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Zwischen den verschiedenen MiBbfldungen des Zentralnervensystems 
wird mit  partieller oder totaler Amyelie verbundene Anencephalie 
ungleich seltener angetroffen, als die reine Anencephalie, respektiv 
Pseudeucephalie, bei welcher in den meisten F/~llen das Riickenmark 
und manchmal  auch einzelne Teile des Hirnstammes erhalten bleiben. 
In  der speziellen Literatur  kann man die Fi~]le yon anatomisch studierter 
Amyelie einzeln herzs ws die Zahl der beschriebenen An- 
encephalien mehrere Zehner iiberschreitet. 

Unter  Amyelie versteh ~ man partieller oder vollst/~ndiges Fehlen des 
Riickenmarks (totale und partielle Amyelie), welche fast immer yon 
Nichtgeschlossensein der RiickgratshShle in ihrer ganzen Ls (Rhach- 
ischisis totalis, Holorhachischisis), bei gleichzeitiger Abwesenheit der 
Sch~delknocben, begleitet wird. Mehr oder weniger ausgesprochene 
Amyelie wird immer yon mehr oder weniger vollsts Anencephalie 
beglei~et. 

In  4em vorliegenden Falle wird eine totale Amyelie in Verbindung 
mit  Pseudencephalie geschfldert. Zum Unterschied yon der echten 
Anencephalie, wo das Gehirn iiberhaupt feMt und s~a~t dessen sich auf 
der Sch/~4elbasis nur eine, mit  Blur durchtr/~nkte, gef~tBreiche, epithe]iale 
Membrane befindet, versteh~ man unter Pseudencephalie eine MiB- 
bildung, bei der an Stelle des Gehirns eine plumpe, ebenf~Us mit  einer 
blu~durchtr~nkten Membrane bedeckte Masse yon hirnartiger Konsi- 
stenz vorhanden ist. 

Frucht 34 cm lang, weiblichen Geschleehts, totgeboren, obwohl sich bei ihr 
einige Stunden vor der Geburt schwache I-Ieyzt6ne feststellen lieBen. Es lieBen 
sich seitens der Mutter keinerlei Angaben feststellen, welche mit der Entstehung 
der MiBgestalt des ~qeugeborenen in Verbindung gebracht werden k6nnten. 

Allgemeiner Aspelct: (Abb. 1 u. 2) die Extremit~ten sind normal ausgebildet. 
Die Finger und Zehen sind gut differenziert, die Ni~gel iiberragen nicht die Finger- 
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spitzem Die Muskeln des Rumpfes und tier GliedmaBen sind gut entwickelt, sowie 
~uch das subcutane Fettpolster. Augenscheinlieh fehlt der Hals, der Kopf sitzt 
gleichsam unmittelbar auf dem Rumpf. Das Gesicht ist rund, die Nase pl~ttgedriickt, 
die Ohren nicht differenziert, Exophthalmie. 

Die Wirbelsi~ule ist in ihrer ganzen Li~nge welt geSffnet, wobei die Weite dieser 
~fnung yon unten nach oben zunimmt. In der Kreuz- und Lendengegend ist die 
Wirbels~ulo sch~rf kyphotisch gekrfimmt. 

Abb. 1. 

Der Boden des Wirbels~ulenkanals ist mit der, ebenfalls nach hinten offenen 
Durascheide ausgelegt. Von der dorsulen Seite ist die ganze Wirbels~ule mitsamt 
den in ihr enthaltenen Andeutungen des Rfickenm~rks und den ~ervenwurzeln, 
mit einer wie Seidenp~pier dfinnen und durchsichtigen, ein Netz feiner gewundener 
Blutgefi~Se enthaltenden Hfille bedeckt, welche sich nach beiden Seiten hinauf 
1- -2  cm hinter der Wirbe]s~ule ausbreitet (zona epithe]o-serosa) mid die weiterhin 
in normale Haut mit dem subcut~nen Zellgewebe fibergeht. (Der Hiille selbst 
mangelt das Fettpolster.) In der tta]sgegend ist die Haut an den Ubergangsstellen 
mit fehlen, zarten H~rchen vcrbri~mt. 

Das Riickenmark als solches ist nicht vorh~nden. An seiner Stelle finder sich ein 
flaches, diinnes, mit Bh t  durchtr~nktes, 3--4 mm breites, halbdurehsichtiges 
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Plgttchen, welches sich durch die ganze Lgnge des Wirbelkanals hinzieht und, 
naeh unten hin sehmitler werdend, in der Gegend des Kreuzbeins in einen runden 
Strang verwandelt, der etwa das Aussehen des eaudalen Absehnittes des giieken- 
marks mit  der Cauda equina hat. An das obengenannte Plgttchen sind die hinteren 
Wurzeln angeheftet, die yon bier aus in verschiedenen Ebenen nach verschiedenen 

Abb. 2. T Tumeur pseudenc6phalique; lp hintere "~Vurzeln; m l~este des l~iickenmarks. 

Riehtungen auseinander gehen: im Hals- und oberen Brustabsehnitt  steigen sie 
aufwi~rts um in einer Entfernung yon 15 20 mm yon ihrer Entstehungsst~tte 
(riehtiger - -  ihrem Endpunkt)  die Dura zu durehdringen und in die Ganglien ein- 
zutreten (oder riehtiger --  aus ihnen herauszukommen). 

Im gegebenen Falle sind die Wurzeln bedeutend l~nger, als bei einer normalen 
Frueht  desselben Alters. 

