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Da das Experiment, die hauptsichlichste Methode der Entwicklungs-
mechanik, am menschlichen Gegenstand selbstverstindlich nicht ver-
wendet werden kann, wire man bei der Erforschung der in der Entwick-
lung des menschlichen Organismus geltenden Prinzipien vollstandig auf die
Analogie der am tierischen Material gewonnenen Ergebnisse verwiesen,
wenn uns die Natur selbst nicht Versuche liefern wiirde. Die MiB3-
bildungen konnen als Resultate jener Versuche der Natur betrachtet
werden. IThre Erforschung aber darf sich nicht in der einfachen Beriick-
sichtigung des rein morphologischen Gesichtspunktes erschopfen, man
darf sich nicht einmal mit der Erforschung ihrer Entstehungsbedingun-
gen zufrieden stellen, sondern — wie das beziiglich der Mifibildungen des
Zentralnervengystems zum ersten Male von H. Vogt (1905, S. 350) be-
tont wurde — es mul} aufgedeckt werden, inwieweit die Milbildungen in
die GesetzmaBigkeiten der normalen Entwicklung hineinleuchten kénnen.
Die Aufgabe des Experimentators ist nicht so schwer als diejenige des
Teratologen, da der erste Erfolge betrachtet, deren Bedingungen von
ihm selbst aufgestellt sind, wihrend der letztere sich nur mit dem Pro-
dukte ciner abnormen Entwicklung beschaftigen mul}, woraus er dann
den Verlauf und die Bedingungen dieses Prozesses zu rekonstruieren
zur Aufgabe hat.

Mit Beriicksichtigung dieser 3 Gesichtspunkte -— des morpholc-
gischen, pathogenetischen und entwicklungsmechanischen — werden
in den nachfolgenden Zeilen 4 Mifbildungen des Zentralnervensystems
dargestellt. Die sinnfalligste Abnormitét ist bei jeder dieser MiBbil-
dungen das Fehlen der rostraleren Gehirnsegmente. Bei 2 Monstren,
welche noch verhaltnisméflig am hochsten entwickelt waren, fehlte nur
das Endhirn, wohingegen den héchsten Ausfall jene MiSbildung zeigte,
bei der auBerdem noch das Zwischenhirn, Mittelhirn und Kleinhirn ab-
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ging. Somit kénnen wir unsere Fille je nach dem Ausmafle des De-
fektes in Rejhe stellen und beginnen wir mit der Beschreibung des ver-

Abb. 1. Schidelbasis des Falles 1.

hiltnismiBig noch am
normalsten  Nerven-
systems, um zu den
krankhafteren  iiber-
zugehen.

Fall 1. Die &ullere
Form des Kopfes wiirde
gar nicht verraten, daf}
der Neugeborene ein nur
partiell entwickeltes Ge-
hirn besall: die &ulere
Schadelform weicht nicht
von der des normalen
Neugeborenen ab. Der

grofite Schidelumfang
mift 33 cm, wahrend bei
Neugeborencn  durch-
schnittlich 34 ecm gefun-
den wird (Flesch, S. 10).
Das Gesicht istein charak-
teristisches  Neugebore-
nengesicht. Das Skelett
des Schideldaches beweist
sich als vollkommen nor-
mal, die kleine und die

groBBe 'Fontanelle sind noch hautig. Auch am Knochensystem des Schidel-
grundes wird als einzige Abnormitit gefunden, dafl das Siebbein nicht durch-

Abb. 2. Gehirnreste und Cervicalmark des
Falles 1. Seitenansicht.

lochert ist. In der Schiadelhohle
nehmen aber keine Grofihirn-
hemisphéren Platz. Die Grof3-
hirnsichel befindet sich in der
Mittellinic als cine héautige
Falte, ihre Hohe vergrofert
sich wie normal von vorn nach
hinten und mif3t am hinteren
Ende 2 ¢m;in ihr verlauft eine
Vene. Die normal entwickel-
ten vorderen und mittleren
Schédelgruben sind leer. Zwi-
schen beiden Fliigeln des Keil-
beins spannt sich die harteHirn-
haut, welchc weder von den
Sehnerven, noch von den in-
neren Kopfschlagadern durch-
bohrt wird. Die sich von den
groflen Keilbeinfliigeln fort-

setzende harte Hirnhaut bedeckt eine rudimentidre Hirnmasse, welche oberhalb
des Clivus sitzt, und deren durale Umhiillung hinten in die Kleinhirnzelle iiber-
geht. An beiden Seiten dicser Hirnmasse befindet sich je ein Plexus chorioideus
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(Abb. 1), welcher zweifellos dem Adergeflechte der Seitenkammer entspricht.
Die rudimentdre Hirnmasse besteht aus einigen basalen Resten der Hemispharen

und aus einem dem
Zwischenhirn entspre-
chenden ebenfalls ab-
normen Gebilde (Abb. 2),
welches indessen keine
Ziige eines normal-mor-
phologischen Aufbaues
aufweist. DasZwischen-
hirn bildet die unmittel-
bare Fortsetzung des
Tegmentum  mesence-
phali; die Halbkugel-
rudimente hangen nur
mit den Hirnschenkeln
zusammen, sind — wie
wiruns an histologischen
Priaparaten') iiberzeu-
gen kénnen — struktur-
los, entbehren der mark-
haltigen Fasern und sind
reich an erweiterten,
blutgefiillten GefdBenso-
wie Blutungen. Der-
jenige Teil des Zwischen-
hirns, welcher als Thala-
mus aufzufassen ist, ist
nichts anderes als eine
strukturlose Masse. Der
dritten  Hirnkammer
entspricht eine enge, un-
bedeckte Spalte, welche
nach hinten {berdacht
wird und in den Aquae-
ductus Sylvil iibergeht.
Lateral von dieser Spalte
gieht man je einen mark-
haltigen Strang, welche
man bis zu den roten
Kernen verfolgen kann,
und welche rweifellos
den Fasciculis retroflexis
{Meynert) entsprechen.
Auf beiden Seiten des
ventralen  Abschnittes
dieser Region befindet
sich je ein an den Nue-
leus hypothalamicus er-

]

Abb. 3. Hypothalamus-Region des Falles 1. Hr He-
misphirienreste; Cbl Cerebellum. Die vorderen Zwei-
hiigel (Qa) besitzen ein kaum wahrnehmbares Mark-
geflecht; der laterale Abschnitt des rechten Hiigels
wurde von einem kleinen Blutungsherd zerstort. fp tiefe
Markfaserschicht des linksseitigen Colliculus ant. Lm
linksseitiger Lemnpiscus medialis. Nr roter Kern der
linken Seite mit den einstrahlenden Brachium con-
junctivum-Fasern. NH Nucleus hypothalamicus, um-
geben von einer bikonvexen Markkapsel. An der vech-
ten Seite -— die von dem Schnitt in einer rostraleren
Ebene getroffen wurde — sieht man nunmehr das Mark-
geflecht des roten Kerns. Der basale Teil des Mittel-
hirns ist mit den Hemisphérenresten unmittelbar ver-
wachsen. Die GefilBle sind an allen Teilen des Pripa-
rats injiziert.

1) Alle vier beschriebenen Nervensysteme wurden an Serienschnitten studiert,
welche nach der Methode Weigert-Pal gefirbt wurden; einige Schnitte wurden

mit Fuchsin tiberfarbt.
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innerndes Gebilde, welches ein markhaltiges Fasergeflecht besitzt (Abb. 3). Auf
der rechten Seite liegt ventral von dem erwihnten Kerne eine andere Formation,
welche nach ihrer Form und Faserstruktur dem Linsenkern #ahnelt; ihre Achse
ist aber gegeniiber derjenigen des normalen Linsenkerns mit 45° gemaB der Rich-
tung des Uhrzeigers umgedreht.

Die Abnormititen, welche an den caudaleren Segmenten des Zentralnerven-
systems zu finden sind,
kénnen groftenteils
durch das Fehlen des
Endhirnserklart werden.
Somit wird unsder Man-
gel der von der Gehirn-
rinde zum Rautenhirn
und zum Rickenmark
leitenden Bahnen ver-
sténdlich. Diese Bahnen
werden von den Achsen-
zylindern solcher Neu-
rone gebildet, deren
Nervenzellen in  der
GroBhirnrinde sich be-
finden. Da in dicsem
Falle die GroBhirnrinde
fehlt, sind auch die aus
deren Zellen entstam-
menden Leitungsbahnen
in ihrer ganzen Lédnge
nicht aufzufinden. So
gibt sich das Fehlen des
Endhirns auch in dem
sakralen  Riickenmark
kund, und zwar durch
den Mangel der Pyra-

midenbahnen.
Wenn man aber fest-
o8 stellen will, auf welche
w E Bahnen der Mangel des
Endhirns  irgendeinen
EinfluB} hatte, mull man
Abb. 4. Mittelhirn, Kleinhirnwindungen und Hemi- sich vor Auge halten,
sph'arenreste des Falles 1. dalBl es sich um einen
Neugeborenen handelt,
dessen Nervensystem gar nicht soweit entwickelt ist, daB alle Bahnen ihre Mark-
scheiden besidBen. So miissen wir fiir ganz normal halten, daBl der basale Teil
der Briicke noch marklos ist mibt Ausnahme des Fasciculus medianus pontis
und der tiefsten Querfasern, welche der pontopaliocerebellaren Bahn (Schaffer,
1919, 8. 68) angehdren. Dementsprechend ist der Markkorper des Kleinhirns
und auch die Rinde der Kleinhirnhemispharen sehr arm an Markfasern (Abb. 4),
da sie die markhaltizen Fasern gréBtenteils vom FuBteil der Briicke beziehen.
Nicht einmal die Myelinisierung der bulbocerebellaren Fasern ist beendet, da die
Peripherie des Strickkérpers, wo diese Fasern verlaufen, sich viel blasser farbt,
als dessen zentraler Teil, welcher von der Flechsigschen direkten cerebellaren
Bahn gebildet wird. Die olivocerebellare Bahn ist zum Teil und die spino-
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olivare Bahn im ganzen marklos; so ist auch die untere Olive mit markhaltigen
Fasern unvollstindig ausgestattet. Ebenso erklirt der normale Fortschritt der
Markscheidenentwicklung den geringen Markscheidengehalt der Lissauerschen Zone
des Riickenmarkes. Aus dieser Darstellung des Myelinisierungszustnades ist es
ersichtlich, dafl das vorliegende Zentralnervensystem auf solchem Grade der Mark-
scheidenentwicklung steht, wie es beim normalen Neugeborenen zu erwarten ist.

Die corticorhombencephalen und corticospinalen Bahnen des Neugeborenen
haben ihre Markscheiden noch nicht erhalten. So kann der Mangel dieser Bahnen
aus Markbildern nicht festgestellt werden, wir miissen also nach anderen Anhalts-
punktensuchen. Die Hirnschenkel,
welche diese Bahnen enthalten
sollten, sind klein; diesec Erschei-
nung konnte aber auch aus einer
Hypoplasie dieser Bahn erklart
werden. Die Frage, ob die cor-
ticofugalen Bahnen wirklich nicht
vorhanden sind, wird durch den
Mangel beider Pyramiden des ver-
langerten Markes endgiiltig ent-
schieden. Da diese Erhebung nor-
malerweiser ausschlieflich von der
corticospinalen Bahn gebildet wird,
wiirde ihr Mangel das Fehlen dieser
Bahn bedeuten. Im vorliegenden
Falle fehlen nun die Pyramiden
vollstindig, demzufolge die unte-
ren Oliven unmittelbar auf die
Basis des verlangerten Markes zu
liegen kommen (Abb, 5). Somit Aph. 5. Schnitt in der Hohe der unteren Oliven
wird der Mangel der Pyramiden- des Falles 1. Die Pyramiden fehlen; die iiber-
bahn zweifellos bewiesen, woraus * grofien unteren Oliven sind die basalsten Ge-
wir folgern mochten, daB auch bilde des verlingerten Markes. Das Stratum
die corticorhombencephalen Bah- interolivare ist zu schmal. GefaBe injiziert; um-
fangreicher Blutungsherd im linken Kleinhirn-

lappen.

nen nicht existieren. Im Riicken-
marke sind die vorderen und seit-
lichen Pyramidenfelder marklos, )
aber diese marklosen Felder sind kleiner als es beim normalen Neugeborenen zu
sein pflegt. Sie bestehen wahrscheinlich nur aus Gliagewebe, welcher Zustand
aber an Markbildern nicht bestitigt werden kann. Mit dem Mangel der Pyra-
midenbahn wire die Anwesenheit je eines Sulcus accessorius lateralis dorsa-
lis (Obersteiner, 1902, S. 400) an beiden Seiten des Cervicalmarkes in Beziehung
zu bringen.

Gelegentlich der Beschaftigung mit den fehlenden Bahnen mdchten wir uns
mit dem abweichenden Verhalten des hinteren Langsbiindels befassen. Dic beider-
seitigen, dreieckigen Hilften dieser Bahn entfernen sich im Mittelhirn normaler-
weise ein wenig von der Mittellinie, wahrend ihre ventralen Spitzen durch eine
schmale Markfaserbriicke in Verbindung stehen. Die Zugehorigkeit dieser Mark-
briicke zum hinteren Léngsbiindel wird durch die gleichkriftige Farbung und die
gleiche Verlaufsrichtung bewiesen. Im vorliegenden Fall weist das hintere Langs-
bindel im Rautenhirn keine Abnormitit auf, aber im Mittelhirn fehlt das erwihnte
Mittelstiick (Abb. 5). Da in diesem Fall das hintere Langsbiindel nur bis zur Hohe
des roten Kernes zu verfolgen ist, die Commissura posterior cerebri mangelt, und
gar nichts fiir die Anwesenheit eines Nucleus fagciculi longitudinalis medialis spricht,
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liegt die Folgerung nahe, daBl hier jene Biindel des Fasc. longitudinalis med. vor-
handen sind, welche von den Assoziationsfasern der Augenmuskeln und Vestibular-
kerne ausgemacht werden, withrend das Fehlen der mittleren Markbriicke mit der
Abwesenheit beider Nuclei fasciculi longitudinalis medialis in Beziechung zu
bringen ist.

