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I. Schriittum. 
Im Jahre 1912 verSffentlichten M. Klippel und A. Feil ausftthrlich einen Fall, 

bei welchem der Hals anseheinend vollst~ndig fehlte. Die hintere Haargrenze lag 
in der HShe des 3. Brustwirbeldorns, seitliche Bewegungen des Kopfes waren 
unm~Jglich, die Beweglichkeit in der Sagittalebene stark eingesehr&nkt. An dem 
entfleischten Knoehengeriiste der Wirbels~ule sind die ersten 4 BrustwirbelkOrper 
untereinander versehmolzen. Die Dornforts~tze der unteren Brustwirbel bestehen 
zum Tell aus 2 nur unvollkommen vereinigten H/~lften. Der Zugang zum Wirbel- 
kanal ist dreieckig mit einer abw~rts gerichteten Spitze, 3,8 cm breit, 4,5 cm lang; 
seine untere Begrenzung wird yon den abw~rts gerichteten und untereinander ver- 
schmolzenen DornJorts/~tzen der 4 obersten Brustwirbel gebildet, seine seitliehe 
Begrenzung yon den night vereinig~en, jedoeh untereinander verschmolzenen 
Bogenteilen der H~lswirbel, welche hier offenbar mit der Hinterhauptsehuppe 
in bindegewebiger Verbindung standen. An Stelle der KSrper der Halswirbel- 
si~ule finder sich eine einheitliche, auch voa den oberen Brnstwirbeln nicht abgrenz- 
bare Knoehenmasse, in deren seitliehen Abschnitten sich entsprechend der Z~hl 
der H~lsnerven 6 ZwischenwirbellScher und der Canalis art. vertebralis befinden. 

Kl in isch ist  somit  der eben beschriebene Fal l  durch den scheinbar 
vol ls ts  Mangel des H~lses gekennzeichnet ,  so d~B die Ohren 
nnmi t t e l ba r  den  Schul tern  aufsi tzen n n d  die Haargrenze bis auf den 
Riicken herabreicht .  Bei der anatomischen,  bzw. RSntgenun te r suchung  
l inden  sich kennzeichnende Veranderungen  in  der Zahl  der I ta lswirbel  
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(,,reduction numerique"), ferner eine Verschmelzung der ttalswirbel und 
oberen Brustwirbel zu einer ,,masse eervicodorsate", eine Spina bifida 
occulta der oberen Wirbelsi~ulenabschnitte, sowie das scheinbare An- 
setzen der Rippen an der Halswirbels/iule (,,thorax cervical"). In weiteren 
VerSffentlichungen fiber diesen Gegenstand hat Feil (1918/19) neben 
der eben besprochenen, wohl gekermzeichneten Gruppe yon F~llen 
noeh eine zweite Gruppe untersehieden, bei welcher die klinischen 
Zeichen weniger ausgesproehen sind und sich die ,,numerisehe Reduktion" 
nur a u f  einige Wirbel erstreckt. Bei einer dritten Gruppe yon F~llen 
finden sich aul3erdem noeh Fehlbildungen der fibrigen Wirbels~tulen- 
abschnitte. 

Im Ansehlu$ an die eben erw~hnten Arbeiten ist nun eine Fiille 
yon weiteren Mitteilungen fiber das nach dem Vorschlage yon Dubreuil- 
Chambardel (1921) so benannte Klippel-Feilsche Syndrom 1 erschienen, 
welche zum Teile nur reine Beschreibungen neuer Fs enthalten, zum 
Teile jedoch auch kritisch zu diesem Krankheitsbilde Stellung nehmen. 
Hatte schon Feil, wie eben erwiihnt, darauf hingewiesen, da$ neben 
den roll ausgebildeten F~llen aueh solche zur Beobachtung gelangen, 
bci welchen sowohl klinisch als auch anatomiseh nicht alle kennzeichnenden 
Merkmale vorhanden sind, so mehrten sich jetzt die VerSffentlichungen 
fiber ,,Formes frustes" (z. B. Siccard et Lermoyez, 1923). Vor allem im 
deutschen Schrifttum wurde darauf hingewiesen, da$ sich bei vielen 
Kranken, die klinisch das Bild des K.-F. S. darbieten, rSntgenologisch 
nur geringffigige Ver/inderungen der Halswirbels~ule finden. Besonders 
ist die kennzeichnende Bedeutung der yon Klippel und Feil, aber auch 
yon vielen anderen Forschern bei ihren F~llen (Roland-Meissen 1913, 
Lance 1920, J~ubreuil-Chambardel 1921, Fell 1924) besehriebenen Spina 
bifida oceulta der Hatswirbelss yon mehreren Seiten bestritten worden. 

Partsch (1927) will das Krankheitsbild des K.-F. S. tiberhaup~ fallen lassen 
und durch die Bezeichnung ,,angeborene Italswirbelsynostose" ersetzen. Heideeker 
(1928) hat dal auf hingewiesen, dab die Abgrenzung des K.-F. S. yon dem Krankhei~s- 
bride des doppelseitigen Schulterblatthochstandes, der ja auch vielfaeh mit Fehl- 
bildungen der Halswirbel vergesellschaftet ist, nicht durchwegs leieht fgllt. Kallius 
(1931), dem wir den vielleicht nicht restlos gegliickten Versuch verdanken, auf 
der Grundlage theore~ischer Betrachtungen, ngmlieh der Rosenbergschen Umfor- 
mungstheorie der Wirbelsgule, eine Einteilung der versehiedenen, an der Halswirbel- 
s~ule beobachteten Fehlbildungen zu geben, fiihrt als kennzeichnendes Merkmal 
des K.-F. S. die Synostose fehlgebildeter Wirbelk(irper an. B6hm (1931), der 
bereits 1909 unter dem 1Namen ,,oss~rer Sehiefhals" Fehlbildungen der Halswirbel- 
s~ule, insbesondere einseitige Verschmelzungen des Atlas mit dem Hinterhaupts- 
bein beschrieben haste, leugnet, dal3 das K.-F. S. ein eigenes Krankheitsbild dar- 
stellt, und erhebt Prioriti~tsansprfiehe gegeniiber den beiden franzOsischen Forschern. 
Er hat auch dara~tf hingewiesen, dab die Spina bifida oeculta cervicalis ein durch 
NervenstOrungen wohl gekennzeietmetes Krankheitsbild verursacht (Pierre Marie 
e$ Leri 1922, Leri 1923, Fischer 1927), wghrend beim K.-F. S. solche StOrungen 
meist fehlen. Allerdings berichten andere Forseher, wie z.B. Rebierre (1923) 

1 In der :Folge mit K.-F. S. abgekfirzt. 
Virchows  Arch iv ,  B4 .  285. 8 



114 A. Feller und H, Sternberg: 

auch iiber das Auftreten yon NervenstSrungen bei FMlen yon Kl@pel-Feilschem 
Krankheitsbilde, die den Befunden bei Spina bifida occulta cervicalis durchaus 
gleichen. 

Der Ums tand ,  daB, wie aus den eben angeffihrten Ansichten hervor- 
geht, fiber die dem K.-F.  S. zugrunde l iegenden kennze iehnenden  Fehl-  
b i ldungen u n d  dami t  fiber die :Berechtigung, es als ein aueh ana tomisch  
abgegrenztes eigenes Krankhe i t sb i ld  yon  anderen  Feh lb i ldungen  der 

Halswirbelsi~ule zu unterseheiden,  trotz zahlreieher 
Arbei ten  noeh n ieht  vol lkommene K]arhei t  herrseht,  
ist vor al lem durch die Tatsaehe bedingt,  dab die 
Mehrzahl al]er bisher beschriebenen Fs nur  
klinisch und  rSntgenologisch nn te r such t  wurde u n d  
daB, wie der eine yon  nns  (Ste~.nberg) aus klini- 
scher Er fahrung  wail?, selbst eine sehr sorgfMtige 
RSn tgenun te r suehung  bei diesen K r a n k e n  mi t  
schwer beweglieher t ia lswirbelsanle  n ieht  ims tande  
ist, a]le Ver/~nderungen restlos klarzu]egen. Ana- 
tomische Befunde beim K.-F.  S. sind, soweit wir 
das ausgedehnte Sehr i f t tum fiberblieken k5nnen,  
aul~er yon  Klippel u n d  FeiI selbst, nu r  yon  3 For- 
schern mitgetei l t  worden.  

Lorier et Dupont haben nach Dubreuil-Chambardsls 
Angaben (1921) ein neugeborenes Kind mit Kurzhals 
untersuch~, bei dem die HMswirbelk6rper untereinander 
verschmolzen waren. Die Wirbelbogen des 1.--3. t{als- 
wirbels fehlten, die des 4 . -  7. tIalswirbels waren gespalten. 
Fell, JRoland et Vanbockstael (1924), deren Arbeit uns 

Abb. 1. Fall 1, weibliche ebenfalls nnr in einem Berieht zug/~nglieh war, teilen den 
Priihgeburt im 8.3lonat anatomischen Befund an der Wirbels~ule eines 46j~hrigen mit Kurzhals und ~u 
belkSrperspalte im Be- 1V[annes mit Kurzha]s mit, bei dem s~mtliche Halswirbel 
relche tier oberen Brust- zu einem sehr kurzen, nicht wei~er unterteilten Knochen- 
undderHalswirbelsf~ule, stiiek verschmolzen sind. Daneben bestand eine Spina 

_&nsieht der ~ugeren 
KSrperformvon t ier  bifida. Crouzon et Liege (1928), welche bei ihrem Falle 

S e i t e .  r6ntgenologisch nut 4 stark veri~nderte Halswirbe]k6rper 
gesehen batten, fanden bei der anatomischen Untersuchnng 

6 Segments der tlalswirbelsi~ule ausgebildet. Atlas und Epistropheus verschmolzen, 
Atlas weist im Gegensatz zur Norm einen Wirbelk6rper auf, Dens epistrophei 
fehlt dementsprechond. 3. HalswirbelkSrper normal, dureh sine Zwischenwirbe]- 
scheibe nach oben nnd unten abgegrenzt. 4., 5. und 6. HalswirbelkOrper dagegen 
wieder verschmolzem Auf der rechten Seite fehlt der K~nal der Arteria vertebralis. 
Gelenksforts~tze normal. Wghrend links 5 tlalsnerven vorhanden sind, finden sich 
rechts nur 4. ])as ,,tlinterhauptsloch" derWirbsls~ule dreieckig geformt, die in der 
Mitts nicht vereinigten, jedoch untereinander verschmolzenen Bogen des 1. und 
2. Halswirbels abw~rts gerichtet. Auch der Bogen des 6. ttalswirbels gespalten. 

Angesichts der geringen Zahl  der F~lle yon K.-F.  S., bei welehen 
pathologisch-anatomisehe Befunde vorliegen, u n d  angesiehts der Bedeu- 
tung,  welche solehen Befunden ffir die genaue Abgrenzung dieses K r a n k -  
heitsbildes zukommt,  erseheint  es wohl gereehtfertigt,  die Ergebnisse 
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der yon  uns  vorgenommenen  Zergliederung von 5 F/il len von KurzhMs 
bei Neugeborenen mitzutei len.  Diesen Fa l len  sell ein 6. Fal l  angereiht  
werden, dessen Knoehengert ts t  im Rokitansky-Museum des pa*hologisch- 
ana t0mischen Univers i t a t s - Ins t i tu tes  in  Wien aufbewahrt  wird und  
welcher unseres Wissens noch nirgends beschrieben worden ist. 

II. Beschreibung der eigenen Ffille. 
Die 2 ers ten Fal le ,  welche hier e rwahnt  werden sollen, wurden 

yon uns  bereits in einer frtiheren VerSffentlichung (~'eller-Sternberg 
1929) ausfiihrlich beschrieben. Es sollen daher bier nu r  jene Befunde 
nenerl ich wiedergegeben werden, welche sich auf das Xnochengeri is t  
beziehen. 

