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Uber einen Dicephalus tribrachius. 
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HEI~MUT SEITZ. 

Mit 6 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 10. August 19~9.) 

I m  Folgenden sell fiber eine ungewShnliche I )oppelbi ldung ber ichte t  

werden, welche nach einer Lebensdauer  yon 21 Tagen ad ex i tum kam. 

Dabei  handel t  es sich um das erste K i n d  23j~hriger El tern ,  die n ieht  

b lu t sverwandt  sind und immer  gesund waren. Weder  in der FamiNe 

des Mannes, noch in der der F rau  sind Zwill ingsgeburten oder Mi•- 

bi ldungen beobaeh~et worden. Wegen einer sehweren Eklamps ie  wurde 

am Ende  der Schwangersehaf t  eine Sehn i t t en tb indung  vorgenommen.  

Die Mut te r  s tarb  5 Tage nach der E n t b i n d u n g  an der Eklampsie .  

Bei dem Kind handelt es sich um eine weibliehe Frueht mit zwei wohlgeformten 
KSpfen und Halsen und 4 Schultern (s. Abb. 1). Die medial gelegenen Sehultern 
sind auBerlieh miteinander versehmolzen. Aus dieser Verschmelzung erhebt sich 
ein 16 cm Ianger drifter Arm. Ober- und Unterarm erscheinen aul]erlich normal. 
Die I-Iand zeigt 5 Finger, yon denen tier Daumen und der 2. Finger hautig zusam- 
mengewachsen sind. Auf beiden Seiten der Fingerendglieder linden sieh Finger- 
nagel, welche die Fingerkuppen erreiehen. Eine yon der Sehultermitte zur Sym- 
physe reiehende Symmetrieebene teilt die Mil~geburt in 2 auBerlich nahezu gleich- 
wertige Individualteile (IT), die sich spiegelbildlieh entsprechen. Vonder Sehulter- 
mitre abwarts sind die beiden IT miteinander vereinigt, zeigen 2 Brustwarzen, 
einen Nabel und ein aul~erlieh normal erseheinendes Beeken. Die unteren Extre- 
mitiiten lassen bei der au]eren Besichtigung ebenso wie die beiden aul]eren Arme 
5 normM geformte Zehen bzw. Finger erkennen. Im Ganzen macht das In- 
dividuum den Eindruek allgemeiner Reife. Das Gewicht betragt 3770 g, die L~nge 
veto Scheite] bis zur Ferse rechts wie links 47 cm. Kopfumfang bei beiden IT 
32 cm, Brustumfang in HShe der Brustwarzen 36 era. :4uBeres Genitale- Kleine 
Schamlippen nicht ganz yon den grol~en bedeckt, Hymen und Clitoris normal 
entwickelt. Weitere MiSbfldungen - -  wie Hasenseharte, Lippenspalten, die bei 
Doppelbildungen haufig zur Beobachtung kommen, - -  sind nieht naehweisbar. 

Die RSntgenuntersuehung bestatigt die yon SCgWAL~E, GG. B. Gl~gB~R U. a. 
aufgestellte ]~egel, dal~ die Verdopplung meist wesentlich welter reieht, als dem 
au~eren Aspekt nach anzunehmen ist (s. Abb. 2). Es finden sich in unserem 
Falle zwei vSllig getrennte Wirbelsaulen mit je 7 Halswirbeln, zwSlf Brust- und 
5 Lendenwirbe]n. Aueh die Kreuzbeine sind doppelt vorhanden. Die Wirbelsaulen 
sind leicht skoHo~iseh, die linke mehr als die reehte. Dabei verl~ufen sie bis zur 
oberen Lendenwirbelsaule annahernd parallel und divergieren dann kranialwarts 
starker. Die nach lateral yon den beiden Wirbelsaulen abgehenden Rippen arti- 
kulieren in normaler Weise an den Wirbelsaulen und verlaufen zu einem einfachen 
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breiten Sternum. Auch die media- 
len Rippen artikuliercn normal 
an den Wirbelsi~ulen. Die drei 
ersten mittlercn Rippen beider 
Seiten vcrlaufen in einem Winkel 
yon etwa 450 nach oben und 
enden frei. Die beiderscitigen 
4. und 5. mittleren Rippen ver- 
laufen wenigcr steil, vereinigen 
sich nnd bi]den einen stark gegen 
die Thoraxliehttmg vorspringen- 
den Sporn. Die beiderseitigen 
6.--12. mittlercn l~ippen bilden 
kurze horizontal verlaufende 
Knochenspangen, die unterein- 
ander ~r sind. An dem 
breiten, einfachen Sternum setzen 
lateral zwei Clavikehl an, die mit 
den Acromialforts~Ltzen der bei- 
den zu den lateralen Armen ge- 
hSrenden Scapulae articulieren. 
Vom Manubrium sterni verlaufcn 
zwei gleich grol]e Clavikeln par- 
allel fast senkrecht nach obcn. Sie 
artikulieren mit  den Acromial- 
forts~tzen der beiden mittleren 
Scapulae, die zu einem cinheit- 
lichen Knoclien mit einer Gelenk- 
fl~tehe verschmolzen sind. Die 
Knochen der mittleren oberen 
Extremits  sind einfach vor- 
handen. Die Endglieder des 
Daumens und des Zeigefingers 
sind verktimmert, die Endglieder 
der iibrigen Finger erscheinen 
verli~ngert. Die Knochen der 
unteren Extremit~ten zeigen 
keine Besonderheiten. Die An- 
lage ciner dritten unteren Ex- 
tremit/~t, ffir die sich bei der 
Besiehtigung kein Anhalt ergibt, 
ist auch rSntgenologisch nicht 
nachweisbar. 

