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Die Forschung auf dem Gebiete der ~i i3bi ldungen woist heute noeh 
immer a l lenthalben Lficken auf, die sowohl ihre Fo rmen t s t ehung  a.ls ~ueh 
besonders ihre Ents tehungsursache  betreffen. U m  dieses Gebiet welter 
be~rbeiten zu kSnnen,  erseheint es nStig, ~lle erreichbaren F~lle yon  
Mi•bildungen dem Schrff t tum zug/~nglich zu maehen.  Dies soll in  dieser 
Arbei t  die erste Aufgabe sein. Deshalb wird vor ~llem auf die Morpho- 
logie Weft  gelegt werden. Auf die kaus~le Genese, die heute mehr denn  
je s t r i t t ig  ist, soll in  jenen F/~llen, in  denen es sich zw~nglos ergibt, 
eingegangen werden, die Fo rmen t s t ehung  nieht  weiter erSrtert  werden. 
Die Arbeit  zerfi~llt in  drei Abschnit te .  I m  ersten werden 4 Fs aus dem 
Gebiet der Spal tb i ldung des zentr~]en Nervensystems besehrieben, im 
zweiten 2 F~lle yon Akardie und  im letzten Absehni t t  wird fiber eine 
Mil]bildung der oberen GliedmaBen berichtet.  

Fall 1. Weibliche, sehr kr~ftig entwickelte Frucht mit ~llen Zeichen der l~eife, 
4010 g schwer, 502 mm l~ng, mit vollst$ndiger Pl~cent~ yon 590 g Gewicht, yon 
sonst g~nz wohlgebildetem KSrper mit Ausnahme des Kopfes, der im Sinne einer 
Mero~kranie miI]bildet ist, indem ganz oben am Scheitel ~us einer etw~ birn- 
fSrmigen ~)ffnung recht ~nsehnliche Teile des Gehirns in Form einer dunkelroten, 
st~rk blutenden Area cerebro-wsculosa herausgequollen und dem iibrigen Kopf 
turb~nartig aufsitzen (Abb. 1). 

Dieses Gebilde (lurch einen tiefen Einschnitt in zwei H~lften geteilt und entsendet 
nach vorn einen dritten ansehnlichen Lappen. Der Scheiteldefekt des Kopfes in grSl~ter 
L4nge 63 mm, grS~ter Breite 47 mm und sein nach vorn spitz zulaufender Anteil 
etw~ bis dorthin reichend, wo norm~lerweise die Nasenwurzel ansetzen solh Gesichts- 
tell betr~chtlich entstellt, zun~chst durch den vSlligen Mangel der Nase, an deren 
Stelle die Haut etwas narbig ver~ndert und leicht eingezogen ist. t~echts an 
gewShnlicher Stelle eine enge Augenspalte. Ihre Lider nur schwer etw~s zu 5ffnen; 
in der engen AugenhShle kein Augapfel, nur dnrch etw~s Fett ausgefiillt. Links 
Augenspalte vSllig fehlend, so da~ infolge des Mangels eines oberen Augenlides der 
Scheiteldefekt etw~s tiefer herunter reicht ~Is rechts. Links yon der an Stelle tier 
Nase befindlichen narbigen Einziehung ein kleines rundes Hautgrfibchen, yon dem 
nicht zu unterscheiden, ob es d~s ~ngedeutete linke Nasenloch, oder etw~ eine Spur 
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tier l inken Augen6ffnung darstellen soll. Weiters die Mund6ffnung unverh/~ltnis- 
m~Big vergr6Bert durch das Vorhandensein einer medianen, nach oben zugespitzten 
Gesiehtsspalte, die bis etwa in die Gegend reieht, wo das Nasenseptum ansetzen soll. 
Dadureh die Mund6ffnung "con dreieekiger Form, mi t  dem Scheitel nach oben. 
Dieses Dreieek ganz von  Sehleimhaut  eingefaSt, wobei n u t  un ten  eine deutliche 
Integumental l ippe ausgebildet ist. Am Grunde der MundhShle die wohlgebildete 
Zunge. Die Ohrmuscheln p lump und  in ihrer Form miBbildet, die reehte bedeutend 
gr6Ber als die linke. ]3eide s tehen s tark  ab, besonders die rechte u n d  erseheint 
etwas nach abwgrts  ge- 
dr~ngt. Hals auffallend ver- 
kiirzt, Wirbels/mle normal  
lang, ohne Spaltbildung. 

Lungen teilweise luft- 
haltig, I-Ierz und  groge 
GefgBe normal,  MiIz grol~ 
und  blutreieh, an  der 
unteren  Leberkante  l inks 
eine gr6Bere subkapsul/~re 
]31utung. Nebennieren sehr 
klein, die Iinke 260 mg, 
die rechte 270 mg. Nieren 
yon etwa normaler  Gr6ge, 
]3ecken und  Kelche und  
aueh die t t a rn le i te r  s ta rk  
erweitert,  etwas weiter als 
die eines Erwaehsenen.  
Aueh die ]31ase weir und  
ihre Wandungen  deutlieh 
hypertrophiseh.  Von den 
Nierenbeeken an, bis zur 
Harnr6hrenmiindung abet  
nirgends Bin IIindernis,  ein 
Verschlug oder eine Ver- 
engerung. Magen- und  
Darmsehlaueh,  Pankreas 
und  Gesehleehtsteile o. ]3. 

Pathologisch-anatomisehe ~bb. 1. 1/2 nat. Gr6ge. 
Diagnose: Meroacrania, 
De/ectus nasi, Anophthalmia bilateralis, Fissura ]aciei mediana, Hypoplasia glandu- 
larum suprarenalium, Hydronephros~s bilateralis, Atelectasis pulmonum /etalis /ere 
totalis. 

Das Gehirn besteht  aus einer brci teren rechten u n d  aus einer schmgleren l inken 
H/~lfte, die nach vorn  zusammenstreben und  vorne durch einen sehm/~leren und  
weniger hohen Abschni t t , /~hnl ich der Pars is thmiea tier Sehilddriise, nn tere inander  
verbunden sin& Reehte H/~lfte 62 m m  fang, bis 48 mm breit, bis 20 mm dick, 
linke 52 m m  lang, bis 37 mm breit  und  auch 20 m m  dick. I s thmusabschni t t ,  naeh 
vorne konvex, miBt dort  33 mm, h in ten  etwa 12 mm in der ]3reite, yon vorn  naeh 
h in ten  18 m m  lang und  13 mm dick. Er  entsendet  yon seiner Mitte nach  vorn  
einen 33 m m  langen, 28 mm brei ten und  12 mm dieken Lappen, der an seiner 
Abgangsstelle ein weiteres, etwa erbsengroBes L/~ppchen naeh oben abgehen 1/~gt. 
Das ganze I-Iirnrudiment blaurot  und  li~Bt oben Andeutungen yon Windungen 
und  Furehen  erkennen. Un ten  abgeplat tet ,  an  der Wurzel des reehten Lappens 
und  an  der Verbindungsbriieke zwischen den beiden hinteren t{&lften unregel- 
m/igig fetzig, weft es dort  yore Sch/~delgrund n icht  ganz abgel6st werden konnte.  
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Am Pr/~para,te nich~ mehr erkennbar, wie dieses nnvollkommene Gehirn mi?~ dem 
t~tiekenmark zusammenhing und ob ein Kleinhirn und eine Briieke a,ngelegt war. 
:Bei der Sektion konnte niehts davon gefunden werden, jedoch wa,r angenommen, 
dab die hingere Schgdelgrube fehlg. Bei der Maceration erst wnrde die trichter- 
f6rmige hingere Sehgdelgrube gefunden u n d e s  isg nieht unm6glieh, dab in ihr, 
falls ein Ten~orium ausgebflde~ war, sieh das Kleinhirn der ]3eobaehtung en~zog. 
Da,s Pr~pa,r~t wiegt 60 g. 

Bei der mikroskopischen U~tersuchung erweist sich das Gebilde, das als Gehirn 
angesprochen wurde, als bloB aus einer machtig entwickelten Area eerebro-va,seulosa, 

bestehend. Es linden sich weite Blu$r~ume 
nnd Gefhl3e, da,zwisehen Glia, Ga,nglienzellen 
nieht gefunden. 

Das Schgdelskelet. Nach Abpri~paration 
stellt sich der kn6cherne Tell des Schi~dels, 
soweit er tiberhaupt angeleg~ ist, als sehr 
eigentfimlieh gesta,ltet dar. Die beiden vor- 
deren Sch~delgruben ka,um a,ngedeuteG vom 
Keilbein in erster Linie der Tfirkensa*tel 
deutlich ausgebildet. Na,ch der rech~en Seite 
hin fehlt der kleine Keilbeinflfigel vollst~ndig, 
der grol3e hingegen vorhanden. Dadurch, dab 
der kleine Keilbeinflfigel fehlt, kommt es zu 
einer breiten Verbindung mit  der rechten 
Orbita. Die Pars orbita,lis des rechten Stirn- 
beines sehliel3t direkt an den Tiirkensa,ttel 
an, wodurch der erwei~erte Kanal des reehten 
Optieus naeh oben hin gesehlossen wird. 
Linke It/~ifte des Keilbeines in eine t~eihe 
yon kleinen Knoehen gufgel6st, die unregel- 
m/~l~ig fiber die Stelle verstreut sind, a,n der 
sich sonst die linke vordere und mitflere 

Abb. 2. ~/, nat. G r S l ~ e .  Sch/~delgrube finder (Abb. 2). 

