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Zur Kenntnis der Beziehungen zwischen Gehirn
und Schidelkapsel bei den turrieephalen, eraniostenotischen
Dysostosen
Von
HEINRICH GROSS
Mit 8 Textabbildungen
( Eingegangen am 7. November 1956)

Pathogenese, Klinik und hereditire Verhiltnisse der Schadel-
dysostosen sind durch eine Anzahl zusammenfassender Darstellungen
und Monographien (Bavrg und BopE, Dussik, Garst, GrEl¢, GUNTHER,
Haase, JENscrE u. a.) hinldnglich bekannt. Zu den wichtigsten Begleit-
symptomen dieser Entwicklungsstérungen, die dem Trédger oft recht
erhebliche Beschwerden verursachen und ihn eventuell als Objekt
chirurgischer Mafinahmen erscheinen lassen, gehdren eine Reihe neuro-
logischer und psychischer Ausfallserscheinungen. Uber die Pathogenese
dieser meist sekundidren Krankheitszeichen wurden verschiedene, zum
Teil widersprechende Theorien laut, deren Beweis aber groBtenteils
aussteht. Dies darf schon deswegen nicht wundernehmen, weil nur
eine geringe Zahl entsprechender Untersuchungen am Gehirn selbst
vorliegt. Nach der sorgfiltigen Literaturzusammenstellung von Esm-
BaUGH wurden bis 1949 insgesamt 25mal Hirnsektionen bei Schéidel-
dysostosen durchgefiihrt, die aber in der Mehrzahl als vollig insuffizient
bezeichnet werden. 15 dieser Befunde keschrénken sich auf die kurze
Feststellung, dall sie ,normal” gewesen seien und auch beim Rest
fehlen zum Teil eingehendere, insbesonders histologische Untersuchungen.
Im deutschsprachigen Schrifttum wurde der ganze Fragenkomplex bis
jetzt @iberhaupt noch nicht zusammenfassend behandelt. An Hand eines
eigenen, verhdltnisméBig groflen Sektionsmaterials will der Verfasser
den Versuch unternehmen, diese wichtig erscheinende Erginzung zu
liefern. Einzelne der Fragen wurden bereits in Form kasuistischer
Beitrdage bearbeitet und die dort erhobenen Befunde und die daraus
gezogenen SchluBfolgerungen konnen der Kiirze halber nur soweit
beriicksichtigt werden, als es zum Verstindnis unbedingt notwendig
erscheint.

Bei den Schideldysostosen unterscheidet man eine Reihe von Unierformen,
die als eigene Krankheitseinheit aufgefaf3t und ihrerseits wieder in Untergruppen
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zusammengefaBt werden. Uber die Gruppierung und Nomenklatur besteht zum
Teil auch heute noch keine einheitliche Auffassung. Gaisr fiihrt 10 Einzelformen
von Schideldysostosen an, die er auch als kraniale Dysmorphien im Rahmen der
Dyskranien den kranialen Dystrophien gegeniiberstellt. Von den wichtigsten, hier
nicht behandelten Formen seien nur die Dysostosis cleidocranialis (P. MarIE) und
die Dolichostenomelie (Arachnodakiylie oder Marfansche Krankheit) genannt. Die
klinisch bedeutendste Untergruppe ist jene, bei der Verknocherungen einer oder
mehrerer Schidelnidhte gefunden werden. Fille dieser Art werden von LAtTiNeN
und SuraMaa als Kraniosynostosen zusammengefafit, allgemein aber, wegen der sie
begleitenden intrakraniellen Druckerscheinungen, als Kraniostenosen bezeichnet.
Thr wichtigster Vertreter ist der eigentliche Turmschddel (Turricephalus, anglo-
amerikanisch Owycephaly), bei dem in der iiberwiegenden Mehrzahl die Kranznaht,
seltener auch die Pfeilnaht synostosiert ist. Die hierhergehorige Scaphocephalic mit
allein verknocherter Pfeilnaht, die wahrscheinlich am héufigsten vorkommt, liegt
nicht i Bereich unserer Betrachtungen. In der vorliegenden Arbeit werden nur die
turmschéideldhnlichen Dysostosen behandelt und dazu gehdren noch die Akro-
cephalosyndaktylie (APERT) (Acs.) und die Dysostosis craniofacialis (CROUZON)
(D. cf.). Abgesehen von den signifikanten, meist hochgradigen Syndaktylien an
allen GliedmaBen, zeigt der Schéidel bei ersterer ein der Turricephalie dhnliches
Verhalten dadurch, daB3 ebenfalls die Kranznaht verknochert ist. Unterschiedlich
ist eine sehr charakteristische, besonders bei frith erfaBiten Fallen fast stets anzu-
treffende, von einer breit klaffenden Interfrontalnaht begleitete Vorwélbung der
Stirngegend, im Rahmen einer allgemeinen frontopetalen Verbildung des Hirn-
schédels. Bei der D. cf., die in erster Linie durch eine sehr eigentiimliche Verbildung
des Gesichtes (hochgradiger Exophthalmus, Papageienschnabelnase, kurze Ober-
lippe, offenstehender Mund) ins Auge fillt, werden Schéadelnahte oft iberhaupt
vermiB3t (BAUER und BopE) oder es liegen dhnliche Verhaltnisse wie bei der Acs. vor
(EsmBaveH). Von Haase wird zu den Schideldysostosen noch der durch einen
iiberweiten Augenabstand gekennzeichnete Hypertelorismus (GREIG) gerechnet.
Von GrEele als MiBbildung sui generis aufgefalit, erscheint er dem Verfasser als
Symptom, das bei verschiedenen Entwicklungsstérungen, vorwiegend im Rahmen
der kraniocerebralen Dysraphien (DE MORSIER) zur Beobachtung kommt. In dieser
Arbeit kann der Hypertelorismus nur soweit beriicksichtigt werden, als er bei den
turricephalen Dysostosen sekundir als Folge des gesteigerten intrakraniellen
Druckes auftritt. Von einzelnen Autoren, vor allem von GUNTHER, werden nicht
Nahtsynostosen, sondern eine Hypoplasie der Schadelbasis als eigentliche Ursache
fiir die Entstehung des Turmschédels angesehen. Diese Ansicht wurde von ver-
schiedener Seite bestritten. JENscu fithrt dazu an, daB er bei keinem seiner 82 Turm-
schidelfille eine erhaltene Kranznaht nachweisen konnte. Es gibt aber zweifellos
Falle, bei denen die Kopiform intuitiv oder sogar metrisch den von GUNTHER
geforderten Indizien eines Turmschédels entspricht, bei denen aber alle klinischen
und anatomischen Merkmale der Kraniostenose vermilit werden. Der Verfasser
verfiigt selbst iiber eine Anzahl derartiger Beobachtungen. Bei einem Teil der
Falle hatte der Schidel nach destruktiven, friihkindlichen oder fetalen Hirn-
prozessen sekundér eine mikro-turricephale Form angenommen. AuBerdem gibt es
hyperbrachycephale Schidel mit turricephaler Komponente mit normalen Naht-
verhiltnissen, denen man den Charakter einer priméren Entwicklungsstérung nicht
absprechen kann. Derartiges fanden wir z. B. bei einem mit Nierenhypoplasie und
genitaler MiBbildung gekoppelten Fall von Hypertelorismus (BravN und Gross).
Trotz duBerer Ahnlichkeiten mit einem kraniostenotischen Turmschidel wire es
besser, bei allen derartig gelagerten Féllen die Bezeichnung Turricephalie zu
vermeiden.
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Die subjektiven Beschwerden des ,,Turmschadelkranken* (JeNscH), und dies
gilt mit Einschrinkung auch fiir die Acs. und D. cf., sind mannigfacher Natur. Man
findet sie in iibersichtlicher Form bei Dussig, Gaist, GUNTHER, JENSCH u. a.
zusammengestellt, Die ausgeprigten Manifestationen von Acs. werden wegen
korperlicher Kriippelhaftigkeit und Schwachsinn in der Mehrzahl die Objekte rein
pilegerischer MaBnahmen sein. Auch extreme Fille von Turricephalie und D. cf.
werden oft wegen der schon frithzeitig einsetzenden, manchmal zum Tode fithrenden
Hirndruckerscheinungen anstaltspflegebediirftig. Am héufigsten fithren Seh-
beschwerden den Turmschiédelkranken zum Arzt. Sie sind der Ausdruck der
gefiirchtetsten Komplikation der Kraniostenose, der Opticusatrophie. Nach JENscH
ist sie bei 12,2% aller Fille anzutreffen Nach MerLrzer sind 10% der Insassen
von Blindenheimen in Sachsen und nach LArSEN 14% derartiger Pfleglinge in
Kopenhagen Turricephale. Die Opticusatrophie ist meist eine einfache und selten
bei Kindern die Folge einer Stauungspapille (UrzoFr). Sehr unangenehm sind
die exacerbierend auftretenden Kopfschmerzattacken, die gelegentlich mit Er-
brechen und Drehschwindel, seltener mit Benommenheit und Ohnmachtsanfillen
verbunden sind. Auch epileptische Anfélle sind durchaus nicht selten und wurden
bei den 82 Fallen von JExscH 15mal verzeichnet. Weniger hiufig sind Hirnnerven-
ausfille, wie Augenmuskelparesen, Nystagmus, Vestibularis- und Cochlearissym-
ptome, ferner Pyramidenzeichen, Reflexsteigerungen, Tonusanomalion und latente
Paresen vermerkt. Von den psychischen Stirungen interessiert vor allem das
gehaufte Auftreten von Schwachsinn (nach GUNTHER bei 20% aller Fille). Be-
zeichnenderweise sind die hohergradigen Schwachsinnsformen, einschlieflich der
Tdiotie relativ stark vertreten (JExscm, Jupa).

