Aus dem fritheren Kaiser-Wilhelm-Institut fiir Anthropologie, menschliche
Erblehre und Eugenik, Berlin-Dahlem.

Anencephalie bei einem Paarling von eineiigen Zwillingen.

Von
Prof. Dr. HANS GREBE.
‘Mit 1 Textabbildung.
(Eingegangen am 14. September 1944.)

Die Anencephalie gehért zu den einprigsamsten schweren, nicht
lebensfihigen MiBbildungen des Menschen. Sie beruht auf einer Ent-
wicklungsstorung des Gehirnschidels, die zu offenem Schideldach
und Aplasie bzw. hochgradiger Hypoplasie des Gehirns bei meist
intaktem Gesichtsschidel fithrt. Der Hals ist dabei auffallend kurz.
Die Augen stehen vor und sind meist nach oben gerichtet.

Wegen der im Vordergrund stehenden Unterentwicklung des Ge-
hirns hat sich die bereits vor tiber 100 Jahren von MECKEL gebrauchte
Bezeichnung Anencephalie als die gebrduchlichste erhalten. Die auch
heute noch iibliche Bezeichnung Acranie wurde ebenfalls schon von
MzckEL gebraucht, der vorschlug, ganz allgemein von ,,Schideldach-
losen‘ zu sprechen. Im pathologisch-anatomischen Schrifttum ist auch
die Bezeichnung Cranioschisis iiblich, in der die Spalte des Schadel-
daches ihren besonderen Ausdruck findet. Dehnt sich diese Spalte
auf die Wirbelsiule aus, so sprechen wir von Craniorhachischisis. Die
deutschen Bezeichnungen Frosechkopf oder Krotenkopf gehen von dem
charakteristischen Gesichtsausdruck der miBbildeten Schidel aus, der
durch das Vorstehen der Augen besonders einprigsam wird.

- Die Haufigkeit der Anencephalie kann nach eigenen Untersuchungen mit
1:1500 Geburten angenommen werden. Die schwere letale MiBbildung ist demnach
gar nicht so selten. Sie wird jedoch in der Regel nur Frauenirzten und Pathologen
zu Gesicht kommen. An anderer Stelle habe ich kiirzlich ausfiihrlicher zur Frage
der Pathogenese und der Atiologie bei Anencepbalie und verwandten Spalt-
bildungen des Neuralrohres Stellung genommen?. Hierauf sei verwiesen.

Aus den bisherigen Untersuchungen iiber die Atiologie der An-
encephalie kénnen wir schlieBen, daBl diese Entwicklungsstérung im
Bereiche des Schidels fiir sich allein, aber besonders -auch neben
anderen Zeichen von Entwicklungsstérungen im Bereiche des Meduliar-
rohres (dysraphische Stérungen bzw. Status dysraphicus nach BREMER)
familidr gehduft vorkommen kann. Entsprechende Beobachtungen
haben Currivs, DEMELER, FLORIS, GREBE, GRUBER, HAMMER, HINDSE-

! GrEBE, HaNs: Z.menschl.Vererb,-u. Konstit.lehre (1944 zum Druck gegeben).
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NIELSEN, SCHADE, ROSSLE, VAN DER ZWAN u. a. mitgeteilt. Nach
diesen Familienbeobachtungen kann kein Zweifel daran bestehen,
daB es erdliche Formen von Anencephalie gibt. Aus der allgemeinen
Erfahrung der menschlichen Erbpathologie wissen wir abér, daB erschei-
nungsbildlich gleiche oder zumindest sehr dhnliche MiBbildungen und
Krankheiten auf ganz verschiedenartigen Ursachen beruhen kénnen.
Es ist deshalb auch fir die Anencephalie immer wieder nach anderen
Erklarungsmdglichkeiten gesucht worden.

