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Beitriige zur Frage der Skeletverh~tltnisse bei 
Anencephalie und Craniorhaehischisis. 

Von 
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~it 13 Abbildungen im Text. 

(Eingegangen am 1. Juni 1934.) 

In einer anderw/~rts mitgeteilten anatomisehen Bearbeitung yon 82 
einsehls Frtiehten (20 3, 62 $) wurde dureh gewisse Unterschiede 
des gugeren Habitus das 
Augenmerk wie yon selbst 
aueh auf die Betrachtung 
von Wirbels/~ule und 
Sehs gezogen. Man 
gewinnt sehr bald den 
Eindruek einer Beziehnng 
zwisehen den versehiede- 
nen Neigungsgraden der 
Kopfhaltung und der Aus- 
bildungsstufe der Cranio- 
rhachisehisis. Dafiir ergab 
sieh bei Siehtung der ge- 
gebenen Verh/~ltnisse fol- 
gende Regel : 

Je hoehgradiger die 
Craniorhaehisehisis, desto 
grSBer wird der in Abb. 1 
und 2 mit ~ bezeiehnete 

Winkel zwisehen der 
L/~ngenaehse der unteren 
Brustwirbels/~ule und der 
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A b b .  2. 
A n e n e e p h a l i e ,  A m y e l i e ,  

C r a n i o r h a c h i s e h i s i s  t o t a l i s .  
S e k t i o n s - N r .  ~/33. 

Gesiehtslinie. Ieh w/thle die Ls der 
unteren Brustwirbelss weil die obere Brustwirbels/~ule oft in die 
versehiedenen Formen der Kniekungen der Halswirbels/~ule einbezogen ist. 

Bei der Craniosehisis in Abb. 1 betragt e ungef/~hr 60 ~ w~hrend dieser Winkel 
bei der Craniorhaehisehisis totalis in Abb. 2 einen Wert yon ungef~hr 1100 besitzt. 
Zwisehen Winkelgr6ge und Spaltungsgrad des Aehsenskeletes besteht also in vielen 
Fgllen ein Parallelismus; jedoeh daft man einen solehen nieht absolut als gesetz- 
m~Big eraehten, denn man finder aueh Friiehte nur mit Craniosehisis, die eine 
ann/~hernd uranoskopisehe Kopfhaltung zeigen und andererseits solehe mit Cranio- 
rhaehisehisis totalis, bei denen der genannte Winkel klein ist. Die Halswirbels~ule 
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verhglt sich dabei, wie das Studium der Skelete ergibt, nieht gesetzmgBig, sondern 
zeigt die verschiedensten Biegungen und Knickungen. Ich mOchte im Gegensatze 
zu Materna nicht allein die Abknickung der I-Ialswirbels/~ule nach hinten far die 
Kop~hal~ung verantwortlich maehen, denn Abb. 2 zeigt, dab auch bei gestreckter 
Halswirbels/~ule nnd Craniorhachischisis totalis der Kopf eine uranoskopische 
Haltung einnehmen ksnn. 

Lassen sich n u n  durch S t n d i u m  der Skele~e der AnencephMen und  
Amyelisehen irgendwelehe Merkmale l inden,  die uns  die Entstehus~sart 
und Ursache der Anencephalie n~herbringen ? 

Ausgehend yon den Arbeiten yon Kaeve[ und 
Materna, versuchte ieh in der yon den Forschern 
angegebenen Weise Skelete zu gewinnen. Es zeigte 
sich, dab die Xethoden fiir mein Beobachtungsgut, 
das fast nut aus lange in FormMin aufbewahr~en 
Friichten bestand, nicht zu verwerten waren. Es 
gilt bei der Maceration mit Antiformin die Schwelle 
zu linden, bei der die Weiehteile leicht abzul6sen 
sind, wghrend die Bgnder noch nich~ so angegriHen 
sein dfirfen, dab das Skelet auseinanderf~llt. 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 griindlieh 
gew/~ssert. 

2. Behandlung in 25 % RohantiforminlSsung bei 
400 C im Brutschrank etwa 100 Stunden lang. 

3. Gr6beres Abprgparieren der leicht entfern- 
baren Weichteile. 

4. Behandlung in 10 % l~ohantiforminlOsung bei Abb. 3. Anencep halle 
Cranioschisis. 400 C im Brutschranke etwa 24~ Stunden lang. 

Sektions-Nr. 108/32. 5. W/~sserung durch 24 Stunden. 
6. Behandlung in 3-- 4 % Wasserstoffsuperoxyd- 

15sung zur Auflockerung des Periostes, 24--48 Stnnden. 
7. Feinere Praparation und Entfernung des Periostes mit Schere und Pinzette. 
8. Wasserung dureh 24 Stunden. 
9. Bleichen in 3--4% WasserstoffsuperoxydlSsung, 2r Stunden. 
10. Fixierung des Skeletes in der urspriingliehen ttaltung der Frucht dutch der 

Form entsprechende Stfitzen aus tIolz oder nichtrostendem Metall. Trocknen im 
]~rutschranke. 

