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Vorwort.

Die Arbeit steckt sich das Ziel, auf Grund des bisher vorliegenden und durch
eigene Untersuchungen erginzten Tatsachenmaterials eine méglichst vollstindige
und ins einzelne gehende Darstellung der MiBbildungen und Anomalien der Nase
und des Nasenrachenraumes zu geben. Die Grenzen zwischen Normal und Ab-
normal wurden dabei nicht, wie sonst, von der Seite des Normalen abgesteckt,
sondern umgekehrt von der Seite der Mibildungen und Anomalien her. Da eine
Entscheidung zwischen Anomalien und anatomischen Varianten nicht immer
leicht ist, so wurde auch der letzteren ausfiihrlicher gedacht.

Den neuesten Anschauungen iiber formale und kausale Genese der MiB-
bildungen inklusive Anlagefehler wurde breit Rechnung getragen und beziiglich
der nicht-keimbedingten Mibildungen versucht, den Zeitpunkt der MiBbildungs-
entstehung genauer zu datieren. Damit scheint mir eine Plattform erreicht,
welche als Ausgangspunkt fiir weitere Forschungen verwertbar ist. Den Ergeb-
nissen der allgemeinen und experimentellen Teratologie wurde ein besonderer
einfithrender Abschnitt gewidmet. Dies insbesonders deshalb, weil es erst durch
Verwertung der bisher wenig bekannt gewordenen Tatsachen der experimen-
tellen Teratologie iiberhaupt moglich wurde, fiir eine nicht unbetrichtliche Anzahl
von nasalen Fehlbildungen die wabhrscheinliche Art ihrer Entstehung zu erfassen
und hier z. T. erstmalig darzustellen. Aus der Ubersicht iiber die experimentelle
Teratologie der Nase geht aber anderseits hervor, daB bis zur endgiiltigen Klirung
der Entstehung verschiedener Fehlbildungen der Sdugernase noch viel Arbeit
zu leisten sein wird. Das Buch wendet sich jedoch nicht nur an die experi-
mentellen Teratologen und an die pathologischen Anatomen bzw. an die MiB-
bildungsforscher unter den letzteren, sondern auch — und nicht zuletzt — an
den Ohren-Nasen-Halsarzt, dessen Fragestellung weitestgehend beriicksichtigt
wurde und dessen dauernde Mitarbeit von grofer Wichtigkeit ist.

Obwohl der Stoff infolge der groflen Anzahl der Einzelbeobachtungen gewif3
reif fiir eine zusammenfassende Darstellung ist, zeigt sich doch anderseits, daB
das dtiologische Moment hadufig noch im Dunklen liegt. Darin unterscheiden sich
aber natiirlich die Nasenmibildungen durchaus nicht von den MiBbildungen des
gesamten iibrigen Korpers. Durch ein Aufzeigen der verschiedenen Moglich-
keiten der Entstehung und der hier noch klaffenden Liicken kann meines Erachtens
nicht nur unserem engeren Fachgebiete weitergeholfen, sondern auch der MiB3-
bildungsforschung im allgemeinen gedient werden.

Die gegebene Darstellung griindet sich neben dem Tatsachenmaterial des
Schrifttums auf eigene Untersuchungen, welche im Laufe der letzten Jahre
durchgefiihrt und bisher nur zum Teil publiziert wurden. Als Unterlage diente
mir das klinische Material meiner Krankenhausabteilung und einzelne wertvolle
MiBbildungen, welche teils aus dem Privatbesitze Herrn Prof. G. B. GRUBERS
(Gottingen), teils aus den Musealbestinden des pathologisch-anatomischen In-
stituts in Innsbruck stammen. Dem fritheren und jetzigen Institutsvorstande,
Herrn Prof. G. B. GRUBER bzw. Herrn Prof. F. J. LANG, bleibe ich hierfiir zu
dauerndem Dank verpflichtet.

Wiener-Neustadt, im Februar 1938.
Der Verfasser.
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Einleitung.

Die Mipbildungen und Anomalien der Nase und des Nasenrachenraumes haben
bisher keine alles Bekannte zusammenfassende, ins Detail gehende und namentlich
auch das Naseninnere beriicksichtigende Darstellung erfahren. Dies soll im fol-
genden geschehen. Die Darstellung des Stoffes wurde hierbei teils auf zahlreiche
Abhandlungen allgemein teratologischen Inhalts, teils auf kasuistische Mittei-
lungen aufgebaut und durch eigene Untersuchungen erginzt. Letztere wurden
an schwereren nasalen Fehlbildungen vorgenommen und waren u. a. dazu be-
stimmt, verschiedene Liicken auszufiillen, welche die bislang noch relativ selten
geiibte histologische Untersuchung der NasenmiBbildungen ibrig lief3.

Die Formentstehung und der Aufbau eines miBbildeten Organs wird erst
dann richtig verstanden, wenn die normale Embryologie und Anatomie eben
dieses Organs bekannt ist bzw. wieder ins Gedéchtnis gerufen wird. Letzteres
konnte nur insoweit geschehen, als da und dort iiber einige weniger bekannte
spezielle Verhiltnisse der Norm einige Notizen eingestreut wurden. Im Schriften-
verzeichnis ist {iberdies eine besondere Abteilung denjenigen Werken und Ab-
handlungen vorbehalten, welche normale anatomische, histologische, embryo-
logische, vergleichend-anatomische und anthropologische Angaben enthalten
und die der Darstellung mit zugrunde gelegt wurden. '

Was die in dieser Monographie abzuhandelnden Abweichungen vom Normalen
anlangt, so ist es ja genugsam bekannt, dal einerseits nicht alle angeborenen
Abweichungen auf Fehlbildungen beruhen, anderseits aber, daB auch echte
Fehlbildungen erst wihrend des extrauterinen Lebens allméhlich hervortreten
koénnen. Wenn demnach die Geburt keine Schranke fiir die Zurechnung einer
vom Normalen abweichenden Erscheinung zu den MiBbildungen darstellt, so ist
doch anderseits zuzugeben, dafl ein betrichtlicher Teil derselben sich wihrend
des intrauterinen Lebens ausbildet und daher bei der Geburt in Erscheinung
tritt. Schon aus diesen Andeutungen ist die mitunter betrachtliche Schwierigkeit
der Zuweisung einer Anomalie zu den ,,Fehlbildungen‘‘ oder zu den ,,anatomischen
Varianten® ersichtlich (Ausfiihrlicheres siehe weiter unten). Die Unsicherheiten
werden noch dadurch vermehrt, daf§ trotz des weit fortgeschrittenen Standes
unserer normal-embryologischen und anatomischen Kenntnisse nicht in jedem
Fall eine Entscheidung dariiber getroffen werden kann, ob nun hier iiberhaupt
eine Abweichung von der Norm vorliegt oder nicht, so da F. P. Marr (Lit. I/b,
S. 211) recht hat, wenn er sagt: ,,Die Teratologie wird nicht eher eine befriedigende
wissenschaftliche Basis erhalten, als bis viele Embryonen mit Abweichungen
geringeren Grades ... studiert sind und bis die Norm fiir jedes Stadium mit
Sicherheit festgelegt ist.”“ Die Entscheidung also, was im Einzelfall noch als
normal, was als anatomische Variante und was als MiBlbildung anzusehen ist,
wird nicht immer ganz leicht sein, zumal weder das Angeborensein noch der be-
sondere Grad der Abweichung ein absolutes Kriterium fiir die Zurechnung zu
den MiBbildungen darstellt. Unter diesen Umstidnden diirfte es besser sein,
womdglich alle von der Norm abweichenden Erscheinungen aufzuzéhlen, selbst
wenn es sich bei einzelnen nur um anatomische Varianten handelt.

Stupka, NasenmiBbildungen. 1



2 Entstehung der Mif3bildungen im allgemeinen.

I. Entstehung der Mifibildungen im allgemeinen.

Prinzipien fiir die Einteilung der MiBbildungen. Was nun die Frage des
Einteilungsprinzips der nasalen MiBbildungen betrifft, so wére eine Sichtung
und Abhandlung des ganzen Stoffes vom Standpunkt der Atiologie (kausale
Genese) sicherlich am richtigsten. Da unsere Kenntnisse gerade iiber diesen Punkt
noch sehr liickenhafte sind, kann einstweilen die Atiologie als ordnendes Prinzip
nicht verwendet werden. Auch iiber den Zeitpunkt des Auftretens der einzelnen
MiBbildungstypen sind wir — die vererbten Fehlbildungen ausgenommen — nur
hochst oberflichlich unterrichtet. Nur in relativ wenigen Féllen ist eine einiger-
maflen genaue Angabe iiber den spétesten Zeitpunkt — die sogenannte terato-
genetische Terminationsperiode — mdglich, womit aber immer noch wenig
gewonnen ist, da der tatsichliche Augenblick, in welchem die Ursache fiir die
Ausbildung der Fehlbildung in Aktion trat, noch sehr erheblich von der terato-
genetischen Terminationsperiode abweichen kann (siehe dariiber spiter). Ganz
allgemein nur kann gesagt werden, daB schwere komplexe MiBbildungen, von
welchen ein primir normaler Embryo betroffen wurde, meist zu einem sehr
frithen Zeitpunkt der Entwicklung entstanden sein miissen, wogegen der Zeitpunkt
der Genese sich desto weiter hinausschiebt, je leichter die Fehlbildung und je
beschrankter sie ist. Unter diesen Umsténden blieb also nur iibrig, entweder die
alte Einteilung der Mifibildungen in solche ,,per defectum‘, ,,per excessum
und ,,per fabricam alienam‘ etwa in der modernen Form H. Przisrams (Lit. I/a)
auf unseren Gegenstand anzuwenden oder einfach von den schwereren komplexen
Formen zu den einfacheren fortzuschreiten, womit gleichzeitig ein allmahlicher
Ubergang von den generalisierten, das ganze Organ und seine Nachbarschaft
betreffenden Fehlbildungen zu den spezialisierten, nur einzelne Abschnitte des
Organs in Mitleidenschaft ziehenden, verkniipft ist. Aus rein praktischen Er-
wigungen der besseren Ubersicht und leichteren Auffindbarkeit empfiehlt sich
m. E. die Einteilung des Stoffes ,,von der Mifbildung des ganzen Organs bis zu
derjenigen seiner einzelnen Teile’ und dies um so mehr, als eine und dieselbe
MiBbildung — als konkreter Fall gesehen — nicht immer ohne weiteres in eine
der Gruppen ,,per defectum®, ,,per excessum‘ usw. einzuordnen ist, ja sogar
Zweifel dariiber entstehen kénnen, ob eine ,,ExzeBbildung‘’ nicht letzten Endes
in einer Hemmung ihre formale Ursache hat. Die nasalen Mifibildungen werden
demnach in Gruppen eingeteilt, wobei nach Schilderung des Aussehens und Vor-
kommens Angaben iiber den derzeitigen Stand unseres Wissens in formalgenetischer
und dtiologischer Beziehung angeschlossen und ein Versuch einer genaueren
Datierung des Entstehungszeitpunktes der Fehlbildungen gemacht werden soll.

A. Neuere Ergebnisse der Vererbungs- und
Mi8bildungsforschung (Lit. I u. II).

Ehe eine Besprechung der einzelnen MiBbildungsformen und sonstigen
Anomalien erfolgt, mégen einige Ausfithrungen iiber kausale Genese (Atiologie)
und tiber die wichtigsten neueren Ergebnisse der experimentellen Teratologie, soweit
sie fir das Verstindnis des Zustandekommens von NasenmiBbildungen nétig
sind, Platz finden. '

Die Vererbungsforschung hat sichergestellt, da die vererblichen Eigenschaften
ihr anatomisch-physiologisches Substrat in Stoffteilchen der Chromosomen
haben, welche als Erbfaktoren oder als Gene bezeichnet werden. (Den folgenden



Neuere Ergebnisse der Vererbungs- und Mibildungsforschung. 3

Ausfithrungen ist vorwiegend die Darstellung von R. GoLpSCcHMIDT zugrunde
gelegt.) Alle somatischen (und auch psychischen) erblichen Eigenschaften sind
demnach, ob sie nun als normale oder als davon abweichende (pathologische)
zu bezeichnen sind, durch Gene représentiert. Die von GREGOR MENDEL an
Pflanzen aufgefundenen Vererbungsgesetze sind auch fiir den Menschen durchaus
verbindlich. So ist bereits fiir eine groBere Anzahl von pathologischen vererb-
lichen Eigenschaften (wie die Rot-Griin-Blindheit, die Bluterkrankheit usw.)
festgestellt worden, daf} sie den MENDELschen Vererbungsgesetzen folgen. Wegen
der geringen Kinderzahl des Menschen und der Unsicherheit der Familien-
forschung ist es anderseits nicht leicht, eine oder die andere Anomalie als sicher
vererbte zu erkennen, bzw. ihren Vererbungsmechanismus klarzustellen. Hier
miissen die an Pflanzen und Tieren gewonnenen Erkenntnisse ihre Unterstiitzung
leihen. Dies gilt besonders fiir erbliche Krankheiten, welche durch sogenannte
summierende Erbfaktoren bedingt sind. — Ganz allgemein kann das ,, Variieren*
(= Abweichen vom Durchschnitt bzw. Normalen) verschiedene Griinde haben:
1. Die Einwirkung der duBleren Umgebung (Milieu) auf den Organismus bedingt
Formverdnderungen (Modifikationen nach Jorros), welche aber nicht erblich
sind (Beweis: GroBeschwankung durchaus homozygoter Individuen, also Ver-
schiedenheit des Phanotypus bei gleichem Genotypus). 2. Wenn die Eltern erblich
unrein (heterozygot) waren, tritt unter der Nachkommenschaft eine Bastard-
spaltung auf, die Individuen sind mehr minder voneinander verschieden, sie
,,mendeln“, eben wegen der Verschiedenheit ihrer Gene. Da in einer Misch-
bevélkerung damit zu rechnen ist, dafl die Zeugungspartner stets mehr minder
erblich verschieden sind, so ist in den TFilialgenerationen mit einer kréftigen
Mendelspaltung zu rechnen. Beziiglich der Unterscheidung von 1 und 2 ist zu
sagen, daf man Ofters und namentlich fiir manche Eigenschaften ohne Ver-
erbungsversuche gar nicht entscheiden kann, ob man die nicht erbliche AuBen-
welteinwirkung auf eine homozygote Eigenschaft vor sich hat oder das bunte
Gemisch einer vielfach heterozygoten Bevélkerung. Morphologische Verschieden-
heiten solcher Entstehungsarten (wie sub 1 und 2 angegeben) liegen offenbar
den anatomischen Varianten zugrunde. 3. Verinderungen kénnen ferner durch
eine als Mutation bezeichnete Erscheinung hervorgerufen sein, worunter man
plétzlich auftretende, quantitative und qualitative Anderungen eines oder
mehrerer Gene oder das Verschwinden bzw. Neuauftreten von solchen versteht.
Diese sprunghafte, in ihren letzten Ursachen bisher unaufgeklirte Erscheinung
ist geeignet, neue Genotypen (und damit auch neue Phinotypen), also neue
vererbliche Formen zu bilden, welche, falls sie sich besonderen &ufBleren Um-
stdnden besser angepaflt erweisen als die bisherigen, Aussicht haben, sich durch-
zusetzen (Entstehung neuer Rassen bzw. Arten). Der Beweis fiir das Vorliegen
einer Mutation ist dann erbracht, wenn plétzlich in einer sich lange Zeit unver-
andert (homozygot) fortpflanzenden Rasse eine neue Form auftritt, die sich
vererbt. ,

Dabei kénnen solche einfache faktorielle Mutationen dominante oder rezessive
Mutanten hervorbringen, ferner Faktoren betreffen, welche in einem gewohn-
lichen oder im Geschlechtschromosom liegen. Im letzteren Fall wird die neu-
entstandene Eigenschaft geschlechtsgebunden vererbt. Es ist eine bemerkenswerte
Tatsache, daB sehr viel mehr Mutanten rezessiv als dominant sind (die Ausgangs-
form dominiert also meist iiber die Mutante) und daB sehr viele dominante
Mutanten homozygot nicht lebensfahig sind, also nur bei heterozygotem Auf-
treten beobachtet werden kénnen. Das Auftreten einer dominanten Mutante
wird natiirlich sofort bemerkt, bei Bastardierung mit der Stammform ergibt
sich eine einfache Mendelspaltung und durch geeignete Ziichtung kann die neue

1‘
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Form homozygot gemacht werden. Das Auftreten einer rezessiven Mutante kann
dagegen bestenfalls vier Generationen spiter, als die Mutation eintrat, bemerkt
werden, da die Vereinigung zweier Heterozygoten nétig ist, um in der néichsten
Generation ein Viertel reine Rezessive, ndmlich die rezessiven Mutanten, hervor-
treten zu lassen. Die ziichterische Weiterverfolgung der iibrigen Glieder dieser
Filialgeneration wird den endgiiltigen Beweis dafiir erbringen, ob es sich tatséch-
lich um das Auftreten einer rezessiven Mutation oder nicht vielmehr um das
Herausspalten reiner Rezessive aus einer fiir homozygot gehaltenen Rasse ge-
handelt hat. Auch beim Menschen kommen rezessive, in gewohnlichen Chromo-
somen erfolgte Mutationen nur nach der Vereinigung zweier Heterozygoten zum
Vorschein, was am ehesten noch bei Verwandtenehen zu erwarten ist, wogegen
sich rezessive Mutanten, die durch Mutation eines im Geschlechtschromosom
gelegenen Erbfaktors entstanden waren, natiirlich wesentlich leichter auffinden
lassen. Ein im Geschlechtschromosom gelegener rezessiver Erbfaktor besitzt
namlich bei Vereinigung mit einer kein Geschlechtschromosom enthaltenden
Samenzelle keinen dominanten Partner und kommt daher stets zum Ausdruck.
Eines der wichtigsten Objekte der Vererbungsforschung ist die Taufliege (Droso-
phila), an welcher insbesondere T.H.MoRGAN und seine Schule arbeitet und
bisher 400 Mutanten auffinden und rein weiterziichten konnte (Rassen). Es
fallt nun auf, daB unter den Mutanten dieses (und auch manchen anderen) Tieres
viele sind, welche man als pathologisch bezeichnen muf3 (Augenlosigkeit, ver-
kriippelte Fliigel usw.). Ebenso sind auch die beim Menschen auftretenden
Mutationen, wie Sechsfingrigkeit, Klumpfull usw., als krankhafte bzw. abnorme
zu bezeichnen. Damit in guter Ubereinstimmung ist die Tatsache, daB die Mehr-
zahl aller Mutanten weniger lebensfihig ist als die Stammart. Es scheint, daB die
Genverdnderung doch eine tiefgreifende Wirkung auf den ganzen Organismus
ausiibt und ihn weniger lebensfihig macht. (Im Gegensatz zu diesen groben,
meist unheilvollen Mutationen erfolgt die Bildung meuer Arten offenbar durch
viele ganz kleine Mutationsschritte, wodurch nahe verwandte Arten entstehen,
welche sich in vielen, wenn nicht in allen Charakteren ein klein wenig voneinander
unterscheiden.) Verschiedene am Menschen festgestellte dominant- und rezessiv-
vererbliche Abnormititen (wie Spaltful, Kurzfingrigkeit bzw. Haarlosigkeit,
Sechsfingrigkeit, Klumpfull, Rot-Griin-Blindheit, Himophilie) verdanken offen-
bar solchen groben Verdnderungen einzelner oder mehrerer Gene ihre Entstehung.
Das ,,Wie“ bleibt aber einstweilen fraglich. Nicht unerwdhni soll schlieflich bleiben,
dafs Mutationen auch in Genen somatischer Zellen statthaben kénnen. Erblichkeit ist
aber natiirlich nur dann festzustellen, wenn die Genovariation Zellen betraf,
welche der Keimbahn angehoren. Ahnliche, ja analoge Mutanten, wie sie etwa bei
der Taufliege natdirlicherweise auftreten und homozygotisch weitergeziichtet
werden koénnen, lassen sich nunmehr auch experimentelt hervorrufen. Werden
solche Fliegeneier oder sehr junge Larven mit Rontgenstrahlen behandelt (MULLER
1927, GoopsPEED und OrnsoN, HansoN und HEys, PATTERSON u. a., Lit. bei
N. W. TrtMoF&EFF-RESSOVSKY) bzw. erhéhten Temperaturen bestimmter Ein-
wirkungsdauer zu einem gewissen optimalen Zeitpunkt ausgesetzt (R. GoLD-
SCHMIDT), so kann man fast jede der natiirlichen Mutanten erhalten.

Auf Grund der Versuchsergebnisse von MULLER (und seiner Schule), von
TMOFEEFF-RESSOVSKY u. a., wobei sich zeigte, daB} die in der Nachkommenschaft
bestrahlter Fliegen auftretenden Genovariationen solche sind, welche auch im
,normalen Genovariationsprozel wiederholt entstanden (MORGAN, BRIDGES,
STURTEVANT 1925), nehmen eine Reihe obzitierter Autoren den Standpunkt ein,
daB die Rontgenstrahlen nicht bloi mifbildend, sondern auch wmbildend auf die
Gene einwirken und da man wvielleicht tn der Einwirkung kurzwelliger Strahlen
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den ,,normalen’ Auflosungsfaktor des Genovariationsprozesses erblicken darf.
Diese Vorstellung wire mit der Forderung zu vereinbaren, daB die feineren
Genverdnderungen durch viel zartere Einwirkungen hervorgebracht sein miissen,
als man gemeiniglich im Experiment anzuwenden in der Lage ist. Auf Grund
dieser und anderer Versuchsergebnisse, verbunden mit morphologischer und
entwicklungsgeschichtlicher Analyse und deduktiven Folgerungen, darf man
in den Genen wohl spezifische Koérper von Enzymnatur erblicken, welche als
Katalysatoren wirken und je nach ihrer Quantitit die eingeleiteten Aktionen mit
genau dosierter spezifischer Geschwindigkeit normal zu Ende bringen oder
aber vermindern bzw. beschleunigen. Durch geringe Quantitdtsinderungen eines
Gens wird das auf das feinste dosierte System wvon zeitlich genau abgestimmiten
Reaktionsabldufen, welches die ganze Entwicklung beherrscht, in der mannig-
fachsten Weise und mit dem mannigfachsten Effekt verschoben bzw. gestort, weil
eben zu frith oder zu spat ankommende Reaktionen nicht mehr die gleiche Situa-
tion antreffen, mit deren Zusammenarbeit allein eine harmonische und normale
Entwicklung garantiert werden kann. Von grofler Bedeutung fiir das Versténdnis
der Leistung der Gene ist ferner die Erkenntnis, daBl die naive Vorstellung,
wonach jedem AuBencharakter ein Gen zugeordnet sei, der Annahme zu weichen
hat, daB mehr oder minder alle Gene zu jeder Eigenschaft zusammenwirken
miissen. Da es keine erbungleiche Teilung gibt, so folgt daraus, daf alle Gene
a priori in allen Zellen wirken miissen. Nur wirken sie zu verschiedenen Zeiten
auf verschiedene Substrate ein, da die zeitlich aufeinander folgenden Deter-
minationspunkte des Keims, seiner Organanlagen und weiteren Untersysteme
mit einem irreversiblen Vorgang einer rdumlichen Trennung verschiedenartiger
Stoffe (Schichtungsvorgang) verkniipft sind. Das einzelne Gen kann also, obzwar
stets alle vorhanden sind, nur mit einem bestimmten Substrate (= organbilden-
dem Keimbezirk) reagieren und setzt erst dann dafiir seine Reaktionsketten in
Bewegung, wenn die Schichtung das betreffende Substrat geliefert hat. Diese
von R. GorpscHMIDT seit Jahren auf Grund von Versuchen vertretene Anschau-
ung wurde durch kiirzlich mitgeteilte weitere Versuche (an Drosophila) glanzend
bestéatigt. Die durch verschieden dosierte Hitzereize auf verschiedene Entwicklungs-
stadien von Drosophilalarven hervorgebrachten und meist fiir den Intensitéts-
grad der Temperatur und fiir die Einwirkungsdauer charakteristischen ver-
schiedenen Typen von Phénokopien, welche bestimmten bekannten Mutanten
und Kombinationen solcher gleichen, sieht R. GoLpscHMIDT als das Resultat
der induzierten Verschiebung in der Geschwindigkeit einzelner Reaktionsabliufe
an (gegeniiber dem geordneten System anderer Reaktionsabldufe fir die Ent-
wicklung des Normaltyps). Die Annahme dagegen, da der Temperaturreiz
somatische Genovariationen hervorbringe, lehnt GorLpscamiDT ab. Auf Grund
seiner letzten ausgedehnten Versuchsreihen konnte R. GorLps¢EMIDT ferner
zeigen, dal3 der Erscheinung scheinbarer Vererbung des meuen Typs (bei durch
Hitze und mittels anderer &hnlicher Mittel in alten und neueren Versuchen
modifizierten Tieren) in Wirklichkeit eine Dominanzverschiebung zugrunde liegt.
Die Hitzebehandlung lasse ein selten vorhandenes rezessives Gen einen sichtbaren
Effekt ausiiben (Dominanzverschiebung!) und dieser wieder erméglicht die Aus-
wahl zweier Heterozygoten, welche sonst kaum zusammengekommen wiren.
Die Aufdeckung dieser Verhiltnisse erledige, wie R. GOLDSCHMIDT besonders
betont, alle Fille von sogenannter Vererbung erworbener Eigenschaften, welche
bislang dafiir ins Treffen gefiihrt wurden.

Wie immer auch die Erklirung gefundener Tatsachen gegeben werden mag,
muBl doch diesem Standpunkt R. GoLpscHMIDTs gegeniiber betont werden, daB
viele Genexperimentatoren den Nachweis der Vererblichkeit mancher neuer, durch



6 Entstehung der Mif3bildungen im allgemeinen.

experimentelle Genovariation hervorgebrachter Eigenschaften fir durchaus erbracht
halten.

Fir H. J. MULLER (Versuche ab 1927) steht es fest, da durch Réntgenstrahlen,
durch die y- und f-Strahlen des Radiums und wahrscheinlich durch kosmische Strah-
lung eine Unmenge von wvererblichen Verénderungen des tierischen und pflanzlichen
Organismus hervorgebracht werden. Diese Veranderungen werden teils durch relativ
grobe Vorgénge (Platzénderung von Chromosomenfragmenten), teils durch ultra-
mikroskopische Genverdnderungen bewirkt. Letztere stellen offenbar die Art und
Weise der natiirlichen Mutation dar. Bei der Strahlungswirkung handle es sich wahr-
scheinlich um einen direkten Effekt, da die Wirkung proportional der Energie der
absorbierten Dosis ist.