Bei der Pr/~paration der 
Brustorgane finden sich zwei 
yon einem/~uBerlich einhcitlichen 
Herzbeutel vSllig umgebene Her- 
zen, die durch ein sagittal ge- 
stelltes medianes Septum im 
Herzbeutel voneinander getrennt 
sind (s. Abb. 3). Ein Foramen 
pleuropericardiale ist nicht nach- 
wcisbar. W~hrend das linke Herz 

Abb. 1. Dicephalus tribrachius. 

Abb. 2. R6ntg'eniibersichtsaufn~hme. 
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nach der Anordnung der groBen Gef~Be und der HerzhShlen normal ist, besteht 
rechts ein Situs inversus. Der groBe rechte Vorhof und der rechte Ventrikel 
sind dem linken Herzen zugekehrt. Die Spitze des rechten Herzens wird vom linken 
Ventrikel gebildet und wird durch eine Furche gegen den rechten Ventrikel 
abgegrenzt. Lateral  vom rechten Vorhof entspringen zwei groBe GefiiBe aus den 
beiden Ventrikeln (s. Abb. 4). 

Das linke Herz entspricht vSllig dem eines normaten gteiehattrigen S/iuglings. 
Die HerzhShlen sind normal welt, alle Klappen sind normal angelegt und gut 
durchg/~ngig. Die Spitze des Herzens wird vom linken Ventrikel gebildet. ])as 
Foramen ovale ist often, der Ductus arteriosus Botalli geschlossen. 

v o m  rechten Ventrikel verl/iuft die Ar~r ia  pulmonalis, die normale Klappen 
zeigt, zu den Lungen. Die Lungenvenen mfinden in den linken Vorhof. Die Aorta 
zeigt einen normalen Abgang aus dem linken Ventrikel. 

Das rechte Herz zeigt 2 VorhSfe und 2 Kammern, die nur unvollst/~ndig von- 
einander getrennt sind. ])as Ventrikelseptum weist einen groSen, rundliehen Defekt 
auf. Das Foremen ovale ist welt often; ein Ductus arteriosus Botalli oder der Rest 
eines solchen ist nicht nachweisbar. W/ihrend das Tricuspidalostinm, die Pulmonal- 
und die Aortenklappen normal ausgebildet sind, finder sieh zwischen dem linken 
Vorhof und dem linken Ventrikel keine offene Verbindung, die Mitralklappe fehlt 
vollstis Auch die Andeutung einer solchen, etwa in Form eines diinneren Sep- 
turns, ist nicht nachweisbar. In  den rechten Vorhof mfinden zwei groBe Venen- 
sti~mme, yon denen der eine die yore Kopf kommenden Venen und knapp vor der 
Einmfindung in den Vorhof die kleine Vena cava caudalis aufnimmt. Die andere 
Vene ist eine brfickenf6rmige Verbindung zum reehten Vorhof des linken tterzens, 
die zwischen den bciden medialen Clavikeln und dem yon der 4. und 5. Rippe 
gebildeten Sporn herzieht. Das aus dem rechten Herzventrikel abgehende Gef/~B, 
welches nach der Art des Abganges der Pulmonalarterie entspricht, zieht nicht zu 
den Lungen, sondern zur medialen Seite des reehten Kopfes und verzweigt sich 
dort welter, nachdem es einen Ast ffir die mittlere obere Extremit/it  abgegeben hat. 
In den linken Vorhof miinden 4 Lungenvenen. Aus dem linken Ventrikel entsPringt 
ein kr/iftiges Gef/~B, welches nach der Art  des Abganges mit  3 Klappen und dem 
Abgang der Coronararterien der Aorta entspricht. Die Aorta gibt als erste Xste 
2 Lungenarterien fiir die beiden Lungen des rechten IT ab, anastomosiert dann mit  
dem aus dem rechten Ventrikel kommenden Gef/~lL Aus dem Bogenteil gehen ein 
Ast fiir den rechten Arm und ein grol~es Gef~l] ab, welches sich in 2 Gef/iBe ffir je 
eine Kopfseite verzweigt. 