In mittlerer BrusthShe ziehen sieh die Wurzeln wagereeht Bin, also dag sie 
senkreeht zur langen Aehse der Wirbels~ule stehen. In dem unteren Brust- und 
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Lcndenabschnitt stcigen sic abw~rts, durchdringen wiederum auf derselben Ent-  
fei~aung (15--20 ram) die Dura mater und trcten in die Ganglien ein, welche rcch~ 
weir entfe1~t yon ihr gelcgen sind. 

Die Schgdelknochen fchlen. An Stelle des Gehirns finder sich eine blutdurch- 
trgnkte und mit  einer dflnnen, halbdurchsichtigcn Membrane (Pia-araehnoidea) 
bedeckte, kavern6se Masse yon unregelm~13iger Form, welche wie dcr Hut  eines 
Pilzcs auf der Schi~delbasis ruht und fiber ihrcn Rand hinfiberh~,ngt. 

Mikroskopisehe Untersuchung. 
Untersucht wurden: die das Gehirn ersetzendc Masse (,,Tumeur pseudenc6- 

phalique"), das oben beschriebene Pl~ttchen, welches an der Stelle des l%iicken- 

Abb. 3. ,,Cerebrum" (Ttmleur pseudenc6phalique). Gliazellen. GangliSse Elemente sind 
nicht zu sehen. Reich. 

marks liegt, die Wurzeln, die spinalcn und die symloathischen Ganglien und yon 
den peripheren Nerven der N. ischiadicus. 

Bei F~rbung mit Thionin und nach v. Gieson fanden sich keine gangli6sen 
Elemente im ,,cerebrum", oder richtiger, in der das Gehirn imitierenden Masse. 
Die obenerwi~hnte Masse enthi~It ausschlie•lich gli6se Elemente, und zwar sind 
alle 3 Gliaarten vorhanden: 1. Die protoplasmatische und faserige Glia, 2. Oligo- 
dcndroglia und 3. Hortegaglia, wobci die Elemente der protoplasmatischen Glia 
vorherrschen (Abb. 3). 

Es lieSen sich aueh viele erweiterte Blutgcfi~l~c und frciliegendes Blur fest- 
stellen. Bei F~rbung nach der Wolterschen Methode und naeh der yon uns modi- 
fizierten Lorra in -Smi th -Die t r i ch -Methode  kormten keine Spuren myelinisierter 
Fasern konstatiert werden. 

Untersuchungen an Querschnitten nach der v. Gieson-Methode ergaben, dal~ 
das Gewebegebilde, welches an der Stelle des Rfiekenm~rks ]iegt, das Rudiment 
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desselben darstellt; das echte Rfickenmark fehlt. Start  dessen gibt es kMne Ge- 
webeinseln, die yon einer Menge diinnwandiger BlutgefgBe ,zersehiedenen Kalibers 
durehzogen werden (Area medullo-vaseulosa) und gli6se Elemente en~halten. 

Zu beiden Seiten eines im Zentrum gelegenen, aus solehen Gef~Ben gebildeten 
Biindels sind zwei gesonderte, stark verl/~ngerte, unterbrochene und plattgedrtiekte 
Kangle zu sehen, die mit Zellen yon ependimarem Typus ausgelegt sind -- Uberreste 
des Zentralkanals (Abb. 4 u. 5). 

Auf anderen Schnitten kann man einsehichtige Zellenreihen von epithelialem 
Typus beobachten (mit I-I/~matoxylin lassen sie sieh sehwach fgrben), die jedoch 
keine Neigung zur Bildung eines Xanals zu haben scheinen. Wir sind geneigt, die 

Abb. 4. l~este des l~fmke~marks (des Mednllarrohres) mit den Uberbleibseln 
des Zentralkanals (Cc) des l~itckenmarks, v. Gieson. Reichert. Oh. 4. 

letztgenarmten Zellen als Zellen des ektodermalen, oberfl~chlichen Epitheliums 
anzusehen. 

Auf einigen Schnitten sieht man grOgtenteils im Zentrum, aber manehmal 
auch exzentriseh, gelagerte Gruppen groger Zellen, die yon bald birnenf6rmiger, 
bald spindelf6rmiger und darm wieder polygonaler Gestalt sind und ein homogenes, 
mit Hi~mafoxylin intensiv sieh fi~rbendes Protoplasma und einen hellen Kern 
haben (Abb. 6). Eine jede dieser Gruppen besteht aus 3--8  Zellen, die bMd dicht 
aneinanderliegen, bald dutch sie umgebende, reeht groge Zellen yon der verschieden- 
sten Form mit  blaBrosa amorphem Protoplasma and ehromatinreiehem kleinen 
Kern, getrermt werden. 

Die oben beschriebenen Zellen erinnern ihrem Aussehen naeh an die Zellen der 
Chordae dorsalis. 

Auf nach K u l t s c h i t z l c y - W o l t e r s  gef/~rbten Prgparaten liegen sieh im Gewebe, 
welches das l~iickenmark ersetzt, keine Spuren myelinisierter Fasern nachweisen, 
ebensowenig gelang es die Anfangs- und Endst~tten der Wurzeln festzustellen. 
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In der Substanz der hinteren Wurzeln, von denen v ide  hedeutend verlgngert 
waren, konnte ein grol3er Reichtum erweiterter, diinnwandiger, mit Blur fiber- 
fiillter Oefgl~e und eine Menge yon Herden freiliegenden Blutes Ies~gestellt 
werden. 

