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Uber eine ungewiihnliche Gesichtsmiltbildung 
bei Anencephalie. 

Von 

c~nd. med. Bernhard Rating. 

Nit 6 Abbildungen im Text. 
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Ende Dezember 1931 erhielt d~s Rostocker P~thologische Insti tut  
zur Untersuchung eine fettle Fehlbildung zugeschiekt, die auf Grund 
ihres g~nz ungewShnlichen Befundes die vorliegende Arbeit veranlal3te. 

Es handelt sieh um einen weibliehen Aneneephalus yon 32 em Ls 
und einem KSrpergewicht yon 1330 g. Die Zeiehen der Reife sind nur 
teilweise vorhanden. Die Fingern/~gel iiberragen die Fingerkuppen nieht. 
Die Femurknochenkerne sind in roller Gr6ge gebildet, ihr gr61~ter Dureh- 
messer betr/~gt 0,5 em. Die grogen Labien bedeeken die kleinen Labien. 

Vorgeschichte. Frau P., Zweitgeb~rende, angeblieh nie krank gewesen. Vor- 
kommen yon NiBbildungen in der Familie verneint. Erste Geburt 1929. Kind 
lebt, vollkommen gesnnd, ohne Migbildungen. Menses erstmalig mit 14 Jahren, 
regelmgl~ig alle 4: Woehen. Letzte Periode Mitre April. Erste Kindsbewegungen 
angeblieh Mitre August wahrgenommen. 14 Tage vor der Geburt keine Kinds- 
bewegungen mehr. In den letzten 14 Tagen sei der Leib in rasch zunehmendem 
M~13e dicker geworden. HerztSne nicht wahrnehmbar. BeekenmaBe normal. 
Wa.R. --. Spontangeburt am 28.12.31. ,,Naeh dem Blasensprung entleerten sieh 
etwa 4 Liter Fruehtwasser. 20 IV[in. sp~ter Spontangeburt eines noeh lebenden, friih- 
reifen Kindes (Anencephalus). Herzschlag und spinale l~eflexe noch kurze Zeit 
vorhanden. In der Gegend des reehten, inneren Augenwinkels hSmgt ein nasen- 
~hnliehes Gebilde. tIasenseh~rte. Wolfsrachen. Spin~ bifida im Bereich der ganzen 
Wirbels~ule. Nabelschnurumschlingungen an H~nden und FiiBen." 

Bei der Be~rachtung des Gesiehts f~tllt sog]eich ein riisself6rmiges 
Gebilde auf, das zwischen dem rechten Auge und der Nasenwurzel etwa 
in gleicher HShe beider Augen gelegen ist und seinen Ursprung vom oberen 
inneren OrbitMdaeh nimmt (s. Abb. 1). Diese Fehlbildung, die schon 
bei flfiehtiger Betraehtung den Verdaeht auf das Vorliegen einer zweiten 
Nase erweck~, l/~Bt einen N~senriieken, zwei Nasenl6cher, ein beide 
Nasenh6hlen grennendes Septum, sowie zwei etwas geschwungene Nasen- 
fliigel erkennen. Die Nasenl6cher sind spaltfSrnfig, je 4 mm breit Und 
2,5 mm hoch, naeh oben zum Septum hin konvergierend. 
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Unterkiefer,  Unter l ippe und  Zunge sind yon normMer Gr6Be und  Form.  
Es besteht  doppelseitige und  vollst~ndige Oberlippen-, Oberkiefer- u n d  
Gaumenspalte.  Der Zwisehenkiefer vorhanden.  Das Ph i l t rum der Ober- 
lippe im Bereieh des Zwisehenkiefers etwa erbsengroB angelegt. Nine 
ziemlich normal  geformte, n u t  etwas pla t te  Nase in der Medianlinie. 
Die l inke Nasenh6hle dieser Nase ger~tumig, w~thrend die reehte besonders 
in ihren oberen Abschni t ten  s tark verengt ist. Der reeh~e Wangen-  u n d  
St i rnante i l  des Gesiehtes etwas verbreitert ,  l%eehter Orbit~lbogen l~tnger 
als der linke. 

An  weiteren Fehlb i ldungen fanden sich: Vollst/tndige Bhachisehisis, 
Unteren twieklung der Nebennieren,  Klumpfi ige und  Fehlb i ldungen an  

der Wirbels/iule n n d  dem Seh/~de]- 
grunde, auf die sparer noeh einzu- 
gehen sein wird. 

R/~sse/. Walzenf6rmiges, plumpes, 
nach vorne zu kolbig aufgetriebenes 
Gebilde, vom Durchmesser an der An- 
satzstelle in der horizongalen Ebene 
1,7 cm und in der vertikalen 1,6 era. 
In der Mitre der Durehmesser 2 era. 
Nasenl6eher am Eingang dureh Bin 
2,8 mm breites Septum voneinander 
getrennt. 1%eehte l~iissel6ffnung bis zu 
einer Tiefe yon 2,2 em und die linke 
bis zu einer solchen yon 1,9 em son- 
dierbar. Am Eingang des reehten 
tKiisselloehes, naeh ungen innen zn, 

Abb. 1. eine etwa 4 mm groge und 7 mm tiefe 
sondierbare Offnung, in der tin kleines, 

zungenf6rmiges Gebilc[e liegt, das nur an seinem unteren hinteren Ende mit tier 
Umgebung in festem Zusammenhang steht, tIaut des Riissels an seinem l%iieken 
etwas gelblieh, die iibrigen Teile etwas livid blgulieh und besonders am ltiieken 
und an den Fliigeln mit zahlreiehen Comedonen besetzt. 

Reehtes und linkes Ange wohlgestaltet. Linkes &uge etwas grN3er als das reehte. 
Der Riissel hat dureh seine Lage das reehte Auge naeh augen und den inneren 
Lidwinkel naeh oben verdr/ingt (s. Abb. 1). Lidspalten, wie stets bei Kaeneephalie, 
weir klaffend. Tr~nenpunkte vorhanden, 4agegen aueh mit den feinsten Sonden 
keine Tr/~nenkan/~lehen feststellbar. Abst/~nde der inneren Augenwinkel vonder  
Mittellinie der eigentliehen Nase reehts 2,7 em und links 1,0 era. 

Klappt man den ~iissel hoeh, so finder sieh gteieh unter seinem Ansatz eine 
arm/ihernd horizontal liegende sehlitzf6rmige IKautspalte yon 1,0 em L/~nge. Ihre 
g/~nder etwas verdickt und besonders an der rechten Seite mit sp~rlicher, ~ber 
deutlicher Wimperbehaarung besetzt. Diese Spaltbildung ist eine dritte Augen- 
anlage, denn die Innenseite des Spaltes ist mit Bindehaut ausgekleidet, die mit 
der Conjunctiva palpebrMis tibereinstimmt, und augerdem ist in der Tiefe ein 
kleines, bulbus~hnliehes Gebilde naehweisbar. Eine Verbindung dieser Augen- 
hShle mit der Nase bzw. mit dem Rtissel nieht auffindbar. Tr/~nenpunkte fehlen. 
Abstand vom inneren Lidwinkel der drit~en Augenanlage zum irmeren Augenwinkel 
des linken Auges 1,8 em. 
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Der Riissel wurde in seiner Mitre quer durchschnitten. Auf dem Durchschni~t 
in der oberen H/~lfte des Rfissels zwei durch eine median gestellte Scheidewand 
getrennte LScher (s. Abb. 2). ]3eiderseits kleine den Nasenmuscheln entsprechende 
VorwSlbungen. Septum S-fSrmig gebogen und in der oberen H/~lfte bauchiger 
als in der unteren. Inmit ten eine yon vorn naeh hinten durehgehende, stellen- 
weise ganz kurze Unterbrechungen aufweisende Knorpelplatte. Im vorderen 
Tell des Rfissels die untere Kante der Scheidewand fest mit  einer yon Knorpel 
durchzogenen und ann/~hernd horizontal verlaufenden Bindegewebsplatte, dem 
Boden der beiden l~fisselh6hlen, verwaehsen; dicht hinter der Mitte des Riissels 
am Scheidewandgrund eine kleine, bogenfOrmige, beide RiisselhOhlen miteinander 
verbindende Aussparung; in den hintersten Teilen des Rtissels das Septum mit 
dem l~oden wieder lest verwachsen. Im linken unteren Quadranten des Rfissels 
unmittelbar neben der mit einem zungenfSrmigen Gebilde ausgefiillten ()ffnung 
ein kil6cherner Herd, der mit einem spitzen Fortsatz nach der ]~fisselscheidewand 
hin oben an den giisselboden und seitlich 
an das Unterhautfettgewebe angrenzt. 

Mikroslcopische Untersuchung des 
.Rdssels. 