In die Versorgung der Peripherie teilen sich beide t{erzen gleichm~Big. Dabei 
zeigen die Gef/~Be des ]inken IT weitgehende ~bereinstimmung mit den normalen 
Verhaltnissen. Der erste Ast der linken Aorta ist ein starkes Gef/~13, welches sich 
in die beiden Carotlden spaltet. Die aus diesem Gef/~I3 entspringende rechte Arteria 
carotis gibt einen starken Ast ffir die 1V[ittelextrcmit&t ab. Der zweite Ast der Aorta 
ist die Arteria subclavia ffir den linken Arm. Kurz naeh dem Abgang der Artt .  
coeliacae in HShe des 12. Brustwirbels vereinigen sich die Aorten beider IT zu einer 
normalen, medial verlaufenden Bauchaorta, welche zuerst die linke Nierenarterie, 
nach 1 cm die rechte ~ierenarterie abgibt und sich dann normal welter verzweigt. 
Die Nabelarterien entspringen aus beiden Artt.  fliacae internae. 

]:)as venSse System bietet keine Besonderheiten, wenn yon der Verbindung 
zwischen den beiden rechten Vorh(ifen abgesehen wird. Die Bauchaorta wird yon 
zwei groi~en Venen, die zahlreiche Anastomosen miteinander haben, begleitet. Die 
linke V. cava caudalis ist normal entwickelt und mfindet in den rechten Ventrikel 
des linken Iterzens, w/ihrend die etwas weniger kr/iftige rechte V. cava caudalis 
in die V. cava cranialis mfindet. 
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A b b .  3. S i tu s  n a c h  E r S f f n u n g  tier I~0 rpe rhSh len .  ( P e r i k a r d  au fgeschn i~ t en ) ,  a l~echtes  
t t e r z ;  b l inkes  H e r z ;  c S e p t u m  i ra  g e m e i n s a m e n  H e r z b e u t e ] ;  d Lebe r .  

A b b .  4. S i tu s  t ier B r u s t o r g a n e  n a e h  E n t f e r n u n g  des  P e r i k a r d s  u n d  des  Zwerchfe l l s .  
a R e e h t e  ~iul~ere L u n g e  ; b l inke  a u ~ e r e  L u n g e .  

u Archiv. Bd. 318. ] 3  
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Vier v611ig abgeschlossene PleurahShlen enthalten je eine Lunge, yon denen die 
beiden, reehten dem rechten IT und die beiden linken dem linken IT zugehSren. 
Wie auf  Grund der Raumverh~ltnisse zu erwarten ist, sind die beiden ~ugeren 
Lungen wesentlich besser entwickelt und entfaltet als die mittleren. Das Volumen 
der/~ugeren Lungen ist etwa doppelt so grog als das der mittleren Lungen. Das 
geringe Volumen der mittleren Lungen ist offenbar durch die mediale Lagerung 
der beiden Herzen und das Hereinragen des Rippenspornes in den Thoraxraum 
bedingt, das eine entsprechende Verformung der Lungen bewirkte. Die mittleren 
Lungen sind nach ErSffnung der Brusth6hle nicht siehtbar. Ihre Hilusfl/~che zeigt 
nach ventral. Die beiden Lungen des rechten IT haben je 2 Lappen, w~hrend die 
rechte Lunge des linken IT 3, uhd die linke Lunge 2 Lappen aufweisen, Bei beiden 
/~ugeren Lnngen sind die Lingulae stark ausgebildet. 

Sowohl die Halsorgane wie aueh die Th3nnusdrtisen sind verdoppelt und liegen 
voneinander getrennt an normaler Stelle. 

Die Brus~hShle ist yon der Bauehh6hle durch ein normal ansetzendes Zwerehfell 
getrennt. Dieses zeigt einen normalen Muskelteil und eine Pars tendinea. Auger 
den Durehtrittsstellen fiir die grogen Gef/~ge und die beiden Speiser6hren finder 
sich in dem hinteren Bezirk des Muskelteils zwisehen den beiden Wirbels/iulen ein 
kleiner, dreieekiger, his nahe an die Tlioraxwand reiehender Defekt, dessen Spigze 
zur Zwerehfellmitte zeigt. Der Defekt ist durch die Leberoberfl/~che v611ig ab- 
gedeekt, so dab es nieht zur Ansbildung einer Hernie kommen konnte. 

