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N u r  in grSBeren Abst/~nden erscheinen Arbe i t en  fiber MiBbildungen 
~m Schitdel in der  F a c h l i t e r a t u r .  Seit  der  zusammenfassenden  Dar-  
s te l lung yon  CO~D~S 3 fiber Hirnbrf iche  und  Hi rnspa l t en  aus dem 
J a h r e  1929 s ind  nur  wenige Arbei ten ,  meis t  kasuis t i sche  Mi t te i lungen  
yon chirurgischer  Seite2-4,1~176 21 ersehienen.  

Die Cephalocelen werden naeh Com)ES bzw. HALLERVORDEN TM wie fo]gt ein- 
geteilt : 

I. Cephalocelen der Seh/~delkonvexit/~t: a) Cephalocele occipitalis sup., b) Ce- 
phalocele oceipitalis infl, e) Cephalocele oeeipitalis sagitt., d) Cepha]ocele occipitalis 
sincipitalis : interfrontalis, e) atypische Cephalocelen, f) ]aterale Cephaloeelen. 

II .  Cephalocelen der Sch/~delbasis: 1.Ceph~locelefrontoethmoidalis, a) Cephalo- 
cele n~sofrontalis, b) Cephalocele nasoethmoidalis, e) Cephulocele nasoorbitalis, 
d) Cephalocele orbitalis anterior. 

2. Cephalocele sphenoorbitalis : orbitalis post. 
3. Ceph~loeele sphenomaxillaris. 
4. Cephaloeele nasopharyngealis, a) Cephalocele transethmoidalis, b) Cephalo 

eele sphenoethmoidalis, c) Cephalocele sphenopharyngealis. 

Mi t te i lungen  t iber  sogenannte  a typ i sche  Cephalocelen gehSren zu 
den  gr613ten Sel tenhei ten,  so dab  wir  uns be reeh t ig t  glauben,  fiber einen 
P a t i e n t e n  mi t  einer  de ra r t igen  MiBbildung zu ber ichten ,  besonders  weil 
diese mi t  einer  L ippen -Kie f e r -Gaumenspa l t e  kombin i e r t  is t  und  sei t  
dem 14. Lebens j ah r  zudem psychomotor i sche  Anf~lle bestehen.  

Kasuistik 
Der 19j~hrige I,andarbeiter G. wurde uns yon der Mutter am 29.7.1959 zur 

Aufnahme gebracht, weft aufgefallen war, dab eine seit Geburt bestehende ,,Beule" 
an der re. Stirnseite sieh unerwartet zurtickgebildet h~tte und die Angeh6rigen den 
Eindruek batten, dab stattdessen in dem Gebiet nunmehr ,,die Haut eingefallen" 
und eine Pulsation zu beobaehten sei. 

G. ist das zweitiiingste yon 6 Kindern eines inzwischen im Alter yon 49 Jahren 
an Leuki~mie verstorbenen Taxiunternehmers. Die Gesehwister sind s/~mtlich 
gesund und ohne jede Mil~bildung. Es wird uns ausdriieklich versichert, dab 
Schwangersehaft und Geburt ohne jegliehe l(omplikation verliefen. Aueh wurde 
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kein Abtrcibungsversuch unternommen.  Bereits unmi t te lbar  nach der Geburt  sei 
an  dem Neugeborenen nicht  nu t  ein Wolfsrachen und  eine I-Iasenscharte, sondern 
auch ein , ,Horn" an der re. Stirnseite bemarkt  worden. Daraufh in  erfolgte sofortige 
Einweisung in die Universiti~ts-Kinderklinik (Unterlagen leider dureh Kriegs- 
einwirkung vernichtet) .  Nach 1/4 J a h r  ha t  die Mut ter  den Si~ugling abgeholt  und 
etwa weitere 3 Monate sp~ter zur Operation in eine chirurgische Privatkl inik ge- 
bracht .  Dor t  ist offenbar versucht  worden, die Lippenkiefergaumenspalte zu 
schliegen und  -- wie die Mutter  sagt --  durch , ,Unterpolsterung" den angeborenen 
frontalen Knoehendefekt  zu decken (Unterlagen leider ebenfalls n icht  mehr  zu 