Optieuskanal hier iiberhaupt nicht vorhanden. D~s S~irnbein reicht nicht an 
das Keilbein hera.n, sondern weir nach vorn bin verschoben und zwischen diesem 
und jenem hier die Sehl/ffenschuppe eingeschoben, gechts  sender in gleicher 
ttShe d~s Stirnbein einen naeh rtiekw~rts bis zur I-Iinterhauptsschuppe reichenden 
Fortsatz. Reehts das Schl~fenbein deutlich erkennbar, sender nach vorn den 
Processus zygomagicus. Aueh links die Verh~ltnisse ~hnlieh, nur dab hier tier 
Fortsatz des Stirnbeines nach rtickwarts fehlt und sich die Schl~fenschuppe zwischen 
Stirn- und Hinterhauptsschuppe nach oben sehiebt. An den Clivus schliel~en sich 
zu beiden Seiten die gut ~usgebildeten Pyramiden a,n, die je einen Porus acusticus 
internus erkennen lassen. Das tt interhauptsbein vollkommen angelegt, nut  die 
Schuppe nicht gi~nzlieh ausgebildet, wie ja hier fiberhaulot alle Knoehen des Sch/~del- 
daches fehlen, die Schuppe des Stirnbeines, die Schl/ifenschuppen, die nur in ihren 
unteren Teilen vorha,nden sind, die Stirnbeine fehlen beiderseits vollkommen. 
Foramen jugulare und Canalis nervi hypoglossi, sowie da,s Foramen ma,gnum alle 
gut erkennbar. Beide vorderen Sch~delgruben infolge der Umgesta,ltung des 
Schi~delgrundes, wie schon oben beschrieben, nich~ zur Ausbildung gelangt, Wahl'end 
die hintere Sch~delgrube vertieft und auBerdem noch trichterf6rmig ausgezogen 
ist. Am Hirnsch~del k6nnen wir nach dem oben Ges~gten eine Asymmetrie fest- 
ste]len, die aber noch viel starker am Gesichtsskele~ ausgepr~gt ist und sich sehon 
am unpr~Lparierten Kopf durch das Fehten des linken Auges erkennen lieB. Das 
Auffallendste am Gesichtssch~del aber die tiefe, kla,ffende mediane Spalte, die bis 
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in die Mundh6hle hineinreicht. Es fehlen alle Knochen, die die Nase und zum Teil 
]ene, welehe den barren Gaumen bilden. Nur yore Nasenbein zu beiden Seiten der 
Spalte kleine Reste vorhanden. Es fehlt also Siebbeinplatte, Pflugsch~rbein, 
Gaumenbein und der Mittelteil des Zwisehenkiefers. Wenn wit n~mlich den Ober- 
kiefer auf seine Z~hnanlagen hin untersuchen, so k6nnen wir feststellen, dab sich 
in jedem Oberkiefer 4 Zahnanlagen linden, und zwar naeh der Formel MMCI--ICMM. 
Nach den Forschnngen Ineuyes kann demnach nur der Mittelteil des Zwischen- 
kiefers fehlen und nicht, wie so oft angenommen wird, der ganze Zwischenkiefer. 
In diesem Spalt k6nnen wir dann ferner an der rechten Wand 2 N~asenmuseheln 
feststellen, links fehlen sie dagegen und auBerdem fehlt noch die inhere Wand des 
Oberkiefers, so dal~ die Medianspalte mit der Highmors-H6hle breit verbunden ist. 
An der rechten Orbits k6nnen wir erstens die breite Verbindung mit dem Sehgdel- 
innern feststellen, die dutch das Fehlen des kleinen Keilbsinfliigels, wie das obsn 
beschrieben wurde, verursacht wurde. Die linke Gesichtsh~lfte zeichnet sich vor 
sllem dsdureh aus, dal3 die Orbits fehlt. Von oben das Stirnbein heruntergeschoben, 
bis es an den K6rper des Oberkiefers und des Jochbeines st6Bt, wodurch die Orbita 
verschlossen wird. Der Oberkiefer tritt gegen den Unterkiefer stark zuriick, da 
seine Alveolarforts~tze sehr kurz sind. Unterkiefer dagegen kr~ftig, der Winkel 
zwisehen horizontalem und guisteigendem Ast noch sehr flaeh, betrggt nngef~hr 
160 ~ Aul~erdem an ihm die linke tt~lfte schwgeher als die rechte nnd such 
weniger gut gebogen sis diese. 

Wir  haben  also eine Meroakranie, vergesel]schaftet mit  einer Arhinen- 
cephalie und  ]alscher medianer Gesichtsspalte vor uns. 

Das Wicht igste  nach  dem oben Gesagten ist n u n  ~n dieser MiSbildung 
die mediane Gesichtsspalte, die bier mi t  einer s tarken Asymmetr ie  des 
Sch~dels einhergeht.  Bei der medianen  Gesichtssp~lte, die im Schr i f t tum 
~ls falsche mediane Gesichtsspalte bezeichnet wird, handel t  es sich u m  
eine Defektbi ldung,  yon der Siebbein, Pflugseharbein,  Gaumenbe in  und  
des Mittel tei l  des Zwisehenkiefers betroffen sind. Wit  m6chten  uns  hier 
der ~ e i n u n g  CuIps ansehlieSen, der ~uf Grund  der Arbei ten  Inouyes 
zu der Ansicht  komm% dab es sieh bei den medi~nen Defektbi ldungen,  
bei denen sieh noch ein Sehneidezahn in jedem Oberkiefer finder, n ieht  
u m  ein vol lkommenes Fehlen  des Zwisehenkiefers h~ndelt ,  sondern bloft 
a m  jene Teile, die yore medianen  N~se~forts~tz gebildet werden. Da 
sieh in unserem F~lle aueh in  jedem Oberkiefer ein Schneidezahn land,  
so miissen wit nach dem oben Gesagten annehmen,  d~l~ n u t  d~s Mittel- 
stiick des Zwischenkiefers fehlt. 

Wi t  k6nnen  aber noch etwas Wesentliehes an  nnserem Falle  fest- 
s t e l l en ,  das unseres Erachtens  einen Rtiekschlu8 auf die Ents tehungs-  
ursaehe des Fgl les  er laubt .  Sehon ~u~erlich fiel auf, d~8 sich ~n der 
Stelle der N~senwurzel u n d  der l inken  Augengegend eine n~rbig ver- 
~nderte Stelle vorfund.  Weiters k6nnen  wit  am kn6chernen  Schs 
skelet das vollst~ndige Fehlen  der l inken Orbit~ ~eststellen, gen~u je~xer 
Stelle entspreehend,  an  der sich die n~rbige Ver/inderung der Gesichtshaut  
land.  Auch tier Unterkiefer  zeigte sich l inks weniger gut  gebogen als 
rechts u n d  weiters nach  innen  zu eingedriickt.  All  dies weist darauf  hin, 
d ~  zm" Embryona lze i t  yon  links oben her ein Druck auf den Kopf des 
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E m b r y o  einwh.kte, der dann all diese Vers  einschlieBlieh der 
medianen Spal te  und  der Meroakranie  hervorrief .  Dies ist unseres 
Eraeh tens  ein Fall ,  der fiir die ~nechanische Entstehung dieser MiBbildtmgen 
neue Beweise liefert,  wie es schon Luksch auf Grund seiner Versuche 
darlegen konnte .  

Dieser Fa l l  stell t  eine auf mechanisehem Wege entsSandene MiBbildung 
dar, die der Arhinencephal ie  angeh6rt ,  gleichzeit ig vergesel lschaftet  mi t  

Meroakranie,  falscher medianer  Gesichtsspa]te und Defekt  der rechten 

Orbi ta  und  des rech ten  Auger.  

.Fall 2. Das Kind, von dem das Prgparat stammt, wurde am normalen Schwanger- 
schaftsende geboren, von einer 28 Jahre alten Frau, die schon 4 normale Kinder 
zur Welt gebracht hat. Sofort nach der Geburt dieses Kinder floB aus dem Sack, 
der rich am Hinterkopf vorfand, Liquor ab, woraus gesehlossen wurde, dab es rich 
um eine Encephaloeele handelt. Bald Eintritt yon Kr~mpfen, die bis zum Tode, 
der nach 1~/2 Tagen eintrat, fortdauerten. 

Es handel t  rich um eine reife, gut  entwickel te  Fruch t ,  yon normaler  

GrSBe, mi t  Ausnahme  des Xopfes  ganz unvers  

Kop] klein, sehr niedrig, mit stark fliehender Stirn. Nach hinten zu geht er 
in einen Sack fiber, der in seinem vorderen Anteil, dort, we er an den Hinterkopf 
angrenzt, mit Haaren bedeckt ist, die mehrere Zentimeter lang rind und hinter der 
Einziehung zwischen dem Hinterkopf and dem sackartigen Fortsatz eincn Kranz 
bilden, wobei die Haare nach hinten gerichtet rind. Der hintere Tell des Sacker 
ist zum Tell yon der macerierten Haut entbl6$t und das Cerium liegt zutage. Veto 
Kinn bis zn der Einsehniirung vor dem Sack railer der Kopf 94 ram, der Sack 
selbst 84 ram, vorn ist der Sack 60 mm dick und verjtingt rich nach hinten. An 
seinem hinteren Pol befindet rich eine 0ffnung yon Marks~tickgrSBe, ans der blutig 
tingierte Fltissigkeit ausD, uft. Der Sack ist etwas zusammengefallen nnd war 
augenscheinlich frtiher grSJ~er. 

