(Aus dem Pathologischen Institut der Universitit Rostock
[Vorstand: Prof. Dr. Walther Fischer].)

Uber eine ungewohnliche GesichtsmiBhildung
bei Anencephalie.

Yon
cand. med. Bernhard Rating.

Mit 6 Abbildungen im Text.
( Bingegangen am 23. September 1932.)

Ende Dezember 1931 erhielt das Rostocker Pathologische Institut
zur Untersuchung eine fetale Fehlbildung zugeschickt, die auf Grund
ihres ganz ungewohnlichen Befundes die vorliegende Arbeit veranlafte.

Es handelt sich um einen weiblichen Anencephalus von 32 em Lénge
und einem Korpergewicht von 1330 g. Die Zeichen der Reife sind nur
teilweise vorhanden. Die Fingernégel iiberragen die Fingerkuppen nicht.
Die Femurknochenkerne sind in voller GréBe gebildet, ihr grofiter Durch-
messer betragt 0,5 cm. Die grolen Labien bedecken die kleinen Labien.

Vorgeschichte. Frau P., Zweitgebérende, angeblich nie krank gewesen. Vor-
kommen von MiBbildungen in der Familie verneint. Erste Geburt 1929. Kind
lebt, vollkommen gesund, ohne MiBlbildungen. Menses erstmalig mit 14 Jahren,
regelmiBig alle 4 Wochen. Letzte Periode Mitte April. Erste Kindsbewegungen
angeblich Mitte August wahrgenommen. 14 Tage vor der Geburt keine Kinds-
bewegungen mehr. In den letzten 14 Tagen sei der Leib in rasch zunehmendem
MaBe dicker geworden. Herzténe nicht wahrnehmbar. BeckenmaBe normal.
Wa.R. —. Spontangeburt am 28.12.31. , Nach dem Blasensprung entleerten sich
etwa 4 Liter Fruchtwasser. 20 Min. spéter Spontangeburt eines noch lebenden, frith-
reifen Kindes (Anencephalus). Herzschlag und spinale Reflexe noch kurze Zeit
vorhanden. In der Gegend des rechten, inneren Augenwinkels hingt ein nasen-
ahnliches Gebilde. Hasenscharte. Wolfsrachen. Spina bifida im Bereich der ganzen
Wirbelséule. Nabelschnurumschlingungen an Handen und Fiien.

Bei der Betrachtung des Gesichts fallt sogleich ein riisselférmiges
Gebilde auf, das zwischen dem rechten Auge und der Nasenwurzel etwa
in gleicher Héhe beider Augen gelegen ist und seinen Ursprung vom oberen
inneren Orbitaldach nimmt (s. Abb. 1). Diese Fehlbildung, die schon
bei fliichtiger Betrachtung den Verdacht auf das Vorliegen einer zweiten
Nase erweckt, liBt einen Nasenriicken, zwei Nasenlocher, ein beide
Nagenhohlen trennendes Septum, sowie zwei etwas geschwungene Nasen-
fliigel erkennen. Die NasenlGcher sind spaltférmig, je 4 mm breit und
2,5 mm hoch, nach oben zum Septum hin konvergierend. ‘
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Unterkiefer, Unterlippe und Zunge sind von normaler Gréfe und Form.
Es besteht doppelseitige und vollstindige Oberlippen-, Oberkiefer- und
Gaumenspalte. Der Zwischenkiefer vorhanden. Das Philtrum der Ober-
lippe im Bereich des Zwischenkiefers etwa erbsengrol angelegt. Eine
ziemlich normal geformte, nur etwas platte Nase in der Medianlinie.
Die linke Nasenhohle dieser Nase gerdumig, wihrend die rechte besonders
in ihren oberen Abschnitten stark verengt ist. Der rechte Wangen- und
Stirnanteil des Gesichtes etwas verbreitert. Rechter Orbitalbogen linger
als der linke.

An weiteren Fehlbildungen fanden sich: Vollstindige Rhachischisis,
Unterentwicklung der Nebennieren, Klumpfiife und Fehlbildungen an
der Wirbelsdule und dem Schédel-
grunde, auf die spéter noch einzu-

. gehen sein wird.

Riissel. Walzenformiges, plumpes,
nach vorne zu kolbig aufgetricbenes
Gebilde, vom Durchmesser an der An-
satzstelle in der horizontalen Ebene
1,7 cm und in der vertikalen 1,6 cm.
In der Mitte der Durchmesser 2 cm.
Nasenlocher am Eingang durch ein
2,8 mm breites Septum voneinander
getrennt. Rechte Rissel6ffnung bis zu
einer Tiefe von 2,2 cm und die linke
bis zu einer solchen von 1,9 cm son-
dierbar. Am Eingang des rechten
Riisselloches, nach unten innen zu,
eine etwa 4 mm grofle und 7 mm tiefe
sondierbare Offnung, in der ein kleines,
zungenférmiges Gebilde liegt, das nur an seinem unteren hinteren Ende mit der
Umgebung in festem Zusammenhang steht. Haut des Riissels an seinem Riicken
etwas gelblich, die iibrigen Teile etwas livid bldulich und besonders am Riicken
und an den Fligeln mit zahlreichen Comedonen besetzt.

Abb. 1.

Rechtes und linkes Auge wohlgestaltet. Linkes Auge etwas gréBer als das rechte.
Der Riissel hat durch seine Lage das rechte Auge nach auBen und den inmeren
Lidwinkel nach oben verdringt (s. Abb. 1). Lidspalten, wie stets bei Anencephalie,
weit klaffend. Trinenpunkte vorhanden, dagegen auch mit den feinsten Sonden
keine Trinenkanalchen feststellbar. Abstinde der inneren Augenwinkel von der
Mittellinie der eigentlichen Nase rechts 2,7 cm und links 1,0 em.

Klappt man den Riissel hoch, so findet sich gleich unter seinem Ansatz eine
anndhernd horizontal liegende schlitzférmige Hautspalte von 1,0 cm Lénge. Thre
Rénder etwas verdickt und besonders an der rechten Seite mit spéirlicher, aber
deutlicher Wimperbehaarung besetzt. Diese Spaltbildung ist eine dritte Augen-
anlage, denn die Innenseite des Spaltes ist mit Bindehaut ausgekleidet, die mit
der Conjunctiva palpebralis iibereinstimmt, und auBerdem ist in der Tiefe ein
kleines, bulbusahnliches Gebilde nachweisbar. Eine Verbindung dieser Augen-
hohle mit der Nase bzw. mit dem Riissel nicht auffindbar. Trianenpunkte fehlen.
Abstand vom inneren Lidwinkel der dritten Augenanlage zum inneren Augenwinkel
des linken Auges 1,8 cm.
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Der Riissel wurde in seiner Mitte quer durchschnitten. Auf dem Durchschnitt
in der oberen Halfte des Rissels zwei durch eine median gestellte Scheidewand
getrennte Licher (s. Abb. 2). Beiderseits kleine den Nasenmuscheln entsprechende
Vorwolbungen. Septum S-formig gebogen und in der oberen Hilfte bauchiger
als in der unteren. Inmitten eine von vorn nach hinten durchgehende, stellen-
weise ganz kurze Unterbrechungen aufweisende Knorpelplatte. Im vorderen
Teil des Riissels die untere Kante der Scheidewand fest mit einer von Knorpel
durchzogenen und annihernd horizontal verlaufenden Bindegewebsplatte, dem
Boden der beiden Riisselhohlen, verwachsen; dicht hinter der Mitte des Riissels
am Scheidewandgrund. eine kleine, bogenférmige, beide Riisselhohlen miteinander
verbindende Aussparung; in den hintersten Teilen des Riissels das Septum mit
dem Boden wieder fest verwachsen. Im linken unterenm Quadranten des Riissels
unmittelbar neben der mit einem zungenférmigen Gebilde ausgefiillten Offnung
ein knécherner Herd, der mit einem spitzen Fortsatz nach der Riisselscheidewand
hin oben an den Riisselboden und seitlich
an das Unterhautfettgewebe angrenzt.

Mikroskopische  Untersuchung  des
Riissels.