Wahrend der vollstindige oder partielle Mangel der erwiihnten Neuronensysteme
im Mangel ihrer Ursprungskerne seine hinlingliche Erklirung findet, bereitct
uns die Deutung eines anderen Befundes gréBere Schwierigkeiten. Wir fanden
némlich die Markmasse der medialen Schleifen erheblich reduziert, obwohl ihre
Ursprungskerne, die Gollschen und Burdachschen Kerne, beziiglich ihrer Aus-
breitung sich vollig normal erwiesen; die Beurteilung dessen, ob sie auch Nerven-
zellen in normaler Menge enthalten, lief3 die Markscheidenfarbung leider nicht zu.
Die innersten Bogenfasern des verlingerten Markes, welche die erste Partie der
medialen Schleifenbahnen bilden, sind im vorliegenden Fall gegeniiber dem Nor-
malen in geringer Zahl anwesend. Die Durchmesscr der nidchsten Partie der me-
dialen Schleifenbahn, die den Namen Stratum interolivare lemnmisci tragt, sind
sowohl in Léngs- wie in Querrichtung kleiner als normal (Abb. 5). In der Briicke
sind die Fasern der medialen Schleifen so stark vermindert, daB sie vom wohl-
entwickelten Trapezkdrper vollkommen verdeckt werden. Wenn wir aber die Hohe
des Trapezkorpers rostralwirts verlassen, sind sie in der Form eines zwar distinkten,
aber erbeblich verkleinerten Biindels aufzufinden. Da die anwesenden Fasern
sich zu je einem kompakten Biindel schlielen ohne jedwede marklosc Liicken
in ihrem Gebiet, halte ich fiir zweifellos, dal diese Reduktion der Bahnen keines-
wegs durch Zugrundegehen ihrer einzelnen Teile bedingt ist. Mit dem rudi-
mentaren Zustand dieser Bahnen werde ich mich spéiter eingehender beschéftigen,
soviel kann ich aber schon jetzt vorwegnehmen, daB ihr geschildertes Benehmen
durch den Mangel ihrer Endkerne, der ventrolateralen Kerne der Sehhiigel, eine
hinreichende Erklirung findet.

Die linksseitige mediale Schleifenbahn stellt zugleich cine intercssante Gesetz-
mafigkeit der pathologischen Bahnenentwicklung dar. Sic &ndert niamlich in der
Briicke ihre gewohnliche Verlaufsrichtung und zieht sich vom Haubenteil ventral-
warts, um sich allmahlich im Briickenarm zu verlieren. Dieses Verhalten zeigt,
daB einc Bahn, deren Endigungsstitte unentwickelt blieb, eine von der normalen
abweichende Richtung einschlagen kann. So kommen abnorme Verbindungen
zustande, wie in diesem Fall diejenige zwischen den Hinterstrangskernen und dem
Briickenarm, welche von H. Vogt ,,paradoxe Bildungen‘* genannt worden sind
(1905, S. 347).

In Anbetracht der Tatssache, dafl im vorliegenden Fall das Zentralnerven-
system mit dem Zwischenhirn aufhérte, miiiten wir interessante Aufklarung von
der Untersuchung der Retina erwarten, welche bekanntlich vom Endhirn ent-
stammt. In der Retina unseres Monstrums sind sowohl die Stibehen- und Zapfen-
schicht als auch die Kdrnerschichte normal, die Neuronen I. und II. Ordnung der
Sehleitung sind also wohlentwickelt. In der Ganglienzellenschicht aber iibersteigt
die Zabl der Zellen die normale Menge, so dafl die Kerne in mehrere Reihen ge-
ordnet sind. Im Sehnerven waren mit der Hilfe des Impriagnationsverfahrens nach
Bielschowsky keine Nervenfasern zu finden, woraus wir auf die mangelhafte Ent-
wicklung der Neuronen IIT. Ordnung der Sehleitung zu schlielen gezwungen sind.
Der Sehnerv besteht bloB aus einem bindegewebig-glisen Faserzug, welcher bei
der harten Hirnhaut aufhért, ohne die Hirnsubstanz zu erreichen. Dementsprechend
finden wir keine Sehnervenkreuzung, keinen Tractus opticus und keinen lateralen
Kniehocker, welch letzterer das wichtigste der priméren Sehzentren ist. Jene
Teile des vorderen Zweibiigels, welche mit den Sehbahnen in Beziehung stehen,
sind vollig marklos, und das dritte primére Sehzentrum, das Pulvinar, kann in
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der undifferenzierten Masse des Thalamus nicht umschrieben werden. Meiner An-
sicht nach verlangt hauptsichlich das Fehlen der lateralen Knichicker nach einer
Erklarung, welche ick im Mangel der Sehrinde finde. Wie dic mediale Schleife
sich im Zusammenhange mit dem Fehlen des Thalamus nur rudimentir entwickelt
hat, ebenso blieb wegen des Mangels der Sehrinde das ihr untergeordnete Seh-
zentrum unentwickelt. Die vollstindige Entwicklungshemmung der lateralen
Kniehocker wird dadurch erklirt, dafl sich vor ihrer Héhe keine normale Hirn-
substanz findet und so die Entwicklung der davon entspringenden Bahnen sehr
nahe den Ursprungszellen verhindert wurde. Wéahrend das Fehlen des Pulvinar
seine Erklarung in der voélligen Strukturlosigkeit des Zwischenhirns findet, er-
scheinen die vorderen Zweihtigel makroskopisch zwar normal, doch ist ihre Seh-
faserung marklos, bzw. sie gelangte gar nicht zur Entwicklung, da die vorderen
Zweihtigel die Endstelle der hier fehlenden Neurone III. Ordnung der Sehleitung
vorstellen.

Die Horbahnen sind ausgezeichnet entwickelt bis zu den hinteren Zweihiigeln.
Hier wird die linksseitige von einem Blutungsherd unterbrochen. An der rechten
Seite zieht sich vom Colliculus inferior zu dem rudimentir entwickelten medialen
Kniehocker der blasse Markstreifen des in Anfingen der Markentwicklung sich
befindenden Brachium quadrigeminum inferius. Diese kiimmerliche Entwicklung
des medialen Kniehéckers ist mit dem Fehlen der Horrinde und ihrer afferenten
Bahn in Zusammenhang zu bringen.

Es ergreift unsere besondere Aufmerksamkeit jener eigentiimliche Befund,
daf die zentrale Haubenbahn auf beiden Seiten von der Hohe des roten Kerns
bis zu der unteren Olive vollstandig entwickelt ist. Diese Bahn verbindet der all-
gemeinen Mecinung nach den Sehhiigel mit der unteren Olive. Die Degenerations-
bilder, welche von Probst (1903, S. 10—16) und von Schaffer (1919, S. 71—73)
beschrieben wurden, beweisen ohne Zweifel, daB diese Bahn eine absteigende
Richtung verfolgt. Nun bestchen aber begriindete Zweifel dariiber, ob ihr Ur-
sprungskern wirklich der Thalamus wére. Probst behauptet auf Grund seiner
* Marchibilder, daB sie ihren Ursprung nicht vom Sehhiigel, sondern vom roten
Kern und vielleicht aullerdem von anderen Kernen dessen Umgebung nimmt.
Deshalb wendet er auch nicht die Benennung ,,thalamoolivire Bahn‘ an, sondern
bezeichnet sie als Zwischenhirn-Olivenbahn (1903, S. 24—31). Auf meinen Pri-
paraten erscheint im Verlauf dieser Bahn alles markhaltig, was im Falle von
Probst der Degeneration anheimfiel, d. i. jener Abschnitt, welcher von der Héhe
des roten Kerns caudalwirts zieht, wohingegen rostral vom roten Kern beinahe
keine Spuren dieser Bahn aufzufinden sind, da sie — obwohl ihr Querschnitt in
den caudaleren Teilen normal ist — sich in der Hohe des roten Kerns allmahlich
vermindert und héchstens einige ihrer Biindel in die subthalamische Ctegend ver-
folgt werden kénnen. AuBer diesem Befund spricht noch fiir die Auffassung Probsts,
daf in dicsem Fall der Sehhiigel, der angebliche Ursprungskern der zentralen Hauben-
bahn, mangelhaft entwickelt ist. So darf ich, mich der Auffassung von Probst an-
schlieBend, den roten Kern und auBerdem vielleicht auch die subthalamische Region
fiir den Ursprungsort der zentralen Haubenbahn halten.

Das Kleinhirn, die unteren Oliven und die Nebenoliven sind im vorliegenden
Fall enorm entwickelt. Vom Kleinhirn sind besonders die Hemisphérien méchtig,
welche sich iiber den Wurm sozusagen emporwdlben, so daB in der Mittellinie sich
zwischen ihnen nur eine schmale, aber tiefe Furche befindet, in deren Tiefe der
Oberwurm liegt (Abb. 4). Die Furchen der Hemisphérien und des Wurmes scheinen
beim ersten Blick normal zu sein, nur bei genauerer Betrachtung stellt es sich heraus,
daf diess Einkerbungen nur oberflichlich sind und tiefere Furchen fehlen. Die {iber-
grofle Entwicklung der unteren Oliven fallt schon bei makroskopischer Besichtigung
in die Augen, da ihre Lange 10 mm und ihre gré8te Breite beinahe 5 mm miBt.
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Sie bilden infolge des Mangels der Pyramiden die Basis des verlingerten Markes
und werden durch ihre weile Farbe leicht erkannt. Ihre Féltelung ist reicher
als normal und die Falten selbst sind verbreitert. Entsprechend der tiberméigen
Entwicklung der Kleinhirnhemisphirien weist auch der FuBteil der Briicke eine
betrachtliche Volumzunahme auf, trotzdem dal ihm die Pyramidenbahnen vollig
abgehen, Diese Tatsache findet ihre Erklirung darin, dafi zwischen dem FuBteil
der Briicke und den Kleinhirnhemisphérien eine unmittelbare neuronale Verbin-
dung besteht.

Bei der Beurteilung jeder Mifbildung findet man sich vor der Frage,
wann die Entwicklung von der normalen abgelenkt wurde. Da dieser
Zeitpunkt in der Mehrzahl der Fialle niché bestimmt werden kann, muf}
man mit der Bestimmung des spitesten Zeitpunktes, in dem die ab-
norme Entwicklung eingeleitet werden kénnte, zufrieden geben. Dieser
wird nach I. Schwalbe als , teratogenetische Terminationsperiode® be-
zeichnet.

Im vorliegenden Fall bieten sich uns zwei Moglichkeiten an: ent-
weder kann die Abweichung von der Norm in einer frithen Periode der
Entwicklung, wo das Endhirn das Hirnblasenstadium noch nicht iiber-
schritten hat, zustande, oder in einer spéteren, wo es nach dem ILr-
reichen eines hoheren Entwicklungsstadiums einer sekundiren Zer-
storung unterlag.

Um diese Alternative zu entscheiden, miissen wir einige Eigentiim-
lichkeiten des Monstrums beriicksichtigen. So schien der vollige Mangel
der Pyramidenbahnen wichtig zu sein; man wiirde nimlich daraus
folgern, dal} die Anlage der Hemisphiren zugrunde gehen miiflte, ehe
die Beetzschen Zellen ihre Neuriten in die caudaleren Segmente hatten
senden konnen. Aber der Mangel der Pyramidenbahn bedeutet nicht
zugleich ihre Agenesie. Nach den Versuchen v. Monakows (1905, S. 388)
wird die Pyramidenbahn eines neugeborenen Hundes nach der Entfer-
nung der Bewegungsrinde vollig resorbiert, als wenn sie nicht einmal
angelegt worden ware. Diese Bahn kann also ebenso infolge des se-
kundéaren Zugrundegehens ihrer Ursprungszellen im noch unreifen
Nervensystem fehlen, wie infolge deren priméren Agenesie. Im vor-
liegenden Fall stimmt iibrigens das Riickenmark jenem gewohnten
Bild nicht iiberein, welches so bei den in der Literatur beschriebenen
Hemi- bzw. Anencephalen, wie in meinen iibrigen 3 Fallen gefunden
wurde. Bei letzteren deutet namlich nur eine ganz schmale Marklich-
tung das Feld der Pyramidenbahn an, wihrend im Fall 1 nicht nur an
der Stelle der seitlichen, sondern — im Cervicalmark — auch im Ge-
biete der vorderen Pyramidenbahnen markloses Feld getroffen wird,
welches doch viel kleiner ist, als es bei normalen Neugeborenen zu sein
pilegt. Dieser Unterschied gegeniiber anderen Hemicephalen wird da-
durch bedingt, dafl hier die Entwicklungsabnormitst zu einer Zeit zu-
stande kam, wo die Neuriten der Pyramidenbahn schon entwickelt
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waren. Der Mangel der Pyramidenbahn ist also nicht die Folge einer
Agenesie, sondern einer spéteren sekundiren Zerstérung.

