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Da das Experiment,  die haupts~chlichste Methode der Entwicklungs- 
mech~nik, am menschlichen Gegenstand selbstverst~ndlich nicht ver- 
wendet werden kann, w~ire man bei der Erforschung der in der Entwmk- 
lung des menschiichen Organismus geltenden Prin zipien vollst~ndig auf die 
Analogie der am tierischen MateriM gewonnenen Ergebnisse verwiesen, 
wenn uns die Natur  selbst nicht Versuche liefern wilrde. Die MiG- 
bildungen k6nnen Ms Resultate jener Versuche der Natur  betrach~et 
werden. Ihre Erforsehung aber darf sieh nicht in der einfaehen Beriick- 
sichtigung des rein morphologischen Gesichtspunktes ersch6pfen, man 
darf sich nicht elnma] mit  der Erforschung ihrer Entstehungsbedingun- 
gen zufrieden stellen, sondern - -  wie d~s beziiglich der MiGbildungen des 
ZentrMnervensystems zum ersten Male yon H. Vogt (1905, S. 350) be- 
tont wurde - -  es mug aufgedeckt werden, inwieweit die MiGbildungen in 
die Gesetzm~l.~igkeiten der normalen Entwicklung hineinleuchten k6nnen. 
Die Aufgabe des Experimentators  ist nicht so schwer als diejenige des 
Teratologen, d~ der erste Erfolge betrachtet,  deren Bedingungen yon 
ihm selbst aufgestellt sind, w~hrend der letztere sich nur mit  dem Pro- 
dukte einer abnormen Entwicklung beschi~ftigen muB, woraus er dann 
den Verlauf und die Bedingungen dieses Prozesses zu rekonstruieren 
zur Aufgabe h~t. 

Mit Beriicksichtigung dieser 3 Gesichtspunkte - -  des morpholc- 
gischen, pathogenetisehen und entwieklungsmechanisehen - -  werden 
in den n~ehfolgenden Zeilen 4 MiGbildungen des ZentrMnervensystems 
d~xgestellt,. Die sinnf~lligste Abnormitgt  ist bei jeder dieser Mif~bil- 
dungen das Fehlen der rostraleren Gehirnsegmente. Bei 2 Monstren, 
welehe noeh verhNtnismiigig am hSehsten entwiekelt waren, fehlte nur 
das Endhirn, wohingegen den hSehsten Ausfall jene MiBbildung zeigte, 
bei der auBerdem noeh das Zwisehenhirn, Mittelhirn und Kleinhirn ab- 
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ging.  S o m i t  kSJme_n wi r  u n s e r e  F5 l l e  j e  n a c h  d e m  Ausmal3e  des  D e -  

f ek t e s  in  l~e ihe  s t e l l en  u n d  b e g i n n e n  wi t  m i t  d e r  B e s e h r e i b u n g  des  ve r -  

h M t n i s m ~ N g  n o c h  a m  

n o r m M s t e n  N e r v e n -  

s y s t e m s ,  u m  zu  d e n  

k r a n k h a f t e r e n  t iber -  

zugehen .  
Fall 1. Die /~ul3ere 

Form des Kopfes wtirde 
g~r nieht  verraten,  dab 
der Neugeborene ein n u t  
partiell entwiekeltes Ge- 
h i m  besag: die i~uBere 
Seh~delform weieht n ieht  
yon der des normalen 
Neugeborenen ab. Der 

gr6gte Seh~delumfang 
miBt 33 era, w~hrend bei 

Neugeborenen dureh- 
sehnitt l ieh 34 em gefun- 
de~ wird (Flesch, S. 10). 
Das Gesieht ist ein eharak- 
teristisehes Neugebore- 
net~gesieht. Das Skelett. 
des Sehgdeldaehes beweist 

Abb. 1. Sehgdelbasis des Falles 1. sieh als vollkommen nor- 
real, die kleine und  die 

groge g~ontanelle sind noeh h~tutig. Aueh am Knoehensystem des Sehgdel- 
grundes wird als einzige Abnormitis gefunden, (t~lg das Siebbein nieht  dureh- 

16chert ist. In  der Seh~delh6hle 
nehmen abet  keine (~rol3hirn- 
hemisph/~ren Platz. Die Gro[L 
hirnsiehel beffndet sieh in der 
Mittellinie als eine h/tutige 
Fa/ te ,  ihre H6he vergr6gert  
sieh wie normal  yon vorn naeh 
hinten  und  migt am hinteren 
Ende 2 cm; in ihr verl~uft eine 
Vene. Die normal entwiekel- 
ten  ~'orderen und mlt t leren 
Sehgdelgruben sind leer. Zwl- 
sehen beiden Fliigeln des Keil- 
beins spannt  sieh die ha.rteItirn- 
hau t ,  welehe weder von den 
Sehnerven, noeh yon den in- 

Abb. 2. Gehirnreste und Cervie~lmark des neren Kopfsehlagadern dureh- 
Falles 1. Seitenansieht.  bohr t  wird. Die sieh yon den 

groften Keilbeinflfigeln fort- 
se~zende har te  Hi rnhau t  bedeekt  eine rudiment~re Hirnmasse, welehe oberhalb 
des Clivus sitzt, und  deren durale Umhfillung hinten  in die Kleinhirnzelle iiber- 
geht. An beiden Seiten dieser Hirnmasse befindet sieh je ein Piexus ehorioideus 
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(Abb. 1), weleher zweifellos dem Adergefleehte der Sei tenkammer entsprieht .  
Die rudiment~re Hirnmasse  bes teht  ~us einigen basalcn l~esten der  Hemisph/~ren 
und  aus einem dem 
Zwisehenhirn entspre- 
chenden ebenfe~lls ab- 
normen Gebilde (Abb. 2), 
welches indessen keine 
Z~ge eines normal-mor- 
phologisehen Aufbaues 
aufweist. DasZwisehen- 
hirn  bildet  die unmitteI-  
bare For tse tzung des 
Tegmen~um mesenee- 
phal i ;  die H~lbkugel- 
rudimente  h~ngen nur  
mi t  den Hirnschenkeln 
zusammen, s i n d -  wie 
wir uns an histologisehen 
Pr~tparaten ~) iiberzeu- 
gen k6nnen - -  st~ruktur- 
los, entbehren der mark-  
haIt igen Fasern und  sind 
reich an erweiterten, 
blutgefiill ten Gef~iSen so- 
wie Blutungen.  Der- 
j enige Toil des Zwiseh en- 
hirns,  welcher als Thala- 
mus aufzufass{~n ist, isg 
niehts  anderes als eine 
st rukturlose Masse. Der 
d r i t t en  Hi rnkammer  
entspr ieht  eine enge, un- 
bedeekte Spalte, welehe 
naeh  hint~en i iberdaeht  
wird und  in den Aquae~ 
duetus Sylvii iibergeht. 
LaterM yon dieser Spalt  
s ieht  man je einen mark-  
hal t igen S~rang, welohe 
man  bis zu den roten 
Kernen  verfolgen kann,  
and  welehe zweifellos 
den Faseieulis retroflexis 
(Meynert) entspreehen. 
Auf beiden Seiten des 
ventrMen Absehni t tes  
dieser Region befinde~ 
sich je ein an  den Nuc- 
leus hypothalamicus  er- 

x) Alle vier besehriebenen Nervensysteme wurden an  Serienschnit ten studiert ,  
welehe naeh der Methode Weigert-Pal gef~trbt, w~lrden; eitfige Sehnit te  wurden 
mi t  Fuchsin  iiberf~rbt,. 

Abb.  3. l-Iypothalamus-Region des Falles 1. Hr He- 
misph~rlenreste;  Cbl Cerebellum. .Die vorderen Zwei- 
hiigeI (Qa) besitzen ein kaum wahrnehmbares  5Iark- 
gefleeht; der laterale Absehnit t  des rechten Hiigels 
wurde yon einem kleinen Blut.ungsherd zers~Srt.. ]/~ t~iefe 
~farkfasersehieht des linksseit,igen Colliculus ant .  L~n 
linksseitiger Lemifiseus medialis, Nr rotor Kern  der 
l inken Seite mit  den einstrahlenden Braehium eon- 
junet ivum-Fasern .  NH Nucleus hypothalamicus,  um- 
geben yon cdner bikom-excn Markkapsel. An der rech- 
gen Seite - -  die yon dem Schnitt. in ether rost.raleren 
Ebene get.roffen wurde - -  sieht man nunmehr  das Mark- 
geflecht des re tch  Kerns.  Der basale Toil des Mittel- 
hirns ist  mi t  den Hemisph~renrest~en unmi t te lbar  ver- 
waohsen, Die Gef~Be sin4 an  alien Teilen des Pr;ipa- 

ra ts  injiziert. 



7 5 8  S, K6rnyey:  Beitr/ige znr Eutwieklungsmechanik 

innerndes Gebilde, welches ein markhalt igcs Fasergefleeht besitzt  (Abb. 3). Auf 
der  rechten Seite liegt ~en~ral yon dem erw~tmten Kerne  eine andere Format ion,  
welehe nsch  ihrer Form und Fsse rs t ruk tu r  dem Linsenkern ghnel t ;  ihre Aehse 
ist  abet  gegeniiber derjenigen des normalen Linsenkerns mi t  450 gem~g der Rich- 
tung des Uhrzeigers umgedreht .  

Die Abnormiti i ten,  welehe an den eaudaleren Segmenten des Zentralnerven-  
systems zu fii~den sind, 

k6nnen gr6gtenteils 
dureh das Fehlen des 
E n d h i m s  erkl~rt werden. 
Somit wird unsder  Man- 
gel der v o n d e r  Gehirn- 
r inde zum Rau tenh i rn  
und zum Rtiekenmark 
leitenden Bahnen  ver- 
st~ndlieh. Diese Bahnen  
werden yon den Aehsen- 
zylindern solcher Neu- 
rone gebildet ,  deren 
Nervenzellen in der  
Grofthirnrinde sieh be- 
l inden. Da in diesem 
Fslle die Grol~hirnrinde 
fehlt, sind aueh die aus 
deren Zellen ents tam- 
menden Lei tungsbahnen 
in ihrer gsnzen L/inge 
nieht  aufznfinden. So 
gibt  sich das Fehlen des 
Endhirns  such in dem 
sskralen Rfickenmark 
kund,  und zwar durch 
den Mangel der Pyra-  
midenbahnen.  

Wenn man aber fest- 
stellcn will, auf welehe 
Bahnen  der Mangel des 
Endhi rns  irgeI~deinen 
Einflug hat te ,  mug man 

Abb. 4. Mittelhirn,  Kleinhirnwindungen und  Hemi- sieh vor  Auge halten,  
sph~renreste des Falles 1. dag es sieh mn einen 

Neugeborenen handelt ,  
dessen Nervensystem gar n ieht  soweit ent.wiekelt ist, dat~ alle Bahnen  ihre Mark- 
seheiden besaBen. So mtissen wir f/ir ganz normal  hal ten,  dab der basale Teit 
der  Brtieke noeh marklos ist  mi t  Ausnahme des Faseieulus medianus pontis  
und  der t iefsten Querfasern, welehe der pontopalaocerebeltaren Bahn (Scha//er, 
1919, S. 68) angeh6ren. Dementspreehend ist der MarkkSrper des Kleinhirns 
und  such  die Rinde der K1Nnhirnhemisph/~ren sehr arm an  Markfasern (Abb. 4), 
da sic die markhal t igen Fasern  gr613tenteils vom FuBteil der Brtieke beziehen. 
Nieht  einmal die Myelinisierung der  bulboeerebellaren Fasern  ist  beendet, da die 
Peripherie des Striekk6rpers, wo diese Fsse rn  v-erlsnfen, sieh viel bNsser f~rbt,  
als dessen zentraler  Tell, weleher v-on der Flechsigsehen direkten eerebellaren 
Bahn gebildet wird. I)ie olivocerebellsre Bahn  ist  zum Tell und die spino- 
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olivare Bbhn  im ganzen marklos;  so ist bueh die untere Olive mi t  markhal t igen 
Fasern unvollst~ndig ausgestbttet .  Ebenso erkl~rt der normble For tsehr i t t  der 
Markseheidenentwieklung den geringen Markseheidengehalt  der Lissauersehen Zone 
des gi iekenmarkes.  Aus dieser Darstellung des Myelinisierungszustnades ist es 
ersiehtlich, dab das vorliegende Zentra lnervensystem auf solchem Grade der Mark- 
seheidenentwicklung steht,  wie es beim normblen Neugeborenen zu erwarten ist. 

Die eort ieorhombencephalen and  eortieospinalen Bahnen  des Neugeborenen 
haben ihre Markseheiden noeh n ieht  erhalten.  So kann  der Mangel dieser Bahnen  
bus Mbrkbildern nieht  festgestellt werden, wir mtissen also naeh anderen Anhalts-  
punk ten  suchen. Die Hirnsehenkel,  
welehe diese Bbhnen  en tha l ten  
sollten, sind klein; diese Ersehei- 
nung k6nnte  abet  aueh bus einer 
Hypoplbsie dieser Bahn  erkl~rt 
werden. Die t~rage, ob die eor- 
t ieofugalen Bahnen  wirklieh nieht  
vorhanden sind, wird dureh den 
Mangel beider Pyramiden  des ver- 
l~ngerten Markes endgiiltig ent- 
sehieden. Da diese Erhebung nor- 
materweiser aussehlieglieh yon der 
eortieospinalen Bahn gebildet wird, 
wtirde ihr lV[angel das Fehlen dieser 
Bbhn bedeuten.  Im vorliegenden 
Falle fehlen nun  die Pyrbmiden 
vollst~ndig, demzufolge die unte-  
ren Oliven unmi t te lbar  auf die 
Basis des verl~ngerten Markes zu 
liegen kommen (Abb, 5). Somit Abb. 5. S e h n i t t i n  der HShe der unteren Oliven 
wird der Mbngel der Pyramiden-  des Falles 1. Die Pyramiden  fehlen; die ~iber- 
bahn  zweifellos bewiesen, woraus " grogen unteren  Oliven sind die bbsalsten Ge- 
wit folgern m6ehten ,  dbg aueh bilde des verl~ngerten Mbrkes. Das S t ra tum 
die eort ieorhombencephalen Bah- interolivare ist zu sehmal. Gef~geinjiziert  ; urn- 
hen n ieht  existieren. Im Rtieken- fangreieher Blutungsherd irn l inken Kleinhirn-  
mbrke sind die vorderen und  seit- lappen. 
lichen Pyramidenfelder  marklos, 
aber diese marklosen Felder sind kleiner als es beim normalen Neugeborenen zu 
sein pflegt. Sie bestehen wahrseheinlieh nu t  aus Gliagewebe, weleher Zustbnd 
abet  an  Markbildern nieht  best~tigt  werden kann.  Mit dem Mbngel der Pyra-  
midenbahn  w~re die Anwesenheit  je eines Suleus aecessorius lbteralis dorsa- 
lis (Oberste{ner, 1902, S. 400) an  beiden Seiten des Cervicalmbrkes in Beziehung 
zu bringen. 

