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Beitrige zur Frage der Skeletverhiltnisse bei
Anencephalie und Craniorhachischisis.

Von
Bernhard Deppe.

Mit 13 Abbildungen im Text.
( Eingegangen am 1. Juni 1934.)

In einer anderwérts mitgeteilten anatomischen Bearbeitung von 82
einschlagigen Friichten (20 &, 62 2) wurde durch gewisse Unterschiede
des duleren Habitus das .
Augenmerk wie von selbst ~_ 4 |
auch auf die Betrachtung \#
von  Wirbelsiule und |
Schidel gezogen. Man
gewinnt sehr bald den
Eindruck einer Beziehung
zwischen den verschiede-
nen Neigungsgraden der
Kopthaltung und der Aus-
bildungsstufe der Cranio-
rhachischisis. Dafiir ergab
sich bei Sichtung der ge-
gebenen Verhiltnisse fol-
gende Regel:

Je hochgradiger die
Craniorhachischisis, desto

|
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groBer wird der in Abb. 1 Abb. 1. Abb. 2.
und 2 mit « bezeichnete Anencephalie, Anencephalie, Amyelie,
Winkel isch. d Cranioschisis totalis. Craniorhachischisis totalis.
nkel zwischen der Sektions-Nr. 108/32. Sektions-Nr. 4/33.

Lingenachse der unteren

Brustwirbelsdule und der Gesichtslinie. Ich wihle die Léngsachse der
unteren Brustwirbelsiule, weil die obere Brustwirbelsdule oft in die
verschiedenen Formen der Knickungen der Halswirbelsdule einbezogen ist.

Bei der Cranioschisis in Abb. 1 betragt o ungefahr 60°, wahrend dieser Winkel
bei der Craniorhachischisis totalis in Abb. 2 einen Wert von ungefahr 110° besitzt.
Zwischen Winkelgrofe und Spaltungsgrad des Achsenskeletes besteht also in vielen
Fallen ein Parallelismus; jedoch darf man einen solchen nicht absolut als gesetz-
mifBig erachten, denn man findet auch Friichte nur mit Cranioschisis, die eine
annéhernd uranoskopische Kopfhaltung zeigen und andererseits solche mit Cranio-
rhachischisis totalis, bei denen der genannte Winkel klein ist. Die Halswirbelsiule
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verhélt sich dabei, wie das Studium der Skelete ergibt, nicht gesetzméfBig, sondern
zeigt die verschiedensten Biegungen und Knickungen. Ich mdchte im Gegensatze
zu Materna nicht allein die Abknickung der Halswirbelsiule nach hinten fiir die
Kopfhaltung verantwortlich machen, denn Abb. 2 zeigt, daf auch bei gestreckter
Halswirbelssule und Craniorhachizchisis totalis der Kopf eire uranoskopische
Haltung einnehmen kann.

Lassen sich nun durch Studium der Skelete der Anencephalen und
Amyelischen irgendwelche Merkmale finden, die uns die Hntstehungsart
und Ursache der Amnencephalie ndherbringen ?

Ausgehend von den Arbeiten von Kaevel und
Materna, versuchte ich in der von den Forschern
angegebenen Weise Skelete zu gewinnen. Es zeigte
sich, daB die Methoden fiir mein Beobachtungsgut,
das fast nur aus lange in Formalin aufbewahrten
Friichten bestand, nicht zu verwerten waren. Es
¢gilt bei der Maceration mit Antiformin die Schwelle
zu finden, bei der die Weichteile leicht abzultsen
sind, wihrend die Bander noch nicht so angegriffen
sein diirfen, daB das Skelet auseinanderfillt. Daher
ist am sichersten ein Vorgehen, bei dem diese
Schwelle langsam und stufenweise erreicht wird.
Nach mehreren Versuchen erwies sich mir folgendes
Vorgehen als geeignet.

1. Die Frucht wird mehrere Tage griindlich
gewassert.

2. Behandlung in 25% Rohantiforminlésung bei
40% C im Brutschrank etwa 100 Stunden lang.

3. Gréberes Abpriparieren der leicht entfern-
baren Weichteile.

. 4. Behandlung in 10% Rohantiforminlésung bei

Abb'(;gl;aﬁg:?]fi?;st_lahe’ 40° C im Brutschranke etwa 24 Stunden lang.

Sektions-Nr. 108/32. 5. Wisserung durch 24 Stunden.

