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X X u  

Ein neuer Fall yon Halskiemenflstel. 

Von R u d .  V i r c h o w .  

(Hierzu Tar. XI!.) 

[l~icht lange Zeit, nachdem ich meine kleine Abbandlung tiber 

Missbildu•gen am Ohr und im Bereiche des ersten Kiemenbogens 

(dieses Archly Bd. XXX. S. 221)  veriiffentlieht ha t te*) ,  kam ich in 

den Besitz t ines  neuen Fal les ,  der in hiichstem Maasse cbarakte- 

ristisch fiir die dort aufgestellte hns icht  ist. Hr. Dr.W. S t r a s s m a n n  

iibergab mir am 18. November  v. J. ein todtgebornes Kind, welches 

ausser zahlreichen anderen Missbildungen, namentlich der reehten 

Kiirperseite, eine v o l l k o m m e o e  H a l s r a c h e n f i s t e l  in ~ n m i t -  

t e l b a r e r V e r b i n d u n g m i t  e i n e m  d e f e c t e n  u n d  d i s l o c i r t e n  

~ i u s s e r e n  O h r  der rechten Seite zeigte, leh gebe in Nacbste- 

hendem zun~ichst den Befund: 

Das Kind war 2~2 Cent. lung and wog ?577 Grin. Die Haut, namenflich am 
Kopfe und dem OberkSrper~ sehr stark ger6thet; am wenigs/en an den Unterextre- 
mit~iten nnd den Geseh]echtstheilen. Der Kopf sehr beweglieh, tier ttals kurz, 
ebenso die Rrust, deren nnterer TheiI dnrch eine co]ossale hosdehnung.des Unter- 
leibes sehr betr~ichtlich ausgeweitet ist, Letzterer hat in der flShe des Nabels 
einen Querumfang yon 38 Cent. Der Nabel selbst ist prominent und his zu i Cent. 
Entfernung yon seiner Ansatzstelle am Bauehe h~lutig. Ueher der Symphyse ]~isst 
sieh die ausgedehnte Blase deutlich durchfiihlen. I)as Scrotum 5dematiis und zwar 
rechts sehr viel st~irker, als links, wo der Hode fehh. hnch tier Penis ildematSs; 
das Praeputium deckt nut unvolIst{indig die Glans, welehe ein ziemlich regelm~issiges 
Orifieium urethrae zeigt. Allein mit einer Sonde gelangt man nut 3,5 Cent. welt 
in die Urethra; such ]tisst sich die Blase nicht dutch Drnck entleeren. Von einer 
hfter/iffnung ist keine Spur wahrzunehmen. Bie Unterextre~.niffiten sind dutch die 
starke husweitung des Bunches und die Abplattung der Beckenknoehen mehr nach 
hinten geriiekt, doch ksnn man sie mit einiger Miihe in ihre normale Stellung 
bringen. 

