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Uber parasitiire Doppelmifbildungen am Riicken!.
Ein Beitrag zur Kenntnis der ,Notomelie“und,,Notocephalie®.
Yon
Hans Kahrmann.

Mit 12 Abbildungen im Text.

{ Kingegangen am 28. April 1938.)

Einleitung.

Uberzihlige Embryonalteile am Riicken sind beim Menschen aulBer-
ordeutlich selten. Zuverlissige Kenntnis von derartigen parasitiren
Riickenmifbildungen in der menschlichen Teratologie haben wir nur in
zwei Fallen von sogenannter ,.Notomelie?’, Fehlbildungen, die auf
dem Riicken in Hohe der Schulterblitter iiberzidhlige GliedmaBen auf-
weisen. Auler diesen beiden von Castro 1899 und Hermanns 1935 mit-
geteilten Fehlbildungen findet sich in der einschligigen Literatur noch
ein besonderer Fall einer parasitiren RiickmiBlbildung, der wegen seiner
Binmaligkeit und Kiirze der Mitteilung oft angezweifelt und als un-
wahrscheinlich abgelehnt wurde. Es handelt sich hierbei um eine alte
franzésische Beschreibung aus dem Jahre 1746. Dem hier beschriebenen
Kind safi anf dem letzten Riickenwirbel ein parasitirer, mit dem Gesicht
zur Erde gewandter Kopf auf.

Von unseren beiden eigenen Fallen, dic nuninehr die vierte und finfte
Beobachtung einer parasitiren Bildung am Riicken in der mensehlichen
MiBbildungslehre iiberhaupt darstellen, ist die erste MiBbildung —
dhnlich der obenerwihnten franzosischen Mitteilung — durch einen
uberzihligen, dem Riicken in der Brust-Lendengegend aufsitzenden
Kopf mit cyclopischem Gesicht und rudimentiren Eingeweiden gekenn-
zeichnet. Sie weicht von den bekannten Formen asymmetrischer vorderer
Doppelbildungen dadurch ab, daB der defekte Individualteil der dorsalen

Seite des vollentwickelten Partners aufruht. Man kénnte sie — analog
der , Notomelie'" — als , Notocephalie™ bezeichnen.

Unsere zweile Mifibildung ist ahnlich den Fallen Castros, Hermanns’
und Fehlbildungen aus dem Tierreich durch zwei dem Riicken in
Schulterhéhe aufsitzende obere Gliedmalien gekennzeichnet und gehdrt
somit in die Gruppe der sogenannten ,Notomelie” beim Menschen.

Abgeschen von den wohlbekannten Sacralparasiten sind Fehlbildungen
wie die zu beschreibenden mit Gberzidhligen Korperteilen am Riicken

1 Dissertation der Medizinischen Fakultit der Universitit Berlin.

2 76 fjotog = der Rilcken, 10 péiog = die GliedmaBe.
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ganz ungewdhnlich selten. Sie gehdren, wie noch auszufithren sein
wird, zu den asymmetrischen vorderen Doppelbildungen und reihen sich
teilweise den im Schrifttam bereits bekannten Fillen von Notomelie an,
Die Bezeichnung . Notomelie® ist, wie noch gezeigt wird, in allen Fillen
nur bedingt zutreffend und richtet sich lediglich nach dem Eindruck,
den die MiBbildung bei oherflachlicher Betrachtung macht. Auch die
vorgeschlagene entsprechende Bezeichnung , Notocephalie™ soll lediglich
den wesentlichen Befund knapp ausdriicken.

Eigene Fiille.

Falll. YVorgeschichte, Carl L., geb. am 27. 3. 22, gest. am 31. 3. 22; zweites
Kind, Frithgeburt im 8. Lunarmonat. Geburtslage nicht bekannt, Geburtsdauver
8 Standen, Eltern gesund.

Anamnestisch lieB sich bei der Kindesmutter ither das Vorkommen von Fehl-
bildungen in der Familie, Zwillingsschwangerschaften und Fhen zwischen Bluts-
verwandten nichts ermitteln,

Status und Krankengeschichte. Das Kind bot einen Tag nach der Geburt bei
der Aufnabme in das St. Anna-Kinderhospital Wien, folgendes Bild: 42 em langer,
1600 g schwerer Knabe mit den Zeichen der Unreife. Haut gerdtet und ikterisch,
reichlich Lanugo. dichtes Xopthuar, Schiadelnihte offen; Fettpolster, Muskel-
tonus und Turgor vermindert, Cyanoze der distalen Teile der Extremititen, Herz,
Lungen und innere Organe obne Besondetheiten. Das Kind liegt mit geschlossenen
Augen da, apathisch, nur zeitweise ist leises Wimmern und Schreien hérbar. Am
parasitaren Kopf zeigten nur die rechte Mundpartie sowie die Zunge lebhafte, vom
Autositen unabhingige Bewegungen. An die Zunge schliet sich nach unten einc
freilicgende dunkelrote Darmschlinge an, in der auf der rechten Seite ein etwa
haselnuBgroBer Korper tastbar ist. An diesem Korper waren deutliche Pulsationen
synchron mit der Pulsation des kindlichen Herzens sichtbar. Tod 4 Tage nach
der Goeburt!.

Anatomisrher Befund. o) Aufere Beschreibung der Frucht. Korperbildung
der Frucht, abgesehen von Mifihildungen am Riicken und einem rechiten hochgradigen
Klumpfufl. ohne Besonderheiten. Auffalligster Befund (Abb. 1aund b) ein parasitirer
Schidel, der mit den unteren zwei Dritteln seiner Hinterfliche und dem hinteren
Auteil seiner Basis fest mit dem Riicken verwachsen ist. Rechts von dem iitber-
zihligen Xopf cin fast ebenso grofler schwirzlichroter Cystensack (sp), aus dessen
kreisrund durchbrochener Kuppe sich cine kleinere, von weiten bluterfiillten
ClefaBen Giberzogene Cyste vorwélbt. Der mit dem Gesicht nach hinten gerichtete
Kopf. der mit einem grébten Querdurchmesser von 6 und einem gréBten Lings-
durchmesser von 5 ¢m dem Schidel cines etwa 3 Monate alten Fetus entspricht,
ist von der Mittellinie ctwa fingerbreit nach links verschoben und um 107 im entgegen-
gesetzten. Uhrzeigersinn gedreht.

Der Hirnanteil des parasitiren Kopfes, an dem unter der dicht behaarten
Kopthaut die Schidelnihte und eine groBe Fontanelle gut tastbar sind, &uflerlich
ohne Besonderheiten. Der Gesichtsteil ist schwer fehlgebildet.

Statt einer Nase (Abb. lb und 2) hiangt von der Nasenwurzelgegend ein frei
beweglicher, 2 cm langer, risselformiger Iortsatz (Proboscis) von etwa Bleistift-
dicke herab; an seinem peripheren Ende cin Grithchen mit ausnaiindendem Gang.
2 mm unterhalb des Riisselansatzes nur eine quere Lidspalte (I) von 2 em Linge,

! Eine kurze duBere Beschreibung der TFrucht wurde in einer Demonstration
in der Vereinigung der Patholog. Anatomen Wiens am 24. 4. 22 durch Primarius
Dr. Monti gegeben.

Virchows Archiv. Bd. 302, 48a
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aus der sich mehr anf der Hpken Szite ein dunkelgraves, sackformiges Cebilde
(eyclopisches Auge) vorwolbt. Untechalb der Lidspalte (m Anschlull an cine finger-
breite Obeclippengegend cine von links oben schrig nach rechts unten ver-
laufende Mundspalte (mae), aus der rechts die Zunge (2), links und oben ein hockeriger
(Zahnanlagen), von Schleimhaut Gbzrzogener Knocheafortsatz ragt, der dem Ober-
kiefer {ok) entspricht. Die nach hinten blind endigende Mundhdhle ist als breiter

a b
Abboto Fall 1, Notocephatus. Seitens G0 ound Rickenaosiclt (b)) der Feacht, Y, der
natitclichen Groge, o eksteophicrte Carnsceldeimbant,  sp o Spine hifida eyvs

Spalt 2 cn tief sondicrbar. Unter der Zunge, von ihre duech einen schinalen Strecifen
normaler Haut getrennt. cin unregelmiBie hockeriges, vielfach schleimhantihnlich
vefaltetos Gebilde mit einem groBten queren Durchmesser von 5 und einem grifiten
Hohendurchmesser von 1 em. Dieses Gebilde wolbt sich nach nuBen vor, verschmilert
sich nach beiden Seiten annidhernd keilformig und geht in normale Haut diber. In
der Mitte dieses , Darmfeldes”, das die Kiiniker als deutlich erkennbaren Darm
bezeichneten, unterbalb vom linken Zungenrand. eine etwa 3 mm broite, trichter-
férmige Offnung (Abb. 26). Links vou parasttiren Schidel der bereits crwithnte
schwarzrote Cystensack!.