Eigene Kasuistik

Bei den vorliegenden, der Kiirze halber tabellarisch zusammengefaBten,
anatomisch untersuchten fiinf eigenen Fillen handelt es sich um Kranke, die
einerseits wegen Lebensschwiche und des hohen MiBbildungsgrades schon in den
ersten Lebensmonaten anstaltspflegebediirftiz wurden (Fall 1, 2, 3 und 5), anderer-
seits aber, wie Fall 4, wegen sekundarer Krankheitssymptome (Idiotie, Blindheit
und Epilepsie) zur Aufnahme gelangten. Es sind somit vorwiegend nicht ,,Turm-
schadelkranke’* im gewohnlichen Sinne, die hier behandelt werden, sondern Mani-
festationen von ausgesprochenem Miflbildungscharakter. Gerade bei solchen
Fallen konnen wir aber ausgeprigtere Hirnveranderungen erwarten, von denen um
so eher auf die Pathogenese der psychisch-neurologischen Ausfallserscheinungen
bei der ,,Turmschidelkrankheit“ geschlossen werden darf. Bei den leichteren
Fillen sind die Befunde am nervosen Zentralorgan moglicherweise so diskret, daf§
sie auch der feingeweblichen Untersuchung entgehen kénnen. Immerhin wiren
natiirlich entsprechende Beobachtungen besonders bei Erwachsenen von groflem
Interesse, da sie wichtige Ergénzungen liefern kénnten.

Besprechung der Befunde

1. Befunde an der knochernen Schiidelkapsel. In allen Fillen weicht
das Bild von dem gewohnten der ,,vorzeitigen Nahtsynostosen erheb-
lich ab. Fast iiberall ist die Kranznaht nur ein kurzer, seitlicher Aus-
ldufer der Stirnfontanelle. Dort, wo sie fehlt, sicht man eine Knochen-
verdichtung, die nach dem Réntgenbefund (Fall 1) als Knochenbilkchen-
ausstrahlungszentrum fiir Stirn- und Scheitelbein fungiert. In Konse-
quenz der seinerzeit von RIEPING bei der Acs. erhobenen Befunde hat

25%
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Tabelle 1. Anamuestische Daten und klinische Befunde

Zahl, Name J

Diagnose i
Todesalter

a) Hereditat
b) Anamnes

Klinische Symptomalik
a) Kopf; b) tibriger Kérper;
¢) psychisch- neurologische Ausfille

. P., Giinther,

a) Mutters Schwe-

Akrocephalo- ster taubstumm,
syndaktylie, | b) Unauffallig.
3 Monate.

2. J., Franz, a) Unauffallig.
Akrocephalo- | b) Unanffallig.
syndaktylie,

4 Monate.

3. F., Walter, |a) Unauffallig.
Akrocephalo- | b) Mutter im 4,
syndaktylie Schwangersch.-
1 Monat. Monat anOvarial-

4, D., Alfred,
Dysostosis
cranio-
facialis

39/,, Jahre.

a} Hyperbrachycephalie, Stirne breit, hoch,
konvex nach vorne gewolbt, Hyperteloris-
mus, Protrusio und Divergenz der Bulbi,
Nasenwurzel eingesunken, Mund gedffnet,
Uvula gespalten, Ohren tiefstehend.

b) Loffelhinde, hautige Syndaktylie der
Zehen.