Der letzte Punkt ist sehr wichtig nnd mug mit besonderer Sorgfalt ausgefiihrt 
werden, sonst kann ein bis dahin tadellos gewonnenes Skelet zum SehluB durch 
schlechte Fixierung verkrtimmt werden und schrumpfen. Die Behandlung noch 
nicht konservierter Feten unterscheidet sich nnr dadurch yon dem angegebenen 
Vorgehen, dag die Zeitangabe unter 2. auf ungefghr 50 Stunden zu vermindern ist 
und die Frucht vorher nicht gewgssert zu werden braucht. Alle in der Bespreehung 
folgenden Skelete sind auf diese Art gewonnen. 

W e n n  m a n  eine F ruch t  in  der un te r  2. angegebenen Weise einige Tage 
behandelt ,  so ]assen sich auBerordentlich leicht und  schSn die peripheren 
Nerven  und  Muskeln darstel len.  Es ergab sich in jedem Falle, dab diese 



Skeletverh/~ltnisse bei Aneneephalie und Craniorhaehisehisis. 155 

regelms und gu t  en twickel t  waren.  Dasselbe fand Staemmler im Gegen- 
sa tze  zu Veraguth, Ernst, K. und  G. Petrdn. 

Bei der  Auswahl  der  zu macer ie renden  Fr i ich te  verfolgte  ich das Ziel,  
eine Skelet re ihe v o n d e r  e infachen umschr iebenen  Cranioschisis bis zur 
Craniorhachischisis  to ta l i s  zu erhal ten.  Die folgenden Abb .  3 - - 7  stellen die 
gewonnene Skelet re ihe da r  : 

Die Haltung des Kopfes in ihrer  Winkelbez iehung zur Brustwirbel- 
~diule en tspr ich t  in den ausgew~hlten F/~llen dem vorhin  erw~hnten 
Paral le] ismus zur Ansdehnung  und  
Schwere der  Sch/idel- und  Wirbel-  
s/~ulenkluft. Bei  Be t raeh tung  der  

Abb .  4. Aneneepha l i e ,  par~ielle Amyel le ,  
Cran io rhaeh i sch i s i s  cervical is .  

Sek~ions-Nr.  110/29. 

Abb .  5. Aneneepha l i e ,  par t ie l le  Amyel ie ,  
Cran io rhaeh i sch i s i s  eervical is  eL dorsal is  sup .  

Sek t ions -Nr .  26/31. 

Skelete  ergeben sieh ferner  zwei Bildungsfehler ,  die je naeh der Gr6ge 
und  Schwere der  Spa l tung  versehiedene Grade  der  Ausbi ldung dureh- 
]aufen : 

1. Wie Zingerle, yon Gierke und aueh Materna (in seiner letzten Arbei~) annehmen, 
handelt es sieh bei den fltigelf6rmig abstehenden Gebilden im Bereiehe der hinteren 
Sehgdelbasis um die umgeklappten I-Iinterhauptssehuppen. Die sehmale Knoehen- 
spange, die sieh sehuppenartig der Pars orbitalis des Os frontale auflegt, ist der 
bindegewebig vorgebildete Teil der Oeeipitalsehuppe, die deutlieh eine Ineisur 
zwisehen ihrem bindegewebig und knorplig prgformier~en Teilen erkennen lgBt. 
Der Winkel, den die dureh diese Sehuppe gelegte Ebene mit der sagittalen, vertikalen 
~edianebene des Skeletes bildet, ist je naeh dem Grade der Spaltu~g versehieden. 
Bei der Craniosehisis und Craniorhaehisehisis cervicalis betritgt er ungef/thr 220 ~ 
bei der Craniorhaehischisis eervicalis et dorsalis superior ungefi~hr 160 e, bei der 
Craniorhachischisis eervico-dorso-lumbalis und bei Craniorhaehischisis totalis 
100--90 o . 

Diese Befunde lassen sieh folgende~maBen zusammenfassen: Der Winkel 
zwisehen einer durch die umgeldappten Hinterhauptschuppen gelegten Ebene und 
der sagittalen und vertikalen lV[edianebene des Skeletes wird um so kleiner, je 
hochgradiger die Spalgung des Aehsenskeletes ist und betragt bei meinen Skeleten 
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wenigstens 90 ~ Die von Materna angegebenen Winkel yon 1350 haben also nur ffir 
seinen besonderen Fall Gfiltigkeit und stellen nur Stufen dieser l~eihe dar. VonGierke 
land in seinem Falle yon Craniorhachischisis totalis einen Winkel yon 90--100 ~ 
was raeinen Befunden entspreehen wfirde. 