*) Naehtrliglieh bemerke ieh, (lass die auf Tar. VII. Fig. 6 gelieferte hbbildung 
zn demselben, auf S. 227 heschriebenen Falle gehiirt, wie die Fig. 7 gege- 
bene Ab/~ildung der Kieferabweichung. 
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Die flir onseren Zweek wiehtigsten /iusseren Abweiehungen hetrafen aber die 
rechte Seite des Kopfes und Halses, sowie die rechte Oberextremit,it. Am Kopfe 
war die Stirn van heiden Seiten her mehr abgeflaeht, so dass die Mittellinie des 
Vorderkopfes etwas hervortrat~ die s leicht ~demat6s, die Nose sehr breit 
nod platt, die Nasenwurzel tier liegend. Der Kopf, namentlich im Nacken, den 
Schultern sehr genahert. Die flaut am Halse schlaff, 'van der rechten Schulter 
gegen die Ohrgegend bin eine vorspringende Falte bildend. Allein do, wo dos Ohr 
eigentlich sitzen sollte, entsprechend der Stelle, wo das linke Ohr wirklich sitzt, 
findet sich our eine gleichmassig fortlaufende, glatte, schwach mit Haaren besetzte 
Itaut ohne alie Spur van /iusserem GehSrgang oder /iasserem Ohr. Letztere oder, 
genauer gesagt, deren Rudimente sitzen viel tiefer. Zwischen dem Winkel des 
Unterkiefers und der 6egend des Warzenfortsatzes sieht man eine van oben nod 
hinten nach unten und yarn gerichtete, fast gerade, 7 Millim. lunge Spalte, um- 
geben van einem knorpelhaltigen Saume, der Helix des /iusseren Ohres vergleich- 
bar. Dieser ist hinten uod oben sehr niedrig, lauft dagegen in seinem vorderen 
Theile in einen derheren, 5 Millim. hohen, ein finches Knorpelstfick einsehlfessenden, 
dem Tragus eines Erwaehsenen gleichenden Hautlappen aus, welcher van yarn her 
die Oeffnung tier Spalte fast ganz zudeckt. Etwas nach unten und hinten, 7 - - 8  
Millim. davon entfernt, liegt ein besonderer, mehr rundlict~er Hautlappen, unter dem 
verborgen, etwas mehr nach unten und etwas nach yarn hin, eine l~ingliehe, mehr 
horizontale, in ihrem gr6ssten Durchmesser heinahe 4 Millim. messende Oeffaung 
sich findet. Eine Sonde gelangt dutch diese Oeffnung ohne besondereWiderstande 
in den Sehlnnd und weiter zum Munde heraus. Die Haut in der Umgebung der 
Oeffaung erscheint etwas dfinner and glatter, als weiterhin. 

Der Unterkiefer ist reehts etwas flacher und kfirzer, als links, sonst jedoch 
vollst/indig vorhanden. Links ist dos Ohr an seiner natfirlichen Stelle, Helix und 
Ohrlappehen etwas s~laff und long, Meatus audit, e thos  fief liegend. 

Der reehte Arm his zum Etlenbogen normal gehildet, dagegen tier Unterarm 
sehr verk/irzt, 4,5 Gent. long (gegen 6,5 Cent. auf tier linken Seite ). Der Radius 
fehR. Die Hand stark gegen die Radialseite eingezogen, der I}aumen vollstfindig 
fehlend, die fibrigen Finger normal. 

Die innere Untersuchung lehrte Folgendes: In den Weichtheilen der Schadel- 
h~itlen und dem Perieranium sehr zahlreicbe Ekchymosen. Die Naht- und Fonta- 
nellensuhstanz sehr releh]ieh, namentlich an der Pfeilnaht und der hinteren nod 
vorderen Fontanelle. Die Knochen des Schadeldacbes gut gebildet. Der Knorpel 
des Pseadotragus der reehten Seite (oder dos vordere Ende der Helix) setzt sich in 
die Knorpelplatten fort, welche den iiusseren GehSrgang umkleiden. Letzterer reicht 
his auf fast 1 Cent. in die Tide, verengt sich dana aber schnell, und endigt blind 
in einen diionen hautigen Strang, der sich fest an den Knochen setzt, und zwar 
zwischen dem Ansatze des Jochfortsatzes and dem Ansatze des Griffelfortsatzes. 

Was die Knochen hetrifft, so stellt sich die Anomalie der ~iusseren Ohr- 
gegend sehr auffallig dar. W~ihrend nach yarn bin der $ocbfortsatz nod das 
Kiefergelenk ganz vollkommen gehildet sind, erscheint die gauze Schuppe des 
Schlfifenbeins etwas klein und ihre Obertl/iche rauh ~ nnd uneben. Die Gegend des 
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Annulus tympanieus und des guganges zur Paukenh(ihIe seheint ganz ausgefallen 
zn sein: nicht bloss ist der Knochen hier gesehlossen, sondern es ist aueh hlles, 
was sonst hinter dieser Gegeud liegt, dicht an die sonst vor derselben gelegenen 
TheiIe herangeriiekt. Diese Verschiebung wird besanders aufi~i]lig dadureh, dass 
der Proc. styloides schon @.nzlich verknfchert ist und einen I I  Millim. langen~ 
his zu 2 Millim. dieken~ fiberaus harten und an tier Oberfl~iche rauhen Kfrper 
bildet~ wfihrend links dem entsprechend sick nut ein d/inner Knorpe]faden zeigt. 
Dieser kn~icherne Griffelfortsatz inserirt sick aber dicht neben dem Joehfortsatz, 
nur dutch eine schmale Vertiefung getrennt~ in welche der blinde Strang des knor- 
peligen Geh6rganges sick verliert. 

