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Trotzdem in der Literatu~ physiologisch-anatomische Beobach- 
tungen an Gehirnmil~bildungen in betr/ichtlicher Zahl vorliegen, barren 
noch der L6sung viele der Fragen, welche sich auf den Bau and die 
Leistungen des fehlgebildeten Zentralorgans, sowie auf seine eventuellen 
Relationen zum fibrigen Organismus beziehen. Die Analyse der nerv6sen 
Funktionen menschlicher Friichte mit mehr minder ausgedehntem 
Fehlen yon oralen Gehirnsegmenten hat in den letzten Jahren eine 
spezielle Bedeutung erhalten, seither die physiologische Analyse bei 
segmentaler Abtragung des Gehirns im Tierexperiment nach den bahn- 
brechenden Untersuchungen yon Sherrington und Magnus fiir sie eine 
exakte Grundlage gesehaffen hat. Auch die morphologische Forschungs- 
richtung scheint an Interesse nicht zu verlieren, was teilweise gewii~ 
darin wurzelt, dal~ das fehlgebildete Nervensystem trotz des yon der 
Ausdehnung des prim/s Ausfalles abh/~ngigen gesetzm/~$ig erkenn- 
baren Bauplans fast immer eine l~eihe individueller Zfige tr/ig~. Natiir- 
lich gewinnt die formale Beschreibung an Bedeutung, werden die durch 
sie eruierten Da~en yon Gesichtspunkten der Entwicklungsmeehanik 
und Pathogenese aus verwertet. Vorliegende Arbeit steht im Dienste 
der somit umrissenen modernen teratologischen Forschung, wobei 
na~firlich gewisse Frages$elIungen eine ffihrende Rolle spielen miissen. 
Diese seien ffir diese Arbeit die loathogene~ischen, welchen wir  auf 
Grund m6glichst vielsei~iger histologischer Bearbeitung dreier F/ille yon 
partiellem Hirndefek~ n~chzugehen bestreb$ sind. 

Selbst die Nomenklaturfrage der Gehirnmif~bildungen hat neulich 
einen erfreulichen Schrit~ getan, als Glatzel die Benennung Merencephalie 
vorgeschlagen hat. Unter dieser Bezeichnung werden alle MiSbildungen 
zusammengefaf~t, auf welche ein teilweises Fehlen des Gehirns eharak- 
teristisch ist, wobei auf der in groben Ziigen segmentMer und bilateral- 
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symmetr ischer  Na tu r  des Ausfalles Gewicht liegt, denn  z. B. die Poren- 
cephalie, bei welcher ebenfalls grSBere Hirntei le  vernichte t  werden 

kSnnen,  f~llt aus diesem Begriff aus. Hoffentl ich wird der neue Aus- 
druck die irrefi ihrenden Namen (Hemicephalie, Pseudencephalie),  gegen 
deren Anwendung  ffir der~/rtige Mil~bildungen yon verschiedenen Seiten 
bereits friiher eingewendet wurde, aus dem Gebrauch verdr/s 

I. Besehreibung der Fiille. 
Fall 1. Weibliche Mil~geburt. Geboren auf der hauptstadtischen gynakolo- 

gischen Abteflung am Bak~ts-Platz (Primarius: Prof. J. Frigyesi) am 24. X. 1927. Erst- 
geborenes Kind eines Ehepaares, bei welehem jedwede anamnestische Angabe, 
laut welcher auf eine exogene Bedingung der abnormen EntWicklung zu schlieBen 
ware, fehlt. Die Mutter war'das erstemal in Schwangersehaft, hat die letzte Men- 
struation am 25. XII. 1926 gehabt; das Kind wurde also ungefahr um 3 ~  Wochen 
zu spat geboren. Mutter hat die ersten Fruchtbewegungen am 28. VI. 1927 gespfirt. 
Das Becken der Mutter ist ein wenig welter als normal, so dab man an enges Beeken 
als pathogenetisches Moment nicht denken kann. Die Geburt ist ohne Kompli- 
kation in Schadellage abgeflossen. Placenta und Hfillen unversehrt entfernt. 

Dieser Fal l  ist anatomisch wie auch klinisch unte rsucht  worden 
und  bei der Beschreibung scheint es zweckm~6ig zun/~chst die Resul ta te  
der morphologischen Bearbei tung vorauszuschicken, um d a n n  bei der 
Behandlung  der Lebens~u6erungen des Monstrums ffir die Erkl/~rung 
und  Verwertung dieser in der Kenn tn i s  vom Bau des Zentralorgans 
eine sichere Grundlage zu haben.  

Makroskopischer Be]und. Bei auBerer Besiehtigung des Kindes f~llt auBer 
dem miBbildeten Sehadel keine sonstige Abnormit~t auf. Subeutan befindet sieh 
auf dem gesamten KSrper ein reiehliches Fettpolster - -  eine Tatsache, welche in 
Sektionsprotokollen derartiger Monstren recht oft erwahnt wird. 

K(irpergewicht . . . . . .  3120 g Lange der Oberextremit~ten .23 cm 
Scheitel-Fersenlange . . . .  51 cm Id4nge der Unterextremita'ten . 21,5 ,, 
Spannweite . . . . . . . .  52 ,, Schulterbreite . . . . . . . .  11,5 ,, 
Brustumfang . . . . . . .  35 ,, Ittiftbreite . . . . . . . . .  11 ,, 

Am Kopf sind das Fehlen einer Sch~delkalotte, sowie die davon abhangigen 
Abnormit/~ten augenfallig. Eine eigentliehe Stirne geht dem Kin@ ab, so dab 
die Itaut yon dem )[asenrficken und den Augenlidern direkt auf den vorderen Rand 
der Sch/~delbasis iibergeht. Die ~qase fallt nach hinten starker als normal, dem- 
zufolge die /~uBere Nasen6ffnung etwas nach vorne sieht. Der Nasenriicken ist 
abnorm platt und iibergeht in abgerundetem Winkel in die Stirne, ohne die ge- 
wohnte Furche auf der Nasenwurzel zu bilden. Letztere ragt gar nieht empor, 
so dab die Haut zwischen den inneren Augenwinkeln eine leieht konkave Fl~ehe 
bfldet. Da die Vorw61bung der Stirne oberhalb der Augen fehlt, so tragen diese 
den Sehein yon Exophthalmus an sieh: die bekannten KrStenaugen mereneephaler 
Monstren. Am Scheitel befindet sieh eine geschwulstartige, rostbraun verfarbte 
Masse, die Substantia cerebrovasculosa, welehe gegen die Kopfhaut dureh eine 
Furehe zirkular abgegrenzt wird. Die Kopfhaut ist yon feinen ttaaren bedeekt, 
welehe auf der Substantia eerebro-vasculosa v611ig fehlen. 

Zwecks Freilegens der Sch4delknocheu habe ich die Weichteile zuerst am Hinter- 
haupt herabpr/~pariert. Hier laBt sich der einzige Rest des Seh~deldaches auf- 
linden in Form einer schmalen Knochenplatte, welche offenbar einer rudimentaren 
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ttinterhauptschuppe entspricht. Diese endet oralw/irts in einem nach vorne 
leicht konkaven Bogen, iibergeht ]ateralwarts in je einen Knoehenh6cker und wird 
caudalwarts durch die Membrana atlantooccipitalis mit dem hinteren Atlasbogen 
verbunden. Prapariert man vorne und seitlich die I-Iaut mitsamt der Sub- 
stantia cerebrovasculosa herab, so sieht man, wie es bereits auf Grund der/iul]eren 
Besichtigung zu erwarten war, dab hier das Schadeldach g/~nzlieh fehlt und yon 
dem Stirnbein nur die basalen Teile vorhanden sind bei v6]ligem Mangel einer 
Stirnbeinschuppe. Der Stirnbeink6rper iibergeht lateralwarts auf beiden Seiten 
in einen massigen Knochen, welch ]etztere die bereits erwahnten mit dem Hinter- 
hauptbogen verwachsenen tt6cker bilden und in welchen wir die Felsenbeine er- 
kennen. Die Langsaehse dieser ist fast sagittal gerichtet. 

Von Sch~idelgruben in gew6hnlichem Sinne kann man gar nicht reden, da die 
Schadelbasis im ganzen leieht konvex ist. Auf ihr zeigen sich einige Erhebungen 
und Einbuchtungen. So endet der Clivus oralwarts in einem H6ckerchen, vor 
welchem eine kleine Grube ]iegt, die der Sella turcica entsprieht. Sie wird auch 
naeh vorne <lurch einen kleinen HScker abgegrenzt. Lateral yon dieser Grube 
befindet sich beiderseits auf der Oberflache des Stirn= bzw. Felsenbeines eine flache 
Einsenkung, welche der mittleren Skala entsprieht. 

Zur Demonstration der Anomalien am ScMdel eignet sich besonders ein Median- 
schnitt desselben. Auf diesem sieht man, dal] der knScherne Nasenriicken nach 
starker l~iickwartsbiegung in einem Winkel yon etwa 150 o in die ungefahr wage- 
recht liegende Schadelbasis iibergeht. Ob letztere hier dureh das Sieb- oder Stirn- 
bein gebildet wird, laB~ sich nicht entscheiden. Immerhin fehlen die Siebbein- 
16cher. Naeh dieser vorderen Plat te  folgt eine dicke Knochenmasse, der K6rper 
des Keilbeins, welcher dann nach riickwarts dutch eine Synchondrose mit dem 
K6rper des Hinterhauptbeines verbunden wird. An der Oberflaehe des Keilbein- 
kSrpers sieht man die bereits erwahnten zwei kleinen H6cker, welche die Sella 
turcica umgeben. Die Abknickung des Clivus gegen den vorderen Abschnitt der 
Schadelbasis erreicht einen exzessiven Grad, indem der Winkel zwischen beiden 
etwa 1100 miBt. 

Nach all diesem kSnnen wir die SchadelhShle in zwei Partien einteilen, yon 
welchen die caudalere durch das Hinterhauptschupper~rudiment iiberdacht wird, 
wahrend die oralere unbedeckt bleibt. Die Einmfindung des bedeckten Teiles in 
den unbedeckten wird oralw~irts durch den vorderen ClivushSeker, lateralwarts 
dureh jene Kante  des Felsenbeines, welche seine zwei Oberflachen abtrennt, und 
caudalwarts dutch die tIinterhauptschuppe umgeben. Die bedeckte Schadel- 
h6hle wird caudalwarts trichterartig enger, um sich dann in deft Wirbelkanal fort- 
setzend mit letz~erem einen einheitlichen Kanal  (Canalis oceipitovertebralis) zu 
bilden. 

Die Austrittsstellen der XI I . - -V.  Hirnnervenpaare sind in Normallage auf- 
zufinden. An den Seitenwanden der ,,Canalis occipitalis" sieht man auf beiden 
Seiten drei LSeher. Dureh das eaudalste verlal~t der N. hypoglossus, durch die 
mit~lere die X I . - - I X .  Hirnnerven und dureh die oralste der Truneus acustico- 
facialis die SchadelhShle. Das Austrittsloch des N. abducens sitzt am Clivus in 
der Nahe seiner vorderen Kante. In  der eaudolateralen Ecke der flaehen Scala 
media finden wit die Trigeminuswurzel auf, welche dann hier die Schadelbasis 
verl~Bt. 

Die Substa~tia cerebrovasculosa h~ngt mit jenen Teilen des Zentralorgans zu- 
sammen, welche mit  Wahrscheinlichkeit als funktionstiichtige Segmente der Neur- 
axis erkennbar sind. Letztere liegen im Oceipitovertebralkanal und iibergehen 
dutch die vordere 0ffnung desselben in die Substantia cerebrovasculosa. Sie be- 
stehen aus dem Riickenmark und aus einem tt irnstammrudiment,  welch letzteres 
oralwarts immer mehr breiter wird und aus welchem die Wurzeln der Hirnnerven 
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entspringen. An der Unterfl/~ehe dieses Gebildes ~r sieh die beiderseitigen 
An. ver~ebrales zu einer A~ 'basilaris. 