¢) Psychisch riickstandig, keine neurologi-
schen Ausfalle, Fundi normal.

a) Hyperbrachycephalie, Stirne breit, hoch,
konvex nach vorne gewolbt, Hyperteloris-
mus, Protrusio und Divergenz der Bulbi,
Nasenwurzel eingesunken, Mund gedffnet,
Gaumen hoch gewdlbt, Ohrmuschel gro8,
abstehend, tiefstehend.

b) Loffelhande, hdutige Syndaktylie der
Zehen.

c¢) Psychisch riickstandig, keine neurologi-
schen Ausfille, Fundi normal,

cyste operiert.

|

a) Hyperbrachycephalie, Stirne breit, hoch,
wenig konvex nach vorne gewdlbt,
Hypertelorismus, Protrusio und Divergenz
der Bulbi, Nasenwurzel eingesunken, Mund
gedifnet, Gaumenspalte, Ohrmuschel sehr
tiefstehend.

b) Zum Teil knscherne Syndaktylieder Finger
1—4, Hautige Syndaktylie der Zehen,

¢) Psychisch noch nicht auffallig, keine neu-
rologischen Ausfalle, Fundi normal.

a) Mutter: Epilepsie
Exophthalmus.
| b) Mit 2 Jahren An-
falle, spater De-
menz, Erblindung
und Lahmung des
rechten Beines.

a) Hyperbrachycephalie, Stirne breit, hoch,
Carina metopica, pulsierende Vorwslbung
der Kopfschwarte links parietal, Hyper-
telorismus, hochgradiger Exophthalmus,
Divergenz der Bulbi, breite, eingesunkene
Nasenwurzel, kurze Oberlippe, Mund
immer ge6ffnet.

b) Normal.

¢) Schwachsinn hoheren Grades, Opticus-
atrophie beidseitig, Anisokorie, lichtstarre
Pupillen, spastische Parese des rechten
Beines.

. K., Herma,
Turri-
cephalie,

4 Monate.

a) Bruder mikro-
cephaler Idiot.

b) Chininintoxika-
tion im 2, Schw.-
Monat (Abtrei-
bungsversuch),
Mutter bei Ge-
burt 43 Jahre alt

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

b) Normal.

c) Starker psychischer Entwicklungsriick-
stand, neurologisch keine Ausfille, Fundi
normal.
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Tabelle 2. Befunde am Schidel und Gehirn

Befunde am Schddelskelett
a) Primdre Verdnderungen (Dysgen.

‘ Verlagerung der Knochenentwick-

Hirnbefunde

Fall | lungszentren, Nahtsynostosen) a) Primire Hirndysgenesien
Nr. b) Durch Hirndruck bedingte b) Sekundire makroskopische Verinderungen
sekunddre Verdnderungen | ¢) Sekundére mikroskopische Verdnderungen
¢) Verdnderungen der Schadelbasis
(Stenose der Foramina)
1. | a) Stirn- und Scheitelbein ver- | a) Keine.
einigt mit gemeinsamen Kno- | b) Windungsrelief normal, starke ky-
chenbalkchenausstrahlungs- photische Krimmung der Hemi-
zentren, Kranznaht im un- sphiren, dadurch Anhebung der Dien-
teren Anteil fehlend, an ihrer cephalon und Ausweitung der basalen
~ Stelle innere Knochenleiste. Cisternen, steiler Verlauf und Knick
‘ b) Klaffende Interfrontal- und des N. opticus nach Verlassen des
Pfeilnaht, vordere Schidel- Kanales. Scheinbare Ausweitung der
i gruben seitwirts steil an- Cella media durch Hemisphéren-
| steigend, Orbitae abgeflacht, krimmung (Abb. 7), Auseinander-
sekundirer Hyperteloris- driangen der Sylvischen Furche durch
mus, vermehrte Impressiones Knochenleiste, scheinbares Fehlen von
digit. Orbitalwindungen durch Steilstellung
¢) Basis nicht verkiirzt, Fora- der vorderen Schéidelgrube.
mina nicht verandert. ¢) Keine,
2. | a) Wie bei Fall 1, a) Balkenhypoplasie (Balken endet cau-
b) Wie bei Fall 1. dal auf Frontalschnitt schon vor dem
‘ ¢) Nicht untersucht. Corp. mamillare mit Splenium, atypi-
" sches Balkenlingsbiindel) (Abb. 4).
‘ b) Wie im Fall 1.
c) Keine,
3. | a) Wie bei Fall 1 (Abb. 2). a) Keine,
b) Wie bei Fall 1. b) Besonders starke Hemispharenkriim-
¢) Nicht untersucht. mung (Kugelform der GroBhirnhemi-
sphiren), sonst wie bei Fall 1 (Abb. 5).
¢) Geringfiigige, gleichmaBige Verdik-
kung der Leptomeninx durch meso-
dermale Reaktion. Keine pathologi-
schen Verdnderungen des Parenchyms
und Mesenchyms cerebral.
4. | a) Schidelnihte fehlen voll- | a) Keine.

kommen (bis aufSutura naso-
frontalis), anStelle derKranz-
naht innere Knochenleiste,
Carina metopica.

b) Abflachung des Pars nasalis

| des Stirnbeines, dadurch
Hypertelorismus (Abb. 3),
hochgradige Impressiones di-
gitatae mit linksparietaler
Perforation.

¢) Stenose des linken Foramen
jugulare (Fehlender Sinus
sigmoides links, erweitertes
Emmissarium magtoideum).

b) Starke Niveaudifferenzen der Win-
dungen. Hirnbruch links parietal mit
volliger Destruktion von Rinden- und
Marksubstanz, Verlagerung von Teilen
der Kleinhirntonsillen in das Foramen
magnum, starke kyphotische Kriim-
mung der GroBhirnhemisphéren,
Diencephalon mit Hirnstamm ange-
hoben, basale Cisternen ausgeweitet,
Dehnung und Knickung des atrophi-
schen N. opticus, Auseinanderdringen
der Sylvischen Furche durch Kno-
chenleiste, scheinbares Fehlen von
Orbitalwindungen (Abb. 6).