Die intraperitonealen Bauchorgane mit Ausnahme der Leber und des unteren 
Darmabschnittes sind gleichfalls verdoppelt. Die Leber liegt als ein groBes unregel- 
m/~13ig geformtes Organ unter dem Zwerehfell. Die Oberfl&ehe der Leber ist voll- 
kommen glatt, l~urehen, die einer Verschmelzung yon 2 Lebern entsprechen kSnn- 
ten, sind nicht feststellbar. An der Unterfl/iehe der Leber liegen 3,5 cm voneinander 
entfernt 2 Gallenblasen. Die linke ist bereits naeh Er6ffnung der Bauchh6hle 
siehtbar, die reehte versehwindet hinter der Leberkante. Die Ausftihrungsg/mge 
beider Gallenblasen verlaufen vollkommen getrenn~ mig den zugeh6rigen Gef/~gen 
in 2 Ligamenta hepatoduodenalia. Die Cardia des linken Magens liegg links neben 
der linken Wirbels&ule, der Pylorus lieg~ knapp rechts neben der gleiehen Wirbel- 
s/~ule. Die Kardia des reehten Magens liegt reehts neben der rechten Wirbels/~ule 
in gleieher HShe wie die linke, w/~hrend der reehte Pylorus in gleieher H6he wie der 
linke etwas links der reehten Wirbels/~ule liegt. Der reehte ?r ist so gedreht, 
dab die kleine Curvatur nach medial, die grote nach lateral zeigt. Beide Pylori 
sind also einander zugekehrt und gen~hert, beriihren sich abet nieht. In  die beiden 
Duodena m/inden die Galleng~nge zusammen mit  den Pankreasausfiihrungsg/~ngen. 
Die tinke Bauchspeieheldrtise zeigt hinter einem normMen KopfteiI eine SpMtung 
in 2 Schwanze, die rechte ist normal geformt. Beide Dfinndarme verlaufen vSllig 
getrennt his zu ihrer Vereinigung 35 em vor der Valvula Bauhini und besitzen je 
ein eigenes Mesenterium, welches einen gemeinsamen Ansatz in einer sehr/ig yon 
links oben nach rechts unten verlaufenden Linie hat.  Die einfach angelegte Appen- 
dix zeigt keine Besonderheiten und hat  ein eigenes Mesenteriolum. Der weitere 
Verlauf des Diekdarms weieht nicht vom normMen Befund ab. W/ihrend die linke 
Milz an normMer Stelle liegt, ist die Langsaehse der rechten Milz vertikal gest~llt, 
die konkave Hilusfl~ehe zeigt nach ventral. 

Die retroperitoneM liegenden Organe sind his auf d ie  Nebennieren einfach 
vorhanden (s. Abb. 5). Die linke Niere liegt an normaler Stelle mit dem konvexen 
Rand naeh lateral und mi t t  von Pol zu Pol 6,5 cm. Die Oberfl/~ehe zeigt, ebenso 
wie die der reehten Niere, eine erhaltene reneulare Lappung. Medial der linken 
Niere finder sieh ein mehrfach torquierter, his zu 2 em dicker, prall mit Urin 
gef/illter Ureter. 1,5 em oberhalb der normalen Einmtindung in die Harnblase 
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ist das Ureter lumen vSllig versehlossen. Weder yon der Niere, noeh yon der t Iarn-  
blase aus kann  eine diinne Sonde passieren. Auf der Sehnittfl/iche zeigt die linke 
Niere Ver~nderungen im Sinne einer Hydronephrose mit  starker Erweiterung des 
Nierenbeckens, der Kelehe und  Sehwund des Parenchyms. Die reehte Niere liegt 
am Eingang zum kleinen Beeken vor den beid.en Ossa sacra mi t  dem konvexen 
Rand naeh reehts. Sie miBt yon Pol zu Pol 5 cm. Nierenbecken und Ureter sind 
normal weir. Die Harnblase liegt an normaler Stelle und fiberragt mit  ihrem oberen 
Pol die Symphyse um 1 era. Die Ureteren beider Nieren miinden an  normaler  
Stelle in den Blasenfundus. Orifieium urethrae in ternum und Urethra  zeigen keine 
Besonderheiten. Von den 4 Nebennieren sitzt  die linke /~ugere der linken Niere 

Abb. 5. Situs des Urogenitalsyste~as. a Linke Niere; b reehte Niere; c linker Ureter; 
d tIarnblase; e und ] zwei der ~ Nebennieren; g und h rechte und linke 3~ilz. 

normM auf  und ha t  die dem Alter entspreehende Gr6l]e. Eine weitere, gMeh groge 
Nebenniere liegt vor der reehten Lendenwirbels~ule in der II6he der besehriebenen 
]inken Nebenniere, yon der dystopisehen rechten Niere getrennt.  Unmit te ]bar  
unterhalb  des Zwerchfe]lansatzes l inden sich in der Nische zwischen den beiden 
Wirbels/~ulen 2 weitere Nebermieren, die etwas kleiner als die beiden Iateralen 
Nebennieren sind und sich zum Tei[ fiberdecken. 