Gelegentlieh der Beseh~ftigung mit  den fehlenden Bahnen mSchten wit uns 
mi t  dem bbweiehenden Verhbl ten des h in teren  L~ngsbiindels befassen. Die beider- 
seitigen, dreieckigen H/~lften dieser Bahn  entfernen sieh im Mittelhirn norInaler- 
weise ein wenig yon der Mittellinie, w~hrend ihre ventra len Spitzen du tch  eine 
sehmale Markfbserbriieke in Verbindung stehen. Die ZugehSrigkeit dieser Mark- 
briieke zum hinteren L~ngsbiindel wird dureh die gleiehkr~ftige F~rbung und  die 
gleiehe Verlaufsriehtung bewiesen. Im vorliegenden Fall  weist das hintere L~ngs- 
btindel im I~autenhirn keine Abnormit~t  auf, aber im Mittelhirn fehlt  das erw/~hnte 
Mittelstfiek (Abb. 5). Da in diesent Fall  das hintere  L~ngsbiindel nur  bis zur H6he 
des roten Kernes zu verfolgen ist, die Commissurb posterior eerebri mangelt ,  und  
gar niehts fiir dieAnwesenheit  einesNueleus fasciculi longitudinalis medialis sprieht,  
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liegt die Folgerung nahe, dab hier jene Biindel des Fase. longitudinalis reed. vor- 
handen  sind, welehe von den Assoziationsfasern der Augenmuskeln und  Vestibular-  
kerne ausgemaeht  werden, wghrend das Fehlen der mit t leren Markbrtieke mi t  der 
Abwesenheit  beider Nuclei faseiculi longitudinalis medialis in Beziehung zu 
br ingen ist. 

W/thrend der vollst/indige oder partielle Mangel der erwt~hntenNeuronensysteme 
im Mangel ihrer Ursprungskerne seine hinl/~ngliehe Erkl~rung finder, bereitet  
uns die Deutung eines anderen Befundes greBere Schwierigkeiten. Wir fanden 
n/imlieh die Markmasse der medialen Schleifen erheblieh reduziert,  obwohl ihre 
Ursprungskerne,  die Gollsehen und  Burdachsehen Kerne, beziiglieh ihrer  Aus- 
brei tung sieh vSllig normal  erwiesen; die Beurtei lung dessen, ob sit  aueh Nerven- 
zellen in normaler  Menge eI~thalten, lie/~ die Markseheidenfgrbung leider nieht  zu. 
Die inners ten Bogenfasern des verlgngerten Markes, welehe die erste Pa t t ie  der 
medialen Sehleifenbahnen bilden, sind im vorliegenden Fall  gegeniiber dem Nor- 
malen in geringer Zahl  anwesend. Die Durehmesser der ngehsten Part ie  der me- 
dialen Sehleifenbahn, die den Namen S t ra tum interolivare lenmisei trggt,  sind 
sowohl in Lgngs- wie in Querriehtung kleiner als normal  (Abb. 5). In  der Briieke 
sind die Fasern  der medialen Sehleifen so s tark vermindert ,  dab sic vom wohl- 
entwiekelten Trapezkerper  vol lkommen verdeekt  werden. Wenn  wir aber die Hehe 
des TrapezkSrpers rostralwgrts  verlassen, sind sic in der Form eines zwar dist inkten,  
aber erheblieh verkleinerten Btindels aufzufinden. Da die anwesenden Fasern 
sieh zu je einem kompakten  Btindel sehliel~en ohne jedwede marklose Liieken 
in ihrem Gebiet, hal te  ieh fiir zweifellos, dab diese geduk t ion  der Bahnen keines- 
wegs dureh Zugrundegehen ihrer einzelnen Teile bedingt  isf. Ni t  dem rudi- 
ment/ iren Zus tand  dieser Bahnen  werde ieh reich spgter eingehender besehgftigen, 
soviel kann  ieh abet  sehon jetzt  vorwegnehmen, dal~ ihr  gesehildertes Benehmen 
dureh den Mangel ihrer  Endkerne,  der ventrolateralen Kerne der Sehhiigel, eine 
hinreiehende Erklgrung finder. 

Die linksseitige mediale SehleifenbMm stellt  zugleieh eine interessante Gesetz- 
mggigkeit  der pathologisehen Bahnenentwieklung dar. Sic gndert  nttmlieh in der 
Brtieke ihre gewehnliehe Verlaufsriehtung und  zieht sieh veto Haubentei l  ventral-  
warts, urn sieh allmghlieh im Brt iekenarm zu verlieren. Dieses Verhal ten zeigt, 
dab eine Bahn,  deren Endigungsstgt te  unentwiekel t  blieb, eine von der normalen 
abweiehende Riehtung einsehlagen kann.  So kommen abnorme Verbindungen 
zustande, wie in diesem Fall  diejenlge zwisehen den Hinters t rangskernen und dem 
Brtiekenarm, welehe yon H. Vogt , ,paradoxe Bi ldnngen"  genannt  worden sind 
(1905, S. 347). 

In  Anbe t raeh t  der Tatssaehe, dab im vorliegenden Fall  das Zentralnerven- 
system mi t  dem Zwisehenhirn aufh6rte,  m/il3ten wit interessante Aufklgrung yon 
der Untersuehung der Ret ina  erwarten, welehe bekannt l ieh vom Endh i rn  ent- 
s tammt .  In  der Ret ina  unseres Monstrums sind sowohl die Stgbehen- und  Zapfen- 
sehieht als aueh die K/Srnersehiehte normal,  die Neuronen I. und  II.  Ordnung der 
Sehleitung sind also wohlentwiekelt.  In  der Ganglienzellensehieht aber iibersteigt 
die Zahl  der Zellen die normale Menge, so dab die Kerne in mehrere ge ihen  ge- 
ordnet  sind. Im Sehnerven waren mi t  der tIilfe des Imprt ignationsverfahrens nach 
Bielschowslcy keine Nervenfasern zu finden, woraus wir auf die mangelhafte Ent-  
wieklung der Neuronen I I I .  Ordnung der  Sehlei~ung zu sehliel3eu gezwunge~) sind. 
Der Sehnerv besteht  blog aus einem bindegewebig-gliesen Faserzug, weleher bei 
der har ten  Hi rnhau t  aufhert ,  ohne d ieHirnsnbs tanz  zu erreiehen. Dementspreehend 
l inden wir keine Sehnervenkreuzung, keinen Traetus opticus und  keinen lateralen 
Knieheeker,  welch letzterer das wiehtigste der prim~iren Sehzentren ist. Jene  
Teile des vorderen Zweihtigels, welche mi t  den Sehbahnen in ]3eziehung stehen, 
sind vellig marklos, und  das dri t te  primfire Sehzentrum, das Pulvinar,  kann  in 
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der undifferenzierten Masse des Thalamns nieht  umsehrieben werden. Meiner An- 
sieht naeh ver langt  hauptsgehlieh das Fehlen der lateralen KniehSeker nach einer 
Erklgrnng,  welehe ieh im Mangel der Sehrinde finde. Wie die mediale Sehleife 
sieh im Znsammenhange  mit  dem Fehlen des Thalamus nu t  rudimentgr  entwiekelt  
hat ,  ebenso blieb wegen des Mangels der Sehrinde das ihr untergeordnete Seh- 
zentrum unentwiekelt .  Die vollstgndige Entwieklungshemmung der lateralen 
KniehSeker wird dadureh erklgrt, dab sieh ve t  ihrer HShe keine normale Him-  
substanz f indet  und  so die Entwiekhmg der davon entspr ingenden Bahnen  sehr 
nahe den Ursprungszellen verhinder t  wurde. Wghrend  das ]~'ehlen des Pulv inar  
seine Erklgrung in der v611igen Struk{urlosigkeit des Zwisehenhirns finde{, er- 
seheinen die vorderen Zweihiigel makroskopiseh zwar normal,  doch ist  ihre Seh- 
faserung marklos, bzw. sie gelangte gar n ieht  znr En~wieMung, da die ~*orderen 
Zweihiigel die Endstelle der hier fehlenden Neurone I I I .  Ordnung der Sehleitung 
vorstellen. 

Die H6rbahnen  sind ausgezeiehnet entwiekelt bis zu den h in teren  Zweihtigeln. 
t I ier  wird die linkssei~ige yon einem Blntungsherd unterbroehen.  An der reehten 
Seite zieht sieh veto Cotlieulus inferior zu dem rudiment~r  ent, wiekelten medialen 
Knieh6eker der blasse Marks~reifen des in Anf~ngen der Markentwieklung sieh 
befindenden Braehium quadrigeminum inferius. Diese kiimmerliehe Entwieklung 
des medialen Knieh6ekers ist mi t  dem Fehlen der H6rrinde und  ihrer afferenten 
Bahn  in Zusammenhang zu bringen. 

Es ergreift unsere besondere Aufmerksamkeit  jener eigentiimliehe Befund, 
dab die zentrale H a u b e n b a h n  auf beiden Seiten yon der HShe des roten Kerns  
bis zu der un teren  Olive vollst~ndig entwiekelt ist. Diese Bahn  verbindet  der all- 
gemeinen Meinung naeh den Sehhiigel mit  der unteren  Olive. Die Degenerations- 
bilder, welehe von Probst (1903, S. 10--16) und  yon Ncha//er (1919, S. 71--73) 
besehrieben wurden, beweisen ohne Zweifel, dag diese Bahn  eine absteigende 
g i eh tung  verfolgt. Nun  bestehen aber begrfindete Zweifel dariiber, ob ihr  Ur- 
sprungskern wirklieh der Thalamus w~re. Probst behaup te t  auf Grund seiner 

�9 Marehibilder, dag sie ihren Ursprung nieht  vom Sehhiigel, sondern vom roten 
Kern und  vielleieht augerdem yon anderen Kernen  dessen Umgebung nimrod. 
Deshalb wendet  er aueh nieht  die Benennung , , thalamooliv~re t / a h n "  an, sondern 
bezeiehne~ sie als Zwisehenhirn-01ivenbahn (1903, S. 24~--3I). Auf meinen Pr~- 
para ten  ersehein~ im Verlauf dleser Bahn  alles markhal t ig ,  was im Falle yon 
Probst der Degenerat ion anheimfiel, d. i. jener Absehni t t ,  weleher yon der HShe 
des roten Kerns  eaudalw~rts zieht, wohingegen rostral  vom roten Kern  beinahe 
keine Spuren dieser Bahn  aufzufinden sind, da sie - -  obwohl ihr  Quersehnit~ in 
den eaudaleren Teilen normal  is~ - -  sieh in der HShe des ro ten  Kerns allnd~hlieh 
verminder t  nnd  hSehstens einige ihrer Biindel in die subthalamisehe Gegend ver- 
folgt werden k6nnen.  AuBer diesem Befund sprieht  noeh fiir die Auffassung Probsts, 
dab in diesem Fall  der Sehhiigel, der angebliehe Ursprungskern  der zentralen Hauben-  
bahn,  mangelhaf t  entwiekelt ist. So darf ieh, mieh der Auffassung yon Probst an- 
sehliegend, den r o t e n K e r n  und  augerdemviel leieht  aueh die subthalamisehe Region 
fiir den Ursprungsorg der zentralen H a u b e n b a h n  halten.  

Das Kleinhirn,  die nn teren  Oliven und  die Nebenoliven sind im vorliegenden 
Fall  enorm entwiekelt.  Veto Kleinhirn sind besonders die t Iemisphgrien mgehtig, 
welehe sieh tiber den Wurm sozusagert emporw61ben, so dab in der Mittellinie sieh 
zwisehen ihnen nur  eine sehmale, aber tiefe Furehe befindet,  in deren Tiefe der 
Oberwurm liegt (Abb. 4). Die Furehen der Hemisphgrien nnd  des Wurmes seheinen 
beim ersten Bliek normal  zn sein, nu t  bei genauerer Be t raeh tung  stellt  es sieh heraus, 
dab dies~ Einkerbungen  nu t  oberflgehlieh sind und  t iefereFurehen fehlen. Die tiber- 
grebe Entwiekhmg der un teren  Oliven fgllt sehon bei makro~kopiseher Besiehtigung 
in die Augen, d~ ihre L~tnge 10 mm und ihre grSBte Breite beinahe 5 mm migt.  
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Sic bilden infolge des Mangels der Pyramiden die Basis des verl~ngerten Markes 
und werden durch ihre weige F~rbe leieht erkannt. Ihre Faltelung ist reieher 
als normal und die l%lten selbst sind verbreitert. Entspreehend der iibermaBigen 
En~wicklung der Itileinhirnhemisph~rien wNs~ auch der FuBteil der Briieke eine 
betr~ehtliehe Volumzunahme auf, tro~zdem dab ihm die Pyramidenbahnen v611ig 
abgehen. Diese Tatsaehe findeg ihre Erkl~rung darin, dab zwisehen dem Fugteil 
der Br/ieke und den Kleinhirnhemisph/~rien eine unmittelbare neuronale Verbin- 
dung besteh~. 

Bei der Ileurteilung jeder Migbildung findet man sich vor der Frage, 
wann die En~wieklung yon der normalen abge]enkt wurde. Da dieser 
Zeitpunkt in der Mehrzahl der Fgile niehb bestimmt werden kann, mug 
man mit der t~estimmung des sp~testen Zeitpunktes, in dem die ab- 
norme Entwieklung eingeleitet werden k6nnte, zufrieden geben. Dieser 
wird naeh E. Nchwalbe als ,,teratogenetisehe Terminationsperiode" be- 
zeiehnet. 

Im vorliegenden Fall bieten sieh uns zwei MSgliehkeiten an: ent- 
weder kann die Abweiehung yon der Norm in einer friihen Periode der 
Entwieklung, wo das Endhirn das Itirnblasenstadium noch nieht /iber- 
sehritten hat, zustande, oder in einer sp~teren, wo es naeh dem Er- 
reiehen eines h6heren Entwicklungsstadiums einer sekundfiren Zer- 
st6rung unterl~g. 

Um diese Alternative zu entscheiden, m/issen wir einige Eigentiim- 
liehkeiten des Monstrums beriieksiehtigen. So sehien der v61!ige Mangel 
der Pyramidenbahnen wiehtig zu sein; man wfirde n~mlich daraus 
folgern, dab die Anlage der ttemisphLtren zugrunde gehen miil3te, ehe 
die Beetzschen Zellen ihre Neuriten in die caudaleren Segmente h~tten 
senden k6nnen. Aber der Nangel der Pyramidenbahn becleute~ nicht 
zugleieh ihre Agenesie. Naeh den Versuehen v. 2gonakow8 (1905, S. 388) 
wird die Pyramidenbahn eines neugeborenen tIundes nach der Entfer- 
nung der Bewegungsrinde v611ig resorbiert, als wenn sic nieht einmat 
angelegt worden wgre. Diese Bahn kann also ebenso infolge des se- 
kundgren Zugrundegehens ihrer Ursprungszellen im noeh unreifen 
Nervel~system fehlen, wie infolge deren prim~ren Agenesie. Im vor- 
liegenden Fall stimmt iibrigens das l~iiekenmark jenem gewohnten 
Bild nieht fiberein, welches so bei den in der Literatur besehriebenen 
Hemi- bzw. Aneneephalen, wie in meinen iibrigen 3 F~llen gefunden 
wurde. Bei letzteren deutet n~mlieh nut eine ganz schmale Marklieh- 
tung das Feld der Pyramidenbahn an, w~hrend im Fall 1 nieht nur an 
der Stelle der seitliehen, sondern - -  im Cerviealmark - -  aueh im Ge- 
biete der vorderen Pyramidenbahnen markloses Feld getroffen wird, 
welches doeh viel kleiner ist, als es bei normalen Neugeborenen zu sein 
pflegt. Dieser Unterschied gegeniiber anderen Hemicephalen wird da- 
dutch bedingt, dM3 hier die Entwicklungsabnormit~t zu einer Zeit zu- 
stande kam, wo die Neuriten der Pyramidenbahn schon entwiekelt 
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waren. Der Mangel der Pyramidenbahn ist also nieht die Folge einer 
Agenesie, sondern einer sp~teren sekund~ren Zerst6rung. 