Tm folgenden soll iiber eine Zwillingsbeobachtung mit Anencephalie
berichtet werden, die dafiir spricht, daB nicht jeder Fall von Anence-
phalie erbbedingt sein muB, sondern daB auch neben der Erbveran-
lagung uns heute noch vielfach unbekannte Stérungen der friihen
Embryonalzeit urséichlich von Bedeutung fir die Entwicklung einer
Anencephalie sein kénnen. Es handelt sich um ein weibliches Zwillings-
paar, das uns von dem Chefarzt der Frauenklinik des Stiddtischen
Krankenhauses Liibeck-Ost, Herrn Prof. Dr. KircEHOFF, zur Verfiigung
gestellt wurde und iber das Herr Prof. Dr. KIRCHHOFF folgendes
berichtet!:

Die 20jihrige ledige Hausgehilfin K. D. hat am 10. 6. 43 zuletzt menstruiert.
Am 16. 1. 44 traten leichte Wehen ein. Ohne dal} ein sicherer Blasensprung
beobachtet werden konnte, ging schmieriges Sekret ab. Nachdem am 17.1.
mittelstarke Wehen bestanden, begannen am 18. 1. morgens echte Prewehen.
Eine vorgewolbte Fruchtblase wurde gesprengt. Dabei fiel eine Nabelschnur vor.
Es wurde ein Kind ohne Herzschlag geboren, bei dem auch vor der Geburt keine
Herzténe zu horen waren. Es stellte sich eine zweite Fruchtblase, die ebenfalls
gesprengt wuide. Nach Wendung auf den Full erfolgte die Extraktion, die zu
einem Kind mit noch schlagendem Herzen fiihrte: An dem nachfolgenden Kopf
zeigte sich eine Anencephalie. Kurze Zeit darauf erfolgte die spontane Aus-

“stoBung der Placenta. Es handelte sich dabei um eine Placenta mit einer Tren-
nungswand der Eihdute, die aus zwei Amnien bestehen. Weiterhin fand sich eine
Insertio velamentosa beider Nabelschniire mit GefiBanastomosen. Als Neben-
befund fand sich eine Nebenplacenta. Die erste totgeborene Frucht war 39 cm
lang und wog 1210 g. Bei einem etwas kleinen Gesichtsschidel war hochstens
an eine geringe Anlage zu Hydrocephalie zu denken. Der Froschkopf war
35 cm lang und 720 g schwer.

Bei unserer Unfersuchung haben wir zunichst versucht, aus der mitgeschickten
Placenta eine einwandfreie Unterlage zur Klirung der Frage der Eiigkeit zu ge-
winnen. Wir haben dabei nach der von KirFNer angegebenen Technik durch
Durchspiilungen mit kérperwarmer Glaubersalzlésung (1 gehdufter Teeloffel auf
1 Liter Wasser) die Leerung der Gefifie von Blutgerinnseln und ihre Durchgéngig-
keit zu erreichen versucht. Da die Placenta schon lange in Formol gelegen hatte,
gelang dies erst nach langwierigem Bemithen. Nachdem die Geféile durchgingig
waren, trat in die Nabelgefife der einen Seite eingespritzte Flissigkeit sofort auf
der anderen Seite wieder heraus. Die schon duBerlich sichtbaren Anastomosen
zwischen den beiden Placentarkreisliufen konnten nach Injektion mit Mennige-
Kreide-Gelatinelosung (vgl. KiFFNER) noch deutlicher gemacht und auch im

1 Es ist mir eine angenehme Pflicht, Herrn Prof. Dr. KIRCEHOFF auch an dieser
" Stelle fiir sein Entgegenkommen unseren besonderen Dank auszusprechen.

Virchows Archiv. Bd. 316. 8b
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Rontgenbild deutlich nachgewiesen werden. Da eine Placentarhilfte stark mace-
riert war, war allerdings eine volle Fiilllung nicht mehr moglich. Von den beiden
weiblichen Friichten war die erstgeborene, duBerlich unauffillige stark maceriert
zur Welt gekommen. Die anencephale Frucht war dagegen frischtot. Offenbar
entspricht die macerierte Placentarhilfte der duBerlich gesunden, bereits (wie
lange ?) vor der Geburt abgestorbenen macerierten Frucht.

Die Gupere Besichtigung der Zwillinge (Abb. 1) lafit bei der erstgeborenen
Frucht auBer einer blau-roten Verfirbung und erheblicher Maceration keine

Veréinderungen erkennen.
Die GroBe des Gesichtes
und des Gehirnschidels
entsprechen der anderer
Friichte unserer Sammlung
von gleicher Korperliange.
Der Gehirnschidel ist zu-
mindest mnicht &duBerlich
erkennbar im Sinne einer
Hydrocephalie veréndert.
Die Wirbelsdule ist voll-
stindig geschlossen. Beim
Abtasten findet sich kein
" Hinweis auf . eine Spina
bifida occulta. Bei der
anencephalen Frucht ist
duBerlich bis auf die ty-
pische anencephale Schidel-
form ebenfalls keine weitere
Veréinderung  erkennbar.
Tnsbesondere ist die Wirbel-
siule vom Hals ab voll-
stindig geschlossen. Auch
die Rontgenuntersuchung
der Wirbelséule hat iiber-
all dem Alter entsprechend
ausgebildete Wirbelkérper
Abb. 1. Die erbgleichen Zwillinge mit. diskordanter ergeben. Eine Spina bifida
Anencephalie. occulta ist nicht nachzu-

weisen.