besehaffen). G. soll dann mi t  1 J ah r  im 
gleichen Alter wie andere Kinder  das Laufen 
erlernt  haben. Verst~ndlicherweise ha t te  er 
aber erhebliche Schwierigkeiten beim 
Sprechenlernen, zumal es zun/~ehst n icht  
gelungen war, eine ausreichende Plast ik  
der Spalte zu erreichen. Dies ist erst  sp~ter 
durch zwei weitere Operationen (1950 und 
1954) in der Kielar Universi t~ts-Zahn- und  
Kieferklinik in ausreichendem Mate  
gelungen. 

Wegen des entstel l ten Gesichtes ha t t en  
es die El tern  zun~ehst  aus ~sthetischen 
GrSnden vermieden, das Kind  fotografieren 
zu lassen. Wir wissen aber yon der Mutter,  
dab dureh die arste Operation an  dem 1/2 J a h r  
a]ten Sgugl~lg vortibergehend die ,,Vor- 
wSlbung" an  der re. Stirn beseitigt warden 
kormte. Diese sei jedoch noeh vor Ein- 
sch~lung des Kindes erneut wieder aufge- 

Abb.1. Ausschni~t ~us einem t0~milienfoto, t re ten  und  war dann  Anlag zum Tragen 
auf dem der etwa 3j~hrige G. abgebildet ist. 
Man erkennt deutlich eine teilweise yon einer einer peiot tenart igen Stirnbinde. Aul~erdem 
ttaarlocke iiberdeckte VorwSlbung auf der versuchte man eine tJberdeckung der St i rn 

rechten Stirn dutch  eine kunstvoll  geschwungene Locke 
zu erreiehen. Auf einem arstan Foto des 

etwa 3ji~hrigen Pat .  (Abb.1) kann  man deutlich die beschriebene Vorw61bung 
an  der  re. Stirnseite erkennen. 

Mit 6 J ah ren  wurde G. eingeschult. Er  besuchte 9 Jahra  eine Volksschule, blieb 
zweimal sitzen. Dabei ist  allerdmgs zu bertieksichtigen, d a g e r  im Alter yon 9 und  
13 Jah ren  wegen der Kieferoperation ftir jeweils mehrere Monate dem Unter r ieh t  
fernbleiben mul3te. 

Nach der Sehulentlassung konnte  der Pat .  keine Lehrstelle bekommen. Naeh 
Meinung der Mut ter  soil hiarbei die Entstel lung des Gesiehts eine entscheidende 
Rolle gespielt haben.  Immerh in  gelang es dem G. aus eigener In i t ia t ive  und ohne 
tIilfe der El tern  und  BehSrden 1/~ J ah r  nach der Schulentlassung bei einem Bauern 
Besehi~ftigung Ms landwirtsahaftl iaher Gehilfe zu bekommen, bei dam er ohne 
Unterbreehung seitdem in Lohn steht ,  ohne dab Klagen tiber ihn  bisher  geAuBert 
wurden, obwohl seit der letzten plastischen Gaumenoperat ion epileptisehe Anf~lle 
aufgetreten sind, auf  die n~her eingegangen werden mug. 

