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eine Art von “'lh's‘-}bllllltl'lﬂ durch ﬁmr Beispiele vertreten,
_ | die ich bis dahin trotz der orossen Anzahl von Monstro-
% sititen, die ich in Wien zu sehen und zum Theil zu unter-
suchen Gelegenheit hatte, noch nicht beobachtete. Sie gehirten jener
seltenen Form von Missbildung an, wo neben einer medianen, schein-
baren Spalte der Oberlippe, einem Defect des Zwischenkiefers, des
Septums der Nase und der horizontalen Siebbeinplatte, ein einfaches
Grosshirn und Defect der Riechnerven sich findet.

Bei dem, an anderen Monstrositiiten nicht so grossen Reichthum
des Museums war ich erstaunt, von so seltener Form eine so grosse
Anzahl zu finden, und gerne hiitte ich mich sogleich an eine Bear-
beitung dieser ‘sh-ﬁbtldung gemacht, um so |11|~<,|1rr als ihre iiberein-
stimmende Form sie mir als einen feststechenden Typus erscheinen
liess, dem, soweit meine Erfahrungen iiber Monstrosititen reichten,
nicht geniigend Geltung widerfahren lassen worden ist. Bei niherer
Lnt{:r%uchung des Materials zeigte sich mir aber, dass dasselbe einer-
seits nicht vollkommen brauchbar war, da der grissere Theil der Pri-
parate von den Zeiten der Chirurgenschule herstammte, schlecht
conservirt und mangelhaft bewahrt worden, anderseits nicht geniigend
sei, um eine vollstindige Autklirung tber das Wesen der Missbil-
dung zu geben.

Ich wartete daher auf neues Material in der festen Hoffnung,
dass, wo schon so wviele Fille vorhanden, auch neue sich finden
werden. Und darin hatte ich mich nicht getiuscht. Nicht nur mir
selbst sind weitere Fille vorgekommen, so dass ich nun deren eilf
besitze, auch in der Literatur sind mittlerweile (von Hadlich und
Wille) neue Beobachtungen niedergelegt worden.

Doch ersah ich aus allen, dass meine anfangs gefasste Anschauung,
in diesen Fillen einen streng abgegrenzten l:-,puf-: von Misshildung
anzunehmen, einer I‘rnmtcrung bedurfte, dahin, dass sie nur eine
Form einer weit umfassenderen Art von ‘»[lfﬁbiidung darstellen, deren
Hedeutuntf bisher ganz iibersehen oder verkannt wurde.

Es stellen nimlich diese Missbi Idungen mit medianer Spaltung der
Oberlippe, Defect des Zwischenkiefers “und einfachem Grosshirn mit
Defect der Nervi olfactorii nur eine Form einer Art von Missbildung
dar, deren gemeinsamer Charakter.in der Missbildung des Hu*n.r-,,
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die mit dem Defect der sogenannten Nervi olfactorii solidarisch verkniipft
ist, liegt. Allerdings finden sich daneben meist auch Abweichungen
in der ganzen Bildung des Nasenapparates, aber wie ich zeigen werde,
nicht immer, und ist nur jene Form, die mit den oben angegebenen
Defecten verkniipft ist, die hiufigste und damit bekannteste.

Die ganze Art der Missbildung und selbst diese erwihnte Form
ist eine so seltene, dass auch in dem so reichhaltizen und umfassenden
Werke Forster's zber die Missbildungen des Menschen nur an zwel
Stellen auf sie fliichtic Bezug genommen wird, und selbst da nicht nach
seiner eigenen Erfahrung. So bei Cyklopie, S. 75, wo der Fille von
Ethmocephalie und Cebocephalie Geoffroy St. Hilaire’s erwihnt wird,
und in dem Capitel iiber Hasenscharte, S. 98, wo nur gesagt ist:
»in einzelnen Fillen findet sich ein vollstindiger Defect des Zwischen-
kiefers und des Mittelstiickes der Lippe; dann erscheint die Lippe
in der Mittellinie gespalten und ebenso der Oberkiefer.c Dazu sind
die Abbildungen der Fille von Bruns und Langenbeck gegeben.

Und doch hatten diese Missbildungen schon frither zum Theil
eine richtige Wiirdigung erfahren, indem sie als Uebergangsformen
von der Cyklopie zur Norm aufgestellt worden waren. Das Verdienst
diirfte wohl Meckel zufallen, der in seinem beriihmten Aufsatze iiber
die Verschmelzungsbildungen in seinem Archiv fiir Anatomie und
Physiologie 1826 zwei Formen dieser Monstrositit vor die Cyklopie
stellt. Thm diirfte ]. Geoffroy St. Hilaire und Cruveilhier gefolgt sein,
von denen ersterer in seiner Histoire, gen. des anomal. de [ org,
die von Meckel erwihnten Formen, bereichert durch seine eigene
Erfahrung, als I. und Il Gattung der von ihm als Cyclocephalen be-
nannten Missbildungen darstellt, und Cruveilhier in seinem 7raite
d anatomic pall, der sie nach Geoffroy zum ersten Grad der Cy-
klopie rechnet.

Wie wenig aber weiterhin diese Missbildung Beachtung erfahren,
zeigt eben die oben dargelegte Behandlung derselben von Seite
Forsters. Nicht dass sie tiberhaupt unbeachtet geblieben wiren, aber
sie wurden nach dem Standpunkte der Beobachter sehr verschieden
behandelt, meist als Raritiiten beschrieben, bei denen bald die Miss-
bildung des Hirns, bald die der Nase und des Kiefers mehr hervor-
gehoben wurde, je nachdem sie Anatomen oder Chirurgen zur Unter-
suchung gelangten.

Erstere haben wohl immer durch die Missbildung, die das Hirn
in den meist Einfachbleiben des Vorderhirns zeigt, und manche auch
nach dem Defect der Nervi olfactorii ihre Beziehung zur Cyklopie
erkannt, letztere aber sie meist nur als Spaltbildungen des Gesichtes
betrachtet, und ihre Bedeutung durch die Missbildung des Hirns
ausser Acht gelassen. Nur eine Zeit lang haben diese Relationen
zwischen der Missbildung des Hirns und Kiefers an einer andern als
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Eingangs erwihnten Form, niamlich der mit doppelter Hasenscharte
und Gaumenspalte verkniipften, eine eingehendere Wiirdigung gefun-
den, nachdem sich Tiedemann fiir einen Zusammenhang der Spalt-
bildung des Gesichtes, respective Kiefers mit dem Hirndefect aus-
sprach. Die Unrichtigkeit der Ansicht, dass im allgemeinen doppelte
Hasenscharte mit Gaumenspalte von Missbildungen des Hirns, und
in Specie vom Defect der Riechnerven veranlasst sei, musste sich
aber bald herausstellen, und so wurde leider auch die sonst doch
richtige DBeobachtung dieses Zusammenhangs bei den gedachten
Monstris vollig vergessen.¥)

In jiingster Zeit sind zwar wieder drei Fille ™) solcher Missbil-
dung von Hadlich und Wille ndher beschrieben, und auch auf die
Beziehung derselben zur Cyklopie hingewiesen worden, aber ohne
dass ihre volle Bedeutung und ihre Zusammengehorigkeit mit anderen
Formen erkannt worden wire, zudem von Seite Hadlichs mit seiner
vollig unbegriindeten Ansicht iiber ihre Entstehung.

Weder auf diese noch die andern im Laufe der Zeit aufge-
stellten Ansichten kann hierorts eingegangen werden, sie werden bei
Besprechung der einzelnen Formen ihre Erledigung finden. Dieser
Riickblick sollte nur zeigen, wie wenig diese Art von Missbildung
gewiirdiget worden, und dass sie bisher keine umfassende Behand-
lung in allen ihren verschiedenen Formen erfahren hat. Der Grund
fir letzteres liegt nicht nur in-der verhiltnissmiissic grossen Selten-
heit, sondern scheint auch in dem Zufall begriindet zu sein, der ja
bei allen Beobachtungen eine so grosse Rolle spielt, bald durch gliick-
liche Vereinigung passender Fille den Faden zur Erkenntniss gibt,
bald auf falsche Spuren leitet.

So hat auch hier, wie die kurze historische Aufzdhlung. der
Ansichten erweist, den einzelnen Beobachtern nicht umfassendes
und nicht gleiches Material in Bezug auf die verschiedenen Formen
der Missbildung vorgelegen. Die ersten Beobachter, Meckel, G.
St. Hilaire, haben nur jene Formen gesehen, die letzterer als Ethmo-
cephaliens und Cebocephaliens bezeichnete, sie scheinen keine Fille
mit medianer Lippenspalte oder Wolfsrachen beobachtet zu haben,

“‘_:I Wie sgehr aber Tiedemanns Ansrcht noch einige Zeit fortwirkte, ;r.fi‘!_ﬂ am hesten Otto in
seiner sexcentorum monstrorum descriptio, der neben einer grossen Reihe von solchen Hirndefecten,
die er beobachtete, und seiner Eintheilung gemiiss, theils bei den Monstra microprosopa und
anommata, theils bei denen mit iiberziihligen Fingern und Spaltbildungen. anfiibrt, in anderen
Fillen die mit mangelhafter Ausbildung des Gesichtes und Gaumen-Nasenapparates verbunden
waren, doch auffallend hiufig die Angabe macht, dass die Riechnerven sehr zart und marklos
gewesen seien. Ich kann mir die Hiufigkeit dieser Angaben, gegeniiber meinen Erfahrungen, nicht
anders erkliren, als dass miglicherweise eine Voreingenommenheit zu Grunde Iag, die eben in der
fartwirkenden Ansicht Tiedemanns iiber den Zusammenhang gewisser Hemmungsbildungen peripherer
Theile, mit denen des Nervensystems begriindet war, und immer neue MNahrung erhielt durch die
gleichzeitigen Beobachtungen solcher Hemmungsbildung, ohne richtige Deutung des Zusammen-
l1.1ngr:5i. in den einzelnen Fillen.

*#) Archiv fiir Psychiatrie, 1o. B, 1. u. 3. Hit



wihrend hingegen wieder Tiedemann gerade die letzteren zur Unter-
suchung vorlagen und den meisten iibrigen Autoren nur vereinzelte
Fille zu Gesichte kamen, die die Form mit medianer Spalte der
Oberlippe betrafen. Nur Otto hatte ein umfassendes Material, unter
dem alle Formen sich fanden, die aber bei seiner Entwicklung der
Missbildungen nach den #usseren Formen derselben mit Nothwendig-
keit keinen Zusammenhalt fanden.

Dazu kommt noch, dass die iltesten Beobachtungen sehr man-
gelhafte sind, oft nur die dussere Form Beachtung fand und selbst
diese nicht die richtige Bezeichnung und Darstellung erfuhr, indem
dieselben in eine Zeit fallen, in der man iiber die Bildung des
Geruchapparates und sogar iiber die Existenz des Zwischenkiefers
nicht allgemein im Klaren gewesen.

Die_ richtige Erkenntniss der Stellung dieser Missbildung hingt
aber “E:senthch von einer richtigen Anmcht aller in die Bildung des
Geruchsorgans eingehender Theile ab. Trotzdem, wie schon gesagt,
ist die ganze Art nicht durch die mangelhafte Ausbildung des Nasen-
apparates gekennzeichnet, sondern nur durch den Defect des ihn ver-
sorgenden Antheils des Nervensystemes, da ein Mangel des letzteren
auch ohne Abweichung in der Bildung des Nasenapparates sich findet.

Am ausgesprochensten tritt diese Bildungsanomalie durch den
Defect der sogenannten Nervi olfactorii am Central-Nervensystem
hervor, ist aber, wie ich zeigen werde, niemals darauf allein beschriinkt,
sondern mit mehr oder minder, ja sogar sehr hochgradigen Ab-
weichungen in der Bildung des Hirns verkniipft.

Da der Defect der Nervi olfactorii das in die Augen sprin-
gendste und zugleich constanteste Merkmal ist, gilt es zunichst zu
untersuchen, unter welchen sonstigen Verdnderungen ein Defect der
Nervi olfactorii gefunden wird.

Dass Defecte der Nervi olfactori erworben werden konnen, ist

nach allen Erfahrungen gewiss.

Solche Enmrhﬁne Icher:tﬂ konnen aber nicht leicht mit den
angebornen verwechselt werden, denn abgesehen von den bpuren
der Verdnderungen, die diesen Defect erzeugt und wohl niemals auf
diese Nerven beschrinkt sein werden, diirfte auch niemals ein voll-
stindiger Defect in allen Theilen Bulbus, Tractus und Trigonum,
zu Stande kommen, und kann auch nie dadurch eine Abidnderung
im Baue des lenq sich entwickeln, wie wir sie bei den ange-
bornen Defecten kennen lernen m.rclen

Von angebornen Defecten der Nervi olfactorii bei sonst nor-
maler Bildung des Hirns ist mir nur jener von Heschl iz der Oest.
Ztsch. f. p. Heilk. 1861 bekannt.

In allen anderen Fillen sind entweder ausgesprochene Misshil-
bildungen des Hirns vorhanden gewesen und auch beachtet worden,
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oder die Angabe, dass das Hirn normal gewesen, meiner Erfahrung
nach zu bezweifeln, um so mehr als sich in solchen Fillen daneben auf-
fallende Missbildungen am Schidel, Gesicht und Kieferapparat fanden.

Bei Monstrosititen aber ist der Defect der Nervi olfactorii hin-
linglich bekannt. Zunichst bei den cyklopischen Missbildungen, wo
in den allermeisten Fillen ein vollstindiger Defect der Riechnerven
sich findet, in einzelnen Fillen aber auch in der Weise eine Ano-
malie sich ergibt, dass nur ein Riechnerve vorhanden ist.

In Anbetracht der oben schon erwihnten verschieden weiten
Ausdehnung des Begriffes der Cyklopie, muss hier allerdings zunichst
auseinandergesetzt werden, wie weit derselbe gefasst werden soll

Meiner Ansicht nach koénnen unter die cyklopischen Bildungen
nur jene gerechnet werden, bei denen sich eine Verschmelzung der
Bulbi oder wenigstens der Nervi optici findet, mit Einbettung der
Bulbi in eine einfache Orbita. Ein Begriff, wie er nun allgemein
festgehalten wird. Wohl aber nur desshalb, weil man der Ethmo-
cephalie und Cebocephalie G. St. Hilaires vergessen, die er mit den
eigentlichen Cyklopen zusammen unter die Monstres cyklocephaliens
rechnete, was Cruveilhier veranlasst, sie schlechtweg zu den Cy-
klopen zu zihlen. Eine Abtrennung derselben ist nicht nur desshalb
gegeben, dass die Bulbi in gesonderten, wenn auch in dicht anein-
ander gelagerten Orbitis liegen, was sie hinlinglich der Form nach
von den Cyklopen unterscheidet, sondern vor allen wegen der ihnen
zu Grunde liegenden Storung, die nicht die primidren Augenblasen
betroffen, wie in allen Fillen von echter Cyklopie oder nur in unter-
geordneter Weise deren Entwicklung abgelenkt hat.

Sie gehoren schon zur zweiten Form von Missbildungen, bei
denen wir auch Defecte der Nervi olfactorii finden, eben jenen, die
wir hier betrachten, und fiir die ich nun, ohne Sucht neue Namen
einfithren zu wollen, sondern nur aus Nothwendigkeit eine sie um-
fassende Bezeichnung zu geben, den Namen Arhinencephali und fiir
die Missbildung an und fiir sich die Bezeichnung Arhinencephalie
gebrauchen will, aus Griinden, die sich aus dem Wesen der Miss-
bildung ergeben werden.

Die Zusammengehirigkeit dieser Monstra ist allerdings nicht
so wie bei der Cyklopie nach der #usseren Form sofort klar, insofern
sic bei weiten abweichender in ihrer Husserlichen Bildung erscheinen.
Doch immerhin ist ja auch bei der Cyklopie der &ussere Habitus
kein gleicher und nur durch die so auffallende Verbildung in der
Verschmelzung der Augen zu einem oder doch deren dichte Anein-
anderlagerung in einer gemeinsamen Liedspalte und Orbita gegeben.
Wie gross aber sind auch bei Cyklopie die Unterschiede in der
Riisselbildung, vom vollstindigen Fehlen des Riissels bis zur hochgradi-
gen Entwicklung, mit Einpflanzung desselben an der Stirne iiber dem



Auge, ja sogar Zuriickgeschlagensein gegen die Stirne (wie bei Thieren),
und anderseits einem Herabtreten des Riissels mit Ueberhidngen iiber den
unteren Theil des Gesichtes, was neben den in solchen Fillen vor-
handenen doppelten und sogar durch einen Conjunctivalstreifen ge-
trennten (aber in einfacher Orbita gelagerten) Augen von vorne dem
Gesicht kaum mehr den Stempel der Cyklopenbildung aufdriickt.

Diese Einheit, diec bei den Cyklopen in angedeuteter ‘Weise
doch noch in der #usseren Erscheinung in allen Formen und Graden
aufrecht erhalten wird, kommt eben bei den Arhinencephalis nicht
mehr zum Ausdruck. Es sind mannigfache Abweichungen in der
dusseren Form gegeben, ja diese konnen selbst mangeln, und ihre
Zusammengehorigkeit ist nur durch den Defect am Hirn, respective
der Nervi olfactorii gegeben.

Betrachten wir zunichst die einzelnen Formen iHusserlicher Miss-
bildung neben denen diese Defecte am Central-Nervensystem sich
fanden, so sind sie in Kiirze folgende:

1. Bei Missbildungen, die zwei durch eigene Liedspalten und
Orbitae getrennte Augen, aber einen Riissel besitzen, der in der
Gegend der Nasenwurzel aufsitzt. (G. St. Hilaire. Ethmocephalie.)

2. Bei Monstris mit dicht stehenden Augen und einer rudimen-
tiaren Bildung der Nase, einfachen kleinen Nasenloch, schmalen Gaumen.
(G. St. Hilaire’'s Cebocephalie.)

3. Solchen, die ausgezeichnet sind durch eine mediane, schein-
bare Spalte der Oberlippe, die mit Defect des Philtrums, Zwischen-
kiefers und der Nasenscheidewand, hidufig auch mit einer medianen
Spaltung des Gaumens verkniipft ist.

4. In manchen Fillen doppelter Hasenscharte und Wolfsrachen,
selten einseitigen, solchen Bildungen mit oder ohne Verkiimmerung
des Zwischenkiefers und Septum der Nase.

5. Bei vollkommen normaler Gesichtsbildung neben Trigonocephalie.

Nach dem mir vorliegenden Material, unter dem bis auf den
ersten Typus alle Formen vertreten sind, und nach den mir aus der
Literatur zuginglichen Fillen, kann ich nur diese finf Formen auf-
stellen. Ob nicht auch neben ganz normaler Bildung des Schiidels
oder doch wenigstens ohne Trigonocephalie solche l}efc:ctbildungcn
sich finden, will ich vorderhand dahingestellt sein lassen. Der oben
angezogene Heschl'sche Fall und andere wiirden dafiir sprechen.

Bei der wenig gekannten Art dieser Missbildung, dem Reich-
thum an Formen, ist es wohl am zweckdienlichsten, vor dem Ein-
gehen auf das allgemeine Wesen derselben, und der ihrer Bildung
zugrundeliegenden Verdnderung, die einzelnen Formen zu betrachten.



Ethmocephalie.

Diese Form der Missbildung, die ]. G. St. Hilaire aufgestellt,
ist unter meinem Material nicht vertreten. Sie diirfte tiberhaupt die
seltenste der Formen der Arhinencephalie sein, denn auch Geoffroy
beschreibt sie nicht nach eigener Erfahrung, sondern nach dem von
Meckel beschriebenen Fall von einem Kalb und von Meckel citirten
Fall an einem menschlichen TFoetus, den Isenflamm beschrieben.
Auch in der Literatur fand ich nur noch eine Beobachtung, die ganz
zweifellos hieher zu rechnen ist bei Otto unter Nr. CIX an einem Lamm.

In Anbetracht, dass in dieser Arbeit doch nur die menschlichen
Missbildungen besprochen werden, und die thierischen nur in so weit,
als es zum Vergleiche nothig ist, konnte ich daher nur jenen ]*all
von Isenflamm, den Meckel citirt, anfiihren. Da dieser aber zur Er-
lduterung untruum'uul bin ich angewiesen, gerade fiir diese Form
auch die beid en UbLﬂ angefithrten Fille thlt:I'lSChEI' Missbildung ge-
nauer in Betracht zu ziehen.

Ueber den ersten Fall (v. Isenflamm) gibt Meckel an:

»Bei einem reifen menschlichen Foetus (/g 7) finden sich an der
gewdhnlichen Stelle zwei Augenbrauen, zwei Augenhdhlen und in
diesen zwei Augen, die aber von zwei ganz ver-
schlossenen Augenliedern bedeckt sind. Die Nase fehlt
durchaus, aber an Stelle der Nasenwurzel hingt eine
von der allgemeinen DBedeckung bekleidete, durch
Grosse und Gestalt genau mit der Ruthe eines neu-
gebornen Kindes ibereinkommende, an threm vorderen
Ende selbst mit einer vorhautihnlichen Bedeckung
bekleidete Erhabenheit. Die Gegend zwischen der Stirn-
glatze und der Oberlippe ist zur Aufnahme dieses Fig. 1,
Riissels, den sie aufnimmt und der nur wenig aufgehoben werden
kann, etwas ausgehohlt.«

An dem Kalb, das Meckel beschrieben, fand sich die gleiche
Bildung, die Augen sind einander sehr nahe geriickt, und uhu' den
Augen liegt ein von einer schlaffen Haut bekleideter Riissel, muit
zwel Oefﬁu‘lug{:n an seinem kahlen Ende, den Nasenlochern. Zwischen
beiden befindet sich die perpendiculire Scheidewand, die sich durch
die ganze Linge des Riissels erstreckt.
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Nach diesen Beobachtungen hat Geoffroy fiir seine Ethmo-
cephalie folgende Charaktere aufgestellt :

Zwei vollstindig getrennte, und etwas von einander abstehende
Augen, mit einem nur halb atrophirten Nasenapparat. Die Nasen-
wurzel, obschon sehr missgestaltet, vorhanden, an Stelle der Nase
eine cylindrische Erhabenheit oder ein Riissel, der vollig hidutig, an
seinem Ende die unvollkommen ausgebildeten oder zu einer einzigen
Oeffnung verschmolzenen Nasenlécher trigt.

Es steht diese Form, wie die Riisselbildung zeigt, der Cyklopie
am nichsten, und wurde daher auch von Meckel und Geoffroy als
die von der Norm am wenigsten abweichende Bildung, als Uebergang
zur echten Cyklopie angesehen. Unter dieser wieder steht sie jener
Form am nichsten, die Vrolik in seinen 7abulae ad tllustrandam
embryogenesim Tab. LVII, Fig. 7—r3 abbildet, und als die fiinfte
Art der Cyklopie aufstellt. (/n ea proboscis deorsum divigitur
evlindro osseo  sustentata, ita ut magis ad naturalem formam
accedat — Oculus est vel simplex vel dupler) Auch diese Form der
Cyklopie scheint wie die Ethmocephalie sehr selten zu sein, da
ausser den beiden Fillen die Vrolik anfiihrt, keine bekannt zu sein
scheinen, indem ihrer trotz der Wichtigkeit, die sie als Uebergangs-
formen zum Normalen haben, keiner Erwidhnung geschieht.

Doch scheidet sie sich strenge von der Ethmocephalie, so gross
die dusserliche Aehnlichkeit durch die Riisselbildung iiberhaupt und
durch die Richtung derselben nach abwirts ist, durch die Lage der
Augen. Denn wenn auch zwei Augen bei dieser Form wvorhanden
sein konnen, so liegen sie, wie aus den Abbildungen Vroliks her-
vorgeht, wenn er dessen auch nicht in der Charakterisirung erwihnt,
nicht in getrennten Orbites, wie bei Ethmocephalie, sondern in einer
einfachen Orbita.

Wenn also durch die Sonderung der Augenhéhlen die Ethmo-
cephalie strenge von der Cyklopie geschieden ist, so frigt es sich
doch, mit welchem Recht dieselbe nach der Art der Hirnbildung zur
Arhinencephalie gezihlt wird. Da in den beiden oben angefiihrten
Fillen keine weitere Untersuchung angestellt worden zu sein scheint,
indem nur die dussere Beschreibung der Missbildung vorliegt, kann
auch zunidchst nur diese dussere Form, die in der riisselférmigen
Missbildung des Nasenapparates gegeben ist, ohne dass eine eigent-
liche Cyklopie vorliegt, als Grund angegeben werden. Denn wie die
Erfahrungen bei Cyklopie lehren, ist diese so hochgradige Verkiim-
merung des Nasenapparates immer verkniipft mit Missbildungen des
mit ihm in Connex stehenden Antheils des Central-Nervensystemes,
hiiufig einem vollstindigen Defect, selten einer Verschmelzung der
Riechnerven oder es findet sich doch eine hochgradige Verkiim-
merung derselben, so dass sie mangelhaft ausgebildet, marklos oder
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zu zart sind. Dieser Analogieschluss wird aber wesentlich gestiitzt
durch die folgenden Formen der Arhinencephalie, in denen wir
nicht nur Missbildungen des Hirns, sondern bei weit geringerer Ver-
kiimmerung des "\aﬁumppamlu meist villige Defecte der Riech-
nerven finden. Dass aber auch bei Ethmocephalie das Hirn im hohen
Grade missstaltet und erhebliche Stérungen auch in Bezug auf
die Ausbildung des nervisen Antheils des Geruchorganes vorhanden,
zeigt der von Otto beschriebene Fall. Er beschreibt dieses als mikro-
prosopum, bezeichnet Monstrum (ovinum) folgendermassen:

Transitum facit quasi ad cyclopum genus sed duos oculos
habet . . . Infra frontem styvlus osscens assurgil, cui proboscis carti-
laginea plus pollicem longa adlhacrel, gquae wnuwm canalem continet
Juxta cranit cavum i caecum finewm desinentem . . . Orbitae non nisi
proboscide sepavatac sunt, celerum salis vecle formalae, sed seplo
carent et intus coeunt . . . .

Quunme cranium aperielur, desiderabantur sinus longitudinalis et
durae malris vecessus processibus mamillavibus destinale,; tamen ften-
torium cerebelli aderatl. Cerebellum satis rectam formam, cerebrum
vere valde abnovimem habet. LEfficit enim in parie antica wunum
magnum, oblongum et agqua impletum saccum ita wt nullum divi-
sorum haemisphacriorum aul gyrorum vestigium comparent. Parietes
kujus sacei lineam fere crasst et glabri sunt algue ex cano vubent,
postertor ejus pars eminentiam p:mfﬂ ceminam el glandlam J;’};P"!J#-
calem mnon obteget, ita ut ambae patent. I basi cerebri i nervi
oriunluy primum duo fila albida, fulgentia, tenuissima ef cvinum
crassiludinem habentia, quibus nervi olfactoric indicari videntur. Haec
omnt medulla cavent et ¢ sola vagina constant. Alter wnervus est
opticus ; is i medio cevebri ovitur, simplex prope basin ante tpsum
infundibulum, ef wusque ad foramen durac matris simplex est el
nervorum vagina circumdalus; deinde antem anteriova versus latior
Jit et tn duas paries dividitur atque, simulac latum foramen opticum
permeavit, in duos nervos finditur qui inter se discedentes uterque
ad suune ocult bulbum pevgunt.

Ausserdem fand sich der Schiidel klein, die Stirne schmal, in
der Stirnnaht bis auf einen oberen kleinen Theil vollkommen ver-
wachsen, die Pfeilnaht fester, das os interparietale mit den Scheitel-
beinen vcr*—:chmnlztn der OhE,I'LILfLr schr kurz und ein wenig aus-
gehohlt. Von den Nasenbeinen nur eine Spur im oberen Theil des
knorpeligen Riissels, an dessen Basis ein Knochenplittchen, — das
knocherne Septum des Siebbeines, die beiden Thrinenbeine unter der
Basis des Riissels verschmolzen und die vorderen Spitzen der Joch-
beine bis nahe zur Berithrung genihert. Die vorderen Rinder der
Oberkieferbeine so verbunden, dass keine Spur eines Zwischenkiefers
sich findet. Auch die beiden kurzen Gaumenbeine, dort, wo sie die

ok
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Choanen begrenzen, welche aber mit dem ganzen Nasencavum
fehlen, unter sich vereinigt, so dass sie eine kndcherne Platte bilden,
die in der hinteren Nasenoffnung liegt.

Die Berechtigung, dieses ‘t]nnqtrum z2u den Ethmocephalen zu
zihlen, geht wohl aus der Beschreibung zweifellos hervor. Zuniichst
hebt ja Otto schon den Unterschied von der Cyklopie hervor, dass
zwei Augen vorhanden waren (dwos oculos habet), dann ‘S[)l’lﬂ]]t gy
von Urhl[af_ was in Anbetracht dessen, dass er sie als wohlgebildet
hezeichnet, doch feststellt, dass sie an threr nganxrquﬁnung getrennt
waren, wenn auch nur durch die Basis des Riissels, und sie w thLrl'nn 1m
Inneren untereinander confluirten (septo carent el tntus coeunt). IJthen
Zustand werden wir selbst noch bei der zweiten Form, wenn auch
vielleicht in einem geringeren Grade, als er hier vorhanden war,
beobachten. Da also zweifellos dieser FFall der Ethmocephalie bei-
zuzihlen ist, so wird er von um so grosserer Bedeutung durch die
genaue Beschreibung seiner Details, die in den anderen Fillen nur
erschlossen werden konnen.

Zuniichst wegen der Veriinderung des Hirns, das im Vorder-
hirn in eine grosse lingliche Blase um:rumnddt ist, die aber doch
nicht so gross g{,wm[icm dass sie das ?‘-Iutellurn (die Corp. quadri-
gemina) deckte. Insofern hier nicht die geringste Ausbildung im
Inneren der Blase beschrieben wird, und nur angegeben ist, dass die
Wandungen fast eine Linie dick, rrldtt und gelbrothlich waren, liegt
wohl einer der hichsten Grade {1Ll' Vn;.r]«.ummuunw des Vorclt:r]urnﬁ
vor, hoher als in jedem der spiter zu bupr{,ch{,n{lﬂn Formen der
Arhinencephalie und nur zu vergleichen mit hochgradigen Formen
von Cyklopie. Wie nahe dieser auch diese Missbildung und die
Ethmocephalie iiberhaupt steht, zeigt der im Ursprung LIﬂfElEl]L Opticus,
der sich erst am Durchtritt durch den Durasack in zwei Nerven
theilt. Man kénnte demnach von dieser Fusionsbildung ausgehend,
trotz der abweichend &dusseren Form diese Bildung vielleicht noch
zur Cyklopie rechnen wollen, aber insofern als doch eine Grenze
fir die Cyklopie gegeben werden muss, wir auch noch bei den
weiteren Formen der -"'Lrhilmn-:c,phalic diese Neigung zur Fusions-
bildung im Bereiche der primidren Augenblasen sehen, man auch als
Cyklopie nur _]t.l'lL.l'I Zustand huuclmtt wo die Bulbi verschmolzen,
oder doch in einer Orbita lagern, kann dieser Fall nur zur
Ethmocephalie geziihlt werden. Es spricht, wie die spiteren Betrach-
tungen zeigen werden, gerade dieses Verhiltniss erst recht fiir diese
fiuﬁa*:auntr

\nch interessanter ist dieser Fall aber, da er auch Aufschluss
vibt iiber die Verhiiltnisse der Riechnerven un{l Riechlappen. Letztere
haben wohl ganz gefehlt, die Riechnerven waren auf haarfeine,
marklose Fiaden reducirt, also auch im hochsten Grade defect.



Dem entsprechend, finden wir auch den ganzen Schidel, nament-
lich im Gesichtstheile, und besonders durch den aus thm zum Theile
herausgehobenen Nasenapparat missstaltet, den Hirnschidel ent-
sprechend der mangelhaften Hirnentwicklung, tiberhaupt sehr klein,
in der Stirnnaht, und an den Nihten des os interpartietale ver-
knochert. Das Siebbeinseptum fehlt: ob die seitlichen Platten erhalten,
ist nicht angegeben, aber moglich; die Oberkiefer klein, in der Mittel-
linte aneinander gelagert, der Zwischenkiefer fehlend, auch die
Thrinen- und Gaumenbeine verschmolzen, die Jochbeine mit ihren
vorderen Enden einander bis zur Beriihrung geniihert.

In der Kleinheit des Schiidels und besonders des Gesichtes, der
Verschmelzung und Verengerung des ersteren in der Stirne, dem
Fehlen der Zwischenkiefer und gesammten Septums der Nase, steht
diese Form den beiden folgenden sehr nahe, und unterscheidet sich
nur durch den vélligen Defect eines Nasencavums, dem Aneinander-
riicken der jucthEnL von ihnen, nihert sich aber damit ebenso sehr
der Cyklopie, als in allen anderen Erscheinungen der Defectbildung.

Wir sehen also, dass diese Form der Ethmocephalie nicht bloss
dusserliche und auf LIILEL ausserlichen Theile beschriankte Missbildungen
aufweist, sondern auch, wie iibrigens wohl von vorneherein ersicht-
lich, sehr erhebliche ‘-.iﬁah;lclungcn am Schidel und Gehirn zeigt.

Bei der nahen Buithung die dieselbe zur Cyklopie besitzt, ist
es erklarlich, dass in allen Theilen die Abweichung den bei Cy-
klopie vorfindlichen sehr dhnlich sind, und sich nur in Bezug auf die
Sonderung der Augen, die Stellung und Richtung des Riissels unter-
scheide.

Wir konnen somit, um alle Charaktere zusammen zu fassen,
wobei freilich bei der geringen Anzahl und mangelhafter Unter-
suchung der einschligigen Fille auf die Cyklopie einerseits, und
auf die iibrigen Formen der Arhinencephalie andererseits Riicksicht
genommen ercan muss, folgende Zeichen aufstellen:

Zwei Augen in truumlutui Liedspalten und wenigstens theil-
weise gesonderten {-JI'}]II,IS? einen Riissel oder diesem idhnliche Ver-
bildung der Nase, der unter der Stirn in der Gegend der Nasen-
wurzel sitzt, nach abwiirts gerichtet ist. Kleinheit des Schidels, und
besonders des Gesichtes mit Fehlen der Zwischenkiefer und des
gesammten Septum der Nase, wenn dieses nicht im Riissel erhalten,
fehlen der Muscheln, des Siebbeines in seiner horizontalen und verti-
calen Platte, Aneinanderlagerung der Oberkiefer und Gaumenbeine in
der Mittellinie. Mangelhafte Entwicklung des gesammten Vorderhirns,
Defectbildung oder ‘merachmd;unw der RILLIII'IL‘HLT] getrennte oder
zum Theil verschmolzene Nervi optici.

Diese Defectbildungen am Hirn und den Nerven dirften sich
wohl ebenso variabel verhalten, als bei Cyklopie iiberhaupt, und
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ganz besonders muss in Bezug auf die angegebene mogliche Ver-
schmelzung der Riechnerven darauf hingewiesen werden, dass in
dieser Beziehung die Cyklopie in ihren hoher entwickelten Formen
sich sehr verschieden verhilt. So zeigen jene mit ausgebildeten
Riissel, wie sie Vrolek in seiner vierten Art aufstellt, mit schon
meist doppelten Augen oder wenig verschmolzen, und ganz besonders
die oben erwihnte fiinfte Art nicht immer einen vollkommenen Defect
der Nervi olfactorii, sondern auch Verschmelzung derselben zu einem
einfachen Nerven oder sogar zwei mangelhaft entwickelte Nervi, wo
der Riissel durch ein Septum getheilt ist.



Cebocephalie.

So benennt Geoffroy St. Hilaire diese zweite Form der Miss-
bildung, die er mit Unrecht der Ethmocephalie nach, und zwischen
siec und die echte Cyklopie stellt, withrend sie hier als zweite Form
der Arhinencephalie wohl einzureihen ist. Denn wihrend bei der
fritheren Form die Nase zu einem Rissel umgestaltet, noch aus dem
Gesicht herausgehoben war, ist hier die Nase an ihrem Platz, aber
verkiimmert, so dass ithre Wurzelgegend ganz flach ist, und nur ihre
Spitze, und selbst die in missstalteter Form, meist nur mit einem
Nasenloch oder vielmehr einer kleinen Nasenoffnung ausgestattet, her-
vortritt; die Augen sind einander stark genidhert, die Liedspalten
hauhg abnorm gestellt.

Diese Aehnlichkeit der Gesichtsbildung mit einigen Arten ameri-
kanischer Affen, die schon den ersten Beobachtern aufgefallen, hat
Geoffroy veranlasst, dieser Art der Missbildung den Namen Cebo-
cephalie zu geben. Auch hier stiitzte sich derselbe bei Aufstellung
der Form zuniichst auf fremde Beobachtungen, und zwar einer von
Soemmering, die dieser 1791, Abbildungen wnd ﬁmc.‘fi!rﬁﬁfmqﬁ; c’zﬂzg‘fr
Tﬂjiﬁ"ﬁ:’riﬂﬂf“i ‘l.'LI'UHLI'lﬂILh'EL indem ithm nur ein Fall bei einem
‘::Ll'mi:m vorkam, wo es ithm aber nicht gestattet war, eine genauere,
nnere Untersuchung vorzunehmen.

Auch diese Form ist eine :Lussemrclcntlich seltene. Ich konnte
in der Literatur ausser dieser von Soemmering gemachten Beob-
achtung am Menschen nur vier weitere finden:

Otto: Sexcentorum monst. descriptio No. Cl.

Luschka: Virchow Avchiv, XVIIL B, 5. 168. Ucber angeboviue
Atreste der Choanen.

Arnold: Virchow Arvclav, 38. B., S. rg5. PBeschveibung einer
Missbildung mit Agnathic und Hydropsic dev gemeinsamen Scllund-
Trommelhihle.

Gross: Philadelph. medical times. Vireh. Hirsch, Fahrsb. 1875,
L B & 330

Von Thieren hat Otto am gleichen Orte noch vier weitere Fiille, drei
beim Schwein, einen bei einem Lamm (CVI—CVIII und CX) b::s,-::hnebr_n

Doch scheinen diese Missbildungen bei Thieren weit hidufiger
zu sein. Dies geht aus der Beschreibung Gurlt's von gewissen Formen
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thierischer Missbildung hervor, die er im Zncyklopidischen Worler-
buch der medicinischen Wissenschaft, Berlin 1840, unter dem Artikel
Monstrum gibt. Er filhrt hier unter den einfachen Monstris durch
Defectbildung als zehnte eine von ihm Brachyrhynchus benannte
Form an, deren Charakter er also angibt:

sDer Oberkiefer ist zu kurz, weil (bei den Thieren) die Zwischen-
kiefer fehlen, daher ragt der Unterkiefer mit der Zunge iiber den
Oberkiefer hervor; die Nasenhohlen sind zu kurz und zu enge, weil
die Oberkieferbeine an ihren Gaumenfortsitzen, zwischen welche die
des Zwischenkiefers eingeschoben sein sollten, verwachsen sind; zur
Verengerung der Nasenhohlen triagt auch die abweichende Stellung
der Nasenbeine, die hier steil, dachartig, gegen einander stehen,
noch bei. «

»Diese Missbildung kommt fiir sich nur selten und nur bei
Thieren vor, ist aber mit anderen Missbildungen des Kopfes nicht
selten vorhanden.e¢

Ferner beschreibt Gurlt am selben Ort als achtzehnte, eine Art
der Missbildung, die die mannigfachsten Missstaltungen des Korpers
und die wechselndsten Formen zeigt, die er Perosomus benennt,
und gibt als vierte dieser eine Form an, von der er sagt:

»Sie  zeichnet sich besonders durch mangelhafte Bildung des
Skelets aus. Der Kopf hat keine Nasenhohlen, weil Zwischenkiefer
und Nasenbeine fehlen... . «

Otto reiht die Cebocephalen theils zu den Monstra mikropro-
sopa — i quibus plures parvies facier desunt, eo magis cerebrum
anlerioresque ejus nervr aunl deficiunt aunt morbosa sunt, die er als
Unterabtheilung des vierten Genus M. aprosopa anfithrt oder zu
dem fiinften Genus, Monstra anommata, die er so definirt: Occnli
aut vere desunt awt magnopere tmminuti sunt; cerebrum Jeydro-
picune,; anteriores ejus mervr aul nully awl vitiosi. Sacpe accedit nasi
deformitas of gquaedam cyclopiae similitudo. — M. makrophthalma
magis minusve monstorum awommatorum similitudinem referunt.

Darnach folgt das sechste Genus M. Cyklopia.

Es unterliegt also keinem Zweifel, dass diese Form, wenn auch
meist nicht rein fiir sich, bei Thieren hidufiger ist, was wohl, wie
die bei Thieren, namentlich den Schweinen, hidufic vorkommende
Cyklopie, in der michtigen Entwicklung des gesammten Nasenappa-
rates und seiner Anlage genugsam erlarunw findet.

Aber wie schon aus den angefiihrten BEEEIChI‘IUIlgEI'I die Gurlt
und Otto diesen Monstris gibt, hﬂrH)rtht, ist das Wesen derselben
nicht erkannt, und nur die &usserliche Form in der Kiirze des
Riissels oder Kleinheit des Gesichtes beachtet worden, oder gar
wie von Otto durch seine Einreihung unter die M. anommata, {_1.31-
zufillige Defect der Bulbi oder deren Kleinheit wie bei den mit



Mikrophthalmie. Wohl aber haben beide, wenn sie sich auch nur an
die dusserlichen Merkmale hielten, und nur einige von diesen beriick-
sichtigten, die Stellung der "'n[ﬁ'-".nhlunu‘ und ihlL nahe Verwandt-
schaft zur Cyklopie anerkannt.

Anders 1r‘l[:rh';ilt es sich freilich bei den von Gurlt unter Pero-
somus beschriebenen Missbildungen, wo diese Defectbildung neben
viel auffallenderen und schwereren an den iibrigen Theilen vorhanden
ist, so dass sie in Hintergrund tritt, und mit Recht wenigstens keine
grossere Beachtung buuglu,h u.h_r Stellung  fiir diese Missbildung
findet. Aber wie thun Gurlt  anfiihre, I\umml diese Form beim
Menschen nicht vor. Darin hat er aber entschieden Unrecht, dass er
seine als Brachyrhynchus aufgestellte Form nur den Thieren zuweist,
sic kommt wie die finf angefiihrten, und mein Fall zeigt nicht nur
iberhaupt, sondern auch ganz rein vor, d. h. mit keinen anderen er-
heblichen Missbildungen combinirt, wie die Fille von Soemmering,
Luschka, Gross und mir zeigen. Im Falle von Otto und Arnold waren
allerdings noch wesentlich andere Missbhildungen im Bereich der
I\lunuﬂmgt,n vorhanden.

Ich will nun zundchst den von mir genau bearbeiteten Fall an-
fiihren, und an diesem, der in jeder Bezichung vollendet die Form
der Missbildung zeigt, das bisher iiber dieselbe durch die anderen
Beobachtungen festgestellte besprechen.

I. Fall,

Defect des Zwischenkiefers, des gesammten Septums der Nase und der

horizontalen Siebbeinplatte mit Synostose der Stirnbeine, der Oberkiefer,

der Gaumenbeine, rudimentiren MNasenbein, einfache, kleine, blindendi-

gende Nasenhohle mit einfacher kleiner Nasendffnung, einfaches Vor-

derhirn mit Defect der Riechnerven. Loch im Septum wventriculorum,
Uterus bicornis.

Stammt von einem neugebornen Midchen, das zwei Stunden
alt geworden, der Korper 19" lang, gut gendhrt, nach allen Zeichen
vollkommen reif. Die Nabelschnur nur 2 dick, enthielt nur zwei
Gefisse und wenig Schleimgewebe.

Der Schidel (FZg. 2 und 3) kleiner, in der Stirn auffallend schmal
und stark gekielt. Das Gesicht linglich, die Augenliedspalten 14 mm,
lang, horizontal*) gestellt, 16 mm. mit ihrem inneren Winkel von einan-
der entfernt. Der Nasenriicken abgeflacht, die Nasenspitze von einem

* Da die Beschreibung nach dem ausgestopften Balg gemacht ist, kann iiber die Stellung
der Liedspalten keine sichere Angabe gemacht werden.

3
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stumpf conischen Zapfen gebildet, der an seiner Basis im Querdurch-
messer 17, im l.angulurchnmﬁu 15 mm. misst, von oben ]1er gegen
den Nasenriicken durch eine schmale, bogige Furche :1biTLﬂ’I'L.I'1.£t 1St.
Die untere Fliche etwas abgeplattet, so dass die ":-pltfe des Conus
mehr nach aufwirts sieht. Innerhalb dieser Fliche findet sich eine
bis an die Basis reichende rhombische Grube die in der oberen
Hilfte mehr ausgezogen facher, mit ihrer "':npll:.fe gegen die Nase
gerichtet ist; in der Mitte ihrer
unteren, hrmturun, kiirzeren
Hilfte eine rundliche Liicke,
durch welche eben noch eine
anatomische Sonde mit ithrem
Knopf dringen kann. Von der
Nase zieht in der Mittellinie
eine sanfte Furche gegen die
Oberlippe, die so die Abplat-
tung derselben im Philtrum
vortduscht. Die Mundspalte nur
zwei Centimeter breit, quer-
oval. Gaumen geschlossen, sehr
schmal und gekielt. In den Ein-
Fig. 3. geweiden fanden sich folgende

Abweichungen von der Norm.

Schilddriise und Thymusdriise um die Hiilfte vergrissert, erstere
sehr reich vascularisirt; das Herz in seiner rechten Hilfte sehr gross, die
Aorta mehr nach rechts stehend, weit, die Pulmonalarterie enger,
zartwandig. Erstere biegt zur Aorta descend. um. Der Ductus Botalli
enge und zart.

Der rechte Ventrikel verdickt. Im Septum ventriculorum, und
zwar dem hinteren Antheil des vorderen Septum, eine rundliche
4 mm. im Durchmesser haltende Liicke. Das Septum atriorum im
membrantsen Theil auf einen 15 mm. breiten Randsaum und einen
von diesem in der Mitte vom oberen zum unteren Theil ausge-
spannten, kaum 2 mm. breiten Streifen reducirt.

Die Leber blutreich, Milz und Nieren aufs doppelte vergrissert:;
Auch die Nebennieren sehr gross. Die Nieren auffallend stark frelappt
Der Uterus gross, dick, im Fundus sehr breit und in der Mitte ein-
gekerbt, so dass die HurnLr stark divergiren; sein Cavum wie die
Scheide einfach. Nur linkerseits die Nabelarterie entwickelt, bedeutend
stiarker als normal.

Der (sub No. 1063) aufbewahrte Schidel (#7g. #) hat einen Umfang
von 263 mm,, eine Linge von g5 mm,, eine grosste Breite, die bLI]EuﬁCT
in die Mitte ciu Scheitelbeine fallt, von 73 mm.; die the betragt
82 mm.
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Das Stirnbein von der Mitte einer Coronarnaht zur anderen
61 mm. breit, ist scharf gekielt und zeigt nur einen beiliufig in der
Mitte seiner Hohe gelegenen scheinbar einfachen Hocker, in dem
von oben und unten der Kiel winklig ausliuft. Dasselbe ist gegen
die Nasenwurzel zu verdickt, und mit tiefen in der Richtung gegen
den Hocker convergirenden kurzen Gefissfurchen aussen bezeichnet.
Die Nasenfortsitze, vom Rand der Orbita gemessen, sind o5 cm.
lang. kaum 3 mm. breit und idusserlich durch eine schmale Furche
getrennt, die sich noch, aber nur ganz oberflichlich 1'5 em. iiber sie
zwischen den Schuppentheilen an dem diese
vereinigenden Kiel fortsetzt. Von oben sind
die beiden Schuppenhilften durch das gleich-
falls in eine schmale oberflichliche Furche
auslaufende untere Ende der beilidufig normal
grossen vorderen Fontanelle getheilt, die
sich nach hinten in die ungefihr iiber einen
halben Centimeter breite Interstitialmembran
zwischen beiden Scheitelbeinen fortsetzt.
Letztere verbreitet sich in der unteren
Hilfte, indem die Scheitelbeine beiderseits mit
einem ausgeschweiften Rand frither enden auf
2:5 cm.,, um sich vor dem hinteren Ende
des sagittalen Randes wieder etwas zu verschmilern, indem hier die
Knochen in langen Strahlen (bis 1 em. Linge) auslaufen. Auch die
iibrigen Interstitialmembranen breiter als normal, die unteren Fon-
tanellen offen. Die Scheitelbeine kiirzer, Hinterhauptschuppe schmal,
vertikal gestellt.

Die hintere Schiddelgrube schmal, aber tief; auch die mittlere
verschmiilert, am stirksten aber die vordere; diese sehr kurz nach
hinten geneigt. Basaltheille des Hinterhaupts und Keilbeines ver-
schmiilert. Die vorderen Keilbeinfligel kurz, nach vorne gerichtet, in
der Mitte wohl aneinander gelagert, aber nicht verschmolzen, stehen
nur mit hinteren lang ausgezogenen Wurzeln mit dem Korper in
Verbindung, eine einfache, rundliche o5 cm. lange Liicke, das ein-
fache Foramen opticum zwischen sich fassend, das nach vorne durch
ihren bogig ausgeschweiften hinteren Rand, der dem Limbus ent-
spricht, nach hinten von der oberen Sattelfliche des Korpers begrenzt
wird, welche sich gegen dasselbe nach vorne senkt. Die Siebbein-
platte, Crista galli, fehlt, und findet sich an ihrer Stelle nur ein
kleiner grubiger Spalt vor dem Rande der ]xulbunﬂugdn zwischen
den hinteren Enden der vollkommen synostosirten partes orbitales
des Stirnbeins, welche durch die in convergirender Richtung nach
unten abgebogenen, in der Grube nicht verwachsenen medialen Rinder
der Orbitaltheile bcgrﬁmt wird

Fig. 4.
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Die Orbitac 17 mm. breit und nur 1o mm. hoch, durch eine
3 mm. breite, wie angegeben bloss von den sehr langen processus nasales
der Stirnbeine gebildete Nasenwurzel geschieden. Ihre Eingangs-
oftnung durch starke Ausbiegung des Randes an den Jochbogen
nach unten aussen ausgezogen. Ihre Héhlen klein und enge, die
Decke derselben flach, von hinten unten nach vorne oben f,chn;f auf-
steigend; ihr Boden starL ausgehohlt, schmal, dabei convergiren die-
selben sehr stark nach hinten, um unmittelbar vor dem wie ange-
geben grossen einfachen l‘Uman opt. miteinander in Verbindung
zu treten. Dem entsprechend sind die inneren von den zarten
Thrinenbeinen und seitlichen Siebbeinplatten gebildeten Winde der-
massen dicht aneinander geriickt, dass sie sich in der Mittellinie
fast beriihren und nach hthn ::an,rcrm,ml mit ecinander an dem
Rand der Communicationsliicke .ﬁ".\'I"-LEhEI] beiden Orbitis verschmelzen.

Die Jochbeine klein, in noch héherem Grade die Oberkiefer.
Letztere namentlich schmal und durch das vollstindige Fehlen des
Zwischenkiefers so aneinander geriickt, dass sie sich in der Mittel-
linie aneinander legen.

Die processus nasulas schmal, fast senkrecht nach aufwirts und
mehr nach vorne gerichtet, stossen fast schon in der Hohe des
unteren Orbitalrandes mit den langen Nasenfortsidtzen des Stirnbeins
zusammen und sind 3 mm. von einander abstehend, durch eine
durchsichtige Membran verbunden, in der, und zwar der unteren
Hilfte der Nasenfortsitze der Oberkiefer entsprechend, ein 3 mm.
langes, 2 mm. breites, linglich, dreieckiges Knochenplittchen einge-
lagert ist, das mit seiner Spitze nach aufwirts, mit seiner Basis nach
abwirts gerichtet, bis an den Rand der vorderen Nasenapertur her-
anreicht.