Durch hochgradigen Marklager-
schwund bedingte betrichtliche Aus-
weitung der Seiten- und des 3. Ven-
trikels. Balken stark verschmachtigt,
Septum pellucidum dehiszent.
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Tabelle 2 (Fortsetzung)

Befunde am Schddelskelett
a) PrimdreVerinderungen (Dysgen.
Verlagerung der Knochenentwick- Hirnbefunde
Fall lungszentron, Nahtsynostosen) a Primire Hirndysgenesien
Nr. b) Durch Hirndruck bedingte b) Sekundé#re makroskopische Verinderungen
sekunddre Verdnderungen | ¢) Sekundire mikroskopische Veranderungen
¢) Verdnderungen der Schidelbasis
(Stenose der Formina)
4. ’ ¢) Umschriebene Verdickungen der Lep-
(Forts.) |  tomeninx mit mesodermaler Reaktion,
} besonders in den basalen Anteilen,
vereinzelt Gefaflproliferationen im
Bereich der Rinde und Rindenmark-
kegel; Fasergliose im Bereich des
Hemispharenmarkes und der Rinden-
| markkegel. Kleine herdformige Gan-
‘ glienzellichtungen, vorwiegend peri-
; vascular und in der 3. Schichte.
5. | a) Wie bei Fall 1. a) Keine.

b) Hochgradige Ausprigung des | b) Windungen abgeplattet, Pressorconus
Impressiones digitatae, sonst der Kleinhirntonsillen, starke ky-
wie bei Fall 1, photische Kriimmung der GroShirn-

c¢) Nicht untersucht, hemisphéren, Anhebung von Dience-

phalon und Hirnstamm, Ausweitung
der basalen Cisternen, steiler Verlauf
des N. opticus und Knick nach Ver-
lagsen des Kanales, Auseinander-
dringen der Sylvischen Furche durch
Knochenring, scheinbares Fehlen von
Orbitalwindungen durch Steilstellung
der vorderen Schidelgruben, Durch
hochgradigen Hemisphirenmark-
schwund bedingte, hochgradige Aus-
weitung der Seiten- und des 3. Ven-
trikels, Balken verschmichtigt, Sep-
tum pellucidum dehiszent (Abb. 8).

¢} Geringe Gliose des reduzierten Mark-
- lagers und besonders der Rinden-
markkegel des Schlifelappens. Klein-
hirnkérnerschichte noch persistent.,

der Verfasser zu beweisen versucht, dall es sich bei der Acs. nicht um
vorzeitige Verknocherungen bindegewebig praformierter Néhte handelt,
sondern daB schon die Knochenentwicklungszentren von Stirn- und
Scheitelbein fehlerhaft angelegt sind und wahrscheinlich iiberhaupt
nur eine Konglomeratanlage fiir beide Knochen vorhanden ist. Die
gleichlautenden Befunde bei unserem Turricephaliefall (Abb. 1) legen
nahe, daB bei der Mehrzahl der angeborenen Turmschédelfille dhnliche
morphogenetische Grundlagen vorliegen. Die anlageméafige Vereinigung
von Stirn- und Scheitelbein scheint in gleicher Weise wie die prima-
ture Synostose der Kranznaht die Ausdehnung des Schédels in sagittaler
Richtung zu verhindern. Dadurch wird die Entwicklung einer Hyper-
brachycephalie und durch ein kompensatorisches Héhenwachstum die
turricephale Verbildung begiinstigt. Zweifellos gibt es Turmschiidel —und
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dies dirfte fiir die Mehrzahl der im spéteren Lebensalter erfaliten
Fille gelten —, bei denen richtige pramature Synostosen der Kranz-
nihte die Ursache der Schidelverbildung sind. Beweisend dafiir ist der
Umstand, dall gelegentlich an Hand von Réntgenaufnahmen verschie-
denen Datums der Zeitpunkt der Verknécherung nachgewiesen werden
kann. Das frithe Todesalter unserer Kasuistik spricht dafiir, daB es sich
dabei um besonders gefahr-
bringende Manifestationen
mit hochgradigen Druck-
erscheinungen handelt. Im
Gegensatz zur Kranznaht ist
bei der Acs. und bei unserem
Turmschédelfall die Inter-
frontalnaht weit klaffend
(Abb. 2). Beim Fall von
D. of., bei der alle wichtigen
Niahte fehlen, wird durch
die ausgeprigten Drucksym-
ptome das Bild der Kno-
chenbélkchenausstrahlungs-
zentren verwischt und iber
die Art der Nahtmilbildung
kann keine Aussage mehr
gemacht werden. Aus dem
Befund, den EspBAUGH bei
einem Neugeborenen mit
D. of. erhob m.l_d der dem Abb. 1. Schédel bei Turricephalie (Fall 5); ver-
unserer Acs.-Félle nahezu cinigtes Stirn-Scheitelbein; Kranznaht im unteren
identisch iSt, kann ge- Anteil fehlend und nur fontanellenwirts als Rudi-

K ment nachweisbar; vicariierend erweiterte
schlossen werden, daB bei Diploevenen

der D. ¢f. Pfeil- und Lambda-

naht erst zu einem spéteren Zeitpunkt verknochern. Es konnen somit
bei ein- und derselben Dysostose beide Arten der pathologischen
Knochenvereinigung wirksam sein. Die Unterschiede zwischen beiden
Formen sind wahrscheinlich nur graduell und vom Zeitpunkt des
Einsetzens der Stérung abhingig. Je frither die Vereinigung zustande
kommt, desto. stdrker ist die Verbildung der Schidelkapsel und desto
frither treten auch die kraniostenotischen Symptome auf.

Die knocherne Leiste, die wir bei allen Fillen an der Innenseite der Calvaria
an der Stelle der fehlenden Kranznaht fanden, war bei den Fillen von EsHBATGH
und GRUBER noch viel stérker ausgepragt. Dort hatte sie die Form eines Schniir-
ringes, durch den eine weitere Unterteilung des Schédelraumes bedingt wurde.
Diese Leiste entsteht u. E. dadurch, dal das Wachstum von Stirn- und Scheitelbein
zueinander verhindert wird und kompensatorisch in Form der Leiste nach innen
erfolgt.
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Besonders wichtig ist das Verhalten der basalen Foramina. GUNTHER
wies unseres Wissens als erster darauf hin, daB eine Verengung derselben
beim Turmschédel zu vendsen Stauungen und zum gesteigerten Hirn-
druck fithrt. Beim Fall 4 war das Foramen jugulare einseitig stenosiert
und der Sinus sigmoides fehlte. Sinus transversus, petrosus inf. und
cavernosus entleerten sich durch ein erweitertes Venensystem des

Abb. 2. Schidel bei Akrocepha,lbsyndaktylie (Fall 3); breit klaffende Interfrontalnaht und
Stirnfontanelle

Emmissarium mastoideum. Auch in der Gegend der Protuberantia
externa setzten 4 starke Venen Sinus- und Diploeblut mit den Venen
der Kopfschwarte in Verbindung.