Daf} es kiinstlich hervorgebrachte erbliche Muifbildungen gibt, wurde durch
C.C. LirtLE und H. J. Bace gezeigt. Diese Autoren erhielten durch Réntgen-
schwachbestrahlung von erwachsenen Méduseménnchen und -weibchen in der
Deszendenz Verdnderungen an den Extremititen (KlumpfuBbildung) und am
Auge (Lid- und Corneaverinderungen in verschiedenem AusmaB), welche sich
als rezessiv vererbliche Formen erwiesen und sich seither schon durch iber
zehn Jahre fortziichten lieBen (Bestédtigung durch eine Reihe amerikanischer
Autoren und zuletzt durch KrISTINE BONNEVIE, welche iiber die Ergebnisse von
Bacc hinaus durch subtile histologische Untersuchung mifbildeter Embryonen
die ganze Verkettung der pathologischen Erscheinungen, also die formale Genese
und den Zeitpunkt des Auftretens der ersteren feststellen konnte). Es scheint
eben letzten Endes darauf anzukommen, daf3 die exogene Einwirkung auf die Gene
kein allzw schweres Trauwma beinhaltet, widrigenfalls Vererbung unterbleibt. Je
zarter und dosierter man lernen wird #dufBlere Einwirkungen anzuwenden, desto
mehr werden sich diese den Verhéltnissen bei natiirlichen Mutationen annihern,
mit welchen bekanntlich Vererbung verbunden ist.

Dies deckt sich gut mit den Ansichten mehrerer Genexperimentatoren, welche
wegen des Auftretens von Riickgenovariationen sich fiir berechtigt halten, in
den rezessiven Genovariationen keine grob-materiellen Verluste zu erblicken.
Wenn nun auch keine groberen Verluste vorliegen, so ist doch mit feineren
bzw. mit chemischen Anderungen (J.T.ParTERSON und H.J. MULLER) zu
rechnen. Aus allen bisherigen Erfahrungen scheint jedenfalls mit ziemlicher Sicher-
heit hervorzugehen, daf3 allen vererblichen Mifbildungen und Krankheiten (Heredo-
pathien) solche Verlustmutationen (Demutationen — V. HAMMERSCHLAG) zugrunde
liegen. Uber die natdirliche Atiologie solcher Verlustmutationen ist so gut wie
nichts bekannt. Aus der Tatsache, daB3 der heutigen Kulturmenschheit und den
im gleichen Milieu lebenden Tieren (Haustieren) gemeinsame Heredopathien
(wie hereditdr-degenerative Innenohrerkrankung, Kolobom, Mikrophthalmus,
albinotischer Fundus, Albinismus, Mikromelie usw.) zukomihen, zieht V. HAMMER-
ScHLAG den SchlufBl, daBl diesen gemeinsamen Storungen auch eine gemeinsame
Ursache zugrunde liegen miisse. Er erblickt die gemeinsame mutationsauslosende
(idiokinetische) Ursache im Domestikationsmiliew bzw. in einer durch dasselbe
herbeigefiihrten Veréinderung des gesamten Chemismus des Tier- und Menschen-
korpers. Damit geraten die im Kérper sich entwickelnden und von dem Korper
genihrten Gene in ein neues und zwar ungemdfes chemisches Milieu, was eine
ihrer chemischen Natur nach noch unbekannte Demutation einzelner dieser Gene
zur Folge hat. Nach Ansicht HAMMERSCHLAGS kommen die im Experiment sich
als wirkungsvoll erweisenden idiokinetischen Agentien (wie Radium- und Rontgen-
strahlen, abnorme Temperaturen, Alkohol) fiir den natiirlichen Demutations-
vorgang nicht in Betracht und auch die gemeiniglich als ,,Keimgifte** bezeichneten
Substanzen (wie Alkohol, Blei, Quecksilber, Nikotin und eine Reihe anderer in
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bestimmten Gewerben verwendeter Giftstoffe) hochstens fiir den Menschen und
auch dann nicht in vorherrschendem AusmaB. Sei die Kluft aber einstweilen noch
groB zwischen den von V. HAMMERSCHLAG supponierten mutationsausldsenden,
zur Genverminderung oder -verschlechterung fithrenden Stoffwechselénderungen
des Kulturmilieus und den experimentell wirksamen idiokinetischen Agentien,
so scheint es sich doch, da dort wie hier Verlustmutationen vorliegen, anscheinend
nicht wm prinzipielle, sondern nur wm graduelle Verschiedenheiten zu handeln.
Auf alle Fille wurde aber der Anstoff 2ur Genverdnderung in irgendeiner Weise
von aufen gegeben.

In den letzten Jahrzehnten sind eine Reihe von mehr minder komplexen Sto-
rungen als Erbkrankheiten bzw. vererbliche MifBbildungen erkannt worden, welche
auf Genodemutationen zuriickgefiihrt werden miissen (vgl. J. BAUER, B. ASCHNER
und G.ExcrermManN, ErwiN Baur, K. H. BAUugr, Georc B. GRUBER u.a.).
An besonders instruktiven Beispielen scheinbar rein ortlicher Mifibildungen,
wie der erblichen Patellarluxation oder des wvererbbaren Schliisselbeindefekts
(Dysostosis cleido-cranialis), welche aber mit einer Reihe von gelegentlich nur
schwach ausgebildeten (und daher &fters iibersehenen) weiteren Stérungen in
analogen Organbereichen bzw. Keimblattarealen verkniipft sind, 148t sich die
vielseitige und vielgestaltige Auswirkung eines pathologischen Gens erkennen
(K. H. BAUER). Das Gen, aufgefal3t als bisher letzter selbstindiger, einheitlicher
und unteilbarer funktioneller Antriebsstoff fiir die gesamte Organ- und Funktions-
gestaltung des Organismus, erleidet bei der Mutation eine Anderung seines mole-
kularen Aufbaues, gewinnt eine neue chemische Konstitution und bedingt
dadurch entwicklungsphysiologisch einen anderen Ablauf seiner Auswirkung,
sei es in zeitlicher, morphologischer oder funktioneller Hinsicht. Sehr bedeutsam
ist die Tatsache, daf8 sich nicht blof gametische, sondern auch somatische Geno-
variationen erzeugen lassen (also Mutationen in den Chromosomen der Korper-
zellen), wofiir es bereits ein groBes Beweismaterial in der Zoologie und Botanik
gibt. K. H. BAUER versuchte nun 1934 den Beweis zu erbringen, daf auch fiir
den Menschen analoge Verhiltnisse mafigebend sind. K. H. Bauvrr fafit die
systemisierten, generalisierten Gewebsstérungen (wie z. B. die Ostitis fibrosa, den
Albinismus, multiple Exostosenbildung, polycystische Entartung innerer Organe)
auf als hervorgebracht durch Genodemutation in den Keimzellen, wogegen
analoge, aber streng lokalisierte Formen, welche zum Unterschied von den ersteren
aber nicht erblich sind und stets in der Einzahl in Erscheinung treten, als durch
Genodemutation in den Korperzellen entstanden angesehen werden. Dabei
handle es sich um die Mutation des gleichen Gens und eben deshalb bei beiden
Formen (den generalisierten wie den lokalisierten) um vollkommen identische
Formabweichungen. Diese lokalisierten Formabweichungen und die ihnen
zugrunde liegenden Demutationen einzelner Gene in lokal beschrinktem Bezirk
somatischer Zellen oder Zellgruppen miissen meines Erachtens natiirlich auch
durch lokalisierte Stérungen hervorgebracht sein. Uber geeignete exogene Sto-
rungen zu solchem Endergebnis soll weiter unten gesprochen werden. Hier sei
nur vorweggenommen, daf} diese exogenen Storungen — falls es sich bei denselben
nicht um totale Zerstérung bzw. mehr minder vollstdndige Auflésung bestimmter
Gewebszonen handelt — letzten Endes chemisch-physikalische Verinderungen
von Genen in bestimmten Kérperzellen hervorbringen werden und teils dadurch
allein, teils durch Mitverinderung des Substrats (im Sinne von R. GoLpscHMIDT,
siehe hoher oben) zu drtlichen Mifbildungen fihren. Ldgen demnach auch den
ortlich begrenzten Fehlbildungen Genodemutationen, und zwar somatischer Zellen
durch von auswdrts her einwirkende Krdifte zugrunde, so schlosse sich sowohl wm die
mehr minder generalisierten, vererblichen, in der Keimmasse festgelegten als auch
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um die lokalisierten, nichtvererblichen Mif3bildungen insofern der Kreis, als schlief3-
lich und endlich alle beiden scheinbar so differenten und streng geschiedenen Gruppen
durch Genodemutationen (gametischer bzw. somatischer Lokalisation) und durch
dgupere Binfliisse (schidigende Wirkungen des Kulturmilieus, bzw. von auBen
her an den Keim herankommende Noxen verschiedener chemisch-physikalischer,
bzw. mechanischer Art) erzeugt sind. Hier bietet sich m. E. ein Ausblick, wie er
sich bei der Losung schwieriger Probleme schon wiederholt ergeben hat. Durch
analytische Betrachtung, durch experimentelle und klinische Durchforschung
anscheinend formal und urséchlich génzlich disparater Gebilde wird schlieBSlich
eine Briicke gefunden, welche geeignet ist, alles in sehr vereinfachter und
viel befriedigenderer Art und Weise zu sehen und zu verstehen.

Nicht unerwihnt soll zum Schlul dieses Abschnitts bleiben, da3 K. H. BAUER
(1. ¢.) sich auch die Geschwiilste durch Mutation entstanden denkt und zwar sowohl die
multiplen Geschwiilste (multiple Exostosen, Xeroderma pigmentosum mit multiplen
Hautcarcinomen usw.) als auch die solitdren, morphologisch analog gebauten (durch
Genomutation innerhalb der Keimzellen bzw. in Koérperzellen). Das mutierte Gen sei
in beiden Formen der Stofftréger der Geschwulsteigenschaften. Mittel, welche Mu-
tationen in Keimzellen erzeugen kénnen (wie Hitze, Rontgen- oder Radium- und
andere Strahlen, ultraviolettes Licht, Arsen), konnen auch in Kérperzellen Krebs her-
vorbringen und in Gewebskulturen zu blastomatdser Entartung Veranlassung geben.

Aus erkenntnistheoretischen und auch aus praktischen Grinden hat man
sich demnach bei allen nasalen Anomalien und Fehlbildungen zu fragen, ob sie
vererblich sind oder nicht.

Wir miissen daher zwei Hauptgruppen unterscheiden:

1. Die vererbbaren Miflbildungen (Heredopathien).

Hier gibt es dominant- und rezessiv vererbliche Formen, unter den letzteren
auch geschlechtsgebundene. Thre Entstehung denkt man sich durch pl6tzliche
Genovariation hervorgerufen. Dall duBere schidigende Einwirkungen hierbei
mit eine Rolle spielen diirften, dafiir kénnen die miBbildeten Méuse von LITTLE
und Baca einen Entstehungsweg aufzeigen. Fiir die Heredopathien des Menschen
(und der Haustiere) kommen aber wahrscheinlich andere ursichliche Momente
in Frage (vgl. hoher oben).

Was die als ,,Keimgifte“ bezeichneten Substanzen und andere dhnlich wir-
kende Agentien betrifft, so verlohnt es sich darauf einen kurzen Blick mit der
Frage zu werfen, ob typische Mifbildungen davon induziert werden konnen.

Ahnlich wie bei der natiirlichen Genovariation, welche offenbar in der kopulations-
reifen Ei- bzw. Samenzelle (eventuell aber auch wihrend der Reifungsteilungen) auf-
tritt, werden auch bei manchen Experimenten die Verdnderungen wihrend dieser
Phasen der Ovo- bzw. Spermatogenese gesetzt (Blastophthorie). Durch Vereinigung
der ein- oder beiderseitig geschédigten Geschlechtszellen resultiert ein ab nuce lddierter
Keim, dessen Entwicklung als von der Norm abweichend bezeichnet werden muB.
Dies ist aber meist nicht sogleich erkennbar. Sind die Geschlechtszellen beider
Elternteile geschadigt, so ist im allgemeinen mit schwereren Stérungen zu rechnen.

Nachdem schon BARDEEN 1907 gezeigt hatte, da8 Eier der Kréte, welche mit
rontgenbestrahlten Spermatozoen befruchtet wurden, sich abnormal entwickeln,
publizierten O. HERTWIG und seine Mitarbeiter (Lit. II/a—f) in den Jahren 1910
bis 1913 eine Reihe von Arbeiten tiber experimentelle Beeinflussung der reifen Ge-
schlechtszellen vorwiegend von Rana fusca mittels Radium- und Mesothoriumbestrah-
lung und mittels verschiedener chemischer Korper (Lésungen von Methylenblau, Chloral-
hydrat und Strychnin. nitricum). Es wurden dabei vier Gruppen von Experimenten
gemacht, und zwar: A) Bestrahlung, ausgefithrt unmittelbar nach der Befruchtung
einer normalen Eizelle mit einer normalen Samenzelle, also Bestrahlung eines frisch
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befruchteten normalen Eies; B) Bestrahlung reifer Eizellen, hernach Befruchtung
durch normale Samenzellen; C) Bestrahlung reifer Samenzellen, hernach Befruchtung
normaler Eizellen mit ersteren; D) Kopulation von bestrahlten Ei- und Samenzellen
miteinander.

In diesen A-, B-, C-, D-Serien wurden fast ausnahmslos Fehlbildungen erhalten,
deren Auftreten und Intensitdt der Bestrahlung im grolen ganzen parallel verlief und
die einander meist sehr dhnlich waren (wie Bauchwassersucht, Spina bifida usw.).
Insofern waren aber Verschiedenheiten vorhanden, als die Tiere der A- und D-Serie,
falls sie sich Uberhaupt entwickelten, viel schwerer betroffen waren als die Tiere der
B- und C-Serie. In der B- und C-Serie zeigte sich nadmlich, daB, je stérker (innerhalb
mittlerer Werte) die urspriingliche Schédigung der Eizelle bzw. Samenzelle gewesen,
desto schwerer zwar die anfiéngliche Stérung der Entwicklung sich anlie3, desto
rascher aber anderseits die Erholung und weitere giinstige Entwicklung des Organis-
mus einsetzte. Diese Erscheinung ist darauf zuriickzufiihren, daB3 das geschédigte
Ei- bzw. Spermachromatin an weiterer Vermehrung und damit am weiteren Ubergang
in die Korperzellen gehindert wird (und dies desto friiher, je tiefgehender seine ur-
spriingliche Schidigung gewesen war!) und daB die weitere Entwicklung des Organis-
mus auf Grund der allein noch vorhandenen gesunden Chromosomen aus dem Sperma-
kern bzw. aus der Eizelle sich vollzieht. Durch die frithzeitige partielle oder totale
Eliminierung des bestrahlten Chromatins wird also eine ,,Sanierung der Embryonal-
zellen* bewirkt. Diese Erholung und Weiterentwicklung vollzieht sich also auf Grund
haploider Kerne und ist ihrem Wesen nach eine parthenogenetische. (Weiterer Be-
weis: Kopulation von Eizellen mit intensivst bestrahlten Samenzellen hat keinerlei
Stérung, auch keine anfiéngliche, zur Folge; der radiumbestrahlte Spermakern wird
eben sofort eliminiert. G.und P. HERTWIG, K. OPPERMANN.)

Da Fehlbildungen allein aus Zustandsinderungen der Eizelle (Uberreife) oder aus
solchen ihrer Umgebung hervorgehen kénnen, so bediente sich O. HERTWIG schlie3-
lich nur vorbehandelter Spermatozoen. In zahlreichen C-Serien mit verschiedenen
chemischen Mitteln erzielte O. HERTwWIG Fehlbildungen, welche untereinander und den
mittels Radium- und Mesothoriumbestrahlung hervorgebrachten so @hnlich waren,
daB er zur Ansicht kam, ,,da die auf physikalische oder chemische Eingriffe folgende
Reaktion nicht durch die Natur der angewandten Mittel, sondern durch die Eigenart
der organisierten Substanz‘‘ bestimmt wird.

Immerhin ergaben sich gewisse Unterschiede in den Hauptergebnissen: Bei den
Chloralhydratlarven iiberwogen die Zwergformen, gelegentlich war auch Spina bifida
und Anencephalie, niemals aber Cyklopie anzutreffen, wogegen unter den Strychnin-
larven auBerordentlich viele Spinae bifidae vorhanden waren. FEs ist also beachtens-
wert, daf3 trotz weitgehender Ahnlichkeit sich doch Ergebnisse erzielen lassen, die wicht
vollig jeder Spezifitit entbehren.

Die Versuche der B- und C-Serie beweisen, dal abnorme Beschaffenheit der
Geschlechtszellen eines Partners zum Zustandekommen von Fehlbildungen
geniigt.! In der menschlichen Pathologie entspricht dies jenen Beobachtungen, in
welchen aus Verbindungen eines etwa an chronischem Alkoholismus oder an
Bleiintoxikation leidenden Partners mit einem gesunden Friih- bzw. Totgeburten,
bzw. sehr debile Kinder von relativ kurzer Lebensdauer resultieren.

Um so tiefgreifender sind die Folgen, wenn die Geschlechtszellen beider Er-
zeuger als pathologisch verdndert oder vergiftet zu betrachten sind.

Hierher gehort die oben zitierte D-Versuchsserie O. HERTWIGS und wverschiedene
Alkoholintowikationsversuche.

1 Analog den C-Experimenten von O. HERTWIG kénnen antikonzeptionelle chemische
Mittel wirken, welche die Keimmasse der Samenfiden schiddigen, ohne die Befruch-
tungsfahigkeit derselben zu annullieren. Schon LENZ (in BAUR-FISCHER-LENZ) hatte
auf diesen Umstand hingewiesen, seither sind Mitteilungen von TH.-GOTT und
J. ScEMITZ-LUCKGER (schwerer Defektzustand bei einem viereinhalbjédhrigen zwei-
eiigen Zwillingspaar) dariiber erschienen.
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Schon NicLoux und RENAULT hatten nachgewiesen, daB sehr bald nach dem
Genul3 von Alkohol derselbe in der Fliissigkeit der Samenkanglchen aufscheint, die
Spermatozoen also von ihrem alkoholischen Medium direkt geschidigt werden kénnen.
Ebenso ist auch der Alkoholgehalt des fetalen Blutes und der fetalen Gewebe binnen
kurzem dem der Mutter gleich. ROscH, LANCEREAUX, H. SiMmoNDS, KYRLE und
namentlich E. BERTHOLET fanden bei chronischen Alkoholikern den Hodenaufbau
meist schwer gestort (Azoospermie, degenerierte Samenféiden usw.) und C. V. WELLER
(Lit. I/a, b) hat auch fir die akute Alkoholvergiftung ausnahmslos schwere Verdnde-
rungen im Epithel der menschlichen Samenkanilchen festgestellt. Statistische Unter-
suchungen an der Deszendenz von Alkoholikern beweisen die toxische Wirkung auf
die Erbmasse. Die Beweiskette wurde geschlossen durch die an verschiedenen Tieren
(Huhn, Hund, Meerschweinchen) erzielten positiven Ergebnisse. MAIRET und COMBE-
MALE sahen bei Paarung einer schwachsinnigen, aus einem Alkoholexperiment her-
vorgegangenen Hiindin mit einem gesunden Riiden eine durchaus abnorme Deszen-
denz hervorgehen (ein Tier mit Klumpfiilen und abnormen Zihnen; ein Tier mit
offenem Duct. art. Botalli, welches bald starb; ein Tier mit schwacher Muskulatur des
hinteren Korperendes, welches bald nach der Geburt starb). Obwohl also die Eltern-
tiere keinerlei Alkohol zugefiihrt erhielten, war die Schédigung in der zweiten Gen.
nicht minder ausgepriigt als in der ersten. Ahnliche Resultate erzielte C. F. HODGE
an Hunden. OvizeE beobachtete, dal aus einem Hiihnerei-Inkubator, der zuféllig
Alkoholdémpfen ausgesetzt worden war, nur 509, der Hithnchen zum Auskriechen
gelangten (von welchen ein groBer Prozentsatz deformiert war und der groBte Teil
der tbrigen bald einging), wéhrend der unausgekrochene Rest teils deformiert oder
nur eine kurze Strecke weit entwickelt war. Gleichsinnige Experimente von C. FERE
ergaben viele Mif3bildungen verschiedener Art, Defekte des ZNS. und der Augen.
CH. R. STOCKARD (d) konnte das Ergebnis der FERfschen Experimente bestatigen
und iiberdies in einer in grofem Mafistab ausgefithrten Untersuchungsreihe (z. T. in
Gemeinschaft mit D. M. Cralg, Lit. II) an Meerschweinchen die deletire Wirkung
des Alkohols auf die Deszendenz endgiltig festlegen: Die Kopulation von mit Alkohol-
déampfen chronisch vergifteten Meerschweinchenménnchen mit normalen Weibchen
und umgekehrt, sowie zwischen vergifteten Mannchen und Weibchen hatte das Er-
gebnis, daf3 aus 42 Paarungen nur 18 lebende Junge hervorgingen und nur 7 davon,
darunter 5 Kiimmerlinge, ldnger als einige Wochen am Leben blieben. Meist erfolgte
sehr frithzeitiger Abortus oder etwas vorzeitige Geburt toter Tiere. Dasselbe Resultat
laBt sich auch durch chronische Alkoholvergiftung tréchtiger Weibchen (nach nor-
maler Konzeption) erzielen. Bestimmte Mifbildungstypen wurden dabei nicht gesehen,
doch ist iiberwiegende Schidigung des ZNS. wohl vorhanden. Die Uberlebenden sind von
geschwichter Konstitution, neigen zu Krampfen und sind relativ viel kleiner (als
normale Tiere gleichen Alters). Auch die menschliche Deszendenz von Alkoholikern
zeigt haufig frithen Tod in Konvulsionen, schwéchliche Konstitution und Neigung zu
Tuberkulose. Die von alkoholgeschidigten Eltern abstammenden Meerschweinchen
STOCKARDs ergaben gute Nachkommenschaft, wenn mit Normalen gepaart, bei
Paarung mit Alkoholtieren schwere Stérungen (Totgeburten, MiBbildung), bei Paarung
untereinander wurde teils iiberhaupt keine Nachkommenschaft, teils eine zu frithem
Tode neigende erhalten. Unter den letzteren Individuen fand sich auch eine Mif3-
geburt (vollstdndige Augenlosigkeit). Dies ist um so bemerkenswerter, als weder in
der Deszendenz der Alkoholtiere (erste Gen.) noch in den normalen Kontrollen je
solche MiBbildungen aufgetreten waren. Man muf3 daher annehren, daff die Keim-
bahnen beider Eltern geschédigt waren und daB, ohne daB3 weiter Alkohol einwirkte,
in der Nachkommenschaft solcher Eltern Schwdichlinge auftreten und selbst typische
Mipbildungen aufscheinen kénnen.!

1 Andere Gifte wirken #hnlich: Die Deszendenzschiédigung des Bleies ist durch
die exakten Forschungen CONSTANTINE PAULs (1860) erwiesen, neuere Untersucher
bestétigen dies (héufig findet sich Idiotie). — Verschiedene losliche Produkte des
Tbc.-bacillus, Meerschweinchen durch Monate einverleibt, vermindert die Zahl der
Nachkommen, erzeugt Abortus, lebensunfdéhige und konstitutionell geschwichte
Junge (CARRIERE). Das Gift wirkt auf die Geschlechtszellen beider Geschlechter.
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Besondere Bedeutung kommt den Versuchen HONNICKEs zu. Er erzeugte Mifi-
bildungen an Kaninchen durch Allgemeinbehandlung der Eltern bzw. Muttertiere
vor und wihrend der Zeugung, bzw. wihrend der Graviditat! mittels Verfiitterung von
Thyreoidin, Ammoniaksulfat, Ather und Alkohol. Es resultierten MiBbildungen der
GliedmaBen, des Schédels, Gesichts- und Gaumenspalten, Mibildungen der Lider, der
Iris, der Linse, der Nieren, der Nebennieren, des Herzens und der Zihne. Spiiter
versuchte HONNICKE die natiirlichen Verhiltnisse nachzuahmen, indem er an Stelle
chemischer Mittel bzw. Eiweigifte ,,konstitutionelle Faktoren‘* setzte, z. B. Paarung
zwischen rhachitischen oder geschlechtlich noch nicht véllig reifen Tieren. HONNICKE
glaubt ferner, daB3 ganz allgemein ein Kranksein von gewisser Intensitit und Dauer
vor und wahrend der Zeugung, bzw. wihrend der Graviditit imstande sei, embryonale oder
infantile Entwicklungshemmungen zu veranlassen.

Obgleich einzelne typische MiBbildungen aus den Experimenten von MAIRET
und ComBEMALE, C.F.Hopce, CH.R. STockARD und HONNICKE erhalten
wurden, ist es doch ziemlich unwahrscheinlich, daf3 die verschiedenen typischen
Mipbildungsformen der hoheren Sdugetiere und des Menschen aus Keimesschddi-
gungen hervorgehen, welche mit den B-, C- und D-Serien O. HERTWIGS in Parallele
zu stellen sind. Die weitaus grofte Anzahl aller menschlichen Mif3bildungen geht
wohl entweder aus demutierten Keimzellen hervor, deren Mutation in viel feinerer
Form und in anderer Art geschah als in den erwihnten Experimenten, oder aus
primdr normalen Keimen, welche erst sekunddr wihrend des intrauterinen Lebens
geschidigt wurden. Dies entspricht der A-Serie von O. HERTWIG und findet sich
in einer Reihe von Experimenten an Drosophilalarven und anderen Tieren
realisiert.

SolchermafBen resultiert die zweite Hauptform der MiBbildungsgenese,
namlich:

2. Die erworbenen Mifibildungen.

Hier gibt es wieder zwei Mdoglichkeiten: Tritt das stérende, mechanische
oder toxische Moment auf allerfriihester Stufe der Entwicklung auf, so kann
der Keim entweder iiberhaupt absterben oder sehr schwere Fehlbildungen er-
leiden, deren Typus und eventuelle Kombinationen im wesentlichen vom
Zeitpunkt der Schidigung oder der Schidigungen abhingt. Tritt jedoch
das stérende Moment spdter, ndmlich in der Zeit der Organanlagen bzw. Organ-
ausbildungen, auf, so resultieren nicht nur ortlich beschrinktere Fehlbildungen,
sondern es koénnen sich offenbar durch chemische Affinitdten zwischen
den am Aufbau bestimmter Organe beteiligten Zellen und der Natur der
Noxe spezifische Stérungen eventuell nur in einem oder dem anderen Organ-
gebiet ausbilden.

Ahnlich wirkt Abrin (LusTiG). Die deletire Wirkung der Syphilis, auf die Nach-
kommenschaft ist bekannt. Die germinative Ubertragung (mit Schiadigung von
Genen) wird zwar derzeit von der Mehrzahl der Autoren abgelehnt, doch scheinen
gowisse, an kongenital Luischen gelegentlich gefundene Abnormitéiten (angeborener
Herzfehler, Hypogenitalismus, Moral insanity) als Blastophthorie deutbar. Das
Syphilisvirus wiirde dann #hnlich wie andere keimschédigende Momente wirken und
kdme besonders dort zur Geltung, wo vielleicht noch andere hereditir-degenerative
Faktoren wirksam sind (FOURNIER, F. v. MULLER, zit. nach L. KIEwg). Wichtig ist
jedenfalls, daB im Samen Luischer reichlich atypische Spermatozoen vorkommen
(WipakowicH). (Demgegeniiber iiberwiegt freilich die viel spéter erfolgende dia-
plazentare Fruchtschidigung, welche aber als spezifische Infektion gewertet werden
mufl.)