Befund auf einem etwa durch die
Mitte des Riissels gelegten Frontalschnitt:

AuBere Haut: Wenig verhornendes
Plattenepithel. In der Haut bzw. Unter-
haut auBerordentlich zahlreiche Talg-
driisen und Haarschifte. Haarbalgdriisen
vielfach cystisch erweitert (Comedonen).
SchweiBdriisen ebenfalls in méBiger
Menge. In der Unterhaut und auch im
Unterhautfettgewebe stellenweise sehr
ausgedehnte wund dicht zusammenge- o
dringte, kleinzellige Rundzelleneinlage- Abb. 2.
rungen, die sich in der Hauptsache aus
Lymphocyten, zum kleineren Teil auch aus groflen, rotgranulierten Zellen, an-
scheinend Myelocyten, zusammensetzen. Im Unterhautfettgewebe, abgesehen von
diffusen Blutungen, nichts Besonderes.

Das Risselseptum S-formig gebogen, besitzt in seiner Mitte mehrere, stellen-
weise unterbrochene, schmale, von einem typischen Perichondrium umgebene
Knochenspangen. Zu beiden Seiten der Knorpelspangen ein ziemlich geféfreiches
und von sehr zahlreichen Schleimdriisen durchsetztes Bindegewebe. Nach den
Riisselhohlen zu ist das Septum allseitig von einem mehrschichtigen Flimmer-
epithel iiberzogen. Dieses Flimmerepithel kleidet beide Risselhohlen allenthalben
aus. An der lateralen Seite beider Riisselh6hlen kleine, polsterartige Vorspriinge,
in denen kleine Knorpelspangen und auBerdem reichlich Schleimdriisen zu erkennen
sind und die wohl als Nasenmuschelanlagen zu betrachten sind. Zwischen der
dufleren Haut und den Riisselléchern, unmittelbar der Riisselschleimhaut anliegend,
sehr schmale Knorpelspangen und, auf der linken Riisselseite, zum Teil schon
Knochenspangen. Ebenso das Dach der Riisselhohlen von zwei Knorpelspangen
gebildet. Der Riisselboden besteht aus einem verkalkten, spongitsen, lamelldren
Knochengewebe, das unter der Riisselhshlenschleimhaut sich befindet und unter
der rechten Riisselhohle sehr reichlich und verhéltnisméfBig kompakt ist, unter
der linken dagegen aus einer diinnen Schicht besteht. Dieses Knochengewebe
zieht sich auf beiden Seiten bogenférmig nach unten und verschmilzt in den unteren
Abschnitten des Riissels zu einer einheitlichen Knochenspange, so daf also die
unterhalb des Bodens beider Riisselhdhlen liegenden Teile von einer in der Hori-
zontalen 0,9 em und in der Vertikalen 0,6 cm groBien Knochenschale eingenommen

Virchows Archiv. Bd. 288. 15
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sind. Diese Knochenschale etwa in ihrer Mitte und in Verlangerung der Riissel-
scheidewand in zwei kleinere Hohlen abgeteilt, in denen sich je eine Zahnanlage
nachweisen 1a6t. Die Wand dieser beiden kleineren Héhlen groBtenteils teilweise
ziemlich straffes, teilweise mehr lockeres Bindegewebe, das in die knécherne Schale
und. die vielfach aus Fasermark bestechenden Spongiosariume unscharf fibergeht.
An der innersten Seite sind die Hohlriume mit einem nichtverhornenden Platten-
epithel ausgekleidet, das vielfach nach dem Bindegewebe zu papillar vorspringt.
Mitten in der bindegewebigen Wand auBerdem unregelmifBig zerstreut liegende
Plattenepithelinseln. Die beiden Zahnanlagen: Zum groBten Teil zellreiches Binde-
gewebe mit verhiltnisméBig wenig Gefillen, abgesehen von dem Wurzelanteil,
von einer charakteristischen, mehrzeiligen Zylinderzellschicht iiberzogen (Odonto-
blasten). Uber der Zylinderzellschicht eine typische Schmelzpulpa mit den charak-
teristischen, sternférmig verzweigten Zellen und anschlieBend daran die &uBere
Schmelzschicht.

In einem Frontalschnitt durch die Riisselspitze, abgesechen von einer sehr
haar- und talgdrisenreichen Haut mit gleichartigen, kleinzelligen Einlagerungen
und zahlreichen Comedonen, nur zwei leicht nach aullen gekriimmte, nebeneinander
liegende Knorpelspangen in der Verlingerung der Nasenscheidewand. Im biirzel-
artigen Gebilde am vorderen, unteren Teil des Riissels lediglich Binde- und Fett-
gewebe mit Blutgefafien und auch groBeren Nerven. In den vordersten Teilen
der Riissellocher ein etwas verhornender Plattenepitheliilberzug, darunter reich-
lich Anhangsgebilde der Haut. Das in dem inneren, unteren Teil des rechten Riissel-
loches liegende, zungenformige Gebilde besitzt einen aus einem ziemlich straffen
und miBig gefalBreichen Bindegewebe zusammengesetzten und von einem nicht-
verhornenden, mehrschichtigen Plattenepithel iiberzogenen Grundstock. Zahn-
anlagen und Knochengewebe hier vollstandig vermift.

In den hinteren, schon innerhalb des Schédels gelegenen Abschnitten des
Riissels die beiden Riisselhohlen, insbhesondere die linke, betrichtlich zusammen-
gedriickt und. daher spaltformig. Die Riisselscheidewand ein einheitliches Ganzes,
knorpelig und. um ein mehrfaches dicker als in den vorderen Abschnitten. In den
Riisselhohlenwinden nur noch ganz wenig Schleimdriisen, dagegen sehr zahl-
reiche, stark erweiterte, dimnwandige BlutgefiBle. Im rechten Riisselloch eine
von verkalktem, schwammigem Knochen gebildete Nasenmuschelanlage. Am Boden
beider Riissellscher auch hier spongidses, verkalktes Knochengewebe.

Der Schidel: Stark mifbildet. Schadeldach fehlt. Schidelgrund liegt frei,
von einem diinnen, derben Hiutchen, teilweise von zottigen und blutig-bréckeligen
Massen (Area vasculosa v. Recklinghausens) bedeckt.

Die hinteren Teile des Schidelgrundes unter einem flachen (140%) und ricken-
warts offenen Winkel nach auflen gerichtet. Die Spitze dieses Winkels durch den
Vorderrand des hier offenen Foramen occipitale magnum gebildet. Vom Hinter-
hauptsbein lediglich die Partes laterales und der an den Clivus angrenzende Teil
angelegt. Diese Spaltung des Hinterhauptes setzt sich ununterbrochen auf die
ganze Wirbelsgule fort, von der die Dornfortsétze und die hinteren Teile der Wirbel-
bogen fehlen. Die gespaltene Wirbelsiule nicht von normaler Haut, sondern von
einem papierdinnen, fast durchsichtigen, bindegewebigen Hautchen bedeckt, in
dem zahlreiche, im allgemeinen facherartig nach unten zu auseinander laufende
Fasern deutlich erkennbar (wahrscheinlich Spinalnerven). Von Querfortsatz zu
Querfortsatz gemessen der Spalt in der oberen Halswirbelséiule 3,8 cm breit, ver-
schmélert sich allméhlich nach der oberen Brustwirbelsédule zu (hier 3,5 em); tber
der unteren Brustwirbelsdule 3,6 cm breit und iiber der Lendenwirbelsgule 3,4 cm.
Es handelt sich demnach um eine vollstindige Rhachischisis.

