V.

Zur pathologischen Entwickelung des Zentral-
nervensystems.

(Die Sinnesorgane und die Ganglien bei Anencephalie und Amyeliel.)
Zweiter Fall von Anencephalie kombiniert mit totaler
Amyelie.

(Neue Beitrige.)

Von

Dr. 0. von Leonowa-von Lange
in Miinechen.

(Hierzu Tafel I).

In einem meiner fritheren Aufsiitze iber ,Ein Fall von Anencephalie
kombiniert mit totaler Amyelie*2) habe ich den Nachweis geliefert, dass
beim totalen Defekt des Medullarrohres bei einem 34 cm langen Fotus
das periphere sensible Nervensystem ganz selbstindig und ohne jede
Mitwirkung der Medullarplatte nicht nur fortbestehen, sondern bis zu
einem gewissen Grade sich fortentwickeln kann. REine nihere mikro-
skopische Priifung hatte auch ergeben, dass die Entwickelung vor Allem der
Spinalganglien und der hinteren Wurzeln ziemlich normal war und nahezu
einer Entwickelungsstufe eines normalen gleichalterigen Fotus entsprach.

Diese Untersuchung steht alse mit den entwickelungsgeschichtlichen,
wie mit den anatomisch-histologischen Forschungen der letzten Zeit, die
uns gezeigt haben, dass die Entwickelung der motorischen von der der
sensiblen Nerven ganz verschieden ist, in voller Uebereinstimmung.
Wihrend die motorischen Wurzeln aus dem Medullarrohr herauswachsen,
d. h. aus denjenigen Neuroblasten, die mit der Zeit die motorischen
Kerne des Gehirns und des Vorderhornriickenmarks bilden, entwickeln
sich die Fasern des peripheren sensiblen Nervensystems in der Weise,

1) Vortrag, gehalten auf der Naturforscherversammlung zu Wien. 1894.
2) Neurol. Zentralbl. 1893. No. 7 und 8. Extrait du Bulletin de la
Société Tmpér. des Naturalistes de Moscou. No, 2 et 3. 1893,
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dass sie aus der Ganglienleiste in das Medullarrohr hineinwachsen. Mit
anderen Worten, dass die sensiblen Nerven nicht aus dem Gehirn her-
auswachsen, sondern aus den Ganglienanlagen hervorgehen und in das
Gehirn hineinwachsen. Dasselbe gilt auch fiir die sensiblen Kopfnerven,
die auch aus peripheriewiirts gelegenen ganglisen Anlagen sich bilden
und in das Gehirn hineinwachsen.

Makroskopische Beschreibung.

Angeblicher Fotus von 35 cm Kérperlinge, gehiirtet in Millerscher
Fliissigkeit. Der vorliegende Fall ist ein Analogon zu dem, den ich im Jahre
1893 verdffentlichte. Den makroskopischen Befund werde ich hier kurz zu-
sammenfassen. :

Die Knochen der Extremititen sind normal entwickelt. Im Knorren der
Epiphyse des Oberschenkels befindet sich ein Verknécherungs-
kern (Puncta ossificationis). Die Muskeln und die Haut zeigen guten
Bau. Unter der Haut treffen wir ein reichliches subkutanes Fettpolster. Die
Augen und Ohren sind entwickelt. Vom Schidel ist nur die Basis vorhanden.
Auf der freiliegenden Schidelbasis befindet sich ein rotes, schwammiges, blut-
durchirinktes Gewebe, die Area medullo-vasculosa v. Recklinghausen, die von
einer roten, diinnen Haut bedeckt und von feinen, dichten Wollhirchen kranz-
formig umsiumt ist (Haarkranz). Die hinteren Teile der Wirbelsiule fehlen
vollstindig und der Wirbelkanal liegt ganz offen. Im Brustteile ist die Wirbel-
siule auch stark kyphotisch verkriimmt. Die Riickenhaut hort in der Nahe des
offenen Wirbelkanals auf und geht in ein diinnes Hautchen tber, welches {rei
endigt. Das Hautende ist hier auch von Haaren kranzartig umsiumt (Fig. 1).

Gehirn und Riickenmark fehlen vollstindig. Der offene Wirbelkanal ist
auf seiner ganzen Ausdehnung von Nervenwurzeln ausgefillt, welche lateral-
wirts eine ziemlich derbe Membran. (Dura mater) durchbrechen, nach deren
sorgfiltiger Ablgsung sich eine Reihe von Spinalganglien vorfinden. Die Dura
bedeckt nur die Spinalganglien, die Nervenwurzeln sind nur von der Arach-
noidea umhiillt. Links lassen sich 22, rechts- 20 Ganglien frei préparieren
(Fig. 1). Manche von ihnen sind noch nichi vollstindig differenziert und ab-
geschniirt, und verrieten nur seitliche Einkerbungen als ersten Anfang einer
Abschniirung. Die fiinf Zervikalganglien stellen ein verlingertes Ganglion dar
mit einer unvollsténdigen Abschniirung, nur mit seitlichen Einkerbungen (Plex.
brach., Fig. 1, mangelhafte Abschniirung). Auch zeigen sich im vorliegenden
Falle Ganglien von auffallender Linge (Pl.lumb., Fig.1). Aus jedem Ganglion
treten zwei Wurzeln heraus: eine zentrale und eine periphere. Die zentralen
Wurzeln entsprechen den hinteren Wurzeln des normalen; sie erscheinen hier
ldnger, weil sie frei und isoliert liegen, d. h. in das Riickenmark nicht hinein-
wachsen, Jedenfalls auch hier durchsetzen einzelne der Wurzeln den ganzen
Wirbelkanal. Alle zentralen Wurzeln endigen auch hier unter leichter Ver-
jingung blind. Die zentralen Fasern, die aus den Spinalganglien hervor-
wachsen, d. h. die hinteren Wurzeln, begeben sich zum Wirbelkanal und ge-
sellen sich zu der allgemeinen Masse der hinteren Wurzeln, die geflechtartig
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den Wirbelkanal ausfiillen. Scheinbar verlaufen sie in einer aufsteigenden und
absteigenden Richtung und beteiligen sich an der Bildung der Cauda equina.
Nur die Fasern, die aus den Zervikalganglien entstammen, nehmen einen be-
stimmten absteigenden Verlauf. Kaudalwérts in der Mitte zwischen den Nerven-
wurzeln, welche den offenen Wirbelkanal ausfiillen, befinden sich awei kleine
Spinalganglien (s. g. Fig. 1). Auch in diesem Falle lassen sich simtliche
periphere Nervenstimme direkt aus den Spinalganglien in die Muskeln und in
die Haut hinein verfolgen. Auch hier sind die Hautiste durchweg michtiger
als die Muskeldste. Aus den kaudalen michtigen Ganglien treten Wurzeln
heraus, die an der Bildung des Plexus lumbalis und Plexus sacralis sich be-
teiligen. Aus dem ersten kommt der N. cruralis, aus dem zweiten der N.ischia-
dicus hervor. Die Wurzeln, welche aus den mittleren Ganglien entstammen,
treten in die interkostalen Réume. Die peripheren Wurzeln der oberen, nicht
vollstindig abgeschniirten zervikalen Ganglien nehmen an der Bildung des
Plexus brachialis teil. Auch hier erscheinen dieHaut#ste wesentlich stirker ent-
wickelt, als die in die Muskeln eintretenden Nervenverzweigungen.’

Nach einer mithsamen Préparation ist es gelungen, aus der Substantia
medulo-vasculosa zwei grosse Ganglienkomplexe freizulegen, die als Ganglion
Gasseri (Fig. 2) und Ganglion nodosum aufzufassen sind, Aus dem Ganglion
nodosum (Fig. 3) geht der N. vagus hervor, ldsst sich eine Strecke weiter ab-
wirts verfolgen und beteiligt sich an der Bildung des Plexus cardiacus,

Die vorderen Wurzeln fehlen im vorliegenden Falle auch
ginzlich, Die Muskeln zeigen auch hier weder in den oberen
noch in den unteren Extremitdten irgend welche Bildungsano-
malien, sie bieten durchweg normale Form und Farbe dar.

Mikroskopischer Befund.

Die mikroskopische Untersuchung erstreckie sich nicht nur auf diejenigen
Gebilde, die schon frither im ersten Falle von Amyelie untersuchi worden
waren, wie die Spinalganglien, das Ganglion cerv. supr., die hinteren Wurzeln,
N. ischiadicus, N. opticus, die Retina, quergestreifte Muskeln usw., sondern
auch auf das Ohr, die Zunge, die Haut, N. medianus, Ganglion Gasseri und
das Ganglion nodosum. AlsVergleichungsobjekt diente mir der schon im ersten
Falle von Amyelie zu gleichem Zwecke benutzte Fétus von 38 cm Korperlinge.

