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Zur Kenntnis der Beziehungen zwischen Gehirn 
und Schiidelkapsel bei den turricephalen, craniostenotischen 

Dysostosen 
Von 

HEINRICH GROSS 

Nit 8 Textabbildungen 

(Eingegangen am 7. November 1956) 

Pathogenese, Klinik und heredit/~re Verh//ltnisse der Sch/idel- 
dysostosen sind durch eine Anzahl zusammenfassender Darstellungen 
und Monographien ( B A u ~  und BODn, D~SSlK, GAIST, Gt~EIG, Gff~rTHER, 
HAASE, J ~ x s c g  u. a.) hinlgnglich bekannt. Zu den wichtigsten Begleit- 
symptomen dieser EntwicklungsstSrungen, die dem Tr/~ger oft recht 
erhebliche Beschwerden verursachen und ihn eventue]l als Objekt 
chirurgischer Maf3nahmen erscheinen lassen, gehSren eine Reihe neuro- 
logischer und ]osychischer Ausfallserseheinungen. Uber die Fathogenese 
dieser meist sekund/~ren Krankheitszeichen win'den verschiedene, zum 
Tell widerspreehende Theorien laut, deren Beweis aber gr6Btenteils 
aussteht. Dies darf schon deswegen nieht wundernehmen, weft nut  
eine geringe Z~hl entsprechender Untersuehungen am Gehirn selbst 
vorliegt. Nach der sorgf/~ltigen Literaturzusammenstellung yon ESI~- 
BAUGrr wurden bis 1949 insgesamt 25ram Hirnsektionen bei Sch~;del- 
dysostosen dnrchgeffihrt, die aber in der Mehrzahl als vSllig insuffizient 
bezeiehnet werden. 15 dieser Befunde besehrgnken sich auf die kurze 
Feststellung, dab sie ,,normal" gewesen seien und auch beim Rest 
fehlen zum Teil eingehendere, insbesonders histologisehe Untersuehungen. 
I m  deutsehsprachigen Sehrifttum wurde der ganze Fragenkomplex bis 
jetzt  i iberhaupt noeh nieht zusammenfassend behandelt. An Hand  eines 
eigenen, verh/~ltnism//13ig grogen Sektionsmaterials will der Verfasser 
den Versuch unternehmen, diese wiehtig erseheinende Erg/~nzung zu 
liefern. Einzelne der Fragen wurden bereits in Form kasuistiseher 
Beitr//ge bearbeitet  und die dort erhobenen Befunde und die daraus 
gezogenen Sehluf3folgerungen kSnnen der K/irze halber nur soweit 
beriieksiehtigt werden, Ms es zum Verst/~ndnis unbedingt notwendig 
erseheint. 

Bei den Seh/ideldysostosen unterseheidet man eine Reihe yon Unter/ormen, 
die als eigene Krankheitseinheit aufgefM3t und ihrerseits wieder in Untergruppen 
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zusammengefal~t werden. Uber die Gruppierung und Nomenldatur besteht zum 
Tefl aueh heute noch keine einheitliche Auffassung. GAIST fiihrt 10 Einzelformen 
yon Schadeldysostosen an, die er auch als kraniale Dysmorphien im Rahmen der 
Dyskranien den kranialen Dystrophien gegeniiberstellt. Von den wichtigsten, hier 
nieht behandelten Formen seien nur die Dysostosis cleidocranialis (P. M_~IE) und 
die Dolichostenomelie (Arachnodaktylie oder Marfansehe Krankheit) genannt. Die 
klinisch bedeutendste Untergruppe ist jene, bei der Verkn5cherungen einer oder 
mehrerer Schadelnahte gefunden werden. Falle dieser Art  werden yon LAITINE~ 
und SULAMAA als Kraniosynostosen zusammengefal~t, allgemein aber, wegen der sie 
begleitendert intrakraniellen Druekerscheinungen, als Kraniostenosen bezeichnet. 
Ihr  wiehtigster Vertreter ist der eigentliche TurmscMidel (Turricephalus, anglo- 
amerikanisch Oxycephaly), bei dem in der iiberwiegenden Mehrzahl die Kranznaht, 
seltener aueh die Pfeilnaht synostosiert ist. Die hierhergehSrige Scaphocephalie mit 
allein verknScherter Pfeilnaht, die wahrseheinlich am haufigsten vorkommt, liegt 
nieht im Bereich unserer Betraehtungen. In  der vorliegenden Arbeit werden nur die 
turmschadelahnlichen Dysos$osen behandelt und dazu gehSren noch die Akro- 
cephalosyndaktylie ( A ~ T )  (Aes.) und die Dysostosis cranio/acialis (CRovzo~) 
(D. cL). Abgesehen yon den signifikanten, meist hochgradigen Syndaktylien an 
allen GliedmaBen, zeigt der Sehadel bei ersterer e i n d e r  Turrieephalie ahnliches 
Verhalten dadureh, dai3 ebenfalls die Kranznaht verknSchert ist. Unterschiedhch 
ist eine sehr eharakteristische, besonders bei friih erfaBten Fallen fast stets anzu- 
treffende, yon einer breit klaffenden Interfrontalnaht begleitete VorwSlbung der 
Stirngegend, im Rahmen einer allgemeinen frontopetalen Verbfldung des Hirn- 
sehadels. Bei der D. cf., die in erster Linie durch eine sehr eigentiimliehe Verbildung 
des Gesiehtes (hochgradiger Exophthalmus, Papageienschnabelnase, kurze Ober- 
lippe, offenstehender Mund) ins Auge fMlt, werden Schadelnahte oft iiberhaupt 
vermii~t (BAuE~ und BODE) oder es liegen ahrdiche Verhaltnisse wie bei der Acs. vor 
(EstrBAVG~). u  HAASE wird zu den Seh/~deldysostosen noeh der dureh einen 
iiberweiten Augenabstand gekennzeichnete Hypertelorismus (GREta) gerechnet. 
Von GREIG als Mil3bildung sui generis aufgefaSt, erseheint er dem Veffasser als 
Symptom, das bei versehiedenen Entwieklungsst6rungen, vorwiegend im Rahmen 
der kraniocerebralen Dysraphien (DE MO~SIE~) zur Beobachtung kommt. In  dieser 
Arbeit kann der I-Iypertelorismus nur soweit beriieksichtigt werden, als er bei den 
turriceph~/len Dysostosen sekundar als Folge des gesteigerten intrakranie]len 
Druekes auftritt. Von einzelnen Autoren, vor allem yon Gii~T~E~, werden nicht 
Nahtsynostosen, sondern eine I-Iypoplasie der Schadelbasis als eigentliehe Ursache 
fiir die Entstehung des Turmsehadels angesehen. Diese Ansicht wurde yon ver- 
schiedener Seite bestritten. JE~SC~ ftihrt dazu an, dab er bei keinem seiner 82 Turm- 
sehadelfalle eine erhaltene Kranznaht naehweisen konnte. Es gibt aber zweifellos 
Falle, bei denen die Kopfform intuitiv oder sogar metrisch den yon G?)~T~EI~ 
geforderten Indizien eines Turmschadels entspricht, bei denen aber alle klinischen 
und anatomisehen Merkmale der Kraniostenose vermiBt werden. Der Verfasser 
verfiigt selbst fiber eine Anzahl derartiger Beobachtungen. Bei einem Teil der 
Falle hatte der Schadel nach destruktiven, friihkind]iehen oder fetalen Hirn- 
prozessen sekundar eine mikro-turrieephale Form angenommen. AuBerdem gibt es 
hyperbrachyeephale Schi~del mit turricephaler Komponente mit normalen Naht- 
verhaltnissen, denen man den Charakter einer primaren Entwicklungsst6rung nicht 
,~bsprechen kann. Derartiges fanden wir z. B. bei einem mit  Nierenhypoplasie und 
genitaler Mil~bildung gekoppelten Fall yon Hypertelorismus (B~Av~ und Gnoss). 
l:rotz aul~erer J~hnlichkeiten mit einem kraniostenotischen Turmsehadel ware es 
besser, bei allen derartig gelagerten Fallen die Bezeiehnung Turricephalie zu 
vermeiden. 
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Die sub#ktiven Beschwerden des ,,Turmseh/tdelkranken" (J]~Nsc~), und dies 
gilt mit Einschri~nkung aueh fiir die Aes. und D. cf., sind mannigfaeher Natur. Man 
findet sie in iibersiehtlicher Form bei DUSSIK, GAIST, G~CTEEI~, JE}CSC]~ u.a. 
zusammengestellt. Die ausgepr/~gten Manifestationen yon Acs. werden wegen 
kbrperlieher Krtippelhaftigkeit und Sehwaehsinn in der Mehrzahl die Objekte rein 
pflegerischer Ma$nahmen sein. Aueh extreme F/ille yon Turricephalie und D. el. 
werden oft wegen der schon friihzeitig einsetzenden, manehmal zum Tode fiihrenden 
tIirndruckerscheinungen anstaltspflegebediirftig. Am hi~ufigsten ~iihren Seh- 
besehwerden den Turmsch~delkranken zum Arzt. Sic sind der Ausdruck der 
gefiirchtetsten Komplikation der Kraniostenose, der Opticusatrophie. ~%ch JENSC~ 
ist sic bei 12,2% aller F/~lle anzutreffen ~aeh MELTZER sind 10% der Insassen 
yon Blindenheimen in Sachsen und nach LA~SE~ 14% derartiger Pfleglinge in 
Kopenhagen Turrieephale. Die Opticusatrophie ist meist eine einfaehe und selten 
bei Kindern die Folge einer Stauungspapille (UT~oFF). Sehr unangenehm sind 
die exaeerbierend auftretenden Kop/schmerzattacken, die gelegentlich mit Er- 
breehen und Drehsehwindel, seltener mit Benommenheit und Ohnmachtsanfallen 
verbunden sind. Auch epileptische Anfiille sind durehaus nicht selten und wurden 
bei den 82 Fi~llen yon JE~scn 15real verzeichnet. Weniger haufig sind ttirnnerven- 
ausfalle, wie Augenmuskelparesen, Nystagmus, Vestibularis- und Cochlearissym- 
ptome, ferner Pyramidenzeichen, Reflexsteigerungen, Tonusanomalien und latente 
Paresen vermerkt. Von den psyehischen StSrungen interessiert vor al~em das 
geh/iufte Auftreten yon Schwachsinn (nach GtY~T~ZE~ bei 20% aller Falle). Be- 
zeichnenderweise sind die hShergradigen Schwaehsinnsformen, einsehlie$1ieh der 
Idiotic relativ stark vertreten (JENsC~, JUDX). 