Ein Ahnlichkeitsvergleich ist zwischen den beiden Zwillingspaarlingen wegen
der schweren Schidelverinderung der anencepbalen Frucht, die auch zu stark
gerollten, wenig differenzierten Ohren gefithrt hat, nicht durchzufihren. Es findet
gich lediglich in der Form der Nase, namentlich in den Nasenfligeln, bei beiden
Friichten eine ausgesprochene Ahnlichkeit. Auch die Form und Lange der Glied-
mafen, insbesondere die Form der Hénde und der Fingernéigel, ist bei beiden
Friichten ausgesprochen- dhnlich.

Bei der Sektion haben wir folgende Befunde erheben konnen: 1. Faultote
weibliche Frithgeburt ohne duBerlich erkennbare Anomalien. Die Nabelgefile
sind weit durchgiingig. Die Fingerniigel erreichen die Kuppen nicht ganz. Foramen
ovale und Ductus arteriosus (BorarLi) sind offen. Der BcLaRDsche Knochenkern
ist nicht angelegt. Bei der Brustsektion findet sich das Herz in normaler Grife
an normaler Stelle. Die Herzscheidewand ist vollstindig ausgebildet. Die Herz-
gefiBe sind dem Alter entsprechend entwickelt. Die Lungen liegen weit zuriick.
Die Lungenschwimmprobe ist negativ. Bei der Bauchsektion fallt die groBe,
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blutreiche Leber und die verhdltnismiBig grofle Milz auf. Der Darm und die
Gallenblase zeigen keine Besonderheiten. Der Wurmfortsatz ist schmal und sebr
lang. Die Nieren, die an normaler Stelle gelegen und normal grof sind, zeigen
deutliche Lappung. Die Nebennieren sind gut und regelrecht ausgebildet. Die
inneren Genitalien sind normal entwickelt.

Beider Schiidelsektion findet sich reichlich koaguliertes Blut unter der Schiidel-
haut. Nach Erdffnung der Schiadelhshle findet sich ein auffallend weiches, leicht
zerflieBliches Gehirn mit gut aunsgeprigten Windungen und reichlicher Durch-
blutung. Weder zwischen den Hirnhiduten noch in den Hirnkammern ist eine
Flissigkeitsvermehrung zu erkennen. Wegen der starken ZerflieBSlichkeit der
Hirnmassen und der fortgeschrittenen Maceration ist eine histologische Unter-
suchung nicht moglich. Die Austrittsstellen der Hirnnerven sind ebenso wie
diese normal entwickelt.

2. Frisch tote anencephale Frucht weiblichen Geschlechtes mit gut ausgebil-
detem Gesichtsschidel, stark vorstehenden, groBen und nach oben gerichteten
Augen. An Stelle des Gehirnschiidels findet sich eine fiber fiinfmarkstiickgrofle
Schideldachhéhle, die von einer schmierigen graurdtlichen Masse angefiillt und
ither deren hinterem Abschnitt die angedeutete Form der Rautengrube erkennbar
ist. Der Defekt des Schiideldaches schlieft in der Gegend der Medulla oblongata
am sehr kurzen Hals ab. Die Wirbelsdule ist vollstindig ausgebildet und.ge-
schlossen. Bei der Brustsektion liegt das Herz in einer der gesunden Frucht
entsprechenden GroBe an normaler Stelle. Bis auf eine dem Alter der Frucht
entsprechend groBe Offnung des Foramen ovale und des Ductus arterjosus
{BorarL) finden sich keine Besonderheiten. Die Lungen liegen weit zuriick und
ginken bei der Schwimmprobe. Bei der Bauchsektion scheint die Leber kleiner
und weniger blutreich als bei dem nicht mifibildeten Partner. Alle anderen Bauch-
organe, ebenfalls auch die Nebennieren, sind in einer dem unverinderten Paar-
ling entsprechenden Gréfle an normaler Stelle ausgebildet. Auf eine histologische
Untersuchung der Gehirnmasse wird zunéchst verzichtet, da die Zwillinge fiir
die Sammlung des Institutes aufgehoben werden.