Das ZentrMnervensystem zeigt eine vollkommene Zweiteilung. Es finden sich 
2 Gehirne, die guSerlich den Gehirnen gleichaltriger normaler Sguglinge entsprechen. 
Die Furchen und Windungen sind dem Alter entsprechend gering ausgebildet. Das 
Rindengrau ist gegen das Marklager kaum abgrenzbar.  Die Hh~nervenabg~nge 
sind frei yon Besonderheiten. An der Innervat ion der oberen mit t leren Extremit~t  
beteiligen sich Nervenfasern beider IT  gleichm~gig. Die ~s te  s tammen yon den 
beiderseitigen unteren  4 Halssegmenten. Das Zwerchfe11 wird yon 4 Nervi phrenici 
versorgt, die einen normalen Verlauf zeigen. Die be iden  mitt leren Nervi  phreniei 
verzweigen sich in unmit te lbarer  Nachbarschaft  in den medialen Zwerehfellab- 
sehnitten.  Die naeh lateral aus den beiden l~fiekenmarkssaulen austretenden Ner- 
venfasern zeigen einen vSllig normalen Verlauf. Die Plexus sind normal ausge- 
bildet, die Xste der beiden Lumhal-  und Sacralplexus zeigen in Jhrem Verlauf keine 
Besonderheiten. Die naeh medial aus dem Ritckenmark jedes IT  austretenden 

13" 
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Nerven haben in den oberen Thoraxabschnitten einen normalen VerlauL An.asto- 
mosen zwisehen den ~sten beider Seiten sind nicht nachweisbar. In den medialen 
Lumbal- und Sacralabschnitten beider Rfiekenmarkss~ulen ist es nicht zur Aus- 
bfldung der Plexus gekommen. Es linden sieh einzelne zarte Fasern, die naeh einem 
horizontalen Verlauf yon wenigen Millimetern nicht mehr verfolgbar sind. Anasto- 
mosen mit den entspreehenden Fasern der anderen Seite linden sich nieht. 

Nach der yon GG. B. G~UBEg gegebenen Klassifizierung der Doppe]- 
bildungen handelt es sich im vorliegenden Falle bei ZweikSpfigkeit, 
vollkommener Verdopplung der Wirbelsi~ule, Dreiarmigkeit und Fehlen 
einer dritten unteren Extrem~ti~t um einen Dieephalus tribrachius 
(Di. Tr.). Die Dreischuli~rigkeit ist in unserem Falle nur vorget~uscht, 
da sich zwei Claviceln und eine Verdopplung des Schulterblattes der 
mittleren Extremiti~t fanden. Die Bezeiehnung ,,pseudotribraehius" 
(G~UBEn) gibt deshalb die Verh~ltnisse deutlicher wieder. Uber die 
absolute H~ufigkeit der menschlichen Doppelbildungen liegen natfirlich 
keine zuverli~ssigen Angaben vor. Dagegen ist die relative H~ufigkeit 
der einzelnen Formen bekannt. Nach F6~STER sind n~chst den Thora- 
copagen die Dicephalen am h~ufigsten, wobei das weibliche Gesehleeht 
iiberwiegt. GG. B. G~u~ER gab 1931 rund 200 in der Literatur bekannte 
F/~lle yon Dicephalie an. Wenn  auch SCJ~XFE~ schreibt, ,,dab in der 
Gruppe dieser DoppelmiBbildungen die Zahl der mSglichen Varianter~ 
Legion ist, und dab sich in ihr keine seharf gesonderten Typen aufstellen 
lassen, sowie man die inneren Verh~ltnisse beriicksichtigt", so ergaben 
doch d ie  systematisehen Untersuchungen Gr B. GRUBERs. zahlreiche 
zwanglose GruppierungsmSglichkeiten. So sind heute immerhin schon 
auf Grund des ~ugeren Bildes und der I~Sntgenuntersuchung Aussagen 

f iber  den zu erwartenden anatomischen Befund mSglieh. Wir wollen 
bei der Besprechung nur die wesentliehen m i t  unserer Beobachtung 
fibereinstimmenden oder yon ihr abweichenden Befunde vergleichen. 

Ffir die Entwicklung der Brustorgane ist yon entscheidender Be- 
deutung, wie grog der Raum ist, der dureh die Divergenz der Frucht- 
aehsen gewonnen wird. Je  grSger dieser Raum ist, desto gr6Ber ist die 
Wahrseheinlichkeit, dag im Thorax anniihernd normale Verh~ltnisse 
vorliegen. VAN WESTRIE~EX betont allerdings mit  Recht, dag der 
Entwieklungsgrad der Herzen und des tterzbeutels keineswegs immer 
dem Kugerlich mehr oder weniger ausgepr/~gten Grad der Dopplung 
entsprieht. GG. B. GRUBER erkli~rt diese yon ihm bestiitigten Befunde 
mit  der dreidimensionalen Lagevariationsm6ghchkeit der urspriinglichen 
Primitivstreffen. Diese hat  zur Folge, dab die ~ugeren GrSgenwerte 
nieht notwendig den inneren Raumwerten zu entsprechen brauchen. 