Was zunichst die Ganglienzellen der Spinalganglien anbetrifft, so ent-
sprechen dieselben ziemlich den normalen Verhdltnissen. Auch in diesem Falle
liegen sie normalweit von einander entfernt, besitzen einen Kern mit einem
Kernkérperchen, das Protoplasma der Zellen bietet nichts Abnormes dar
(Fig. 6, f). Durch starke Wucherung resp. Ansammlungen von Blutkérperchen
sind die Ganglienzellen zu Gruppen gesammelt. Zwischen und fiiber den
letzteren finden sich zahlreiche lymphoide Elemente resp. Korner (h), von
welchen die Ganglienzellen zuweilen dicht bedeckt erscheinen. Die Fasern (g),
von welchen die Spinalganglien durchzogen sind, stellen teils nackie Axen-
zylinder dar. Jedenfalls, mit stark gesittigten markhaltigenFasern des normalen
sind sie nicht zu vergleichen und vor Allem auch diinner als die des normalen
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Ganglion. Dasselbe ist auch von den hinteren Riickenmarkswurzeln zu sagen,
d. h. von den zentral von den Spinalganglien verlaufenden Wurzeln, dass sie
meistens nackte Axenzylinder darstellen. Das motorische Biindel, welches beim
normalen von der vorderen Seite des Ganglion verliuft, fehlt im patho-
logischen Ganglion génzlich. Wie ich schon frither berichtete, der
normale Ischiadikus (Fig.5) besteht beim Fétus aus zahlreichen abgesonderten
Faszikeln (a), deren Fasern verschiedenes Kaliber zeigen. Zwischen den Faser-
biindeln liegen michtige, bindegewebige Septa, welche wie Querbalken die-
selben durchsetzen und sich mit Carmin intensiv rosa firben (Fig. 5, e).
Beim pathologischen Ischiadikus des vorliegenden Falles (Fig. 4, a) liegen
die einzelnen Faserbiindel eng zusammengepresst und erscheinen auch
breiter, dagegen die bindegewebigen Septa, welche beim normalen die Biindel
umbillen (Fig. 4 u. 5,d), sind auffallend schwécher und die Septa, welche als
Stiitzelemente oder als Grundsubstanz dienen (e), sind resorbiert und der Aus-
fall der Grundsubstanz ist weit vollstdndiger als im ersten Falle von Amyelie.
Z#hlt man bei diesem und jenem die Biindel zusammen, so ergibt sich bei vier
Messungen eine Durchschnittszahl von 81 fir den normalen und von 37 fiir
den pathologischen Ischiadikus und wahrscheinlich deshalb, weil wegen dem
Ausfall der Grundsubstanz mehrere Biinde! in einBiindel zusammengeschmolzen
sind. So zeigt der Ocwmer, Leitz 2, Hartnack Syst. 2 bei Amyelie meist einen
Durchwesser von 2,2, im normalen Nerven hochstens von 1,5. Die Mitte des
Querschnittes ist durch eine dberaus reichliche Auswanderung von Blutkérper-
chen (c!) eingenommen. Was die Dimensionen des Querschnittes anbetrifft, so
betrégt die Durchschnittszahl von vier Messungen beim pathologischen Ischiadikus
Hohe6, Breite 14, beim normalen Hghe9, Breite 16. Die Markscheidenfirbung ist
zart und bedeutend schwicher. Die Axenzylinder sind meistens mit einer
schmalen Markscheide versehen; die Fasern sind reichlich mit Kérnern und
Kapillaren bedeckt. Die Differenz in den Dimensionen wird begreiflich, wenn
wir den Ausfall der Grundsubstanz berticksichtigen und wenn wir uns daran
erinnern, dass beim pathologischen Ganglion der Anteil der vorderen Wurzeln
fehlt1). An einerSeite des Querschnittes finde ich wieder zwei langliche Gebilde,
die zentral hoh!l sind. Vermutlich handelt es sich um die Reste der fehlenden
motorischen Biindel (Fig. 4, b).

Der pathologische N. medianus stellt sich als ein kompaktes Biindel, durch
ziemlich breite bindegewebige Scheiden durchsetzt, dar. Aber das blasse Aus-
sehen des Ischiadikus hat er beibehalten. Auch hier ist die Korner- und Ge-
fasswucherung bedeutend.

Das Ganglion Gasseri und das Ganglion nodosum, welche aus der Sub-
stantia medullo-vasculosa freigelegt wurden“plasentleren sich als zwei michtige
Ganglienkomplexe (Fig.2u.3). Die mittelgrossen Zellen des Ganglion Gasseri
(Fig. 7, f) zerstreuen sich sehr regelmissig; sie besitzen einen Kern mit
einem Kernkdrperchen, auch das Protoplasma bietet nichts Abnormes dar.

1) Dabei hebe ich noch ganz besonders hervor, dass das Vergleichungs-
objekt einem 38 cm Jangen Fitus gehort,
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Die Ganglienzellen mit spitzenférmigen Ausliufern sind von miéchtigen
Faserbiindeln (g} durchsetzt und zu Gruppen gesammelt. Diese michtigen
Biindel bestehen aus lauter nackten Axenzylindern. Im Ganglion selbst
zerstreuen sich betriichtliche Ansammlungen von emigrierten Blutkrper-
chen (¢!) und Korner (h). Die letzteren sind hier nicht zahlreich, aber
im Ganglion nodosum (Fig. 8) diese Kornerwucherung ist so bedeutend, dass
die Ganglienzellen (f) mit Mithe aufzufinden sind. Sie liegen vielmehr unter
einer Schicht von diesen lymphoiden Elementen, von welchen sie dicht bedeckt
sind. Das zusammenhéngende Ganglion cervicale supr. (Fig.3, G symp. prim.)
ist ziemlich normal entwickelt. Die kleinen Ganglienzellen sind leicht gra-
nuliert, besitzen einen Kern mit einem Kernkdrperchen und sind von Nerven-
fasern durchsetzt. Auch hier ist die Kornerwucherung bedeutend. Die Sclera
und Choroidea sind entwickelt: Die Retina ist, wie gewdhnlich bei solchen
Missbildungen, faltenreich. Sie besteht aus zwei Kornerschichten und einer
granulierten Schicht. Ihr fehlen die Nervenfasern und die Ganglienzellen-
schicht. Die Schicht der Stibchen und Zapfen kann ich ebenfalls nicht auf-
finden. N. opticus, der 10 mm lang ist, enth&lt ebenfalls keine Nervenfasern
und setzt sich zusammen aus Kernen und geflechtartigem Stroma.

Die mikroskopische Priifung der Haut erwies eine ziemlich normale Ent-
wicklung derselben. Der innere Rand der Haut ist von Tastkdrperchen besit.
Innerhalb zerstreuen sichzahlreiche Driisen, deren grosse Anzahl von Ausfiihrungs-
gingen dieHaut durchsetzen. Die Geschmacksknospen derZunge sehen ziemlich
normal aus. Was besonders in der Zunge auffillt, ist die wunderschone Entwick-
lung der quergestreiften Zungenmuskulatur, die von mehreren Nervenisten
durchsetzt wird. Diese Nervenistchen, die wahrscheinlich zu den Verzwei-
gungen des N, trigemini gehoren, sind ziemlich dick, aber wenig markhaltig.

Was die allgemeine Korpermuskulatur anbetrifft, so sind die querge-
streiften Muskeln normal entwickelt.

Das Ohr wurde ebenfalls einer mikroskopischen Untersuchung unterworfen,
aber da die Bestandteile des Ohres sehr zarte Objekte darstellen, so der be-
gonnenen Mazeration wegen, konnte ich nicht viel sehen. Ich kann nur hinzu-
fiigen, dass die Hérlmgchelchen normal entwickelt sind, und in der Schnecke
zerstreuten sich Zellen, die an Neuroblasten erinnerten.

Schlussbetrachtungen und Ergebnisse.

Der vorliegende Fall bietet eine ,gléinzende Bestitigung® der friither
von mir mitgeteilten Tatsachen iiber die Entwicklung des peripheren
sensiblen Nervensystems dar. Wie der erste Fall von Amyelie, so auch
die eben hinzugefiigten neuen Beobachtungen ergeben eine neue Stiitze
meiner schon frither mitgeteilten Resultate, nimlich: 1. dass die Ent-
wickelung des sensiblen Nervensystems von den Produkten des Medullar-
rohres unabhiingig ist; 2. dass die peripheren sensiblen Fasern, wie die
hinteren Riickenmarkswurzeln aus den Spinalganglien herausgehen, wie
es His gezeigt bat und wie auch aus den Untersuchungen der Gudden-
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schen Schule hervorgeht, dass sie als Ursprungskerne jener Fasern an-
gesehen werden miissen.

