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Vorwort. 

Vor 12 Jahren schon haben sich die Verfasser dieses Heftes zu ge
meinsamer Arbeit zusammengefunden. Damals waren es auffallige in
terne klinische Befunde an Otosklerosekranken, die unsere Aufmerk
samkeit wachriefen und zur systematischen Verfolgung veranlaBten. 
Seither haben wir beide die daran ankniipfenden Probleme nicht aus 
den Augen verloren und reiche Erfahrung sowohl als wesentliche Ver
tiefung unserer theoretischen Kenntnisse und Anschauungen auf dem 
Gebiete der Konstitutions- und Vererbungslehre diirften uns die Berech
tigung geben, den vorliegenden Versuch zu wagen und eine systema
tische Darstellung der Ohrenheilkunde yom Standpunkte der Kon
stitutionspathologie auszuarbeiten. 

Wie der eine von uns im Vorworte des Herausgebers zum 1. Hefte 
dieser Sammlung gesagt hat, ist die Konstitutionspathologie keineswegs 
etwa ein Sonderfach der Pathologie sondern vielmehr die Umfassung 
samtlicher Grundlagen und Voraussetzungen zu einer atiologisch-patho
genetischen Betrachtungsweise aller krankhaften Vorgange im Organis
mus yom Gesichtspunkte der im Organismus selbst enthaltenen, endo
genen, anlagemaBigen Bedingungen. Diese Grundlagen und Voraus
setzungen liefern sorgfaltige und umfassende klinische Beobachtung der 
Kranken, verstandnisvolles Studium der strukturellen, pathologisch
anatomischen und histologischen Veranderungen, vor allem aber syste
matische, methodisch einwandfreie Vererbungsforschung. Umfangreiche 
eigene Untersuchungen, tiber die wir schon in friiheren Arbeiten berich
ten konnten, bewegten sich in dies en Bahnen und bilden den Grundstock 
der vorliegenden Darstellung. Dem Herausgeber erschien seit jeher 
gerade die Pathologie des Ohres ein besonders gtinstiges Objekt zum 
Studium allgemein giiltiger, prinzipieller konstitutionspathologischer 
Fragen und unsere auf diesem Teilgebiet menschlicher Pathologie ge
wonnenen Ergebnisse diirften auch fUr die Auffassung ganz anderer 
krankhafter Vorgange im Organismus nicht ohne Belang sein. Diese 
Erkenntnis mag es auch entschuldigen, daB ein in der Ohrenheil
kunde nichts weniger als Berufener den Mut gefunden hat hier mitzu
reden. Aber gerade in der Zusammenarbeit des Ohrenarztes mit dem 
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allgemein konstitutionspathologisch und erbbiologisch eingestellten 
inneren Kliniker erbIicken wir nicht geringe Vorteile und hoffen, daB 
diese auch der Ohrenheilkunde zugute kommen werden. So begrenzt das 
Spezialfach der Ohrenheilkunde auch zu sein scheint, so weitreichend 
und umfassend muB der Gesichtspunkt sein, von dem aus allein sie eine 
Lasung ihrer atiologisch-pathogenetischen Probleme erwarten darf. 

Wenn auch unsere Arbeit unter stetem gegenseitigen Gedankenaus
tausch vor sich ging, so haben wir doch bei der Abfassung eine Arbeits
teilung vorgenommen, wie aus dem Inhaltsverzeichnis hervorgeht. 

Wir machten schIieBIich noch jenen Herren Dank sagen, die uns 
bei unserer Arbeit unterstiitzt und gefOrdert haben, vor allem Herrn 
Professor Ale xander, dessen Abteilung der graBte Teil unseres Kran
kenmaterials entstammt, sowie seinen Assistenten, den Kollegen Brun
ner, Benesi und Fischer. Unser besonderer Dank gebiihrt aber dem 
Verlag Springer, der in groBziigigster Weise die Beibringung des 
reichen Bildermaterials ermaglichte und die prachtige Ausstattung be
sorgte. 

Wi en, Juni 1926. Julius Bauer. Conrad Stein. 
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Aufieres Ohr. 
Die Ohrmuschel. 

Konstitutionsanomalien der Ohrmuschel nehmen unter den Ano
maIien der Partialkonstitution einzelner Organe und Organteile eine be
sondere Stellung ein. Da sie als TeiIeIscheinung der auBeren Korper
form, des Habitus, ohne besondere Untersuchungsmethoden auch am 
bekleideten Individuum mit bloBem Auge leicht wahrgenommen werden 
konnen, haben sie auch schon sehr bald in der wissenschaftlichen For
schung Beachtung gefunden. 1m 15.-17. Jahrhundert waren es die 
Physiognomiker, welche Beziehungen zwischen bestimmten Formen der 
Ohrmuschel und dem Charakter und Temperament ihres Tragers fest
stellen wollten, in der ersten Halfte des 18. Jahrhunderts wurde der de
generative Charakter gewisser Formanomalien der Ohrmuschel erkannt 
und mit Veranlagung zu Geisteskrankheiten und Verbrechertum in 
Zusammenhang gebracht. Die umfangreiche einschlagige Literatur 
kniipft hier vor aHem an die Namen Morel (1837) und Lombroso 
(1871-1875) an. 

Die Stellung der menschlichen Ohrmuschel in der Phylogenese laBt 
sie ftir derartige Studien tiber ihre individuellen Varianten besonders 
geeignet erscheinen, denn die individuelle VariabiIitat der Ohrmuschel 
ist in der Tat ganz besonders groB. Dies hangt offenbar damit zusammen, 
daB einerseits die Ohrmuschel in der Reihe der Saugetiere eine neue Er
werbung darstellt und andererseits diese in der Stammesgeschichte noch 
junge, also noch nicht allzu fest fixierte Bildung beim Menschen wieder
um eine Riickbildung erfahren hat. Diese Verhaltnisse bringen es auch 
mit sich, daB wir stammesgeschichtlichen Reminiszenzen, also sog. 
Atavismen oder TierahnIichkeiten in der Form der Ohrmuschel nicht 
ganz selten begegnen und daB derartige Bildungen oft nichts anderes 
sind als eine abnorme Persistenz fetaler Entwicklungsstadien der Ohr
muschel, also sog. Fetalismen (Ta ndler), deren Ubereinstimmung mit 
gewissen tierischen Formen auf Grund des biogenetischen Grundgesetzes 

Bauer·Stein, Otiatrie. 1 
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unschwer verstandlich ist. Gewisse Ohrmuschelformen erweisen sich 
als Merkmal bestimmter Rassen, sind somit dadurch allein schon als 
konstitutionell bedingt gekennzeichnet, bei anderen wieder mussen erst 
besondere Untersuchungen erweisen, wie weit solche Varietaten oder 
Anomalien erbanlagemaBiger, also konstitutioneller Natur oder aber 
durch auBere Faktoren im intra- oder extrauterinen Leben entstanden 
sind. Statistische Untersuchungen uber die Haufigkeit gewisser Varianten 
in einer bestimmten Population mussen uns zeigen, welche von ihnen als 
wirklich seltene, also extreme Varietaten anzusehen und damit als "ab
norm", d. h. als Abartungszeichen, als degenerative Stigmen anzusprechen 
sind. 

Der eine von uns (B.) hat vor mehreren J ahren vorgeschlagen, die Grenze zwischen 
normal und abnorm in einer Variantenreihe vereinbarungsgemaB so anzusetzen, 

II Ii 

H elix _ 

Abb. 1. Ohranlage eines menschlichen 
Embryo (nach His). 

daB 95,5% der gesamten Variantenreihe die 
Norm reprasentieren und die restlichen 4,5% 
ausmachenden extremen Varianten als abnorm 
zu bezeichnen sind. Diese Abgrenzung wurde 
deshalb gewahlt, weil sie bei rein binomialer 

Anthelix 

Antitragns 

Ohrlappchen 

Verteilung einer Variationskurve 
gerade mit dem Werte der doppel
ten Streuung (± 20) zusammen-
falIt, die rein praktische Zweck
maBigkei t dieses Wertes also auch 
mathematisch fundiert erscheint. 
H.Gtintherhatdanndiesen Vor
schlag im Prinzip tibernommen. 

Es wird sich also 
darum handeln, zu untersuchen, 
welche Varietaten der Ohrm uschel 
bei weniger als 4,5% der Bevol
kerung vorkommen, denn n ur 
diese werden wir als Zeichen ex

tremer Abweichung vom Typus, als Degenerationsmerk
male werten durfen. Welche theoretische und praktische Bedeu
tung derartigen Degenerationszeichen zukommt, wie sie bei der klini
schen Erfassung einer Person zu bewerten sind und wie die alte Lehre 
vom Morelschen Ohr als Zeichen besonderer Veranlagung zu Geistes
krankheiten oder Verbrechertum zu beurteilen ist, das wollen wir er
ortern, nachdem wir uns mit den hauptsachlichsten Anomalien der 
Ohrmuschel vom morphologischen, genetischen und statistischen Stand
punkt vertraut gemacht haben. In der Darstellung der einzelnen Ano
malien werden wir uns hauptsachlich an die klassischen Beschreibungen 
Binders, G. Schwalbes und Gradenigos halten, vorerst aber das 
in der Phylogenese wurzelnde Prinzip des Bauplanes der menschlichen 
Ohrmuschel uns klarmachen. 
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Die Ohrmuschel entwickelt sich hauptsachlich aus sechs sog. bran
chialen Aurikularhockern, die schon in den ersten W ochen der Fetal
entwicklung aus den wulstigen Randern der ersten Schlundspalte her
vorgehen. Die zwischen den Hockern befindliche, immer tiefer werdende 
Tasche ent-
wickelt sich 
zum auBeren 
GehOrgang, ihr 
Grund zum 
Trommelfell. 

Die sechs Auri-
kularwiilste 

umsaumen als 
plumper Ring 
die Offnung des 
auBeren Gehor
gangs und dif-

Querer Helix ----- -

Fossa ovalis -----1'.--.-::-1'. 
S. triangularis 

rus infer. 
antheli.x 

Fossa cymbae ' -----

Trugu~ 

Incisura inter· . _
trngiea (8ernilu· 

naris) 

rllS super. 
anthel. 

Scapha 

b teigender 
Helix 

Fossa scapho
idea 

Anthelix 

_,-,,,-:,,, ___ -- Antitragus 

- Lobulus 
auriculae 

ferenzieren 
sich, wie Abb. 
1 zeigt, zu den 
aus Abb. 2 Abb. 2. Anatomie der Ohrmuschel (nach Binder). 

ersich tlichen 
morphologischen Abschnitten des Crus helicis, des aufsteigenden Helix, 
Crus anthelicis inf., Tragus, Antitragus und Ohrlappchen. Schon am 
SchluB des zweiten Fetalmonats beginnt die Differenzierung des Ohr
knorpels, der sich mit dem Knorpel des 
auBeren Gehorgangs zusammen aus dem 
Mesenchym des 2. Kiemenbogens, dem sog. 
Zungenbein- oder Hyoidbogen, entwickelt_ 
Das aus dem 6. Aurikularhockerchen her
vorgehende, aus Fettgewebe bestehende 
Ohrlappchen bleibt lange Zeit klein und 
wird erst im funften Monat deutlicher. 
G. Schwalbe zeigte nun, daB die aus der 
Hugel- oder Hockerregion hervorgehenden 
basalen Abschnitte des Ohres in der Sauger
reihe eine weit groBere Konstanz aufweisen 

a.\~o C 

k. d 
e \ g 

Abb. 3. Ohrmuschel eines 5-mo
natigen menschlischen Embryo 

(nach S c h w a I be). 
ae Ohrbasis, b Seheitelspitze, c Dar
winsehes Hockerchen, c t wahre 

Ohrliinge. 

als die von ihm als "Gebiet der freien Ohrfalte"bezeichneten apikalen 
Anteile mit dem Anthelixfeld und lateralen oberen Ohrrande. Abb.3 
zeigt diese Scheidung in die Ohrhugelzone und Ohrfalte, Abb. 4 die weit
gehende Riickbildung der mensch lichen Ohrmuschel im Bereich der freien 
Ohrfaltenregion. Nur dieser Anteil der mensch lichen Ohrmuschel ist als 
rudimentares Gebilde anzusehen. Der Vorgang der Ruckbildung fuhrt zu 

1* 
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einer Verkiirzung der Ohrmuschel durch Einrollung des Helix und starkere 
Ausbildung des Anthelixsystems, speziell Auftreten des Crus anthelicis 
sup. Damit Hand in Hand geht eine Verbreiterung der vorderen Inser
tionslinie des Ohresander Wangenhaut (Martin)und eine Reduktion der 
Ohrmuskeln, denn je breiter die Insertion, desto unbeweglicher muB die 
Ohrmuschel werden. Es ist kein Zweifel, daB der Vormensch sich seiner 
Ohrmuskeln in ausgiebigem MaBe bedienen konnte und die Ohrmuschel 
beim Mienenspiel sowie in derselben Weise verwendete, wie wir dies bei 
den meisten Saugern konstatieren konnen, als Hilfsmittel des aufmerk
samen Horchens (vgl. Wiedersheim). Wenn also gewisse Menschen 
auch heute noch mehr oder minder ausgiebig ihre Ohrmuskeln willkiirlich 
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Abb. 4. MensehHehe Ohrmusehel im Vergleieh mit derjenigen eines Pavian und eines Rindes 
(naeh S r h w alb e). - Ohrmusehel de. Menschen (a c b), - - - Ohrmuschel des Pavian 

(a c' b), .......... Ohrmuschel des Rindes (a C2 b), mit gleicher Basis aufeinander gezeichnet. 

oder reflektorisch bewegen - die Ohren "spitzen", lauschen konnen - , 
so bedeutet das einen Atavismus, einen mangelhaften stammesge
schichtlichen Riickbildungsvorgang. Der eine von uns (B.) verfiigt 
seit friihester Jugend iiber eine derartige, unter Mitbewegungen der 
Galea erfolgende aktive Beweglichkeit der Ohrmuschel, die links weit 
intensiver ist als rechts und in der gleichen Weise auch bei einem seiner 
beiden Sohne schon mit fiinf Jahren vorhanden war. trbrigens sind die 
Ohrmuskeln bei den anthropoiden Affen noch weiter riickgebildet 
als beim Menschen, ja beim OrangoUtan sind sie sogar spurlos ver
schwunden (Wiedersheim). 

1. Die Dimensionen der Ohrmuschel konnen individuell auBer
ordentlich schwanken. Es ist nach dem Gesagten verstandlich, wenn 
Gradenigo eine abnorme GroBe, eine exzessive Entwicklung der Ohr-
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muscheln "als Zeichen von Degradation" ansieht, wahrend die groilere 
Reduktion im Vergleich mit den Saugetieren eine VervoIlkommnung 
und hohere Entwicklung reprasentieren wtirde. In gewissem Sinne stellt 
eine groBe Ohrmuschel aber nicht niu einen Atavismus, sondern auch 
einen Fetalismus dar, denn die dem ersten und zweiten Schlundbogen 
angehorenden, zur Ohrmuschel sich differenzierenden sechs Auricular
hocker nehmen ein ziemlich umfangreiches Gebiet des embryonalen 
Kopfes fUr sich in Anspruch. Cardo na schreibt im Jahre 1860 in seinem 
Werke tiber Physiognomie: "Kleine Ohrmuscheln sind Zeichen von 
Geistesstarke, wah rend eine zu groBe Ausdehnung der Ohrmuschel ein 
Zeichen von Langlebigkeit ist und den Verdacht auf Tragheit des Geistes 
erweckt. Menschen, die zum Studieren taugen, unterscheiden sich durch 
fein geformte Ohrmuscheln, wahrend die mit runden und grob gestal
teten Ohrmuscheln undiszipliniert sind und mit Nachtschwarmern 
fraternisieren; die Verschmalerung und Zuspitzung des Helix, wie bei 
den Waldgeistern, bewirkt, daB die betreffenden Leute hohnisch werden 
und ihre Mitmenschen hintergehen." 

FaIle von Aplasie oder rudimentarer Ausbildung der Ohrmuscheln 
gehoren zu den ausgesprochenen MiJ3bildungen und sind regelmaBig 
mit einer Atresie des Gehorganges und anderen Anomalien im Bereich 
des Gehororgans, aber auch an anderen Abschnitten des Korpers ver
geseIlschaftet. 

Das Verhaltnis zwischen Ohrlange und Ohrbreite ist dem Gesagten 
zufolge ein Ausdruck des Reduktionsprozesses der menschlichen Ohr
muschel. Die Anthropologie (vgl. Martin) verwendet zur Charakteri
sierung dieses Verhaltnisses den sog. morphologischen Ohrindex und den 
sog. physiognomischen Ohrindex. Der morphologische Ohrindex 

morphologische Ohrbreite X 100 .. . 
hI' h Oh r----' wobel dIe morphologlsche Ohr-morp 0 OglSC e range 

breite die angewachsene Strecke der Ohrmuschel an der Wange, die 
morphologische Ohrlange ("wahre Ohrlange") die Distanz von dem ober
halb des Tragus, in der sog. Incisura auris ant. gelegenen Punkt vom 
Darwinschen Hockerchen angibt. Der physiognomische Ohrindex 

physiognomische Ohrbreite X 100 
h' . h Oh .. , wobei die physiognomische Ohr-

p YSlOgnomlsc e rlange 
breite die geradlinige Entfernung der Ohrbasis an der Wange von dem 
am meisten ausladenden Punkt des hinteren Randes des Helix, die 
physiognomische OhrIange die geradlinige Entfernung des Ohrscheitels 
vom tiefsten Punkt des Ohrlappchens bedeutet. 

Je groBer also der morphologische Ohrindex, desto starker erscheint 
der RiickbildungsprozeB der freien Ohrfalte vorgeschritten. Nach 
Schwalbe betragt der morphologische Ohrindex beim Kaninchen 21,3, 
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Schwein 35,4-, Katze 58,8, Macacus rhesus 93,0, Schimpansen 106, 
OrangoUtan 122, Gorilla 125, Menschen 130. Indessen sind die indi
viduellen Schwankungen des morphologischen Ohrindex beim Menschen 
sehr betrachtlich. So erstrecken sie sich beim Elsasser von 83,7 (d'), resp. 
97,3 (9) bis 195,5, resp. 189,5. Bei den Ainos auf del' japanischen Insel 
Hokkaido wurde ein morphologischer Ohrindex zwischen 110 und 223 
ge£unden (Sakaki), sie waren also im phylogenetischen Involutions
prozeil besonders weit vorgesphritten. 

Auch del' physiognomische Ohrindex ist betrachtlichen Schwankungen 
unterworfen und bewegt sich zwischen 45 und 74, mit einem Mittelwert 
von ungefahr 60 bei Elsassern. N euge borene haben eine geringere 
Ohrlange als Erwachsene, somit hoheren physiognomischen Ohrindex; 
im Alter nimmt, wie Schwalbe gezeigt hat, die Lange und Breite del' 
Ohrmuschel weiter zu, und zwar die Lange mehr als die Breite, so dail 
das Greisenohr relativ langeI' und schmaler wird. Wahrscheinlich beruht 
dies auf einer Abflachung del' Krummungen del' Ohrmuschel und auf 
einer Abnahme del' Elastizitat del' Hant (Martin). Die weiblichen 
Ohre n sind ubrigens durchweg erheblich kleineI'. 

Die Anthropologie lehrt, dail die langsten Ohren (in bezug auf phy
siognomische Lange) bei Mongolen und semitischen Volkern vorkommen 
(makrot uber 65 mm), die kurzesten Ohren bei Buschmannern und Hotten
totten anzutreffen sind (hypermikrot unter 55 mm). Das gilt auch fUr 
die relative Ohrlange im Verhaltnis zur Korpergroile. Die vorderasia
tisch-dinarische Rasse hat, wie mil' Frau Dr. Hella Poch auf Grund 
ihrer Untersuchungen mundlich mitzuteilen die Gute hatte, im allgc
meinen sehr groile und breite Ohren, wahrend die nordische Rasse ebenso 
wie die sog. Ost- und Alpinrasse weniger groile und VOl' allem schmalere 
Ohrmuscheln aufweist. Nach Siga ud und seinen Schulern soIl del' sog. 
cerebrale Menschentypus besonders groile Ohren haben. 

2. Die Insertion del' Ohrmuschel und die Neigung ihrer Langsachse 
ist einer gewissen Variabilitat unterworfen. Abgesehen von gewissen 
Monstrositaten mit hochgradiger Verlagerung del' Ohrmuschel, gibt es 
Fane, wo die Ohrmuschel zu hoch odeI' zu tief sitzt - normalerweise 
liegt die quere Helixleiste etwa in del' Hohe del' Augenbrauenbogen -, 
wo sie zu weit hinten odeI' vorne inseriert odeI' schief von hinten oben 
nach vorne unten verlanft. Lombroso1) fand diesen Typus del' Ohr· 
muschel haufig bei musikalisch veranlagten Personen. 

3. Die auilerst seltene Adharenz del' Ohrmuschel an ihrer 
hinteren (inneren) Flache mit del' gegenuberliegenden seitlichen Schadel
flache ist eine viel weniger wichtige und interessante Anomalie als die 

1) Miindliche Mitteilung an Grade nigo (Arch. f. Ohren-, Nasen- u. Kehlkopf
heilk. Bd. 33, S. 7. 1892). 



Die Ohrmuschel. 7 

dieser Varietat zu knapp anliegender Ohren gerade entgegengesetzte 
Anomalie der 

4. abnorm abstehenden Ohrmuscheln. Es kann entweder die 
ganze Ohrmuschel in einem mehr oder weniger vergroBerten Winkel 
von der Ebene des Warzenfortsatzes abstehen, oder aber die Anomalie 
betrifft nur den oberen Teil der Ohrmuschel und nicht die Ansatzstelle 
der Concha. Natiirlich konnen auch abnorme Insertion der ganzen Mu
schel und Abstehen des oberen seitlichen Ohrrandes miteinander kom
biniert sein. Wahrend die abnorme Insertion der Ohrmuschel auch 
genetisch offen bar nur als Ausdruck der Variabilitat dieses Merkmals 
anzusehen ist, erklart sich das 
Abstehen bloB des oberen Ohr
muschelanteiles durch Persistenz 
eines bestimmten Entwicklungs
stadiums der Embryonalzeit. zu 
Beginn des drittell Fetalmonats 
tritt namlich der hintere, obere 
Teil der Ohrmuschel mehr aus der 
Kopfflache heraus und schlagt 
sich nach vorne um, so daB An
thelix und Concha vollkommen 
verdeckt werden. Bei gewissen 
Saugern fand Gradenigo sogar 
eine vorubergehende epitheliale 
Verklebung des n[tch vorne un
ten umgeschlagenen Helix. Nach 
einem halben Monat bildet sich 
diese eigentiimliche Form- und 
Lageveranderung des Helix wie
der zuruck. Wenn die Wieder-

Abb. 5. Katzenohr mit Blepharophimosis (nach 
Marx). 

aufrichtung des nach vorne unten umgeschlagenen oberen seitlichen 
Ohrrandes ausbleibt, so kommt es zu jener Anomalie, die als "Katzen
ohr" bezeichnet wird und bei der infolge der Verdeckung des auBeren 
Gehorganges sogar das Horvermogen beeintrachtigt sein kann. 

Sehr interessant ist die Kombination von beiderseitigem Katzenohr 
mit Blepharophimosis bei einem Manne, den Marx abbildet (Abb.5). 
Bekanntlich kommt es an den Lidrandern zu einer vorubergehenden 
epithelialen Verwachsung, die beim Menschen im dritten Monat eintritt. 
Bei gewissen Reptilien (Schlangen) wird dieser VerschluB ein bleibender, 
und es entsteht vor der Hornhaut noch eine dunne, durchsichtige Mem
bran. Schon Gradenigo hatte die Analogie zwischen diesem tempo
raren VerschmelzungsprozeB der Lider und der von ihm beobachteten 
epithelialen Anheftung des nach vorne unten umgeschlagenen oberen 
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seitlichen Ohrmuschelrandes erkannt, die beide in der gleichen Zeit
periode des Fetallebens sich einstellen. Der Mar xsche Fall illustriert sehr 
schon die abnorme Persistenz dieses Fetalzustandes an Ohr und Auge. 

Die nicht selten zu beobachtende, im oberen und seitlichen Anteile 
abstehende Ohrmuschel stellt einen geringeren Grad derselben Anomalie 
dar (Gradenigo). Man ist vielfach geneigt, - und namentlich 
die Anthropologen betonen dies -, die Art der Kopfbedeckung der 
Kinder fur dieses Abstehen der Ohrmuschel verantwortlich zu machen. 
Voigtel hatte demgegenuber vor 120 Jahren die Ansicht geauBert, 
daB die bei uns die Norm darstellenden, anliegenden Ohren daher kom
men, daB die Kopfe und Ohren der Kinder mit Binden und Mutzen be
deckt werden. Dort, wo solche Kopfbedeckungen nicht im Gebrauch 
sind, sollen die Ohren weiter abstehen. Dies ware also die naturliche 
und zweckmaBigere Gestaltung der Ohrmuschel. Dns erscheint es zweifel
los, daB abstehende Ohren aus konstitutionellen Grunden, infolge einer 
abnormen Persistenz eines normalen fetalen Entwicklungsstadiums zu
stande kommen, sei es durch eine abnorme Anlage oder durch eine Be
hinderung in der phanotypischen Auswirkung einer normalen Anlage. 
Dber diesen Mechanismus solI spat,er noch einiges gesagt, werden. Auch 
Gradenigo hat, diesen Standpunkt, wenn auch mit groBer Reserve, 
vertreten und sich auf die alte Erfahrung gestutzt, daB noch so sorg
same und ausdauernde Bestrebungen mancher Mutter, die fehlerhafte 
Stellung der Ohrmuschel ihrer Kinder durch zweckmaBige Hauben und 
Mutzen zu korrigieren, nicht zum Ziele fiihren und nur operative Ver
fahren das Abstehen der Ohren beseitigen konnen. 

Abb. 6 zeigt eineiige Zwillingsschwestern (L.), die sich in jeder Weise auffal
lend ahnlich sind. Sie sind 19 Jahre alt, von gleicher GroBe, derselben blonden 
Haarfarbe und haben blaugraue Augen. In der Schule wurden sie stets miteinander 
verwechselt und hatten immer gleiche Zeugnisse. In Zeichnen, Geometrie und Ge
sang hatten beide immer die schlechteste, in Handarbeiten die beste Note. Die 
Augenbrauen stehen bei beiden in gleicher Weise im auBeren Drittel etwas hoher, 
beide Schwestern haben einen steilen Gaumen und maBige Scapula scaphoidea, hoch
gradige Akrocyanose, iiberstreckbare Finger und eine asthenische Enteroptose. Beide 
menstruierten seit ihrem 14. bis 15. Lebensjahre regelmaBig bis Oktober 1923, 
seit damals blieb die Menstruation bei beiden ein halbes Jahr lang aus. Die gyna
kologische Untersuchung (Dr. Dohler, Abt. Prof. Bucura) ergab bei beiden einen 
hypoplastischen Uterus. Beide haben die rechte Mamma etwas groBer als die linke, 
die rechte Mamilla etwas tiefer als die linke. Ein linsengroBer Naevus pigmentosus 
findet sich bei dem einen Zwilling im linken oberen Epigastrium, 3/4 cm von der 
Mittellinie entfernt, bei dem anderen ein analoger, etwas groBerer im gleichen 
Dermatomer weiter riickwarts zwischen Scapular- und hinterer Axillarlinie. 

Diese eineiigen Zwillinge zeigen nun beide ein Abstehen der oberen 
Halfte der Ohrmuschel, jedoch beide nur rechterseits, die eine Zwillings
schwester etwas ausgesprochener als die andere. Die linke Ohrmuschel 
ist bei beiden normal anliegend. Angesichts der erbanlagemaBigen 
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Gleichheit, der Konstitutionsidentitat eineiiger Zwillinge ist eine andere 
Erklarung fiir die Dbereinstimmung der Ohrform der beiden Schwestern 
nicht moglich als die Annahme einer konstitutionellen Bedingtheit. 
Von der Einseitigkeit der abnormen Bildung solI spater noch die Rede 
sein. 

Was konstitutionell bedingt ist, ist aber als rassenmaBiges Vor
kommnis mit Wahrscheinlichkeit zu erwarten. In der Tat erwahnt schon 
Topinard die Haufigkeit der abstehenden Ohren bei Kabylen, Kal
miicken und Turkmenen, Frau Dr. Hella Poch fand Hie als Rassen
mprkmal del" vorderasiatisch-dinarischen Rasse (miindliche Mitteilung), 
und ich splbst hatte Gelegenheit, sie bei den Baschkiren als typischen 

A bh. 6. Eineiige Zwillingsschwestern lnit Abstehen der rechten Ohrmuschel. 

Befund festzustellen. Herr Dr. Hesch, A:;sistent des Wiener anthro
pologischen Universitiitsinstitutes, war so freundlich, mir die Gipsab
giisse von Baschkirenkopfen aus den Distrikten Ufa, Orenburg undSamara 
zur Verfiigung zu stellen, die von weil. Prof. Rud. Poch in den oster
reichischen Gefangenenlagern abgenommen wurden, und ieh fand untpr 
20 wahllos vorgenommenen Kopfen elfmal starkes, zweimal deutliches, 
fiinfmal geringes Abstehen der Ohrmuschel, wah rend zwei Individuen 
nur linkerseits geringes Abstehen des Ohres erkennen lieBen. Bei dem 
einen von diesen B3schkiren wurde links starkes, rechts nur deutliches 
Abstehen der Ohrmuschel konstatiert. An irgendeine sonstige, charak
teristische Gestaltung der Ohrmusehel war dieses offenkundig rassen
maBige Merkmal nicht gekniipft. DaB es durch das Tragen der hohen 
Pelzmiitzen seit friihester Jugend bedingt sein konnte, wie von anthro
pologischer Seite vielfach angenommen wird (vgl. Karutz), erseheint 
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mir angesichts der oben angefuhrten Tatsachen durchaus unwahrschein
lich (vgl. auch H. Poe h). Da13 konditionelle Einwirkungen dieser Art Ab
stehen der Ohren bedingen konnen, ist nicht bewiesen, sicher ist aber, da13 
diese Ohrform konstitutionell bedingt sein kann. Es istalso plausibler anzu
nehmen, da13 auch die bei gewissen Vi:ilkern normalerweise vorkommenden 
abstehenden Ohren wirklich ein Rassenmerkmal darsteIlen, also konsti
tutionell bedingt sind. Gradenigo bemerkt auch, da13 das abstehende 
Ohr oft auch sonst Abweichungen von der Norm darbietet. Es ist ge
wohnlich gro13, dick, das Crus anthelicis superius undeutlich, zuweilen 
fehlend, das Lappchen adharent und fleischig usw. 

1st das abstehende Ohr als Degenerationszeichen zu werten oder 
nicht ~ Bei Beantwortung dieser Frage sind zwei wesentliche Momente 
bzw. Schwierigkeiten zu berucksichtigen: 1. Welchen Grad des Ab
stehens der Ohrmuschel will man eben schon als Anomalie gelten lassen, 
da ja aIle Ubergange von der Norm zur extremen Abweichung vorkom
men, und 2. fur welche Population ist diese Frage zu beantworten ~ Ge
sicherte zahlenmaf3ige Feststellungen fur unsere Population existieren 
meines Wissens nicht. Die vorliegenden Angaben divergieren au13er
ordentlich, weil offenbar verschiedene Werte als Grenzwerte der Norm 
angenommen wurden. Ubereinstimmend ergibt sich aber, daB bei 
Frauen abstehende Ohren viel seltener sind als bei Mannern (Lom
broso, Gradenigo, Vali, H_ Poch). Gradenigoz. B., derin Turin die 
enorme Anzahl von 15 000 Mannern und 10 000 Frauen sowie von etwa 
800 Geisteskranken und 467 Delinquenten beiderlei Geschlechtes unter
suchte, gibt folgendes Haufigkeitsverhaltnis an: 

Normale 
1l,1% 

Manner 
Geisteskranke 

20% 

Weiber 

Verbrecher 
25,2% 

3,1 % 4,2% 5,3% 

Nach dieser Statistik waren in Turin abstehende Ohren nur bei 
Frauen als degeneratives Stigma anzusehen, weil sie die Frequenz von 
4,5% nicht erreichen. 

Nach den von Vali fUr Budapest angegebenen Zahlen ware nur ein
seitiges Abstehen der Ohren als Degenerationszeichen zu betrachten, 
da er es bloB bei 1,2% seines Materials, und zwar nur bei Verbrechern 
beobachtete, wahrend er die Frequenz doppelseitig abstehender Ohren 
bei normalen Mannern mit 16,8%, bei normalen Frauen mit 10,5% an
gibt. Bei den Ainos finden sich weit abstehende Ohren in 6,2% der Be
volkerung (Sakaki), also gleichfalls zu haufig, als da13 man von einem 
degenerativen Stigma sprechen konnte. Ubrigens darf nicht unerwahnt 
bleiben, daB im Kindesalter abstehende Ohren haufiger sind als bei 
Erwachsenen, da13 sich also diese Anomalie spater noch ausgleichen 
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kann (Gradenigo). Nach R. Lederer zeigen insbesondere Kinder 
yom cerebralen Typus nach Siga ud haufig groBe, abstehende Ohl'en, 
wahrend fur den muskularen Typus des Sauglings eng anliegende Ohren 
charakteristisch sein sollen. Dbereinstimmend ist auch die Angabe, daB 
bei Geisteskranken, Idioten und Verbrechern die Frequenz abstehender 
Ohren groBer ist als bei Normalen. Bemerkenswert erscheint es, wenn 
Albertotti unter 33 Taubstummen 16 FaIle mit abstehenden Ohr
muscheln angetroffen hat. 

5. Anomalien des Helix gehoren zu den haufigsten Formvarie
taten der Ohrmuschel, was ja nach unseren einleitenden AusfUhrungen 
uber die stammesgeschichtliche Reduktion gerade dieses Anteiles der 
Ohrmuschcl verstandlich erscheint. Der Helix kann im Bereich seines 
oberen queren und seitlichen absteigenden Anteils aIle Grade der 
Ausbildung aufwei-
sen von einem nahe-
zu volligen Fehlen bis 
zu einer exzessiven 
Entwicklung in Ge
stalt eines gelegent
lich bis auf das Ohr
lappchen sich fort
setzenden breiten, 

u bergeschlagenen, 
platten Bandes. N 01'

malerweise hort die 
Faltung des Helix 
etwa in del' Hohe des 

Abb. 7. Eineiige Zwillinge mit Abplattullg des queren Helix
abschllittes am rechten Ohr. 

Antitragus, beim Ubergang in das Lappchen auf. Die breite, band
formige Ausbildung des Helix sieht man meist auf den queren oberen 
Anteil begrenzt, der dann die Crura anthelicis und Fossa triangularis 
uberdecken, ja an dem Crus anthelicis superius angeheftet sein kann. In 
solchen Fallen bildet sich dann an der Dbergangsstelle des queren zum 
absteigenden Teil des Helix haufig ein stumpfer oder rechter Winkel 
statt del' normalen, schon geschwungenen Bogenlinie (Binder). Die 
folgende Beobachtung zeigt die ausschlaggebende Bedeutung der kon
stitutioneIlen Anlage fUr die Entstehung einer derartigen Anomalie 
(Abb.7.) 

Es handelt sich urn 14jahrige, eineiige Zwillinge (H.), deren einer (Fritz) nach 
Aussage des selbst die Entbindung leitenden Vaters, eines Wiener Arztes, in Scha
dellage, deren anderer (Emil) in SteiJ3lage geboren wurde. Gemeinsames Chorion. 

Die auBere Ahnlichkeit ist ganz auBerordentlich groB, so daB selbst der Vater 
gelegentlich im Zweifel ist, welchen seiner S6hne er vor sich hat. Beide Knaben sind 
briinett, entsprechend ihrem Alter entwickelt und zeigen als sehr auffiUliges Merk
mal eine eigenartige Gestaltung der rechten Ohrmuschel. Der He li x ist in seinem 
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o b e r e n q u ere nAn teil breit, platt und bandformig gefor mt und bildet, 
wie dies eben dargelegt wurde, beim Ubergang in den absteigenden Teil einen etwa 
rechten Winkel. Das Ohr erscheint dadurch von oben her abgeplattet. Bei Emil 
ist diese Deformation ein wenig starker als bei Fritz und findet sich bei ihm in sehr 
geringem AusmaJ3e auch links. Beide Briider haben diegleichen, relativ sehr groJ3en 
mittleren oberenSchneidezahne. Auch die Haaransatzlinie an derStirn ist bei beiden 
Briidern vollkommen gleich. Auch psychisch, in bezug auf Temperament, Gewohn
heiten, Geschmacksrichtung, Vorliebe fiir Unterrichtsgegenstande u. dgl. keine 

Abb.8. Siidwestafrikanischer Bastard mit Buschmannohr. 
Photo E. F i s c her (nach R. Mar t i nJ. 

Differenzen. 
Beide Knaben zei

gen einen sehr leichten 
Tremor der Hande, der 
bei ihrer Mutter star
ker entwickelt ist. 

Etwas Analoges 
scheint auch Sie
mens beobachtet 
zuhaben. Erspricht 
von einer Impressio 
helicis (Rand der 
Ohrmuschel hinten 
oben eingedruckt) 
und fand mit die
ser Anomalie beide 
Partner zweier ein
eiiger Z willings
paare symmetrisch 
behaftet, wahrend 
bei einem dritten 
eineiigen Zwillings
paar die eine Schwe
ster nur linksseitig 
behaftet, die andere 

frei war. Von zwei zweieiigen Zwillingspaaren zeigte die gleiche Ano
malie beide Male nur der eine von den Zwillingen und zwar symme
trisch. Bezuglich der asymmetrischen Form der Anomalie verweisen 
wir auf unsere spateren Ausfuhrungen. 

Auch fur diese Konstitutionsanomalie besitzen wir ein rassenmal3i
ges Korrelat. R. Poch konnte namlich zeigen, dal3 die Buschmanner 
fast d urch wegs diese excessive A us bild ung des Helix a ufweisen (A b b. 8). Er 
schildert dieses "ganz charakteristische Rassenohr" der Buschmanner 
folgendermal3en: "Es ist dies eine sehr kleine Ohrmuschel, der nicht nur 
jede Spur von einem Lappchen fehlt, sondern die mit ihrem unteren 
Rande eigentiimlich, wie in die Wange gezogen, aussieht; der Helixrand ist 
sehr weit umgeroIlt, von einem Darwinschen Knotchen ist in der Regel 
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keine Spur zu entdecken. Der Beginn des oberen Randes streicht yom 
Ansatze fast horizontal weg, oft ist ein betrachtlicher Anteil der oberen 
Halfte der Ohrmuschel gar nicht frei, sondern mit der Kopfhaut ver
wachsen." Diese letztere Erscheinung habe ich als Anomalie auch bei 
Europaern gelegentlich beobachten ki:innen. Ubrigens hatte schon 
La nger auf die Charakteristik des Buschmannohres, auf die starke 
Einrollung des Helix, die Zerkliiftung des oberen Endes des Anthelix 
und die scharfe Konturierung der Ohrmuschel beim Ubergang zu dem 
an die Wange angewachsenen und nach vorne gezogenen Lappchen auf
merksam gemacht. Die charakteristische Ohrform der Buschmanner ist 
auch bei den Mischlingen dieser Rasse anzutreffen (vgl. E. Fischer, 
Die Rehobother Bastards). (Abb. 8.) Die Hottentotten solI en im Gegen
satz zu den Buschmannern meist groBe Ohren haben. 

Mit der fortschreitenden Reduktion der Ohrmuschel hangt auch das 
als Darwinsches Hi:ickerchen (Tuberculum Darwini) bekannte 
Gebilde am oberen seitlichen Ohrmuschelrand zusammen. Es entspricht 
phylogenetisch durchaus der am tierischen Ohr ausgepragten Spitze 
der freien Ohrfalte, wie dies auch Abb.4 deutlich zeigt. Auch die 
Anordnung der Haare an der hinteren resp. inneren Flache der mensch
lichen Ohrmuschel zeigt, daB das Tuberculum bzw. die Spina Darwini 
der Spitze der Ohrmuschel der Saugetiere entspricht. Chiarugi fand, 
daB die Haare hier im oberen und unteren Abschnitt der Ohrmuschel 
in zwei verschiedenen Richtungen angeordnet sind, welche an der Stelle 
der Darwinschen Spitze zusammenlaufen, ganz analog den Verhalt
nissen an der tierischen Ohrspitze. Auf diese Weise kommt auch in den 
spateren Embryonalmonaten des Menschen sowie bei Neugeborenen ge
legentlich auf der Darwinschen Spitze ein konvergierendes Haar
biischelchen zustande. Je nach der Beschaffenheit des Helix, d. h. 
nach dem Grade seiner Einrollung liegt die kleine Vorragung entweder 
am Hinterrande der Ohrmuschel oder sie ist mit dem Helixrand nach 
vorne umgeschlagen. An menschlichen Feten, deren Helixrandzwar 
verdickt, aber noch nicht eingerollt ist, ist die Ohrspitze viel ausge
sprochener und Schaffer bemerkt, daB bis zum zweiten Drittel des 
dritten Monats alle Menschen eine Darwinsche Spitze haben, im vierten 
Fetalmonat nur 81 %, yom achten Monat bis zur Geburt sei das Tuber
culum Darwini nur mehr bei 30-40% deutlich ausgepragt. 

Nach dem Ausbildungsgrade von Helix und Tuberculum Darwini 
unterscheidet man mit Sch wal be sechs Typen von Ohrmuscheln 
(Abb.9): 

1. Der Helixrand ist im ganzen hinteren oberen Anteil ungefaltet. Die 
Darwinsche Spitze ragt nach hinten scharf vor. Diese Ohrform nennt 
man auch das Macac usohr. Sie entspricht der Persistenz des im 4. bis 
6. Fetalmonats normalen Entwicklungszustandes. 
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2. Der Helixrand ist gleichfalls ungefaltet, die Darwinsche Spitze 
ragt aber nicht mehr frei nach hinten vor. Diese einem spateren embryo
nalen Zustand entsprechende Ohrvarietat (vgl. Wiedersheim) heiJ3t 
auch das Cercopithecusohr. 

3. 1st der Helix in normaler Weise gefaltet, dann ist das Hockerchen 
mit dem Helixrand nach vorne umgeschlagen (vgl. Abb.4). Dies ist 
die klassische, von Darwin beschriebene Form des Tuberculum. 

4. Das Tuberculum Darwini ist an dem gut gefalteten Helix nicht 
als spitzige Vorragung, sondern nur als lokale Verdickung wahrnehmbar. 

1. 2. 3. 

4. 5. 6. 

Abb. 9. Schema der Ausbildung der Dar win s c hen Ohrspitze (nach S c h w alb e). 1. Macacus· 
ohr. 2. Cercopithecusohr. 3. Ohrspitze scharf. 4. Ohrspitze abgerundet. 5. Ohrspitze angedeutet. 

6. Ohrspitze fehlt. 

5. Das Tuberculum Darwini ist an dem sonst gleich geformten Helix 
nur eben angedeutet. 

6. Das Tuberculum Darwini ist uberhaupt nicht erkennbar. 
Von der Darwinschen Spitze vollkommen verschieden ist die sog. 

Scheitel-oder Satyrspitze (Schwalbe), welche eine Knickung des 
oberen queren Helixrandes darstellt und der abnormen Persistenz eines 
im 2. bis 3. Fetalmonat normalen Zustandes entspricht. Das Gorilla
ohr zeigt eine Satyrspitze als besonders charakteristisches Merkmal 
(Martin). Von beiden Spitzen zu unterscheiden sind akzessorische 
kleine Hockerchen am freien Helixrande. Ihre Lokalisation gestattet 
diese Unterscheidung meist leicht. 
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Wie sind nun die einzelnen Varianten des Helix ihrer Frequenz nach 
zu beurteilen 1 Fiir den fehlenden, d. h. nich t umge bogenen Helix 
liegen folgende Zahlen vor: 

I I Geistes· : I· Normale kranke Verbrecher IdlOten 

Grade nigo (Turin) . · Manner 0,8% 3,8% 4 % I 
Frauen 7,3% 8,0% 9,7% [ 

Vali (Budapest) · Manner 3,2% 9,7% 6,4% 
I 

8,1% 
Frauen 6,2% 6,5% 9,8% 9,1% 

BloB einseitiges Fehlen des Helix erwahnt V ali nur bei einer geringen 
Anzahl von Verbrechern. Die angefiihrten Zahlen lassen demnach er
kennen, daB 1. mangelhafte Ausbildung des Helix bei Frauen wesentlich 
haufiger vorkommt als bei Mannern, daB 2. dieses Merkmal nur bei 
Mannern als Stigma degenerationis gewertet werden darf und daB 3. eine 
ausgesprochene Frequenzzunahme dieses Merkmals bei Geisteskranken 
und Verbrechern zu beobachten ist. 

Fiir das Gegenstiick, den bandformigen Helix wurden folgende 
Zahlen angegeben: 

Normale 
Geistes· I Verbrecher Idioten h"ranke 

Grade nigo (Turin) · Manner 3,0% 3,0% I 4,0% 
I Frauen 2,6% 3,0% 3,6% 
I 

Vali (Budapest) · Manner 4,4% 6,4% 5,8% 
I 

12,4% 
Frauen 3,6% 7,5% 8,1% 12,5% 

Einseitigen bandformigen Helix erwahnt Vali wieder nur bei einer 
geringen Anzahl von Kriminellen. - Demnach gibt es beim bandfor
migen Helix keine ausgesprochenen Geschlechtsdifferenzen, er ist bei 
beiden Geschlechtern als Degenerationszeichen anzusehen und findet 
sich etwas haufiger bei Psychosen und Kriminellen. 

nber die Haufigkeit des Tuberculum bzw. der Spina Darwini 
liegen auBerordentlich schwankende Angaben vor. Nach Schwalbe 
haben im UnterelsaB 78,8% der Manner und 30,5% der Frauen eine 
Darwinsche Spitze, nach Gradenigo haben sie in Turin nur 3,5% nor
maIer Manner, 3% normaler Frauen, nach Vali in Budapest 3% nor
maIer Manner und 4,4% normaler Frauen. Bei Geisteskranken und Ver
brechern haben sie die beiden letzteren Autoren nicht nennenswert 
haufiger gefunden. 

Das Macacusohr fand Schwalbe 1m UnterelsaB bei Mannern in 
4,2%, bei Frauen in 1,6%, das Cercopithecusohr bei Mannern in 
19,7%, bei Frauen in 1,6%. Die Ainos sollen in 3.6% der Manner und 
3,9% der Frauen ein Macacusohr aufweisen, wahrend das Cercopithecus-
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ohr von Sakaki gar nicht beobachtet wurde. Auch die sonstigen An
gaben der Literatur (vgl. Martin, S. 466) tiber die Frequenz des Dar
winschen Hockerchens sind tiberaus different. 

Die Sa t yrs pitze ist ein zweifellos seltenes Vorkommnis, Grade nigo 
sah sie im ganzen bloB bei zwei Frauen. Bei Russen solI sie, und zwar nur 
am weiblichen Ohr haufiger vorkommen (Martin). Ich sah eine aus
gesprochene 8atyrspitze bei 3 Mannern. Eine Geschlechtsdifferenz, 
wie sie 8ch wal be in so ausgesprochener Weise. im Sinne eines phylo
genetisch vorgeschritteneren Reduktionsprozesses der weiblichen Ohr
muschel gefunden hat, ist nicht konstant beobachtet worden. Bei den 
Ainos, bei den GroBrussen wurde sie vermiBt und auch die oben ange
fiihrten Zahlen Grade nigos und V Mis lassen sie nicht erkennen. 

Als Degenerationsz eichen kann jeden
falls das Macacusohr und die Satyrspitze 
angesehen werden, fUr die tibl'igen Typen, 
insbesondere das Tuberculum Darwini ist dies 
nach den bisher vorliegenden Statistiken nicht 
berechtigt. Grade nigo erwahnt, er habe das 
Macacusohr unter 17 Kretins viermal gesehen. Be
merkenswert erscheint, daB das Darwinsche 
Hockerchen bei auBereuropaischen Rassen vielfach 
seltener angetroffen wird als in vielen Gegenden 
Europas. Selbstverstandlich kommt auch das Dar-

Abb.lO.Wildermuth- . h H·· k h I tr h· "t" sches Dhr (nach Marx). WInSC e oc erc en ge egen IC eInse I Ig zur 
Beobachtung. O. Ammon fand es in mittlerer 

Ausbildung nur rechts bei 330, nur links bei 79 zur Militarmusterung 
kommenden Mannern. In auffallend mach tiger Entwicklung sah er es 
nur rechts bei 10, nur links bei bloi3 einem Mann. Es iiberwiegt hier also 
die rechte Seite betrachtlich tiber die linke. 

6. Anomalien d e s Anthelix sind gleichfalls nicht selten. Erkann 
zu wenig oder iibermal3ig ausgebildet sein. Die iibermiWige Entwicklung 
des Anthelix in seinem mittleren Abschnitt, derart, daB er im Profil das 
Niveau des Helix iiberragt, wird auch als Wilderm uthsches Ohr be
zeichnet (Abb.10). Es solI im Gegensatz zu den abstehenden Ohren, welche 
auch sonst dem Wilderm uthRchen Ohr in gewissem Sinn gegentiberge
stellt werden, bei Frauen haufiger vorkommen als bei Mannern. Die vorlie
genden Angaben tiber die Frequenz des Wilde r m u t h schen Ohres lauten : 

Normale 
Geistes-

Verbrecher I Idioten kranke 

Gradenigo (Turin) . . Miinner 7,2% 18,0% 18,0% 
I Frauen 11,9% 26,0% 14,2% 

Vali (Budapest) . Miinller 5,6% 8,8% 9,2% 
1

12,4% 
Frauen 6,0% 8,4% 16,9% 24,3% 
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Einseitiges Wildermuthsches Ohr wird von VaIi wieder nur bei 
Verbrechern angegeben, und zwar rechts mit 2%, links mit 1,1 %. -
Ais Degenerationszeichen ware das Wilder m u thsche Ohr diesen An
gaben zufolge nur bei einseitiger Ausbildung zu betrachten. 

Der zu geringen, ja fast fehlenden Ausbildung eines Anthelix begegnet 
man mitunter bei abstehenden, insbesonders aber bei den stark m usc h e 1-
for mig gekriimmten Ohren, die vom Helix wie einem Trichter um
rahmt werden, in dessen Tiefe die Formation des Anthelix eben nur an
gedeutet sein kann. 

Von sonstigen Anomalien des Anthelix sind besonders folgende be
merkenswert. Das Crus anthelicis info kann eine vom ubrigen Ant
helix unabhangige, mit ihm nicht verschmolzene Bildung darstellen 
(Bi nder), eventuell auch vom ganzen Anthelixsystem allein vorhandell 
sein (Gradenigo). Dies erklart l'ich aus der stammes- und entwick
lungsgeschichtlichen Tatsache, daB sich das Crus anthelicis info unab
hangig und fruher als die andoren Teile des Anthelix entwickelt und bei 
allen Saugetieren vorkommt, wahrend die anderen Absohnitte des An
thelix erst bei den Primaten erscheinen. Der Anthelix kann gelegentlich 
nach unten zu bald aufhoren, so daB eine seichte Furche oberhalb 
des Antitragus schief von hinten oben nach vorne unten von der Fossa 
scaphoidea zur Concha fUhrt. Das Crus anthelicis sup. kann fehlen 
oder mit einem bandformigen Helix verschmolzen sein. Binder nennt 
diese letzte Anomalie auch das Stahlsche Ohr I. Gradenigo findet es 
in 2-4% der FaIle bei normalen Menschen, in 5-10% bei Verbrechern 
und Geisteskranken. Die letztere Angabe ist nicht gut verstandlich, 
da in der oben angefUhrten Tabelle die Haufigkeit des bandformigen 
Helix bei Verbrechern und Geisteskranken vom selben Autor geringer 
angegeben wird. Jedenfalls ware die Verschmelzung des Crus anthelicis 
sup. mit einem bandformigen Helix als Degenerationszeichen zu werten, 
ebenso wie das Fehlen oder die mangelhafte Entwickelung des Crus an
thelicis sup., welches von Vali bei Verbrechern in 0,8 % der FaIle, bei 
Verbrecherinnen uberhaupt nicht und bei Idioten und Geisteskranken 
in 5-6% gefunden wurde. 

Eigenartig ist die von Hare n abgebildete Ohrmuschel. Der Anthelix 
verliiuft vollkommen parallel dem Helixrand, mit dem er oben ver
schmilzt. Crura anthelicis und Fossa triangularis sind keine vorhanden, 
die Fossa scaphoidea ist ein schmaler Spalt, die Concha weit ausgebuch
tet. Diese nur linksseitige Anomalie der im ganzen kleineren Ohrmuschel 
ist vergesellschaftet mit einer angeborenen Lahmung des 7. und 8. Hirn
nerven dieser Seite. Selten ist auch die Dreiteilung oder Mehrgabe
I ung des Anthelix in der Gegend des Abganges der beiden Crura all
thelicis (Abb. 11). Gradenigo halt solche akzessorische Schenkel 
des Ant h e Ii x fUr Rudimente des Langsstreifensystems der Ohrmuschel, 

Bauer-Stein, Otiatrie. 2 
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wie es bei Saugetieren von der Spitze zur Basis der Ohrmuschel ver
lauft, urn dem besonders lang entwickelten Ohre als Stiitze zu dienen, 
und wie es auch bei mensch lichen Embryonen im vierten Embryonal

monat zu finden ist. 1m fiinften Monat sind diese 
Langsfalten wieder verschwunden. Bin d e r be
zeichnet diesen Typus der Mehrgabelung des An
thelix als Stahlsches Ohr II. Diese Anomalie 
wurde nur bei Verbrechern und Idioten, von Vali 
auch bloB rechtsseitig beschrieben; sie ist zweifel
los ein Degenerationszeichen. 

7. Anomalien der Fossa sca phoidea hangen 
mit solchen des Helix und Anthelix zusammen. 
Die Fossa scaphoidea kann bis auf das Ohrlapp
chen verlangert, sie kann verkiirzt sein, indem 
Helix und Anthelix zu hoch aufhoren und sie kann 
stellenweise verengt oder iiberbriickt sein. Als De-

Abb. 11. Dreiteilung des generationszeichen diirften diese Varietaten kaum 
Anthelix (nach Langer). 

bezeichnet werden, weil ihre Frequenz zu groB ist. 
8. Anomalien im Bereiche der Concha konnen deren Ausdehnung 

und deren Relief hetreffen. Es gibt Ohren mit ganz riesenhafter, weit 
ausgebauchter Concha und solche mit einer leich
ten grubigen Vertiefung. Zum groBen Teil ist dies 
yom Ausbildungsgrad des Anthelixsystems ab
hangig. Was das Relief der Concha anlangt, so 
kommen Anomalien durch knorpelige Leisten zu
stande, welche das Gebiet der Concha einnehmen. 
Es kann das Crus helicis quer durch die Concha 
bis zum Anthelix verlaufen, urn sich mit ihm zu 
vereinigen, so daB es den Anschein erweckt, als 
ob ein drittes Crus anthelicis als das caudalste 
sich in das Crus helicis fortsetzen wiirde. Schon 
Langer bildete diese Varietat ab (Abb. 12). 
Sakaki fand sie gelegentlich auch bei den Ainos, 
ebenso wie jene Modifikation dieser Varietat, bei 
der das Crus helicis sich nicht mit dem Stamme 
des Anthelix, sondern weiter unten mit dem Anti- Abb.12. Crus helicis ad ant-

helicem (nach Lan g e r). tragus verbindet. 
Vom unteren Rand des Crus helicis verHiuft gelegentlich hinter dem 

hinteren Rande der Gehorgangsoffnung eine Leiste nach abwarts gegen 
den Antitragus. Petro na E yle hat diese Varietat zuerst abgebildet und, 
wie Schwalbe, Gradenigo und Holl mit Recht meinen, unzweck
miWig all" "fehlende Concha" beschrieben. Es kann wohl bei starker 
Ausbildung dieses Wulstes die Concha fast vollkommen ausgefiillt er-
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scheinen, in den meisten Fallen ist dies aber nicht der Fall. Man hat 
diese seltenen, den Raum der Concha durchquerenden Leisten und 
Wiilste als Processus cruris helicis ad anthelicem, Processus 
antitragi ad crus helicis (Gradenigo), als Stahlsches Ohr III 
(Binder) bezeichnet, Holl schlagt mit Riicksicht auf den hervorragend
sten Trager dieser Varietat den Namen "Mozartsches Ohr" vor, 
Alexander nannte eine solche, von ihm fiir noch nicht bekannt ge
haltene und abgebildete analoge Varietat Crus helicis accessori u m. 
Sicher erscheint, daB diese Bildungen durchwegs entwickelungsgeschicht
lich fundiert, d. h. in einer gewissen Periode der Embryonalzeit regel
maDig zu finden sind, und wahrscheinlich ist es, daB sie stammesgeschicht
lich dem von Gradenigo beschriebenen, oben schon erwahnten System 
longitudinaler und transversaler Falten entsprechen. Dem wiirde auch 
die von Ale xa nder geauBerte Anschauung entsprechen, der die von 
ihm beschriebene, yom Crus helicis caudalwarts abzweigende knorpelige 
Leiste als phylogenetisches Rudiment auffaBt, aus jener Epoche, in der 
die Ohrmuschel noch als VerschluBapparat fiir den auBeren Gehorgang 
fungierte. Auf diesen Mechanismus hatte ja besonders Henneberg 
hingewiesen. Binder machte schon darauf aufmerksam, daB knorpe
lige Einlagerungen in die Concha gelegentlich in einem solchen Grade 
vorhanden sein konnen, daB der Meatus .a.uditorius nahezu verlegt 
wird. Ein bei vielen Saugetieren (besonders beim Schaf und Rind) regel
maBig vorkommendes Tuberculum centrale am Boden der Concha 
ist mitunter beim Menschen angedeutet (Gradenigo). Dieser Autor 
erwahnt auch als seltene Vorlwmmnisse Spuren der ersten Kiemenspalte 
am Boden der Concha in Gestalt kleiner Griibchen oder Leistchen. 

Es ist erwiesen, daB sich die beschriebenen, als Footalismen und Ata
vis men aufzufassenden Varietaten im Bereiche der Concha vererben 
konnen. Das glanzendste Beispiel ist das "Mozartsche Ohr", welches, 
wie Holl gezeigt hat, bei Mozart Vater und Sohn in gleicher Aus
bildung, und zwar sonderbarerweise bloB linkerseits vorhanden war, 
wahrend das rechte Ohr normal geformt gewesen zu sein scheint. Es 
handelt sich wohl bei diesen Varietaten durchwegs um seltene Bildungen, 
also um Degenerationszeichen. Vali erwahnt die relative Haufigkeit 
des Processus cruris helicis ad anthelicem bei Verbrechern. 

Von den konstitutionellen Anomalien im Conchagebiet sind zu unter
scheiden die erworbenen Deformitaten del' berufsmaBigen Faustkampfer 
(Pankratiasten) und Ringer, wie sie auf antiken Bildwerken gelegentlich 
zu sehell sind und auch jetzt noch von einer groBen Anzahl Ringkamrfer 
in Japan mit Stolz als Zeichen ihrerTapferkeit getragen werden. Ich habe 
sie iibrigens auch an einem osterreichischen Ringkampfer beobachtet. 
Dieses sog. Pankratiastenohr (vgl. Langer, Sakaki, Miura) 
zeigt einen bis zum Verstreichen seiner Form gequollenen Anthelix 

2* 
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samt Crura anthelicis, welche die Concha gelegentlich bis auf einen 
schmalen Zugang zum Gehorgang verengen. Diese traumatisch meist 
auf Basis von Othamatomen entstandenen Deformierungen sind bei den 
Pankratiasten des Altertums Folge von Schlagen mit der durch Kampf
riemen bewehrten Faust, bei den Japanern Folge von Druck, Reiben 
und Quetschen des Ohres am Korper des Gegners bei Anwendung eines 
typischen Ringergriffes, des sog. "Sashi". Sakaki macht nun schon 
darauf aufmerksam - und das ist in unserem Zusammenhang von Inter
esse -, daB Leute mit harten und unnachgiebigen Ohrknorpeln zur Er
werbung der typischen traumatischen Deformierungen mehr disponiert 
sind als solche mit elastischen, weichen Ohren. 

9. Anomalien des Tragus und Antitragus spielen keine groBe 
Rolle. Vali macht auf die VergroBerung der beiden Ohrmuschelanteile 
bei vielen Verbrechern aufmerksam; oberhalb des Tragus findet man ge
legentlich ein Tuberculum supratragicum, del' Antitragus springt manch
mal exzessiv nach auBen VOl'. UbermaBige Haarentwicklung im Be
reiche des Tragus ist meist mit einer ebensolchen lokalen Hypertrichosis 
am Naseneingang, oft auch mit einem Haarbiischel am oberen queren 
Anteil des Helix uno·am Ohrlappchen verbunden. Bei jiingeren Leuten 
mag man eine derart vorzeitige und iibermaBige Entwicklung dieser Ter
minalhaare als partiellen Senilismus auffassen. 

10. Anomalien der OhrHtppchen. DieOhrlappchen sindeinephylo
genetisch sehr junge Erwerbung, nur die Anthropomorphen, insbesondere 
del' Schimpanse zeigen iiberhaupt eine Andeutung diesel' Bildung. Auch 
im Individualleben des Embryo kommt es erst verhaltnismaI3ig spat 
zur Entwicklung. Das Ohrlappchen kann iibermaBig stark ent
wickelt sein. Hierbei muB in bezug auf ethnographische Unterschiede 
VOl' einer Verwechslung konstitutioneller Uberentwicklung mit erwor
benen, oft ganz monstrosen Verzerrungen und Verlangerungen del' 
Ohrmuschel durch Schmuck gewarnt werden. Bei Fettleibigen sieht 
man ofters ein stark ausgepragtes Ohrlappchen. Hier pflegt manchmal 
das Ohrlappchen durch das Fett del' Wange und durch eine vergroBerte 
Parotis abgedrangt zu sein. Abstehen des OhrIappchens kann aber 
auch ohne Fettleibigkeit vorkommen. V ali hebt dessen relative Haufig
keit be Geisteskranken, Idioten und Verbrechern hervor. Das Ohr
lapuchen kann auch mangelhaft entwickeIt sein, was wiederum der 
Persistenz eines onto- und phylogenetisch friiheren Entwicklungssta
dums ertspricht. Zwischen einem sehr kleinen, scheinbar ganz fehlenden, 
einem angewachsenen und einem normalen Ohrlappchen gibt es idle 
Ubergange. Als fehlend bezeichnet man das Lappchen, wenn del' Ohr
knorpelhur mit knapper Haut, ohne Einlagerung von Fettgewebe iiber
zogen 1st. Das Ohrlappchen kann gerade an die Wange angewachsen 
sein oder es kann schrag von oben auf die Wange herabziehen und hier 
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noch ein vorstehendes Streifchen bilden. Grade nigo nennt dies ein 
"auf die Backe verlangertes Lappchen". Man vergleiche damit auch die 
oben zitierte Pochsche Schilderung des Buschmannohres. 

DaB die Ausbildung des Ohrlappchens erb~nlagemaBig bedingt ist, 
kann keinem Zweifel unterliegen. Es liegen auch Untersuchungen vor, 
welche den speziellen Erbgang der OhrHippchenform verfolgen. Carri
ere hatte auf Grund von Untersuchungen an 15 deutschen Familien 
geglaubt, einen dominanten Erbgang des einfach angewachsenen Ohr
Iappchens annehmen zu miissen, eine Anschauung, die durch Hilden 
widerlegt erscheint und offenbar durch das viel zu geringe Beobachtungs
material des Autors bedingt war. Hilden konnte an der im ganzen nur 
268 Personen umfassenden, abgeschlossen lebenden Bevolkerung von 
Runo, einer kleinen Insel im Rigaischen Meerbusen, den Nachweis er
bringen, daB das freie und das angewachsene Ohrlappchen in ihrer Ver
erbung mit aller Wahrscheinlichkeit dem einfachen monohybriden 
Schema folgen, wobei das freie, also normale Ohrlappchen dominant, 
das adharente recessiv ist. An einem eineiigen Zwillingspaar fand Sie
me ns iibereinstimmend fehlendes Ohrlappchen, von zwei zweieiigen 
Zwillingspaaren hatte beide Male der eine Zwilling angewachsene, der 
andere freie Ohrlappchen. Von den Pygopagenschwestern Blazek, die 
ja eineiigen Zwillingen entsprechen, hatte die eine nur rechts, die andere 
beiderseits angewachsene Ohrlappchen. Wenn Siemens diese Befunde 
fUr widerspruchsvoll halt und meint, es bestehe "vielleicht idiotypische 
Bedingtheit mit starker Paravariabilitat", so konnen wir ihm hierin 
nicht beistimmen, sondern erblicken in dies en Befunden nur Argumente 
fUr die erbanlagemaBige Bedingtheit der Ohrlappchenform. Da auch 
unter gewohnlichen Verhaltnissen Seitendifferenzen in der Ausbildung 
der beiden Ohren eines Individuums vorkommen, fUr die keine paraty
pische Einwirkung atiologisch geltend gemacht werden kann, so darf es 
uns nicht wundernehmen, wenn auch bei einciigen Zwillingen derartige 
Differenzen gelegentlich vorkommen (vgl. Bauer 1924). trbrigens soll 
von den Asymmetrien im folgenden noch die Rede sein. 

Man kann die adharenten bzw. scheinbar fehlenden Ohrlappchen 
keinesfalls als Degenerationszeichen ansehen, da ihre Haufigkeit zu groB 
ist. Am groBten scheint sie bei den Buschmannern, dann wohl bei den 
mongoloiden Rassen zu sein. Europaer ha ben starker ausgebildete Ohrla pp
chen als Neger und von den ersteren wieder Frauen besser entwickelte als 
Manner (vgl. Martin). In Europa schwankt die Frequenz adharenter 
oder fehlender Ohrlappchen zwischen 20 und 40%; Hilden fand sie bei 
der schwedischen Bevolkerung Runos in 35,2%. Nach den Untersuchun
gen Dr. Hella Pochs hat die vorderasiatisch-dinarische sowie die nor
dische Rasse ein groBes, freies Ohrlappchen, die ostisch-alpine Rasse 
dagegen ein in die Wangenhaut hineingezogenes Ohrlappchen. Grade-
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nigo halt nur das schrag angewachsene, auf die Backe verlangerte 
Lappchen fiir ein Degenerationszeichen, das er ebenso wie Vali bei 
Geisteskranken und Verbrechern wesentlich haufiger findet, indessen 
konnten wir es auch nach Gradenigos Zahlen nur bei weiblichen In
dividuen als degeneratives Stigma gelten lassen. Nach Vali ware das 
behaarte Lappchen ein Degenerationszeichen. Dieser Autor hebt 
auch das seltene einseitige Vorkommen der verschiedenen Varietaten 
hervor. Ein sehr seltenes Ereignis ist das auf einer Entwicklungshemmung 
- mangelhafte Verschmelzung zwischen fiinftem und sechstem Auri
cularhOcker (His) - beruhende Coloboma lobuli, eine Spaltung des 
Lappchens in zwei Teile. Gradenigo beobachtete ein solchesKolobom 
nur am linken Ohr einer Verbrecherin, ihr rechtes Ohr war normal. 

We ni nger hat in seinen "Leitlinien zur Beobachtung der somatischen 
Merkmale des Kopfes und Gesichtes am Menschen" noch eine Reihe 
von Besonderheiten des Ohrlappchens hervorgehoben, die sich auf 
Lange, Breite, Form, Stellung, Abstufung gegen Helix und Anthelix 
und auf die Furchung der Oberflache beziehen und bei kiinftigen Unter
suchungen Beriicksichtigung finden sollten. 

11. Der Verlauf des Ohrmuschelkonturs kann gewisse Be
sonderheiten aufweisen, die eine deutliche Vererbbarkeit erkennen lassen. 
So begegnet man nicht selten, namentlich bei fehlendem Ohrlappchen, 
einer Zuspitzung des Ohres von oben nach abwarts. Binder gibt dies 
als Merkmal des von ihm als Wilderm uthsches Aztekenohr bezeich
neten Typus an. Ais Gegenstiick mochte ich eine Ohrform ansehen, bei 
der die Ohrmuschel entweder in der Gegend der Incisura intertragica am 
breitesten erscheint, indem namlich der absteigende Helixrand von oben 
leicht nach hinten gerichtet verlauft und hier mit einer starkeren Kriim. 
mung, ja fast unter einem Winkel nach vorn unten abbiegt. Ich sah diese 
Ohrform bei zwei sechsjahrigen eineiigen Zwillingsschwestern, sie ist 
auch an einer Abbildung im Sie me nsschen Biichlein iiber Zwillings
pathologie (Abb. 12 und 13 dortselbst) bei beiden eineiigen Zwillings
briidern deutlich zu sehen. 

12. Ais besondere Anomalie wollen wir schlieBlich noch die schon 
im vorangehenden einzeln besprochenen verschiedenartigen As y m· 
metrien im Bau der Ohrmuschel anfiihren. Binder faBt aIle diese 
Formen unter der Bezeichnung Biainvillesches Ohr zusammen, weil 
dieser Autor auf die Asymmetrien der Ohren im allgemeinen hingewiesen 
hatte. Nach Godin ist das linke Ohr bei Knaben in 89%, bei Erwachse
nen in 79% langer als das rechte. Schwalbes Beobachtungen ergaben, 
daB das linke Ohr in der Regel in starkerem MaBe phylogenetisch redu
ziert erscheint als das rechte. Nach Bi nder und Vali findet sich die 
jeweilige Anomalie in der Mehrzahl der Falle links, nach Gradenigo 
rechtfl. Es wird also wohl kein groBer Unterschied diesbeziiglich bestehen. 
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In diese Gruppe gehoren demnach nicht nur GroBen- und Insertions
unterschiede der beiden Ohrmuscheln, sondern aIle die besprochenen 
Varietaten, wie Abstehen der Ohren, Katzenohr, mangelhaft ausgebil
deter oder zu stark eingeroIlter Helix, verschiedene Ausbildung des 
Darwinschen Hockerchens, Anomalien des Anthelix, der Fossa scapho
idea, der Concha und des Ohrlappchens, insofern sie nur eine Seite oder 
vorwiegend eine Seite betreffen. 

Nur fUr eine Asymmetrie der Insertion der Ohrmuschel konnen 
primare Asymmetrien des Schadelbaues eventuell ursachlich in Betracht 
kommen, wie S. WeiB anzunehmen geneigt ist, bei den ubrigen Asym
metrien mussen ganz andere Verhaltnisse vorliegen, auf die wir sogleich 
zu sprechen kommen wollen. Dbrigens hatte schon Gradenigo 1891 
darauf verwiesen, daB Asymmetrie der .Einpflanzung und GroBe der 
Ohrmuschel immer mit Gesichtsasymmetrie verbunden ist. 

Asymmetrien im Ban der Ohrmuschel werden auch bei anthropoiden 
Affen, insbesondere beim Schimpansen als haufig hervorgehoben (vgl. 
Martin). Die Haufigkeit bloB einseitiger Anomalien der Ohrmuschel 
gegenuber den doppelseitigen betragt nach den Zahlen G r a den i g 0 s 
etwa 1/2_1/3, nach jenen Valis 1/4-1/5 der letzteren, d. h. verhiiJt
nismaBig haufig sieht man Varietaten der Ohrmuschel bloB auf 
einer Seite. 

Dberblicken wir die beschriebenen Varietaten und Anomalien der 
Ohrmuschel nochmals, so haben sich fUr folgende Formen Geschlech ts
unterschiede ergeben: 

GroBe der Ohrmuschel bei Frauen geringer als bei Mannern. 
Abstehen der Ohrmuschel bei Frauen seltener als bei Mannern. 
Schrag angewachsene, auf die Backe verlangerte Ohrlappchen bei 

Frauen seltener als bei Mannern. 
Darwinsches Hockerchen, Macacus- und Cercopithecusohr nur in 

Sch wal bes Material bei Frauen seltener als bei Mannern. 
Mangelliafte Ausbildung des Helix bei Mannern seltener als bei Frauen. 
Satyrspitze bei Mannern seltener als bei Frauen (?). 
Wi Ide r m u t h sches Ohr bei Mannern seltener als bei Frauen (?) 
Von einer generellen stammesgeschichtlichen Hoherentwicklung 

eines Geschlechtes in bezug auf die Ausbildung der Ohrmuschel kann also 
nicht gesprochen werden, geschweige denn von einer regelma13igen Bin
dung irgendeiner Varietat an das Geschlecht. Wir haben gesehen, daB 
gewisse Varianten, wie abstehende Ohren, bandfOrmiger Helix, fehlende 
Ohrlappchen u. a. rassenma13ige Haufigkeitsunterschiede aufweisen, ja 
daB bestimmte Kombinationen von Merkmalen der Ohrmuschel geradezu 
Rassenmerkmale sein konnen (Buschmannohr). Wenn wir also auch 
Karutz nicht beistimmen konnen, der tiefergreifende Rassenunk-
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schiede des Ohres in Abrede stellt, so mochten wir doch auch die Berech
tigung der Beanschen Klassifikation nicht gelten lassen, der an der 
reichhaltigen Mischlingsbevolkerung der PhiliplJinen gleich eine ganze 
Reihe von Typen (negroider, malayischer, alpiner, iberischer, nordiHcher, 
Cro-Magnon usw.) konstruiert, deren Berechtigung uns durchaus zweifel
haft erscheint. 

Ais Degenerationszeichen in dem von uns oben definierten 
Sinne haben wir auf Grund der vorliegenden Angaben tiber die Frequenz 
gelten zu lassen: 

Abstehende Ohrmuscheln. 
Schrag angewachsene, auf die Wange verHingerte Ohr-

lappchen 
Mangelhafte Ausbildung des Helix nur bei Mannern. 
BandfOrmiger Helix. 
Macacusohr. 
Satyrspitze. 
Einseitiges Wild e r m u t h sch es Ohr. 

I nur 
beiFrauen 

Mangelhafte Entwicklung des Crus anthelicis sup. 
Adharenz des Crus anthelicis sup. am bandformigen Helix. 
Mehrteilung des Anthelix. 
Leisten in der Concha zwischen Crus helicis und Anthelix bzw. Anti-

tragus. 
Behaartes Ohrlappchen. 
Kolobom des Ohrlappchens. 
Dazu kommen natiirlich noch verschiedenartige seltene (z. B. Kat

zenohr), vielleicht singulare Varianten, stark ausgesprochene Asymmetrie 
sowie die Kombination mehrerer Anomalien an einem Individuum. 
Binder nannte eine solche aus Bildungsfehlern des Helix, Anthelix, 
der Fossa scaphoidea usw. resultierende Form ganz allgemein Morel-
sches Ohr. . 

Unsere Aufstellung stiitzt sich auf die namentlich von Gradenigo 
und Vali erhobene statistische Haufigkeit der einzelnen Varianten und 
es mag leicht sein, daB auf Grund umfassender und sorgfaltiger neuer
licher Untersuchungen die eine oder die andere aus obiger Reihe ent
fallen, cine neue hinzukommen wtirde. 1m al1gemeinen aber diirfte sie 
ihre Geltung beibehalten. Vergleichen wir damit z. B. die Angaben von 
Kar u tz, der durch Feststellung von Ohrmuschelvarietaten an 78 gei
stigen Arbeitern (Schriftstellern, Malern, Professoren, Rechtsanwalten, 
Arzten, Offizieren) die alte Lehre von den Degenerationszeichen als Aus
druck einer Disposition zu Geisteskrankheiten und Verbrechertum zu 
stiirzen versuchte, so finden wir eine erfreuliche Ubereinstimmung. Auch 
nach Karutz' kleinemMaterial waren iibergroBe Ohren, oben sehr breit 
ausgezogene Ohren (bei gefaltetem Helix), iibermaBig muschelig ge-
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wolbte Ohren, fehlendes Crus sup. anthelicis, Satyrspitze, iibergroBe 
Ohrlappchen Degenerationszeichen, wahrend Darwinsches Knotchen, 
angewachsenes oder fehlendes Ohrlappchen, vorragender Anthelix und 
abstehende Ohrmuschel wegen ihrer zu hohen Frequenz nicht als solche 
zu betrachten waren. Nur ein bandformiger Helix, ein rudimentarer 
Helix und Macacusohr sind im Gegensatz zu unserer obigen Aufstellung 
in seiner kleinen Gruppe zu haufig (4-6 von 78), um als degeneratives 
Stigma angesehen zu werden, dagegen miiBten schrag auf die Wange 
fortgesetzte Ohrlappchen hier als degeneratives Merkmal erklart werden 
(1 von 78). 

Genetisch erweisen sich die meisten Varianten der Ohrmuschel als 
Folge der Persistenz phylo- und ontogenetisch friiherer Entwicklungs
stadien, somit als Atavismus und Fotalismus, eine kleinere Anzahl 
COberentwicklung von Helix und Anthelix) als Ausdruck besonders wei
ten Fortschrittes der stammes- und entwicklungsgeschicht.lich erkenn 
baren Bildungstendenz, einzelne als Resultate mangelhafter Koordi
nation und Korrelation in der Entwicklung bestimmter Teile. 

DaB die verschiedenartigen Varianten der Ohrmuschel vererbt wer
den konnen, iilt schon alteren Autoren immer wieder aufgefallen (vgl. 
S c h a e ff e r) ; wie weit diese Vererbungstendenz geht, zeigen unsere Abb. 
6 und 7 besonders deutlich, wo eineiige Zwillinge dieselben im oberen 
Anteil abstehenden Ohrmuscheln, denselben oben plattgedriickten, band
formigen Helix haben, noch dazu jedesmal bloB einseitig. In letzter Zeit ha t 
Dalla Volta systematische Untersuchungen iiber die Morphologie der 
Ohrmuschel bei 19 Z willingspaaren angestell t und die gelegen tlich geradezu 
verbliiffende Dbereinstimmung auch der feinsten Details in der Konfi
guration der Ohrmuschel bei eineiigen Zwillingen hervorgehoben, ganz 
besonders aber betont, daB diese Dbereinstimmung auch bloB auf dem 
Ohre einer Seite vorkommen kann. Wir erinnern nochmals an das Mo
zartsche Ohr mit der in der Concha des linken Ohres verlaufenden 
knorpeligen Leiste. Bei Vater und Sohn war die gleiche Anomalie nur 
linksseitig vorhanden. Andererseits ist nicht zu zweifeln, daB in manchen 
Familien verschiedenartige Varietaten miteinander alternieren und die 
einzelnen Familienmitglieder verschiedene Formen von Ohrmuschel
anomalien aufweisen konnen, wie dies schon Binder hervorgehoben hat. 
Gunnar Dahlberg betont in einer soeben erschienenen umfassenden 
Darstellung der Zwillingsphysiologie und -pathologie ganz konform dem 
schon friiher von uns vertretenen Standpunkt gleichfalls die iiberraschende 
Ahnlichkeit der Ohrform eineiiger Zwillinge, die er geradezu als ein 
diagnostisches Merkmal der Eineiigkeit ansieht. Die Unterschiede in 
der Ohrform eineiiger Zwillinge sind nicht groBer als die Unterschiede . 
zwischen rechtem und linkem Ohr eines einzelnen Individuums. Dahl
berg belegt seine Feststellung mit reichlichem BiIdermaterial. 
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Wir sind auf dem Boden der neueren Vererbungslehre gewohnt, dort, 
wo Vererbungserscheinungen zu erkennen sind, der Art der Reprasen
tation des vererbbaren Merkmals oder der vererbbaren Eigensohaft im 
Keimplasma nachzuspiiren, wir haben das Bedurfnis, uns genauere Vor
stellungen machen zu konnen uber das, was da eigentlich von den Vor
fahren auf die Nachkommen durch das Keimplasma iibertragen wird, 
kurz uber die Natur und das Verhalten der Gene, welche die Repra
sentanz des betreffenden Merkmals im Keimplasma darstellen. Wir 
meinen, nicht die Frage, ob dominant oder recessiv, sondern die Frage, 
was an einem phanotypischen, also gegebenen Merkmal der Auswirkung 
eines bestimmten Gens oder Genkomplexes entspricht, bzw. worauf 
und wieweit sich das Wirkungs- und Kraftbereich eines be
stimmten Gens oder Genkomplexes erstreckt, ist es, die unser In
teresse in erster Linie fesseln muB. Gerade mit diesem so leicht ver
folgbaren Problem der Vererbbarkeit der Ohrformen hat sich die moderne 
Vererbungslehre noch fast gar nicht in systematischer Weise beschaf
tigt. Nur die oben erwahnten Zwillingsstudien Dalla Volt as urd D ah 1-
bergs mach en hier eine Ausnahme. 1m Gange befindliche Untersu
chungen von Frau Dr. Hella Poch und von Dr. Gey'er im Wiener 
anthropologischen Institut werden hier vielleicht manche Aufklarung 
bringen. 

V orderhand kennen wir eigentIich nur ein Gen, welches die Form 
des Ohrlappchens bestimmt. Das scheinbar fehlende oder adharente 
Ohrlappchen ist die Folge eines recessiven Erbfaktors, dessen dominanter 
Paarling (Allelomorphe) die Ausbildung eines gewohnlichen, freien Ohr
lappchens gewahrleistet (Hild en). Die meisten Varianten der Ohrform 
erklaren sich, wie gesagt, aus dem Verbleiben eines bestimmten Teiles 
der Ohrmuschel auf einem gewohniich nur voriibergehenden Entwick
lungsstadium friiherer oder spatererPeriode. Erweist sich dieses Ver
bleiben als vererbbar, so haben wir mit der Wirkung eines Faktors oder 
Faktorenkomplexes zu rechnen, der eine weitere Entwicklung des be
treffenden Ohrmuschelabschnittes verhindert, bzw. wir mussen anneh
men, daB der diese Entwicklung besorgende Faktor von der Norm ab
weicht, indem sich seine Kraftentfaltung vorzeitig erschOpft. Ob' es 
zweckmaBiger ist, sich einen eigenen Hemmungsfaktor oder gewisser
maBen eine Minusvariante eines Gens, einen niclJ.t vollkraftigen Erb
faktor als Ursache solcher Bildungsfehler vorzustellen, mag dahingestellt 
bleiben. Mit der Existenz von Evolutions-, Involutions- und Wachs
tumsgenen mussen wir ja fraglos rechnen (vgl. Ba uer). Exakte Analysen 
botanischer Vererbungsforscher haben ja ergeben, daB selbst Merkmale, 
die durch eine Verschiebung im Entwicklungsablauf, durch eine Ver
spatung in der Entfaltung, durch ein offensichtliches "Verirren" eines 
Organs zustande kommen, ihre keimplasmatische Vertretung besitzen. 
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Genaue Untersuchungen miiBten zeigen, auf welche einzelnen Teile der 
Ohrmuschel sich die Wirksamkeit derartiger Hemmungsgene erstreckt, 
bzw. wieweit bestimmte Teile der Ohrmuschel von bestimmten geson
derten und vielleicht gekoppelten Genen abhangig und wieweit korre
lative Wirkungen der sog. abhangigen Differenzierung von seiten der 
Umgebung eine Rolle spielen. 

Das Alternieren verschiedener Varietaten und Anomalien der Ohr
muschel in bestimmten Familien ist keineswegs eine "Umwandlung der 
Form", wie sich Binder ausdriickt, sondern erklart sich zum Teil viel
leicht in unserem Sinne als Effekt quantitativer Differenzen ein und des
selben Gens oder Genkomplexes, indem das abnorme Persistieren des 
bis dahin erreichten fetalen Entwicklungsstadiums etwas friiher oder 
spater erfolgt. Genaue Analysen der Anomalien in solchen Familien 
werden zeigen miissen, ob es sich tatsachlich um mehr oder weniger 
mangelhaft potente Erbfaktoren oder um den EinfluB eigener Hemmungs
gene handelt. Ereignisse, wie das oben beschriebene gleichzeitige Vor
kommen von Katzenohr und Blepharophimosis, sprechen mehr im letz
teren Sinne. Irgendeine Einwirkung hat gleichzeitig die phanotypische 
Ent.faltung zweier an verschiedenen Organen tatigen Gene oder Gen
komplexe behindert. Es konnte wohl an eine konditionelle, paratypische 
Einwirkung gedacht werden. Es ware aber zu sonderbar, daB diese 
auBere Einwirkung sonst nichts als bloB die Entfaltung gerade dieser 
zwei Gene gehemmt haben sollte, wo doch Katzenohr und Blepharo
phimosis entwicklungsmechanisch analoge Vorgange (temporare epi
theliale Verklebungen) darstellen. Es ware geradezu gezwungen, hier 
nicht an einen innerenZusammenhang zu denken und sich nicht vorzu
stellen, daB diese beiden zwar an verschiedenen Organen sich abspielen
den, aber doch gleichartigen Entwicklungsphasen nicht von irgendeinem 
gemeinsamen Regulationsfaktor in irgendeiner Weise abhangig sein 
sollten, dessen Versagen ("Hemmungsfaktor") den gleichzeitigen Still
stand der Entwicktung an Auge und Ohr erklaren konnte. Oder kurz, 
die Annahme eines inneren Zusammenhanges ist in diesem Falle ungleich 
wahrscheinlicher und befriedigender als jene einer zufalligen Koinzidenz 
durch eine exogen bewirkte Entwicklungshemmung bloB gerade an diesen 
zwei Stellen des in Entwicklung begriffenen Organismus. 

Wir erinnern bei dieser Gelegenheit an die eigenartige und ziemlich 
regelmaBige Kombination von Cystenniere und Cystenleber, deren Ver
erbbarkeit durch zahlreiche Beobachtungen erwiesen ist. Angesichts 
der entwicklungsmechanisch analogen Entstehung der cystischen Ent
artung von Niere und Leber - in beiden Fallen handelt es sich um die 
Konsequenz einer mangelhaften Vereinigung zweier getrennt vonein
ander sich entwickelnder embryonaler Rohrensysteme - hat der eine 
von uns (B.) auf S. 562 seines Buches fiber "Konstitutionelle Disposi. 
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tion zu inneren Krankheiten" (3. Auf I.) die Vermutung geauBert, daB 
ein Gen den gegenseitigen AnschluB getrennt sich entwickelnder und 
spater zu einem driisigen Organ mit Ausfiihrungsgang sich vereinigender 
embryonaler Rohrensysteme "iiberwacht". 1st dieses "AnschluB-Gen" 
nicht in normaler Weise vorhanden, dann erfolgt die notwendige Ver
einigung der beiden Rohrensysteme nicht in der normalen Weise, es 
bleiben blind endigende Rohren zuriick, die spater durch Inhaltsstau
ung eine cystische Umwandlung erfahren. Ob sich das Wirkungsbereich 
dieses Gens auf das Parenchym des Rohrensystems selbst oder auf das 
zwischengeschaltete Mesenchymgewebe erstreckt, ist eine noch offene 
Frage sekundarer Natur. Die Analogie dieser beiden Vorgange - an 
Ohr-Auge einerseits, an Niere-Leber andererseits - liegt auf der Hand. 
Ein naheres Verstandnis des erbbiologischen Mechanismus dieser ent
wicklungsmechanisch zusammengehorigen Vorgange diirfen wir wohl 
von der kiinftigen VererbungsfOl'schung erhoffen. 

Ein noch merkwiirdigeres und schwer verstandliches Phanomen ist 
die Verer b bar keit einseitiger Varieta ten, wie wirsieobenkennen
gelernt haben. Eigentlich sind es zwei Probleme, die angesichts dieser 
Tatsachen auftauchen. Erstens, wie kommt es iiberhaupt zu asymme
trischer Ausbildung offensichtlich vererbbarer Merkmale und zweitens, 
wie solI man sich die Vererbbarkeit solcher Asymmetrien vorstellen? 
Was die erste Frage anlangt, so ist das verhaltnisma13ig haufige Vor
kommen einer Asymmetrie in der Ausbildung der Ohrmuschel nur ein 
Spezialfall eines allgemeinen Problems. Ungleiche Refraktion der Augen, 
Heterochromie der Iris, Asymmetrien des Gebisses, einseitige vererb
bare Muskeldefekte (J. Ba uer und B. Asch ner) seien nur als Beispiele 
anderer Spezialfalle dieses Problems angefiihrt. 

Da das phanotypische Merkmal das Resultat der Interferenz der be
treffenden beiden elterlichen Erbanlagen oder Erbanlagenkomplexe, 
also der sog. Paarlinge oder Allelomorphen darstellt und da diese Paar
Jinge doch normalerweise in allen Korperzellen in der gleichen Weise 
vorhanden sind, so konnten folgende Moglichkeiten in Betracht kommen: 
Es konnte irgendein auBeres Moment die phanotypische Auswirkung 
der Erbanlagen auf beiden Seiten in verschiedener Weise beeinflussen, 
also etwa nur auf der einen Seite storend wirken; dann ware die Asym
metrie paratypisch verursacht. Abgesehen davon, daB bei der iiberwie· 
genden Mehrzahl der Falle von Asymmetrien auch nicht der geringste 
Anhaltspunkt fiir eine derartige Annahme zu finden ist, spricht aber 
schon das Faktum der Vererbbarkeit von Asymmetrien gegen sie. In 
solchen Fallen konnen nur endogene Vorgange im Spiele sein. 

Es konnte ferner durch Anomalien im Ablauf der mitotischen Zell
teilung (z. B. sog. Hangenbleiben der Chromosomen) eine ungleiche 
Verteilung der Erbfaktoren in den Zellen zustande kommen. Fiir ge-
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wisse Anomalien, wie einseitige Gynakomastie, hat der eine von uns diese 
Erklarung zu geben versucht (B. 1924). Hier handelte es sich aber um 
Raritaten, um ausgesprochen seltene Ausnahmserscheinungen, die uns 
jetzt interessierenden Asymmetrien aber sind durchaus haufige Vor
kommnisse und konnen sich vererben, durfen blso nicht durch die An
nahme einer "zufallig" vorkommenden Storung im Ablauf der mitotischen 
Zellteilung erklart werden. Warum sollte in mehreren Generationen im
mer diesel be Chromosomenpartie "hangen bleiben"? 

Es konnte schlieBlich das Pravalenzverhaltnis, die Durchschlags
kraft der beiden Paarlinge eine Seitendifferenz aufweisen, die endogener 
Natur ware. Die Paarlinge selbst waren auf beiden Seiten dieselben, ihr 
Interferenzprodukt aber ware auf beiden Seiten verschieden durch eine 
Verschiedenheit des Milieus, in dem sie zur Wirkung gelangen - ganz wie 
zwei chemische Substanzen in differentem Milieu verschiedene Reak
tionen geben. Geringste Verschiedenheit des Milieus konnten bei labiler 
Dominanz eines Paarlings rnachtige Ausschlage flir das phanotypische 
Resultat ergeben. Ob man derlei Milieudifferenzen auf Verschieden
heiten der Blutversorgung, der nervosen Beeinflussung oder aber auf sehr 
geringfligige Unterschiede in der zeitlichen Auswirkung der beidersei
tigen Gene und Genkomplexe zuruckfuhren will, mag dahingestellt 
bleiben. Vorstellbar ist es, daB durch geringe zeitliche Unterschiede in 
der ReaIisierung der gleichen Erbfaktoren diese in ein, wenn auch nur 
minimal differentes Milieu geraten, welches ausreichen konnte, das Pra
valenzverhaltnis der beiden Paarlinge oder Paarlingkomplexe zu modi
fizieren und damit das phanotypische Resultat zu andern. 

Wie aber sollte dieser Vorgang, dieser Zeitunterschied in der phano
typischen Auswirkung der beiderseitigen Erbfaktoren sich vererben 
konnen? Denkt man da nicht unwillkurlich an irgendein ubergeordnetes 
Prinzip, welches die richtige Korrelation, die zeitliche Dbereinstimmung, 
gewissermaBen das gleichmaBige Arbeitstempo der beiderseitigen Erb
faktoren reguliert? Tritt nicht ein ahnliches Prinzip bei der Anlage der 
Bilateralitat des Wirbeltierkorpers, bei der Anlage der mehrachsigen 
Symmetrieebenen niederer Tiere, bei der Schraubung gewisser Organis
men in Kraft? 1st nicht eine Abweichung dieses "Regulationfaktors 
flir die Symmetrie" der Grund daflir, daB einseitige Varietiiten und Ano
malien der Ohrmuschel vererbbar sein konnen? Es liegt uns naturlich 
fern, die eben angedeuteten Gedanken als eine endgUltige Erklarung der 
beobachteten Tatsachen betrachten zu wollen. Uns war es nur darum 
zu tun, eine Erklarungsmoglichkeit und vielleicht heuristisch nicht 
wertlose Anregung zu geben, deren Berechtigung erst kunftige For
schungen erweisen muBten. Bisher ergaben systematische Unter
suchungen von Peppard und Powers, die auf Veranlassung des einen 
von uns (B.) unternommen wurden, daB Asymmetrien verschiedener Ab-
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schnitte des Organismus haufiger multipel angetroffen werden, als es 
dem Zufalle nach zu erwarten ware, daB ihnen also offenbar irgendein 
gemeinsames, ubergeordnetes kausales Prinzip zugrunde liegt. Es schien 
uns unerlaBlich, in die Tiefe der hier vorliegenden Probleme hinein zu 
leuchten, an denen man alltaglich achtlos vorbeizugehen pflegt und die 
gerade an den individuellen Varietaten und Anomalien der Ohrmuschel 
so schon zum Ausdruck kommen. 

Zum Schlusse noch einige Worte uber die Bedeutung der von uns 
besprochenen Degenerationszeichen am Ohre. Die alte Lehre von ihrer 
zu Geisteskrankheiten und Verbrechertum disponierenden Bedeutung 
ist allerdings in dieser Form unhaltbar (vgl. Karutz). Was aber auch 
heute nicht geleugnet werden kann und von jedem mit offenen Augen 
und klarem Verstandnis fUr die Dinge arbeitenden klinischen Beobachter 
zugegeben werden muB, ist, daB Degenerationszeichen am Ohre ganz 
ebenso wie an anderen Korperteilen, wenn sie miteinander gepaart und 
gehauft vorkommen, den auBerlich sichtbaren Ausdruck fur eine Ab
artung ihres Tragers in allgemeinerem Sinne darstellen. Sie sind im ge
gebimen Falle der Hinweis auf eine eventuell generellere Deviation ihres 
Tragers yom Typus und zeichnen ihn schon auBerlich als Individuum, 
bei dem wir mit Abweichungen von der Norm auch auf anderen Gebieten 
werden rechnen durfen. Mit ungewohnlichen, atypischen, abnormen 
Reaktionen werden wir auf Grund der konstitutionellen Eigenart solcher 
Personlichkeiten besonders dort zu rechnen haben, wo eine Haufung von 
degenerativen Stigmen die Abartung des Individuums schon in seinem 
Exterieur kundtut. Das einzelne degenerative Stigma, die einzelne ex
treme Variante am Ohr oder sonstwo mag als solche fUr den Lebensab
lauf und die Reaktionsweise eines Individuums vollkommen belanglos 
sein, ihre Haufung im Rahmen eines Status degenerativus (Bauer) 
zeigt aber die Wahrscheinlichkeit an, mit der auch ganz andersartige 
konstitutionelle Abweichungen von der Norm ins Kalkul gezogen 
werden mussen. Diese Dinge sind ja zu wiederholten Malen dargelegt 
worden. 

Dort, wo Anomalien der Ohrmuschel die Anwesenheit abnormer 
Gene anzeigen, wo die Haufung degenerativer Stigmen eine Haufung 
abnormer Gene im Erbbestande ihres Tragers verraten, dart sind neben 
den uns verborgenen anderweitigen Auswirkungen dieser Gene im Or
ganismus (sog. Pleiotropie) mit groBer Wahrscheinlichkeit auch andere 
abnorme Gene zu gewartigen, auch solche, die nicht in auBerlich sicht
baren Merkmalen zum Ausdruck kommen muss en, sondern sich in funk
tioneller Abweichung einzelner Organe oder Organteile oder in einer be
sonderen konstitutionellen Krankheitsbereitschaft verschiedenster Art 
manifestieren. Wir werden in spateren Kapiteln auf das Problem des 
Status degenerativus und speziell auf seine Beziehungen zur Patho-
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logie des Ohres noch zu sprechen kommen. Wer nicht sieht, daB Trager 
eines Status degenerativus biologisch minderwertige Individuen sind, 
weil sie von dem stammesgeschichtlich erreichten rassenmaBigen Opti
mum der menschlichen Konstitution abweichen, wer nicht sieht, daB 
sie anfalliger und morbider sind als der Typus oder die Norm, wer nicht 
begreift, warum dies so ist und sein muB, der kann oder will nicht sehen 
und begreifen. 

Minus- und Plusvarianten, sie aIle rangieren in bezug auf die bio
logische Wertigkeit ihrer Trager gleich, und biologische Wertigkeit ist 
nicht mit der kulturellen und sozialen zu verwechseln. Die Mozart
sche Ohrdeformitat war eine Anomalie, sic war ein Degenerationszeichen 
und sie zeigte die biologische Minderwertigkeit ihres Tragers genau so 
an, wie sie es an einem Geisteskranken oder Verbrecher, wie sie es aber 
auch bei allen moglichen, auf dem Boden einer abnormen Konstitution 
sich entwickelnden Erkrankungen tut. Das ist keine Blasphemie, das 
ist eine auf alltaglich wiederkehrende Tatsachen sich stiitzende Behaup
tung. Natiirlich, diese eine Anomalie besagt nichts, nur eine Haufung, 
nur ein Status degenerativus lal3t auf einen grol3eren Komplex abnormer 
Anlagen und damit auf generelle Abartung, id est Entartung schliel3en. 
Die Beziehungen zwischen biologischer und kulturell-sozialer Wertigkeit 
hat der eine von uns an anderer Stelle besprochen (E., 1920). 

Nochmals sei hervorgehoben, dal3 Degenerationszeichen am Ohr 
ebensowenig wie anderwarts irgendeine spezifische Krankheits- oder 
Charakterveranlagung anzeigen, Psychosen und Verbrechertum nehmen 
hier keine Ausnahmestellung ein, sondern sind nur Spezialfalle konsti
tutioneller Abweichungen von der Norm, welche hier erst an ihren Folgen 
zu erkennen sind. Auch die mit Abartungszeichen am Ohr haufig zu
sammen vorkommenden sonstigen degenerativen Stigmen des Korpers 
(vgl. Binder) zeigen keine bestimmte Gruppierung, keine typische 
Korrelation. Auch heute noch konnen wir Morels Definition des Dege
nerationsbegriffes gel ten lassen: "Die Degenerescenz ist eine krankhafte 
Abweichung yom normalen Typus" und, wenn vor 70 Jahren der Phy
siognomiker J 0 u x den Ausspruch tat: "Montre-moi ton oreille, je te 
dirai, qui tu es, d'ou tu viens et ou tu vas!", so hat er in intuitiver Ah
nung treffend Dinge formuliert, mit denen auch heute noch viele Arzte 
nicht vertraut sind und nichts anzufangen wissen und die erst die Lehre 
von der Vererbung und yom Status degenerativus in ihrem Wesen auf
geklart hat. 

Die Auricularanhange. 

Wir bezeichnen als Auricularanhange Gebilde, die am aul3eren Ohre 
(und zwar besonders im Zusammenhang mit dem Helix ascendens, 
dem Tragus oder in der Incisura intertragica) oder in der Umgebung 
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des Ohres (an der Wange, an der unteren seitliehen Partie des Gesiehtes, 
in der Parotisgegend, in der Regio mastoidea) gefunden werden. Nieht 
selten sind sole he Anhange aueh an der mittleren oder seitliehen Hals
partie anzutreffen. 

Diese kongenitalen Gebilde stellen steeknadelkopf- bis etwa I em 
groBe knotehen-, zitzen-, lappenformige oder hoekerige Tumoren dar, die 
breitbasig oder gestielt aufsitzen und manehmal eine weiehe, in anderen 
Fallen feste oder derbe Konsistenz aufweisen. Der Hautiiberzug ist 
entweder unverandert oder hyperamiseh, manehmal pigmentiert, mit
unter mit Harehen besetzt. 

Wir finden sole he Anhange bei normaler und bei miBbildeter Ohr
musehel und - besonders bei doppelseitigem Sitz - nieht selten mit 

A bb. 13. Mikrotie mit A uricularanhang nach 
H. Mar x, Die MillbiIdungen des Ohres. 

Abb. 14. Verlagerung der Ohrmuschel mit 
Auricularanhang. Nach H. Mar x. 

anderen MiBbildungen, besonders Spaltbildungen des Gesiehtes, Hasen
seharte, Wolfsraehen, Uvula bifida, Hypoplasie des Kiefers, abnormer 
Zahnstellung usw. kombiniert (Virehow, v. Kosta-nee ki, v. Mielie ki, 
Ahlfeld, Hennes, Alexander, Marx, Froehner). 

Die Abbildungen 13 und 14 zeigen Aurieularanhange bei miBbildeter 
Ohrmusehel. In dem einen FaIle handelte es sieh urn Mikrotie mit Auri
eularanhang, im zweiten urn eine Verlagerung der Ohrmusehel mit 
Aurieularanhang. 

Einen Fall von Kombination von Aurieularanhang mit kongenitaler 
Atresie des GehOrganges (bei gleiehzeitiger Unterentwieklung der gleichen 
Gesichtshalfte) stellt die Abb. 18, 19 und 20 auf S. 52 dar. 

FaIle von Kombination von Auricularanhangen und Halsanhangen 
besehrieben Buttersack und Disselhorst. 
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Auricularanhange von besonderer GroBe zeigen manchmal das Aus
sehen einer verkriippelten, iiberzahligen Ohrmuschel, so daB sie, wenn 
gleichzeitig eine norm ale Ohrmuschel besteht, leicht als Polyotie ge
gedeutet werden konnen. 

Einen Fall von Ausbildung einer iiberzahligen, gut entwickelten 
Ohrmuschel, also echter Polyotie teilen Bol und de Kleyn mit. Auf 
der anderen Seite bestanden in diesem FaIle vor der normalen Ohrmuschel 
zwei Auricularanhange und ein analoger Anhang auf del' Wange. Nach 
M a l' x ist das iiberzahlige Ohr bei del' Polyotie offenbar morphologisch 
ein analoges Gebilde wie die Auricularanhange und stellt das Endglied 
del' morphologischen Reihe diesel' Gebilde dar. 

In Fallen von Mikrotie konnen sich an Stelle del' normalen Ohrmuschel 
den Auricularanhangen analoge Gebilde vorfinden. 

Nach Untersuchungen an otologischen Patienten (Wiechmann) 
und Schulkindern (Ostmann) wurden die Auricularanhange einseitig 
in 1,5%0' doppelseitig in 0,09%0 del' untersuchten FaJle gefunden, sie 
sind also als Degenerationszeichen anzusehen. 

Es erscheint vom vergleichend anatomischen Standpunkte aus von 
Interesse, daB auch bei Tieren wie z. B. bei Schweinen, Ziegen, Kalbern 
nebst Halsanhangen auch Ohr- und Gesichtsanhange als sog. "verirrte 
Glockchen" beobachtet wurden. Schmidt hat Auricularanhange bei 
einem Kalbe gesehen, das auch andere branchiogene MiBbildungen auf
wies. Nach Heusinger sind diese bei Tieren vorkommenden "Appen
dices colli" analoge Gebilde wie die Halsanhange des Menschen - eine 
Ansicht, die auch Mar x vertritt. Sie sind nicht als pathologische Ge
bilde, sondern als rudimentare Organe "ahnlich wie die Ohrmuschel" 
(Bossert) anzusehen. 

Phylogenetisch entsprechen die Auricularanhange beim Menschen 
dem als Scutulum bezeichneten, VOl' dem Ohre gelegenen selbstandigen 
Knorpelstiicke vieler Sauger. Nul' bei Halbaffen, Affen und dem Men
schen verschmilzt das Scutulum mit dem Hauptknorpel des Ohres 
(Schwalbe). 

Dem ana tomischen Bau nach entsprechen diese Bildungen dem auBer€n 
Ohre: Sie bestehen histologisch aus Epidermis, Cutis, Subcutis und 
Knorpel. Bei Ideinen Tumoren kann es sich urn einfache Hautdupli
katuren handein. 

Fiir die vorerwahnte Analogie mit dem Scutulum spl'icht nach 
Alexander die Tatsache, daB del' in den Auricularanhangen enthal
tene Knorpel aus Netzknorpel besteht, somit mit dem hyalinen Knorpel 
der Kiemenbogen nicht verwandt sein kann (Schwalbe). 

Es handelt sich hier um Tumoren, die entweder auf einem Gewebs
iiberschuB beruhen und zu den hyperplastischen MiBbildungen gerechnet 
werden, odeI' - wenn sie, wie in Fallen von Mikrotie odeI' Anotie, an Stelle 

Bauer·Stein, Otiatrie. 3 
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des normalen Ohres vorhanden sind - als Gewebsdefekte (auf Grund von 
Itemmungsbildungen) gedeutet werden (vgl. Siemens). Virchow 
spricht von "abgesprengteh auricularen Enchondromen", Albrecht 
schlagt vor, diese Gebilde den Hamartomen und Choristomen resp. 
Hamartien und Chorismen zuzurechnen. 

Sie mens macht den Vorschlag, die Auricular- und Halsanhange, 
die wohl Tumoren darstellen, infolge ihres absolut benignen Charakters 
und ihres ausgesprochen homologen Baues aber den typischen Blastom
charakter vermissen lassen, als Blastoide zu bezeichnen. Je nach dem 
Vorhandensein oder Fehlen eines Knorpelkernes ware zwischen Chon
droblastoiden (oder Chondrodermoblastoiden) und Dermoblastoiden 
zu unterscheiden. Yom dermatologischen Standpunkte aus glaubt 
Siemens, sie der Gruppe derNaevi einreihen und als Naevi chondrosi, 
bzw. Naevi dermatici ansprechen zu sollen. 

Pathogenetisch handelt es sich bei den Ohr- und Halsanhangen um 
Gebilde, die mit den Kiemenbagen in Zusammenhang zu bringen und 
als Folgen einer Starung im Verschlusse der Kiemenspalten anzusehen 
sind. 

Fiir ihren branchiogenen Ursprung spricht nebst ihrem Sitze 
und ihrem anatomischen Bau ihr haufig symmetrisches Auftreten 
und die nicht selten zu beobachtende Kombination mit anderen bran
chiogenen MiBbildungen, wie branchiogenen Fisteln, Cysten und Spalt
bildungen des Gesichtes (Virchow). 

Kostanecki und Mielecki betrachten die am Halse befindlichen 
Auswiichse als Produkte des zweiten, die vor dem Ohre befindlichen als 
solche des ersten Kiemenbogens und sehen sie als heterotope Reproduk
tion derjenigen Teile an, aus denen die Ohrmuschel sich entwickelt. 

Mar x weist besonders auf die haufige Kombination der Auricular
anhange mit der queren Wangenspalte hin, einer MiBbildung, die auf ein 
Ausbleiben des Verschlusses zwischen Ober- und Unterkieferfortsatz 
zuriickzufiihren ist - embryonale Bildungen, die Produkte des ersten 
Kiemenbogens sind. Seiner Ansicht nach besteht die Berechtigung, die 
Auricularanhange als Produkte des ersten Kiemenbogens aufzufassen; 
die in naherer oder weiterer Entfernung vor dem Ohre befindlichen An
hange sind mit groBer Wahrscheinlichkeit auf eine Starung der embryo
nalen Verschmelzung des Ober- und Unterkiefersfortsatzes zuriickzu
fiihren. Bei Kombination von Auricular- und Halsanhangen handelt 
es sich nach Marx offenbar um einen "erweiterten Starungskreis" im 
Virchowschen Sinne, d. h. die Starung wahrend der embryonalen Ent
wicklung hat nicht nur einen, sondern mehrere Kiemenbogen betroffen. 

Dieser Ansicht steht die Auffassung Gradenigos gegeniiber, nach 
welcher die Auricularanhange durch eine mangelhafte Involution des in 
einer bestimmten foetalen Periode vorhandenen Crus supratragicum 
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(H is) entstiinden, also von sekundaren Entwicklungsvorgangen im 
Gebiete der Kiemenspalten und Kiemenbogen abhangig waren. 

Gradenigo macht darauf aufmerksam, daB die Auricularanhange 
zuweilen in einer Linie anzutreffen sind, die den Gehorgang mit del' 
Lippencommissur verbindet, und betont, daB del' genetische Zusammen
hang del' Auricularanhange mit den Kiemenspalten bei einer derartigen 
Lokalisation kaum verstandlich erscheine. Demgegeniiber behauptet 
Mar x, daB die Linie nicht einer Kiemenspalte entspreche, wohl abel' 
del' foetalen Wangenspalte. Eine Stiitze fiir diese Ansicht bietet ein 
von Marx beobachteter Fall (siehe Abb. 15). Hier fand sich ein Auri
cularanhang VOl' dem Ohre, auBerdem abel' eine etwas wulstige Narbe, 
die vom Ohre schrag in del' Richtung nach dem Mundwinkel verlief. 
Offenbar hatte also eine Storung 
beim SchluB del' Spalte wahrend des 
Embryonallebens stattgefunden; als 
Folgeerscheinung diesel' Storung 
waren die Narbe im dorsalen Ab
schnitte und del' Auricularanhang 
zuriickgeblieben. 

Nach Mar x lieBe sich eine "mor
phologische Reihe" aufstellen, die 
vom nahezu normalen Zustande 
bis zur starksten MiBbildung fiihrt; 
isolierte Auricularanhange - intra
uterin nur im dorsalen Abschnitte -----
unregelmaBig vernarbte Spalte mit Abb. 15. Narbe als Residuum einer foetalen 
Auricularanhangen - intrauterin Wangenspalte und Auricularanhang. 

(Nach H. Marx.) 
unregelmaBig vernarbte Spalte iiber 
die ganze Wange mit Auricularanhangen - dauernde Wangenspalte 
mit Auricularanhangen. 

Beziiglich del' Atiologie del' Auricular- und Halsanhange sei erwahnt, 
daB schon Hippokrates denHalsanhangen eine konstitutionelle Be
deutung zuschrieb. Er schrieb in den "Epidemien" 7. Buch, 105. Kap.: 
"Es herrschte Husten als Volkskrankheit, namentlich waren die Kinder 
da von betroffen, die in del' Nahe del' Ohren Ge bilde haben wie die Satyre1)." 

Die vergleichende Anatomie vermag insofern ein Streiflicht auf die 
Beurteilung diesel' Gebilde in atiologischer Hinsicht zu werfen, als be
kannt ist, daB die beiZiegen, Schafen und Schweinen beobachteten Glock
chen in weitgehendem MaBe erblich sind und daB auch die Halsanhange 
in den verschiedenen Rassen mit verschiedener und dabei konstanter 
Haufigkeit auftreten (Siemens). 

1) Zit. nach Froehner resp. nach Siemens. 
3* 
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Von Belang erscheint ferner die Beobachtung, daB die bei gewissen 
Schweinearten, wie dem bayrischen Landschwein ein- oder doppel
seitig beobachteten Halsanhange seit der Veredlung dieser Schweine
rasse mit englischem Kulturschlag immer seltener werden. Es sei ferner 
hinzugefiigt, daB nach vielfachen Annahmen von Ziichtern diese "Glock
chenschweine" sich besonders gut zur Mast eignen sollen. 

Die von fast allen Autoren geteilte Ansicht, daB die Auricular- und 
Halsanhange beim Menschen nicht erblich waren, erscheint nach der 
Zusammenstellung einer Reihe von fachliterarisch verzeichneten Fallen 
durch Siemens unrichtig. 

1m Nachfolgenden sei die von ihm aufgestellte Tabelle mit zwei von 
ihm beigefiigten Stammbaumen wiedergegeben: 
1. Duret .... ; Patient, Mutter u. Mutter-I Halsanhiinge 

_____ ___ _I bruder 

2. Engelmann . I Vater und Sohn 

3. Thomson I 2 Schwestern 

4. Rohrer .... 12 Bruder 
I 

I 

! 

--------

5. Hunt 5 von 6 Geschwistern 

I 

I siehe Stammbaum 1 
I 

6. OstmannI. 

7. Ostmann II .. 'I siehe Stammbaum 2 

8. Siemens ... ' Mutter und Sohn 

Stammbaum 1 
II 
1,) 
~ d' 
'--,-' 

1 

o 

Stammbaum 2 

Zwillinge 

6 0 

-1-
1 1 

0 II 6 

.1 1 1 1 

• 000 

1) Angewachsenes Ohrlappchen. 

1 

Halsanhiinge 

Anhangsel in der Nahe des 
Tragus, einseitig 

der eine hat drei Auricularan-
hiinge am rechten Ohre, der 
andere einen Anhang vor 
dem rechten Tragus 

Auricularanhange (anschei-
nend einseitig) 

einseitige Auricularanhange 

I einseitige Auricularanhange 

doppelseitigeAuricularanhange 

I 1 
0 0 0 

i 
~? 

1 

d' ~ 
~~ , 

- 1--,--;-- ,! 
0000011 
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Siemens zitiert liberdies einen von Bland Sutton mitgeteilten 
Fall, in welchem die Schwester eines mit einem knorpeligen Halsanhange 
behafteten Patienten einen W olfsrachen aufwies. 

Die Fistula auris congenita. 

An gewissen Teilen der normalen und miBbildeten Ohrmuschel, 
wie besonders am und vor dem Tragus, in der Incisura intertragica, am 
Crus helicis und am Helix ascendens, am Lobulus, seltener in der Um
gebung des Ohres sind mitunter seichte Grlibchen zu finden oder kleine 
Lochelchen zu sehen, deren Sondierung in feine, meist blind endigende 
Kanalchen von 1/2-F/2 cmLange fiihrt. Wir haben es hier mit der zuerst 
von Betz und von Heusinger beschriebenen Fistula auris conge
nita zu tun. 

In sehr seltenen Fallen kommunizieren die Ohrfisteln mit der Pauken
hohle. In einem von Virchow beschriebenen Falle bestand bei einem 
defekten und dislozierten auBeren Ohre eine vollkommene Halsrachen
fistel, die auBen zwischen Kieferwinkel und Warzenfortsatz und innen 
als trichterformige Tasche an der Ubergangsstelle von der Choane zum 
Rachen mlindete. 

Von den Anomalien, in deren Gemeinschaft die kongenitale 
Ohrfistel auf tritt, erscheinen Auricularanhange als die haufigsten. 

Hartmann berichtet liber zwei Falle von Kombination einer Ohr
fistel mit Polyotie, einer Hypoplasie des Unterkiefers derselben Seite 
und einer ange borenen episcleralen Verdickung an dem gleichseitigen 
Auge. Einen ebenfalls mit einem episcleralen Tumor (von dermoidem 
Charakter) kombinierten Fall sah Knapp. Das Bestehen von Ohrfisteln 
bei mehr oder weniger schweren Anomalien der Ohrmuschel und anderen 
schweren kongenitalen MiBbildungen finden wir in der Literatur mehr
fach verzeichnet (Roulland, Taruffi, Heusinger, Lincke, Toyn
bee, Lannelongue und Menard, Rohrer, Kratz usw.). Die Kom
bination von Ohr- und Halsfistel erwahnen Dzondi, Heusinger, 
V. Urbantschitsch, Schrotter, Paget, Ole Bull. 

Die Ohrfistel wird von den meisten Autoren als branchiogenes 
Gebilde angesehen und auf unvollstandige Schlie Bung der ersten Kiemen
spalte zuriickgefiihrt (Betz, Heusinger, Virchow, Troltsch, 
Schwartze, Albert, Gruber, Denker u. a.). Fiir diese Auffassung 
spricht der Umstand des gleichzeitigen Vorkommens anderer branchio
gener MiBbildungen, besonders von Halsfisteln (siehe Abb. 16 u. 17). 

Auch Urbantschitsch meint, daB die Fistel von einer mangel
haften SchlieBung der ersten Kiemenspalte abhangt. Er gibt aber auf 
Grund seiner embryologischen Untersuchungen die Abstammung des 
mittleren und auBeren Ohres von der ersten Kiemenspalte nicht zu und 
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meint, daB daher keine Kommunikation zwischen der Fistel und dem 
mittleren und auBeren Ohre stattfinden kanll. Dr ba lltschitsch schlagt 
auf Grund dessen vor, die Fistel nicht Ohr-, sondern Kiemenfistel zu 
nennen, eine Ansicht, die auch von Kratz mit dem Vorschlage der Be
nennung Fistula fissurae brallchialis primae congellita ver
treten wurde. 

His und Gradelligo rechnen die Fistula auris congenita zu den 
sekundaren Entwicklungsprozessen und fuhren sie auf eine 
Entwicklungsstorung bei der Verwachsung der im Gebiete der ersten 
Kiemenspalte befindlichen Hocker, Colliculi branchiales, auf eine un
vollstandige Verwachsung der Furche zwischen Crus supratragicum und 

/' 
/ 

(" 
./ 

Abb. 16. Abb. 17. 
Es besteht auf beiden Seiten an der typischen Stelle eine Fistula auris congenita, an der rechten 
Ohrmuschel eine leichte MiBbildung im oberen Anteile (Ieichtes Katzenohr), vor dem Tragus 
der Iinken Seite eine Andeutung eines Auricularanhanges. 1m vorderen Ralsdreieck der linken 
Seite bestand eine freie, sezernierende Fistel (a), oberhalb des Sternocleidomastoideus ein 
Wulst (b), der durch einen spangenWrmig unter der Raut liegenden festen Karper (Knochen 
oder Knorpel) gebildet wurde. Rechts zeigte sich an derselben Stelle, an welcher links die 

FistelOffnung saB, eine Narbe mit mehreren Lachelchen. (Nach R e u sin g e r.) 

Crus helicis zuruck. Die gleiche Auffassung der Genese der Ohrfisteln 
vertreten Kummel und L. Onodi. 

Gr u n e r t meint, daB kongenitale Fistelgange, die in die Ohrmuschel 
oder in kongenitale Rudimente derselben fuhren, von der Fistula a uris 
congenita als Fistula a uri cuI a e congenita zu trennen seien, vor aHem auch 
deshalb, weil uber ihre Entstehung aus Storungen in den sekundaren Ent
wicklungsvorgangen des auBeren Ohres kaum ein Zweifel bestehen kann. 

Nach Mar x wird unter dem Namen Fistula auris congenita nicht 
immer ein und dasselbe Gebilde beschrieben, woraus sich auch die dif
ferierenden Auffassungen del' Genese der Ohrfistel erklaren. Man findet 
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Fisteln von bedeutender Lange, die wohl sicher branchiogenen Ursprungs 
sind und mit Recht als Kiemenfisteln bezeichnet werden konnen. Zu 
dieser Form der Fistel rechnet Mar x auch die seltenen FaIle von Gehor
gangsverdoppelung. Rier hat sich auBer dem Gehorgang noch ein weiterer 
Gang als Rest der auBeren Visceralfurche erhalten. Die zweite Form von 
Fisteln, die sich als kleine Griibchen oder kurze Gange darstellen, ent
steht durch eine mangelhafte Verwachsung der Auricularhocker, resp. 
der die Ohrmuschcl aufbauenden Gebilde. SchlieBlich findet sich noch 
eine dritte seltene Form von Fisteln, die ihren Sitz in etwas weiterer 
Entfernung vom Ohr hat und nach Marx wahrscheinlich mit einer 
Starung der Verschmelzung des Ober- und Unterkieferfortsatzes im 
Zusammenhang steht. Auf Grund dieser Auffassung nimmt Mar x fiir 
die verschiedenen Formen einen verschiedenen teratogenetischen Ter
minationspunkt an; jener der ersten und dritten Form fallt in die sie
bente Woche, da zu dieser Zeit normalerweise der VerschluB der ersten 
Kiemenspalte stattfindet, die zweite Form terminiert im vierten oder 
fiinften Monat, da erst zu dieser Zeit die sekundaren Entwicklungs
vorgange ihren AbschluB erreicht haben. 

Wir begegnen den Ohrfisteln im allgemeinen haufiger als den Auri
cularanhangen. Urbantschitsch gibt den Prozentsatz mit 6%0' 
Grad enigo wie Wiechmann mit 2%0' E yle mit 21/2 %0' L. Onodi 
mit 11/2 % an. Urbantschitsch beobachtete unter 2000 Fallen sechs
mal einseitige, dreimal beiderseitige Fisteln, dreimal stecknadelkopfgroBe 
Griibchen. Gradenigo verzeichnet auf Grund des in der Literatur ge
sammelten Materiales unter 60 Fisteln 30 mal beiderseitiges Vorkommen. 
Onodi fand unter 3200 ohrgesunden Miinnern 48 mit Ohrfisteln, und 
zwar 25 mit rechtsseitigen, 16 mit linksseitigen und 7 mit beiderseitigen. 

Zur Frage der Hereditat der Fistel entnehmen wir der Literatur 
folgende Angaben: 

Kratz: Eine Familie: Mutter und samtliche Kinder; eine Familie: 
Mutter und ein Teil der Kinder mit Ohrfisteln. 

Urbantschitsch berichtet von einem Knaben mit Ohrfistcl. Der 
Bruder des GroBvaters hatte drei Tochter und einen Knaben. Eine dieser 
Tochter und zwar die erstgeborene und deren Erstgeborener (von dre' 
Sohnen) wiesen eine Ohrfistel auf. 

Von einem zweiten Bruder des GroBvaters zpigte der erstgeborene 
Enkel eine Fistel reehts, die zweitgeborene Enkelin war ohne Fistel, 
der drittgeborene Enkel hatte eine rechtsseitige Fistel. 

Urbantschitsch weist darauf hin, daB bei Auftreten der Fistel 
in dem Zweige dieser Familie, diese Anomalie immer bei dem Erstge
borenen erschien und wiederholt auf diesen beschrankt blieb, ein Vor
kommen, das auch bei anderen angeborenen Anomalien, z. B. bei Taub
stummheit beobachtet wurde. Offenbar liegt aber hier nur ein Zufall vor. 
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Paget: Ohrfistel bei einem sonst normal entwickclten Manne, seinem 
Bruder, seiner Schwester und vier seiner Kinder. 

Schwabach: Ohrfistd boi einer Frau, ihrer Mutter, Schwester und 
einem ihrer Kinder 1). 

Hartmann: 10 FaIle von Ohrfisteln in einer Familie. 
E y Ie teiltfolgendenStammbaumeiner Familie des Kantons Ziirichmit: 
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Doppelseitige Fistel 

Die Ohrfistel war also in dieser Familie durch vier Generationen hin
durch zu verfolgen. 

Wir selbst sahen an 3 Geschwistern (14jahriges, 12jahriges und 11 jah
riges Madchen) beiderseitige praauriculare Fisteln an den typischen 
Stellen. Bei dem altesten Miidchen sezernierte die rechtsseitige Fistel, das 
jiingste Kind wurde vor 2 Jahren wegen einer der rechtsseitigen Fistel 
entsprechenden entziindeten Retentionscyste von Dr. Erdhei m operiert. 

