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Die Anencephalie gehSrt zu den einpr~gsamsten schweren, nicht 
lebensf~higen MiBbildungen des Menschen. Sie beruht  auf einer Ent-  
wieklungsstSrung des Gehirnsch~dels, die zu offenem Sch~deldaeh 
und Aplasie bzw. hochgradiger I-Iypoplasie des Gehirns bei meist 
in tak tem Gesichtsschadel ffihrt. Der I-Ials 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 fiber 100 Jahren  von l~ECKEL gebrauchte  
Bezeichnung Aneneephalie als die gebr~uehlichste erhalten. Die auch 
heute noch fib]iche Bezeichnung Aeranie wurde ebevfalls schon yon 
MECKEL gebraucht,  der vorschlug, ganz allgemein yon ,,Sch~deldach- 
losen" zu sprechen. I m  pathologisch-anatomischen Schrif t tum ist auch 
die Bezeichnung Craniosehisis fiblich, in der die Spalte des SchKdel- 
daehes ihren besonderen Ausdruck findet. Dehnt  sich diese Spalte 
auf die Wirbels~ule aus, so sprechen Wit yon Craniorhachischisis. Die 
deutschen Bezeichnungen l~roschkopf oder KrStenkopf  gehen yon dem 
eharakteristischen Gesichtsausdruck der miBbildeten Sch~del aus, der 
durch das Vorstehen der Augen besonders einpr~gsam wird. 

�9 Die H~ufigkeit der Anenceph~lie kann n~ck 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 Frauen~rzten und Pathologen 
zu Gesicht kommen. An anderer Steile babe ich kiirzlich ausffihrlicher zur ~rage 
der Pathogenese und der J~tiologie bei Anencepha]ie und verwandten Spalt- 
bildungen des Neuralrohres Stellung genommen 1. ttierauf sei verwiesen. 

Aus den bisherigen Untersuchungen fiber die ~tiologie der A n -  
encephalie kSnnen wir schlieBen, dab diese ]~ntwieklungsstSrung im 
Bereiehe des Sch~dels ffir sieh allein, aber besonders aueh  neben 
anderen Zeiehen yon EntwieklungsstSrungen im Bereiehe des Medullar- 
rohres (dysraphisehe St6rungen bzw. Status dysraphicus naeh B~EM~R) 
familiar geh~uft vorkommen kann. Entsprechende Beobaehtungen 
haben CURTIUS, DEMELER, I~LORIS, GREBE, GRUBER, HAMM]~R, HINDSE- 

1 GREBE, H ~ S  : Z.menschLVererb.- u. Konstit.lehre (1944 zum Druck gegeben). 



Anencephalie bei einem Paarling yon eineiigen Zwillingen. 117 

NIELSEN, SCttADE, R6SSLE, VAN DEE ZWAN U. ~. mitgetei l~ ,  N~eh  
diesen F ~ m i l i e n b e o b a c h t u n g e n  k a n n  ke in  Zweife l  da r~n  bes tehen ,  
dab  es erbliche F o r m e n  yon  AneneephMie  gibt .  Aus  der  Mlgemeinen 
Er f~hrung  der  menseh l i ehea  E rbp~ tho log i e  wissen wir  aber ,  dM~ ersehei-  
nungsb i ld l i ch  gleiehe ode r  zumindes t  sehr  ghnl iche  Mil~bildungen u n d  
K r a n k h e i t e n  ~uf ganz versehiedena . r t igen  Urs~ehen  be ruhe n  kSnnen.  
Es  is t  deshMb ~ueh fiir  d ie  AnencephMie  i m m e r  wieder  nach  ~nderen  
E r k l a r u n g s m 5 g l i e h k e i t e n  gesucht  worden.  

I m  fo lgenden  sell  f iber eine Zwi l l i ngsbeobach tung  m i t  AneneephMie  
b e r i e h t e t  werden,  die daff ir  spr icht ,  dM~ n i c h t  j ede r  Tal l  yon  Anenee-  
pha l i e  e rbbed ing  t sein mul~, sondern  dM~ ~ueh neben  der  E r b v e r a n -  
l agnng  nns heu te  n0ch v i e l f ach  u n b e k a n n t e  St Srungen der  frf ihen 
E m b r y o n M z e i t  u rsgch l ich  yon  B e d e u t u n g  for  die E n t w i c k l u n g  e iner  
AneneephMie  sein kSnnen.  :Es h a n d e l t  s ieh u m  ein weibl iches  Zwil l ings-  
paar ,  d~s nns  yon  dem Chefurzt  der  F r a u e n k l i n i k  des  S tgd t i s ehen  
K r a n k e n h a u s e s  L i ibeck-Ost ,  H e r r n  Prof .  Dr .  Kil~cm~Ioi~F, zur  Verf t igung 
ges te l l t  wurde  und  i iber  das  H e r r  Prof .  Dr .  Kit~cm~or]r folgendes  
be r i eh t e t  1: 