Fall 1. 36 cm lange, 1300 g schwere, weibliehe Xindesleiche mit den Zeichen 
der Unreife (Abb. 1). Schulterw6lbung kaum vortretend, Kopf dem Rumple 
unmitCelbar aufsitzend. HMs des Kindes anseheinend v611ig fehlend, HauC des 
Kinnes geht unmittelbar in die der vorderen Brustwand fiber, die des Hinterhauptes 
ebenso unmittelbar in die Riiekenhaut. Sonst l~umpf und GliedmuBen regelreeht. 
Kopf verh~tlCnism~Big groB (grSBter Umfang 32 era), Schgdelknochen sehr leicht 
gegeneinander beweglieh, Nahte hgutig, stark klaffend, Fontanellen ungew6hnlieh 
groB. 

An dem bei der Leiehensch~u in 2 Hglften zersggten und spgter entfleisehCen 
Knochenger~st folgende Befunde: UnCere AbsehniCte derWirbelsgule normal, 5 wohl 
ausgebildete Lendenwirbel und 5 wohl ausgebildete Kreuzbeinwirbel. 6.--12. Brust- 
wirbel ebenfMls regelrecht, ihre Wirbelbogen gesehlossen. Wirbelbogen des 6. und 
7. Brustw~irbels zus~mmenstrebend, bindegewebig mit der I-Iinterhauptsschuppe 
verbunden. X6rper der folgenden oberen BrusCwirbel und der HMswirbel in der 
Mittellinie gespMten. Die dureh diese SpM~ung entstandenen Itglftell der Wirbel- 
k6rper weichen seitlieh bogenfSrmig ausein~nder, auBerdem die Brustwirbelsgule 
gegenfiber der HMswirbe]sgu]e in einem naeh vorne konvexen Bogen lordotiseh 
abgekniekt. Durch diese Abknickung der gespMtene obere AbsehnitC der Wirbe]- 
sgule wesentlieh -- auf etwa 2 cm L~nge gegeniiber dem 12 em langen, normMen 
unterell Anteil der Wirbelsgule -- verkfirz?o. Die KOrper des gespMtenen Wirbel- 
s~ulenabsehnittes beiderseits durch eine Knorpelplatte dargeste]lt, in welehe 
entspreehend den Xnoehenkernen der WirbelkSrper Ceils kugelige, Ceils lgngliche, 
quergestellte Knoehenkerne eingelagert sind, deren Zahl sich nieht genau fest- 
stellen l~Bt. Kopfw~rts schlieBen diese beiden, den gespMtenen Wirbelk6rpern 
entspreehenden Knorpelplatten an das BasioeeipiCMe an (Abb. 2). Entspreehend 
den ttglften der oberen Brustwirbe]kSrper links 5, reehts nur 4 Wirbelbogen vor- 
handen, doeh der oberste Brustwirbelbogen der rechten Seite wesentlich breiter 
und massiger Ms die ~nderen, so dab er offenbar den versehmolzenen Bogenanteilen 
des 1. und 2. Brustwirbels entsprieht. Diese Bogen der oberon 5 :Brustwirbel in 
der Mittellinie untereingnder nicht vereinigt, sondern laufen naeh hinten f~cher- 
fSrmig zusammen und stehen hier, wie der 6. und 7. Brustwirbelboger~ mit der 
Hinterh~uptssehuppe in Verbindung (Abb. 2d). Bogenanteile der HMswirbel au~ 
der linken Seite nur sehwach ausgebildet, ihre Zahl ~nseheinend 7. l~echts die t~ogen 
der ttalswirbel wohlausgebildet, im ganzen 5 sol,he vorhanden. Oberster jedoeh 
offenbar den versehmolzenen Bogenanlagen zweier I-IMswirbel entspreehend, da 
er mit 2 dureh ein Zwisehenwirbelloeh getrermten Spangen an der KnorloelplaCte 
der gespMtenen Wirbelk6rper ansetzt. I-IMswirbelbogen laufen, ghnlieh wie die der 
oberen Brustwirbel, fgeherfSrmig nach hinten zusammen and sCehen zum Teil 

8* 
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mit den oberen Brustwirbelbogen, zum Teil untereinander und mit der Hinter- 
hauptschuppe in Verbindung (Abb. 2c). Obwohl demnach im Bereiche der oberen 
Brustwirbels~ule und der Halswirbels~ule eine Wirbelbogenspalte besteht, Wirbel- 
kanal durch die eben beschriebene Art des Ansa~zes der nicht vereinigten Wirbel- 
bogen art der Hinterhaup~sschuppe abgeschlossen. Hinterhaup~sloch des Schadels 

stark erweitert, durch Basioeei- 
pi~ale, Occipitalia lateralia und 
gespaltenes Oceipitale superius 
begrenzt. 

Beidersei~s 12 Rippen. Auf 
der linken Seite die 6. und 7. 
Rippe etwa in der Mitre ihrer 
Knochenlgnge verschmolzen, wei- 
chen aochmals auseirtander und 
vereinigen sieh dana vorne wieder, 

th I so dab ein Fenster entsteht. Der 
vordere Anteil dieser beiden 
Rippenknochen und der Rippen- 
knorpel daher durch ein gemein- 
sames Stiiek dargestellt, das auch 
etwas dicker als die iibrigen Rip- 
pen ist. Rechts 1. und 2. Rippe 
in ihren hinteren Anteilen ver- 
schmolzen, so da$ sie rait einem 
gemeinsamen Gelenke mit der 
Knorpelplatte der WirbelkSrper 
in Verbindung stehen. Ebenso 
die 3.--6. Rippe in ihren hin- 
~eren Anteilen untereinander ver- 
sehmolzen, ihre Ansgtze an den 
en~sprechenden WirbelkSrper- 
h~lften jedoch ge~rennt. Zwischen 
6. und 7. Rippe eine KnorPel- 
brficke. 

Bei diesem ~al le  ist  somit  
Abb. 2. Fall 1, welbliche Friihgeburt ira 8. Monat tier Kurzhals  dadurch be- 
mit Kurzhals und_ Wirbelk~rperspalte im Bereiche dingS, dal~ eine Wirbelk8r-  
der oberen Brust- und tier ttalswirbels/~ule. Etwas 
verein~ach~e Ansieht der rechten H~lfte des in der perspal~e der Kalswirbels/~ule 
~itte durehsehnittenen Knochengerfistes yon der 
Seite. th I Bogen des ersten Brustwirbels, e bind.e- llYld der oberen Brustwirbel-  
gewebige Verbindung tier gespaltenen Halswirbel- s/iule bis zum 6. Brus twirbel  
bogen, d der gespaltenen Brustwirbelbogen mit 

tier Hinterhauptschuppe. bes~eh~. Rechts  sind die 1. 
und 2., sowie die 3 . - -6 .  Rippe  

untere inander  verschmolzen,  l inks die 6. und  7. Rippe.  Gleichzeitig is$ 
eine Wirbelbogenspal te  des fehlgebildeten,  sSark lordot ischen und ver-  
kfirzten Wirbels/~ulenabschnitees vorhanden.  Der  nach hinSen offene 
Ri ickenmarkskana l  ist  jedoch dadurch  verschlossen, dal~ die gespal tenen 
Wirbelbogen mi t  der hinteren U m r a n d u n g  des durch die Spal tung der 
I t i n t e rhaup t schuppe  erwei ter ten  Hinterhaupts loches  des Sch/~dels in 
bindegewebiger  Verbindung stehen. 
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Fall 2. 38 om lange, 1550 g schwere, weibliche Kindesleiohe mit allen Zeichen 
der Unreife (Abb. 3). Kopf verh&ltnism~Big groB, Seh/idelumiang 30 cm. Kopf 
kugclig geformt, stark naoh hinten gebeugt und starr im Nacken befestigt, tIals 
besonders kurz und dick, sein Umfang 25 em. Vorne iiberragt der Hals die l~li~ohe 
des Brustkorbes infolge des hier sehr reichlichen l%ttpolsters. Seitenlinie des Kopfes 
geht beinahe ohne Abgrenzung in den seitlichen Umri$ der Schultera fiber, l~umpf 
und Glicdmal3en regelrecht. In  der hinteren Sch~delgrube ein besonders groBes 
I-Iinterhauptsloch (querer Durchmesser 3, 
sagittaler Durchmesser 41/2 era), welches 
vorne vom Basiocoipitale, scitlich yon 
den Occipitalia laterMia begrenzt w i r d  
und dessen Umrandung in der hinteren, 
sonst yon der Hinterhauptschuppe ge- 
bildeten H~lfte h~utig ist. Mit dieser 
hinteren Umrandung stehen die in der 
Mitre nicht vereinigten Bogen der ttals- 
wirbels~ule und der oberen Brustwirbel 
in h~utiger Verbindung. 

In  einer antero-posterioren R6ntgen- 
au]nahme 1 (Abb. 4) 5 normale Kreuzbein- 
und 5 normale Lendenwirbel. Brust- 
wirbels~ulc yore 12. bis einschlie61ich 
3. Brustwirbel regelrecht. Knochenkern 
des 3. Brustwirbels am oberen Rande in 
der Mitre eingekerbt (Abb. 4, ~h III) .  
Knochenkern des 2. Brustwirbels gespal- 
ten und nur in seinem obcren Anteile 
dutch eine zarte Spange verbunden. Die- 
selbe Spange verbindet auch die bereits 
seitlich welt auseinandergeriiekten ge- 
spaltenen Kerne des 1. Brustwirbc]k6r- 
]?ers. Halswirbelk6rper auf beiden Seiten 
dureh je 3 rundliehe, bogenf6rmig nach 
au~en konvex angcordnete Xernc ver- 
treten. Den 12 Brustwirbeln je cine 
normale Rippe entspreehend. Links die Abb. 3. Fall 2, weibliehe Friihgebttrt im 
Xerne yon 7 Querforts~itzen der HMs- 8, 3/ionat mit Knrzhals und WirbelkiSrper- 

spalte im Bereiehe der 2 obersten tlrust- 
wirbels~iu]e, rechts nut  6 Knochenkerne wirbel nnd der ttalswirbels~ule. ~nsioht 
nachwcisbar. Der oberste dieser Kerne der ~iuBeren K S r p e r f o r m  yon  vorne. 
wesentlieh breiter als die anderen, wahr- 
scheinlich den beiden versehmolzenen obersten Querfortsgtzen entsprechend. Die 
Bogen der ItMswirbcl und der obersten Brustwirbel gespalten, so da6 das ,,ttinter- 
hauptsloch" der Wirbels/iule dutch die bestehende Wirbelbogenspalte wesentlich 
erweitert erscheint. Die seitliche l~6ntgenaufnahme zeigt eine flaehe Lordose der 
obersten Brustwirbcls/~ule und der ansehliegenden Halswirbels~ule, deren Seheitel 
etwa an der Grenze zwischen Hals- und Brustwirbels~iule liegt. Die nicht vcr- 
ei~xigten Bogenhglften der ttalswirbel und der 5 oberon ]~rnstwirbel strebcn 
f/icherfSrmig nach hinten zusammen, wo sie in der bereits erw/~hnten Weise mit  
dem ttinterhauptsloch des Sch~idels in Verbindung stehen. 