Mikroskopischer Be]und. Der Querschnitt des Ri~ckenmarke8 ist yon kleinerem 
Umfang als bei einer reifen mensehlichen Frueht, es liegt also eine Mikromyelie 
vor. Haupts/~chlieh die ventralen Teile sind verkleinert, w~hrend die Hinterstr/~nge 
und Hinterh61mer am Querschnitte ein verh/~ltnism/~Big groBes Areal in An- 
sprueh nehmen. Die Kleinheit des Rfiekenmarksquerschnittes 1/~Bt sich mit gr6Bter 
Wahrseheinliehkeit dutch den Ausfall bzw. die Reduktion einzelner Gebilde erkl~ren. 
Die 1Vfyelinisierungsstufe des Riiekenmarkes entspricht derjenigen bei einem nor- 
malen Neugeborenen, wie es aus der Markumh/illung der Lissauersehen Zone und 
der gleichm/~Big dunklen Tinktion der Hinterstr/~nge hervorgeht. Beziiglich der 
/~uBeren Konfiguration des R/iekenmarks sei erw/~hnt, dab ein Sulcus accessorius 
lat. dots. aufzufinden ist, welcher hier ungew6hnlicherweise bereits ira Lumbalmark 
beginnt und in den einzelnen Segmenten verschieden tief in den Seitenstrang ein- 
schneider. Im oberen Cerviealmark sind beiderseits zwei solche Furchen vorhanden, 
yon welchen die eine ira Bereich der Flechsigsehen Bahn, die an@re dorsal yon 
dieser liegt. Beide h6ren im I. Cervicalsegment auf. 

Die Reduktion der Seiten- und Vorderstr/~nge ist haupts/~ehlieh auf das Fehlen 
der l~yramidenbahnen zurfiekzuffihren. Die dorsola~erale Zone des Seitenstranges 
nimm~ die Flechsigsehe Spinoeerebellarbahn ein, welehe ebenfalls mangelhaf~ ent- 
wiekelt ist. Verfolgen wir diese Bahn yon ihrer Ursprungsst/~tte an, so sei zuerst 
erw/~hnt, dab das eharakteristisehe Markgefleeht der Clarkeschen S/~ulen gut ent- 
wiekelt ist. Sind also ihre zuleitenden Hinterwurzelfasern in geh6riger Zahl vor- 
handen, so la,~sen sich andererseits an Thionin-Pr/iparaten l~ervenzellen in ihnen 
bloB in/~uBerst geringer Zahl auffinden. Damit steht im Einklang, dab die feinen 
transversalen Markbiindel, welehe an normalen Fetalpr/~paraten yon der Clarke- 
schen S/~ule gegen das Areal der Flechsigsehen Bahn hinziehen, hier rricht zum Ge- 
sieht kommen. Mi~ vollem Recht kann man also behaupten, dab der Tractus 
spinocerebellaris dorsalis auf seirmm ganzen Weg im Rfiekenmark hoehgradig 
reduzier~ ist. Uber sein Sehieksal im verl/~ngerten Mark werde ieh sp/~ter beriehten. 

Medial yon der Flechsigschen Bahn sehen wir im Lumbal- und Cerviealmark 
eine Markliehtung, deren Lage jener der Seitenstrangpyramide entsprieht. Sie 
ist j edoch keineswegs als Ausfallsfeld yon dieser anzusehen, da auf naeh Bielschowsky 
behandelten Transversalsehnitten in ihr quergetroffene I~ervenfasern naehweisbar 
sind. Dadurch wird die weitverbreitete Ansicht, wonaeh dieses marklose Feld durch 
den Ausfall der Pyramiden bedingt w/~re, widerlegt. Es liegt eher die Annahme nahe, 
dab es sich hier um marklose Fasern handelt, welche im Rfickenmark oder im Hirn- 
stature entspringend auch normalerweise im Pyramidenfeld verlaufen und ihre 
Markumhfillung erst im extrauterinen Leben erhalten. Sie kommen beim Aus- 
fall der Pyramide als gesehlossenes Feld zur Beobachtung. 

Der Ausfall der Pyramiden sowie die Reduktion einiger Faserfelder bedingt 
sekund/~r gewisse Versehiebungen bzw. Formver/~nderungen an den Nachbar- 
gebilden. Auf diese Weise m6chte ieh die abnorm dorsale Lage der Seitenh6rner 
im Cerviealmark erkl/~ren, wie aueh jene Tatsache, dab die Hinterstr/~nge breiter 
sind als normal, bei Verkiirzung ihres dorsoventralen Durehmessers. 

Die Ausbildung und topographische Lagerung der iibrigen Formationen yore 
Rfiekenmark entsprieht im ganzen der l~orm. 

Was die feinere Struktur betrifft, so habe ich die motorisehen Vorderhorn- 
zellen in groBer Anzahl aufgefunden. Ihre Tigroid- und Fibrillenstruktur ist voll- 
kommen normal. Gliakerne sind auf dem gesamten Querschnitt in huBers~ groBer 
Menge zu sehen, worin ich aber keine pathologisehe Erseheinung, sondern den 
normalen Kernreichtum des fetalen l~ervengewebes sehe. Ein Tell der Gliakerne 
ist rundf6rmig, klein und f/~rbt sich dunkel; an@re sind gr6Ber, rundf6rmig oder 
leieht elliptisch, hellerer Struktur. Der Zentralkanal ist mit Ependym ausgekleidet, 
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von ihm ziehen stgrkere Gliakel~s~r~nge laterMw~rts. Perivascul~re Infil trate 
habe ich weder im l~fickenmark noeh in seinen H~uten gefunden. Die Gef/~Se 
sind mit Blutzellen prM1 gefiillt, wodurch aueh die kleineren Capillaren gut sieht- 
bar werden und das Bild einer ~bervascularisation vort~usehen. Dorsal yore 
ZentralkanM ist auf meisten Sehnir eine Blutung zu sehen, welche im CervicM- 
mark eine betrgchtliehe Gr6Be erreieht und sich bier keilf6rmig ausbreitet. In den 
Bindegewebsliieken der Pia sind extravasierte Blutzellen in riesiger Zahl zu finden. 

Die Spinalganglien weisen ein analoges Bild auf wie das Rfiekenmark. Die 
Ganglienzellen sind mit feinen Tigroidk6rnchen und sch6nem fibrill/~rem Reticulum 
ausgestattet. Amphieyten sind in grol~er Anzahl vorhanden. Die Gef~l~e sind 
welt, strotzend gefiillt. Hie and da sieht man kleinere Extravasate.  

In  der Oblongata sind jene Gebilde, welche sie mit der Peripherie und dem 
Riickenmark in Verbindung setzen, sowie der Eigenapparat gut ausgebildet. Aul~er- 
dem sind auch kiimmerliche t~este yon Kleinhirnanteilen - -  trotz des v611igen 
Mangels eines differenzierten Kleinhirns - -  aufzufinden. Entgegengesetzt ver- 

Abb.  ] .  

hMten sich die Verbindungssysteme hOherer Segmente. Von den Pyramiden bzw. 
yon ihrer Kreuzung sind nicht die geringsten Reste vorhanden. In  bezug auf die 
aufsteigenden Systeme sei folgendes erw~hnt. Die Ausbildung der Go~Ischen und 
Burdachsehen Kerne erfolgt nicht so regelm~Sig wie normal, sondern die Hinter- 
strange werden regellos fascikuliert. Von der Schleifenkreuzmlg ist n u r d e r  eaudMe 
Teil gut entwickelt. Die daraus herrfihrenden Fasern lagern sich medioventrM 
im Vorderstrang und bilden ein feinfaseriges Feld ventrM vom hinteren L/~ngs- 
bfindel. Das Stratum interolivare ist dorsalwgrts verschoben infolge vom Aus- 
fall des pr~dorsMen Biindels. Sein Querschnitt ist ~tuSerst reduzier~ im Vergleich 
zum ~ormMen. In  den Ebenen des TrapezkOrpers kann man dann yon einer Sehleife 
gar nieht mehr reden. 

Betreffs der Kleinhirnanteile scheinen folgende Momente yon Belang zu sein. 
Die Flechsigsche Bahn, deren kiimmerliche Ausbildung bereits beim Studium des 
Riickenmarks auffiel, ist in eaudMeren Schni~ten der Oblongata auf beiden Seiten 
in Form eines kleinen, stark tingierten Bfindels ventral  yon der deseendierenden 
Trigeminuswurzel sichtbar. Lateral yon ihr befinde~ sich ein abnorm breiter Glia- 
saum. In  dorsMeren Niveaus biegt dann das ganze Biindel um die absteigende 
Quintuswurzel und den Burdact~schen Strang herum, so da~ es bier am Quer- 
sehnitt l~ngsgetroffen wird (Abb. 1). Dorsal vom Hinterstrang vermengt es sieh 
mit der fibrigen Faserung, demzufolge als gesonderter Tr~kt nicht welter ver- 
folgbar ist. 
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, Von den iibrigen Kleinhirnanteilen sind die Oliven - -  wohl in ~uBerst k/immer- 
licher Ausbfldung - -  auf beiden Seiten aufzufinden. Sie erscheinen am caudalsten 
als je eine schmale horizontal ]iegende Platte grauer Substanz medial yon der 
Hypoglossuswurzel, deren Btindel sie dann or~ler durchziehen und somit in einen 
medialen und einen lateralen Tell trennen. Ersteren m6chte ich mit der medialen 
Nebenolive, letzteren mit der Hauptolive identifizieren. Diese Annahme wird da- 
durch best~tigt, dab die erstere eher caud~t verschwindet, w/~hrend die letztere 
sich zu einem hufeisenf6rmigen Gebilde umwandelt, in dessen ttilus ein Areal 
feinerer und gr6berer Markfasern liegt (Abb. 2 und 3). Gegen die Hauptolive 
scheinen feinkalibrige Fibrae arco. extt. ventrr: zu ziehen (Abb. 3). 

Eine besondere Erw/ihnung verdient die t)berentwicklung der ~bsteigenden 
Hirnnervenwurzeln. Diese Erscheinung l~Bt sich auf der Radix spinalis, n. V., 
sowie auf dem Tractus solitarius beobachten. Die deszendierende Trigeminus- 
wurzel nimmt nicht nur verh/~ltnism/~Big, sondern much in absolutem Mall ein 
umfangreicheres Areal ein als bei normalen reifen mensehlichen Friichten. Das- 
selbe kann ich beziiglich ihres 
Kernes behaupten; auch die 
Fast. concomitantes V. sind 
in betr/~chtlicher Zahl vor- 
h~nden. 

Auf beiden Seiten iiber- 
entwickelt ist der Tractus soli- 
tarius. AuBerdem weieht auch 
sein Verlauf yon der Norm 
insofern ab, als er auf dem 
Querschnitt stark ]ateralw/~rts 
zu liegen kommt und sich dem 
dorsomedialen Rand des Trac- 
tus spin. V. anschmiegt. Die 
aus ihm entspringenden Wur- 
zelfasern durchziehen die spi- 
nale Quintuswurze!, w/~hrend 
die caudaleren X-Wurzelfasern Abb. 2. 
eher ventromedial yon letz- 
terer vorbeiziehen. Auch die Kreuzung des Solit~rtraktes ist fiberentwickelt. 
Sie lagert sich nach Ca]als Beschreibung im Niveau des Nucl. commissuralis dorsal 
vom Zentralkanul und dringt mit einem kleinen Fortsatz der zentralen grauen Sub- 
stanz auch zwischen die Gollschen Kerne ein. Nach Herrick sollte sie einen Teil 
der Commissura ttalleri der Fische darstellen (s. bei Ziehen). Im vorliegenden 
Fall sind die Hinterstrangkerne auBergewShnlich lateralw~rts gedri~ngt, so dab 
sich zwischen ihnen eine breite keilf6rmige Lage grauer Substanz ausbildet, deren 
Basis dorsalw~rts sieht. Darin liegen nun zerstreut kleine Faserbiindel, welche 
entweder einfach die Mittellinie queren oder einander in spitzem Winkel kreuzen. 
Diese sind infolge der ungewOhnlich groilen Ausdehnung der sie enthaltenden 
grauen Substanz voneinander auf grSilere Entfernung versetzt als normal (Abb. 2). 
DaB bier auBer kreuzenden Vagusfasern auch noch eine Trigeminuskreuzung vor- 
handen w~re, wie Brouwer bei einer MiBbildung gesehen zu haben glaubt, ist aus 
meinen Pr~paraten nicht ersichtlich. 

Etwas oralw~r~s yon diesen Ebenen erscheint oberhalb des dorsalen Oblongata- 
randes eine schmale Platte nervSser Substanz, welche seitlich mit der Pia zusammen- 
h~ngt. Diese Platte ist zuerst yon der Oblongata durch einen schmalen Spalt 
getrennt, wird aber in oraleren Niveaus mit ihr verwachsen (Abb. 3). Die Ver- 
wachsungslinie bleibt kenntlich an blutgefiillten Gef~Ben und linear liegenden 
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Extravasaten. In  dieser Beobachtung m6chte ich ein Beispiel ffir Verschnle]zung 
fetalen Nervengewebes ohne Narbenbildung sehen, im Sinne yon 2Yi/31 und Spatz. 