1 Dieser Teil der Versuche entspricht der MiBbildungsentstehung durch
Einwirkung exogener Noxen auf priméir normale Keimesanlagen (siehe dariiber
spéater).
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a) Exogene Noxen toxischer und toxisch-entziindlicher Natur.

Was nun die duferen Mipbildungsursachen betrifft, so hingt das Wirksam-
werden von solchen vornehmlich von den natiirlichen Bedingungen ab, unter
welchen sich die befruchteten Eier der verschiedenen Tiergattungen zu ent-
wickeln pflegen. So sind Temperaturdnderungen, Schwankungen des Sauer-
stoffgehalts und Verdnderungen der osmotischen Spannung der Umgebung
entscheidend fiir die Entwicklung der Eier von Ichthyopsiden und Sauropsiden.
Fir die besonderen Verhéltnisse, unter welchen das befruchtete Sdugerei seine
Entwicklung durchmacht — Kopulation und Furchung in der Ampulle, Keim-
blasenstadium wihrend der Durchwanderung durch die Tube und wahrend des
Eintrittes in den Uterus, Gastrulastadium etwa koinzidierend mit der Implan-
tation, weitere Entwicklung des Keimesim Uterus bis zur Geburt —, kommen unter
den moglichen duBeren MiBbildungsursachen im allgemeinen nur traumatische
und chemisch-toxische Einfliisse in Betracht. Die dadurch hervorgebrachten
fetalen Krankheiten im weiteren Sinne ergeben nach Paxum, His, GIACOMINI
und F. P. MaLL die wichtigste Atiologie der erworbemen Mifbildungen.t

Von 434 menschlichen Eiern MALLs waren 163 pathologisch und unter letzteren
waren 79 Monstra vorhanden. Fast in allen pathologischen Eiern waren die Eihiillen
erkrankt. (Beziiglich genauerer Details siehe die Arbeiten MarLrs.) Das Amnion
kann defekt, ja génzlich zugrunde gegangen sein. Die an den Eihduten erhobenen
histologischen Verénderungen beweisen die Entstehung durch entziindliche Affek-
tionen des Uterus. Bei Tubargraviditéten, welche in auBerordentlich hohem Mafle
pathologische bzw. monstrése Eier liefern (969, gegeniiber 79, der in utero implan-
tierten!), spielen dagegen Hadmorrhagie, mangelhafte Ausbildung der Decidua sowie
allgemeine Beengtheit (J. SCHOEDEL) die Hauptrolle. In beiden Fillen ist die Er-
ndhrung des Eies in Mitleidenschaft gezogen, das Chorion degeneriert oder sein weiteres
Wachstum wird verlangsamt und der Embryo leidet, wird atrophisch oder geht selbst
ganz zugrunde. Die von manchen Pathologen vertretene Ansicht, daf die Eihaut-
veréanderungen durch primére, im Keime selbst begriindete Verdnderungen sekundér
hervorgebracht seien, hilt MALL fiir unrichtig und fithrt: den Beweis, daB die primdre
Ursache vorwiegend in infektids entziindlichen uterinen Verdnderungen zu suchen 4st.
Im einzelnen sind die angetroffenen Veriéinderungen sehr verschieden, was offenbar
mit der Intensitit der entziindlichen Uteruserkrankung zusammenhéngt bzw. ab-
hingig ist von dem Zeitpunkt, wann sie Einflul auf den sich entwickelnden Embryo
gewinnen konnte.

Neues beweisendes Material zur krankmachenden und teratogenetischen Rolle
entziindlicher Vorgédnge in der Uterusschleimhaut brachten MALL und MEYER bei.
Auf dem gleichen Standpunkt stehen BRowMAN, FALK, Ch. R. STOCKARD, VAN DER
SCHEER und L. KIEWE (mit eigenen Beobachtungen). Fiir L. v. UNTERRICHTER ist
dagegen die Wahrscheinlichkeit, daB vorausgegangene gynikologische Erkrankungen
bzw. Fehlgeburten fiir die Entstehung von Mibildungen kausal in Betracht kommen,
durch den Ausgleich mit Féllen von normalen Geburten stark vermindert, obwohl
dieser Autor selbst einiges Material im Sinne MALLs beibringt. Aber auch ohne
endometritische Verdnderungen kann es nach der Auffassung von A. GREIL zu schweren
Keimschidigungen kommen: Durch ein abnormes Stoffangebot eines priamenstruell
angeschwollenen Endometriums (naturwidrige Intervallbefruchtung statt normaler

1 LaBt man dagegen den Terminus ,,fetale Krankheiten‘ mit den Krankheitspro-
zessen des extrauterinen Lebens zusammenfallen, so kommen erstere als MiBbildungs-
ursachen wohl nicht in Betracht. Es soll nicht verschwiegen werden, da$3 vom formalen
Standpunkt aus Bedenken gegen eine Vermischung der ,,pathologischen Embryonen‘
mit den ,,miBbildeten Embryonen‘ bzw. MiBgeburten obwalten — dort weitgehende
Dissoziation, Desintegration und Histolyse, hier scharfe Grenzen der normal aus-
sehenden Gewebe gegeneinander —; MALL erscheint es dagegen vom &tiologischen
Standpunkt aus gezwungen, diese Trennung aufrechtzuerhalten.
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postmenstrueller), durch uberméBige Spermaresorption, vitaminiiberreiche Er-
nidhrung in den ersten Tagen nach der Einbettung, erh6hte Reaktionsfahigkeit der
Oocyte (z. B. nach zu frither Konzeption post partum), aktiviertes, umsatzgesteigertes
Endometrium durch einen wenige Tage vorher eingebetteten Erstlingskeim (also bei
Superfetation!), abnorme Reagibilitét der Keimblase auf normale Einbettungsbedin-
gungen (z.B. bei uberreifen, tiberstdndigen Eizellen mit vorgeschrittener Dotter-
dekomposition) u. dgl. Fir GREIL, der die RouXsche Determinationslehre verwirft,
die Ergebnisse der Genforschung zum GroBteil bezweifelt und auf der Epigenesislehre
HAECKELs fuBend annimmt, daB jeder neuentstehende Organismus Zell- und Organ-
aufbau stets selbst neuerwerben miisse, sind die urspriinglichen Verursachungen der
schweren konstitutionellen Stérungen und Erkrankungen weder germinal-nuclearer
nochexogener Art,sondern offenbar in,,Abwegigkeiten des matern-chorialen Zusammen-
wirkens (an welchem auch viéterliche Zellorganellen mitbeteiligt sind)* zu suchen.

Ahnlich wie entziindliche Einfliisse einer erkrankten Uterusschleimhaut auf das
Ei und seine Haute haben wir uns wohl auch das Wirken von miitterlichen Stoffwechsel-
giften oder eventuell auch eine Gifiwirkung bei andauerndem Arzneimittelgebrauch zu
denken, indem hier die chemisch-toxische Noxe auf dem Blutwege via Placenta dem
Embryo zugefiihrt wird. DaB Arzneikérper Ursache von Mi3bildungen sein kénnten,
wurde schon von O. HERTWIG bei Erérterung der Ursache der Spina bifida ausge-
sprochen.

Aus der ewxperimentellen Teratologie liegen positive Versuchsergebnisse an
Sdugern vor. Ein Teil der hoher oben referierten Versuche HONNICKEs gehort
hierher, ferner die Versuche der bekannten Oculisten H. E. PAGENSTECHER und
AUREL v. SziLy jun. an Kaninchen und Meerschweinchen. PAGENSTECHER konnte
durch Verfutterung bestimmter Mengen von Naphthalin in oliger Lésung an
sonst normale trdchtige Muttertiere eine groe Reihe von oculdren MiBbildungen
erzeugen, je nachdem er den Zeitpunkt variierte. Bei Vergiftungen zur Zeit der
Linsenabschniirung (achter bis elfter Tag der Graviditdt) wurden echte Linsen-
mifBbildungen erhalten, bei Vergiftung am elften Tage (ein Tag vor Schluf8 der
fetalen Augenspalte) eine Hemmung des Verschlusses erzielt und dadurch Iris- und
kleine Aderhautkolobome erzeugt. Bei Vergiftung zu Beginn des zweiten Drittels der
Graviditat, bzw. am Ubergang des zweiten zum dritten Drittel derselben resultierten
LidmiBbildungen bzw. verschiedene Starformen. Die mibildeten Tiere hatten dabei
keine erkennbare EinbuBe an Lebensfihigkeit erlitten. PAGENSTECHER folgerte aus
seinen Versuchen, daB sich eine grofe Rethe von Augenmifbildungen durch toxische
Beeinflussung bestimmter formativer Vorginge der fetalen Entwicklung als Hemmungs-
bildungen hervorrufen lassen. Die erzielten Stare dokumentierten sich auch dadurch
als exogen entstanden, daB in der Deszendenz (verfolgt bis in die Enkelgeneration)
keinerlei Stare auftraten. Diese Versuche wurden von A. V. SziLy jun. und von
VAN DER HOEVE wiederholt. v. SziLy konnte dabei die Angaben PAGENSTECHERS zwar
nicht vollauf bestatigen, muf3te aber doch zugeben, daBl es nicht ausgeschlossen, wenn
auch noch nicht sicher erwiesen sei, da auch die typischen Mif3bildungen des Auges
durch toxische Einfliisse hervorgebracht werden kénnen.!

Besonders ergebnisreich sind ferner die seit Jahrzehnten vorgenommenen Ver-
suche am Hiihnerei. Hierher gehoren die klassischen Experimente C.DARESTEs
(1877), welcher als erster durch partielle Abkiihlungen oder Uberhitzungen, Ver-
minderung der Sauerstoffzufuhr (durch partielles Firnissen der Eischale) eine Reihe
von typischen Mifbildungen am Hihnchen erzielte.

v. SzILY jun. brachte Hithnereiern in verschiedenen Entwicklungsstadien die ver-
schiedensten Chemikalien (Kochsalz, Calcium- und Magnesiumchlorid in iso- und

1 In diesem Zusammenhang sind die ex 1929 stammenden Versuchsergebnisse von
D. MicHAIL und P. VANCEA bedeutungsvoll : Beim Studium des Einflusses des reticulo-
endothelialen Systems auf durch Naphthalin hervorgebrachte Augenstérungen konnte
gezeigt werden, dal Dauerreizung des vegetativen Nervensystems mittels Adrenalins
oder Pilocarpins die Schidigung der Retina und der Linse unterdriickt und nur die
Schadigung des Glaskorpers hervortreten 148t. Die Schédigung geht also iiber die
Gefdafbahnen und wirkt auf letztere direkt ein.
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hypertonischen Lésungen, Alkohol, Ather und Naphthalinemulsion) bei und konnte
unregelmiiBige Anlage des Bluthofes, vielfaches Auftreten von Blutungen, amniotische
Verwachsungen und auch Embryonen mit Offenbleiben der Gehirnanlage und Ver-
lagerung der Augenanlagen, welche eine gewisse Ahnlichkeit mit Cyklopenbildung auf-
wiesen, erhalten. Doch sei es durchaus nicht méglich, durch Einverleibung bestimmter
Stoffe stets dieselben MiBbildungen zu erzielen. Ahnliche MiBbildungen kénnten
vielmehr auf den verschiedensten Wegen zustande kommen. Am besten gelinge die
Beeinflussung etwa zur Zeit der Abschniirung der Medullaranlage.

Ebenso wie seinerzeit FERE erhielt auch STOCKARD (in Gemeinschaft mit CRAIG) mit
Alkoholddmpfen viele miBbildete Kiicken. Allerlei Fehlbildungen des ZNS. und der
Sinnesorgane erzielte in neuerer Zeit A. HINRICHS am Hiihnerei durch Einwirkung wltra-
violetter Strahlen nach vorsichtiger Abtragung eines Teiles der Eischale und spéterer
Verkittung derselben. CH. SHEARD und G. M. H1cGINS konnten mit einer d&hnlichen
Technik dies bestitigen. HINRICHS machte die Erfahrung, da3 der beste Zeitpunkt zur
Hervorrufung von Abnormititen an verschiedenen Organen unmittelbar vor dem morpho-
logischen Auftreten derselben liegt. Bemerkenswerte typische MiBbildungseffekte am
Hiihnerei mittels genau dosierter und gerichteter Rintgenstrahlen erzielte E. WOLFF
(vgl. S. 31).

Aus allerneuester Zeit stammen die interessanten Versuchsergebnisse von JOB,
LerBoLp und FITZMAURICE, welche mittels genau dosierter Roéntgenstrahlen an
Albinoratten feststellten, daB es kritische Entwicklungsperioden beim Sduger gibt und
daB sich dementsprechend am neunten Tag Hydrocephalus, am zehnten Tag Augen-
miBbildungen und am elften Tag KiefermiBbildungen hervorrufen lassen.

Hier sind sinngemiB jene menschlichen Mipbildungen anzureihen, welche
aus unbeabsichtigter Bestrahlung der Frucht in utero (welche fiir einen Tumor
gehalten wurde) resultierten (ZAPPERT, SCHALL, J. J. KAPLAN, L. NURNBERGER
u.a.): Bei Bestrahlung in den ersten Schwangerschaftsmonaten kommt es
meist zu Mikrocephalie mit Augenmiflbildungen (Opticus-, Iris- und Aderhaut-
kolobom, Mikrophthalmie), gelegentlich aber auch zu anderen Mifbildungen,
wie Mikromelie (D.P.Murpay und L. GoLDSTEIN). Strahlenschiddigung der
Frucht mit ZapPERTschem Symptomenkomplex kann aber auch bei extragenitaler
Bestrahlung vorkommen (indirekte Fruchtschidigung — z. B. Fall von E. FARBER).
MiBbildungen kénnen schlieBlich, wie L. KIewe breiter ausfithrt, aus Abort-
versuchen hervorgehen, und zwar sowohl direkt infolge Verletzung der Frucht (An-
encephalie nach mifgliicktem Abortversuch durch Eingehen mit der Abortzange
im zweiten Schwangerschaftsmonat, mitgeteilt von H. LaTzro!) bzw. deren
Hiillen (extramembranése Schwangerschaft!) oder infolge Diffusion medikamen-
téser Stoffe bei intrauteriner oder endocervicaler Einbringung (z. B. Extremitéten-
miBbildung durch miBglickten Abortversuch mittels Provocol — Fall von
ANDERES), als auch indirekt, indem sich eniziindliche Prozesse tm Endometrium
daran anschliefen, welche ihrerseits die Frucht schadigen, oder indem sich
Ammnionstringe auf entziindlicher Basis ausbilden, weleche zu Schniirfurchen
fihren.

Besonders wichtig ist das Kapitel der exogenen toxischen Entwicklungs-
storungen namentlich auch dadurch, da8 man in neuerer Zeit die Erfahrung gemacht
hat, daf auch in der Natur auf dieser Basis Fehlbildungen entstehen und daf3 man
die wrspriingliche Zuriickhaltung, experimentell erzeugte Fehlbildungen mit natirlich
entstandenen nicht verquicken zu wollen, aufgeben darf. Auch zeigt sich trotz aller
Abhi#ngigkeit des Fehlbildungseffektes vom Determinationspunkt der Organ-
anlagen doch eine gewisse Selektion tm Mifbildungseffekt, offenbar hervorgerufen
durch chemische Affinitdten zwischen bestimmten Toxinen und bestimmten
Organzellengruppen.

So fand BYERS in einem Diinger bzw. Boden Selen, Vanadium, Chrom und Arsen.
Diese Gifte kénnen in die Futterstoffe iibergehen. Bei mit solchen ernéhrten Hithnern
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wurden geringe Briitfdhigkeit und MiBbildungen beobachtet (FRANKE und TULLY).
Werden normale Hithnerbesténde mit oberwahnten Futterstoffen gefuttert, so treten
nunmehr ebensolche Stérungen bzw. MiBbildungen auf. Ahnlich wie seinerzeit F'ERE
bekamen HAMMETT und WALLACE experimentell betridchtliche Hemmungen in der
Ausbildung der Schidel- und Augenregion mit Bleinitrat (5: 1000000). Mit schwéche-
ren Losungen von Bleiacetat erhielten K. W. FRANKE und Mitarbeiter ebenso wie mit
Arsen- und Fluorlésungen nur Ektopie der Bauchorgane, dagegen erwies sich das
Selen (optimal bei 0,6—0,8 Teilen einer Natriumselenitlésung von 1:1000000) als
geeignet, typische Mifbildungen hervorzubringen (Augenmangel, Encephalocele anter.,
verschiedene Grade von Oberkiefer- und Extremitétendefekten, hidufig miteinander
kombiniert).

Daraus geht hervor, dafl der Mifbildungstyp nicht nur vom Determinations-
punkt der Organausbildung abhingt, sondern daf auch eine gewisse chemische
Affinitat vorhanden setn muf, ohne welche selbst bei Anwesenheit von Giften gewisse
Organausbildungen nicht gestort werden. Fiir die menschliche Teratogenese darf
man aus obigen Erfahrungen wohl den Schlufl ziehen, daf3 in der Nahrung vor-
handene Gifte, welche durch das miitterliche Blut auf den Embryo iibergehen,
miBbildungserzeugend wirken konnen. Ahnliches gilt wohl auch fiir Stoff-
wechselgifte.

b) Exogene Noxen mechanischer Natur (Amnionanomalien).

Zu den #uBleren Fehlbildungsursachen gehéren ferner die werschiedenen
Amnionanomalien, auf deren vermutliches Zustandekommen und Wirkung etwas
naher eingegangen sei.

Die Amnionanomalien treten in verschiedenen Formen auf, was z.T. auch
von der abweichenden Bildungsweise des Amnions bei den einzelnen Tierklassen
abhingt. Das Amnion des Menschen bildet sich wahrscheinlich durch Dehiszenz
(wie bei den Sdugern). Die Amnionstringe und -fiden werden daher in neuester
Zeit als stehengebliebene restliche Gewebsbriicken innerhalb der sich bildenden
Amnionhéhle aufgefafit (0. Grosser, OLow, H. KuBo), setzen also gleich mit
der Bildung des Amnion ein. Da das Amnion von der Keimanlage abstammt, ist
es moglich, daB seine unrichtige Bildung schon in der Keimmasse verankert war
(also Erbanlagefehler durch Genodemutation). Diese 6fters behauptete und ebenso
oft bezweifelte Moglichkeit ist kiirzlich durch eine exakte klinische Beobachtung
von L. SEITZ im positiven Sinn entschieden worden (wenigstens fiir die vier
Kinder von Bruder und Schwester, welche ohne sonstige Fehlbildungen mit
Spontanamputationen geboren wurden). L. SEITzZ macht dabei die Bemerkung,
daf3 man bei einer eventuellen Komplikation einer solchen Spontanamputation
beispielsweise mit Anencephalie die Amnionstérung fir urséchlich halten kénnte,
wogegen koordinierte fehlerhafte Keimanlagen fiir beide Fehlbildungen vorligen.
Die alte Vorstellung von der Entstehung der Amnionverwachsungen durch
schleichende Entziindungen, Organisation von Exsudaten usw. etwa nach dem
Muster pleuritischer und peritonitischer Adhésionen (Amnitis — SIMONART, dhnlich
R. VircHOW) wird neuerdings zwar verworfen, doch ist diese Méglichkeit nicht
nur durchaus denkbar, sondern auch durch experimentelle Erfahrungen be-
kraftigt (C. DARESTE, A. V. SzILY jun.; ferner neuere Experimente an Hunden,
Katzen und Kaninchen nach der Technik von H. DEBRUNNER durch letzteren
und durch H. HELLNER, wobei nach Eroffnung von Fruchtsicken mittels An-
schlingen von GliedmafBlen, Nahtfixationen u.dgl. Amputationen, Stummel-
bildungen, Pseudarthrosenbildung, Stauungspfote, Hinterlauflihmung und
durch Allgemeindruck auf den Embryo infolge Verkleinerung der Uterushéhle
allgemeine Wachstumshemmung herbeigefiihrt werden konnte). Fiir die Ent-
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stehung der Amnionanomalien (Fruchtwassermangel, Hydramnios, Amnionenge,
partielle oder selbst totale Amniondefektuositdt, flachenhafte Verwachsungen,
Strénge und Bénder) ¢nfolge Erkrankung des Amnion setzte sich kiirzlich L. KIEwE
sehr ein und folgt damit den sehr plausiblen Gedankengéngen F.P. MarLs (und
seiner Anhénger) voh der schddigenden Wirkung uteriner eniziindlicher Erkran-
kungen auf den Keim und seine Hiillen. Auch m. E. ist darin eine sehr wichtige
Atiologie der Amnionanomalien zu erblicken.

Bei Vorhandensein von Verbindungen zwischen Frucht und Amnion kénnen
bekanntlich dadurch, dafl sich das Amnion bei weiterer Fruchtwasserbildung
mehr und mehr von der Embryonaloberfliche zu entfernen strebt, Zugwirkungen
und Strangulationen der verschiedensten Art ausgeiibt werden und dadurch sehr
schwere und komplexe Mifbildungen entstehen, die sich aber stets durch Atypie
auszeichnen. Obwohl sich Amnionadhésionen wieder lésen kénnen und keine
Spur zu hinterlassen brauchen, ist es doch geboten, eine MiBbildung als amniogen
nur dann mit Sicherheit anzusprechen, wenn Amnionadhésionen oder -stringe
oder Residuen von solchen nachweisbar sind und ihre Lage eine derartige ist,
daB die gefundene MiBbildung daraus verstédndlich wird.

Auf die formale Genese solcher sekundéir entstandenen Amnionanomalien
werfen die grundlegenden Forschungen A. Rurrinis (Lit. I/a—c) und seiner
Schule (A. MarcHETTI, LaNzI, RAPPINI) ein bedeutsames Licht, Forschungen,
welche sich mit den elementaren gestaltbildenden Zellvorgingen beschiftigen und
dazu gefithrt haben, neben vielen Grundfragen auch anscheinend abseits liegende
Probleme zu erhellen. Bei der Aufkldrung der Natur derjenigen Vorgénge, welche
der Bildung des Embryos und seiner Hiillen zugrunde liegen, war von Vorgéngern
RUFFINIs besondere Bedeutung einerseits der Zellvermehrung, anderseits der
ungleichen Wachstumsenergie an bestimmten Punkten und zu verschiedenen
Zeiten der Embryogenese zuerkannt worden. RUFFINI konnte nun in einer
Reihe von Untersuchungen feststellen, daf alle zur Bildung von Geweben, Or-
ganen und Korperformen fiihrenden Zelleistungen in jenen Fahigkeiten enthalten
sind, welche mit den Bezeichnungen: Zellvermehrung, Amoboidbewegung (oder
Stichotropismus) und Sekretion belegt werden kénnen. Die von W. Roux 1893
entdeckte Amoboidbewegung kommt nicht nur den ersten Blastomeren und den
Zellen des mittleren Keimblattes zu, sondern auch den Zellen des Ento- und
Ektoderms, wie RUFFINT an der Gastrula von Rana esculenta und einer Tritonen-
art, an der Bildung des Medullarrohres derselben Tierarten und des Huhns sowie
am Primitivstreif, an der Linse und am Gehorbldschen des Huhns nachweisen
konnte. Die diversen Ein- und Ausstillpungsvorginge werden dabei von Epithel-
zellen aktiv ausgefithrt, welche nach Innehaltung eines Vorbereitungsstadiums
schlieBlich Keulenform annehmen, wobei das verdickte keulenférmige Ende
beispielsweise bei der Ausbildung der Gastrula sich nach innen bewegt, wihrend
der schmale, lang ausgezogene Full mit der auleren Oberfliche in Kontakt bleibt.
Bald darauf setzt dann meist eine gegen die freie Oberflidche zu gekehrte vesiculére
Sekretion ein, indem feine Sekretblischen sich im Full der Keulenzellen bilden
und dieses Sekret nach auBlen entleeren. Ist dann der Einstiilpungsvorgang
beendet, so kehren die Keulenzellen wieder in ihre indifferente Ruheform zuriick.
Auf Veranlassung von RUFFINI wurden von seinen Schiilern analoge Studien
an den Gastrulae von verschiedenen Fischeiern (LaNz1) und namentlich an den
Primitivorganen von Bufo vulgaris (L. MARCHETTI) unternommen und bei allen
diesen Bildungen das Obwalten der drei morphogenetischen Elementarprozesse
Rurrints festgestellt. Dies konnte namentlich LAurae MarcHETTI (Lit. I/a—c) in
jahrelangen, duBerst miihevollen Untersuchungen, wobei alle Stadien der Aus-
bildung des Haftapparats, der Hirnblischen, der Sinnesorgane (inklusive der



Unterschied zwischen keim- und nichtkeimbedingten MiBbildungen. 17

Nase), der Mundbucht und der Leberbildung des Bufokeims durchgenommen
wurden, in vollig einwandfreier Weise dartun und durch Abbildungen belegen.
Auf Grund seiner Untersuchungen am Hiihnchen kam nun RUFFINI zur
Uberzeugung, daB die Amnionfliissigkeit weniger von den flachen Ektoderm-
zellen des Amnions selbst als von den mehr kubischen und zylindrischen des Ekto-
derms des Embryos selbst geliefert wird. Ahnliches gilt fiir den Menschen.

Es ist nun leicht zu verstehen, daB Schidlichkeiten der verschiedensten Art,
namentlich aber solche chemisch-toxischer Natur im weiteren Sinne, in der Lage sein
werden, alle oder eine oder die andere der Hauptfunktionen der Zellen (Ver-
mehrung, Stichotropismus und Sekretion) zu stéren und dadurch den normalen
harmonischen Ablauf der Embryogenese empfindlich zu ,,hemmen®. Es tritt
eine Materialminderung ein und teils dadurch, teils durch die Einschrinkung der
Intensitit und des Umfangs der gestaltbildenden Elementarprozesse der noch
iibrigen Zellen resultiert ein Minus an Organisationshéhe im allgemeinen und
an Organausbildung im Speziellen. Natiirlich wird durch solche Vorgéinge auch
die Ausbildung der Amnionfliissigkeit und des Amnion gestért und es kénnen
daraus wohl alle geschilderten Amnionanomalien teils direkt, teils indirekt
hervorgehen. Es zeigt sich also auch bei dieser Betrachtungsweise — wie schon
hoher oben im AnschluBl an die Versuche A.v.SziLys ausgefithrt —, daB die
Amnionanomalien nur eine der méglichen AuBerungen von Noxen entziindlicher
oder chemisch-toxischer Natur sind, welche von auBen her (ex utero oder per
uterum) den Keim treffen.