Eine klinische Bedeutung erlangen dip Ohrfisteln dadurch, daB es 
nach VerschluB der Offnungen zur Bildung von Retentionscysten, bzw. 
infolge von Vereiterung des Cysteninhalts zur AbsceBbildung kommt. 
In solchen Fallen werden wir -- je nach dem Inhalte der Cyste - einer 
dem Inhalte entsprechenden Sekretion aus dem Fistelgange begegnen. 
Selbstverstandlich werden wir solche sezernierende Fisteln von fistel
artigen Offnungen zu unterscheiden haben, die durch entziindliche 
Prozesse erworben wurden. 

Die Bildungsanomalien des Gehorganges. 
Es ist schwer, unter den Bildungsanomalien des auBeren Ohres die 

konstitutionellen, d. h. im Keim praformierten, von den im Laufe der 

1) S c h w a b a c h sah uberdies noch zwei Bruder, von denen der eine rechts 
eine von Zeit zu Zeit sezernierende Fistel, links eine narbige Vertiefung, der 
andere nur links ein naches Grubchen zeigte, und zwei Falle, bei denen solche 
Bildungen bei Geschwisterkindern, das eine Mal rechts, das andere Mal links vor
kamen. Von ahnlichen Bildungsanomalien in der Verwandtschaft war in beiden 
Familien nichts bekannt. 
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Entwicklung durch auBere Ursachen (wie durch amniotische Strange 
oder durch Umschlingung des Kopfes mit der Nabelschnur) hervorge
rufenen genau zu unterscheiden. 

Obwohl gerade bei den Bildungsanomalien des Gehorganges verlaB
liche Belege fUr ihre konstitutionelle Natur in der Literatur nur ver
einzelt vorliegen, ist doch per analogiam zu schlie13eri, daB wenigstens 
ein groBerer Teil von ihnen hierhergehort. 

Vererbung von Anomalien des Gehorganges hat Stetter beobachtet. 
Er fand bei einer Familie durch drei Generationen abnorm verlaufenden, 
pfropfenzieherartig gewundenen Gehorgang. Die Mutter, ihre 6 er
wachsenen Kinder und auch deren Kinder hatten beiderseits diese 
Anomalie. Marx sah bei Vater und Sohn hochgradig hyperosotisch ver
engten Gehorgang von genau derselben Beschaffenheit. Kra m pi tz 
berichtet von einem Kinde, das beiderseits bei normaler Ohrmuschel 
an der Grenze des hautigen und knochernen Gehorganges eine Atresie 
hatte. Die Mutter hatte genau dieselbe Mi13bildung. Ein Operations
versuch ergab knocherne Atresie und Fehlen des Trommelfells, also 
offenbar eine MittelohrmiBbildung. 

Nur in vereinzelten Fallen ist der Gehorgang allein der Sitz von 
Bildungsanomalien; fast immer weist gleichzeitig die Ohrmuschel, nicht 
selten auch das mittlere Ohr Abweichungen von der Norm auf. 

Das gilt ganz besonders von der wichtigsten Gehorgangsanomalie, der 
Atresie des Gehorganges. Wir haben diese Anomalien in dem Abschnitte 
"Au13eres Ohr" rubriziert, weil sie - und zwar speziell die Gehorgangs
atresie - vor allem in dieser Ohrsphare klinisch in Erscheinung treten. 

Die Erganzungen des kasuistischen Materials in den letzten Jahren, 
die sowohl durch histologische Untersuchungen wie durch exakte Funk
tionspriifungen unsere Erfahrungen auf diesem Gebiete wesentlich be
reichert haben, zeigen ferner, daB auch die Sphare des inneren Ohres in 
solchen Fallen nicht selten an der MiI3bildung teilnimmt. 

Das iiberwiegende Vorkommen von MiI3bildungen, die sich auf das 
auBere und mittlere Ohr beschranken, erklart sich aus der Entwicklungs
geschichte des Gehororganes. 

An der Entwicklung des schalleitenden Apparates beteiligen sich die 
erste Kiemenspalte und der 1. und 2. Kiemenbogen, sowie deren Derivate. 

Der Schalleitungsapparat entwickelt sich aus einer von der auBeren 
Oberflache her erfolgenden geringeren ektodermalen Einsenkung und 
einer starker entwickelten, jener entgegenkommenden endodermalen 
Tasche. Der ventrale Abschnitt der Kiemenspalte kommt zum Verschlu13; 
der dorsale bildet ein von auBen nach dem Schlunddarm fiihrendes Rohr, 
das einen ektodermalen und endodermalen Abschnitt hat. An der 
Grenze beider entsteht eine Verwachsung, an der sich besonders das 
mittlere Keimblatt beteiligt. 
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In dieser Trennungsmasse bilden sich aus dem Gebiete der ersten 
beiden Kiemenbogen hervorgegangene Skelettstucke, die Gehorknochel
chen. Es muB also eine Einstiilpung des ektodermalen und endoder
malen Blattes erfolgt sein, wenn ein vollkommener Schalleitungsapparat 
zustandekommen soll. Die Ohrmuschel nebst dem knorpeligen Gehor
gang entwickelt sich aus der Haut, welche die auBere Offnung der friihe
ren Kiemenspalte begrenzt j daher beeinfluBt die MiBbildung des 
auBeren Ohres auch die Entwicklung des mittleren Ohres. 

Das hautige Labyrinth ist ein Produkt des auBeren Keimblattes. 
Die durch die Einstiilpung des Ektoderms entstandene primitive Ohr
anlage, das Gehorgriibchen, riickt allmahlich tiefer und wandelt sich zum 
spateren Gehorblaschen um. Auf diese Weise kommt nach Molden
ha uer diese Anlage schon in einer sehr friihen Entwicklungsphase in 
eine sehr geschiitzte Lage und ist deshalb den schadlichen auBeren Ein
wirkungen weniger ausgesetzt als das auBere und mittlere Ohr. 

So erklart es sich auch, daB MiBbildungen des auBeren Ohres sehr 
haufig durch auBere mechanische Entwicklungshemmungen hervorge
rufen ,werden, wahrend fiir die Entwicklungshemmungen der inneren 
Ohrsphare wesentlich haufiger endogene Storungen verantwortlich zu 
machen sind. Hierin liegt zum Teil vielleicht auch die Begrundung fUr 
die Tatsache, daB MiBbildungen der Ohrmuschel und des GehOrganges bei 
kongenital Tauben nur ganz vereinzelt gefunden werden. 

Die Bildungsfehler des Gehorganges konnen sich im Sinne eines Bil
dungsmangels oder imSinneeines Bildungsexzesses auBern. Bildungs
mangel konnen den Gehorgang partiell oder in seiner Ganze betreffen. 

Von den angeborenen partiellen Bildungsanomalien ware das Fehlen 
des knorpeligen Gehorganges oder des Annulus tympanicus anzufiihren. 
Ein Defekt des Annulus tympanicus wurde wiederholt beobachtet. 

Von Interesse sind die normalen Ossificationsvorgange des Gehor
ganges und ihre Varietaten. Der knocherne Gehorgang entwickelt sich 
bekanntlich erst nach der Geburt in der Weise, daB vom Annulus tym
panicus, dem knochernen AbschluB des bei der Geburt noch membranosen 
(spater kilochernen) Gehorganges aus, Knochenfortsatze gegen den knor
pelig-membranosen Gehorgang vorrucken und im Vereine mit dem oben 
gelagerten horizontalen Schuppenteile allmahlich die Stelle der urspriing
lich membranosen Wandungen einnehmen, bzw. dieselben nach auBen 
vorschieben. Diese Ossification des Gehorganges erfolgt nicht an allen 
Stellen gleichmaBig, sondern es bleibt an der vorderen Wand eine Lucke 
offen, die noch im zweiten und dritten Lebensjahre, mitunter noch 
an alteren Kindern und sogar bei Erwachsenen vorgefunden wird. In 
einem Falle (Bochdale k) wird ein vollstandiger Mangel der Ossification, 
also ein Fortbestehen des membranosen Gehorganges mitgeteilt. Diesem 
Bildungsmangel kommt auch vom vergleichend anatomischen Stand-
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punkte ein besonderes Interesse zu. Nach Mitteilungen von J osephl) 
bewahren die Affen der neuen Welt, im Gegensatz zu denen der alten 
Welt, ihr ganzes Leben hindurch einen membranosen Gehorgang. 

Durch partielle, mangelhafte Ossificationsvorgange im knochernen 
Gehorgange ergeben sich persistierende Ossificationsliicken. Sie ge
horen nicht zu besonderen Seltenheiten. Nach V. Urbantschitsch 
finden sie sich beim weiblichen Geschlecht haufiger als beim mannlichen, 
an den Schadeln von Erwachsenen iiberhaupt in 19,2% der FaIle. Sel
tener finden sich Dehiszenzen gegen die Warzen- und Paukenhohle, 
ganz vereinzelt solche an der unteren Gehorgangswand2). 

Luschan (zit. nach Alexander) fand bei deformierten Peruaner
schadeln in 50% der FaIle Defektbildungen im Bereich des Os tympani
cum. AuBer diesenAnomalien sah er an solchen Schadeln auch gewohnliche 
Ossificationsliicken und Lasionen, welche vom 30. Jahre an auftreten und 
moglicherweise durch den Gelenkskopf des Unterkiefers erzeugt werden. 

Einen BildungsexzeB stellt die Verdoppelung des Gehor
ganges dar. Die neuere Literatur verzeichnet drei FaIle, die als MiB
bildungen3 ) gedeutet werden konnen (Brieger, Guranowski, Haber
mann). 1m FaIle Habermann lag unterhalb des zum Trommelfell 
fiihrenden Gehorganges ein blind endigender zweiter Gang von 7 mm 
Lange, im FaIle Briegers oberhalb des normalen Gehorganges ein 12 mm 
langer zweiter Gang. In beiden Fallen bestanden gleichzeitig Auricular
anhange. 1m FaIle Guranowski fand sich ein hautiges Septum, das 
den Gehorgang in einen vorderen, blind endigenderi und einen hinteren 
normalen Abschnitt trennte. 

DasLumen des Gehorganges kann schon bei der Geburt innerhalb 
betrachtlicher Grenzen schwanken4). Bemerkenswert ist die Angabe 
Nagels, der bei Taubstummen auffallig oft eine Enge des Gehorganges 
fand. Bla ke bestatigt eine Angabe von T ur ner, daB bei den Urein
wohnern Amerikas haufig eine angeborene sagittale Verengerung des 
Gehorganges anzutreffen ist. 

Das Vorkommen starkerer Verengerung des knochernen Gehor
ganges als Rasseneigentiimlichkeit erwahnt Virchow. Hartmann 
fand bei der Untersuchung von 9630 Schadeln in 14 Fallen beiderseits 
abnorm enge knocherne Gehorgange. 

1) Zit. nach V. Urbantschitsch. Lehrbuch der Ohrenheilk. 5. Auf I., S. ISO. 
2) In solchen Fallen kann der Bulbus venae jugularis in die dadurch entstan· 

dene Liicke eingelagert sein (Gruber). 
3) In den meisten Fallen ist die Verdoppelung des GehOrganges auf entziind· 

liche Vorgange zuriickzufiihren, die zur Membranbildung gefiihrt hatten. 
4) Der vertikale Durchmesser schwankt von 5-7 mm, der horizontale von 

6-9,5 mm. Durch konvexes Vorspringen der hinteren knochernen Gehorgangs· 
wand kann sich im Isthmusbereich eine fast nierenformige Querschnittsform mit 
nach hinten gerichtetem Hilus ergeben. 
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Ostmann (zit. nach Schwalbe) fand, daB bei dolichocephalen 
Rassen (Negern, Ozeaniern, Australiern, Eskimos) der Gehorgangsein
gang mehr kreisformig ist, indem der vertikale Durchmesser den hori
zontalen nur urn ein geringes iibertrifft. Dabei ist die Offnung auffallend 
groB (18: 1.5 mm). Bei Brachycephal-Rassen (Mongolen, Chinesen, 
Japanern) findet Ostmann die Offnung mehr langlich-oval, den Rohen
durchmesser nahezu doppelt so groB als den Querdurchmesser. 

Von Interesse erscheint die Tatsache, daB Otosklerosekranke ver
haItnismaJ3ig oft eine groBere Weite des Gehorganges zeigen, die beson
ders in Fallen einseitiger Erkrankung bei Beobachtung der gesunden Seite 
deutlich hervortritt (V. Urbantschitsch). So wie die Weite, unter
liegen auch Kriimmung und Verlaufsrichtung des knochernen au13eren 
Gehorganges wesentlichen Variationen. 

Als eine seltene Entwicklungsanomalie des Gehorganges ist das Be
stehen kongenitaler membranoser Verbindungen der Wande des Ohr
kanals anzufiihren. Ihre Abstammung ist nach V. Urbantschitsch 
von jener Epithelialmasse herzuleiten, welche die zentralen Partien des 
Gehorganges urspriinglich einnimmt und die noch wahrend des Intra
uterinlebens einer regressiven Metamorphose anheimfallt. U r ban
tschitsch weist auch auf das Interesse hin, welches diese den Ohrein
gang abschlieBende Membran yom entwicklungsgeschichtlich und ver
gleichend anatomischen Standpunkte verdient. 

Bei neugeborenen Runden, Katzen und Mausen ist der auBere Ge
horgangseingang noch nicht wegsam und von Epidermis ausgefiillt 
(Kunzmann). Nach Untersuchungen von Urbantschitsch1) handelt 
es sich hicrbei nicht urn einen wirklichen Cutisverschlu13, sondern urn 
eine epitheliale Verklebung, die nicht allein auf den Eingang des Ohr
kanals beschrankt bleibt, sondern auch die anfanglich klappenformig 
eingeschlagene Ohrmuschel betrifft. Wahrend sich dieser Epithelial
verschluB beim Menschen sowie bei manchen Tieren noch vor der Ge
burt regelmaJ3ig lOst, ist er bei anderen Tieren zur Zeit der Geburt vor
handen und gibt erst allmahlich die einzelnen miteinander verbundenen 
Teile der Ohrmuschel in der Nahe des Ohreinganges und endlich diesen 
selbst frei. 

Die kongenitale Atresie des Gehorganges ist neben den ver
schiedenen Formen der Taubstummheit die klinisch wichtigste Form 
der kongenitalen Mi13bildungen des Ohres. Es handelt sich urn eine Mi13-
bildung, die das mannliche und weibliche Ges~hlecht mit gleicher Raufig
keit betrifft, am rechten Ohre haufiger angetroffen wird wie am linken, 
auf beiden Seiten nur in vereinzelten Fallen vorkommt. Die SeItenheit 

1) Urbantschitsch fand diesen Vorgang an Hunden, Katzen, Kaninchen, 
Meerschweinchen, Schweinen und Miiusen. 
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ihres Vorkommens geht aus der Aufstellung Bezolds hervor, der unter 
20 468 Ohrenkranken nur elfmal angeborene Atresie des Gehorganges 
mit miBbildeter Ohrmuschel fand. 

Der angeborene GehorgangsverschluB kann memuranos oder kno· 
chern sein und er kann sich auf die ganze Lange des Gehijrganges er· 
strecken, kann sich aber auch auf den memhranosen oder knochernen 
Anteil des Gehorganges allein beschranken. Dementsprechend sehen wir 
Falle, in denen die Haut der Ohrmuschel glatt iiber die Gehorgangs. 
offnung hinwegzieht und solche, bei denen der Gehorgang einen kiirzeren 
oder langeren blind endigenden Gang bildet. 

Bei der knochernen Atresie besteht die laterale Wand aus einer 
kompakten Knochenplatte, die eine kleine Offnung oder eine kleine 
Vertiefung haben kann oder auch vollstandig glatt ist. Bei den hochsten 
Graden der MiBbildung findet man nach AblOsung der Ohrmuschel 
keine Andeutung eines Gehorganges, sondern nur eine glatte Flache, 
die nach oben in die Temporalfascie iibergeht und der die Parotis auf· 
gelagert ist. 

Der angeborene GehorgangsverschluB ist fast immer mit MiBbil· 
dungen der Ohrmuschel oder anderen Anomalien des Ohres, sehr oft 
mit angeborenem Defekt des Gehorganges und mit Anomalien des mitt· 
leren Ohres verbunden. 

In der Minderzahl der FaIle besteht eine Atresie der Tube; in solchen 
Fallen ist auch die Muskuhi,tur des weichen Gaumens auf der Seite der 
MiBbildung unvollstandig entwickelt (Politzer). 

Die Trommelhohle ist nach den Schilderungen Ale xanders klein 
und iiberall durch Osteophyten verengt, so daB man den Eindruck ge· 
winnt, daB die knocherne Tube viel weiter als sonst in die Trommelhohle 
fortgesetzt, so mit verlangert ist. Das knocherne Rohr erstreckt sich 
gewohnlich nach hinten und auBen bis an die Nische des Schnecken· 
fensters. Das Antrum ist klein, die mediale Trommdhohlenwand zeigt 
in der Mehrzahl der FaIle das normale Relief; im iibrigen finden sich 
haufig Knochendefekte am Facialiskanal, mitunter pathologische 
Knochenauflagerungen und bindegewebige Ligamente, durch welche 
besonders die Nischen des V orhofes und des Schneckenfensters verengt 
oder verschlossen werden konnen. 

Die Gehorknochelchen und das Trommelfell sind in den meisten 
Fallen nachweisbar, zeigen jedoch stets starke Veranderungen. 
Die Gehorknochelchen sind zumeist klein und plump. Haufig be· 
steht Defekt des Hammerkopfes odeI' des langen Ambosschenkels, 
beide Steigbiigelschenkel sind miteinander verschmolzen, und bei 
gleichzeitiger Verkleinerung del' Steigbiigelplatte erinnert das Steig. 
biigelrudiment oft an die Columella del' Vogel. Mitunter sind del' 
Hammerkopf und Ambosschenkel zu einem Knochelchen vereinigt, 
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und das mittlere Gehorknochelchen besteht aus dem langen Ambos
schenkel, der an seinen beiden Enden mit dem lateralen und dem inneren 
Knochelchen bindegewebig verbunden ist. Die gesamte Gehorknochel
chenkette wird durch ein dichtes Bindegewebsnetz eingehiillt. Das 
Trommelfell findet sich in Form einer unregelmaBig begrenzten, nicht 
gespannten Membran, die mehr oder weniger vollstandig der lateralen 
knochernen Deckplatte des Mittelohres anliegt, mit derselben aber nicht 
verwachsen ist. Mitunter ist das Trommelfell rudimentar oder es ist 
von einer bindegewebigen Membran ersetzt, welche die normale histo
logische Differenzierung vermissen liiBt. Die Mittelohrmuskeln sind vor
handen, zeigen jedoch bedeutende degenerative Veranderungen. Voll
kommenes Fehlen des einen oder anderen Muskels oder anch beider ist in 
der Literatur mehrfach angefiihrt (Kaufmann, Landauer, Lucae, 
Moos und Steinbriigge, Toynbee, Wagenhauser und Wreden, 
Alexander und Benesi). Die Chorda tympani ist in den meisten 
Fallen vorhanden, in einzelnen Fallen hypoplastisch, in anderen zeigt 
sie atypischen Verlauf. In zwei Fallen von Marx verlief die Chorda 
tympani lateral von der atresierenden Knochenplatte. Mitunter fehlt 
die Chorda ganzlich. 

Untersucht man in Fallen von kongenitaler Atresie das Schlafenbein, 
so findet man nach Alexander gewohnlich einen auffallend pneuma
tischen Warzenfortsatz, an den sich nach vorn unmittelbar die Fossa 
articularis des Unterkiefers anschlieBt. 

Was das Verhalten des inneren Ohres in Fallen von kongenitalem 
GehorgangsverschluB anbetrifft, so finden wir in der alteren Literatur 
die Ansicht vertreten, daB das Labyrinth in solchen Fallen nur selten 
an der MiBbildung des auBeren und mittleren Ohres partizipiert. In 
diesem Sinne auBern sich Steinbriigge, der unter 24 Fallen von ange
borener Mikrotie mit GehorgangsverschluB nur dreimal das Labyrinth 
wesentlich beteiligt fand, Ruedi auf Grund des Beobachtungsergebnisses 
yon 42 FiiJlen und J oM nnter Bezugnahme auf die makroskopisch-anato
mischen Befunde bei 12 Fallen, die er aus der Literatur zusammenstellte. 

In der Reihe der funktionell genauer untersuchten Falle figuriert 
eine ganze Anzahl solcher mit Horbefunden einer Schalleitungsstorung 
bei intaktem, resp. funktionsfahigem Labyrinth!); es seien speziell zwei 
Falle von Bezold und ein Fall von Schwendt mit doppelseitiger an
geborener Gehorgangsatresie angefiihrt, bei denen sich auf Grund der 
Funktionspriifung annehmen laBt, daB die pathologischen Veranderungen 
sich nur auf den Schalleitungsapparat allein beschrankten. 

Andererseits mull darauf hingewiesen werden, daB ein groBer Teil 
der post mortem untersuchten FaIle nur makroskopisch-anatomisch be-

l) Hierher gehoren die FaIle von Jurgens, Neuenborn, Northeote, 
Amberg, Sugar, Alexander, Ruttin und Iwata. 
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riicksichtigt worden war und daB bei vielen der intra vitam untersuchten 
Kranken genauere klinische Feststellungen verabsaumt worden waren. 

Aber selbst in der Reihe jener FaIle, die beziiglich des inneren Ohres 
in nicht verlaBlicher Weise untersucht worden waren, finden wir bei ge
nauerer Durchsicht del' einschlagigen Literatur, das innere Ohr keines
wegs selten in anormalem Zustande. 

So weisen unter 16 Fallen, die Bezold auf Grund der in der Lite
ratur vorliegenden Kasuistik zusammenstellt (hier sind die 12 Faile, 
auf welche sich Joel bezieht, inbegriffen), fiinf Faile auf Grund makro
skopisch-anatomischer Untersuchung ein pathologisches Verhalten des' 
inneren Ohres aufl}. AuBerdem ergab die Beobachtung in zwei Fallen, in 
denen das Labyrinth als normal bezeichnet wird, auf dem miBbildeten 
Ohre vollige Taubheit, ein Befund, del' wohl auf eine Anomalie im Bereiche 
des inneren Ohres schlieBen laBt. J e einen Fail von ange borener Mikrotie und 
Gehorgangsatresie mit Taubheit, resp. hochgradige Schwerhorigkeit teilen 
Kretschmann, J aco bsohn, Mauthner, "T otzil ka, Stein und zwei 
Falle Benesi mit. Auch U ffe norde vertritt die Ansicht, daB die kongeni
tale Gehorgangsatresie viel haufiger von Veranderungen im inneren 
Ohre begleitet wird, als friiher angenommen wurde. Besonderes Interesse 
beanspruchen drei Falle von Alexander und Benesi, da uns hier zum 
ersten Male die Ergebnisse genauer mikroskopischer Untersuchungen 
vorgelegt werden. Auch in diesen Fallen erstreckte sich die Defekt
bildung auf samtliche Ohrspharen. 

Wir sehen also, daB MiBbildungen des Gehororgans in seinen samt
lichen Abschnitten, wie sie bei hochgradigen Korper-, resp. GesichtsmiB
bildungen an nicht lebensfahigen Friichten (so nach Alexander bei 
Syn- und Anencephalie usw.) zur Regel gehoren, auch klinisch nicht gar 
so selten zur Beobachtung gelangen. 

Zu den haufigeren Vorkommnissen miissen wir allerdings das Be
schranktbleiben der MiBbildung auf die auBere und mittlere Ohrsphare 
rechnen. Diese Tatsache findet ihre Erklarung in den oben skizzierten 
entwicklungsgeschichtlichen Verhaltnissen des Gehororganes, die auch 
die Grundlage fUr die Annahme bieten, daB die MiBbildung des auBeren, 
resp. mittleren Ohres allein eine andere Genese hat als die des Innenohres 
mit und ohne BeteiIigung des auBeren Ohres. 

Virchow hat gelegentlich del' Beschreibung einiger MiBbildungen 
des Ohres die Ansicht ausgesprochen, daB es sich in solchen Fallen nicht 
urn einfache Hemmungsbildungen handle, sondern urn Folgeerscheinun
gen akuter odeI' irritativer Vorgange. Virchow zieht zur Stiitze seiner 

1) In einem Faile war das Labyrinth defekt, in einem Faile wird es als nicht 
vollig normal, in einem Faile als verkleinert bezeichnet, in einem Faile fehlte es 
ganzlich, in einem Faile bestand die Region des Felsenbeines aus einer diffusen, 
spongiosen Masse. 
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Annahme die Beobachtung von Fallen heran, bei denen sich VerschluB 
des auBeren Gehorganges neben dem Fehlen der einen Nabelarterie fand, 
weist aber speziell auf einen Fall hin, bei dem die Nabelschnurarterie 
auf der einen Seite fehlte, wahrend gerade das Ohr der anderen Seite 
miBbildet war. Man konne demnach den Ohrdefekt nicht aus dem Fehlen 
der Nabelarterie erklaren, sondern miisse ortliche lJrsachen fur beide 
Bildungsfehler verantwortlich machen. Der Ansicht Virchows schlieBen 
sich auch Viktor Bremer und Joel an. Auch Takanarita denkt 
an die Moglichkeit eines jm intrauterinen Leben ablaufenden irri
tativen Prozesses im Gebiete der ersten Schlundspalte. Allerdings gibt 
Joel auch Mischformen von entziindlichen Prozessen und Entwicklungs
hemmungen zu, da auch die Entwicklung der Teile bei entziindlichen 
Vorgangen im embryonalen Leben nicht ungehindert vor sich gehen 
konne. 

DaB MiBbildungen des auBeren Ohres durch auBere mechanische 
Entwicklungshemmungen hervorgerufen werden konnen, zeigen Mit
teilungen von Alexander und Moszkowicz (MiBbildung des auBeren 
Ohres infolge von Verwachsung des Amnion mit der betreffenden Ge
sichtshalfte) und von Marx (MiBbildung des auBeren Ohres infolge von 
Umwicklung des Kopfes mit der Nabelschnur). 

Bezeichnend fUr die Genese der Atresia auris congenita ist ihr Zu
sammentreffen mit anderen Hemmungsbildungen, Mikrotie, Auricular
anhangen, Wangen-, Lippen- und Gaumenspalten, Halskiemenfisteln u. 
dgl. Hemiatrophie des Gesichtsschadels der betroffenen Seite beschrie
ben G raw i t z, Hoe p f n e r, L u cae, 0 g s ton, We 1 t e r, S t e in, 
Ben e s i, mangelhafte Entwicklung des Unterkiefers Moos und S t e i n
b rii g g e, B 1 a n k e, MiBbildung des Unterkiefers sah W red en. 

Aus den bisher bekannt gewordenen Tatsachen geht hervor, daB in 
Fallen von Atresia auris congenita schon die allerersten Stadien der Form
entwicklung, die sich beim Menschen bei der Umformung der ersten 
Schlundspalte ergeben, gestort erscheinen miissen; Befunde von Ale x
ander und Benesi an einem achtmonatigen Embryo berechtigen 
zur Annahme, daB die zur kongenitalen Atresie fiihrende Schadigung 
in den zweiten Lunarmonat zu verlegen sei. Das haufigere rechtsseitige 
Vorkommen der MiBbildung fiihrte Landauer zur Annahme, die star
kere rechtsseitige Riickbildung der embryonalen GefaBbogen setze die 
Widerstandsfahigkeit dieser Seite herab. 

Wahrend manche Autoren, darunter Iwata, die zur Atresie fiihrende 
primare Entwicklungsstorung in jene Embryonalgegend verlegen, welche 
das auBere Ohr liefert, also in denjenigen Ektodermteil, der peripher 
von den Kiemenbogen gelegen ist, sind andere der Ansicht, die MiB
staltung des auBeren und des Mittelohres sei ontogenetisch einander 
koordiniert. 
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Wertvolles Material zur AufkHirung der Entstehung der kongeni
talen Atresie erbrachten die histologischen Befunde von Ale xa nder 
und Benesi. Nach ihren Untersuchungsergebnissen ist die embryo. 
genetisch zuerst auftretende und grundlegende Veranderung in einer 
defekten Anlage des Tympanicum zu suchen. Mit der defekten Ent
wicklung des Deckknochens geht eine iiber die Norm hinausgehende 
Massenentwicklung des Laterohyale einher. 

Es kann sich entweder urn einen Totaldefekt des Tympanicum handeln, wobei 
das keulenformig vergroJ3erte Hinterende des Laterohyale den atresierenden Teil 
liefert, oder urn einen partiellen Defekt des Tympanicum, wobei dasselbe noch in 
Bogenform oder nur mehr als Platte angelegt erscheint. Beide embryologische 
Typen fiihren zur hochgradigen Starung oder Aufhebung der Trommelfellentwick· 
lung und zum Defekt des auJ3eren Gehorganges. Sie unterliegen im Laufe der Zeit 
sekundaren Veranderungen. Vor allem kann postembryonal im Laufe der ersten 
Lebensjahre oder spater durch Verschmelzung des Squamosum mit den atresie
renden Knochenteilen eine das Mittelohr nach auJ3en deckende Knochenplatte zu
stande kommen. 

Wahrend Alexander und Benesi demnach die Gehorgangsatresie 
ontogenetisch begrtindet sehen in einem kongenitalen Defekt des Tym
panicum und in einer konsekutiven, tiber die Norm hinausgehenden 
Massenentwicklung des Laterohyale - so daB demnach an der Bildung 
der atresierenden Platte sowohl das Os tympanicum wie das Laterohyale 
Anteil hat, ist Mar x der Ansicht, daB der Belegknochen von der Bil
dung der verengernden Knochenpartie auszuschlieBen ist und daB viel
mehr das Derivat des Hyoidbogens al.Iein fUr die Atresie verantwortlich 
zu machen sei. 

In den Fallen von Mar x ist die atresierende Knochenplatte ein Produkt des 
zweiten Viszeralbogens. Sie hat sich aus dem obersten Teile des Reichertschen 
Knorpels - dem distal von dem Laterohyale gelegenen Teil des Hyoidbogens -
entwickelt. Bei der normalen Entwicklung geht aus diesem Teile die Protuberantia 
styloidea Politzers hervor. Die Mittelohrmil3bildung umfaJ3te in den Marxschen 
Fallen nur die laterale Wand, den Hammer und AmboJ3, welche rudimentar ent
wickelt waren. Die Chorda tympani lag nicht medial, sondern lateral von der 
Atresieplatte. Die Lage wird von Marx unter Hinweis auf die Arbeiten von 
Bromann, Fuchs und Gaupp im Gegensatze zu der Ansicht von Alexander 
nnd Ben e s i fiir die Beurteilung der Entwicklungsgeschichte der MiJ3bildung ver
wertet. Die Chorda verlauft entwicklungsgeschichtlich auJ3en urn den zweiten Vis
zeralbogen. 

L. Deutsch, der die anatomisehen Einzelheiten, die sieh ihm aus 
rontgenologischen Untersuchungen ergeben haben, zur Deutung der 
ontogenetisehen Vorgange bei der angeborenen Gehorgangsatresie heran
zieht, gelangt zu dem Sehlusse, daB die Atresie als eine polymorphe 
MiBbildung anzusehen sei, deren anatomisehe Grundlage keine einheit
liehe ist. 

Einige seiner Befunde bringt Den tsch mit der Ansicht von Mar x in Einklang. 
4 Fallen gemeinsam war die Hypoplasie des Os tympanic urn und der Ersatz des 
entstandenen Defektes durch eine Massenzunahme einer benachbarten Skelett-

Baner·Stein, Otiatric. 4 
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partie (3 mal des Stylohyale, 1 mal des uberreich pneumatisierten Warzenfort· 
satzes). Bei einer zweiten Gruppe von Fallen war die Gehorgangsatresie bedingt 
durch eine exzentrische Einengung des Gehorganges, durch welche sein Lumen 
auf ein Minimum reduziert wurde. Deutsch weist darauf hin, daB der Annulus 
exzentrisch wachst und durch Knochenapposition in seiner auBeren Circumferenz, 
durch Knochenabbau in seinen innen gelegenen Teilen seine endgiiltige Form und 
GroBe erhalt. Er halt es nun fiir denkbar, daB durch eine derzeit unbekannte Noxe 
die Knochenresorption unterbleibt oder zumindest mit der Knochenapposition 
nicht Schritt halt. Eine hieraus resultierende Atresie sei zumindest als kongenital 
angelegt zu bezeichnen. 

In den leichtesten Fallen von Gehorgangsatresie handelt es sich um 
FaIle mit vorhandenem, jedoch defektem Tympanicum, bei hoheren 
Graden der MiBbildung kommen noch Entwicklungsdefekte und 
Hypoplasien im Mittelohr hinzu. Hier kann sich der Entwicklungs
defekt auBer im Ohre auch auf der ganzen Schadelseite der MiBbildung 
zeigen, indem es zur Verkleinerung, resp. zur Asymmetrie des Gesichts· 
schadels, zu Entwicklungsdefekten des Unterkiefers, der Kaumuskulatur 
kommt. In den Fallen, in denen das Mittelohr in das miBbildete Ge
biet einbezogen erscheint, muB es zur defekten Entwicklung des Facialis
kanals mit konsekutiver Hypoplasie des N. facialis (FaIle von N e u en -
born, Kretschmann, Bllllesi) kommen. 

Alexander und Benesi wei sen darauf hin, daB bei einem gewissen 
Grade der Defektentwicklung im Bereiche der beiden ersten Kiemen
bogen das innere Ohr fUr die normale Formentwicklung keinen Platz 
mehr zur VerfUgung habe, wora1,lS selbstverstandlich eine Hypoplasie 
des inneren Ohres resultieren milsse. 

Wahrend also in solchen Fallen die defekte Entwicldung im Bereiche 
der Schlundbogen und -spalten als erste Veranderung anzusehen ist, 
an die sich die anderen Veranderungen anschlieBen, gibt es andere, in 
welchen die Veranderungen im inneren Ohre in allgemeinen, zu degene
rativer Atrophie und kongenitaler Taubheit fUhrenden Ursachen liegen. 
Solche FaIle zeigen (wie auch der eine der von Ale xa nder und Be nesi 
beschriebenen FaIle lehrt) diejenigen Defekte, die auch in Fallen von kon
genitaler Taubheit ohne Abnormitaten im Mittelohre und auBeren Ohre 
gefunden wurden (Alexander). 

Auch die klinisch in genauerer Weise untersuchten Fane von Atresie 
mit Taubheit ergeben meist den charakteristischen Befund der kongeni. 
talen Taubheit mit normaler Labyrinthfunktion (Typus der sacculo
cochlearen Degeneration!): Alexander, Mauthner, Wotzilka, 
Stein, Benesi. 

1) Der im Fane von Mauthner nachweisbare spontane Nystagmus zeigte die 
Charaktere des neurotischen Nystagmus, der im Fane von Benesi nachweisbare 
war auf die Abducenslahmung zu beziehen und schon seinem Charakter nach (er 
war ziemlich langsam, auffallend grobschlagig, unabhiingig von der Blickrichtung) 
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Diese FaIle gestatten auf Grundlage der Einzelheiten der Allgemein. 
untersuchung die SchluBfolgerung, daB die Ursache fUr das gesamte 
Gehororgan umfassende MiBbildungen in einer allgemeinen degene
rativen Anlage gegeben ist. Diejenigen Patienten, iiber die eingehen
dere Befunde vorliegen, bringen in der Haufung von degenerativen 
Stigmen den Charakter des Status degenerativus (Ba uer) deutlich 
zum Ausdruck. So verzeichnet Stein an seinem FaIle von rechtsseitiger 
Atresie mit Taubheit rechts und leichtgradiger labyrintharer Schwer
horigkeit links - Steigerung der Reflexe, starke vasomotorische iller
erregbarkeit, eine kongenitale Augenanomalie und eine de1Jtliche Unter
entwicklung der rechten Hand, Benesi in dem einen seiner FaIle (kon
genitale Aplasie der rechten Ohrmuschel mit Atresie des auBeren Gehor
ganges, Taubheit) einen Defekt am rechten, weichen Gaumen, Lahmung 
des rechten N. facialis und des rechten N. abducens, starkere Pigmentie
rung der rechten Iris, diffuse VergroBerung der Schilddriise, Thymus
dampfung, auffaIlend starke Entwicklung der Mammae, starke Akzen
tuation des 2. Pulmonaltones, Uberstreckbarkeit der Fingergelenke und 
des EIlbogengelenks, Cubitus varus. 

In einem von Krampitz histologisch untersuchten Falle mit Ent
wicklungsanomalien in allen drei Anteilen des Gehororganes fehlte der 
Facialis voIlstandig, und es bestand Situs viscerum inversus der Brust
eingeweide. 

Auf der allgemeinen degenerativen Anlage beruht auch die in den 
Fallen von W otzilka und Stein auf dem nicht miBbildeten Ohre nach
gewiesene labyrinthare Schwerhorigkeit. Hier erstreckte sich die Ent
wicklungshemmung bloB auf das innere Ohr und fiihrte bei weniger hoch
gradiger Schadigung desselben nur zur Schwerhorigkeit, nicht aber zur 
Taubheit. 

Es ist nicht zu zweifeln, daB genauere Untersuchungen in dieser Rich
tung zur KlarsteIlung der Genese der hier besprochenen Bildungsanomalien 
fiihren werden. 

Wenn auch der Entstehung des angeborenen Gehorgangverschlusses 
auBere mechanische Entwicklungshemmungen zugrunde gelegt werden 
miissen, so diirfen wir doch auch konstitutionellen Faktoren eine maB
gebende Bedeutung fiir die Entstehung und die Natur jener Bildungs
anomalien beimessen, welche zur kongenitalen Gehorgangsatresie und 
den sie begleitenden Anomalien der anderen Horspharen fiihren. 

Die Abb. 18, 19 u. 20 illustrieren die Begleiterscheinungen des von 
C. Stein beschriebenen Falles von rechtsseitiger kongenitaler Atresie 

nicht als labyrintharer zu bezeichnen. Daftir sprach auch die normale experimen
telle Reflexerregbarkeit des Labyrinthes. Ein merkwtirdiges Symptom bot diese 
Patientin darin, daB sie trotz beiderseitiger normaler Erregbarkeit des Labyrinthes 
weder subjektiv noch objektiv Schwindel bekam (Bondy). 

4* 
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des Gehorganges und angeborener vollstandiger Taubheit auf der
selben Seite: Knorpeliger Aurikularanhang, geringere Entwicklung 
des Gesichtsskelettes der rechten Seite und der rechten Hand. 

Abb. 18. Rechtes Ohr. GroBer trauben
fOrmiger, knorpeliger, freipendelnder 
Aurikularanhang vor dem Gehorgange, 
knapp oberhalb des Tragus. Das Crus 
helicis ist mit dem Anthelix durch eine 
Knorpelspange verbunden. Die Gehor
gangsmiindung ist stark verengt, der 
Gehorgang endet knapp hinter der 
Miindung blindsackfOrmig. OhrUipp
ehen angewachsen. Lange der Ohr-

musehel 6 em (links 6'/ 2 em). 
(Nach Passow-Scharer.) 

Abb. 19 zeigt die Asymmetrie des Ge
siehtsskelettes (Zll ungllnsten del' rech
ten Seite). Die Asymmetrie of len bart 
sich vor allem an der geringeren Aus
bildung des rechten Ober- und Unter
kiefers, die beide kiirzer und flacher er
scheinen als die korrespondierenden der 
anderen Seite. Die rechte Lidspalte ist 

enger wie (lie linkc. 
(Nach Passow-Schafer.) 

In praktischer Hinsicht lehren die von Alexander und Benesi 
beschriebenen anatomischen Befunde, daB eine chirurgische Behandlung 

Abb. 20 zeigt die deutlich geringere Entwicklung der rechten Hand. 
(Naeh Passow-Schafer.) 

der Gehorgangsatresie in Form einer Anlegung eines Gehorganges im 
Gebiete des Tympanicumdefektes vollkommen zwecklos sein muJ3. 
Eine Aussicht auf Horverbesserung bietet (sofern das innere Ohr funk-
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tionstiichtig ist) nur eine Offnung im Bereiche des Antrums des Warzen
fortsatzes. Die das Mittelohr durchziehenden Bindegewebsbriicken 
wirken insofern giinstig, als sie postoperativ zu einem membranosen 
VerschluB der Antrumoffnung fiihren konnen. 

Anomalien der Ceruminaldrlisen. 
Die Cutis des Gehorganges ist von zahlreichen Haarfollikeln, Talg

driisen und SchweiJ3driisen, den sog. Ceruminaldriisen, durchsetzt. 
Wahrend normalerweise eine Absonderung der Talg- und Ceruminal
driisen in einer maBigen Quantitat und halbfliissigen Qualitat erfolgt -
gerade geniigend, urn der Haut des Gehorganges die notige Geschmeidig
keit zu verleihen -, gibt es Individuen, bei denen die Absonderung dieser 
Driisen in vermindertem oder in vermehrtem MaBe erfolgt. 

Abgesehen von der Sekretionsverminderung, wie wir sie bei und nach 
Gehorgangs- und eitrigen Mittelohrentziindungen beobachten, ist die 
auffallende Verminderung der Ceruminalabsonderung zu erwahnen, die 
sich nicht selten bei Otosklerose findet. Sie wird als ein Symptom vaso· 
motorisch-trophischer Natur angesehen. 

Verbindet sich das Produkt der Talg- und Ceruminaldriisen mit 
Epidermisschollen, abgestoBenen Haaren und Staubteilchen, und wird 
die Entfernung des abgesonderten Sekretes behindert, so kommt es zur 
Bildung mehr oder weniger groBer Ceruminalpfropfe. Es kann sich aber 
auch urn eine abnorm gesteigerte Tatigkeit der Ceruminaldriisen allein 
handeln. Wahrend man friiher die Ceruminalpfropfbildung in erster Linie 
auf ortliche Verhaltnisse des Gehorganges, wie Verengerungen, Hypero
stosen, starke Windung, Entziindungen usw., zuriickfiihrte, wiesen 
spater einzelne Autoren (Korner, Denker, Boenninghaus, Gru
nert) darauf hin, daB diese Momente keine geniigende Erklarung fiir das 
haufige Rezidivieren von Ohrenschmalzpfropfen in manchen Fallen ab
ge ben konnen. 

Von mancher Seite (Troeltsch) wurde darauf hingewiesen, daB die 
Cerumenproduktion der Talgdriisenproduktion der iibrigen Haut paral
lel gehe, daB bei trockener, sproder Haut wenig, bei feuchter, fettreicher 
Haut reichlich Cerumen abgesondert werde. 

Genauer hat dieses Problem in jiingster Zeit J. Ber berich studiert. 
Er zeigte, daB die Cerumenproduktion yom Gesamtstoffwechsel abhangig 
ist und daB bei rezidivierender Ceruminalpfropfbildung ein iiber das 
Doppelte des Normalen vermehrter Cholesteringehalt des Blutes nacho 
gewiesen werden kann. Als weiteren Beweis der vorhandenen Hyper. 
cholesterinamie fiihrt Berberich das haufige Vorkommen von Xanthe· 
Iasmen, den Arcus lipoides corneae und den Arcus Iipoides myringis an. 

DaB bei der Ceruminalproduktion konstitutionelle Einfliisse mit· 
spielen. geht aus Aufzeichnungen Stei ns hervor, der gelegentlich fami· 
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lienanamnestischer Erhebungen konstitutionell ohrenkranker Indivi
duen die Mitteilungen solcher Kranken notieren konnte, daB Familien
angehorige an auffallend starker Ohrenschmalzabsonderung gelitten 
hatten. Es muB sich in diesen Fallen um eine ganz besonders gesteigerte 
Driisentatigkeit gehandelt haben, da die Patienten dies erwahnten. In 
einem Falle handelte es sich um eine Otosklerosekranke mit fehlender 
Ceruminalproduktion, die die Frage, ob sie immer so wenig Ohrenfett 
gehabt habe, bejahte und gleichzeitig spontan anfiihrte, daB ihr Onkel 
zeitlebens an so reichlicher Ohrenschmalzabsonderung gelitten habe, 
daB zu wiederholten Malen im Jahre die Ausspritzung der Pfropfe notig 
gewesen sei. Gerade in der extremen Differenz - einerseits vollstandiges 
Fehlen der Ceruminalabsonderung, andererseits iiberr,eichliche Ceruminal
driisentatigkeit bei Mitgliedern einer und derselben Familie - liegt ein 
die konstitutionelle Grundlage der Sekretionsanomalie kennzeichnendes 
Moment. In einer zweiten Familie, in welcher labyrinthare Schwerhorig
keit haufig auftrat, sah Stein ein Mitglied mit auffallend reich
licher Ceruminalabsonderung, ein zweites mit chronischem Gehorgangs
ekzem. 

Auch Berberich verzeichnet das familiare Vorkommen rezidi
vierender Ceruminalproduktion. Oft sind einer der Eltern und eines 
oder mehrere der Kinder von dem Leiden befallen. Berberich sah 3 
solcher Familien und horte, daB in einer Familie der Vater den Kin
dern alle 4-6 Wochen die Ceruminalpfropfe ausspiilt. 

Da auch ein starkgewundener Verlauf des Gehorganges, seine spalt
fOrmige Verengerung, Exostosen und Hyperostosen die Herausbeforde
rung des Ceruminaldriisensekretes erschweren und behindern konnen, 
so kann auch die kongenital bestehende oder auf kongenitaler Anlage 
extrauterin erfolgende Gestaltsveranderung des Gehorganges die Ceru
minalanhaufung daselbst veranlassen1). 

Wenn auch Ber berich an die Moglichkeit denkt, daB hier Anomalien 
im Gehorgangsbau oder eine lokale Disposition zu Entziindungen, zu 
Atresie sich vererben und diese die Ursache der Ceruminalpfropfbildung 
abgeben konnen, so glaubt er doch, daB hier in erster Linie Storungen des 
allgemeinen Stoffwechsels, bzw. des erhohten Cholesterinstoffwechsels in 
Betracht kamen. Fiir nicht ausgeschlossen halt er es, daB die Hyperchole
sterinamie auf endokrinen Storungen beruht, also endogener Natur 
Ware. 

Be r b e ric h gla u bt a uch, die Hera bsetzung der Ceruminalprod uk
tion bei Otosklerose (Bing, Boenninghaus u. a.) - er fand bei allen 

1) Weite, Lage und Kriimmungsverhaltnisse des knorpelig membranosen Ge
horganges sind bedeutenden Schwankungen unterworfen. Der Winkel, den der 
knorpelig-membranose und der knocherne Gehorgang miteinander nach vorne 
unten einschlieBt, variiert von 110-170° (Alexander). 
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otosklerosekranken Mitgliedern belasteter Familien eine Herabsetzung 
des Cholesteringehaltes - auf eine vererbbare Hypocholesterinamie 
beziehen zu durfen, resp. sie als Ausdruck einer endokrinen Storung 
deuten zu konnen. Auch die von Berberich betonte Tatsache des 
erblichen und familiaren Auftretens der Hypercholesterinamie bei fami
liaren Erkrankungen, wie Diabetes mellitus, Hypertonie (vgI. auch Vo B), 
Arteriosklerose, gewissen Nieren- und Lebererkrankungen, gestattet in 
gewissem Sinne, konstitutionelle Faktoren als Ursache eines solchen 
Vorkommens anzusehen. 

Selten ergeben sich Varietaten der Ceruminaldrusen nicht ihrer 
sekretorischen Tatigkeit nach, sondern hinsichtlich ihrer anatomischen 
Ausbildung und ihres Sitzes. So horen in einzelnen Fallen die Ceru
minaldrusen nicht linear am Ubergang des knorpelig-membranosen in 
den knochernen Gehorgang auf. Auch Dichte und Starke der Haar
auskleidung im auBeren Gehorgange variieren - abgesehen von ihrer 
physiologischen Zunahme mit dem Alter - in denselben Altersstufen 
auBerordentlich. 

Berberich verweist darauf, daB bei rezidivierender Ceruminal
produktion selbst im hohen Alter noch ein starker Haarwuchs im Ge
horgange zu sehen ist, wahrend im auffallenden Gegensatz dazu bei 
Otosklerose sehr wenig Haare im Gehorgange zu finden sind. Da bei 
starkem Haarwuchs ein fettiger Gehorgang und Hypercholesterinamie 
und bei Otosklerosekranken mangelnder Haarwuchs bei herabgesetz
tern Cholesteringehalt im Blute zu finden sei, so halt es Be r b eric h 
fur nicht ausgeschlossen, daB der Haarwuchs durch den vermehrten 
Cholesteringehalt des BIutes giinstig, resp. im entgegengesetzten FaIle 
ungunstig beeinfluBt wird. 

Gehorgangsexostosen. 

Wir verstehen unter E xostosen glatte oder unebene kugel-, kegel-, 
knopf-, pilz- oder zapfenWrmige knocherne Vorwolbungen oder Aus
wuchse, die den Wanden des Gehorganges einfach oder mehrfach, ein
seitig oder beiderseitig (im letzteren Falle mitunter in GroBe und An
ordnung symmetrisch) aufsitzen. 

Sie engen je nach ihrer GroBe und Zahl die Lichtung des GehOrganges 
in geringerem oder hoherem Grade, oft bis auf einen engen Spalt, ein. 1st 
die Knochenneubildung circumscript an den Randern des Os tympanicum, 
so kommt es zur Bildung von Exostosen, die am Annulus tympanicus 
oder etwas lateral yom Trommelfell als hockerige, oft perlartige Ge~ 
bilde, manchmal auch mehrfach, in das Gehorgangslumen hineinragen. 

In einzelnen Fallen ist die Vorwolbung keine circumscripte, sondern 
sie erstreckt sich in groBerer Ausdehnung der Gehorgangswand entlang; 
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manchmal umfaBt sie die Gehorgangslichtung ringfOrmig, sie auf diese 
Weise von allen Seiten verengend. In solchen Fallen sprechen wir von 
Hyperostosen des Gehorganges. Wir treffen sie bei Personen ver
schiedenen Alters, auch schon bei jugendlichen Individuen, mitunter 
auch schon zur Zeit der Pubertat. 

Nicht selten werden Exostosen - und zwar selbst bei nicht unbe
trachtlicher GroBe und Ausdehnung - zufallig festgestellt. In manchen 
Fallen fiihren entziindliche oder ekzematose Veranderungen der Gehor
gangshaut, ebenso wie auch eitrige Mittelohrprozesse zu ihrer Entdeckung. 
Dber ihie Ursache wissen die Kranken fast niemals verlaBliche Angaben 
zu machen, gelegentlich einmal horen wir von stattgehabten 
Traumen. 

Die Unklarheit, die hinsichtlich der Entstehungsursachen der Exo
stosen herrscht, wird am besten ersichtlich, wenn wir die Verschiedenheit 
der diesbeziiglichen Angaben der Autoren anfiihren. 

Politzer gruppiert die Exostosen nach den angefiihrten atiologi
schen Momenten in folgender Weise: 

1. Partielle Hyperplasien wahrend des Entwicklungs- und Verkno
cherungsstadiums des knochernen Gehorganges. Zu dieser Form sind 
nach Poli tzers Ansicht jene symptomlos entstandenen beiderseitigen 
Knochenneubildungen zu rechnen, die an symmetrischen Stellen der 
Gehorgange sitzen und auch beziiglich ihrer Form in beiden Gehorgangen 
iibereinstimmen. Ihr Standort ist der mittlere und innere Abschnitt 
des knochernen Gehorganges. 2. Umschriebene chronische Periostitis 
im knochernen Gehorgang. Hierher waren auch die von Wagenhauser 
nach traumatischer Fraktur der vorderen Gehorgangswand entstandenen 
kegelformigen Exostosen (Osteophyten) zu rechnen. 3. Prim are oder im 
Verlaufe chronischer Mittelohreiterungen sich entwickelnde, umschrie
bene oder diffuse Entziindungen des auBeren Gehorganges. Zu diesen 
zahlen die nach Ablauf chronischer Mittelohreiterungen durch Verknoche
rung von Knorpelneubildungen und Polypen entstandenen Exostosen 
im Gehorgange (Dalley). 4. Hereditare Disposition (Schwartze). 
5. Syphilis (Roosa) und 6. Gicht (Toynbee) sind nach Politzer weit 
seltener Ursache der Exostosen, als friiher angenommen wurde. Ein Zu
sammenhang mit den genannten Allgemeinerkrankungen ist nur dann 
wahrscheinlich, wenn gleichzeitig auch an anderen Korperstellen Kno
chengeschwiilste vorkommen, deren Entstehung auf die Allgemeiner
krankung zuriickgefiihrt werden kann. 

Schon die zahlreichen Beobachtungen von Exostosen, fiir deren Ent
stehung kein atiologisches Moment zu eruieren ist, sowie die vielfachen 
Versuche, fiir ihre .A.tiologie verschiedene Umstande verantwortlich zu 
machen, bieten Hinweise darauf, daB konstitutionelle Einfliisse bei 
der Entstehung der Exostosen eine Rolle spielen. Nicht minder spricht 
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die Beobachtung, daB Exostosen nicht selten in der Zeit der Pubertat auf
treten, und ebenso die Feststellung ihres beiderseits symmetrischen 
Vorkommens fUr das Vorhandensein endogener ursachlicher Mo
mente. 

Die Literatur enthalt manche Mitteilung, welche die Auffassung der 
Exostosen als Entwicklungsanomalien zum Ausdruck bringt. 
So spricht Krepuska an der Hand eines Falles seiner Beobachtung von 
einer "abgeirrten Verknocherung" des Annulus tympanicus, welche den 
Charakter eines Osteoms angenommen hatte. Auch Korner nimmt fiir 
zwei FaIle seines Beobachtungsmaterials Entwicklungsanomalien als Ur
sache der Neubildungen an, nur daB er nicht von einem Osteom, sondern 
von Exostosen spricht. Korner meint,.daB der aus bindegewebigen 
wie knorpeligen Anlagen hervorgehende Knochenkomplex des Schlafen
beines an seinen Nahtstellen (z. B. des bindegewebigen Annulus tym
panicus und der knorpelig vorgebildeten Pyramide und des Warzenfort
satzes) eine aus der Entwicklungszeit stammen de ortliche Disposition 
der Gewebe zu iibermaf3iger Wucherung bietet. Es handle sich demnach 
auch bei den gestielten Gehorgangsexostosen nicht urn Geschwiilste im 
engeren Sinne, sondern urn die Folgen exzessiven Wachstums. 

Alexander unterscheidet im Gegensatze zu den intrauterin und 
postfetal auf entziindlicher Grundlage erworbenen Exostosen typische 
"kongenitale" Exostosen, die in den ersten Lebensjahren gelegentlich 
der Umwandlung des Paukenringes in das Paukenbein manifest werden. 
Solche Exostosen bilden haufig die Teilerscheinung anderer Varietaten 
oder Mif3bildungen des auBeren Ohres. 

Die kongenitale Exostose ist daran zu erkennen, daB sie an ihrer Basis zum 
Teile oder ganz aus Knorpel besteht. Immer ist eine Art Stiel oder eine diinne 
Haftlinie zu erkennen. Die entziindlich entstandenen Exostosen zeigen aIle Formen, 
oft sklerotischen Knochen und keinen Knorpel. 

Es erscheint nun vor allem von Interesse, Aufschliisse dariiber zu 
erlangen, wie haufig Exostosen zur Beobachtunggelangen. Leider ver
zeichnet die Literatur gerade diesbezuglich nur sehr sparliche ziffern
maf3ige Feststellungen. 

Immerhin ist es von Bedeutung, daB Untersuchungen in dieser Rich
tung das relativ haufige Vorkommen von Exostosen bei uberseeischen 
Rassen ergeben haben. Als erster hat Zschokke auf die Haufigkeit 
von Exostosen an den Knochen von Altperuanern aufmerksam gemacht. 
Seligman, Flower, Bernard Davis, Blake, Turner, Ostmann 
Walcker und Virchow haben festgestellt, daB Gehorgangsexostosen 
bei den Ureinwohnern Mexikos ziemlich oft anzutreffen sind. Blake 
fand sie in 25% der Schadel der "Mount Builders", Virchow unter 
134 Peruanerschadeln 18mal (=.13,5%). Ostmann fand an 2633 
Schadeln der verschiedensten Menschenrassen nur 16mal Exostosen 
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im au13eren Gehorgang und zwar 12 mal bei Peruanern, 1 mal bei einem 
Mexikaner, 2 mal hei Ozeaniern, 1 mal beieinemAltagypter, hingegen keine 
hei Negern, Asiaten und Europaern. Dagegen zeigten sich an 245 Peru
anerschadeln 39 Exostosen im au13eren Gehorgang und zwar am Rande 
des Os tympanicum. Die Ursache dieser Exostosen ist nicht bekannt. 
Die kunstliche Deformierung der Schadel hei Altperuanern gibt aber 
mindestens nicht die direkte Ursache fur das Auftreten der ExoEltosen 
ah (vgl. Alexander, Anthropologic des Gehororgans). 

Ale xa nder weist darauf hin, daB manche Naturvolker einen nieren
formigen Querschnitt des Gehorganges mit nach ruckwarts gerichtetem 
Hilus zeigen. AIle Exostosen, die von der ruckwartigen Wand des kno
chernen Gehorganges entspringen, gehen aus einer anthropologischen 
Varietat hervor. Sie sitzen immer hreit auf, gehen kontinuierlich in den 
Knochen des Gehorganges uber und bestehen aus kompakten Knochen. 

1m Gegensatz zu dem haufigen Vorkommen der Exostosen bei uhersee
ischen Volkern werden sie auf unserem Kontinent weit seltener beohachtet. 

Hartmann fand bei der Untersuchung von 9630 Schiideln in 14 Fal
len Hyperostosen und zwar stets doppelseitig. 

J. Kessel beziffert ihr Vorkommen nach dem Verzeichnis aller von 
ihm auf Exostosen untersuchten Patienten auf nicht ganz 1 %. 

O. G. Kessel fand an einem groBen, ziffernmaBig nicht naher be
zeichneten Beobachtungsmateriale 75 Exostosentrager, Stein sah unter 
12 500 an verschiedenen Ohrenerkrankungen leidenden Individuen 68 
Exostosentrager. 

Eine Zusammenstellung dieser Zahlenverhaltnisse ergibt somit nach 
1. Kessel nahezu 1 %, nach C. Stein 0,54%. Auch diese Ziffern ge
statten, die Exostosen als degenerative Stigmen anzusehen. 

Betreffs des Sitzes der Exostosen verzeichnen wir 

nach O. G. Kessel, nach Korner, nach Bezold, nach Stein 
beiderseitigen Sitz 70% 64% 45.6% 69.2% 
einseitigen. Sitz 30% 36% 54. 4% 30.8% 

O. G. Ke sselkonstatiert auf Grund seiner Untersuchungeneinwesent
liches -oberwiegen der linksseitigen Exostosen (unter den Fallen mit ein
seitigem Sitz): von 22 Fallen mit Exostosen auf einer Seite zeigten 20 diese 
Gebilde linksseitig. Auch Stein erhob ein haufigeres Vorkommen links:
seitiger Exostosen, wenn auch dieses Verhaltnis an seinem Material 
nicht so auffallig erscheint als jenes, das Kessel anfiihrt. Stein fand 
hei 21 Ohrenkranken mit einseitigem Sitz der Exostosen 15 mal den lin
ken und 6 mal den rechten Gehorgang mit Exostosen behaftet. 

O. G. Kessel fuhrt auch Zahlen hetreffs der Beteiligung der beiden 
Geschlechter an dem Vorkommen von Exostosen an. Er verzeichnet 
unter seinen 74 Exostosentragern 

57 mannliche und 17 weihliche, 
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Stein zahlte unter 68 Exostosentragern 
49 mannliche und 19 weibliche Individuen. 
Bezuglich des Alters der Exostosentrager ergeben die Aufstellungen 

Steins folgende Resultate, bei deren Beurteilung allerdings nicht auBer 
acht gelassen werden darf, daB die in einem FaIle nachgewiesenen Exo
stosen auch schon lange vorher bestanden haben konnten, gelangten sie 
doch in der Mehrzahl der FaIle zufallig zur Feststellung. 

Alter des Patienten Gesamtzahl milnnlich I weiblich 

10-20 Jahre 4 4 -
21-30 

" 
14 11 3 

31-40 
" 

9 4 51 
41-50 

" 
18 

I 
14 

I 
4 

tiber 51- " 
23 16 7 
68 I 49 I 19 

Einen wichtigen Fingerzeig zur Beurteilung der Atiologie bieten uns 
die Angaben einzelner Autoren (Schwartze, Politzer, 1. Kessel, 
O. G. Kessel), daB Exostosen hereditar vorkommen. 

Eine besonders wertvolle Mitteilung in dieser Hinsicht danken wir 
O. G. Kessel, der uns mit einem drei Generationen umfassenden Exo
stosenstammbaume bekannt macht. Dieser interessante Stammbaum 
sie im nachfolgenden wiedergegeben: 
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IT mannlich, f;2 weiblich, x miteinander verheiratet, ? otologisch nicht untersucht, deshalb nicht 
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gekennzeichnet, .,. Exostosentrager. 
+ 
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Kessel gelangt aus den Ergebnissen dieses Stammbaumes zur An
sicht, daB sich die Exostosen des auBeren Gehorganges dominant ver
erben. 

1 X 2 = Ehe zwischen zwei Exostosentragern, die miteinander 
verwandt waren (Vetter und Base dritten Grades), die fiinf Kinder aus 
dieser Ehe hatten samtlich Exostosen. In der dritten Generation sind 
bis jetzt bei dem altesten 131/ 2 jahrigen Knaben Exostosen feststellbar, 
die iibrigen Kinder sind noch unter 13 Jahren. Beide Briider von 1 (in 
der 1. Generation) sind Exostosentrager, die Schwester wurde nicht 
untersucht. Der Ehe des einen dieser Briider mit einem exostosenfreien 
Madchen entstammen sieben Kinder, von denen dreiExostosen aufweisen. 
Von den zehn Geschwistern der 1. Generation blieben vier ununtersucht, 
von den iibrigen sechs waren drei Exostosentrager, drei hiervon frei. 

Von den im Stammbaum untersuchten 38 Mitgliedern sind somit 
16 Exostosentrager, drei weitere FaIle sind in der Familie noch festge
steIlt, sie stammen aus den Ehen der zehn Geschwister der LGeneration; 
diese Ehen sind nicht aIle eingezeichnet. 

Der Stammbaum fiihrt zehn mannliche und sechs weibliche Exo
stosentrager an. 

Auch R u tt in beobachtete gehauftes Vorkommen von Exostosen 
in einzelnen Familien, u. zw. jener Form, die er vor und hinter der 
Shrapnellschen Membran und an der unteren Gehorgangswand, also 
an den typischen Ossifikationspunkten, als harte, kompakte, multiple 
Bildungen antraf. 

Stein war in der Lage, beiderseitige Exostosen bei einem 65jahrigen 
(hochgradig labyrinthar schwerhorigen) Manne und bei seinem 31 jah
rigen (auf einem Ohre in geringem Grade labyrinthar schwerhorigen) 
Sohne zu beobachten. Vorkommen von Exostosen in einer und der
selben Familie sah er ferner bei zwei Briidern, deren einer auf einer Seite 
labyrinthar schwerhorig war, wahrend der andere an chronischem Gehor
gangsekzem litt. Die Exostosen waren auch hier beiderseits festzustellen. 

Bieten schon die hier angefiihrten Umstande Beweise des konsti
tutionellen Charakters der Exostosen, so erbringen neuere Untersu
chungen diesbeziiglich interessante Beitrage. 

O. Ma yer vertritt auf Grund histologischer Untersuchungen die 
Ansicht, daB die Otoskleroseherde im Knochen der Labyrinthkapsel 
als geschwulstartige Bildungen aufzufassen seien, welche sich aus ort
lichen GewebsmiBbildungen entwickeln und in die Gruppe der Fehl
bildungen oder Hamartome gehoren. Ma yer glaubt, daB die im auBeren 
Gehorgang vorkommenden Exostosen in dieser Hinsicht eine Analogie 
darzustellen scheinen. 

Die Untersuchungen Ma yers haben ergeben, daB sich die Exostosen 
im Bindegewebe nach dem Typus der Verknocherung von Bindegewebe 
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entwickeln. Sie bestehen zuerst aus geflechtartigen Knochen und werden 
bald in lamellaren Knochen umgebaut. Aus Mayers Befunden geht 
hervor, daB das periostale Bindegewebe im auBeren Gehorgang, ja auch 
in der Paukenhohle eine eigenartige Tendenz zur Knochenneubildung 
zeigt. Diese Neubildung lieBe sich bei Fehlen irgendwelcher anderer 
Momente nur aus einer fehlerhaften Anlage des periostalen 
Bindegewebes erklaren. Die multiplen Exostosen entstiinden aus 
Wucherungen dieser fehlerhaften Anlagen. Sie konnen daher gleichfalls 
zu den Fehlbildungen oder Hamartomen gerechnet werden, die aus em
bryonal geschadigten oder fehlerhaft gebildeten Zellen entstanden sind, 
gleichwie dies fur die multiplen Exostosen an anderen Korperstellen 
angenommen wird. 

Ma yer fand neben otosklerotischen Herden in der Labyrinthkapsel 
Exostosen an verschiedenen Stellen des Schlafenbeines, so im inneren 
Gehorgang an der hinteren Pyramidenflache und am Paukenhohlen
boden l ). Er nimmt unter gleichzeitigem Hinweis auf das Vorkommen 
von Verknocherungen im Bindegewebe des Labyrinthes bei Otosklerose 
an, daB das ganze Bindegewebe des Felsenbeines bei Otosklerose eine -
in der besonderen Tendenz zur Neubildung von Knochen zum Ausdruck 
gelangende - fehlerhafte Anlage besitzt. Daraus resultiert, daB es 
zwischen den Otoskleroseherden undanderengeschwulstartigenKnochen
neubildungen eine Reihe von Beruhrungspunkten gibt. Allerdings unter
scheiden sich die typischen Otoskleroseherde durch ihre scharfe Abgren
zung von den multiplen Exostosen des Gehorganges und jenen an an
deren Stellen des Felsenbeines, doch gibt es Falle (namentlich der sklero
tischen Form der otosklerotischen Knochenneubildung), die nicht so 
scharf zu trennen sind und den Ubergang zu den otoskleroseahnlichen 
Knochenerkrankungen bilden. 

Die bemerkenswerten UntersuchungsergebnJsse Ma yers, die die 
Pathogenese der Exostosen in helleres Licht rucken, bieten Veranlasung, 
der Frage des Zusammenhanges von Otosklerose und Exostosen auch 
vom klinischen Standpunkte naherzutreten. 

O. G. Kessel hat sein klinisches Material nicht nur in bezug auf das 
Vorkommen von Exostosen, sondern auch im Hinblick auf Otosklerose 
gesichtet und gleichzeitig auch die iibrigen Ohrenerkrankungen bei 
Exostosentragern berucksichtigt. Er fand unter seinen 75 Exostosen
tragern: 

1) Lange fand in einem FaIle am vorderen, oberen Rande der Incisura Rivini, 
am freien Rande des Tympanicum einen Knochenherd, der in seinem Aufbau an 
einen oterosklerotischen Knochen erinnerte, wei! er aus gefJechtartigem Knochen 
bestand, das Mark fibros war und sich lebhafter Umbau zeigte. Diesem Befunde 
entsprechend konnte es sich nach Lange nur urn eine wachsende, noch nicht 
umgebaute Exostose handeln. 
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8 FaIle von labyrintharer Schwerhorigkeit (wobei die Presbyakusis 
nicht mitgerechnet wurde), 

3 Falle von Otosklerose, 
4 Falle von chronischen Mittelohreiterungen mit Cholesteatom, 
1 Fall von trockener zentraler Perforation (als Residuum nach abge

laufener Mittelohreiterung) und 
1 Fall von chronischer Mittelohrschwerhorigkeit nach dem Typus 

des chronischen Adhasivprozesses. Unter seinem Stammbaummaterial 
fand Kessel eine labyrinth are Schwerhorigkeit und eine mit Chole
steatom komplizierte chronische Mittelohreiterung. Zwei in dieser Familie 
aufgetretene Otosklerosen waren exostosenfrei. 

Kessel kontrollierte auch seine Otosklerosefalle auf Exostosen und 
fand unter 75 Otosklerosen drei FaIle mit Exostosen. AuBerdem fand 
er bei einer 52jahrigen Otosklerosekranken eine kugelige Ecchondrose 
am auBeren knorpeligen Teile des Meatus audit. externus. 

Die Ohruntersuchungen Steins bei den von ihm selbst beobachteten 
Exostosentragern ergeben folgende Resultate: 

Ohrbefunde 

Labyrinthiire Schwerhiirigkeit . 
Otosklerose . . . . . . . . 
Chronische Mittelohreiterung . 
Chronischer Mittelohrkatarrh . 
Chron. Mittelohrkatarrh mit labyrinth. Schwerhiirigkeit 
Akuter Mittelohrkatarrh . . 
Akute Mittelohrentziindung . 
Gehorgangsekzem 1 ) . • • 

Gehorgangsentziindung2) 
Cerumen ...... . 
Lasion des Gehorganges 
Negativer Ohrbefund3) • 

Manner I Frauen IGesamt
zahl 

20 
5 
4 
3 
4 

1 
3 
2 
3 

4 

6 
3 
1 
1 
1 
1 

2 
1 
1 
1 
1 

26 
8 
5 
4 
5 
1 
1 
5 
3 
4 
1 
5 

Summe 49 19 I 

In der vorliegenden Tabelle zeigt sich das ganz auffallige Uberwiegen 
labyrintharer Schwerhorigkeit bei Exostosentragern. Der diesbeziigliche 
Prozentgehalt betragt 38,6, resp. wenn wir die Falle von chronischem 
Mittelohrkatarrh mit labyrintharer Schwerhorigkeit hinzurechnen, so
gar 45,5%. Die Tabelle weist allerdings im Gegensatz zu der Aufstellung 
Kessels auch alle Falle von Presbyakusis auf. 

Das Uberwiegen labyrintharer Schwerhorigkeit erklart sich, wenn 
wir vorstehende Tabelle durchsehen, wohl nur zum geringsten Teil aus 

1) und 2) bei im iibrigen normalen Ohrbefunde; in einer Reihe von Fallen, die 
mit anderen Diagnosen rubriziert sind, waren es gleichfalls Erkrankungen des auile
ren Gehorganges, die zur Feststellung der Exostosen fiihrten. 

3) Feststellung der Exostosen gelegentlich einer wegen irgendwelcher Ohren
beschwerden (Schmerzen, Ohrgerauschen, Schwindel) vorgenommenen Ohrunter
suchung. 
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dem Alter, in dem sich die Mehrzahl der FaIle befand (41 von 68 Pa. 
tienten hatten die Altersgrenze von 40 Jahren uberschritten). 

Der haufige Nachweis labyrintharer SchwerhOrigkeit (die bei mann
lichen Individuen im allgemeinen haufiger anzutreffen ist als bei weib
lichen 1) steht dagegen im Einklange mit dem Dberwiegen der Exostosen 
bei mannlichen Individuen. Ebenso bietet zum Teil auch das weit seltenere 
Vorkommen von Exostosen bei Otosklerosekranken (obiger Tabelle nach 
in 11,7% der FaIle) eine Erklarung fUr das sich ziffernmaJ3ig ergebende 
haufigere Vorkommen von Exostosen bei Mannern, weil die Otosklerose 
erfahrungsgemaB beim weiblichen Geschlechte haufiger auftritt. 

Wenn wir uns nun vergegenwartigen, daB Otosklerose und labyrin
thare Schwerhorigkeit nach den Ergebnissen neuerer Forschungen als 
konstitutionelle Ohrerkrankungen anzusehen sind, so glauben wir 
die vorliegende Statistik (die die Exostosentrager in 45,5 + 11,7 = 67,2 % 
der FaIle mit konstitutionellen Ohrerkrankungen behaftet erscheinen 
laBt) als eine wertvolle Stutze jener Anschauung ansehen zu durfen, 
welche die Exostosen als schon in der Anlage gegebene Ge
bilde bezeichnet. Das Prozentverhaltnis von 67,2% ist, wie noch 
hinzugefugt werden muB, zweifellos zu niedrig gegriffen, da eine 
ganze Anzahl von Exostosentragern sich erst in einem Lebensalter 
befand, das noch unterhalb der durchschnittlichen Manifestationsgrenze 
fUr die Otosklerose und die labyrinth are Schwerhorigkeit gelegen war. 

Es sei ubrigens noch auf die Mitteilung Kessels hingewiesen, daB 
sein Stammbaum auch zwei exostosenfreie Otosklerosekranke aufwies. 
Wir finden hier bemerkenswerte Hinweise darauf, daB sich die konsti
tutionelle Minderwertigkeit des Gehororganes in einer und derselben 
Familie in verschiedener Form - so z. B. ebenso in Form der Otosklerose, 
wie in Form von multiplen Exostosen - kundgeben kann. 

Die Beziehung der Gehorgangsexostosen zur Otosklerose wird auch 
durch die Tatsache gekennzeichnet, daB beide Prozesse eine Sonder
steHung in der Pathologie des Skelettsystems einnehmen. Sie sind nicht 
mit krankhaften Manifestationen im Bereiche des ubrigen Kllochen
systems kombiniert, was urn so bemerkenswerter ist, als ein ausgesprochen 
konstitutionelles Krankheitsbild des Knochenapparates bekannt ist, 
das eine Systemerkrankung darstellt und mit dem Namen multiple 
cartilaginare Exostosen bezeichnet wird. Die Gehorgangsexostosen 
sind, wie gesagt, ein Krankheitsbild fUr sich und keine Teilerscheinung 
dieser Systemerkrankung. 

Das Ekzem des iiuJleren Ohres. 
Unter den Hauterkrankungen im allgemeinen wie auch unter den 

Hauterkrankungen des auBeren Ohres im besonderen ist es das Ekzem, 

1) Vgl. S. 58 und 59. 
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das in der Art seiner Entstehung, der Entwicklung semer mannig
faltigen Krankheitsbilder und in seinem Krankheitsverlaufe den Ein
fluB konstitutioneller Faktoren erkennen laBt, ein Umstand, den wir in 
der Beurteilung der Pathogenese der Hauterkrankungen auch immer 
wieder angefiihrt finden. 

Wie bei manchen anderen Krankheitsformen ist man aber auch bei 
dieser Hautaffektion lange Zeit iiber den engen Begriff der "Krank
heitsdisposition" nicht hinausgekommen und erst das Aufbliihen 
der Konstitutionsforschung fiihrt dazu, auch bei den sich in der 
Haut abspielenden krankhaften Vorgangen immer mehr die Einwir~ 
kung bestimmter endogener Krankheitsbedingungen naher ins Auge zu 
fassen. 

Das Ekzem ist bekanntlich eine oberflachliche Hautentziindung, 
welche mit dem Auftreten eillzelner zerstreuter, entziindlicher Efflores
cenzen (Knotchen, aus denen sich dann Blaschen bilden) ihren Anfang 
nimmt, um in weiterer Folge durch fortgesetzte Nachschiibe solcher ent
ziindlicher Herde zu einer diffusen Hauterkrankungzu fiihren. Auf der 
Hohe der Entwicklung der Erkrankung kommt es infolge von Abhebung 
der Hornschicht zum Nassen, zur Krustenbildung und in ihrem Riick
bildungsstadium zur Schuppung. 

Wiewohl die einzelnen Entwicklungsphasen gewohnlich nebenein
ander anzutreffen sind, so herrscht doch im aHgemeinen im Entwick
lungsgange der Erkrankung eine bestimmte Krankheitsform vor, nach 
der man die Erkrankung als Eccema madidans, papulosum, vesiculosum, 
crustosum, squamosum usw. bezeichnet. AuBerdem kennen wir die 
Form des Eccema seborrhoicum. 

Auch an der Haut des auBeren Ohres treten uns diese verschiedenen 
Formen des Ekzems entgegen; besonders haufig treffen wir das nassende 
und schupp en de Ekzem an, iiberaus oft, namentlich bei Kindern, 
das intertriginose Ekzem mit nassenden Rhagaden hinter dem 
Ohre, entlang del' Insertionsstelle der Ohrmuschel und unter dem 
Ohrlappchen. 

Das Ekzem des auBeren Ohres kommt isoliert vor oder in Begleitung 
eines Ekzems an anderen KorpersteHen, am haufigsten eines Ekzems des 
Gesichtes, der behaarten Kopfhaut, der Augenlider und des Nasenein
ganges. 

Seine veranlassenden Ursachen sind - von der sekundaren Reizung 
der Haut des auBeren Ohres im Verlauf akuter und chronischer Mittel
ohreiterungen abgesehen - vor aHem Eintraufelungen irritierender 
Medikamente, der mechanische Reiz harter oder quellender Fremd
korper, unzweckmaBige Reinigung des Gehorganges, VOl' allem durch 
iibermaBigen Seifengebrauch, das Eindringen kalten oder heiBen Wassers 
oder heWer Dampfe bei Badern und Douchen. Zu den chemischen Rei-



:bas Ekzem des auBeren Ohres. 65 

zen konneil wir auch die durch Telephon- und Radiohorer verursachten 
~Arzt, Marcus, Oelze, Ranfland, R. O. Stein 1 ) zahlen. 

Es ist eine bekannte Tatsache, daB die Raut des auBeren Ohres bei 
mane hen Individuen eine auffallige Vulnerabilitat besitzt und schon auf 
geringfiigige Schadlichkeiten mehr oder weniger heftig reagiert. So sehen 
wir, daB Medikamente, die von der groBen Mehrzahl der Ohrenkranken 
gut vertragen werden (Alkohol), bei einzelnen Individuen sehr bald 
akute Ekzeme hervorrufen, die sich nach fortgesetzter Anwendung 
dieser Mittel, selbst nach ihrem Aussetzen, hartnackig gestalten; ja in 
manchen Fallen stellen sich solche Folgeerscheinungen schon bei An
wendung von ganz indifferenten Spiilwassern ein. Um so heftiger 
reagieren solche Kranke selbstverstandlich auf starkere mechanische, 
thermische, chemische oder infektiose Reize. 

Diese ungewohnliche Rerabsetzung der Widerstandsfahigkeit der 
Raut wird um so auffalliger, wenn wir in anderen Fallen sehen, daB die 
Raut des Ohres trotz unrationellster Pflege. bei unzweckmaBiger An
wendung therapeutischer MaBnahmen, bei profusen, vernachlassigten 
Eiterungen von jeglicher Erkrankung verschont bleibt. 

Weisen diese Beobachtungen auf eine lokale Disposition der Raut 
zum Ekzem hin, so laBt das Auftreten dieser Rautkrankheit unter Ein
wirkung geringfiigiger Reize bei gewissen Allgemeinerkrankungen auch 
die Einwirkung allgemeiner Einfliisse bei ihrem Zustandekommen 
erkennen. 

Es sind vor allem die Anomalien des Blutes und der blutbildenden 
Organe und die Stoffwechselerkrankungen (besonders Diabetes, uratische 
Diathese, Adipositas), in deren Verlauf wir dem Ekzem des ofteren be
gegnen; wir wissen von der besonderen Raufigkeit dieser Rauterkran
kung bei skrofulOsen und marantischen Individuen und beobachten 
die Neigung der Raut zu ekzematosen Veranderungen bei den verschie
denen Autointoxikationen, vor allem bei den als Folge von Funktions
storungen des Magen-Darmtraktes auftretenden. Auf die kausalen 
Beziehungen zwischen nervosen (organischen und funktionellen) Erkran
kungen und den Ekzemen haben schon Rebra, Kreibich, Schwim-· 
mer und Bulkley hingewiesen. 

Die Entwicklung der Lehre von den Driisen mit innerer Sekretion 
muBte naturgemaB dazu fiihren, die Pathologie der verschiedenen Raut
erkrankungen auch mit endokrinen Storungen in Zusammenhang zu 
bringen. Man war vielfach bemiiht, die hier vorliegenden Beziehungen 
klarzulegen, doch sind die diesbeziiglichen Untersuchungen noch keines
falls soweit gediehen, um die mitgeteilten Befunde als feststehende 

1) NachR. O. S t e i n enthalten die Dermatitiden provozierenden Hormuscheln 
als Bindemittel ein Gemisch von AnthrazenOlen und Steinkohlenteer. Auch Acridin 
wurde festgestellt. 

Bauer-Stein, Otiatrie. 5 
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Tatsachen ansehen zu lassen. Immerhin bieten sowohl die Ergebnisse 
des Tierexperimentes wie die Erfahrungen der Klinik vielfache Anhalts
punkte fUr die Annahme eines Zusammenhanges von Hauterkran
kungen und Anomalien des endokrinen Apparates. Das Tierexperiment 
zeigte namlich die verschiedensten Erscheinungen an der Haut und 
ihren Adnexen nach Thyreoidektomie und Exstirpation der Epithel
k6rperchen, wie die Anderungen des Haarwuchses, trophische und 
myx6demat6se Veranderungen der Haut, Pigmentanomalien, Neigung 
zu Ekzemen, Anderung der Hautreaktion gegen entziindungserregende 
-Reize usw. Die klinische Erfahrung wieder ergab Anomalien der Haut 
und der mit ihr zusammenhangenden Organe (Anderung des Feuchtig
keitsgrades, der Geschmeidigkeit, des elektrischen Leitungswiderstandes 
der Haut, Pigmentanomalien, Ekzeme, Urticaria, Sklerodermie usw., 
Anomalien im Haarwuchs und Nagelerkrankungen1) bei Hyper-, Hypo, 
bzw. Dysfunktion der Schilddriise. Sa bouraud bringt auch die Acne 
vulgaris im Zusammenha~g mit Schilddriisenst6rungen. Ebenso muBte 
das Auftreten von Hauterkrankungen zur Zeit der Pubertat, der Men
struation, der Graviditat und des Klimakteriums 'dahin fiihren, diese 
pathologischen Veranderungen der Haut von Funktionsstorungen der 
Keimdrusen ursachlich abhangig zu machen. 

Die otiatrische Literatur weist keine Publikationen von Arbeiten 
auf, die sich in eingehender Weise mit dem Thema der konstitutioneilen 
N atur des Ohrekzems beschaftigt haben. 

Dereine von uns (Stein) hat bei 55 Failen von chronischen oder oft 
rezidivierendem akuten Ekzem des auBeren Ohres auBer den Ergebnissen 
der genauen Ohr- und internen Untersuchung auch die anamnestischen 
Daten - sowohl hinsichtlich des Krankheitsverlaufes bei dem Patienten, 
wie hinsichtlich der in der Familie des Kranken vorkommenden Erkran
kungen genau registriert. 

Bei 34 von diesen Patienten fanden sich weder bei der Allgemein
untersuchung noch auch familienanamnestisch irgendwelche Besonder
heiten. 21 Faile jedoch, welche nach mehrfachen Richtungen bemerkens· 
werte Untersuchungsergebnisse aufwiesen, seien im Nachfolgenden unter 
tabeilarischer Gruppierung der Untersuchungsergebnisse des Naheren 
angefUhrt. Die genaue Wiedergabe dieser Krankengeschichten erscheint 
uns um so mitteilenswerter, als jeder einzelne Fail in der Kombination 
von familienanamnestischen und krankengeschichtlichen Einzelheiten 
ein gewisses Interesse bietet. 

Die auf Seite 68-74 mitgeteilten Faile bieten eine Reihe kranken
geschichtlicher Momente, die manches fUr die Beurteilung der Patho-

1) Nach Hell er, der fiber ein sehr groBes Material verlfigt, sind Nageler
krankungen nicht mit Sicherheit auf innersekretorische Storungen zuriickzufiihren. 
(Deutscher DermatologenkongreB, Dresden 1925.) 
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genese der Hauterkrankungen des auBeren Ohres nicht unwesentliche 
Detail aufweisen. 

Wenn wir uns zunachst der Frage der Erblichkeit des Ekzems zu
wenden, so konnen wir das familiare Vorkommen dieser Hautaffektion 
in fiinf Fallen unseres Beobachtungsmateriales verzeichnen: 1m Falle 4 
(rezidivierendes akutes Gehorgangsekzem) litt die Schwester des Vaters 
des Kranken an nassendem Gehorgangsekzem, im FaIle 7 (nassendes 
Ekzem des auBeren Ohres) hatte ein Kind der Patientin lange an Ekzem 
des behaarten Kopfes gelitten, im FaIle 17 konnte bei der Mutter des 
Kranken ein schuppendes Ekzem des Gehorganges nachgewiesen werden, 
im Falle 19 litt der altere Bruder des Patienten (sowie dieser selbst) an 
chronischem Gehorgangsekzem (infolge von chronischer Mittelohreite
rung) und im Falle 21 (krustoses GehOrgangsekzem) hatte bei einem der 
Kinder der Patientin im Sauglingsalter ein Ekzem der Kopfhaut be
standen. 

Wir verzeichnen des weiteren auf Grund der diesbezuglichen Er
hebungen in 13 Fallen Angaben, die auf verschiedenartige Anomalien 
der Haut in der direkten oder indirekten Verwandtschaft 
der Kranken hinweisen. 

Wir fiihren von derartigen Mitteilungen an: 
Fall 3 Vater und Bruder des Vaters: glatzkopfig. 
Fall 4 Eine Schwester des Vaters: Nassen des Ohres. 
Fall 6 Vater: schwere Furunkulose (Diabetes), Schwester: Urticaria. 
Fall 8 Mutter: Pruritus, Schwester: Urticaria. 
Fall 9 Vater: glatzkopfig. 
Fall 10 Vater: rezidivierendes Erysipel. 
Fall 12 Mutter: skrofuloser Hautausschlag. 
Fall 13 Vater: Antipyrinexanthem. 
Fall 15 GroBvater: Furunkulose. 
Fall 16 Vater: glatzkopfig, Mutter: GroBer Naevus pigmentosus. 
Fall 17 Mutter: Gesichtsausschlage, Komedonen an den Gehor-

gangsmundungen. 
Fall 19 Bruder: chronisches Gehorgangsekzem. 
Fall 21 Mutter: Prurigo. 
Prufen wir weiterhin die FaIle auf die unter den Familienangehori

gen der Kranken vorgekommenen 0 h r e r k ran k u n g en, so er
gibt sich folgendes: 

Fall 1 Ein Bruder: chronische Mittelohreiterung, ein Bruder oft 
rezidivierende akute Mittelohreiterung, Vater schwerhOrig (nach Mittel
ohreiterung) . 

Fall 3 Ein Bruder: chronische Mittelohreiterung. 
Fall 4 Vater: rezidivierende Gehorgangsentziindungen, eine Schwe

ster des Vaters: Nassen des Ohres. 
5* 
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Fall 5 GroBmutter: im Alter schwerhorig, Mutter: trockener Trom. 
melfelldefekt. 

Fall 8 Mutter: im Alter schwerhorig (soll lange an Ohreiterung ge· 
litten haben). 

Fall 10 Schwester: chronische Mittelohreiterung. 
Fall 12 Bruder: nach Scharlach schwerhOrig. 
Fall 14 Vater und GroBvater: im Alter schwerhorig. 
Fall 17 Mutter: labyrinthare SchwerhOrigkeit und sch uppendes 

Ekzem des Gehorganges. 
Fall 18 Mutter und GroBmutter: Otosklerose. 
Fall 19 Vater und Bruder: chronische Mittelohreiterung. Bruder 

auf einem Ohre Ekzem des auBeren Ohres und chronische Mittel· 
ohreiterung. 

Das Ekzem des auBeren Ohres fand sich somit in der Verwandtschaft 
der Kranken nur dreimal vertreten (einmal bei der Schwester des Vaters, 
einmal bei der Mutter und einmal bei einem Bruder des Patienten), in 
der direkten Ascendenz somit nur in einem FaIle. 

Wir konnen aber, wie in den vorliegenden Tabellen ersichtlich ist, 
aus den familienanamnestischen Daten bei den an Affektionen der Haut 
des auBeren Ohres leidenden Patienten eine hereditare Belastung fest· 
stellen, und zwar nach zwei Richtungen hin: I. hinsichtlich des Vor
kommens verschiedener Anomalien der Haut und 2. hinsicht· 
lich des Vorkommens verschiedener Ohrerkrankungen in der 
direkten Ascendenz der Kranken. Von insgesamt 55 Kranken, die an 
chronischen oder i:ifters rezidivierenden Hautaffektionen des auBeren 
Ohres litten, berichteten 13 tiber Hautaffektionen und 11 tiber Ohrer. 
krankungen in ihrer Familie. Die uns angegebenen Anomalien waren 
weder, was die Raut-, noch was die Ohrerkrankungen anbelangt, ein
heitlich. Wir finden unter den H aut anomalien Glatzkopfigkeit (Se
borrhoe), Acne, skrofuloses Exanthem, Furunculose, Urticaria, Pru· 
rigo, Arzneiexanthem, eine Pigmentanomalie angefiihrt, unter den 
in der Familie der Kranken vermerkten Ohrerkrankungen Gehorgangs
entztindungen, Mittelohrerkrankungen, Otosklerose und labyrinth are 
Schwerhorigkeit angegeben. 

Wir konnen unter Hinweis auf die Hautanomalien und auf die Ohr
anomalien, die sich bei den Familienmitgliedern fanden, die Ansicht ver
treten, daB in solchen Familien eine Disposition zur Erkrankung in 
dem einen oder anderen Organgebiete (Haut - Gehororgan) oder auch in 
beiden vorlag. Diese Disposition auBerte sich im Vorkommen verschiedener 
Hauterkrankungen, darunter auch solchen, deren konstitutioneller Charak
ter heute allgemein anerkannt wird, wie Seborrhoe und Prurigo, im Vor
kommen konstitutioneller Ohrerkrankungen, wie Otosklerose und laby
rintharer Schwerhorigkeit bei den Familienmitgliedern. Sie zeigte sich 
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ferner in der Verwandtschaft der Patienten in dem Bestehen einer ab
normen Reaktionsweise der Raut wie im Auftreten von Urticaria, von 
Arzneiexanthemen einerseits und in den Anzeichen einer verringerten 
Widerstandsfahigkeit der Raut des auBeren Ohres und einer Unter
wertigkeit der Gewebselemente des Mittelohres in der Abwehr bakterieller 
Infektion, d. h. im haufigen Auftreten von entziindlichen Affektionen 
des auBeren und mittleren Ohres andererseits. 

Wenn wir des weiteren die Krankengeschichten des einzelnen Ekzem
kranken des genaueren durchsehen, so glauben wir, auch hier eine Reihe 
von Einzelheiten betonen zu konnen, welche die Pathogenese des Krank
heistbildes im Lichte der Konstitutionsforschung zur Ansicht bringt. 

Es zeigt sich vor allem, daB bei der Mehrzahl der mit Ohrekzem be
hafteten Kranken nicht allein die Raut des Gehorganges den Sitz einer 
Anomalie bildete, sondern, daB auch die Raut anderer KorperreglOnen 
in ihrer Reaktionsweise und ihrer Krankheitsdisposition ein anormales 
Verhalten bekundete. Wir verweisen auf die trockene, sprode, diinne 
Beschaffenheit der Rautdecken einzelner FaIle, auf die fettreiche, pa
stose, komedonenreiche Beschaffenheit der Raut bei anderen Patienten, 
auf die Neigung zu SchweiBen, auf das Vorkommen von Perniones, von 
Epheliden, auf die Neigung eines Kranken zu Urticaria, auf das nach 
Copaivagebrauch aufgetretene Exanthem desselben Patienten, auf die 
Neigung einzelner Patienten zu Follikulitiden, zu Furunkelbildung usw. 
Es erscheint ferner von Wichtigkeit, darauf hinzuweisen, daB die Raut
decke mehrerer unserer Kranken infolge der bei ihnen nachgewiesenen 
labilen Zirkulationsverhaltnisse unter dem Einflusse vielfach wechselnder 
Blutversorgung, somit unter Wirkung eines, die supponierte Krankheits
disposition unterstiitzenden Faktors stand. Nicht ohne Belang erscheint 
der Umstand, daB die iiberwiegende Mehrzahl der Patienten die Raut
erkrankung in beiden Ohren zeigte, daB aber dort, wo dies nicht der Fall 
war, zumindest eine abnorme Beschaffenheit der Raut des Gehorganges 
vorlag. Das Auftreten der Rauterkrankungen im Gebiete des auBeren 
Ohres unter Einwirkung geringfUgiger Reize, der Umstand, daB diese 
Individuen oft ihr ganzes Leben hindurch unter der einen oder anderen 
Rauterkrankung, resp. unter der ungewohnlichen Disposition zu Rezi
diven solcher Affektionen zu leiden hatten, und schlieBlich die Rart
nackigkeit, mit welcher die Ohrerkrankung der lokalen Behandlung 
trotzte, bedeuten wei tere wich tige Rin weise auf das Bestehen end 0 g e n e r 
ursachlicher Momente. 

Wir konnen aber noch weitere Belege fUr die Mitwirkung solcher 
atiologischer Faktoren an der Entstehung der Ohrerkrankung in meh
reren unserer FaIle anfiihren. 

Es sind dies die Ergebnisse der genaueren otologischen und internen 
Untersuchung des Kranken. 
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In der Reihe der 0 h r befunde verzeichnen wir: 
In 5 Fallen Erkrankungen des Mittelohres1), 

in 6 Fallen Erkrankungen des inneren Ohres und 
in 5 Fallen das Bestehen von Anomalien im Bau des auileren Ohres 

(Bildungsanomalien der Ohrmuschel, Exostosen und Hyperostosen im 
Gehorgange, ungewohnliche Enge oder ungewohnlicher Verlauf des Ge
hOrkanals). 

In 2 Fallen waren aIle drei Abschnitte des Gehororganes (auileres, 
mittleres und inneres Ohr) der Sitz pathologischer Veranderungen. 

Wir registrieren ferner eine Reihe von Erscheinungsformen einer 
abnormen Korperverfassung bei unseren Kranken wie ganz besonders 
die Hyperplasie des lymphatischen Rachenringes, Lymphdrusen
schweIlungen, Rhinitis vasomotoria und sonstige Zeichen gesteigerter 
Erregbarkeit der Vasomotoren, Labilitat der Herzaktion, abnormes Ver
halten der Reflexe, psychische Anomalien, sexuelle SWrungen usw. Wir 
erwahnen ferner jene Befunde, die auf eine Mitbeteiligung der inner
sekretorischen Drusen hin weisen, wie Struma, intensives C h v 0 s t e ksches 
Phanomen und Spasmophilie, Glykosurie, Menstruationsanomalien. End
lich sei noch jener familienanamnestischen Daten gedacht, die das Vor
kommen von in degenerativem Boden wurzelnden Erkrankungen bei 
den Familienangehorigen unserer Kranken feststeIlen, wie der Mitteilungen 
von Gicht, Rheumatismus, Diabetes usw. 

Die Wurdigung jener Befunde, die auf Storungen der Tatigkeit der 
endokrinen Drusen hinweisen, konnte dahin fUhren, einen kausalen Zu
sammenhang des Ekzems mit innersekretorischer SWrungen anzunehmen. 
In diesem Sinne konnte vor allem der relativ haufige Nachweis von 
Strumen bei den an chronischem Gehorgangsekzem Leidenden beurteilt 
werden. Wir glauben, uns vollkommen der Ansicht Pulays uber den 
Zusammenhang der Hautveranderungen beim Morbus Basedowii, 
resp. uber den Zusammenhang zwischen Schilddrusenhyperfunktion 
und Haut anschlieilen zu mussen. 

Pulay lehnt einen solchen Zusammenhang in der Relation von 
Ursache und Wirkung ab und meint, die allgemeine Hautbeschaffenheit 
wie sie der Basedowiker, resp. jede Hyperthyreose zeigt, sei bei allen 
Individuen mit abnormer Konstitution anzutreffen und bloB als Aus
druck des Status degenerativus (Bauer) der Haut anzusehen. 
Pulay glaubt, auch aIle ubrigen mit dem Morbus Basedowii in eine 
kausale Relation gebrachten Erkrankungen wie die Urticaria und vor 
aIlem die Sklerodermie waren nicht aus der SchilddrusensWrung, sei 
es nun eine Hyper- oder Hypofunktion, zu erklaren, sondern als ei n 

1) Hier sind ebenso die noch bestehenden Mittelohrerkrankungen einbezogen 
wie die Befunde, die auf abgelaufene Mittelohrprozesse hinweisen (Adhasionen, 
Narb~n, Trommeldefekte usw.). 
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der Schilddrusenerkrankung koordiniertes Symptom auf
zufassen. Pulay macht fiir aIle diese verschiedenen Hauterkrankungen 
eine besondere Labilitat im vegetativen System verantwortlich und legt 
den Storungen eine Reizung des Sympathicus zugrunde. 

Auch das Bestehen von Hautaffektionen gleichzeitig mit pathologi
schen Veranderungen im Genitalapparate, das Auftreten von Hautver
anderungen in der Pubertat, in der Graviditat, im Klimakterium ist 
nur dahin zu deuten, daB die Hautaffektionen durch die Veranderungen 
im Genitalapparate, wenn auch nicht hervorgerufen, so doch durch sie 
unterstutzt werden konnen (P ula y). DaB die innersekretorischen 
Drusen auch einen die Hautaffektion in giinstigem Sinne beeinflussenden 
Faktor darstellen konnen, beweisen die Beobachtungen Weidenfe Ids1), 

der wahrend und nach der Schwangerschaft bedeutende Besserungen 
von Seborrhoe eintreten sah. Eine Beobachtung in ahnlichem Sinne 
verzeichnet auch Stein, der bei einem Madchen, das er yom 8. bis zum 
15. Lebensjahre wegen chronischen Gehorgangsekzems2) zu wiederholten 
Malen ohne dauernden Erfolg behandelte, nach Eintritt der Menses eine 
auBerordentliche Besserung feststellen konnte. Wir mussen uns ver
gegenwartigen, daB wir mehrfache AuBerungen einer abnormen Kon
stitution bei einem und demselben Individuum vor uns haben und daB 
die Haut infolge einer ganz spezifischen Reizbarkeit und Vulnerabilitat 
durch die verschiedenen Storungen im Organismus ebenso wie durch 
verschiedene exogene Schadlichkeiten betroffen werden und zu Schaden 
kommen kann. So sehr die Art und Intensitat des exogenen Reizes von 
Bedeutung fiir die Entstehung einer Dermatitis, resp. eines Ekzems ist, 
so sehr mussen wir eine besondere Ansprechbarkeit des Organismus und 
die Qualitat der endogenen Reize fiir die Entstehung und den Verlauf 
der Hautaffektion in Rechnung ziehen. Dieser Umstand wird auch be
treffs anderer Hautaffektionen hervorgehoben, so auch z. B. betreffs 
der Prurigo von Bettmann ins Treffen gefiihrt. Bettmann betont die 
Wichtigkeit, nicht nur die Prurigo als solche zu beachten, sondern 
auch alle Besonderheiten, die sich an den Tragern dieser Dermatose 
finden. Er verweist darauf, welch bunte Reihe von Erscheinungen, 
von in ihrer Bedeutung und in ihren Beziehungen sehr verschiedenen 
Eigentiimlichkeiten, hier beschrieben wurde. V. Petersen beispiels
weise fand bei den meisten der Prurigoleidenden: Erhaltensein der La
nugoharchen bei gleichzeitiger Dystrophie der Zahne und unregelmaBig 
ausgebildeten Ohrmuscheln. Vielfach wurde auf Kryptorchismus und 
auffallende Kleinheit der Testikel, auf besondere Gaumenformen, spar-

1) Zit. nach Pulay, Schilddriise und Epithelkorperchen in ihrer Beziehung zu 
Erkrankungen der Raut. Die Ergebnisse der inn. Med. u. Kinderheilk. Bd. XVI. 

2) Es handelte sich urn eine aus gesunder Familie stammende Patientin, die, 
von leichter Anamie abgesehen, keinerlei Krankheitserscheinungen aufwies. 
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liches Haarwachstum und auch andere Erschcinungen hingewiesen. 
Bettmann hat bei einem Prurigopatienten eine schwere, oft rezidi
vierende Alopecia areata beobachtet. So kann es sich bei den verschie
denen Kranken um eine Vereinigung von Eigentiimlichkeiten handeln, 
die dem Individuum einen besonderen Gesamthabitus verleihen. 

Bettmann ist auch der Ansicht, daB die psychischen Besonder
heiten der Prurigokranken, vor allem ihre Gemiitsverfassung nicht ohne 
weiteres von ihren subjektiven Hautbeschwerden abhangig gemacht 
werden konnten. So sehr diese die Gemiitsstimmung in schwerer Weise 
beeinflussen konnen, so konne doch auch bei solchen Kranken von vorn
herein ein besonderer geistiger Habitus bestehen, der dann allerdings 
durch das Hautleiden eine starke Akzentuation erfahrt. 

Wenn wir uns nun noch die Frage vorlegen, ob das Krankheitsbild 
des Ekzems in einen besonderen anormalen Konstitutionstypus einzu
£ligen ist, so miissen wir auf die Haufigkeit gewisser, bei Ekzemkranken 
zu beobachtender Eigentiimlichkeiten hinweisen. Es sind dies die Mani
festationen jener Konstitutionsanomalie, die wir mit Czerny als ex
sudative Diathese bezeichnen, resp. des ihr nahestehendenLympha
tis m us: die Disposition der Nasenrachenschleimhaute zu Katarrhen, 
die Conjunctivitis ekzematosa, Hyperplasie des lymphatischen Rachen
ringes, Schwellung der Lymphdriisen, Rhinitis vasomotoria usw. 

Aus den Gesamtbefunden bei unseren Kranken ergibt sich ebenso 
auch relativ haufig die Gruppierung von physischen und psychischen 
Eigentiimlichkeiten, die die ausgesprochen neuropathische Veranla
gung der Patienten erkennen lassen. 

Die sich aus den vorliegenden Krankengeschichten und aus ihrer epi
kritischen Beurteilung ergebenden SchluBfolgerungen miissen dahin 
lauten, daB wir den endogenen konstitutionellen atiologischen Mo
menten fiir die Entstehung dermatitischer und ekzematoser Prozesse 
der Haut des auBeren Ohres vor den exogenen - so sehr derenWirkung 
einzuschatzen ist - die bedeutungsvollere Position einraumen miissen. 

Von diesem Gesichtspunkte ausgehend, werden wir in der Therapie 
des Ekzems die gesamte Veranlagung des Individuums im Auge be
halten und im Einklange mit der lokalen Medikation durch entspre
chende Allgemeinbehandlung auch alle im Einzelfalle gegebenen sonstigen 
Storungen beriicksichtigen miissen. Nicht auBer acht zu lassen ist, daB die 
lokale Behandlung angesichts der Besonderheiten in der Reaktionsweise 
der Ekzemkranken unter sorgfaltigster Kontrolle und Abschatzung ihrer 
Wirkungen von Fall zu Fall mit besonderer Individualisierung durchzu
fiihren sein wird. 



Mittelohr. 
Katarrhalische und entziindliche Erkrankungen des Mittelohres. 

Den Erkrankungen des Mittelohres gebiihrt unter den Erkrankungen 
des Gehororganes ein besonderes Interesse, da sie nicht nur die Moglich
keit bleibender Horstorungen in sich schlieBen und so die Gesundheit 
des Individuums beeintrachtigen konnen, sondern auch durch Aus
breitung auf lebenswichtige Nachbarorgane eine Gefahrdung des Lebens 
zu verursachen vermogen. 

Es handelt sich hier um Krankheitsprozesse, die ihren Ausgang von 
der membranosen Auskleidung des Mittelohres nehmen, und mit Hyper
amie, seroser Durchfeuchtung, Auflockerung und Schwellung der Schleim
haute, in weiterer Folge mit Exsudation serosen, schleimigen oder 
eitrigen Sekretes einhergehen. 

Von jenen Fallen abgesehen, in denen die Erkrankung des Mittel
ohres im AnschluB an eine Lasion des Trommelfelles - also vom Ge
horgange aus - erfolgt, sind es - und das gilt fUr die weitaus tiber
wiegende Mehrzahl der Falle - die akuten und chronischen Verande
rungen der Schleimhaute des Nasenrachentraktes, die zur Ausbreitung 
des entziindlichen Prozesses auf das Mittelohr fiihren. Das kann ebenso 
geschehen, wenn die Nasenrachenschleimhaut durch chemische, ther
mische oder mechanische Reize geschadigt wurde, oder wenn Mikroorga
nismen einen infektiosen ProzeB im Nasenrachentrakt verursacht haben. 

Letzten Endes handelt es sich hier immer urn Krankheitsvorgange 
bakterieller Provenienz, und es wird wohl ganz besonders von der Art 
und der Virulenz der Krankheitserreger abhangen, in welcher Weise 
sich der KrankheitsprozeB gestaltet. 

Nach der von Politzer vorgeschlagenen Einteilung dieser Krank
heitsprozesse auf klinischer Basis konnen wir unterscheiden: 

1. Die Mittelohrkatarrhe1), die ohne lokale oder allgemeine Reak-

1) Die katarrhalischen Erkrankungen resultieren meist aus·Storungen der phy
sikalischen Funktion der Tube und des physikalischen Zustandes der Trommelhohle, 
die normalerweise mit Luft unter dem Druck der umgebenden AuBenluft gefiillt 
sein soll. 
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tionserscheinungen und ohne Vision des Trommelfelles unter Hyperamie, 
Schwellung der Schleimhaut und Ausscheidung eines serosen, schleimi
gen oder kolloiden Sekretes verlaufen und 

2. die Mittelohrentziind ungen, die unter mehr oder weniger 
heftigen Reaktionserscheinungen (Schmerzen, Fieber) mit wesentlich 
starkeren lokalen Krankheitserscheinungen und Absonderung eines 
schleimigeitrigen oder eitrigen Exsudates einhergehen und bei weiterer 
Fortdauer, resp. Steigerung des Prozesses zur eitrigen Einschmelzung 
und Perforation des Trommelfelles fiihren. 

Sowohl die Veranderungen der katarrhalischen wie jene der ent
ziindlichen Krankheitsform sind vollstandig riickbildungsfahig und einer 
restitutio ad integrum zuganglich. 

In manchen Fallen verlaufen die Krankheitsprozesse im Mittelohr 
sowohl in anatomis~her wie in klinischer Hinsicht ganz anders, als es 
nach der allgemeinen Erfahrung zu erwarten gewesen ware, und ge
stalten sich dann auch in ihren Ausgangen - sowohl im anatomischen 
Bilde wie in ihren Wirkungen auf die Funktion des Organes und auf den 
Gesamtorganismus - in mehr oder weniger ernster Weise. 

Die katarrhalischen Affektionen entwickeln sich dann in der 
Weise, dafi es entweder noch wahrend des sekretorischen Stadiums oder 
nach dessen Ablauf zur Massenzunahme der Schleimhaut infolge von 
Rundzellenwucherung kommt, zur Schwellung der schleimgewebigen 
Grundsubstanz, zur Bildung succulenten Bindegewebes, das die Gehor
knochelchen einhiillt und die TrommelhOhle mit ihren Nebenraumen 
ausfiillt, in weiterer Folge zur Umwandlung der rundzelligen Elemente 
in faseriges Bindegewebe und regressiven Veranderungen in Form von 
Schrumpfung und Verkalkung. Es kommt durch Formation von mem
branosen Strangen und Bandern zur Verlotung des Trommelfelles mit 
der Trommelhohlenwand, zu Verwachsungen der Gehorknochelchen 
mit der Trommelhohle durch Ankylose der gelenkigen Verbindungen 
der Gehorknochelchen, besonders durch Ankylose der Steigbiigelschenkel, 
clurch pathologische Veranderungen der Ohrtrompete (Hypertrophie 
cler Schleimhaut, Schrumpfung, Stenose und Striktur des Tubenkanals) 
und durch Veranderungen der Muskeln der Ohrtrompete und der Binnen
muskeln des Ohres (Atrophie, Schrumpfung, schwielige Entartung) zu 
schweren Schalleitungshindernissen, die zu mehr oder weniger 
hochgradiger Einbufie der Horfunktion Veranlassung geben. Es resul
tiert jener Zustand, den man als katarrhalischen AdhasivprozeB 
des Mittelohres bezeichnet. 

Die entziindlichen Mittelohrerkrankungen konnen ihren 
Ausgang in adhasiven Veranderungen nach Art der bei katarrhalischen 
Prozessen vorkommenden Veranderungen finden, oder es kann nach 
kiirzerer oder langerer Dauer zur Ausheilung mit persistierenden Trom-

Bauer-Stein, Otiatrie. 6 
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melfelliicken, resp. groBeren Substanzverlusten, zu Narbenbildungen 
im Trommelfell oder nach Exfoliation der Gehorknochelchen, Einschmel
zung des Knochengewebes im Knochengeriiste des Schlafenbeines zur 
Ausheilung mit kleineren oder groBeren Knochendefekten kommen. 

In anderen Fallen gestaltet sich der Verlauf in der Weise, daB sich 
die eitrige Entziindung im akuten oder chronischen Stadium der Er
krankung auf den Warzenfortsatz (Mastoiditis) ausbreitet, eventuell 
in weiterer Folge auf die Dura mater (ExtraduralabsceB, Pachymenin
gitis), auf die Pia mater (Meningitis serosa, Leptomeningitis), auf das 
Gehirn (Meningoencephalitis, HirnabsceB), auf die Hirnblutleiter (Phle
bothrombose) oder auf das Labyrinth (Labyrinthitis serosa, suppurativa) 
fortsetzt. 

Wir sehen also, daB sich sowohl die katarrhalischen wie die entziind
lichen Erkrankungen, die selbstverstandlich durch zahlreiche, graduell 
verschiedene Zwischenstufen ineinander iibergehen, in auBerordentlich 
vielgestaltiger Weise kundgeben und in ihren Ausgangen sowohl fUr das 
Gehororgan allein wie fUr den Gesamtorganismus, die leichtesten 
Storungen bis zu den schwersten Konsequenzen umfassen. 

Wenn nun auch die Pathogenese der Mittelohrerkrankungen von 
Haus aus klar zutage zu liegen scheint, und wir in der Art und Virulenz 
der bakteriellen Infektion ein Moment gegeben haben, das die vielfachen 
Formen des anatomischen und klinischen Krankheitsbildes restlos ver
standlich zu machen scheint, so haben wir doch vielfache Beobachtungen 
und Erfahrungen zu beriicksichtigen, die die Mitwirkung noch anderer 
Faktoren an der Entstehung, dem Verlauf und dem Ausgang der Mittel
ohrerkrankungen auBer Zweifel stellen. 

Wir sehen, daB bei zahlreichen Individuen schon ganz geringfUgige 
Faktoren geniigen, um Erkrankungen des Mittelohres hervorzurufen, 
wir beobachten, daB solche Erkrankungen bei Mitgliedern einzelner 
Familien ungewohnlich oft vorkommen und daB dies gerade in Familien 
geschieht, die hereditar - sei es hinsichtlich des Gehororganes, sei es 
hinsichtlich anderer Organgebiete - mit verschiedenen Erkrankungen 
belastet erscheinen. Wir beobachten ferner, daB diese Krankheits
prozesse, und zwar oft auch unter Umstanden, die zur Erklarung nicht 
geniigen konnen, in ungewohnlicher Weise verlaufen, daB sie, allen lokal
therapeutischen MaBnahmen zum Trotz, einen protrahierten Verlauf 
zeigen, unter schnellem Gewebszerfall vor sich gehen, rasch und un
vermittelt zu Komplikationen fiihren oder eine aU£fallend geringe 
Heilungstendenz erkennen lassen. 

Solche Vorkommnisse weisen in eklatanter Weise darauf hin, daB in 
gewissen Fallen eine gewisse Krankheitsbereitschaft besteht, und zeigen 
auch, daB das Mittelohr un~er gewissen Umstanden einen Locus minoris 
resistentiae darstellt, so daB sich bei erfolgter Infektion, sei es infolge 
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lokaler Momente, sei es infolge abnormer Reaktionsbedingungen oder 
ungeniigender Abwehrvorrichtungen des Organismus, die weitere Ent
wicklung und der Ausgang der Krankheit in mehr oder weniger ungiin
stiger Weise gestalten. 

Fassen wir zunachst das Moment der Krankheitsdisposition ins Auge, 
so erscheint es klar, daB eine solche fUr das Mittelohr schon im anato
mischen Bau des Organes begriindet sein kann. 

Die Varietaten der Eustachischen Rohre betre£fen ihre Lange, 
den Durchmesser und die Ausbildung des Isthmus am Ubergange der 
knochernen in die knorpelig-membranose Tube. Die kurze, weite, isth
muslose Tube steUt den infantilen Typus dar. 

Schwartze und V. Urbantschitsch beschreiben Tuben, deren 
Ostium pharyngeum so groB war, daB die Fingerkuppe eingefUhrt werden 
konnte, eine Anomalie, die auch von Kostanecki ofters beobachtet 
wurde. Abnorme Weite der knochernen Tube oder des Ostium tympani
cum tubae wurde von Zuckerkandl als Folge abnormen Verhaltens 
des Tegmen tympani und Os tympanicum beschrieben. 

Eine yon Zuckerkandl beschriebene Anomalie ist. der Recessus 
salpingo-pharyngeus; hier reicht die pharyngeale Miindung der Tube 
weit nach unten und dieser untere Recessus ist von der eigent
lichen Tubenmiindung oft zum Teile durch eine Schleimhautfalte 
getrennt. 

Wie schon die Ohruntersuchungen von Bezold und v. Troltsch 
ergeben haben, zeigt die Ohrtrompete verschiedene Formen und topo
graphisch-anatomische Varietaten, die einerseits mit Altersveranderungen 
verbunden sind und andererseits von der individuellen anatomischen 
Struktur jedes einzelnen Individuums abhangig sind. 

Die Ohrtrompete des Neugeborenen und des Kindes ist ziemlich 
gerade, kurz und breit, der Isthmus fehlt, ihre Schlundkopfmiindung ist 
von keineni Knorpelwulst umgeben. Sie entspricht in dieser Konfigura
tion der Ohrtrompete der Tiere. 

Beim Kalb, Hund, Schaf, Schwein und der Katze ist die Ohrtrompete ver
haItnismaBig breit und kurz, ihre Achse gerade, der Isthmus fehlt, das Ohrtrom
petenlumen erweitert sich allmahlich von der Pauken- zur Schlundkopfmiindung 
(Bacher, Pautow). 

Bewahrt demnach die Tube in ihren Eigentiimlichkeiten und Merk
malen den infantilen Typus, resp. den anatomischen Grundzug der 
tierischen Ohrtrompete, so steUt dieser Typus vom vergleichend ana
tomischen, resp. phylogenetischen Standpunkte aus den unvollkommenen 
gegeniiber dem normalerweise beim Menschen anzutre£fenden "voll
kommenen" (Pautow) dar. 

Be z 0 ld hat die morphologischen Abarten der Ohrtrompete in 3 Grund
typeneingeteilt: DEln 1. Typus steUt die gerade, den 2. die S-fOrmig ge-

6* 
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bogene und den 3. Typus die S-formig gewundene und nach unten ge
bogene Tube dar. 

Pautow hat die Grundtypen der anatomischen Abarten der Ohr
trompete im Zusammenhange mit der anthropometrischen Schadel
charakteristik der Korrosionspraparaten (50 Fane) studiert und ge
langte zu den in nachfolgender Tabelle festgelegten Resultaten: 

Typus Summe IBrachycePh.1 MesocePh·1 
Dolicho- chamaeo-I Mesopro- Lepto-

ceph. prosop. I sop. prosop. 

r. 15 11 4 - 14 1 -
II. 24 14 9 1 6 9 9 

III. n 1 5 5 - 2 9 
Summe I 50 26 18 6 20 12 18 

Es zeigte sich also, daB die Ohrtrompete bei Chamaesoprosopen iiber
wiegend den 1. Typus (d. h. die Grundziige der Tierohrtrompete) be
wahrt, bei Brachycephalen vor aHem den 1. und 2. Typus zeigt, bei Do
lichocephalen und Leptoprosopen fast durchaus den 2. und 3. Typus 
erkennen laBt. 

EntwicklungsanomaIien der Ohrtrompete konnen vor aHem von Be· 
deutung sein, wenn sie den Bau in der Weise betreffen, daB der Tuben- . 
kanal das Eindringen von Infektionserregern aus der Nase und dem 
Nasenrachenraum begiinstigt und dadurch gesteigerte Infektionsmog
lichkeiten fiir das Cavum tympani gegeben sind. 

DaB die Formen der Tuba Eustachii zweifeHos die Pathologie des 
Mittelohres beeinfluBen, geht aus den Beobachtungen von W. E. Pere· 
kalin (aus der Arbeit von W.J. Wojatschek) hervor: er fand, daB vor 
aHem die Brachycephalen und Chamaeoprosopen an chronischen eitrigen 
Otitiden leiden. 

Yoshii sieht auch die Ursache der besonderen Haufigkeit der eitrigen 
Otitiden bei Tuberkulosen in dem Vorhandensein einer breiten Ohr. 
trompete bei diesen Kranken, die eine haufige AuBerung des aHgemeinen 
angeborenen phthisischen Habitus ist. 

Der offene Zustand und die leichte Durchgangigkeit der Ohrtrompete 
sind auch auf die Resultate der Radikaloperation des Mittelohres von 
EinfluB, da sie die Epidermisierung der Operationshohle verhindert 
und die Otorrhoe unterhalten (L a u r 0 wi t s c h). Dementsprechend 
zeigten auch die Beobachtungen Pa u tows beziigIich des Nachoperations. 
verlaufes unter fast gleichen Bedingungen eine Verzogerung der Heilung, 
resp. der Epidermisierung der OperationshOhle bei Chamaeoprosopen 
und Brachycephalen. 

So wie der infantile Typus der Ohrtrompete infolge der Weite und 
Kiirze des Tubenkanals eine Pradisposition fiir Infektionen der Trommel. 
h6hle schafft, kann auch eine abnorm weite, bzw. tiefe Trommelh6hle 
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eine morphologisehe Abweiehung von der Norm darstellen, dureh welehe 
das betreffende Mittelohr zu einem minderwertigen gestempelt wird 
(J. FiseheT). Es erseheint verstandlieh, daB eine besondere Tiefe des 
Cavum hypotympanieum, sowie Bildungen von groBeren Nisehen und 
Exeavationen im Trommelhohlenraume dureh die Mogliehkeit von 
Sekretretention den Verlauf exsudativer Prozesse jm naehteiligen 
Sinne beeinflussen konnen. Naeh Alexander stellt aueh die flaehe 
Trommelhohle einen Ausdruek der Minderwertigkeit des Mittelohres dar. 
Auffallende Flaehstellung des Trommelfells des Erwaehsenen mit einem 
Inklinationswinkel von lO-20 0 (Ab b. 21) , wo bei das Trommelfell dauernd 

.11 

.111 

Abb. 21. Infantiler Typus des Ohres eines Erwachscnen in natiirlicher Stellung (eingestellt nach 
dem erhaltenen letzten oberen Mahlzahn und den Proc. pteryg.). Trommelfell (MI.) von innen 
gesehen mit Hammer (M.) und AmboB (f). Starke AuBenneigung des Trommelfells. (Nach G. A I ex· 

and e r, Handbuch der Hals·, Nasen· und Ohrenheilkundc VI. Ed.) 

die SteHung im Kopf und Raum behalt, die es am Neugeborenen hat, 
reprasentiert naeh Alexander einen Infantilismus, ungewohnliehe 
GroBe der Membrana flaeeida (Abb. 22) einen Atavismus. 

Der verschiedenen Tiefe der Trommelhohle entspricht auch eine Verschiedenheit 
im Trommelfellbild. Je seichter die Trommelhohle ist, desto scharfer pragt sich 
im Trommelfellbilde der Promontorialfleck und das untere Ende des langen AmboB. 
schenkels aus. Mit zunehmender Tiefe der Trommelhohle kommt im vorderen un· 
teren Quadranten nach dem Gesetze der triiben Medien eine nach hinten und oben 
meist konvex begrenzte Blauschwarzfarbung zustande (Alexander). 

Aber aueh die morphologisehe Abweiehung des Mittelohres in an· 
derem Sinne kann von ungiinstiger Wirkung auf den Verlauf katarrha· 
lise her und entziindlieher Prozesse sein. 
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V. Troltsch nimmt die geringe Geraumigkeit der Paukenhohle 
oder Enge der Ohrtrompete, des Schlundkopfes oder der Fenster
nischen als wahrscheinlichstes Substrat der Vererbung von Ohrenkrank
heiten an. 

Wen d t miBt dem geringen Abstande des Paukendaches yom Hammer
kopf und AmboBkorper eine groBe Bedeutung bei. Seiner Ansicht nach 
muB eine geringe Entwicklung der Paukenhohlenraume abnorme Ver
bindungen erleichtern und so die Heilung erschweren. 

Nach Zaufal spielt der Neigungswinkel yom Rahmen des runden 
Fensters zum Boden der Paukenhohle eine wichtige Rolle. 

Nach Politzer, der eben so wie V. Urbantschitsch die mitunter 
im Mittelohr vorkommenden Bindegewebsbrucken und Faden als Resi

Abb. 22. Ohr eines Erwachsenen. Ansicht von 
auBen. Trommelfell mit ungcw6hnlich groBer Mem
brana flaccida. 1m hinteren oberen Quadranten 
eine randstiindige kleinstecknadelkopfgroBe Per-

foration. 1,5: 1. (Nach G. A I e x and e r.) 

duen des normalerweise schon in
nerhalb der ersten 12-24 Stun
den nach der Geburt schwinden
den em bryonalen Bindegewe bes 
erkannt hat, begunstigen diese 
Brucken die Bildung von Adha
sivprozessen im Mittelohre. 

Nach Alexander zeigen sich 
in der Ausbildung der Schleim
hautfalten und Schleimhaut
taschen der Trommelhohle nach 
ihrer GroBe, nach ihrer topo
graphischen Lage und nach 
ihren Zusammenhangen erheb
liche Varietaten. Auch normaler
weise kann die Verbindungsoff
nung zwischen hinterer Trommel
felltasche und Prussakschem 

Raum fehlen. Die uberaus zarten, vollkommen durchsichtigen Schleim
hautfalten zwischen Hammergriff und langem AmboBfortsatz, zwischen 
der Sehne des Muse. tensoris tympani und der Umgebung, im Inter
cruralraum des Stapes, in der Nische des Vorhofes und des Schnecken
fensters weisen in hohem Grade Varietaten - von fast ganzlichem 
Fehlen bis zum vollkommenen Vorhandensein - auf. Sie finden, wie 
die verschiedene Ausbildung des Warzenfortsatzinneren, ihre Erklarung 
darin, daB die Pneumatisation des Mittelohres mitunter nicht bis zum 
normalen Endergebnis erfolgt. 