Diese ist 1 cm. hoch und 5 mm. breit, vertikal gestellt, und
liegt selbst nicht in ihrer unteren Hilfte im Niveau der vorderen
Kieferfliiche, indem die von dieser abtretenden und in der Mitte mit
einander verschmolzenen Process. nasal. auch an der unteren Um-
randung einen 2 mm. hohen knéchernen Saum bilden, der gleich
dem Rand der Ausgangsoffnung einer Trompete umgebogen ist.

Diese einfache, durch kein Septum getheilte Oeffnung fiihrt in
ein durch volligen Mangel des Septum einfaches Cavum, das nur
15 mm. lang, nach hinten abgeschlossen, schmal, niedrig, nach oben
und hinten L{f,rtchl.t,l ist. In {'[{*ﬂ]i;:,lht:n finden sich beiderseits sehr
kleine untere und obere Muscheln. Die untereinander verschmolzenen
Oberkiefer bilden einen sehr schmalen kurzen Gaumen, an dessen
Mittellinie ihre Gaumenplatten, sowie jene der Gaumenbeine unter
Bildung eines 3 mm. hohen Kiels verschmolzen sind, und so der
Gaumen seitlich von diesem Kiel zwei tiefe, lingsverlaufende Furchen
zeigt, welche nach aussen von den Alveolarfortsitzen abgegrenzt
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werden. Diese mit den Keimen von zwei Milchbackenzihnen und je
einem Eckzahn ausgestattet, welche in der vordersten Alveole, die
an der Anlitzfliiche stark vorspringt, Lll'l!_!_'L]tlU‘t.l't sind. Zwischen diesen
beiden findet sich aber an der Gaumenfliche eine mit einem Schneide-
zahnkeim ausgestattete kleine Alveole, die an der Aussenfliche nicht
deutlich hervortritt und am vorderen Ende des angegebenen Gaumen-
kiels liegt.

Die Fliigelfortsitze des Keilbeins sowie die verticalen Theile
der Gaumenbeine klein, vollstindig vertikal gestellt, letztere zu
einem dreieckigen, zwischen erstere eingeschobenen Knochen ver-
schmolzen.

Der Unterkiefer klein, schmal, kurz, zart, mit zwei inneren, sehr
kleinen und fast spitzen Schneidezihnen ausgestattet, die nur lose in
der Gingiva stecken.

Der Clivus gegen den fast horizontal liegenden vorderen Theil
der Basis unter einem Winkel von 45% geneigt, die Schidelbasis
dadurch noch mehr verkiirzt, als ohnehin durch die mangelhafte
Entwicklung namentlich der vorderen Antheile. Der Abstand der
Mitte des vorderen Randes des Foramen occipitale von der Nasen-
wurzel 47 mm, vom vorderen Rand der Keilbeinfliigel 40 mm.

Die am Balg des Gesichtes haftenden "mgen sind klein (von
& mm.) Durchmesser, sonst normal, die Nervi optici zart. Anscheinend
waren die Augen-Muskeln nmuml.

Sehr eigenthiimlich ist das Hirn. An der Dura fand sich kein
Sichelfortsatz. Das Grosshirn bildet eine schildformige ¢ em. breite,
und 7 cm. lange aussen convexe Platte, die nach einem Einritz an d-::r
Oberfliche, welcher dem im Scheilbein hinter dem Coronalrand
(etwa 1 cm‘l angelegten bogig tiber den Scheitel verlaufenden Schnitt
entspricht, sehr atc1l *ult"rLcht gestanden haben muss, und so weit mit
threm hinteren Rand, vom ]Klunhu'n abstand. Der LI:’[LI'L:II'C} freic Raum
war ausgefiillt von einer von Hirnhduten umschlossenen Wasserblase,
die eingelagert zwischen der aus dem Vorderhirn hervorgegangenen
Platte und dem Zwischenhirn, von obenher Vierhiigel und Kleinhirn,
respective dessen Zelt deckte, bei Eroffnung des Schiidels durch den
Horizontalschnitt miteroffnet wurde, so dass das Wasser ausfloss,
worauf die Platte niedersank und das Hirn scheinbar nur zur
Hilfte den Schiidelraum ausfiillte. Es findet sich daher auch nicht
die ganze Blase erhalten, sondern nur, indem sie von hintenher
eingerissen worden, ihre Rinder aber im deutlichen Zusammenhang
mit dem Hirn.

Die angegebene Platte (Fig. 5) zeigt an ihrem vorderen, breiten,
abgerundeten Rand in der Mitte eine tiefe, breite, sich noch etwas auf
die convexe Fliche fortsetzende Furche, durch welche beiderseits
auf die Convexitit auslaufende Windungen so abgegrenzt werden,
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dass sie in Form stumpfer, niederer Stirnenden vorspringen. Die
convexe Fliche der Platte ist durch keine Medianspalte getheilt,
sondern nur mit an den Seiten lingsverlaufenden, tiefen, breiten, in
der Mitte queren, seichteren und schmiileren
Furchen, und dem entsprechend aussen
breiten, lingsverlaufenden, mitten schmi-
leren, querverlaufenden Windungen be-
zeichnet, die mit von zahlreichen, stark
geschlingelten Venen ausgestatteten Hirn-
hiuten iiberkleidet sind. Der hintere Rand
der Platte verlduft fast vollkommen gerade
und quer so, dass dieselbe nach hinten
viereckig, mit leicht abgerundeten Ecken
erscheint. Hebt man die Platte empor, so
zeigt sich ihre untere Iliche leicht ausge-
hohlt, von den abgerundeten Rindern her in einer Strecke von fast
2 cm. mit Rinde iiberkleidet und parallel an dem Rande gefurcht,
von Hirnhduten iiberzogen, die wie die Rinde an einem vorne 3,
am hinteren Rand 5 mm. breiten, flachrundlichen, weissen, glatten
Randbogen enden, welcher in gleicher
Richtung mit dem Rand der Hemis-
phirenplatte verliduft.(/7g.6.) So grenzt
derselbe an der unteren Fliche der
Platte, einen mittleren, viereckigenTheil,
welcher tiefer gelagert, glatt,weiss ist,
und iiber die derselbe etwas leisten-
artig vorspringt. Nach vorne verlduft
dieser Randbogen etwas convergirend
gegen den Stirntheil an das vordere
Ende einer mit diesem verwachsenen
rundlichen Hirnmasse, die unterhalb
der Platte gelagert, die Basaltheile
des Grosshirns repriisentirt. Dieselbe
besitzt eine breite (30 mm.) vordere Hilfte, welche abgerundet nach
vorne endet, und mit dem Stirntheil der Platte verwachsen, von
diesem aber von obenher durch ecine tiefe quere Furche abgetrennt
ist, die von emem Ende des auch an ihr endenden Randbogens zum
andern verlduft. Der hintere Theil dieser Masse verschmilert sich
allmiilig bis zur Hilfte der Breite und schiebt sich mit einem abge-
rundeten Ende unter den vorderen Rand des Wurmes ein. ‘
An den breiteren Theil dieser Basalmasse findet sich eine lings-
verlaufende mediane Furche, an deren Ende der trichterformige nach
oben gewendete Eingang des Aquaeductus liegt. Gegen diese Furche
sind die angrenzenden oberen Flichen etwas geneigt, und jederseits
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in einer Breite von o5 cm, glatt, weiss. Nach aussen setzen die-
selben mit einem schmalen, gerade von vorne nach hinten ver-
laufenden Saum gegen die abgerundeten Seitenflichen ab, die von
Hirnhiuten tiberdeckt sind, welche an diesem Saum enden und nach
aussen in eine membrantse Platte tibergehen, die sich an den oben
angegebenen Randbogen der Hemisphiren, dort, wo er an der
Basalmasse endet, an- und entlang desselben sich fortsetzt, allent-
halben an ihm mit plexusartiven Wucherungen besetzt.

Der hintere Theil der Basalmasse ist von Hirnhiuten iiber-
deckt, nach oben abgerundet und enden die ihn iiberkleidenden Hirn-
hiute hinter dem 'lquam,ductm-}-‘,inwang und einen iiber diesen ge-
lagerten sehr schmalen weissen Streifen, der Comissura posterior,
in Form eines nach hinten umgeschlagenen Saumes mit fetzig
rissigem Rand.

Es reprisentirt somit der vordere Antheil der Basalmasse die
Sehhiigel, der hintere, das noch nicht in Corpora quadrigemina ge-
schiedene Dach des Mittelhirns. Der Wurm sehr schmal, so dass der
grossere Theil des vierten Ventrikels zwischen den kleinen Hemi-
sphiren des Cererbellum offen liegt.

Von der Basis gesehen, findet sich zwischen Pons und Stirnende,
von beiden durch eine tief einschneidende Furche getrennt, eine ein-
fache, rundliche 2 cm. breite, 1'5 ¢cm. lange Masse, an deren vor-
dersten etwas ausgezogenem Ende die beiden ungefihr 1 mm. dicken
Nervi optici in einer Entfernung von 2 mm. von einander ent-
springen, an ihrem Abgang durch eine quere weisse Leiste vereinigt.

Ausser dieser Andeutung des Chiasma fanden sich keine
anderen Ausbildungen der Basalttheile des Zwischenhirns.

Die Nervi olfact. fehlen vollstindig, das vierte Nervenpaar ist
wenigstens nicht auffindbar. Die Arterien normal, nur zart besonders
die Carotiden, die sich nach ihrer Verbindung mit den Communi-
cantes post. in mehrere Meningealdste auflésen.

Von Wichtigkeit ist noch, dass jene membrandse Platte, von der
angegeben wurde, dass sie sich am vorderen unteren Ende der Seh-
hiigel abhebt, und mit plexusartigen Gebilden besetzt an dem Rand-
bc-gen sich ansetzt, in Verbindung steht mit emer entlang des ganzen
Randbogens angc,ht,l'tf.tc,n und auch an ihm mit I:l{,xuadrlumn Gebil-
den besetzten Platte, die vom Randbogen aus nach hinten und auf-
wirts umgeschlagen, der unteren mit Hirnhduten iiberkleideten Rand-
partic der Hemisphirenplatte anliegt, und stellenweise mit ihr ver-
wachsen ist.

Sie endet allenthalben an manchen Stellen, den Hemisphiren-
rand weit iiberragend, mit einem fetzigen Saum, und zeigt sich an
vielen Stellen innen mit einer glatten weissen Schichte iiber kleidet,
wihrend sie aussen membrants von Gefissnetzen durchzogen ist, wie
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sic in den Meningen sich finden. Die wie angegeben michtigen
Venen der Hirnhiute der Convexitit der Hemisphirenplatte, sammeln
sich am unteren Rand zu einer fast gansfederspulendicken Vene,
deren noch der Priparat haftende Stamm, sammt den grosseren
Wurzeln den hinteren Rand der Platte um mehr als 2 cm. in der
Mittellinie iiberragt, also (analog anderen Fillen) in den hintersten
Theil der Sichel, oder wenn diese ganz gefehlt, in den Giebel des
Kleinhirnzeltes in einem Sinus sich eingepflanzt hat.

Ein durch das gesammte Gehirn gefiihrter Medianschnitt rl{'}.';;. 7)
zeigt die steil stehende Hemisphirenplatte in ihrer Verbindung mit dem
vorderen Ende der ganz soliden Zwischenhirnmasse, an deren vor-
deren Ende von der Basis die Sehnerven abtreten. Den weiten
Abstand der Platte vom Zwischenhirn und Mittel-
hirn, der durch die Blase ausgefiillt war, von
welcher noch ein Randsaum an der unteren
Fliche der Hemisphirenkappe dem Randbogen
angeheftet sichtbar ist. Auf diesem Durchschnitt
wird auch der Verlauf des Aquaedactus deut-
lich, der zwischen Sehhiigelmasse und Mittel-
hirndecke zunichst senkrecht absteigt, und dann
in sehr schiefer Verlaufsrichtung nach hinten
unten in den weiten nur wenig vom Wurm
bedeckten vierten Ventrikel iibergeht. Deutlich tritt hier auch die
Einschiebung der einfach gewdlbten Mittelhirndecke unter den Wurm
und die aufrechte Stellung der Kleinhirnhemisphire hervor.

Es ist wohl anzunehmen, dass auch die Decke des vierten
Ventrikels blasig ausgebuchtet war, und nur bei Herausnahme des
Hirns verloren gegangen ist.

Wir sehen also zuniichst, dass die Cebocephalie sich &usserlich
charakterisirt durch einen kleinen Schiidel mit dichtstehenden Augen
und einer mangelhaft entwickelten, meist nur mit der Spitze aus
dem Gesicht vortretenden Nase, die mit einem Nasenloch ausge-
stattet ist.

In allen bisher beim Menschen beobachteten Fillen (und wohl
auch bei den meisten an Thieren) ist der Schidel klein, in Ueber-
einstimmung mit der mangelhaften Hirnentwicklung, nur der Fall
von Otto am Menschen macht eine Ausnahme, indem hier der
Schidel hydropischer Form war. Leider war in diesem Fall das
Hirn schon herausgenommen und Otto begniigt sich mit dieser An-
gabe der Form. In drei seiner bei Thieren beobachteten Fillen lag
aber auch eine hydrocephalische Vergrosserung des Schidels vor
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(106, 108 und 110}, ohne dass dabei der Schidel vollkommen seine
bei Cebocephalie fast immer vorhandene Eigenthiimlichkeit, die enge
oder sogar gekielte Stirne einbiisste. (Fall 110

I}ﬂ‘:, 'L:t:au.ht ist immer klein. Im Arnoldischen Fall konnte dies
wegen der rus%lfurmuqt.n Vorwolbung der ‘a[und\;mngt.gvml und
der sich an sie nach unten anschliessenden grossen Auftreibung durch
den Hydrops der Schlund-Trommelhthle iusserlich nicht hervortreten,
wohl aber zeigt das Skelet den hohen Grad der Verkiimmer ung dca
(JE.‘:IC]]I'%T.IILIIEH der durch die Synotie mit ihren Einfluss auf die Ver-
schmilerung der Kiefer noch erhoht ist. In Otto’s Fall (1o1) trat
auch dusserlich dieses Verhiiltniss weniger hervor, weil eine sehr
weite, bis fast an die verkiimmerten Ohren reichende Mundspalte
vorhanden gewesen.

An Thieren mit viel stirker entwickelten Gesichtstheilen ist
natiirlich diese Verkleinerung um so schiirfer ausgeprigt, da die
dusseren Theile des ll:uuchsal}pamu,:a durch ihre Verkiimmerung
noch mehr von Einfluss sind.

Beim Menschen finden wir nur die Nase klein, verkiimmert, indem
durch mangelhafte Ausbildung des knochernen Geriistes die Nasen-
riickengegend flach ist, und blos die Spitze hervortritt, die wohl auch in
threm Knorpelgeriiste verkiimmert sein diirfte, klein und missstaltet ist.

In allen Fillen bis auf zwei (beim Menschen nur einen) fand
sich bloss ein Nasenloch, das median gelegen und wohl trotz der
betrichtlichen Kleinheit, als durch Verschmelzung hervorgegangen
anzusehen ist. In dem iallL Otto Nr. 110, waren aber zwei kleine
Nasenlocher trotz mangelnden Septums vorhanden (bei einem Lamm),
und im Fall 101, nur ein, und zwar das rechte Nasenloch, das auch
in einen gesonderten Nasengang gefiihrt zu haben scheint, da er
sagt: Naris simistrae nullum vestigium adest und spiter in sinistro
latere nullum wnast cavum rveperitur, cujus locum massa quaedane
carfilaginea occupal.

An den inneren Theilen finden sich zuniichst am Schidel ausser
der schon iusserlich hervortretenden Kleinheit — wo kein Hydrops
vorliegt — die Schidelknochen meist sehr zart, entsprechend kleiner,
namentlich aber das Stirnbein schmal, ja in drei Fillen in seinen
Hilften verschmolzen. Im Falle von Soemmering ist keine Angabe
dariiber gemacht, im Falle Otto scheint diese \Lleunngunn oe-
mangelt zu hal;»en im Falle Arnold war sie sicher nicht vorhanden,
Im Falle von Luﬁchha, Gross und meinem ist aber diese Synostose
vorhanden, und zwar in einer Form, die auf ihre friihe ].:-Ilt‘:tLI'IllTllT
hinweist: dass nur ein medianer Hicker sich findet, der scharf buckel:
artig vortritt, und dadurch die Stirne gekielt erscheinen ldsst. Auch
bei Thieren findet sich diese h,randc,runw Ober- und unterhalb des
Haéckers kann das Stirnbein noch gtspdltt’:ﬂ sein. Es ist also eine
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Synostose nicht durch Nahtverschmelzung, sondern Verschmelzung
der Ossificationscentren fiir beide Stirnbeinhilften. Dies prigt sich
auch durch die zu dem Hbcker radiire Anordnung der Knochen-
strahlen und Gefissturchen, die besonders gegen den Nasenfortsatz
und Orbitalrand hervortreten, aus.

In Uebereinstimmung mit der Kleinheit des Schidels durch
mangelhafte Entwicklung finden sich auch die Fontanellen und Inter-
stitialmembranen nicht verbreitert, ja sogar verengt und verschmilert.

Entsprechend zeigt auch der Schidelraum eine Verkleinerung
im Ganzen, besonders eine Verengerung und Verkiirzung in der vor-
deren Schidelgrube. Es ist dies bedingt durch Schmalheit simmt-
licher Knochen, auch der Basaltheile, namentlich der des Keilbeins, das
auch durch seine Kiirze hervortritt. Vor allem ist aber die enorme Ver-
kiirzung, die der Schidel an seiner Basis erfihrt, durch die Kiirze
der kleinen Keilbeinfligel und partes orbitales des Stirnbeins und
dem vollstindigen Defect der horizontalen Siebbeinplatte bedingt,
der sich in allen Fillen fand (nur in dem Falle Otto soll diese Platte
vorhanden gewesen sein, aber ohne Liicken). Durch dieses Anein-
andertreten ist so der in den seitlichen Platten ausgebildete Theil
des Siebbeins nach abwidrts und vorne verdringt, und zwar bei
dieser Form in einer ganz eigenthiimlichen Weise. Die Partes nasales
des Stirnbeins sind sehr lang und schmal und treten weit zwischen
die sehr dicht stehenden Orbitae herab. Vorne sind dieselben durch
eine noch schmilere Scheidewand getrennt, hinten aber, unmittelbar vor
dem Foramen opticum sind sie einfach (bei Arnold, Luschka, Otto 107
und mir; bei Gross ist die Angabe, dass der Boden beider Augenhohlen
zu einem einzigen verschmolzen ist).

Diese Scheidewand wird von den seitlichen Siebbeinplatten ge-
bildet, und endet vor dem Keilbeinkorper mit einem freien Rand,
an dem beide Seitenplatten hinten gerade so wie oben unter den
vereinigten Partes orbitales in einander ibergehen. Die Foramina
optica sind dicht aneinander gelagert, und wie Arnold beschreibt,
nur durch ein hdutiges Septum von einander getrennt, so dass ein
einfaches Foramen opticum im kndchernen Schidel sich findet, wie
auch in meinem Fall, wo die hiutige Scheidewand wahrscheinlich bei
der Priparation entfernt wurde (wenigstens spricht das Vorhanden-
sein zweier Nervi optici dafiir, dass das Foramen getheilt war). In
den anderen Fillen sind keine niheren Angaben iiber die Sehlécher
gemacht, doch miissen dieselben, wie aus der Verschmelzung der
hinteren Theile der Orbitae hervorgeht, wohl auch zum mindestens
schr dicht aneinander gelegen haben, wenn sie nicht in gleicher Art
verschmolzen gewesen sind. Zugleich sind die Orbitae kurz.

Die grosste Defectbildung zeigt aber die Nasenhéhle und ihr
Gerliste. Dieselbe ist immer klein und blind endigend. Das Septum



fehlt constant, und zwar meist mlhtdmhq sammt dem Zwischenkiefer,
Die DerLILfLr ricken in der Mittellinie zusammen und konnen
sogar verschmelzen, die Nasenbeine sind verkiimmert, meist findet
sich an ihrer Stelle nur ein kleines Knichelchen zwischen den schmalen
Nasenfortsiitzen der Oberkieferbeine oder sie fehlen vollstindig
(LLuschka), doch kénnen sie auch vorhanden sein (Arnold). Die N'l*:{,n-
hohle ist so einfach und mit meist verkiimmerten Nasenmuscheln
ausgestattet. In allen beim Menschen beobachteten Fiillen ist dieselbe
gegen die Mundhohle, zugleich aber auch nach hinten abgeschlossen.
Nach ersterer durch tlu. "ULI‘LH'IIULII‘IQ; der beiden {_nlLlIHLI'llJ-]cll.[LI'I die
wie mein Fall und in noch héheren Grade der Arnolds zeigt, ver-
schmilert, in der Mittellinie einen kielartigen First bilden, an dem
die Gaumenplatten auch verwachsen sein konnen. Is ist also auch
im Arnold'schen Fall diese eigenthiimliche Bildung des knochernen
Gaumen, der Arhinencephalie und nicht der Agnathie zuzuschreiben,
wiewohl letztere zum hohen Grad der Ausbildung viel beigetragen
haben mag.

Eigenthiimlich aber ist in diesen Fillen der Verschluss der
Choanen, welcher durch eine von den Gaumenbeinen gebildete
knocherne Scheidewand zu Stande kommt, die zwischen den Keil-
beinfliigeln eingeschoben, mit ihrer Spitze bis an die Basis des Keil-
beinkorpers reicht. Innerhalb derselben sind die Gaumenbeine ent-
weder nur aneinandergetreten, eine Naht bildend, oder verschmolzen,
Im Falle von Luschka fand sich zwischen den obersten Theilen dieser
Lamellen eine sehr enge Spalte, in welche sich der hintere Rand
des rudimentiren Pflugscharrbeins eingeschoben hat.

Der Unterkiefer ist nur entsprechend der ganzen Kleinheit des
Schiidels zarter, im Verhiltniss zum Oberkiefer natiirlich breiter.

Bei Thieren besteht in dieser Beziehung darin ein Unterschied,
wie namentlich bei den von Otto beschriebenen Fillen an Schweinen,
dass der Unterkiefer, nicht nur stark wvortritt, sondern auch nach
aufwiirts gekriimmt ist. Unter diesen Fillen sind auch zwei, die in
Bezug auf die Ausbildung des Nasenraumes ein Abweichen von den
oben dargelegten an den bisher bekannten menschlichen Friichten
beobachteten Verhiltnissen zeigen, insofern aber Beriicksichtigung
verdienen, als sie die Formen bereichern, unter denen die Cebocephalie
auftreten kann.

Zunichst ist hier zu beachten der Fall 110, von einem weiblichen
Lammchen, bei dem schon iusserlich eine Abweichung von der ge-
wohnlichen Form darin sich fand, dass zwei sehr kleine runde Nasen-
locher vorhanden waren. Am Riicken der Nase fand sich ein von
ciner Membran abgeschlossener Spalt, mit zwei kleinen den Nasen-
beinen entsprechenden Knéchelchen. Der Oberkiefer sehr klein, die
Zwischenkiefer fehlten ginzlich. Zwischen den vorderen Enden der
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Oberkiefer fiihrt eine kleine Oeffaung in die Nasenhohle, die sehr
klein, durch kein Septum getheilt ist, aber kleine Muscheln enthilt.
Es wird auch nur eine Choane gefunden.

Der zweite Fall ist noch interessanter, leider nicht ganz klar
beschrieben. Es ist der 108. Fall, von einem mianlichen neugebornen
Ferkel mit hydropischem Schidel, missbildeten Ohren, Defect der
Augen.

Maxilla superior brevissima, transverse plicata et sursum flexa

in rvostrum suibus uwsitatum extt duavum narium loco una
lantun in medio postla perforatum, quac quum lucem viv lrans-
mitleret, sitam tamen porcinam satis profunde admitlchat. Palatum
per totam longitudinem fissum valde hiat ..... Olfactorins
wunus aderal ef ex anteriore el media Indivisi cevebri parte excurrens
duram meningeam co loco perforabat, ubi alias cribrum, quo hoc
monstrum cavet invenitur. Sed cum gractllimus medullague vacuus
sit, vasis fere speciem prac se ferd,
' Maxilla superior, dimidii pollicis longitudinem nondum assecula,
in apice parvunm vostrum cartilagincam habebat, uno foramine exiguo
stlam vix transmitlente perfovatum. [ naso cavi nec seplum repevtum
est wllum nec pluves conchae sed in anleriove parie sub cribro carti-
lago parva conchala exstabal. — Ossa nasi perparva concreverant:
ossa maxillavia ot intermaxillaria ilem perexigua erant.

Im ersteren Falle besteht die Abweichung in dem Offensein der
kleinen einfachen Nasenhohle nach hinten durch eine einfache Choane,
im zweiten Fall in einer Spaltung des Gaumens und entwickelten,
wenn auch verkiimmerten Zwischenkiefer, dessen Beziehung zur
Gaumenspalte aber leider nicht angegeben ist.

Die wichtigste Verinderung bei der Cebocephalie betrifft das
Hirn. Auch in dessen anomaler Entwicklung stimmen die beim
Menschen beobachteten Fille bis auf geringe Abweichungen iiberein.
Sie betrifft nur das Vorder- und Zwischenhirn, Ersteres erscheint
immer einfach und dem entsprechend fehlt auch die grosse Hirn-
sichel. Es bildet eine Kappe, die nahe an ihrem vorderen unteren
Rand, dem Stirnrand, mit den Zwischenhirnmassen verschmolzen ist,
und sich allmiilig tiber dasselbe erhebend, hoch iiber ihm am Schidel-
gewolbe mit einem hinteren Rande endet, der wohl auch in den
anderen Fillen keine Theilung in Lappen gezeigt haben diirfte. Es
bleibt so zwischen dieser Vorderhirnkappe, dem Zwischenhirn und
Mittelhirn ein freier Raum, der von einer zartwandigen Blase, die
nach hinten ausgebuchtet ist, und dem Zelt aufliegt, ausgefiillt wird.
Die Sehhiigel sind wverschmolzen (nur im Falle Arnolds waren sie
durch einen schmalen, den dritten Ventrikel reprisentirenden Spalt
getrennt), und bilden so eine einfache rundliche Masse, die an ihrer
oberen Fliche noch Abschnitte ihrer verschmolzenen Ventrikelfliche
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mit einer medianen Furche, an deren Ende der Aquaeductus liegt,
zeigt, Seitlich wird dieselbe von den Hirnhiuten iiberkleidet, die
nach hinten in jene das Mittelhirn bedeckende iibergehen.

Die Corpora striata fehlen vollstindig oder sind wie im Ar-
nold’'schen Fall vielleicht durch kleine Erhabenheiten vor den Seh-
hiigeln angedeutet. Umspannt werden die Sehhiigel von beiden Seiten
durch absteigende Fornixschenkeln, die aus einem an der unteren
[Fliche der Hemisphidrenkappe quer verlaufenden Randbogen, der
aber entfernt vom eigentlichen Rand der Hemisphire verlauft, her-
vorgehen und nahe ihrem vorderen Ende, wo sie mit dem der Sch-
hiigel verschmelzen, die Form von Ammonshornern annehmen.

Der iibrige Theil des Fornix, der Balken und das Septum fehlen
also vollstiindig. Is findet sich nur eine Ventrikelhdhle, nach vorne
und oben von der mit Ependym ausgekleideten unteren Fliche der
Hemisphiirenkappe begrenzt, zu beiden Seiten der Sehhiigel zu
kurzen weit offenen Unterhirnern ausgebuchtet, deren Bodenflichen aber
vor den Sehhiigeln iliber einen diese mit der vorderen Hemisphiren-
wand verbindenden Wulst in einander iibergehen. Nach hinten wird
der Ventrikel nur von der Wand der Blase abgeschlossen. In diesen
Raum sieht auch die obere, respective erhaltene Ventrikelfliche der
Sehhiigel. Die Zirbeldriise diirfte, wie in meinem Fall, meist fehlen.
Eine hintere Commissur kann angedeutet sein.

Noch erheblichere Abweichungen zeigt die Basis, an welcher
hinter dem kurzen vorderen Rand des Stirntheils der Hemisphiren-
kappe nur ein rundlicher Wulst als Basalfliiche des Zwischenhirns
hervortritt. Dessen vorderes Ende trigt nur die beiden Sehnerven,
welche, vielleicht durch eine Andeutung des Chiasmas an ihrer Basis
verbunden, sehr wenig divergirend nach vorne treten. Sonst ist an
der ganzen Basalfliche keine Gliederung in Trichter, Corp. candic.
Die Lamina perf. ant. sammt den Riechnerven fehlt vollstindig.
Zwischen dem hinteren Rand des Basaltheils des Zwischenhirns und
dem Pons ist eine tiefe Furche, die dem schmalen Basaltheil des
Mittelhirns entspricht, dem man keine Gliederung in Hirnschenkel
dusserlich ansieht.

In meinem Fall war auch das Mittelhirn in seiner Decke schwach
entwickelt. Der Wurm zeigte sich sehr schmal, und die Kleinhirn-
hemisphiren wenig entwickelt, so dass der grossere Abschnitt des
vierten Ventrikels nach hinten offen lag. Wahrscheinlich war auch
iiber ihn die Decke blasig ausgebuchtet gewesen, aber beim Her-
ausnehmen des Hirns verloren gegangen.

Mit diesen Ergebnissen meines Falls in Bezug auf die Hirnent-
wicklung diirften die Fille von Luschka, Gross und vielleicht von
Soemmering vollkommen iibereinstimmen, namentlich der von Luschka.
In dem Fall von Arnold diirfte, nachdem derselbe vom Gehirn sagt,
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dass es eine idussere Beschaffenheit, wie bei einem sechsmonatlichen
Fotus hatte, und nur die Stirnlappen schmiler und miteinander ver-
schmolzen waren, das Gehirn eine etwas hohere Entwicklung gezeigt
haben. Damit stimmt auch iiberein, dass an Ventrikeln eine Unter-
scheidung in Mittelhérnern angegeben wird, noch ein Rest des
dritten Ventrikels und Andeutungen der Corpora striata sich fanden.
Auch an den iibrigen Theilen des Mittelhirns und Hinterhirns werden
keine Anomalien angegeben. Aber Riechnerven, Balken, Septum
fehlten. Die Seitenventrikel standen vor den Sehhiigeln miteinander
in Verbindung. Es fand sich iiber der gréssten Breite der Sehhiigel
ein Randbogen, der sich beiderseits unter Bildung von Ammons-
hérnern in den Rand der Hemisphiren fortsetate.

Dass aber das Hirn auch noch héhere Grade der Defectbildung
bei Cebocephalie zeigen kann, beweisen die von Otto an Thieren
beobachteten Fille.

So sagt Otto im Falle CVI:

Cerebrum, que saccus magnus aqua replelus formabatur, parieles
fere membranaceos cavumaqgue unum et vastum habebal, in gueo cerebri
ganglia magna inter se scpavala ef venlriculus levlius amplus, nec
tamen  covpus callosum, forniv, clandula pincalis aut plexus
choroidei Tnveniebantur.

Im Falle CVIIL, der oben wegen der Gaumenspalte angefiihrt
wurde :

Cerebrum, ut i cyklopibus indivisum, wunum saccum formabal
magnun, volundum, aqua extensum ef tenuibus tantum parietibus
cinctum, in cujus cavo thalami wnervorum opticorum mon concreti
invenicbantur, nec tamen corpus callosum aul fornix,

Doch muss darauf hingewiesen werden, dass in diesen beiden
Fillen, wie aus dem grossen hydrocephalen Schiddel hervorgeht, ein
Hydrocephalus bestanden hat, der wohl fiir die so hochgradige
Storung in der Hirnbildung sehr in Betracht zu ziehen ist.

Wie iibereinstimmend aber auch anderseits der Hirnbefund bei
den cebocephalen thierischen Monstrosititen mit jenen beim Menschen
sein kann, zeigt der Fall CVII von Otto:

Cerebrum lale est, quale in cyclopibus invenive solet; reperitur
enim  unum  cevebri  haemisphaerium  minus, quam ganglia post
wpsum posita, tres ferve partes pollicis latum, a pavte antica ad po-
sticam 1w medio dimidiali pollicis mensuram explens tenue. Continuo
post illud magnus aguae saccus exstal, qui ubigue fivmiter cum dura
matve concrevit, usque ad cevebellum pertinet el nonnisi arachnoidea
el dura matre sine ulla cevebri materia Jormatur. In imo hoc sacco
inveniuntur duo parva cerebvi ganglia concreta sine lervtio ventriculo
el subh commissura avcui simili et medullosa introitus est in sim plex
cavum  singularis hemisphaerii; retro additus est ad  aguaeductum
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syloit qui in ima parte lenui membrana clausus est. Corpora quadyi-
genmina vecte comparala sunt; sed nulla adest glandula pinealis,
tlorum par anterins in aquae sacco jacel, posterius post eum, hoc
et cerebelle occultum. Cervebellum sanwm est.

Auch bei Thieren fehlen natiirlich die Riechnerven, nur in dem
Fall 108 fand sich ein einfacher Riechnerv ohne Mark. Es ist dies
aber auch ein Fall, der in anderer Bezichung von den bisher beim
Menschen beobachteten abweicht, indem zwar die Lamina cribrosa
und das Septum narium fehlte, aber ein verkiimmerter Zwischen-
kiefer vorhanden war. Doch dirfte dieser wohl auch im Falle 106
und 107 vorhanden gewesen sein, obschon Otto dessen nicht direct
erwdhnt, aber angibt, einmal: maxilla superior gquatuor dentibus
wneisivrs armala est und das anderemal: dentes tn poreellis vecens
natts wusttatos habet.

Wir sehen somit, dass bei Cebocephalic ausser den &dusserlichen
Zeichen der Kleinheit des Schiidels, und besonders des Gesichtes
mit dichtstehenden Augen, verkiimmerter Nase, auch schwere innere
Verinderung \{:I']hll'ldf_.l'l sind. Dahin gehort meist eine Verschmelzung
der O:-:Fitﬁ(."ltlﬂllspunktL der .‘::ttllnhuﬂlml[tLH mit daraus hervorge-
gangener einfacher Stirn, Defect des Siebbeins in seiner horizontalen
und perpendicularen Platte, Verschmelzung der seitlichen Siebbein-
platten, vorne durch diese getrennte, hinten confluirte Augenhshlen
mit einem zum mindesten im Knochen einfachen Foramen opticum,
Defect der Nasenscheidewand und meist des Zwischenkiefers mit
Vereinigung der Oberkiefer in der Mittellinie, Defect oder Ver-
kiimmerung der Nasenbeine. Einfache kleine Nasenhohle, die blind
endet. Choanen durch die Gaumenbeine geschlossen. Einfaches Vor-
derhirn in Gestalt einer Kappe mit blasiger Ausbuchtung der Decke
des Zwischenhirns, meist Verschmelzung der Sehhiigel, mangelhafte
Entwicklung der Trichterregion, des Chiasma, Defect der Nervi
olfactorii.

Daneben finden sich hdufig noch andere Defectbildungen:

Mikrophthalmie und ﬂ'*.nnphl,lnlmlcj letztere nach den bisher vor-
liegenden Beobachtungen bei Thieren sogar hiufyg,

Defectbildung am dusseren Ohr (Otto), Defectbildung am Herzen
(beim Menschen im Fall von Luschka, Arnold und meinem Fall). Im
Falle von Luschka war ein linksseiticer Zwerchfelldefect, und wie in
meinem Falle Bicornitit des Uterus vorhanden.

Bei Arnold fand sich diese Missbildung combinirt mit Agnathie
und Hydrops der gemeinsamen Schlund-Trommelhohle.

Sehr interessant ist noch der Fall 107 von Otto, der einen
weiteren Uebergang zur Cyklopie darin zeigt, dass nur ein Nervus
opticus vorhanden war, welcher nicht dicker als ein normaler ge-
wesen, und durch ein einfaches Foramen opticum austrat. Es fanden
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sich auch in diesem Falle die Bulbi in ihren hinteren Antheilen ver-
schmolzen, #hnlich wie bei den geringeren Graden der Cyklopie,
doch auch wieder darin ein Unterschied ausgeprigt, dass die Orbitae
zum Theil geschieden waren. Otto beschreibt dieses Verhiltniss folgen-
dermassen:;

Quamgqguam orbitac in anlertove parte seplo osseo, quo simplex
os frontis ¢ duo ossa nasalia continuwaninr, tres feve lineas distant
tamen in pavte posteviore tn unum cocunt el oculorum partes poste-
rioves concretae sunt ita wl ambo simul wunwm tantwm nervum oplicune
habeant. In parte anteriove bulbus oculi quast in duo cornua divi-
difur, ilae wt extrinsecus duo parvi oculi justam formam referentes
appareant. Corporis vilrei pars posterior simplex est; wlerque oculus
lentem crystallinam, corneam palpebrae et religuas partes habet, item
muscilos in parte postica coalitos el singulos nervos.



Arhinencephalie

mit medianer Lippenspalte.

Es ist dies die am hidufigsten beobachtete Form, da sie nicht
allein an todtgebornen reifen und unreifen Friichten, sondern auch an
lebenden vorkommt, daher sowohl Anatomen als Chirurgen, denen
solche Kinder zur Operation der vermeintlichen Hasenscharte ge-
bracht werden, zur Untersuchung gelangt.

Wir finden aus diesem Grunde auch diese Fille nicht nur als
seltene Missbildungen in den Werken tiber diesz von den verschiedenen
Autoren (Leukart, I'rolik, Otlo, Kriemer, Kricoer, Bilot, f;agc:f;. er-
wihnt, sondern auch als eine besondere aber '-“.t:.ltcn-;, Form der Lippen-
spalte von den Chirurgen [ Amon, Langenbeck, Bruns) aufgestellt und
gewlirdiget. Ja, diese Fille haben auch beziiglich der gleichzeitig
vorhandenen Missbildung des Hirns ihre Beachtung gefunden. So
hat Sekén einen derartigen im Jahre 1867 auf der v. Langenbeck’schen
Klinik beobachteten Fall, der schon frither Sekerd zu einer Disser-
tationsarbeit gedient hil.ttf, nebst einem zweiten, aber zur folgenden
Form der Arhinencephalie gehorigen, im Jahre 1870 daselbst vor-
gekommenen Fall zur Grundlage einer Dissertation aiber Ferkiim-
merung des Zwischenkicfers mit gleichzeiticer Missbildung des Gehivns
genommen.

Neuverdings hat Hadlich tm Arcliv  fiir Psychiatrie, B. X,
Mt I unter dem Titel: Ueber dic bei gewissen Schideldifformititen
vorkommende Gehirnmissbildung mit Verwachsung dev Grosshivikemi-
sphdaren eine Arbeit verdffentlicht, in der er eben jene beiden von
der Langenbeck'schen Klinik stammenden Fille auf die Gehirnver-
inderung niher untersuchte. Und endlich betrifft auch die neueste
Publication von Wille an demselben Ort, B. X, Hft. Il [Zin Fall
von Missbildung des Grosshirns) eine solche Missbildung.

Es sind im ganzen iiber sechzehn Fille publicirt, von denen
einige eine sehr ausfiihrliche Bearbeitung und Beschreibung erfahren
haben, so dass diese Form der Arhinencephalie also die am besten
gekannte ist. Immerhin ist sie doch, wie Eingangs erwihnt, trotzdem
in dem Zusammenhang der Missbildung des Nasen-Kieferapparates
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mit jener des Hirns nicht geniigend beachtet worden, und selbst
thre Hussere Erscheinungsform nicht \U]ll{:’ klar gestellt.

Dieselbe verhilt sich allerdings meist so, dass eine scheinbar
mediane Lippenspalte vorhanden ist, innerhalb welcher aber das
Philtrum vollstindig mangelt. (:luch?utlg findet sich ein Defect des
Zwischenkiefers, des prtumb der Nase und eine mediane Gaumenspalte.

Letztere muss aber nicht immer vorhanden sein. Sie kann auch
fehlen, d. h. es mangelt zwar der Zwischenkiefer, aber die Gaumen-
platten der Oberkiefer- und Gaumenbeine sind in der Mittellinie
zum Schlusse gekommen, und grenzen so den grosseren hinteren
Theil des Nasencavums von der Mundhohle ab.

Durch diese Schliessung des Gaumen ist allerdings eine hohere
Entwicklung, wenigstens in He.ﬂ]{r auf den ]xafﬁ:l‘appamt vorhanden.
Ob derselben, wie ‘ich nach meinem Fall anfangs annehmen zu miissen
glaubte, auch eine hihere Entwicklung des Hirns zur Seite geht,
lisst sich nicht entscheiden, denn die Fille dieser Art sind sehr
selten. Ausser meinen beiden, die ich unten anfilhren werde, finden
sich nur bei Otto zwei Fille noch verzeichnet, die aber beziiglich
der Hirnverinderung nicht zu gebrauchen sind, indem bei beiden
ein betrichtlicher Hydrocephalus bestanden hatte. Ich muss es daher
einer kiinftigen Beobachtung iiberlassen, zu entscheiden, ob diese Form
der Arhinencephalie mit medianer Oberlippenspalte und geschlossenen
Gaumen geringere Grade der Missbildung auch in Bezug auf das
Gehirn ergeben.

Desshalb soll auch diese Form von der hiufiger vorkommenden
mit medianer Gaumenspalte hier nicht getrennt werden, sondern im
Anschluss an diese, soweit meine Fille es gestatten, ihre Behand-
lung finden.

Die mir aus der Literatur zugidnglichen Fille sind, ausser dem
von Seherk, zundchst in seiner Dissertation #ber Lippenspalten, be-
sonders dic medianen (Berlin 1867) beschriebenen, und von Sehdn
und Fadlich ™) beniitzten Falle und jenen von W7ille oben ange-
gebenen :

KNrimer: Ucber etne seltene Missbildung in Graefe und Walther
Fournal f. Ch. und Aug. XII, p. 6ro

Leukart: Untersuchungen iiber das Zwischenkicferbein des Menschen,
1840, Stutlgart, swei Faille.

Ammon : Die angeb. chirurgischen Krankheiten des Menschen,
Derlin 1842,

Vreoltk : Tabul. ad illustrand. embryogenesim.

Krieger: Dentsche Klinik, 1850, Nv. 41.

Ditol : Gazelte medical de Paris, 1852,

) Die Anregung zu diesen Arbeiten diirfte wohl v. Langenbeck, #uf dessen Klinik die
Fiille zur Beobachtung kamen, zuzuschreiben sein.
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Langenbeck: Neue Bibliothek, 1828, IV, p. 49r.

Davaine: Compl. rend. de la Soc. de Biologie, 1850.

Prolik: Beschryving eceniger merkwardige misgeboorten.  Am-
stevdam 1856.

Engel: Ueber angeb. Spaltung der Oberkieferbeine. Prag, Viertel-
Jakrschrift, 1864

Otto : Sexcentorum monstrorum discriptio, CXXX{I, CXXX///,
CLCCELEX. EOCECEX

Andere Fille medianer Spaltbildung der Oberlippen, die in der
Literatur verzeichnet sind (wie die von Nicati, Douisson etc.) werden
schon von Bruns (Handbuch der pract. Chirurgie, S. 248) mit Recht
als nicht hiehergehorig angesehen, indem sie nicht mit Defectbildung
des Zwischenkiefers verbunden waren. Ob ihnen die Bedeutung
wahrer Medianspalten der Oberlippe zukommt, ist immerhin noch
zweifelhaft, da seitliche Lippenspalten bei Verkiimmerung des Phil-
trum fast in die Medianlinie riicken konnen, und eine wirkliche
Medianspalte der Oberlippe doch nicht anders als aus einem Defect
des Philtrum sich ergeben konnte, dessen isolirtes Vorkommen bisher
nicht sichergestellt ist.

II. Fall.

Defect des Philtrum, des Zwischenkiefers, des gesammten Septums der

Nase, der horizontalen Siebbeinplatte, mediane Gaumenspalte, Defect des

tendintsen Theils des Zwerchfells, Rudiment eines sechsten Fingers an
der rechten Hand.

Dieses Monstrum stammt aus den Zeiten der Chirurgenschule
und ist tiber dasselbe keine weitere Angabe gemacht, als dass es
ein »Palatum fissume und ein Rudiment eines sechsten Fingers be-
sitze. Es war auch nicht weiter untersucht, und erst nachtriglich der
Schidel herauspriparirt worden. Das Hirn ist nicht aufbewahrt.

Der Kérper minnlichen Geschlechts, 42 em. lang, ziemlich wohl-
geniihrt, zeigt ausser den spiter anzugebenden Abweichungen in der
Schidel- und Gesichtsbildung folgende Anomalien:

An der Ulnarseite des Kleinen Fingers der rechten Hand ein
0’5 em. langes, nur mit einem hiutigen Stile aufsitzendes, finger-
artives Anhingsel, das einen kleinen Phalangealknochen zu ent-
halten scheint, und mit einem Nagel ausgestattet ist.

Der Hodensack klein, leer, mit stark entwickelter Raphe, die in
das allein an der Kuppe des Scrotum vorragende Praeputium iibergeht,

Beide Fiisse hochgradig dorsal Ilecl.lrt und so an der Vorder-
seite des Unterschenkels angepresst, dass der Fussriicken vollig platt
erscheint,
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Der Schidel klein, rundlich, das Gesicht breit, flach, indem
beide. Wangen iiber r.im ".Ull‘-.»tdntllﬂl_. platte Nase memander tiber-
oehen. Die Augenspalten 15 mm. ang} etwas schief gestellt, indem
1hre dusseren Winkel hoher lagern, als die inneren. I}Jcsc 1:. mm.
von einander entfernt, und iiber die vu]]stamhg platte Nasenwurzel-
gegend durch eine seichte Querfurche mit einander verbunden.

Die im Niveau der Gesichtsfliche liegenden, kaum an ihren
Aussenseiten etwas gewdlbten Nasenfligeln gehen, ohne eine vor-
tretende Spitze zu Dbilden in einander iiber, so einen halbmond-
formigen, nach unten vorspringenden Rand bildend, der in einen
medianen 1 cm. weiten Spalt der Oberlippe hineinragt, und den
bogig vorspringenden Theil der Unterlippe fast beriihrt. Innerhalb
des c';pmh;*: fehlt das Philtrum der Oberhppe und besteht diese nur
aus zwei dreieckigen Lappen, die mit ihrer Basis in die Wangen
iibergehen, nach unten von dem bogig in den Spalt auslaufenden
Lippenrand, nach oben von einer tiefen, unter den Nasenfliigeln in
die Spalte auslaufende Furche abgegrenzt sind. Das Septum mobile
fehlt vollstindig. Es findet sich daher nur eine einzige Nasendffnung,
die durch den medianen Spalt der Dhcrhppu‘h mit der Mundoffnung
zusammenfliesst. Aus derselben gc]anut man in die durch Defect des
Zwischenkiefers, des Septum narium einfache Nasenhohle, welche
durch einen vorne 1 cm, hinten bis 1'5 cm. weiten, mittleren Spalt
des Gaumens mit der Mundhthle communicirt. Der weiche Gaumen
sammt dem Zipfchen gespalten.

Die Korperhohlen (erst von mir erdffnet) zeigten an dem Aus-
sehen der Eingeweide, dass das Priparat lingere Zeit in schlechten
Spiritus gelegen oder schon faul in denselben gebracht worden,
waren aber ausser der dadurch bedingten schwiirzlichen Missfirbung
und Matschheit noch wohl erhalten und normal gebildet, bis auf
folgende Abweichung:

Der Herzbeutel sehr weit, besonders tiber dem Zwerchfell In
denselben treten von unten her durch eine weite Liicke an der
rechten Seite des tendindsen Theils drei zapfenformige Protube-
ranzen der Leber, von denen eine vorn gelagerte tetraedrisch iiber
erbsengross, eine vorne aber mehr rechts gelagerte fast taubenei-
gross, linglich-rundlich ist, wihrend die dritte hinten und rechts ge-
lagerte eine keilformige Gestalt hat, mehrfach eingekerbt ist, und
eine nach links hin abfallende breite Fliche bietet, der die hintere
des nach oben und links verschobenen Herzens aufliegt. Diese Pro-
tuberanzen sind nur von einem serosaartigen LLI:-er.aug bedeckt,
welcher an dem grossten Theil derselben fest anhaftet, scheinbar
die einzige Hiille derselben bildend, dariiber hinaus, einerseits in das
serbse Blatt des Herzbeutels, anderersmts in das Hauchfell tibergeht.
Vom tendindsen Theil ist nur an der rechten Peripherie wie ein
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fasriger Halbring, an der linken Seite cine schmale Platte erhalten,
die aber vorne nicht zusammenhiingen. Der muskulise Theil im
costalen Abschnitt ist wohlgebildet, nur entsprechend schmiler. Wie
sich der Lumbartheil verhilt, wurde, um das in der Leber durch
die Fiulniss zu weiche Priparat nicht zu zerstoren, nicht weiter
untersucht. Doch scheint derselbe normal beschaffen zu sein, soweit
sich dies aus der Lagerung der Gebilde des hinteren Mediastinum
and in der Kuppe des Zwerchfells ergibt. Die Vena cava inf. tritt
hart am hinteren Rand des Defects und hinter den Leberprotube-
ranzen im erhaltenen tendingsen Ring zum Herzen. Dieses normal,
von foetaler Ausbildung. Lungen klein, dicht. Die Leber mehr
kugelig mit einem tiefen Einschnitt fiir die Umbilicalvene, die Milz
sehr lang. Darmkanal normal gelagert, die Hoden in der Bauchhohle
an dem Leistenring gelegen. Nur eine sehr starke linksseitige
Nabelaterie entwickelt. Der Penis sehr klein.

Die am Balg des Schidels haftenden Bulbi und Reste der
Orbitalgebilde normal.

Der priparirte und getrocknete Schidel von rundlicher Form,
Umfang 255, Linge 86, Breite 75, Hohe 70 mm, zeigt eine breite,
abgerundete Stirn, die unterhalb der Hécker vertikal abfillt. Am
Stirnbein die Hilften noch getrennt, nur gegen die Nasenwurzel sehr
dicht aneinander gepresst, und mit tiefen, gegen die Tubera conver-
girenden Gefissfurchen versehen, die vordere Fontanelle sehr klein,
viereckig. Die Scheitelbeine breit aber kurz und in der hinteren
Hilfte verschmilert, an beiden, am Pfeilrande, nahe dem hinteren
Ende eine 15 em. lange, und fast 1 cm. grosse Stelle, die am
linken bis auf mehrere mohnsamenkerngrosse Knochenplittchen ganz
hdutig, am rechten durch einen Schaltknochen nahezu geschlossen
ist. Die Hinterhauptschuppe klein, wenig vortretend, die hintere
Schidelgrube kleiner, schmiler, im geringeren Grade auch die
mittleren. Die vorderen Schidelgruben kaum angedeutet, indem fast
unmittelbar von den nach hinten schief abfallenden kleinen Keilbein-
fliigeln die partes orbitales des Stirnbeins in die aufsteigende Schuppe
tibergehen.

Die grosse Sichel mangelt in der vorderen Hilfte vollstindig,
in der hinteren Hilfte ist sie’in Form einer sichelfrmigen niederen
Falte ausgebildet, die wie normal in das steiler stehende Tentorium
ibergeht. Entsprechend der Crista galli findet sich eme seichte
grubige Vertiefung, iiber der die Dura keine L[IEkE!I] zeigt,

Das Gesicht flach, die Nasenbeine fehlend, die Oberkiefer mit
ihren processus nasales aneinander gelagert, bilden so die obere
Umrandung der Nasenoffnung und stossen in der Nasenwurzelgegend
sehr verschmilert, mit den ebenso schmalen processus nasales der
Stirnbeinhilften zusammen. Die Orbitae von normaler Grosse, etwas



schief nach aussen und unten ausgezogen, seicht, schief nach hinten
und unten abfallend, ihre Innenrinder an der Nasenwurzel 6 mm.
von einander entfernt, ihre Innenwinde aber noch stirker gendhert,
nieder, sehr schief nach aussen abfallend. Thrinenbeine, seitliche Sieb-
beinplatten vorhanden. Die horizontale Siebbeinplatte mangelt voll-
stindig und stossen an ihrer Stelle beide partes orbitales aneinander.
Ebenso fehlt der perpendiculire Theil des Siebbeins, der Vomer
und der Zwischenkiefer. Nasenmuschel vorhanden.