Die meis~en Fasern der hinteren Wurzeln sind mit Myelin umkleidet, doeh 
{indet man keine seharfgezeiehneten zylindrisehen Fasern. Lgngs ihrem Gang 
gibt es viele varikOse und spindelf6~unige Ansehwellungen. Ihre l~ichtung ist reeht 

Abb. 5. 17berres~e eines ZentrMkangIs des Rttckenmarks, tier aTtffenscheinlioh dutch einen 
pathologischen Prozel~ zerst6rt worden ist. Ob. Leitz 7. 

unregelmgt]ig. Diese Varikositgt trier schgrfer in der das Inhere der Spinalganglien 
dnrchziehenden Fasernstrecke zutage. 

Im Ganglion selbst (Abb. 7), sowie aueh in geringer Entfernnng yon demselben, 
kann man zwischen den zur Peripherie ziehenden zablreiohen Fasern solehe sehen, 
die ihrem Aussehen naeh an die yon Ehrenberg im Jahre 1833 beschriebenen sog. 
,,gegliederten" Fasern erinnern. Diese Fasern sind durch gerade helle Zwisehen- 
rgume (Linien) streng transversal in einzelue Segmente, Gliederohen ge~eill~, deren 
~ul~eres sehr an die Gliederohen des Bandwurms erinnert und der Faser auch das 
Aussehen desselben verleiht (Abb. 8). Wahrseheinlich hgngt~ diese Gliederung yon 
den senkrecht zur Achse der Faser gelegenen Smith-Lantermannsehen Einkerbungen 
ab, und diese senkrechte, nieht sehrgge Anordnung derselben ist m6glioherweise 
sloeziell den jungen Fasern, die ihre morphologisehe Differenzierung noeh nieht, 
beendet haben, eigen. 

Die Ganglien selbst sind yon allen Seiten mi~ einer, eine Menge erweiterber, 
mit ]31ut angeftillter GefhBe (Area reed. vascul.) Bindegewebswueherung (verdiekte 

Archly fiir Psychiatrie. Bd. 92. 24 
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Kapsel) umgeben. Im G~nglion selbs~, Reiehtum an Cefigen und freiliegendes 
Blur. 

In vielen Zellen wurden bei F~rbungen naeh Nissl regressive Verinderungen 
vermerkt (Abb. 9): ausgefressene l~nder, Chromolyse, Ektopie des Kernes, Pykno- 
lyse, stellenweise so etwas wie ,,Neuronophagieerscheimmgen", Vakuolisation, mit- 
unter eine bedeutende Vergr6Berung des perizellularen Raumes, Zerst6rung der 
Zellenk~psel. 

Daneben vide vollkommen wohlerhaltene, gut differenzierte, p~thologiseh 
unver~nderte Zellen. In einigen G~nglien gibt es nur unbedeutende regressive 

.~kbb. 6. l%este des l%tickenmarks. Querschnitt. Z Zellen, die an solehe der Chordae 
dorsalis erinnern, 

Erseheinungen, die allein durch eine schwache Chromolyse in ein.zelne Zellengruppen 
charakterisiert werden. 

In den sympathischeI1 Ganglien sind die pathologisehen Verindertmgen sch/~rfer 
ausgeprigt, als in den spinalen. Die Mehrzahl der Zellen ist verindert: unregel- 
m/~Bige Umrisse, die Kerne lassen sieh kaum vom Protoplasma scheiden (Pykno- 
lyse), Vakuolisation, recht hi~ufig das Gebilde der ,,Neuronophagie", viele Schatten- 
zellen, stellenweise ganze Friedh6fe yon Zellentriimmern. 

Rings in dem Bindegewebe der Ganglienkapsel viele erweiterte Gef/~ge und 
Blutergiisse. Intraganglion/~r jedoch weniger, als in den spinalen Ganglien. Bei 
Myelinfirbungen naeh der modifizierten Lorrain-Smith-Dietrich-Methode wies 
der gr6gte Teil der Fasern keine echte 1VIarkseheide auf~ doeh hat die 1Viehrzahl der 
Fasern eine Hiille yon sehwacher Tinktion in varik6sem Zustande mit ausgezogenen 
Anschwellungen urtd langen Zwischenstiieken. l~eife, markhaltige Fasern mit 
zylindrisehen Umrissen, sowie mit Schmidt-Lantermannschen Einkerbungen und 
Ranviersehen Einsehniirungen versehene, iehlen. 

Peril?here Nerven. Sie sind makroskopisch betrachtet, gut ausgebilde~ und 
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ihrer Dicke nach ziemlich gleich den Nerven einer normalen Frucht  yon derselben 
Lange. 

Mikroskopisch -- bei Farbung nach der v. Gieson-Methode (N. ischiad.) eine 
st~rke Entwicklung der Bindegewebeschichten: erweiterte GefaBe und Blutergiisse 
findet man bedeutend seltener, als in denWurzeln und Ganglien dieAchsenzylinder; 
lassen sich schwach farben (Nigrosin, Fuchsin). 

Viele F~sern sind marklos (rood. Lorrain-Smith-~Dietrich-Methode); der N. ischiad. 
enthalt keine geringere Anzahl markhaltiger Fasern, als der N. ischi~d, einer nor- 
malen Frucht yon derselben Lange (Abb. l0 u. l l ) .  Auf den Querschnitten sieht 

Abb. 9. G. spinal, g Zellen mit regressiven Veranderungen. ATissL Reic]tert. Imm. 

man, da~ die Markringe der myelinisierten Fasern dem Kaliber nach verschieden 
sind. Auf den mit  Pikrofuchsin nachbehandelten Querschnitten kalm man am die 
Achsenzylinder herum stellenweise entweder eine ganz ungef~rbte, oder eine nur 
sehr schwach bl~ulich mit Hamatoxylin tingierte Markscheide sehen (Stadium des 
Pri~myelins ?). 