Diesen priméiren Entwicklungsstérungen konnen wir eine Reihe
sekundirer Veranderungen am Knochen gegeniiberstellen. Sie sind von
den Wechselbeziehungen zwischen Gehirn und Kapsel abhdngig und
deswegen wichtig, weil durch sie die Pathophysiologie der Haupt-
symptome der Turmschidelkrankheit tiberhaupt erst geklirt werden
kann. Unter normalen Umstidnden formt das Gehirn den Schidel, und
zwar nicht nur in der individuellen Ontogenese, sondern auch in der
Phylogenese (OsTERTAG). Dag Cranium ist ein abhingiges Organ, das
unter den formenden REinflissen der Umgebung entsteht. Auf den
Schédel wirkt neben dem Kauapparat hauptsichlich das Gehirn form-
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gestaltend (Starck). Die Schidelkapsel wird sich daher nach Méglich-
keit den Raumerfordernissen des Gehirnes anpassen. Bei den para-
natalen cerebralen Destruktionsvorgdngen, die zur Mikrencephalie
fithren, bleibt auch die Schidelkapsel klein. Als Folge der pathologischen
Nahtverhéltnisse ist die Kapsel bei den Kraniostenosen aber im vorn-
herein zu klein geraten. Die Wachstumskapazitdt der vereinigt sich
entwickelnden Stirn-Scheitelbeine reicht nicht aus, um dem Wachstum
des Gehirns folgen zu kénnen. Der nach Bénixg und RosstE normaler-

Abb. 3. Schidel bei Dysostosis craniofacialis (Fall 4); Schédelndhte fehlen bis auf die

Sutura nasofrontalis; enorme Verbildung der Orbitae mit hochgradiger Verkiirzung in

sagittaler Richtung: Abflachung der Pars nasalis des Stirnbeines, dadurch sekundirer
Hypertelorismus "

weise bis zum 11. Lebensjahr zunehmende Schidelbinnenraum ist bei
den Kraniostenosen nicht selten schon zur Zeit der Geburt in seiner
Kapazitidt erschopft. Beim progredienten Wasserkopf ist die Schadel-
kapsel normal angelegt und kann den rapid ansteigenden Innendruck
durch ein schnelleres Wachstum oft sehr weitgehend kompensieren.
Bei den Kraniostenosen hingegen fihrt das MiBverhdltnis zwischen
wachsendem Gehirn und seiner Kapsel viel frither zu allgemeinen und
ortlich gerichteten Druckerscheinungen.

Zuerst entfaltet sich der Druck dort, wo noch Ausweichméglichkeiten bestehen.
Der Schliafelappen driickt den groBen Keilbeinfliigel nach vorne, stellt ihn steil
und verkiirzt die Orbita oft so betréchtlich, dal ein hochgradiger Exophthalmus
die Folge ist. Die Pars nasalis des Stirnbeines wird flach geprefit und dadurch die
innere Lidwinkelbreite vergroBert. Dies ist u. E. die Ursache fiir den bei turri-
cephalen Dysostosen héufig vorkommenden Hypertelorismus (Abb. 3). Die lange

persistierende Interfrontalnaht kann ebenfalls dem Druck nachgeben und dadurch
besonders bei der Acs. eine frontopetale Verbildung des Hirnschédels verursachen
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(Gross). Die Hirnwindungen werden in die Calvaria eingepret und dadurch
eine oft monstrése Vermehrung der Impressiones digitatae hervorgerufen, die der
Schéadelkalotte im Réntgenbild ein sehr charakteristisches, eigenartig groBwabiges
Aussehen verleihen (BAUER und Bobr). Durch diese Druckusuren kaun es zur
Spontanperforation, zur ,,Selbsttrepanation der Natur (STREBEL) kommen.
Fille, bei denen #hnlich wie bei unserem Fall 4 die Perforation des Schadelknochens
mit einem richtigen Hirnbruch kompliziert ist, sind relativ selten. LATTINEN und
Sunamaa, die tiber 29 eigene Falle verfiigen, fithren einen eigenen und zwei weitere
aus dem Schrifttum an. Der Befund der hochgradigen Impressiones digitatae darf

Abb. 4. Gehirn bei Akrocephalosyndaktylie im Mediansagittalschnitt (Fall 2); deutliche

Balkenhypoplasie; starke Kriitnmung der Hemisphirenachsen mit Anhebung des Dience-

phalon und Ausweitung der basalen Cisternen; betrichtliche Verlingerung der Lamina
terminalis

nicht mit dem morphogenetisch vollig anders zu beurteilenden, haufig mit Hydro-
cephalus und Spina bifida komplizierten Liickenschddel verwechselt werden. Der
grundlegende Unterschied ist durch die Untersuchungsergebnisse von CANDRE-
viorts und KreBs nunmehr endgiltig sichergestellt.

2. Hirnbefunde. Auch hier kénnen primidre von sekundiren Ver-
anderungen unterschieden werden. Bei den ersteren handelt es sich um
cerebrale Entwicklungsstérungen von MiBbildungscharakter, die denen
des Schédels korreliert sind. Bei der geringen Zahl von Hirnsektionen ist
der zweimal im Schrifttum angefithrte Befund eines Balkenmangels sehr
bemerkenswert, (Falle von VALENTIN und Swanzy). Diese interessante
Kombination kénnen wir nun durch die Balkenhypoplasie des Falles 2
unserer Kasuistik ergénzen (Abb.4). Wichtig ist hier das Vorliegen
eines Balkenldngsbiindels, das nach OstERTAG zuUr Differenzierung
zwischen dysraphischem und nichtdysraphischem Balkenmangel heran-
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gezogen werden kann. Bei unserem Fall handelt es sich demgeméB um
eine nichtdysraphische Balkendysgenesie, bei der die Stérung erst
nach dem Schluf des vorderen Neuroporus und nach der Bildung der
Commissurenplatte (also zwischen 4. und 12. Embryonalwoche) ein-
setzt. Die Zuordnung der angefithrten Literaturfille ist uns nicht
maoglich (die breite Spalte des Kleinhirnwurmes beim Fall von VALENTIN
148t allerdings an ein dysraphisches Aquivalent denken). Es darf aber
dabei nicht iibersehen werden, dall die betrichtliche Verlingerung der
Lamina terminalis, deren Ursache in den spéter zu besprechenden

Abb. 5. Gehirn bei Akrocephalosyndaktylie (Fall 3); besonders starke Kriimmung der
GroBhirnhemisphiren bis zur anndhernden Kugelform; keine Abplattung des
‘Windungsreliefs

sekundédren cerebralen Verdnderungen liegen diirfte, zu einer Redu-
zierung des Wachstumspotentials der dorsalen Commissurenplatte, aus
der der Balken entsteht, fithren kann und die Balkenhypoplasie wenigstens
zum Teil daraus resultiert. Die Balkendysgenesie gibt einen Hinweis
daftir, daf} die bei Schideldysostosen nicht selten auftretenden héher-
gradigen Schwachsinnsformen auch durch korrelierte HirnmiBbildungen
verursacht sein kénnen. Es sollte daher bei solchen Fillen nicht auf
die Pneumencephalographie als differentialdiagnostisches Hilfsmittel
verzichtet werden.