Der Gaumen weit gespalten, indem die processus palatini der
Oberkieferbeine kaum 3 mm. breit, weit nach hinten divergirend
von einander abstehen, und eine mediane Spalte zwischen sich
fassen, die vorne iiber 1, hinten iiber 1’5 cm. weit ist.

Gaumenbeine in ihren processus palatini verkiimmert, gleich
den Fliigeln des Keilbeins stark divergirend.

Der Unterkiefer breit, im Bogentheil flach. Die Schidelbasis
verkiirzt, misst von der Mitte des vorderen Randes des Foramen
occip. magnum bis zur Nasenwurzel 40, bis zum vorderen Rand des
Keilbeins 34 mm.

Die Knochen des Schidels dick und fest.

I1I. Fall

Defect des Zwischenkiefers, des knochernen und knorpligen Septums,
der Nase, der horizontalen Siebbeinplatte, mediane Gaumenspalte.

Nur der priparirte, getrocknete Schiddel aufbewahrt, dieser ist
klein, kurz, breit, misst im Umfang 240, im Lingsdurchmesser 74,
im Queren 70, im Hohendurchmesser 65 mm.

Die Stirne breit, nieder, flach, fast senkrecht abfallend, das
Hinterhaupt schmal und etwas kapselartig vorgebaucht, die Scheitel-
beine vorne gewdlbt, nach hinten rasch abfallend, so dass die Hinter-
hauptsschuppe mit ihrem oberen Rand dieselben iiberragt und sich
die hinteren Rinder der Scheitelbeine gegen diesen autkrimpen. Die
vordere Fontanelle 2 cm. lang, 1’5 ecm. am Coronarrand breit, die
Warzenfontanelle noch etwas offen, alle iibrigen geschlossen, auch
die Interstitialmembranen sehr schmal.

Die Schiadelknochen ziemlich fest, am Stirnbein mit von der
Nasenwurzelgegend gegen die Hicker auslaufenden tiefen Gefiiss-
furchen. Die hintere Schiddelgrube schmal, die mittlere breit, aber
flach, die vordere breit, sehr verkiirzt, durch die Wéalbung der Or-
bitaldidcher ausgeglichen. Simmtliche Schidelknochen kleiner, beson-
ders das Keilbein in seinem Korper verkiirzt und verschmilert. Beide
Keilbeinfligeln sehr klein, stehen nur durch die hinteren Wurzeln
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mit dem Korper, untercinander aber in keiner Verbindung, indem
thre vorderen Wurzeln als kurze conische Zapfen, die ecinen halben
Centimeter von einander abstehen, enden. Es findet sich so vor und
im gleichen Niveau mit dem Keilbeinkirper eine grubige Vertiefung
von einem Centimeter Linge und einen halben Centimeter Breite,
die vorne in Form eines Dreieckes auslaufend, zwischen die hinteren
Enden der in der Mittellinie zusammenstossenden Partes orbitales
der Stirnbeine hineinragt. Zu beiden Seiten in derselben vor dem
Keilbeinkorper liegen die ziemlich weiten Foramina optica nur von
oben und hinten her durch die Wurzel der kleinen Keilbeinfliigeln
knochern begrenzt, wihrend ihre innere vordere Begrenzung von
einer durchsichtigen Membran gebildet wird, welche den Grund der
Grube abgrenzt und gegen die Nasenhihle abschliesst, indem
sie einen etwa 2 mm. breiten longitudinalen Spalt zwischen den
convergirenden seitlichen Siebbeinplatten
iiberbriickt. Die Orbitae klein, niedrig, vorne
durch eine 5 mm. breite, von den Nasen-
fortsdtzen der Stirn- und Oberkieferbeine
cgebildete Nasenwurzel getrennt, conver-
giren nach hinten sich rasch zuspitzend.
Die Fissurae orbitales sehr weit, die Nasen-
beine fehlen. Ebenso die Nasenscheide-
wand. Beide Oberkieferbeine treten in der
Mittellinie mit ihren vertikalgestellten pro- B
cessus nasales aneinander, schliessen so
die einfache Nasenhohle nach vorne ab, durch ihre unteren, unter
einem sehr stumpfen Winkel, zusammenstossenden Rinder, die vor-
dere Nasenapertur nach oben begrenzend. (Fig. §) Das Zwischen-
kiefer fehlt, so dass die sehr kleinen Oberkiefer 15 mm. von ein-
ander abstehen, und die vordere Nasenapertur keinen unteren
Abschluss besitzt, sondern in eine nach hinten zu bis auf 2 em. sich
erweiternde mediane Gaumenspalte tibergeht. Die Gaumenplatten der
Oberkieferbeine vorne 4, hinten 2 mm. breit, jene der Gaumen-
beine vollig verkiimmert. Die vertikalen Theile der Ossa palatina
sammt den Fliigelfortsitzen des Keilbeins stark divergirend. Die
Nasenhohle dadurch sehr nieder.

Der Unterkiefer klein, durch starke Divergenz seiner horizon-
talen Aeste breit.
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IV. Fall

Mediane Spalte der Oberlippe mit Defect des Philtrum, der Zwischen-
kiefer, der Nasenscheidewand, der horizontalen Siebbeinplatte und medianer
Gaumenspalte,

Priparat aus Lan Zeiten der Chirurgenschule stammend, ohne
weitere Angabe als: Palatum fissum mit HclbUHChﬂltL Autbewahrt
der Balg d-:,a Schidels, und letzterer lrrdpdurt und getrocknet.

An ersterem sieht man, dass der Kopf im ganzen etwas kleiner,
besonders im Hirnschidel klein, Ianwhchruncl war. Das GLsmllt
platt, die Augen nur einen Centimeter von einander mit thren inneren
Winkeln Lntﬁ,rm die Nase klein, nicht nur platt, sondern so flach,
dass die Wolbung der Wangen sie beiderseits iiberragt, und nur
der wie aufgekrempte, durch die Nasenfliigel
gebildete horizontale untere Rand etwas vor-
springt. Unter demselben findet sich ein iiber
Centimeter breiter Spalt der Oberlippe, inner-
halb welchem das Philtrum fehlt. Nach beiden
Seiten wird der Spalt von einem bogigen
Rand begrenzt, an dem sich vom Mundwinkel
bis zum iusseren Ende der Nasenfligel der
Lippensaum fortsetzt und von letzterem nur
durch eine Furche abgegrenzt ist. Die Unter-

Fig. g. lippe normal, die Nasenscheidewand fehlt, der
Gaumen ist weit gespalten,

Der Schidel (7ig. ¢) misst im Umfang 250, im Lingsdurch-
messer 87, im Breitendurchmesser 71, in jenem der Hohe 66 mm.
Er hat also® eine lingliche Form, mit stark vortretenden Scheitel-
beinhtckern und einer schmalen niederen noch getheilten, aber etwas
gekielten Stirn. Die Knochen sind sehr dick und dicht, an allen
Rdmh:m dicht aneinandergelagert, die vordere Fontanelle sehr klein,
dreieckig, die hinteren seitlichen Fontanellen nicht geschlossen, von nor-
maler (:;IUESL, die Hinterhauptschuppe normal. Die hinteren Schidel-
gruben entsprechend gut ausgebildet, die mittleren klein aber tief]
die vorderen sehr kurz, schmal und flach, vertiefen sich vor dem
Rand der kleinen Keilbeinfligeln zu einer Grube, die sich ver-
schmilernd und verflachend in den Kiel des Stirnbeins ausliuft,
Diese Grube von einer glatten Dura ausgekleidet. Die grosse L:llltrl'ld
bis auf einen schmalen hintersten Antheil fehlend, Tentorium normal.
nur steiler cestellt. Die Schidelbasis verkiirzt, misst vom vorderen
Rand der Mitte des foram. occipt. mag. zur Nasenwurzel 45, zum
vorderen Rand der Keilbeinfligel 33 mm. Die Siebbeinplatte fehlt.
Ebenso die Nasenbeine, das Septum, respective die perpendiculire




41

Siebbeinplatte und der Vomer sammt dem Zwischenkiefer. Die Nasen-
wurzel nur von den schmalen Nasenfortsiitzen der Oberkiefer- und
Stirnbeine gebildet, 3 mm. breit; _f"utgunhiihlun normal, nur ent-
sprechend  einander genihert, namentlich im hinteren Theil ihrer
Innenwiinde. Die nach oben von den Rindern der partes nasales
der Oberkiefer, an den Seiten von deren Korpern begrenzte ein-
fache vordere Nasenoffnung ist klein, 15 mm. breit, und geht nach
hinten und unten in eine (_r'll.II‘HLIH}}’llI.L iiber, welche median gelagert,
sich nach hinten allmilig bis auf 1 cm. l:irut:z. verengt. I_}lL l\:uc;f,n-
héhle (Fig. 70) mit kleinen Muscheln ausgestattet, von denen die oberen
so dicht aneinander lagern, dass sie sich in der Medianebene fast be-
riihren, ist kurz, nieder, schmal und nach hinten abgeschlossen,
indem die vertikalen Theile der Gaumen-
beine dicht aneinander treten, und so eine
dicke knécherne Wand bilden, die ungefihr
dreieckig ist, einen unteren von einer Seite
zur anderen ausgeschweiften Rand, der fast
bis ins Niveau der horizontalen Q:'lmnu‘t—
platte reicht, und eine obere Spitze besitzt,
die zwischen den mit ihren Wurzeln ein-
ander sehr geniherten Fliigeln des Keil- i

beins an dessen Korper stosst. Der Unterkiefer normal, etwas vorge-
schoben, so auch, nur im geringeren Grade, die Kurpc,r der Ober-
kiefer.

V. Fall

Mediane Spalte der Oberlippe mit Defect des Philtrum, Zwischenkiefer

der knorpligen und knéchernen MNasenscheidewand, weiter medianer

Gaumenspalte, Spina bifida, Synostose des Stirnbeins, Einfaches Vorder-
hirn, Defect der Nervi olfactorii, Polydactylie.

Im Protokoll ist von diesem Priparate nur bemerkt, dass es
einem minnlichen Foetus von 8 Monaten entstammt, der 2 Pfund,
28 Loth schwer, 161/," lang, auf der Gasse geboren worden war.
Ausser den unten ndhu' zu beschreibenden V LramILrunan am Schiidel
und Gehirn soll derselbe noch eine Spina bifida in der Kreuzbein-
gegend, Klumphinde und an jedem Fuss »durch Verdopplung der
Idunu] Zehee sechs Zehen besessen haben. Ueber die inneren Organe
liegen keine Angaben vor.

- Der 'mqgcetu];-fte Balg des Schiidels (Fig. 77) zeigt, dass der
Hirnschidel klein und rundlich ist, mit schmaler in der Mitte kiel-
formig vortretender Stirn. Das Gesicht ist ebenfalls klein, kurz und

6
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im Verhiltniss breit. Beide Augenspalten sind auf Centimeterbreite
cinander genithert und schief gestellt, so dass sie mit ihren inneren
Winkeln etwas nach unten convergiren; die rechte Liedspalte von
normaler Grosse, die linke sammt {ILH Liedern etwas kiirzer und
schmiiler, Die Nasenwurzelgegend vollkommen flach, die Nase platt,
so dass beide Wangen tlhu dieselbe .ﬂhmmnu‘lillu%n und nur die
Umrandung der durch Fehlen des Septum einfachen Nasenoffnung
als ein durch die Nasenknorpelwolbung querer Wulst iiber das Niveau
xﬂrqprmﬁt Der mittlere Theil der Oberlippe in der DBreite wvon
15 cm. fehlt vollstindig, und wird der so gebildete Spalt von emem
nut seiner Convexitit gegen die Mittellinie gerichteten Rand be-
grenzt, der am #usseren Ende der Nasenoffnung beginnt und in den
erhaltenen Theil des Mundrandes der Oberlippe auslduft. Somit ist
die Oberlippe beiderseits von einem
kurzen, dreieckigen, an seiner Spitze
abgerundeten Lippchen gebildet, das
vom #usseren Ende des Nasenfliigels
durch eine kurze, tiefe, an dem oberen
Ende ihres Randes auslaufende Furche
begrenzt wird. Ausserdem findet sich
eine iiber dem Nasenfliigel beginnende
und in mit der Convexitit nach oben
aussen gerichteten Bogen verlaufende
seichte Furche, die der Nasolabialfaete
entspricht, und so Nasenfliigel und die
Fig. II. Basis des dreieckigen  Oberlippen-
lippchens von der stark gerundeten
Wange abgrenzt. Die Unterlippe in ihrem mittleren, dem Spalt der
Oberlippe entsprechenden Theil nach oben bogig ausgekriimmt. Der
Gaumen kurz, weit gespalten.

Nach Angabe im Protokoll soll der linke Bulbus um die Hilfte
kleiner als der rechte gewesen sein.

Der Schidel (Fig. 72) klein, kurz, ziemlich breit und hoch,
rundlich, misst im UIlIfﬂI]g 205, im Lingsdurchmesser 68, im Breiten-
durchmesser 62, in der Hohe 68 mm. Die Stirn schmal (der Abstand
im breitesten Theil der Coronarnaht nur 5 em), vertikal gestellt,
mit einem an der Grenze ihres unteren Drifttels in der Mitte g{;-
]eggnen einfachen Hocker, der stark buckelartig vorspringt. An ihm
und in einer Strecke von 1 cm. nach abwiirts die belden Stirnbein-
hiilften vollkommen verschmolzen, nach aufwiirts, also durch die
zwei oberen Drittel, durch einen schmalen Spalt getrennt. Die
vordere Fontanelle nicht ausgebildet. Die Scheitelbeine kurz, die
Hinterhauptschuppe schmal, vollkommen vertikal gestellt und wenig
ausgebuchtet, selbst die Partes condyloideae nach aufwiirts gedreht,
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so dass das foramen occipt. magn. nach hinten unten gerichtet ist.
Dasselbe ist 25 em. lang und 2 cm. breit, von dreieckiger Form,
indem der hintere Rand durch einen in die Hinterhauptschuppe
greifenden dreieckigen Ausschnitt, von 1 cm. Breite und Hohe, weit
ausgeschnitten ist. Die Interstitialmembranen schmal (1—2 mm. breit),
die Knochen zart, fast durchscheinend diinn. Nur das Stirnbein an
der verschmolzenen Stelle dick. Am hintersten Abschnitt des Sagittal-
randes der Scheitelbeine weit in diesen Rand zwischen die Knochen-
strahlen greifende Spalten; die Warzenfontanellen weit offen.

Der Clivus schmal, steil abfallend, die hintere Schidelgrube
schmal, tief; auch die mittleren durch den hohen Stand der kleinen
Keilbeinfligel und die in der Hohe weite fissura orbital. sup. tief,
aber schmal. Die vordere Schiidelgrube sehr schmal, flach, nur in
der Mitte gegen den Kiel des Stirnbeins
ausgezogen. Sammtliche Schiidelknochen an
der Basis klein, zart, besonders die grossen
Keilbeinfligel so schmal, dass ihr vorderer
Rand im Niveau des Bodens der Augen-

o
hohle liegt. Der Tiirkensattel schmal, nicht
ausgehohlt, sondern von einer Seite zur
anderen abgerundet. Die kleinen Keilbein-
fligel schmal, kurz, nach aufwirts gewdlbt,
nach vorne wenig divergirend, so dass ihre
Spitzen nur 2 cm. von einander abstehen.
Die Foramina optica kaum 2 mm. weit, und
nur durch eine kleine ebenso breite Knochen- Fig. 12,
spange getrennt. Beide partes orbitales unter
Bildung einer leicht grubigen, lingsverlaufenden, gegen den Kiel des
Schuppentheils sich verflachenden Vertiefung in der Mittellinie ver-
schmolzen, indem die horizontale Siebbeinplatte vollstindig fehlt.
Dabei die eigentlichen Orbitaldicher bis zum Durchscheinen ver-
diinnt, und jedes in ihrer Mitte vor dem Rand des Keilbeinfligels
an einer dreieckigen mit der DBasis nach vorne gerichteten 1 cm.
langen, und 2—3 mm. breiten Stelle durchbrochen.

Die Processus nasales des Stirnbeins 1 cm. lang, sehr schmal,
klein (2 mm. breit), so dass die Sutura nasalis, an der sie bei dem
vollstindigen Defect der Nasenbeine nur mit den sehr kurzen ziemlich
breiten Auslidufern der Processus nasales des Oberkiefers zusammen-
stossen, sehr tief zu liegen kommt.

Die so dicht aneinander geriickten Orbitac 18 mm. breit,
16 mm. hoch, ungefihr viereckig, nur durch eine sehr diinne Scheide-
wand von einander getrennt, die in der oberen Hilfte durch die
nach abwirts ausgezogenen Partes orbital. des Stirnbeins und die
Wurzeln der kleinen Keilbeinfliigel, in der unteren Hilfte von den

*
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mangelhaft verknicherten seitlichen Platten des Siebbeins und den
Thrinenbeinen gebildet wird. Die linke ist schon in der Lingangs-
offnung etwas enger, beide sind sehr kurz

Beide Oberkiefer kurz, schmal, treten mit ihren breiten pro-
cessus nasales in der Mittellinie zusammen, so ein ganz plattes, nur
an der Naht etwas gefirstetes Nasendach bildend. lhre unteren, die
Nasenapertur begrenzenden Rinder verlaufen fast in einer horizon-
talen Linie, und werden nur 1'5 cm. vom Processus alveolaris nach
unten iiberragt. Der Zwischenkiefer fehlt. Es ist so zwischen dem
Oberkiefer ein 15 mm. breiter niederer Spalt gegeben, an welchem
die durch kein Septum getheilte Nasenoffnung in eine ebenso breite
(15 mm.) Gaumenspalte iibergeht. Die Gaumenplatten des Ober-
kiefers 3—35 mm. breit, jene der Gaumenbeine verkiimmert.

Dieser breite Gaumenspalt gestattet einen weiten Einblick in
die Nasenhthle, die kurz, breit, eines Septums vollstindig entbehrt,
nach oben von den ineinander iibergehenden
seitlichen Platten des Siebbeins begrenzt wird,
welche nur um den Ansatz der einfachen, aber
ziemlich entwickelten oberen Nasenmuscheln ver-
knochert sind. Die unteren Nasenmuscheln sind
sehr klein, die vertikalen Theile der Gaumen-
beine mit den Flugelfortsitzen des Keilbeins
stark nach unten divergirend und so die hintere
Ausgangsoffnung der Nasenhohle sehr flach,

Fig. 13 Der Unterkiefer klein im Kinnstiick, schmal,

mit spitzen aufgekrempten unterem Rand.

An dem aufbewahrten Hirn (/ig. 73) finden sich folgende Ver-
anderungen:

Das Vorderhirn einfach in Form einer 13—14 mm. dicken
Kappe, die sehr steil gestellt an ihrem breiten abgerundeten Stirn-
ende eine tiefe, an die Basalfliche auslaufende Furche zeigt, durch
die eine undeutliche Sonderung des Stirnendes in zwei Lappen ge-
geben ist. Vom hinteren Rand schneidet von oben her eine tiefere
Incissur ein, so dass das hintere Ende in stumpfe Lappen, als Andeutung
der Occipitallappen, geschieden ist. An der unteren Fliche ist noch
ausserdem durch quer verlaufende Iurchen eine Abgrenzung von
Schlifelappen gegeben, die mit ihrem stumpf conischen Ende die
unteren Enden der Stirnlappen etwas nach unten iiberragen.

Dieses so kappenformig einfache Vorderhirn (77g. 74) ist an
seiner convexen oberen Fliche mit unregelmissigen, an den Seiten
lings, in der Mitte mehr quer verlaufenden Furchen bezeichnet,
wihrend an der basalen Fliche am Stirn- und Schlifelappen die
Windungen nur quer verlaufen. Nach hinten steht dieses kappenformige
Vorderhirn mit seinem hinteren Rand etwa 3 cm. iiber und vor dem
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oberen Rand der vertikal gestellten Kleinhirnhemisphiren, und lisst
so einen weiten Einblick auf seine untere Fliche und die tief unter
dieser gelegenen Gebilde des Zwischen- und Mittelhirns.

1}1L untere Fliche dieser Kappe zeigt einen abgerundeten, lings-
gefurchten Randiibergang in die convexe Fliche von fast 2 em. HILII.L,
und in dem mittleren Theil eine tiefe Aushshlung, die von Ependym
uiberkleidet, glatt, weiss erscheint, und gegen dlL von Rinde iiber-
kleideten Anthulf_ der unteren Fliche durch einen weit vorspringenden
Randbogen abgegrenzt wird. Es stellt somit diese Aushohlung der
Vorderhirnkappe das Dach der einfachen Ventrikelhhle vor, das
von dem nach hinten convexen Randbogen begrenzt wird. Am
Boden der Ventrikelhohle (/7¢. 75) findet sich in der Mitte zunichst
eine birnformige, ihr breites (2'5 em.) abgerundetes Ende nach vorne
kehrende Masse, die durch einen kurzen flacheren Wulst, der von
der Basalfliche empor-
ragt, mit der vorderen
fast 1'5 cm. dicken Hemi-
sphiarenwand in Verbin-
dung steht. Diese erweist
sich als die verschmolzene
Masse beider Sehhiigel,
indem ihre obere Fliche
der Linge nach etwas
eingefurcht, von glattem
Ependym iiberkleidet ist, Ry Fig. 15.
und am hinteren Ende
die nach aufwiirts gerichtete Oeffnung des Aquaeductus zeigt. Die
Seitenflichen sind abgerundet, von Hirnhiuten iiberkleidet, an der
Basis umfasst von dem an ihnen herabsteigenden Randbogen, der
ein plumpes, wenig gezihntes Ammonshorn bildend, mit dem vor-
deren Ende der ":thlu gel verschmilzet. Am Rande L].LbbLllJLll haftet
ein Rest des Plexus chm'm{ltua_, der sich nach aufwirts entlang dem
Randbogen fortsetzt. Die also nach oben und vorne einfache, bogig
abgegrenzte Ventrikelhohle liuft so nach unten in ein tiefes schmales
Untt:rh{:-rn, nach hinten in ein breites flaches Hinterhorn aus.

Das Mittelhirn klein, ohne deutliche Sonderung in die Corp.
quadrigemina, von beiden Seiten her durch die Kleinhirnhemisphiren
bedeckt. Der Wurm schmal. Der vierte Ventrikel in mehr als der
hinteren Hilfte offen.

An der Basalfliiche findet sich zwischen den emnander stark ge-
niherten Stirn- und Schlifeenden der Hemisphirenkappe (Fig. 16),
und dem nach vorne gedringten kleinen Pons eine rundliche unge-
oliederte Masse, an deren vorderen Ende die an ihrem Ursprung
durch eine schmale Commissur vereinigten Nervi optici hervortreten;
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der linke zarter. — Die Lamina perfor. ant. sammt den Nervi DIE
fehlt vollstindig. Auch die iibrigen Nerven bis auf die occulomotorii
sind abgiingig, wohl aber nur, wie einzelne Reste zeigen, beim Ab-
zichen der Meningen abgerissen worden. _

Ein medianer Durchschnitt des Hirns (/%g. 77) zeigt, dass die
Masse der verschmolzenen Sehhiigel in die vordere Hemisphiren-
wand iibergeht, vom Stirnhirn durch eine tiefe Furche abge‘g‘reqzt
ist, hinter der die Nervi optici hervortreten. In gleicher Weise 1st
sic nach hinten, und zwar durch eine noch tiefere Furche vom Pons,
der fest ihrem hinteren Rande anliegt, abgegrenzt. Der Aquaeductus
verliuft von seinem Eingang fast senkrecht, um dann in schiefer
Richtung nach hinten abzufallen. _

Nachdem so durch die massige Verbindung der Sehhiigel mit der
Hemisphirenwand auch an dem herausgenommenen Hirn die Stellung
der Hemisphirenkappe
fixirt ist, und diese mit
threm hinteren Rand von
der oberen Fliache der
Sehhiigel und dem Mit-
telhirn so weit absteht,
unterliegt es keinem
Zweifel, dass der Raum
zwischen derselben und
Tig. 17. dem Kleinhirn durch eine

Wasserblase ausgefiillt

war, deren Wandungen beim Herausnehmen zerrissen, mit den Hirn-
hiuten bis auf jene plexusartigen Reste am untersten Theil des
Randbogens entfernt wurden.

Auch iiber die Sichel liegt keine Angabe vor, doch ist wohl
zweifellos, dass dieselbe gefehlt hat.

VI. Fall.

Schmale mediane Lippenspalte, mit kammartiger Nase, Defect des Zwischen-

kiefers, des gesammten Septums der Nase, der horizontalen Siebbeinplatte,

Verschmelzung der seitlichen Siebbeinplatten und oberen Muscheln;

mediane Gaumenspalte, einfaches Vorderhirn mit grosser Wasserblase,

Nabelbruch, Polydactylie. Loch im Septum ventricul. Verschluss der
Pulmonalarterie am Ostium.

Der Korper 38 em. lang, mdnnlichen Geschlechtes, gut genihrt,
die allgemeine Decke allenthalben mit dichten Wollhaaren besetzt.
Der Kopf (Fig. 18 und 1g) klein, linglich rund, schmal, die Stirne
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gegen die Nasenwurzel etwas vorgewdlbt und leicht quer gefurcht.
Die Augenliedspalten 15 mm. lang, l:-..ll'thLlLl bis auf 15 mm. gumhu‘t
die Lieder so ungu;chlaqm dass c deren Hpnlu, nur durch eine tiefe
schmale Furche angedeutet ist, welche in eine die tief zuriicktretende
Nasenwurzel kruut.ll-:lt. Querfurche iibergeht. Die Nasenriickengegend
flach, die Nasenspitze sammt den ilLLtchn wie seitlich zusammen-
gepresst und so kammartig uuaplmg_,t,nd Der mittlere Theil der
UIJLrhppt fehlt. Dadurch ein o5 em. breiter Spalt gebildet, der nach
oben in die schmale, durch kein Septum guhulm einfache Nasen-
offnung auslduft, von beiden Seiten durch die ungefihr dreieckigen,
an ihrer Spitze abgerundeten, ausgebildeten Theile der Oberlippe

Fig. 18. Fig., 19.

begrenzt wird, welche einen vom Mundwinkel bis in die Nasen-
offnung auslaufenden bogigen, mit einem schmalen Lippensaum aus-
gestatteten Rand besitzen, und von den Nasenfligeln durch eine
tlefr_ Furche abgegrenzt sind. Die Mundéffnung 2'5 cm. breit. Der
mltl:ler(. Theil der UbtrhppL zapfenartig nach den Spalt ausgezogen,
und in diesem Antheil wie die beiden Oberlippenlippchen so dicht
mit feinen Wollhaaren besetzt, dass die Haut fellartic aussieht.

Der dicke, mit knotigen Auftreibungen besetzte Nabelstrang
pflanzt sich an der Kuppe eines in der unteren Wand zerrissenen
Nabelbruchsackes ein, der mit einem fingerweiten, von einem 1 cm.
hohen Hautsaum umgebenen, trichterformigen Stiel in die Bauchwand
iibergeht. Derselbe ‘enthielt zahlreiche Darmschlingen, die nun frei
prolabiren. An seiner oberen Wand verlaufen die P\;tbLlfler%E: diver-
girend zur linksseitigen Umrandung des Bruchsackes.

An der Aussenseite beider kleiner Finger, in der Mitte der
ersten Phalanx, gestielt aufsitzende fingerartige Anhingsel. Die beiden
Fiisse in Klumpfussstellung, mit doppelten kleinen Zehen ausgestattet.
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Der Hodensack klein, stark gerunzelt, leer.

Schilddriise etwas vergrossert, knollig. Lungen foetal. Das Herz
oross breit, in seiner 1echten Hr.l.lf[L '%f,hr qtarl-. erweitert, gibt in
iher (,Ululfs einer ganz rechts und vorne stehenden weiten f"mrl:a
den Ursprung, die “sich im Bogen iiber den linken Bronchus zur
Aorta descendens fortsetzt, Thre vom Bogen ausgehenden Gefdsse
normal, der Ductus Botalli enge, aber offen, der Stamm der Pulmonalis
kaum b111dfaL|Lm||r::L, links und hinter ci-:,r Aorta eingepflanzt, sehr
zartwandig, blind im Fleisch des Conus abschliessend, ohne Klappen.

Im Septum ventricul. unmittelbar unter der linksseitigen Peripherie
der Aorta eine 8 mm. weite Liicke, die nach unten bogig vom
Fleisch der Ventrikel-Scheidewand begrenzt wird. Dadurch fillt ein
kleiner Theil der linken Peripherie der Aorta noch in den linken
Ventrikel. Das foramen ovale weit offen. Die Leber gross, kuglig,
dick; die Milz 6 cm. lang, 2 cm. breit, fast walzenférmig, reicht so
mit threm unteren Ende bis an den Darmbeinkamm.

Der Magen vertikal gelagert. Diinn- und Dickdarm hinterein-
ander an einem lang ausgezerrten Gekrose angeheftet und durch
den offenen Nabelring ausgetreten, so dass nur einige der obersten
Diinndarmschlingen, und das Ende des mit einer scharfen grossen
S-Schlinge ausgestatteten Dickdarms in der Bauchhohle 1‘1rrLrt

\lrr{,n normal. Hoden an den Leistenkanal hu‘abgeruckt

Die Stirn gerundet, im Verhiltniss zum liibrigen Schidel breit,
vortretend, gegen den Scheitel gewolbt. Die ?1{.[]1]1(3]1 langen bchutLl
beine gegen das Hinterhaupt flach abfallend, letzteres s::hmal, stark
kapselartig gewdlbt.

Der Schidel misst im Umfang 230, im Lingsdurchmesser 82,
in der Breite 63, in der Hohe 6o mm. Die vordere Fontanelle
3 cm. lang, 2'5 em. breit; alle iibrigen Interstitialmembranen sehr
schmal, nur die zwischen dt_n hmtu‘t_n Enden der Scheitelbeine in
der Pfeilnaht in einer Linge von 1 cm. auf o5 cm. durch mangel-
hafte Verknocherung der Scheitelbeine verbreitert.

Die hintere Schiidelgrube klein, sehr schmal; ebenso die mittleren.
Die Sattellehne niedrig, die Sattelgrube schmal, flach. Beide kleine
Keilbeinfligel kurz, wenig lnf_rgln,ml mit ihren hinteren, durch
diese ':atm,llung seitlichen, Rindern stark gegen die mittlere bchadel
grube nach hinten abfallend. Die Ic}r'umn'l optica auf 3 mm. anein-
ander geriickt. Die partes orbitales der Stirnbeine Lur,s, stark nach
der Schiidelhthle vorgewdlbt, nach hinten abfallend, vorne in der
Mittellinie durch eine Naht mit ihren Rindern vereinigt. indem die
Siebbeinplatte mit der Crista galli vollstindig fehlt, und an ihrer
Stelle vor den Keilbeinfligeln und zwischen den hinteren Theilen
der medialen Rinder der Orbitaldicher eine o5 ecm. lange und
2 mm. breite Spalte besteht, die durch eine von unten her ange-
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lagerte Knorpelmasse geschlossen wird. Der Clivus ziemlich stark
geneigt. Die Schiidelbasis erheblich verkiirzt, so dass der Abstand
von der Mitte des vorderen Randes des foram. magn. bis zur
Nasenwurzel 39, und bis zum vorderen Rand der Keilbeinfliigel
32 mm. betrigt. Die Orbitae 15 mm. breit, 12 mm. hoch, am &usseren
unteren l\dl‘lti in den Jochbeinen, stark ausgezogen, am Nasenriicken
8 mm. von LmamILr abstehend. Thre Héhlen klun schmal und niedrig,
nur durch eine diinne durchscheinende Scheidewand getrennt. [.}lu
Nasenbeine fehlen, und wird die wie angegeben 8 mm. breite Nasen-
wurzel nur von den in ihr zusammenstossenden kurzen processus
nasales der Stirnbeine und jener der Oberkiefer gebildet. Letztere
treten in der Linge von 15 mm. in der Mittellinie zu einem ganz
flachen Nasendach zusammen, und be-
grenzen mit threm unteren nahezu hori-
zontalen Rand eine durch den Defect des
Zwischenkiefers und der Scheidewand
gebildete, 1 em. breite Spalte, die sich
in einen den Gaumen in seiner Mitte
durchsetzenden, ebenso breiten Spalt
nach hinten fortsetzt. Die Oberkiefer-
beine in ihren Koérpern sehr klein, mit
ithren Processus alveol. einander zuge-
neigt, so dass auch die vorne 3 mm. brei-
ten, hinten ganz spitzen Gaumenplatten
nicht horizontal, sondern mit thren inneren Fiis 26

Rand nach aufwiirts gerichtet sind. Die

Gaumenbeine in ihren horizontalen Platten verkiimmert, in ihren
vertikalen, wie die Fligelfortsitze des Keilbeines stark 1n-ergir£:ml.

Dadurch wird die Llum, kurze, schmale, durch vollstindigen
Defect des Septum einfache Nasenhohle nach hinten sehr verflacht.
(Fie. 20.) Dieselbe besitzt nur zwei kleine, aber sonst wohl ausge-
bildete untere Auscheln und eine von ihrem schmalen Dach herab-
tretende, septumartige, einfache, obere Muschel, die in der Mitte
ihrers bogigen unteren Randes in zwei plattrundliche Knorpelplittchen
ausliuft.

Wie ein Mediandurchschnitt des Schidels zeigt, verschmelzen
die beiden seitlichen Siebplatten, nach oben zu durch einen knorpligen
First vereinigt, der eben jene, die Grube vor den Keilbeinfligeln
abschliessende ]umrlema%L bildet.

Der Unterkiefer mit seinem spitzen nach unten ausgezogenen
Kinnstiick stirker vortretend.

Die Schiidelhthle ist von einer, namentlich im hinteren Bereich
des Schiideldaches, sehr dicken Dura ausgekleidet, die bis auf eine
schmale niedrige Leiste in der hinteren Hilite der Scheitelbeine
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einer Sichel entbehrt. (Zafel [, Fig. 1) Das Tentorium cerebelli
vorhanden, aber vertikal gestellt, und so nach vorwiirts geriickt, dass
seine Ansatzlinie 1 ecm. vor den hinteren Scheitelbeinrdndern zu
liegen kommt. Dasselbe ist schmal, aber sehr dick, dort, wo es mit
th_m ausgebildeten Theil der grossen Sichel zusammenstosst, etwas
nr]LE}LliUll]]llf ausgezogen, und vom freien Rand tief bogig ausge-
SLhmtmn. Innerhalb dieses Ausschnittes, Lnapp am hinteren Ende
der Sichel, findet sich eine grubige Vertiefung mit einer 3 mm. weiten
Venenliicke, durch die man einerseits in die beiden Sinus transversi,
andererseits nach vorne in einen weiten longitudinal in der Sichel
verlaufenden Sinus gelangt, der wie die ersteren mit einem ganzen
System von kleinen Sinussen, die in den verdickten Fortsitzen der
Dura, dem Zelt und der Sichel, liegen, in Verbindung steht. In diesen
Lingsblutleiter pflanzt sich iiberdies am vorderen und hinteren Ende
eine rabenfederkieldicke Vene ein.

Sonst bietet die Dura nur noch die Abweichung von der Norm,
dass sie auch im Bereich jenes Griibchens, das die Stelle der man-
gelnden Siebplatte einnimmt, von keinen Liicken durchsetzt ist. Die
tibrigen Locher fiir den Pmtrltt der Blutgefisse und Austritt der
Nerven normal. Nur an der linken Seite der Sattellehne findet sich
eine rabenfederkielweite Venenliicke.

Das Gehirn (Zafel 1, Fig. 2) zeigt eine einfache Hemisphiren-
kappe, die am Stirnende abgerundet und vollkommen ungetheilt,
oben von hinten her durch eine tiefe mediane Incissur tmgta{:hmtten
ist, mit threm mittleren Theil kaum iiber den Coronarrand, mit ithren
seitlichen Theilen, die von obenher die Form von abgerundeten
Occipitalenden bieten, bis zur Mitte der Scheitelbeine reicht. Der
ganze iibrige Raum bis zum Zelt des Kleinhirns ist von einer mit
klarem Serum erfiillten Blase ausgefiillt, an deren zarten, durchsich-
tigen, den Hirnhduten gleich vascularisirten Wandungen zu beiden
Seiten von unten und von der Mitte, dem Einschnitt der Hemi-
sphirenkappe, michtige Venenplexusse hinziehen. Diese vereinigen sich
zu einem kurzen Stamm, welcher am hinteren Ende des Sichel-
blutleiters sich einpflanzt, widhrend eine zweite Vene, die aus den
am Stirnende verlaufenden Venen hervorgeht, am vorderen Ende
des Sichelblutleiters miindet. -

Die einfache Hemisphidrenkappe zeigt am Stirntheil quer, an
den Seitentheilen lings verlaufende ‘u‘»mr.hn'tg:;n mit ziemlich breiten,
aber seichten Iurr:hen ist am hinteren Rande eingeschlagen, an der
unteren Fliche (7afel /, fig. 3) von einem Randbogen begrenzt,
der von der Mitte, wo er an der medianen Incissur den hinteren
Rand der Kappe allein bildet, in stark divergirender Richtung
nach hinten und unten verliuft. In dem am Grunde der mittleren
Schidelgrube gelegenen Theil der Hemisphirenkappe, die hier von
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oben her tief eingebogen ist, biegt er nach aufwiirts und vorne, und
verschmilzt mit dem vorderen Ende der Sehhiigel. (Zafel /, f?ﬂ 4./
Letztere in ganzer Ausdehnung untereinander xuachnmla,n_, zeigen
eine breite birnformige Gestalt. lhre obere Fliche ist unter deut-
licher Begrenzung nach den Seiten durch weisse, den Taeniae
thalami ent%prechuulc Streifen, von Ependym ubur]\lmdct weisslich,
glatt, in der Mitte lings gefurcht, nach vorne abfallend gegen einen
sich vom Boden des Vorderhirns erhebenden, flachrundlichen, quer
gefurchten, weissen, oberflichlich glatten Wulst, der breit ausstrahlend
und sich verflachend in den Stirntheil des einfachen Vorderhirns
ibergeht. Am hinteren Ende, der an der oberen Fliche der ver-
wachsenen Sehhiigel verlaufenden Furche, findet sich die weite, nach
aufwiirts genchtett. Eing: mg‘%uﬁnunw des lqllgtuluctua und hinter LilL‘iLr
eine weisse Leiste, die in ein dinnes Markplittchen ubergeht, das
sich auf die Wand einer recessusiihnlichen Ausbuchtung der grossen
Hirnblase umschligt, und an dieser verliert.

Dieser Recessus der grossen Hirnblase ist tiber dem Mittelhirn
gelagert, mit seinem Grund nach hinten gerichtet und grenzt sich nur
nach beiden Seiten, wo seine Wandungen an den Taeniae thalami
opt. haften, durch eine von aussen hinten nach vorne innen gerichtete
Einbuchtung der hinteren unteren Blasenwand scharf ab. Diese Ein-
buchtung entspricht dem einspringenden Winkel zwischen der Hirn-
kappe und der dusseren Fliche der Sehhiigel. Letztere mit von weiten
Venenplexus durchzogenen Hirnhduten ubt.l‘ leckt, welche Plexusse zu
beiden Seiten an die hintere Wand der Blase treten. Die vordere Wand
der Blase verliuft unter dem Umschlagsrand der Hemisphirenkappe
zum Randbogen, an den sie sich, einen Kranz von plexusihnlichen
Wucherungen bildend, ansetzt. (Zafel 7, Fig. 3.) Dort, wo der Rand-
bogen in das vordere Ende der "'sthur}uI iulc;laul'l: steht diese
1'l;It.lnbr.'ﬂ.rl mit dem iiber die Vierhiigel zu LILl‘l ‘mgulultt,l:t.n Recessus
nach riickwirts ausgebuchteten lllttLlhlrnchLL in Verbindung.

Es besteht demnach eine gemeinsame Ventrikelhthle fiir das
Vorder- und Zwischenhirn, indem Erstere gross, zur Hilfte von der
Hirnkappe (deren Wandungen von Ependym iiberkleidet, allseits ge-
wilbt sind), zur anderen Hiilfte von der Blasenwand gebildet, in
weiter Communication mit letzterer, dem im Recessus erhaltenen
Antheil des dritten Ventrikels steht,

Gegen den hinteren Rand der Hf_.ml‘:phdI'Ll‘IL"lIJlJL (Tafel 1,
Fig. 3) findet sich an der unteren Fliche ein fast 1'5 cm. langer,
hrmtcr, rundlicher, nach der Héhle des Ventrikels vorspringender
Waulst, der der durch die Incissur bewirkten Einbuchtung der Hemi-
sphirenkappe entspricht. Diese ist in ihren Wandungen 6—7 mm.
dick, und zeigt an ihrer ganzen Aussenfliche bis an den Randbogen
eine bis 2 mm. dicke Rindenschichte.

?:1'
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An der Basalfliche (7afel! I, Fig. 5) bildet die | Iurm;pharenkappc
durch die Einrollung in der mtttlc,r(,n Schidelgrube zwei Wiilste, die
stark gegen die Mittellinie zusammentreten, nach unten in Form von
Schlifeenden vorspringen und nach vorne sich allmilig verflachend in
dem conischen ;thgtruhdﬁten Stirnende in einander iibergehen, hier an
der unteren Fliche eine tiefe Lingsfurche bildend, die nach dem Stirn-
ende gablig getheilt ausliuft. Parallel diesen Ausldufern finden sich vor
dem wie ein Schlifeende an der Basis vortretenden Theil zwei tiefe
Furchen, die diesen von der vorderen Flichen scharf abtrennen,
aber nicht bis in die Mittellinie auslaufen, so dass am Rande die
hintere Windung des Stirntheils in die vorderste jenes Schlifeendes
bogig tibergeht.

Zwischen den einander stark mit ihren mittleren Rindern ge-
niherten Schlifeenden der Hemisphirenkappe einerseits, und dem
nach der Basis hinaufgedringten, sehr kleinen, schmalen Pons, tritt
an der Basis eine nach vorne conisch auslaufende, von dichten fest-
haftenden Bindegewebe iiberkleidete Masse, die an ihrer Spitze die
beiden dicht nebeneinander und wenig divergirenden Sehnerven trigt.
Dieselbe ist so innig mit den sie uerLIudLndLn Hirnhiduten ahilllchen
reichvascularisirten Bindegewebsmassen xeruachsLn, dass von einer
Blosslegung der unteren Fliche abgestanden werden muss. Leicht
lassen sich nur zu beiden Seiten die zarten Carotiden, die sich in
zahlreiche auf die Hemisphirenkappe ausstrahlende Meningealgefisse
auflosen, die Nervi occulomot. und die Arter. profundae cerebri davon
isoliren. Von weiteren Gebilden, als den Sehnerven, ist an der Basis
des Zwischenhirns keine Spur.

Das Mittelhirn ist ziemlich entwickelt, aber an seiner oberen
Fliche vollkommen abgerundet; Wurm und Kleinhirnhemisphiren
sehr klein, der vierte Ventrikel daher nach hinten unten weit offen,
mit einem Saum feiner Hiutchen besetzt. Auch der Pons ist sehr
klein, die Medulla aber verhiltnissmissig gut ausgebildet, mit stark
vorspringenden Oliven,

Die Riechnerven fehlen vollstindig, ebenso wahrscheinlich das
vierte Nervenpaar, wenn es nicht etwa bei der Herausnahme des
Hirns verloren gegangen. Alle iibrigen Nerven sind vorhanden.

Arter. basilaris und profundae normal. Letztere treten an den
hinteren Rand der Hemisphirenkappe in der tiefen, seine Schlifen-
enden von der Basalmasse des Zwischenhirns scheidenden Furche
heran, und losen sich in den am stirksten plexusidhnlich entwickelten
Theil am vorderen Ende der Sehhiigelmasse auf. Ob sie durch arter.
communic. post. mit den Carotiden in Verbindung standen, konnte
ich nicht entscheiden.

Ein medianer Durchschnitt (7afel 7, Fig. 6) durch die Basal-
theile des Hirns zeigt, dass die Masse des Zwischenhirns in der
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Tiefe vollkommen verschmolzen, ohne jede Gliederung an der Basal-
tliiche ist, nach vorne in den Bodentheil des Vorderhirns iibergeht,
der als eine einfache Fortsetzung der Hemisphirenkappe bis an
dasselbe herantritt. Wo beide anu|‘mm|-;,r.~_1ns;5{,n, findet sich, einen
nach hinten zwischen beiden einspringenden Winkel ausfiillend, eine
reichvascularisirte Bindegewebsmasse, die von der nervisen Substanz
nicht deutlich geschieden ist. Nach hinten geht die Zwischenhirn-
masse nur durch eine tief zwischen ihr und dem vorderen Rand des
Pons einspringende Furche geschieden in das Mittelhirn iiber, das
an seinem schmal keilférmigen Basaltheil keine Gliederung im Hirn-
stiele zeigt. Der ;'iqu*lulm,tua ist weit, tritt senkrecht von der Ven-
trikelfliiche der Sehhiigel in die Tiefe und geht nach unten bogig
gekriimmt, indem er f'l'-‘:t unter rechtem Winkel nach hinten lnﬁ,;{ :
unter der etwas abgeplatteten Decke des Mittelhirns in den vierten
Ventrikel iiber.

Eine besondere Beachtung verdienen in diesem Falle noch die
Venen an der Basalfliche, von denen die des Stirnlappens zu jener
an der convexen Fliche abtretenden grosseren Vene sich sammeln,
die sich am vorderen Ende des Sichelblutleiters einpflanzt. Die iibrigen
Venen der Hirnhidute an der Basalfliche verbinden sich mit einem
Venenstamm, dessen Wurzeln in der reichvascularisirten Bindegewebs-
masse, die die basalen Gebilde des Zwischenhirns umscheidet, haften,
und der an der linken Seite der Sattellehne in den Sinus caver-
nosus an der oben angegebenen Venusliicke sich einpflanzt.

VII. Fall.

Defect des Philtrum, des Zwischenkiefers, des gesammten Septum der Nase

bei geschlossenem Gaumen, Mikrophthalmie, einfaches Grosshirn, Defect

der Nervi olfactorii, Defect des Septum ventriculorum mit Ursprung der
Aorta und Pulmonalarterie aus dem rechten Ventrikel, Polydactylie.

Zwei Stunden altes Middchen, 18 lang, 4 Pfund, 7 Loth schwer,
das im hiesigen Gebirhaus zur "f\ elt gekommen,

Der hnpf (Fig. 21) klein, rindlich, das Gesicht breit, flach, die
Augenliedspalten L.l:;m, sehr enge, horizontal gestellt, 18 mm. von
einander entfernt, durch eine iiber die Nasenwurzelgegend verlaufende,
schmale, quere Furche verbunden. Die Nase vollkommen abgeflacht,
so dass beide Wangen iiber dieselbe in einanderfliessen, und selbst
die Nasenfliigel nur “durch eine leichte W olbung sich abgrenzen; die
Rinder der ]Lt.f,term, nach unten culwe,rgu'f,nd bilden eine m:,h
unten gerichtete, breite, vertikal seicht gefurchte Spitze, welche i
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cinen medianen 1 cm. weit klaffenden Spalt der Oberlippe hinein-
ract, und den in gleicher Weise in diesen Spalt _t:n'ipf_u‘ragcnderl,
nach oben ausgebogenen mittleren Theil der Unterlippe I'IE’LI}C;EII he-
rithrt. Innerhalb dieses Spaltes fehlt das Philtrum der (}I_Jf:rhppf:, SO
dass diese, indem der Spalt nach beiden Seiten gegen die dusseren
Enden der Nasenfliigel ausliuft, beiderseits von einem dreieckigen
Lappen gebildet wird, dessen Basis in die ‘t—j&'angc iibergeht, dessen
Spitze nach der Mittellinie sieht. Es findet sich so an _clcr Gesichts-
fliche ein in vier Strahlen auslaufender Spalt, der in die Mund- u‘n:l
Nasenhthle fihrt, indem der Zwischenkiefer fehlt und so _heult
Cavitiiten, von welchen letztere durch Mangel des Septum einfach
ist, vorne ineinander fliessen,
wihrend sie nach hinten durch
den Gaumen getrennt sind.

Der iibrige Korper normal
gebildet, nur an der Aussenseite
beider kleiner Finger in der Hohe
des ersten Interphalangealge-
lenks je ein kleinerbsengrosses,
von glatter Haut iiberkleidetes
rundliches weiches Anhingsel,
das mit einem diinnen kurzen
(1 mm. langen) Stiel aufsitzt.

Von den Eingeweiden ist
abnorm:

Fig. 21. Das Herz, dessen rechter

Ventrikel sehr gross und kuglig

ist, so dass der linke nur wie eine kleine Ausbuchtung desselben
erscheint. Ersterer setzt sich nach aufwiirts in einen fast vertikal
aufsteigenden michtigen Conus fort, aus dem vorne und rechts die
weite Aorta, links und etwas hinter ihr, die enge Pulmonalarterie
entspringt. Die Erstere gibt von ihrem Bogen die dicht nebenein-
ander entspringenden Gefisse, Anonyma und Carotis sin, und in
normaler Entfernung die Subclavia sin. ab, und biegt hierauf zur
Aorta descendens um. Der Ductus Botalli o'5 mm. breit, zartwandig,
offen. Auch die Pulmonalarterie sehr zartwandig, nur 2 mm. breit.
In den rechten Vorhof pflanzt sich’von oben eine Vena cava sup.
dextra, von unten die Cava inf. ein, die aber nur die rechte Lebervene
aufnimmt, wihrend die linke Vena hepatica mit einer Cava sup. sin.
und der Vena magna zusammenfliesst, und so gesondert in den Vor-
hof miindet. Ausserdem miinden in denselben, knapp neben den im
membrandsen Theil vollkommen geschlossenen Septum die beiden
rechten Pulmonalvenen. — Der rechte Vorhof enorm erweitert, dick-
wandig, sein weites Ostium mit einer dreizipfligen Klappe versehen.
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Der rechte Ventrikel 4 mm. in seinen Wandungen dick, geht wie
oben angegeben in einen michtigen Conus iiber, aus dem in directer
Fortsetzung die o5 Cm. weite Aorta entspringt, wihrend die nur
2 mm. weite Pulmonalarterie, in gleicher Hohe aus einer gegen den
vordersten Theil des Septum \LI'Itl'lLllllt]t'l.Il'l'l ;_;u'm,hlc,u n 1J|L1iHI:ﬂ.]u:hl:l.llIur
des Conus hervorgeht. Beide Gefisse sind mit der Grosse ihres
Lumens entsprechenden Klappen ausgestattet. Der linke Vorhof enge,
mit emner sehr kleinen Auricula nimmt nur die beiden linksseitigen
Pulmonalvenen auf. Sein Ostium klein, von einer zweizipfligen Klappe
gedeckt. Der linke Ventrikel enge, seine Wandung 2'5 mm. dick.
Beide Ventrikel stehen im hth.l:-.th Theil des vorderen Septum
durch eine 3'5 mm. im Durchmesser haltende Liicke in Verbindung,

die nach oben von dem Klappenring, nach unten von einem abge-
rundeten fleischigen Rand des ‘:erI:ltllﬁ begrenzt wird. Diese Liicke
beiderseits durch die Scheidewandzipfel der venodsen Klappen gedeckt.