Die Untersuchung des Ganglion Gasseri und nodosum weist auch
darauf hio, dass diese Gebilde sensible Ursprungskerne der genannten
Kopfnerven, des N. trigem. und N. vagi sind, die ebenfalls eine #hn-
liche Unabhingigkeit vom Medullarrohr zeigen, wie die Spinalganglien,
die hinteren und die peripheren Wurzeln.

Zwischen dem erst publizierten und diesem Falle bestehen jedoch
einige Unterschiede und zwar schon in makroskopischer Beziehung.
Wiahrend in jenem die Spinalganglien fast alle abgeschniirt waren, mit
Ausnahme der Zervikalganglien und auch einiger Sakralganglien, die
eine mangelhafte Abschniirung verriethen, zeigen sich im vorliegenden
Falle Ganglien von auffallender Linge, auch ist ihre Zahl eine grossere.
Wenn wir den vorliegenden Fall nebst dem fritheren niher ins Auge
fassen, so gewinnen wir gewisse Anhaltspunkte iiber die Art und Weise
der Abschniirung und Entwickelung der Ganglien. Zweifellos bilden die
Einkerbungen eine Vorstufe fiir die vollstindige Abschniirung jener Gebilde.

Tch hebe noch ganz besonders die Tatsache hervor, dass die quer-
gestreifte Muskulatur des Kérpers von irgend welchen Ver-
anderungen vollig frei ist, obwohl das Riickenmark voll-
stiandig fehlt. Dabei mochte ich noch einen Punkt besprechen. Im
18. Band des Arch. f. Entwickelungsmechanik, 8. 81 und 8. 589, steht
es, als hiitte ich in meinem ersten Fall von Amyelie die Muskeln auf-
fallend fettreich gefunden. Im makroskopischen Befunde befindet sich
folgender Satz, der vielleicht zu diesem Missverstindniss filhrte: , die
Muskeln und die Haut der Extremitiiten zeigen guten Bau und sind
auffallend feftreich.“ Mikroskopisch konnte ich keine Spur von
Fett in den Muskeln nachweisen und ich betone von neuem, dass
in beiden Fiallen von Amyelie und im Falle von Amelia die quer-
gestreifte Muskulatur des Korpers von irgend welchen patho-
logischen Verinderungen vollig frei ist. Also es handelt sich
um ein gewdhnliches reichliches, subkutanes Fettpolster, welches bei
allen von mwir untersuchten Missbildungen stark entwickelt ist. Jeden-
falls miisste man den Satz auf der darauffolgenden Seite ebenfalls be-
riicksichtigen: die Muskeln zeigen weder in den oberen mnoch in den
unteren Extremititen irgend welche Bildungsanomalien, sie bieten durch-
weg normale Form und Farbe dar. Wenn wir diese eben hetonte
wichtige Thatsache nebst dem oben hervorgehobenen Befund zusammen-
fassend betrachten, so ergibt sich, dass der vorliegende Fall kein Fotus,
sondern ein ausgetragenes Kind ist, da er einen Verknéche-
rungskern im Knorren der Epiphyse besass und damitist der ein-
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wandsfreie Beweis erbracht, dass die Innervation der quergestreiften
Muskulatur des Korpers, bezw. der trophische Einfluss der
Vorderhornzelle erst nach dem Embryonalleben beginnt. In
der Literatur trifft man sehr sonderbare Angaben iiber das Alter solcher
Missbildungen. Diese Apngaben verdienen eigentlich mit einem weit
starkeren Pridikat bezeichnet zu werden. Dabei wird das Alter des
Priparates in Abhingigkeit von der Korperlinge gestellt. Die Unhalt-
barkeit einer solchen Aeusserung ist schon von selbst so evident, dass
ich sie gar nicht fiir wirdig gehalten hiitte, in meine Besprehung auf-
zunehmen, wenn sie nicht wiederholt in der Literatur erschien.l) Es
ist ja klar, dass die Dimensionen eines fast kopflosen Priiparates im
Vergleich mit dem normalen immer kleiner erscheinen werden und fiir
den Kopf miisste man mindestens 10 cm zufiigen. Mein erster Fall von
Amyelie war 34 cm, der gegenwirtige Fall 35 cem lang, also 44 bis
45 cm lang. Die Dimensionen eines ausgetragenen Kindes schwanken
zwischen 45—50 em. Die Reife des Priiparates wird ja doch nicht ge-
ringer, ob das Kind einen Kopf besitzt oder nicht. Solche Meinungen
sind von Neumann mit einem sehr zarten Pridikat, nimlich als ,un-
sichere Vermutungen“ bezeichnet worden. Es ist sehr zu wiinschen,
dass solche ,,unsichere Vermutungen* und unmotivirte Aeusserungen nie das
Haupt des Verfassers verlassen. Das einzige richtige Kriterium
zur Entscheidung der Frage iiber das Alter der Missbildungen sind die
Verkndcherungskerne, Puncta ossificationis, welehe in verschiedenen
Knochen zu verschiedenen Zeiten abgelagert werden. Leider habe ich
den ersten Fall von Amyelie in dieser Richtung nicht untersucht. Die
Diskussion, die nach meinem Vortrag folgte, gab mir den Gedanken, den
vorliegenden Fall in Hinsicht der Reife zu untersuchen. Dies ist der Grund,
weshalb ich damals diese wichtige Tatsache stillschweigend wberging.

Es ist nicht zum ersten Mal, dassich in solchen Fillen wie eine totale
Amyelie und Amelia eine normale Korpermuskulatur finde. Wie ich
vor kurzem mitteilte, zeigten sich im Falle von Amelia, wo das Vorder-
horn im hdchsten Grade erkrankt war, die quergestreiften Muskeln
vollig normal. Also, die erste Bestiitigung des angefithrten Satzes ge-
hort dem Falle von Amelia. Da das allein vorhandene ungekreuste
Pyramidenbiindel im Begriffe war, mit Myelin sich zu bekleiden, so
konnen wir mit Recht annehmen, das es ein ausgetragenes Kind war.

Zu verschiedenen Malen habe ich Gelegenheit gehabt, wie ich schon
hervorgehoben habe, iiher das Verhalten der quergestreiften Muskeln in
Fillen, wo die Vorderhornzellen und die vorderen Riickenmarkswurzeln
total fehlten, event. im hohen Grade erkrankt waren, mich auszusprechen,

1) Arch. f, Entwickelungsmech, Bd. 18. S. 79, 80, 587, 588.
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zuletzt in einem vor kurzem erschienenen Aufsatzel). Meine Beob-
achtungen haben auch bei anderen Forschern eine Bestatigung gefunden.
Aus der gegebenen Darstellung geht hervor, dass bei der Priifung dieser
interessanten Frage gewisse Prinzipien in Betracht kommen.

Zur Zeit stehen wir im Besitze einer feststehenden Tatsache, dass bei der
totalen Amyelie, beim Vorhandensein der Spinalganglien, der zentralen und
peripheren Wurzeln wir eine normal entwickelte quergestreifte Muskulatur
finden. Anderseits haben wir eine wichtige Beobachtung der Gebr.Weber,
welche lautet: Wenn die animalischen Nerven sich entwickeln,so entwickeln
sich die animalischen Muskeln, wenn aber die Entwicklung der animalischen
Nerven unterbleibt, so entwickeln sich die animalischen Muskeln nicht.

Wir kennen aus der Entwickelungsgeschichte, dass die Augen-
blase eine Ausstiilpung des primiren Vorderhirns darstellt ond, dass
die Augenblase nach der Schliessung der Medullaranlage zum Rohr
sich abschnfirt, Es konnen deshalb kaum zwei Meinungen dartber ent-
stehen, duss die Medullarplatte im vorliegenden Falle, bezw. im ersten
Falle von Amyelie, urspriinglich angelegt war und erst spiter der Riick-
bildung verfiel. Schon frither, im ersten Falle von Amyelie, habe ich
mich darilber ganz klar und ausfilhrlich ausgesprochen. Und weiter
wissen wir es auch, dass die vorderen Wurzeln zu den allerfriihesten
Bildungen gehdren und, dass der Austritt vorderer Wurzeln aus dem
Mark dem Eintritt von hinteren vorausgeht und, dass das Austreten
von motorischen Wurzelfasern und das Hineinwachsen in das Mark von
sensiblen Fasern im Laufe des ersten Monats erfolgt. Anfangs des
zweiten dringen die beiden Nervenstiimme bis in die Extremitéiten hinein,
ohne deren Peripherie erreicht zu haben. In beiden Fillen von totaler
Amyelie sehen wir, wie die zentralen Fasern der Spinalganglien, d. h. die
hinteren Riickenmarkswurzeln, den offenen Wirbelkanal ausfiillen und
ihn ununterbrochen durchsetzen und, dass die Linge der hinteren
Wurzeln geradezu auffallend ist. Diesen Vorgang konnen wir uns in
der That nicht anders denken, als dass die genannten Fasern deshalb
so auffallend lang erscheinen, weil sie auf ihrem Wege des Auswachsens
keinen Widerstand fanden. Statt in das Mark einzudringen, fanden sie
auf ihrem Wege einen offenen Wirbelkanal, den sie ununterbrochen
durchsetzen und eine den kaundalsten Ganglien entstammende Wurzel so
lang ausgewachsen erscheint, dass sie schliesslich auf der Area medullo-
vasculosa sich ausbreitet. Die ausgefiihrten Erdrterungen stiitzen ans
in der Auffassung, dass das Medullarrohr im Laufe des ersten Monats
und bevor die sensiblen Wurzeln in das Mark eindringen, zu Grunde ging.