Nach diesen Befunden kann festgestellt werden, dafl die Priifung
des Placentarkreislaufes der diamniotischen, monochorischen Zwillinge
auch unter Beriicksichtigung der bei unserer Untersuchung bereits
eingetretenen teilweisen Maceration deutliche Anastomosen ergeben
hat. Die Diagnose Eineiigkeit diirfte damit sichergestellt sein. Dies
gilt insbesondere auch nach dem bereits unmittelbar nach der Geburt
von Herrn Prof. KiroHBOFF erhobenen Kreislaufbefund. Die Ahnlich-
keitsdiagnose ist wegen der schweren Verinderung des einen Paarlings
nicht ausreichend verwertbar.

Die #uBere Untersuchung, die Réntgenuntersuchung und insbeson-
dere die Sektion haben ergeben, daB auBer der Anencephalie des einen
Paarlings weder bei diesem selbst noch bei seinem Partner irgendwelche
anderen korperlichen MiBbildungen bestehen. Wir haben dabei he-
sonders auf die Wirbelstiule und auf die Nebennieren geachtet. Beides
ist bekanntlich bei Anencephalie leicht mitbetroffen. Nach den im
einzelnen wiedergegebenen Befunden haben wir somit ein sicher ein-
etiges (erbgleiches) wetbliches Zwillingspaar mit vollstindiger Diskordanz
beztiglich einer auf Schideldach und Gehirn beschriinkten reinen

Virchows Archiv. Bd. 316. 8c
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Anencephalie ohne Beteiligung der Wirbelsiule und ohne Hypoplasie
der Nebennieren.

Die Durchsicht des Schrlfttums nach bisherigen Beobachtungen
iiber Anencephalie bei Zwillingen ergab folgendes: '

1. Von GRUBER abgebildete weibliche Zwillinge, von denen Paarling I An-
encephalie ohne Wirbelséiulenbeteiligung und Paarling IT eine bis zum Lenden-
bereich ausgedehnte Craniorhachischisis und Klumpfife aufwiesen. Der ein-
weisende Arzt hatte die Zwillinge als eineiig bestimmt.

* 2. Eine ebenfalls von GRUBER abgebildete weibliche Frucht mit Craniorhachi-
schisis bis zur Lendengegend, deren minnlicher Partner gesund war.

3. Ein von JosgpusoN und WALLER beschriebenes wahrscheinlich eineiiges
Zwillingspaar. Paarling I hatte nur eine Anencephalie, Paarling 11 a.uBerdem
noch, eine Spina. bifida und eine sehr groBe Zwerchfellbernie.

4. Ein nach HixseLMaNN von TURNBULL beobachtetes wahrscheinlich, ein-
eiiges Zwillingspaar mit Anencephalie bei einem und Hydrocephalie beim anderen

- Paarling. Wegen der derzeitigen Kriegsverhiltnisse konnte leider die Original-
arbeit von TURNBULL nicht eingesehen werden. Ich kann deshalb auch nicht zur
Erbgleichheit der Paarlinge und der Hydrocephalie bei dem einen Paarling
Stellung nehmen.

5. Von RossLe abgebildete Zwillinge (PZ) mit Anencephalie allein beim
Knaben und durchgehender Craniorhachischisis bis zum unteren Brustbereich
beim Midchen. R

6. Ein von OsTERTAG wiedergegebenes eineiiges ( ?) Zwillingspaar, das durch,
Schwangerschaftsunterbrechung gewonnen wurde. Nach der Abbildung kann
ein Alter von etwa 4 Monaten angenommen werden. Ein Vermerk iiber den
Eihautbefund fehlt. Wihrend der eine Paarling normal entwickelt war, fanden
sich bei dem anderen: eine Cranjorhachischisis bis zur Lendengegend und ein
grofier Bauchbruch.