Zur Bestimmung der teratogenetischen Terminationsperiode scheint
gleichfalls jener Befund nutzbar zu sein, dafl die Hirnschenkel und die
Hemisphéiren bei normalen Verh#ltnissen nicht vorhandene Verwach-
sungen aufweisen, in welchen keine Narbenbildung gefunden wird.
Diese wiirden auf eine sehr frithzeitige Entstehung hinweisen, in einem
Zeitpunkt, wo die noch undifferenzierten Zellen sich unter dem An-
schein einer im Kmbryonalleben physiologischen Verwachsung ohne
Narbenbildung zueinander ordnen kénnten. Es wurde aber durch die
Untersuchungen von Nissl und von Spatz (1921, S. 133, 145 u. 171) be-
wiesen, dall solche glatte Verwachsungen in dem unreifen Nerven-
gewebe auch als Reparationserscheinungen zustande kommen kénnen.
Spatz beobachtete nawlich, dafl nach volliger Durchschneidung des
Riickenmarkes neugeborener Kaninchen einige Randpartien ohne Nar-
benbildung wieder verwachsen konnen, so dal} die Trennungslinie zwi-
schen beiden Stiimpfen nicht mehr erkannt werden kann. So ist es
moglich, dafl auch im vorliegenden Falle solche Verwachsungen zwischen
den Hirnschenkeln und den Hemisphérienresten im spiteren Foetalter
durch das Zugrundegehen der dazwischenliegenden Teile entstanden sind.

Diese Befunde widersprechen also jener Annahme nicht, dafl in
diesem Fall die Entwicklung des Zentralnervensystems zu jener Zeit
die abnorme Richtung eingeschlagen hat, wo die Entwicklung der Schi-
deldachknochen schon so weit vorgeschritten war, dal} sie sich weiter
gestalten konnten, ohne dazu den von innen wirkenden Druck des Ge-
hirng zu bendétigen. Es ist wohl bekannt, dafl die Verknocherung des
Schideldaches im dritten Foetalmonate beginnt und die Formbildung
des Schédels sich auch spiter zu den Volumveranderungen des Gehirns
anpalt (s. v. Spee 1896, S.258). In diesem Falle beweisen aufler der
normalen Schadelform noch andere Zeichen die spite Entstehungszeit.
Solche sind die vasculiren Erscheinungen, welche in allen anwesenden
Segmenten des Zentralnervensystems in der Form einer GefiaBerweite-
rung und Injektion sowohl seitens der weichen Hirnhaut, als auch seitens
des Nervenparenchyms aufgefunden werden konnten. Um die GefaSe
werden hie und da Kernvermehrungen und Blutungsherde wahrgenom-
men, und besonders die letzteren kénnen manchmal eine grofiere Aus-
breitung erreichen. Auffallend sind noch die zerstreuten kleinen Herde,
welche meistens aus einem zentralen Gefa und aus einer dieses letztere
ringférmig umgebenden parenchymfreien Lichtung bestehen. Diese
perivasculire Liicke wird von der normalen Nervensubstanz durch eine
durkle Demarkationslinie abgegrenzt, welche dort, wo der Herd sich
in einem Markfeld befindet, am Weigert- Pal-Praparaten einen tiefblauen
Farbenton angenommen hat. Diese Herde miissen ihrer morphologi-
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schen Beschaffenheit nach als kleine Erweichungsherde betrachtet
werden. Alle diese Erscheinungen vascularen Ursprungs — Hyper-
dmie, 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 vas-
culéren oder infektids-entziindlichen Prozesses ist. Diese Vorginge sind
relativ frisch: Die Blutungen, Infiltrate miissen natirlich kiirzlich vor
dem Tode entstanden sein, auch die Erweichungsherde sind nicht alt,
da sie sonst schon vollig weggeraumt worden wiren. Es ist namlich
aus den Spatzschen Untersuchungen (1921) wohl bekannt, daf im
unreifen Zentralnervensystem die Reste der pathologischen Prozesse
viel schneller und vollkommener weggerdumt werden, als in denjenigen
des Erwachsenen. Ich mufB noch betonen, dall hauptsichlich die Ner-
vensubstanz die Spuren des Krankheitsprozesscs trigt, wahrend die
weiche Hirnhaut gar nicht verdickt ist und aufler den erweiterten, blut-
erfillten Gefillen keine Zeichen einer Entziindung aufweist.

Fir die Feststellung der teratogenetischen Terminationsperiode
bietet uns auch der Zustand der Sinnesorgane bzw. ihrer Nerven einen
Anhaltspunkt an. Es wurde schon erwahnt, daf die Siebplatte keine
Locher besitzt, also die Riechfasern — wenn sie nicht v6llig mangeln —
die Schidelhohle keineswegs erreichen kénnen. Im Sehnerven — wie
wir schon ebenfalls hervorhoben — ist keine Nervenfaser nachweisbar,
und die Ganglienzellenschicht der Retina enthalt die Kerne in mehre-
ren Reihen, wiahrend beim normalen Neugeborenen die Kerne sich in
eine Reihe und ziemlich weit voneinander ordnen. Es ist aus Chiewitz’
Untersuchungen (1887) bekannt, dafl die Ganglienzellenschicht der
Retina bis zum Ende des 6. Foetalmonats aus mehreren Kernrcihen
besteht. Die vorliegende Retina ist also in ihrer Entwicklung zuriick-
geblieben, da sie bis zur Zeit der Geburt solche Verhiltnisse aufwies,
welche normalerweise am Ende des 6. Monats verschwinden. Diese
Entwicklungshemmung zeigt uns, daf dic Ganglienzellenschicht ihre
volle Aushildung 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 spétesten im 6. Monate des intra-
uterinen Lebens. Frither konnte aber keine wesentliche Zerstérung in
diesem Gehirn entstehen, da sonst das Schideldach nicht so gut aus-
gebildet wire. So miissen wir annehmen, daf} die Entstehungszeit dieser
MiBbildung in den 6. Monat fallt.

Bei dieser Auffassung bedarf einer besonderen Erklarung der Mangel
der Riech- und Sehnervenfaserung. Diese entwickeln sich nach heuti-
gem, nicht ganz befriedigendem Stand unserer Kenntnisse am Anfange
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des 2. Embryonalmonats. Die Riechfasern erreichen nach den #lteren
Untersuchungen von Hes (1889, 8. 63), welche noch vor der Epoche des
Impragnationsverfahrens durchgefithrt wurden, schon am Anfange des
2. Monats das Vorderhirn und aus den Angaben der Normaltafeln von
Keibel und Elze (1908, S.138) wissen wir, dafl beim 17 mm langen
Embryo (Anfang des 2. Monats) die Sehnervenfagern den Recessus op-
ticus schon erreicht haben. Das Fehlen beider Hirnnerven kénnte zwei-
fach erklirt werden: entweder hat die Entwicklung schon im ersten Mo-
nat eine abnorme Richtung eingeschlagen und deshalb kam ihre Ver-
bindung mit dem Vorderhirn nicht zustande, oder es entstand die MiB-
bildung zu einem spiten Zeitpunkt, wobei die Nerven sekundir zu-
grunde gingen. Da in diesem Fall allen Zeichen nach die Entstehungs-
zeit in den 6. Monat fillt, kann nur die zweite Moglichkeit gelten.

Nach dem Gesagten mochten wir uns das Entstehen der vorliegenden
MiBbildung folgendermafien vorstellen: Bis zum 6. Foetalmonat hat sich
das Zentralnervensystem normal entwickelt. Zu dieser Zeit wurde es
aber voun einer krankheitserregenden Einwirkung befallen. Die Natur
dieser Einwirkung kann nicht niher bestimmt werden, so viel ist aber
zweifellos, daf} sie zuerst von seiten der Gefille eine Reaktion ausgeldst
hat. Deshalb kénnte man in erster Reihe an einen entziindungserregen-
den Faktor denken. Da aber die inneren Kopfschlagadern durch die
harte Hirnhaut nicht hineindringen, scheint auch jene Méglichkeit nicht
ausgeschlossen zu sein, wonach ihre Thrombose den krankhaften Pro-
zefl bedingt hatte. Die krankhafte Einwirkung hat hauptsichlich das
Endhirn angegriffen, wo die Zerstérung sehr ausgebreitet war und die
verddete Nervensubstanz so vollkommen weggeriumt wurde, dall von
den Halbkugeln nur einige basale Reste zuriickgeblieben sind. Die
Retina — da ibr Zusammenhang mit dem Gehirn aufgehoben wurde —
verharrte an einer primitiveren Entwicklungsstufe; die Lécher der
Siebplatte sind verkndchert, da die Riechfasern zugrunde gingen. Die
von den verddeten Hirnteilen entstammenden Bahnen wurden resor-
biert, die zu ihner aufsteigenden fielen wegen des Ausfallens ihrer En-
digungskerne einer Atrophie anheim. Das Kleinhirn, die unteren Oliven
und die Nebenoliven haben hypertrophiert. Gleichzeitig mit diesen von
dem Zugrundegehen des Vorderhirns abhéingenden Verdnderungen setzte
sich der urspriingliche pathologische ProzeB fort, aber an den caudaleren
Segmenten hat er keine groBere Zerstorung hervorgerufen. Hier ent-
standen nur einige kleine Erweichungsherde zufolge der Blutungen und
Gefafiverstopfungen.

Fall 2. Nach den Angaben des Geburtshelfers wurde das Monstrum nach

9 Monaten geboren, Sein Kopf ist schwer miBigestaltet. Der Umfang des Schidels

mift nur 23,5 cm, und zwar hauptsichlich auf Kosten des Gehirnschadels. Die

Knochen des Schideldaches sind anwesend, namentlich das Stirnbein, zwei Scheitel-
50%
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beine und die Hinterhauptschuppe, aber sie bilden kein normales Schidelgewdélbe,
so daBl das Schédeldach hinter der Stirne sozusagen abgeplattet ist, wodurch das
Hinterhaupt hervorragt. Bei den Ndhten sind die benachbarten Knochen verschieb-
bar, aber die Fontanellen fehlen. Am Gesicht fallt die unpaare Augenspalte und
das Fehlen der Nase auf Die Augenspalte zieht von der Medianlinie symme-
trisch auf beide Seiten, in ihrer Tiefe wrd ein blutreiches, rotliches, weiches
Gewebe gefunden, welches der Bindehaut entspricht. Dahinter liegt ein rudimen-
tiarer Augapfel verborgen. Die Haut des unteren Augenlides setzt sich infolge
des Mangels der duleren Nase auf die Oberlippe fort. Die Mundspalte und die
Lippen sind normal. Die Schleimhaut der Oberlippe geht auf den oberen Alveolar-
fortsatz itber. Hinten 6ffnet sich die Mundhéhle in die Schlundhéhle. Diese hat
keine Nasaloffnung, sie endet blind vor dem Ostium pharyngeum tubae. Die Nasen-
hohle fehlt vollstéindig, iiber dem Gaumen befindet sich eine 2 ¢m hohe Knochen-
substanz, deren obere Oberfliche den Grund der unpaarigen, in der Mitte liegenden
Augenhghle bildet, wihrend an ihrer hinteren Oberfliche dic Schlundschleimhaut
haftet.

Am Schéidelgrund sind die hinteren und mittleren Schéadelgruben im ganzen
normal entwickelt. Die vordere stellt einc schmale, dreieckige Grube zwischen
beiden mittleren dar, wobei der Grund des Dreieckes gegen die Stirne schaut. Das
Foramen opticum, die Lamina cribrosa, sowie die Crista galli fchlen.

Am vorliegenden Zentralnervensystem sind zwei Umstéinde charakteristisch;
einerseits das Fehlen einiger Hirnteile, andererseits die — beziiglich ihrer Massen —
iiberaus gute Entwicklung der anwesenden Hirnsegmente. Die anwesenden Teile
dieses Zentralnervensystems sind zwar groBer, als durchschnittlich bei Neu-
geborenen gefunden wird, ihre Massen iiberschreiten aber nicht die Grenzen der
normalen Variabilitit, mit Ausnabme der unteren Oliven und der dazugehorigen
Gebilde, welche einer besonderen Wiirdigung bediirfen. Das rostralste Segment
dieses Zentralnervensystems ist das Zwischenhirn. Dieses hat eine vollig atypische
Struktur. Makroskopisch besteht es aus zwei sehhiigelartigen Gebilden, welche
voneinander durch eine Furche getrennt sind. Thre Vorderteile vereinigen sich,
und ventral davon befindet sich eine erbsengrofe Warze; dorsal zieht ein kleiner
senkrechter Kamm gegen die Spitze der Sehhiigel. Die mediale Oberfliche des
Sehhiigels, welche sich von der Medianlinie bis zur Stria medullaris erstreckt, ist
mit Hirnbaut nicht bedeckt, und daher ist sie von einer glanzenden weillen Farbe.
Beide Striae medullares gehen candalwirts in je einen kleinen Hocker, in das
Ganglion habenulae iiber; rostralwirts verflachen sie sich bei der Vereinigung der
Sehhiigel. Die von den Striae medullares lateral und ventral liegenden Oberfléchen
der Sehhiige! werden durch die weiche Hirnhaut bedeckt, welche hier zottig, geta3-
reich ist und hinter der oben beschriebenen Warze aufhort. Hinter beiden Ganglia
habenulae befindet sich die hintere Hirncommissur; durch sie und durch die hin-
teren Thalamusteile wird die dreieckige Offnung des Aquaeductus Sylvii um-
grenzt. Die Zirbeldriise fehlt (Abb. 6).

An den caudaleren Segmenten ist es schon makroskopisch zu sehen, dafi die
von dem Endhirn absteigenden Bahnen enthaltenden Teile nicht zur Entwicklung
gelangten. Deshalb sind im allgemeinen die Haubenteile normal, wéihrend die
FuBteile fehlerhaft gebildet sind. Im Mittelhirn ist die Vierhiigelplatte wohlent-
wickelt, wihrend die Hirnschenkel fehlen, und hinter der zu ecinhcitlicher Masse
verschmolzenen ventralen Oberfliche des Thalamus folgt unmittelbar die Bricke.
Caudal von ihr sicht man beiderseits dic groBen, weillen unteren Oliven, als die
ventralsten Gebilde des verlingerten Markes, da die Pyramiden fehlen. Das Klein-
hirn ist sehr gut entwickelt; seine Form weicht von der normalen ab, da die obere
Oberflache der Hemisphidren nicht zwei dachartig abfallende Ebenen darstellt,
sondern sie ist konvex und geht mit abgerundetem Rande in die untere auch
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Abb. 6. Gehirn des Falles 2 von vorn gesehen.

normalerweise konvexe Fliche iiber. Caudal vom unteren Kleinhirnwurm erscheint
in der Cisterna cercbellomedullaris unter der durchsichtigen weichen Hirnhaut

eine rostfarbige, geschwulst-
artige Masse, deren genauere
Beschreibung ich bei der mi-
kroskopischen ~ Betrachtung
geben werde (Abb. 7). Hinter
dieser Geschwulst weist das
Rickenmark keine Abnormi-
tat auf; es ist in bezug auf
seine Gréfe iiberaus entwickelt,
und seine Umrisse sind normal.