Die unterschiedliehe Entwicklung der beiden Herzen eines Dice- 
phalus ist in der Literatur  h~ufig besehrieben. So sind yon der Ent-  
wieklung eines einzelnen Herzens mit  2 Aorten (GRUBE~) und dem 
StehenbleJben eines t terzens auf  e~ner frfihen Entwieklungsstufe und 
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der Isolierung dieses Herzens yore Kreislauf (S~Mo~ bei einem Ileo- 
thoraeopagus) bis zur Entwieklung zweier Herzen ohne wesentliehe 
MiBbildungen zahlreiche verschiedene Herzformen bekannt.  In  unserem 
Falle bestehen bei dem linken IT, abgesehen yon dem 0ffenb]eiben des 
Foramen ovale, normale Verhaltnisse. Der Lungenkreislauf ist selbst- 
st~ndig entwiekelt. Die Lungen des rechten I T  sind dagegen in den 
KSrperkreislauf eingesehaltet. Dadurch erhielt die yore reehten I T  
versorgte Kreislaufperipherie immer Misehblut. Das Feh]en des 1V[itral- 
ostiums und der Mitralklappe bedeutete eine weitere Verschlechterung 
tier Zirkulationsverhgltnisse. Das arterialisierte Blur mul]te vom linken 
Vorhof durch das offene Foramen ovale in den reehten Vorhof. Hier 

A b b .  6. S e h e m a t i s c h e  D a r s t e l l u n g  d e r  1 K r e i s l a u f v e r h a l t n i s s e  ( s i e h e  T e x t ) .  - - - - -  
d e s  v e n S s e n  B l u t e s ;  . . . . .  ~Teg  d e s  a r t e r i e l l e n  B l u t e s ;  a L u n g e n a r t e r i e n ;  

b L u n g e n v e n e n .  

~,Veg 

t r a f  es mit  dem von der Peripherie kommenden ven6sen Blur zusammen 
nnd konnte erst auf dem Umwege fiber den rechten Ventrikel durch den 
groBen Septumdefekt in den linken Ventrikel und dann in den KSrper- 
kreislauf gelangen (s. Abb. 6). 

Besondere Beachtung erfordern bei den Dicephalen die Zwerchfell- 
verhgltnisse. W/~hrend HUEB~I~ die Meinung vertri t t ,  dab das Zwerch- 
fell bei den Di. stets einheitlich sei, konnte GG. B. GRUBER zeigen, dab 
Zwerchfellfieken bei den Di. so hKufig anzutreffen sind, dab es sich nieht 
nur um ein zuf~lliges Zusammentreffen handeln kann. Nach G~UBE~ 
ist die Hemmung des Diaphragmaschlusses ,,abhKngig yon der Dopplung 
und ihren eigenartigen Organisationsfolgen im t~umpf". Eine prim/~r 
phrenische Wachstumshemmung kommt  wegen der A bh/~ngigkeit yon 
der dicephalen Anordnung nicht in Betraeht.  Gegen die Entstehung 
der Liieken dureh Verlagerung yon Eingeweiden sprieht, dab die Leber 
in unserem Falle vollkommen glatt  war und den Defekt versehlo$, 
ohne in den Pleuraraum hereinzuragen. Go. B. GRU]~ER sieht in den 
Zwerehfe]lfieken ,,den Ausdruek des Raumproblems" als eine Diskre- 
panz zwisehen vorhandenem Bildungsmaterial und zu iiberwaehsendem 
l~aum. Er  s t immt damit  ebenso wie 1)UTSCttAR der Ansieht JA~z;s zu. 
JAHx erklgrt die Entstehung der Zwerchfellficken als Folge einer 

Virchows Archly.  Bd. SlS. 13a 



192 H ~ c ~  S~ITz: 

KerrelationsstSrung aus einer Dissoziation der verschlul~fSrdernden unc~ 
hemmenden Faktoren. Dabei sind versehlul~fSrdernd die Waehstums- 
energien der Zwerchfellanlage, hemmend die Beziehungen zu den Nach- 
barorganen. ])as ~berwiegen der hinterwandnahen Lfieken erklart~ 
sieh sowohl aus der Breite des dorsalen Gebietes ffir welche das Bil- 
dungsmaterial der Membranae pleuroperitoneales nieht ausreicht, al~ 
aueh aus deren sp~teren Wachstumsbeginn gegenfiber dem Septum 
transversum. Die kongenitalen Zwerehfelliicken des normalen, mono- 
cephalen Neugeborenen, bei denen es meist zur Entwicklung einer echten 
Hernie kommt, finden sich fiberwiegend an der linken Zwerchfellseite. 
Scn~IIDr gibt an, dal~ yon 770 F~llen, in denen Zwerehfellficken be- 
standen, sieh bei 688 Fallen (89,4%) die Lfieken in der linken Zwerchfell- 
h~ilfte fanden. Demgegenfiber ergibt die Durehsicht des uns erreieh- 
baren Sehrifttums, dab bei den Di. die beobaehteten Zwerehfellfieken in 
etwa dreiviertel der l~lle sieh in dem Bereich fanden, der den medialen 
Lungen zugeordnet ist. Eine Bevorzugung des m~nnliehen Geschleehtes, 
wie sie SCHMIDT fiir die Zwerchfellfieken bei Monocephalen angibt, lal3t~ 
sich bei den Di. nieht beobaehten. Wir sehen in dem Vergleich mit der~ 
Zwerchfellficken der Monocephalen einen weiteren Beweis ffir die Rich- 
tigkeit der GucuERschen Ansiehten fiber den Kausalzusammenhang 
zwisehen Dicephalie und Zwerehfellficken. 