Zur Bestimmung der teratogenetisehen Terminationsperiode seheint 
gleiehfalls jener Befund nutzbar zu sein, da[~ die Hirnsehenkel und die 
Hemisph~iren bei normMen Verh~ltnissen nieht vorhandene Verwaeh- 
sungen aufweisen, in welehen keine Narbenbi!dung gefunden wird. 
Diese wiirden auf eine sehr friihzeitige Entstehung hinweisen, in einem 
Zeitpunkt, wo die noeh undifferenzierten Zellen sieh unter dem An- 
sehein einer im Embryonalleben physiologisehen Verwaehsung ohne 
Narbenbildung zueinander ordnen k6nnten. Es wurde abet dureh die 
Untersuehungen yon Ni s s /und  yon Spatz (1921, S. 133, 145 u. 171) be- 
wiesen, dab solehe glatte Verwaehsungen in dens unreifen Nerven- 
gewebe aueh als Reparationserseheinungen zustande kommen kSnnen. 
Spatz beobaehtete n~mlieh, daG naeh v6Iliger Durehsehneidung des 
Riiekenmarkes neugeborener Kaninehen einige R~ndpartien ohne Nar- 
benbildung wieder verwacbsen kSnnen, so daG die Trermungslinie zwi- 
schen beiden Stiimpfen nieht mehr erkannt  werden kann. So ist es 
m6glieh, dab aueh im vorliegenden Falle solehe Verwaehsungen zwisehen 
den Hirnsehenkeln und den Hemisph~rienresten im sp~teren Foetalter 
dutch das Zugrundegehen der dazwisehenliegenden Teile entstanden sind. 

Diese Befunde widerspreehen also jener Annahme nieht, dab in 
diesem Fall die Entwieklung des ZentrMnervensystems zu jener Zeit 
die abnorme l~iehtung eingesehlagen hat, wo die Entwieklung der Sehg- 
deldaehknoehen sehon so welt vorgesehritten war, daG sie sieh weiter 
gestalten kSnnten, ohne dazu den yon innen wirkenden Druek des Ge- 
hirns zu ben6tigen. Es ist wohl bekannt,  dag die Verkn6eherung des 
Seh~ideldaehes im dritten Foetalmonate beginnt und die Formbildung 
des Sehgdels sieh aueh spgter zu den Volumver~nderungen des Gehirns 
anpaGt (s. v, Spee 1896, S. 258). In  diesem Falle beweisen auger der 
normMen Sehgdelform noeh andere Zeiehen die spgte Entstehungszeit.  
Solehe sind die vaseulgren Erseheinungen, welehe in allen anwesenden 
Segmenten des Zentr~lnervensystems in der Form einer GefgGerweite- 
rung and Injektion sowohl seitens der weiehen Hirnhaut,  als aueh seitens 
des Nervenparenehyms aufgefunden werden konnten. Um die GefgBe 
werden hie und da Kernvermehrungen und Blutungsherde wahrgenom- 
men, und besonders die letzteren kSnnen manehmM eine gr6[3ere Aus- 
breitung erreiehen. Auffallend sind noeh die zerstreuten kleinen Herde, 
welehe meistens aus einem zentrMen Gef~G and  aus einer dieses letztere 
ringf6rmig umgebenden parenehymfreien Liehtung bestehen. Diese 
perivaseul~re Liieke wird yon der normalen Nervensubstanz dutch eine 
dunkle Demarkationslinie abgegrenzt, welehe dort, wo der Herd  sieh 
in einem Markfeld befindet, am Weigert-Pal-Prgparaten einen tiefblauen 
Farbenton angenommen hat. Diese Herde miissen ihrer morphologi- 
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schen Beschaffenheit nach als kleine Erweichungsherde betraehtet  
werden. Alle diese Erscheinungen vasculgren Ursprungs - -  Hyper-  
ttmie, Blutungen, Infiltrate, Erweichungsherde - -  entsprechen im 
ganzen jenem Bild, welches bei der Encephalitis haemorrhagica gefunden 
wird, und riicken die Vermutung in den Vordergrund, ob die geschilderte 
MiBbildung des Zentralnervensystems nicht das Endergebnis eines was- 
culgren oder infekti6s-entzfindlichen Prozesses ist. Diese Vorggnge sind 
relativ frisch: Die Blutungen, Infi l trate miissen natfirlich kfirzlich vor 
dem Tode entstanden sein, auch die Erweiehungsherde sind nicht Mt, 
da sie sonst schon v611ig weggergumt worden wSren. Es ist ngmlich 
aus den Spatzschen Untersuchungen (1921) wohl bekannt, dab im 
unreifen Zentralnervensystem die Reste der pathologischen Prozesse 
viel schneller nnd vollkommener weggergumt werden, als in denjenigen 
des Erwachsenen. Ieh toni3 noch betonen, dalt hauptsgchlich die Ner- 
vensubstanz die Spuren des Krankheitsprozesses trggt, wghrend die 
weiche Hirnhaut  gar nicht verdickt ist und au[~er den erweiterten, blut- 
erftillten Gef~13en keine Zeicben einer Entzfindung aufweist. 

Ffir die Feststellung der teratogenetischen Terminationsperiode 
bietet uns auch der Zustand der Sinnesorgane bzw. ihrer Nerven einen 
Anhaltspunkt an. Es wurde sehon erw~hnt, dag die Siebplatte keine 
L6cher besitzt, also die Riechf~sern - -  wenn sic nicht vSllig m~ngeln - -  
die Sch~delh6hle keineswegs erreichen kSnnen. Im Sehnerven - -  wie 
wir schon ebenfalls hervorhoben - -  ist keine Nervenfaser naehweisbar, 
und die Ganglienzellenschieht der Retin~ enthglt die Kerne in mehre- 
ran Reihen, w~hrend beim normalen Neugeborenen die Kerne sich in 
eine Reihe und ziemlich welt voneinander ordnen. Es ist aus Chievitz' 
Untersuchungen (1887) bekannt, da~3 die Ganglienzellenschicht der 
Retina bis zum Ende des 6. Foetalmonats aus mehreren Kernreihen 
besteht. Die vorliegende l~etina ist also in ihrer Entwicklung zuriick- 
geblieben, da sie bis zur Zeit der Geburt solehe Verldtltnisse aufwies, 
welche normalerweise am Ende des 6. Monats verschwinden. Diese 
Entwicklungshemmung zeigt uns, dal3 die Ganglienzellenschieht ihre 
voile Ausbildung nicht erreichen kann, falls ihre Verbindungen mit  dem 
Gehirn fehlen, wie in unserem Falle. Hier werden diese Verbindungen 
anscheinend zu einer Zeit unterbrochen, zu der die Ganglienzellen- 
schicht noch mehrzeilig war, also am sp~ttesten im 6. Monate des intra- 
uterinen Lebens. Frtiher konnte aber keine wesentliche Zerst6rung in 
diesem Gehirn entstehen, da sonst das Schadeldach nicht so gut aus- 
gebildet wi~re. So miissen wir annehmen, dal3 die Entstehungszei~ dieser 
Mil~bildung in den 6. Monat fgllt. 

Bei dieser Auffassung bedarf einer besonderen Erklitrung der Mangel 
der I~ieeh- und Sehnervenfaserung. Diese entwiekeln sieh naeh heu~i- 
gem, nieht ganz befriedigendem Stand unserer Kenntnisse am Anfange 
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des 2. Embryonalmon~ts. Die l~iechfasern erreichen nach den tilteren 
Untcrsuchungen von His (1889, S. 63), welehe noch vor der Epoche des 
Impragnationsverfahrens durehgeffihrt wurden, schon am Anfange des 
2. Monats das Vorderhirn und aus den Al~gaben der Normaltafeln yon 
Keibd und Elze (1908, S. 138) wissen wit, dab beim 17 mm langen 
Embryo (Anfang des 2. Monats) die Sehnervenfasern den Reeessus op- 
tieus schon erreicht haben. Das Fehlen beider tiirnnerven k6nnte zwei- 
faeh erkl~rt werden: entweder hat die Entwicklung schon im ersten Mo- 
nat eine abnorme Richtung eingesehlagen und deshalb kam ihre Ver- 
bindung mit dem Vorderhirn nicht zustande, oder es entstand die MiG- 
bildung zu einem sp~ten Zeitpunkt, wobei die Nerven sekund~r zu- 
grunde gingen. Da in diesem Fall allen Zeiehen nach die Entstehungs- 
zeit in den 6. Monat fhllt, kann nur die zweite M6glichkeit gelten. 

Naeh dem Gesagten mbehten wir uns das Entstehen der vorliegenden 
Migbildung folgendermagen vorstellea : Bis zum 6. Foetalmonat hat sieh 
das ZentraInervensystem normal entwickelt. Zu dieser Zeit wurde es 
abet yon einer krankheitserregenden Einwirkung befallen. Die Natur 
dieser Einwirkung kann nieht n~iher bestimmt werden, so viel ist aber 
zweifellos, dab sie zuerst yon seiten der Gefi~ge eine Reaktion ausgel6st 
hat. Deshalb k6nnte man in erster I{eihe an einen entziindungserregen- 
den Faktor denken. Da abet die inneren Kopfsehlagadern dureh die 
harte Hirnhaut nieht hineindringen, scheint aueh jene M6glichkeit nieht 
ausgeseh[ossen zu sein, wonaeh ihre Thrombose den krankhaften Pro- 
zeB bedingt hi~tte. Die krankhafte Einwirkung hat haupts~ehlich das 
Endhirn angegriffen, wo die Zerst6rung sehr ausgebreitet war und die 
ver6dete Nervensubstanz so vollkommen weggergumt wurde, d~B yon 
den Halbkugeln nur einige basale Reste zurfiekgeblieben sind. Die 
l~etina ~ da ihr Zusammenhang mit dem Gehirn aufgehoben wnrde - -  
verharrte an einer primitiveren Elltwieklungsstufe; die L6eher der 
Siebplatte sind verkn6ehert, da die Riechfasern zugrunde gingen. Die 
yon den ver6deten Hirnteilen entstammenden Bahnen wurden resor- 
biert, die zu ihnen aufsteigenden fielen wegen des Ausfallens ihrer En- 
digungskerne einer Atrophie anheim. Das Kleinhirn, die unteren Oliven 
und die Nebenoliven haben hypertrophiert. Gleiehzeitig Iltit diesen vmt 
dem Zugrundegehen des Vorderhirns abhgngenden Vergnderungen setzte 
sieh der urspriingliehe pathologisehe ProzeB fort, aber an den caudaleren 
Segmenten hat er keine gr6Bere Zerst6rung hervorgerufen. Hier ent- 
standen nut einige kleine Erweiehungsherde zufolge der Blutungen und 
GefiiBverstopfungen, 

Fall 2. Naeh den Angaben des Geburtshelfers wurde das Monstrum naeh 
9 Monaten geboren. Sein Kopf ist sehwer miggestaltet. Der Umfang des Sehiidels 
migt nur 23,5 em, und zwar hauptsgehlieh auf Kosten des Gehirnsehiidels. Die 
Knoehen des Sehgdeldaehes sind anwesend, namentlieh das Stirnbein, zwei Seheitel- 
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beine und  die Hinterhauptsehuppe,  aber sic bilden kein normales Seh~delgewOlbe, 
so dal3 das Seh~deldaeh hinter  der Stirne sozusagen abgepla t te t  ist, wodureh das 
Hin te rhaup t  hervorragt .  ]3ei den N~hten  sind die benachbar ten  Knochen versehieb- 
bar, aber die Fontanel len fehlen. Am Gesieht fMlt die unpaare  Augenspalte und  
das Fehlen der Nase auf Die Augenspalte zieht yon der Medianlinie symme- 
tr isch auf beide Seiten, in ihrer Tiefe wrd ein blutreiehes, rOtliches, weiehes 
Gewebe gefunden, welches der Bindehaut  entsprieht.  Dahin te r  liegt ein rudimen- 
t~rer Augapfel verborgen. Die 1-Iaut des unteren  Augenlides setzt  sieh infolge 
des Mangels der ~uBeren Nase auf die Oberlippe fort. Die Mundspalte nnd  die 
Lippen sind normal. Die Schleimhaut  der Oberlippe geht  auf den oberen Alveolar- 
fortsatz fiber. I-Iinten 6ffnet sieh die MundhOhle in die SehlundhOhle. Diese ha t  
keine NasalOffnung, sic endet  blind vor dem Ostinm pharyngeum tubae.  Die Nasen- 
hOMe fehlt  vollst~ndig) fiber dem Gaumen befindet sieh eine 2 em hohe Knoehen- 
substanz,  deren obere Oberfl~ehe den Grund der nnpaarigen, in der Mitre liegenden 
AugenhOhle bildet, w~hrend an ihrer h interen Oberfl~iehe die Sehhmdsehleimhant  
hat ter .  

Am Seh/~delgrund sind die hinteren und mit t leren Seh~delgruben im ganzen 
normal  entwiekelt.  ])ie vordere stellt  eine sehmale, dreieekige Grube zwisehen 
beiden mit t leren dar, wobei der Grund des Dreieekes gegep die Stirne sehaut.  Das 
Foramen optieum, die Lamina  eribrosa, sowie die Cris~a galli fehlen. 