2. Der Winkel zwischen Corpus ossis sphenoidalis und Pars basilaris ossis occi- 
pitalis betrggt bei der Cranioschisis ungef~hr 90 ~ bei der Craniorhachischisis cer- 
vicalis et dorsalis superior ungefghr 120~ bei der Craniorhachischisis totalis ungefghr 
130--140 ~ Daraus geht hervor: Der Winkel zwischen Corpus ossis sphenoidalis 

=&bb. 6. Anencephalie, partiel]e Amyelie, 
Craniorhachischisis cervico-dorso -lumbalis. 

Sektions-Nr. 98/32. 

Abb. 7. Anencephalie, Amyelie, 
Craniorhachischisis totalis. 

Sektions-Nr. 4/33. 

und Pars basilaris ossis occipitalis wird um so grOBer, je hochgradiger die Spalt- 
bildung ist und betr~gt bei meinen Frfichten wenigstens 90 ~ Wenn .Mathis sagt, 
dieser Winkel sei ein rechter, so gilt das nur fiir bestimmte Stufen dieser I~eihe. 
Hammer meint, diese Winkeldifferenzen seien der charakteristische Unterschied 
an der Sch/~delbasis zwischen Anencephalie und I-Iemicephalie, bzw. zwischen 
Spaltsch~del mit geschlossenem und gespaltenem Hinterhauptsloche. Ich kann das 
auf Grund meiner Ffi.lle nicht best~tigen, denn diese, obwohl nur Anencephale, 
wiesen auch Winkelweiten auf, die nach Hammer nur der I-Iemicephalie zuk~men. 
Ieh komme zu folgender Ansicht: Die Hemicephalie und Hemi~rauie stellt den ge- 
ringeren Grad der Spaltbildung dar, daher mu]  der aI)gegebene Winkel, der soeben 
gegebenen Zusamraenfassung fiber die Weiten dieses Winkels bei Anencephalie 
entsprechend, bei der I-Iemicephalie kleiner sein. Dieser Ansicht entspricht der 
Befund bei einem sp/~ter 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 Fri ichte mi t  Craniosehisis zeigen fast immer  eine Kyphose der 
gesamten Wirbelsiiule. Bei dan h6heren Graden der Spal tbi ldung f indet  
sieh eine Kypho-  und Lordo.skoIiose verschiedensten Grades. Meist zeigen 
Hals- u n d  untere  Brust-  und  Lendenwirbels/tule eine Lordose, w~hrend 
die obere Brustwirbels~ule dureh eine ausgesprochene Kyphose auff/illt. 
Die Zahl der Wirbel- und Rippenanlagen war immer  gew6hnlich. Die oft 
scheinbar  vorhandene  geringere Zahl lieg sich immer  auf eine Ver- 
schmelzung oder Verlagerung yon Knoehenkernen  zurfickftihren. Wie 
hochgradig diese Verlagerungen und  Versehmelzungen sein k6nnen,  
ersieht m a n  aus der in Abb. 8 dargesteil ten Halswirbels/~ule. 

Bei dem Skelet in Abb. 8 war eine Torsion der unteren Brust- und Lenden- 
wirbelsiiule vorhunden, die a]lerdings beim Troeknen des Skelets noeh hoehgradiger 
geworden ist. Die in allen F/~llen gegebene Spaltung in der Dorn/ortsatzlinie des 

Abb. 8. Bogent~ile tier ttalswirbels~ule eines Anencephalen mit Amyelie 
und Craniorhachischisis totalis zu je eineln Stiick verschmolzen. 

unteren K~euzbeines gehSrt unseres Eraehtens bereits in den Rahmen der 
Vuriationen dieses Wirbels/~ulenabschnittes. 

Die Schiidelbasis zeigt noah fo]gende Eigenti imliehkeiten,  die yon dem 
Grade der Spa l tung  unabhs  sein diirften. 