Nach i ibereinst immenden Berichten der Mut ter  und  des Kranken  sollen erst- 
mals etwa 3 - -4  Woahen nach  Kiiniksentlassung im Fr t ih jahr  1954 KrampfanfAlle 
aufgetreten sein. Diese Krampfanf~lle werden in folgender Weise geschildert:  
E twa  alle 3 - -4  Wochen -- erstmals in der  Schule --  sttirzte G. ohne Aufschrei 
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bewuBtlos zu Boden. Dann  t r a t en  zun~chst  tonische Streekstarre und im A n s c h h g  
daran  klonisehe Zuckungen auf, die regelms in einen l~ngeren Sehlaf iibergingen. 
Die Dauer der Kr~mpfe wurde yon der Mut ter  mi t  ,,wenigen Minuten"  angegeben. 
Auch wird "uns yon Schaum vor  dem Mund und gelegentlichen Zungenbissen be- 
richter. Einn~ssen oder Einkoten wurde bisher nicht  beobachtet .  

Seit etwa einem J a h r  t refen s ta r t  der grogen Krampfanf~ille Aqu iwlen te  in 
efwa den gleiehen Zei tabst~nden auf. Dabei handel t  es sich um psychomotorisehe 
Anf~lle : G. l~uft ohne ~ugeren Anlag plStzlieh fiir wenige Sekunden etwa 20--30 m 
ibrf, wobei er irgendeinen Gegenstand, den er gerade in der Hand  hat ,  sei es das 
Messer oder die Mistforke, lest  umklammert .  
Man kann  ibm weder die Gegenst~nde aus 
der Hand  entwinden, noch ihn im Laufauf-  
halten.  G. ist dabei nieht  ansprechbar.  E r  
bleibt  dann  plStzlieh stehen und kehr t  zum 
Ausgangspunkt  zurfick. Ftir  eine solche 
At taeke bes teht  gewShnlich Erinnerungs- 
losigkeit. Naeh diesen Zust~nden ha t  der 
Pat .  weder Kopfschmerzen noeh Miidig- 
keitserscheinungen, er ha t  sieh dabei  bis- 
her  aueh keine Verletzungen zugezogen. 
I m  allgemeinen t re ten  am gleiehen Tage in 
den gesehilderten Abstgnden mehrere 
dieser psyehomotorisehen Anf~lle auf. 
Neben solchen At tacken soll er gelegentlich 
nachts  im Sehlaf ghnliehe Anf~tlle, jedoeh 
mi t  einem anderen motorisehen Ablauf  
haben. Er  s t rampel t  dann  mi t  den Beinen 
und  klopft mi t  den F~usten gegen das Bert.  
Man kSnnte ihn dann  nieht  beeinflussen 
und  hinterher  kSnne er sieh an  niehts er- 

Abb.2 .  G. i m  Al te r  yon  18 10/12 ;Iahren. 
innern. Auch nach diesen Unruhezu- Die l~[hnik w i r k t  du tch  den Defek t  e twas  
s tgnden soll es vorkommen,  dag G. urn- entstellt. Der Mund ist wegen tier 
dgmmer t  davonlguft,  stets und  sehnell Behinderung  der  N a s e n a t m u n g  stets etwas 
aber wieder zuriiekkehrt.  Bemerkenswert  gesffnet 
erscheint uns in diesem Zusammenhang 
der Bericht  der Mutter,  dab G. w/~hrend des Fiil3ewasehens einen seiner Anf/~lle 
bekam. Er  umrunde te  mi t  dem Wasehlappen in der Hand  und  auf  dem einen 
noeh nicht  gewasehenen Beine htipfend das ganze Haus, wobei er auBerdem noeh 
an  den Fensterscheiben wischte. Sofort danach  fiber sein Tun befragt,  wul3te G. 
keine Antwor t  zu geben. 