Dorsal yon dieser Platte erseheinen kleine runde marklose Massen nerv6ser Sub- 
stanz und etwas mehr oralwgrts t r i t t  der Plexus ehorioideus ventr. IV auf. Dieser 
setzt in diesen Ebenen auf den Seiten der nun erwghnten Platte, noch eher oralwgrts 

Abb. 3. 

auf der schmalen Kante  des rudiment~ren Kleinhirnfortsatzes an. Diese P~vcessus 
cerebellares rudimentarii heben sieh auf beiden Seiten yon dem dorsolateralen Teil 
der 0blongata empor (Abb. 4--6). Ihre ventrikul/~re Oberfl~che ist mit Ependym 
bedeekt und yon ihnen geht das Epithel direkt auf die Plexuszotten fiber. Im Binde- 

Abb. 4. 

gewebe der Zotten sieht man prall geffillte Gef~l~e und zerstreute winzige Nerven- 
gewebsmassen. 

Aul~er den bereits geschilderten m6ehte ich noch einige mikrotopographische 
Besonderheiten der Oblongata erw~hnen. Die Formatio fasciculata ist abnorm 
gelagert, indem sie vom Tractus spin. V. dorsal und einigermaBen lateral liegt, 
offenbar info]ge des Mangels yore Corpus restiforme. Man finder einige abnorme 
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Marldaserbfindel, welche in der normalen Oblongata nicht vorkommen. Solehe 
sind: 1. in den Ebenen des X.-Austrittes ein auf kurzer Streeke lgngsgetroffenes 
Bfindel in der dorsomedialen Ecke des rechtsseitigen Nucl. tractns spin. V., welches 
sich stark tingiert (Abb. 3); fiber seine Herkunft  konnte so gut wie nichts fest- 
gestellt werden; 2. ein bilateral-symmetrisch vorkommendes Bfindel im Niveau 
der gut entwickelten Vestibulariskerne, welches dann mit diesen zusammenflieBt. 

In  Ebenen des gut ent- 
wickelten Tubereulum acusti- 
cure finder man am Boden des 
IV. Ventrikels beiderseits yon 
der Mittellinie ein normal nicht 
vorkommendes Geflecht st~r- 
kerer Markfasern (Abb. 4), wel- 
ches in geringer Zahl auch kleine 
Nervenzellen enth/~lt. Etwas 
oraler flieBen die beiderseitigen 
Gefleehte kommissuren&hnlich 
zusammen (Abb. 5) und hier 
nehmen sie an Gr6Be yon 
Sehnitt zu Schnitt bedeutend 
zu. Sie scheinen lateralw/~rts 
mit dem Nuel. triangularis n. 
vestibularis in Verbindung zu 
sein, aber ihre Faserung ist viel Abb. 5. 
dichter als jene der Vestibular- 
kerne. Auf der rechten Seite sieht man dorsal yon diesem Markfaserplexus ein 
HSckerchen am Ventrikelboden, welches ebenfalls stark tingierte Marldasern 
enthglt. Auf der linken Seite sitzt bier eine halbmondf6rmige graue Masse, die 
mit  dem Ventrikelboden lateral vom Abducenskern durch einen sehmalen Stiel 
verbunden wird (Abb. 6). Diese 
vorgew61bten Gewebsmassen 
sind mit  Ependym nur teil- 
weise bedeckt. 

Das Corpus trapezoideum 
ist sehm~ler als normal (Abb. 6), 
trotz der guten Entwicklung 
des prim/~ren akustisehen Neu- 
rons, welehe in der normalen 
Gr6Be und dunklen Tinktion 
der Oktavuswurzeln zum Aus- 
druek kommt. Aueh die oberen 
Oliven sind vorhanden. Der 
TrapezkSrper f~llt schon in den 
oralsten Abschnitt des Zentral- 
organs, so dab seine Fasern 
nieht welter oralw~rts zu ver- Abb. 6. 
folgen sind. 

Dureh die orale Fortsetzung der entsprechenden Oblongatabestandteile, sowie 
durch die gehSrigen ttirnnervenkerne und Wurzeln wird das Tegmentum pontis 
gebildet, w~hrend die Pars basilaris bloB ein sehmaler vollkommen markloser 
Streifen repr~sentiert ventral yore Trapezk6rper. Die oralsten Gebilde des Zen- 
tralnervensystems, welche noch erkennbar sind, sind die Trigeminuswurzeln: Auf 
Schnitten dieser Ebenen ist das Organ yon Blutungen dermaBen durchsetzt, dab 
die fibrigen offensiehtlich recht kfimmerliehen Areale sich der ngheren Analyse 
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entziehen. Eine merkwfirdige Tatsache lieB sich jedoch feststellen; dicse ist, dab 
im Tegmentum ein abnormer Spalt erscheint, welcher teilweise mit Ependym aus- 
gekleidet ist. Bald endet dann das einheitliche Zentralorgan in der Weise, dab 
seine bindegewebigen Hiillen es auch oral abkapseln. 

Ieh m6chte nun auf die allgemeine histologisehe Beschaffenheit des Hirn- 
stammes einen Hinblick werfen. (~ber die Anwesenheit der Hirnnervenkerne bis 
zum Niveau des V-Eintrittes wurde bereits berichtet und beziiglich der fibrigen 
Kerne scheint bloB soviel erw~hnenswert, dab die Formatio reticularis sowohl 
kleinere wie aueh gr61]ere Nervenzellen enth~lt. Letztere finder man in einer zu- 
sammenh~ngenden Gruppe dem Nucl. centralis inf. entsprechend. An Gliakernen 
ist auch der Hirnstamm auBerordentlich reich und man findet hier dieselben zwei 
Kernarten auf, welche wir bereits bei der histologischen Analyse des Riiekenmarkes 
kennen gelernt haben. Besonders viele Gliakerne sieht man auf den Randteilen, 
wo sie unregelmgBige Formen aufweisen. Dieselben zwei Kerntypen sind auch 
in den versprengten Nervengewebsmassen des IV. Ventrikels vorhanden. In  
letzteren bilden sie manchmal ein kernreiehes Zentrum, welches yon einem kern- 
armen Saum umgeben wird. Umsehriebene Kernwucherungen sieht man blol3 
an jenen Stellen des Ventrikelbodens, wo das Ependym fehlt. Diese bestehen aus 
kleinen, runden, dunkel tingierten Kernen, zwischen welchen zerstreut auch einige 
gr61~ere und hellere Exemplare erseheinen. Die Gefi~Be sind im ganzen Hirnstamm 
strotzend gefiillt. Perivaseuli~re Infiltrate sind imlerhalb des Zentralorgans nicht 
zu sehen. 

Im Gegensatz zu den Riickenmarkshiillen treten in der :Pia des verlgngerten 
)/Iarkes starke Infiltrate auf, welche sich oralwgrts immer mehr vermehren und 
dann den Itirnstamm sozusagen in einen Infiltratring einschlieBen. Diese bestehen 
aus folgenden Zellarten: 1. Zellen mit grSBeren runden oder ovalen Kernen; wahr- 
seheinlieh fixe Bindegewebszellen, 2. polymorphkernigen LeukoeyCen, welehe 
di6 iiberwiegende Zahl der Infiltratzellen ausmachen, 3. wenigen Lymphocyten, 
4. roten BlutkSrperehen. 

Dieses massige Inffltrat setzt sich ins Bindegewebe der Substantia cerebro- 
vasculosa fort. Diese ist teilweise mit mehrschichtigem Plattenepithel bedeekt, 
dessen oberste Schicht verhornt ist. Das Epithel setzt sich ant die Substantia 
yon der Kopfhaut direkt fort. Die Zahl der Schiehten vermindert sieh beim ~ber- 
gang, demzufolge es auf der Substantia viel diinner ist als auf der Haut. Auch ttaar- 
bglge und Talgdrfisen fehlen in ersterer, sowie aueh das subcutane Fettgewebe 
und es folgt unter dem Epithel ein lockeres Bindegewebe, gegen welches es gerad- 
linig absetzt. Das Epithel wird scheitelwgrts allmghlich dtinner und fehlt am 
dorsalsten Tell vSllig, ttier ist das freiliegende Bindegewebe mit polymorph- 
kernigen Leukoeyten, deren Kerne grSl]tenteils regressive Ver~nderungen zeigen, 
stark infiltriert. Dieser Infiltration grenzen ventral ausgedehnte Blutungen an. 

Das bindegewebige Gerfist der Substantia cerebrovasculosa hgngb mit der 
Curls der Kopfhaut in der Weise zusammen, dab sie in jenes breite Trabekeln ent- 
sender. Auch mit dem Periost des Sch~delgrundes ist es innig verwachsen. Aus 
den dichteren Bindegewebsziigen gehen dann lockerere StrAnge aus, in welche er- 
weiterte GefgBe, riesige Blutungen, Infiltrate und die zu beschreibenden charak- 
teristischen Gewebsbestandteile eingebettet sind. Die Infiltrate mehren sich oral- 
wgrts auch im Innern der Substantia und eragen deutlich leukocytgren Charakter. 
Die Wand der kolossal erweiterten Gefi~i~e ist sehr dfinn, meistens aul3er dem 
Endothel blol~ aus einem kollagenfaserigen Ring bestehend. Die Blutungen sind 
frisch, da die Gestalt der roten Blutk6rperchen noch deutlich erkennbar ist. 

Histologisch gut charakterisierte Bestandteile der Substantia cerebrovascutosa 
sind zerstreute Gewebsmassen, welehe sich yore Bindegewebe sowohl nach ihrer 
morphologischen Beschaffenheit, als aueh ihrem histochemischen Verhalten unter- 
scheiden. Die Grundsuhstanz dieser Gewebsmassen zeigt meistens i~hnliche wabige 
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Struktur wie die des Nervengewebes, seltener scheint sie faserig differenziert zu 
sein. In dieser sind dieselben zwei Kerntypen aufzufinden, welche uns aus der 
histologischen Beschreibung des ZenSralorgans bekannt sind. Diese sind: 1. Mehr- 
minder groSe helle Kerne yon runder oder elliptiseher, manehmal unregelm/~Biger 
Form. Einige fallen dureh ihre besondere GrSBe auf, indem sie den Durehschnitt 
zwei- bis dreimal fiberschreiten. Viele dieser weichen yon den Gliakernen deut- 
lich ab, da sie yon grof~em Zelleib umgeben werden, welcher sich als stark basophil 
erweist. In  Toluidin-Eosin-Orange-Pr~paraten nach Dominici nimmt er die blaue 
Farbe auf. Man findet hie und da Exemplare mit zwei Kernen. Die Vertreter 
dieser Zellart liegen zerstreut, manehmal finder man aber aus 3--5 Kernen be- 
stehende Haufen. 2. Kleine, kreisrunde, dunkeltingierte Gl iakerne . -  Diese Ge- 
websmassen sind reichlich mit diinnwandigen, erweiterten Gef/~Ben versehen; 
aueh Blutungen und extravasierte einzelne Leukocyten finder man lficht selten. 

Abb. 7. 

Zur Unterscheidung dieser Gewebsinseln hat sich die Anilinblau-Fuchsin- 
Orange-F~rbung nach Mallory besonders gut bew/~hrt; auf solehen Pr~paraten 
f~rbt sieh ihr Grundgeriist lila, zeigt also die Reaktion des Gliagewebes auf, wodurch 
sie yore intensiv blau tingierten Bindegewebe auf den ersten Bliek zu unterscheiden 
sind (Abb. 7). Bei gut gelungener van Gieson-F/~rbung nehmen sie einen gelbliehen 
Farbenton an im Gegensatz zum deutlieh fuehsinophilen Kollagengewebe, auf 
Pasini-Pr~paraten stechen sie dureh Rosa-Tinktion yore dunkelblauen Binde- 
gewebe ab. Auf Grund all dieser Eigenschaften halte ich diese Massen ]i~r Nerven- 
gewebsreste. Ffir die Beurteilung dieser Nervengewebsinseln erwarteten wir wichtige 
Aufschliisse yon der genauen histologischen Charakterisierung jener Zellar~, welche 
um den groBen, blasigen Kern einen breiten Protoplasmasaum besitzt. Die Baso- 
philie des Plasma unterseheidet diese Zellen yon gliSsen Elementen, jedoeh ist in 
ihnen yon einer Tigroidstruktur nicht die geringste Spur zu sehen. Daher ]iegt 
nun die Annahme nahe, dab sie primitivere Vorstufen der Ganglienzellentwicklung 
darstellen und als Neuroblasten anzusehen sind. Fertige Nervenzellen babe ich 
nirgends in diesen Massen finden k6nnen. Diese ektodermalen Reste sind also in- 
folge yore HerausreiBen aus ihrem normalen Verband auf einer primitiveren Ent- 
wicklungsstufe verblieben. Bemerkt sei, da$ die zwei Zelltypen in den einzelnen 
Gewebsstiicken in versehiedenem Verh/~ltnis sich vorfinden; in dem einen trifft 
man fiberwiegend die groBen plasmareiehen Zellen, in dem anderen aber den kleinen 
Typ bei geringer Zahl oder Mangel der Neuroblasten; in letzterem Fall sind sie 
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also eher in rein-gli6ser Richtung differenziert. Solche Gewebsinseln bilden die 
Mehrzahl. Erw~hnt sei noch, dal] sie mit dem Hirnstamm auf keiner Stelle zu- 
sammenhgngen. 