1 Die Seitenangaben reehts nnd links vichten sich auch in der Folee nach dem
kindlichen Kérper, wenn irgendwelche Bezichungen des parnsitaren Sehidels zum
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b) Rintgenbilder. Bei antero-posteriorer Durchleuchtung sieht man im Bereich
der Lendenwirbelsaule des Autositen eine Wirbelkorperspalte, jedoch ist der groBte
Teil des Rumpfskeletes durch den Schatten des parasitiren Schadels iberdeckrt,
so daB Binzelheiten iiber die Ausdehnung der Spalte nicht erkennbar sind. (Genaue
Angaben iiber diese Spalte s. w. unten.) An einer seitlichen Réntgenaufnahme (Abb. 3)
dugegen sicht man deutlich die Art der Anhaftung des parasitiren Schidels am
Autositen. Die Lendenwirbel-
sdule des Autositen zeigt da-
bei im Bereiche der erwithnten
Korperspalte eine flache Ky-
phose. Die Xnochen der
Schadelkapsel des Parasiten
sind bel dieser Durchleuch-
tung  annihernd  kreisférmig
angeordnet, anscheinend einer
ziemlich kugeligen Schidelkap-
sel von etwa 4/, em Durch-
messer entsprechend. Unter-
halb derselben finden sich
mehrere unregelmaBig gestal-
tete Knochenfortsitze sowie
auch igoliert gelegene Knochel-
chen einer  verkiimmerten
Wirbelsaule (Abb. 3, wr) in
die Weichteile des Parasiten
eingelagert.

) Zzrgliederuny und histo-

logischen  Unlersuchung  des
Autosilen. Bei dec Leichem- 7 TTTTTTTTCS

Gifnung, deren lirgebnis wir org.---—
auszugsweise wiedergeben,
fand sich bedim Autositen, ab-

gesehen  von  nennenswerten

Abb, 2, Fall 1. Lineare Skizze des parasitiiven Schiuwdels
mit Organradimenten an seiner Basis nach teilweise
Priparation und Entfernung des Spina bhifida-Sackes,

Abweichungen  am  GetaB-
system und von Fehlbildun-
gen der Wirbelsiule cin fast

ap parasitire Arterie. 4 in der rechten IHilfte entfernte
ckatrophierte  Darmwschleimbaut. & Dariablindsack.
h Ierz. A’ Heorzmuskelknitehen. { Lidspalte. m Mund-

spulte. ¢ {)ffnung des Darmblindsackes. ok Oberkiefer.

ol Oberlippe. org. Organrudimente mit Fettlippehen.

r Rissel. rm Querschnitt des parasitiren Riwcken-

markes. 3p Ansatzlinie des Spina bifida-Cystensackes.
uk Unterkicfer. z Zunge.

villig normaler Organbefund.
Am (fehirn schmale, verhilt-
nisméBig zahlreiche Windun-
gen (Mikrogyrie). Halsorgane,
auflerVerdoppelung der Uvula,
ohne Besonderheiten. Die linke Lunge einlappig, die rechte nur unvollkommen
unterteilt. An den Bauchorganen beiderseits stark gewundene Ureteren auffallig.

Im Gegensatz zu dem im wesentlichen der Norm entsprechenden Organbefund
fanden sich Abweichungen am Gefaflsystem (Abb. 4). Aus der Aorta (z0). die sonst
auler ungewdhnlich tiefem Abgang der Arteria mesenterica inferior keine Ver-
inderungen aufweist, entspringt etwa in der Hohe des dritten Lendenwirbels,
unmittelbar vor ihrem Ubcrgang in die Arteria sacralis media (sm) zwischen den
Urspringen der normalen Aa. iliaca communes (ic) nach hinten ein unpaares GefiB
(ap), das gegen die Wirbelsiule zicht. Die hier anscheinend verdoppelte Wirbelsdule

Autositen klargestellt werden sollen. Bei Angaben. die nur den parasitaren Schidel
betreffen, richtet sich die Seitenangabe nach dem parasitiren Kopf, sodall, was
rechts vom parasitiren Kopf liegt. sich auf der linken Seite des Autositen befindet.
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ermiglicht diesem Gefall darch cine zentrale Licke den Durchtritt nach hinten
zum Parasiten. Wie wir weiter unten ausfithven, ist hier die Wirbelsiule vom ersten
Lendenwirbel an s geteilt, daB die bogenfonnig anseinanderwelchenden Wirbel-
korper jeder Hilfte die zum Darasiten zichende Arterie ringforwig cinschliefen.

Abh. 3. Seithiches Tontgenbild von Fall 1o, der natlielichen Gredlle, ex Seitenprojektion

trs Cystensackes der Spina bifida. wr Wirbelsinttenmudimernde,

Dicses Gefitl vermittelt auer Kleinen unbedentenden Gefiien der Rickenhaut
allein die artericHe Versorgung des parasiticen Kopfes.

Ans der linken 9, Intercostalraom kot unmittelbar nebent dem 10, Brust-
wirbelkorper cine Vene (Abb, 4. ep) die in ihrem weiteren Verkurf der Vena hemia-
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zygos entspricht. Dieses vendse, fubBerst diinnwandige Gefal -—— in seinem Durch-
messer ctwa ebenso groB wie die untere Hohlvene —— zeigt die fiir die Vena hemia.-
zygos gewohnlichen Anastomosen mit der Vena azygos und mindet schlieBlich,
nachdem es aus dem 2. Intercostalrsum noch ecine mittelstarke, vom Parasiten
herkommende Vene in sich aufnimmt, wie gewchnlich in die Vena anonyma sinistra
(as). Aus dem rechten Intercostalraum miindet ¢in gleichartiges Gefil wie links
in die Vena azygos. Die ans dem 9. Zwischenrippenraum kommende weite Vene

Abb. 4. Hintere Leibeswand des Auntositen (nach Entfernung der Kingeweide. Herz nach

rechix gelagert). ?, der natilichen Grife. oo Aorta. ag Arterienast fir den Parasiten.

as Vena anonyina sinistra. e Aa. ilianeae commiines. oe Oesophagus, soe A, sacralis media.,
rp Vene vom Parvasiten.

bildet zusammen mit den beiden kleineren Cefilen aus dem 2, Intercostalraum die
vendse Verbindung des Parasiten mit dem Stammkorper.

Die Riickenmuskeln sind bis weit unter die Umschlagstelle der Riickenhaut
auf die Haut des parasitiren Kopfes vollig normal: thre Urspriinge sind an der Wirbel-
saule nur insofern von der Regel abweichend. als die Dorufortsitze entsprechend der
Spina fibida im Bereich der Lendenwirbel beiderseitig auseinanderweichen und die
entsprechenden Muskeln an den nunmchr seitlich von der Mittellinie gelegenen
Reihen der Wirbelbogen haften. Das unterste Ende des so entstandenen Schlitzes
der Wirbelbogenreihe wird durch Bandmassen iiberbriickt, an denen medial gelegene
Muskelbiindel inserieren. Mediale Teile des M. sacrospinalis, die die einzige muskuldse
Briicke vom Stammkdcper zum Parasiten bilden, ziehen zu einem beweglichen
Knochenstiick an der Basis des parasitiren Kopfes.

An einem Praparat des Anochengeriistes des Stammes des Autositen — nach
Entfernung des Parasiten — (Abb. 5a) beiderseits 13 regelrecht gebildete Rippen-
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In der Héhe der Lendenwicbelsiiule eine bereits im Bereiche der untersten Brust-
wirbel beginnende leichte linkskonvexe Skoliose. Am auffalligsten ist eine tiber an-
scheinend 4 Segmente erstreckte Wirbelkorperspaltung iin Bereiche des Lenden-
abschnittes. Der letzte Beustwirbel bereits auffillig breit, die obersten 4 Lenden-
wirbelsegmiente geteilt. Dice Wirbelkdeperhdlften jeder Seite weichen dabei bogen-
formig derart auseinander, daB in der Mitte eine etwa 1 ¢m breite, annahernd runde
Liicke entsteht, die bereits oben bei Besprechung des zum Parasiten verlanfenden
arteriellen Gefalles aus der Bauchschlagader erwihnt wurde.

Abb, 5. Fall 1. Inochengeriist des Stannnes des Antositen nach Entfermmng des Parasiten.
i Ansicht von vorne, b Ansicht von rilckwirts, U, der natiirlichen Grie.

Intsprechend der bereits bed der iuBeren Beschreitbung erwithnten Spina bifida
cystiea (Abh. 5b) findet sich bel der Priaparation des von den Weichteilen befreiten
Knochengeriistes des Stammes und nach Eotfernnng des Parvasiten, iber dessen
Zusammenhanyg mit dem Autositen noch zu sprechen sein wird, ein ausgedchnter,
etwa 3, em langer Defekt der Wirbelbasgen, wodurch der Wirbelkanal von der Hohe
des 10, Brustwirbelbogens nach abwérts bis zum 6. Lendenwirbel freiliegt.  Die
Bogenrudimente sind nach aulen umgebogen. die gespaltenen Wirbelkorper jeder
Seite tragen nur an threr duberen Umrandung Wirbelbogenreste,  Mittelstiindige.
der zentralen Liicke anliegende Bogenceste sind nicht vorhanden. Im Sacralteil
der Wirbelsiiule cine ctwa 1 cm lange Spina bifida occulta.