Aueh wit  konnten  wghrend der mehrwSchigen s tat iongren Beobaehtung die uns 
geschilderten Anfglle beobachten.  Diese t ra ten  zum Teil gehguft auf. So konnten  
wir bereits in den ersten Tagen insgesamt 7 Anf~lle innerhalb yon 48 Std beob- 
aehten. Ihre  Dauer betrug in der Regel 60 sec. So begann G., als er sich im Gar ten  
aufhielt ,  pl6tzlieh in die t Ignde zu ldatsehen und  mi t  hoehrotem Kopf  auf  dem 
rechten Bein um ein groges Rundbee t  zu hiipfen. Bisherigen Angaben wider- 
sprechend, war die yon G. unmi t te lbar  naeh dem Zustand gemachte Sehilderung, 
dM~ er durehaus wisse, wie er sieh verhal ten  habe. Trotzdem hgt te  er ,,wie unter  
einem Zwang s tehend" sich so verhal ten miissen. Am Abend des gleichen Tages 
beginnt  G. --  schon im Bet t  liegend --  plStz]ich mi t  der re. Hand  auf  die Bet t-  
decke zu schlagen. Auf Zurechtweisung durch den Pfleger antworte t  G. zwar, kann  
aber seine Bewegungen n ieht  tmterbrechen. Auch dieser Zusfand dauert  etwa 
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1 min. Einen Tag spi~ter bringt die Mutter dem G. eine Birne mit, die yon diesem 
plStzlich in der re. I-Iand zwangartig zerquetseht wird, ohne dab es ihm bei Auf- 
forderung gelingt, die Frucht  loszulassen. 

Die Vielzahl der durehgemaehten KrampfanfMle und auch die glaubhaften 
Angaben der Mutter lieBen das Vorliegen hirnorganischer Wesensver~nderungen 
in fiir Epileptiker typiseher Weise vermuten. Die Annahme lie13 sich jedoeh bei der 
l~ingeren station~iren Beobachtung nicht best~tigen. Wit konnten uns bei dem 
jungen Manne keineswegs yon einer explosiven Reizbarkei~ oder der sonst so h~ufig 
beobachteten Verlangsamung und Klebrigkeit iiberzeugen. Verst~indlicherweise 

Abb. 3 

Abb.3. Schematische I)arstellung des Sch~ideldefektes aus mehreren l%Sntgenbildern in die Umrisse 
eines normalen Sch~idels hineingezeichnet. Die Grenzen des Os frontale sind teilweise gepunktet 

wiedergegeben 
Abb.4. Auf der l~Sntgenfibersichtsaufnahme erkennt man die Ausdehnung des Defekts, die 

hochgradige Hypoplasie der rechten StirnhShle sowie die Spaltbfldung hn harten Gaumen 

zeigte der Pat.  sich anfangs etwas zuriiekhaltend und gehemmt, wobei das Wissen 
um sein entstelltes Gesicht nnd sein Gefiihl yon den ihm fremden Menschen zu- 
nhchst vermehrt  betraehtet  zu werden, eine wesentliche Rolle spielte. Doeh gelang 
es dann dem G. sehnell zu allen Pat.  und zum Personal guten Xontakt  zu be- 
kommen. Bei kleinen t tandreichungen war er sogar ausgesproehen anstellig, zeigte 
sieh stets hilfsbereit und wuBte hgufig unaufgefordert und flink zur rechten Zeit 
Handreiehungen zu machen. 

Auch muBten wir die urspriingliche Annahme einer Minderbegabung insoweit 
korrigieren, als die praktische Intelligenz des G. durehaus der Norm entsprieht und 
auch dab Schulwissen nicht erheblich gemindert ist. Im wesentliehen ist die Angabe 
der Mutter zutreffend, dab sein Sitzenbleiben in der Sehule vorwiegend Folge der 
jeweils l~ngeren station~ren Behandlung gewesen ist. 
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Auf neurologischem Gebiet fanden sieh lediglieh StSrungen, die mit dem an- 
geborenen Knochendefekt Ms Ausdruck eines Lokalsymptoms in Verbindung zu 
bringen sin& Am re. Auge zeigte sich bei extremem ]~liek naeh nnten und nasal- 
w~rts eine 0kulomotoriussehwgehe. Ferner land sich eine Stirnfueialissehwgohe re. 
Die Sprache war - -  durch die MiBbildung des G~nmens und Kiefers --  leicht nasM 
gestSrt. 