Eigene Kasuistik 
Bei den vorliegenden, der Kiirze halber tabellarisch zusammengefal3ten, 

anatomiseh untersuchten fiinf eigenen F~llen handelt es sich um Kranke, die 
einerseits wegen Lebensschw/~che und des hohen Mil~bildungsgrades schon in den 
ersten Lebensmonaten anstaltspflegebediirftig w~rden (Fall 1, 2, 3 und 5), anderer- 
seits aber, wie Fall 4, wegen sekund/~rer Kr~nkheitssymptome (Idiotie, Bliadheit 
und Epilepsie) zur Aufnahme gelangten. Es sind somit vorwiegend nicht ,,Turm- 
sch/~delkranke" im gewShnlichen Sinne, die bier behandelt werden, sondern Mani- 
festationen yon ausgesprochenem Mil~bildungscharakter. Gerade bei solchen 
F/~llen kSnnen wir aber ausgepr~gtere Hirnver/~nderungen erwarten, yon denen um 
so eher auf die Pathogenese der psychisch-neurologischen Ausfallserscheinungen 
bei der ,,Turmsch~dell~'ankheit" geschlossen werden darf. Bei den ]eichteren 
FMlen sind die Befunde am nervSsen Zentralorgan mSglicherweise so diskret, dab 
sic auch der feingeweblichen Untersuchung entgehen kSnnen. Immerhin w~ren 
natiirlich entsprechende BeobachtungeI~ besonders bei Erwachsenen yon grof~em 
Interesse, da sie wichtige Erg/~nzungen liefern k5nnten. 

Besprechung der Befunde 
1. Be/unde an tier knSchernen Sch~idelkapsel. I n  allen F/illen weicht 

alas Bild yon  dem gewohnten der , ,vorzeitigen Nahtsynos tosen"  erheb- 
lich ab. Fas t  fiberall ist die K r a n z n a h t  nu r  ein kurzer, seitlieher Aus- 
1/~ufer der Stirnfontanel]e.  Oort ,  wo sie fehlt, sieht m a n  eine Knochen-  
verdichbung, die nach dem l~Sntgenbefund (Fall  1) als Knochenb~lkchen-  
auss t rah lungszent rum ffir Stirn- und  Scheitelbein ~ungiert. I n  Konse- 
quenz der seinerzeit yon RIEPI~CG bei der Acs. erhobenen Befunde ha t  

25* 



368 I~EINRICII GROSS : 

Tabelle 1. Anamnestisehe Daten und ldinische Be/unde 

Klirdsche Symptomatik Zahl, Name a) }Ieredit~t Diagnose a) Kopf; b) fibriger K6rper; 
Todesalter b) Anamnes c) psychisch- neurologische Ausf~lle 

a) 1. P., Giinther, 
Akroeephalo- 
syndaktylie, 
3 Monate. 

2. J., Franz, 
A krocephalo- 
syndalctylie, 
4 Monate. 

3. F., Walter, 
Akrocephalo- 
synda~tylie 
1 Monat. 

4. D., Alfred, 
Dysostosis 
eranio- 
/acialis 
39/~ Jahre. 

5. ;K., I-Ierma, 
Turri- 
eephalie, 
4 Monate. 

a) Mutters Sehwe- 
ster taubstumm. 

b) Unauffiillig. 

a) Unauff~llig. 
b) Unauff~llig. 

i. 