Die groBte Breite des Schadelgrundes (5,5 cm) liegt an ihrem hinteren Ende.
Entfernung vom offenen Hinterhauptsloch bis zum Philtrum des Zwischenkiefers
5,8 cm.
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Schiidelgrund asymmetrisch (s. Abb. 3). Vorderer rechter Anteil breiter als
der entsprechende linke. Beide vorderen Schidelgruben klein. Clivus weicht von
der Mittellinie nach rechts vorne zu ab, gerade auf die obenerwihnte Riissel-
bildung zu. Zu beiden Seiten des Clivus liegen die Felsenbeine; Porus acusticus
internus beiderseits ziemlich weit vorn. Linkes Felsenbein ungefahr parallel zur
Stirnebene, rechtes Bein dagegen etwas nach hinten, mit der Frontalebene einen
Winkel von etwa 10° bildend. Unmittelbar hinter den Felsenbeinen die Partes
laterales des Os occipitale, die unter einem Winkel von 140° auseinander weichen.
Neben den beiden Felsenbeinen noch zwei quadratische Knochenplatten, die ver-
mutlich zum Schlédfenbein gehoren. Clivus selbst in seinen vorderen Abschnitten
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etwas verbreitert, eine sichere Verdoppelung des Clivus scheint jedoch micht vor-
zuliegen. Stirnwérts vom Clivus zwei, teils knorpelige, teils knécherne, unregel-
mafBig gestaltete und vom Schidelgrund stark vorspringende Gebilde, die ihrer-
seits wieder in ihrer Mitte durch eine offenbar bindegewebige Haut in je zwei Halften
geteilt sind. Allem Anschein nach eine doppelte Keilbeinanlage, wobei die linke
etwas grofler als die rechte. Zwischen Clivus und der linken Keilbeinanlage ein
etwa erbsengrofles, weiches Gebilde, das der Ares vasculosa aufgelagert, nur durch
einen diinnen Gewebsstrang mit dieser in Verbindung steht (Hypophyse ?). Tirken-
sattel lediglich als ganz flache Mulde angedeutet, Sattellehne micht erkennbar,

In den vorderen Abschnitten des Schidelgrundes drei Knochenplatien, von
denen die beiden seitlichen ziemlich lang, die mittlere mehr quadratisch beschaffen
ist. Offenbar handelt es sich hier um Orbitaldéicher, also Teile von Stirnbeinen.
Zwischen dem mittleren und dem rechten Stirnbeinanteil eine rundlich-ovale,
etwa bohnengrofle, nach oben zu kugelig gewdlbte Knorpelscheibe, die unmittelbar
ither dem Riisselansatz liegt und auf ihrer Kuppe einen schmalen, von vorne nach
hinten verlaufenden, leistenartigen Wulst trigt. Moglicherweise stellt dieser Wulst
die Anlage einer Crista galli dar. Wenn man die Linie zwischen dem Riicken der
eigentlichen Nase und dem vordersten Punkte der Pars basilaris des Os occipitale
als Mittellinie bezeichnet, so befindet sich in dem vorderen Schadelgrund-
abschnitt, genau in dieser Linie, eine knorpelige, nach links zu abgebogene Leiste,

15%
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die wohl als eigentliche Crista galli anzusprechen ist. Diese Crista trennt den linken
knéchernen Stirnbeinanteil von dem mittleren.

Zur weiteren Orientierung iber die Verhéltnisse am Schédel wurden Frontal-
schnitte durch den Schidelgrund gelegt und eine etwa 1 cm dicke Scheibe zur
mikroskopischen Untersuchung herausgenommen. Die vordere Fliche der Scheibe
entspricht einer Frontalebene, die etwas hinter der Mitte beider Stirnbsinanlagen
liegt; hintere Fliche unmittelbar vor dem Clivus.

Zu unserer Uberrasehung stellte sich nun heraus, daB auf der rechten Halfte
dieser Scheibe ein dritter Augapfel liegt (s. Abb. 4). Die rechte Halfte des Frontal-
schnittes wesentlich gréfier als die linke (Abb. 4). Das Septum der eigentlichen
Nase verlauft von links oben nach rechts unten. Der auf der Abbildung hervor-
tretende Grofenunterschied der beiden normal angelegten Augipfel rithrt daher,
dafB die linke Gesichtshilfte etwas weiter hinten lag als die rechte. In der dritten
Augenanlage zwei kugelige
Gebilde (wahrscheinlich zwei
Linsen). Man darf demnach
wobl annehmen, dall dieses
dritte Auge durch Ver-
schmelzung von zwei ge-
trennten Augenanlagen zu-
stande gekommen und dem-
nach als ein Zyklopenauge
anzusprechen ist. Am Zy-
klopenauge eine ins Innere
des Augapfels vorspringende
sagittale Leiste, die den

Abb. 4. ganzen Bulbus umgreift,

etwa gerade in der Mitte

liegt und den Bulbus in zwei gleiche seitliche Halften teilt. Mikroskopisch handelt

es sich bei dieser wenig vorspringenden Leiste um von pigmentierter Aderhaut und

Netzhaut tiberzogene Sklera. Der Bulbus ist auch an seiner Vorderfliche gleich

beschaffen, also aus Sklera, Aderhaut und Netzhaut zusammengesetzt. Von einer
Hornhaut ist nichts zu sehen.

Uber der rechten Seite des Zyklopenauges der Riisselgrund bzw. Riisseldach,
von dem man in der Abbildung das rechte Riisselloch als schwarzen, ovalen Fleck
unmittelbar unter dem Schédelgrund noch erkennt. Die linke Hilfte des Riissels
bei der Praparation leider zum Teil ausgefallen. An den iibrigen Teilen dieses
Frontalschnittes sonst keine bemerkenswerten MiBbildungen, hichstens, dall der
bei der duBeren Besichtigung in die Augen fallende Wolfsrachen auch hier deut-
lich in Erscheinung tritt.

Mikroskopische Untersuchung. Sticke aus der v. Recklinghausenschen Area vas-
culosa vom Schidelgrund:

Auflerordentlich zahlreiche und dimnwandige, fast durchweg sehr stark erwei-
terte, mit roten Blutkérperchen gefilllte Gefiafle, zwischen ihnen in verschieden
starker Michtigkeit Gehirnmasse. Das Gehirngewebe besteht zum groBten Teil
aus Glia, doch an manchen Stellen auch einwandfreie Ganglienzellen. Ferner:
Zwischen den Gefdflen zahlreiche Nervenstringe. Weiter in dieser GefdBplatte
eine sehr charakteristische Anlage des Plexus chorioideus mit den typischen, epithel-
bedeckten Zotten. In der GefaBplatte stellenweise auch Inseln von teils ver-
hornendem Plattenepithel (Rachendachepithel ?).

Hypophyse. Das makroskopisch als Hypophyse erscheinende knapp erbsen-
grofle Gebilde erweist sich auch mikroskopisch als solche. Man sieht darin teils
eosinophile, teils basophile Zellen in driisenartiger Anordnung, zwischen denen
an manchen Stellen sehr zahlreiche und erweiterte, dimnwandige Blutgefafie
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verlaufen. Auch Zellen vom Typus der Hauptzellen zwischen dem Driisengewebe.
In den von uns untersuchten Schnitten lediglich der Driisenanteil, dagegen nichts
vom Hinterlappen.

Schwitt durch die in Abb. 4 dargestellte Frontalscheibe:

Linke Gesichtshilfte: Abgesehen von der Verbildung am Schidelgrunde kein
besonders bemerkenswerter Befund. Linkes Auge regelrecht angelegt, ebenso
die zugehorigen Nerven, GefalBe, Muskeln und die Tranendriise. Auch Ohr- und
Mundspeicheldriisen 0. B. Am Oberkiefer regelrechte Zahnanlagen. Oberkiefer
und Oberkieferfortsatz knochern angelegt. Die Scheidewand der eigentlichen Nase
in der Hauptsache knorpelig, nur in den tiefsten Teilen kndchern. Nasenmuscheln
von gehérigem Bau, Grundstock kndchern. Rechtes Nasenloch wesentlich enger
und mehr spaltformig als das linke, hinsichtlich seines Aufbaues jedoch mit dem
linken iibereinstimmend, abgesehen von einem geringeren Umfang der Nasen-
muscheln.

In der rechten Hélfte des Schnittes an der AuBenseite das rechte Auge, das
histologisch keinen bemerkenswerten bzw. abweichenden Befund aufweist. An
der suBeren Seite des rechten Auges eine regelrechte Tranendriise. Zwischen
dem rechten Auge und der duBeren, knochernen Wand der rechten Nasenhdohle
das Zyklopenauge, das allseitig von einer Sklera umgeben ist und dessen innere
Schichten (Aderhaut und Netzhaut) ebenfalls von ganz normalem Aufbau sind.
Auch die Irisanlage vorhanden.

