
fern sich diese auf stammesgeschichtlichen Ableitungen beruhende
Theorie auf die Fehlbildungen der Wirbelsiule anwenden 140t.

Eine ganz andere Anschauung iiber die Formentstehung der Wirbel-
sdulenfehlbildung beim Kurzhals hat Mau (1924) ausgesprochen. Er
nimmt an, dafl zunichst Verdnderungen des Zentralnervensystems vor-
handen sind, welche erst spéater die Fehlbildung der Wirbelsdule ver-
ursachen. Gegen diese Ansicht wire vor allem einzuwenden, dal nervose
Storungen, die auf eine Fehlbildung des Zentralnervensystems schlieBen
lassen koénnten, beim K.-F. S. zwar vorkommen (z. B. Rebierre, 1923),
jedoch im ganzen doch recht selten sind und daf auch bei der anatomischen
Untersuchung meist nur geringfiigize Fehlbildungen des Zentralnerven-
systems gefunden wurden, welche zu den hochgradigen Verdnderungen
an der Wirbelssule in starkem Gegensatze stehen. Unseres Erachtens
diirfte die Auffassung von Aschner und Engelmonn (1928) am ehesten
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der Wirklichkeit entsprechen, nach der die Fehlbildungen des Knochen-
systems und des Zentralnervensystems, ohne in irgendeiner urséchlichen
Verkniipfung zu stehen, in gleicher Weise durch eine gemeinsame Ut-
sache bedingt sind.

DaB duBere Einfliisse fiir die Entstehungsursache des K.-F. S. kaum
in Betracht kommen, ist von allen Forschern, die sich mit dieser Fehl-
bildung beschiftigt haben, mit Ausnahme der bereits oben erwéhnten
von Klippel und Feil selbst ausgesprochenen Annahme, hervorgehoben
worden. Wir miissen fiir den Kurzhals wohl innere, im Keime selbst
gelegene Entstehungsursachen annehmen. In diesem Sinne lassen sich
auch die Angaben von Siccard und Lermoyez {1923) verwerten, welche
in einer Familie bei der Mutter und 3 Kindern eine, allerdings nicht
voll ausgebildete Form des Kurzhalses beschrieben haben.

Zusammenfassung.

Auf Grund der Untersuchung und Zergliederung von 5 Fillen von
Kurzhals bei Neugeborenen und des Knochengeriistes eines Kurzhals-
fallés einer 51jahrigen Frau wurde als anatomische Grundlage bei allen
Fillen neben verschiedenartigen Wirbelkdrperfehlbildungen eine eigen-
artige Wirbelbogenspalte der Halswirbelsaule festgestellt, die durch die
Beteiligung des Hinterhauptbeines an ihrem Verschluf gekennzeichnet
und mit Verlagerungen von Teilen des Zentralnervensystems verkmiipft
ist. Die Formentstehung dieser Fehlbildung ist wohl durch eine Hemmung
in der regelrechten Ausbildung der embryonalen Kérpersegmente zu
erklaren, ihre Entstehungszeit in einen vor dem Auftreten von Knorpel-
kernen in der Wirbelsdulenanlage gelegenen Zeitpunkt zu verlegen.
Die Fehlbildung des Knochengeriistes und die des Zentralnervensystems
werden wahrscheinlich durch eine gemeinsame innere Entstehungsursache
bedingt.
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