Mutter im 4. 
Sehwangersch.- 
Monat an Ovarial- 
eyste operiert. 

a) Mutter: Epflepsie 
Exophthalmus. 

b) Mit 2 Jahren An- 
fi~lle, spiiter De- 
menz, Erblindung 
und Lahmung des 
reehten Beines. 

a) Bruder mikro- 
cephaler Idiot. 

b) Chininintoxika- 
tion im 2. Schw.- 
Monat (Abtrei- 
bungsversueh), 
Mutter bet Ge- 
burr 43 Jahre alt 

b) 

e) 

Hyperbrachyeephalie, Stirne breit, hoeh, 
konvex nach vorne gew61bt, Hyperteloris- 
mus, Protrusio und Divergenz der Bulbi, 
Nasenwurzel eingesunken, 35und geSffnet, 
Uvula gespalten, Ohren tiefstehend. 
LSffelh~nde, hi~utige Syndaktylie der 
Zehen. 
Psyehisch riieksti~ndig, keine neurologi- 
schen Ausf~lle, Fundi normal. 

a) Hyperbrachyeephalie, Stirne breit, hoeh, 
konvex naeh vorne gew61bt, Hyperteloris- 
mus, Protrusio und Divergenz der Bulbi, 

b) Nasenwurzel eingesunken, Mund geSffnet, 
Gaumen hoeh gewSlbt, Ohrmusehel groin, 
abstehend, tiefstehend. 
L6ffelhi~nde, hgutige Syndaktylie der 
Zehen. 

c) Psyehiseh riicksti~ndig, keine neurologi- 
schen Ausf~lle, Fundi normal. 

a) t{yp.erbraehycephMie, Stirne breit, hoeh, 
wemg konvex nach vorne gew61bt, 
tIypertelorismus, Protrusio und Divergenz 
der Bulbi, Nasenwurzeleingesunken, Mund 
ge6ffnet, Gaumenspalte, Obrmuschel sehr 
tiefstehend. 

b) Zum Tefl knScherne Syndaktylie der Finger 
1--4. Hi~utige S~ldaktylie der Zehen. 

e) Psyehiseh noeh nicht auff~llig, keine neu- 
rologisehen Ausf~lle, Fundi normal. 

a) Hyperbrachycephalie, Stirne breit, hoch, 
Carina metopica, pulsierende VorwSlbung 
der Kopfsehwarte links parietal, Ityper- 
telorismus, hochgradiger Exophthalmus, 
Divergenz der Bulbi, breite, eingesunkene 
Nasenwurzel, kurze Oberlippe, Mund 
immer ge5ffnet. 

b) Normal. 
e) Schwachsinn hSheren Grades, Opticus- 

atrophie beidseitig, Anisokorie, lichtstarre 
Pupillen, spastisehe Parese des reehten 
Beines. 

a) ttyperbrachycephalie, Stirne breit, hoch, 
Hypertelorismus, Protrusio bulbi, Nasen- 
wurzel eingesunken, Mund ge0ffnet, Ohr- 
muschel tiefstehend. 

b) Normal. 
c) Starker psychischer Entwieklungsriick- 

stand, neurologisch keine Ausf~lle, Fundi 
normal. 
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Tabelle 2. Be/unde am Schiidel und Gehirn 

Fall 
Nr. 

Be]unde am Schdidelskelett 
a) Prim~ireVer~nderungen ( Dysgen. 
Verlagerung der Knochenentwick- 

! lmtgszentren, Nahtsynostosen)  
b) Dureh t t i rndruck bedingte 

sekundiire Ver~nderungen 
c) Ver~nderungen der Schhdetbasis 

(Stcnose der Foramina)  

Hirnbe]unde 
a) Primhre tiilaldysgenesien 

b) Sekund~re makroskopische Ver~Lnderungen 
c) Sekundgre mikroskopische Ver~nclerungen 

2. 

3. 

4. 

a) 

b) 

c) 

a) 
b) 
e) 

Stirn- nnd Seheitelbein ver- a) 
einigt mitgemeinsamenKno- b) 
ehenb/~lkchenausstrahlungs- 
zentren. Kranznaht im un- 
teren Anteil fchlend, an ihrer 
Stelle innere Knoehenleistc. 
Klaffende Interfrontal- und 
Pfeilnaht, vordere Sch/idel- 
gruben seitwgrts steil an- 
steigend, Orbitae abgeflaeht, 
sekundgrer Hyperteloris- 
mus, vermehrte Impressiones 
digit. 
]3asis nicht verkiirzt, Fora- 
mina nicht ver~ndert, c) 
Wie bei Fall 1. a) 
~u bei Fall 1. 
Nicht untersucht. 

a) Wie bei Fall 1 (Abb. 2). 
b) Wie bei Fall 1. 
c) Nicht untersucht. 

a) Schgdelnghte fehlen voll- 
kommcn (bis auf Sutura naso- 
frontalis), anStelle derKranz- 
naht innere Knochenleiste, 
Carina metopica. 

b) Abflachung des Pars nasMis 
des Stirnbeines, dadurch 
Hypertelorismus (Abb. 3), 
hochgradige Impressiones di- 
gitatae mit linksparietaler 
Perforation. 

c) Stenose des linken Foramen 
jugulare (Fehlender Sinus 
sigmoides links, erweitertes 
Emmissarium mastoideum). 

b) 
c) 

Keine. 
Windungsrclief normal, starke ky- 
photische Krtimmung der IIemi- 
sph~ren, dadurch Anhebung der Diem 
cephalon und Ausweitung der basalen 
Cisternen, steiler Verlauf und Knick 
des N. opticus nach Verlassen des 
Kanales. Schcinbare Ausweitung der 
Cella media dureh Hemisphi~ren- 
kriimmung (Abb. 7), Auseinander- 
dr~ngcn der Sylvischen Furche durch 
Knochenleiste, scheinbares Fehlen yon 
Orbitalwindungen dutch Steilstellung 
der vorderen Sehgdelgrube. 
Keine. 
Balkenhypoplasie (Balken endet cau- 
dal auf Frontalschnitt schon vor dem 
Corp. mamillare mit Splenium, atypi- 
sches Balkenl~ngsb~indel) (Abb. 4). 
Wie im Fall 1. 
Keine. 

a) Keine. 
b) Besonders starke Hemisph~renkriim- 

mung (Kugelform der Groghirnhemi- 
spharen), sonst wie bei Fall 1 (Abb. 5). 

c) Geringffigige, gleichm~gige Verdik- 
kung der Leptomeninx durch meso- 
dermale Reaktion. Keine pathologi- 
schen Ver~Lnderungen des Parcnehyms 
und Mesenchyms cerebral. 
Keine. 
Starke Niveaudifferenzen der Win- 
dungcn, ttirnbruch links parietal mit 
vSlliger Dcstruktion yon Rinden- and 
3Iarksubstanz, Verlagerung yon Teilen 
dcr Kleinhirntonsfllen in das Foramen 
magnum, starke kyphotische Kriim- 
mung der GroBhirnhemisph~ren, 
Diencephalon mit Hirnstamm ange- 
hoben, basale Cisternen ausgeweitct, 
Dehnung und Knickung des atrophi- 
schen N. opticus, Auscinanderdriingcn 
der Sylvischen Furche durch Kno- 
chenlciste, scheinbares Fehlen yon 
Orbitalwindungen (Abb. 6). 
Durch hochgradigen Marklager- 
schwund bedingte betr/~chtliche Aus- 
weitung der Seiten- und des 3. Ven- 
trikels. Balkcn stark verschm~ichtigt, 
Septum pellucidum dehiszent. 
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Nr. 

4. 
(Fo~s.) 
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Be]unde am Schgdelskelelt 
a) PrimdreVer~nderungen ( Dysgen. 
Verlagerung tier :K:noehenentwiek- 

lungszentren, Nahtsynostosen) 
b) Dutch Hirndruck bedingte 

sekunddre Ver~nderungen 
c) Ver~nderungen der Sch~delbasis 

(Stenose der Formina) 

Fortsetzung) 

Hirnbe]unde 
a Primate Itirndysgenesien 

b) Sekund~re makroskopische Veranderungen 
c) Sekund~re mikroskopische Ver~nderungen 

c) Umschriebene Verdiekungen der Lep- 
tomeninx mit mesodermaler Reaktion, 
besonders in den basalen Anteilen, 
vereinzelt Gefai~proliferationen im 
Bereich der Rinde und Rindenmark- 
kegel; Fasergliose im Bereieh des 
Hemisphs und der Rinden- 
markkegel. Kleine herdfSrmige Gan- 
glienzellichtungen, vorwiegend peri- 
vascular und in der 3. Sehichte. 