Die Leber adhirent, kuglig, Milz sehr gross, lang. Beide Nieren
sehr gross, gelappt, die linke von drei Arterien versorgt, die sich
gesondert in der Mitte und an beiden Enden des weiten Hilus
einsenken.

Der Uterus leicht bicorn.

Der rechte Bulbus ¢ mm. im Durchmesser haltend, der linke
nur 5 mm. Beide zeigen sich sonst vollkommen ausgebildet. Auch
diirften Muskeln und Nerven derselben (nach den an ihnen haften-
den Resten) normal gewesen sein.

Der préipdrirtt (und getrocknete Schiddel (Fig. 22 und 23) misst
im Umfang 250, im ]dllQ“i(ll!l’Cl‘lInL‘:HLl 85, im grossten |:r1pa.rmtah,11]
Breitendurchmesser 75, in der Hohe 68 mm, besitzt cine breite in
ihrer unteren Hilfte senkrecht abfallende ‘nt:m und ein gleichfalls
steil abfallendes Hinterhaupt. Die beiden Stirnbeinhilften sind kurz
und schliessen mit den ebenfalls kleineren Scheitelbeinen eine 2 cm.
lange, kurze schmale, nur in ihrer hinteren, der Kranznaht ent
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sprechenden Hilfte 1 c¢m. breite Fontanelle <-,-i11_.+ Die Hinterhaupt-
schuppe von fast normaler Grisse. Alle Interstitialmembranen sehr
schmal. Die Scheitelbeine in der Pfeilnaht bis zur Beriihrung _ge-
nihert. Die Schlifebeinschuppen normal, ebenso der hintere Theil
des Schidelgrundes. Der vordere Theil desselben verkiirzt, misst
vom vorderen Rand des Foramen occipitale magnum bis zur Nasen-
wurzel 43, bis zum vorderen Rand der kleinen Keilbeinfliigel 35 mm.
Die horizontale Platte des Siebbeins mit der Crista galli mangelt
vollstindig, und stossen beide Stirnbeinhilften unter Bildung einer
kleinen seichten Grube in der Gegend der Siebbeinplatte mit ihren
Orbitaltheilen aneinander.

Die kleinen Keilbeinfligel mehr nach vorne gerichtet, etwas
linger mit einem scharf ausgeprigten halbkreisformigen Limbus, unter
dem die Foramina optica, nur o5 cm. von ein-
ander entfernt, liegen. Die Processus clinoidei ant.
durch eine feine Knochenspange mit den mitt-
leren verwachsen. Die grossen Keilbeinfliigel um
weniges kleiner als normal. Der Basilartheil des
Keil- und Hinterhauptbeins kiirzer und schmiiler.

Sammtliche Schiidelgruben kleiner als normal,
Fig. 24. besonders aber die vordere verkiirzt, ja eigentlich

fehlend, indem die nach dem Schidelraum stark
cewidlbten Orbitaltheile des Stirnbeins sehr kurz sind, und so der
Schuppentheil fast unmittelbar vor den kleinen Keilbeinfligeln und
fast senkrecht aufsteigt.

Die Orbitae fast normal gross und in ihrer dusseren Umran-
dung normal geformt, emander bis auf 4 mm. mit thren inneren
Riandern genidhert, indem die Nasenbeine fehlen und nur die sehr
schmalen Processus nasales des Stirnbeins mit denen der Oberkiefer-
beine in der Nasenwurzelgegend aneinander stossen. Die Augen-
hohlen seicht, die Fissurae orbital. sup. weit.

Beide Oberkieferbeine mit ihren Nasenfortsitzen in der Mittel-
linie aneinander gelagert, und gegen diese etwas kammartig vor-
tretend, so dass sie einen schmalen First bilden. Der Zwischenkiefer,
das Septum narium mangelt vollstindig. Die Gaumenplatten des
Oberkiefer und Gaumenbeine geschlossen. (/ig. 27) lLetztere, sowie
die Fligel des Keilbeins kleiner. Nasenmuscheln, Thrinenbeine und
seitliche Siebplatten entwickelt, nur zarter und kleiner,

Es findet sich also nur eine einfache Nasenhohle mit einer ein-
fachen hinteren und vorderen Eingangsoffnung. Diese letztere ist nicht
birnférmig, sondern fiinfeckig, nach unten von dem etwas zuriick-
tretenden und leicht :1u5;gu:~s~:ﬁhwciftuﬂ vorderen Rand der Gaumen-
platte geschlossen, nach beiden Seiten von den Oberkieferbeinen
begrenzt, die mit ihren die unteren Seiten des I'iinfecks bildenden
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Korpertheilen (und Zahnficherfortsitzen) einander zugeneigt, mit den
unteren Rindern der Processus nasales, die unter einem fast rechten
Winkel aneinander stossen, nach oben die Apertur abschliessen. Der
Unterkiefer normal, durch den Defect der Zwischenkiefer mit seinem
Mittelstiick stirker vortretend,

Die Schidelknochen von mittlerer Dicke, ziemlich dicht.

Das Gehirn kleiner, und zwar nur im Grosshirnantheil, der das
.I\:ii:illllil'l'l nicht deckt, sondern gewissermassen vor demselben liegt,
indem das Kleinhirn mit seinen auffallend platten Hemisphiren mehr
vertikal gestellt ist.

 Das Grosshirn (/g. 25) einfach, von oben gesehen halbkuglig,
mit breitem, abgerundeten Stirntheil, vom hinteren Rand auf I'S‘CI:IL

Fig. zs. Yig, zh,

tief eingekerbt und so hinten in zwei kurze, stumpfe, flache Occipital-
lappen getheilt. Die convexe Fliche zeigt grisstentheils der Linge
nach verlaufende 8—¢ mm. breite, durch sehr secichte Furchen ge-
trennte Windungen, die stellenweise iiber die Mittellinie ineinander
iibergehen. Eine Sylvische Spalte mangelt, wohl aber tritt an der
Basalfliche eine stumpfe Extremitas temporalis hervor, in die eine
am dussersten Stirnende quer verlaufende Windung unter Bildung
einer bis an die Mittellinie heranreichenden scharfen Biegung jeder-
seits, die Spitze derselben bildend, tbergeht. (Fig. 26) Zwischen
letzteren findet sich eine wie unter dem vorderen Rand des Pons
hervortretende, und an ithm 2 cm. breite Masse, die nach vorne in
Form einer dicken allmilig bis auf 1 cm. sich verschmilernden Platte
ausliduft, welche in der Hohe der Spitzen der Schlifelappen quer
abgesetzt, hier die dicht aneinander gelagerten Durchschnitte der
zarten Sehnerven zeigt. Die Platte besteht oberflichlich aus Binde-
gewebe, das mit der darunter befindlichen Hirnsubstanz, an der
weder Chiasma, Trichter noch Corp. mammill. sich abheben, sehr fest

verwachsen ist.
a5
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Die Lamina perforata anterior, Bulbi und Tractus .nll'. tu}‘l_:!{;n
vollstindig. Alle iibrigen Nerven sind vorhanden. Ebenso die Arterien,
nur dass die Carotiden, besonders die Art. commun. post. sehr
enge sind. Erstere theilen sich in Meningealgefisse, wt:l-::hc_ 5{;11=0!1|
in den breiten seichten Furchen vor dem Schlifeende als iiber die
Basalfliche des Stirnlappens an die Convexitit treten. ‘

Das durch einen Schnitt im grossten Umfang erdffnete (Grosshirn
zeigt eine einfache halbkreisformige Ventrikelhhle, die nach vorne bogig
begrenzt, nach hinten beiderseits in ein kurzes spitzes Hmtcr%mr_n
ausliuft. Das Dach derselben ist gewdlbt, bis auf den mittleren Theil,
an dem von hinten her, wo aussen die Incissur einschneidet, ein
2 c¢m. breiter und 1 cm. hoher abgerundeter Wulst (Fig. 27) vor-
springt, der sich nach vorne flacher werdend in der Wélbung ver-:
liert.t Am Grunde des Ventrikels
(Fig. 28) finden sich in der Mitte
die beiden verschmolzenen Seh-
hiigel, von denen jeder eine gegen
die Mittellinie geneigte, freie obere
Fliche zeigt, die nach aussen von
den Taeniae thalami begrenzt wird
Die seitlichen Flichen der Sehhiigel
gewdlbt, von dem Plexus choroideus
tiberlagert. Ihr vorderes Ende durch
einen vom Boden des Ventrikels
sich erhebenden breiten Wulst, der
aber nicht vollkommen 1n das

Fig. 27. Fig. 28. Niveau ihrer oberen Fliche reicht,

mit der vorderen Hemisphirenwand

verbunden. Am Ende der medianen Furche ihrer Ventrikelfliche der
Eingang des Aquaeductus; hinter diesem die zarte hintere Comissur,
Die Zirbeldriise fehlt: der Plexus choroideus medius unter dem
hinteren Rand der Hemisphire zu einer kleinen Blase ausgebuchtet,
deren untere Wand an der Comissur haftet, deren obere sich am
Rand der hinteren Incissur in die sie iiberkleidenden Hirnhiute um-
schligt; nach den Seiten geht dieselbe 'in die Ueberkleidung der
Aussenfliche der Sehhiigel iiber. Der hintere Rand der Hemisphire
bildet dort, wo die Incissur einschneidet, einen queren rundlichen
Wulst, der in Form hinterer Fornixschenkel zu beiden Seiten des
Sehhiigels in eine dem Unterhorn des Ventrikels entsprechende Aus-
buchtung hinabsteigt, ein plumpes, wenig gefurchtes Ammonshorn
bildend, dessen Spitze mit dem vorderen Ende der Sehhiigel ver-
schmilzt. Die Winde der Hemisphidre im Stirntheil 15, an der Wol-
bung 12—15 mm, an der Aussenseite des Hinterhorns nur ro mm.
dick. — Ein durch das Gehirn in der Mitte angelegter Sagittal-
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schnitt (/ig. 29) zeigt, dass die Sehhiigel in ganzer Ausdehnung
verschmolzen sind, und so eine auch an der Basis mit Ausnahme
der von einem kurzen gemeinsamen Stiel zu beiden Seiten abtreten-
den Nervi optici ungegliederte Hirnmasse das Zwischenhirn repri-
sentirt, das ohne weitere Abgren-
zung als einer einfachen queren
Einfurchung an der Basis und einer
noch seichteren aber breiteren an
der Ventrikeltliche in die vordere
Hemisphdrenwand iibergeht. Die
Vierhiigel wenig ausgebildet, der
Pons so gestellt, dass er mit dem
vorderen Theil den hinteren basalen
des Zwischenhirns beriihrt, und nur
durch eine tiefe, schmale Furche eine Abgrenzung gegeben ist, in
welcher nicht deutlich gesonderte, und iiberdies sehr kurze Hirn-
stiele sich finden.

VIIL. Tall.

Defect des Zwischenkiefers, des Septum narium, der horizontalen Platte,
des Siebbeins mit der Crista galli. Gaumen geschlossen.

Von diesem Monstrum ist nur der Schidel vorhanden, welcher
seinerzeit in schon priparirtem Zustand von der Anatomie einge-
sendet wurde.

Er stimmt in Bezug auf Form vollkommen mit dem vorher
beschriebenen, nur ist er etwas kleiner und noch zarter in seinem
Knochenbau.

Sein Umfang 233, seine grisste Linge 78, seine grosste Breite 70,
seine Hohe 62 mm. Der Abstand der Nasenwurzel von der Mitte
des Foramen occipitale magnum betrigt 38, der vom letzteren
Punkt zur Mitte des vorderen Randes der kleinen Keilbeinfligel
nur 285 mm.

Die vordere Fontanelle ist sehr klein, mit einigen mohnsamen-
grossen Knochenplittchen entlang der Frontalrinder besetzt.

Auch hier fehlte die grosse Sichel in ihrer vorderen Hilfte und
war in der hinteren schwach entwickelt, das Tentorium stand steiler,
die vordere Schidelgrube war in gleicher Weise verkiirzt und durch
starke Wolbung der Orbitaldidcher ausgeglichen. Crista galli und
horizontale Siebbeinplatte fehlen vollstindig, an ihrer Stelle eine
seichte Grube, iiber die die Dura ohne jede Liicke hintiberzieht.
Es stossen so beide Orbitaltheile der Stirnbeinhidlften in der Mittel-

S*
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linie aneinander, und senken sich vor dem vorderen Rand der Keil
beinfligel etwas in die Tiefe, eben jene Grube bildend, in der sie
aber mit ihren Rindern sich nicht vollkommen beriihren, und so den
Einblick auf einen kleinen knochernen First gestatten, der ungefdhr
einer Crista galli dhnlich ist. Die Basaltheile des Tribasilarbeines
sind kurz und besonders schmal und selbst im vorderen und hinteren
Keilbeinkorper nicht vollkommen, d. h. nur an den Seiten ver-
schmolzen.

Der Zwischenkiefer und das Septum der Nase fehlt vollstindig,
die Gaumenplatten des Oberkiefer- und Gaumenbeines geschlossen,
Die Orbitae am #usseren Umfang in Griosse und FForm normal, aber
nach hinten stark verengt mit weiten fissurae orbital. sup. Dieselben
in der Nasenwurzelgegend nur circa 3 mm. von einander entfernt,
indem die Nasenbeine fehlen, und nur
die schmalen Nasenfortsitze der Stirn-
beine und Oberkiefer die Nasenwurzel
bilden. Thrinenbeine und die seitlichen
Platten des Siebbeins sind entwickelt,
nur sehr zart, und treten letztere wie
ein  Mediandurchschnitt des Schidels
lehrt, zu jenem knochernen First zu-
sammen, den man am Grunde der oben
angegebenen Grube vor den Keilbein-
beinfliigeln sieht. (/7¢g. 30.) Die in der
1"uIltLl.,]lu‘uL aneinander ll‘LlLIIL]'LI'I Processus
nasales der Oberkiefer bilden so einen
Abschluss der Nasenhohle nach vorne,
gewissermassen ein vertikal gestelltes Nasendach, das nur wenig
gewdlbt ist, und begrenzen mit ihrem unteren freien Rand, der fast
horizontal verlduft, von oben die dadurch viereckice kleine vordere
Nasenapertur, deren seitliche Begrenzung von den einander etwas
zugeneigten Korper- und  Alveolarfortsitzen der Oberkieferbeine,
deren unterer Rand von dem vorderen der Gaumenplatte  gebildet
wird. Die Nasenhohle einfach, kurz und nieder, mit eciner einfachen
hinteren Ausgangsoffnung von ungefihr dreieckiger Form.

Der Unterkiefer normal, wegen der Kiirze und Kleinheit des
Oberkiefergeriistes und dem Defect des Zwischenkiefers stark vor-
tretend.

Was die dussere Erscheinung dieser Form der Missbildung an-
langt, so ist sie schon allein durch die Medianspalte der Oberlippe
sehr scharf charakterisirt. Wenigstens sind bisher keine Fiille bekannt,
wo etwa eine solche Spalte allein vorhanden gewesen, ja es ist
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wohl die Mdoglichkeit einer einfachen Medianspalte der Oberlippe
iiberhaupt vom entwicklungsgeschichtlichen Standpunkt ausgeschlossen.
Auch die bei dieser Missbildung vorkommende Spalte ist ja nicht
durch Spaltung oder Nichtverwachsung der Oberlippe in ihren Bil-
dungstheilen, sondern durch einen Defect des medianen Theils der
Oberlippe, des Philtrum, entstanden. Desshalb auch ist diese Spalte
gewdhnlich weit klaffend, ungefihr 1 em. breit.

Diese Spalte fliesst iiberdies mit der durch kein Septum ge-
theilten, also einfachen Nasunﬂmmng zusammen, indem die Rinder
der Lippenspalte in jene der dusseren Nasenoffnung iibergehen.

Gewdhnlich finden sich aber daneben auch noch andere auf-
fallende Missstaltungen des Gesichtes. Zuniichst in der vollkommenen
Abplattung der Nase, so dass beide Wangen iiber den Riicken der-
selben in einander fliessen, ja dieselbe sogar durch ihre Wolbung
iiberragen.

Die Augen stehen enger beisammen, die Liedspalten konnen
nach unten convergiren, der Schidel ist klein; die wohl auch vor-
handene Kleinheit des Gesichtes wegen des vorhandenen weichen
Fettpolsters meist nicht ausgesprochen. Weiterhin kann bei einer
dusseren Untersuchung auch die in den meisten Fillen vorhandene
Gaumenspalte zur Ansicht gebracht werden,

Von diesem Verhalten kommen Abinderungen vor. Erstens
dahin, wie die von Bruns Atlas (Yafel V', Fig. 7 und 8) gegebene
Abbildung zeigt, dass die mediane Lippenspalte sehr schmal ist,
dhnlich wie auch in meinem Fall VI, wo dann gleichzeitic die Nase
nicht platt, sondern, wie von beiden Seiten zusammengequetscht, bei
ihrer Weichheit kammartic vortritt. Dass dies mit einem hoheren
Grad der Misshildung verkniipft ist, ist an und fiir sich wegen der
stirkeren Verkiimmerung des Kiefers, die diese Fille an die Ce-
bocephalie schliesst, klar, in weiterer Hinsicht durch meinen Fall VI
erwiesen,

Andererseits ergeben sich aber auch Abweichungen in Bezug der
Schidelbildung, insofern hydrocephalische Missstaltungen dancben be-
stehen konnen, wie die Fille von Otto (No. CXXXII und CCCCLIX)
zeigen, oder eine besondere Verschmilerung der Stirne mit kiel-
formigem Vortreten der Mittellinie derselben ohne (IV. Fall) oder mit
Synostose. Namentlich letztere Formen sind von Wichtigkeit, weil
sie mit Sicherheit auf einen hohen Grad der Hirnmissbildung schliessen
lassen. Ein derartiges Verhalten fand sich 1im Falle von Bitot, Vrolik
und meinem V. lall

Mit diesen #usserlichen Defecten sind constant verkniipft: Der
Defect des Zwischenkiefers, des Septums der Nase, der horizontalen
Siebbeinplatte mit der Crista galli. Auch die Nasenbeine fehlen meist
vollstindig, so dass die beiden Oberkiefer mit ihren Nasenfortsiitzen
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sich in der Mittellinie aneinanderlegen, und ein meist vollig flaches,
hichstens an der Naht und besonders hiufig gegen die Apertur zu
leicht gekieltes Nasendach bilden, das vollkommen vertikal gestellt
ist. Nur selten, in zwei Fillen, dem von Vrolik und Bitot, fand sich
zwischen den Nasenfortsitzen der Oberkieferbeine tber der Apertur
Reste der Nasenbeine in Form eines kleinen Knichelchens einge-
lagert. Die Oberkieferbeine sind immer kleiner als normal, und fassen
in Folge des Defectes des Zwischenkiefers einen Spalt zwischen sich,
der gewohnlich die Breite der Nasenapertur besitzt, zuweilen, indem
die Kiefer mit ihren schwachen Alveolarfortsidtzen etwas convergiren,
nach unten leicht verengt ist. In den meisten Fillen setzt sich dieser
Spalt nach hinten auf den Gaumen und durch die ganze Linge des-
selben in gleicher Breite fort, oder er erweitert sich nach hinten
sogar ein wenig. Die Gaumenplatten der Oberkieferbeine sind immer
sehr schmal, vorne 3—4 mm. breit, verschmilern sie sich nach
hinten, ja spitzen sich formlich zu. Die Gaumenplatten der Gaumen-
beine sind immer verkiimmert, ja fehlen sogar in jenen Fillen, wo
die der Oberkiefer sich nach hinten stark verschmilern.

Es kann aber auch der Gaumen geschlossen sein, indem die
Gaumenplatten der Oberkiefer und Gaumenbeine entwickelt, und in
der Mittellinie zum Schlusse kamen. In solchen Fillen steht nur vorne,
tiber den etwas nach hinten ausgebogenen Rand der Gaumenplatte
an der Stelle des fehlenden Zwischenkiefers, Nasen- und Mundhohle
in Communication, in den anderen Fillen in ganzer Ausdehnung
der weiten medianen Spalte des Gaumens.

Da das Septum der Nase vollstindig fehlt, ist die Nasenhohle
einfach. Immer kleiner, enger und niederer, entsprechend der An-
niherung und Kleinheit der Oberkiefer, und auch die seitlichen Sieb-
beinplatten und Thrinenbeine sind zarter entwickelt. Namentlich ist
die Nasenhohle nach oben verengt und nach hinten niedrig.  Doch
finden sich meist beiderseits alle Muscheln entwickelt, und nur wo
die Anndherung der Kiefer eine sehr hochgradige, wie im VI Fall,
verschmelzen die oberen Muscheln.

In den Fillen, wo der Gaumen geschlossen, ist auch das Nasen-
cavum weiter, seine Winde und Muscheln besser entwickelt,

. 11':5 findet ss.i-:,:h daher auch immer nur eine hintere Nasenoffnun ,
r_Ju: in letzteren Fillen auch !mch unten abgegrenzt und rundlich ist,
in den anderen hdufigeren Fillen in ganzer Breite in die Gaumen-
spalte iibergeht. Ja, wo diese nach hinten erweitert ist, verbreitet
:-;i.ch ﬂau::h die Choanendffnung nach unten, da eben in solchen Fillen
LI;L: Fliigelfortsitze des Keilbeins und die vertikalen Theile der Gaumen-
beine stirker divergiren.

Zuweilen wird auch ein ‘»"-::rthluﬁs _df:r Clmaneniiﬁ'nung beob-
achtet, und zwar dadurch, dass die vertikalen Theile der Gaumen-



beine wie eine Coulisse sich gegen die Mittellinie schiecben, so den
dreieckigen Raum zwischen [\UTIH'I— und Fliigelfortsitzen des Keil-
beins ausfiillen und eine knocherne hchudf_.xmmi bilden. Dieselben
sind in dieser, nach den bisher beobachteten Fillen, durch eine
mediane Naht verbunden (Fall von Bitot und mein IV. Fall).

Die Orbitae stehen wegen der meist sogar sehr betrichtlichen
Schmalheit der Nasenwurzel, die nur von h:n in der Sutura nasalis
zusammenstossenden, und meist iiberdies sehr schmalen Nasenfort-
satzen der Stirn- uml Oberkieferbeine gebildet wird, dichter anein-
ander. Immer sind die Augenhshlen Lur?{r und wohl meist niederer,
nach hinten stirker cnm{,rqnf:ml Die Fissurae orbitales meist ur-ltr_r
wegen mangelhafter Lntmc!\iung der Keilbeinfligel.

In besonders hohem Grade sind diese Abinderungen in jenen
Fillen gegeben, in denen es zu einer frithzeitigen Synostose des
Stirnbeins kommt (Fall V), und reichen in solchen bis an jene hohen
Grade heran, wie wir sie bei Cebocephalie kennen gelernt.

Es stehen auch immer die Foramina optica sehr dicht anein-
ander, ja im Falle Bitot soll sich nur ein Foramen opticum gefunden
haben, was nothwendigerweise eine Confluenz der Orbitae voraus-
setzen wiirde, wie bei Cebocephalie.

Immer ist der Schidel kleiner, besonders durch Verkiirzung der
Basis auffallend. Es sind dem entsprechend alle Schideldeckknochen
kleiner, trotzdem nur von sehr schmalen Interstitialmembranen ge-
trennt oder bis zur Berithrung mit ihren Rindern genihert, die Fon-
tanellen klein.

Meist findet sich das Stirnbein getheilt. Wie aber mein Fall V,
und der von Vrolik zeigt, so kann zmch in diesen Fillen, und zwar
ein seh’ hoher Grad, respective sehr friih .Pu‘;ldndwrﬁknmnu-nf_ Syno-
stose bestehen, so dass sogar scheinbar ein Huckr-r sich findet,
resp. die beiden Ossificationspunkte zu einem zusammengeflossen sind.

Aber auch Abweichungen der Schiadelformen in anderer Richtung
kommen vor, so dass z B. der Schidel an der Sagittalnaht gekielt
ist, oder wie in dem Falle von Wille, simmtliche Nihte verknichert
sind. Dass im Gegensatz auch grosse hydropische Schidel sich
finden, wurde schon erwihnt.

Noch auffallender als aussen ist der Schiadel innen verdndert.
Alle Schidelgruben sind kleiner, schmiler, namentlich aber die vor-
dere SCI'I;J'.LlLi':T['I_I}J[' verkiirzt und verflacht, indem Keilbeinfliigel und
die Augenlmlﬂgmlachu sehr kurz sind, uml letztere stark n*u:h den
Schuppentheilen aufsteigen. Fallen EI'II'.H;: noch wie in manchen Fillen
die kleinen Keilbeinfligel nach hinten stark ab, so verschwindet die
Abgrenzung der vorderen und mittleren Schidelgrube fast voll-
kommen. Die Basilartheile des Keil- und Hinte rlnupl,h{aw-. sind
immer schmiler, die Sattelgrube seicht, die kleinen Keilbeinfliigel
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kurz, wenig divergirend. Die horizontale "ii(bbf:inphtttt, mit der
Crista “"!_HI fehlt, und findet sich an ihrer Stelle nur eine seichte
Grube .:‘U.]“:Chl.'l‘l den hinteren Enden der in der Mittellinie aneinander-
stossenden Partes orbitales des Stirnbeins, welche bei Synostose der
Schuppentheile auch verschmolzen sein konnen. Der Clivus ist hduhg
stirker geneigt.

l}ir* ‘1!{:]1{,[ fehlt vollstindig oder doch bis auf thren hintersten
Antheil.

Das Gehirn zeigt im allgemeinen die Verdnderung, dass das
Vorderhirn mangelhaft entwickelt ist, indem es klein, in seinem
Hemisphirentheil einfach ist, die Corpora striata meist vollstindig
fehlen, die Sehhiigel untereinander verschmolzen sind, auch keine
vollstindige Ausbildung der Basaltheile des Zwischenhirns sich findet;
die Nervi olfactorii fehlen.

Dagegen sind Kleinhirn, Medulla, Pons und Mittelhirn normal
gebildet, nur kleiner, und letzteres zuw eilen in Ausbildung des Corpus
quadrigeminum nhu‘lgdlmft.

Doch sind die Grade dieser Entwicklungsstorungen sehr ver-
schieden in den einzelnen Fillen, wie schon eine Vergleichung der
Beschreibungen der Fille V, VI und VII zeigt, und auch aus den
von Hadlich und Wille ihren Publicationen beigegebenen Abbildungen
hervorgeht,

Den hochsten Grad der Missbildung am Hirn zeigt der Fall VI
(Tafel [, Fig. 2—5), in dem der ]iunh}}lmmnthul, dhlﬂlth wie bel
Cebocephalie 1I. Fall //7¢. 5, S 22) eine Kappe bildet, die aber hier
schon vom hinteren Rand tief eingekerbt, eine Andeutung von
Hinterlappen zeigt. Doch ist dieselbe noch sehr klein, weit abge-
hoben, von dem Zwischen- und Mittelhirn durch eine von zarten
Wandungen geschlossene mit Serum erfillte Blase.

Besser entwickelt zeigt sich das Gehirn vom V. Fall (Fig. 13,
S. #¢4), indem der Hemisphirentheil schon aussen nicht mehr das
kappenartige Anschen und durch reichlichere Ausbildung der Hirnsub-
stanz mehr Masse gewonnen hat; aber noch immer liegt er nicht dem
Zwischenhirn auf, sondern wird, wenn auch durch eine kleinere Blase
von diesem und dem Mittelhirn getrennt.

Die beste Entwicklung zeigt das Gehirn im VIL Fall, wo der
Hemisphirentheil noch massiger Lntmckd, grosser ist, und nur mehr
cine kleine, aus der Ausstiilpung der Mittelhirndecke hervorgegangene
Blase sich findet.

Die Fille von Hadlich und Wille stehen zwischen beiden letzt-
erwihnten. Der Vrolik'sche diirfte eine noch bessere Hirnentwicklung
gezeigt haben als der VIL Fall

Neben dieser Einfachheit des Vorderhirns in seinem Hemisphiiren-
theil, findet sich, mit dem Grade der Hemmung iibereinstimmend, auch



eine solche an den Ganglien des Vorderhirns, bei den hohen Graden
ein vollstindiger Mangel, bei den geringeren eine hochgradige Ver-
kiimmerung der Corpora striata (V roli k, Wille). Immer sind die Seh-
hiigel verschmolzen, und auch die Bd&ullthu]L des Zwischenhirns im
hohen Grade :nm]gelluft, ja so, dass Corpora candicantia und Trichter
vollstindig fehlen, und nur eine einfache rundliche Masse an der
Basis zwischen Stirnende einerseits, den Hirnschenkeln und Pons
anderseits ausgebildet ist, aus der hochstens das Chiasma hervortritt.
Und zwar ist auch dieses oft nur mit seinem vorderen Rand abge-
hoben. Der Tractus ist wohl meist entwickelt. Er fehlt nur in den
hochsten Graden, so dass dann die Nervi optici direct aus dem
Bodentheil des Zwischenhirns hervortreten. Aber auch wo er vor-
handen, ist er immer &Husserlich sehr mangelhaft ausgeprigt und
verschwindet bald zur Seite der Hirnschenkel. Dabei liegen das
Chiasma oder eventuell die Nervi optici immer am vordersten Ende
der Basis des Hirns, knapp hinter einer Furche, die den noch von
Rindengrau iiberkleideten Stirntheil von ihr abgrenzt; die Lamina
perforata ant. fehlt oder ist ohne Gefissoffnungen (Vrolik). Die Seh-
nerven Llntrgtru‘l wenig, und sind in den anscheinend sehr hiufigen
Fillen, in welchen "Lll]-.rnpl'ntlnlnuf; besteht, zart.

Die Riechnerven fehlen vollstindig, J\ur in einem Fall macht
Otto die Angabe, dass ein Riechnerv vorhanden gewesen (CCCCLIX).

Die iibrigen Nerven diirften immer vollkommen ausgehildet
sein. Der Defect der Nervi trochleares, der sich ofter findet, scheint
mir leicht zufillig entstehen zu Lc}nnen, so dass ich mir kein Urtheil
dariiber erlaube.

Die Arterien sind vollkommen normal, soweit sie von der
Basilaris ihren Ursprung nehmen. Die Carotiden verhalten sich aber
abnorm, insofern sie nicht nur enger sind, sondern auch sich nicht
in der gewohnlichen Weise theilen, und bloss in Meningealgefisse
auflésen, die nach vorne und nach den Seiten sich auf die Hemi-
sphirenmasse ausbreiten, so dass man allerdings, aber nicht unge-
zwungen, den arter. cerebri ant. et med. entsprechende Zweige finden
kinnte.

Wie aus dem Falle VI hervorgeht, ist trotz des Mangels einer
Sichel die Vertheilung der Venen auch der Norm entsprechend,
weit dies bei geinderten Verhiltnissen sein kann. Wie die Be-
schreibung (und Tafel I, Fig. 2 w. 5) zeigt, sammeln sich die Venen
der Hmnisphiirtnma%c an dLm hinteren Rand in drei Plexusse, einen
mittleren und zwei seitliche, die sich schliesslich in einen anscheinend
besonders aus dem mlttIr_an Plexus kommenden Venenstamm ver-
einigen, der am hinteren Ende der Sichel einmiindet, wihrend die
Venen des Stirnhirns zu einer am vorderen Ende llLr Sichel ein-

miindenden Vene sich sammeln.



Es wird also auch hier das Blut in die Sinusse der hinteren
Hirnhaut, soweit sie ausgebildet, zuriickgefiihrt.

Ausserdem findet sich noch eine der Vena magna entsprechende
Blutader, die am Rande des Kleinhirnzeltes eingepflanzt, das Blut
aus den reichen, zu beiden Seiten der Sehhiigel gelegenen Plexussen,
und dem Plexus choroideus zuriickfiihrt.

Wenn aber auch meist das Hirn nur in einer oder der anderen
Weise verindert gefunden wird, so gibt es doch auch Fille, wie die
oben angezogenen von Otto erweisen, wo eine Abénderung dahin
vorliegt, dass es friihzeitig zur Bildung eines Hydrocephalus ge-
kommen ist. Leider hat Otto pur in einem dieser Fille das Gehirn
untersuchen kénnen, in jenem oben schon angefithrten Fall, der einen
reifen Knaben betraf, wo nur ein Riechnerve sich fand, und eine mediane
Lippenspalte mit geschlossenem Gaumen vorhanden war, Er sagt hier:

Detraclis capitis inlegumentis communibus, calvariam amplam
el lenuem weperio. Fronlis minime coarclatae, sed adeo lalac ossa
niholominus concreverunt; fonticulus antem adhuc patel. Circumeisa
calvaria magna agquae limpidae copia proflutl, quam adempto crani
Jfornice ¢ cevebro provenisse apparvet. Hoc ipsum aqua in sacci lenuis
Jormam vehementer extensum ef indivisum esi unumque el commaune
cavum conlinel agua repletum; praclerea adeo maveidum est wl cum
aqua ipsius cerebri substantia profluat. Processus falciformis major
provsus deest.

In dem II Fall (CXXXII), der auch einen neugebornen Knaben
mit medianer Spalte der Lippe und geschlossenem Gaumen bhetraf]
war der Schidel von der Grisse des eines vierjihrigen Kindes, das
Hirn war aber schon durch die Perforation bei der Geburt zer-
stort worden. Der Fall ist noch dadurch ausgezeichnet, dass er
den Zwilling eines cyklopischen Monstrum betraf, dem die Augen
fehlten. Auch das sechste Nervenpaar soll gefehlt haben, die Choanen
zeigten einen kndchernen Verschluss.

Neben diesen Missbildungen des Gesichtes und Hirns sind aber
auch hdufig noch andere Missbildungen vorhanden.

Am hiufigsten ist daneben Polydactylie, oft an allen Extremititen
vorhanden; ofter finden sich auch Missbildungen des Herzens, be-
stechend in Defecten der Scheidewand, mit Erhaltung eines Truncus
communis (Fall 459 von Otto) oder Ursprung der Pulmonalarterie
und Aorta aus dem rechten Ventrikel (mein IIL Fall) Verschluss
der Pulmonalarterie an ihrem Ostium (Fall VI). Oefter findet sich
auch Mikrophthalmie, sogar nur an einem Auge, wie im V. Fall,
auch Missbildungen im Bereich des &usseren und mittleren Ohres
(Fall Vrolik's), Nabelbriiche (Vrolik, V1. Fall), Zwerchfelldefect (II. Fall)
und Spina bifida (Fall V).

Es ist also die mediane Spalte der Oberlippe eine Missbildung
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eigener Art, nicht auf gleicher Stufe stehend mit den tibrigen Spalten-
bildungen an der Lippe, sondern constant verkniipft mit Defect des
Zwischenkiefers, des gesammten Septums der Nase, der horizontalen
Siebbeinplatte, mit Einfachbleiben des Vorderhirns, Verkiimmerung des
Zwischenhirns und Defect der Riechnerven. Meist findet sich daneben
eine mediane Gaumenspalte, doch kann diese auch fehlen.

Diese letzteren Formen sind, zum mindesten beziiglich der Aus-
bildung des Gesichtes, respective des Nasenkiefer-Apparates, die der
normalen Ausbildung niherstehenden. Doch finden sich auch in der
anderen Form, jener mit Gaumenspalte, sehr verschiedene Entwicklungs-
grade der Missbildung, von denen zweifellos jene, in denen die
Spalte der Lippe sehr schmal, die Nase knopf- oder kammartig,
wie seitlich comprimirt hervortritt, die hoheren Grade der Missbil-
dung reprisentiren, und den Uebergang zur frither besprochenen
Form der Arhinencephalie, der Cebocephalie bilden.

Auch beziiglich der gleichzeitigen Missbildung des Hirns ergeben
sich in ungefihrer Uebereinstimmung mit den hoheren Graden in
der Husseren Missbildung an Nase und Kiefer alle miglichen Ab-
stufungen, von den besser entwickelten, dem normalen sich nihern-
den Formen, bis zu jenen herab, die den hohen Grad der Defect-
bildung am Hirn, wie er sich bei Cebocephalie findet, dhnlich sind.

Der geringere Grad der Missbildung gibt sich auch durch die
Altersverhiltnisse der damit behafteten Friichte und ihre wenigstens
fiir einige Zeit ausreichende Lebensfihigkeit kund.

Es werden wohl auch diese Formen von missbildeten Friichten
ofter zu friih, im achten Monat meist, geboren, doch gelangen sie,
wie einige Beispiele zeigen, auch zur volligen Reife, und sind selbst
in dem Fall, dass sie zu frith zur Welt gekommen, einige Tage am
Leben gebliecben. Die lingste Lebensdauer von 20 Tagen ergaben
die Fille von Scherk und Wille. In beiden Fillen traten natiirlich
bei der kurzen Beobachtungszeit und der geringen Leistungen des
Cerebralsystems in der ersten Zeit nach der Geburt keine deutlichen
Erscheinungen des Hirndefectes hervor, denn wie weit Schlafsucht,
Schreien etc. darauf Bezug hatten, lisst sich doch bei den anderen
schweren Storungen, die durch den Defect schon in der Ernihrung
bedingt sind, nicht erschliessen. Interessant ist, dass Wille in seinem
Fall erwihnt, das Kind habe sich von anderen Neugebornen, so
lange nicht die Erndhrung oelitten, nicht unterschieden; man konnte
seine Aufmerksamkeit erregen, es bewegte sich auch ziemlich lebhaft.

Dass sogar eine hohere Lebensfihigkeit nicht ausgeschlossen,
wenigstens in den Fillen besserer Hirnentwicklung ohne Compli-
cation durch einen schwereren Herzfehler, ist wohl an und fiir sich
klar, in Anbetracht der schweren Defectbildungen am Hirn, wie sie
bei Mikrocephalie, Porencephalie sich finden. Mit Recht weist noch
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tiberdies Wille auf den von Turner publicirten Fall von Cyklopie
hin, wo das betroffene Individium ein Alter von 48 Jahren erreichte.
Ja es liegen sogar von Ammon und v. Langenbeck Angaben vor,
dass sie diese Defecte bei Erwachsenen beobachteten, Ammon an
einer ziemlich bejahrten Frau, die dem angebornen Uebel keinen
nachtheiligen Einfluss auf ihre Gesundheit zuschrieb, v. Langenbeck
an einem erwachsenen Midchen.

Was das Geschlecht betrifft, so ergibt sich fir diese Form
sogar, nach den bisherigen Fillen, (in denen die Geschlechtsangaben
aber nicht immer gemacht sind), ein Ueberwiegen des minnlichen
Geschlechtes.




Arhinencephalie

mit seitlichen Lippen-Gaumenspalten.

Die ersten Fille dieser Missbildung des Hirns neben doppel-
seitiger Lippen-Gaumenspalte wurden von Tiedemann beobachtet, und
dienten ithm wohl auch zur Ausbildung seiner Hypothese, dass wie
die normale, so auch die anomale Entwicklung der Organe von der
gleichen normalen und anomalen Entwicklung des Nervensystems
abhingig sei, Fehlen der Nerven, auch Fehlen der Organe, Ab-
weichungen in der Bildung des Hirns und Riickenmarks auch solche
in der Bildung des Korpers bedinge.

Es ist heute leicht begreiflich, dass diese Ansicht iiber das Zu-
standekommen der Missbildungen bald fallen gelassen wurde, und
dass gerade bei der doppelten Lippen-Gaumenspalte die Abhingig-
keit von Defecten der Nervi olfactorii nicht nur nicht anerkannt,
sondern sogar das Vorkommen dieser Defecte bestritten werden
musste. -

Denn gegeniiber der Hiufigkeit des Vorkommens von Lippen-
Gaumenspalten ohne solchen Defecten der Nervi olfactorii sind jene
Fille, wo gleichzeitic Missbildungen des Hirns vorlagen, ausser-
ordentlich selten.

Ich konnte ausser den schon erwiihnten drei Fillen von Tiede-
mann noch einen von Arnold, vier von Otto, zwei von Virchow,
einen von Schon in der Literatur aufhnden; also im ganze eilf Fille.

Den thatsichlichen Verhiltnissen diirfte zwar diese geringe Zahl
nicht entsprechen. Denn abgesehen davon, dass ja nicht alle, viel-
leicht sogar wenige, Fille von doppelter Lippen-Gaumenspalte zu
einer inneren anatomischen Untersuchung kommen, kann selbst bei
diesen der Defect der Nervi olfactorii der Beobachtung leicht ent-
oehen, und so der Fall in seiner Wesenheit nicht erkannt werden,
besonders wo nun dieses Nebeneinandervorkommen beider Missbil-
dungen ganz in Vergessenheit gekommen ist.

Die angegebenen Fille finden sich:

Tiedemann und Trevivanus, Zeitsch. f. Physioly., 1524.

Arnold: Millers Avcliv, 1830.
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Virchow Archiv: Uecber Missbildungen am Ohr und im Bereich
des [ Kiemenbogen, B. XXX, S. zz1.

Sehon:  Ucber Verkiimmerung des Zwischenkicfers mat gleich-
zettiger Missbildung des Gehirns. Diss., Berlin 1870,

Otlo: Sexcentorum monsty, descript. CCCCLVII, CCCCXCIT,
CCCCXCIX und DVII

Der mir zur Beobachtung gelangte Fall st folgender :

IX. Fall

Doppelte Lippen-, Kiefer- und mediane Gaumenspalte mit Verkimmerung
des Zwischenkiefers, Trigonocephalie, Defect der Nervi olfactorii, Truncus
arter. commun. Loch im Septum wventriculorum, Omphalokele.

Todtgeborner Knabe aus dem Gebirhause. Der Korper 435 cm.
lang, kriiftig, gut genihrt, minnlichen Geschlechtes. Der Schiidel
(Fig. 37) von der Grosse des eines kriftigen Neugebornen, in der
Stirne schmal, kielartig vor-
tretend; die Nasenwurzel quer
tief gefurcht. Die Augenlied-
spalten horizontal gestellt, tief
gelagert, 2 em. mit den inneren
Winkeln von einander entfernt.
Der Nasenriicken breit, wenig
gewdlbt. Das Gesicht breit,
nieder, durch eine doppelte
Gaumenlippenspalte entstellt,
die sich folgendermassen ver-
hdlt: Das zapfenartig, nach
unten bogig begrenzte, 1 cm.
| breite und o'5 hohe Philtrum

Fig. 3r. tritt iiber die abgeplattete,

breite Nasenspitze hervor, und

zwischen die in Form zweier halbkreisformiger Lippchen ausgebil-
deten seitlichen Theile der Oberlippe. Diese sind von den Nasen-
fliigeln durch eine tiefe Furche abgegrenzt, von einem mit Lippen-
roth besetzten breiten Saum begrenzt, der einen nach innen und
unten bogigen Rand bildet, oben am Grunde jener angegebenen
Furche in die Enden der Nasenfligel, nach unten in dig Mund-
winkel ausliuft. Die Basis beider dieser Lappen geht in die Wange
u_her, l._md ist von dieser -:.Iurch eme vom Nasenfliigel gegen den
Mundwinkel verlaufende, seichte, nach aussen convexe Furche abge-
grenzt. Diese so scharf sich abhebenden Lippchen der Oberlippe
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sind bis an den Saum des Lippenroths gemessen 12 mm. breit, und
stechen 17 mm. von einander ab. Zwischen sie tritt von unten her,
bis fast zur Berithrung des Philtrum, die im mittleren Theil zapfen-
formig nach oben ausgezogene Unterlippe, etwas hinter den Ober-
lippentheilen zuriickweichend. Der Gaumen zeigt einen iiber 1 cm.
breiten mittleren Spalt, in dem das niedere Septum nicht hereintritt,
sondern im Niveau des unteren Randes der unteren Nasenmuscheln
endet. Der stark vortretende, vordere Theil des Septums ist leicht
beweglich, nach rechts umggklappt so dass sein freier Rand aufl der
unteren Ilache der rechten unteren Nasenmuschel aufliegt, und das
stark verkiimmerte Zwischenkiefer unter dem rechten Nasenfliigel
eingeschoben ist, und mit seiner unteren Fliche dem oberen Rand
des rechten Oberlippen- und Oberkieferrandes anliegt. Dieses Zwischen-
kieferstiick hat ungefihr die Grosse einer kleinen Erbse, und ist durch
die stark vorspringenden Alveolen, die aber nur je einen Schneide-
zahnkeim zu bergen scheinen, zweilappig. Der weiche Gaumen sammt
den Zipfchen gespalten. Die Zunge breit, an der Spitze von unten
her tief eingekerbt. Beide Hinde in Klumphandstellung, der linke
Fuss in starker Klumpfuss-, der rechte in hochgradiger Hackenfuss-
stellung. An beiden die grosse Zehe nach der Planta gebeugt, und
bis zu deren Mitte herabgedringt.

Der Nabelstrang an der 'f\.uppt, eines wallnussgrossen Bruch-
sickchens eingepflanzt, durch dessen zarte Wandungen Darmschlingen
sichtbar sind.

Der Penis kurz. Der Hodensack leer, gefaltet. Die Schilddriise
oross kuglig. Lungen foetal klein. Das Herz in der rechten Hilfte
erweitert, besitzt nur einen, aus dem weiten Conus des rechten
Ventrikels hervortretenden Gefidssstamm, der zunichst senkrecht nach
aufwirts verliuft und hier, bevor er zum Bogen umbiegt, die dicht
nebeneinander entspringenden Carotiden abgibt, an normaler Stelle,
aber so scheinbar in grosserer Entfernung, die Subclavia sin, dann
zur Aorta thorae. descend. umbiegt und von dieser im Anfangstheil
von der rechten hinteren Peripherie die Subclavia dextra entsendet,
welche zwischen Wirbelsiule und Oesophagus ihren Verlauf nimmt.
Von der concaven Seite des Bogens, wo dieser aus dem senkrecht
aufsteigenden Theil abbiegt, entspringt die Arter. pulm. mit einem
sehr kurzen Stamm, der sich in die beiden unter fast rechten Winkel
abtretenden Aeste fiir die Lungen spaltet. Der rechte Vorhof weit.
Das Septum desselben mit seinem unteren, in Form eines diinnen
Fleischbalkens entwickelten Randes nicht mit dem oberen Rand des
Ventrikelseptum verbunden, sondern von diesem durch einen halb
Centimeter langen, und 2 mm. breiten, von diinnen Faden iiber-
briickten Spalt getrennt. Das Foramen m.lh, weit offen. Im hinteren
Theil des wrrjeren Septum vent. eine rundliche, 4 mm. weite Liicke,



e |
L% ]

deren unterer Rand so nach rechts steht, dass noch ein kleiner
Theil des Ostium des Truncus commun. in den linken Ventrikel
fille. Dieses Ostium mit drei Klappen einer vorderen, rechten und
linken ausgestattet. Der linke Ventrikel und Vorhof enge.

Die Leber, entlang dem Ligament, der gegen den Bruchsack
stark gespannten Nabelvene, in einen schmalen Zapfen ausgezogen.
Milz normal, ebenso der Magen. Der Darm zwar normal gelagert,
d. h. der Dickdarm iiber dem Diinndarm nach rechts getreten, aber
mit diesem bis auf das Colon descend. und die sehr lange S-Schlinge
an einem gemeinschaftlichen langen Gekrose aufgehingt; der mittlere
Theil des [}unndctrma in dem Nabelbruch Lll'lgﬂl'lgl..l't

Nieren normal. Hoden bis an den inneren Ring des Leisten-
kanals herabgeriickt. Nur die linke
Nabelarterie, aber diese sehr michtig
entwickelt.

Der Schidel in der Stirne (Fig. 32)
schmal und scharf kielférmig zuge-
spitzt, im biparietalen Durchmesser
sehr breit, im Hinterhaupt etwas ab-
geplattet, hat einen Umfang von 2953,
eine Linge 103, Breite go mm.

Hinterhauptschuppe und Stirnbeine
sind unter die Scheitelbeine und von
diesen das reclite unter das linke ge-
schoben. — Die Schiddelknochen 1m
allgemeinen von gewdhnlicher Dicke
und Dichte.

Beide Stirnbeinschuppenhilften sind von der Nasenwurzel bis
iiber die Mitte ihrer Hohe unter Bildung eines in der Héhe der
Tubera besonders stark vortretenden Kiels so miteinander verwachsen,
dass beide etwas bucklig vortretende Tubera nur o5 em. von der
Mittellinie abstehen. Ueber diesen sind beide Stirnbeinhilften dusser-
lich durch eine schmale Furche getrennt, die in den unteren lang
ausgezogenen Winkel der vorderen Fontanelle ausliuft. Diese ist,
indem sie nur wenig zwischen die Scheitelbeine hineinreicht, fast drei-
eckig 25 em. lang, 1’5 em. am Coronalrand breit. Entlang dem
Kiel, in der Glabellagegend bis zur Nasenwurzel herab und iiber
den Orbitalriindern das Stirnbein stark verdickt, nach aussen formlich
gewulstet mit tiefen, nach beiden Tubera gerichteten Gefissfurchen
bezeichnet.

Die grosse Sichel und das Zelt normal, auch die Dura in ihrer
iibrigen ﬂuqhﬂ:ttung nur dass sie ohne Spur einer Liicke die Sieb-
hun])htto iiberzicht. Crista galli etwas niederer, Die Knochen am
Schidelgrund vollstindig normal. Die vordere Schidelgrube  ent-
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sprechend der kielformig verengten Stirne schmal. Die Orbitaldéicher
nicht flach, sondern nach hinten innen gegen die Siebplatte abfallend,
sehr diinn, ja in der Mitte stellenweise von Liicken durchbrochen.
Das Stirnbein an seiner Innenfliche entlang dem Ansatz der Sichel,
von der Crista galli bis zum unteren Ende der Fontanelle mit einem
dreieckigen, sehr scharfrandigen etwa 4 mm. hohen und an der Basis,
wo er dem verdickten Knochen aufsitzt, ebenso breiten Kiel versehen.

Die Orbitae am 1‘1i11g&|‘|_~:{ 2 cm. breit, 1'5 em. hoch, durch das
nach hinten stark abfallende Dach rasch sich verengend.

Die Kiefer, :.anru,hLml der doppelten Spaltung  veriindert,
die Nasenwurzel von einem inneren Orbitalrand zum anderen I3 mm,
breit. Die Nasenbeine 14 mm. lang, oben 5, am unteren Rand
7 mm. breit. Die Oberkiefer nieder, der 1 em. lange Rand der
Processus nasales horizontal in gleicher Flucht mit dem unteren
Rand der Nasenbeine verlaufend, so dass der Spalt zwischen beiden
Uhurkmllrn am Knochen 17 mm. betrigt.

Der Vomer ausgebildet, sehr breit an seinem \Wurzeltheil, aber
niedrig. Die weitere Priparirung der Knochen des Kiefers wurde,
um das Priparat im Zusammenhang zu erhalten, unterlassen.

Das Gehirn ist anscheinend ganz normal, nur dass entsprechend
der Schidelform das Stirnende keilformig zugespitzt, das Hinter-
hauptende sehr breit und massig ist. Die Hirnhziute blutreich, iiber
den Scheitellappen suffundirt. Das Kleinhirn von den Hinterlappen
vollstindig itiberdeckt. Die Roland'sche Furche schneidet ungefihr
in der Mitte quer nur wenig mit dem unteren Ende nach vorne
ausbiegend ein. — Die Sylvische Grube setzt sich in einem sehr
kurzen vorderen, und langen, aber stark aufsteigenden hinteren
Schenkel fort. Alle hinter -LILI Roland’'schen Furche ULiurt,nLn Win-
dungen sind normal gebildet, 5—8 mm. breit. Die am hl.lrnltippu‘n
zeigen aber darin eine Abweichung, dass sie gegen die Spitze des-
selben zusammentreten, aus einer sehr breiten vorderen Centralwin-
dung hervorgehen, und in einem einfachen gegen die Spitze sich
stark verschmilernden ersten Stirnzug, einem sehr breiten und ge-
theilten zweiten Stirnzug und einem schmalen dritten bestehen,

Die Basis ist beziiglich der Meningen und Gefisse vollkommen
normal, auch in Bezug auf die Nerven, nur fehlt der Nervus olfactor,
beiderseits in allen “'ILllLI'I vollstindig, und sind die Nervi optici
sammt ihren Tractus diinner. An der nach unten etwas gewdlbten
Basalfliiche des Stirnlappen fehlt der Sulcus olfactorius vollstindig,
der cruciatus ist angedeutet.