6. Behandlung in 3—4 % Wasserstoffsuperoxyd-
losung zur Auflockerung des Periostes, 24—48 Stunden.

7. Feinere Praparation und Entfernung des Periostes mit Schere und Pinzette.

8. Wasserung durch 24 Stunden.

9. Bleichen in 3—4% Wasserstoffsuperoxydiésung, 24 Stunden.

10. Fixierung des Skeletes in der urspriinglichen Haltung der Frucht durch der
Form entsprechende Stiitzen aus Holz oder nichtrostendem Metall. Trocknen im
Brutschranke.

Der letzte Punkt ist sehr wichtig und muB mit besonderer Sorgfalt ausgefithrt
werden, sonst kann ein bis dahin tadellos gewonnenes Skelet zum SchiuB durch
schlechte Fixierung verkrtimmt werden und schrumpfen. Die Behandlung noch
nicht konservierter Feten unterscheidet sich nur dadurch von dem angegebenen
Vorgehen, daB die Zeitangabe unter 2. auf ungefihr 50 Stunden zu vermindern ist
und die Frucht vorber nicht gewissert zu werden braucht. Alle in der Besprechung
folgenden Skelete sind auf diese Art gewonnen.

Wenn man eine Frucht in der unter 2. angegebenen Weise einige Tage
behandelt, so lassen sich auBerordentlich leicht und schén die peripheren
Nerven und Muskeln darstellen. Es ergab sich in jedem Falle, daB diese
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regelméBig und gut entwickelt waren. Dasselbe fand Staemmler im Gegen-
satze zu Veraguth, Ernst, K. und G. Pelrén.

Bei der Auswahl der zu macerierenden Friichte verfolgte ich das Ziel,
eine Skeletreihe von der einfachen umschriebenen Cranioschisis bis zur
Craniorhachischisis totalis zu erhalten. Die folgenden Abb. 3—7 stellen die
gewonnene Skeletreihe dar:

Die Holtung des Kopfes in ihrer Winkelbeziehung zur Brusiwirbel-
sdule entspricht in den ausgewdhlten Fillen dem vorhin erwihnten
Parallelismus zur Ausdehnung und
Schwere der Schadel- und Wirbel-
sdulenkluft. Bei Betrachtung der
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Abb. 4. Anencephalie, partielle Amyelie, Abb. 5. Anencephalie, partielle Amyelie,
Craniorhachischisis cervicalis. Craniorhachischisis cervicalis et dorsalis sup.
Sektions-Nr. 110/29. Sektions-Nr. 26/31.

Skelete ergeben sich ferner zwei Bildungsfehler, die je nach der Gréfle
und Schwere der Spaltung verschiedene Grade der Aushildung durch-
laufen:

1. Wie Zingerle, von Gierke und auch Materna (in seiner letzten Arbeit) annehmen,
handelt es sich bei den fligelférmig abstehenden Gebilden im Bereiche der hinteren
Schidelbasis um die umgeklappten Hinterhauptsschuppen. Die schmale Knochen-
spange, die sich schuppenartig der Pars orbitalis des Os frontale auflegt, ist der
bindegewebig vorgebildete Teil der Occipitalschuppe, die deutlich eine Incisur
zwischen ihrem bindegewebig und knorplig praformierten Teilen erkennen laBt.
Der Winkel, den die durch diese Schuppe gelegte Ebene mit der sagittalen, vertikalen
Medianebene des Skeletes bildet, ist je nach dem Grade der Spaltung verschieden.
Bei der Cranioschisis und Craniorhachischisis cervicalis betridgt er ungefidhr 2200,
bei der Craniorhachischisis cervicalis et dorsalis superior ungefdhr 160°, bei der
Craniorhachischisis cervico-dorso-lumbalis und bei Craniorhachischigis totalis
100—90°,

Diese Befunde lassen sich folgendermaBen zusammenfassen: Der Winkel
zwischen einer durch die umgeklappten Hinterhauptschuppen gelegten Ebene und
der sagittalen und vertikalen Medianebene des Skeletes wird um so kleiner, je
hochgradiger die Spaltung des Achsenskeletes ist und betrigt bei meinen Skeleten
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wenigstens 90°. Die von Materna angegebenen Winkel von 135° haben also nur fir
seinen besonderen Fall Giiltigkeit und stellen nur Stufen dieser Reihe dar. VonGierke
fand in seinem Falle von Craniorhachischisis totalis einen Winkel von 90--100°,
was meinen Befunden entsprechen wiirde.