Seine Prgparation ergibt als Inhalt das Gehirn, das vermittels dcr weichen 
H~ute mit der Innenwand des Sacker verwachsen ist. Die Dura fehlt hier voll- 
stgndig. Seine Oberfl~che ist hgmorrhagiseh u n d e s  setzt rich durch eine etwa 
1,5 cm grol3e rundliche KnochenSffnung am Hinterhaupt in die schr enge und 
niedrige SchgdelhShle hinein fort, wobei cs aber den Anschein hat, als ob im Innern 
des Sch~tdels rich nur ein sehr geringer Anteil des Gehirnes befinde, der nicht ira 
Zusammenhang mi~ dem iibrigen Gehirn aus dem Schgdel herauszubekommen ist. 
An dieser 0ffnung bereits Dura, die rich trichterfSrmig gegen den Sack hin vor- 
stiilpt, aber nicht in diesen tibergeht, w~hrend sic das Schgdelinnere vollst~tndig 
tiberzieht. 

Das Gehir~ besteht aus zwei Teilen, die tibereinander liegen, und zwar so, dal3 die 
obere H~lfte weiter riickwgrts zu liegt. Von dem vorderen Teile zieht der trichter- 
f6rmige Ansatz zur 0ffnung im Hinterhaupt. Es hat den Anschein, als ob der 
nntcre Tell dem Kleinhirn, der obere Tell abet dem Grol3hirn entsprechen wiirde. 
Windungen fehlten der Oberflgehe, die tiberziehende Membran glatt, blutig gef~rbt 
und entspricht den weiehen Hirnhguten. Beim Zerteilen des Gehirns in frontale 
Scheiben sieht man auf der Schnit~fl~che eine in viele Windungen gclcgte wei/3e 
Masse, die fiberall ungef~hr 5 mm stark ist. Ein Unterschied zwischen weiSer und 
grauer Sabstanz kann nicht gemacht werden. Bei der histolog,ische~ Untersuchung 
nirgends Ganglienzellen nachweisbar, sondern alle Teile einheitlieh aus Glia auf- 
gebaut, sowohl jene, die als Kleinhirn, als auch jene, die als GroBhirn angesprochen 
worden waren, 
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Das Schddelskelet. Bei Betrachtung des Sch~dels f~Ilt vor allem auf, dM3 die 
Stirn tiberhaulot nicht ansteigt; Nasertwurzel und Scheitelhbhe liegen in einer 
Ebene (Abb. 3). Die Knochen der CMva, M1e roll entwickelt. Die Stirnbeine weisen 
noch eine deu$1iche Naht auf und reichen an dec Naseawurzel etwas tiefer herab 
Ms gew6hnlich, mlgefS~hr bis in die Mi~e der Orbits. Rgnder der Stirn- und Scheitel- 
beine rein gezackt, ~ul~erdem die Knochen des Sch~dels an den N~htcn stark 
gewu]stet; es scheint, Ms ob die Wachstumstendenz sich dutch Aufwerten der 
R~nder bekundet. Ein AuBenrelief fehlt. Zwischen Scheitel- und Hinter- 
hauptbein, an der Stelle der kleinen [Font~nelle, eine breite 0ffnung, durch die 
sieh die Encephalocele vorw61bte. Die AusmaBo der t)ffnung 23 mm zu 17,5 ram. 
Rand der Scheitelbeine an dieser Stelle fein gefiedert, w&hrend der Rand des Hinter- 
h~uptbeines g]att und gewulstet erscheint. D~s Profil des Hirnschitdels f&Ht leicht 
nach hinten zu ab und auch damn ausgezogen. Auch die ttinterh~uptsehuppe 
steigt nicht wie gewOhnlich in 
die H6he, sondern nach hinten 
zu umgeklappt und fast horizon- 
tM. Der Gesichtssch~del wohlge- 
bildet, nur die Augenhbhlen ver- 
h&ltnism&Big groin. Die beiden 
CanMes eptici recht weft, ebenso 
die Fissur& orbitMis inferior. Ein 
t)orus acusticus externus nicht 
feststellb&r. 

Im Sch~delinnel~, soweit sich 
dieses durch die hintere Offnung 
hindurch beurteilen last, sieh~ 
man eine gut &usgebildete Sells 
turcica, sowie gut ausgeprggte 
P3n'amiden, an denen sich ein 
Porus acustieus internus finder. 
Clivus etwas s~eiler als gew6hn- Abb. 3. ~/: nat. Gr61ae. 
lich gegen das normM gebildete 
Foramen me~grtum gesenkt. Da yon dem Kinde nur der Kopf mit dem Halse sezier~ 
werden konnte, so l~gt sieh ~bel" das iibrige SkeIet nichts aussagen. Die t~ls-  
wirbel, 6 an der Zahl, die sich a.n dem Pr~parat linden, weisen eine l~aehisehisis 
posCerior auf, die sieh wohl noch wei%r abw/~rts auI die r gelegenen Wirbel 
erstreekt haben diirfte. 

WiI' haben  naeh dem oben Gesagten einen Seh/~del vor uns,  der der 
Reihe der Craniorachisehisis angeh6rt .  Je  nachdem,  warm die den Ver- 
schlul] des Medullarrohres h indernde  Ursache eintr i t t ,  ents tehen be- 
kann t l i eh  die verschiedenen Stufen dieser 3/figbildung. I n  unserem 1%11e 
mug  knaplO vor SehluB des Medullarrohres dies eingetreten sein, denn  
sonst h/~tte sich nieht  fast  das vollsg/~ndige Seh~deldaeh bi lden k6nnen.  
W e n n  wit  uns  den Seh/idel be t rach ten  u n d  besonders die Lficke im 
I-Iinterhaupg, so dr/~ngt sich unwil lki i r l ieh die Vermt~tung auf, dab wir 
es mi t  einer meehanisehen Behizlderung des Schlusses des Medullarrohres 
zu t u n  haben.  ])ies g lauben  wit  dami t  begri inden zu k6rmen, dab die 
Knochen  an  den N/~laten, also an  jenen  Stellen, an  denen die N_nochen 
waehsen, deu$lich aufgeworfene R~nder  besi~zen. Die Knoehen  konn t e n  
sich offensieh$1ich infolge des ])ruekes,  der auf die Sch/~delkapsel 
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e inwirkte ,  n icht  in ihrer  nrsprf ingl iehen R ieh tung  entwiekeln,  sieh w61ben, 
sondern die W a e h s t u m s r i e h t u n g  wi rk te  sieh hier  in der  oben angeffihrten 
Wul s tung  der Rgnder  aus. D u t c h  d/esen Druek,  der  anseheinend yon 
oben vorn  gewirk t  hat ,  wurde  das  Gehirn  gezwungen,  an jener  Stelle 
auszuweiehen,  w o e s  den ger ings ten  W i d e r s t a n d  ~and, das  war  die kleine 
Fon tane l l e .  Ff i r  die Annahme,  dab  der Druek  yon oben vorn  e inwirkte ,  
spr ieht  unseres Eraehtens ,  dab  die Rgnder  tier IJffnung, du tch  die das 
Gehirn  aus t ra t ,  am oberen R a n d e  rein gefiedert  sind, wghrend  der untere  
Rand ,  gebi ldet  dm'eh das  I-Iinterhaul0tbein, du tch  den auf ibm las tenden  
Druek  abge runde t  und  gewuls te t  wurde.  

Wie  sehon obenerwghnt ,  k a n n  an  unserem Sehgdel  kein  AuSe~rel ief  
naehgewiesen werden,  lVauat beschre ib t  einen fas t  gleiehen Fa l l .  I n d e l a  
er auf die ge l i e fb i ldung  eingeht ,  sagt  er :  , ,Zwisehen der Gr613e der 
Spa l tb i ldung  im 3/[edullarrohr und  dem AusmaBe yon  l~eliefzeiehnung 
unct Knoehende fek t  bes teh t  ein gewisser Para l le l i smus .  Je  gr6ger  der  
Defekt  im ~ e d u l l a r r o h r ,  je gr68er also das Ausweiehvent i l ,  an t  so 
umfangre ieher  und  deut l ieher  das  Aul3em'elief und  die Lf iekenbi ldung" .  
W e n n  nun seine Annahme,  dab  sich das lgelief besonders  in jenen Fg l l en  
gut  ausgeprggt  f inder,  in denen das Vent i l  besonders  grog ist,  so miiBte 
in unserem Fal le ,  wo sieh n ieht  blo8 eine Encephaloeele  f~nd, sondern 
aueh eine Raehisehisis ,  ein besonders  s tarkes  Rel ief  vorf inden.  D a v o n  
ist  abe t  an unserem Sehgdel  n iehts  naehzuweisen,  obzwar sieh im Sehgdel- 
innern  eine, wenn zwar kleine, abe t  doeh genfigend groBe ~ a s s e  des 
Gehirnes vorfand.  