Bei der Beschreibung der
mikroskopischen Befunde wird
am zweckmaBigsten die caudo-
rostrale Richtung eingehalten.
Der feinere Bau des Riicken-
markes weist — schon an den
Lumbalsegmenten — mehrere
Abnormitaten auf. Die Hinter-
horner sind asymmetrisch, die
Rolandosche Substanz ist viel
kleiner als normal, in einzelnen
Ebenen fehlt sie sogar vollig, so
dafl die Hinterstringe und Sei-
tenstringe in unmittelbare Be-
rihrung kommen. Der Quer-
schnitt des Zentralkanals ist
hier und da unregelmiBig, sein
Ependymsaum ist unvollstén-
dig; es sind auch Ebenen, wo
mehrere Zentralkanile sich fin-

Abb. 7. Gehirn des Falles 2 von oben gesehen.
Hinter dem Wurm und zwischen den Hemi-
sphéren sicht man ein hockeriges, geschwulst-

artiges Gebilde.
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den. Die Substantia gelatinosa centralis ist ausgedehnter als normal. Dieses Ver-
halten erinnert an das Bild, welches wir von der pathologischen Anatomie der
Syringomyelie her gut kennen. Der gréBte Teil des Riickenmarkquerschnittes
wird von den asymmetrischen Hinterstringen eingenommen. An der Stelle der
Seitenstrangpyramiden ist nur ein kleiner blasser Fleck zu sehen anstatt des gro-
Ben marklosen Feldes, welches man beim normalen Neugeborenen zu finden
pflegt. Demgemili wird im Zentralmarke beiderseits ein Sulcus accessorius
lateralis dorsalis aufgefunden. In den obersten Cervicalsegmenten fallt einc
eigenartige Abnormitét auf. Es erscheint namlich hier hinter dem Riickenmarke
ein Gebilde, ohne mit ihm einen anatomischen Zusammenhang aufzuweisen, wel-
ches bei der mikroskopischen Betrachtung an ein Hinterhorn mit seiner einstrah-
lenden Hinterwurzel erinnert. Dieses Ge-
bilde wichst allméhlich in rostraler
Richtung und formt sich zu einem
zweiten atypischen Riickenmarke, dessen
mittlere grauc bzw. gelatindse Substanz
von einem Markmantel umgeben wird.
Diese gelatinise Substanz besitzt sogar
einen Zentralkanal in der Form einer
Querspalte (s. Abb. 8).
Entsprechend  dieser ~ Abnormitit
weigt auch der Dorsalteil des verlanger-
® ten Markes Abweichungen vom Normalen
auf. Im Gebiete der Hinterstrénge be-
findet sich némlich eine uwmfangreiche
graue Substanz an der Stelle der Goll-
schen und  Burdachschen Kerne, welche
von gelatinoser Beschaffenheit zu sein
scheint; der Markverlauf erlitt in diesem
Gebiete eine wesentliche Stérung. Ob in
den Hinterstrangkernen auch Nerven-
zellen sich befinden, kann an Mark-
scheidenpriaparaten, welche mir aus-
Abb. 8. Cervicale Diastematomyelie  schlieflich zur Verfiigung stchen, nicht
des Falles 2. entschieden werden. Dic Anwesenheit
von gesunden Nervenzellen wird aber
durch das Vorhandensein der zur Schleifenkreuzung tretenden innersten Bogen-
fasern bewiesen. Dic Wucherung der abnormen gelatingsen Substanz nimmt an
der rechten Secite auch das Gebiet des caudalsten Teiles der absteigenden Trige-
minuswurzel ein, wodurch der Burdachsche Strang schr umfangreich wird. In
rostraleren Ktenen sind die linksseitigen Hinterstrangkerne ungefihr normal,
wahrend die rechtsseitigen dorsalwirts eine Erhebung bilden und neben der
Mittellinie ein méchtiges, intensiv gefarbtes, abnormes Markfaserbiindel enthalten
(Abb. 9). Dieses Biindel wird samt der dazugehorigen grauen Substanz all-
méahlich dorsalwérts gedrangt; bei der Erdffnung des Zentralkanals erhebt es
sich in die IV. Hirnkammer und sondert sich von dem {ibrigen normalen Teile der
Hinterstrangkerne ab. Somit stellt es ein iiberfliissiges Gebilde dar, wodurch die
normalen Teile ein wenig lateral gedringt werden. Rostralwirts verkleinert es
sich allmahlich und lagert sich iber die Medianfurche der Rautengrabe. Das
iiberzahlige Riickenmark und dicse atypische VergréBerung des Hinterstranges
entsprechen jenem hinter dem Kleinhirnwurm liegenden geschwulstartigen Ge-
bilde, welches bei der makroskopischen Beschreibung schon erwihnt wurde.
Sonst ist das verlingerte Mark nur so weit abnorm, dafl die Pyramiden volliy
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Abb. 9. Geschlossener Teil der Oblongata des Falles 2. Pyramiden fehlen, Oliven
iibergrofl. Bemerkenswert ist das abnorme Markbiindel und die dazu gehorige graue
Masse oberhalb des linksseitigen Hinterstranges.

Abb. 10. Schnitt aus der Oblongata und dem Kleinhirn in der Héhe der IX.-Wurzel.
Pyramiden fehlen; Oliven iibergroB. Kleine heterotopische Substanz im links-
seitigen Strickkorper.
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fehlen, die unteren Oliven und die Nebenoliven tibergroB sind und im rechtsseiti-
gen Strickkorper eine kleine heterotope graue Substanz sich befindet. Die Stufe
der Markreifung in diesem Zentralnervensystem méchte dadurch charakterisiert
werden, daB alle Biindel des Strickkérpers den Farbstoff gleichmafig intensiv
aufnehmen (Abb. 10).

Die Briicke steht in derselben Stufe der Markentwicklung wie im vorigen Fall;
ihr Basalteil ist verhidltnismaBig klein gegentiber dem méchtigen Tegmentum
pontis.

Das Kleinhirn ist in bezng seines mikroskopischen Aufbaues normal; die Mark-
reifung darin ist so weit fortgeschritten, wie bei normalen Neugeborenen. In seinen
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Abb. 11. Briicke und Kleinhirn des Falles 2. Beachtenswert ist die Disproportion
zwischen der Pars basilaris und tegmentalis pontis. Machtig entwickelte Strick-
korper, Nucl. dentati und Vermis.

rostralen Teilen gind die Gefdfle injiziert und werden kleinere Blutungsherde ge-
funden (Abb. 11). Sonst sind die Gefalle in dem ganzen Zentralnervensystem
normal.

Die Mittelhirnhaube ist normal. Von der Briicke rostralwirts bilden sich die
niedrigen Hirnschenkel aus, welche mit der basalen Masse des Mittelhirns bald
verschmelzen und so bei makroskopischer Betrachtung der Hirnbasis nicht auf-
gefunden werden konnten. Die Kniehtcker sind sehr klein. Das Zwischenhirn
wird von einer hirnhautihnlichen Platte umgeben, deren Gefdafle injiziert sind.
Basal verbreitert sich diesc Platte, welche allem Anschein nach hier auch Nerven-
substanz enthilt, worauf die Gegenwart bier und da angefdrbter Markfasern hin-
weist. In bezug auf den feineren Bau dieses Segmentes ist zu bemerken, daf die
roten Kerne wohlentwickelt, die Meynertschen Biindel anwesend und die hinteren
Léngsbiindel bis zur Hohe der Commissura post. cerebri verfolgbar sind. Ventral



und Pathologie des foetalen Zentralnervensystems, 771

von den roten Kernen erscheinen an beiden Seiten die den subthalamischen Kor-
pern und der Substantia nigra Socmmeringi entsprechenden Massen mit etwas
Markfasergehalt. Rostralor wird die als Sehhiigel zu betrachtende Masse gefunden,
worin man die einzelnen Kerne nicht zu unterscheiden vermag. Die wohlentwickel-
ten medialen Schleifenbahnen kionnen bis hierher verfolgt werden. Ganz ventral
liegh beiderseits eine graue Masse, welche mit dem Linsenkern identifiziert werden
kann; zwischen ihnen befindet sich eine Markfasercommissur. Alle groBen Kerne
dieses Segments — Sehhiigel, Corpus subthalamicum, Linsenkern — werden von
michtigen Markfaserbiindeln gegenseitig verbunden. Auf beiden Seiten befindet
sich je ein Markfaserbiindel, in welchem wir den Fase. thalamomamillaris ver-
muten {Abb. 12).

Abb. 12. Schnitt aus dem Zwischenhirn des Falles 2. Frf Fasciculus retroflesus;
der rechtsseitige strahlt ins Ganglion habenulae ein. 7o Thalami optici, dic vollig
marklos sind. NIf Linsenkernrudimente, dazwischen Be groBe abnorme basale
Commissur. Michtige Markfagerbiindel zichen auch gegen die Sebhiigelkerne.

Die Ergebnisse dieser Beschreibung zusammenfassend, finden wir
in diesem Fall wie im vorigen jene Verhiltnisse auf, die durch den
Mangel der corticospinalen und corticorhombencephalen Bahnen be-
dingt aufgefal8t wurden. Die Hirnschenkel sind zwar ausgebildet, doch
sind sie sehr niedrig; ob sie auBer Gliagewebe auch Nervensubstanz ent-
halten, mufl — da uns ausschlieBlich Markscheidenpréaparate zur Ver-
figung standen — dahingestellt bletben. Der basale Teil der Briicke ist
zweifellos infolge des Mangels der cerebrofugalen Bahnen niedrig, die
Pyramiden des verlingerten Markes fehlen, das Riickenmark weist das
typische Bild der Agenesie der Pyramidenbahnen auf, da ihre Stelle
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durch eine schmale Marklichtung bezeichnet wird, und im Cervicalmark
wird der Sulcus accessorius lat. dors. aufgefunden.

Was das zentrale Haubenbiindel anbelangt, sind die Befunde denen
des ersten Falles dhnlich.

Die normale Entwicklung der medialen Schleifenbahnen wird da-
durch verstandlich, daf} die Sehhiigel — zwar nicht véllig ausgebildet —
doch vorhanden sind.

An dem vom Zentralnervensystem abstammenden Teile des unpaarigen, rudi-
mentiren Augapfels sind folgende pathologische Abweichungen aufzuzeichnen.
Die innere und die duBlere Kornerschicht ist ein wenig zellenreicher als normal.
In der Ganglienzelienschicht liegen die Zellen in 3—4 Reihen. Zwischen ihnen
befinden sich aber sehr wenige ausgebildete Nervenzellen; demzufolge die Nerven-
faserschicht fast véllig fehlt. Die Retina blieb also — wie im ersten Fall — in
einem fritheren Entwicklungsstadium gehemmt. Der hinteren Wand der Netzhaut
liegt eine geschwulstdhnliche Zellmasse an, gebildet von Zellen, welche denjenigen
der Ganglienzellenschicht dhneln.

Von den priméren Sehzentren ist die Sehfascrung des vorderen Zweihiigels
marklog, sowie es auch beim normalen Neugeborenen zusein pflegt, und die lateralen
Kniehocker sind sehr klein; eine Erklirung fiir diesen Befund versuchte ich bei
der Besprechung des ersten Falles zu geben. Die Pulvinars kénnen natiirlich in
der strukturlosen Masse des Zwischenhirns nicht umgrenzt werden.

Dic Horbahnen sind bis zum hinteren Zweihiigel voll entwickelt. Von hier
zichen an beiden Seiten die ersten Ansétze der Markentwicklung zeigenden Brachia
quadrigemina postr. zu den kleinen medialen Kniehdckern, welche — bedingt
durch das Fehlen des corticalen Horzentrums — mangelhaft entwickelt sind.

Die unteren Oliven sind gegeniiber den iibrigen wohlentwickelten Hirnteilen
michtig ausgebildet. Lhr ganzes System ist iiberméBig entwickelt. So sind infolge
der Uberentwicklung der olivocerebellaren Bahnen auch die Strickkorper sehr
umfangreich (Abb. 10). Die dullere Form des Kleinhirns iberschreitet nicht die
gewohnliche Grofle, wohl aber seine einzelnen Teile, so die Nuclei dentati und die
iibrigen zentralen Kerne.

Die Hirnhdute zeigen keine pathologischen Veranderungen.