Wie aus Frontalschnitten dicht hinter dem Bulbus des Zyklopenauges zu
ersehen, dort schlauchférmige Hohlriume, deren Wand aus mehreren Schichten
von im allgemeinen rundlichen bis rundlich-eiférmigen, ziemlich protoplasma-
armen, stark blau gefdrbten Zellen besteht. Die lichte Weite durch einen ganz
feinen, blafl gefirbten, héutchenartigen Ring scharf begrenzt. Das Protoplasma
der Zellen streckt nach allen Seiten hin fadige Fortsitze aus, die auch wimper-
artig in die Lichtung der schlauchartigen Hohlrdume hineinragen. An der medialen,
unteren Seite des Riisselgrundes zieht ein solches Knéuel in Form eines Stranges
nach dem rechten Auge hin. Um das Kn#uel herum eine derbe, straffe Bindegewebs-
kapsel, die groBe Ubereinstimmung mit der Dura besitzt. Auch im Knéuel selbst
derbe, regellos verlaufende Bindegewebsstringe. Diese bindegewebigen Strange
teilweise verkalkt. Ein zweiter derartiger Strang, vom ersten nur durch Fett-
gewebe getrennt, verlduft am lateralen Rand der kndchernen Wurzel der eigent-
lichen Nase. Durch die Mitte dieses zweiten Knauels geht ein dicker bindegewebiger
Strang. Der Form nach handelt es sich mit grofiter Wahrscheinlichkeit um Bil-
dungen, die dem Neuroepithel zugehéren, und es ist nicht ausgeschlossen, daf} hier
Opticusanlagen in einem frithen Entwicklungsstadium vorliegen. (Septierung des
zum Zyklopenauge hinziehenden Opticus.)

Im Zyklopenauge selbst zwei regelrechte, vollig voneinander getrennte Linsen,
jede mit eigenem Linsenepithel. Die ins Innere des Zyklopenauges wenig vor-
springende und ringférmig sagittal verlaufende Leiste besteht aus Sklera, die von
pigmentierter Aderhaut und Netzhaut iiberzogen ist. Von einer Hornhaut ist
nichts zu sehen.

In der Umgebung des Zyklopenauges verschiedene, kleinere Muskeln, die
teilweise unmittelbar an die Sklera angrenzen, teilweise in kurzer Entfernung
vom Bulbus innerhalb von Fettgewebe liegen. Zweifellos handelt es sich hier
um Augenmuskeln, die zum Zyklopenauge gehoren. Die innerhalb des Verschmel-
zungsbereiches liegenden Muskeln fehlen. Zwei als Rectus superior und Obliquus
superior zu deutende Muskeln liegen oberhalb des Zyklopenauges iibereinander,
etwas medial von ihnen der Rectus internus des linken Augenanteils; an der
rechten Seite der entsprechende Rectus internus des rechten Augenanteils. Unter
dem Doppelauge der sehr breite Rectus inferior. Die Obliqui inferiores, die Recti
externi und ein weiterer Obliquus superior fehlen.
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Das eigentliche rechte Auge sowie das Zyklopenauge liegen in einer gemein-
samen, grofenteils kndchernen, im tbrigen bindegewebigen Schale, die auller den
beiden Augen in der Hauptsache Fettgewebe enthdlt. Querdurchmesser dieser
eiférmigen Schale 32 mm, der Vertikaldurchmesser 19 mm. In den unteren und
medialen Abschnitten die Schale als Wand der Oberkieferhohle anzusprechen,
wahrend. sie in den oberen Teilen das Orbitaldach bzw. den Boden des Riissels
darstellt. Bei den kopfwirts gelegenen Teilen dieser Schale handelt es sich um

Abb. 5.

kndcherne Anlagen des Orbitaldaches, in das der Riissel mit kndchernen bzw. knor-
peligen Wandungen U-formig eingesenkt ist. Der Riissel liegt oberhalb und etwas
seitlich vom Zyklopenauge und besitzt auf diesem Frontalschnitt ein ziemlich
breites, knorpeliges Septum, das in den caudalen Abschnitten zum Teil knéchern,
zum Teil bindegewebig beschaffen ist. In der Schleimhaut beider Riisselhohlen
hier nur noch ganz wenig Schleimdriisen und sehr zahlreiche, stark erweiterte
BlutgefaBe. Das Schleimhautepithel mehrschichtiges Flimmerepithel. Die laterale
Wand und das Dach beider Riissellocher teils knorpelig, teils kndchern.

Unter dem Zyklopenauge, und zwar unterhalb der vorher erwahnten kndchernen
Schale eine ziemlich groBe und regelrecht gebaute, sicherlich zum mittleren Stirn-
fortsatz gehorende Zahnanlage. Medial unten von dieser Zahnanlage eine grofiere
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Anzahl von Schleimdriisen, deren Ausfihrungsginge (nicht verhornendes Platten-
epithel) zur Mundhohle ausmiinden.

Von der Wirbelsdule wurden einige Rdntgenbilder angefertigt und
zur Beurteilung einem Fachréntgenologen zugeschickt. (Ventro-dorsale
Aufnahme siehe Abb. 5.) Der Rontgenologe beurteilt die Réntgenbilder
folgendermafen:

Es handelt sich um eine partielle, vollkommene Spaltbildung im oberen
Halswirbelgebiet und im mittleren Brustwirbel- sowie im oberen Lenden-
wirbelgebiet. Es diirfte wohl darauf beruhen, daf das Perichordalseptum
bestehen geblieben ist und jede der beiden halbseitigen Anlagen sich fiir
sich entwickelt hat. Daneben aber bestehen noch Halbwirbelbildungen.
So zwischen dem 5. und 6. Brustwirbel. Hier auch Skoliosenbildung.
Ein ganz eigenartiges Bild bietet die Gegend des 8. Brustwirbels. Hier
sind auf der einen Seite zwei halbseitige Wirbelanlagen, auf der anderen
Seite ein Block, der sich aus drei Segmenten zusammensetzt und von dem
anscheinend je eine Rippe ausgeht. Zwei Wirbelkérper tiefer befindet
sich wieder auf der entgegengesetzten Seite ein Segment, auf der korrespon-
dierenden anderen zwei Segmente. Anscheinend gleichen sich also die
halbseitigen Segmentiiberzahlen wieder aus, bis auf den eigenartigen
Dreizackwirbel in der Mitte der Brustwirbelsdule.

Nach der Ansicht des Rontgenologen ist im Halsteil, und zwar im
Gebiet des 2.—5. Halswirbels einschlieBlich eine langsam abnehmende
Zweiteilung vorhanden.

Die daraufhin vorgenommene mikroskopische Untersuchung der Hals-
wirbelsdule im Bereich der 3.—5. Halswirbel ergab, daB} im Wirbel-
korper zwei Knochenkerne angelegt sind. Die Bogen und Querfortsitze
weisen gleichfalls je einen Knochenkern auf. Die Annahme einer Zwei-
teilung der Halswirbelsiule 146t sich nach dem mikroskopischen Befund
nicht aufrechterhalten.

Beurteilung:

Es fand sich also bei einem Anencephalus mit vollkommener
Rhachischisis, doppelseitiger Cheilognathopalatoschisis, Unterentwick-
lung beider Nebennieren und Klumpfiien eine Verdoppelung im Be-
reich des oberen Gesichts und des vorderen Teiles des Schédelgrundes
derart, daB} eine zweite Nasenanlage aus der Gegend des inneren oberen
Randes der rechten Orbita als Riissel hervorragt, wihrend die eigentliche
Nase genau in der Mittellinie vorhanden ist. In dem ziemlich hochent-
wickelten Riissel befindet sich ein rudimentarer Zwischenkiefer mit
zwei gut entwickelten Zahnanlagen. Unter dem Riissel liegt ein aus zwei
Anlagen zusammengesetztes Zyklopenauge, welches zwei Linsen ent-
hélt; eine Hornhaut des Zyklopenauges ist nicht vorhanden. Zum
Zyklopenauge hin zieht ein wahrscheinlich aus zwei Anlagen bestehender
septierter Sehnerv. Gleichzeitig findet sich ein iberzihliges Stirnbein
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rechts. [Ob es sich dabei um eine Verdoppelung oder eine Spaltbildung
einer einheitlichen Anlage handelt, kann nicht mit Sicherheit entschieden
werden (sekundire Teilung durch den Riissel 2)]. Weiter bestehen: eine
Verdoppelung der Crista galli und des Keilbeins, partielle vollkommene
Spaltbildungen im oberen Halswirbelgebiet, im mittleren Brustwirbel-
sowie im oberen Lendenwirbelgebiet, vereinzelte Halbwirbelbildungen,
Bildung eines quergespaltenen und teilweise wieder vereinigten Drei-
zackwirbels.

Es soll nun versucht werden, diese ungewohnliche, bei der typischen
Diprosopie sonst nicht zur Beobachtung kommende Fehlbildung in
das Einteilungsschema der am Gesicht bzw. vorderen Korperende
auftretenden Doppelbildungen einzureihen.