Der Sehiidel zeigte eine deutliche Asymmetric, das Nasenseptum war stark 
nach li. verbogen und die Nase trotz Plastik noch erheblieh deformiert. Ferner 
]iegen sich deutliehe Narben 
an der re. 0berlippe und im 
Lippenrot feststellen. Das 
re. Auge stand deutlich 
tiefer Ms das ]i. Es land sich 
reehtsseitig eine deutlieh er- 
weiterte Lidspalte bei aus- 
reiehendem LidschluB. Die 
augengrztliehe Untersueh- 
ung ergab eine Amblyopie 
bei Ausw~rtssehielen des 
re. Auges. An der re. Orbita 
tastete man lateral einen 
Defekt. Die re. Augenbraue 
war nur unvollkommen vor- 
handen. Im Bereieh der 
Augenbraue war eine nahe- 
zu waagereeht verlaufende 
Narbe nachweisbar. Im 
Bogen fiber die re. Sth'n 
ziehend und am r e  Augen- 
brauenansatz endend war 
eine weitere reizlose Narbe 
mit  Stiehkan~len in der Um- 
gebung zu erkennen. Die 

Abb.5. Das Pneumeneephalogramm zeigt einc Vcrkantung 
l a t e r a l e  P a t t i e  d e r  re .  S t h ' n  und Ausziehung des reehten Ventrikels. Der Defekt stellt sich 
w a r  deutlieh eingesunken, wegen anderer Projektion nieht in der glcichen Weise d~r wie 
In  diesem Bereieh lieB sieh aufAbb.4 
eine deutliehe Hirnpulsation 
nieht nur fasten, sondern aueh sehen. Die Pulsation befindet sieh in einem ausge- 
dehnten Knoehendefekt yon gut HfihnereigrSl3e, der bis zum AugenhShlendaeh reicht. 

Der harte Gaumen zeigte Narbenbi]dung nach plastiseher Operation, jedoch 
keine Defekte. Der Oberkiefer zeigte StellungsanomMien der Z~hne. Es war jedoeh 
keine SpMtbildung mehr zu erkennen. 

Ober dem tlerzen war eine systolisehe Unreinheit zu auskultieren. Fiir ein Vitium 
fand sieh klinisch jedoeh kein Anhalt. Weiter fanden sieh Narben fiber dem re. 
Beekenkamm (Spanverpflanzung?). Es bestanden angedeutete Hohlfiige beider- 
seits. 

Die R6ntgen-0-bersiehtsaufnahmen des Sch~dels best~tigen den Tastbefund. 
Man erkennt einen ausgedehnten, 3,5 •  cm grogen, abgesehen yon der unteren 
Begrenzung nahezu kreisrunden glattrandigen Knochendefekt des re. Os frontale, 
der knapp neben der Mittellinie beginnt und bis zur lateralen oberen Augenh6hle 
reieht. An seiner ]aterokaud~len Begrenzung verjiingt sich dieser Defekt band~ 
fSrmig in die Augenh6hle hinein (siehe Abb. 3). Die re. StirnhShle ist hochgradig 
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hypoplastisch angelegt (siehe Abb. 4). Auf diesem t~Sntgenbild 1/~gt sich auBerdem 
eine Spaltbildung im Bereich des harten Gaumens erkennen. In  der Occipital- 
schuppe finder sich zudem eine a]s Sutura mendosa bekannte Variante im Naht- 
verlauf. 

Das Pneumencephalogramm zeigt eine Verkantung des Ventrikelsystems nach 
re. Die obere /~u6ere Begrenzung des insgesamt erweiterten re. Seitenventrikels 
ist zum Knochendefekt bin ausgeweitet (siehe Abb. 5). 

Abb.6. Seitenaufnahme des rechtsseitigen Carotisarteriogramms. h{an erkennt deutlich 
die rechtwinkelige Abknickung der A. cerebri ant. 