2. Der Winkel zwischen Corpus ossis sphenoidalis und Pars basilaris ossis occi-
pitalis betrigt bei der Cranioschisis ungefahr 90°, bei der Craniorhachischisis cer-
vicalis et dorsalis superior ungefihr 120°; bei der Craniorhachischisis totalis ungefahr
130—140°. Daraus geht hervor: Der Winkel zwischen Corpus ossis sphenoidalis

Abb. 6. Anencephalie, partielle Amyelie, Abb. 7. Anencephalie, Amyelie,
Craniorhachischisis cervico-dorso-lumbalis. Craniorhachischisis totalis.
Sektions-Nr. 98/32. Sektions-Nr. 4/33.

und Pars basilaris ossis occipitalis wird um so gréfler, je hochgradiger die Spalt-
bildung ist und betragt bei meinen Friichten wenigstens 90°, Wenn Mathis sagt,
dieser Winkel sei ein rechter, so gilt das nur fiir bestimmte Stufen dieser Reihe.
Hammer meint, diese Winkeldifferenzen seien der charakteristische Unterschied
an der Schidelbasis zwischen Anencephalie und Hemicephalie, bzw. zwischen
Spaltschidel mit geschlossenem und gespaltenem Hinterhauptsloche. Ich kann das
auf Grund meiner Fille nicht bestitigen, denn diese, obwohl nur Anencephale,
wiesen auch Winkelweiten auf, die nach Hammer nur der Hemicephalie zukédmen.
Ich komme zu folgender Ansicht: Die Hemicephalie und Hemicranie stellt den ge-
ringeren Grad der Spaltbildung dar, daher muB der angegebene Winkel, der soeben
gegebenen Zusammenfassung iber die Weiten dieses Winkels bei Anencephalie
entsprechend, bei der Hemicephalie kleiner sein. Dieser Ansicht entspricht der
Befund bei einem spéter zu besprechenden Hemicephalen. Bei ihm betrug der
Winkel zwischen Corpus ossis sphenoidalis und Pars basilaris ossis occipitalis etwas
weniger als bei der reinen Cranioschisis.
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Die Friichte mit Cranioschisis zeigen fast immer eine Kyphose der
gesamten, Wirbelsiule. Bei den hoheren Graden der Spalthildung findet
sich eine Kypho- und Lordoskoliose verschiedensten Grades. Meist zeigen
Hals- und untere Brust- und Lendenwirbelsdule eine Lordose, wihrend
die obere Brustwirbelsdule durch eine ausgesprochene Kyphose auffallt.
Die Zahl der Wirbel- wnd Rippenonlagen war immer gewohnlich. Die oft
scheinbar vorhandene geringere Zahl liefi sich immer auf eine Ver-
schmelzung oder Verlagerung von Knochenkernen zuriickfithren. Wie
hochgradig diese Verlagerungen und Verschmelzungen sein konnen,
ersiecht man aus der in Abb. 8 dargesteilten Halswirbelséule.

Bei dem Skelet in Abb. 8 war eine Torsion der unteren Brust- und Lenden-
wirbelsiule vorhanden, die allerdings beim Trocknen des Skelets noch hochgradiger
geworden ist. Die in allen Fillen gegebene Spaliung in der Dornfortsatzlinie des

Abb. 3. Bogenteile der Halswirbelsaule eines Anencephalen mit Amyelie
und Craniorhachischisis total%s-‘ zu je einem Stiick verschmolzen.

unteren Kreuzbeines gehort unseres’ Erachtens bereits in den Rahmen der
Variationen dieses Wirbelsaulenabschnittes.

Die Schédelbasis zeigt noch folgende Eigentiimlichkeiten, die von dem
Grade der Spaltung unabhéngig sein dirften.