5. a) Wie bei Fall 1. a) Keine. 
b) ttoehgradige Auspr~gung des b) Windungen abgeplattet, Pressorconus 

Impressiones digitatae, sonst dcr Kleinhirntonsillen, starke ky- 
wie bei Fall 1. photisehe Kriimmung der Groghirn- 

c) Nieht untersucht, hcmisph~ren, Anhebung yon Dience- 
phMon und ttirnstamm, Ausweitung 
der basMen Cisternen, steiler Verlauf 
des N. optieus und Knick nach Ver- 
lassen des Kanales, Auseinander- 
dr~ngen der Sylvischen Furche durch 
Knochenring, seheinbares Fehlen yon 
OrbitMwindungen durch Steilstellung 
der vorderen Seh~tdelgruben. Durch 
hochgradigen Hemisph~renmark- 
schwund bedingte, hochgradige Aus- 
weitung der Seiten- und des 3. Ven- 
trikels, Balken versehm~ehtigt, Sep- 
turn pellucidum dehiszent (Abb. 8). 

i e) Geringe Gliose des reduzierten Mark- 
lagers und besonders der Rinden- 
markkegel des Schl~felappens. Klein- 

' hirnk6rnerschiehte noeh persistent. 

der Verfasser zu beweisen versucht,  dab es sich bei der Acs. nicht  um 
vorzeitige VerknScherungen bindegewebig prgformierter  N~hte handelt,  
sondern dab schon die Knochenentwicklungszentren yon  Stirn- und 
Scheitelbein fehlerhaft  angelegt sind und  wahrscheinlich fiberhaupt 
nur  eine Konglomeratanlage ffir beide Knochen  vorhanden  ist. Die 
gleichlautenden Befunde bei unserem Turricephaliefall (Abb. 1) legen 
nahe, dab bei der Mehrzahl der angeborenen Turmsch~delfi~lle i~hnliche 
morphogenetische Grundlagen vorliegen. Die anlagems Vereinigung 
yon  Stirn- und  Scheitelbein scheint in gleicher Wcise wie die prema-  
ture Synostose der K r a n z n a h t  die Ausdehnung des Schs in sagittaler 
Rich tung  zu verhindern.  Dadurch  wird die Entwicklung einer Hyper-  
brachycephal ie  und  durch ein kompensatorisches HShenwachs tum die 
turricephMe Verbfldung begfinstigt. Zweifellos gibt es T u r m s c h g d e l - -  und 
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dies dfirfte ffir die Mehrzahl der im sps LebensMter eriM3ten 
F/ille gelten - - ,  bei denen riehtige pr/imature Synostosen der Kranz- 
ni~hte die Ursache der Schi~delverbildung sind. Beweisend daffir ist der 
Umstand,  dab gelegentlich an Hand  yon RSntgenaufnahmen verschie- 
denen Datums der Zeitpunkt  der VerknScherung nachgewiesen werden 
kann. Das frfihe Todesa]ter unserer Kasuistik spricht daffir, dab es sieh 
dabei um besonders gefahr- 
bringende Manifestationen 
mit  hochgradigen Druck- 
erscheinungen handelt. I m  
Gegensatz zur Kranznaht  ist 
bei der Acs. und bei unserem 
Turmsehs die Inter-  
frontalnaht welt k]affend 
(Abb. 2). Beim Fall yon 
D. cf., bei der M]e wiehtigen 
N~hte feh]en, wird durch 
die ausgeprs Drucksym- 
ptome das Bild der Kno- 
chenb~lkchenausstrah]ungs- 
zentren verwischt und fiber 
die Art  der Nahtmii]bildung 
kann keine Aussage mehr 
gemacht werden. Aus dem 
Befund, den ESHBAUGH bei 
einem Neugeborenen mit  
D. cf. erhob und der dem 

Abb. 1. Seh/~del bei Turrieephalie (Fall 5); ver- 
u n s e r e r  Acs.-l~s nahezu einigtes Stirn-Scheitelbein; Kranznaht  im unteren 
identisch ist, kann ge -  Anteil fehlend und nut  fontanellenwarts als Rudi- 

ment  nachweisbar; vicariierend erweiterte 
schlossen werden, dab bei Diploevenen 
der D. cf. Pfei]- und Lambda-  
naht  erst zu einem sp/iteren Zeitpunkt  verknSchern. Es kSnnen somit 
bei ein- und derse]ben Dysostose beide Arten der pathologischen 
Knochenvereinigung wirksam sein. Die Unterschiede zwischen beiden 
Formen sind wahrseheinlich nur graduell und yore Zeitpunkt des 
Einsetzens der StSrung abh/ingig. Je frfiher die Vereinigung zustande 
kommt,  desto st/~rker ist die Verbildung der Schi~delkapsel und desto 
frfiher t reten aueh die kraniostenotischen Symptome auf. 

Die knScherne  Leis te ,  die wir  bei  a l len  F/~llen an  der  Innense i t e  der  Ca lva r i a  
art der  Stel le  der  feh lenden  K r a n z n a h t  fanden,  w a r  bei  den  F/~llen yon  E s ~ m ~ v o ~  
und G~VBER noch viel starker ausgepr/~gt. Dort hatte sie die Form eines Schniir- 
ringes, durch den eine weitere Unterteilung des Sch/~delraumes bedingt wurde. 
Diese Leiste entsteht u. E. dadurch, dab das Wachstum yon Stirn- und Scheitelbein 
zueinander verhindert wird und kompensatorisch in Form der Leiste nach innen 
erfolgt. 
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Besonders wiehtig ist das VerhMten der basalen Foramina. G~THER 
wies unseres Wissens als erster darauf hin, dal3 eine Verengung derselben 
beim Turmseh/~del zu ven6sen Stauungen und zum gesteigerten Hirn- 
druek ffihrt. Beim Fall 4 war das Foramen jugulare einseitig stenosiert 
und der Sinus sigmoides fehlte. Sinus transversus, petrosus inf. und 
eavernosus entleerten sich dureh ein erweitertes Venensystem des 

Abb .  2. Sch~del  bei A k r o e e p h a l 0 s y n d a k t y l i e  (Fai l  3); b re i t  k l a f fende  In t e rh~on ta lnah t  u n d  
St irn fontane l le  

Emmissar ium mastoideum. Auch in der Gegend der Protnberantia 
externa setzten 4 starke Venen Sinus- und Diploeblnt mit  den Venen 
der Kopfsehwarte in Verbindung. 