Die Ossa fronta]iu sind sehr rudiment~r entwickelt. Zur ]3edeckung irgend- 
welcher Gehirnreste oder der Area cerebrovasculosa werden sie fiberhuup~ nicht 
benutzt.. Es ist eigentlich nur ihre Pars orbitalis entwickelC. Diese ist aber so schmul, 
dal~ yon einer oberen OrbitaLvand kaum die Rede sein kann. Die starke Prominenz 
tier _dug~p/el bei Anencepha]en beruh~ nich~ auf einer ungew6hnliehen Gr613e der 
Bulbi, sondern d~rauf, dab die Augapfel dutch die schlnale obere Orbitalwand 
kuum bedeckt werden. Die kleinen Keilbein/li~gel bestehen jeweils nur aus einer 
Spange, die sieh mit dem Proeessus clinoideus medius verbindet mid zwischen sieh 
und dem Keilbeink6rper den Nervus op~icus durchtreten 1~1]~. Dus Dorsum sellae 
ist meist sehr flach und plump. Die cerebrale 0ffnung des Canalis craniophuryngeus 
ist in den meisten F&llen deutlich und in den anderen angedeutet zu sehen. I)us- 
selbe fund Mauksch bei 9 Anencephulen und Landzert an Seh~ideln normaler Neu- 
geborener, w&hrend Mathis keine 0ffnung naehweisen konnte. Die Squama tempo- 
falls ist stets vorhunden, wenn auch in geringem Grade der Ausbildung. Die 
Sponge, die ich mi~ von Gierke und Materna fiir den bindegewebigen AnteiI der 
Hinterhauptschuppe halte, sieht Mathis ~ls Squamu temporalis an. Er dfiffte 
hier geirrt haben. Die Squama temporalis lag, der Abbildung nach zu schliel]en, 
auch in seinem Fulle etwas versteckt vor und unter der Spunge der Oceipitalschuppe. 
~un  kunn die Temporulsehuppe leieht an ihrer Beziehung zum Jochbogen erkennen. 
(Vergleiche dazu Abb. 164 bei Gruber ,,Mil~bildungen" im 1. Band des Ascho//schen 
Lehrbuches der pathologischen Anatomie, 7. Aufl., S. 344, wo der Sehadel jenes 
yon Mathis besehriebenen Falles wiedergegeben ist!) 
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Hammer land, dab die dutch den bindegewebigen Anteil gegebene Spange und 
Reste des Os parietale mit dem ]ateralen t~ande des Os frontale nur bei stark ge- 
kriimmten Hintersch/~deln in Verbindung trete, w/~hrend bei den flaehen tPoimen 
des Hinterseh~dels diese direkte Verbindung nicht vorhanden sei. Diese Befunde 
kann ich an meinen F~:llen nicht best~tigen, denn hier t rat  die genannte Spa1~ge 
immer mit  dem 0s frontMe in Verbindur_g. Die Pyramiden sind auBerordentlieh 
unregelm~tl~ig gestMtet und ihre Langsachse bildet in der horizontMen- im Sinne 
der Bewegung des Uhrzeigers gerechnet --  nicht einen Winkel yon 130--140 ~ 
zur 5Iedianebene wie beim gut gebildeten Sch~del, sondern nur einen von etwa 
80--90 ~ Winkelweiten, die auch Hamqner fand. l~este der 0ssa parietalia konnte 
ieh nie linden, w/~hrend sie in Hammers F/tllen als sehmale Spangen am oberen 
l ~ n d  der Squama temporalis oft vorhanden waren. 

Abb. 9. Unterkiefer: 1. yon der Craniorh~chischisis totalis, Sektions-Nr 97/3'2; _9. yon tier 
Cr~nioschisis, Sektions-Nr. 108/32 ; 3. yon der Craniorhachischisis cervicMis, 

Sektions-Nr.110/29. 

[Bei Betrachtung der Schigdelbasis 'yon unten fallen die ~ul]eren GehSrgangs- 
5ffnungen mit den Annuli tympanici auf, die starker abw~rts gewendet und ein- 
ander ~ul~erordentlich gen/~hert, dicht hinter den Kiefergelenken sitzen. Der GehSr- 
gang ist unmittelbar verkiirzt, die Ebene des Trommelfelles in ihrem Winkel zum 
GehSrgange dagegen kanm wesentlich verandert. Bei keinem meiner Anencephalen 
fehlte der aul~ere GehSrgang; dies ist deshalb bemeIkenswert, well Zingerle angibt, 
ihn vermil]t zu haben. Die GehSrknSchelchen sind verh~ltnismiiBig grol3, ganz 
entsprechend den Befunden bei gut gebildeten Friichten. 

D e r  GesichtsscMideI u n d  die Manclibula ze igen  E i g e n t i i m l i c h k e i t e n ,  d ie  

y o n  Hammer u n t e r s u c h t  sind. E r  u n t e r s c h e i d e t  e ine  sp i t z schnauz ige  

u n d  eine  bre i tschnauz~ge F o r m  der  K i e f e r b i l d u n g  bei  Cranioschis is  to tMis .  
H i e r b e i  is t  die s te ts  v o r h a ~ d e n e  Prognathie bei de r  s p i t z s c h n a u z i g e n  

F o r m  ausgesp rochene r  als bei  de r  b re i t s chnauz igen .  