Bei histologischer UUntersuchung der Wirbelsiule in Serienschnitten im Bereiche
threr Korperspalte und oberhalb davon fanden sich, wie dies nach fritheren Unter-
suchungen (Feller und Sternbery, 1929) bereits zu erwarten war, in heiden Hilften
dee gespaltenen Wirbelkorperveihe Chordareste. Schon in der Hohe des letzten
Brustwirbels zeigten sich doppelte Chordareste,
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In einem anterior-posterioren Ronigenbild (Abb. 6) des Knochengeriistes des
Stainmes des kindlichen Kérpers an der Wirbelsaule 7 regelrecht gebildete Hals-
segmente. 13 regelrechte Brustwirbel. Der letzte Brustwirbel nicht mehr biskuit-
férmig wie die iibrigen Brustwirbelkerne. Er weist einen nach unten gerichteten,
in der Mittellinic gelegenen JKnochenfortsatz auf, der bei anteriorer Durchleuchtung
als ein anndhernd dreieckiger Knochenkera erscheint. Insgesamt 6 Lendenwirbel-
segmente.  In der linken Hailfte des gespaltenen
Wirbelsiiulenabschnittes sind die 4 ersten Wirbel-
korperkerne wohl ausgebildet und mit je einem
zugehdrigen Querfortsatzkern in Verbindung. Rechts
sind der 2. und 3. Wirbelkérperkern miteinander
verschmolzen.  Das dem 4. Wirbelkorper entspre-
chende Scgment mit dazugehorigem Querfortsatzkern
fehlt rechterseits {iberhaupt. Der 5. Lendenwirbel-
kérper wieder gemeinsam, seine Form weicht jedoch
vom 6.. dholich wie die des letzten Brustwirbels,
insofern ab, als sich sein Kern infolge cines kranial
gerichteten Knochenfortsatzes im Réutgenbild eben-
falls als etwa dreieckiges Gebilde darstellt.  Das
6. Lendenwirbelsegment vollkommen normal, ebenso
die anschlieBenden 5 Kreuzbeinsegmente, Hier sei
noch auf eine geringfiigige, bereits bei der Betrach-
tung der seitlichen Réntgenaufnahme (Abb. 3) er-
withnte arkuare Kyphose im Berciche der gespaltenen
Lendenwirbelsiule hingewiesen.

Das Riickenmark des Autositen {Abb. 7, mua) ist

im Bereiche der Spina bifida auffailend platt., band-
formig; im Bereiche der Wirbelkorperspalte ist cs
verdoppelt (Diastematomyelic, Abb. 7, di). Auch im
Bereiche der Spaltung treten fir jedes Segment
beiderseits Nervenwurzeln aus dem  Rickenmark
auy. Unterhalb der Wirbelsiulenliicke nach erfoluter
Vereinigung der beiden Riickenmarkshilften beginnt
die Aufspaltung des Riickenmarkes in die Cauda
equina. Bei mikroskopischer Untersuchung des anuto-
sitiren Rilckenmarkes im Bereiche der erwahnten
bandartigen Abplattung ist der Zentralkanal etwas
ez_'woit.c-;-t,, v?n der Form eines querovalex}‘ Schlitzes, Abb. 6. Fall 1. Antero-poste-
die graue Substanz entsprechend der Gegend der  Jjires Rontgenbild des auto-
Vorderhérner vermehrt; groBere Ganglienzellbaufen  sitiaren Knochengeriistes des
hier und da unregelmiBig verstreut. Dic normale  Stavunes (oach Entfernung
Ritckenmarkstruktur ist verwischt, dic Fissura lon. des Parasiten).
gitudinalis anterior nur andeutungsweise erkennbar.
[n beiden Halften des gespaltenen Rickenmackes. hesonders rechts, riickenmarks-
ihnlicher Anfbau, Fissura longitudinalis anterior und posterior nur angedeutet,
Zentralkanal in jeder Halfte, ahnlich wie im ungeteilten Riickenmark, quergestellt;
regelmiBiz angeovdnete Ganglienzellhaufen finden sich entsprechend den Vorder-
hérnern. Die weiBe Substanz des Rilckenmarkes ist zugunsten der grauen Sub-
stanz in beiden Rickenmarkshalften stark reduziect.

In der Héhe des 10.-—12. Brustsegmentes sitzt dem Rickenmark hinten ein
flacher, plump-lanzettformiger nevvoser Korper auf (nkp), der in seinem unteren
Anteile fest mit dem Riickenmark verbunden ist. Aus diesem nervésen Korper,
der aus dem Riickenmark des Autositen hervorgeht, zieht ein Nervenbiindel in
bogenformigem Verlauf zum Parasiten. Diese nervése Verbindung (#p) umschlingt

be.s.7
oy
bt

]
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den aus dem Hinterhauptloch des Parasiten tretenden, dem parasitiren Riickenmark
entsprechenden nervosen Kérper (rmp). Der. etwa 3 mm dicke Nerv (np) tritt
unterhalb des Hinterhauptloches in den parasitiren Schidel ein, um ihn nach kurzem
Verlauf wieder zu verlassen und sich in den Weichteilen des Schidelgrundes zu ver-
zweigen. Ein Teil dieser Aste zieht zu Organrudimenten an der Schidelbasis. In
seinen dem Riickenmark anliegenden
Partien (nkp) zeigt die zum Parasiten
verlaufende Nervenverbindung zen-
tralnervisen Aufbau mit Ganglien-
zellhaufen und cinem in der Mitte
selegenen Zentralkanal. Der tbrige
Aufbau ist regellos, das gegen den
Parasiten zichende Ende splittert sich
auf, dazwischen cingelagerte Fett-
lippchen,

d) Zergliederung wnd histologische
Untersuchung des parasitiren Kopfes
und seiner Anhinge. Im  Gesicht
unter der von Lanugo bedeckten
Haut im  allgemeinen nur wenig
mimische Muskulatur; nur unter der
Haut der Oberlippe, besonders in
der rechten Hailfte derselben, die
durch einen haselnuBgroflen TFett-
kérper wulstig vorgewslbt wird, neben
ringformigen Muskelpartien  starke
platte Muskelziige, dic zum rechten
Mundwinkel zichen. Dic ringférmi-
gen  Muskelziige,  dic  unmittelbar
unter der Haut licgen und in sie cin-
strahlen, entsprechen wohl Teilen des
Musculus orbicularis oris. Diestarken
platten  Muskelbiindel, welche die
Abb. 7. Fall 1“-.‘Lin'-‘=l,l_‘_0_iﬁ'\kim-lt"‘_l‘_f"' il:l“l*;iillf"l'lu‘f} lebhaften Bewegungen der rechten
i puriren, kst S0 S Ourlippo and dos techten Mo
ap Arterie zwn Parasiten. de Delle (larch die  Winkels im Leben erklaren konnen,
Spina bifida cys di Diastemutomnyelie. haben ihren Umpnmg teilweise in
A Unuandung  des - Hinterhauptsloches. — B dep auffallend dinnen und platten
.I\—nu(-hcnfortsutzc des ])ur.u..'f ren b(:h:ulclf. kn linken Halfte der Oberli . dern
Kiorpelspange  zur autositiren Wirbelsinle, é ¢ rlippe, deren
mb rauskulive und binderige Verbindung, nkp  freier Raud gegen den linken Augen-
nerviser Rirper, t)l‘cn_}*x}utrn{s_ bt_a‘:r";u Rnrlk:m\ll“tr“k winkel zu verliuft, teilweise ent-
st o bertin YGrinE 108 AW Springon sic vom Oferkiofr. Dicser
Riwckenmarkskorper. rme Rickennmark des  WwOlbb sich, wie bereits in der duBeren
Autositen. rmp Rilckemnark des Parsiten.  Beschreibung erwahnt, unter dem

s Scheitelbein. freien Rande der linken Oberlippen-

hilfte als ctwa eiférmiger, von

Schleimhaut vollig iiberzogener Knochenfortsatz vor und ist in Richtung zum
linken Augenwinkel hinaufgeschoben.

Der ebenfalls bervits crwithnte Rissel (Proboscis) haftet knorpelig und ist,
wie Querschnitte zeigen, in seinen proximalen Teilen solid, besitzt ein zentral
gelegenes Knorpelstibchen, neben dem eine kleine Arterie und Nervenistchen in den
Riissel eintreten. In der distalen, kolbig verdickten Hilfte des Riissels ein zentraler,
sich spindelig erweiternder, bis 3 mun breiter Hohlraum. der am Risselende mit
cinem diinpen, fiir eine diinne Sonde gerade durchgingigen Kanal inmitten eines
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Cirithchens ausmiindet (vgl. S. 743). Histologisch erweist sich der Rissel oberflachlich
von duBerer Haut mit zahlreichen Haaren und Talgdriisen bedeckt. Die Aus-
fiibrungsginge der letzteren sind vielfach cystisch erweitert. Die Hauptmasse des
Riissels besteht in den proximalen Teilen aus einem ziemlich gefaBreichen embryo-
nalen Bindegewebe, in dem sich ein zentraler Knorpelstab befindet. Auf weiteren
Querschnitten in der Richtung gegen das Riisselende nimmt das Knorpelstibchen
groBere Ausdehnung an und formiert sich allmahblich zu einem vollkommenen
Knorpelring. Gleichzeitig entsteht. damit im Inneren des Knorpelringes ein Hohl-
raum, der von ciner Schleimhaut mit flimmernder Zylinderepithel ausgekleidet ist,
zu dem zablreiche Schleimdriisen gehéren. Distal wird die Schleimhautauskleidung
der zentralen Hohle durch duBere Haut ersetzt.