Die Ossa frontalia sind sehr rudimentér entwickelt. Zur Bedeckung irgend-
welcher Gehirnreste oder der Area cerebrovasculosa werden sie iiberhaupt nicht
benutzt. Esist eigentlich nur ihre Pars orbitalis entwickelt. Diese ist aber so schmal,
dafl von einer oberen Orbitalwand kaum die Rede sein kann. Die starke Prominenz
der Augépfel bei Anencephalen beruht nicht auf einer ungewdhnlichen GréBe der
Bulbi, sondern darauf, daB die Augipfel durch die schmale obere Orbitalwand
kaum bedeckt werden. Die kleinen Keilbeinfliigel bestehen jeweils nur aus einer
Spange, die sich mit dem Processus clinoideus medius verbindet und zwischen sich
und dem Keilbeinkérper den Nervus opticus durchtreten 1aBt. Das Dorsum sellae
ist meist sehr flach und plump. Die cerebrale Offnung des Canalis craniopharyngeus
ist in den meisten Fillen deutlich und in den anderen angedeutet zu sehen. Das-
selbe fand Mauksch bei 9 Anencephalen und Landzert an Schideln normaler Neu-
geborener, wihrend Mathis keine Offnung nachweisen konnte. Die Squama tempo-
ralis ist stets vorhanden, wenn aunch in geringem Grade der Ausbildung. Die
Spange, die ich mit von Gierke und Moterna fir den bindegewebigen Anteil der
Hinterhauptschuppe halte, sieht Mathis als Squama temporalis an. Er diirfte
hier geirrt haben. Die Squama temporalis lag, der Abbildung nach zu schlieBen,
auch in seinem Falle etwas versteckt vor und unter der Spange der Occipitalschuppe.
Man kann die Temporalschuppe leicht an ihrer Beziehung zum Jochbogen erkennen.
(Vergleiche dazu Abb. 164 bei Gruber ,,MiBbildungen* im 1. Band des Aschoffschen
Lehrbuches der pathologischen Anatomie, 7. Aufl., S. 344, wo der Schidel jenes
von Mathis beschriebenen Falles wiedergegeben ist!)
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Hammer fand, daBl die durch den bindegewebigen Anteil gegebene Spange und
Reste des Os parietale mit dem lateralen Rande des Os frontale nur bei stark ge-
kriimmten Hinterschideln in Verbindung trete, wihrend bei den flachen Formen
des Hinterschidels diese direkte Verbindung nicht vorhanden sei. Diese Befunde
kann ich an meinen Fallen nicht bestatigen, denn hier trat die genannte Spange
immer mit dem Os frontale in Verbindung. Die Pyramiden sind auBerordentlich
unregelmaflig gestaltet und ihre Langsachse bildet in der horizontalen- im Sinne
der Bewegung des Uhrzeigers gerechnet — nicht einen Winkel von 130—140°
zur Medianebene wie beim gut gebildeten Schédel, sondern nur einen von etwa
80—90°, Winkelweiten, die auch Hammer fand. Reste der Ossa parietalia konnte
ich nie finden, wihrend sie in Hammers Fallen als schmale Spangen am oberen
Rand der Squama temporalis oft vorhanden waren.

Abb. 9. Unterkiefer: 1. von der Craniorhachischigis totalis, Sektions-Nr 97/32; 2. von der
Cranioschisig, Sektions-Nr. 108/32; 3. von der Craniorhachischisis cervicalis,
Sektions-Nr.110/29.

Bei Betrachtung der Schddelbasis von unten fallen die dufleren Cehorgangs-
Sffnungen mit den Annuli tympanici auf, die stirker abwirts gewendet und ein-
ander auBerordentlich gendhert, dicht hinter den Kiefergelenken sitzen. Der Gehor-
gang ist unmittelbar verkiirzt, die Ebene des Trommelfelles in ihrem Winkel zum
Gehorgange dagegen kaum wesentlich verindert. Bei keinem meiner Anencephalen
fehlte der duBere Gehorgang; dies ist deshalb bemerkenswert, weil Zingerle angibt,
ihn vermifit zu haben. Die Gehorkndchelchen sind verhaltnisméaBig groB, ganz
entsprechend den Befunden bei gut gebildeten Friichten.

Der Gesichtsschidel und die Mandibula zeigen Eigentiimlichkeiten, die
von Hammer untersucht sind. Er unterscheidet eine spitzschnauzige
und eine breitschnauzige Form der Kieferbildung bei Cranioschisis totalis.
Hierbei ist die stets vorhandene Prognathie bei der spitzschnauzigen
Form ausgesprochener als bei der breitschnauzigen.