1) Fin Fall von Amelia. Dieses Archiv. Bd. 43,
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Ich mache hier noch auf folgende Erérterungen von His auf-
merksam, die schon im Jahre 1888 bekannt wurden: ,Fiir das Aus-
wachsen zentraler Nervenfasern sind #hnliche Grundsitze als massgebend
zu erachten. Auch hier wachsen die Fasern voraussichtlich in der
Richtung ihres Endstiickes weiter, bis ihnen der Weg durch einen Wider-
stand verlegt wird, oder bis thr Wachstum aus inneren Ursachen stille
steht. Die longitudinale Umbiegung der sensiblen Wurzeln an der
Oberfliche vom Riickenmark und Gehirn ist darauf zuriickzufilhren, dass
die hier anlagernden Fasern in derselben Richtung nicht weiter vor-
dringen konnen und daher aus ihr abgelenkt werden. Im Innern des
Marks bildet das Myelosponginm von frith ab ein System von Gingen,
die fir die Ausbreitungsweise der Fasern von allergrisster Bedeutung
sein miissen. Wenn dies System schon auf die in frither Zeit sich ent-
wickelnden Achsenzylinder leitenden Einfluss hat, so wird es fast noch
bedeutsamer sein fiir die weit spiter entstehenden verzweigten Aus-
lanfer der Nervenzellen. Gerade wegen ihres spiten Erscheinens und
wegen der grossenteils erfolgten Raumerfiillung finden diese von vorn-
herein fiir eine geradlinige Ausbreitung ungiinstige Bedingungen, ja
man ist versucht, die Verzweigungen selber nicht sowohl auf innere, in
den Zellen wirtksame Bedingungen, als auf #Hussere im Ausbreitungs-
gebiet liegende Momente zuriickzufithren, und dies liegt um so niher,
da ja aueh die in ihrem iibrigen Verlauf ungeteilten sensiblen Fasern’
nach ihrem Eindringen ins Mark laut den {ibereinstimmenden Angaben
der kompetenten Forscher in getrennte Fibrillen auseinanderweichen.
Die zuletzt ausgefihrten Erdrterungen weisen darauf hin,
ein wie grosses Gewicht bei der Entwickelung des zentralen
und des peripherischen Nervensystems auf das geitliche In-
einandergreifen der einzelnen Vorginge zu legen ist. Der-
selbe Grundvorgang fihrt zu verschiedenen Folgen, je nach-
demer frither oder spitereintritt: eine auswachsende Faser 2. B.
findetandere Bedingungen derAusbreitung, wenn siein weiches
oder wenn sie in ein bereits verdichtetes Gewebe eindringt?).“

Es driangt sich die Frage von selbst auf: was fiir einen Einfluss,
wenn ein solcher in diesem frithen Stadium iiberhaupt vorhanden, die
vorderen Wurzeln auf die quergestreiften Muskeln ausiiben konnen?
Jedenfalls, wenn wir auch den ersten Satz annehmen, der Einfluss der
vorderen Wurzeln kann nur gering und von kurzer Dauer sein und
wire es nicht besser anzunehmen, dass die Muskeln, die sich aus dem
Mesoderm bilden, anfangs sich selbstindig differenzieren, und es geniigt

1) His, Zur Geschichte des Gehirns. S. 388.
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fir jhr Wachden und Gedeihen in fritherer und spiterer Fotalzeit das
Vorhandensein der Hilfte der animalischen Nerven: der Spinalganglien
mit den beiden Wurzeln? Anderseits lisst sich folgendes Bedenken, das
bis jetzt vollstéindig iibersehen wurde, kaum unterdriicken. Die vorderen
Wurzeln sind nicht deshalb motoriseh, weil sie mit dem Vorderhorne
in Verbindung stehen, sondern deshalb, weil sie eine Endeinrichtung be-
sitzen, die ihnen erlaubt Bewegungsimpulse zu Ubertragen. Ebenso
bei den hinteren Wurzeln. Wenn wir einen sensiblen Nerv mit dem
Vorderhorne verbinden koénnten, so hiitte dieser Nerv Lkeine Be-
wegungsimpulse ibergeben. Das ist eben, wovon Meynert!) in
seinen anatomischen Korollarien und Physiologie des Gehirnbaues
sprach: ,Ein einziges, dem physiologischen Experiment entnommenes
Prinzip ist fiir anatomische Korollarien unerlisslich. Dies ist das
Bellsche Gesetz von der zentripetalen Leitungsrichtung der hinteren
Riickenmarkswurzeln und der zentrifugalen Leitung der vorderen Riicken-
markswurzeln. . .. Diese Verschiedenheiten finden auch einen anatomischen
Ausdruck, aber nicht im Gehirn, sondern an den Endorganen der
Nerven. Das einfachste Beispiel dafiir ist die sogenannte motorische
Leistung der vorderen Wurzeln, welche nur darum existiert, weil die
Endorgane der aus den vorderen Wurzeln stammenden Nerven mit
Muskeln verbunden sind. Nur letztere sind motorisch zu nennen. Den
Nerven und der Nervenzelle wohnt kein motorisches Prinzip
inne. Es ist im Gegenteil die allerbestimmteste Wahrnehmung, welche
wir dem Spiel des Gehirnorganismus entnehmen, dass die zentripetal
leitenden Nerven immer als die Schliissel des zu den Muskeln fithrenden
Apparates anzusehen sind, welche das Spielwerk aufziehen.

Die differente funktionelle Energie der Gehirnzellen, die mit ver-
schiedenen Sinnesapparaten zusammenhangen, ist schon darum unerweislich,
weil wir die begiinstigenden physiologischen Verhiltnisse fiir die Wirkung
der Krifte der Aussenwell kennen und weil leicht darzutun ist, dass diese
Bedingungen an den Endorganen der Nerven erforderlich sind. Wiirden die
Gehornerven eine spezifische Energie zum Sehen haben, so wiren doch die
Medien zwischen Acusticus und Lichtwelle absolut ungeeignet, Licht zu leiten.

Die spezifischen Energien fallen also ganz mit den Differenzen der
Endorgane zusammen und die einzige spezifische Energie der
Gehirnzellen ist die Empfindungsfahigkeit®.

Nur nachdem die vorderen und hinteren Wurzeln ihre spezifischen
Endapparate, die sie eben motorisch und sensibel machen, bekommen,
werden die ersten motorisch und die zweiten sensibel. Dieses kann

1) Meynert, Psychiatrie. S. 126 u. 127.
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nur dann geschehen, wenn sie die Peripherie erreichen, wo sie sich in
den Muskeln ausbreiten. Nach den entwickelungsgeschichtlichen An-
gaben von His erreichen die Nervenstimme am Anfange des zweiten
Monats noch nicht die Peripherie der Extremitiiten. In meinem ersten
Falle von Amyelie konnte ich nur die Endkolben der sensiblen Nerven
in den Muskeln mikroskopisch nachweisen. Die Endigung der motori-
schen Nerven koonte ich nicht entdecken. Das Gesagte gilt fiir die
Wurzeln; von den Nervenzellen ist dasselbe zu betonen. Anfangs gibt
es nur embryonale Zellen, Neuroblasten, welche zu dieser frilhen Zeit
als Vorderhornzellen noch nicht funktionieren kénnen.