An dieser Stelle sei auch der Befund des Sepium-pellucidum-Defektes erwiahnt,
der von ZELLWEGER und MURALT bei Acs. encephalographisch nachgewiesen wurde.
(Ein weiterer Fall wurde von MARTISCHNIG und THALHAMMER publiziert, die den
Befund allerdings irrtiimlich als Balkenmangel auffafiten.) Da das Septum pellu-
cidum wie der Balken ein Abkémmling der Commissurenplatte ist, so liegt seine
Agenesie auf einer dhnlichen Ebene wie der Balkenmangel. Es muf aber bedacht
werden, dafi das Septum beim Hydrocephalus internus dehiszent werden kann

(Abb. 8) und schlieBlich durch seinen vélligen Schwund auch eine Agenesie vor-
getauscht werden kann.

Praktisch bedeutsamer sind die durch die Schéidelverbildung be-
dingten sekundiren Hirnverdnderungen, bei denen nach ihrer Ursache
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drei Gruppen unterschieden werden kénnen. Die erste Gruppe umfalBt
die Verdnderungen, die durch die zwanghafte Anpassung des Gehirnes
an seine zu kleine Kapsel bedingt sind. Die Mdoglichkeit der Schidel-
kapsel, dem Wachstumsdruck des Gehirnes nachzugeben, ist beim Turm-
schidel sehr beschrinkt. Die Wachstums- und Formgestaltungstendenz
des Gehirnes diirfte beim Turmschiddeltriger im allgemeinen dem eines
Normalen entsprechen und deswegen wird auch in erster Linie die
Léngenentwicklung der GroBhirnhemisphiren behindert sein. Es kommt

Abb. 6. Gehirn bei Dysostosis craniofacialis im Mediansagittalschnitt (Fall 4); starke
Hemisphirenkriimmung mit Anhebung des Hirnstammes und Ausweitung der basalen
Cisternen; steiler Verlauf und Knick des Sehnerven; Hydrocephalus internus, Deshiszenz
des Septum pellucidum; Kleinhirntonsillen ragen caudal iiber das Foramen magnum

deshalb zu einer abnormen kyphotischen Verkrimmung der Hemi-
sphirenachsen (Gross). Stirn- und Hinterhauptlappen riicken einander
naher (Abb. 5), das Diencephalon wird mit dem Hirnstamm scheitelwérts
gehoben und von der Schéddelbasis entfernt. Die Folge ist eine trotz der
sonst gedringten Raumverhidltnisse betradchtliche Ausweitung der
Cisterna chiasmatis und interpeduncularis. Es wird daraus erklérlich,
weshalb GUNTHER metrisch keine Verringerung der Schédelkapazitit
beim Turmschidel nachweisen konnte. Wichtiger ist aber die durch die
Hochstellung des Diencephalon bedingte Dehnung des Sehnerven, der
auflerdem an der Stelle seines Austrittes aus dem Kanal geknickt wird
(Abb. 4, 6 und 7). Dies ist nach Ansicht des Verfassers einer der Haupt-
griinde fir die Entstehung der Opticusatrophie. Bei der Scaphocephalie,
die keine kompensatorische Kriimmung der Hemisphérenachsen erfor-
dert, werden daher, worauf LAITINEN und Suramaa hinweisen, ophthal-
mologische Komplikationen nur sehr selten beobachtet.
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Eine Verengung des Sehnervenkanales, wie sie u. a. von Mawz und MicHEL
als Ursache der Opticusatrophie angenommen wurden, konnten wir bei keinem
unserer Falle nachweisen. Wir glauben auch nicht wie Brxpa, v. HrepeL u. a.,
daf dem Hirndruck eine wesentliche Bedeutung in dieser Richtung zukommt.

Durch die abnorme Hemisphérenkriimmung wird auch die Form der Cella
media der Seitenventrikel verindert und es kann dadurch im Encephalogramm ein
Hydrocephalus internus vorgetduscht werden (Abb. 7). Die an Stelle der Kranz-
naht vorspringende Knochen-
leiste dréngt den Anfangsteil
der Sylvischen Furche aus-
einander, wodurch grofie Teile
der Insel unbedeckt er-
scheinen. Auch durch den
steilen seitlichen Anstieg der
vorderen Schadelgrube ist
eine entsprechende Form-
verinderung des Gehirnes
bedingt und mit Ausnahme
des Gyrus rectus werden die
orbitalen Windungen in den
Konvexititsbereich mit ein-
bezogen.

Schwere cerebrale Ver-
dnderungen werden auch
durch den bei der Turri-
cephalie fast immer ge-
stetgerten.  intrakraniellen
Druck verursacht. Dieser
ist nach DUsSIK in seiner
Ursache und pathophysio-
logischen Bedeutung bis

heute unklar gebﬁeben, Abb. 7. Gehirn bei Akrocephalosyndaktylie (Fall 1);
doch d ih . d starke Ausweitung der basalen Cisternen; steiler Ver-

ochh werden 1m vOn der  jauf des Sehnerven und Knick an der Stelle seines
Mehrzahl der Autoren — Austrittes ans dem Kanal; durch Hemispharenkriim-

. . .. mung bedingter scheinbarer Hydrocephalus der
eine  Reihe Kklinischer Cella media

Symptome, vor allem die

Kopfschmerzattacken, Ohnmachtsanfille, Reflexsteigerungen, Pyra-
midenzeichen und schlieflich auch die Sehnervenatrophie und der psychi-
sche Abbau zugeschrieben. Beweisend fir die Drucksteigerung ist ein
erhhter Liquordruck (nach Bexpa bis zu 500 mm) und die Vermehrung
der Impressiones digitatae. Der auf die Schidelkapsel wirksame Druck
ist in seinen Ursachen sicher nicht einheitlich. In der Kindheit ist er
dem Wachstumsdruck des Gehirnes selbst gleichzusetzen und er kann,
wie es unsere Fille demonstieren, sehr frith zum Tode fithren. Nach Ab-
schlul des Hirnwachstums werden andere, in ihrer pathophysiologi-
schen Grundlage sehr komplizierte Faktoren wirksam. Morphologische
Verdnderungen finden sich hauptsédchlich in den dem Schideldach
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unmittelbar benachbarten Leptomeningen und der Hirnrinde. Im
Stadium der Kompensation kénnen pathologische Befunde noch fehlen.
Beim Einsetzen der Druckerscheinungen platten sich die Windungen
ab, spiter pressen sie sich in die Calvaria ein und zeigen oft erhebliche
Niveaudifferenzen (Fall 4). Wenn es zur Knochenperforation kommt,
sind schwere Schédigungen des Hirnparenchyms, besonders der Rinde
und des unmittelbar darunterliegenden Marklagers unvermeidlich.
Die Destruktion umschriebener Rinden- und Markgebiete bewirkt je
nach der Lokalisation ver-
schiedene Awusfallserscheinungen
(beim Fall 4 die spastische Parese
des Beines und vermutlich auch
die epileptischen Anfille). Da
auch ohne Perforation eine Schi-
digung des nervisen Parenchyms
auf diese Weise denkbar ist, so
sollte beim Auftreten manifester
und Jatenter Paresen an derartige
Mechanismen gedacht werden.
Der dauernde enge Kontakt
zwischen Knochen, Meningen und
Gehirn kann unter Umstidnden
zu meningealen Reizerscheinun-