Am vorliegenden ZentrMnervensystem sind zwei Umstgnde eharakterist isch;  
einerseits das Fehlen einiger Hirnteile, andererseits die - -  beziiglich ihrer Massen - -  
fiberaus gute Entwieklung der anwesenden Hirnsegmente.  Die anwesenden Teile 
dieses Zentralnervensystems sind zwar grOl3er, als durehsehnit t l ich bei Neu- 
geborenen gefunden wird, ihre Massen fiberschreiten aber nieht  die Grenzen der 
normalen Variabilit/~t, mi t  Ausnahme der unteren Oliven und  der dazugehOrigen 
Gebilde, welehe einer besonderen Wfirdigung bediirfen. Das rostralste Segment 
dieses Zentralnervensystems ist das Zwisehenhirn. Dieses ha t  eine vOllig atypisehe 
Struktur .  Makroskopiseh besteht  es ans zwei sehhiigelartigen Gebilden, welehe 
voneinander  dutch eine Furehe get rennt  sind. Ihre Vorderteile vereinigen sich, 
und vent ra l  davon befindet sieh eine erbsengroBe Warze; dorsal zieht ein kleiner 
senkreehter K a m m  gegen die Spitze der Sehhfigel. Die mediale Oberfl~ehe des 
Sehhtigels, welehe sieh yon der Medianlinie bis zur Stria medullaris erstreekt, ist 
mi t  H i rnhau t  nicht  bedeekt, und daher  ist sie yon einer gl~inzenden weit~en Farbe. 
~eide Striae medullares gehen eaudalw~rts in je Nnen kleinen HOcker, in das 
Ganglion habenulae tiber; rostralw&rts verflaehen sic sieh bei der Vereinigung der 
Sehhfigel. Die yon den Striae medullares lateral und ventra l  liegenden Oberfl~ehen 
der Sehhiigel werden dutch  die weiehe H i rnban t  bedeekt, welehe hier zottig, get&g- 
reich ist und  hinter  der oben besehriebenen Warze aufhOrt. Hin ter  beiden Ganglia 
habenulae befindet sich die hintere Hirneommissur;  dnreh sic und  dureh die hin- 
teren Thalamusteile wird die dreieekige Offnung des Aquaeduetus Sylvii um- 
grenzt. Die Zirbeldrfise fehlt  (Abb. 6). 

An den eaudaleren Segmenten ist es sehon makroskopiseh zu sehen, daS die 
von dem Endhi rn  absteigenden Bahnen enthal tenden Teile n ieht  zur Entwieklung 
gelangten. Deshalb sind im Mlgemeinen die Haubentei le  normal,  w&hrend die 
FuBteile fehlerhaft  gebildet sind. Im Mittelhirn ist die Vierhfigelplatte wohlent- 
wiekelt, w&hrend die Hirnsehenkel  fehlen, und hinter  der zu einheitlieher Masse 
versehmolzenen ventra len Oberfl&ehe des Thalamus folgt lmmit te lbar  die Brfieke. 
Caudal yon ihr sieht man beiderseits die grol3en, weil3en unteren  Oliven, als die 
ventra ls ten  Gebilde des verl~ingerten Markes, da die Pyramiden fehlen. Das Klein- 
h i m  ist sehr gut  entwiekelt;  seine Form weieht yon der normalen ab, da die obere 
Oberfl~ehe der Hemisph&ren nicht  zwei daehartig abfallende Ebenen darstellt,  
sondern sic ist konvex und  geht mit  abgerundetem Rande in die untere aueh 
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Abb. 6. Gehirn des Falles 2 yon vorn gesehen. 

normalerweise konvexe ]~'l/~ehe fiber. Caudal vom unteren I( leinhirnwurm erseheint 
in der Cisterna eerebellomedullaris unter  der durehsichtigen weiehen t t i rnhaug 
eine rostfarbige, gesehwulst- 
artige .Masse, deren genauere 
Besehreibung ieh bei der mi- 
kroskopisehen Bet raehtung 
geben werde (Abb. 7). Hinter  
dieser GesehwMs% weist da.s 
I~iiekenmark keine Abnormi- 
tg t  auf;  es ist  in t:ezug auf 
seine GrSGe iiberaus entwiekelt, 
und seine Umrisse sind normal. 

Bei der Besehreibung der 
mikroskopisehen Befunde wird 
am zweekmgBigsten die eaudo- 
rostrale Richtung eingehalten. 
Der ~einere Bau des 1Kiieken- 
markes weist - -  sehon an den 
Immbalsegmenten - -  mehrere 
Abnormi tg ten  auf. DieHinter-  
hSrner sind asymmetriseh, die 
Rola,~tdcsehe Substanz is~ viel 
kleiner als normal, in einzelnen 
Ehenen fehlt  sie sogar v611ig, so 
dab die Hinters~r/inge und  Sei- 
~enstrgnge in unmit te lbure  Be- 
r i ihrung kommen. Der Quer- 
sehni t t  des ZentralkanMs isg 
hier and  da unregelmgl3ig, sein Abb. 7. Gehirn des Falles 2 yon oben gesehen. 
Ependymsaum ist unvollst&n- Hinter  dem Wurm und zwisehen den t lemi-  
dig; es sind aueh E/Jenen, wo sph/iren sieht man ein h6ekeriges, gesehwulst- 
mehrere Zentralkangle sieh fin- artiges Gebilde. 
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den. Die Substant ia  gelatinosa eentrulis ist ausgedehnter  als normal. Dieses Ver- 
hal ten  erinnert  an  das lgild, welches wir yon der pathologisehen Anatomic der 
Syringomyelie her gut  kennen. Der gr6ftte Tell des I~/iekenmarkquersehnittes 
wird ivon den asymmetrisehen Hinterstri~ngen eingenommen. An der Stelle der 
Sei tenstrangpyramlden ist nur  ein kleiner blasser Fleck zu sehen ans ta t t  des gro- 
Ben marklosen Feldes, welches man beim normalen Neugeborenen zu l inden 
loflegt. Demgem/~g wird im Zentralmarke beiderseits ein Suleus aeeessorius 
lateralis dorsalis aufgefunden. In  den obersten Cerviealsegmenten fgllt eine 
eigenartige Abnormit/~t auf. Es erseheint n/imlieh hier h in ter  dem t~fiekenmarke 
ein Gebilde, ohne mit  ihm einen anatomisehen Zusammenhang aufzuweisen, wel- 
ches bei der mikroskopisehen ]3etraehtung an ein t I in te rhorn  mit  seiner einstrah- 

lenden I t interwurzel  erinnert.  Dieses Ge- 
bilde w~ehst a llm/~hlieh in rostraler 
]%iebtung lind formt  sieh zu einem 
zweiten atypisehen Rfickenmarke, dessen 
mitt lere graue bzw. gelatin6se Substanz 
yon einem Markmantel  nmgeben wird. 
Diese gelatin(~se Substanz besitzt sogar 
einen ZentralkanM in der Form einer 
Querspalte (s. Abb. 8). 

En~spreehend dieser Abnormit~tt 
we/st aueh der Dorsalteil des verI/inger- 
ten Markes Abweiehungen vom Normalen 
auf. Im Gebiete der Hinterstr/~nge be- 
finder sieh n~imlieh eine umfangreiehe 
graue Substanz an der Stelle der Goll. 
sehen und Bv, rda, cl~sehen Kerne,  welehe 
yon gelatinOser Besehaffenhei~ zu sein 
seheint;  der Markverlanf erlitt  in diesem 
Gebiete eine wesentliehe St6rung. Ob in 
den Hinters t rangkernen aueh Nerven- 
zellen sieh befinden, kann an Mark- 
seheidenpri~parate~, welehe mir  ans- 

Abb. 8. Cervieale Diastematomyelie sehliel31ieh zur Verffigung stehen,  nieht 
des Falles 2. entsehieden werden. Die Anwesenheit 

yon gesunden Nervenzellen wird aber 
dureh das Vorhandensein der zur Sehleifenkreuzung tre~enden innersten Bogen- 
fasern bewiesen. I)ie Wneherung der abnormen gelatin6sen Substanz n immt  an  
der reehten Seite aueh das Gebiet des eaudalsten Teiles der absteigenden Trige- 
minuswurzel ein, wodureh der Burdachsehe Strang sehr umfangreieh wird. In  
rostrMeren Et 'enen sind die linksseitigen t I in ters t rangkerne  angef~hr normal, 
w/~hrend die reehtsseitigen dorsalwgrts eine Erhebung bilden und neben der 
Mittellinie ein m/tehtiges, intensiv gef/~rbtes, abnormes Markfaserbiindel enthal ten  
(Abb. 9). Dieses Biindel wird samt  der d~zugeh6rigen grauen Substanz all- 
m~hlieh dorsalwi~r~.s gedr/~ngt; bei der Er6ffnung des Zentralkanals  erhebt  es 
sigh in (tie IV. Hirnkammer  und sondert  sieh yon dem fibrigen normalen Teile der 
Hinters t rangkerne ab. Somit stellt  es ein fiberfl/issiges Gebilde dar, wodureh die 
normalen Teile ein wenig lateral gedri~ngt werden. Rostralwfirts verkleinert  es 
sieh allm/~hlieh und  lagert sieh fiber die Medianfurehe der Rautengrabe.  Das 
iiberz~hlige l~iiekenmark und diese atypisehe Vergr6gerung des Hinterstranges 
entspreehen jenem hinter  dem Kleinhirnwurm liegenden gesehwulstartigen Ge- 
bilde, welches bei der makroskopisehen Besehreibung sehon erw/~hn~ wurde. 
Sonst ist das verl~ngerte Mark nur  so welt abnorm, dab die Pyramiden vOllig 
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Abb. 9. Gesehlossener Teil der Oblongata des Falles 2. Pyramiden fehlen, Oliven 
iibergrol~. Bemerkenswert ist das abnorme Markbtindel nnd die dazu gehSrige graue 

Masse oberhalb des linksseitigen Hinterstranges. 

Abb. 10. Sehnitt aus der Oblongata und dem Kleinhirn in der HOhe der IX.-Wurzel. 
Pyramiden fehlen; Oliven tibergroB. Kleine heteroLopisehe Substanz im links- 

seitigen StriekkSrper. 
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fehlen, die unteren Oliven und die Nebenoliven fibergroB sind und im reehtsseiti- 
gen StriekkSrper eine kleine heterotope graue Substanz sieh befindet. Die Stufe 
der Markreifung in diesem Zentralnervensystem m6ehte dadureh eharakterisiert 
werden, dab alle Biindel des Striekk6rpers den Farbstoff gleiehm/tl3ig intensiv 
aufnehmen (Abb. 10). 

Die Brfieke steht in derselben Stufe der Markentwieklung wie im vorigen ]?all; 
ihr Basaltell ist verh/~ltnism~J3ig kIein gegentiber dem m~ehtigen Tegmentum 
pontis. 

Das Kleinhirn ist in bezug seines mikroskopisehen Aufbaues normal; die Mark- 
reifung darin ist so weit fortgesehritten, wie bei normalen Neugeborenen. In seinen 

Abb. 11. Briieke und Kleinhirn des Falles 2. Beaehtenswert ist die Disproportion 
zwischen der Pars basilaris und tegmentalis pontis. M~ichtig entwiekelte 8triek- 

k6rper, Nuel. dentati und Vermis. 

rostralen Teilen sind die Get/h% injiziert und werden kleinere Blutungsherde ge- 
funden (Abb. 11). Sonst sind die Gef~13e in dem ganzen Zentralnervensystem 
nornlal. 

Die Mitte]hirnhaube ist normal. Von der ]~rfieke rostralw~irts bilden sieh die 
niedrigen Hirnsehenkel aus, welche mit der basalen Masse des Mittelhirns bald 
versehmelzen nnd so bei makroskopischer Betraehtung der Hirnbasis nieht auf- 
gefunden werden konnten. Die Knieh6eker sind sehr klein. Das Zwisehenhirn 
wird yon einer hirnhautahnliehen Platte umgeben, deren GefaBe injiziert sind. 
Basal verbreitert sieh diese Platte, welehe allem Ansehein naeh hier aueh Nerven- 
substanz enthalt, worauf die Gegenwart bier und da angeffirbter Markfasern hin- 
weist. In bezug auf den feineren Bau dieses Segmentes ist zu bemerken, dab die 
roten Kerne wohlentwiekelt, die Meynertsehen Bfindel anwesend und die hinteren 
|Angsbfindel bis zur H6he der Commissura post. eerebri verfolgbar sind. Ventral 
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yon den roten Kernen erseheinen an beiden Seiten die den subthal~misehen K6r- 
pern mad tier Substantia nigra Soemmeringi entspreehenden Massen mi~ etwas 
Markfasergehalt. BostrMer wird die als Sehhtigel zu betraeh~ende Masse gefunden, 
worin man die einzelnen Kerne nieht zu unterseheiden vermag. Die wohlentwickel- 
ten medialen Sehleifenbahnen k6nnen bis hierher verfolgt werden. Ganz ventral 
liegt beiderseits eine graue Masse, welehe init dem Linsenkern identifiziert werden 
kann; zwisehen ihnen befindet sieh eine Markfasereommissur. Alle groBen Kerne 
dieses Segments --- Sehhfigel, Corpus subt, hatamicum, Linsenkern - werden yon 
m~ehtigen Markfaserbiindeln gegenseitig verbm~den. Auf beiden Seiten befindet 
sieh je ein Markfaserb{indeI, in welehem wit den lease, t halamomamillaris ver- 
tauten (Abb. 12). 

Abb. 12. Sehnit,t aus dem Zwisehenhirn des Fatles 2. Frf Fa.seienlus retroflexus; 
der reehtsseitige strahlt ins Ganglion habenulae ein. To Thalami optiei, die vSllig 
marklos sind. Nlf Linsenkernrudimente, dazwisehen Be grebe abnorme basale 
Commissur. M~ehtige Markfaserb/indet ziehen aueh gegen die 8ehhf~gelkerne. 

Die Ergebnisse dieser Besehreibung zusammenfassend,  l inden  wir 
in diesem Fail wie im vorigeu jene Verh~Itnisse a uf, die durch den 
Mangel der eortieospinMml und cortieorhombencephMen Bahnen be- 
dingt aufgefaI~t wurden. Die Hirnschenkel sind zw~r ~usgebildet, doch 
Mud sie sehr niedrig;  ob sie aul3er Gliagewebe a,ueh Nervensubs tanz  ent-  
hMten, mul~ --- da uns ausschliel~lieh Markscheidenpri iparate zur Ver- 
f i igung s t anden  - -  d~hingestell t  bleiben. Der basale Teil der Briicke ist  
zweifellos infolge des Man, gels der cerebrofugMen BMmen niedrig,  die 
Py ramiden  des verl~ngerten Markes fehlen, das Ri ickenmark  weist das 
typisehe Bild der Agenesie der Py ramidenbMmen  auf, da, ihre Stelle 
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dutch  eine sehmMe Markl iehtung bezeiehnet wird, und  im CervieMmark 
wird der Suleus aecessorius lat.  dors. aufgefunden.  

Was das zentrMe t I aubenb i inde l  anbelangt ,  s ind die Befunde denen 
des ersten FMles ghnlieh. 

Die normale  En twiek lung  der mediMen Sehleifenbahnen wird da- 
dutch  verst~ndlieh, dab die Sehhtigel - -  zwar n ieht  v611ig ausgebildet - -  
doeh vorhanden  sind. 

An dem yore Zentralnervensystem abs~ammenden Teile des unpaarigen, rudi- 
ment?ten Augapfe!s siud folgende pa~hologisehe Abweicbungen aufzuzeichnen. 
Die innere und die /~ugere K6rnerschicht ist ein wenig zellenreicher als normal. 
In der Ganglienzelienschieht liegen die Zellen in 3--4 Reihen. Zwisehen ihnen 
beflnden sieh abet se~tr wenige ausgebildete Nervenzellen; demzufolge die Nerven- 
faserschicht fast v611ig fehlt. Die l~etina blieb also - -  wie im ersten Fall - -  in 
einem fr/iheren Entwieklungsstadium gehemmt. Der hinteren Wand der Netzhaut 
liegt eine gesehwulst/ihnliehe Zellmasse an, gebildet yon Zellen, welehe denjenigen 
der Ganglienzellensehicht ~thneln. 