Wenn wir die oben ausgefiihrten Erdrterungen iiber die Zeit des
Zugrundegehens des Medullarrohres beriicksichtigen, welche wir in den
ersten Monat verlegt haben, so kommen wir zum Schluss, dass fiir die
erste Intstehung der Muskeln es ziemlich gleich sein muss, was fir
Nerven vorhanden sind, denn zu dieser Zeit gibt es weder motorische,
noch sensible, sondern noch unbestimmte Nerven. Wenn wir den
Weberschen Satz, dass, wenn die animalischen Nerven fehlen, so ent-
wickeln sich die animalischen Muskeln nicht, mit den Erfahrungen,
welche wir aus den Fillen von Amyelie gewonnen haben, dass bei der
Entwickelung des sensiblen Nervensystems allein, die quergestreiften
Muskeln nicht nur entwickelt, sondern normal aussehen, zusammen-
stellen, so kommen wir zu einer Auffassung, dass fiir die Entwickelung
der Muskeln das Muskelgewebe ein Bediirfnis fiihlt, mit einem Nerven-
gewebe in Beriihrung zu kommen, ganz gleich, ob es auch kiinftige
sensible Nerven sind, denn beim Embryo iiben die vorderen Wurzeln
event. die Vorderhornzellen keinen trophischen Einfluss auf die Muskeln
aus. Der gegenwirtige Fall mit dem von Amelia hat uns ergeben,
dass der trophische Einfluss der Vorderhornzelle erst nach dem Embryonal-
leben beginnt. Jedenfalls haben wir bis jetzt noch keine wissenschaft-
liche Erklarung, weshalb die quergestreifte Muskulatur des Korpers
in den Fillen von totaler Amyelie sich normal entwickelt. Zwar Neu-
mann meint, das ist nicht ,bindend“, aber ich meine, das ist keine
Erklarung, sondern eine Ausrede, mit anderen Worten heisst es, in all-
gemeinen Redensarten sich zu hewegen.

Tch rechne es mir als ein Verdienst an, auf die hohe Bedeutung
der Tatsache des Verhaltens der quergestreiften Muskeln in den Fillen
von totaler Amyelie aufmerksam gemacht zu haben. Und weiter ist es
ein besonderes Verdienst von Neumann, die bekannt gewordene Frage
iiber die Bildung der quergestreiften Muskulatur des Korpers auf die
Tagesordnung gestellt zu haben,
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In Neumanuns Darlegung muss’ man-, zwei Grundgedanken unter-
scheiden: 1. Die Klassifikation, 2. die Abhiingigkeit der- Muskeln von
den vorderen Wurzeln. Was zuniichst aus Neumanns Kritik hervor-
geht und so auffallt, ist der Mangel an Klassifikation und Verwirrung
“der Begriffe iiber diese oder jene Missbildung, was zunichst zu Miss-
verstindnissen fithrt. Die niichste Aufgabe der Lehre von den Miss-
bildungen muss darin bestehen, um- auf Grund einer sorgfiltigen
mikroskopischen Priifung des Materials eine exakte Klassi-
fikation zu griinden. v '

Ich halte es fiir meine wissenschaftliche Pflicht, Neumanns
Klassifikation moglichst nachdriicklich und wirksam zu bekidmpfen, weil
ich in ihr eine ernstec Gefahr fiir den Fortschritt erblicke. Nachdem
Neumann die Ergebnisse der letzten Zeit iiber die totale Amyelie unter
Verdacht brachte, ob wirklich die Vorderhornzellen und die vorderen
Wurzeln in Féllen von totaler Amyelie ginzlich- felilen, sagt Neumann
folgendes'): ,Ich selbst kann aus eigener Erfahrung nur bestitigen,
dass bei der sogenannten Amyelie guf ausgebildete vordere Wurzeln
vorkommen. In einem von mir untersuchten Falle war der Befund
folgender: Das Schideldach fehlte vollstindig, das Gehirn war, was
sonst gewdhnlich nicht der Fall ist, ziemlich gut ausgebildet.
Die Wurzeln, vordere sowohl als hintere, haben ein gttes Aussehen:
Die Untersuchung. der Riickenmarkshiute ferner und die ihnen auf-
gelagerte Masse™ ergibt, ‘dass von einem volistindigen Mangel des
Riickenmarks nicht die Rede sein kann usw.* Aus den ange-
fiihrten Sitzen geht hervor, was Neumann unter Amyelie versteht.
Einer solchen Auffassung kann ich Neumann nicht beistimmen. Unter
Amyelie verstehen wir einen bestimmten, korrekten Ausdruck und mit
dieser Benennung vereinigen wir einen bestimmten Begriff. Also, wenn
in einem Falle das gesamte zentrale Nervensystem in foto ginzlich
fehlt, das ist eine Amyelie, wenn aber vom zentralen Nervensystem etwas
vorhanden ist, das;ist keine Amyelie mehr und wir miissen solche Fille
duch” anders benennen. Also, entweder eine Amyelie oder keine Amyelie.
Was' hitte Neumann dazin gesagt, wenn ich eine Mikrocephalie. oder
noch eine geringere’ Abweichung von der Norm, als eine Anencephalie
oder Hemicephalie bezeichnete? Aber, wie es scheint, Neumann zieht
sogar in Zweifel, - ob solche Fille, welche ich als totale Amyelie be-
zeichnete, in der Wirklichkeit. auch existieren. Die wabre Ursache
davon geht aus Neumanns Darlegung klar hervor; weil Neumann selbst
keine Gelegenheit hatte, iiber solche Fille von totaler Amyelie Beob-

1) Archiv I. Entwickelungsmech. Bd. 13. S. 465 u. 466.
Archiv f. Psychiatrie, Bd. 46. Hoit 1, 11
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achtungen anzustellep. Aber das ist noch lange kein Beweis dafiir, dass
solche Fille nicht vorkommen. Noch mehr in dieser Meinung iiberzeugt
mich das Fragezeichen auf der 8. 468, wo Neumann ein Zitat aus meinem
Aufsatze iiber den ersten Fall von totaler Amyelie anfilbrt: ,Es liegen
hier (im offenen Wirbelkanal) wohl die fiir den intramedulliren Verlanf
bestimmten Abschnitte (hintere Wurzeln) isoliert und frei (2)“. Wenn
Neumann selbst Fille von totaler Amyelie beobachtet hitte, so wiirde
er diesen Ausdruck: ,isoliert und frei“ nicht sonderbar gefunden haben,
dann hiitte er sich iiberzeugt, dass nicht nur die Wurzeln, sondern dass
es gelingt, die Biindelchen, aus welchen die Wurzeln sich zusammen-
setzen, von einander zu trennen, und dass sie alle unter Verjiingung
blind endigen und frei liegen, d. h. sie wachsen in das Riickenmark
nicht hinein. Solche Verwirrung der Begriffe fiihrt am Ende dazu,
dass im Untersnchungsmaterial lauter Widerspriiche entstehen, welche
Neumann mit Recht hervorhebt.

Auch in der Meinung, dass mein erster Fall von totaler Amyelie
ykeineswegs den gewdhnlichen Typus darstellt“ und ,muss vielmehr als
ein Ausnahmefall betrachtet werden®, kann ich Neumann ebenso wenig
beistimmen wie seiner Klassifikation. Schon ich allein habe zwei Fille
von totaler Amyelie einen nach dem andern untersucht und gleiehzeitig
noch einen dritten beobachtet aber nicht verdffentlicht, weil er ein
vollstindiges Analogon darbot. Aber scheinbar ist dieser zweite Fall
Neumann unbekannt geblieben, obwoh! ich dariiber einen Vortrag auf
der Naturforscherversammlung im Jahve 1894 zu Wien bielt. Deshalb
erwilnt Neumann immer nur einen Fall von totaler Amyelie von
Leonowa. Und wenn wir zu dem Gesagten noch hinzufiigen, dass solche
,Ansnahmefille“ von totaler Amyelie auch von anderen Forschern be-
schrieben wurden, die meine Beobachtungen bestitigen konnten, so
konnen wir die angefiihrte Meinung von Neumann mit vollem Recht
als unhaltbar bezeichnen').

Wenn wir Neumanns Gedankengang weiter verfolgen, so geht
hervor, was fiir einen Standpunkt er in der Frage der Abhingigkeit
bezw. Entwickelung der quergestreiften Muskulatur des Korpers einge-
nommen hat. Da Neumann iiberall vordere Wurzeln unantastbar finden
will, sogar in den Fallen von totaler Amyelie, wo sie weder makro- noch
mikroskopiseh nachzuweisen sind, so vertritt er die Ansicht der Ab-
hangigkeit der Entstehung der Muskeln von den vorderen Wurzeln. Zu
diesem Schluss gelangt er auf zwei verschiedenen Wegen.