Die spitzschnauzige Form betrifft Hammer zufolge die Sch~del mit weniger stark 
umgeklappten Hinterh~uptschuppen und zeigt eine schmMe hohe Nase u~d ge- 
ringen Orbitalabstand, w~ihrend die bieitsehnauzige Form die Schi~del mit  stark 
umgeklappten Hinterhauptsehuppen zeigen, sich dutch einen oft gespaltenen breiten 
Gaumen, niedrige breite Nase und groBem Abstand der Orbitae auszeichnen. Die 
3landibula einer breitsehnauzigen Cranioschisis habe die Form eines U, w~hrend 
die Unterkiefer&ste einer spitzschnauzigen Craniosehisis welter auseinandergebogen 
seien und sieh somit mehr dem VerhMten des Unterkiefers bel gut gebildeten 
Friichten n~herten. Diese Eigenttimlichkeiten der Mandibula konnte ieh an meinen 
Skeleten nicht wah~nehmen. In  Abb. 9 sind drei Unterkiefer abgebildet, von denen 
der erste yon einer Craniorhachischisis totalis entspreehend der Abb. 7, der zweite 
yon der Craniosehisis (Abb. 3), der dritte yon der Craniorhachisehisis cervicalis 
(Abb. 4) stammt. 
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Dem oben geschilderten Parallelismus zwischen Winkelstellung der umgeklappten 
Occipitalsehuppen und der Ausdehnung der Spaltbildung entsprechend, zeigt die 
zu Unterkiefer 1 gehSrende Sch&delbasis einen flaehen Verlauf des Seh/idelhinter- 
randes, w/~hrend die zu Unterkiefer 2 und 3 gehSrenden Basen eine starke Umbiegung 
der seitliehen Teile (Itinterhauptschnppen) aufweisen. Vergleiehe Abb. 3, 4 and 8. 
Wfirden diese Unterkiefer ein Verha]ten zeigen wie diejenigen Hammers, so Iniil~te 
der unter 1 dargestellte Kiefer bedeutend welter, der unter 3 abgebildete dagegen 
nicht so welt aufgebogen sein. Allein die zweite Mandibula zeigt ein Verhalten, das 
mit den Angaben Hammers in Einklang zu bringen ist. Ieh glaube daher nicht, 
da6 die I-Ierausstellung zweier besonderer Typen m~glich ist. Die Breitenausdehnung 
der Sch~delbasis und damit des Unterkiefers 
nimmt mit der grS$eren Ausdehnung der Spalt- 
bildung an Sch~del und Wirbels/~ule zu, w~h- 
rend besonders charakteristische Formen des 
Kiefers mir auf Grund meiner Befunde nicht 
wahrscheinlieh sind. 

Einige besonders auff~llige Abweichun-  
gen yon den bisher genann ten  Eigentt im- 
lichkeiten der Anencephalen zeig~ die in  
Abb. 10 abgebildete F ruch t  mi t  Cranio- 
rhachischisis totalis. 

Der nicht zergliederte Fetus zeigte rfick- 
w/~rts in der Halsgegend, also etwas fiber der 
Sehulterh0he, mitten im Felde der Area medullo- 
vaseulosa, deren Weichgewebe vor sich her- 
treibend, einen sloornartig naeh abw/~rts, d.h. 
caudal gerichteten Vorsprung, der einen Winkel 
yon etwa 20 o zu der Kalswirbels~ule bildete. 
In der geradlinigen Fortsetzung nach vorn fund 
sich zwisehen den 0rbitae eine VorwSlbung yon 
Erbsengr6$e, die offenbar aus einem knorpe- 
ligen, ziemlieh weichen Gewebe bestand, l~ach 
der Maceration ergab sich folgendes: Die paarig 
angelegten Stirnbeine sind nicht, wie in den 

Abb. 10. Anencephalie, AmyelJe, 
Craniorhachisehisis totalis.  

Sektions-Nr. 110/32. 