Auch Moos halt es fUr wahrscheinlich, daB das Vorhandensein 
zahlreicher, die Stapesschenkel mit den Nischenwanden verbindenden 
Bander und Faden die Entstehung adhasiver Prozesse im Pelvis ovalis 
bei Katarrhen und Entzundungen begunstige. 
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Von wesentlicher Bedeutung werden Dehiszenzen der Wandungen 
der Paukenhohle fUr den Verlauf eitriger Prozesse im Mittelohre sein 
mussen. 

Die am haufigsten vorkommenden Lucken im Tegmen tympani, die 
begreiflicherweise das Ubergreifen eitrig entzundlicher Prozesse von 
der Paukenhohle auf die mittlere Schadelgrube begunstigen, sind aIler
dings nur in seltenen Fallen als Bildungsanomalien zu werten (Flesch), 
haufiger werden sie durch den Druck hervorgerufen, den das Gehirn 
auf seine Umgebung ausubt. Nach Burkner kommt eine dunne Pau
kendecke in 81 % der FaIle bei starken Juga cerebr. und Impressio
nes digitatae vor, mit denen gleichzeitig auch Durchlocherungen der 
Orbita haufig angetroffen werden. 

Ais begunstigendes Moment zur Luckenbildung im Paukenhohlen
dache ist eine bedeutende Entwicklung der Trommelhohle mit Ver
dunnung der Knochenwand zu betrachten (Flesch). 

Korner fand Dehiszenzen im Tegmen unter 39 Dolichocephalen 
gar nicht, unter 92 Brachycephalen 9 mal vor. 

Der Boden der Paukenhohle ist nach Jose ph bis zum vierten Em
bryonalmonate membranos und verharrt bei manchen Tieren in diesem 
Zustande. Lucken im Paukenhohlenboden konnen durch eine bedeutende 
Entwicklung der Fossa jugularis entstehen (Z uc ker ka ndl). 

Nach Alexander handelt es sich hier urn anatomische Varietaten 
im Bau der Mittelohrraume. Die normale Dicke des Paukenhohlen
bodens betragt 2-5 mm. Der Knochen selbst kann diploetisch, kom
pakt oder (selten) pneumatisiert sein. Ruckt die Fossa jugularis nach 
aufwarts, so wird der Paukenhohlenboden unter gleichzeitiger Verklei
nerung des Hypotympanums stets dunner, endlich papierdunn, an ein
zelnen Stellen dehiszentl). 

Wit t m a a c k bringt das Auftreten von Dehiszenzen des Knochens 
im Umkreise der Mittelohrraume in Beziehung zur pathologischen Pneu
matisation des Schlafenbeines. (Siehe S. 91). 

Bedeutungsvoll fur den Verlauf von Mittelohreiterungen sind des 
Weiteren Anomalien im Bau des Schlafenbeines. 

Alexander verzeichnet in dem Kapitel "Die Erkrankungen des 
Gehororganes bei lymphatischer Konstitution und Rachitis" seines 
Buches "Die Ohrenkrankheiten im Kindesalter" die Tatsache, daB bei 
lymphatischen Individuen infolge des gelockerten Zusammenhanges 
zwischen Periost und Knochen des Schlafenbeines subperiostale und 

1) 1st zugleich der Bulbus venae jugularis ektasiert, so kann sich die Fossa ju
gularis bis an den inneren Gehorgang, die hintere Felsenbeinflache und den hin
teren Bogengang erstrecken. So sah Alexander einen Fall, in welchem durch 
Dehiszenz ein lochformiger Z usammenhang zwischen der Hinterwand des knochernen 
inneren Gehorganges und der Vorderwand der Fossa jugularis bestand. 
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extradurale Abscesse in ungemein schleichender Form auftreten und eine 
iiberraschende Groile erreichen konnen. Subperiostale Abscesse des 
Warzenfortsatzes konnen sich unter solchen Umstanden bis an die 
Scheitel- und die Hinterhauptschuppe, ja sogar iiber die Medianlinie des 
Kopfes ausdehnen. Bei Perforation von Abscessen durch die knocherne 
Gehorgangswand kann der hautige Gehorsschlauch schlieillich voll
standig von Eiter umspiilt werden und die Eiterung auf das Kieferge
lenk und die Mundweichteile iibergreifen. Beziiglich der extraduralen 
Abscesse erwahnt Ale x and e r die weit ausgedehnten Abscesse am Boden 
der hinteren Schadelgrube und die groilen Abscesse in der Projektion 
des Tegmen tympani und der Schlafenbeinschuppe. 

Bei Rachitis werden, wie Al e x and e r weiter a usfiihrt, charakteristische 
EntwicklungsstOrungen des SchIafenbeines beobachtet; so bleibt die 
Corticalis besonders diinn und poros. In der Fissura mastoidea konnen 
entsprechend der lateralen Antrumwand noch bei aIteren Kindem 
KnorpeIreste angetroffen werden. In Fallen von eitriger Entziindung be
steht bei rachitischen Kindem die Gefahr des raschen Ubergreifens der 
Eiterung auf den Knochen und der raschen eitrigen Einschmelzung des
selben. Bei eitriger Entziindung des Antrums erfolgt sehr rasch der 
Durchbruch nach auilen mit Bildung eines subperiostalen Abscesses 
der Mastoidregion. In Fallen von Rachitis kann auch das Felsenbein 
im spateren Alter von auffallend zarter, anscheinend diploetischer 
Struktur bIeiben. Unter diesen Umstanden fiihrt eine Mittelohreiterung 
in iiberraschend kurzer Zeit zu einer FeIsenbeineiterung; es bilden sich 
dann entweder paraIabyrinthare Eiterherde oder es kommt zur FeIsen
bein- und Labyrinthnekrose. 

Ha bermann hatte Gelegenheit, in drei Fallen von Status thymicus 
den Knochen des Schlafenbeines zu untersuchen. Er fand in zwei Fallen 
vermehrte Mark- und Luftraumbildung im Knochen und dabei eine 
vermehrte Bildung des erst in der ersten Lebensperiode sich bildenden 
periostalen Knochens, KIeinheit des Promontoriums, Weite der Fenster
nischen, des inneren Gehorganges und der Schneckenwasserleitung. 
1m dritten FaIle erinnerte der Bau des Knochens an Befunde, wie 
sie sich bei abnormer Funktion der Schilddriise, bei Formen endemischer 
Taubheit und bei Kretinismus, wenn auch in etwas hoherem Grade 
zeigen (so Verdickungen des Promontoriums, die weit nach hinten und 
unten reichten, Verengerung der Fenster und des inneren Gehorganges). 
Die geschilderten Veranderungen der vermehrten Mark- und Luftraum
bildung k6nnen nach Habermann auch klinische Bedeutung erlangen 
fiir die weite Ausbreitung eitriger Mittelohrentziindungen in die Spitze 
des Schlafenbeines und der angrenzenden Teile des Hinterhauptbeines, 
fiir die Entstehung tiefer extraduraler Abscesse an der unteren Flache der 
Schlafenpyramide in der Gegend der Schlafe und im Nasenrachenraum. 
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Diese morphologischen Besonderheiten im Bau des Schlafenbeines 
sind nicht etwa als Folgeerscheinungen einer abnormen Thymusfunk
tion anzusehen, sondern, wie wir glauben, der persistenten und hyper
plastischen Thymus koordinierte Besonderheiten. DafUr spricht auch 
der Umstand der Verschiedenheit der anatomischen Befunde, die wir 
in den Rahmen eines Status degenerativus, bzw. in diesem Falle hypo
plasticus einfUgen mochten. Eine Stutze fUr unsere Auffassung bilden 
die Beobachtungen von Bartel und Gatscher, aus denen die Haufig
keit otogener Komplikationen bei Status hypoplasticus hervorgeht. 

Bartel konnte bei Lymphatikern, die einer otitischen Hirnkompli
kation erlegen waren, neben anderen charakteristischen Symptom en 
Brachycephalie und Hirnhypertrophie vorfinden1). Unter Hin
weis auf die an anderen Organen (Leber usw.) festgestellte auffallende 
Weite der Lymphbahnen glaubt Bartel, daB auch im Hirn eine solche 
VergroBerung der Lymphbahnen besteht, die anatomisch die Hyper
trophie bedingt und die Ursache einer erhohten Disposition fUr Infek
tionen darstellen konnte. 

Gatscher hat durch klinische Beobachtungen Anhaltspunkte fUr 
die Richtigkeit dieser Annahme gewonnenund fand, daB klinisch neben 
den Stigmen, die zur Diagnose des Status lymphaticus berechtigen, 
auch im Nachweise einer Schadelasymmetrie und in der rontgenologi
schen Erhebung einer Hypertrophie des Hirns (Nachweis von Impressio
nes digitatae und Pacchionischen Granulationen) Kriterien fur die Fest
stellung einer besonderen Beschaffenheit, resp. Krankheitsdisposition 
des Hirns gewonnen werden konnten. 

Angesichts der erhohten Disposition fUr Infektionen, die sich fUr 
Dura und Gehirn aus ihrer anatomischen Beschaffenheit ergibt, 
empfiehlt Gatscher, in solchen Fallen die Dura, wenn es die Ausdeh
nung des Prozesses gestattet, nicht freizulegen und damit gleichzeitig 
die Prognose mit V orsicht zu stellen. 

Die Bedeutung des Konstitutionsmomentes als eines der entschei
dendsten Faktoren in der Pathogenese der Ohrerkrankungen wird in 
jungster Zeit besonders auch von Kutepow gewurdigt. 

Seinen Erfahrungen zufolge stellen vor allem die lymphatischen und 
asthenischen Konstitutionsanomalien den Boden dar, auf welchem sich 
chronische eiterige Otitiden mit besonderer Haufigkeit entwickeln und 
bosartiger verlaufen. 

Bemerkenswert ist die von Kutepow gegebene tabellarische An
ordnung des Verlaufes und der Behandlungsergebnisse unter dem Ein
flusse der genannten Konstitutionsanomalien. 

1) Unter 530 Fallen des Obduktionsmateriales des Wr. path oJ. anat. Institutes 
(1908-1911) waren 7, bei denen eine otitische Todesursache in Form von Hirn
komplikationen (Meningitis, AbsceB) vorlag. 



90 Mittelohr. 

Behandlungsergebnis Ausgang 

Konstitutions-
I 
I Fnbefriedigend I Befriedigend 

Gesamtzahl anomalien Unbefrie-
I Befriedigend

1 

Operat IKon~er-1 Operat IKonser-digend . vatlve . vatlve 
I Behandlung Behandlung 

Lymphatische . 5 6 5 - 2 4 11 
Asthenische . 9 23 6 3 13 10 32 
Hamophilie . - 2 - - 2 - 2 
N europathische I I I - - I 2 
Gesamtzahl . 15 32 12 3 17 15 47 

Aus dieser Tabelle ist ersichtlich, daB lymphatische Konstitutions
anomalien fast in der Halfte der FaIle von schweren, erfolglos behandel
ten Ohrerkrankungen begleitet waren, wahrend ein solcher unbefrie
digender Verlauf bei asthenischer Konstitution in 25% der FaIle beob
achtet wurde. 

Der lymphatische und asthenische Organismus bekampft, wie sich 
hieraus ergibt, die Ohrerkrankung mit weit groBerer Miihe als jeder an
derer. Darauf weist, wie Kutepow zitiert, besonders auch MaBlow 
hin, welcher die Otitis media zu den sekundaren Merkmalen der lympha
tisch hypoplastischen Diathese im Kindesalter zahlt. 

Eine weite, von K ute pow angelegte Tabelle stellt die Ausgange 
des Ohrprozesses bei Personen mit trockener Rhinitis zusammen. 

Charakter des trockenen 
Nasenkatarrhs 

Schwache Atrophie-

I Befriedigender I unbefdrieerdigen- .: 
Ausgang Ausgang I Im ganzen I 

% des un befrie
digenden Aus

ganges 

erscheinungen. . . . . . . 14 4 18 22,2 
Starke Atrophie.. . . . . . 6 4 10 40,0 
Deutlichc Ozaena. . . . . . 2 2 4 50 
1m ganzen. . . . .. .. . . . . 22 10 32 31 

Aus der Tabelle ist ersichtlich, daB der Prozentsatz der FaIle mit 
unbefriedigendem Ausgange bei Personen mit starker ausgepragter 
Atrophie der Nasenschleimhaut steigt, daB sich also das Prozentver
haltnis ungiinstig verlaufender Otitiden in den Gruppen mit schweren 
A trophieerschein ungen vergroBert. 

In dem Krankenmaterial K utepows fallt auch der groBe Prozentsatz trocke
ner Rhinitiden, welche Ohrenerkrankungen begleiten, auf. Unter seinen 50 Fallen 
zeigten 32 eine trockene Rhinitis, darunter 18 Atrophieerscheinungen. 

Trockene Rhinitiden begleiten also Ohrerkrankungen haufig. Sie verlaufen, 
wie Kutepow hinzufiigt, selbst sehr ungiinstig und sind sowohl idiotypisch als 
auch paratypisch so konstant und eigenartig, daB sie neben anderen ausgepragten, 
an und fiir sich eine Krankheit (als nosologische Einheit, z. B. Hamophilie, pro
gressive Muskelatrophie u. a) hervorrufenden Eigenheiten, den betreffenden Or
ganismus charakterisieren kiinnen. Nach Wojatschek ist die trockene Rhinitis 
auch zu einer besonderen Gruppe von partiellen Konstitutionsanomalien gezahlt 
worden. 
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Einen neuen Weg zum Verstandnisse der Verschiedenartigkeit des 
Verlaufes und der Ausgange der Mittelohrprozesse hat uns Wittmaack 
gezeigt. Seine Studien tiber die normale und pathologische Pneumati
sation des Schliifenbeines haben gezeigt, daB die Umwandlung, welche 
die Mittelohrschleimhaut im Sauglingsalter unter pathologischen Be
dingungen erfahrt, fUr die weitere postembryonale Entwicklung des 
pneumatischen Systems ausschlaggebend ist. In den Entwicklungs
variationen der Schleimhaut und des pneumatischen Systems, die 
Wittmaack unter der Bezeichnung der pathologischen Pneumati
sation zusammengefaBt hat, bietet er die Moglichkeit zur Erklarung 
der anatomischen Befunde, welche den verschiedenen Formen der Mittel
ohrerkrankungen zugrunde liegen. 

Wenn auch Wittmaack den EinfluB des Virulenzunterschiedes 
der Krankheitserreger auf den Ablauf der Erkrankungsprozesse nicht 
in Abrede stellt, so verweist er doch auf die unbefriedigenden Versuche 
der Bakteriologie, den verschiedenartigen Verlauf einzelner Otitiden 
gleicher Infektion aus verschiedenartigen Virulenzgraden der Erreger 
zu erklaren. Auch die Bemtihungen, die Verlaufsunterschiede bei den 
Krankheitsprozessen des Mittelohres aus der verschiedenartigen Aus
bildung und Reaktionsfahigkeit des Abwehrmechanismus des befallenen 
Individuen zu erklaren, erscheinen ihm nicht ausreichend. AIle diese 
Momente, so sehr sie innerhalb einer gewissen Variationsbreite in Frage 
kommen, treten hinter den in erster Linie ausschlaggebenden anato
mischen und biologischen Eigenttimlichkeiten der Schleimhaut von Be
deutung zurtick. 

Wittmaack gelangte durch das Studium des normalen Entwick
lungsganges der pneumatischen Zellen des Schlafenbeines zur Beob
achtung eines sich sowohl am Knochen wie auch an der Schleimhaut 
abspielenden komplizierten histologischen Umwandlungsprozesses, auf 
Grund dessen sich die Anlage der einzelnen lufthaltigen Raume des 
Schliifenbeines vollzieht. 

Die Entwicklung des pneumatischen Systems erfolgt bei normal em 
Entwicklungsgang in der Weise, daB der Warzenteil nur bis ungefiihr 
zum Ende des ersten, bzw. Anfang des. zweiten Lebensjahres einen spon
giosen Aufbau zeigt, von da ab bis etwa zum fUnften Lebensjahre 
spongios-pneumatische Struktur und tiber diese Zeit hinaus komplette 
Pneumatisation aufweist. Bei normalem Verhalten spielt sich dieser 
PneumatisationsprozeB bis ins hohe Alter hinein abo 

Nur durch ungestortes Zusammenwirken der bei der Bildung der 
pneumatischen Zellen beteiligten Gewebe (des Knochens und der sowohl 
in ihren tiefen Schichten wie mit ihrem Epithel beteiligten Schleimhaut) 
kann sich der normale Entwicklungsgang im Aufbau des pneumatischen 
Systems vollziehen. 
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Wittmaack fand, daB Abweichungen in diesem Aufbau, also Sto
rungen des Pneumatisationsprozesses, auf pathologische Beeinflussung 
der beteiligten Gewebe (und zwar in erster Linie auf latente entziindliche 
- hyperplastische und fibrose - Prozesse der Mittelohrschleimhaut 
im 1. resp. 2. Lebensjahre) zuriickzufUhren sind. 

Aus der· Beeinflussung der postembryonalen Entwicklung des 
Pneumatisationsaktes im SchliiJenbein, die eine sehr mannigfache sein 
kann, ergibt sich eine ganze Reihe typischer, yom normalen Aufbau 
abweichender Strukturbilder des pneumatischen Systems. Es kann sich 
um vollstandigen Pneumatisationsstillstand oder teilweise Pneumati-
sationsstorung handeln. . 

Von wesentlicher Bedeutung sind die von Wit t m a a c k festgestellten 
Beziehungen zwischen pathologischer Pneumatisation und bestimmten 
Trommelfellanomalien (Mattheit, Triibungen, atrophische Narben usw.), 
ebenso der Nachweis, daB sich die konstanten Bandverbindungen nur in 
ganz normal pneumatisierten, akzessorische Falten nur in pathologisch 
pneumatisierten Schlafenbeinen finden, die Feststellung, daB sich 
Sinusvorlagerungen nur bei pathologischer Pneumatisation finden. 
Auch die Beobachtung Wittmaacks, daB die ungewohnlich weite 
Persistenz der Nahtverbindungen der das Schlafenbein zusammen
setzenden Knochen (fissura petro-squamosa und petro-tympanica) bis 
ins spatere Leben hinein in Abhangigkeit von den Storungen des Pneuma
tisationsganges steht, ist von Wichtigkeit. Auch fUr das Auftreten von 
Dehiszenzen des Knochens im U mkreise der Mittelohrraume macht Wit t
maac k die pathologische Pneumatisation verantwortlich. So erwahnt 
er das Vorkommen derartiger Knochenliicken im Facialiskanale als 
Begleiterscheinung hyperplastischer Schleimhautumwandlung und ihr 
Vorhandensein am Paukendache, am Paukenboden und iiber der Wol
bung des Sinus sigmoideus. Sie stehen hier moglicherweise zu perfo
rierenden GefaBkanalen in Beziehung, die an diesen Stellen durch den 
Knochen hindurch ins Mittelohr eintreten und bei stark hyperplastischer 
Schleimhaut infolge des starkeren Vascularisationsbediirfnisses der
selben auch meist starker entwickelt sind. 

Besonders bemerkenswert ist, daB sich nach Wittmaack fast samt
liche schwere Formen der eitrigen Mittelohrentziind ung in 
Sch~a£enbeinen mit pathologischer Pneumatisation ent
wickeln. 

Wit t m a a c kist der Ansicht, daB nicht die chronische Mittelohr
eiterung zur hyperplastischen Umwandlung der Schleimhaut und Skle
rose des Warzenfortsatzes fUhrt, sondern, daB es umgekehrt auf Grund 
der vorhergegangenen hyperplastischen Schleimhautveranderungen und 
der davon abhangigen Sklerose des Warzenfortsatzes zur Entwicklung 
einer chronischen Mittelohreiterung kommt. 
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Die Form der zur Entwicklung kommenden chronischen Eiterungen 
und ihr Verlauf ist meist schon vor Eintreten klinischer Erscheinungen 
durch bestimmte, bereits vorgebildete anatomische Veranderungen 
innerhalb der einzelnen Mittelohrraume vorgezeichnet. Auch die sekun
dar sich anschlieBenden Prozesse (Ausdehnung der Perforation, Epi
dermisierung, Polypenbildung, Vernarbung usw.) beruhen meist auf 
praformierter anatomischer Grundlage. 

Ebenso entwickeln sich nach Wittmaack die akuten Mittelohrent
ziindungen mit Vorliebe bei mittelschwerer oder leichterer Storung des 
Pneumatisationsvorganges und entsprechendem Schleimhautcharakter. 
Storungen im Entwicklungsgange der Pneumatisation fiihren auch zu 
einem Bestehenbleiben weiter GefaBverbindungen zwischen Dura und 
submukosem hyperplastischen Gewebe und schaffen dadurch anatomische 
Dispositionen zur Uberleitung entziindlicher Prozesse, bzw. zur Entwick
lung endokranieller Komplikationen. Je nachdem, auf welcher dieser 
GefaBbahnen (am Tegmen, an der hinteren Pyramidenflache oder am 
Paukenboden) die Uberleitung erfolgt, und je nach der Art der Mittel
ohreiterung kommt es zur Pyaemie, zur Meningitis oder zum HirnabsceB. 

Von den zur Mittelohrschwerhorigkeit fiihrenden Erkrankungs
prozessen stehen die Residuen chronischer und akuter Mittelohreite
rungen, die Mittelohrkatarrhe und der AdhasivprozeB in direkter Be
ziehung zur pathologischen Pneumatisation. Der AdhasivprozeB ent
wickeIt sich so wie die chronischen Eiterungen bei stark hyperplastischer 
Schleimhaut und schwerer Pneumatisationsstorung durch fibrose 
Schrumpfung und Verknocherung der hyperplastischen Schleimhaut
lagen mit Fixation des Stapes. 

Wittmaack betont also, wie sich aus dem Gesagten ergibt, den 
auBerordentlichen EinfluB, den in der Sauglingsperiode einsetzende, 
kIinisch unter Umstanden vollig latent und unbeachtet bleibende 
Schadigungen relativ leichter Art auf die ganze weitere EntwickIung 
des Mittelohres und seine Disposition zu Erkrankungen im spateren 
Leben ausiiben. Er behauptet gleichzeitig, daB die Disposition zu solchen 
Erkrankungsprozessen nich t vo n allge mei n ko nsti t u tio nelle n 
Ursachen oder dergleichen abhangt, sondern vom anatomischen 
Aufbau seiner Schleimhaut und dem hiermit enge verbundenen 
Pneumatisationsvorgangen. 

Allerdings weist Wittmaack bei Besprechung des Entwicklungs
ganges des latenten Sauglingskatarrhs und seiner Ursachen darauf hin, 
daB moglicher-, ja sogar wahrscheinlicherweise der AnstoB zur Entwick
lung dieses Leidens bis zu einer auf Erbanlage beruhenden Dis
position der Schleimhaut zu verfolgen ist. Vergleichende Unter
suchungen an Schlafenbeinen neugeborener Kinder deuten nach \Vitt
maac k darauf hin, daB selbst regular ausgetragene Kinder unmittel-



94 Mittelohr. 

bar post partum erhebliche Variationen im Schleimhautaufbau zeigen, 
indem sich zuweilen schon eine weitgehendere Riickbildung des submu
kosen Schleimhautpolsters findet, als es dem normalen Befunde ent
spricht. Durch dieses verschiedene Verhalten kann eilie verschiedene 
Reaktion der Schleimhaut auf einen Fremdkorperreiz (Fruchtwasser
und Mekoniumbestandteile) erkHirt werden. AuBerdem kann die Dis
position zum Ubertritt dieses Fremdkorperreizes ins Mittelohr in Ab
hangigkeit von der Starke der noch vorhandenen subepithelialen myxo
matosen Gewebsschichte infolge korrespondierender VariabiIitat der 
Weite des Tubenkanals stehen. "Die uns vielfach entgegentretende erb
liche Veranlagung zu den sich auf dieser Grundlage entwickelnden ent.
ziindlichen Prozessen des Mittelohres wiirde so eine der heutigen Ali
schauungen am meisten entsprechende und daher auch am meisten be
friedigende ErkIarung finden." 

Von den Arbeiten Wittmaacks ausgehend, hat sich W. Albrecht 
mit dem Problem der Pneumatisation beschaftigt und die Beziehungen 
zwischen Mittelohreiterung und Pneumatisation im Rontgenbilde stu
diert. Er bestatigt auf Grund seiner Untersuchungen die Ansicht 
Wittmaacks, nach welcher die gestorte Pneumatisation, vor aHem der 
kompakte Warzenfortsatz als Hemmungsbildung und nur ausnahmsweise 
als Folge einer Entziindung anzusehen ist. Auch seine klinischen Befunde 
ergaben das bemerkenswerte Resultat, daB bei normaler Pneumatisa
tion weit eher ein giinstiger Heilungsverlauf erwartet werden darf, 
wahrend die gehemmte Pneumatisation eine ausgesprochene Neigung 
der Mittelohreiterungen zum Chronischwerden mit sich bringt. Besonderes 
Interesse verdient die Beobachtung, daB in akuten Fallen bei gestorter 
Pneumatisation unerwartete Komplikationen zu befiirchten sind. Chole
steatombildung konnte Albrecht nur bei kompaktem Warzenfort
satz beobachten1). 

Zur Beantwortung der Frage, worin der innere Zusammenhang 
zwischen Konstitution und Pneumatisation bestande, untersuchte Al
brecht die Zellbildung im Processus mastoideus bei kraftigem und bei 
minderwertigem Schleimhautsystem. Die Resultate dieser Untersu
schungen waren folgende: 10 Individuen mit voIlwertigen Schleim
hauten zeigten beiderseits das Bild des normal pneumatisierten Warzen
fortsatzes, wahrend bei exsudativen Diathesen 12 mal hochgradige 
Hemmung, 5 mal deutliche Reduzierung, aber auch dreimal eine nor
male Pneumatisation zu erkennen war. So sehr diese Befunde die enge 
Zusammengehorigkeit von Pneumatisation und Konstitution zur An
schauung bringen, so sprechen doch die drei FaIle von normaler 

1) Diese Beobachtungen zeigen auch, daB das Rontgenbild eine im Vereine mit 
den Ergebnissen der iibrigen Untersuchung fUr die prognostische Beurteilung ent
ziindlicher Mittelohrprozesse sehr wertvolle Untersuchungsmethode darstellt. 
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Pneumatisation bei schwerer exsudativer Diathese einigermaBen gegen 
das Bestehen eines direkten Abhangigkeitsverhaltnisses von Pneumati
sation und exsudativer Diathese. Urn die konstitutionellen von den 
spater erworbenen Veranderungen genau voneinander unterscheiden 
zu konnen, wahlte Albrecht die Warzenfortsatze von eineiigen Zwil
lingen als Vergleichsmaterial. Al brech ts Uberlegung zufolge muBten, 
wenn die Konstitution als die einzige Ursache der Zellentwicklung an
zusehen war, die Warzenfortsatze eineiiger Zwillinge - bei der fast voll
standigen Gleichheit der Gesichts- und Schiidelform solcher - eine vollige 
Ubereinstimmung in der Zellbildung aufweisen. Bei 12 Zwillingspaaren 
glichen die Rontgenbilder beider Warzenfortsatze einander tatsachlich 
vollkommen. Bei sechs Paaren fand Albrecht jedoch teils einseitig, 
teils doppelseitig deutliche Unterschiede in der Pneumatisation. Be
merkenswert ist nun, daB bei all den Individuen, die abweichend von 
Zwillingsgeschwistern eine reduzierte Pneumatisation zeigten, im Nasen
rachenraume chronische Katarrhe oder vergroBerte Rachenmandeln 
zu finden waren, die beim Zwillingspartner fehlten. Albrecht gelangte 
auf Grund dieser Untersuchungsergebnisse zum Schlusse, daB die Pneu
matisation nicht allein durch idiotypische Einfliisse zu erklaren ist, 
sondern daB dabei auch erworbene Veranderungen eine nicht un
wichtige Rolle spielen. 

Nach Alexander ist die Pneumatisation des Mittelohres sehr von 
seiner Umgebung abhangig. Sie verlauft normal bei normaler postfetaler 
Entwicklung des Rachenkopfes, bei normal erhalteher Nasenatmung 
und infolgedessen normaler Tubenfunktion des Sauglings. Fiihrt die 
Hypertrophie des lymphadenoiden Gewebes im Bereiche des Rachens 
und des Halses zur Storung der physiologischen Funktion der Tube, so 
wird auch die volle Pneumatisation der Mittelohrraume verzogert, bzw. 
gehemmt. Alle konstitutionellen Abnormitaten und aIle Krankheiten, 
die zur Verzogerung der Ausbildung des Warzenfortsatzes fiihren 
(Rachitis, Taubheit, Horstummheit, Idiotie), haben auch eine 
Storung im Ablauf der Pneumatisation des Mittelohres zur Folge, in der 
Alexander einen anatomischen Ausdruck der Minderwertig
kei t er blic kt. 

Yom Standpunkte der Konstitutionsforschung erscheint es inter
essant, daB Wagener den Knochenbau des Schadels, als wesentlich 
bestimmenden Faktor fiir die Art der Pneumatisation ansieht. Der den 
betreffenden Individuen verer bte Knochenbau bilde die Grundlage, 
auf der sich die Pneumatisation nach den von Wittmaack gefundenen 
Regeln vollziehe. Auf schematische Rontgenaufnahmen gestiitzt, ge
langt Wage ner zur Annahme, daB bei grazilem Knochenbau des Schadels 
starke Pneumatisation zustande komme, wahrend sie durch derben 
Knochenbau gehindert werde. So zeigt sich der Warzenfortsatz urn so 
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zellreicher und groBzelliger, je leichter und zartknochiger der Schadel, 
urn so zellarmer und diploetischer, je schwerer der Schadel ist. 

Der leichte oder schwere Knochenbau des Schadels ist auf eine er
erbte Familien- und Rassenanlage zuriickzufiihren. Dnd da, der 
verschiedenartige Bau des Warzenfortsatzes, resp. seines Zellsystems 
die Art des Verlaufes und die Haufigkeit von Warzenfortsatzaffektionen 
bestimmt, so kann die Auffassung Wageners auch die Tatsache des 
verschiedenen Verlaufes von Mittelohreiterungen in verschiedenen Lan
dern, resp. in verschiedenen Gegenden eines Landes erklaren. Wagener 
erwahnt z. B., daB die Mittelohreiterungen in Mitteldeutschland, der 
Gegend von Marburg, einen anderen,leichteren Verlituf haben als in 
Norddeutschland, in der Gegend von Greifswald. Das konne wohl mit 
der verschiedenen Virulenz der Bakterien zusammenhangen, dann aber 
auch in der angenommenen stammes- und rassenmaBigen Verschieden
artigkeit im Bau des Warzenfortsatzes bedingt sein. 

Dieser Ansicht entspricht auch die Erfahrung Kretschmanns 
hinsichtlich der Bedeutung der Rassenfrage bei der Pneumatisation 
der Zellen des Warzenfortsatzes. Er fand bei kriegsgefangenen Russen, 
welche wegen Mastoiditis zur Operation gekommen waren, daB die 
Warzenfortsatze kleiner als die germanischen waren, bei den meisten fehlte 
die Pneumatisation und es fand sich lediglich eine Spongiosa. Auffallend 
war der ungewohnlich hohe Prozentsatz intrakranieller Komplikationen 1) 

der wohl auf die fehlende Pneumatisation zuriickgefUhrt werden 
kann. 

Wittmaack vertritt beziiglieh der Rassenfrage die Ansicht, daB 
die Kulturrassen - vielleicht nach dem Grade ihrer Kultur variierend -
durehgehend pathologisehe Pneumatisation zeigen werden. Dagegen 
halt er es fUr wahrscheinlieh, daB die pathologische Pneumatisation 
eine Domestikationserscheinung ist und daher vielleicht bei Negern und 
Menschenaffen wenigstens in ihren sehwereren Graden fehlen wird. 

Aueh Runge vertritt unter Hinweis auf die Rontgenstudien Tur
ners die Ansicht, daB die Pneumatisation konstitutionelle Versehie
denheiten aufweist. Wahrend sich bei Polynesiern und Melanesiern 
sowie bei Eskimos keine Pneumatisationsstorungen fanden, zeigten sich 
bei den ausgesprochenen Inselbewohnern, Englandern und !ren, die 
starksten StOrungen. Die erstgenannten Stamme sind scheinbar be
sonders reinrassige Volker; je starkere Misehungen vorhanden sind, 
desto haufiger kommen Storungen vor. Die meisten Falle pathologi
giseher Pneumatisation fanden sich bei den Europaern. 

1) Mit den Erfahrungen Kretschmanns in dieser Hinsicht decken sich auch 
die C. Steins, der auf Grund seiner Beobachtungen in der von ibm im Kriege ge
leiteten Ohrenabteilung das auffallend haufige Vorkommen intrakranieller Kom
plikationen bei russischen Kriegsgefangenen bestiitigen kann. 
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Wir sehen also eine ganze Reihe morphologischer Eigentiimlichkeiten, 
die als kongenitale Anomalien - gleichviel, ob wir sie als konstitutio. 
nelle, also in der Keimesanlage begriindete, oder als intrauterin erworbene 
ansehen, eine Organminderwertigkeit schaffen, die sich in der Entste
hung und im Verlaufe von Erkrankungen des Mittelohres in unzweideu
tiger Weise kundgibt. 

Man konnte einwenden, daB die entziindlichen Ohrerkrankungen, 
fiir deren Ursache und Entstehung in der bakteriellen Infektion des 
Mittelohres eine vollwertige Erklarung gegeben zu sein scheint, der 
Organminderwertigkeitslehre ganz und gar nicht bediirIen. Aber 
gerade die Art der Entstehung und Ausbreitung des infektiOsen 
Prozesses, sein Verlauf, die mitunter zu beobachtende geringe Hei
lungstendenz und die Ausgange der Erkrankung beweisen die Minder
wertigkeit der Gewebszellen und Zellkomplexe gegeniiber den patho
genen Mikroorganismen, gerade die Bakteriologie ist es, die uns den 
konstitutionellen Faktor bei der Entstehung der Erkrankung in vollem 
Lichte zeigt. 

In einer groBen Anzahl von Fallen kann man die Disposition zur 
akuten Otitis in dem Bestehen von adenoiden Vegetationen und hyper
trophischen Tonsillen gegeben sehen. Diese Feststellung andert unserer 
Meinung nach nichts an der Auffassung, den eigenartigen Verlauf der 
Erkrankungen, bzw. ihre haufige Entstehung, mit abnormer Konstitu. 
tion in Zusammenhang zu bringen, da die Hyperplasie des lymphatischen 
Rachenringes nur ein Glied in der Kette der angeborenen Entartungs
zeichen darstellt und als solches die fehlerhafte Anlage des Organismus 
erkennen laBt. Dem Bestehen von adenoiden Vegetationen ist bei den 
engen Beziehungen zwischen Nasenrachenraum und Ohr selbstver
standlich eine hohe Bedeutung beizumessen, doch darf auch bei Beriick
sichtigung dieser engen Relation die Annahme der Minderwertigkeit 
keinesfalls als hinfallig bezeichnet werden. Die Beobachtung, daB bei 
einem Individuum mitunter eine belanglose Ursache geniigt, um einen 
entziindlichen MittelohrprozeB herbeizufiihren, wahrend dasselbe Mittel
ohr bei heftigen katarrhalischen Vorgangen der Nasen- und Rachen
schleimhaute gesund bleibt, spricht unserer Ansicht nach keineswegs 
gegen die bestehende Minderwertigkeit des betreffenden Gehororganes. 
Wir miissen uns zur Erklarung dieses Verhaltens vorstellen, daB die aus 
der Organminderwertigkeit resultierende Krankheitsdisposition eine 
sehr variable ist und vielleicht nur zeitweilig oder nur unter gewissen -
zum Teil von den Krankheitsursachen, zum Teil von den auBeren Lebens
bedingungen, dem Ernahrungszustande, dem Berufe usw. abhangigen 
Voraussetzungen zur Geltung gelangt. 

Die Bedeutung der konstitutionellen Momente fiir die Entstehung 
der Erkrankungen des Mittelohres ist seit jeher anerkannt worden. 

Bauer-Stein, Otiatrie. 7 
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Spira, del' das haufige Vorkommen von Ohrenkrankheiten in ge
wissen Familien nachdrucklich betont, gibt del' Ansicht Ausdruck, es 
beruhe darauf, daB die den Krankheiten zugrundeliegende Ursache 
erblich odeI' den Mitgliedern einer Familie gemeinsam sei. Hierzu rech
net Spira VOl' aHem die Erkrankungen del' Tube und des Mittelohres 
auf Basis chronisch katarrhalischer und entzundlicher Prozesse del' 
oberen Luftwege. Er meint, daB diese Prozesse meist auf scrophulOsen, 
lymphatischen, rachitischen, tuberkulosen, syphilitischen u. dgl. Dys
krasien beruhen, die hereditar sind, sich von Eltern auf Kinder uber
tragen, Geschwistern derselben Familie gemeinsam zu sein pflegen und 
die haufigsten Ursachen von Ohrenkrankheiten darstellen. 

Spira weist ferner darauf hin, daB auch andere Ohrenkrank
heiten, denen verschiedene Ursachen zugrundeliegen, oft gehauft in 
gewissen Familien angetroffen werden. Dabei konnen die Krankheiten 
selbst bei Eltern und Kindern verschieden sein. Allerdings handelt es 
sich in den meisten Fallen um dieselbe Krankheit odeI' umeine Affektion 
desselben Organteiles, z. B. des mittleren odeI' inneren Ohres in beiden 
Generationen. Es kommen jedoch oft auch FaIle von Erkrankungen 
des Ohres bei Kindern VOl', deren Eltern an ganz anderen Erkrankungen 
dieses Organes und sogar anderer Organteile gelitten haben. Die Er
krankung del' Eltern mag das innere, die del' Kinder das mittlere odeI' 
auBere Ohr treffen und umgekehrt. Man kann beobachten, daB im Ver
laufe einer akuten allgemeinen Infektionskrankheit, z. B. nach Schar
lach, solche Kinder leichter an einer Komplikation des Ohres erkranken, 
deren Eltern gleichfalls an einer, wenn auch ganz anderen Ohrenkrank
heit gelitten hatten, als andere Kinder, deren Eltern immer ohrgesund 
gewesen waren. So gelangt S p ir a zu dem Schlusse, daB es nicht die 
Form, sondern del' Sitz del' Krankheit ist, welcher den verschiedenen 
Mitgliedern gewisser Familien gemeinsam ist, so daB eine gewisse Pra
disposition nicht zu del' odeI' jener Ohrenkrankheit, sondern zu Erkran
kungen des Gehororganes uberhaupt angenommen werden muB. Die 
Ursache einer solchen gesteigerten Disposition zu Erkrankungen des 
Gehororganes sieht Spira in einer ererbten lokalen verminderten orga
nischen odeI' funktioneHen Widerstandsfahigkeit. Sie wird, wie er an
nimmt, vererbt, und sie ist es, die das Gehororgan fur auBere und innere 
Schadlichkeiten empfindlich macht. 

"Diese, manchen Familien gemeinsame, vererbte, geringe lokale 
Widerstandsfahigkeit kann die Ursache haben in einer besonderen, 
lokalen, erblichen, morphologischen Abweichung des anatomischen 
Baues odeI' in lokalen trophischen Storungen odeI' ist auch auf eine all
gemeine, weniger bekannte diathetische, rheumatisch-gichtische, neu
ropathische odeI' trophoneurotische Anlage, vielleicht auch auf eine ge
meinsame zirkulatorische Abnormitat zuruckzufiihren." 
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Spira zitiert die Mitteilungen Ei tel bergs, der seine Beobachtungen 
an 262 Individuen, die in verschiedenen Verwandtschaftsverhaltnissen 
zueinander standen, zusammengestellt hat. Darunter fand sich eine 
Familie, in welcher Vater und Sohn an chronischem Mittelohrkatarrh, eine 
Tochter an Ceruminalpfropfen und zwei andere Tochter an einer beider
seitigenAkusticusaffektion litten. In anderen Fallen beobachtete Eitel
berg bei den Eltern die Neigung zu Gehorgangsentzundungen, bei den 
Kindern die Disposition zu eitrigen Mittelohrprozessen. 

Zur scharferen Prazisierung der hier wiedergegebenen Ausfiihrungen, 
die zeigen, daB Spira den Kernpunkt der uns interessierenden Frage 
vollkommen richtig erfaBt hat, wollen wir im nachfolgenden einige 
FaIle mitteilen, die S t e i n in seiner Arbeit "Gehororgan und Konstitu
tion" auf Grund einiger Beobachtungen mitteilte. Diese FaIle lassen 
in einer Reihe von Einzelheiten in der Entstehung und im Verlaufe 
des Krankheitsprozesses die pathologische Krankheitsanlage im Be
reiche des Mittelohres erkennen und bringen auch den pathogenetischen 
Zusammenhang verschiedener Affektionen des Gehorapparates auf kon
stitutioneller Basis deutlich zur Anschauung. 

Falll. L. M., 18jahrige Studentin, leidet seit dem 4. Lebensjahre an einer 
im Anschlusse an Scharlach aufgetretenen linksseitigen Mittelohreiterung. 

Die otoskopische Untersuchung ergibt links: Totaldestruktion des Trommel· 
felles, foetide Eiterung aus dem Cavum epitympanicum. Einschrankung des Hiir· 
vermiigens (Uhr 0, Fliistersprache 1/2 m, laute Sprache 2-21/2 m). Weber 
nach der kranken Seite, Rinne negativ, Schwabach verlangert. Rechtes Ohr 
normal. 

Allgemeinuntersuchung: Stark exzentrische Pupillen, besonders links, leichter 
Epicanthus. C h vo s te k + + +. Fehlen des Rachenreflexes und der Cornealreflexe. 
Dermographismus rot, fleckige Ausbreitung, sehr intensiv. Labile Herzaktion. 
Respiratorische Irregularitat. Aschner +. Costa decima fluctuans. Myopie. 

Eine Schwester der Patientin, 28 Jahre alt, verheiratet, hat zu wiederhol· 
ten Malen an beiderseitiger Mittelohrentziindung, vor acht Jahren an rechtsseitiger, 
vor vier Jahren an sechs Monate lang andauernder linksseitiger Mittelohreiterung 
gelitten. Links besteht seit der Mittelohreiterung sehr haufiges, in der letzten Zeit 
fast konstantes Ohrensausen. 

Die otoskopische Untersuchung ergibt beiderseits Narben im Trommelfelle, 
die Funktionspriifung rechts leichtgradige, links maBiggradige Einschrankung 
des Hiirvermiigens auf der Grundlage einer Erkrankung des inneren Ohres. 

Allgemeinuntersuchung: Sehr groB, sehr nerviis und anamisch. Labile Herz· 
aktion. Dermographismus. Cornealreflexe und Rachenreflexe 0, Sehnenreflexe ge· 
steigert. Fingergelenke stark iiberstreckbar. Drusen am Halse. 

Ein Zwillingsbruder der Patientin hat iifters an linksseitigen Mittelohr· 
entzundungen, einmal an kurzdauernder linksseitiger Mittelohreiterung gelitten. 

Die otoskopische Untersuchung ergibt links: Narbe im vorderen, unteren 
Trommelfellquadranten. Die Funktionsprufung ergibt beiderseits eine ger-ing. 
gradige Erkrankung des inneren Ohres. 

Sprachfehler (stottert und lispelt). Linke Pupille leicht exzentrisch. Uvula 
bifida. (Der weiteren Untersuchung widersetzt sich der junge Mann in obstinater 
Weise. Er gibt nur an, einen Herzfehler zu haben.) 

7* 
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Eine Schwester der Patientin hat niemals an Ohrenerkrankungen gelitten und 
solI gut horen. 

Die Mutter der Patientin - sehr anamisch und au13erordentlich nervos -
hOrt normal (ist sehr kurzsichtig). 

Zwei ihrer Tanten (Schwestern des Vaters der Patientin) und ein Onkel (Bruder 
des Vaters) sollen im Alter von ca. 60 Jahren hochgradig schwerhorig gewesen sein. 
Die Schwerhorigkeit solI im mittleren Lebensalter begonnen haben. 

EinederSchwestern des Vaters unserer Patientin hat zwei Tochter, von denen die 
eine (42 Jahre alt) taub ist, die andere (38 Jahre alt) sich nur mit einem Horrohre 
verstandigen kann. Ein Sohn ertaubte in jungen Jahren vollstandig und erschoB 
sich aus Verzweiflung iiber sein Leiden. Die Schwerhorigkeit solI bei allen drei 
Kindern im Alter von ca. 20 Jahren begonnen und von da ab rapid zugenommen 
haben. 

Wir finden in dieser Familie neben Ohrerkrankungen, die wir den 
anamnestischen Mitteilungen zufolge mit einiger Wahrscheinlichkeit 
als progressive labyrinthare Schwerhorigkeit (bei den Verwandten mutter
licherseits) und als Otosklerose (bei den Verwandten vaterlicherseits) 
bezeichnen durfen, bei der Patientin und zwei Geschwistern eine Dis
position zu Erkrankungen des Mittelohres. Bemerkenswert erscheint, 
daB bei der Schwester der Patientin, bei welcher die MittelohrprozeB mit 
Narbenbildung in beiden Trommelfellen ausgeheilt war, eine beiderseitige 
Erkrankung des inneren Ohres sich vorfand. Ebenso war bei dem 
Zwillingsbruder der Patientin, der ubrigens schon durch seinen Sprach
fehler und in seinem psychischen Verhalten den Eindruck des degene
rierten Individuums machte, neben einer Narbe im linken Trommelfelle 
eine beiderseitige leichtgradige Erkrankung des inneren Ohres fest
zustellen. 

Fall 2. H. T., 36jahriger Agent, friiher nie ohrenleidend - die interne Un
tersuchung ergab auBer starker vasomotorischer Vbererregbarkeit, labilem Cor und 
starker Steigerung der Sehnenreflexe keinen pathologischen Befund - erkrankte 
wahrend einer heftigen Angina mit starken Schmerzen im linken Ohre, die nach 
zweistiindiger Dauer mit dem Eintritt starken Ohrenflusses aufhorten. Die oto
skopische Untersuchung ergab bei dem Patienten, der am ersten Tage seiner Ohren
erkrankung zur Untersuchung kam. ein fiir eine mehrstiindige Erkrankung unge
wohnHches Bild: Diistere Rotung und starke Schwellung des Trommelfelles bei 
profuser, schleimig-eitriger Sekretion aus einer im hinteren unteren Quadranten 
desselben befindlichen Perforationsoffnung. Horvermogen stark herabgesetzt 
(Fliistersprache 10 cm). 

Drei Tage spater zeigte sich die erste Perforation im hinteren unteren Quad
ranten verklebt (die Umgebung war vorgewolbt) und eine zweite Perforation im 
vorderen unteren Quadranten. In der Folge - nach Incision der vorgewolbten 
Partie - bestand Sekretion aus beiden Perforationen, bis sich nach vierwochent
licher Dauer der Eiterung mit dem Aufhoren derselben zuerst die eine und wenige 
Tage spater die andere PerforationsOffnung schlo13. Das Horvermogen blieb nach 
der Heilung in geringem Grade reduziert, auch klagt Patient seit der Erkrankung 
iiber Summen im krank gewesenen Ohre. 

'JI Von Interesse ist die Familienanamnese des Patienten, die uns besonders deshalb 
verwertbarerscheint, weil S t e i n selbst Gelegenheit hatte, eine Reihe von Mitgliedern 
der Familie zu behandeln oder wenigstens zu untersuchen. 
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Die Mutter des Patienten leidet seit Kindheit an sehr haufig wiederkehrenden 
Mittelohreiterungen, bald der rechten, bald der linken Seite. S t e i n hat die Kranke 
(TrommelfeIl beiderseits total destruiert - hochgradige labyrinthare Schwerhorig
keit) im Laufemehrerer Jahre zu wiederholten Malen behandelt_ Ebenso standen 
zwei Briider des Patienten (bei beiden teilweise Zerstiirung des Trommelfelles 
beider Seiten) einige Male wegen Mittelohreiterungen in S t e ins Behandlung. Die 
Ohrerkrankung war bei dem einen Bruder nach Morbillen, bei dem zweiten nach 
Scarlatina aufgetreten und hatte bei beiden Patienten das Horvermogen in betracht
lichem Grade alteriert. (Die Funktionspriifung ergab in dem einen FaIle ein reines 
Schalleitungshindernis, in dem anderen neben der Mittelohrerkrankung eine beider
seitige labyrinthare SchwerhOrigkeit.) Die GroBmutter des Patienten (miitterlicher
seits) und eine ihrer Schwestern waren in hoherem Alter vollstandig taub. 

Eine Tante des Patienten (Schwester der Mutter) hat oft an OhrenfluB gelitten 
und hort schlecht; ihre drei Sohne haben nach wiederholten Mittelohreiterungen 
eine Gehorsverminderung zuriickbehalten. 

Der GroBonkel des Patienten (Bruder des Vaters der Mutter), in hoherem Alter 
sehr schwerhorig, hat zwei Sohne und fiiuf Tochter. Bei dem einen der Sohne kon
statierte St. beiderseits Residuen nach abgelaufener, ausgeheilter Mittelohreite
rung (groBe trockene Perforation des Tommelfelles, Kalkablagerungen in den Trom
melfellresten), bei dem zweiten rechts ~arbe und Kalkablagerung im Trommel
felle, links groBe, trockene Perforation. (Das Kind des zweitgenannten Herrn litt 
im ersten Lebensjahre an heftiger, vier Wochen lang dauernder Otitis, die nach 
einer auBerst geringfiigigen Angina auftrat.) Von den fiinf Tochtern war die alteste 
immer ohrgesund (ebenso ihre beiden Tochter), die zweite hat zwei Sohne, von denen 
der eine wiederholt an Otitiden litt, die dritte litt in der Kindheit ofters an Mittel
ohreiterungen (ihre beiden Kinder ohrgesund), die vierte !itt als Kind einmal an 
einer Mittelohrentziindung (zwei Tochter waren nie ohrenkrank), die fiinfte soll 
in der Kindheit wiederholt an OhrenfluB'gelitten haben, ein Sohn hatte im vierten 
Lebensjahre eine akute Mittelohreiterung, eine Tochter war nie ohrenkrank. 

Abgesehen von dem gehauften Vorkommen von Eiterungsprozessen 
im Mittelohre in dieser Familie glauben wir als Beweisfuhrung fUr die 
Annahme einer Organminderwertigkeit den Verlauf des Krankheits
prozesses bei dem mitgeteilten FaIle anfuhren zu durfen. Es ist diesbe
zuglich auf den otoskopischen Befund zu verweisen, den der Patient 
einige Stunden nach Beginn der Erkrankung darbot, den raschen Ein
tritt der Trommelfellperforation, die Bild.ung einer zweiten Durchbruchs
stelle wenige Tage nach dem Einsetzen der Infektion des Mittelohres 
und das Zuruckbleiben einer leichten Funktionsstorung (leichtgradige 
Verminderung des H6rverm6gens und subjektive Ohrgerausche) trotz 
relativ kurzer Dauer der Otitis. 

FaIl 3. R. B., lOjahriger Beamtenssohn, erkrankte im Anschlusse an An
gina an einer akuten Otitis, die nach 14Tagen zu einer Mastoiditis fiihrte. Die vier 
Wochen nach Beginn der Otitis vorgenommene Eroffnung des Warzenfortsatzes 
ergab eine fiir die Krankheitsdauer ungewohnliche Zerstorung im Innern desselben 
(ExtraduralabsceB der mittleren und hinteren Schadelgrube, perisinoser AbsceB). 

Auch in diesem FaIle konnte S t e i n auf Grund selbst durchgefiihrter Unter
suchungen und Behandlungen die Beweise eklatanter Organminderwertigkeit bei 
mehreren Familienmitgliedern feststellen. 

Die Eltern des Patienten horen normal und waren niemals ohrenkrank. (Ein 
Bruder der Mutter Suizid.) GroBvater (vaterlicherseits): labyrinthare Schwer-
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horigkeit (seit seinem 40. Lebensjahre). Von seinen flinf Kindern: ein Sohn: chro
nischen Mittelohrkatarrh mit konsekutiver Beteiligung des inneren Ohres, ein zwei
ter Sohn: Ertaubung auf einem Ohre nach einer Detonation.(traumatische Zerrei
Bung des Trommelfelles bei Abfeuern einer Kanone} und mittelgradige labyrinthare 
Schwerhorigkeit auf dem anderen Ohre, ein dritter Sohn: leichtgradige labyrinthare 
Schwerhorigkeit auf einem Ohre. Eine Tochter hort normal, eine zweite Tochter: 
beiderseits trockene Perforation des Trommelfelles mit maBiger Herabsetzung der 
Horscharfe (Schalleitungshindernis). Eine Tochter der letzterwahnten Dame stand 
zweimal wegen Mittelohreiterung in S t e ins Behandlung. 

Ein Vetter der hier zitierten Familienmitglieder (vaterlicherseits) leidet an 
beiderseitigem OhrenfluB, das einzige Kind dieses Herrn stand einige Wochen hin
durch wegen Mittelohreiterung in Behandlung. Sein Bruder solI nach einer Mittel· 
ohrentziindung (ohne Eiterung) eine Verringerung des Gehors zuriickbehalten 
haben (die Untersuchung ergab mittelgradige labyrinthare Schwerhorigkeit), die 
Tochter desselben wurde im Alter von 25 Jahren wegen chronischer Mittelohr
eiterung radikal operiert. 

Die hier mitgeteilte Familiengeschichte ergibt klare Beweise der 
Minderwertigkeit des Horappartes in seinen verschiedenen Abschnitten. 
Wir sehen das Vorkommen eitriger Mittelohrprozesse bei zahlreichen 
Mitgliedern der Familie (wir verweisen ganz besonders auf das rasche Auf
treten der Mastoiditis bei dem an erster Stelle erwahnten Patienten und 
die umfangreiche ZerstDrung im Bereiche des Warzenfortsatzes) und 
das vielfache Auftreten labyrintharer Schwerhorigkeit in der Familie. 

Bemerkenswert fUr die Frage der Organminderwertigkeit erscheinen 
die Ertaubung auf einem Ohre im Anschlusse an eine Detonation (bei 
mittelgradiger labyrintharer Schwerhorigkeit auf dem anderen Ohre) 
bei einem Familienmitgliede und cler Nachweis cler labyrintharen Schwer
horigkeit bei einem zweiten Angehorigen der Familie, welcher die Er
krankung mit Bestimmtheit auf die clurchgemachte (leichtgradige, 
nicht eitrige) Mittelohrentziindung zuriickfiihrte. 

Fall 4. A. F., 12 Jahre alt.'.Wurde von St ein im Laufe von sechs Jahren all
jahrlich einmal wegen beiderseitiger akuter Mittelohreiterung behandelt, die stets 
im AnschluB an geringfiigige katarrhalische Erscheinungen der Nase auftrat und 
jedesmal 6-8 Wochen lang andauerte. Bemerkenswert ist, daB bei der ersten 
Otitis, die sich unter minimalen Reaktionserscheinungen einstellte, im Laufe von 
wenigen Tagen die Entwicklung einer, nahezu den ganzen hinteren unteren Trommel
fellquadranten umfassenden Perforationsoffnung (beiderseits) beobachtet werden 
konnte. In den ersten drei Jahren schlossen sich die Perforationsoffnungen nach 
Ablauf der Eiterung mit einer Narbe. Nach der vierten Erkrankung blieb die Trom
melfellperforation bederseits persistent. Das Horvermogen wurde durch die durch
gemachten entziindlichen Prozesse in ganz geringem Grade alteriert. 

Bei dem Vater und GroBvater des Patientenkonnte S t e i n eine beiderseitige ge
ringgradige labyrinthare Schwerharigkeit feststellen. Eine Tante (Schwester des 
Vaters): schwere Hysterie, die GroBmutter (Mutter des Vaters) starb an einem 
schweren Nervenleiden. Eine zweite Schwester des Vaters (sehr nervos, anamisch, 
Blahhals) litt in der Kindheit wiederholt an beiderseitigen Mittelohreiterungen, 
ebenso ihre beiden Kinder. Ein Bruder des Vaters (sehr nervos, Stotterer, leidet 
an Schlaflosigkeit) litt inder Kindheit einige Male an Mittelohreiterungen, hart an· 
geblich gut, klagt jedoch iiber Ohrensausen. (Die vor mehreren Jahren vorgenom-
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mene ohrenarztliche Untersuchung soIl chronischen Mittelohrkatarrh festgestellt 
haben.) 

Von den hier verzeichneten Daten sind vor aHem das rasche Auf
treten eines groBen Defektes in beiden TrommelfeHen im Verlaufe einer 
leichtgradigen Otitis, die haufige Wiederkehr der Eiterungsprozesse 
und ihre verhaltnismaI3ig lange Dauer hervorzuheben. Au13erdem ver
weisen wir auf das haufige Vorkommen von Ohrerkrankungen ver
schiedenen Sitzes unter den Angehorigen der nervos schwer belasteten 
Familie. 

Fall 5. E. S., 30jahriger Lehrer, stand zu wiederholten Malen wegen rechts
seitiger Mittelohreiterung, die sich zumeist ohne nachweisbare Ursache, manch
mal nach leichtem Schnupfen, einstellte, in Steins Behandlung. 

Linkes Ohr: Narbe, Kalkablagerung. Rechts: 1m hinteren, unteren Quadranten 
Narbe yom Umfange eines mittelgroBen Stecknadelkopfes. Die Eiterung tritt 
stets reaktionslos unter raschem Einschmelzen des Narbengewebes ein und dauert 
4-5 Wochen an. Nach Ablauf des Eiterungsprozesses restituiert sich jedesmal das 
Narbengewebe wieder. Hqrvermiigen beiderseits vermindert (mittelgradige laby
rinthare Schwerhiirigkeit). Rechts seit mehreren Jahren subjektive Ohrgerausche. 

Allgemeinuntersuchung: Asymmetrie des Gesichtsskelettes, Hyperplasie des 
lymphatischen Rachenringes, abgeschwachte Cornealreflexe, sehr schwacher Ra
chenreflex, Uvula bifida. Myopie, groBer Naevus pigmentosus der rechten Wange, 
labiles Cor, Enteroptose, leichte Glykosurie, sehr gesteigerte Sehnenreflexe, sehr ge
ringe sexuelle Erregbarkeit, Ejaculatio praecox. 

Mutter des Patienten (solI sehr fettleibig gewesen sein) starb an einem Herz
leiden. Vater (starb im Alter von 56Jahren an Ca. recti) war mit 40 Jahren schwer
hiirig, ebenso zwei Briider des Vaters. Ein dritter Bruder solI sehr musikalisch 
gewesen sein und sehr gut gehiirt haben (Suicid). Eine Schwester des Patienten 
(34 Jahre alt): Otosklerose (ihre 14jahrige Tochter hiirt vollkommen normal und 
ist sehr musikalisch). Eine zweite Schwester (36 Jahre alt) hiirt schlecht und leidet 
an heftigem Ohrensausen (die Untersuchung ergibt beiderseits trockene Perfo
ration, Funktionsbefund: labyrinthare Schwerhiirigkeit), von drei Kindern: zwei 
normal, bei einem trockene Perforation rechts nach Scharlachotitis. 

Erwahnenswert in dieser Familiengeschichte ist neben dem Vor
kommen von verschiedenen Ohrerkrankungen die au13erordentliche 
musikalische Begabung von zwei Mitgliedern der Familie. 

Fall 6. A. K., 31jahrige Beamtensgattin. Menses mit 11 Jahren, un
regelmaBig, sehr anamisch, nerviis. Hyperplasie des Jymphatischen Rachenringes, 
steiler hoher Gaumen, Driisen am Halse, Cornealreflexe 0, Rachenreflex 0, sehr 
starke vasomorotischeErregbarkeit, labileHerztatigkeit, Tachycardie, Enteroptose. 

Ohrbefund: Beiderseits Narben und Kalkablagerungen (in der Jugend wieder
holte Mittelohreiterungen). Hiirvermiigen beiderseits herabgesetzt (labyrinthare 
Schwerhiirigkeit), oft Ohrensausen. 

Zwei Kinder litten einigemal an Mittelohreiterungen. 
Von sechs Geschwistern iiberstanden vier zu wiederholten Malen Mittelohr

eiterungen, ein Bruder und eine Schwester wurden wegen Mastoiditis operiert. 
Vater (schwerer Neurastheniker): Beiderseits Residuen nach ausgeheilter Mittel
ohreiterung (rechts Narbe, links trockene Perforation - Hiirvermiigen beiderseits 
herabgesetzt). Ein Bruder des Vaters leidet an auBerordentlich starker Absonde
rung von Cerumen (hort normal), ein zweiter Bruder: chronischer Mittelohrkatarrh 
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mit Beteiligung des inneren Ohres (von zwei Sohnen dieses Bruders ist einer nach 
Scharlach auf einem Ohr ertaubt. Totaldestruktion des Trommelfells, labyrinthare 
Taubheit), bei einem drittenBruder, der in friihesterKindheit starb, solI eineMiB
bildung des auBeren Ohres bestanden haben (an Stelle der Ohrmuschel bestand ein 
Hautwulst, der Gehorgang solI verschlossen gewesen sein). Eine Schwester des 
Vaters leidet an Epilepsie, eine zweite starb mit 20 Jahren (Suicid). 

Das Bemerkenswerte dieses Falles liegt in der eklatanten Minder
wertigkeit des Mittelohres bei zahlreichen Mitgliedern einer Familie, 
in welcher wir gleichzeitig mehrere FaIle von labyrintharer Schwer
horigkeit, eine sekretorische Anomalie (ungewohnlich starke Absonde
rung von Cerumen) und einen Fall von Bildungsanomalie des auileren 
Ohres verzeichnet finden. 

Ein zur Illustration obiger Ausfiihrungen gleichfalls in bemerkens
werter Weise dienender Stammbaum (Beobachtungen von Stein) ist 
folgender: 
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Das Bemerkenswerte dieses Stammbaumes liegt in dem Vorkommen 
von Mittelohrerkrankungen und Otosklerose bei mehreren Mitgliedern 
einer Familie. Die Otosklerose wurde bei drei Mitgliedern der 3. Gene
ration von Stein festgestellt, aber auch bei drei weiteren Mitgliedern 
der 2. und 1. Generation darf unter Hinweis auf das friihzeitige Auf
treten der Schwerhorigkeit diese Erkrankung angenommen werden. 
Die beiden Mitglieder der 4. Generation (19 und 21 Jahre alt), die eine 
Disposition zu Mittelohrerkrankungen zeigen, horen derzeit noch gut; 
hier ist natiirlich noch die Moglichkeit einer spateren Manifestation der 
Otosklerose gegeben. 

Ein interessanter Stammbaum, den uns Herr Dr. Cemach liebens
wiirdigerweise zur Verfiigung gestellt hat, ist folgender; 
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CJ ~ ---I 
1 1 I I 1 I 
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Bemerkenswert ist, daB in der 2. Generation nur die weiblichen Mit
glieder ohrenkrank waren und daB in der 3. Generation wieder nur die 
weiblichen Mitglieder an Mittelohraffektionen litten. Mit Ausnahme des 
j iingsten (schon im ersten Le bensj ahre erkrankten) Madchens lagen durch
wegs Mittelohreiterungen vor, die wegen Ubergreifens auf den Knochen 
zur Operation fUhrten. 

1m Anschlusse an diese Stammbaume seien hier noch vier weitere, 
von Albrecht gelegentlich seines in der IV. Jahresversammlung der 
Gesellschaft deutscher Hals-, Nasen- und Ohrenarzte im Juni 1924 in 
Breslau gehaltenen Vortrages "Pneumatisation und Konstitution", vor
gelegten Stammbaume wiedergegeben. 

1. 
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Ef) Hochgradige SchwerhOrigkeit, wahrscheinlich auf chronischer Mittelohr. 

eiterung beruhend . 
• Subakute und chronische Mittelohreiterungen. 

In diesenvier Familien war also anscheinend do mi na n t erE r b gang 
der Anlage zu Mittelohreiterung durch drei Generationen zu verfolgen. 

Einen interessanten Fall von familiarer Disposition zu Ohrenerkran. 
kungen mit Komplikationen teilte Chilow in der Wiener laryng.-rhinol. 
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Ges. (Sitzung vom 6. November 1923) mit. Es handelte sich um einen 
Patienten mit otogener Pyamie im Verlaufe chronischer Mittelohr
eiterung, des sen Bruder an einer otogenen Meningitis zugrunde gegangen 
und dessen Onkel wegen eitriger Labyrinthitis und extraduralen Ab
scesses von otogenem Charakter operiert worden war. 

Besonders instrukti v sind a ber die Beo bach tungen an e i n e i i g e n 
Zwillingen, weil sie die Bedeutung des konstitutionellen Momentes in 
der Atiologie entziindlicher Mittelohrerkrankungen in unzweifelhafter 
Weise vor Augen fUhren. Bauer hat schon vor Jahrenl) 11 jahrige, 
sich vollig gleichende Zwillingsbriider erwiihnt mit einer die gleichen 
Zahne betreffenden, vom Zentrum der labialen Zahnflache ausgehen
den Caries und einer beiderseitigen chronischen Otitis mit einem bei 
beiden Briidern photographieiihnlichen Defekt des Trommelfells. Der 
auffallende Ohrenbefund war damals von Kollegen R. Leidler erhoben 
worden. Seither wurden ganz analoge Beobachtungen an eineiigen 
Zwillingenauch von Siemens 2) und von Weitz 3) erhoben. Die Ohren
befunde wie Perforationen, Narben; Atrophie des Trommelfells deckten 
sich auch bei den Fallen dieser Autoren in der iiberwiegenden Mehrzahl 
in verbliiffender Weise. 

Wenn wir die hier mitgeteilten Falle in ihren anamnestischen und 
krankengeschichtlichen Einzelheiten betrachten, so sehen wir eine ganze 
Reihe von Momenten, welche die in abnormer konstitutioneller Korper
verfassung wurzelnde Minderwertigkeit des Gehororganes im Sinne von 
Marti us und Adler erkennen lassen. 

Wirdiirfen auch die Ergebnisse der Allgemeinuntersuchung fUr 
die Deutung der Pathogenese der Mittelohrerkrankungen verwerten. 
Die Beobachtung zahlreicher Degenerationszeichen an den Patien
ten und die anamnestischen Hinweise auf die bei zahlreichen Familien
angehorigen konstatierten Ohrerkrankungen und verschiedenen anderen 
Erkrankungen degenerativen Charakters kennzeichnen die Grundlage 
fUr die Auffassung der Krankheitsentstehung auf dem Boden einer 
konstitutionellen Minderwertigkeit des Mittelohres. Die ge
samte hereditar-degenerative Anlage kann - und diese Feststellung 
scheint uns fUr das Verstiindnis der hier besprochenen Prozesse von 
Wichtigkeit zu sein - bei verschiedenen Mitgliedern derselben Familie 
einerseits unter verschiedenen Krankheitsformen im Ohre zutage treten 
und sich andererseits in der Entstehung, dem Verlaufe und den Ausgangen 
der Ohrerkrankungen in mehr oder weniger eklatanter Weise kundgeben. 

1) J. Bauer, Vorlesungen iiber allgemeine Konstitutions- und Vererbungslehre. 
J. Springer, Berlin. 1. Aufl. 1921; 2. Aufl. 1923. 

2) H. W. Siemens: Die Zwillingspathologie. J. Springer, Berlin 1924. 
3) W. Weitz: Studien an eineiigen Zwillingen. Zeitschr. f. klin. Med. 101,115. 

1924. 
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Die Beurteilung der Erkrankungen des Mittelohres yom Standpunkte 
der Konstitutionslehre wird uns auch in der Anwendung therapeuti. 
scher MaBnahmen wertvolle Richtlinien zu bieten vermogen. 

Selbst wenn wir das Unabanderliche des konstitutionellen Momentes 
als feststehend gelten lassen miissen, so haben wir doch daran festzu
halten, daB selbst beim Bestehen einer in der Konstitution wurzelnden 
Krankheitsbereitschaft erst in dem Hinzutreten auBerer Schadlich
keiten die zur Krankheit fiihrende Ursache gegeben ist. Diese Erkennt
nis weist unserer Therapie vor allem in der Prophylaxe eine Haupt
aufgabe zu, deren Wichtigkeit nicht hoch genug eingeschatzt werden 
kann. 

MaBgebend fiir die Entstehung der Mittelohrprozesse, fiir ihren Ver
lauf und damit auch fUr ihreAusgange ist ganz besonders die lymphatische 
Hyperplasie (VergroBerung der Driisen am Halse, der Gaumen-, Rachen
und Zungentonsillen). In diesen Befunden einerseits und in der Be
riicksichtigung der eigentiimlichen Reaktionsweise der Schleimhaute 
solcher Individuen andererseits finden wirdie Anhaltspunkte, die fUr unsere 
therapeutischen Bestrebungen erforderlich sind. 

DaB wir mit der vollkommenen Instandsetzung der oberen Luft
wege, mit der Entfernung adenoider Vegetationen, hypertrophischer 
Tonsillen, hypertrophischer Schleimhautpartien in der N ase viel leisten 
konnen, ist eine therapeutisch so vollkommen gewiirdigte Tatsache, daB 
dariiber kein Wort mehr zu verlieren ist. Von groBter Bedeutung ist 
es, Kinder, die aus Familien stammen, in denen die Minderwertigkeit 
des Gehororganes zutage tritt, durch entsprechende Diat, durch (genau 
individualisierende) Abhartung, durch richtiges AusmaB der Anforde
rungen an die korperliche und geistige Leistungsfahigkeit im Kampfe 
gegen exogene ebenso wie endogene Schadlichkeiten widerstandsfahiger 
zu machen. 

Es muB unsere Aufgabe sein, die Organminderwertigkeit dort 
zu erschlieBen, wo sie sich noch nicht manifestiert hat. 

Ein Uberblick iiber die bei unseren Kranken erhobenen Erschei
nungen degenerativer Veranlagung lehrt uns, daB wohl eine fiir alle 
Falle gemeinsame charakteristische Anderung der Korperverfassung 
nicht existiert, daB aber doch gewisse konstitutionelle Eigentiimlich
keiten in den Krankheitsbildern besonders haufig angetroffen werden. 
Dies ist urn so bemerkenswerter, als sich diese AuBerungen anorma
ler Korperverfassung nicht nur bei den Kranken selbst, sondern auch 
in ihrer Familie und in ihrem Stamme sehr haufig vorfinden. 

Wir begegnen bei einer Reihe unserer Patienten Konstitutionsano
malien, die es gestatten, bei ihnen von einem Habitus asthenicus (Asthe
nia universalis congenita Stiller), von einem Status thymicolymphati
cus (Paltauf), bzw. Lymphatismus und Status hypoplasticus (Bartel) 
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und ganz besonders von einer exsudativen Diathese (Czerny) zu 
sprechen. 

Es ware daher bedeutungsvoll, in allen Fallen, in denen solche 
Konstitutionsanomalien festzustellen sind, das Gehororgan sowie den 
Nasenrachentrakt - und zwar selbst dann, wenn keine Storungen in 
diesen Organgebieten vorliegen - von Zeit zu Zeit zu untersuchen. 

Die Prophylaxe der Ohren-, Nasen- und Halserkrankungen kann 
nicht friihzeitig genug in Angriff genommen werden. 

W. Albrecht fUhrt die Beobachtung an, daB die subakuten und 
chronischen Mittelohreiterungen vorwiegend bei Kindern vorkommen, 
die als Sauglinge kiinstlich ernahrt wurden. Seiner Ansicht nach kann 
die BeschaHenheit der Mittelohrschleimhaut, resp. die der Neigung zu 
Erkrankungen derselben zugrundeliegende exsudative Diathese in ihren 
Folgeerscheinungen im Sauglingsalter weitgehend bestimmt werden. 
Er betont mit Recht die wichtige Rolle zweckentsprechender Ernah
rung im Sauglingsalter und die Pflicht der Ohrenarzte, gemeinsam mit 
den Padiatern fUr die Brusternahrung des Sauglings mit Nachdruck 
einzutreten. 

Von groBter Wichtigkeit ist des weiteren die Beriicksichtigung der 
konstitutionellen Momente in der Therapie des einzelnen Falles. Es 
wurde schon darauf hingewiesen, daB gerade bei speziellen lokalen 
anatomischen Verhaltnissen - sei es, daB sie in konstitutionellen oder 
in erworbenen Veranderungen im Bereiche des Mittelohres ihre Begriin
dung haben - aus akuten exsudativen Prozessen adhasive Vorgange 
mit ihren deletaren Wirkungen fiir die Funktion des Ohres resultieren 
konnen. Es wurde auch gezeigt, wie sich entziindliche Prozesse in ihrem 
Verlauf bei gegebener lokaler und allgemeiner Krankheitsdisposition 
in ungewohnlicher Weise gestalten konnen. 

In der Nichtbeachtung selbst scheinbar leichtgradiger Prozesse im 
Mittelohre kann der Ausgangspunkt fiir schleichend sich entwickelnde, 
oft erst nach Jahren klinisch in Erscheinung tretende irreparable Vor
gange im Gebiete des Mittelohres gegeben sein. Es ware die Au£gabe 
des arztlichen Beraters des Kranken, selbst ganz geringfiigigen und passa
geren Beschwerden im Ohre (Horstorungen, subjektiven Ohrgerauschen, 
schmerzhaften Sensationen) seine Aufmerksamkeit zuzuwenden und 
sich bei Au£treten solcher Erscheinungen unterallen Umstanden durch 
Untersuchung des Gehororgans von der Ursache dieser Storung zu iiber
zeugen. Die sorgfaltige Beriicksichtigung derartiger Beschwerden im 
Kindesalter muB zur unbedingten Forderung erhoben werden. Die 
Lassigkeit, mit der Klagen des Kindes, sofern seine Krankheitserschei
nungen seitens des Ohres von kurzer Dauer oder von geringer Intensitat 
sind, iibergegangen werden, kann nicht eindringlich genug verurteilt 
werden. 
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Erfordern entziindliche Mittelohrerkrankungen schon bei kraftigen, 
bis dahin organgesund gewesenen Individuen sachgemaBe Aufsicht und 
Behandlung, so gilt dies bei allen Kranken, bei denen wir - dem Habitus 
des betreffenden Individuums entsprechend - eine verminderte Abwehr· 
fahigkeit gegen bakterielle Erreger und eine Unterwertigkeit des infizier· 
ten Gewebes anzunehmen bemiiBigt sind, in noch weit hoherem MaBe. 
Das Auftreten eines jeden Krankheitssymptomes, das einen Hinweis auf 
eine entziindliche Erkrankung des mittleren Ohres bietet, muB im aller
ersten Stadi um beriicksichtigt werden. Vor dem Zuwarten iiber Tage 
hinaus, wie es mitunter bei nicht zu heftigen Krankheitserscheinungen 
fiir gut gehalten wird, muB bei Kranken, die in ihrem gesamten Habitus 
oder in irgendwelchen Anzeichen lokaler Minderwertigkeit im Bereiche 
des Ohres und des Nasenrachentraktes eine anormale Korperverfassung 
bekunden, gewarnt werden. Die Nichtbeachtung des Krankheits
beginnes fiihrt gerade angesichts der eigenartigen morphologischen 
Verhaltnisse im Gehororgane und der eigenartigen Reaktionsweise 
solcher Patienten, wie sie oben geschildert wurden, zu verzogertem 
Krankheitsverlauf oder zu ernsten Wendungen des Krankheitspro
zesses. Friihzeitige Parazentese, Kontrolle des Sekretabflusses, pein
lichste Hygiene des kranken Ohres, Beachtung des jeweiligen Zustandes 
der Nase und des Halses, scharfste Beobachtung der Wirkungsweise 
der angewendeten Medikamente, stete Uberwachung des Allgemeinzu
standes sind Faktoren, die speziell hervorzuheben jeder Praktiker als 
iiberfliissig bezeichnen wird, deren Beriicksichtigung aber trotzdem viel 
zu oft unterlassen wird. Die Behandlung von Erkrankungen des Mit
telohres soIl immer nur von kundiger Hand geiibt werden; in allen 

. Fallen aber, in denen besondere Eigenheiten des Organismus im ganzen 
und des Gehororganes im speziellen vorauszusetzen sind, muB ihre 
Durchfiihrung von berufener Seite und unter allersorg
faltigsten Kautelen dringendst gefordert werden. 

Kongenitale Facialislahmung. 

Entwicklungsstorungen des N. facialis finden wir als Begleiterschei
nung angeborener MiBbildungen des Gehororganes in der Literatur 
mehrfach verzeichnet. 

Die Frage ihrer Genese, bzw. des Sitzes der Lasion ist bis heute noch 
nicht in unbestrittener Weise beantwortet. Wir finden unter den Er
klarungen, die von den verschiedenen Autoren hierfiir gegeben werden, 
ebenso die Ansicht vertreten, die Facialislahmung habe ihre Ursache 
in der Kernregion, wie jene, daB die anatomische Ursache im Labyrinth 
oder im Nerv selbst gelegen sei. 
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Zu den Vertretern der Anschauung, die Facialislahmung sei durch 
den Schwund der Kerne verursacht und das Krankheitsbild konne ge
radezu als infantiler Kernschwund aufgefaBt werden, gehoren Mobi us 
und Ber nhard t. Die Mehrzahl der Autoren verlegt die anatomische Ur
sache der Lasion in die Peripherie (Sch ul tze, P. Coh n, I wa ta, Sugar, 
Neuenborn, Kretschmann, Haren). 

Die A~sichten gehen entweder dahin, die Lahmung des Facialis sei 
die Folge eines Druckes, den der Nerv in der Paukennohle durch daselbst 
angehaufte spongiose oder kompakte Knochenbalken (wie sie anatomisch 
von Joel, Steinbriigge, Ruedi und Blau festgestellt wurden) er
fahre (I wa tal oder dahin, der Nerv habe infolge einer Hypoplasie des 
Schlafenbeines mit daraus resultierender Verengerung des Canalis 
Fallopii eine Entwicklungsstorung erfahren (Neuenborn, Sugar, 
Haren). Kretschmann sucht die Ursache der Nervenstorung an der 
Stelle, an der Facialis und Acusticus gemeinschaftlich verlaufen, also 
auf der Strecke von ihrem Austritt aus dem verlangerten Marke bis zu 
ihrem Eintritt in den Porus acust. intern. Er hat in seinem FaIle, in dem 
vollstandige Taubheit bestand, auf Grund einer Rontgenaufnahme des 
Felsenbeines eine Verkiimmerung oder ein Fehlen des Labyrinthes an
genommen und schlieBt daraus, daB das ganze Felsenbein in seiner Ent
wicklung zuriickgeblieben sei, wodurch der ZusammenschluB des hirn
warts gelegenen und peripheren Abschnittes des Facialis (wie des Acu
sticus) nicht zustandegekommen sei. Diese Annahme findet eine Stiitze 
in den Sektionsbefunden von Marfand und Armand Delille, nach 
welchen das Felsenbein nur durch eine Knochenmasse angedeutet war, 
in der Labyrinth, Mittelohr und Facialisstamm nicht festgestellt werden 
konnten. 

Von groBerem Interesse sind fiir die vorliegende Frage die schon im 
Kapitel iiber die kongenitale Atresie des Ohres angefiihrten histologischen 
Untersuchungen von Ale xander und Benesi. 

In allen drei von Alexander und Benesi untersuchten Fallen von 
MiBbildung des Ohres (in welchen die AnomaIien der Formentwicklung 
aIle drei Horspharen umfaBten) fand sich bei der anatomischen Unter
suchung eine Hypoplasie des N. facialis. Wie die Befunde zweier FaIle 
zeigten, kann eine betrachtliche Hypoplasie des Nerven vorhanden sein, 
ohne daB klinisch Erscheinungen einer Funktionsstorung im Facialis
gebiete bestehen. Ein hochgradiger Defekt des Facialis fiihrt selbstver
standlich zur kongenitalen Facialislahmung. 

In dem ersten FaIle (achtmonatliche weibliche Friihgeburt) fand sich 
eine Hypoplasie des N. octavus und des N. facialis und ihrer peripheren 
Ganglien, sowie eine Hypoplasie der Carotis interna. Der Facialkanal 
war auffallend weit und an seinem oberen Rande dehiszent. Alexander 
und Benesi meinen, die Hypoplasie des Facialis konnte atiologisch mit 
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der GroBenzunahme des hinteren Endes des Laterohyale in Zusammen. 
hang gebracht werden, weisen aber darauI hin, daB solche Hypoplasien 
auch sonst in Fallen von MiJ3bildung des Ohres vorkamen. Mit Sicherheit 
ware nun die gestorte Entwicklung des knochernen Facialiskanals mit 
der Veranderung des Laterohyale in ursachlichen Zusammenhang zu 
bringen. 

1m zweiten Falle (lSjahriges Miidchen) bestand eine Hypoplasie des 
N. facialis und der Carotis interna; auch hier war eine Massenzunahme 
des hinteren Endes des Laterohyale nachzuweisen, die sich als eine starke 
Verbreiterung der Wurzel des Proc. styloideus mit leistenformiger Vor
ragung in die Trommelhohle darstellte. 1m inneren Ohre fanden sich: 
Bindegewebiger VerschluB der Schneckenwasserleitung, reiche Ent
wicklung von perilymphatischem Gewebe in den Bogengangen, eine auf
fallend groBe Zahl von atypischen Gewebsstellen und geringer Pigment
gehalt, Abweichungen, die ebenso wie der Befund von Knorpel im hin
teren Anteile und der guten Ausbildung des Processus folianus an einem 
lSjahrigen Individuum als Hemmungsbildungen aufzufassen und dem 
infantilen Typus zuzuzahlen sind. 

1m dritten Falle waren der N. facialis im inneren Gehorgang und das 
Ganglion geniculi normal, der Nervus facialis peripher vom Kniegang
lion urn mehr als die Halfte dunner als im normalen Zustande. Der 
Nervenganglienapparat des Oktavus war in geringem Gradehypoplastisch. 
1m Befunde hochgradiger Ektasie des Sacculus, des Ductus reuniens 
und des Schneckenkanals und in der Pigmentlosigkeit des gesamten 
Innenohres waren eine Reihe von degenerativen Merkmalen gegeben. 

Wir sehen in diesen drei Fallen die Hypoplasie des N. facialis im 
Rahmen von Entwicklungsanomalien, die das gesamte Gehororgan in 
seinen verschiedensten Abschnitten, in seinen verschiedensten Gewebs
elementen gleichzeitig betreffen und allenthalben degenerativen Cha
rakter, vielfach das Stehenbleiben der Entwicklung auf einer fetalen 
Entwicklungstufe zeigen. Es erscheint darum wohl nicht unberechtigt, 
anzunehmen, daB der Facialis nicht immer erst durch Anomalien in 
seinem knochernen Geriiste geschadigt und erst dadurch in seiner Ent
wicklung beeintrachtigt sein muB, sondern daB seine Entwicklungssto
rung in manchem FaIle eine den ubrigen Entwicklungsanomalien koor
dinierte, in der allgemeinen degenerativen Anlage wurzelnde sein kann. 
Es ware also fUr solche Falle anzunehmen, daB die kongenitale Facialis
lahmung mit der MiBbildung des auBeren und mittleren Ohres ebenso
wenig entwicklungsgeschichtlich zusammenhangt wie die kongenitale 
Taubheit mit der kongenitalen Atresie. Sie wiirde ebenso als Ausdruck 
der abnormen Anlage des Facialis aufzufassen sein, wie die Taubheit 
den Ausdruck der abnormen Anlage des Nervus octavus darstellt. 
Wichtig ware es, fUr solche Falle neben genauen anamnestischen Daten 
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auch die Ergebnisse der Allgemeinuntersuchung der betreffenden Kran
ken zur Feststellung etwaiger allgemeiner degenerativer Korperverfassung 
heranziehen zu konnen. Leider ist die literarische Ausbeute diesbeziig
lich bis jetzt nur eine sehr diirftige. Es sei zunachst auf den von Benesi 
veroffentlichten (schon im Kapitel iiber die kongenitale Atresie des Ge
horganges besprochenen Fall, s. S. 51) hingewiesen. Schon dieser Fall 
gestattet an Hand der durch die Gesamtuntersuchung erbrachten Kri
terien die (auch von Ben e s i vertretene) Annahme einer allgemeinen 
degenerativen Veranlagung als Grundlage fiir die Entwicklung der kon
genitalen MiBbildung und der Abducens-Facialislahmung. Bemerkens
wert ist, daB in einem zweiten von Benesi beobachteten FaIle von kon
genitaler Atresie nach der zum Zwecke der Horverbesserung vorgenom
menen Antrotomie, bei der eine operative Lasion des Nerven mit Be
stimmtheit ausgeschlossen werden konnte - offen bar schon durch das 
geringe Trauma der Erschiitterung beim MeiBeln veranlaBt - eine 
Facialisparese auftrat, die wir wohl als Argument fiir die konstitutionelle 
Minderwertigkeit der Gewebselemente des Nerven ansehen diirfen. 

Besonderes Interesse gebiihrt dem von Mischel publiziertenFalle, der 
die Pathogenese der Facialislahmung in sehr wirksamer Weise in das 
Licht der Konstitutionsforschung riickt. Es handelt sich um ein vier
jahriges Kind, dessen GroBmutter, Vater und Geschwister starke Alko
holiker sind. Eine Schwester des Vaters zeigt eine Spur einer Asymmetrie 
bei der Innervation des Facialis, eine zweite Schwester des Vaters hat 
eine angeborene einseitige Facialislahmung. 

Das Kind selbst zeigt eine rechtsseitige Mikrotie, Hypoplasie und 
Abstehen der rechten Ohrmuschel, vollstandige Atresie des rechten 
Gehorganges mit geringem Horvermogen auf diesem Ohre, spontanen 
horizontal-rotatorischen Nystagmus nach links, in horizontaler Lage 
auch diagonalen Nystagmus nach abwarts, geringe kalorische Unter
erregbarkeit, rechtsseitige Facialislahmung (Facialis faradisch iiber
erregbar). 

Es lag also in diesem FaIle familiarer Alkoholismus (Moglichkeit der 
alkoholischen Keimschiidigung), aber auch eine heredofamiliare Pra
disposition zur Erkrankung des Facialis vor. Mischel zahlt zu den ver
schiedenen Konstitutionsanomalien, welche das Kind zeigt, auch den 
Nystagmus, den er als degenerativen Nystagmus im Sinne Bauers be
zeichnet. 

Die Annahme der Innervationsasymmetrie des Facialis als Folge 
der (rontgenologisch festgestellten) Verdickung der hinteren Gehorgangs
wand und des Processus styloideus mit Druckatrophie des Nerven lehnt 
Mischel ab, da sich faradisch eine deutliche Ubererregbarkeit des Facia
lis ergab, was bei einer peripheren Lasion des Nerven nicht denkbar 
ware. Uberdies war die Facialislahmung kongenital, wahrend der kno-
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cherne Geh6rgang erst im 2. bis 3. Lebensjahre entsteht und die Verkn6-
cherung des Processus styloideus erst gegen das Ende des 1. Lebensjahres 
erfolgt. 

Mischel nimmt fiir diesen Fall eine funktionelle Anomalie als Ur
sache des Innervationsdefektes des Facialis an und meint, es handle sich 
hier um eine Innervationsschwache durch herabgesetzte Willensimpulse 
bei einem mit verschiedenen degenerativen Stigmen behafteten Indivi
duum. Er beruft sich hierbei auf einen Fall von Hopfner, in welchem 
intra vitam eine Facialislahmung bestand, anatomisch aber keine Ver
iinderungen am Nerven nachweisbar waren. Auch in diesem FaIle be
standen Konstitutionsanomalien, namentlich eine quere Gesichts
spalte. 

Wir sehen also die kongenitale MiBbildung des GehOrganges von ver
schiedensten, in ihrer Intensitat graduell durchaus differenten Ano
malien begleitet. Es konnen ebenso rein funktionelle, wie (geringgradige 
und schwere) anatomische Veranderungen im Facialis vorliegen. 

Es sei noch ganz speziell erwahnt, daB Alexander und Benesi 
bei ihren drei Fallen aus den anatomischen Befunden die Zusammen
gehorigkeit der kongenitalen Atresie mit anderen kongenitalen Krank
heiten des inneren Ohres ableiten. Speziell der anatomische Befund 
des dritten Falles erinnerte an die Veranderungen im Sinne von 
Hypoplasie und Abweichung von der normalen Formentwicklung, wie 
sie in manchen Fallen von kongenitaler Innenohrschwerhorigkeit und 
Otosklerose, sowie in manchen Fallen von kongenitaler Taubheit (also 
cxquisit konstitutionellen Erkrankungen) festgestellt werden konnen. 

Ankniipfend an die kongenitalen Anomalien des N. facialis sei noch 
bemerkt, daB in Fallen, in denen eine kongenitale Dehiszenz des 
knochernen Facialiskanals1 ) besteht, die Moglichkeit verschie. 
dener Schadigungen des Nerven, vor allem seine Beteiligung an ent
ziindlichen Prozessen im Mittelohre und im Warzenfortsatz gegeben 
erscheint. 

So kann es im Verlaufe akuter und eitriger Erkrankungen in diesen 
Gebieten sehr leicht zu N euritiden oder infolge des Druckes durch Exsudat
massen, Blutansammlungen, Granulationen, Cholesteatommassen zur 
Schadigung des Nerven kommen. 

1) Dehiszenzen des Canalis facialis kommen in der Strecke vom Hiatus spurius 
bis zur Eminentia pyramidalis - und zwar besonders oft im Kindesalter - vor. 
Fiir das erste Lebensjahr kann nach Alexander eine nicht mehr als 2 mm lange 
Dehiszenz als normale Bildung angesehen werden. Dagegen ist ein ganzIich freier 
Verlauf des N. facialis in seiner Knochenrinne - also vollstandiger Mangel der 
Canalis facialis - als MiBbildung anzusehen. Dieses Vorkommnis ist gewohnlich 
mit anderen MiBbildungen im Bereiche des ersten und zweiten Kiemenbogens ver· 
gesellschaftet. 

Bauer·Steln, Otlatrle. 8 
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Kongenitale Tumoren des Mittelohres. 

Zu den Gebilden, die auf Grund anormaler Anlage in den Raumen 
des Mittelohres in Geschwulstform zur Entwicklung gelangen, die wir 
demnach zu den MiJ3bildungen oder Fehlbildungen zu zahlen haben, ge
bOren die Dermoide und Epidermoide. 

Es handelt sich um Geschwiilste, die aus versprengten intraembryo
nalen Epidermiskeimen der Kopfregion entstehen. Sie sind also 
endogenen Ursprungs und miissen von jenenBildungen unterschieden 
werden, die sich im Mittelohre in Form von Granulationsgeschwiilsten, 
Polypen, Oholesteatomen im Verlaufe chronischer Eiterungen entwickeln 
und epidermoidale Gebilde als Folge exogener Schadlichkeiten ent
halten. 

Die Entscheidung zwischen beiden Formen der Geschwulstbildungen 
ist gerade fUr den Otologen in vielen Fallen eine sehr schwierige, da Tu
moren in den Mittelohrraumen im Verlaufe eitrig-entziindlicher Prozesse 
in ihrer Beschaffenheit wesentliche Modifikationen erfahren. So kommt 
es, daJ3 gerade von ohrenarztlicher Seite beziiglich mancher Befunde 
verschiedene Auffassungen vertreten werden, und nur jene seltenen Tu
moren als einwandfrei endogene Bildungen anerkannt werden, bei denen 
das Mittelohr kein Zeichen einer durchgemachten entziindlichen Er
krankung aufweist. 

Es ist das Verdienst Bostroems, auf die Entstehung der Hirn
cholesteatome aus intraembryonalen Epidermiskeimen der Kopfregion, 
die bis an die Pia mater versprengt werden, hingewiesen zu haben. Als 
wichtiges Unterstiitzungsmoment fUr diese Annahme fiihrt Erdheim 
den Umstand an, daJ3 auJ3er im Gehirn epidermoidale Geschwiilste 
(Oholesteatome und Dermoide) auf dem ganzen Wege angetroffen werden 
konnen, den der abgesprengte Epidermiskeim zuriicklegt, und zwar unter 
der Kopfschwarte, zwischen Pericranium und Schadelknochen, im 
Schadelknochen selbst und endlich zwischen Schadelknochen und Dura, 
resp. in dieser letzteren. Ganz analog dem Verhalten deranderen Schadel
regionen finden sich auch am Schlafenbeine, je tiefer man in das Innere 
vordringt, die Dermoide seltener, die Epidermoide haufiger. 

Eine Verlagerung ektodermaler Gebilde in das Encephalon wird nach L. Grun
wald durch Abschnurungsvorgange bei der Gestaltung des sekundaren Vorder
und Nachhirnblaschens erleichtert, dementsprechend sitzen piale Epidermoide 
vorzugsweise an der Basis des Schadels, und zwar am Stirn- oder Hinterhaupts
.hirn. Auch kommt es, wie Grunwald ausfuhrt, zu keiner h6heren als nur epider
moidalen Formation, weil zur Zeit des Verschlusses der Hirnblaschen, namlich in 
der 4. his 5. W oche, in der Hautanlage noch keine Differenzierung der Deckzellen, 
auBer in dem Stratum corneum und germinativum, zu beobachten ist. J e fruher die 
Absprengung eintritt, urn so mehr gr6J3ere Teile kann sie erreichen, und so kommt 
es, je naher zur Oberflache, urn so eher zur Dermoidbildung, je tiefer, urn so mehr 
zu Epidermoidhildung. 
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Toynbee und Hinton haben in den Warzenfortsatzzellen von Epi
dermismassen umgebene Haare gefunden, die nach Ansicht Schwartzes 
auf angeborene Dermoidcysten zu beziehen sind. Auch Wagenhauser 
deutet den Befund eines Konvolutes von in weiBlichen Perlmuttermassen 
eingeschlossenen Haaren im Schlafenbeine als Dermoidcysten. Scheibe 
berichtet uber zwei Falle von behaarten, Talgdrusen enthaltenden Gra
nulationsgeschwulsten im Mittelohre, die er allerdings nicht als ange
boren, sondern bei chronischer Mittelohreiterung auf dem Boden eines 
Cholesteatoms entstanden ansieht. 1m Gegensatz hierzu erblickt 
Ribbert in dem Gehalte eines operativ aus dem Felsenbeine entfernten 
Cholesteatoms an Haaren und Talgdrusen einen Beweis fUr eine Ent
stehung des Tumors aus foetaler Verlagerung. In spateren Publikationen 
finden wir den Nachweis ektodermaler Gebilde im Inneren von Mittel
ohrpolypen kritischer beurteilt und nicht jeden Befund dieser Art als 
Beweis fUr die embryonale Anlage gedeutet. 

E. Urbantschitsch halt das Vorhandensein von Haaren in Ohr
polypen fUr keine besondere Seltenheit und deutet den Befund von 
lanugoartigen Harchen in dem zentralen Cholesteatomkerne eines Gra
nuloms, das er aus dem Antrum des Warzenfortsatzes entfernte, dahin, 
daB die Harchen aus dem Gehorgange stammten. Ebenso wird auch von 
anderen Otologen die Ansicht vertreten, das Vorhandensein von Haaren 
in Mittelohrgeschwiilsten konne am leichtesten durch das Hineingelangen 
dieser Haare von auBen, z. B. beim Haarschneiden, erklart werden. 
Blanke sieht auf Grund eines Nachweises epidermoidaler Gebilde mit 
den dazugehorigen Riesenzellen im organisierten Exsudate den exo
genen Ursprung von Haaren und anderen epidermoidalen Gebilden in 
Granulationsgeschwulsten sowie Polypen des Mittelohres als sicherge
stellt an. Er bezeichnet die kongenitale Anlage dieser Gebilde als er
wiesen: 1. Bei Feststellung einer ausgesprochenen Grenzmembran, die 
sich nur um embryonale Keime bildet, 2. beim Nachweise ektodermaler 
Bildungen wie Haare, Talg- oder Haufendrusen oder wenigstens rudimen
tarer Haar- oder Haarscheidenbildungen (Grunwald) und 3. beimNach
weise des Mutterbodens der epidermoidalen Gewebe und des Zusammen
hanges eines solchen mit dem Fremdkorper. Einwandfreie Falle VOIl 

kongenitalenDermoidbildungen in den Mittelohrraumen 1) teilenL. Gr u n
wald und in jungster Zeit Henke mit. 

1) Dem Vorkommen epidermoidaler Geschwtilste im Schlafenbeine entspricht 
das subcutane Vorkommen solcher Dermoide in dieser Region (Erdheim). So 
gehort das Dermoid der Regio mastoidea neben dem des Augenbrauenrandes zu 
den haufigsten am Schadel. Eine haufige Eigenschaft der subcutanen Dermoide 
in der Regio mastoidea ist ihr einem fliissigen Ole gleichender Inhalt. Reinhold 
hat aus der Literatur 13 solche Faile zusammengestellt und einen gleichen solcher 
Art beschrieben. Die in der Regio mastoidea lokalisierten Dermoide stehen auch 

8* 
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1m FaIle Grunwalds war der Aufbau der Epitheldecke der Geschwulst ein 
typisch epidermatischer und auch der Bau der tieferen Schichten entsprach der 
menschlichen Oberhaut. Vor aHem gestattete der Befund massenhafter elastischer 
Fasern, wie sie sonst nur in der Haut angetroffen werden, die Annahme einer em· 
bryonalen tJberpflanzung. ' 

Henke entfernte aus den Mittelohrraumen eines acht Monate alten Kindes 
einen Tumor, der an der Pripherie aus Haut mit ihren Anhangsgebilden (Haaren, 
HaarbliJgen, Arrectores pilorum, Talg. und SchweiBdrusen) bestand und in der 
Hauptmasse Fettgewebe, sowie zwischen Haut und Fettgewebe unregelmaBig an· 
geordnete Zuge und Bundel quergestreifter Muskulatur aufwies. 

Henke bringt den von ihm beschriebenen Tumor in Analogie zu den 
behaarten Rachenpolypen, die wir in der rhinolaryngologischen Literatur 
mehrfach beschrieben finden, und meint, daB es sich in seinem FaIle um 
eine aus Ektoderm, und Mesoderm hervorgegangene kongenitale Misch· 
geschwulst, einen "kongenitalen behaarten Ohrpolypen" gehandelt habe. 

Schwalbe faBt die behaarten kongenitalen Rachenpolypen als einfache 
(primitive Form) Epignathi (Epignathus parasiticus), also als MiBbildung (Fehl. 
bildung) auf. Er nimmt mit Marchand· Bonnet an, daB der Epignathus einem 
Keimmateriale seine Entstehung verdankt, welches in fruhem Entwicklungsstadium 
aus der Entwicklung des Autositen ausgeschaltet wird. 

Henke glaubt, daB bei dem von ihm beschriebenen Tumor der 
teratogenetische Terminationspunkt wegen des gleichzeitigen Vorhan. 
denseins des ektodermalen Gewebes (behaarte Haut) und mesoder· 
malen Gewebes (Muskel) in den Anfang des zweiten Monates zu setzen 
sei. pie Keimausschaltung muBte auf Grund dieser Annahme im ersten 
Embryonalmonate stattgefunden haben. Nach Ansicht Henkes h6nnen 
aus kongenitalen Mittelohrtumoren infolge regressiver Vorgange im 
Tumor oder infolge entzundlicher Vorgange in seiner Umgebung ganz 
andere Gebilde werden. Durch Mittelohreiterung kann das Tumor· 
epithel zerst6rt und der Tumor von Granulationen umschlossen werden, 
durch schlechte Ernahrung des Tumors k6nnen aIle empfindlichen Ele. 
mente (Drusen, Fett., Schleim., Bindegewebe) zum Schwinden gebracht 
werden und nur noch verhornte Epidermisschuppen und Cholesteatom· 
schollen ubrigbleiben, woraus Henke die Entstehung zentraler Chole· 
steatome im Polypen erklart. 

Besonderes Interesse nehmen seit vielen J ahren die C hoI est eat 0 me 
des Geh6rganges in Anspruch. Ihr Vorkommen war den pathologischen 
Anatomen (Cruveilhier, J. Muller, Rokitansky, Virchow u. a.) 
seit langem bekannt, doch wurden betreffs der Genese dieser Tumoren 
verschiedene Ansichten vertreten. 

Virchow, Mikulicz und Kuster bezeichnen das Cholesteatom 
im Schlafenbein als heteroplastische Bildung, v. Tr6ltsch erklarte sie 

in naher Beziehung zum Schadel, indem sie an dessen Periost mittels eines binde· 
gewebigen Stieles angeheftet sein kiinnen oder in dem Knochen eine Grube erzeugen 
(Heschl). 
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aLs Retentionsgeschwiilste, Wen d t spricht von dem Ergebnisse einer 
desquamativen Entziindung der Mittelohrschleimhaut, Bezold und 
Habermann halten das Cholesteatom fiir ein Produkt der durch die 
Trommelfellperforation in die Trommelhohle hineinwachsende Epider
mis des auBeren Gehorgangs. Den Otiatern, die zwischen primarem und 
sekundarem Cholesteatom unterschieden haben, galt das aus verspreng
ten Epidermiskeimen entstehende wahre, primare Cholesteatom des 
Schlafenbeines im Gegens~tze zu dem sehr haufig zu beoba'chtenden 
sekundaren Cholesteatom, das sie bei bestehender Mittelohreiterung 
auf Proliferation der Gehorgangsepidermis auf dem Wege randstandiger 
Trommelfelldefekte in das Mittelohr zuriickfiihrten, lange Zeit als iiberaus 
seltenes V orkommnis. 

Diese Ansicht der Otologen stieB auf den Widerspruch der Patho
logen. So hat auch Heath den OtoLogen Mangel an pathologisch-ana
tomischem Konnen und die Unkenntnis des haufigen Vorkommens des 
Cholesteatoms bei akuter Otitis vorgeworfen. 

Es war Kuhn, und besonders Korner, der sich der Ansicht der 
pathologischen Anatomen, wonach das wahre Cholesteatom haufiger 
vorkomme, als bisher angenommen wurde, anschloB. 

Korner sprach sich dahin aus, daB echte Schlafenbeincholesteatome 
so lange symptomlos getragen werden, bis sie in die pneumatischen 
Mittelohrraume eindringen und hier - durch eine Mittelohreiterung in
fiziert - infolge der nun ausgelOsten schweren Krankheitserscheinungen 
zur Beobachtung gelangen. Korner hat sogar das wahre Cholestea
tom als weit haufiger angesehen als das sekundare, eine Anschauung, 
die von Grunert heftig angegriffen wurde. 

Der Ansicht von Kuhn und Korner pflichtet eine Reihe von Oto
logen bei, doch wird neuerdings wieder, speziell von Marx, Lange und 
Hesse die Ansicht vertreten, daB im Vergleiche zu der sehr groBen An
zahl von Cholesteatomen, die sich als Folge entziindlicher Mittelohr
erkrankungen entwickeln, die wahren Cholesteatome nur ganz auBer
ordentlich seltene Bildungen sind. So berichtet auch Ulrich (Klinik 
Siebenmann), daB sich unter 458 Fallen in keinem Faile Anhalts
punkte fiir die Annahme eines kongenitalen Cholesteatoms fanden. 

Ein kritischer Vergleich der anatomischen Befunde der primaren 
und sekundaren Cholesteatome lehrt, wie Mar x betont, daB kein ein
ziges Unterscheidungsmerkmal zwischen den beiden Formen besteht. 
Er stellt auf Grund dessen den Satz auf, daB sich das "wahre" vom "fal
schen" Cholesteatom in keiner Weise morphologisch unterscheide, daB 
beide sonach genau dasselbe anatomische Gebilde darstellen. Das Ver
halten der Cholesteatommatrix kann als Unterscheidungsmerkmal nicht 
mehr verwertet werden, da Falle von entziindlichem Cholesteatom be
obachtet wurden, die ebenso wie die wahren Cholesteatome von einer 
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Matrix umgeben waren (Manasse, Ulrich). Auch der Befund von 
elastischen Fasern in der Cholesteatommatrix, der friiher als verliW
liches Kriterium fUr die Annahme eines wahren Cholesteatoms ange
sehen wurde (Griinwald Link), hat durch die Ergebnisse neuerer Un
tersuchungen (Ulrich, Hesse) seine Beweiskraft eingebiiBt. 

Hesse meint, es konne vielleicht bei langdauernden Entziindungszu
standen, besonders in der hyperplastischen Schleimhaut, zu einer Bil
dung von elastischen Fasern kommen. Ebenso konne ein entziindIicher 
Reiz auch die Differenzierung einer derben Bindegewebslage in der 
Umgrenzung des Cholestatoms bewirken. 

Zur Klarung der Auffassung der Cholesteatome haben besonders 
auch die Untersuchungen von Manasse und von Wittmaack bei
getragen. Manasse zeigte, daB auch das sekundare Cholesteatom einen 
Tumor darstellt, welcher durch Implantation von epidermoidalem, also 
ortsfremdem Gewebe ins Bindegewebe zustande kommt. Aus den Unter
suchungen von Manasse und Wittmaack ergibt sich, daB als Zeichen 
einer friiheren Otitis keineswegs ein randstandiges Loch mehr vorhanden 
sein muB und daB auch das Fehlen einer klinisch nachweisbaren Eiterung 
nicht zu verwerten ist, da es nach Wittmaack auch eine trockene 
Form der Cholesteatombildung gibt. 

Als wahre Cholesteatome konnen nur jene FaIle angesehen werden, 
in denen durch einwandfreie klinische Beobachtung und durch histo
logische Untersuchungen jede Beteiligung einer Entziindung im Mittel
ohre ausgeschlossen werden kann (Lange, Hesse, Marx) und FaIle, 
in denen der Tumor an einer Stelle sitzt, die zu den Mittelohrraumen 
in keiner topographischen Beziehung steht, z. B. in der Schlafenschuppe 
(Marx). 

Anatomische Befunde, die im Sinne echter Cholesteatome gedeutet 
wurden, finden sich in der otiatrischen Literatur nicht allzuviele ver
zeichnet (Beyer, Erdheim (2), Frey- Mondschein, Griinwald, 
Gumper z, Korner, Kuhn, Liiders, Lucae, lVIanasse, Ruttin (2), 
Schwartze u. a.!). Bemerkenswert erscheinen die von Ruttin2) mit
geteilten FaIle. 

1) Hesse unterwirft die in der Literatur verzeichneten Falle einer scharferen 
Kritik und unterscheidet sie nach 4 Gruppen: 1. Falle, die wegen zu geringer An
gaben nicht beweisend sind, 2. ,Falle, bei denen seiner Ansicht nach mit groBerer 
Wahrscheinlichkeit ein genuines Cholesteatom anzunehmen war, 3. Falle, fiir die 
er die Erklarung eines sekundaren Cholesteatoms fiir berechtigter halt und 4. Falle, 
bei denen wohl manches fiir eine kongenitale Genese spricht, die jedoch auch nicht 
allen Einwanden geniigen. Zu der letzten Gruppe zahlt Hesse die Falle von 
Schwartze, einen der Falle Erdheims, einen Fall von Korner, einen Fall 
von Link, von Gumperz und von Liiders. 

2) Hesse bestreitet auch in den Fallen R u ttins die Richtigkeit der Annahme 
einer kongenitalen Genese; er nimmt hier ein genuines Cholesteatom an. 
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Ruttin beschreibt einen Fall, den er auf Grund des Mangels 
einer Ohrerkrankung in del' Anamnese, des reizlosen Trommelfelles 
und des Fehlens otitischer Veranderungen im tubo - tympanalen 
Raum, del' durch das Cholesteatom vom Attikantrumraum vollig ge
trennt war, als primares, kongenitales Cholesteatom auffaBt. Aller
dings sieht er in dem von Link als wichtiges Kriterium bezeichneten 
Befunde del' reichlichen Anhaufung von elastischen Fasern in del' 
Cholesteatomatrix histologische Kellnzeichen fUr die Richtigkeit seiner 
Annahme. 

In einem zweiten FaIle Ruttins fand sich auf del' einen Seite, die 
durch einen SchadelschuB verletzt worden war, ein Defekt del' Shrapnell
schen Membran, del' spateI' zum trockenen Cholesteatom des Attik 
fiihrte, wahrend sich auf del' anderen Seite ebenfalls eine trockene Per
foration del' Shrapnellschen Membran fand, die jedoch nicht zur Chole
steatombildung gefUhrt hatte. Von Interesse ist, daB del' jiingere Bruder 
dieses Patienten von Ruttin wegen beiderseitigen Cholesteatoms ope
riert worden war_ 

Diese Beobachtung verwendet Ruttin zur Erklarung del' kongeni
talen Genese des Cholesteatoms dahin, daB er meint, es konne nicht nul' 
das normale odeI' gesteigerte Wachstum eines in die Tiefe versprengten 
Epidermiskeimes zur Cholesteatombildung fiihren, sondern auch durch 
neue, ihrem Wesennach noch unbekannte, offen bar schonkongenital ange
legte, gesteigerte Wachstumsenergie del' Epidermis des auBeren Gehor
ganges dazu kommen. Er glaubt auch, annehmen zu sollen, daB den Epi
thelzellen des Trommelfelles, bzw. des Gehorganges in solchen Fallen 
bereits kongenital die Eigenschaft eines spateren besonderen aktiven 
Wachstums mit Entwicklung von elastischen Fasern in seiner subepithe
lialen Schicht gegeben ist. Diese Entstehungsmoglichkeit des Choleste
atoms sei VOl' allem gegeben, wenn gleichzeitig ein - vielleicht manch
mal kongenitaler - Defekt del' Shrapnellschen Membran bestehe. 

Die Moglichkeit kongenitaler Defekte del' Shrapnellschen Membran 
erscheint Ruttin gegeben, da sich ja nach den Untersuchungen von 
Bondy erwiesen hat, daB die Shrapnellsche Membran sich von del' Pars 
tens a des Trommelfells getrennt entwickelt. 

Die "wahren" Cholesteatome zeigen im allgemeinen keine solche 
Aggressivitat gegeniiber dem Nachbargewebe wie die sekundaren Chole
steatome. DafUr spricht auch del' Umstand, daB solche Tumoren eine 
auBerordentliche GroBe erreichen konnen, ohne erhebliche Beschwerden 
hervorzurufen (wie z. B. in den von Korner und Frey (Mondschein) 
beobachteten Fallen. Allerdings kann in solchen Fallen durch sekundare 
entzundliche V organge das gleiche aggressive V\r achstum erfolgen, 
wie es bei den entziindlichen Mittelohrcholesteatomen zumeist vor
kommt. 
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Die Cholesteatome in den Fallen von Schwartze, Korner, Frey 
und Erdheim saBen an der Stelle, wo das Schlafenbein, Hinterhaupts
bein und Scheitelbein zusammenstoBen. 

Wenn demnach auch diese Stelle des Schlafenbeines die bevorzugte 
zu sein scheint, so ist sie doch nicht als typische Lokalisation anzusehen 
(Erdheim). 

Das Cholesteatom kann auch an anderen Stellen des Schlafenknochens 
vorkommen, resp. durch postfoetales Wachstum dahingelangen. 1st das 
Cholesteatom auf diese Weise in die pneumatischen Raume des Mittel
ohres eingedrungen, so ist bei bestehender Mittelohreiterung und ihren 
Folgeerscheinungen an dem Tumor die Moglichkeit der Auffassung des 
Cholesteatoms als eines sekundaren leicht gegeben. 

Immerhin geht hieraus hervor, daB die bestehende Mittelohreiterung, 
so sehr ihr Bestehen die Beurteilung des vorliegenden Cholesteatoms 
in genetischer Hinsicht erschwert, keinen Grund dafiir abgeben darf, das 
Cholesteatom in solchen Fallen schlechtweg als sekundares aufzufassen. 



Inneres Ohr. 
Allgemeine und formale Genese der Innenohrerkrankungen. 

Die Otosklerose. 

Es gibt wenige Krankheitsprozesse, deren Atiologie und Pathogenese 
der Forschung groBere R-atsel und Unklarheiten darbieten wiirde als die 
Otosklerose. Trotz einer langen R-eihe von exakten pathologisch-ana
tomischen und klinischen Untersuchungen, die dem Aufbau unserer 
Kenntnisse des otosklerotischen Prozesses zahlreiche Bausteine zuge
tragen haben, ist dieser Bau noch immer liickenhaft und unfertig. Ja, 
bemerkenswerterweise haufte fast jede neue Arbeit auf dies em Gebiete 
neue Schwierigkeiten auf dem Wege zur Erkenntnis des Wesens der 
Krankheit. 

Und doch gibt es wenige Krankheiten, welche so unzweifelhaft den 
Stempel der konstitutionellen Erkrankung tragen, welche so unzwei
deutig erkennen lassen, daB endogene, im Organismus selbst gegebene 
Bedingungen an ihrem Auftreten und ihrer Weiterentwicklung beteiligt 
sind wie die Otosklerose. 

Die weitaus hiiu£igere Erkrankung des weiblichen Geschlechtes an 
diesem Ohrenleiden, die eklatante Beeinflussung ihrer Entwicklung 
und ihres Verlau£es durch die Vorgange der Pubertiit, der Menstruation, 
"cler Graviditat, des Puerperiums und des Klimakteriums, der Beginn 
der Erkrankung ohne eine bekannte auf3ere Schadlichkeit oder unter 
dem scheinbaren Einflusse an und fUr sich belangloser exogener Momente, 
wie geringfUgige physische oder psychische Traumen, katarrhalische 
Affektionen der oberen Lu£twege, leichte Mittelohrkatarrhe oder -ent
ziindungen usw. und schlie13lich die Hereditat und das familiare Vor
kommen der Otosklerose sind Faktoren, die unverkennbare Hinweise auf 
den konstitutionellen Charakter dieser Erkrankung darstellen. 

Die typische Otosklerose ist, wie sich aus den anatomischen Bildern 
in unzweifelhafter Weise ergibt, eine Erkrankung des knochernen Innen
ohres und zwar der Labyrinthkapsel. Sie ist charakterisiert durch Bil
dung scharf begrenzter pathologischer Knochenherde (siehe Abb. 23 und 
24), welche den normalen Knochen der Labyrinthkapsel substituieren 
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und durch allmahliche VergroBerung zur Verdickung der lateralen 
Labyrinthwand, zur Verengerung und knochernen Verodung der Fenster. 
nischen mit Fixation des Stapes fiihren konnen. 

Die ErkranKung tritt an bestimmten Stellen und zwar meist sym· 
metrisch auf. Am haufigsten finden sich die Herde in der lateralen 
Innenohrwand, seltener im Bereiche der Bogengange, des Schnecken. 
korpers oder in der Nahe des inneren Gehorganges. In manchen Fallen 

p 
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Abb. 23. Srhnitt durch die Nische des runden Fenstere, P Promontorium, N Nische des runden 
Fensters mit Bindegewebsstrangen, M Fenstermembran, V Vorhofswindung der Srhnecke, 
o OtoskIerotischer Herd. (Nach JI. B runner. Beitrag zur Histogenese des otoskIerotischen 

Knochens. Zeitschr. f. HaIs·, Nasen· und Ohrenheilkunde, 6. Bd. 1923, S. 320.) 

zeigt sich eine Volumenzunahme des Knochens im Bereiche der veran· 
dertcn Bezirke, die tumorartig in die Labyrinthraume hineinragen. 

Das klinische Bild der Otosklerose - gekennzeichnet durch die allmahlich oder 
schnell, immer aber, allen therapeutischen Bemiihungen zum Trotz, unaufhaltsam 
fortschreitende Gehorseinbu13e und die in den meisten Fallen bestehenden sub· 
jektiven Ohrgerausche - tritt in Erscheinung, wenn der otosklerotische Proze13 
die ovale Fensternische ergriffen hat und die Stapesplatte immobilisiert; oder, 
wenn infolge starker Auftreibung des. Knochens und periostaler Knochenanlage. 
rung einer der Stapesschenkel an der Nischenwand fixiert wird (Wittmaack). 

Die hochsten Grade der Schwerhorigkeit resultieren aus der Stapesankylose, 
resp. der volligen Verodung der Labyrinthfenster. 

Dementsprechend werden otosklerotische Herde, die nicht zur Ankylose des 
Stapesgelenkes und zur Stapesfixation gefiihrt haben, keine Funktionsstorung ver· 
ursachen und nicht zur Feststellung gelangen, und so ergeben sich in neueren patholo. 
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gisch-anatomischen Untersuchungen, ihrer zunehmenden Exaktheit entsprechend, 
immer haufiger otosklerotische Knochenherde als zufallige Befunde im Schlafen
bein1). 

Die klinische Diagnose der Otosklerose begegnet, wie tibereinstimmend 
festgestellt wird, gewissen Schwierigkeiten; sie wird wohl auch ftir manchen Fall 
nicht ganz tiberzeugend erbracht werden kiinnen. 

Die Ursache hierftir liegt eben, wie speziell Wi tt maack betont hat, darin,daB 
Otosklerose und otosklerotische Funktionsstiirung nicht immer zusammenfallen. 

Dem Sitze der otosklerotischen Erkrankung entsprechend, wird sich die oto-

Abb. 24. Schnitt durch die Mayer sche Knorpelfuge. P Promontorium, F Knorpelfuge, 
C Cystema perilymphatica, 0 Otosklerotischer Herd. (Nach H. B run n e r, I. c.) 

sklerotische Funktionsstiirung im Stimmgabelbefunde der Mittelohrschwerhiirig
keit (negativem R inn e , verlangerter Kopfknochenleitung), eventuell in negativem 

1) Es war Manasse, der die Aufmerksamkeit auf die Tatsache lenkte, daB eine 
otosklerotische Erkrankung der Labyrinthkapsel auch ohne Stapesankylose vor
kommt und daB die Schwerhiirigkeit in solchen Fallen nicht durch die Erkrankung 
der Labyrinthkapsel, sondern durch eine gleichzeitig bestehende Labyrinthatrophie 
hervorgerufen wurde. Unter den 10 Fallen, auf die sich die histologischen Studien 
Manasses tiber Otosklerose beziehen (die Ostitis chronica metaplastic a def mensch
lichen Labyrinthkapsel), figurierten 6 unter der klinischen Diagnose "chronische 
labyrinthiire Schwerhiirigkeit". Hier hatte offenbar die gleichzeitig bestehende 
Alteration des hautigen Labyrinthes die hauptsachlichste Ursache der Hiirstiirung 
gebildet; die otosklerotischen Herde hatten nicht zur Stapesfixierung gefiihrt. Auch 
in den 7 Fallen, mit denen Brunner histologische Beitrage zur Kenntnis der Oto
sklerose erbrachte, wurden die otosklerotischen Herde als zufallige Befunde er
hoben. 
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Gelle kundgeben. Wenn die Otosklerose, wie dies nicht allzu selten ist, mit einer 
degenerativen Atrophie der cochlearen Nervenendstellen einhergeht, wird sich das 
Ergebnis der Stimmgabelpriifung mit der Verkiirzung der Kopfknochenleitung 
(bei negativem R inn e) charakterisieren. 

Eine durch Stimmgabelbefund eines Schalleitungshindernisses charakterisierte 
chronische progressive Schwerhorigkeit kann ebenso wie durch die Otosklerose auch 
durch diejenigen katarrhalischen Erkrankungen des Mittelohres verursacht werden, 
die als die chronisch·katarrhalischen Adhasivprozesse des Mittel
ohres bezeichnet werden'). 

Es handelt sich hier urn die Endausgange katarrhalischer exsudativer Vor
gange im Mittelohre, die sich als Bindegewebsneubildung, Sehrumpfung und 
Verkalkung darstellen und zu Strang-, Bander- und Balkenbildungen, zu Ver
wachsungen und Adhasionen in den Mittelohrraumen fiihren und Ankylosen 
der Gehorknochelchengelenke sowie eine Fixation des Stapes nach" sich ziehen 
konnen. 

Zur Unterscheidung ist vor allem das Resultat der otoskopischen Unter
suchung heranzuziehen, da dem Adhasivprozell Triibung, eventuell Narbenbildung, 
Kalkablagerung im Trommelfelle, Verdickung und Bewegungseinschrankung, resp. 
Fixation der Membrana tympani entsprechen, wahrend die typische Otosklerose, 
ihrer Lokalisation in der Innenohrkapsel gemall, durch ein vollstandig normales 
Verhalten des Trommelfells gekennzeichnet ist. 

Das vollige Erhaltensein der normalen Durchscheinbarkeit des Trommelfells 
bringt es mit sich, dall bei starkerer Vascularisation der Promontialwand, oto
skopisch die als rotlicher Promontorialschimmer bezeichnete Rotung der 
knochernen Labyrinthwand durch das Trommelfell erkenntlich wird. Von sonsti
gen Krankheitserscheinungen mull die Parakus is Willisii, d. i. das Besser
horen im Larm als wichtiges fiir Otosklerose charakteristisches Symptom angefiihrt 
werden. 

Nach Wittmaack konnen mit annahernd absoluter Gewillheit die Schulfalle 
von otosklerotischer Fixation diagnostiziert werden, die sich, typisch langsam 
fortschreitend, unter Auftreten einer reinen Mittelohrschwerhorigkeit, vielfach 
auf Grund hereditarer Belastung, doppelseitjg, bei zartem, normalem Trommelfell 
und weitgehender Pneumatisation entwickeln. Den Be\und normaler Pneuma
tisation halt Wittmaack fiir wiinschenswert, urn die durch chronische Adhasiv
prozesse verursachte Stapesfixation auszuschalten. 

Genaue anamnestische Erhe bunge n betreffs des Einsetzens des Prozesses, 
seines Verlaufes, seiner Beeinflussung durch therapeutische MaBnahmen werden 
fiir die diagnostische Entscheidung des Falles wertvolles Material erbringen konnen. 
Die Annahme einer Otosklerose wird vor allem eine Stiitze finden, wenn - bei sonsti
gen fiir Otosklerose sprechenden Umstanden - die Beschwerden der Patienten zur 
Zeit der Pubertat, der Graviditiit, des Puerperiums oder des Klimakteriums be
gonnen haben. Eklatante Besserungen des Horvermogens und der sonstigen Be
schwerden des Patienten durch lokaltherapeutische Mallnahmen werden sich wohl 
ausnahmslos als Kriterien fiir die Diagnose eines chronischen Mittelohrprozesses 
verwerten lassen. 

Es war zuerst v. Troltsch, der fur die Sklerose des Mittelohres eine 
gesonderte SteHung in der Reihe der Ohrerkrankungen eingeraumt wissen 
woHte. Er trennt unter dem Namen "Sklerose" eine chronische Er-

1) Als seltenes Vorkommnis sei der Fall Markmanns (Zeitschr. f. Hals-, 
Nasen- u. Ohrenheilk. Bd.56. 1908) angefiihrt, in dem das klinische Bild der Oto
sklerose durch Kalkablagerungen im Lig. annulare hervorgerufen wurde. 
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krankung des Gehororganes vom Mittelohrkatarrh mit seinen Folge
zustanden in der Paukenhohle. Ganz besonders hat Politzer darauf 
hingewiesen, daB jene Form der progressiven Schwerhorigkeit, die 
von ihren Anfangen an ohne katarrhalische Symptome verlauft, als 
eigenartige Erkrankung des Gehororganes angesehen werden muB. 