Naeh Abtrennung des Sch~dels wurde der fehlgebildete Tell der Wirbels~ule 

1 Die tIerstellung der l~6ntgenbilder dieses und der folgenden 3 l~ille ver- 
danken wir der Liebenswiirdigkeit des Hcrrn Assistentcn Dr. R. Priesel, l~6ntgen- 
station der Universit~tskinderklinik (Vorstand: Prof. Hamburger). 
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Abb.  4. Fal l  2, weibliche Fr t ihgebur t  i m  
8. lVs m i t  K u r z h a l s  und  ~Virbelk6rper- 
spa l te  im  Bereiehe tier 2 obers ten Brust -  
wirbel  und  der Halswirbelsh~fle. Antero-  
poster iore l%6ntgenanfnahme des l~nochen- 
gertistes des S t a m m e s  naeh  l~ntfernung des 
t~opfes. Die Gef~13e trete~l infolge Ft t l Iung 
mit5 Teiehmannseher  Masse stellenweise als 

Seha t t en  hervor ,  t h  I I I  K 6 r p e r  des 
3. Brustwirbels .  

entkalkt, in Celloidin eingebettet und 
in eine vollst/~ndige Querschnittsreihe yon 
20--30 t~ Dicke zerlegt. Die Sehnitte 
zeigen im Bereiche des unteren Ab- 
schnittes der WirbelkSrperspalte eine 
frontale Knorpelplatte, in der beider- 
seits, symmetrisch zur Mittellinie, die 
Knoehenkerne der gespaltenen Wirbel- 
k6rper und zwischen ihnen ]~este der 
ebenfalls in 2 H~lften geteilten Chorda 
dorsalis liegen. HSher oben besteht 
aueh in der eben erw/~hnten Knorpel- 
platte eine in der Nitre liegende dureh 
straffes Bindegewebe versehlossene 
Spalte. An einer Stelle t r i t t  dureh diese 
bindegewebige Platte ein flaehes, aus 
dem Gewebe der weiehen Hirnh~ute 
gebildetes S~ekehen dutch, welches sich 
gegen die hintere Raehenwand vorwSlbt 
und offenbar einem vorderen Hirnhaut- 
brueh entspricht. In der HShe der eben 
geschiIderten Spalte lagen Kleinhirn und 
Briieke. Auf den tiefer unten gelegenen 
Schnitten, yon der Nitre des 3. Brust- 
wirbels abwgrts, die 4. Hirnkammer 
getroffen, deren Deeke nur yon dtinner 
Tela ehorioidea gebildet wird. Ader- 
hautgefleehte hier nieht beobachtet. 

Aueh bei  d iesem Fal le  i s t  der  
Kurzha ls ,  /thnlieh wie be im ers ten  
hier  beschr iebenen,  dadu rch  be- 
dingt ,  dab  eine Wirbe lk6rpersp~l te  
der  Halswirbe l  und  der  oberen 
Brus twi rbe l  bis zum 3. Brus~wirbel  
herab  besteht .  Gleiehzeit ig is t  eine 
Wirbe lbogenspa l t e  dieses Wirbel -  
s~ulenabsehni t tes  vorhanden ,  der  
hier offene l~ i iekenmarkskana l  is t  
in gleieher Weise  wie bei  1%11 1 
nach h in ten  dadu rch  abgesehlossen,  
dab  die gespal tenen Wirbe lb6gen  
m i t  der  h in te ren  h/~utigen Um-  
r and tmg  des s~ark e rwei te r ten  
Hin te rhaup t s loches  des Sch/~dels 
in b indegewebiger  Verb indung  ste- 
hen. Durch  das e rwei te r te  Hin te r -  

haup t s loch  sind die ~bw/~rts ve to  Kle inh i rn  und  yon  der  Br/ icke 
gelegenen Hi rnabschn i t t e  in den  oberen Ante i l  des Wirbelk~n~ls  ver- 
lagert .  
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Fall 3. Weibliche KAndesleiche yon 43 cm grSl3ter L~nge, 25 cm Seheitclsteill- 
l~nge. Von der Nabelvene aus mit Formol geffillt. 

Von vorne gesehen (Abb. 5) scheinbarer Mangel des Halses. Kinn liegt der 
vordereI~ Brustwand unmittelbar auf. An der Grenze zwisehen Kopf und Rumpf 
quer bogenfSrmig , nach unten konvex, sine ziemlich tiefe Furche, Unterer Rand 
des Ohrl/~ppohens berfihrt fast die obere Umrandung der Schulter. Antitragus 
rechts stark vorspringend. Nach Entfernung der weichen Schiideldeeke die Form 
des tIinterhauptbeines auffallend. Seine Schuppe 
aus 3 Knochen zusammengesetzt, yon denen der 
mittlere (Oceipitale superius) ftinfeekig, mit einer 
nach oben gerichteten Spitze ist, wghrend die 2 
seitliehen (Oceipitalia lateralia) ann~hernd ellip- 
tiseh geformt sind. Das fiinfeekige mittlere Kno- 
chenstiiek 31/2 cm hoeh, 2,7 em breit , die beiden 
seitliehen Knoehenstticke 21/2 cm hoeh, 4 cm breit. 
Alle 3 Tells einen gemeinsamen, dureh sine 31/2 em 
breite bindegewebige Platte mit  den Bogen der 
oberen Halswirbel verbundenen unteren Rand auf- 
weisend. Rautengrube sine tiefe, l~ngsverlaufende 
Rinne bildend. Gehirn sonst o .B .  Sddlddriise gut 
gew61bt, ihr Querdurehmesser im Vergleich zum 
tt6hendurehmesser aufiallend groB. Briesel der 
Sehilddriise unmittelbar flgchenhaft anliegend, seine 
2 oberen Fortsgtze nicht ausgebildet. Unterer Urn- 
randung des linken Schilddriisenseitenlappens ein 
iiberz~hliges, linsengroBes Brieselstiick angelagert, 
Lu/tr6hrs in der Richtung yon vorne nach hinten 
stark verengt. Unter dem t~ippenfell zahlreiche 
kleine Blutanstritte, unter dem Epikard einzelne 
solehe. Fossa ovalis des Herzens sehr groB und 
fief, an der oberen Umrandung derselben sin Schlitz 
(offenes Foramen ovale). Leber sehr groB, blutreich, 
Milz yon normaler GrSl~e, Nieren und Nebennieren 
o .B.  Lags der Baueheingeweide, abgesehen yon 
einem bewegliehen Grimmdarm, regelreeht. Naeh 
Entfernung des Seh~dels die Gr6fle des l~ngsovalen 
Zuganges zum Wirbelkanal auffallend (Abb. 6). Er Abb. 5. Fall 3, weibliehe Friih- 

geburt im 9. NIonat mit lKurz- 
wird seitlieh yon den gespaltenen, aber untereinander hals und Fehlbildung tier ante- 
verschmolzenen Bogen der Halswirbels~ule, unten ren IIals- und obersten 2 Brust- 
yon den Bogen der oberen Brustwirbel begrenzt, wirbel. Ansicht tier huBeren 

Eine antero -posteriore R6ntgenau[nahme Ksr:oerform yon vorne. 
(Abb. 7 a) zeigt an Lenden- und Kreuzbeinwirbeln, 
ebenso an den untersten 10 Brustwirbeln regelrechte Verh~ltnisse. Querfort- 
sgtze der obersten 2 Brustwirbel seitwgrts gerttckt, jedoeh in gewShnlieher Weiss 
mit  ihren Rippen in Verbindung. Im Bereiche des 2. Brustwirbelk6rpers nur 
sin links gelegener, ann~hernd rundlicher Xnoehenkern, der dutch enge Zwischen- 
rgume yon den 2 in der Mitre ebenfalls durch einen feinen Spalt unvollkommen 
getrennten Knochenkernen des 1. Brustwirbels geschieden wird. Den unteren 
Halswirbelk6rpern entspreehen etwa 3 quergestellte flaehe Knoehenpl/~ttehen, 
tiber deren Abgrenzung gegeneinander sich infolge ~)berlagerung im R6ntgenbilde 
niehts Sieheres aussagen lgBt, doch scheinen sie grSgtenteils durch feine Spalten 
voneinander getrennt zu sein. Nach oben schliel3en an diese 3 Pl~ttchen 2 dem 
regelrecht geformten Atlas und Epistropheus entspreehende Knoehenkerne an. 
An der tIalswirbels~ule rechts mit  Sieherheit, links undeutlieh je 6 Querforts~tze 
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Abb. 6, Fall 3, weib- 
lithe Friihgeburt im 
9. Monat mit ]~:urzhals 
und Fehlbildung der 
unteren Hals- und 
obersten 2Brus~wirbel. 
Ansicht des ,,Hinter- 
hauptsloches" derWir- 
bels~tule yon hinten. 

zu unterscheiden. Die Halswirbelbogen gespalten, jedoch 
ihre Hi l f t en  verschmolzen und sei~lich yon den Querfort- 
s'~tzen als dreieckige Schatten sichtbar. Auch die Bogen 
der obersten 2 Brustwirbel in der Mittellinie nich~ vereinigt. 

In  der seitlichen RSntgenaufnahme (Abb. 7b) eine leichte 
Kyphose der obersten Brustwirbels/iule mit ihrem Scheitel 
am 4. Brustwirbel sichtbar, an die sich eine Lordose der 
obersten 2 Brustwirbel und der unteren Halswirbels/~ule 
anschliel~t, deren Scheitel in der H0he des 1, Brustwirbels 
]iegt. Die Bogen der obersten 2 Brustwirbel als gesonderte 
Knochenkerne sichtbar, wiihrend die Bogen der tIalswirbel- 
siule auch hier als dreieckige, nicht welter unterteilte 
Sch~tten erscheinen. Eine genaue Sonderung der Hals- 
wirbelkSrper nnmfglich. 

Der Kurzhals ist bei dem soeben besprochenen 
3. Fall, somit im Gegensatz zu den 2 ersten, bei 
welchen eine WirbelkSrperspalte vorhanden war, 
dadurch bedingt, dag die obersten 2 Brustwirbel 
und die unteren Halswirbel nur aus sehr kleinen, 

b 
A.bb. 7. Fall 3, weibliche Friihgebur~ im 9. 1VIonat mit Kurzhals un4 Fehlbildung der 
unteren Hals- und obersten 2 Brusi~wh.bel. a) omtero-posteriore l:~6ntgenaufnahme, b) seit- 
liche ]~iSntgenaufn~hme des Knochengeriistes des Stammes nach Entfernung des Schhdels. 

th III 3. Br~stwirbelkSrper. 

niedrigen Knochenkernen bestehen. Die Wirbelbogen sind im Bereiche 
des fehlgebildeten Wirbels/~ulenabschnittes gespalten, so dab auch bier 
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de r  Absch luB des i m  Geb ie t  de r  Halswirbels i~ule  u n d  der  2 o b e r s t e n  B r u s t -  

w i r b e l  o f fenen  W i r b e l k a n a l s  d u r c h  e ine  b indegeweb ige  P l a t t e  geb i l de t  

wi rd ,  d u r c h  we lche  d ie  g e s p a l t e n e n  W i r b e l b o g e n  mir  de r  h i n t e r e n  U m -  
r a n d u n g  des  H i n t e r h a u p t s l o c h e s  des  Sch~dels  in  V e r b i n d u n g  s tehen .  

.Fall 4. Reife minnliche Kindesleiehe yon 29 cm ScheitelsteiBli~nge. t tals 
seheinbar fehlend (Abb. 8). Zwischen Kinn und vorderer Brustwand eine tiefe 
Furche. Bei Zurfickdringen des Kinns sieht man den Hals, der in der vorderen 
Mittellinie h6ehstens 11/2 cm lang ist. Das Kind sonst i~uBerlich regelrecht gebildet. 

Schgdel yon normaler Form und Gr6Be. Sch/~delumfang 34 cm. Gehirn regel- 
recht geformt. Rautengrube etwas rirmenf6rmig vertieft. Zugang zum Wirbelkanal 
l~ngsoval und verh~ltnismiBig - -  21/2 : 2 cm -- 
grolL Seine seitliche Begrenzung yon den weir 
auseinander gewichenenen und nur sehr niedrigen 
Bogenan~eilen der oberen Halswirbe], seine nntere 
Begrenzung yon den ebenfalls gespaltenen Bogen 
der uni~eren ]-Ialswirbel gebildet. Lungen in den 
abh/~ngigen Anteilen wenig lufthaltig. Herz o. B. 
Leber verfettet und friseh ven6s gestaut. Magen 
stark erweitert. An Stelle des PfOrtners ein 
11/2 cm breiter, ringsum vorspringender Wulst, 
der zu einer hoehgradigen Einengung der Lieh- 
tung geftihrt hat, so dab diese nur fiir eine 
grSbere Sonde durchg/~ngig ist. SpeiserShre o. B. 
Frischer Blutergu$ in der rechten Nebenniere, 
der sich bis in das Zellgewebe der Fettkapsel 
der rechten Niere ausbrei~et. 