Befund auf einem etwa dureh die 
Mitre des Rfissels gelegten Frontalsehnitt:  

AuBere I-[ant: Wenig verhornendes 
Plattenepithel. In der Haut bzw. Unter- 
haut auBerordentlieh zahlreiehe Talg- 
oh'risen und I-Iaarsehgfte. tIaarbMgdrtisen 
vielfaeh eystiseh erweitert (Comedonen). 
SehweiBdriisen ebenfalls in m/~Biger 
Menge. In der Unterhaut und aueh im 
Unterhautfettgewebe stellenweise sehr 
ausgedehnte und dieht zusammenge- 
drgngte, kleinzellige l~undzelleneinlage- abb. 2. 
rungen, die sieh in der Hauptsaehe aus 
Lymphocyten, zum kleineren Teil aueh aus grogen, rotgranulierten Zellen, an- 
seheinend lye loey ten ,  znsammensetzen. Im Unterhautfettgewebe, abgesehen yon 
diffusen Blutnngen, nichts BeSonderes. 

Das I~iisselseptum S-f6rmig gebogen, besitzt in seiner Mitre mehrere, stellen- 
weise unterbroehene, sehmale, yon einem typisehen Periehondrium umgebene 
Xnoehenspangen. Zu beiden Seiten der t~mrpelspangen ein ziemlieh gefggreiehes 
und yon sehr zahlreiehen Sehleimdrtisen durehsetztes Bindegewebe. Nach den 
Rfisselh6hlen zu ist das Septum Mlseitig yon einem mehrsehiehtigen Flimmer- 
epithel fiberzogen. Dieses Flimmerepithel kleidet beide Riisselh6hlen allenthalben 
aus. An der lateralen Seite beider Riisselh6hlen kleine, polsterar~ige Vorspriinge, 
in denen kleine Knorpelspangen nnd augerdem reichlieh Schleimdrfisen zu erkennen 
sind und die wohl als Nasenmnsehelanlagen zu betraehten sin& Zwischen der 
guBeren Haut  und den l~tissellOehern, unmittelbar der l~iisselsehleimhaut anliegend, 
sehr sehmale Knorpelspangen und, auI der linken l~fisselseite, zum Teil sehon 
t~mehenspangen. Ebenso das Daeh der giisselh6hlen yon zwei Knorpelspangen 
gebildet. Der l~fisselboden besteht aus einem verkalkten, spongi6sen, lamellgren 
Knoehengewebe, das nnter der Rfisselh6hlensehleimhaut sieh befindet und unter 
der reehten t~tisselh6hle sehr reiehlieh und verhgltnism/~Big kompakt ist, unter 
der linken dagegen aus einer diinnen Sehieht besteht. Dieses Knochengewebe 
zieht sieh anf beiden Seiten bogenf6rmig naeh unten und verschmilzt in den unteren 
Absehnitten des t~fissels zu einer einheitliehen Knoehenspange, so dab also die 
unterhalb des Bodens beider l~iisselh6hlen liegenden Teile yon einer in der Itori- 
zontalen 0,9 em nnd in der Vertikalen 0,6 em groBen KnoehensehMe eingenommen 

Virchows ~rchiv. ]34. 288. 15 
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sin& Diese Knochenschale etwg in ihrer Mitte und in Verlgngerung der l~tissel- 
scheidewand in zwei kleinere HShlen abgeteilt, in denen sich je eine Zahngnlage 
nachweisen 1/~l]t. Die Wand dieser beiden kleineren HShlen grSBtenteils teilweise 
ziemlich straffes, teilweise mehr loekeres Bindegewebe, das in die kn6cherne Schale 
und die vielfach ans F~sermark bestehenden Spongiosar~ume unscharf fibergeht. 
An der innersten Seite sind die Hohlr/~ume mit einem nichtverhornenden Platten- 
epithel ausgekleidet, das vielfach nach dem Bindegewebe zu papill/~r vorspringt. 
�9 in der bindegewebigen Wand aui]erdem nnregelmaBig zerstreut liegende 
Plgttenepithelinseln. Die beiden Zahn~nlagen: Zum grSl]ten Tell zellreiehes Binde- 
gewebe mi~ verhMtnism~ig wenig Gef~l~en, abgesehen yon dem Wurzelanteil, 
yon einer chargkteristischen, mehrzeiligen Zylinderzellschicht iiberzogen (Odonto- 
blasten). Uber der Zylinderzellschicht eine typische Schmelzpulpa mit den charak- 
teristischen, sternfSrmig verzweigten Zellen und anscMiei]end daran die /~ul3ere 
Sehmelzsehicht. 

In einem Frontalschnitt durch die Riisselspitze, abgesehen yon einer sehr 
haar- und talgdrfisenreichen l~au~ mit gleichartigen, kleinzelligen Einlagerungen 
und zahlreichen Comedonen, nur zwei leicht ngch auBen gekrfimmte, nebenein~nder 
liegende Knorpelspangen in der Verl/~ngerung der Nasenscheidewand. Im biirzet- 
artigen Gebilde am vorderen, unteren Teit des l~fissels lediglich Binde- und 1%tt- 
gewebe mit Blutgef/~Ben und auch grSBeren Nerven. In den vordersten Teilen 
der l~fissellScher ein etwas verhornender Plgttenepitheltiberzug, darunter reich- 
lich Al~hangsgebilde der Haut. Das in dem i~meren, unteren Tell des rechten Riissel- 
loches liegende, zungenfSrmige Gebilde besitzt einen aus einem ziemlich straffen 
und m/~Big gefi~reichen Bindegewebe zusammengesetzten nnd yon einem nicht- 
verhomenden, mehrschichtigen Plattenepithel fiberzogenen Grundstock. Zahn- 
anlagen und Knochengewebe hier vollst~ndig vermiBt. 

In den hinteren, schon innerhalb des Seh/~dels gelegenen Abschnitten des 
l~fissels die beiden l~fisselhShlen, insbesondere die 1luke, betr/~chtlieh zusammen- 
gedrfickt und daher spMtfSrmig. Die l~fisselscheidewand ein einheitliches Ganzes, 
knorpelig und um ein mehrfaches dicker als in den vorderen Absehnitten. In den 
l~iisselhShlenw/~nden nur noch ganz wenig Schleimch'fisen, dagegen sehr z~hl- 
reiche, stark erweiterte, dfinnwandige Blutgef/~Be. Im rechten l~iisselloch eine 
yon verkalktem, schwammigem Knochen gebildete Nasenmuschelanlage. Am ]3oden 
beider l~fissellScher auch bier spongiSses, verkMktes Xnochengewebe. 

Der Sch~del: Stark mil]bildet. Sch/~deldach fehlt. Seh/~delgrund liegt frei, 
yon einem dfinnen, derben H/~utchen, teilweise yon zot~igen nnd blutig-brSckeligen 
Massen (Area vasculosa v. Reckliughausens) bedeekt. 

Die hinteren Teile des Sch~delgrundes unter einem flachen (140 ~ und riicken- 
w~ir~s offenen Winkel nach aul]en gerichtet. Die Spitze dieses Winkels dutch den 
Vorderrand des hier offenen Foramen occipitale magnum gebildet. Vom ~inter- 
hauptsbein lediglich die Partes la~erales und der an den Clivus ungrenzende Tell 
angelegt. Diese SpMtung des Hinterhauptes setzt sich nnunterbrochen auf die 
g~nze Wirbels~ule fort, yon der die Domforts/~tze und die hin~eren Teile der Wirbel- 
bSgen fehlen. Die gespaltene Wirbels/~ule nicht yon normaler Haut, sondem yon 
einem p~pierdiirmen, fast durehsiehtigen, bindegewebigen ~/~utchen bedeckt, in 
dem zahlreiche, im allgemeinen f/~cherartig nach nnten zu auseingnder ]aufende 
Fasem dentlich erkennbar (wM~rscheinlieh Spinalnerven). Von Querfortsaiz zu 
Querfor~satz gemessen der Spalt in der oberen I-Ialswirbels/~ule 3,8 cm breit, ver- 
sehm/~lert sich Mlm/~hlich nach der oberen ]3rustwirbels/~ule zu (hier 3,5 cm); /iber 
der unteren Brustwirbels/~ule 3,6 cm breit und fiber der Lendenwirbelsgule 3,4 cm. 
Es handelt sich denmach um eine vollst/~ndige l~hachisehisis. 