Diese Ohraffektion, die in ihrer typischen Form wegen ihres anato
mischen Charakters aus der Gruppe der Mittelohrkatarrhe ausgeschieden 
werden muB, wurde fruher irrtumlich als trockener Mittelohrkatarrh, 
Otitis media catarrhalis sicca, bezeichnet. 

Da der Terminus "Sklerose" fiir die progressive Form der Schwer
horigkeit bei den Facharzten schon eingeburgert war, hielt es Politzer 
fUr zweckmaBig, die Bezeichnung Otosklerose zu wahlen. 

Die ersten Arbeiten uber Otosklerose, welche die kniicherne Ankylose des 
Stapediovestibulargelenkes als die anatomische Grundlage der Krankheit fest
~telltell, umfaBten alle Krankheitsprozesse, die eine solche Veranderung des 
Steigbugelgelenkes zur Folge haben kiinnen. So kam es, daB betreffs der Auf
fassung des Leidens Yom pathologiseh -anatomischen Standpunkte aus zwei 
LUchtungen vertreten wurden: die Ansieht, daB die Stapesankylose auf entzund
liehe Verandcrungen der Mittelohrschleimhaut oder auf periostitische Vorgange 
in der Mittelohrauskleidung zuruckzufiihren sei (Lucae, Katz, Habermann, 
Denker, Schill ing) und die Anschauung, die Stapesfixation werde durch eine 
primare Erkrankung der kniichernen Labyrinthkapsel bedingt (Politzer, 
MUller, Hartmann, Siebenmann). Auch an Versuchen, zwischen beiden 
Anschauungen zu vermitteln (Bezold, Scheibe), hat es nicht gefehlt. 

Die pathologisch-anatomische Grundlage der progredien. 
ten Schwerhorigkeit bei der Otosklerose ist vor aHem in der aus 
der Knochenlleubildung resultierenden Stapesankylose gegeben. 

Bemerkenswert ist aber des weiteren, daB bei der Otosklerose auBer der 
Knochenerkrankung haufig auch eine degenerative Atrophie der nero 
vosen Elemente im Labyrinth, Atrophie und Bindegewebsneubildung 
in den feinen Nervenverzweigungen am Ganglion spirale und am Stamme 
des N. octavus zu finden sind [Politzer, Alexander, Manasse, 
Bruhl, Mayer, Wolff, Wittmaackl)]. 

Der Zusammenhang zwischen Knochen- und Labyrintherkrankungen 
wird verschieden gedeutet: wir finden ebenso die Ansicht vertreten, die 
Knochenerkrankung sei das Primare, die Labyrinthatrophie das Sekun. 
dare (W ol£f), wie die gegenteilige Anschauung (Ale xa nder, Kale nda) 
und die Meinung, die Labyrinthatrophie gehOre weder klinisch noch 
anatomisch zum Bilde der Otosklerose (Bruhl). 

Manasse laBt die Frage, ob die beiden anatomischen Veranderungen 
in einem ursachlichen Verhaltnisse zueinander stehen, offen, wenn er es 

1) Wahrend Wittmaack nur verhaltnismaBig selten ein erkranktes 11lllen. 
ohr fand, stellte Manasse wie auch Mayer die Mitbeteiligung desselben un
gemein haufig fest. 
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auch fUr plausibler halt, anzunehmen, daB die degenerative Labyrinth
atrophie die Sekundarerscheinung darstellt. Hegener haIt die Acusticus
affektion fiir einen primaren, parallel und unabhangig von der oto
sklerotischen Knochenerkrankung verlaufenden ProzeB. Wittmaack 
meint, daB die der Cochleardegeneration entsprechende sogenannte 
nerv6se Schwerh6rigkeit kaum jemals von der Otosklerose abhangig ist 
und, der Ursache nach, welche diese Degeneration hervorzurufen pflegt, 
meist erst im spateren Alter als Altersdegeneration hinzutritt. 

Wie sehr die Ansichten der Autoren ebenso hinsichtlich der formalen 
wie der kausalen Genese des otosklerotischen Prozesses voneinander ab
weichen, erhellt schon aus den vielfachen Nomenklaturen, welche fUr 
das Leiden statt der Bezeichnung "Otosklerose" in Vorschlag gebracht 
wurden: Otospongiosis progressiva (Siebenmann), Ostitis chronic a 
metaplastica (Manasse), Ostitis vasculosa (Alexander), Osteodystro
phia petrosa (Bryant). 

Die Erwagung der eingangs angedeuteten klinischen Eigentumlich
keiten der ala Otosklerose bezeichneten Erkrankung war es, die fast aIle 
namhaften Bearbeiter dieses Gebietes dahin drangte, das konstitutionelle 
Moment in der Pathogenese der Otosklerose in Berucksichtigung zu 
ziehen und ihm zumindest auch neben einer andersartigen Auffassung 
des Krankheitsprozesses eine gewisse Bedeutung zuzuerkennen. 

Schon in den ersten Arbeiten uber die Otosklerose finden wir die An
sicht vertreten, es waren konstitutionelle Einflusse fur die Entstehung 
des Prozesses verantwortlich zu machen. In diesem Sinne ist die Annahme 
verschiedener konstitutioneIler, resp. dyskrasischer Leiden, Lues con
genita ala Basis fUr die Entwicklung der Ostitis der Labyrinthkapsel 
(Katz, Habermann), ist die Beurteilung des Prozesses als Lokalisation 
einer Allgemeinerkrankung (Heimann) zu deuten. 

Praziser auBert sich schon Marti us, wenn er eine Reihe wesentlicher 
Momente fiir die Beurteilung der Otosklerose im Sinne eines konstitu
tionellen Leidens heranzieht: 1. den Nachweis, daB zureichende exogene 
Ursachen fehlen, 2. den Umstand, daB der krankhafte ProzeB selbst ein 
EntwicklungsprozeB ist, wie er auch normalerweise vorkommt, hier nur 
am falschen Orte und zur falschen Zeit, 3. die Tatsache, daB exogene Reize 
den ProzeB gelegentlich ausl6sen, aber meist im Sinne des Kausal
gesetzes allein nicht verursachen k6nnen, und 4. den Nachweis, 
daB die Krankheit oft auffallig familiar gehiiuft erscheint. 

Marti us hat den Versuch gemacht, die blastogenen Individualab
weichungen vom Standpunkte der Pathogenese in charakteristische 
Kategorien zu zerlegen, und sondert die pathologischen Artabweichun
gen in vererbbare Anomalien und in Artabweichungen mit zeitlicher 
Bindung ihres Auftretens. Bei!der zweitgenannten Gruppe, zu welcher 
Marti us neben der Chlorose, der Myopie unter anderen Abweichungen 
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auch die Otosklerose zahlt, handelt es sich nicht urn vererbbare vol1aus
gebildete, mit auf die Welt gebrachte, also im eigentlichen Sinne ange
borene Abwegigkeiten, sondern urn solche, die erst im extrauterinen 
Leben und zwar meist in einer typischen Entwicklungsphase des Orga
llismus in Erscheinung treten. 

Diese Ansichten finden immer wieder Erwahnung, werden immer 
wieder bestatigt und ziehen wie ein roter Faden durch die sich machtig 
anhaufende Literatur iiber die Otosklerose. In den Mitteilungen immer 
exakterer und detaillierterer histologischer Untersuchungen und in den 
Diskussionen uber die Frage der formalen Genese erscheinen sie in den 
Hintergrund gedrangt, werden aber immer wieder hervorgeholt, wenn es 
gilt, die ka usale Genese des otosklerotischen Prozesses zu entratseln. 

So erscheint es bemerkenswert, wenn Manasse, der den Knochen
prozeB als entzundlichen auffaBt - dafiir sprache der Beginn mit 
Bildung von Granulationsgewebe und osteoidem Gewebe, das Wechsel
spiel zwischen Apposition, Resorption und erneuerter Apposition, die 
Riesenzellenbildung, die Umbildung des zellreichen Markes in fibroses, 
die endgiiltige Erzeugung eines derben, kompakten Knochens, die Ex
ostosenbildung - gleichzeitig aber erwahnt, er habe bei seinen Unter
suchungen niemals etwas gefunden, was auf eine lokale Ursache der 
Mfektion schlieBen HeBe. Es weise vielmehr alles darauf hin, daB die 
Ursache der Erkrankung in etwas A11gemeinem oderKonstitutio
nell em zu suchen sei: Dafiir sprachen die Zusammensetzung der Krank
heit aus einer Knochen- und Weichteilalteration, die hochst eigentiimliche 
Symmetrie der Knochenerkrankung und die Hereditat der Erkrankung. 

So ist es nicht minder erwahnenswert, wenn Bruhl mit Gebhardt 
die Knochenveranderungen bei der typischen Stape8ankylose als Wir
kung von Zug- und Druckkraften auffaBt - er meint, der Knochen in 
der Gegend vor dem ovalen Fenster sei infolge der durch den Musc. 
tensor tympani einerseits und durch das Ringband des Steigbiigels 
andererseits ausgeiibten kontinuierlichen Zerrungen formativen 
Reizwirkungen ausgesetzt, die zur Knochenumbildung und -neu
bildung veranlassen - dabei aber den irritativen Reiz "auf Grund einer 
vererbten Disposition" zur Herdbildung fiihren laBt. 

Und so vergiBt auch Wittmaack bei seiner eigenartigen Auffassung 
des otosklerotischen Prozesses nicht, die Vorgange desselben in konsti
tutionel1er Grundlage wurzeln zu lassen. Er behauptet, der Grund fUr 
das Auftreten der Veranderungen der Labyrinthkapsel sei in einer 
venosenStau ungshyperamie bestimmter GefaBversorgungs
gebiete der Knochenkapsel zu suchen und das Wesen des Prozesses 
beruhe auf dem Bestreben des Organismus, diese venose Stauung durch 
Ausbildung vikariierender GefiiBbahnen wieder auszugleichen. Der ganze 
ProzeB stelle daher einen ZweckmiiBigkeitsvorgang dar. Witt-
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maack beschreibt auch einige anatomische Befunde, die ihm geeignet 
erscheinen, derartige Stauungen auszu16sen, wie Abschnurung des Plexus 
durch perikanalikulare Pneumatisation, Strikturbildung, Kompression, 
starke Dilatation der Carotis infolge von Arteriosklerose u. dgl. Dazu 
bemerkt er ausdrucklich: "Auch die Annahme gewisser Erbaniagen ist 
im Rahmen dieser Hypothese fUr eine bestimmte Gruppe von Fallen 
durchaus begrundet. Es konnte sich entweder um eine angeborene Enge 
des Carotiskanals handeln, bzw. um auf Erbanlage beruhende besonders 
weite Ausdehnung der Pneumatisation im Umkreise des Kanals, die 
ebenfalls zu einer Abschnurung des Plexus fUhren kann. AuBerdem 
kommen als Realisationsfaktoren fUr die Entwicklung der verschiedenen 
Zirkulationshindernisse im Carotiskanal fast aIle Entwickiungsprozesse 
in Frage, die bisher in kausalen Zusammenhang mit der Otoskierose 
gebracht worden sind (Lues, Tuberkulose, sonstige Konstitutionskrank
keiten u. a.). Auch die ausli:isende und verstarkende Einwirkung von 
Graviditat und Puerperium auf den ErkrankungsprozeB ware im Rahmen 
dieser Hypothese sehr leicht verstandlich." 

Die ersten wertvollen Aufschlusse zur Klarstellung der Pathogenese 
der Otosklerose verdanken wir Hammerschlag. Hammerschlag 
hat, anknupfend an die Beweise, welche er dafUr erbracht hatte, daB die 
hereditare Taubheit nur eine Teilerscheinung im Bilde einer allgemeinen 
Degeneration sei, die Ansicht vertreten, daB aUe hereditar-pathologi
schen Zustande eine gemeinsame Genese haben, daB sie als Glieder 
einer einzigen groBen Familie die verschiedensten Organsysteme be
fallen konnen und dementsprechend die verschiedensten klinischen Bilder 
bieten konnen. Er verweist auf Grund genauen Studiums der Literatur 
und an der Hand eigener Untersuchungen auf eine Reihe beachtenswerter 
Anhaltspunkte fUr den genetischen Zusammenhang zwischen der here
ditar-degenerativen Taubheit und der Otosklerose. 

Die von Hammerschlag angefUhrten Analogien zwischen heredi
tarer Taubheit und Otosklerose sind: l. Die Ahnlichkeit im Bilde der 
N ervendegeneration, wie wir sie einerseits bei der Otoskierose und anderer
seits bei der hereditaren Taubheit finden, und 2. das allerdings seitene 
Vorkommen von spongiosem Otoskieroseknochen bei kongenitaler Taub
heit. 

Den ersten sicheren anatomisch begrundeten Hinweis auf die kon
stitutionelle Natur der Otosklerose erbrachte Alexander, der unter 
Bezugnahme darauf, daB er, Politzer und Lindt otoskierotische Herde 
bei kongenitaler Taubheit und Kretinismus gefunden haben, als erster 
die Behauptung aufstellte, daB die otosklerotischen Knochenherde im 
wesentlichen kongenitalen Ursprunges sind und am Neugeborenen 
und im Kindesalter im Felsenbein selbst wie die knorpeligen Interglo
bularraume gelegen sind. Sie erreichen 'zu dieser Zeit weder die innere 
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oder aul3ere Oberflache der Labyrinthkapsel noch die Labyrinthfenster. 
Erst in der Zeit der Pubertat scheint ein starkeres Wachstum an den 
pathologischen Knochenherden einzusetzen. Eine der ganz vereinzelten 
Beobachtungen otosklerotischer Herde im Kindesalter illustriert das in 
Abb. 25 wiedergegebene Mikrophotogramm Brunners. 

Eine bedeutungsvolle Grundlage fUr die Annahme, dal3 der oto
sklerotische Prozel3 im Boden konstitutioneller Anlage wurzle, erbrachten 

o 

l' 

Abb. 25. Schnitt durch die latera Ie Labyrinthwand vor dem ovalen Fenster. P Promontorium, 
Mtt. M. tensoris tympani, 0 Otosklerotischer H erd (5 jiihriges Miidchen). (Nach H. B run n e r: 
Beitrage zur Histogenese des otosklerotischen Knochens. Zeits~hr. f. Hals·, Nasen· u. Ohrenheilk. 

Bd.6, S. 320, 1923.) 

wir mit klinischen Untersuchungen einer Reihe von Otosklerosekranken, 
bei welchen wir den konstitutionellen Eigentiimlichkeiten der an dieser 
Erkrankung Leidenden besondere Aufmerksamkeit zuwandten. Wir 
stellten das konstante Vorkommen einer grol3en Anzahl von Entartungs
zeichen, von degenerativen Stigmen an den Kranken fest, aus denen 
wir auf die hereditar-degenerative Anlage der Untersuchten schlossen. 
Die auf dem Wege klinischer Untersuchungen gewonnenen Ergebnisse 
wurden wesentlich gestiitzt durch Erhebungen der Familienanamnesen. 
Es gelang namlich in vielen Fallen zu eruieren, daB in der Familie der 
an Otosklerose Leidenden nicht etwa nur Otosklerose, sondern auch 

Bauer·Stein, Otiatrie. 9 

Mil. 
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andere konstitutionelle Ohrerkrankungen vorkommen, aber auch eine 
ganze Reihe von anderen, in degenerativem Boden wurzelnden Krank
heiten (Diabetes, Adipositas, Arthritis, pramature ArterioskIerose usw.) 
bestehen, resp. bestanden hatten. 

Wichtige anatomische Untersuchungsergebnisse, welche der An
nahme der konstitutionellen Grundlage der Otosklerose eine wert
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bieten vermo

.Y./ 

gen, lieferte Fi. 
scher. Erfand 
am Innenohre 
einer wahrend 
einer Grippe 
ertaubten und 

P"71tf~d7--- JJ.II. 

einer Broncho
pneumonie er
legenen Frau 
neben typi
schen otoskle-
rotischen Her-

.II •• ,. 

,N. 

den an den Pra
dilektionsstel

.len eine Reihe 
t. von kongenita

len Verande
rungen im In
nenohre, die er 
in ihrer Ge
samtheit als 
Ausdruck einer 
Minderwertig -
keit des Ge
hororganes an
sieht. Die nach

Abb. 26. Frontalschnitt durch Vorhof und Stapesgegend, Typischer otoskle
rotischer Herd 0 an der Pradilektionstelle. 1m Sinus utricularis infer, an 
der Vorderwand des Utriculus neben der gut erhaltenen Macula utriculi M,u. 
ein Epithelhugel, zu welchem ein Nerv N. hinzieht M.n. Macula negiecta. 
An der Hinterwand des Utriculus atypische Gewebsfo-rmation, cystenfiirmig 
E.Z., St. Stapes. N.f. N. facialis. (Nach J. F i s c her: Zur Frage des kon
stitutionell-kongenitalen Charakters der Otosklerose. Monatsschrift f. Ohren-

gewiesenen 
Anomalien wa-
ren 1. eine Ma
cula neglecta, 

heilk., Laryngo·Rhinologie, 55. Jahrgang 1. u. 2. Heft.) 
2. atypische 

Gewebsformationen, 3. groBe GefaBe in der Stria vascularis, 4. eine Dehis
zenz im Facialiskanal, 5. Exostosen an der Stapesplatte, 6. einen Spalt im 
Promontorium und 7. Aufhebung dernormalen Lamellierung des Knochens 
in der Umgebung groBer Knorpelinseln. Siehe die Abbildungen 26 bis 29. 
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Es handelt sich also um morphologische Veranderungen im Sinne 
von MiBbildungen, Hemmungsbildungen und degenerativen Anomalien, 
die den gleichzeitigen Befund del' otosklerotischen Herde besonders 
dadurch in helleres Licht riicken, daB sie mit anderen konstitutionellen 
Anomalien, mit klinischen, allgemein hereditar-degenerativen Stigmen, 
wie sie einem Status hypoplasticus entsprechen, vergesellschaftet waren. 

In sehr schaner Weise erbringen die Ergebnisse del' histologischen 
Untersuchungen Mayers zahlreiche bedeutungsvolle Belege zur Klar
stellung des konstitutionellen Charakters del' Otosklerose. Ma yer ist 
del' Ansicht, daB del' ProzeB, del' sich in den Herden del' Labyrinth
kapsel abspielt, von demjenigen, del' beim physiologischen Umbau del' 
Labyrinthkapsel und bei regenerativen Vorgangen zu sehen ist, grund
verschieden sei. Seinen Befunden nach ist fiir die Otosklerose ein be-

R.b. f.'. h ./) II .b. 

Abb. 27. Frontalschnitt durch die Stapespiatte. E. Exostose, R.b. Ringband, K.b. Knorpeibeiag. 
(Nach J. Fischer: I. c.) 

stimmtes Knochengewebe charakteristisch und zwar ein geflechtartiges, 
unreifes Knochengewebe, welches sonst wedel' unter normalen, noch 
unter pathologischen Verhaltnissen in del' Labyrinthkapsel angetrof£en 
wird· und das etwas ganz Fremdartiges darstellt. 

Ma yer fandkleine Herde dieses geflechtartigen Knochens im auBeren 
periostalen Ende del' Knorpelfuge VOl' dem ovalen Fenster und am An
satzpunkte del' Membrana tympani secundaria am Promontorium im 
runden Fenster. Er sieht in diesen kleinen Herden die kongenitale 
A nla ge, aus welcher sich die groBen Herde entwickeln. Dieses atypische, 
normalerweise wedel' an jenen Stellen noch iiberhaupt in del' Labyrinth
kapsel vorkommende Knochengewebe ware als ortliche MiBbil
dung aufzufassen und die von ihm gebildeten groBen Herde als ge
schwulstartige, in die Gruppe del' Hamartome gehorige 
Hyperplasien. Aus del' Tatsache, daB Mayer die kleinen Herde in 
unmittelbarer Nachbarschaft der Knorpelfuge, und zwar besonders der 
bindegewebigen Einstrahlung derselben, gefunden hat, glaubt er 
schlieBen zu diirfen, daB in dem eigenartigen Verhalten dieser Fuge die 
Vorbedingungen fiir die Hamartombildung gegeben seien. Ebenso glaubt 

9* 
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er fUr die anderen Pradilektionsstellen (mit Ausnahme der Herde in der 
Bogengangsregion) analoge Bindegewebseinstrahlungen als Ausgangs
punkt und als Grundlage fUr die Hamartombildung annehmen zu durfen. 

Die histologischen Eigenschaften des Knochenprozesses, die auf
fallende Wucherung der Osteoklasten und Osteoblasten, die Bildung 
~ines normalerweise in der Labyrinthkapsel nie vorkommenden Knochen
gewebes sprechen nach Mayer dafUr, daB es sich urn embryonal miB
bildete Knochenbildungszellen handle. Das Prim are sei die Wuche
rung der Bindegewebszellen der Mark- und GefaBraume, von denen der 
alte Knochen resorbiert und der neue gebildet werde. Dabei halt sich 
der ProzeB im groBen und ganzen an der Grenze des alten Knochens, 

.111 .'( / ' 1-: I\E. 
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Abb. 28. Schnitt durch die Macnla neglecta an der Ubergangsstelle. Das anfangs flache Epithel 
X.E. wird allmahlich hoher. palissadenfOrmig P.E. Auf demselben die Membrana tectoria 
M.t. mit den Statolithen St. Durch die Membrana propria M.pr. ziehen markhaitige Nerven· 

fasern N. bis zu den Epithelzellen. (Nach J. J<'ischer: I. c.) 

so daB gewissermaBen ein Umbau stattfindet, der aber durchaus patho
logisch verlauft. Mitunter erfolgt ein geschwulstartiges Wachstum der 
Herde durch Apposition und fortschreitende Bindegewebsverknoche
rung an den Oberflachen mit Exostosen- und Hyperostosenbildung; es 
konnen auch angrenzende Bindegewebsbildungen in die Wucherungen 
einbezogen und in seltenen Fallen selbst deutliche Verdrangungs
erscheinungen beobachtet werden. Die Herde wachsen aber nie nach 
Art der autonomen Geschwulste mit rucksichtsloser Verdrangung des 
umgebenden Gewebes, sondern sie fUhren nur zu einer Substitution des 
alten Knochens der Labyrinthkapsel. 

DaB das Knochengewebe, aus dem sich die otosklerotischen Herde 
entwickeln, als embryonale GewebsmiBbildung und die Herde als ge
schwulstartige Hyperplasien aufzufassen seien, begrundet Ma yer unter 
Hinweis auf die Ahnlichkeit des Wachstums mit dem expansiven Wachs
tum gutartiger Geschwulstbildung, z. B. der zentralen Osteome; er ver
weist ferner auf die scharfe Abgrenzung und Geschlossenheit der Herde 
und ihr geschwulstartiges Vortreten uber die Oberflache. 
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Von maBgebender Bedeutung seien weiter das m ul ti pIe A uftrete n 
der Otoskleroseherde (da die Multiplizitat ein charakteristisches 
Kennzeichen der angeborenen Geschwiilste und systematisierten Hyper
plasien ist), die Symmetrie der Herde und ihre typische Lokali
sation. 

Zur Erklarung des haufigen Vorkommens von GewebsmiBbildungen 
in der Labyrinthkapsel zieht Ma yer die von ihm und La nge erhaltenen 
Untersuchungsresultate heran, nach denen die knocherne Labyrinth
kapsel eigentlich eine Hemmungsbildung ist. 1hr morphologisches Ver
halten erklart sich daraus, daB sie sich durch Stehenbleiben auf einer 
infantilen Entwicklungsstufe von allen iibrigen knorpelig vorgebildeten 
Knochen des Skeletts unterscheidet. 

[\·6. 

Abb. 29. Scbnitt durch die atypische azinusartige Gewebsformation an der Hinterwand des 
Utriculus. Die Wand besteht aus eiuem hohen Palissadenepithel P.E. 1m Zentrum eine schlingen
formig angeordnete Blutcapillare Bl.O. Die Membrana propria geht gestreckt dariiber hinweg. 

X.E. Kubisches Epithel. (Nach J. Fischer: 1. c.) 

Ma yer erwahnt ferner die Vielgestaltigkeit der Formen des neuge
bildeten Knochens, der einmal sehr markarm und sklerotisch, ein anderes
mal sehr markreich, in anderen Fallen fibros oder cystisch oder vas
culos sein kann, und verwertet die von Lange betonte Vielgestaltigkeit 
in den histologischen Bildern vieler Geschwiilste und Hyperplasien zur 
Stiitze seiner Anschauung. 

Von Wichtigkeit ist die Feststellung noch anderer hyperplastischer 
Knochenwucherungen im Felsenbeine in Form von Exostosen an 
der hinteren Pyramidenflache, im inneren Gehorgange oder in der 
Paukenhohle. Wenn auch die Otoskleroseherde deutliche Unter
schiede gegeniiber den multiplen Exostosen und den Exostosen 
an anderen Stellen des Felsenbeines erkennen lassen, so gibt es doch 
FaIle, die Ubergange zwischen ihnen aufweisen. Bemerkenswert ist 
im Zusammenhang damit der Umstand, daB multiple Exostosen als 
Systemerkrankung spontan auf hereditarer Grundlage im ganzen 
Skelette verstreut auftreten und auf Storungen der Skelettentwick
lung zuriickgefiihrt werden. 
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Bedeutsam erscheint weiter der von Mayer und auch von Brunner 
in Fallen von Otosklerose erbrachte Nachweis einer MiBbild ung der 
Schneckenspindel (die nach Alexander und Tandler, sowie nach 
Lange ein sicheres Zeichen einer wahrend der embryonalen Entwick
lung entstandenen Veranderung darstellt) und das von Mayer, Fischer 
und Brunner beschriebene Vorkommen noch anderer, weniger kon
stanter MiBbildungen im Labyrinth, wie sie auch in Fallen von ange-

It •• . " ill. a 

Abb. 30. Achsenschnitt dUTch die Schnecke der linken Seite. St v. Scala tympani der Vorhofs
windung. Sv. v. Scala vestibuli der Vorhofswindung. St, Scala tympani der Basalwindung. 
Sv, Scala vestibuli der Basalwindung. St, Scala tympani der Mittelwindung. Sc. Scala 
communis. N.c. Nervus cochlearis. T. t. Muse. Tensoris tymp. a Hohlraum an der Spitze der 

Schnecke. M. Stelle des defekten Modiolus. 
(Nach H . B run n e r : Beitrage zur Pathologie des knochernen Innenohrs mit besonderer Be
rlicksichtigung der Otosklerose. Monatsschr. f. Ohrenheilk. u. Laryngo - Rhinal. 58. Jahrgang, 

1924, 1. Heft.) 

borener Taubstummheit (Sie benmann) gefunden werden (MiBbil
dungen der Labyrinthkapsel, der Gehorknochelchen, Anomalien im 
Bau des Schneckengeriistes, Hypoplasie und Aplasie des Cortischen 
Organes, Hypoplasie des N. cochlearis und seines Ganglions), selbst 
einer Hypoplasie des ganzen Felsenbeines. 

Die Abb. 30 und 31 zeigen die mikroskopischen Befunde an einem 
von H. Bru n n er niitgeteiIten FaIle (71 ja.hrige Frau, die an einem Erysipel 
mit konsekutiver Phlegm one zugrunde gegangen war). Es fanden sich 
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auBer otosklerotischen Herden auf beiden Seiten MiBbildungen der 
hiiutigen Schnecke (Fehlen der Spitzenwindlmg und des Kuppelblind
sackes), mangelhafte Ausbildung des Modiolus und der knochernen 
Schneckensepta, wie sie zuerst von Alexander in einem FaIle von kon
genitaler Taubstummheit beschrieben wurde. AuBerdem zeigte sich in 
diesem FaIle auf beiden Seiten eine leichte Atrophie in den Nervenbiin
deln der Lamina spiralis ossea, eine deutlichere Atrophie im Nerven-

a 
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Abb. 31. Achsenschnitt durch die Schnecke der rechten Seite. St.v. Scala tympani der Vor
hofswindung. Sv.v. Scala vestibuli der Vorhofswindung. SV" Scala vestibuli der Basal
windtmg. St, . Scala tympani der Basalwindung. St2 • Scala tympani der Mittelwindung. 
Sr. Scala communis. Dc.c. Ductus cochlearis der Spitzenwindung. a Hohlraum an der Spitze 
der Schnecke. M Rest. des Modiolus. M" Stelle des defekten Modiolus. Tt. Musc. tensoris tymp. 

M ai. Meatus auditorius internus. (N ach H. B run n e r: I. c.) 

stamme und eine Verklebung der ReiBnerschen Membran mit dem 
Cortischen Organ. 

Endlich verweist Mayer auch auf das gleichzeitige Vorkommen von 
Acusticustumoren, da auch diese als Hamartome aufzufassen seien. 

Auch Lan g e faBt die otosklerotischen Herde als lokalisierte Knochen
hypertrophien auf, die geschwulstartig wachsen und sich auf Kosten 
des umgebauten Gewebes ausdehnen. In der Deutung der morpholo
gischen Bilder und der Genese stellt sich Lange auf den Standpunkt 
Ma yers. Auch er fiihrt die Erkrankungsherde auf Entwicklungssto
rungen zuriick. 
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Wenn wir das Wesentlichste der Untersuchungsergebnisse Mayers 
resumieren, so haben wir in der Multiplizitat der otosklerotischen HE-rde, 
in ihrer symmetrischen Anordnung, in ihrer typischen Lokalisation, in 
dem geschwulstartigen Wachstum und in ihrer Kombination mit anderen 
hyperplastischen Knochenwucherungen im Felsenbein sowie mit Acu
sticustumoren die wichtigsten Momente zusammengefaBt, die Ma yer 
seiner Auffassung der otosklerotischen Herde als geschwulstartige Hyper
plasien oder Hamartome zugrunde legt. 

Mayer faBt also die Otosklerose als blastomartigen ProzeB auf und 
schlagt mit dieser Anschauung auch - iiber die bekannte Tatsache der 
Hereditat und des familiaren Vorkommens der Erkrankung hinweg -
die Briicke zum Verstandnisse des konstitutionellen Charakters der 
Otosklerose. 

Neuere Untersuchungen zur Erforschung der Pathogenese der Ge
schwiilste haben in der Beobachtung familiaren Vorkommens von Tu
moren, insbesondere auch des Auftretens von Tumoren verschiedener 
Histogenese bei einem und demselben Individuum die Existenz einer 
speziellen Disposition zur Tumorbildung festgestellt (vgl. B. Asch ner, 
J. Bauer). 

Mayer hat neben Otoskleroseherden in der Labyrinthkapsel auch 
Exostosen an anderen Stellen des Schlafenbeines nachgewiesen und 
schlieBt daraus, wie aus dem Vorkommen von Verknocherungen im 
Bindegewebe des Labyrinthes bei der Otosklerose, auf eine fehlerhafte 
Anlage des ganzen Bindegewebes des Felsenbeines, eine besondere Ten
denz zur Neubildung von Knochen. Daraus erhellt seiner Ansicht 
nach, daB es zwischen den Otoskleroseherden und anderen geschwulst
artigen Knochenbildungen im Felsenbeine eine Reihe von Beriihrungs
punkten gibt. In einem spateren Kapitel wird von Beziehungen zwischen 
Otosklerose und Blastomdisposition noch eingehender die Rede sein. 
Konnten wir doch in umfangreichen eigenen Untersuchungen feststellen, 
daB die labyrinthar SchwerhOrigen auffallend haufig mit Krebs belasteten 
Familien entstammen. 

Bemerkenswert sind die von Mayer festgesteIlten Beziehungen der 
Otosklerose zu der gleichfalls als konstitutionelles Leiden aufzufassenden 
Ostitis deformans (PageW). 

Nach Mayer nehmen Schwerhorigkeit, Ohrensausen und Schwindel 
mitunter eine dominierende Stellung im Symptomenkomplex dieser Er
krankung ein. Die Ohrenuntersuchung solcher FaIle ergab bei normalem 
otoskopischem Bilde und wegsamer Tube eine nervose Horstorung in 

1) J. Bauer halt vor allem das hereditare und familiare Auftreten der Ostitis 
deformans fiir einen Beweis der konstitutionellen Minderwertigkeit des Skelett
systems, durch welche die anormale Reaktion des Knochengewebes auf gestorte 
Ernahrung bedingt werde. 
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Kombination mit einem Schalleitungshindernisse. Die schleichende 
progressive Schwerhorigkeit, begleitet von Ohrensausen und Schwindel, 
entspricht nach Mayer in Kombination mit dem iibrigen Befunde dem 
klinischen Bilde der Otosklerose. Anatomisch fand Mayer in der 
Labyrinthkapsel neben den Knochenveranderungen, die der Pagetschen 
Ostitis entsprechen, namentlich in der Gegend vor dem ovalen Fenster 
die otosklerotische Herderkrankung mit Stapesankylose1).. 

Weitere Beitrage von groBem Werte fiir die Ausgestaltung der Lehre 
von der Otosklerose im Sinne der Konstitutionspathologie erbrachten 
die Untersuchungen Brunners. Die Ergebnisse seiner Studien in 
dieser Richtung sind um so bemerkenswerter, als sie die Pathogenese 
der Otosklerose von einem anderen Gesichtspunkte aus beobachten 
lassen. 

Brunner setzt der Ansicht Mayers vor aHem entgegen, daB das 
seltene Wachstum der Herde in der Richtung des geringsten Wider
standes, also in die Hohlraume des Innen- und Mittelohres, und der Um
stand, daB sie so selten Verdrangungserscheinungen hervorrufen, mit 
der Annahme eines geschwulstartigen Wachstums der otosklerotischen 
Herde nicht recht vereinbar seien. 

Brunner gelangt durch seine histologischen Untersuchungen zu 
dem Schlusse, daB der die Otosklerose charakterisierende ProzeB darin 
gegeben ist, daB eine Umwandlung des chondroiden Stiitzgewebes in 
festes Gewebe (ahnlich wie der osteoide Knorpel) erfolgt und daB dieses 
Gewebe einem DegenerationsprozeB anheimfallt. 

Koordiniert diesem ProzeB besteht eine vermehrte Bildung von 
prakoHagener Substanz um die GefaBe2), die entweder bestehen bleiben 
kann und sogar den VerschluB des betreffenden GefaBes zu bewirken 
vermag, oder zur Bildung echter Knochengrundsubstanz fiihren kann, 
ein Vorgang, der sich vom Normalen nur dadurch unterscheidet, daB 
nicht wie sonst lameHarer, sondern geflechtartiger Knochen gebildet 
wird. 

Wahrend Mayer das geflechtartige Knochengewebe als embryonale 
MiBbildung ansieht, zeigt uns Brunner noch ein Vorstadium dieses 

1) Es sei hier auch auf die Befunde von Anomalien der Labyrinthkapsel bei 
einer Reihe von allgemeinen Knochenerkrankungen hingewiesen. Schon die Er
krankungen des fetalen Skelettes lassen sich auch an der Labyrinthkapsel nach
weisen. So fanden sich pathologische Veranderungen bei der Chondrodystrophie 
(N ager), Osteogenesis imperfecta (N ager, Fischer), bei der Athyreosis (Sie ben
mann), bei angeborener Syphilis (Hofer), Rachitis (Lange, Mayer, Nager), 
Osteomalacie (Mayer), Kretinismus (Alexander, Mayer, Manasse, Nager), 
Ostitis deformans (Mayer, Nager, Brunner). 

2) Zuerst hat Manasse diese Vermehrung der prakollagenen Substanz urn die 
GefaBe als "blaue GefaBmantel" beschrieben, in diesem Vorkommnisse aber eine 
vermehrte Bildung junger Knochensubstanz gesehen. 
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atypisch gebauten Knochens, der sich seiner Ansicht zufolge auch noch 
nach der Geburt - solange eben die Verknocherung des Felsenbeines 
nicht abgeschlossen ist - bilden kann. 

Histologisch glaubt Brunner die Otosklerose dann diagnostizieren 
zu durfen, wenn in dem aus prakollagener Substanz gebildeten geflecht
artigen Knochen oder in dem kernlosen osteoiden Stutzgewebe die ersten 
Zeichen von Umbau in Form von Osteoklasten oder kleinen Markraumen 
nachzuweisen sind. 

Nach Ansicht Brunners sind demnach ein eigenartiger Umwand
lungs- und DegenerationsprozeB im chondroiden Stutzgewebe sowie das 
vermehrte Auftreten von prakollagener Substanz um die GefaBe jene 
Momente, welche den otosklerotischen ProzeB einleiten. In den Veran
derungen jener Substanz glaubt Brunner das histologische Substrat 
fur die zur Otosklerose pradisponierende Minderwertigkeit erblicken zu 
durfen. 

Die Zeichen der Minderwertigkeit der Labyrinthkapsel konnen wohl 
kongenitaler Natur, d. h. wahrend des in der Embryonalzeit ab
laufenden Ossifikationsprozesses entstanden sein, konnen aber auch erst 
nach der Geburt in Erscheinung treten, da nach den Untersuchungen 
von Mayer die Entwicklung der Innenohrkapsel erst im zweiten Lebens
jahre ihren AbschluB findet. 

Die fur die otosklerotische Erkrankung pradisponierende Minder
wertigkeit des Felsenbeines findet anatomisch ihre Erklarung auch in 
verschiedenen anderen MiBbildungen, die sich in Fallen von Otosklerose 
am knochernen und hautigen Innenohre nachweisen lassen (AI e x and e r , 
Fischer, Brunner, Mayer). 

Brunner betont mit Recht nachdrucklich, daB diese Anomalien 
des knochernen und hautigen Labyrinthes wohl als Zeichen einer Minder
wertigkeit des Felsenbeines angesehen werden konnen, nicht aber als 
Zeichen einer fiir die otosklerotische Erkrankung pradisponierenden 
Minderwertigkeit. Dafiir spricht der Umstand, daB vielfach FaIle mit 
derlei Anomalien, aber ohne Otosklerose beschrieben wurden. In einem 
Felsenbeine mit solchen Veranderungen konnen sich die fUr die Oto
sklerose charakteristischen abnormen Umbauvorgange entwickeln, es 
muB aber nicht geschehen. 

Eckert- Mobi us stelIt auf Grund seiner Untersuchungsergebnisse 
fest, daB die otosklerotischen Herdesich mit Vorliebe in der unmittel
baren Umgebung der primaren KnorpelgefaBsysteme1) entwickeln, d. h. 

1) 1m Bogengangsabschnitt: Das groBe Knorpelkanalsystem der Fossa 
subarcuata und das angrenzende kleinere der Fossa retroarcuata. 

1m Vorhofschneckenabschnitte: Das der Knorpelfuge von O. Mayer 
entsprechende Knorpelkanalsystem vor dem ovalen Fenster, das den Winkel 
zwischen innerem Gehorgang und Schneckenbasis vaskularisierende Knorpelkanal-
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in solchen Bezirken, die in ursachlichem Zusammenhang mit der Ge
faBversorgung der zentralen Knorpellager eine besonders spate und un
vollstandige Verknocherung zeigen. Es handelt sich um zwei Gruppen 
biologisch verschiedenartiger GefiWsysteme, der primaren Knorpel
kanale und der sekundar einstrahlenden Knochengefal3e. Zwischen beiden 
bleiben bis in das spateste Alter unvollstandig verknocherte, schlecht 
vaskularisierte Bezirke in der Umgebung der Knorpelkanalsysteme 
zuruck. Sie werden nach Eckert- Mobi us von allgemeinen Stoff
wechselstorungen besonders in Mitleidenschaft gezogen, so wie sich in 
den Endgebieten der beiderseits angrenzenden, verschiedenartigen 
GefiiBversorgungsgebiete, die fingerformig ineinandergreifen, allge
meine oder lokale Kreislaufsstorungen in besonderem MaBe auswirken 
werden. 

Unter Zugrundelegung der allgemeinen konstitutionellen Minder
wertigkeit der Otosklerosekranken und unter Bezugnahme auf seine 
Untersuchungsresultate, sind nach Eckert- Mobi us drei Komponenten 
zur Erklarung der Otoskleroseherde erforderlich: 

1. Eine allgemeine konstitutionelle Komponente: Storungen 
im Bereiche des Mesenchyms - wahrscheinlich bedingt durch solche 
der endokrinen Drusen - als vererbbare Grundlage, 

2. eine 10k ale Komponente : GesetzmaBig zwischen den Endge bieten 
der primaren KnorpelgefaBe und der sekundaren KnochengefiiBe 
angeordnete Herde eines schlecht vaskularisierten, biologisch minder
wertigen, stoffwechsellabilen Knochengewebes, die den Pradilektions
stellen der otosklerotischen Herde entsprechen, und 

3. eine auslosende Komponente: allgemeine und vielleicht auch 
ortlich bedingte Stoffwechselstorungen, welche gleichzeitig auch die 
Bevorzugung des weiblichen Geschlechtes und der Entwicklungsjahre, 
sowie den schubweisen Verlauf, die Verschlimmerung durch Graviditat 
usw. im klinischen Bilde der Otosklerose erklaren. 

Durch jene anatomischen Belege, welche die Otosklerose pathogene
tisch in einer Konstitutionsanomalie begrundet erscheinen lassen, wird 
die Labyrinth- und Hornervenaffektion, die in zahlreichen Fallen fest
gestellt wurde, in helles Licht geruckt. Wie schon erwahnt wurde, 
finden wir ebenso die Ansicht vertreten, die Knochenerkrankung sei das 
Primare, die Labyrinthatrophie das Sekundare, wie die gegenteilige 
Auffassung. 

W oIff meint, daB die Knochenherde das nervose Endorgan (infolge 
von Kompression des Acusticus im inneren Gehorgange durch Exostosen 
oder durch Beruhrung erkrankter Knochenpartien mit dem Labyrinth-

system vor der Synarthrosis retrobasalis und ein Knorpelkanalsystem vor dem 
runden Fenster, das vom Paukenboden aus in das vor dem Fundus der runden Fen
sternische gelegene Knorpellager einstrahlt (Eckert- M6 bi us). 
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endost) affizieren. Alexander glauht, daB kongenitale Bildungsano
malien im Bereiche der Sehnecke und des Hornerven die primordialen 
Veranderungen darstellen und daB erst spater die Herde in der Laby
rinthkapsel hinzutreten. Witt m a a c k halt auf Grund seiner Diffusions
versuche bei den zweifellos vorhandenen Storungen des Kalkstoffwechsels 
in der erkrankten Labyrinthkapsel den Ubertritt von OH-lonen oder 
von Calcium'ionen in den Liquor fiir moglich. Dieser Ubertritt konne -
und zwar besonders dann, wenn der Herd in groBerer Ausdehnung das 
Endost erreicht - die Nervenen.dstellen schadigen. 

Schon Mayer aber beurteilt die im inneren Ohre der Otosklerose
kranken nachgewiesenen Veranderungen auf Grund einer fehlerhaften 
Anlage, in der er ebenso die ganz eigenartige Tendenz des Bindegewebes 
zur Verknocherung begrundet sieht, wie die fortschreitende Atrophie 
der nervosen Elemente. 

Einen fur die Beurteilung dieser Verhaltnisse se~r interessanten 
Fall teilt Brunner mit. 

Es handelt sich um einen 25jahrigen Mann, der wegen eines Chole
steatoms des Mittelohres operiert worden war. Postoperativ war es zu 
einer Thrombophlebitis des Sinus sigmoideus und der Sinus petrosi, 
zu einer serosen Otitis interna und zu einer Arrosion des horizontalen 
Bogenganges mit Bildung eines kleinen Sequesters gekommen. Bei der 
Obduktion des FalIes fand sich uberdies ein kirschgroBer AbsceB in der 
rechten Kleinhirnhemisphare. 

Histologisch fand sich in der lnnenohrkapsel der rechten Seite vor 
dem ovalen Fenster ein atypischer Knochenherd, wie ihn Manasse 
an der gleichen Stelle beobachtete (ein mit leicht infiltriertem Fett
mark erfullter Markraum, der von reifem, hellrot gefiirbtem Knochen 
umgeben war) und auBerdem - mit diesem Herde nicht in Zusammenhang 
stehend - ein typischer Otoskleroseherd im Bereiche der Mayerschen 
Knorpelfuge. Siehe Abb. 32). 

Das chondroide Stutzgewebe des Fensterrahmens zeigte die Verande
rungen, wie sie von Brunner beschriehen worden sind, namlich die 
reichliche Bildung von kernhaltigem und kernlosem, osteoidem Stutz
gewebe. Die Vermehrung der prakollagenen Substanz um die GefaBe 
war wohl zu sehen, aber nicht so deutlich ausgesprochen wie in anderen 
Fallen von Otosklerose. 

Der Spiralnerv zeigte in der Basalwindung eine geringe Atrophie, 
die an dem Hohlraum zwischen den Nerven und den Knochenblattern 
der Lamina spiralis kenntlich war. 

Auf der linken Seite fehIte der atypische Knochenherd vor dem ovalen 
Fenster. Das chondroide Stutzgewebe am ovalen Fenster zeigte, be
sonders im Vergleiche zu den Befunden in Felsenbeinen gleichalteriger 
lndividuen, Veranderungen im Sinne einer Disposition zur Otosklerose, 
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namlich das Auftreten von osteoidem Stiitzgewebe und kernlosem 
osteoidem Stiitzgewebe in weiterem AusmaBe als dies unter normalen 
VerhaItnissen zu beobachten ist. Die Vermehrung der prakollagenen 
Substanz um die GefaBe herum war nicht so deutlich ausgepragt, doch 
aber an einzelnen Stellen zu konstatieren. Von Otosklerose war auf 
dieser Seite nicht zu sehen. Wohl war aber auch auf dieser Seite eine 
Atrophie im BasaIteile des Spiralganglions und Vermehrung des Binde-
gewebes nachzuweisen (siehe Abb. 33). L 

Jj - ---

Abb. 32. Rechtes Ohr. 0 otosklerotischer Herd vor dem ovalen Fenster, G Grenze zwischen 
altem Innenohrknochen und otosklerotischem Knochen, M Mittelohrschleimhaut, L Innenohr
knochen, Cv Cisterna vesUbuli. (Nach H. Brunner: Ein Beitrag zur Pathologie des otogenen 

Kleinhirnabcesses. Zeitschr. f. Hals·, Nasen- u. Ohrenheilk., Bd. 14, Heft 1/2 1926.) 

Der Fall erscheint fUr uns - was auch Brunner nachdriicklichst 
hervorhebt - bedeutungsvoll, weil sich auf beiden Seiten eine, wenn 
auch nicht starke, so deutliche Atrophie des Nerven und Ganglion im 
Bereiche der Basal- und Vorhofswindung zeigte, die rechts, bei dem 
jugendlichen Alter des Individuums (25 Jahre) und bei dem Fehlen 
einer Infektionskrankheit, wohl nur in Abhangigkeit von der Otosklerse 
gebracht werden kann. Da sich aber die gleiche Atrophie auch auf der 
linken Seite fand, auf der sich wohl die Zeichen einer zur Otosklerose 
disponierenden Minderwertigkeit, nicht aber typische Otosklerose fest
stellen lieB, so erscheinen hier die Beziehungen der Otosklerose zur 
Atrophie der Schnecke in helles Licht geriickt. 

Auch die in den Abb. 30 und 31 wiedergegebenen Befunde Brunners 
zeigen neben otosklerotischen Herden auf beiden Seiten atrophische 
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Veranderungen im N ervenstamme und in den N erven biindeln der Lamina 
spiralis ossea. 

Die Minderwertigkeit des Gehororganes betrifft demnach ebenso die 
Labyrinthkapsel wie das Labyrinth und den Hornerven. So wie sich 
auf Grundlage dieser abnormen konstitutionellen Veranlagung eine De
generation in Form eines pathologischen Umbaues in der knochernen 
Innenohrkapsel vollzieht, entwickelt sich auf Grundlage der minder-

Abb.33. Vorhofswindung der linken Seite.AtrophieimGanglionundNerven. (NachH. Brunner: I. c.) 

wertigen Beschaffenheit des Hornervenapparates ein degenerativer 
ProzeB unter dem Bilde einer Atrophie des nervosen Apparates und samt
licher Weichteile, wobei auch das Bindegewebe eine auffallende Neigung 
zur Verknocherung zeigt. Beide Prozesse entwickeln sich unabhangig 
voneinander, aber pathogenetisch auf gleicher Basis. 

Wir haben, wie hieraus hervorgeht, in der histologisch festgestellten, 
die Minderwertigkeit des Gehororganes in seinen subtilsten Abschnitten 
dokumentierenden Anomalien die Pradisposition fiir die Entwicklung 
schwerer, die Funktion des Gehororganes schadigender oder ganzlich 
vernichtender pathologischer Vorgange zu erblicken. 

Aber auch die klinische Beobachtung liefert manchen Beleg fUr die 
Zusammengehorigkeit beider Krankheitsprozesse. Schon Manasse 
erwahnt in seiner Monographie iiber Otosklerose ausdriicklich, daB er 
unter seinen Fallen von chronischer Schwerhorigkeit viel mehr Hor-
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priifungsbefunde fand, die nach der herrschenden Ansicht der labyrin
tharen (nervosen) Schwerhorigkeit zuzurechnen waren. AuBerdem eine 
groBe Anzahl, "die weder in das eine noch in das andere Schema hinein
paBten, die man also als Mischformen bezeichnen konnte, ohne daB man 
mit diesem Namen einen bestimmten anatomischen Begriff verbindet". 

Auch nach Zange gehoren unklare FaIle, in denen sich die klinischen 
Symptome der Otosklerose mit denen der Erkrankung des inneren Ohres 
kombinieren, nicht zu den Seltenheiten, sondern sie machen einen recht 
groBen Prozentsatz der FaIle von chronischer progressiver Schwer
horigkeit aus. Zange leitet daraus die Forderung ab, erst noch mehr 
histologische Untersuchungen, sowohl der klinisch klareren wie der 
verwickelten FaIle abzuwarten, bevor man ein Urteil iiber das Wesen 
der Otosklerose abgibt. Wir zitieren auch die Mitteilung Alexanders 
von einem seit friihester Kindheit schwerhorigen Knaben, der den 
Trommelfellbefund der typischen Otosklerose mit dem Stimmgabel
befund der labyrintharen Schwerhorigkeit aufwies und den von Kal end a 
veroffentlichten Fall (beiderseits rosenroter Promontorialschimmer, 
Funktionspriifungsbefund rechts: Kombination von Schalleitungs
hindernis und Affektion des schallperzipierenden Apparates, links ahn
liche Kombination mit auBerordentlichem Uberwiegen der Storung von 
Seite des inneren Ohres). Wir fUhren des weiteren die Angabe Sieben
man n s an, daB der fUr die Otosklerose als charakteristisch angesehene 
rotliche Promontorialschimmer auch bei progressiver nervoser Schwer
horigkeit vorkommt und weisen auf fiinf eigene Beobachtungen des 
fUr die Otosklerose charakteristischen otoskopischen und Stimmgabel
befundes auf der einen Seite und des Befundes der labYl'intharen Schwer
horigkeit auf der anderen Seite bei einem und demselben Patienten hin. 

Wir sind durch unsere Untersuchungen iiber die Vererbung und Kon
stitution bei Ohl'enkrankheiten (siehe S. 240) dahin gelangt, die von ein
zelnen Autoren (Hammerschlag, Spira, Stein) schon friiher auf
gestellte, aber der exakten BeweisfUhrung noch entbehrende These der 
genetischen Zusammengehorigkeit von Otosklerose, labyrintharer 
Schwerhorigkeit und kongenitaler Taubheit yom erbbiologischen Stand
punkte aus als vollberechtigte SchluBfolgerung zu bezeichnen. 

Wir werden in einem folgenden Kapitel die Belege und Griinde hier
fUr ausfiihrlich zu erortern haben und werden dort durch eine exaktere 
Vorstellung des Begriffes Organminderwertigkeit des Gehororganes ent
wickeln. Vorwegnehmend diirfen wir abel' schon hier feststeIlen, daB auch 
die die iibrigen Teile des GehOrorganes betreffenden pathologischen Be
funde bei Otosklerose in diesel' Organminderwertigkeit restlos aufgehen. 

Von diesem Gesichtspunkte aus betrachtet, werden auch die Be
ziehungen zwischen Mittelohr und Otosklerose einer richtigen Beur
teilung zuganglich gemacht. 
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Auch diese Beziehungen werden von verschiedenen Autoren in ver
schiedener Weise gedeutet. 

H abe r man n und Kat z bezeichnen die Veranderungen an der 
Mittelohrschleimhaut als die primare, die Otosklerose als die sekundare 
Affektion. 1) . 

1m Gegensatz hierzu sieht Brunner auf Grund histologischer Bilder 
die Veranderungen an der Mittelohrschleimhaut als sekundare und zwar als 
Reaktionsvorgange auf die knapp unter der Schleimhaut vor sich gehenden 
Umbauvorgange an. DafUr scheint ihm der Urn stand zu sprechen, da3 die 
Veranderungen der Schleimhaut gerade nur dort auftreten, wo der Herd 
der Schleimhaut direkt anliegt, da3 die Veranderungen aber sofort ver
schwinden, wenn der Herd sich in die Tiefe der Labyrinthkapsel senkt. 

Wir glauben, die das Mittelohr und die Labyrinthkapsel betreffenden 
Veranderungen als einander koordinierte, auf dem Boden der Minder
wertigkeit des Gehororganes entstandeneAffektionen ansehen zudiirfen2). 

Eine Stiitze dieser Ansicht sehen wir vor allem darin gegeben, da3 in den 
Familien Otosklerosekranker nicht selten ebenso Otosklerosefalle wie 
Falle von labyrintharer Schwerhorigkeit und Falle von katarrhalischen 
oder entziindlichen Mittelohrerkrankungen vorkommen. 

Wir verweisen auf den im Kapitel "Mittelohrerkrankungen" ange
fiihrten Stammbaum, der eben so Otosklerosekranke wie mit Disposition 
fUr Mittelohreiterungen Behaftete aufweist. 

Es sei an dieser Stelle eine zweite Familie angefUhrt, deren kranken
geschichtlichen Einzelheiten in der Tatsache, daB - so wie bei der vor
erwahnten Familie - die meisten Familienangehorigen ohrenarztlich 
untersucht wurden, eine erhohte Bedeutung gewinnen. 

Es handelt sich urn einen 43jahrigen Beamten, der, ohne vorher 
ohrenkrank gewesen zu sein, im Alter von 17-20 Jahren eine Abnahme 
seines Gehors - zuerst auf einem, dann auf dem anderen Ohre - wahr
nahm. Die rasche Verschlechterung des Gehors im letzten Jahre veran
laBte Patienten, sich der ohrenarztlichen Untersuchung zu unterziehen, 
die beiderseits typische Otosklerose ergab. 

Der Vater des Patienten (im Alter von 60 Jahren einem Suicid er
legen) solI in den ersten Lebensjahren an Mittelohreiterung gelitten, bis 
wenige Jahre vor dem Tode nicht auffallig schlecht gehort haben und 
erst in den letzten Lebensjahren hochgradig schwerhorig gewesen sein. 

1) Nach Katz kann der otosklerotische ProzeE ebenso von der mukiis-perio
stalen Auskleidung der Paukenhiihle wie auch vom inneren Periost, d. h. von der 
Dura mater, welche das Schlafenbein bis in den inneren Gehiirgang hinein bedeckt, 
ausgehen. 

2) Als anatomische Basis dieser Organminderwertigkeit des Mittelohres kann 
man nach Wittmaack die Pneumatisationshemmung sowie die Veranderung der 
Schleimhaut ansehen. 
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Die Mutter (im Alter von 64 Jahren an Arteriosklerose gestorben) solI 
gut gehOrt haben. 

Zwei Sohne des Patienten (Zwillinge im Alter von 9 Jahren) leiden 
an chronischer Mittelohreiterung. Eine Tochter (12 Jahre alt) ist ohr
gesund. 

Eine 4Sjahrige Schwester des Patienten litt vor S Jahren durch 
6 W ochen an rechtsseitiger eitriger Mittelohrentzundung. In den letzten 
Monaten hort sie nicht so scharf als fruher. Die Untersuchung ergibt 
rechts ein im hinteren Quadranten narbig verandertes Trommelfell, 
links normalen otoskopischen Befund. Die Stimmgabelprufung ergibt 
positiven Rinne mit (rechts mehr wie links) verkurztem Schwabach 
und Verkurzung der Hordauer fUr hohe Tone, die Horprufung ma3ige 
Herabsetzung des Gehors rechts, leichte Herabsetzung des Gehors links. 
Von 2 Sohnen dieser Frau ist ein ISjahriger ohrgesund, ein 16jahriger litt 
im Alter von 3 bis 4 J ahren durch viele Monate, in spateren J ahren 
mehrere Wochen hindurch an Mittelohreiterung. Ohrbefund: narbige 
Veranderungen an beiden Trommelfellen. 

Wir haben schon in einer 1914 erschienenen Veroffentlichung die 
Ergebnisse unserer Untersuchungen uber die allgemeinen Konstitu
tionsverhaltnisse bei Otosklerosekranken mitgeteilt und schon damals 
die RegelmaBigkeit und Haufung von konstitutionellen Abartungs
zeichen bei diesen Individuen betont. 

Unsere in den folgenden Jahren in dieser Richtung fortgesetzten 
Untersuchungen haben in Bestatigung der fruheren Resultate ergeben, 
daB bei den mit Otosklerose behafteten Individuen fast regelmaBig 
eine Haufung der verschiedenartigsten Zeichen degenerativer Konsti
tution anzutreffen ist, so daB man von einer Zugehorigkeit der Oto
sklerose zum Status degenerativus (Ba uer) sprechen kann. Wir konnten 
aber gleichzeitig feststellen, daB eine regelma3ige Bindung der Otoskle
rose an bestimmte andere Konstitutionsanomalien, sei es der Korper
form, sei es bestimmter innerer Organe, nicht nachzuweisen ist. Wir 
heben daher hier neuerdings hervor, daB kein bestimmtes Stigma, 
keine beso ndereGr u ppe vonStigmen, keine typischeHa bitus
form und kein bestimmter Typus einer generellen Konsti
tutionsanomalie, wie etwa Asthenie, Status lymphaticus, 
Arthritis m us, e xs uda tive Diathese usw. fur die Otosklerose cha
rakteristisch sind. 

Die an Otosklerosekranken nachzuweisenden Anomalien sind nichts 
fur die Otosklerose Charakteristisches, sie finden sich ebenso auch ohne 
diese, und wir konnten sie nicht nur bei den verschiedensten anderen 
konstitutionellenOhrerkrankungen nachweis en (vgl. C. S tei n), sondern sie 
sind auch bei den verschiedenartigsten anderen, auf dem Boden abnormer 
Konstitution gedeihenden Erkrankungen (vgl. J. Ba uer) anzutreffen. 

Bauer-Stein, Otiatrie. 10 
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Es ist nur selbstverstandlich, wenn sie sich auch bei den nicht mit Oto
sklerose behafteten Familienmitgliedern der Otosklerosekranken in 
mannigfacher Anordnung vorfinden. So registrierten wir die Beobach
tung einer Reihe von degenerativen Erkrankungen wie Diabetes, Fett
sucht, vorzeitige Arteriosklerose, Chlorose oder schweren angeborenen 
Entwicklungsdefekten bei Angehorigen von Familien, in denen Otosklerose 
vorkommt. 

Die Otosklerose ist also in der Regel nicht der einzige Ausdruck einer 
abnormen Konstitution; in verschiedenen Familien kombiniert sie sich 
aber mit ganz verschiedenen anderen Manifestationen degenerativer 
Veranlagung. 

So erkIart sich auch die Kombination mit Farbenblindheit, die wir 
in einer Familie beobachten konnten, oder die schon oei einer Reihe von 
Familien beschriebene Kombination von Otosklerose mit idio pa thi
scher konstitutioneller Knochenbriichigkeit (Osteopsa
thyrosis idiopathica) und blauen Skleren (Adair Dighton, 
van der Hoeve und de Kleijn, Bronson und Fraser, Hass, 
Ruttin, Archibald Garrod, Wiechmann und Paal, Gimp-
1 in ger), worii bel' spa tel' noch Naheres gesagt werden solI. 

Es sei an dieser Stelle del' fiir uns besonders interessante Fall von 
GimpIinger des naheren mitgeteilt. 

Es handelte sich um eine 54jahrige - wegen Ca. ventriculi operierte 
und an Lobularpneumonie verstorbene - schwerhorige Frau, bei del' 
blaue Skleren festgestellt worden waren. Bei del' Operation hatte sich 
eine auffallende ZerreiBlichkeit der Magen- und Darmmuscularis, sowie 
del' BlutgefaBe, Enge del' Ureteren und eine Diastase der M. recti ge
zeigt. Auch der Obduktionsbefund wies auf die Zartheit und Enge der 
GefaBe hin, und die histologische Untersuchung del' Aorta ergab un
gewohnlich diinne Wandschichten derselben. Dabei fehlte bei der 
54jahrigen Frau jedes Anzeichen einer Arteriosklerose. Die histologische 
Untersuchung der Felsenbeine ergab eine Herderkrankung der Laby
rinthkapsel vom Typus del' Otosklerose, die ihren Ausgangspunkt 
von del' Gegend um das oyale Fenster genommen und rechts zu einer 
Sta pesankylose gefiihrt hatte. 

Der Fall weist - und dies wird a uch von G imp Ii ng er besonders be
tont - auf die allgemeine degenerative Korperverfassung des Indivi
duums hin, die sich hier speziell in einer Konstitutionsanomalie, resp. 
Minderwertigkeit del' mesenchymalen Gewebe kundgab. 

Gi m pli nger beurteilt auf Grund diesel' Beobachtung die konsti
tutionelle Natur del' Otosklerose in der Weise, daB er annimmt, es liege 
bei Otosklerosekranken eine konstitutionelle Minderwertigkeit der 
mesenchymalen Gewebe vor (als Veranderungen derselben sind blaue 
SkIeren, Osteopsathyrosis, Ostitis deformans, GefaBhypoplasie, Oto-
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sklerose anzusehen). Die otosklerotische Herderkrankung ist neben 
den anderen moglichen AuBerungen der mesenchymalen Minderwertig
keit nur eine unter bestimmten, derzeit noch unbekannten Bedingringen 
auftretende Manifestation derselben. 

Einige im Nachfolgenden mitgeteilten Krankengeschichten mogen als 
Belege unserer Anschauungen dienen: 

I. I. H., 16 Jahre alt. Vater und Mutter sollen ein "schwaches Herz" 
haben, ein Bruder ist Epileptiker. Beginn des Ohrenleidens VOl' 2 Jahren, ohne 
bekannte Ursache. 

UntermittelgroB. Cornealreflexe sehr lebhaft, Rachenreflex fehlt. Sehnen
und Periostreflexe stark gesteigert. Drusen am Halse. Crines axill. fehlen, Crines 
pubis sparlich und feminin. Dermographismus (gemischt). Kuhle, blauliche 
Hande. Uberstreckbarkeit del' Phalangen. Labiles Herz, akzentuierter II. Pul
monalton. MaJ3ige Hypertrophie del' hinteren Enden del' unteren Nasenmuscheln. 
Hyperplasie des lymphatischen Rachenringes. Kein Kitzelreflex im Gehorgang. 
Augenbefund (Abteilung Professor Klei n): Augenhintergrund normal, Visus 
normal, rechte Pupille etwas weiter, gut reagierend, Wassermann positiv. 

II. B. S., 21 Jahre. Vater erlag einer Gehirnhautentzundung. Mutter litt 
an Adipositas und einem Herzleiden. Eine Schwester (Fall III) leidet an Otoskle
rose. Menses mit 18 Jahren, regelmaJ3ig, von achttagiger Dauer. Beginn del' 
Erkrankung VOl' 2 Jahren ohne Ursache. 

Synophris. Filtrum vorspringend. Hoher Gaumen. Obere Zahnreihe fehlt 
vollstandig. Am Halse Narben nach Strumaoperation. Kleine Mamillen. Labiles 
Herz. Systolisches Gerausch an del' Pulmonalis. Akzentuation des II. Pulmonal
tones. Dermographismus rot, mit fleckiger Ausbreitung. Sehnen- und Periost
reflexe stark gesteigert, Bauchdeckenreflex gesteigert. Crines sparlich. Rhino
skopischer Befund: Rhinitis chronica mit leichter Atrophie. Kitzelreflex im 
GehOrgang fehlt. 

III. J. S., 32 Jahre (Schwester del' vorigen Patientin). Hort schlecht seit 
10 Jahren. Menses seit 12 Jahren, immer zu fruh und sehr stark. Leidet seit 
Kindheit an haufigem Nasenbluten und Kopfschmerzen. 

GroB, schlank. Filtrum weniger stark als bei del' Schwester, doch gleichfalls 
vorspringend. Hoher Gaumen. Cornealreflexe 0, Rachenreflex 0, Sehnen- und 
Periostreflexe sehr gesteigert. Dermographismus au13erordentlich stark, rot, mit 
fleckiger Ausbreitung. Thymusdampfung (?). Rechte Niere palpabel. Labiles 
Herz. Respiratorische Irregularitat des Pulses. Aschnerscher Bulbusdruck
reflex. Erbensches Pulsphanomen. Varicen und Hamatome an den unteren 
Extremitaten (die Patientin war nie gravid). 

IV. N. S., 52 Jahre. Vater del' Patientin solI im Alter zwischen 50 und 
60 Jahren hochgradig schwerhorig gewesen sein. Mutter im Alter von 75 Jahren 
an Herzschlag gestorben. Ein Bruder, del' derzeit 46 Jahre alt ist, hort seit einiger 
Zeit schlecht, solI sehr nervos sein und an haufig sich wiederholenden Magen- und 
Darmbeschwerden leiden. Eine Schwester ist sehr nervos, auf einem Auge erblin
det, ist sehr blutarm, hat die Menses mit 40 Jahren verloren. Patientin hat drei 
gesunde Kinder, nachher hat sie dreimal abortiert. 

Schwerhorig seit dem 18. Jahre. Verschlechterung in den letzten Jahren ohne 
bekannte Ursache. 

Sehr anamische Patientin. Behaarung an del' Oberlippe und an den Wangen. 
Cornealrelfexe 0, Rachenreflex 0, Spitzbogengaumen. Defektes GebiJ3, unregel
mMlige Zahnstellung. Sehnen- und Periostreflexe sehr stark gesteigert. Dermogra
phismus. Labiles Herz. Respiratorische Arhythmie. Aerophagie. Enteroptose. 

10* 
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Habituelle Obstipation. Myoma uteri (Dr. Wechsberg). Stark vermindertes 
Kitzelgeflihl im Gehorgang. 

V. R. T., 33 Jahre. Vater Epileptiker. Ein Bruder des Vaters stottert, 
eine Schwester des Vaters leidet an Rheumatismus. GroBvater viiterlicherseits 
Epileptiker. GroBmutter viiterlicherseits fettleibig und herzleidend. M u t t e r des 
Patienten: Struma, Herzneurose, wegen Myoma uteri im Alter von 44 Jahren 
operiert, leidet an Iinksseitiger I a b yr in t h ii r e r S c h w e rho rigk ei t. Eine 
Schwester und zwei Briider der Mutter sind an Tuberkulose gestorben, eine Schwe
ster leidet an Gallensteinen. GroBvater miitterlicherseits an Tuberkulose, GroB
mutter an Carcinoma mammae gestorben. 

Patient ist seit jeher sehr nervos und reizbar. In der Kindheit iibermiiBige 
Masturbation. Sehr hiiufig Kopfschmerzen und Schlafstorungen. GroB, mit star
kem Panniculus adiposus. Graziler Knochenbau. Zeitweise Storungen der genitalen 
Funktion: (Ejaculatio praecox, hiiufige Pollutionen). Corneal- und Rachenreflex 
gering. Sehnen- und Periostreflexe sehr stark gesteigert. UnregelmiiBige Zahn
stellung. Spitzbogengaumen. Dermographismus. Bedeutende Labilitiit des Her
zens. Aschner +, Erben +, respiratorische Irregularitiit. 

VI. E. L., 35 Jahre alt. Mutter "nervenschwach", leidet an Furunkulose. 
Zwei Schwestern des Vaters fettleibig (wiegen iiber 100 kg). Vier Schwestern 
starben im Alter von 5 Wochen bis zu zwei Jahren. 

Cornealreflexe 0, Rachenreflex 0, Facialis rechts besser innerviert als links. 
Dermographismus. Respiratorische Arhythmie. Periost- und Sehnenreflexe gering. 
Labiles Herz. Costa decima fluctuans. Reste einer Pharynxtonsille. Zungen
tonsille vergriiBert. Neigung zu SchweiBen. Kitzelreflex im Gehiirgang 0. Gynii
kologischer Befund (Abteilung Prof. Peham): AuBer geringem Descensus der 
hinteren Vaginalwand nichts Besonderes. 

VII. A. Th., 47 Jahre. Eltern sehr nerviis. Vater in hiiherem Alter schwer
horig. Menses mit 15 J ahren, immer sehr stark. In der Kindheit oft Kopfschmerzen. 
Horte schon mit 18 Jahren nicht ganz normal. Mit 20 Jahren verheiratet. 5 Ge
burten; nach jeder Entbindung weitere Verschlechterung des Gehiirs. Vor flinf 
Jahren nach heftigen seelischen Erregungen bedeutende Zunahme des Ohrenleidens. 

MittelgroB, ziemlich gut geniihrt. Kurzer, breiter Thorax. Auffallend groBe 
Brustwarzen. Akzentuation des II. Aortentones. Leichte Schallverkiirzung ent
sprechend dem Aortenbogen. Cornealreflexe 0, Rachenreflex herabgesetzt. 
Bauchdeckenreflexe 0, Sehnen- und Periostreflexe auBerordentIich gesteigert. 
Dermographismus. Angewachsene Ohrliippchen. Kein Kitzelreflex im Gehiirgang. 
Keine Ceruminalabsonderung. Rhinoskopischer Befund: Spina rechts, Reste 
einer PharynxtonsiIIe. 

VIII. L.P., 19 Jahre. Vater (48 Jahre alt) leidet an beiderseitigerlaby
rinthiirer Schwerhorigkeit, ein Bruder des Vaters an demsel
ben Ohrenleiden in geringerer Intensitiit. DieGroBmutter viiterlicher
seits, die im Alter von 68 Jahren starb, litt in den letzten Jahren ihres Lebens 
an einer Psychose und an geringdadiger 1 a b y r i nth ii r e r Soh w e rho rig -
keit. 

GroBmutter miitterlicherseits Diabetes. Von drei Geschwistern dieser GroB
mutter: 1 Schwester gesund, 1 Schwester Otosklerose, ein Bruder Skrofu
lose. Von den Stiefgeschwistern (von demselben Vater) eine Schwester taub
stumm, zwei Kinder als Kriippel geboren, ein Kind skrofulos, zwei Kinder 
(kongenital taub) in den ersten Lebensjahren gestorben, GroBvater miitter-
licherseits hat drei fettleibige Schwestern. . 

Patientin bemerkte die Abnahme des Gehiirs bald nach dem Auftreten der 
Menses. Seit einem Jahre verheiratet. In der Graviditiit wesentliche Verschlech
terung des Gehors, deshalb Unterbrechung im· dritten Monat. 
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Groll, schlank, anamisch. Hoher Gaumen. Cornealreflexe 0, Rachenreflex sehr 
gering. Sehnen- und Periostreflexe sehr lebhaft. Labiles Herz. Dermographis· 
mus. Pes planus. Chronische Obstipation. Augenbefund (Professor Fuchs): 
Irregularer Astigmatismus. Leichte Hyperplasie des lymphatischen Rachenringes. 

IX. H. B., 44jahr. Agent, stand schon 1911 wegen Otosklerose in ohren
arztlicher Behandlung. Das Ohrenleiden verschlechterte sich in den folgenden 
Jahren langsam, aber konstant; in den 2 letzten Jahren raschere Zunahme der 
SchwerhOrigkeit. Vater, 74 Jahre alt, und Mutter, 78 Jahre alt, leiden-wie die 
ohrenarztliche Untersuchung ergab - an malliggradiger labyrintharer 
Schwerhorigkeit, die bei dem Vater seit 10 Jahren bestehen, bei der Mutter 
erst in der letzten Zeit bemerkbar geworden sein solI. In der iibrigen Verwandt
schaft keine Ohrenerkrankung. 

Mittelgroll, ziemlich fettleibig, Brachytypus, T. digestivus. Mallige Glatze, 
Stammbehaarung normal. Genitale normal, Varicocele 1> r, betrachtlich. Arcus 
corneae senilis angedeutet. Blauliche, diinne Skleren. Leichte parenchymatose 
Struma ohne fUilktionelle Storung seitens der Schilddriise. Kein Chvostek. Leichte 
hyperplastische Parotiden. Arterieller Hochdruck von 200 syst. 110 diast. R. R. 
Akzentuation der 2. Tone, Herz nur wenig nach links verbreitert. 1m Harn kein 
Eiweill, kein Zucker. Lunge normal, .Leber 1 Querfinger unter dem Rippenbogen 
tastbar, derb, indolent, Milz nicht vergrOllert. S. R. lebhaft, Corneal R. abge
schwacht, R. R. fehlt, vasomotorisch stark iibererregbar (persist. roter Dermo
graphismus), keine Ubererregbarkeit des Herznervensystems. 

Die chrollische progressive Iabyrillthiire SchwerhOrigkeit. 

J ene bald rasch, bald schleichend fortschreitende, in manchen 
Fallen unaufhaltsam bis zur volligen FunktionseinbuBe fiihrende Gehor
abnahme, deren Ursache nach dem Stimmgabelbefunde (positiver Rinne, 
Verkiirzung der Kopfknochenleitung, Einengung der oberen, in gerin
gerem Grade der unteren Tongrenze) im inneren Ohre zu suchen 1st, be
zeichnet man als chronische progressive labyrinth are Schwerhorigkeit. 

Die in verschiedenen Altersperioden beginnende, atiologisch auf 
die Wirkung der verschiedenartigsten Ursa chen bezogene, oft auch ohne 
bekallntes veranlasselldes Moment einsetzende Erkrankung zeigt in der 
Art ihres Beginnes, in ihrem klinischen Verlaufe, in dem gehauften Vor
kommen in manchen Familien vielfache Beriihrungspunkte mit der 
Otosklerose. Auch die chronische progressive labyrinthare Schwerho
rigkeit wird - allerdings weniger eklatant wie die Otosklerose - in 
ihrem Verlaufe durch die Vorgange der geschlechtlichen Entwicklungs
phasen in unverkennbarer Weise beeinfluBt, ein Umstand, der, ebenso 
wie die Tatsache des geringen Effektes lokaltherapeutischer MaBnahmen 
erkennen laBt, daB in endogenen Momenten eine Causa movens des 
Krankheitsprozesses gegeben erscheint. 

Unter den Arbeiten jener Autoren, die uns iiber die Histologie der 
progressiven labyrintharen SchwerhOrigkeit Aufschliisse gegeben haben 
(Politzer, Habermann, Briihl, Alexander, Manasse u. a.), ist 
vor allem die Alexanders anzufiihren, der uns 1902 an einem Falle 
solcher Art - es handelte sich um einen 66jahrigen Mann, der an chro-
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nischer Endarteriitis gelitten hatte und nach einer wegen Zungencarci
noms vorgenommenen Operation gestorben war - zum" ersten Male in 
eingehender Weise iiber die Einzelheiten der pathologisch-anatomischen 
Befunde bei dieser Erkrankung informierte. 

Die histologischen Veranderungen bestanden in einer Atrophie der
jenigen Teile des Hornervenapparates, welchen die nervose Perception 
und die zentripetale Leitung der Schallempfindung zugeschrieben wird 
(der hautigen Schnecke und des Hornerven), ohne wesentliche Beteili
gung des iibrigen Labyrinthes, der mittleren und auBeren Horsphare, 
bei volliger Intaktheit der Gegend der Labyrinthfenster. 

Das histologische Bild fiihrte z ur A ufstell ung des Begriffes 
der progressiven Atrophie des Cortischen Organes. Diese 
Atrophie setzt mit Veranderungen und dem Schwunde der Sinneszellen 
ein, erfaBt, urn sich greifend, weitere Zellgruppen der Papilla basilaris 
und endet mit dem degenerativen Totaldefekt der Papille. Die Stria 
vascularis, das Ligamentum spirale,. das Ganglion und der Nervus 
cochlearis nehmen an der Atrophie teil. Die Veranderungen in der Stria 
vascularis scheinen sehr friihzeitig, resp. vor den iibrigen Labyrinth
veranderungen aufzutreten. 

Auf Grund eines spater beobachteten zweiten Falles gleicher Art 
(63jahriger Mann mit multiplen myelitischen und encephalitischen 
Herden und durch Veranderungen im schallperzipierenden Apparate 
bedingter progredienter Ohrerkrankung) gelangte Alexander zur An
nahme, daB die Veranderungen im Cortischen Organe den Ausgangs
punkt des Krankheitsprozesses bilden, der sekundar zur Atrophie des 
Nervus cochlearis und des Spiralganglions fiihre. 

1908 hat uns Manasse in seiner Monographie iiber die progressive 
labyrinthare Schwerhorigkeit auf Grundlage mikroskopischer Unter
suchungen von 31 Felsenbeinen eine Darstellung des pathologisch-ana
tomischen BiIdes der Erkrankung geboten. 

Die Befunde, welche Manasse beschreibt, entsprechen graduell 
verschiedenen, an vier Punkten des schallempfindenden Organes (1. am 
Ductus cochlearis, 2. am Ganglion spirale, 3. an den feineren Verzwei
gungen des Hornerven in der Schnecke und 4. am Stamme des N. acu
sticus) lokalisierten Alterationen, die iiberall gleichartig sind, und in 
Atrophie der praformierten nervosen Gewebselemente und Binde
gewebsneubildung an ihrer Stelle, also in einem durch Atrophie und, 
wie er annimmt, chronische produktive Entziindung charakterisierten 
Prozesse bestehen. 

Nach Ansicht Manasses tritt das Primare der Affektion im Nervus 
octavus auf, wahrend die iibrigen Teile, jedenfalls aber das Cortische 
Organ, erst spater ergriffen werden. Die Erkrankung beginnt also zentral 
und schreitet peripherwarts fort. 
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Manasse sieht die bei der progressiven labyrintharen Sehwerhorig
keit vorliegenden Veranderungen als im mittleren oder hoheren Lebens
alter erworbene Alterationen an und glaubt sieh zu dieser Annahme 
bereehtigt, "da die betreffenden Individuen sonst sieher nieht so lange 
Zeit ihres Lebens normal gehort haben wtirden". 

Dnter Berufung auf Manasse besehreibt aueh Korner die laby
rinthare Sehwerhorigkeit als eine Erkrankung vorzugsweise alterer und 
alter Leute. Als Drsaehe fiihrt er das hohere Alter und die dazugehorige 
Arteriosklerose an. Bemerkenswert ist, daB Korner die Frage aufwirft, 
"ob diese Veranderungen nieht etwa den hoehsten Grad derjenigen De
generationen des sehallwahrnehmenden Apparates darstellen, welche 
bei vielen Leuten die sozusagen physiologische Altersschwerhorigkeit 
(Presbyakusis) bedingen". 

Aueh Bezold spricht sich in ahnliehem Sinne aus, wenn er sagt: 
"Eine gewisse Abnahme des Gehors ist eine in hoherem Alter regel
maBig eintretende Erscheinung (Presbyakusis). Entspreehend dem all
gemeinen Gesetze, daB die senile Degeneration eines und desselben 
Organes bei versehiedenen Individuen in verschiedenen Dezennien des 
Lebens eintreten kann, ist sie aber nieht streng an das Greisenalter gebun
den, sondern kann aueh schon frtiher eintreten." Bedeutungsvoll erscheint 
der hinzugefiigte Satz: "Hereditare Einfltisse sind in dieser Beziehung 
unverkennbar.' , 

J aeh ne, der in einer 1914 erschienenen Arbeit tiber die anatomi
schen Veranderungen bei der Altersschwerhorigkeit gleichfalls zur Frage 
Stellung nimmt, ob die bei der chronischen progressiven labyrintharen 
Schwerhorigkeit festgestellten Veranderungen in einem vollkommen 
normal angelegten Gehororgan auftreten konnen oder ob sie als Spat
form en einer kongenitalangelegten Alteration des Gehororganes zu be
traehten sind, folgert aus der Identitat der von ihm bei der Alters
schwerhorigkeit und der von Manasse bei der chronischen progressi
ven labyrintharen Schwerhorigkeit erhobenen Befunde die anatomisehe 
Zusammengehorigkeit beider Erkrankungen. Er sieht die Altersschwer
horigkeit nicht nur klinisch, sondern auch anatomisch als Teilgruppe 
der chronischen progressiven labyrintharen Schwerhorigkeit an. An
gesichts dieses Dmstandes erscheint es ihm berechtigt, die bei der chro
nischen progressiven labyrintharen Sehwerhorigkeit gefundenen ana
tomischen Veranderungen in gleicher Weise wie die bei der Altersschwer
horigkeit festgestellten als intravital erworbene anzusprechen. Aus der 
Identitat der anatomischen Befunde ergibt sich fUr J aeh ne zwingend 
die Richtigkeit der Manasseschen Ansicht tiber das Erworbensein der 
Veranderungen. "Denn die Annahme, daB die bei viele Jahrzehnte lang 
gesunden und ganz normalhorigen Leuten im Greisenalter auftretende 
SehwerhOrigkeit ursachlich bedingt ist durch kongenitale anormale 
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Anlage des Gehorganges, erscheint fast absurd und unseren klinischen 
und anatomischen Kenntnissen so zuwiderlaufend, daB sich wohl nie
mand zu ihr bekennen wird." 

DaB aber die progressive labyrinth are Schwerhorigkeit keinesfalls 
erst im spateren Lebensalter ihren Anfang nehmen muB, ergibt sich schon 
aus einem in der 4. Auflage des Politzerschen Lehrbuches 1901 ent
haltenenen Passus: "Eine bisher nur wenig beobachtete Form von sym
ptomlos verlaufender nervoser Bchwerhorigkeit habe ich in den letzten 
Jahren wiederholt zu sehen Gelegenheit gehabt. Sie betrifft ebenso 
haufig j ugendliche wie altere gesunde Individ uen und ist 
charakterisiert durch eine ohne subjektive Gerausche und ohne Schwin
del verlaufende progressive Horstorung. Eine Ursache derselben lieB 
sich in keinem FaIle feststeIlen." 

Genauere Belege fiir das Vorkommen der labyrintharen Schwerhorig
keit im jugendlichen Alter erbrachten die klinischen Untersuchungen des 
einen von uns (Stein), nachdem er schon vorher in Gemeinschaft mit 
R. Pollak iiber das Vorkommen der Erkrankung bei Kindern berichtet 
hatte, deren ohrenarztliche Untersuchungen den Zweck verfolgt hatte, den 
EinfluB vasomotorischer Storungen auf das Gehororgan festzustellen. 

Der U mstand, daB bei mehreren der FaIle von S t e i n und Poll a k erst 
der Nachweis vasomotorischer Storungen Veranlassung zur Ohrunter
suchung bot, resp. zum Nachweise der Innenohrerkrankung fiihrte, sowie 
die Tatsache, daB hier Innenohrerkrankungen durchaus leichten oder 
mittleren Grades vorlagen, zeigt, daB solche Erkrankungen sehr oft ganz 
unauffallig bestehen und daher auch nur ganz zufallig zur Feststellung ge
langen konnen. 

Aber auch histologische Befunde haben das Bestehen der uns hier 
beschaftigenden Affektion im Kindesalter erwiesen. Dahin gehort ein 
von Ziba erhobener anatomischer Befund bei einem neun Monate alten 
Kinde, das an Bronchopneumonie, Padatrophie und Rachitis gelitten 
hatte. Die Untersuchung ergab in diesem FaIle neben einem feinen, netz
formig angeordneten Bindegewebe in der Scala vestibuli AIterationen 
am Cortischen Organ, am Ganglion spirale und an den feinen Nerven
verzweigungen in der Schnecke, die sich als atrophisch-degenerative 
Veranderungen an den genannten Orten charakterisieren. 

Ahnliche Veranderungen am Ganglion spirale und an den feinen 
Nervenverzweigungen der Schnecke (infolge von hamorrhagischer 
Encephalitis) fand Haike bei einem vier Tage alten Kinde. 

Manasse und mit ihm Jaehne verwertet somit vor allem den Zeit
punkt des spateren Auftretens der Schwerhorigkeit gegen die Annahme, 
daB es sich urn ein kongenitales Leiden handle. 

Dieser Auffassung ist von vornherein entgegenzuhalten, daB es auch 
andere, sicher konstitutionelle Erkrankungen gibt, die erst in einer 
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spateren Periode des extrauterinen Lebens in Erscheinung treten. Bei
spiele hierfUr weist die groBe Gruppe der hereditaren Erkrankungen des 
Nervensystems auf. Zu diesen Erkrankungen gehoren die familiar auf
tretenden Formen des Schwundes in den motorischen Nerven, die pro
gressiven Muskelatrophien, die Mariesche Hen\doataxie cerebelleuse, 
die primaren und hereditaren Formen der spastischen Spinalparalyse, 
die F r i e d rei c h sche Krankheit, die prim are, oft familiare Opticus
atrophie u. a. 

Wie schon eingangs erwahnt wurde, ist ein einheitliches atiologisches 
Moment fur die chronische progressive labyrinth are Schwerhorigkeit 
nicht bekannt. 

In Fallen, in denen keine Schadlichkeit in Form eines einheitlichen 
Momentes, eines Traumas oder einer sonstigen aul3eren Schadlichkeit 
vorliegt, wird die gerade nachweis bare Allgemeinerkrankung als atio
logisches Moment herangezogen. So finden wir von Manasse vor allem 
die Arteriosklerose als Ursache angefUhrt. 

DaB arterios klerotische Zir k ulationsstor u ngen fUr die 
Entwicklung und das Fortschreiten degenerativer atrophischer Verande
rungen im N. acusticus, seinem Endorgan und den zugehorigen Ganglien 
in ganz besonderem MaBe verantwortlich zu machen sind, erscheint 
nach den pathologisch-anatomischen Befunden von Alexander, 
Siebenmann, Politzer, Bruhl, Manasse, Wittmaack, Henne
bert, Panse, Alagna u. a., sowie nach den Ergebnissen klinischer 
Studien (Boenninghaus, Escat, Genta, Kyle, Stein, Witt
maack) aul3er Zweifel gestellt. 

Klinisch bedeutsam erscheint besonders die von Stein an der Hand 
zahlreicher Beobachtungen festgestellte Tatsache, daB auch schon die in 
jugendlichem und mittlerem Lebensalter auftretenden Erkrankungen 
des inneren Ohres in einer groBen Anzahl der Falle auf Arteriosklerose 
zuruckgefuhrt werden konnen. 

Stein vertritt ferner auf Grund seiner Untersuchungen mit R. Pollak 
die Anschauung, daB nicht nur organische, sondern auch funktionelle 
(vasomotorische) StOrungen den Hornervenapparat beeintrachtigen 
und bei haufiger Wiederholung und langem Andauern ebenso wie arterio
sklerotische der Entwicklung atrophischer Vorgange im inneren Ohre 
Vorschub leisten konnen. 

Funktionelle wie organische KreislaufstOrungen benachteiligen 
den Hornervenapparat ganz besonders dadurch, daB sie auf dem Wege 
vasospastischer Zustande seine Blutbahnen einengen und seine Ernah
rung beeintrachtigen. 

DaB die sieh in den GehirngefaBen abspielenden Zirkulationsst6rungen speziell 
den H6rnervenapparat in Mitleidenschaft ziehen, erscheint angesichts der hier 
vorliegenden anatomischen Verhiiltnisse leicht verstandlich. Wahrend die GefaBe 
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des auJ3eren und mittleren Ohres von auJ3en aus dem Bezirke der Carotis stammen 
(die Arterien des auJ3eren Ohres gehiiren dem Gebiete der Carotis externa an, die 
Trommelhiihle wird von der Arteria maxillaris interna, von Astchen der Carotis 
interna und der Auricularis posterior und von Zweigchen der Arteria meningea 
versorgt), kommt die das innere Ohr versorgende Arteria auditiva interna vom Ge
hirn, indem sie entweder unmittelbar aus der Basilaris oder aus deren Arteria 
cerebelli inferior entspringt. 

Es zeigt sich, daJ3 die Erscheinungen von seiten des Gehiirorganes nicht selten 
lange vor anderen Krankheitserscheinungen der cerebralen Zirkulationsstiirung 
auftreten. Die Ursache hierfiir liegt darin, daB der Hiirnervenapparat infolge 
seiner auBerordentlichen Erregbarkeit und geringen Widerstandsfahigkeit schon 
zu einer Zeit auf Zirkulationsstiirungen reagiert, zu welcher sie sich in anderen 
Organen noch nicht manifestieren1). 

Von ganz besonderem Intersse in dieser Hinsicht scheinen uns die Unter
suchungen von Alexander und Tandler an kongenital tauben Hunden, Katzen 
und an jungen kongenital tau ben Katzen zu sein. 

Alexander und Tandler finden als Ursache der Taubheit bei diesen Tieren 
kongenitale Vcranderungen in Form von Hypoplasie des Schncckennerven und 
des Ganglion spirale, sowie von mangelhafter Ausbildung der Stria vascularis mit 
konsekutiven degenerativen Veranderungen im Labyrinth (an der Macula sacculi, 
der ganzen Papilla basilaris, sowie an der endolymphatischen Pars inferior). Sic 
heben den regioniiren BlutgefaBmangel hervor und glauben ihn nach ihren 
Befunden an Katzenjungen, welche den BIutgefaJ3mangel als sehr friihzeitige Ver
anderungen erkennen lieJ3en, als Ursache der pathologischen Entwicklung 
des Labyrinthes bezeichnen zu diirfen. 

Manasse fiihrt auBer der Arteriosklerose ebenso die Lues, die chro
nische Nephritis, die Cholelithiasis, die allgemeine Sarkomatose u. a. 
als atiologische Momente der Hornervenatrophie an. Er glaubt auch, 
abgelaufenen oder noch bestehenden Mittelohrentziindungen eine Rolle 
als Ursache der Atrophie zuerkennen zu miissen, da es ihm auffiel, daB 
bei denjenigen Fallen, bei welchen auBer beiderseitiger Labyrinthatro
phie noch einseitige Mittelohrerkrankung bestand, die Atrophie auf 
der mittelohrkranken Seite stets starker war als auf der anderen. 

1st schon die Tatsache der Vielfaltigkeit der atiologischen Momente 
bemerkenswert, so ist dies noch mehr der U mstand, daB die von Man ass e 
aufgezahlten atiologischen Faktoren immer wieder bei jenen Erkran
kungen des Nervensystems angefiihrt wurden, die man heute als here
ditare Erkrankungen erkannt hat. 

1) Die Krankheitserscheinungcn weisen in der groBen Mehrzahl der FaIle auf die 
Alteration des Ramus cochlearis des N. acusticus hin. Die geringere Widerstands
fahigkeit desselben erklart sich aus den anatomischen Verhaltnissen in leicht ver
standlicher Weise. Der Ramus cochlearis liegt mit seinem zugehiirigen Gang
lion cochleare in einem weiten Maschenwerke fibriisen, bzw. rein kniicherrien Ge
webes, dessen GefaBsystem, wenn iiberhaupt, nur wenige Kollateralen besitzt. 
Die ihn ernahrenden Arterien sind Endarterien im Sinne Cohnheims. Die Gang
lienzellen des Ganglion cochleare sind bei weitem kleiner als aile iibrigen zum Ver
gleiche heranzuziehenden Ganglienzellen im Saugetierkiirper, auch als die des 
Ganglion vestibulare. Sie sind ferner bipolar und unterscheiden sich endlich von 
diesen Zellen dadurch, daB sie Markhiillen besitzen (Wittmaack). 
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Heute stehen wir auf dem Standpunkte, daB alle diese auBeren 
Schadlichkeiten - wiewohl ihr EinfluB nicht zu leugnen ist - nicht als 
pathognomonisch gelten durfen, sondern nur als auslOsende oder unter
stutzende Momente fur das Zustandekommen der Erkrankungen zu be
trachten sind. 

Wir mussen also annehmen, daB die chronische progressive labyrin
thare Schwerhorigkeit eine Erkrankung ist, die auf einem dazu pradesti
nierten Boden unter den verschiedensten auBeren Bedingungen zur Ent
wicklung kommt. 

Der leitende Gesichtspunkt ist in der Beobachtung der Tatsachc 
gegeben, daB wir fiir zahlreiche Falle mangels erkennbarer auBerer 
Einfliisse der Entstehung krankhafter Vorgiinge im Hornervenapparate 
atiologisch eine besondere Anlage zugrunde legen miissen. 

Dieser Gedankengang fiihrt dahin, die chronische progressive laby
rinthare Schwerhorigkeit in die Gruppe der abiotrophischen Krank
heitsprozesse einzureihen. 

1m Jahre 1894 hat Edinger unter dem Titel "Eine neue Theorie 
iiber die Ursachen einiger Nervenkrankheiten" die Hypothese aufge
stellt, daB gewisse Nervenkrankheiten auf den mangelhaften Ersatz 
des funktionellen Aufbrauches zuriickzufiihren seien. Sie entstiinden 
dadurch, daB unter Umstanden den normalen Anforderungen, welche 
die Funktion darstellt, kein entsprechender Ersatz innerhalb der Ge
webe gegeniiberstehe. 

Der schon bei Gesunden nachweisbare Aufbrauch des Nervensystems 
ist anatomisch dadurch charakterisiert, daB innerhalb der Zelle ein 
Schwund der Tigroidschollen auf tritt, daB innerhalb der markhaltigen 
Faser mit Uberosmiumsaure nachweisbare Zerfallsprodukte sich zeigen. 
1st der Aufbrauch abnorm hoch, oder der Ersatz kein genugender, so 
kommt es zu dem anatomischen Bilde eines Unterganges von Zelle und 
Faser; an die schwacher gewordenen oder leeren Stellen riickt die Glia. 

Die anatomische Grundlage fiir die Auffassung Edingers bot das 
von Weigert und Ro u x aufgestellte Gesetz, daB alle Zellen des Kor
pers in einem gewissen Gleichgewicht untereinander gehalten werden, 
daB durch Krankheit geschwachte Zellgruppen von ihren mit starkerer 
"bioplastischer Energie" ausgestatteten Nachbarzellen iiberwuchert 
werden. 

Die auf dem Prinzip des mangelhaften Ersatzes des funktionellen 
Aufbrauches beruhenden Prozessenennt Edinger A ufbra uchskrank
heiten. Sie sind alle progressiv und verlaufen bis zum volligen Unter
gange der geschadigten Bahnen, so namentlich diejenigen, welche 
auf hereditarer Anlage, auf Schwache einzelner Teile beruhen, weil 
eben ihre Funktion nie aussetzt und weil, wenn einige Teile geschadigt 
sind, die anderen mehr zu arbeiten haben. 
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Die Aufbrauchskrankheiten des Nervensystems entstehen: 1. da
durch, daB abnorm hohe Anforderungen an die normalen Bahnen und 
den normalen Ersatz gestellt werden (Arbeitsatrophie, Arbeitsneuritiden), 
2. dadurch, daB fiir die normale Funktion nicht geniigender Ersatz 
stattfindet. Ursache ist immer ein Gift (Syphilis, Blei u. a.). Je nach 
der Giftart ist der Ablauf des Aufbrauches verschieden; dahin gehoren 
die Polyneuritis, Tabes, kombinierte Systemerkrankungen, Paralyse. 
3. Dadurch, daB einzelne Bahnen von vornherein nicht stark genug an
gelegt sind, um auf die Dauer die normale Funktion zu ertragen. Dahin 
rechnet Edi nger die hereditaren Nervenkrankheiten, die meisten kom
binierten Striwgklerosen, die spastische Paralyse, die amyotrophischen 
Erkrankungen in Oblongata und Riickenmark, die primare nicht ta
bische Opticusatrophie und die progressive nervose Ertaubung. 
Wahrend Bauer fUr die erste Gruppe von Erkrankungen, bei der die 
intensive, iiberdurchschnittliche funktionelle Beanspruchung die obligate 
Bedingung darstellt, den Ausdruck "Aufbrauchkrankheiten" im Sinne 
Edi ngers aufrecht erhalt, lehnt er diese Bezeichnung fUr die zweite 
Kategorie von Erkrankungen abo Hier bestimmt funktionelle Belastung 
die Lokalisation und zeitliche Ausbreitung des Krankheitsprozesses 
bestenfalls mit, stellt aber nicht die obligate Krankheitsbedingung dar. 
Diese ist in der Infektion oder in dem Gift gegeben. 

In der dritten Gruppe befinden sich jene FaIle, bei denen die einzelnen 
Bahnen von vornherein nicht stark genug angelegt sind, um auf die 
Dauer die normale Funktion zu ertragen. 

Schon vor Edinger hat O. Rosenbach die Ansicht vertreten, "daB 
es angeborene embryonale Defekte gibt, bei deren Bestehen die nor
male Funktion schon eine Schadigung bedeutet." Auf dem gleichen 
Standpunkte steht auch die Anschauung Gowers, wonach infolge eines 
biologischen Defektes, der angeboren ist, einzelne Teile des Nerven
systems besonders leicht erkranken. Gowers supponiert fUr die Ent
stehung solcher krankhafter Prozesse eine gewisse konstitutionelle 
Lebensschwache (Abiotrophie), eine geringe Leistungs- und Wider
standsfahigkeit gegen Schadigungen und Einfliisse aller Art, die 
an und fiir sich belanglos sind, in diesen Fallen aber eine pro
grediente anatomische Degeneration des Systems aus16sen. Gowers 
zahlte hierher besonders die verschiedenen heredofamiliaren Muskel
atrophien, die kombinierten Systemerkrankungen, die primare, oft 
familiare Opticusatrophie. Was Gowers nur fiir die Systemerkran
kungen des Nervensystems angenommen hatte, wurde auch auf 
andere Gewebe und Organe (Niere, Pankreas, Leber) ausgedehnt 
(Striimpell, Martius). Martius nennt die hier in Rede stehen
den Konstitutionsanomalien "normale Bildungen mit einem Minus 
von Lebensenergie". 
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N ach B a u e r bedeutet fUr die hier in Rede stehende Gruppe von Krank
heiten nicht die Funktion das wichtigste atiologisch-pathogenetische 
Moment - es handelt sich hier um normale, keineswegs gegen die Norm 
gesteigerte funktionelle Beanspruchung - hier ist einzig und allein die 
konstitutionelle Lebensschwache, die Abiotrophie der krankhafte Faktor. 
Diese Krankheiten, die in der Eigenart der abnormen kongenitalen Ver
anlagung wurzeln, sind daher nach Bauer nicht als Aufbrauchskrank
heiten, sondern zweckmaBiger als abiotrophische Erkrankungen zu 
bezeichnen. N ach J. B a u e r fallen sie einerseits unter den Begriff des 
Status hypoplastic us (Bartels Zustand von Hypoplasie, von man
gelhafter, minderwertiger Ausbildung verschiedener Organe und Organ
systeme mit Neigung zu bindegewebigem Ersatz der leicht atrophieren
den Parenchymbestandteile und von vornherein starkerer Ausbildung 
der ebenfalls minder leistungsfahigen natiirlichen Schutzvorrichtungen 
des lymphatischen Apparates), andererseits unter denjenigen der "par
tiellen heterochronen senilen H yperinvol ution". 

Den Anschauungen Edingers iiber die Anwendung seiner Auf
brauchstheorie auf den Acusticus entnehmen wir folgende .xuBerungen: 
"Schon der normale Hornerv erliegt abnormen Anforderungen, zum Bei
spiel bei Kesselschmieden. Die Ohrenarzte kennen seit langem unter 
dem Namen progressive familiare Ertaubung einen Hornervenschwund, 
der exquisit vererbt ist und bei vielen Mitgliedern der gleichen Familie 
meist in mittlerem Alter - wenn also das Organ langer beniitzt wurde -
auf tritt, um langsam progressiv zu verlaufen. Er gehort hochstwahr
scheinlich in die Gruppe der Aufbrauchkrankheiten. Die bisher erhobenen 
pathologisch-anatomischen Befunde sprechen nicht dagegen, wenn man 
annimmt, daB die gefundenen Knochenveranderungen nicht die Ursache, 
sondern sekundar trophische Veranderungen sind, wie sie genau ebenso 
an den Knochen Tabischer eintreten." 

Dieses Zitat laBt es wahrscheinlich erscheinen, daB Edinger hier 
nicht die eigentliche progressive labyrinthare Schwerhorigkeit, sondern 
vielmehr - was aus der Erwahnung der gefundenen Knochenverande
rungen hervorgeht - die Otosklerose vor sich gehabt hat. 

Die Vermutung Edingers, die progressive familiare Ertaubung ge
hore zu den Aufbrauchkrankheiten, ist aber mit vollem Rechte auf die von 
uns hier besprochene Erkrankung, d.i. den progressiven Hornervenschwund 
anwendbar. Dieser Auffassung entspricht die Vorstellung eines kongeni
tal zu schwach angelegten Hornervensystems, das schon den gewohn
lichen Anforderungen des Lebens nicht gewachsen ist, die Ansicht, daB 
der immerwahrende physiologische Zerfall der Nervensubstanz nicht 
geniigenden Ersatz findet. 

Dieser Auffassung widersprechen auch die histologischen Befunde 
am Nerven bei der chronischen progressiven labyrintharen Schwer-
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horigkeit nicht. Es findet sich ja ebenso im Nervenstamm eine Verande
rung, die als Neubildung von Bindegewebe innerhalb des Nervenstammes 
zu bezeichnen ist, als auch eine Verringerung und Schrumpfung der Gang
lienzellen mit Bindegewebsneubildungen am Ganglion spirale und Atro
phie der Nervenfasern bis zum vollstandigen Schwunde und Bindege
websneubildung innerhalb der Knochenkanale. 

Es fragt sich nun, welche Anhaltspunkte uns die pathologische Ana
tomie und die Klinik bieten, um diese Ansicht fur die Pathogenese der 
chronischen labyrintharen Schwerhorigkeit als gut fundiert bezeichnen 
zu konnen. 

Manasse erwahnt in einem seiner Falle von labyrintharer Schwer
horigkeit, daB sich auBer den Veranderungen am Hornerven und Laby
rinth eine beginnende partielle Spongiosierung der Labyrinthkapsel 
fand - eine Analogie zu den gleichartigen Fallen von Siebenmann 
(Spongiosierung kombiniert mit Neuritis acustica) und von Alexander 
(Taubstummheit mit Labyrinthatrophie und Spongiosierung der Laby
rinthkapsel). Unter Hinweis auf die Ahnlichkeit der geschilderten Be
funde mit jenen der Taubstummheit erortert Manasse die Beziehungen 
der chronischen progressiven labyrintharen Schwerhorigkeit zur ange
borenen Taubstummheit. 

Ein Vergleich des von mehreren Autoren (Siebenmann, Katz, 
Oppikofer, Alexander, Habermann, Watsuki, Haike) fest
gestellten Zustandes der Schnecke bei angeborener Taubheit mit dem bei 
der erworbenen progressiven Taubheit erhobenen zeigte Manasse, daB 
hier zweifellos ganz gleiche Veranderungen vorliegen. Bei beiden Er
krankungen findet sich eine Verkleinerung und schlieBlicher Schwund 
des Cortischen Organes und uberdies eine Verkleinerung der einzelnen 
Zellen, also sowohlnumerische Hypoplasie, als aucheine Hypoplasie derein' 
zelnenZellindividuen.EbensokonnteManasse beiangeborenerunderwor~ 
bener labyrintharerTau bheit die gleichen Veranderungen am Ductus coch
learisfeststellen (atrophische Veranderungenam Epitheldes Ductus, beson
ders an den Labien, am Ligamentum spirale und der Stria vascularis und 
Lageveranderungen der Rei s s n e r schen Mem bran). A uch die feineren 
Nervenverzweigungen in der Schnecke lassen bei beiden Erkran
kungen gleichartige Veranderungen (mehr oder weniger hochgradige 
Atrophie an den Nervenfasern und Neubildung von Bindegewebe) 
erkennen. 

Ein Bindeglied in der Kette von Krankheitsbildern, die von der kon
genitalen Taubheit zur progressiven labyrintharen Schwerhorigkeit 
fiihrt, steUt die kongenitale labyrinthare Schwerhorigkeit 
dar. Ihre anatomischen Veranderungen bestehen nach Alexander 
in einer kongentialen Hypoplasie des Ganglion spirale und des peripheren 
Anteiles der Schneckennerven. Die Kerne, Wurzeln und die zentrale 
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Verzweigung des N. cochlearis erweisen sich dagegen vollstandig intakt. 
Das Cortische Organ und die Stria vascularis zeigen, wie bei der laby
rintharen Schwerhorigkeit der Erwachsenen, verschiedene Formen und 
Grade der degenerativen Atrophie. Auch kongenitale Pigmentanomalien 
werden hier wie in Fallen von kongenitaler Taubheit beobachtet. 

In die gleiche Gruppe von Erkrankungen gehort auch die zuerst 
von Politzer beschriebene progressive labyrinthare Schwer
horigkeit des j ugendlichen Alters. Es handelt sich um FaIle, 
bei welchen am Ende des zweiten Dezenniums eine rasch zunehmende 
beiderseitige Schwerhorigkeit eintritt, die nach kiirzerer oder langerer 
Zeit zu hochgradiger Herabsetzung des Horvermogens oder volliger 
Taubheit fiihrt. Politzer erblickt das anatomische Substrat dieser 
Erkrankung in einer idiopathischen Atrophie des Acusticus. Nach 
Alexander diirfte ein Teil dieser FaIle auf der Basis einer kongenitalen 
LabyrinthschwerhOrigkeit zur Entwicklung gelangen. 

Fiir die vorliegende Frage erscheint ein von Briihl beobachteter 
und von ihm in dem zweiten Teile seiner "Beitrage zur pathologischen 
Anatomie des Gehororganes" mitgeteilter Fall von Interesse. 

Es handelte sieh urn einen 40jahrigen Mann, der bis zu einem im 12. Lebensjahre 
erlittenen Trauma (es fiel ihm ein Mauerstein auf den Kopf) gut gehOrt hatte. 1m 
20. Lebensjahre akquirierte der Patient als Soldat Syphilis. 

Die Funktionspriifung ergab: Fliisterspraehe reehts 30 em, links 10 em, Rinne 
beiderseits positiv. We ber median, Seh wabaeh verkiirzt, obere Tongrenze reehts 
bis Galton seehs, links Galton vier herabgesetzt. Diagnose: Nerviise Sehwer
hiirigkeit. Der Tod erfolgte an tuberkuliiser Bronehopneumonie. 

Die histologische Untersuchung ergab neben normalen Verhaltnissen 
im Mittelohre eine Entwicklungsstorung im hautigen Laby
rinthe: Ektasie des Sacculus und des Ductus cochlearis mit Hypo
plasie des Cortischen Organes, des Ganglion spirale und Degeneration 
der Radix cochlearis. 

Die Anomalien gehorten, wie Briihl ausfiihrt, zu dem von Sieben
mann beschriebenen Typus III Scheibe (Taubstummheit durch Epi
thelmetaplasie und Lageveranderungen im Ductus cochle!iris). Sie 
ahnelten den von Siebenmann bei dem Taubstummen Hill im Laby
rinthe gefundenen Veranderungen, unterscheiden sich jedoch vor aHem 
durch das bess ere Entwickeltsein des Cortischen Organes, des Ganglion 
spirale und des Hornerven. 

DaB die Veranderungen im Labyrinthe dem Trauma im jugendlichen 
Alter zuzuschreiben seien, halt Briihl fiir unwahrscheinlich; jedenfalls 
war die Schwerhorigkeit erst nach dem Trauma entdeckt worden. 
Moglicherweise war nach dem Trauma eine Verschlechterung des konge
nitaP) schlechten Gehors aufgetreten. Briihl gelangt auf Grund dieser 

1) In einer spateren Publikation (Beitrage zur pathologisehen Anatomie des 
Gehiirorganes V), zeigt sieh Briihl auf einen Einwand Manasses hin bereit, seine 
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Beobachtung zu dem Schlusse, daB auch geringergradige Entwicklungs
storungen im Labyrinthe ebenso nervose Schwerhorigkeit erzeugen 
konnen, wie solche hohen Grades Taubstummheit verursachen. 

Mit dem mitgeteilten FaIle lenkte Briihl die Aufmerksamkeit auf 
klinisch haufiger zu beobachtende geringgradige Horstorungen bei 
jungen Kindern, bei welchen der Symptomenkomplex der nervosen 
Schwerhorigkeit vorliegt, ohne daB die Anamnese fUr die Entstehung 
desselben eine ErkHirung zu geben vermag. In solchen Fallen scheint 
es nach Briihl moglich, daB angeborene Anomalien im nervosen Hor
apparate leichtere Grade von Schwerhorigkeit hervorrufen, welche etwa 
del' Amblyopie infolge von kongenitalen Veranderungen im Sehnerven 
zu vergleichen waren. 

Wahrend die Deutung dieses Befundes im Sinne von Entwicklungs
storungen angesichts del' vorliegenden Anamnese doch auf Schwierig
keiten stoBt, erbringt O. Mayer an der Hand zweier FaIle von ererbter 
labyrintharer Schwerhorigkeit, in denen er uns iiber die anatomischen 
Grundlagen del' Erkrankung orientiert, die Beweise dafiir, daB es sich in 
solchen Fallen urn eine durch MiBbild ung des inneren Ohres ver
ursachte Minderwertigkeit des Gehororganes handeln kann. 

Del' eine Fall Mayers betraf einen 75 j ahrigen Pfriindner, dessen 
Vater und GroBvater sehr schlecht gehort haben und als alte Leute taub 
geworden sein sollen. Der Kranke war schon als Kind schwerhorig gewesen 
und hatte seit 30 J ahren an Ohrensausen gelitten. In den letzten J ahren 
seines Lebens hatte die Schwerhol'igkeit wesentlich zugenommen. Die 
mikroskopische Untersuchung des Falles, del' sich bei del' klinischen 
Priifung als Innenohl'erkrankung el'wiesen hatte, ergab im inneren 
Ohl'e und vor aHem in del' Schnecke eine ganze Reihe von Anomalien, 
die zweifellos als MiBbildungen anzusehen waren. 

Von der Mittelwindung aufwal'ts rudimentare Ausbildung c:ier 
Schneckenspindel, sowie Fehlen del' Lamina spiralis ossea und des Canalis 
spiralis, Fehlen del' knochernen Zwischenwand zwischen Mittel- und 
Spitzenwindung, hautige Lamina modioli, Fehlen eines Hamulus und 
des Helikotremas, Verdopplung des Ductus cochlearis im Vorhofsteil 
del' Basalwindung, hochgradige Ektasien im Vorhofsteil del' Basalwin
dung, hochgradige Ektasien del' Reissnerschen Membran in allen Win
dungen, Dehiszenz in del' Wand zwischen Utriculus und horizontalem 
Bogengang, Persistenz von perilymphatischem Gewebe im Vestibulum, 

Ansicht, es habe sich in seinem FaIle urn kongenital nervose Schwerhorigkeit ge
handelt, zu modifizieren. "Erweisen sich die in diesem Typus (Typus III, Sie be n
mann) gehorenden Veranderungen nicht als angeborene pathologische Zustande 
(intrauterin angelegte oder erworbene), was Manasse anzunehmen scheint, so ist 
auch die Deutung meines FaIles eine hinfallige. Untcr dieser Voraussetzung gebe 
ich zu, daB der von mir angenommene Begriff einer "kongenital nervosen Schwer
horigkeit" anatomisch noch nicht genUgend gesichert ist. " 
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hochgradige MiBbildung der Papilla basilaris und der Cortischen 
Membran in der Basalwindung und in der Spitze, geringere in der Mittel
windung, Fehlen des Ganglion spirale von der Mittelwindung aufwarts, 
Vorhandensein eines sehr kleinen Ganglion centrale, Hypoplasie der 
Nervenbiindel in der Mittelwindung und Spitze . 

. AuBerdem fanden sich degenerative Veranderungen in den Mark
scheiden des Nervus cochiearis in der Basalwindung und Mittelwindung, 
sowie Verknocherung der Membrana basilaris an der Basis. 

Mayer bringt diesen Fall in Analogie zu einem von Alexander 
beschriebenen FaIle von "kongenitaler Taubheit". Allerdings unter
schied er sich von diesem in einigen Befunden, wie besonders durch das 
Bestehen eines verkleinerten Modiolus, der ein, wenn auch nur sehr mangel
haftes Knochengeriist besaB, in dem Vorhandensein einer Lamina modioli 
und in der Verdopplung des Ductus cochlearis im Vorhofsblindsack. 

Mayer weist auch auf die Ahnlichkeit seines Falles mit einem von 
Alt beschriebEmen Falle von Taubstummheit hin, in dem der Modiolus 
zum Teil fehlte und auch eine Scala communis bestand. Er zitiert fernel' 
einen von Lange mitgeteilten Fall von Aplasie des Ganglion spirale 
und des Nervus cochlearis als Ursache angeborener Taubheit. Der 
Rosenthalsche Kanal war nicht ausgebildet und der Modiolus bestand 
nur aus unregelmaBigen plumpen Knochenbalken. Nur in die untere 
Windung der topographisch nicht wesentlich veranderten Schnecke 
zogen einige Nervenfasern, die von einem kleinen, im Meatus gelegenen 
Ganglion ausgingen. 

Erwahnenswert ist auch ein Fall von Neumanns von Knochenneu
bildung im ovalen Fenster infolge einer Periostitis ossificans mit Stapes
fixation, bei dem sich im Labyrinth verschiedene Veranderungen fanden: 
Fehlen der knochernen Zwischenwande zwischen Spitzen- und Mittel
windung der Schnecke, sowie der dazugehorigen Bestandteile der Colu
mella, ferner hochgradige Ektasie des Ductus cochlearis. 

Die iibrigen Veranderungen, die Mayer in seinem FaIle neb en den 
MiBbildungen fand (degenerative Veranderungen im N. cochlearis, Ver
knocherung der Membrana basilaris im Vorhofsteil der Basalwindung), 
bezeichnet er als sekundare. 

Der zweite von Mayer beobachtete Fall betrifft einen 78 jahrigen 
Ma~n, der im letzten Lebensjahre an heftigen Schwindelanfallen, Ohren
sausen und Schwerhorigkeit gelitten hatte. Auch der Vater solI schwer
horig gewesen sein. 

Die SchwerhOrigkeit fand in hochgradigen degenerativen Verande
rungen in der Schnecke, die auf eine hochgradige Endarteriitis bezogen 
werden konnte, ihre Erklarung. Bemerkenswert waren unter den son
stigen Befunden Deformitaten der Labyrinthwand und der Schnecke 
der einen Seite. Mayer fiihl't die Deformitat der Labyrinthwand auf 

Bauer-Stein, Otiatrie. 11 
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eine unrichtige Differenzierung der knorpeIigen Kapsel zuriick. Einen 
postembryonalen sekundaren KrankheitsprozeB schIieBt er deshalb aus, 
weil der Knochen der Labyrinthkapsel normal war und nur insofern eine 
Besonderheit zeigte, daB er an der VerschluBsteIle des ovalen Fensters 
sehr reich an Knorpelinseln und Globuli ossei war und daB sich im hin
teren Ende der Knochenspange embryonales Gewebe eingesprengt fand. 
Ais eine weitere Deformitiit in diesem FaIle beschreibt Ma yer eine MiB
bildung im Bereiche der Schnecke. 

Mayer weist auf die Schwierigkeit hin, bei solchen MiBbildungen zu 
entscheiden, ob sie durch eine intrauterine Erkrankung verursacht 
wurden oder ob sie in einer besonderen Beschaffenheit des miitterlichen 
oder vaterlichen Keimplasmas begriindet sind. Die Tatsache, daB in 
seinen beiden Fallen Schwerhorigkeit in der Ascendenz vorlag, glaubt 
er, im Sinne der zweiterwahnten Auffassung verwerten zu diiden. 

Erscheinen diese beiden FaIle Mayers schon deshalb von groBem 
Interesse, wei! sie die ersten sind, in denen MiBbildungen im Labyrinthe 
als Ursache labyrinthiirer Schwerhorigkeit nachgewiesen wurden, so 
sind sie auch noch deshalb bemerkenswert, weil sich zeigt, daB zwischen 
der auf MiBbildung beruhenden Taubheit und der Schwerhorigkeit nur 
ein gradueller Unterschied besteht. So bestand im ersten FaIle 
Mayers Schwerhorigkeit, in dem anatomisch analogen Falle Alexan
ders Taubheit. 

Yom klinischen Standpunkte aus erscheint es besonders bedeutsam, 
daB der erste Fall Mayers, den anamnestischen Angaben zufolge, 
noch fiinf Jahre vor seinem Tode nicht auffallend schlecht gehort haben 
solI. Man darf wohl annehmen, daB die Schwerhorigkeit des Patienten 
in der Kindheit eine noch geringere w,ar, was Mayer unter Hinweis auf 
die Schwere der AnomaIien mit Recht besonders hervorhebt. 

1m zweiten FaIle Mayers steUte sich die Taubheit zuerst auf jenem 
Ohre ein, auf welchem sich hochgradige MiBbildungen fanden, wiihrend 
auf dem anderen Ohre, das nur geringe Anomalien aufwies, das Horver
mogen besser war. 

Beide FaIle Ma y er s sind ihrem klinischen Be£unde und Verlau£e nach 
als FaIle von progressiver labyrinthiirer Schwerhorigkeit zu bezeichnen_ 

Einen fiir die uns hier beschiiftigende Frage gieichfalls bedeutungs
vollen Fall teilte N e u man n gelegentlich der Verhandlungen deutscher 
Hals-, Nasen- und Ohrenarzte 1922 in Wiesbaden mit. • 

Es handelte sich um eine 30jahrige Frau, die mehrere Jahre an beider
seitigem Ohren£luB gelitten, aber bis zu den letzten Monaten ihres Lebens 
gehort hatte. Erst vier Monate vor dem Tode (Exitus an cavernoser 
Lungenphthise) soIl sie das GehOr plotzlich verloren haben. 

Die Untersuchung der Gehororgane ergab neben Residuen eines ab
gelaufenen eitrigen Mittelohrprozesses (Knochenwucherungen am Pro-
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montorium, bzw. an den Labyrinthfenstern) Anomalien im Innenohr 
beiderseits, die Neumann bei dem vollstandigen Fehlen von Zeichen 
entzundlicher Veranderungen und Residuen entzundlicher Entwick~ 
lungsstorungen als kongenitale ansieht. 

1m r e c h ten Innenohre fanden sich MiBbildungen, wie sie in ahnlicher 
Weise als Substrat kongenitaler Taubheit von Mondini, Ibsen-Make
prang, Alexander, aber auch als Ursache kongenitaler Schwerhorig
keit von O. Mayer (s. 0.) beschrieben wurden (MiBbildungen des Modio
lus, Defekt des Skalenseptums mit Kloakenbildung, Ektasie des hautigen 
Schneckenganges, Atrophie des Cortischen Organes, der Nerven und 
der Ganglienzellen), 

links Anomalien, die dem Typus Scheibe von kongenitaler Taub
heit entsprechen und in Parallele zu den Befunden an taubstummen 
Sangern (albinotischen Runden und Katzen) zu setzen waren (hoch
gradige Erweiterung des hautigen Schneckenganges, so daB die Reiss
nersche Membran der Wand der Scala vestibuli allenthalben eng anlag, 
kongenitale Unterentwicklung der knochernen Schneckenkapsel, Cor
tisches Organ in der Spitzenwindung normal, in den ubrigen Windungen 
sehr defekt, N. cochlearis atrophisch). 

Unter Rinweis auf die Ansicht Siebeninanns, daB der Typus 
Schei be der degenerativen Labyrinthveranderungen einen leichteren 
Grad - gewissermaBen eine Vorstufe - der starken Veranderungen 
des Typus Mondini darstellen, betont Neumann als besonders be
merkenswert, daB in diesem FaIle beide Stufen der angeborenen dege
nerativen Veranderungen des Innenohres vereinigt waren. 

Beziiglich der Atrophie des Cortischen Organes, der Ganglienzellen 
rind Nerven, glaubt N e u ma n n angesichts derTatsache, daB die Patien
tin fruher gut gehort hatte, eine Minderwertigkeit dieser Gebilde 
annehmen zu durfen, die sich spaterer Beanspruchung gegeniiber als 
insuffizient erwiesen haben. 

Auch dieser Fall zeigt, wie jener Mayers, daB selbst bei anscheinend 
kongenital schwer veranderten Ohrlabyrinthen ein ziemlicher Grad von 
Funktionstiichtigkeit des Gehororganes bestehen kann. 

Einen weiteren, diese Verhaltnisse in helleres Licht riickenden Fall 
beobachtete Brunner. 

Es handelt sich um die schonSeite 134 und 135 angefiihrte 71jahrige 
Frau, die an einem Erysipel gestorben war. Die klinische Funktions
prufung des Ohres hatte auf beiden Seiten eine Kombination von Mittel
ohr- und Innenohrerkrankung ergeben, die Patientin hatte rechts Kon
versationssprache ad concham, links akzentuierte Fliistersprache 40 cm 
weit gehOrt. Die Untersuchung des Labyrinthes ergab Ubererregbarkeit. 

Wie schon oben erwahnt wurde, ergab die histologische Unter
suchung eine beiderseitige MiB bild ung der Schnecke (Fehien der 

11* 
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Spitzenwindung und des Kuppelblindsackes1) und, eine mangelhafte Aus
bildung des Modiolus und der knochernen Schneckensepta. Das kno
cherne Schneckengehause War normal entwickelt. 

Trotz dieser hochgradigen MiBbildung der Schnecke hatte auch in 
diesem FaIle rechts ein maBiges Horvermogen und auch links keine 
Taubheit, sondern nur hochgradige Schwerhorigkeit bestanden. Das 
war urn so bemerkenswerter, als die histologische Untersuchung auBer 
der SchneckenmiBbildung auch noch eine otosklerotische Erkrankung 
feststellte. 

Der Fall Brunners zeigt in eklatanter Weise, daB selbst die Kom
bination einer SchneckenmiBbildung mit Otosklerose noch nicht zur 
Taubheit flihren muB, daB vielmehr erst die Summation der vorer
wahnten Schadigungen mit weiteren, zum groBten Teile noch unbe
kannten Schadigungen dazu gehort, vollstandige Taubheit hervor
zurufen. Auch Brunner stimmt auf Grund dieser Beobachtung der 
Ansicht bei, daB zwischen der auf MiBbildung beruhenden Taubheit 
und der Schwerhorigkeit nur ein gradueller Unterschied besteht. 