Auf den L~ngsschnitten haben die Fasern eine recht gute Tinktion (F/~rbung); 
die lYiehrzahl ist varik6s, hat  grof~e, runde und spindelfSrmige Verdickungen; 
viele in zylindrische Form iibergellende Faselal (~Jbergangsfasern naeh Remak). 

Es finden sich hier auch einzelne Fasern mit  seltenen Schmidt-Lantermann- 
schen Einkerbungen, die stellenweise Golgitrichter bilden. Spongiosit/it in einigen 
Fasern. Ranviersche Schnfirringe fehlen ganz. 

Das Interessante an der Amyelie, als einer eigenartigen Miftbildung des zen- 
tralen Nervensystems, besteht darin, dal3 immer sympathische Siiulen und Spinal- 
ganglien mit yon ihnen ausgehenden Wurzeln und peripheren Nerven und zugleich 
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eine normal entwickelte Muskulatur vorhanden sind, ungeachtet dessen, dal~ mit- 
unter alas Rackenmark als solehes total fehlt. 

Das Vorhandensein yon Spinalganglien und ihrer Auslaufer bei 
totaler Amyelie wurde schon im Jabre  1870 von M a n z  vermerkt,  jedoch 
zum ersten Mal erst ira Jahre  1892/93 yon v. Monakow und O. Leonowa- 
v. Lange studiert und richtig bewertet. 

Von der letzteren wurden 2 F/~lle yon totaler Amyelie in den Jahren 
1893 und 1910 beschriebem Im ersten Falle war bei einer 34 cra langen 

Abb.  10. N. ischiad. Querschni t t .  Eine grGl3ere Anzahl  myel in is ie r te r  FaserIt. 
Mod. S.D..~CL Reich. Oh. 4. 

Frucht  bei absolutem Fehlen des Medullarrohres das periphere Geffihls- 
nervensystem nicht nur vollkommen erhalten, sondern es befand sich 
auch auf einer entsprechenden Entwicklungsstufe. Desgleichen waren 
auch alle Spinalganglien und hinteren Wurzeln vorhanden und ihr Ent-  
wicklungsstadium entsprach dem einer normalen Frucht  desselben 
Alters. 

I m  zweiten Falle beschrieb sic auch eine 35 cm lange Frucht  mit  
fotaler Anencephalie und Amyelie. Der Wirbels~ulenkanal war in seiner 
ganzen L~nge often (Holorhachischisis), und dabei eine schroffe kypho- 
tische Kri immung im Brustabschnift  des Rfickgrates zu sehen. 

Die Spinalganglien sind exfradural angeordnet, l~echts liegen 20, 
links 22 Ganglien. Aus jedem Ganglion kommen je 2 Bfinde| Fasex~ 
heraus, ein zentrales und ein peripheres. Das zentrale entspricht den 
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kinteren Wurzeln, dock sind kier die Wurzeln bedeutend ls da sie 
frei liegen und einige yon iknen sich fast ls dem ganzen Wirbels/~ulen- 
kanal hinzieken, ,,als wenn sic das fehiende Riickenmark suchen" 
(Leonowa). Gleich wie auch in unserem Falle laufen die Wurzeln lbeils 
in aufsteigender, teils in absteigender Richtung. Die peripheren Zweige 
ziehen aus den Sloinalganglien direkt in die Muskeln und in die Haut,  
dabei sind die Hautzweige sts als die Muskelzweige. In  beiden 
F~llen gs Fehlen der vorderen Wurzeln. Die Nuskeln sind im 

Abb.  11. N.  ischiad.  L~ngsschn i t t .  Die  F a s e r n  be f inden  sieh al~f einer  hSheren 
N:ye l in isa t ionss tufe  als bei  e iner  ebensolalagen normalem :Prueh~. 

ersten, wie auch im zweiten Falle gut entwickelt. Die Zellen der spinalen 
und der sympathischen GangIien sind normal. Ein Tell der Fasern stellt 
nackte Achsenzylinder dar, ein anderer hat  eine diinne Markscheide. 

Die Anzahl der Nervenbtindel im N. ischiad, einer normalen Fruckt  
betrug 81, im Falle mit  Amyelie 37. 

O. Leonowa betont in ihren Untersuchungen, dab im embryonMen 
Zustande die quergestreifte Muskulatur sick ungeaehtet des Einflusses 
des zentralen Nervensystems, wofiir wir in den F~llen yon Amyelie ein 
Beispiel haben, wo die quergestreifte Muskulatur gut entwickelt ist, 
trotz des Feklens der Zellen der vorderen H6rner, des Riickenmarks 
und der vorderen Wurzeln. Dieser Satz wurde gleicttfalls durch die 
experimcntellen Untersuchungen Goldsteins best/~tigt. 
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Leonowa und Goldstein s{nd der Meinung, dag im embryonMen 
Stadium die Muskeln ohne fremde Stimula, selbsts wacksen und 
dag nut  in der postembryonalen Periode ihr ferneres Wachstum und ihre 
weitere Entwicklung der Kontrolle und dem Einflug des zentralen 
Nervensystems unterworfen werden, dann tr i t t  der trophische Einflul3 
der letzteren auf die Muskeln zutage, wie es ja ans vielen pathologischen 
Fakta hervorgeht. 