Die kausale Genese der Amnionanomalien. Aus den angefiihrten Darlegungen
ergibt sich, dal Amnionanomalien sowohl einen Erbanlagefehler darstellen als auch
durch Storungen sekunddrer Art, welche aus dem matern-fétalen Milieu hervor-
gehen bzw. dasselbe treffen, hervorgebracht sein kénnen. Es zeigt sich demnach
darin derselbe Dualismus, der den gesamten Fehlbildungsursachen zugrunde liegt
(vgl. hierzu S. 7f. und S. 11).

B. Differentialdiagnose zwischen Heredopathien und nicht-
keimbedingten Mif3bildungen.

Fiir welche der beiden Hauptursachen der Fehlbildungsentstehung — im Keim
gegebene Abinderung durch Genodemutation oder Stérung der Entwicklung
eines ursprunghch normalen Keims wihrend der Embryogenese — man sich
angesichts einer speziellen MifBbildung entscheiden soll, wird sich auf Basis unserer
bisherigen, immer noch sehr mangelhaften Kenntnisse nicht immer mit Sicherheit
treffen lassen. Ganz abgesehen natiirlich von nachgewiesener Vererbbarkeit
spricht groBe Regelmaifigkeit, Symmetrie und typische Wiederkehr bestimmter
abnormer Formen fiir Erbanlagefehler und das Gegenteil fiir eine von auBen
kommende und in ihrer Wirkung jedesmal verschiedene Ursache. (Ein gutes
Beispiel hierfiir sind einerseits die typische Poly- und Syndaktylie und anderseits
die unregelmiBigen Fingerverstimmelungen durch Amnionfiden.)! Auch die
allméhlichen Ubergiinge, welche zwischen den als ,,typisch** bezeichneten Einzel-
gliedern einer Mifbildungsreihe untereinander bestehen, sind am ehesten durch
exogene Storung mit wechselndem Zeitpunkt, Intensitit und Dauer der Noxe
zu erkliren, wenn auch die Kombination solcher Fehlbildungen mit anderen, als

! Man kann daher auch von typischen und atypischen Fehlbildungen sprechen,
erstere beruhen zumeist auf FErbanlagefehlern, letztere auf einer oder mehreren
dulleren Ursachen, wie Erkrankungen des Chorions, Verwachsungen mit den Elhau’cen
usw. (G. POLITZER u. H. STERNBERG).

Stupka, NasenmiBbildungen. 2
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erbbedingt erkannten geneigt machen kann, auch erstere als erbbedingt zu be-
zeichnen. Welche von diesen beiden Moglichkeiten zutrifft, kbnnen nur subtilste,
vollstdndige und womdéglich auch histologische Untersuchungen einer groBien
Zahl gleicher oder dhnlicher Objekte allméhlich aufkliren, wobei sich vielleicht
ergeben kann, daf beide Moglichkeiten vorkommen kénnen und die Frage,
welche im speziellen Fall vorliegt, nur durch peinliche Untersuchung der MiB-
bildung selbst 16sbar ist. Dies zeigt die Schwierigkeiten auf, welchen man sich bei
der Auflésung komplexer Fehlbildungen gegeniiber sieht. Im allgemeinen darf das
Bestreben gelten gelassen werden — &hnlich wie auch sonst bei der Erstellung
einer medizinischen Diagnose —, eine einheitliche Grundursache fiir alle wahr-
genommenen Anomalien eines Falles aufzufinden. Diese einheitliche Grund-
ursache kann wieder als kurz wirkende und quasi schlagartig einsetzende oder als
Dauerschiadigung gedacht werden. In letzterem Fall ist es relativ leicht méglich,
zahlreiche und ausgedehnte Abwegigkeiten desselben Objekts einheitlich zu er-
klidren, im ersteren Fall aber nur dann, wenn die Anbildungszeit der gestorten
Organe in den nidmlichen Zeitpunkt fillt (siche das Folgende). Das Walten einer
duferen Schidigung wird sich u. a. also daraus verraten, dafl — nicht allzu lange
Wirkungsdauer der Noxe vorausgesetzt — wnur Fehlbildungen wvon solchen
Organen miteinander kombiniert (gekoppelt) sind, deren Anbildungszeit 2usammen-
féllt oder einander sehr gendhert ist. Umgekehrt werden Befunde von Anomalien
an Organen, deren Entstehungszeit auflerordentlich voneinander abweicht, eher
den Gedanken aufkommen lassen, dafl es sich hierbei um eine Koppelung von
Genodemutationen in der Kevmzelle gehandelt haben miisse, und dies um so mehr,
wenn solche gekoppelte Fehlbildungen mit Regelmdfigkeit wiederkehren.! DaB
solches vorkommt, ist durch eine Reihe von Funden aus den letzten Jahren immer
klarer geworden (J. BAUER, ERwIN BaUr, V. HAMMERSCHLAG, B. ASCHNER und
G. ENGELMANN, GEORG B. GRUBER u. a.).

So konnte z. B. G. B. GRUBER (Lit. I/b—d) nach Hinweis auf eine gréBere Reihe
von MiBbildungen, welche auf einer typisch wiederkehrenden Kombination von als
Erbanlagefehlern erkannten Fehlbildungen beruhen, auf zwei weitere Kombinationen
von typischen MiBbildungen, welche offenbar einem genetischen Kreis angehdren, auf-
merksam machen: Es ist dies 1. die seit APERT (1906) genauer bekannte Akrocephalosyn-
daktylie, welche sich unter vier eigenen Fillen dreimal mit leichteren Formen der
Arhinencephalie verkniipft fand, und 2. die Dysencephalia splanchnocystica (Kombi-
nation von hinterer Exencephalocele, Entwicklungsstérung der Augen, cystischen
Fehlbildungen der Nieren, gelegentlich auch der Leber und des Pankreas, meist auch
mit Polydaktylie verbunden), welche unter fiinf eigenen Féllen zweimal mit leichteren
Formen der Arhinencephalie einherging. Die Akrocephalosyndaktylie ist als Aus-
wirkung einer Koppelung pathologischer Gene im Sinne von E. BAUR aufzufassen, der
Nachweis des familidren Vorkommens bzw. der Vererblichkeit dieser Fehlbildung
durch F.CHOTZEN bekriftigt dies. Ebenso ist auch das familidre Auftreten poly-
cystischer Nierenstérungen mit Meningo- bzw. Encephalocele durch LELIEVRE und

1 Anderenfalls wird der Gedanke naheliegen, da3 eine Kombination von atypischen
Fehlbildungen infolge mehrfachen Eingreifens einer oder mehrerer Schidlichkeiten zu
verschiedenen Zeitpunkten vorliegt. Eine hiérher gehérige, genau analysierte MiB3-
bildung eines ca. dreieinhalb Wochen alten menschlichen Embryos beschrieben
G. PoritzErR und H. STERNBERG. Es fanden sich teils Entwicklungshemmungen,
welche an den betroffenen Organen wahrscheinlich zu verschiedenen Zeitpunkten
eingesetzt hatten, teils Verdnderungen von Geweben und Organen, welche sich iiber-
haupt nicht mit einer bestimmten normalen Ausbildungsstufe vergleichen lieBen,
demnach eine Beeinflussung in durchaus abnormer Entwicklungsrichtung zeigten.
Die Schédlichkeit wirkte aber auch noch zur Zeit des Spontanabortus fort, da sich
zahlreiche ganz frische Gewebsverdnderungen mit Sicherheit nachweisen lieBen.
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WALTHER bzw. durch C. DE LANGE erwiesen. So liegt es nach GRUBER nahe, auch das
nicht so seltene Mitauftreten arhinencephaler MiBbildungen bei den oben angefiihrten
Fehlbildungskombinationen als ebenfalls keimbedingt (also infolge gametischer Geno-
demutation entstanden) aufzufassen und auch in Féllen reiner Arhinencephalie nach
Skelettanomalien zu fahnden, um festzustellen, ob sich nicht auch in solchen Fillen
Zeichen auffinden lassen, welche fiir Keimbedingtheit sprechen. Auf diesen Punkt
soll im Anschluf3 an die Besprechung der Arhinencephalie noch eingegangen werden.

Komplexe Fehlbildungen konnen aber auch noch anders als durch Koppelung
pathologischer Gene oder durch ein- oder mehrfache kurz- oder langdauernde
exogene Storungen verschiedener Art wihrend der Entwicklung zustande kommen.
Es kann aus der genaueren Analyse eines speziellen MiBbildungsfalls am wahr-
scheinlichsten erscheinen, daB3 eine Kombination beider Mipbildungshauptditiologien
vorliegt. So ist es gut vorstellbar, daB Keime mit Erbanlagefehlern wéihrend der
Epigenese leichter einer lokalisierten Genodemutation somatischer Zellen unter-
liegen als durchaus normale. Ein gut analysiertes Beispiel einer solchen Kom-
bination bietet der aus jiingster Zeit stammende Fall von M. ZARFL. In solchen
Fillen sind also die festgestellten Fehlbildungen weder zu gleicher Zeit noch
durch dieselbe Ursache entstanden. Man wird sich also angesichts jeder MiB3-
bildung fragen miissen, welcher der zwei Hauptétiologien sie angehort und ob
sie nicht durch eine Kombination beider entstanden ist.

C. Der Entstehungszeitpunkt der Mibildungen.

Bei rein exogener Entstehung ist es wichtig festzustellen, ob alle MiBbildungen
auf eine gleichzeitige und kurzdauernde oder auf eine einzige lingerdauernde
oder vielleicht gar auf das Auftreten mehrerer zeitlich voneinander getrennter
Noxen zuriickzufiihren sind. In den folgenden Abschnitten wird bei einer
Reihe von MiBbildungsformen der Versuch gemacht werden, die festgestellten
diversen Organanomalien auf die Wirkung einer einmaligen, gleichzeitigen und
relativ  kurzdauernden Noxe, welche mehrere zu gleicher Zeit in Anbildung be-
griffene Organe traf, zuriickzufithren. (Denselben Gedanken habe ich schon 1934
anlédBlich der Beschreibung endonasaler Synechien auf Fehlbildungsbasis geduBert,
siehe Beitr. z. path. Anat. u. allg. Path., Bd. 93.) Auf Grund jener Embryonal-
phasen, welche gehemmte Organe festgehalten zeigen, gelangt man dann zu einem
Zeitpunkt der Fehlbildungsentstehung, der als der spdtest mogliche von G. SCHWABE
als die ,,teratogenetische Termanationsperiode‘ bezeichnet wird.! Finden sich nun
andere, zu noch fritherem Zeitpunkt angelegte Organe in der fertigen Miflbildung
normal ausgebildet, so kann noch ein weiterer Zeitpunkt an der Miflbildung abgelesen
werden, ndmlich der ,,friheste Fehlbildungszewtpunkt, wie ich ihn nennen méchte.?

! Die spdteste Entstehungszeit der Fehlbildung nach den diversen normalen Ent-
wicklungsstufen des embryonalen Lebens zu berechnen hat u. a. darin sein MiBliches,
daB die ausgebildete ,,Hemmung‘‘ nicht eine quasi augenblickliche Erstarrung der
Formen zum Zeitpunkte der Fehlbildungsentstehung darstellt, sondern vielmehr
einem Zustand entspricht, der nach einem verschieden langen Fortschreiten der Ent-
wicklung nach dem Einsetzen der Storung erreicht wurde. Die Entwicklung kann
eben noch eine gewisse unbekannte Zeit weitergehen, ehe sie zum Stillstand kommt.

? Wie ich nachtréglich sehe, hat L. Moszkowicz (Virchows Arch. 293, 1934) an
Hand einer genauen entwicklungsgeschichtlichen Analyse eines Falles von mehrfachen,
nicht zum engeren Gegenstande dieses Buches gehérigen MiBbildungen einen als
Versuch bezeichneten, durchaus #hnlichen Gedanken ausgesprochen: Die ungeféhre
Entstehungszeit der beschriebenen MiBbildung wird durch Einengung zwischen
»Initialpunkt‘ und ,,teratogenetischer Terminationsperiode‘‘ gewonnen und daraus
der Schlufl gezogen, daf3 sehr wohl viele von den Mi3bildungen des Falles auf eine

2%
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Friiher kann nédmlich die Fehlbildung nicht eingesetzt haben, als durch den Zeit-
punkt der Organogenese der frither gebildeten und normal befundenen Organe
festgelegt ist. Der Zeitpunkt der tatsichlichen Mipbildungsentstehung aber liegt
innerhalb der beiden Zeitmarken und kann um so genauer ermittelt werden, je
enger die Zeitpeilungen mittels genauer Durchforschung aller Organe des miB-
bildeten Objekts gezogen werden. Dies steht aber einstweilen fiir viele MiB3-
bildungsfille noch aus. Darin ist eine der Aufgaben zukiinftiger MiBbildungs-
forschung zu erblicken und in diesem Sinn soll im ,,Speziellen Teil*“ einstweilen
der Versuch gemacht werden, fiir einige Haupttypen der Fehlbildungen am
vorderen Korperende (bzw. der Nase) genauere Zeitbestimmungen zu machen.
Die experimentelle Teratologie hat diesbeziiglich schon einigermaBen vorge-
arbeitet. Aus einigen Arbeiten von CH. R. SToCKARD (siehe S.28) und von H. SpE-
MANN (siehe S.32) geht hervor, daBl gewisse Fehlbildungen, wie Cyklopie, Ver-
schmelzung der Nasengruben usw. nur innerhalb gewisser Zeitspannen der Ent-
wicklung erhaltlich sind. So ist beispielsweise beim Fundulus heteroclitus die fiir
die Entstehung dieser MiBBbildung zur Verfiigung stehende Zeitstrecke zwischen
das Achtzellenstadium (dreieinhalb Stunden nach der Befruchtung) und den
Zeitpunkt knapp vor der Ausbildung des Keimringes und des Embryonalschildes
(14 Stunden nach der Befruchtung) eingeschaltet. Die diese Zeitstrecke begren-
zenden beiden Zeitpunkte entsprechen also dem ,frithesten Fehlbildungszeit-
punkt” bzw. der ScEWALBEschen ,teratogenetischen Terminationsperiode.
Beim Datierungsversuch von Fehlbildungen scheint eine Schwierigkeit aus der
Tatsache zu entspringen, dafl die Entwicklung aller Organe und Organsysteme
miteinander zwangsliufig verkniipft ist und die Stérung der Entwicklung eines
Organs oder Organsystems die normalen Nachbargebiete in Mitleidenschaft
zieht (abhingige Differenzierung). Diese sekundire pathologische Beeinflussung
tritt indes erst fiir die spiteren Entwicklungsphasen des Organismus in Aktion,
wann nur noch relativ weniger ausgedehnte und weniger tiefgreifende MiB-
bildungen entstehen koénnen. Fiir die ersten Entwicklungsstadien iiberwiegt
dagegen die Selbstdifferenzierung der Organe und Organanlagen durchaus und
so sind dve Storungen, welche sich am vollentwickelten Organismus als die weit-
gehendsten und tiefgreifendsten erweisen, solche, die als durch Ldsion der verschie-
denen Organe und Organanlagen selbst entstanden aufzufassen sind.

Hat man begriindeten Verdacht, dal eine gesehene Fehlbildung einer einzigen
und relativ kurzdauernden exogenen Stérung ihren Ursprung verdankt, so er-
weist sich sowohl zur Begriindung (bzw. Ablehnung) dieser Annahme als auch
zur Datierung des Zeitpunkts der MiBlbildungsentstehung ein Vergleich mit den
bekannten Daten iiber die Genese der einzelnen Organe als unbedingt nétig.
Bei der groflen Differenz des Zeitpunkts der Entstehung und des Auftretens der
gleichen Organe (wie z. B. des Nasenfelds) bei den verschiedenen Wirbeltier-
klassen und Saugerarten kann fiir den Menschen nur menschliches Vergleichs-
material in Frage kommen. Je besser nun die normale Embryo- und Organo-
genese des Menschen bekannt ist und je genauer das wahre Alter der verschiedenen,
sich zu einer Reihe zusammenschlieBenden Embryonen ermittelt wird (siehe hier
namentlich die Arbeiten von O. GROSSER mit Literaturangaben), desto genauer
wird auch unsere Datierung der Teratogenese werden. Die Normentafeln zur
Entwicklungsgeschichte des Menschen (herausg. von F.KEiBeL und C. Erzk.
Jena: G. Fischer. 1908), welche uns eine fast liickenlose Verfolgung der normalen
Anlage und Gestaltung der Organe erméglichen, kénnen daher auch zum Ver-

gleiche Entstehungszeit und vielleicht auch auf eine gleiche gemeinsame Stérungs-
ursache zuriickgefiihrt werden koénnen.



Art und Einwirkungsdauer der Noxe. 21

stdndnis und zur Datierung des Zeitpunkts von Fehlbildungen mit groBem Nutzen
herangezogen werden. Man kann daraus nicht nur die gesetzmiBige Gleich-
zeitigkeit des Geschehens bei Ausbildung verschiedener Organe und Organ-
systeme bequem ablesen, sondern auch das ,.frither’* und ,,spiter. Ich muf} es
mir aus Platzersparungsriicksichten versagen, einige der wichtigsten Simultan-
daten aus der Genese der verschiedenen Organe zu bringen und verweise den
Leser auf die auch derzeit noch mafgebenden KrIBEL-ErzEschen Normentafeln,
auf welche gestiitzt die in den nachfolgenden Abschnitten zu bringenden Zeit-
punktanalysen aufgebaut wurden (siehe dort auch die zur Begriindung ange-
fiithrten eingestreuten Daten aus den ,,Normentafeln).

D. Grundlegende Ergebnisse der experimentellen
Teratologie.

Um in das Verstdndnis der formalen Genese von exogen entstandenen Fehl-
bildungen einzudringen, ist es nétig, vorerst auf einige grundlegende Ergebnisse der
experimentellen Teratologie einzugehen, welche uns wichtige, allgemein giiltige
biologische Gesetze erkennen lehrten. Mit ihrer logischen Anwendung ist eine Grund-
lage fiir unsere Vorstellungen iiber das Zustandekommen natiirlicher Fehlbildungen
bei den Sdugern und beim Menschen gewonnen, ohne dafl damit behauptet wird,
daB die Atiologie der natiirlichen MiBbildungen mit den in der expenmentellen
Teratologie gebréuchlichen Mitteln stets zusammenfillt.

1. Entwicklungsphase und individuelle Beschaffenheit des Keimes.
Art und Einwirkungsdauer der Noxe.

Vor allem interessiert zu wissen, ob durch Variation des Zeitpunkts der Ein-
wirkung der Noxe oder mit anderen Worten durch Einwirkung der Schidlichkeit
auf verschiedene Entwicklungsphasen des Keims verschiedene und gesetzmiBig
differente Fehlbildungen erzielbar sind, ob durch Variation der Einwirkungsdauer
gleichfalls verschiedene Fehlbildungstypen hervorgerufen werden koénnen, ob
die besondere Art der Noxe ceteris paribus im Fehlbildungsergebnis typisch zum
Ausdruck kommt und ob schlieBlich individuelle Verschiedenheiten in der Struktur
und chemischen Beschaffenheit der Keime selbst in der Lage sind, einen modi-
fizierenden Einflufl auf das schlieBliche Endprodukt auszuiiben.

Vor etwa 40 Jahren stellte C. HERBST (Lit. II/a—d) in beriihmten Versuchen fest,
daB die normale Entwicklung des Seeigeleies an die normale Beschaffenheit des um-
gebenden Meerwassers gebunden ist und daB Anderungen der chemischen Zusammen-
setzung des letzteren (durch Zusatz verschiedener Substanzen) zu Anomalien der
Larve fithren. In Fortsetzung und Spezifizierung der HERBSTschen Versuche gelang
es FISCHEL die oben angeschnittenen Fragen zu beantworten. Dabei erwies sich,
daf3 den verschiedenen Kationen der NaCl-, KCl-, MgCl,- und CaCl,- Lésungen ceteris
paribus verschiedene, fiir das verwendete Kation durchaus typische Ergebnisse ent-
sprachen, daB also die besondere Art der (chemischen) Nowe sich als ein beriicksichtigungs-
wiirdiger Faktor im Fehlgeschehen darstellt. Insbesondere machte FISCHEL mit einer
bestimmten, als besonders wirksam erkannten KCl-Loésung drei Versuchsreihen, indem
a) die Seeigeleier unmittelbar nach der Befruchtung in die Lésung gebracht wurden ;
b) Seeigeleier in verschiedenen Stadien der Entwicklung in gewdhnliches Seewasser
riickversetzt wurden; ¢) normale Seeigeleier in verschiedenen Entwicklungsstadien
in die Losung gebracht und darin einige Zeit belassen wurden.

Es ergab sich, daB die morphologischen Folgen der chemischen Einwirkung,
welche beispielsweise in einem sehr frithen Entwicklungsstadium gesetzt wurde, erst
sehr wviel spadter (vom Urdarmstadium ab) in Erscheinung treten und dies, obwohl sich
die Weiterentwicklung in der Zwischenzeit in einem normalen Medium vollzog. Daraus
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geht hervor, daB die entscheidende chemische Beeinflussung der Zellen schon im Friih-
stadium stattgefunden hat, daBl aber in diesen ersten Entwicklungsstadien (bis zur Er-
reichung des Urdarmstadiums) die chemische Beschaffenheit der Zellen fiir die Ge-
staltungsvorgénge keine so groe Rolle spielt wie spdter. Keime spdterer Stadien zeigen
némlich sehr rasch Stérungen der Entwicklung, welche dann entweder iiberhaupt
nicht weiter fortschreitet oder zur Ausbildung abnormer Larvenformen fithrt. Werden
schlielich normale Plutei in die Losung gesetzt, so bleibt die Entwicklung nicht nur
stehen, sondern die Plutei verlieren bald ihr normales Aussehen, ihre Bewegungs-
freiheit und gehen langsam zugrunde. Bei den Versuchen konnte stets auch das
Walten eines variablen individuellen Faktors festgestellt werden.

In den ersten Entwicklungsphasen des Keimes lassen sich demnach zwei Perioden
unterscheiden (welche iibrigens beide innerhalb der Rouxschen ,,Periode der Organ-
anlage‘ oder der sogenannten rein vererbten Gestaltbildung gelegen sind), némlich
eine erste, wclche durch die vorwiegend mechanischen Momente der Zerteilung und
Materialscheidung der Eimasse charakterisiert ist, und eine zweite, welche sich haupt-
sichlich durch die chemischen Umsetzungen kennzeichnet, welche sich immer méch-
tiger gestalten. Die wihrend der ganzen ersten Periode gesetzten chemischen Ein-
wirkungen treten also erst bei Beendigung derselben, nédmlich bei Erreichung des
Urdarmstadiums, hervor, also zu einem Zeitpunkt, wann nunmehr die chemischen
Umsetzungen prévalieren. FISCHEL hebt als Hauptresultat seiner Versuche hervor,
daB3 eine Beeinflussung der Gestaltungsvorginge im Kevm erst vom Urdarmstadium ab
uberhaupt erzielbar ist und dafB3 es daher vollig gleichgiiltig ist, ob die die spéteren
Entwicklungsvorgidnge modifizierenden Reize wihrend der ganzen dem Urdarmstadium
vorhergehenden Epoche eingewirkt hatten oder nur wéhrend eines Teiles derselben.
Es bringen also auch kiirzere Einwirkungen wihrend der ersten Periode der pravalie-
renden mechanischen Momente analoge Effekte hervor und die Zeitdauer dieser Ein-
wirkungen kann eine um so kiirzere sein, je mehr sich der Keim dem Urdarmstadium
ndhert. Im Stadium der Prévalenz der chemischen Vorgédnge und den folgenden
machen sich Einwirkungen auf Keime raschest bemerkbar und dies eben wegen der
regeren und komplizierteren chemischen Prozesse bzw. Stoffwechselvorginge, welche sich
nunmehr im Keim abspielen.

Fir die Teratologie sind diese Feststellungen in mehrfacher Hinsicht von
eminenter Bedeutung: Sie lehren, daB morphologische Anomalien erst vom Gastrula-
stadium ab erwartet werden konnen, gleichgiiltig, wann die duBere modifizierende,
mit Weiterentwicklung vereinbarliche Einwirkung stattgefunden hat, und daf
diese Einwirkungen zur FErzielung eines gleichen Endeffekts zu Beginn der
Furchung ziemlich lange, gegen das Ende des Morula- bzw. Blastulastadiums
jedoch nur kiirzer in Tétigkeit zu treten brauchen. Wenn demnach in der Patho-
genese der natiirlichen Fehlbildungen exogene chemische Noxen eine Rolle spielen
— und dies ist entsprechend den hoher oben gegebenen Darlegungen auch fiir
den Menschen sehr wahrscheinlich —, so konnte eine eventuell nur relativ kurz-
dauvernde (einem akuten kurzen Trauma vergleichbare) Einwirkung eines solchen
chemischen Agens durchaus hinreichend sein, falls der Zeitpunkt der Einwirkung
nahe an der Erreichung des Urdarmstadiums liegt oder mit demselben zusammen-
fallt. Die durch solche Noxen gesetzten morphologischen Verénderungen sind
natiirlich sehr betrichtliche, den ganzen Keim und alle seine Teile weitgehend
alterierende.

Fiir den menschlichen Keim ist folgendes festzuhalten: Etwa bis zum zehnten
Tage nach der Befruchtung ist er auf der Wanderung begriffen und macht dabei
seine Umwandlung bis zur modifizierten Gastrula durch. Die Implantation er-
folgt am 10. Tag (O. Grosser). Am 18. Tag beginnt die Bildung des Primitiv-
steifs, am 20. Tag die Segmentierung, am 22. Tag sind bereits 10 bis 12 Ur-
segmente vorhanden, am 24. Tag 16 bis 19.

Nach Erreichung des Urdarmstadiums haben duflere Einwirkungen (z. B.
chemischer Natur) raschest morphologische Verénderungen des sich entwickelnden



Die Empfindlichkeitsstufenleitern C. M. CHILDS. 23

Keims zur Folge. Wegen der inzwischen stets weiter fortschreitenden spezifischen
Determination der Zellen jedes Keimblatts und der dadurch eingeschrénkten,
aber verfeinerten prospektiven Potenz wird eventuell die gleiche Noxe, welche
vor der Erreichung des Urdarmstadiums die tiefgreifendsten allgemeinen Ver-
anderungen des Keims gesetzt hitte, nunmehr in ihrer Wirkungszone und Wir-
kungstiefe wesentlich beschrinkt sein. Die Zonen lebhaftester Stoffwechsel-
vorginge sind bei Annahme einer exogenen chemischen Noxe oder einer ihr
ahnlichen Schidlichkeit (Toxine, welche von einem entziindlich veridnderten
Uterus ausgehen!) natiirlich am gefihrdetsten, eben wegen der in solchen Zonen
vorhandenen chemischen Umsetzungen. Die Zonen lebhaftesten Stoffwechsels sind
aber zugleich die Zomen der Organanlagen bzw. der rasch fortschreitenden Organ-
ausbildungen (HerzgefiBlsystem, Kiemenapparat, Horblischen, Augenblase
Riechplakoden usw.) und fallen nunmehr alle zusammen oder elektiv, je nach
Zeitpunkt, Einwirkungsdauer und chemischer Affinitdt der Noxe, in den Ein-
wirkungsbereich. Die Folge davon ist totale oder partielle, mehr minder tiefgreifende
Zerstorung oder doch Modifikation von gewissen, in lebhafter Proliferation und
Umbildung begriffenen Zellgruppen und der in denselben wirksamen somatischen
Gene, also eine Defektbildung bzw. Umbildung, welche zu typischen Ausfillen
oder Verdnderungen am ausgewachsenen Organismus bzw. Organe fihrt.