Das rechtsseitige Carotisarteriogramm zeigt neben einer ausgeprggten Doppel- 
fiillung der A. cerebri ant., die auf den a-p-Aufnahmen im mittleren Anteil leicht 
bogenfSrmig nach re. verlagert ist, eine ungewShn]ich s$arke nahezu rechtwinkelige 
Abbiegung der A. cerebri ant. auf den Seitenaufnahmen. Gefaganomalien sind 
nicht feststellbar (siehe Abb. 6). 

Im EEG finden sich auch bei Kontrolle leichte Allgemeinver/~nderungen iiber 
der re. Hemisphere sowie ein Herdbefund mit Zwischenwellenfocus re. frontal. 
Eindeutige I~rampfpotentiale hingegen zeigen sich nicht (Dr. VbLKE~). 

Die iibrigen l~outineuntersuchungen im Labor waren ohne Auffgltigkeiten. 
Der occipital entnommene Liquor zeigte keinen pathologischen Befund. Lues- 
Reaktionen im Blur und Liquor waren in allen Reaktionen negutiv. 

Diskussion 

Zweifellos s in4 die ungew6hnl ichen Sch/~delver~nderungen bei dem 
beschriebenen K r a n k e n  als angeborene l~iBbilclungen anzusehen.  Die 
Angaben  der Mut ter  u n d  die Tatsache,  daf~ der Sgugling sofort nach 
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der Geburt der klinischen Behandlung zugeffihr~ wurde, sprechen ein- 
deutig daffir. Nach der oben angeffihrten Einteilung handelt es sich um 
eine sogenannte atypische ausschlielBlich frontMe Cephaloeele, bei der 
sich heute nieht mehr mit Sicherheit entseheiden li~Bt, ob ursprfinglich 
eine reine Meningocele oder abet eine Encephalocele bestand. Durch 
die vorliegenden Fotografien ist bewiesen, dal3 zumindest im Kindes- 
alter an der rechten Stirnsei~e ein Prolaps bestanden hat. 

Nach Angaben der Mutter und nach dem Lokalbefund, abet auch 
im Itinblick auf die Narbe am Beekenkamm, glauben wir uns berechtigt 
zu folgern, dab bei der im 1. Lcbensjahr durchgeffihrten Operation der 
Versuch einer plastischen Deckung des Knoehendefektes neben dem 
SchlulB der Gaumenspalte versucht wurde. Bcides gelang nur unvoll- 
kommen. Wahrscheinlich hat sieh der Knochenspan fiber dem frontalen 
Defekt resorbiert. Jedenfalls bes~and berei~s im Alter yon 3 Jahren 
erneut ein Prolaps (siehe Abb. 1). Die Gaumenspalte erforderte zwei- 
malige Nachopera~ion. 

Bei den geschilderten Anf/illen mit ihren vegetativen Symptomen, 
ihler bizarren Motorik mit repetierenden tIandlungen und ihrer minu~en- 
langen Dauer dfirfte es sieh um sogenannte psychomo~orisehe Anfiille 
bzw. D~mmerattacken (ira Sinne M~Y~B-MICt~LmTs) handeln. Trotz 
des erstmaligen Auftretens der Anf~tlle in dem ffir genuine Epfleptiker 
~ypischen jngendlichen Alter halten wir in diesem Falle die Annahme 
eines symptomatischen mit den Ver/inderungen des knSchernen Sch~idels 
zusammenh/ingenden Leidens ffir wahrseheinlieher, da sich Lokal- 
symptome finden, die nicht nut  ~uBerlieh sichtbar sind, sondern sich 
aueh im Eneephalogramm und im EEG darbieten. Auffallend ist dabei, 
dal~ die fokalen EEG-Symptome sieh nieht, wie man nach der Itaufigkeit 
erwarten sollte, fiber einem der beiden Temporallappen, sondern fiber 
dem Frontalhirn finden (GIBBS6). 