Die Oberflfiehe des Gehirns ziemlieh blutreich; die Basis ganz normal. Na- 
mentlieh sind rechts die i'n den Meatus audit, int. eintretenden Nerven recht stark 
und das Fe]senbein ~iusserlieh normal gehildet. Die SeitenventrikeI m~issig weit~ 
das Ependym etwas derb und fiber dem reehten Corpus striatnm mit einem gelb- 
lichen Kn6tehen hesetzt. Die vierte lt6hle nieht erweitert und aueh sonst ohne 
auffallende Abweiehung. hneh die ttirnsubstanz iiberall normal~ nut die ven6sen 
Gef~sse durehweg ziemlieh stark geffillt. 

Naeh dem Durehs~igen der Basis eranii und des Gesiehts in der Medianlinie 
(Taf. XI1. Fig. 2) finden sick die verschiedenen~Basilarknorpel wahl erhalten, l)a- 
gegen zeigt sieh hinter dem weiehen Gunmen, an der Uebergangsstelle yon den 
Ch0anen zu dem Rachen , ungeffihr in der Gegend der Miindung der Tuba Eustaehii, 
auf der reehten Seite ein e triehterffrmige Tasehe van soleher Weite~ class ihr Ein- 
gang die Spitze des kleinen Fingers aufnimmt. Sie ist van glatter Sehleimhaut 
bekleidet. An ihrem unteren und vorderen Umfange erstreekt sieh van der Zungen- 
wurzel her ein hnfangs breiterer~ sp~iter sick verjiingender, dureh seine rauhe, pa- 
pillfire Oberfl~iche ausgezeiehneter Wulst, einem Cornu hmmonis vergleiehbar, in den 
Trichter hinein, denselben unvollst~ndig in eine vordere und hintere Abtheilung 
seheidend. Sehr bald verengt sieh der Triehter, setzt sich aber bis an die ~iussere 
Baut fort und miindet bier, und zwar mehr van der hinteren Abtheilung her~ 'direct 
in die friiher erw/ihnte, ~iussere Oeffnung hinter dem kleinen, isolirten Auricular- 
hnhang. 

In der Umgebung des Einganges 'ist nichts hbnormes; h6ehstens wfiren ein 
Paar etwas tiefere Grubeu in der Gegend der reehten Tonsille (Tar. XII. Fig. 2} zu 
erwfihnen. Dagegen fehlt an tier gewfhnliehen Stelle die Tuba Eustachii. Statt 
ihrer findet sieh beim Auseinanderziehen der Raehentasehe dieht unter dem Schfi- 
delgrund% in dem oberen Umfange derselben~ jedoeh sehr tief liegend e[ne ziem- 
lich weite ~Nebentasche, welche van der Haupttasche dureh eine yon yarn naeh 
hinten verlaufende Schleimhautfalte abgegrenzt wird. Biese Nebentasche, welche 
innen glatt ist und nur einzelne kleine Gruben zeigt~ erstreekt sich ungefahr~in 
tier Riehtung der Tuba~ jedoeh mehr horizontal und naeh hinten~ wo sie blind in 
tier iNfihe des knorpeligen Gehfrganges endigt. 

Das Zungenbein ist in der Mitte kn6ehern~ grossentheils aber knorpelig. Reehts 
verdiekt sieh der Knorpel mehr und mehr~ je weiter man naeh aussen kommt, und 
am Ende biegt er naeh unten am und geht dureh einen ganz dieken Knorpelhiigel 
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in den Schi!dknorpel fiber. Das Ligam. styiohyoideum inserirt sich yon oben her 
an den Knorpel, l~sst sick aber nicht ganz bis zu der Spitze des Prec. styIoides 
verfolgen, indem sicb alas iiussere Ende der Rachentasche (Bialsfistel) dazwischen 
schiebt. 