2. Die Empfindlichkeitsstufenleitern C. M. Childs.

Wichtige Beweise fiir die Richtigkeit obiger Darlegungen kann man in dén Fest-
stellungen C. M. CHiLps (Lit. I/a, b) iiber die Existenz von Empfindlichkeits-
stufenleitern erblicken.

Mit Studien {iiber die priméren Erscheinungsformen von Lebewesen beschéftigt
kam CHILD zur Aufstellung von drei Typen, némlich dem Zentral-, Axial- und Bi-
lateraltyp. Die Frage nach der Entstehung solcher Typen beantwortete CHILD dahin,
da3 im wesentlichen abgestufte Verschiedenheiten in bezug auf die fundamentalen
KraftduBerungen des Protoplasmas und der Bedingungen, welche mit diesen AuBe-
rungen verkniipft sind, bestehen. CHILD spricht von azialen Stufenleitern (axial
gradients), da sie, soweit die Erfahrung reicht, die priméren Anzeichen fir die Existenz
des Axialtypus sind. Auch den Ausdruck Stoffwechselstufenleiter (metabolic gradients)
kann man hierfiir anwenden, da das Experiment ergibt, daB Differenzen in der Art
der Stoffwechselvorgéinge, insbesondere der Oxydation, fiir diese Stufenleiter sehr
charakteristisch sind. CHILD fiihrte den Beweis an vielen Tierklassen und an ca. 100
Algenarten, indem er eine Reihe von chemischen Agentien von aulen her einwirken
oder auch nur physikalische Zustandsédnderungen eintreten lieB. Dabei ergaben sich
verschiedene Empfindlichkeiten. Namentlich bediente er sich oft des Kaliumcyanids,
welches bereits in geringen Konzentrationen wirkt und sich als méchtiges Hemmnis
der Oxydationsvorgénge im Protoplasma erweist. Die Empfindlichkeit gegeniiber
der Wirkung der Cyanide bildet einen Indikator fiir den Gang der Oxydation in den
verschiedenen Organen, bzw. im ganzen Koérper des Individuums und kann iiberdies
als VergleichsmafBstab verschiedener Individuen derselben Species beniitzt werden.
Diesem Stoffwechselstufenleiter entspricht ein axialer Stufenleiter des elektrischen
Potentials (MATHEWS, WALLER, HYDE u. a., zit. nach CHILD) mit negativ elektrischer
Ladung am aktivsten Pol. C. M. CHILD stellte nun fest, daB es ein allgemeines, nicht-
spezifisches Verhéltnis zwischen Empfindlichkeit und physiologischem Zustand gibt,
wenigstens bei einfachen Organismen und auf frither Entwicklungsstufe derselben,
und daB diese Empfindlichkeit mit dem Grade der allgemeinen physiologischen Ak-
tivitét des Protoplasmas variiert (physiologische Empfindlichkeitsstufenleiter). Auch
bei einigen hoheren Tieren zeigten sich — allerdings in friihen Entwicklungsstadien
derselben — dieselben nichtspezifischen Empfindlichkeitsbeziehungen. In der Ent-
wicklung und Differenzierung des Axialtyps hebt sich die apicale Region des Organis-
mus aus der Region der groBten Aktivitét bzw. des hochsten Stoffwechsels und dem-
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entsprechender Oxydationsverhéltnisse besonders hervor, andere Organe stehen auf
verschiedenen Sprossen der Stufenleiter. Entsprechend der verschiedenen Emp-
findlichkeit in den einzelnen Ebenen des axialen Stufenleiters vollziehen sich auch die
Erscheinungen der differentiellen Verzégerung, Beschleunigung, Gewohnung und Er-
holung in verschiedenen Graden.

Aus seinen Experimenten zog schon CHILD den Schluf}, da3 die differentielle
Empfindlichkeit eine einfache und addquate Basis fiir die Interpretation eines
Gropteils der Ergebnisse der experimentellen Teratogonie und vieler der in der Natur
zufdllig auftretenden MifBbildungen ergibt. CHILD bezeichnet die von STOCKARD
produzierten cyklopischen und mikrocephalen Fische als in ihrem Wesen &hnlich
den Behinderungstypen der Kopfregion bei Planaria (CHILD 1911, 1915), den
differentiellen Verzogerungen beim Seekobold (CHILD 1916) und analogen bei
Amphibien (BELLamy 1919). Alle diese Fille zeigen einen betrdchtlichen Grad der
Behinderung bzw. Storung der apicalen, vorderen und medianen Region gegeniiber
der basalen, hinteren und lateralen, alle sind ihrem Ursprung-nach nicht spezifisch,
kénnen also durch die Wirkung verschiedener Agentien hervorgebracht werden.
Die Zustandsdifferenzen der Organismen, angezeigt durch die Verschiedenheit
der Empfindlichkeit, sind Fundamentalfaktoren des Lebewesentypus. Be:
hochdifferenzierten Organismen fjedoch oder in fortgeschritteneren Entwicklungs-
stadien ergeben sich Empfindlichkeitsunterschiede, welche mehr oder weniger spezi-
fisch sind, insofern sie sowohl vom betroffenen Organ als vom Agens bestimmt werden.
Nach diesen Feststellungen ist es nicht verwunderlich, dal auch Stufenleitern in
unzéhligen Organen nachgewiesen wurden, wie in den Haaren von Algen, Ten-
takeln von Hydrozoa, Rudern von Ctenophoren, sensorischen Tentakeln von
Anneliden, wachsenden Schwinzen von Fischen und Amphibienlarven usw.
Die Umuwelteinfliisse sind es nun, welche bei ihrer differentiellen Einwirkung
auf eine gegebene Protoplasmamasse die verschiedenen typischen Erscheinungs-
formen der Lebewesen schaffen, indem Stufenleitern in bezug auf Erregung,
Uberleitung, GroBe des Gaswechsels entstehen. Die Lehre CHILDS von den
quantitativen Stufenleitern und deren Entstehung durch die Einwirkung externer
(Umwelt-) Faktoren neigt also nicht zu irgendwelchen Annahmen, welche Erb-
lichkeit oder Evolution zur Voraussetzung haben, sondern stellt vielmehr fest,
daB Achsenbildung, Polaritit bzw. Symmetrie nicht Erbeigentiimlichkeiten
bzw. eingeborene Charakteristica des Protoplasmas darstellen. Sie charakteri-
siert sich dadurch als eine neue fundamentale physiologische Konzeption, aufgebaut
auf der Basis mannigfaltiger Beobachtungen und Experimente.

Der SchluB, welchen CHILD aus den Ergebnissen seiner Experimente fir die all-
gemeine Teratologie zog, wurde von seinen Schiilern A.W. BerLramMy und L. H.
Hyman (Lit.I) weiter experimentell ausgebaut. BELLAMY stellte an Eiern und
Larven von Rana pipiens fest, dafl die Stoffwechselvorgidnge von Anfang an am
apicalen Pol am groBten und raschesten sind und daf diejenigen Regionen, welche im
Wachstum und in der Entwicklung die groBte Aktivitét entfalten, am empfindlichsten
und daher am meisten betroffen sind. BELLAMY beschreibt u. a. Mikrocephalie mit
verschiedenen Graden der Annéherung der Augen bis zur Verschmelzung (Cyklopie),
Verschmelzung der Nasengruben und der Haftorgane. Und zwar beginnt der Auf-
16sungsproze bei Embryonen, welche sich in den frithesten Stadien der Bildung der
Neuralfalten befinden, in der Medianlinie am vorderen Ende der Neuralgrube. In
einem etwas spéteren Stadium der Bildung der Neuralfalten beginnt der Desinte-
grationsprozel zu beiden Seiten der Medianlinie, wo die Ansétze der Augenblasen
erscheinen. Nach dem Schlu der Neuralrinne beginnen lokale Empfindlichkeits-
unterschiede zugleich mit der Differenzierung gewisser Organe (Schwanzknospe,
Augenblasen, Nasengriibchen, Haftorgane) zu erscheinen, wobei die Neigung zur
Desintegration besonders grof3 ist. — HYMAN, welcher 1916 an Anneliden einen
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doppelten Empfindlichkeitsstufenleiter, ndmlich am vorderen und am hinteren Kérper-
ende entdeckt hatte, studierte an Embryonen von verschiedenen Teleostierarten die
Auflosungsstufenleitern: Nach der Formation des Embryonalschildes ist die vordere
Portion desselben am empfindlichsten, nach der Entstehung der Embryonalachse das
vordere Ende dieser Achse. Friither oder spéter erscheint eine zweite Region hoher
Empfindlichkeit am riickwértigen Ende des Embryos. Neben den Hauptstufenleitern
konnen spezifische Organe eine hohe Empfindlichkeit zeigen (Augen). Die namentlich
bei Fundulusembryonen héaufig gefundene Monophthalmie erklirt HYMAN damit, daB
die Empfindlichkeitsstufenleitern an bilateral-symmetrisch gebauten Organismen Ver-
schiedenheiten aufweisen kénnen, dafl demnach auf einer Seite die Empfindlichkeit
groBer sein kénne als auf der anderen.

In Ubereinstimmung mit CHILD konstatierte HyMAN, daB die Zeiten, in welchen
die Stoffwechsclvorginge am groften sind, auch diejenigen Perioden darstellen,
wann die Eier am leichtesten von #dufleren Faktoren modifiziert werden kénnen, und
daB diejenigen Teile des Eies oder des Embryos, welche den groBten Stoffwechsel-
umsatz haben, auch am stédrksten durch verdnderte Bedingungen depressiver Natur
betroffen und durch dieselben am meisten gehemmt werden, vorausgesetzt, daB die
Umstéande keine Wiederherstellung oder Anpassung erlauben. In letzterem Falle
konnen gerade diejenigen Teile, welche unter schwereren Bedingungen unterliegen,
sich wiederherstellen, wogegen Korperteile von geringerem Stoffwechselumsatz dies
nicht kénnen. (Beispiel: Uberleben des isolierten vorderen Endes des Embryos mit
den Augen oder eines Hirnstiickes mit einem daran befestigten Auge, wogegen der
Rest des Embryos der Auflosung verfiel.) Die Wiederherstellungsformen der Terata sind
demnach in der duferen Erscheinung den Hemmungsformen der Terata geradezu ent-
gegengesetzt. Die Existenz der Empfindlichkeitsstufenleitern liefert nach Hymans Uber-
zeugung eine leichtverstindliche Basis fir die Entstehung der Mipbildungen und die
Erklirung fir die elektive Schidigung gewisser Korper- oder Organabschnitte und der
hieraus resultierenden Monstrosititen.

Diese Feststellungen CHILDs und seiner Schiiler BErr.amy und HymAN sind nicht
nur fir die experimentelle Teratogonie, sondern fiir die - gesamte Teratologie
bedeutungsvoll. Sie zeigen, daf} iiberall dort, wo Noxen chemisch-toxischer oder
auch nur physikalischer! Natur in Frage kommen, die Wirkung dieser dadurch
gegeben ist, dal infolge des Vorhandenseins von physiologischen Stufenleitern
der Empfindlichkeit (als Ausdruck fiir besonders lebhafte Stoffwechsel- und
Oxydationsvorgdnge an verschiedenen Punkten und Regionen) die Noxen
auch eine verschieden abgestufte Wirkung zustande bringen, geradezu elektiv
wirken und daB das Resultat ihrer Wirkung abhingig ist vom Ver-
teilungszustand dieser Empfindlichkeitsstufenleitern im Augenblick der Ein-
wirkung der Noxe. Die wvillige Auflosung des Keims sowie alle moglichen
schweren komplexen, aber moch mit dem Fortleben des Keims vereinbarlichen
Fehlbildungen erscheinen somit in eine einzige Rethe geordnmet und das schlief-
liche Resultat blofi abhdngig vom Zeitpunkt der Einwirkung der Stérung. Durch
die Konstatierung, daB nach Ablauf der ersten Entwicklungsphasen beim Auf-
treten gewisser Orgame (Augen, Ohrblischen, Nasengruben, Herz usw.) neue
und vom dbrigen Korper wunabhingige Empfindlichkeitsstufenleitern entstehen
und daBl sich nunmehr auch spezifische Empfindlichkeiten auszubilden be-
ginnen, ist fir das Verstindnis der isolierten Teratogenese wvieler Organe der
Weg geebnet.

1 H. ScHADE hat 1923 der Enistehung der menschlichen Mifbildungen in utero eine
chemisch-physikalische Grundlage gegeben und nimmt fiir dieselbe eine dysionische
Genese an. Entweder tridte durch abnorme Auflockerung der Plasmahautkolloide
ein Auseinanderfallen der Zellen ein oder es entstinden durch abnorme Kolloidver-
festigung Verwachsungen und Verschmelzungen. Dies dirfte zwar fiir manche Vor-
génge zutreffen, stellt aber wohl nur ein Teilgeschehen dar.
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3. Vereinheitlichte Auffassung vom Wirkungsmechanismus exogener
Noxen.

Wenn man die von CHILD und seiner Schule gemachten Feststellungen mit
den Versuchen, Deduktionen und Ideen R. GoLpscEmMIDTs und K. H. BAUERS
(siehe hoher oben) kombiniert, so wird m. E. das Verstdndnis der Miffbildungs-
genese weiter vereinfacht. Infolge der durch duBere Noxen hervorgebrachten
somatischen Genodemutationen wird das auf das feinste dosierte System von
zeitlich genau abgestimmten Reaktionsabliufen verschoben und gestért und
dadurch ein MiBbildungseffekt hervorgebracht (bei kleinsten Stérungen resul-
tieren nur leichtere Anomalien). Nach GoLpscHMIDT sind derartige Verschie-
bungen innerhalb eines Teils, ohne dafl die geordnete Entwicklung des Ganzen
gehemmt wird, um so eher moglich, je weiter die Spezialdifferenzierung der
Organe fortschreitet. Ganz grobe Eingriffe in das so kompliziert verzahnte Ge-
triebe muf} sein geordnetes Arbeiten unmdoglich machen, wenn es nicht itberhaupt
infolge der Intensitdt und der besonderen toxischen Affinitdt der Noxe zu einer
kompletten Desintegration mancher Teile (Organe in Anbildung) kommt.

Daf} letzten Endes alle storenden exogenen Einfliisse sich als Stoffwechselnoxen
erweisen, ist ein Ausblick, der unserer, durch eine groBe Mannigfaltigkeit der
Entstehungsursachen und -mechanismen getriibten und einigermafen verwirrten
Anschauung Entlastung und neue Wege zu weisen geeignet ist. Dall Stoffwechsel-
stérungen die Hauptursache der MiBbildungen seien, wurde schon friither von
einem oder dem anderen Autor behauptet, es fehlten aber die Beweise bzw. die
Kette der Beweise. Trotz dieser vereinheitlichten Auffassung der Atiologie —
welche Vereinheitlichung auch fiir die Erbanlagefehler Bedeutung gewinnt
(siehe S.6f.) — ist damit der Wirksamkeit der Endglieder der Verursachungen
kein Eintrag geschehen. Es wird vielmehr die Aufgabe weiterer Forschung sein,
alle Zwischenglieder zwischen der letzten, derzeit erkennbaren Grundursache,
welche wir nach dem gegenwirtigen Stande unseres Wissens in Stérungen der
Stoffwechsel- und Oxydationsvorgénge, hervorgebracht durch chemisch-toxisch
wirkende Substanzen verschiedenster Art, erblicken diirfen, und den sich daraus
ergebenden sekundidren Verdnderungen verschiedenster Art aufzuzeigen. Diese
Verdnderungen kénnen selbst wieder auf die Keimesentwicklung hindernd wirken
und werden ofters falschlich fiir die alleinige Ursache der Fehlbildungen gehalten.

Zu diesen sekunddren Verdnderungen gehért das in ektodermale Lager eindringende
entziindlich-hyperdmische embryonale Bindegewebe. auf dessen Bedeutung fir die
Genese der MiBbildungen A. LOWENSTEIN aufmerksam gemacht hat. Dadurch kann
eine ganze teratologische Reihe von angeborenen Staren erklirt werden, und derselbe
Vorgang kénnte auch fir die Entstehung von MiBbildungen auf anderen Gebieten
Bedeutung erlangen (darauf soll spéter noch eingegangen werden). — Die Rolle
gestorter Hormonbildung bzw. -abscheidung fir die Entstehung der MiBbildungen ist
noch nicht geklidrt: JELGERSMA nimmt fiir die Mikrocephalie endokrine Stérungen an,
DER1ASI ventiliert fiir zwei Fille von Anencephalie Dysthyreoidismus der Mutter,
F. Ltpwic und J. v. RiEs, welche Carcinomkulturen durch Milzextrakt zum Stillstand
bringen konnten, weisen nach, dafl die Zellteilungsvorgidnge an befruchteten Seeigel-
eiern durch Zusatz von Hypophysenvorderlappenhormon (Prolan) und durch Milz-
extrakt (Splenoglandol) gehemmt, durch Zusatz von Thyroxin, besonders aber von
Histamin und Placentarextrakten gefordert werden kénnen. Stérungen der Embryo-
genese sind demnach via Dysfunktion der miitterlichen Placenta oder anderer miitter-
licher endokriner Apparate moglich, wogegen die endokrinen Driisen des Embryos
selbst etwa bis zum Geburtstermin nicht in Tétigkeit sind und durch diejenigen der
Mutter ersetzt werden (L. KIEWE).

Diese Fiillarbeit wird sich wohl hauptsichlich auf formal-genetischem Gebiet
bewegen und sich m. E. der grundlegenden Aufschliisse bedienen miissen, welche
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uns A. RUFFINI und seine Schule iiber die gestaltbildenden Elementarprozesse
der Zelltdtigkeit gegeben haben und die der Tragweite derselben entsprechend
hoher oben breiter ausgefithrt wurden. Auf die Wichtigkeit der Verkniipfung der
Ergebnisse der Arbeiten von CHILD und seiner Schule mit den Befunden RUFFINTS
hat seinerzeit schon G. CoTroNEI (Lit. II/c, d) anldBlich experimenteller Arbeiten
iber Cyklopie hingewiesen. Auch meinerseits (Lit. IV/a, b u. X/4c) wurde bei
Beschreibung verschiedener nasaler Fehlbildungen mehrfach die Gelegeneit
wahrgenommen, anliBlich der Besprechung der vermutlichen Atiologie die grund-
legende Bedeutung dieser Arbeiten hervorzuheben.

4. Atiologische Beziehungen zwischen Heredopathien und erworbenen
Fehlbildungen.

Am Schluf} dieser der MiBbildungsgenese gewidmeten Abschnitte will ich nicht
unterlassen, auf jene grofe gemeinsame Linie hinzuweisen, welche immer deutlicher
die auf Erbanlagefehlern beruhenden Mifpbildungen mit jenen wverbindet, welche
infolge exogener Storungen entstanden sind. Diese Gemeinsamkeit betrifft zum
wenigsten die formale Genese, welche selbstverstindlich von der bei Heredo-
pathien eingeschlagenen verschleden ist und nur gewisse oberflichliche Ahn-
lichkeiten aufweist. Sie erstreckt sich vielmehr auf die kausale Genese, und
zwar insofern, als dort wie hier die pathologische Genverdnderung letzten Endes
durch von aufen her wirkende Krifte zustande gebracht wird, nur dafl diese Genode-
mutation das eine Mal schon in den Gameten vorliegt, das andere Mal aber erst
in den somatischen Zellen gewisser Zonen herbelgefuhrt wurde (siehe hierzu auch
die Ausfithrungen auf S. 7f.).

II. Experimente am Nasalorgan.
A. Storungen der Nasenentwicklung (Lit. II).

In zahlreichen experimentellen Arbeiten, welche sich teils mit der Erzeugung
von einfachen MiBbildungen, teils mit der Erzeugung von Doppelbildungen be-
schéftigen, sind da und dort Amngaben diber Beobachtungen enthalten, welche
gelegentlich dieser Untersuchungen an den Nasenanlagen bzw. Nasensdcken
gemacht werden konnten.

1. Einfache Miibildungen.

1877 berichtete C. DARESTE iiber ausgedehnte MiBbildungsexperimente an
frisch gelegten Hiihnereiern, welche teils mittels Firnissen der Schale (Ver-
schlechterung der Atmungsverhiltnisse und Stoffwechselvorginge des sich
bildenden Keims!), teils durch Bebriitung bei Unter- oder Ubertemperatur
oder unter Anwendung ungleichméfiger Erwidrmung einzelner Kiabschnitte zu
MiBbildungen verschiedener Art wurden. Héufig fand sich Cyklopie verschiedenen
Grades, welche ,,das Fehlen der zentralen Partien des Gesichts nach sich zieht,
die Nasengruben in einem rudimentéren Zustand erhélt oder sie in einen oberhalb
des Auges situierten kleinen Riissel verwandelt® (1. c. S. 241). Die Mundéffnung
ist infolge Verlustes des medianen Nasenfortsatzes gleichzeitig dreieckig statt
annahernd viereckig, sehr héufig sind noch andere schwere Anomalien (am
HerzgefaBapparat, Fehlen der Segmentation entsprechend der Urwirbelanlagen,
Spina bifida) vorhanden. DARESTE kam zur Ansicht, dal die Medullarrinne von
einer Entwicklungshemmung getroffen wurde, sodaB sich ihr Schlufl rascher
vollziehe als de norma. Das Vorderhirnbldschen bleibt dadurch viel kleiner und
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geht nach vorne in ein kleines, meist rundliches Griibchen iiber, welches der
Ursprungspunkt des unpaaren Augenblischens ist. Letzteres nimmt also das
Vorderende des Neuralrohrs ein und wird schlieBlich zum Cyklopenauge. DARESTE
konnte ferner beobachten, daBl die verzégerte Umdrehung des an sich sehr kleinen
Kopfes fast stets mit einer starken Beugung desselben gegen den Korper ver-
bunden ist und daf} letztere anscheinend stets in Beziehung steht zu einer Ent-
wicklungshemmung der Kopfkappe des Amnion. Der flektierte Kopf stot sich
an der Vorderfalte des Amnion, wo dieses sich umbiegt, um die Kopfkappe zu
bilden. DARESTE konnte sich aber nicht in allen Fillen iiberzeugen, dafl die Ent-
wicklungshemmung der Kopfkappe mit ihrem Druak der Ausgangspunkt der
Cyklopie sei. Diese sehr vorsichtige Fassung der rein makroskopisch erhobenen
Befunde an zahlreichen Hithnercyklopen durch DARESTE sticht nicht unwesent-
lich von den Aussagen ab, welche viele spéitere Forscher von den Angaben
DARESTEs gemacht haben. Eine wesentliche Richtigstellung der DARESTEschen An-
schauungen wurde durch die histologische Untersuchung von mifibildeten Hiihner-
embryonen erzielt, welche wahrscheinlich zu ethmo- und cebocephalen (weniger
zu cyklopischen) Formen gefithrt haben wiirden (E. RaBAUD). An der Medullar-
platte zeigen sich vom ersten Tag ab grundlegende Abweichungen, sie ist vorne
plan ausgebreitet und zeigt keine oder kaum Neigung sich einzustiilpen. Es
mangelt also von allem Anfang an die Féhigkeit zur Blaschenbildung. Der Ver-
schlufl des Vorderhirnbldschens erfolgt schlielich verspéatet, und zwar durch Erhe-
bung und Verwachsung der Rénder (epibolischer ProzeB3). RaBauD (Lit. IV) lehnt
den Gedanken an eine Entwicklungshemmung ab, verwirft die Idee des vor-
zeitigen Schlusses des Vorderhirnblischens und einer behindernden Rolle der
Kopfkappe des Amnion, ist aber mit DARESTE der Meinung, daf die primére
Storung im Hirn sitze. Die Cyklopie verdankt nach RABAUD ihre Entstehung
einem spezifischen Vorgang, welcher eine neue Ontogenese der Hirn- und Augen-
entwicklung reprisentiere. Da die Masse des ausgewachsenen Cyklopengehirns
gegeniiber dem normalen betrichtlich geringer ist, ist wohl die Ansicht RABAUDs,
es liege kein Substanzmangel vor, nicht haltbar. Letzterer geht zur Evidenz
schon aus der Tatsache hervor, dal die Ausstiilpung der Augenanlagen bei den
Monstren RaBAUDs fast stets unpaar und in der Medianebene erfolgte, was nur
durch die Annahme erklirbar ist, daB die Partie zwischen den Augenanlagen
und vom Areal der Augenanlagen wechselnd grofle, von der Medianebene lateral-
wirts fortschreitende Bezirke verlorengingen. Damit schwand aber auch die
Fahigkeit zu aktiver Einstiilpung der Medullarrinne.

Auch RUFFINI konstatierte in einem Fall von Anencephalie (einer der Cyklopie
nahestehenden Fehlbildung) abnormes Verhalten der Neuralrinne und pathologi-
schen VerschlieBungsmodus derselben. Der normale Einstiilpungsvorgang ist ein
aktiver, durch den Améoboidismus der RuFFINIschen Keulenzellen hervorge-
brachter Prozef3. Fallt das mit dieser Fahigkeit dotierte Zellareal ganz oder fast
ganz aus, so muf} die Medullarplatte weiter plan bleiben, so wie dies tatsichlich
bei den RaBaUDschen Fehlbildungen konstatiert wurde.

Fehlen der Einstiilpung (des Archenteron) charakterisiert die mittels Lithium-
salzen vergifteten Echinuslarven HERBSTs.