In dem vorliegenden Fall haben wir also ein Monstrum kennen
gelernt mit schwerer Mifbildung mehrercr Organe. Das Gesicht ist ab-
norm : die Nase fehlt vollkommen, und es ist nur ein einziges, in der
Mittellinie liegendes Auge vorhanden. Auch die Nasenhohle fehlt vollig,
wodurch der Rachen, dessen Verhiltnis zur Mundhohle, zu den Ohr-
trompeten, zur Kehle und zur Speiserchre vollstindig normal ist, an
der Stelle der Nasenhohle blind endet. Am Zentralnervensystem ist
der Mangel des Verderhirns das sinnfilligste; die caudaleren Segmente
weisen auBer den dadurch bedingten Abnormitdten auch andere Ver-
dnderungen auf. So sind dic Hirnstrange in ithrem ganzen Verlauf auf-
gelockert; in der Hohe der Cervicalsegmente bildet sich ein zweites
Riickenmark aus. Als dessen Fortsetzung mochte die am dorsalen Teil
des verlangerten Markes sichtbare Masse aufgefallt werden. Da diese
MiBbildungen nebeneinander gefunden werden, miillte man daran
denken, dal} sie alle infolge derselben Schidigung zustande gekommen
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sind. Tatsichlich konnen sie durch die Annahme einer in Frithembryo-
nalzeit, ungefahr in der 2. bis 3. Woche wirkenden Noxe, die die Ent-
wicklung der Gesichtsfortsitze und die SchlieBung des Medullarrohres
gestort hat, hinlanglich erklart werden. Der Befund, dal das Gesicht
ohne Anzeichen jeglicher Narbenbildung so hochgradig miligestaltet ist,
durfte durch eine spiatere sekundire Zerstorung keineswegs erklart
werden, nur durch die abnorme Augbildung der Gesichtsfortsitze. Diese
‘abnorme Ausbildung #uBerte sich darin, daB die Gesichtsfortsitze sich
schlossen, ohne die Riechgrube offengelassen zu haben. Dies zog es
nach sich, dafl der Rachen gegen die Nase sich nicht tffnete. Die un-
paarige Augenspalte entwickelte sich verhaltnismafBig spat infolge der
Unpaarigkeit des Augapfels, da es bekannt ist, dal} die Entwicklung
des Augenlides nur beim 16—17 cm langen Embryo beginnt. Dic Schlie-
Bung des vorderen Teiles des Medullarrohrs wurde durch die primére
Noxe unterdriickt; die Folge zeigt sich im Mangel des Endhirns. Ebenso
rief die primire Noxe die Abschniirung einzelner Keime des Medullar-
rohrs hervor, woraus sich das zweite atypische Rickenmark und die
abnorme dorsale Masse des verlangerten Markes entwickelte. Die néhere
Beschaffenheit jener Schadigung, welche so frith in die Entwicklung
storend eingriff, kann aus dem HEnderfolge der pathologischen Entwick-
lung nicht bestimmt werden,

Fall 3. Das nun zu behandelnde Monstrum hat zwar ein von haariger Kopf-
haut bedecktes, aber sehr niedriges Schideldach. Der Gesichtsschidel ist stark
prognath, der Stirne sitzt eine kindsfaustgrofie, in mehrere Lappen geteilte
Geschwulst, deren Farbe bliulichrot und deren Kongsistenz teigartig ist, breit
auf. Die mikroskopische Betrachtung lehrt uns, da sie von einer Epithel-
schicht bedeckt ist, welche unmittelbar in die Stirnhaut tibergeht. Unter dem
Epithelium dieser Geschwulst ist keine Cutis und kein Unterhautgewebe zu finden,
sondern folgt unmittelbar ein lockeres Bindegewebe, welches das Gertist fiir die
ganze Geschwulst liefert. Diese bildet hier ein mehr dichtes, dort ein ganz lockeres
Netzwerk, in dessen Maschen viele sehr diinnwandige GefaBe liegen, welche mit
Blutelementen vollgepfropft sind. Um einige dieser Gefiile sind sehr groBe Blu-
tungen sichtbar: das bindegewebige Geriist ist von weillen und roten Blutzellen
infiltriert. Aunf Grund diescr Schilderung kann diese Geschwulst als ein Angio-
fibroma aufgefafit werden.

Der Umfang des Schidels mifit 20,5 cm. Die Ohrmuscheln sind grob geformt,
Augen, Nase, Mund und Zunge normal entwickelt. Die hinteren und mittleren
Schadelgruben sind beinahe normal, wihrend die vordere infolge des Sinkens der
Stirne nach hinten eine niedrige, dreieckige Grube darstellt, deren Spitze gegen
die mittlere Schidelgrube gerichtet ist. Diese Verhéltnisse sind also denjenigen
des Falles 2 dhulich. Die obere Fliche des das Augenhéhlendach bildenden Kno-
chens wird von der Stirnhaut bedeckt; es beteiligt sich also an der Bildung der
vorderen Schidelgrube nicht. Die Lécher der Siebplatte und die Crista galli fehlen;
die Foramina optica sind im Gegensatz zu den iibrigen Fallen anwesend.

Das Zentralnervensystem dieses Monstrums ist schwerer alteriert als die vorigen,
da hier auBer dem Fndhirn auch noch das Zwischen- und Mittelhirn vollig fehlt.
So ist das vordere Ende der Briicke der rostralste Punkt des Zentralnervengystens.
Das Riickenmark scheint gréBer zu sein als durchschnittlich bei Neugeborenen,
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aber seine GroBe tiberschreitet die Grenzen der normalen Variabilitdt nicht. Das
verlangerte Mark ist verhaltnismafBig breit, da seine Basis die iiber die Norm ent-
wickelten unteren Oliven bilden. Die Pyramiden fehlen vollig. Vor dem ver-
langerten Mark liegt die Briicke, welche in den caudaleren Héhen sich noch leicht
hervorhebt, rostral aber ist an ihrer Stelle zwischen den Kleinhirnhemisphéirien
eine férmliche Einsenkung zu finden, wodurch die Briickenarme makroskopisch
nicht aufgefunden werden konnen. Im Kleinhirnbriickenwinkel liegt beiderseits
die aus 3—4 Hauptwindungen bestehende Kleinhirnflocke. Den dorsalen Teil des
Hirnstammes bildet das auBlerordentlich stark entwickelte Kleinhirn, welches bei-
nahe quadratisch ist mit abgerundeten FEcken. Es besteht aus zwei michtigen
Hemispharien, welche durch einen breiten Oberwurm verbunde sind. An derStelle
des Unterwurmes wird nur eine Einsenkung gefunden.

Der Grad der Markrcifung mag dadurch charakterisiert werden, daB die Lissauer
sche Zone einigermalBlen markhaltig ist, die einzelnen Teile des Strickkérpers sich
gleichmaBig farben und die Schaffersche Pontopaldocerebellarbahn markreif ist.
Die Markreifung entspricht also den bei normalem Neugeborenen obwaltenden
Verhiltnissen.

Die mikroskopische Betrachtung ergibt ein Bild, welches fiir ein vorder- und
mittelhirnloses Zentralnervensystem als typisch angesehen werden kann, dem aber
noch andere Abnormitédten sich hinzugesellen. Im Riickenmark fehlen die Py-
ramidenbahnen beiderseits, ihre Stelle wird medial von den wohlentwickelten
Flechsigschen Bahnen nur durch cin spiarlich bemarktes Feld angedeutet. 1n den
unteren Cervicalsegmenten wird beiderseits ein Sulcus accessorius lat. dors. ge-
funden. An cinzelnen Querschnitten finden wir mehrere Zentralkanile. In ein-
zelnen Ekbenen ist der Faserverlauf in den Hinterstrangen welliz, und das Septum
post. trennt die beiderseitigen (ollschen Strange nur unvollkommen. Diese Sto-
rung in der Struktur der Hinterstringe breitet sich auch iiber das verlangerte
Mark aus, in dessen caudaleren Teilen sic sogar auch auf die Seitenstrange tiber-
greift. Rostraler taucht in der Mittellinie zwischen den Gollschen Kernen ein méch-
tiges Markfaserbiindel auf, dessen Fasern auf den Querschnitten des verlingerten
Markes lings verlaufen. Dorsalwirts tiberschreitet dieses Biindel den Rauten-
boden und in rostraleren Héhen verschmilzt es mit dem Adergeflecht des TV. Hirn-
ventrikels zu ciner gemeinsamen Masse (Abb. 16), welche noch mit grauer Sub-
stanz vermengt ist. In dieser Masse splittert sich allmahlich das abnorme Biindel
auf, so dal} in der Hohe der rostralen Abschnitte der Oliven oberhalb der sonst
normalen, mit Ependym bedeckten Rautengrube nur einc amorphe graue Masse
gefunden wird, welche mit Markfasern duBerst mangelhaft versehen ist. Die Pyra-
miden fehlen vollig. Die unteren Oliven und die Nebenoliven sind viel umfang-
reicher als normal. Die medialen Schleifenbahnen sind verkleinert. In mikro-
topographischer Hinsicht weist das verlingerte Mark weitere Abnormititen
nicht auf.

Das Ependym bedeckt den der Briicke angehérenden Abschnitt der Rauten-
grube unvollsténdig. In einzelnen Stellen fehlt es und hier verschmilzt dic zentrale
graue Substanz mit der erwahnten abnormen Masse der IV. Hirnkammer. Ro-
straler vereinigt sich dieses Gebilde, die Briicke und das Kleinhirn zu einer einheit-
lichen Masse, welche die Hirnkammer nach vorn abschlieBt. Im Haubenteil der
Briicke fehlt das Pridorsalbiindel und die zentrale Haubenbahn; das hintere
Léngsbiindel ist kleiner als normal zu sein pflegt. Die Hérbahnen II. Ordnung
sind anwesend, aber mangelthaft entwickelt. Sonst ist der Bau der Briickenhaube
normal. An den rostralsten Schnitten, welche aus der Hohe des Trigeminushaupt-
kerns entstammen, ist der Basalteil so rudimentér, daf hier anstatt der gewohnten
lirhebung eine tiefe Einsenkung gefunden wird, wie es schon bei der makroskopischen
Beschreibung erwidhnt wurde.
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Die caudalen Teile des Kleinhirns sind wohlentwickelt, abgesehen davon, daf
der Unterwurm atrophisch ist und ihre Stelle von einer Vermelrung erweiterter,
diinnwandiger Veneaeingenommen wird; die rostraleren Kleinhirnabschnitte werden
durch das erwahnte Verwachsen mit der Briicke entstellt. Das Adergeflecht der
IV. Hirnkammer hat stellenweise eine driisige Struktur und ist von kubischen
Epithelzellen bedeckt. Die Nuclei dentati cerebelli sind kleiner als normal, ihre
Schlingen sind schmal, ihr Vel ist mit Markfasern mangelhaft ausgestattet, dem-
zufolge auch die Bindearme reduziert sind. Die medialen Kleinhirnkerne fehlen
infolge der vorhin erwihnten Venenvermehrung und Wucherung der grauen Sub-
stanz in der Hirnkammer. Es ist aber besonders auffallend, daB trotz dieser er-
heblichen Reduktion der erwahnten Gebilde das Kleinhirn tibergroff gestaltet ist.

Dic GefaBle sind in allen Segmenten des Zentralnervensystems, sowohl in der
weichen Hirahaut, als auch in der Nervensubstanz, maBig erweitert und injiziert.
Kleinere Blutungsherde sind nur in der linken Kleinhirnhemisphare zu sehen.
Entziindungserscheinungen werden nirgends gefunden, und die weiche Hirnhaut
ist nicht verdickt. Somit diirfen wir annehmen, daB die Zeichen der Hyperdmie
nur als diec Folgen der Geburt oder der Agonie aufzufassen sind, wie es Anton (1904,
S. 417) annimmt.

Die Retina weist ebensolche Verhaltnisse auf wie im Fall 1.

Der Zustand dieses Zentralnervensystems weicht vom Befunde der vorigen
zwei Fille insofern ab, daB hier die primére Zerstorung tiefer vordringt, namentlich
bis zur Hohe der Hauptkerne des Trigeminus. Demzufolge fehlen aufler den vom
GroBhirn entspringenden Bahnen diejenige mesencephalen Ursprungs. Von den
aufsteigenden Bahnen sind nicht nur die medialen Schleifen rudimentir, sondern
auch die Hoérbahnen II. Ordnung und die Bindearme. Der rudimentire Zustand
der Nuclei dentati cerebelli und der Bindearme kann mit dem Fehlen der roten
Kerne in Beziehung gebracht werden.

Um die Bedingungen und den Zeitpunkt der Entstehung dieser
MiBbildung aufklaren zu kénnen, mull man jenen Befund vor Augen
halten, daBl die Stirne nach hinten sinkt, das Schiadelgew6lbe niedrig
und die vordere Schidelgrube kaum entwickelt ist. Diese pathologischen
Zige weisen dahin, dafl hier im spiteren Stadium des intrauterinen
Lebens die gestaltende Wirkung des Gehirns auf den Schidel durch
sein vollstindiges Fehlen auffiel. Auch das Angiofibrom der Stirne
spricht fiir eine frithere Entstehungszeit, in der seine Entwicklung von
den aus ihrem normalen Verband versprengten Gewebskeimen begann.
Auch das abnorme dorsale Faserwerk des verlangerten Markes samt
seiner grauen Substanz dirfte aus versprengten, wuchernden Keimen
des Medullarrohres entstammen. Das die pathologische Entwicklung
auslosende Moment entfaltete aber auf jeden Fall erst nach der Aus-
bildung der Augenkelche ihre Wirkung, wie es durch das Vorhandensein
der Augen bewiesen wird und die teratogenetische Terminationsperiode
darf ungefihr in den 4. Foetalmonat versetzt werden, zu welcher Zeit
die Entwicklung der Schidelknochen normalerweise anfingt. Die Frage,
von was fiir einer Beschaffenheit jener Faktor sei, welcher die Ent-
wicklung in die pathologische Richtung lenkte, mufl dahingestellt wer-
den, da ihr vorliegendes Ergebnis in dieser Beziehung uns keine An-
haltspunkte bietet. Jedenfalls weist die Geschwulst der Stirne darauf
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hin, daf} dieser unbekannte Fakior auch auBlerhalb der Anlage des Zen-
tralnervensystems Stérungen hervorgerufen hat.