An der Brust /insserlich starkes Oedem der Hautdeeken linkerseits. Das Dia- 
phragma bis zur ffinften Bippe heraufgestiegen. Im rechten Pleurasack eta Ess- 
15ffel veil eines dnnkelgelben Fluidums; die Thymusdr~ise naeh rechts zugleich stark 
entwickelt und in den Pleuraraum hineinragend; yon der Lunge dieser Seite nut 
ein einziger, seicht eingeschnittener, kleiner, bJaurother Lappen vorhanden. Auch 
die ]inke Lunge ist ganz einfach, scheinbar auf den Unterlappen besehr~iakt. Bie 
Pleura belderseits sehr dick. Der Herzbeutel commnnicirt an seinem oberen Um- 
range dutch eine grosse Oeffnung mit dem linken Pleuraraum; in der Oelthung ]iegt 
das linke Herzohr and ein Theil der linkeh Herzkammer. Bas Herz l!egt sehief, die 
Spitze mebr nach rechts, fiberdiess ist seine Gestalt abweichend, indem der rechte 
Rand in seiner Mitte, dicht unter der Basis, in eine Art yon Spitze ausgezogen ist. 
Ber Ursprung ~ter Gef/isse normal, nut setzt sieh die Art. pulmonalis dareh einen 
sehr weiten Ductus arteriosus unmittelbar in die Aorta fort. 

In der BauehbSble trotz ihrer grossen Ausdelmung fast gar keine freie Flfis- 
sigkeit. Der Baum wird fiberwiegend eingenommen yon dem ungeheuer ausge- 
weiteten Dickdarm~ der des Aussehen eines sehr ausgedehften Magens darhietet. 
Nameutl'~ck der nntere, dem Co/on descendens entspreebende Theil ist fiberaus weir 
and bildet einen bis zur Fossa iliaca dextra hinfiberreichenden Sack. Das Coecum 
liegt daher~ yon seiner natfirlichen Ste[le entfernt, hock unter tier Leber, welche 
welt nach oben hinaufgedr~ngt and so um ihre ttorizontalaxe gedreht ist, dass die 
hintere Fl/iche zur unteren geworden ist. Der blagen ist sehr klein; die Milz hat 
norma/e Lage und Beschaffenheit. Dagegen sieht man yon tier Harnblase an den 
linken Ureter stark erweitert sick bis zur Gegend der Niere herauferstrecken, we 
sich ein l/inglicher~ mit Fl/issigkeit gef@ter Sack ausdehnt, der nach oben und 
hinten ein Pear bl-~ulich aussehende, jedoch durchscheinende Hervorraguagen tr~igt, 
wie es scheint, die letzten Ueberreste yon Nierensubstanz. Die entsprechende Ne- 
benniere norton!. Ureter und Niere tier reehten Seite normal, nur die Marksub- 
stanz der Niere yon schwarzrothem Aussehen. 

Der grosse Colon-Sack hat art seinem unteren Earle einen Burehmesser yon 
8 Centim. und zeist sebr derbe Wandungen, sebr erweiterte Venen und zahlreiche 
Verwachsungen mit dem unteren und binteren Theft der sebr ausgedehnten Ham- 
h/use. Ein freier Beckenraum existirt daher gar nicht, namentlieh des sehr enge 
kleine Beeken ist ganz mit verwachsenen Massen erffillt. Welter nach oben ist 
das Colon ungefahr so welt, wie der Dfinndarm eines Erwachsenen. Ber srosse 
Sack enth~lt etwas fiber 150 Cub.-Eentim. eines zum grossen Theil glasig durch- 
scheinenden, schwacb gelb]ichen Schleimes, dem nach oben bin eine dunkelgelb- 
braune, vielfach mit weisslichen nnd gelblichen~ d/inn-wurstfGrmigen, sehmierigen 
KSrpern nntermisehte Substanz beigemengt ist. Letztere entleert sick noch in 
einer Menge yon ungefabr 10 Cub.-Centim. aus dem oberen Absehnitte des Dick- 
darms, 
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In der Harnbfase etwa 12 Cub.-Centim. ether hellgetben Fl/issigkeit. lhre 
Wand sehr dick, alas Trigoaom sehr zusammengezogen, alas Cotlum vesicae ver- 
schlossen. 