Mit Lithiumsalzen erhielt spdter CH. R. STOCKARD (Lit. ITfa—g) viele MiB-
bildungen bei Fundulus heteroclitus. Noch wirksamer erwies sich Magnesiumchlorid.
In diese Lésungen wurden die Eier bald nach der Befruchtung, am besten im Acht-
zellenstadium (ca. dreieinhalb Stunden nach der Befruchtung), gebracht und ergaben
dabei in einem sehr groBen Prozentsatz (50 bis 609%,) cyklopische Fehlbildungen mit
Mfbildung der Riechsdcke. Analoge Resultate konnten noch in vielen Fillen — aber
mit deutlich sinkender Frequenz — erzielt werden, wenn schon 8, 10, 11, 12, ja selbst
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15 Stunden nach der Befruchtung vergangen waren. Nach diesem Zeitpunkt sind aber
keine Cyklopen und nasalen Fehlbildungen mehr erzielbar. Die Nasengruben sind
bei allen Cyklopen miBbildet, entweder scheinbar einfach (aus der ,,Verschmelzung*
beider Sidcke entstanden) oder abnormal dicht aneinander gelagert. Dabei sind die
mif3bildeten Riechgriibchen iiber das Cyklopenauge verlagert.! Letzteres nimmt eine
abnormale ventro-mediale Position ein. Die Augenstérungen zeigen alle Uberginge
von der Cyklopia incompleta tiber die C.completa und von da iiber mangelhafte
Augenbecherbildung mit und ohne mangelhafte Linsenbildung und Zusammen-
passung bis zur Anophthalmie. Das Maul ist nach riuckwérts gedringt und ofters
riisselférmig. Einige dieser Embryonen hatten beiderseits ein durchaus normales
Vorderhirn, doch waren in anderen Fillen leichtere Stérungen vorhanden. Das Mg
erwies sich damit als ein hauptsdchlich die Ausbildung des Augen- und Nasenapparates
behinderndes Agens, bet dessen Verwendung — entgegen vielen anderen chemischen Sub-
stanzen — der Hzxperimentator nicht nur erwarten darf, Fehlbildungen zu erzeugen,
sondern mit ziemlicher Bestimmitheit damit rechnen kann, solche von bestimmitem, tmmer
wiederkehrendem Typus zu erhalten. Auch bei Verwendung zahlreicher, zur Gruppe
der Anésthetica gehorender chemischer Korper konnte SToCKARD MiBbildungen am
Fundulusei erzielen. Bei Verwendung von Alkohol tritt — &hnlich wie bei Magnesium
— eine mehr lokalisierte bzw. spezifische Wirkung auf die Augenblasen, die Gehor-
bléschen und das ZNS. zutage. In manchen Versuchsreihen fanden sich 90—989%,
AugenmiBbildungen. In Analogie mit durchaus vergleichbar gebauten, frei in der
Natur vorkommenden Fischmonstren (cyklopischer Rochen von PaoLruccr, welcher
wahrscheinlich zwei Jahre alt war; cyklopische Forellen aus Fischzuchtanstalten,
J. F. GEMMEL) nimmt STOCKARD vielleicht mit Recht an, da$ die cyklopischen Fun-
dulusembryonen den voll ausgewachsenen Zustand zu erreichen fiahig und moglicher-
weise sogar fortpflanzungsfihig gewesen wéren. 4

StockArD kniipft an seine Experimente die SchluBfolgerung, dal cyklopische
Fehlbildungen in Einwirkungen einer ungehérigen Umgebung auf den Fischembryo
ihre Ursache haben und daBl es bei dieser Sachlage hochst, wahrscheinlich sei,
daB auch der Sdugercyklops seine Entstehung &ulleren Einwirkungen auf den
sich entwickelnden Keim verdanke und nicht durch abnorme Keimesanlage
bedingt sei.

Daf durch Setzung eines Materialdefekts. Cyklopie erzeugt werden kann, geht
aus Versuchen von W.H. Lewis an Fundulus heteroclitus-Embryonen hervor,
bei welchen mit feiner Nadel die Eihiille durchstofen und das Vorderende des
Embryonalschildes zerstért worden war. Bei streng medianem Einstechen
konnten die verschiedensten Formen der Cyklopie erzielt werden. Die Nasen-
gruben waren dabei entweder ohne Defekt oder riickten dicht aneinander. Das schlie3-
liche Endergebnis erklidrt sich daraus, dal bereits im Schildstadium die Augen-
anlagen vollig differenziert sind und bei Zerstérung derselben keine Regeneration
eintreten kann. Die nicht geschidigten Reste der Anlagen Verelmgen sich und
ergeben dann verschiedene Fehlblldungsformen

4 bis 6%, Lithiumchloridldsungen erwiesen sich nach G.LEpLAT bei Rana
fusca, Triton cristatus und Trit. marmoratus sehr wirksam zur Erzeugung von
Cyklopie und verwandten Formen ohne gleichzeitige allzu tiefe Schidigung der
ibrigen Organe. In stirkeren Losungen starben viele Larven rasch, andere zeigten
sehr schwere Fehlbildungsformen, wie Agenesie der FreBwerkzeuge bzw. Imperfo-
ration des Mauls, relative Aplasie des ZNS., des Kopfes und damit im Zusammen-
hang Anophthalmie usw. Bei Innehaltung obiger Konzentrationen iiberwogen die
wirklichen Cyklopen. ,,Konfluenz* der Riechgriibchen zu einem einzigen medianen

1 Abweichend davon beobachtete STOCKARD einen Embryo, wo trotz Cyklopie
die Riechgruben ihre normale Lage beibehalten hatten, was SPEMANN (Lit. IT/c, S. 80)
damit erklért, daB hier die medianen Ektodermpartien nicht geschéidigt wurden und
daher auch erhalten blieben.
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Gebilde und ein analoger Vorgang im Bereich der Saugnipfe begleitete in ent-
sprechenden Graden der Ausprigung die verschiedenen Grade der Cyklopie,
fand sich iibrigens manchmal auch allein, wenn die Salzlésungen ceteris paribus
eine groBere Verdiinnung hatten (2,59,).

Diese ,, Monorhinie‘ stellt bei den Cyklopen einen hervorstechenden und konstanten
Befund dar.! Manchmal sind zwei Nasensicke vorhanden, die du3ere Offnung ist aber
einfach und dann meist weiter, hat aber gelegent-
lich die Form eines sehr engen, lédngeren, mit
einfachem Epithel ausgekleideten Ganges. Das
mif3bildete Geruchsorgan liegt dabei entweder tiber
oder unter dem vorderen Ende des Gehirns und
steht mit letzterem stets in Kontakt, auch in
Fillen sehr ausgesprochener Cyklopie. Bei Anoph-
thalmie steht jedoch das Nasenrudiment weder
mit dem Gehirn noch mit der Koérperoberfliache
mehr im Zusammenhang. Nie fand LEPLAT —
auch nicht in Féllen weniger ausgesprochener
. : Cyklopie — einen AnschluB8 der Nasendquivalenie
APb. 1a. Horizontalschnitt. an den Pharynx. welcher schon wegen der gleich-
zeitigen MiBbildung im Bereich der FreBwerkzeuge
meist fernab von den Riechsédcken bleibt. Es
besteht also Choanenmangel. Abb. la—c (nach
bisher nicht veroffentlichten, mir freundlichst
zur Verfiigung gestellten Skizzen LEPLATs) illu-
strieren das Gesagte.
Zu &@hnlichen Ergebnissen gelangte G. COTRONEI
gleichfalls an Amphibien. Mangel der Nn. olfact.
. . konnte 6fters schon in Fillen festgestellt werden,
ADD-Tb. Sagittalschnitt. in welchen noch nennenswerte Anteile des Riech-
organs vorhanden waren und es noch nicht zur
Cyklopie gekommen war. Die Fehlbildungen im
Bereich der Nasensdcke sind von gradweise sich
verstérkenden Storungen in der Ausbildung der
duBeren Mundbucht bzw. der sie begrenzenden
Anteile der ventralen Kopfregion begleitet. Der
pharyngeale Abschnitt der Mundhéhle bleibt aber
stets verschont. Selbst bei voélligem Fehlen der
duBeren Mundbucht kénnen noch Riechgrubenreste
Abb. 1 ¢. Horizontalschnitt. angetroffen werden; in solchen Fillen war An-
Abb. 1a, b, c. Verhalten der Nasensiicke néherung der A}lgelf vorhanden. SchlieBilich fand
bei experimenteller Cyklopie (Rana fuscay ~ Sich Cyklopie mit volligem Mangel der die Mund-
nach G.LEPLAT. bucht konstituierenden Gewebspartien und der
N unpaares, verschmolzenes Nasenrudi- INase, als Hochstgrad Fehlen der Augen (Anoph-
ment; Cy. A. Cyklopenauge; V.au. Ge-  thalmie). Das Neuralrohr erwies sich im préchor-
lc’g;g{asi;'en;irf;’; d(ésorgeangg:'t; IXZ;;T dalen Kopfanteil miBbildet in Form einer massiven
© T 06 Genhirn., ’  Zellmasse mit nur geringer Lumenbildung. COTRONEI
weist auf die grundlegende Bedeutung der RuF-
FiNIschen formbildenden Elementarprozesse der Zellen hin und nimmt an, daB die
Fehlbildung des préachordalen Hirnabschnittes durch eine Dissoziation der drei Grund-
funktionen — Zellvermehrung, Améboidismus und Sekretion — zustande gekommen
sei, indem vorwiegend die beiden letzteren Funktionen gehemmt wurden.

Meines Erachtens beruhen die erzeugten Fehlbildungen nicht bloB auf Hem-
mungen, sondern sind Folge partieller Desintegrationsprozesse im Sinne CHILDS.

1 Diese und die folgenden Ausfiihrungen basieren vorwiegend auf brieflichen Mit-
teilungen LEPLATS an den Verf.
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Es besteht wohl kein Zweifel, dal Defektuositit (verschiedenen Grades) bei
simtlichen miBlbildet gefundenen Organen vorliegt und dafBl diese Gewebs-
einbuBen einander durchaus koordiniert sind.

In den allerletzten Jahren hat die SpEmMaNNsche Lehre vom ,,Organisator
auch auf die Auffassung von der Entstehung der Cyklopie eingewirkt. Trans-
plantiert man mediane Streifen vom vorderen Ende der Neutralplatte samt dem
Substrat (Dach des Archenteron), so entwickeln sich in der Mehrzahl der Fille
zwei bilaterale Augen, tut man aber dasselbe ohne Substrat, so entwickelt sich

"nur ein Auge (H.B. ADELMANN 1930). Nach Mawcorp (1931) kann Cyklopie
durch Exzision des Daches des Archenterons in einem friithen Stadium der Neural-
platte hervorgerufen werden und ist entstanden zu denken infolge defekter Deter-
mination, wahrscheinlich infolge Stérung des ,,Organisators’‘ (Urdarmdach).
Das Endresultat wird freilich einerseits vom Organisator, anderseits von der
Neuralplatte bestimmt. Es kann auch sein, daBl die Neuralplatte selbst so gestort
ist, daB sie auf die Anregungen eines normalen Organisators nicht zu antworten
in der Lage ist. Cyklopie und dhnliche Zusténde kénnen demnach auch bei normalem
Substrat vorkommen (was sich in der Natur vielfach realisiert findet). Aber auch
das Gegenteil gibt es, ndmlich normale Augenbildung bei Stérungen im Bereich
des Substrats (Gebiet des Archenteron bzw. des ersten Kiemenbogens), ndmlich
bei reiner Otocephalie. ADELMANN erklirt dies damit, da die Stérung erst auf-
trat, als die Augendetermination schon beendet war. Nach ADELMANN kénnte die
Cyklopie in manchen Féllen einer frithen Stérung des priachordalen mesodermalen
Substrats ihre Entstehung verdanken (vgl. hierzu die Ausfithrungen bei ,,Cy-
klopie, S.57f.). — Im ibrigen decken sich die ADELMANNschen Befunde an
den Nasalorganen von Amblystoma punct., die durch eine &hnliche Technik
wie bei G.LePLAT und G.COTRONEI miBlbildet worden waren, mit jenen der
genannten Autoren.

DaB auch durch Bestrahlung (mittels zylindrischer Réntgenstrahlenbiindel von
bestimmter Auswahl — P.ANCEL und E. WOLFF) cyklocephale Monstren hervor-
gebracht werden konnen, bewies E. WoLFF am Hithnchen. Bestrahlt man im Stadium
von 3 bis 12 Somiten mit bestimmter Dosis, so erhélt man Cyklopie mit Mikro- und
Anophthalmie und totale Atrophie des Stirnfortsatzes mit Fehlen des Oberschnabels,
wird die Dosis geringer genommen, so resultieren arhinencephale Monstren mit Mikro-
gnathie des Oberschnabels. Bei Bestrahlung der Medianregion unter Ausschluf3 der
Augenblasen im Stadium von 8 bis 13 Somiten resultiert Cyklocephalie mit zwei gut
entwickelten Augen in einer einzigen Augenhohle (also etwa Ethmocephalie); wird
nur ein Auge geschiitzt, so geht aus der bestrahlten Augenanlage ein total atrophisches
Auge hervor. Durch diese besondere Bestrahlungstechnik kann man auch die Lokalitat
der Bildungsstéitte verschiedener Anlagen zu Zeitpunkten fixieren, fiir welche frither
keine Kenntnisse vorlagen. — MiSbildungsergebnisse durch Strahleneinwirkung hatten
auch P. PAsQUINI und G. MELDOLESI (an Eiern von Rana exculenta mittels Radium)
und M. A. HINrICHS (an Hihnerembryonen mittels Ultravioletistrahlen). Auch diese
Versuche sind ein Beweis dafiir, daB die Verschiedenheit des Endergebnisses vornehm-
lich vom Zeitpunkt der Einwirkung der Noxe abhéngig ist.

2. DoppelmiBibildungen (Lit. II u. III).

1897 publizierte G. BOorN seine beriihmten Verwachsungsversuche mit Amphi-
bienlarven. An ca. 3 mm langen, meist von Rana escul. stammenden Larven
waren verschiedene Zusammenfiigungen gemacht worden, welche dhnliche Formen
ergaben, wie sie bei verschiedenen natiirlichen Doppelbildungen vorkommen.

Durch gleichsinnige Bauch- und Kopfvereinigungen (wie sie etwa Abb. 13 auf

Taf. XVII von BORN zeigt) wurde ein Doppeltier geschaffen, etwa vergleichbar
einem Cephalothorakopagus monosymmetros. Abb. 52 auf Taf. XXII von BoORN
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zeigt einen Querschnitt durch die Nasengegend derselben Zusammensetzung: Auf
der einen Seite findet sich eine den Partnern A und B gemeinsame Nasenhoéhle mit
einfacher Nasensffnung, wiahrend auf der anderen Seite die Nasenhohlen voneinander
getrennt sind, was mit der Unmdglichkeit zusammenhéngt, beiderseits gleich viel
Gewebe vor der Zusammenfiigung wegzunehmen. Dementsprechend sind auch.die
Miundungsverhéltnisse der Nasen nach dem Rachen zu beiderseits verschieden. Auf
einer Seite erreichte dabei die Nase nicht den Rachen, endigte daher blind (Choanen-
mangel). Weitere Verwachsungskompositionen, etwa #ufBlerlich vergleichbar einem
nicht ganz symmetrischen Cephalopagus frontalis, ergaben Verlaufs- und Miindungs-
verhédltnisse an Nasen- und Mundhéhlen, wie sie bisher an Naturobjekten nicht be-
obachtet wurden und kaum je vorkommen diirften.

Der Kernpunkt der BorNschen Zusammenfiigungen liegt im Nachweis, daf
von dem Ausgangsstadium ab die Weiterentwicklung im wesentlichen auf Selbst-
differenzierung der einzelnen Teile beruht, also durchaus der Mosaiktheorie
von W.Roux entspricht. Die organbildenden Keimbezirke sind bereits voll-
standig ausgeteilt. Nirgends lieB sich ein korrelativer Einflul der Nachbarschaft
erkennen, weder im negativen noch im positiven Sinne. Die Zusammensetzungen
sind ferner dadurch besonders wertvoll, daf sie die (gleichfalls von BorN vor-
genommenen) Defektversuche erginzen. ,,Wéhrend sich aus den Defektversuchen
nur gewissermafen negativ schlieBen lie, dal — immer unser Ausgangsstadium
vorausgesetzt — nach Wegfall der normalen Nachbarschaft und Beziehungen
die Teile unserer Larven sich doch bis zur Schnittfliche so entwickelten, als ob
nichts fehlte, kommt hier das positive Ergebnis hinzu, dal das Hinzutreten der
heterogensten neuen Nachbarschaft, ja die innigste organische Verbindung mit
derselben, keinen korrelativ dndernden EinfluB auf die Entwicklung der zu-
sammengefiigten Teile ausiibt.” Diese Feststellungen BorNs sind m. E. fir das
Verstindnis aller Fehlbildungen, welche auf Defekten beruhen, von grofer Bedeutung
und auch fiir die nasalen Fehlbildungen aufschlufreich. BorN konstatierte ferner,
daB die Nasenho6hle mit zu jenen Organen zahlt, welche bei Aneinanderpassungs-
versuchen ausgezeichnete Verwachsungsneigung zeigen.

Seit 1901 erzeugte H. SPEMANN mittels Einschniirung von Triton taeniatus-
Eiern im Zweizellenstadium Doppelbildungen, wenn das einschniirende Haar
genau lings der ersten Furche angelegt war und die erste Furchungsebene der
spateren Medianebene des Keims entsprach. Dabei war die Ausdehnung der
Verdoppelung vom Grad der Schniirung abhiingig. Es wurden alle Ubergiinge
erzielt von Andeutung der Verdoppelung am vorderen Kérperende bis zu weit-
gehender Trennung, wobei die Spur der Verdoppelung bis zur Schwanzspitze
ging. Es erwies sich ferner, daf} der spdteste Zeitpunkt, bis zu welchem das Keim-
material solchermafen umbildungsfihig bleibt, das Ende der Gastrulation darstellt,
daBl aber mit dem ersten Sichtbarwerden der Medullarplatte das Zellmaterial
schon so weit differenziert ist, daB auch stérkste Medianschniirung keine Ver-
doppelung mehr bewirkt.

C. ScHULTZE erhielt hiufig Janusbildungen bei seinen Umdrehungsversuchen
an Rana fusca-Fiern (Zweizellenstadium), ebenso G. WETzZEL. Sie sind meist
regelméBiger gebaut als die durch Schniirung hervorgebrachten Janusbildungen.
Uber analoge Ergebnisse wie SPEMANN berichtete A. HEY. Neben gewéhnlicher
Duplicitas anterior konnten auch verschiedene Grade der Janusbildung erhalten
werden, doch war es unmoglich, bestimmenden Einflufl darauf zu nehmen. Erst
nach Ablauf der Gastrulation traten die Fehlbildungen hervor, i.e. mit dem
Sichtbarwerden der Medullarplatte bzw. mit dem Hervortreten des Janus-
kreuzes. — In letzter Zeit gelang es M. A. HiNricHS durch Ultraviolettbestrahlung
sowohl Zwillinge als auch Doppelmonstra zu erzeugen.



DoppelmiBbildungen. 33

Durch dupere traumatische Einflisse konnen demnach Doppelbildungen hervor-
gerufen werden, wenn sie innerhalb der Zeit zwischen der ersten Furchung und dem
Ende der Gastrulation einwirken.

Waren die Schniirungen nicht
genau median gelungen, sondern
etwas schrdg gemacht worden, so
resultierten daraus mneben der
Doppelbildung gleichzeitig Defekt-
bildungen. SPEMANN erhielt da-
bei hdufig cyklopische Vorderenden
(entweder nur auf einer oder ge-
legentlich auch auf beiden Seiten
der Duplicitas anterior), wobei
sich dann die Riechgriibchen teils
noch voneinander getrennt, teils
als zu einer einheitlichen Bildung
zusammengeflossen erwiesen und
die innenstéindigen Augen der
beiden Vorderenden teils dicht
aneinander lagen, teils sogar mit-

einander verschmolzen waren. Abb. 2a. Schwache Duplicitas anterior mittels Schniirung

Letzteres zeigt Abb. 2a, welche bei Triton taeniatus erzeugt (nach H. SPEMANN).
die rekonstruierte Dorsalansicht VH Vorderhirn; Fov. olf. Riechgrube; pp doppelte Paraphyse.
einer schwachen Duplicitas anterior
mit gleichmdfig cyklopischem Defekt beider Vorderenden wiedergibt. Das innenstidn-
dige Doppelauge zeigt ein defektes Tapetum; Hinter- und Mittelhirn einfach und
anscheinend normal, doppelte Paraphyse des Zwischenhirns, welchem dorsal zwei
Vorderhirne ansitzen. Abb. 2b zeigt einen Schnitt durch dasselbe Objekt in Hohe
der vier Riechgruben. Die innensténdigen
Anteile der beiden Vorderhirne sind mit-
einander verschmolzen, so daBl ein aus
drei Hemisphidren bestehendes GroBhirn
resultiert, von welchem die mittlere Hemi-
sphére eine Doppelhemisphére darstellt. —
Bei einer anderen Doppelform war das eine
Vorderende normal, das andere defekte
zeigte ein Cyklopenauge und dariiber eine
einfache, aus zwei Griibchen Kkonfluierte
Fovea olfact. mit zwei Riechnerven.

Die mittels Schniirung neben der Du-
plizitdt fast stets hervorgebrachten De-
fekte sind mit SPEMANN als Folge der
Schniirung im Sinne von Defektuositét
des Bildungsmaterials anzusehen. Je . N
stirker sich die Defektuositit von der i g Hiheder 4 Riecharuben (ach H. SPESARN)
Mitte der Medullarrinne nach beiden
Seiten zu ausbreitet, um schlieBlich die Anlagen beider Augen véllig zu ver-
nichten und noch weiter lateral- und riickwirts zu greifen, desto umfangreichere
MiBbildungsformen miissen entstehen (und wurden auch erhalten). Es resultiert
daraus eine kontinuierliche MifBbildungsrethe, welche von den leichtesten Graden
der Cyklopie (mit Doppelauge) iiber das ganz einheitlich gebaute Doppelauge
(mit und ohne Zusammenhang mit dem Gehirn) zu jenem Extrem fiihrt, wo
iberhaupt kein Auge mehr gebildet wird, ndmlich zur Triocephalie. Bei dieser
Stupka, NasenmiBbildungen. 3
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MiBbildung findet sich statt des Vorder-, Zwischen- und Mittelhirns mit wohl-
entwickelten Augen blof eine ventralwirts gebogene Masse ohne weitere
Gliederung; auch das Hinter- und Nachhirn sind abnorm schmal, so dafl die
Horbldschen einander betrichtlich genihert sind.

Aus diesen Versuchen mit toxischen Substanzen bzw. mechanisch und physika-
lisch wirkenden Noxen, welche auf primdr normale Keime einwirken gelassen
wurden, ergibt sich, daf typische Fehlbildungen bzw. Doppelbildungen (meist eben-
falls kombiniert mit typischen Fehlbildungen) kinstlich hervorgerufen werden
konnen. Obwohl die Versuchstiere relativ niedrigstehenden Vertebratenklassen
(Fische, Amphibien, Vogel) angehoren, darf doch daraus der Schlufl gezogen
werden, daf3 exogene Schidlichkeiten, wenn auch wahrscheinlich anderer Art,
zu analogen Mifbildungen der Sduger und des Menschen fiihren konnen. Allerdings
mul} zugegeben werden, dal bisher auf experimentellem Weg an verschiedenen
Saugerarten (siehe die oben referierten Versuche von PAGENSTECHER, A. V.
Sziy jun., HONNICKE, MATRET und CoMBEMALE, C. F. HopaEg, CH. R. STOCKARD
und JoB, LErBoLD und Frrzma URICE) weniger klare Resultate (was die Erzielung
gewisser MiBbildungstypen betrifft!) erzielt wurden als an Tieren aus niedrig-
stehenden Wirbeltierklassen. Die Natur der an den Sdugern und am Menschen
wirksamen toxischen Substanzen (Stoffwechselgifte, endokrine Stérungen des
miitterlichen Organismus, entziindlich-toxische Stoffe aus einem kranken Uterus

od. dgl.) genauer festzustellen muBl eines der Hauptziele kiinftiger Forschung
bilden.

B. Versuche zwecks Exstirpation, Transplantation,
Regeneration und Superregeneration der Nase (Lit. II).

Von groBler Bedeutung fiir die Erkenntnis des eventuellen Zustandekommens
von frei in der Natur vorgefundenen Nasenmif3bildungen sind die von E. T. BELL
angestellten Versuche an Froschlarven. Diese zum Studium der Entwicklung
und der Regeneration von Hirnteilen sowie des Auges und der Nase unternom-
menen Experimente sind deshalb besonders bedeutsam, weil zum ersten Male mit
der Nasenanlage unmittelbar vor und nach ihrem ersten Auftreten Exstirpations-
und Transplantationsversuche angestellt wurden, wobei speziell darauf geachtet
wurde, welche Entwicklung die Larve in den néchsten Tagen einschligt, nament-
lich ob Regeneration total entfernter Nasenanlagen mdglich ist und wie sich
transplantierte Riechplakoden zu ihrer Umgebung (Gehirn, Mundhéhle) ver-
halten.

1. Experimente an Amphibienlarven.

Die Nasenanlage tritt als pigmentierte Verdickung des Ektoderms an der
anterolateralen Kopfpartie bei Rana esculenta erstmalig auf, wann die Larve
eine Lénge von 3 bis 3,5 mm erreicht hat. Normalerweise verdickt sich die Riech-
plakode rasch und wichst nach riickwérts mundhéhlenwérts, um Anschluf3 an
den Pharynx zu gewinnen. Die vordere Partie der Nasenanlage liegt in unmittel-
barer Nachbarschaft des Telencephalon, in welches die Olfactoriusfasern ein-
wachsen. Die Nasenanlage ist erst ein solider Strang, bekommt aber bald eine
Lichtung.

An einem 3,5 mm langen Embryo mit pigmentierter Riechplakode -entfernte
BELL noch vor dem Auftreten der Invagination das Riechfeld auf einer Seite vollstindig
(mit feiner Lanzette bzw. Schere unter Verwendung des Binocularmikroskops).
T6étung am siebenten Tage nach der Operation. Histologischer Nachweis, daB3 beide
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Nasensécke in Verbindung mit der Mundhohle stehen und daB Olfactoriusfasern
beiderseits ins Gehirn eingewachsen sind. Die Riechplakode auf der operierten Seite
wurde also vollstindig, und zwar vom umgebenden Ektoderm aus, regeneriert und zeigte
gegeniiber der nichtoperierten Seite keinen Unterschied, hatte auch normalen An-
schluB an die Mundhéhle und das Vorderhirn gefunden. Regenerationsversuche auf
spéteren Entwicklungsstufen stellte BELL nicht an.

An einem 3 mm langen Embryo, an welchem weder eine Pigmentierung noch
ein sonstiges #duBeres Zeichen die Lage der Nasalplatte vor der Operation erkennen
lieB, wurde die linke Hirnhdlfte vor der Augenblase entfernt ohne die deckende Epidermis
abzutragen. Die linke Nasenanlage entwickelte sich darauf ebenso wie die rechte.
Totung am zehnten Tag. Histologisch: Linker Lappen des Telencephalon sehr kurz
und schmal, das linke Nasalorgan ist am Querschnitt durchaus gréBer als das normale
rechte, liegt mehr unterhalb
des Gehirns und weit weg
von demselben, hat aber an
normaler Stelle Anschluf3
an das Mundhohlenepithel
gefunden. In der zentralen
Partie des linken Nasal-
organs finden sich sehr viele
Nervenfasern, welche in lings
und querverlaufenden Biin-
deln angeordnet sind, aber
nicht in Verbindung mit dem
Gehirn stehen (Abb. 3). Die
Bildung des Olfactorius er-
folgt also von der Nasen-
anlage aus.! Das Gehirn
scheint auf den auswachsen-
den Olfactorius eine positive
Chemotaxis auszuiiben, wel-
che wegfillt, wenn das Vor-  Abb. 3. Querschnitt durch die vordere obere Kopfregion ;Tinesl 3mm
derhim abgotragon wird. G L C e Thneren T partieh rgeneriorte Selton
Letzteres ist viel weniger ang des Telencephalon; ne! normales rechtes Nasalorgan; aJ vor-
regenerationsfiahig als die  dere Verlingerung des Infundibulum; b Mundhohlendach; e Rand
Nasena’nlage. . des Auges (nach E.T. BELL).