Diesen primgren Entwicklungsst6rungen kSnnen wir eine Reihe 
sekundgrer Ver/~nderungen am Knoehen gegeniiberstellen. Sie sind yon 
den Weehselbeziehungen zwisehen Gehirn nnd Kapse] abh/~ngig und 
deswegen wiehtig, weil dutch sie die Pathophysiologie der I Iaupt-  
symptome der Turmsch/idelkrankheit iiberhaupt erst gekl/irt werden 
kann. Unter  normMen Umst~inden formt das Gehirn den Sehgdel, und 
zwar nicht nur in der individuellen Ontogenese, sondern aueh in der 
Phylogenese (OsTERTAG). Das Cranium ist ein abh/~ngiges Organ, das 
nnter den formenden Einfliissen der Umgebung entsteht. Auf den 
Sch/~del wirkt neben dem Kaualoparat haupts/tehlich das Gehirn form- 
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g e s t a l t e n d  ( S T A R C K ) .  Die Seh/idelkapsel wird sieh daher naeh MSglieh- 
keit den Raumerfordernissen des Gehirnes anpassen. Bei den para- 
natalen cerebralen Destruktionsvorg/~ngen, die zur Mikrencephalie 
fiihren, bleibt aueh die Sch/~delka10sel klein. Als Folge der pathologischen 
Nahtverh/~ltnisse ist die Kapsel bei den Kraniostenosen aber im vorn- 
herein zu klein geraten. Die Wachstumskapazit/~t der vereinigt sich 
entwickelnden Stirn-Seheitelbeine reicht nicht aus, um dem Wachstum 
des Gehirns folgen zu kSnnen. Der naeh BSNI~G und RSSSLE normaler- 

Abb .  3. Seh/~del bei  Dysos tos is  c raniofac ia l i s  (Fal l  4); Sch~deln~hte  fehlen  bis au f  die 
S u t u r a  na so f ron t a l i s ;  enorme  V e r b i l d u n g  der  Orb i t a e  m i t  h o c h g r a d i g e r  Verk t i r zung  in  
s ag i t t a l e r  R i e h t u n g ;  Abflachung" der  P a r s  nasa l i s  des St i rnbeines ,  d a d u r c h  s e k u n d a r e r  

I Iype r t e lo r i smus  

weise bis zum 11. Lebensjahr zunehmende Seh/idelbinnenraum ist bei 
den Kraniostenosen nieht selten sehon zur Zeit der Geburt in seiner 
Kapazit/it ersch6pft. Beim progredienten Wasserkopf ist die Sehgdel- 
kapsel normal angelegt und kann den rapid ansteigenden Innendrnek 
dureh ein sehnelleres Waehstum oft sehr weitgehend kompensieren. 
Bei den Kraniostenosen hingegen ffihrt das MiBverh//ltnis zwischen 
waehsendem Gehirn und seiner Kapsel viel frtiher zu allgemeinen und 
5rtlieh geriehteten Druekerseheinungen. 

Zuerst entfMtet sich der Druek dort, wo noch AusweichmSglichkeiten bestehen. 
Der Schli~felappen driiekt den groBen Keilbeinfliigel nach rome, stell~ ihn steil 
und verkiirzt die Orbita oft so betri~ehtlieh, dab ein hochgradiger Exophthalmus 
die Folge ist. Die Pars nasalis des Stirnbeines wird flaeh geprel3t und dadurch die 
innere Lidwinkelbreite vergrSl3ert. Dies ist u. E. die Ursaehe fiir den bei turri- 
cephalen Dysostosen h~ufig vorkommenden Hypertelorismus (Abb. 3). Die lange 
persistierende Interfrontalnaht kann ebenfalls dem Druck nachgeben und dadureh 
besonders bei der Acs. eine frontopetale Verbildung des Hirnseh~dels verursaehen 
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(GRoss). Die I-Iirnwindungen werden in die Calvari~ eingeprel~t und dadurch 
eine oft monstrSse Vermehrung der Impressiones digitatae hervorgerufen, die der 
Sch~delkalotte im R6ntgenbild ein sehr eharakteristisches, eigenartig grol~wabiges 
Aussehen verleihen (BAv~ und BODE). Durch diese Druckusuren kann es zur 
Spontanperforatipn, zur ,,Selbsttrepaa~tion der Natur" (ST~EBEL) kommen. 
F~lle, bei denen ~hnlieh wie bei unserem Fall 4 die Perforation des Sch~delknoehens 
mit einem richtigen ttirnbrueh kompliziert ist, sind relativ selten. LAITINE~ und 
SVLAMAA, die fiber 29 eigene Fi~lle verffigen, fiihren einen eigenen und zwei weitere 
aus dem Sehrifttum an. Der Befund der hochgradigen Impressiones digitatae daft 

Abb. 4. Gehir~ bei Aka'ocephMosyndaktylie im ~r (Fall 2); deutHche 
Balkenhypoplasie; starke Kriimmung der Hemisph~renachsen mit Anhebung des Dienee- 
phalon und Ausweitung der basalen Cisternen; betr~chtliehe Yerl~ngerung der Lamina 

terminaHs 

nieht mit dem morphogenetisch v611ig anders zu beurteilenden, h~ufig mit Hydro- 
cephalus und Spina bifida komplizierten Liiclcenschiidel verwechselt werden. Der 
grundlegende Untersehied ist dureh die Untersuchungsergebnisse yon CA~DgE- 
VIOTIS und KgEBS nunmehr endgfiltig siohergestellt. 

2. Hirnbe/unde. Auch hier kSnnen  primi~re yon  sekundi~ren Ver- 
~nderungen unterschieden werden. Bei den ersteren handel t  es sich um 
cerebrale Entwick]ungss tSrungen yon  MiBbildungscharakter,  die denen  
des Sch~tdels korreliert  sind. Bei der geringen Zahl yon  Hi rnsek t ionen  ist 
der zweim~l im Schr i f t tum angefiihrte Befund  eines Balkenmangels sehr 
bemerkenswert  (F~lle yon  V ~ T ~  u n d  SwA~zY). Diese in teressante  
K o m b i n a t i o n  kSnnen  wir n u n  durch die Balkenhypoplasie des F~lles 2 
unserer  Kasuis t ik  erg~nzen (Abb. 4). Wicht ig  ist hier das Vorliegen 
eines Balkenl~ngsbfindels,  das nach 0STE~TAG zur Differenzierung 
zwischen dysraphischem u n d  nichtdysraphischem Balkenmangel  heran-  
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gezogen werden kann. Bei unserem Fall handelt es sich demgem~/ft um 
eine nichtdysraphische Balkendysgenesie, bei der die StSrung erst 
nach dem Schlul3 des vorderen Neuroporus und nach der Bfldung der 
Commissurenplatte (also zwischen 4. und 12. Embryonalwoche) ein- 
setzt. Die Zuordnung der angefiihrten Literaturf~lle ist uns nicht 
m6glich (die breite Spalte des Kleinhirnwurmes beim Fall yon VALElgTIIg 
]gl~t allerdings an ein dysraphisches Aquivalent denken). Es darf aber 
dabei nicht iibersehen werden, dal] die betr/~cht]iche Verl~ngerung der 
Lamina termina]is, deren Ursache in den sparer zu besprechenden 

Abb .  5. Geh i rn  bei A k r o c e p h a l o s y n d a k t y l i e  (Fal l  3); besonde r s  s t a r k e  K r t t m m u n g  der 
Gro2hi rnhemisph~i ren  bis  zu r  a n n g h e r n d e n  tKugelform;  keine  A b p l a t t u n g  des 

~Vindungsreliefs  

sekund/~ren cerebralen Ver~nderungen ]iegen diirfte, zu einer Redu- 
zierung des W~chstumspotentials der dorsalen Commissurenplatte, aus 
der der Balken entsteh~, fiihren kann und die Balkenhypoplasie wenigs~ens 
zum Teil darans resultiert. Die Balkendysgenesie gibt einen ttinweis 
dafiir, dab die bei Schgdeldysostosen nicht selten auftretenden hSher- 
gradigen Sehwachsinnsformen auch durch korrelierte ttirnmiBbildungen 
verursacht sein kSnnen. Es sollte daher bei solchen F~llen nicht auf 
die Pneumencephalographie als differentialdiagnostisches Hflfsmittel 
verzichtet  werden. 