Neben einem PZ-Paar mit Craniorhachischisis beim weiblichen
und Cranioschisis beim ménnlichen Paarling wnd einem PZ-Paar,
bei dem nur die weibliche Frucht eine sich auf Schidel und Wirbel-
sdule erstreckende Neuralrohrspalte aufwies (GRUBER), sind somit
bisher 4 gleichgeschlechtige, nach Angabe der Autoren wahrscheinlich
eineiige Paare beobachtet worden. Eine. sichere Eiigkeitsdiagnose ist
jedoch in keinem Falle durchgefithrt worden. Hs ist deshalb auch
eine einwandfreie Bewertung dieser Zwillingsbeobachtungen nicht
moglich. Bemerkenswert scheint mir jedoch, daB bei keinem der
bisherigen Zwillingsfille mit Anencephalie beide Paarlinge vollig
identische Verinderungen aufwiesen und daB sowohl bei gleichge-
schlechtigen Zwillingen als auch bei PZ unterschiedliche Manifestations-
formen méglich sind.

In dem einen Fall von GRUBER war bei Paarling I der Schadel bei
Paarling II auch die Wirbelsdule offen (gleichzeitig bestanden Klump-
fiiBe). In dem Fall von JosEpHsoN und WALLER hatte der eine Paar-
ling nur eine Schéidelspalte, wihrend bei dem anderen auBerdem eine
Wirbelséiulenspalte und zugleich eine Zwerchfellhernie vorlag. Die
Fille von TURNBULL mit Anencephalie beim einen und Hydrocephalus
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beim anderen Partner und von OsTerTAG mit durchgehender Wirbel-
siulenspalte mit groBem Bauchbruch bei nur einem Paarling (Feten
etwa des 4. Monats) zeigen, daB — wie auch bei unserem sicher erb- .
gleichen Zwillingspaar — nur ein Zwillingspaarling von einer Anence-
phalie betroffen werden kann. Der in unserem Fall klinisch ausgespro-
chene Verdacht auf Hydrocephalie konnte anatomisch nicht bestétigt
werden. Moglicherweise ist auch in dem Falle von TurRNBULL die Dia-
gnose Hydrocephalie lediglich auf Grund des gegeniiber dem anence-
phalen Partner grof erscheinenden Kopfes gestellt worden. Talls
jedoch wirklich in diesem Fall eine echte Hydrocephalie vorlag, so
wiére noch zu entscheiden, inwieweit bei beiden Paarlingen als Ausdruck
eines gefundenen Anlagefehlers eine Spina bifida bestanden hat.

Vor der Besprechung der é&tiologischen Erkldrungsmoglichkeiten
in unserer Beobachtung sei noch auf einige Beobachtungen iiber An-
encephalie bei Doppelmifibildungen eingegangen. Es sind dies drei
Beobachtungen von BooKELMANN, GRUBER und R. MEYER iiber Di.
cephalia mit Craniorhachischisis an der einen kleineren Fruchtseite,
ein von GRUBER wiedergegebenes Skeletpriparat mit Craniorhachi-
schisis des kleineren und Spina bifida aperta des groBeren Teiles des
zweikopfigen Neugeborenen und schlieflich eine Beobachtung von
MuDpaLIAR iiber doppelseitige Anencephalie bei einem Thoracopagus.

Diese Befunde entsprechen den iibrigen Zwillingsbeobachtungen
und sind als wichtige Erginzungen zu bewerten. Kann es doch einmal
bei beiden Teilen zu Anencephalie kommen (MuDALIAR), kénnen auch
bei den DoppelmiBibildungen Verschiedenheiten im Ausprigungsgrad
einer Spaltbildung am Neuralrohr vorliegen (GRUBER) und kann schlief3-
lich nur ein Teil einer DoppelmiBbildung bei vélliger Unversehrtheit
des anderen von einer Anencephalie betroffen werden (BOCKELMANN,
GrUBER, R. MEYER).