Der linke Hoden liegt fret in der Baucbh~ihIe~ der rechte im Scrotum. 

Wie man leiebt ersioht, so handelt es sieh in diesem Falle 

um drei versohiedene StiJrungskreise, welehe, soviel kS mir soheint, 
unabh~ngig yon einander, wenngleicb violleioht gleichzeitig und 

gleiehurs~ehlieh entst~ndon sind: 

I. Dee Stt~rungskre~s tier ob~ren grustorgano, bestehend in 

mangelhafter Bildung beider Lungen, partiellem Defect des 

Herzbeutels und anomaler Bildung des Herzens selbst; 

2. Dec Sttirungskreis der Beckenorgane, bostehend in atresie 

des Collum vesicae und des hinteren Theiles tier Urethra, 

sowie des Rectums und Anus, mit colossaler Ektasie des 

Colons und linl~sseitiger Hydronephroso, sowio mit Reten- 

tion des tit}ken Hodens; 
3. Der St~rungskreis der ersten Kiemenspalte, bestehend in 

Bildung einer Halskiomenfistel, Atresie des iiussoren Geh~r- 

garages, defector Bildung und Dislocation der Tuba und des 
ausseren Ohres, Retraction des Halses, nnd m~)glicherweise 
darnit zusammenhlingend Defect des Radius und des Dau- 

mens mit Klumphandbildung. 

Aucb in diesom Falte wird man kaum bezweife/n kt~nnen, class 

der Mittelpunkt eines jeden dieser St~rungskreise ein dutch active 

(irritative, entz[ind|iche) Vorg~nge ver~indertor kleinerer Theft isi, 

und dass die passiven (de|'eeten) Zust~nde der Mebrzahl nach nut 
Folgen dieser activen Ver~nderungen darstollen. Am auff~lligsten 
tritt diess an den Beckenorganen hervor, wo die peritonitischen 
Verwachsungen in dot deutlichston Weise die Natur des krankhaf- 
ten Prozesses anzeigen, und wo zugteieb die enorme Sehleiman- 
h~iufung ito Diokdarm darauf binweist, class neben dee Peritonitis eine 

starke Schloimhautreizung bestanden h a t . -  Am wenigsten deutlich 

ist die Natur des urspriinglichen Vorganges an den Brustorganen. 
Niehtsdestoweniger wird man doch auch hier wohl am niichsten 
auf einen tier Pleuritis deformans der Erwaehsenen analogen Rei- 

zungsvorgang hingef~ihrt. 
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Was die Ohr- und ttalsgegend anbetrifft, so ist das am meis- 

ten hervorsteehende Resultat der genaueren Untersuchung die Ver- 
~tnderung der knSehernen und knorpeligen Theile, welche sich yon 
dem Zungenbein durch den Griffelfortsatz his zum kn~ichernen Ohr 
erstreckt. Die  premature Ossifikation des Griffelfortsatzes selbst, 
welche nicht bloss gegeniiber dem ganz knorpeligen Zustande auf 
der linken Seite, sondern auch gegeniiber dem gewShnlichen Ver- 
halten eine so grobe Abweichung darstellt, spricht auf das entschie- 
denste fur den irritativen Cbarakter der bier vorhergegangenen Stir- 
rung. Es ist eine Ossifikation, vergleichbar derjenigen, welche bet 
schweren katarrhalischen und pleuritischen Erkrankungen so h~iufig 

an den Knorpeln der Luftwege nnd der Rippen stattfindet (dieses 
Archiv Bd. IV. S. 297--300).  An sic schliesst sieh einerseits die 