Das cyclopische Auge 1aBt in einer Stufenschnittreibe eine Zusammensetzung
aus zwel Bulbi erkennen, welche in der Mitte teilweise durch ein bindegewebiges
Septum voneinander getrennt sind. ein Befund, der bekanntlich fir diese Fehl-
bildung keunzeichnend ist.

Dic Zunge zeigt bei histologischer Untersuchung neben quergestreiften Muskein
Einlagerung zahlreicher gemischter Drisen.

Unterhalb der Zunge eine annidhernd hufeisenformig gestaltete Knorpelspangs
(xk), deren Enden mit der Schidelbasis straff muskulss verbunden sind, vermutlich
einem rudimentiren Unterkicfer des Parasiten entsprechend. Zwischen den beiden
Unterkicferisten und unterhalb derselben liegen starke, dem Mundboden ent-
sprechende Muskelplatten. Von den Schenkeln der Knorpelspange ziehen besonders
links, offenbar Kaumuskelrudimente, in dic Wangengegend.

Das bereits bei der dulleren Beschreibung erwihnte darmschlingendhnliche
schwarzrote Gebilde (Abb. 1d) unterbalb der Zunge ist auf seiner Riickseite fest mit
dem Parasiten verwachsen. Die histologische Untersuchung ergibt, dafl es sich
tatsichlich um eine mit der Schleimhaut nach auBlen ausgebreitete Darmwand
handelt. Das Gewebe ist dabei in den untersuchten Stiicken bald magen-, bald
darmwirts entwickelt, eher in der Richtung zum Magen, worauf ecinige Beleg-
zellen hinweisen; die Submucosa stark aufgelockert, die Muascularis nicht, wie es
dem Darm entspricht. in zwei deutlich abgrenzbare Schichten gesondert. Auch dieser
Betund spricht fiir eine mebr magenwarts gerichtete Entwicklung des Gewebes.
In einem anderen Schnitt dieses ,,Darmfeldes®™ ist das Gewebsstiick nach seinen
Punethschen Zellen deutlich als Darm erkennbar. In einem wieder einer anderen
Stellé entnommenen Stiick dieses Gewebsfeldes erkennt man Verdauungsschlauch,
der in dem Schleimhautiiberzug teils Bilder, die an eine mangelhaft entwickelte
Magenschleimhaut erinnern, teils Strecken mit Lieberkithnschen Krypten aufwetst.
Alle bisherigen Befunde aus dem Darmield zeigen, dal es sich um mangelhaft
ausdifferenzierten Verdauungsschlauch handelt, wodurch e¢s unméglich wird,
einzelne bestimmte Abschnitte dieses Feldes zu unterscheiden, oder tberhaupt
mit Sicherheit anzugeben, ob jeweils Magen- oder Darmtrakt vorliegt. Gelegentlich
hat man {iberhaupt bloB den Eindruck einer darmihnlichen, organnachahmenden
Bildung.

Nach Entfernung eines Teiles des ekstrophierten Verdauungsschlauchstiickes,
durch welches ja wie erinnerlich bereits am lebenden Kind ein derber pulsicrender
Korper tastbar war, sicht man noch einige Gebilde. deren Deutung makroskopisch
nur zum Teil gelingt und auch mikroskopisch nicht immer méglich ist. Die hier
dargestellten Verhiltnisse zeigt schematische Skizze (4bb. 2). Unterhalb vom
linken Zungenrand, in einem spaltformigen, anscheinend von Serosa ausgekleidetem
Hohlranm, findet sich ein ¢twa 1,5 cm langes, blindsackihnliches Gebilde (bd),
das mit einer fiir die Sonde eben passierbaren Offnung (¢) auf dem ekstrophierten
Darmfeld miindet. Mikroskopisch erweist sich das blindsackdhnliche Gebilde
als Darm (Panethsche Zellen).
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Ebenfalls erst nach Entfernung des ekstrophierten Darmfeldes wird ziemlich
knapp unter dem rechten Zungenrande in einem von Serosa ausgekleideten Sickehen
gelegen, ein etwa haselnufgrofler Kérper — der im Leben pulsiert hatte — sichtbar,
der einem rudimentar entwickelten Herz (k) entspricht. Das Herz einfach kugel-
formig, besitzt ein cinziges austretendes artevielles Gefi3, das mit der erwihnten
Parasitenarterie’ (Abb. 2, ap, Abb.4, ap) in Verbindung tritt. Auf mehreren
Querschnitten ist keinerlei Unterteilung in Herzabschuitte erkennbar, sondern
das ganze sieht wie ein kaverndses Gewebe it einem zentral gelegenen gréferen
Hohlrauin aus, der sich direkt in das aus dem Herzen tretende Gefal fortsetzt.
Mikroskopisch zeigt die Herzhohle vielfache Buchten, die in verschiedener Richtung
angeordnete Muskelbtindel voncinander getrennt sind. Die Hohlraume umgibt ein
dicker Mantel eines embryonalen Bindegewebes. Ein erbsengrofes derbes Knotchen
(") liegt -~ mit ihm nur locker verbunden — am unteren Rande des rudimentiren
Herzens und besteht, mikroskopisch ebenfalls aus Herzmuskulatur mit mehreren
buchtigen Hohlrdumen, die von Endokard ausgekleidet sind.

Zwischen Herz und Darmblindsack und in der Umgebung des arteriellen Truncus
der Herzanlage finden sich zahlreiche traubenformige drisendhnliche Korper (org).
Histologisch erweisen sie sich gréBtenteils als Fettlappehen mit besonderem Lipo-
blastenreichtum und zahlreichen, strotzend mit Blut erfiilllten Gefdaflen. Zum
kleineren Teil sind sie aus echten Lymphdriisen, Sympathicusganglien, Nerven-
stammchen, Schleimgewcbe, Vater-Pacinischen Kérperchen und schilddriisenihn-
lichen Anteilen aufgebaut und erinnern inihrer Aushildung und regellosen Anordnung
an einen Mischtumor.

Die parasitire Schidelkapsel wird in der Hauptsache bis auf die hintere Wand
aus drei groBeren schalenartigen Knochen gebildet. Die beiden vorderen entsprechen
offenbar den beiden Stirnbeinschuppen, wobei an die rechte bereits ein der hinteren
Wand angehériger Knochen anschlieBt. An die linke Stirnbeinschuppe schlieft nach
hinten der gr68te und stirkste Knochen der Schiadelkapsel an, ein unpaares Scheitel-
bein, das allein fast die linke Schadelhalfte bildet. Eine Schlafenbeinschuppe ist hier
nicht abgegrenzt, wahrend auf der rechten Seite ein rudimentires Scheitelbein
an das Stirnbein anschlie8t und auch eine kleine Squama temporalis vorhanden ist.
Zwischen den genannten schalenférmigen Schidelknochen findet sich auf der Scheitel-
hohe eine unregelniBig begrenzte Fontanelle von 4/2,5 em Durchrpesser. Die
Schidelkapsel ist durch das einscitig stark ausgebildete Scheitelbein unsymmetrisch.
Die Hinterwand des Schadels ist stark abgeflacht, so daf3 der quere Durchmesser
(6 ¢m) groBer ist als der Lingsdurchmesser {5 em). Der hintere Teil der Schéadel-
kapsel wird in ibren oberen Partien vom rudimentiren Scheitelbein gebildet, unten
und etwas nach links von einer Hinterhauptschuppe, die mit den Dornfortsitzen
des 8. und 9. Brustwirbels in Verbindung steht. Das runde Hinterhauptsioch mit
einem Durchmesser von 1,5 cm ist von der Mittellinie des Kopfes an die linke
duBere Umrandung des abgeflachten Hinterkopfes verschoben. Die linke Schidel-
hilfte ist — besonders in ihren unteren Anteilen — durch den Druck des Spina
bifida-Sackes, der hier zum Teil haftet, eingedellt (Abb. 7, de). Vielleicht kann durch
diese Druckwirkung auch die nicht ganz mediane Lage des parasitiren Kopfes
erklirt werden. '

Das Gesichtsskelet ist nur rudimentér ausgebildet. Von der Norm abweichend
ist vor allem die bereits erwihnte starke Verschicbung des Oberkiefers gegen den
linken Augenwinkel, ferner die rudimentiire, knorpelige Anlage des Unterkicfers
(Abb. 2, uk).

An der Schidelbasis haften, besonders im Bereiche ibhrer rechten Hilfte, diinne,
runde Knochenstibchen (im Rontgenbild Abb. 3 sichtbar), die vorwiegend binderig
mit den Schidelknochen in Verbindung stehen. An eine rechts gelegene Knochen-
spange setzt sich mit trochleaartigem unbeweglichem Gelenk ein Knorpelstibchen
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an. Diese von reichlichen und kraftigen Muskelbiindeln umgebenen Knéchelchen
konnten zum Teil rudimentir gebliebenen dislozierten Extremititenanlagen ent-
sprechen, zum Teil sind es Reste einer verkimmert entwickelten Wirbelsdule des
Parasiten (Abb. 3, wr).