In  einer antero-posterioren R6ntgenau/nahme 
die gesamte Wirbelsi~ule (Abb. 9a) im Silme einer 
bogenfSrmigen, nach links konvexen Skoliose Abb. 8. FalI 4, reife mannliche 
leieht gekrtimmt. 5 normale Kreuzbein- und 5 Frucht mit Kurzhals und Fehl- 

bil4unff tier Halswirbel ~nd der 
normale Lendenwirbel. Die 9 un~eren Brnst- obersten 3 Brustwirbel. Ansicht 
wirbel ebenfalls regelreeht und mit  normalen des E:opfes yon vorne. 
Rippen in Verbindung. Knoehenkern des 
3. Brustwirbels in 2 dutch eine schmale Knochenbrficke in Verbindung s~ehende 
Anteile un~erteil~, deren rechter etwas grOBer als der linke ist. In  der Gegend 
des 2. Brustwirbels nur links ein rundlieher, mit den Kernen des 3. Brustwirbels 
anseheinend zn einem kleeblatt~hnliehen Gebilde versehmolzener Kern. Wirbel- 
s~ule hier nach rechts in stumpfem Winkel abgeknickt. Linker Kern des 2. Brust- 
wirbels etwas naeh oben verschoben und mit dem linken Kern des 1. Brustwirbels 
verschmolzen. Reehter Kern des l .  Brustwirbels selbstindig, welter kopfwi~rts 
liegend. Den HalswirbelkSrpern entspricht nur ein ungefihr querovales Knochen- 
stfick, das nach oben 2 kugelige, dicht nebeneinander liegende Forts/~tze zeigt. An 
den fehlgebildeten 3 obersten Brustwirbeln beiderseits je 3 Querforts/itze; diese 
links regelreeht gebilde~, rechts scheinbar teilweise untereinander versehmolzen. 
Im Bereiche der ttalswirbelsaule links 6, rechts 7 Queffortsatzkerne undeutlich 
erkennbar; diese beiderseits in unregelm/~Biger Weise knSchern untereinander 
vereinigt. Oberster Querfortsatz der linken Seite besonders breit, entspricht 
somit wohl 2 verschmolzenen Segmenten. Bogenhi~lften der Brustwirbel und der 
unteren Halswirbel miteinander vereinigt, nur die der oberen Halswirbel in der 
Mittellinie klaffend und sei~lich auseinanderweichend, so dab hier eine Wirbel- 
bogensl0alte besteht. Auf beiden KSrperseiten 13 Rippen nachweisbar, so dab 
das unterste ttalswirbels/~ulensegment noch je 1 Rippe tr/~gt. Links die 3 obersten, 
rechts die 4 obersten Rippen etwa in der Gegend des Rippenwinkels verschmolzen. 



12'2 A. Feller und H. Sternberg: 

In der seitliehen Rdntgenau/nahme (Abb. 9b) eine ]eiehte Kyphose der oberen 
Brustwirbels~ule und der Halswirbels~tule siehtbar. Eine genauere Abgrenzung 
einzelner Wirbelk6rper und Wirbelbogen im Bereiehe des fehlgebildeten Wirbel- 
s&ulenabsehnittes aueh bier unm6glieh: 

Es besteht  somit  aueh bei dieser F rueh t  s  wie bei Fal l  3 als 
anatomische Grundlage des Kurzhalses  eine schwere Entwick lungss t6rung  
der zum Teile gar nicht  knSchern angelegten Ha]swirbelkSrper und  der 

a b 
Abb. 9. Fall 4, reife m&nnliehe Frueht mit Kurzhals un4 Fehlbildung" der HMswirb61 und 
obersten 3 Brustwirbel. a) antero-posteriore lqgntgenaufnahme, b) seitliche Rgntgen- 

aufnalune des ginochenffer~stes des Stammes naeh Ents des Sch~4els, 
th IV 4. BrustwirbelkSrper. 

obersten 3 BrustwirbelkSrper.  Das unters te  Halssegment  tr/~gt beider- 
seits 1 I~ippe, reehts s ind die 4 obersgen, l inks die 3 obers ten l~ippen 
teilweise versehmolzen. Die Wirbelbogen sind im Bereiehe der obersten 
Halswirbel  gespMten. Der Zugang zum Wirbe lkana l  erseheint dadureh 
erweitert,  dag der Wirbe lkana l  infolge dieser Wirbelbogenspal te  der 
IIalswirbels~ule teilweise often steht.  Aueh in  diesem Falle war jedoeh 
ein VersehluB dieser Spalte dureh eine bindegewebige P la t te  vorhanden,  
welehe einerseits an  den offenen Wirbelbogen,  andererseits  am I t in te r -  
hauptsbe ine  ansetzte.  

Fall 5. 29 cm lange weibliche Kindesleiche (Abb. 10) mit den Zeichen der 
Reife. ScheitelsteiB1/~nge 231/2 em. Schadel sehr groB. Schadelumfang 41 cm, 
antero-posteriorer Durchmesser 15 cm, gr6Bter querer Durchmesser 12 cm. i)ber 
der groBen Fontanelle eine ausgedehnte Kopfgesehwulst. Nase stark eingesunken, 
Stirn in flaehem Bogen vortretend, so dab in der Gegend der N~senwurzel eine ziem- 
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lich tiefe Einsenkung besteht (Abb. 10b). Die Auggpfel etwas vorgew61bt, Mund 
riisself6rmig. Kilm wenig vorspringend, gegea den Hals nur dutch Mne nach oben 
konkave Furche abgegrenzt (Abb. 10a). HMs auffallend kurz, aber sehr breit. 
Der Abstand zwischen der Furche unter dem ](inn und der Verbindungslinie beider 
Sohultern betrggt in der Mitre nur 1 cm. Die Vorderflgche des I-Ialses ohne Abgren- 
zung in die vordere Brustwand tibergehend. Aueh seitlich die Grenze zwischen tIMs 
und Kopf einerseits und Hals und Sohulter andererseits nnsoh~rf, l~umpf in der 
Ansioht yon vorne auffallend kurz, yon der Verbindungs]inie der Sohultern bis zum 
oberen Rande der Symphyse nur 14 cm lang. GliedmM~en o. B. )~uBere Gesohlechts- 
~eile regelrecht geformt. AfterSffung 2 cm hinter der hinterea Verbindung der 
groBen Schamlippen. In  der Seitenansicht der Fruoht der Kopf gegen den l~umpf 
unter fast reehtem Winkel naoh hinten ~bgekniekt (Abb. 10b). 

a b c 
Abb. 10. Fall 5, reife weibliehe ]~inde~leiebe mit Spina bifida der Lendenwirbelsfillle, Kurz- 

h~ls und Fehlbildung tier FfalswirbM unct oberen Br~lstwirbel. Ansieht der ~ul~eren 
I~6rperform a) yon rome, b) von tier Seite, c) von hinten. 

Die Verkiirzung des l~mnpfes auf der Riickseite noch bedeutender Ms bei der 
Betrachtung yon vorne (Abb. 10c). Abstand zwischen AfterSffnung und dem queren 
Einschnitt, der dureh die Abknickung zwischen Kopf und Rumpf entsteht, 91/2 era. 
Knapp unterhMb dieses queren Einschnittes eine etwa querovale, 2:31/2 cm 
groge VorwSlbung. In  der ~ i t t e  dieser VorwSlbung nahe ihrem oberen Rande eine 
ebenfMls quereifSrmige, etwa groschenstiiokgroBe scharfrandige Liicke in der hier 
verdiinnten Haut. Auf dem Grunde der Lficke eine h6ckerige, graurStliehe Masse, 
in der Mitre ein ffir eine gr6bere Sonde bequem durchg~tngiges Loch. Platysma 
auffallend kraftig, iibrige tIalsmuskeln verkiirzt und zusammengedr/~ngt. Sehliissel- 
beine yon normaler Kriimmung und L~nge. Schulterbl~tter mit der Pfanne nach 
vorne gewendet, ihr unterer Winkel nach hinten und oben gedreht. Beiderseits 
11 normMe l~ippen, yon denen die ersten 9 mit dem Brustbein, bzw. mit dem Rippen- 
bogen in Verbindung s~ehen, w~hrend die letzten 2 frM sind. Schwertfortsatz 
zweigetMlt. 

Gehirn zeigt hochgradigen inneren W~sserkepf. Am Sch~tdelgrunde die einzelnen 
Schi~delgruben auffallend flach. Hirnanhang w61bt das Diaphragma sellae knopf- 
f6rmig vor. Z~ip/chen gespalten, Hals- und Brusteingeweide sonst regelrecht gebildet. 
Baucheingeweide, ubgesehen yon einem bewegliehen aufsteigenden Grimmdarm, 
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der, mehrfach gesehlitngelt und yon Diinndarmschlingen iiberdeckt, in der reeh~en 
Darmbeingrube liegt, regelrecht. 

Nach Entfernung des Sch~dels ein auffallend groBer Zugang zum Wirbelkanal 
sichtbar (Abb. 11, HI), dessen grOSte Litnge 31/2 era, dessen grSBte Breite 3 cm 
betr/~gt. Seine Form etwa herzfSrmig, mi~ abw~rts gerichteter Spitze. Die untere 
Umrandung dieses ,,Hinterhauptsloches" nur 3 cm oberhalb des oberen Randes 
der bereits besehriebenen Spina bifida (Abb. 11, Sp). Das verl~tngerte Mark fiillt 

das ,,Hinterhauptsloch" der Wirbelsgule 
night aus, sondern ist yon seinen Ri~ndern 
1/2--1 cm entfernt  In  der tIOhe des 
Ansatzes der 1. Rippe die 2 cm lange 
Halswirbelsgule ira rechten Winkel nach 
hinten abgebogen. Eine Unterseheidung 
einzelner Anteile der Halswirbelsi~ule yon 
auBen nicht m5glieh. 

Auf der antero-posterioren R6ntges- 
au[nahme (Abb. 12a) li~Bt sich die Wirbel- 
s~ule nur his zum 4. Brus~wirbel mit 
Sieherheit deuten. 5 normale Kreuzbein- 
wirbel. Am den Lendenwirbeln, in deren 
Bereich die mehrfach erw/thn~e Spina 
bifida liegt, die WirbelkSrper, abgesehen 
yon ihrer grSBeren Breite, unveritndert, 
die Wirbelbogen zur Seite gerfiekt und 
sagittal eingestellt. Untere Brustwirbel 
regelrecht gebildet. KSrper des 8. Brust- 
wirbels dutch eine diinne Spalte in 2 ttglf- 
ten geteilt. 7. Brustwirbel links niedriger 
als reehts. XSrper des 6. Brustwirbels 
hSher als der der anderen Wirbe], rechte 
H~tlf~e des gespal~enen 5. Brustwirbels 
mit  ihm zu einem kleeblattfSrmigen Ge- 
bilde vereinigt. Linke H/ilfte des 5. Brust- 
wirbelkOrpers selbs~gndig, h~tngt durch 

Abb. 11. Fall 5, reife weibliche Kindes- eine ganz zarte Knochenspange mit  dem 
leiche mit Spinabifida der Lendenwirbel- etwas naeh links verschobenen und an 
s/iule, Kurzhals und Pehlbildung der Hals- 
wirbel und 4er oberon Brustwirbcl. Ansicht seinem unteren l~ande tier eingekerbten 
des enthiiubeten Rumples yon hinten. 4. Brustwirbel zusammen. K6rper tier 
HI ,,Hinterhauptsloch" tier \VirbelsSule, oberen Brustwirbel und der Halswirbel- 

Sp Spina bifida. 
sEule in der an~ero-posterioren Aufnahme 
infolge ?dbereinanderlagerung nieht n/~her 

zu deuten. Weichteilschatten der Wirbelsi~ule yore 7. Brustwirbel aufwi~rts ver- 
breitert, erreicht in der H5he des 5. Brustwirbels etwa das ll/~faehe der Breite der 
unteren Brustwirbels/~nle. Die Querforts/itze der unteren Brnstwirbel bis zum 
8. regelrecht gebildet, Wirbelbogen gesehlossen. Von hier nach anfwarts Quer- 
forts&tze auffallend lang und schmal, rechts seheint der dem 5. Brustsegment zu- 
geh6rige Querfortsatz zu fehlen. Wirbelbogen der oberen fehlgebildeten Brust- 
wirbel nur mangelhaft entwickelt, seitw/~rts geriickt und sagittal eingestellt, ebenso 
dig einander iiberlagernden Bogenreste der ttalswirbels&ule. Obere Rippen infolge 
Ubereinanderlagerung ihrer Schatten nicht voneinander zu trennen. 