Als geringsten Grad der Duplicitas anterior bezeichnet Ahlfeld das
Vorhandensein einer doppelten Hypophysis cerebri. Die zweite Gruppe
der Duplicitas anterior bilden die verschiedenen Arten der Diprosopie.
Diese 1aBt wiederum verschiedene Grade erkennen, indem sich alle
Ubergange von der teilweisen Doppelbildung des Gesichts bis zur voll-
standigen Doppelbildung des Kopfes als Endzustand der Duplicitas
anterior nachweisen lassen.

Nach Hibner ist zur Zeit folgende Stufenleiter fiir die verschiedenen
Grade der Diprosopie anzunehmen:

1. Verdoppelung der Hypophyse (Ahlfeld).

2. Rhinodymie: Sie wird von Lesbre und Forgeot folgendermalen
definiert:

Kopf hinten und unten einfach, bei einfachem Rumpf. Verdoppelung nur
in der Nasenregion, bisweilen ein rudimentéres drittes Auge. Mund und Unterkiefer
sind einheitlich, der Oberkiefer meist unvollkommen verdoppelt.

Die Rhinodymie ist selten. Vom Menschen ist bisher nur ein Fall
bekannt, der 1881 von Bimar beschrieben wurde. Bei Tieren wurde Rhino-
dymie mehrfach beobachtet: Lesbre und Forgeot beim Rind, Gilis beim
Lamm, Donitz beim Huhn.

3. Diprosopus sensu strictior:.

Beim Diprosopus ist der Schidel unvollkommen, das Gesicht unvollkommen
oder vollkommen verdoppelt. Die Verdoppelung des Gesichts laBt alle Grade
erkennen; man findet alle Uberginge zwischen Rhinodymie und Dicephalie.

Neuere Beobachtungen, die sich besonders auf geringere Grade der
Diprosopie erstrecken, mogen den Versuch vielleicht rechtfertigen,
diese vor geraumer Zeit von Hiibner in Vorschlag gebrachte Hinteilung
zu erweitern. Es sind dies besonders die Beobachtungen, die uns die
Formbildung der geringsten und geringeren Grade diprosoper Bildungen
als Zwischenstufen zwischen der von Ahlfeld bezeichneten Doppelanlage
der Hypophyse und der typischen Diprosopie zeigen.

Das Vorhandensein einer Doppelnase ist verhiltnismiBig hiufig
mitgeteilt worden. Ks handelt sich dabei um eine Verbreiterung der
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median liegenden Nase, welche durch eine Eindellung ihrer mittleren
Teile zu einer Nasenform gefithrt hat, die allgemein zu der Bezeichnung
,,Doggennase’ Veranlassung gegeben hat (Lehmann-Nitsche, Wilkinson,
Bumba und Lucksch, Borelli {?]). Die Doggennase stellt eine Hem.-
mungsbildung dar. Sie entsteht dadurch, daB die Vereinigung der zwei
sich seitlich von der knorpeligen Nasenscheidewand entwickelnden
Belegknochen unterbleibt. Die Nasenscheidewand erfihrt dadurch eine
Verbreiterung, die Nasenlocher sind weiter voneinander entfernt (bis zu
7,5 cm). Sinkt nun darch Schwund des primordialen Knorpels der Nasen-
riicken ein, so entsteht daraus die Form einer Doppelnase, die aber
jeweils nur ein Nasenloch besitzt (Lehmann-Nitsche, Bumba-Lucksch).
Eine wesentlich andere Formbildung kommt dann zustande, wenn
zwei Nasenanlagen zur Bildung verwandt worden sind. Dabei erscheint
die mediane Einsenkung nicht flach, sondern tief einschneidend, so daf
zwei gleichgrofle Nasen dicht nebeneinander liegend mit eigenen Scheide-
winden und Fligeln und Héhlen sich vorfinden (Muecke-Soutiar).
Muecke und Souttar beobachteten bei einem 3jihrigen Madchen zwei voll-
sténdig geformte und nebeneinander liegende Nasen. Jede Nase hatte ein eigenes
Septum, zwei Nasenlocher und gut geformte Nasenfliigel. An der Basis jeder
Nase befand sich medial eine sehr kleine, runde Einsenkung, deren morphologische
Bedeutung nicht gedeutet werden konnte. Muecke und Souttar meinen, daff es
sich um Augenanlagen handeln konnte; mehr aber neigen sie zu der Annahme,

daf} sie die kleinste Art von Trinengang, wie sie z. B. von B. Harman beschrieben
worden sind, darstellen.

Muecke und Souttar glauben nicht, daB die ganze MiBbildung aus Stérungen
der Entwicklung geklirt werden kann. Nach ihrer Meinung ist die eine Nase die
eines eingeschlossenen Zwillings.

Das Kind zeigte keine anderen Fehlbildungen. Lippen, Kiefer, Mund und
Gaumen waren wohlgeformt und vollkommen symmetrisch.

Ein &hnlicher Fall wurde von Lasagna mitgeteilt:

Lasagna beobachtete einen 2 Monate alten Knaben, welcher aufler einer Ver-
doppelung der Nase keine anderen Fehlbildungen aufwies. Die linke Nase war
fast normal, hatte zwei Nasenhohlen und ein Septum. Dagegen wies die rechte
Nase nur einen Hohlraum auf. In der Medianen, infraorbital, fand sich eine steck-
nadelkopfgroBe Offnung, die als rudimentirer Trinennasengang gedeutet wurde.

Beide Fille werden der Diprosopie zugerechnet.

Uber einen ahnlichen Fall, in welchem die einander zugekehrten
Nasenhohlen beider Nasen geringer entwickelt sind als die voneinander
abgewandten, wird von Bertram C. A. Windle berichtet.

Bei einem 5jahrigen Madchen scheint die Nase durch eine langliche Furche
unvollstindig in zwei Teile geteilt zu sein. Es sind vier Nasenlocher vorhanden,
wovon zwei auf jeder Seite des Septums gelegen und zwei mehr lateralwérts gelegen
sind. Jene wesentlich kleiner als diese und sind blinde, funktionslose Hohlen
von ungefshr 1,0 cm Tiefe. Das breitere Paar waren die sonst wohlgestalteten,
funktionstiichtigen Nasenlécher. Der einzige andere Beweis einer Verdoppelung
im Bereich des Gesichts war das Vorhandensein von zwei Frenula auf der
Oberlippe.
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Bertram C. A. Windle fithrt das Zustandekommen dieser Fehlbildung
auf eine unvollkommene Teilung der Nase in zwei Nasen zuriick und
rechnet sie der Diprosopie zu.

Alle diese Fille zeichnen sich nur durch eine Verdoppelung der Nasen
aus; lediglich der Fall Windles wies auch eine Verdoppelung der Frenula
auf. Leider finden sich keine Mitteilungen {iber das Verhalten der Wirbel-
sdulen dieser Fehlbildungen vor.

Einen vorgeschritteneren Grad der Verdoppelung: zeigt uns ein
Fall Buchs, in welchem eine duBerlich sehr breite Nase vorlag, in der
eine rudimentire zweite Nasenanlage enthalten war. Dieser Fall ist
ein Beispiel einer kranialwirts konvergierenden Diprosopie. Es waren
zwei Mundhohlen, aber nur zwei Augen vorhanden. Der Verdoppe-
Iungsbereich entspricht also dem unteren und zur Hélfte auch noch dem
mittleren Gesichtsdrittel, wihrend das obere Gesichtsdrittel einfach
gebildet ist.

Der Verdoppelungsbereich bei der Diprosopie ist je nach der Lage
und Stellung der beiden Gesichter im Zeitpunkt der Verschinelzung
verschieden. So gibt es z. B. Fille, in denen die Verdoppelung im wesent-
lichen den oberen oder den unteren Gesichtsanteil betrifft, nimlich dann,
wenn sich die seitlichen Teile der Stirnanlagen bzw. die der Unterkiefer-
anlagen in der Entwicklung einander nihergekommen sind und so eher
zur Verschmelzung gelangen konnten. Die Verschmelzung kann dabei
‘soweit fortschreiten, dafl eine Zusammensetzung aus urspriinglich zwei
getrennten Anlagen kaum mehr zu erkennen ist.