Abb. 8. Hydrocephalus internus e vacuo bei ~ S€1 fithren.
Turricepbalie (Fall 5) Lehrreich ist in dieser Hinsicht der
zitierte Fall von Esusaveu: Die
weichen Haute waren durch eine lebhafte mesodermale Reaktion in Form von Zell-
wucherungen stellenweise so verdickt, daB der Eindruck tumorihnlicher Massen
bestand. Auch in der Rinde sah man glitse Reaktionen und Capillarproliferationen,
wihrend Lasionen der Nervensubstanz fehlten. Die Verfasserin sicht in diesem
Befund die typische Reaktion des unreifen Gehirns auf eine zu kleine Kapsel.
Abnliche Befunde wurden auch von TERBRUGGEN und VALENTIN erhoben. Bei
unseten Fillen sind derartige Verinderungen so geringfiigig, daB wir sie nicht fiir
die turricephalen Dysostosen als signifikant ansehen kénnen. Die ubiquitéren,
meist perivascularen Ganglienzellausfille in der Rinde bei Fall4 sind u. E. als
Krampfschadigungen im Sinne von ScHoLz anzusprechen.
Die Verlingerung der Kleinhirntonsillen iiber das Foramen magnum beim
Fall 4 miissen wir ebenfalls dem erhdhten Druck zuschreiben und es handelt sich
dabei nicht um eine abortive Form eines Arnold-Chiari-Syndroms.

Die Stenose der basalen Foramina verursacht Stauungserscheinungen,
die zu weiteren Hirnschédigungen fiihren. Besonders im Bereich des
Abflufigebietes der Vena cerebri magna kommt es iiber chronisch-
anoxische Stérungen zu einer Reduktion des empfindlichen Hemisphiren-
markes und zur Ausbildung eines Hydrocephalus internus e vacuo
(Abb. 8). Ahnliche Vorginge sind von geburtstraumatischen Lésionen
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her bekannt (HALLERVORDEN, ScHWARTZ), wo sie allerdings nur ein
einmaliges, akutes KEreignis darstellen. Bei stidrkerem Schwund des
Marklagers werden ein Abbau der psychischen Fihigkeiten und Paresen
(vor allem der Beine) die Folge sein.

Anatomisch verifizierte Befunde von Ventrikelausweitungen bei Turmschadel
finden sich im Schrifttum bei Esmsavem, Kurrner, Riepine und VALENTIN.
Frocer gelang der encephalographische Nachweis. Ahnlich wie das Marklager
konnen auch die Sehnerven durch die Hypoxie geschidigt werden, wie dies schon
GUNTHER vermutete.

Stirker als der Hirndruck ist der intrakranielle Kreislauf, auch in der
pathologischen Form der Stauung extracerebral wirksamen Einfliissen
unterworfen. Uber vicariierend eintretende vendse AbfluBigebiete
(Kopfschwartenvenen usw.) ist die Kompensation des cerebralen Kreis-
laufes auch beim Turmschadel ldngere Zeit hindurch gewdihrleistet.
Wie schnell es allerdings zur Dekompensation bei verhdltnismaBig
geringen Belastungen kommen kann, beweisen die von Dussik bei
Turricephalen durchgefithrten Unterdruckkammerversuche. Viel friither
als bei normalen Vergleichspersonen zeigten sich wahrend der Hypoxie
neurologische Ausfallserscheinungen., Die Folgen der vasomotorischen
Dysregulation fiir den Turmschédelkranken sind kaum von den Stérungen
abzugrenzen, die sonst weitliufig dem erhshten Hirndruck zugeschrieben
werden. Da akute Stauungsvorginge auch eine Volumsvermehrung des
Gehirnes bedingen, so liegt in ihnen selbst eine wichtige Moglichkeit, der
Drucksteigerung begriindet. Auch transitorische Dekompensations-
erscheinungen des cerebralen Kreislaufes konnen daher auf dem
Wege der Drucksteigerung die oben genannten Beschwerden ver-
ursachen. Traglich ist, ob eine Stauungshyperimie des Plexus chorio-
ideus zu einer Liquoriiberproduktion und in weiterer Folge zu Druck-
erscheinungen und einem Hydrocephalus internus fahren kann, da von
verschiedener Seite (DE LaNGE, RusseLL) die Moglichkeit eines Hydro-
cephalus hypersecretorius itberhaupt bestritten wird.

SehluBfolgernngen

Die Ergebnisse der vorliegenden Untersuchungen kénnen wir wie
folgt resumieren:

Die von den in letzter Konsequenz sehr komplizierten Beziehungen
zwischen Gehirn und seiner Kapsel abhingige klinische Symptomatik
der turricephalen, kraniostenotischen Schideldysostosen 1a8t sich im
Prinzip auf das Zusammentreffen einiger weniger, morphologisch
faBbarer Entwicklungsstérungen zuriickfithren. Von diesen priméren,
MiBbildungscharakter tragenden Stérungen miissen wir sekundire Ver-
dnderungen unterscheiden, die erst zusammen durch ihr gegenseitiges
Einwirken die Kette schwerwiegender Schidigungen auszuldsen vermogen.
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Von den dysplastischen Schidelanomalien ist immer das Desmocranium,
wahrscheinlich meist auch das Chondrocranium betroffen. Der Aus-
gangspunkt der Fehlentwicklung des ersteren ist vermutlich in den
Anlagen von Stirn- und Scheitelbein selbst gelegen. Bei den stirker
ausgeprdgten Dysostosen (Akrocephalosyndaktylie und Dysostosis
craniofacialis) besteht entweder im vornherein fiir beide Belegknochen
auf jeder Seite eine einzige Konglomeratanlage oder es kommt schon
in der Embryonalzeit zu einer Koaleszenz der Knochenbilkchen-
ausstrahlungszentren. Eine Kranznaht wird hier iiberhaupt nicht oder
hochstens rudimentdr zur Ausbildung gelangen. Richtige vorzeitige
Synostosen kénnen aber auch spédtfetal und postnatal in Erscheinung
treten. Je frither die Vereinigung stattfindet, desto stdrker ist der
MiBbildungsgrad und desto ungiinstiger anscheinend auch die Prognose.
Bei der Dysostosis craniofacialis kommt es spater meist auch zur Ver-
knocherung der iibrigen Nédhte des Desmocraniums. Die turricephale
Verbildung wird aus der mangelhaften Wachstumsmaoglichkeit der ver-
einigten Stirn- und Scheitelbeine in sagittaler Richtung erklart. Von den
primdren Veradnderungen der Schédelbasis ist vor allem die Stenose
basaler Foramina von eminenter klinischer Bedeutung. Sie fand sich
bei einem unserer Fille in Form einer einseitigen starken Verengung
des Foramen jugulare verbunden mit einem fehlenden Sinus sigmoideus
der gleichen Seite und lieferte so unseres Wissens erstmalig den noch
von Dussik vermifiten anatomischen Beweis fir die von verschiedenen
Autoren, besonders von GUNTHER in dieser Beziehung ausgesprochenen
Vermutungen.