Zur Therapie w~re zu sagen, dMB inzwisehen dureh mehrfaehe Opera- 
tionen die Lippenkiefergaumenspalte zufriedenstellend geschlossen ist. 
Ein VerschlulB des angeborenen frontMen Knochendefektes soll in den 
ersten Lebensmonaten versueht sein. Die Deekung war nut  vortiber- 
gehend. Man kSnnte daher jetzt erw/~gen, ob nieht wegen der Gr6Be des 
Defektes und der damit verbundenen Gefahr ffir das It irn ein noeh- 
maliger Versuch einer plastischen Deckung unternommen werden 
sollte. Da G. in 19 Jahren keine ernsthafte Verletzung an dieser Stelle 
erlitten hat und seit nunmehr 5 Jahren in der Landwirtschaft tittig ist, 
ohne dal3 irgendeine Sehadelverletzung eintrat, ist eine Dringliehkeit 
nnseres Eraehtens ffir diesen Eingriff nieht gegeben. 

Wegen der Dammerattacken haben wir eine Einstellung auf Zentropil 
vorgenommen. Der Patient verriehtet nun schon wieder seit mehreren 
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Monaten seine Arbeit. Er  ist angewiesen, in nerven~rztlicher Beob- 
achtung zu bleiben und in gewissen Abst~nden in unserer Klinik vor- 
zusprechen. 

~[tiologische Probleme 

In  der Literatur finden sieh nur ganz vereinzelt Fallbeschreibungen 
mit  vergleichbarer Prob]ematik. So beriehtet JA~OSH~VA 15 aus Rul~land 
1958 fiber ein 3 Monate altes M~dchen, das mit  einer VorwSlbung fiber 
der Stirn geboren wurde und rSntgenologisch einen teilweisen Defekt 
des Os frontale aufwies. ]~ei der Obduktion des kurz nach der Operation 
verstorbenen M~dchens land sieh ein im Sinus sagittalis gelegenes 
Teratom. Der Autor n immt deshalb an, dal~ es im ersten Monat der 
Keimesentwicklung zu einer Versprengung yon Knoehenkernen des 
Stirnknochens in das Innere des Sch/~dels gekommen ist. 

FERREu DAVOSu JAVALET U. STABE~T 5 fanden bei einem 16j~hrigen 
Mfidchen mit  Jackson-Anf~llen einen gro~en Defekt im Os frontale mit  
einem darunter gelegenen Hydrom. Da es sich um eine Zangengeburt 
handelte, nehmen die Autoren an, dal] es bei der Geburt dureh den 
Druck der ZangenlSffel im frontalen Gebiet zn einem Arachnoidearil~ 
gekommen ist, der zu einem Haematom ffihrte und nach seiner Resorp- 
tion das Hydr0m hinterliel]. 

Keiner der beiden Erkl/~rungsversuehe dfirfte in unserem Falle zu- 
treffend sein. Klinischer Refund, Encephalogramm und Arteriogramm 
lassen ein Teratom praktisch aussehlieBen. Aueh eine Verletzung dureh 
Zangendruck bei der Geburt kommt  nicht in Frage, da es sich einerseits 
um eine v511ig normale Geburt handelt.e und andererseits yon Geburt 
an eine Gesehwulst bestand. Aus dem gleichen Grunde kann auch ein 
Erkl~rungsversuch ffir derartige Mi~bildungen yon ALAJOVA~I~E U. 
TRVnEL 1 als nicht zutreffend angesehen werden. Naeh diesen Autoren 
soil es gelegentlich unter der Geburt zu einer Knochenfissur kommen, 
die dann dureh den Hirndruck zu einer Hernie ffihrt. 