An dieser Stelle sei auch der Befnnd des Septum-pellucidum-De/e/ctes erw~hnt, 
der yon ZELLWECS~ nnd MVRALT bei Aes. encephalographisch nachgewiesen wurde. 
(Ein weiterer Fall wurde yon MARTISC~IC und TgALI~A~ME~ publiziert, die den 
]3efund allerdings irrtiimlich als Bslkenmangel auffa~ten.) Ds das Septum pellu- 
cidum wie der Balken ein Abk6mmling der Commissurenplatte ist, so liegt seine 
Agenesie suf einer ghnliehen Ebene wie der Balkenmangel. Es mul3 aber bedaeht 
werden, dal~ das Septum beim Hydrocephalus internus dehiszent werden ]<ann 
(Abb. 6} und sehlieBlich durch seinen v611igen Schwund such eine Agenesie vor- 
get/~useht werden k~nn. 

Praktisch bedeutsamer sind die dutch die Sch/idelverbildung be- 
dingten selsunddiren Hirnveriinderungen, bei denen nach ihrer Ursache 



376 HEINRICH GROSS: 

drei Gruppen untersehieden werden kSnnen. Die erste Gruppe umfal~t 
die Ver/inderungen, die durch die zwanghafte Anpassung des Gehirnes 
an seine zu kleine Kapsel bedingt sind. Die MSglichkeit der Sch/~del- 
kapsel, dem Wachstumsdruck des Gehirnes nachzugeben, ist beim Turm- 
sehs sehr beschr/~nkt. Die Wachstums- und Formgestaltungstendenz 
des Gehirnes diirfte beim Turmseh/ideltrgger im al]gemeinen dem eines 
Normalen entsprechen und deswege n wird auch in erster Linie die 
L/ingenentwick]ung der Grol3hirnhemisph/iren behindert sein. Es kommt 

Abb. 6. Gehirn bci Dysostosis craniofacialis im Mediansagittalsclmitt (Fall4); starke 
t t e m i s p h ~ r e n k r i i m m u n g  m i t  A n h e b u n g  des H l r n s t a m m e s  n n d  A u s w e i t u n g  der  basa l en  
Cis te rnen ;  steiler  Ver lauf  u n d  K n i c k  des Sehnerven ;  HydroceDha lu s  in te rmls ,  Deshiszenz 
des S e p t u m  pe l l uc idum;  Kle inh i rn tons i l l en  r a g e n  c a u d a l  f iber  clas F o r a m e n  m a g n u m  

deshalb zu einer ~bnormen kyphotischen Verkriimmung der Hemi- 
sph/~renachsen (GRoss). Stirn- und Hinterhauptlappen riicken einander 
ns (Abb. 5), das Dieneeloha]on wird mit dem Hirnstamm scheitelw/irts 
gehoben und yon der Schs entfernt. Die Folge ist eine trotz der 
sonst gedr/ingten t~aumverh/~ltnisse betrs Ausweitung der 
Cisterna ehiasmatis und interpeduncularis. Es wird daraus erkls 
weshalb Gi3~TItEI~ metriseh keine Verringerung der Seh/idelk~pazit/it 
beim Turmsehs nachweisen konnte. Wiehtiger ist ~ber die dureh die 
Hoehstellung des Diencephalon bedingte Dehnung des Sehnerven, der 
aul3erdem an der Stelle seines Austrittes aus dem Kanal geknickt wird 
(Abb. 4, 6 und 7). Dies ist n~eh Ansicht des Verfassers einer der tlaupt- 
griinde fiir die Entstehung der Optieusatrophie. Bei der Scaphoeephalie, 
die keine kompensatorisehe Kriimmung der ttemisph~renaehsen erfor- 
dert, werden daher, worauf LAITIXE~ und SVI~A~AA hinweisen, ophth~l- 
mologische Komplikationen nur sehr selten beob~chtet. 



Beziehungen zwischen Gehirn und Sch/idelkapsel bei Dysostosen 377 

Eine Verengung des Sehnervenkanales, wie sic u. ~. yon MA~Z und l~Iic~Er, 
als Ursaehe der Opticusatrophie angenommen wurden, konnten wir bei keinem 
unserer Fglle nachweisen. Wir glauben auch nicht wie BE~VDA, V. HIPPEL u. a., 
dab dem Hirndruek eine wesentliehe Bedeutung in dieser Richtung zukommt. 

Durch die abnorme Hemisphgrenkriimmung wird auch die Form der Cella 
media der Seitenventrikel vergndert und es kann dadureh im Eneephalogramm ein 
Hydrocephalus internus vorgetguscht werden (Abb. 7). Die an Stelle der tCranz- 
naht vorspringende Knochen- 
leiste drgngt den Anfangsteil 
der Sylvischen Furche aus- 
einander, wodurch grol~e Teile 
der Insel unbedeckt er- 
scheinen. Aueh dutch den 
steilen seitliehen Anstieg der 
vorderen Sch~delgrube ist 
eine entsprechende Form- 
vergnderung des Gehirnes 
bedingt und mit Ausnahme 
des Gyrus rectus werden die 
orbitMen Windungen in den 
Konvexitiitsbereich mit ein- 
bezogen. 

Schwere cerebrale Ver- 
gnderungen werden auch 
dutch  den bei der Turr i -  
cephalic fast immer  ge. 
steigerten intra]craniellen 
Druclc verursacht .  Dieser 
ist nach  DUSSIK in seiner 
Ursaehe und  pathophysio-  
logisehen Bedeutung  bis 
heute unklar  geblieben, Abb. 7. Gehirn bei Akrocephalosyndaktylie (Fall 1); 

starke Ausweitung tier basalen Cistcrnen; steiler Ver- 
doch werden ihm yon  der lauf des Sehnerven nild Knick an der St.elle seines 
Mehrzahl der Autoren  Austrittes arts dem Kailal; dnrch Hemisphgrenkriim- 

mung bedingter schei*tbarer ttydroeephMns tier 
eine Reihe kliniseher cena media 
Symptome,  vor allem die 
Kopfsohmerzat taeken,  Ohnmaehtsanfglle,  Reflexsteigerungen, Pyra-  
midenzeiehen und  sehlieBlieh aueh die Sehnervenatrolohie und  der psyehi- 
sehe Abbau  zugesehrieben. Beweisend fiir die Drueksteigerung ist ein 
erh6hter  Liquordruek (nach BE?C~)A bis zu 500 ram) und  die Vermehrung 
der Impressiones digitatae.  Der anf die Sehgdelkapsel wirksame Druek 
ist in seinen Ursaehen sicher nicht  einheitlich. I n  der Kindhe i t  ist er 
dem Waehs tumsdruek  des Gehirnes selbst gleiehzusetzen u n d e r  kann,  
wie es unsere Fglle demonstieren,  sehr frfih zum Tode fiihren. Naeh Ab- 
sehluB des Hi rnwaehs tums  werden andere, in ihrer pathophysiologi- 
sehen Grundlage sehr komplizierte Fak toren  wirksam. Morphologisehe 
Vergnderungen f inden sieh hauptsgehlieh in den dem Schgdeldach 
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unmittelbar benachbarten Leptomeningen und der Hirnrinde. Im 
Stadium der Kompensation k5nnen pathologisehe Befunde noch fehlen. 
Beim Einsetzen der Druckerseheinungen platten sich die Windungen 
ab, sparer pressen sie sieh in die Calvaria ein und zeigen oft erhebliche 
I~iveaudifferenzen (Fall 4). Wenn es zur Knochenperforation kommt, 
sind schwere Sch~digungen des Hirnparenchyms, besonders der Rinde 
und des unmittelbar darunterliegenden M~rklagers unvermeidlich. 
Die Destruktion umschriebener Rinden- und Markgebiete bewirkt je 

nach der Lokalisation ver- 
schiedene Ausfallserscheinungen 
(beim Fall 4 die spastische Parese 
des Beines und vermutlich auch 
die epfleptischen Anf~lle). Da 
aueh ohne Perforation eine Schs 
digung des nervSsen Parenchyms 
auf diese Weise denkbar ist, so 
so]lte beim Auftreten manifester 
und latenter Paresen an derartige 
Meehanismen gedacht werden. 
Der dauernde enge Kont~kt 
zwischen Knochen, Meningen und 
Gehirn kann unter Umst~nden 
zu meningealen t~eizerscheinun- 