In  der seitlichen Aufnahme (Abb. 12b) der obere Tell der Wirbels/~ule in einem 
ann~hernd reehten Winkel nach hinten abgeknickt, dessen Seheitel in der HShe 
des 1. ~Brustwirbels liege. Im Bereiche der }Iatswirbels/~ule 7 WirbelkSrper in 
Gestalt schmaler Knochenpl~tttchen nachweisbar. Halswirbelbogen sehr niedrig, 
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laufen nach hinten zusammen und bilden hier einen annghernd dreieckigen 
Knochensehatten. 

Bei der eben beschriebenen Frucht  besteht neben einem hochgradigen 
Wasserkopf auch eine Spina bifida der Lendenwirbelsaule. Der vor- 
handene Kurzhals ist nicht nur dadurch bedingt, dal~ die Halswirbelsaule 
gegeniiber der Brus~wirbelsaule in einer fast  reehtwinkeligen Lordose 
abgeknickt ist, sondern, ahnlich wie im Falle 3 und 4, auch dadurch, 
dal~ die Halswirbelk6rper und die oberen Brustwirbelk6rper schwer 
miSstaltet  sind und zum Teile nur aus ganz niedrigen Knochenpla~tchen 
bestehen. Beiderseits sind nut  11, jedoch regelrecht gebildete Rippen 

a b 
Abb.  12. Fal l  5, reile weibliche Kindesleiche mi~ Spina bi f ida  der Lendenwirbels~,ule, 
Kurzha l s  un4  Fehlbi ldung der Halswirbe l  u n d  der  oberen Brus twirbel .  a) antero-poster iore  
R6ntgenaufnal~ne, b) sei~liche Rfntgenaufnahme des ]Z:nochengertistes des Stammes nach 

Entfernung des Sch~idels. th VIII 8. Brustwirbelk5rper. 

vorhanden. Im Bereiche des fehlgebildeten Wirbelsaulenanteiles, nach 
abwarts bis zum 8. Brustwirbel, besteht eine Wirbelbogenspalte, durch 
die der Eingang in den Wirbelkanal s tark erweitert ist. Der Verschlug 
dieser 0ffnung wird in gleicher Weise wie bei den bisher beschriebenen 
Fallen dadurch gebildet, dab die hintere Umrandung des Hinterhaupts- 
loches des Schadels mit  den gespaltenen Bogenanteilen der Halswirbel 
und der oberen Brustwirbel, wie aus der RSntgenaufnahme (Abb. ]3) 
ersichtlich, in hautiger Verbindung steht. 

Fall 6. Josefa W., 51 Jahre, Handarbeiterin, gestorben 23. 11. 1888. Klinisehe 
Diagnose: Atheromatosis, Emphysema pulmonum, Cor adiposum. Pathologiseh- 
anatomische I)iagnose: I)ifformitas thoraeis subsequente hypertrophia eordis 
dextri, dilatatione cordis totius, degeneratione myocardii adiposa. Marasmus 
senilis. Befund der Leichen6ffnung: Pr.-N. 88 496/1716 (Dr. Kolisko): 

,,i)er K6rper klein, 142 em lang, woven 88 cm auf die untere KSrperh~lfte 
(yon der Spina anterior zur Ferse) kommen. I)er Hals auffallend kurz, so dab das 



126 A. ~'eller und  H. Sternberg: 

Kinn  des l a n u b r i u m  sterni berfihrt,  aber in den Atlantooecipitalgelenken beweglich. 
Der Thorax sehr schmal, aber tier, hiihnerbrust~}mlieh, kurz, w~hrend die Hiif ten 
gegenfiber dem Thorax sehr brei t  sind. :Die unteren  Extremitg~en sind gerade, 
kriiftig entwickelt.  Die Wirbels~iule einen auffallend geraden Verlauf besitzend, 
es scheint  ihr  auch die normale Kr i immung zu fehlen. 

Der Sehgdel ger&umig, kompakt ,  dtirm. Der Clivus zeigt bei normaler  und  
ziemlieh s tarker  Neigung 
entsprechend der Synchon- 

drosis sphenooceipitalis 
einen leichten queren Vor- 
sprung. Des Foremen oeci- 
pitale ist  auffallend weir. 

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 Unter lappen  an  ein- 
zelnen Stellen die l~i~nder 
atelek~atisch. In  den Bron- 
ehien schleimig - eitriges 
Sekret, Schleimhaut  cya- 
notisch. 

Herz groB, sehr breit ,  
der rechte Ventr ikel  s ta rk  
erweitert, der linke kon- 
t rahier t ,  die W a n d  des 
l inken dtinn, die des rech- 
ten auf 1 om verdiekt ,  
Herzfleisch braum'o~, sehr 
leicht zerreiBlieh, Klappen- 
appara t  normal.  Aorta  nur 
leiehte fleekige Ver~nde- 
rungen ihrer  In t ima  
zeigend. 

Leber, Milz und  Nieren 
Abb. 13. Fall 5, reife weibliehe Kindesleiehe mit Spine atrophiseh, abet  blutreieh 
bifi4a der Len4enwirbels~ule, I~2m'zhals und Fehlbildung unddichter ,  Magenschleim- 
der Halswirbel ~m4 der oberen :Brustwirbel. Seitliehe hau l  eyanotiseh,  1:)arm 

R6ntgenaufnahme des ]~noehengeriistes ctes Stammes 
saint Sehhdel. normal, Geni~ale atro- 

phisch, Blase kont rahier t . "  
Des en~fleisehte Knochengeri~st (Abb. 14) wurde unter  der Sammlungsnummer 

5027 nnd  der Bezeichnung ,,Synostosis congenita ver tebra rum colli e~ thoraeis 
usque ad VII. ,  exeepto a t l an t e"  aufbewahrt .  Seine Gesamtl~nge 136 em, der auf 
den Schiidel und den auffa]lend kurzen Rumpf  entfallende Anteil,  yon der Scheite]- 
h6he bis zum Sitzbeinknorren, 60 em lang. Des ]~eeken wohlgebildet, brei% seine 
Conjugate vera 10 era, sein Querdurehmesser ]5 em betragend. Knochen der oberen 
Gliedmagen vom Sehulterkopfe bis zur Spi~ze des Mittelfingers 67 cm lang, zart ,  
die der unteren  Gliedmafien, welche vom Obersehenkelkopf bis znm Fersenbein- 
hScker 78 cm lang sind, kr~tftig. 

Umfang des Sch~dels 50 cm, sein Knoehengeriisg regelrecht gebildet. N/~hte 
yon auBen noeh durehwegs oifen, nur  an der Pfei lnaht  und  an den mit t leren Teilen 
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der Kranznaht beginnende VerknScherung. Innen die I ~ h t e  bis ~uf geringe l%est~ 
der Lambdanaht versehlossen. I-Iin~erhauptsloch des Sch~dels 31/2:3 cm groB, 
hintere tI~lfte seiner Umrandung rechts weniger gekrfimmt als links. Rechter Hinter- 
hauptsknorren kr~ftig gebildet, tr~g~ eine normale, bohnenfSrmige Gelenksfl~ehe 
yon 2 0 : 1 2  mm Durchmesser, linker Itinterhaulotsknorren wesentlioh niedriger, 
leioh~ naoh hinten verschoben, tr~g~ eine flache 
Gelenksfl~che, die nur 16 : 9 mm Durchmesser auf- 
weisS, lJber der Spitze der I-Iinterhauptschulope 
ein ann~hernd viereckiger, zweischillingstfickgroBer 
Sch~ltknochen. 

Brustkorb (Abb. 14) auffallend schmal, grSBter 
Umfang wie der Sch~delurafang 50 cm, stark ge- 
senkt, so dab die obere Brustkorb6ffnung frontal, 
e~wa in der Ebene des Brus~beines steht. Oberer 
Rand des Brustbeines in der H6he des 8. Brust- 
wirbelkSrpers. L~nge des gesamten Brustbeins 
14 cm, Breite seines K6rpers 4 cm, Schwertfortsatz 
durchlOehert. Sagittaler Durchmesser der oberen 
BrustkorbSffnung 7 cm, querer 10 cm, sggittaler 
Durehmesser der unteren BrnstkorbSffnung 12 cm, 
qnerer 15 cm. 

Wirbsls~iule, an der die physiologischen Kriim- 
mungen nur wenig ausgepri~gt sind, im ganzen 
54 cm lang. Davon entfallen auf das SteiBbein und 
auf das Kreuzbein, welches, abgesehen yon einer 
Wirbelbogenspalte seiner 3 unteren Segmente, 
regelrecht gebildet ist, 14 cm, auf die Lenden- 
wirbelsgule, deren 5 normale Wirbel ungew6hnlich 
hoch sind, 17 cm, somit zusammengenommen welt 
mehr als die Hglfte der Gesamtlgnge der Wirbel- 
sgnle. Brustwirbelsiiul~ dagegen nur 18 cm, ttals- 
wirbels~ule nut  5 cm lang. 7.--12. Brustwirbel 
regelreeht gestaltet. Bandscheiben zwischen den 
oberen dieser noch normalen Brustwirbel auffallend 
niedrig. 6. Brustwirbelk6rper (Abb. 15a), nach 
oben und unten abgrenzbar, normal geformt, jedoch 
um 1/3 niedriger als der 7. ( thVII).  5. Brustwirbel- 
k6rper nach oben nur undeutlich abgegrenzt, etwa 
hMb so hoeh wie der 7 ,  er zeigt an seiner oberon 
Umrandung einen in der Mitre gelegenen First. 
Kopfw/~rts schlieBt an ihn eine nicht welter unter- Abb. 14. Fail 6, 51 5ahre, weib- 
teilte Knoehenmasse (Abb. 15a 1~) yon etwa 5 cm lich. Ansicht 4es gesamten 
H6he an, die aus den verschmolzenen HMs- und 1~nocheng'erf~stes yon vorne. 
obersten Brustwirbelk6rpern besteht. Ihre gr6Bte 
Breite in der H6he des 1. Rippenpaares 5 cm, w~thrend der 6. Brustwirbelk6rper nur 
3 cm breit ist. Unmittelbar oberhalb des undeutlich abgegrenzten 5. Brustwirbels ist 
noch eine Unterteilung dieser Knochenmasse durch eine zarte, in der rechten It/~lfte 
gelegene Knochenleiste angedeute~. Der untere, der ]3rustwirbels/~ule zugeh6rige 
Abschnitt dieses Knochens~iickes, dessen Grenze sich durch die Ansatzstelle der 
1. l~ippe arm~hernd bestimmen lgBt, ist, trotzdem er 4 Brustsegmente enth/~lt, 
nut  etwa 1~/~ cm, der obere, der tt~lswirbels/~ule zugeh6rige Abschnitt  etwa 3,5 cm 
hoch. Dor~fforts~tze und Bogen der oberen Brust- und Halswirbel miteinander zu 
einer einheitlichen Knochenplatte verschmolzen (Abb. 15b), welche mit der vorne 
anschlieBenden Plat te der WirbelkOrper ein knOchernes l~ohr bildet. I~ur im Bereich 



128 A. Feller und  1{. Sternberg:  

der Bogenwurzeln lassea sich die einzelnen Anteile dieser P la t t e  undeut l ich von- 
einander sondern. Die rechten Bogenh~lften des 4.--7.  Halswirbels sind zu einem 
einheit l ichen Knochenstf ick (Abb. 15b, Hb) vereint,  welches in  Gestalt  einer drei- 
eckigen Platge nach h in ten  in eine Spitze ausl~uft, ohne sich mit  den fibrigen ver- 
sehmolzenen Bogen zu vereinigen. 