Die yon. FSRSTER aufgestellte Regel, dab bei den Di. die Organe 
immer spiegelbildlieh angeordnet seien, ist nach den Ergebnissen yon  
SCHWA~BE, GO. B. G~U~R u.a .  nicht zutreffend. In unscrem Falle 
besteht jedoeh eine solehe spiegelbildliehe Anordnung. Dabei f inder 
sich, wie in allen bisher untersuehten F~illen der Situs inversus bei dem 
rechten IT. W~hrend FS~STER die Inversion auf die abnorme Lage des 
rechten IT zum Keimbl~ischen, LocI~T~ sie auf die abnorme Entwicklung 
der Venae umbilicales und omphalomesenterieae zurfickffihrt, versucht~ 
SCHXFER eine teleologisehe Erkl~rung zu geben. Er  erSrtert die Frage~ 
in welehe Lage die oberen Organe des Darmes bei einem linksseitigen 
Situs inversus geraten wfirden: Nach seiner Ansieht mfil~ten sieh dabei~ 
Magen und 0sophagus beider IT  kreuzen. Eine gfiltige Erkl~irung ffir 
den bisher ausnahmslos best~tigten Befund eines Situs inversus beim 
reehten IT liegt noch nieht v o r .  

Die Zweisehw~nzigkeit des linken Pankreas ist eine Besonderheit, 
der jedoch keine Bedeutung zukommt. Ebenfalls entsprieht die Lage 
der reehten Milz nicht der bei einem Situs inversus zu erwartenden Lage. 
Die fibrigen intraperitonealen Organe unseres Falles entspreehen weit- 
gehend den im Sehrifttum besehriebenen Befunden. 

Die Zweizahl der Nieren ist bei den Di. die l~egel. Wenn es auch 
kaum mSglieh ist, einen genauen Ubersehneidungspunkt der Frueht-  
aehsen zu definieren, so kann doeh gesagt werden, dal~ dieser ]~ber- 
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schneidungspunkt oberhalb der Nierenanlage gelegen haben mug. Da 
die Nieren bei der normalen Entwieklung einen Aseensus durehmachen, 
ist die Dystopie der reehten  Niere in unserem Fall als eine Hemmungs- 
migbildung zu betraehten, deren Ursaehe unbekannt  ist. Die Stenose 
des linken Ureters stellt nach unserer Meinung eine angeborene MiB- 
bildung dar, da entzfindliehe Ver~nderungen in diesem Bereich fehlen. 
Da bei den Monocephalen ebenfMls die linke Niere bzw. der linke Ureter 
bei solchen MiBbildungen bevorzugt ist (MoTzFELD), ist ein ursachlieher 
Zusammenhang mit  der Dicephalie nieht unbedingt gegeben. Dafiir 
spr ieht  aueh, dal3 in den bisher untersuehten F~llen yon Di. eine solehe 
Mil3bildung nieht in dieser Form gefunden wurde. 

Die Vierzahl der Nebennieren entsprieht der yon GG. B. G~UBE~ 
ge~uBerten Ansieht, dag die Wahrseheinliehkeit ffir eine Drei- oder Vier- 
zahl der Nebennieren um so gr6ger ist, je tiefer der ~bersehneidungs- 
punk t  der Fruehtaehsen angenommen werden kann. 