Von einem 3,2 mm lan-
gen Embryo wurde die rechte Nasenanlage, welche sich als schwach pigmentierte
Area darstellte, auf eine entbloBte Kopfpartie kranial von der Augenblase trans-
plantiert. Toétung am dritten Tage. Die transplantierte Nasenlage fand sich am
vorderen-oberen Augenwinkel, und iiberdies hatte sich eine groBe Nasenanlage auf
der rechten Seite an der normalerweise hierfiir bestimmten Stelle regeneriert.
Histologisch: Die regenerierte Nasenanlage ist gegeniiber der linken normalen in der
Entwicklung nur wenig im Riickstand, steht an typischer Stelle mit der Mundhéhle
im Zusammenhang und sendet einige Olfactoriusfasern zum Gehirn. Die transplan-
tierte Nasenanlage liegt iiber dem rechten Auge, ist viel schmiler, endet dorsal vom
Auge frei und hat weder eine Verbindung mit dem Pharynx noch mit dem Gehirn
(Abb. 4).

Bei einem 3,5 mm langen Embryo wurde die rechte pigmentierte, noch nicht invagi-
nierte Nasenanlage mit etwas umgebender Epidermis entfernt und in eine denudierte Stelle
oberhalb der rechten Augenblase verpflanzt. Tétung nach vier Tagen. Histologisch: Die
transplantierte Nasenanlage invaginierte sich, blieb aber etwas kleiner als die normale
linke. Eine Verbindung mit der Mundhshle konnte nicht hergestellt werden, obzwar sich
ein Zellenstrang ausgebildet hatte, welcher sich kaudalwirts vom Nasennapf ausdehnte.
Wohl aber wurde eine Verbindung mit dem Gehirn hergestellt, indem einige Olfactorius-

! D1sSE hat dies 1897 beim Hiithnchen festgestellt und das Einwachsen des Riech-
nerven in das Riechhirn verfolgt. Analoges sah His an menschlichen Embryonen.

g%
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fiden in die gerade iiber dem Auge gelegene laterale Wand des Diencephalon hinein-
wuchsen. An der normalen Stelle der rechten (oper.) Seite wurde eine regenerierte
Nasenanlage in einem frithen Entwicklungsstadium angetroffen. Anndhernd dasselbe
Ergebnis erhielt BELL an einem analog operierten, noch jingeren Embryo. Hier war
die Olfactoriusverbindung der transplantierten Nasenanlage mit dem Diencephalon
noch viel méchtiger ausgebildet (Abb. 5). — Versuche, ob das Gehirn (zukinftiger
Lob. olfact.) imstande ist, eine Nasenanlage aus dem Ektoderm dorsaler Kopfbezirke
hervorzubringen, hatten ein negatives Ergebnis.

Fiir das Verstindnis der auf friher Stufe der embryonalen Entwicklung ent-
stehenden ausgedehnteren Fehlbildungen der Nase sind die Ergebnisse dieser Versuche
Beris won weittragender Bedeutung.

Wenn sich auch die weitere Ent-
wicklung der Nase bei den Amphibien

Abb. 4. Querschnitt durch die Kopfregion eines 3,2 mm

langen Froschembryos (Nr. 361), bei welchem die

rechte Nasenanlage auf eine entbloBte Kopfpartie

kranial von der Augenblase transplantiert wurde
(nach E. T. BELL).

Abb. 5. Querschnitt durch die vordere Kopfregion
eines 2.5 mm langen Froschembryos (Nr.369), bei
welchem vom verpflanzten Nasenorgan (fn) Olfac-
toriusfasern (of) ausgehen und in die gegeniiber-
liegende Wand des Telencephalon eintreten.

M Mundhohle; ne linke normale Nase in Verbindung

mit der Mundhohle; rn regenerierte rechte Nasen-

anlage; ¢n transplantierte rechte Nasenanlage mit
Lumen (I); os linkes Auge; od rechtes Auge.

M Mundhohle; od rechtes Auge (nach E.T.BELL).

nach einem anderen Typus vollzieht
als beim Sduger bzw. beim Menschen,
so sind doch die allerersten Stadien beider Wirbeltierklassen durchaus mit-
einander vergleichbar. Die aus den Versuchen BELLs - hervorgehende wvéllige
Unabhdngigkeit der Nasenanlage des Frosches auf frither Entwicklungsstufe von
Gehirn und Mundhohle (mit welchen Organen sich spéter typische, unlésbare Ver-
bindungen herstellen), diirfte auch fiir die Sdugernase zutreffen. Bemerkenswert ist
ferner die grofle Regenerationsfihigkeit der Nasenanlage, wobei die Regeneration
vom Ektoderm der Umgebung der urspriinglichen Nasenanlage ausgeht. Wird die
Nasenanlage in einen ihr sonst fremden Boden verpflanzt, so entwickelt sie sich
daselbst anndhernd in normalem AusmaB weiter und kann auch einen Anschluf3
an das Gehirn herstellen. Die Hirnpartie, an welche die transplantierte Nasen-
anlage solcher Art AnschluB findet, kann auch eine nicht zum Riechhirn gehérige
sein. Die Moglichkeit, einen AnschluB an den Pharynx zu finden, hingt vom
Ort der Implantation des iiberpflanzten Riechsackes ab, konnte sich daher in
den Versuchen BELLs nicht realisieren. Werden also Embryonen auf friihen Ent-
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wicklungsstufen (primére Augenblase, flache Riechplakode, Hirn im Dreiblidschen-
stadium usw.) von einer dufern Noxe getroffen, welche eine oder beide Riechplakoden
beschddigt oder verschiebt, so besteht die Moglichkeit, daf3 von Resten der beschdidigten
Nasenanlage oder von deren unmittelbarer Umgebung eine neue Nasenanlage regene-
riert wird und daf3 eine eventuell in fremde Umgebung verschobene Riechplakode
sich daselbst — wenn auch nicht zu voller Hohe und Funktion — weiterentwickelt.

Auch H. SpEMANN (Lit. IT/e) konstatierte unabhingige Entwicklung der Riech-
grube vom Vorderhirn, wenigstens vom Neurulastadium an. Wird die vordere Hélfte
der Medullarplatte mit den Wiilsten entfernt, so finden die vom Riechepithel aus-
gehenden Olfactoriuszweige entweder keinen Anschluf an das Gehirn oder an in-
addquate Teile desselben, wie beispielsweise an das Mittelhirn. Bei Transplantations-
experimenten der Kopfhaut, wobei hiufig die Anlagen von Saugnapf, Riechgrube und
Labyrinthbldschen mit disloziert wurden, konnte SPEMANN wiederholt nachweisen,
daB sich diese Anlagen an ihrem neuen Ort ungestort weiterentwickelten. — H. S. BURR
(1916a u. b, 1920) entfernte an Amblystomaembryonen von 5 bis 6 mm Linge eine
oder beide Riechplakoden vollsténdig, was durch das scharfe Hervortreten derselben
sehr erleichtert ist. Bei der weitaus gréten Zahl der operierten Embryonen fand
keine Regeneration der Nase statt, obwohl die Tiere mehrere Monate am Leben er-
halten wurden. BURR zog daraus den Schluf}, da8 dasjenige Areale, welches befiahigt
ist, die Riechplakode zu regenerieren, bei Amblystoma viel weniger ausgedehnt ist
(als beispielsweise bei Rana fusca). Bei Abwesenheit des Nasensackes kommt es
ferner zu einem vollsténdigen Kollaps der Knorpel, welche normalerweise den Sack
umgeben, da nunmehr die normalerweise vorhandene Unterstiitzung des Nasensackes
dem Mesenchym gegeniiber, in welchem die Knorpel gebildet werden, wegféllt. Infolge
der Abwesenheit des Nasensacks bzw. des von demselben ausgehenden Bildungs-
reizes resultierte iiberdies eine Grépenreduktion des Telencephalon. Daraus geht
hervor, daB im ZNS. ein Potential zur Differenzierung besteht, welches zwar die Ent-
wicklung der einzelnen Teile auch ohne Anwesenheit des funktionierenden End-
organs bis zu einer gewissen Hohe fithrt, aber nur dann allen Einzelteilen die letzte
Endform und EndgréBe zu geben in der Lage ist, wenn eine aktive Funktion der
zugehorigen Endorgane einsetzt bzw. die entsprechenden peripheren Neurone ein-
dringen.

Weitere Experimente H. S. BURRS an Amblystoma punctat.-Larven (1924)
galten dem Studium des Verhaltens wvon transplantierten Riechplakoden gegen-
wber dem ZNS. Es wurde dabei die exstirpierte Riechplakode Wirtstieren derselben
Art und desselben Stadiums an verschiedenen Stellen des Kopfes eingepflanzt
mit und ohne Riicksicht auf richtige Orientierung. Fast in der Hilfte der Fille ver-
einigten sich die Nervenfasern mit dem N. olfact. des Riechsackes des Wirtstieres
und stellten eine vergroBerte Einheit dar. In einer groBen Zahl der Félle nahmen
einzelne Nervenfasern aus dem Transplantat einen kaudalen Verlauf durch die dichte
Hirnkapsel hindurch, zogen gegen die dorsolaterale Wand des Diencephalon und
wuchsen in der tiberwiegenden Mehrzahl sogar in das Diencephalon (pars dors. thalami)
hinein. .

Daraus geht hervor, daB aus der sich mehr minder normal entwickelnden trans-
plantierten Riechplakode reichlich nervése Elemente hervorwachsen, welche unter
anderen Wegen auch einen solchen in das Diencephalon einzuschlagen vermogen,
sich also mit einem Abschnitt des ZNS. verbinden kénnen, welcher geweblich durchaus
vom Lob. olfact. verschieden ist. — Ahnliche Ergebnisse erzielten MAY und DETWILER
(1925) ebenfalls an Amblystoma punctat.-Larven.

Da offenbar die Regeneration der Nasenanlage bei verschiedenen Amphibien-
arten sehr verschieden ausfallen kann (vgl. die Experimente von BELL und SPE-
MANN einerseits und von BURR anderseits), unternahm G. EXMAN neuerliche
Versuche und verfolgte dabei auch die feineren Vorginge des Regenerations-
prozesses sowie alle Phasen der mormalen Ausbildung der Nase, Bildung der
Choanen usw. Die Tiere (meist Rana fusca) wurden in sehr frithen Stadien operiert:
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1. Medullarplatte vorhanden, aber noch ganz offen; 2. Medullarplatte geschlossen,
aber noch keine Schwanzknospe vorhanden; 3. Schwanzknospe vorhanden,
Kiemenwiilste eben angedeutet; 4. Nasengruben gerade angedeutet, grofie
Kiemenwiilste. Stets wurde moglichst vollstindige Entfernung einer Nasen-
anlage angestrebt, das exstirpierte Stiick daher sehr grofl gewdhlt. Die Tiere
wurden vier bis zwolf Tage post oper. getétet.

Die normale Entwicklung der Amphibiennase, insbesondere der Anuren,
sei hier zum besseren Verstindnis der Regenerationsvorginge vorausgeschickt,
speziell auch die Ausbildung der Choane, deren Bildungsart m. E. — trotz der
diesbeziiglichen wichtigen Unterschiede zwischen Amphibien und Siugern® —
in manchem prinzipiellen Punkt auch fiir den Menschen von Bedeutung ist.
Uber die Anatomie der Amphibiennase finden sich Angaben bei GOETTE, BORN,
GAUPP und namentlich bei HINSBERG (Arch. mikr. Anat. 58, 1901). Die feineren
Zellvorginge bei der allerersten Entwicklung — Einstiilpung der Riechplakoden —

Abb. 6. Nasenentwicklung bei Rana fusca Abb. 7. Choanenentwicklung bei Rana fusca
(nach G.EEKMAN). (nach G. ERMAN).

Plastische Rekonstruktionen (a) bzw. Schnitte (b, c, €) senkrecht zur Bildfliche durch die Nasenanlage in

den durch die Pfeile (B—B, C—C, E—E) angegebenen Richtungen. no N. olfact.; la lat. Appendix;

ubl unterer Blindsack; me Mundhdhlenepithel; ¢k Choane; vf vordere Choanenfalte; Af hintere Choanen-
falte; bs Blindsack der Mundhohle; rw Ringwulst der Nase.

beschrieb L. MarcarerTt (Lit.Ia): Die Hohlraumbildung wird durch die
Rurrinischen Keulenzellen hervorgebracht, welche zuerst dem Strat. sensitivum,
dann auch dem Periektoderm (Deckschicht) angehéren. Im Zentrum der Riech-
gruben sind beide Zellschichten (Deckschicht und Sinnesschicht) in Bewegung,
an der Peripherie nur die Sinnesschicht. Innerhalb letzterer vollzieht sich die
Proliferation der zelligen Elemente der Riechgrube. Wie Untersuchungen spéterer
Stadien zeigen, reicht die Deckschicht nicht besonders tief in die Nasenhohle.
Der kaudale Teil letzterer entsteht durch eine Spaltbildung innerhalb des anfangs
soliden zapfenformigen distalen Endes der Riechplakode, welches nur aus der
Sinnesschicht gebildet ist (G.Exman). Der distale Zapfen der Riechplakode
nihert sich immer mehr und mehr dem Entodern der Mundhoéhle (Abb. 6),
schlieBlich wird eine innige Verbindung beider Epithelarten hergestellt. Der Bau
der fertigen larvalen Choane geht aus der Abb.7 hervor. Die Offnung in der
Mundhohle wird durch zwei in die Querrichtung des Kérpers gestellte Falten

1 Die Nasensidcke der Amphibien brechen nimlich nach dem Durchreifen der
Rachenmembran kaudal von den Resten derselben in den Vorderdarm durch, die
Choane liegt also nicht wie bei den Séugern im Bereich des Ektoderms, sondern in
jenem des Entoderms. Die Bildung eines sekundiren Gaumens unterbleibt.
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umgrenzt, die vordere und die hintere Choanenfalte (vi, hf). Kaudal von der hinteren
Choanenfalte befindet sich eine tiefe blindsackartige Einstiilpung der Mundhéhlen-
wand (bs). Da sich das Entodern durch reichliche Dotterkérncheneinlagerung
in seine Zellen gut vom Ektodern unterscheiden 148t, so kann die Frage nach den
Grenzen der beiden Keimblétter im Choanalbereich dahin beantwortet werden,
daBl das Entoderm wohl die Hauptmasse der Choanenfalten beisteuert, aber nicht
in den Nasengang hineindringt, sondern nur eine wenig tiefe Einsenkung an der-
jenigen Stelle bildet, an welcher das Choanenlumen durch Spaltbildung (von der

Abb. 8a—m. Graphische Rekonstruktion verschiedener Typen regenerierender linker Nasenanlagen von dorsal
gesehen (nach Horizontalschnitten) (nach G. EKMAN).
a, g, h und k nihern sich in der typischen Entwicklung, die groBe Anlage bei d und e hingt nur an einer
schmalen Stelle mit der Haut zusammen, bei f fehlt dieser vollig. Die Anlagen von k, 1 und m stehen zwar
mit dem Entoderm der Mundhéohle in Beriihrung, sind aber noch ohne Lumen. Letzteres ist nur bei d und g
vorhanden (gestrichelter Ring). Nur bei k ist ein Olfactorius gebildet. Die gestrichelte Linie gibt die Hirngrenze
an. g, h, i sind zwei Tage nach der Operation, a, d vier Tage, k sechs, b, 1, m sieben, e acht, f, j zehn und
¢ elf Tage nach der Operation.

Nase, also der Ektodermseite her) entsteht. Spéter 148t sich die Grenze zwischen
beiden Epithelarten nicht mehr ermitteln. Die Choanenbildung ist bei zwolf
Tage alten Larven vollendet.

ErmMAN konnte nun feststellen, daf die Regeneration der exstirpierten Nasen-
anlagen in der iiberwiegenden Zahl der Fille auftritt und daB dort, wo sie vermiBt
wurde, von der Umgebung mehr als sonst weggenommen, z. T. auch in relativ
spéiten Stadien (3 und 4) operiert worden war. Die Regeneration vollzieht sich dabei
entweder sehr dhnlich wie die normale Entwicklung, in manchen Féllen zeigen sich
aber micht unwesentliche Abweichungen. Ist die Wunde geheilt, so bildet das neue
Ektoderm eine fast typische Plakodenanlage, so daB man schon drei bis vier
Tage nach der Operation auch an Schnittserien kaum einen Unterschied zwischen
beiden Seiten wahrnehmen kann. Wo aber die Vernarbung nicht gleich glatt
stattgefunden hat, erfolgt die Nasenbildung sehr abweichend von der typischen
Entwicklung. Dabei kann die sich ins Mesoderm einsenkende Nasenanlage breit
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oder nur sehr schmal mit der Oberfliche zusammenhéngen, ja auch Fehlen des
Zusammenhangs wurde beobachtet. Nicht selten ist die ganze Nasenanlage
schmal und manchmal auch noch ohne Lumen, wenn schon die Verbindung
mit dem Entoderm der Mundhéhle hergestellt ist. Manchmal ist die sich regene-
rierende Nase dicht an das Vorderhirn geriickt und es bildet sich ein deutlicher
N. olfact. aus, bei den meisten Regeneraten fehlt jede Verbindung mit dem
Gehirn (wenigstens bis zum Zeitpunkt der Totung des Tieres). Es gibt Fille
ohne &uBere Nasenoffnung, aber mit Choanendéffnung und lumenlose Nasen-
stringe mit deutlicher Choanal6ffnung, woraus hervorgeht, dafl nicht notwendig
ein offener Nasengang vorhanden zu sein braucht, um eine typische Choanen-
gegend mit vorderer und hin-
terer Falte und dazwischen be-
findlicher seichter Grube hervor-
zubringen. Man kann hieraus
schlieBen, daf die Beriihrung der
ektodermalen Anlage (Reizwir-
kung ?) geniigt, um die Choanen-
bildung auszulésen (etwa ver-
gleichbar der Linsenbildung aus
dem Ektoderm bei Beriihrung
desselben durch die primére
Augenblase!).r Auch Fehlen
der duBeren und der Choanal-
offnung mit spaltformiger Lu-
menbildung im Inneren der
Nasenstringe wurde gesehen,
woraus hervorgeht, daf8 die
Abb.9a und b. a Horizontalschnitt durch die Nasenregion Lumenbildung unabhdingig wvon
20 Tage nach der Entfernung der linken Riechplakode nebst der Deckschicht des Elktoderms

etwas Mesoderm im vierten Stadium (nach G.EKMAN). . . . ..
nn regenerierte normale linke Nase; un regenerierte iiberzihlige erf Olgt' Schliefilich glbt es Fille

Nase; cir cornu trabeculae; ps Pigmentschicht. mit fast normaler Nase bei Feh-
b Die regenerierte iiberziihlige Nase bei starkerer Vergroerung.  Jopy der Choane ( Abb. 8a bis m
: illustriert das Gesagte).

War mit der Entfernung einer Nasenanlage auch vom darunter befind-
lichen Mesoderm einiges Gewebe abgetragen worden, so trat die ganz oder
groBtenteils regenerierte Nase mit der gegenseitigen in nahe Beriithrung oder
verschmolz z.T. mit derselben. Es war dann eine einzige median gelegene
duBere Nasenéffnung vorhanden. Daraus ergaben sich &hnliche Bilder wie
bei den Cyklopen von LErPLAT oder CoTRONEI. Unter dem Material ERMANs
fand sich ferner auch ein Fall von Superregeneration der Nasenanlage, indem
sich an der operierten Seite zwei Nasen entwickelt hatten. Dieses Tier war
im vierten Stadium operiert und dabei auch darunter liegendes Mesoderm
entfernt worden. Von den zwei neugebildeten Nasen entsprach die laterale
ihrer Lage und ihrem Bau nach dem typischen Organ, die medial davon gelegene
kleinere Nase dagegen der iiberzéhligen. Die laterale Nase hatte eine typische
Choane und war mit der Kérperoberfliche nur durch einen schmalen Ektoderm-
strang verbunden. Der Fundus der iiberzihligen enthielt ein kleines zweiteiliges
Lumen, reichte aber nur bis zum Cornu trabeculae und wurde wohl dadurch
gehindert, tiefer einzudringen (Abb. 9a u. b).

1 Gelege;’olich scheint auch Anndherung der Nasenanlage zu gentigen, um Choanen-
bildung zu induzieren. Solches beobachtete H. SPEMANN (Lit. IT/c, S. 21) als Neben-
befund. Andeutungen hiervon sah auch EKMANN in dreien seiner Félle.
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ExrmMAN konstatierte ferner an Hyla arborea, dafl unter den transplantierten
Nasenanlagen einige, fast typisch ausgebildete der Mundhéohle dicht angenédhert
waren und daB es gleichwohl nicht zur Choanenbildung gekommen war. FEr
zog daraus den SchluBl, dafl anscheinend ,,ortsfremde Stellen der Mundhohle durch
die Einwirkung der ektodermalen Nasenanlage nicht zur Choanenbildung induziert
werden'* kinnen.

SchlieBlich hat noch P. PAsQuiNl an Axolotlembryonen bei Transplantationen
von Sinnesorganen im Anlagestadium die Unabhéngigkeit der Entwicklung dieser
Anlagen von der Umgebung und ihre Tendenz, sich mit dem ZNS. zu verbinden, fest-
gestellt.

Die Befunde von ExmaN decken sich demnach weitgehend mit denjenigen
von BELL und SPEMANN und erhirten die Tatsache, da3 ber verschiedenen Tier-
arten eine verschieden gute Regenerationsfihigkeit vorhanden ist (BURR). Ob regene-
riert wird oder nicht, hingt auch von der GroBle des Wunddurchmessers bzw.
davon ab, ob von der Umgebung betrichtliche Teile entfernt wurden. Der Regene-
rationsproze kann auch verschieden ausfallen je nach der Wahl des Zeitpunkts
der Operation. Die Regeneration der Nase zeigt sich unabhéngig vom Gehirn.
Wichtig sind auch die Befunde iiber Regeneration bzw. Mangel der Choanal-
bildung und iber Superregeneration der Nasenanlage nach einseitiger Ent-
fernung derselben.

2. Experimente an ausgewachsenen Amphibien.

Auch iiber das Regenerationsvermégen der Nase an ausgewachsenen Am-
phibien liegen einige wichtige Angaben vor. Um festzustellen, ob hierbei etwa der
EinfluB des ZNSs. — im Gegensatz zur Unabhéngigkeit der Nasenanlage in
frithen Stadien der Entwicklung — ndtig
ist, fiihrte A.v.Sztrs Untersuchungen an
Tritonen aus.

Dabei wurde durch Frontalschnitte a) die
Nase mit ihren duBeren Offnungen, der N. olfact.
und ein Teil des Oberkiefers entfernt, der Bulb.
olfact. aber erhalten; b) durch weiter dorsal ge-
fithrte Frontalschnitte tuiberdies noch der Bulb.
olfact. abgetragen. In der Versuchsreihe a sah
v. SztiTs sich Oberkiefer und Nase binnen etwa
drei Wochen vollstédndig regenerieren, wogegen
dies bei der Versuchsreihe b nicht der Fall war
(Schnittkontrolle). v. SzUTS zog daraus den
SchluB, daB fur die Regeneration des Geruchs-
organs im ausgewachsenen Tier das Erhalten-
sein des zugehorigen Abschnittes des ZNS.s
Vorbedingung sei, demnach eine Abhéngigkeit
der Regeneration der erwachsenen Nase vom
ZNS. bestehe. Bei Nachprifung durch E.

Abb. 10. Salamanderlarve mit auf dem Riicken

GuyENoT und M. VALETTE wurde zwar das eingeheilten Schnauzenpfropfling (nach
Ergebnis der Versuche bestéitigt, den erhaltenen M. VALETTE).
Resultaten aber eine ganz andere Deutung ge- n die regenerierten Nasenoffnungen.

geben. Werden zuerst die Riechlappen ab-

getragen und wird ca. zwei bis drei Wochen spéter der Eingriff a ausgefiihrt, so tritt
\ollstandlge Regeneratlon der Nase samt ihren Offnungen und des Oberkiefers nach
ein bis drei Monaten ein. Wird umgekehrt eine vollstindige Exstirpation der Nasen-
siacke ohne Hirnverletzung ausgefiihrt, so bleibt trotz Vorhandenseins des Lob. olfact.
die Regeneration der Nase vollstdndig aus. Es ist dadurch bewiesen, da auch bei
erwachsenen Tieren (Tritonen) die Regeneration der Nase und des Oberkiefers keine
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Abhingigkeit vom ZNS. zeigt, daf3 aber diese Organe nur dann regenerieren, wenn
sie nicht vollstdndig entfernt wurden. Die Regeneration findet von Resten aus statt.
Die Richtigkeit dieser Deutung wurde tiberdies noch durch folgende Versuche er-
hirtet: Wird bei jungen Salamandra maculosa-Larven die Schnauze vor den Augen
abgetragen und am Riicken derselben Tiere oder eines gleichartigen implantiert, so
heilen diese Schnauzenpfrépflinge nach einigen Tagen glatt ein, obwohl natiirlich
keinerlei Verbindung mit dem ZNS. bzw. mit dem Lob. olfact. besteht (Abb. 10).
Wurden nun nach einiger Zeit die Nasenoffnungen des eingeheilten Schnauzenpfropf-
lings amputiert, so bildeten sie sich in ca. fiinfzehn bis zwanzig Tagen wieder aus.
Die Regeneration der Nase ist also nur an das Vorhandensein von Nasenresten ge-
bunden, wobei es véllig gleichgiltig ist, ob diese Nasenreste in Verbindung mit dem
ZNS. stehen oder nicht. Einige interessante Befunde lieBen sich ferner am Nerven-
apparat erheben: Die Riechnerven des Schnauzenpfropflings konnen auf verschiedene
Weise einen Anschlu8 an den Wirtsboden herstellen, u. a. so, da} sie zwischen die
Muskeln des Riickens eindringen, also in zentripetaler Richtung auswachsen. In den-
jenigen Fillen, in welchen zuerst das Riechhirn entfernt und einige Wochen spéter
die Nasen-Oberkiefer-Partie teilweise entfernt worden war (siehe héher oben), bildeten
die Nn. olfact. an ihren Enden Anschwellungen nach Art eines ,,falschen Lob. olfact.
aus, wobel aber nur ein Gewirr von Fila olfact., keine Glomeruli vorhanden waren.
Das Gehirn kann seinerseits eine Olfactoriuszone, meist als unpaare Kappe auf den
verschmolzenen Hemisphérenenden, regenerieren. In dieser Olfactoriuszone wurden
manchmal auBler Fila olfact. auch Glomeruli gefunden. Die Anschwellung an den
Enden der Nn. olfact. (faux lobe olfactif) war am Ende der Nerven suspendiert und
manchmal in direkter Verbindung mit dem Gehirn. In anderen Féllen wieder sandten
die Nn. olfact. Fasern in die Richtung des Gehirns, welche die Meningen zwar erreichten,
sie aber nicht zu durchdringen vermochten (M. VALETTE).