Links oberhalb yon dem dem normalen 7. Brustwirbel  zugeh6rigen Querfort- 
satz noch 6 selbstSndige Quer/ortsdtze vorhanden,  deren oberster mit  dem Quer- 
fortsa~z des le tzten Halssegmentes verschmolzen ist. Rechts  sind a n  den oberen 
grus t segmenten  nur  5 Querforts~tze vorhanden.  Der 2 ,  yen  oben gerechnet, 
jedoch sehr bre i t  und  aus 2 mi te inander  vereinigten Knochenstficken bestehend. 

a b 
Abb. 15. Fall 6, 51 Jahre, weiblich. Ansicht des oberen Wirbels~ulenabschnittes a) yon 
rome, b) yon hinten. A Atlas, E Zahn des Epistropheus, t ib  selbst~ndiges, aus den rechten 
Bogenanteilen des 4. bis 7. t~alssegmentes gebildetes ]~nochenstfick, IV[ aus den verschmol- 

zenen I-Ials- und oberen BrustwirbelkOrpcrn bcstehende ,,1V~asse cervioo-dorsale". 
th VII 7. Brustseg~mcnt. 

Rippen steil nach  abw~r~s verlaufend, 2 letzte Rippen beiderseits nich~ mit  
dem l~ippenbogen in Verbindung. Links 12 Rippen, hintere  Anteile der 2.--5.  Rippe 
teilweise verschmolzen (Abb. 16b), aul]erdem kn6cherne Vereinigung der 4:. und  
5. l~ippe, etwa in cler 1{0he der hintere~ Achsellinie beginnend und bis in die HOhe 
der vorderen reichend. Endteil der knOchernen 4. l~ippe knapp vor der I~nochen- 
Knorpelgrenze mit  der 3. l~ippe versehmolzen. Auf der rechten Seite nur  11 I~ippen 
vorhanden,  doch die 3. an  ihrem hinteren Ende auffallend brei t  und, wie eine seichte 
Furche andeutet ,  ebenso wie der 2. Querfortsatz offenbar aus 2 segmentalen An- 
tei len zusammengesetzt.  Diese Rippe im Bereiche des K6pfehens mit  der 4. und  
5. 1%ippe verschmolzea. 4. Rippe vereirtigt sich dann  nach kurzem, selbst~ndigen 
Verlaufe yon etwa 2 cm L/s neuerlich mit  de r  3. So gebildetes Knochensti ick 
etwa 3 cm lang, tei l t  sich hierauf wieder in einen schm/~leren oberen und  brei teren 
urtteren Anteil. Letzterer  vereinigt  sieh mi t  der 5. Rippe zu einer breiten, bis an 
die Knochen-Knorpelgrenze reichenden Knochenplat te .  Etwa in der vorderen 
Achsellinie noch eine 1 cm breite Knochenbriicke zwischen der hier schmalen 
3. l~ippe und  dieser Knochenplat te .  
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Halswirbels~iule sehliel~t mit der Brustwirbels~ule einen naeh reehSs offenen 
stumpfen Winkel ein (Abb. 15a), so dal3 etwa in der H6he des 1. Brustsegmentes 
eine winkelige linkskonvexe Skoliose ~rorhanden ist. Halswirbelk6rper bestehen, 
wie bereits erw~hnt, aus einem 31/~ cm langen einheitliehen Knochenstiick, das 
sieh yon den verschmolzenen oberen BrustwirbelkSrpern nieht abgrenzen l~13t. 
Nut der Atlas selbst~ndig (Abb. 16b). Querforts/~tze der Halswirbels/iule ebenfalls 
untereinander versehmolzen, ihre segmentale Anordnung nur dutch die gwischen- 
wirbell6cher angedeutet. Infolgedessen 1/~l~t sich feststellen, dab hier die 6 normalen, 
allerdings sehr niedrigen Segmente der Halswirbels~ule angelegt w~ren. Aueh der 
Kanal der Wirbelschlaggder in regelreehter Weise entwiekelt. Bogen der unteren 
IIalswirbel, wie bereits erw/~hnt, mit Ausnahme der verschmolzenen 4.--7. rechten 

a b 
Abb. 16. Fall 6, 51 Jahre, weiblich. Ansieht des oberen Wirbels~ulenabschnittes yon der 

Seite. a) mit Sch~del, b) ohne Schhdel. 

Bogenhs ebenfalls zu einer einheitlichen, an die Bogen der oberen Brustwirbel- 
s/~ule anschliegenden Knochenlolatte vereinigt. Bogen des 2. IIalswirbels zum Teile, 
Bogen des 1. vollsti~ndig fehlend (Abb. 15b, 16b). Zahn des Epistropheus (Abb. 15b, E) 
regelreeht gebildet, vorderer Anteil des Atlas ebenfalls (Abb. 15a, A). Entspreehend 
der bereits erw~hnten Ungleiehheit der Gelenksfl~chen an den Itinterhauptsknorren 
auch die Gelenkfl~iche des Atlas rechts gr6ger und starker gehShlt als links, beide 
Gelenkfl~che~ nach hinten geneigt (Abb. 16b), so dal3 der Schadelgrund mit der 
Li~ngsaehse der Wirbels~ule einea nach hinten offenea spitzen Winkel bildet 
(Abb. 16a). Es besteht somit im ]~ereiche der obersten 2 Halswirbel eine Wirbel- 
bogenspalte, welehe offenbar durch eine der 1Viembran~ atlantooceiloitalis enV 
sprechende, zwischen der hinteren Umrandung des Hinterhauptsloches des Sch/~dels 
und der Wirbelbogenplatte ausgespannte BiIldegewebsplatte versehlossen war. 

Nine unteroqposteriore (Abb. 17a) und eine postero-anteriore (Abb. 17 b) RSntgen- 
auJnahme 1 zeigen in vollstAndiger Ubereinstimmung mit unserer Besehreibung 
die kn6eherne Verschmelzung der Halswirbel- und der oberen Brustwirbelk6rper. 

1 Diese beiden g6ntgenbilder verdanken wir der Liebenswiirdigkeit des Herrn 
Dr. F. Windholz, Zentral-l~6ntgeninstitut des Wiener Mtgemeinen Krankenhauses. 

Virehows Arehiv, Bd. 285. 9 
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b 

Abb .  17. F a l l  6, 51 Jal~ 'e ,  weibl ich ,  a)  an t e ro -pos t e r io re s ,  b) pos t e ro - an t e r i o r e s  R S n t g e n b i l d  
des obe ren  V~Tirbelsiulenabschnittes.  
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Bandseheibe zwisehen 6. und 7. Brustwirbel dentlieh, die zwisehen 5. und 6. Brust- 
segment nur dutch eine dichtere Knochenzone als l~est einer Abgrenzung angedeutet. 
Eine ebensolche dichtere Zone entsprieht der nach oben firstf6rmig zugeseh~rften 
oberen Grenze des 5. Brustwirbelk6rpers. ])as m/tchtige ,,ttinterhauptsloeh" 
und das Fehlen des Atlasbogens, Ierner die Verschmelzung der Querfortsgtze und 
der l%ippenkSpfehen kommen ebenfalls im t~6ntgenbilde gut zum Ausdruck. 

Bei unserem soeben gesehilderten 6. Fall f~llt neben dem Kurzhats 
besonders die Kleinheit des Brustkorbes auf, welehe ja aueh, wie der 
Befund der LeiehenSffnung zeigt, infolge der Raumbeengung der Lungen 
zu einer reehtsseitigen t{erzvergrSgerung und so zum Tode der Kranken 
geftihrt hat. Die anatomisehe Grundlage dieser Fehlbildungen bildet die 
kn6eherne Versehmelzung der gesamten, in normaler Zahl angelegten 
K6rper der Halswirbel und der obersten 5 Brustsegmente. Dieses, der 
,,Masse eervieodorsale" der franz6sisehen Forscher entspreehende Knoehen- 
stfick ist sehr niedrig, so dab die obersten Rippen, wie es ja der yon 
diesen Forsohern angewendete Ausdruek ,,thorax cervical" andeutet, un- 
mittelbar unterhalb des Kopfes anzusetzen seheinen. Links sind I2, rechts 
11 Rippen vorhanden, die 2.--5. Rippe sind auf beiden Seiten teilweise 
in verwiekelter Weise miteinander versehmolzen. Entspreehend den fehl- 
gebildeten WirbelkSrpern sind aueh die Wirbelbogen zu einer einheitlichen 
Knoehenplatte vereinigt, nur der 4.--7. Halswirbelbogen reehts bilden 
ein selbs~/tndiges, naeh hinten in eine Spitze auslaufendes Knoehenstiiek. 
Der Bogen des sonst regelreeht gebildeten Atlas fehlt g&nzlieh, der des 
2. Halswirbelsegmentes zum grSBten Teile. Aueh bei diesem Falle besteht 
somit eine sieh allerdings nur auf die 2 obersten Halswirbel erstreekende 
Wirbelboge~lspalte, dureh die das ,,Hinterhauptsloeh" der Wirbelsgule 
erweitert wird. Diese Spalte war offenbar, wie wir auf Grund der Befunde 
bei den fibrigen F/~lten vermuten kSnnen, dureh eine an der Wirbelbogen- 
platte und an der h in te ren  Umrandung des t{interhauptsloehes des 
Seh/~dels ansetzende Bindegewebsplatte versehlossen. 

III. Ergrterung der Befunde. 
Bei ss in dieser Arbeit beschriebenen 6 Fgllen yon Kurzhals 

bestehen Fehlbildungen der Wirbels~ule, welehe bei den meisten F~llen 
auch Veriinderungen in der ~ghysiologischen Kr@mmung der Wirbelsiiule 
zur Folge hatten. Bei Fall 1 finder sich eine scharfe, bogenf6rmige, 
lordo~ische Ablmiekung im Bereich des fehlgebildeten Wirbelsgulen- 
abschnittes, deren Scheitel etwa am 1. Brustwirbel liegt. Fall 2 und 3 
zeigen eine flache Lordose des mfl3gestalteten Wirbels~ulenanteiles, wie 
sie etwa der normalen Lordose der Halswirbels/~ule entsprieht, Fall 2 
auBerdem im gleichen Bereiche eine ausgesproehene linkskonvexe Skoliose. 
Bei Fall 4= ist dagegen eine allerdings wenig ausgesprochene Kyphose 
und eine ebenfalls geringffigige linkskonvexe Skoliose vorhanden. Die 
h6ehstgradigen Ver/inderungen bestehen bei der an 5. Stelle beschrie- 
benen Frucht, bei der die Halswirbels~ule gegen die Brustwirbels/~ule 

9* 
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in rechtem Winkel nach hinten abgeknickt ist. Bei Fall 6 sind die physio- 
logischen Kriimmungen der gesamten Wirbels/~ule stark abgeflacht; 
auch bier is~ eine deutliche linkskonvexe Skoliose im Bereiehe der 
Masse cervicodorsale sich~bar. 