Uber eine beginnende, schideldachwirts auseinander weichende, ge-
ringfiigige Diprosopie berichtet neuerdings Gruber in seiner Abhandlung
,,Uber Zweikopfigkeit bei Menschen™; es handelt sich um einen von
Linke beobachteten Fall, ndmlich:

Um ein bis in die Zeit beginnender Geschlechtsreife herangewachsenes Madchen
mit einer Dreiteiligkeit des Os frontale. Das Gesicht zeigte zwel Augen. Auffallig
sel eine kleine Querfalte an der linken Seite der Nasenwurzel gewesen, offenbar
das duBerliche Rudiment einer intermedidren Augenlidanlage. Die Nase erschien
einfach. Eine doppelte Reihe von Dornfortsitzen war zu fithlen; wahrscheinlich
war der Epistropheus, sicher der Atlas einfach. (Leider geben uns iiber seine inneren
Kérperverhiltnisse weder ein Sektionsbericht noch ein Réntgenbild Kunde.) Linke
meint, es habe sich vielleicht um einen ,,Katadidysmus‘‘ gehandelt; weil, wie er
sagt, eine Wiederverschmelzung fetal gespaltener Teile in diesem Falle ein fast
normales Ganzes gebildet, nannte er die Erscheinung ,,Pantopagus®.

Foerster teilte einen in der Verdoppelung etwas weiter vorgeschrittenen
Befund mit.

Er berichtet von einem sehr merkwiirdigen Fall von linksseitiger Verdoppe-
lung der Stirnbeine mit Bildung zweier Augenhohlen, Augenbrauen und Augen-
lidern, aber ohne gleichzeitige Verdoppelung des Bulbus. Es handelt sich um
einen 8 monatlichen minnlichen Mulattenfetus, der mit Ausnahme des Schidels
wohlgebildet ist. Rechtes Auge wohlgebildet, auf der linken Seite an der gewthn-
lichen Stelle eine kleine Augenspalte mit behaarten Lidern und Augenbrauen
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obne Bulbus, weiter nach auBen eine dritte grofere Augenspalte mit behaarten
Augenlidern, Augenbrauen und Bulbus. In der linken Stirngegend der birnférmige
Sack eines Hirnwasserbruchs vortretend. Die Nase ist oben sehr platt, erhebt
sich auch unten sehr wenig, hat nur einen Nasenfliigel und ein blindes rechtes
Nasenloch. Mund normal groB, aber etwas schief verzogen.

In jingster Zeit verdffentlichte A. Feller eine Arbeit iiber geringere
Grade der Diprosopie. Mehrere Fille, die bei geringfiigizgen Verdoppe-
Iungen des Gesichts (im wesentlichen Verdoppelungen des Unter- bzw.
Oberkiefers) zugleich eine weitgehendere Verdoppelung der inneren Organe
aufwiesen, stellt er als Zwischenglieder zwischen die Rhinodymie und die
eigentliche Diprosopie.

Eine dem vorliegenden Fall iiberaus dhnliche Fehlbildung beschrieben
Bischoff und Roth (angef. nach Lasagna). Leider war mir die Arbeit nicht
zugingig, auch der Versuch einer personlichen Fithlungnahme mit dem
Verfasser blieb ergebnislos.

Bischoff und Roth beobachteten das Vorkommen einer doppelten Nase; die
eine Nase befand sich in der Medianen an normaler Stelle, wihrend die andere
oberhalb der linken Augenhéhle ihren Ursprung nahm und die Form eines Riissels
hatte. Es war nur ein einziger Mund vorhanden. Gleichzeitig fand man vier Ossa
frontalia, und einen tberzéhligen, vorderen Gehirnlappen.

Diese Beobachtung Bischoffs und Roths entspricht am ehesten noch der vor-
liegenden Fehlbildung. Leider gibt uns Lasagna keine Auskunft iiber die ent-
sprechenden Augen- und Riisselverhiltnisse. Die &uBerliche Erscheinungsform
dieser Doppelbildung, das Y-formige Auseinanderweichen der beiden Individual:
anlagen vom Oberkiefer aus kopfwirts, konnte durch einen Keil dargestellt werden,
der vom Oberkiefer aus kopfwirts auseinanderstrebend seine Grundfliche in den
kranialen Teilen hat (Schwalbe und Josephy). Die Divergenz muB betrichtlich
gewesen sein, das beweist die Bildung von vier Ossa frontalia. Ob drei oder sogar
vier Augen vorhanden gewesen sind, ob sie getrennt lagen oder sich den zyklop-
ischen Augenformen néherten, dariiber gibt uns Lasagne keine Auskunft. Der
Riissel nahm seinen Ursprung gleichfalls vom inneren Rand der Orbita, in diesem
Fall allerdings auf der linken Seite; leider ist iiber seine genauere Aushildung
nichts angegeben.

Stellen wir alle vorliegenden Fille nebeneinander, so ergibt sich das
Bild einer fast vollstindigen, teratologischen Reihe (s. Abb. 6).

Aus dieser Reihe lassen sich drei Gruppen herausheben, und zwar:

1. eine solche, bei der die Verdoppelung kopfwirts divergierend in
Erscheinung tritt;

2. eine solche, bei der sie sich schwanzwéirts divergierend zeigt; und

3. eine solche, bei der die durch beide Gesichtsanlagen gelegte Vertikal-
achse immer parallel ist.

Gruppe 1. Mit dem geringsten Grad der Verdoppelung beginnend, der
Verdoppelung der Hypophyse (Aklfeld), finden wir bei fortschreitendem
Auseinanderweichen des Verdoppelungsbereiches eine Verdoppelung der
Stirnbeine evtl. mit Bildung einer dritten, rudimentiren Augenhéhle
(Linke, Foerster), eine Verdoppelung der Nase, wobei eine Nage als
Zyklopenriissel oberhalb eines zyklopischen Auges vom inneren, oberen
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Orbitalrand seinen Ursprung nimmt (Bischoff und Roth), eine unvoll-
kommene Verdoppelung des Oberkiefers mit doppelter Nasenbildung und
Vorhandensein einer dritten Augenhdhle — Rhinodymie — (Joly, Bimar)
und als letztes Glied dieser Reihe einen Diprosopus tetrophthalmicus,
tetrorbitarius, diotus, monostomus, dignathus et monauchenos (Gruber,
Fall D). In allen diesen Fallen ist die Verdoppelung auf die oberen Ge-
sichtsteile beschriankt, es findet sich nur ein einziger Mund, hochstens

Gruppe 1.
Normal. Linke, Bischoff und Roth Bimar, Schwalbe. Gruber
Foerster. (vorliegender Fall, Joly. (Fall D).
Riissel rechts).
Gruppe 2.
Normal. Feller. Buch. Gruber (Fall C). Soemmering.
Gruppe 3.

Normal. Borelli (?), Schwalbe. Soemmering.
Bertram C. 4. Windle,
Muecke und. Souttar,
Bumba und Lucksch.

Abb. 6. (Schematisch).

als Ausdruck einen tiefer beginnenden Spaltung oder fortschreitender
Verdoppelung eine Verbreiterung desselben (Fille Bimar und Gruber).

Gruppe 2. Die zweite, schwanzwirts auseinander weichende Gruppe
wiirde als geringsten Grad duBerlich nur eine Verbreiterung des Mundes
bzw. doppelte Unterkieferbildung aufzuweisen haben, evtl. mit teilweiser
Verdoppelung der Zunge (Feller, Taruffi). Bei fortschreitender Ver-
doppelung finden wir dann eine solche des Mundes mit Bildung einer
zweiten, rudimentiren Nase, wobei die zweite Nase in der ersten, median
liegenden und &uBlerlich nur verbreitert erscheinenden Nase enthalten
ist (Buch), schlieBlich eine Verdoppelung der Nasen und Mundhdohlen,
aber nicht der Augen (Gruber, Fall C) und eine Verdoppelung der Mund-
hohlen und Nasen und Auftreten eines dritten Auges (Soemmering) usw.

Gruppe 3. Die dritte Gruppe, welche sich durch axial-parallel-sym-
metrische Verdoppelung auszeichnet, wiirde mit einer Verdoppelung
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der Nasen beginnen (Borelli [?], Bertram C. A. Windle, Muecke und
Soutter) und tiber eine Verdoppelung der Ober- und Unterkiefer bei
fortschreitendem Auseinanderweichen beider Medianebenen zu symmetri-
schen Gesichtsverdoppelungen fithren, wie sie uns Schwalbe in seinen
Abbildungen (Abb. 308 und 312) zeigt.

Zwischen diesen einzelnen Fillen finden sich nun flieBende Uber-
génge, je nach dem Zustandekommen der dulleren Erscheinungsform
— worauf Feller besonders hingewiesen hat — dadurch, ,,daf die Doppel-
bildung — eine laterale Aneinanderlegung der doppelt angelegten Kopfe
vorausgesetzt — von verschiedenen Drehungen der Achsenorgane ab-
héangig ist.”