Die an@re eigentiimliche Gewebsart weist eine auffallende Ahnlichkeit zum 
retikularen Bindegewebe der Lymphorgane auf. Ihr Gerfist wird durch stern- 
f6rmige Zellen gebildet, welehe einen gro~en, manchmal sogar riesigen Kern be- 
sitzen. Aus ihrem Protoplasmaleib gehen in verschiedenen Richtungen dieke Fort- 
sgtze aus, welche sich faserig verdiinnen und die Zellen miteinander verbinden. 
Auf Mallory-Prgparaten fgrben sich viele der schmalen Verbindungsbrficken blau, 
ein Zeichen dafiir, dab in den Protoplasmaausl~ufern Bildung kollagener Fasern 
vor sich geht. In den Liicken des so gebildeteu Retikulums sitzen rote Blutk6rper- 
chen und polym0rphkernige Leukocyten. Letztere zeigen manehmal amitotische 
Kernteilungsfiguren. Aueh dieses Gewebe ist reiehlich vascularisiert und die Aus- 
lgufer seiner Zellen h~tngen mit dem dichteren Bindegewebe der Gef~adventiticn 
zusammen. Die Adventitialliicken sind mit Leukocyten geffillt. 

Einen betr~chtlichen Volumsteil der Substantia eerebrovasculosa nehmen 
mehr-~inder grol3e Hohlrs in Anspruch. Nach der Qualitgt ihres Epithel- 
belages k6nnen wir diese in drei Gruppen einteilen. 1. Viele yon ihnen sind mit 
einschichtigem kubisehem Epithel ausgekleidet, dessen Kerne rundf6rmig oder 
elliptiseh sind. In  letzterem Fall liegt ihre Lgngsachse parallel der Oberflgche. 
Stellenweise ist das Epithel derartig abgeplattet, dab es kaum h6her ist als ein 
Endothel, yon welch letzterem es sieh jedoeh dadurch unterscheidet, dal3 das Ende 
der Kerne abgerundet ist. Ganz ausnahmsweise sieht man Stellen, wo das Epithcl 
einschiehtig-zylindriseh ist mit Basalzellen. Aus der Wand dieser H6hlen gehen 
Zotten aus, auf welehe der Epithelbelag tibergeht. Das Stroma dieser ist mit Blut- 
zellen strotzend gefiillt. 2. Es wurden zwei kleine G~nge gefunden, deren zylin- 
drisehes Epithel Flimmerhaare trg~. Dicse Ggnge stehen mit Nervengewebs- 
resten in Verbindung. Selbst in den Nervensubstanzinseln sieht man selten H6hlen, 
deren Wand teilweise mit flimmerhaarigem Zylindercpithel belegt ist. Auf anderen 
Stellen fehlt das Epithel g~tnzlich und die Wand wird durch das Eigengewebe 
gebfldet, welches hier ebenso wie gegen das Bindegewebe scharf absetzt. Seine 
Absetzung und die Oberflgehe des Cylinderepithels f~llt in dieselbe Linie und erstere 
ist stellenweise derart scharf tingiert, dab wir an das Vorhandensein einer Grenz- 
membran denken diirften. 3. Eine weitere Art der H6hlen ist mit Endothel aus- 
gekleidet und hat unregelm~l~ig-eckige Form. 

Diese morphologischen Untcrschiede dfirfte man meines Eraehtens mit einer 
genetischen Verschiedenheit des H6hlenepithels in Zusammenhang brlngen. Die 
ersten zwei Epithelarten sind ektodermaler Herkunft, welche einen hohcn Diffe- 
renzierungsgrad erreieht haben. Das kubische Epithe] zeigb eine auffallende Ahn- 
lichkeit zum Plexusepithcl, wie aueh die Zotten dieser Hohlrgume ihrem Charakter 
naeh mit dem Plexusepithel iibereinstimmen. Das flimmerhaarige Cylinderepithel 
stellt offenbar einen Ependymrcst dar, wie es aueh aus seiner nahen Beziehung 
zu Nervengewebsinseln ersichtlich ist. Sehr lehrreich wird die enge Beziehung 
dieser zwei Epithelarten und der Nervensubstanzreste durch folgende Beobachtung 
demonstriert. Eine mit kubisehem Epithel belegte H6hle, welehe Plexuszotten 
enthglt, hgngt auf einer St~lle mit einer Nervengewebsmassc zusammen. Bald 
setzt .sich die H6hle ins Inhere dieser fort, wo das kubische Epithel aufh6rt und 
stellenweise ein flimmerhaariges Cylinderepithel gefunden wird. In folgenden 
Niveaus bleibt die Verbindung mit der Plexus enthaltenden H6hle aus und schlie~t 
die ganze H6hle das undifferenzierte Ncrvengewebe ein. - -  Schlie61ich kSnnten 
wir die endothelbelegten H6hlen als erweiterte Lymphspalten des mesodermalen 
Gewebes ansehen. 

Der einzlge Vorderhirnabk6mmling, welcher eine h6here Entwieklungsstufe 
erreicht hat, ist die Retina. Ihre Sehichten sind in normaler Zahl und Dicke vor- 
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handen, nur die der Nervenfasern ist abnorm diinn, woraus man auf das Fehlen 
der Ganglienzellaxone schlieBen muB. Damit steht im Einklang, dab im N. optieus 
keine Nervenfasern aufzufinden sind. Dieser enth&It zwisehen kollagenfaserigen 
Bindegewebsziigen Zellstr&nge, deren Zellen kleine Kerne und starken Proto- 
plasmaleib besitzen. Diese dfirften den ektodermalen An~eil des Optieus repr&- 
sentieren. 

Auf den inneren Organen sieht man auBer einer allgemeinen Hyper~mie nichts 
Bemerkenswertes. 

Vom Befund der endokrinen Dri~sen sei folgendes erw&hnt. Die Hypophyse, 
welche ieh unterhalb der Substantia cerebrovaseulosa an der gewohnten Stelle 
aufgefunden habe, besteht zum gr6Bten Tell aus dem oralen Lappen, weleher nur 
ein winziges rundes Gewebsstiick einsehlieB~, das ein Rudiment der Neurohypo- 
physe darstellen k6nnte. Dieses enth~lt in einer faserigen Grundsubstanz ellip- 
tisehe Zellkerne mit einem deutlichen Nueleolus und wird yon einer bindegewebigen 
Kapsel umhfillt. Es ist sehr ghnlich zu den kfi~umerlichen Gebriden, welehe Koh~ 
als 1Weurohypophyse Anencephaler besehrieben hat, andererseits aber aueh zu den 
1Wervengewebsinselu der Substantia cerebrovaseulosa. Es ersehein~ in so wenigen 
Schnitten, dab es der Beobachtung leicht entgangen w&re, w~re das ganze Organ 
nicht serienweise untersucht. Auch die Orohypophyse zeigt auffallende Struktur- 
eigentfimlichkeiten, Sic besteht aus meistens soliden, bier und da jedoeh mit 
kleinem Lmnen versehenen Strangen basophiler Zellen, zwisehen welchen sieh 
eosinophrie Elemente bloB vereinzelt finden. In geringer Zahl sind auch Zellen 
vorhanden, welehe mit Eosin hell fgrbbares Protoplasma besitzen und daher als 
ttauptzellen zu betrachten sind. Dieses Bfld stimmt im ganzen mit den Befunden 
yon Kohn iiberein, wie auch die Tatsache, dab im dorsalen Teil des Organs einige 
Schl&uche mit weitem Lumen liegen, in welchen wir offenbar Vertreter des inter- 
medigren Lgppchens sehen diirfem 1Waehdem Mauksch und Kohn dieses nur beim 
Vorhandensein eines, wenn auch stark :verkiimmert~n neurogenen Anteiles auf- 
linden konnten, sah sich letzterer Autor ~reranlal3t, in der Entwicklung beider 
eine ,,formgestaltende Kontiguit&tskorrelation" anzunehmen. Aus dem Bride der 
Hypophyse geht auBerdem hervor, da[~ bei mangelhafter Ausbfldung des neuro- 
genen L&ppchens sich aueh der orale Teri in falscher Richtung entwickelt, welche 
sich im Uberwiegen der basophilen Elemente auf Kosten der fibrigen ~uBer~. 

Was die andere intrakranielle Drfise, die Epiphyse, anlang~, so habe ich in der 
Substantia eerebrovasculosa kein Gebilde gefunden, welches mit dieser zu identi- 
fizieren w&re. 

Die Nebennieren zeigen das Bild der Weigertschen Miniaturnebenniere. Ihre 
Gr6Be entspricht ungef~hr einem Ffinftel der Nieren, w~hrend ihre MaBe beim 
normalen 1Weugeborenen diejenigen letzterer erreichen. Mikroskopiseh zeigt sich 
jedoch keine Besonderheit an ihnen; sowohl die l~inde wie aueh das Mark sind 
in gew6hnlicher Struktur vorhanden; auch l&Bt sieh im Gr6Benverhaltnis beider 
Anteile nichts Regelwidriges beobachten. 

Der Thymus ist auBergew6hnlich groG. Seine L&nge miBt 5,4 cm, seine gr6Bte 
Breite 3,9 cm, seine gr68te Dieke 2 cm. Bei der mikroskopischen UntersuehUng 
erweist sich seine Struktur als normal. 

Bei Verwertung vom Befund der Endokr inorgane  muB hervor- 
gehoben werden, dab hier eine anatomisch faBbare Anomalie  mehrerer 
Drfisen vorliegt. Nachdem bekann t  is~, dab die F u n k t i o n  des einen 
Gliedes des innersekretorischen Systems auch die der i ibrigen weit- 
gehend beeinflu~t,  mfissen wir die pluriglandul~re StSrung bei Meren- 
celohalie als ein Abh~ngiglceitsverh~iltnis auffassen. E in  solehes I~B~ sich 
~ats~ehlich zwangslos erkl~ren, wenn wir das pr imate  Momen~ daffir 
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in der gest5rten Entwieklung der Hypophyse und dem Abgehen des 
Pinealk6rpers sehen, um so mehr, als diese Gebilde ins Bereich des lorim~r 
erkrankten K6rperteiles fallen. Hierdureh folgen wit im Prinzilo der 
Erklgrungsweise Kohns, der die 1Xlebennierenanomalie so~ie die starke 
Entwicklung des subcutanen Fettpolsters bei derartigen Monstren als 
yon der Abnormit~t der ttypol0hyse abh~ngige Erscheinungen be~rachtet. 
Bei derzeitigem Stand unserer Kenntnisse lggt sich dieses Abh~ngig- 
keitsverh~ltnis kaum weiter analysieren. Aueh bei der Merencephalie 
seheint nur die Nebennierenhyp0plasie, die Abnormit~t der t typophyse 
und das Fehlen der Epiphyse Stetig vorzukommen, die fibrigen inner- 
sekretorischen Drfisen zeigen naeh Kiyono ein Bild, welches im ganzen 
der Norm entspricht. Demgegenfiber m6chte ieh nur die Uberent- 
wicklung des Thymus hervorheben, welche ieh im vorliegenden Fall 
sowie aueh in den nachfolgenden z~vei F~llen beobaehtet habe 1. Ob 
sie eine selbst~ndige Abnormit~t darstelle, oder yon dem Verhalten 
der Hypophyse abh~ngig sei, muB dahingestellt bleiben. Diese Frage 
kann man vielleicht dann beantworten, wenn an einem grSgeren Material 
mit verschiedenem Bild der t typophyse,  wie es Kohn gefunden hat, das 
Augenmerk auf das Verhalten des Thymus gerichiet ~_rd. 