Von den prim/~ren Sehzentren ist die Sehfaserung des vorderen Zweihiigels 
marklos, sowie es aueh beimnormalenNeugeborenen zusein pflegt, unddie lateralen 
Knieh6eker sind sehr klein; eine Erklgrung fiir diesen Befund versuehte ich bei 
der Besprechung des ersten Falles zu geben. Die Pulvinars k6nnen natiirlieh in 
der strukturlosen 31~sse des Zwischenhirns nleh~ umgrenzt werden. 

Die H6rbahnen sind bis zmn hinteren Zweihiigel voll entwiekelt. Von hier 
ziehen an beiden Seiten die ersten Ansgtze der Markentwieklung zcigenden Brachia 
quadrigemina postr, zu den kleiuen medialen Knieh6ekern, welehe - -  bedingt 
dureh das Fehlen des eortiealen H6rzentrums - -  mangelhaft entwickelt sind. 

Die unteren Oliven sind gegentiber den iibrigen wohlentwickelten Hirnteilen 
mgchtig ausgebildet. Ihr ganzes System ist iibermggig entwickelt. So sind infolge 
der Uberentwieklung der olivoeerebellaren Bahnen auch die Strickk6rper sehr 
umfangreich (Abb. 10). Die gugere Form des Kleinhirns iibersehreitet nieht die 
gewShnliche Gr/SBe, wohl aber seine einzelnen Teile, so die Nuclei dentati und die 
tibrigen zentralcn Kerne. 

Die Hirnhgute zeigen keine pathologischen Vergnderungen. 

I n  dem vorl iegenden Fai l  haben  wit  also ein Monstrum kennen  
gelernt  mi t  sehwerer Mil3bildung mehrerer Organe. Das Gesieht ist ab- 
norm:  die Nase fehlt vollkommen, u n d  es ist nur  ein einziges, in  der 
Mittell inie liegendes Auge vorhanden.  Aueh (tie Nasenh6hle fehlt v611ig, 
wodureh der Rae}~en, dessen Verhgltnis zur Mundh6hle,  zu den Ohr- 
t rompeten,  zur Kehle u n d  zur SpeiserShre vollstgndig normM ist, an 
der Stelle der Nasenh6hle b l ind  endet. Am ZentrMnervensys tem ist 
der Mangel des Verderhirns das sinnfglligste;  die eaudMeren Segmente 
weisen auger den dadureh bedingten  Abnormi tg ten  aueh andere Ver- 
i inderungen auf. So s ind die Hirnstr i inge in  ihrem ganzen Verlauf auf- 
geloekert;  in  der H6he der CervieMsegmente bildet sieh ein zweites 
Rt iekenmark  aus. Als dessen For t se tzung  m6ehte die am dorsalen Tell 
des verlfingerten Markes siehtbare Masse aufgefaBt werden. Da  diese 
Migbi ldungen nebene inander  gefunden werden, miii~te ma n  daran  
denken,  dug sic alle infolge derselben Schiidigung zustande gekommen 
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sind. Tats~ehlieh k6nnen  sie dureh die Annahm e  einer in Fr i ihembryo-  
nalzeit ,  ungef/ihr in der 2. bis 3. Woehe wirkenden Noxe, die dis Ent-  
wieklung der Gesiehtsforts~tze und  die Schlief3ung des Medullarrohres 
gest6rt  hat,  hinl~inglieh erkl~irt werden. Der Befund,  dab das Gesieht 
ohne Anzeiehen jeglieher Narbenb i ldung  so hoehgradig mil3gestaltet ist, 
diirfte dutch eine sp~tere sekund~ire Zers t6rung keineswegs erkl~rt 
werden, nu r  durelx die abnorme Ausbi ldung  der Gesiehts~[ortsS~tze. Diese 
abnorme Ausbi ldung guf3erte sieh darin,  daG die Gesiehtsfortsgtze sieh 
sehlossen, ohne die Rieehgrube offengelassen zu haben.  Dies zog es 
naeh sieh, dab der Raehen  gegen dis Nase sieh n ieh t  6ffnete. Die un-  
paarige Augenspal te  entwiekelte sieh verhiilCnismgBig spgt infolge der 
Unpaar igkei t  des Augapfels, da es b e k a n n t  ist, dab die En twiek lung  
des Augenlides nur  beim 16--17 em langen Embryo  beginnt .  Die Sehlie- 
Bung des vorderen Teiles des Medullarrohrs wurde dutch  dis primgre 
Noxe unterdr i iek t  ; die Folge zeigt sieh im Mangel des Endhi rns .  Ebenso  
rief die primgre Noxe die Abschni i rung einzelner Keime des Medullar- 
rohrs hervor, woraus sieh das zweite atypisehe Ri iekenmark  u n d  die 
abnorme dorsale Masse des verl~ingerten Ma.rkes elltwiekelte. Die nghere 
]3esehaffenheit jener  Sehgdigung, welehe so friih in  dis En twiekhmg  
st6rend eingriff, k a n n  aus dem Enderfolge der pathologisehen Entwiek-  
lung n ieh t  bes t immt  werden,  

Fall 3. Das mm zu behandelnde Monstrum hat zwar ein yon haariger Kopf- 
haut bedeektes, abet sehr niedriges Sehgdeldaeh. Der Gesiehtssehgdel ist stark 
prognath, der Stirne sitz~ eine kindsfaustgroBe, in mehrere Lappen geteilte 
Gesehwulst, deren Farbe blguliehrot und deren Konsistenz teigartig ist, breit 
auf. Die mikroskopisehe ]~etraehtung lehrt uns, dab sie von einer Epithel- 
sehieht bedeekt ist, welehe unmittelbar in die Stirnhaut iibergeht. Unter dem 
Epithelium dieser Gesehwulst ist keine Cutis und kein Unterhautgewebe zu linden, 
sondern folgt unmittelbar ein loekeres Bindegewebe, welches das Gertist fiir die 
ganze Gesehwulst liefert. Diese bildet hier ein mehr diehtes, dort ein ganz loekeres 
Netzwerk, in dessert Masehen viele sehr diinnwandige Gefgge liegen, welehe mit 
]glutelementen vollgepfropft sind. Um einige dieser Gefgl~e sind sehr grebe Blu- 
tungen siehtbar: das bindegewebige Geriist ist yon weigen und roten Blutzellen 
infiltriert. Auf Grund dieser Sehilderung kann diese Oesehwulst als ein Angio- 
fibroma aufgefagt werden, 

Der Umf~ng des Seh~dels miBt 20,5 em. Die Ohrmuseheln sind grob geformt, 
Augen, Nase, Mund und Zunge normM entwiekelt. ;Die hinteren und mittleren 
Seh/tdelgruben sind beinahe normal, w~hrend die vordere infolge des Sinkens der 
SLime naeh hinten eine niedrige, dreieekige Grube darstellt, deren Spitze gegen 
die migglere Seh~delgrube geriehtet ist. Diese Verh~itnisse sind also denjenigen 
des Falles 2 ~ttmlieh, Die obere Fl~iehe des das AugenhShlendaeh bildenden Kno- 
ehens wird von der Stirnhau~ bedeekt; es begeiligt sieh also an der Bildung der 
vorderen Seh~delgrube nieht. Die L6eher der Siebplatte and die Crista galli fehlen; 
die ]~oramina optie~ sind im Gegensatz zu den iibrigen Fgllen anwesend. 

Das Zentralnervensystem dieses Monstrmns ist sehwerer alteriert als die vorigen, 
da hier auBer dem Endhirn aueh noeh das Zwisehen-nnd Mittelhirn v61Iig fehlt. 
So ist das vordere Ende der Briieke der rostralste Punkt des Zentralnervensystems, 
])as Riiekenmurk seheint gr6Ger zu sein als durehsehnittlieh bei Neugeborenen, 
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aber seine Gr613e fbersehre i te t  die Grenzen der normalen Variabilit/ i t  nieht.  ])as 
verl~ngerte Mark ist  verhSfltnism~l?ig breit,  da seine ]~asis die fiber die Norm ent- 
wiekel~en un~eren Oliven bilden. Die Pyramiden fehlen vfllig. Vor dem ver- 
l~ngerten Mark liegt die Brfieke, welehe in den caudaleren H6hen sieh noch leicht 
hervorhebt ,  rostra] aber ist an ihrer  Stelle zwisehen den KleiehJrnhemisph/irien 
eine ffrmliche Einsenkung zu linden, wodurch die Brfiekenarme makroskopiseh 
nieht  aufgefunden werden kfnnen.  Im Kleinhirnbrfiekenwinkel liegt beiderseits 
die aus 3 - -4  Hauptwindungen  bestehende Kleinhirnfloeke. ])en dorsMen Teil des 
Hirns tammes bildet das aul~erordentlieh s tark  entwickelte Kleinhirn,  welches bei- 
nahe quadrat isch ist  mit~ abgerundefen Eeken. Es bestCht aus zwei m~chtigen 
Hemisph/irien, welehe dureh einen bre i tenOberwnrm verbundea sind. An derStelle 
des Unterwurmes wird nur  eine Einsenkung gefunden. 

Der Grad der Markreifung mag dadureh eharakterisiert  werden, dab die Lissa~er 
sehe Zone einigermM3en markhal t ig  ist, die einzelnen Teile des Striekk6rpers sieh 
gleichm/tl~ig f/~rben und  die Schaffersehe Pontopal&ocerebellarbahn markreif ist. 
Die Markreiflmg entspr ieht  also den bei normMem Nengeborenen obwaltenden 
Verh~ltnissen. 

Die mikroskopisehe Betrachtung ergibt ein Bild, welches ffir ein vorder- und 
mittelhirnloses ZentrMnervensystem als fypiseh angesehen werden kann,  dem aber 
noeh andere Abnormi t~ten  sieh hinzugesellen. Im R f c k e n m a r k  fehlen die Py- 
ramidenbahnen  beiderseits, ihre Stelle wird medial yon den wohlentwiekelten 
Flechsigsehen Bahnen  nur  dutch ein sp/~rlieh benmrktes Feld angedeutet.  In  den 
unteren Cerviea/segmenten wird beiderseits ein Suleus aceessorius lat. dots. ge- 
funden. An einzelnen Quersehnit ten l inden wir mehrere Zentralkan~le. In  ein- 
zelnen Et~enen ist der Faserverlauf in den Hinters t r~ngen wellig, nnd  das Septum 
post. t r enn t  die beiderseitigen Gollsehen Strfinge nur  unvollkommen. Diese St6- 
rung in der S t ruktur  der Hinterstr~nge breitet  sieh aueh fiber das verl/ingerte 
Mark aus, in dessert eaudaleren Teilen sic sogar aueh auf die Seitenstr/~nge fiber- 
greiff. RostrMer taueht  in der Mittellinie zwisehen den Gollsehen Kernen ein m~ich- 
tiges Markfaserbfindel auf, dessen Fasern auf den Quersehnit ten des verl~ingerten 
Markes l~ngs verlaufen. Dorsalw~rts fbersehre i te t  dieses Bfnde l  den t /au ten-  
boden und  in rostraleren H f h e n  versehmilzt as mit  dem Adergefleeht des IV. Hirn- 
ventrikels zu einer gemeinsamen Masse (Abb. 16), welehe noeh mit  grauer Sub- 
stanz vermengt  is~. i n  dieser Masse slolitter~ sieh allm~thlieh das abnorme Bfindel 
auf, so dal] in der H6he der rostralen Absehni t te  der Oliven oberhalb der sonst 
normalen, mi~ Ependym bedeekten Rautengrube  nu t  eine amorphe graue Masse 
gefunden wird, welebe mit  Markfasern gul3erst mangelhaft  verschen ist. Die Pyra-  
miden fehlen v611ig. Die unteren Oliven und die Nebenoliven sind viel umfang- 
reieher als normal. Die medialen Sehleifenbahnen sind verkleinert.  In  mikro- 
topographiseher Hinsieht  weis~ das verl/tngerte Mark weitere Abnormitgten 
n ieht  auf. 

Das Ependym bedeekt  den der Brfieke angeh6renden Absehni t t  der gau ten -  
grube unvolIst~tndig. In  einzelnen Stellen fehlt  es und hier versehmilzt  die zentrale 
graue Substanz m i t d e r  erw/~hnten abnormen  Masse der IV. Hirnkammer.  1%o- 
straler vereinigt sieh dieses Oebilde, die Brfieke und das Kleinhirn zu einer einheit- 
lichen Masse, welehe die Hi rnkammer  naeb vorn absehliel3K i m  Hauben~eil der 
Brfieke fehlt  das Pr/~dorsMbfindel und  die zentrale Haubenbahn ;  das hintere 
L/ingsbiindel ist kleiner als normal zu sein pflegt. Die H6rbahnen  II.  Ordnung 
sind anwesend, aber mangelhaf t  entwiekelt.  Sonst ist  der Bau der Brfiekenhaube 
normal. An den rostralsten Sehnit ten,  welehe aus der H6he des Trigeminushaupt-  
kerns ents tammen,  ist der Basalgeil so rudiment~r,  dal? hier ans t a t t  der gewohnten 
Erhebung e~ne tiefe Einsenkung gefunden wird, wie es sehon bei der makroskopisehe~_ 
Besehreibung erw/ihnt wurde. 
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Die eaudalen Teile des Kleinhirns sind wohlentwiekelt, abgesehen davon, dab 
der Unterwurm atrophiseh ist und ihre Stelle yon einer Vermehrung erweiterter, 
diinnwandiger Yene:~ eingenommen wird; die rostraleren Kleinhirnabsehnitte werden 
dutch das erwghnte Verwaehsen mit der Br/ieke entstellt. Dus Adergefleeht der 
IV. Hirnkammer hat stellenweise eine dr/isige Struktur und is~ yon kubisehen 
Epithelzellen bedeckt. Die Nuclei denta{i eerebelli sind kleiner als normal, ihre 
Sehlingen sind schmal, ihr Vlie8 ist mit Murkfasern mangelhaft ausgestattet, dem- 
zufolge uueh die Bindearme reduziert sind. Die medialen Kleinhirnkerne fehlen 
infolge der vorhin erwghnten Venenvermehrung und Wueherung der grauen Sub- 
stanz in der Hirnkammer. Es ist abet besonders auffallend, dab trotz dieser er- 
hebliehen Reduktion der erwghnten Gebilde das Kleinhirn iibergroB gestultet ist. 

Die Gefgge sind in allen Segmenten des Zentrulnervensystems, sowohl in der 
weiehen Hirnhuut, als aueh in der Nervensubs~canz, m~Sig erweiter~ und injiziert. 
Kleinere Blutungsherde sind nut in der linken Kleinhirnhemisph/*re zu sehen. 
Entziindungserseheinungen werden nirgends gefunden, und die weiehe Hirnhaut 
is~ nieht verdiekt. Somit dtirfen wit annehmen, dab die Zeiehen der Hyper/~mie 
nur als die Folgen der Geburt oder der Agonie aufzufassen sind, wie es AntoT~ (1904, 
S. 417) unnimmt. 