Je nach der Neigung der Medianebenen der Doppelanlagen zueinander,
je nach dem Grad ihrer Aullen- bzw. Innenrotation erkliren wir uns das
Zustandekommen divergierender oder konvergierender, bzw. axial-sym-
metrischer Verdoppelungen, bzw. das Vorkommen getrennter oder fast
vollkommen verschmolzener Gesichter.

Vergleicht man nun den vorliegenden Fall mit denen von Ahifeld,
Linke, Foerster, Bertram C. A. Windle, Buch, Bischoff und Roth, Bimar
und Feller, so finden sich mannigfache Abweichungen.

Am weitesten vorgeschritten in der Verdoppelung erweisen sich die
Beobachtungen Fellers, die er als Diprosopus diotus, diophthalmicus, disto-
mus bzw. Diprosopus diotus, diophthalmicus, monostomus, dignathus
bezeichnet. Bimar vertritt mit seinem Fall den nédchst geringeren Grad
der Diprosopie. Die geringsten Grade zeigen uns die Fille Ahlfelds,
Bertram C. A. Windles, Buchs und die Fille von Linke und Foerster,
die wohl hierher zu rechnen sind.

Wahrend die Fille von Foerster und Linke eine oberflichliche Ver-
doppelung der Stirnbeine mit Bildung einer dritten, rudimentéren Augen-
hohle ohne Bulbus aufweisen und Bimar, sowie Lesbre und Forgeot eine
Verdoppelung im Bereiche der Nasengegend und des Oberkiefers mit
Bildung einer dritten, unvollkommenen Orbita feststellten, handelt es
sich hier — wie auch im Falle Bischoffs und Roths — lediglich um eine
Verdoppelung der Nase, wobei eine Nase normal, die andere dagegen
als Riissel ausgebildet an der Innenseite der Orbita lokalisiert ist, eine
Verdoppelung der Keilbeine und der Crista galli, vielleicht auch des rechten
Stirnbeins, nebst Bildung eines dritten, aus zwei Anlagen zusammen-
gesetzten, einfach erscheinenden Auges mit eigenen Augenlidern und
Wimperbesatz und einer Verbreiterung des rechten, oberen Oberkiefer-
anteils. Der vorliegende Fall wéire demnach als Bindeglied zwischen
dem Foersterschen und dem Bimarschen Fall aufzufassen.

Das Auseinanderweichen beider Anlagen betrifft, abgesehen von der
weitergehenden Verdoppelung im Bereich der Wirbelsdule, nur das obere
Gesichtsdrittel. Die Neigung der Medianebenen ist kopfwirts stark
auseinander weichend. Sie ist wahrscheinlich durch zwei Anteile bedingt:
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1. einem Auseinanderweichen der Medianebenen kranialwirts und
2. einer Rotation der Sagittalebenen um eine Vertikalachse frontal-
wirts.

Das Auseinanderweichen beider Ebenen ist jeweils an der Stirn am
ausgesprochensten.

Die Neigung der Medianebenen beginnt etwa im oberen Drittel des
Oberkiefers (schiddelwéirts-) und ungefahr im vorderen Clivusabschnitt
(stirnwérts auseinander weichend). Der Verdoppelungsbereich nimmt
so die Form eines Tetraeders an, dessen Spitzen jeweils im oberen Ober-
kieferdrittel, bzw. im vorderen Clivusanteil anzunehmen seien.

Als ein Beispiel schwanzwérts auseinander weichender, geringfiigiger
Diprosopie ist als Gegenstiick zu der vorliegenden schidelwirts aus-
einander weichenden Gesichtsverdoppelung — gleichfalls zwischen dem
Foersterschen und Bimarschen Fall stehend — die Beobachtung Buchs
zu betrachten.

Fragt man nach der Ursache des Zustandekommens derartiger
Fehlbildungen, so miissen wir zugeben, dal3 wir iiber die Entstehungs-
ursache dieser Abweichungen von der Norm nichts wissen. Zwar hat man
eine Unmenge im Versuch erwiesener Ursachen fiir die Entstehung
verantwortlich gemacht: chemische, thermische, mechanische usw.
Einfliisse in der ersten Embryonalzeit. Eine Abnormitat der Geschlechts-
zellen oder des Befruchtungsvorganges werden vielleicht durch eine
unvollkommene Sonderung der ersten Furchungskugeln Doppelbildungen
erzeugen konnen (Hueck). Vielleicht wird aber auch dieselbe Ursache
eine Verwachsung zweier urspriinglich noch getrennter Anlagen hervor-
rufen kénnen (Hueck).

Neuere Untersuchungen tiber das Zustandekommen embryonaler Fehl-
bildungen verdffentlichte Lewy. Er fand:

Abweichungen in der Konstitution des Zellkerns, seines Chromosomenbestandes.
Sie entstehen durch Anomalien der Kernteilung, wie sie bei jeder Kernteilung
auftreten konnen. Es entstehen Kerne und Zellen, die bunt zusammengewiirfelte
Chromosomenbestandteile aufweisen, die er Poikiloploid nennt. Gewisse Chromo-
somengarnituren sind nicht lebens- und entwicklungsfihig. So konnen aus
inneren Ursachen einzelne Furchungszellen zugrunde gehen, oder sei es durch
Postgeneration, ersetzt werden, sei es umwachsen werden und so zu Bildungen
von Cyclopie usw. fithren.

Man wird wohl annehmen miissen, daB es sich bei den Doppelbil-
dungen bzw. iberhaupt bei den Fehlbildungen, soweit man sie nicht
auf mechanische Ursachen zuriickfilhren kann, vorwiegend um Ande-
rungen in der kolloidalen Zusammensetzung innerhalb des Zellkerns
bzw. um Stérungen seines kolloidalen Gleichgewichts handelt. Wie
Hueck annimmt, wird dadurch vielleicht eine unvollkommene Sonderung
der ersten Furchungskugeln bewirkt, oder es wird dadurch eine Verwach-
sung zweier urspriinglich noch getrennter Anlagen ausgeldst werden
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kénnen. Welche der zahllosen Méglichkeiten aber im Einzelfall in Be-
tracht zu ziehen und fiir das Zustandekommen verantwortlich zu machen
sind, dariiber 148t sich nichts Zuverldssiges sagen.

Ist es uns meist unmaoglich, die Frage nach dem ,,Wodurch® zu beant-
worten, so 148t sich doch bei manchen Fehlbildungen ein Zeitpunkt be-
stimmen, bis zu welchem spétestens die die Abweichung von der Norm
bedingende Ursache eingewirkt haben mufl. Dieser Zeitpunkt stellt eine
., Orenzfrist” dar und wird von Schwalbe als ,teratogenetische Termi-
nationsperiode’ bezeichnet.

Fir die vorliegende Fehlbildung muB die teratogenetische Termi-
nationsperiode in alleririthester Embryonalzeit angenommen werden. Sie
ist diir die Cyclopie begrenzt mit der Ausstiilpung der Augenblasen
{Schwalbe und Josephy), also mit Beginn der 4. Fetalwoche festgelegt.
Wesentlich frither ist sie fiir die Doppelbildungen anzunehmen. Experi-
mentelle Untersuchungen (Spemann) haben fir niedere wie fiir héhere
Tiere gelehrt, dafl die willkiirliche Erzeugung einer Doppelbildung nur
bei Einwirkung von Einflissen in der allerersten Zeit der Keimentwick-
lung mdéglich ist; in spaterer Zeit (als Wendepunkt ermittelte man den
Zeitpunkt der (astrulation) lieB sich die willkiirliche Erzeugung einer
Doppelbildung nicht mehr bewerkstelligen. Die teratogenetische Ter-
minationsperiode ist mit dem Abschlull der Gastrulation gegeben.
Selbst am SchluBl der Gastrulation konnte Spemann noch Duplicitas
anterior erzeugen. Wieweit sich aber diese an Reptilien bzw. Amphibien
gewonnenen Ergebnisse auch auf Menschen itbertragen lassen, ist zunichst
durchaus nicht feststellbar.