1) Besonders in der Schweiz stellen meines Erachtens solche Fille von
totaler Amyelie keine besondere Seltenheit dar.
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Der erste Weg bedeutet das eben hervorgehobene Vorhandensein
der vorderen Wurzeln in den Fillen von totaler Amyelie. Um zum
zweiten zu gelangen, wird die Aufgabe sehr vereinfacht: Neumann
entfernt geradezu die sensiblen Wurzeln mit ihren Ursprungskernen ans
dem Wege und sagtl): , Erstens will ich von dem Verhalten der sen-
siblen Nerven absehen und nur die motorischen Bahnen
sowie die Muskeln beriicksichtigen, weil fiir jene, die mit den
Zentralorganen gewissermassen nur indirekt vermittelst der
in sie eingeschalteten Ganglien im Zusammenhange stehen,
die Beurteilung ihrer Beeinflussung durch Entwicklungs-
fehler der Nervenzentra infolge der dadurch gegebenen Kom-
plikationen viel grosseren Schwierigkeiten und tberhaupt nur
in solchen Fillen moglich erseheint, in denen sich eine gleichzeitige Be-
teiligung der Ganglien an der Entwicklungsstérung mit Sicherheit aus-
schliessen lasst.“

Eigentlich haben nur Fille von totaler Amyelie fir diese Frage
eine entscheidende Bedeutung. Die iibrigen Fille von pariieller Amyelie
oder Hemiamyelie haben ebenso viel Wert, wie z. B. der Fall von Amelia,
wo das erkrankte Vorderhorn mit der atrophischen und stark gequollenen
Fasern der vorderen Wurzeln keine pathologischen Verfinderungen in den
Muskeln erzeugt haben. Deshalb haben alle Fille, auf welche Neu-
mann verweist, von denen man nicht sagen kann, was das fiir Fille
eigentlich sind, fiir die Frage keine entscheidende Bedeutung; dass diese
verdichtigen Fille der totalen Amyelie nicht zugeschrieben werden konnen,
ist selbstverstindlich.

Aber, wie es scheint, hat Neumann seine Meinung dariiber; d. h.
iiber das ganze eben Gesagte, verindert, denn spiter im 18. Bd. des
Arch. fir Entwickelungsmech. in der Polemik gegen Goldstein, sagt
Neumann auf der Seite 297 Folgendes: , Was die érstere Frage betrifft®,
d. h. wie es mit dem fiir das postembryonale Leben allgemein zuge-
standenen trophischen Einfluss der Nervenzentren auf die motorischen
Nerven und die Muskeln in Einklang zu bringen, dass sich bei sogen.
Anencephalie und Amyelie die letzteren Organe, d. h. die Muskeln, bis zur
Geburt hin normal entwickeln konnen, ,,s0 wiirde sie sich selbstverstiandlich
am einfachsten und natiirlichsten erledigen, wenn sich nachweisen .liesse,
dass bei den als Anencephalie und Amyelie bezeichneten Zustinden, trotz
des scheinbaren Mangels von Gehirn und Riickenmark doch immer noch
Reste desselben vorhanden sind und dass in diesen Resten die zentralen
Ganglienzellen, welchen der trophische Einfluss auf motorische Nerven

1) ib. S. 449.
11+
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und Muskeln zuzuschreiben ist, erhalten bleiben. Ein solcher Nach-
weis ist aber nicht zu fiihren; im Gegenteil hat sich aus einer ge-
naunen mikroskopischen Untersuchung des Riickenmarks in mehreren von

mir zusammengestellten Fillen — es sind dies die Beobachtungen von
Leonowa, C. und G. Petrén und Fraser, denen Goldstein noch
eine von Veraguth hinzufiigt — ergeben, dass in der Tat ein ab-

soluter Mangel des Riickenmarks, von dem auch nicht eine
Spur sich erhalten hatte, vorlag.® Auf welche Art kdnnten wir
.diese zwei feindlich gesinnten Meinungen in Einklang bringen?

Neumann basierte seine Auffassung hauptsichlich auf den be-
kannten' Untersuchungen der Gebr. Weber, von denen schon oben die
Rede war.  Da die Webersche Arbeit klassische Misshildungsfille bietet,
so werde ich sie hier kurz zusammenfassen. Ich habe schon erwihnt,
dass Weber auf Grund seiner Beobachtung, zu der er noch gleiche Fille,
die von Alessandrini, Professor in Bologna, im Jahre 1829 beobachtet
und beschrieben wurden, zufiigt und welche ,auf eine bewundernswiirdige
Weise* mit den Weberschen Fillen Gibereinstimmen, zu dem wichtigen
Resultat gekommen, dass ich als feststehende Tatsache bezeichnete:
wenn die animalischen Nerven fehlen, so entwickeln sich die
animalischen Muskeln nichf. Dabei wurde auch festgestellt, dass
an Orten, wo die Bildung der animalischen Nerven und Muskeln unter-
blieb, folgende Gebilde, wie: die Haut mit Haarbilgen, Hauttalgdriisen
und Schweissdriissen, die Blutgefiisse und Lymphgefisse, Knorpel, Knochen,
Fettgewebe, Synovialhiiute, Aponeurosen und die Sehnen vieler ab-
wesenden Muskeln entwickelt gefunden waren.

“Aber auf Seite 557 ff. des Weberschen Aufsatzes befindet sich ein
hochgradig interessantes Schriftstfick, welches ich desbhalb in toto
anfithren werde: ‘

»Beobachtung eines wohlgenihrten menschlichen 11 Par. Zoll langen
Embryo, dessen Gehirn und Riickenmark ginzlich fehlten, wihrend die
Nerven bis an ihre Wurzeln vorhanden, die Muskeln ausgebildet und der
Embryo bis zur Geburt vollkommen ernihrt worden war.

Im Dezember 1846 erhielt ich von meinem hochgeschitzten Freunde
und Kollegen, Herrn Dr. Neumann in Grimma, einen’ soeben geborenen
menschlichen Embryo, welcher vom Scheitel bis zur Ferse 800 mm, d. h.
nahe 11 Pariser Zoll lang war und 1128 g, d.h. nahe 21/, franz. Pfund
wog. Fs fehlten dem Schidel die kndcherne Decke und der Wirbel-
sinle die -Bogen. Es war also Hemicephalie mit dem hdchsten Grade
der Spina bifida verbunden.

Das Gehirn und Riickenmark fehlten. Anstelle derselben bedeckte
die Basis cranii und die Oberfliche, welche die Wirbelkérper dem Riick-
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gratskanale zukehren, eine rote, sehr gefissreiche Membran, in. welcher
sich . die Wurzeln der Gehirn- und Riickenmarksnerven darstellen liessen.
Die Nervenwurzeln beider Seiten hingen in der Mittellinie mcht unter
einander zusammen. Sogar unter der Lupe und dem Mikroskope liess
sich kein Zusammenhang beider Reihen von Nervenwurzeln. entdecken,
eine einzige Stelle am Halse ausgenommen, wo bei Anwendung von Ver-
grosserungsglisern sich einige Fiden von beiden Seiten her in, der
Mittellinie zu vereinigen schienen. Das Riickenmark, die Medulia oblon-
gata, das grosse und das kleine Gehirn, fehlten also ginzlich und es
waren’ dafiir nur die Wurzeln der Nerven vorhanden. Dessen ungeachtet
waren die quergestreiften Muskeln und Nerven wohl ausgebildet. Der
Nervas eruralis war z. B. am Ligamentum Poupartii 8 mm breit und
2 mm dick, der Nervus phrenicus der rechten Seite war 1 mm dick,
der Nervos vagus dexter war sehr gross, nimlich 2 mm breif, der
Stamm des Nervus sympathicus in der Mitte der Brusthdhe, zwischen,
zwei Ganglien, mass 1 mm. Die Augen, Ohren und die anderen Organe
waren gehorig entwickelt. Der Embryo hatte bis zur Geburt gelebt und
war sehr vollkommen ernihrt worden. Alle Blutgefiisse enthielten
frisches Blut in gehoriger Menge und die Blutkdrperchen hatten noch
ihre. Gestalt und ihr frisches Aussehen?).®

Fiir jeden Fachmann ist es klar, dass es sich nach der Beschreibung
von Weber nicht um eine Hemicephalie, sondern um einen klassischen
Fall von totaler Amyelie kombiniert mit totaler Anencephalie handelt.
Dass in der ,gefissreichen Membran®, welche jetst unter dem Namen
Substantia medunllo-vasculosa von Recklinghausen bekannt ist, keine
Gehirn- und Riickenmarksnerven sich vorfanden, ist selbstverstindlich-
Dass das, was Weber fiir Gehirnnerven hielt, offenbar die Nerven sind,
welche aus den grossen Ganglienkomplexen austreten und die ich im
gegenwiirtigen Falle von totaler Amyelie darstellen konnte. Deshalb
wire es wunderbar gewesen. wenn diese Gebilde ,,in der Mittellinie“ zu-
sammenbingen. Das allein vorhandene sensible peripherische Nerven-
system hat Weber zum irrigen Schluss gefiihrt, dass, wenn die Riicken-
marksnerven gebildet sind, zu ihrer Ernsdhrung und zu ihrem Wachstum
der Einfluss des Riickenmarks beim Embryo nicht mehr nétig sei. Es.
wundert mich, dass Neumann, der die Webersche Arbeit so griind-
lich durchstudiert hat, auf diese altertiimliche Beschreibung so wenig
Wert gelegt und sie gleichzeitig so wenig geprift und dabei so irrig
aufgefasst hat, wie wir es aus der darauffolgenden Beschreibung ersehen:.
Dass Weber solche Meinungen aussprechen konnte, wie die eben ange-

1) Archiv {ir Anatomie und Physiologie. 1851,
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filhrten, oder, was er auf Seite 556 von der Bildung der Augen und
des N. opticus schreibt, zwar Meinungen sind, die heutigen Tages voll-
stindig unhaltbar erscheinen — ist doch begreiflich. Aber, dass beim
gegenwirtigen Zustande der pathologischen Anatomie, der Entwicklungs-
geschichte und beim Vorhandensein einer Guddenschen Schule, Neu-
mann fiir recht fand, auf die Webersche Arbeit sich zu stiitzen und
event. daraus Schlilsse zu ziehen, ist fiir mich vollstindig unbegreiflich.