Die spitzschnauzige Form betrifft Hammer zufolge die Schidel mit weniger stark
umgeklappten Hinterhauptschuppen und zeigt eine schmale hohe Nase und ge-
ringen Orbitalabstand, wihrend die breitschnauzige Form die Schidel mit stark
umgeklappten Hinterhauptschuppen zeigen, sich durch einen oft gespaltenen breiten
Gaumen, niedrige breite Nase und groBem Abstand der Orbitae auszeichnen. Die
Mandibula einer breitschnauzigen Cranioschisis habe die Form eines U, wihrend
die Unterkieferaste einer spitzschnauzigen Cranioschisis weiter auseinandergebogen
selen und sich somit mehr dem Verhalten des Unterkiefers bei gut gebildeten
Friichten niherten. Diese Eigentiimlichkeiten der Mandibula konnte ich an meinen
Skeleten nicht wahrmehmen. In Abb. 9 sind drei Unterkiefer abgebildet, von denen
der erste von einer Craniorhachischisis totalis entsprechend der Abb. 7, der zweite
von der Cranioschisis (Abb. 3), der dritte von der Craniorhachischisis cervicalis
(Abb. 4) stammt.
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Dem oben geschilderten Parallelismus zwischen Winkelstellung der umgeklappten
Occipitalschuppen und der Ausdehnung der Spaltbildung entsprechend, zeigt die
zu Unterkiefer 1 gehorende Schidelbasis einen flachen Verlauf des Schidelhinter-
randes, wihrend die zu Unterkiefer 2 und 3 gehorenden Basen eine starke Umbiegung
der seitlichen Teile (Hinterhauptschuppen) aufweisen. Vergleiche Abb. 3, 4 und 8.
Wiirden diese Unterkiefer ein Verhalten zeigen wie diejenigen Hammers, so miiBte
der unter 1 dargestellte Kiefer bedeutend weiter, der unter 3 abgebildete dagegen
nicht so weit aufgebogen sein. Allein die zweite Mandibula zeigt ein Verhalten, das
mit den Angaben Hammers in Einklang zu bringen ist. Ich glaube daher nicht,
daB die Herausstellung zweier besonderer T'ypen méglich ist. Die Breitenausdehnung
der Schidelbasis und damit des Unterkiefers
nimmt mit der groBeren Ausdehnung der Spalt-
bildung an Schidel und Wirbelsdule zu, wih-
rend besonders charakteristische Formen des
Kiefers mir auf Grund meiner Befunde nicht
wahrscheinlich sind.

Einige besonders auffallige Abweichun-
gen von den bisher genannten Eigentiim-
lichkeiten der Anencephalen zeigt die in
Abb. 10 abgebildete Frucht mit Cranio-
rhachischisis totalis.

Der nicht zergliederte Fetus zeigte riick-
warts in der Halsgegend, also etwas iiber der
Schulterhéhe, mitten im Felde der Ares medullo-
vasculosa, deren Weichgewebe vor sich her-
treibend, einen spornartig nach abwirts, d.h.
caudal gerichteten Vorsprung, der einen Winkel
von etwa 20° zu der Halswirbelsdule bildete.
In der geradlinigen Fortsetzung nach vorn fand
sich zwischen den Orbitae eine Vorwolbung von
Erbsengrofle, die offenbar aus einem knorpe- Abb. 10. Anencephalie, Amyelie,
ligen, ziemlich weichen Gewebe bestand. Nach Craniorhachischisis totalis.
der Maceration ergab sich folgendes: Die paarig Sektions-Nr. 110/32.
angelegten Stirnbeine sind nicht, wie in den
anderen Fillen, median durch Naht vereinigt, sondern umschlieBen eine lings-
ovale Liicke, die von knorpeligen Massen, nidmlich jenem als erbsengrofe Vor-
wolbung gesehenen Gebilde ausgefiillt ist, und welche wohl der Lamina cribrosa
entsprechen diirfte. Man gelangt durch sie in die Nasenhohlen. Der Sporn in
der Nackengegend erweist sich 17 mm lang und miBt 3—4 mm im Durchmesser
nahe seiner Basis. Er besteht aus zwei Knochenstiicken, von denen das eine
zylindrisch, das zweite kegelférmig gestaltet ist. Beide sind durch eine querverlau-
fende Synchondrose verbunden. Worum handelt es sich hier ? Dieser Zapfen diirfte
aus versprengten Knochenkernen entstanden sein, denn die Halswirbelsdule 148t
nur 5 gut entwickelte Halswirbel erkennen; damit ist wahrscheinlich, dafl es sich
hier um Kerne des Epistropheus und des Atlas handelt, welche infolge der Stérung
des Schédel- und Wirbelsdulenschlusses aus ihrer Lage herausgedringt worden
sind. Die durch die umgeklappten Hinterhauptschuppen gelegten Ebenen bilden
mit der sagittalen, vertikalen Medianebene einen Winkel von ungefiahr 180°, obwohl
es sich um eine Craniorhachischisis totalis handelt. Bei der Haufung der Ab-
weichungen an dieser Frucht, miissen wir die Wirkung besonderer, bei der Gestaltung
der anderen Anencephalen nicht wirksam gewesener Umstinde annehmen, deren
Wesen ich jedoch nicht erfassen konnte.
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Sehr selten ist das Vorkommen einer ,,Doggennase” bei Anen- und
Hemicephalie. Die in Abb. 11 dargestellte Frucht zeigt dieses Zu-
sammentreffen.