Die Verh~ltnisse des Nervensystem bei einem Di. Tr. wurden yon 
FUCHS ausffihrlieh besehrieben, wobei besonders die Innervat ion der 
mitt leren oberen Extremit~it untersueht wurde. Die yon ihm besehrie- 
bene Bildung eines unpaaren Nervenstammes fand sieh in unserem 
Falle nieht~ Dureh die in unserem Falle festgestellte Innervat ion des 
Zwerehfells dureh 4 Nervi phrenici wird eine zu Lebzeiten beobaehtete 
untersehiedliehe Atemfrequenz und Versehiebung der Atemphasen 
erkl~rt. In  der uns vorliegenden Literatur finden sieh keine Angaben 
fiber den Verlauf (ter naeh medial aus den beiden Rfiekenmarkss~ulen 
austretenden Nerveniiste. Die von uns gefundene streng halbseitige 
Versorgung und das Fehlen der medialen Lumbal- und Saeralplexus 
entsprieht  den klinisehen Befunden. Bei meehanisehen Reizen zu Leb- 
zeiten reagierte immer nut  der Kopf  des dem Reizort zugeordneten IT.  
iDabei war es gleiehgtiltig, ob dieser R.eiz an der mittleren oberen Extre- 
mitat ,  am Stamm oder an den unteren Extremit/~ten gesetzt wurde. 
Die aus dem Sehrifttum bei der Dieephalie bekannte vollkommene 
psyehisehe Unabh~ingigkeit fand sich im beschriebenen Falle ebenfatls, 
soweit sieh bei dem geringen Differenzierungsgrad eines 3 Woehen alten 
Si~uglings solehe .Untersehiede feststellen liegen. 

Ffir die Lebensf~ihigkeit der Di. sind in erster Linie die Kreislauf- und 
Lungenverh~ltnisse bestimmend. In  vielen F~illen kommen diese Doppel- 
bildungen sehon infolge des komplizierten Geburtsverlaufes zu Tode. 
In  unserem Falle erkl~iren die fehlende Entwieklung des Lungenkreis- 
laufes und die Herzanomalien des reehten IT  ausreiehend den Eintr i t t  
des Todes. 

Die Ansieht HUEBNE~S, dab der Di. Tr. ebenso wie der Dieephalus 
dibraehius nieht lebensfahig sei, wurde yon mehreren Beobachtern 
widerlegt. I m  Sehrifttum finder sich jedoeh kein Fall yon Di. Tr. der 
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1/~ngere Zeit  ge lebt  hat .  So hande l te  es sich bei  F u s s  um eine lebens- 
uhfi~hige Fr i ihgebur t .  E in  yon  NOWELL und  OWEN-Jo~ES beschr iebener  
D i c e p h a h s  d ibrachius  lebte  20 min. GG. B. GRUBE~ gab 1931 5 F/~lle 
yon Dicepha]ie  an, bei  denen eine 1/~ngere Lebensdaue r  b e k a n n t  war.  
Dabe i  hande l t e  es sich aber  um Diceph~li  t e t r abrach i i .  E in  Dicephalus  
dibrachius ,  der  seine Gebur t  um J a h r z e h n t e  f iberlebte,  is t  ein yon  
HOLL~_NDER aufgefundener ,  t i i rk ischer  Bogenschii tze.  Nach  der  uns  
vor l iegenden L i t e r a t u r  dfirfen wir annehmen,  daI~ die 21t~gige Lebens-  
dauer  des yon uns beschr iebenen Di. Tr. auBergewShnlich ~st. 

Zusammen/assung. 
Es wird ein Dicephalus  t r ib rach ius  beschrieben,  der  durch  Kaiser -  

schni t t  geboren wurde  und  21 Tage lebte.  Neben  der  Verdopp lung  der  
ganzen Wirbels~ule  und  des Kreuzbe ins  waren  die Brus to rgane  und  d ie  
in t r ape r i tonea len  Bauchorgane  mi t  Ausn~hme der  Leber  und  des Dick-  
da rmes  verdoppe l t .  Von den  zwei ge t r enn ten  Herzen  zeigte das  l inke 
normale  Verh~ltnisse.  D~s rechte  Herz  besaI~ keine Mi t ra lk lappe ,  de r  
Lungenkre i s l auf  war  in den KSrpe rk re i s l au f  e ingeschal te t .  Rech t s  
bes tand  ein par t ie l le r  Si tus  inversus.  Wi~hrend die Org~ne des Uro- 
gen i ta l sys tems  in der  E inzah l  vo rhanden  waren,  fanden  sich 4 Neben-  
nieren.  Die serSsen HShlen  waren  vSllig abgeschlossen.  Das Zwerchfel l  
zeigte einen kleinen,  durch die Leber  abgedeck ten  Defekt .  Die mi t t l e r e  
obere E x t r e m i t i i t  wurde  yon den Gefi~Ben und  Nerven  be ider  Ind iv idua l -  
te i le  versorgt :  J e  eine un te re  E x t r e m i t ~ t  wurde  yon  den aus  dem gleich- 
sei t igen R i i c k e n m a r k  l a te ra l  aus t r e t enden  Nervenfasern  innervier t .  
Die Besonderhe i t  des beschr iebenen Fa]les  l iegt  in der  L e b e n s d a u e r  
yon  21 Tagen.  E r s tma l ig  wurde  bei  de ra r t igen  Mfl ibi ldungen das  Ver- 
ha l t en  der  nach media l  aus t r e t enden  Lumba l -  und  Sac ra lne rven  der  
beiden Ri ickenmarkss~ulen  untersucht .  
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