Ich halte die Weberschen Beobachtungen fiir sehr wichtige und
interessante Tatsachen, die leider nur einem geringen Kreise von Forschern
bekannt sind, und Neumann betont mit vollem Recht, dass ,sie jeden-
falls mehr Beachtung verdienen, als ihnen neuerdings zuteil geworden,”
besonders seitens der Anhinger des Rouxschen Prinzips der Selbst-
differenzierung, fiir welche die Weberschen Falle ,,in eklatantester Weise
zum Ausdruck bringen und als wichtigste Stiitze desselben gewiss schon
oft erwidhnt worden wiren, wenn sie allgemein bekannt geworden wiren
und nicht bisher eine ziemlich verborgene Existenz gefithrt hitten.*
Trotzdem bin ich nicht der Meinung Neumanns, dass man ,aus ihnen
ohne Bedenken ein Gesetz ableiten“ kénnte. Erstens deshalb nicht,
weil ich nie ,Gesetze“ ohne Denken ableite, sogar aus den klassischen
Untersuchungsergebnissen der Guddenschen Schule; zweitens aus dem
Grunde, dass trotz der hohen Bedeutung der genannten Beobachtung sie
eine mangelhafte Beschreibung enthilt und, zum gewissen Schluss zu
gelangen, miissen wir eine Keihe von Syllogismen konstruieren: die
animalischen Nerven (in einem gewissen Ifalle) fehlen ginzlich; die
animalischen Nerven bestehen aus motorischen und sensiblen Wurzeln,
also die letzteren fehlen ebenfalls. Da wir jetzt wissen, dass die sen-
siblen Wurzeln aus den Spinalganglien herauswachsen, also die Spi-
nalganglien fehlen ebenfalls. Eigentlich nur der erste Webersche
Satz: wenn die animalischen Nerven fehlen, so fehlen auch die ani-
malischen Muskeln und vice versa, ist eine feststehende Tatsache; das
iibrige, muss man zugeben, ist eine Voraussetzung und das ist der
schwache Punkt der Weberschen Beschreibung.

Vor der Hisschen Entdeckung, dass die sensiblen Wurzeln aus den
Spinalganglien herauswachsen, hitte kein Forscher behauptet, dass in
den Weberschen Fillen die Spinalganglien fehlen miissten. Vor ea.
20 Jahren wurde den Spinalganglien so wenig Wert beigelegt, dass noch
von grisseren Forschern die hohe Bedeutung der Spinalganglien voll-
stindig tibersehen wurde. Als ich vor 20 Jahren in Leipzig studierte,
musste ich auf Vorschlag des Herrn Prof. Ludwig, des weltbekannten
Physiclogen, Riickenmarksschnitte verfertigen, ,,um die Nervenzellen im
Hinterhorne zu findes, aus welchen die sensiblen Wurzeln wachsen.®
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Ob ich dabei Erfolg hatte, ist iiberfliissig, hinzuzufiigen. Und nachdem
balt Neumann seine Meinung aufrecht, dass ,bei sog. Amyelie gut
ausgebildete vordere Wurzeln vorkommen®, hauptsichlich auf die
Webersche Beobachtung sich stiitzend, dass in dem oben angefiihrten
Falle, wo ,angeblich Gehirn und Riickenmark ginzlich fehlten, die
Wurzeln der Gehirn- und Riickenmarksnerven sich darstellen liessen und
dass die Wurzeln beider Seiten in der Mittellinie nicht zusammen-
hingen (?), — ein Fehlen der vorderen Wurzeln bestand also jedenfalls
nicht (?)%, fiigt Neumann hinzu, ,ein Beobachter wie Weber hitte
das sofort bemerkt und notiert?)“. Ein Beobachter wie Weber, welcher
die vorderen von den hinteren Wurzeln nicht unterscheidet! Ein Beob-
achter wie Weber, der den ganzen grossartigen Zellenkomplex der
Gegenwart so vollstindig ibersehen hat, dass er ihn sogar mit keinem Worte
erwihnt! Weber, ein Zeitgenosse von Charles Bell, beschreibt seine
klassischen Fille wie ein Zeitgenosse von Bischat aus dem 18. Jahr-
hundert!

Um weiter seiner Auffassung eine Grundlage zu geben, stiitzt sich
Neumann auf die von mir angegebenen Dimensionen des Ischiadikus-
querschnitts und meint, dass eine Differenz von 2,0 sehr unbedeutend
ist und nur beweist, dass der motorische Antheil von Fasern nicht
ginzlich ausgefallen wire. Wir werden gleich sehen, ob diese Beweis-
filhrung berechtigt ist. Man muss dabel nicht vergessen, dass das
motorische Biindel, das an die vordere Seite des Ganglions sich anlegt,
wie im ersten so auch im zweiten Falle von totaler Amyelie ginzlich fehlt.
Das Biindel ist weder makro- noch mikroskopisch nachzuweisen. Im
“ersten Falle von totaler Amyelie habe ich diese Tatsache nicht besprochen,
weil sie mir zu evident erschien. Hs ist fiir meinen Gedankengang un-
fassbar, wie Neumann, der den Abbildungen einen gewissen Wert bei-
legt, diese wichtige Tatsache vollstindig tibersehen konnte. Ich habe
bereits schon darauf aufmerksam gemacht, wie das motorische Biindel
im normalen Ganglion sich verhalt. Ks bleibt noch ein Punkt zu be-
sprechen und diese Bemerkung wird jetzt nicht iberfliissig sein. Wenn
wir einen Lingsschnitt vom normalen Ganglion einer mikrometrischen
Messung unterwerfen, so bekommen wir folgendes Bild: das motorische
Biindel, das vom sensiblen sich so scharf abhebt, zeigt einen Durch-
messer von 1,5 bis 1,7; das sensible Biindel besitzt einen Durchmesser
von 3,0 bis 4,0. Nicht nur im Bereiche des Ganglion, sondern sogar
nachdem beide Biindel das Ganglion verlassen, d. h. in einer Entfernung
von letzerem, sind beide Biindel scharf zu unterscheiden. Das motorische

1) ibid. S. 463 u. 464.
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ist sehr kompakt, von tief blauschwarzer Farbe; das seusible, weniger
kompakt, besitzt eine zarte blauschwarze Farbe. Eine Verwechselung
der beiden Biindel kann nur einem ungeilibten Auge vorkommen. Aus
dem Vergleich dieser Biindel ergibt sich ohne besondere Schwierigkeit
die Tatsache, dass man das motorische Biindel in den Fillen von totaler
Amyelie nicht tbersehen kann. Dabei muss man auch nicht vergessen,
dass der Ischiadikusquerschnitt mit allen Defekten mitgemessen wurde,
denn die erweiterten Scheiden der fehlenden Biindel halte ich nicht
fiir ein normales Vorkommen. Im vorliegenden Falle ist die Mitte des
Ischiadikusquerschnitts durch eine reichliche Auswanderung von Blut-
kérperchen eingenommen, die mitgemessen wurde.