Die Retina weist ebensolehe Verhi~ltnisse auf wie im Fall 1. 
Der Zustund dieses Zentmlnervensystems weieht yore Befunde der vorigen 

zwei F/~lle insofern ub, dug bier die primgre Zerst6rung tiefer vordringt, n~mentlieh 
his zur H6he der Hauptkerne des Trigeminus. Demzufolge fehlen auger den yore 
Groghirn entspringenden Buhnen diejenige meseneephalen Ursprungs. Von den 
aufsteigenden Buhnen sind nieht nut die medialen Sehleifen rudiment~tr, sondern 
a ueh die H6rbuhnen iI. 0rdnung und die Bindearme. I)er rudiment/~re Zustand 
der Nuclei dentuti eerebelli und der Bindearme kann mi~ dem Fehlen der roten 
Kerne in t~eziehung gebraeht werden. 

U m  die Bedingungen  und  den Ze i tpunk t  der E n t s t e h u n g  dieser 
Migbi ldung aufkl~ren zu k6nnen ,  muB man  jenen  Befund  vor Augen 
halten,  dab die Stirne nach h in ten  sinkt,  das Seh~idelgewSlbe niedrig 
und  die vordere Sehitdelgrube kaum entwiekel t  ist. Diese pathologisehen 
Ziige weisen dahin,  dab hier im spi~teren S tad ium des i n t r au t e r inen  
Lebens die gestai tende Wirkung  des Gehirns auf den Sehiidel dureh 
sein vollsti~ndiges Fehlen  auffiel. Aueh das Angiofibrom der Stirne 
sprieht fiir eine frtihere Ents tehungszei t ,  in  der seine En twiek lung  yon 
den aus ihrem normalen  Verband  versprengten  Gewebskeimen begann.  
Aueh d~s ~bnorme dorsaie lVuserwerk des verl~ingerten Murkes samt  
seiner grauen Subst~nz diirfte ~us versprengten,  wuehernden  K e i m e n  
des Medtfll~rrohres en t s tummen.  Das die pathologisehe En twiek lung  
auslSsende Moment  entfai te te  aber auf j eden Fal l  erst naeh  der Aus- 
b i ldung  der Augenkelebe ihre Wirkung,  wie es dureh das Vorhandense in  
der Augen bewiesen wird und  die teratogenetisehe Terminat ionsper iode  
darf ungef~hr in  den 4. Foe t a lmona t  versetzt  werden, zu weleher Zeit 
die En twiek lung  der Sehi~delknoehen normaierweise anfi~ngt. Die Frage, 
yon was fiir einer Besehaffenheit  ]ener Fak tor  sei, weleher die En t -  
wieklung in  die pathologisehe R ieh tung  lenkte, mul~ dahingestel l t  wet- 
den, da ihr vorliegendes Ergebnis  in  dieser Beziehung uns  keine An- 
ha l t spunk te  bietet.  Jedenfalls  weist die Gesehwulst der Stirne darauf  
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h i n ,  daG d iese r  u n b e k a n n t e  F a k t o r  a u c h  a u G e r h a l b  d e r  A n l a g e  des  Z e n -  

t r a l n e r v e n s y s t e m s  S t 6 r u n g e n  h e r v o r g e r u f e n  h a t .  

Fall  4. Der Seh/idel ist ein typiseher HemieephMensehgdel. Die Augen 
springen vor, da sic vom Daehe der Orbita nu t  um 1 em bedeekt werden. Die 
Stirne liegt wagerecht, sie besitzt  einen kn6ehernen Grund, weleher abet  zu- 
gleieh das Daeh der Nasenh6hle bildet, also eigentlieh der Seh/tdelbasis entsprieht.  
Das Sch~delgew61be fehlt  v611ig, so daG man  yon Reehts wegen yon Seh/idelh6hle 
gar  n ieht  spreehen dfirfte, dg der bald senkrech~e Clivus naeh  vorn reehtwinklig 
in jenen Knoehen iibergeht, weleher das Daeh der Nasenh6hle bildet, und an dem 
die S t i rnhaut  haftet .  Der Seheitel bes teht  aussehlieGlieh aus der haarigen Haut ,  
welehe vorn in die S t i rnhau t  fibergeht, beiderseits an einem yon den Felsen- und 
Hin~erhauptbeinen gebildeten H6eker und  rtiekw~rts an jenem Anteil  des t t in ter -  
hauptbeins  halter ,  welches das HinterhauptIoeh naeh hinten  umgrenzt .  

Der einzige Anteil, der  yore Vorderhirn  iiberblieb, ist das Auge. Die Ret ina  
ist  yon ebensolchem Bau wie in den F/~llen 1 und  2. Die fibrigen Teile des Vorder- 
hirns nnd  das Mit te lhirn fehlen bzw. werden yon einer v611ig strukturlosen, yon 
]31utungen und l~undzelleninfil traten durehsetzten Nasse, der Substant ia  eere- 
brovaseulosa, vertreten.  Die Bln tungen sind ganz friseh, sic ents tanden wahr- 
seheinlich kiirzlieh vor dem Tode des Fcetus.  Die Annshme wird auch dureh 
jene Tatsaehe bewiesen, dal3, w~hrend einzellm Quersehnit te durch diese Bhl- 
tungen fast  vol lkommen zerst6rt  sind, an benaehbar ten  Sehni t ten  doch solehe 
Bahnen  vorzufinden sind, welehe ausgefallen w~ren, wenn die Blu~ungen filter 
w/iren. Auch das Rau~enhirn ist  sebwer mil3gestalte~. Seine ventrs.le F1/iche ist  
ungegliedert, seine dorsale Fl~ehe sinkt  yon einem in der Mittellinie l iegendenKamm 
seitw/~rts. Die V ~ X I I .  l-Iirnnervenpaare sind vorhanden.  Die aus dem Vorder- 
und Mit te lhirn absteigenden Bahnen  sind selbstverst~ndlieh ausgef~llen. Die me- 
dialen Sehleifen und die H6rbahnen  II .  Ordmmg sind s tark  versehmgchtigt .  Am 
ovalen Quersehnitte der Brfieke sehen wir vent ra l  yore Haubenante i l  einen sehmalen 
Saum, worin wir auger  den aust re tcnden Nervenw~rzeln niehts  Markhaltiges 
l inden (Abb. 13). Dieser Saum entspr ieht  dent Brfickenful3 und  geht dorsalw/trts 
beiderseitig in einen dfinnen undifferenzierten Gewebsfortsatz fiber, von denen 
der linksseitige sieh dorsalw/~rts fiber die Br/ ickenhaube umbiegt,  wglarend der 

Abb. 13. Brtieke und  Kleinhirnforts~tze des Falles 4. Pip Brtiekenhaube, darin 
Blutungen.  Pbp BrtiekenfuB. N V Trigeminuswurzel. Pcr Kleinbirnforts~i.tze 
(Proeessus eerebellares rudimentarii) ,  yon denen der reeh~sseiUge kaum aufzll- 
l inden ist. Zwisehen den Kleinhirnforts~tzen spannt  sieh eine yon erweiterten 
C, ef~gen durehfloehtene Pia-Pla t te :  der Plexus ehorioideus ventr .  IV. P weiehe 

Hirnhaut ,  fiberall injiziert. 
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rechtsseitige naeh einem kurzen dorsolateralw~trts geriehteten Verlauf ver- 
sehwindet. Diese Fortsgtze miissen den ersten Anlagen des Kleinhirns entsprechen, 
so wie es yon Br~t~t (1918,III, 15--17) in seiner Beobaehtung IV besehrieben wurde. 
Zwisehen dell kfimmerliehen Kleinhirnanlaget~ spannt sieh ein aus vollgepfropften 
GefSgen und kleineren Blutungsherden bestehendes Adergefleeht: der Plexus 
ehorioideus ventr. IV. Dieses Adergefleeht dringt aueh fiber das verlgngerte Mark 
naeh hinten. Dureh die Kleinhirnfortsgtze und die Pia mater-Platte des Ader- 
gefleehtes wird somit die IV. I-Iirnkammer iiberdaeht. Infolge dieses rudimen- 
tgren Zustandes des Kleinhirns, welches von Br~t?t mit dem Namen ,,Amorpho- 
genese" belegt wurde, fehlen aueh die Bindearme. Am Quersehnitte des verl/ingerten 
Markes findet man auBer den Hirnnervenwurzeln, den hinteren Lgngsbiindeln, 
den tIinterstr&ngen und den medialen Sehleifen kein Gebilde, welches an die nor- 
malen Verhgltnisse erinnern wiirde. Die unteren Oliven, die Nebenoliven und die 
zugehfrigen Fasersysteme, sowie die Pyramiden fehlen v611ig. Von den Bahnen 
des Striekk6rpers fat aussehlielMich die 1;'lech~igsehe direkte eerebellare Bahn 
aufzufinden, obzwar aueh sic in ihrern ganzen Verlauf stark reduziert is{. Im 
Rtiekenmark sind die Gebiete der Seitenstr&nge zu sehmal, und die ]~elder der 
Pyramidenbahnen werden kaum dutch eine Markliehtung angedeutet. 

Alle Abschnitte des Zentralnervensystems sind mit erweiterten Gefggen und 
Blutungen besgt. /-Iier und da ist die weiehe ttirnhaut verdiekt, weleher Befund 
samt der erw~hnten rundzelligen Infiltration der Substanti~ eereb~ovaseulosa als 
Zeiehen eines Entzfindungsvorganges aufgefagt werden kann. 

F i i r  die Erk lg rung  der  k r a n k h M t e n  Vergnderungen,  welche an dem 
vor l iegenden Zen t rMnervensys tem sieh ~ul3ern, b ie ten  sich uns zwei M6g- 
l ichkei ten.  Naeh  der  erstei1 verSdete  sieh das Vorderhi rn ,  Mi t t e lh i rn  
u n d  Kle inh i rn  zugleieh am Beginn des EmbroynMlebens  du tch  die  k rank-  
haf te  E inwirkung ,  a n d  die  En twick lung  des Br i iekenfugte i l s  und  des 
Ol ivensys tems wurde  sekundgr  gehemmt ,  infolge des Ausfal ls  des Kle in-  
hirns.  Naeh  der  anderen  lgge das Bild einer segment~iren E r k r a n k u n g  
vor  uns, welehe dureh  eine fehlerhaf te  geno typ i sche  K o n s t i t u t i o n  be- 
d ing t  wgre. F i i r  die le tz te re  Erkl~irungsweise spr ieh t  jene  Tatsaehe,  
dab  das ~'ehlen der  Oliven ein symmet r i sehes  und  vo l lkommenes  ist, 
und  das Vorhandense in  der Kle inh i rnunlagen .  Besonders  dieses Ver- 
hMten k6nn te  m a n  sieh schwerl ieh als die Folge  eines ohne jegliehe 
Auswahl  wirkenden pa thologisehen  F a k t o r s  vorstel len.  Die  vorl iegen- 
den pa thologisehen  Ver~nderungen  miiBten in frt iher Entwiek lungs-  
per iode ents tehen,  wofiir  aueh die t iefgreifende A b n o r m i t g t  des Seh~dels 
spr ieht .  Demgegeni iber  s ind die En tz i indungsersehe inungen  und  be- 
sonders die ]31utungen friseh. Diese en t s tanden ,  fails  die  pr im~re  
Krankhe i t su r s~ehe  ein entz~indungserregender  t~aktor war,  ( lurch die 
anha l t ende  W i r k u n g  aueh noeh kurz  vor  der  Gebur t ,  falls a b e t  die MiB- 
b i ldung  auf genotyp iseher  Grundlage  beruht ,  yon  dieser unabhgngig  
und  infolge eines sekundgr  befal lenden en tz i indungser regenden  Agens.  

Soweit  mir  bekann t ,  d i i r f ten  in der  L i t e r a tu r  h f e h s t  sel ten Monst ra  
besehr ieben sein, bei  welehen t ro tz  des Fehlens  des Vorderh i rns  das  
Seh~delgewSlbe sieh no rma l  ausgebi ldet  hg~te. So stel i t  in  dieser  H in -  
sicht  mein  Fa l l  eine Sel tenhei t  dar,  Da nun nebs t  der  vo l lkommenen  Aus- 
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bildung des Sch~deldaehes in allen vorhandenen Segmenten dieses Zen- 
tralnervensystems ausgesproehene vascul~re Erseheinungen gefunden 
werden, mi~ssen wit den v~rliegenden Fall des partiellen Anencephalie /iir 
einen solehen halten, wo die ausge]allenen Hirnteile durch einen entzi~nd- 
lichen Vorgang oder dureh, eine allgemeine Ge/iifierkrankung zerstdrt wurden. 
Diese Erkrankung mfiSte, wie es an entspreehender Stelle ausfiihrlieher 
erSrtert wurde, in einem sp~tteren Stadium des Foetallebens entstehen. 

Dank jener Tatsaehe, dab der Krankheitsproze8 zur geit des Todes 
noeh nieht abgelaufen ist, kSnnen wir in diesem Falle auf die Patho- 
genese der MiSbildung wichtige Aufklgrungen gewinnen. Anli~glieh 
dieser 1%ststellung miissen wir aber bemerken, dab allein das l%hlen 
der vaseul~ren Erseheinungen noeh nieht gegen eine im Foetalleben ab- 
gelaufene vaseul~re StSrung oder Entziindung sprieht. Es ist n~mlieh 
aus den Untersuehungen yon Npatz (1921) bekannt, dal~ im ,,unreifen" 
Zentralnervensystem, d. h. doff, wo die Markreifung noch nieht beendet 
ist, sowohl der Verlauf als aueh der Ausgang der pgthologisehen Pro- 
zesse versehieden ist als inl ,,reifen" Zentralnervensystem. Ffir das 
unreife Zentralnervensystem ist ni~mlieh eharakteristiseh, da[.~ darin 
nnter der Einwirkung eines pathologischen Faktors grSl3ere Gewebs- 
massen einsehmelzen, ihre Zerfal]sprodukte sehnell wegger~umt werden, 
w~hrend die benaehbarten Gewebsteile sieh yon dem zerfallenden mit 
seharfem Rande demarkieren, ja an der Grenze des unversehrten und 
des sieh verSdenden Gewebes eine gliOse Membran bilden. So erhalten 
wit als Resultat des Krankheitsprozesses keineswegs eine bindegewebig 
gli6se Narbe, sondern eine HShle, welehe sich auf gr613ere Absehnitte 
erstreekt, als es yon dem krankheitserregenden Faktor befallen wurde. 
In der Naehbarschaft dieser H6hle linden wit keine Narbenbildung sowie 
anderes Zeiehen eines abgelaufenen X~'ankheitsprozesses. Im unreifen 
ZentrMnervensystem stellt also eine seharf umgrenzte HShle den einzigen 
Rest eines geheilten Kxankheitswozesses vor, aus welehem Endzustand 
wit abet auf den Proze8 selbst und auf die Pathogenese keine Folgerung 
sehliegen diirfen. 