Die 20jghrige ledige Hausgehilfin K: D. hat am 10.6.43 zttletzt menstruiert. 
Am 16.1.44: traten leichte Wehen ein. Ohne da~ ein sicherer B]asensprung 
beobachtet we~den konnte, ging schmieriges Sekret ~b. N~ehdem am 17.1. 
mittelstarke Wehen bestanden, begannen am 18.1. morgens echte Prel~wehen. 
Eine vorgewSlbte Fxuchtblase wmde gesprengt. Dabei tiel eine Nabelsehnur vor. 
Es wurde ein Kind ohne Herzschlag geboren, bei dem auch vet der Geburt keine 
IterztSne zu hSren waren. Es stellte sich eine zweite Fruchtblase, die ebenfMls 
gesprengt wmde. Nach Wendung auf den FuB erfolgte die Extraktion, die zu 
einem Kind mit noch sch!agendem tterzen ftihrte: An dem nachfolgenden Kopf 
zeigte sich eine Anencephalie. Kurze Zeit darauf erfo]gte die spontane Aus- 
stoBung der Placenta. Es handelte sich dabei um eine Placenta mit einer Tren- 
nungsw~nd der Eihgute, die gus zwei Amnien bestehen. Weiterhin fand sich eine 
Insertio velamentos~ beider Nabe]schniire mit GefgBan~stomosen. Als Neben- 
befund land sich eine Nebenpl~centa. Die erste totgeborene Frucht wgr 39 cm 
]ang und wog 1210 g. Bei einem etw~s kleinen Gesichtsschgdel war hSchstens 
an eine geringe An]age zu ttydrocephMie zu denken. Der Froschkopf war 
35 cm lang und 720 g schwer. 

Bei unserer Untersuchung haben wir zungchst versucht, aus der mitgeschickten 
Placenta eine einwandfreie Unterlage zur Klgrung der Frage der Eiigkeit zu ge- 
winnen. Wit  haben dabei nach der yon KIFF>TEg angegebenen Tectmik durch 
Durchspiilungen mit  kSrperw~rmer GlaubersMzlSsung (1 gehgufter TeelSffel auf 
1 Liter Wasser) die Lee~ung der GefgBe von Blutgerinnse]n und ihre Durchggngig- 
keit zu erreichen versucht. Da die Placenta schon lange in Formol gelegen hatte, 
gelang dies erst nach ]angwierige m Bemtihen. Ngehdem die GefgBe durchggngig 
w~ren, t rat  in die NabelgefgBe der einen Seite eingespritzte Fltissigkeit sofort auf 
der anderen Seite wieder her~us. Die schon guBer]ich sichtbaren Anastomosen 
zwischen den beiden Placentarkreisliiufen konnten nach Injektion mit Mennige- 
Kreide-Ge]atinelSsung (vgl. KiFF~E~) noch deutlicher gemacht und auch im 

Es ist mir eine angenehme Pflicht, t terrn Prof. Dr. XI~CggOFF auch an dieser 
S te l le  fiir sein Entgegenkommen unseren besonderen D~nk auszusprechen. 

u Archly. ]~d. 316. 8b  
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l~Sntgenbild deutlich nachgewiesen werden. Da eine P]aeentarh~lfte stark mace- 
riert war, war allerdings eine volle Ffillung nicht mehr m6glich. Von den beiden 
weiblichen Friichten war die erstgeborene, ~uBerlieh unauffallige stark maceriert 
zur Welt gekommen. Die aneneephale Frucht war dagegen frischtot. Offenbar 
entspricht die macerierte Placent~rh~lft.e der auBerlieh gesunden, bereits (wie 
]ange ?) vor der Geburt abgestorbenen macerierten Frucht. 