Es l iegt  demnach  ein F a l l  yon Encephalocele, mit  last totalem Prolaps 
des Gehirnes, vergesel lseh~ftet  mi t  einer Rachischisis posterior vor. Die 
F o r m  des Sch~dels, besonders  die Nah t r s  sowie die U m r a h m u n g  
der Li ieke lassen auf eine meehanische  E n t s t e h u n g  seh]iel3en. 

Das Folgende  soll ein Be i t rag  zur Kenn tn i s  fiber die Verki i rzung der 
Ha]swirbels~u]e bei  Cranior~ehischisis sein. 

Fall 3. Dieser wurde sehon seinerzeit yon Materna 1 beschrieben; weibliche 
Frucht, im 7. lVfonate der Schw~ngersch~ft geboren, mit Anencephalie und Rachi- 
schisis cervicalis. Die Verh~ltnisse der tIMswirbels~iule wurden ~ber erst kl~r, 
~ls der Kopf vom i~brigen Skelet abpr~puriert wurde. Die Sp~ltung clef Wirbel 
reicht soweit, ~ls H~lswirbel vorh~nden sind. Der 7. und 6. K~lswirbel f~st 
normal ~usgebi]det, der 4. und 5. sind wesentlich kleiner als der 6. und 7., und 
~m 3. und 2. k6nnen wir je 2 Knoehenkerne feststellen. Der 1. Wirbel fehlt und 
der Kopf schlieBt direkt ~n den 2. It~lswirbel ~n, und zwar mit dem Os basilare, 
d~ d~s Foremen magnum nicht vorh~nden ist. Es fehlen somit ~uch die bas~len 
Teile des ttinterhauptbeines. Es sind hier sowohl bei der Halswirbelsi~ule ~ls ~uch 
~m Hinterh~uptbeirt die Artikulationsfli~chen zwischen beiden nicht ~usgebildet. 
Die Knochen beriihren sich bloS, ohne da8 ein Gelenk vorh~nden w~re. 

Fall 4. ~hnliche Verh~ltnisse wie im vorigen F~ll. Anscheinend rei~e weibliche 
Frucht, 1880 g schwer, 385 Into l~ng. Es besteht eine Akranie mit Ausbildung einer 
Arae cerebro-vasculosa. Der Kop~ steht normal, mit dem Gesicht n~ch vorn geriehtet, 

Mate~na: Mikrokosmus 24, tI. 2 (1930/31). 
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der Hals ist yon aul]en gesehen nicht nennenswert verkfirzt. Am Riieken besteht 
kein Hautdefekt, auch sonst kein Anzeichen einer l%aehisehisis. Der linke kleine 
Finger besitzt ein nut aus Weiehteilen bestehendes Anh/ingsel, etwa erbsengrol], 
das dutch eine fadengrtige Hautbriicke mit der Gegend des ersten Interphalangeal- 
gelenkes aui]en zusammenh~ngt, sonst die Zahl der Zehen und Finger normal. 
Weiter eine grol~e Thymus, sonst unver/~nderte Brustorgane, Lungen vollkommen 
luftleer. In der BauchhShle die beiderseits unterentwiekelten, nur je 270 mg wiegen- 
den l~ebenniere zu erw/ihnen. Am Skeletsystem w/ire zu erw/~hnen: Der Sehdidel 
weicht yon dem bei vollst./indiger Akranie mit Fehlen des Hinterhauptloches ge- 
wohntem Bilde nut dadureh ab, dab er in seiner hinteren Hglfte st~,rk asymmetrisch 
ist, indem links das rudiment/ire, seheuklappenartige, naeh unten gebogene Seheitel- 
bein bedeutend gr61~er ist und st/irker naeh unten und seitlieh ausl/idt als das 
kleinere, mehr an den Sehadel angelagerte rechte. An der Wirbels~ule zun~ehst 
auffallend, d~13 der 1. Brustwirbel in einen Keilwirbel umgewandelt ist und 
dementspreehend aueh nur auf der rechten Seite die 1. Rippe entwicke]t. 
An der Halswirbels/~ule nut 5 Wirbel feststellbar. Am 7., 6. und 5. Halswirbel 
die KSrper in je 3 Knochenkerne aufgelSst; der 3. und 4. WirbelkSrper normal 
gebildet, w/~hrend die beiden Bogen dieser Wirbel auf der reehten Seite miteinander 
versehmolzen sind. Atlas und Epistropheus fehlen. Gleiehzeitig die Halswirbel- 
s&ule naeh links skolio~iseh gekrfimmt, welehe Kriimmung durch den 1. Brust- 
wirbel, der als Keilwirbel ausgebildet ist, hervorgerufen wurde. Die Ursache der 
Keilwirbelbildung wird klar, wenn wit an das, was oben fiber das Hinterhauptbein 
gesagt ~-urde, denken. Die starke Asymmetrie war aufgefallen. Wie w/ire nun 
all dies zu erkl/iren ? Es ist wahrschein]ieh, da$ im Embryonalleben ein Druek 
yon rech~s oben auf den Seh~del einwirk~e. Dadureh konnte sich die reehte Hinter- 
hauptschulope nieht genfigend entfalten, die Halswirbel wurden naeh links gedr/ingt 
und auch der 1. Brustwirbel verdank~ seine Entstehung als Keilwirbel diesem 
Druck. Feller und Sternberg meinen die Entstehung der Keilwirbel aui eine Seit- 
wiirtskrfimmung der Chorda zurfickfi~hren zu mfissen. Wenn dies nun der Fall 
ist, so w/ire wohl die n/ichste Frage, wie kommt die Krfimmung der Chorda 
zustande ? Wir glauben nun aus dem Verhal~en des Sch/ideL und Wirbels/iulen- 
skeletes annehmen zu mfissen, dal~ bier der Druek das Prim/ire war und dadureh die 
Krfimmung der ttalswirbels~ule und die Entstehung des Keilwirbels zu erkl&ren ist, 
wobei aber fiber den Terminationspnnkt niehts gesag~ wird, die prim~re Krfimmung 
der Chorda gewi8 bestehen kann, abet eben dureh eine/iu~ere Ursaehe hervorgerufen. 

Wie verh/~]t es sich nun abet  mi t  der Verki irzung der Ha]swh'bels/~ule 
der Craniorachischisis ? Vor a l lem w/s darauf  hinzuweisen, dal~ am 

Hin te rh~uptbe in  b~i diesen MiBbildungen nur  der ha.sale Tel l  ~nsgebildet 
ist. Es fehlen an ihm alle Teile, die die Artikula.tionsfl/ichen fiir die 
Gelenke mi t  der tIalswh'bels/ iule t ragen.  ] )ann ware auf den Druck,  
der unseres Erach tens  der Ausbi ldung der Akranie  veran twor t l i ch  ist, 
hinzuweisen. Da nun keine Ar t ikula t ionsmSgl ichkei ten  zwischen Hinter-  
haup tbe in  und Wirbels/iule besteht ,  und  aul~erdem noch der Druck  yon 
oben h inzukommt ,  so werden hSchstwahrscheinl ich auch jene Wirbel  
nicht  angelegt,  die die Artikulationsfl/s mi t  dem Sch/idel tragen.  
Materna wies nach, dal~ die Verki irzung der Italswirbels/s bei diesen 
~i l3bi ldungen durch die verschiedene K r i i m m u n g  der Halswirbels/iule 
bedingt  ist. Inwiewei t  nun  auch tats/ichliches Fehlen  yon Wirbeln  fiir 
die Verki i rzung mi tve ran twor t l i ch  zu machen  ist, muB erst durch weitere 
Untersuchungen erhgrtet werden. 
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Fall 5. Die hier zu bespreehende Mii]geburt stellt  den zweiten Zwilling einer am 
normalen Ende der Sehwangerschaft  en tbundenen  Mutter  dar. Der ersten Zwilling 
war ein Mgdchen, wghrend die Mil3geburt naeh dem iiut~eren Aussehen ffir 
mi~nnliehes Gesehlecht gehal ten wurde, was sich aber bei genauerer Untersuehung 
als irrig erwies. Bei der Geburt  fand sich ein Hydranmion.  In  der Vorfahrenreihe 
keine irgendwie geartete MiBbildung feststellbar. 

Obduktionsbefund. Die Mil]geburt 1600 g schwer, in der medianen Sagittalebene 
yon dreieckiger Form. Gr5~ter Durehmesser (Basis des Dreieekes bzw. die Li~nge) 
195 ram, HShe des Dreieekes oder der dorsoventrale Durchmesser 150 mm, Dicke 
ziemlich gleichm~13ig, etwa 100 ram. Dem Scheitel des Dreieckes entspr icht  eine 
mit  bis fiber 3 em langen Haaren  bedeckte Fliiche yon ungef~hr 6 mm Durchmesser 

Abb. 4. ~/s nat. GrSi~e. 