Fall 4. Der Schadel ist ein typischer Hemicephalenschidel. Die Augen
springen vor, da sie vom Dache der Orbita nur um 1 cm bedeckt werden, Die
Stirne liegt wagerecht, sie besitzt einen kndchernen Grund, welcher aber zu-
gleich das Dach der Nagenhdohle bildet, also eigentlich der Schadelbasis entspricht.
Das Schédelgewdlbe fehlt vollig, so daf man von Rechts wegen von Schiadelhéhle
gar nicht sprechen diirfte, da der bald senkrechte Clivus nach vorn rechtwinklig
in jenen Knochen iibergeht, welcher das Dach der Nasenhohle bildet, und an dem
die Stirnhaut haftet. Der Scheitel besteht ausschlieBlich aus der haarigen Haut,
welche vorn in die Stirnhaut iibergeht, beiderseits an einem von den Felsen- und
Hinterhauptbeinen gebildeten Hécker und riickwirts an jenem Anteil des Hinter-
hauptbeins haftet, welches das Hinterhauptloch nach hinten umgrenzt.

Der einzige Anteil, der vom Vorderhirn iiberblieb, ist das Auge. Die Retina
ist von ebensolchem Bau wie in den Féllen 1 und 2. Die {ibrigen Teile des Vorder-
hirns und das Mittelhirn fehlen bzw. werden von einer véllig strukturlosen, von
Blutungen und Rundzelleninfiltraten durchsetzten Masse, der Substantia cere-
brovasculosa, vertreten. Die Blutungen sind ganz frisch, sic entstanden wahr-
scheinlich kiirzlich vor dem Tode des Foetus. Die Annahme wird auch durch
jene Tatsache bewiesen, daB, wahrend einzelne Querschnitte durch diese Blu-
tungen fast vollkommen zerstort sind, an benachbarten Schnitten doch solche
Bahnen vorzufinden sind, welche ausgefallen wiren, wenn die Blutungen alter
wiren. Auch das Rautenhirn ist schwer millgestaltet. Seine ventrale Flache ist
ungegliedert, seine dorsale Flichesinkt von einem in der Mittellinie liegenden Kamm
seitwérts. Die V—XII. Hirnnervenpaare sind vorhanden. Die aus dem Vorder-
und Mittelhirn absteigenden Bahnen sind selbstverstindlich ausgefallen. Die me-
dialen Schleifen und die Hérbahnen IT. Ordnung sind stark verschméachtigt. Am
ovalen Querschnitte der Briicke sehen wir ventral vom Haubenanteil einen schmalen
Saum, worin wir auBler den austrctenden Nervenwurzeln nichts Markhaltiges
finden (Abb. 13). Dieser Saum entspricht dem Briickenfufl und geht dorsalwérts
beiderseitig in einen diinnen undifferenzierten Gewebsfortsatz iber, von denen
der linksseitige sich dorsalwérts tiber die Briickenhaube umbiegt, wihrend der

Abb. 13. Briicke und Kleinhirnfortsitze des Falles 4. Pip Briickenhaube, darin

Blutungen. Pbp Briickenfu. NV Trigeminuswurzel. Pecr Kleinhirnfortsitze

{Processus cerebellares rudimentarii), von denen der rechtsseitige kaum aufzu-

finden ist. Zwischen den Kleinhirnfortsitzen spannt sich eine von erweiterten

GefaBBen durchflochtene Pia-Platte: der Plexus chorioideus ventr. IV. P weiche
Hirnhaut, tiberall injiziert.
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rechtsseitige mnach einem kurzen dorsolateralwérts gerichteten Verlauf ver-
schwindet. Diese Fortsitze miissen den ersten Anlagen des Kleinhirns entsprechen,
so wic es von Brun (1918,111, 15—17) in seiner Beobachtung 1V beschrieben wurde.
Zwischen den kiimmerlichen Kleinhirnanlagen spannt sich ein aus vollgepfropften
Gefaflen und kleineren Blutungsherden bestehendes Adergeflecht: der Plexus
chorioideus ventr. IV. Dieses Adergeflecht dringt auch iiber das verlingertc Mark
nach hinten. Durch die Kleinhirnfortsitze und die Pia mater-Platte des Ader-
geflechtes wird somit die IV. Hirnkammer iiberdacht. Infolge dieses rudimen-
tiaren Zustandes des Kleinhirns, welches von Brun mit dem Namen ,,Amorpho-
genese’‘ belegt wurde, fehlen auch die Bindearme. Am Querschnitte des verlingerten
Markes findet man aufler den Hirnnervenwurzeln, den hinteren Langsbiindeln,
den Hinterstringen und den medialen Schleifen kein Gebilde, welches an die nor-
malen Verhiltnisse erinnern wiirde. Die unteren Oliven, dic Nebenoliven und die
zugehoérigen Fasersysteme, sowie die Pyramiden fehlen véllig. Von den Bahnen
des Strickkdrpers ist ausschlieflich die Flechsigsche direkte cerebellare Bahn
aufzufinden, obzwar auch sie in ihrem ganzen Verlauf stark reduziert ist. Im
Riickenmark sind die Gebiete der Seitenstringe zu schmal, und die Felder der
Pyramidenbabnen werden kaum durch eine Marklichtung angedeutet.

Alle Abschnitte des Zentralnervensystems sind mit erweiterten Gefafien und
Blutungen beséit. Hier und da ist die weiche Hirnhaut verdickt, welcher Befund
samt der erwéhnten rundzelligen Infiltration der Substantia cerebrovasculosa als
Zeichen eines Entztindungsvorganges aufgefalit werden kann.

Fiir die Erklarung der krankhaften Veréinderungen, welche an dem
vorliegenden Zentralnervensystem sich auflern, bieten sich uns zwei M&g-
lichkeiten. Nach der ersten verddete sich das Vorderhirn, Mittelhirn
und Kleinhirn zugleich am Beginn des Embroynallebens durch die krank-
hafte Einwirkung, und die Entwicklung des BriickenfuBiteils und des
Olivensystems wurde sekundir gehemmt, infolge des Ausfalls des Klein-
hirns. Nach der anderen lige das Bild einer segmentiaren Erkrankung
vor uns, welche durch eine fehlerhafte genotypische Konstitution be-
dingt wire. Fir die letztere Erklirungsweise spricht jene Tatsache,
dafl das Fehlen der Oliven ein symmetrisches und vollkommenes ist,
und das Vorbhandensein der Kleinhirnanlagen. Besonders dieses Ver-
halten kénnte man sich schwerlich als die Folge eines ohne jegliche
Auswahl wirkenden pathologischen Faktors vorstellen. Die vorliegen-
den pathologischen Verinderungen miillten in frither Entwicklungs-
periode entstehen, wofiir auch die tiefgreifende Abnormitit des Schidels
spricht. Demgegeniiber sind die Entziindungserscheinungen und be-
sonders die Biutungen frisch. Diese entstanden, falls die primare
Krankheitsursache ein entziindungserregender Faktor war, durch die
anhaltende Wirkung auch noch kurz vor der Geburt, falls aber die MiB3-
bildung auf genotypischer Grundlage beruht, von dieser unabhingig
und infolge eines sekundér befallenden entziindungserregenden Agens.

Soweit mir bekannt, diirften in der Literatur hichst selten Monstra
beschrieben sein, bei welchen trotz des Fehlens des Vorderhirns das
Schadelgewtlbe sich normal ausgebildet hitte. So stellt in dieser Hin-
sicht mein Fall eine Seltenheit dar. Da nun nebst der vollkommenen Aus-
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bildung des Schadeldaches in allen vorhandenen Segmenten dieses Zen-
tralnervensystems ausgesprochene vasculire Erscheinungen gefunden
werden, miissen wir den vorliegenden Fall der partiellen Anencephalie fiir
einen solchen halten, wo die ausgefallenen Hirnteile durch einen entziind-
lichen Vorgang oder durch eine allgemeine Qefdferkrankuny zerstort wurden.
Diese Erkrankung miifite, wie es an entsprechender Stelle ausfiihrlicher
erdrtert wurde, in einem spéteren Stadium des Foetallebens entstehen.

Dauk jener Tatsache, daB der Krankheitsprozell zur Zeit des Todes
noch nicht abgelaufen ist, kinnen wir in diesem Falle auf die Patho-
genese der MiBbildung wichtige Aufklarungen gewinnen. AnlaGlich
dieser Feststellung miissen wir aber bemerken, daf allein das Fehlen
der vasculdren Erscheinungen noch nicht gegen eine im Foetalleben ab-
gelaufene vasculire Stérung oder Entziindung spricht. Es ist namlich
aus den Untersuchungen von Spaiz (1921) bekannt, dal im ,unreifen*
Zentralnervensystem, d. h. dort, wo die Markreifung noch nicht beendet
ist, sowohl der Verlauf als auch der Ausgang der pathologischen Pro-
zesse verschieden ist als im ,yreifen Zentralnervensystem. Fir das
unreife Zentralnervensystem ist namlich charakteristisch, daf darin
unter der Einwirkung eines pathologischen Faktors grofiere Gewebs-
massen einschmelzen, ihre Zerfallsprodukte schnell weggerdumt werden,
withrend die benachbarten Gewebsteile sich von dem zerfallenden mit
scharfem Rande demarkieren, ja an der Grenze des unversehrten und
des sich verédenden Gewebes eine glivse Membran bilden. So erhalten
wir als Resultat des Krankheitsprozesses keineswegs eine bindegewebig
gliose Narbe, sondern eine Hohle, welche sich auf gréfiere Abschnitte
erstreckt, als es von dem krankheitserregenden Faktor befallen wurde.
In der Nachbarschait dieser Hohle finden wir keine Narbenbildung sowie
anderes Zeichen eines abgelaufenen Krankheitsprozesses. Im unreifen
Zentralnervensystem stellt also eine scharf umgrenzte Hohle den cinzigen
Rest eines geheilten Krankheitsprozesses vor, aus welchem Endzustand
wir aber auf den Proze§ selbst und auf die Pathogenese keine Folgerung
schlieBen diirfen.

Es sei hier bemerkt, dall Spatz diese Resultate ausschlieBlich durch
die Untersuchung experimentell-traumatischer Schadigungen (lineare
Durchtrennung des Riickenmarkes) gewonnen hat, und wir mochten
daraus nur sehr vorsichtig Folgerungen auf den Verlauf eines Krank-
heitsprozesses vasculiarer bzw. infektios-entziindlicher Natur schlieBen.
Es ist sehr wahrscheinlich, dafl das Endzustandsbild nach solechem Vor-
gange jenem entspricht, welches Spatz nach traumatischer Einwirkung
gesehen hat: in beiden Féllen haben wir eine scharf umrandete Hohle
ohne jegliche Narbenbildung vor uns. Neuestens hat dann Ph.
Schwartz (1924) erdrtert, dal im Zentralnervensystem menschlicher Neu-
geborener die Verteilung der Krweichungsherde nach Wegrdumung der
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Abbauprodukte in eine Hohlenbildung ausgeht. Unser Fall 1 ist deshalb
von einem besonderen Interesse, da er zweifellos eine ausgebreitete vas-
culdre Erkrankung vorstellt, worin wir mehrere Stadien eines solchen
Vorgangs aufzufinden haben. Wir sehen nidmlich injizierte GefaGe,
Blutungen, dann als deren Resultat die kleinen Erweichungsherde,
welche um die verstopften Gefallen sitzen. Diese Befunde beweisen,
daB die einzelnen Verlaufsetappen einer KErweichung vascularen Ur-
sprungs im unreifen Zentralnervensystem dieselben sind, wie in dem
reifen. Diese Feststellung bezieht sich aber nur auf die groberen Ver-
haltnisse, und fiir die cellularen Reaktionserscheinungen sowie fiir die
Dauer solchen Prozesses gibt dieses Material keine Aufklérung, teils
wegen seines Charakters selbst, teils deshalb, weil uns ausschlieBlich
Markscheidenpriparate zur Verfiigung stehen. Wir kénnen aber auch
das Endzustandsbild darstellen, da wir den Ausfall des Endhirnes dar-
auf zuriickzuleiten vermogen, dafl es von dem dort ihren Gipfelpunkt
erreichenden Vorgang vollig zugrunde gerichtet wurde. Somit kénnen
wir diesen Fall partieller Anencephalie als eine besondere Art der Hohlen-
bildung und die freie Oberfliche der Endhirnrinde und des Zwischen-
hirns als die ,,glatte Wand® einer solchen Héhle betrachten.

Es sei betont, dafBl in diesem Fall an dem Krankheitsprozell sich
hauptsichlich die Nervensubstanz beteiligt hat, wihrend die Hirnhaute
eine verhiltnismaBige Unversehrtheit zeigen. In ihnen finden wir keine
Entziindungserscheinung, welche Tatsache deshalb wichtig ist, weil
Raboud (1905, S.376 u. folg.) die Ursache der Anencephalic in einer
foetalen Cerebrospinalmeningitis aufzufinden meinte. Wir finden keinen
Anjaf3, diese Befunde und Erorterungen von Rabaud zu bezweifeln, so-
viel ist aber sicher, daf in diesem Fall wie in den tbrigen von mir be-
schriebenenkeineZeichen eines meningitischen Prozessesauffindbarwaren.