Die ~iuflere JBesichtigung der Zwi]linge (Abb. 1) laBt bei der erstgeborenen 
Frucht auBer einer blau-roten Verf~rbung und erheb]icher Maceration keine 

Ver~nderungen erkennen. 
Die GrSl3e des Gesichtes 
und des Gehirnsch~dels 
entsprechen der. anderer 
Frfichte unserer Sammlung 
yon gleicher KSrperl~nge. 
Der Gehirnsehi~del ist zu- 
mindest nich~ au~erlieh 
erkennbar im Sinne einer 
Hydrocephalie ver~ndert. 
Die Wirbelsaule ist voll- 
st~ndig geschlossen. Beim 
Abtasten f~ndet sieh kein 
Hinweis auf.  eine Spina 
bifida oceu]ta. Bei der 
anencephalen Frucht ist 
~uBerlich bis auf die ty- 
pische anencephale Sch~tdel- 
form ebenfalls keine weitere 
Ver~nderung erkennbar. 
Insbesondere ist die Wirbel- 
si~ule vom Hals ab voll- 
standig geschlossen. Auch 
die RSntgenuntersuchung 
der Wirbelsaule hat fiber- 
all dem Alter entsprechend 
ausgebildete Wirbe]kSrper 

Abb. 1. Die erbgleicken Zwiilinge mi~ diskordanter ergeben. Eine Spina bifida 
iknencephalie, occulta ist nicht nachzu- 

weisen. 
Ein ~hnlichkeitsvergleich ist zwischen den beiden Zwillingspaarlingen wegen 

der sehweren Sch~delver~nderung der anencephalen Frucht, die auch zu stark 
gerotlten, wenig differenzierten Ohren gefiihrt hat, nicht durehzuffihren. Es finder 
sich lediglich in der Form der I~ase, nament]ich in den Nasenfliigeln, bei beiden 
Frfichten eine ausgesprochene :4hnlichkeit. Auch die Form und L~nge der Glied- 
mal~en, insbesondere die Form der H~nde und der Fingern~gel, ist bei beiden 
Frfichten ausgesprochen i~hnlich. 

Bei der Sel~tion haben wir folgende Befunde erheben kSnuen: 1. Faultote 
weibliche Frfihgeburt ohrm' ~u~erlich erkennbare Anomalien. Die Nabe]gdi~Be 
sindweit durchg~ngig. DieFingern~gelerreichendieKuppennichtganz. Foramen 
ovale und Ductus arteriosus (BoTALLI) sind often. Der B~CLAR~)sche Knoehenkern 
ist nicht angelegt. Bei der Brustsektion finder sieh das tterz in normaler GrSBe 
an normaler Stelle. Die tterzscheidewand ist vollst~ndig ausgebildet. Die Herz- 
gef~Be sind dem Alter entsprechend entwickelt. Die Lungen liegen weir zuriiek. 
Die Lungenschwimmprobe ist negativ. Bei der Bauchsektion f~llt die groi~d, 
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blutreiehe Leber und die verh~ltnism~ig groSo Milz auf. Der Darm und die 
Gallenblase zeigen keine Besonderheiten. Der Wurmfortsatz ist sehmal und sehr 
lang. Die Nieren, die an norm~ler Stelle geleger/und normal groB sind, zeigen 
deutliehe Lappung. Die Nebennieren sind gut und regelrecht ausgebildet. Die 
inneren Genitalien sind normal entwickelt. 

Bei der Sch~delsektion finder sich reiehlieh koaguliertes Blur unter der Sch~del- 
haUt. N~ch ErSffnung der Sch~delhShle finder sich ein auffallend weiehes, leicht 
zerflie~liches Gehirn mit gut ausgepr~gten Windungen und reiehlicher Dureh- 
blutung. Weder zwischen den Hirnh~uten noch in den Hirnl~mmern ist eine 
Flfissigkeitsvermehrung zu erkennen. Wegen der starken Zerflie~lichkeit dec 
Hirnmassen und der fortgeschrittenen Mar'oration ist eine histologische Unter- 
suchung nicht mSglich. Die Austrittsstellen der Hirnnerven sind ebenso wie 
diese normal entwickelt. 