Abb.  $. H y d r o c e p h a l u s  i n t e r n u s  e v a e u o  bei  gen ffihren. 
Turricephalie (Fail 5) Lehrreich ist in dieser Hinsicht der 

zitierte Fall yon ES~tBA~GH: Die 
weichen Hiute waren dureh eine lebhafte mesodermale Reaktion in Form yon Zell- 
wucherungen stellenweise so verdiekt, dal~ der Eindruck tumorahnlieher Massen 
bestand. Auch in der Rinde sah man gliSse Reaktionen und Capfllarproliferationen, 
wahrend Lisionen der Nervensubstanz fehlten. Die Verfasserin sieht in diesem 
Befund die typisehe l%eaktion des unreifen Gehirns auf eine zu kleine Kapsel. 
~hnliche Befunde wurden auch yon TERBROGOEN und VALENTn~ erhoben. Bei 
unseren Fallen sind derartige Veranderungen so geringffigig, dal~ wit sie nieht ffir 
die turricephalen Dysostosen als signifikant ansehen kSnnen. Die ubiquitiren, 
meist perivasculiren Ganglienzellausfalle in der Rinde bei Fall 4 sind u.E. als 
Krampfschadigungen im Sinne yon Sc]~o~.z anzuspreehen. 

Die Verlangerung der Kleinhirntonsillen fiber das Foramen magnum beim 
Fall 4 mfissen wir ebenfalls dem erhShten Druck zuschreiben und es handelt sich 
dabei nicht um eine abortive Form eines Amold-Chiari-Syndroms. 

Die Stenose der basalen Foramina verursacht Stauungserscheinungen, 
die zu weiteren Hirnschiidigungen ffihren. Besonders im Bereich des 
Abflul~gebietes der Vena cerebri magna kommt es fiber chronisch- 
anoxische StSrungen zu einer Reduktion des empfind]ichen Hemisphi~ren- 
markes und zur Ausbfldung eines Hydrocephalus internus e vacuo 
(Abb. 8). Ahnliche Vorgange sind yon geburtstraumatischen Li~sionen 
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her bekannt (HALLE~VO~DEN, SCHWARTZ), wo sie allerdings nur ein 
einmaliges, akutes Ereignis darstellen. Bei st/~rkerem Schwund des 
Marklagers werden ein Abbau der psychischen F/ihigkeiten und Paresen 
(vor allem der Beine) die Folge sein. 

Anatomisch verifizierte Befunde yon Ventrikelausweitungen bei Turmsch~del 
linden sich im Schrifttum bei ES~BAVO]~, KVTT~R, RInPI~• und VAr.ENTI~. 
FLOGEL gelang der encephalographische Nachweis. _~dan]ieh wie das Marklager 
kSnnen aueh die Sehnerven durch die Hypoxie gesehi~digt werden, wie dies schon 
Gii~Tlz~ vermutete. 

St/~rker als der Hirndruck ist der intrakraniel]e Kreislauf, auch in der 
pathologischen Form der Stauung extracerebral wirksamen Einfliissen 
unterworfen. Uber vicariierend eintretende ven6se AbfluBgebiete 
(Kopfschwartenvenen usw.) ist die Kompensation des cerebralen Kreis- 
laufes auch beim Turmschi~del l~ngere Zeit hhldurch gewi~hrleistet. 
Wie schnell es allerdings zur Dekompensation bei verh/tltnism~i3ig 
geringen Belastungen kommen kann, beweisen die yon DvssI~ bei 
Turricephalen durchgefiihrten Unterdruckkammerversuche. Viel friiher 
als bei normalen Vergleichspersonen zeigten sich wi~hrend der Hypoxie 
neurologische Ausfallserscheinungen. Die Folgen der vasomotorischen 
Dysregulation fiir den Turmschiidelkranken sind kaum yon den St6rungen 
abzugrenzen, die sonst weitli~ufig dem erh6hten Hirndruck zugeschricben 
werden. Da akute Stauungsvorg/inge auch eine Volumsvermehrung des 
Gehirnes bedingen, so liegt in ihnen selbst eine wichtige MSglichkeit der 
Drucksteigerung begriindet. Auch transitorische Dekompensations- 
erscheinungen des eerebralen Kreisl~ufes kSmmn daher auf dem 
Wege der Drucksteigerung die oben genannten Beschwerden ver- 
ursachen. Fraglich ist, ob eine Stauungshyperitmie des Plexus chorio- 
ideus zu einer Liquorfiberproduktion und in weiterer Folge zu Druck- 
erscheinungen und einem Hydrocephalus internus ffihren kann, da yon 
verschiedener Seite (DE L ~ a E ,  I%uss~L~) die M6glichkeit eines Hydro- 
cephalus hypersecretorius iiberh~upt bestritten wird. 

Schlul~folgerungen 
Die Ergebnisse der vorliegenden Untersuchungen kSnnen wir wie 

folgt resumieren : 
Die yon den in letzter Konsequenz sehr komplizierten Beziehungen 

zwischen Gehirn und seiner Kapsel abhi~ngige k]inische Symptomatik 
der turricephalen, kraniostenotischen Schs ]/il~t sich im 
Prinzip auf d~s Zusammentreffen einiger weifiger, morphologisch 
faitburer EntwicklungsstSrungen zurfickfiihren. Von diesen prim/~ren, 
Mii3bildungscharakter tragenden StSrungen mfissen wit sekunds Ver- 
~nderungen unterscheiden, die erst zusammen durch ihr gegenseitiges 
Einwirken die Kette schwerwiegender Seh/idigungen auszul6sen verm6gen. 
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Von den dysplastischen Seh//delanomMien ist immer das Desmocranium, 
wahrseheinlieh meist aueh das Chondrocranium betroffen. Der Aus- 
gangspunkt der Fehlentwieklung des ersteren ist vermutlieh in den 
Anlagen yon Stirn- und Scheitelbein selbst gelegen. Bei den st//rker 
ausgepr//gten Dysostosen (Akroeephalosyndaktylie und Dysostosis 
eraniofaeialis) besteht entweder im vornherein ftir beide Belegknoehen 
auf jeder Seite eine einzige Konglomeratanlage oder es kommt sehon 
in der Embryonalzeit zu einer Koaleszenz der Knoehenb/~lkehen- 
ausstrahlungszentren. Eine Kranznaht wird hier fiberhaupt nieht oder 
h6ehstens rudimentgr zur Ausbildung gelangen. Riehtige vorzeitige 
Synostosen kSnnen aber aueh sp//tfetal und postnatal in Erseheinung 
treten. Je frtiher die Vereinigung stattfindet, desto st'~rker ist der 
Migbildungsgrad und desto ungtinstiger anseheinend aueh die Prognose. 
Bei der Dysostosis eraniofaeialis kommt es sp/~ter meist aueh zur Ver- 
knSeherung der fibrigen N/~hte des Desmoeraniums. Die turrieephale 
Verbildung wird aus der mangelhaften WaehstumsmSgliehkeit der ver- 
einigten Stirn- und Seheitelbeine in sagittaler t~iehtung erkl/irt. Von den 
prims Ver/inderungen der Seh/~delbasis ist vet allem die Stenose 
basaler Foramina yon eminenter kliniseher Bedeutung. Sie land sieh 
bei einem unserer F/~lle in Form einer einseitigen starken Verengung 
des Foramen jugulare verbunden mit einem fehlenden Sinus sigmoideus 
der gleiehen Seite und lieferte so unseres Wissens erstmalig den noeh 
yon DuSSlK vermil3ten anatomisehen Beweis ftir die yon versehiedenen 
Autoren, besonders yon Gi75rTHEt~ in dieser Beziehung ausgesproehenen 
Vermutungen. 