Physiologische Beobachtung. Die 48st/indige Lebensdauer des Kindes bet mir 
zwei Gelegenheiten, dieses einer klinisehen Untersuchung zu unterwerfen, welehe 
ieh am Tag naeh der Geburt Naehmittag und am ngchsten Vormittag, an welehem 
es wghrend der Beobaehtung bereits gestorben ist, vorgenommen habe. 

Im nachfolgenden gebe ich das Resultat der physiologischen Unter- 
suchung, wobei ieh gleichzeitig die Nerventatigkeit des Monstrums auf 
das anatomisehe Substrat beziehe. In  der Kenntnis veto letzteren 
haben ~ir  zu erwarten, dab beim Kind jene Reflextatigkeis deren 
Umschaltungszeniren hinter dem Niveau des Trigeminusaustrittes und 
auBerhalb des Kleinhirns gelegen sind, zu beobachten seien. Verwenden 
wir die I~Iomenklatur, welehe Magnus ffir Tiere mit segmentaler Gehirn- 
abtragung vorgesehlagen hat ,  so bezeiehnen wir vorliegende MiB- 
bildung als kleinhirnloses Bri~ckenwesen, wobei natfirlieh auch die Tgtig- 
keit des Brfickenfusses auSer Betracht bleibt, welche Tatsache aber 
gegenfiber dem Tierexl0eriment keinen Uniersehied bedeutet, naehdem 
der FuBieil durch die Kleinhirnab~ragung auch in letzterem auBer 
Funktion gesetzt wird. 

Wir miissen vor Augen halten, dab hier eher die positiven Be]unde 
verwertbar sind, naehdem der Allgemeinzustand des Kindes aueh die 
Funktionsfghigkeit anwesender Systeme beeintraehtigen kann. Auf diese 
Weise lgSt sich erkl~ren, dab versehiedene Autoren bei kongruentem 
anatomischem Bilde bald fiber das Vorhandensein, bald fiber das Fehlen 
der einen oder der anderen Funktion berichten. 

1 Aueh t~rouwer (1913) berichtet fiber einen zu sehweren Thymus in einem 
Fall yon Mereneephalie. 
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Eine wichtige Frage ist noch, ob den beschriebenen in der Norm 
nicht existierenden Bildungen auger dem anagomischen Interesse aueh 
eine funktionelle Bedeutung zukommt.  Dies k6nnen wir yon vornherein 
nich~ ausschlieBen und daher diirfte nicht iiberraschen, k6nnte man bei 
derartigen Monstren Gin gewisses Plus an Funktionen gegeniiber den 
tierexperimentellen Ergebnissen beobaehten. 

25. Oktober 1927, nachmittags 4 Uhr. 
Atem 32. - -  Puls 112. - -  Temperagur 35,6. 
I. Motiliti~t und tonische Innervation. Das Kind liegt in Rfiokenlage, fiihrt keine 

spor~tanenBewegungen aus. Die rechteOberextremit~t wird adduzierg und im Ellen- 
bogengelenk gebeugt; das Handgelenk befinde~ sich in Beugung, die Hand in Faus~ 
gedr~ngt, w~hrend allein der Daumen gestreckt wird. Die Muskulatur dieser 
Extremit~g iib~ gegenfiber passiven Bewegungen einen starken Widerstand aus 
und ihre Gelenke springen aus den passiv angenommenenHaltungen sobald nach 
dem Aussetzen der hugeren Kraft in die nun beschriebene Lage zuriiek. 

Die iinke Oberextremit~t wird in gestreekter galtung abduzier~, das Handgelenk 
und die Finger leieht gebeugt. Die Gelenke dieser Extremit~t sind aber wider- 
standslos in beliebige Stellung zu bringen. 

Beide Unterextremiti~ten werden im Hiiftgelenk leicht gehoben und abduzier~, 
im Knie gebeugt. Die Fiil~e sind in Equivarusstellung. Die Hiift- und Kniegelenke 
erweisen keinen Widerstand gegeniiber passiven Bewegungen. 

Patellarreflex beiderseits gesteigert. Auf beiden Seiten deutlicher Babinski. 
Oppenheim reehts -~, links -- .  Gordonseher Reflex reehts ~ ,  links -- .  

Da diesem Kinde die oralen Tonuszen~ren einschlieSlieh des roten 
Kernes abgingen, so k6nnten wir yon vornherein eine St6rung in der 
Muskeltonusverteilung erwarten. Diese lieg sich gats~ohlich nachweisen, 
jedoeh nieht in der klassischen Form der Decerebrationsstarre yon 
Sherrington, sondern nur in der abnormen Haltung der linken und der 
l~igidit~t der rechten OberextremitSt. Die asymmetrische t ta l tung 
dieser Extremit~ten deutet darauf hin, dab die beiderseitigen Tonus- 
zentren der Oblongata night die gleichm~Bige Innervation abgegeben 
haben. In  welehem Kreis d ie  Anom~lien des ~uskeltonus bei solehen 
Monstren sieh bewegen, l~St sieh nicht beurteflen, da in der Literatur 
meines Wissens - -  kein ~nderes histologisch untersuehtes Briicken- oder 
Oblongatawesen vorliegt, bei welchem genauere Angaben beziiglich des 
Muskeltonus aufgezeichneg w~ren. Naeh den tierexperimentellen Er- 
fahrungen mfissen wir eine RigiditSt bei Monstren erwarten, falls 1. die 
orale Grenze des Zentr~lorgans hinter dem Iqiveau des Nucl. ruber 
liegt (Rademc&er), 2. die Tonuszentren der Briicke und Oblongata vor- 
handen sind. Als diese sind die gro{ten Zellen der Formatio reticularis 
anzusehen, nach deren Zerst6rung nach Versuehen yon Spiegel und 
Bernis die Enthirnungsstarre ausbleibt. Diese Zellen babe ich, wie bei 
der mikroskopisehen Untersuehung erw~hnt wurde, aufgefunden; ob, 
dabei in der Briieke die beiderseitigen Tonuskerne nicht in asymme- 
trischer Ausbildung vorhanden,  oder durch glutungen asymmetrisch 
zerst6rt seien, wor~uf die Asymmetrie der tonischen Innervat ion zurfick- 

21" 
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zufiihren ware, 1/~gt sich n icht  entseheiden, da gerade hier die yon  
B lu tungen  durchse*zten Bilder schwierig zu deu~en sin& 

Posit iver  Babinski  k o m m t  auch bei normalen  Neugeborenen ve t ;  
es mag also n ich t  auffallen, wenn  er auch bei MiBbildungen gefunden wird. 
I m  ers~en Fa l l  ist er durch die Unreife, im zweiten durch das Fehlen 
der P y r a m i d e n b a h n e n  bedingt.  

II. Da vom Reflexbogen des Opticus alle extraretinalen Anteile fehlen, daft es 
nicht tiberraschen, dab Liehtreize auf das Verhalten des Kindes keinen EinfluB 
ausiiben. Die Augen werden gesehlossen gehalten, die Pul0illen reagieren nicht. 

III. Auch eine Cochlearis[unktion geht dem Kinde ab, indem es auf Ger/tusehe 
gar nicht reagiert. Wir wissen nun, dab eine Umschaltung auf deszendierende 
Bahnen in der akustischen Leitung hinter den Vierhiigeln nicht erfolgt. 

IV. In die Funktion des Vestibularis-Reflexbogens leuehten folgende Tatsaehen 
hinein. Bringt man den ganzen K6rper des Kindes in senkrechte Lage, wobei die 
S*ellung des Kopfes zum K6rper durch die Hand des Untersuehers fixiert wird, 
so nimmt im rechten Ellbogen der Widerstand gegeniiber passiver Streckung zu, 
ein Zeiehen dessen, dab der Beugertonus in der Muskulatur dieses Gelenkes sieh 
erh6ht hat. Im linken Ellbogen nimmt der Streckertonus zu. In  dieser Ebene 
wird also auf beiden Oberextremitgten die auch in der Riiekenlage erhaltene tonische 
Innervation gesteigerg. Auf den Unterextremit~ten l~Bt sieh dagegen keine Tonus- 
~nderung beobaehten. - -  Bring4 man nun den KSrper des Kindes unter das Hori- 
zontale, so dab seine Aehse mit dem Wagereehten einen Winkel yon ungefi~hr 
700 bildet, so wird im reehten Ellbogengelenk der Streekertonus ausgesprochener, 
w~hrend sieh aber auf der iibrigen Muskulatur keine Anderung zeigt. Das Wesent- 
fiche dieser Beobachtungen liegt darin, daft die tonische lnnervation beim Kind wenig- 
stens an gewissen Teilen der Muskulatur von der Kdrperlage im Raum abh~ngig 
eingestellt wird. Auffallend ist noch, dag in diesen Mnskelgruppen zwei entgegen- 
gesetzte r/~umliche Orientierungen die tonische Innervation in entgegengesetztem 
Sinne beeinilussen. Bemerkt sei, dab diese Tonus~nderungen bei wiederholter 
Priifung regelm~iBig zur Beobachtung gelangten. Wir miissen sie als rudiment~re 
l~ormen tonischer Labyrinthre/lexe ansehen, obwohl die Ebenen der maximalen 
bzw. rninimalen Streekerinnervation mit den yon Magnus angegebenen nicht zu- 
sammenfallen. Ob diese Abweichung mit etwaigen Abnormititen des peripherischen 
Apparates (man denke nur an die abnorme Stellung der Achse des Felsenbeines), 
mit dem Allgemeiazustand des Kindes, oder mit den beschriebenen anatomisehen 
t~esonderheiten der Vestibulariskerngegend - -  waren doch hier abnorme Verbin- 
dungen ausgebildet - -  in Beziehung zu bringen w/~re, muB dahingestellt b]eiben. 

Regelm~13ige Halsreflexe haben wir nieht beobachten k6nnen. 
V. Sensibilitiit. Ankneifen der Itaut, sowie Stechen des Gesichtes ffihrt zu 

unkoordinierten Bewegungen im ganzen K6rper. Unter der Einwirkung dieser 
schmerzhaften Reize zeigt das Kind deutlieh mimische Bewegungeu, welche das 
Weinen zu begleiten loflegen, gibt jedoch keinen Ton aus. 

VI. Ein Saugre/lex ist nieht auszul6sen. Manchesmal g~ihnt das Kind; der 
Gi~hnakt l~uit ohne Auftreten yon Mitbewegungen ab. Wird das Kind in sitzende 
Haltung gebracht, so 16st das keine Bewegung aus. Morosehen Reflex konnte ieh 
nicht beobachten. Legen wir unseren Finger in die rechte Hohlhand, driickt das 
Kind ihn kr~ftig an; tun wir dasselbe links, so erh6ht sieh hier die Beugehaltung 
der Finger. Ein Cfrei/re]lex ist also beiderseits zu erzielen, weleher rechts noch 
veto Fes~halten des erfagten Fingers begleitet wird 1. Diese Erscheinung ist unter 
der Bezeiehnung Zwangsgrei/en bekannt. 

i Den Greifreflex haben bereits friiher P~'eyer, Sternberg und Latzl~6, sowie 
de Vvles bei Merencephalen beobaehtet. 
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Befund am 26. Oktober 1927. 
Temperatur 39,50 C. 
Die gesamte l~uskula~ur ist vSllig hypotonisch, manchmal zeigen sich einige 

Zuckungen im ganzen KSrper. Beide Oberextremir werden abduzier~ und 
leicht gebeugt, lassen sich aus dieser Haltung widers~ndslos herausbringen. 

Der erw/~hnte weinerliche Gesich~sausdruck 1/~Bt sich einige Male beobachten. 
Ein sehr schwacher Saugre/lex ist auszul6sen, indem beim Hineinlegen des 

Fingers in den Mund sich 1--2 Saugbewegungen zeigen. Sind diese durch An- 
rfihren der Lippen so schwer auslSsbar, so gibt es doch merkwiirdigerweise daffir 
auch einen anderen Weg. Tropft man ein wenig Zuckerl6sung in die MundhShle, 
so fiihrt das Kind mehrere ausgiebige Saugbewegungen aus, wobei die Speichel- 
absonderung dermaBen gesteigert wird, dab der Speichel aus dem Mund heraus- 
flieB~, offenbar infolge yon Schluckenun]~higkeit. 