2. Frisch tote anencephale Frucht weiblichen Geschleehtes mit gut ausgsbil- 
detem Gesichtssch~del, stark vorstehenden, gro~en und naeh oben gerichteten 
Augen. An Ste]le des Gehirnsch~dels findet sich eine fiber fiinfmarkstiickgro~e 
Sch~deld~chhShle, die yon einer sehmierigen graurStliehen Masse angeffillt und 
fiber deren hinterem Abschnitt die angedeutete Form der Rautengrube erkennbxr 
ist. Der Defekt des Sch~deldaches sehliei~t in der Gegend der Medulla oblongata 
am sehr kurzen Hals ab. Die Wirbelsi~ule ist vollst~ndig ausgebildet und.ge- 
schlossen. Bei der Brustsektion liegt das Herz in einer der gesunden Frucht 
entsprechenden GrS~e an normaler Stelle. Bis auf eine dem Alter der Frucht 
entsprechend gro~e (Jffnung des ~oramen ovale und des Ductus arteriosus 
~BOTALLI) finden sieh keine Besonderheiten. Die Lungen liegen weir zurfick und 
sinken bei der Schwimmprobe. Bei der Bauehsektion scheint die Leber kleiner 
und weniger blutreieh als bei dem nieht mii3bildeten Partner. Alle anderen Baueh- 
organe, ebenfalls auch die Nebennieren, sind in einer dem unver~nderten Paar- 
ling entsprechenden GrSBe an normaler Stelle ausgebildet. Auf eine histologisehe 
Untersuchung der Gehirnmasse wird zun~chst verzichtet, da die Zwillinge ffir 
die Sammlung des Institutes aufgehoben werden. 

Nach diesen Befunden kann festgestellt werden, daI] die Priifung 
des Placentarkreislaufes der diamniotisehen, monoehorischen Zwillinge 
~uch unter Beriicksiehtigung der bei unserer Untersuchung bereits 
vingetretenen teilweisen Maceration deutliehe Anastomosen ergeben 
hat. Die Diagnose Eineiigkeit diirfte d~mit sichergestellt sein. Dies 
gilt insbesondere ~uch nach dem bereits unmittelbar nach der Geburt 
yon Herrn Prof. KmC~HOFF erhobenen Kreisl~ufbefund. Die Ahnlich- 
keitsdiagnose ist wegen der schweren Yer~nderung des einen Pa~rlings 
nicht  ausreichend verwertbar. 

Die ~ul~ere Untersuchung , die RSntgenuntersuchung und insbeson- 
dere die Sektion haben ergeben, dal~ aul~er der Anencephalie des einen 
Paarling s weder bei diesem selbst noch bei seinem Partner irgendwelche 
anderen kSrperlichen Mi~bildungen bestehen. Wit haben dabei be- 
sonders auf die Wirbelss und auf die Nebennieren geachtet. Beides 
ist bekanntlich bei Anencephalie leieht mitbetroffen. Nach den ~m 
einzelnen wiedergegebenen Befunden haben wir somit ein sicher ein- 
eiiges (erbgleiehes) weibliches Zwillingspaar mit vollstgndiger Diskordanz 
bezfiglich einer auf Sch~deldaeh und Gehirn besehrs reinen 
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Anencephalie ohne Beteiligung der Wirbelsgule und ohne Hypoplasie 
der Nebennieren. 

Die Durchsicht d e s  Schrift tums nach bisherigen Beob~chtungen 
iiber Anencephalie bei ZwilHngen ergab folgendes: 

1. Von G~vB~R abgebildete weibliche Zwi]linge, yon denen Paarling I An- 
encephalie ohne Wirbelsaulenbeteiligung und Paarling I I  ~ eine bis zum Lenden- 
bereich ausgedehnte Craniorhachischisis und Klumpfii~e aufwiesen. Der ein- 
weisende Arzt hatte die Zwillinge als eineiig bestimmt. 

2. Eine ebenf~lls -con G~VB~ abgebildete weibliche Frucht mit Cr~niorhachi- 
schisis bis zur Lendengegend, deren ln~nnlicher P~rtner gesund war. 

3. Ein yon JosE~so~ und WALLE~ beschriebenes wahrscheinlictl eineiiges 
Zwillingspa~r. Paarling I hatte nut eine Aaencephalie, P~arling I I  aul~er(tem 
noch eine Spin~ bifida und eine sehr grol~e Zwerchfellhernie. 

4. Ein n~ch tt~S~LMA~ yon T~BULL beob~chtetes wahrscheinlich ein- 
eiiges Zwillingspaar mit Anenceph~lie bei einem und Hydroceph~lie beim ~nderen 

�9 Pa~rling. Wegen der derzeitigen Kriegsverh~ltnisse konnte 1eider die Original- 
arbei~ yon TV~N]3ULL nicht eingesehen werden. Ich kann desh~lb auch nickt zur 
Erbgleichheit der Paarlinge und d er Hydroceph~lie bei dem einen Pa~rling 
Stellung nehmen. 

5. Yon I~SSSL]~ abgebildete Zwillinge (PZ) ~nit Anenceph~lie allein beim 
Kn~ben und durchgehender Craniorhachischisis bis zum unteren Brustbereich 
beiIn M~dchen. 