Das etwa mandarinengroBle Gehirn zeigt — wie fiir alle Falle von Proboscis
typisch — vorne keine Teilung in Hemispharen. Nur die rickwirtige Fliche des
unregelmiBig gefurchten GroBhirns zeigt eine 1 cm tiefe und ebenso breite mediane
Finkerbung, so da die ungeteilten Seitenkammern hufeiscnférmig gestaltet sind.
In der Mittellinie entspringt vorne aus dem Gehirn ein biirzelfsrmiger Fortsatz,
der in einer entsprechenden, iber dem unpaaren Auge. gelegenen Schidelgrube
liegt. Ein Riechhirn fehlt. Der einfache Ventrikel 6ffnet sich nach hinten trichter-
férmig mit einer bleistiftdicken, von zahireichen Venenplexus umgebenen Offnung
in einer von den zarten Hirnhduten begrenzte Blase; diese entspricht dem aus-
geweiteten Zwischenhirn {Kundrat). Am Boden des einfachen Ventrikels liegt, ein
sich gegen dessen riickwirtige Offnung vorwdlbender Wulst, vielleicht ein Balken-
rudiment.

Unter dem hinteren Einschnitt des GroBhirns liegt nur durch Meningen mit
ihm verbunden das auffillige kleine Kleinhirn, das nach abwirts durch einen
schmalen Fortsatz mit dem Rickenmark des Parasiten zusammenhings.

Der Nervus opticus zieht aus dem obenerwihnten Birzel zum Cyclopenauge,
sonst sind innerhalb der Schidelhshle keine vom Gehirn des Parasiten abgehenden
Hirnnerven feststellbar; nur einige von dem bereits auBerhalb der Schidclhshle
gelegencn Riickenmark entspringenden Nerven gelangen riicklaufig in die Schéidel-
hihle. Das parasitire Rickemmark (Abb. 7, rmp) geht vor allem aus dem Gro8-
hirn hervor, setzt sich nach abwirts als durch das Hinterhauptsloch tretender,
2,5 em langer, ungefahr walzenformiger nervéser Korper fort und endigt innerhalb
des Cystensackes der Spina bifida als annihernd kugeliges walnuBgroBes nervoses
Gebilde (rkp). Rechts zieht die Riickenhaut des Parasiten auf den Cystensack
der Spina bifida hinauf, links dagegen hat er Wangenhaut und Kopfschwarte des
Parasiten etwas nach oben gedringt, so dafl das Hinterhauptsloch innerhalb des
iufleren Cystensackes zu liegen kommbt. Der dem Riickenmark entsprechende nervése
Kérper, der aus dem Hinterhauptsloch des Parasiten hervorkommt, ist allseits
von eigenen Hauten umkleidet. Dieses nervése Gebilde im Cystensack der Spina
bifida besteht histologisch aus aufllerst gefilreicher, von Blutungen durchsetzter,
zentralnervoser Substanz ohne reguliren Aufbau, hier und da Gliazellhaufen,
vereinzelt ependymale Rosetten; grofle Anteile bestchen aus einem kavernisen
Gefaflkonvolut. :

e) Verbindung zwischen Auto- und Parasiten. Die einzige nervose Verbindung
zwischen Auto- und Parasiten stellt der in der Beschreibung des autositaren Ricken-
markes (S.750) erwahnte Nervenstrang (Abb. 7, np) dac.

Eine unmittclbare Verbindung der Hirnanlage des Parasiten oder seines kurzen,
am Ende kugeligen Riickenmarkes mit dem Rickenmark des kindlichen Kérpers
bestand nicht.

Uber die Verbindungen des Stiitzgeriistes zwischen Auto- und Parasiten {beide
wurden ja bisher getrennt beschrieben) ist noch folgendes zu bemerken. Von der
Mitte der hinteren Fliache des 2. Lendenwirbels, der bereits vollstandig gespalten
ist und dessen Hilften in der Mitte nur noch knorpelig verbunden sind, verliuft
an der oberen Umrandung der zentralen Liicke der Lendenwirbelsdule zum Parasiten
durch das hier gespaltene Riickenmark hindurch ein rundes, 4 mm dickes Knorpel-
stabchen (Abb. 7, kn). Dieses, unter dem die ernahrende, von der Aorta kommende
Arterie (ap) zum Parasiten zicht, biegt nach dem Durchtritt durch das Riicken-
mark winkelig um, und steht mit Knochenfortsitzen (kf) an der Schadelbasis des
parasitiaren Kopfes in muskulgser und binderiger Verbindung (mb). Dieses Xnorpel-
stibchen wurde oben bereits als Wirbelsdulenrudiment gedeutet. Der hintere
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Teil des parasitiren Schidels schlieBt links neben dem Cystensack der Spina bifida
den nach hinten offenen Wirhelkanal ab und ist mit der linken Reihe der Wirbel-
bogenrudimente und namentlich oberhalb der Wirbelbogenspalte mit den noch
vereinigten Wirbelbégen des 8. und 9. Brustwirbels bindegewebig und knorpelig
verwachsen. Der Parasit ist demnach an drei Stellen bindegewebig und knorpelig
mit dém Stammkoérper verbunden.

Die Gefifverbindungen zum Parasiten bestehen in der bereits erwihnten, von
der Aorta des Autositen kommenden Arterie, die durch die zentrale Liicke der
Wirbelkérperspalte und der Diastematomyelie des Antositen hindurch zum Parasiten
gelangt. Sie teilt sich, nachdem sie das vom parasitiren Herzen kommende Gefil
in sich aufgenommen hat, in zwei Aste. Der rechte Ast versorgt vor allem die
Eingewciderudimente und das Gesicht, wihrend der linke durch die Schadel-
basis hindurch zum Gehirn zicht.

Von den drei Venen des parasitiren Kopfes stammt eine aus den Organrudi-
menten, die zweite sammelt die Hautvenen des parasitiren Kopfes, die dritte tritt
durch ein Emissarium des linken Scheitelbeines aus der Schiidelhohle: alle drei
verlaufen gegen die Verbindungsstelle der Hinterhauptsschuppe mit den Bogen
des 8. und 9. Brustwirbels, wo sie sich zu einem grofen Stamm vereinigen. Dieser
gelangt durch den obersten Teil der Spina bifida und den 9. Intercostalraum in
die linke Brusthohle und miindet in die ebenfalls bereits erwihnte weite Vena
hemiazygos (Abb. 4, vp). Zwei kleinere vendse Verbindungen treten beiderseits
durch den zweiten Intercostalraum und miinden links in die Vena hemiazygos und
rechts in die Vena azygos.

Fassen wir die in Fall 1 bei der dufleren Beschreibung, Roéntgen-
durchleuchtung und Zergliederung, sowie bei der mikroskopischen Unter-
suchung erhobenen Befunde zusammen, so zeigt sich, dall einer im wesent-
lichen normal gestalteten mannlichen Friilhgeburt des 8. Lunarmonats
iiber einer Spalte der Lendenwirbelsiule eine parasitire Bildung am
Riicken aufsitzt. Die Verbindung zwischen Auto- und Parasit ist vor-
wiegend knorpelig und binderig und im allgemeinen recht lose. Der auf-
filligste Befund ist eine cyclopische MiBbildung des parasitaren Schiidels.
Durch genauere Priparation und vor allem auch durch histologische
Untersuchung lef sich ferner erheben, dafl die parasitire Bildung
am Riicken aufler einem Schidel noch aus Organrudimenten besteht.
Von letzteren ist vor allem ein rudimentires Herz und Magen-Darmtrakt
erkennbar, ferner findet sich daneben Lymphdriisengewebe, Fettgewebe,
reichlich nervoses (Gewebe, vermutlich rudimentir entwickelte Schild-
driise. Die Zergliederung zeigt auch das Vorhandensein rudimentirer
Knéchelchen, die am ehesten verkiunmerten Extremititen und Wirbel-
siulenrudimenten entsprechen kénnen. Im Bereiche der Wirbelkérper-
spalte des Autositen besteht, wie dies nach den Untersuchungen Feller-
Sternberg (1929) zu erwarten war, eine Verdoppelung der Chorda, die
sich bereits in dem letzten noch gemeinsamen Wirbel vor Beginn der
Wirbelkorperspalte nachweisen lieB. . Uber der Wirbelkorperspalte liegt
links neben dem cyclopischen Schidel ein Spina bifida-Sack mit
zentraler Exulceration, der fast die Grofe des parasitaren Kinder-
schidels erreicht.
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Fuli 2. Musealpriaparat des Wiener Embryologischen Institutes Nr. 44, 6 RB
mit der Beschriftung: ..Cephalopagus parasiticus'”. Von dem Priparat, daf sich
bereits Gher 15 Jahre im Museum des Wiener Embryologischen Institutes befindet,
fehlen alle Daten.

30 em lange Frucht mit den Zeichen der Unreife (Abb. 8). Der Rumpf auf-
fillig kurz, der Wopf sitzt ohne Hals den Schultern unmittelbar auf. Rechtsseitige
Gaumenspalte, linksseitige Hasenscharte. In der Nackengegend, dem Kopf unwittel-
bar anliezend. ein von normaler Haut bedeckter Sack, der fast die Grofie des kind-
lichen Schidels aufweist. Die oberen Extremititen der Frucht auffalliy lang;
sie reichen bis unterhalb der Kanie, ihr )
Urspruny ist anscheinend im Vergleich
zur Norm etwas nach vorne verschoben.
Die unteren GliedmaBen sind im Ver-
hiiltnis zu den oberen wesentlich schwi-
cher entwickelt.