(supracorticale) Verdickung tier Schl~ifenschuppe, andererseits die 
Hyperplasie des (knorpeligen) Zungenbeins. Der cigentliche Mittel- 
punkt des Prozesses darf aber wohl in der Gegend des Annulus 
tympanicus und des Zuganges zur Paukenhiihle gesncht werden, wo 
ein Zustand yon Retraction und Atresie entstanden ist, ganz ~ihn- 
lieh dem, welehen die Beeken0rgane und namentlieh die Urethra 
darbieten. Benn auch diese letztere ist in ihrem liusseren Theile 
vorhanden und endigt nach innen blind, obwohl die Blase regel- 
mlissig vorhanden ist. So ist aueh das innere Ohr ausgebildet 

und der knorpelige Geh(irgang vorhanden, trotzdem dass dazwischen 
eine ausgemachte Atresie liegt. 

Eine weitere Zerlegung des Sehliifenbeines und der Italstheile 
hlitte vielleicht noch einige weitere Anhaltspunkte ergeben, indess 
habe ich das interessante Priiparat sehonen zu mtissen geglaubt, 

u m  es ftir den demonstrativen Unterricht zu erhalten. Dass das 

StSrungsgebiet etwas mehr auf den zweiten Kiemenbogen fiillt, folgt 
aus dem frtiher (Archiv Bd. XXX. S. 222.) Gesagten yon selbst; 
das ses  aber nicht rein darauf beschriinkt ist, begreift sich leicht, 
wenn man den Verlauf entziindlieher Vorgiinge tiberhaupt ins Auge 
fasst. Die Retraction des Halses, die Bildung einer yon tier Schul- 
ter zur Ohrgegend gespannten Falte, dis Defecte an 7orderarm 
und Hand stehen mit diesen Vorg~ngen wahrsehein]ieh in gleicher 
Beziehung, wie die defeete Bildung des iiusseren Ohres, die Ent- 
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stehung des Auricularanhanges, die Persistenz der Halsfistel und 
die [nangelhafte Bildung der Tuba Eustaehii. 

Es handelt sich de[nnach bier, wie bei so vielen Monstren, 
n[n sebr  f r [ ihze i t ige  m u l t i p l e  R e i z u n g e n  oder Entzi in-  

d u n g e n ,  wenn [nan will, u[n eine p h l o g i s t i s c h e  Diathese.  
Woher diese abzuleiten ist, kann ich for diesen Fall nicht sagen. 
Nut seheint es mir, dass gri~bere [neehanisehe Einwirkungen 

unwahrscheinlieh sind, da die St~irungsn i[n Gebiete der ersten 

Kie[nenspalte rechts, die im kleinen Beeken hauptsiie~llich links 

lisgen. - -  
Zur Vervbllstiindigung des in [neine[n friiheren Aufsatze Ge- 

sagten erwlihne ieb noch, dass F e r g u s s o n  (A system of practical 

surgery. Edit. 4. London, 1857. p. 576) Fiills von seitlicher Mund- 

spalte [nit iihnlichen Verbildungen des iiusssren Ohres erwiihnt. 
In zwei seiner Fiille war der Tragus gegen das Gesieht berabge- 

zogen und ~ Zoll unter und vor seine[n gsw~bnlichen Platze. In 

de[n einen schien er veriorsn oder in eine Art von Narbe aufge- 

nom[nen; in dsm andsren (Fig. 302) sah es aus, als ware er yon 

seinem ursprtingliehen Platze abgeschnitten und auf die Wange 

aufgepflanzt. 
Aehnliehe Missbildungen des ~iusseren Ohres werden yon 

Mural t ,  Sue,  Rynd und Colson angefiihrt als Complieationen 

tier Wangenspalte; dass diese aber nieht im[ner eintritt, beweist 
der Fall von Pelvet  (M6m. de la Soc. de Biol. S6r. III. T.V. 

Paris, 1864. p. 189. Pl, III. Fig. 1). 
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