Diese Ergebnisse vor Augen haltend, miissen wir jetzt unsere iibrigen
Falle besichtigen. In den Fillen 2 und 3 ist der Schiidel gegentiber dem
Tall 1 schon schwer mifigestaitet. Hauptsichlich die vordere Schadel-
grube und das Schidelgewdlbe sind — obwohl letzteres vollig geschlossen
ist — abnorm, welche Tatsache dafiir spricht, dal} diese Mifibildungen
schon in einer fritheren Entwicklungsperiode entstanden sind, als die
erste. Browwer (1913, 8. 189) wies darauf hin, dal} solche Falle von par-
tieller Anencephalie, wo das Schiadeldach geschlossen ist, durch jene
Annahme hinlanglich erklart werden konnen, dafl dort die ausgefallenen
Hirnteile durch einen entziindlichen Vorgang zerstért wurden. Der
Ausfall der rostraleren Hirnabschnitte ware in diesen Fillen wirklich
— wie im Fall 1 — durch einen vascularen (infektios-entziindlichen)
Prozel3 leicht zu erkliren, wenn die iibrigen Abnormititen, welche in
diesen Fiallen gefunden werden, nicht darauf hinweisen wiirden, dal}
hier auf die Entwicklung ein solcher pathologischer Faktor eine Wir-
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kung ausiibte, wodurch die Ausbildung voneinander weitliegender und
unabhingiger Teile gestért wurde. Aus diesem Gesichtspunkte halte
ich fiir sehr wichtig im Falle 2 das Vorhandensein des akzessorischen
Riickenmarkes und in beiden Fillen die Gegenwart der abnormen Masse
der IV. Hirnkammer. Brouwer will zwar seine Erkldrungsweise durch
einen entziindlichen Prozell auch iiber die Entstehung der Diastemato-
myelie anwenden (S. 198), da er annimmt, daff diese MiBbildurg dadurch
zustande kommt, dal} einzelne Teile des Riickenmarkes durch eine ent-
ziindliche Wucherung ihrer Héute abgeschniirt werden. Gegen diese
Auffassung spricht aber jene Tatsache, dafi in den Fallen der Diaste-
matomyelie die Riickenmarke tiberzéhlige Horner haben und alle die
zugehorigen Wurzeln besitzen konnen, so dall die vorhandenen Teile
der Riickenmarke zusammen mehr als eine normale Medulla spinalis
ausmachen, obwohl wir solche Fille, wo beide Riickenmarke gleichen
Umfang und Aufbau hétten, nicht kennen (v. Monakow 1899, S. 530).
In meinem Falle 2 sind alle Gebilde des Hauptriickenmarks vorhanden,
und auch das {iberzihlige Rickenmark, obzwar es einen primitiveren
Aufbau hat, besteht aus einer zentralen grauen Substanz mit dem dazu
geborigen Markmantel. Dieser Befund findet nur darin eine hinreichende
Erklarung, daB hier vom Medullarrohr eine Zellanlage so frith abgesprengt
wurde, zu welcher Zeit ihre Zellen noch die Féahigkeit, so ein selbstandiges
Gebilde zustande zu bringen, besaflen. Man kann sich aber kaum vor-
stellen, daB} zu solcher Zeit, wo das Nervensystem sich noch im Zustand
des Medullarrohres befindet, eine Entziindung nur einige Keime ver-
sprengen und nicht die ganze Anlage zerstoren wiirde. Das Vorkommen
sehr frithzeitig determinierter Entwicklungsstérungen in der Anlage des
Zentralnervensystems wird aufler den Ergebnisesn der experimentellen
Teratologie auch durch die Beobachtungen von Jacoby (1897) und
Ribbert (1883) bewiesen, welche Autoren bei 1,05—2,5 cm langen Schaf-,
Rind- und Schweineembryonen das Fehlen der rostralen Gehirnsegmente
bzw. Diastematomyelie beschrieben. Auflerdem mul ich betonen, dal}
im Falle 2 in der MiBgestaltung des Gesichtes eine sehr frithzeitige Ent-
wicklungsstérung vor uns liegt, und es scheint mir richtig, fiir diese Ab-
normitét und fir diejenige des Nervensystems nach einer gemeinsamen
Erklarung zu suchen.

Ich sehe mich genotigt, meine Fille 2 und 3 ihrer Pathogenese nach
von dem Fall 1 villig zu trennen. So viel steht fest, dafl in diesen Fallen
die Entwicklung schon frithzeitig einen falschen Weg eingeschlagen hat;
jene Frage aber, was fiir eine Einwirkung diese abnorme Entwicklung
ausloste, mull dahingestellt bleiben. Aus den Angaben der cxperimen-
tellen Teratologie ist es bekannt, dafl das Medullarrohr bzw. Medullar-
furche gegeniiber jedwelcher abnormen Einwirkung sehr empfindlich
ist. Die Experimentatoren koénnten durch Veranderung der lonen-
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konzentration des Mediums, sowie der Temperatur die Entwicklung von
Spina bifida und Anencephalie hervorrufen (Dareste, Hertwig, Koll-
mann u.a.). Diese Tatsache zeigt, daB eine verhaltnismafig geringe
Einwirkung schwere Abnormitaten zu erzeugen fshig ist, aber nicht
einmal diese Experimente kénnen auf die menschlichen Mifibildungen
mehr Licht werfen.

Wie ich an beziiglicher Stelle ercrterte, kinnte der Fall 4 aus patho-
genetischer Hinsicht wieder eine andere Gruppe der Anencephalie vor-
stellen, welche durch eine mangelhafte genotypische Struktur bedingt
ware. Da aber dieser Fall keineswegs so klar vor uns steht, daB er
allein uns zu dieser Annahme berechtigen wiirde, diirfen wir sie nur fir
eine Erklirungsmoglichkeit halten, welche man bei den spiteren Unter-
suchungen vor Augen halten muBl. Es sei hier erwihnt, dall Brouwer
(S.187—189) seine Auffassung iiber den entziindlichen Ursprung der
Ancenephalie auch fiir solche Fille geltend erklart, wo das knocherne
Schideldach fehlt und die Substantia cerebrovasculosa ausschliellich
vom Epithelium bedeckt wird, wie in unserm Falle 4. Er will nicht
einmal fiir diese Falle die #ltere Theorie Meckels anerkennen, nach
welcher das Ausbleiben des Schlusses vom Medullarrohr die Anence-
phalie bedingen wiirde. Zugunsten seiner Auffassung fihrt Brouwer
an, daB in jenen Fillen der experimentellen Anencephalie, wo der Hirn-
mangel ohne Zweifel infolge des Offenbleibens des Medullarrohrs zustande
kam, die freiliegende Anlage des Gehirns keine Epithelbedeckung er-
hilt. Gegen diesen Einwand sei bemerkt, dafl dieser Unterschied zwi-
schen der menschlichen und der experimentellen Anencephalie nicht
verwertbar ist, da diese kiinstlichen MiBbildungen vor ihrem 6. Ent-
wicklungstag absterben, wihrend die nach 6—10 Monaten geborenen
menschlichen Mifbildungen eine mehr vorgeschrittene Entwicklungs-
stufe erreichen. Ubrigens halte ich es fiir viel wahrscheinlicher, daf
die an eine frithere Entwicklungsstufe fixierte Hirnanlage durch die
Wucherung des an ihren Seiten liegenden Hautepithels sekundér iiber-
deckt wurde, als daB ein Entziindungsprozef alle unter dem Epithel
liegenden Schichten zerstort bzw. zu einer Granulationsmasse geformt
hétte, bei Verschonung des Epithels. Nach meiner Annahme wenden
wir nur die alltagliche Erscheinung der Epithelregeneration, welche be-
kanntlich von den Seiten des Defektes beginnt, bei einem gegebenen
Fall an, wahrend von Brouwers Standpunkt aus betrachtet die Erkla-
rung der Frage ausbleibt, warum ein die Nerven- und Knochengebilde
zerstorender entziindlicher Vorgang das Epithel verschont hat.

Unsere Erwiigungen iiber die Pathogenese der Anencephalie leiten
uns also zu dem SchiuB, daB in ihrer ,kausalen Genese” (Schwalbe)
Krankheitsprozesse zweifellos eine wichtige Rolle spielen. Unser Fall 1 ist
sicher durch einen Krankheitsprozefs bedingt, und auch die Falle 2und 3
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beruhen wahrscheinlich zwar nicht auf einem wohlumschriebenen
Krankheitsproze, doch auf einer #uBeren Einwirkung. Diese Fille
miiBten also fiir ,,peristatisch bedingte Miffbildungen gehalten werden,
d. h. fiir solche, die durch auBlerhalb dem Genotypus liegende Bedin-
gungen determiniert werden. Demgegeniiber scheint es mir nicht aus-
geschlossen zu sein, dafl auch solche Fille von Anencephalie vorkommen,
welche auf eine krankhafte genotypische Veranlagung zuriickzuleiten
sind, also eine ,,idiogene‘* MiBbildung vertreten (unser Fall 4).

Jener Umstand, daB bei der Anencephalie einzelne Neuronen-
systeme fehlen, befahigt uns zur Erforschung jener Frage, inwieweit die
Verbindungen zwischen den Neuronensystemen zu ihrer Entwicklung
notig sind. Monakow war der erste, der darauf hinwies, dafi die Inter-
vertebralganglien trotz des Mangels des Gehirns und Riickenmarks re-
gelmiBig anwesend sind, also das peripherische sensible Neuron sich von
den iibrigen unabhiingig entwickelt, demnach zu einer Selbstdifferen-
zierung fihig ist. Kin auffélliges Beispiel des Selbstdifferenzierungs-
vermdgens des Neurons duBert sich darin, dafi bei der Anencephalie
die motorischen Wurzeln in den von dem Krankheitsprozell 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 von der An- oder Abwesenheit
der iibergeordneten Bahnen unabhingig entwickeln.

Demgegeniiber hat Brouwer (1913, S. 201-—202) jene Tatsachen an-
gefithrt, welche darauf hinweisen, daf die Anwesenheit der Endigungs-
kerne eine Bedingung der normalen Entwicklung bzw. Erhaltung der
Leitungsbahnen ist. In solchen Fillen, wo das Kleinhirn fehlt, sind
auch die Flechsigschen direkten cerebellaren Bahnen verkleinert, wie
in meinem Falle 4 und in jenen, welche von ». Leonowa (1890), Bulloch
(1895), V. und @G. Petrén (1898), Vaschide und Vaurpas (1901), Alessan-
drini (1910), Browwer (1913), Pfetfer (1916), De Vries (1922) beschrieben
wurden. Hingegen bei solchen Milbildungen, welche Kleinhirn besitzen,
ist auch die Flechsigsche Bahn normal entwickelt, wie meine Fdlle 1--3
zeigen. Die mediale Schleife ist ausschlieflich in meinem Falle 2 von
normalem Umfang, wo der Thalamus zwar nicht voll entwickelt, doch
anwesend ist, in den iibrigen, wo er mangelt (Fille 3 und 4) oder mangel-
haft entwickelt ist (Fall 1), ist auch die mediale Schleife reduziert. Im
Falle 3, wo auch das Mittelhirn abging, sind die dorthin ziehenden
Bindearme und deren Ursprungskerne, die Nuclei dentati cerebelli,
verkiimmert. In demselben Fall ist auch die Horbahn II. Ordnung we-
niger umfangreich als in jenen Fillen, wo der mediale Kniehocker an-
wesend ist. In allen 4 Fillen weist die Ganglienzellschicht der Retina
eine Entwicklungshemmung auf, demgemifl fehlen auch die Opticus-
fasern infolge des Fehlens der Sehzentren.
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Nach diesen Befunden unterliegt es keinem Zweifel, dafi zur nor-
malen Entwicklung bzw. Erhaltung der Neuronensysteme im Foetal-
leben die Verbindung mit ihren Endkernen nétig ist, da alle Bahnen,
deren Endkerne ausgefallen sind, eine ausgesprochene Volumverminde-
rung aufweisen. Diesen Satz beweisen auch Diirkens Experimente (1919,
S.113), durch welche er erfuhr, daff nach Extremitatenexstirpationen
an Froschlarven nicht nur die zugehorigen motorischen Zellengruppen
des Riickenmarks, sondern auch die iibergeordneten mesencephalen
und telencephalen Zentren sich verkiimmerten. Die Bedingung dieses
Verhaltens war meiner Ansicht nach die vorhergehende Verkiimmerung
des untergeordneten peripheren Neurons. Nun taucht aber jene Frage
auf, ob der kleinere Umfang dieser Bahnen durch eine mangelhafte Ent-
wicklung bedingt ist oder die schon normal ausgestatteten Bahnen se-
kundér einer Atrophie unterlagen infolge des Ausfalls ihrer Endigungs-
statten oder gar ihres distalsten Abschnittes. Diege letztere Moglich-
keit kann nur dort obwalten, wo die Miflbildung im spiteren Foetal-
leben zustande kam, wann die Neuronensysteme schon angelegt waren,
wahrend die erste bei jenen Mibildungen gilt, deren Entwicklung schon
frithzeitig von der Norm abwich (unsere Fille 2—4). Solche Fille be-
statigen meiner Ansicht nach, dall eine Nervenbahn sich normal wwr
dann zu entwickeln vermag, wenn sie thre Endstation erreichen kann.
Die mangelhafte Entwicklung der Nervenbahnen nach dem Ausfall der
Endkerne ist ein analoges Verhalten der sekundiren Atrophie II. Ord-
nung in dem reifen Zentralnervensystem, die darin besteht, dafl jene
Bahnen, welche ihre Endigungsstatten verlieren, einer Atrophie anheim-
fallen (v. Monakow 1903, 8. 405). Entsprechend dieser GesetzmiaBigkeit
zeigt in der Retina die Ganglienzellenschicht eine Entwicklungshem-
mung, wenn das Herauswachsen ihrer Neuriten nach der Endstation
verhindert wird. (Nach Brouwer sind alle diese Erscheinungen darauf
zuriickzuleiten, daf die zentralen Endigungen der beziiglichen Neu-
ronen zerstért wurden, also hilt er alle fiir die AuBerungen der sekun-
daren Atrophie II. Ordnung, welche er aber als ,sekundér retrograde
Degeneration® bezeichnet. Diese Betrachtungsweise steht im Einklang
mit seiner Auffassung iiber die entziindliche Entstehung der Anence-
phalie.) Somit stellt es sich heraus, daB in der Entwicklung der Neuronen-
systeme konditionelle Abhéngigkeiten obwalten. Da aber die Entwick-
lung eines Systems allein von dem Erhaltensein jenes Systemes abhéngt,
dem die Reize iibergeben werden, ist diese Abhiangigkeit keine wech- .
selseitige. Solche einseitige Entwicklungsabhangigkeiten nennt Diirken
(1919, S.119) Relationen.