Zwei weitere, in dieser Hinsicht wertvolle Falle teilt Nager mit. 
Der 1. Fall betrifft einen 44jahrigen Mann, dessen EItern gut 

horten, von dessen 6 Geschwistern aber 4 schwerhorig waren. Eine 
Schwester litt an Epilepsie und war taub. Bei dem Patienten, der von 
jeher schlecht bOrte, solI sich die SchwerbOrigkeit im 28. Lebensjahre 
verschlimmert und vor dem Tode (er starb an Lungentuberkulose) 
weiter verschlechtert haben. Otologisch fand sich rechts Innenohr
schwerhorigkeit, links Taubheit. 

Die histologische Untersuchung ergab beiderseits eine Unterent
wicklung des hautigen Schneckenkanals, der sich nicht vollstandig auf
gerollt hatte, sondern auf einer Stufe stehengeblieben war,die dem Ende 
des ersten und Anfang des zweiten Embryonalmonats entsprach, iihnlich 
wie in den Fallen von Alexander (kongenitale Taubstummheit), 
Mayer, Neumann und Brunner (Innenohrschwerhorigkeit). AuBer
dem fand sich eine MiBbildung der knochernen Schnecke und ihrer 
Spindel (rechts zeigte sich an Stelle der Mittel- und Spitzenwindung 
ein gemeinsamer Hohlraum, die hoheren Abschnitte der Spindel fehIten, 
links waren nur 11/2 Windungen gut ausgebildet und dariiber bestand 
ein gemeinsamer Hohlraum fiir beide Skalen, der vorhandene Spindelrest 

1) Es war also zu einer inkompletten Aufrollung des hautigen Schneckenrohres 
gekommen, wie sie etwa zu Beginn des 2. Embryonalmonats zu finden ist. Die An
nahme, daB die Schnecke urspriinglich vollkommen angelegt und ihre Spitze erst 
sekundar zerst6rt worden ware, lehnt Brunner ab, da jedes Zeichen eines schadi
genden Faktors, wie auch Reste der eventuell zerst6rten Schneckenpartie voll
kommen fehIten. AuBerdem waren aIle vorhandenen Teile der Schnecke gestalt
lich normal entwickelt. 
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war verkummert). AuBerdem rechts: Atrophie der Nervenelemente 
und der epithelialen Gebilde der Schnecke, reduzierte Ausbildung des 
N. acusticus und der Ganglienzellen, links Reduktion der Ganglien
zellen in der Spindel, Verlagerung der Ganglienzellen der Basalwindung 
in den Fundus meatus, Vermehrung des perilymphatischen Bindege
webes im Vorhof. Uberdies fehlte links das runde Fenster. 

Der 2. Fall betrifft einen 26jahrigen Mann (in nachstehender Skizze 
FallS) mit folgendem Stammbaum. 
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Die Zahlen entsprechen den nachfolgend erwahnten Personen, von 
denen die mit x bezeichneten funktionell gepruft wurden. 

Q cJ = normal, ~ il = schwerhorig, ~ = nur altersschwerhorig. 

Familienanamnese: Die GroBeltern waren Geschwisterkinder, uber 
deren Horvermogen nichts mehr bekannt ist. Zwei ihrer Tochter (4 und 
5) waren schwerhorig, die eine (5) wurde es Ende der 50er Jahre, bei 
der anderen (4) wurde von Sie ben mann nervose Schwerhorigkeit fest
gestellt. Zwei andere Schwestern (3 und 6) hatten unter ihren4 Kindern 
je 2 Schwerhorige, die von Nager untersucht wurden. Die eine Patien
tin (9) ist 45 Jahre alt: hochgradige angeborene Innenohrschwerhorig
keit, geistige Debilitat, Ozaena, Struma. Ihr Bruder (10) ist seit Kind
heit schwerhorig1), leidet an Struma. Die beiden Bruder 7 und S: seit 
fruhester Kindheit bestehende (nervose) Schwerhorigkeit. 

Die histologische Untersuchung des an Lungen- und Kehlkopf
tuberkulose verstorbenen Kranken (FallS) ergab in beiden Gehororganen 
MiBbildungen, die ebenso wie jene im ersten Fane N agers als Ent
wicklungshemmungen aufgefaBt werden konnten, da aIle Zeichen von 
Entzundung, sowohl im Mittelohre wie im Labyrinthe fehlten. 

Die MiBbildungen entsprachen genau denjenigen, die Siebenmann 
als Typus Mondini beschrieben hat und zwar in ihrer maximalen Aus
bildung - mit Ektasie des Schneckenkanals und solcher Erweiterung 
des Saccus endolymphaticus, wie sie bei Innenohrschwerhorigkeit bisher 
noch nicht beobachtet wurde. 1m knochernen Labyrinthe fand sich 
Verkummerung und MiBbildung der Schneckenspindel, namentlich 
ihrer Spitze. Die epithelialen Gebilde des Ductus zeigten in den 
hoheren Schneckenabschnitten eine weitgehende Verkummerung, ebenso 

1) Innenohrschwerhtirigkeit. 
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die Ganglienzellen und Nervenfasern der Spindel in den hoheren 
Abschnitten. 

Die mitgeteilten FaIle von angeborener und familiarcr Innenohr
schwerhorigkeit bieten manches fUr die hier besprochenen Verhaltnisse 
Interessante. 

Die Annahme Siebenmanns, daB die verschiedenen Typen der 
angeborenen Taubstummheit nur graduelle Verschiedenheiten der 
InnenohrmiBbildungen seien, erfahrt, wie Nager betont, gerade an den 
Beobachtungen von Innenohrschwerhorigkeit eine neue Bestatigung. 
Der Fall Neumanns wies auf der einen Seite eine einfache Ektasie 
des Schneckcnkanals (Typus Scheibe) auf, auf der anderen Seite iiber
dies noch eine MiBbildung der Spindel. 1m 2. FaIle N agers fand sich 
auBerdem noch die gewa,ltige Ektasie der Vorhofswasserleitung und des 
Sacculus, so daB in den wenigen, bisher histologisch untersuchten 
Fallen angeborener und familiarer Innenohrschwerhorigkeit schon aIle 
Ausbildungsgrade der MiBbildungen vertreten sind (Nager). 

In klinischer Hinsicht bedeutungsvoll ist das familiare Auftreten der 
Innenohrschwerhorigkeit - die sich iibrigens in der einen Familie 
(2. Fall Nager) sowohl als angeborene, wie als Altel"sschwerhorigkeit 
vertreten fand - sowie der Umstand, daB die durchgefUhrten Unter
suchungen bei beiden Kranken N agers eine Progredienz der Schwer
horigkeit erkennen lieBen. Es zeigt sich also, was Nager besonders be
tont, daB derartige miBbildete Gehororgane im Verlaufe der Jahre noch 
weitere funktionelle EinbuBe erleiden konnen. 

Klinisch interessant ist iibrigens, daB die Stimmgabelpriifungen bei dem 2. FaIle 
Nagers, sowie bei dem Bruder, dem Vetter und einer Kusine des Kranken, eine 
Reduktion an der unteren Tongrenze ergaben. Nager glaubt daher, bei 
solchen Formen von angeborener und familiarer Innenohrschwerhorigkeit, die einen 
derartigen Stimmgabelbefund aufweisen, InnenohrmiBbildungen alB pathologische 
Grundlage annehmen zu diirfen. 

Die anatomischen Befunde Mayers, Neumanns, Brunners und 
N agers bilden eine wesentliche Stiitze fUr die von Ha m merschlag und 
Stein vertretene Ansicht, daB die chronische labyrinthare Schwerhorig
keit auf der Grundlage fehlerhafter Veranlagung, bzw. einer konstitutio
nellen Minderwertigkeit des Gehororganes zur Entwicklung gelangen. 

Wir glauben somit, schon aus den anatomischen Bildern zur SchluB
folgerung gelangen zu konnen, daB es sich bei der hereditar degenerativen 
Taubstummheit, der kongenitalen labyrintharen Schwerhorigkeit, der 
progressiven labyrintharen SchwerhOrigkeit des jugendlichen Alters 
und den Fallen von chronischer labyrintharer Schwerhorigkeit des mitt
leren und hoheren Alters urn graduelle Unterschiede eines und desselben 
Erkrankungsprozesses im inneren Ohre handelt, daB also die genannten 
Mfektionen des inneren Ohres pathologisch-anatomische Vorgange ver-
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schiedenster quantitativer Abstufung, aber qualitativ gleichen Charak
ters darstellen. 

So erscheint auch die Auffassung Ham mer s chI a g s betreffs der 
pathologisch-anatomischen Befunde Manasses bei chronischer pro
gressiver labyrintharer Schwerhorigkeit bedeutsam: "Wenn wir in den 
Fallen vom Typus Scheibe (Taubstummheit durch Epithelmetaplasie 
und Lageveranderungen im Ductus cochlearis) neben den sicher kongeni
talen Befunden auch solche finden, die zum Bilde der von Manasse 
als erworbene Krankheit angesprochenen labyrintharen Taubheit ge
horen, dann wird nicht die Frage entstehen, ob die Falle vom Typus 
Scheibe erworben sind, sondern vielmehr die Frage, ob nicht die FaIle 
von Manasse Spatformen einer kongenital angelegten Ver
anderung des Gehororganes sind." 

Auch Denker, der in seinem Referat iiber die Pathologie der 
angeborenen Taubstummheit die Momente zur Sprache briI1gt, aus 
welchen Hammerschlag die Zusammengehorigkeit der kongeni
talen Taubstummheit und der Otosklerose ableitet, gibt dem gleichen 
Gedankengang Ausdruck, wenn er sagt: "Halten wir uns vor Augen, 
daB die hereditar angelegte Otosklerose bekanntlich nicht schon bei der 
Geburt oder kurz nachher, sondern meistens erst in spateren Lebens
jahrzehnten in die Erscheinung tritt, so muB die Moglichkeit zuge
geben werden, daB die Hammerschlagsche Hypothese richtig ist, 
daB es sich bei der progressiven labyrintharen Schwerhorigkeit um 
Spatformen einer kongenital angelegten Labyrinthveranderung han
deln kann." 

In einer Reihe wertvoller Arbeiten hat Hammerschlag exakte Be
lege dafiir erbracht, daB fUr die von ihm als "hereditar degenerativ" 
bezeichnete Form der Taubstummheit aBe diejenigen Beweisgriinde 
zutreffen, aus welchen die moderne Konstitutionspathologie den konstitu
tionellen Charakter einer Erkrankung ableitet. Ham mer s chI a g stellte 
aIle Merkmale von Beweiskraft fUr die Einreihung dieser Form der Taub
stummheit in die Kategorie der in der Keimesanlage begriindeten Er
krankungen fest: 1. die Hereditat, 2. das multiple Auftreten des Gebre
chens bei mehreren Gliedern derselben Generation, was sich allerdings aus 
Punkt 1 von selbst ergibt, und 3. die Vergesellschaftung mit anderen 
hereditar degenerativen pathologischen Zustanden. Auf der Basis dieser 
Untersuchungsergebnisse gelangte Ha m merschlag zur Feststellung 
der zweifellosen Zusammengehorigkeit der verschiedenen pathologischen 
Zustande des Auges, Ohres und Cerebrospinalsystems. Dieselbe ist seiner 
Ansicht nach so zu erklaren, daB gerade die hochstkomplizierten Nerven
mechanismen- das Cerebrospinalsystem und die hoheren Sinnesorgane 
- zufolge der Kompliziertheit ihres Baues eine gesteigerte Empfang
lichkeit fiir Schadigungen jeder Art aufweisen, infolge welcher sich an 
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ihnen die ersten manifesten Symptome der bis dahin latenten allgemeinen 
Entartung werden zeigen mussen. 

Wenn nun die hier zusammengestellten Begleitumstande der here
ditaren Taubstummheit als Beweise des hereditar-degenerativen kon
stitutionellen Charakters der Erkrankung gelten durfen, so ergibt 
sich die SchluBfolgerung, daB die Feststellung der gleichen Merkmale 
bei der progressiven labyrintharen Schwerhorigkeit zur Deutung der 
Pathogenese dieser Erkrankung im gleichen Sinne fuhren kann. 

Die Durchsicht der einschlagigen Literatur bietet einen fUr unser 
Thema wertvollen Hinweis in dem klinischen Bilde, das Alexander 
gelegentlich der Besprechung der kongenitalen Labyrinthanomalien 
in seinem auf dem XVII. internationalen, medizinischen KongreB in 
London (August 1913) gehaltenen Vortrag von der kongenitalen 
labyrintharen Schwerhorigkeit entwirft: "Die ziemlich seltene 
Erkrankungsform gelangt ein- oder doppelseitig zur Beobachtung. Ein 
einwandfreier atiologischer Faktor ist nicht auffindbar. In vielen Fallen 
ist eine hereditare Belastung vorhanden, indem Vater oder Mutter 
sehwerhorig oder taub sind oder kongenitale Taubheit in der Familie, 
bzw. in der Blutsverwandtsehaft beobaehtet worden ist. In anderen 
Fallen fehlt jede erbliehe Belastung bezuglieh des GehOrorganes, dagegen 
sind andere hereditar-degenerative Kennzeiehen vorhanden." 

Eine wirksame Illustration der Zusammengehorigkeit der hereditar
degenerativen Taubheit und kongenitalen labyrintharen Sehwerhorig
keit bietet die Mitteilung eines einschlagigen Falles von Skrowa
czewski: Bei der 14 jahrigen Patientin hatte sieh in der Zeit der 
Pubertat (im 12. Lebensjahre) eine SchwerhOrigkeit eingestellt, die sieh 
bei der Funktionsprufung als Erkrankung des Sehallperceptionsapparates 
erwiesen hatte. Die Anamnese ergab, daB in der Familie FaIle von kon
genitaler Taubheit vorkamen, die in der Familie des Vaters bis ins zweite 
Glied, in der Familie der Mutter ins erste Glied reiehten. Von den 
Eltern selbst war die Mutter vollstandig taub, der Vater hatte Taubheit 
mit Horresten. 

Die Erkrankung des Madehens war somit sieher ihrer Art naeh 
niehts anderes als ein geringer Grad des kongenitalen Defektes, der in 
voller Ausbildung zur Taubheit der Eltern gefUhrt hatte. 

Angesiehts des evidenten Parallelismus in den Krankheitsbildern 
der hereditar-degenerativen Taubheit und der kongenitalen labyrin
tharen Sehwerhorigkeit kann wohl die Verwandtsehaft beider Affek
tionen nicht bezweifelt werden und wir durfen wohl in beiden klinisehen 
Krankheitsformen graduelle Unterschiede einer und derselben Krank
heit erblieken (vgl. das Kapitel "Taubstummheit"). 

In weiterer Verfolgung dieser pathogenetisehen Beziehungen handelt 
es sieh nun darum, der Frage naehzugehen, ob aueh die FaIle von chro-



Chronische progressive labyrinthare SchwerhOrigkeit. 169 

nischer progressiver labyrintharer Schwerhorigkeit jene Erscheinungen 
zeigen, die' uns gestatten, diese Krankheitsform als dem Boden einer 
degenerativen Korperkonstitution entstammend anzusehen. 

Erst, wenn der Nachweis der hereditar-degenerativen Anlage auch 
solcher Individuen erbracht ist, kann die gleichsinnige pathogenetische 
Grundlage der hereditar-degenerativen Taubheit, der kongenitalen und 
chronischen progrestiven labyrintharen Schwerhorigkeit angenommen 
werden. Erst dieser Nachweis gestattet, den Gedankengang der kon
sti t u tio nelle n Z usa m me n gehorig kei taller der genannten Krank
heiten zum Abschlusse zu bringen. 

Die Richtigkeit dieses Standpunktes haben Hammerschlag und 
S t e i n unter Heranziehung des klinischen Beobachtungsmateriales von 
Stein und R. Pollak (Untersuchungen von Individuen im Kindes
alter) und S te i n (von Individuen im jugendlichen und mittleren Lebens
alter) zu erweisen gesucht. 

1m nachfolgenden seien einige dieser Krankheitsfalle wiedergegeben, 
die in der Eigenart der korperlichen Veranlagung der Kranken, in der 
Art der Entwicklung der Krankheitssymptome und in gewissen Einzel
heiten des Krankheitsverlaufes die Annahme der hereditar-degenerativen 
Genese der chronischen progressiven labyrintharen Schwerhorigkeit be
griindet erscheinen lassen. 

Fall 1. J. H., lljahriger Bildhauergehilfensohn. 
Hat spat gehen gelernt, klagt oft uber Kopfschmerzen, lernt schlecht, leidet zeit

weise an Ohrensausen und hort mitunterschleeht. Manchmal Schmerzenin den Ohren. 
Familienanamnese: Vater Epileptiker, hort seit vielen Jahren schlecht. 

GroBvater vaterlicherseits an Tuberkulose gestorben. Ein Bruder des Vaters, der 
an Tuberkulose litt, ist an Gehirnhautentzundung gestorben. GroBvater mutter
licherseits war immer schwachlieh, ist plotzlieh gestorben, GroBmutter mutterlicher
seits nierenkrank und herzleidend. Eine Schwester der Mutter mit 41 Jahren an 
Lungentuberkulose gestorben (litt an Strabismus). Eine Schwester des Patienten 
leidet an Strabismus convergens, eine zweite an Lungenspitzenkatarrh. 

Allgemeiner Status: Strabismus convergens. Rachitische Veranderungen 
am Schadel. Abnorme Zahnstellung. Driisenschwellungen am Halse. Adenoide 
Vegetationen. GroBe Tonsillen. Hoher Gaumen. Rachenreflex und Cornealreflexe 
fehlen. Sehnenreflexe stark gesteigert. Dermographismus. Labiles Herz. 

Ohrbefund: Beiderseitige geringgradige Erkrankung des inneren 
Ohres. 

Fall II. A. L., 13jahriger Gartnergehilfenssohn. 
Leidet an Kopfschmerzen und iifters an Schwindelgeflihl. Gehor schwankend, 

haufig Surren in den ahren, das an einzelnen Tagen bei schlechtem Allgemeinbe
finden in heftiger Weise auftritt und stundenlang anhalt. 

Familienanamnese: Eine Schwester augenkrank (Astigmatismus myopicus, 
Strabismus divergens alternans). 

Allgemeiner Status: Dermoid im reehten auBeren Augenwinkel. Leichte 
VergroBerung der Schilddriise, Hyperplasie des lymphatischen Rachenringes. 
Cornealreflexe und Rachenreflex fehlen. Sehnen- und Bauchdeckenreflexe gestei
gert. La biles Herz, As c h n e r scher Bulbusdruckreflex, E r ben sches Pulsphanomen, 
respiratorische Pulsirregularitat. Links oUener auBerer Leistenring. 
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Ohrbefund: Beiderseitige geringgradige Erkrankung des in neren 
Ohres. 

Fall III. L. S., 13jahriger Dienstmannssohn. 
Hiirt seit etwa 2 Jahren schlechter und leidet an zeitweise wiederkehrenden 

Ohrgerauschen. Oft Kopfschmerzen. 
Familienanamnese: GroJ3vater miitterlicherseits Rheumatismus, Herz

leiden. GroJ3mutter miitterlicherseits leberleidend. Mutter leidet an Gallensteinen 
und an leichtgradiger labyrinthiirer Schwerhiirigkeit. Vater ist Alkoholiker. 
Ein Bruder der Mutter Epileptiker, ein Bruder des Vaters ist schwachsinnig. 
Eine Schwester des Patienten (17 Jahre alt) Struma parenchymatosa. 

Allgemeiner Befund: Synophris. Angewachsene Ohrlappchen. Hoher 
Gaumen. Rachenreflex und Cornealreflexe fehlen, Sehnenreflexe und Bauchdecken
reflexe stark gesteigert. Rigide Arteriae radiales et temporales. Dermographismus 
rot, sehr intensiv. Respiratorische Irregularitat. Erbensches Pulsphanomen. 
Scap. scaphoidea. Crines pubis weiblich, gut entwickelt. Auffallend unproportio
nierter enormer Penis. 

Ohrbefund: Beiderseitige leichtgradigeErkrankung des inneren 
Ohres. 

Fall IV. G. J., 12jahriger Tischlergehilfenssohn. 
Lernt schlecht. Hat sehr schlechtes Gedachtnis. Leidet oft an Kopfschmerzen 

und unruhigem Schlaf. 1st sehr jahzornig. Hiirt oft schlecht und klagt oft iiber 
Sausen oder Klingen in den Ohren. 

Familienanamnese: Mutter: Beiderseitige chronische Mittelohreiterung. 
GroJ3mutter miitterlicherseits, derzeit 62 Jahre alt, ist seit mehreren Jahren 
schwerhiirig (soIl nie eine Mittelohreiterung gehabt haben). Vater Potator. 
Ein Bruder des Vaters "kopfleidend". Eine Scbwester des Patienten Trommel
fellnarbe (nach Morbillenotitis). 

A II ge me i n e r S tat us: Asthenischer Habitus. Driisenschwellungen am Halse. 
Spitzbogengaumen. Hyperplasie des lymphatischen Rachenringes. Chvostek +. 
Rachenreflex und Cornealreflexe herabgesetzt. Sehnen- und Periostreflexe stark 
gesteigert. Dermographismus sehr intensiv. Cor sehr labil. Crines pubis auffallend 
stark entwickelt. Offene Leistenringe. 

Ohrbefund: Angewachsene Ohrlappchen. Linkes Ohr abstehend. Oto
skopischer Befund normal. Weber im Kopf. Rinne beiderseits positiv. Kopf
knochenleitung beiderseits verkiirzt. 

Der Patient stand mehrereJahre hindurch in Steins Beobachtung undzeigte im 
Laufe der Beobachtungszeit eine fast konstante Abnahme der Horscharfe. Bemer
kenswert ist, daJ3 zweimal relativ geringfiigige auJ3ere Momente (einmal ein mehrere 
Wochen andauernder Katarrh der oberen Luftwege, der das Allgemeinbefinden des 
Patienten merklich beeintrachtigt hatte, aber ohne merkliche BeteiligungdesMittel
ohres verlaufen war, und das zweite Mal eine nur wenige Tage andauernde Otitis 
med. ac. supp. bilat.) eine auffalIige Zunahme der Schwerhiirigkeit ausliisten. 

Fall V. K. U., 2ljahriger Kontorist. Bemerkte nach einem vor drei Jahren 
durchgemachten Schnupfen eine Verringerung der Horscharfe auf dem rechten 
Ohre, der er keine Bedeutung beimaJ3. Zeitweise verspiirte er Summen oder 
Klingen im rechten Ohre. Die Zunahme der subjektiven Ohrgerausche in den 
letzten Wochen veranlaJ3ten ihn, sich ohrenarztlich untersuchen zu lassen. In der 
letzten Zeit Druckgefiihl im Kopfe, rasche geistige und kiirperliche Ermiidbark~it. 

Familienanamnese: Mutter (50 Jahre alt) hort schlecht, Vater sehr 
kurzsichtig, sebr nerviis. Ein Bruder des Patienten nerven- und magenleidend. 
Eine Schwester des Vaters steht an einer Nervenklinik in Behandlung. Ein Bruder 
des Patienten litt an hypophysarem Zwergwuchs. Ein Bruder der Mutter ist an 
Tuberkulose gestorben. 
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Allge meine Un tersuch ung: Cornealreflexe herabgesetzt, Rachenreflex 
fehlt, Sehnenreflexe und Bauchdeckenreflexe sehr gesteigert, Dermographismus+ +, 
Bradykardie, Erben positiv, hoher Gaumen. 

Ohrbefund: Rechts mittelgradige, links geringgradige Erkran
kung des inneren Ohres. 

Fall VI. H. St., 27jahriger Lehrer, bemerkt seit etwa 5 Jahren eine Abnahme 
des Gehors, die sich jedoch in den ersten Jahren nur zeitweise und in nicht wesent
lichem Malle fiihlbar machte. Vor einem halben Jahre stiirzte Patient beim 
Eislaufen auf den Hinterkopf. Seit diesem Unfall solI die Horscharfe in 
merklicher Weise abgenommen haben, auch empfindet der Kranke seither kon· 
stantes Summen im rechten Ohre, dessen Zunahme ihn schlielllich zur ohrenarzt
lichen Untersuchung veranlallte. 

Pat. war als Kind immer schwachlich, blieb in der Schule in den ersten Jahren 
zuriick. Als Kind Masturbation. Jetzt sexuell abstinent. Keine Libido. Schlaft 
schlecht. Hat oft Hinterhauptskopfschmerzen. 

Familienanamnese: Mutter sehr bleichsiichtig, nervos. Vater Epileptiker. 
Eine Schwester stark kurzsichtig. Ein Bruder des Vaters fettleibig, rheumatisch. 
Grollmutter (vaterlicherseits) solI einen grollen Kropf gehabt haben. 

Allgemeiner Status: Abnorm grolle Ohren. Leichte Struma. Unregel
mallige Zahnstellung. Leichte Asymmetrie des Gesichtsskelettes. Hyperplasie des 
lymphatischen Rachenringes. Cornealreflexe und Rachenreflex fehlen, Sehnen
reflexe stark gesteigert. Sparliche Behaarung. Sehr stark ausgesprochener Der
mographismus. Aschner +, Erben +. Respiratorische Irregularitat. Scap. 
scaph. Driisen am Halse. Costa decima fluctuans. Sehr kleine Testikel. Atonie 
des Magens. 

Ohrbefund: Beiderseitige, rechts mittelgradige, links leichtgradige 
Erkrankung des inneren Ohres. 

Fall VII. J. Gr., 33jahrige Koloristin. Hat vor einem halben Jahre eine rechts
seitige eitrige Mittelohrentziindung von vierwochiger Dauer durchgemacht. 
Seither bemerkt Patientin, die angibt, friiher vollkommen normal gehort 
zu haben, eine fortschreitende Abnahme des Horvermogens auf dem rechten 
Ohre. Auch bestehen seit der Otitis Sausen und Rauschen in dem krank gewesenen 
Ohre. 

Familienanamnese belanglos. 
Allgemeiner Befund: Sehr neuropathisch, iiberaus leicht erregbar, weint 

sehr leicht. Abnorme Stellung der oberen mittleren Schneidezahne. Sehnenreflexe 
sehr stark gesteigert. Virile Crines. Dermographismus rot, stark. Aschner po
sitiv, Erben sehr deutlich. Struma kolloid. Thymusdampfung. Systolisches Ge
rausch iiber der Pulmonalis. Akzentuierter II. Pulmonalton. 

Ohrbefund: Beiderseitige Erkrankung des inncren Ohres, rechts 
hohen, links leichten Grades. Gesteigerte Reflexerregbarkeit des 
Vesti bu lara pparates. 

Fall VIII. F. A., 36jahriger Bankbeamter. Leidet an Kopfschmerzen, die ge
wohnlich in Anfallen in der rechten Kopfseite auftreten. Patient Mrt schon seit 
Jahren nicht scharf. Wahrend der Zeit der Kopfschmerzen ist das GeMr in auf· 
fallender Weise schlechter. Ofters Sausen in beiden Ohren. 

Die Mutter des Patienten litt jahrelang an Gesichtsneuralgien. Eine Schwester 
des Patienten ist sehr blutarm und nervos. Vater in hoherem Alter an Herzfleisch
entartung gestorben. Eine Tante (Schwester des Vaters) Diabetes. 

Angewachsene Ohrlappchen. Hoher Gaumen. Hyperplasie des lymphatischen 
Rachenringes. UnregelmaJ3ige Zahnstellung. Starke Deviatio septi nach links. 
Labiles Herz. Dermographismus. Rachenreflex 0, Cornealreflexe gering. Sehnen
reflexe gesteigert. 
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Augenbefund (Dr. Kramer): Einseitige Amblyopie durch Astigmatismus. 
Ohrbefund: Beiderseitige mittelgradige Erkrankung des inneren 

Ohres. 
Fall IX. L. W., 32jahrige Verkauferin. Hat angeblich bis vor zwei Monaten 

sehr gut gehort. Nach plotzlicher unvermittelter Einwirkung von zwei schril
len Pfiffen auf das linke Ohr verspiirte Patientin heftiges Pfeifen und Klingen 
in diesem Ohre und gIaubte schon in der allernachsten Zeit 7iu bemerken, daB sie 
nicht mehr so gut auf demselben hore wie friiher. Patientin leidet haufig an heftiger 
Migrane und an dysmenorrhoischen Beschwerden, mitunter an Schmerzen in der 
Blinddarmgegend. Schlaft oft schlecht 1). 

Ein Bruder schwachsinnig, hort seit Kindheit schlecht, eine Schwester Sauferin, 
ein Kind dieser Schwester taub geboren, ein zweites an tuberkuloser Hirnhautent
ziindung gestorben, eine zweite Schwester Zwergwuchs. Vater in hohem Alter 
schwerhorig. 

Ohrbefund: Beiderseitige Erkrankung des inneren Ohres, links 
mittleren, rechts leichten Grades. 

Fall X. Frau M. Gr., 34jahrige Klavierlehrerin. Hort auf dem linken Ohre 
seit 10 Jahren schlecht. Damals bestand linksseitige Mittelohrentziindung von 
14tiigiger Dauer. Schon wahrend der Ohreiterung Ohrensausen, das die Patientin 
nicht verlor. Lufteinblasungen, die langere Zeit nach dem Sistieren der Eiterung vor
genommen wurden, besserten das Ohrensausen in keiner Weise. Das Horvermogen 
besserte sich nach Ablauf der Otitis, erlangte jedoch nicht seine normale Scharfe. 
Wahrend der ersten Graviditat und im Wochenbette (vor fiinf Jahren) verschlech· 
terte sich das Gehor. Eine lokale Behandlung (Katheterismus, Galvanisation) blieb 
resultatlos. In den letzten drei Jahren ziemlich stationarer Befund. 1m Laufe der 
letzten Monate (nach einem heftigen Schnupfen) Steigerung der Ohrgerausche und 
weitere Abnahme des Horvermogens, das seit dieser Zeit auch rechts geringer wird. 

GroBvater miitterlicherseits schwerhorig, litt in den letzten Jahren an einer 
Geistesstorung, erlag einem Schlaganfall. GroBmutter miitterlicherseits fettleibig 
und zuckerkrank. Eine Schwester der Mutter sehr klein und fettleibig, eine zweite 
Schwester war sehr nervos und litt haufig an Magen- und Darmbeschwerden. GroB
vater vaterlicherseits starb an einem Herzleiden. Ein Bruder des Vaters Suicid. 
Eine Schwester des Vaters hysterisch. 

Klein, fettleibig. Auffallend groBer Kopf, unregelmiiBige Zahnstellung. Hyper
plasie des lymphatischen Rachenringes. Struma parenchymatosa. Cornealreflexe 0, 
Rachenreflex 0, Dermographismus stark, fleckig, labile Herzaktion. Aschner +, 
Enteroptose, Pes planus. 

Ohrbefund: Erkrankung des inneren Ohres, links hoh,en, 
rechts mittleren Grades. 

Fall XI. Br. M., 31jiihriger Musiker (Klarinettist). Leidet seit 4-5 Jahren 
an Ohrensausen, das meist ertriiglich ist, mitunter jedoch, bei gleichzeitigem Auf
treten von Kopfschmerzen, sehr intensiv (pulsierend, klopfend) wird. Gehor seit 
21/2 Jahren (ohne Ursache) allmiihlich abnehmend. In der letzten Zeit groBe Emp
findlichkeit gegen Geriiusche, besonders schrille Tone. Patient lernte in der Schule 
schlecht, hatte mangelliaftes Gedachtnis, war sehr zerstreut. Als Kind Masturbation. 
Patient ist sehr nervos, schlaft wenig und unruhig, wird oft von erregenden Triiumen 
gequiilt. Haufig Depressionszustiinde, oft Furchtvorstellungen. Mitunter aus gering
fiigiger Veranlassung Zornausbriiche. Hiiufig halbseitige Kopfschmerzen. Sexuell 
wenig erregbar. 

1) Die Allgemeinuntersuchung der Patientin ergab auBer betrachtlich erhohter 
labiler Herzaktion und hochgradiger vasomotorischer Uberregbarkeit, keine Be
sonderheiten. 
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Grollvater viiterlicherseits: Schlaganfall, Grollmutter Carcinoma vesicae. Groll
vater miitterlicherseits: Epileptiker. Vater sehr nervos, Alkoholiket, Mutter an
amisch, nervos, haufig Migrane, eine Schwester der Mutter hysterisch, eine zweite 
Schwester im Alter zwischen 20 und 30 Jahren schwerhorig (Otosklerose ?). 

Rachitische Veranderungen am Schadel. Asymmetrie der Gesichtshalften. 
Chvostek +. Unregelmallige Zahnstellung. Hoher Gaumen. Hyperplasie der 
Zungenfollikel. Tonsillen und adenoide Vegetationen in der Kindheit entfernt. 
Lymphdriisen am Halse und in den Axillen vergrollert. Geringe Behaarung am 
Stamme, in den Axillen, sparliche Behaarung am Bauche. Schwach entwickeltes 
Genitale (Hoden sehr klein). Beiderseits offene Leistenringe. Scap. scaphoid. 
Cornealreflexe 0, Rachenreflex O. Periost- und Sehnenreflexe sehr gesteigert, 
A schner +, Er ben +. Respiratorische Irregularitat. 

Ohrbefund: Beiderseitige mittelgradige Erkrankung des inneren 
Ohres. 

Fall XII. Ed. G., 50jahriger Schlossermeister, stand vor 12 Jahren wegen 
beiderseitigen chronischen Mittelohrkatarrhs in Behandlung. Die Funktionsprii
fung ergab damals als Ursache der Horstorung nebst katarrhalischen Vorgangen 
im Mittelohre eine Erkrankung des inneren Ohres. Das Horvermogen nach der 
Behandlung war: Uhr rechts 30 em, links 25 em. Fliistersprache rechts 6 m, ak
zentuiert 8 m, links 6 m, akzentuiert 7-8 m . 

. In den folgenden Jahren kam Patient zweimal (1908 und 1912) wegen katarrha
lischen Erscheinungen in den oberen Luftwegen zur Ohrbehandlung. Er klagte 
bei diesen Anlassen nicht iiber das Ohr und gab auch an, keine Verschlechterung 
seines Gehors beobachtet zu haben. 

Die Horpriifung ergab: 
1908: Uhr rechts 20 em, links 20 em, Fliistersprache rechts 5-6 m, links 

5--6 m. 
1912: Uhr rechts 15 em, links 10 em, Fliistersprache beiderseits 4-5 m. 
1917 erlitt Patient einen mit heftigem psychischen Trauma verbundenen 

Unfall (er wurde von einem Schwerfuhrwerk umgestollen); bis auf Hautab
schiirfungen und Blutunterlaufungen keine Verletzungen. 1m Anschlusse daran: 
Ohrensausen, Kopfschmerzen, Gefiihl der Unsicherheit, Platzangst, schlechter 
Schlaf, abnehmendes Gehor. 

Interne Untersuchung: GroBer, ziemlich fettleibiger Mann, Morclsches Ohr, 
in die Stirn hineinwachsendes Kopfhaar. Synophris, Lingua scrotalis, Hypertrophie 
der Zungenfollikel, Vergrollerung der Schilddriise. Rigide periphere Arterien, 
Hypertrophie des linken Ventrikels, Akzentuation des II. Aortentones (Arterio
sklerose). Varicen an· den unteren Extremitaten. Sehr labile Gemiitsstimmung, 
Neigung zu heftigen Erregungszustanden, abnorme sexuelle Erregbarkeit. 

Familienanamnese: Eine Schwester Psychose, ein Bruder Epileptiker, ein 
Bruder (taub geboren) in der Kindheit gestorben. Vater an Diabetes gestorben, 
Mutter im Alter von 55 Jahren einem Schlaganfall erlegen, eine Schwester der 
Mutter: Morbus Basedowii (war sehr schwerhorig). Ein Bruder des Vaters, der an 
Gefallverkalkung litt, ist plotzlich gestorben, ein zweiter Bruder des Vaters (seit 
dem 30. ,Lebensjahre schwerhOrig) soIl mit 45 Jahren an einem Nervenleiden ge
storben sein. 

Die einen Monat nach dem Unfall vorgenommene Horpriifung ergab: Uhr 
rechts 5.cm, links a. c. Fliistersprache rechts 21/ 2-3 m, links Jl/2-2 m. Laute 
Sprache beiderseits bis 6 m. Rinne positiv. Schwabach beiderseits stark ver
kiirzt. c4 und C beiderseits verkiirzt. Kein spontaner Nystagmus. Beim Stehen 
mit geschlossenen Beinen und Augen starkes Scb:wanken. 

Diagnose: Rechts mittelgradige, links hochgradige Erkrankung 
des inneren Ohres. 
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Fall XIII. H. K., 27jahriger Beamter, hatte im Jahre 1908 eine rechtsseitige, 
1911 eine beiderseitige Otitis med. ac. durehgemaeht, die mit vollatiindig normalem 
Horvermogen ausgeheilt war. 

1m November 1915 stellte sieh nach einem akustisehen Trauma (Abfeuern 
eines Gewehres neben dem linken Ohre) lautes Klingen im linken Ohre ein. Etwa 
seehs Wochen spater fiel dem Patienten auf, daB er auf diesem Ohre nieht mehr 
so scharf hore wie friiher, was auch die Ohruntersuchung bestatigte. 

Die Ohruntersuchung ergab eine Herabsetzung des Gehors links auf Grund einer 
Innenohrerkrankung: eine normal 3/4 m weit gehorte Taschenuhr wurde nur 30 em 
weit, akzentuierte Fliistersprache 6-7 m weit gehort. 

Nach mehrmaliger Galvanisation verminderten sieh die subjektiven Ohrge
rausche, ohne daB das Gehor eine Besserung erfahren hatte. 

1920 Horvermogen rechts normal, links Tasehenuhr 20 ern, akzentuierte Flii
sterspraehe 5-6 m. 

Mitte 1924 stellte sich ohne dem Patienten bekannte Ursache leiehtes Summen 
im rechten Ohre ein. Die Horpriifung ergab damals normale Verhiiltnisse auf diesem 
Ohre, zeigte aber anfangs 1925 eine minimale Gehorsabnahme (in einer Entfernung 
von 10-12 m wurden einzelne Worte falseh verstanden oder nur Kombination 
riehtig wiedergegeben). Die Stimmgabelpriifung stellte eine leichte Verkiirzung der 
Kopfknochenleitung fest. Links akzentuierte Fliistersprache 5 m. 

Die iibrige Untersuehung ergab: Leichte VergroBerung der Tonsillen, kleine 
Pharynxtonsille, vasomotorisehe Rhinitis, Dermographismus, labiles Herz, Stei
gerung der Sehnenreflexe. 

Familienanamnese: Vater des Patienten, 57 Jahre alt, leidet an mittel
gradiger labyrintharer SehwerhOrigkeit, GroBvater (vaterlieherseits) soll in hOherem 
Alter schwerhorig gewesen sein. 

Fall XIV. J. E., 33jahriger Klavierstimmer. Erblindete im Alter von 12 Jahren 
auf dem reehten, im Alter von 18 Jahren auf dem linken Auge. Vor 14 Jahren 
wurde Patient Klavierstimmer. Ein Jahr spater stellten sieh unangenehme Sen
sationen in beiden Ohren ein, die Patient als Knistern bezeichnet. Vor sechs Jahren 
bemerkte er eine Abnahme der Horscharfe, die auch durch einen damals vorgenom
menen operativen Eingriff in der Nase keine Besserung erfuhr. In den letzten Jahren 
solI das Horvermogen fortsehreitend abgenommen haben. 

Familienanamnese: Der Vater des Patienten starb im Alter von 68 Jahren 
an GefaBverkalkung. Die Mutter ist hochgradig nervOs. Der Vater der Mutter ist, 
63 Jahre alt, plotzlich gestorben. Ein Bruder der Mutter starb im Alter von 
21 Jahren an einem Herzklappenfehler, vier Briider starben im mittleren Lebensalter 
(drei im Alter von 50 Jahren, einer im 60. Lebensjahre) an GefaBverkalkung. Ein 
Bruder des Patienten ist sehr nervos, sehr jahzornig, eine Schwester ist geistesge
stort, eine zweite zeigte voriibergehend Geistesstorung. 

Allgemeinuntersuehung: Asymmetrie des Raehens, Cornealreflexe ab
gesehwiicht, unterer rechter Eckzahn auBerhalb der Reihe vor den iibrigen Zahnen. 
Synophris. Seit friihester Jugend kalte FiiBe und Hande. Glatzenbildung seit 
11 Jahren (im Alter von 22 Jahren), nicht familiar. Uberstreckbarkeit des rechten 
Ellbogengelenkes und der Metacarpophalangealgelenke beider Seiten. Typus 
respiratorius. Asthenischer Hochwuchs. Sehnenreflexe + +, Bauchdeckenreflexe 
+ +, Dermographismus etwas verstarkt, rot. Labile Herzaktion. Enge, dieke Ge
faBe, Erbensehes Pulsphanomen +, reehtsseitige totale.Hyperasthesie und Hyper
algesie. 

Augenbefund (Dr. Urmetzer): Beiderseitige Ablatio retinae infolge von 
Myopie (rechts mit konsekutiver Iritis). Rechts Amaurose, links Handbewe
gungen vor dem Auge. 

Ohrbefund: Innenohrerkrankung beiderseits. 
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Horscharfe 1916: Uhr reehts 5 cm, links 10 em, Fliisterspraehe rechts 31/ 2 bis 
4 m, links 4-6 m. 

1921: Uhr reehts 1-2 em, links 5-6 em, Fliisterspraehe rechts 11/2-2 m, 
links 3-31/ 2 m. 'i 

Fall XV. K. Br., 48jahriger Korbflechter. Hort schon von Jugend auf schlecht. 
Eine Ursaehe fUr die Schwerhorigkeit vermag Patient nicht anzugeben. Fortwah
rendes Singen und Sausen in beiden Ohren. Haufig Kopfsehmerzen. Vier Gesehwi
stersind nahezu blind. Zwei Gesehwister starben im Alter von 15 und 16 Jahren 
an Gehirnhautentziindung. 

Von Ohrerkrankungen in der Familie ist dem Patienten niehts bekannt. 
Ohrbefund: Trommelfelle leieht getriibt. Uhr beiderseits 13, Fliisterspraehe 

reehts akzentuiert 6-8 em, links akzentuiert 15 em. Laute Spraehe: rechts und 
links 1 m. Weber unbestimmt. R4nne positiv. Schwabach beiderseits stark 
verkiirzt. c4 beiderseits stark verkiirzt. C beiderseits verkiirzt. Vestibularapparat 
normal. Keine Gleichgewichtsstorungen. 

Augenbefund (Dr. Urmetzer): Atrophie des Nervus opticus beiderseits 
nach Neuritis optica hereditaria. Visus: Handbewegungen werden beiderseits in 
einer Entfernung von etwa 1 m gesehen. 

Diagnose: Beiderseitige hochgradige Erkrankung des inneren 
Ohres (kombiniert mit heredofamiliarer Opticusatrophie). 

Fall XVI. E. P., 34jahrige Beamtin. Stand im Laufe von acht Jahren einige
male wegen katarrhalischer Erscheinungen in den oberen Luftwegen in Behand
lung. Vor sechs Jahren wurde Stein durch eine Klage der Patientin iiber plotz
lich aufgetretenes Summen und Zirpen im rechten Ohre veranlaBt, eine Untersu
chung des Gehororganes vorzunehmen, die eine minimale Einschrankung der Hor
seharfe auf der Grundlage einer eben noch festzustellenden Affektion des Hornerven
apparates ergab. (Uhr beiderseits 60 cm, Fliistersprache 7-8 m, Knochenleitung 
minimal verkiirzt, c4 rechts urn 5 Sekunden verkiirzt, links normal.) 

Therapeutisehe Versuehe, die sUbjektiven Besehwerden zu beeinflussen, hatten 
wenig Erfolg; erst naeh langerem Landaufenthalte besserte sich der Zustand, und 
die Horempfindungen wurden nur nach Erregungen, korperlichen Anstrengungen, 
vor den Menses usw. wahrgenommen. 

Eine vor vier Jahren durehgefUhrte Funktionspriifung ergab ein gleiehes Hor
vermogen fiir Fliisterspraehe, wahrend die Uhr nur noeh 40 em weit gehort wurde. 
Vor einem Jahre kam die Patientin wegen starker Zunahme der Ohrgerausehe im 
linken Ohre und Auftreten derselben im reehten Ohre wieder zur Untersuehung. Die 
Horpriifung ergab eine auffallende Verschlechterung des Horvermogens am linken 
Ohre: Uhr reehts 30 em, links 10 em, Fliisterspraehe rechts 7 m, links 4 m. Weber 
im Kopf, S c h w a b a c h beiderseits (links mehr als reehts) verkiirzt. e4 links verkiirzt, 
rechts minimal verkiirzt. Ais Ursache fUr die auffallende Versehlechterung des 
Horvermogens gab die Patientin an, daB sie seit einem halben Jahre in ihrem Bureau 
taglieh zu wiederholten Malen zu telephonieren habe, wobei sie die Musehel 
stets an das linke Ohr zu legen pflegte. 

Familienanamnese: Ein Onkel (Bruder des Vaters) solI sehon in jiingeren 
Jahren sehlecht gehort haben, ebenso eine Schwester des Vaters. Die iibrige Fami
liengesehichte negativ. 

Patientin sehr groB, mager, anamiseh, nervos. Menses mit 16 Jahren eingetreten, 
unregelmal3ig, mit groBen Besehwerden. Oft Migrane, Cornealreflexe 13, Raehenre
flex 13, ZahiJ.e im Oberkiefer weit auseinanderstehend. Morelsehes Ohr. Deformation 
am Helix. Leiehte Prominenz der Bulbi. Steigerung der Sehnenreflexe. LabHes Herz. 
Madonnenhande (sehr schmale Hande mit auffallend langen, sehmalen Fingern). 

Diagnose: Beiderseitige Erkrarikung des inneren Ohres, rechts 
leiehten, links mittleren Grades. 
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Samtliche hier aufgezahlten Faile von chronischer progressiver 
labyrintharer Schwerhorigkeit bieten das Gemeinsame der abnormen 
korperlichen Veranlagung ihrer Trager, eine Tatsache, die sich einer
seits aus den Einzelheiten der Familienanamnese, andererseits aus 
dem Nachweise der zahlreichen Entartungszeichen an den Patienten 
ableiten laBt. 

Erwahnenswert erscheint die relativ haufige Kombination von Ohr
erkrankungen mit konstitutionellen Augenleiden in ein und derselben 
Familie (siehe die FaIle I, II, V, VI und XV). Ganz besonders sei 
diesbezuglich auf die Kombination des Ohrenleidens mit Amblyopie 
durch Astigmatismus (Fall VIII), auf aen labyrinthar SchwerhOrigen, 
der infolge von Ablatio retinae erblindete (Fall XIV), und auf die Kom
bination der Innenohrerkrankung mit heredofamiliarer Opticusatrophie 
Fa II XV verwiesen. 

Bedeutsam erscheint ferner das haufige Vorkommen von Nerven
krankheiten in den Familien der mit labyrintharer SchwerhOrigkeit 
behafteten Kranken (siehe die FaIle I, III, IV, V, VI, IX, X, XII 
und XIV). 

Aber auch die klinischen Einzelheiten der hier vorgelegten FaIle bil
den Kriterien von kaum anfechtbarer Beweiskraft fUr die Verwertung 
des konstitutionellen Momentes in der Pathogenese der chronis chen pro
gressiven labyrintharen Schwerhorigkeit. 

Wir finden die labyrinthare Erkrankung schon im jugendlichen Alter, 
selbst im Kindesalter, ohne daB die Anamnese auf Einflusse hinweist, 
die das innere Ohr fruher einmal hatten schadigen konnen. Die Er
krankung kann in solchen Fallen minimalsten Grades sein, dem Patienten, 
mangels eines ihm zu BewuBtsein kommenden Funktionsausfalles, 
keinerlei Storungen verursachen und wird nicht selten von ihm zufallig 
entdeckt oder gelegentlich einer aus anderen Griinden notwendig ge
wordenen Ohruntersuchung konstatiert .. 1st die Funktionsbeschrankung 
keine nennenswerte odeI' das andere Ohr iiberhaupt normal, so konnen 
Jahre vergehen, ohne daB das Leiden seinem Trager auffalligwird. Dann 
abel' kann irgendein geringfUgiges Moment genugen, die Krankheit 
fUr den Patienten in Erscheinung treten zu lassen. So haben wir 
katarrhalische Vorgange del' Nasenschleimhaute, akut entzundliche 
Prozesse des Ohres, psychische und physische Traumen als Gelegenheits
ursachen kennengelernt, die an und fUr sich kaum imstande gewesen 
waren, das innere Ohr zu schadigen, aber bei Einwirkung auf ein minder
wertiges Gehororgan den AnstoB zur Progredienz des Leidens zu bieten 
vermochten. Gerade in diesel' auffalligen Reaktion auf unter anderen 
Umstanden belangloseauBere Einflusse ist zweifellos ein wichtiger 
Faktor zur Beweisfiihrung der konstitutionellen Minderwertigkeit des 
Horapparates zu erblicken. 
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In allen diesen Fallen war, soweit die Beobachtungen eine langere 
Spanne Zeit umfaBten, eine allmahlich fortschreitende Abnahme des 
Horvermogens zu konstatieren, die allerdings bei manchen Kranken so 
langsam vor sich ging, daB sie nur durch wiederholte Untersuchungen 
imVerlaufe eines langeren Zeita bschnittes festzustellen war. Anders gestal
tete sich jedoch der Verlauf in Fallen, in denen das kranke Organ in 
erhohtem MaBe in Anspruch genommen oder in besonderem Grade ausge
niitzt wurde. Nach kiirzerer oder langerer Zeit iibermaBiger Leistung trat 
seine pathologische Veranlagung in unverkennbarer Weise zutage, und 
mitunter lieBen auch Schadigungen, die den ganzen Organismus betrafen, 
an der intensiven Reaktion von seiten des Gehorapparates diesen als 
Locus minoris resistentiae erkennen. In der Reihe der Beobachtungen 
der ersten Art stelle ich als Paradigma den von mir an sechzehnter Stelle 
mitgeteilten Krankheitsfall (siehe Fall XVI). Die betreffende Patientin, 
die an einer vor acht J ahren festgestellten, damals auBerst geringgradigen 
(beiderseitigen) Erkrankung des Hornervenapparates litt, zeigte als Folge 
einer Uberanstrengung des einen Ohres durch sehr haufige, taglich iiberaus 
oft wiederhoIte telephonische Gesprache auf diesem Ohr eine auffallende 
Progredienz des Leidens unter Zunahme der schon friiher in geringem 
Grade fiihlbar gewesenen subjektiven Ohrgerausche, wahrend auf dem 
anderen Ohre nur ein geringgradiges Fortschreiten des Krankheitspro
zesses nachzuweisen war. 

In die gleiche Kategorie von Krankheitsvorgangen sind die FaIle X 
und XI einzureihen. Bei beiden Patienten (Musikern) darf man in der 
Ausiibung des Berufes jene Schadlichkeit zugrunde legen, die das in 
seiner Anlage zweifellos gegebene Leiden in der Entwicklung forderte. 

DaB die FaIle von exquisiter professioneller Schwerhorigkeit (Schlos
ser, Kesselschmiede, Lokomotivfiihrer usw.) zahlreiche Vertreter in der 
Gruppe der in Rede stehenden Affektionen stellen, liegt auf der Hand. 
Es braucht auch nicht erst betont zu werden, daB der Verlauf des Krank
heitsprozesses von der Intensitat der Krankheitsanlage ebenso bestimmt 
werden wird wie von dem Zustande, in welchem sich das. Gehororgan 
schon zu Beginn der Einwirkung der akustischen Schadlichkeiten be
funden hat. 

So wie die pathologische Veranlagung des Hornervenapparates bei 
langere Zeit hindurch fortgesetzter iibernormaler Ausniitzung des Organes 
in geringeren oder hohergradigen Anomalien der Funktion.zum Ausdruck 
kommt, kann sie auch schon bei einmaliger oder kurze Zeit hindurch 
andauernder Einwirkung intensiver Reize zutage treten. 

DaB intensive Schalleinwirkung auch schon bei kurzer Dauer schwere 
Veranderungen im akustischen Endorgan herbeizufiihren vermag, 
haben experimentelle Untersuchungen (v. Eicken, Friedrich, 
Hoessli, Siebenmann, Wittmaack, Yoshii u. a.) bewiesen. Bei 

Bauer-Stein, Otiatrie. 12 
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Detonationen, Explosionen usw. werden wir demnach in der Starke des 
akustischen Traumas hinlanglich Grund zur Erklarung des nachfol
genden Funktionsdefektes finden. 

Es gibt jedoch auch Falle, bei denen der Grad des akustischen In
suItes nicht geniigt, die von ihm ausgelosten Storungen zu erklaren. 
So verweise ich auf den Fall IX, bei dem die Krankheitserscheinungen 
nach Einwirkung schriller Pfiffe auf das Ohr einsetzten, und auf den 
Fall XIII, bei welchem das Abfeuern eines Gewehres nahe am Ohre 
subjektive Gerausche und bald damuf eine Verminderung des Gehors zur 
Folge hatte. Fiir solche Falle diirfen wir wohl aus dem MiBverhaltnis 
von Ursache und Wirkung mit Recht eine in der Minderwertigkeit des 
Organes begriindete Krankheitsdisposition ableiten. 

Eine sehr wertvolle positive Grundlage fiir die Beurteilung solcher 
Affektionen bieten die experimentellen Untersuchungen Wittmaacks 
an Meerschweinchen. 

Die Versuche Wit t m a a c k s betreffen Schadigungen des Gehors durch 
kontinuierlich einwirkenden lauten Schall, bzw. Larm und solche, die 
durch kurzdauernde, aber sehr intensive, unmittelbar an der Ohrmuschel 
erzeugte Schalleinwirkung hervorgerufen wurden. Die einmalige kurz
dauernde intensive Schalleinwirkung (schriller Pfiff oder Knall einer 
Jagdbiichse) auBerte sich in einer Erkrankung des Nervus 
cochlearis und der zugehorigen Teile des Cortischen Or
ganes im Sinne eines degenerativen Zerfalles der Nerven
fasern, Nervenzellen und Sinneszellen. Blutungen, Zer
reiBungen der Labyrinthmembranen o. dgl. konnte Witt
maack nie beobachten (mit Ausnahme der sekundaren ZerreiBung 
der ReiBnerschen Membran). In allen Fallen wurden der Nervus 
vestibularis, sein Ganglion und seine Endapparate vollig 
intakt gefunden. Ais Ursache der degenerativen Prozesse nach kurz
dauernden intensiven Schalleinwirkungen nimmt Wittmaack eine 
Uberreizung des Neurons an. 

Bei den Versuchen mit ofters wiederholter kurzdamirnder intensiver 
Schalleinwirkung ergab die mikroskopische Untersuchung bei samtlichen 
Tieren auBerordentlich deutliche· und durchgehends recht schwere 
Veranderungen im Nervus cochlearis, im Ganglion cochleare 
und im Cortischen Organ, die in degenerativem Zerfall der Nerven
zellen, der Nervenfasern und der Sinneszellen, gefolgt von Riickbildungen 
im Stiitzapparat des Cortischen Organes, bestanden. A uch hier fan
den sich im inneren Ohre weder BI utungen noch ZerreiBun
gen der zarten Membranen oder irgendwelche Veranderungen, die als 
direkte Folge der Schalleinwirkung angesehen werden konnten1). 

1) Gegen die Annahme der Erkrankung des Labyrinthes verwertet Wit t m a a c k 
auch das isolierte Auftreten der Horstorung ohne Gleichgewichtsstorung. Dieser 
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Das Bemerkenswerte der Wittmaackschen Untersuchungsergeb
nisse liegt vor allem darin, daB die erhobenen Befunde mit den an mensch
lichen Gehororganen bei Professionsschwerhorigkeit festgestellten Be
funden (Habermann, Briihl) iibereinstimmen und in Parallele mit 
den identischen Untersuchungsergebnissen Alexanders, Briihls, 
Manasses, Wittmaacks u. a. an menschlichen Schlafenbeinen bei 
Fallen von "nervoser Schwerhorigkeit" gebracht werden konnen. 

Die groBe Mehrzahl dieser Befunde gleicht den von Wittmaack be
schriebenen mittelschweren und schwereren Graden der experimentell 
hervorgerufenen Veranderungen, woraus Wit t m a a c k einen RiickschluB 
auf die Analogie der pathologisch-anatomischen Veranderungen im 
Gehororgane zieht. 

So gewinnen wir aus der Analyse der vorliegenden FaIle eine ganze 
Reihe von Anhaltspunkten, die hier in Rede stehenden Formen der laby
rintharen Erkrankungen von einem gleichen Gesichtspunkte aus zu be
trachten und, unter Zugrundelegung der hereditar-degenerativen Ver
anlagung, die abnormen Reaktionsbedingungen des Hornervenapparates 
zur Erklarung der Entwicklung der progredienten Atrophie in demselben 
in Anspruch zu nehmen. 

Es handelt sich also zweifellos urn eine konstitutionell begriindete 
geringe Leistungsfahigkeit im Gebiete des Acusticus, urn eine verminderte 
Widerstandsfahigkeit gegen verschiedene Schadigungen und Einfliisse, 
die - an und fUr sich bedeutungslos - hier eine progrediente anatomische 
Degeneration des befallenen Systems auszulosen imstande sind. 

Wahrend unter giinstigen Voraussetungen die Erkrankung erst im 
Greisenalter auf tritt, kann sie sich in anderen Fallen, wenn sich das Ge
hororgan infolge seiner Minderwertigkeit schon der normalen Inanspruch
nahme nicht gewachsen zeigt, bereits im jugendlichen Alter einstellen. 

So fUhren denn auch alle Ubergange von solchen schon friihzeitig 
durch normale Abniitzung, also durch Aufbrauch entstandenen Fallen 
von progressiver labyrintharer Schwerhorigkeit zu den in vorgeschrittenen 
J ahren spontan einsetzenden Formen von Altersschwerhorigkeit (Pres
byakusis). Die Ergreisung, die senile Atrophie, ist ein physiologischer 
Vorgang, und konnten etwa alle Menschen ein Lebensalter von 1000der 
120 Jahren erreichen, dann wiirden sie wahrscheinlich alle der Presbya
kusis verfallen. Es ist nur der Zeitpunkt, in welchem die Schwerhorigkeit 
einsetzt, ob im Greisenalter oder schon friiher, der das Krankhafte des 
Prozesses, die konstitutionelle Lebensschwache des Gehorapparates, 
seine mehr oder minder ausgesprochene funktionelle Minderwertigkeit 
verrat. Der Normale erlebt seine Presbyakusis nicht oder kaum in aus
gesprochenem MaBe. 

isolierten H6rst6rung kann eben nur eine isolierte Fasererkrankung (degenerative 
Neuritis des Nervus cochlearis) zugrunde liegen. 

12* 
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Es ist klar, daB allen diesen mannigfachen Abstufungen in der phano
typischen Auswirkung der Organminderwertigkeit die Quantitatsunter
schiede in der Wirkungsintensitat der abnormen Erbanlagen entsprechen, 
von denen in einem spateren Kapitel die Rede sein wird. 

Es ist auch nicht gleichgiiltig, in welcher Vergesellschaftung sich die 
krankhaften Gene vorfinden, weil eine ganze Reihe von ganz anders
artigen Erbfaktoren indirekt auch fUr die Widerstandsfahigkeit und 
Suffizienz des Gehornervenapparates von Belang sind. 

Ganz besonders ist es, angesichts der Eigenart der Blutversorgung auf 
dem Wege der langen, dunnen, astlosen Arteria auditiva interna, die Be
schaffenheit des Zirkulationsapparates und seiner nervosen Steuerung, 
welche die Leistungs- und Widerstandskraft der uberaus empfindlichen, 
fein differenzierten Endapparate des Acusticus bestimmen wird. 

So haben wir vor allem in der Labilitat der Blutversorgung, die uns 
als ei n Bindeglied in der Kette der degenerativen Stigmen als ein Sym
ptom der degenerativen Veranlagung oft entgegehtritt, ein Moment ge
geben, das die Entwicklung des in der Keimesanlage begrundeten Ohren
leidens zu fordern vermag. Wenn wir uns weiter nach der Erorterung 
J. Bauers den Mechanismus vor Augen halten, nach welchem eine 
konstitutionelle Hypoplasie des GefaBsystems, eine neuropathische 
Veranlagung, eine vasomotorische Ubererregbarkeit gemeinsam mit Sto
rungen im Bereiche des innersekretorischen Apparates der Entwicklung 
eines arteriosklerotischen Prozesses Vorschub leisten konnen, so finden 
wir fur zahlreiche FaIle in einer pramaturen Arteriosklerose einen bedeu
tungsvollen pathogenetischen Faktor fUr die Erklarung der pramaturen 
nervosen Schwerhorigkeit. Dies wiirde ja auch der schon oben erwahnten 
Vorstellung von der partiellen heterochronen Hyperinvolution ent
sprechen. 

Es braucht nicht erst des besonderen ausgefUhrt zu werden, daB die 
im hoheren Alter auftretenden endarteriellen Veranderungen in den Hirn
gefiiBen, speziell del' Arteria auditiva interna, infolge der auf diesem Wege 
verursachten Zirkulations- und Ernahrungsstorungen fruher oder spater 
das Bild del' Altersschwerhorigkeit zur Entwicklung bringen werden. 

Nicht minder als Zirkulationsstorungen werden naturgemaB aIle 
Allgemeinerkrankungen, welche durch Beeinflussung des Ernahrungs
zustandes, besonders durch Anamie, den Gesamtorganismus schadigen, 
jedes von Haus aus minderwertige Organ, in unseren Fallen das innere 
cOhr, benachteiligen. So erklart sich das Einsetzen der Erkrankung, wie 
auch ihre Verschlechterung nach Allgemeinerkrankungen aus dem durch 
diese verschuldeten Beginne, resp. der Zunahme der degenerativen 
Atrophie im Nervus acusticus und seinem Endorgane. 

Aber auch die Wirkung exogener Schadlichkeiten, deren Ein
fluB auf das Hornervengebiet in unzweifelhafter Weise festgestellt ist -
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vor aHem toxischer und infektiOser Noxen, die das klinisch wie histo
logisch klargestellte Krankheitsbild der toxischen und infektiosen 
Neurolabyrinthitis verschulden -, wird durch die konstitutionelle Be
schaffenheit der Gehororgane bestimmt werden. 

Stein hat fUr eine - derzeit allerdings wohl noch kleine - Anzahl 
von Innenohrerkrankungen nach dem Typus der chronischen progressi
yen labyrintharen Schwerhorigkeit, die der Anamnese nach atiologisch 
auf verschiedene exogene Schadlichkeiten bezogen werden muBten, die 
hereditare Belastung - als Kriterium fUr die in der Konstitution be
grundete Krankheitsdisposition - festgestellt. Die nachstehende Tabelle 
zeigt schon an dieser geringen Zahl von Fallen, welche Bedeutung einer 
ererbten Organminderwertigkeit fUr die Reaktion auf exogene Schad
lichkeiten zuerkannt werden muB. 

Innenohrerkrankungen, verursacht durch: 

Kongenitale Lues 
A 
I 
G 
M 
N 
L 
L 
T 

kquirierte Lues. 
nfluenza . 
rippe 
umps. 
ikotin. 
ange fortgesetzten Salicylgebrauch 
ange fortgesetzten Chiningebrauch 
rauma. 

Zahl 
der 

Falle 

4 
21 

6 
10 
5 

10 
8 
6 
5 

75 

I BezUglich des 

I 
Gehororganes Nicht belastet hereditar 

I 
belastet 

2 

I 
2 

14 7 
3 3 
7 3 
2 3 
8 2 
5 3 
4 2 
1 4 

46=61,3% I 29=38,7% 

Eine Mitteilung, die ganz unverkennbar die Lokalisation des schad
lichen exogenen Agens im Hornervengebiete auf vererbter Grundlage 
zur Anschauung bringt, danken wir Kay. Er beschreibt drei Geschwi
ster, die samtlich infolge einer Erkrankung des N. acusticus durch kon
genitale Lues ertaubten. Bei allen dreien war der Hornerv der elektive 
Angriffspunkt fUr das Syphilisvirus. Siemens erwahnt 8jahrige ein
eiige Zwillinge, die beide mit einer Syphilis des inneren Ohres behaftet 
waren. Weitz beobachtete gleichfalls nervos-degenerative Schwer
horigkeit der beiden Partner zweier eineiiger Zwillingspaare und fand 
beidemal das Leiden weiter vorgeschritten bei demjenigen Zwilling, der 
in einer Fabrik dem andauernden starken Larm der Maschinen ausgesetzt 
war. Daran anschlieBend sei vermerkt, daB die sog. siamesischen Zwillinge 
(Xiphopagen), die ja eineiige Zwillinge darstellen, beide anfingen zu er
tau ben (Virchow). 

Von dem gleichen Gesichtspunkte aus besehen, gewinnt auch eine 
unserer Beobachtungen - einen Musiker betreffend, bei dem eine Tabes 
mit Hornervendegeneration einsetzte - erhohtes Interesse. Diese Be
obachtungen bestatigen die Richtigkeit der Ansicht J. Bauers, nacb 
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welcher den quantitativen Abstufungen einer Konstitutionsanomalie eine 
ganze Reihe krankhafter Prozesse entspricht. Diese Reihe beginnt dort, 
wo die Konstitutionsanomalie allein so hochgradig ist, um ohne jeden 
weiteren atiologischen Faktor zu einem KrankheitsprozeB zu fiihren, 
und hort dort auf, wo die Konstitutionsanomalie nichts weiter bedeutet 
als eine Begiinstigung und Forderung der Ausbildung des durch die ver
schiedenen exogenen Faktoren (funktionelle Uberanstrengung, infek
tiose, toxische, traumatische Schadigungen) hervorgerufenen krankhaften 
Zustandes. 

Die Tau b stu m m h e it. 
Schon in unseren Ausfiihrungen iiber die chronische progressive 

labyrinthare SchwerhOrigkeit im vorhergehenden Kapitel haben wir 
darauf hingewiesen, daB die Unterschiede zwischen den scheinbar so 
differenten Krankheitsbildern wie jenen der angeborenen Taubheit 
und jenen der sich im spateren Alter entwickelnden chronischen pro
gressiven labyrintharen Schwerhorigkeit vor allem quantitative sind. 

Weder die personliche klinische Untersuchung der in der Deszen
denz aufeinanderfolgenden Einzelfalle noch die anatomische Forschung 
gestattet derzeit eine eindeutige und sichere Differenzierung in bezug 
auf Ein- oder Mehrheit der atiologischen Faktoren und in bezug auf 
die trotz der Verschiedenheit der einzelnen Befunde allen Erkrankungs
form en gemeinsamen pathologischen Veranderungen. 

Trotzdem halten wir es im Interesse der von uns eingeschlagenen 
Arbeitsrichtung fur unerlaBlich, unsere diesbeziiglichen Ansichten in 
moglichst eindeutigem Sinne klarzulegen: 

Von der Aplasie des Gehororganes bis zur Schwerhorigkeit des hohen 
Alters gibt es - auf gemeinsamer genetischer Grundlage - zahllose 
graduelle Abstufungen von qualitativ, vor allem aber quantitativ von
einander verschiedenen Anomalien. Bei allen diesen Fallen handelt es 
sich um pathologisch-anatomische Veranderungen, welche n ur den 
Ausdruck einer hereditar-degenerativen Veranlagung dar
stellen (Hammerschlag, Stein). 

Die hier gemeinte Taubheit, resp. Taubstummheit, da das taubge
borene Individuum seine normale Sprache einbuBt, ist der hochste 
Grad jener Anomalien des inneren Ohres, die wir mit Hammerschlag 
unter Heranziehung einer Reihe jener Kriterien, welche die moderne 
Konstitutionsforschung als Beweise dafiir ansieht, daB es sich um mit 
dem Keimplasma ubertragene Veranderungen handelt, als hereditar
degenerative bezeichnet haben. 

Prazisieren wir hiermit den Begriff der hereditar-degenerativen, 
resp. konstitutionellen Taubheit als des erbbiologisch abzuleitenden, so 
miissen wir gleichzeitig zur Vermeidung von Irrtumern und MiBverstand-
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nissen den von vielen Autoren in gleichem Sinne gebrauchten Ausdruck 
"kongenitale Taubheit" unbedingt ausschalten. 

Es ist gerade zur Gewinnung einer allgemein anzuerkennenden 
Nomenklatur der Taubstummheit Denker nachdriicklichst beizu
pflichten, wenn er sagt: "Kongenital bedeutet nicht das gleiche wie an
gezeugt oder mitgezeugt, sondern kongenital ist angeboren, es ist ein 
Sammelbegriff, unter dem man alles zusammenfaBt, was im intraute
rinen Leben teils durch Krankheit erworben, teils fehlerhaft angelegt 
war." 

Die seit alters her geiibte Einteilung und vor allem die Statistik in 
der Taubstummenforschung (Hartmann, Hedinger, Schmaltz, 
Falk, Lemcke, Mygind, Siebenmann) beruht auf derUnterschei
dung der "angeborenen" Form des Leidens von seiner "erworbenen". 

Es war zuerst Hammerschlag, der das Unwissenschaftliche dieser 
lediglich auf anamnestischen Angaben beruhenden und daher oft unver
laBlichen Einteilung erkannte. 

Er verwies darauf, daB einerseits Labyrinthbefunde bei intrauterin 
entstandener, also angeborener Taubheit identisch sein konnen mit 
jenen, die als "erworben" angesehen werden, und daB es andererseits 
FaIle von postembryonaler hereditarer - also in der Keimesanlage be
griindeter - Ertaubung gibt. 

Zur Beseitigung sich daraus ergebender MiBstande schlug Hammer
schlag vor, die Taubstummheit statt in "angeborene" und "erworbene" 
einzuteilen: 

1. in die d urch lokale Erkrankungen des Gehororganes (Ent
ziindung, Exsudation, Blutung, Trauma innerhalb des inneren Ohres) 
bei einem sonst gesunden Individuum verursachte und 

2. in die ko nsti t u tio nelle. 
In die erste Gruppe gehoren aIle FaIle von - intrauterin oder post

fetal- erworbener Taubheit, in der zweiten Gruppe unterscheidet 
Ha m merschlag 

a) die sporadische (degenerative) und 
b) die endemische Form. 
Nur in eine atiologisch basierte klinische Nomenklatur lassen sich 

seiner Ansicht nach die verschiedenen anatomischen Befunde zwanglos 
einreihen. Nur so wird eine anfanglich klinisch-atiologische Nomenklatur 
zur Tragerin der pathologisch-anatomischen Befunde. 

Diese Gruppierung Hammerschlags ist nicht durchgedrungen; 
sie hat von mehreren Seiten (Siebenmann, Denker, Lange, Steu
rer) Ablehnung, von Goer ke und U cher ma n n sogar lebhaften Wider
spruch erfahren. 

Ihre Berechtigung haben vorwiegend Alexander, E. Urban. 
tschitsch und Herzog anerkannt. 
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E. Urbantschitsch modifiziert die Einteilung Hammerschlags, 
indem er eine erworbene Form und eine kongenitale (konstitutionelle) 
unterscheidet, die erworbene in die intrauterin und postfetal erworbene 
und die konstitutionelle in die hereditar-degenerative und die endemische 
einteilt. Die hereditar-degenerative Taubheit kann wieder eine manifeste 
und eine latente sein. Zur latenten Form gehoren die Otosklerose und 
die chronische progressive labyrinthare Schwerhorigkeit. 

Auch Herzog schlieBt sich im allgemeinen den Ansichten an, welche 
Hammerschlag mit seiner Einteilung vertritt. Er empfiehlt aber, 
um MiBdeutungen auszuschlieBen, die vor allem durch die Bezeichnung 
"kongenital" verursacht werden konnen, die Bezeichnung ererbt oder 
vererbt zu wahlen und die ererbte Taubstummheit als 2. Haupt
gruppe der erworbenen gegeniiber zu stellen. 

Die ererbte Taubstummheit erhalt ihr Charakteristicum durch Nach
weis des Zusammenhanges des Leidens mit dem gleichen Gebrechen eines 
Vorfahren. Dieser Gruppe zahlt Herzog, den von Hammerschlag 
erbrachten Beweisen Rechnung tragend, auch die Otosklerose und die 
prim are labyrinthare Schwerhorigkeit zu. Hierher gehoren femer alle 
MiBbildungen, die das endogene Moment fiir ihre Entstehung in der Tat
sac he der Vererbung erkennen lassen. 

Diese Bildungsfehler sind von jenen zu unterscheiden, welche durch 
auBere Ursachen bedingt, also in utero erworben sind. 

Die kretinoide Taubheit rechnet Her z 0 g im Gegensatze zu Ham mer
schlag und E. Urbantschitsch zu den erworbenen Veranderungen 
und setzt sie in Parallele zu der in utero erworbenen Lues. 

Die Herzogsche Einteilung umfa13t somit: 
1. die ererbte Taubstummheit (ererbte MiBbildungen, prim are 

Erkrankungen des inneren Ohres), 
2. die erworbene Taubstummheit: 
a) intrauterin erworben (erworbene MiBbildungen, Residuen ent

ziindlicher Prozesse, Folgen toxischer Schadigungen), 
b) postfetal erworben (Residuen entziindlicher Prozesse, Folgen 

toxischer Schadigungen, Trauma). 
In jiingster Zeit haben Alexander und Fischer unter Zugrunde

legung ihrer Studien iiber die klinischen Beziehungen von Geh6rorgan 
und Konstitution eine Gruppierung der Taubstummheit vorgeschlagen, 
bei deren Aufstellung sie von rein atiologischen Momenten ausgegangen 
sind. 

Sie unterscheiden 
1. die konstitutioneIle, hereditar-degenerative Form der 

Taubheit. 
Sie umfa13t alle Falle von intra fetaler und postfetal manifest 

werdender Taubheit mit multipel aufgetretener Taubstummheit in der 
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Familie und· anderen degenerativen Merkmalen der Aszendenz, zahl
reichen Stigmen und (fallweise) geistigen Abnormitaten. 

Zu den postf etal manifest werdenden Fallen rechnen die Auto
ren solche, bei denen ein neues atiologisches Moment nicht aufgetreten 
ist. Hier handelt es sich nur um die postfetale Auswirkung der intra
fetal wirksamen atiologischen Momente. Alexander und Fischer 
rubrizieren hier 1. die juvenile progressive Innenohrerkrankung 
und 2. die Otosklerose. 

2. die individ uell erworbenen Innenohraffektionen: 
a) intrafetal (durch Trauma, Lues, akute Infektionskrankheiten), 
b) postfetal (durch Trauma, Meningitis, akute oder chronische 

Infektionskrankheiten, Rachitis). 
Diesen beiden Gruppen fUgen Alexander und Fischer eine dritte 

hinzu, die sich aus jenen Fallen zusammensetzt, in welchen bei Indivi
d uen von ausges.prochen hereditar-degenerativer Belastung 
(Vorhandensein zahlreicher Stigmen und Hereditat) eine hinzutre
tende Erkrankung den mehr oder weniger kompletten Verlust des 
Horvermogens zur Folge gehabt hat. 

Die Berechtigung der Forderung Hammerschlags nach Neuein
teilung der Taubstummheit wurde von allen namhaften Forschern durch
aus anerkannt. Die Einwendungen, die gegen Hammerschlag, 
Urbantschitsch und Herzog geltend gemacht wurden, wurden unter 
Verteidigung des pathologisch-anatomischen Standpunktes erhoben. 
Dabei wurde der klinische Standpunkt wenig oder gar nicht berucksichtigt. 

So sagt z. B. Steurer in seiner Publikation "Beitrage zur patho
logischen Anatomie und Pathogenese der Taubstummheit": "Es kann 
hier nicht der Ort sein, daruber ein Urteil zu fallen, wie sichdie Ha mmer
schlagsche Einteilung vom klinischen Standpunkte aus bewahrt. Vom 
pathologisch-anatomischen Standpunkte aus kann sie nicht als Grund
lage fUr eine Klassifizierung der an Taubstummenschlafenbeinen er
hobenen Befunde angenommen werden. Denn es liegt auf der Hand, daB 
Falle von Taubstummheit, die nach der. Hammerschlagschen Ein
teilung den grundsatzlich getrennten zwei Klassen von ,durch lokale 
Erkrankung des Gehororganes bedingter Taubstummheit' und von ,kon
stitutioneller Taubstummheit' angehoren wiirden, pathologisch-ana
tomisch betrachtet, in eine Rubrik eingereiht werden mussen, wei! sie
wenn auch verschiedener A.tiologie - dieseIben anatomischen Verande
rungen zeigen konnen. Es sei nur an die degenerativen Veranderungen 
des Labyrinthes erinnert, die sowohl konstitutionell bedingt als auch 
durch eine das Gehororgan wahrend des Lebens treffende Schadigung 
hervorgerufen werden." 

Auch das von Herzog vorgeschlagene Einteilungsprinzip ist nach 
Steurer nicht als eine befriedigende Losung anzusehen, denn eine uber-
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sichtliche Gliederung der bei der Taubstummheit auftretenden histo
logischen Veranderungen ist auf Grund des Herzogschen Vorschlages 
nicht durchzufiihren. Die Frage, ob yom klinischen Standpunkte aus 
die Herzogsche Einteilung den bisherigen Einteilungsweisen vorzu
'Ziehen ist, wird von Steurer gar nicht erortert. 

Dem Einteilungsprinzip auf klinisch-atiologischer Basis stehen mehr
fache Versuche gegeniiber, die eine Klassifizierung der Taubstummheit 
unter Verfolgung pathologisch-anatomischer Richtlinien anstrebten. 

Die erste Arbeit, in welcher in exakter Weise auf pathologisch-ana
tomischer Grundlage eine Klassifizierung der Taubstummheit versucht 
wurde, ist die Sieben manns. Sie beriicksichtigt aIlerdings auch in 
weitgehender Weise Anamnese und Atiologie. 

Siebenmann teilt die Taubstummheit in eine angeborene und eine 
-erworbene Form ein, wobei er die angeborene je nach dem Grade der 
pathologisch-anatomischen Veranderungen in verschiedene Gruppen 
sondert: 

1. Gruppe: FaIle mit Aplasie des ganzen Labyrinthes. 
2. Gruppe: FaIle, bei denen knochernes und hautiges Labyrinth 

vorhanden, dagegen das Epithel einzelner Abschnitte des endolympha
tischen Raumes in geringerer oder weiterer Ausdehnung degeneriert 
ist. 

a) Epithelmetaplasie, ausschlieBlich auf die Membrana basilaris be
.schrankt, 

b) ausgedehntere Epithelmetaplasie, fehlende oder mangelhafte Ent
wicklung des Sinnesepithels, kombiniert mit Ektasie und KoIlaps
zustanden der hautigen Labyrinthwand der Pars inferior. 

In dieser Untergruppe unterscheidet er wieder je nach dem Sitze 
der Veranderungen drei verschiedene Typen: Typus S i e ben man n, 
Typus Mondini und Typus Scheibe. 

Bei der erworbenen Taubstummheit unterscheidet Siebenmann 
je nach der schuldtragenden Krankheit eine Meningitis-, Scharlach-, 
Masern-, Diphtherie-, hereditare 1) Syphilis-, Typhus-, Mumps- usw. und 
traumatische Taubheit. 

Denker sondert die zur angeborenen Taubstummheit fiihrenden 
labyrintharen Veranderungen in solche 

entziindlicher Natur (Meningo-Encephalitis, durch Placentar
infektion erworbene Syphilis) und 

Bild ungsanom alien, die auf nicht entziindlicher Basis ent
standen sind (ererbte kretinische Degeneration, durch Konsanguinitat 
hereditar-degenerativ belasteter Erzeuger bedingt, mit sonstigen here
ditar-degenerativen Symptomen vergesellschaftet). 

1) SoIl natiirlich heiBen: kongenitale. 
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In der von Siebenmann vorgeschlagenen Weise trennt er in seiner 
Einteilung in bezug auf die histologisch-pathologischen Veranderungen 
die Formen mit Aplasie des ganzen Labyrinthes von solchen mit groBe
rer oder geringerer Epitheldegeneration bei Intaktsein des ganzen Laby
rinthes. Die weitere Unterteilung berucksichtigt (wie beiSiebenmann) 
die graduellen Unterschiede im histologischen Bilde. 

Das von Hammerschlag gegen das alte Einteilungsprinzip geltend 
gemachte Bedenken wurde auch von Goerke und spater von Lange 
geteilt. 

Goerke nimmt ebenso entschieden wie Hammerschlag Stellung 
gegen die Einteilung der Taubstummheit in "angeborene" und "erwor
bene", basiert aber seinen Einteilungsvorschlag nicht auf klinischer, 
resp. atiologischer Basis, sondern unter Verwertung pathologisch-ana. 
tomischer Gesichtspunkte auf entwicklungsgeschichtlichen Momenten. 

Goerke unterscheidet zwischen embryonaler und postembryo
naler Taubheit, je nachdem Veranderungen vorliegen, die das Ohr 
wahrend seiner Entwicklung treffen, also seinen Aufbau, seine Form und 
die Bildung seiner einzelnen Teile storen, oder Veranderungen, die das 
Gehororgan nach vollendeter Entwicklung alterieren. 

Die embryonale Taubstummheit teilt er ein 
1. in Falle mit groben Veranderungen in der Gestaltung des knocher

nen und hautigen Labyrinthes, 
2. Falle mit Veranderungen am Nerven-Ganglienapparat und 
3. Falle mit Form- und Lageveranderungen an den Wandungen des 

endolymphatischen Raumes. 
Zu den postembryonalen Formen rechnet er 
1. die Falle von Ertaubung durch primare Erkrankung des inneren 

Ohres und zwar 
a) infolge primarer Erkrankung der Nerven und seiner Ganglien, 
b) infolge sekundarer Erkrankung der Nerven durch Labyrinthitis, 
2. die Falle von Ertaubung durch sekundare Erkrankung des 

inneren Ohres 
a) infolge meningitischer (bzw. encephalitischer) Prozesse, 
b) infolge otitischer Prozesse. 
Auch Lange stimmt dem Vorschlage Goerkes, von atiologischen 

Momenten bei der Einteilung der Taubstummheit vorerst abzusehen und 
die Entwicklung des Ohres als Grundlage zu nehmen, bei, meint aber, 
es ware besser, die Ausdrucke "embryonal" und "postembryonal" 
durch die Bezeichnung "vor" und "nach" AbschluB der Entwicklung 
zu ersetzen. 

"Die Entwicklung eines Teiles des Ohres, namlich des Mittelohres 
und der Labyrinthkapsel, findet im Gegensatz zu dem hautigen Labyrinth, 
den Nerven und den Nervenendstellen, die schon bei der Geburt ganz 
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ausgebildet sind, ihren AbschluB erst nach der Geburt. Trifft nun die bei 
der Geburt noch nicht vollig entwickelten Teile des Ohres eine Schadlich
keit, so wird diese folgerichtig zu einer MiBbildung der betreffenden Teile 
fiihren. Nach Goer ke miiBte diese MiBbildung als embryonale bezeichnet 
werden, obwohl sie entstanden ist erst nach der Geburt, also nach de m 
eigentlichen Embryonalleben, das doch mit der Geburt als abge
schlossen anzusehen ist. Dieselbe Schadlichkeit wird dagegen an den bei 
der Geburt schon ganz ausgebildeten Teilen des Ohres nicht eine Mi B
bildung, sondern eine Erkrankung hervorrufen und schlieBlich 
ein Residuum hinterlassen (im Sinne Goerkes eine postembryonale 
entstandene Veranderung)." 

In Anlehnung an den Vorschlag Langes empfiehlt Steurer, die 
Taubstummheit einzuteilen 

1. in FaIle, die auf MiB bild u nge n (Entwicklungsstorungen) des 
Gehororganes beruhen und 

2. in solche, die durch regressive Veranderungen des Gehororganes 
verursacht werden. 

Zur 1. Gruppe zahlt er 
a) MiBbildungen des schaIlzufiihrenden, 
b) des schalleitenden, 
c) des schallperzipierenden Apparates, 
d) des Acusticusstammes, 
e) des zentralen Gehorapparates. 
Zur 2. Gruppe 
a) regressive Veranderungen des Mittelohres und der Labyrinthkapsel, 
b) regressive Veranderungen des inneren Ohres: 

a) nach entziindlichen Erkrankungen (seroser, serofibrinoser, eit
riger Labyrinthitis), 

/3) nach degenerativen Erkrankungen (genuine Labyrinth- bzw. 
Neuroepitheldegeneration und periphere - haufig hereditare 
- Cochleardegeneration 1), 

c) regressive Veranderungen des Hornervenstammes (Residuen ent
ziindlicher Erkrankungen [Neuritis acustika] oder degenerativer Erkran
kungen [Atrophie durch Geschwiilste]j, 

d) regressive Veranderungen des zentralen Gehorapparates (Tumo
ren, Encephalitis). 

Die einzelnen FaIle von Taubstummheit nach Traumen bringt 
S t e u r e r j e nach den vorliegenden histologischen Veranderungen in 
einer dieser Gruppen unter. 

Wir wollen, bevor wir die Berechtigung der von Hammerschlag 
inaugurierten Einteilungsform vom kli ni s ch e n Standpunkte aus priifen, 
sehen, inwieweit die Einteilung derTaubstummheitnach pathologisch-

1) hereditar-degenerative Taubstummheit Ale x and e r s. 
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anatomischen Gesichtspunkten ihre Aufgabe, in der Pathogenese 
der Taubstummheit Klarheit zu schaffen, zu li:isen vermag. 

Wir miissen uns daher vor allem die Frage vorlegen, ob die patho
logische Anatomie uns in ihren Befunden Entscheidungen in dieser 
Richtung gestattet. 

Es darf wohl angenommen werden, daB die Autoren sich bei ihren 
Bemiihungen, zwischen "angeborener" und "erworbener" Taubheit zu 
unterscheiden, von der Absicht leiten lassen, die in Entwicklungs
sti:irungen begriindeten Falle von Taubheit von jenen zu trennen, die 
durch die verschiedenartigsten Schadigungen des Gehi:irorganes ver
ursacht werden. Und ebenso erscheint es wohl richtig, anzunehmen, daB 
die Beurteilung der Falle von Taubheit infolge von En1iwicklungssti:i
rungen vom pathogenetischen Standpunkte aus im allgemeinen in dem 
Sinne geschieht, diese Falle als "im Keimplasma begriindete", also 
"ko nsti t u tio nelle" aufzufassen. 

"Venn wir zunachst vom pathologisch-anatomischen Standpunkte aus 
den Begriff der "erworbenen" Taubstummheit genauer begrenzen wollen, 
so miissen wir in diese Gruppe alle jene Formen einreihen, die durch eine 
exogene Schadlichkeit verursacht werden, die das Gehororgan - sei es 
intrauterin oder im extrauterinen Leben - betroffen hat. 

Gehen wir von dem Standpunkte aus, daB der absolute Funktions
verlust des Hi:irsinnes, also die vi:illige Taubheit, doch nur durch eine 
vollkommene Ausschaltung des Schallperzeptionsapparates ver
ursacht wird, so ki:innen wir sagen: Die erworbene Taubheit bildet den 
Folgezustand und Ausgang einer tiefgreifenden Schadigung des inne
ren Ohres, die - gleichviel, an welcher Stelle desselben sie ihren An
griffspunkt genommen hat - mit Zersti:irung des Hi:irnerven und seines 
Endorganes im Labyrinth geendet hat. 

Es kann sich demnach urn Residuen seri:iser, serofi brini:iser oder 
eitriger La byrinthentziind ungen (Bindegewebsbildung, degene
rative Atrophie des Neuroepithels und Nervenganglienapparates), urn 
regressive Vorgange nach exsudativen und entziindlichen Vor
gangen im Hi:irnerven (Atrophie, fettige und kolloide Degeneration) 
handeln, ferner urn die Folgeerscheinungen von Bl utergiissen ins 
Labyrinth (sei es, daB dieselben apoplektiform zur Kompression des 
membrani:isen Labyrinthes fiihren oder daB sie durch Wiederholung in 
kleinen Schiiben eine Obliteration des hautigen Labyrinthes nach sich 
ziehen), urn das Labyrinth mitbetreffende Frakturen des Fel
senbeines und endlich urn Ausschaltungdes inneren Ohres durch Al
teration des zentralen Hi:irapparates durch cerebrale Krank
heitsprozesse (Tumoren, Encephalitiden usw.). 

Dem A usgangspunkte nach kann der pathologische ProzeE, der 
zur Vernichtung der physiologischen Funktion des Innenohres fiihrt, sein : 
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1. tympanogen (Ubergreifen eitriger Mittelohrprozesse auf das 
Labyrinth [Panotitis·Poli tzer], 

2. meningogen (Eindringen meningitischen, eitrigen Exsudates 
in den GehOrgang und Ubergreifen der eitrigen Entzundung auf dem 
Wege der duralen Auskleidung des inneren Gehorganges und entlang 
der Nervenkanale auf das Labyrinthinnere), 

3. hamatogen (infektiose und toxische Neurolabyrinthitis) und 
4. neurogen (Funktionsausschaltung durch pathologische Prozesse 

im Verlaufe der zentralen Hornervenbahn und der Horzentren). 
Besonders bedroht ist das innere Ohr durch die Meningitis cere

brospinalis, welche der Statistik nach in ca. 36% der FaIle von Taub
heit und die Scarlatina, die in 16% der Ertaubungen als Ursache des 
Funktionsverlustes des Horsinnes angefiihrt wird. 

Von den anderen akuten Infektionskrankheiten sind es be
sonders die Morbillen, der Typhus abdominalis, die Influenza 
und die Paroti tis e pi de mica, die teils durch eitrige Otitiden mit kon
sekutiven Labyrinthentzundungen, teils durch primareNeurolabyrinthitis 
unvermittelt oder infolge sekundarer degenerativer Prozesse im Laby
rinth oder im N. octavus zur Vernichtung der Innenohrfunktion fiihren. 

Von den chronischen Infektionskrankheiten bedroht vor 
allem die Lues den schallperzipierenden Apparat (durch exsudative 
Prozesse des Ohrlabyrinthes mit Degeneration des Neuroepithels und der 
Nervenaste, durch degenerative Atrophie des N. octavus und durch 
meningitische Veranderungen mit interstitiellen Entzundungen des 
N. octavus [0. Mayer, Haike, AsaiJ) in schwerer Weise. Der Prozent
satz der durch die kongenitale Lues erfolgenden Ertaubungen wird von 
E. Urbantschitsch mit 7,2, von K. Beck mit 7,5, von Parrel mit 
fast 50% (!) angegeben. 

Auf die Erkrankung des Innenohres und die Vernichtung seiner Funk
tion infolge tuberkuloser Mittelohreiterung haben Habermann, 
Politzer, Herzog, Kummel, Alexander u. a. hingewiesen. 

Die pathologisch-anatomische Untersuchung wird uns in Fallen dieser 
Art instand setzen, durch den Nachweis histologischer Befunde, die sich 
als entzundliche Veranderungen oder als Residuen solcher darstellen, 
die Taubheit als "erworbene" ansehen zu konnen. 

In den meisten Fallen werden die Ergebnisse der histologischen Un
tersuchung auch Hinweise auf den Ausgangspunkt des der erworbenen 
Taubheit zugrunde liegenden pathologischen Prozesses darbieten. 

So charakterisiert sich die erworbene Taubstummheit in den Fallen 
tympanogener Taubheit nach Mygind durch die Befunde hochgradiger 
destruktiver Prozesse im Mittelohr oder ihrer Residuen in Verbindung 
mit - ihrer Starke und Ausdehnung nach relativ geringfugiger - Neu
bildung knochernen oder fibrosen Gewebes im Labyrinth, die Taub-
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stummheit nach Meningitis dagegen durch erhebliche Neubildung 
im inneren Ohre bei normaler oder nur geringfiigig .entziindlich veran
derter Paukenhohle. 

Bei Meningitistaubheit findet sich fast immer vollstandiger oder 
teilweiser VerschluB der Fenster mit knochernem oder fibrosem Gewebe, 
das Labyrinth zeigt Ausfiillung seiner Hohlraume mit Knochen oder 
Bindegewebe bis zur vollstandigen Obliteration, die Nervenelemente 
zeigen Degenerationserscheinungen. Ein wichtiges Beweismaterial fiir 
die Ausbreitung des pathologischen Prozesses bilden Fisteln. 

Charakteristisch ist, daB in erster Linie die 8chnecke befallen ist; 
weniger betroffen sind die Bogengange. Geringere Veranderungen zeigt 
das Vestibulum, ein Umstand, der sich nach 8iebenmann erstens aus 
der Weite des Vestibulums gegeniiber der 8chneck!'l und den Bogengangen 
und zweitens aus seiner doppelten GefaBversorgung erklart. 

Traumatische Schadigungen kiinnen zur ZerreiBung und Verlagerung del'" 
hautigen Teile ftihren. Durch Blutaustritte kann die Gestalt der endolymphatischen 
Kanale verandert werden. Hat keine ZerreiBung stattgefunden, so kann durch 
Quetschung der hautigen Wande eine Einengung oder Kompression des endolym
phatischen Lumens bis zu seinem viilligen VerschluB erfolgen. Bei gleichzeitiger 
endo- und perilymphatischer Blutung Mnnen die hautigen Wandteile der Schnecke 
so in Blutmassen eingemauert werden, daB sie in ihrer normalen Lage bleiben 
(Ale xander). 

Der Gruppe der erworbenen Taubstummheit stellen wir als zweite 
Hauptgruppe jene gegeniiber, bei welchen die komplette Funktionsaus
schaltung des inneren Ohres durclt Entwicklungsstorungen des. 
Gehororganes verursacht wurde. 

Diese Form der Taubheit resultiert aus Anomalien der Form
und Lageverhaltnisse des inneren Ohres, die - im Gegensatze 
zu jenen entziindlieher Provenienz - dureh Abweichungen von del'" 
normalen Entwieklung des Organes entstanden sind. Diese 
Anomalien stellen sieh demnach als Bildungsfehler - sei es im 8inne 
von Defekten, sei es im 8inne von ExzeBbildungen oder sonstigen quali
tativen 8tCirungen dar. 

Alexander sieht die anatomisehe Grundlage dieser Form der Taub
heit im. Befunde hoehgradiger Anomalien des 8ehneckennerven und seines 
Endapparates, des Cortischen Organes, gegeben. 

In der Mehrzahl handelt es sich hierbei um eine urspriinglich defekte 
Embryonalanlage des Nervenganglienapparates der 8chnecke und des 
Cortischen Organes (kongenitale Hypoplasie des Cochlearis). In an
deren Fallen ist die Embryonalanlage dieser Teile normal, wahrend sich 
infolge defekter Entwieklung oder Entwicklungshemmung der Hilfs-· 
apparate der 8chnecke und des iibrigen Gehororganes (Labyrinthkapsel 
und Trommelhohle) erst sekundar eine Atrophie des Nervenganglien
apparates und eine Degeneration des Cortischen Organes einstellt. 
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Danach unterscheidet Alexander zwei Gruppen der kongenitalen 
Taubheit: 

1. Kongenitale Taubheit durch kongenitaleAplasie oder Hypoplasie des 
Nervus cochlearis, des Ganglion spirale und des Cortischen Organes und 

2. kongenitale Taubheit durch Atrophie des Nervus cochlearis, des 
Ganglion spirale und des Cortischen Organes infolge von kongenitalem 
Defekt oder Entwicklungshemmung im Bereiche der Labyrinthkapsel 
oder des Mittelohres. 

Die pathologische Anatomie hatte demnach schon eine bedeutungs
volle Aufgabe ge16st, wenn sie uns aus den histologischen Bildern ge
nau dariiber orientieren konnte, ob die jeweilig vorgefundenen patho
logischen Veranderungen des Gehororganes auf Entwicklungsstorungen 
oder regressiven Veranderungen beruhen. 

Da zeigt es sich aber, daB sich der pathologische Anatom mit dem 
weiteren Ausbau der histologischen Forschungen seine Aufgabe nicht 
erleichtert, sondern im Gegenteil eher erschwert hat. 

Vormals definierte Schwalbe die MiBbildungen als "wahrend der 
fetalen Entwicklung zustande gekommene, also angeborene Verande
rungen der Morphologie eines oder mehrerer Organe oder Organsysteme 
oder des ganzen Korpers, welche auBerhalb der Variationsbreite der 
Spezies gelegen sind". 

MiBbildungen, in diesem Sinne beurteilt, umfassen aber auBermorpholo
gischen Konstitutionsanomalien auch solche Entwicklungsanomalien, die 
intrauterin infolge von infektiosen :R.rozessen, toxischen Schadlichkeiten, 
fetalen Traumen, durch Anomalien des Amnions usw. entstanden sind. 

Als morphologische Konstitutionsanomalie ist die MiBbildung nach 
den Begriffen der Konstitutionspathologie dann zu beurteilen, wenn der 
Beweis dafiir erbracht ist, daB sie ihren Ursprung in einer abnormen Erb· 
anlage hat, also mit dem Keimplasma iibertragen wurde. Es ist klar, 
welche Bedeutung die Feststellung der konstitutionellen Natur einer 
MiBbildung vom Standpunkte der Fortpflanzung und Rassenhygiene 
aus haben muB. 

Wir sehen nun, daB die histologischen Bilder der Taubstummen
schlafenbeine auf Grundlage der neuesten Forschungsergebnisse eine 
andere Deutung erfahren, als dies ehedem der Fall war. 

Eine ganze Reihe von Anomalien, besonders die Gestalt- und Lage
veranderungen der Wandungen des Endolymphschlauches, wie Ektasie, 
Kollaps, Faltenbildungen, mangelhafte Ausbildung der Epithelien des 
Ductus cochlearis, besonders des Cortischen Organes, werden von 
Siebenmann noch zur "angeborenen" Taubstummheit, von Goerke l ) 

1) Allerdings bemerkt Goer ke, daB dieselben Veranderungen auch an Schla
fenbeinen von sicher erst im spateren Leben ertaubten Personen anzutreffen seien, 
daB also diese Einteilung nicht unter allen Umstanden aufrechtzuerhalten sein werde. 
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zu den Fallen von "embryonaler" Taubstummheit, also zu den Ent
wicklungsstorungen gerechnet. Nach unseren heutigen Kenntnissen, 
die sich auf klinische Beobachtungen und vor allem auch auf die Er
fahrungen des Tierexperimentes stiitzen, miissen wir sie als regressiv
degenerative ansehen (Ste urer). 

Steurer weist ferner darauf hin, daB der lange Zeit von vielen 
Autoren (Siebenmann, Scheibe, Alexander und Tandler, Ha
bermann, Oppikofer, Lindt, Katz u. a.) geradezu als Beweis fUr 
eine Entwicklungsstorung gehaltene Befund einer kernhaltigen Hiille 
um die Cortische Membran durch den Nachweis dieser Veranderung 
bei im Anschlusse an Meningitis aufgetretener Taubstummheit (Stein 
und Nager) seinen Charakter als wichtiges Kriterium eingebiiBt habe. 

Bemerkenswert ist iiberdies der von Herzog erbrachte Nachweis 
von kernhaltigen Hiillen um die Cuticulargebilde, Spangen- und Briicken
bildungen, Ektasie- und Kollapszustanden des hautigen Labyrinthes bei 
experimenteller Labyrinthitis. Herzog steUt unter Hinweis auf die 
Ahnlichkeit dieser Veranderungen mit den Labyrinthbefunden an kon
genital tauben, unvollkommen albinotischen Katzen (Alexander 
und Tandler) die Frage, ob nicht auch fUr das Krankheitsbild des 
tauben Saugers entziindliche Prozesse mit verantwortlich zu machen 
seien. 

SchlieBlich erscheint es auch bedeutungsvoll, daB nicht nur entziind
liche Prozesse, sondern schon Storungen der Liquorsekretion (experi
mentell erzeugter Labyrinthhydrops Wittmaackl) Veranderungen im 
inneren Ohre hervorrufen konnen, wie sie friiher als charakteristisch 
fUr Entwicklungsstorungen (Ektasie und Kollapszustande, Falten- und 
Briickenbildungen usw.) angesehen wurden. 

Es ist ganz besonders Steurer, der an der Hand genauen Studiums 
von zehn in der Literatur niedergelegten Taubstummenfallen und auf 
Grund von zwei Fallen eigener Beobachtung die Ansicht vertritt, daG 
viele Falle von Taubstummheit pathologisch-anatomisch auf Storungen 
der Liquorsekretion im Sinne eines Labyrinthhydrops zuriickzufUhren 
waren. Er meint, daB mancher Fall, der als intrauterine Labyrinthitis 
gedeutet wurde, in dieser Weise zu erklaren sei, und man werde vor aHem 
die Zahl der auf Entwicklungsstorungen und MiGbildungen zuriickzu
fiihrenden Taubstummenfalle durch Beurteilung des Prozesses in die
sem Sinne wesentlich einschranken konnen. 

1) Nach der Theorie Witt maac ks iiber die Entstehung des Labyrinthhydrops 
treten Stiirungen der Liquorsekretion erst nach dem Eintritt der Funktion der 
Epithelien des Endolymphraumes auf. Da diese Funktion ungefahr mit dem Zeit
punktc der Geburt zusammenfallt, so wird die durch 801che pathologische ZU8tande 
verur8achte Taubstummheit nicht auf Entwicklungsstiirungen, sondern auf regres
sive Veranderungen zuriickgefiihrt werden miissen (Ste urer). 

Bauer·Stein, Otiatrie. 13 
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DaB Manasse manche Befunde von nicht entziindlichen Labyrinth
veranderungen an Taubstummen, die von ihren Beobachtern als Hem
mungsbildungen und Entwicklungsstorungen gedeutet wurden, wegen 
ihrer Ahnlichkeit mit den bei chronisch-progressiver labyrintharer 
Schwerhorigkeit als postfetal erworbene ansieht, haben wir schon bei 
Besprechung der labyrintharen Schwerhorigkeit erwahnt. 

Auch Lange faBt viele als Entwicklungsstorungen gedeutete Befunde 
als Residuen abgelaufener Entziindung auf. Hochgradige Atrophie der 
spezifischen epithelialen Elemente in einem topographisch vollstandig 
entwickelten Labyrinth glaubt er als sekundare degenerative (nach Ab
schluB der Entwicklung) entstandene Veranderung auffassen zu diirfen. 
Ebenso sieht er bei normalem Bau des Modiolus und vorhandenem 
Rosenthalschen Kanal das Fehlen des Nerven und den Ersatz des 
reduzierten oder fehlenden GangIions durch Bindegewebe als sekundare 
Degeneration an. 

Die Anschauung Langes, "daB epitheIiale Wucherungen an dem 
differenzierten spezifischen Epithel der Nervenendstellen und auch an 
der iibrigen epithelialen Auskleidung immer als eine mangelnde Diffe
renzierung des Epithels, also als Entwicklungsstorung angesehen werden 
miissen", wird von Steurer nicht geteilt. Er halt Lange auf Grund 
der Ergebnisse der Wittmaackschen Tierexperimente entgegen, daB 
auch derartige proliferative Veranderungen an den Labyrinthepithelien 
nicht eo ipso als MiBbildungen zu deuten sind, sondern daB sie auch als 
Folgen von gewissen Erkrankungsprozessen, die das innere Ohr wiihrend 
des Lebens treffen, entstehen konnen. 

Nicht geklart erscheint auch die Frage der intrauterinen Ent
zund ung des Labyrinthes. 

Bekanntlich wurde eine solche Entzundung fUr manche FaIle ange
nommen, bei denen keinerlei Anzeichen einer im Leben durchgemachten 
Labyrinthentzundung nachzuweisen war. 

Als Beweis fUr die Moglichkeit einer solchen Entziindung, resp. als 
objektiver Befund in dieser Richtung gilt der Fall Haikes. 

Alexander halt dies en Fall wegen frischer BIutungen und mehrerer 
den Artefakten nahestehender Befunde (wie besonders die ZerreiBung 
der Membrana vestibularis) als nicht beweisend, eine Ansicht, die auch 
Lange teilt. 

Lange halt unter Hinweis auf Marchand eine intrauterine Innen
ohrentziindung nur in spateren Stadien der Entwicklung fur moglich. 
In Fruhstadien sei eher zu erwarten, daB das sich entwickelnde Organ 
durch den Entzundungsreiz in seiner Entwicklung gehemmt werde. Aus 
der Tatsache aIlein, daB die in manchen Fallen von kongenitaler Taub
heit nachgewiesenen histologischen Veranderungen mit postfetalen, 
ursprunglich durch Entzundungen vcranlaBten ubereinstimmen, durfe 
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noch nicht geschlossen werden, daB diese Veranderungen auf eine intra· 
uterine, abgelaufene Entziindung zuriickzufiihren seien. 

Der Befund von entziindlichen Erscheinungen bei Neugeborenen 
oder von Residuen beim Saugling berechtigt, auch wenn keine Mittel· 
ohrentziindllng heobachtet wurde, nicht zum Schlusse, es handle sich 
urn eine intrauterine Labyrinthentziindung. Solche entziindliche Ver· 
anderungen seien eher als Ergebnis einer postuterinen Entziindung 
(Meningitis, Otitis media der Neugeborenen) anzllsehen. 

Steurer weist auch auf die Moglichkeit der Entstehung der Taub· 
stummheit unter Wirkung des Geburtstraumas hin. Abgesehen von 
der intra partum und post partum gegebenen Gelegenheit zur meninge
alen oder tympanalen Infektion des Labyrinthes (Lange) konne es hei 
protahiertem Gehurtsverlauf (enges Becken) im AnschluB von Hydro
cephalus gleichzeitig mit serosem ErguB in die Meningealraume oder als 
Folge davon zu Storungen der Liquorsekretion und daraus resultierender 
Taubheit kommen. 

Es ergibt sich aus aHedem, daB uns die pathologische Anatomie trotz 
wert voller Beobachtungen und Fortschritte hinsichtlich der Pathogenese 
der Taubstummheit die wichtigsten Allfschliisse versagt. Nicht nur, 
daB sie die Entscheidung zwischen Entwicklungsstorungen und regressi
yen Veranderungen nieht restlos zu treffen vermag, bietet sie uns vor 
aHem aueh zur Klarstellung des Charakters der Entwieklungsstorung 
keinen Anhaltspunkt. 

Wir wollen nun der Frage naehgehen, welehe Angriffspunkte uns die 
Konstitutionsforsehung zur Beurteilung des vorliegenden pathologisehen 
Prozesses in dieser Hinsieht hietet. 

Unter den Kriterien, die sie heranzieht, urn Anomalien als konsti
tutionelle bezeiehnen zu durfen, sind die wichtigsten der Nachweis der 
Hereditat, resp. Familiaritat des Auftretens der gleichen Anomalie 
und die Vergesellsehaftung mit anderen hereditar-degenerativen patho
logischen Zustanden. 

Mit der Verwertung dieser Kriterien zur Klarstellung des Charakters 
der Taubstummheit hat Hammersehlag als Erster bedeutungsvolle 
Merkmale zur Schaffung seines obenerwahnten klinisehen Einteilungs
prinzipes herangezogen. 

Hammersehlag konnte das Gebreehen in vielen der von diesem 
Leiden befaHenen Familien dureh mehrere Generationen verfolgen. 
Die Hereditat offenbart sieh, wie Hammersehlag fand, entweder 
als dire kte oder als i ndire kte, d. h. die Taubheit erseheint in der 
direkten Aseendenz der befallenen Individuen (bei Eltern, GroB
eltern, UrgroBeltern) oder sie erseheint - indirekte Hereditat -
bei einzelnen Geschwistern des Vaters, bzw. der Mutter taubstummer 
Individuen. 

13* 
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Den Beweis dafiir, daB diese Taubheit ein im Keimplasma prafor
mierter somatischer Zustand ist, erblickt Hammerschlag auch in der 
Multiplizitat des Auftretens innerhalb der von ihr befallenen Generation: 
Es gibt Familien, in denen drei, vier, ja selbst noch mehrere Kinder von 
dem Gebrechen befallen sind. In diesem FaIle miissen nicht aIle Kinder 
in gleichem MaBe ertaubt sein, sondern es wechseln komplett ertaubte 
Kinder mit hochgradig schwerhorigen oder mit solchen Kindern ab, bei 
denen nur eine geringe Schwache des Gehors nachweisbar ist. 

Das Moment der Hereditat erhielt fUr gewisse FaIle der angeborenen 
Taubheit dadurch eine entsprechende Beleuchtung, daB Hammer
schlag auf Grund sorgfaltiger Durcharbeitung statistischen Materiales 
annehmen zu konnen glaubt, daB die Konsanguinitat in der Atio
logie der Taubheit eine wichtige Rolle spielt. 

Bei dieser Annahme stiitzt sich Ha m merschlag erstens darauf, 
daB ein nach der Zusammensetzung des Materiales wechselnder, immer 
aber relativ groBer Prozentsatz aller Taubstummen aus konsanguinen 
Ehen stammt, und zweitens, daB der Prozentsatz der "konsanguinen" 
Taubstummen bedeutend ansteigt, wenn man nur die konstitutionelle 
Taubstummheit beriicksichtigt. Nach Hammerschlag iibertrifftl) der 

1) Die nicht unbetrachtlichen Differenzen in den Angaben verschiedener Auto
ren iiber den Prozentsatz der aus konsanguinen Ehen stammenden Taubstummen 
erklaren sich vor aHem darans, daB die Prozentzahl der konsanguinen Ehen schon 
nach Stationen, Ortlichkeiten und Konfessionen nicht unwesentlich differiert. 
Sie hangen ferner damit zusammen, daB manehe Autoren alle Taubstummen, 
andere nur die kongenital Tauben in die Statistik einbeziehen. - Den Pro
zentsatz von Taubstummen, die aus konsanguinen Ehen stammen - ohne 
Sonderung der kongenital Tauben von spater Ertaubten - bezeiehnen E. 
U r bantsehi tseh mit 0,5, Len t mit 2,1, Pei pers mit 2,3, 3,8,6,1 (in verschiedenen 
Anstalten), Alexander und Kreidl mit 3,76, Mygind mit 9,1, Bemis mit 10, 
Hammersehlag mit 20,15, Boudin mit 28,35%. - E. Urbantsehitseh, 
der auf den groBen Kontrast in den Ergebnissen seiner und Hammerschlags 
Statistik hinweist, bezeichnet als Grund dieser weitgehenden Differenz die 
Art des Untersuchungsmaterials. Hammerschlag untersuchte namlich durch
wegs Israeliten, bei denen Verwandtschaftsehen und Degenerationssymptome 
haufig anzutreffen sind, Urbantschitsch fast nur Katholiken (97,5 %). 
Urbantschitsch fordert daher auf, bei AufsteHung derartiger Statistiken, zur 
Vermeidung einseitiger Resultate, auf ein moglichst vielseitiges Material Bedacht 
zu nehmen. - Den Prozentsatz "konsanguiner" Taubgeborener bezeichnet 
Bezold mit 6,6, Hartmann mit 7, Lent mit 7,8, Uchermann mit 20, 
Mygind mit 22,2, Boudin mit 28,35, Hammerschlag mit 31,25%.
Das bedeutende Ansteigen des Prozentsatzes konsanguiner Taubstummer bei 
ausschlieBlicher Beriicksichtigung kongenital Tauber zeigt sich bei Nebeneinander
steHung der vorerwahnten Zahlen, vor aHem auch bei Vergleich von Ziffern, die 
sich Bowohl auf Taubstumme uberhaupt wie auf kongenital Taube allein beziehen 
(Lent 2,1 und 7,8, Mygind 9,1 und 22,2, Hammerschlag 20,1 und 31,25). -
Die Statistik Hammerschlags ergibt iiberdies folgende bemerkenswerte Re
sultate: Unter 211 Ehen hatten 168 je ein taubstummes Kind; von dies en Ehen 
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Konsanguinitatsquotient der Taubstummen den allgemeinen Konsan
guinitatsquotienten um das Zwei- bis Neunfache. 

Ein Kriterium von unbedingter Beweiskraft fUr den konstitutionellen 
Charakter gewisser Formen der Taubheit liegt nach Hammerschlag 
darin, daB sich die hereditar-degenerative Taubheit der Tiere Ziichtungs
versuchen unterwerfen laBt. 

Mit der japanischen Tanzmaus hat die Natur selbst einen absolut 
beweisendenZiichtungsversuch angestellt (Hammerschlag). Hier erbt 
sich der pathologische Wachstumsvorgang liickenlos fort, er ist quasi 
reingeziichtet. Hier ist also das Entscheidende eingetreten:· es ist 
der pathologische Wachstumsvorgang geradezu zum Artcharakter 
geworden. 

Es findet sich typische Taubheit, verbunden mit weitgehenden Veranderungen 
in der Schnecke. Wahrend aber beim Menschen in der Mehrzahl der Faile von kon
genitaler Taubheit das (statische) Labyrinth normal gefunden wird, finden sich bei 
der Tanzmaus Labyrinthanomalien, von denen eine besonders angefiihrt sei, weil 
sie dem Typus der Taubheit mit Defekt der Skalensepta (Ale xa nder) vollkommen 
analog gestaltet ist. Alexander fandin einem Faile bei der Tanzmaus die Konvexi
tat des auBeren Bogenganges von der Konkavitat des hinteren Bogenganges nicht 
wie normalerweise durch Knochen, sondern durch eine einfache Bindegewebslage 
getrennt (siehe Abb. 34). Diese Bildung ist ahnlich jener, die man bei dem Defekt 
der Skalensepta der Schnecke findet, weil ja auch hier vor dem ganzlichen Auf· 
hiiren des Septum das kniicherne Septum durch ein bindegewebiges ersetzt wird. 
Eine derartige Bogengangsanomalie ist bisher beim Menschen als kongenitale 
MiBbildung nicht gefunden worden. 

Die hereditar-degenerative Taubheit des Menschen besitzt auch sonst 
Analoga in der Tierreihe, z. B. bei Hunden und Katzen, wozu noch 
kommt, daB sich die Taubheit bei diesen Tieren mit partiellem Albini:;;
mus (sowie mit Pigmentanomalien des Auges: albinotischer Fundus) 
vergesellschaftet findet. Bemerkenswert ist iibrigens, was Hammer-

waren 24 (= 14,3%) konsanguin; 28 hatten je zwei taubstumme Kinder, hiervon 
waren 8 (= 28,57%) konsanguin; 15 hatten je drei oder mehr taubstumme Kinder, 
hiervon 8 (= 57,14%) aus konsanguinen Ehen. - Unter Zugrundelegung der 
Multiplizitat des Auftretens der Erkrankung als eines Kriteriums fUr ihren kon
stitutionellen Charakter verwertet Hammerschlag die Proportion der von 
ihm gefundenen Konsanguinitats-Quotienten (14,3%, 28,57 %, 57,14 %) als 
Beweis daftir, daB zwischen hereditar-degenerativer Taubheit und Blutsver
wandtschaft der Eltern eine Beziehung besteht, resp. die Blutsverwandtschaft 
der Eltern die Entstehung der Taubheit bei den Kindern beglinstigt.ln ahnlichem 
Sinne ist auch die Statistik Le me kes, Mecklenburg-Schwerin (unter 385 Ehen mit 
1 taubstummen Kinde 3,6%, unter 36 Ehen mit 2 taubstummen Kindern 11,1%, 
unter 30 Ehen mit 3 und mehr taubstummen Kindern 16,6% konsanguin) zu ver
werten. - Alexander undKreidlfanden bei ihren statistischen Untersuchungen 
liber die Relation derTaubheit der Nachkommenschaft und der Blutsverwandtschaft 
der Zeuger an ihrem nach angeborener und erworbener Taubheit gruppierten Be
obachtungsmaterial, daB unter den Nachkommen blutsverwandter Eltern ungefahr 
ebenso viele Kinder von Geburt taub als spater ertaubt sind. 
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schlag noch besonders betont, daB die Veranderungen am Labyrinthe 
dieser Tiere auf Grund umfangreicher histologischer Untersuchungen 
als Wachstumsstorungen erklart werden konnen. 

Von Interesse fur die Klarstellung der konstitutionellen Grundlage 
der Taubstummheit sind auch die Untersuchungen von Alexander und 
Kreidl und von Hammerschlag, die ein gewisses Ubereinstimmen im 
galvanischen Verhalten hereditar-degenerativ taubstummer Menschen 
und japanischer Tanzmause erwiesen haben. 

Die anatomisch-physiologischen Studien von Alexander und Kreidl an 
Tieren mit angeborenen Anomalien des Ohrlabyrinthes haben diesen Autoren Ver-

8 

Abb.34. Tanzmaus. Schnitt dnrch den lateralen und hinteren Bogengang an ihrer Kreuzungs
stelle. Die Trennung der beiden kn6chernen Bogengange ist hier nicht durch eine Knochenwand, 
sondern durch ein endostales Septum (s) hergesteUt. Csi Canalis semicircularis inferior, CsI 
Canalis semicircularis lateralis. (Nach B. A I e x and e r und A. K rei d I: Anat.-physioi. Studien 

iiber das Ohrlabyrinth der Tanzmaus. Pfliigers Arch. f. d. ges. Physioi. Bd. 88. 1902.) 

anlassung geboten, solche Tiere in ihrem physiologischen Verhalten mit taubstum
men Menschen in Parallele zu br-ingen. Nun zeigte sich bei japanischen Tanzmiiusen 
manche Ubereinstimmung mit den bei taubstummen Menschen zu beobachtenden 
Storungen (wie im Fehlen des Drehschwindels, in Il)angelhaftem Gleichgewichtsver
mogen, in eigenttimlichem Gang), gleichzeitig aber im Gegensatze zu den Unter
suchungen an Taubstummen immer ein normales Verhalten dem galvanischen 
Strom gegeniiber. . 

Wiihrend niimlich die untersuchten Tiere normale galvanische Reaktion 1) 

1) Bei Durchleitung eines galvanischen Stromes quer durch den Kopf erfolgt 
bei StromschluB bei den schwiichsten Stromen eine Neigung des Kopfes gegen die 
Anode, bei Offnung Riickkehr in die Gleichgewichtslage, bei Stromumkehr oder 
Polwechsel die entsprechende Umkehrung der Bewegung. 
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aufwiesen, fand Pollak bei seinen Untersuchungen Taubstummer 30%, Strehl 
10,8% galvanische Versager. 

Unter Zugrundelegung der Annahme, daB dieses differente Verhalten darauf zu
riickzufiihren sei, daB es sich bei den Tanzmausen durchwegs urn Tiere mit ange
borenen Veranderungen handle, wahrend die untersuchten Taubstummen sowohl 
von Geburt an Taube wie erst spater Ertaubte waren, haben Alexander und 
Kreidl eine groBere Anzahl von Taubstummen unter Gruppierung nach Fallen 
mit angeborener und erworbener Taubheit mit Beziehung auf den Ausfall der gal
vanischen Reaktion untersucht. 

Es zeigte sich hierbei, daB bei der angeborenen Taubstummheit bei weitem die 
Falle mit normaler galvanischer Reaktion iiberwogen (68,8%), wahrend unter den 
Fallen von erworbener Taubheit nur eine geringe Zahl (28,9%) normales galvani
sches Verhalten zeigte. Es wies also ein hoherer Prozentsatz von angeborenen 
Taubstummen ein gleiches Verhalten dem galvanischen Strom gegeniiber wie die 
Tanzmause auf. 

In der Annahme, daB Ale xanderundKreidl bei der Auswahlderangeborenen 
taubstummen Falle nur die anamnestischen Angaben (der Eltern) beriicksichtigt 
hatten und somit die der elterlichen Anamnese anhaftenden Fehlerquellen in Be
tracht kamen, ging Hammerschlag daran, die Resultate der beiden Autoren 
nachzupriifen. 

Zum Zwecke der strengen Sonderung der allein in :Betracht kommenden here
ditar Taubstummen rekurrierte Hammerschlag vor allem auf das Auftreten des 
Gebrechens in der direkten und indirekten Ascendenz der betreffenden Zoglinge, 
auf das mehrfache Auftreten bei den Geschwistern, auf das Vorkommen kongeni
taler Bildungsanomalien des Auges, sowie auf die allenfalls vorhandene Konsangui
nitat der Erzeuger. 

Aus den Befunden Ha m merschlags an jenen Individuen, deren Horstorungen 
nur auf in der Keimesanlage bedingten Bildungsanomalien des Labyrinthes be
ruhten, ergaben sich weitgehende Analogien in dem galvanischen Verhalten der 
Tanzmause und jenem der hereditar-degenerativ taubstummen Menschen. 

Er fiigte aber ~chon damals bei: "Die Annahme, daB samtliche degenerative 
Taubstumme sich gegen den galvanischen Strom normal verhalten, ware ungerecht
fertigt, und wir miissen weitere groBere Untersuchungsreihen abwarten; ehe wir 
sichere zahlenmaBige Daten werden beibringen konnen. Dasselbe diirfte beziig
lich der Tanzmaus gelten. Es ist durchaus nicht ausgeschlossen, daB groBere Unter
suchungsreihen auch hier galvanische Versager zutage fordern werden." 

Als entscheidendes differentialdiagnostisches Merkmal der versehiedenen 
Formen von Taubstummheit ist das galvanische Verhalten allerdings nicht zu ver
werten, weil einerseits auch unter den taubstumm ge borenen Menschen galva
nische Versager vorkommen konnen und andererseits auch unter den taubstumm 
ge worde ne n ein gewisser Prozentsatz normale galvanische Reaktion zeigen kann. 

An diese Versuche ankniipfend, hat Hammerschlag in Gemeinschaft mit 
F re y an sorgfaltig ausgewahlten, mit groBter Wahrscheinlichkeit als hereditar
taubstumm anzusprechenden Individuen das Verhalten hereditar tauber Individuen 
beim Drehversuche studiert und die Griinde gepriift, warum kongenital taube 
Menschen auf den Drehversuch fast regelmaBig mit Schwindel und Nystagmus 
reagierten, wahrend die Tanzmaus sich dem Drehversuche gegeniiber refraktar 
erweist (siehe Alexander und Kreidl, Pfliigers Arch. 1901, Bd. 88). 
Hammerschlag und Frey fanden, daB von 21 hereditar tauben Kindern 5 auf 
dem Drehstuhle nicht reagierten, und konnten nachweisen, daB 4 von diesen 5 
Versagern als besonders schwer belastet bezeichnet werden durften. Aus diesen 
Untersuchungsergebnissen schlossen Hammerschlag und Frey, daB bei dies en 
schwer erkrankten Individuen auch tiefergreifende Veranderungen im statischen 
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Organe bestehen als bei der groBen Mehrzahl der ubrigen hereditiir taubstummen 
Kinder. 