(Abb. 4). Legt man die Mil3bildung auf den Rfieken, entsprechend der Sehmal- 
seite, was nur  m6glieh ist, wenn die hinteren Abschni t te  sich in einem BehMter 
befinden, so n immt  sie Eiform an  und  orientiert  man sie null  so, dab die dem 
behaar ten  Kopf entsprechende Fliiehe sieh oben befindet,  so ist  knapp  nn te r  ihr  
eine tiefe, quere Einziehung, aus der sich ein blasiges, nicht  mit  Haut ,  sondern yon 
einer zarten Membran fiberzogenes, dunkelrotes, eystisches, eif6rmiges Gebilde 
vorw61bt, das im t ransversalen Durehmesser 6 era, in der I-I6he n n d  Dicke etwa 
4 cm mii3t. Knapp  darunter  inseriert  die Nabelschnur und  am untere~ Eipol 
finder sich ein etwa 27 m m  langes, penisartiges Gebilde, das nicht  perforiert ist 
und  darunter  ein zweigeteilter leerer Sack nnd  nach h in ten  davon ein 20 ram 
langes, etwa 3 mm dickes Schws ]3ei genauer Untersuchung und  in 
Anbetraeht ,  dal] es sieh urn einen Akardius handel t  und  der andere Zwilling ein 
Mgdchen war, wird das angedeutete  Genitale fiir weiblich gehalten, das penisar~ige 
Gebilde als Kli toris  und  der zweigeteilte Sack als die 6demat6sen Labien gedeutet.  
R6ntgenaufnahme.  Verhgltnismgitig sehr kleines Skeletrudiment,  besteht  nur  aus 
einigen, n ieht  geschlossenen, sondern nach vorn eine 0 f fnung  bildenden Sch~del- 
dachknochen ohne Gesieht, einer Wirbelsgule mit  Rilopen und  dem Beeken. Glied- 
maven, Sehulterbliitter,  Sehlfisselbeine und  Brustbein  fehlen ganz. 

Das Monstrum wird nun  vor dem Skelet parallel mi t  der Median-Sagittalebene 
in einen rechten und  einen l inken Anteil  zerschnitten. Dabei flieBen gro~e Mengen 
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einer klaren, gelbliehen Fliissigkeit ab. Der innere Bau sehr einfach: Ein sehr 
loekeres, hoehgradig 5dematbses Bindegewebsger(ist von einigen grSBeren und 
kleineren cystenartigen I~ohlraumen durchsetzt, die yon einer zarten, ependym- 
artigen ~embran ausgekteidet erseheinen, welche zahlreiche capillare Blutgefafie 
enth~lt. Um das Skelet hereto dieses Gewebe zu einer diinnen Sehieht von Binde- 
und Fettgewebe differenziert, die anseheinend der Unterhaut entspricht, ws 
die groBe Masse der auBeren Sehieht der 5dematSsen Epidermis und Cutis angehSrt. 
Auch das vorne heraush/~ngende rote Gebilde, eine mit gelblicher Flfissigkeit erfiillte 
Cyste, die sich bis zu dem Schadelrudi- 
merit hin verfolgen l&Bt und wohl eine 
vordere Meningocele darstellt. Am Skelet 
aueh teilweise diinne Muskelsehiehten 
darstellbar, irgendwelehe ausdifferen- 
zierte Organanlagen aber, wie Gehirn, 
Herz, grSgere Gef&ge, Lungen, Darm, 
Leber usw. nicht nachweisbar. 

Naeh  oberfl~tehlicher En t f e rnung  
der Weiehtei le  wird das Skelet  
zur ~r in zur Hs mit 

Wasser verd(inntes Antiformin ein- 

gelegt, dann im Verlaufe der n/teh- 
sten Tage weiter  auspr~tpariert, 

ausgew/~ssert, mi t  Wasserstoffsuper- 
oxyd  gebleieht und  endlieh wegen 
Gefahr zu s tarker  Sehrumpfung  
nieht  getroeknet ,  sondern in Formol  
und  sehlieBlieh in sehwaehem 
Alkohol  konserviert .  

Das Skelet. Die Verh~ltnisse des 
Skeletes wurden erst auf Grund einer 
neuerliehen R6ntgenaufnahme nach Aus- 
pri~paration klar, da die Verkn6eherung 
noeh nieht so welt fortgesehritten ist, 
Ms dab man das Skelet einer energisehen 
Maceration unterwerfen hatte k6nnen, 2kbb. 5. Nat. Gr6ge. 
um pr&paratoriseh tiber den Skeletbau 
eine klare iJbersieht bekommen zu k6nnen. Vor allem ware noehmals darauf hin- 
zuweisen, dab die oberen und unteren Gliedmagen, die Sehulterb]atter, Sehltissel- 
beine und Brustbein fehlen. Sehwierig erseheint die Deutung des Seh~delskeletes. 
Die Knoehen bilden bier eine bauehwarts offene W61bung, mit einer naeh vorne 
bin vorragenden sehnauzenartigen Verlangerung. Zu beiden Seiten dieser vorge- 
wSlbten Knoehenplatten etwas naeh rtiekwarts zu, linden sieh 2 kugelige Knoehen, 
die mit den gegen den Seheitel ziehenden Deekknoehen den beiden Sehl/~fenbeinen 
mit den Pyramiden entspreehen m6gen. Auf der HShe der WOlbung ragt ein 
Knoehensporn naeh vorn. Es hat demnaeh den Ansehein, als ob nut die Calvaria 
ausgebildet ware, Sehadelgrund und Gesiehtsskelet abet vollst~ndig fehlen wiirden. 
])iese Ansieht noeh dadureh verst~rkt, dab sieh yon bier aus, die sehon weiter 
oben erw~hnte Meningocele, naeh vorne hin vorw61bte, also einer vorderen Meningo- 
eele entsprieht. Gegen die Wirbels/~ule zu setzt sieh diese Knoehenplatte mit einer 
halbkreisf6rmigen Offnung ab, die wohl einem Teil des Foramen magnum ent- 
spreellen diirfte. Wirbelsaule wesentlieh verkiirzt, da an ihr nur I0 Wirbel zu zii, hlen, 
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yon denen einige noch als Keilwirbel ausgebildet. Infolge dieses Umstandes 
skoliotische Verkriimmung nach links (Abb. 5). Oberster Wirbel entstand 
dutch Verwachsnng zweier Wirbel, an der sich in gleicher HOhe findenden beider- 
seitigen Einziehung erkennbar. Auf diesen folgt der 1. Keilwirbel, und zwar auf 
der linken Seite, dessen verkriimmende Wirkung aber dadnrch aufgehoben wird, 
dab bsi den daranffolgenden beiden ngchsten Wirbeln die rechte I-I~lfte fast doppelt 
so stark entwickelt ist als die linke. 5. Wirbel normal gebilde~. Am 6. eine mediane 
Spalte fests~ellbar, seine rechte H~lfte krgftiger, w~hrend der 7. wiederum nnr als 
Keilwirbel links angelegt, ebenso der 8., der 9. dagegen aus 2 getrennten Kernen 
besteht. Der 10. wiederum ein Keilwirbel, und zwar rechts. An diese 10 Wirbel 
schlieSt sich ein ira Grundril3 dreieckiger Knochen an, der dem Kreuzbein ent- 
sprechen diirfte. Die Wirbels~ule ziegt demnach eine vom 0.--10. Wirbel reichende 
lgachischisis anterior. Becken bedeutend in die L~nge gezogen, doch in seiner 
Gestalt als solches erkennbar. Links nnd reehts je 5 lZippen, die veto 3.--7. Wirbel 
reichen. 

W i r  h ~ b e n  n~ch d e m  B e s c h r i e b e n e n  eine Mif~bildung v e t  uns ,  die 
zu  den  A k a r d i e r n  gehSr t ,  u n d  zwar  s te l l t  sie e inen  Holoacardius amor~hus 
d~r. Se in  Ske l e t  is~ noch  sehr  m~nge lh~ f t  ~ngelegt ,  obzw~r  es s ich u m  
eine a m  n o r m ~ l e n  Schw~nge r sch~f t s ende  gebo rene  F r u c h t  h a n d e l t .  
H e r v o r z u h e b e n  w~re  nochm~ls ,  d~8 a m  Sch/ tdel  n u r  d~s Sch~de ld~ch  
~usgeb i lde t  ist,  de r  Ges ich t s te i l  u n d  der  G r u n d  fehl t ,  u n d  d~8 sich en t -  
s p r e c h e n d  d iesem D e f e k t  e ine  Men~ngocele anterior f~nd.  

.Fall 6. Diese MiSbildung stammt aus einem ausw~rtigen Krankenhause und 
wurde der Prosektur zur Un~ersuchnng tibersandt. 

Aus der Krankengesehiehte der Mutter: Mutter 1924 yon einem gesunden 
Kind entbunden. Jetzt  schwanger am 19.3.31 ins Krankenhaus. Letzte Menses 
am 2.8.30.  Bald nach der Aufnahme gebar sie am ein Kind, 2000 g schwer. 
Leib des Kindes stark gespannt, eine Dgmpfung nachweisbar. 30 Min. naeh 
der Geburt Ted. Nachher Wehenstills~and, Untersuchung ergibt, dalJ noch ein 
zwei~es Kind vorhanden. Der vorliegende Kindesteil erseheint bei vaginaler Unter- 
suchung grol~ und welch und wird deshalb fiir den Stei~ gehalten. Eine zweite Frucht- 
blase nicht mit Sieherheit naehweisbar, jedoeh fliel~t beim Zurtiekdriicken des 
weiehen Kindesteiles Fruehtwasser ab. HerztSne nicht zu hSren. Xach 2 Stunden 
Geburt einer MiSbildung. 