Es ist geradezu unbegreiflich, wie Neumann diese geheimnisvollen
motorischen Fasern sich vorstellt und ich gebe gerne zu, dass sein Ge-
dankengang mich zuweilen schlechterdings im Stiche ldsst. Mit dem besten
Willen kann ich mir nicht vorstellen, wie eine Nervenfaser aus einer ver-
nichteten Vorderhornzelle bzw. aus einem Neuroblast so lange auswichst,
bis sie schliesslich die Peripherie erreicht und ich kann dariiber gar nicht
ins Klare kommen, wie konnten wir die dargelegte Auffassung Neumanns
mit den Ergebnissen der Entwickelungsgeschichte und mit den Erfahrungen
der Guddenschen Schule, die als ,,wohlbegriindete Tatsachen aufzufassen
sind, die langst festgestellt waren,“ in Einklang zu bringen. Zwar hat
Neumann, um den Schwierigkeiten zu entgehen, einen Ausweg ge-
funden, aber dieser Ausweg ist ebenso viel wie nichts. Iech meine die
Schiussfolgernung: ,dass wahrscheinlich bei dem Embryo die peripherischen
motorischen Nerven, ebenso wie es fiir die quergestreiften Muskeln gilt,
zu ibrer Ernihrung und ihrem Wachstum des Einflusses der ,trophischen
Zentren® im Riickenmark (und Gehirn) nicht bedirfen.“?) Es gibt
keinen Ausgang aus diesem Zauberkreise,  in ‘welchem Neumann sich
bewegt, denn er geriet in vollstandigen Widerspruch mit den Ergebnissen
der Guddenschen Schule. Ich habe die klassischen Sitze Guddens
schon ofters erwihnt, so dass ich es fiir iberfliissig halte, immer auf
sie zuriickzukommen. Jeder ernster Forscher muss sie auswendig kennen,
so z.B. je jiinger das Untersuchungsobjeks, desto rascher und vollstindiger
gehen wegen des experimentellen Eingriffs gewisse Teile zu Grunde.
Schon im Jahre 1896 habe ich in einem meiner Aufsiitze einen Satz
Guddens als ,Gesetz“ bezeichnet: ,Leiter atrophiren immer, mag
das eine oder das andere Zentrum, die sie verbinden, zerstdrt werden.“
Und noch frilher habe ich darauf aufmerksam gemacht, dass zwischen
der Guddenschen Atrophiemethode und der mangelhaften Entwicke-

1) Tbid., S. 471



Zur pathologischen Entwickelung des Zentralnervensystems. 169,

lungsmethode kein prinzipieller Untetschied besteht, dass der Haupt-.
unterschied nur darin zu suchen ist, dass bei der ersten das Experiment.
kiinstlich hervorgebracht, bei der zweiten von der Natur selbst erzeugt.
wird. Ich muss betonen, dass die Befunde der mangelhaften Entwick-
lungsmethode mit - den Ergebnissen der Entwickelungsgeschichte -einer-
seits und mit den Erfahrungen der Guddenschen Schule .andererseits
Hand in Hand gehen und im schonsten Einklang mit einander stehen.

Von derpathologischen Anatomie der Erwachsenen abgesehen, sprechen:
die Ergebnisse der -mangelbaften Entwickelungsmethode, .alle gegen
die Neumannsche Auffassung.’ Niher werde ich hier darauf nicht ein-
gehen, denn das wiirde uns-zu weit fiihren, nur betone ich noch ein-
mal, dass in allen von mir untersuchten Filllen bei der mangelhaften
Entwicklung nicht nur eines Ursprungskernes allein, sondern auch des.
Endkerns ich nie eine ganz normale Nervenfaser. gefunden habe. Es
waren sowohl sltere Embryonen, wie ausgetragene oder fast ausgetragene
Kinder. Diese ibereinstimmenden Befunde haben mich zu folgendem
Schluss gefiihrt: , Wenn gewisse Fasersysteme einen Ursprungskern haben,
aber im Besitze eines Endkerns.nicht stehen, bezw. wenn der letzte mangel-
haft entwickelt ist, so kdnnen .solche Fasersysteme zwar. angelegt sein,
ja sogar bis zu einem gewissen Grade sich entwickeln, aber niemals
normal erscheinen konnen {s. dieses Archiv, Bd. 43). o

Der Irrtum von Neumann besteht also darin, dass er die Weber-
sche Beschreibung nicht im Lichte der neueren Forschung aufgefasst hat.

Ich mochte noch einen Punkt besprechen. Wie ich schon oben
erwihnte sind die Webersche Untersuchung und Beschreibung weit da-
vou entfernt, liickenlos zu sein. Nichtsdestoweniger betrachtet Neu-
mann die Weberschen Befunde, aus welchen man ,ohne Bedenken ein
Gesetz ableiten kann®. Die prizise und allseitige makro- und mikro-
skopische Priifung der Fille von totaler Amyelie, die von mir und von
anderen Forschern, auf welche Neumann teilweise verweist, vorgenommeu
wurde und die meine Befunde bestitigen, betrachtet Neumann als
Untersuchungen, in welchen ,der Nachweis wie es scheint in ein-
wandsfreier Weise geliefert ‘worden ist.“ Ich sehe darin eine vorgefasste
Meinung iiber die Richtigkeit der Ergebnisse iiber das Verhalten der
vorderen Wurzeln. Ich habe nichts dagegen, wenn die Forscher gegen
mieh literarisch auftreten, aber ich mochte sie dabei nur bitten, ihre
Meinungen mit korrekten Tatsachen zu begriinden.

Auch .die ,selir bestimmten Angaben tiber die gute Entwicklung
der vorderen ‘Wurzeh‘l beim Fehlen des Riickenmarks® von Manz, die
Neumann hervorhebt, scheinen mir ébenfalls sehr verdichtig zu sein.
Gegenwiirtig bin ich nicht im Besitze des Manzschen Aufsatzes, aber



170 Dr.O.von Leonowa-von Lange, Zur path, Entw. d. Zentralnervensystems,

ich weiss es aus meiner fritheren Erfahrung, was Manz vom N. opticus
der Hirnlosen gesagt hat. Diesen Manzschen Satz habe ich in meinem
Aufsatze iber den ersten Fall von Amyelie in meine Besprechung auf-
genommen. Damals hiess es, als ob der Sehnerv ,eine dem normalen
gehr nahe stehende Textur habe und sich in Ursprung und Endigung
wenigstens teilweise ihm analog verhalte und dass nur eines fehle,
nimlich die markhaltigen Nervenfasern.“ Bei den Hirnlosen habe ich den
Sehnerv aus geflechtartigem Stroma zusammengesetzt konstant gefunden
und ein Sehnerv ohne Ursprungskern und ohne Endkern kann ja auch
nicht anders aussehen. Ich hebe diese Tatsache hervor, die iibrigens
auch mit den experimentellen Erfahrungen im besten Einklang steht.
Es ist ein Gesetz der Guddenschen Schule, dass Abtrennung
des Tractus opticus vom Gehirn nicht nur eine Degeneration
des N. opticus, sondern auch der Ganglienzellenschicht der
Retina zur Folge habe. Die Angaben miissen nicht sowohl ,be-
stimmt“, als vielmehr korrekt erscheinen, denn man kann ja jeden
Satz, der einen ,blihenden Unsinn“ enthilt, mit der gréssten Bestimmt-
heit betonen. Uebrigens ist Manz zu entschuldigen, er ist kein Hirn-
forscher, sondern ein Ophthalmolog. Damit ist alles gesagt. Sapienti sat.

Erklirung der Abbildungen (Tafel I).

Figur 1. Die Abbildung stellt die dorsale Oberfliche des vorliegenden
Falles dar (zum Teil schematisch). H — Haarkranz; S. m. r. — Substantia
medullo-vasculosa; R. com. — Rami communicantes; Pl brach. — Plexus
brachialis; m — Membran: S. g. ~ Spinalganglien; Pl lumb. — Plexus lum-
balis; N. crur. — Nervus cruralis; Pl sacr. — Plexus sacralis; N. isch. —
Nervus ischiadicus; ¢. . — Caunda equina; Ar. d. h. W, — Arachnoidea der
hinteren Wurzeln; h. W. — hintere Wurzeln.

Figur 2. Das Ganglion Gasseri, makroskopisch.

Figur 3. Das Ganglion nodosum, makroskopisch.

Figur 4. Ischiadikusquerschnitt; Hartnack, Syst. 4, Oc. 2, Tuba aus-
gezogen. a — Fascikeln; b — die Scheiden der abwesenden Biindel; ¢ — er-
weitertes Gefiiss; ¢l — ausgewanderte Blutkdrperchen ; d — bindegewebige Septa.

Figur 5. Ischiadikusquerschnitt (normal); Hartnack, Syst. 4, Oc. 2,
Tuaba ausgezogen. Nahere Erklirungen im Text.

Figur 6. Liingsschnitt durch das Ganglion spinale; Hartnack Syst 4,
Oc. 2, Tuba ausgezogen; ¢! — emigrierte Blutkbrperchen; { — Ganglienzellen;
g — Nervenfasern; h — Korner.

Figur 7. Ganglion Gasseri; Hartnack Syst. 4, Oc. 2, Tuba ausgezogen;
¢ — erweitertes Gefass; f — Ganglienzellen; g — Nervenfasern; h — Korner.

Figur 8. Ganglion nodosum. Hartnack, Syst. 4, Oc. 2. Tuba ausge-
zogen. ¢ — erweitertes Getiiss; £ — mit Korner bedeckte Ganglienzellen.