Am Ricken der Frucht zwei iiber-
zithlige obere (liedmafien. Die cine,
ciner normal gestalteten linken oberen
Extremitat entsprechend, haftet in der
rechten Halfte des autositiren Riickens,
etwa in der Schulterhohe; sie 18t wesent-
lich schwicher als die autositdre obere
GliedmaBe. Eine rechte nach Art einer
Phokomelie  hochgradig  verkiimmerte
obere (iiedmafBie haftet etwa in der
Mitte des Ritekens, unmittelbar an der
unteren  Umranduny  des  erwihnten
Cystensackes: sie weist blol 4 Finger
auf. Im Bereiche der Haftstelle des
Cystensackes, der Halswirbelsiule ent-
sprechend, ISt sich ein hinten offencr
Wirbelkanal durchtasten: das Ausmaf
des Defelktes ist etwa miinzengrofl.
Unterhalb dieser verkiimmerten para-
sitiren GliedmaBe findet sich in der Mitte
des autositiren Rickens eine zweite
plflaumengrofe Cyste. in deren Bereich
der Wirbelkanal ebenfalls offen ist. Abb. 8. Fall 2. ,,Nutumelus ™

Fin seitliches RBantgenbild (Abb. 9) Yy der paturlichen Grode.
zeigt, dem groflen Cystensack in der
Nackengegend entsprechend, eineWirbelkérperspalte im Bereiche des Halsabschnittes.
Die oberen und unteren Gliedmafien des Autositen sind regelrecht gebildet, das
Skelet der in der rechten Schulterhohe befestigten parasitiren linken oberen Ex-
tremitit ist wesentlich schwicher als das der autositiren oberen Gliedmafe, sonst
jedoch regelrecht gebildet. Das Skelet der verkiimmerten ,»phokomelischen™
GliedmaBe besteht aus einem kurzen Oberarm, einem einzigen kurzen Unterarm-
knochen und einem vierstrahligen Handskelett.

Bei antero-posteriorer Durchleuchtung (Abb. 10) findet sich neben der Wirbel-
siule des Autositen noch ein zweites, offenbar dem Prrasiten zugeboriges Wirbel-
saulenrudiment der rechten Halfte der Schadelbasis angelagert.

1 Dic Beschreibung dieses Falles wurde durch das Entgegenkommen des Vor-
standes des Institutes, Herrn Prof. Fischel, ermdglicht.

Virchows Archiv, Bd. 502, 49
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AbLL O, Fall 20 sefitliche ROontxenounfnahme des . .Notomebis®,



Uber parasitire DoppelmiBbildungen am Ricken. ™7

I Intercsse der Erhaltung des seitenen Objektes mufits von ciner Zerglicderung
der Frucht abuesehen worden.

Fassen wir div erholienen Befunde dieses zweiten von uns untersuchten
Falles zusammen, so ergibt sich. dal} hier einer 30 em langen. nnreifen

Abb. o, FallZ, Antere-posteriores Bontgenbild des . Notomehs

weiblichen Frucht zwel parasitire obere (liedmafien am Riicken auf-

sitzen. Die eine ist davon nach Art einer Phokomelie verkimmert,

die andere Im ganzen regelreeht gestaltet. Nach der bisher tblichen

Nomenklatur wiirden wir diese Fehibildung als . Notomelie™ bezeichnen.
UL
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In der Hohe der Haftstelle findet sich —- dhnlich dem TFall 1 — eine
sackformige Vorwolbung, die einer Spina bifida cystica entspricht; im
Bereiche derselben besteht anscheinend eine Spaltung der Halswirbel-
sdaule. Die Réntgenuntersuchung zeigt, dall neben den tuberzahligen

GliedmaBen noch ein parasitires Wirbelsiulenrudiment —— dhnlich wie
im Fall 1 -— nachweisbar ist.

Ob noch andere Organrudimente des Parasiten vorliegen. konnte
natiirlich nur eine Zergliederung der Frucht ergeben. Die Wirbelkérper-
spalte des Autositen im obersten Wirbelsdulenabschnitt mit einem
Auseinanderweichen der gespaltenen Wirbelkorperhilften wiirde zu-
sammen mit einer gewissen Lordose der oberen Halswirbelsiule den
L Kurzhals™ erkliren (vgl. Feller-Sternberg, 1922 und 1932).

Scheifttum.

In dem Bestreben. die beiden von uns beschriebenen Fehl-
bildungen mit dhnlichen aus dem Schrifttum zu vergleichen, haben wir
die gesainte, oft schwer zugingliche Miibildungsliteratur, {iber deren
~Sprodigkeit sich Schwalbe gelegentlich beklagt, durchgesehen. Dabei
fanden wir in der menschlichen Teratologic drei einschligige Falle von
parasitirer Doppelbildung am Riicken beschrieben.

Der eine in der Literatur immer wicder auftauchende Full einer
parasitiren Milbildung am Riicken. der in die von ung vorgeschlagene
Gruppe der Notocephalie”™ einzurechnen wire, wurde im Jahre 1746
in der Histoire de 'Académic Rovale des Sciences, Paris nach einer
Beobachtung Chabelards mitgeteilt. Bei dieser Gelegenheit sei bemerkt.
dall mehrere Autoren, so z. B, Schatz. Braune w. a., die den ¥all Chabelards
anfithren, die Originalquelle vergeblich gesucht haben. Deshalb erscheint
ex uns auch berechtigt. die Quelle dieses einzigartigen Falles wortlich
und mit ithren Begleitumstinden wiederzugeben.

Chabelard, Chirurg in Tours. hat in einem Brief an Guettard, einem Mitglied
der Akademie der Wissenschaften, ctn normales Kind beschrieben. dem in der

Lendenkreuzbeingegend — dureh einen 2 Querfinger breiten Hals mit dem kind-
lichen Korper in Verbindung —- cin mit dem Gesicht zur Erde gewandter Kopf

aufsafl.  Diescr Fall Chabelards wird von dem genannten Akademieniitglied nach
(fabelards Brief, der noch die Beschreibung zweier anderer MiBbildungen enthilt,
folgendermaBen veferiert: «Le troisiéme (enfant monsteneux, der Verf.) avoit deux
tétes, 1'une placée & lordinaire dans le miliew des deux épaules. et 'autre située
au bas de la derniére vertebre du dos, la face tournée vers la terre; le col de cette
dernitre étoit de deux travers de dotgt: cet enfant mourut quelques momens apres
sa nadssance, et M. Chubelard ne put obtenir de ceux & qui il appartenoit, la permission
de Pouvrir. »

Auf diese knappe Mitteilung hin kénnen wir uns nur schwer eine
Vorstellung von der Natur dieser MiBbildung machen. Es fehlen vor
allem die Angaben {iber den anatomischen Bau, die Aufschlisse itber die
Genese geben konnten. Auch diirfen wir diese Mitteilung nur mit einer
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gewissen Zuriickhaltung aufnehmen, da die Glaubwiirdigkeit Chabelards
durch die reichlich phantastische Darstellung einer zweiten beobachteten
MiBbildung, wo er von einem Kind mit zwei
Hérnern, behaarten Hinden, schwarzer
Riickenhaut und einem Hundepenis spricht,
erschiittert wird. Zweifellos wiirde jedoch
dieser Fall mit dem paragitiren Schéidel
am Ritcken, vorausgesetzt, dal Chabelards
Beobachtung zutritft, seiner dufleren Form
nach in die von uns vorgeschlagene Gruppe
der ,,Notocephalie” einzuordnen sein.

Geoffroy St. Hilaire halt die Richtigkeit
der Angaben Chabelards, abgesehen von der
ungenauen und unvollstindigen Beschrei-
bung deshalb fiir zweifelhaft, weil sie seiner
Meinung nach den allgemeinsten Gesetzen
der Vereinigung zweier zusammengesetzter
Korper widersprechen (contraire aux lois
les plus générales de l'union des invidus }

. . s Abb.11.,.Novomelus.* Full Castro.
composans). Sollte eine derartige MiBbil- “x,oh siner Reproduktion von
dung moglich sein, so wiirde sie nach  Leshre und Jarricot (1899).
(Jeoffroy St. Hilaire in eine neue, von
allen bisherigen Gruppen verschiedene Miflbildungsgattung gehoren.

Die zweite, und zwar zuverlissige Mitteilung einer parasitaren Bildung
am Ricken eines Kindes stammt von Castro;
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es war dies bis 1935 der einzige im Schrift- K

tum bekannte Fall einer , Notomelie* beim §\

Menschen. 7’))/ VN
Custro fand zwischen den Schulterblattern \B /l‘ )/I’§

/
eines neugeborenen Midchens in der Hshe des \\, \,. ] /|4. C
3. und 4. Brustwirbels zwei itberzihlige obere \\\\ \’\‘\\_(\\‘\\\\\\\
Extremitaten (Abb. 11). Unter diesen Armen mit /—}
reduzierter Fingerzahl wolbte sich eine taunben- {

cigrolle Geschwulst vor, die von normaler Haut

bedeckt war und in der Mitte eine Brustwarze X ’

aufwies. Nach chirurgischer Entfernung der parca-

sitiren Gebilde am Ricken fand sich im Inneren

dieses Tuwmors eine taubeneigroBe atelektatische

TLunge. Dic GliedinaBen waren durch zwei ver- Abb. 12. ,.Notomelus."
schmolzene Schulterblitter vereinigt, die eine - Fall Hermanns.

5 c¢cm lange Spina bifida dberbriickten. Das Kind

statb 5 Tage nach der Operation im Alter von 17 Tagen an ciner dem Eingriff
folgenden Meningitis.