Es fragt sich nun: Wie kann man sich die Formentstehung dieser
ungewohnlichen Fehlbildung erkliren ? Wie kommt es in einem Falle
zur Bildung zweier nebeneinander liegender Nasen (Muecke-Souttar),
im anderen Falle zu atypischer Verdoppelung durch das Vorhandensein
einer median liegenden normalen Nase und einem Orbitalriissel ( Bischoff-
Roth) bzw. wie ist die Bildung einer rudimentéiren zweiten Nase in einer
duBerlich nur verbreitert erscheinenden und an normaler Stelle liegenden
Nase wie im Falle Buchs zu erkliren? Bei der Ungeklirtheit all dieser
Fragen werden wir jedoch nur auf Vermutungen angewiesen sein. Wird
erst einmal groBes Material verfiigbar sein, dann dirfte man vielleicht
Zuverlassiges daritber aussagen konnen.

Ein Embryo von 9 mm Kopflange 1aBt noch gar nichts von einer duBeren
Nase erkennen; die noch weit voneinander getrennten Narinen treten noch nicht
aus dem Gesicht heraus. Erst in der Mitte des 2. Monats (Mihalcovics) tritt mit
der Bildung der Oberlippe — durch Verwachsung der unterhalb der Pars infra-
nasalis zusammentretenden Processus globulares mit den Oberkieferfortsitzen —
eine Erhebung des Gesichtsteiles auf, welcher die stark verengten Nasenlécher
trigt. Das zuerst kurze, stumpf aussehende Organ wird im Laufe der Entwicklung

langer und spitzer; die zunichst frontalwirts gerichteten Nasenlécher werden durch
starkeres Wachstum des Nasenriickens nach abwirts gerichtet. Die Nasenfliigel
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liefert der laterale Stirnfortsatz, den Steg die Area infranasalis, den Riicken der
oberste Teil des mittleren Stirnfortsatzes, die Area triangularis. Das Philtrum
und die spater zum Zwischenkiefer verschmelzenden Primaxillae liefert der
mittlere Nasenfortsatz.

Die Doggennase entsteht — wie bereits oben angefithrt — dadurch,
daB die Vereinigung der zwei sich seitlich von der knorpeligen Scheide-
wand der Nase entwickelnden Belegknochen ausbleibt. Die Nasenscheide-
wand erfihrt dadurch eine Verbreiterung, die Nasenhoéhlen sind weiter
voneinander entfernt (bis zu 7,5 cm). Sinkt nun durch Schwund des
primordialen Knorpels der Nasenriicken ein, so ergibt sich daraus eine
Nasenform, die wie zwel nebeneinander liegende Nasen aussehend, jedoch
jeweils nur ein Nasenloch auf jeder Seite besitzt (Doggennase).

Fiir die Formen geringerer Grade von Duplicitas anterior, welche
zu echten Verdoppelungen der Nase fithren, miissen wir eine Doppel-
anlage der Stirnfortsitze annehmen. Wir finden eben in der vorderen
Koérperhilfte eine Verdoppelung aller Anlagen, die sich, soweit sie nicht
in ihren mittleren sich beriithrenden oder ineinander {iibergehenden
Teilen durch nur teilweise erfolgenden Verschmelzungsvorgang gestort
sind, vollkommen normal zu entwickeln vermégen. Je nach dem Grad
der Neigung der Medianebenen gelangen die urspriinglich doppelten
Anlagen zur teilweisen Verschmelzung und geben so Anlal zu den ver-
schiedensten Formbildungen. Strebt die Neigung der Medianebenen
nach dem Schideldach zusammen, so kommt es zu einer normalen
Entwicklung der unteren, doppelt angelegten Gesichtspartien, wie im
Falle Buchs; die mittleren Gesichtsanteile erfahren teilweise atypische
Bildung, sie sind unvollkommen verdoppelt, weil ihr intermedidres Bil-
dungsmaterial in Richtung des Zusammenstrebens im Abnehmen be-
griffen ist, wihrend durch restlose Verschmelzung des oberen Gesichts-
drittels dieses sich vollkommen einfach entwickelt und so zu normaler
Gestaltung fithrt. Weichen dagegen die Medianebenen beider Indi-
vidualanlagen schiddeldachwirts auseinander (mit dem Zusammen-
und Auseinanderstreben ist meist immer eine Rotation der Medianebenen
um eine sagittale bzw. vertikale Achse verbunden, wodurch sich die
mannigfachen Spielarten erkliren lassen), so wird bei geringeren Graden
vorderer Duplizitit im wesentlichen das untere Gesichtsdrittel einfach
gestaltet sein, wihrend das mittlere unvollkommen und das obere
Gesichtsdrittel auf Grund der vollkommenen bzw. fast vollkommenen
Verdoppelung seiner Anlagen eben vollkommen oder unvollkommen
verdoppelt sich entwickeln kann.

Im vorliegenden Falle ist der Verdoppelungsbereich, welchen man
mit einer Art Tetraeder oder einer Doppelkeilform vergleichen kénnte,
schideldachwirts stark auseinanderweichend. Die untere Gesichtshalfte
ist vollkommen verschmolzen, Mund, Unterkiefer und der obere Teil
des Oberkiefers sind einfach gestaltet. Von hier ab beginnt das Aus-
einanderweichen beider Anlagen schédeldach- bzw. vom Clivus aus
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stirnwirts. Der Verdoppelungsbereich hat dabei die Form eines ungleich-
schenkligen Dreiecks, dessen groferer Schenkel den rechten Individual-
anteil betrifft. Man mull annehmen, dafl diese ungleichmafige Ausein-
anderweichung durch eine stirkere Beeintrichtigung des intermedidren
Bildungsmaterials bzw. durch eine Stérung innerhalb der Anlage des
rechten Individualanteils bedingt ist. Durch die iiberaus grofie Divergenz
haben sich vier Augenanlagen entwickeln koénnen, wovon sich zwei
normal, die medialen dagegen, da sie im Bereich des gemeinsamen,
intermedidren Bildungsmaterials beider Individualanlagen gelegen sind,
als Zyklopenauge entwickelt haben.

Der zweite, mittlere Stirnfortsatz ist zwar angelegt, man wird aber
wohl nur eine aus teilweise vorhandenem Bildungsmaterial bestehende
Anlage annehmen miissen. So ist z. B. der aus der Area triangularis
hervorgehende Nasenriicken fast vollkommen ausgebildet, wihrend der
aus der Area infranasalis entstandene Steg teilweisen Entwicklungs-
hemmungen unterworfen ist. Ebenso sind die lateralen Nasenfortsitze
in ihrer Anlage gestért. Durch sein mangelndes Bildungsmaterial brachte
der mittlere Stirnfortsatz vielleicht nur ein geringes Entwicklungsbestreben
auf und ist so nach oben verdringt worden. Der Oberkieferfortsatz
wird daran wohl beteiligt sein. Der aus seiner urspriinglichen Entwick-
lungsrichtung herausgebrachte mittlere Stirnfortsatz hat sich so zu dem
oben beschriebenen Riissel ausgebildet. DaB dieser Entwicklungsgang
als moglich angenommen werden kann, dafiir spricht die Lage des Riissels,
der nicht wie bei der typischen Zyclopie genau iiber dem zyklopischen
Auge, sondern weiter seitwirts und oben-aulen vom Doppelauge sich
befindet und mit seiner Basis derart gelegen ist, dafl man seine Ver-
dréngung noch erkennen kann. Der Zwischenkiefer hat sich als knGcherne
Schale unter dem Riisselboden entwickelt; er weist entsprechende Zahn-
bildung auf. Ob auch der Oberkieferfortsatz an der Bildung dieser
knéchernen Schale — vielleicht eine (Gaumenplattenanlage? — teil-
genommen hat, kann nicht mit Sicherheit gesagt werden; wahrschein-
licher ist, daf sie sich lediglich aus dem mittleren Stirnfortsatz entwickelt
hat. Die Bildung dieses Riissels ist einmal wieder ein Beweis fir die
hohe Entwicklungsméglichkeit des in seiner Entwicklung beeintrachtigten
Stirnfortsatzes, wie sie z. B. Josephy an seinem Schweineriissel beob-
achtete.

v Zusammenfassung.

Bericht tiber eine ungewo6hnliche Gesichtsmillbildung bei Anencephalie
mit Anlage einer zweiten Nase in Form eines Riissels iiber einem Doppel-
auge, wobei die eigentliche Nase sich in der Medianen befindet. Im Ver-
gleich mit dem Schrifttum ist der vorliegende Fall vielleicht zwischen
die Fille von Linke und Foerster einerseits und der Rhinodymie Bimars
andererseits als teratologisches Bindeglied einzureihen.

Virchows Archiv. Bd. 288. 16a
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