Die th!'LI'ItIILht: Basis des Hirns vom vorderen Rand der Lamina
perf. anterior. bis zum Pons ist 1 cm. lang und 15 em. breit. Aus
derselben tritt ein conischer Zapfen hervor, dessen Spitze in den Stiel
des Infundibulum ausliuft. (#7g. 37.) An der vorderen Fliche desselben,
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und von ihr sich nur wenig abhebend, liegt unmittelbar vor dem
Trichterstiel das Chiasma, welches sich in die senkrecht :«:ur1be1tn
dieses Conus aufsteigenden Tractus optici fortsetzt. Vor dem Chiasma
liegt an der vorderen Peripherie des Conus die Substantia perfor.
ant, die sich schmal und lang in den auffallend langen Stamm der
Sylvischen Gruben fortsetzt. An der hinteren Peripherie (I(:S‘Cmms
treten nicht scharf abgesetzt die Corpora mamillaria hervor. Umfasst
wird derselbe von den etwas weniger divergirenden Hirnschenkeln,
an deren Seitenflichen sich die Tractus optici verlieren.

Fig. 33. Fig. 34.

Wie ein Mediandurchschnitt des Hirns (Fig. 32) zeigt, ist dieser
conische Zapfen der Bodentheil des Zwischenhirns, das in seinen
oberen, den beiden Sehhiigeln entsprechenden Antheilen fast voll-
kommen verwachsen ist, wihrend die Trichterregion nicht geschlossen
ist, und ihre Hohle nach abwirts in jenen Zapfen und den an
diesem haftenden Stiel des Trichters auslduft. Nach vorne steht die
Hohle der Trichterregion noch durch einen schmalen Gang, der die
verwachsene Sehhiigelmasse von unten und vorne umfasst, mit der
Gegend des Foramen Monroi in Zusammenhang, hinten durch einen
fast senkrecht aufsteigenden Gang mit dem Aquaeductus. Die
hintere Wand dieses Trichters ist diinn, nur gegen die Basis, wo sie
aussen die undeutlich hervortretenden Corpora candicantia trigt,

-

3 mm. dick; sie geht in die Basalmasse des Mittelhirns tiber. Die
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vordere Wand des conischen Zapfens, die wie angegeben, das
Chiasma und die Lamina perforata anterior triigt, nimmt rasch an
Dicke bis auf 8 mm. zu, und biegt nach vorne in das Balkenknie
iiber. Der Balken misst 4 em. in der Linge und ist 2'5 mm. bis
3 mm. dick, mit sehr schmiichtigem Splenium. Unter demselben findet
sich ein Ventriculus im Septum, der nahe bis an das Splenium
heranreicht, vorne sehr breit aber niedrig ist, und nach hinten spitz
ausliauft. Die Corpora striata von der Ventrikelfliche aus betrachtet
schimiler, die Sehhiigel kiirzer als normal, besonders durch die
schwache Entwicklung des Pulvinar ausgezeichnet.

Wie aus der Husseren Beschreibung dieses Falles und den
kurzen Angaben, die die genannten r’ultmtn in thren Fillen iiber
das Aussehen der Lippen- (ﬂumcnqu]tL machen, hervorgeht, findet
sich an dieser selbst und dem Gesichte ubu’lhmpt IIIL]‘J’[.‘:, (_ldh einen
Anhaltspunkt fiir die Diagnose gidbe, dass in solchen Fillen eine
schwere Hirnmissbildung "n.l'.‘ll‘]‘lEll'ldl’.'l’l sei. Bei den grossen Unter-
schieden, die Weite und I orm der Spalten, die Stellung uml Lntwmkhmg
des "'ihtl:elﬁtuckﬁ bei doppelten Lippen- L:aun‘uenf-;[mltt,n zeigen, wird
ein Unterschied, der sich in diesen Fillen von den gewdhnlichen
ohne Hirnmissbildung vorkommenden etwa findet, wohl schwer zu
erkennen und festzuhalten sein. Mir fiel allerdings in meinem Iall
die Kiirze des Gesichtes auf. Wie weit diese aber mit dieser Form
der Missbildung zusammenhingt, und ob iiberhaupt, wage ich nach
dem einen Fall nicht zu entscheiden.

Dagegen diirfte vielleicht durch eine andere Formabweichung
ein Unterschied gegeben sein, und zwar in der Stirnbildung.

Denn in all den Fillen, wo auf diese Riicksicht genommen,
ergibt sich eine Abinderung, die auch dusserlich meist scharf her-
vortritt; Die Synostose beider Stirnbeinhilften.

Tiedemann und Arnold erwiihnen der Stirnbildung nicht be-
sonders, doch ist es fast zweifellos, dass nach den Verinderungen
am Hirn auch die Entwicklung des Stirnbeins nicht normal gewesen
sein kann. In allen anderen Fillen fand sich eine Synostose der
Stirnheinhilften, nur in dem zweiten Falle von Virchow hat dieselbe
nicht bestanden, (es ist die Angabe gemacht, dass der Schidel sogar
auffallend rund gewesen).

Sollte also auch nicht in allen Fillen eine Synostose der Stirn-
beinhilften vorhanden sein, so steht doch in jenen Fillen, wo neben
einer doppelten Lippen-Gaumenspalte diese Synostose vorhanden
ist, oder der Schidel durch seine Kleinheit auffillig wird, zum
mindesten eine gleichzeitige Missbildung des Hirns in angegebener
Form zu vermuthen.
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Die Synostose ist zwar in verschieden hohem Grad, aber meist
so ausgebildet, dass die lqui!icatiunapunktu der beiden Stirnbein-
hilften sehr dicht aneinander geriickt, ja scheinbar zu einem Hocker
verschmolzen sind. Sie sind cllhﬂ nie :\dhth} nostosen, sondern schon
bei der ersten Anlage der Verknicherung sich ausbildende Ver-
schmelzungen. Als solche erzeugen sie nicht bloss ein kielartiges Her-
vortreten der Mitte des Stirnbeins, sondern auch eine bedeutende
Verschmilerung desselben. Diese kann allerdings, wie die Fille zeigen,
durch Breitenzunahme des Schiidels im biparietalen Durchmesser
einen Ausgleich finden, umsomehr als diese formverindernde Ein-
wirkung so frilh zur Geltung kommt. Es bilden sich daher hohe
Grade jener Schidelmissstaltung aus, die man als Trigonocephalie
bezeichnet, die selbst dann und um so schirfer hervortritt, wenn
eine hydropische Ansammlung in den Ventrikeln eine bedeutende
Grissenzunahme des Schiidels bedingt. Wo aber kein solcher Hydro-
cephalus spiter hinzutritt, diirfte der Schidel, wenn auch nicht auf-
allend (Otto, Schon und mein Fall 1X), unter der normalen Grosse
bleiben. Die Kleinheit ist nicht in der Synostose, sondern in der
Misshildung des Hirns begriindet, und kann daher selbst bei einem
starken Hydrocephalus |"Llrchm1. II. Iall) sich finden, wenn dieser
nur fruhxemf-r eintritt, und selbst umdLr auf die weitere Entwicklung
des Hirns hmeLn{l einwirkt. Wahrscheinlich ist auch in dem ange-
zogenen Fall Virchows der Mangel der Synostose und die eigen-
I.hl_!lﬂllchﬂ Form »klein, auffallend rund, mit prominenter Stirne nlurch
diesen friihzeitigen Hydrocephalus hLdmgt.

Das, was allen diesen Iillen gemeinsam ist, und sie zugleich
den frilher besprochenen anreiht, ist der vollstindige Defect der
Nervi olfactorii. Daneben zeigt das Hirn sehr manigfache Ab-
weichungen, die sich in ihrer ganzen Ausdehnung desshalb nicht er-
schliessen lassen, weil alle ]n‘;hvr bekannten Fille nur sehr unge-
niigend untersucht und beschrieben worden sind.

Namentlich den Basaltheilen des Hirns hat man zu wenig Auf-
merksamkeit geschenkt, und mehr an die Form der HLmﬁphern
die auffallenderen \emmi{.rnlwu‘l der Ganglien und Ventrikel sich
aehalten, was bei den héheren Graden der Missbildung zur Beur-
theilung derselben als solche geniigend ist, fiir alle ]'ﬂlf, aber nicht
zureicht.

Denn wie mein Fall IX und die gegebenen Abbildungen zeigen,
kann bei dieser Form der Arhinencephalie scheinbar keine weitere
Abidnderung von der Norm bestehen, als eben j jener Defect der Olfac-
torii, und eine dem Schidel entsprechende Formverinderung am
Hirn mit Zuspitzung der Stirnlappen und Verbreiterung der Hinter-
hauptlappen. — Wahrscheinlich verhielt sich das Gehirn auch so in
anderen Fillen, und zwar dem ersten Virchow's, von dem er sagt:



Das Gehirn im ganzen regelmiissigr geformt, nur die Olfactorii fehlend,
und um die vorderen lhulL I.Ill lenbtl‘-.la die Pia stark verdickt;
dabei leichter Ventricularhydrops. Im Fall CCCCLVIII von Otto:

» Cerebrum rvectam paene formam habel, quamguam in ventri-
cults aliguantulum aguae continetur. Nevvi olfactorit plane deficiunt
corumque locum  parvac eminentiac in haemisphacriorum apicibus
oblinent, quibus processus mamillares tndicare videntur.s

Im Fall CCCCXCIX:

» Cevebrum vero ipsum eral molle et wimis lacve, pancos tantum
gyros monstrans. Ventriculus lateralis ef tevtivs aquam lavgam con-
tincbant Nersi olfactorii plane desunt.«

Im Fall DVII von Otto:

» Cerebrum ut fieri solet, tn duo hacmisphacria divisum et falx
recte comparata est; sed nullum nevooruwm olfactoviorum vestioium
cernituy, gquamvis in cevebro duae parvac eminentiac sew  processius
mamillares appareant, qui in foveas olfactorias promincnt .

Es ist wohl selbstverstindlich, dass in solchen Fillen auch
immer die Sichel vorhanden war, und wohl anzunehmen ist, dass
eine vollkommene Theilung des Vorderhirns in zwei Hemisphiiren
vorhanden war.

Dieser von der Norm scheinbar kaum abweichenden Form steht
zunidchst eine, wie sie in dem Ialle von Schon, (den dann spiiter
Hadlich beniitzte und als seinen ersten Fall des genaueren beschreibt
und abbildet), vorliegt.

In diesem Falle sind die Hemisphdaren nicht mehr getrennt,
sondern im Stirnlappen an der basalen Fliche und am Stirnende voll-
kommen verschmolzen, an der Convexitiit so durch eme mediane,
missig tiefe Furche eingeschnitten, dass es nur den Anschein hat,
als wenn hier eine Theilung vorhanden. ks fehlt der Balken, und
beide Hﬁmisphiirt:n ogehen in der Tiefe der Furche ineinander iiber
und sind nur in den Hinterhauptlappen geschieden. Zugleich ist das
Vorderhirn in seiner Grossenentwicklung furuththlmth und deckt
nur den vordersten Theil des Kleinhirns. Es hmlLl sich nur eine
einfache Ventrikelhohle, die jederseits ein kurzes Unterhorn besitzt,
Streifenhiigel und Sehhiigel sind untercinander verschmolzen. Der
Fornix ist nur in seinen hinteren Schenkeln, die ein deuthches Cornu
Ammonis bilden, entwickelt.

Nervi olfactorii und Sulci olfactorii fehlen.

Aehnlich diirfte sich nach der Beschreibung das Gehirn in den
beiden ersten Fillen von Tiedemann verhalten haben.

Hingegen diirfte im dritten IFall von Tiedemann, der einen
méannhichen [Utl.l"-i aus dem siebenten Maonat I]Lﬂ"df ein hoherer Grad
von ?‘-.lt:-:s;l:-lhlung des Gehirns vorgelegen haben, indem beide Hemi-
sphiiren der ganzen Linge nach so verschmolzen waren, dass auch

]
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keine Spur des grossen oberen Lingseinschnittes vorhanden gewesen,
und Vierhiigel und Kleinhirn unbedeckt waren. Balken, x(}rdt_.re For-
nixschenkel und Comissur, Nervi olfactorii und die Zirbeldriise fehlten.
Es fand sich nur eine einfache Ventrikelhohle ohne hintere und ab-
steigende Horner. Die Streifenhiigel waren klein.

Im zweiten Virchow'schen IdIIL der beziiglich des Mangels der
Hemisphirentheilung und dadurch bedingter Einfachheit tl-:}: (iross-
hirns mit diesem Lll}LI'LII‘IHtll'I'II‘Ht} wird noch die besondere Angabe
gemacht, dass ein starker Hydrocephalus der nach vorne noch zu-
sammenhidngenden Seitenhirnhohlen vorhanden war.

Es ergibt sich also auch bei dieser Form der Arhinencephalie
keine vollkommene Uebereinstimmung in der Form der Misshildung
des Hirns, ausser durch den Defect der Nervi olfactorii, denn in einigen
Fillen ist das Hirn scheinbar ganz normal, bis auf geringe, zum Theil
dusserlich nicht sichtbare '\.crblhhmcren am Imtﬂl{_n lhu'] des Vor-
derhirns und Zwischenhirns, in dmlr;.n,n Fillen aber sind hohere
Grade von Missbildungen vorhanden, die jenen bei Arhinencephalie
mit medianer Lippenspalte vorkommenden gleichen, und zwar den
geringergradigen Defecten dieser Form.

Abweichend von allen anderen Formen der Arhinencephalie,
aber iibereinstimmend mit der Husseren Erscheinung ist hier kein
Defect der Nasenscheidewand des Zwischenkiefers und der horizon-
talen Platte des Siebbeins vorhanden, sondern nur Verkiimmerungen
derselben. Die horizontale Siebbeinplatte findet sich wohl meist,
wenigstens war sie in den Filllen, wo auf sie Acht genommen, und dar-
iiber Angaben gemacht wurden, vorhanden, aber sie besitzt, wie oft
c'lll.‘&[h’llﬂl\llcl'l lwn orgehoben, ebenso wie ihr I}urauhf.rmg keine Locher.
Die Crista galli kann ausgebildet sein, und ist es wohl meist. Dass
sic auch fehlen kann, zeigt der Fall Schon's, in dem zwar nach An-
gabe auch die horizontale Siebbeinplatte gemangelt haben soll, was
mir aber nicht wahrscheinlich und nicht gehérig untersucht erscheint.

Wie weit das Septum narium in all diesen Fillen durch mangel-
hafte Gréssenentwicklung und Knochenbildung von der Norm abwich,
liisst sich nicht hrstumn{,n da keine weiteren Angaben dariiber ae-
macht sind. Nur so weit kinnte gerade daraus LHCthHHLI'I werden,
dass nicht hohergradige V Ll']'.llhll.lt‘li"{,l'l vorgelegen haben, als etwa ben
doppelter Lippen- anmump'altt, uln.rlmupt Dass aber auch gar keine
Verbildung an derselben vorhanden zu sein braucht, zeigen  am
besten jene beiden Lille, der von Otto Nr. 408 und von Schén, wo
sogar auf einer Secite der Nasengang durch die Verbindung  des
Processus palat. des Oberkiefers mit iltl'l'l Vomer ﬂbirL"iEhIUb‘iEH war,
Auch der fl\!‘;CIILIILt{.fLr fehlt in diesen Fillen nicht. Er erscheint
nur in der Weise verbildet und in seiner Stellung abgeiindert, wie
shei Lippen-Gaumenspalten, da auch iiber ihn von dﬂn Autoren keine



i

niheren Angaben gu‘mlcht werden. In wie weit in den beiden ange-
zogenen Fillen einseitiger Spaltbildung auch nur die eine Hilfte
Lh.ﬁ Zwischenkiefers verbildet oder defect war, lisst sich gleichfalls
nicht ermessen.

Es findet sich also eine Form der Arhinencephalie, wo Zwischen-
kiefer und Septum narium vorhanden, wenn auch etwa nicht voll-
kommen ausgebildet ist, aber nicht zur Verschmelzung mit dem Ober-
kiefer und Gaumenbeinen gelangt, so dass L|11.-.~.Lf|(.r wie hiufiger,
beiderseits, oder auf einer Seite eine ]_lpan—lxltl'u—Gatlmtﬂ'ﬁpaltt:
besteht. Gewdhnlich ist diese Form mit Trigonocephalie, erzeugt
durch sehr friihzeitige Verschmelzungen der Stirnbeinhilften, sogar
solcher in ihren Ossificationspunkten und einer Missbildung des Hirns
verkniipft, die auch nur die Basaltheile des Vorder- und Zwischen-
hirns betreffen, wohl aber auch mit mehr oder minder hohen Graden
von Einfachbleiben des Vorderhirns verbunden sein kann.

Beobachtet wurde diese Form der Missbildung sowohl bei un-
reifen als reifen Friichten, die todt geboren wurden, aber auch an
solchen, die einige Zeit nach der Geburt gelebt (im Falle Schén
acht Tage, Otto 498, einige Tage).

Bei der hohen Ausbildung des Hirns in manchen Fillen ist
auch die Lebensfihigkeit nicht ausgeschlossen, und der friihzeitige
Tod nur wie in den einfachen Fillen von Wolfsrachen aus diesem
zu erkliren.

Gleichwohl st diese Missbildung in den meisten Fillen nicht
allein vorhanden, sondern daneben auch andere Bildungsanomalien.
Am hiufigsten fand sich Mikrophthalmie und Polydactylie, Aurikular-
anhange (Fille von Virchow), Nabelbriiche (zwei Fille) und endlich
auch wie mein Fall zeigt, Bildungsfehler des Herzens, was ihre Ueber-
einstimmung mit den anderen Formen erhoht.



Arhinencephalie

mit Trigonocephalie.

Ueber diese Form der Missbildung liegt keine andere Beob-
achtung als die von mir unten angefiihrte vor.

Immerhin aber ist dieser ecinzige Fall beweisend genug, dass
es eine Form der Arhinencephalie gibt, bei der am Gesicht keine
weitere Missbildung sich ﬁndtt und nur der Schidel durch frithzeitige
Synostose der htunhum, verindert erscheint. Es erhilt dadurch der
Schidel jene eigenthiimliche Form, die nach Welker als Trigono-
cephalie hu:-u.]nwl wird, und die wir als ein hduhges LhHIdktLrl-
sticum schon in der frilheren Form unserer Missbildungen kennen
gelernt.,

Ob unter den bisher durch Welker, Lucae, Kiistner bekannt ge-
machten Fillen von Trigonocephalie solche gewesen, die dieser
Form zuzurechnen sind, lidsst sich bei dem ”'n[angul der Angaben
iiber die Beschaffenheit des Hirns nicht sicher bestimmen.

Insoferne aber, wie spiiterhin niher auseinandergesetzt werden
soll, in diesen Fillen hiufig Mikrophthalmie sich fand, ist es sehr
wahrscheinlich, dass manche der Fille unter diese Form der Arhi-
nencephalie zu stellen gewesen wiren, andere aber, die mit Lippen-
Gaumenspalten verbunden waren, der friheren Form beizuzidhlen
waren.

Diesen fiir die nur durch die Trigonocephalie dusserlich charak-
terisirten Fall von Arhinencephalie (Fall X), will ich einen weiteren,
im Museum autbewahrten Fall von Trigonocephalie (Fall XI) an-
reihen, von dem ich zwar nicht mit Sicherheit behaupten kann, dass
er hicher gehort, es aber als sehr wahrscheinlich annehmen muss.
Denn, wenn auch das fir den Entscheid nur allein massgebende
Hirn nicht aufbewahrt worden, so wird die Wahrscheinlichkeit doch
gestiitzt durch den Mangel von Liicken in der Dura, iiber der Sieb-
beinplatte und an dieser selbst, welche den Riechnerven zum Durchtritt
cienen; fernerhin durch andere Missbildungen des Korpers, welche
sich neben Arhinencephalie hauhg finden,

Die Iille sind:



X. Fall.

Trigonocephalie und Hydrocephalie mit einfachem Vorderhirn, das durch
eine grosse Wasserblase, die iiber demselben lagert, an den Schidelgrund
gepresst ist. Defect der Riechnerven.

Das Priparat stammt von einem neugebornen, reifen (ja vielleicht
sogar liberreifen), ziemlich kriiftig entwickelten Knaben, der bis auf
den Schidel, welcher vor der Geburt punktirt wurde, keine Ab-
weichungen zeigte.

Der Schiddel enorm gross, hydrocephal geformt, collabirt, zeigte
in der hinteren Fontanellgegend etwas nach rechts von der Mittel-
linie eine frische Punctionsoffnung, aus der noch bei geneigter Lage
des Kopfes Serum und Blut .E'I.]Jtl"Ul}ff_.ltL Das Zellgewebe der %cila.:l(.i
schwarte um diese Oefinung etwas blutig suffundirt. In der breiten
Interstitialmembran zw 15C]1Ll‘l beiden 5::{:]1Ltttlbuﬂcn, niher dem hinteren
Rand des rechten, eine in die Linge gezerrte (1 cm. lange) Liicke,
die der #dusseren Punctionséfinung entsprach.

Da die Form des Schidels durch die schmale, kielformig vortre-
tende Stirn als eine von gewdhnlichen Formen der angebornen Hydro-
cephalie abweichende sich erwies, und auch keine Trennung der Stirn-
beinhiilften nachweisbar war, erdffnete ich vorsichtig durch einen
Lingsschnitt in der breiten Interstitialmembran zwischen den Scheitel-
beinen die Schidelhthle. In dieser zeigte sich nun das Gehirn auf
den ersten Anblick, wie auf den Grund des Schidels zusammenge-
sunken, platt, tberlagert von einer zarten, reich vascularisirten
Membran. Die Sichel fehlte, die Schenkel th‘s Kleinhirnzeltes waren
sehr schmal.

Nach vorsichtiger Herausnahme des Gehirns ergab sich nun,
dass dasselbe nicht, wie ich anfangs vermuthete, ein im hdchsten
Grad, bis zu einer Umstaltung der Hemisphiren zu Blasen einfach
hydropisches, nur in Folge der Punction collabirtes Hirn war, sondern,
dass eine ganz eigenthiimliche Missbildung desselben vorlag,

Von oben (Tafel II, Fig. 7) gesehen, bildete das Hirn eine
handtellergrosse Platte, die dem Hcimd:,]f-frumh. auflag, an deren
Rindern allseits jene collabirte zar te, Hirnhéiuten Zhnliche Membran
haftete, die nach hinten iiber das Mittelhirn ausgespannt war, und auch
das Zelt des Kleinhirns iiberlagerte. Nach vorsichtiger Durchtrunmmg
der Membran in der Medianlinie zeigte sich, dass dieselbe eine durch
die Hirnplatte nach unten abge schlossene kuwhtrf_ Blase bildete, die
fast den ganzen fiir das Grosshirn bLatunthn Raum des "JledLh
ausfiillte, und das Gehirn gegen den Schiidelgrund angepresst hatte.
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Letzteres bildete eine dicke scheibenformige Platte, die den sehr
flachen Grund der mittleren und vorderen Schiidelgrube ausfiillte.
Dieselbe hat einen Lingsdurchmesser von 8, einen Breitendurch-
messer von g cm. Sie zeigt von oben gesehen einen vorderen Antheil,
der von Rindengrau iiberzogen, von Hirnhiuten iiberkleidet, radiir
gegen den vorderen Rand '11I‘§‘E[I'1]1]EEI1L1L Windungen besitzt, unt.l mit
einem 11’1]IJIJ{JtrLIIFCrrJllngLI1 nach vorne convexen Rand, du;'-‘-en hintere
Enden in den hinteren Rand der Gehirnplatte au*—:lauﬁ:n sich scharf
gegen den hinteren Theil der Oberfliche absetzt. I\amenthch an den
Seiten, wo diese Randbegrenzung von dem unterliegenden Theil
sich etwas abhebt, tritt auch in der Niveaudifferenz die Abgrenzung
scharf hervor.

Ueberall aber ist der Unterschied zwischen vorderen und hin-
teren Antheil durch das Aussehen derselben deutlich, indem diese
letzteren rein weisses, medullares Ansehen besitzen, und folgende
LUI'IflE}LlI‘E'ltlDI'J. (larlneten Im mittleren Theil erheben sn::h vom Grunde
der Platte vier rundliche Wiilste, die von einander nur durch Furchen
abgegrenzt, ungefihr jenes Bild geben, das man bei der oberen
Ansicht des Corpus quadrigeminum erhilt. Doch entsprechen sie
keineswegs diesem, sondern erweisen sich vielmehr als die frei-
l1etrcmlf,n L:“lng'lli,nl‘l‘la‘i‘it.ﬂ des Vorder- und Zwischenhirns. Deide

’aare sind je durch eine Medianfurche, und das vordere vom hinteren
aar durch eine an der dusseren Umremdung des ersteren aus-
laufende, mit ihrer Concavitit nach vorne gerichtete tiefere Furche
abgegrenzt. Das vordere Paar hat eine mehr lingliche, das hintere
eine rundliche Gestalt. Zwischen dem vorderen Paar und dem den
vorderen Theil der Hirnplatte begrenzenden Rand liegt noch eine
flachrundliche Protuberanz, die scheinbar in den hier stark depri-
mirten Rand {iibergeht. Vom vorderen Ende des hinteren Paars
erstrecken sich beiderseits, das vordere Paar umfassend, bogig ge-
kriimmte Wulste, die zwar nicht in das Niveau der Ganglien hinauf-
riicken, sich aber doch so stark vom Boden des hinteren Theiles
abheben, dass zwischen ihnen und der etwas aufgekrempten Rand-
begrenzung der Hirnplatte, in welche auch der bogige Rand des
vorderen Theils hier ausliuft, eine tiefe, gegen den Schiidelgrund
gerichtete Bucht entsteht. Diese erweist sich als Anlage eines Unter-
horns, indem jederseits an der Aussenseite des hinteren, den ver-
schmolzenen Sehhiigeln entsprechenden Ganglienpaares der Rand
der Hirnplatte, und somit auch der in ihn iibergehende Rand des
vorderen Antheils derselben, sich gegen den Grund senkend, aus-
lauft, und an den Ganglien eﬂdfxt wnhf:l er eine }‘mschwellung zeigt,
die der Anlage eines Ammonshorns entsprechen diirfte.

Diese Gebilde liegen aber nicht frei nach dem Blasenraum,
sondern sind von einer zarten durchsichtigen Membran uber]-.leu_let
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die von dem hinteren Theil iiber den Rand auf den vorderen sich
fortsetzt, und auch nach hinten auf die Innenfliche der membrantsen
Wand der Blase selbst tibergeht, welche hier beiderseits von der hin-
teren Umrandung der Hirnplatte und von den seitlichen und hinteren
Rindern der hinteren, als Sehhiigel bezeichneten, Ganglien sich ab-
hebt, die ziemlich grosse Zirbeldriise und Vierhiigel iiberdeckt, und
thnen lose anhaftet. Eine weitere Untersuchung zeigt auch, dass die
Blasenwand sich nicht, wie es den Anschein hat, vom Rand der
Vorderhirnplatte erhebt, sondern der ganzen oberen Fliche des
vorderen Antheils derselben anliegt, lose oder fester anhaftend, und
erst am hinteren, durch seine weisse Farbe sich abhebenden Rand
des vorderen Theiles endet, welcher also zweifellos dem Randbogen
entspricht. An dieser Blase finden sich aber beiderseits zwei bogen-
formige Streifen, die von jener Stelle ausgehen, an der der seitliche
aml der HLl]‘IISphdl'Ll‘il_llctttL respective der Randbogen mit den
HthugLIn verschmilzt, zuniichst eine kurze Strecke nach hinten und
dann im Bogen zu beiden Seiten der Blase, bis auf etwa 8 ecm. vom
Rand der Hirnplatte ansteigend, und allmihlig wieder sich ihm
nidhernd, zur Mitte des vorderen Randes verlaufen. IDiese Streifen,
die meist nur 2 mm. breit, vorne wo sie sich dem vorderen Rand
der Platte ndhern, aber bis iiber 5 mm. breit werden, sind mit dem
Plexus choroideus gleichen Zotten, und im vorderen Theil mit kleinen
Cysten besetzt. Solche finden sich auch in grosser Zahl am vorderen
Theil der Hirnplatte, nahe dem Rand, wo die Streifen enden.

Nach Losung der fidigen Adhidrenzen der Blasenwand von den
Vierhiigeln, zeigen sich diese normal, nur das vordere Paar, von
der zwischen sie eingelagerten Zirbeldriise, die fest mit der Aussen-
fliche der Blase verwachsen ist, weiter auseinander gedringt.

Nach Herausnahme des Hirns (Zafel /], Fig. §) t_rn'ibt sich,
dass diese Hirnplatte eine ausgedehnte, von lel(,nwr:m uerLlLtdﬂlc
mit zahlreichen schmalen W mdungm ausgestattete untere Fliche
besitzt, die zum grissten Theil, in einer Lingenausdehnung von
7 cm., der ]111frz|u€frc?uwuu,11 einfachen vorderen Schidelgrube auf-
liegt, wihrend nur geringe hl[’ltLl’L, seitliche Antheile, die auch mit
Rindengrau iiberkleidet sind, und in Form undeutlicher flacher
Schliifeenden vortreten, in den seichten, mittleren Schidelgruben
eingelagert sind. Nur ein kleiner kaum 1'5 em. breiter und etwa
12 mm. langer, mittlerer Theil, der zwischen den stark divergirenden,
kurzen Htrnm:hq;-nLLln LII‘IH‘LIEI”‘LI"L ist, und etwas zapfenartig iiber die
untere Fliche hervortritt, t,nl:*:piu,ht der eigentlichen Hirnbasis.

Die vom Rindengrau iiberkleidete Fliche zeigt im Stirntheil, der
durch eine etwas tiefere, dem Rand der kleinen Keilbeinfligel ent-
sprechende Furche von den in den mittleren Schidelgruben einge-
lagerten Antheil abgegrenzt ist, eine bis nahe an den Rand ruchende
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mediane, besonders vorne breite und tiefe Furche, und zahlreiche,
seichtere, die im allgemeinen radiir gegen den Rand ausstrahlen,
so dass diese Fliche in zahlreiche 4 mm. breite, an den Rindern
selbst wieder seicht, aber reich gekerbte W mdungcn zerfillt. Nur
rechts, entlang der Medianfurche, zieht eine 12 mm. breite Windung,
die aber, wie alle anderen, an der Grenze gegen den eigentlichen
Basaltheil des Hirn sich verschmilert und durch Furchen in schmale
Ziige zerfillt, ;

Die Riechnerven fehlen vollstindig. Der zapfenartig vortretende
Basaltheil des Zwischenhirns hat vorne an seiner Basis einen schmalen,
von Liicken durchsetzten Streifen, die Lamina perf. ant, dann gegen
die seitliche Wolbung zwei kurze mit einer rundlichen Basis von
seiner hinteren Fliche hervortretende weisse “Wulste, die Tractus
optici, die vorne an der Spitze des Conus in das nicht ganz aus
derselben hervortretende Chiasma und die stark divergirenden Nervi
optici auslaufen. An der hinteren Fliche des conischen Zapfens findet
sich zunichst der Stiel der Hypophysis, und weiter zuriick an der
Basis desselben die Corpora candic.

Die Hirnstiele kurz, stark divergirend, tauchen unter dem Rand
der Hirnplatte in die seitlichen Theile der Ganglienmasse. Der Pons
median tief gefurcht, an der Medulla die Oliven stark vortretend.
Kleinhirn normal.

Die Gefisse normal, die Carotiden schwicher, theilen sich in
mehrere Aeste, von denen zwei, die auch die Gefisse in die Liicken
der Lamina perforata ant. abgeben, und in der Medianfurche nach
vorne verlaufen, wohl als arter. cerebri anteriores gedeutet werden
konnen. Eigentliche arter. cerebri med. finden sich aber nicht, indem
die Carotiden sich nur in zahlreiche meningeale Aeste auflésen. Die
Hirnnerven sind mit Ausnahme des angegebenen Defects der Nervi
olfactorii normal.

Wie ein Mediandurchschnitt zeigt, besteht der vordere Theil
der Hirnplatte aus einer ungefihr 1 cm. dicken, unteren und 3 mm,
dicken, oberen Wand, die von oben her aneinander gepresst, mit-
einander an ihrer Ventrikelfliiche verwachsen sind, so dass der vordere
in der Hirnkappe gelegene Theil des Ventrikels vollig verschlossen
ist, und nur jener mit der Blase communicirende Antheil iiber den
Ganglien offen blieb, aber wie angegeben, in ganzer Ausdehnung
von einer zarten Membran iiberkleidet wird, die sich auf die Biasu'l-
wand fortsetzt.

Der Durchschnitt zeigt auch, dass die Ganglien, respective die
gesammten, zur Entwicklung “’[‘LD[]‘[H‘L{‘I‘ILII r‘)t-.—'ll]]ﬂ'llhﬂllf_. des Vorder-
lurns und z’unchuﬂnrm urmc]mcn sind, so dass sich nur ein kurzer
Gang im Stiel des Trichters erhalten hat Selbst die Ausmiindung
des Aquaeductus ist durch die angegebene Membran verschlnssm



Der Schidel (Fig. 35) ist hydrocephal geformt, asymmetrisch,
mit schmaler, in der Hockergegend sehr stark buckelartig vortreten-
der, unterhalb gekielter Stirn. Sein horizontaler Umfang betrigt 47,
jener von der Nasenwurzel iiber den Scheitel bis zum hinteren Rand
des Foram. occip. magnum 39 cm, und der von einem Seitenrand
des genannten Loches zum andern iiber den Scheitel gemessene 44 cm.

Beide Stirnbeinhiilften sind in ihren Schuppentheilen so mit ein-
ander verschmolzen, dass sie scheinbar nur einen breit-buckelformig
aus ihrer Fliche hervortretenden Hocker bilden, an dem aber durch

Fig. 3b.

Fig.
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eine zu beiden Seiten vortretende stirkere Wilbung und eine
median gelegene, 1 cm. lange und o4 cm. breite Liicke, von der
sich nach abwiirts ein feiner Spalt bis an die Nasenwurzel erstreckt,
deutlich ersichtlich ist, dass er nur durch dichtes Aneinanderriicken
zweier Tubera entstanden ist.

Die vordere Fontanelle ungefihr 3 em. im Durchmesser haltend,
die Interstitialmembran zwischen Stirn und Scheitelbeinen rechts o3,
links 1 cm. breit. Jene zwischen den Scheitelbeinen in der vorderen
Hilfte 2'5 cm. breit, nimmt in der hinteren Hilfte rasch bis auf
7 cm. Breite zu, und geht in die beiderseits bis 4 cm. breite Inter-
stitialmembran zwischen Hinterhauptschuppe und Scheitelbeinen iiber.
Letztere sind auch von den Schlifebeinschuppen durch 3 em. breite
Membranen getrennt. Es sind so simmtliche Schideldeckknochen
weit auseinandergeschoben, und zwar die Scheitelbeine so, dass das
rechte weiter nach hinten ragt und sein Tuber nach aussen sieht,
wihrend am linken der Tuber nach vorne und oben gerichtet ist. (/g 76.)
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Beide Scheitelbeine besitzen eine fast kreisformige Umrandung, und
sind gegen die breiten Hocker stark ausgebuchtet, mit ]dr'lﬂ‘t_.l'l tiefen
radmrr_n Furchen versehen, am hinteren Rande lang au%g(,f'm_rt Im
rechten findet sich ein nach unten radidr u_rimtﬁ,ndz_r Sprung, an
dem die Knochenriinder etwas iibereinander geschoben sind. Das
rechte Scheitelbein ist grosser, sein Durchmesser 14 cm, der des
linken 12 cm. Dadurch die rechte Schidelhilfte breiter und nach
hinten stirker ausgebuchtet.

In der hluu:n Interstitialmembran zwischen Scheitelbeinen und
Hinterhauptsschuppe zahlreiche
kleine, rundliche und strahlige
Knochenplittchen  eingelagert.
Die Hinterhauptsschuppe breit,
ausgebuchtet, am oberen Rand
tief eingeschnitten,

Der Schidelgrund (Fig. 37)
sehr flach, namentlich in der
hinteren Schide elorube. Die vor-
dere hchudc:]grubt, in sanftem
Bogen gegen die vorgetriebene
Hockergeoend ansteigend, i1st
sehr lang, indem schon die
Keilbeinfligel wenig divergiren,
lang nach vorne ausgezogen
sind, noch mehr aber die
fast durchscheinenden partes
orbitales. Diese fassen emne 1 cm.
breite, sehr tiefe Rinne zwischen
sich, welche seicht vor den
Keilbeinfliigeln iiber einer der

Fig. 37. Siebbeinplatte entsprechenden,

aber liickenlosen und mit keiner

Crista ausgestatteten Knorpelplatte beginnt, und in der Hocker-
gegend des Stirnbeins ausliuft, iiber jener b5telle, wo aussen
die mediane Liicke angegeben wurde. Eingefasst wird die Rinne
von einer durch die winklige Abbiegung dtr Orbitaldidcher gegen
den Grund der Rinne ge h[]il{*lt n L{"'I";lﬂ, uvh,]u, in mehreren Zweigen
in der Hockergegend ”HIF:F:I'.]’I.]'IILIHI, die bis zum Durchscheinen ver-
diinnten, und theilweise durchbrochenen Antheile des Stirnbeins in
der Hockergegend zwischen sich fassen. Am Grunde der Rinne findet
sich im obersten Theil der schon aussen angegebene feine Spalt,
welcher die beiden Stirnbeinhilften bis zur Nasenwurzel herab trennt.

Entsprechend dieser Ausbuchtung des Stirnbeins nach oben
vorne gegen die Tubergegend, findet sich der obere Rand der Orbita
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hoch, fast spitzbogenférmig ausgezogen und sehr verflacht. Indem
die Orbitaldicher stark nach unten vorgewdlbt sind, sind die Orbitae
von oben- hinten her verengt. Die Processus nasales und Nasenbeine
sehr lang, Nasenhohle und Kiefer normal, nur die vordere Nasen-
apertur sehr hoch und ziemlich breit.

Alle Knochen des Basaltheiles, des Schiidels, wie jene des Ge-
sichtes zeigen in Grisse und Dichte eine Ausbildung, wie sie nur
bei den kriftigsten Neugebornen gefunden wird.

XI. Fall.

Trigonocephalie, Omphalokele, Loch im Septum wventriculorum.

Dieses Monstrum stammt auch aus den Zeiten der Chirurgen-
schule, und ist im Catalog iiber dasselbe weiter keine Angabe ge-
macht. Wahrscheinlich war es im Ganzen aufbewahrt worden, und
wurde erst spiter der Schidel praparirt.

Der Korper ist 44 cm. lang, ziemlich gut genihrt. Der Schiidel
normal gross, in der Stirne schmal und gekielt, die Augen etwas
dichter stehend. :

Der Thorax sehr schmal, am Unterleib ein fast faustgrosser
Nabelbruchsack, an dem links von der Kuppe der Nabelstrang ein-
gepflanzt ist.

Hodensack gerunzelt, klein, leer.

Die linke untere Extremitit im Fuss stark dorsal flectirt.

Die von mir erst vorgenommene Untersuchung der Eingeweide
ergibt :

Das Herz im rechten Ventrikel sehr gross, die Aorta etwas
rechts stehend, gibt, wie normal, die drei grossen Gefisse ab, und
senkt sich dann mit einem kurzen, engen Isthmus in die weite zur
Aorta descendens umbiegende Pulmonalarterie ein.

Im hinteren Theil des vorderen Septum ventriculorum eine
rundliche, 4 mm. weite Liicke. Foramen ovale offen. Die Leber
kuglig, sammt den Diinndarm, und dem mit ihm an einem gemein-
samen langen Gekrise gehefteten, ober dem Diinndarm gelagerten
Anfangstheil des Dickdarms in dem Bruchsack eingelagert, so dass
nur der ziemlich quer gelagerte Magen, das Duodenum und der
untere mit einer langen S-Schlinge ausgestattete Theil des Dickdarms
in der Bauchhéhle sich findet.

Milz lang, walzenformig. Nieren normal. Beide Hoden am inneren
Leistenring in einem besonders an der linken Seite stark entwickelten
Recessus des Bauchfells gelagert.



Der daneben aufbewahrte, priparirte Schidel misst im Umfang
280, in der Linge g5, in der Breite 82, in der Hohe 86 mm,
besitzt eine schmale, kielartic vortretende Stirn, indem beide Stirn-
beinhilften so miteinander verschmolzen sind, dass ihre Hocker nahezu
an der Mittellinie ineinander fliessen. Das Stirnbein unterhalb der
Tubera bis an die Nasenwurzel stark verdickt, mit weiten Gefiss-
furchen und Liicken versehen. Bis.auf eine feine seichte Furche, die
von der Nasenwurzel bis unter die Hohe der Tubera hinaufreicht,
findet sich aussen keine Abgrenzung der Stirnbeinhilften, wohl aber
sind dieselben am oberen Rand durch die mit ihrem unteren Ende
tief einschneidende vordere Fontanelle getrennt.

Beide Orbitae 2 em. breit, 1°5 cm. hoch, mehr nach der Seite
gerichtet, an ihren inneren Rindern 14 mm. von einander entfernt.
Die Nase stark vortretend, Nasenbeine 1 cm. lang, o5—o'§ cm.
breit. Die vordere Nasenapertur 12 mm. hoch und ¢ mm. breit, mit
einem nahezu 5 mm. langen Nasenstachel.

Oberkiefer schmal. Die Gaumenplatten kurz. Schidelbasis etwas
schmiiler,

Die vordere Schidelgrube entsprechend der kielférmigen Ver-
engerung der Stirne verengt, zugleich durch stirkeres Ansteigen der
Orbitalddcher verflacht. Siebbeinplatte und Crista normal. Die hintere
Schidelgrube ausserordentlich flach. Sichel und Tentorium vorhanden.

Der angefiihrte Fall X zeigt also evident, dass auch ohne jedem
Defect in der Bildung des Nasenapparates ein solcher der Nervi
olfactorii vorhanden sein kann. Aber nur in Bezug darauf, und die
gleichzeitig vorhandene Synostose des Stirnbeins, kann der Fall fiir
diese Form der Missbildung beweisend und mustergiltig sein. Denn
beziiglich der Hirnbildung zeigt derselbe einen so hohen Grad von
Verkiimmerung und eine so eigene Art der Missbildung, dass darin
wohl eine ganz besondere Abweichung vorliegt, die eben so gut bei
einer anderen Form der Arhinencephalie sich ausbilden konnte,

Es soll daher diese Missbildung des Hirns bei Betrachtung der
im Allgemeinen mit Arhinencephalie einhergehenden Entwicklungs-
abweichungen ihre Erledigung finden.

Wenn demnach auch nicht einmal nach diesem Fall ein Auf-
schluss iiber die bei dieser Form auftretende Hirnmissbildung sich
ergibt, so glaube ich doch auf keinen Widerspruch zu stossen, wenn
ich gestiitzt auf die Erfahrungen iiber die frither angefiihrte Form
der Arhinencephalie mit Wolfsrachen, die ja fast immer mit Trigono-
cephalie verkniipft ist, es als erwiesen hinstelle, dass in anderen
Fillen ein viel geringerer Grad der Hirnmissbildung sich finde, wahr-
scheinlich sogar in manchen Fillen ein so geringer, nur auf die
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Basaltheile des Vorder- und Zwischenhirns beschrinkter Defect, wie
im Fall IX, so dass es erklirlich wird, wie solche Defecte unbe-
achtet bleiben kénnen.

Wenn ich auch nach dem mir zu Gebote stehenden Material
nicht berechtiget bin, weitere Formen als die fiinf angefiihrten, fiir
die typische Art der Misshildung, die ich als Arhinencephalie be-
zeichnet, aufzustellen, so soll doch hier nochmals darauf hingewiesen
werden, dass damit nicht alle Formen erschopft sind.

Es wird gezeigt werden, dass auch einfache Mikrocephalie neben
dieser Defectbildung des Hirn vorhanden sein kann, ja es ist sogar,
wie erwdhnt, in der Literatur von Heschl (dsterr. Zettschrift fiir
prakt. Heilkunde, 1861) ein Fall angefithrt, wo wahrscheinlich nicht
einmal beziiglich der Griosse des Schiidels und Hirns sich eine Ab-
weichung fand.

Der Fall betraf einen g4s5jdhrigen Mann mit ldnglichem Gesicht,
langer, an der Wurzel auffallend schmaler Nase ohne jeder Schidel-
und Hirnverinderung. Es fand sich keine Spur von Riechstreifen
und Riechkolben; die Nerven und das Trigonum, sowie der Sulcus
olfactorius fehlten vollstindig. Die Siebbeinplatte war schmiiler als
gewohnlich, von nur wenigen Lochern durchbrochen, durch die nur
nervenlose Fortsitze der Dura traten, welche mit dem Periost ver-
schmolzen. Auch die Nasenschleimhaut besass keine Nerven.

Zugleich fand sich in diesem Fall eine Verkiimmerung der
Genitalien (die Hoden bohnengross, ohne Samenkanilchen, der Kehl-
kopf von weiblichen Dimensionen.®)

Dieser Fall von Heschl gehirt nach dem vollstindigen Defect
der Riechnerven wohl zweifellos zu den hier betrachteten Formen
von Hirndefecten. Fiir die als Mikrocephalien beschriebenen Fiille,
auf welche ich spiter zuriickkommen werde, ist dies nicht vollig
sicher, wenigstens fiir den einen, wo keine Angaben liber das Ver-
halten der Riechnerven gemacht sind, nur wahrscheinlich. Es muss
daher weitere Beobachtung lehren, in wie fern wir berechtigt sind,
noch neben den angefiihrten Formen der Arhinencephelie, diese mit
Mikrocephalie, und jene ohne jede Verinderung am Schidel und
Hirn (von dem charakteristischen Defect natiirlich abgesehen), als
zwei Formen aufzustellen.

*] Eine auffallende Kleinheit des Penis fand sich auch in mehreren Fillen der oben
““guﬁihrlu“ Formen. Da aber dieselbe an in threr intrauterinen Lebensdaner nicht sicher bestimme
baren Friichten beobachtet worden, lisst sich auch nicht bestimmen, ob diese Kleinheit in man-
gelhafter Entwicklung begriindet ist.

]



=-_hw\ n der angefiilhrten Reihe von Missbildungen, so wechselnd
sie auch in ihrer iusseren Form r:.u'ul findet sich doch,
'-:‘_-rﬁ;- wie schon Eingangs erwihnt, ein gemeinsamer Charakter,
RL0 gegeben in dem bei allen loran vorfindlichen l}(,fLLt
der %n;_‘;fﬁ-mnnttn Nervi olfactorii.

Dieser gemeinsame Charakter der angefiihrten "'lrhs'fiblltlungu‘l
verleiht denselben aber auch eine ganz ]}L‘;DI'ILICIT-' Bedeutung und eine
Zusammengehorigkeit, die nicht in einer willkiirlichen “\.Llsuahl einer
gemeinsamen Abweichung iiberhaupt gesucht, sondern natiirlicher-
weise in dieser gegeben ist.

Unserer l‘lEl‘l[Iﬂ'Lil Auffassung des Nervus olfactorius als eines
Hirntheils, wie er insbesondere bei Thieren als formlicher Lappen fort-
besteht, c:ntsplf:ci'lf:ml, wiirde ja schon an und fiir sich der Defect des-
selben nicht dem Fehlen anderer Nerven gleichkommen, selbst nicht
der des Hirns, wie sie vom Hinter- und Nachhirn ausgehen. Er ist
nur dem Defect der vom Zwischenhirn ausgehenden Sehnerven gleich-
werthig. Denn die Entwicklung dieser beiden Nerven zeigt, dass sie
sich von allen anderen, selbst allen anderen Hirnnerven, dadurch
unterscheitlen, dass sie Theile des Hirns selbst sind, die durch Aus-
wachsen aus demselben herausgetreten sind.

Dieser Auffassung der Riechnerven gemiss, die nun allgemein
Geltung erlangt hat, und die am deutlichsten Huxley dadurch aus-
spricht, dass er diesen Hirntheil, den Riechlappen, als Rhinencephalon
benennt, habe ich auch diese Missbildung des Hirns als Arhinen-
cephalie - bezeichnet. Denn die bisher in den einzelnen Fillen ge-
briauchliche Benennung als Defect der Nervi olfactorii scheint mir
ungeniigend, nicht nur wegen der diesen Nerven zukommenden
hoheren Bedeutung, sondern mehr noch desshalb, weil in keinem
Falle der Defect auf diese Nerven sich beschrinkt, sondern immer
mit Misshildungen des Hirns verkniipft ist.

Diese ‘\Ilaqlnhlungen des Hirns sind allerdings nicht immer auf
den Defect der Nervi olfactorii allein mruckmfuhren sondern auf eine
gemeinsame Ursache, die nur in ihrer Wirkung am auffallendsten
und constantesten durch den Defect des Rhinencephalon gekenn-
zeichnet ist. Und nur der Defect dieses letzteren soll als Arhinen-
cephalie bezeichnet werden, die Formen der daneben vorhandenen
Misshildung des Hirns als zu wechselnde nach Grad und Art seien
darunter nicht verstanden.
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In dieser stets mit der Arhinencephalie verbundenen Missbil-
dung des Hirns ist aber auf |Jath{}lnni=;t:}‘tun Gebiete ein neuer Beweis
fiir die gleiche Stellung der Riechnerven mit den Sehnerven gegeben.
Denn E'l.ll{.]'l wo die Ht.hm_ru,n in ihrer Entwicklung Abweichungen
zeigen, wie besonders bei der Cyklopie, sehen wir daneben constant
Missbildungen des Hirns. Ja, die Gleichstellung der Entwicklungs-
stérungen (lll’-.‘it.,I' beiden Hirnnerven ist noch um so grisser, da die
daneben vorfindlichen Missbildungen des Hirns grosse Jh.hnlichkf:it
zeigen.

Es ist also nicht nur nach der Bedeutung des Defects der
Nervi olfactorii als Defect eines Hirntheils selbst, sondern mehr
noch durch die immer gleichzeitig vorhandene "'I.Ilathltlunir des Hirns
gerechtfertigt, diese Art der llnsalnhlungen ,cus,nn1n1~:31uufassen, und
thnen einen gemeinsamen Namen als Arhinencephali zu geben.

Aber freilich bin ich mir bewusst, dass nach den angefiihrten
Beobachtungen dieser Name nur fiir den grissten Theil {lur Fille
passt, .111{*|'+:1|an einen so grossen, dass die wenigen Fille, wo er
nicht zutrifft, alq Ausnahme gelten. Denn wohl immer ist eine Miss-
bildung am Rhinencephalon vorhanden, aber in einzelnen Fillen
nicht als Defect desselben, sondern als Verschmelzung, so dass nur
ein Riechnerve sich findet.

Indem gegeniiber der Entwicklungsstorungen des Nervus opticus
diese Bildung doch ausserordentlich selten ist — sie fand sich nur in
den zwei Fillen von Otto 108 und 459 — und beziiglich der sonstigen
Erscheinungen keine Abweichungen sich fanden, habe ich fiir diese
Fille keine eigene Bezeichnung gewihlt, wie ich sie auch von den
tibrigen nicht trennte.