Die grSBte t~rei~e des Sch~,delgrundes (5,5 cm) lieg~ an ihrem hinteren Ende. 
Entfemung yore offenen ginterhauptsloch bis zum Philtrum des Zwischenkiefers 
5,8 cm. 
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Sch~idelgrund asymmetrisch (s. Abb. 3). Vorderer rechter Aneeil breiter als 
der entsprechende linke. Beide vorderen Schadelgruben klein. Clivus weieht yon 
der Mittellinie nach reehts vorne zu ub, gerade auf die obenerwghnte Riissel- 
bildung zu. Zu beiden Sei~en des Clivus liegen die Felsenbeine; Porus aeusticus 
internus beiderseits ziemlich weir vorn. Linke$ Felsenbein ungef~hr pur~llel zur 
Stirnebene, rech~es Bein dagegen etwas n~ch hinf0en, mit  der Fron~alebene einen 
Winkel yon etwa 10 ~ bildend. Unmit~elbar hinter den Felsenbeinen die ParSes 
laterales des Os oeeJpitale, die unter einemWinkel yon 1400 auseinander weiehen. 
lWeben den beiden Felsenbeinen noch zwei quadratisehe Knochenplgt~,en, die ver- 
mutlich znm Schlgfenbein gehCren. Clivus selbst in seinen vorderen Absehnitten 

Crista galli Riissel (front.al in der Mitre dt~rchschnit~en) 
Ii / 
iI / l j~x / :j, Rfisseldach rnit Crista 

- Sel ]a  t u r e i c a  

- - ~ .  ~ , ~ ~ : ~ \ ~  ~ . ~ ]  S c h l ~ f e n b e i n -  

~ ~/"/~zdo:'./ ~ ->... 
/ :Fe]senbeine  
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Part.es lateraies des Os occipitale 
Abb. 3. Scha4elbasis (halbschenaatisch). 

e~was verbreitert~ eine sichere Verdoppelung des Clivus schein~ jedoch nicht vor- 
zuliegen. Stirnw~rts vom Clivus zwei, tells knorpelige, tells kn6cherne, nnregel- 
mi~l~ig gest~ltete nnd yore Schgdelgrund stark vorspringende Gebilde, die ihrer- 
seits w i d e r  in ihrer Mitte dutch eino offenbar bindegewebige Hant  in je zwei H~lften 
geteilt sind. Allem Anschein nach eine doppelte Xeilbeinanlage, wobei die linke 
etwas gr6•er als die rechte. Zwischen Clivus und der linken Keilbeinanlage ein 
etw~ erbsengrot~es, welches Gebilde, das der Area vascu]osa aufgelagert, nut  durch 
einen dtinnen Gewebsstrang mit dieser in Verbindung steht (ttypophyse ?). Tiirken- 
s ~ e l  lediglich als ganz flache Mulde angedeutet, Sa~tellehne nich~ erkennbar, 

In den vorderen Abschnitten des SchSAelgrundes drei Knochenplat~en, yon 
denen die beiden seitlichen ziemlich tang, die mittlere mehr quadra~isch beschaffen 
ist. Offenbar handelt es sich hier um Orbituld~cher, also Teile yon Sthmbeinen. 
Zwischen dem mi~tleren und dem rechten Stirnbeinanteil eine rundlich-ovale, 
etwa bohnengroBe, naeh oben zu kugelig gewSlbte Knorpelscheibe, die unmittelbar 
fiber dem Riisselansatz liegt und auf ihrer I~uppe einen schmalen, yon vorne nach 
hinten verlaufenden, leistenartigen Wulst tr~gt. MSglieherweise stellt dieser Wulst 
die Anlage einer Crista galli dar. Wenn man die Linie zwischen dem Rficken der 
eigentliehen lqase und dem vordersten Punkte der Pars basilaris des Os oecipiiale 
aIs Mittellinie bezeie]met, so befindet sich in dem vorderen Seh~delgrund- 
abschnir genau in dieser Linie, eine knorpelige, nach links zu abgebogene Leiste, 

15" 
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die wohl als eigentliehe Crista galli anzusprechen is~. Diese Crista trennt den linken 
kn6ehernen Stirnbeinanteil yon dem mittleren. 

Zur weiteren Orientierung fiber die Verhgltnisse am Sebgdel wurden Frontal- 
sehnitte dureh den Sehgdelgrund gelegt und eine etwa 1 em dieke Seheibe zur 
mikroskopisehen Untersuehung herausgenommen. Die vordere Flgehe der Seheibe 
entsprieht einer Frontalebene, die etwas hinter der Mitte beider Stirnbeinanlagen 
liegt; hintere Flgche unmittelbar vor dem Clivus. 

Zu unserer ~berrasehung stellte sieh nun heraus, dag auf der reehten ggl f te  
dieser Seheibe ein drifter Augapfel lieg~ (s. Abb. 4). Die rechte Halfte des Frontal- 
sehnittes wesentlieh grSBer als die Iinke (Abb. 4). Das Septum der eigentlichen 
Nase verlguft yon links oben naeh rechts unten. Der auf der Abbildung hervor- 
tretende GrSBenuntersehied der beiden normal angelegten Auggpfel rt~hrt daher, 
dab die linke Gesichtshi~lfte etwas weiter hinten lag als die rechte. In  der dritten 

Augenanlage zwei kugelige 
Gebilde (wahrseheinlieh zwei 
Linsen). Nan darf demnaeh 
wohl annehmen, dal3 dieses 
dritte Auge dureh Ver- 
sehmelzung yon zwei ge- 
trennten Augenanlagen zu- 
stande gekommen und dem- 
nach als ein Zyklopenauge 
anzuspreehen ist. Am Zy- 
klopenauge eine ins Inhere 
des Augapfels vorspringende 
sagittale Leiste, die den 

Abb. 4. ganzen Bulbus umgreift, 
etwa gerade in der Nitre 

liegt und den Bulbus in zwei gleiehe seitliehe tIglften teilt. Mikroskopiseh handelt 
es sieh bei dieser wenig -eorspringenden Leiste um yon pigmentierter Aderhaut and 
Netzhaut fiberzogene Sklera. Der Bulbus ist aueh an seiner Vorderfl/~ehe gleieh 
besehaffen, also aus Sklera, Aderhaut und Netzhaut zusammengesetzt. Von einer 
t tornhaut ist niehts zu sehen. 

17ber der rechten 8eite des Zyklopenauges der t~iisselgrund bzw. Riisseldaeh, 
yon dern man in der Abbildung das reehte Rtisselloeh als schwarzen, owlen  Fleck 
unmittelbar unter dem Schgdelgrund noeh erkennt. Die linke ttglfte des l~iissels 
bei der Prgparation leider zum Tell ausgefallen. An den iibrigen Teilen dieses 
Frontalsehnittes sonst keine bemerkenswerten NiBbildungen, h6ehstens, dal? der 
bei der guBeren Besiehtigung in die Augen fallende Wolfsraehen aueh bier deut- 
lieh in Erseheinung trit t .  

Milcrosl~opisehe Untersuchung. Stfieke aus der v. Recklinghause~sehen Area vas- 
eulos~ veto 8ehgdelgrund: 

AuBerordentlieh zahlreiehe und diinnwandige, fast durehweg sehr stark erwei- 
terte, rnit~ roten Blutk6rperehen gefiillte GefgBe, zwisehen ihnen in versehieden 
starker Mgehtigkeit Gehirnmasse. Das Gehirngewebe besteht zum grSgten Teil 
aus Glia, doeh an m~nchen Stetlen aueh einwandfreie Ganglienzellen. Ferner: 
Zwisehen den Gefggen zahlreiche Nervenstr~nge. Weiter in dieser Gefggplatte 
eine sehr eharakteristisehe Anlage des Plexus ehorioideus mit  den typisehen, epithel- 
bedeekten Zotten. In der GefgBplatte stellenweise aueh Inseln von teils ver- 
homendem Plattenel0ithel (Raehendaehepithel ?). 

Hypophyse. ])as makroskopiseh als I{ypophyse erseheinende kna.pp erbsen- 
grol3e Gebilde erweist sieh aueh mikroskopiseh als solehe. Nan sieht~ darin teils 
eosinophile, teils basophile Zellen in dr/isenartiger Anordnung, zwisehen denen 
an m~nehen Stellen sehr zahlreiehe und erweiterte, dfinnwandige Blu%gefgBe 
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verlaufen. Aueh Zellen yore Typus der Hauptzellen zwischen dem Driisengewebe. 
In den yon uns untersuchten Schnitten lediglich der Driisenanteil, dagegen niches 
vom Hinterlappen. 

Schnitt durch die in Abb. 4 dargestelltc Frontalscheibe: 
Linke Gesichtsh/~lfte: Abgesehen yon der Verbildung am Schitdelgrunde kein 

besonders bemerkenswerter Befund. Linkes Auge regelrecht ~ngelegt, ebenso 
die zugehSrigen Nerven, Gef~Be, Muskeln und die Tr/inendriise. Auch Ohr- nnd 
Mundspeicheldrfisen o.B. Am Oberkiefer regelreeh~e Zahnanlagen. Oberkiefer 
und Oberkieferfortsa*z knSchern angelegt. Die Seheidewand der eigentliehen Nase 
in der ttauptsache knorpelig, nur in den tiefsten Teilen knSchern. Nasenmuseheln 
yon gehOrigem Bau, Grundstoek knOchern, l%echtes I~asenloeh wesentlieh enger 
und mehr spaltfSrmig als das linke, hinsichtlieh seines Aufbaues jedoeh mit dem 
linken iibereinsr abgesehen yon einem geringeren Umfang der lXTasen- 
muscheln. 

In der reehten H~lfte des Schnittes an der AuBenseite das rechte Auge, das 
histologisch keinen bemerkenswerten bzw. abweiehenden Befund aufweis~. An 
der ~uBeren Seite des rechten Auges eine regelrechte Tr/inen(h'iise. Zwischen 
dem reehien Auge und der ~uBeren, knSchernen Wand der reehten NasenhShle 
das Zyklopenauge, das allseitig von einer Sklera umgeben ist und dessen innere 
Sehiehten (Aderhaut und I%~zhaut) ebenfalls yon ganz normalem Aufbau sind. 
Aueh die Irisanlage vorhanden. 