Ob es sich um ein- oder zweieiige Zwillinge handelte, konnte bei der Geburt 
nicht ermittelt  werden, doeh muBte nach der Theorie Eineiigkeit bestanden haben. 
Das erste auch nicht vollkommen normal gebildete Kind 1eider nich~ un~ersucht. 

Beschreib~g der Mi/3bildung. Gesamtl/~nge 35 cm, L/~nge des Stammes samt 
Kopf 25 cm, Gewieht 2000 g. Sie besteht aus einem unf5rmigen Kopf, dessert 
Hant  5demat5s gesehwollen ist und mit  einem relativ verhgltnismal~ig kleinen 
Gesieht, das zwei geschlossene Augenspalten, eine rudiment/~re Nase, eine kleine 
MundOffnnng und Andeutungen yon Ohrmuscheln aufweist. Augenlider rechts 
lassen sich auseinanderziehen u n d e s  wird ein Augapfel siehtbar, die der linken 
Seite sind zum grOfttenTeil zart verw~chsen und es gelingt nieht ohne weiteres 
einen Augapfel zu Gesich~ zu bekommen. Kopf durch eine seichte Furche veto 
iibrigen K8~[per abgesetzt; 2 cm unter ihr inseriert die Nabelschnur, neben welcher 
durch eine kleine Lticke einige Diinndarmschlingen hervorgetreten sind. Etwas 
mehr gls 3 em under dem Ansatz der ~%belschnur ein anseheinend m/~nnlicher 
Geschlech~s~eil, bes~ehend aus einem knOpfchenartigen, nicht durchbrochenen, 
kleinen Penis und einen OdematSsen, leeren Hodensaek. Trennnng zwischen ~rus~- 
korb nnd Leib nieht m8glich. Der KOrper sehm/~ler als der Kopf. Obere Glied- 
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magen fehlen, die un~eren verkfirzt mi t  je 5 Zehen. Oberall  die Haut  s tark  
6dematOs, After6ffnung fehlt. Rd'ntgenau]nahme: Fehlen der oberen GliedmaBen 
samt Sehultergfirtel und  Brustbein.  Kn6eherner  Sehgdel vorhanden,  ebenso 
Wirbels/~ule, g ippen,  Beeken nnd  wohlgebildete untere GliedmaBen. Leiehen- 
6/]nung: I-Iauptmasse der l~rueht bes teht  aus hoehgradig 5dematOser, yon Pseudo- 
eysten durehsetzter  Haut .  l~eehter Augapfel vorhanden,  l inker fehlt. Weiter  
Spal$ zwisehen den Knochen der C a l v a .  Foramen magnum naeh vorne hin 
erweitert, so dab die Gehirnsubstanz hervorquill t .  Zunge dureh tiefe l~aphe vorn 
gespalten, weieher Gaumen 
vorhanden,  Speiser6hre und  
LuftrOhre fehlen, BrusthOhle 
aus einem eys~isehen, sonst 

nu t  f tfissigkeit serffillten 
Hohlraum bestehend. In  der 
BauchhOhle wohlgebildeter 
Darm mit  Bl inddarm und  
Wurmfor tsa tz ;  jener endigt 
oben und  un t en  blind. Von 
Leber, Pankreas  und  Magen 
niehts  zu entdeeken, beider- 
seits aber nebennieren&hn- 
liehe Gebilde vorhanden,  
reehts aueh ansehliel3end 
eine Niere und  endlieh bei- 
derseits Bauehhoden.  I-Iarn- 
leiter und  -blase nieht  sieher 
naehweisbar.  

Das Sl~eletsy~'tem. Am 
Schiidel beide Stirnbeine 
dureh eine medi~,ne Nah t  
getrennt ,  l~echtes St i rnbein 
nur  teilweise verkn6chert ,  
und  zwar hauptsi~chlich fiber 
der Orbita und  fiber dem 
Schl~fenbein. Am linken an 
zwei Stellen noeh kleine Ver- 
kn6cherungsliicken, doeh bei Abb. 6. Nat. GrSl3e. 
weitem besser ausgebildet als 
am reehten. Beide steigen fast  senkrecht  vom Gesieht aus empor, reiehen abet  nieht  
bis zum Seheitelbein und seitlieh bis zum Sehl~fenbein heran, sondelm zwisehen ihnen 
und  den ansehliegenden tCnoehen hi~utige Membranen (Abb. 6). Grol3e Fontanelle 
4 : 4 em. Beide Sehli~fenbeinsehuppen noeh sehr klein, naeh vorne ein deu~lieher 
Proeessus zygomatieus. Meatus acusticus externus an ihnen  nieht  feststellbar. 
Nur  ein Seheitelbein vorhanden,  das abet  den l~aum einnimmG an dem sieh sonst 
beide Seheitelbeine l inden.  Bei genauer Bet raehtung  festzustellen, dab es yon 
einem einzigen Knoehenkern  aus gebildet wurde. Zur Bekri~ftigung dieser Be- 
haup tung  sei angeffihrt, dab man yon einem zentralen Kern  aus strahlige gegen den 
l~and des Knochens zu feine Fiec[erungen verlaufen sieht. Augerdem am Knochen 
noeh an  der Oberfl~ehe eine Unzahl  yon feinen Sehuppen, deren Stachel aueh alle 
strahtig angeordnet  und  fiber die ganze Oberflgehe vers t reut  sind. Vom l~ande 
reichen einige Fissuren bis gegen die Mitre des Knoehens him Hin te rhauptbe in  
vollsti~ndig angelegt und  dureh die Lambdanah t  yon den fibrigen Knochen getrennt ,  
aber deutlieh unterentwiekelt .  Linea nuehae krgftig ausgebildet,  ebenso die Pro- 
tuberant ia  externa,  und  yon ihr  zieht eine Knoehenraphe bis an  die Peripherie der 
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Schuppe in der Richtung der Sagit talnaht .  An der Schuppe ein feingefiederter 
Rand.  Auch die Hinterhauptsschuppe s teht  sehr steil und  schliel~t mi t  der Basis 
einen fas~ rechten Winkel eili. Hirnsch~del als Ganzes be t rachte t  deutl ich asymme- 
~risch, und  zwar der hSchste Punk t  der Calva IIach rechts verschoben und  dadurch 
stehen auch die t~nochen der rechteli Sch~delh~lfte viel steiler als die der linken. 
Die Knochen der CMw alle yon betr~chtl icher GrS~e gegelifiber den Knochen  des 
Gesichtes und  es kam hier zur Entwicklung eines Turmsch~dels, worauf aber erst 
sparer eingegangen werden soll. 

Der Gesichtssch~del erscheint durch die m~chtige Entwicklung des Hirnsch~dels 
in selikrechter l~ichtung wie ein Anh~ngsel des le~zteren. Beide Augenh~hlen 
nach r~ckw~rts zu vol lkommen verschlossen, es fehlen alle Offliungen zum Sch~del- 

i lmern ulld sie sind viel seichter als am 
normMen Sch~del, da die obere Wand,  
die durch die Stirnbeine gebildet wird, 
unter  einem Winkel yon ungefahr  600 sich 
gegen den Boden der AugenhShle senkt.  
Beide bIasenbeine gut  ausgebildet,  das 
rechte kr~ftiger als das linke, Nasen- 
scheidewand aber n u t  h~utig. Oberkiefer 
in der Mittellinie mite inander  verwachsen, 
haben abet  alle Forts~tze gut  ausgepr~gt. 
Ebenso beide Jochbeine in ann~hernd 
normaler  Form vorhanden.  Am Unter-  
kiefer vor allem bemerkenswert,  dab der 
aufsteigende Ast in fast  gestrecktem 
Winkel an den KSrper anschlieBt. In  
der Mitre beid~ H/~lften dutch  eine deut- 
hche Naht  getrennt .  

Am Sch~delgruude vor allem das groBe, 
nach vorn hin erweiterte Foramen mag- 
num auffallend, aus dem, wie schon er- 
w/~hlit wurde,  Gehirnsubstaliz hervor- 

Abb. 7. Nat. GrSfte. quoll. Durch diese Erweiterung nach 
vorn kam die Pars basilaris n icht  zur Aus- 

bildung. Zu beiden Seiten dieser Erweiterung liegen die kr~ftigen Colidyli occi- 
pitales. Wangenfor t s~ze  gerade angedeutet.  Das Fltigelbein sehr mangelhaft  
entwickelt .  Gegen den hartel i  Gaumen zu eine Offnnng, die den Choanen ent- 
sprechen dtirfte. Rechts yon ihr  noch eine 0 f fnung  feststellbar, die als das Foramen 
caroticum anzusprechen ist (Abb. 7). I m  ganzen be t rachte t  der Sch~delgl~lnd 
betri~chtlich u~terentwickelt, woran in erster Linie die mangelhafte Entwicklung des 
Fliigelbeines schuld sein diirfte. 