Auf Grund der Resultate seiner Untersuchungen mit Frey hat Hammer· 
schlag spiiter die galvanischen Untersuchungen nochmals aufgenommen und ge
langt zu den nachstehend prazisierten Resultaten: 

,,1. Die groBe Mehrzahl der hereditar taubstummen Menschen (27 von 31) ver
halt sich sowohl dem Drehversuche als der galvanischen Durchstromung gegenuber 
ahnlich wie normale Menschen und zeigt damit ein von dem bisher bekannten Ver
halten der Tanzmaus abweichendes Verhalten. Wir werden fUr diese FaIle anzu
nehmen haben, daB die pathologischen Veranderungen im statischen Organ dieser 
Menschen weniger in- und extensiv sind als die analogen Veranderungen bei der 
Tanzmaus. . 

2. Ein geringer Bruchteil der hereditar taubstummen Menschen (2 von 31) rea
giert auf den Drehversuch negativ, auf die galvanische Durchstromung positiv, 
verhalt sich somit gerade so wie die von Ale xander und Kreidl gepruften Tanz
mause. Die gleiche Analogie wird hier auch fur die pathologischen Veranderungen 
im statischen Organe - sowohl nach Schwere als Ausbreitung - anzunehmen sein. 

3. Eine weitere kleine Anzahl der hereditar taubstummen Menschen (2 von 31) 
erweist sich sowohl dem galvanischen, als auch dem Drehversuche gegenuber refrak
tar; sie zeigt demnach ein Verhalten, das den statischen Apparat noch schwerer 
verandert erscheinen laBt als bei der Tanzmaus." 

Beziiglich der Frage der Vererbung der Taubstummheit Iiegen in 
der otologischen Literatur die Untersuchungen Hammerschlags, 
Lundborgs und Albrechts vor. 

Hammerschlag hat auf Grund seiner Untersuchungen die schon 
vorher bekannte Tatsache bestatigt, daB die japanische Tanzmaus das 
Mendelsche Gesetz im Sinne einer monohybrid-rezessiven Vererbung er
kennen laBt. Er hat dann, von dem Gedanken ausgehend, daB die Tanz
manse die analogen Veriinderungen zeigen wie die taubstummen Men
schen, daB also wohl auch bei der Taubstummheit die Mendelschen Ge
setze gelten wiirden, unter Zugrundelegung der Fayschen Statistik die 
Vererbungsgesetze fUr die Tanbstummheit beim Menschen festzustellen 
gesucht. Die Untersuchungen ergaben, daB die Vererbung der Taub
stummheit nicht mit dem Mendelschen Gesetze in Einklang zu brin
gen sei. 

Dagegen halt Lundborg, der gleichfalls die Faysche Statistik 
verwertete, auf Grund seiner Statistik eine Ubereinstimmung der Ver
erbungsverhaltnisse der Taubstummheit beim Menschen mit den von 
Mendel nachgewieseneJ? Vererbungsgesetzen, im Sinne einer rezessiven 
Vererbung, fUr wahrscheinlich. 

In letzter Zeit studierte Albrecht unter genauester Beschrankung 
des Untersuchungsmateriales auf die FaIle von konstitutioneller Taub· 
heit und Anlegen moglichst weitverzweigter Stammbaume die vor
Iiegende Frage. Er gelangte unter Bezugnahme auf zehn solcher Stamm
banme zur Ansicht, daB sich die Taubstummheit rezessiv vererbe und 
den Forderungen des Mendelschen Gesetzes entspreche. Dagegen ver
tritt Albrecht die Ansehauung, daB sieh die hereditare labyrinthare 
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Schwerhorigkeit dominant weitervererbe, woraus er die Ansicht 
Hammerschlags, daB beide Affektionen identisch und nur graduell 
verschieden seien, widerlegt haben will. Unsere diesbezugliche Auffas
sung wird spater noch ausfiihrlich dargelegt werden. 

E. Urbantschitsch weist darauf hin, daB die Mendelschen Ge
setze speziell bei der Vererbung der Taubstummheit haufig Abweichun
gen yom Typus zeigen. Das atypische Verhalten geht z. B. aus den An
gaben Mitchells hervor, der die Chancen der Taubstummheit in Fallen, 
in denen einer der Eltern taubstumm ist, mit 1 : 135, in Fallen, in denen 
beide taubstumm sind, mit 1 : 20 bezeichnet. Diese Zahlen zeigen, wie 
Urbantschitsch mit Recht betont, auch die Notwendigkeit, die Un
tersuchungen an moglichst groBem Material durchzufiihren, vor aHem 
aber auch strenge zwischen konstitutioneller und erworbener Taubstumm
heit zu unterscheiden. 

In dem rezessiven Vererbungscharakter der Taubstummheit liegt bekannter
weise die Erklarung dafiir, daB wir bei Taubstummheit besonders haufig Ver
wandtenehen finden. Dieser Umstand wird auch von E. Urbantschitsch 
entsprechend gewiirdigt. Zum Zustandekommen einer rezessiven Erkrankung 
miissen namlich beide Eltern die betreffende Krankheitsanlage besitzen, wenn sie 
auch auJ3erlich gesund erscheinen. Aus dies em Grunde kiinnen sich bei einer Heirat 
in der Familie eher zwei Heterozygote, mit der Erbanlage der Taubstummheit Be
haftete zusammenfinden, als wenn die beiden Individuen verschiedenen Familien 
entstammen. Daraus erklart es sich, daB sich Vetterschaften, die im allgemeinen 
nicht einmal in 1 % aller Ehen vorkommen, bei Taubstummheit in durchschnitt
lich 6% finden. 

Nachstehend seien einige typische Beispiele fUr die Folgen von konsanguinen 
Ehen bei familiar vorhandener Anlage zur Taubstummheit mitgeteilt: 

1. Stammbaum (mitgeteilt von E. Urbantschitsch) 
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Eineri weiteren wertvoHen Beitrag flir die FeststeHung des konsti
tutioneHen Charakters der Taubstummheit hat Hammerschlag da
durch erbracht, daB er durch Erhebung von konstitutionellen Augen
anomalien bei einer groBeren Anzahl von hereditar Tauben patholo
gische Zustande eruierte, die wir ebenfalls in einer fehlerhaften Keimes
anlage begrundet ansehen durfen. Solche Augenanomalien waren: Ver
schiedene Refraktionsanomalien, unter denen Ham mer s chI a g vor 
aHem der Anisometropie (Verschiedenheit in der Refraktion beider Augen) 
eine hohere Bedeutung zuspricht, verschiedene Formen des Strabismus, 
Vorkommen einer unteren Sichel, verkehrte GefaBverteilung des Augen
hintergrundes, Retinitis pigmentosa (deren VergeseHschaftung mit here
ditarer Taubheit schon vielfach festgestellt wurde) , vor aHem aber der 
albinotische Fundus!). Die Beweiskraft des letztgenannten Befundes 
liegt darin, daB der albinotische Fundus, d. h. das Fehlen des Stroma
pigmentes, bei der reingezuchteten japanischen Tanzmaus ein regel
maBiges Vorkommnis bildet und somit ein Merkmal von besonderer 
Dignitat fur die Annahme der konstitutioneHen Anomalie ist. Ham mer
schlag nimmt an, daB der albinotische Fundus bei der japanischen 
Tanzmaus zu einem Artcharakter geworden ist, wie bei ihr das patho
logische Verhalten des Gehororganes und der V organg des Tanzens zu 
ausgesprochenen (pathologischen) Artcharakteren geworden sind. 

Endlich ist es Hammerschlag gelungen, Material zu erbringen zum 
Beweise der Tatsache, daB sich die verschiedensten hereditaren Er
krankungen vergesellschaftet finden konnen. 

Besonders bemerkenswert ist ein von Hammerschlag mitgeteilter Fall 
(14 jahriges Kind), bei dem es sich urn das gleichzeitige Vorkommen von kongenitaler 
Taubheit, (kongenitalem) partiellem Albinismus der Behaarung, partiellem AI
binismus der Augen, kongenitaler hochgradiger Herabsetzung des Intellektes und 
hereditarer Ataxie (Friedreichsche Krankheit) handelte. Ham!llerschlag be
zeichnet diese Koinzidenz unter Hinweis auf die Zusammengehorigkeit zwischen 
dem Vorkommen kongenitaler psychischer Defekte und der hereditaren Ataxie 
einerseits und der kongenitalen InteIlektsstorung und der hereditaren Taubheit 
andererseits als keine zufallige, sondern als den Ausdruck eines organischen Zu
sammenhanges und sieht in diesem FaIle ganz besonders pragnante Begleitmerkmale 
der hereditar-degenerativen Taubheit ausgesprochen. 

Dieses Verhalten illustriert er an zwei Stammbaumen. Der eine der
selben, der durch flinf Generationen geht, bezieht sich auf eine Fami
lie, in welcher sich Taubstummheit und Schwerhorigkeit und daneben 
Psychosen, sowie andere Erkrankungen des Cerebrospinalsystems vor-

1) Bei seinen Untersuchungen mit Hanke fand Hammerschlag, daB sehr 
haufig angeborene Augenveranderungen mit angeborener Taubheit vergesellschaftet 
sind, daB sie aber auch bei erworbener Taubstummheit vorkommen und nicht 
selten bei Individuen anzutreffen sind, die entweder selbst degenerative Stigmen 
aufweisen oder aus einer belasteten Familie stammen. 
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fanden, der zweite betrifft eine Familie, deren Mitglieder von 'versehie
denen Horstorungen (Taubstummheit, im hoheren Alter aufgetretene 
Taubheit, Otosklerose) befallen waren. 

Nach E. Urbantschitsch sind als hereditar-degenerative Sym
ptome bei Taubstummheit zu beobachten: Retinitis pigmentosa, unglei
ches Brechungsvermogen beider Augen, Reste der Pupillarmembran, 
Epicanthus, ungleiche Irisfarbe, Strabismus, partieller Albinismus, 
Schadeldeformitaten, Turmschadel, Wolfsrachen, Abnormitaten des 
Gaumenbogens, Kryptorchismus, Syndaktylie, cerebellar-ataktischer 
Gang usw. 

Die Haufigkeit der Vergesellschaftung der Taubstummheit mit an
deren "degenerativen" Leiden, insbesondere Nerven- und Geisteskrank
heiten, Augenkrankheiten, Pigmentanomalien und Hemmungsmif3-
bildungen, erklart sich nach E. Urbantschitsch aus dem haufigen Auf
treten der Taubstummheit in Familien, die den Status degenerativus 
(Bauer) aufweisen. 

Besonderes Interesse bieten die in jiingster Zeit veroffentlichten 
Untersuchungen von J. Fischer und J. Sommer, die - an 78 Taub
stummen durchgefiihrt - neb en den atiologischen Momenten den all
gemeinen Befund ebenso verwerteten wie die degenerativen Momente 
am Auge. 

Von diesen 78 Taubstummen gehorten 70% zur Gruppe 1) der kon
stitutionell hereditar-degenerativen Innenohrerkrankungen, 23,1 % zur 
Gruppe der individuell erworbenen Innenohraffektionen und 6,4% zur 
Gruppe der bei bestehendem Status degenerativus erworbenen Innen
ohrerkrankungen. 

Die nachfolgende Tabelle registriert die gewonnenen Zahlen. 

1. Gruppe II. Gruppe III. Gruppe 
Konst. hered.-degen. Individ. erworbene Innenohrerkrankung 
Innenohrerkrankung Innenohrerkrankung bei Status degenerat. 

a) intrafetal I h) postfetal 
manifest 

a) intrafetal I h) postfetal 
aufgetr. 

a) intrafetall h) postfetal 

1. juv. progr. 1. Trauma 1. Trauma 1. Trauma 1. Trauma 
Innenohr- 2. Lues 2. Meningitis 2. Lues 2. Meningitis 
affektion 3. ak. Infekt. 3. ak. Infekt. 3. ak.Infekt. 

2.0tosklerose 4. chr. Infekt. 4. chr. Infekt. 
5. Rachitis 5. Rachitis 

55=70,5% 18=23,1% 5=6,4% 

Von 20 Taubstummen, die mehr oder minder auffallige und schwere 
Veranderungen im vorderen Bulbusabschnitt oder im Augenhintergrunde 

1) Einteilungsprinzip nach Alexander und Fischer: vgl. S. 184,185. 
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aufwiesen, gehorten 16 zur Gruppe der hereditaren und 4 zur Gruppe 
der erworbenen Taubheit. 

Es sei hier die von den Autoren aufgestellte Tabelle, welche die atio
logischen Momente, den Allgemeinbefund, sowie Ohr- und Augenbefund 
verzeichnet, wiedergegeben. 

Nr.1 Anamnesc Allgemeiner Befund 
Obr 

Auge Grup· 
CochI. I Lab. pc 

] Verwandt.-Ehe Skoliose, PlattftiBe - u. Retinitis pigmentosa I 
2 Taubst. Bruder Skoliose, Ekzem Schall .L Konus nach unten I 
3 Rachitis Skoliose, KnickfuB - .L Subalbinot. Fundus I 
4 Meningitis Unterentwicklung, Art. hyaloid. pers. III 

Skoliose, Ekzem - -

5 4taubst. Geschw. - .L Conus tempor. I 
6 4 taubst. Geschw. Skoliose, PlattftiBe - .L Typ. inY . I 
7 Taubst. Vater Skoliose, PlattftiBe Ton .L Pupillarmembran I 
8 Taubst. Verw. Unterentwicklung, Retinitis pigmentosa I 

Struma, Skoliose - .L 
9 2 taubst. Geschw. Unterentwicklung, Angebor. Bindegew. I 

Flachrtick., Plattf. - .L 
10 Rachitis Unterentwicklung, Konus nach unten II 

PlattftiBe, Genu 
yalgum Schall -

II Meningitis Schall .L Subalbinot. Fundus III 
12 Taubst. Vater Spitzohr, X-Beine, Retinitis pigmentosa I 

PlattftiBe - .L 
13 Taubst. Bruder Unterentwicklung, Retinitis pigmelltosa I 

Skoliose, Rund- - -
rticken 

14 Taubst. Geschw. Rachitis, Unterelltw_ - - Retinitis pigmentosa I 
]5 Taubst. Eltern Skoliose Schall .L Subalbinot. Fundus I 
]6 Taubst. Verw. Rachitis, Skoliose - .L Colo born -Opt. I 
17 Schwachsichtiger 

Bruder Rachitis Schall .L Typ. inY . III 
18 Verw.-Ehe Rundrticken, Unter- Konus nach unten 

I 
I 

entwicklung Vokal .L 
19 Taubst. Bruder Ohrmuschelanoma- Retinitis pigmentosa I 

lie, Unterentwickl. - .L I 
20 Sturz - I .L ISubalbinot. Fundus I 

Fischer und Sommer leiten aus ihren Untersuchungen die SchluB
folgerung ab, daB degenerative Zeichen am Auge die Wahrscheinlichkeit 
in sich schlieBen, daB der betreffende Taubstumme der angeborenen 
Taubheit oder wenigstens der Gruppe der erworbenen Taubheit mit 
sonstigen degenerativen Stigmen angehort. 

Bezuglich der am auBeren Ohre und in der MundhOhle gefundenen 
Varianten und Anomalien (Spitzohr, Darwinscher Hocker, Fehlen der 
Ohrlappchen, Uvula bifida) sprechen sich die Autoren dahin aus, daB aIle 
Trager solcher MWbildungen in die Gruppe der hereditaren Taubheit ge
hOren. 
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Sie fanden unter den Vertretern der hereditaren Taubheit auch sonst 
sehr haufig wiederkehrend somatische Befunde, die auf eine gewisse 
Minderwertigkeit der Organe hinweisen1). Auch Alexander und Fi
scher haben darauf hingewiesen, daB viele unter den angeboren Taub
stummen bedeutend unterentwickelt, auffallend kleiner sind undweniger 
wiegen alsNormale gleichenAlters, und erklaren dies fUr einige FaIle aus 
der Vernachlassigung der taubstummen Kinder, fur viele als Minderung 
des Stoffwechsels infolge Defektes eines Sinnesorganes, meist als dege
neratives Stigma. Sie fUhren neben einer Minderwertigkeit und degene
rativen Veranderungen des Auges eine ganze Reihe von hereditar-dege
nerativen Stigmen des Gesamtorganismus an: Schadel- und Gesichts
deformitaten, Thoraxverunstaltungen, Storungen der inneren Sekre
tion usw. 

Bemerkenswert ist, daB auch Autoren, die die EinteiIung Ham mer
schlags nicht anerkennen wollen, die Auffassung des pathologischen 
Prozesses vom Standpunkte der Konstitutionspathologie aus keineswegs 
verkennen. 

So sagt Goerke, anschlieBend an den Hinweis auf die schwere 
Deutung und genetische Klarstellung der FaIle von embryonaler 
Taubheit: "Urn nochmals hervorzuheben, wird die Kritik nur solche 
FaIle als sicher embryonal gelten lassen konnen, bei denen Abnormi
taten im Aufbau des Organes vorliegen (MiBbiIdungen), ferner solche, 
deren Veranderungen eine gewisse Ubereinstimmung mit den als kon
genitale anerkannten aufweisen, und schlieBlich solche, bei denen die 
Taubheit sich mit anderenAnomalien kongenitaler oder hereditarer Natur 
vergesellschaftet findet." 

Von diesem Standpunkt aus bezeichnet Goerke z. B. als einwand
freie FaIle embryonaler Taubstummheit drei FaIle von Manasse, in 
denen er auBer den histologischen Bildern2) die gleichzeitig als kongeni
tal erwiesenen Konstitutionsanomalien (in zwei Fallen fand sich eine 
exquisit familiare Erkrankung degenerativer Natur, die in Strumabildung 
Kretinismus und Taubstummheit zum Ausdruck kam, im dritten FaIle 
- ein Bruder des Kranken war geistesschwach - bestand nur eine 
Struma) zur Entscheidung heranzieht. 

Ebenso klassifiziert er einen Fall von Siebenmann und Bing, bei 

1) Beziiglich der nachgewiesenen degenerativen Stigma, von denen sich oft 
mehrere solcher an einem Individuum fanden, sei auf die in der Tabelle verzeichneten 
Angaben verwiesen. 

2) Eigentiimliche Gestaltveranderung der Labyrinthkapsel, Einengung und 
Verengerung der Labyrinthhohlraume, Verlegung der Fenster, Gestaltverande
rung der Bogengange durch Bildung von Knochenmassen, Fehlen einer Grenze 
zwischen normalem und pathologischem Knochen, Fehlen von Appositions- und 
Resorptionsvorgangen, Befund von embryonalem Gewebe an verschiedenen Stellen. 
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dem ihm der anatomische Befund 1) durch eine gleichzeitige Retinitis 
pigmentosa in richtiges Licht geriickt erscheint. 

Wie schon im vorigen Kapitel klargelegt wurde, war eine ganze Reihe 
von pathologisch-anatomischen Befunden, die man friiher als zur kon
genitalen (konstitutionellen) Taubheit gehOrig betrachtet hatte, durch 
die Untersuchungen Manasses in ihrer Deutung erschwert worden. 

Manasse hat zahlreiche, friiher als sicher kongenitale2) angesehene 
Veranderungen als solche angezweifelt und es als unrichtig be
zeichnet, Taubheit lediglich auf Grund dieser Befunde als kongenitale 
anzusprechen. 

Er gelangt zu dem Resultat, daB nur einzelne "Spezialbefunde" im 
anatomischen Bilde der kongenitalen Taubheit als charakteristisch fiir 
dieselbe anzusprechen seien, wie z. B. die Defekte der knochernen 
Schnecke (der Zwischenwande des Modiolus, der Lamina spiralis ossea) 
oder die von Scheibe zuerst beschriebene kernhaltige Hulle der Cor
tischen Membran. 

Diese sicher kongenitalen "Spezialbefunde" stellen nach Manasse 
das Primare vor, an das sich im Laufe der weiteren (sowohl intrauterinen 
als spateren) Entwicklung eine Reihe sekundarer Veranderungen an
schlieBt. Die Summe dieser letzteren, die man als "degenerative La
byrinthatrophie" bezeichnen mag, hiitte dann nichts mehr Charakte
ristisches an sich. 

Dieselben fast identischen Veranderungen finden sich nun auch bei 
der erworbenell "progressiven labyrintharen Schwerhorigkeit". Aber 
auch hier stellen sie sich nach Manasse nur als sekundare Anomalien 
dar. Das Primare sind nach Manasses Ansicht gewisse Veranderungen 
im Nervenstamm, die bei der kongenitalen Taubheit stets "zu fehlen 
scheinen", wahrend sie bei der "erworbenen" chronischen progressiven 
labyrintharen Schwerhorigkeit "fast niemals vermiBt" werden. 

Wie schon bei Besprechung der chronis chen progressiven labyrintha
ren Schwerhorigkeit erwahnt wurde, glaubte Hammerschlag schon 
friiher im vollen Gegensatze zu Manasse, die Veranderungen in den 
Fallen vom Typus Scheibe nicht als erworbene Anomalien, sondern als 
Spatformen einer kongenitalen Veranderung des Gehororganes ansehen 
zu miissen. 

Diese Ansicht fand ihre Stiitze in den Ergebnissen der klinischen 
Untersuchungen von Hammerschlag und Stein, die zeigten, daB 
die chronische progressive labyrinthare Schwerhorigkeit geradeso als 

1) Verlagerung des Cortischen Organes nach dem Ligamentum spirale zu, 
VerschmiiJerung der ersten beiden Schlafenwindungen. schwere Alteration des Coch
leariskernes, Verminderung der Zahl der Wurzelfasern des Acusticus. 

2) Die Bezeichnung "kongenital" mull hier als identisch mit "konstitutionell'" 
gedeutet werden. 
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Ausdruck einer allgemeinen konstitutionellen Anomalie aufzufassen sei, 
wie dies fUr die konstitutionelle (hereditar-degenerative) Taubstummheit 
durch das vorliegende klinische und anatomische Tatsachenmaterial schon 
erwiesen ist. 

Sie erfahrt auch eine wesentliche Fundierung durch die Falle von 
Mayer, Alexander, Neumann, Brunner und Nager (siehe 
S. 160-165), die zeigen, daB zwischen der auf MiBbildung beruhenden 
Taubheit und der Schwerhorigkeit nur ein gradueller Unterschied besteht. 

Mit der Widerlegung der Anschauung Manasses ist auch der be
dingungslosen Beurteilung gewisser Veranderungen im Labyrinthe, wie 
der Atrophie der spezifischen epithelialen Elemente in der Schnecke als 
se k undarer - regressiv-entziindlicher oder degenerativer - der Boden 
entzogen. 

Wir glauben weit eher, diese Anomalien als Ausdruck einer konsti
tutionellen abnormen Anlage des Gehororganes in seinen subtilsten An
teilen ansehen zu diirfen. Sowie diese Anlage in manchen Fallen schon 
bei der Geburt morphologisch zutage tritt, auBert sie sich in anderen in 
gleichen morphologischen Anomalien als Folge rascheren oder lang
sameren Aufbrauches, schnellerer oder allmahlicherer Abniitzung im 
Laufe des Lebens. 

Sie kann aber ebenso infolge verminderter Widerstandsfahigkeit 
gegeniiber irgen<l,welchen exogenen Schadlichkeiten in ungewohnlicher 
Disposition zur "erworbenen" Erkrankung zum Ausdruck gelangen. 

Zu dieser Auffassung schlagt auch Steurer eine Briicke, wenn er 
sagt: "Zweifellos wird bei der sogenannten hereditar-degenerativen Taub
stummheit in der Keimesanlage die Neigung zu meist sich auf bestimmte 
Abschnitte des inneren Ohres beschrankenden degenerativen Verande
rungen vererbt, die auch auftreten werden, ohne daB das Ohr von irgend
einer Schadlichkeit getroffen wird. Aus der Tatsache jedoch, daB es 
keinesfalls erwiesen ist, daB bei den in derselben Familie gehauft vor
kommenden Fallen von Taubstummheit, bei denen nach der Art des 
Auftretens Vererbung sicher anzunehmen ist, der Funktionslosigkeit 
immer die gleichen pathologisch-anatomischen Veranderungen zugrunde
liegen, ist zu schlieBen, daB das Vererbungsmoment haufig nur in einer 
gewissen Disposition zu einer Erkrankung des Gehororganes gelegen ist, 
daB also die Erbanlage nur in einer verminderten Organwiderstands
fahigkeit besteht. Trifft nun ein solches gegen irgendwelche Einfliisse, 
z. B. toxischer Natur, weniger widerstandsfahiges Ohr irgendeine Schad
lichkeit, so wird es infolge dieser Krankheitsdisposition anders darauf 
reagieren als ein Organ von normaler Widerstandsfahigkeit." 

Die gleiche Auffassung teilen auch Alexander und Fischer, wenn 
sie der konstitutionellen hereditar-degenerativen und der erworbenen 
Taubheit noch die dritte Gruppe (Individuen von ausgesprochen here-
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ditar-degenerativer Belastung, bei denen eine hinzutretende Erkrankung 
den mehr odeI' weniger kompletten Verlust des Horvermogens zur Folge 
hatte) angliedel'll. Sie nehmen dabei an, daG die Ertaubung dadurch zu
stande kommt, daG das an sich konstitutionell minderwertige Ohr del' 
auftretenden Schadlichkeit (kongenitale Lues, Trauma, allgemeine In
fekte) leichter anheimfallt als das normale, vollwertige Ohr. 

Eine Beobachtung solcher Art teilen Alexander und Kreidl mit, 
die von zwei einer Verwandtschaftsehe entsprossenen Kindern berichten, 
die normalhorig waren, jedoch spateI' infolge von Scharlach ertaubten. 

Wir teilen an diesel' Stelle folgende, hier von Belang erscheinende 
Krankengeschichte mit: 

Ein 65jahriger Mann, del' wegen einer beiderseitigen geringgradigen 
labyrintharen Schwerhorigkeit in ohrenarztlicher Kontrolle stand, 
erlitt auf einem Ohre nach Einwirkullg eines schrillen telephonischen 
Signals eine bedeutende EinbuGe des Horvermogens, die sich in del' Folge 
nul' in sehr geringem Grade besserte. Von besonderem Interesse ist, daB 
die Schwester des Patienten (ein Fraulein von einigen sechzig Jahren) 
im Anschlusse an eine Angina (vielleicht Scarlatina) an beiderseitiger 
akuter Mittelohreiterung erkrankte und, nachdem es im Verlaufe von 
drei Tagen zu vollstandiger Einschmelzung beider Trommelfelle ge
kommen war, unter kompletter Ausschaltung des akustischen und stati
schen Labyrinthes beider Seiten vollstandig ertaubte. 

Diese Krankengeschichte erscheint uns ganz besonders bemerkens
wert, da sie in deutlicher Weise die Minderwertigkeit des innerell Ohres 
bei beiden Geschwistel'll dokumentiert; eine Minderwertigkeit, die bei 
dem Bruder in del' schweren Sehiidigung des Hol'llervenapparates unter 
Wirkung eines relativ geringfUgigen akustischen Traumas, bei del' Schwe
ster in del' beiderseitigen Vel'llichtung del' akustischen Funktion des 
inneren Ohres im Ansehlusse an eine Mittelohreiterung zum eklatanten 
Ausdruck gelangte. 

Diese Beobachtung bietet gleichzeitig einen neuerlichen Beleg fUr die 
Richtigkeit del' schon von Spira 1914 vertretenen und von Stein 1918 an 
del' Hand eines groGen kasuistischen Materiales llachdriicklichst prazisier
ten Ansicht, daG es nicht die Form, sondel'll del' Sitz del' Krankheit ist, 
welcher den verschiedenen Mitgliedel'll gewisser Familien gemeinsam ist, 
so daG eine Pradisposition nicht zu diesel' odeI' jener Ohrenkrankheit, son
del'll zu Erkrankungen des Gehororganes iiberhaupt angenommen werden 
muG. 

Damit gelangell wir schon zu dem von Marti us und A. Adler ein
gefUhrten Begriff del' Organminderwertigkeit, dem von del' Kon
stitutionslehre die gebiihrende Stelle eingeraumt wurde (vgl. J. Bauer) 
und dessen Bedeutung fUr die Ohrenheilkunde schon VOl' J ahren von 
Stein gewfudigt wurde. 

Bauer-Stein, Otiatrie. 14 
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Die exakte Beweisfiihrung fiir die konstitutionelle Grundiage der 
Minderwertigkeit des Gehororganes haben wir aus den ErgebniRsen un
serer gemeinsamen Untersuchungen, weiche die erbbiologische Zu
sammengehorigkeit von konstitutioneller Taubheit, Iaby
rintharer Schwerhorigkeit und Otosklerose1) festgestellt haben, 
erbracht. 

Yom pathologisch-anatomischen Standpunkte tragt Alexander 
diesen engen Beziehungen Rechnung, indem er seiner 2. Gruppe der kon
genitalen Taubheit als zweite Unterart das Vorkommen pathologischer 
Knochenherde in der Labyrinthkapsel, verbunden mit degenerativer 
Atrophie der labyrintharen Endstellen, einfiigt. -

Der Fortschritt, den wir mit unseren Untersuchungen erreicht haben, 
ist das bessere Verstandnis fiir das Wesen dieser vererbbaren Organ
minderwertigkeit mit ihren verschiedenartigen Auswirkungen und der 
Einblick in den Vererbungsgang der diese Organminderwertigkeit des 
Gehorapparates verursachenden abnormen Erbanlagell. 

In den Forschungen der letzten Jahre zeigt sich immer mehr das Be
streben, dem Begriffe der klinischen Minderwertigkeit des Gehororganes 
durch die bei konstitutionellen Ohrerkrankungen erhobenen histolo
gischen Befunde Inhalt zu schaffen. Diese Bestrebungen gelangen vor 
aHem in den Arbeiten von O. Mayer, J. Fischer und H. Brunner 
zum Ausdruck. Allerdings ist das vorliegende Material von pathologisch
anatomischen Bildern, das in diesem Sinne verwertet werden kann, noeh 
viel zu gering, urn der Lehre von der Minderwertigkeit des Gehororganes 
mehr zu bieten als einige wirksame Illustrationen. Es wird weiteren 
Publikationen vorbehalten bleiben, weitere klarstellende Untersuchungs-

1) Die Analogien zwischen hereditarer Taubheit und Otosklerose hat gleichfalls 
Hammerschlag als Erster betont. Er fiihrte als solche an: 1. Die Almlichkeit 
im Bilde der Nervendegeneration, wie wir sie einerseits bei der Otosklerose und an
dercl"seits bei der hereditaren Taubheit finden (vgl. Hegener, Stern) und 2. das 
Vorkommen von spongiosem Otoskleroseknochen bei kongenitaler Taubheit (Po
litzer, Alexander, Lindt). 

Wahrend Lindt glaubt, daB in seinem von ihm als kongenital an
gesehenen FaIle von Taubheit der neugebildete spongiose Knochen eine zu
fallige Begleiterscheinung der Labyrinthveranderungen sei, nimmt Hammer
schlag angesichts der Koinzidenz der nachgewiesenen Bildungsanomalien 
der Pars membranacea (minimale Veranderungen der Pars superior, ganz 
symmetrische der Pars inferior, kernhaltige Biille der Cortischen Membran) 
und der Veranderungen in der Labyrinthkapsel einen genetischen Zusammen
hang beider an. 

Sprechen schon die hier angefiihrten Analogien mit groBer Wahrscheinlichkeit 
zu Gunsten der Annahme einer gemeinsamen (konstitutionellen) Grundlage beider 
Affektionen, so bieten die Mitteilungen betreffs der Vererbbarkeit der Otosklerose 
(zuerst von Korner und Hammerschlag erbracht), vor allem auch Beobachtun
gen des Auftretens von Otosklerose und Taubstummheit in derselben Familie 
(Hammerschlag) dieser Auffassung eine weitere wichtige Stiitze. 
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ergebnisse zu erbringen. Besonderen Wert wiirden naturgemaB jene 
Untersuchungen haben, die uns analoge Befunde an den Gehororganen 
von Eltern und Kindern vermitteln konnten. 

Da solche Falle nur zu ganz besonders seltenen Ausnahmen zahlen 
werden, so sind wir auf die Ergebnisse tierexperimenteller Untersuchun
gen elnerseits, auf die Resultate anamnestischer Erhebungen und kli
nischer Untersuchungen andererseits angewiesen. 

Die Frage, welche Anomalien des Gehororganes als der pathologisch
anatomische Ausdruck seiner Minderwertigkeit gelten diirfen, muB der
zeit noch offen gelassen werden. 

Wahrend die Fane von A plasie allgemein als sicher embryonal 
entstanden aufgefaBt werden, kann, wie Denker meint, jede MiB
bildung hypoplastischer Art die Folge von intrauterinen Ent
ziindungen sein; ja auch Labyrinthanaomalien bei Anencephalie 
glaubt er unter Umstanden als entziindliche ansprechen zu diirfen, da 
die Gehirnveranderung selbst durch entziindliche Prozesse bedingt sei. 

Beziiglich der Hypoplasie lauten di.e Angichten nicht einheitlich. 
So sagt z. B. Alexander: "LaBt man endogene atiologische Momente, 
Schadigungen der friihesten Anlage und Keimschadigungen gelten, so 
ist die bei vielen Typen der kongenitalen1 ) Taubheit auftretende Ver
diinnung des Schneckennerven als Hypoplasie zu bezeichnen. Dafiir 
spricht, daB an Embryonen von kongenital tauben Tieren mitunter eine 
solche Hypoplasie am Cochlearis und seinem Ganglion gefunden wird bei 
ganzlichem Fehlen von Zeichen einer bestehenden oder abgelaufenen 
regionaren Entziindung. Je mehr man jedoch dazu neigt, in atiologischer 
Beziehung fiir die kongenitale Taubheit exogene Unmchen heranzuziehen, 
desto eher und haufiger stell en sich solche scheinbare Hypoplasien als 
degeneratiye Atrophien dar." 

Vollstandiger kongenitaler Defekt des N. acusticus ist au Berst selten 
(ein solcher Fall ist von Lange beschrieben worden, vollstandiges Fehlen 
des N. cochlearis und des Ganglion spirale hat Qui x beo bachtet). Gewohn
lich erscheint der kongenitale Defekt des N. octavus mit schweren MiB
bildungen des Gehirnes (Anencephalie, hochgradige Mikrocephalie usw.) 
und des Schadelgrundes vergesellschaftet. Ein Abhangigkeitsverhaltnis 
des Octavusdefektes yon der iibrigen MiBbildung besteht jedoch nicht. 
Zeigt sich doch einerseits, daB das Gehororgan bei Anencephalie trotz 
Mangels des Zentralnervensystems vollstandig ausgebildet sein kann 
(Frey), wahrend andererseits in Fallen von kongenitaler Taubheit bei 
sonst normal entwickeltem Cranium und Gehirn der N. cochlearis ver
schiedene Grade von Verdiinnung mit lockerer Biindelung der Nerven
fasern und Ausfiillung der Zwischenraume durch Bindegewebe zeigen 
kann (A Ie xa nder). 

') "Kongenital" ist hier wie im nachfolgenden als "konstitutionell" zu deuten. 
14* 
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Der Annabme verschiedenartiger Ausbildung des Nerven auf Grund 
differenter - graduell in weitem Mafie verscbiedener - konstitutio
neIler Anlage steht demnach kaum etwas im Wege. 

Alexander rechllet zu den kongenitalen Abnormitaten des inneren 
Ohres, die auf Abnormitaten der Keimanlage zuriickzufiihren sind, neben 
den primordial auftretenden otosklerotischen Herden die angeborene 
Kleinheit (Hypoplasie) des Nervenganglienapparates des inneren Ohres. 

Abb. 35. Kongenitale Taubheit. Achsenschnitt durch die Schnecke mit umschriebenem Defekt 
(a, b) der Skalensepten, sackartiger Form (e, d) des oberen Anteiles des Schneckenkanales und 
mit Ganglion centrale (Ge)l). 35 jahr. Mann. (Nach G. A I e x and e r, Pathologische Anatomie der 
nerviisen Anteile des Geiliirorganes. Handb. d. Neurologie des Ohres, herausgeg. v. G. Alexan
de r und O. Mar bur g, I. Bd, Urban & Schwarzenberg. Berlin und Wien, 1924.) Vgl. den 
von H. B run n e r in einem Faile von Mittelohr- und Innenohrschwerhiirigkeit erilobenen 

histoiogischen Befund gieicher Art. Abb. 30 und 31. 

Neubildung von Nervenfasern wurde als kongenitale Veranderung 
beobachtet; sie wurde aber auch als Folgeerscheinung einer Innen
ohrentziindung und zwar einer proliferierenden Entziindung im V orhof 
festgesteIlt (Schwabach). 

Ganzliches Feblen des Labyrinthes wurde von M i c h e lund 
Schwartze beschrieben. Die Aplasie der labyrintharen Nervenend
stellen ist mit voUstandigem Defekt des Neuroepithels und der cuti
cularen Auflagerungen verbun,den. Dabei konnen die regionaren 
Nervenendaste noch in Resten nachweisbar sein (Alexander). 

') Statt des regionar nicht entwickelten Ganglion spirale. 
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Mitunter ist eine Hypoplasie der membranosen Anteile am Utri
culus und Sacculus festzustellen. Die defekte Entwicklung der Haar
zellen, verbunden mit ihrer quantitativen Verringerung bis zu ihrem 
volligen Fehlen, stellt an den Cristae ampullares nach Alexander eine 
typische kongenitale Veranderung dar. Die kongenitalen Verallderullgen 
der Cupulae bestehen in verschiedenen Graden ihrer Verkleinerung bis 
zum ganzlichen Fehlen. 

Die kongenitalen gestaltlichen Anomalien der Schnecke bestehen im 
Fehlen einzelner Teile oder der ganzen Schnecke, wie dies bei Aplasie 

.11 
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Abb. 36. Kongenitale Taubheit. Septumbildung (8) quer durch den hiiutigen Schneckenkanal 
des oberen Teiles der Basalwindung. Das Septum erstreckt sich yom peripheren Rande der 
eingescheideten Membrana tectoria (Mt) nach auGen an das untere Randgebiet (ler im iibrigen 
fehlenden Stria vascularis (Str.); Lsp Ligamentum spirale; Mv Membrana vestibularis; Pb de-

fekte Papilla basilaris; Sv Scala vestibuli. 31 jahr. Frau. (Nach G. A I e x and e r I. c.) 

des inneren Ohres von Michel, Siebenmann und Alexander be
schrieben wurde. Bis zu einem gewissen Grade ist auch der mitunter bei 
kongenitaler Taubheit beobachtete Defekt der Nervenendstellen des 
inneren Ohres den gestaltlichen Anomalien zuzuzah len. Der Defekt be
steht in der Verkleinerung oder im ganzlichen Mangel der Nervenend
stellen. 

Eine besonders bemerkenswerte kongenitale Anomalie der hautigen 
Schnecke stellt die aus einer ausbleibenden Differenzierung desSchnecken-
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korpers folgende sackartige Form des Schneckenkorpers (Mondini), mit 
Ausbleiben der Entwicklung der Skalensepten (s. Abb. 35) (Ale xander, 
Mayer, Brunner) und Bildung einer Scala communis dar. Zu den 
Gewebs- und Zellanomalien gehoren der kongenitale Defekt der Haar
zellen im Cortischen Organ, die Hypoplasie und Aplasie der Papilla 

-----J)r 
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Abb. 37. Kongenitale Tanbheit. Qnerschnitt dnrch die Basalwindung. Pb Defekte Papilla basilaris; 
Mt abgekapseIte Membrana tectoria; Dc Ductus cochlearis; Lsp Ligamentum spirale; Mv 

Membrana vestibularis; 8v Scala vestibuli. 31 jahr. Frau. (Nach G. A I e x and e r 1. c.) 

basilaris, der teihveise oder ganzliche Defekt der Stria vascularis, sowie 
cystische hydropische Degeneration der Stria vascularis. Anomalien 
dieser Art veranschaulichen die Abbildungen 36-41. Zu den kon
genitalen Veranderungen ist weiter zu zahlen die nicht selten zu beob
achtende Blutgefa13armut des inneren Ohres, wobei die vorhandenen 
Capillaren oft auffallend weit sind und abnorm verlaufen (Alexander, 
S i e ben man n und Bin g). Kongenitaler Defekt der Gefa13e der Stria 
vascularis mit lokalen Epithelwucherungen wurde yon Goer ke beob-
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achtet. Die Hypo- und Aplasie des Neuroepithels ist fast stets mit einer 
Verdiinnung der einfachen hautigen Wande der Schnecke verbunden. 

Mif3bildung der ganzen Innenobrkapsel mit Vermehrung der Knochen
masse und Veranderung der gesamten Hohlraume wurde von Denker, 
Manasse, Nager und Siebenmann beschrieben. Bei Anencephalie, 
Amyelie und Hemicephalie kommen kongenitale Gestaltsveranderungen 
(Verkleinerung, Mif3staltung, Defektbildungen) als Teilerscheinung der 
endokraniellen Veranderungen (Alexander, Habermann, Zingerle, 

./ /'/; a 

Abb. 38. Kongenitale Taubheit. Mittelwindung. Abkapselung der Membrana tectoria im Sulcus 
spira lis internus (a), Duplikatur (b) im oberen Winkel des Schneckenkanales nahe der vollstiindig 
defekten Stria vascularis. Pb defekte Papilla basilaris; St Scala tympani; Sv Scala vestibuli. 

31 jahr. Frau. (Nach G.Alexander I. c.) 

Frey) vor. Wiederholtwurde beikongenitalerTaubheit eine Erweiterung 
der Apertura externa des Aquaeductus vestibuli festgestellt (s. Abb. 42). 
Ebenso finden sich kongenitale Hypoplasie des Modiolus und Anomalien 
der Lamina spiralis in Form defekter Entwicklung nicht selten. Mif3stal
tung des Modiolus und Feblen des Canalis spiralis, verbunden mit Defekt 
des Ganglion spirale und des Nervus cochlearis beschreibt Lange, kon
genitalen Defekt des Modiolus bei gleichzeitiger Abflachung der Schnek
kenkapsel sahen Alexander und J. Fischer. Lange laBt die Defor
mitat des Modiolus nicht fiir alle Falle als Zeichen der kongenitalen 
Natur der Veranderungen gelten, sieht aber in einer Proliferation der 
Epithelien (vor aHem im Bereiche der Stria vascularis) (Be£unde von 
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Alexander, Goerke, Oppikofer, Scheibe) zweifellose MiBbil
dungen als Zeichen einer nicht vollendeten Differenzierung. 

Der Nachweis von Hemmungsbildullgen der knochernen Schnecke 
bei Innenohrschwerhorigkeit (Neumann, Mayer, Brunner) ist nach 
dem oben Gesagten nicht gegen, sondern vielmehr £lir den konstitutio
nellen Charakter dieser AnomaIie zu verwerten. 

Abb. 39. Kongenitale Taubheit. Vertikalschnitt durch die Mittelwindung mit gegen die Spitz en
windung ausgestiilpter (a) Vestibularmembran. Mv Membrana vestibularis; Stv degenerierte Stria 
vascularis mit kleiner Cyste (a'); Pb Papilla basilaris; Dc, Ductus cochlearis der Mittelwindung' 
Me Membrana Corti; Lsp Ligamentum spirale; B Bottchersche Zellen. (Nach G.A I e x and e r, Zu~ 
Pathologie und pathologischen Anatomie der kongenitalen Taubheit. Archiv f. Ohrenheilk. Bd. 61, 

1904, S. 183.) 

Pathologische Formen des Promontoriums (Verschmalerung, resp. 
Verkiirzung mit Flachstellung oder Verlangerung mit Steilstellung) und 
der Nische des Schneckenfensters als Entwicklungsstorungen beobachtete 
Fischer. Pathologische Knochenneubildung am Promontorium und 
Schneckenfenster sahen in Fallen von kongenitaler Atresie des auBeren 
Gehorganges, als Folge von Entwicklungsanomalien der ersten Schlund
spalte Alexander und Benesi. 

Als Kennzeichen der kongenitalen Vedinderungen der knochernen 
Inuenohrkapsel sieht Alexander an, daB der apponierte Knochennor
male Textur aufweist. Nur fUr die otosklerotischen Knochenherde darf 
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angenommen werden, daB sie unter Umstanden schon intrau terin als MiB
bildungen auftreten. Dahin gehoren auch die Knochenveranderungen 
im Gehororgan von Kretinen (Beobachtungen von Alexan del', Haber
mann, O. Mayer). 

Zu den Deformitaten del' Innenohrraume gehort auch del' Entwick
lungsdefekt del' Skalensepta des Schneckenkorpers in Fallen von here
ditar-degenerativer Taubheit mit Bildung einer Scala communis, sowie 
del' Knochenschwund an del' Kreuzungsstelle zwischen horizontalem 
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Abb. 40. Kongenitale Taubheit. Inversion des Schneckenkanals (a). Axialer Vertikalschnitt durch 
den oberen Teil der Mittelwindung der Schnecke. b basilares Blutgefiil3; B Bottchersche Zellen; 
c spirale Knochenplatte und d Bindegewebsplatte als Auslaufer des defekten Skalenseptums; Csp 
Crista spiralis; Dc, Ductus cochlearis der Mittelwindung; H Hensensche Zellen; Lsp Ligamentum 
spirale; Mb Membrana basilaris; Me Membrana Corti; Mv Membrana vestibularis; N Neura
epithe! der Papilla basilaris; Pb Papilla basilaris; Stv Stria vascu!aris; St, Scala tympani der 

Mittelwindung, Sspi Sulcus spiralis internns; T Tunnelraum. (Nach G. A I e x and e r I. c.) 

und hinterem Bogengang, mit Bestehen einer lediglich bindegewebigen 
Zwischen wand (Beobachtul}gen an del' Tanzmaus: Alexander und 
Kreidl). 

Zu erwahnen ist schlieBlich noch das Fehlen del' Areae cribrosae bei 
kongenitalerTaubheit, wobei die erhaltenenNervenfasern als geschlossene 
Biindel durch je einen einzigen Kanal fiir die verschiedenen .Aste des 
N. octavus vom inneren Gehororgan in den inneren Gehorgang gelangen. 

Wenn wir hier eine Zusammenstellung jener pathologisch-anato
mischen Befunde gegeben haben, in deren Feststellung uns die charak
teristischen Kennzeichen jener Form derTaubheit gegeben zu sein schei
nen, die wir vom atiologischen Standpunkte aus als konstitutionelle 
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bezeichnen diirfen, so miissen wir doch gleichzeitig wieder darauf hin
weisen, daB in der Konstatierung der Entwicklungsanomalie allein noch 
nicht die einwandfreie Klassifikation derselben als konstitutionel1er 
Anomalie ausgesprochen ist. Die klinische Untersuchung bietet aber 
haufig Anhaltspunkte genug, bei sorgfaltiger Beriicksichtigung aller kon
stitutionellen Eigentiimlichkeiten des Kranken der Auffassung des Falles 
eine sichere Grundlage zu schaffen. 

Aber die klinische Untersuchungsmethodik darf nicht bei den Kran-
ken Halt machen. Es muB unbedingt angestrebt werden, auch die Mit

glieder der Verwandtschaft, vor allem der direkten 
Ascendenz in das Bereich der Untersuchungen 
einzubeziehell. 

Erst dann, wenn pathologisch -anatomische 
Befunde vorliegen werden, denen genaue anamne
stische Daten und exakte klinische Befunde an 
die Seite zu stellen sind, werden wir die verschie
denen Fane von Taubstummheit in ein rationelles 
System bringen konnen. 

L p Die Anerkennung der genetischen ZusammeIl'" 
gehorigkeit gewisser Formen der labyrintharen 
Schwerhorigkeit und Taubheit und der Otosklerose 
wird den Untersuchungen, die sich ja vor allem 
mit der Taubheit befaBt haben, einen breiteren 

Abb. 41. Kongenitale Taub· 
heit. Cystenahnlicher An- Boden schaffen, als derjenige war, auf dem die 
hang bei hydropischer De- Forschung sich bisher bewegt hat. 
generation der Stria vas-
cularis (Mittelwindung der Auf die Bedeutung des Begriffes der Organ-
Schnecke). Lsp Ligamentum 
spiraie ; Cy cystischer H ohl- minderwertigkeit sei nochmals verwiesen. 
raum; Mv Membrana vesti-
bulari8; aganzlichatrophierte "Die Krankheitsdisposition", sagt Ba uer, 
Stria vascularis. (Nach G. 

A I e x and e r \. c.) "kommt flir gewisse Erkrankungen iiberhaupt 
nicht in Betracht, bei anderen bildet sie einen atiologisch mitwirkenden 
Faktor, eine Bedingung, sei es bloB eine substituierbare oder aber eine 
obligate Bedingung, bei einer dritten Gruppe schlieBlich kann sie das 
alleinige atiologische Moment, also die Ursache, darstellen." 

"Die individuellen Verschiedenheiten des Widerstandes gegeniiber 
der Entstehung und Entwicklung einer Krankheit, also die individuellen 
Verschiedenheiten der Disposition zu irgendeiner Erkrankung, hangen 
naturgemaB mit den individuellen Unterschieden im Bau, in der feineren 
Organisation, in der Funktionstiichtigkeit und Reaktionsweise der ein
zelnen Organe des Korpers zusammen. Es gehort daher mit zu den 
wichtigsten A ufgaben der Konstitutionspathologie, fest
zustellen, ob und inwieweit, auf welche Weise und aus wel
chern Grundegewisse illdividuelle Besonderheiten der Spe
zies der E ntsteh ung oder dem Fortschreiten einer Er kran-



Die Taubstummheit. 219 

kung Vorsch u b leiste n. Dieses Teilge biet del' Ko nstitutio ns
pathologie fallt zugleich in das Bereich del' Dispositions
lehre. " 

In diesen Satzen gle,uben wir del' Taubstummenforschung ein Pro
gramm fUr weitere Untersuchungen vorlegen zu diirfen. 

Wie oben erwahnt, hat Hammerschlag unter dem Begriffe del' 
konstitutionellen Taubstummheit die endemische und sporadische Form 
subsumiert. Hammerschlag hat diese Einteilung deshalb getroffen, 
weil er del' endemischen Form del' Taubstummheit infolge ihres gehauften 
Auftretens, wenigstens fUr gewisse Gegenden, eine besondere Dignitat 
zuerkennt, und naturgemaB miissen wir ihr im Rahmen jener Krank
heitsbilder, denen wir kon
stitutionelle Anomalien zu
grundelegen, eine eingehen
dere Besprechung widmen. 

Das endemische Auftre
ten del' Taubstummheit. ist 
seitlangem bekannt . Esche
rich wies schonimJahre1853 
darauf hin, daB die Taub
stummheit auf den alteren 
Erdforma tionen hii ufigeI' auf
trete als auf den jiingeren, 
"mit derselben Abgrenzung 
am Jura wie beim ende-

Abb. 42. Linkes Schlafebein eines (kongenital) Taub-
mischen Kretinismus". stummen in der Ansicht von hinten. Aae auG ere, stark 

erweiterte Miindungsoffnung des Aquaeductus vestibuli; 
Bircher war es, del' 1883 MaiMeatusaudiorsiusinternus.(NachG.Alexanderl.c.} 

in seinem Werke "Del' ende-
mische Kropf und seine Beziehungen zur Taubstummheit und zum 
Kretinismus" den Parallelismus in del' geographischen Verbreitung von 
Kropf, Taubstummheit und Kretinismus hervorhob und auseinander
setzte, daB die endemische Form del' Taubstummheit auf 
dieselbe Noxe wie del' endemische Kretinismus zuriickzu
fiihren und als Teilerscheinung del' kretinoiden Degene
ration anz usehen sei. 

Kocher versuchte anfangs, die Taubstummheit von dem Kretinis
mus zu trennen, gab abel' spater zu, daB es Ubergangsformen zwischen 
beiden gabe. Seiner Ansicht nach ist die Taubstummheit auf eine Funk
tionsuntiichtigkeit odeI' Beeintrachtigung der miitterlichen Schilddriise 
zuriickzufiihren, durch welche wahrend del' Schwangerschaft eine Schiidi
gung der Zentren del' Sprache des Fetus hervorgerufen wiirde. Kocher 
spricht von einer auditiven sensorischen Aphasie. Auch Bircher 
nimmt als lokale Ursache del' endemischen Taubstummheit keine Er-
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krankung des Gehororganes, sondern eine Schadigung der Zentren des 
Gehors und der Sprache an. 

Nach Ansicht Ewalds ist die Taubstummheit kretinischer Indivi
duen, gleichwie die Starung der Sprache und des Intellektes, eine Folge 
der allgemeinen, die Zentren des Gehors und der Sprache betreffenden 
Degeneration. 

Denker gelangt durch Versuche an thyreoidektomierten Hunden 
zur SchluBfolgerung, daB das Ausbleiben der Reaktion auf akustische 
Reize bedingt ist durch Storungen im Zentralnervensystem, die als Folge 
der im Anschlusse an die Schilddriisenexstirpation auftretenden Stoff
wechselveranderungen aufzufassen sein diirften. 

Scholz vertritt auf Grund seiner Untersuchungen mit Zingerle, 
die zur Beobachtung von Verbildungen des Schlafenlappens an Kretinen
gehirnen gefiihrt haben, die Ansicht, daB die Taubstummheit durch cor
ticale Stor-ungen bedillgt sein konne, HiBt jedoch auch die Moglichkeit 
offen, daB es nach basalen intracraniellen Prozessen zu einer Erkrankung 
des Ohrlabyrinthes kommen konne. 

v. Wagner-Jauregg sieht die Ursache der Horstorung in patho
logischen Veriinderungen des Gehororganes und bezeichnct die Sprach
stOrungen als Folge der Horstorung. Er war der erste, der die Vermutung 
aussprach, daB Wachstumsstorungen im knochernen Teile des Gehor
organes, welche den iibrigen bei Kretinen beobachteten Wachstums
storungen analog seien, die Schwerhorigkeit bedingen konnten. 

Bloch gelangt auf Grund seiner Forschungen zu der Aufstellung des 
Begriffes der dysthyren Schwerhorigkeit. Er betont die Haufigkeit 
der mittelgradigen Herabsetzung der Horscharfe und die Haufigkeit 
von Sprachstorungen und hebt auch den giinstigen EinfluB der Schild
driisenfiitterung auf die Schwerhorigkeit der Kretinen hervor. 

Siebenmann wendet sich, gestiitzt auf den Nachweis eines anato
misch intakten Gehororganes (speziell des Labyrinthes) in einem FaIle 
von totalerAplasie der Schilddriise gegen die Formulierung des Begriffes 
der dysthyren SchwerhOrigkeit. Er vertritt die Ansicht, daB die kreti
nischen Ohrveranderungen nicht auf den Kropf zu beziehen sind, son
dern auf eine chronische, latent verlaufende Meningitis. 

v. Wagner- Jauregg bringt als Einwand gegen die Auffassung, die 
Gehorstorung der Kretinen auf reinen Hypothyreoidismus zuriickzu
fiihren, die Seltenheit von Storungen der Horfunktion beim sporadischen 
Kretinismus vor und das Bestehen betrachtlicher Horstorungen bis zur 
Taubstummheit bei nur geringer Entwicklung der anderen Symptome 
des Hypothyreoidismus. 

Nach Alexander spricht der Befund Siebenmanns nicht gegen 
die Moglichkeit der dysthyren SchwerhOrigkeit, speziell da die spatere 
neuerliche Untersuchung des von Siebenmann untersuchten Kindes. 
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leichte Osteosklerose der periostalen Innenohrkapsel mit Ossifications
hemmungen an der endochondralen Kapselschicht - Veranderungen, 
die im Verlaufe des weiteren Lebens den AnlaB zur sekundaren Innenohr
und Oktavuserkrankung abgeben konnen - ergeben hat. Weiter 
spreche auch der Erfolg der Schilddriisenbehandlung bei leichter und 
mittelgradiger Innenohrschwerhorigkeit zugunsten der dysthyren Atio
logie der kretinischen Innenohrschwerhorigkeit. Zur Ansicht Siebe n
manns bemerkt Alexander, es kamen wohl Falle von postmeningiti. 
scher Taubheit und Schwerhorigkeit bei Kretinen vor, doch waren dies 
Ausnahmsfalle von Kretinen, die auBerdem eine Cerebrospinalmeningitis 
durchgemacht hatten. Ale xa nder vertritt die Anschauung, man miisse 
angesichts der Tatsache des iiberraschend hohen Prozentsatzes der nicht 
normal horenden krofpigen Kretinen, sowie der Haufigkeit hochgradiger 
Schwerhorigkeit oder Taubheit bei den Hypo- und Athyreoiden an dem 
Begriffe der Blochschen dysthyren Schwerhorigkeit festhalten. 

Nach den Untersuchungen W egeli ns konnen besonders die Kno
chenveranderungen und die StOrungen der Entwicklung der periostalen 
Innenohrkapsel auf eine Hypo- oder Dysthyreose zuriickgefiihrt werden. 
Auch die Veranderungen in der Trommelhohle kamen so zustande. 

Nager meint, Gehirn und Sinnesorgan konnten fetal direkt durch 
die Kropfnoxe erkranken ohne das Zwischenglied der Schilddriisenaffek
tion. Er zieht zur Erklarung der Veranderungen neben einer intrauterinen 
Meningoencephalitis auch Konstitutionsanomalien heran. Die Labyrinth
atrophie sei eine von der endemischen Noxe nur indirekt bedingte, daher 
nicht spezifische Folgeerscheinung (wie bei der hereditar-degenerativen 
Schwerhorigkeit), die nicht zum Bilde der endemischen Schwerhorigkeit 
gehort. Manasse lehnt die fetale Meningoencephalitis ab und halt die 
Veranderungen fiir kongenitale Mi13bildungen.Mayer fiihrt die intra
fetalen Veranderungen auf die Hypothyreose der Mutter zuriick. Lange 
meint, daB sich durch Vergiftung des Muttertieres, wie im Experiment, 
Mi13bildungen an der Frucht ergeben. Herzog sieht die endemische 
Taubstummheit als eine Erkrankung an, die durch toxische Einfliisse 
hervorgerufen wird, denen der Keirn wahrend des ganzen Fetallebens 
ausgesetzt ist. 

Fiir die kretinische endemische Taubheit kommt die thyreoidale 
Genese nach Alexander nicht in Betracht; sie reihe sich nicht den 
kretinischen Innenohraffektionen, sondern - wie auch die anatomischen 
Befunde lehren - der kongenitalen, nicht kretinosen Taubheit an. 

Man findet bei Kretinen alle moglichen Grade der Schwerhorigkeit -
von den leichtgradigen Formen bis zur vollstandigen Taubheitl). Die 

1) In der gr6fiten Mehrzahl der FaIle findet sich eine mittelgradige Herabsetzung 
des H6rverm6gens, bei 20-30% der schwerh6rigen Kretinen eine hochgradige 
Herabsetzung der H6rscharfe, bei ca. 5% vollkommene Taubheit. Kaum ein Viertel 
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Horstorung tritt mit den verschiedensten Graden der somatischen und 
intellektuellen Degeneration vergesellschaftet auf, kann jedoch auch als 
einziges Symptom der kretinischen Degeneration zutage treten. Dieses 
isolierte Auftreten der Taubstummheit, resp. die Kombination hoch
gradiger Horstorung mit minimalen Graden psychischer und physischer 
Degeneration rechtfertigt nach Hammerschlag die Formulierung des 
Begriffes der endemischen Taubheit als besonderer Abart. 

Unter den zwerghaften Halbkretinen sind leichtgradige Mittelohr
oder Labyrinthaffektionen nicht selten zu fiIlden, dagegen werden bei 
ihnen schwere Horstorungen oder Taubheit nicht angetroffen. 

Bei dem Typus des kretinischen Zwerges (Zwergwuchs, Myxodem, 
kindliches Genitale) werden keine wesentlichen Intelligellz- und Hor
storungen gefunden. 

Zu dem Typus des zwerghaften Vollkretins gehoren FiiIle mit hoch
gradigem Blodsinn, hochgradiger Schwerhorigkeit oder voIlkommener 
Taubheit. Seltener finden sich hier FaIle ohne nennenswerte Schadigung 
des Horvermogens und mit guter Intelligenz. 

Bei demjenigen Kretintypus, der durch starke Ausbildung des 
Kropfes charakterisiert ist, finden sich fast ausnahmslos Horstorungen 
verschiedener Intensitat, doch besteht nur selten vollige Taubheit. 

Endlich gibt es noch einen Kretinentypus, der nebst einer gewissen 
Gemiitsabstumpfung und SchwerHilligkeit keine somatischen und in
tellektuellen Dekadenzerscheinungen zeigt und durch Taubstummheit 
und Kropf gekenllzeichnet ist, 

Pathologische An9,tomie 1): In vielenFiillen wurden als Ursachen 
der Schwerhorigkeit bei Kretinen adenoide Vegetationen, chronische 
Verdickungen und odematose Schwellungen der Nasenrachenschleim
haut mit konsekutiven katarrhalischen Veranderungen der Mittelohr
schleimhaut festgestellt. Nicht selten sind die Mittelohrerkrankungen 
durch direkte Fortpflanzung der myxodemat.Osen Schwellung der Schleim
haut des Nasenrachenraumes auf die Tuben- und Trommelhohlen
schieilllhaut (v. Wagner-Jauregg, Habermann) hervorgerufen. 

Durch die histologischen Untersuchungen von Moos und Stein
briigge, Habermann, Manasse, Politzer, Hammerschlag, 
Alexander, Siebenmann und Mayer wurden wir in exakter Weise 

samtlicher Kretinen hort normal. In manchen Gegenden Steiermarks und der 
Schweiz soll der Prozentsatz der taubstummen Kretinen 25, der schwerhorigen 35, 
jener der normalhorenden 36% sein. 

1) Die vorstehend wiedergegebenen Details sind zitiert nach Alexander, 
Die Anatomie der nicht eitrigen Labyrintherkrankungen. Arch. f. Ohren-, 
Nasen- u. Kehlkopfheilk. 1913, S. 244 und Alexander, Neurologie des Ohres 
bei Kretinismus und Myxodem. Handb. d. Neurologie des Ohres, heraus
gegeben von Alexander und Marburg, III. Bd. Urban u. Schwarzenberg, 
Berlin, Wien 1926. . 
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iiber die Art und Weise der im Gehororgane vorliegenden Veranderungen 
aufgekla,rt. 

Besonders charakteristisch ist die in fast allen Fallen nachgewiesene 
VerIegung der Nischen und Buchten der Paukenhohle, besonders des 
Schnecken- und Vorhoffensters, durch schleimiges Bindegewebe (das bei 
jugendlichen Individuen noch den Charakter des embryonalen Schleim
gewebes zeigt), bei alteren Individuen zumeist durch Fettgewebe. 

An zweiter Stelle sind auffallige Veranderungen des Knochens, be
sonders im Sillne einer Massenzunahme (mannigfaltige Verbildungen und 
Verdickungen der Gehorknochelchen, Verdickungen der Labyrinthkapsel, 
Allderungen der KOllfiguratioll der Labyrillthwallde und der Pauken
hohlenwallde, Verellgerungen del' knochernen Hohlraume) beschrieben 
worden. 

Nager bezeichnet die Mittelohrveranderungen, die er fiir angeboren 
halt, als das Charakteristische der Kretinenschwerhorigkeit. Sie bilden 
auch den Dllterschied zwischen den endemischen und den anderen Formen 
der angeborenen Horstorungen, bei denen die Alterationen im Innenohre 
gelegen sind. Die Veranderungen sind gegeben 1. in der Massenzunahme 
der periostalen Labyrinthkapsel, die zu Formanomalien der Trommel
hohle, VOl' allem ihrer medialen Wand, ferner zur Verdickung des Pro
montoriums und zur Verengerung beider Fensternischen fiihrt, 2. in 
Deformitaten der Gehorknochelchen, besonders des Steigbiigels mit 
pathologischen bindegewebigen VerIotungen an dem meist offenen 
Facialiskanal und den Nischenwandungen und 3. in haufig wiederkeh
render, mehr oder weniger ausgebildeter Verdickung der Paukenhohlen
schleimhaut, besonders der subepithelialen Lagen, die durch eine Ver
mehrung von Bindegewebe, von Fett und durch Einlagerung von Schleim, 
bzw. Gallertgewebe mit Fiillung der Fensternischen gekennzeichnet ist. 

Wenn auch schwere Mittelohrveranderungen als kongenitale anzu
sehen sind - wobei die vorliegenden Anomalien des Gehororganes den 
SchluB gestatten, daB das teratogene Moment sukzessive und langdauernd 
auf den Fetus einwirkt (Siebenmann), - so deutet doch der Nach
weis vermehrter Knochenapposition im extrauterinen Leben darauf 
hin, daB die pathologische Entwicklung auch unabhangig von mutter
lichen Einfliissennach der Geburt weitergeht (Siebenmalln, Mayer, 
Nager). 

Die fiir den Kretinismus charakteristischen Veranderungen des kno
chernen Inllenohres leitell sich von del' Hemmung del' endochondralen 
Ossifikation ab, die durch Verringerung del' Marksprossung im Knochen
mark herabgesetzt erscheint. Habermann fand reichliche Knorpel
reste in der Pyramide und im Processus styloideus, sowie Fettmark an 
Stelle von jugendlichem Knochenmark und Kleinheit der Schuppe, 
Alexander reichlichen Interglobularknorpel und freie Hohlraume im 
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Modiolus. Nager stellte am Knochen des Innenohres nur quantitative 
Abweichungen von der Norm fest, die dem histologischen Bilde der Athy
reose entsprechen und sich als leichte Osteosklerose der periostalen 
Innenohrkapsel mit Ossifikationshemmungen an der endochondralen 
Kapselschichte darstellen. Ma yer fand Knochenhypertrophien am 
Os petrosum, Ale xa nder eine VergroBerung der Schlafenbeinpyramide, 
die mit einer kongenitalen VergroBerung, resp. Erweiterung des V orhofs 
verbunden war. In einem FaIle sah Nager eine Deformitat der Bogen
gangslumina, in der er das Ergebnis abnormer Resorptionsvorgange an 
der endostalen Labyrinthkapsel erblickt. 

Nach J. Fischer ist die endochondrale Innenohrkapsel unter der 
Norm entwickelt, die Interglobularraume sind pathologisch vermehrt, 
die endostale und periostale Innenohrkapsel ist bedeutend verdickt. 
Durch Knochenapposition, besonders an den Wanden der Haversschen 
Kanale und Resorptionsraume kommt eine betrachtliche Verdichtung 
des Knochens (Osteosklerose) zustande. 

In einem Falle Alexanders ergab sich eine pathologische GefaB
armut in der Labyrinthkapsel, wie sie von Alexander und Tandler 
am Labyrinthe einzelner albinotischer, kongenital tauber Tiere gefunden 
wurde, und wie sie auch Siebenmann und Bing in einem FaIle nach
gewiesen haben. 

In zwei Fallen erhob Alexander den besonders interessanten und 
bemerkenswerten Befund pathologischer Knochenherde in der 
Labyrinthkapsel yom Typus der bei der Otosklerose gefundenen Ostitis 
vasculosa. Einen sol chen an einem 56jahrigen kretinosen Taubstummen 
(bei gleichzeitigen seitengleichen loch- und kanalformigen Defekten 
im Modiolus und degenerativer Atrophie aIler Nervenendstellen) er
hobenen Befund, zeigt die Abb. 43. 

Nager sah bei einer 75jahrigen Frau mit Mikrocephalie das Pro
montorium der rechten Seite verdickt, vorspringend, mit Exostosenbil
dung und Verengerung der Fensternischen, auBerdem kleine, in das Lu
men der Bogengange vorspringende Exostosen, die Innenohrkapsel skle
rotisch, in einem zweiten FaIle Verengerung der Schneckenfensternische 
und Gewebsfiillung der Fensternischen auf beiden Seiten, iiberdies Oto
skleroseherde zwischen Basalwand und. Dach der Fossa jugularis. 

Gegen die Ansicht, daB der Befund dieser Knochenveranderungen 
gerade fur die kretinische Labyrinthveranderung charakteristisch sein 
konne, spricht nach Alexander vor allem die Tatsache, daB, von der 
Besonderheit der Lage abgesehen, Knochenhel'de, die im mikroskopischen 
Bilde mit den bei den beiden Kretinen gefundenen iibereinstimmen, 
sowohl bei der Otosklerose als auch in einzelnen Fallen nicht kretinischer 
Taubstummheit (Politzer, Jorgen Moller, Lindt, Manasse, 
Siebenmanll, Alexander) nachgewiesell worden sind. 
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Li nd t, der bei einem Taubstummen einen pathologischen Knochen
herd in der Labyrinthkapsel nach dem "typischen Bilde der Otosklerose, 
sive Spongiosierung der Labyrillthkapsel" fand, nahm an, daB dieser 
Herd mit den Labyrinthveranderungen nichts zu tun habe und als zu-

o 
I 

Abb. 43. Kretin. Lochbildung (a) im Modiolus, otosklerotischer Herd iiber der Schneckenspitze 
(0). (Nach A I e x and e r. Neurologie des Ohres bei Kretinismus und Myxoedem. Handb. der 
Neurologie des Ohres, herausgeg. von A I e x and e r und Mar bur g, VerI. Urban & Schwarzen-

berg, Berlin und Wien, III. Bd.) 

fallige Begleiterscheinung aufgefaBt werden miisse. Nach Ale xander 
ist diese Anschauung nicht mehr aufrecht zu erhaltell. "Es zeigt sich 
nicht bloB das kongenitale Auftreten diesel' Knochenherde, sondern es 
fiihrt dies sogar noch weiter zu der These, daB die pathologisch-anato
mischen Veranderungen bei der Otosklerose mindestens in ihrer Grund
lage kongenital sind." 

Die Veranderungen des inneren Ohres bestehen in manchen 
Fallen in degenerativer Atrophie des H6rnerven, seiner peripheren 

Bauer-Stein, Otiatrie. 15 
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Ganglien und samtlicher Nervenendstellen odeI' des Cortischen Organs 
allein. 

Diese letztere Erkrankungsform nahert sich dem Typus del' sacculo
cochlearen Degeneration (Degeneration del' Pars inferior) bei kon
genitaler Taubheit (Alexander). Bei einem kretinischen, hochgradig 
schwerhorigen Hunde fand Alexander partielle Obliteration des 
Schlleckenkanals. Das Cortische Organ wies in diesem Falle strecken
weise ganzliches Fehlen del' Haarzellen und einen teilweisen Defekt del' 
Pfeilerzeilen auf. 

In fast samtlichen Fallen VOll hochgradiger Schwerhorigkeit und 
Taubheit bei endemischer Schwerhorigkeit scheint nach Ale xa nder 
die Degeneration del' Stria vascularis einen charakteristischen Befund 
zu bilden. In einem FaIle fand Alexander Epithelduplikaturen und 
Septenbildung im hautigell Schneckenkanal vom Typus del' bei Tanz
mausen, bei kongenital tauben, unvollkommen albinotischen Katzen 
und Hunden gefundenen Septa. Die bindegewebigen Anteile des Laby
rinthes werden in einzelnen Fallen hochgradig atrophisch gefunden, sogar 
das Ligamentum spirale del' Schnecke kann bis auf wenige Faserreste 
atrophiert sein. Dagegen findet sich in denselben Fallen oft eine erhebliche 
Bindegewebswucherullg im Canalis spiralis, so daB das atrophische Gan
glion spirale von einer dicken Bindegewebskapsel umschlossen erscheint. 

In einem FaIle beobachtete Alexander auch eine bedeutcllde Ver
dickung del' membranosen Wande des Vorhofes, VOl' aUem del' auBeren 
Utriculuswand. 

Habermann fiihrt die angeborene Taubstummheit infolge von 
Kretinismus auf eine angeborene Entwicklungshemmung del' Epithelien 
im Ductus cochlearis, insbesondere des Cortischen Organes zuriick, 
wahrend er die bei Kretinen beobachtete Schwerhorigkeit vorwiegend 
von einer Erkrankung del' zentralen Anteile des Schallperzeptions
apparates ableitet. Mayer fand Verminderung del' Zahl del' Nerven
fasern in del' Basalwindung del' Schnecke, geringe Atrophie des Corti
schen Organes daselbst und Verlagerung einzelner Ganglienzellen in den 
Nerven des im Canalis centralis modioli verlaufenden Stammes, Nager 
in einem Faile von endemischer Taubheit Innenohratrophie und eine 
Vermehrung des periganglionaren Bindegewebes neben Reduktion del' 
GanglienzeUen im Zentral- und besonders im Spiralkanal del' Schnecke. 
Atrophie des Spiralganglions beschrieben Nager, Mayer, Alexander. 
S i e ben man n fand bei einem idiotischen Kretin das Cor t i sche Organ 
niedriger als sonst und den Tunnelraum auffaUend weit, H abel' man n 
Atrophie des Cortischen Organes als Resultat einer Entwicklungshem
mung und Verlagerung del' Zellen des Ganglion spirale, Manasse 
Hypoplasie im Bereiche des hautigen Innenohres, des Ganglion spirale 
und del' peripheren Nerven in del' Schnecke. 
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1m Gebiete der Acusticuskerne und der zentralen Verzweigung des 
Acusticus, sowie in der Ausbildungder Rinde des SchHifenlappens 
konnte Alexander in seinen Fallen von kretinischer Taubheit keine 
pathologischen Veranderungen feststellen. Der periphere, hochgradig 
atrophische Octavus zeigte im Hirnstamm voIlkommen normal ent
wickelte Kerne und zentralwarts verlaufende Faserbiindel. Trotzdem 
gibt Alexander die Moglichkeit zu, daB in einzelnen Fallen Ver
dickungen des zentralen Acusticus die Ursache von Horstol'Ungen bilden 
konnen. 

Den Befund eines Neurofibroms im Spiralkanal der Spindel (neben 
einer Atrophie des Spiralganglions) (75jahrige idiotische Frau) be
schreibt Nager. Er sieht das Neurofibrom, welches das normale Gan
gliengewebe verdrangt hatte und stellenweise in die Scala tympani ein
gebrochen war, als geschwulstartige GewebsmiBbildung von Hamartom
charakter an und nimmt als Ursache eine Stol'ung del' intl'afetalen Ent
wicklung an. Ma yer fiihrt die Entstehung del' multiplen Neul'ofibrome, 
die er im inneren Ohre einer 75jahl'igen Frau fand, auf eine kongenitale 
EntwicklungsstOl'ung zuriick und stellt sie den Rankenneuromen gleich. 

Das statische Labyrinth wurde - von vereinzelten pathologischen 
Befunden abgesehen - bei endemischen Ohrerkrankungen normal ge
funden. In einem FaIle Manasses zeigte sich das gesamte hautige 
Innenohr und del' N. octavus atrophisch. Mitunter besteht starke Atro
phie del' Cristae und del' Maculae bei maBiger Verdiinnung, bzw. Ver
ringerung del' Nervenfasern (Alexander). In einem Falle beobachtete 
Alexander bedeutende Verdickung del' auBeren Utriculuswand und 
Schleim zwischen den Zellen in del' Macula utriculi. 

Die klinische Priifung des Gehororganes ergibt bei Kretinen 
nach Alexander Kombinationsformen von Mittel- und Innenohr
affektionen odeI' die Symptome del' isolierten Innenohrel'krankung. 
Mitunter erhob Alexander Befunde, wie sie sich klinisch bei Oto
sklerose zeigen. Die labyrinthare Erregbarkeit kann normal sein, doch 
wird auch Unter- und Ubererregbarkeit beobachtet. Manche FaIle von 
kretinischer Schwerhorigkeit und unverhaltnismaBig starker Verkiirzung 
del' Kopfknochenleitung stehen del' kongenital-Iuetischen Innenohr
erkrankung nahe. Einzelne FaIle Ale xa nders zeigten einen pseudo
paradoxen Nystagmus (Ko brak). Das Bestehen von Strabismus und 
spontanem Nystagmus!), das Alexander gelegentlich bei kropfigen 
Kretinen konstatieren konnte, faBt er als Degenerationszeichen im Sinne 
J. Bauers auf. Bei einem kropfigen Kretin sah Alexander unwill
kiirliche Wackelbewegungen des Kopfes nach Art del' Kopfbewegungen 
beimSpasmus nutans. Altere Kretinen leiden mitunter an Schwindel, 

1) Strabismus zeigen ca. 10 % der Falle (S c hoI z), Nystagmus 15 %. 
15* 
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Kopfschmerzen und Lidtremor. Anfalle von Labyrinthschwindel kom
men mitunter zur Beobachtung. 

Auch beziiglich des Verlaufes del' Innenohrerkrankungen bie
ten die Angaben Alexanders vielfaches Interesse. Die Labyrinthaffek
tionen stellen sich gelegentlich erst im spateren Kindesalter, in del' 
Pubertat odeI' auch erst beim Erwachsenen ein und zwar meist ohne be
sonders auffallige Krankheitserscheinungen, mitunter akut mit heftigen 
Anfallen von Schwindel und Erbrechen. 

Beziiglich des Einflusses del' Schilddriisenbehandlung auf das Ge
hororgan sind giinstige Resultate in zahlreichen Fallen festgestellt. In 
den Fallen, in welchen Schwerhorigkeit vorliegt - und zwar nicht bloB 
bei Kranken, bei welchen das Mittelohr affiziert ist, sondel'll auch bei 
solchen mit Innenohraffektionen - wurde iibereinstimmend mit del' 
giinstigen Beeinflussung des Wachstums, des Temperaments, del' Sprache 
usw. oft auch eine Horverbesserung nachgewiesen (v. Wagner- Jau
regg, Alexander). Bei kretinischer Taubheit ist die Thyreoidin
medikation aussichtslos, dagegen ergibt die Horstummheit (psychische 
kretinose Aphasie) meist iiberraschend giinstige Erfolge. Die Innenohr
affektion kann ganzlich zuriickgehen odeI' sich bis zu einem gewissen 
Grade bessel'll und dann stational' bleiben. Manche Erfolge sind auf 
eine Besserung del' Intelligenz del' Kretinen zu beziehen. Das Ausbleiben 
eines Erfolges del' Thyreoidinbehandlung sieht Alexander als Zeichen 
dafiir an, daB es sich urn kongenitale, einel' Therapie nicht zugangliche 
Vel'anderungen in del' Schnecke und im l'egional'en Schneckennel'ven 
gehandelt habe. Auch FaIle von Kretinismus mit Schwerhorigkeit und 
idiotischem Einschlag werden durch Thyreoidin nicht beeinfluBt. Je 
spater die Affektion im Gehororgan in Erscheinung tritt, und je geringel' 
sie geblieben ist, desto besser sind - ein Moment, das auch fiir die iibl'igen 
Kl'ankheitsel'scheinungen des Kretinismus gilt - die Aussichten del' 
Thyreoidinbehandlung. 

Wenn wir die bier angefiihrten Merkmale del' endemischen Taub
stummheit ins Auge fassen, so konllen wir feststellen, daB die Ergebnisse 
del' pathologisch-anatomischen Forschung die El'kenlltnis dieses Krank
heitsbildes in sehr wesentlicher Weise gefordert haben. 

Die einschlagigen pathologischen Befunde haben VOl' aHem ergeben, 
daB die im Komplexe del' kretinoiden Degeneration auftretenden Horsto
rungen in del' weitaus groBten Zahl del' FaIle auf mehr odeI' weniger 
schwere Veranderullgen im peripheren Sinnesorgan zuriickzufiihren sind. 

Die meisten Autoren sehen in dem Kretinislllus den Ausdruck einer 
chl'onischen Schadigung vorwiegend del' Schilddriise (Dysthyreosis), 
welche durch ein noch nicht bekanntes, im Wasser, im Boden odeI' in 
del' Luft befindliches Agens vel'ursacht wird. 

Del' endemische Kretinismus und damit die endemische Taubstumm-
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heit wird als fetal odeI' postfetal erwol'bener Zustand aufgefaBt, doch setzt 
vielleicht die erworbene Erkrankung del' Schilddriise del' Erzeuger eine in 
demselben Sinne wirkende individuelle Disposition bei den Kindern, so 
daB gewisse Formen del' kretinischen Degeneration, vielleicht nur die 
schweren, sich atiologisch als ein Produkt aus del' erworbenen und del' 
hereditar bedingten Funktionsherabsetzung del' Schilddriise darstellen. 

Betreffs del' Zeit des ersten Auftretens del' im Gehororgane nachweis
baren Veranderungen seien die von Alexander in seiner Arbeit "Das 
Gehororgan del' Kretinen" auf Grund seiner Untel'suchungsergebnisse bei 
vier Fallen von Kretinismus ausgesprochenen Satze zitiert. 

"Am weitesten in die Embryonalzeit reichen wohl die allerdings ge
ringe Hypoplasie des Octavus, die mangelhafte Gliederung des Ganglion 
spirale und die umschriebene Verkleinerung einzelner hautiger Abschnitte 
zuriick. Die an del' Mittelohrschleimhaut und an den Fensternischen ge
fundenen Veranderungen konnten als rein postembryonale gedeutet 
werden. Danach miiBte man annehmen, daB am Neugeborenen sich die 
gewohnlichen Resorptionsvorgange an der Mittelohrschleimhaut und 
den Schleimhautpolstern des Mittelohres eingestellt haben, und daB erst 
spateI' mit dem Auftreten der iibrigen kretinischen Symptome1) die 
myxomatose Verdickung der Paukenschleimhaut und die Fiillung (Ver
odung) der Fensternischen sich einstellen. Doch ist nicht ausgeschlossen, 
daB in anderen Fallen (dies gilt besonders fUr FaIle, in welchen das neu
geborene Kind bereits aIle iiuBeren Zeichen des Kretinen aufweist und 
schwerer Kretinismus vorliegt) die Mittelohrveranderungen dadurch 
zustande kommen, daB die Resorptionsvorgange an den Schleimhaut
polstern des Mittelohres nur unvollstandig vor sich gehen und die Ver
dickung der Paukenschleimhaut und Verodung del' Fensternischen als 
dauernde Zeichen del' unvollstandigell Resorption des embryonalen 
Mesodermgewebes des Mittelohres bestehen bleiben." 

,;Ober die Zeit des ersten Auftretens der histologischen Veranderungen 
am Cortischen Organ, an del' Crista spiralis, an der Stria vascularis und 
am Ligamentum spiralc lassen sich nul' Vermutungen iiuBern. Nach den 
Befunden bei nicht kretinischen Taubstummen und an jungen Tieren 
mit kongenitalen Labyrinthanomalien sind die Veranderungell del' 
Stria vascularis als intraembryonale und zwar sogar als sehr friihzeitig 
aufgetretene, anzusehen. Die Veranderungen an del' Papilla basilaris, 
an der Crista spiralis und am Ligamentum spirale gehoren einer spateren 
embryonalen Epoche an, doch ist nach den Befunden bei spat erworbener 
degenerativer Lyabrinthatrophie nicht auszuschlieBen, daB die Dege
nerationen postembryonal erst nach Eintritt del' Funktion, 

1) Zumal in den Fallen, in welchen das Kind normal zur Welt kommt, sich zu
nachst normal entwickelt und erst spater (nicht selten im Anschlu3 an eine lnfek
tionskrankheit) zum Kretin entwickelt. 
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bzw. zu der Zeit, zu welcher sich normalerweise die Funktion 
einstellen soUte, zur Entwicklung kommen." 

"Von groBer Bedeutung ist der Befund der kongenitalen 
pathologischen Knochenherde. Ihr Nachweis und ihre Lokali
sation spree hen dafiir, daB sie wenigstens in ihrer Anlage alskongenitale 
Veriinderungen aufgefaBt werden miissen. Diese Tatsachen sind im 
Vereine mit den von Lindt, Manasse, Politzer und dem Autor ander
weitig mitgeteilten Befunden geeignet, auch die Otosklerose als eine 
kongenitale Erkrankung erseheinen zu lassen." 

"Die endolymphatischen Verklebungen der Wiinde des hautigen 
Schneckenkanals und die Obliteration des hautigen Schneckenkanals 
diirften als spat einsetzende kongenitale oder postembryonal erworbene 
Veranderungen zu deuten sein." 

"AIs erworbene Veriinderung ist wohl aueh die Aufhebung des endo
lymphatischen Lumens zu deuten, soweit die membranosen Wiinde gegen
seitig bis zur fliichenhaften Beriihrung genahert sind, aber nicht binde
gewebig aneinander fixiert erscheinen. Vielleicht handelt es sich gerade 
bei dieser Veranderung urn keine bleibende, und moglicherweise konnte 
durch eine Besserung der Zirkulationsverhaltnisse im Labyrinth, vor 
allem durch ein Ansteigen des endolymphatischen Druckes, die Wegsam
keit der hautigen Kanale wieder hergestellt werden." 

Wir haben das Krankheitsbild der endemischen Taubstummheit in 
groBerer Breite aufgerollt, da die pathogeneti8che Bedeutung der Kon
stitution gerade bei dieser Erkrankung in besonders klarer Weise zutage 
tritt. 

Wir beobachten in gewissen, geologisch genau charakterisierten 
Gegendell unter dem Einflusse einer derzeit noch nicht bekannten 
Schadlichkeit das endemische Auftreten des Kropfes. 

Ba uer, der schon der Entstehung des "gewohnlichen symptomlosen" 
Kropfes eine individuelle Disposition zugrunde legt, vertritt die Ansicht, 
daB es sich auch beim endemischen Kropfe nicht urn ein einheitliches 
strumigenes Agens handelt, sondern um die Folgeerscheinungen von -
in verschiedenell Gegenden verschiedenen - ganz vorwiegend thyreo
tropen infektiOsen und toxischen Noxen. Bauer konnte am Tiroler 
Krankenmaterial zeigen, daB Individuen mit allgemein degenerativer 
Konstitution einen Kropf ganz besonders leicht zu acquirieren pflegen, 
ohne daB diese degenerative Konstitution als speziell neuropathische, 
lymphatische, asthenische oder sonstwie spezifiziert werden konnte. 
Er fand bei den Kropftragern die verschiedensten Konstitutionsano
malien in morphologischer, funktioneller und evolutiver Hinsicht und 
beobachtete sie auch bei jenen Individuen, die - aus kropffreier Gegend 
und Familie stammend - in die Endemiegegend zugereist, den Kropf 
bekamen. Wenn die endemische Noxe, welcher Art immer sie auch sein 
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mag, sei es auf dem Wege der Schilddriisenschadigung, sei es direkt, eine 
Generationen hindurch kumulierte Keimschadigung bewirkt hat, dann 
komme es zu jener schweren physischen und psychischen Entartung der 
Bevolkerung, die wir als kretinische Degeneration bezeichnen. 

Bauer weist darauf hin, daB die Beobachtung von Familien, in 
denen Kretinismus vorkommt, ergibt, daB es zwischen dem gewohnlichen 
Kropf und dem Kretinismus keine eigentliche Grenze, sondern zahllose 
Ubergangsformen gibt. 

Mit dieser allgemeinen endemischen Rassendegeneration hangt auch 
die lokale Haufigkeit nicht nur der verschiedensten konstitutionellen 
Anomalien, sonderll auch mancher auf eine degenerative Grundlage be
sonders angewiesenen Erkrankungen, wie z. B. des chronischen Gelenk
rheumatismus, dm; Carcinoms u. a. zusammen. 

Ba uer legt ferner dar, daB die Erscheinungen des Kro pfherzens 
zum groBen Teile konstitutionell-degenerativer und durchaus 
nicht ausschlieBlich strumigener Natur seien, eine Ansicht, die spater 
auch von Bigler bestatigt wurde. Allerdings wird von Ba uer die Mog
lichkeit der von Bircher allgenommenen direkten Herzschadigung durch 
die endemische Noxe zugegeben. 

Als bemerkenswert erwahnt Ba uer auch die von E p pi nger a·n
geflihrte Tatsache, daB die Kropftrager Steiermarks einem friihzeitigen, 
meist durch Myocarddegeneration charakterisierten Senium verfallen 
und die von Wiesel betonte relative Haufigkeit eines Status thymicus 
oder thymicolymphaticus bei gewohnlichem Kropf. Endlich zitiert er 
auch die Angabe B. M iillers, daB die Haufigkeit des allgemein gleich
maBig verengten Beckens im Berner Kanton auf die Verbreitung des 
endemischen Kropfes, bzw. Kretinismus zuriickzufiihren sei und gibt 
der Meinung Ausdruck, daB auch diese Beziehung in der allgemeinen 
Degeneration gelegen sein miisse. 

Wenn wir dem Gedankengange Bauers folgen, so konnen wir das 
pathogenetische Krallkheitsbild der endemischen Taubstummheit in 
engstem Zusammenhange mit der sporadischen Form der konstitutionellen 
Taubstummheit auf der Grundlage hereditarer Veranlagung aufbauen. 
Mehr noch wie bei der hereditar-degenerativen Taubstummheit Ham mer
schlags sehen wir bei der endemischen Form aIle Voraussetzungen, 
die Hammerschlag zur Stiitze deskonstitutioneIlell Charakters der 
Erkrankung heranzieht. 

In engem Anschlusse an den Gedankengang Hammerschlags hat 
E. Urbantschitsch die endemische Form der Taubstummheit voll
kommen in die Gruppe der kongenitalen (d. h. miterzeugten) eingereiht, 
wahrend Denker von der durch ererbte kretinische Degeneration be
dingten angeborenen Taubstummheit die postfetal erworbene 
endemische Taubstummheit trennt, allerdings mit der Einschrankung 
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"wenn es gelingen sollte, sie von der erer bte n kretinischen Degeneration 
abzugrenzen". 

Herzog halt es im Gegensatz zu Hammerschlag und Urban
tschi tsch fiir geboten, die kretinische Taubheit zu den erworbenen Ver
anderungen zu rechnen und sie in Parallele zu setzen mit der in utero 
erworbenen Lues. 

Unserer, aus den vorstehenden Ausfiihrungen sich ergebenden An
sicht zufolge, ist nicht nur die endemische Taubstummheit mit der cr
erbten kretinischen Degeneration zusammenzuhalten, sondern es waren 
beide Krankheitsformen zusammen mit der hereditar-degenerativen 
Taubstummheit in einer groBen Gruppe der konstitutionellen 
Taubstummheit zu vereinigen. 

Wir sehen bei konstitutionell minderwertig veranlagten Individuen 
durch direkte oder unter Vermittlung der gestorten Schilddriisenfunk
tion erfolgende Keimschadigung allein oder im Komplexe schwerer 
degenerativer Veranderungen (Storungen des Knochenwachstums, 
Anderung der Hautbeschaffenheit, Stornngen des Intellektes, Herab
setzung der Leistungsfahigkeit fast aller Sinnesorgane) mehr oder weniger 
hochgradige Stornngen im Gehororgane auftreten. 

Wenn wir die Krankheitserscheinungen von seiten des Gehororganes 
einer kritischen Sonderung unterziehen, so finden wir vor aHem solche 
Veranderwlgen, die sich ungezwungen aus der Funktionsstorung der 
Thyreoidea erklaren lassen. Dahin gehoren zweifellos die oben beschrie
benen Veranderungen an der Mittelohrschleimhaut und an den Fenster
nischen, eine Annahme, welche durch die Erfolge der Thyreoidinmedi
kation eine iiberaus wertvolle Stiitze erhalt. Wir sehen in denjenigen 
Fallen, in welchen die Schwerhorigkeit nur durch Veranderungen im 
Mittelohre veranIaBt wurde, als offenbare Folge des Schwindens der 
myxomatosen Verdickungen der Paukenschleimhaut und des Freiwerdens 
der Region der Labyrinthfenster, mitunter vorziigliche Resultate. 

Was die Veranderungen des Knochens der Pyramide und der Gehor
knochelchen anbetrifft, so werden dieselben von den meisten Autoren 
nicht als kongenitale, auf abnormer Keimesanlage beruhende Bildungen 
angesehen, sondern als WachstumsstOrungen infolge der gestorten Schild
driisenfunktion. Es muB diesbeziiglich auf die experimentellell Unter
suchungen von Hofmeister, v. Eiselsberg u. a. hingewiesen werden, 
durch welche die Abhangigkeit des normalen Knochenwachstums von 
der normalen Funktion der Schilddriise klargelegt wurde. Uberdies mnB 
hinzugefiigt werden, daB die gleichell WachstumsstOrungen bei reiner 
Athyreose beobachtet wurdell und auch auf experimentellem Wege her
vorgerufen werden konnten. 

Die experimentellen Versuche, durch Exstirpation der Schilddriise Verande
rungen im Ohre hervorzurufen, haben fiir die vorliegende Frage keine Resultate 
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von ausschlaggebender Bedeutung ergeben. Durch die nach Schilddriisenexstirpa
tion an Tieren zu beobachtende Apathie und Tragheit konnen Horstorungen vor
getauschtwerden (v. Wagner- Jauregg). Denkerfand bei Hunden, an welchen 
die Schilddriise und die Glandula parathyreoidea mit den Epithelkorperchen voll
standig exstirpiert worden war, weder im Ohre noeh im zentralen Octavusgebiete 
Veranderungen. J. Fischer fand bei Durehsicht von fiinf Rattenserien in einem 
FaIle Knochendefekte mit Bildung groBer Markraume, die von Bindegewebe erfiillt 
waren oder hyalinen Inhalt zeigten, in einem FaIle, in welehem eine subakute 
eitrige Mittelohr- und Innenohrentziindung bestand, myxomatoses Gewebe in den 
Granulationen, in einem FaIle hochgradige Hyperamie der Schnecke und Schleim 
in der Nische des Schneekenfensters, jedoch niemals Fett in den Fenstergegenden 
oder Veranderungen am Octavus und den Nervenendstellen. Auch die Befunde 
Siebenmanns erbrachten kein positives Ergebnis. 

Eine ganze Reihe von bei endemischen Kretinismus gefundenen 
Innenohrveranderungen sind von solchen anderer Atiologie nicht zu 
unterscheiden. Fur manchen Fall werden auch die vorgefundenen Innen
ohranomalien nicht als spezifische, sondern einfach als hereditar
degenerative Innenohrveranderungen gedeutet. Wie schon oben er
wahnt wurde, sieht Nager in der Labyrinthatrophie eine von der 
endemischen Noxe nur indirekt bedingte und daher nicht spezifische 
Folgeerscheinung (wie bei der hereditar - degenerativen Schwer
horigkeit), die nicht zum typischen Bilde der endemischen Horstorung 
gehort. 

Von den Labyrinthveranderungen durfen wir wohl die meisten unter 
Hinweis auf die oben zitierten Ausfuhrungen Ale xa nders als kon
stitutionelle, d. h.in der abllormen Keimesanlage begrulldete, ansprechen. 
Dies gilt vor allem fur die Hypoplasie des Nervus octavus, die Hypo
plasie des Ganglion spirale, die Bildungsanomalien der Stria vascularis, 
der Membrana tectoria, die kOllgenitalen Defekte der Stutz- und Sinnes
zeIlen, die kongenitalen Deformitatell der Cupula und der Statolithen
membran und die kongenitale Luckenbildung in der Schnecken
spindel. 

Auch die Befunde Mayers (in einem FaIle kongenitale Skalendefekte, 
in einem anderen kongenitale Deformitaten an den Labyrinthwanden) 
zeigen, daB manche FaIle von kretinischer Schwerhorigkeit den nicht 
kretinischen Formen der degenerativen und kongenitalen Schwerhorig
keit nahestehen. 

Besonderes Interesse beansprucht der schon erwahnte, von Ale
xander erbrachte Nachweis von pathologischen (ostitischen) Knachen
herden, die im mikroskopischen Bilde mit den bei Otosklerose fest
gestellten vollstandig ubereinstimmen. Alexander fam diese Knochen
herde, wie schon oben betont wurde, als kongellitale auf und leitet aus 
semem Befunde die These ab, daB die pathologisch-anatomischen Ver
anderungen bei del' Otosklerose mindestens in ihrer Grundlage kon
genital sind. 
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Die Befunde Alexanders scheinen uns nicht nur deshalb von hohem 
Werte zu sein, weil sie das pathologisch-anatomische Bild der kretinischen 
Sehwerhorigkeit und Tanbheit in besonderer Klarheit prazisieren, son
dern auch deshalb, weil sie nns uebst den fUr die kretinische Ohrerkran
kung charakteristischen anatomischen Details auch solche Veranderungen 
vor Augen fUhren, die uns die enge Verwandtschaft zwischen der kre
tinischen Taubheit, der nicht kretinischen kongenitalen Taubheit und 
der Otosklerose erkennen lassen. 

Q 

Abb. 44. Kretin. GroBer Markraum im AmboB (J). c Corticaler Defekt an der medialen 
Flache des langen AmboBschenkels. a Knochendefekt in der auBeren Attikwand. .'Iilt 

Trommelfell. (Nach G. A I e x and e r.) 

Wir haben der Otosklerose, der labyrintharen Schwerhorigkeit und 
der kongenitalen Taubheit den anatomischen Befunden nach eine Min
derwertigkeit des Organes zugrunde gelegt. Eine solche gelangt auch 
beim Gehororgane der Kretinen, wie Alexander nachdriicklichst 
hervorhebt, in unzweifelhafter Weise zum Ausdruck. Die anatomischen 
Zeichen einer solchen Minderwertigkeit treten an den von ihm beobach
teten, in den Abb. 44 und 45 wiedergegebenen Veranderungen in eklatanter 
Weise zutage. Abb.44 entspricht einem FaIle, in welchem der AmboB 
aus einer diirftigen, an einer Stelle dehiszenten Corticalis und sehr groI3en 
Markraumen bestand, in dem also eine deutliche Unterentwicklung des 
Knochens und Atavismus festzustellen war. Ein Schleimhautdivertikel 
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erstreckte sich in die Dehiszenz. In demselben FaIle (siehe Abb.45) 
sah Ale xa nder reichlichst Bindegewebe (Fasermark) in der nur diirf
tigen auBeren Attikwand. Besonderes Interesse bieten auch die in 
Abb. 46, 47 und 48 illustrierten Beobachtungen Alexanders. Abb.46 
zeigt, daB die VergroBerung der Schlafenbeinpyramide mit einer (kon
genitalen) VergroBerung, bzw. Erweiterung des Vorhofs verbunden sein 
kann. Die stark verdickte Steigbiigelplatte war in diesem FaIle maxi-

J 

Abb. 45. Kretin. Von Bindegewebsmark ausgefiillter Defekt (Dchiszenz) a in der auBeren 
Attikwand J Jncus . (Nach G. A I e x a 11 d e r.) 

mal nach auBen gedrangt. Abb.47 zeigt die totale FiiIlung der Nische 
des Schneckenfensters mit Fettgewebe, Abb. 48 die Knochenwand gegen 
den Modiolus nicht geschlossen, im axialen Anteile der Skalen lockeres 
bindegewebiges Maschenwerk. Der hautige Schneckenkanal ist fast 
vollig verodet. 

Die Minderwertigkeit des Gehororganes gelangt auch klinisch in 
manchem FaIle unverkennbar zum Ausdruck. So verzeichnen wir die 
Beobachtung Ale xanders , daB sich bei urspriinglich normalhorenden 
Kretinen haufiger und rascher als sonst bei professioneller Arbeit im 
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Larm eine progrediente Schwerhorigkeit entwickelte, wie auch die 
Mitteilung, daB sich bei Mittelohrerkrankungen, die auf Thyreoidin
behandlung gut reagiert hatten, relativ friihzeitige sekundare Innenohr
erkrankungen anschlossen. Das Zustandekommen von solchen Erkran
kungen, wie es auch unter dem EinfluB postfetaler Erkrankungen oder 
Stoffwechselstorungen beobachtet wurde, wird durch eine solche Minder
wertigkeit des Gehororganes zweifellos in wesentlichem MaBe begiinstigt. 

Bemerkenswert fiir die 
Frage des konstitutionellen 
Momentes bei der kreti
nischen Schwerhorigkeit er
scheint auch eine Mitteilung 
Alexanders, daB sich bei 
den Innenohraffektionen 
der Kretinen mitunter He
reditat nachweisen laBt, ob
wohl die Eltern keine kreti
nischen Veranderungen auf
wiesen. Nicht ohne Belang 

. erscheinen Angaben dar-
Sta ii ber, daB sich auch an an
deren Organen der Kretinen 
Veranderungen ergeben, die 
in Parallele zu gleirhen Ver
anderungen an konstitutio
nell schwer belasteten Indi
viduen nachzuweisen sind. 
So erwahnt Mayer die 
Untersuchungen von V. 

W yss, der rontgenologisch 

Abb. 46. Kretin. Ektasie des Vorhofs (die rote Kontur 
bezeichnet die Gro/3e des normal en Vorhofes; Aufnahme 
eines normalen Priiparates vom Erwachsenen unter gleicher 
Vergro/3erung). Die stark verdickte Steigbiigelplatte (Sta) 
ist ~ unter Dehnung des Ringbandes nach au/3en gedriingt 
(perilymphatischer Vberdruck) . Die Nische des Vorhof
fensters ist durch Knochenwucherung. eingeengt. Fc 
Fenestra cochleae. Cisterna perilymphatica vest. (Cpv) 
vergro/3ert (Hydrops cisternae). (Nach G. A I e x and e r .) 

gleiche pathologische Befunde im Skelett von Kretinen und von Idioten 
feststellte. Er fiihrt femer an, daB Scholz und Zingerle auf Grund 
der vorliegenden Literatur und eigener Untersuchungen zur Dberzeugung 
kamen, daB sich die Veranderungen, die man in Kretinengehirnen findet, 
nicht immer scharf von denjenigen bei rein idiotischen Individuen unter
scheiden lassen. Die sogenannten Caj alschen Fetalzellen im Molekular
saum der GroBhirnrinde - Gebilde, die als Ausdruck einer Entwicklungs
hemmung, einer minderwertigen Veranlagung angesehen werden -
wurden in der Hirnrinde erwachsener Idioten, juveniler Paralytiker, 
Epileptiker, kongenital Luetischer, wie auch bei Mongolismus, Kretinis
mus, familiar-degenerativen Erkrankungen, Mikrogyrie und Dementia 
praecox nachgewiesen (Ranke, Alzheimer, Jakob, Gerstmann, 
Pollak, Lowy). 
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Wenll wir nun unter Zugrundelegung der in vorliegenden Ausfiih
rungen vertretenen Anschauungen nochmals die Frage der Klassifizie
rung der verschiedenen Formen der Taubheit vom Standpunkte des 
Konstitutionsproblems aufrollen, so miissen wir die Einteilung von 
klinisch-atiologischen Gesichtspunkten aus - wie sie von Hammer
schlag, E. Urbantschitsch, Herzog und Alexander- Fischer 
vorgeschlagell wurde - als die im Sinne der Konstitutionslehre derzeit 
zweckentsprechendste bezeichnen. 

______ TU 

Abb. 47. Kretin. Totale Fiillung der Nische des Schneckenfensters mit Fettgewebe. Hy kniicherner 
Trommelhiihlenboden. Mts Membran des Schneckenfensters. P Promontorium. St Scala tympani, 

Ty Trommelhiihle. (Nach G. Ale x and e r.) 

Unser Vorschlag geht nun dahin, angesichts der hier mitberiicksich
tigten FaIle von Ertaubung durch die verschiedenartigen konstitutio
nellen Ohrerkrankungen (labyrinthare Schwerhorigkeit, Otosklerose) 
zur Vermeidung neuerlicher MiBverstandnisse, nicht von einer Einteilung 
der Taubstummheit, sondern von einer Einteil ung der Ta u bheit 
und Sc h wer h orig kei t zu sprechen. 

In diesem Sillne unterscheiden wir: 
1. Die konstitutionelle und 
2. die erworbene Taubheit, bzw. Schwerhorigkeit. 
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Die erste Gruppe umfaBt aIle Falle von schon bei der Geburt mani
fester Taubheit oder im extrauterinen Leben friiher oder spater in Er
scheinullg tretender Ertaubullg, die durch die Ergebnisse der Anamllese 
oder der klinischen Untersuchung die Charakteristica der hereditar
d e g e n era t i v e n Er krankullg er kennen lassen. 

Zu dieser Gruppe gehoren die sporadische, hereditar-degellerative 
Taubstummheit (Hammerschlag), die endemische, kretinische Taub
heit (soweit sie in einer Erkrankung des illneren Ohres begriindet ist), 

-/ 

A bb. 48. Kretin. Basalwindung. Knochenwand gegen den Modiolus nicht geschlossen. Lockeres, 
bindegewebiges Maschenwerk im axialen Anteile der Skalen (St, Sv), fast vollige Verodung des 

hautigen Schneckenkanales. (Nach G. A I e x and e r.) 

die angeborene labyrinthare, resp. chronische progressive labyrinthare 
Schwerhorigkeit und die Otosklerose. 

Die erworbene Taubheit, bzw. Schwerhorigkeit umfaBt alle FaIle von 
Taubheit, welche veranlaBt wurden durch irgendwelche Schadlichkeiten, 
die das Gehororgan, sei es wahrend der Entwicklung, sei es nach AbschluB 
derselben, betroffen und die Funktion des Innenohres vernichtet haben 
(die entziindIichen, toxischen und infektiosen Prozesse und die trauma
tischen Lasionen des Innenohres, ebenso die durch das Geburtstrauma be
dingten, wie die vorher oder nachher aus den verschiedenartigsten Insulten 
sich ergebenden Schadigungen des Schallperzeptionsapparates). 

Wir sind nns dariiber klar, daB auch diese Einteilung, wie jede in 
eill gewisses System gedrangte und aus didaktischen Griinden vorge-
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schlagene, unvollkommen ist, zumal nach unseren vorangegangenen 
Ausfiihrungen auch bei der zweiten Gruppe verschiedener Grade 
einer individuellen, konstitutionellen Disposition zur Erwerbung einer 
Schwerhorigkeit, bzw. Taubheit eine gewichtige Rolle spielen. 

Kontilluierliche Ubergange fiihren von der ersten Kategorie, bei 
welcher die Taubheit sich einzig und allein auf Grund der abnormen 
Konstitution und ganz ohne Mitwirkung irgendwelchel', das physio
logische AusmaB iiberschreitender auBerer und innerer Reize und Schad
lichkeiten entwickelt hat, zu del' zweiten Kategorie, bei welcher ohne 
Mitwirkung einer besonderen, von der Norm abweichenden Veranlagung 
auBere Schadigungen zur Vernichtung der Horfuuktion gefiihrt haben. 
Denn wie in der ganzen Pathologie sehen wir auch hier, daB konstitutio
nelle biologische Minderwertigkeit den Angriffspunkt iiuBerer Schadi
gungen mehr oder minder mitbestimmt. 



Erbbiologie der Ohrenleiden 
und kausale Genese der Otosklerose, konstitutionellen labyrintMren 

S6hwerhorigkeit~ Taubheit und Taubstummheit. 

Erbbiologische Untersuchungen und Ergebnisse. 

Wenn fUr irgendein korperliches oder seelisches Merkmal, sei es nun 
ein physiologisches oder ein pathologisches, die konstitutionelle Grund
lage erwiesen oder wenigstens wahrscheinlich ist, so gehort dieses Merk
mal in das Forschungsbereich der Vererbungswissenschaft und diese ist 
die berufene Disziplin, die kausale Genese des Merkmales aufzuklaren. 
Wenn wir Grund zu der Annahme haben, daB einem solchen Merkmal 
irgendwelche Besonderheiten des schon in der befruchteten Eizelle 
latent enthaltenen Anlagematerials zugrunde liegen, dann hat die Ver
erbungswissenschaft Klarheit dariiber zu schaffen, worin diese Besonder
heit des Anlagematerials bestehen mag und wie sie zustande gekommen 
ist. Klarheit schaffen bedeutet selbstverstandlich nur jenen Grad von 
Verstandlichkeit und Erkenntnis, bis zu dem wir iiberhaupt bei der 
Analyse der Genese von Lebensvorgangen vorzudringen vermogen. 
Wenn wir also beispielsweise auf Grund klinischer und anatomischer 
Beobachtungen zu dem Schlusse gelangt sind, der Otosklerose, ge
wissen Formen von labyrintharer Schwerhorigkeit, Taubheit und Taub
stummheit miissen schon in der Anlage gegebene Anomalien des Organis
mus zugrunde liegen, so wird die Erbbiologie festzustellen haben, welcher 
Art diese Anomalien der Anlage sein diirften und welche Vorstellungen 
wir uns iiber ihr Wesen, ihre Genese und iiber die Bedingungen ihrer 
Auswirkung zu machen haben. 

Untersuchungen iiber Vererbung von Ohrenleiden liegen ja schon 
mehrfach vor. Korner, V. Hammerschlag, Lundborg, W. Al
brecht, Orth, Gradenigo, Hanhart haben sich mit diesem Gegen
stand beschaftigt, und namentlich die ersten beiden haben hier Pionier
arbeit geleistet. Auf die Ergebnisse dieser Untersuchungen einzugehen 
und sie kritisch zu priifen, wird sich im Laufe unserer Darlegungen 
Gelegenheit finden. Wir sind in der Lage, uns hier auf umfangreiche 
eigene Untersuchungen stiitzen zu konnen, die sich iiber Jahre erstrecken 
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und mit der zur Zeit einwandfreiesten erbbiologisch-statistischen Metho· 
dik durchgefiihrt wurden. Es wird daher zweckmlWig sein, in unseren 
Ausfiihrungen von den eigenen Untersuchungsergebnissen auszugehen. 

Es wird heute zwar allgemein angenommen, "daB die her e d ita r e 
B elas tung auch als ein wichtiges a tio 10 gis che s M 0 men t" bei der 
Otosklerose anzusprechen ist (Denker), genaueren Vorstellungen iiber 
das Wesen dieser "hereditaren Belastung" begegnet man aber in der 
otiatrischen Literatur nur selten. Be z old fand in fast 52%, S i e ben
mann in 35%, Denker an seinem groBen M.aterial von 306 Fallen in 
40,5% hereditare Belastung in dem Sinne, daB ein oder mehrere Mit
glieder der Familie schwerhorig gewesen sein sollen. 

In unserem eigenen Material betrifft die her e d ita reB e 1 a stu n g 
mit Otosklerose, labyrintharer Schwerhorigkeit, chronischen Mittelohr· 
eiterungen und -katarrhen sowie mit Schwerhorigkeit unbekannter 
Natur unter 

Familien 

103 Familien von Otosklerotikern . 65 
100 Familien von labyrinthiir SchwerhOrigen 65 
100 Familien von chronisch Mittelohrkranken 44 

Person en 

163 
117 
70 

Probanden· 
,-"-., 
Eltern Geschwister 

55 
45 
23 

48 
35 
17 

Das bedeutet also, daB unter den 103 Familien von Otosklerotikern 
in 65 hereditare Belastung mit Ohrenleiden nachweisbar war, und zwar 
waren in diesen Familien, abgesehen von den Otoskleroseprobanden, 
insgesamt 163 Personen ohrenkrank, darunter 55 Probandeneltern und 
48 Probandengeschwister. 

Die starkste hereditare Belastung, d. h. die groBte Haufung von 
chronischen Ohrenleiden bei Familienmitgliedern, sehen wir somit bei 
Otosklerosekranken, wenn ihnen auch, was die Zahl der iiberhaupt 
nachweis bar belasteten Familien anbelangt, die labyrinthar Schwerhorigen 
nicht nachstehen. Jedenfalls ist der Unterschied zwischen dem Bela
stungsgrad dieser beiden Gruppen von rein endogen Ohrenkranken und 
der Gruppe der zum groBen Teile sicherlich exogen bedingten entziind
lichen, resp. katarrhalischen Ohrenleiden ohne weiteres in die Augen 
springend. Die auffallend groBe Gesamtzahl ohrenkranker Individuen 
in den Familien der Otosklerotiker mag zum Teil wenigstens mit der 
ungewohnlich groBen Kinderzahl in diesen Familien zusammenhangen, 
worauf wir spater noch ausfiihrlicher zuriickkommen werden. Am 
wichtigsten ist natiirlich die Erkrankungshaufigkeit der Eltern und 
Geschwister. Die groBere Zahl ohrenkranker Geschwister bei Otosklerose 
ist urn so bemerkenswerter, als das Durchschnittsalter der Probanden 
in dieser Gruppe geringer ist als bei labyrintharer Schwerhorigkeit, 
somit also auch das Durchschnittsalter der Gesamtgeschwister geringer 
sein muB, was bedeutet, daB mehr von den Geschwistern die Mani
festationszeit ihres eventuellen Ohrenleidens noch nicht erreicht haben, 

Bauer-Stein, otiatrie. 16 



242 Erbbiologie. 

somit fur uns als nicht ohrenkrank gelten. Allerdings ist die Manifesta
tionszeit der labyrintharen Schwerhorigkeit eine wesentlich spatere, als 
die der Otosklerose, welcher Umstand ausgleichend wirksam seinkonnte. 
Diese Verhaltnisse sollen iibrigens spater Gegenstand eingehender Eror
terung sein. 

Das D u r c h s c h nit t s a I t e r unserer Pro banden ist fur Otosklerose 
37,3, labyrinthare SchwerhOrigkeit 43,8 und fUr die chronisch Mittelohr
kranken 34,4 Jahre. Die spatere Manifestationszeit der labyrintharen 
Schwerhorigkeit kommt vielleicht auch darin zumAusdruck, daB unterden 
ohrenkranken Geschwistern der Otosklerotiker gar keine labyrinthar 
Schwerhorigen sind. Von den 55 ohrenkranken Eltern der Otosklerotiker 
litten dagegen 24 wahrscheinlich gleichfalls an Otosklerose, 23 an laby
rintharer Schwerhorigkeit, 3 an chronischen Mittelohrprozessen und 5 an 
Schwerhorigkeit unbekannter Natur. Unter den 48 ohrenkranken Ge
schwistern der Otosklerotiker befanden sich 31 Otosklerotiker, 10 chro
nisch Mittelohrkranke und 7 waren aus unbekannten Grunden schwer
horig. Ubrigens ist diese Verteilung auch bei den iibrigen Gruppen aus 
der folgenden Tabelle I ersichtlich. Ihr Wert ist allerdings proble-

Tabelle I. 

Probanden mit 

Otosklerose 
lahyrintharer chronischen Mittel-

Schwerhorigkeit ohrkrankheiten 

Eitern Geschwister };Itern Geschwister EIter~ I Gesch;ister 

Otosklerose 24 31 I - - i 
- -

Labyr. SchwerhOrigkeit 23 - 37 12 
! 

14 -
Chron. Mittelohrerkrank. 3 10 - 5 6 16 
Schwerhorigkeit unbekann- I 

I 

ter Natur . 5 7 8 18 I 3 I 

Summe 55 I 48 I 45 I 35 I 23 I 17 

matisch, da sich die Gruppierung dieser sogenannten Sekundarfalle nur 
zum geringsten Teile auf eine personliche Untersuchung stutzen konnte 
und lediglich auf Grund der Anamnese und insbesondere des Erkrankungs
alters vorgenommen wurde. 

Angaben uber OhrenfluB, Ohroperationen, Traumen und sonstige 
exogene Schadlichkeiten auffalliger Art, die Berucksichtigung eines even
tuellen Zusammenhanges des Erkrankungsbeginnes mit bestimmten 
Phasen des Geschlechtslebens (Pubertat, Graviditat, Lactation, Kli
makterium), das Einsetzen der Schwerhorigkeit in hoherem Alter waren 
uns gewichtige Argumente fur eine einigermaBen brauchbare Klassi
fizierung der Schwerhorigkeit bei den Sekundarfallen bzw. Eltern der 
Probanden. Wenn es sogar Otologen von Rang gibt, die die Unterschei
dung einer Oterosklerose von einer labyrintharen Schwerhorigkeit selbst 
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bei sorgfaltigster klinischer Untersuchung haufig fiir au Berst schwierig, 
mitunter sogar fiir undurchfiihrbar halten und wenn die anatomische 
Untersuchung des Gehororgans so haufig eine Kombination Von Oto
sklerose mit labyrintharer Schwerhorigkeit ergibt, wo klinisch entweder 
das eine oder das andere Krankheitsbild angenommen wurde, so geht 
daraus hervor, daB Fehler in einer derartigen Klassifizierung unter allen 
Umstanden unterlaufen miissen, selbst dann, wenn aIle Sekundarfalle 
auch personlich untersucht werden konnten. Eine solche statistische 
Aufstellung ist also sicherlich im Detail fehlerhaft, im groBen ganzen 
aber gestattet sie, wie wir Alb r e c h t gegeniiber unbedingt festhalten 
miissen, dennoch einige SchluBfolgerungen: 

1. Homologe Hereditat, d. h. vorzugsweises Befallensein 
von dem gleichen Ohrenleiden, laBt sich biszu einem ge
wissen Grade an den 3 Gesch wist ergruppen er kennen. Von 
den 3 Elterngruppen ist es nur bei den labyrinthar Schwerhorigen vor
handen. 

2. Das Ohrenleiden bei Kindern und El tern ist nich t 
vorzugsweise gleicher Art in der Gruppe der Otoskle
rosen und chronisch Mittelohrkranken. Die Eltern der 
"belasteten" Pro banden pflegen in allen Gruppen un
verhaltnismaBig haufig an labyrintharer Schwerhorig
keit zu leiden. So stehen 74 mit groBer Wahrscheinlichkeit laby
rinthar schwerhorigen Eltern aller 3 Gruppen bloB 9 chronisch Mittel
ohrkranke gegeniiber, wahrend die Gesamtzahl der ohrenkranken Ge
schwister 31 mittelohrleidende und nur 12 labyrinthar schwerhorige 
umfaBt. 

Trotz aller Unsicherheit und Fehlerhaftigkeit zeigen die besprochenen 
Zahlenverhaltnisse doch unverkenn bar, daB 1. V ere r bun g s v 0 r g a n g e 
im Spiele sind, 2. anscheinend nicht ein bestimmtes 
Ohrenleiden, bzw. die Veranlagung zu einem bestimmten 
Ohrenleiden durch Vererbung iibertragen wird, sondern 
3. gesetzmaBige Beziehungen vorzuliegen scheinen, deren 
A ufklarung ers t z u er bringen is t. 

Ein solches Bestreben kann nur davon ausgehen, zu priifen, in 
welcher Weise unser Beobachtungsmaterial mit den Men del schen Ver
erbungsgesetzen in Einklang zu bringen ist, und dazu ist es zunachst 
notwendig, das Verhaltnis der kranken zu den gesunden Geschwistern 
in der Gesamtzahl der Ehen zweier gesunder sowie eines kranken mit 
einem gesunden Elter festzustellen. Fiir diejenigen, welche mit der 
Methodik der Vererbungsforschung beim Menschen vertraut sind, ist es 
klar, daB eine derartige Feststellung nicht einfach durch Gegeniiberstel
lung der von uns erhobenen Zahlen geschehen kann, daB vielmehr eine 
ganz bestimmte Methodik eine Reihe von Fehlern vor allem der 

16* 
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statistischen Auslese umgehen helfen muB, welche so groB sind, daB 
sie ein Urteil gar nicht gestatten wiirden. 

Die Methodik, welche diese Fehler der statistischen Auslese vermeiden 
hilft, ist die von Wei n b erg angegebene sogenannte Pro ban den -
met hod e, deren Prinzip sogleich naher erlautert werden solI. Ein noch 
groBerer Fehler, der umgangen werden muB, ist die v8rschiedene und in 
unserem FaIle sogar recht spate Manifestationszeit des Leidens, die zur 
Folge hat, daB wir in unseren Familienanamnesen eine nicht ge
ringe Anzahl von Probandengeschwistern als gesund verzeichnet haben, 
die spater noch erwartungsgemaB einem Ohrenleiden zum Opfer fallen 
diirften. Wenn wir also die von uns gezahlten kranken und gesunden Ge
schwister zueinander in Relation setzen wiirden, so miiBten wir eine zu 
kleine Verhaltniszahl erhalten, urn so kleiner, je hoherdas Manifestations
alter des betreffenden Leidens ist, denn wir wiirden eine ganze Anzahl von 
Geschwistern zu unrecht als gesund zahlen. Diese schwerwiegende Fehler
quelle hat ja bis vor kurzem nahezu jede statistische Vererbungsfor
schung beim Menschen iIlusorisch gemacht. Seit der eine von uns (B.) 
in Gemeinschaft mit Be r t a As c h n e r die sogenannte K 0 m pen -
sat ion s met hod e ausgearbeitet hat, ist aueh dieser Ubelstand be
hoben, und wir konnen an das statistische Studium der Verer
bungsverhaltnisse auch von im Laufe des Lebens erst manifest 
werdenden Erkrankungen bzw. Merkmalen herantreten. Da die Kennt
nis der angefiihrten Methoden bei unseren Lesern nicht allgemein vor
ausgesetzt werden kann, so sei ihr Wesen und Prinzip in Kiirze ausein
andergesetzt, im iibrigen aber auf die "Vorlesungen iiber allgemeine 
Konstitutions- und Vererbungslehre" des einen von uns verwiesen. 

Zunachst zu den Fehlern der statistischen Auslese. Gesetzt den 
Fall, wir hatten es mit einer einfachen, rezessiv mendelnden Erbanlage 
zu tun, so waren unter den Kindern zweier gesunder Eltern im groBen 
Durchschnitt 1/4, d. h. 25% kranke zu erwarten, da es sich urn Kreuzungen 
zweier Heterozygoter (DR X DR) handeln wiirde. 1m groBen Durch
schnitt, d. h. eben bei der Summe aller derartiger Kreuzungen. Solche 
Kreuzungstypen bzw. Ehen werden aber durchaus nicht in jedem FaIle 
kranke Kinder aufweisen. Wenn sie bloB 1 oder 2 Kinder hervorbringen, 
ist es nicht einmal wahrscheinlich, daB eines von ihnen krank sein wird, 
aber selbst wenn sie 8 Kinder haben, wird nicht immer der wahrschein
lichste Fall realisiert sein, daB namlich gerade Ih von ihnen, also 2 krank 
sein werden. Es konnten gelegentlich auch aIle diese 8 Kinder gesund 
sein. Deshalb konnen eben die Mendel-Zahlen, welehe statistische Ver
haltnisse zum Ausdruck bringen, nur am groBen Durchschnitt fest 
gestellt werden. Nun sind aber die DR X DR-Kreuzungen, welche uns 
fiir unsere Berechnung zur Verfiigung stehen, keineswegs eine sog. re
prasentative Auslese, d. h. sie stellen kein getreues Bild der Gesamtheit 
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aIler DR X DR-Kreuzungen dar. Die von uns in unserer Statistik erfallten 
DR X DR-Kreuzungen haben namlich durchwegs zu mindestens einem 
kranken Kinde gefUhrt, eben zu dem "Probanden", anderenfalls hatten 
sie ja gar nicht zu un serer Kenntnis gelangen konnen. Dadurch nun, 
dall Ehen zweier heterozygoter Eltern, die nicht mindestens zu einem 
kranken Kinde gefiihrt haben, in unserer Statistik fchlen miissen, miillte 
sich auch die Verhaltniszahl zwischen kranken und gesunden Kindern 
in unserer Statistik weit iiber Gebiihr erhohen. 