G. Modena berichtet yon einem Falle, wo eine reife Frucht  mit 
Amyelie lebend geboren wurde. Bei der Geburt waren regelm~gige Herz- 
schl~ge zu hSren und ,,ebenso sollen einige Bewegungen in den Beinen 
dagewesen sein". Jedoch hSrten alle diese Lebenszeichen nach einigen 
Minuten auf. Auch in diesem Falle fehlten, ebenso wie bei O. Leonowa 
die motorischen Zellen und vorderen Wurzeln, wobei das Muskelsystem 
regelrecht entwickelt war. Bei der Untersuchung nach der Bielschowslcy- 
~etlxode konnte nirgends der Eintri t t  yon Nerven in die motorischen 
Endplgttchen festgestellt werden, - -  es schien, dab die feinen Fs 
frei endigten. G. Gasseri - -  noITnal, die spinalen Ganglien - -  gut ent- 
wickelt. 

Es sind nicht alle Forscher damit einverstanden, dai~ bei der Amyelie 
die motorischen Neuronen ~tets felllen. Neuman hat in einem Falle 
yon totMer Amyelie vordere Wurzeln gefunden; jedoch meint Leonowa, 
dab es keine echte Amyelie war, da das Gehirn teilweise vorhanden war. 
Leonowa vertr i t t  den Standpunkt, dab m;r in dem Falle yon Amyelie 
die Rede sein kann, wenn das ganze Zentralnervensystem fehlt. 

Jedock kann diese ]~ehauptung wokl kaum als richtig anerkannt 
werden, da yon meinem Standpunkte aus die Amyelie nicht etwas 
Originelles ist, was man als eine besondere Art der Mil3bfldungen des 
Zentralnervensystems ansehen kSnnte, sondern aller Wahrscheinlichkeit 
nach, ist sie nur eins der l~esultate irgendeines, bis jetzt  noch nicbt 
vSllig anfgekl~rten ZerstSrungsprozesses, welcher, je hack seiner Aus- 
breitung und seinem ZerstSrungsgrade, entweder zur Pseudencephalie, 
oder zur echten Anenceplaalie und bald zu partieller, bald zu totaler 
Amyelie fiihrt. Je nach dem Grade der Entwicklung dieses Prozesses 
kSnnen wir in dem einen FMle teilweise wohlerhaltene motorische Zellen 
und vordere Wurzeln haben und im anderen, wo der ProzeB noch weiter 
vorgeschritten ist, nur die Riickenmarkganglien, die hinteren Wurzeln 
und Geffihlsnerven, ohne jeden Hinweis darauf, dab auch Bewegungs- 
elemente vorhanden sind (Amyelie im Sinne yon Leonowa). 

Ernst de Vries ftihrt einen Fall an, wo bei einem 3 Nonage alten 
Embryo partielle mit Amyelie verbundene AnencephMie festgestellt 
wurde; yon gr6Btem Interesse war dabei tier Umstand, dag im Gehirn 
die oberen Etagen (Hemisplagren und Sehkfigel) erhalten waren, wi~hrend 
die unteren (mesencephalon und metencephMon) fehlten: der Verfasser 
halt es ffir m6glich zu behanpten, dab auch die zu den fehlenden Gehirn- 
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teilen gek6renden motoriscken Nervcn erhalten waren. De Vries ist der 
Meinung, dag dieses den Beweis dMiir liefert, dab im frtiken embryonalen 
Stadium das Neuralrohr oder eine isolierte Neuroblastengruppe vor- 
kanden war, welche sparer durck irgendeinen pathologischen Prozel3 
zerstSrt wurde. Die zu ihnen geh6renden peripheren Nerven blieben 
]edoeh erhalten. Die Hals- und Brustteile fehlten in diescm Falle ganz 
und die vorderen Wurzeln konnten auch nieht gefundcn wcrden. Es 
land sich, entsprechend seinem Lendenkreuzabschnitt,  ein Rest  vom 
Rtiekenmark, doch fehlten hier ebenfalls die vorderen Wurzeln. 

Der Fall E. de Vries ist deskalb demonstrativ, weft man hier in ver- 
sehiedenen Teflon des Nervensystems die verschiedensten Stafen des 
ZerstSrungsprozesses beobackten kann. W/~hrend der gr6gte Tell dos 
Riickenmarks und Trunei cerebri restlos dem Zerst6rungsprozeB zum 
Opfer gefallen waren, blieben ein kleiner Tell des Riickenmarks und die 
oberon Tefle des Gehirns, sowie ein Toil der motoriselacn Nerven des 
Trunci cerebri unversehrt. Man kann voraussetzen, daft das I~ficken- 
mark  in der Hals- und Brustgegend, falls wires  bier mit  einem Mlm~hlicla 
sick entwiekelnden Prozeg zu tun haben, in diesem Falle friiher als die 
fibrigen Teile yon der Zerst6rung erfaI3t worden war und zum Zeitpunk~ 
von 3 3/Ionaten war dasselbe zum gr6gten Tefl, einsehlieBlich die vor- 
deren Wurzeln, vernichte~ worden, w/~hrend die hinteren Wurzeln und 
spinalen Ganglien, die schon ira zweiten Monat des embryonalen Lebens 
yon der GehirnrShre anatomisck unabh/~ngig sind, intakt  geblieben 
waren. Gesetzt den Fall, dab das besekriebene Embryo his zum 7.--8. 
Monat der Sehwangerschaft im Mutterleib geblieben w/~re, natiirlieh 
nur unter der Bedingung, dab der pathologische ProzeB seine Aktivitgt  
weiter fortgesetzt h~tte, so 1/~13t sick mutmaBen, dab wir eine totale 
Amyelie im Sinne yon O. Leonowa, mit allen ffir dieselbe charakteri- 
stischen MerkmMen erttalten hs 