Die Zahl der Wirbelsdiulensegmente entspricht bei den hicr besehriebenen 
Fallen in den unteren Wirbels/~ulenabschnitten durehwegs der l~egel. 
Die Brustwirbels/~ule weist ebenfalls, mit Ausnahme des 5. Falles, bei 
dem nur 11 Segmente naehweisbar sind, die regelrechte Segmentzahl 
auf. An dem in der Mehrzahl der F/~lle schwer fehlgebildeten Halswirbel- 
s/~ulenanteile 1/~l]t sich die Zahl der Segmente im Bereiche der Wirbel- 
kSrper meist nicht, wohl aber an den Querforts/s Ieststellen. Auch 
hier ist an 5 Knoehengeriisten die regelreehte Segmentzahl vorhanden, 
nut bei einem Falle findet sieh eine Verminderung der Halswirbel auf 6, 
ein Befund, der wohl innerhalb der Grenzen der physiologischen Varia- 
tionsbreite liegt. Wir kSnnen somit die Angaben der franzSsischen 
Forscher, die in der ,,reduction numerique", wie eingangs erw/~hnt, 
ein kennzeichnendes Merkmal des K.-F. S. erblicken, auf Grund unserer 
Zergliederungsbefunde nicht best/s 

Die Fehlbildungen der Wirbels~ule reiehen, an den obersten Hals- 
segmenten beginnend, bei den verschiedenen yon uns gesehilderten 
F/illen verschieden weit nach abwgrts. Sie erstreeken sich auch bei den 
einzelnen F/~llen in verschiedenem Ausmal]e auf die WirbelkSrper und 
die Wirbelbogen. Bei Fall 1 betrifft die Fehlbildung die WirbelkSrper 
bis zura 5. Brustsegmente, die Wirbelbogen bis zum 7. Brustsegmente. 
Bei Fall 2 is~ noch der 2. BrustwirbelkSrper und der Bogen des 5. Brus~- 
wirbels fehlgebildet. Im 3. Falle sind zwar Atlas- und Epistropheus- 
k6rper normal, die Ver~ndernngen der WirbelkSrper reichen vom 3. Itals- 
wirbel bis einschlieSlich des 2. Brustwirbels. Die Fehlbildung der Wirbel- 
bogen ersCreckt sich auf alle Halswirbel und die obersten Brustsegmente. 
Beim 4. Falle zeigen die WirbelkSrper bis einsehlieSlich des 3. Brustwirbels 
Fehlbildungen, die Wirbelbogen sind jedoch nur im Bereiehe der oberen 
Halssegmente miBges~altet. Die 5. Frucht weist hoehgradige Ver/~nde- 
rungen der WirbelkSrper bis einschlieBlich des 5. Brustwirbels, geringere 
Ver/~nderungen bis einschlieBlich des 8. Brus~wirbels auf. Dis zu diesem 
reicht aueh die Fehlbildung der Wirbelbogen. AuBerdem bestel~t eine 
Spina bifida der Lendenwirbels/s Bei Fall 6 endlieh erstrecken sich 
die Ver/~nderungen der Wirbelk6rper und der Wirbelbogen bis einschlieB- 
lieh des 5. Brustsegmentes abw/~rts. 

Die Wirbelkgrper zeigen versehiedene Arten yon Fehlbildungen. 
Bei den bereits an anderer Stelle ausfiihrlich besehriebenen F/~llen 1 
und 2 ist eine Wirbelk6rperspalte vorhanden, welche, wie die histo- 
logisehe Untersuehung zeigt, aueh mit einer Zweiteilung der Chorda 
dorsalis vergesellsehaftet ist. Bei Fall 3 sind Atlas und Epistropheus 
regelreeht gebildet. Die unteren Halswirbel- und die oberen Brust: 
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wirbelk6rper bestehen aus niedrigen, zum Teile miteinander versehmol- 
zenen, zum Teile in zwei tt/~lften geteilten Knoehenpl~ttehen. Bei Fall 4 
fehlen die Knoehenkerne der oberen Halswirbelk6rper volls~/tndig. 
Die un~eren Halswirbel sind zu einem mehrfaeh gekerbten niedrigen 
Knoehenstiiek verein~. An den oberen Brustwirbeln sind die Knoehen- 
kerne zweigeteilt und teilweise in unregelm/~ftiger Weise miteinander 
verschmolzen. Ein Ahnlieher Befund finde~ sieh aueh an den mittleren 
]3rustwirbelk6rpern der 5. hier besehriebenen Frueht, w/thrend die 
Verh/~ltnisse an den oberen Brustwirbeln und an den Halswirbebl sieh 
in diesem Falle dutch die RSntgenmagersuehung nieht ganz kl/~ren lieBen. 
Ein ganz anderes Bild als bei den oben besehriebenen F/~llen, welche 
Friihgeburten und neugeborene Kinder be~reffen, bietet der fehlgebildege 
Wirbels~ulenabsehni~t in Fall 6, bei einer 51j/thrigen Frau. t t ier sind die 
fehlgebildeten Wirbelk6rper zu einer kurzen einheitliehen Knoehen- 
masse versehmolzen. 

Es linden sieh also bei den yon uns untersuehten F~llen yon Kurzhals 
beim Neugeborenen neben 3 F~llen, in denen die fehlgebildeten Wirbel- 
segmente dureh ihre besondere Kleinheit auffallen, aueh 2, in denen eine 
Wirbelk6rperspalte besteht. Ein ~hnlieher Fall yon K.F .S . ,  bei welehem 
eine Spal*ung der Wirbelk6rper beobaehte* wurde, wird z .B .  yon 
Liiwen (1931) mi~geteilt. Wit kSnnen aus diesen Tatsaehen den Sehluft 
ziehen, dag das Klippel-Feilsehe Krankheitsbild nieh~ dureh eine bestimmte 
Fehlbildungsform der Wirbelk6rper gekennzeiehnet ist, sondern sieh 
bei versehiedenen Fehlbildungen derselben finder, vorausgesetzt, daft 
diese Ver/~nderungen zu einer Verktirzung des fehlgebilde~en Wirbel- 
s~ulenabsehnittes fiihren. 

Der Umstand, dab sieh bei Fall 6 eine kn6eherne Versehmelzung 
der fehlgebildeten Wirbelk6rper finder, w/~hrend bei den 5 Neugeborenen 
zwar Iehlgebildete und auffallend kleine, jedoeh getrennte WirbelkSrper 
siehtbar sind, 1/~ftt sieh unseres Eraehtens dutch die Almahme erkl~ren, 
dab aueh bei diesem Falle in ffiiher Kindheit  einzelne kleine Knoehen- 
kerne vorhanden waren, die ers~ im Verlaufe der sp/iteren Entwieklung 
zu diesem nieht weiter un~erteil~en Knoehenstiieke versehmolzen sind. 
Als Vorbedingung tiir diesen Vorgang w/~re nur anzunehmen, daft, in 
gleieher Weise wie bei dem yon uns in einer Sehnittreihe untersuehten 
Falle 2, zwisehen den einzelnen Knoehenkernen nut  Knorpel, jedoeh 
kein Bandseheibengewebe vorhanden war. Es wtirde sieh somit bei 
diesem Falle und wohl aueh bei ~hnliehen des Sehrifttums nieht um eine 
angeborene Versehmelzung im engeren Sinne des Wortes handeln, wohl 
abet um eine Verschmelzung, die bereits zur Zeit der Geburg infolge des 
Bandseheibenmangels angelegt war und erst sparer mi~ fortsehreitender 
Verkn6eherung zur Ausbildung gelangte. 

Die Rippen sind bei den bier untersuehten F~llen, bei welehen sieh 
die Fehlbildungen in h6herem Grade aueh auf die Brus~wirbels/~ule 

Virchows Archiv,  B4. ~85. 9b 
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erstreckten, in versehiedenem MaSe ebenfalls yon der Fehlbildung 
betroffen. Bei Fall 1 finde~ sieh links eine Verschmelzung der 6. und 
7., rechts eine Verschmelzung der 1. und 2 ,  sowie der 3.--6. t~ippe. 
Fall 2 und 3, die im Bereiehe der oberen Brustwirbel nur geringe Ver- 
i~nderungen zeigen, besitzen regelrecht gebildete Rippen. Bei der an 
4. Stelle beschriebenen Frucht  sind 13 Rippenpaare vorhanden, da das 
unterste Halssegment beidersei~s eine Rippe tr/tgt. Links sind die 3 
obers~en, reeht.s die 4 obersten Rippen zum Teile knSehern vereinigt. 
Bei dem an 6. Stelle beschriebenen Knochengeriiste einer Erwaehsenen 
sind links 12, rechts, offenbar infolge vol]st~ndiger Vereinigung zweier 
Segmente, nut  11 Rippen vorhanden. Die 2.--5. l~ippen sind beidersei~s 
zum Teile in verwickelter Weise miteinander verschmolzen. 

Die Wirbelbogen zeigen bei allen yon uns zergliederten F/~llen eine 
yon den obersten Halssegmenten verschieden wei~ nach abws reiehende 
Spaltung. Die grSSte Ausdehnung erreieh~ diese Spalte bei Fall 5 und 
Fall 1, in denen sie sich bis einsehlieSlich des 8., bzw. 7. Brustsegmentes 
erstreek~. Bei Fall 2 reieht die Wirbelbogenspalte bis zum Bogen des 5., 
bei Fall 3 bis zu dem des 2. Brustwirbels. Fall 4 zeigt nut  eine Spaltung 
der obersten Italswirbelbogen, bei Fall 6 fehlt der Bogen des Atlas 
vollstiindig, der des Epistropheus zum Teile. Die Verschmelzung der 
unteren Halswirbel- und oberen Brustwirbelbogen zu einer einheitliehen 
Knochenplatte, wie sie beim 6. Falle besteht, is~ mSglicherweise, .wle 
die knScherne Vereinigung der WirbelkSrper in diesem Falle, erst im 
Verlaufe der sp/s Entwicklung mit fortsehreitender VerknSeherung 
entstanden. Eine bloSe knorpelige Verschmelzung der einzelnen Wirbel- 
bogenan~eile untereinander, wie sie die Vorbedingung fiir einen solchen 
spi~ter einsetzenden Verkn5eherungsvorgang bildet, lies sich ja mit Hilfe 
der yon uns angewendeten RSntgenuntersuchung beim Neugeborenen 
nicht nachweisen. 

Die durch die eben besehriebene Wirbelbogenspalte bedingte S]gina 
b~/ida der Hals- und oberen Brustwirbelsdiule ~rat bei keinem der yon 
uns beschriebenen F/~lle /~ul~erlich in Erseheinung, sondern war, Srotz- 
dem durch sie der Zugang zum Wirbelkanal zum Teil auBerordentlieh 
vergrSSert war, durehwegs durch eine bindegewebige Platte versehlessen, 
die sieh zwisehen der hinteren Umrandung des Hinterhauptsloehes des 
Schgdels und den gespaltenen Wirbelbogen ausspannte. Dementspre- 
chend ist das ttinterhauptsloch des Seh/~dels meist sehr grof3, im Falle 6 
fiel diese Fehlbildung, wie der Befund zeigt, sogar bei 4er Leichen6ffnung 
auf. Auch die tt interhauptsschuppe ist bei einigen yon uns untersuchten 
F/~llen fehlgebildet. Bei Fall 1 ist sie znm Tell gespalten, bei Fall 2 
zum Teil nur bindegewebig ausgebildet. Das Gehirn ist durch das ver- 
grSBerte Hinterhauptsloch teilweise in den durch die Spina bifida erwei- 
terten Wirbelkanal verlagert. Bei dem histologisch untersuehten Falle 2, 
bei welchem wir fiber die Lage des Gehirnes Genaueres aussagen kSnnen, 
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liegt die 4. Hirnkammer in der H6he des 3. Brustwirbelk6rpers, Klein- 
hirn und Brficke im Bereiche der gespaltenen Halswirbelsi~ule. Es ist 
durehaus m6glich, dab bei den fibrigen F/~llen geringfiigigere Verlage- 
rungen yon Hirnteilen in den Wirbelkanal vorhanden waren, welehe, 
da nicht ausdriieklich nach ihnen geforseht wurde, unserer Aufmerksam- 
keit entgangen sind. 

Als anatomische Grundlage des Kurzhalses konnten wit somit bei allen 
6 yon uns untersuchten Fgllen, neben verschiedenartigen .Fehlbildungen 
der Wi~'belkSrper, eine Spina bifida oeeulta ]eststellen, die sieh in verschie- 
dene~rt Ausmafle yon den obersten Halssegmenten nach abwiirts erstreckt. 
Die besondere Eigenart dieser Wirbelbogenspalte besteht darin, dab sie 
dureh eine bindegewebige Platte versehlossen ist, die einerseits an den 
offenen Wirbelbogen, andererseits an dem dadurch starr im Nacken 
befestigten ttinterhauptsbeine ansetzt. •hnliche Befunde warden, wie 
in der Einleitung bereits ausoinandergesotzt, aueh bei den bisher ana- 
tomiseh untersuchten Fgllen yon Kurzhals des klinischen Sehrifttums 
erhoben. Ob diese durch das tIinterhauptsbein verschlossene Spina 
bifida oeeulta der Halswirbelsi~ule im Gegensatz zu den Fehlbildungen 
der WirbelkSrper, die, wie bereits erwi~hnt wurde, beim K.-F. S. ganz 
verschiedenor Art sein k6nnen, fiir dieses Krankheitsbild kennzeiehnend 
ist, 1/~l?t sich naturgemg6 an Hand der wenigen bisher besehriebenen 
und yon uns mltersuehten F/ille nicht beurteilen. Unseres Erachtens 
seheinen zwar manehe Griinde ffir diese Annahme zu sprechen, doch 
kann, wie bereits in der Einleitung betont wurde, eine Entscheidung 
dieser Frage keinesfalls blol~ auf Grund klinischer und rSntgenologischer 
Untersuehung getroffen werden. Jedenfalls 1/tBt sich die yon uns ge- 
schilderte eigenartige Form der Spina bifida oeeulta der Halswirbels/~ule 
wohl yon jenen eingangs erw~hnten Fi~llen yon Spina bifida occulta 
abgrenzen, bei welehen geringfiigige Vor~nderungen der Wirbelss als 
Begleiterseheinung schwerer NorvenstSrungen vorhanden sind, ebenso 
yon jonen F/~llen yon einseitigem oder doppelseitigem Sehultorblatt- 
hoehstand, bei welehen die R6ntgenuntersuchung aueh das Bestehen 
einer mehr oder minder ausgedehnten Wirbelbogenspalte aufdeekt. 