anderen Fallen, median dutch ~-aht vereinigt, sondern umschliel3en eine l/~_gs- 
ovule Lticke, die yon knorpeligen Massen, n/~mlich jenem als erbsengroSe Vor- 
wOlbung gesehenen Gebilde ausgeftillt ist, und welche wohl der Lamina cribrosa 
entsprechen dtirfte. Man gelangt dutch sie in die NasenhShlen. Der Sporn in 
der lhTackengegend erweist sieh 17 mm lang und miBt 3--4 m m i m  Durchmesser 
nahe seiner Basis. Er besteht aus zwei Knochenstticken, yon denen das eine 
zylindrisch, das zweite kegelfSrmig gestaltet ist. Beide sind dutch eine querverlau- 
fende Synehondrose verbunden. Worum handelt es sich hier ? Dieser Zapfen diirfte 
aus versprengten Knochenkcrnen entstanden sein, denn die Italswirbelsi~ule li~Bt 
nur 5 gut entwickelte ttalswirbel erkennen; damit ist ~'ahrseheinlieh, dab es sieh 
hier um Kerne des Epistropheus und des Atlas handelt, welehe infolge der StSrung 
des SchS, del- und Wirbels/~ulensehlusses aus ihrer Lage herausgedri~ngt worden 
sind. Die dureh die umgeklappten ttinterhauptsehuppen gelegten Ebenen bilden 
mit der sagittalen, vertikalen Medianebene einen Winkel yon ungefi~hr 180 ~ obwohl 
es sieh um eine Craniorhachisehisis totalis handelt. Bei der H/~ufung tier Ab- 
weichungen an dieser Frueht, mfissen wit die Wirkung besonderer, bei der Gestaltung 
der anderen Anencephalen nicht wirksam gewesener Umstgnde annehmen, deren 
Wesen ich jedoeh nicht effassen konnte. 
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Sehr selten ist das Vorkommen einer ,,Doggennc~ss" bei Amen- und  
t temieephalie .  Die in  Abb.  11 dargestellte F r u c h t  zeigt dieses Zu- 
sammentreffen.  

Da sieh in diesem Fal l  r6ntgenologiseh das Skelet ohne weitere Mil3- 
b i ldungen erwies, bearbei tete  ich nur  den Xopf. Es ergab sich folgendes: 

Der Hals ist gew6hnlich entwickelt und zeigt daher -- entspreehend unserer 
Auffassung fiber das ]~ettpolster der Anen- und Hemieephalen -- nieht das sonst 
bei diesen vorhandene Fettpolster. Dementspreehend setzt sieh der Unterkiefer deut- 
lieh vom I-Ialse ab. Die Ohrmuseheln sind sehr gut entwiekelt und ohne Ver- 
bildungen. Die t~egio oeeipitMis ist in ihren untelen Abschnitten gewShnlieh ent- 
wiekelt und behaart. Ossa pgrietalis sind nicht vorhanden. Die Ossa frontMia 
sind in der Medianebene nicht vereinigt, tlier reiehen Gehirnreste bis zum Ngrgo 

Abb. 11. ttemicephalia. Cr~niosehisis frontoparietalis. Sektions-Nr. 249/32. 

infraorbitalis herab. D~dureh sind die Augen sehr weir voneinander entfernt 
(,,Hypertelorismus", Entfernung zwisehen den medianen Lidwinkeln 29 ram!). 
Die Spaltung setzt sieh his in die Oberlippe fort, die yon vorn gesehen eine zeltdaeh- 
artige Form erhMt, annghernd ghnlieh wie man dieses bei Doggen finder. Die Ge- 
hirnreste lassen eine leieht S-f6rmig gekrfimmte mediane Furehe erkennen und 
sind quantitativ nieht gieiehm&gig ~uf die beiden H&lften verteilt. Sie fiberragen 
auf der rechten Seite nur wenig den Grund des Sehgdeldefektes im Gegensatze zur 
linken, we erheblichere ttirnreste vorliegen. Wi~hrend der reehte Bulbus oeuli yon 
den Lidern gut bedeekt ist, bleibt der linke Augapfel his zu seiner *quatorialebene 
yon den Lidern unbedeekt. Die beiden NasenhMften sind nieht vereinigt; der ge- 
ringste Abstand zwisehen beiden betragt 4 ram, der grSBte, distal gelegene i7 ram. 
Zwischen den beiden I-IMften befinden sieh Hirn- and I-Iirnhantreste. ~ber den 
weichen Czaumen sowie iiber die Choanen l~gt sieh zun~ehst nichts aussagen. Die 
Nasenggnge beiderseits waren zum l~aehen hin dnrchggngig. Die Verh~ltnisse der 
Nasenmuseheln konnten nieht festgestellt werden. Der harte Gaumen war sehmal, 
hoeh, fast spitzbogenartig gew61bt. D~s Sehgdelskelet entsprieht seiner groben 
Formgestaltung naeh durehaus der l~eihe der Craniorhaehischisis (Abb. 12). 

Es h~ndelt sieh hier um den geringsten Grad der Seh~delspMtbildung unter 
den yon mir be~rbeiteten FriAehten, n~Lmtieh um eine Craniosehisis fronto-pariet~iis 
mit vollkommener Ausbildu~g des Foramen oeeipitMe magnum. Die Pyramiden 
des l~'elsenbeins entspreehen in ihrer Winkelstellung zur sagitt~len, vertikalen 
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3/[edianebene den Verh/iltnissen beim gut gestalteten Xeugeborenen, ein Verhalten, 
wie es auch Hammer beschreibt. Das Os sphenoidale ist in gleicher Weise wie bei 
den Aneneephalen mil3gestaltet. Die Miindung des Canalis eraniopharyngeus in 
der Sella turcica ist deutlieh. Die Ossa frontalia und nasalia sind median nieht 
vereinigt, sondern durch ein mit Knorpelgewebe ausgefiilltes Feld yon schon be- 
schriebener Form und GrS~e getrennt. Die Knorpelmassen decken die ~aseng~nge, 
deren Formgestaltung nach Entfernung der Knorpeldeeke nur dureh grSBere 
Breitenentwicldung ausgezeichnet ist. Es sind drei Muscheln deutlich erkennbar, 
aber sehr niedrig. Ein knSchernes ~r ist vorhanden. Fiir die starke 
Prominenz und scheinbare bedeutende Vergr61]erung des linken Bulbus oculi gibt 
die kn6cherne Gestaltung der linken Orbit~ eine vollkommene Erkl~rung. Die Pars 