Nach H. Vogt (1905, S. 421) konnen bei GroBhirnagenesie einzelne
phylogenetisch dltere Anteile eine , kompensatorische Hypertrophie‘
zeigen, so in dem Zwischenhirn die Taenia und das Ganglion habenulae.
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In meinen Fillen 1 und 2, wo das Zwischenhirn — zwar in unvoll-
kommener Ausbildung — vorhanden ist, konnte ich eine solche KEr-
scheinung keineswegs auffinden. In diesen Fillen war ein ausgesproche-
nes Uberwachstum des Kleinhirns und des Olivensystems zu beob-
achten. Die Uberentwicklung der unteren Olive, der Nebenoliven und
der dazu gehorigen Bahnen ist in diesen Fallen gleichmafig. Die untere
Olive und die Nebenoliven sind auch im Falle 3 iibergroB3, obwohl hier
das Kleinhirn mehrere Abnocrmititen zeigt. Diese Tatsache bestatigt,
daf} die tdbermifiige Entwicklung einzelner Neuronensysteme in ge-
wissem Mafle voneinander unabhingig ist, da hier das olivocerebellare
System sich ibermafig ausbildete trotz der Verkiimmerung des cere-
bello-mesencephalen Systems. In den Fiallen 1 und 2 breitet sich die
Uberbildung auf alle Systeme des Kleinhirns aus, ohne jegliche phylo-
genetische Auswahl. Diese Befunde widersprechen also der Ansicht von
H. Vogt, nach welcher im Zustandekommen kompensatorischer Hyper-
trophie einzelner Hirnteile ihrer phylogenetischen Beschaffenheit eine
Rolle zukommen wiirde. Auch in den caudalen Abschnitten fchlen die
phylogenetisch jiingeren Bahnen nicht deshalb, weil sie jung sind, son-
dern weil ihre Ursprungszellen zugrunde gingen. In der Ausbreitung
einzelner Bildungsfehler des Zentralnervensystems kann man eine phylo-
genetische Auswahl beobachten, deren Deutung aber mir genug schwie-
rig erscheint. Brun (1917/18) namlich, der solche Fille beschrieb, wo
der hauptsiachlichste Angriffspunkt der teratogenen Einwirkung das
Neocerebellum war, will diese Falle durch solche toxische Schiadigungen
erkliren, welche ins Leben der Keimzellen noch vor oder meistens kiirz-
lich nach der Befruchtung eingegriffen haben und deren Wirkung doch
erst in einer spéteren Entwicklungsphase zur Geltung gelangte. Dem-
gegeniiber steht aber auch die Moglichkeit, dafi diese Bildungsfchler
durch eine spitere Schiadigung hervorgerufen wurden. Wihrend des
Foetallebens treffen die Noxen die phylogenetisch &lteren Gebilde . des
Zentralnervensystems immer in einer mehr vorgeriickten Periode der
Entwicklung als die jiingeren, da jene so in der formalen und struktu-
rellen Ausbildung wie in der Markreifung den letzteren voraneilen. So
ist z. B. bei 3—4monatigem Foetus der Wurm und die Flocke schon
einigermaflen charakteristisch ausgebildet, wohingegen die Lateral-
lappen des Kleinhirns je einen glatten, strukturlosen Hocker bilden.

Es liegt nun jene Annahme nahe, daf} ein an niederer Entwicklungs-
stufe stehendes Gebilde gegen einen pathologischen Einflul empfind-
licher ist, als ein weiter entwickeltes. Wenn also bei solchem Foetus
das Kleinhirn von einer toxischen Schédigung befallen wird, so wird diese
in der Entwicklung des Neocerebellums eine tiefer greifende Stérung ver-
utsachen, als in derjenigen des Paldocerebellums, demgemifl das vorige
eine vollstindige Aplasie zeigen wird, wihrend das letztere eine ver-
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haltnismiafig gute Ausbildung erreichen kann, welcher Unterschied aber
an der onfogenetischen Natur der Storungen gar nichts dndert. Werden
also an phylogenetisch verschiedenen Hirnteilen durch einen patho-
genen Faktor verschiedene Verdnderungen erzeugt, so geschieht es nicht
deshalb, weil diese Hirnteile phylogenetisch verschieden sind, sondern
weil sie an verschiedener Stufe der Ontogenese angegriffen wurden.
Da aber die Ontogenese im groflen die phylogenetische Reihenfolge
wiederholt, kann der phylogenetische Charakter bei den pathologischen
Verianderungen des foetalen Zentralnervensystems eine scheinbare Rolle
spielen, vermittelst seiner Reproduktion durch die Ontogenese. Gemafl
meiner Betrachtungsweise braucht man kein verschiedenes Reaktions-
vermogen seitens der phylogenetisch verschiedenen Hirnteile gegen die
schidigenden Einflusse anzunehmen. Auch das besondere Verhalten
der phylogenetisch alteren Hirnteile im Falle von Groflhirnagenesie
wiirde eine solche besondere Reaktion bedeuten, fiir deren Existenz aber
meine Beobachtungen gar keinen Anhaltspunkt bieten.

Auf jeden Fall ist es schwer, eine hinlangliche Erklarung fir die
Tatsache zu finden, dall die erwahnten Hirnteile im Zusammenhang
mit dem Abgang des Vorderhirns eine enorme Ausbildung zeigen. Je-
nem einfachen mechanischen Moment, daB vor das Wachstum des Klein-
hirns infolge des Ausfalls des GroBhirndruckes und vor das Wachstum
der Oliven infolge des Ausfalls der Pyramiden kein Hindernis gelegt
wurde, dirfte man kaum eine ursidchliche Bedeutung zumessen. Es ist
aber keineswegs zu leugnen, daff hier auch meachanische Momente eine
gewisse Rolle spielen, da im Fall 3 auch die Form des Kleinhirns ver-
andert ist: seine obere Fliche fallt nicht seitwarts dachartig ab, son-
dern sie ist rundgewolbt. Deshalb miissen wir fiir wahrscheinlich halten,
dafl die normale Beschaffenheit der Kleinhirnoberflaiche von dem
Drucke des Occipitallappens abhéngt, was uns aber keineswegs berech-
tigt, einem so einfachen Faktor eine groflere Wirkung zuschreiben zu
diirfen. Soviel konnen wir feststellen, daB das Uberwachstum der
Kleinhirn- und Olivensysteme beim Mangel des Endhirns eine regel-
mafige Erscheinung ist. Meiner Ansicht nach vermogen wir auch diesen
Befund auf den Ausfall neuronaler Verbindungen zuriickzuleiten, wo-
mit diese Erscheinung neben der mangelhaften Ausbildung der ihrer
Endkerne entbehrenden Bahnen eine anderwartige Folge der Aufhebung
neuronaler Verbindungen darstellt.

Wir haben somit bei der Untersuchung der MiBbildungen des Zentral-
nervensystems auller den von der urspriinglichen pathologischen Ein-
wirkung hervorgerufenen noch zwei Arten der krankhaften Verande-
rungen kennengelernt. Einige Verdnderungen sind namlich durch den
Augsfall der primar zerstorten Segmente bedingt; solche sind: das Fehlen
jener Bahnen, welche ihren Ursprung von den zugrunde gegangenen
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bzw. unentwickelten Teilen nehmen wiirden, die verktimmerte Aus-
bildung zu” den verlorengegangenen Hirnteilen aufsteigenden Bahnen
und die Uberbildung einzelner Abschnitte. Diese Erscheinungen sind
also von dem Ausfall einzelner Hirnabschnitte abhéingig und beruhen
auf der Aufhebung neuronaler Verbindungen. Da wir in den vorigen
Zeilen kennengelernt haben, daB die neuronalen Verbindungen auch
eine Entwicklungsabhéngigkeit, eine Relation im Sinne Diirkens, be-
deuten, konnten wir die pathologischen Veridnderungen, welche durch
die Authebung dieser Abhéngigkeit bestimmt werden, relative oder ab-
hdngige Verdnderungen benennen. Demgegeniiber kommt eine andere
Gruppe der Verinderungen nur fallsweise vor, ohne jegliche gesetzmi8ige
Beziehung zum urspriinglichen Vorgang; diese konnten wir als akziden-
telle Verdnderungen bezeichnen. Die Verinderungen, welche dieser
Gruppe angehdren, haben wir anlédfilich der Beschreibung der einzelnen
Fille erwihnt, hier mufB ich nur noch so viel hinzuftigen, dafl diese teils
infolge der priméren Einwirkung zustande gekommen sind wie z. B. die
Diastematomyelie, teils spiater und davon unabhéngig entstanden, wic
die Blutungen in den Fallen 2—4.

Es bereitet mir ein besonderes Vergniigen, Herrn Prof. Schaffer, der
mich mit Bearbeitung des Materials der Hirnforschungsanstalt beauf-
tragte und mich wihrend meiner Arbeit bestindig mit wertvollsten
Ratschlagen unterstiitzte, auch an dieser Stelle meinen ergebensten
Dank aussprechen zu diirfen.

Literaturverzeichnis.

Alessandrini, P.: Die Anencephalie vom anatomo-embryologischen, physio-
logischen und pathogenetischen Standpunkt betrachtet. Monatsschr. f. Psychiatrie
u. Neurol. 88, 411—427, 510—538. 1910. — Anton, G.: Anencephalie und Hemi-
cephalie. Flatau-Jacobsohn-Minor: Handb. d. path. Anat. d. Nervensystems.
1. S.417—422. 1904. — Browwer, B.: Uber partielle Anencephalie, mit Diastemato-
myelie ohne Spina bifida. Journ. f. Psychol. u. Neurol. 20, 173—218. 1913. —
Brun, R.: Zur Kenntnis der Bildungsfehler des Kleinhirns. Schweiz. Arch. f. Neurol.
u. Psychiatrie 1, 61—123; 2, 48—105; 8, 13—88. 1917/18. — Bulloch, W.: The
central nervous system of an anencephalous foetus. Journ. of. anat. and phys.
29, 276-—281. 1895. — Chievitz, J. H.: Die Area und Fovea centralis retinae beim
menschlichen Foetus. Internat. Monatsschr. f. Anat. u. Physiol. 4, 201—224. 1887.
~— De Vries, E.: Ein Fall von Hemicephalus. Schweiz. Arch. f. Neurol. u. Psychia-
trie 10, 32—47. 1922. — Diirken, B.: Einfithrung in die Experimentalzoologie. 1919.
~— Flesch, A.: Az egészséges gyermek fontosabb boncolastani és élettani sajatos-
sdgai. Bokay-Flesch-Békay: A gyermekorvoslas tankényve. 3. kiad. 7-—19.0. 1921.
~— His, W.: Uber die Entwickelung des Riechlappens und des Riechganglions und
iiber diejenige des verlingerten Markes. Verhandl. d. anat. Ges. 1889, S. 63—66. —
Jacoby, Mc.: Uber sehr frithzeitige Storungen in der Entwicklung des Central-
nervensystems. Arch. f. path. Anat. u. Physiol. 147, 149—179. 1897. — Keibel, F.



und Pathologie des foetalen Zentralnervensystems. 787

u. . Elze,: Normaltafel zur Entwicklungsgeschichte des Menschen. 1908. —
Leonowa, O. v.: Ein Fall von Anencephalie. Arch. f. Anat. u. Entwickelungsgesch.
1890, 8. 403—422. — Monakow, C. v.: Uber die MiSbildungen des Centralnerven-
systems. Ergebn. d. allg. Pathol. u. pathol Anat. 6, 513—582. 1899, — Derselbe:
Gehirnpathologie. 2. Aufl. 1905. — Obersteiner, H.: Nachtrigliche Bemerkung
zu den seitlichen Furchen am Riickenmarke. Arb. a. d. neurol. Inst. d. Wiener
Univ. 8, 396—400. 1902. — Petrén, K. u. G.: Beitrige zur Kenntnis des Nerven-
systems und der Netzhaut bei Anencephalie und Amyelie. Arch. f. pathol. Anat.
u. Physiol. 41, 8. 346—397, 438—470. 1898. — Pfeifer, R. A.: Uber den feineren
Bau des Zentralnervensystems eines Anencephalus. Monatsschr. f. Psychiatrie u.
Neurol. 40, 1—30. 1916. — Probst, M.: Zur Kenntnis der Hirnlues und iiber die
Zwischenhirn-Olivenbahn. Jahrb. {. Psychiatrie u. Neurol. 38, 1903. — Rabaud, E. :
Pathogénie de la pseudencéphalie et de 'anencéphalie (méningite foetale). Nouv.
Tconogr. de la Salpétritre 18, 345—398, 602—614, 675—702. 1905. — Ribbert, H.:
Beitrag zur Entstehung der Anencephahe Arch. {. pathol. Anat. u. Physiol. 18,
396--400. 1883. — Schaffer, K.: Uber einige Bahnen des menschlichen Rhomb-
encephalons. Hirnpathol. Beitrige 2, H. 2, S. 90—94. 1919. — Schwartz, Ph.:
Erkrankungen des Zentralnervensystems nach traumatischer Geburtsschadigung.
1924. — Spatz, H.: Uber die Vorginge nach experimenteller Riickenmarksdurch-
trennung mit besonderer Beriicksichtigung der Unterschiede der Reaktionsweise
des reifen und des unreifen Gewebes nebst Beziehungen zur menschlichen Patho-
logie. Arb. a. d. Dtsch. Forschungsanstalt f. Psychiatrie 8. 1921. — Spee, F
Graf v.: Skelettlehre. II. Abt. Kopf. Bardelebens Handb. d. Anat. d. Menschen.
1. Bd. IL. Abt. 1896. — Vaschide, N. u. C. Vurpas: Recherches sur la structure
anatomique du systéme nerveux chez un anencéphale. Nouv. Iconogr. de la
Salpétriere 14, 388--401. 1901. — Vogt, H.: Uber Ziele und Wege der teratologi-
schen Hirnforschungsmethode. Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neurol. 17, 8.337—352,
416—426.