Auf Grund seiner Untersuchungen an zwei mit  Amyelie verbundenen 
AnencepkMiefs sagt aueh M. Staemler aus, dal3 die motorisehen 
Nerven bei Amyelie unversehrt erhalten bleiben kSnnen. Ftir ihr Vor- 
handensein sprachen sowohl die normale Dieke, als auch die zahlreichen 
Verzweigungen des N. femoralis in den Extensoren femoris. Denn lau~ 
der Meinung dieses Verfassers ist der N. femorMis ausschlieBlich ein 
Bewegungsnerv. AuBerdem sind noeh F~serehen des N. VI I  im Glandulae 
parotis vermerkt  worden, die yore Verfasser auch den motorisetlen 
zugez~hl~ werden. Jedoeh Minlcowsky, der Staemlers Arbeit referiert 
ha~, bezweifelt das Vorkandensein der motorischen Fasern in FAllen yon 
Amyelie. 

Es darf, yon meinem Standpunkte aus, das Fehlen der motoriseken 
Wurzeln und Zellen nicht sis obligatorische Eigentiimlickkeit der Amyelie, 
als ein eigenartiges und unverst~ndliches Naturspiel angeselaen werden, 
dank welehem sick, ohne jede andere besondere Ursaeke, gerade die 
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motorischen Zellen nnd Wurzeln nickt entwickeln konnten. Ich glaube, 
dab es sich sowohl in den Fs yon Aneneephalie, als aueh yon Amyelie, 
n i c h t u m  eine primgre Unentwiekeltkeit der einen oder der anderen 
Tefle des zentralen iNervensystems handelt, sondern dab ihre Zerst6rung 
ira frfihen embryonalen Stadium vor sick ging (es ist m6glieh, sogar 
nach SchlieBung des Medullarrohres, was gewSknlich bei einem Embryo  
yon 3,5 m m  eintritt [J. Bromann]). Es ist sekwer zu sagen, ob dieser 
ProzeB, wie Rabaud voraussetzt, im drit ten Mortar des embryonalen 
Lebens beginnt; wahrseheinlich kann er auek etwas frfiher oder sparer 
entsteken (so hat  z. B. Groth Aneneephalie in Verbindung mit  Rhachi- 
sehisis an einem 14 m m  langen mensehlicken Embryo besehrieben). 

Von welekem Ckarakter dieser ProzeB ist, ob es fetale Meningitis 
(s. Meningoencepkalitis), wie Rabaud es bekauptet ,  und Brouwer, Pekelsky, 
Ribbsrt u. a. es bests ist, kSnnen wir auf Grund unserer Unter- 
suehungen nieht mit  Sicherheit sagen, da wir an unserem Material die 
Entztindungsersekeinungen (kleinzellige perivaseul~re Infiltration, Ver- 
dickung der BlutgefgBws usw.), auf welcke Rabaud u. a. kinweisen, 
nicht kaben beobackten kSnnen. 

MSglieh, dab sie in einer frfikeren Periode stat tfanden und wir zur 
Zeit der Geburt  nut  das residus Bild eines l~ngst beendeten Prozesses 
erhielten. 

Ieh bin geneigt, auf Grund der Ergebnisse meiner Untersuehungen, 
den Meinungen der oben erws Autoren beizustimmen, die da be- 
kaupten, dab w i r e s  in Anencephalie- und Amyelief~llen grSBtentefls 
mit  einem regressiven ProzeB zu tun haben. 

Zu dessen Gunsten spricht auch das Vorhandensein yon regressiven 
Vers in den Uberresten des Iqervensystems, bei den Anence- 
phalen und Amyelikern (Solowzo//, Alessandrini, Brouwer, Rabaud, 
Sokolans]cy u. a.), wobei bei den Objekten yon Alessandrini, Solowzo// 
u . a .  die motoriseken 1Nervenfasern gut entwickelt waren, ungeaekte~ 
das Fehlen der entspreckenden Kerne, die wahrsckeinlick durck den 
patkologiscken ProzeB verniektet  werden. 

Natfirlick dr~ngen sich gegeniiber einer solehen Ansieht fiber den 
Ursprung der Amyelie und der Anencepkalie eine Reike yon Einwen- 
dungen auf: 1. dab man in F~llen yon Anencephalie und Amyelie keine 
deutlicke Entziindungserscheinungen finder: 2. dab manchmal beob- 
achtete F~lle yon famfligrer Anencephalie (Gade, Bradley u. a.) fiir den 
EinfluB yon erblich-degenerativen Faktoren zeugen: 3. dab in der Regel, 
augensekeinlich, das Vorhandensein yon Defekten der Sch~delknochen 
und tier Wirbelss (Cranio-lgkackischisis) gleiehfalls auf einen Defekt 
in der Entwicklung des Knoehensystems kinweist, was wiederum St6- 
rungen in der Entwicklung des Zentralnervensystems hack sick ziekt und 
4. dab die sog. , ,Spaltbildungen" des hledullarrokres, welcke manckmal  
bei Embryonen in den ersten Monaten ikrer Entwieklung entdeckt 
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werden, die Ursache der Entstehung yon Amyelie und Ancncephalie 
sein k6nnen. 