Mathematisch gefallt ergibt sich folgcndes: Raben wir bci ins
gesamt m Familien mit Kreuzung heterozygoter Eltern und einer durch-

schnittlichen Kinderzahl p zusammen mp Kinder, darunter ~l recessiv

homozygote, also kranke, und sind unter diesen m Familien n mit durch
schnittlich q Kindern ohne recessiv -homozygote, also ohne kranke Kinder, 
die der Auslese demnach vollkommen entgehen, so erhalten wir m-n 
Familien mit zusammen mp - nq Kindern, welche wir mit unserer Aus-

lese zu erfassen vermogen, und unter denen sich die mt homozygot

recessiven, also kranken. FaIle befinden. Die relative Haufigkeit des 

recessiven Merkmals werden wir dann bcrechnen mit ~~: (mp-nq) statt 

mit ~p : mp, d. h. wir erhalten einen Wert, der viel groller sein mull 

als 1/4, und werden dadurch irregefUhrt. 
Dies war der Fehler der einseitigen Familienauslese. Dazu kommt ein 

zweiter statistischer Fehler, der der einseitigen Individualauslese. Wir er
fassen in unserem Material selbstverstandlich nur einen geringen Bruch
teil der Merkmaltrager, also Ohrenkranken der gesamten Bevolkerung. 
Nun besteht fiir jeden Merkmaltrager der Population ceteris paribus 
die gleiche Wahrscheinlichkeit in unser Beobachtungsmaterial hinein
zugelangen. Das besagt aber, dall Familien mit mehreren Merkmaltragern 
mehr Chancen haben zu unserer Kenntnis zu gelangen, als solche mit bloll 
einem. Oder anders ausgedriickt, je mehr Kranke in einer Familie vor
kommen, mit desto grollerer Wahrscheinlichkeit wird diese Familie durch 
einen ihrer kranken Angehorigen zufallig in unsere Statistik hineingeraten. 
Also ein zweites Moment, welches die von uns errechnete VerhiiJtniszahl 
der kranken zu den gesunden Kindern in die Hohe treiben wiirde. 

Beide Fehler der statistischen Auslese vermeidet nun die so iiberaus 
wichtige sog. Probandenmethode Weinbergs. Sie beruht auf 
folgender Uberlegung. Wir verfaIlen in die besprochenen Fehler nicht, 
wenn wir die Probanden gar nicht zu den Geschwistern zahlen, sondern 
sie ausschlie13lich zu dem Zwecke verwenden, um aus ihnen iiberhaupt 
den Kreuzungstypus zweier hetcrozygoter Eltern zu erkcnnen. Die 
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Beschaffenheit der Geschwister der Probanden ist ja von diesen voIlig 
unabhangig und ausschlieBlich von der Beschaffenheit der Eltern ab
hangig. Wenn also, wie dies auch fur unser Ohrenkrankenmaterial gilt, 
keine Familie durch mehr als einen einzigen Probanden vertreten wird, 
so gestaltet sich die Berechnung nach der Probandenmethode folgender. 
maBen: 

Statt (r1+r2+ra+ ... ): (Pl+P2+Pa+ ... ) gilt [(r1-1)+(r2-1)+(ra-l) 
+ ... ] : [(Pl-I)+(p2-1)+(Pa-I)+ ... ], wobei r die Zahl der kranken, also 
etwa homozygot-recessiven in dem fingierten Beispiel, P die Gesamtzahl 
der Kinder einer Familie bedeuten. 

Den Fehler der verschiedenen Manifestationszeit der betreffenden 
Erbanlage umgeht, wie schon oben auseinandergesetzt wurde, die sog. 
K 0 m pen sat ion s met hod e von B a u e r und As c h n e r. 

Das Prinzip der Kompensationsmethode ist folgendes: Raben 
wir an einer genugend groBen Zahl von Fallen die relative Haufigkeit des 
Manifestationsalters einer bestimmten Erbanlage ermittelt, so konnen 
wir die Wahrscheinlichkeit angeben, mit der ein Individuum, das Trager 
dieser Erbanlage ist, sie in einem bestimmten Alter auch schon phano
typisch aufweist, d. h. wenn es sich urn krankhafte Erbanlagen handelt, 
schon erkrankt ist. Wir konnen so kurvenmaBig zur Darstellung bringen, 
wieviel von allen ermittelten Probandengeschwistern in einer bestimmten 
Altersklasse im Zeitpunkte ihrer statistischen Erfassung erwartungs. 
gemaB schon krank sein und wie viele erwartungsgemaB erst nach diesem 
Zeitpunkte erkranken muBten, wenn jedes dieser Probandengeschwister 
die krankhafte Erbanlage besaBe und diese in jedem FaIle auch manifest 
wurde. Die Form dieser Kurven wird also ausschlieBlich durch die 
statistisch ermittelte Manifestationszeit der krankhaften Erbanlage und 
durch die ermittelte Zahl der Probandengeschwister, die in einer be
stimmten Altersklasse vertreten sind, bestimmt. DaB unsere Voraus
setzung, als waren aIle Probandengeschwister Trager der in jedem FaIle 
manifest werdenden krankhaften Erbanlage, nicht zutrifft, ist vollig 
belanglos, da sie an der Form der Kurven nichts andert. Der Schnitt
punkt der beiden Kurven ergibt, wie die spezielle Anwendung der Methode 
deutlich zeigen wird, jenes Alter ("kri tisc he sAl ter"), in welchem die 
Zahl der bis dahin erwartungsgemaB schon erkrankten und der erst nach 
diesem Alter erwartungsgemaB erkrankenden Individuen gleich groB ist. 
Wir konnen also den Fehler, den wir begehen, wenn wir aIle im Zeit
punkte ihrer Erfassung durch unsere Statistik gesunden Geschwister der 
Probanden wirklich als gesund zahlen, dadurch kompensieren, daB wir 
von den Probandengeschwistern, die unter dem kritischen Alter stehen, 
die gesunden vernachlassigen und nur die kranken mitzahlen. 

Die Begrundung ist einfach: Wir durfen, wofern es sich urn eine Erb
anlage handelt, deren Manifestation die Lebensdauer ihres Tragers nicht 
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wesentlich beeintrachtigt - und das gilt offenbar auch fiir die sup
ponierten, den in Rede stehenden Ohrenleiden zugrunde liegenden 
Erbanlagen -, Geschwister unterhalb eines beliebig gewahlten Alters 
vernachlassigen, ohne das gesuchte statistische Ergebnis der angewen
deten Probandenmethode zu beeinflussen. Wir diirfen also auch in 
unserem Fall die Geschwister unter dem kritischen Alter vernachlassigen. 
Nun sind bis zu diesem Alter gerade ebenso viele Individuen sohon er
krankt, als von den alteren, vorlaufig gesunden Geschwistern erwartungs
gemaB spater noch erkranken werden. Wir ersetzen also die uns unmittel
bar nicht zugangliche Zahl dieser letzteren durch die faBbare Anzahl der 
bis zum kritischen Alter bereits erkrankten Probandengeschwister, indem 
wir zwar samtliche kranken Probandengeschwister bei der Durchfiihrung 
der Probandenmethode beriicksichtigen, also bei rI-I, r2-I usw. mit
zahlen, bei der Summierung der Gesamtgeschwister, also bei PI-I, 
P2-I usw. aber nur die jenseits des kritischen Alters stehenden Ge
schwister mitrechnen. 

Eine brauchbare Kontrollmethode des eben geschilderten Kompen
sationsverfahrens steUt die von As c h n e r angegebene sog. Ex k I u
si onsmethode dar. Wir wollen auf dieses Verfahren aber erst an Hand 
unseres speziellen Problems eingehen. Zunachst kehren wir also von 
diesen allgemein-methodischen Darlegungen zu unserer urspriinglichen 
Fragestellung zuriick. 

Da uns zunachst noch nicht klar war, was in unserem Beobachtungs
material als Manifestation einer oder mehrerer bestimmter krankhafter 
Erbanlagen anzusehen ist, bzw. da die aus der oben angefiihrten Tabelle 
sich ergebenden Beziehungen zwischen der zu Otosklerose, der zu laby
rintharer Schwerhorigkeit fiihrenden und der etwa zu chronischen Mittel
ohrprozessen disponierenden krankhaften Erbanlage noch vollkommen 
dunkel waren, so verarbeiteten wir unser Material in der Weise, daB wir 
einerseits von den Otosklerotikern, andererseits von den labyrinthar 
Schwerhorigen als Probanden ausgingen. Bei den chronisch Mittelohr
kranken erschien die Anwendung der Probandenkompensationsmethode 
von vornherein zwecklos, da in der Atiologie dieser Krankheitszustande 
exogene Faktoren eine zu groBe Rolle spielen, als daB man aus den er
haltenen Zahlenverhaltnissen irgendeinen SchluB auf den Erbgang der 
betreffenden krankhaften Erbanlage hatte ziehen konnen. Wenden wir 
uns also zunachst der Gruppe der Otosklerose-Probanden zu. 

1. 0 t 0 ski e r 0 s e. Wir gruppierten das Material in der Weise, daB wir 
folgende Kreuzungstypen unterschieden: Ehen zweier ohrgesunder (50), 
Ehen eines ohrgesunden mit einem wahrscheinlich otosklerotischen Elter 
(21), Ehen eines ohrgesunden mit einem wahrscheinlich labyrinthar 
.schwerhorigen Elter (22). Dazu kommen, wie die Tabelle II zeigt, 
;noch 3 Ehen eines ohrgesunden mit einem durch einen MittelohrprozeB 
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Tabelle II. 

I 
>0 

~ I~ 
0 1 0 .0 ~ 0 18 ~ "' 00 ,..., 
'" ... .... <D S 

m Alter von. I J I I I J 1 ...... S "'''' 0 <0 i8 .... .a " '" "" co ... ... '" ,"' ..... en 

erkrankten unter 94 Otosklerotikern in - 5 22 15 21 16 9 8 211 -1-roz. ................ 5,3 28,4 16 22,4 17 9,6 3,2 ~_l - -
--- ~----~------- I-- ----
p 

tanden unter d. Probandengeschwistern 
a) aus 50 Ehen zweier Ohrgesunder . - 4 17 24 82 26 40 28 16 23 9 214 
b) aus 21 Ehen eines Otosklerotikers 

mit einem Ohrgesunden - 3 6 7 11 11 13 9 9 5 2 76 
c) aus 22 Ehen eines labyrinthiir 

Schwerhilrigen m. Ohrgesundem . - 2 8 5 6 6 15 9 12 7 1 66 
d) aUB 3 Ehen eines durch einen 

Mittelohrprozell Schwerhiirigen mit 

-;1 h ~I Ohrgesundem - - - - - 5 4 - 9 
e) aus 2 Ehen zweier Otosklerotiker - - - - - 1 1 2 11 

Summe 98 Ehen 1- 1 - 1 - 1-1- 1-1-1-1-1-1 - 1 376 

schwerhorigen Elter und 2 Ehen zweier Otosklerotiker. Wenn die Summe 
aller dieser Kreuzungstypen nicht, wie etwa erwartet, 103, sondern bloB 
98 ergibt, so kommt dies daher, daB in den restlichen Kreuzungen ein 
sicheres Urteil tiber das Horvermogen eines Elters nicht zu erhalten war, 
weil die Probanden hiertiber keine verliiBliche Auskunft erteilen konnten. 
Die statistische Berechnung wurde nattirlich nur ftir die 3 erstangeftihr
ten Kreuzungstypen angestelIt, wo immerhin eine gentigende Anzahl zur 
Verftigung stand. 

Zunachst muBte das "kritischeAlter" nach der Kompensations
methode ermittelt werden. Genauere Angaben tiber das Alter, in welchem 
die Erscheinungen der Otosklerose zum ersten Male sich einstellten, 
konnten 94 Kranke machen. Die Tabelle II zeigt, daB entsprechend den 
bekannten klinischen Erfahrungen nahezu ein Viertel aller Otosklerotiker 
zwischen dem 16. und 20. Jahre die ersten Erscheinungen des Leidens 
wahrnimmt und nach AbschluB des 30. Lebensjahres 67,1 % aller Oto
sklerotiker bereits erkrankt sind. Die Berechnung des kritischen Alters 
muB natiirlich fUr jeden Kreuzungstypus gesondert durchgefUhrt werden, 
da es ja von der Zahl der in den betreffenden Altersklassen stehenden 
Probandengeschwister abhangig ist, welche Zahl fUr die verschiedenen 
Kreuzungstypen naturgemaB verschieden ist. 

a) Ehen z we ier ohr ge sunder EI tern (50): Es erkrankten zwi
schen dem 9. und 15. Lebensjahre 5,3% aller Otosklerotiker. In diesem 
Alter standen von den Probandengeschwistern dieser Kreuzungskategorie 
4. Waren diese aIle zur kiinftigen Otosklerose verurteilt, so waren der 
statistischen Erwartung gemaB 4 X 5,3 : 100, das sind 0,212 Individuen 
am Ende des 15. Jahres krank. Wenn wir also an die Konstruktion 
der Kurve schreiten, deren Abszisse das Lebensalter, deren Ordinate 
die Zahl der in dem betreffenden Lebensalter erwartungsgemaB schon 
erkrankten Probandengeschwister angibt, so erh<1!ten wir als Ordinaten 
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die Werte: Po{~, d. h. im 

Alter von 8 J ahren ist noch kei
nes der Probandengeschwister 

erwartungsgemal3 erkrankt, 

{ 15 
PI 0,212' d. h. im'Alter von 

15 J ahren sind 0,212 von ihnen 
erwartungsgemal3 erkrankt. 
Zwischen dem 16, und 20. 
Jahre erkrankten 23,4% aller 
Otosklerotiker, in diesem Alter 
stehen 17 Probandengeschwi-
ster, also sind am Ende 

des 20. Lebensjahres 
23,4 + 5,3 

17· -wo~ +0,212=5,091 

erwartungsgemal3 bereits 
krank, denn 5,3% waren schon 
bei ihrem Eintritt in das 
16. Lebensjahr erwartungs
gemal3 krank, 23,4% wurden 
erst zwischen 16. und 20. Jahr 
erkranken und 0,212 Indivi
duen sind schon aus der fru
heren AItersklasse erwartungs
gemal3 krank, Die nachsten 

Ordinaten sind demnach 

{ 20 
P 2 5,091' In der gleichen 

Weise gestaItet sich die Be
rechnung der weiteren Ordi
naten. Diese sind aus der bei
gegebenen Legende zu Abb. 49 
zu entnehmen und bilden die 
Grundlage fur die eine 

der beiden sieh sehneidenden 
Kurven. 

Bezeichnet diese Kurve 
(Abb. 49), wie viele von den 

Probandengeschwistern in 
einem bestimmten Alter er
wartungsgemi1l3 als schon er-

Familie 
Nr. 

I 
3 
4 
6 

10 
12 
16 
17 
21 
22 
26 
30 
31 
32 
33 
36 
37 
39 
42 
43 
45 
46 
47 
49 
52 
53 
55 
56 
62 
66 
67 
69 
74 
75 
76 
77 
78 
80 
82 
83 
89 
90 
91 
95 
96 
97 
98 

100 
101 
103 

Summe I 

Tabelle III. 

Siimtliche iiber I Kranke Probanden-
28 Jahre alten I ' geschwister r-1 

Probanden-
geschwister a) nur I b) Schwer-

p-1 Otosklerose hiirigkeit 

2 0 
3 0 
5 I 
2 0 
0 0 
2 0 
I 0 
3 0 
0 0 
7 0 
8 0 
7 0 
0 0 
6 I 
I 0 
7 0 
2 0 
1 0 
6 0 
0 0 
2 0 
1 0 
2 0 

12 0 
3 0 
2 0 
4 0 
3 0 
4 I 
0 0 
1 0 
2 0 
3 0 
3 0 
I 0 
9 0 
8 2 
2 0 
3 1 
2 0 
5 0 
3 1 
5 2 
I 0 
3 1 
3 0 
4 0 
2 0 
6 0 
I 0 

163 

I 

0 
I 
I 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
1 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
3 
0 
0 
0 
0 
I 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
2 
0 
1 
0 
0 
I 
2 
0 
I 
I 
0 
0 
0 
0 

15 
=9.2% 
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krankt anzusehen waren, wenn aIle Probandengeschwister die Anlage 
zur Otosklerose besaBen, so gibt die nun zu besprechende zweite Kurve 
an, wie viele von den Probandengeschwistern unter derselben Vor
aussetzung in einem bestimmten Alter noch gesund waren, bzw. erst 
in einem spateren Alter erwartungsgemaB erkranken wiirden. Die ersten 
Ordinaten Po lauten 0 und 60, denn nach dem 60. Jahre waren samt-
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'0 151 

11iO 

12-'0 
~ 
~1(,1 
.~ 

'0 Ps r:-~61 
'0 51 
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Pe 
..... fCZ 

~ 
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1/ 
1 ~ -

fl/ 
11';: 
/ 

1V 
/ 
I" 

~ tli ~ ~ p., Po olb 
8152025.10 J5 "'0*5 50 60 

Jilhre 

Abb. 49. 

p. { ~ 

P { 15 5.3 
1 4 • 100 = 0 • 212 

p{20 28.7 
• 0 • 212 + 17 • 100 = 5 • 091 

p{25 44.7 
• 5 • 091 + 24· 100 = 15 • 819 

p{30 67-1 
• 15 • 819 + 32 • 100- = 37 • 291 

{ 35 84-1 
P, 37.291 + 26· 100 = 59· 157 

p{40 93.7 
• 59 • 157 + 40· 100 = 96 • 63; 

p{45 96.9 
, 96 • 637 + 28· 100 = 118 • 924 

P, { 1~~ • 924 + 16· 1: = 134·764 

P { 60 100 
• 134· 764 + 2S. 100 = 157 • 764 

P { tiber 60 100 
1. 157. 764 + 9· 100 = 166 • 764 

60 
Po 0 

{ 50 1 
p, 23· - = 0 • 23 

100 
{ 45 3-1 

p, 0 • 2S + 16 • 100 = 0 . 726 

{ 40 6.3 
Pa 0.726 + 2S. 100 = 2 • 175 

{ 35 15.9 
p, 2 • 175 + 40 • -- = 8 • 535 

100 
{ 30 32.9 

p, 8 • 535 + 26· 100 = 17 • 085 

{ 25 55.3 
p, 17· 085 + 32 • -- - - = 3i • 781 

100 

{ 20 71.3 
p, 34· 781 + 2i • -- = 51 • 893 

100 

p, { ~~ • 893 + 17 • 94 • 7 = 67 • g92 
100 

{ 8 100 
p, 67·992+4·-=71.992 

100 

liche Probandengeschwister als bereits krank zu erwarten. Zwischen 
dem 51. und 60. Lebensjahre erkrankten nach unserer Tabelle 1 % aller 
Otosklerotiker, diese Altersklasse ist von 23 Probandengeschwistern 

besetzt, die weiteren Ordinaten miissen also lauten: PI {5~,23' Die 
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weitere Ordinatenberechnung entspricht vollkommen jener bei der 
fruheren Kurve und ist aus der Tabelle ohne weiteres zu entnehmen. 

Die beiden Kurven schneiden sich nun entsprechend einer Abszisse 
von etwa 28, das bedeutet, wie schon oben ausgefiihrt wurde, daB dem 
Manifestationsalter der Otosklerose entsprechend im Alter von 28 Jahren 
erwartungsgemiiB gerade so viele Probandengeschwister schon erkrankt 
sein muBten, als spater noch erkranken wiirden. 28 Jahre ist somit das 
"kritische Alter:' fur diese Kreuzungskategorie und wir haben nun bei 
Anwendung der Wei n b erg schen Probandenmethode so vorzugehen, daB 
wir zwar samtliche kranke Probandengeschwister in der Rubrik r-1 
berucksichtigen, in der Rubrik p-1 dagegen bloB die iiber 28 Jahre 
alten Probandengeschwister anfuhren. Tabelle III gibt daruber klaren 
AufschluB. Wir berechneten unter r-1 einerseits bloB die Zahl der 
mit groBer Wahrscheinlichkeit als Otosklerotiker anzusprechenden Ge
schwister, andererseits aber die Gesamtzahl der infolge irgendeines 
Ohrenleidens Schwerhorigen. 

Die Zahl der kranken Probandengeschwister macht somit von der 
Gesamtzahl der Probandengeschwister in der 1. Gruppe (nur Otosklero
tiker) lO von 163, das ist 6,13%, in der zweiten Gruppe (SchwerhOrige 
verschiedener Art) 15 von 163, das ist 9,2% aus. 

Wir konnen unser Ergebnis noch mit der "Exkl usion sme thode" 
uberprufen. Diese grundet sich auf folgende Uberlegung: Wir setzten vor
aus, daB alle Probandengeschwister mit der krankhaften Erbanlage be
haftet sind und entsprechend der Manifestationszeit der Otosklerose auch 
im Laufe ihres Lebens an diesem Leiden erkranken.Wurde die Otosklerose 
in lOO% der Falle schon vor dem 9. Lebensjahre manifest, so hatten 
wir im ganzen 214 im Zeitpunkte der Erfassung durch unsere Statistik 
kranke Probandengeschwister gezahlt (vgl. Tabelle II). Da aber die 
Manifestationszeit der Otosklerose zwischen dem 9. und 60. Jahre 
schwankt, so zahlen wir nicht 214, sondern laut Ordinate nur 167 er
wartungsgemaB im Zeitpunkt ihrer Erfassung durch unsere Statistik 
kranke Geschwister. Diese Differenz zwischen der errechneten Zahl167 
und der Gesamtzahl 214 der Probandengeschwister ist somit aus
schlieBlich bedingt durch das Moment der Manifestationszeit. Wenn 
wir nun nicht 167, sondern bloB lO bzw. 15 kranke Geschwister tat
sachlich gefunden haben, dann ist die Relation lO bzw. 15: 167 ein 
unmittelbarer Ausdruck fur die Haufigkeit der krankhaften Erbanlage, 
resp. ihrer Manifestation unter den Probandengeschwistern. 

Die Exklusionsmethode ergibt demnach fur die erste Gruppe lO 
von 167, das ist 5,98%, in der zweiten Gruppe 15 von 167, das ist 
8,98% kranke Geschwister. Wir sehen, Kompensations- und Exklusions
methode ergeben genau ubereinstimmende Resultate. Stellen wir die 
Ergebnisse nochmals nebeneinander, so ergibt sich: 
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nach der Kompensationsmethode 
naeh der Exklusionsmethode 
Mittelwert . 

Gruppe a 

6,13% 
5,98% 
6,06% 

Gruppe b 

9,2% 
8,98% 
9,09% 

Zur Kritik dieser Zahlen sei bemerkt, daB sie selbstverstandlich 
nur annahernde Geltung haben konnen. Zwei Momente, deren Aus
schaltung nicht in unserer Hand liegt, sind geeignet, die erhaltenen 

Familie 
Nr. 

7 
8 

18 
19 
20 
24 
28 
38 
59 
64 
65 
70 
72 
79 
81 
84 
85 
86 
93 

102 
104 

Summe: 

Zahlen, wenn auch unwesent-
Tabelle IV. lich, zu beeinflussen. Da sich 

Samtliche tiber 
28 Jahre alten 

Probanden-
geschwister 

p-1 

1 
4 
4 
4 
2 
0 
0 
6 
2 
2 
1 
4 
6 
0 
6 
0 
4 
0 
0 
2 
5 

53 

Kranke Probanden· 
geschwister r-1 

a) nur 1 b) Schwer-
Otosklerose hiirigkeit 

0 0 
2 3 
0 2 
1 1 
1 1 
0 0 
1 1 
1 1 
0 0 
0 0 
0 0 
1 1 
3 3 
0 1 
0 0 
0 0 
3 3 
0 0 
0 0 
1 1 
0 0 

Li6\1%1 
18 

=34% 

beide Momente in entgegenge
setztem Sinne geltend machen, 
konnen sie. urn so eher un
beriicksichtigt bleiben. 

Von den als ohrgesund an
gesehenen Eltern der Proban
den diirfte trotz ihres doch 
schon vorgeschritteneren Al
ters - einzelne sind ja auch 
schon friiher gestorben - den
noch einer oder der andere 
Otosklerotiker geworden sein 
oder vielmehr spater noch 
werden. Es konnten also 
eventuell vereinzelte von den 
hier verarbeiteten Fallen statt 
in diese in die nachste Gruppe 
hineingehoren. Dieses Moment 
ist geeignet, die erhaltenen Zah
len zu hoch erscheinen zu las
sen, wie die Ergebnisse der 
nachsten Gruppe zeigen wer
den. Dagegen ist bei dem be
kannten Charakter der Oto

sklerose vielleicht ein oder der andere Fall nicht klinisch manifest ge
worden, d. h. wir haben einzelne Probandengesch~ister vielleicht zu 
unrecht als ohrgesund verzeichnet, wahrend sie in Wirklichkeit doch 
Otosklerotiker waren. Uberhaupt sind die Angaben der Probanden 
iiber ihre ohrkranken Geschwister immer verlaBlicher als jene iiber 
das angeblich gute Gehor der Geschwister. Dieses Moment laBt 
demnach die von uns errechneten Zahlen als zu niedrig erscheinen. 
Da sich also die beiden Momente entgegenwirken, so diirfen wir 
mit den oben angefiihrten Werten als im groBen Durchschnitt giiltig 
rechnen. 
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Ehe wir daran gehen, die Erklarungsmoglichkeiten fiir unsere 
Zahlen zu diskutieren, wollen wir die Ergebnisse der zweiten Gruppe 
abwarten. 

b) Ehen eines wahrscheinlich otosklerotischen mit 
e i n em 0 h r g e sun den E It e r (21): Es ist nicht notwendig, hier aber
mals iiber die Anlegung der Tabelle und Kurve (Tab. IV und Abb. 50) 
zu sprechen, da alles fUr die friihere Kreuzungskategorie Gesagte auch 
fiir diese volle Giiltigkeit hat. Das kritische Alter errechneten wir auch 
fUr diese Gruppe mit 28 J ahren. 

Wir stellen wiederum die gewonnenen Zahlen ne beneinander: 

nach der Kompensationsmethode 
nach der Exklusionsmethode 
Mittelwert ......... . 

Gruppe a 

14: 53 = 26,41% 
14: 58 = 24,1% 

25,26% 

Gruppe b 

18: 53 = 34% 
18: 58 = 31% 

32,5% 

Wir kennen nun die statistische Haufigkeit kranker Kinder bei zwei 
Kreuzungstypen und konnen das Ergebnis folgendermaBen formulieren: 

Sind beide Eltern phanotypisch ohrgesund, jedoch 
Trager der krankhaften Anlage z ur Otosklerose, die sie 
auf ihre Nachkommen zu iibertragen vermogen, dann 
werden erwartungsgemaB 6% ihrer Kinder an Otoskle
rose erkranken, 9% aus verschiedenen Ursachen schwer
h or i g wer den. 

1st einer der Eltern Otosklerotiker, der andere ohr
gesund, dann werden unter den gleichen Voraussetzun
gen wi e 0 ben erw artung sge m a B 25,26 % der Kin der an Ot 0-

sklerose erkranken, 32,5% aus verschiedenen Ursachen 
s c h w e rho rig w e r den. 

Welche Schlu13folgerungen konnen wir aus diesen Ergebnissen 
ableiten? Am auffallendsten ist zunachst die gewaltige Zunahme der 
Erkrankungswahrscheinlichkeit der Kinder, wenn der cine Elter an Oto
sklerose leidet. Schon dieser Umstand wiirde, wenn es eines solchen 
Argumcntes iiberhaupt noch bediirfte, jede Zufalligkeit ausschlieBen 
und die genotypische (konstitutionelle) Bedingtheit der Otosklerose 
beweisen. 

Do minan ter Er b ga ng im Sinne der Men de I schen Verer
bungsgesetze ist nach unseren Ergebnissen auszuschlieBen. Lage eine sog. 
vollkommene Dominanz der Anlage zu Otosklerose vor, dann ware das V or
kommen otosklerotischer Kinder in Ehen zweier ohrgesunder Eltern 
iiberhaupt unverstandlich, dann konnte ja ein Uberspringen einer 
Generation nicht erwartet werden. Wollte man aber zu der Annahme 
einer sog. unvollkommenen Dominanz seine Zuflucht nehmen, d. h. die 
beobachteten Tatsachen so erklaren, daB die krankhafte Erbanlage nicht 
regelmaBig dominant ware oder durch die Gegenwart sog. Hemmungs-
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faktoren an der Dominanz, das ist eben am phanotypischen Durch· 
bruch verhindert wiirde, so wiirde man ganz unnotiger- und daher 
unerlaubterweise den Tatsachen Gewalt antun, da eine viel einfachere 
Deutung moglich ist. Eine so gezwungene Annahme, wie die von 

60 
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Ji7hre 

Po { ~ 
P {15 5.3 

I 3 • 100 = 0 • 159 

P {20 28.7 
2 0 • 159 + 6· 100 = 1 • 881 

P, {25 44.7 
1 • 881 + 7· 100 = 5 • 01 

p. { 3g • 01 + 11 • 6~~ 1 = 12 . 391 

{ SO 
p. 12.391 + 11 • ~~ 1 = 21 .642 

P {40 93.7 
• 21· 642 + 13· 100 = 3S • 823 

P {45 !!6.9 
, 3S. 823 + 9· 100 = 42 • 544 

P, { ~ • 544 + 9 • ~ = 51 • 454 
100 

P {60 100 
, 51· 454 + 5· 100 = 56 • 454 

P {tiber 60 100 
10 56. 454 + 2 • 100- = 58 • 454 

Abb.50. 

Po { 68 
{ 50 1 

P, 5. 100 = 0 • 05 

p, { 48 . 05 + 9 • ~ = 0 • 329 
100 

{ 40 6.3 
p, 0.829+9'100=0.896 

{ S5 15.9 
p, 0 • 896 + 13· 100 = 2 . 963 

{ SO 32.9 
p, 2 • 963 + 11· 100 = 6 • 582 

p, { ~ • 582 + 11 • 50 • 3 = 12 • 665 
100 

{ 20 71.3 
p, 12· 665 + 7· 100 = 17 • 656 

p, { ~~ • 656 + 6 • 94 • 7 = 23 . 338 
100 

p, { ~ • 388 + 3. 100 = 26 • 338 
100 

Hemmungsfaktoren konnte gegebenenfalls zur Erklarung von Aus
nahmserscheinungen herangezogen werden, sie ist aber angesichts der 
fiktiven Natur unserer Deutung der Vererbungsphanomene iiberhaupt 
gewiB nicht gestattet, wenn es sich urn ein regelmaBiges Vorkommnis 
handelt. Und wenn 50 Ehen ohrgesunder Eltern, die zu otosklerotischen 
Kindern gefiihrt haben, bloB 21 Ehen gegeniiberstehen, in welchen der 
eine der Eltern mit Otosklerose behaftet ist, so ist es gewiB ein regel
maBiges und kein ausnahmsweises Vorkommnis, daB zwei ohrgesunde 
Eltern otosklerotische Kinder haben konnen. 1st dann die Dominanz -
sit venia verbo - regelmaBig so "unregelmaBig", bzw. kommt der 
"Hemmungsfaktor" so regelmaBig vor, dann sprechen wir eben besser 
nicht mehr von Dominanz, sondern nennen es Rezessivitat. Auch die 
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kleinen Zahlen fiir die Erkrankungswahrscheinlichkeit der Kinder waren 
vollkommen unverstandlich, wollte man mit einer "gehemmten" Domi
nanz rechnen. Es waren mindestens 50% kranke Kinder zu erwarten, 
und es ware der Raufigkeitsunterschied in bezug auf kranke Kinder 
zwischen der ersten Kreuzungskategorie (zwei gesunde EItern) und der 
zweiten (ein otosklerotischer EIter) gar nicht zu verstehen. 

Wir miissen also dominanten Erbgang der Otoskleroseanlage trotz 
der gegenteiligen Annahme W. Albrechts ausschlieilen. Diese seine 
Annahme beruhte auf der Beobachtung einzelner Stammbaume, die zwar 
an und fUr sich interessant, aber fiir solche Schluilfolgerungen unzu
reichend sind. Raben doch die neueren Vererbungsforscher seit Wei n -
be r g immer wieder die Unzulanglichkeit der bloilen Stammbaumbeob
achtung infolge der unvermeidlichen, sog. kasuistischen Auslese betont. 
In der Tat lassen sich die von A I b r e c h t mitgeteilten Beobachtungen 
an seinen Otosklerosefamilien auch anders, konform unserer sogleich 
naher zu begriindenden Auffassung, deuten. Dbrigens gelangte auch 
Gradenigo zur Annahme eines rezessiven Erbganges bei Otosklerose. 

Auch eine Form des sog. geschlech tsgebundenen Erb
g a n g e s kann a limine abgelehnt werden, obwohl die ungleiche Ver
teilung der Geschlechter in unserem Otosklerosematerial an einen der
artigen Erbgang denken lassen konnte. Wir haben unter unseren Oto
sklerose-Probanden 37 Mannerund 69 Frauen, d. h. also die mannlichen 
Otosklerosen machen nur 35% des Gesamtmaterials aus. Von den 21 
otosklerotischen EItern der zweiten Kreuzungskategorie waren gleichfalls 
nur 8 Vater, 13 Miitter, also wiederum der fast gleiche Prozentsatz von 
38% mannlicher Otosklerose. Nach diesem Uberwiegen des weiblichen 
Geschlechtes bei Otosklerose konnte nur ein geschlechtsgebunden
dominanter Erbgang in Frage kommen. Abgesehen aber von den oben 
schon gegen den dominanten Erbgang im allgemeinen angefUhrten Argu
men ten kamen noch die beiden folgenden hinzu: Bei geschlechts
gebunden-dominantem Erbgang kann ein kranker Vater einerseits immer 
nur kranke Tochter, andererseits bei Paarung mit einer gesunden Frau 
immer nur gesunde Sohne zeugen. Beziiglich der Begriindung dieser 
Gesetzmailigkeiten muil auf die ausfiihrlichen Darstellungen der Ver
erbungsgesetze bei J. Bauer sowie E. Baur, Fischer und Lenz 
verwiesen werden. 

Wenn wir nun auch gesunde Tochter otosklerotischer Vater genug be
obachten konnten, so ware das kein zwingender Gegenbeweis, da die 
altesten derartigen Tochter immerhin erst 38, 35, 34 und 33 Jahre alt 
waren, also doch noch spater erkranken konnten. Zwingend ist dagegen 
das Faktum, dail wir in unserem Material 7 mit Otosklerose behaftete 
Vater verzeichnet haben, die mit ohrgesunden Miittern zusammen 11 
otosklerosekranke Sohne gezeugt haben. Damit erscheint also auch 
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die Annahme eines geschlechtsgebundenen Erbganges, und das bedeutet 
die Lokalisation der krankhaften Erbanlage im Geschlechtschromosom, 
vollkommen widerlegt. Auf die Frage des Uberwiegens des weiblichen 
Geschlechts bei der Otosklerose werden wir spater noch zuriickkommen. 

Es bleibt somit r e z e s s i v erE r b g a n gals einzig magliche Er
klarung iibrig. Handelte es sich aber um eine einzige rezessiv mendelnde 
Erbanlage, welche die Grundlage fiir die Otosklerose abgeben wiirde, dann 
miiBten wir ganz andere Zahlenverhaltnisse erwarten, als wie wir sie in 
Wirklichkeit gefunden haben. Aus Kreuzungen zweier gesunder, also 
heterozygoter Eltern (DRxDR) waren 25% kranke Kinder, aus Kreu
zungen eines kranken, also homozygoten (RR), mit einem gesunden hetero

Tabelle V. I Samtliche tiber Kranke Pro hand en-
. . 29 Jahre alten geschwister r-I 

Famllie Proband en-
a) nnr I b) lab. 

Nr. geschwister Schwer-
p-I Otosklerose I hiirigkeit 

2 2 0 I 0 
5 2 0 0 
9 3 2 2 

11 1 0 0 
14 1 0 0 
15 1 0 0 
25 0 0 0 
27 3 1 1 
34 1 0 0 
40 2 0 0 
41 3 0 0 
44 0 0 0 
48 5 1 2 
50 2 0 0 
51 5 1 I 
54 3 0 0 
57 4 0 0 
58 3 2 2 
60 I 0 0 
61 6 1 1 
68 4 1 1 
94 0 0 0 

Summe 52 I 9 I 10 = 17,3% = 19,23% 

zygoten (DR) Elter waren 
50% kranke Kinder zu er
warten, wahrend unsere ent
sprechenden Zahlen wesentlich 
niedriger sind: 6% bzw. 9% 
und 25,26 % bzw. 32,5 %. Selbst 
wenn wir in Betracht ziehen, 
daB vielleicht nicht jedes mit 
der entsprechenden krankhaf
ten Erbanlage behaftete Indi
viduum auch klinisch manifest 
krank werden muB - die gra
Bere Haufigkeit der Otoskle
rose beim weiblichen Ge
schlecht kannte ja dafiir spre
chen, daB die krankhafte An
lage beim Manne Ofters an der 
phanotypischen Auswirkung 
gehemmt wird - selbst dann 
schiene uns die Zahlendifferenz 
zu groB, um mit der Annahme 
eines einfach rezessiven Erb
ganges vereinbar zu sein. Dazu 
kommt, daB uns halbwegs kon
stant wirksame exogene atio
logische Faktoren bei der Oto
sklerose kaum bekannt sind. 

Beobachten wir doch immer wieder, wie sich die Otosklerose ohne irgend
ein auBeres ursachliches Moment, ganz spontan, gewissermaBen aus 
sich selbst heraus, also offen bar nur auf Grund einer besonderen Ver
anlagung als echteKonstitutionskrankheit entwickelt, mage auch mancher 
physiologische Vorgang des weiblichen Geschlechtslebens (Graviditat, 
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Laktation) als agent provocateur gelegentlich eine Rolle spielen. In 
der Atiologie der Otosklerose ist kein Raum fur eine weit mehr als 
50proz. Quote an auBeren atiologischen Faktoren, wie wir sie an
nehmen muBten, woIIten wir angesichts unserer Zahlen uns dennoch 
mit der Annahme eines einfachen rezessiven Erbganges begnugen. 

Dazu kommt aber ein zweites, sehr wichtiges Argument, und das 
ist das Zahlenverhaltnis 6 : 25,26%. Die Spannung zwischen diesen 
beiden Zahlen, die der Zahl otosklerosekranker Kinder in Ehen zweier 
gesunder, bzw. eines otosklerotischen mit einem gesunden Elter ent
sprechen, diese Spannung ist mit der Annahme eines einfach-rezessiven 
Erbganges schwer vereinbar, denn erstere Zahl betragt den vierten Teil, 
letztere bloB die Halfte der bei einfach-rezessivem Erbgang zu erwar
tenden Zahlen (25% resp. 50%). Diese Spannung fordert aber geradezu 
die Annahme zweier rezessiver Erbanlagen, denn die bei einem solchen 
sog. digenen oder dihybriden Erbgange zu erwartenden ent
sprechenden Zahlenverlialtnisse und zwar Minimumzahlen (vgl. weiter 
unten) waren 6,25% und 25%. 
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Diese mit der theoretisch zu erwartenden, so verbliif
fend iibereinstimmende Spannung zwischen den beiden 
Zahlen ist so eindrucksvoll, daB wir schon hier die Hy
pothese aufstellen diirfen: Die genotypische (konsti
t u tionelle) Grun dlage der Ot osklerose stell t die An we sen
heit zweier rezessiv mendelnder Erbfaktoren dar. Waren 
diese krankhaften rezessiven Erbfaktoren etwa a und b gegeniiber den 
normalen und dominanten A und B, dann lautete die Erbformel einer 
Otosklerose aabbCCDD ... gegeniiber der Erbformel eines Normalen 
AABBCCDD ... 

Auf die Erorterung der Zahlenverhaltnisse bei Gruppe b, welche 
nicht nur otosklerotische, sondern schwerhorige Kinder ganz allgemein 
umfaBt (9% bzw. 32,5%), wollen wir erst spater eingehen, wenn uns 
auch die bei labyrintharer Schwerhorigkeit gewonnenen Ergebnisse 
zur Verfiigung stehen. Wir werden dann sehen, wie die von uns ver
tretene Annahme zweier rezessiver Erbanlagen als Grundlage der 
Otosklerose imstande ist, aIle weiteren Beobachtungsergebnisse in ein
facher und befriedigender Weise zu erklaren. 

c) Ehen eines wahrscheinlich labyrinthar schwerhori
gen mit einem ohrengesunden Elter (22): Das kritische Alter 
bestimmten wir in dieser Kreuzungskategorie mit 29 Jahren. Tabelle und 
Kurve (Tab. V und Abb. 51) zeigen, wie wir zu den folgenden Resulta
ten gelangt sind: 

nach der Kompensationsmethode 
nach der Exklusionsmethode 
Mittelwert . . . . . . 

Gruppe a 

9: 52 = 17,3% 
9: 55 = 16,4% 

16,9% 

Gruppe b 

10 : 52 = 19,23% 
10 : 55 = 18,2% 

18,a% 

1st also einer der Eltern mit labyrintharer Schwer
horigkeit behaftet, der andere ohrengesund, dann werden 
un t er den gleichen V ora ussetz ungen wie 0 ben erwar
tungsgemaB 16,9% der Kinder an Otosklerose erkranken, 
18,7% aus verschiedenen Ursa chen schwerhorig werden. 
Diese Zahlen bei Belastung eines Elters mit labyrintharer SchwerhOrig
keit sind wesentlich geringer als jene, die wir bei Belastung eines Elters mit 
Otosklerose gefunden haben : 16,9 % gegeniiber 25,26 %, 18,72 % gegeniiber 
32,5%. Sie stehen aber diesen Zahlen immer noch naher als diejenigen, 
welche fiir die Erkrankungswahrscheinlichkeit der Kinder zweier ohr
gesunder Elternerrechnetwurden (6% und 9%). Darausistzuentnehmen, 
daB ein labyrinthar schwerhoriges Individuum Erban
lagen auf seine Nachkommen iibertragt, welche zur Ent
wickl ung einer Otosklerose Veranlass ung ge ben konnen. 
Das bedeutet also: Labyrinthare Schwerhorigkeit und 
Otosklerose miissen wenigstens zum groBen Teil auf der 
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Gegenwart gleicher Gene beruhen. Weitere SchluBfolgerun
gen behalten wir uns nach der Besprechung der zweiten Probanden
gruppe vor. 

2. Labyrinthare Schwerhorigkeit. Wie die beigegebene Ta
belle (Tab.VI) zeigt, ist die Manifestationszeit dieses Leidens weiter hin
ausgeruckt als jene der Otosklerose. Die meisten der 108 labyrinthar 
Schwerhorigen, welche uber das Erkrankungsalter halbwegs verlaBliche 
Angaben machen konnten, beobachteten die ersten Erscheinungen 
zwischen dem 36. und 40. Lebensjahr. Das Durchschnittsalter unserer 
Probanden war, wie schon fruher erwahnt, bei labyrintharer Schwer
horigkeit 43,8, bei Otosklerose 37,3 Jahre. Falle ausgesprochener Pres
byakusis haben wir unter unsere Probanden nicht aufgenommen, wie
wohl scharfe Grenzen zwischen konstitutioneller labyrintharer Schwer
horigkeit und Altersschwerhorigkeit weder theoretisch noch praktiseh
klinisch sieh ziehen lassen. Dagegen muBten wir naturgemaB bei Eltern 
und Geschwistern Altersschwerhorigkeit als positiven Befund gelten 
lassen und haben solche Falle als labyrinthare Schwerhorigkeit ver
zeichnet. Der spaten Manifestationszeit des Leidens entsprechend fanden 
wir auch das kritische Alter weit hoher, namlich 40 und 41 Jahre. Da in 
dieser Gruppe eine Entscheidung uber die Natur der Sehwerhorigkeit 
der Probandengeschwister meistens nicht moglich war, so verzichteten 
wir hier auf eine gesonderte Berechnung in zwei Untergruppen, wie wir 
sie bei der Otosklerose durchfuhren konnten, und ziihlten alle schwer
horigen Geschwister zusammen. 

Wir konnten 54 Ehen zweier ohrengesunder Eltern und 38 Ehen eines 
schwerhorigen mit einem ohrengesunden Elter statistisch verwerten. 
Wenn in den Tabellen VII und VIII statt 54 nur 37 und statt 38 nur 26 
Familien zu finden sind, so kommt das daher, weil wir der Raumersparnis 
wegen jene Ehen in die Tabelle gar nicht aufnahmen, in denen keine 
schwerhorigen und keine uber dem kritischen Alter von 40 bzw. 41 
J ahren stehenden Geschwister vorhanden waren. Das Rechnungser
gebnis bleibt ja durch solche Familien unbeeinfluBt. 

Tabelle VI. 

1m Alter von.. .. . .... 11 ~ ~ III ~ Ililill ~ I ~ I ~ III i II J 
erkrankten unter 108 Jabyrinthiir I I I I I I I I 
. SchwerbOrigen...... -, ~ 7 12, 7 18" 16 117 6 "8 ~ 3 -
III Pro ............. _____ ~ I~ ~~ 11,11~ 16~1 14,8 15,7 ~~~t-'~~ _ 2,~ -

standen unter den Probanden-
geschwistern 

a) aus 54 Ehen zweier Ohr-
gesunder ... 10 20 18 20 24 23 19 25 19 9 9 S 199 

b) aus 58 Ehen eines Schwer-

111 15111 117 115 I 21 

horigen mit einem Ohr-
gesunden .. .. 4 14 13 12 4 125 

17* 
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Tabelle VII. 
Samtliche fiber 
40 Jahre alten Schwerhiirige 

Familie Nr. Proband en- Prohandengeschwister 
geschwister r-l 

p-l 

2 2 0 
8 1 0 
9 3 0 

10 4 3 
18 2 1 
19 5 2 
22 6 I (1 wiederholte 
23 3 0 [Otitis) 
24 6 0 
28 4 0 
30 4 0 
34 I 0 
36 1 0 
39 2 0 
49 3 0 
50 6 o (3 wiederholte 
56 4 2 [Otitis) 
58 0 I 
66 4 0 
67 1 0 
71 0 o (I Otitis) 
72 1 0 
73 1 0 
78 5 0 
81 1 0 
82 3 I 
83 3 0 
86 3 0 
88 4 0 
91 2 0 
92 2 0 
93 7 0 
95 4 I 
97 2 0 
98 2 0 

100 3 0 
102 1 0 

Summe 
I 37 Fami- 106 12 

lien I 

Familie Nr. 

I I 4 
6 
7 

11 
12 
16 
25 
26 
27 
38 
42 
44 
45 
47 
52 
53 
55 
60 
61 
62 
76 
79 
90 

101 
103 

Summe I 
26 Familien 

Tabelle VIII. 
Samtliche fiber 
41 Jahre alten 

Prohanden-
geschwister 

p-1 

3 
0 
1 
2 
2 
0 
5 
I 
5 
1 
0 
2 
4 
4 
2 
6 
2 
1 
1 
8 
0 
1 
3 
3 
1 
7 

65 

Schwerhiirige 
Prohanden-
geschwister 

r-l 

1 
1 
0 
0 
0 
1 
2 
0 
2 
0 
1 
1 
0 
I 
1 
0 
0 
0 
0 
0 
1 
0 
2 
0 
0 
1 

15 

Nach der Kompensationsmethode: 
15: 65 = ~3,1%; 

Nach der Exklusionsmethode: 
15 : 73,19 = ~0,5% 

Nach der Kompensationsmethode: 12 : 106 = 11,32%; 
nach der Exklusionsmethode: 12 : 114,58 = 10,47'%. 
Bei Miteinrechnung der 5 Otitisfalle unter den Probandengeschwistern ergibt 

sich nach der 
Kompensationsmethode: 17: 106 = 16%; 
Exklusionsmethode: 17 : 114,58 = 14,8%. 
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Stel1en wir die Ergebnisse der beiden Kreuzungskategorien zusammen: 

a) 54 Ehen zweier ohr
gesunder Eltern 

nach der Kompensationsmethode 
nach der Exklusionsmethode . 

Mittelwert . . . . . . 

120 

12 : 106 = 11,32% 
12 : 114,58 = 10,47% 

10,89% 

b) 38 Ehen eines schwer
horigen mit einem ohr

gesunden Elter 

15: 65 = 23,1% 
15 : 73 = 20,5% 

21,8% 
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Wiirden wir in der ersten Gruppe die 5 an Otitiden leidenden, aber 
nicht nachweislich schwerhorigen Probandengeschwister zu den kranken 
hinzuzahlen, dann wiirde sich die Zahl 10,89% auf 15,4% (Mittelwert 
aus 16% nach der Kompensationsmethode und 14,8% nach der Ex
klusionsmethode) erhohen. 

Wir konnen nunmehr resumieren: Sind beide Eltern phano
typisch ohrengesund, jedoch Trager der krankhaften 
Anlage zu labyrintharer Schwerhorigkeit, die sie auf 
ihre Nach kommen zu iibertragen vermogen, dann werden 
erwartungsgemaB 10,89% ihrer Kinder schwerhorig sein. 
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1st einer der Eltern labyrinthar schwerhorig, der andere 
ohrenge sund, dann werden unter denselben Voraussetzungen 
erwartungsgemaB 21,8 % der Kinder schwerhorig sein. 

Wir konstatieren zunachst eine weitgehende Ubereinstimmung dieses 
letzteren Ergebnisses mit dem der oben besprochenen Kategorie 1 c., 
in welcher es sich gleichfalls um die Kreuzung eines wahrscheinlich laby
rinthar schwerhorigen mit einem ohrengesunden Elter handelt. Hier er
halten wir als Erkrankungswahrscheinlichkeit der Kinder 21,8%, dort 
errechneten wir sie mit 18,72%. Die geringfiigige Differenz ist natiirlich 
auf den Fehler der kleinen Zahl zu beziehen. Die befriedigende Uberein
stimmung aber beweist, daB trotz der Kleinheit unseres Materials die 
von uns angestellten Berechnungen doch allgemeinere Giiltigkeit be
anspruchen diirfen und die von uns darauf gegriindeten SchluBfolgerungen 
einer tragfahigen Unterlage nicht entbehren. 

Sodann stellen wir als auffallendes Ergebnis fest, daB bei der laby
rintharen Schwerhorigkeit die Spannung zwischen den Zahlen kranker 
Kinder aus der Kreuzungskq,tegorie a) (Ehen zweier ohrgesunder Eltern) 
und aus der Kreuzungskategorie b) (Ehen eines schwerhorigen mit einem 
ohrgesunden Elter) geringer ist als die gleiche Spannung bei Otosklerose. 
Hier das Verhaltnis von rund 11 % zu 22%, dort das entsprechende 
Verhaltnis 6% zu 25%, bzw. 9% zu 33%. 

Wie llWt sich diese Tatsache erklaren 1 Was iiber die Moglichkeit 
eines dominanten, geschlechtsgebundenen und einfach-rezessiven Erb
ganges bei der Otosklerose gesagt wurde, gilt genau so auch von der 
labyrintharen SchwerhOrigkeit. Auch die hier beobachteten Verhaltnisse 
waren ebensowenig nach einem der aufgezahlten Erbmodi zu verstehen. 
Dazu kommt aber noch, daB wir schon oben bei Erorterung der 
Kreuzungskategorie 1 c. (Otosklerose-Probanden mit einem labyrinthar 
schwerhorigen Elter) zu der SchluBfolgerung gelangt sind, daB laby
rinthare Sehwerhorigkeit und Otosklerose wenigstens zum groBen Teil 
auf der Gegenwart gleicher Gene beruhen miissen. 

Eine nach allen Richtungen befriedigende Erklarung 
er blicken wir n ur in der Annah me, da B die b eiden 
r ezes si v mendelnden a bnorm en Er banlagen, welehe wir 
als die genotypisehe Grundlage der Otosklerose kennen
gelernt haben, zugleieh auch die genotypisehe Grund
lage der la byrin th ar enS c h w er ho r ig k ei t dars tellen, 
wobei aber das eine dieser Gene bei labyrintharer 
Schwerhorigkeit partielle Dominanz zeigt, d. h. ofters 
schon in heterozygotem Zustande zur Erkrankung an 
la b yr in th are r Se h wer h orig kei t f iihr en kann. 

Schrieben wir fiir die Otosklerose die Erbformel 
aabbCCDD ... oder kurz aabb ... , so nehmen wir jetzt an, 
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daB der labyrintharen Schwerhorigkeit entweder die 
gleiche Erbformel aabb ... (Dihomozygotie) oder aber die 
Erbformel Aabb ... bezw. aaBb ... (Monohetero-monohomo
zygotie) zukommt. 

Unterziehen wir nun die Konsequenzen dieser Annahme einer ein
gehenderen Betrachtung. Wir wollen dabei Punkt fur Punkt die ein
zelnen tatsachlichen Beobachtungen durchgehen, deren Erklarung durch 
unsere Annahme ermoglicht wird. 

1. Die von uns errechnete Zahl fur die Erkrankungswahrscheinlich
keit der Kinder an labyrintharer Schwerhorigkeit aus Ehen zweier ohren
gesunder, aber erbanomaler Eltern (rund 11%) und aus Ehen eines 
labyrinthar-schwerhorigen mit einem ohrgesunden Elter (rund 22%), so
wie die gegeniiber den entsprechenden Zahlenverhaltnissen bei Oto
sklerose-Probanden geringere Spannung zwischen den beiden Zahlen 
lassen sich durch unsere Annahme erklaren. 

Wir miissen hier etwas weiter ausholen. In der folgenden Tabelle IX 
haben wir aIle Kreuzungstypen und deren Resultate bei dihybridem 

Tabelle IX. 

AU8 der I. II. III. IV. ,. VI. 
Kreu-

AaBb·AaBb AaBb· Aabb 1. Aabb • Aabb AaBb· aabb 1. Aabb • aabb aabb • aabb zung 

1 AABB AABb AAbb AaBb Aabb aabb 

~ 
(100%) 

CD 2 AABb AAbb Aabb Aabb aabb (50%) p.. 

t> 3 AAbB AaBb aAbb aaBb 
"C 4 AAbb Aabb aabb (25%) aabb (25%) .... 
~ 

"'" 5 AaBB aABb <D 
~ 6 AaBb aAbb ---~-I:l=l 

.9:l 7 AabB aaBb 2. Aabb • aaBb 2. aaBb.aabb I 
"C 8 Aabb aabb(12,5%) I 
..<:i 9 aABB AabB aaBb .S 
en 10 aABb Aabb I aabb(50%) 
S 11 aAbB aabB 

..0 aAbb aabb (25%) 1;'0 12 
fi: 13 aaBB 

14 aaBb I 
15 aabB I 

I 16 aabb(6,25%) I 

(digenem) Erbgang zusammengestellt. Wir setzen zunachst voraus, daB 
die beiden pathologischen Erbanlagen vollkommen rezessiv sind, wie 
wir das bei der Otosklerose angenommen haben. Dann reprasentieren 
die Kreuzungstypen I-III die Ehen zweier ohrgesunder, erbanomaler 
Eltern, die Kreuzungen IV - V die Ehen eines otosklerotischen mit 
einem ohrgesunden und die Kreuzungstype VI die Ehe zweier oto-
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sklerotischer Eltern. Wir haben oben als die erwartungsgemiWen Er
krankungsziffern der Kinder bei dihybridem Erbgang 6,25% fur Ehen 
zweier gesunder Eltern, 25% fur Ehen eines kranken mit einem gesunden 
Elter angegeben und diese Ziffern ausdrucklich als Minimalzahlen dekla
riert. Die Sachlage ist aus der Tabelle IX durchaus verstandlich. Die 
Minimalzahlen konnen namlich nur dann gelten, wenn die Kreuzungs
typen I bzw. IV vorliegen. Da aber gesunde erbanomale Eltern nicht 
immer diheterozygot sein mussen (AaBb), sondern auch die Erbformel 
Aabb oder aaBb haben und infolgedessen die Kreuzungstypen II und III 
bzw. V vorkommen konnen, so kann auch die Erkrankungswahrschein
lichkeit der Kinder hoher sein als 6,25% bzw. 25%, und zwar um so 
hoher, je Ofter diese Kreuzungstypen II, III und V im Verhaltnis zu 
den jedenfalls haufigeren Typen I und IV in Wirklichkeit vorkommen. 
DaB die Diheterozygoten (AaBb) in der Bevolkerung haufiger vorkommen 
mussen als Monohomozygotrezessiv-monoheterozygote hat B. Aschner 
in ihren Untersuchungen uber die Vererbung des peptischen Geschwiires 
ausfuhrlicher begrundet. Wir durfen demnach als in Wirklichkeit keines
falls erreichten auBersten Grenzfall die gleiche Haufigkeit der Kreuzungs
typen I, II und III ansehen und damit das arithmetische Mittel von 
6,25%, 12,5% und 25%, d. i. 14,58% als Maximalzahl betrachten. Fur 
Ehen eines kranken mit einem gesunden Elter ware analog das arith
metische Mittel aus 25% und 50% (Kreuzungstype IV und V), d. i. 
37,5% als Maximalzahl zu betrachten. Bei vollkommener Rezessivitat 
der beiden krankhaften Erbanlagen, wie wir sie bei Otosklerose an
genommen haben, muBten sich also die Zahlen der kranken Kinder 
bewegen zwischen 6,25% und 14,58% bzw. zwischen 25% und 37,5%. 
Dem entsprechen auch tatsachlich die von uns erhobenen Zahlen von 
6% und 25%, wenn wir nur otosklerotische Kinder zahlen, 9% und 
32,5%, wenn wir aIle schwerhorigen Kinder mitrechnen. Es scheinen 
vielleicht auch diese Zahlen darauf hinzuweisen, daB nicht die Oto
sklerose als solche vererbt wird, sondern daB auch die aus anderen 
Grunden schwerhorigen Kinder die krankhafte Erbanlage von ihren 
Eltern geerbt haben. 

Setzen wir aber nunmehr partielle Dominanz des einen von den bei
den Erbfaktoren voraus, d. h. nehmen wir an, es konnte gelegentlich 
schon der monohomozygotrezessiv-monoheterozygote Zustand (aaBb 
oder Aabb) zur phanotypischen Manifestation fuhren - fur die laby
rinthare Schwerhorigkeit haben wir ja diese Annahme gemacht -, dann 
fielen die Kreuzungstypen II und III teilweise, d. h. so oft wirkliche 
Dominanz der einen anomalen Erbanlage vorliegt, nicht mehr unter die 
Kategorie Ehen zweier gesunder Eltern, sondern in jene der Ehen eines 
kranken mit einem gesunden bzw. zweier kranker Eltern. Wir wollen 
uns weiter folgendes vergegenwartigen. Die Begriffe Dominanz und 
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Rezessivitat haben immer nur relative GiiItigkeit und sind Fiktionen, 
die uns das Verstandnis und die Analyse mannigfacher Tatsachen er
moglichen. Am zweckmaBigsten werden wir mit den Begriffen Domi
nanz und Rezessivitat die Vorstellung quantitativer VerhaItnisse ver
binden, wie es uns R. Go Ids c h mid t in iiberzeugender Weise gelehrt 
hat. Wenn also bei voIlkommener Rezessivitat der beiden krankhaften 
Erbfaktoren erst das Zusammentreffen aller vier von ihnen (aabb) zur 
phanotypischen Manifestation fiihrt, so geniigen dazu bei Domin.anz 
des einen schon drei (Aabb). Bei der labyrinthiiren SchwerhOrigkeit 
nehmen wir aber keine standige, sondern nur eine fakultative Domi
nanz dieses einen Faktors an, d. h. nur unter gewissen Umstanden hat 
der krankhafte Erbfaktor a eine derart groBe Durchschlagskraft, daB er 
schon in der Einzahl, also im heterozygoten Zustand die Erkrankung 
herbeizufiihren vermag. Offenbar ist dies nur dann der Fall, wenn auch 
die beiden rezessiven Gene b eine besondere Potenz, eine besondere 
Wirkungskraft entfalten. 

So konnen wir uns vorsteIlen, daB es gewissermaBen zweierlei a und 
b gibt, die sich durch den Grad ihrer Wirkungsintensitat unterscheiden. 
Nur wenn drei dieser besonders hoch aktiven Gene in einem Individuum 
zusammentreffen, wird sich eine labyrinthare Schwerhorigkeit ent
wickeln konnen, sonst aber waren aIle vier, d. h. der dihomozygote 
Zustand dazu erforderlich. Wenn wir uns nun den Kreuzungstypus II 
als Kreuzung eines Ohrengesunden (AaBb) mit einem labyrinthar 
Schwerhorigen (Aabb) vor Augen haIten, so werden unter den 8 Ba
stardtypen der Kinder ein dihomozygot-rezessives, also sic her krankes, 
und zwei monoheterozygot-monohomozygote von der gleichen Erbformel 
wie ihr kranker EIter (Aabb) vorkommen. Diese beiden Kinder werden 
zwar die gleiche Erbformel wie ihr kranker Elter haben, sie werden sich 
aber darin von ihm unterscheiden, daB der eine von ihnen unter seinen 
3 krankhaften Erbfaktoren nur einen, der andere zwei, keiner aber aIle 
3 "hochaktive" Krankheitsfaktoren aufweist, vorausgesetzt, daB nicht 
auch der gesunde Elter Trager eines solchen hochaktiven Faktors ge
wesen ist. Wir konnen uns dies so veranschaulichen, daB wir diese 
hochaktiven Gene mit a' und b' bezeichnen. Die beiden Eltern haben 
dann die Erbformeln AaBb und Aa'b'b' und bilden Keimzellen von 
folgenden Typen: AB, Ab, aB und ab, sowie Ab' und a'b'. Als Bastard
typen ergeben sich: AABb', Aa'Bb', AAbb', Aa'bb', aABb', aa'Bb', 
aAbb', aa'bb'. Sicher krank werden von den 8 Kindern aa'bb', das ist 
12,5% seill~ie beiden gleichfalls unterstrichenen Typen Aa'bb' und 
aAbb' konnen aus dem eben angefiihrten Grunde gesund bleiben. 
Diese Hilfshypothese erklart uns, warum Ehen eines labyrinthar
schwerhorigen mit einem ohrgesunden EIter weniger als 25% kranke 
Kinder ergeben konnen, warum also die Spannung zwischen den Zahlen 
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fiir die Erkrankungswahrscheinlichkeit der Kinder aus Ehen eines 
kranken mit einem gesunden (ca. 22%) gegeniiber den Ehen zweier 
gesunder Eltern (ca. 11 %) geringer ist, als wir sie bei der Otosklerose 
gefunden haben. Partielle Dominanz in dem dargelegten Sinne, d. h. 
gekniipft an eine bestimmte Beschaffenheit und Wirkungsintensitat 
des anderen krankhaften Erbfaktors, ist also geeignet, einerseits den 
Prozentsatz kranker Kinder aus Ehen eines kranken mit einem gesun
den Elter von dem sonst zu erwartenden Perzentsatz von 25% etwas 
herabzudriicken, andererseits aber auch in Ehen zweier gesunder, 
aber erbanomaler Eltern (AaBb und AaBb) den zu erwartenden Mini
malperzentsatz von 6,25% eventuell etwas zu erhohen, da sich 
unter den monoheterozygot-monohomozygot-rezessiven Kindern ge
legentlich die Erscheinung der partiellen Dominanz bemerkbar machen 
konnte. 

2. Der von uns bei der Kreuzungskategorie I c. (ein labyrinthar 
schwerhoriger mit einem ohrgesunden Elter) gefundene Perzentsatz 
otosklerotischer Kinder (16,9%) bzw. aus verschiedenen Ursachen 
schwerhoriger Kinder (18,72%) ist nach unserer Annahme aus den 
gleichen Griinden verstandlich. Da der Berechnung des Perzentsatzes 
der "aus verschiedenen Ursachen schwerhorigen Kinder" hier nicht 
die wesentlich spatere Manifestationszeit der labyrinthar Schwer
horigen, sondern, wie sich aus den obigen Darlegungen ergibt, nur 
die Manifestationsz;eit der Otosklerose zugrunde gelegt ist, so ist er 
jedenfalls etwas zu niedrig bewertet, und wiirde dann wohl vollkommen 
mit jenem iibereinstimmen (ca. 22%), den wir gefunden haben, als wir 
von labyrinthar Schwerhorigen als Probanden ausgingen. Die Uber
einstimmung beweist, was wir schon oben bemerkt haben, daB der 
Otosklerose und labyrintharen Schwerhorigkeit die gleichen krankhaften 
Erbanlagen zugrunde liegen. 

3. Die Annahme eines dihybriden Erbganges, wobei der eine der 
beiden Erbfaktoren unter allen Umstanden rezessiv, der andere gelegent
lich auch dominant ware, erklart die Resultate der bisher von uns nicht 
besprochenenKreuz ungen z weier kranker El tern. Lage vollkom
mene Rezessivitat, sei es bei einfachem, also monohybridem, oder bei di
genem, dihybridem Erbgang vor, dann miiBten theoretisch aIle aus der Ehe 
zweier kranker Eltern hervorgehenden Kinder krank sein. Ist aber die 
eine der beiden krankhaften Erbanlagen mitunter dominant, dann 
konnen auch gesunde Kinder in solchen Ehen erwartet werden. Die 
Kreuzungen zweier kranker Eltern wiirden nach den Typen VI, V 
und III verlaufen konnen. Typus VI fiihrt zu 100% kranken Kin
dern, bei Type V konnen nach dem oben Gesagten 50% der Kinder 
gesund sein und Type III wiirde 75% kranke Kinder hervorbringen. 
Im Durchschnitt, d. h. unter der Voraussetzung, daB etwa aIle drei 
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Kreuzungstypen gleich haufig vorkommen sollten, waren nur etwa 75% 
kranke lndividuen aus Ehen zweier kranker Eltern zu gewartigen. 

Wir verfugen nun uber 3 Beispiele von Ehen zweier schwerhoriger 
Eltern. Sie sind aus beifolgenden drei Stammtafeln zu ersehen (Abb. 54 
bis 56). 1m ersten Fall (Abb. 54) handelt es sich offenbar urn die Ehe zweier 

* 76J. 

~JJ. 

* * V 67J. 6"J. 60J. 58J 
Probandin 

Abb.54. 

Abb.55. 

Labyr.-Schwer- Wahrscheinllch 
hOng-kell "-T,ofOSIr/erose 

v ~ 
38J. JJ'J. 

Probl1nd 

otosklerotischer Eltern. Dieser Ehe 
entstammen sieben Kinder, davon 
sind 5 Geschwister otosklerotisch, 
2 Geschwister sollen normal horen. 
Unserer Annahme zufolge muBten, 
wenn beide Eltern an Otosklerose 
leiden, aIle Kinder krank sein oder 

krank werden. DaB unter den sieben 
Kindern dieser Ehe 2 nicht krank sind, 
ware also entweder damit zu erklaren, 
daB die 2 im Alter von 52 und 60 J ahren 
stehenden ohrengesunden Kinder die 
Manifestationszeit ihrer Erkrankung 
noch nicht erlebt haben - an labyrin-

l_ tharer SchwerhOrigkeit erkranken ja 
fI' 15,7% aller FaIle erst nach dem 55., 

29J. 8,3% erst nach dem 60. Lebensjahr -
Abb.56. oder aber in der Weise, daB der Pro

band von der vielleicht noch leichtgra
digen Erkrankung seiner beiden Geschwister nichts wuBte. In einer 
Veroffentlichung Hammerschlags findet sich ein sehr bemerkens
werter Stammbaum einer Otosklerose-Familie (Abb. 57), in der aus 
der Ehe eines otosklerosekranken Onkels mit seiner ebenfalls oto-

sklerotischen Nichte durchwegs schwerhorige Kin
der hervorgingen. Hier stimmt also das Ergebnis 
vollkommen mit der theoretischen Annahme uber
ein. Unser zweiter Stammbaum (Abb. 55) entspricht 
der Ehe einer otosklerotischen Mutter mit einem 
aus unbekannten Grunden schwerhorig gewordenen 
Vater. 1m dritten Stammbaum (Abb.56) ist ein 
labyrinthar schwerhoriger Vater mit einer wahr
scheinIich otosklerotischen Mutter eine Verb in-Abb. 57. Nach 

V. Hammerschlag. dung eingegangen. Die Stammbaume beweisen 
nichts, da die nichterkrankten Kinder aIle noch in verhaltnismaBig jungen 
J ahren stehen, und die WahrscheinIichkeit, daB sie spater noch erkranken 
werden, dem Manifestationsalter der Otosklerose und labyrintharen 
Schwerhorigkeit entsprechend keineswegs gering ist. lmmerhin sehen wir 
in diesen 3 Ehen 10 kranke 7 gesunden (odet besser noch nicht er-
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krankten) Kindern gegeniiberstehen, eine Zahl von 59%, die selbst 
bei der Annahme, daB keines der derzeit gesunden Kinder spater 
noch erkranken soHte, mit unserer Annahme im Einklang stande. 

Sehr bemerkenswert erscheint uns, daB auch bei der k 0 n s tit uti 0 -

nellen, heredi taren Tau bhei t bz w. Tau bst ummheit, die 
von allen maBgebenden Autoren auf eine rezessiv mendelndeErbanlage be
zogen wird (Hammerschlag, Lundborg, W. Albrecht, Han
hart), der eine Umstand bisher nicht aufgeklart ist, daB Ehen zweier 
konstitutioneU Taubstummer nicht in 100% kranke Kinder ergeben. DaB 
viele derartige Ehen der theoretischen Erwartung entsprechen und tat
sachlich lauter taubstumme Kinder hervorgehen lassen, ist bekannt, und 
Lundborg hat ja eine groBe Anzahl solcher Ehen aus der enormen, 
aUerdings nicht einwandfreien und unverlaBlichen amerikanischen Sta
tistik von Fay zusammengesteUt. A I b r e c h that eine einzige derartige 
Ehe beobachtet. Die aus ihr hervorgegangenen 3 Kinder waren aUe 
taubstumm. Orth berichtet iiber 2 Ehen taubstummer Eltern mit je 
5 Kindern, die samtlich taubstumm waren. Dennoch kann man iiber 
ein so maBgebendes Urteil wie das von V. Hammerschlag nicht 
einfach hinweggehen, der zwar selbst als erster den rezessiven Erb
gang der konstitutioneUen Taubheit angenommen und begriindet, 
aber erst kiirzlich wieder die eine unaufgeklarte Diskrepanz her
vorgehoben hat, daB namlich in dem ihm zur Verfiigung stehenden Ma
terial nicht 100%, sondern nur etwa 50% der Kinder taub sind, 
welche aus der Ehe zweier tauber Menschen hervorgegangen sind, "deren 
Taubheit mit Hilfe aUer Kriterien als eine wirkliche degenerative fest
gesteHt wird". Unsere Annahme eines digenen Erbganges, wobei die 
eine der beiden krankhaften Erbanlagen gelegentlich auch dominant sein 
k6nnte, wiirde diese Tatsachen verstandlich erscheinen lassen und mit 
keinen anderen in Widerspruch stehen. Wir werden im folgenden noch 
auf diesen Punkt zuriickkommen. 

Al brech thatkiirzlichgegen Hammerschlagunddamitgegen un
sere Verwertung der Hammerschlagschen Ergebnisse den Einwand 
erhoben, daB auch Ham mer s chI a g s SchluBfolgerungen auf der Fay
schen Statistik aufgebaut sind und nicht auf personlichen Untersuchun
gen der betreffenden Kranken beruhen. Dazu ist nun aber folgen
des zu sagen. Auch aus einer nicht einwandfreien und unverlaBlichen 
Statistik lassen sich verwertbare Resultate ableiten, wenn man weiB, wo 
die Einwande und die UnverlaBlichkeit zu suchen sind. A I b r e c h t fmgt: 
"Was ermoglicht es uns, mit der erforderlichen Sicherheit zu erkennen, 
daB die einzelnen Taubstummen an dieser oder jener Form der Taub
stummheit litten ?" W oher weiB also Ham mer s chI a g , daB die beiden 
tauben Eltern auch wirklich an einer konstitutionellen Taubstummheit 
gelitten hab~n ? Die Kriterien fiir eine derartige Feststellung sind nun in 
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der uberwiegenden Mehrzahl der Fane keineswegs aus der personlichen 
klinischen Untersuchung der Kranken, sondern nur aus der Familien
anamnese zu entnehmen, und wie rigoros Ham mer s e h 1 a g hier vorge
gangen ist, geht aus seinen eigenen Worten!) wohl am besten hervor. "AIs 
Kriterium fur die Diagnose her e d ita reT a u b h e i t diente die Multi
plizitat des Auftretens der Taubheit unter den Geschwistern der beiden 
tau ben Ehegatten. leh durfte mit der groBten erreiehbaren Sicherheit an
nehmen, daB jene Ehegatten hereditar taubstumm gewesen seien, bei de
nen im Katalog mehrere gleichfalls taube Gesehwister vermerkt sind. Da
bei wird man sieh nieht begnugen durfen, jene FaIle herauszuziehen, wo 
beide Ehegatten noeh ein taubstummes Geschwister haben, sondern es 
muBten in den beiden Familien, aus denen die beiden Ehegatten stammen, 
mindestens drei taubstumme Gesehwister vorhanden sein. Erst bei 
drei taubstummen Kindern ist die Wahrscheinlichkeit, daB es sich 
hier urn die hereditare Taubheit handelt, genugend groB; denn der 
Zufall, daB in irgendeiner Familie einmal drei Gesehwister zufallig 
durch eine Infektionskrankheit spater ertauben, durfte wohl zu den 
aIlergroBten Seltenheiten gehoren." Dazu kamen noch weitere Siehe
rungen, auf die wir hier nieht einzugehen brauchen. Jedenfalls hatte 
aueh eine personliche Untersuchung der tau ben Eltern keine groBere 
Sieherheit in der Diagnose bringen konnen. Sagt doeh A I b r e e h t selbst 
in einem anderen Zusammenhang 2): "Zugleich moehte ich mir die 
Frage erlauben, wie denn die konstitutionell-sporadische Form der 
Taubstummheit anders erkannt und erfaBt werden solI, als dureh Aus
wahl der Familien mit gehauftem Vorkommen 1" Was aber die nieht 
personlieh untersuehten Kinder dieser Eltern anlangt, so kann doeh ge
wiB kein Mensch annehmen, daB die Fehler der Fay schen Statistik 
so weit gingen, daB 50% der Kinder statt taubstumm als normal 
horend angegeben werden. Es ist also vollkommen unbereehtigt, wenn 
Albrecht gegen Hammersehlag den Vorwurf erhebt, die von ihm 
angefiihrten Ehen zweier taubstummer Eltern seien "auf Treu und 
Glauben" aIs konstitutionell angesprochen worden. 

Es ist interessant, daB wir uns veranlaBt sehen, SchluBfolgerungen 
iiber den Vererbungsmeehanismus, zu denen wir dureh das Studium von 
1m Laufe des Lebens entstehenden und progredienten Ohrenleiden ge
langt sind, nunmehr aueh auf die kongenitale konstitutionelle Taubheit 
bzw. Taubstummheit zu ubertragen; daB also die Vorstellungen, die wir 
uns uber den Erbgang der Anlage zur Otosklerose und zu labyrintharer 
Sehwerhorigkeit gebildet haben, geeignet sind, aueh die vorliegenden 

1) V. Ham m er se hlag, Zeitsehr. f. Ohren·, Nasen- u. Kehlkopfheilk. Bd. 61, 
S. 249. 1910. 

2) Zeitsehr. f. d. ges. Anat., Abt.2: Zeitsehr. f. Konstitutionslehre Bd. 11, 
S. 769. 1925. 
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Erfahrungen uber Vererbung der angeborenen Taubheit bzw. Taub
stummheit zu erklaren. Interessant ist es vor allem aus 2 Grunden: 
Erstens hat Hamm erschlag in richtiger Erkenntnis der ganzen Zusam
menhange die prinzipielle Analogie samtlicher hereditar-degenerativer 
Anomalien des Gehororgans hervorgehoben und will eine kunstliche 
Trennung der nur quantitativ voneinander differenten Zustande here
ditar-degenerativer Veranlagung des Gehororgans uberhaupt nicht 
durchfUhren. Von ihrem leichtesten Grade, einer etwa vorzeitig auftre
tenden Presbyakusis als Ausdruck einer vorzeitigen Abnutzung des Hor
nerven bis zu "jenen schweren Formen von Miilbildung, wo gauze, wesent
liche Teile des akustischen Endapparates unausgebildet bleiben", 
gebe es aIle Ubergange und "diese Zustande einteilen, katalogisieren 
zu wollen, in eine Reihe scharf umschriebener Krankheitsbilder auf
losen zu wollen, wie das vor Zeiten von manchen Otologen versucht 
wurde, ist ein vergebliches und die Forschung nur behinderndes Unter-· 
nehmen". Wenn wir uns auch diesen SchluBsatz keineswegs zu eigen 
machen und nicht auf die praktisch-klinische Gruppierung der ver
schiedenen hereditar-degenerativen Zustande am Gehororgan verzich
ten wollen, so erkennen wir doch den Kern der Ham mer s chI a g schen 
Auffassung von der prinzipiellen Einheitlichkeit dieser Zustande vollkom
men an und erblicken in den aus unseren Untersuchungen sich er
gebenden SchluBfolgerungen uber den wahrscheinlich gleichen Erbgang 
bei konstitutioneller Taubheit und labyrintharer Schwerhorigkeit eine 
willkommene Bestatigung dieser Ansicht. 

Zweitens hat sich aus dem oben von uns angefuhrten Grunde schon 
im Jahre 1913 Plate veranlaBt gesehen, einen einfach rezessiven Erb
gang bei konstitutioneller Taubheit strikte abzulehnen und die beob
achteten Verhaltnisse anders zu erklaren. PIa te nahm anI) und Orth 
scheint sieh mm darin anzuschlieBen, daB der kranke Zustand (R) nur 
dann auBerlich sichtbar wird, wenn zwei dominante Konditionalfaktoren 
C und K vorhanden sind. Kranke Individuen hatten dann die Formeln 
RRCC.KK, RRCC.Kk, RRCc.KK oder RRCc.Kk. Dagegen waren 
Individuen von der Struktur RRCC.kk, RRCc.kk, RRcc.KK, RRcc.Kk 
oder RRcc.kk phanotypisch gesund. Auf diese Weise konnten zwei 
konstitutionell taube Eltern gesunde Kinder haben nach der Formel: 

RRCc.Kk X RRCc.Kk (= taub X taub) 
j " --

9RCK + 3RCk + 3RcK + lRck , 
taub 7 gesund 

A I b r e c h t, der sich gegen die P I ate s c h e Hypothese wendet, hat 
diese offenbar miilverstanden, seine Einwande sind daher bedeutungslos. 

1) Wir geben die Hypothese PIa t e s in etwas leichter faBlicher Weise wieder. 
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Al b r e c h t behauptet namlich, P I ate hatte eine dihybrid-rezessive 
Vererbung bei der konstitutionellen Taubheit angenommen, um zu er
klaren, daB aus der Ehe zweier hereditar Taubstummer nicht samtliche 
Kinder taubstumm zu sein brauchen. Wie wir eben dargelegt haben, 
lautet PIa t e s Hypothese ganz anders. DaB sie Alb r e c h t miB
verstanden hat, ergibt sich daraus, daB ja auch bei dihybrid
rezessivem Erbgang 100% der Nachkommen aus der Ehe zweier kon
stitutionell Taubstummer wieder taubstumm sein miiBten, daB also die 
von Alb r e c h t falschlicherweise PIa t e imputierte Hypothese eines 
dihybrid-rezessiven Erbganges zwecklos ware und nicht mehr leisten 
und erklaren konnte als die Annahme eines einfach rezessiven Erb
ganges l ). Ubrigens zitiert auch Lundborg die Platesche Hypothese 
unrichtig, indem er ihm die Annahme eines dihybriden Erbganges zu
schreibt. In Wirklichkeit lage nach Plate ein trihybrider Erbgang vor, 

cda die konstitutionelle Taubheit von der Anwesenheit dreier Faktoren 
abhangen wiirde: von einem rezessiven und von zwei dominanten Kon
ditionalfaktoren. 

Unsere auf ganz anderem Wege gewonnene Anschauung unterscheidet 
sich von derjenigen Plat e s darin, daB wir statt zweier dominanter Kon
ditionalfaktoren bloB einen solchen und mit wechselnder Dominanz aus
gestattet annehmen. Ob man diesen inkonstant dominanten Faktor, 
der neben dem rezessiven Gen vorhanden sein muB, um zu phanoty
pischer Manifestation der Anomalie zu fUhren, Konditionalfaktor nennen 
will oder nicht, ist dabei vollkommen irrelevant. Unsere Annahme er
klart die Verhaltnisse ebenso befriedigend wie diejenige Plates. 

1m iibrigen mochten wir noch folgendes bemerken: L u n d b 0 r g, der 
neuerdings aus der Fay schen Statistik den einfach rezessiven Erbgang 
der konstitutionellen Taubstummheit herauszurechnen sich bemiihte, 
hat eine nicht geringe Zahl von Ehen feststellen konnen, in welchen die 
Ergebnisse mit seiner Theorie im Widerspruch standen. In 30 Ehen 
waren mehr als 4 Kinder horend und beide Eltern den Angaben zufolge 
taub geboren. Wenn L un d b 0 r g annimmt, es konnte sich um eine in der 
Foetalzeit erworbene Taubheit der Eltern oder aber um unrichtige An
gaben handeln, so ist das zwar moglich, die Annahme aber durchaus 
willkiirlich und u. E. bei einer so groBen Zahl nicht wahrscheinlich. 

1) Wenn A I b r e c h t meint, daB die "kleine Ungenauigkeit", die ihm hierunter
lief, grundsatzlich durchaus bedeutungslos sei, so k6nnen wir diese Auffassung nicht 
teilen. Plate hat ja gerade wegen derUnzulassigkeit desVorgehens von Lund
b 0 r g bei Beniitzung der Fay schen Statistik (vgl. weiter unten) und auf Grund 
der Ham mersc hI agschen einwandfreien Verwertung derselben die Notwendig
keit erkannt, die Tatsachen anders als durch die Annahme eines einfach rezessiven 
Erbganges zu erklaren. Deshalb hat er eben seine Theorie aufgestellt. Infolge cler 
"kleinen Ungenauigkeit" sind Al b r e c h t offenbar auch die Beweggriinde PIa tes 
zur Aufstellung seiner Theorie verborgen geblieben. 
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L un d bo r g hat also den einfach -rezessi ven Erbgang der konstitu tionellen 
Taubstummheit nicht bewiesen. 

Was aber das Zahlenmaterial von Al brech t anlangt, so weit es das 
Verhaltnis der kranken zu den gesunden Kindern in Ehen horender, aber 
erbanomaler Eltern betrifft, so beweist diese Zahl von 32,66% tiberhaupt 
nichts, da der statistische Fehler der Materialauslese nicht nur nicht 
durch Anwendung der We in berg schen Methode ausgeschaltet, sondern 
im Gegenteil bewuBt noch sehr erheblich erhOht wurde. Al brec h t selbst 
sagt namlich: "Weiterhin ist speziell bei unseren Studien zu bedenken, 
daB wir von Anfang an solche FaIle auswahlten, in denen Taubstumm
heit in gehaufter Form in einer Familie auftrat". Wenll also A I b r e c h t 
glaubt, durch seine Befunde "mit Sicherheit bewiesen zu haben, daB sich 
die konstitutioneUe Taubstummheit monohybrid-rezessiv weiter ver
erbt", so ist diese "Sicherheit" nur mit einer Ahnungslosigkeit des 
Autors tiber das AusmaB statistischer Auslesefehler zu erklaren1). 

Alb r e c h t hat also den einfach rezessiven Erbgang der konstitutioneUen 
Taubheit auch nicht bewiesen und sich tiber die mit dieser Annahme 
nicht tibereinstimmenden Ergebnisse der Kreuzung zweier konstitu· 
tioneU Tauber einfach hinweggesetzt. Mit voUem Recht und strenger 
Objektivitat hat auch Orth gegen Lund borg und Albrecht SteHung 
genommen, obwohl seine eigenen Feststellungen diesen Autoren recht zu 
geben schienen. Fand er doch in 2 Ehen taubstummer Eltern 100% 

1) Wie berechtigt dieser Vorwurf trotz der Verteidigung A I b r e c h t s ist, geht 
aus der Lektiire der S. 29 seiner im Arch. f. Ohren-, Nasen- und Kehlkopfheilk. 
Rd. 110 publizierten Arbeit klar hervor. Als ob das Verhaltnis der befallenen zu 
den nicht befallenen Kindern einer einzelnen Familie auch nur die geringste 
Sehlu13folgerung auf Men del sehe Proportionen zulassen wiirde! Die Men del schen 
Gesetze sind doch Gesetze der gro13en Zahlen, sind statistigche Gesetzma13igkeiten, 
die vom Zufall bestimmt werden. Hier konnen nur statistisehe Methoden Auf.. 
schlu13 geben, nieht einzelne ausgewahlte Stammbaume, die aueh eine andere Deu
tung zulassen. Da13 aber Al breeht aueh diese unsere Deutung nieht klar geworden 
ist, geht aus seinen unriehtigen Ausfiihrungen auf S. 765 der Zeitschr. f. Konstitu
tionslehre Rd. 11 hervor, die von Interessenten im Original nachgesehen werden 
mii13ten. Wenn dann A I b r e c h t auf S. 768 zu seinen zehn Stammbaumen von 
hereditarer Innenohrschwerhorigkeit bemerkt, eine bewu13te Auswahl von Familien, 
in denen das Merkmal in gehaufter Form auftrat, liege dabei nieht vor, dann moge 
A I b r e e h t nieht blo13 diese 10, sondern aIle 416 Stammbaume der im Laufe eines 
Jahres von ihm untersuehten Labyrinthschwerhorigen aufnehmen und mitteilen. 
Auf S. 31 seiner im Arch. f. Ohren-, Nasen- u. Kehlkopfheilk. Rd. no erschienenen 
Arbeit erklart A I b r e c h t ausdriicklich, eine Trennung zwischen hereditarer und 
erworbener Innenohrschwerhorigkeit sei klinisch schwer durchzufiihren und stiitze 
sich naturgemaJ3 auf die Anamnese. Damit gibt A I b r e e h t die vollkommen un· 
zulassige Auslese seines Materials selbst zu, d. h. fiir ihn ist eine Innenohrschwer
horigkeit nur dort konstitutionell, wo eine Haufung von Schwerhorigen in der 
Familie n a e h wei s bar ist. Und dieser Nachweis wird auch von A I b r e c h t 
nur durch die Familienanamnese erbraeht (vgl. I. c. S. 32, 41), die er bei uns so 
perhorresziert und fiir wertlos halt. 

Bauer-Stein, Otiatrie. 18 
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taubstumme Kinder und in Ehen zweier gesunder Eltern mit mindestens 
einem taubstummen Kind unter Anwendung der Probandenmethode 
22,42% taubstumme Kinder. Die Dbereinstimmung mit Lundborg 
und A I b r e c h t halt 0 r t h fiir zufallig und meint: "Auch auf falsche 
Mtthoden gewonnene ,richtige' ResuItate sind eben faIsch." Eine Er
widerung A I b r e c h t s auf die 0 r t h sche Kritik hat in sachlicher 
Richtung nichts geandert. Wir konnen also nochmals sagen, 
daB uns ere Annahme, der konsti tu tionellen Tau bhei t 
bzw. Taubstummheit komme der gleiche Vererbungs
mechanism us zu, wie wir ihn fiir die la byrin thare Sch wer
horigkei t angenommen ha b en, aIle beo bach teten Ta t
sachen erklart und mit keiner im Wi derspruch steh t. 

Ham mer s chi a g gibt den Prozentsatz tauber Kinder aus Ehen 
zweier konstitutionell tauber Individuen mit ca. 50% an. Diese Zahl 
ware selbst bei unserer Aimahme einer digenen Bedingtheit durch eine 
rezessiv und eine fakultativ-dominante Erbanlage zu niedrig. Sie erklart 
sich aber, abgesehen von dem Fehler der kleinen Zahl, mogIicherweise 
dadurch, daB die phanotypische Manifestation der krankhaften Erbver
fassung nicht immer in Gestalt einer kongenitalen Taubheit bzw. Taub
stummheit erfolgen muB, sondern daB sie auch die Form einer erst im 
spateren Leben auftretenden labyrintharen Schwerhorigkeit oder Oto
sklerose annehmen kann. Dann ware in der Tat der niedrige Prozentsatz 
verstandlich. Unsere Erklarung hangt keineswegs in der Luft. Ha m m e r
s chi a g selbst hat, wie schon oben erwahnt, die Zusammengehorigkeit 
aller Arten hereditar-degenerativer Erkrankungsformen des Gehorappa
rates hervorgehoben, und auch in der VeroffentIichung des einen von 
uns (S t e in) aus dem Jahre 1917 findet sich eine Reihe von Familien 
eigener Beobachtung angefiihrt, in welchen die einen FamIienmitglieder 
mit kongenitaler Taubheit bzw. Taubstummheit, andere mit labyrin~ 
tharer Schwerhorigkeit oder Otosklerose behaftet sind. Angesichts 
solcher Vorkommnisse erscheint einem unsere Hypothese von der fakul
tativen Dominanz des einen Faktors, d. h. also die Briicksichtigung 
eines quantitativen Moments in der Durchschlagskraft, in der Manifesta
tionsintensitat der abnormen Erbanlagen besonders willkommen und 
plausibel. 

4. Wir haben oben schon als auffallende Tatsache hervorgehoben, 
daB in unserem Gesamtmaterial an Otosklerose, labyrintharer Schwer
hOrigkeit und chronischen Mittelohrerkrankungen die Belastung der 
Probanden gerade mit labyrintharer SchwerhOrigkeit der Eltern so 
auBerordentIich haufig ist. Tabelle 1 hat gezeigt, daB sich unter den 
612 Eltern aller 306 wahlIos gesammelten Probanden nicht weniger als 
74, das sind 12,1 %, mit groBer WahrscheinIichkeit an labyrintharer 
SchwerhOrigkeit Leidende befanden, wahrend bloB 9, das sind 1,47%, 
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an chronischen Mittelohrprozessen litten. Dieses Faktum wird gleich
falls auf Grund unserer Annahme verstandlich, daB bei der labyrin
tharen Schwerhorigkeit der eine der beiden krankhaften Erbfaktoren 
fakultative Dominanz zeigt. Das bedeutet ja, daB die Zahl der labyrin
thar Schwerhorigen ceteris paribus gegenuber den Otosklerotikern mit 2 
rezessiven Genen erhoht sein muB. DaB nicht auch die kongenitale 
Taubstummheit die gleiche Haufigkeit erreicht, kommt, abgesehen da
von, daB wir von dieser Krankheitsgruppe als Probanden gar nicht aus
gegangen sind, auch daher, daB fUr dieses Leiden offenbar noch schwe
rere Alterationen der gesamten Erbmasse erforderlich sind, als sie bei 
der labyrintharen Schwerhorigkeit vorliegen. Wir werden spater noch 
auf diesen Punkt zuruckkommen, wollen aber auch hier schon bemerken, 
daB die Auswirkung jedes Gens, also auch die Auswirkung der beiden 
krankhaften Gene, die wir fur die Gruppe der hereditar-degenerativen 
Ohrleiden verantwortlich machen, abhangig ist von der Gegenwart und 
dem Zusammenwirken mit anderen Genen. E i n Gen all e in vermag gar 
nichts, bedeutet gar nichts, nur im Rahmen der Gesamtheit aller 
ubrigen Gene des Individuums, also im Rahmen der gesamten indivi
duellen Erbmasse entfaltet es ungeahnte, unfaBbare Energien. 

5. In unserem wahllos gesammelten Material fliIlt es auf, daB das 
Verhaltnis der Ehen, in denen der eine Elter ohrenkrank ist, zu jenen 
Ehen, in welchen beide Eltern ohrengesund sind, verhaltnismaBig sehr 
groB ist. Das Verhaltnis ist besonders groB, wenn wir die FaIle von 
labyrintharer Schwerhorigkeit betrachten und wenn wir etwa die von 
dem einen von uns (Bauer) mit Berta Aschner in gleicher Weise 
studierten Verhaltnisse beim peptischen Magen- und Duodenalgeschwur 

Beide Eltern gesund 
Ein EItel' krank. . 

Tabelle X. 

Otosklerose 

50 
43*) 

Probanden lei den an 

54 
38 

96 
37 

*) Davon 21 Otosklerose, 22 labyrinth are Schwerhorigkeit. 

zum Vergleich heranziehen (Tab. X). 1m FaIle des Ulcu!' pepticum 
kamen wir zur Annahme eines einfach-rezessiven Erbgange5, wobei ab~r 
ein homozygotrezessives Individuum nur bei Hinzukommen gewisser 
anderer auBerer und innerer Faktoren, denen an der .Atiologie immerhin 
eine etwa 50 proz. Quote zuzuschreiben ist, an Ulcus erkranken wurde. 
Die groBe Zahl "belasteter" Ehen unter unseren Ohrenkranken erklart 
sich nun gleichfalls durch die Annahme fakultativer Dominanz des einen 
von den beiden abnormen Erbfaktoren. Wir haben schon oben an der 
Hand der Tabelle IX auseinandergesetzt, wie durch partieIle Dominanz 

18* 
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des einen Faktors die Zahl der Ehen zwischen einem kranken und einem 
gesunden Elter gegeniiber der Zahl der Ehen zwischen 2 gesunden 
Eltern ceteris paribus steigen muB. Dasselbe konnen wir uns auch in 
folgender Weise klarmachen. Gesetzt den Fall, die abnorme Erbanlage 

a hatte in der Gesamtpopulation die Haufigkeit ~ und die abnorme 
m 

Erbanlage b die Haufigkeit ~,dann ware nach den Gesetzen der Wahr
n 

scheinlichkeitsrechnung (zusammengesetzte Wahrscheinlichkeit) die 
1 

Erbstruktur aaBB in der Frequenz2' die Erbstruktur AAbb in der 
1 m 1 

Frequenz 2' die Erbstruktur AaBb in der Frequenz-- zu erwarten 
n mn 

usw. Bei vollkommener Rezessivitat der beiden abnormen Erbfaktoren 
a und b begegnen wir einem kranken Individuum (aabb) mit der 

Wahrscheinlichkeit-; 2' bei Dominanz des Faktors a kann aber ein 
mn 

krankes Individuum auch die Erbformel Aabb "haben, welche die wahr-
1 

scheinliche Haufigkeit --2 besitzt, kranke Individuen werden also die 
mn 

. . 1 1 l+m . . 
wahrschemhche Frequenz ~ +-2 = -2-2 haben. DIe Wahrschem-m n mn m n 
lichkeit, daB ein kranker mit einem heterozygoten gesunden Elter 
zusammentrifft, ist somit bei partieIler Dominanz groBer als bei voIl
kommener Rezessivitiit. 

6. SchlieBlich haben wir schon friiher damuf hingewiesen, wie will
kommen uns eine Hypotheseder fakultativen Dominanz sein muB, da 
sie uns in der erbbiologischen Formelspmche die Moglichkeit einer 
quantitativen Beurteilung verschafft, die gerade auf dem Gebiete der 
genotypisch bedingten Ohrenleiden unerliiBlich ist. Von der schwersten 
Aplasie des Gehorapparates bis zu seiner vermehrten Abniitzbarkeit 
und vorzeitigen Ergreisung sind es aIle Zwischenstufen, welche wir 
unserem Verstandnis zu erschlieBen haben. Die regelmaBige Bindung 
der Anlage zu konstitutionellen Ohrenleiden an gewisse andere, auf ganz 
anderem Gebiete sich auswirkende Gene, wie wir sie im folgenden 
kennenlernen werden, ist gleichfalls bei der Annahme zweier koope
rierender Erbfaktoren besser verstandlich. 

Die Organminderwertigkeit des GehOrorgans. 

Was wir aus unseren Untersuchungen als zwingende SchluBfolge
rung abgeleitet haben, die erb biologische Zusammengehorig
kei t von Oto sk lero s e, la byrin tharer S c h wer h origkei t 
u nd ko ns ti tu ti oneller Ta u bhei t bzw. Tau b s tu m mhei t, 



Die Organminderwertigkeit des Gehororgans. 277 

haben schon vor uns einzelne Autcren angenommen, wenngleich ihnen 
eine exaktere Beweisfiihrung damals noch versagt blieb. Hammer
schlags Anschauung haben wir ja oben des naheren dargelegt. Auch 
Spira hat 1914 die Ansicht vertreten, daB es nicht die Form, sondern 
der Sitz der Krankheit sei, welcher den verschiedenen Mitgliedern ge
wisser Familien gemeinsam ist, so daB eine Pradisposition nicht zu 
dieser oder jener Ohrenkrankheit, sondern zu Erkrankungen des Ge
hororgans iiberhaupt angenommen werden muB. Die Ursache einer 
solchen besonderen Erkrankungsbereitschaft des Gehororgans erblickt 
S p ira in einer ererbten Verminderung der lokalen Widerstandsfahigkeit, 
die den Horapparat fiir auBers und innere Schadlichkeiten empfind
licher macht. Damit gelangen wir schon zu dem von Mar t ius und 
A. Adler eingefiihrten Begriff der 0 r g an m in der wertig kei t, der 
ein heute ganz unentbehrliches Requisit der Konstitutions- und 
Dispositionslehre darstellt (vgl. J. Bauer) und dessen Bedeutung 
fiir die Ohrenheilkunde schon vor Jahren durch C. Stein gewiirdigt 
worden ist. Der Fortschritt, den wir mit unseren Untersuchungen 
erreicht haben, ist das bessere Verstandnis fiir das Wesen dieser 
vererbbaren Organminderwertigkeit mit ihren verschiedenartigen 
Auswirkungen und der Einblick in den Vererbungsgang der diese 
Organminderwertigkeit des Gehorapparates verursachenden abnormen 
Erbanlagen. Es entspricht dem Vorstellungskreis der neueren Ver
erbungslehre, wenn wir auf Grund unserer Ergebnisse annehmen, daB in 
dem Komplex von Genen, deren Vorhandensein und prazises Zusammen
wirken die Ausbildung eines normalen, vollwertigen Hororgans garantiert, 
2 geschadigt, verandert, kurz abnorm sein miissen, urn dasjenige 
aus dem Keime hervorgehen zu lassen, was wir Organminderwertig
keit des Gehorapparates genannt haben. 

Die Organminderwertigkei t des Gehorapparates ist 
demnach zunachst ein erbbiologischer Begriff und durch Verfolgung 
der Vererbungsvorgange sind wir dazu gelangt, ihn aufzustellen. Auch 
auf anderen Gebieten der Pathologie konnen wir einen analogen Vor
gang beobachten. Wir erinnern nur an die Organminderwertigkeit des 
Magens, deren Annahme sich dem einen von uns (B.) bei seinen 
Untersuchungen mit Be r t a As c h n e r als unerlaBliche SchluBfolgerung 
ergab, als sich zeigte, daB peptische Geschwiire, Magenkrebs und die 
verschiedenen Formen konstitutionell-nervoser Dyspepsie in gewissen 
Familien regelmaBig zusammen bzw. alternierend vorkommen, d. h. 
also ein konstitutionelles Moment, einen genotypischen Kern gemein
sam haben. 

Welchen morphologischen oder funktionellen Inhalt konnen wir 
dem urspriinglich erbbiologischen Begriff der Organminderwertigkeit 
des Gehorapparates geben 1 Wenn wir uns der Beantwortung dieser Frage 
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zuwenden, merken wir erst, wie selbstverstandlich es eigentlich ist, daB 
die einzelnen Erkrankungsformen nicht streng getrennte erbbiologische 
Typen darstellen, sondern daB sie einem gemeinsamen Mycel krank· 
hafter Erbanlagen entstammen. Wir konnen uns nicht gut vorstellen, 
daB es Gene ftir Otosklerose und solche fUr labyrinthare SchwerhOrig
keit, andere wieder ftir konstitutionelle Taubstummheit geben solI. 
Viel ansprechender und fUr unser biologisches Bmpfinden befriedigender 
ist doch die Auffassung, daB durch eine Anderung, Schiidigung oder kurz 
durch cine Anomalie zweier, die Ausbildung des Gehororgans verbtir
gender Gene eine Anderung in dieser Ausbildung stattfinden muB, die 
je nach dem Grade der krankhaften Abweichung der betreffenden Gene 
und je nach ihrer Zahl alle Ubergange hervorbringt: von einer voll
kommenen Aplasie tiber die mannigfachen Stufen der Hypoplasie und 
Dysplasie bis zu jenen Zustiinden von Abiotrophie bzw. Hypobiotro
phie, die morphologisch tiberhaupt nicht faBbar, funktionell nur durch 
die Erschopfbarkeit und verminderte Leistungsfahigkeit gekennzeichnet, 
also klinisch am Gehororgan gleichfalls nicht nachweisbar, zu einem vor
zeitigen partiellen Ergreisen, zur senilen Atrophie der spezifisch hoch 
differenzierten Parenchymbestandteile mit bindegewebigem Ersatze 
fUhren. 

Die Lebensdauer ist ja tiberall im Reiche der belebten Natur geno
typisch festgelegt, beim Menschen ebenso wie bei der Drosophila, wo 
dieses Problem besonders eingehend studiert wurde (Raymond Pearl). 
Bestimmte Gene, deren phanotypische Auswirkung ganz wo anders 
erkennbar ist, sind gewissermaBen im Nebenamt ftir die physiologische 
Dauer des Lebens mitverantwortlich. Aber nicht nur die Lebensdauer 
des ganzen Individuums, auch die seiner einzelnen Teile, der einzelnen 
Gewebe, Organsysteme, Organe und Organteile erweist sich in dieser 
Weise von bestimmten Erbanlagen mitabhangig. Der Hinweis auf die 
Erscheinungen des sogenannten partiellen Senilismus in seinen ver
schiedenen Formen - Familien mit vorzeitigem Ergrauen der Haare, 
mit Star, Arcus corneae senilis, Arthritis deformans, Klimakterium 
praecox u. v. a. - moge hier gentigen (vgl. J. Bauer). Die Gene veran
lassen nicht nur die Entwicklung und Entstehung, sondern beherrschen 
auch die Leistungsfiihigkeit und Abntitzungsquote, somit die Lebens
dauer der einzelnen Teile des Organismus, soweit sie autochthon und 
nicht korrelativ in Storungen anderer Glieder des Organismus (Zirku
lation, Ernahrung) begrtindet ist. So sehen wir denn, daB die aus den 
Vererbungsverhiiltnissen abgeleitete hypothetische Vorstellung von 
der Organminderwertigkeit tatsachlich allen Anforderungen gerecht 
wird, welche wir vom Standpunkte der klinisch beobachteten Tatsachen 
sowohl als vom Standpunkte der Vererbungslehre an sie zu stellen ge
notigt sind. Wir betonen hier nochmals den groBen Wert der Gold-
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s c h mid t schen Quantitatstheorie der Erbfaktoren. Unsere oben dar
gelegten Anschauungen iiber die fakultative Dominanz des einen von 
den beiden krankhaften Erbfaktoren sowie iiber die Verschiedenheiten 
der Wirkungsintensitat der krankhaften Gene beruhen durchaus auf 
dieser Theorie und geben uns Handhaben zum Verstandnis der in 
der Wirklichkeit gegebenen Quantitatsdifferenzen. Wir konnen es von 
unserem heutigen Standpunkte aus nur wiederum bestatigen, wenn 
Hammerschlag und C. Stein auf Grund reinklinischerErwagungen 
seinerzeit schon zu der Schlu.Bfolgerung gelangt sind, die sogenannte here
ditar-degenerative Taubstummheit, die kongenitale labyrinth are Schwer
hOrigkeit, die progressive labyrinthare SchwerhOrigkeit des jugendlichen 
Alters und diejenige des mittleren und hoheren Lebensalters seien nur 
graduelle Unterschiede eines und desselben Prozesses, dem patholo
gisch-anatomisch aIle Abstufungen von der Aplasie des Hornerven
apparates bis zur morphologisch normalen Ausbildung entsprechen. 

Es liegt in der Natur abiotrophischer Krankheitsprozesse, d.aB sie 
durch Uberbeanspruchung des "lebensschwachen" Apparates in ihrer 
Ausbildung gefordert, eventuell ausgelost und jedenfalls beschleunigt 
werden. "Aufbrauchkrankheiten" (Edinger) hat man solche 
Zustande genannt, indessen ist ja, wie der eine von uns (B.) ausgefiihrt 
hat, "Uberbeanspruchung" ein sehr relativer Begriff und hat nur mit Be
zug auf dasbetreffende Individuum Giiltigkeit.Wenn also, um zu unserem 
speziellen FaIle zu kommen, die progressive labyrinthare Schwerhorigkeit 
besonders oft bei Musikern, Telephonisten, Schlossern, Kesselschmieden, 
Artilleristen, Lokomotivfiihrern usw. vorkommt, so ist doch nicht zu 
verkennen, daB die Mehrzahl der Angehorigen dieser Berufe unter den
selben auBeren Bedingungen nicht schwerhorig werden, daB es also nicht 
das Quantum der funktionellen Beanspruchung, sondern offenkundig 
der Grad der Widerstandsfahigkeit und Leistungskraft, der Biotrophie, 
wenn man so sagen darf, ist, der die Erkrankten von den Nichterkrankten 
unterscheidet. Es gibt auch FaIle, in denen sich nach starkeren, aber 
selbst nach maBiggradigen akustischen Insulten, die bei der iiberwiegen
den Mehrzahl der Menschen keinerlei Horschadigung hinterlassen, sub
jektive Ohrgerausche mit nachfolgender bleibender und progressiver 
Herabsetzung des Horvermogens entwickeln. So fiihren denn auch aIle 
Ubergange von solchen durch starke funktionelle Abniitzung, also durch 
Aufbrauch entstandenen Fallen progressiver labyrintharer Schwerhorig
keit zu den in vorgeschrittenen J ahren spontan einsetzenden Formen 
von Altersschwerhorigkeit (Presbyakusis). Die Ergreisung, 
die senile Atrophie ist ein physiologischer Vorgang, und konnten etwa 
aIle Menschen ein Lebensalter von 100 oder 120 Jahren erreichen, dann 
wiirden sie wahrscheinlich alle der Presbyakusis verfallen. Es ist nur der 
Zeitpunkt, in welchem die AltersschwerhOrigkeit einsetzt, ob mit 90 
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oder etwa schon mit 60 Jahren, der das Krankhafte des Prozesses, die 
konstitutionelle Lebensschwache des Gehorapparates, seine mehr oder 
minder ausgesprochene funktionelle Minderwertigkeit verrat. Der Nor
male erlebt seine Presbyakusis nicht oder kaum in ausgesprochenem MaBe. 

Es gibt FaIle, in denen wohl ein exogenes schadliches Agens als 
atiologisches Moment einer progredienten Hornervendegeneration in 
Betracht kommt, wo aber mit Rucksicht auf die auBerordentliche 
Seltenheit der Lokalisation dieser Schiidigung eine Organminderwertig
keit als mitwirkender Faktor nicht von der Hand zu weisen ist. So 
beschreibt Kay 3 Geschwister, die samtlich infolge einer Erkrankung 
des N. acusticus durch kongenitale Lues ertaubten. Bei allen dreien war 
der Hornerv der elektive Angriffspunkt fur das Syphilisvirus. Sollte es 
ein Zufall sein, wenn wir bei einem Musiker cine Tabes mit Hornerven
degeneration einsetzen sahen 1 

Wir beruhren damit ubrigens die interessante Frage des Zusammen
hanges ·zwischen Organminderwertigkeit und Berufswahl (vgl. A. A die r) 
einerseits und die von dem einen von uns (B.) stets betonte Verwandt
schaft und Zusammengehorigkeit extremer Plus- und extremer Minus
varianten in bezug auf die durch sie bedingte biologische Minderwertig
keit. Beethovens Otosklerose ist das beruhmte Beispiel. Auch in 
unserem Material sahen wir sowohl bei Otosklerose wie bei labyrintharer 
Schwerhorigkeit wiederholt (5mal) au13ergewohnliche musikalische Be
gabungen, eventuell absolutes Gehor entweder an den kranken Probanden 
oder bei ihren nachsten Angehorigen. Einzelne FaIle betrafen Berufs
musiker. 

Es ist klar, daB all diesen mannigfachen Abstufungen in der phano
typischen Auswirkung der Organminderwertigkeit die Quantitatsunter
schiede in der Wirkungsintensitat der abnormen Erbanlagen entsprechen, 
von denen oben ausfUhrlicher die Rede war. Es ist fUr die Form der 
phanotypischen Manifestationen wohl doch nicht gleichgiiltig, ob, in 
der Formelsprache ausgedruckt, ein Individuum die Erbformel Aabb 
oder ob es die Formel aabb hat, es ist nicht gleichgultig, ob es die oben 
als a' und b' bezeichneten hochaktiven oder die weniger durchschlags
kriiftigen a und b-Faktoren besitzt. Es ist aber selbstredend auch nicht 
gleichgultig, iit welchem ubrigen Milieu sich diese krankhaften Gene 
vorfinden, deshalb nicht, weil eine ganze Reihe von ganz andersartigen 
Erbfaktoren indirekt auch fUr die Widerstandsfahigkeit und Suffizienz 
des Gehorapparates nicht ohne Belang sind. Die Blutversorgung, also 
die Beschaffenheit der blutbildenden Organe, des Zirkulationsapparates 
und seiner nervosen Steuerung, der Zustand des gesamten Stoffwechsel
apparates einschlieBlich des innersekretorischen Drusensystems sind 
auch fur die Leistungs- und Widerstandskraft des Gehorapparates, wenn 
auch indirekt, von Bedeutung. 
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Einer Erklarung bedarf die von uns auf erbbiologischem Wege er-
110bene Tatsache, daB auch die Otosklerose in denselben Kreis kon
stitutioneller Ohrleiden hineingehort, deren genotypische Grundlage die 
angenommenen beiden krankhaften Erbanlagen darstellen. Eine Er
klarung ist deshalb notig, weil ja die Otosklerose eine progrediente 
Erkrankung der kn6chernen Labyrinthkapsel darstellt, also nicht un
mittelbar das spezifisch differenzierte Parenchym, weder das Sinnes
epithel, noch den Hornerven, sondern gewissermaBen einen Hilfsapparat 
des Gehororgans betrifft, der nicht einmal demselben Keimblatt angehort, 
also nicht ekto-, sondern mesodermaler Natur ist. Konnen wir uns vor
stellen, daB dieselben Erbfaktoren, die die Ausbildung eines vollwertigen 
Sinnesapparates garantieren, auch die Beschaffenheit dieses Hilfsappa
rates, also die Beschaffenheit und das Verhalten der nicht unmittelbar 
dem Horen dienenden knochernen Labyrinthkapsel beeinflussen? Unter
steht also die Qualitat dieses mehr akzessorischen Anteiles des Gehor
organs, die Beschaffenheit dieses mesodermalen Differenzierungsproduk
tes denselben Genen wie die Qualitat des ektodermalen eigentlichen 
Sinnesapparates? 

Diese Vorstellung ist nicht nur erlaubt, sie ist geradezu notwendig, 
angesichts der von der Entwicklungsmechanik zutage geforderten Tat
sachen der sogenannten "abhangigen Differenzierung". Wirwissen 
namlich, daB an verschiedenen Organen ein primar sich differenzie
rendes Keimblattderivat, z. B. das Endokardsackchen, sekundar die 
Differenzierung der ihm anliegenden, spater mit ihm ein Ganzes 
bildenden Gewebselemente, z. B. des Myo- und Ektokards, bestimmt. 
Die fur jedes Organ charakteristischen Bindegewebsformationen entstehen 
durch abhangige Differenzierung aus dem ursprunglichen indifferenten 
embryonalen Bindegewebe durch Einflusse, welche von den epithelialen 
Anlagen der Organe auf dieses Gewebe ausgeubt werden (A. Fischel). 
Es ist nun in hohem Grade wahrscheinlich, daB auch die Differenzierungs
vorgange am Mesenchym, in welches die ektodermal-epithelialen Hohl
raume des aus dem ursprunglichen Horblaschen sich entwickelnden 
Labyrinthes eingelagert sind und die zur Entstehung des knochernen 
Labyrinthes, der perilymphatischen Raume und weicher, bindegewebiger 
Lagen fUhren, die sich mit den rein epithelialen Bildungen innig ver
binden und mit ihnen als hautiges Labyrinth zusammengefaBt werden, 
unter dem bestimmenden formativen EinfluB des spezifisch differen
zierten Epithels ablaufen und in ihrer Beschaffenheit demnach von 
diesem abhangig sind. 1st doch auch die anatomische Struktur dieses 
Gewebes ganz eigenartig und der histologische Aufbau des Knochen
gewebes der Labyrinthkapsel von demjenigen des ubrigen Skelettsystems 
different, ein Zeichen, daB die knocherne Labyrinthkapsel schon normaler
weise eine Sonderstellung einnimmt - entwicklungsmechanisch und 
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morphologisch -, um so mehr als ide auch unter krankhaften Bedingungen 
vom iibrigen Skelettsystem abweicht, ihre eigene Pathologie hat und 
an den Systemerkrankungen des Skelettes nur ausnahmsweise partizipiert. 
So bietet es nicht nur keine Schwierigkeiten, sondern ist geradezu 
zwingend, sich vorzustellen, daB Anomalien der die A us bild ung 
des eigentIichen Sinnesapparates veranlassenden bzw. 
iiberwachenden Gene ihren EinfluB auch auf die Diffe
r e n z i e run g de ran Ii e g end en Me sen c h y man te i leg d ten d 
mach en konnen oder, anders a usgedriickt, daB Konsti
tutionsfehler des Sinnesorganes sensu strictiori und 
solche der La byrinthkapsel den gleichen genetischen 
Ursprung ha ben konnen. 

DaB dem tatsachlich so ist, geht nicht nur aus unseren erbbiologischen 
Untersuchungen, sondern auch aus Tatsachen der Klinik und patholo
gischen Anatomie hervor. Die bei Otosklerose so haufig vorkommende 
Akustikusatrophie ist kaum bloB eine sekundare Folge des primaren 
Knochenleidens, sondern, wie jetzt von einer Reihe von Forschern an
genommen wird, primarer Natur. Der in der Labyrinthkapsel sich 
abspielende charakteristische Knochenproze13 der Otosklerose ist ein 
Korrelat des am eigentlichen Sinnesapparat sich vollziehenden abiotro
phischen Parenchymschwundes. Anatomisch treten also die beiden 
Prozesse oft gleichzeitig nebeneinander in Erscheinung, klinisch ist eben 
deshalb die Differenzierung von Otosklerose und primarer progressiver 
labyrintharer Schwerhorigkeit mitunter auBerst schwierig, atiologisch 
erklart sich ctiese nahe Beziehung del' beiden Krankheitsvorgange durch 
ihre gemeinsame erbbiologische Bedingtheit, durch die an verschiedenen 
Abschnitten des Gehororgans gleichzeitig sich manifestierende Organ
minderwertigkeit. 

Un sere Untersuchungen haben in Bestatigung der Beobachtungen 
von Spira und von C. Stein ergeben, daB auch zwischen der Veran
lagung zu chronis chen Mittelohrprozessen und jener zu Oto
sklerose und labyrintharerSchwerhorigkeit Beziehungen bestehen diirften, 
daB also auch die zweifellos existierende konstitutionelle Disposition zu 
chronischen oder rezidivierenden Mittelohrerkrankungen in den Rahmen 
der Organminderwertigkeit des Gehorapparates hineingehOrt. Allerdings 
sind hier die Beziehungen nicht mehr so eindeutig und klar wie zwischen 
Otosklerose und labyrintharer Schwerhorigkeit, offenbar deshalb, weil 
sie nicht wie hier unmittelbarer Natur sind, d. h. einfach auf der Gegen
wart gleicher Erbfaktoren beruhen. Die chronischen Mittelohrprozesse 
sind infektiOsen Ursprungs, ein mehr oder minder groBer Anteil an der 
Atiologie entfallt also ohnedies schon auf auBerhalb des Organismus 
gelegene Momente, und zwar als obligate Krankheitsbedingung, aber 
auch die endogene Quote der Atiologie, soweit sie konstitutioneller, 
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genotypischer Natur ist, ist anscheinend nicht mit den krankhaften 
Genen der Otosklerose und labyrintharen Schwerhorigkeit identisch. 
Das Mittelohr entstammt entwicldungsgeschichtlich den Derivaten der 
ersten Schlundspalte, ist also entodermalen Drsprungs. GewiB ist es in 
seiner Entwicklung von der Entwicklung des inneren Ohrs nicht vollig 
unabhangig und unbeeinfluBt, aber so eng und direkt werden diese Be
ziehungen zwischen der Ausbildung des ektodermalen Horblaschens und 
derjenigen des entodermalen Mittelohrs gewiB nicht sein, wie jene 
zwischen ektodermalem Horblaschen und dem zur Labyrinthkapsel sich 
differenzierenden umgebenden Mesenchym. Wir beobachten auch nur aus
nahmsweise die Kombination von MiBbildungen des Mittelohrs mit solchen 
des Innenohrs, wahrend die haufigere KDinzidenz von Ohrmuschel. und 
Gehorgangsanomalien mit solchen des mittleren Ohrs auf nahere korre
lative Beziehungen dieserTeile hinweisen. Ohrmuschelanomalien, im all
gemeinen gewiB sehr haufig, konnten wir aber bei unseren mit Otosklerose 
oder labyrintharer Schwerhorigkeit behafteten Kranken nicht haufiger 
feststellen, als sie auch sonst in der Bevolkerung vorkommen. 

Wenn also auch die in gewissen Familien gehauft auftretenden chro
nischen und rezidivierenden Mittelohrprozesse auf eine konstitutionelle 
Organminderwertigkeit hinweisen und wenn auch das Alternieren derar
tiger Mittelohrprozesse mit Otosklerose, labyrinthlirer Schwerhorigkeit, ja 
konstitutioneller Taubheit (vgl. C. St e in, E. Dr ban tsc hit sch) dafUr 
spricht, daB erbbiologische Beziehungen zwischen der Anlage zu Mittelohr
prozessen und denangefiihrtenKonstitutionskrankheiten des Gehororgans 
bestehen, so diirfen wir wohl annehmen, daB die Organminderwertigkeit 
der Mittelohrkranken vielleicht auf etwas anderem beruht als auf der 
Gegenwart der von uns abgeleiteten und oben ausfUhrlich erlauterten 
krankhaften Gene a und b. Es mogen andere Gene im Spiele sein, die 
die Ausbildung und Vitalitat des Mittelohrs und seiner Anhangs
apparate (Tube) bestimmen, allerdings solche, die Beziehungen zu den 
Genen a und b nicht verkennen lassen. Das erbbiologische Prinzip der 
sogenannten F a k tor e n k 0 p pel u n g, d. h. dergesetzmaBigenAbhangig
keit gewisser Erbfaktoren voneinander infolge ihrer Lokalisationimglei
chen Chromosom macht uns solche Beziehungen verstandlich. Der prak
tische Begriff der Organminderwertigkeit des Gehororgans umfaBt daher 
nicht nur die auf der Anwesenheit der von uns naher studierten krank
haften Gene a und b beruhende konstitutionelle Disposition zu Otosklerose, 
labyrintharer Schwerhi:irigkeit und Taubheit, sondern auch die durch 
andere Genkombinationen bedingte und vielleicht infolge von Faktoren
koppelung ihr nahe verwandte konstitutionelle Veranlagung zu chroni
schen Mittelohrprozessen. 

In den seltenen Fallen, in welchen MiBbildungen aller Teile des 
Hororgans miteinander kombiniert sind, in denen also Bildungsfehler 
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der Ohrmuschel mit angeborenem VerschluB oder Defekten des auBeren 
Gehorganges, . mit Bildungsanomalien des Mittelohrs verschiedenster 
Art und mit Entwicklungsstorungen im Bereiche des inneren Ohres 
vergesellschaftet sind, in solchen Fallen weisen schon die meist zu 
beobachtenden anderweitigen MiBbildungen und Defekte an anderen 
Organen und Korperteilen auf die allgemeinere Natur der Anomalien hin, 
sei es, daB der Defekt am Erbfaktorenapparat einen groBeren Komplex 
umfaBt, sei es, daB irgendeine allgemeinere, in fruher Entwicklungszeit 
wirksam gewordene Schadlichkeit die normale phanotypische Auswirkung 
einer groBeren Anzahl von Genen und deren Wechselbeziehungen gestort 
hat. Diese weitere Ausdehnung der Anomalien uber das Gehororgan hin
aus beobachten wir z. B. an den FalIen von C. S t e i n oder von Ben e s i; 
im ersteren neben den das gesamte Hororgan einer Seite betreffenden 
MiBbildungen unter anderem eine geringere Entwicklung des Gesichts
skeletts der gleichen Seite sowie der gleichseitigen Hand, im letzteren 
unter anderem auch eine angeborene Lahmung des gleichseitigen Nervus 
facialis und abducens. 

Die Gesamtkonstitntion bei konstitntionellen Ohrenleiden 

Wenn wir schon zur Erklarung der das Mittelohr gleichfalls um
fassenden Organminderwertigkeit auf einen Komplex korrelierter (ge
koppelter?) Erbanlagen zuruckgreifen muBten, so erhebt sich nun die 
weitere Frage, wie sich denn die Beziehungen der von uns supponierten, 
zu Otosklerose, labyrintharer Schwerhorigkeit und Taubheit fiihrenden 
beiden krankhaften Erbfaktoren a und b zu dem ubrigen Erbfaktoren
komplex des Individuums gestalten. Ob ihre phanotypischen Auswir
kungen nicht etwa auch auf anderen Gebieten als aufdem der Horsphare 
zu beobachten sind - man nennt derartigeGene pleiotrop - oderob 
sie in mehr oder minder regelmaBiger Weise mit anderen abnormen Fak
toren vergesellschaftet in Erscheinung zu treten pflegen, also die erbbio
logische Erscheinung der Koppelung auch an andere als an die fur die 
Beschaffenheit des Mittelohrs verantwortlichen Gene erkennen lassen. 
Aus der Sprache der Erbbiologie in die leichter verstandliche der alteren 
Konstitntionslehre iibersetzt lautet die Frage: Las sen In d i v i due n , 
welche mit der kons t i tu t i one llen Veranlagung z u Ot 0-

sklerose, labyrintharer Schwerhorigkeit und Taubheit 
behaftet sind, mehr oder minder re gelmaBig auch andere 
Anomalien ihrer Konstitution erkennen, weisen sie etwa 
charakteristische Merkmale ihrer konstitutionellen 
Eigenart auch auf anderen Gebieten als dem der Hor
sphare, vielleicht gar im auBeren Korperbau auf, so daB 
wir die Moglichkeit hatten, aus der uns zuganglichen 
klinischen Beurteil ung des Individ u ums, ins besondere 
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seines Habitus unter gewissen Umstanden Wahrschein
I ichkeitsschliisse auf seine Veranlagung zu einer pro
gredien.ten endogenen Er krankung des Geh ora pparates 
z u z i e hen ~ Wir erinnern hier bloB an die von J. B au e l' durch
gefiihrten Untersuchungen iiber die Beziehung zwischen Habitus und 
Morbiditat, d. h. also Krankheitsdisposition, odeI' an die von K l' e t s c h -
mer studierten Beziehungen zwi8chen Korperbau und Charakter, bei 
denen ja eine analoge Fragestellung zu positiven Ergebnissen gefiihrt hat. 