Es sei hier bemerkt, dal~ Spatz diese Resultate aussehlieBlieh dureh 
die Untersuehung experimentell-traumatiseher Sehhdigungen (lineare 
Durehtrennung des Rtiekenmarkes) gewonnen hat, und wit m6ehteu 
daraus nur sehr vorsiehtig Folgerungen auf den Verlauf eines Krank- 
heitsprozesses vaseul~rer bzw. infekti6s-entzfindlieher Natur sehliegen. 
Es ist sehr wahrseheinlieh, dal] das Endznstandsbild naeh solchem Vor- 
gange jenem entsprieht, welches Spatz naeh traumatiseher Einwirkung 
gesehen hat:  in beiden F/~llen haben wir eine scharf umrandete H6hle 
ohne jegliche Narbenbildung vor uns. Neuestens hat dann Ph. 
Schwartz (1924) er6rtert, dab im Zentralnervensystem mensehlicher Neu- 
geborener die Verteilung der Erweiehungsherde naeh Wegrgumung der 
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Abbauprodukte in eine H6hlenbildung ausgeht. Unser Fall 1 ist deshalb 
yon einem besonderen Interesse, da er zweifellos eine ausgebreitete vas- 
eul/~re Erkrankung vorstellt, worin wir mehrere Stadien eines solehen 
Vorgangs aufzufinden haben. Wit sehen n~mlich injizierte Gef~f~e, 
Blutungen, dann als deren Resultat die kleinen Erweiehungsherde, 
welehe nm die verstopften Gefi~13en sitzen. Diese Befunde beweisen, 
dab die einzelnen Verlaufsetappen einer Erweiehung vaseulgren Ur- 
sprungs im unreifen Zentralnervensystem dieselben sind, wit in dem 
reifen. Diese Feststellung bezieht sieh abet nur auI die grSberen Ver- 
h~ltnisse, und ffir die ceUuliiren Regktionserseheinungen sowie fiir die 
Dauer solehen Prozesses gibt dieses Material keine Aufkl~rnng, tells 
wegen seines Charakters selbst, tells deshalb, weil uns ausschlieBlieh 
Markscheidenpr~parate zur Verfiigung stehen. Wir k6nnen aber gueh 
das Endzustandsbild darstellen, da wit den Ausfall des Endhirnes dar- 
auf zuriiekzuleiten vermSgen, dab es yon dem dort ihren Gipfelpunkt 
erreiehenden Verging v611ig zugrunde gerichtet wurde. Somit k6nnen 
wit diesen Fall partieller Anencephalie als eine besondere A~t der H6hlen- 
bildung und dig freie Oberflgehe der Endhirnrinde und des Zwisehen- 
hirns sls die ,,glatte Wgnd :~ einer solehen H6hle betraehten. 

Es sei beton~, da3 in diesem Fall an dem Krankheitsprozeg sieh 
haupts/~ehlieh die Nervensubstanz beteiligt hat, w~hrend die Hirnhi~ute 
eine verh~ltnismM~ige U'n~ersehrtheit zeigen. In  ihnen finden wit keine 
Entziindungserseheinung, welehe Ta~saehe deshalb wiehtig ist, weil 
Rabaud (1905, S. 376 u. folg.) die Ursaehe der Aneneephalie in einer 
foet~len Cerebrospinalmeningitis aufzufinden meinte. Wir linden keinen 
An]al.~, diese Befunde und ErOrterungen yon Rabaud zu bezweifeln, so- 
viel ist abet  sieher, dab in diesem ]~all wie in den iibrigen yon mir be- 
sehriebenen keineZeiehen eines menin gitisehen Pr ozesses auffindbar w~ren. 

Diese Ergebnisse vet  Augen haltend, miissen wir jetzt unsere iibrigen 
F~lle besiehtige~. In den F~llen 2 und 3 ist dot Seh~del gegeniiber dora 
Fall 1 sehon sehwer miggestaltet. Haupts~ehlieh die Yordere Seh~del- 
grube und das SehgdelgewSlbe sind - -  obwohl letzteres v611ig gesehlossen 
ist ~ abnorm, welehe Tatsaehe dafiir sprieht, dab diese Mif~bildungen 
sehon in einer friiheren Entwieklungsperiode entstunden sind, als die 
erste. Brouwer (1913, S. 189) wies darauf bin, dab soleheF~lle yon par- 
tieller Aneneephalie, we das Seh~deldaeh gesehlossen ist, dureh jene 
Annahme hinlgnglieh erM~rt werden k6nnen, dab deft  dig ausgefallenen 
Hirnteile dureh einen entziindliehen Vorgang zerstOrt wurden. Der 
Ausfall der rostraleren Hirnabsehnitte w~re in diesen F~llen wbklieh 
- -  wie im Fall 1 - -  dutch einen vaseul~ren (infektii3s-entziindliehen) 
Prozeg leieht, zu erkl~ren, wenn die iibrigen Abnormitgten, welehe in 
diesen F~llen gefunden werden, nieht darauf hinweisen wiirden, dab 
bier auf die Entwieklung ein soleher pathologiseher Fgktor  eine YVir- 

Archtv fiir Psyehiatrie. Bd, 72. 5 [  
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kung ausiibte, wodureh die Ausbildnng voneinander weitliegender nnd 
unabhgngiger Teile ges~6r~ wurde. Aus diesem Gesiehtspunkte hMte 
ich ftir sehr wieh{ig im Falle 2 das Vorhandensein des akzessorisehen 
Rtiekenmarkes und in beiden Fallen die Gegenwart der abnormen Masse 
der IV. Hirnkammer.  Brouwer will zwar seine Erklgiungsweise dutch 
einen entziindliehen Prozel~ aueh fiber die Entstehm)g der Diastemato- 
myelie anwenden (S. 198), da er annimmt,  dal3 diese Mil~bildu>g dadureh 
znstande kommt,  dab einzelne Teile des Rtickenmarkes dnreh eine ent- 
ziindliche Wucherung ihrer Hgute abgeschniirt werden. Gegen diese 
Auffassung spricht aber jene Tatsache, daf3 in den Fallen der Diaste- 
matomyelie die Riickenmarke tiberz~hlige t t6rner haben und Mle die 
zugehOrigen Wurzeln besitzen kOnnen, so da/~ die vorhandenen Teile 
der Riickenmarke zusammen mehr a]s eine normale Medulla spinMis 
ausmachen, obwohl wir solche Falle, wo beide R/iekenmarke gleiehen 
Umfang und Aufbau h~tten, nicht, kennen (v. Mo,~akow 1899, S. 530). 
h meinem FMle 2 sind Mle Gebilde des Hanptr/ ickenmarks vorhanden, 
und auch das iiberzghlige Rtickenmark, obzwar es einen primitiveren 
Aufbau hat, besteht aus einer zentrMen granen Substanz mi/~ dcm dazu 
gebSrigen Narkman~el. Dieser ]3efund findet nur darin eine hinreiebende 
Erklgrnng, dal3 hier yore Medullarrohr eine Zellanlage so friih abgesprengt. 
wurde, zu welcher Zeit ihre Zellen noch die Fahigkeit, so ein selbstandiges 
Gebilde zustande zu bringen, besal3en. Man kann sich aber kaum vor- 
stellen, dab zu solcher Zeit, wo das Nervensystem sicb noch hn Zustand 
des Medullarrohres befindet, eine Entztindung nur einige Keime ver- 
sprengen und nicht die ganze Anlage zerst0ren wiirde. ])as Vorkommen 
sehr friihzeitig determinierter EntwicklungsstOrungen in der Anlage des 
ZentrMnervensys~ems wird aul~er den Ergebnisesn der experimentellen 
Teratologie auch durch die Beobachtungen yon Jacoby (1897) und 
Ribbert (1883) bewiesen, welehe Autoren bei 1,0.5--2,5 cm Iangen 8chaf-, 
Rind- und Sehweineembryonen das Fehlen der rostrMen Gehirnsegmente 
bzw. Diastematomyelie besehrieben. Auf.~erdem mul3 ieh betonen, dab 
im lq'alle 2 in der MiggestMtung des Gesichtes eine sehr friihzeitige Gn~- 
wieklungsstOrung vor uns liegt, und es seheint mir riehtig, fiir diese Ab- 
nozmitgt und ftir diejenige des Nervensystems naeh einer gemeinsa.men 
Erklgrung zu suehen. 

Ieh sehe reich gen6tigt, meine :Fglle 2 und 3 ibrer Pathogenese naeb 
yon dam Fall I vOllig zu trennen. So viel steht lest, dab in diesen Fgllen 
die Entwieklung sehon frtihzeitig einen fMsehen Weg eingesehlagen hat ;  
jene ~-age abet, was fiir eine Einwirknng diese ab~mrme Entwieklung 
ausl6ste, mu!3 dahingestellt bleiben. Aus den Angaben der experimen- 
tellen Teratologie ist es bekannt,  dab das Nedullarrohr bzw. Medulla.r- 
furehe gegen/iber jedweleher abnormen Einwirkung sehr empfhMlieh 
ist,. Die Experimentatoren kSnnten dureh Ver~indermlg der Ionen- 
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konzenSration des Mediums, sowie der Temperatur die Entwicklung yon 
Spina bifida und Aneneephalie hervorrufen (Dareste, Hertwig, Koll- 
mann u.a.).  Diese Tatsaehe zeigt, dab eine verh~ltnism~gig geringe 
Einwirkung sehwere Abnormith~en zu erzeugen f~hig ist, abet nieht 
einmal diese Experimente k6nnen auf die mensehliehen MiBbildungen 
mehr Lieht werfen. 

Wie ieh an bezfiglieher Stelle erSrterte, kOnnte dot Fall 4 aus loatho- 
genetischer Hinsieht wieder eine andere Gruppe der Aneneephalie vor- 
stellen, welehe dutch eine mangelhafte genotypisehe Struktur bedingt 
w~re. Da abet dieser t~all keineswegs so Mar vet  uns steht, dab er 
allein uns zu dieser Annahme bereehtigen wfirde, dfirfen wir sie nut  Ifir 
eine Erkl~rungsm6gliehkeit halten, welehe man bei den sp~teren Unter- 
suehungen vet Augen halten mug. Es sei bier erw~hnt, dab Brouwer 
(S. 187--189) seine Auffassung fiber den entzfindliehen Ursprung der 
Aneenephalie aueh fiir solehe l~l le  geltend erkl~rt, we das kn6eherne 
Soh~deldaeh fehlt und die Substangia eerebrovaseulosa aussehlieBlieh 
veto Epithelium bedeekt wird, wie in unserm tfalle 4. Er will nieht 
einmal ffir diese ~'~lle die Ntere Theorie Meckels anerkennen, naeh 
weleher das Ausbleiben des Sehlusses veto Medullarrohr die Anenee- 
phalie bedingen wfirde. Zugunsten seiner Auffassung ffihrt Brouwer 
an, dab in jenen F~llen der experimentellen Aneneephalie, we der tt irn- 
mangel ohne Zweifel infolge des Offenbleibens des Medullarrohrs zustande 
kam, die freiliegende Anlage des Gehirns keine Epithelbedeekung er- 
h~lt. Gegen diesen Einwand sei bemerkt, dal~ dieser Untersehied zwi- 
sehen der mensehliehen und der experimentellen Aneneephalie nieht 
verwer~bar ist, da diese kfinstliehen MiBbildungen vet  ihrem 6. Ent- 
wieklungstag absterben, wahrend die naeh 6--10 Monaten geborenen 
menschliehen MiSbildungen eine mehr vorgesehrittene ]gntwieklungs- 
sgufe erreiehen. I~brigens halte ieh es ffir viol wahrseheinlieher, dab 
die an eine frfihere Engwieklungsstufe fixierte IIirnanlage dutch die 
Wueherung des an ihren Seiten liegenden Hautepit, hels sekund~r fiber- 
deek~ wurde, als dab ein Engzfindungsl0rozeB alle unter dem l~loithel 
liegenden Sehieht.en zerstSrt bzw. zu einer Granulationsmasse geformt 
h~tte, bei Versehonung des Epithels. lgaeh meiner Annabme wenden 
wit nut  die allt~gliehe Erseheinung der El~itheh'egeneration, welelae be- 
kanntlieh yon den Seiten des ])efektes beginnt, bei einem gegebenen 
FM1 an, w~hrend yon Brouwer8 Standpunkt aus betraehtet die Erklg- 
rung der ~rage ausbleibt, warum ein die Nerven- und Knoehengebilde 
zerstSrender entzfindlieher Vorgang das Epithel versehont hat. 

Unsere Erw~gungen fiber die Pathogenese der Aneneephalie leiten 
uns also zu dem SebluB, dab in ihrer ,,kausMen Genese" (Schwalbe) 
Krankheit, sprozesse zweifellos eine wiehtige l~olle spielen. Unser ~all 1 ist 
sieher dutch einen IQ'ankheitsprozeg bedingt, und aueh die ~'alle 2 und 3 

51" 
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beruhen wahrscheinlich zwar nicht auf einem wohlumschriebenen 
KrankheitsprozeB, doeh auf einer aul3eren Einwirkung. Diese F~lle 
mfiBten also fiir ,,peristatiseh bedingte" MiBbildungen gehalten werden, 
d .h .  fiir solche, die durch auBerhalb dem Genotypus liegende Bedin- 
gungen determiniert werden. Demgegeniiber scheint es mir nieht aus- 
gesehlossen zu sein, daB auch solehe F~lle yon Aueneephalie vorkommen, 
welche auf eine l~.ankhafte genotypische Veranlagung zuriickzuleiten 
sind, also eine ,,idiogene" MiBbildung vertreten (unser Fall 4). 

Jener Umstand, dab bei der Anencephahe einzelne Neuronen- 
systeme fehlen, befi~higt uns zur Erforschung jener Frage, inwieweit die 
Verbindungen zwischen den Neuronensystemen zu ihrer Entwicklung 
nOtig sind. Monakow war der erste, der darauf hinwies, dab die Inter- 
vertebralganglien trotz des Mangels des Gehirns und R/ickenmarks re- 
gelmi~gig anwesend sind, also das peripherische se~sible Neuron sieh yon 
den iibrigen unabh~ngig entwiekelt, demnach zu einer Selbstdifferen- 
zierung fi~hig ist. Ein auffi~lliges Beispiel des Selbstdifferenzierungs- 
verm6gens des Neurons /tuBert sieh darin, da$ b e i d e r  Anencephalie 
die motorischen Wurzeln in den yon dem Krankheitsproze$ nicht be- 
fallenen Abschnitten des Zentralnervensystems ganz normal sind, trotz 
des Fehlens der ihnen iibergeordneten Pyramidenbahn. Daraus ist er- 
sichtlich, dab die einzelnen Bahnen sich yon der An- odor Abwesenheit 
der fibergeordneten Bahnen unabhi~ngig entwickeln. 