Ffir andere Knochendefekte am Sch~del, besonders ffir orbitale De- 
fekte, ist h~tufigEeurofibromatose als Ursache gefunden worden 9,15,17,~2. 
Bei dem vSlligen Fehlen anderer auf Neurofibromatose hindeutender 
Symptome erscheint uns auch diese Annahme wenig befriedigend. Bei 
unserem Patienten handelt es sich ja auch nicht um eine isolierte MiB- 
bildung wie in den oben zitierten F~llen, sondern um eine Kombinat ion 
zweier MiBbildungen. Will man daher nicht grunds~tzlieh zwei von- 
einander unabh~ngige Ursachen annehmen (was wenig Wahrschein- 
liehkeit s sich hat), so muB man die Ursaehe zwangsls in die 
gleiche Zeit der pr~natalen Entwicklungsperiode verlegen. 

Das Os frontale entsteht wie die meisten Knochen des Neurocranium 
durch direkte VerknScherung unmittelbar aus dem embryonalen Binde- 
gewebe, das die Gehirnanlage umgibt. Es ist paarig angelegt. Die erste 
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kn6eherne  Anlage  erseheint  im 2. F e t a l m o n a t  beidersei ts  a m  oberen 
Augenh6h len rand .  I m  Unte r seh ied  zu den anderen  Belegknoehen des 
Seh/idels gel ten  naeh  TOLDT 19 n ieht  die Tubera  als prim/ire Ossifikations- 
zentren.  Dor t  erseheinen erst  sekund/ir  Knoehel~kerne.  

Bei  de r  Ges ieh tsb i ldung  k o m m t  es verh/ i l tn ism~gig h/~ufig zu Hem-  
mungsmigb i ldungen ,  da  das Gesicht  aus der  Versehmelzung zahlreieher  
For t s / i t ze  en t s t eh t .  Die G a u m e n p l a t t e n  beginnen e twa in der  9. Fe ta l -  
woehe yon  vorn  naeh  h in ten  mi t e inande r  zu verwaehsen.  

W e n n  wir  daher  naeh einer gemeinsamen  Ursaehe  der  in unserem 
F a l l e  bes tehenden  Migbi ldungen  suehen, so m f s s e n  wir  sie in der  Zei t  
Ende  des 2. Anfang  des 3. F e t a l m o n a t s  suehen. Hierf i i r  spr ieht  auBerdem 
das  Bes tehen  einer K n o e h e n n a h t v a r i a n t e  im 0 s  oeeipitale,  ni imlich 
einer  Su tu ra  mendosa .  0 b  aber  zu diesem Ze i tpunk t  i rgendeine Noxe  
a u f  den waehsenden  Ke iml ing  getroffen is t  oder  ob es sieh um eine 
prim/~re Ke imsehgd igung  hande l t ,  is t  sehwer zu entseheiden.  Da  die 
Mut te r  unseres P a t i e n t e n  i rgendwelehe K r a n k h e i t e n  w/~hrend der  
Sehwangersehaf t  und  Abt re ibungsversuehe  ausdr i iekl ieh  verneint ,  
m6chten  wir eher  eine prim/ire Ke imsehgd igung  annehmen.  

Zusammeniassung 
Es wir4 fiber einen 19j/~hrigen Landa rbe i t e r  ber ichte t ,  bei  dem eine 

angeborene  rein f ronta le  Cephalocele bes teht ,  die mi t  anderen  MiB- 
b i ldungen  (Uranosehisis)  und  Anomal i en  (Sutura  mendosa)  kombin i e r t  
ist.  A u g e r d e m  sind seit  dem 14. Lebens jah r  epi lept isehe Anf/~lle auf- 
ge t re ten ,  zun/ichst  als sporadisehe  general is ier te  Anfs sp/~ter als 
t yp i sehe  D/~mmerat taeken.  D a  sieh in der  Fami l i e  keine wei teren Mig- 
b i ldungen  f inden u n d  Schwangerschaf t  und  Gebur t  offenbar no rma l  ver-  
liefen, nehmen  die Au to ren  eine prim/~re Keimseh/ id igung als gemein-  
same Ursache  der  MiGbildungen an. 
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