Da miissen wir zunachst erwahnen, daB besonders Hammer
s chI a g immer wieder darauf verweist, daB in Familien mit konstitu
tioneller Taubheit und Taubstummheit auch konstitutionelle Anomalien 
des Sehorgans, u. zw. in erster Linie die progrediente Retinitis pigmentosa, 
ferner del' albinotische Fundus, die "Sichel nach unten", Reste del' 
PupillaI'm em bran , persistente Arteria hyaloidea und ahnliche nicht selten 
sind. Sie kommen natiirlich auch an mit Taubheit behafteten Individuen 
selbst zur Beobachtung. AuchKonstitutionsanomalien und Konstitutions
krankheiten del' nervosen Zentralorgane, wie insbesondere die F l' i e d
reichsche hereditare Ataxie, sowie die P. Mariesche Form der cere
bellaren Ataxie, ferner verschiedene Formen von kongenitalem Schwach
sinn bis zur voIlkommenen Idiotie sollen in den Familien konstitutioneIl 
Tauber bzw. Taubstummer haufiger als sonst vorkommen. Wenngleich 
auch keine beweisenden statistischen Angaben iiber die Frequenz aIler 
diesel' degenerativen Zustande und deren Korrelation zur konstitutio
nellen Taubheit vorliegen, so mag man immerhin die Angaben Hammer
schlags in dem Sinne gelten lassen, daB Familien, in welchen die bei
den krankhaften Anlagen des Gehorapparates vorkommen, auch in ihrer 
iibrigen Erbmasse meist mehr odeI' mindel' schwere und ausgebreitete De
fekte aufweisen. Von einer gesetzmaBigen Koppelung zwischen all den an
gefiihrten pathologischen Erbfaktoren kann abel' kaum die Rede sein. Eine 
gesetzmaBige spezielle Gruppierung bestimmter krankhafter Erbanlagen 
im Rahmen des allgemeinen Status degenerativus laBt sich aus den von 
Ham mel'S chI a g angefiihrten Beziehungen nicht ableiten. AIle diese 
gewisse Familien heimsuchenden pathologischen Gene sind einander 
offenbar koordiniert und auf denselben Ursprung zuriickzufiihren. 
U l' ban t s chi t s c h fiihrt bei konst,itutioneller Taubstummheit noch 
folgende andere Konstitutionsanomalien an: Epilepsie, amaurotische 
Idiotie, Albinismus, Turmschadel, Syndaktylie, Uvula bifida, Kryptor
chismus, Epikanthus, Strabismus u. a. Hanhart fand die Mehrzahl 
seiner von einem VOl' 300 Jahren existierenden Stammelternpaar her
stammenden Taubstummen mit endogener Oligophrenie; Debilitat, Hypo
genitalismus, gelegentlich aber auch mit schwerster Idiotie behaftet. 

Die allgemeinen Konstitutionsverhaltnisse bei Otosklerosekranken 
ha ben wir schon in einer 1914 erschienenen gemeinsamen Veroffentlichung 
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einer eingehenden Untersuchung unterzogen und damals schon auf die 
RegelmiiBigkeit und Haufung sogenannter degenerativer Stigmen, d. h. 
konstitutioneller Abartungszeichen bei diesen Individuen hingewiesen. 
Die damals genau untersuchten 26 FaIle von Otosklerose zeigten der 
Haufigkeit ihres Vorkommens nach geordnet folgende Symptome einer 
allgemein degenerativen Konstitution: Anomalien der Vasomotoren 
(Dermographismus in verschiedener Intensitat und Qualitat, Akrocya
nose). Labilitat der Herzaktion sowie respiratorische Irregularitat des 
Pulses, As c h n e r scher Bulbusdruckreflex (Pulsverlangsamung durch 
Druck auf die geschlossenen Augapfel), E r ben sches Pulsphanomen 
(Pulsverlangsamung bei Kniebeuge oder tiefem Bucken). Ganz auffallige 
Steigerung der Sehnen- und Periostreflexe, speziell auch an den oberen Ex
tremitaten, Fehlen der Comeal- und des Rachenreflexes, Seitendifferenz 
der Bauchdeckenreflexe in der Weise, daB der linke schwacher ist als der 
rechte oder ganzlich fehlt (vgl. B a u e r). Anomalien der Geschlechtsfunk
tionen (zu fruhes oder verspatetes Eintreten der Menses, UnregelmaBig
keiten der Menses, Dysmenorrhoe, auffallend geringe Libido, Kinderlosig
keit ohne nachweisbare Ursachen, Potenzstorungen, Ejaculatio praecox, 
Pollutionen usw.), hypoplastisches Genitale. Abnormitaten in der 
Behaarung des Stammes (weiblicher Behaarungstypus ad pubem bei 
Mannern, mannlicher Behaarungstypus bei Frauen, sowie Behaarung 
an der Brust und an den Oberschenkeln bei weiblichen Kranken, Fehlen 
der Crines axillares). Anomalien in der GroBe der Mammae oder der 
Brustwarzen. Hyperplasie des lymphatischen Rachenringes. Hoher Gau
men. Enteroptose. Struma. Bleichsucht. Zeichen uberstandener Rachitis. 
Migrane. Asthenischer Thorax, eventuell Costa decima fluctuans. Auf
fallige Caries dentium mit fruhzeitigem Zahnverlust, abnorme Zahn
stellung. Perkutorische Schallverkurzung uber dem Manubrium sterni 
und etwas links von demselben, wobei es dahingestellt bleiben mag, ob 
es sich um Bronchialdrusen oder um einen hyperplastischen Thymus han
delt. Rigide GefaBe bei jugendlichen Individuen. Akzidentelles systo
lisches Gerausch uber der Pulmonalis und eventuell akzentuierter 
II. Pulmonalton im Sinne einer konstitutionellen Minderwertigkeit des 
Zirkulationsapparates, ohne daB irgendein Anhaltspunkt fUr organische 
Erkrankungen vorlage (vgl. Bauer). AuffiWige Varices an den unteren 
Extremitaten bei jugendlichen weiblichen Individuen, die nie gravid 
waren. Abnorme, an Chloasma erinnernde Pigmentierungen im Gesicht. 
Uberstreckbarkeit der Gelenke, namentlich der Metacarpophalangeal
gelenke. Auffallig grazile, schlanke Finger (sog. Madonnenfinger). 
Habituelle Obstipation. Aerophagie. Colitis membranacea. C h v 0 s t e k
sches Facialisphanomen. Rissige Zunge (Lingua plicata s. scrotalis). Sig
matismus. Pes planus. Irregularer Astigmatismus. He b e r den sche 
Knoten. Synophris (Verwachsensein der Augenbrauen). In die Reihe der 
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hier angefiihrten degenerativen Stigmen stellten wir auch das F r 0-
schelssche Symptom der Abnahme des Kitzelgefiihls im auBeren Ge
horgange, das von Bin g hervorgehobene Fehlen der Cerumenabsonderung 
und die von Ham mer s chI a g beobachtete Verminderung der SchweiB
sekretion. Wir hatten Gelegenheit, die erstgenannten beiden Symptome 
bei unseren Kranken zu wiederholten Malen, das an dritter Stelle 
erwahnte in einem FaIle zu konstatieren. 

Unser Material an eingehend yom Standpunkte der Gesamtkonsti· 
tution untersuchten Otosklerosekranken ist heute wesentlich groBer 
und erstreckt sich einschlieBlich der schon seinerzeit publizierten 26 FaIle 
auf eine Anzahl von 70 Kranken. Wir konnen die Ergebnisse unserer 
seinerzeitigen Veroffentlichung auch nach unseren heutigen Erfahrungen 
vollkommen bestatigen, wenn auch die Reihenfolge der oben ange
fuhrten degenerativen Stigmen kein verlaBlicher Ausdruck ihrer tat
sachlichen Haufigkeit darstellt. Auch heute mussen wir wie damals fest
stellen, daB eine reg e 1m a 13 ige Bind ung der 0 tOs k lero se an 
bestimmte andere Konstitutionsanomalien, sei es der 
auBeren Korperform oder bestimm ter innerer Organe 
n ic h t na c hz u we is en is t. GroBe und kleine, fette und magere, 
schmal- und breitwiichsige, blonde und brunette Individuen finden 
sich in unserem Material. Keine bestimmte Orientierung, nur eine 
bemerkenswerte Haufung aller Arten von Abweichungen yom Durch
schnittstypus laBt sich feststellen. 

1m besonderen mochten wir diesbeziiglich auf Grund unserer Unter
suchungen foIgendes hervorheben: Von 35 daraufhin beachteten Oto
sklerosekranken waren 7 auffallig groB, ebenso viele auffallig klein, 4 
waren ausgesprochen fettleibig, 8 sehr mager, 5 waren blond, 2 rot
blond mit reichlichen Epheliden, 4 hatten blaue Augen. Die S i g a u d
schen Typen waren in unserem Material samtlich vertreten. Obwohl 
das Zahlenverhaltnis der einzelnen Typen in einem so kleinen Material 
nichts besagt, mochten wir doch die Haufigkeit des muskularen Typus 
hervorheben. Selbstverstandlich kann es sich da um bloBen Zufall 
handeln. Beziiglich der Fettverteilung bei den weiblichen Kranken 
erscheint uns unter dem gleichen Vorbehalt die verhaltnismaBige Haufig
keit des "Reithosentypus" (Bauer) bemerkenswert, d.h. jenesTypus, 
bei dem groBere Fettlagen die Gegend der Trochanteren bedecken, welche 
infolgedessen im Vergleich zu den Hiiften stark nach auBen ausladen 
und den Eindruck von Breeches hervorrufen. Dieser Lokalisationstypus 
ist sonst keineswegs so haufig zu sehen. Einer Reihe ausgesprochener 
S till er scher Asthenien steht eine ebenso groBe Anzahl von gedrungen 
gebauten, quadratischen Otosklerotikern gegeniiber, die den arthritisch
emphysematosen, apoplektischen Habitus reprasentieren. Enteroptose 
auch auBerhalb des Rahmens eines asthenischen Habitus ist sehr haufig. 
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Disproportionen in der auBeren Form des Schadels und Gesichtes 
sind mehrfach verzeichnet, so auffallig groBe Jochbreite, hypoplasti
scher Oberkiefer, abnorme Haargrenze an der Stirn, mongoloide Lid
spalte, Epikanthus, fehlende Ohrlappchen. Wir beobachteten ferner 
Ichthyosis, sehr zahlreiche Naevi, Angiome, iibermaBige Akne, 
Asymmetrie des Rachens, Uvula bifida, unproportionierte Becken
breite, fehlende Lendenlordose, Anhidrosis, Brachy- und Isodaktylie (vgl. 
B a u e r), maskuline Wadenbildung bei einer Frau, groBe M i c h a e l is sche 
Raute bei einem Manne, auffallend lange Wimpern, hochgiadige 
Myopie, Glaukom, Pterygium, Fehlen der Plantarreflexe, sehr hohe 
Stimme bei einem Mann, orthotische Albuminurie und Phosphaturie. 
Vorzeitiges Senium, kenntlich am Gesamthabitus, an einem Arcus 
corneae senilis, an seniler Katarakt ist mehrfach verzeichnet. Den schon 
oben erwahnten zahlreichen Fallen von vorzeitigem Zahnverlust und 
Irregularitaten der Zahnform und Zahnstellung steht ein Fall gegeniiber, 
wo bei einer 42jahrigen Patientin das selten tadellos geformte und er
haltene GebiB notiert ist - also extreme Varianten nach beiden Rich
tungen yom Typus. Schwere konstitutionelle Neuropathen, eine iiber
standene Psychose, eine beginnende multiple Sklerose finden sich auch 
unter unseren Fallen von sicherer Otosklerose. 

Wenn wir schon in unserer vor 12 Jahren erschienenen Publikation 
Anomalien der Vasomotoren an erster Stelle angefiihrt haben, so mochten 
wir doch noch hinzufiigen, daB es neben otosklerotischen Individuen 
mit fleckigem, gemischtem (rot-weiBem), eleviert-urtikariellem oder 
pilomotorischem Dermographismus doch auch solche gibt, deren Vaso
motoren keinerlei Ubererregbarkeit erkennen lassen. Wir stellen das be
sonders deswegen fest, weil auch die Anomalien des Vasomotorenappa
rates bei Otosklerose keineswegs alii konstant und deshalb keineswegs 
etwa als obligate Krankheitsbedingung anzusehen sind. Ihre Haufig
keit wurde ja auch von anderen Autoren, die ihnen Aufmerksamkeit ge
schenkt haben, hervorgehoben (Frey und v. Orzechowski, Leicher). 
Arteridler Hochdruck kommt bei unseren Fallen nicht haufiger vor 
als seiner allgemeinen Haufigkeit nach zu erwarten ware. Uberhaupt 
mtissen wir am Schlusse dieser Aufzahlung verschiedenartigster Zeichen 
degenerativer Konstitution bei Otosklerose hervorheben, daB es schwer 
fallt, die Wertigkeit unserer Befunde richtig zu beurteilen, solange wir 
tiber die Haufigkeit der einzelnen Stigmen und tiber ihre gegenseitigen 
Korrelationen bei der Gesamtbevolkerung nicht eingehender informiert 
sind. Systematische Untersuchungen tiber diese Frage, mit denen auf 
Veranlassung des einen von uns (B.) Kollege R. Hoffmann schon seit 
vielen Monaten beschaftigt ist, werden uns diesbeztiglich die notwendigen 
Handhaben verschaffen. Vorlaufig konnen wir nur nochmals hervorheben, 
daB kein bestimmtes Stigma, keine besondere Gruppie-
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rung von Stigmen, keine typische Habitusform und kein 
bestimmter Typus eiller generellen Konstitutionsano
ma Ii e, w ie e tw a As then ie, Sta tu sly m ph a tic u s, Arthri tis
mus, ex sud a t i v e D i a the s e us w. fur die 0 to skI e r 0 sec h a -
rakteristisch ist. Am ehesten noch ist es die Neuropathie, die bei 
Otosklerose nur ausnahmsweise vermil3t wird, in manchen Fallen aber 
vielleicht mehr die Folge des schweren Ohrenleidens als eine 
Konstitutionsanomalie darstellt. Sicher scheint uns nur die Haufung 
der verschiedenartigsten Zeichen degenerativer Kon
stitution bei ein und demselben mit Otosklerose behaf
teten In vivid u um, also dessen Zugehorigkeit zum Status 
degenerativus zu sein. 

Erbbiologisch gesprochen heil3t das: Keine Pleiotropie, keine regel
maBige Koppelung der abnormen Erbfaktoren a und b, sondern nur ihre 
Koinzidenz mit den mannigfaltigsten andersartigen abnormen Genen 
hat sich aus unseren bisherigen Untersuchungen nachweisen lassen. 
Diese andersartigen abnormen Anlagen stehen mit den krankhaften 
Genen a und b offenbar in keinem anderen Kausalzusammenhang, als 
daB sie ebenso wie diese und wahrscheinlich durch die gleichen Bedin
gungen entstanden sind und sich nun gemeinsam mit ihnen durch das 
Keimplasma bestimmter Sippschaften forterben. Sie sind nichts fur die 
Otosklerose Charakteristisches, sie finden sich ebenso auch ohne diese, 
und wir selbst konnten sie naturlich nicht nur bei labyrintharer Schwer
horigkeit, sondern bei den verschiedenartigsten, auf dem Boden abnormer 
Konstitution gedeihenden Erkrankungen immer wieder vorfinden (vgl. 
J. B a u e r). Es ist nur selbstverstandlich, wenn wir sie auch bei den nicht 
mit Otosklerose behafteten Familienmitgliedern der Otosklerotiker in 
mannigfacher Anordnung antreffen. Wenn wir schon 1914 auf die in Oto
sklerotikerfamilien vorkommenden degenerativen Erkrankungen wic 
Diabetes, Fettsucht, vorzeitige Arteriosklerose, ferner Chlorose oder 
schwere angeborene Entwicklungsdefekte hingewiesen haben, so ge
horen derlei Beobachtungen gleichfalls hierher. Ubrigens solI noch im 
folgenden von der Morbiditat in den Familien der Otosklerotiker nnd 
labyrinthar Schwerhorigen die Rede sein. 

Die Otosklerose ist also in der Regel nicht der einzige Ausdruck einer 
abnormen Konstitution; in verschiedenen Familien kombiniert sie sich 
aber mit ganz verschiedenen anderen Manifestationen degenerativer 
Veranlagung. So erklart sich auch die Kombination mit Farbenblindheit, 
die wir in einer Familie beobachten konnten, oder die schon bei einer 
Reihe von Familien beschriebene Kombination von Otosklerose mit 
idiop a th is c h er kons ti tu tioneller Kno chen bru c h ig ke i t 
(Osteopsathyrosis idiopathica) und blauen Skleren (van 
der Hoe ve und de K leyn, Ru ttin, Big ler, Archibald 
Bauer·Stein, Otiatrie. 19 
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Garro d u. a.). Wenn in derartigen Familien an eine auch die knocherne 
Labyrinthkapsel mitbetreffende allgemeine Mesenchymminderwertigkeit 
gedacht werden konnte (vgl. K. H. Bauer), so ist es doch von unserem 
oben ausfuhrlich entwickelten und begrundeten Standpunkt aus von be
sonderem Interesse, daB in anderen Familien auch die progressive 
labyrinthare SchwerhOrigkeit mit Osteopsathyrosis idiopathica und 
blauen Skleren zusammen beobachtet worden ist (vgl. HaB, Bigler), 
wobei ganz wie bei der fruher erwahnten Kombination aIle diese 
Konstitutionsanomalien entweder an ein und demselben Familien
mitglied vereint oder aber an verschiedenen Mitgliedern dissoziiert in 
Erscheinung treten konnen. 

Die Blutdriisen bei konstitution ellen Ohrenleiden. 
Dort, wo ein ausgesprochener S tat u s de g e n era t i v u s vorliegt, wo 

also ein groBerer Teil des ChromosomengefUges, bzw. des in ihm enthal
tenen Erbanlagenbestandes. von der Norm abweicht, gewissermaBen 
ladiert ist, dort werden wir einer mehr oder minder ausgesprochenen Be
teiligung des Blutdrusenapparates an der Abartung haufig 
begegnen. Ein fUr den Gesamtorganismus und die normale Korrelation sei
ner Teile so ungemein wichtiges System, wie es die Blutdrusen darstellen, 
wird bei Anomalien der Gesamtkonstitution besonders leicht in Mitlei
denschaft gezogen. Es scheint eben, daB schon seine Gene in besonders 
enger Korrelation mit den verschiedenartigen anderen Genen stehen und 
daher bei mannigfacher Alteration der Erbmasse besonders leicht mit
betroffen werden (vgl. J. Bauer). Aber auch indirekt konnen sich Ano
malien andersartiger Partialkonstitutionen, so Konstitutionsanomalien 
des Zirkulationsapparates, der Vasomotoren, vor allem aber des Nerven
systems im Blutdrusensystem auswirken, indem sie seine Leistungsfahig
keit und Arbeitsweise beeinflussen. So werden wir uns also gar nicht 
wupdern konnen, ja wir hatten es geradezu voraussetzen mussen, daB 
versqhiedenartige Anomalien der inneren Sekretion bei den hereditar
degenerativen Ohrenleiden immer wieder beobachtet, beschrieben und in 
kurzsichtiger Verkennung der groBen erbbiologischen Zusammenhange fUr 
das ursachliche Moment dieser so ratselhaften Erkrankungen des Gehor
apparates gehalten wurden. Die Drusen mit innerer Sekretion waren ja 
lange genug und sind auch heute noch vielfach die zauberhafte Allmacht, 
zu der man seine Zuflucht zu nehmen pflegt, wenn man sein ignoramus 
nicht eingestehen will. Freilich sind Storungen im Blutdrusensystem nicht 
ohne EinfluB auf den Ablauf der zur Entwicklung gekommenen konstitu
tionellen Ohrleiden, sie sind ja fur die Trophik samtlicher Gewebe im 
allgemeinsten Sinn des Wortes von Bedeutung, und es ist klar, daB ein 
abiotrophischer Vorgang (labyrinth are SchwerhOrigkeit) oder ein pro
gredient dystrophischer, bzw. blastomartiger ProzeB (Otosklerose) ein 
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anderes Verlaufstempo einschlagen wird, sobald er einmal yom Stapel 
gelassen wurde, je nachdem ob der Blutdriisenapparat als Ganzes oder 
in seinen TeiIen vollwertig oder abnorm funktioniert. 

So sind die endokrinen Anomalien u. E., ahnlich wie die Anomalien 
des Zirkulationsapparates und der Vasomotoren, als nicht zu unterschat. 
zende und teilweise vielleicht auch therapeutisch angreifbare Faktoren 
in dem Krankheitsbild der konstitutionell-degenerativen Ohrenleiden, 
vor allem der Otosklerose zu bewerten, u r sac h Ii c h e Faktoren im 
eigentlichen Sinne des Wortes aber sind sie nicht, yom Stapel lassen kon
nen sie die krankhaften Vorgange im Bereiche des Gehororgans nicht. Das 
geschieht unabhangig von Blutdriisen, Vasomotoren und anderen Teilen 
des Organismus von selbst, wenn die erbbiologischen Vorbedingungen, 
also unsere krankhaften Erbanlagen a und b, in entsprechender Quan
tWit vorhanden sind. Allerdings mag den Blutdriisen insofem eine ge
wisse atiologische Rolle nicht abgesprochen werden, als sie wesentlichen 
EinfluB auf das Gesamtmilieu nehmen, in welchem die krankhaften Erb· 
anlagen zur Manifestation kommen, und als die Beschaffenheit des 
Milieus niemals gleichgiItig fUr die phanotypische Auswirkung irgend. 
welcher Erbanlagen sein kann. Wir sagten schon oben: Das Gen an 
sich ist nichts und vermag nichts, nur in dem Milieu der gesamten Erb· 
masse entfaltet es die gewaltigste aller potentiellen Energien. In diesem 
Sinne mag nicht nur der Ablauf der Auswirkung, sondem auch der Zeit· 
punkt der ersten Manifestation der krankhaften Erbanlagen a und b 
yom Zustande des endokrinen Apparates mitabhangen. Obligate Krank· 
hei ts bedingungen, j a Krankheitsursachen (vgl. J. B a u e r) sind a usschlieB· 
lich diese abnormen Erbanlagen; der endokrine Apparat, die Vasomoto· 
ren, der Zustand des Nervensystems oder Kreislaufs konnen in dem eben 
dargelegten Sinne bestenfalls als fakultative Krankheitsbedingungen an· 
gesehen werden. Daher denn auch, die Inkonstanz und Variabilitat der 
Befunde, wie sie sich eben aus ihrem Wesen als Teilerscheinungen eines 
Status degenerativus ergeben. 

Am naheliegendsten war noch mit Riicksicht auf den pathologischen 
KnochenprozeB der Otosklerose und die erwiesenen Beziehungen der 
Epithelkorperchen zum Kalkstoffwechsel sowie zur Pathogenese der 
Osteomalacie und Rachitis die Annahme, daB die E pit h elk 0 r per· 
c hen mit der .Atiologie der Otosklerose etwas zu tun haben konnten. 
V 013' Vermutung fand denn auch durch klinische Untersuchungen von 
F r e y und 0 r z e c how ski Bestatigung, welche unter insgesamt 
19 Fallen von Otosklerose lImal sic here latente Tetanie und einmal 
die der letzteren als pathogenetisch nahe verwandt angesehene Myokymie 
gefunden hatten; in 6 Fallen war die Diagnose der latenten Tetanie in 
verschiedenem Grade wah r s c h e i n Ii c h und nur in ein(lm einzigen 
FaIle wurden aIle Zeichen einer solchen vermiBt. Die Autoren meinten 

19* 
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denn auch, daB die Beziehungen der Otosklerose zur latenten Tetanie "eine 
ziemlich feststehende Tatsache" darstellen, wenngleich auch noch ander
weitige Uberpriifungen notig waren, urn diese Beziehungen iiber aIle 
Zweifel zu sichern. Aber schon die erste Nachpriifung dieser Unter
suchungen durch Roc h fiihrte zu ganz anderen Ergebnissen. Roc h fand 
an seinem Schweizer Material unter 16 Fallen von Otosklerose niemals 
ein Trousseausches, niemals ein Erbsches Phanomen. Nie waren fibrillare 
Muskelzuckungen oder eine Zungendelle bei Beklopfen, nie Parasthe
sien und nur ein einziges Mal eine leichte Linsentriibung nachweisbar. 
Chvostek I und II kam gar nicht, Chvostek III nur zweimal vor. In 
7 Fallen lieBen sich leichte Wadenkrampfe feststellen. Roc h kommt da
her zu der SchluBfolgerung, daB zwischen Otosklerose und latenter Te
tanie kein kausaler Zusammenhang bestehen konne. 

Von einer anderen Seite wurde das gleiche Problem durch Lei c her be
leuchtet. Er fand bei 75% der von ihm untersuchten FaIle von Oto
sklerose herabgesetzte BIutkalkwerte, ist aber in der Deutung seiner 
Befunde mit Recht sehr vorsichtig. Der herabgesetzte KalkgehaIt des 
Blutes sei entweder durch Storungeu der inneren Sekretion oder aber 
durch eine Anomalie der Konstitution zu erklaren. Ais Zeichen latenter 
Tetanie wird also der Befund von Lei c her gar nicht betrachtet. 1m iib
rigen interessiert uns noch folgende Feststellung Lei c her s. Wenn nur 
der Gesamtkaik (und nicht auch der Ca-Ionengehalt) im Blute herabge
setzt war, so fehIte "wie in den aIlermeisten Fallen" Chvostek, Erb und 
Trousseau. SchlieBlich mag auch noch erwahnt sein, daB nach B i II i g
heimer (Klin. Wochenschr.1923, Nr.23, 1083) die von Leicher ange
nommenen Durchschnittswerte fiir den BIutkalk von Erwachsenen etwas 
hoher sind als die einiger anderer Autoren, daB also der angegebene Pro
zentsatz von 75 fiir herabgesetzte BIutkalkwerte bei Otosklerotikern 
wohi etwas zu hoch ausgefallen ist. 

Unsere eigenen Untersuchungen iiber diese Frage ergaben folgen
des: In 10 daraufhin untersuchten Fallen war das Trousseausche 
Phanomen durchwegs negativ, ebenso wurde das Erbsche Phanomen 
bei keinem der untersuchten 13 FaIle' gefunden. Von diesen hatte 
nur ein einziger eine an der obersten Grenze der Norm gelegene Erreg
barkeit und zwar nur des Ulnaris, wahrend Medianus und Faciaiis 
durchaus keine besonders hohe Erregbarkeit fiir den galvanischen Strom 
aufwiesen. Die bei dem 22jahrigen, degenerativ veraniagten Manne er
hobenen Werte waren: Rechter Ulnaris KSZ 0,6 MA, ASZ 1,0 MA, AOeZ 
2,6 MA; dagegen zuckte der rechte Medianus bei KS erst bei 1,0 MA, der 
rechte Faciaiis bei 1,5 MA. Von einem positiven Erb kann also auch 
in diesem FaIle nicht die Rede sein.lm iibrigen war bei diesem Kranken 
Chvostek III eben angedeutet, sonst waren aIle Zeichen latenter 
Tetanie (Linse, Zahne, Wadenkrampfe, Parasthesien) negativ. 
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Das Chvosteksche Symptom wurde unter 54 Fallen insgesamt 
15mal gefunden, und zwar in 3 Fallen eben am Mundast angedeutet, 
vielleicht sogar fraglich, und von diesen 3 Fallen in 2 nur einseitig (auf 
der linken Seite), in 9 Fallen ausgesprochen als Chvostek III (davon 
2mal nur rechterseits), in 3 Fallen stark positivals Chvostek II. Unter 
diesen 3 Fallen war 1 gravide Frau - wahrend der Graviditat ist bekannt
lich der Chvostek nicht selten positiv (Graviditatstetanie I), bei einem 
2. FaIle verzeichneten wir rechts Chvostek II + +, links Chvostek III +. 
Chvostek I haben wir bei unseren Otosklerosekranken uberhaupt nicht 
beobachtet. 

Von sonstigen Erscheinungen latenter Tetanie vermerkten wir bloB 
an einem einzigen FaIle ausgesprochene Schmelzdefekte, in diesem FaIle 
bestand auch Chvostek III. Unsere Ausbeute ist also recht gering und 
die Zahl der FaIle mit mechanischer Ubererregbarkeit des Nervus 
facialis ist angesichts der verhaltnismaBigen Haufigkeit eines Chvostek
schen Zeichens uberhaupt hochstens in dem Sinne von Bedeutung, als 
sie eine uber den Rahmen des Status degenerativus hinausgehende 
Beziehung zwischen Epithelkorpercheninsuffizienz und Otosklerose 
duchaus unwahrscheinlich macht. Unsere Befunde decken sich also mit 
jenen Rochs und anscheinend auch mit jenen Leichers. SchlieBlich 
mag auch die Bemerkung nicht unterdriickt werden, daB ein Zusammen
hang der von F r e y und 0 r z e c how ski angefiihrten Erscheinungen der 
"latenten Tetanie", wie 'Vadenkrampfe, faszikulare Muskelzuckungen 
und Parasthesien mit einer Tnsuffizienz der Epithelkorperchen durchaus 
nicht so gesichert erscheint, wie ihn diese Autoren annehmen, und 
ihre Pathogenese in vielen :Fallen zweifeIlos auch ganz abseits von 
Tetanie und Epithelkorperchen gesuchtwerdenmuB (vgl. Landauer). 
Ubrigens geben das Frey und Orzechowski selbst zu. 

SoIlte es wirklich notwendig sein, die Annahme im besonderen zu 
widerlegen, daB die Otosklerose durch eine gesWrte H y pop h y sen funk
tion verursacht sein konnte? Denker hat diese Auffassung auf Grund 
seiner Untersuchungen mit dem Abderhaldenschen Dialysierverfahren 
vertreten. Er hatte bei etwa 77 % der Otosklerotiker Abbau von 
HypophyseneiweiB beobachtet, wahrend von den Kontrollen nur 30% 
diesen Befund ergaben. Abgesehen davon, daB wir die im Jahre 1914 
geiibte Abderhaldensche Dialysiermethode fiir nicht geeignet halten, 
um auf Grund der mit ihr gewonnenen Ergebnisse all e in, d. h. ohne ent
sprechende andere Kriterien so weittragellde SchluBfolgerungen zu ziehen 
(vgl. Bauer 1913), wiirden wir es doch fiir wahrscheinlich halten, daB 
die groBere Haufigkeit der Schutzfermente gegeniiber Hypophyse bei 
den Otosklerotikern mit der Verbreitung eines aIlgemeinen Status degene
rativus unter ihnen zusammenhangt. Andere Anhaltspunkte fiir die 
Annahme eines Zusammenhanges zwischen Hypophysenstorung und 
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Otosklerose besitzen wir aber nicht, denn Cit e 11 i s Angabe, daB nach 
Darreichung von Hypophysenextrakt die subjektiven Ohrgerausche 
der Otosklerosekranken abnehmen, ist natiirlich kein derartiges Argu
ment, da es sich ja urn giinstig wirkende, ganz unspezifische Anderungen 
der Blutverteilung handeln kann, welche durch die bekannte GefaB
wirkung des Hypophysenextraktes zustande kommen. Auch ein 
russischer Autor, Hal per n, der in jiingster Zeit wieder die mutmaBliche 
Rolle der Hypophyse in der Pathogenese der Otosklerose hervorhebt, 
scheint iiber keine beweiskraftigeren Argumente zu verfiigen. Wenn 
schlieBlich S z as z einen Fall von Akromegalie mit Otosklerose beobachten 
konnte, in welchem nach Rontgenbestrahlung der Hypophyse (?) eine 
Besserung des Horvermogens eintrat, so beweist dies angesichts der 
enormen Raritat dieses Zusammentreffens gar nichts. DaB die Hor
verbesserung durch eine Anderung der Hypophysenfunktion infolge 
der Rontgenbestrahlung bedingt gewesen sein solI, ist ebenfalls durch
aus unbewiesen. Es konnte z. B. auch eine direkte Rontgenwirkung 
auf das Gehororgan in Betracht kommen, ganz abgesehen von sug
gestiven Momenten. Das gleiche gilt wohl auch beziiglich der von F r e y 
und Kris er empfohlenen Rontgentherapie der Otosklerose. O. Mayer, 
der die Hypophysen von 6 Otosklerosefallen einer genauen histologischen 
Untersuchung zu unterziehen Gelegenheit hatte, fand nichts als die dem 
hohen Alter seiner Falle entsprechenden typischen Altersveranderungen 
(Vermehrung der azidophilen und Reduktion der basophilen Elemente). 
Selbstverstandlich erblicken wir in dies en negativen histologischen Be
funden Mayers ebensowenig wie dieser Autor selbst einen Beweis 
g e g e n eine hypophysare Genese der Otosklerose und begniigen uns mit 
der Feststellung, daB ein Beweis, ja selbst nur ein stichhaltigeres Argu. 
ment dafiir nicht vorliegt. In unserem Material haben wir ein einziges 
Mal einen akromegaloiden Habitus verzeichnet, was natiirlich mit der 
bestehenden Otosklerose unmittelbar gar nichts zu tun hat. 

Auf die Anomalien der Geschlechtsfunktionen sowie Hypoplasie 
der Geschlechtsorgane bei Otosklerosen haben wir schon 1914 ge
biihrend hingewiesen und Frey und Orzechowski haben sie nicht 
nur bestatigt, sondern u. E. weit iiber Gebiihr eingeschatzt, indem sie 
geradeswegs einen "asthenisch-hypogenitalen Habitus" als eigenen Kon
stitutionstypus konstruieren, "der weder die reine, klassische Stillersche 
Asthenie ist, noch eine der hypogenitalen Konstitutionen, sich aber an 
beide anlehnt und derjenige Konstitutionstypus sein konnte, der zur 
Otosklerose pradisponiert". Die beiden Autoren erblicken ja ein Ziel der 
weiteren Konstitutionsforschung in der Abgrenzung verschiedener Unter
arten der Asthenie, von denen etwa eine zur Tabes, eine andere zum 
Basedow, eine dritte zur Otosklerose usw. disponieren wiirde. Nur eine 
Verkennung derErbbiologie kannzu solchen sicherlich irrigen Vorstel-
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lungen verleiten. Die Erscheinungen von Hypogenitalismus haben weder 
auf dem Wege endokriner Beeinflussung noch durch Vermittlung einer 
bestimmten, von ihnen abhangigen Habitusform irgend etwas mit der 
Pathologie der Otosklerose zu tun, sondern sie sind Teilerscheinungen 
des Status degenerativus wie andere auch, ohne daB ihnen eine besondere 
Vorzugsstellung eingeraumt werden konnte. Wir haben unter 54 darauf 
untersuchten Fallen von Otosklerose 5 mit nachweis barer morpho
logischer Hypoplasie der Geschlechtsorgane beobachtet, darunter 
2 Manner und 3 Frauen. Von den beiden Mannern betraf der eine Fall 
einen 20jahrigen, ausgesprochen infantilen J ungen, der den Eindruck 
eines 13jahrigen machte, der andere einen 38jahrigen, kinderlos ver
heirateten Musiker mit folgendem Befund: 

GroB, kriHtig, muskularer Typus mit ausgesprochen akromegaloidem Habitus, 
o berkiefer hypoplastisch. MaBig reichliches Fettpolster von normaler Verteilung. 
Weiblicher Behaarungstypus ad pubem, am Stamm und an den Extremitaten 
keine Behaarung auBer normale Crines axillares. Schwacher Bartwuchs. Hoden 
etwa von der GroBe einer kleinen Pflaume, weich, matsch. Penis von normaler 
GroBe. Genitalfunktion angeblich intakt, jedoch ergibt die Untersuchung des 
Ejaculates vollkommene A zoo s per m i e. Kein Chvostek, Erb oder Trousseau. 
Keine mechanische Ubererregbarkeit der Muskulatur. Normale Erregbarkeit der 
Vasomotoren und des Herzvagus. Herabsetzung der Cornealreflexe, Fehlen des 
Rachenreflexes, lebhafte Sehnenreflexe. Blutdruck 130 R. R. Uberstreckbare 
Fingergelenke. Schilddriise normal, keine Thymusdampfung. 

Wir haben diesen Befund in extenso angefiihrt, weil er die Dissozia
tion der Erscheinungen der Genitalhypoplasie schon illustriert und 
iiberdies deren voIlkommene Unabhangigkeit von einer S till er schen 
Asthenie zeigt. Das gleiche zeigt der folgende weibliche Fall von 
Otosklerose in deutlicher Weise: 

41jahrige Kaufmannsgattin aus Bohmen, die niemals eine richtige Men
struation durchgemacht, sondern hochstens gelegentlich einmal eine minimale 
Beschmutzung des Hemdes durch ein wasseriges Sekret beobachtet hat, das 
sich nie Ianger ais etwa einen halben Tag bemerkbar machte. Breitwiichsige, 
mitteigroBe, ziemlich fettleibige Frau yom Rubenstypus der Fettverteilung (vgl. 
B a u e r) mit normalen sekundaren Geschlechtsmerkmalen und normalem auBeren 
Genitale. Vagina von normaler Beschaffenheit, dagegen stark hypoplastischer 
Uterus. Adnexe nicht fiihlbar. Normale Libido. Sehr nervos und labil in ihrer 
Stimmung. Kein Chvostek. Keine Ubererregbarkeit der Vasomotoren, schwach aus
losbare Sehnenreflexe. Cornealreflexe abgeschwacht. GroBe Tonsillen. Strabismus. 

Beide FaIle demonstrieren auch die Entbehrlichkeit einer vasomo
torischen Ubererregbarkeit, soweit sie durch die Prufung des Dermo
graphismus veranschaulicht wird, in der Pathogenese der Otosklerose. 
Es ist aber gar nicht immer eine Hypoplasie, sondern gelegentlich sogar 
einmal eine H y per p las i e des Genitales, welche bei Otosklerotikern 
beobachtet werden kann. So sahen wir bei einem 22jahrigen, an 
schwerer Otosklerose leidenden Manne einen ganz unverhaltnismaBig 
groBen Penis bei normaler Beschaffenheit der Hoden, ein Beweis dafiir; 
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daB nicht die Genitalhypoplasie als solche mit der Otosklerose in 
irgendeinem ursachIichen Zusammenhang steht, sondern daB sie ebenso 
wie gelegentlich auch einmal ihr Gegenstuck und wie jede andere mehr 
oder minder extreme Variante, wie jede sonstige starkere Abweichung 
yom betreffenden Mittelwert im Rahmen eines Status degenerativus 
vorkommt und wie aIle ubrigen ihr koordinierten Zeichen eines sol
chen das konstitutionelle Milieu kennzeichnet, in welchem unteranderem 
auch die krankhaften Erbanlagen des Gehororgans angetroffen werden. 
Daher denn auch die ganz regellosen Abweichungen der Menstruations
verhaltnisse von der Norm, wie wir sie recht haufig bei unseren 
Kranken verzeichnet haben. So stehen 8 Fallen mit zu friiher Menarche 
(bis vor dem 12. Lebensjahre) 9 FaIle gegenuber, bei denen die erste 
Menstruation zu spat einsetzte (mit 17 bis 20 Jahren). 8mal war die 
Menstruation ganz unregelmaBig, 6 mal dauerte sie zu lang (8-10 Tage), 
5 mal war sie zu intensiv, 3 mal nur sehr schwach. Dysmenorrhoe, 
Dyspareunie, Sterilitat, Extrauteringraviditat, Myome, Ovarialerkran
kungen wurden nicht haufiger gesehen, als es der Verbreitung eines 
Status degenerativus unter den Otosklerotikern entspricht. 

Eine VergroBerung der S chi 1 d d r use verzeichneten wir un ter 
54 Fallen von Otosklerose 5 mal, eine mit Wahrscheinlichkeit auf eine ver
groBerte Thy m u s d r ii s e zu beziehende Dampfung links yom Manu
brium sterni 3 mal. In einem FaIle erinnerte die Gesichtsbeschaffenheit 
einer 53jahrigen Patientin mit Otosklerose stark an MyxOdem. Ihre 
Schilddriise war nicht vergroBert, Chvostek war negativ, die Vaso
motoren nicht iibererregbar, dagegen zeigte die Frau eine ganz extreme 
Ausbildung eines Arcus corneae senilis, etwas gesteigerte Sehnenreflexe 
und einen Blutdruck von 135 R.R. Was Delie iiber Beziehungen 
zwischen Hypothyreoidismus und Otosklerose schreibt, geht iiber den 
Wert einer mehr oder minder geistvollen Phantasie nicht hinaus. 
Ausgesprochene Zeichen pankreatischer oder suprarenaler Funktions
storungen haben wir bei unseren Otosklerosekranken nicht zu sehen 
bekommen. Der V6Ilstandigkeit halber sei noch erwahnt, daB Drury 
in mehr als der Halfte der daraufhin untersuchten FaIle von progreso 
siver Ertaubung Storungen von seiten der Schilddriise, Hypopbyse 
und Ovarien beobachtet haben will. 

So glauben wir denn gezeigt zu haben, daB au c h die vie If a c h 
bei Otosklerose beschriebenen und tatsachlich vorkom
menden Blutdriisenanomalien nichts Spezifisches fur 
Otos klerose, keinen besonderen Typus er kennen lassen, 
daB sie in wechselnder Kom binatio n und inkonstant auf
treten, daB sie nur als Teilerscheinungen eines Status 
de g e n era t i v u s, n i c h tab era 1 sur sac h 1 i c h e Fa k tor end e s 
Ohren leidens angesehen werden k6 nnen. In welcher 
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Weise sie fiir den Ablauf einer Otosklerose mal3gebend 
werden konnen, soIl weiter unten noch zur Sprache kommen und 
wurde schon an anderer Stelle ausfiihrlicher behandelt. 

Die Familicnkonstitution bei konstitutionellen Ohrenleiden. 

Wenn uns also die personliche Untersuchung der Probanden nicht 
iiber die aIlgemeinste Form abgearteter Konstitution, den Status 
degenerativus hinausgefiihrt hat, so wollen wir im folgenden zeigen, dal3 
die statistische Untersuchung der Morbiditat in den Probandenfamilien 
es dennoch ermoglicht, eine bestimmte, anscheinend gesetzmaBige 
Korrelation, d. h. also Koppelung der abnormen Erbanlagen a und b an 
bestimmte andere Gene zu erkennen, eine Koppelung, die, wie sich 
herausstellen wird, durch die bloBe Untersuchung des Probanden gar 
nicht erfal3t werden konnte. Leider sind gerade die Otosklerotiker hier 
nicht gut verwertbar, weil wir auf diese Verhaltnisse der Familienmor
biditat speziell zu achten erst spater anfingen und daher eingehendere 
anamnestische Nachforschungen gerade in dieser wichtigen Kategorie, 
die wir zuerst in den Kreis unserer Untersuchungen zogen, lange Zeit 
nicht angesteIlt wurden. Es sind daher aIle diesbeziiglichen Zahlen 
auch in der folgenden Tabelle XI in der Rubrik Otosklerose zweifellos 

Tabelle XI. 

Labyrinthiire Chronische 
Belastung mit Schwerhorigkeit Mittelohr- Otosklerose 

prozesse 

Neoplasmen 21 Familien 15 Familien 8 Familien 
Tuberkulose 17 32 11 
Zirkulations- und Nierenleiden 29 28 17 
Nerven- und Geisteskrankheiten 10 14 4 
Suizid . 5 2 1 
Diabetes. 3 4 1 
Zwillingsschwangerschaften 2 2 1 

zu klein. Wegen der Unverlal3lichkeit dieser Angaben setzen wir auch 
hier die Kategorie Otosklerose an den SchluB. Die Haufigkeit von 
Zwillingsschwangerschaft gehort zwar nicht zur Morbiditat, wohl aber 
zu den nur durch Familienuntersuchung erfaBbaren Merkmalen abge
arteter Konstitution, weshalb sie in dieser Tabelle aufgenommen wurde. 

Die beifolgende tabellarische Zusammenstellung zeigt nun, daB 
quoad Zirkulations- und Nierenkrankheiten, Nerven- und Geisteskrank
heiten einschlieBlich Selbstmord, sowie quoad Diabetes und Zwillings
schwangerschaften ein deutlicher Unterschied in der Frequenz, der iiber 
den Fehler der kleinen Zahl hinausgehen wiirde, offenbar nicht besteht, 
wobei wir, wie eben begriindet, bloB die Kategorien labyrinthare Schwer
horigkeit und chronische Mittelohrleiden miteinander vergleichen. Ein 
auffallender Unterschied zeigt sich jedoch beziiglich der Haufigkeit der 
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Tuberkulose, weniger deutlich auch bei den Neoplasmen. Wir be
merken eine auffallende Haufigkeit der Belastung mit Krebs und im 
Gegensatz dazu Seltenheit der Belastung mit Tuberkulose bei den laby
rinthar SchwerhOrigen im Vergleich mit den Mittelohrkranken. Be
sonders deutlich zeigt dieses Verhaltnis die folgende Tabelle XII, 

Tabelle XII. 

Es starben an 

Krebs Tllberklliose 

" " ~ I Eltern in % 
.... .... 

~ I Eltern in % " " " ~ '" ~ ~ ... 
" ~ samt Fehlerbreite " " ~ samt Fehlerbreite :>- ::s >- ::s 

von 61 verstorbenen Eltern 
der 106 Oto sklero sen 5 0 5 8,2 2 4 6 9,8 

Von 95 verstorbenen EI-
tern der 100 la byrin-
thii.r Schwerhorigen II 7 18 18,9 ± 11,37 3 1 4 4,2 ± 5,8 

Von 100 verstorbenen EI-
tern der 100 chron'l I 
Mittelohrkranken. 4 6 101 '0,0 ± 8,5 121 7 19 .9 ± 11,1 

welche die Todesursache der Eltern unserer Probanden angibt. Wieder
um mochten wir der Rubrik "Otosklerose" keinen Wert beimessen, 
weil bei spezieller Beachtung dieses Gegenstandes die Zahl der ver
storbenen Eltern sich jedenfalls als groBer und auch das Verhaltnis 
zwischen Krebs und Tuberkulose anders herausgestellt hatte. Freilich 
sind die Zahlen zu gering, um unter Berucksichtigung des moglichen 
Fehlers ein bin den des Urteil zu gestatten. Mit einer gewissen Wahr
scheinlichkeit erlauben sie aber dennoch den SchluB, daB e i n e S y n
tropie, um einen Ausdruck Pfaundlers zu gebrauchen, 
bzw. eine positive Korrelation zwischen labyrintharer 
Schwerhorigkeit und Krebsbelastung der Familie auf 
der einen Seite, eine Dystropie, eine negative Korrela
tion zwischen la byrin tharer Sch wer horigkei t und Tuber
kulosebelastung der Familie auf der anderen Seite be
s t e h t. Da es sich hier wohl nur um eine genotypische Korrelation, 
d. h. um eine Koppelung von Erbanlagen handeln. kann, so darf die 
gleiche Beziehung zu Karzinom und Tuberkulose auch fiir die Oto
sklerose angenommen werden, welche ja ihre genotypische Grundlage 
mit der progressiven labyrintharen SchwerhOrigkeit gemeinsam hat. 

1m allgemeinen kann man auf Grund der vorliegenden Statistiken 
sagen, daB die Eltern von nicht an Krebs Verstorbenen in etwa 5-6% 
an Krebs geIitten haben, wahrend sich der Prozentsatz fUr an Krebs 
Verstorbene auf etwa 10% erhOhen diirfte. Jedenfalls ist also, auch 
wenn man den moglichen Fehler beriicksichtigt, die Zahl der an Krebs 
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verstorbenen Eltern bei den labyrinthar Schwerhorigen auBerordentlich 
hoch. 1m allgemeinen ist gewiB die MortaIitat der Erwachsenen an 
Tuberkulose urn mindestens 2-3 mal groBer als jene an Krebs. Es ist 
also urn so bemerkenswerter, wenn wir gefunden haben, daB auch tat
sachIich von den Eltern der Mittelohrkranken fast doppelt so viel an 
Tuberkulose wie an Krebs verstorben sind, daB aber von den Eltern 
der labyrinthar Schwerhorigen 4-5 mal mehr an Karzinom als an Tuber
kulose zugrunde gingen. Selbst wenn man die durch die Fehlerbreite 
gegebenen Minimum -bzw. Maximum werte miteinander vergleichen will
es waren dann bei labyrintharer Schwerhorigkeit 7,5% an Krebs und 
10% an Tuberkulose verstorbene Eltern - selbst bei diesen ganz und 
gar unwahrscheinlichen Zahlen ware die Relation zwischen Krebs- und 
Tuberkulosemortalitat bei den Eltern der labyrinthar Schwerhorigen 
(und dasselbe gilt nach dem oben Gesagten wohl auch fUr die Oto
skle~otiker) von der Durchschnittsrelation weit entfernt. E sis t a Iso 
wohl kaum zu zweifeln, daB zwischen den a bnormen Erb
faktoren des Gehorapparates a und b und den die Ver
anlagung zum Krebs bedingenden unbekannten Erb
anlagen eine Korrelation besteht, welche ihrerseits die 
geringe Empfanglichkeit fur Tuberkulose erklaren 
durfte. Denn seit Rokitansky und Beneke kennen wir den 
Gegensatz, der bis zu einem gewissen Grade zwischen Krebs und florider 
Lungentuberkulose besteht. 

Da sich nach unseren obigen Darlegungen tn vielen Familien 
der Mittelohrleidenden unserer Tabelle die gleichen abnormen Erban
lagen a und b vorfinden wie in den Familien der Otosklerotiker und 
labyrinthar Schwerhorigen, so werden wir uns nicht wundern, wenn 
die in der Rubrik der Mittelohrkranken erhaltenen Zahlen nicht etwa 
ein Abbild der durchschnittlichen Haufigkeit von Krebs und Tuber
kulosebelastung in der Bevolkerung darstellen, sondern eben zwischen 
dieser und der bei labyrintharer Schwerhorigkeit beobachteten Frequenz 
stehen. Bei dieser Gelegenheit mochten wir es nicht unterlassen, noch
mals auf die von O. Ma y er auf Grund seiner umfassenden histologischen 
Untersuchungen vertretene Anschauung hinzuweisen, daB es sich bei der 
Otosklerose urn einen blastomartigen ProzeB, ein Hamartom handle. 
Sollte dieser geschwulstahnliche krankhafte V organg in der knochernen 
Labyrinthkapsel in irgendeiner Weise durch eine allgemeinere BIastom. 
anlage determiniert sein? Wir wollen naheliegende hypothetische Ver
mutungen nicht weiter ausspinnen. 

Eine vollwertige Stutze fur die eben begrundete Annahme einer 
genotypischen Beziehung zwischen labyrintharer SchwerhOrigkeit und 
Otosklerose auf der einen, Neoplasmen auf der anderen Seite liefert 
unsere weitere Feststellung, daB labyrinthare SchwerhOrigkeit und 
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Otosklerose ausgesprochen 1 a n g 1 e big e Fa mil i e n heimsuchen. Die 
nachsten 2 Tabellen (XIII u. XIV) geben dariiber AufschluB, wobei auch 
hier wieder hervorgehoben werden muB, daB die Rubrik Otosklerose kein 
verlaBliches Resultat angibt, da eine systematische Beachtung dieser 
Verhaltnisse erst im Laufe unserer Untersuchungen einsetzte. Die geno-

wurden tiber 70 Jahre alt. 
wurden tiber 80 Ja,hre alt. 
wurden tiber 90 Jahre alt. 
starben v 0 r dem 70. Jahre 
starben n a c h dem 70. Jahr . 
starben im ganzen. . . . . 

hatten mindestens e i n e n 
langlebigen (L) Elter 
(= ti b e r 70 J a h r e). . 

hatten zwei langlebige (L) 
Eltern ....... . 

hatten k e i n e langlebigen 
Eltern (l) . . • • . . . 

Verhiiltnis der Probanden
zahl ohne langlebige zu 
der mit mindestens einem 
langlebigen Elter (in %) 

Verhaltnis der langlebigen 
Eltern zur Gesamtzahl 
der langlebigen und den 
vor dem 70. Jahr verstor
benen Eltern (also aller 
Eltern, tiber deren "Lang
lebigkeit" ein Urteil mag
lich ist); oder der Pro
zentsatz der langlebigen 
Eltern .....•.. 

Tabelle XIII. 

Von 212 Eltern Von 200 Eltern Von 200 Eltern 

der 106 Oto- der 100 labyrin- der 100 chro-

sklerosen thiir Schwer- nisch Mittel-
horigen ohrkranken 

32 55 39 
4 13 6 
0 1 0 

48 60 75 
13 35 25 
61 95 100 

Tabelle XIV. 
Von 106 Oto

sklerosen 
Von 100 labyrinthar I Von 100 chronisch 

Schwerhorigen Mittelohrkranken 

29 41 30 

3 14 9 

7 13 14 

7 : 29 = 24,1% 13: 41 = 31,7% 14: 30 = 46;6% 

32 : 80 = 40% 55: 115 = 48% 39: 114 = 34% 

typische Ubereinstimmung der labyrintharen Schwerhorigkeit mit der 
Otosklerose gestattet jedoch die Ubertragung der an labyrinthar 
Schwerhorigen gefundenen Ergebnisse auf die Otosklerose, da es sich 
ja auch hier nur urn genotypische Beziehungen handelt. Wir bezeichnen 
der Kiirze wegen als langlebig jedes iiber 70 Jahre alt gewordene In
dividuum. Als nicht langlebig kann natiirlich nur jedes vor dem 
70. Lebensjahr verstorbene Individuum angesehen werden, wahrend 
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iiber die noch nicht 70 Jahre alten lebenden Eltern ein Urteil bezug
lich ihrer Langlebigkeit nicht moglich ist. Wiederum sehen wir, wie 
ganz komorm der Krebs-Tuberkulose-Relation die Langlebigkeit bei 
den Eltern der labyrinthar Schwerhorigen wesentlich haufiger vor
kommt als bei den Eltern der Mittelohrkranken, und auch hier mussen 
wir uns ja vor Augen halten, daB die Gruppe der chronischen Mittel
ohrkrankheiten kein eigentliches Vergleichsmaterial darstellt, da es 
zum Teile wenigstens die gleichen pathologischen Erbanlagen a und b 
enthalt, also zwischen der durchschnittlichen Bevolkerung und der 
Gruppe der a-b-Trager rangiert. 

Diese Verhaltnisse veranschaulicht in besonders klarer Weise fol
gende Uberlegung. Wir fanden, dal3 von den Eltern der Otosklerotiker 
40%(?), von jenen der labyrinthar SchwerhOrigen 48%, von jenen der 
Mittelohrkranken 34% langlebig sind. Eine Betrachtung und Berech
nung nach den von der osterreichischen statistischen Zentralkommission 
veroffentlichten Beobachtungszahlen, wie sie sich aus den Volkszahlungen 
1900 und 1910 ergaben, zeigt, daB im Zeitraume 1901-1910 in Osterreich 
die Zahl der 70jahrigen nur 23,6% von der Zahl der 25jahrigen aus
machte (1031437 zu 4369011), das bedeutet also, daB von den 25jahrigen 
nur etwa 23,6% das Alter von 70 Jahren erreichen. Suchen wir nun auf 
Grund der gleichen, von der osterreichischen statistischen Zentralkommis
sion gelieferten Zahlen festzustellen, von welchem Ausgangsalter die 70 j ah
rigen die von uns gefundenen Prozentsatze 40 ( ? ), 48 und 34 % ausmachen, 
so gelangen wir zu folgenden Ergebnissen. 

Wenn die 70jahrigen 40% ausmachen, wie wir dies fur die Eltern 
der Otosklerotiker angegeben haben, so entsprache das bevolkerungs
statistisch einem Ausgangsalter von 52 Jahren fur Manner, von 46 Jahren 
fur Frauen. Wenn die 70jahrigen 48% ausmachen, wie wir das fur die 
Eltern der labyrinthar Schwerhorigen gefunden haben, so entsprache 
das einem Ausgangsalter von 57 Jahren fur Manner, von 55 Jahren 
fUr Frauen, und wenn schlieBlich die 70jahrigen 34% ausmachen wie 
bei den Eltern unserer Mittelohrkranken, so entsprache das einem 
Ausgangsalter von 46 Jahren fur Manner und 40 Jahren fUr Frauen. 
Die daraus sich ergebende SchluBfolgerung ist klar. Zur Zeit der Zeugung 
unserer Probanden mussen ihre Eltern zum Teil ganz wesentlich jiinger 
gewesen sein, als dem bevolkerungsstatistisch ermittelten Ausgangsalter 
nach der Haufigkeit der langlebigen unter ihnen entsprechen wiirde, 
d. h. also diese Eltern erreichen im Durchschnitt viel haufiger ein hohes 
Alter als der groBe Durchschnitt der Bevolkerung, sie sind langlebiger 
als der normale Typus der Population. DaB die physiologische Lebens
dauer, also Lang- oder Kurzlebigkeit, ein ausgesprochen konstitutionelles 
Merkmal darstellt, also in der Erbanlagenkombination des Individuums 
begriindet ist, kann heute nicht mehr Gegenstand der Diskussion sein. 
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Nicht nur bei der Drosophila, wo diese Verhaltnisse durch M 0 r g a n 
sowie insbesondere durch Raymond Pearl und seine Schuler ein
gehend studiert worden sind, sondern auch beim Menschen kann ein 
Zweifel hieruber nicht aufkommen (vgl. J. Bauer). Den patho
logischen Erbanlangen des Geh6rapparates a und b be
gegnet man also besonders haufig beij enerKonstellation 
der Erbmasse, die eine konstitutionelle Langlebigkeit 
bedingt oder, anders ausgedruckt, es besteht eine Korre
lation der krankhaften Erbfaktoren des Geh 6rapparates 
a und b zu j enen un bekannten Er bfaktoren, die fur eine kon
stitutionelle Langlebigkeit verantwortlich zu machen sind. 

Nun weiB man, daB auch der Krebs die langlebigen Familien heim
sucht, und es ist eine alltagliche Erfahrung, daB die Eltern der Krebs
kranken auffallend haufig ein hohes Alter erreichen. Diese unter an
derem auch von mir schon vor Jahrcn besonders hervorgehobene Tat
sache wurde vor kurzem durch eine umfassende statistische Untersuchung 
von R. Pea rl an dem Material von Baltimore bestatigt. Ob, wie Pea r 1 
annimmt, die Haufigkeit des Krebses in solchen langlebigen Familien 
nur damit zusammenhangt, daB der Krebs eine Erkrankung des hoheren 
Alters zu sein pflegt, ob also die konstitutionelle Langlebigkeit allein die 
oben erorterten Beziehungen zwischen konstitutionell degenerativen 
Ohrenleiden und der Karzinom-Tuberkulose-Morbiditat erklart oder ob 
hier kompliziertere Verhaltnisse vorliegen, ist zunachst nicht von wesent
licher Bedeutung. Tatsache ist jedenfalls die mit unserem 
sonstigen Wissen in vollstem Einklang stehende geno
typische Korrelation der konstitutionelldegenerativen 
Ohrenleiden mit der Kre bsdisposition einerseits und mit 
der konstitutionellen Langlebigkeit anderseits. 

Die Bedingungen der Manifestationsform der konstitution ellen Minder
wertigkeit des GehOrorgans. 

Auf eine Frage haben wir noch in Kurze einzugehen. Sind uns 
Umstande bekannt, welche fur die spezielle Manifestationsform der kon
stitutionellen Organminderwertigkeit des Gehororgans maBgebend sind? 
Wissen wir etwas daruber, unter welchen Bedingungen sich bei gegebener 
Erbanlagenkonstellation das Krankheitsbild einer Otosklerose oder das 
einer progressiven labyrintharen SchwerhOrigkeit entwickelt? Die bei 
den rezidivierenden und chronischen Mittelohrprozessen zu der Organ
minderwertigkeit hinzutretenden auBeren und inneren Faktoren (Infek
tionserreger, Beschaffenheit des Mittelohres und seiner Anhange usw.) 
sollen an dieser Stelle nicht nochmals zur Sprache kommen, aber da 
die genotypische Grundlage fUr die Otosklerose und die progressive 
labyrinthare Schwerhorigkeit unserer Annahme nach identisch oder, 
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wenn wir die Moglichkeit fakultativer Dominanz in Betracht ziehen, 
wenigstens nahezu identisch ist, so erfordern doch auch andere Fak
toren Beriicksichtigung, sei es solche der iibrigen Erbmasse oder solche 
konditioneller Natur, die auf die Manifestationsform der krankhaften 
Gene von EinfluB sein konnten. 

Zunachst scheint die G es c hlec h tsz ug ehor ig kei t hier eine ge
wisse Rolle zu spielen. Wie schon oben erwahnt, fanden wir unter unseren 
106 Otoskleroseprobanden 37 Manner und 69 Frauen, d. h. also, Frauen 
erkranken haufiger an Otosklerose als Manner. In unserem Material machen 
die weiblichen Otosklerotiker 65%, die mannlichen nur 35% aus, was ja 
mit den allgemeinen Erfahrungen der Ohrenarzte iibereinstimmt. Von 
einer geschlechtsgebundenen Vererbung, d. h. einer Koppelung der 
krankhaften Erbanlagen des Gehorapparates an die Geschlechtsanlage 
im Geschlechtschromosom kann aber nach unseren friiheren Darlegungen 
keine Rede sein. Bei der labyrintharen Schwerhorigkeit fanden wir nun 
ein entgegengesetztes Verhaltnis. Von den 100 Pro banden waren 65 mann
lichen, 35 weiblichen Geschlechtes. Diese Geschlechtsrelation erscheint 
um so bemerkenswerter, als unter den chronisch Mittelohrleidenden die 
Verteilung der Geschlechter vollkommen gleichmaBig war. 53 Manner 
standen hier 47 Frauen gegeniiber. Wir konnen also wohl annehmen, 
daB die GeschlechtszugehOrigkeit die Manifestationsart der konstitu
tionellen Organminderwertigkeit des Gehorapparates bis zu einem ge
wissen Grade beeinfluBt. Mannlich e Indi vi d uen manifes tieren 
die konstitutionelle Minderwertigkeit ihres Gehor
organs ofter in der Form einer progressiven labyrin
tharen Sch werhorigkeit, wei bliche Indi vid uen ofter in 
j ener der Otosklerose. 

Ob es sich da urn eine unmittelbare genotypische Korrelation oder 
urn hormonale Einfliisse handelt, ist schwer zu sagen. Sicher ist, daB, 
wie schon oben hervorgehoben wurde, die das Blutdriisensystem stark 
aus dem Gleichgewicht bringenden Vorgange des weiblichen Geschlechts
lebens, wie Graviditat und Laktation, einen ausgesprochen ungiinstigen 
EinfluB auf eine bestehende Otosklerose ausiiben, bzw. den Ausbruch 
einer solchen auslOsen konnen. Angesichts der von uns oben erorterten 
Beziehungen zwischen Otosklerose und Blastomdisposition einerseits, 
der O. Mayerschen Auffassung von der blastomahnlichen Natur der 
Otosklerose andererseits, mag es nicht ohne Belang sein, auf die enorme 
Forderung blastomatoser Prozesse durch die Schwangerschaft hinzu
weisen (G. A. Wagner, Odermatt, Kaspar, H. H. Schmid u. a.). 
Aber auch, wenn man einen dystrophischen ProzeB nach Art del' Osteo
malazie und Rachitis als Wesen del' Otosklerose ansieht (Brunner), 
findet man eine Analogie fiir den beschleunigenden EinfluB der Gl'a
viditat auf den Krankheitsverlauf. 
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Auf der anderen Seite diirften Manner infolge ihrer Berufe (Schmiede, 
Artilleristen usw.) hiiufiger dem abiotrophischen Aufbrauch ihres Hor· 
nervenapparates Vorschub leisten und schon aus diesem Grunde ofters 
an progressiver labyrintharer Schwerhorigkeit erkranken als Frauen. 
Wie weit die iibrige Konstellation der Erbmasse und sonstige Momente 
fiir die Manifestationsform der konstitutionellen Organminderwertigkeit 
des Gehorapparates von Bedeutung seinkonnten, in welchem AusmaBe 
dem Zustande des Nervensystems, der Vasomotoren, organischen GefaB· 
veranderungen usw. eine Rolle zukommen mag, das entzieht sich vorder· 
hand unserer Beurteilung. 

Die Entstehung der konstitution ellen Minderwertigkeit des Gehororgans. 

Wie entstehen denn eigentlich die krankhaften Erb· 
anlagen des Gehororgans1 Wie sollen wir uns ihr erst· 
maliges A uftreten er kIaren 1 Die Beantwortung dieser Frage 
fallt natiirlich zusammen mit der allgemeinen Beantwortung nach 
dem Ursprung abnormer Erbfaktoren. Sie moge hier kurz besprochen 
werden, weil in der otologischen Literatur nur eine von V. Hammer. 
s chI a g vertretene, etwas unklare Anschauung zu finden ist. Ham· 
mer s chI a g sucht das Auftreten der hereditaren Taubheit zu erklaren 
a us den allgemein schadigenden und konstitutionsschwachenden 
Einfliissen fortgesetzter Inzucht unter ungiinstigen Ernahrungs· und 
klimatischen Verhaltnissen. Die phylogenetisch jiingsten, komplizier· 
testen, zartesten und vulnerabelsten Organe und Organkomplexe 
werden als erste die Symptome der fortschreitenden Entartung 
dieser Rasse aufweisen, und zu diesen Teilen dcs Korpers gehoren die 
hoheren Sinnesorgane Auge und Ohr, sowie das Zentralnervensystem. 
Daher denn auch die haufige Kombination der hereditaren Taubheit mit 
Anomalien des Auges und Zentralnervensystems. Diese Anschauung be· 
zeichneten wir deshalb als unklar, weil sie uns doch keine prazise Vor· 
stellung tiber das erste Auftreten der krankhaften Erbanlagen ver· 
mittelt, sie ist aber in dieser Form auch unhaltbar, weil sie von einer nicht 
bewiesenen Annahme ausgeht, daB namlich Inzucht - nach Ham mer· 
s chI a g im weitesten Sinne des Wortes auf ein Yolk angewendet - die 
Erbmasse unmittelbar schadigt. Wir wissen heute, warum Inzucht ver· 
hangnisvolle Folgen haben kann. Wegen der erhohten Wahrscheinlich· 
keit, daB zwei mit derselben latenten, rezessiven, krankhaften Erbanlage 
behaftete, also heterozygote Individuen zusammengeraten und nun
mehr mit 25% Wahrscheinlichkeit, wofern es sich um eine einzige 
Erbanlage handelt, kranke, d. h. homozygot-rezessive Kinder zeugen. 
Die eventuell verderbliche Wirkung der Inzucht ist also in der erhohten 
Wahrscheinlichkeit der Homozygotierung rezessiver Erbanlagen zu 
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erblicken. DaB Inzucht "im weitesten Sinne" noch andere deletare 
Folgen haben konnte, ist keineswegs erwiesen (vgl. F. Kraus und 
Dohrer). Inzucht ist also zweifellosfiirdieManifestation 
und Verbreitung, aber kaum fiir die Entstehung krank
hafter Erbanlagen verantwortlich zu machen. 

Unseren heutigell Anschauungell zufolge entstehen diese abnormell 
Erbanlagen durch sog. Keimanderung oder Idiokinese, d. h. durch 
Anderung eines oder mehrerer vorhalldener Gene unter dem EinfluB 
irgendwelcher Einwirkungen auf den elterlichen Organismus. Den erb
andernden, keimschadigenden EinfluB gewisser Gifte wie Alkohol, Blei, 
gewisser Krankheitsstoffe wie sie bei Lues, Malaria, Pellagra usw. den 
elterlichen Organismus schadigen, konnen wir als mindestens wahr
scheinlich ansehen. Dort, wo der auBere erbandernde Faktor nicht 
nachweisbar ist, wo also unvermittelt, ohne nachweisbare Keim
schadigung eine vererbbare Anderung des Genbestandes aufgetreten ~st, 
dort sprechen wir von M uta t ion. Allerdings wissen wir, daB Ande
rungen der auBeren Lebensbedingungen, also auch die von Hammer
s chI a g angefiihrten ungiinstigen Ernahrungs- und klimatischen Ver
haltnisse das Auftreten von Mutationen begiinstigen, ihre Haufigkeit 
erhohen. 1st es denn nicht weit bewundernswerter und merkwiirdiger, 
daB in dem generationenlangen Flusse des Keimplasmas so selten 
Storungen eintreten, so selten erbbiologische Potenzen verloren gehen 
oder sich andern? Miissen wir wirklich immer erst ausgesprochen 
blastophthorische, d. h. also erbschadigende Einwirkungen auf den 
elterlichen Organismus nachweisen, urn unser Erklarungsbediirfnis zu 
befriedigen? 1st das Vorkommen von Mutationen angesichts der 
ungeheuren Komplexitat und Prazision der sich am Chromosomen
apparat abspielenden Vorgange nicht geradezu ein notwendiges 
logisches Postulat fUr jeden denkenden Naturbeobachter? Die 
krankhaften Erbanlagen entstehen also durch Keim
schadigung oder durch Mutation. 

Ein sehr lehrreiches Beispiel, wie ohne nachweisbare Keimschadi
gung, also durch Mutation eine Anderung eines bestimmten Gens oder 
Genkomplexes entstehen kann, liefert B er g 1 u n d. In einer vollkommen 
gesunden und normalen schwedischen Kleinbauernfamilie wurde ein 
sonst gesundes mannliches Individuum geboren, das niemals auch nur 
ein Haar auf dem Kopfe hatte. Augenbrauen, Schnurrbart, Achsel- und 
Schamhaare waren normal entwickelt. Der Mann war der dritte von 
10 vollkommen normalen Geschwistern. Auch Eltern und aIle GroB
eltern hatten normales dichtes Kopfhaar. Dieser Mann heiratete zweimal 
und hatte, wie der beifolgende Stammbaum (Abb. 58) zeigt, unter je 
fUnf Kindern beide Male mehrere kopfhaarlose, die ebenso beschaffen 
waren wie er selbst. Von 10 Kindern waren 5 ohne Kopfhaare, die 

Bauer·Stein, Otiatrie. 20 
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ubrigen ebenso wie ihre Mutter ganz normal. Wir fiihren diese Beobachtung 
an, wei! sie selten schon das erste Auftreten abnormer Erbanlagen 
illustriert. Sie zeigt gegenuber den unhaltbaren Anschauungen Ham
merschlags, daB weder Inzucht noch ungunstige Lebensbedingungen 

obligate Erfordernisse fur das Auftreten 

rrRil~e ~~2te von Erbleiden darstellen, und zeigt, was 
ja von vornherein klar war, daB eine 
degenerative Veranderung der Erbmasse 

Abb. 58. N ach Be r g 1 u n d. keineswegs immer zuerst Ohren, Auge oder 
Zentralnervensystem betrifft. In dem Bei

spiele Be r g I un d s handelt es sich offenkundig urn eine dominant-men
delnde krankhafte Erbanlage, deren Entstehung durch Mutation zufallig 
so einwandfrei beobachtet werden konnte. 

Komplizierter gestalten sich die Verhaltnisse, wenn die mutativ ent
standenen abnormen Erbfaktoren rezessiven Charakter haben und 
wenn, wie das wohl meistens der Fall sein durfte (vgl. L enz), solche 
rezessive Erbanlagen erst Generationen hindurch in latentem Zustande 
mitgeschleppt werden, ehe sie durch zufallige Homozygotierung mani
fest werden. Ein auBerordentlich lehrreiches experimenteUes Beispiel 
dieses Vorganges wurde in jungster Zeit durch Lit t 1 e und Bag g gelie
fert. Die grundlegenden Versuche der amerikanischen Forscher sind des
halb von groBer Bedeutung, weil sie 1. die keimschadigende Wirkung von 
Rontgenstrahlen beweisen und 2. zeigen, wie durch Keimschadigung 
gegebenenfalls eine rezessiv mendelnde krankhafte Erbanlage entstehen 
kann, die, wie eben gesagt wurde, Generationen hindurch latent bleiben 
kann. Lit tie und Bag g bestrahlten 5 Tage hintereinander weiBe Mause 
mit 1/5 Erythemdosis yom Rucken her. Nach der Bestrahlung erst wurden 
die Tiere zur Paarung zugelassen. Die erste Filialgeneration dieser be
strahlten Tiere war vollkommen normal und zeigte keine Spuren einer 
Keimschadigung. Die Tiere der F 1 wurden nun untereinander gekreuzt, und 
da zeigten 25% der Tiere der zweiten Filialgeneration weiter vererbbare 
Anomalien der Augen und auch solche der Extremitaten. An den Augen 
waren es verschiedene Grade von Linsentriibungen und Mikrophthalmus, 
an den Extremitaten Deformierungen und abnorme Stellungen der Zehen. 
Die Anomalien der Augen erwiesen sich als einfach-rezessiv mendelnd. 
Den Erbgang der FuBdeformitaten konnten die Autoren noch nicht 
feststellen. Die experimentell hervorgerufene Keimschadigung der GroB
eltern wurde also erst bei den Enkeln manifest. Waren aber die hetero
zygoten Tiere der F 1 nicht untereinander gepaart worden, so ware auch 
bei den Enkeln der bestrahlten Tiere noch nichts von der Keimschadi
gung zu merken gewesen und viele, viele Generationen hatten die bei 
ihren Ahnen durch Keimschadigung entstandenen krankhaften Erb, 
anlagen latent fortschleppen konnen, ehe durch eine zufallige Kreuzung 
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zweier, in bezug auf diese rezessive krankhafte Erbanlage heterozygoter 
Individuen zum ersten Male Homozygotie dieser Erbanlage und damit 
ihre phanotypische Manifestation zustande gekommen ware. 

Uberdenken wir einmal diese Dinge, wie sie sich etwa anolog bei 
eventueller Keimschadigung des Menschen abspielen diirften. Eine 
Kreuzung zwischen Individuen aus F 1, d. h. also Geschwisterehen, 
kommen beim Menschen de norma nicht vor. Also erst, wenn spater 
einmal eine Verwandtenehe 2 heterozygote Individuen zusammengefiihrt 
hatte, oder wenn zufallig zwei aus verschiedenen, aber mit der gleichen 
latenten rezessiven Erbanlage behafteten Familien stammende Indivi
duen sich gepaart hatten, erst dann ware mit einer errechenbaren 
Wahrscheinlichkeit ein bestimmter Prozentsatz der Kinder manifest 
krank geworden. Bei einer einfachen rezessiven Erbanlage waren es 
25%, bei digenem Erbgang erheblich weniger. So konnen wir uns vor
steIlen, wie eine heute gar nicht mehr eruierbare Keimschadigung 
irgendeines unserer Ahnen, die Jahrhunderte friiher stattgefunden 
haben mag, in ihren Konsequenzen erst jetzt manifest werden kann, 
wie in einer bisher anscheinend gesunden und unbelasteten Familie ohne 
nachweisbare Veranlassung, insbesondere aber dann, wenn eine Ehe 
zwischen Blutsverwandten eingegangen wurde, unvermittelt ein rezes
sives Erbleiden auftritt. Das alte Bibelwort von der Schuld der Vater, 
die sich rachen wird bis ins zehnte Geschlecht, erscheint uns hier in 
einer neuen Beleuchtung. 

Eine schone Illustration dieser Verhaltnisse lieferte kiirzlich Han
h art auf Grund miihseliger Stamm baumforschungen in einem Schweizer 
Inzuchtsgebiet. Er konnte 9 Falle von sporadischer Taubstummheit 
in verschiedenen Familien dieser; Gebietes auf ein einzigcs Stammeltern
paar zuriickfiihren, das vor etwa 300 Jahren gelebt hatte und bei dem 
offenbar die Idiovariation latent einsetzte, um erst nach so langer Zeit 
infolge gehaufter Verwandtenehen in einer Generation explosionsartig 
zur Manifestation zu kommen. DaB die Idiovariation sich auch hier 
nicht allein auf die Anlage des Gehororgans erstreckte, ergibt sich aus 
der Tatsache der Kombination der Taubstummheit mit Oligophrenie 
bis zu schwerer Idiotie, mit Debilitat, Hypogenitalismus u. a. 

Inzucht erhoht also nur die Wahrscheinlichkeit der 
Homozygotierung iiberdeckter Anlagen, Inzestzucht. 
d. h. Blutschande erhoht diese Wahrscheinlichkeit be
greiflicherweise in besonders hohem MaBe. Nur so ist z. B. 
das Auftreten von Retinitis pigmentosa (A. M. Rosenstein), von 
Ichthyosis congenita (Claus, Heidler), KlumpfuB (Fetscher), 
Taubstummheit (E. Urbantschitsch) u. a. bei Blutschande zu ver
stehen. In dem von Claus beschriebenen FaIle hatte z. B. eine gesunde 
Frau von ihrem Manne 5 gesunde Kinder, als sie dann mit ihrem Stief-

20* 
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bruder ein Verhiiltnis einging, brachte sie 3 mit kongenitaler Ichthyosis 
behaftete Kinder zur Welt. 

Welche Erbanlagen aus dem gesamten Bestande durch Keirn
schadigung oder durch Mutation verandert werden, hangt yom Zufall ab ; 
ofters wird sich die Keimschadigung nicht bloB auf eine einzelne, 
sondern auf eine ganze Anzahl von ihnen erstrecken. Das ware der Ur
sprung eines Status degenerativus, wie wir uns ihn auf Grund 
unserer heutigen Kenntnisse vorzustellen haben. 

Durch ein Versehen ist die Feststellung von Blutsverwandtschaft 
in den Familien unserer Probanden leider unterblieben. Sie hatte viel
leicht wertvolle Ergebnisse gezeitigt. Fiir die Taubstummheit ist die 
Bedeutung konsanguiner Ehen durch Hammerschlag erwiesen. 7% 
der Taubstummen oder, wenn man nur die Taubgeborenen zahlt, 
30-40% von ihnen sollen aus Verwandtenehen hervorgehen. 

Die individuelle Prophylaxe und Therapie 
der hereditar-degenerativen Erkrankungen des inneren Ohres. 
Halten wir daran fest, daB sich die hereditar degenerativen Erkran· 

kungen, die im Gehororgan in einer friiheren oder spateren Epoche des 
extrauterinen Lebens in Form der Otosklerose oder der chronischen 
progressiven labyrintharen Schwerhorigkeit in Erscheinung treten, 
aus dem Vorhandensein krankhafter Erbanlagen entwickeln, so miissen 
wir in den hierin gegebenen erbbiologischen Vorbedingungen die eigent
liche Krankheitsursache erblicken und uns damit auch klar werden, 
daB wir auBerstande sind, diese therapeutisch zu beeinflussen. 

Es ware aber unrichtig, mit dieser Feststellung die Behandlung 
solcher Krankheitsprozesse von vornherein als aussichtslos zu be
zeichnen. 

Die Erkenntnis, daB wir es hier mit konstitutionellen Organanomalien 
zu tun haben, die richtige Beurteilung der im Gehororgan auf der Grund
lage seiner konstitutionellenMinderwertigkeit sich entwickelnden Prozesse 
lehren uns allerdings das Unabanderliche der gegebenen Krankheits· 
anlage erfassen. Wir miissen uns aber gleichzeitig darii.ber klar sein, 
daB auch beim Vorhandensein einer Krankheitsanlage erst das Hin
zutreten verschiedener, teils exogener, teils endogener Schadlich· 
keiten zur Manifestation der betreffenden Anlagen fiihrt. 

Die Moglichkeit einer endogenen Schadigung des minderwertigen 
Gehororganes, resp. einer Mobilisierung der latenten Krankheitsanlage 
ist darin gegeben, daB im Rahmen des Status degenerativus, den wir 
den hereditar-degenerativen Ohrerkrankungen zugrunde legen konnen, 
eine ganze Reihe von Organen und Apparaten funktionell odeI' organisch 
alteriert sind, die die normale Beschaffenheit und Funktionstiichtigkeit 
des Gehororganes gewahrleisten sollen. 
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Die Beriicksichtigung der Zusammenhange der sich im Gehororgall 
abspielenden Vorgange mit jenen der ubrigen Organgebiete, speziell 
mit jenen der Hormonorgane, der Apparate des Nervensystems und des 
Kreislaufes gibt uns eine Reihe von Angriffspunkten fUr die Behand
lung, die, wenn richtig angewt'ndet, den Entwicklungsgang in manchem 
FaIle zu verzogern, vielleicht sogar aufzuhalten vermag. 

Die Wirkung der einzelnen Komponenten des pathologischen Ge
samtstatus oder ihre Gesamtwirkung wird je nach der konstitutionellen 
Krankheitsanlage die Otosklerose oder die labyrinthare Schwerhorig
keit, eventuell auch beide zur AuslOsung bringen oder auch die Weiter
entwicklung der schon bestehenden Krankheiten in mehr oder weniger 
hohem Grade fordern konnen. 

Wie erwahnt wurde, kann die degenerative Veranlagung, die anor
male Konstitution der 0 t 0 skI e r 0 s ekranken in einer ganzen Reihe von 
Krankheitsbildern zutage treten. Die Aufgabe der klinischen Unter
suchung ist es, in jedem einzelnen FaIle durch eingehende Erforschung 
des Gesamtkomplexes des Status degenerativus den Ausgangspunkt 
der krankhaften Vorgange ausfindig zu machen und die Wege zu suchen, 
auf den en diese Vorgange zur Auswirkung gelangen. Nach dem Gesag
ten ist vor allem der jeweilige Zustand der weiblichen Keimdrusen, 
des ubrigen endokrinen Apparates, des Nervensystems und der Kreis
laufsorgane zu beriicksichtigen. 

Die zweifellose Beeinflussung des otosklerotischen Prozesses durch 
die Generationsphasen muB die dringende Notwendigkeit klarlegen, auf 
das Sorgfaltigste jene Momente zu berucksichtigen, die fur den Verlauf 
dieser Lebensphasen und ihre Auswirkungen mitbestimmend sind. 

C. Stein hat betont, welche wichtige Aufgabe darin gegeben ist, 
das otosklerosekranke Individuum wa,hrend dieser Lebensepochen ge
nau zu uberwachen, aber auch ohrgesunde Kinder aus Familien, in denen 
Otosklerose oder andere konstitutionelle Ohrerkrankungen bestehen, 
schon in der Zeit der Pubertat genau zu kontrollieren. Er hat auf Grund 
einer Reihe von Beobachtungen darauf hingewiesen, daB hier etwaige 
Anomalien der Sexualsphare mit besonderer Sorgfalt einzuschatzen sind, 
und daB ebenso der jeweilige Zustand des endokrinen Systems, wie jener 
des animalen und vegetativen Nervensystems usw. genau zu berucksich
tigen ist. 

Es ist eine Aufgabe von weitgehender Bedeutung, aIle Veranderungen, 
welche die Patienten auf korperlichem und geistigem Gebiete wahrend 
dieser Zeit erfahren, genau zu verfolgen; es ist vor aHem notwendig, das 
mehr oder weniger intensiv in Erscheinung tretende Moment des Er
wac hens des Geschlechtstriebes, das Verlangen nach seiner Befriedi
gung, die Art seiner Betatigung zu kontrollieren. 

Otosklerosekranke Individuen sind des weiteren wahrend jener Zeit, 
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in welcher aIle Fortpflanzungsvorgange in Tatigkeit sind (Konzeption, 
Graviditat, Geburt, Lactation), in Beobachtung zu behalten. Wurde die 
Notwendigkeit des praventiven geschlechtlichen Verkehres anerkannt, 
so ist eine diesbezugliche Belehrung der Kranken und eine KontroIle der 
Folgeerscheinungen der angewandten Mittel unerlal3lich. 

Zur Durchfuhrung aIler dieser Aufgaben erscheint das gemeinsame 
Vorgehen des Otiaters mit dem arztlichen Berater des Patienten von 
grol3ter Wichtigkeit. 1st eine Graviditat eingetreten, dann ist - in der 
Erkenntnis der schwerwiegenden Bedeutung dieses Zustandes fur die 
Krankheitsanlage, bzw. fur den Verlauf der Erkrankung - der graviden 
Frau yom Anfange der Schwangerschaft an gesteigerte Aufmerksamkeit 
zuzuwenden. Hier ist die ohrenarztliche Kontrolle der Patientin ebenso 
wichtig wie die frauenarztliche und internistische. 

Es ist hier auch am Platze, zur Frage etwaiger Unterbrech ung 
de r G r a v i d ita t bei otosklerosekranken Frauen Stellung zu nehmen. 

Es ist zweifellos, daB die Graviditat fUr jene Frau, die die Anlage 
zur Otosklerose besitzt und noch mehr fur jene, die mit dem Leiden 
schon behaftet ist, eine groBe Gefahr bedeutet, eine Gefahr, die mit jeder 
weiteren Graviditat wachst. In diesem Sinne auBern sich Wal b, Wolf, 
Cornet, Denker, Haug, Sei tz, Po Ii tzer, Ha berm ann, Kor
ner, Heimann, Voss, Alexander, Neumann, Haike, Frey, 
Beck u. a. 

Die Graviditat fuhrt erfahrungsgemal3 unter gewissen Umstanden 
zur rapiden GehorseinbuBe. Diese GehorseinbuBe wird, wie zahlreiche 
Beobachtungen beweisen, durch fruhzeitige Unterbrechung der Schwan
gerschaft in vielen Fallen eingedammt, dasGehor der Patientinnen wird 
mitunter etwas gebessert, in der groBten Mehrzahl der FaIle aber wenig
stens fUr Jahre hinaus auf dem gleichen Niveau erhalten (vgl. C. S t e in, 
Otosklerose und Graviditat, Monatsschr. f. Ohrenheilk. u. Laryngo
Rhinol. Jahrg. 1925, S. 511). 

Erfahrungen, gewonnen an einer Reihe von otologisch langere Zeit hin
durch beobachteten und auch bezuglich ihrer ubrigen Organe genau unter
such ten Fallen, fuhren S t e in zur Folgerung, dal3 eine s c h w e r w i e g end e 
Funkti on s ein b uB e bei otosklerosekranken Graviden z u befur c h
ten ist: 

1. Wenn bei bestehender einseitiger Otosklerose die Erkrankung des 
zweiten Ohres oder bei beiderseitiger Erkrankung das Fortschreiten des 
Leidens auf beiden Ohren schon zu Beginn der Graviditat ein
setzt, vor aHem, wenn gleichzeitig heftige Krankheitserscheinungen von 
Seite des inneren Ohres (subjektive Ohrgerausche, Schwindel) auftreten. 

2. Wenn schwere hereditare Veranlagung, vor aHem betreffs 
des Ohres, vorliegt, aber auch bei schwerer neuropathischer Veranlagung, 
insbesondere, wenn eine solche auch schon bei frweren Graviditaten in 
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schweren Krankheitsformen zutage getreten ist, wie bei vorausgegangener 
Psyehose, Epilepsie, Chorea, Polyneuritis usw. 

3. Bei Zeichen hochgradiger Erregbarkeit des vegetativen, 
speziell des kardio- und vasovegetativen Nervensystems. 

4. Bei Erseheinungen, die auf Funktionsstorung irgend
einer Druse mit innerer Sekretion hinweisen, wie Struma (mit 
Allgemeinerseheinungen thyreogener Natur), latente Tetanie, Verande
rungen der Hypophysenfunktion, Glykosurie, eventuell schon vor der 
Graviditat bestandene Menstruationsanomalien hoheren Grades und 

5. bei Krankheitserscheinungen einer S c h wan g e r s c h aft s t 0 x i -
kose, wie Hyperemesis, Hypersalivation, Eklampsie usw. 

Unter der Voraussetzung, daB sorgfaltigste Prufung 
durch die in Betracht kommenden Facharzte eines oder 
mehrere der oben angefuhrten Momente auBer Zweifel 
stell t und somi t die Befureh tung einer seh weren Gesund
heitsschadigung der Graviden begrundet erseheint, halt 
Stein in derartigen Einzelfallen die Unterbreehung der 
Graviditat bei Otosklerose entsehieden fur angezeigt. 

Nieht minder mussen jene Faktoren berucksichtigt werden, die 
wahrend des K lim a k t e r i u m s die Otosklerose zur Manifestation brin
gen, oder - was in diesem Stadium weitaus haufiger ist - das Fort
schreiten der schon bestehenden Krankheit fOrdern konnen. Auch in 
dieser Generationsphase konnen vielfach Storungen im harmonischen 
Zusammenwirken der endokrinen Drusen, infolge einer Alteration der 
lntegritat des Stoffwechsels und vor aHem durch Beeintrachtigung der 
allgemeinen und lokalen Zirkulationsverhaltnisse ebenso das Wachstum 
der otosklerotischen Herde wie die Entwicklung der atrophischen V or
gange im Hornervenapparate anbahnen. 

Dementsprechend ist wah rend des Klimakteriums unsere wich
tigste therapeutische Aufgabe in der Regulierung der Zirkulationsver
haltnisse und in der therapeutischen Berucksichtigung etwaiger Stoff
wechselstorungen gegeben. 

Nicht genug kann die sorgfaltige Berucksichtigung der P s y c he der 
Otosklerosekranken angesichts deren groBer Bedeutung fur den regu
laren Ablauf aller Lebensvorgange hervorgehoben werden (F r e y, S t e i n). 
Die psychische Alteration, die durch die Pubertat verursacht wird, die 
Angstvorstellungen vor der befiirchteten Konzeption, die Gemutsdepres
sion der gravidenFrau, die aus unerfiilItem sexuellen Begehren resultieren
den oder mit dem Ausbleiben der sexuellen Befriedigung verknupften see
lischen Erregungen sind Zustande, deren Einschatzung und Beaehtung 
nieht dringend genug betont werden kann. 

1m ubrigen muB nur die strengste lndi vid ualisierung als 
unbedingte Voraussetzung einer zielbewuBten Therapie gefordert werden. 
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Es gibt - derzeit wenigstens - keine bestimmte therapeutische Methode 
zur Bekampfung der Otosklerose. So wie in einem Falle die Organ
therapie, kann in einem anderen die Rontgenbehandlung (Frey und 
Kris er), in einem dritten die Kalkbehandlung (Leicher), ineinem vier
ten die Regelung der Zirkulation, in einem fiinften endlich eine psychoana
lytische Behandlung jenes Verfahren darstellen, das den Verlauf derpatho
logischen Vorgange in der Labyrinthkapsel au£halt. Wir haben jeden Oto
sklerosekranken nicht nur seiner Gesamtkonstitution nach, sondern der 
Konstitution seiner einzelnen Organe und Gewebe nach als eigenartigen 
Einzel£all anzusehen und dementsprechend die therapeutischen Methoden 
den jeweilig bestehenden Organveranderungen anzupassen. Aber auch der
selbe Kranke wird nicht immer in der gleichen Weise, sondern seinem 
jeweiligen Zustande entsprechend richtig behandelt werden miissen. 

Wichtig ist vor aHem noch ein Moment: Die Beriicksichtigung der 
eigenartigen Reaktionsweise der otosklerosekranken Individuen, ihres 
auilerst labilen Verhaltens in korperlicher und geistiger Hinsicht. 

Zweifellos wird die Erkenntnis der inn ere n V e r£ ass u n g des 
Or g ani s m us, als der Quelle jener zum Teil noch ratselhaften Vorgange 
des otosklerotischen Prozesses, davor bewahren, nutzlose und ein
greifende therapeutische Versuche zum Schaden der Kranken iiber
£liissigerweise in Szene zu setzen. 

Wenn es uns gelungen ist, an der Hand der vorliegenden anatomischen 
Be£unde und des vorgebrachten klinischen Beobaehtungsmateriales 
klarzulegen, dail auch die chronis c he pro gre ss i ve la b yrin th are 
S c h wer h orig kei t auf einer konstitutionellen Organanomalie beruht, 
so haben wir damit auch die Erklarung fiir die Tatsache angebahnt, dail 
aIle Versuehe einer Beein£lussung der labyrintharen Schwerhorigkeit 
durch lokale therapeutische MaBnahmen ebenso versagen wie jene bei 
der Otosklerose. 

Die nicht zu leugnende T atsache der ohrenarztlichen MiBerfolge 
bei jenen Formen der progressiven Schwerhorigkeit, deren pathologisch
anatomisches Substrat in Form der Otosklerose oder der degenerativen 
Atrophie des N. aeusticus gegeben erscheint, wurzelt - wie ausein
andergesetzt wurde - vor aHem in der konstitutionellen Minderwertig
keit des Gehororgans. Es darf aber auch bei der hier besprochenen Ohr
erkrankung nieht iibersehen werden, daB diese lokale Minderwertigkeit 
eng verkniipft erscheint mit einer aHgemeinen degenerativen Veran
lagung des Kranken. Es erseheint ferner von besonderer Bedeutung, 
sich dariiber klar zu sein, daB wir es bei labyrinthar SchwerhOrigen 
ebenso wie bei Otosklerosekranken nicht etwa um Individuen mit einer 
charakteristischen, spezifisehen Anderung der gesamten Korperver
£assung zu tun haben, sondern daB bei beiden Erkrankungsformen ver
schiedene konstitutionelle Eigentiimlichkeiten vorkommen konnen. 
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Aus all dem ergibt sich in zwingender Weise folgendes: Die degene
rative Atrophie des Hornerven und seines Endorganes - ein sozusagen 
physiologischer AbniitzungsprozeB - muB in einem konstitutionell min
der veranlagten, lebensschwachen Apparate friiher oder spater zutage 
treten, jedenfalls aber viel friiher als bei einem Apparate von normaler 
Widerstandsfahigkeit. 

Das kann, wie wir gesehen haben, geschehen unter Einwirkung 
verschiedener exogener Schadlichkeiten, aber auch ohne solche, 
unter ausschlie13licher Wirkung endogener Krankheitsbedin
gungen. 

Es ware also in therapeutischer HinsichtvorallemdieNotwen
digkeit gegeben, die prophylaktischen MaBnahmen zur Abhal
tung der verschiedenen auBeren Schadlichkeiten yom Hornervenappa
rat bei gegebener Krankheitsanlage noch scharfer und minutioser zu hand
haben, als es sonRt geschieht. 

Diese Anlage ist aus der Familienanamnese zu eruieren und ~rfordert 
bei Individuen aus Familien, in denen Ohrenerkrankungen - und zwar 
welcher Art immer - gehauft vorkommen, yom Kindesalter 
an g e fan g en, in gewissen Zeitraumen vorzunehmende Ohrunter
suchungen, resp. Funktionspriifungen des Gehororgans. 

So wie man in Familien, in denen Diabetes, Nierenerkrankungen, 
Magen- und Darmerkrankungen des ofteren vorkommen, schon von 
friihesterJ ugendan auf gewisse diatetische Einschrankungen alsSchonung 
des minderwertigen Apparates bedacht sein wird, muB es unsere Sorge 
sein, bei Individuen, bei denen die Moglichkeit eines minderwertigen 
Gehororgans vorliegt, alle Faktoren auszuschlieBen, die die Eventuali
tat einer erhohtenAnspruchnahme oder einer sonstigen Schadigung 
des Gehororgans mit sich fiihren. 

Wir beriihren damit die Frage des Zusammenhanges zwischen Organ
minderwertigkeit und Berufswahl (vgl. A. Adler). Es wird sich in sol
chen Fallen wohl darum handeln, vor Berufen, die die Gelegenheit zur 
Auslosung professioneller Schwerhorigkeit bieten (Schlosser, Schmiede, 
Lokomotivfiihrer), aber auch vor Berufen, die den Aufenthalt in Fabriken 
mit larmenden Betrieben erfordern oder das Organ in anderer Weise 
iiberanstrengen konnen (wie infolge intensiver Beniitzung des Tele
phons) rechtzeitig zu warnen. Wir verweisen weiter darauf, daB wir 

. unter unseren Kranken auch mehrfach Berufsmusiker antrafen. MuB 
daher auch dieser Umstand erwogen werden, so wollen wir doch gleich
zeitig die von Bauer stets betonte Verwandtschaft und Zusammen
gehorigkeit extremer Plus- und extremer Minusvarianten in bezug auf 
die durch sie bedingte Organminderwertigkeit hervorheben. Auch in 
unserem Material sahen wir sowohl bei Otosklerose wie bei labyrintharer 
Schwerhorigkeit wiederholt auBergewohnliche musikalische Begabungen, 
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eventuell absolutes Gehor entweder an den Kranken selbst oder bei 
ihren nachsten Angehorigen. 

Wir werden ferner bei der Berufswahl die als Begleiterscheinung 
gewerblicher Toxikosen beobachteten toxischen Schadigungen 
des Hornervenapparates zu bedenken haben. 

Hinsichtlich der prophylaktischen MaBnahmen den Infektionskrank
heiten gegeniiber solI die Wichtigkeit der vollkommenen Instandsetzung 
der oberen Luftwege durch Entfernung adenoider Vegetationen, hyper
trophischer Tonsillen, hypertrophischer Schleimhautpartien der Nase -
trotz des Umstandes, daB dieses Moment langst hinlanglich gewiirdigt er
scheint - neuerlich betont werden. Dies besonders aus dem Grunde, 
weil gerade die Hyperplasie des lymphatischen Rachenringes relativ 
haufig eine Teilerscheinung abnormer Korperverfassung darstellt. 

Die Bedeutung der Zirkulationsstorungen fUr die Pathologie der 
labyrintharen Schwerhorigkeit wurde schon oben angefiihrt. Es ergibt 
sich aus dem dariiber Gesagten naturgemaB, daB Zirkulationsstorungen 
nicht friih genug in sorgfaltigster Weise beriicksichtigt werden konnen. 
Therapeutisch scheint sich sogar in den diesbeziiglichen Bestrebungen 
der einzige Ausblick auf eine Beeinflussung des uns hier beschaftigenden 
Krankheitsprozesses zu eroffnen. 

S t e i n und Poll a k haben darauf hingewiesen, daB vasomoto
rische Storungen schon im Kindesalter bei minderwertigem Gehororgan 
funktionelle Beeintrachtigungen und in weiterer Folge organische Ver
anderungen im Hornervengebiete nach sich ziehen konnen. Sie haben dar
auf hingewiesen, daB aIle Faktoren, welche eine abnorme Funktion del' 
Vasomotoren auszulosen vermogen (Infektionskrankheiten, psychische 
oder physische Traumen, Storungen des Blutdriisengleichgewichtes), die 
Entwicklung del' Erkrankung des inneren Ohres herbeifiihren odeI' zum 
mindesten beschleunigen konnen. 

Stein und Pollak haben demgemaB als Hauptaufgaben del' Be
handlung bezeichnet: Ausschaltung aller die Vasomotoren schadigenden 
Faktoren, Verordnung entsprechend gewahIter roborierender Diat, 
richtiges AusmaB der Anforderungen an die korperliche und geistige 
Leistungs£ahigkeit des Kindes und ganz besonders auch sorgfaltige 
Kontrolle aller Schuleinfliisse auf das Nervensystem. 

Die wichtige Er£ahrungstatsache, daB das Innenohr durch alle Fak
toren, die die Blutstromung und den Fiillungszustand in den verschiedenen 
Kreislau£sgebieten und ganz speziell in den intrakraniellen Ge£aBbe
zirken in ungiinstigem Sinne bestimmen, nachteilig beeinfluBt wird, 
bietet auch sonst der Behandlung eine wertvolle Direktive. Jeder Fall 
von labyrintharer Schwerhorigkeit erfordert die genaueste interne Unter
suchung und ganz spezielle Beriicksichtigung etwaiger pathologischer 
(£unktioneller oder organischer) kardiovascularer Zustande. 



Erbbiologische Prophylaxe der konstitutionell bedingten Ohrenleiden. 315 

Der gleiche Gedankengang leitet ja auch S c h w e r d t f e g e r in der 
Empfehlung des Pan i t r ins bei den verschiedenen Formen der 
Schwerhorigkeit. Er bezweckt mit diesem Mittel, das eine Zusammen
setzung von Papaverin, einem antispasmodischen, und dem Amylnitrit, 
einem gefaBerweiternden Mittel darstellt, lokal dem Ohrgebiete eine 
groBere Blutmenge zuzufuhren und auch uberhaupt das Blut mehr 
nach der oberen Korperhalfte zu leiten. 

Es ist hier nicht der Ort, das Fur und Wider dieses Praparates zu 
erortern. Wir sind der Ansicht, daB sich ein groBer Teil der von mehreren 
Autoren berichteten Erfolge ohne weiteres aus einer erzielten Besserung 
der Gesamtzirkulation im Schadel erklaren laBt. 

S t e i n hat, von der Erwagung geleitet, daB die Regelung der Gesamt· 
zirkulation auch dem durch die Zirkulationsstorung geschadigten 
Hornervengebiete zugute kommen musse, des ofteren die Notwendigkeit 
betont, eine gleichmaBige Durchblutung dieses Gebietes zu erreichen. 
Er hat immer die Notwendigkeit vor Augen gehabt, die Zirkulationsver
haltnisse unter Berucksichtigung der Art und Weise ihrer Storung zu 
regulieren. Daraus resultiert auch, daB nicht aIle Falle in gleicher Weise 
zu behandeln sind, sondern jeder einzelne unter genauer Berucksichti
gung der gerade vorliegenden Zirkulationsstorung. 

Die Erfahrungstatsache des Uberwiegens vasospastischer Storungen 
fuhrte Stein zur Empfehlung gefaBerweiternder Mittel in solchen Fallen. 
Es sind dies die zur Gruppe des Antipyrins gehOrenden Mittel (Anti
pyrin, Phenazetin, Salipyrin, Pyramidon), deren vasomotorischer Effekt 
sich, wie bekannt, in einer deutlichen Erweiterung der intrakraniellen 
GefaBe auBert, es sind dies die in Fallen von Arteriosklerose langst er
probten Theobrominpraparate (Diuretin, Theocal, Klimasan u. a.). 

So wie aber jede Behandlung, die immer wieder nur auf e in Mittel 
der GefaBwirkung zuruckgreifen will, nur zu oft versagen wird, so wird 
auch jede Bestrebung, die Schwerhorigkeit immer n ur durch die Be
einflussung der Zirkulation bessern zu wollen - als eine durchaus ein
seitige - nur zu oft resultatlos bleiben mussen. 

Die Behandlung der konstitutionellen progressiven htbyrintharen 
Schwerhorigkeit wird immer nur dort von Erfolg sein konnen, wo 
es gelingt, jene Momente auszuschalten, welche der konstitutionellen 
Lebensschwache des Hornervengebietes Vorschub zu leisten vermogen. 

Erbbiologische (eugenische, rassenhygienische) Prophylaxe der 
konstitutionell bedingten Ohrenleiden. 

Wenn wir ZUlli Schlusse noch einige Richtlinien fur die erbbiolo
gische (eugenische, rassenhygienische) Prophylaxe der konstitutionell 
bedingten Ohrenleiden aufzustellen versuchen wollen, so haben wir 
folgende zwei Tatsachen imAuge zu behalten und v0!l ihnen auszugehen: 
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1. Die konstitutionell-degenerativen Ohrleiden beruhen auf der An
wesenheit von mindestens einem r e z e s s i ve n Erbfaktor, 2. die konstitu
tionell-degenerativen Ohrleiden haben k e i n enS e I e k t ion s w e r t , d. h. 
die Lebensdauer ihrer Trager wird durch das Leiden nicht verkurzt und 
ihre Fruchtbarkeit nicht beeintrachtigt. 

Was diesen letzteren Punkt anlangt, so mussen wir hier noch auf 
die diesbezuglichen, von uns gewonnenen und bisher nicht erorterten 
Ergebnisse eingehen. Die durchschnittliche Kinderzahl betrug in den 
Familien unserer 
Probanden mit Otosklerose . . . . . . . . . . . .. (106 Familien) 5,74 
Probanden mit progressiv labyrintharer SchwerhOrigkeit (100 ) 5,38 
Pro banden mit chronischen Mittelohrprozessen. . . .. (100 ) 5,11 

Unter den 106 Otosklerose-Familien hatten die 21 Familien mit einem 
an Otosklerose leidenden Elter eine hohere, die 22 Familien mit einem 
an labyrintharer Schwerhorigkeit leidenden EIter eine geringere durch
schnittliche Fertilitat. Ebenso war die Fruchtbarkeit der 38 Familien 
unserer an labyrintharerSchwerhorigkeit leidendenProbanden, in welchen 
der eine Elter gleichfalls schwerhorig war, geringer als die durchschnitt
liche Fruchtbarkeit der ganzen Gruppe. 

Otosklerosenfamilien . . . . . . . mit 1 otoskler. Elter (21) 6,14 
Otosklerosenfamilien . . . . . . . " 1 lab. schw." (22) 5,32 
Labyrinthar-SchwerhOrigenfamilien . " 1 schwerhOr." (38) 5,08 

Wir durfen also sagen, die Fru ch t b ar kei t in den mitkonstitutio
nell-degenerativen Ohrenleiden behafteten Familien ist recht groB, sie uber
schreitet sogar die durchschnittliche Fruchtbarkeit unserer Bevolkerung 
zum Teil erheblich, zumal wenn wir berucksichtigen, daB unser Material 
sich zum allergroBten Teil aus der stadtischen Bevolkerung und zwar 
hier wieder vorwiegend aus dem Mittelstande rekrutiert. Uberdies ist in 
einzelnen Familien die Kinderzeugung vielleicht noch gar nicht abge
schlossen. 

Die statistischen Angaben fur die durchschnittliche Fertilitat sind 
naturlich je nach der 0rtlichkeit und sozialen Stellung der Bevolkerung 
wechselnd. Fur uns kommen aber namentlich folgende Vergleichswerte in 
Betracht (vgl. P r in z i n g): Am Ende des vorigen J ahrhunderts kamen 
auf eine mindestens 25 Jahre dauernde Ehe in Kopenhagen: 

1. bei Beamten, Arzten, Kaufleuten . . . 4,8 Kinder 
2. bei Handwerkern, Kleinhandlern usw. . 4,9 
3. bei Lehrern, Handlungskommis . . 4,4 
4. bei niederen Beamten, Dienstboten . . 4,7 
5. bei Arbeitern us\\'. ......... 5,3 

In Holland (Rotterdam und Dordrecht einerseits, 40 hollandischen 
Landgemeinden andererseits) kamen urn dieselbe Zeit auf eine Ehe 
(einschlieBlich der Totgeborenen) 5,30 Kinder bei der stadtischen, 
5,07 Kinder bei der landlichen Bevolkerung. In Tubingen betrug 1875 
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die durchschnittliche Fruchtbarkeit 5,3 Kinder, bei Zahlung bloB der 
fruchtbaren Ehen 6,0 Kinder (Rumelin). Es kann gar keinem Zweifel 
unterliegen, daB dieFertilitat der Wiener Population wesentlich geringer 
ist als jene der Tubinger oder hollandischen Bevalkerung. P e 11 e r gibt die 
Gesamtleistung einer verheirateten Frau in Wien fiir das Jahr 1910 mit 
4,8, in den norwegischen Stadten im Jahre 1918 mit 6 Geburten an. 
K. H. B a u e r, der die durchschnittliche Kinderzahl von 653 hamophilen 
_Familien mit 5,2 pro Familie berechnet, hiilt auch diese Zahl schon fiir 
iiberdurchschnittlich. Es ist also die Fertilitat in den mit 
ko nsti t u tio ne 11. de gener at i ven 0 hrenl eiden beh aftet en 
Familien im Durchschnitt groBer als die der Gesamt· 
bevolkerung. 

Wir sahen eine ganz besonders hohe Fruchtbarkeit in den 21 Ehen 
eines Otosklerotikers mit einem ohrgesunden Partner (6,14 Kinder). In
dessen machten wir wegen der kleinen Zahl auf diesen speziellen Befund 
keinen besonderen Wert legen. Wenn wir den dreifachen mittleren Fehler 

a 
nach der Formel m = + y-;;: berechnen, wobei a die Streuung bedeutet, 

so erhalten wir fur die Fruchtbarkeit dieser Gruppe 6,14 + 1,7, d. h. als 
Grenzwerte 7,84 und 4,44 Kinder. Die gleiche Berechnung unter Beriick
sichtigung des dreifachen mittleren Fehlers ergibt fiir die Fruchtbarkeit 
der mit chronischen Mittelohrprozessen behafteten Familien 5,11 + 0,98, 
d. h. also als Grenzwerte 6,09 und 4,13 Kinder pro FamiIie. 

1st nun die hohe Fruchtbarkeit der mit konstitutionell-degenerativen 
Ohrenleiden behafteten Familien eine biologische Erscheinung oder etwa 
bloB eine statistische Tauschung (vgl. Len z) ~ Wir miissen uns ja folgen
des vor Augen halten. Die Wahrscheinlichkeit, einen otosklerotischen 
Nachkommen zu zeugen, betragt fiir diheterozygote, also gesunde Eltern, 
bloB 6,25%, fur die Ehe eines otosklerotischen mit einem ohrgesunden 
Elter bloB rund 25%, sie ist also gar nicht sehr groB. Je kinderreicher 
eine solche Familie ist, desto eher werden kranke Kinder darunter sein, 
denn mit jedem Familienzuwachs erhaht sich die Wahrscheinlichkeit, 
daB es ein krankes Kind werden kannte. Da wir den erbbiologischen 
Typus der Ehen nur aus ihrer Nachkommenschaft erschlieBen, so werden 
wir von den Ehen zweier in bezug auf die uns interessierende Erbanlage 
diheterozygoter, also gesunder Eltem, bzw. eines dihomozygoten, also 
kranken mit einem diheterozygoten gesunden Elter urn so eher Kenntnis 
bekommen, je kinderreicher sie sind. Die kinderarmen oder gar kinder
losen derartigen Ehen entgehen uns, weil sie mit wesentlich geringerer 
Wahrscheinlichkeit kranke, bzw. uberhaupt keine Nachkommen her
vorbringen, an denen allein wir sie ja erkennen. Es ist dies der gleiche 
statistische Fehler der Auslese, den wir bei der Berechnung der Relation 
zwischen kranken und gesunden Kindem durch Anwendung der Wei n-
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be r g schen Probandenmethode wettgemacht haben. Fiir die Beurteilung 
der Fruchtbarkeit spielt er zweifellos eine nicht geringe Rolle und wir 
miissen wohl zugestehen, daB die den Durchschnitt der Fertilitat iiber
schreitende Kinderzahl unserer "Ohrenfamilien" nicht als biologische 
Erscheinung gewertet werden darf, da sie durch den eben dargelegten 
statistischen Auslesefehler bedingt sein kann. Mit anderen Worten, wir 
konnen nicht behaupten, daB die mit den krankhaften 
Erbanlagen des Gehorapparates behafteten Familien 
wirklich im Durchschnitt kinderreicher sind als die iibrige 
Bevolkerung. Kinderreicher sind n ur j ene von ihnen, in 
welch en diese krankhaften Erbanlagen manifest werden, 
also konstitutionell-degenerative Ohrenleiden auftreten. 
Die Erklarung dafiir ist, daB die Wahrscheinlichkeit 
del' phanotypischen Manifestation del' krankhaften Erb
anlage um so mehr wachst, je kinderreicher die Familie ist. 

Wir glauben, daB das gleiche Prinzip auch fiir die wiederholt an
gegebene hohe Fruchtbarkeit bei sonstigen konstitutionell-degenera
tiven Krankheitszustanden Geltung hat. Hohe Fruchtbarkeit wurde 
z. B. hervorgehoben bei der atrophischen Myotonie (B. Flei scher), bei 
hereditarem Tremor (Minor) - bei diesem iibrigens auch Langlebig
keit -, hei Hamophilie (K. H. Bauer). So wenig wir demnach die von 
K. H. B a u e I' an seine Berechnung gekniipfte Hypothese libel' einen im 
Geschlechtschromosom lokalisierten und in einem bestimmten Abstand 
vom Hamophiliefaktor befindlichen Fruchtbarkeitsfaktor fiir berechtigt 
odeI' gar begriindet halten, so wenig konnen wir andererseits FIe i s c her 
zustimmen, der die hohe Fruchtbarkeit in Familien mit amyotro
phischer Myotonie als Beweis gegen eine allgemeine Entartung del' 
Familie ansieht. 

Wenn wir also zu dem Ausgangspunkt unserer Betrachtungen iiber die 
Fruchtbarkeit zuriickkehren, so konnen wir jedenfalls die vom euge
nischen Standpunkt wichtige Tatsache feststellen, daB die krankhaften 
Erbanlagen des Gehorapparates, welche zu Otosklerose und labyrintharer 
SchwerhOrigkeit, bzw. Taubheit fiihren, die Fruchtbarkeit nicht herab
setzen, daB ihnen also wed e I' in b e z u g auf die L e ben s -
gefahrdung ihrer Trager, noch in bezug auf deren Fort
pflanzungs quote ein S elektions wert zukomm t. 

Weiter konnen wir auf Grund del' obigen Feststellungen als gesichert 
annehmen, daB er3tens jedes an Otosklerose odeI' labyrintharer Schwer
horigkeit, bzw. Taubheit leidende Individuum seine krankhaften An
lagen auf aIle seine Kinder iibertragt, gleichgiiltig, ob die Kinder diese 
krankhaften, rezessiven Anlagen in latentem Zustande beherbergell 
und ihrerseits auf einen Teil ihrer eigenen Nachkommen weiteriiber
tragen, odeI' ob sie selbst in einem gewissen Prozentsatz das gleiche 
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Ohrenleiden manifest aufweisen werden. Zweitens muB im Laufe der Gene
rationen die Zahl der Trager jener krankhaften Erbanlagen ganz wie 
bei allen anderen der Auslese nicht unterworfenen rezessiven Genen in 
der GesamtbevOlkerung zunehmen, es muB also auch die Otosklerose 
und labyrintMre Schwerh6rigkeit, bzw. Taubheit allmahlich Mufiger 
werden. 

Wir diirfen aus diesen Tatsachen folgende e u g e n i s c heR i c h t
linien fii r die Praxis, d. h. also fiir die E he beratung ab
lei ten : 

Eine absolute Indikation zur Vermeidung von Nach
kommen besteht in jenen Fallen, in welch en mit einer Wahrschein
lichkeit von mindestens 50% kranke Kinder zu erwarten sind, wo es also 
wahrscheinlicher ist, daB schon das erstgeborene Kind krank, als daB 
es gesund sein wird. Dieser Fall trifft nur hei einer Verbindung zweier 
Kranker zu. In solchen }'allen ware, unbeschadet personlicher Wiinsche 
del' Eltern, eine Fortpflanzung unbedingt zu widerraten. Wenn es sich 
urn zwei taubstumme Ehepartner handelt, so ware im Falle einge
tretener Schwangerschaft deren Unterbrechung vorzunehmen, da die 
Wahrscheinlichkeit, gesunde oder gar sozial-kulturell besonders wertvolle 
Kinder zu zeugen, hier gering ist (vgl. weiter unten). 

Eine relative Indikation zur Vermeidung von Nach
k 0 m men bestiinde in allen jenen Fallen, "'0 die Wahrscheinlichkeit, 
kranke Kinder zu zeugen, geringer als 50% ist, wo also schon das erst
geborene Kind wahrscheinlicher gesund als krank sein wird, wo aber 
die latente Ubertragung der krankhaft~n Erbanlage auf die Kinder mit 
einer hohen WahrscheinIichkeit oder gar mit GewiJ3heit zu erwarten ist. 
Dies trifft nun zu bei jeder Fortpflanzung eincs manifest Kranken mit 
einem Gesunden, sowie haufig bei der Kinderzeugung zweier gesunder, 
aber aus nachweisbar belasteten Familien ~tammender, also mit ciner 
gewissen Wahrscheinlichkeit in bezug auf die in Frage stehende krank
hafte Erbanlage heterozygoter Individuen. Die Ehe zweier, aus einer 
nachweisbar belasteten Familie stammender abel' gesunder B I u t s v e r
wan d tel' ist nul' ein Sppzialfall da von. 

Mit dem Ausdruck "relative Indike.tion" wollen wir zum Ausdruck 
bl'ingel1, daB in diesel' Kategorie die eugenischen Kollektivinteressen im 
Sinne einer Verhinderung del' Fortpflanzung gegen eventuell entgegen
gesetzte Individualinteressen abzuwagen sind, d. h. nul' bei Uherein
stimmung mit den Individualinteressen zur Durchfiihrung gelaRgen 
sollen. Entsprechende sachgemaBe und taktvolle Belehrung del' Ehe
werber oder Eheleute wird sie unserer Uberzeugung nach in del' Mehrzahl 
del' FaIle veranlassen, die eventuell entgegengesetzten Individualinter
essen, d. h. also den Wunsch nach Kinderndem eugenischen Kollektivinter
esse unterzuordnen. Das Problem einer eventuellen Unterbrechung def 
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Schwangerschaft liegt hier schwieriger. U. E. ergabe sie sich aus rein 
eugenischen Grunden auch hier nur bei entsprechendem Verlangen der 
Eltern, und zwar einerseits in jenen Fallen, in denen die latente Uber
tragung der krankhaften Erbanlagen auf samtliche Kinder mit 100% 
Wahrscheinlichkeit, d. h. also mit Sicherheit angenommen werden 
darf, d. i. also bei der Fortpflanzung eines manifest Kranken, anderer
seits aber bei denjenigen Verbindungen zweier Gesunder, bei welchen 
deren Heterozygotie, d. h. das latente Vorhandensein der krankhaften 
Erbanlagen in jedem von beiden durch eine vorangegangene Geburt 
eines manifest kranken Kindes (z. B. konstitutionelle Taubheit oder 
SchwerhOrigkeit) erwiesen ist. 

Wir mussen uns stets den prinzipiellen Gegensatz zwischen dem In
dividualinteresse und dem eugenischen Kollektivinteresse vergegenwar
tigen. Das Individualinteresse beschrankt sich in der Regel darauf, ob 
und mit welcher Wahrscheinlichkeit bei Fortpflanzung kranke Kinder 
zu erwarten sind. Yom eugenischen, kollektivistischen Standpunkt 
der Rasse aber ist es ebenso wichtig zu wissen, mit welcher Wahr
scheinlichkeit sozial schadliche, verhangnisvolle rezessive Erbanlagen in 
latentem Zustande weiter verschleppt werden. Und von diesem Stand
punkte ist jeder mit einem Erbleiden behaftete Mensch der Ausgangs
punkt einer unberechenbar weitreichenden Propagation seiner krank
haften Anlagen. Dem Eugeniker muB also jede Gelegenheit willkommen 
sein, einer solchen Propagation entgegenzutreten. Das kann er aber nur 
dort, wo seine Interessen nicht mit den berechtigten Interessen des 
Individuums in Widerspruch g~raten. Wo also in den entsprechenden, 
oben angefuhrten Fallen von seiten der Eltern der Wunsch nach 
Unterbrechung einer bestehenden Schwangerschaft geauBert wird, dort 
sollte er dem Eugeniker willkommen sein. 1m FaIle der Schwanger
schaft einer mit Otosklerose behafteten Frau kame ja zu dem eugenischen 
auch noch als medizinischer Gesichtspunkt die in einem friiheren Ab
schnitt eri.irterte Erfahrungstatsache, daB sich der ProzeB einer Oto
sklerose infolge einer Graviditat wesentlich verschlechtern, ihr Verlauf 
beschleunigen kann. 

Selbstverstandlich bieten die hier angegebenen Richtlinien keinerlei 
sichere Gewahr fUr den Einzelfall und sind eben deshalb nur yom stati
stischen, kollektivistischen Standpunkt der Wahrscheinlichkeit zu be
trachten. Eine nicht nachweisbar belastete Familie kann nach unseren 
obigen Darlegungen trotz alledem die krankhafte Erbanlage fuhren, 
ein zur Zeit seiner Fortpflanzung gesundet Mensch kann sich viel 
spater noch als manifest krank herausstellen. Wenn also schon diese 
Umstande die Eheberatung yom eugenischen Standpunkte erschweren, 
so kann nicht nachdrucklich genug hervorgehoben werden, daB sich die 
erbbiologische Beurteilung eines Individuums l1icht bloB auf die 
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schadIichen pathologischen Erbanlagen beschranken darf, daB sie 
vielmehr den gesamten Erbbestand und vor allem eventuell vorteilhafte, 
fiir die Gesellschaft niitzliche, ja wertvolle Anlagen mit ins Kalkiil 
ziehen muB, um auf Grund sorgfliJtiger Abschatzung des Wertes der 
gesamten Erbmasse zu einer SchluBfolgerung zu gelangen. Genies sollen 
der Ausmerzung krankhafter und sozial schadlicher Erbanlagen nicht 
zum Opfer fallen. Der biologische Wert und der kulturelle Wert einer 
Personlichkeit sind oft vollkommen divergent (vgl. Bauer 1920), und 
hier ein richtiges KompromiB zu schlieBen, ist eine sehr schwierige 
und verantwortungsvolle Aufgabe. Die richtige gewissenhafte Ein
schatzung der Schadlichkeit und des Wertes von Erbanlagen, das Ab
wagen rassenbiologischer Nachteile gegen sozial-kulturelle Vorteile er
fordert ein nicht geringes Verstandnis und ebensolches Verantwortlich
keitsgefiihl. Allgemein giiltige Richtlinien werden sich da niemals ftir 
jeden speziellen Fall aufstellen lassen, und Individualisierung wird hier 
wie in der gesamten arztlichen Tatigkeit erforderlich sein. Folgende 
Tahelle moge die eben angegebenen und erorterten eugenischen Richt
linien zusammenfassen. 

1. krank X krank. . . . . . . . 
2. krank X gesund, belastet . . . 
3. krank X gesund, nicht belastet 
4. gesund, belastet X gesund, belastet. 

Eventuelle (relative) 
Fortpflanzung Indikation zur Unterbrechung 

widerraten der Schwangerschaft 

+ 
+ 
+ 
+ 

+ 
+ 
+ 

nur wenn 1 krankes Kind 
schon vorhanden 

+ 
5. gesund, belastet X gesund, nicht belastet 

Bauer-Stein, Otiatrie. 21 
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Vorlesungen iiber allgemein~ Konstitutions- und Vererbungslehre. 
FUr Studierende und Arzte. Von Dr. Julius Bauer, Privatdozent 
fUr lunare Medizin an der Universitat Wien. Z wei t e, vermehrte und ver
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1923. RM 12.-

Konstitution und Vererbung in ihren Beziehungen zur Pathologie. 
Von Geh. Medizinalrat Prof. Dr. Friedrich Martius, Direktor der Medizi
nischen Klinik an der Universitat Rostock. Mit 13 Textabbildungen. (Aus 
"Enzyklopadie der klinischen Medizin", Allgemeiner Teil.) VIII, 259 Seiten. 
1914. RM 12.60 



Verlag von Julius Springer in Berlin W9 undJ.F.Bergmann in Miinchen 

Handbueh der Hals-Nasen-Ohrenheilkunde mit EinschluB der Grenz
gebiete. Bearbeitet von zahlreichen Fachgelehrten. Herausgegeben von 
Prof. Dr. A. Denker, Geh. Medizinalrat, Leiter der Universitatsklinik fUr 
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