Demgegeniiber hat Brouwer (1913, S. 201---202) jene Tatsachen an- 
gefiihrt, welche darauf hinweisen, dab die Anwesenheit der Endigungs- 
kerne eine Bedingung der normalen Entwicklung bzw. Erhaltung der 
Leitungsbahnen ist. In solchen F~llen, we das Kleinhirn fehlt, sind 
aueh die Flechsigschen direkten cerebellaren Bahnen verkleinert, wie 
in meinem Falle 4 und in jenen, welche yon v. Leonowa (1890), Bulloeh 
(1895), V. und G. Petr~n (1898), Vaschide und Vurpas (1901), Alessan- 
drini (1910), Brouwer (1913), P/oiler (1916), De Vries (1922) beschrieben 
wurden. Hingegen bei solchen MiBbildungen, welehe Kleinhirn besitzen, 
ist auch die Flechsigsehe Bahn normal entwiekelt, wie meine F/~lle 1--3 
zeigen. Die mediale Schleife ist ausschliel31ich in meinem Falle 2 yon 
normalem Umfang, we der Thalamus zwar nicht yell entwiekelt, doch 
anweseud ist, in den iibrigen, we er mangelt (F~lle 3 und 4) odor mangel- 
haft entwickelt ist (Fall 1), ist auch die mediale Schleife reduziert. Im 
Falle 3, we auch das Mittelhirn abging, sind die dorthin ziehenden 
Bindearme und deren Ursprungskerne, die Nuclei dentati cerebelli, 
verkiimmert. In demselben Fall ist auch die HSrbahn 21. Ordnung we- 
niger umfangreich als in jenen F/~llen, we der mediale Knieh0cker an- 
wesend ist. In allen 4 F/~llen weist die Ganglienzellschicht der Retina 
eine Entwicklungshemmung auf, demgem~B fehlen auch die Opticus- 
fasern infolge des Fehleus der Sehzentren. 
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Nach diesen Befunden unterliegt es keinem Zweifel, dab zur nor- 
malen Entwieklung bzw. Erbaltung der Neuronensysteme im Foetal- 
leben die Verbindnng mit ihren Endkernen n6tig ist, da alle Bahnen, 
deren Endkerne ausgefallen sind, eine ausgesprochene Volumverminde- 
rung aufweisen. Diesen Satz beweisen aueh Diirkens Experimente (1919, 
S. 113), dureh welehe er erfuhr, dag nach Extremit~ttenexstirpationen 
an Froschlarven nicht nur die zugehSrigen motorischen Zellengruppen 
des t~iickenmarks, sonde~aa aueh die iibergeordneten meseneephalen 
und teleneephalen Zentren sich verkfimmerten. Die Bedingung dieses 
Verhaltens war meiner Ansieht naeh die vorhergehende Verktimmernng 
des untergeordneten peripheren Neurons. Nun taueht abet jene Frage 
auf, ob der kleinere Umfang dieser Bahnen dutch eine mangelhafte Ent- 
wieMung bedingt ist oder die sehon normal ansgestatteten Bahnen se- 
kundi~r einer Atrophie unterlagen infolge des Ansfalls ihrer Endignngs- 
sti~tten oder gar ihres distalsten Absehnittes. Diese letztere MSglieh- 
keit kann nur dort obwalten, wo die MiBbildung im sp~teren Foetal- 
leben zustande kam, wann die Neuronensysteme sehon angelegt waren, 
w~brend die erste bei jenen Mil3bildungen gilt, deren Entwieklung sehon 
frtihzeitig yon der Norm abwieh (unsere F~lle 2--4). Solelae F~lle be- 
st~tigen meiner Ansieht naeh, dub eine Nervenbahn ~ich normal nu t  
dann zu entwiekeln vermag, wenn sie ihre Erdstat ion erreichen kann. 
Die mangelhafte Entwieklung der Nervenbahnen nach dem Ausfall der 
Endkerne ist ein analoges Verhalten der sekundi~ren Atrophie II. Ord- 
nung in dem reifen ZentrMnervensystem, die darin besteht, da$ jene 
Bahnen, welche ihre Endigungsst/~tten verlieren, einer Atrophie anheim- 
fallen (v. Monakow 1905, S. 405). Entsprechend dieser Gesetzmi~Bigkeit 
zeigt in der Retina die Ganglienzellenschicht eine Entwicklungshem- 
mung, wenn das Herauswachsen ihrer Neuriten nach der Endstation 
verhindert wird. (Naeh Brouwer sind alle diese Erseheinungen darauf 
zuriickzuleiten, daf3 die zentralen Endigungen der beziiglichen Neu- 
ronen zerstSrt wurden, also h~lt er alle ffir die AuBerungen der seknn- 
d~ren Atrophie II. Ordnung, welehe er aber als ,,sekundi~r retrograde 
Degeneration" bezeichnet. Diese Betrachtungsweise steht im Einklang 
mit seiner Auffassung fiber die entzfindliehe Entstehung der Anenee- 
phalie.) Somit stellt es sieh heraus, dag in der Entwieklung der Neuronen- 
systeme konditionelle Abh~ngigkeiten obwalten. Da abet die Entwiek- 
lung eines Systems allein yon dem ErhMtensein jenes Systemes abhi~ngt, 
dem die Reize iibergeben werden, ist diese Abh~ngigkeit keine weeh- 
selseitige. Solehe einseitige Entwieklungsabh~ngigkeiten nennt D~rken 
(1919, S. 119) Relationen. 

Naeh H. Vogt (1905, S. 421) kOnnen bei GroBhirnagenesie einzelne 
phylogenetiseh gltere Anteile eine ,,kompensatorisehe Hypertrophie" 
zeigen, so in dem Zwisehenhirn die Taenia und das Ganglion habenulae. 
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In meinen FMlen 1 und 2, we das Zwisehenhirn ~ zwar in nnvoll- 
kommener Ausbildung - -  vorhanden ist, konnte ieh eine solehe Er- 
scheinung keineswegs auffinden. In diesen F~llen war ein ausgesproehe- 
nes l~berwaehstum des Kleinhirns und des Olivensystems zu beob- 
aehten. Die ~berentwieklung der nnteren Olive, der Nebenoliven und 
der dazu geh6rigen Bahnen ist in diesen Fi*llen gleichmi~Big. Die untere 
Olive und die Nebenoliven sind aueh im Falle 3 tibergroB, obwohl bier 
das Kleinhirn mehrere Abn~rmit~ten zeigt. Diese Tatsaehe best~tigt, 
dab die tiberm/~Bige Entwiekiung einzelner Neuronensysteme in ge- 
wissem Ma6e voneinander unabh~ngig ist, da hier das olivoeerebellare 
System sieh iiberm~Big ausbildete trotz der Verktimmerung des eere- 
bello-meseneephalen Systems. In den F~llen 1 und 2 breitet sieh die 
~berbildung auf alle Systeme des Kleinhirns aus, ohne jegliehe phylo- 
genetische Auswab]. Diese Befunde widerspreehen also der Ansieht yon 
H. Vogt, nach welcher ira Zustandekommen kompensatoriseher Hyper- 
trophie einzelner Hirnteile Jbrer phylogenetiseben Besebaffenheit eine 
]~olle zukommen w/irde. Auch in den caudalen Abschnitten fehlen die 
phylogenetiseh j~ingeren Bahnen nicht deshalb, well sie jung sb~d, son- 
dern weil ihre Ursprungszellen zugrunde gingen, in der Ausbreitung 
einzelner Bildungsfehler des Zentralnervensystems kann man eine phylo- 
genetisehe Auswahl beobaehten, deren Deutung aber mir genug sehwie- 
rig erseheint. B ~ n  (1917/18) n~mlieh, der solehe F~lle besehrieb, we 
der haupts~ehliehste Angriffspunkt der teratogenen .Einwirkung das 
Neoeerebellum war, will diese F~lle dureh solehe toxisehe Seh~digungen 
erkl~ren, welehe ins Leben der Keimzellen noeh vet oder meistens kiirz- 
lieh naeh der Befruehtung eingegriffen haben und deren Wirkm~g doeh 
erst in einer sp~teren En~wieklungsphase zur Geltung gelangte. I)em- 
gegen/iber steht abet aneh die MSgliehkeit, dal3 diese Bildungsfehler 
dureh eine spfi,tere Seh/~digung hervorgerufen wurden. W~hrend des 
Foetallebens treffen die Xoxen die phylogenetiseh ~lteren Gebilde .des 
Zentralnervensystems immer in einer mehr vorgerfiek~en Periode der 
Entwieklung als die jfingeren, da jene so in der formalen und struk%u- 
rellen Ausbildung wie in der Markreifung den letzteren voraneilen. So 
ist z .B.  bei 3--4monatigem Foetus der Wurm und die Floeke sehon 
einigermaBen eharakteristiseh ausgebildet, wohingegen die Lateral- 
lappen des Kleinhirns je einen glatten, strnkturlosen HOcker bilden. 

Es liegt nun jene Annahme nahe, dab ein an niederer Entwieklnngs- 
state stehendes Gebilde gegen einen pathologischen Einflu/3 empfind- 
lieher ist, als ein weiter entwiekeltes. Wenn also bei solehem Foetus 
das Kleinhirn yon einer toxisehen Seh~digung befallen wird, so wird diese 
in der Entwieklung des Neoeerebellums eine tiefer greifende St6rung ver- 
msaehen, als in derjenigen des Pal~oeerebellums, demgem~g das vorige 
eine vollst~ndige Aplasie zeigen wird, w~hrend das letztere eine ver- 
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h~ltnism~tgig gute Ausbildung erreichen kann, welcher Unterschied ~ber 
an der ontogenetischen N~tur tier StSrungen ga.r nichts ~nde~t. Werdea 
also an phylogenetisch versehiedenen ttirnteilen dureh einen pa~ho- 
genen Faktor verschiedene Verg,ndel.nngen erzeugt, so gesehieht es nieht 
deshulb, weil diese Hi~nteile phylogenetisch versehieden sind, sondeln 
weil sie an versehiedener Stufe der Ontogenese angegriffen wmden. 
Da aber die Ontogenese im grol3en die phylogenetisehe Reihenfolge 
wiederholt, kann der phylogenetische CShara.kter bei den pathologischen 
Ver~nderungen des foeta]en ZentrMnervensystems eine seheinbare Ro]le 
spie]en, vermittelst seiner Reproduktion dutch die Ontogenese. Gem~B 
meiner Betraehtungsweise br~ueht man kein veIsehiedenes I~e~ktiens- 
vermSgen seitens der phylogenetiseh versehiedenen Hirnteile gegen die 
sehhdigenden Einf]iisse ~nzunehmen. Auch d~s besondere Vei'h~l~en 
der phylogenetisch Mteren Hirnteile im Fgl]e yon Grol~hirliagenesie 
wiirde eine solche besondere Reaktion bedeuten, ffir deren Existenz aber 
meine Beobachtungen gar keinen Anhaltsl3unkt bieten. 

Auf jeden Fall ist es sehwer, eine hinl~tngliehe Erkl~rung fiir die 
Tatsaehe zu linden, dab die erw/~hnten 1-Iirnteile im Zusammenhang 
mit dem Abgang des Vorderhirns eine enorme Ausbiidung zeigen. Je- 
nero einfaehen meehanisehen Moment, dag vor das Wachstum des Klein- 
hirns infolge des Ausf~lls des Groghirndruekes und vor das Waehstum 
der "Oliven infolge des Ausfalls der Pyr~miden kein ttindernis gelegt 
wurde, dfirfte m~:n kaum eine ursgehliehe Bedeutung zumessen. Es ist 
aber keineswegs zu leugnen, dab hier auch me, ehanisehe Momente eine 
gewisse Rolie spielen, dg im Fall 3 auch die Form des Kleinhirns ver- 
5ndert ist: seine obere Flgehe f~llt nieht seitwgrts daehartig ab, son- 
dern sie ist rundgew61bt. Deshalb miissen wit fiir wahrseheinlieh hMten, 
d~B die normMe Besehgfienheit der Kleinhirnoberfl~ehe yon dem 
Drueke des OeeipitMlappens abh~ngt, was uns aber keineswegs bereeh- 
tigt, einem so einfaehen Faktor eine gr6ftere Wirkung zuschreiben zu 
diirfen. Soviel k6nnen wit' feststellen, dag das l~berwachstum der 
Kleinhirn- und Olivensysteme beim Mangel des Endhirns eine regei- 
m~Bige Erseheinung ist. Meiner Ansieht naeh verm6gen wir auch diesen 
Befund auf den AusfM1 neuronaler Verbindungen zuriiekzuleiten, wo- 
mit diese Erseheinung neben der mangelhaften Ausbildung der ihrer 
Endkerne entbehrenden Bahnen eine anderw~rtige Foige der Aufhebung 
neuronaler Verbindungen darstellt. 

Wir haben somit bei der Untersuehung der Migbildungen des ZentrM- 
nervensystems auBer den yon der urspriingliehen pathologisehen Ein- 
wirkung hervorgerufenen noeh zwei A r t e n d e r  krankhaften Ver~nde- 
rungen kennengelernt. Einige Ver~nderungen sind n~mlich dutch den 
Ausfall der primiir zerst6rten Segmente bedingt; solehe sind: dgs Fehlen 
jener Bahnen, welehe ihren Ursprung yon den zugrunde gegangenen 
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bzw. unen twieke l ten  Teilen nehmen  wiirden,  die ve rk i immer te  Aus-  
b i ldung  zu" den ver lorengegangenen t t i rn t e i l en  aufs te igenden  Bahnen  
und  die (~berbi ldung einzelner  Absehn i t t e .  Diese Ersche inungen  s ind  
also yon dem Ausfal l  e inzelner  H i r n a b s c h n i t t e  abh~ngig und  beruhen 
auf der  Aufhebung  neuronaler  Verbindungen.  Da  wir in den vor igen 
Zeilen kennenge le rn t  haben,  da6  die neuronalen  Verbindungen auch 
eine Entwiek lungsabh~ngigke i t ,  eine Re la t i on  im Sinne Diirkens,  be- 
deuten,  k6nn ten  wir die pa thologischen  Ver~nderungen,  welche durch  
die Aufhebung  dieser  Abh~tngigkeit  b e s t i m m t  werden,  relative oder ab- 

hangige Veriinderungen benennen.  Demgegenfiber  k o m m t  eine andere  
Gruppe  der  Vergnderungen  nur  fallsweise vor, ohne jegl iehe  gesetzm~gige 
Beziehung zum urspr i ingl ichen Vorgang;  diese k6nn ten  wir als alcziden- 

telle Veriinderungen bezeiehnen.  Die Ver/mderungen,  welche dieser 
Gruppe  angeh6ren,  haben  wir anl~t61ich der  Beschreibung der einze]nen 
F~l le  erw~hnt ,  hier  mug  ich nur  noeh so viel  hinzufiigen,  dag  diese tei ls  
infolge der  priIni~ren E inwi rkung  zus tande  gekommen sind wie z. B. die  
Dias t ematomye l i e ,  tei ls  sp~iter und davon  unabh~ngig  ents tanden,  wie 
die B lu tnngen  in den F~l len 2 - -4 .  

Es bere i t e t  mir  ein besonderes Vergniigen,  Her rn  Prof.  Scha//er,  der  
reich mi t  Bea rbe i tung  des Mater ia ls  der  Hi rn forsehungsans ta l t  beauf- 
t r ag te  und  mieh w~hrend meiner  Arbe i t  best~tndig mi t  wer tvol l s ten  
l~atsehl~gen unters t i i t z te ,  aueh an dieser Stelle meinen ergebens ten  
D a n k  ausspreehen zu dfirfen. 
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