Abb. 12. Sch~tdelbasis tier Frucht in _&bb. ]1 yon oben gesehen. 

orbitalis des Os ffontale zeigt nicht dieselbe Kliimmung wie die des rechten, sondern 
is~ vielleieht durch einen yon oben wirksam gewesenen Druck der Hirnreste ab- 
geflacht. Dadureh ist der mit dem Os sphenoidale inVerbindung tretende Tell etwas 
nach hinten iiber dieses geschoben. In der Tiefe der linken Orbita war somit kein 
Platz ffir den Augapfel und er mui~te stgrker nach vorn heraustreten. Im iibrigen 
zeigt die Schgdelbasis die fiir die Anencephalie charakteristischen Merkmale. Bei 
der Mil~bildung der Nase handelt es sich um das Verharren auf einer in der normalen 
Entwicklung vorkommenden Stufe. 

Ahnliehe Verh~ltnisse wie sie unsere Frueh~ zeigt, finden wir bei einem Embryo 
im Anfange des zweiten Monats, wo der Oberkieferfortsatz sieh schon mit dem late- 
ralen Stirnfortsatze vereinigt hat, und die Nasenl6eher gesehlossen shad, w~thrend 
die beiden Nasenanlagen yon der Glabella aus noch nicht miteinander in Ver- 
bindung getreten sind. Diese Stufe wurde in Peters Atlas in Abb. l l a  bei einem 
10,3 mm langen Embryo dargestellt (vgl. meine Abb. 13 a u. b!). Der einzige 
Untersehied besteht darin, dal~ bei meiner Frueht im Zusammenhange mit der 
Craniosehisis die IYautbedeekung der Nasenriickenpartie fehlte, und zwar bis zur 
Oberlippe hin. 

Ob fiir das Verharren der Nase auf so fr/ iher Stufe der Embryona len t -  
wicklung dieselbe Sch~digung verantwor t l ich  zu machen  ist, welche die 

Virchows ArohiY. Bd. 293. 11 
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Craniosehisis ffonto-parietalis hervorrief, kann nieht beantwortet werden, 
erscheint mir abet m6glich. Es sei hOCk betont, day der Unterkieferbogen 
in diesem Falle weir war, ann~hernd den Verh~ltnissen der gut geformten 
Neugeborenen entspreehend. 

Bei der zusctmmenfassenden Betrachtung all dieser Frtiehte ergeben 
sich folgende Fragen: Wann ist die Entwieklungsst6rung eingetreten ? 
Welcher Art war die ausl6sende Seh/~digung ~. Wurde prims das Skelet 
oder das Zentralnervensystem yon der Seh/tdigung betroffen, und wie 

a b 

Abb.  13a u. b. S t ad ium der  Embryona l en tw icMung  der  Nase bei e inem 10,3 m m  langen  
menschl iehen E m b r y o  (aus Peters Atlas der  Nasenentwieklung,  Abb.  11 ~). A I)ffnung des 
Nasensackes.  B Tr~nenr inne .  C H i n t e r e r  Blindsaek. D Eingang  zur  Hypophysen ta sehe .  

E Area  t r iangular is .  F Seitl ieher Nasenfor t sa tz .  G Mit t lerer  Nasenfor~satz.  K Area  
infranasalis.  L Oberkieferfortsatz .  M Gaumenfor t sa tz .  

w~re in jedem Falle der Gestaltungszusammenhang zwischen beiden 
zu benennen ? 

Es gilt als Tatsaehe, dal3 sieh die Nervenfasern aus den Nervenzellen 
entwiekeln (Fischel). Aus zahlreiehen Arbeiten tiber das Zentralnerven- 
system bei Anencephalie und Amyelie seheint eines eindeutig hervor- 
zugehen: Die peripheren Nerven sind in ihren sensiblen und motorisehen 
Anteilen entwiekelt. Da nun die zugeh6rigen Zellen, vor allem der moto- 
risehen Fasern, zum grogen Teile nieht gefunden werden, so kann eine 
sehgdigende Einwirkung das Zentralnervensystem erst getroffen haben, 
naehdem sieh die motorisehen Vorderhornzellen und die sensiblen Zellen 
der Spinalganglien mit ihren Forts/ttzen entwiekelt hatten. Es ist denk- 
bar, dab diese Neurone sieh fiir den Fall der Aneneephalie und Amyelie 
vor Eintr i t t  der Schgdigung in zwei verschiedenen Sgufen der Gesamt- 
entwieklung des Zentralnervensystems differenzieren k6nnen. 