Hermanns berichtete 1935 iiber einen #hnlichen Notomelus (Abb. 12). Die
parasitdre Anlage bestand aus einer fingerartigen Extremitit, dic aus 4 distal
kleiner werdenden Rohrenknochen aufgebaut war. Diese unvollstindige GliedmaBe
stand mit einem Schulterblatt in Verbindung, das noch mit einem zweiten

Virchows Archiv. Bd. 02. 49a
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rudimentér geblicbenen Schulterblatt verwachsen war. Diese Schulterblétter iiber-
briickten — dhnlich dem Falle Castros — eine Spina bifida. Im Bereiche dieser
Spina bifida zeigen sich UnregelmiBigkeiten in der Ausbildung der autositiren
Wirbelsiule. Zwei Wirbelkorper sind lateral miteinander schief verwachsen. Ther
dem schief nach unten gerichteten Wirbelkorper sitzt ein lateraler einseitiger Keil-
wirbel.

Mikroskopisch lassen sich in der parasitiren Bildung noch Nerven- und Glia-
gewebe nachweisen. Ganglienzellen konnten nicht mit ausreichender Sicherheit
herausdifferenziert werden.

In der Tiermifbildungslehre findet sich kein Fall mit parasitirem
Schiadel am Riicken erwdhnt, dagegen sind Fehlbildungen mit tber-
zdhligen GliedmaBen am Riicken in gréferer Zahl beobachtet worden,
namentlich beim Rind.

Taruffi stellte bis 1882 27 Falle zusammen, davon 25 beim Rind, 2 beim Schaf.
Lesbre und Jarricot beschrieben beim Rind 5 Fille.

Fille mit parasitirem Kopf an enderer Stelle als am Ricken sind
auch in der menschlichen Teratologie im Schrifttum mehrfach erwahnt.

Hierher gehért ein von Nockher mitgeteilter Fall. Finem wohlgebildeten
Mitzwilling* saBl iber dem Schwertfortsatz des Brustbeins und den kurzen Rippen
der linken Seite vermittels eines schmalen Halses cin hydrocephalischer Kopf
auf mit dem erstaunlichen Gewicht von 14 (1) Pfund. Die Verbindung wurde durch
einige sehnige Fasern und schwache Halswirbelrudimente hergestellt.

In der neueren Literatur findet sich eine ahnliche Beobachtung von Yamada.
Ein japanischer, sonst wohlgebildeter T'etus trug in der Gegend der 3.— 5. Rippe
einen parasitiren hydrocephalischen Schadel, der mit einem kurzen, aber breiten
Stiel an die Brustwand angcheftet war.

Die im Schrifttum erwdhnten Falle mit parasitiren Bildungen am
Riicken sind wobl kaum jemals nur das, was sie scheinen. Neben den
kennzeichnenden iiberziahligen Extremititen am Riicken finden sich
gewdhnlich noch untergeordnete organismoide Bildungen, wie z. B. Lungen
im Fall Castros oder noch Herz, Lungen und Bronchien bei einer von
Zundel beschriebenen Notomelie beim Tier. Wir fanden bei unserem
.. Notomelus™ (Fall 2) neben tiberzihligen Gliedmalien noch das Rudiment
einer Wirbelsdule. Auch unser erster Fall ist keine reine ,,Notocephalie®,
denn wie aus den Zergliederungsergebnissen hervorgeht, fanden sich
unterhalb des Kopfes noch Eingeweidereste, Anlagen von Gliedma(en
sowie Wirbelsaulenrudimente. Auch im Falle Chubelards hitten sich ver-
mutlich bei einer Zergliederung derartige Reste einer Organausbildung
finden lassen. Die Bezeichnung ,Notomelus” bzw. , Notocephalus™
bezieht sich also lediglich auf den Oberflichenaspekt und richtet sich
nach dem Eindruck, den der Parasit nach Gestalt und Lage bei dullerer
Betrachtung macht.

Genese.

Fiir die Betrachtung der Gencse der von uns beschriebenen und
aus dem Schrifttum erwihnten MiBbildungen sind die gemeinsamen Merk-
male nach Lage und Gestalt der parasitdren Fehlbildung wesentlich.
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In den beschriebenen Fallen handelt es.sich um Formen von asym-
metrischer Duplicitas anterior mit Verlagerung des defekten Individual-
teils auf den Riicken des vollentwickelten Partners.

Bei der Genese solcher Mifibildungen ist festzustellen, daf3 sie zweifellos
aus einer urspriinglich einfachen Anlage hervorgegangen sind. Durch
irgendeinen in ganz frihen Entwicklungsstufen liegenden Vorgang
wurde die einfache Entwicklungsanlage in eine doppelte umgewandelt.
Es ist wahrscheinlich, dafl diese Fehlbildungen bzw. die ihnen bei
niederen Tieren entsprechenden Formen, aus einer abnormen Gastrulation
hervorgegangen sind, wie dies bereits Hertwig angenommen hat. Er
stellt sich die Entstehung von Mehrfachbildungen durch eine doppelte
Gastrulaeinstilpung auf einer Keimscheibe entstanden vor. Derartige
doppelte Gastrulationen, die zur DoppelmiBbildung fithren miissen,
sind bei niederen Tieren beobachtet worden. Tatsichlich liegen im
Schrifttum Feststellungen vor, die diese Annahme Herfwigs stiitzen.
So sah Wilson eine doppelte Gastrula beim Amphioxus, Schmitt konnte
an einer jungen Forellenkeimscheibe zwei getrennte Gastrulaeinstiillpungen
nachweisen, Kopsch fand eine doppelte Gastrulation beim Eidechsenei.
Zur Erklirung der beiden von uns beschriebenen Fehlbildungen nehmen
wir also neben der den Stammkorper bildenden Gastrula eine zweite
nicht vollstandig invaginierte Gastrulaeinstiilpung an. Die aus den
beiden Einstiilpungen hervorgehenden Kérper miissen bei fortschreitender
Entwicklung nach Lage und Entfernung der beiden Einstilpungs-
stellen frither oder spater miteinander verwachsen. Die unvollstindige
zweite Gastrulation bedingt, wie wir noch ausfithren, die Cyclopie
bzw. den Mangel des Kopfes und fernerhin die unvollstindige Ausbildung
des Parasiten. Zur vollkommenen Ausbildung des Parasiten fehlt vor
allem die aus dem Kopffortsatzkanal hervorgehende Chordabildung,
die auf den Parasiten eine streckende Einwirkung gehabt hatte. Wihrend
der Stammkérper sich unter der Einwirkung der Chorda und spater
der Wirbelsdule normal streckt, ist die normale Bildung des Achsen-
skelettes des Parasiten infolge mangelhafter zweiter Gastrulation unter-
blieben.

Bevor wir abschlieBend zu den vorliegenden Mifibildungen Stellung
nehmen, wollen wir uns mit der Frage der in beiden beschriebenen
Fillen beobachteten Wirbelkorperspalte, sowie mit dem inFall 1 erhobenen
Befund einer Cyclopie befassen.

Die in unseren beiden Féllen gefundene Wirbelkdrperspalte mit Spina
bifida ist sicherlich durch die dariiber befindliche parasitire Anlage
bedingt. Fur diese Annahme spricht der Befund einer Spina bifida
cystica und Wirbelkérperspalte in beiden beschriebenen Fallen wie
auch im Falle Castros und die Unregelmifligkeit in der Wirbelsiulen-
bildung in dem von Hermanns beschriebenen Fall. Bei diesen beiden
angezogenen Fehlbildungen war unter den verschmolzenen Schulter-



762 . Hans Kahrmann:

blattern des Parasiten die Wirbelsdnle des Autositen hinten offen. Ob im
Falle Castros gleichzeitig eine Wirbelkérperspalte bestand oder nicht,
1aBt sich in Krmangelung eines Réntgenbildes oder eines Autopsie-
befundes nicht feststellen. Die parasitire Keimanlage, die mit der
Gegend der spiteren Wirbelsdule des Autositen in Zusammenhang
stand, zwingt die Chorda, sich in diesem Bereich zu spalten und die
Zusammenhangsstelle zu umgehen. Man wird durch diese Tatsache an die
experimentellen Ergebnisse der Spaltung von Wirbelsiule und Riicken-
mark durch Dareste, Richter, Kollmann und besonders Luksch erinnert.

Luksch bat in seinien Versuchsu Wirbelsdulenspaltung mit Chordaverdoppelung
durch mechanischen Druck auf Entenkeimscheiben aufgelegter Deckglassplitterchen
erzeugt. Wir missen uns vorstellen, dall die Rolle dieser Splitterchen von der durch
doppelte Gastrulation entstandenen zweiten Keimanlage iibernommen wurde, die
Giber der Wirbelsdulenanlage des vollstindig angelegten Stammbkorpers gelegen,
den Parasiten bildete.