Wie aus Frontalschnitten dicht hinter dem Bulbus des Zyklopenauges zu 
ersehen, dort schlauehf6rmige Hohlr/iume, deren Wand aus mehreren Sehichten 
yon im allgemeinen rundlichen bis rundlich-eifSrmigen, ziemlich protoplasma- 
armen, stark blau gefarbten Zellen besteht. Die lichte Weite durch einen ganz 
feinen, blab gef/irbten, h/~utchenartigen Ring scharf begrenzt. Das Protoplasma 
der Zellen streckt nach allen Selden hin f~dige ~'orts~tze aus, die auch wimper- 
artig in die Liehtung der schlauehartigen tIohlr/~ume hineinragen. An der medialen, 
unteren Seite des Rfisselgrundes zieht ein solehes Kn/~uel in Form eines Stranges 
nach dem rechten Auge hin. Um das Kn~uel herum eine derbe, straffe Bindegewebs- 
kapsel, die grol3e ~bereinstimmung mit der Dura besitzt. Auch im Kn/~uel selbst 
derbe, regellos vcrlaufende Bindegewebsstrange. Diese bindegewebigen Strange 
teilweise verkalk~. Ein zweiter derartiger Strang, yore ersten nur dutch Fett- 
gewebe getrennt, verl/~uft am lateralen Rand der knSchernen Wurzel der eigent- 
lichen l\lase. Durch die Mitre dieses zweiten Kn~uels geht ein dicker bindegewebiger 
Strang. Der Form nach handelt es sieh mit grSBter Wahrseheinliehkeit um Bil- 
dungen, die dem Neuroepithel zugeh6ren, und es ist nicht ausgeschlossen, dab hier 
Opticusanlagen in einem frfihen Entwicklungssiadium vorliegen. (Septierung des 
zum Zyklopenauge hinziehenden Opticus.) 

Im Zyklopenauge selbst zwei regelrechte, vOllig voneinander getrennte Linsen, 
jede mit eigenem LinsenepiChel. Die ins Innere des Zyklopenauges wenig vor- 
springende nnd ringf5rmig s~gittal verlaufende Leiste besteht aus Sklera, die yon 
pigmentierter Aderhaut und Netzhaut iiberzogen is~. Von einer I-Iornhaut ist 
nichts zu sehen. 

In der Umgebung des Zyklopenauges verschiedene, kleinere Muskeln, die 
teilweise nnmittelbar an die Sklera angrenzen, teilweise in kurzer Entfernung 
vom Bulbus innerhalb yon Fettgewebe ]iegen. Zweifellos handelt es sieh bier 
um Augenmuskeln, die zum Zyklopenauge gehOren. Die innerhalb des Versehmel- 
zungsbereiches liegenden Muskeln fehlen. Zwei als Rectus superior und Obliquus 
superior zu deutende Muskeln liegen oberhalb des Zyklopenauges iibereinander, 
etwas medial yon ihnen der Rectus internus des linken Augenanteils; an tier 
reehten Seite der entspreehende Rec?~us in~ernus des reehten Augenanteils. Unter 
dem Doppelauge der sehr breiie 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- 
sgmen, groBenteiIs kn6eheITten, im tibrigen bindegewebigen SchMe, die auBer den 
beiden Augen in der Hauptsgehe Fettgewebe enthglt. Querdurchmesser dieser 
eif6rmigen Sehale 32 ram, der VertikMdurehmesser 19 ram. In den unteren und 
mediMen Abschnitten die SchMe als Wand der Oberkieferh6hle anzuspreehen, 
w/~hrend sie in den oberen Teilen cLus OrbitMdaeh bzw. den Boden des Rtissels 
darstellt. Bei den kopfwgrts gelegenen Teilen dieser Schale hgndel~ es sich um 

Abb. 5. 

knOcherne Anlagen des Orbitaldaehes, in dgs der Rfissel mit knOchernen bzw. knor- 
!0eligen Wgndungen U-f6rmig eingesenkt is~. Der Riissel liegt oberhalb und etwas 
seitlich yore Zyklopenauge und besitzt auf diesem Frontalsehnitt  ein ziemlich 
breites, knorpeliges Septum, das in den caudalen Absehnitten zum Tell knOehern, 
zum Teil bindegewebig besehgffen ist. in  der Sehleimhaut beider RfisselhOhlen 
hier nur noch ganz wenig Schleimdriisen und sehr z~hlreiche, stark erweiterte 
Blutgef~$e. Das Sehleimhautepithel mehrsehiehtiges Flimmerepitheh Die latergle 
Wand und das Dach beider RiissellOcher tells knorpelig, teils knOchern. 

Unter dem Zyklopenauge, und zwgr unterhMb der vorher erw~hn~en knOchernen 
Sehale eine ziemlich gToSe und regelrecht gebaute, sieherlich zum mittleren Stirn- 
for ts~z gehOrende Zahnanlgge. Medial un~en yon dieser Zahnanlage eine gr68ere 
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Anzahl yon Sohleimdriisen, deren Ausfiihrungsggnge (nicht verhomendes Platten- 
epithol) zur ~undhShle ausmiinden. 

Von der Wirbelsgule wurden einige RSntgenbilder angefertigt und 
zur Beur~cihng einem FaohrSntgenologen zugesehickt. (Ventro-dorsale 
Aufnahme siehe Abb. 5.) ])er R6ntgenologe beurteilt die R6ntgenbilder 
folgenderma6en : 

Es handel~ sieh urn eine partielle, vollkommene Spal~bildung im oberen 
Halswirbelgebie~ und im mittleren Brustwirbel- sowie im ob.eren Lenden- 
wirbelgebiet. Es dfirfte wohl darauf beruhen, dab das Perichordalsep~um 
bestehen geblieben is~ und jede der beiden halbseitigen Anlagen sieh fiir 
sieh enfwiekelt hat. Daneben aber bestehen noch Halbwirbelbildungen. 
So zwisohen dem 5. und 6. Brustwirbel. Hier aueh Skoliosenbildung. 
Ein ganz eigenartiges Bild bicte~ die Gegend des 8. Brustwirbels. tIier 
sind auf der einen Seite zwei halbsei~ige Wirbelanlagen, auf der anderen 
Seite ein Block, der sieh aus drei Segmenten zusammensetzt und yon dem 
anseheinend je eine Rippe ausgeht. Zwei Wirbolk6rper tiefer befindet 
sich wieder auf der entgegengese~zten Seite ein Segment, auf der korrespon- 
dicrenden anderen zwei Segmente. Anseheinend gleiehen sieh also die 
halbsei~igen Segmentiiberzahlen wieder aus, bis auf den eigenartigen 
])reizackwirbel in der Mitre der Brustwirbelsgule. 

l~ach der Ansicht des R6ntgenologen ist im Halsteil, und zwar im 
Gebiet des 2.--5. Halswirbels einsehlief~lich eine langsam abnehmende 
Zweiteilung vorhanden. 

Die daraufhin vorgenommene mikroskopische Untersuehung der Hals- 
wirbelsgule im Bereieh der 3.--5. I-Ialswirbel ergab, daft im Wirbel- 
k6rper zwei Knoehenkerne angelegt sind. Die B6gen und Querfortsgtze 
weisen gleichfalls je einen Kno0henkern auf. Die Annahme einer Zwei- 
teilung der Halswirbelsgule lgl~t sieh naeh dem mikroskopisehen ]~efund 
nieht aufrechterhalten. 

Beurteilung: 
Es land sieh also bei einem Anencephalus mit vollkommener 

Rhachisehisis, doppelseitiger Cheilognathopalatosehisis, Unterentwiek- 
lung beider Nebennieren und Klumpfiil~en eine Verdoppelung im Be- 
reich des oberen Gesichts und des vorderen Teiles des Schgdelgrundes 
derart, da$ eine zweite Nasenanlage aus der Gegend des inneren oberen 
Randcs der rechten 0rbi ta  als Riissel hervorragt, w~hrend die eigentliche 
Nase genau in der Mit~elhnie vorhanden ist. In dem ziemlich hoehent- 
wickelten 1%tissel befindet sich ein rudiment/~rer Zwischenkicfer mit 
zwei gut entwiekelten Zahnanlagen. Unter dem l~0ssel liegt ein aus zwei 
Anlagen zusammengesetztes Zyklopenauge, welches zwei Linsen ent- 
hglt; eine Hornhaut  des Zyklopenauges ist nic.ht vorhanden. Zum 
Zyklopenauge hin zieht ein wahrscheinlich aus zwei Anlagen bestehender 
septierter Sehnerv. Gleichzeitig finder sich ein tiberz~hliges S~irnbein 
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rechts, lOb es sieh dabei um eine Verdoppelung oder eine Spaltbi]dung 
einer einheitlichen Anlage handelt, kann nicht mit Sicherheit entschieden 
werden (sekunds Teilung durch den l~fissel ?)]. Welter 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 ungewShnliche, bei der typischen 
Diprosopie sonst nicht zur Beobachtung kommende Fehlbildung in 
das Einteilungssehema der am Gesicht bzw. vorderen KSrperende 
atfftretenden Doppe]bildungen einzureihen. 

Als geringsten Grad der Duplicitas anterior bezeichnet Ahl/eld das 
Vorhandensein einer doppelten Hypophysis cerebri. Die zweite Gruppe 
der Duplicitas anterior bilden die verschiedenen Arten der Diprosopie. 
Diese l~Bt wiederum verschiedene Grade erkennen, indem sich alle 
IJbergs yon der teilweisen Doppelbildung des Gesiehts his zur vol]- 
sts Doppelbildung des Kopfes als Endzustand der Duplicitas 
anterior nachweisen lassen. 