Es tritt also auch darin eine Aehnlichkeit in den Entwicklungs-
storungen der ersten beiden Hirnnervenpaare hervor, dass an beiden
Verschmelzungsbildungen vorkommen, als welche doch die ange-
zogenen Fille von einfachen Nervis olfactoriis angeschen werden
miissen. Wihrend aber am Sehnerven, wie die hduﬁtrul Ille von
Cyklopie zeigen, diese Verschmelzungen, die g_;t.wuhnllciu;n Formen
von Entwicklungsstérungen darstellen, sind sie an den Riechnerven -
sehr selten, und dagegen die \ﬂ"‘itdl]dlﬂ'u’l Defecte das gewdhnliche,
Dafiir diirfte wohl die Grosse der ersten Anlage der Sehnerven,
soweit sie in den primdren Augenblasen gegeben ist, von Belang
sein und vielleicht, dass diese Anlage fru]iwr er nt=rL und eine ‘itdILLI‘E..
Wachsthumsenergie besitzt. Die Defecte der Riechnerven sind auch
keineswegs Defecten der Sehnerven und Augen gleichzusetzen, wie
nicht nur die Entwicklungsgeschichte lehrt, anndun auch die Fille
solcher Defectbildungen E-.-LH.'lht zeigen, in denen auch ohne jede Storung
am Hirn, Anophthalmie und Defecte der Sehnerven sich finden,
konnen, die also nicht durch ein Zugrundegehen des Auges in seiner
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ersten Anlage, sondern nur in seiner weiteren Ausbildung erzeugt
wurden.

Wenn demnach die Zusammengehorigkeit der angefiihrten Miss-
bildungen und ihre Bedeutung in dem Defect der Nervi olfactorii
als einer Art der Hirnmissbildung gegeben ist, so gewinnen sie
cerade um so mehr Interesse durch die mannigfachen Abweichungen,
die in der Ausbildung des Gesichtes, speciell des Nasen-Kiefer-
apparates, damit E’Erkﬁ.ﬁ[}ﬁl sind.

Auf den ersten Ueberblick kionnte es scheinen, dass diese ver-
schiedenen Formen der Arhinencephalie vollig scharf geschieden
sind, und wenn sie auch in der angegebenen Defectbildung einen
cemeinsamen Charakter besitzen, doch morphologisch und genetisch
getrennt wiiren. Eine nihere Untersuchung der einzelnen Formen
aber ergibt, dass die scharfen Grenzen, die dieselben anscheinend
zeigen, in den einzelnen Fillen sich allmihlig verwischen, und so in
jeder Form Uebergiinge zu den anderen und zur Norm sich auf-
finden lassen. Sie zeigen sich also morphologisch nicht strenge ge-
schieden, und damit wohl auch, dass sie genetisch in einem Zusam-
menhang stehen konnen. Aeusserlich sind sie charakterisirt durch
Defecte und Verbildungen am Nasenapparat und dem, in dessen
Zusammensetzung eingehenden Kieferantheil, welche nur der letzten
Form mangeln, bei der der Nasenapparat vollkommen ausgebildet
ist. Dazwischen finden sich in den iibrigen Formen alle Uebergiinge
von dem Vorhandensein aller Theile des Nasenkieferapparates mit
nicht zu Stande gekommener Schliessung, durch die verschiedensten
Abstufungen der Defectbildungen der Zwischenkiefer, der Nasen-
scheidewand und der horizontalen Siebbeinplatte bis zur Verkiimme-
rung des Nasenapparates in Form eines Riissels.

Es betreffen also die &usserlichen Missbildungen den Geruchs-
apparat. Aber wie die nihere Einsicht gibt, nicht in all seinen Theilen
wie bei der ersten Form der Arhinencephalie, der Ethmocephalie,
sondern meist nur in dem aus dem Stirnfortsatz hervorgegangenen
Antheil: der Siebplatte, dem Septum und Zwischenkiefer.

Dieses Fehlen und Verkiimmern von Antheilen des Geruchs-
oder besser Nasenapparates neben dem Defect der centralen Theile
des Geruchorganes, im Rhinencephalon, macht das Streben leicht
begreiflich, diese beiden Missbildungen in Zusammenhang zu bringen.
Freilich konnen wir heute nicht mehr, wie Tiedemann, diesen Defect
der peripheren Theile von dem Defect des Centralnervensystems
ableiten, nachdem ja tiberhaupt ein solcher Zusammenhang fiir Defect-
bildungen im allgemeinen nicht besteht, und, fiir die Arhinencephalie
speciell, durch das Vorkommen der letzten Form derselben, deutlich
als unannehmbar erwiesen ist. Nichtsdestoweniger besteht ein Zu-
sammenhang  zwischen der Hirnmissbildung und jener im Nasen-
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apparat, aber nicht begrimdet im Einfluss der ersteren auf letzteren,
wofiir ja keine einzige Thatsache der Teratologic spricht, sondern
begriindet in dem riiumlichen Verhiiltniss, in welchen das Rhinen-
cephalon mit dem Nasenapparat bei seiner ersten Entwicklung steht,
Denn nach den Ergebnissen der embryologischen Forschung ﬂ\U]hLLl
His), tritt ja die erste Anlage des ll:'._ruclmppmauﬁ; unmittelbar am
Vorderende des spiiteren Stir |'|t]1L1| des Kopfes zu einer Zeit auf, wo
nach Schliessung des Medullarrohrs am Kopfende, der Gliederung des-
selben in die drei Hirnblischen und dem Hervortreten der primiiren
Augenblasen die Entwicklung des secundiren Vorderhirns beginnt,
von dessen unterer Fliche die Riechlappen, zuniichst noch als hohle
Sprossen, gegen grubige Vertiefungen an der Aussenfliche des Stirn-
endes, den RlLLhtrrul}cth hervorwachsen. Der nur schmale Zwischen-
mlthul zmm_hf.,n beiden Riechgriibchen, den His so trefflich als
Nasenfeld bezeichnet, ist es aber, aus dem spiter der Stirnfortsatz
hervorgeht, welcher eben jenen Theilen zur Grundlage dient, die
wir bei Arhinencephalie so hidufig fehlen sehen: das Zwischenkiefer,
Septum der Nase und die ':-_nLl:rh{ inplatte.

Es liegen also bei der ersten Anlage sowohl ein Theil des
zukiinfticen Nasenapparates, als auch dessen nervoses Centralorgan
so dicht aneinander, dass es leicht erklirlich wird, wie Storungen,
die den einen Theil betreffen, auch den andern in Mitleidenschaft
ziehen.

Die nahen riaumlichen Beziehungen, in welchen so aber anderseits
das Geruchsorgan mit dem Sehorgan bei der ersten Anlage steht,
erklart auch, warum so hiufig Abweichungen in der Bildung des
ersteren mit den des letzteren, wie ich weiter unten ausfithren werde,
und immer die Abweichungen in der Bildung des Sehapparates,
welche sich auf diese frithe Zeit der Entwicklung zuriickfithren lassen,
mit Defect oder hochgradiger Verkiimmerung des Nasenapparates
verkniipft sind.

Dass die Missbildungen am Sehorgan, wie sie bei Storungen
in der ersten Entwicklung desselben am hédufigsten in der Form der
Cyklopie auftreten, immer mit Storungen der Bildung oder Defecten
des Lmechs.lppalatt:‘s verkniipft sind und sein miissen, geht aus der
nun wohl sicher festgestellten Thatsache hervor, dass les: priméire
Vorderhirn erst nach Bildung der primiren Augenblasen zum secun-
diren Vorderhirn auswiichst, und demnach Stérungen, die das Vor-
derhirn zur Zeit des Hervortretens der Augenblasen treffen, noth-
wendig die Ausbildung des secundiren Vorderhirns und {.ILS von
diesem ausgehenden Rhinencephalon behindern miissen.

So erklirt sich auch das Eingangs Erwihnte, dass Defecte
der Nervi olfactorii, ausser in den hier betrachteten Formen der
Missbildung, constant hei Cyklopie beobachtet werden, und zwar in
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derselben Art: als vollkommene Defecte, selten als Verschmelzungen
der Riechnerven zu einem einfachen. Aus dem oben angefiihrten
Grunde ist es aber ebenso erklirlich; dass bei der Cyklopie auch
der Hussere Nasenapparat die hochsten Grade der Entwicklungs-
hemmung erfihrt, ja hohere noch als in dem héchsten Grade der
Arhinencephalie, indem auch jede Spur desselben mangeln kann, wie
die Formen von Monophthalmie ohne Riisselbildung (Geoffroy’s
St. H. Cyklocephalen) zeigen. Dafiir kann nur angenommen werden,
dass entweder bei so frithzeitigcen Eintreten der storenden Einwir-
kung es iiberhaupt nicht zur ersten Anlage des Nasenapparates
kommt, oder dieser in seiner ersten Anlage zu Grunde geht und
so keine weitere Ausbildung findet. Haufiger aber findet sich neben
Monophthalmie und Cyklopie der Nasenapparat, wenn auch in der
sehr verkiimmerten Form eines Riissels, entwickelt. Diese Riissel-
bildung ist um so wichticer fiir uns, als sie auch bei dem hochsten
Grad der Arhinencephalie vorhanden ist. Wie sie zu Stande kommt,
wiewohl schon lingst klar, wird mit einem Blick ersichtlich aus der
Abbildung, die His in seinem Atlas menschl. Fombryonen des 1. Monals
(Tafel VI, Fig. Ay) gibt. Durch die nach unten zusammengedringten
und mit einander verschmelzenden Augenanlagen wird das Nasenfeld
vollig herausgehoben und nach'oben gedringt, so dass nun die Anlage
des Nasenapparates in den beiden Nasengriibchen und dem zwischen-
liegenden Nasenfeld iiber dem Auge an das Stirnende des Hirns empor-
gehoben ist. Wie die Ausbildung des Rissels zeigt, findet freilich iiber-
dies eine hochgradige Verkiimmerung der Anlage statt, so dass der
Riissel ein von Haut tberkleidetes, von Schleimhaut ausgekleidetes
Rohr mit einer meist einfachen kanalartigen Lichtung darstellt, die
blind am Stirnbein endet. Daneben finden sich manchmal auch, in hiher
entwickelten Fillen, Knorpel-Knochenbildungen, aber nur sehr selten
ein Septum. Es miissen also in den meisten Fillen die Riechgriibchen
unter Schwund des Nasenfeldes zu einem zusammengeflossen sein,
was den Defect aller Theile des Septum der Nase mit Zwischen-
kiefer und gesammten Siebbein, der sich ja bei allen Cyklopen findet,
erklirt. Nur wo, wie in seltenen Fiillen eine Scheidewand im Riissel
vorhanden ist (bisher wohl nur an Thieren beobachtet), ist in dieser
zweifellos ein Rest des Nasenfeldes oder spiteren Stirnfortsatzes
erhalten.

~ Dieser Riisselbildung vollkommen gleich und verkniipft auch
mit dem vollstindigen Defect, der aus dem Stirnfortsatz hervor-
gehenden  Gebilde, finden wir in der ersten Form der Arhinen-
cc.-|7!1nliuT_ der Ethmocephalie, die Verkiimmerung des Nasenapparates,
nur q(lzlhm abgeindert, dass daneben eine Scheidung  der Orbitae
zu Stande gekommen, und der Riissel schon in die Gegend der
Nasenwurzel mit seinem Ansatz herabgeriickt ist. Die Form erklirt
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sich leicht im Zusammenhalt mit der Cyklopie. Denn, da nicht wie
bei dieser die Augen verschmolzen, sondern nur einander genihert
wurden, wie ihr Dichtstehen zeigt, so ist die Nasenanlage nicht hin-
aufgedriingt, und anderseits an ihrem Ansatz, an das Stirnende des
Kopfes nicht vollig verkiimmert. Es haben sich Theile des Siebbeins,
die als Zwischenwiinde wenigstens den vorderen Theil der Augen-
hthlen sondern, entwickelt, wenn auch die iibrige Nasenanlage zum
Riissel verkiimmerte. Welche Ueberginge von dieser Form zur
Cyklopie in den seltenen Fillen, wie sie Vrolik darstellt, sich finden,
ist frither schon erwihnt. Es betrafen diese Beziehungen wohl nur
die dussere Form der Bildung, es ist aber nach dieser kein Zweifel,
dass auch die Form des Gesicht- und Kopfskelets sich ebenso der
Cyklopie nahestellt. Sicher fehlen, wie bei dieser, das Septum voll-
:-:tﬁ.ndig, oder doch bis auf die rudimentire Ausbildung im Riissel
(wie im Falle von Meckel), das Siebbein bis auf die Rudimente,
welche die Augenscheidewand bilden, und es sind so Gaumen und
Oberkieferbeine beider Seiten in der Mittellinie zur Anlagerung an-
einander gekommen.

Im unmittelbaren Anschluss steht die Cebocephalie. Noch ist
im Aeusseren eine Aehnlichkeit durch die Form der verkiimmerten
Nase gegeben, die den Eindruck eines kurzen Riissels machen kann,
der auch nur eine Oeffnung besitzt. Innerlich ist die Aehnlichkeit
gegeben, durch die blinde Endigung der kurzen engen Nasenhiohle,
dem Defect der horizontalen Platte des Siebbeins, meist des ge-
sammten Septums der Nase und des Zwischenkiefers. Aber die seit-
lichen Siebbeinplatten sind zur Ausbildung gekommen, wenn sie
auch nur im vorderen Theil die Augenhshlen von einander ab-
schliessen und nach oben und hinten miteinander verschmolzen sind.
Die Oberkiefer haben sich ber der Nasendffnung mit ihren Nasen-
fortsidtzen geschlossen oder fassen auch zuweilen rudimentire, ja
selbst etwas ausgebildetere Nasenbeine zwischen sich.

[n der dritten Form der Arhinencephalie, mit medianer Spalte der
Oberlippe, ist eine weitere Entwicklung dahin vorgeschritten, dass
zwar die horizontale Siebbeinplalte, das Septum und der Zwischen-
kiefer fehlt, die seitlichen Siebbeinplatten aber vollstindig entwickelt
sind., Die Oberkieferbeine stossen wohl mit ithren Nasenfortsitzen in
der Mittellinie, und zwar nicht ohne Dazwischentreten von Rudimenten
der Nasenbeine aneinander, aber sie schliessen sich nicht mehr in
ihren Korpern, sondern bleiben durch einen Spalt getrennt, der in
den meisten Fillen auch ihre Gaumenplatten, wie jene der Gaumen-
beine scheidet, in manchen Fillen aber auch nur vorne, dem fehlen-
den Zwischenkiefer entsprechend, ausgebildet ist, indem weiterhin
der Gaumen geschlossen erscheint. Anniherungen an die Ceboce-
phalie kommen in solchen Fillen noch dadurch zu Stande, dass
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einerseits die mediane Kieferspalte sehr enge, anderseits die hintere
Nasenoffnung durch Verwachsung der vertikalen Theile der Gaumen-
beine verschlossen wird. In diesen Fillen tritt auch ein Defect hervor,
der in den zwei ersten Formen, wie bei der Cyklopie, nicht deutlich
ist, und eben dieser Form ein eigenes Geprige gibt. Es ist dies der
Defect des Mittelstiicks der Oberlippe, der eben deren scheinbar
mediane Spaltung veranlasst. breit bei den einen, hoher stehenden
Formen, enge bei jenen ist, die sich der Cebocephalie ndhern. In
letzteren Fiillen idndert sich auch das Verhalten der dusseren Nase,
indem diese nicht wie bei den anderen breit und platt ist, sondern
kammartig hervortritt.

Die vierte Form zeigt uns keinen eigentlichen Defect in der
Bildung des Nasenapparates. Horizontale Siebbeinplatte, Septum und
Zwischenkiefer konnen vorhanden sein, nur zeigt erstere Abweichungen
in der Bildung der Crista und keine Locher fiir den Durchtritt von
Nerven; beide letzteren konnen verkiimmert sein. Namentlich scheint
solche Verkiimmerung, soweit die geringen Angaben in den wenigen
Fillen reichen, an dem Zwischenkiefer vorzukommen. Aber es sind
in dieser Form der Missbildung diese aus dem Stirnfortsatz hervor-
cegangenen Gebilde des Nasenapparates nicht mit jenen von den
Oberkieferfortsitzen gebildeten verschmolzen; es findet sich eine ein-
oder doppelseitige (wie hiufiger) Lippen-Kiefer-Gaumenspalte.

In der letzten Form endlich, der fiinften, finden wir neben der
gleichen Missbildung des Hirns einen vollkommen ausgebildeten
Nasenapparat, eine durch ein vollkommen entwickeltes Septum ge-
theilte Nasenhohle, vollkommen entwickeltes Zwischenkiefer und eine
ausgebildete horizontale Siebbeinplatte, nur darin abweichend, dass
sie keine Liicken besitzt oder etwa, wie im Fall X, die Crista fehlt,
obwohl wahrscheinlich dies nur eine Eigenthiimlichkeit dieses Falles ist.

Es zeigen also die Formen der Arhinencephalie, so verschieden
sie sind, alle Uebergiinge in der Ausbildung, und damit in dem Aus-
sehen des Nasenapparates von der Cyklopie zur normalen Form,
weichen aber schliesslich von dieser darin ab, dass die Siebbein-
platte keine Liicken, die zum Durchtritt der eigentlichen Riechnerven
dienen, besitzt. Somit hat der sonst ganz ausgebildete Apparat,
soweit die dussere Form dafiir geltend ist, nur die Bedeutung eines
Nasenapparates, nicht eines Geruchsorganes,

Ebenso wie die Ausbildung des Nasen-, respective Geruchs-
apparates in der Arhinencephalie alle Uebergiinge von der Cyklopie
zur fast vollig normalen Ausbildung zeigt, so tritt dies auch in der
Verbildung des Rhinencephalon und des Hirns in seinem Vorder-
hirntheil hervor,
~ Zar Einsicht in diese Verhiltnisse ist es nun wohl zuerst nothig,
einen Ueberblick iiber die Verhiltnisse der lIirl‘unfssbildunguu bei
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Cyklopie vorauszuschicken, umsomehr als meines Erachtens die Ver-
dnderungen am Hirn bei dieser Missbildung eben auch nicht hia-
linglich gekannt sind, und doch fiir die Verhiltnisse und das Ver
stindniss jener bei Arhinencephalie so grosse Wichtigkeit besitzen.

Zuniichst mochte ich mir erlauben, auf einen Umstand aufmerk-
sam zu machen, der in vielen Fillen die schon an und fiir sich
schwierig zu losenden Verhiltnisse der Hirnbildung, bei diesen Miss-
geburten noch erheblich erschwert.

Es ist das die fast nicht zu lésende Aufgabe, ein solches Hirn
ganz und unverletzt der Schiidelhihle zu entnehmen. Denn es sind,
wie wir sehen werden, ganze Abschnitte des Hirns durch hydropische
Ansammlung zu zarten Blasen ausgedehnt, deren Verletzung bei Er-
UET'I.IIIILF' des Schidels, selbst wenn man von vorneherein darauf ae-
fasst ist, kaum vermieden werden kann, um so mehr, als sehr
hiufg diese blasigen Antheile nicht nur dem Schiidel oder der Dura
fest anliegen, sondern sogar mit letzterer verwachsen sind. '

Es “EI'{].LII so leicht bei Eréffnung des Schiidels die blasigen An-
theile nicht nur eingeschnitten, meist auch beim Abheben des Schidel-
daches zerrissen, oder vielmehr von den festeren, ausgebildeteren
Theilen des Hirns abgerissen. Daher kommt es, dass nur diese als
Theile des Hirns angesehen und abgebildet werden. Desshalb sind
auch die meisten Beschreibungen von Cyklopenhirnen ungenau oder
direct falsch, indem fast immer die Angabe gemacht wird, der vom
Hirn freie Raum des Schidels sei von Serum ausgefiillt gewesen.
Daraus ist es auch zu erkliren, dass fast alle Abbildungen der Cyklopen-
hirne unvollstiindic und fehlerhaft sind, mit etwaiger Ausnahme jener
Formen, bei denen das Hirn in besserer, d. h. soliderer Ausbildung,
als compactere Masse sich fand. Um diesem Uebelstand zu begegnen,
glht es nach meiner Erfahrung nur ein Mittel, sehr vorsichtig mit
einer zarten Sige die Knochen in cewthnlicher Weise durch einen
Circularschnitt zu durchtrennen, und dann mittelst eines Messers,
dessen I\Imm:, diinn, und zum m:mh sten so lang sein muss, als der
Schidel breit ist, in einem Zuge die noch haftende Dura sammt dem
Schidelinhalt zu duichs-::l'nm:u_lcn. Man bekommt dann allerdings das
Hirn in zwei Abschnitten zu Gesicht, aber innerhalb seiner Kapsel
in natiirlicher Lagerung, so dass sich das topographische Bild des-
selben leicht construiren lisst. An dem so getheilten Hirn gelingt
es dann auch leicht, dasselbe mit Erhaltung aller Gefisse und Nerven,
selbst wenn Verwachsungen vorhanden sind, aus dem Schidel her-
auszunehmen.

Mit dieser Vorsichtsmassregel an die Untersuchung von Hirnen
cyklopischer Missbhildungen geschritten, ergibt sich nun, da‘; dieselben
sehr verschieden hohe GradL von I‘b]l‘i“'-ihlldl.ll'l*' zeigen,

Von vorneherein muss bemerkt werden, {l'l‘i‘i Nachhirn, Hinter-

. Li
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hirn und Mittelhirn, bei reinen Formen der Cyklopie, sowie L]I:E von
diesen Theilen abgehenden Nerven normal sind. Hochstens in der
Grossenentwicklung stehen sie unter der Norm. Die Missbildung be-
trifft immer nur das Zwischen- und Vorderhirn, das erste und zweite
Nervenpaar. Doch zeigen viertes und drittes Nervenpaar auch ﬁft(::l‘
Abweichungen; ersteres, indem es fehlt, letzteres sehr selten in
dieser Art, ofter in Verkiimmerung. Doch sind die Nervi oculo-
motorii meist vollstindig entwickelt. Auch am ersten Ast des fiinften
aares finden sich in hochgradigen Fillen von Cyklopie Defecte an
einzelnen Aesten.

Der durchgreifende Charakter dieser Missbildungen liegt darin,
dass am Vorderhirn keine Theilung in Hemisphidren eintritt, dasselbe
einfach bleibt, das Zwischenhirn mangelhaft entwickelt ist.

In den hochsten Graden der Cyklopie, wie er mir an einem
riissellosen Cyklopen mit scheinbar einfachem, kleinem Bulbus vorliegt,
kann das ganze Vorder- und Zwischenhirn in eine Blase umge-
wandelt sein, die (hier innig mit dem Schidel verwachsen) aus zarten,
den Hirnhiiuten gleich vascularisirten Wandungen besteht, welche
stellenweise an der Innenfliche eine zarte, weisse, glatte Schichte
bekleidet.  Unter dieser Blase, die den ganzen zemlich grossen
Schidelraum ausfiillte, fand sich in diesem Fall iiber dem Tiirken-
sattel eine zweite blasige Bildung mit dicken, weissen, medullaren
Winden, aus der der einfache, und in seinem Stiele, wo er der
Blase aufsass, noch hohle Sehnerve hervorging. Diese zweite Blase
-agte halbkuglig vom Grunde aus in die erste Blase hinein, iiber-
deckt von plexusartigen Wucherungen, die sich in zwei schmalen,
bogigen Streifen in die seitlichen Blasenwinde fortsetzten. Die grosse
Blase sass dem Mittelhirn nach vorne und oben auf, so dass letzteres
unmittelbar hinter der zweiten kleinen Blase mit einer glatten, wie
iiberhduteten, leicht gewdlbten Fliche in die erste Blase hineinragte,
unter deren Mitte ein blindes Griilbchen dem blinden Ende des
Aquaeductus entsprach.

' In anderen, und anscheinend hiufigeren Fillen findet sich aber
cine Bildung, die sich folgendermassen gestaltet. Der Schidelraum
ist bis zum Tentorium von einer einfachen Blase ausgefiillt, die auch
das Mittelhirn, wenigstens zum Theil iiberdeckt. In diese ragen von
unten her die beiden miteinander verschmolzenen Sehhiigel, mit nach
oben gekehrter Ventrikelfliche, wihrend die Blasenwandungen in die
die Aussenseiten der Sehhiigel bekleidenden Hirnhiiute und in das
vordere stumpfe, abgerundete Ende der Sehhiigel iibergehen. Von
letzterem setzen sich immer noch weisse Marklager in Form diinner
Lamellen auf die der Stirne zusehende Peripherie der Blase fort.

In noch anderen Fillen findet sich vor den verschmolzenen

Sehhiigeln ein Zapfen von Hirnmasse, der breit, abgerundet, dusserlich
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von Rindengrau iiberkleidet ist, und nach oben und hinten, in die
zarte Blasenwand iibergeht, auf die auch in Strecken Marksubstanz
in diinnen Lamellen sich fortsetzen kann. An dem einspringenden
Winkel zwischen dieser breiten Masse und dem schmileren, von den
verschmolzenen Sehhiigeln gebildeten Theil, an dem auch die Blasen-
wand auf den Sehhiigel iibergeht (indem sie sich (,nl,lanq der meist
ausgebildeten Taeniae thalami ansetzt), finden sich immer und sehr
reich entwickelte Plexusse an der Blasenwand ausgebreitet,

In den Zeichnungen, wie sie Vrolik in seinen 7abulac ad illn-
strand. embryol. (Tafel 53, Fig 6) und Forster in seinem Atlas
({afel X111, Fig. 16) gibt, sind die Blasenantheile sammt den Plexus
nicht aufgenommen.

In einem hoheren Grade finden sich dhnliche Verhiiltnisse, wie an
dem Hirn von meinem Falle I oder VI (S 22, Fig. 6, Tafel 1). Das Vor-
derhirn ist in Form einer Kappe zur Entwicklung gekommen, die nach
hinten iiber das Zwischenhirn von einer Blase abgeschlossen wird,
welche mit ihren Wandungen einerseits an dem an der unteren Fliche
entwickelten Randbogen der Hemisphirenkappe, anderseits an der
oberen Grenze der Seitenflichen der Sehhiigel, den Taeniae thalam.,
haftet. Aehnlich diirfte sich das Gehirn des von Tiedemann be-
schriebenen, aus den Abbildungen von Vrolik (7@b. 54, Fig. 4) und
Forster (Zafel 13, Fig. ry), bekannten Falls verhalten haben, nur
dass in diesem Falle die Blase offenbar klein war (sie ist ebenfalls
in der Zeichnung weggelassen) und sich an jenem Saum angesetzt
haben diirfte, der mit ¢ und /% bezeichnet, irrthiimlicherweise als
Tractus nervorum opticorum benannt ist.

Dass auch noch héher ausgebildete Hirne bei Cyklopie gefun-
den werden, geht aus den vielfach beschriebenen Fillen hervor. Mir
sind leider kunt. solchen zur Untersuchung gekommen. Aber Vrolik
Forster (um nur die leicht zuginglichsten Werke zu nennen), trLb-;n
vielfache Abbildungen von hoher entwickelten Hirnen bei L}k]Up:L.
Diese zeigen ein noch einfaches Vorderhirn, aber die einfache Hemi-
sphire hat an Masse und Form gewonnen, fiillt nun den Schidel-
raum fast vollstindig aus, wenn sie auch in ihrer Grosse so zuriick-
geblieben, dass sie Kleinhirn und Mittelhirn nicht deckt. Sie mag
entsprechend der hiufigen Verengerung des Schidels in der Stirne
am Stirntheil zugespitzt sein, doch treten schon Andeutungen der
Hinterhaupt- und "-.-chIdeiap]Jcn hervor, und die Oberfliche ist- mit
Windungen ausgestattet, die .ﬂanlmgﬁ; meist plump und regellos
sind. f}b nicht in 5uthen Fillen auch idhnliche blasige Bildungen
zwischen Grosshirn und Mittelhirn eingeschaltet sind, wie in den
Fillen von Arhinencephalie (V und VII) kann ich nicht angeben, da,
wie gesagt, mir selbst keine solchen Hirne zur Untersuchung ge-
kommen sind, aus den Abbildungen und Beschreibungen dies aber

13*
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nicht ersichtlich ist. — Meist fehlt die Glandula pinealis. — Was
nun die innere Ausbildung des Hirns anlangt, so findet sich in allen
Fillen der Cyklopie eine einfache Hohle des Vorderhirns, die ent-
weder nur von den Blasenwandungen und der oberen freien Fliche
der verschmolzenen Sehhiigel oder in grisserer oder geringerer Aus-
dehnung von der unteren, oder besser inneren Fliche der entwickelten
[Iumsplmanma%t begrenzt wird, welche immer mit einem deutlichen
Randbogen, der in das vordere Ende der Sehhiigel ausliuft, gegen
die Hl'{f-;ermaml absetzt. Von Ganglien finden sich nur die Hthuucjl
deutlich entwickelt. Es mogen vielleicht in den vor den ":rf:hhugcln
gelegenen Hirnmassen, die am Boden der Ventrikel- oder Blasen-
hohle die Sehhiigel mit dem entwickelten Stirnhirn verbinden, die
Anlagen der Streifenhiigel enthalten sein, niemals treten diese aber
deutlich an der Ventrikelfliche hervor.

Die Basis des Hirns zeigt in den meisten Fillen zwischen dem
normalen Pons, dem einfachen kurzen Stirnende des Vorderhirns und
den mangelhaft abgegrenzten Temporallappen — die hoher ent-
wickelten Formen als (;rumlhtr{, genommen — nur einen conischen
oder rundlichen Zapfen als Basalfliche des Zwischenhir ns, von dem
aus nach vorne, und unmittelbar an der Grenze des 1IIn|r;-rf.h':::'hur'ns. der
einfache Sehnerve abgeht. Oefter noch findet sich eine Andeutung
des Trichters; aber eine weitere Gliederung in Sehstreifen, Corp
candic, mangelt vollstindig. Die Riechnerven fehlen auch meist voll-
kommen. In einzelnen Fillen, wo die Riisselbildung eine vollstindigere
war, wie in der von Vrolik angefiihrten vierten und fiinften Art der
Cyklopie, findet sich ein einfacher Riechnerve (7afel 55, Fig. 7) oder
auch zwei (7afel 55, Fig. r0) mangelhaft entwickelt.

Immerhin gehoren letztere Fille zu den Ausnahmen.

Betrachten wir nun nach diesem Ueberblick tber die Hirnmiss-
bildungen, die bei den Cyklopen vorkommen, jene, die wir bei der
Arhinencephalie gefunden, so zeigt sich, dass diese nicht nur eine
grosse Aehnlichkeit besitzen, sondern dass sie die fortlaufende Ent-
wicklungsreihe von den hichsten Graden cyklopischer Missstaltung
zur Norm bilden.

Wihrend wir in den ersten beiden Formen der Arhinencephalie
noch so schwere Verdnderungen finden als bei Cyklopie, in dem
einzigen Iall von Ethmocephalie, in welchem das Hirn untersucht
ist, selbst einen so hohen Grad als bei den hichsten Formen der
L}, lopie, bei der Cebocephalie noch solche Grade, wie bei den
leichteren Formen der Cyklopie in der ecinfachen Ilunlqpharerjk'll:-pe
finden wir in der dritten Form von dieser Ausbildung des Vorder-
hirns in Form einer Kappe alle Uebergiinge der Massenentwicklung
des Vorderhirns bis fast zur normalen Grosse. Aber es bleibt das Vor-
derhirn einfach, wenn auch Theilungen an demselben angedeutet sind
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Die Aehnlichkeit mit den Cyklopenhirnen tritt dann noch ferner
in der Blasenbildung hervor, die um so grésser ist, je geringer die
Hemisphirenmasse zur Entwicklung gekommen, und selbst nach den
vorliegenden Fillen in hochausgebildeten nicht vollstindig mangelt.
Wenigstens michte ich nach den Zeichnungen, die Hadlich von
seinem I Fall (Scherk) und Wille von seinem gibt, es fiir wahrschein-
lich halten, dass wie in meinem VIIL Fall eine kleine Blase zwischen
Hemisphire und Mittelhirn eingeschaltet war.

Die Uebereinstimmung mit den Cyklopenhirnen wird dadurch
noch erhoht, dass in all den Fillen noch ein einfacher Ventrikel
ftir Vorder- und Zwischenhirn besteht, der, je nach der Entwicklung
der Hemisphirenmasse, einerseits von dieser, und anderseits von der
Wand der Blase, welche sich an den entwickelten Randbogen ansetzt,
abgeschlossen wird. Meist sind von Ganglien auch hier nur die Seh-
hiigel entwickelt und ganz oder grosstentheils verschmolzen, doch
finden sich in den besser entwickelten Hirnen schon Andeutungen
der Streifenhiigel. Constant lduft der Randbogen in ein Ammons-
horn aus, das in das vordere Ende der Sehhiigel iibergeht. Der
Plexus lateralis ist in den hoheren Formen in normaler Art ent-
wickelt und gelagert, in den mit grosser Blasenbildung verliuft er an
dem Randbogen. In letzteren Fillen fehlt auch die Zirbel, die in
ersteren trotz Bildung einer kleinen Blase vorhanden sein kann.

In der vierten Form der Arhinencephalie finden sich dann die
Ueberginge zur Norm: scheinbar vollkommen entwickelte Hemi-
sphiren, die aber am Stirnende und in der Tiefe ihrer longitudinalen
Trennungsfurche noch verschmolzen sind, eine zwar noch einfache
Ventrikelhohle, aber mit out ausgeprigten Hinter- und Unterhérnern,
deutlich entwickelte und nach der Ventrikelhihle vortretende Streifen-
hiigel besitzen, welche gleich den Sehhiigeln verschmolzen sind.
Endlich solche Fille, wo eine vollkommene Hemisphirentheilung
stattgefunden mit Entwicklung des Balkens, Fornix und Hc]}tumé.
Aber noch immer sind diese Fille (IX) dahin abweichend, dass die
Sehhiigel theilweise verschmolzen und mangelhaft entwickelt sind.

Was die Ausbildung der Basis anlangt, so haben wir gesehen,
dass fast immer die Riechnerven vollstindig fehlen, nur sehr selten
ein einfacher Riechnerve vorhanden ist. Meist fehlt auch die Subst.
perf. ant. Die Sehnerven sind nur ausnahmsweise verschmolzen, meist
getrennt, dicht stehend, treten am vorderen Ende der Zwischen-
hirnbasis ab, die in den hoheren Graden der Misshildung keine
weitere Gliederung zeigt, aber auch in den besser entwickelten Fillen,
beziiglich der Ausbildung des Trichters, der Corp. cand, und selbst
der Tractus optic. mangelhaft bleibt.

Alle diese Formen der Missbildung des Hirns, wie sie der
Reihe nach von den Cyklopen und Arhinencephalen angefiihrt wurden,
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lassen sich an der Hand der neuesten embryologischen Forschung
iiber die Hirnentwicklung, wie sie in so Rll‘if!’{.ﬂ_.li:]‘lﬂe[f‘..t' Weise durch
Kollicker, Mihalkovicz, H]:; und Andere anfurdLrl: wurde, vollstindig
zwanglos, in einfacher Weise als Hemmungu'l der P_ntwn:klung er-
kliren.

Dass dabei die storenden Ursachen das Hirn nicht aut einer
bestimmten, der Zeit ihres Eingreifens entsprechenden Stufe der
Entwicklung zuriickhalten, sondern das Hirn bis zu einem gewissen
Grade, aber in anomaler Richtung weiter wiichst, und noch durch
andere unter diesen anomalen Bedingungen einwirkende Processe
verindert werden kann, ist sofort klar.

Nehmen wir die Cyklopie zum Ausgang unserer Betrachtung,
so ist fir diese ungefihr die Zeit ersichtlich, wann die stérende
Ursache fiir die Lntwmklung zur Einwirkung gdangt. Offenbar mit
dem Hervortreten der Augenblasen, nachdem doch in allen Fillen
von Cyklopie mindestens die Sehnerven, also die Stiele der Augen-
blasen, zur Verschmelzung gelangen. Dass diese Einfachheit nur
durch einen Verschmelzungsprocess zu Stande kommen kann, wird
heute wohl nicht mehr in Zweifel gezogen. Es tritt somit die Ein-
wirkung zu einer Zeit ein, wo die dreifache Gliederung des Hirns in
die fiinffache iibergeht, aus dem primiren Vorderhirn oder Zwischen-
hirn nun das secundidre Vorderhirn sich entwickelt. Dieses ist nach
all den oben genannten Forschern in seinem Auftreten einfach.
Von seinem Basaltheil (Mihalkovicz) oder dem vordersten Theil der
Basis des Zwischenhirns, dem vorderen Schenkel (His), bildet sich
in Form einer Ausstiilpung, unmittelbar iiber der Decke der Mund-
bucht, der in seiner ersten Anlage nach His einfache Riechlappen.

Wir finden aber nun bei der Cyklopie und Arhinencephalie,
mit Ausnahme der hochst entwickelten Formen, ein einfaches Vor-
derhirn und meist vollstindigen Defect der Riechlappen.

Dass ersterer Zustand aus einem Fortbestehen des geschilderten
embryonalen hervorgeht, kann wohl keinem Zweifel unterliegen,
wenn man die Formen betrachtet, wo das Vorderhirn als Kappe
ausgebildet ist.

In solchen Fillen noch an der Reichert'schen Theorie festzu-
halten, nach der die Hemisphiren von vorneherein als zwei Aus-
‘itLillJtll'llTLll aus dem Vorderhirn hervorwachsen, geht wohl nicht an,
wenn man nicht annehmen wollte, dass ein ganz anonmlvr ‘sortmntr
bei den Hirnbildungen dieser Monstra vor *;u,h ache.

Ich glaube, dd*ﬁ selbst Hadlich, wenn er I]1L|‘IL bloss zwei Fille
hoherer Entw ;-:,Llunfr (stehe S.04 u. 77) solcher Hirne vor sich gehabt
hiitte, sich nicht mit solcher He ftigkeit gegen His' und “hlﬂm]kowc;
."umchthmu der Einfachheit des h{’:CL]I'IlldI‘L'I] Vorderhirns bei seiner
ersten Entwicklung ausgesprochen hiitte. Denn gerade diese Fille von
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Missbildung zeigen in all ihren Details, wie richtig die Angaben jener
Forscher sind, wenn man bei ihnen nicht hlma aul ein einzelnes
Moment achtet, sondern auf alle Bildungsverhiltnisse, die an solchen
Hirnen hervortreten.

Ich mochte sogar in diesen Formen der Missbildung einen
Beweis fiir die ].?tLl'LChlEE,I.EI'IL"‘ der Annahme eines secundiren Vor-
derhirns sehen, mag man dasselbe mit Mihalkovicz als » Neubildung«
oder mit His und Kolliker als mehr durch Theilung des ersten
Hirnblischens ht,n'nrg_}t.,;_;a.ngu‘l ansehen. Denn, wenn cmch wie bei
Cyklopie, die Augenblasen in erster Anlage, wie der einfache selbst
mit einer Hohle nm:h manchmal ausgestattete Stiel, respective Seh-
nerve, zeigt, verwachsen, und vor diesen so verschmolzenen ""Lue;‘z:ll-
blasen, die aus der Ausstiilpung der ganzen Seitenwand des priméren
Vorderhirns herv orgegangen sind, ein Hirntheil sich entwickelt, so kann
dieser doch nicht, wie Hadlich annimmt, erst durch das Diinner-
werden des Stiels der Augenblasen als solcher hervortreten, es
kommt ithm doch seine eigene Wachsthumsenergie zu, welche zwingt,
thn als gesonderten Hirntheil aufzufassen.

Wenn also an diesen kappenformigen Vorderhirnen die Con-
figuration der Aussen- und Innenfliche dafiir spricht, dass diese
niemals durch Verwachsungsprocesse entstanden sein kinnen, sondern
nur aus einer einfachen Anlage, so findet sich in der Form, wie
dieses zu einem Hemisphidrenhirn herangewachsene Vorderhirn gegen
das Zwischenhirn begrenzt ist, die weitere volle Bestitigung der
Angaben His' und Mihalkovicz. Wir miissen freilich dabei von einer
ganz pathologischen Bildung der meist vorfindlichen Blase absehen.

Betrachtet man aber das Vorderhirn von aussen, so sieht man
schon makroskopisch, dass dasselbe wie der normale Hirnmantel
einen Rindeniiberzug besitzt, der auch in verschiedenen Graden ge-
furcht, in den einzelnen Fillen verschieden dick ist. Dieser Rinden-
iberzug setzt nun immer einerseits an der Basis, anderseits, mehr
oder minder sich auf die untere Fliche erstreckend, an einem Rand-
bogen ab, welcher von weisser Farbe, mehr oder minder stark ge-
rundet, zugleich die Grenze der Ventrikelfliche des Vorderhirns
bildet, die wie normal vom Ependym ausgekleidet ist. An diesem
Randbogen setzen auch die Hirnhiute ab, und haftet anderseits die
Wand jener Blasen, entlang demselben mit plexusartigen Wuche-
rungen besetzt.

Dass dieser Bogen somit die natiirliche Grenze des Vorder-
hirns ist, erldutert letzterer Umstand. Dass ihm die Bedeutung eines
Rdnclbogcns und Fornix zukommt, sein Verhiltniss in den uanﬂ,h:l
deteren Fillen, wo er sich an seinem unteren Ende zum J\mmnm-
horn entwmke]t, welches mit den vorderen Enden der Sehhiigel ver-
schmolzen ist.
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Die Stellung dieses Randbogens ist allerdings in den einzelnen
Fillen sehr verschieden. Zum Theil ist sie eine von der Norm sechr
abweichende, wie z B. im Falle I, (S 22), wo er quer, bogenformig
verlauft, vollig der Norm entsprechend im Fall VI, (7afel [, Fig. 3),
in dem der Randbogen nach vorne oben in einen spitzen Winkel
ausliuft, der durch den tiefen Einschnitt der Hemisphirenkappe des
Vorderhirns vom hinteren Rande erzeugt wird.

Es entspricht also die Stellung des Randbogens vollkommen
jener Furche, die als Abgrenzung des Vorder- und Zwischenhirns
vom Anfange an auftritt, und durch das Einschneiden der primiren
Sichel entsteht, ihre Convexitit nach hinten und unten kehrt, und
einen nach vorne einspringenden Winkel bildet. In solchen Fillen
finden wir eben auch nur entsprechend dieser Furche, also im hin-
teren Theil, die Sichel entwickelt und nur diese Furche allein, keine
weitere Theilung an dem Hemisphirenhirn. In ausgebildeteren Formen
reicht allerdings diese Furche weiter nach vorne, fehlt aber immer,
so lange das Vorderhirn einfach ist, am Stirntheil. Ein weiterer
Beweis fiir die Richtigkeit der Angabe Mihalkovicz, dass nur diese
Furche als Begrenzung des Vorderhirns aufzufassen ist, und jene sie
nach vorne fortsetzende Medianfurche, die zunichst in Form einer
schwachen Kerbe auftritt, gesondert entsteht.

Die Ausbildung des Vorderhirns entspricht also vollkommen
den frithesten embryonalen Stadien: Das Vorderhirn ist einfach ge-
bliecben und nur mehr oder weniger tief von hinten her eingeschnitten,
wie es der Ausbildung der primitiven Sichel entspricht.

Neben dieser Hemmung der Entwicklung im Hemisphirentheil
des Grosshirns sehen wir aber auch die ganze innere Entwicklung
und die Ausbildung des Stammtheils gehemmt.

Die Ventrikelhohle bleibt einfach und zeigt, je nach der Aus-
bildung der Hemisphiiren, mehr oder minder ausgebildete Unter- und
Hinterhdrner. Erstere sind andeutungsweise als Ausbuchtungen neben
den an die Sehhiigel tretenden Randbogen oder dessen schon zum
Ammonshorn entwickelten unteren Ende immer vorhanden, letztere
nur, wo der hintere Rand des Vorderhirns tiefer eingeschnitten ist,
Die Vorderhorner kommen nicht zur Ausbildung. Vor den Seh-
hiigeln stehen beide Seiten der Ventrikelhohle in weiter Communi-
cation. Fornix, Balken und Septum mangeln, wie bei dem Mangel
der Theilung und der damit in Verbindung stehenden mangelhaften
Entwicklung des Randbogens, indem derselbe nur so weit nach
vorne reicht, als die Hirnsichel eingeschnitten, erklirlich ist. Auch
die Stammganglien des Vorderhins sind nicht zur Entwicklung ge-
kommen; das Corpus striatum fehlt meist vollstindig, auch der Riech-
lappen mangelt. Er ist somit wahrscheinlich nicht angelegt worden,
oder er ist, wofiir sein Einfachbleiben in manchen Fillen spricht, in der
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ersten Anlage zu Grunde gegangen. Ebenso zeiot das Zwischen-
hirn dieselben Verinderungen wie bei Cyklopie, nur in geringerem
Grade. Die Sehhiigel sind constant verwachsen, aber nie in ganzer
i'iusdf,lmulltr threr Ventrikelfliiche, sondern immer nur im unteren

Theil, wihrend der von Verwachsung frei geblicbene obere Theil
der Ventrikelfliche nach oben sieht, und eine obere freie Fliche
bildet. Man erkennt dies aus einer medianen Furche, an deren Ende
die Ausmiindung des Aquaeductus liegt, aus dem glatten Ependym-
iberzug und den diese freie Fliche nach aussen begrenzenden
Taeniae thalami. An letzteren haften oleichfalls die W andungen
jener Blasen, die sich bei den hoheren {;r.ulun dieser "'.11-,*=.|:-11chmtr
so hdufig finden, und sich von den Taeniis thalam. aus iiber das
vordere Ende der Sehhiigel auf den an ihnen endenden Randbogen
fortsetzen. Die Aussenfliche der Sehhiigel ist von Hirnhiuten iiber-
kleidet, und bei den Formen, wo das Vorderhirn eine kurze Kappe
bildet, vollig frei und unbedeckt, oder nur von einer seitlichen Aus-
buchtung der Blase iiberlagert.

In den hohen Graden der Missbildung sind die unteren Theile
des Zwischenhirns zu einer soliden Masse verschmolzen, die selbst
nicht eine Andeutung der Trichterhohlung zeigt, und nach hinten in
den sehr kurzen un-rvlhulth Hirnstiel ul:uu{tht In minderen Graden
der Missbildung |'II‘1{|L*I‘I sich hnc’lultungcn einer Hohlung in der
Trichterregion.

In den hohen Graden der Arhinencephalie kann wie bei der
Cyklopie jede Andeutung einer Gliederung an der Basis fehlen, bloss
vorne, unmittelbar hinter einer meist Lu;ft,u Furche, die das fm'-:{,]mn—
hirn vom Vorderhirn trennt, treten die Sehnerven (oder der einfache
Sehnerve) ab. In den minder schweren Formen der Arhinencephalie
konnen sich Chiasma, “Trichter, ja Corp. cand. finden, und auch der
Tractus opticus, letzterer aber hidufig in mangelhafter Ausbildung.
Es findet sich also am Zwischenhirn eine Imuiqn:,]l hafte I‘ntumklunw
zugleich aber auch eine abnorme Bildung in der "-.uschmf-lf,un{r
L]f:'l' Sehhiigel.

Auch am Mittelhirn treten Storungen ein, indem hiufig nur ein
einfacher Hirnschenkel entwickelt ist, oder wo sich eine Sonderung
zeigt, die Hirnschenkel doch kurz und schmichtig sind. Letzteres mag
wohl in dem Mangel oder mangelhafter Entwicklung der Ganglien
bedingt sein. Die Kiirze aber ist entschieden auf ein anderes Moment
zuriickzufiihren, welches wir spiterhin in Betracht ziehen wollen. Selbst
die Decke {1!;_.5 Mittelhirns bleibt nicht in allen Fillen ohne Verin-
dLrung indem sie weniger massig entwickelt, auch ihre Theilung
im Corpora quadrig. mangelhaft sein kann. — Die wichtigste Ver-
inderung betrifft aber die Decke des Zwischenhirns.

Wie die meisten Zeichnungen iiber Cyklopenhirne und selbst

14



106

die wenigen iiber die Hirne der Arhinencephali  zeigen, und noch
mehr, wie aus den Beschreibungen hervorgeht, ist deren Verinderung
nicht erkannt und beachtet.

Die Decke des Zwischenhirns wird eben zu jener Blase ausge-

buchtet, die in den Fillen, wo das Vorderhirn sehr wenig entwickelt

ist, und nur eine kurze Kappe bildet, den freien Raum des Schidels
von dem hinteren Rand des Vorderhirns bis zum Kleinhirnzelt aus-
fiilllt, und so das Mittelhirn von oben iiberlagert. Sie schliesst,zugleich
die einfache Ventrikelhhle nach hinten ab, und steht so in weiter
Communication mit der Hohle des Zwischenhirns, welche durch die
Verwachsung der Sehhiigel bis in die Hohe der Einmiindung des
Aquaeductus verschlossen ist.

Dass die Blasenwand die ausgebuchtete Decke des Zwischen-
hirns ist, dafiir sprechen alle die erwihnten Verhiltnisse der Blasen-
wand in Bezug auf ihre Ansatzpunkte: der innere Rand des Rand-
bogens, die Taenia thalami und die hintere Comissur. Letztere ist
namlich, wenn auch zart, hiufic entwickelt, wihrend die Zirbeldriise
oft fehlt. Und zwar findet sich dieses Fehlen der Zirbeldriise gerade in
den hioheren Graden der Missbildung, wo das Vorderhirn sehr ver-
kiimmert, die Blase besonders gross ist, was wohl dafiir spricht, dass
es gar nicht zur Bildung einer Zirbeldriise gekommen war.

Auch dieser Zustand des Hirns, obwohl er durch abnorme Ent-
wicklung bedingt ist, stellt denn doch eine Hemmung der Entwicklung
auf jener frithen Stufe dar, in welcher die Hohle des Zwischenhirns in
weiter Communication mit der des Vorderhirns steht. Allerdings ist
aber in diesen Fillen hiufig eine Erweiterung der Hohlen, und dadurch
die besondere blasige Ausbuchtung der Zwischenhirndecke durch
eine abnorme Anhidufung von Serum in den Hohlen der ersten
beiden Hirnblasen bedingt. Beweisend dafiir ist nicht nur die Weite
dieser Hohlen an und fiir sich und in manchen Fillen die Betheili-
gung des Aquaeductus und selbst des vierten Ventrikels, an dem
es zu einer gleichen Blasenbildung durch Vorwdlbung der Decke
kommen kann (Fall I), sondern auch die Form der Ventrikelhhle,
indem diese eine kuglige werden kann. Besonders von Wichtigkeit
fiir den Beweis einer hydropischen Ansammlung in der noch ge-
meinsamen Hohle des Vorderhirns ist aber die Stellung der Hemi-
sphirenkappe, die wie die Zeichnungen (5. 24 #. 46) ergeben, eine fast
vertikale ist. Wenn darauf auch noch ein anderes Moment, nimlich
die Verkiirzung des Basaltheils, von Wirksamkeit sein kann, so ist
doch zweifellos die Grosse der Blase, respective der Ausdehnung
der Decke des Zwischenhirns vom grissten Einfluss, indem dadurch
die Vorderhirnkappe zugleich empor und nach vorne gedringt wird.

Dass aber bei einer so frithzeitigen abnormen Anhdufung von
Serum in der gemeinsamen Ventrikelhohle die Decke des Zwischen-
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hirns eine Ausbuchtung erfihrt, liegt i in der Zartheit ihrer Wand oder
vielmehr in dem l’nltlung“mmt:_rnl dn;r:-.dbf_n das unter normalen
Verhiltnissen keine stirkere Ausbildung L]‘hd]t, als die einer Epithel-
schichte des Plexus choroid. medius.

Vor allem auffallend aber ist die Ungleichmissigkeit in der

Ausbildung dieser Blase beziiglich der Grissse. Denn die Zusammen- |

setzung der Wand ist in allen Fillen die gleiche: eine zarte gefiss-
haltige, nach Art der Hirnhiute vascularisirte Membran, mit einem
zarten Epithelbelag. Die Grossen der Blasen schwanken aber, dass
die Blase die Hilfte des fir das Grosshirn bestimmten Schiidel-
raums ausfiillt, bis dahin (Fall VII) dass unter dem zu normaler
Grosse herangewachsenen Vorderhirn ein kleines Blischen iiber dem
hinteren Theil der Sehhiigel sich findet.