6. Ein yon OSTERT~O wiedergegebenes eineiiges (?) Zwillingspaar, d~s durch 
Schwangerschaftsunterbrechung gewonnen wurde. ~ach der Abbildung k~nn 
ein Alter yon etwa 4 Mon~ten angenommen werden. Ein Vermerk fiber den 
Eihautbefund ~ehlt. W~hrend der eine P~arling normal entwickelt war, ~anden 
sich bei dem anderen eine Craniorhachischisis bis zur Lendengegend und ein 
grol~er Bauchbruch. 

Neben einem PZ-Paar  mit  Craniorhachischisis beim weiblichen 
und Cranioschisis beim m~nnlichen P~arling und einem PZ-Puar,  
bei dem nur  die weibliche Frucht  eine sich au~ Sch~del und Wirbel- 
s~ule erstreckende NeurMrohrspalte aufwies (GRvBv,~), sind somit  
bisher 4 gleichgeschlechtige, n~ch Angabe der Autoren w~hrscheinlich 
eineiige Padre beobachtet  worden. E i n e  sichere Eiigkeitsdiagnose ist 
]edoch in keinem F~lle durchgef i ihr t  worden. Es ist deshMb auch 
eine einw~ndffeie Bewertung dieser Zwillingsbeobachtungen nicht 
mSglich. Bemerkenswert  scheint mir jedoch, dul~ bei keinem der 
bisherigen Zwillings~l]e mit  Anencephalie beide Puarlinge vSllig 
identische Ver~nderungen aufwiesen und daI~ sowohl bei gleichge- 
schlechtigen Zwillingen als ~uch bei PZ unterschiedliche Mani~estations- 
~ormen mSglich sind. 

In  dem einen Fall yon GRV]~ER w~r bei Paarling I der sch~del, bei 
pa~rling I I  auch die Wirbels~ule often (gleichzeitig bestanden Klump-  
~iil~e). In  dem Fall yon J o s E ~ s o ~  und WX~ER butte der eine Paar-  
ling nur  eine Sch/~delsloalte, w/~hrend bei I dem ~nderen aul~erdem eine 
Wirbels~ulenspalte und zugleich eine Zwe~chfe]lhernie vorlug. Die 
F~lle yon T u i ~ u L ~  mit  Anencephalie beim einen und I-Iydrocephalus 
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beim anderen Partner und yon OSTE~TAO mit durehgehender Wirbel- 
s/~ulenspalte mit groBem Bauehbruch bei nur einem Pa.urling (Feten 
etwa des 4. Monats) zeigen, dab - -  wie uueh bei unserem sieher erb- 
g]eichen Zwi]lingsp~ar - -  nur ein Zwillingspaarling yon einer Anence- 
phalie betroffen werden kann. Der in unserem Fall kliniseh ausgespro- 
ehene Verdacht auf ttydrocephalie konnte anatomiseh nieht best~tigt 
werden. M6glieherweise ist auch in dem Falle yon T~YR~C]~ULL die Dia- 
gnose Hydroeephalie ledig]ich auf Grund des gegenfiber dem anence- 
phalen Partner groB erscheinenden Kopfes gestellt worden. Falls 
jedoch wirklieh in diesem Fall eine eehte Hydrocephalie vorlag, so 
w/~re noch zu entseheiden, inwieweit bei beiden Paarlingen als Ausdruek 
eines gefundenen Anlagefehlers eine Spina bifida bestanden hat. 

Vor der Bespreehung der /~tiologischen Erkl~rungsmSgliehkeiten 
in unserer Beobaehtung sei noeh auf einige ]~eobaehtungen fiber An- 
encephMie bei DoppelmiBbildungen eingegangen. Es sind dies drei 
Beobachtungen yon BOe~EL,MXNN, G~UBE~ nnd 1~. MEYE~ fiber Di- 
eephalia mit Craniorhaehischisis an der einen kleineren Fruehtseite, 
ein yon GnUBE~ wiedergegebenes Skeletpr/s mit Craniorhaehi- 
schisis des kleineren und Spina bifida aperta des grSBeren Teiles des 
zweikSpfigen Neugeborenen und schlieBlich eine Beobachtung yon 
~[UDALIAR fiber doppelseitige Aneneephalie bei einem Thoraeopagus. 