Jedoch 1/iBt sieh, wie schon oben yon uns bemerkt, das Feklen aus- 
gesprochener Entziindungserscheinungen dadurch erklgren, dab wi res  
gew6hnlich in solehen F~llen mit einem residu~tren Bild zu tun haben, 
wo die flit die Entziindung charakteristischen Erscheinungen sich schon 
verwisckt haben konnten. Dagegen 1/iSt sieh das Vorhandensein der 
degenerativen Veranderungen fast immer feststellen. 

F/~lle yon famili/~rer Aneneephalie sind /inBerst selten und wider- 
sprechen, yon unserem Standpunkte aus, nicht der Entziindungstkeorie, 
(Falle yon familigrer Amyelie konnten wir in der Literatur nieht aus- 
findig maehen). 

Was die Defekte des Knochengewebes anbelangt, so stimmen wir in 
dieser I-Iinsiekt mit der yon Rabaud vertretenen Ansieht iiberein, dab 
in der Entstekungsperiode des pathologischen Prozesses beim Embryo, in 
den ersten Monaten seiner Entwicklung, die Sckgdel- und R~ckenmark- 
knocken ein noeh nicht verkn6ehertes knorpeliges, leieht zu zerst6rendes 
Gewebe (Chondroeranium) darstellen, welches zugleieh mit dem I~erven- 
system in den pathologischen Prozc8 hineingezogen werden kann. 

Auf Grund einer Untersuchung von 5 im 1--2monatlichen Entwick- 
lungsstadium sich befindenden Embryonen, sprieht Sternberg die Ansieht 
aus, dab ffir dieEntstehung der Anencepkalie, resp. Amyelie, das urspriing- 
lithe, yon einer im friihesten embryonalen Stadium eingetretenen 
EntwieklungsstSrung herrtihrende Niehtgesehlossensein (Spaltung) des 
Medullarrohres eine Rolle spielt; wenn wir aueh im Prinzip eine solche 
M6gliehkeit nicht ablehnen, so setzen wir doeh voraus, dal~ eine Spaltung 
oder ein Niehtgesehlossensein an sieh noch nieht imstande ist die Ent- 
stehung, z. B. der Amyelie zu erld~ren, wenn das sympathisehe Nerven- 
system und die spinalen Ganglien vorhanden sind und das l~fickenmark 
resp. die Hauptteile des Medullarplgttehens, aus welehem die genannten 
Tefle (die sympathischen und die spinalen Ganglien) hervorgegangen 
waren, mitunter g~nzlieh fehlen. Dag in solehen Fs die Betefligung 
eines pa~hologisehen Prozesses notwendig ist, gibt der Verfasser selbst 
zu, sagend, dab man bei einem Embryo ungefghr zur Halfte des zweiten 
Monats, in den, dank einer Spaltung des Medullarrohres, often gebliebenen 
Teflen des Nervensystems regressive nnd zerstSrende Prozesse findet, 
die, wahrseheinlich, zur Vernichtung des Nervengewebes und zur Bfl- 
dung eines gef~Breiehen Bindegewebes (Area medullo-vaseulosa) fiihren. 
,,In manchen Fs wiirde jcdoeh die Medullarplatte vollst~ndig zu- 
grunde gehen, so dab eine vollst/~ndige Amyelie (Leonowa) entsteht." 

Es gibt jedoeh meiner Meinung naeh, keinen Grund neben soleh 
einem Entstehungsmeehanismus der obenbesehriebenen Mil~bfldungen, 
als deren Ursaehe eine, dureh Unordnungen ,,im Keime selbst" bedingte 
Spaltung des Medullarrohres erscheint, aueh dort, wo keine Spaltungs- 
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erscheinungen vorhanden sind, die MSglichkei~ des urspriinglichen 
Entstehens eines pathologischen Prozesses abzuleugnen (sei er nun ent- 
ziindlicher oder degenerativer ~atur). 

Wenn der pa~lxologisehe Prozel~ naeh einem gewissen Zeitraum 
stehen bleib~, so werden die nicht zers~6rten Teile des Nervensystems 
entweder in ikrer Entwicklung aufgekalten (z. B. das l~iickenmark bei 
Aneneephalie), oder sie fahren fort, dort woes anatomiseh und biologiseh 
mSglich ist, sieh welter zu entwickeln (z. B. das sympathische Nerven- 
system, die spinalen Ganglien und peripheren Nerven bei Amyelie). 

In dem yon uns beschriebenen Falle yon Amyelie spricht gleichfalls 
das Finden yon Resten eines verdoppelten Riickenmarkkanals dafiir, 
dal~ die Amyelie in diesera Falle augenscheinlich nicht das Ergebnis 
einer Agenesie dos ]giickenmarks, ein Defekt seiner Anlage und Ent- 
wieklung ist, sondern dal3 es, wahrscheinlich das Endresultat eines 
m/iehtigen destruktiven Prozesses ist, welcher naeh ScklieBung der 
Medullarrinne, Gestaltung des ~edull~rrokres und Bildung des zen~ralen, 
mit Ependymzellen ausgeleg~en Kanals (ira gegebenen Falle eines ver- 
doppelten) entstanden ist. 

Hier kann die Frage entstehen, woher es komrat, dai3 die spinalen 
Ganglien, die hinteren Wurzeln nnd Gefiihlsnerven verh/~ltnism/~l~ig 
wenig darunter leiden. Es 1/~Bt sich dieses, unserer Meinung nach, durch 
ihre ana~omische Lage erkl/~ren, dank weleher sie dutch die Dura ma~er 
vor dem unmittelbaren l]bergang des pathologischen Prozesses aus dem 
Riiekenmark in die Ganglien geschiitz~ werden. So vorteflhaft such die 
ana~omische Lage der spinalen Ganglien ist, so kann sie dieselben, jedoch, 
wie wires  in unserem Falle sehen, nieh~ vSUig vor einer Verle~zung 
dureh don pathologisehen Prozel~ sctxiitzen; wir linden in ihnen regressive 
Ver/~nderungen desselben Charakters (Ver/~nderungen der Zellen, Er- 
seheinungen seitens der Gef/~fte), nur sekw/icher ausgepr/~gt. 