Nach Hi~bner ist zur Zeit folgende Stufenleiter fiir die verschiedenen 
Grade der Diprosopie anzunehmen: 

1. Verdoppelung der Hypophyse (4hl/eld). 
2. Rhinodymie: Sie wird yon Lesbre und Forgeot folgendermaBen 

definiert : 
Kopf hinten und mlten einfach, bei einfachem l~umpf. Verdoppelung nur 

in der Nasenregion, bisweilen ein rudiment~res drittes Auge. ~und und Unterkiefer 
sind einheitlioh, der Oberkiefer meist unvollkommen verdoppelt. 

Die Rhinodymie ist se]ten. Vom Menschen ist bisher nur ein Fall 
bekannt, der 1881 yon Bimar beschrieben wurde. Bei Tieren wurde Rhino- 
dymie mehrfach beobachtet: Lesbre und Forgeot beim Rind, Gills beim 
Lamm, D6nitz beim Huhn. 

3. Diprosopus sensu strictiori. 
Beim DiI)rosopus ist der Sch~4el unvollkommen, das Gesicht unvollkommen 

oder vollkommen verdoppelt. Die Verdoppelung des Gesichts lhBt alle Grade 
erkennen; man finder alle Oberg~nge zwischen l~hinodymie un4 Dicephalie. 

Neuere Beobach~ungen, die sich besonders auf geringere Grade der 
Diprosopie erstrecken, mSgen den Versuch vielleicht rechtfertigen, 
diese vor geraumer Zeit yon Hi~bner in Vorschlag gebrachte Einteilung 
zu erweitern. Es sind dies besonders die Beobachtungen, die uns die 
Formbildung der geringsten und geringeren Grade diprosoper Bildungen 
als Zwischenstu~fen zwischen der yon Ahl/eld bezeichneten Doppelanlage 
4er Hypophyse und der typ~schen Diprosopie zeigen. 

Das Vorhandensein einer Doppelnase ist verh~ltnism~Big hs 
mitgeteilt worden. Es handelt sich dabei um eine Verbreiterung der 
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median  l iegenden Nase,  welche durch  eine Einde l lung  ihrer  mi t t l e ren  
Teile zu einer Nasenform gefi ihr t  hat ,  die a l lgemein zu der  Bezeichnung 
, ,Doggennase" Veranlassung gegeben ha t  (Lehmann-Nitsche, Wilkinson, 
Bumba und  Lucksch, Borelli [?]). Die Doggennase s te l l t  eine Hem-  
mungsbi ldung  dar.  Sie en t s t eh t  dadurch ,  daft die Vereinigung der  zwei 
sich sei t l ich yon  der  knorpe l igen  Nasensche idewand entwickelnden 
Be]egknochen unterb le ib t .  Die Nasenscheidewand erfghr t  dadurch  eine 
Verbrei terung,  die NasenlScher  s ind wel ter  voneinander  ent fernt  (bis zu 
7,5 cm). S ink t  nun  durch Schwnnd des p r imord ia len  Knorpe ls  der  Nasen-  
r i icken ein, so entsteh~ daraus  die F o r m  einer Doppelnase,  die aber  
jeweils nur  ein Nasenloch besi~zt (Lehmann-Nitsche, Bumba-Lucksch). 

Eine wesent l ich andere  F o r m b i l d u n g  k o m m t  dann  zus tande,  wenn 
zwei Nasenan]agen zur Bi ldung ve rwand t  worden sind. Dabe i  erscheint  
die mediane  E insenkung  n ich t  flach, sondern t ier  einschneidend,  so daft 
zwei gleichgrofte Nasen  d icht  nebeneinander  ]iegend mi t  eigenen Scheide- 
w~nden und Fl t igeln und  HShlen sich vorf inden (Muecke-Souttar). 

Muecke und Souttar beobachteten bei einem 3jghrigen M~dchen zwei voll- 
st~ndig geformte und nebeneinander liegende Nasen. Jede Nase hatte ein eigenes 
Septum, zwei ~asenl6cher und gut geform~e Nasenflfigel. An der Basis jeder 
Nase befand sich medial eine sehr kleine, runde Einsenkung, deren morphologische 
Bedeutung nich~ gedeute~ werden konnte. Muecke und Souttar meinen, dab es 
sieh um Augenanlagen handeln kSnnte; mehr aber neigen sie zu der Anaahme, 
dab sie die kleinste Art yon Trgneaggng, wie sie z. B. yon B. Hat,nan beschrieben 
worden sind, darstellen. 

Muecke und Souttar glauben nicht, dab die ganze ~il]bildung aus St6rungen 
der Entwieklung geklgrt werden karm. Nach ihrer Meinung ist die eine Nase die 
eines eingesehlossenen Zwillings. 

Das Kind zeigte keine ~nderen Fehlbildungen. Lippen, Kiefer, Mund und 
Gaumen waren woh]geformt und vollkommen symmetriseh. 

E in  ~hnlicher Fa l l  wurde  von Lasagna mitge te i l t :  

Lasagna beobachtete einen 2 Mona~e alten Knaben, weleher aul~er einer Ver- 
doppelung der Nase keine anderen Fehlbildungen aufwies. Die linke iNase war 
fas~ normal, hatte zwei Nasenh6hlen und ein Septum. D~gegen wies die rechte 
Nase nut einen Hohlraum auf. In der Medianen, infraorbital, fand sich eine steek- 
nadelkopfgrol3e 0ffnung, die als rudimentgrer Tr~nennasengang gedeutet wurde. 

Beide Fgl le  werden der  Diprosopie  zugerechnet .  

Uber  einen ~hnlichen Fal l ,  in welchem die e inander  zugekehr ten  
NasenhShlen beider  Nasen  geringer en twickel t  s ind als die voneinander  
abgewandten ,  wird  yon  Bertram C.A. Windle berich~et. 

Bei einem 5jghrigen Mgdehen seheint die Nase durch eine Igngliche Furche 
unvolls~gndig in zwei Teile ge~eilt zu sein. Es sind vier Nasenl6eher vorhanden, 
wovon zwei auf jeder Seite des Septums gelegen und zwei mehr ]ateralw~rts gelegen 
sind. Jene wesentlieh kleiner als diese und sind blinde, funktionslose HShlen 
yon ungef~,hr 1,0 em Tiefe. Das breitere Paar waren die sonst wohlgestalteten, 
funktionstiichtigen Nasenl6cher. Der einzige andere Beweis einer Verdoppelung 
im Bereich des Gesichts war das Vorhandensein yon zwei Frenula auf der 
Oberlippe. 
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Bertram C. A.  Windle fiihrt das Zus tandekommen dieser Fehlbildung 
auf eine unvol lkommene Teilnng der Nase in zwei Nasen zuriiek und  
rechnet sic der Diprosopie zn. 

Alle diese Fs zeichnen sich nur  durch eine Verdoppelung der Nasen 
aus;  lediglieh der Fall Windles wies aueh eine Verdoppelung der Frenula 
auf. Leider finden sich keine Mitteilungen fiber das Verha]ten der Wirbel- 
sgulen dieser Fehlbildungen vor. 

Einen vorgeschrit teneren Grad der V e r d o p p e l u n g z e i g t  uns ein 
Fall Buchs, in welehem eine gul~erlich sehr breite Nase vorlag, in der 
eine rudimentgre zweite Nasenanlage en~halten war. Dieser Fall ist, 
ein Beispiel einer kranialwgrts konvergierenden Diprosopie. Es waren 
zwei MundhShlen, aber nu t  zwei Augen vorhanden.  Der Verdoppe- 
lungsbereich entsprieht also dem unteren und  zur I tglf te  auch noch dem 
mitt leren Gesichtsdrittel, wiihrend das obere Gesichtsdrittel einfach 
gebildet ist. 

Der Verdoppelungsbereieh bei der Diprosopie ist je nach der Lage 
und Stellung der beiden Gesichter im Zei tpunkt  der Verschmelzung 
verschieden. So gibt es z. B. Fglle, in denen die Verdoppelung im wesent- 
lichen den oberen oder den unteren Gesiehtsanteil betrifft,  ngm]ich dann, 
wenn sich die seitlichen Teile der Stirnanlagen bzw. die der Unterkiefer- 
an]agen in der Entwicklung einander n/~hergekommen sind und so eher 
znr Verschmelzung ge]angen konnten.  Die Verschmelzung kann  dabei 
soweit fortschreiten, dab eine Zusammensetzung aus ursprtinglich zwei 
getrennten An]agen kaum mehr zu erkennen ist. 