Da sich in diesem Fall rontgenologisch das Skelet ohne weitere Mif3-
bildungen erwies, bearbeitete ich nur den Kopf. Es ergab sich folgendes:

Der Hals ist gewoshnlich entwickelt und zeigt daher — entsprechend unserer
Auiffassung iiber das Fettpolster der Anen- und Hemicephalen — nicht das sonst
bei diesen vorhandene Fettpolster. Dementsprechend setzt sich der Unterkiefer deut-
lich vom Halse ab. Die Ohrmuscheln sind sehr gut entwickelt und ohne Ver-
bildungen. Die Regio occipitalis ist in ihren unteren Abschnitten gewdhnlich ent-
wickelt und behaart. Ossa parietalis sind nicht vorhanden. Die Ossa frontalia
sind in der Medianebene nicht vereinigt. Hier reichen Gehirnreste bis zum Margo

Abb. 11. Hemicephalia. Cranioschisis frontoparietalis. Sektions-Nr. 249/32.

infraorbitalis herab. Dadurch sind die Augen sehr weit voneinander entfernt
(,Hypertelorismus*, Entfernung zwischen den medianen Lidwinkeln 29 mm!).
Die Spaltung setzt sich bis in die Oberlippe fort, die von vorn gesehen eine zeltdach-
artige Form erhilt, annshernd dhnlich wie man dieses bei Doggen findet. Die Ge-
hirnreste lassen eine leicht S-férmig gekriimmte mediane Furche erkennen und
sind quantitativ nicht gleichméBig auf die beiden Hilften verteilt. Sie tiberragen
auf der rechten Seite nur wenig den Grund des Schideldefektes im Gegensatze zur
linken, wo erheblichere Hirnreste vorliegen. Wahrend der rechte Bulbus oculi von
den Lidern gut bedeckdt ist, bleibt der linke Augapfel bis zu seiner Aqguatorialebene
von den Lidern unbedeckt. Die beiden Nasenhélften sind nicht vereinigt; der ge-
ringste Abstand zwischen beiden betriigt 4 mm, der groBte, distal gelegene 17 mm.
Zwischen den beiden Halften befinden sich Hirn- und Hirnhautreste. Uber den
weichen Gaumen sowie fiber die Choanen 188t sich zunéchst nichts aussagen. Die
Nagengange beiderseits waren zum Rachen hin durchgéingig. Die Verhiltnisse der
Nasenmuscheln konnten nicht festgestellt werden. Der harte Gaumen war schmal,
hoch, fast spitzbogenartig gewdlbt. Das Schéidelskelet entspricht seiner groben
Formgestaltung nach durchaus der Reihe der Craniorhachischisis (Abb. 12).

Es handelt sich hier um den geringsten Grad der Schédelspaltbildung unter
den von mir bearbeiteten Frichten, ndmlich um eine Cranioschisis fronto-parietalis
mit vollkommener Ausbildung des Foramen occipitale magnum. Die Pyramiden
des Felsenbeins entsprechen in ihrer Winkelstellung zur sagittalen, vertikalen
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Medianebene den Verbiltnissen beim gut gestalteten Neugeborenen, ein Verhalten,
wie es auch Hammer beschreibt. Das Os sphenoidale ist in gleicher Weise wie bei
den Anencephalen milgestaltet. Die Mindung des Canalis craniopharyngeus in
der Sella turcica ist deutlich.” Die Ossa frontalia und nasalia sind median nicht
vereinigt, sondern durch ein mit Knorpelgewebe ausgefiilltes Feld von schon be-
schriebener Form und GréBe getrennt. Die Knorpelmassen decken die Nasengénge,
deren Formgestaltung nach Entfernung der Knorpeldecke nur durch groBere
Breitenentwicklung ausgezeichnet ist. Es sind drei Muscheln deutlich erkennbar,
aber sehr niedrig. Ein knochernes Nasenseptum ist vorhanden. Fiir die starke
Prominenz und scheinbare bedeutende VergréBerung des linken Bulbus oculi gibt
die knécherne Gestaltung der linken Orbita eine vollkommene Erklirung. Die Pars