Dass dies mit der Grosse der hydropischen Ansammlung in
den Ventrikeln zusammenhingt, ist natiirlich klar. Aber von noch
arosserer Wichtigkeit diirfte die Zeit dieser Ansammlung sein.

Denn nur so erklirt sich, dass die Grosse der Blase fast immer
im Verhiltniss zur Verkiimmerung des Vorderhirns steht, sehr gross
ist, wenn das Vorderhirn nur in Form einer Kappe entwickelt ist,
klein und umso kleiner ist, je grisser dieses herangewachsen.

Damit aber ist auch zugleich gegeben, dass diese hydropischen
Ansammlungen von grisster Wirkung fiir die Ausbildung des Vor-
derhirns selbst sind, dass, je frither sie entstehen, je grosser sie her-
anwachsen, sie um so mehr die Entwicklung des Vorderhirns hemmen.

Es ist somit auch zugleich erwiesen, dass bei den Missbildungen
des Hirns, wie sie bei Cyklopie und Arhinencephalie sich finden,
nicht bloss eine storende Ursache einwirkt, die das Gehirn in seiner
Entwicklung an und fiir sich hemmt und die wir vorderhand noch
ausser Acht lassen wollen, sondern dass ein weiteres Moment
hemmend in die Entwicklung eingreift: die Hydropsie der gemein-
samen Hohle des Zwischen- und Vorderhirns.

Dass nicht letztere allein etwa das wirksame Moment ist, geht
daraus hervor, dass nur der Grad und die Form der Verkiimme-
rung des Hirns, nicht deren Art dadurch geschaffen wird, und dass
sich am Hirn iiberhaupt solche Verinderungen finden, wie die Defecte
der Riechnerven, die Verschmelzung der Sehnerven, die aus einer
solchen hydropischen Ansammlung in den Hirnhohlen als einzige
Ursache nicht erklidrbar sind,

In dieser hydropischen Ausdehnung der Hohle des primiren
und secundiren Vorderhirns sind aber auch gewisse abweichende
Formen der Hirnmissbildungen bei den gedachten Monstris begriindet.

Zunichst einmal diejenigen Formen hochster Verkiimmerung,
wo das Vorderhirn im Ganzen in eine Blase umgewandelt ist, die
entweder allenthalben membrands-dinne Wandungen besitzt oder
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noch gegen die Basis zarte Lagen entwickelter Markmasse in Form
diinner Lamellen aufweist.

Ich glaubte in diesen Fillen eine Form der Missbildung zu er-
kennen, wo die Hydropsie zu einer Zeit eintritt, in der die Scheidung
des primiren Vorderhirns in secundires und Zwischenhirn noch nicht
zu Stande gekommen war, und somit eine Abgrenzung durch stirkere
Entwicklung der Markmasse an ersterem noch nicht gegeben ge-
wesen sei. Aber der oben angezogene Fall (S. ¢8), den ich in der
letzten Zeit beobachtete, lehrte mich, dass doch immerhin auch nach
Abgrenzung des Vorderhirns vom Zwischenhirn eine solche Um-
wandlung des ersteren sammt der Decke des zweiten vor sich
gehen kann, denn dass in jenem Falle die grosse Blase nicht der
ausgedehnten Hohle beider Hirnabschnitte entspricht, und nicht
schon vor der Abgrenzung beider sich ausgebildet hatte, zeigt ja
der Plexus choroideus, der am Grunde der grossen Blase iiber der
kleinen sich fand. Es ist also letztere aus dem verschmolzenen Basal-
theil des Zwischenhirns hervorgegangen, dessen Decke nun sammt
dem Vorderhirn zur grossen Blase ausgedehnt wurde. Und zwar
hat die Umwandlung zu einer Zeit begonnen, wo jedenfalls die
Plexus choroidei schon angelegt waren, somit die Grenzen der Ab-
trennung  zwischen Zwischen- und Vorderhirn schon gegeben sein
mussten.

Jedenfalls findet in solchen Fillen, wo die Blase aus Vorder-
und Zwischenhirn hervorgeht, die hydropische Ansammlung frither
statt als wie in jenen Fillen, wo nur die Decke des Zwischenhirns
blasig ausgedehnt wird, und das Vorderhirn, wenn auch beeintrich-
tiget, in Form einer Kappe zur Ausbildung gelangt. Darin aber,
dass in diesen Fiilen so frithzeitiger Hydropsie die Ausbildung des
Hirns in so hohem Grade beeintrichtiget wird, aus dem Vorderhirn
nur eine Blase mit diinner Markschichte hervorgeht, liegt zugleich
die Aufklirung fir jene bisher rithselhaften Fille, wo nur die Decken
des Vorder- und Zwischenhirns blasig entwickelt sind, wihrend die
Basaltheile des ersteren in Form eines aussen von Rindengrau um-
gebenen Zapfens vor den verschmolzenen Sehhiigeln liegen, die Plexus
choroidei in normaler Lage zur Seite der Sehhiigel, an deren vor-
deren Enden sich finden. Offenbar ist in solchen Fillen, nachdem
eine Verschmelzung der basalen Antheile zu Stande gekommen, die
Abtrennung des Vorderhirns, die Ausbildung der Plexus vor sich
gegangen war, ein Hydrops aufgetreten, der nicht allein die Decke
des Zwischenhirns, sondern auch jene des noch einfachen Vor-
derhirns aufblihte, und an letzterem die Anlage des Markes zum
Schwund brachte.

Der interessanteste Fall solch hydropischer Entartung neben
Verkiimmerung des Hirns ist entschieden der von mir oben be-
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schriecbene FFall X (siche Zafel 77 und I17). Hier fand sich, wie aus
Abbildung und Beschreibung hervorgeht, iiber dem an die Schiidel-
basis hinabgedriickten, und zu einer Platte zusammengepressten Hirn
eine grosse zartwandige Blase. Die Form des Hirns zeigt kleu', dass
das Vorderhirn einfach geblieben, in seinem Stammtheil wie das
Zwischenhirn verschmolzen und jene Blase die Decke des letzteren
ist. Zweilellos bildet die Decke des Zwischenhirns allein die Blase.
Denn wenn schon der Randbogen, der das Vorderhirn in gleichen
Fillen solcher Blasenbildung Hh;_"l‘u\:ft in diesem Falle nicht deutlich
vorspringt, und namentlich in seiner Mitte durch die Compression
sehr abgetlacht ist, ist er immerhin vorhanden und an seiner weissen
Farbe, dem Mangel der Rinde und Furchung kenntlich. Was viel-
leicht fiir den ersten Anblick gegen diese Ansicht, dass auch hier
nur die Decke des Zwischenhirns in die Blasenbildung einbezogen
ist, spricht, ist die Lage der Plexus choroidei, indem diese zwar an
der Basis die =muuimlmh:~n Beziehungen {*mlmlth im weiteren Ver-
lauf aber weit ab vom Randbogen in Form trmrhllldn;nfurnufr{,r Bogen
an der seitlichen Blasenwand iiber dem ]‘[LIllt‘sIthiI‘Lﬂ]‘lll‘l‘h \.crlauft.n
Diese Lagerung kann nur so erklirt werden, dass eben jene Ein-
haltung der Vorderhirndecke durch das Hineinwachsen des Mesoderms
der primidren Sichel, welche der Bildung des Plexus lateralis zu
Grunde liegt (Mihalkoviez), zwar vor sich gegangen, es zur Bildung
von plexusihnlichen Wucherungen kam, aber durch den steigenden
Hydrops die Falte wieder ausgeglichen, und damit jene plexusihn-
lichen Wucherungen vom Randbogen abgezogen wurden, und durch
fortgesetzte Ausdehnung der Zwischenmembran weit ab von ihm zu
liegen kamen.

Dieses Verhiltniss einer Ausgleichung der primidren Falte die
den Plexus bildet, ist nicht allein diesem Falle eigenthiimlich, es
findet sich auch in jenem oben angegebenen Fall des héchsten
Grades von Cyklopie, in welchem theilweise nur die zottigen Wuche-
rungen des Plexus, an der sonst glatten Wand der Blase bogen-
formig auagebrem:t, erhalten waren.

Gerade dieser X. Fall beweist aber besser noch als alle anderen
Fille, dass zum Theil wenigstens eine Hydropsie der Blasenbildung
zu Grunde liegt, und dass diese unabhingig ist von dem ursiich-
lichen "l.lc}mtnt der Missbildung iberhaupt, “welche hier sehr gering,
bloss im Defect der Riechnerven und Verschmelzung und Verkiim-
merung der Basaltheile des Vorder- und Zwischenhirns besteht. Ja
auch das spitere Auftreten der Hydropsie ist in diesem Fall klar.

Derselbe zeigt aber auch, dass solche I--Iydmp*;{en mit Entziin-
dungs-Erscheinungen {*IITI.]'ILIgLI‘IE n konnen, denn jene zarte Membran,
die {IIE frei nach der Blase llchndLﬂ Basalantheile des T*w:}r(ln‘i.r-
und Zwischenhirns, die Ganglien und die ganze freiliegende Ventrikel-
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fliche iiberzieht, die Verwachsung zwischen ersterer und dem nif:derﬁ
gepressten Antheil der Hemisphirenkappe am Randbogen ".’L‘I’l'nltt?lt,
und noch eine Strecke als Verdickung auf die Blasenwand sich
fortsetzt, kann nur entziindlichen Ursprungs sein. Dafiir spricht auch
ihr mikroskopisches Verhalten als zarte feinstreifige Bindegewebs-
membran.

Aus diesem Hinzutritte entziindlicher Reizung der Ventrikel
oder Blaseninnenfliche mag sich auch in diesem Falle die enorme
Grosse und die mit dieser Vergrosserung gegebene Lageverinde-
rung und Compression des Hirns ergeben, die in ihrer Art einzig
ist. Nach den frither angefiihrten Fillen und noch spiter anzufiihren-
den Griinden diirfte aber die Blasenbildung nicht friihzeitiger erfolgt
sein, als nach Abgrenzung des Vorder- vom Zwischenhirn, und doch
einigermassen vorgeschrittener Ausbildung desselben, denn im Ver-
hiiltniss zu anderen Fillen mit weit kleinerer Blasenbildung, ist die
Masse des Vorderhirns nicht gering, wenn auch nicht iiber die ein-
fache Bildung hinausgelangt. Sehr interessant ist in diesem Fall die
reiche feine Furchung des Hirns an der Basis, eine Mikrogyrie, die
zugleich mit der Vergrosserung des Schidels auf ein langsames,
durch letztere compensirtes Wachsthum der Blase schliessen lisst,
da nur unter solchen Verhiltnissen, wie ich in meiner Arbeit iiber
Porencephalie mich ausgesprochen, Mikrogyrie entsteht.

Aus dieser doppelten Einwirkung auf das Hirn: dem die Miss-
bildung iiberhaupt hervorrufenden Moment und der Hydropsie der
Ventrikel erklirt sich aber auch weiterhin eine bis jetzt nicht auf-
gehellte Thatsache, die jedem, der eine grissere Reihe solcher Miss-
bildungen untersucht, sofort in die Augen springen muss.

Es ist das jenes ausserordentlich wechselnde Verhiltniss, in dem
der Grad der dusseren Missbildung bei Cyklopie in Bezug auf Riissel-
bildung und Verschmelzung der Bulbi, bei Arhinencephalie in Bezug
auf die &dussere Form der Missbildung, respective der in dieser ge-
gebenen Verkiimmerung des Nasenapparates, zu der des Hirns steht.

Nur bei einem grossen Material und einem Ueberblick iiber
die meisten der in der Literatur niedergelegten Fille wird es mog-
lich, in dieser scheinbaren Regellosigkeit eine Gesetzmissigkeit her-
auszufinden, wenn man eben beriicksichtiget, dass durch eine friiher
oder spiter hinzugetretene Hydropsie ein weiteres Moment der
Storung der Hirnbildung gegeben wird. Man muss daher von solchen
Fillen absehen, wo letzteres Moment in besonders hohem Grad zur
Wirkung gelangte. Trennt man diese Fille ab, so ergibt sich denn
doch sowohl bei Cyklopie als Arhinencephalie ein constantes Ver-
hiltniss der dusseren Missbildung mit jener des Hirns.

Die Formen der Arhinencephalie sind schon in der Reihenfolge
aufgefiihrt, in der sie nach dieser, den Grad der Hirnentwicklung



als massgebend angenommen, gehoren, so dass die Ethmo- und Cebo-
cephaliec die hochsten Grade, die Trigonocephalic mit Defect der
Riechnerven den s,-:.,ringstu‘u Grad der Misshildung darstellt.

Fir die Cyklopie ist eine solche Lmumklumraamla noch nicht
aufgestellt worden, (JLUHI‘D} St. Hilaire fiihet nur die zwei Formen,
Rhinocephalie, die mit Rissel, und Cyklocephalie, die Formen der
Cyklopie ohne Riissel an, von denen er allerdings letztere den
ersteren als hohere Formen gemiss der Art seiner Anordnung nach-
stellt. Innerhalb der ersteren unterscheidet er wieder die einzelnen
Grade nach dem Verschmelzungsprocess der Bulbi, ob diese nur
durch Conjunctiva vereinigt, dusserlich verschmolzen, theilweise ver-
schmolzen oder scheinbar einfach sind. Er nimmt aber dabei keine
Riicksicht auf die Ausbildung und Stellung des Riissels. Schon Ein-
gangs wurde erwihnt, dass Vrolik dieses bei Aufstellung seiner fiinf
Species von Cyklopie wohl beachtet, und auch auf das Haupt-
moment, den Grad der Verschmelzung der Augen, Riicksicht ge-
nommen, aber unter seine erste Species jene vereinigt hat, bei denen
dusserlich die Augen nicht wahrgenommen werden oder ganz fehlen
konnen. Damit ist eine Abtrennung von Fillen und ein Grad
schaffen, der ebensowenig in dem eigentlichen Charakter der Miss-
bildung liegt, als jene besonders hohen Grade von Hirnverkiimme-
rung durch Hydropsie.

Auch auf die #Husseren Theile konnen weiterhin Momente ein-
wirken, die von dem Ursichlichen der Missbildung different sind,
oder nur indirect mit diesem zusammenhidngen. Defect der Augen
z. B. kann ja auch ohne Cyklopie, durch zu Grunde gehen der-
selben, nach ihrer Anlage und selbst theilweisen Ausbildung ein-
treten. Auch die Verkiimmerung des Riissels oder deren Grad kann
immerhin durch weiterhin stérend einwirkende Ursachen erzeugt
sein. Doch im Ganzen und Grossen steht doch die Entwicklung
des Riissels mit jener der Verschmelzung der Augen in dem Ver-
hiltniss, dass je hoher der Grad des letzteren, desto eher ein voll-
standlrrLr Mangel, je ausgebildeter und getrennter die Bulbi, desto
mehr cltr l{uq'-".(,] entwickelt ist und seiner Stellung nach der Norm
sich nidhert. Wenn also auch der Grad der Verschmelzung der Augen
in erster Linie in Betracht kommt, so ist doch die lxu::ac.lhlldung
nicht ohne Belang, obschon das Fehlen desselben ebenso wenig als
jenes des Auges von Entscheid

Wir miissen also die Cyklocephalen (Geoffroy St. Hilaire) im
allgemeinen fiir die hoheren Grade der Cyklopie, die Rhinocephalen
fir die geringeren ansehen, und unter diesen wieder jene Fille, wo,
wenigstens scheinbar, der Bulbus einfach ist, als die den Cyklo-
cephalen, bei denen dieser Grad der Verschmelzung am hiufigsten
vorkommt, niichststehenden, und jene von Vrolik als vierte und
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finfte Form angefihrten (S. 7o) als die geringsten Grade der
Cyklopie aufstellen. :

Indem diese, wie oben ausgefiihrt, den Uebergang zur Arhinen-
cephalie bilden, ist eine fortlaufende Reihe nicht nur in der iiussf:_rf:n
Entwicklung, sondern auch in Bezug auf die Ausbildung des Hirns
gegeben. Denn im Ganzen ist auch bei Cyklopie der Grad ci:fr
Missbildung des Hirns in der angegebenen Reihe um so grosser, je
hoher der der Verschmelzung der Augen, also bei den Cyklocephalen
am hochsten, bei vierter und fiinfter Art Vrolik's am geringsten,
freilich pur unter Beriicksichtigung jener Fille. wo die die Hirnbil-
dung so wesentlich storende Hydropsie der Ventrikel nicht abnorm
hochgradig ist, wie es gerade hiufig bei Cyklopie vorkommt.

Doch selbst mit Ausschluss dieser Fille, wo Hydropsie der
Ventrikel eine besondere Missstaltung und  Entwicklungshemmung
des Hirns gesetzt, kann der aulgestellte Satz, dass bei Arhinen-
cephalie das Hirn hohere Entwicklung zeigt als bei Cyklopie, nur
im allgemeinen Geltung haben. Denn wir sehen bei Ethmo- und
Cebocephalie hohere Grade der Verkimmerung des Hirns als in
den minderen Graden cyklopischer Bildung. Dies spricht wohl dafiir,
dass mit den hoheren Graden der Missbildung beider Formen
schwere Einwirkungen auf das Hirn zu Stande kommen, die zwar
bei der Cyklopie immer die gleichstehenden hochgradigen Formen
der Arhinencephalie iiberragen, aber so wie diese in den leichten
Fillen der Missbildung mit ihrer an die Norm grenzenden Ent-
wicklung des Hirns weitaus jene der leichteren Fille von Cyklopie
iibertreffen.

Von grosser Wichtigkeit ist aber ausser den bisher angegebenen
Entwicklungsstorungen der Einfluss, den diese Missbildung auf die
Entwicklung des Kopfes im Ganzen und seine beiden Theile, den
(sesichts und Hirnschidel, ubt.

Bei Cyklopie wie bei Arhinencephalie sehen wir iiberhaupt, dass
der Schidel in seiner Entwicklung im Ganzen zuriickbleibt. Bei
Cyklopie in viel hoherem Grade als bei Arhinencephalie, ja in den
hichsten Graden der Cyklopie, in enormer Weise; bei Arhinen-
cephalie, wenn auch geringer, doch namentlich bei den hoheren
sraden in augenfilliger Weise. Nur wie schon oben angegeben,
lisst sich der Grad bei jener Form mit seitlicher Lippengaumen-
spalte und bei der fiinften Form wegen Mangel an Beobachtungen
nicht geniigend bestimmen, wenn auch fiir diese Bildungen fast
zweifellos eine solche Hemmung der Entwicklung des Kopfes und
in der letzten Form der Arhinencephalie wenigstens des Schidels
anzunehmen ist.

Die Verkleinerung des Gesichtsschiddels ist wohl betrichtlicher,
sowohl bei Cyklopie als bei den drei ersten Formen der Arhinen-
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cephalie, besonders am Skelett, was sich zuniichst aus den Defect-
bildungen leicht erklirt, aber nicht durch sie allein bedingt ist,
sondern auch durch ein Zuriickbleiben der ausgebildeten Knochen
des Gesichtes, wie ein Vergleich mit den normalen Friichten zeigt.

Im allgemeinen sleht auch dieses Zuriickbleiben im Wachsthum
an den ausgebildeten Knochen mit dem Grad der Missbildung im
Verhiltniss.

Von grisserer Bedeutung aber ist die Verinderung, die sich
bel solchen Missbildungen am Schiidel findet. Die Fille ausgenommen,
wo ein grosserer Hydrocephalus int. Abdnderung in Grosse und
Form des Schiidels setzt, bleibt derselbe in seiner Entwicklung
immer zuriick, und zwar in einem mit der Hirnmissbildung, und also
auch dem Grad der Gesammt-Missbildung, vleichen Verhiltniss. Aber
doch ist diese Verkleinerung nicht in allen Theilen des Schidels
gleich ausgepriiot. Vorziiglich betrifft sie den Stirntheil des Schidels
und die Basis, welche beide verschmiilert und verkiirzt sind.

Diese Verinderung steht zweifellos mit der Ursache der Miss-
bildung iiberhaupt, und namentlich der durch sie bedingten mangel-
haften Entwicklung des Vorderhirns in Zusammenhang. Denn der
Grad der Verkleinerung ist um so grisser, je mehr die Entwick-
lung des Hirns zuriickgeblieben, so dass die hichsten Formen der
Schidelverinderung wieder den Cyklopen, und unter diesen den
Cyklocephalen, die geringeren Grade der Arhinencephalie zukommen.

Auch am Schidel ist die Verkiirzung der Basis zum Theil (bei
Cyklopie und den drei ersten Formen der Arhinencephalie) durch
den Defect der horizontalen Siebbeinplatte mitbedingt, zum grossten
Theil aber, und dies gilt wenigstens im geringeren Grade auch fiir
die beiden letzten Formen der Arhinencephalie, durch die mangel-
hafte Entwicklung, die der ganzen Stirnwirbel, und zwar im hoheren
Masse als die iibrigen Schidelwirbel zeigt.

Am Stirnwirbel tritt nun in der Reihe dieser Missbildungen
eine sehr wichtige Veridnderung auf. Es ist dies die Verschmelzung
der beiden Stirnbeinhilften. Sie findet sich nicht immer, aber kann
in jeder Form beider Arten von Missbildungen auftreten, und st
gerade fiir die beiden letzten Formen der Arhinencephalie von be-
sonderer Bedeutung.

Diese Synostose der Stirnbeinhilfte stellt sich niemals als eine
einfache Nahtsynostose dar, sondern immer ist siec durch eine Ver-
schmelzung der beiden Stirnbeinhilften schon in ihrer ersten Anlage
entstanden, wie die Stellung der Ossificationspunkte zeigt. Immer
sind sich diese, ja hdufig bis zur Beriihrung gendhert. Eine véllige
Verschmelzung findet sich nur bei den hichsten Graden der Cyklopie,
den Cyklocephalen, und vielleicht in den ersten beiden Formen der
Arhinencephalie, so dass dann wirklich nur ein Stirnbemn mit” einem
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einfachen, als flachrundlicher Buckel vortretenden Tuber vorhanden ist.
In den meisten iibrigen Fillen ist zwar oft scheinbar auch nur ein
einfacher Tuber 1.r;‘yr]‘.smn:l-;n, eine nihere Untersuchung aber zeigt,
dass dem nicht so sei, und nur die Tubera einander stark genihert
sind. Dies geht meist schon aus der Form des scheinbar einfachen
Tuber hf:l'\(JI' der nicht flachrundlich, sondern kielartig gewdlbt ist,
und weiterhin aus den hidufic von diesem Kiel, der ?ucrluch der
vorspringendste Theil der Stirne ist, auslaufenden |11uh:lnr;n Furchen,
die entweder nur aussen oder innen ausgeprigt, doch die 1|1L1|L1|1g
des scheinbar einfachen Stirnbeins anzeigen. Noch deutlicher wird
diese Andeutung einer 1nppdtu1 Stirnbeinanlage in jenen Fillen,
wo in gleicher Richtung mit den Furchen vor der Gegend der ver-
s::lmml:tuu,n Tubera Nahtspalten sich finden, die emerseits in den
unteren Winkel der vorderen Fontanelle, anderseits in die Sutura
nasalis auslaufen, und gerade in unmittelbarer Nihe dieser beiden
selbst neben hochgradigen Verschmelzungen hiufig noch erhalten
sein konnen.

Trotz dieser betrichtlichen und nach dem fast 1'ij]ligun Zusammen-
fliessen der Ossificationspunkte beider Stirnbeinhilften so fr'Lihzc-:itig
zu Stande kommenden Verschmelzung findet sich bei den Cyklopen
und den Arhinencephalen, mit Ausnahme der beiden letzten Formen,
die Gestalt des Schidels nicht in einer durch diese Synostose auf-
fallenden Weise abgedndert. Ja nicht einmal die Stirne zeigt, ausser
der dadurch bedingten Verschmilerung immer eine deutliche Form-
verdnderung. Denn selbst bei den héchsten Graden der Verschmel-
zung, wo wirklich nur ein einfaches Stirnbein mit einem Tuber sich
findet, wie bei Cyklocephalen, ist die Stirne einfach gewilbt, und
auch in den hohen Graden der Verschmelzung, bei den ersten
beiden Formen der Arhinencephalie, wo die Tubera bis zur Be-
rithrung aneinandergeriickt sind, springt oft nur dieser scheinbar
einfache Tuber buckelartig oder kielférmig vor, ohne dass sonst die
Walbung der Stirne lhgi:anclert 1st.

Hingegen zeigen die Schiadel der Monstra, welche zur vierten
und fiinften Form der Arhinencephaliec zu ziihlen sind, eine auffal-
lende Formabweichung, die eben gegeniiber dem Mangel einer solchen
bei den hohen Graden dieser Missbildung um so uhm‘rmclmnd-,r Ist.

Es findet sich ndmlich, wie wir gcsuhen, in diesen Formen der
Missbildung jene eigenthiimliche Schideldifformitit, die Welker als
Trigonocephalie bezeichnet, und als besondere Art von Schiidel
missstaltung bekannt gemacht hat.

Es geht dies nicht nur aus den von mir beobachteten Fillen
beider Formen (IX und X) hervor, sondern wohl auch aus den Be-
schreibungen anderer Beobachter iiber einschligige Fille, wo die
Schidelmissstaltung  durch das Hervorheben des Llelartlgen Vor-
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tretens der Stirne und der Synostose besonders betont ist, und nur
die Bezeichnung als Trigonocephalie, als eine bis dahin nicht thmuLh-
liche, zur H-:_l'-,tLlhmg_, der volligen Uebereinstimmung mangelt.

Bei der Dunkelheit, die bis heute iiber die Ursachen der Tri-
gonocephalie besteht, ist ein niheres Eingehen auf die Verhiltnisse
derselben bei den Formen der Arhinencephalie um so mehr geboten.

Sicher constatirt ist bisher nur, dass Trigonocephalie von einer
frithzeitigen oder foetalen Synostose der Stirnbeinhilften veranlasst wird.
Worin aber wieder die weitere Ursache dieser Synostose begriindet
ist, hat auch die neueste und umfassende Untersuchung iiber Tri-
gonocephalie von Kiistner [(Firchow, Archiv, B. 83, S. 185) nicht
geklirt.

Wir haben gesehen, dass bei Arhinencephalie die Synostose der
Stirnbeinhilften sehr hiufic sich findet, ohne dass damit immer die
trigonocephale Formy Lmndtrunq am SL]‘mdLI gegeben ist

Lige somit die Ursache der Formv Lr;tmluung nur in der Syno-
stose, so miisste dieselbe, wenn auch dem Grade nach verschieden,
in all den Fillen vorhanden sein, wo Synostose der Stirnbeinhilften
zu Stande gekommen,

Die graduellen Unterschiede aber konnten sich nur so stellen,
dass je hoher der Grad der Synostose, oder was gleichbedeutend,
je frither dieselbe sich ausbildet, um so hochgradiger auch die Schidel-
verinderung ausgeprigt wire. Gerade aber das Gegentheil findet sich,
wie die Fille ergeben, wo selbst bei ganz dichter Annidherung der
Tubera, ja Verschmelzung derselben zu einem scheinbar einfachen
Tuber, die Trigonocephalie mangelt. In letzteren Fillen kiénnte man
noch daran denken, dass durch die Verschmelzung der ersten An-
lage die weitere Verknocherung des Stirnbeins, wie von einem Ossi-
ficationspunkt fortschreitend, zu einer gleichmissigen Woélbung der
Stirne ohne Kielbildung gefiihrt hat (wie bei den Cyklocephalen).
Keinenfalls aber kann diese Erklirung fiir jene viel hidufigeren Fille
herangezogen werden, wo deutlich zwei Ossificationspunkte und damit
ein mehr oder minder langer Bestand getrennter Stirnbeinanlagen
erkenntlich

In diesen Fillen, wenn nur die Synostose das massgebende
wiire, sollte man dm,h und zwar sogar hohe Grade von l1'|uro|m-
cephalie als Folge der Verbildung Lh'-. Stirnbeins erwarten, I‘iUllLI’L
Grade sogar a]q sic  bisher }JE‘ECtht‘l}{‘H worden sind. Wir finden
aber in solchen Fillen héchstens Andeutungen der gedachten Schidel-
missstaltung in dem buckel- oder kielartigen Vortreten der schmalen
Stirne, selten in der ganzen Medianlinie, meist beschrinkt auf die
H{}Lkergegcmi die Form des Schidels aber rundlich oder linglichrund.

Hingegen zeigen gerade die Fille der vierten und fiinften Form
der Arhinencephalie, bei denen nach der geringeren Anndherung der

- :5*
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Tuber die Verschmelzung nicht so hochgradig und friihzeitig einge-
treten sein kann, die schinste \uqlrmuunn der ti‘IUUII(JCCIJhdlLI‘I
Schiidelmissstaltung, selbst hoher dem Grade nach (wie mein Fall IX)
als die bisher von Welker, Lucae und Kiistner beschriebenen.

Es kann daher die Trigonocephalie nicht allein in der Syno-
stose der Stirnbeinhiilften begriindet sein.

Weitere Verinderungen an den Knochen des Schiidels iiber-
haupt oder den Stirnbeinen, die fiir dieses Fehlen und Vorhanden-
sein von Trigonocephalie von Bedeutung sein konnten, finden sich
nicht. Die Schiddelknochen sind nur in der oben angegebenen Weise
missbildet, kleiner, in manchen Fillen zarter. Die Stirnbeine nur
durch die Synostose selbst veriindert, um die verschmolzenen Stellen
dicker, dichter mit weiten Gefissliicken ausgestattet.

Das weitere Moment fiir die Ausbildung der Trigonocephalie
muss also ausserhalb des Schiidels gelegen sein.

Bei der innigen Wechselbeziehung, in der fiir die Ausbildung
von Form und 'L:rclf;'-;f, Hirn und Schiidel zu einander stehen, ist
daher zunidchst auf die Gestaltung des Hirns Riicksicht zu nthmen,
in wie weit Unterschiede der Aushildung desselben sich fiir die ein-
zelnen Fille ergeben, in denen Synostose mit Trigonocephalie vor-
handen, und t;(‘.rlchn:,u in welchen neben Synostose diese Schidelmiss-
staltung mangelt.

Bei Beachtung dieser Verhiltnisse in den Fillen und Formen
der hier untersuchten Missbildungen ergeben sich nun Unterschiede,
die hinlinglich diesen Wechsel im Vorkommen erkliren.

Synostose der Stirnbeine mit Trigonocephalie ist ndmlich in
jenen Fillen dieser Missbildung vorhanden, wo neben dem fiir sie
charakteristischen Defect der Nervi olfactorii das Hirn im Vorder-
hirn, wenigstens der Masse nach, zu einer hoheren Entwicklung ge-
Lmul: oder eine vollkommene Hemlaplhu-:,nhnhlum‘ %tattg‘n.ﬁlmlul (wie
in der vierten und fiinften Form der Arhinencephalie).

Synostosen der Stirnbeine ohne Trigonocephalie finden sich aber
in jenen Fillen, wo das Hirn in seiner Entwicklung zuriickgeblieben,
das Vorderhirn nicht nur einfach, sondern durch hydropische Aus-
dehnung seiner Hohle blasig ist, oder eine blasige Ausdehnung der
.r”uﬂ;clu_nlurmh' ke zu Stande kam.

ks ist also die Ursache des Mangels der Trigonocephalie trotz
des Vorhandenseins der Synostose der Stirnbeine in der hydropischen
Erweiterung der Hohle des einfachen Vorderhirns gelegen. Dies
priigt sich auch in solchen Fillen am Schidel aus, der durch seine
oft clLlﬁli|LI1Li rundliche oder doch langlichrunde Form die Anpassung
an die Gestalt des Hirns erweist.

Da nun diese hydropische Erweiterung der Ventrikelhthle nicht
im Wesen der Missbildung selbst lieot, sondern nur oelegentlich,
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wenn auch hiufig, zu der von der Ursache der Missbildung veran-
lassten Hirnverinderung hinzutritt, so sehen wir auch, dass nicht in
allen Fillen von Arhinencephalie, in welchen es zur Synostose der
Stirnbeine kommt, Trigonocephalie sich entwickelt.

Uebereinstimmend damit ist, dass in den schweren, den drei
ersten Formen dieser Missbildung, Trigonocephalie nicht gefunden
wurde, weil in diesen Formen die Hirnmissbildung {iberhaupt hoch-
gradiger ist, und oft in angegebener Weise durch Hydrops noch
gesteigert erscheint,

Fir diese Ansicht beweisend sind aber auch jene Lille, wo
es nicht nur zu keiner trigonocephalen Schiidelmissstaltung neben
Synostose, sondern iiberhaupt zu keiner Synostose der Stirnbeine
gekommen ist.

Es sind solche Fille besonders bei der Cyklopie sehr hiufig,
Ja mit Ausnahme der Cyklocephalen ist sogar diese Synostose bei
Cyklopie selten zu 1'1I'I[1L1‘.| und auch in unxtlm,n Fillen von Arhinen-
LLth-.l]lL besonders hiufg bei jenen der dritten IForm, mangelt die
Synostose der htlrnbunt, und sind hochstens .“'umaht,mngcn an die-
selbe durch die innige Aneinanderlagerung beider Stirnbeinhilften
gegeben.

In solchen Fillen finden sich am Hirn nicht allein hydropische
Ausdehnungen der einfachen Ventrikelhohle und blasige Ausbuch-
tungen der Zwischenhirndecke (wie bei der dritten Form tler Arhinen-
CLph'ﬂlL. sondern jene hochgradigen hydropischen Veriinderungen
am Vorderhirn mit Umwandlung desselben zu zarten Blasen, wie
sie eben fir Cyklopie (5. ¢&8) beschrieben worden sind. Auch der
Schidel ist in solchen Fillen in viel héherem Grade verbildet, von
mehr blasig kugliger Form, oft mit starker Vorwélbung der "':tlrnL
und von b&‘;(}ﬂtl{..t'{,t' Breite in seiner Wolbung. Nur tritt Lhe'-:e hydro-
ceplm]ﬁ-::ht. Form bei der Kleinheit dL'-,f-,Lil}Ln besonders am un-
priiparirten Kopf nicht so sehr hervor.

Es kann also kein Zweifel sein, dass die hydropische Erweite-
rung der einfachen Ventrikelhohle des Vorderhirns und noch mehr
dessen villie hydropische Entartung die Ursache des Ausbleibens
der trigonocephalen Schidelmissstaltung neben der Synostose, oder
dieser letzteren selbst ist.

Da wir aber, wie Fall X zeigt, neben hochgradiger (und hier
anz Ltcru‘nthunﬂmlwru hydropischer Erweiterung der Ventrikelhohle
dlL lrlgmmccplmlu, so ausgezeichnet duf-‘.n(,hnhh-t finden, so kann
nicht die hydropische .\nsamnﬂung unter allen [matdml:.n der Aus-
bildung der gedachten Schiidelform hinderlich sein.

Meines Erachtens kommt hier auch die Zeit, zu welcher die
hydropische Ansammlung in den Ventrikeln qlattlnmlwt in Betracht,
und sind hiefir nicht nur der X. Fall, sondern die angefithrten
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Fille, wo es iiberhaupt zu keiner Synostose am Stirnbein kommt,
beweisend.

Denn in letzteren Fillen treten, wie die hochgradige Ver-
inderung des gesammten Vorderhirns in Umstaltung zu einer diinn-
hiuticen Blase zeigt, diese hydropischen Ansammlungen offenbar
sehr frith ein, zu einer Zeit, wo noch lange keine knocherne Anlage
der Stirnbeine sich ausgebildet hatte.

Im X. Fall aber ist, wie die massige Entwicklung des Vorder-
hirns und iiberhaupt die ganz besondere Form der Ausbildung der
Blase der Zwischenhirndecke erweist, diese Bildung spit erfolgt, zu
einer Zeit, wo die Verschmelzung in der knichernen Anlage der
Stirnbeine schon vorhanden gewesen sein muss.

Demnach ldsst sich erschliessen, dass wenn hydropische An-
sammlungen in den Ventrikeln frith, d. h. vor der Verknidcherung der
Anlagen des Stirnbeins eintreten, die Synostose iiberhaupt hintange-
halten werden kann, im Falle aber, dass schon eine Verschmelzung
eingetreten war, noch immerhin eine Hemmung der Ausbildung der
Triconocephalie moglich ist, wenigstens in den Fllen, wo bald nach
der Synostosirung die hydropische Verinderung am Hirn auftrat.

Diese Relationen zwischen der Verinderung des Hirns und
der Ausbildung der Synostosen des Stirnbeins zeigen aber auch,
dass die Ursache der Synostose in der Verkiimmerung des Vorder-
hirns liegt, denn nur diese Verdnderung ist allen den Fillen wvon
Missbildung, die wir hier betrachtet, gemeinsam.

Wire die Synostose in der Ursache der Missbildung selbst ge-
geben, so miisste sie auch in allen Fillen dieser Missbildung sich
finden.

Da dies nicht vorkommt und wir die Synostose nur in jenen
Fillen entwickelt finden, wo keine hydropische Entartung des Ge-
hirns eintritt, so kann nur die Verkiimmerung des Vorderhirns be-
ziiglich seiner Volumsverringerung die Ursache der Synostose sein.

Dies wird bestitiget einerseits durch die Fille, wo die Syno-
stose mangelt, in denen dic durch die mangelhafte Ausbildung be-
dingte Kleinheit des Vorderhirns compensirt wird von der hydropischen
Erweiterung der Ventrikel, anderseits durch das wechselnde Verhalten
des Hirns, beziiglich seiner Ausbildung in den einzelnen Fillen, der
mit Synostose einhergehenden Missbildungen. In letzteren zeigt das
Hirn alle méglichen Abstufungen der mangelhaften Entwicklung vom
Einfachbleiben des Vorderhins in Form einer Kappe bis zur voll-
stindigen Hemisphirentheilung mit Verkiimmerung der Basaltheile
des Vorder- und Zwischenhirns.

Immer aber ist auch in letzteren Fillen eine geringere Massen-
entwicklung des Hirns, sei es des gesammten Vorderhirns oder im
Stirntheil des letzteren, gegeben.
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Es ist also zunichst fiir die hier betrachteten -I'\Ii‘i‘ihillll.ll'lg'l.‘rl
kein Zweifel,. dass die Synostose der Stirnbeinhiilften in Folge der
mangelhaften Entwicklung des Vorderhirns sich ausbildet, und somit
auch die in einzelnen Fillen und Formen vorkommende trigono-
cephale Schidelmissstaltung in dieser mangelhaften Hirnentwicklung
begriindet ist.

Diese einfache und wohlbegriindete Erklirung des Zustande-
kommens der Synostose der Stirnbeine im allgemeinen und der
eventuell mit dieser sich ausbildenden Trigonocephalie bei diesen
Missbildungen, erhilt aber noch eine grossere Bedeutung fiir die ge-
dachte Schidelmissstaltung, indem sie die Ursache nl{erhu]hul mLhL
nur in diesen Fillen von Missbildung klar legt, sondern auch wohl
geeignet ist, die bisher beschriecbenen Fille von Trigonocephalie der
Einsicht niher zu bringen.

Bisher ist man sich nimlich iiber die Ursache der Trigono-
cephalie, wie schon oben erwiihnt, nicht klar gewesen.

Zwar hat schon Welker die Ansicht ausgesprochen, dass der
primire Process eine Hirnatrophie, das secundire, die friithzeitige
Synostose sei, worin aber diese primire Hirnatrophie begriindet ist,
nicht nachgewiesen.

Kiistner, der dieser Ansicht beistimmt, ist insoferne der richtigen
Ursache der Trigonocephalie niher gekommen, als er auf die Hiufig-
keit des Zusammentreffens der Trigonocephalie mit Missbildungen
hinweist, und besonders die mit Mikrophthalmie verbundene Atrophie
des Htm]hlrnﬁ als Ursache der Schidelmissstaltung ansieht.

Dieses Zusammentreffen von Il‘lleIH'lDCL}}h'!_llL mit Missbildungen
tiberhaupt und der Mikrophthalmie im besonderen, gewinnt aber l:-u
niherem Eingehen nach den durch diese Arbeit gewonnenen Erfah-
rungen eine viel grissere Bedeutung fiir das Wesen dieser abnormen
Schidelbildung.

Betrachten wir nach der Zusammenstellung, die Kiistner in seiner
Arbeit gegeben, die Formen der Missbildung, die sich bei Trigono-
cephalen finden, so ergibt sich, dass in drei Fillen Wolfsrachen, in
vier Fallen Mikrophthalmie, in einem Atrophie der Nervi optici
vorlag, und zwar waren in zwei Fillen Wolfsrachen mit diesen Bil-
dungsfehlern des Auges zugleich vorhanden.

In welcher Huu,]mnw ﬂnll‘«.mchf_n zur Trigonocephalie stehen
kann, st durch die hier |JL'EI'H{‘.]'!T.L'EL'. IV. Form der Arhinencephalie
bhewiesen; die Maglichkeit, dass die als Trigonocephalie von \-\-’clkur
und Lucae mit Wolfsrachen beschriecbenen Fille dieser Form der
Arhinencephalie angehorten, kann von Niemand bestritten werden,
da in keinem dieser Iille eine Untersuchung des Hirns vorliegt,
Dagegen wiirden die gleichzeitig vorhandenen Bildungsfehler am
Sehapparat (in zwei I‘ullul} cher fiir diese Moglichkeit der Ein-
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reihung dieser Fille unter die Arhinencephalie sprechen, nachdem
wir ein Zusammentreffen von solchen Misshildungen bei dieser Art
von Monstrosititen so hiufig gefunden.

Was die in anderen Edllu'u auch allein neben Trigonocephalie
von Kiistner beobachtete Mikrophthalmie anlangt, die er direct als
die Ursache der die Synostose veranlassenden Hulmlmphlc anfiihrt, -
so zeigen die so hiufigen Fille von Arhinencephalie mit Mikro-
pht]nlnm__ in welcher Weise ein Zusammenhang beider Missbildungen
besteht, und dass die Mikrophthalmie mit Ver .lmlf:runtfu'.t wenigstens am
Zwischenhirn, einhergehen kann. Es ist also nicht HLH”LHCIIIU‘:‘}EH dass
in jenen Fillen, wo Mikrophthalmie allein fiir sich xurhzlndu] ist, die
Entwicklungshemmung Lhu] nicht auf das Auge beschriankt sein
muss, sondern in der ersten Anlage desselben gegeben ist, auch am
Hirn Abweichungen in der Ausbildung veranlassen konnte, die eben
jenes Zuriickbleiben im Wachsthum desselben, Kiistners Atrophie,
als Ursache der Synostose der Stirnbeine zur Folge hatte.

Aber bei dem Mangel von Untersuchungen der Hirne in den
bisher von Anderen beschriebenen Fillen von Trigonocephalie, (die
eben lebende Individuen betrafen oder Priparaten entnommen sind,
wo das Hirn fehlte), kann nur diese Moglichkeit eines Zusammen-
hanges der Tl‘i'"UI‘lﬂCLI'ﬂ'lElHL mit Hirnmissbildungen in der oben dar-
l"LS-T_LH[LI] Weise durch den Hinweis auf die Fille derselben neben
Erlnntnrwph.llm noch gestiitzt aufgestellt werden,

Ein causaler Z usdmmuﬂmng zwischen Hirn- und Schidelmiss-
bildung bei der Trigonocephalie ist nur durch meine Fille zweifellos
erwiesen.

Zugleich aber ergibt sich aus dem IX. Fall, dass diese Ent-
wicklungshemmungen des Hirns sehr unbetrichtliche, auf die Basal-
theile des Grosshirns beschrinkte sein konnen und um so leichter
der Aufmerksamkeit entgehen diirften, als ja in den Fillen, wo
nur Mikrophthalmie vorhanden ist, selbst der in die Augen fallende
Defect der Nervi olfactorii mangelt.

Die Beschrankung der trrl.lmilut,g{.mh,n Entwicklungsstorung
einzelnen Fillen auf die Basalgebilde des Vorderhirns mit der erst
secunddr eintretenden Hemmung in der Ausbildung seines Hemi-
sphiarentheils zeigt aber auch, dass nicht nur die U r‘sache derselben
und damit der 5} nostose sehr frithzeitig, wihrend der ersten Ausbil-
dung des Hirns, einwirkt, sondern dass auch die Synostose selbst,
weit frither als vor der zwanzigsten Fital-Woche, wie Welker an-
genommen, zu Stande kommt. Es geht dies auch aus dem hohen
Grad der Anndherung der Tubera, ja ihrer scheinbaren Verschmel-
zung in einzelnen Fillen, sowie aus den so hohen Graden der
Hemmung der I[ll‘nLI‘lL\uLklung ber diesen Monstris hervor.,

Wenn Welker eben zu cinem anderen Schluss gekommen ist,



so mag das in dem begriindet sein, dass ihm eben der letztere An-
haltspunkt in den Hirnverinderungen fehlte, und er iiberhaupt ge-
ringere und so spiter ausgebildete Formen von Synostose unter-
sucht hatte,

Aber damit, dass ich nach obigen fiir die mit Arhinencephalie
“verkniipften Formen von Trigonocephalie mich bestimmt fiir die Ver-
kiimmerung des Hirns als Ursache ausgesprochen, und diese auch
flir, mit "'u'tnltslr.lthun und Mikrophthalmie verbundene, bisher be-
schriebene Fille als wahrscheinlich annahm, will ich durchaus nicht
behaupten, dass in allen Fillen solcher trigonocephalen Schiidel-
missstaltungen derartige Hirnverdnderungen oder iiberhaupt solche
vorliegen.

Denn zundchst finden wir auch neben Mikrocephalie Annidhe-
rungen an die Trigonocephalie, gegeben durch Schmalheit der Stirne
und ein kielartices Vortreten der Mittellinie derselben, hervorge-
gangen aus i'luh.»:utt:-t: Verschmelzung der Stirnbeinhilften,

Avich hier ist wohl mit Recht dlL Ursache der Synostose in
der die Mikrocephalie veranlassenden Hemmung der Entwicklung
des Grosshirns, besonders seiner Stirnlappen, zu suchen.

Mir sind aber auch Fille bekannt, wo ohne jede Anomalie in
der Hirnentwicklung eine solche Synostose sich findet,

Mit absoluter Sicherheit kann ich hier emnen Fall von einem

3jdhrigen Knaben anfithren, der an tuberculoser Meningitis ver-
storben, mir zur Untersuchung kam, und wo ausser der Veriinderung
durch diesen Process, in Ausbildung und Grésse des Hirns keine
weitere  Abweichung als die mit der Trigonocephalie (welche sehr
schon ausgeprigt war] nothwendig verbundene, keilférmige Zuspitzung
des Hirns im Stirntheil vorhanden war. Ich kann dies mit DBe-
stimmtheit versichern, da ich diesen Fall schon mit voller Kenntniss
der oben dargelegten Verhiltnisse auch an den Basaltheilen genau
untersuchte.

In zwei weiteren Fillen, einem von einem mehrere Monate
alten Kinde und einem von einem dreijihrigen Knaben mit ausge-
sprochener Trigonocephalie, fanden sich wenigstens am Schiidel — und
nur die standen mir zur spiteren, genaueren Untersuchung zu Gebote —
keine weiteren Abweichungen in der Ausbildung der Httbplattt und
Crista galli.

Weiterhin kenne ich aber einen mit leichter Trigonocephalie
behafteten Knaben, der hochintelligent und in all seinen L':iinnu.%-
functionen mit grosser Schiirfe ausgestattet, schon bei der Geburt,
die eine ganz lmrm.llL war, eine IEIC]'IL cekielte Stirne besass.

Es unterliect mir also keinem .a"'uult,l dass auch ohne Hirn-
verinderung, uml somit primir, eine Synostose der Stirnbeinhilften
im Fotalleben sich ausbilden kann, und ebenso auch erst nach der
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Geburt, vor der rechtzeitigen Verschmelzung der Stirnbeinhilften, die
vegen das Ende des zweiten Lebensjahres normaliter stattfindet.

Ob hier der Process durch Druckwirkung auf den Schidel vor
und bei der Geburt veranlasst wird, oder ohne 'solche mechanische
Ursache allein von abnormer Ossification veranlasst ist, muss vor-
derhand dahin gestellt bleiben.

Es sei hier noch auf eine Verinderung aufmerksam gemacht,
die sich bei Trigonocephalie sehr hiufig, vielleicht constant, (wenigstens
nach meinen Fillen!) findet; nidmlich jene kammartigen, scharfen
Leisten, die an der Innenfliche des Stirnbeins in der Mittellinie oft
bis an die Crista galli verlaufen.

Wenn sie auch zweifellos, gleich den Verdickungen, welche die
Stirnbeine gegen die Mittellinie in solchen Fillen zeigen, durch die
Synostosen zu Stande kommen, so trifft man sie doch nicht in allen
Fillen von Synostosen der Stirnbeine, und gerade nicht in den
hochgradigsten, wie bei Cyklopie und den ersten Formen der Arhinen-
cephalie, sondern nur in solchen Fillen, wo neben der Synostose es
zur trigonocephalen Schidelmissstaltung gekommen ist. Dann aber
unter allen Umstinden, sowohl bei Monstris, als normalen Individuen,
bei im Intra- und Extrauterinleben entstandener Trigonocephalie. ]a,
diese Leisten finden sich sogar in jenen Fillen von zu frithzeitiger
Synostose der Stirnbeinhélften, wo diese keine Trigonocephalie, sondern
nur mehr eine Verschmilerung der Stirne erzeugt, und sind eben
flir diese Fille anomaler Schidelbildung ein leicht erkennbares
Merkmal.



) & :l.chdt:m wir so jene Anomalien der Bildung betrachtet, die
£ ‘ den Arhinencephalien eigenthiimlich sind, und sie t:h'u'.lk
4| terisirten, gilt es nun die Frage zu losen, auf welche Weise
= diese typische Art von Missbildung hervorgerufen werde.

Ein directer Entscheid dariiber ist bei dem Mangel vorliegender
Beobachtungen iiber die Entwicklung solcher Missbildungen umnc-rrimh
Aber immerhin kann aus den ."s.nalugu,n, die die ]i:lclumraanmmilen
bei diesen Monstris mit solchen zeigen, deren ]*,l'.ltmcl-.lungﬂﬂrt be-
kannt ist, ein Riickschluss auf die Entstehungsursache der Arhinen-
cephaliec gemacht werden.

Die Priiffung dieser Hypothese an der Erklirung der gemachten
Befunde mag ihre Berechtigung erweisen.

Wie aus den bei diesen ‘\]{)mtr:a vorfindlichen Verdnderungen
am f\'l?:LﬂLlLfLrv."'sppdmt, Schiddel und Hirn hervorgeht, sind [11(:
charakteristischen Bildungsanomalien theils durch Hemmung in der
Entwicl{Iung; theils durch Fusion entstanden. Dabei sind jene am
Nasenkiefer-Apparat von den am Hirn und Schidel vorkommenden
zwar unabhiingig, aber doch nach ihrem Zusammentreffen in der glei-
chen Combination bei bestimmten, dadurch gekennzeichneten Formen
wohl auf eine gleiche gemeinsame Ursache zuriickzufithren.

Als die Ursachen solcher Bildungsanomalien, wie sie auch in
dieser Art von Missbildung vorliegen, haben sich nach den Erfah-
rungen der letzten Jahre, besonders gefordert durch die Unter-
suchungen Dareste’'s, anomale Entwicklungen des Amnion und seiner
Falten erwiesen, welche in ganz mechanischer Weise, durch Druck
oder Zug, storend auf die Embryonalanlage einwirken, und so einer-
seits Defect- und Hemmungsbildungen, anderseits Fusionsbildungen
erzeugen,

Namentlich hat Dareste fiir eme Art von Missbildung, die
Cyklopie, durch directe Beobachtung iiberzeugend Imchtruumt,n dass
dieselbe durch Druck der }xnpfﬁllv des Amnion auf die ]-Lmhrvmnl
anlage entsteht.