Die bisherigen Befunde iiber Anencephalie bei Zwillingen und bei
DoppelmiBbildungen lassen ganz allgemein den Schlufl zu, daf diese
schwerste Form einer VerschluBstérung im Bereiche des Neuralrohres
offenbar nicht einheitlich ist. Dies gilt sowohl fiir den morphologischen
Befund (mit und ohne Wirbelsdulenbeteiligung oder Ausdehnung auf
den weiteren Organismus) als auch fir die dtiologischen Moglichkeiten.
Denn die bisherigen Zwillingsbefunde lassen vermuten, daB Anence-
phalie — vielleicht in besonderen, anatomisch voneinander trennbaren
Formen — auf verschiedene Ursachen zuriickgefithrt werden kann.
Dabei haben die Zwillingsbeobachtungen bisher noch keine so.ein-
deutige Unterlage fiir die Annahme einer Mitbeteiligung von Erb-
anlagen fiir die Entstehung von Anencephalie beibringen konnen wie
die schon jetzt vorliegenden Frgebnisse systematischer Familienunter-
suchungen. ’
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Die Manifestationsverschiedenheiten bei gleichgeschlechtigen Zwil-
lingen (darunter offenbar auch EZ) ebenso wie bei den sicher ,,erb-
gleichen® Doppelbildungen konnen mit der Annahme einer entwick-
lungslabilen Erbanlage erklirt werden. Dies gilt besonders fiir die
Fille mit nur gradmiBig unterschiedlichen Spalten bei beiden Paar-
lingen. Inwieweit dies auch fiir die Fille mit volliger Diskordanz
beziiglich einer Schideldach- oder Wirbelsdulenspalte zutretfen kann,
‘ist heute micht zu entscheiden.

Bei unserem Zwillingspaar hat sich weder fiir éine vorwiegend gen-
bedingte Entstehung der Anencepbalie noch fiir eine Teilbedeutung
der Erbmasse eine nachweisbare Unterlage beibringen lassen.

Nach dem Bericht von Herrn Prof. Dr. KIRcHHOFF ist die Mutter der Zwillinge
klinisch unauffallig. Insbesondere bestehen keine Anhaltspunkte fir die Annahme
einer Spina bifida occulta oder anderer Zeichen dysraphischer Storungen. Das
auf unsere Bitte von Herrn Prof. Dr. Kircunorr angefertigte Rontgenbild der
Wirbelsiule zeigt an allen Wirbeln vollstindig geschlossene Bégen. Die Mutter
der Zwillinge hat drei Geschwister. Neben einem Bruder, der im Arbeitsdienst
und gesund ist, hat ein jiingerer Bruder einen doppelseitigen Leistenbruch. Eine
11 Jahre alte Schwester litt vom 6. Monat bis zum 3, Lebensjahr an Krampfan-
fallen, die fast téglich auftraten, 5—10 Min. andauerten und mit Verdrehing
der Augen und BewuBtlosigkeit einhergingen.. Fiir dysraphische Stérungen haben
sich — soweit hierauf untersucht werden konnte — weder bei diesen Geschwistern
noch bei den Eltern der Zwillingsmutter, von denen die Mutter mit 37 Jahren
an Gebirmutterkrebs gestorben ist, Unterlagen beibringen lassen. Der uneheliche
Vater der Zwillinge ist Soldat und soll gesund sein. :

Unsere besondere Frage nach Erkrankungen der Zwillingsmutter,
Schwangerschaftsstorungen, Zyklusstorungen und exogenen Schidi-
gungen wurde wie folgt beantwortet:

Die Menarche der Zwillingsmutter trat mit 12 Jahren ein. Die Menses waren
immer regelm#Big und von normaler Stirke. Zyklusstérungen und Erkrankungen
der Genitalien bestanden nicht. Diebesondere Frage nach empfangnisverhiitenden
Mitteln, Abtreibungsversuchen oder irgendwelchen Eingriffen wihrend der
Schwangerschaft wurden verneint. Zu Beginn des zweiten Schwangerschafts-
monats ist die Zwillingsmutter eine 13 Stufen hohe Treppe kopfiitber herunter-
gefallen. Erst nach einigen Stunden konnte sie wieder aufsteben und weiter-
gehen. Eine Woche spiter trat starkes Erbrechen ein. Die Mutter unserer Zwil-
linge fiel in dieser Zeit oft um, sie war taumelig und ,konnte sich nicht auf den
Beinen halten®. Diese Beschwerden dauerten eine Woche lang. Krimpfe und
BewuBtlosigkeit fehlten. Im spiteren Verlauf der Schwangerschaft trat starkes
Schwangerschaftserbrechen auf, das bis zur Entbindung andauerte,