Im pathologisch-anatomischen Schrifttum finden sieh nur gelegent- 
liehe sp/irliche tIinwoise auf diese durch die Erweiterung des ,,Hinter- 
hauptsloches" der Wirbels~ule und die Beteiligung des Hinterhaupts- 
beines an ihrem Versehlul3 wohl gekennzeichnete Form der Spina bifida 
oceulta der oberon Halswirbel. Kermauner (1909), weleher die Spina 
bifida in dem Absehnitte ,,Mil?bildungen des Rumpfes" des Nchwalbe- 
schen Handbuehes ,,Morphologie der MiBbildupgen des Menschen und 
der Tiore" bearboitet hat, scheint vielleicht mit folgendem Satzo auf die 
yon uns festgestellten Befunde anzuspielen: ,,Besonders interessant sind 
jene F/ille, bei welchen die R~nder der Ossa oecipitalia lateralia mit 
den rudiment/iren Wirbelknoehen" - -  soll wohl heil3en Wirbelbogen - -  
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,,versehmelzen (Muscatello)". In der Arbeit Muscatellos (1894) linden 
wir in der Tat bei mehreren Fallen Angaben fiber Fehlbildungen des 
Hinterhauptsbeines u n d  der Wirbelbogen. Bei seinem Fall 8, d~r hier 
als Beispiel angeffihrt sei, ~ fehlt das Oceipitale superius vollst~ndig, 
,,die R~nder der Oceipitalia lateralia sind mit den Rudimenten der 
Wirbelbogen verschmolzen". Naegeli (1897), welcher eine verwickelte, 
mit Cyclopie vergesellschaitete Fehlbildung des Zentralnervensystems 
besehrieben hat, bei der verls Mark und Kleinhirn in dem ge- 
meinsamen, vom gespaltenen Wirbelkanalund der Sch~delhShle gebildeten 
Raume lagen, gibt an, dal~ der Seh~delgrund mit den oberen Wirbel- 
k6rpern zu einem einheitliehen Knochen verschmolzen war, in dem sich 
die Austrittsstellen yon ]0 l%iickenm~rksnervenpaaren nachweisen liel~en. 
,,Der vorderste Teil des Wirbelkanals liegt, wie aus allem hervorgeht, 
intrakraniell. Es fehlen die Wirbelbogen, d. h. sie sind wohl angelegt, 
abet mit dem Schs verwaehsen. Es besteht eine intrakranielle l%hachi- 
schisis oder Spina bifida." Aueh Mathi8 (1925), dem wir sehr gr~indliehe 
Untersuchungen fiber das Verhalten der Wirbels~ule bei 9 Fallen yon 
Craniorhachisehisis verdanken, maeht ebenfalls einige Angaben fiber 
bindegewebige Verbindungen der gespaltenen Wirbelbogen mit den Resten 
des Hinterhauptsbeines. 

Mit der yon uns bei allen 6 Fs yon Kurzhals festgestellten, dutch 
die Beteiligung des ttinterhauptsbeines an ihrem Verschlu~ ~vohl gekenn- 
zeichneten Wirbelbogenspalte steht in engem ursachliehen Zusammen- 
hange die nur bei einem Falle beobachtete, w~hrscheinlich aber aueh 
in geringerem Grade bei den anderen Fallen vorhandene Verlagerung 
yon Hirnanteilen aus der Seh~delhShle in den dureh die Spina bifida 
erweiterten Wirbelk~nal. Eine s Fehlbildung, welche dutch die 
Verlagerung des Kleinhirns in den Wirbelkanal und eine Verschiebung 
des verls M~rkes gegenfiber dem Italsmarke gekennzeiehnet ist, 
wird naeh dem Vorschlage yon Schwalbe und Gredig (1907) gewShnlieh 
uls Chiari-Arnoldsche ~VIil3bildung bezeJchnet, weil sie zuerst yon Chiari 
(]891, 1895) und Arnold (1894) beobachtet worden ist. Die bisher 
beschriebenen F~lle, welche Ernst (1909) in dem Abschnitt ,,Mil~bildungen 
des Zentralnervensystems" in Schwcdbes bereits erw~hntem ttandbuch 
zusammengefaSt hat, sind meist mit schweren Entwicklungsst6rungen 
des ttirngewebes verbunden. Leider wird in den auf diese Fehlbildung 
beziiglichen Arbeiten, so ausffihrlich sie meist fiber den feineren Aufbau 
des Gehirnes selbst berichten, nichts fiber das Verhalten des Knoehen- 
gerfistes gesagt. Nur bei Naegeli (1897), dessen oben erw~hnter Fall 
wegen der Verlagerung des Kleinhirns und des verl~ngerten Markes 
auch zu den Fallen yon Chiari-Arnoldscher Mil~bildung gereehnet wird, 
finder sieh eine genaue Beschreibung des Knochengerfistes. Es ist unseres 
Erachtens sehr wahrscheinlieh, dab in jenen Fallen, welche die die 
Chiari-Arnoldsche Mil3bildung kennzeichnende Verlagerung yon Him- 
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anteilen in den Wirbelkanal aufweisen, das Hinterhauptsloch des Sehgdels 
und die Halswirbelsiiule nicht normal waren, sondern da6 bet ihnen 
eine ~hnliche Spaltbildung der oberen Halswirbelbogen mit Beteiligung 
des Hinterhauptsbeines am Versehlul3 der Wirbelbogenspalte vorhanden 
war, wie sie bet den bier beschriebenen Fallen yon Kurzhals festgestellt 
wurden. Diese Fehlbildung diirfte wegen ihrer geringen Ausdehnung 
der Aufmerksamkeit der eben erw~hnten Forscher entgangen sein. 

~ b e r  t~ormentstehung und Entstehungsursache des Klippel-Feilschen 
Krankheitsbildes sind naturgem~B zahlreiche Vermutungen ausgesprochen 
worden, yon denen hier nur die wichtigsten angeffihrt werden mSgen. 
Klippel und Feil (1912) selbst haben angenommen, daB ursl0rfinglich 
nur eine Spina bifida der Halswirbels~ule vorhanden ist und dab sps 
dutch ~uBere Einflfisse eine Zusammenschiebung der Wirbel im Gebiete 
der Spina bifida hervorgerufen wird. Partsch (1927) hat, +vie bereits 
eingangs erwghnt, geleugnet, dab beim Kurzhals stets eine Spina bifida 
vorkommt und hat daher - -  trotzdem diese Behauptung nach unseren 
Untersuchungen scheinbar nicht zu Reeht besteht - -  mit vollem Reeht 
angenommen, dab die Spina bifida als Ursache der WirbelkSrperver- 
gnderungen nicht in Betracht kommt. Seiner Ansieht nach i s t  die 
Verschmelznng der WirbelkSrper nicht spgter eingetreten, sondern eine 
Itemmungsfehlbildung, die auf frfihe Entwicklungstufen zurfiekgeht, in 
denen die Wirbelgiule noch einen einheitliehen Knorpelstab darstellt. 
Kallius (]931) hat demgegeniiber mit vollem Recht betont, dab ein 
solches Stadium zwar yon mehreren Forschern angenommen, aber noch 
nie wirklich beobachtet worden ist, daf~ somit die Entstehungszeit 
einer solchen Hemmungsfehlbildung bereits vor der Bildung der Knorpel- 
kerne im embryonalen Bindegewebe der Wirbelsitulenanlage angesetzt 
werden mnB. Er selbst gibt fib' das Zustandekommen des K.-F. S. 
auf Grand der Rosenbergschen Umformungstheorie eine recht verwickelte 
Erklarung. Unseres Eraehtens ist es jedoeh noch fraglieh, ob und inwie- 
fern sieh diese auf stammesgeschiehtlichen Ableitungen beruhende 
Theorie auf die Fehlbildungen der Wirbelsgule anwenden l ~ t .  

Eine ganz an@re Anschauung fiber die Formentstehnng der Wirbel- 
sKulenfehlbildnng beim Xurzhals hat Mau (1924) ausgesproehen. Er 
nimmt an, dab zuniichst Verg.nderungen des Zentralnervensystems vor- 
handen sind, welche erst sl0s die Fehlbildung der WirbelsKule ver- 
ursachen. Gegen diese Ansicht wKre vor allem einzuwenden, dab nervSse 
StSrungen, die auf eine Fehlbildnng des Zentralnervensystems schlieBen 
lassen kSnnten, beim K.-F. S. zwar vorkommen (z. B. Rebierre, 1923), 
jedoeh ira ganzen doch recht selten sind und dab auch bet der anatomischen 
Untersuchung meist nut geringffigige Fehlbildungen des Zentralnerven- 
systems gefnnden wurden, welche zn den hochgradigen Ver~nderungen 
an der Wirbels~ule in starkem Gegensatze stehen. Unseres Eraehtens 
dfirfte die Auffassung yon Aschner nnd J~ngelmann (1928) am ehesten 
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der Wirklichkeit entsprechen, nach der die Fehlbildungen des Knochen- 
systems und des Zentralnervensystems, ohne in irgendeiner urss 
Verkniipfung zu stehen, in gleieher Weise dutch eine gemeinsame Ur- 
sache bedingt sind. 

DaB iiuBere Einflfisse fiir die Entstehungsursache des K.-F. S. kaum 
in Deiracht kommen, ist yon allen Forschern, die sich mit dieser Fehl- 
bildung besch~ftigt haben, mit Ausnahme der bereits oben erws 
yon Klippel und Feil selbst ausgesprochenen Annahme, hervorgehoben 
worden. Wit miissen ffir den Kurzhals wohl innere, ira Keime selbst 
gelegene Ents%ehungsursachen annehmen. In  diesem Sinne lassen sich 
auch die Angaben von Siccarcl und Lermoyez (1923) verwerten, welche 
in ether Familie bet der }iutter und 3 Kindern eine, allerdings nicht 
roll ausgebildete Form des Kurzhalses beschrieben haben. 

Zusammenlassung. 
Auf Grund der Untersuchung und Zergliederung yon 5 Fallen yon 

Kurzhals bet Neugeborenen und des Knochengerfistes eines Kurzhals- 
fallds ether 5]j~hrigen Frau wurde als anar Grundlage bet allen 
Fallen neben verschiedenartigen WirbelkSrperfehlbildungen eine eigen- 
artige Wirbelbogenspalte der H~lswirbels~ule festges~ell% die 4urch die 
Betefligung des Hinterhaup~beines an ihrem VerschluB gekennzeichnet 
und mi~ Verlagerungen yon Teilen des Zen~ralnervensys~ems verknfipf~ 
ist. Die Formentstehung dieser Fehlbildung ist wohl durch eine Hemmung 
in der regelreehten Ausbildung der embryonalen KSrpersegmente zu 
erkl~ren, ihre Entstehungszeit in einen vor dem Auftreten yon Knorpe]- 
kernen in der Wirbelss gelegenen Zei~punkt zu verlegen. 
Die Fehlbildung des Knochengeriistes und die des Zentralnervensystems 
werden wahrseheinlieh dureh eine gemeinsame innere Ent.siehungsursache 
bedingt. 
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