Die bisher wenig beaehteten, den Sehgdeldysostosen korrelierten, 
primgren HirnentwieklungsstSrungen, vor allem in der Form eines 
partidlen oder kompletten Ballcenmangels dfirften sehr interessante 
Aspekte zur Beurteilung des bisher im Dunkel liegenden teratologisehen 
Prinzipes der Sehgdeldysostosen erSffnen. MSglieherweise kann aueh 
fiber die gemeinsame St6rung des rostralen Commissurensystems eine 
verwandtsehaftliehe Beziehung zum Hypertelorismus als Symptom der 
eranio-cerebralen Dysraphien (DE Me,siva) hergestellt werden. Die 
h/iufige Kombination yon Sch~deldysostosen mit angeborenen, hoeh- 
gradigen Sehwaehsinnsformen wird sich nieht selten als klinisehe 
Manifestation einer derartigen oder ghnliehen Migbildungskoppelung 
herausstellen. 

Die sekund~iren Sehgdelver/~nderungen beruhen in erster Linie auf 
dem Migverhs zwisehen dem waehsenden Gehirn und seiner zu 
klein angelegten Kai0sel. Der dem Waehstumsdruek des Gehirnes 
naehgehende Knoehen erfs eine geihe yon bekannten Verbildmlgen, 
die sieh als Abflaehung der Orbitae, Depression der Seh/idelbasis, Vor- 
wSlbung der Stirngegend und schliel3lieh aueh als sekund/irer Hyper- 
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telorismus manifestieren. Aul~erdem pressen sieh die Hirnwindungen 
in die Sch/~delk~lotte ein, usurieren den Knoehen in Form der ver- 
mehr~en Impressiones digitatae und ffihren eventuell sogar zu grSBeren 
Perforationen. 

Die komplizierteren, sekund/~ren I-Iirnver/~nderungen lassen sieh in 
der Itauptsache auf drei verschiedene Ursachen zurfickffihren: 1. ])as 
in seiner/~ul~eren Form normal angelegte GroI~hirn wird gezwungen, den 
verkfirzten Sagittaldurehmesser des Seh/~dels durch eine pariet~lw/~rts 
gerichtete Kriimmung seiner Hemisph/~renachsen auszugleiehen. Da- 
dureh werden Frontal- und Oecipitalpol einander gen/~hert, der Hirn- 
stamm angehoben und die bas~len Cisternen trotz des sehr besehr/~nkten 
intrakraniellen l~aumes betr/ichtlieh ausgeweitet. Die damit verbundene 
Hochstellung des Diencephalon bewirkt eine Dehnung und Knickung 
des Sehnerven und ist so u. E. die Hauptursache ffir die Opticusatrophie. 
2. Der dureh den Wachstumsdruck bedingte enge Kontakt zwischen 
Gehirn, seinen H/iuten und den Seh//delknochen ffihrt vor allem in den 
Leptomeningen zu morphologischen Ver//nderungen in Form mesen- 
chymaler l~eizerscheinungen. W/s dabei das nervSse Parenehym 
selbst noeh intakt bleibt, bringt die erfolgreiche Selbsttrepanation mit 
Austritt yon Meningen und Gehirn durch die Perforationsstelle in der 
umgebenden l~inden- und Marksubstanz schwerste L//sionen mit sich. 
Kliniseh werden dadurch, je naeh Lokalisation neurologische Ausfalls- 
erscheinungen, eventue]l auch epileptisehe Anf/~lle verursacht. 3. Die 
mit der Stenose basaler Foramin~ bzw. eventue]] mit einer fehlerhaften 
Anlage des venSsen Abflul3systems se]bst verbundenen Stauungs- 
erscheinungen ffihren im Bereich des Ab~lul~gebietes der Vena cerebri 
magna zu ehronisehen Ern/~hrungsstSrungen des ttemisph/~renmarklagers 
und in der Folge zu einem Hydrocephalus internus e vacuo. Auch eine 
Sch/idigung des Sehnerven erseheint auf diesem Wege durehaus mSglich. 
Die ven6se Stauung ist die Urs~che einer a]lgemein cerebral-v~so- 
motorischen Dysregul~tion, die fiber extrakraniell wirksame Faktoren 
eine Dekompens~tion des fiber vie~riierende Abflul~gebiete mfihsam 
kompensierten intrakr~niellen Kreislaufes auslSsen kann. Durch 
derartige Mechanismen ist unter anderem auch fiber den Weg der venSsen 
Stauung eine Volumszunahme des Gehirnes mSglieh, die mit der damit 
verbundenen Drueksteigerung eine Reihe transitorischer Symptome 
der Turmsch//de]krankheit (Kopfschmerzattacken, Ohnmachts~nf/ille 
usw.) erkl/~ren ]/~13t. 

Zusammenfassung 
An Hand von 5 eigenen, an~tomisch untersuchten F/~llen werden die 

Beziehungen zwischen Gehirn und Sch/tdelk~psel bei den turricephalen 
kraniostenotischen Dysostosen diskutiert. Es werden die versehiedenen 
MSglichkei~en der Entstehung yon Hirnsch/~digungen besprochen und 
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d a b e i  fes tges te l l t ,  dal~ die  de r  k l in i schen  S y m p t o m a t i k  de r  Turmsch / ide l -  

k r a n k h e i t  z u g r u n d e l i e g e n d e n  z e n t r a l n e r v S s e n  A l t e r a t i o n e n  in e r s te r  

L in ie  sekund/s I~a tu r  s ind  u n d  y o n  der  d u r c h  e ine  prim/s F e h l e n t -  

w i c k l u n g  b e d i n g t e n  Sch/~deldeformi ta t  abh/~ngen. D ie  Sch/~delmiftbil- 

d u n g  b e s t e h t  e inerse i t s  in  e iner  f e h l e r h a f t e n  An]age  de r  K n o c h e n -  

e n t w i c k l u n g s z e n t r e n  y o n  St i rn-  u n d  Sche i te lbe in ,  die be i  st/~rkeren 

M a n i f e s t a t i o n e n  als e inhe i t ] icher  K n o c h e n  impon ie r en ,  ande re r se i t s  a b e r  

in  de r  S t enos i e rung  basa le r  F o r a m i n a  (ira k o n k r e t e n  Fa]]e  des F o r a m e n  

jugu la re ) ,  die  ven6se  S t a u u n g s e r s c h e i n u n g e n  auszu l5sen  v e r m a g .  Pr i -  

m/~re ce rebra le  Mil~bfldungen f i n d e n  sich v o r  a l l em in F o r m  eine~ Ba lken -  

dysgenes ie .  
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