Auch fiir die Arhinencephalie mochte ich diese Art der Ent
stehung fiir die wahrscheinlichste halten.

Es spricht dafiir dic nahe Bezichung der Arhinencephalie zur
Cyklopie zunichst, und am iTL\\thtIgHtLI‘I durch die Einbezichung
oleicher Theile, {!{:5 Hirn-, Schiidel- und Nasenapparates in die Miss-
l_uhiung_ und die Aehnlichkeit der Verbildungen an diesen Orcanen
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und Theilen selbst bei beiden Typen. Noch mehr aber die allmiligen
Uebergiinge zwischen den beiden Arten von Missbildungen, sowohl
in ihrer dusseren Form, als auch in der Ausbildung an den einzelnen
ins Bereich der anomalen I*ntu.lcklung gezogenen Organen. Ja es
finden sich bei beiden Arten, wenigstens in den hoher entwickelten
Formen, gleichzeitig V meiuungtn, die fiir beide charakteristisch sind.

So sehen wir neben dem Verschmelzungsprocess der primdren
Augenblasen, der die Cyklopie charakterisirt, einen meist vollstiin-
digen Defect der Riechnerven, sehr selten Verschmelzung derselben
und noch seltener einfache Verkiimmerung. Und umgekehrt ist ja
geniigend auf jene Abinderung in der Ausbildung des zweiten
Hirnnerven und der Basaltheile des Zwischenhirns hingewiesen, die
neben dem Defect der Nervi olfactorii vorkommen. 5o natiirlich
ersteres bei der derzeitigen Einsicht fiir die Entstehung der Cyklopie
erscheint, indem ja mit der Storung der Entwicklung der Augen-
blasen auch eine solche fiir die Ausbildung des secundiren Vorder-
hirns und des Rhinencephalon gegeben sein muss, ebenso erklirlich
wird letzteres, dieselbe Einwirkung als Ursache angenommen. Denn
bei der nun durch die Entwicklungsgeschichte fLatge‘;tell[{,n nahen
riumlichen Bezichung des Rhinencephalon zu den primidren Augen-
blasen und der nach der Ausbildung der letzteren rasch erﬂlcmndr'n
Entwicklung des ersteren, ist es fast nothwendig, dass ein solches
mechanisch wirkendes antnt, wie der Druck der Kopffalte des
Amnion auf beide Hirntheile eine Einwirkung iibt

Wenn aber dasselbe Moment fiir die Entstehung beider Miss-
bildungen massgebend ist, so muss doch, da unter dessen Wirkung,
das einemal Cyklopie, das anderemal Arhinencephalie sich ausbildet,
in einem ein Unterschied gelegen sein. Dieser kann nach allem nur
in der zeitlichen Differenz der Einwirkung liegen, und zwar in der
Weise, dass, wenn diese Druckwirkung friiher, zur Zeit der Aushil-
dung der primidren Augenblasen sich geltend macht, Cyklopie, wenn
aber nach dem xnllﬁmnc,llgen Hervortreten der Aum;nblaaen die Ein-
wirkung statthatte, Arhinencephalie entsteht. Dass nach Ausbildung
der Augenblasen nur seltener noch eine solche Einwirkung von Seite
der Amnionfalte auf die Kopfanlage des Embryo stattfindet, mag
die Ursache der Seltenheit dieser Missbildung iiberhaupt abgeben.

Die einzelnen Formen der Arhinencephalie kinnen aber auch
ungezwungen aus derselben Ursache erklirt werden, soferne man,
was ja bei Annahme eines solchen mechanischen Momentes von
vorneherein als moglich zuzugeben ist, Grad und Dauer der Ein-
wirkung fiir alle Fille nicht oleichsetzt.

Denn, dass der I.)LFLCI:_., den einzelne Theile des Hirn- und
Nasenapparates zeigen, nicht aus einem von vorneherein durch Fehlen
des Bildungsmaterials gegebenen Mangel der Anlage hervorgehe,
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ist aus den oben ausgefiihrten Befunden hinlinglich bewiesen, nament-
lich jenen Fillen, wo die aus dem Stirnfortsatz hervorgehenden An-
theile des Nasenapparates nicht vollstiindig mangeln, und jenen seltenen
Fillen, wo die Riechnerven nur verschmolzen gefunden wurden.

Diese Verschmelzung der Riechnerven, sowie die Vereinigung
der Gebilde der Oberkieferanlagen in der Mittellinie, wie bei Ethmo-
und Cebocephalie, knnen iiberdies gar nicht anders als durch eine
mittelst Druckwirkung zu Stande gekommene Anniherung der Kiefer-
anlagen entstanden vgedacht werden, wo wir sehen, dass in anderen
Fillen gleicher Defecte des Stirnfortsatzes diese Vereinigung nicht
eintritt. '

Ich méchte also annehmen, dass bei Ethmocephalie am stirksten
und anhaltendsten die Druckwirkung von Seite der Kopffalte des
Amnion zur Wirkung kommt, so dass der Defect und die Hemmung
am miﬂgthpruchtnhttn wird. Zugleich diirfte aber auch von nllen
Fillen der Arhinencephalie die Einwirkung bei dieser Form am
frithesten stattfinden, denn nur so lidsst es sich erkldren, dass noch,
wie bei Cyklopie, durch férmliches Herausheben des Nasenfeldes
cine Riisselbildung erfolgt.

Vielleicht spiter, und sicher nicht bei gleich hoher Druckwir-
kung, mag die Bildung bei Cebocephalie zu Stande kommen, wiihrend
in der dritten Form (der mit medianer Spalte der Oberlippe) viel-
leicht die Dauer des Druckes nicht so lange wihrt, dass die Ober-
kieferanlagen unter demselben zur \ ﬂl"iﬂ‘lil‘lf,lﬂmff menen Bei jener
Form mit Wolfsrachen mag Dauer und Grad der Einwirkung noch
ceringer sein, so dass tt].lL‘ﬂ kein vollkommenes Schwinden der An-
lage des Stirnfortsatzes im Nasenfeld sich ausbildet, sondern nur
eine schwiichere Entwicklung, vermbge welcher die Verbindung dieser
Theile mit den Oberkiefertheilen ausbleibt.

« Endlich in der letzten Form, wo nur der Defect am Rhinen-
cephalon sich findet, mag die Lurm-,l:t' Einwirkung platzgreifen, die
nur das Hirn trifft. “El‘?‘-i unter allen Umstinden zunach'-:l: und selbst,
wenn die Ausbildung der ubrigen Theile nicht gehemmt wird, das
Hirn unter einem solchen Druck leidet, kann in der Zartheit seiner
ersten Anlage und dem relativen Uebergewicht derselben beziiglich
der Grosse seine Erklirung finden. Vielleicht, dass auch noch die
besondere Zartheit der mittleren Antheile des Bodens im Vorder-
und Zwischenhirn von Belang ist.

Dass auf diese die Druckwirkung den meisten Einfluss nimmt,
oeht aus den an ihnen vorfindlichen Verinderungen, die theilweise
als Defecte, theilweise als Verschmelzungen der Theile sich dar-
stellen, besonders aber daraus hervor, dass sie auch in jenen Fillen,
wo die iibrigen Theile des Hirns normal oder nahezu normal ausge-
bildet sind, sich so verindert zeigen.
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Auch die Einfachheit des Vorderhirns, sowie die' Verinderung,
die an der Zwischenhirndecke in Form der blasigen Ausbuchtung
auftritt, mag durch diese Druckwirkung nngchahnt werden. Denn,
wenn wir auch gesehen haben, dass in den meisten Fillen eine
vermehrte "-.uqq-:huduncf nach der einfachen Ventrikelhhle eintritt,
und so diese iiber die I'\m'm erweitert, die Blasenbildung der Zwischen-
hirndecke besonders gross wird, so hn-:lcl, sich let;tere doch auch in

Fillen angedeutet, wo wenigstens die Grossenentwicklung des Vor-
derhirns nicht IJLEH'IU‘AEIIIZIULI wurde.

Ein so constanter Befund kann daher nur im Wesen der Miss-
bildung selbst liegen, nicht von dem, wenn auch hidufigen Hinzutreten
|'I\{|I'ﬂpl‘ich{,l Ausscheidungen nach den Ventrikeln abhingen.

Die Erklirung fiir die Anlage der Blasenbildung findet sich
aber auch durch {llﬁ Annahme des Drucks von Seite der Kopf-
falte. Denn da zur Zeit, wo wir dessen Einwirkung angenommen,
das Hirn noch in Form ecines gegliederten Rohrs mit sehr diinnen
Wandungen und einer verhiiltnissmiissic weiten Lichtung ausgebildet
ist, der Druck auf die vordersten beiden Blischen, das sich ent-
wickelnde Vorder- und Zwischenhirn, von unten und vorne einwirkt,
so muss die Fliissigkeit in deren Héhlen nach oben gepresst werden.
Da die obere l:'quJerlL aum  orosstentheil, der Zeit entsprechend,
von der schon in dieser "'mLuTL zarten Zwischenhirndecke cebildet
wird, kommt es an dieser zur Ausbuchtung.

Auch hier wird Grad und Dauer des Druckes massgebend sein,
was auch darin eine Bestitigung finde, dass bei den hoéheren Graden
der Missbildung diese Blasenbildung der Zwischenhirndecke und die
dadurch hE(]lI'IUtL Verkiimmerung des Vorderhirns eine hnclwradlgﬂrt,
ist. Weiters tritt dann noch wie qclmn ausgefithrt wurde, hiuhg eine
hydropische Ansammlung hinzu, welche nhL Blasenbildung xerﬂt&rkt,
und eine weitere Hemmung der Hirnentwicklung setzt. Es ist diese
also in solchen Fillen nicht in dem ursichlichen Moment der Miss-
bildung allein begriindet, und daher nicht immer in Uebereinstimmung
mit den durch dieses Moment erzeugten Verinderungen an den
iibrigen von der Missbildung betroffenen Theilen.

In dieser vom Anfang an mit der ersten Einwirkung des ursich-
lichen Momentes fiir 1]1& Missbildung gesetzten Dmckwrrkung der
Fliissigkeit im ersten und zweiten ”II‘II]'I':!;‘;CI'ILI’I gegen dessen Decke,
suche ich auch den Grund des Einfachbleibens '[LF. Vorderhirns.

Es ist mir bewusst, dass ich mich damit in einem Widerspruch
zu Mihalkovicz setze, der annimmt, dass die Einfachheit des Vorder-
hirns von einem Ausbleiben der Bildung der Sichel abhingt. Aber
so sehr ich fiir seine Ansicht der Ihe:luncr des "‘-GTLIUI‘]‘III‘I‘H durch
das active Einschneiden der Hirnsichel gLrat.lL die Befunde bei diesen
Missbildungen als beweisend ansehe, so wenig stimmen sie mir  fiir
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diese Hypothese zur Erklirung der Einfachheit des Vorderhirns, —
An der Thatsache des Mangels der Sichel bei diesen Monstren lisst
sich nach den Befunden nicht riitteln, und es ist dieselbe nur dahin
zu erweitern, dass nicht immer die ganze Sichel, sondern oft nur
der vordere Theil fehlt, der hintere aber, soweit cine mediane Fur-
chung vom hinteren Rande in das Vorderhirn greift, entwickelt ist.

Wenn auch durch diese Defectbildungen der bleibenden Sichel
ein Beweis fir eine Hemmung der Ausbildung der primitiven Sichel
gegeben ist, so kinnen sie doch nicht als Zeichen fiir den Grad der
Verkiimmerung der primitiven Sichel angesehen werden und auch
nicht als Beweis dafiir, dass diese iiberhaupt zu keiner Ausbildung
gekommen,

Dies erhellt aus den Befunden von Hirnen solcher Fille, wo
zwar die Sichel vollstindig oder nahezu vollstindig mangelt, aber
doch eine Scheidung in Vorder- und Zwischenhirn eingetreten, ein
entwickelter Randbogen und an diesem haftender Plexus choroideus
vorhanden ist.

Nach diesem Befunde muss in solchen Fillen die Ausbildung
der primitiven Sichel bis zur Abgrenzung des Vorder- und Zwischen-
hirns und Bildung des Plexus choroideus vorgeschritten gewesen
sein, und nur die Ausbildung der bleibenden Sichel wurde gehindert.

Da nun aber die Form des Vorderhirns, die Stellung des Rand-
bogens in solchen Fillen von der Erweiterung der Ventrikelhohle,
und namentlich jenen blasigen Ausbuchtungen der Zwischenhirndecke
abhiingt, so kann nur diese Verinderung auf die weitere Aushil-
dung der primdren und damit der bleibenden Sichel hemmend ein-
gewirkt haben.

Ein weiterer Beweis, dass nicht iiberhaupt die Ursache der
Einfachheit des Vorderhirns in der Defectbildung desselben im Rhinen-
cephalon gelegen sein kann, liegt darin, dass die Theilung des Vor-
derhirns in Hemisphiiren, und die Ausbildung der Sichel, trotz dieser
Defectbildung erfolgen kann, wie im Falle IX.

Auch ein Mangel der von Mihalkovicz als fiir die Ausbildung
der embryonalen Hirnsichel massgebenden Gefissentwicklung in der
Medianlinie, kann nicht als Ursache angesehen werden. Denn wie die
Ausbildung des Plexus choroideus in all den Fillen der Misshildung
zeigt, muss doch die Gefdssentwicklung bis zu der Zeit, in welcher
die Bildung des Plexus erfolgt, normal stattgefunden haben. Dass
spaterhin auch Storungen in der Gefassbildung auftreten miissen, ist
mit der weiteren Behinderung der embryonalen und bleibenden Sichel
natiirlicher Weise gegeben.

Aber wie am besten mein VI Fall und die Abbildungen davon
auf Tafel 1 zeigen, schliessen sich trotz der enormen Abweichung
in der Hirnentwicklung die Gefdsse soviel als moglich den normalen
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Verhiltnissen in Vertheilung und Ausbildung an.  Dies betrifft, wie
dort gezeigt ist, nicht nur die Arterien, sondern auch die Venen,
sogar in Bezug auf ihr Verhiltniss zur Sichel, soweit diese ent-
wickelt ist.

Dass aber viel hochgradigere Storungen, in der die Hirnanlage
umgebenden Schichte f.lu:. "h[L'aUdLrnn aus der die primitive f":nln:h-Ll
und die spiteren Hillen des Hirns hervorgehen, bei diesen Missbil-
dungen zu Stande kommen miissen, zeigen die nicht selten vorfind-
IIL]!{:‘H Anhiiufungen von reich vascularisirten Bindegewebsmassen an
der Basis des .{msq_lu.niurnh. Dieselben umscheiden so fest diese
Basaltheile, dass eine 'l‘rumung von ihnen nicht moglich ist, ja ofter
bieten Durchschnitte (Zafel /, Fig. 6) das "uu&-,sd‘ncn als wenn diese
Bindegewebsmassen in die lemuhstanf selbst g;rluft.n wiirden.

Auch die Dicke der, in solchen Fillen ausgebildeten Theile
der Hirnsichel, des Kleinhirnzeltes, das fast cavernise Aussehen der
‘ersteren, ist in dieser Richtung bemerkenswerth.

Mit diesen Storungen in inniger Verbindung und wohl auch
von der Ursache der Missbildung abhidngig, scheint mir eine andere
Abweichung zu sein, die bisher keine Beachtung gefunden.

Es ist dies die Kiirze der Basis des Grosshirns und die eigen-
thiimliche Stellung der Basalgebilde des ganzen Hirns zu einander.
Wie die in den Zeichnungen gegebenen Mediandurchschnitte zeigen,
ist das Zwischenhirn gleichsam unter den Pons geschoben, und damit
der Basaltheil des Mittelhirns stark verkiirzt, und zwischen Pons und
Zwischenhirnbasis eine tiefe Furche erzeugt. Letztere wird um so
betrichtlicher, als die verkiimmerten Basaltheile des Zwischenhirns
nicht selten zapfenartig vortreten. Eine zweite oft auch sehr ausge-
sprochene furchenférmige Abgrenzung findet sich vor dem Zwischen-
hirn, zwischen diesem und dem Stirnhirn, an Stelle der meist fehlen-
den Lamina perforata ant. und in der Region des Trigonum.

Auch diese Abinderung in dem Lage-Verhiiltniss der Basalge-
bilde zu einander ist bei den hoheren Graden der Defectbildung
stirker entwickelt, und macht in den niederen Graden allmilig den
normalen Verhiltnissen Platz. Gerade bei stirkerer Ausbildung finden
sich aber auch jene angegebenen reich vascularisirten Bindegewebs-
massen an der Basis, besonders stark in den geschilderten Furchen
um das Zwischenhirn, vorziiglich an der vorderen entwickelt.

Die Erklirung dieser abnormen Bildung durch einen von vorne
auf das Hirn wirkenden Druck liegt nahe, ja kann fast in keiner
anderen Weise gegeben werden. ~"'au1‘ﬁ‘1 llend ist dabei zunichst nur,
dass die Schiidelbasis nicht auch in oleicher Art oder doch wenigstens
nicht in gleichem Mass durch HtLllL‘: Abfallen des Clivus 1i.{at:um:lu't
ist. Nur in hochgradigen Fillen, z B. meinem I und V, ist diese
Stellung des Clivus sehr ausgesprochen, Soweit eine Hﬂurthcilung
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dieser complicirten Verhiltnisse moglich ist, kann der Grund nur
darin gesucht werden, dass eben jener Druck, der dieses Zusammen-
bEllILbLﬂ der ].ias*ﬂthule des Hirns veranlasst, zu einer Zeit zur
Wirkung kommt, wo die Schidelanlage noch wenig beeinflusst wird,
und somit spiter mehr der normalen Bildung zustrebt, wihrend das
Hirn in der gegebenen abnormen Stellung seiner Basaltheile sich
weiter entwickelt.

Auch in Bezug auf die Lagerung des Kleinhirnzeltes ergeben
sich wichtige Abweichungen. Dasselbe ist immer, wie das Kleinhirn
selbst, steil gestellt, was besonders in jenen Fillen auffallend her-
vortritt, wo auch die Decke des vierten Ventrikels blasic ausge-
buchtet wurde. Dabei kommt noch dahin eine Abinderung vor, dass
das Kleinhirnzelt hoch herauf am Schiidelgewtlbe vor t]f:l‘ LLambda-
naht sich ansetzt (7afel I, Fig. 1). Auch in dieser Abweichung spricht
sich die Druckwirkung auf die Hirnanlage und die Unabhingigkeit
der Ausbildung der Hillen des Hirns von der des Schiidels aus.

Wenn wir also aus der Annahme eines bei der Entwicklung
des Rhinencephalon auf das Vorderhirn einwirkenden Drucks zuniichst
den Defect, die Verkiimmerung des Vorderhirns in seiner weiteren
Ausbildung, das Einfachbleiben desselben erkliren konnen, so ergibt
sich auch fiir alle tibrigen vorfindlichen Verinderungen am Hirn die
Erklirung ihres Z LI‘:LII]IZ:[LLDITI mens aus dieser angenommenen Ursache.
So die \’eralulurunw{*l'n am Zwischenhirn, die in einer Verschmelzung
desselben in der ']nchtr_rregmn mit mehr oder weniger hochgra-
diger Verkiimmerung bestehen. Diese auch bei allen Cyklopen in
gleicher Weise oder nur noch hochgradiger ausgebildete Veriin-
derung, kann nur auf eine unter Druckwirkung auf die unteren
’artien des Zwischenhirns veranlasste Verschmelzung zuriickgefiihrt
werden.

Auch hier betrifft die Verinderung, die aber im Gf:gmmatx Zum
Defect des Rhinencephalon nur in einer Verkiimmerung mit Ver-
schmelzung besteht, die unteren durch Anlage und Wachsthumenergie
schwicheren Partien des Zwischenhirns, wihrend die seitlichen .111-
theile, aus denen die Sehhiigel sich ausbilden, nur theilweise ver-
kiimmert und verschmolzen sind. Denn, wie wir gesehen, sind die
Ventrikelflichen derselben, zum Theil wenigstens, l:rf-ila.uflw bis In
die Hohe der Miindung des Aquaeductus f'ru und nur abnorm ge-
stellt, indem sie nach oben gegen die Decke gerichtet sind. Auch
letztere Abweichung lisst sich aus dem Druck d{:r nach oben gegen
die Decke ausweichenden Ventrikelfliissigkeit erkliren. In unmittel-
barem Zusammenhang mit dieser Verkiimmerung der Basaltheile des
Zwischenhirns stehen dann auch die Abweichungen in der Ausbil-
dung des Tractus opticus und Chiasma's, als Fehlen und Verkiim-
merung derselben, die Anndherung der Sehnerven bis zur Verschmel-
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zung derselben und ihre mangelhafte Entwicklung in einzelnen Fillen.
Alle weiteren Bildungsdefecte des Vorderhirns, der Defect der
Stammganglien oder deren hiichst mangelhafte Entwicklung sind nur
weitere Folgen der gehemmten Entwicklung des Vorderhirns iiber-
haupt, und als solche ebenso wenig als der durch die Einfachheit
desselben bedingte Mangel des Balkens, der vorderen Antheile des
Fornix, des Septum und der vorderen Commissur direct vom Defect
der Riechnerven veranlasst. Dies beweisen jene Fille, wie mein IX,
wo trotz des Defectes der Riechnerven alle diese Gebilde zur Ent-
wicklung gekommen waren.

Wenn bisher nur an den von der Missbildung direct betroffenen
Theilen durch die Aehnlichkeit in den Verbildungen derselben mit
der Cyklopie, und durch die fiir alle diese Verbildungen ausreichende
Erklirung die Annahme iiber die Entstehung dieser Missbildungen
durch einen Druck von Seite der Kopffalte des Amnion gestiitzt
wurde, so finden sich doch an ihnen noch andere Anomalien, die
dies sehr wahrscheinlich machen. Und zwar sind dies Missbildungen
an anderen Korpertheilen und Organen. Solche am hiiufigsten vor-
kommende Missbildungen sind:

1. Anomale Entwicklung der grossen Gefisse und des Herzens
mit Defecten der Septa.

2. Missbildungen im Bereich des ersten Kiemenbogens: Synotie,
Auricularanhinge; bei Thieren: Verkriimmung des Unterkiefers.

3. Nabelbriiche.

4. Zwerchfelldefecte.

5. Polydactylie,

Besonders hiufig finden sich erstere und letztere. Auch darin
zeigen die arhinencephalen Monstra grosse Aehnlichkeit, ja Ueber-
einstimmung mit den cyklopischen, bei denen dieselben Combinationen
von Missbildung und in gleicher Hiufigkeit auftreten.

Aber auch an und fiir sich sind die meisten der angefiihrten
Missbildungen solche, die wir derzeit auf anomale Entwicklung des
Amnion zuriickfiihren, wie die Nabelbriiche, Zwerchfelldefecte und
die Polydactylie. Oder es sind solche, wie die Missbildungen im
Bereich des ersten Kiemenbogens und die am Herzen und den orossen
Gefdssen, die zwar nicht direct durch Zug- und Druckwirkung bei
Knappheit des Amnion in seiner ersten Entwicklung bedingt sind,
wohl aber sich auch aus dieser durch die Einwirkung, welche die
von ihr direct betroffenen Theile auf den ersten Kiemenbogen und das
Herz ausiiben, erklidren lassen.

Denn der Druck von Seite der Kopffalte des Amnion auf den
embryonalen Schidel kann nicht nur von der Seite und vorne auf
diesen selbst einwirken, sondern auch durch Herabdriicken des
Schidels auf den ersten Kiemenbogen und das in seiner Anlage so



hoch gelegene Herz. Dass die Hemmungen und Abweichungen in
der lntwin;kiunw durch solche mechanische Einwirkungen zu Stande
kommen Lunnul lisst sich wohl nicht in Abrede c;tvilul, aber mehr
als die Moglichkeit, meinem Ermessen nach, derzeit nicht erweisen.
Nur auf Eines wire noch hinzuweisen, was das Zusammentreffen
der Missbildungen im Bereich des ersten Kiemenbogens und am
Herzen mit den am Kopfe zundichst fir die cyklopischen Missbil-
dungen kennzeichnet, und sie durch Hiufigkeit und gewisse typische
Combination als nicht zufillig, sondern in der Ursache der cyklopi-
schen Missbildung begriindet erscheinen lisst. Es sind das die
schweren Formen von Missbildungen, die am Schidel sich finden,
welche aus einer Combination der Verkiimmerung und Defectbil-
dungen im Bereich des ersten Kiemenbogens mit den Verschmel-
zungsbildungen der Augen und seiner Folgen, sogar noch complicirt
durch Anencephalie hervorgehen, die Geoffroy St. Hilaire als eine
eigene FFamilie: Otocephalieus anfiihrt.

Wenn diese Combinationen von Missbildungen zunichst nur,
also direct fiir einen Zusammenhang derselben mit den Ursachen
der cyklopischen Bildungen sprechen, so ist doch, bei der Aehnlich-
keit dieser mit der Arhinencephalie, fir die neben solcher vor-
kommenden Bildungsanomalien, die nicht direct aus dem Wesen
der Missbildung hervorgehen, ein weiterer Anhaltspunkt zur Er-
klirung der ]_.ntstl:hl.uwr L]Ll'b(_.lb{_.l'l in der oben dargelegten Weise
ngE:bf:n.

Es muss aber noch einer weiteren Bildungsanomalie neben
Arhinencephalie gedacht werden, die auf die Beziehung derselben zu
einer anderen Art von Missbildungen, der Anencephalie hinweist,
und nicht nur fiir die Erklirung mancher Formen von Anencephalie,
sondern auch fiir die Entstehungsweise der Arhinencephalie selbst
von Wichtigkeit ist.

Man findet nimlich neben den schon beachteten Schideldiffor-
mititen bei unseren Missbildungen sehr hiufig (wie die Durchsicht
meiner Fille ergibt) Defectbildungen an den Scheitelbeinen im Bereich
der hinteren Hilfte derselben, sich darstellend als mangelhafte Ver-
kniocherungen entlang den Pl'uinahtranclm‘n

Ich kann mir diese mangelhafte Ossification an diesen Stellen
nur aus dem Druck der Blasen der Zwischenhirndecken gegen die
Schiidelwand erkliren, nachdem gerade in jenen Fillen unserer Miss-
bildung (ich beobachtete dasselbe aber auch bei Cyklopen) diese
Defecte an den Scheitelbeinen sich finden, wo die Blasenbildung
eine hochgradige ist.

Bei einem Cyklopen sah ich aber auch noch an diesen Stellen
neben der Defectbildung ecine so innige Verschmelzung der Blasen-
wand mit der harten Hirnhaut daselbst, und nur im Bereich des

-
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diesem Fall ziemlich grossen Defects, dass die harte Hirnhaut mit
der Blasenwand ein anscheinend nicht differencirtes, blutreiches Ge-
webe bildete.

Es sind nun von Krimer und Vrolik zwei Fille von Arhinen-
cephalie beschrieben mit noch merkwiirdigeren Veriinderungen.

Im Falle von Krimer® hat der Schidel »in der (_zﬂgeml des
Haarwirbels, gerade auf der Mitte der Pfeilnaht, 2/,* oberhalb der
vorderen, natiirlich grossen Fontanelle eine xulllg kreisformige und
haarlose Hautstelle von der Grisse eines Fiinfgroschenstiicks, in der
Art, wie die Tonsur der Geistlichen, und auf dieser ein vollkommenes
lateinisches /7 so ausgedriickt, als sei dasselbe mit einem glithenden
Stempel eingebrannt worden, der Schorf bereits abgefallen und ge-
genwirtic nur noch die eiternde Stelle zuriickgeblieben.«

Noch interessanter ist der Befund im Falle Vrolik's:

»Oben auf dem Schidel sitzt ein roéthlicher viereckiger Fleck
von einem aufgeworfenen eingekerbten Hautrande, 22 mm. lang und
20 mm. breit. lhs blutreiche L:LWLiJL woraus dieser Fleck besteht,
und worin die behaarte Kopfhaut {leutllch iibergeht, hingt mit einem
darunter liegenden fibrésen Gewebe zusammen, welches die Stelle
der dort unvollkommenen Scheitelwandbeine vertritt.«

Die in diesen beiden Fillen beschriebenen eigenthiimlichen Bil-
dungen, konnen doch nicht anders gedeutet werden, als dass an
diesen Stellen des Schidels eine mangelhafte Differenzirung in den
Geweben erfolgt war, somit noch hthere Grade von mangelhafter
Ausbildung der Schiidelanlage als in den von mir beobachteten
Fillen vorlagen.

Wie bemerkt verleihen diese Anomalien, wie auch schon Vrolik
in seinem Falle hervorhebt, der Arhinencephalie eine besondere Be-
ziechung zur Anencephalie, ndmlich jenen Formen der Anencephalie,
in denen nur auf die mittleren Theile des Schideldaches, dfter bloss
auf die Scheitelbeine und Spitze der Hinterhauptsschuppe beschrinkte
Defecte neben einem sehr steil abfallenden Clivus vorhanden sind.

Auch diese Formen der Arhinencephalie werden in neuerer
Zeit nach der Ansicht Dareste’s (welche er aber nur vermuthungs-
weise ausspricht) auf eine Compression des Hirns unter dem Druck
der Kopffalte des Amnion zuriickgefiihrt, die eben in solchen Fillen
einen so hohen Grad erreichen wiirde, dass die Hirnblischen sammt
der Schﬁde]zmlage platzen.

Da wir nach allem auch fiir die Arhinencephalie einen solchen
frithzeitig auf die Hirnanlage einwirkenden Druck als Ursache der
Missbildung annehmen miissen, und besonders die Ausbildung der
Blasen der Zwischenhirndecke in solcher Art begriindet sehen, sind

:!] Krimer iiber eine seltene Misshildung in Graefe und Walther, _"“ﬂ.am-",;,.l' f-l"fli‘ l'?:,ﬂ'r'd'i'.l':g,,".
und Awg. X/F,
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die angezogenen Befunde um so interessanter. Sie stellen gewisser-
massen unter der Einwirkung der gleichen Ursache sich ausbildende
geringere Grade jener Verdnderungen dar, die bei Anencephalie bis
zum Platzen des Medullarrohrs sich steigern.

Es wiren damit in der Arhinencephalie (und Cyklopie) auch
Uebergangsformen zur Anencephalie gegeben, die, wiewohl sie bisher
nach der nicht so seltenen Combination von Cyklopie und Anen-
cephalie als wahrscheinlich vorkommend anzunehmen waren, doch
noch nicht beachtet und erkannt wurden.

Der anderen Aehnlichkeit mit Anencephalie in einzelnen Fiillen
von Arhinencephalie, des steilen Abfalls des Clivus ist schon oben
gedacht worden, und ist nur darauf hinzuweisen, dass diese Stellung
des Clivus gerade neben grisseren solchen Defecten in den Scheitel-
beinen beobachtet wird. (Fall I und V).

Dieser mangelhaften Entwicklung des Schiideldachs im Bereich
der hinteren Antheile der Scheitelbeine steht eine ihnliche Verbil-
dung im Bereich der Hinterhauptschuppe nahe, welche durch ihr
constantes Zusammentreffen mit gewissen Hirnverinderungen in
solchen Fillen noch klarer den ursiichlichen Zusammenhang zeigt,

Wie oben ausgefiihrt worden, finden sich in den meisten Fillen
von Arhinencephalie die hydropischen Erweiterungen auf die ge-
meinsame Ventrikelhohle des Vorder- und Zwischenhirns beschriinkt,
und nehmen die Antheile des Centralkanals in den tbrigen Hirn-
blasen daran nicht Theil

In einzelnen Illen aber kommt es neben geringer Erweiterung
des Aquaeductus Sylvii zu betrichtlichen Erweiterungen im vierten
Ventrikel mit einer dhnlichen blasigen Ausbuchtung seiner Decke wie
am Zwischenhirn. Daneben finden sich nun Defectbildungen in der
Hinterhauptschuppe in der Form, dass diese gegen das Foramen
occipitale nicht knochern ausgebildet ist, und so letzteres am macerirten
Schidel tief giebelformig in die Hinterhauptsschuppe einschneidet
(Fall T und V).

Ob in solchen Fillen in dhnlicher Weise, wie an den Scheitel-
beinen die Ventrikeldecke mit der Dura und Schidelwand ver-
schmolzen ist, kann ich, da mir nur priparirte Schidel in diesen
Fillen vorlagen, nicht bestimmen; ich mdchte es aber fiir moglich
halten. -

Diese Defecte des Schideldaches im Bereich der Hinterhaupts-
schuppe werden die Uebergangsformen zur Enkephalokele posterior
bilden, welche ja, wenn schon nicht neben Arhinencephalie, doch
neben Cyklopie ofter beobachtet worden ist, und so in gleicher
Weise die Combination von Missbildungen erkliren, wie jene Defecte
am Scheitel die neben Cyklopie in manchen Fillen vorhandene
Anencephalie.



Doch diirfte der Arhinencephalie noch eine grossere Bedeutung
zukommen fiir die Erklirung mancher Missbildungen des Hirns, die
selbst bei lebensfihigen Individuen sich finden konnen.

Ich muss zur Erorterung dieses Verhaltens nochmals darauf
hinweisen, dass, wenn ich auch nur die fiinf Formen fiir Arhinen-
cephalie aufgestellt, ich doch durchaus nicht glaube, damit alle mog-
lichen und wirklich vorkommenden erschopft zu haben.

Denn ausser der fiinften Form finden sich noch solche Fille,
in denen zwar auch ein ausgebildeter Nasenapparat, aber keine Tri-
gonocephalie vorhanden ist, sondern neben dem Defect der Riech-
nerven und anderweitigen Storungen in der Entwicklung des Vor-
derhirns nur Abweichungen in der Schidelbildung dahin gegeben
sind, dass diese Formen bisher als mikrocephale Bildungen aufgefasst
wurden.,

Es liegen davon zwei Beobachtungen vor. Zunichst ein Fall,
den Rohon (Untersuchungen iiber den Bau eines mikrocephalen Hirns)
beschrieben. In diesem Falle bietet die Schidel- und Gesichtsbildung
ganz ausgezeichnet jenen Typus dar, den man so hidufig bei Mikro-
cephalen beobachtet. Das Hirn aber ist ganz abweichend von allen
bisher bekannt gewordenen mikrocephalen Hirnen gestaltet. Es ldsst
sich nach Abbildung und Beschreibung in seiner Form nur mit
gewissen, bei Cyklopen vorfindlichen Missstaltungen vergleichen, indem
vor dem Mittelhirn ein von Rindengrau iberkleideter, breiter, von
vorne abgeplatteter Zapfen das Vorder-Mittelhirn reprisentirt.

Es besitzt dadurch keine Achnlichkeit mit den in den frither
angegebenen Formen der Arhinencephalie vorfindlichen Hirnmissstal-
tungen, und doch mochte ich diesen Fall als eine weitere Form
unserer Missbildung halten, denn es fehlen die Riechnerven und an
der Basis des Hirns findet sich im Bereich des Vorder- und Zwischen-
hirns eine von Rohon als fibroser Lappen bezeichnete Bindegewebs-
anhdufung, welche, mit der Hirnsubstanz innig verschmolzen, voll-
kommen jenen gleicht, wie sie bei Arhinencephalie und Cyklopie
hiufig vorhanden sind.

Ausser dem Hirn sprechen der Mangel eines Processus falci-
formis major, die kurze abgeflachte Crista galli, fiir diese Ansicht.
Auch die hochgradige Synostose simmtlicher Schidelnihte hat ihre
Uebereinstimmung mit dem Falle von Wille, und ist in beiden wohl
nur darauf zuriickzufihren, dass die Kinder einige  Zeit nach der
Geburt am Leben bliecben, und es bei dem stirkeren Wachsthum
der Knochen neben der mangelhaften Hirnentwicklung zur Synostose
aller Nihte kam.

Nach allem bisher iiber die Hirnmissstaltung bei Arhinencephalie
erwihnten, muss noch weiterhin darauf verwiesen werden, dass Rohon
sich der Tiduschung hingab, ein vollkommenes, d. h. unbeschidigtes
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Hirn zur Untersuchung bekommen zu haben. Es fehlte die Decke
des Zwischenhirns und der Plexus choroideus, welcher wahrscheinlich
bei Herausnahme, sicher bei der weiteren P riparation entfernt wurde,
Ein Blick auf die Zeichnungen ergibt, dass in dieser Richtung das
Priparat mangelhaft war, uml dzumt auch manche Deutung der so
schidtzenswerthen mikroskopischen Untersuchung, auf die ich hier
nicht niher eingehen will, mit Nothwendigkeit eine irrthiimliche wurde,

Wenn aber bei der Nichtbeachtung der anatomischen Verhilt-
nisse der Fall nicht sicher zur Arhinencephalie zu zihlen ist, so
muss ich mich doch mit grésster Entschiedenheit gegen die Auf-
fassung desselben als eines I"dll‘; von Mikrocephalie erkliren.

ll’LlllL]‘l wenn man sich berechtigt findet, _]u.lu't Fall, wo neben
einer mangdlnﬁtn Hirnentwicklung uml durch diese eine I\lunllut des
Schidels veranlasst ist, als Mikrocephalic zu benennen, ist Rohon
im Recht. ¥)

Heutzutage aber ist wohl nach der grossen Anzahl der Fille,
die von Mikrocephalie beschrieben wurden, eine Einschrinkung der
Bezeichnung Mikrocephalie nothig, dahin gehend, dass man Fille,
wo die Kleinheit des Hirns und damit des Schidels von Defecten
einzelner Hirntheile abhingt, die wihrend der Entwicklung durch
irgend welche Stérungen derselben, oder durch pathologische Pro-
cesse erzeugt wurden, nicht als Mikrocephalie bezeichnet, sondern nur
jene Fille so benennt, wo bei vollendeter Anlage des Hirns in all
seinen Theilen nur die Grossenentwicklung und innere Ausbildung
mangelhaft blieb.

Zur Hintanhaltung der Begriffsverwechslungen wiirde es sich
am besten empfehlen, in diesen Fillen statt von einer Mikro-
cephalie von Mikrencephalie zu sprechen. Denn dass bei anderen
und namentlich allen mit Defectbildungen verbundenen Missbildungen
des Hirns als Ausdruck der mangelhaften Entwicklung Mikro-
cephalie sich ausbilden miisse, st eine nothwendige 1‘ olge, und
wiirden nicht die meisten Arhinencephali unreif oder duch tudt ge-
boren, so wire die Zahl der Mikrocephalen eine bedeutend
grossere.

Was von Rohon’s Fall gilt, muss auch iiber die zweite hicher
gehorige Beobachtung, den von Professor Aeby in Virchow's Arcluv,
Bz 5, ke g I]‘!tl;-:rli'[h(_llt[_.n FFall von einem vierjihrigen Knaben Imt
theilweiser V cmdunelxunﬁ der Grosshirn-Hemisphiren bemerkt werden.

Bei den knappen ."'mrmbf:n die iiber den Hirnbefund vorliegen,
und besonders, da nicht gesagt ist, ob die Nervi olfactorii wurhcmdu]
waren, kann ich freilich nicht mit Entschiedenheit behaupten, dass

S0 auch Wille, der von seinem Fall, welcher doch der vierten Form der Arhinen.
f;_-_-]w]m]fg angehért, annimmt, dass, wenn das Kind am Leben gebliehen wiire, es sich zum Mikro-
cephalus ausgebildet hitte.
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Arhinencephalie vorlag, die Einfachheit des vorderen Antheils des
Vorderhirns unterscheidet aber auch diesen Fall von den bisher be-
obachteten Mikrocephalen und nihert ihn der hier betrachteten
Missbildungsform.

Es kann also wenigstens nach der ersten Beobachtung (von
Rohon) als sicher angenommen werden, dass solche Fille von
Arhinencephalie vorkommen, die nur mit Mikrocephalie einhergehen,
ohne andere Abweichungen in Bezug auf die Ausbildung des Nasen-
kieferapparates und den Schidel zu zeigen. Dass diese Fille der
Arhinencephalie zuzurechnen sind, wiirde sich aus dem Defect der
Nervi olfactorii ergeben. Die Frage ist nur, ob diese Fille auch der
hier betrachteten Art von Missbildung zuzuziihlen sind, insoferne der
charakteristische Defect aus derselben Ursache hervorgegangen, wie
bei Arhinencephalie iiberhaupt, oder ob diese Fille nur durch den
Defect der Riechnerven, der auf irgend eine andere Weise entstan-
den gedacht werden kann, mit der Arhinencephalie tibereinstimmen.

Mich bestimmten zu der Annahme, dass diese Fille auch der
Arhinencephalie angehéren, vor allem die neben dem Defect der
Riechnerven vorhandenen Missbildungen des Hirns, die eben nicht
aus dem Defect allein erklirlich wiren, aber mit den bei Arhinen-
cephalie beobachteten iibereinstimmen,

Es liegt aber weiterhin noch eine andere Form von Bildungs-
hemmung am Gehirn vor, die moglicherweise mit der Arhinen-
cephalie, wenigstens in einzelnen Fillen, im Zusammenhang stehen
kann. Es ist das jene Anomalie des Hirns, die als angeborner
Mangel des Balkens bekannt ist. In wie weit etwa Fille dieser
Defecte hieher zu rechnen sind, ldsst sich nicht ermitteln. Denn man
hat bisher bei den Beobachtungen iiber Balkenmangel die Aufmerk-
samkeit vorziiglich auf die Ausbildung der Hemisphiren, namentlich
in ihrer architektonischen Gliederung gerichtet, die basalen Theile
des Vorder- und Zwischenhirns aber zu wenig in Betracht gezogen.
Bei den geringeren Verdnderungen, die diese Theile bei Arhinen-
cephalie” zeigen, liegt nun immerhin auch die Moglichkeit vor, dass
in solchen Fillen eben nur der Balkenmangel beachtet wurde, das
eigentliche Wesen der Verinderung, das in der Arhinencephalie ge-
geben war, nicht erkannt worden ist.

Insoferne aber in solchen Fillen von Balkenmangel, die auf
Arhinencephalie zuriickzufilhren wiren, keine auffallende Kleinheit
und mangelhafte Ausbildung des Hirns und damit auch des Schidels
vorlag, diese Fille somit nicht den Eindruck von Mikrocephalie
boten, wiirde eine weitere Form der Arhinencephalie gegeben sein,
die dadurch ausgezeichnet wire, dass Schidel und Hirn keine oder
wenigstens innerhalb der individuellen Grenzen lif:gendc: Grissen-
abweichungen unter der Norm zeigen.
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Die Moglichkeit dieses Vorkommens ist nach der so. vollkom-
menen  Ausbildung, die das Hirn und der Schidel beziglich der
Grosse in der fiinften Form zeigen, nicht von der Hand zu weisen.

Aber erst eine weitere Untersuchung solcher Fille von Mikro-
cephalie und Balkenmangel kann erweisen, in wie fern sie Berech-
tigung haben, der Arhinencephalie als sechste und siebente Form
zugezihlt zu werden.

Die Resultate meiner hier dargelegten Beobachtungen und Un-
te r'-:uc:h-.lr.uan lassen sich im lDI'-"LJ'lL'Lll fll‘;'lll‘lIll(—,l]f"l‘;St‘Il

lhﬁs‘; jene bisher unter “sehr verschiedene Arten von Miss-
blmungen eingereihten seltenen Fille, die sich durch einen angebornen
Defeet der Nervi olfactorii du-az{-mlmen zusammen mit anderen noch
viel selteneren Fillen, in denen eine Verschmelzung der Riech-
nerven oder auch einfache Verkiimmerung vorliegt, einer typischen
Art von Missbildung angehoren, deren Wesen in einer Verbildung
oder, wie meist, einem Defect des Rhinencephalon liegt, und die lch
nach letzteren als Arhinencephalie bezeichne.

Die Missbildung ist aber nie auf den Defect oder die Ver-
bildung des Rhinencephalon beschrinkt, sondern geht immer mit
emner ‘erkumerunw der basalen Theile des "‘-.f-:]rdcr- und Zwischen-
hirns einher, und ist oft mit Einfachbleiben des Vorderhirns, Ver-
schmelzung der Sehhiigel etc. verkniipft.

Finden sich daneben meist Verbildungen des Nasen-Kiefer-
apparates und Schidels, nach deren Ausbildung und Combination
man innerhalb dieser Art wieder verschiedene Formen von Miss-
bildung unterscheiden kann, und zwar lassen sich nach den bisher
bekannten Fillen mit Sicherheit fiinf Formen aufstellen, von denen
die erste durch Riisselbildung (Ethmocephalie), die zweite durch hoch-
gradige Verkiimmerung c!{r Nase lCLImcE*phahL], die dritte durch
emne mt:’:ant: Spalte {1::1- Oberlippe mit Defect des Philtrum, des
Zwischenkiefers und Nasenseptums; die vierte durch ein- oder du:nl::-]}ei—
seitige Lippengaumenspalte und hiufig zugleich durch Trigonocephalie
ausgezeichnet ist.

In der fiinften Form findet sich der Nasen-Kieferapparat voll-
stindig entwickelt, und die charakteristische Missbildung des Hirns
au‘;ﬁerhch nur durch lucrmmceplnlm cgekennzeichnet. I}am,hen kommt
wahrscheinlich noch eine Form vor, die nur durch Mikrocephalie
dusserlich von der Norm abweicht, und vielleicht noch eine weitere,
wo selbst die Grosse des Schidels und damit des Hirns nicht
erheblich unter der Norm bleibt, — Fille, die bisher méglicherweise
durch alleinige Beachtung des bei ihnen in \erqcluedm{*n Graden

18
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vorfindlichen Balkenmangels, als Fille von Defectbildung dieses
Hirntheils angesehen wurden.

4. Steht diese Art der Missbildung einerseits durch die sie
charakterisirende Verbildung des Rhinencephalon, anderseits durch
die von dieser und mit ihr zugleich gegebenen Art der Missbildung
des Vorder- und Zwischenhirns auf gleicher Stufe mit der Cyklopie.

5. Diirfte die Arhinencephalie auch durch dieselbe, aber nur
spiater zur Einwirkung kommende Ursache, welche die Cyklopie
erzeugt: den Druck der Kopffalte des Amnion auf die Embryonal-
anlage, veranlasst werden.

6. Diese Missbildung kann rein fiir sich vorkommen, ist aber
auch hidufig mit anderen Bildungsfehlern, Polydactylie, Herz- und
Gefiss-Anomalien, Bildungsfehlern im Bereich des ersten Kiemen-
bogens, Nabelbriichen, Zwerchfelldefecten combinirt.

Bei Thieren kommt sie neben vielfachen hochgradigen Verbil-
dungen vieler Korpertheile (Gurlt's Perosomus) vor.

7. Die Arhinencephalie wird in ihren schwereren, den ersten
drei Formen, meist an todt- und oft zu frithgebornen Friichten, in
ihrer dritten Form auch an lebend- und rechtzeitig gebornen Kindern
beobachtet, in welch' letzteren Fillen sie allein oder durch die
daneben vorhandenen anderen Missbildungen (Herzfehler etc) zum
Tode fiihrt. Doch ist die Lebensfihigkeit der mit dieser und noch
mehr, der mit den iibrigen leichteren Formen der Missbildung be-
hafteten Individuen, selbst bis in ein hoheres Alter nicht aus-
geschlossen.

Geschlossen im Janner 1882,



Verzeichniss der Abbildungen.

Dieselben sind mit Ausnahme der Figur 1 von mir selsbt nach den Priparaten,
und zwar, wo keine weiteren Angaben gemacht sind, in halber natirlicher
(iriisse gezeichnet.

Im Text aufgencmmene Abbildungen:
Ueber Ethmocephalie.

Seite g, Fig. 1. Vorderansicht des Kopfes in ein Viertel natiirlicher Griisse
nach Geofiroy.

Ueber Cebocephalie (Fall I).

Seite 18, Fig. 2. Vorderansicht des Kopfes.
. 18, ,, 3. Seitenansicht desselben.
w 19, ., 4. Vorderansicht des Schidels.
» 22, ., 5. Ansicht der Vorderhirnkappe von vorne, oben.
» 22, .. 6. Ansicht des Gehirns von hinten, oben.
. 24, ., 7. Die rechte Hilfte des Hirns von der medianen Durchschnitts-

fliiche.
Ueber Arhinencephalie mit medianer Lippenspalte.

Seite 39, Fig. 8. Ansicht der Gaumenspalte von unten (Fall III),
,» 40, .. 9. Ansicht des Schiidels von vorne (Fall IV).

L, 41, . 10. Ansicht des Gaumens von unten (Fall IV),
42, .. 11. Vorderansicht des Kopfes vom Fall V.

. 43, . 12. Vorderansicht des Schiidels vom Fall V.

. 44, . 13, Seitenansicht des Hirns vom Fall V.
. 45, . 14. Ansicht der Vorderhirnkappe von vorne, oben.
. 45, .. 15. Ansicht der durch einen Horizontalschnitt ertffueten ein-

fachen Ventrikelhthle des Vorderhirns.

. 46, ,, 16, Ansicht des Gehirns von der Basis.

46, .. 17. Ansicht der linken Hilfte des Gehirns von der medianen

Durchschnittsebene.

., 47, .. 18. Vorderansicht des Koples vom Fall VI

. 47. . 10, Seitenansicht desselben.

. 49, . 20. Vorderer Theil der linken Schidelhilfte von der medianen
Durchschnittsebene.,

. 54, . 21. Vorderansicht des Kopfes vom Fall VIL

. 55 . 22, Vorderansicht des Schiidels von demselben Fall.

w B9 . 23. Seitenansicht desselben,

. 50, . 24. Ausicht der rechten Gaumenhilfte von unten,
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25. Ansicht des Gehirns vom Fall VII von oben.
26, Dasselbe von der Basis.
27. Ansicht des durch einen horizontalen Schnitt abgetragenen

Deckentheils des Vorderhirns von der unteren Fliche
(Fall VID).

28, Ansicht der dadurch erofineten einfachen Hshle des Vor-
derhirns.

20. Ansicht der medianen Durchschnittsfliiche der rechten Hirn-
hilfte vom Fall VII.

30, Vorderer Theil der linken Schiidelhiilte von der medianen
Durchschnittsebene (vom Fall VIII).

Arhinencephalie mit seitlicher Lippen-Gaumenspalte.

31. Vorderansicht des Kopfes vom Fall IX.

32. Ansicht des Basaltheils der Schiidelhéhle (auf der linken

Seite die Dura mater entfernt) (n. G.).
33. Ansicht der linken Seite der Hirnbasis vom Fall IX. (n. G.)
34. Ansicht der rechten Hemisphiirenhilfte von der medianen
Durchschnittsebene (n. G.).

Ueber Arhinencephalie mit Trigonocephalie.
35. Seitenansicht des Schiidels vom Fall X,

36. Ansicht des Schiidels von oben (', n. G.)
37. Ansicht der Basalfliche der Schiidelhihle.

Die auf den Tafeln gegebenen Abbildungen:

Tafel I sind dem VI Fall (Arhinencephalie mit medianer Lippenspalte) ent-
nommenen und in natirlicher Grisse gegeben,
Fig. 1. Ansicht des Daches, der Schidelhthle von nnen.
.» 2. Ansicht der Hemisphiirenkappe von oben.
w 3. Das durch einen Horizontalschnitt gekappte Dach der einfachen
Vorderhirnhhle von unten.
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Ansicht der Basalfliiche der einfachen Ventrikelhihle.
Die Basalfliiche des Hirns.
Mediane Durchschnittsebene des rechten unteren Theils des durch

den Horizontalschnitt gekappten Hirns.

Tafel II. Ansicht des Gehirns vom Fall X von oben bei zebffneter Blase des
Zwischenhirns, deren Wandungen zuriickgeschlagen, nicht voll-
standig aufgenommen sind.

Tafel TII. Ansicht der Basis desselben Gehirns,
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