Diese Befunde entspreehen den fibrigen Zwillingsbeobachtungen 
und sind als wiehtige Erg/~nzungen zu bewerten. Kann es doch einmal 
bei beiden Teilen zu Anencephalie kommen (~V~UDALIAR), kSnnen auch 
bei den D0ppelmiBbildungen VerSehiedenheiten im Auspr/~gungsgrad 
einer Spaltbildung am Neuralrohr vorliegen (G~u~Elz) und kann sehlieB- 
]ich nut ein Tell einer DoppelmiBbildung bei vSlliger Unversehrtheit 
des anderen yon einer Anencephalie betroffen werden (BocKEL~ANN, 
GRUBER, R. MEYER). 

Die bisherigen Befunde fiber Aneneephalie bei Zwillingen und bei 
DoppelmiBbildungen lassen ganz allgemein den SchluB zu, dab diese 
sehwerste Form einer VerschluBstSrung im Bereiehe des Neuralrohres 
offenbar nieht einheitlich ist. Dies gilt sowohl ffir den morphologisehen 
Befund (mit und ohne Wirbelss oder Ausdehnung anf 
den weiteren Organismus) als aueh ffir die s MSgliehkeiten. 
Denn die bisherigen Zwillingsbefunde ]assen vermuten, dab Anenee- 
pha]ie - -  vielleieht in besonderen, anatomiseh voneinander trennbaren 
Formen - -  ~uf versehiedene Ursaehen zurfiekgeffihrt werden kann. 
Dabei haben die Zwillingsbeobachtungen bisher noeh keine so  ein- 
deutige Unterlage ffir die Annahme einer Mitbeteiligung yon Erb- 
anlagen ffir die Entstehung yon Aneneephalie beibringen k6nnen wie 
die sehon jetzt vorliegenden Ergebnisse systematischer Familienunter- 
suehungen. 
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Die Ma, nifest~tionsverschiedenheiten bei gleiehgesehleehtigen ZwiI- 
lingen (d~runter offenb~r auch EZ) ebenso wie bei den sicher ,,erb- 
gleichen" Doppelbildungen kSnnen mit der Ann~hme einer entwick- 
lungslabilen Erbanlage erklart werden. Dies gilt besonders fiir die 
F~lle mit nur gr~dm~iMg untersehiedliehen SpMten bei beiden P~ar- 
lingen. Inwieweit dies ~uch fiir die F~lle mit vS1]iger Diskordanz 
beziiglieh elner Seh~deldach- oder Wi~'bels~ulenspalte zutreffen k~nn, 
ist heute nieht zu entscheiden. 

Bei unserem Zwillingspaar hat  sieh weder fiir eine vorwiegend gen- 
bedingte Entstehung der AnencephMie noch fiir eine Teilbedeutung 
der Erbmasse eine naehweisbare Unterlage beibringen lassen. 

Nach dem Bericht yon tterrn Prof. Dr. Knock,err ist die Mutter der Zwillinge 
klinisch unauifallig. Insbesondere bestehen keine Anhaltspnnkte ffir die Annahme 
einer Spina bifida occulta oder anderer Zeichen dysraphischer St5rungen. Das 
auf unsere Bitte yon tterrn Prof. Dr. KIRCmtOF~ angefertigte R6ntgenbild der 
Wirbels~ule zeigt an allen Wirbeln vollst~ndig geschlossene BSgen. 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 veto 6. Monat bis zum 3. Lebensjahr an Krampfan- 
fallen, die fast taglieh auftraten, 5--10 Min. andauerten und mit Verdrehling 
der Augen und BewuBtlosigkeit einhergingen. Fiir dysraphische StSrungen haben 
sich - -  soweit hierauf untersucht werden konnte - -  weder bei diesen Geschwistern 
noch bei den Eltern der Zwillingsmutter, yon denen die Mutter mit 37 Jahren 
an Gebarmutterkrebs gestorbeu ist, Unterlagen beibringen lassen. Der uneheliehe 
Vater der Zwfllinge ist Soldat und sell gesund sein. 

Unsere besondere Frgge nach Erkrankungen der Zwillingsmutter, 
Schwangerschaftsst5rungen, ZyklusstSrungen und exogenen Seh~di- 
gungen wurde wie folgt beantwortet :  

Die Menarche der Zwillingsmutter trat mit 12 gahren ein. Die Menses waren 
immer regelma$igundvonnormaler Starke. ZyklusstSrungen und Erkrankungen 
der GenitMien bestanden nicht. Die besondere Prage naeh empfangnisverhiitenden 
Mitteln, Abtreibungsversuehen oder irgendwelchen Eingriffen wahrend der 
Schwangerschaft win'den verneint, Zu Beginn des zweiten Sckwangersehafts- 
monats ist die Zwillingsmutter eine 13 Stufen hohe Treppe kopffiber heranter- 
gefMlen. Erst nach einigen Stunden konnte sie wieder aufstehen und weiter- 
gehen. Eine Woche spater trat starkes Erbrechen ein. Die Mutter unserer Zwil- 
linge fiel in dieser Zeit oft urn, sie war taumelig und ,,konnte sieh nieht auf den 
Beinen hMten". Diese Beschwerden dauerten eine Woche lang. Krampfe nnd 
Bewui]tlosigkeit fehlten. Im spateren Verlauf der Schwaugerschaft trat starkes 
Schwangersehaftserbrechen ul/f, das bis zur Entbindung andauerte. 