13bet eine beginnende, schgdeldachwgrts auseinander weichende, ge- 
ringffigige Diprosopie berichtet neuerdings Gruber in seiner Abhandlung 
,,Uber ZweikSpfigkeit bei Menschen";  es handelt  sich um einen yon  
Linl~e beobachteten Fall, ngmlich:  

Um ein bis in die Zeit beginnender Geschleehtsreife herangewachsenes Mgdehen 
rait einer Dreiteiligkeit des Os frontale. Das Gesieht zeigte zwei Augen. Auff/illig 
sei eine kleine Querfalte an der linken Seite der l~asenwurzel gewesen, offenbar 
alas /~uBerliche Rudiment einer intermedigren Augenlidanlage. Die lqase el'schien 
einfach. Eine doppelte Reihe von Dornforts/~tzen war zu fiihlen; wghrscheinlich 
war der Epistropheus, sicher der Atlas einfach. (Leider geben nns tiber seine inneren 
KSrperverh/~ltnisse weder ein Sektionsberich~ noeh ein R6ntgenbild Knnde.) Linl~e 
meint, es habe sieh vielleicht um einer~ ,Xatadidysmus" gehandelt; well, wie er 
sagt, eine Wiederverschmelzung fetal gespal~ener Teile in diesem Falle ein fast 
normales Ganzes gebildet, nannte er die Erscheinung ,,Pantopagus". 

Foerster teilte einen in der Verdoppelung etwas welter vorgeschri t tenen 
Befund mit. 

Er berichtet yon einem sehr merkwiirdiger~ Fall yon linksseitiger Verdolope- 
lung tier Stirnbeine mit Bildung zweier AugenhShlen, Augenbrauen und Augen- 
lidern, aber ohne gleiehzeitige Verdoppelung des Bulbus. Es handelt sieh um 
einen 8 monatlichen m/irmlichen Mulattenfetus, der mit Ausnahme des Schgdels 
wohlgebilde~ ist. t~echtes Auge wohlgebildet, auf der linken Seite an der gew6hn- 
lichen Stelle eine kleine Augensl0alte mit behaarten Lidern und Augenbrauen 
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ohne Bulbus, welter naeh auBen eine dritte grOBere AugenspMte mit behaarten 
Augenlidern, Augenbrauen und Bulbus. In der linken Stirngegend der birnf6rmige 
Sack eines Hirnwasserbruchs vortretend. Die Nase ist oben sehr platt, erhebt 
sieh auch unten sehr wenig, hat nur einen Nasenflfigel und ein blindes rechtes 
Nasenloeh. Mund normal grog, aber etwas sehief verzogen. 

I n  jiingster Zeit ver6ffentliehte A. Feller eine Arbeit  fiber geringere 
Grade der Diprosopie. ?r F~tlle, die bei geringfiigigen Verdoppe- 
lungen des Gesiehts (ira wesenthehen Verdoppelungen des Unter-  bzw. 
Oberkiefers) zugleich eine weitgehendere Verdoppelung der inneren 0rgane  
aufwiesen, stellt er als Zwisehenglieder zwisehen die Rhinodymie  und die 
eigentliche Diprosopie. 

Eine dem vorliegenden Fall  fiberaus/~hnliche Fehlbildung besehrieben 
Bischo/f und Roth (angel. nach Lasagna). Leider war mir die Arbeit  nieht 
zug~ngig, aueh der Versuch einer pers6nlichen Ffihlungnahme mit  dem 
Verfasser blieb ergebnislos. 

Bischo]f und _Roth beobachteten das Vorkommen einer doppelten Nase; die 
eine Nase befand sieh in der Nedianen an normMer Stelle, w/~hrend die andere 
oberhMb der linken Augenh6hle ihren Ursprung nahm und die Form tines l~fissels 
hatte. Es war nur ein einziger Mund vorhanden. Gleiehzeitig fand man vier Ossa 
frontMia und einen fiberz~hligen, vorderen Gehirnlappen. 

Diese Beobachtung Bischof[s und .Roths entsprieht am ehesten noch der vor- 
liegenden Fehlbildung. Leider gibt uns Lasagna keine Auskunft fiber die ent- 
spreehenden Augen- und l~fisselverh~ltnisse. Die &ugerliche Erseheinungsform 
dieser Doppelbildung, das Y-fOrmige Auseinanderweiehen der beiden IndividuM- 
anlagen yore Oberkiefer aus kopfw/~rts, k6nnte dutch einen Keil dargestellt werden, 
tier yore Oberkiefer aus kopfwgrts auseinanderstrebend seine Grundfl~che in den 
kranialen Teilen hat (Schwalbe und Josephy). Die Divergenz mug betr&ehtlich 
gewesen sein, das beweist die Bildung yon vier 0ssa frontMia. Ob drei oder sogar 
vier Augen vorhanden gewesen sind, ob sie getrennt ]agen oder sieh den zyklop- 
ischen Augenformen n~herten, darfiber gibt uns Lasagna keine Auskunft. Der 
l~fissel nahm seinen Ursprung gleichfMls yore inneren t~and der Orbita, in diesem 
Fall allerdings auf der linken Seite; leider ist fiber seine genauere Ausbildung 
nichts angegeben. 

Stel]en wir alle vorliegenden F/~lle nebeneinander, so erg)bt sich das 
Bild einer fast vollst/indigen, teratologisehen Reihe (s. Abb. 6). 

Aus dieser ge ihe  lassen sieh drei Gruppen herausheben, und zwar:  
1. eine solehe, bei der die Verdoppelung kopfw&rts divergierend in 

Erseheinung t r i t t ;  
2. eine solche, bei der sie sieh schwanzw/~rts divergierend zeigt; und 
3. eine solche, bei der die durch beide Gesiehtsanlagen gelegte VertikM- 

achse immer parallel ist. 

Gruppe 1. Mit dem geringsten Grad der Verdoppelung beginnend, der 
Verdoppelung der Hypophyse  (Ahl/eld), l inden wir bei fortschreitendem 
Auseinanderweichen des Verdoppelungsbereiches eine Verdoppelung der 
Stirnbeine evtl. mit  Bildung einer drit ten, rudiment/~ren Augenh6hle 
(Linke, Foerster), eine Verdoppelung der Nase, wobei eine Nase als 
Zyklopenriissel oberhMb eines zyklopisehen Auges yore inneren, oberen 
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Orbitalrand seinen Ursprung nimmt (Biseho// und Both), eine unvoll- 
kommene Verdoppelung des Oberkiefers mit doppelter Nasenbildung und 
Vorhandensein einer dritten AugenhShle - -  Rhinodymie - -  (Joly, Bimar) 
und als letztes G]ied dieser Reihe einen Diprosopus tetrophthalmicus, 
tetrorbitarius, diotus, monostomus, dignathus et monauahenos (Gruber, 
Fall D). In allan diesen F/~llen ist die Verdoppelung auf die oberon Ge- 
siehtsteila beschr&nkt, es findet sieh nut  ein einziger Mund, h6chstens 

G r u p p o  1. 

N o r m a l .  Linke,  BischoH u n 4  Rotk  B imar ,  Schwalbe. Gruber 
Foerster. (vor ! iegender  Fa l l ,  Jo ly .  (Fal l  D). 

Rfissel  rech ts ) .  
G r u p p o  2. 

Norma l .  Feller.  Bueh. Gruber (Fa l l  C). Soemmering.  

Gruppe  3. 

Norma l .  Borelli  (?), Schwalbe. Soemmering.  
Ber tram C. A .  Windle ,  
~I/Iuecke u n d  Souttar,  
B u m b a  unct Luekseh.  

Abb .  6. (Schema t i s ch ) .  

als Ausdruek einen tiefer beginnenden Spaltung oder fortsehrei~ander 
Verdoppelung eine Verbreiterung desselben (F/Hle Bimar und Gruber). 

Gruppe 2. Die zweite, schwanzw/~rts auseinander weiehende Gruppe 
wiirde als geringsten Grad ~ugerlich nur eina Verbreiterung des Mundes 
bzw. doppaIte Unterkieferbildung aufzuweisen haben, evtl. mit ~eilweiser 
Verdoppelung der Zunge (Feller, TaruNi ). Bei fortschreitender Ver- 
doppelung finden wir dann eine solehe des Mundes mit Bildung einer 
zweiten, rudiment~ren Nasa, wobei die zweite Nase in der ersten, median 
liegenden und /iugerlieh nut verbreitert erseheinenden Nasa enthaltan 
ist (Buch), sehliel31ich aine Verdoppelung der Nasen und MundhShlen, 
abet nicht der Augen (Gruber, Fall C) und eine Verdoppelung der Mund- 
h6hlen und Nasen und Auftreten tines dritten Auges (Soemmering) usw. 

Gruppe 3. Die dritte Gruppe, welehe sieh din'oh axial-parallel-sym- 
metrische Verdoppelung auszeiehnet, w[irde mit einer Verdoploelung 
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der Nasen beginnen (Borelli [?], Bertram C. A. Windle, Muecke und 
Souttar) und fiber eine Verdoppelung der Ober- und Unterkiefer bei 
fortschreitendem Auseinanderweichen beider Medianebenen zu symmetri- 
schen Gesichtsverdoppelungen ffihren, wie sie uns Sehwalbe in seinen 
Abbildungen (Abb. 308 und 312) zeigt. 

Zwischen diesen einzelnen Fgllen linden sich nun flieBende Uber- 
ggnge, je nach dem Zustandekommen der gufleren Erscheinungsform 
- -  worauf Feller besonders hingewiesen hut - -  dadureh, ,,dub die Doppel- 
bildung - -  eine laterale Aneinanderlegung der doppelt angelegten K6pfe 
vorausgesetzt - -  yon verschiedenen Drehungen der Achsenorgane ab- 
hgngig ist." 