Anus direkter Beobachtung geeigneter Fiille von Cyslopie geht hervor, dal bereits
in frithen Entwicklungsstufen ein medialer, keilférmiger Abschnitt der Kopfanlage
und seiner Organe gefelilt haben muB (Fischel, 1921). Uber die Art, wie dieser mediane
Defekt zustande kommt, herrsehten bis vor kurzem noch hypothetische Vorstellungen.
Erst in jiingster Zeit haben die Versuche von Mungold und Holljreter hieriiber
Klarheit geschaffen. Dic bereits dlteren Versuche Spemanns (1904) gewanuen hier-
durch neue Bedeutung. Spemann zeigte, daB in cinem gewissen Prozentsatz ge-
schniirter Tritoneier Duplicitates anteriores entstehen. Bei asymumetrischer Schnii-
rung ist hiufig der eine der beiden Képfe in mehr oder minder hohem Grade cyelo-
pisch. Mangold hat im Stadium der Neurula bei Tritonen das 1offelférmige Vorder-
ende der Neuralplatte abgeldst und nach hinten geschlagen. Dann wurde der
darunterliegende Teil des Urdarmeaches entfernt und darauf das laffelfdrmige Ende
des neuralen Rohres wieder an scine frithere Stelle zuriickgelegt. Es entstand so
Cyclopie. Holtfreter echielt durch Einbringung von Tritonciern in bestimmte
Chemikalien unvollstindige Gastrulation. DemgzemidB ist bei scinen Versuchen
das vorderste Inde der Neuralplatte nicht wic normal von Vorderdarm unter-
lagert: Es entstehen Cyelopen, bei schr groBen Unterlagerungsdefekten kann der
Kopf sogar vollstindig fehlen.

Die Cyclopie kommt somit durch Unterlagernngsdefelte im Bereiche
des vorderen Kopfendes zustande, was in natiirlich entstandenen Fehl-
bildungen nur dureh unvollstindige Gastrulation erklirt werden kann.
Diese Beobachtungen gelten natiirlich nur fiir die Anamnier. Bei
héheren Wirbeltieren liegen dhnliche Untersuchungen bisher nicht vor;
schon gar nicht sind diese rgebnisse aut den Menschen iibertragbar,
aber, wie schon Holtfreter sagt, diirfen wir auf Grund der formalen
Ahnlichkeit zwischen den menschlichen und Amphibienmifibildungen eine
prinzipielle Ubereinstimmung in ihrer Entstehung annehmen.

Bei der Beschreibung unserer beiden Fehlbildungen wurde gezeigt,
dal der nur unvoltkommen entwickelte Individualteil des ersten Falles
die typischen Kennzeichen einer Cyclopie aufweist. Im zweiten Fall
konnte man neben den bereits &uBlerlich sichtbaren iiberzihligen Ex-
tremititen am Riicken im Réntgenbild eine rudimentire Wirbelsiulen-
anlage, jedoch keine Teile eines parasitiren Schidels, feststellen.
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Ferner wurde an Hand von einigen Ergebnissen experimenteller
Untersuchungen gezeigt, dafl die den Fehlbildungen beim Menschen
grundsatzlich gleichen Cyclopien der Amphibien durch Unterlagerungs-
defekte im Bereiche des vorderen Korperendes infolge unvollstandiger
(Gastrulation zustande kommen.

Bei der Erorterung der formalen Genese der ersten von uns he-
schriebenen Fehlbildung soll festgehalten werden, daBl es sich um eine
Duplicitas anterior handelt, die durch zwei Befunde ihr eigenartiges
Geprige erhilt. Es ist dies die cyclopische Beschaffenheit des rudi-
mentiren Individualteiles und die Verlagerung dieses Individualteiles
an die dorsale Seite des voll ausgebildeten Partners. Die Duplicitas
anterior, die unser zweiter Full verkorpert, ist ebenfalls durch eine
Haftung des unvollstindig entwickelten Partners am Riicken gekenn-
zeichnet, aullerdem dadurch, dal} ein parasitéarer Schadel anscheinend
iitberhaupt fehlt.

Da begreiflicherweise Embryonalstadien dieser so seltenen Fehl-
bildung bisher nicht beobachtet wurden, werden wir vor Erdrterung der
formalen Genese derselben die Frage zu beantworten haben, ob dhnliche
Fehlbildungen bei Amphibien gefunden wurden, bei welchen wir ja, dank
der ausgedebnten experimentellen Untersuchungen griindliche Kenntnisse
der Entstehungsweise der meisten Fehlbildungen besitzen.

Duplicitates anteriores mit cyclopischer Beschaffenheit des einen
Individualteiles wurden von Spemann (1904) ausfiihrlich beschrieben.
Er erhielt sie durch asymmetrische Schnirung von Tritoneiern. Diese
Schnirung fiihrt zu einer Gabelung der zur Gastrulation fihrenden
Invaginationsbewegung, wobei an der durch die Asymmetrie der
Schniirung benachteiligten Seite nur ein rudimentirer Vorderdarm ent-
steht. Wie dies durch die neueren Untersuchungen von 3Mangold und
Holtfreter unmittelbar verstdndlich ist, fithrt diese unvollstindige In-
vaginationsbewegung im henachteiligten Individualteil zu Unterlagerungs-
defekten im Bereiche des vorderen Korperendes und damit zur Cyclopie.
Holtfreter konnte sogar bei sehr groflen Unterlagerungsdefekten voélliges
Fehlen des Kopfes beobachten (vel. Fall 2). Wie allgemein bekannt,
ist die Streckung der Larven vor allem auf die Lingenzunahme des
Achsenskeletes (der Chorda dorsalis) zurickzufthren. Die Art der
Streckunyg der doppelképfigen Embryonen ist aus den Versuchen Spenanns
unmittelbar abzulesen. Die beiden Individualteile strecken sich so
lange, bis die innenstindigen Seiten der Kopfe der Embryonen einander
anliegen. Es wird im Rahmen der Streckungsvorginge somit der Winkel,
den die beiden Schenkel der Y-férmigen Chordaanlage miteinander ein-
schlielen, ein immer kleinerer. Wenn hingegen bei asymmetrischer
Doppelbildung die Chorda des einen Individualteiles defekt ist, dann
streckt sich der andere Individualteil wie ein Einzeltier, der defekte
Individualteil gerdt in eine Winkelstellung und kann sogar, wie dies
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Politzer (1926) an einem Naturfund beim Salamander beschrieb, der
Dorsalseite des vollstandigen Individualteiles aufsitzen.

Aus diesen die Urodelen betreffenden Angaben iiber die Entstehung
ghulicher Fehlbildungen, wie sie uns beim Menschen beschrieben wurden,
ist selbstverstindlich noch kein bindender Schlull mdglich, daB auch
die Entwicklung unserer Fehlbildungen in gleicher Weise erfolgt ist
wie die erwiahnten Fehlbildungen bei Amphibien. Doch werden wir
in der Analyse der formalen Genese menschlicher Fehlbildungen so
lange auf ein weiteres Eindringen in die bei der formalen Genese wirk-
samen Faktoren verzichten miissen, als nicht auch die Entwicklungs-
mechanik der Amnioten cbenso weit vorgeschritten ist wie die der
Anamnier.

Zusammenfassung.

Es werden zwel Fille von asymmetrischer Duplicitas anterior mit
Verlagerung des defekten Individualteiles auf den Riicken des Autositen
beschrieben. Der erste anatomisch genau zergliederte, ist bei ober-
flichlicher Betrachtung ver allem durch einen liberzahligen in der
Hohe der Lendenwirbelsiule haftenden Kopf gekennzeichnet. der zweite
blof duferlich und im Réntgenbild untersuchte Fall zeigt iiberzahlige,
dem Riicken des Autositen anhaftende obere Gliedmaflen. Die genauere
Untersuchung gestattet in beiden Fallen, neben dem &uBerlich auf-
fallenden anatomischen Befund eines iiberzahligen Kopfes bzw. iiber-
zdhliger GliedmaBen, noch andere Organrudimente nachzuweisen. Ahn-
liche Befunde lieBen sich bei den im Schrifttum aufgefundenen Fallen
von Castro und Hermanns mit {berzéhligen GliedmafBlen am Ricken
erheben.

Neben der bereits bekannten Miflbildungsart der ,,Notomelie®
schlagen wir fiir den hier beschriebenen ersten [IFall die Bezeichnung
,-Notocephalus™ vor. Diese Bezeichnung soll den wesentlichen dufleren
FEindruck wiedergeben, unabhingig von der Tatsache, da} sich bei
niherer Betrachtung, dhnlich wie in den anderen Fillen, noch weitere
Organrudimente fanden.

Die Entstehung der vorliegenden Fehlbildungen wird in Anlehnung
an die Ergebnisse experimenteller Untersuchungen (Mangold, Holifreter
und Spemann) sowie in Berficksichtigung eines von Politzer erhobenen
Befundes von asymmetrischer vorderer Doppelbildung beim Salamander,
entsprechend einer bereits von Hertwig geduBerten Meinung durch
abnorme Gastrulation erklirt. Es entsteht neben der dem Stammkérper
entsprechenden Gastrulation eine zweite unvollkommen invaginierte
Gastrulaeinstiilpung, wobel sich im Bereiche der benachteiligten
Gastrulaeinstiilpung Cyclopie bzw. sogar vollkommenes Fehlen des
Kopfes einstellen kann.

Da es bei den Anamniern gelang, analoge Fehlbildungen experimentell
zu erzeugen, da ferner bei den Urodelen eine gleichartige Fehlbildung
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als Naturfund erhoben werden konnte, mag es — in Beriicksichtigung
obenerwihnter Uberlegungen — berechtigt erscheinen, sich die formale
Genese der hier beschriebenen so ungewohnlichen Fehlbildungen beim
Menschen in dhnlicher Weise vorzustellen.
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