W/~hrend der Beobach~ung gib~ das Kind au~ einmal im Beglei~ v6n schmerz- 
haf~er Mimik/~chzende S~immen aus und stirbt nach einigen Atmungen, bei welchen 
die Hflfsmuskulatur in solchem MaBe in Anspruch genommen wird, dab es zu Be- 
wegungen der Oberextremit/~ten fiihrt. 

Einige dieser Beobachtungen haben einen besonderen Wert, nachdem 
durch sie die Bedeutung der Briicke bzw. Oblongata fiir gewisse Reflex- 
t~tigkeiten, deren Zentren bisher in hSheren Segmen~en gesuchr wurden, 
erwiesen wird. So lokalisier~e Dumpert den Gghnakt in die subcorti- 
calen Ganglien, w~hrend Gamper, der diesen bei einem Mit~elhirnwesen 
auffinden konnte, dahin folgert, dab sein Mechanismus dem mit Regu- 
liertmg des Wachzus~andes betrauten H6hlengrauzentrum untersCell~ 
sei. Aus meiner Beobachtung erhellt nun: 1. dab ein Zentrum ]i~r die.sen 
Akt bereits in der Bri~cken-Oblongata vorgebildet ist, 2. daft er in dieser 
Erscheinungs/orm von dem Wachzustand weitgehend unabhiingig abliiu/t. 
Es war doch bei dem nun behandleten Monstrum keine BewuBtseins- 
~nderung im Sinne yore Schlaf und Wachsein zu beobachten, wie es 
iibrigens beim Mange1 des Zwischenhirns verst/~ndlich ist. 

Nicht weniger beachtenswert is~ die Dissoziation des Weinens und 
der dieses regelm~Big begleitenden Mimik, yon welchen beim Kind 
nur die letztere vorhanden war. Dieses Ph~nomen steht in Bezmhung 
zu einer Bcobachtung yon Brouwer, welcher bei einer ~hnlichen MiB- 
bildung auf Anwendung yon Geschmackreizen mimische Reaktion gesehen 
hat. Diese Tatsachen beweisen, dab gewisse mimische _Re]lexe in der 
Briicke bzw. Oblongatct zustande kommen k6nnen. 

Bei der anatomisehen Lokalisa%ion des Grei/re/lexes und Zwangs- 
grei/ens mSchte ich meine Erw~gungen an die Forschungsergebnisse 
yon Kleist knfipfen, welcher ffir ihre Entstehung beim Erwachsenen 
eine leichte Sch~digung der Pyramidenbahn, sowie solche des gegen- 
seir Sehhfigels verantwortlich gemacht hat. Ferner nimmt er ~nge- 
sichts der Tatsache, dab diese Ph~nomene de Vries bei einem Oblon- 
gatawesen auffinden konnte, eine Lokalis~tion dieser im Halsmark, 
bzw. in der c~udalen Oblongata ~n. Das Vorkommen dieser Er- 
scheinungen bei meinem Brfickenwesen l~Bt nun dariiber keinen Zweifel 
bestehen, da~ durch Funktionsausfall der genann~en hSheren Zentren 
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die T~t igkei t  yon nervSsen Appara ten ,  welche hinter  dem Trigeminus- 
n iveau  gelegen sind, e n t h e m m t  wird, was zum Auftr i% dieser Ph~no- 
mene  fiihrt.  

Die Beobachtung,  d~B die Tempera tu r  des Kindes  vor  seinem Tod 
bis 39,5 C gest iegen is% s teh t  im Gegensatz zu unserer heut igeu  Auf- 

f~ssung yon der nerv6sen l~egul~tion des W~rmehaushMtes.  Diese 

beruh t  atff Versuchen yon Isenschmid und seiner Mitarbei ter ,  naeh 

welchen ein zwischenhirnloses Tier n ieh t  mehr  f~hig w~re zu f iebem. 

Eine  einzige Beobach tung  befugt  uns nieht,  neuere Erkl~rungswege zu 

suchen;  jedoch scheint  das Vorkommen  yon f ieberhaf ter  Tempera tu r  

bei e inem Bri ickenwesen auf die Notwendigke i t  der l~evision dieser 
Frage hinzuweisen.  

Fall 2. Weibliche Miggeburt, geboren auf der Hauptst~dtischen gyn~kolo- 
gischen Abteilung am BM~s (Primarius: Prof. J. Frigyesi). Bei der Auf- 
nahme, 12 Stunden vor der Gebm% waren noch gute Herzt6ne zu h6ren, das Kind 
~drde jedoch tot geboren. Mutter ist eine VI p~ra, hat seit der letzten Geburt 
keine Menstruation gehabt. 

Makroskopischer Be[und. Bei ~ugerlicher Betrachtung des Kindes lggt sieh 
auBer der KopfmiBbildung keine Abnormit~t bemerken. 

K51]~ergewicht . . . . . . .  2847 g L~nge der Ob~rextremit~ten . 20 em 
Seheitel-Fersenl~nge . . . .  49 cm L~nge der Unterextremitgten . 19 ,, 
Spannweite . . . . . . . . .  48 ,, Schulterbreite . . . . . . . .  12 ,, 
Brustumfang . . . . . . . .  33 ,, tIfi~breite . . . . . . . . .  11 ,, 

Am Scheitel sitzt eine rostbraunfarbige, gesehwulst~hnliehe Masse, welche 
gegen die behaarte Kopfhaut durch eine zirkul~re Furche begrenzt wird. In der 
Mittellinie verls dutch die Masse ein tiefer Spalt, welcher caudal um 1 era, 
oral um 2 em yon der Zirkularfurche beginnt. Dadureh wird die Substantia cerebro- 
vasculosa in zwei Hemisphgren geteilt, auf deren Oberfl~ehen noch einige seiehtere 
Furchen siehtbar sind. 

Sonst bieten sowohl der Kopf wie aueh die Seh~delknoehen dieselben Ver- 
hs dar wie im vorigen Fall bis auf geringfiigige Abweiehungen. So sei er- 
w~hnt, dag die Hinterhauptsehuppe starker entwickelt und mehr abgerundet 
ist als im Fall ]; ihr orMer l~and ist naeh vorne konkav. Die FelsenbeinhScker 
sind dagegen weniger massig. 

Mikroskopischer Be]und. Das Riickenma@ weist im wesentlichen dieselben 
Zfige auf, wie im vorigen Fall. Es liegt eine Mikromyelie vor, hauptsgehlieh auf 
Kos~en der ventralen Quersehnittspartien, w~hrend die Hinterstr~nge und Hinter- 
h6rner verh~ltnism~Big gut entwickelt sin& Die Lissauersehe Zone ist bereits 
mit feinen Markfasern besgt. Ein Sulcus access, lat. dors. ist nur im Cervicalm~rk 
vorhanden und schneider yon Sehnitt zu Schnitt versehieden tief in den Seiten- 
strang ein. Im dorsolateralen Abschnitt des Seitenstranges sieht man eine Mark- 
lichtung. 

Die Cla@esehen S~ulen sind am Markseheidenpr/~parat an ihren Hinterwurzel- 
zuflug und Markgefleeht leieht zu erkennen. Nervenzellen sind in ihnen blog in 
geringer Zahl vorhanden. Dementspreehend sind aueh die Flechsigsehen direkten 
Cerebellarbahnen reduziert. 

Motorisehe Zellen mit normaler Tigroidstruktur lassen sich in geh6riger Zahl 
finden. Der allgemeine Gliakernreiehtum kann dem Augenmerk nicht entgehen. 
Die Gef/~Be sind sowohl im Mark als aueh in der Pia stark geftillt; Blutungen treten 
bereits im Cervicalmark auf. 
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Die Spinalganglien erweisen sich an Thioninpr/ipara~en als normal. 
Am Beginn der Oblongata wSlben sich die Hinterstrangskerne stark dorsal. 

Am anterola~eralen Rand des QuerschnRtes ist eia breiter Gliasaum zu sehen. 
Die Pyramiden fehlen vSllig, die mediale Schleife ist reduziert. Die Hauptbestand. 
teile des Hirnstammes sind also die Verbindungssysteme mit der Peripherie und dem 
Ri~ckenmarlc, sowie der Eigenapparat. 

Mediale l~ebenolive und kiimmerliche Hauptolive mit einer einzigen Windung 
sind symmetrisch vorhanden. Aueh die dorsalen Nebenoliven sind erkeimbar; 
eigenartig ist, dab die L~ngsaehse 
der linksseitigen vertikal liege. 

Der deszendierende Trigeminus, 
sowie der Trac~us solRarius mi~samt 
seiner Kommissur sind iiberent- 
wiekelt. 

Der IV. Ventrikel wSlbt sich 
eaudalw~rts fiber die Oblongata blasig 
empor. Ihre Deckplatte wird durch 
den Plexus ehorioid, gebildet. In 
oraleren Ebenen sind ihre Seiten- 
w/~nde die Processus cerebella~es rudi- 
mentarii, welehe sieh naeh riickw/~rts 
in einer sehmalen konkaven Platte 
vereinigen, die die laterale, ventrale 
und caudale Wand der blasigen Aus- 
s~tilpung bildet. Der caudalste Tell 
dieser wird auf Schni~ten getroffen, 
welche dureh die Hinterstrangkerne 
gefiihrt werden. Hier hat sie am 
Frontalsehni~t die Form eines ab- 
gerundeten Dreieekes und seine ven- 
~rale Wand wird von der Oblongata 
durch die Pia abgetrennt (Abb. 8). 
In Ebenen der oralsten Hypoglossus- 
wurzelfasern, wo sich der Zentral- 
kanal 5ffnet, verw/ichst sie mit der 
Oblonga~a. Um die Verwachsungs- 
stelle herum treten groBe Blu~ungen 
auf, claim w61bt sieh bald der Ven- Abb. 8. 
~rikelboden stark dorsalw/irts empor, 
so dal] sieh naeh einigen Schnitten fast die ganze Kammer ausfiillt. ,Die vorgew61bte 
Masse enth/~It Gliakerne in riesiger Diehte, welche vorwiegend dem helleren Typ 
geh6ren. Hierdurch erh~l~ sie ein gesehwulstartiges Gepr/~ge. AuBerdem ist sie 
mit ausgedehnten Blutungen durchsetzt; stellenweise sieht man in ihr auch mark- 
faserige Areale. In oralen Ebenen verw/ichst sie mit der Deeke des Ventrikels, 
wodurch dieser nach vorne verschlossen wird. In diese Niveaus se?0zen sich zwei 
laterale Ausst/ilpungen der Ventrikelwand fort, welehe am Frontalsehnitt in Form 
yon elliptisehen H6blen erscheinen. Die Ependymbekleidung fehlt an vielen Stellen 
der Ven~rikelwand. Auf der Obeffl/~ehe der Vorw61bung sendet sie kleine G/inge 
ins Tiefe der geschwulst/~hnlichen Subs~anz. Die Plexuszotten sind mi~ kubischem 
Epithel bedeckS. In der Umgebung des Ventrikels linden sieh in der Subst. eerebro- 
vasculosa Nervengewebsinseln in grol]er Zahl vor. 

Im Iqiveau der Vestibulariskerne erscheinen die aus der Besehreibung vom vorigen 
Falle bekannten abnormen dorsalen Markmassen mitsamt ihrer Vereinigung 
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in der Mittellinie. Im Fall 1 liegen sie frei an der Rauten~'ube,  im nun behandelten 
Fall  grenzen sie sieh dagegen ventral der VorwSlbung des Ventrikelbodens an. 
Aueh bier scheint eine Beziehung zu den Triangularkernen zu bestehen. 

Das Corpus trapezoideum ist reduziert; aus ihm kommen naeh oralw~rts zwei 
Markfelder hervor - -  kiimmerliche laterale Schleifen - - ,  welche die Stelle der 
Lemn. med. einnehmen. 

Die oralsten Gebiide des Zentralorg~ns sind die Trigeminuswurzeln. t t ier  ver- 
mindert sich der Quersehnitt rasch und wird d~nn nach vorne dutch die Pin ab- 
gekapselt. 

Blutungen sind im ganzen tI i rnstamm reiehlieh vorhanden, sowie aueh in 
ihrer Piaumhiillung. Infiltrate sind weder im Zentralorgan, noch in den Htillen 
sichtbar. Die Pin, welehe die Ventrikelwand umgibt, ist mit der Subst. eerebro- 
vaseulosa eng verwaehsen. 