Abb. 12. Schidelbasis der Frucht in Abb. 11 von oben gesehen.

orbitalis des Os frontale zeigt nicht dieselbe Kriimmung wie die des rechten, sondern
ist vielleicht durch einen von oben wirksam gewesenen Druck der Hirnreste ab-
geflacht. Dadurch ist der mit dem Os sphenoidale in Verbindung tretende Teil etwas
nach hinten iiber dieses geschoben. In der Tiefe der linken Orbita war somit kein
Platz fiir den Augapfel und er mufite stirker nach vorn heraustreten. Im tibrigen
zeigh die Schidelbasis die fiir die Anencephalie charakteristischen Merkmale. Bei
der MiBbildung der Nase handelt es sich um das Verharren auf einer in der normalen
Entwicklung vorkommenden Stufe.

Ahnliche Verhaltnisse wie sie unsere Frucht zeigt, finden wir bei einem Embryo
im Anfange des zweiten Monats, wo der Oberkieferfortsatz sich schon mit dem late-
ralen Stirnfortsatze vereinigt hat, und die Nasenlécher geschlossen gind, wihrend
die beiden Nasenanlagen von der Glabella aus noch nicht miteinander in Ver-
bindung getreten sind. Diese Stufe wurde in Peters Atlas in Abb. 11a bei einem
10,3 mm langen Embryo dargestellt (vgl. meine Abb. 13a u. b!). Der einzige
Unterschied besteht darin, daB bei meiner Frucht im Zusammenhange mit der
Cranioschisis die Hautbedeckung der Nasenriickenpartie fehlte, und zwar bis zur
Oberlippe hin.

Ob fiir das Verharren der Nase auf so frither Stufe der Embryonalent-
wicklung dieselbe Schidigung verantwortlich zu machen ist, welche die

Virchows Archiv. Bd. 293. 11
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Cranioschisis fronto-parietalis hervorrief, kann nicht beantwortet werden,
erscheint mir aber moglich. Es sei noch betont, dafi der Unterkieferbogen
in diesem Falle weit war, annahernd den Verhéaltnissen der gut geformten
Neugeborenen entsprechend.

Bei der zusammenfassenden Betrachtung all dieser Friichte ergeben
sich folgende Fragen: Wann ist die Entwicklungsstérung eingetreten ¢
Welcher Art war die auslosende Schiadigung ? Wurde primér das Skelet
oder das Zentralnervensystem von der Schiadigung betroffen, und wie

ADb. 13a u. b. Stadium der Embryonalentwicklung der Nase bei einem 10,3 mm langen
menschlichen Embryo (aus Pefers Atlag der Nasenentwicklung, Abb. 1la). 4 Offnung des
Nasensackes. B Trénenrinne. ¢ Hinterer Blindsack. D Eingang zur Hypophysentasche.
E Area triangularis. F Seitlicher Nasenfortsatz. & Mittlerer Nasenfortsatz. K Area
infranasalis. L Oberkieferfortsatz. M Gaumenfortsatz.

wire in jedem Falle der Gestaltungszusammenhang zwischen beiden
zu benennen ?

Es gilt als Tatsache, dafl sich die Nervenfasern aus den Nervenzellen
entwickeln (Fischel). Aus zahlreichen Arbeiten tiber das Zentralnerven-
system bei Amnencephalie vnd Amyelie scheint eines eindeutig hervor-
zugehen: Die peripheren Nerven sind in ihren sensiblen und motorischen
Anteilen entwickelt. Da nun die zugehorigen Zellen, vor allem der moto-
rischen Fasern, zum groflen Teile nicht gefunden werden, so kann eine
schiadigende Einwirkung das Zentralnervensystem erst getroffen haben,
nachdem sich die motorischen Vorderhornzellen und die sensiblen Zellen
der Spinalganglien mit ihren Fortsitzen entwickelt hatten. Es ist denk-
bar, daB diese Neurone sich fiir den Fall der Anencephalie und Amyelie
vor Eintritt der Schidigung in zwei verschiedenen Stufen der Gesamt-
entwicklung des Zentralnervensystems differenzieren konnen.