Diese Angaben itber die Schwangerschaftsvorgeschichte scheinen
mir fiir die Beurteilung der Anencephalie bei dem einen Paarling
unseres erbgleichen Zwillingspaares von besonderer Bedeutung zu sein.
Koénnen wir doch heute aus einer Reihe von Beobachtungen bei anderen
MiBbildungen — wie beispielsweise einer Beobachtung von v. VER-
scHUER bei Lippen-Kiefer-Gaumenspalte — als gesichert annehmen,
daB starke Einwirkungen auf den miitterlichen Organismus zur Zeit
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der MiBbildungsentstehungsfrist (theratogenetische Terminations-
periode) schwere korperliche Verinderungen der Feten herbeifiihren
konnen. Die MiBbildungsentstehungsfrist der Anencephalie ist von
KERMAUNER in einen so frithen Zeitpunkt der Schwangerschaft fest-
gelegt worden, daB der in der Vorgeschichte unserer Zwillingsmutter
angegebene Unfall durchaus urséchlich fiir die schwere MiBBbildung des
einen Zwillingspaarlings in Frage kommt. Die wahkrscheinlichste Er-
Elirung fiir die Anencephalie bei nur einem Paarling unseres erbgleichen
Zwillingspaares ist deshalb die, daff die Entwicklungsstorung als Folge
des schweren Unfalls der Mutter zu Beginn des zweiten Schwangerschafts-
monats entstanden ist. .

Sicheres iiber den Mechanismus einer solchen traumatischen Ein-
wirkung wissen wir heute noch nicht. Doch kann vermutet werden,
dafl durch den Unfall der Mutter entweder eine direkte Schidigung
der Gebdrmutter bzw. des bereits eingebetteten Hies oder auf dem
Umweg iiber eine Kreislaufstérung eine Erndhrungsstérung der einen
Hélfte der bereits geteilten Eizelle erfolgt ist. Die Anencephalie bei
nur einem Paarling unseres erbgleichen Zwillingspaares méchten er
jedenfalls als nicht genbedingt ansehen.

Wie andere MiB8bildungen des Menschen, so kann nach den voraus-
gegangenen Ausfithrungen auch die Anencephalie durch verschieden-
artige Ursachen ihre kausale Erklédrung finden. Dies fithrt schlieBlich
zu der Frage, ob sich etwa die #tiologisch verschiedenen Formen von
Anencephalie auch anatomisch unterscheiden und ob man etwa aus dem
anatomischen Bild der Mifibildung bereifs einen SchluB auf die Ent-
stehungsursache ableiten kann. Vorlaufig ist eine anatomische Unter-
scheidungsmoglichkeit zwischen den durch-verschiedenartige Ursachen
zustande kommenden Formen von Anencephalie, inshesondere zwischen
erblichen und nichterblichen Formen, noch nicht gegeben. Es ist aber
festzustellen, dall in unserem Falle, den wir als nichterblich gedeutet
haben, die Entwicklungsstérung im Bereiche des Neuralrohres nur auf
den Schidel beschrénkt war. Bei den erblichen Formen von Anence-
phalie scheint dagegen nach eigenen Sippenuntersuchungen in der Regel
die Wirbelsdule mitbeteiligt zu sein. Bei diesen Formen ist dann die
Anencephalie meist nur ein bestimmter, allerdings recht schwerer
Manifestationsgrad einer Anlage zu dysraphischen Stérungen. Bei
Hydrocephalie habe ich im Rahmen unserer Sippenuntersuchungen
bei miBbildeten Totgeborenen und Frithverstorbenen entsprechende
Befunde erheben koénnen.

Zusammenfassung.
Es wird iiber ein sicher erbgleiches weibliches Neugeborenen-Zwil-
lingspaar berichtet, dessen einer Paarling eine Anencephalie (Cranio-
schisis) ohne Beteiligung der Wirbelsiule aufwies, s handelt sich
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um die erste Beobachtung dieser Art, bei der die Erbgleichheit der dis-
kordanten Zwillinge durch den Nachweis von Anastomosen zwischen
den beiden Placentarkreisliufen sichergestellt worden ist.

Die Ursache der schweren Entwicklungsstorung des einen Zwil-
lingspaarlings wird auf einen schweren Unfall der Mutter (Sturz von
einer 13 Stufen hohen Treppe) im zweiten Schwangerschaftsmonat
zuriickgefithrt, dessen Zeitpunkt etwa der Mifibildungsentstehungsfrist
(teratogenetische Terminationsperiode) bei Anencephalie entspricht.
Damit scheint erwiesen, daB es neben erblichen Formen von An-
encephalie auch nichterbliche gibt. Wahrscheinlich gibt die Be-
teiligung der Wirbelsdule einen Hinweis darauf, ob schon allein nach
dem anatomischen Bild eine Aussage iiber die erbliche oder nicht-
erbliche Verursachung einer Anencephalie gemacht werden kann.
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