Die verh/~ltnismgf~ige Intak~hei~ der spinalen Ganglien und der 
gute Zustand der rait ihnen verbundenen peripkeren ~erven 1/~l~t sieh 
gleiekfalls dureh Unabh/~ngigkeit der Entwicklung der spinalen Gan- 
glien und ihrer Elemen~e nach der Absehniirung vom Medullarrohre 
bei Embryonen yon 2,5--3 ram L~nge erkl/~ren. Diese Vorausse~zung 
haben R. Harrison, Braus u.a.  durctx feine experimentelle Versuche 
bes~/~tigt. 

Die Ergebnisse aller dieser anatomisch-histologischen Studien yon 
Amyelie (resp. Aneneephalie) zusammenfassend, k6nnen wir auf Grund 
yon Literaturangaben und unserer eigenen Untersuchungen, die fiir diese 
Art Mil~bildnngen des Zentralnervensystems charakteris~ischen ~erk- 
male hervorheben. 

1. En~gegen der Ansich~ yon BischoN, Jacoby, Leonowa, Petsen u. a., 
die da linden, dal~ die Ents~ehung dieser Art Mil~bfldungen des Zentral- 
nervensystems durch Agenesie, Entwicklungsfehler und erbliehe Faktoren 
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beding~ wird, sind wir geeigne~ der Meinung yon Ribbert, Rabaud, 
Brouwer u. a. beizupflichten, dub die Entstehung yon Anencephalie und 
Amyelie augenscheinlich im frt~hesten embryonalen Stadium durch 
einen ursprfinglich pathologischen Prozel~ im Zentralnervensystem 
(sei es nun ein Degenerations- oder Entziindungsprozel3, wie Rabaud, 
Brouwer u .a .  voraussetzen) hervorgerufen wird. Zu Gunsten dieser 
Voraussetzung zeugt das Vorkandensein yon regressiven Vergnderungen 
(Degeneration und Entziindung) in den Uberresten des Zentralnerven- 
systems bei Aneneephalen und Amyelikern; andererseits deuten in einigen 
l~gllen vorhandene Hinweise darauf kin, dal~ sick das Zentr~lnerven- 
system vor Entstehung des patkologischen Prozesses ~uf einer hSheren 
EI~twicklungsstufe befand (z. B. in unserem Falle die Uberreste des 
Rfiekenm~rkkanals), woraus kervorgeht, dal~ wir es bier nicht mit Un- 
entwickeltheit und Agenesie, sondern mi~ einem Degradieren, einem 
l~tickschri% zu ~un kaben. 

2. Der yon Leonowa aufgestellte und durck experimentello Unter- 
suchungen Goldsteins bekrgftigte Satz, dal~ im embryonalen Stadium 
die Entwieklung des Muskelsysterns niekt veto  Zen~ralnervensystem 
abhgng~, welches nut  hack Verlauf einer gewissen Zeit nach der Geburt 
einen trophischen EinfluI3 auf die Muskulatur erlangt, wird durch das 
Vorkandensein einer gut entwickelten Muskulatur in Anencephalie- 
und Amyelief/fllen best~tigt. 

3. Die verhgltnismgi~ige Intaktheit  der spinalen G~nglien und ihrer 
Der iwten  - -  den kinteren Wurzeln und peripheren Nerven - -  sowie 
such der ill ihnen, augenscheinlich ganz norlnal verlaufende Myelini- 
sationsprozel3, was den alten Satz yon His fiber die Unabhgngigkeit der 
Entwicldung der spin~len Ganglien nach Abtremmng der Ganglien- 
leiste veto Medullarplg%ehen bestgtig~, weis~ ebenfalls darauf kin, dal~ 
die Myelinisation des peripheren Nervensystems unabhgngig yon irgend- 
welehen Einfliissen des Zentralnervensystems auf das erstere, wenigstens 
~uf dem Gebie~ der peripheren ~ferenten Neuronen verwirklicht wird. 

4. Was die Struktur der peripheren afferenten lXTervenfascrn an- 
belangt, welche sieh nook in ihrem Entwieklungsstadium befinden 
(N. ischiad., der nur aus Geffihlsfasern besteht), so gelang es uns nicht 
irgendwelehe nur ihnen eigenftimliehe. Besonderhei*en festzustellen. 
Sic befinden sick ihrer Myelinisation hack, im Vergleich zu den Fasern 
des N. ischi~d, einer normalen Frnckt  yon derselben Lgnge, ~uf einer 
h5heren St~ffe - -  dem 13bergangsstadium (13berg~ngsfasern - -  n~eh 
Remak). In den F~sern des Ganglion selbs~ und nich~ weir yon den- 
selben entfern*, linden sick die sog. ,,gegliederten Fasern" (Ehrenberg) 
und vereinzel~e Schmit-Lautermannsche Einkerbungen, was auf den 
F~sern einer normMen Fruck~ yon der gleiehen Lgnge, die sick au~ 
einer niedrigeren Entwicklungsstufe bef~nd (ira varikSsen Myelinisations- 
stadium) nicht feststellen lie8. 
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