Je nach der Neigung der 3/Iedianebenen der Doppelanlagen zueinander, 
je nach dem Grad ihrer Aul3en- bzw. Innenrotation erklgren wir uns das 
Zustandekommen divergierender oder konvergierender, bzw. axial-sym- 
metrischer Verdoppelungen, bzw. das Vorkommen getrennter oder fast 
vollkommen verschmolzener Gesichter. 

Vergleieht man mm den vorliegenden Fall mit denen yon Ahl/eld, 
Linlce, Foerater, Bertram C. A. Windle, Buch, Bischo// nnd Roth, Bimar 
und Feller, so finden sieh mannigfache Abweiehungen. 

Am weitesten vorgesehritten in der Verdoppelung erweisen sich die 
BeobaehtungenFellers, die er als Diprosopns diotus, diophthalmicus, disto- 
mus bzw. Diprosopus diotus, diophthalmicus, monostomus, dignathus 
bezeichnet. Bimar vertri t t  mit seinem Full den ngchst geringeren Grad 
der Diprosopie. Die geringsten Grade zeigen nns die Fglle Ahl/elds, 
Bertram C.A. Windles, Buchs n n d  die Fglle von Linke und Foerster, 
die wohl hierher zu rechnen sind. 

Wghrend die Fglle yon Foerster und Linlce eine oberflgchliche Ver- 
doppelung der 8tirnbeine mit Bildung einer dritten, rudimentgren Angen- 
h6hle ohne Bulbns aufweisen und Bimar, sowie Lesbre und Forgeot eine 
Verdoppelung im Bereiehe der Nasengegend nnd des Oberkiefers mit 
Bildung einer dritten, unvollkommenen Orbita feststellten, handelt es 
sieh hier - - w i e  aueh im Falle Bischo//s und R o t h s -  lediglieh um eine 
Verdoppelung der Nase, wobei eine Nase normal, die andere dagegen 
als giissel ausgebildet an der Innenseite der Orbita lokalisiert ist, eine 
Verdoppelung der Keilbeine und der Crista galli, vielleieht aueh des reehten 
Stirnbeins, nebst Bildung eines dritten, aus zwei Anlagen zusammen- 
gesetzten, einfach erseheinenden Auges mit eigenen Augenlidern und 
Wimperbesatz und einer Verbrei~erung des rechten, oberen Oberldefer- 
anteils. Der vorliegende Fall wgre demnaeh als Bindeglied zwisehen 
dem Foerstersehen nnd dem Bimarsehen Fall aufzufassen. 

Das Auseinanderweiehen beider Anlagen betrifft, abgesehen yon der 
weitergehenden Verdoppelung im Bereieh der Wirbelsgule, nur das obere 
Gesiehtsdrittel. Die Neigung der Medianebenen ist kopfwgrts stark 
auseinander weiehend. Sie ist wahrseheinlieh dutch zwei Anteile bedingt : 



9,88 Bernhard Rating: 

1. einem Auseinanderweiehen der Medianebenen kranialwgrts und 
2. einer Rotation der Sagittalebenen um eine Vertikalaehse frontal- 

w/~rts. 

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

Die Neigung der Medianebenen beginnt etwa im oberen Drittel des 
Oberkiefers (seh/~de]w/tr~s-) und ungef~thr im vorderen Clivusabschnitt 
(stirnw/~rts auseinander weichend). Der Verdol0pelungsbereieh nimmt 
so die Form eines Tetraeders an, dessen Spitzen jeweils im oberen Ober- 
kieferdrittel, bzw. im vorderen Clivusanteil anzunehmen seien. 

Als ein Beispiel schwanzws auseinander weichender, geringfiigiger 
Dil0rosopie ist als Gegenstfick zu der vorliegenden sehgdelwgrts aus- 
einander weichenden Gesiehtsverdoppelung - -  gleiehfa]ls zwischen dem 
Foersterschen und Bimarschen Full stehend - -  die Beobachtung Buchs 
zu betrachten. 

Fragt man naeh der Ursaehe des Zustandekommens derartiger 
Fehlbildungen, so miissen wir zugeben, dab wir fiber die Entstehungs- 
ursache dieser Abweiehungen yon der Norm nichts wissen. Zwar hat man 
eine Unmenge im Versuch erwiesener Ursaehen fiir die Entstehung 
verantwortlich gemacht: chemische, thermische, meehanisehe usw. 
Einflfisse in der ersten Embryonalzeit. Eine Abnormits der Geschlechts- 
zellen oder des Befruchtungsvorganges werden vielleicht durch eine 
unvollkommene Sonderung der ersten Furehungskugeln Doppelbildungen 
erzeugen kSnnen (Hueclc). Vielleieht wird aber aueh dieselbe Ursache 
eine Verwaehsung zweier urspriing]ich noch getrennter Anlagen hervor- 
rufen k6nnen (Huec]c). 

Neuere Untersuehungen fiber alas Zus~andekommen embryonaler Fehl- 
bildungen verSffentliehte Lewy. Er fund: 

Abweiehungen in der Kons~itution des Zellkerns, seines Chromosomenbestandes. 
Sie ents~ehen dureh Anom~lien tier Kemteilung, wie sie bei jeder Kernteilung 
~uftreten k6nnen. Es entstehen Kerne und Zellen, die btm~ zus~mmengewiirfelte 
Chromosomenbestandteile aufweisen, die er Poikiloploid nennt. Ge,~-isse Chromo- 
somengal-aituren sind nieht lebens- und entwieklungsfS~hig. So k6nnen aus 
inneren Ursaehen einzelne ~urehungszellen zugrunde gehen, oder sei es durch 
Postgeneration, erse~zt werden, sei es umwaehsen werden und so zu Bildungen 
yon Cyelopie usw. fiihren. 

Man wird wohl annehmen mfissen, dub es sieh bei den Doppe]bil- 
dungen bzw. fiberhaupt bei den Fehlbildungen, soweit man sie nicht 
auf meehanische Ursachen zurfickffihren kann, vorwiegend um Ande- 
rungen in der kolloidalen Zusammensetzung innerhalb des Zellkerns 
bzw. um StSrungen seines kolloidalen Gleiehgewichts handelt. Wie 
Hueclc annimmt, wird dadurch vielleicht eine unvollkommene Sonderung 
tier ersten Furchungskugeln bewirkt, oder es wird dadurch eine Verwach- 
sung zweier ursprfinglich noch getrennter Anlagen ausgelSst werden 
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kSnnen. Welche der zahllosen ~6glichkeiten aber im Einzelfall in Be- 
~racht zu ziehen und fiir das Zustandekommen veran~wortlich zu machen 
sind, dariiber 1/~13t sieh nichts Zuverl/~ssiges sagen. 

Is t  es uns meist unmSglieh, die Frage naeh dem ,,Wodnreh" zu beant- 
worten, so 1/tgt sieh doch bei manehen Fehlbildungen ein Zeitpunkt be- 
stimmen, bis zu welchem sp/Ltestens die die Abweiehung yon der Norm 
bedingende Ursache eingewirkt haben mug. Dieser Zeitpunkt stellt eine 
,,Grenzfrist" dar und wird yon Schwalbe als ,,teratogenetisehe Termi- 
nationsperiode" bezeichnet. 

Fiir die vorliegende Fehlbildung muB die ~eratogenetisehe Termi- 
nationsperiode in allerfrtihester Embryonalzei~ angenommen werden. Sie 
ist dtir dis Cyelopie begrenzt mit  der Ausstiilpung der Augenblasen 
(Schwalbe und Josephy), also mit  Beginn der 4. Fetalwoehe festgelegt. 
Wesentlieh frtiher ist sie ftir die Doppelbildungen anzunehmen. Experi- 
mentelle Untersuehungen (Spemann) haben fiir niedere wie fiir h6here 
Tiers gelehrt, dal~ die willktirliehe Erzeugung einer Doppelbildung nut  
bei Einwirkung yon Einfltissen in der allerersten Zeit der Keimentwick- 
lung m6glieh ist; in sp~Lterer Zeit (als Wendepunkt ermittelte man den 
Zeitpunkt der Gastrulation) lieB sieh die willkfirliehe Erzeugung einer 
Doppelbildung nicht mehr bewerkstelligen. Die teratogenetisehe Ter- 
minationsperiode ist mit  dem Absehlul3 der Gastrulation gegeben. 
Selbst am Sehlug der Gastrulation konnte Spemann noeh Duplicitas 
anterior erzeugen. Wieweit sieh aber diese an Reptilien bzw. Amphibien 
gewonnenen Ergebnisse aueh auf Menschen tibertragen lassen, ist zun/~etlst 
durehaus nieht feststellbar. 