1. Wenn die Neuralrinne durch einen hemmenden Einflul~ an ihrer 
Weiterentwieklung zum Neuralrohr behindert wurde. 
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2. Wenn das Neuralrohr sich gesehlossen hatte, und die zu den peri- 
pheren Nerven gehSrenden Zellen entwiekelt w~ren, wie dieses bei einem 
gut gestalteten Embryo yon 4,4 mm Ls der Fall sein wiirde. 

In weleher Phase der Gesamtentwieklung der seh/s EinfluB 
wirksam wurde und welcher Art or war, kann ieh nicht sagen. Sieher ist, 
dab er das Zentralnervensystem in seiner Ausbildung hemmte und seine 
sehon entwickelten Teile seMdigte. 

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 bei 
Aneneephalen diese Vereinigung - -  wenn die Neurohypophyse tiberh~upt 
gefunden wnrde - -  so gut wie hie in gewShnlicher Weise vorhanden war, 
kSnnen wir sagen, dab die StSrung, w'elehe die pathologisehe Weiterent- 
wieklung des Zentralnervensystems und des Achsenskeletes bewirkte, 
kaum sp/~ter als in der 4. Woche wirksam geworden sein kann. Auf Grund 
dieser ~berlegungen, glaube ich, muff man eine primKre Aplasie des 
Zentralnervensystems bei der Aneneephalie nnd Amyelie aussehlieBen, 
bei deren Anerkennung uns ohnehin jede M6gliohkeit einer Erkl/~rung 
genommen sein wtirde. Man wird nur dann yon einer prim/s Aplasie 
spreehen k6nnen, wenn sowohl die Ganglienzellen als die zugeh6rigen 
Nervenfasern fehlen, ohne dab Spuren einer sp/~ter wirksam gewesenen 
Seh/idigung zu finden w/~ren. 

Da das Zentralnervensystem flit die Ausbildung des Aehsenskeletes 
wohl sieher die gestaltende Komponente darstellt, daft man annehmen, 
dab bei guter Entwieklung des Zentralnervensystems das kn6eherne 
Aehsenskelet sieh aueh gut entwiekelt h~ttte. Der fehlende SehluB oder 
das fr/ihe Zugrundegehen der gesehlossenen Anlage des Zentralnerven- 
systems bewirkte woh] den mangelhaften VersehluB der NeuralbSgen 
und des Sehs 

Bei Betraehtung der Knoehengeriiste seheint dem unvoreingenom- 
menen Beobaehter eines Mar: Bei der Formgestaltung der Skelete mit 
hoehgradiger Kypho- und Lordoskoliose der Wirbels/~ule miissen Um- 
st/~nde des Druekes und vielleieht aueh des Zuges (Muskelzug) yon maB- 
gebendem Einflusse gewesen sein. Dieses wird vet allem dadureh wahr- 
seheinlieh gemaeht, dab sieh starke Kriimmungen und Biegungen dort 
finden, we die Wirbelsaule gespalten ist. Ebenso wie ein biegsamer 
:gleehstreifen einem auf ihn einwirkenden Drueke oder Zuge einen ge- 
ringeren Widerstand entgegenzusetzen vermag als ein gesehIossenes 
Bleehrohr, kann die gespaltene Wirbels~ule diesen Kr/~ften nieht so gut 
widerstehen als eine gesehlossene. Je nach dem Wirkungsgrade und der 
Riehtung des Druekes oder Zuges sind die Biegungen des Aehsenskeletes 
bei Aneneephalie und Amyelie versehieden. 

Wir glauben, dab man die Einwirkmlgen, die diese wohl sieher sekun- 
d/~r entstandenen Verbiegungen des Aehsenskeletes hervorriefen, aus 

11" 
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G r i i n d e n ,  d ie  i n  d e r  p h y s i k a l i s c h e n  B e s c h a f f e n h e i t  des  e m b r y o n a l e n  

G e w e b e s  u n d  d e r  A m n i o n f l i i s s i g k e i t  zu  s u c h e n  s ind ,  n i c h t  f i i r  d ie  E n t -  

s t e h u n g  de r  A n e n c e p h a l i e  u n d  A m y e ] i e  v e r a n t w o r t l i c h  m a o h e n  k a n n .  
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