Diese Ang~ben fiber die Schwangerschaftsvorgeschichte scheinen 
mir fiir die Beurteilung der Aneneephalie bei dem einen Paarling 
unseres erbgleiehen Zwi]]ingspgares yon besonderer Bedeutung zu sein. 
t~iJnnen wir doch heute aus einer l%ihe yon Beobgchtungen bei anderen 
Mif~bildungen - -  wie beispielsweise einer Beob~chtung yon v. VE~- 
sc~v]~R bei L ippen-Xie fe r -GaumenspMte-  ~ls gesiehert annehmen, 
dM~ st~rke Ein~firkungen auf den miitterlichen 0rganismus zur Z e i t  
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der Mil~bildungsentstehungsfrist (theratogenetische Terminations- 
periode) schwere kSrper]iche Vergnderungen der Feten herbeiffihren 
kSnnen. Die Mii~bildungsentstehungsfrist der Anencephalie is~ yon 
KERMAVNER in einen so frfihen Zeitpunkt der Schwangerschaft fest- 
gelegt worden, dab der in der Vorgesehiehte unserer Zwillingsmutter 
~ngegebene Unfall durchaus ursgchlich ffir die schwere Mi~bildung des 
einen Zwillingspaarlings in Frage kommt. Die wahrscheinlichste Er- 
kliirung /iir die Anencephalie bei nut einem Paarling unseres erbgleichen 
Zwillingspaares ist deshalb die, daft die Entwicklungsstgrung als Folge 
des schweren Un/alls der Mutter zu Beginn des zweiten Schwangerseha/ts- 
monats entstanden ist. 

Sicheres fiber den Mechanismus einer solcheu traumatischen Ei~- 
wirkung wissen wir heute noch nicht. Doeh kann vermutet werden, 
daf] durch den Unfall der Mutter entweder eine direkte Schgdignng 
der Gebgrmutter bzw. des bereits eingebetteten Eies oder auf dem 
Umweg fiber eine ]~reisl~ufstSrung eine Ern~hrungsst6rung der einen 
Hglfte der bereits geteilten Eizeile erfolgt is~. Die Anencephalie bei 
nur einem Paarling unseres erbgleichen Zwillingspaares mSchten wir 
jedenfalls als nicht genbedingt ansehen. 

Wie andere Mil3bi]dungen des Me~nschen, so kann nach den voraus- 
gegangenen Ausffihrungen auch die Anencephalie dutch verschieden- 
artige Ursachen ihre kausale Erklitrung finden. Dies ffihrt sehlieBlich 
zu der Frage, ob sich etwa die gtiologisch verschiedenen Formen yon 
Anencephalie auch anatomisch unterscheiden und ob man etwa aus dem 
anatomischen Bild der Mil~bildung bereit~s einen Sehlul~ auf die Ent- 
stehungsursache ableiten kann. Vorl/iufig ist eine anatomische Unter- 
scheidungsmSglichkeit zwischen den durchverschiedenartige Ursaehen 
zustande kommenden Formen yon Anencephalie, insbesondere zwisehen 
erblichen und nichterblichen Formen, noch nicht gegeben. Es ist aber 
festzuste]len, dab in unserem Falle, den wir als niehterblich gedeutet 
haben, die EntwicklungsstSrung im Bereiche des Neuralrohres nur auf 
den Schgdel beschrgnkt war. Bei den erblichen Formen yon Anenee- 
phalie scheint dagegen nach eigenen Sippenuntersuchungen in der Regel 
die Wirbelsgule mitbeteiligt zu sein. Bei diesen F0rmen ist dann die 
Anencephalie meist nur ein bestimmter, allerdings recht schwerer 
Manifestationsgrad einer Aniage zu dysraphischen StSrungen. Bei 
ttydrocephalie babe ich im lgahmen unserer Sippenuntersuchungen 
bei mif3bildeten Totgeborenen und Friihverstorbenen entsprechende 
Befunde erheben k5nnen. 