Das K6rperskelet. Die einzelnen Knochen  noch sehr schlecht verknSchert  und  
die Knochenkerne fast  noch iiberall voneinander  getrennt .  Schon im Sektions- 
protokoll  und  in der Beschreibung der l~Sntgenaufnahme festgestellt, dab der 
Schultergiirtel und  die oberen Gliedma6en fehlen. Wirbels~nle besteht  aus 22 Seg- 
menten.  Vom 3. Wirbel  an  gehen bereits l~ippen ab, yon denen auf der l inken 
Seite 10, rechts  9 nachweisbar.  Links die 2. und  3. P~ippe teitweise mi te inander  
verschmolzen, rechts  die 1. und  2., sowie die 8. und  9. DaB es sich hier n icht  um 
Spal tr ippen handel t ,  sondern tats/~chlich um 2 verschmolzene l~ippen, geht daraus 
hervor, dab beide Rippen immer yon je 2 Wirbelk6rpern entspringen u n d  erst 
im weiteren Verlanf miteinander  verwachsen. Dadurch, dab am 3. Wirbelk6rper 
Rippen ansetzen und  dab die Verhaltnisse der Wirbelsaule, yon hier caudalw/~rts, 
wie noch weiter un t en  beschrieben werden soll, was Zahl  und  Anordnung der Wirbel  
anbetr i ff t ,  normM sind, so muB man annehmen,  dab die Halswirbel vol lkommen 
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fehlen, was auch klar  bereits aus dem l~6ntgenbild zu ersehen. Demnach  setzen 
an  den ers ten beiden Brus twi rbe ln  keine l~ippen an. Brus twirbel  vom 3.--10.  Wirbel  
an  der Bauchseite gespMten, u n d  zwar so, dM~ die WirbelkSrper  vo l lkommen fehlen, 
die Wirbelbogen,  Quer- u n d  Dol~afortsatze beiderseits aber  vorhandCn sind. Die 
KSrper  des 1. u n d  2. Lendenwirbels  in der Medianlinie mi te inander  verwaehsen,  
seitliche Tcile dieser Wirbelk6rper  frei und  yon  diesen gehen ge~rennt die Wirbe]- 
bogen ab. Bis zum Kreuzbein  kann  m a n  6 Wirbel  zghlen, es ist also mi th in  der 
oberste Kreuzbeinwirbel  wie ein Lendenwirbe].  A m  Kreuzbein  eine Spina bifida, 
zu der aueh  der lumbMisierte Wirbel  mi t  einbezogen ist. An der Wirbelsgule somit  
2 Spaltbildungen, eine Rachischisis anterior und  eine Spina bi/ida. Steil3beinwirbel 
n icht  nachweisbar .  Die Wirbels~ule mi th in  u m  ttMs- n n d  Steil3beinwirbel verkiirzt.  
Rippen  blol~ in ih rem kn6chernen  Tell ausgebildet ,  aul~erdem fehlt  noch das Brust-  
bein u n d  mi t  i hm beide Schlfisselbeine. Am Becken in der Gegend der Symphyse  
ein brei ter  SpMt, der dadurch  zustande kam,  da$ die Schambeine nicht  angelegt 
wurden.  Beide Darmbeinschaufe ln  ohne WSlbung u n d  sehen mi t  ihren inneren 
F1/~chen, die sonst  dem Beckeninnern  zngekehrt  sind, naeh  vorn,  s tehen also stirn- 
wgrts.  Sitzbeine o . B .  An  den Oberschenkelknochen der Kopf  erst  knorpelig 
angelegt;  Unterschenkel  normM. An den FfiBen die FuBwurzelknochen noch nicht  
angelegt, w~hrend m a n  sehon an beiden Ffil]en je 5 Mittelful~knochen u n d  einzelne 
Zehen naehweisen kann.  

U m  auf die eigcntfimliche Gestal t  des Schtidels eingehen zu kSnnen, erscheint 
es nOtig, die genauen an th ropomet r i s chen  MaBe zu erheben:  

GrOBte Hirnsch~dell~nge . . . .  63 
Glabello-Ionenl/~nge . . . . . .  67 
Glabello-LambdM/~nge . . . . .  59 
Sch~delbasisl~nge . . . . . . . .  42 
L/~nge des F o r a m e n  m a g n u m  21 
GrSBte t t irnsch/~delbreite . . . 50 
Kleinste  Stirnbrei te . . . . . .  43 
GrSBte St irnbrei te  . . . . . .  46 
Gr61~te Hin te rhaup tb re i t e  . . . 44 
Basion-BregmahShe . . . . . .  71 
HorizontMer Umfang  fiber der 

Glabella . . . . . . . . . .  183 
Mediansagit tMbogen . . . . . .  161 
Mediansagi t tM-FrontMbogen . . 55 
Med iansag i t tM-Occ ip i tMbogen . .  36 
Mediansagi t ta l -Oberschuppen-  

bogen . . . . . . . . . . .  27 
Mediansagi t tM-FrontMsehne . . 50 
M e d i a n s a g i t t M - P a r t i M s e h n e . .  . 56 
MediansagittM-OccipitMsehne . . 34 
Mediansagi t tM-Oberschuppen-  

sehne . . . . . . . . . . .  28 

L~ngen-Brei tenindex . . . . . .  79,3 
L/~ngen-ItShenindex . . . . . .  112,3 

Brei ten-H6henindex . . . . . .  142 
TransversMer F r o n t M i n d e x . . .  93,4 
TransversMer Frontopar ie tMindex 83 

Gesichtsl/~nge . . . . . . . .  35 
Untere  Gesichtsl~nge . . . . .  31 
0bergesichtsl~nge . . . . . . .  43 
BiorbitMbreite . . . . . . . .  48 
Jochbogenbre i te  . . . . . . .  51 
Mittelgesichtsbreite . . . . . .  40 
GesichtshShe . . . . . . . . .  30 
0bergesichtshShe . . . . . . .  22 
Nasenbrei te  . . . . . . . . .  11 
Kleinste Breite der Nase . . . 6,5 
GrSSte Breite der Nase . . . .  11 
NasenhShe . . . . . . . . . .  14 
Kondylenbre i te  des Unter-  

ldefers . . . . . . . . . . .  46 
Winkelbrei te  des Unterkiefcrs  . . 34,5 
KinnhOhe . . . . . . . . . .  8,5 

Gesichtsindex . . . . . . . . .  58,8 
Obergesichtsindex . . . . . .  43,1 
Nasal index . . . . . . . . . .  78,5 
Brei tenindex des Unterkiefers  . . 75 

Obzwar es sich n u r  u m  einen embryona len  Sch~del handel t  und  wir keine 
Vergleichsmalte besitzen, so er langen die MaBe doch prakt ische Bedeutung durch  
die Indices, u n d  zwar sind vor Mlem der L~ngen-HOhen- und  Brei ten- t IShenindex in 
Bet racht  zu ziehen. Jene r  betr~gt  in unse rem Falle 112,3, dieser 142,0. W e n n  
wir die beiden mi t  den ffir unsere  Gegenden maBgebenden vergleichen, so ergibt  

u Archiv. Bd. 289. 29a 
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sich ns~ch Martin eir~ Verh~tltnis yon 74,8 : 112,3, ffir den L~ngen-It~henindex und 
89,6 : 142,0 ffir den Brei~en-I-IShenindex. Daraus die au~erorden~liche HShen- 
entwicklung des Sch~dels klar zu ersehen. Wir haben einen embryonalen Turm- 
~ch~del vor uns. 

Wenn wir das Sehrifttum nach den Ursaehen, die ffir die Bildung 
eines Turmsehadels in Betracht kommen, dnrchsehen, so mul~ man als 
esstes feststellen, dal~ sich fast immer eine VerknScherung der Kranz- 
und Pfeilnaht findet. Wenn wir daraufhin und welters auf die Virchow. 
schen Gesetze unseren Schadel untersuchen, so miissen wit ~eststellen, 
dal~ die Pfeilnaht nieht vorhanden ist, denn wir haben in unserem Falle 
eine einheitliche Anlage des Scheitelbeine yon einem Knochenkesn aus, 
die Kranznaht aber dagegen often und sehr weit ist. Aul~erdem das 
rechte Stirnbein noch nieht vollkommen vesknSchert. Wir mill]ten 
demnach einen Langschadel erwarten, da des Schadel doch am des 
Kranznaht wachsen konntc. Wit haben zwar einen Langen-Breitenindex 
yon 79,3, also einen mesocephalen Schadel, der aber in erster Linie 
dadurch zustande kam, da~ die weiteste Ausladung des Hinterhaupt- 
beines schon in eine Ebene mit der Basis fallt. Die Turmschadelbildung 
laBt sich also auf diese Weise nicht erklaren. Schon oben wurde bemerkt, 
da6 der Sehadelgrund auftallend unterentwickelt ist, besonders, was das 
Fliigelbein betrifft. Es fragt sich nun, ob dies zur Ausbildung des Turin- 
schadels ausreichte ? Unseres Eraehtens trafen hier mehrere Ursachen 
zusammen. Zuerst ware die Untere~twicklung des Basis zu nennen. 
Der Schadel konnte sieh nicht in die Lange stsecken, obwohl die Kranz- 
naht often war. Dann ware zu erwahnen, daf3 die Schuppe des Hinter- 
hauptbeines senkrecht yon der Basis abgeht, also die MSglichkeit durch 
WSlbung nach hinten die Wachstumsrichtung des Schadels zu andern, 
auch bier fehlte. Dann haben wir das einheitliche Scheitelbein, das eine 
Entwicklung des Schadels in die Breite nicht zuliel~. Weiters wase dasauf 
hinzuweisen, da6 in unserem Falle eine betraehtliche Stauung und ein 
allgemeiner Hydrops bestand. Ob ein Hydrocephalus gleichzeitig vos- 
handen war, ist nicht mit Sicherheit zu ermitteln gewesen, da der Schadel 
nicht geSffnet wurde, um das Psaparat nicht zu zerstSren. Da~ im 
Innesn des Schadels aber ein starker Druck hersschte, wird ersichtlich 
aus den VerknScherungslficken am Stirnbein. Dadurch, dal~ sich der 
Schadel nicht in die Lange (Unterentwickinng des Gsundes) und auch 
nicht in die Breite (einheitliches Schei6elbein) entwickeln konnte, so war 
es gezwungen, in die ttShe zu wachsen. 