Es trag~ sieh nun: Wie kann man sieh die Formentstehung dieser 
ungewShnliehen Fehlbildung erkl/~ren ? Wie kommt  es in einem Falle 
zur Bildung zweier nebeneinander liegender Nasen (Muecke-Souttar), 
im anderen Falle zu atypiseher Verdoppelung dureh das Vorhandensein 
einer median liegenden normalen Nase und einem Orbitalrfissel (Biseho[/- 
Roth) bzw. wie ist die Bildung einer rudiment/~ren zweiten Nase in einer 
/tuBerlieh nur verbreitert  erseheinenden und an normaler Stelle liegenden 
Nase wie im Falle Buchs zu erkl/~ren ? Bei der Ungekl/~rtheit all dieser 
Fragen werden wit jedoeh nur auf Vermutungen angewiesen sein. Wird 
ers~ einmM groBes Material verfiigbar sein, dann dtirfte man vielleieht 
guverl/~ssiges darfiber aussagen k6nnen. 

Ein Embryo yon 9 mm Xopfl/mge 1/~Bt noeh gar nichts yon einer gul3eren 
Nase erkennen; die noch welt voneinander getrennten Narinen treten noch nicht 
aus dem Gesicht heraus. Erst in der Mitre des 2. Monats (Mihalcovics) tritt mit 
der Bildung der Oberlippe - -  dureh Verwaehsung der unterhalb der Pars infra- 
nasalis zusammentretenden l%ocessus globulares mit den Oberkieferforts/~tzen --- 
eine Erhebung des Gesichtsteiles auf, welcher die stark verengten Nasenl6cher 
tr/~gt. Das zuerst kurze, stumpf aussehende Organ wird im Laufe der Entwicklung 
l~nger und spitzer; die zun/~ehst frontalw/~rts geriehteten NasenlSeher werden dureh 
st/~rkeres Wachstum des Nasenriickens nach abw~rts gerichtet. Die Nasenfltigel 
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liefert der laterMe Stirnfortsatz, den Steg die Area infranasalis, den i%iicken der 
oberste Teil des mittleren Stirnfortsatzes, die Ares triaagularis. Das Philtrum 
und die sparer zmn Zwischenkiefer verschmelzenden PrEmaxillae liefert der 
mittlere Nasenfortsatz. 

Die Doggennase entsteht - -  wie bereits oben angefiihrt - -  dadurch, 
dab die Vereinigung der zwei sieh seitlieh yon der knorpeligen Scheide- 
wand der Nase entwickelnden Belegknoehen ausbleibt. Die Nasenseheide- 
wand erfs dadureh eine Verbreiterung, die Nasenh6hlen sind welter 
voneinander entfernt (bis zu 7,5 cm). Sinkt nun dureh Sehwund des 
primordialen Knorpels der Nasenrticken ein, so ergibt sieh daraus eine 
Nasenform, die wie zwei nebeneinander liegende Nasen aussehend, jedoeh 
jeweils nut  ein Nasenloch auf jeder Seite besitzt (Doggennase). 

Fiir die Formen geringerer Grade yon Duplieitas anterior, welehe 
zu eehten Verdoppelungen der Nase fiihren, miissen wit eine Doppel- 
anlage der Stirnforts/~tze annehmen. Wir linden eben in der vorderen 
K6rperh/~lfte eine Verdoppelung Mler Anlagen, die sieh, soweit sie nieht 
in ihren mittleren sieh beriihrenden oder ineinander /ibergehenden 
Teilen dureh nur teilweise erfolgenden Versehmelzungsvorgang gest6rt 
sind, vollkommen normal zu entwiekeln vermSgen. Je naeh dem Grad 
der Neigung der Medianebenen gelangen die ursprtinglieh doppelten 
Anlagen zur teilweisen Versehmelzung und geben so AnlaB zu den ver- 
sehiedensten Formbildungen. Strebt die Neigung der Medianebenen 
naeh dem Seh/tdeldaeh zusammen, so kommt  es zu einer normalen 
Entwieklung der unteren, doploelt angelegten Gesiehtspartien, wie im 
Falle Buchs; die mittleren Gesiehtsanteile erfahren teilweise atypisehe 
Bildung, sic sind unvollkommen verdoppelt, weil ihr intermedis Bil- 
dungsmaterial in Riehtung des Zusammenstrebens im Abnehmen be- 
griffen ist, w/~hrend dutch restlose Versehmelzung des oberen Gesichts- 
drittels dieses sieh vollkommen einfaeh entwiekelt und so zu normaler 
Gestaltung fiihrt. Weiehen dagegen die Medianebenen beider Indi- 
vidualanlagen seh/tdeldaehw/irts auseinander (mit dem Zusammen- 
und Auseinanderstreben ist meist immer eine Rotat ion der Medianebenen 
um eine sagittale bzw. vertikale Aehse verbunden, wodureh sieh die 
mannigfaehen Spielarten erkl/~ren lassen), so wird bei geringeren Graden 
vorderer Duplizits im wesentliehen das untere Gesiehtsdrittel einfaeh 
gestaltet sein, w/thrend das mittlere unvollkommen und das obere 
Gesiehtsdrittel anf Grund der vollkommenen bzw. fast vollkommenen 
Verdoppelung seiner Anlagen eben vollkommen oder unvollkommen 
verdoppelt sieh entwiekeln kann. 

I m  vorliegenden Falle ist der Verdoppelungsbereieh, welehen man 
mit  einer Art Tetraeder oder einer Doppelkeilform vergleiehen kSnnte, 
sehs stark auseinanderweiehend. Die untere Gesiehtsh~lfte 
ist vollkommen versehmolzen, Mund, Unterkiefer und der obere Tell 
des Oberkiefers sind einfaeh gest~ltet. Von bier ab beginnt d~s Aus- 
einanderweiehen beider Anlagen sehs bzw. yore Clivus aus 
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stirnw'~rts. Der Verdoppelungsbereich hat dabei die Form eines ungMch. 
schenkligen Dreieeks, dessen grSgerer Sehenkel den reehten IndividuM- 
anteil betrifft. Man mug annehmen, dag diese ungleiehms Ausein- 
anderweiehung durch eine sts Beeintr/tehtigung des intermedi/iren 
Bildnngsmaterials bzw. dureh eine StSrung innerhalb der Anlage des 
reehten IndividuManteils bedingt ist. Durch die fiberaus groge Divergenz 
haben sieh vier Augenanlagen entwiekeln k6nnen, wovon sich zwei 
normal, die mediMen dagegen, da sie im Bereieh des gemeinsamen, 
intermedi&ren Bildungsmaterials beider Individualanlagen gelegen sind, 
als Zyklopenauge entwiekelt haben. 

Der zweite, mittlere Stirnfortsatz ist zwar angelegt, man wird aber 
wohl nur eine aus teilweise vorhandenem BildungsmateriM bestehende 
Anlage annehmen mtissen. So ist z .B.  der aus tier Area triangu]aris 
hervorgehende Nasenrfieken fast vo]lkommen ausgebildet, wi~hrend der 
aus der Area infranas~]is entstandene Steg teilweisen Entwicklungs- 
hemmungen un~erworfen ist. Ebenso sind die lateralen Nasenfortss 
in ihrer Anlage gest6rt. Durch sein mangelndes Bi]dungsmaterial brachte 
der mittlere Stirnfortsatz vielleieht nur ein geringes Entwieklungsbestreben 
auf und is~ so naeh oben verdr/~ng~ worden. Der Oberkieferfortsatz 
wird daran wohl beteiligt sein. Der aus seiner ursprfingliehen Entwiek- 
lungsrichtung herausgebrachte mittlere Stirnfortsatz hat sieh so zu dem 
oben beschriebenen l~fissel ausgebildet. Dag dieser Entwiek]ungsgang 
als m6glieh angenommen werden kann, daffir spricht die Lage des Rfissels, 
der nieh~ wie bei der typischen Zyclopie genau fiber dem zyklopisehen 
Auge, sondern weiter seitw~trts nnd oben-augen vom Doppelauge sich 
befindet und mit seiner Basis derart gelegen ist, dag man seine Ver- 
drgngung noch erkennen kann. Der Zwisehenkiefer hat sieh als knScherne 
Schale unter dem ]~fisselboden entwiekelt; er weist entsprechende Zahn- 
bildung auf. Ob auch der Oberkieferfortsatz an der Bildung dieser 
kn6ehernen SehMe - -  vielleieht eine Gaumenplattenanlage ? - -  teil- 
genommen ha~, kann nicht mit Sieherheit gesagt werden; wahrsehein- 
]icher ist, dag sie sieh lediglich aus dem mitt]eren Stirnfortsatz entwickelt 
hat. Die Bildung dieses Rfissels ist einmal wieder ein Beweis ffir die 
hohe Entwicklungsm6glichkeit des in seiner Entwieklung beeintr/~ehtigten 
Stirnfor~satzes, wie sie z .B.  Josephy an seinem Schweinerfissel beob- 
aehtete. 

Zusammenfassung. 
Bericht fiber eine ungew6hnliche GesichtsmiBbildung bei Anencephalie 

mit Anlage einer zweiten Nase in Form eines I~iissels fiber einem Doppel- 
auge, wobei die eigentliehe Nase sich in der Medianen befindet. Im Ver- 
gMch mit dem Schrifttum ist der vorliegende Fall vielleichg zwischen 
die Fglle yon Linlce undFoerster einerseits und der Rhinodymie Bimars 
andererseits als teratologisches Bindeglied einzureihen. 

Virchows Archiv.  B4. 288. ]68, 
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