Die Substantia cerebrovasculosob ist mit  dem Endokranium der Seh~delbasis 
innig verwachsen. Auf sie setzt sieh das gesehichtete Plattenepithel der Kopfhaut  
fort, jedoeh verd/innt es sich beim ~bergang und fehlt an dem dorsalsten Teil. Die 
obersten Sehiehten sind verhornt;  Haarb~lge sowie Talgdr/isen fehlen. Unter- 
halb des Epithels folgt ein ~ul3erst blutreiches lockeres Bindegewebe. Infil trate 
~ehlen im ganzen Gebilde. Die Gef~13e sind kolossal weit, grSBtenteils diinnwandig, 
frische Blutungen in gro~er Zahl vorhanden. Von den im Fall 1 gesehilderten 
Bestandteflen finder man aueh hier die verspren~en embryonalen •ervengewebs- 
massen in ihren gesehilderten Varianten, sowie zwei Arden yon Hohlr~umen auf. 
Die eine ist mit kubischem, hie und da mit niedrig-zylindrisehem Epithel aus- 
gekleidet und enth~lt Plexuszotten; die anderen sind riesig erweiterte endothel- 
belegte Lymphr~ume. 

Unterhalb der Subst. cerebrovasculosa liegt die Hy~ophyse, in welcher man 
sehr viele, weite Gef~l~e und sehmale, meistens solide, hie und da jedoch mit  
kleinem Lumen versehene Zellstr~nge sieht. Die Ze]len dieser enthalten einen 
runden, dunkel tingierten Kern und meistens einen kleinen, leieht aeidophilen 
Protoplasmasaum; vereinzelt kommen aueh solche mit  stark cosinophilen Plasme 
vor. An der dorsalen Kanbe dieser Orohypophyse sehen wir ein kleines Nerven- 
gewebsstiiek, umgeben yon einer bindegewebigen grille: dieses dfirfte die Heuro- 
hypophyae darstellen. G~nge, welche ~n einen intermedi~ren Tell erinnern wiirden, 
konnte ieh nieht au~finden. Der Thym.tts wog 27 g. 

Fall 3. Weibliehe MiBgebur~. Tot geboren auf der gyn~kologischen Ab- 
teilung des hauptsts St. Stefanspitals (Prim. : Dr. E. Szili). Friihgeburt vom 
Ende des 8. Monates. 

K6rpergewieht . . . . . .  1500 gl  L~nge der Oberextremit~ten . 19,5 cm 
Seheitel-Fersent~nge . . . .  39 em L~nge der Unterextremit~ten.  17,5 ,, 
Spannweite . . . . . . . .  41,5 ,, Sehulterbreite . . . . . . .  10,5 ,, 
Brustumfang . . . . . . .  25 ,, Hii~tbreite . . . . . . . . .  9 ,, 

Makroskopischer Be/und. Die Sch~delmil~bildung weieht in einem wesentliehen 
Punkt yon derselben der vorigen F~lle ab. Hier fehlt n~mlieh die die Hinterhaupt- 
schuppe repr~tsentierende Knochenspange, welehe bei jenen Monstren der einzige 
Vertreter des Seh~deldaches war. Es liegb also jener Defekt vor, welehen dieAutoren 
als Holoalcranie der in den vorigen F/~llen gesehenen Meroalcranie gegeniiberstellen. 
Der K6rper des Keflbeines ist noch m~ssiger als in den F~llen 1 und 2 und auch 
die Abkniekung des Clivus erreieht einen noch bedeutenderen Grad, indem die 
Aehse des KeilbeinkSrpers jene des Clivus in einem Winkel yon 90 ~ triffl~. 

i Gewicht des Thymus 20 g. 
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Die Kopfhaut geht an der Seh~delbasis in eine dtirme, membranartige, 
gl/~nzende Substantia eerebrovaseulosa fiber. Es liegt also gegentiber der vorher ge- 
sehenen geschwulstartigen, hier eine membran6se Form der Subst. cerebrovaseulosa 
vor. Unter der lV[embran liegen Gef~ge und dann Iolgt direkt der Knochen. In 
der Mittellinie befindet sich an der Grenze des caudalen und mittleren Dribtels 
eine krat~erartige Einsenkung, in deren Tiefe ein ovules mark~hnliches Gebilde 
liegt. Dieses ist das orMe Ende des Zentralnervensystems, welches makroskopisch 
bloB aus Rfiekenmark zu bestehen seheint. 

Milcroskopischer Be]und. Das Ri~ckenmarlc ist yon reduziertem Querschnitt, 
seine Myelinisierungsstufe dem Alter entsprechend. Die Pyramidenbahnen fehlen 
vollkommen. Die relativ gute Entwicklung der Hinterstr~nge und Hinterh6rner 
ist noch ausgesprochener als in den vorher behandelten Fi~llen, besonders im 
oberen Thorakal- und Cervicalmark. Die Flechsigsehe Bahn ist blog dureh einen 
winziger~ st/~rker tingierten Marksaum markiert in dem dorsolateralen l~and des 
Seitenstranges. SuM aceessorii latt. dorss, fehlen. Im Halsmark sind viele Blutungen 
vorhanden. In seinem dorsalsten Tell ist die vordere Medianspalte sehr flach und 
enth~lt eine starke Kreuzung, deren Fasern ]ateralw~rts ziehen. 

Das obere Ende des Nervensystems fallt im Niveau des Hypoglossus-Aus- 
trittes. Hier bilden sich die Hinterstrangkerne aus, die Flechsigsehe Bahn zieht 
dorsalwi~rts hinter den Burdachsehen Strang wie in den vorigen F/~llen. Auger 
diesen Gebilden finder man in diesen Ebenen nur im Vorderstrang sp~rlich Murk- 
Iasern. Oberhalb dieses Oblongatastumpfes sitzt der Plexus chorioideus. 

Die Substantia cerebrovaseulosa ist blot lateral mig Epithel bedeckt. Sonst 
ist sic eine bindegewebige Platte, in welehe Gel~ge, mi~ kubischem Epithel be- 
legte und Plexuszotten enthaltende H6hlen, sowie kleine Nervengewebsinseln 
eingebettet sind. Aueh einen Gang habe ich gesehen, weleher mit hohem zylindri- 
schen Epithel ausgekleidet ist. Man findet also dieselben ektodermulen Abk6mm- 
linge auf wie im Fall 1. 

II. Entwicklungsmech~tnische und pathologische Ergebnisse. 
Eine  wichtige F r a g e  is t  be im S tud ium der MiBbildungen, in welchem 

Ze i tpunk t  die fehlbi ldenden F a k t o r e n  auf das  be%reffende Organ 
e ingewirkt  haben.  Diese kSnnen wit  meistens n ieh t  mi t  Sieherhei t  
bean twor t en  und  wi t  miissen uns mi t  der  Bes t immung  des spg tes ten  
Zei tpunktes ,  in welehem die Entwiek lungss t6rung  h~t te  e in t re ten  k6nnen,  
begniigen.  Dieser Ze i tpunk t  is t  die teratogenetische Terminationsperiode 
yon  E. Schwalbe. Fi i r  ihre Fes t s te l lung  bei  GehirnmiBbi ldungen b ie ten  
uns der  En twick lungsgrad  der  Schgdelknochen,  der  Z us t a nd  der  Sinnes- 
organe,  eventuel le  Migbi ldungen i ibriger  KSrper te i le ,  z. B. des Gesichtes,  
A n h a l t s p u n k t e  an. 

W a s  die nun behande l t en  Monstren an lang t ,  so spr ieht  die s t a rke  
Feh lb i ldung  der  Schgdelbasis  fiir ein fri ihzeit iges Einse tzen  des te ra-  
togenen Fak to r s .  E inen  besonderen W e r t  h a t  aber  in dieser I t i n s i ch t  
das  Auff inden yon  Organtei len,  welche das  Bi ld  einer f r i iheren Phase  
der Morphogenese darb ie ten .  Solche s ind im F a l l  1 und  2 die un te ren  
Oliven, deren Ausbi ldung dem normalen  E n t ~ i c ! d u n g s g r a d  im d r i t t e n  
F e t a l m o n a t e  en t spr ieh t  (Streeter). Dieser is t  also der  Ze i tpunk t ,  an  
welchen wh" das  E inwi rken  der  En twick lungshemmung  setzen kSnnen.  
F i i r  den t~all 3 babe  ich keinen solchen A n h a l t s p u n k t  f inden k6nnen.  
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Den frtihesten Zeitpunk~ fiir den Eintritt der anomalen Entwicklung 
k6nnen wir gemeinsam fiir alle drei Fglle in jevem der Abschniirung 
der Augenbecher angeben, denn wie wir gesehen haben, die Retina hat, 
abgesehen yon dem Verbindungssystem mit dem Zentrum, normale 
Struktur. Bei frtiherem Eintritt der pathologisehen En~wicklung w~re 
sie doch mit dem iibrigen Vorder- und Mittelhirn zugrunde gegangen. 

In einer iriiheren Arbei~ habe ich versucht, eine Klassifikation der 
abnormen morphologischen Erscheinungen des mfl3bildeten Zentral- 
nervensystems zu geben. Die Tatsache, dab die Ver~inderungen bei 
den nun behandelten Monstren sich in den Rahmen dieser Klassifikation 
zwanglos hineinfiigen lassen, iiberzeugt reich yon ihrer Rieh~igkeit. 
Als Grundlage fiir cine rationelle Einteilung babe ich die Beziehung 
der krankhaften Ver~nderungen zueinander genommen. Als prim~ife 
Verdinderung muI~ die der oralen Segmen~e angesehen werden, welche 
bei verschiedenen Typen bis vcrschieden tier gelegenen Segmenten 
hinunterreich~ und in se die MiBbildung charakterisiert. Sie lg~t 
sich nicht aus der fehlerhaften Entwicldung anderer Organteile ableiten. 
Es mug be~ont werden, dal~ nich~ selten in tieferen Segmenten, ja auch 
in anderen Organen Anomalien vorkommen k6nnen, welche aber in 
anderen Fgllen fehlen (Diastematomyelie, abnorme Entwicklung des 
Gesichtes usw.). Diese Tatsache allein beweist, dal~ zwisehen diesen 
Abnormi~gten kehle gesetzmgBige Beziehung obwaltet, sondern da~ sie 
die Auswirkung des pathogenen Faktors in verschiedenen Organteilen 
bzw. Organen darstellen. Sie dfirfte man daher/coordinierte Ver~inderungen 
y l e n n e I l .  

Diesen Abnormi~ten kSnnen wit solche gegenfibers~elIen, welche 
beim Ausfall gewisser Zentralorganteile auf den erhalten gebliebenen 
Segmenten gesetzmaSig zum Gesieht kommen und welehe ieh deshalb 
als abMingige oder relative Veriinderungen bezeichnet habe. Zu diesen 
gehSr~ in erster Reihe das Fehlen ]ener Bahnen, welehe ihren Ursprung 
aus ]ehlenden Hirnteilen nehmen wi~rden. Au~erdem sind die Neurone, 
welche zu den verlorengegangenen Abschnitten hinau/steigen, mangelha/t 
entwie/celt. Dm'eh dieses gesetzmiiflige Verhalten der Neuronensysteme 
weisen die gnwesenden Hirnteile bei den einzelnen MiSbildungsformen 
einen bezeichnenden Bauplan auf und das pathologiseh-ana~omische 
Bild erhi~lt ein systematisches Gepr~ge. 

Der~rtige Abhhngigkeitsverh~tlt.nisse bestehen dann direkt oder in- 
direk~ auch mit artderen Organen. So diir~te man die Anomalie der 
Orohypophyse dutch den Ausfall bzw. Unterentwicklung der Neuro- 
hypophyse erkls erstere zieht dann die Hypopl~sie der Nebenniere 
nach sieh. 

Schwerer zu deuten ist die Tatsache, dab gewisse Neuronensysteme 
beim Fehlen oralerer Segmente i~berentwict:elt 8ind. So habe ich beim 
Mangel des Vorderhirns das ~Jberwachstum des Kleinhirns und des 
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Olivensystems beobachtet,  eine Erscheinung, welche dann auch de Jong 
und Riese bei Arhinencephalie gesehen haben. Bei den nun behandelten 
MoDstren 1 und 2 sind die deszendierenden Trigemini und die Tractus 
solitarii samt ihrer Commissur fiberentwickelt. ])er En~stehungs- 
mechanismus dieser Erscheinungen ist vSllig unklar; es bringt sie dem 
Verstgndnis nicht ngher, werden sic kompensatorische Hypertrophien 
genannt. 