Die bisher wenig beachteten, den Schideldysostosen korrelierten,
priméren Hirnentwicklungsstérungen, vor allem in der Form eines
partiellen oder kompletten Balkenmangels diirften sehr interessante
Aspekte zur Beurteilung des bisher im Dunkel liegenden teratologischen
Prinzipes der Schideldysostosen erdffnen. Moglicherweise kann auch
iber die gemeinsame Stérung des rostralen Commissurensystems eine
verwandtschaftliche Beziehung zum Hypertelorismus als Symptom der
cranio-cerebralen Dysraphien (DE MORSIER) hergestellt werden. Die
héufige Kombination von Schideldysostosen mit angeborenen, hoch-
gradigen Schwachsinnsformen wird sich nicht selten als klinische
Manifestation einer derartigen oder &dhnlichen MiBbildungskoppelung
herausstellen.

Die sekundidren Schidelverdnderungen beruhen in erster Linie auf
dem Mifiverhiltnis zwischen dem wachsenden Gehirn und seiner zu
klein angelegten Kapsel. Der dem Wachstumsdruck des Gehirnes
nachgebende Knochen erfdhrt eine Reihe von bekannten Verbildungen,
die sich als Abflachung der Orbitae, Depression der Schidelbasis, Vor-
woélbung der Stirngegend und schlieBlich auch als sekundédrer Hyper-
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telorismus manifestieren. Auflerdem pressen sich die Hirnwindungen
in die Schidelkalotte ein, usurieren den Knochen in Form der ver-
mehrten Impressiones digitatae und fithren eventuell sogar zu groBeren
Perforationen.

Die komplizierteren, sekundéren Hirnverdnderungen lassen sich in
der Hauptsache auf drei verschiedene Ursachen zuriickfithren: 1. Das
in seiner Fufleren Form normal angelegte Grofhirn wird gezwungen, den
verkiirzten Sagittaldurchmesser des Schidels durch eine parietalwirts
gerichtete Kriimmung seiner Hemisphirenachsen auszugleichen. Da-
durch werden Frontal- und Oeccipitalpol einander gendhert, der Hirn-
stamm angehoben und die basalen Cisternen trotz des sehr beschrinkten
intrakraniellen Raumes betrichtlich ausgeweitet. Die damit verbundene
Hochstellung des Diencephalon bewirkt eine Dehnung und Knickung
des Sehnerven und ist so u. E. die Hauptursache fir die Opticusatrophie.
2. Der durch den Wachstumsdruck bedingte enge Kontakt zwischen
Gehirn, seinen Hauten und den Schidelknochen fithrt vor allem in den
Leptomeningen zu morphologischen Verdnderungen in Form mesen-
chymaler Reizerscheinungen. Wéhrend dabei das nervise Parenchym
selbst noch intakt bleibt, bringt die erfolgreiche Selbsttrepanation mit
Austritt von Meningen und Gehirn durch die Perforationsstelle in der
umgebenden Rinden- und Marksubstanz schwerste Lésionen mit sich.
Klinisch werden dadurch, je nach Lokalisation neurologische Ausfalls-
erscheinungen, eventuell auch epileptische Anfille verursacht. 3. Die
mit der Stenose basaler Foramina bzw. eventuell mit einer fehlerhaften
Anlage des vendsen AbfluBBsystems selbst verbundenen Stauungs-
erscheinungen filhren im Bereich des Abflullgebietes der Vena cerebri
magna zu chronischen Ernghrungsstorungen des Hemisphérenmarklagers
und in der Folge zu einem Hydrocephalus internus e vacuo. Auch eine
Schidigung des Sehnerven erscheint auf diesem Wege durchaus méglich.
Die venése Stauung ist die Ursache einer allgemein cerebral-vaso-
motorischen Dysregulation, die tiber extrakraniell wirksame Faktoren
eine Dekompensation des iiber vicariierende Abflufigebiete miihsam
kompensierten intrakraniellen Kreislaufes auslosen kann. Durch
derartige Mechanismen ist unter anderem auch itber den Weg der venosen
Stauung eine Volumszunahme des Gehirnes moglich, die mit der damit
verbundenen Drucksteigerung eine Reihe transitorischer Symptome
der Turmschidelkrankheit (Kopfschmerzattacken, Ohnmachtsanfille
usw.) erkldaren 1a8t.

Zusammenfassung

An Hand von 5 eigenen, anatomisch untersuchten Féllen werden die
Beziehungen zwischen Gehirn und Schédelkapsel bei den turricephalen
kraniostenotischen Dysostosen diskutiert. Es werden die verschiedenen
Moglichkeiten der Entstehung von Hirnschiddigungen besprochen und

Virchows Arch. Bd. 330 26
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dabei festgestellt, dafl die der klinischen Symptomatik der Turmschidel-
krankheit zugrundeliegenden zentralnervisen Alterationen in erster
Linie sekundarer Natur sind und von der durch eine primére Fehlent-
wicklung bedingten Schideldeformitat abhingen. Die SchidelmiBbil-
dung besteht einerseits in einer fehlerhaften Anlage der Kunochen-
entwicklungszentren von Stirn- und Scheitelbein, die bei stirkeren
Manifestationen als einheitlicher Knochen imponieren, andererseits aber
in der Stenosierung basaler Foramina (im konkreten Falle des Foramen
jugulare), die venose Stauungserscheinungen auszulosen vermag. Pri-
méire cerebrale Milibildungen finden sich vor allem in Form einer Balken-
dysgenesie.
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