Zusammen/assung. 
Es wird fiber ein sicher erbgleiches weibliehes ~%ugeborenen-Zwil- 

]ingspaar berichtet, dessen einer Paarling eine Anencephalie (Cranio- 
schisis) ohne Beteiligung der Wirbelsgule aufwies. Es handelt sieh 
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-am die ers te  B e o b a c h t u n g  dieser  Ar t ,  be i  der  die E rbg l e i ehhe i t  der  dis-  
k o r d a n t e n  Zwil l inge dureh  den  Nachwe i s  yon  A n a s t o m o s e n  zwisehen 
den be iden  Placentarkreis l i~ufen s icherges te l l t  worden  ist .  

Die  Ursaehe  der  schweren E n t w i e k l u n g s s t 5 r u n g  des e inen  Zwil-  
l i n g s p ~ r l i n g s  wi rd  a u f  e inen schweren Unrol l  der  Mut t e r  (Sturz  yon  
e iner  13 S tu fen  hohen  Treppe)  im zwei ten  Schwange r seh~f t smona t  
zurf ickgefi ihr t ,  dessen Z e i t p u n k t  e twa  der  Mi l3bi ldungsents tehungsf r i s t  
( t e ra togene t i sche  Termin~t ionsper iode)  be i  Anenceph~l ie  en t sp r i ch t .  
D a m i t  scheint  erwiesen, dal~ es neben  erb] ichen ~ o r m e n  yon  An-  
enceph~l ie  auch  n ich te rb l i ehe  gibt .  Wahr sehe in l i eh  g ib t  die Be- 
te i l igung der  Wi rbe l sgu le  e inen Hinwei s  darauf ,  ob schon a l le in  nach  
dem ana tomi sehen  B i ld  eine Aussage  fiber die e rb l iche  oder  n ich t -  
e rb l iche  Veru r sachung  e iner  Aneneepha l i e  gemach t  werden  kal in .  

Literatur. 
BOCKELMANI~: Z. Gyni~k. 1906, 33. - -  DE~IEI~.R, W. : ~3ber famili~re Mi~- 

bildungen der Wirbels~ule. Inaug.-Diss. Miinster ]933. - -  I%ORIS, M.: Boll. Soc. 
Eustach. 80, 1 (1932). - -  GI~EBE, H. : Erbarzt  10, 99, 110, 126 (1942). - -Fami l i e  n- 
untersuchungen bei mi~bildeten Totgeborenen und Frfihverstorbenen, erscheint 
in Z. Inenschl. Vererb.- u. Konstit.lehre. - -  GI~V~Et~, G. B.: Verh. dtsch, path. 
Ges. 27, 303 (1934). - -Med .  Klin. 80, 533 (1934); 81,833 (I935). - -  ]=[A~ER, E.:  
Zbl. Path. ~6, 289 (1932). - -  I ~ I N D S E - N I E L S E N ,  S.: Acta chir. scand. (Schwd.) 
80, 525 (1938). ~ I:II~SEL~A~I% W. : In  HALBAlv-SEITZ, Biologie und Pathologie 
des Weibes, Bd. VI. Berlin-Wien 1925. - -  JOSE~e~SO~I, J. E. u. K. B. WALImlr 
Canad. reed. Assoc. J. 1983, 34. - -  KEI~MAIIlVEI~, E.: In  SCt{WALB]~-GRIIBER, 
Die Morphologie der Mil~bildungen des Menschen und der Tiere, Bd. III/2. Jena 
1909. - -  1V[ECKEL, J .  F. : An~tomisch-physiologische Beobachtungen und Unter- 
suchungen. Halle 1822. --MEYEIr R.:  Z. Geburtsh. 57, 151 (1905). --MVI)A- 
LIAI~, J. : Obst. a. Gyn. 87, 753 (1930). - -  0STERTAG, B. : In EeKARDT-OSTERTAG, 
KS~perliche Erbkmnkheiten. Leipzig 1940. - -  R6SSLE, 1%.: Die pathologisclie 
Anatomie der Familie. Berlin '1940. SCI{AD]~, H.: Erbarzt  7, 116 (1939). - -  
STR6EI~, W. F. H. and A. vA~ I)m~ ZWAN: J. Anat. 78, 441 (1939). - -  TUlCl~- 
]3ULL: Zit. nach HllVSEL~IA~I~. - -  VA~ DEI~ ZW~,  A. : Over de Genese van Anence- 
plmlie en Rhachischisis posterior en unterior. In~ug.-Diss. Groningen 1940. 