In  die Gruppe der abh~ngigen Veri~nderungen sind noch die abnormen 
Konnexe einzur~umen, welche H. Vogt mit dem Namen paradoxe Bil- 
dungen belegt hat. Solche sind z. B. die abnormen Markmassen des 
Ventrikelbodens in der Octavus-Gegend in den F~11en 1 und 2. DaB 
diese Anomalie in zwei Fallen zu beobachten ist, scheint gewissermal]en 
auf eine gesetzmgBige Beziehung zum Hirndefekt hinzuweisen. 

Das Verhalten des Kleinhirnolivensystems bei Merencephalie verdient 
eine besondere Beachtung. Nach eigenen Beobachtungen sowie nach 
Durchsicht der Literaturf~lle kSnnen wit diesbeziiglich drei Typen 
unterscheiden: 1. schwere bilateral-symmetrische Entwicklungshemmung 
der Oliven beim Vorhandensein yon rudiment~ren Kleinhirr~forts~zen; 
2. asymme~rische Ausbildung der Oliven; au/ der einen Seite besitzt 
die Hauptolive mehrere Faltungen; versprengte differenzierte Kleinhirn- 
reste sind vorhanden (Brouwers Fall yon 1916); 3. Uberentwieklung 
der Oliven und der Nn. dentati  des Kleinhirns 1. 

Die erste Tatsache, welche bier die Aufmerksamkeit  ergreift, ist ein 
gewisser Parallelismus zwischen der Entwicklungsstufe des Kleinhirn- 
olivensystems und der der oraleren Gehirnteile. Sind das Zwischen- 
und Mis oder wenigstens das letz~ere bei vSlligem oder teilweisem 
Fehlen des Endhirns ausgebildet, so kommt  es zur (Jberentwicklung des 
genannten Systemkomplexes, wohingegen beim Mangel dieser Segmente die 
ersten zwei Typen vorkommen. Hier schiene also ein Abhgngigkeitsverh~ll.- 
nis in der Entwicklung der genannten Hirnteile zu herrschen. Wir 
linden jedoch keinen Anhaltspunkt fiir die Erklarung eines solehen, 
da das Fehlen neuronaler Verbindungen mi~ dem Vorderhirn aller FKlle 
gemeinsam ist. Wir sind daher zur Annahme geffihrt, dab bei den 
erstgenannten Typen die EntwicklungsstSrung des Kleinhirns eine 
primgre ist, ebenso wie dieselbe der oraleren Segmente. SchSn wkd  dies 
durch den erw~hnten Fall yon Brouwer fllustriert, wo differenzierte 

1 In meiner frfiheren Arbeit habe ich bei einer Mfl~bfldung (Fall 4), wo die 
oralsten Gebilde die Trigeminus-Wurzeln waren, vSlliges Fehlen der Oliven be- 
schrieben. Bei wiederholter Durchsicht der betreffenden Serie konnte ich reich 
jedoch davon /iberzeugen, dab diese Behauptung sich auf m~ngelhafter Beob- 
achtung beruhte, indem die Oliven auch auch hier beiderseits durch eine runde 
Marklichtung markiert sind. Sie konnte ich daher nur dann erkennen, als mir 
die um etwas besser differenzierten 0liven yon Fgllen 1 und 2 dicser Arbeit, 
bereits bek~nn~ warem 
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Kleinhirnlamellen ohne Zusammenhang mit der Brfiekenoblongata vor- 
handen waren. Da wit bei friihzeitig determinierten Migbildungen solche 
nieht sehen, so miissen wit annehmen, dab hier das in Verbindung mit 
dem fibrigen Zentralorgan entwiekelte Kleinhirn yon dem primgren 
pathogenen Faktor  zerst61~ wurde. Wird dagegen das Cerebellum yon 
diesem verschont, so erreieht es beim Fehlen der groghirnpon*inen Ver- 
bindungen eine hyperp]astisehe Ausbildung. Die Entwieklung der Oliven 
geht Hand in Hand mit derselben des Kleinhirns, welche Tatsaehe 
leicht verstgndlieh ist, wird sie auf das allgemeine Verhalten der Neuronen- 
systeme beim Fehlen ihrer Endstationen bezogen. 

Die primiiren Ver~inderungen der Monstren sind Produkte der die 
pathologische Entwicklung hervorru]endenFalctoren, wit haben daher yon 
ihrer Analyse Aufschliisse beziiglich der Pathogenese zu erwarten. Die 
primgre Vergnderung besteht bei den nun behandelten Monstren in 
der de/elcten Bildung des Gehirns, deren Genese man sich auf dreierlei 
Weisen vorstellen karm: sie dfirlte die Folge 1. yore Ausbleiben der 
Entwicklung der betreffenden Hirnteile, 2. einer Fixation in irgend- 
welcher frfiheren Entwieklungsl0hase , oder 3. der Zerst6rung yon bereits 
bis zn einem geMssen EntMcklungsgrad gelangten Teilen sein. Wit 
mfissen nun versuchen, aus dem morphologischen Bild der primgren 
Vergnderungen Anhaltspunkte zur Entscheidung dieser Frage zu ge- 
Mrmen. 

Hier mug in Betraeht kommen, dab wir im Fall I in der Substantia 
eerebrovascnlosa some in der Pin des Hirns~ammes entzfindliche Er- 
scheinungen beobaehten konnten, die aber den anderen zwei Mil3bildungen 
abgingen. Allein diese Tatsaehe beweist, dab diese akzidenteller Natur 
seien, ebenso Me die BluSungen. Dies Mrd einerseits dutch die Frisehe 
der Infiltrate beMesen, die im ausgesproehen leukozyt~ren Charakter 
zum Ausdruck kommt, andererseits aueh dadureh, dab Mr sie haupt- 
siLehlieh un~erhalb der epithelbemub~en Teile der Substantia cerebro- 
vaseulosa gefunden haben, welehe als Eingangsort fiir pathogene Mikro- 
organismen dienen k6nnen. Wir miissen sie also auf eine wghrend oder 
naeh der Geburt aufgetretene Irffek~ion zuriiekffihren; deshalb fehlen 
sie bei den zwei totgeborenen Monstren. Die wei~ere Verbreitung der 
Infektion hat  die meningeale Infilt.ration hervorgerufen. 

Bei der histologisehen Analyse der Substan~ia cerebrovaseulosa 
haben wir also die akzidentellen pathologisehen Erseheinungen yon den 
eharakteris~isehen morphologisehen Eigensehaften zu trennen. Le~z~ere 
sind: 1. ])as Vorkommen der Abk6mmlinge beider Keimblgtter, die 
an dem Aufbau des Zen~ralorgans aueh normalerweise beteiligt sind; 
2. das Vorhandensein einer Epithelbedeckung und 3. starke Proliferation 
der mesodermalen Anteile. 

Die M6gliehkeit, wonaeh die Vorderhirnteile bei diesen lV[onstren 
yon Anfang an unentwiekelt geblieben wgren, schlieBt allein das 
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Vorkommen yon Gewebsteilen nervSser Natur aus, woraus erhellt, da] 
urspriinglich auch diese angelegt gewesen sind. Es bliebe nun iibrig, 
unter den zwei anderen theoretisch mSgliehen Entstehungsweisen zu 
entscheiden. Ira Falle yon Fixation diirfte man erwarten, dal~ die 
Formverhgltnisse der ektodermalen Bestandteile auf solehe friiherer 
normaler Entwicklungsstadien zu beziehen seien, wie es Veraguth ver- 
sucht hat. Jedoch geht weder aus seinem Text noeh aus den Bildern 
hervor, da~ die Wgnde der Hohlrgume in der Area cerebrovaseulosa 
ggnzlich aus ektodermalen Gewebsteilen best~nden. Eine mehr minder 
deutliche Xhnlichkeit zum Vorderhirn besteht in allen Fgllen, wo auf 
beiden Seiten Hohlr~ume liegen, welehe an die Seitenventrikel erinnern 
und in der Mittellinie sowie auf der Konvexit~t yon dickerer Wand 
ttmgeben werden. Jedoeh  Icann das Gebilde in/olge der unregelmiifiigen 
Versprengung der nervSsen Massen au] ]seine Entwielslungsstu]e der Vorder- 
hirnblase bezogen werden. Fehlbildung dureh Fixation kann man sich 
nur auf jene Weise vorstel[en, da~ die Wandteile der in der Entwieklung 
gehemmten Hirnblase sparer infolge des Wachstums ihrer Umgebung 
aus ihrem Verband verrissen werden und dann als ldeinere Massen 
welter existieren. 

Kann die Entstehungsweise dureh Fixation nieht abgelehnt werden, 
so trifft das beziiglich der dritten MSgliehkeit, wonaeh der I-Iirndefel~t 
das Ergebnis eine s Destruktionsprozesses w~re, noch eher zu. Von diesem 
Standpunkt aus betrachtet, w~ren die Nervengewebsreste (Jberbleibsel 
der zerstSrten Segmente, wobei das proliferierte Bindegewebe eine raum- 
ausfiillende Aufgabe h~tte und die EpRhelbedecktmg ein Regenerations- 
produkt w~re. 

Auf Grund der morphologisehen Analyse bieten sich uns also z~ei 
~r fiir die Erld~rung des Zustandekommens merenzephaler 
Mil~bildungen. Es taucht nun die Frage auf, ob wenigstens in einer 
Zahl der Fglle nicht zu entscheiden sei, welche yon diesen tats~tchlich 
gewirkt hat. Ehe abet zur Behandlung dieser Frage geschritten wgre, 
seien noch einige Bemerkungen zur Xtiologie erlaubt. In einer friiheren 
Arbeit babe ich drei F~lle yon Merencephalie als Produkt ~ul~erer krank- 
heitserregender Faktoren dargestellt, w~hrend ich fiir einen (Fall 4) 
die MSglichkeit einer mangelhaften Veranlagung nieht ausschliel~en 
konnte. Die EntstehungsmSglichkeit durch Fixation allein bedeutet 
=soviel, dal~ aueh jene der genotypischen Bedingung nicht abzulehnen 
ist. In letzterem Fall diirften wir die Entstehung einer MiBbildung 
in der Weise vorstellen, dab die mangelhaft veranlagten Segmente auf 
einer gewissen Entwieklungsstufe stehen bleiben. Dieses Nachb]eiben 
in der Entwicklung ruff dann eine sekund~re Wucherung des Mesoderms 
hervor, wodureh das embryonale nervSse Gewebe zersetzt wird. Als seine 
Abk6mmlinge dtifften wir die minderdifferenzierten Nervengewebsreste 
tier Substantia cerebrovaseulosa auffassen. Wir sind also damn gcfiihrt 
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anzunehmsn,  dab in  der Entstehung merenzephaler Miflbildungen sowohl 
exogene wie auch endogene Bedingungen eine RoUe spielen k6nnen. 

Das wsnig Sichere, welches wir fiber die Genese dieser MiSbildungen 
wissen, k6nnsn  wit in folgenden zwei S/~tzen zusammenfassen:  1. Die 
I-Iydranenzephalie kann  auf entzfindlicher Grundlage in weitestem 
Sinne zus tands  kommen,  wofiir ieh in meiner zit isrten Arbeit  geniigende 
Nachwsise erbraeht  zu haben  glaube. 2. Die Koordinat ion  yon  MiB- 
bfldungen verschiedener Organtei]e und Organe sprieht fiir sine frfih- 
zsitige Determinat ion und  schlisSt das Wirken sines lokalen Faktors  
aus. Aueh mit  der Endogeneits ist sic kaum in Einklang zu bringen, 
denn es w/~re unbegreiflieh, wie z. B. eine Diastematomye]ie ,  eine 
exquisite Plusmil~bildung, auf idiogener Grundlage zustande k o m m s n  
k6nnte.  Dadurch  haben wit die vorhin aufgeworfens Frage  naeh der 
Eruierbarkei t  d e r  Gensse wenigstens ffir gewisse F~tlle in, posi t ivem 
Sinne beantworte~. Leider bleibt doch ffir die Mehrzahl der Fs so- 
wohl die Pathogsnese wie auch die ~ i o l o g i e  unklar. 

Fassen wir die Formen  yon  partiel]em Hirnfshlen mit  der eingangs 
erw~thnten Einschrs  unter  dem Begriff der Msrenzephalie zu- 
sammen,  so erffillen wir dadureh blo$ das Bediirfnis naeh einer einheit- 
lichen morphologischen Gruppierung, dsnn, wie wir gesehen haben,  es 
k o m m s n  in dieser Gruppe s und pathogenetisch versehiedene 
F~lle vor. 
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