1. Wenn die Neuralrinne durch einen hemmenden EinfluB an ihrer
Weiterentwicklung zum Neuralrohr behindert wurde.



Skeletverhéltnisse bei Anencephalie und Cranjorhachischisis. 168

2. Wenn das Neuralrohr sich geschlossen hatte, und die zu den peri-
pheren Nerven gehorenden Zellen entwickelt waren, wie dieses bei einem
gut gestalteten Embryo von 4,4 mm Linge der Fall sein wiirde.

In welcher Phase der Gesamtentwicklung der schidigende Einfluf
wirksam wurde und welcher Art er war, kann ich nicht sagen. Sicher ist,
daB er das Zentralnervensystem in seiner Ausbildung hemmte und seine
schon entwickelten Teile schidigte.

Bei Bestimmung der Entwicklungsfrist der Anencephalie und Amyelie
helfen uns die mikroskopischen Befunde an der Hypophyse. Neuro- und
Orohypophyse vereinigen sich normalerweise in der 5. Woche. Da bel
Anencephalen diese Vereinigung — wenn die Neurohypophyse iiberhaupt
gefunden wurde — so gut wie nie in gewGhulicher Weise vorhanden war,
kénnen wir sagen, dall die Storung, welche die pathologische Weiterent-
wicklung des Zentralnervensystems und des Achsenskeletes bewirkte,
kaum spiter als in der 4. Woche wirksam geworden sein kann. Auf Grond
dieser Uberlegungen, glaube ich, muf man eine primire Aplasie des
Zentralnervensystems bei der Anencephalie und Amyelie ausschlieBen,
bei deren Anerkennung uns ohnehin jede Moglichkeit einer Erklarung
genommen sein wiirde. Man wird nur dann von einer primiren Aplasie
sprechen konnen, wenn sowohl die Ganglienzellen als die zugehérigen
Nervenfasern fehlen, ohne daf8 Spuren einer spiter wirksam gewesenen
Schadigung zu finden wéren.

Da das Zentralnervensystem fiir die Ausbildung des Achsenskeletes
wohl sicher die gestaltende Komponente darstellt, darf man annehmen,
dall bei guter Entwicklung des Zentralnervensystems das knécherne
Achsenskelet sich auch gut entwickelt hitte. Der fehlende Schiufl oder
das frithe Zugrundegehen der geschlossenen Anlage des Zentralnerven-
systems bewirkte wohl den mangelhaften VerschluB der Neuralbogen
und des Schadeldaches.

Bei Betrachtung der Knochengeriiste scheint dem unvoreingenom-
menen Beobachter eines klar: Bei der Formgestaltung der Skelete mit
hochgradiger Kypho- und Lordoskoliose der Wirbelsiule miissen Um-
sténde des Druckes und vielleicht auch des Zuges (Muskelzug) von maB-
gebendem Einflusse gewesen sein. Dieses wird vor allem dadurch wahr-
scheinlich gemacht, daf sich starke Kritmmungen und Biegungen dort
finden, wo die Wirbelsdule gespalten ist. Ebenso wie ein biegsamer
Blechstreifen einem auf jhn einwirkenden Drucke oder Zuge einen ge-
ringeren Widerstand entgegenzusetzen vermag als ein geschlossenes
Blechrohr, kann die gespaltene Wirbelsiule diesen Kriften nicht so gut
widerstehen als eine geschlossene. Je nach dem Wirkungsgrade und der
Richtung des Druckes oder Zuges sind die Biegungen des Achsenskeletes
bei Anencephalie und Amyelie verschieden.

Wir glauben, dal man die Einwirkungen, die diese wohl sicher sekun-
dér entstandenen Verbiegungen des Achsenskeletes hervorriefen, aus

11*
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Griinden, die in der physikalischen Beschaffenheit des embryonalen
Gewebes und der Amnionflissigkeit zu suchen sind, nicht fiir die Ent-
stehung der Anencephalie und Amyelie verantwortlich machen kann.
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