Wit sehen, daf~ nut durch eine komplexe Wirkung verschiedener 
Ursachen die Turmschadelbildung in unserem Falle zustande kam. Das 
Vorherrschende diirfte hies jedoch die unterentwickelte Basis sein. Daraus 
soll abet nicht der Sehlul~ gezogen werden, dab der Turmsehadel durch 
Unterentwicklung dec Basis entsteht, sondern dies kann auch einmal 
gelegentlieh zu dieser Mil~bildung fiihren. 
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Zu e rwahnen  ware  noch das  einhei t l iche Scheitelbein.  I m  Schr i f t tum 
f inden sieh einige wenige Angaben  fiber eine einhei t l iche Anlage  ffir 
zwei sonst  ge t r enn t  angelegte  Deckknochen  des Seh ide l s ,  so bei Lucae, 
einhei t l iehes S~irn- und  Schei te lbein;  Vrolik, einheit l iehes St i rnbein ;  
Schwalbe und  Josephy, die es bei Cyclopen fanden.  Sic schre iben:  ,,Die 
X n o e h e n p u n k t e  des St i rnbeines  k6nnen  bis zur  Verschmelzung e inander  
gen/~hert sein".  D a n n  sctn'eibt dar i iber  Wdker, der  forder t ,  dab  m a n  
den sieheren Nachweis  an  e inem kindl iehen  oder  embryona len  Sch~del 
erbr ingen mfil3te, was wir  in unserem Fa l l e  an einem 7 Monate  a l ten  
E m b r y o  erweisen kSnnen.  

W i t  h a b e n  einen Holoacardius abrachius vor  uns, der  Turmschiidet- 
bildung, ein einheitlich angelegtes Scheitelbein und  dessen Wirbels/iule,  e iae  

Abb.  8. 

vordere und hintere Rachischisis, sowie das Fehlen der Halswirbelsiiule 
aufweist .  

Fall 7. Das vorl iegende Pr / ipa ra t  e n t s t a m m t  einer 21j/thrigen P a t i e n t i n  
St.  H. ,  die an  schwerer  Lungenschwindsuch t  s ta rb .  Es  hande l t  sich 
u m  eine Fehlbildung und Unterentwicklung der linken oberen Extremitiit. 

Diese lfickenhafte obere Extremit i t  konnte bei Lebzeiten bewegg werden. 
Die Schulter ragte spitz in die ttShe, der anschlieBende Arm hing lose an der 
Schulter, die W61bung der Schul~er, die sonst durch den I)eltoideus bewirkt wird, 
fehlte, da die Muskulatur, die den Arm hebt, h6chst mangelhaft ausgebildet war 
(Abb. 8). 

Mit dem Armskelet war gleiehzeitig das Brustbein und das Sehulterblatt miB- 
bildet. Brustbein stark verkih-zt und verkriimmt, naeh innen konkav. Auf seiner 
reehten Seite kann man 7 Ansatzfl~ehen fiir i~ippen z/~hlen, links dagegen nur 5, 
und dementspreehend fehlte die 1. linke Rippe fast vollstindig, bis auf ein 
kleines Stiick, das am 1 Brustwirbel artikulierte, wghrend die 2. linke gippe 
bis in die Gegend der Medioclavieulargegend reiehte. Am Brustbein Manubrium 
mit dem Corpus bereits fest verknSchert. Das Schulterblatt ganz merkwiirdig geformt. 
Das Auffallendste an ibm die krgftig ausgebildete Spina scapulae und das Akro- 
mion. Die Fossa supraspinata fehlt ginzlieh, denn der Margo sfiperior nach unten 
gertickt und schliegt direkt an die Spina an. Rabenfortsatz breiter als gew6hnlich, 
hantelf6rmig. Zwischen ihm und jenem Fortsatz, der der Cavitas glenoidalis ent- 
sprieht, eine tiefe halbkreisfSrmige Einziehung, auf die dann die Cavitas glenoidMis 

29* 
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folgt, die sieh als ein biirzelf6rmiger Fortsatz erweist. Angulns inferior sehnabel- 
artig ausgezogen (Abb. 9). 

An jenem der Cavit~s glenoidalis entsprechenden Fortsatz setzt nun der 
Obemrm an. Er ist 4,5 em lang, sein Kopf in eine lange, 3,5 em messende Sponge 
umgewandelt. Diese geht in reeh~em Winkel yore Oberarm ab, ihr Ende wieder 
nach abw/~rts gekriimmt. Das distale Ende des Oberarmes etwas verbreitert nnd 
artikuliert mit zwei kurzen, etwas tiber i em langen Knoehen, an die nnmittelbar 
das Handskelet ansehliegt. N~eh ihrer Form h6ehstwahrscheinlieh Ha~dwurzel- 
k~bochen, und zw~r so, dab der breitere yon ihnen aus zwei miteinander verwach- 
senen Handwurzelknoehen en$standen is~. 

Das daran ansehliel~ende I-Iandskelet besteht aus 3 normalen, aber nur halb so 
groBen Fingern. Mittelhandknoehen bei allen 3 normal gebildet. Der 1. Finger 

Abb. 9. 

weist 2 Phalangen gnf, und dg er ~uGerdem noch den ~ndern Fingern in 0pponens- 
stellung gegentibersteht, so en~spricht er dem Daumen. Der mittlere Finger der 
lingste, der 3. et~wgs kfirzer ~]s der 2. Die beiden letz~eren verfi~gen fiber je 
3 PhMangen. 

Es liegt bier demnach eine angeborene MiGbildung der I inken oberen 
Ex t remi tg t  im Sinne einer Phokomelie vor, mi t  angeborenem Fehlen der 
Ulna, des Radius, mehrer Handwurzelknochen u n d  zweier Finger, sowie 
ihren entsprechenden Mittelhandknochen. Gleichzeitig weisen das Brust -  
bein, die beicten obersten ] inken l~ippe~ u n d  das SchuRerblut t  Form-  
ver~nderungen auf. 

Bei Durchsicht  des einschlagigen Schrif t tums konnte  kein /~hnlicher 
:Fall festgestellt werden, auBer bei Vroli/c, der eine /~hnliche Migbfldung 
beschreibt.  Es heigt bei ibm:  . . . . .  et in  quo manus  humeris  appositae 
sun# ' ,  nu r  dab bei seinem Falle  die Finger  der H a n d  vollzs vorhanden  
shad. Angerdem sind noch die unterel~ GliedmaBen miBbildet,  an  ihnml 
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ist  v o m  Oberschenkel  nur  der  K o p f  vorhand6n,  d a r a n  se tz t  die T ib ia  
an,  an  ihnen ist  ve to  Oberschenkel  nu t  der  K o p f  vorhanden ,  d a r a n  se tz t  
die Tib ia  an, des wei te ren  die Fiif~e. E r  re ih t  diese Mif~bildung un te r  die 
Phokomel ie  ein. I n  unserem Fa l l e  hande l t  es s ich u m  eine ~hnliche 
Mil~bfldung, nur  daf~ hier  noch ein Feh le r  yon  mehreren  Handwurze l -  
knochen ufid zweier F inger  h inzukommt .  I n  der  Ascendenz der  Fa mi l i e  
unseres Fa l les  konn te  keine derar t ige  oder  ~hnliche MiBbildung fest-  
ges te l l t  werden,  die E n t s t e h u n g  ist  vorl~tufig noch ganz unklar .  

Zusammenfassung .  

W e n n  wh" die Ergebnisse  der  Un te r suchung  der  e rs ten  4 F~l le  fiber- 
bl icken,  so k6nnen wit. bei  jeder  dieser MiBbildungen,  ohne diese in eine 
vorgefaf i te  Meinung einpressen zu wollen, fests tel len,  daf~ al le  durch  
eine i rgendwie gear te te  ~iu/3ere Ursache hervorgerufen  wurden.  D a m i t  
schlief~en wir  uns d e r  Meinung al ler  jener  an,  die die Ursachen  der  Ent- 
s~ehung dieser Mi]3bildungen in Behinderung des Wachstums dutch Druck, 
Zug oder dergleichen sehen u n d  nicht in endogenen Ursachsn; dies wiirde 
unseres E rach tens  ein Verzicht  bedeuten .  

Die ni ichsten beiden Fi~lle gehSren in  das  K a p i t e l  der  Akard ie ,  yon 
denen der  eine eine embryonale TurmscMidelbitdung aufweist .  

Der le tz te  F a l l  s te l l t  eine Phokomelie, mi t  Feh len  des Un te ra rmes  und  
zweier Pha langen ,  s o w i e  den dazugehSrigen Handwurze l -  und  Mit te l -  
handknochen  dar .  
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