Aus diesen Versuchen, welche das Verhalten der ausgewachsenen Amphibien-
nase zum Gegenstand hatten, geht hervor, dafl das Nasalorgan zeitlebens eine
grofle Regenerationsfihigkeit bewahrt, dal diese unabhéingig vom ZNS. ist und dall
der Olfactorius, von den Riechzellen zentripetal auswachsend, AnschluB an
andere nervose Substanz (positiver Neurotropismus) zu finden trachtet und,
falls er keine Verbindung mit dem ZNS. (Lob. olfact.) herzustellen vermag, sich zu
neurinomartigen Massen (faux lobe olfactif) verdichtet, dhnlich etwa einem
Amputationsneurinom. Auf diesen interessanten Befund sei hier auch deswegen
besonders hingewiesen, weil er fiir die Milbildungen der menschlichen Nase
von Bedeutung ist (siehe S.75f.).

C. Zusammenfassung der experimentellen Ergebnisse.

Die vorstehende gedringte Ubersicht iiber die experimentelle Zoologie und
Teratologie, soweit sie sich mit dem Riechorgan beschaftigt, zeigt, dafl in den
letzten Jahrzehnten zahlreiche wichtige Feststellungen am Riechorgan der
Fische und Amphibien (z. T. auch an dem der Végel) namentlich unter experimen-
tell-teratogenetischen Verhéltnissen gemacht wurden. Viel spéirlicher sind unsere
experimentellen Erfahrungen an Sédugern, besonders was die Hervorbringung
gewisser typischer MiBbildungen (cyklopische und arhinencephale Fehlbildungen
usw.) betrifft. Speziell dem Nasalorgan gewidmete Untersuchungen fehlen hier
einstweilen vollig. Obgleich nun wesentliche Differenzen in der Ausbildung der
Nasensdcke zwischen den Amphibien und den Sdugern bestehen, sind trotzdem
so viele Parallelen in allgemeinbiologischer Beziehung vorhanden, dafl wir
einstweilen mangels spezieller Erfahrungen an Sugetieren bei unseren Betrach-
tungen iiber die Entstehung nasaler Fehlbildungen uns nicht zuletzt wohl auf
die Erfahrungen aus anderen Vertebratenklassen und besonders auf die bei
Amphibien gemachten stiitzen diirfen.
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III. Die Milbildungen und Anomalien der Nase.

A. Arhine und hyporhine Fehlbildungen.!

1. Aprosopie (Ducts) (Lit. IV.).

(Synonyma: Triocephalie [ISIDORE GEOFFROY ST. HILAIRE], Perocephalus
aprosopus [GURLT]).

Unter dieser Bezeichnung versteht man kompletten Gesichtsmangel bei
mangelhafter Schédelbildung bzw. Defektuositit dreier Sinnesorgane (Auge,
Geruch- und Geschmacksorgan, daher 7T'riocephalie).

Vorkommen: Bei Haustieren (Schaf, Schwein, Hund, Katze, Rind, Ziege,
einmal auch an der Taube) relativ hiufig, besonders beim Schaf (E. und J.
Grorrroy ST. HiLARE, GURLT, OTTO, VROLIK, M.DUVAL und G.HERVE,
O. SCcHULER u.a.), beim Menschen #uBerst selten (sechs Fille referiert von
C. Tarurrr (Bd. 8, S. 421ff.), besonders instruktiv
die Beobachtung von K. Pokorny (Abb. 11):

Reifer, schwichlicher, kurz nach der Geburt ge-
storbener Knabe, auler der Aprosopie nur mit einem
iiberzahligen Finger der linken Hand behaftet. Kopf
sehr klein, zeigt vorne eine haarlose kleine Gesichts-
fliche. Ohren nach der Mittellinie zu nahe zusammen-
geriickt, von Augen, Nase und Mund keine Spuren.
Am Schédel mangelten alle an der Bildung des Ge-
sichts beteiligten Knochen, das Hirn war zu genauerer
Untersuchung nicht mehr tauglich, Nn. IX und XII
rudimentér, vollsténdig nur Nn. VIIT und X, alle
ubrigen fehlten. Pharynx blindsackartig, durch die
rudimentére Tube und eine Offnung im Trommelfell
mit dem rechten duBleren Gehérgang in Verbindung
stehend, so daB3 durch einen in den &uBeren Gehor-
gang gebrachten Tubus der Pharynx und die Lunge  Abb. 11. Kopf und Hals eines Apro-
aufgeblasen werden konnten (Kind hatte deutlich ge- sopus (nach K. POKORNY).
atmet, offenbar auf diesem Wege!). Ubrige Sektion
ohne pathologische Besonderheiten. Eine sehr derbe Bindegewebsmasse breitete sich
vom vorderen Rand und der unteren Fliche der Schidelbasis zum oberen Rand des
Zungenbeinkérpers aus und bildete gewissermaBen die vordere Rachenwand. Die Annuli
tympanici, eine Art Trommelfell, Gehdrginge und Tuben wurden beiderseits festgestellt.

Die Zergliederungen triocephaler tierischer Mifbildungen (Beobachtung
O. ScaULERs auch histologisch untersucht!) sind mit diesen Feststellungen in
guter Ubereinstimmung :

Kopf stets viel zu klein, stellt kugelige Anschwellung dar, Augen und Nase fehlen,
ebenso meist alle vom ersten Kiemenbogen sich ableitenden Organe und Gebilde,
jedenfalls die Mundhohle; Zunge fehlt oder es ist nur hinten ein Rudiment (anscheinend
ohne Geschmackspapillen) erhalten (wogegen der neunte Hirnnerv ofters aufge-
funden werden konnte). Ohrmuscheln stets vorhanden, die Gehorgénge, die Mittel-
ohren (Trommelfell mit Gehérknéchelchen) schwanken in der Ausbildungshéhe, sind
meist ,,verschmolzen®, Labyrinthe in der Zweizahl vorhanden. Alle Abkémmlinge
des Pros- und Mesencephalon fehlen meist, doch ist gelegentlich auch das dritte Hirn-
blischen z. T. defekt und in extremsten Féllen nur noch eine Medulla oblong. vor-
handen. Pharynx, Oesophagus und Larynx vorhanden, ersterer vorne teils geschlossen,

! Diese Termini beriicksichtigen den Zustand des peripheren Geruchsorgans, be-
ziehen sich jedoch nicht auf das Riechhirn. Vgl. hierzu die Ausfithrungen auf S. 60f.
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teils mit der meist ,,verschmolzenen‘‘ duBleren Ohréffnung kommunizierend. In der
weitaus tiberwiegenden Anzahl der Fille stellt diese Kopf-, Schidel- und Hirnmif3-
bildung die einzige am Korper vorfindliche dar.

Die Aprosopie ist nach den Auffassungen der modernen Teratologie als
eine Kombination zweier wohlcharakterisierter MiBBbildungsreihen, ndmlich der
Otocephaliereihe mit der Arhinencephalie-, Cyklopie-, Anophthalmiereihet zu
werten, und zwar gewissermaflen als Kombination der schwerst defekten
Endglieder beider Reihen (vgl. H. JoseEpmy, b). Fir diese Kombination
kann auch der von BrANC- gepridgte Terminus ,,Sphérocephalie’ gebraucht
werden. — Diese Mifibildungen stellen einen sehr schweren Defekt am vorderen
Korperende dar. Bei der reinen Otocephalie spielt sich diese Defektuositéit vor-
wiegend im Bereich des ersten Kiemenbogens in variabler GréBe ab und 148t das
Gehirn intakt. Bei der Cyklopie und verwandten Formen werden mehr minder
betrachtliche Teile der Stirnfortsitze mit dem Riechapparat und wechselnd
grofle Teile des Tel- und Diencephalon mit den daraus entspringenden Augen-
blasen befallen. Fiir die Kombination von Otocephalie mit Cyklopie bzw. An-
ophthalmie, wie sie der Aprosopie zugrunde liegt, miissen entsprechend dem viel
groBeren Endeffekt auch viel ausgedehntere urspriingliche Defektuositéiten an-
genommen werden. Bei der Triocephalie schlieBlich greifen letztere namentlich
auch weiter in die Hirnanlage hinein und beziehen auch das Ursprungsgebiet
des mittleren Hirnblischens mit ein. Uber die schéidigende (defekterzeugende)
Ursache sind wir nicht sicher unterrichtet. Viele Anzeichen sprechen jedoch dafiir,
daB keine groben mechanischen Momente am Werk sind, sondern chemisch-toxische
Noxen von bisher unbekannter Konstitution (siehe die hoher oben gegebenen
Ausfithrungen iiber die Entstehung der MiBbildungen im allgemeinen und vgl.
die Abschnitte iiber die Ergebnisse der experimentellen Teratologie und iiber die
Experimente am Nasalorgan), welche wahrscheinlich infolge uteriner Erkran-
kungen entstehen und den Embryo schidigen. Der Zestpunkt ist sehr frith anzu-
nehmen, fir die Cyklopie bzw. fiir die Triocephalie spatestens das Stadium der noch
offenen Medullarrinne, fiir die reine Otocephalie ein etwas spéteres. Entsprechend
den Feststellungen C. M. CHILDs und seiner Schule werden wir vermuten diirfen,
daB der Zeitpunkt der Anlage der Augen, der Hirnblischen, der Riechplakoden
bzw. der verschiedenen Gesichtsfortsitze derjenige ist, welcher wegen der an diesen
Orten vor sich gehenden méchtigen Proliferation und gesteigerten Stoffwechsel-
vorgénge die giinstigsten Chancen zur Stérung bzw. partiellen oder totalen Zer-
storung bietet und von der miBbildenden Noxe auch tatséchlich beniitzt wird
(mehr minder tiefgehender keilférmiger Gewebsausfall). Hierbei ist die Tatsache
zu beachten, dall so weitgehend differenzierte Organanlagen und zur Bildung der
verschiedenen Gesichtsfortsitze ausgeteilte Mesenchymabschnitte, falls sie
zerstért werden, von der Umgebung her nicht oder in 'nicht nennenswertem
MaB mehr regeneriert oder substituiert werden konnen, da die Umgebung eben
wegen der weitgediehenen Differenzierung ebenfalls fest umrissene, aber ver-
schiedene Bildungsaufgaben hat. Dies vorausgeschickt, sind die auf so friiher
Stufe der Entwicklung gesetzten Stérungen in ihrem Endeffekt leicht zu ermessen.
Und da die noch lebensfahig gebliebenen, den urspriinglichen Defekt rings be-
grenzenden Gewebe letzteren rasch schliefen und sich miteinander vereinigen,

! Die Anophthalmie fur sich allein 148t natiirlich ebenfalls jede Nasenbildung
vermissen. Der kirzlich von G. ILBERG beschriebene totgeborene mikrocephale
Fetus mit Fehlen der Augen, der Nase und der Nn. optici sowie schwersten Hirn-
defekten gehort anscheinend hierher, zeigt aber wegen des Verschlusses der Gehér-
ginge und MiBbildung der Ohrmuscheln einen Ubergang zur Otocephalie.
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miissen im ausgewachsenen Zustand nunmehr verschiedene Gewebe und Organ-
abschnitte sich miteinander ,,verwachsen‘ oder ,,verschmolzen‘’ zeigen, die de
norma oft weit voneinander distant sind. Dies charakterisiert die formale Genese
aller dieser verschiedenen MiBlbildungen, welche im einzelnen wegen der ver-
schiedenen GréBe der urspriinglichen Defekte alle moglichen flieBenden Uber-
génge von einer Form zur anderen erkennen lassen, derart, dal nicht zwei Mif3-
bildungen gefunden werden konnen, welche voéllig miteinander iibereinstimmen.

Gleichwohl ist die Aufstellung gewisser Mifbildungstypen nicht nur aus
morphologischen Griinden (Endaspekt!) und aus praktischen Bediirfnissen der
Verstandigung geboten, sondern weil dem Auftreten der diversen Mifbildungs-
typen offenbar das Einsetzen der Noxe zu ganz speziellen, voneinander ver-
schiedenen Zeitabschnitten entspricht. Natiirlich sind auch Kombinationen
von zwei oder mehr Haupttypen von MiBbildungen bzw. von Einzelgliedern
zweier oder mehrerer MiBbildungsreihen moglich, wie dies tatséchlich bei der
Aprosopie der Fall ist. Dies wird um so leichter und dann fast regelmifig der
Fall sein, wenn die Anbildungszeit der betreffenden Organanlagen (hier der
Hirnbldschen, der Anlagen der Augen und der Riechplakoden einerseits und des
ersten Kiemenbogens anderseits) zusammenfallen (was vielleicht bei einzelnen
Tierarten der Fall ist) bzw. wenn die Stérung im gegenteiligen Fall iiber einen
langeren Zeitraum hinaus sich erstreckt und dann die spéter auftretende Organ-
anlage (wie beispielsweise jene des ersten Kiemenbogens beim Menschen) miterfaf3t.

Die Ursache der Aprosopie (und verwandter Milbildungen) in inneren Griinden
(Genodemutationen in den Keimzellen vor der Befruchtung) zu suchen ist zwar
nicht unvorstellbar, erscheint mir aber weniger wahrscheinlich, da die Demutation
sich wohl stets auf mehrere nebeneinanderliegende Gene erstrecken diirfte und
daher mit dem Auftreten komplexer und stets typisch wiederkehrender Fehl-
bildungskombinationen zu rechnen ist. Hier aber wurde mit ganz seltenen Aus-
nahmen (wie im geschilderten Fall von PoxorNy, welcher Hyperdaktylie zeigte)
sonst keinerlei Mif3bildung am iibrigen Kérper nachgewiesen, es sei denn, dafl man
die Kombination der beiden Mibildungsreihen (siehe oben) schon als komplexe
Fehlbildung auffaBt. Uber das Fiir und Wider der zwei Haupterklirungsmoglich-
keiten (Genodemutation in den Keimzellen vor der Zeugung bzw. exogene Storung
mit somatischer, lokalisierter Genodemutation und partieller Gewebszerstérung)
siehe auch die Ausfithrungen S. 7f. und am Schlufl der Besprechung der Cyklopie-
und Arhinencephaliereihe.

2. Cyklopie (Lit.IV).

Die iiberwiegende Anzahl der Cyklopen trédgt oberhalb des Cyklopenauges
ein Anhangsgebilde in Form eines Riissels (mediane Proboscis oder Proboscis
schlechtweg), welcher sich bei Untersuchung als Aquivalent des Nasenapparats
erweist. Eine kleinere Anzahl von Cyklopen ldBt jedoch einen Riissel vollig
vermissen.

a) Cyklopie ohne duBlerlich sichtbares Nasenrudiment.

Kasuistik: Hierher gehorige Fille beschrieben z. B. M. Havasar (Fall 1),
M. LovinsorN (kompliziert mit Encephalocele parietalis), R.H. WHITEHEAD,
A. HiranNo. Bisher wurden solche Fille nicht systematisch, namentlich nicht
histologisch auf eventuell vorhandene Reste des Nasenapparats untersucht.
Bei einem aus dem Privatbesitz des Herrn Prof. G.B. GRUBER-G6ttingen
stammenden reifgeborenen Ziegencyklops ohne Riissel hatte ich Gelegenheit
eine histologische Untersuchung (liickenlose Frontalschnittserie) des gesamten
Schnauzen- Nasen-Augen-Apparats mit folgenden FErgebnissen durchzufiihren:
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Der duBere Aspekt (Abb. 12) weist groBe Ahnlichkeit mit dem von E. SCHWALBE
und H. JosEPHY abgebildeten Ziegencyklops (l.c.Abb. 132) auf und bei der anatomi-
schen Untersuchung ergab sich in manchen Punkten Ubereinstimmung mit einer
von J. A. PIRES DE LimA (a) beschriebenen riissellosen cyklopischen Ziege.
Im Zellgewebe zwischen der riisselférmig aufgebogenen Oberlippe und dem Bett des
Doppelauges findet sich in der Medianebene ein unpaares, schlauchférmiges, sagittal
verlaufendes Ganglumen, welches mit einem mehrschichtigen Epithel ausgekleidet
ist. Die Basalzellen sind zylindrisch, die oberfldchlichsten platt, jedoch nicht ver-
hornt, Interzellularbriicken sind offenbar wegen der relativen Dicke der Schnitte
nicht zu erkennen, es findet sich keine Basalmembran. Der Gang darf wohl als dufleres
Nasenrudiment — entsprechend dem Nasenvorhof — gedeutet werden. Dieses als
duBleres Nasenrudiment angesprochene Ganglumen ist durch eine groBere Reihe von
Schnitten zu verfolgen. In weiter dorsal gelegenen Schnitten treten drei verschieden
grofBe, mit mehrzeiligem Zylinderepithel ausgekleidete Ganglumina auf, welche aber

Abb. 12. Ziegencyklops ohne Riissel.

einen Zusammenhang mit dem oben beschriebenen ,,duleren Nasenrudiment‘‘ nicht
erkennen lassen. Rund um die Génge herum findet sich keinerlei Muscularis, nirgends
Olfactoriusbiindel, nur teils lockeres, teils mehr dichtes, welliges Bindegewebe, in
welches zahlreiche pracapillare und auch groBere vendse Gefdle sowie ein unter-
mittelgroBer Arterienzweig eingelassen sind. Weiter dorsalwérts vereinigen sich die
drei Lichtungen schlieflich zu einem einzigen querovalen gréBeren Lumen, welches,
von geféBfiihrendem Bindegewebe umgeben, in einen sagittal verlaufenden rinnen-
formigen Knochen eingelassen ist. Die Hohlrinne wandelt sich dann zu einem Knochen-
kanal um, welcher den Gang umschlieBt. Letzterer 148t nunmehr wieder eine Teilung
in ein groBeres und zwei kleinere Lumina erkennen. Im Epithel dieser Génge sind
an einzelnen Stellen deutliche intraepitheliale Driisen, wie sie auch in der Nasenschleim-
haut vorkommen, zu sehen. Nirgends Nervenfasern. Das Gangsystem ist dann noch
durch eine groBere Reihe von Schnitten dorsalwiirts verfolgbar, endigt aber schlieBlich
blind. Folgende Deutungsmdglichkeiten sind zu erwigen: a) inneres Nasenrudiment,
b) kolobomatdse Cysten und c) das Trénennasengangsystem. Kolobomatése Cysten
sind bei Cyklopie nicht selten, sie hingen meist mit dem héufig bestehenden Kolobom
an der Unterfliche des cyklopischen Bulbus zusammen und sitzen im Bereich des
Unterlides bzw. des Augenbettes. Gegen diese Deutung spricht das Fehlen jedes
Zusammenhanges mit dem Bulbus, namentlich aber der voéllig abweichende histo-
logische Bau. Gegen ,,inneres Nasenrudiment‘ scheint die Lage des Gangsystems
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unterhalb des Cyclopenauges zu sprechen, da wir gewohnt sind, eventuelle Nasen-
rudimente nahezu stets iiber, keinesfalls aber unter dem Auge angeordnet zu finden.
Die letzte Moglichkeit — T'rdnennasengangsystem — ist dagegen am wahrscheinlichsten,
da von den ableitenden Trdnenwegen am cyclopischen Bulbus nichts gefunden wurde
und das Gangsystem kaudal vom Bulbus, im Augenbett, liegt. Die intraepithelialen
Driisen sprechen nicht gegen die Deutung als abfithrende Trdnenwege und der das
Gangsystem umgebende venose Plexus ist sogar besonders gut hierfiir zu gebrauchen.
Die Knochenrinne bzw. der Knochenkanal, in welchen das Gangsystem eingeschlossen
ist, kénnte entweder als Verschmelzung der Trénenbeine gedeutet werden oder wahr-
scheinlicher als zur Rinne bzw. zum Rohr ,,verschmolzene‘‘ Reste der Proc. frontales
der Oberkieferbeine. — Die Ergebnisse der Serienuntersuchung von Hirn und Auge
wurden in einer eigenen Arbeit mitgeteilt (STUPKA, a): Die Nn. olfact. fehlten
vollstdndig. Das median gelegene Cyclopenauge enthielt nur eine Linse und nur die
etwa in der Medianlinie stérker faltenartig vorspringende Retina lie3 erkennen, da@
es aus der ,,Verschmelzung‘ zweier Bulbi entstanden war. Ein Augenstiel bzw. N. opt.
lie sich nicht mit Sicherheit nachweisen. Der Bau des Auges entspricht demnach
den héchsten Graden der Cyclopie. Die Tract. opt. lieen sich, wenn auch verhéiltnis-
méBig schwach ausgebildet, auffinden, ebenso ihr Einstrahlen in zwei laterale Knie-
hocker bzw. ins Strat. opt. der Vierhiigel. Das Thalamusgebiet fand sich ziemlich
verdndert. Wichtig war die Feststellung, dal in diesem Falle, in welchem auBer einem
dulleren Nasenrudiment das gesamte von den Riechplakoden abzuleitende Nasal-
organ fehlte und keine Olfactoriusfasern vorhanden waren, der zentrale Riech-
apparat sich gleichwohl nur in seiner ersten Etappe, ndmlich im Bereich des Lob.
olfact., miBBbildet fand. An Stelle zweier Lob. olfact. war nur ein anscheinend
,,verschmolzener* und reduzierter, knollenférmiger, medianer Hirnabschnitt vor-
handen, das Ammonshorn und das Hippocampusgebiet war dagegen beiderseits
normal gebildet.

Es geht daraus hervor, daf selbst ber den Hdchstgraden der Cyklopie, in welchen
der eigentliche Nasenapparat ginzlich fehlt, nur ein Teil des zentralen Riechapparats,
und zwar der dem Lob. olfact.-Gebiet entsprechende Abschnitt, defekt und mifbildet
ist, wogegen die ibrigen Abschnitte vorhanden sind. Dasselbe gilt dann um so
mehr noch fiir die unter dem Namen ,,Arhinencephalie” zusammengefafiten
leichteren Grade der cyklopisch-arhinencephalen Mifibildungsreihe (siehe dariiber
das Folgende). Der Terminus ,,Arhinencephalie, welcher Fehlen des Riechhirns
bedeutet, ist also nicht ganz zutreffend, indem selbst in den hochsten Graden der
MiBbildungsreihe, namlich bei der Cyklopie, nur das Lob. olfact.-Gebiet Schaden
genommen hat und nicht etwa der ganze zentrale Riechapparat. Dies ist aus
der Genese der Milbildung ohne weiteres verstdndlich, indem eben nur die vor-
dersten Hirnpartien — Diencephalon und Telencephalon bei Cyklopie, meist
nur das Telencephalon allein bei den verschiedenen Formen der Arhinencephalie —
defekt sind und die tibrigen nicht lddierten Hirnabschnitte sich nach dem Prinzip
der Rouxschen Selbstdifferenzierung weiter bis zur Endreife ausbilden, ganz
unabhéngig vom peripheren Riechorgan und auch weitgehend selbstindig
gegeniiber den Riechzentren des (miBbildeten) Telencephalon.

Der untersuchte Ziegencyklops zeigt, daB Cyklopien ohne Riissel nur dann
als bar jeglicher Nasendquivalente zu bezeichnen sind, wenn eine histologische
Untersuchung die vollige Abwesenheit solcher ergeben hat.

b) Cyklopie mit 4uBerlich sichtbarem Nasenrudiment
(Riisselbildung = Proboscis).

Der Riissel liegt mehr minder median, oberhalb des Auges und zeigt eine sehr
verschiedene Gréfle. Er kann nur ein kleines solides Knopfchen, eventuell mit zen-
traler seichter Eindellung sein oder aber einen bis zu mehreren Zentimetern langen,
am distalen Ende leicht kolbig aufgetriebenen derben, einem kindlichen Penis
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dhnlich sehenden Anhang bilden, welcher der ganzen Lénge nach kanalisiert ist.
Ahnliche Unterschiede in GréBe und Organisationshéhe zeigen sich schon bei

Abb. 13. Cyklopischer Embryo mit Nasenrudiment
(nach F. P. MALL). Legende im Text.

Feten und Embryonen.

Kasuistrk: 1. Riisseltragende mensch-
liche cyklopische Embryonen untersuch-
ten histologisch an Serienschnitten und
bildeten ab (z. T. mit Plattenmodellen):

O. LESER: 6 mm langer Embryo. Der
Riissel erweist sich, soweit sich dies aus
den mikroskopischen Bildern allein beur-
teilen 148t, als solid. Die Kopfkriimmung
des Embryos scheint eine ziemlich normale
zu sein, das Modell des ZNS.’s zeigt MiB-
bildung des Telencephalon mit Spalte auf
demselben und Fehlen des Rhinencephalon.
— Von F. P. MarL (Lit. IV/a) stammen
Mitteilungen iiber drei Fille: a) Cyklopi-
scher, aber sonst normaler Embryo (Carne-
gie Coll. Nr. 559), CR. 6,5mm, GL. 8,6 mm
(in absol. Alk.). An der rechten Kopfseite
springt oberhalb des Mundes ein schmaler
zottendhnlicher Korper vor, welcher sich
bei naherer Untersuchung als Riissel er-
weist. Die vereinigte unpaare GroBhirn-
hemisphére kommuniziert mit dem Zwi-

schenhirn. Die Lam. term. ist auen von einer merkwiirdigen Verdickung bedeckt, welche
wohl der degenerierten Olfactoriusregion (Lob. olfact.) entspricht. Der Vergleich des
Hirnmodells des Cyklopen mit demjenigen eines normalen Embryos zeigt das Vor-
handensein eines ventromedialen Defekts im Bereich der Bodenplatte, von den

Abb. 14. Sagittal durchschnittene Re-

konstruktion des Riissels eines mensch-

lichen cyklopischen Embryos (nach
L. CASTALDI).

Corp. mammillaria bis zum Neu-
roporus anterior unter Verlust
des Gewebes zwischen den Augen
und den GroBhirnhemisphéren.
Es fehlen Hypophyse, Augen-
stiele und Lob. olfact. Das GroB-
hirn ist zu einer unpaaren Blase
reduziert. b) Verkiimmerter Em-
bryo (Carnegie Coll. Nr. 201).
GL. 20 mm. Abb. 13 zeigt die
Rekonstruktion des Kopfes (ent-
sprechend Textfigur 2 auf S. 24
aus F.P.Ma1LL, l.c.): CH = un-
paares sekundédres Vorderhirn,
nach rickwérts in breiter Ver-
bindung mit dem Zwischen-
hirn, M = Mittelhirn, H = Hin-
terhirn, ¥V = Trigeminus, dessen
erster Ast zur rudimentéren

Abb.15. Riisselquer- . .
schnitte desselben Nase (S) zieht und hinter der-

Objektes wie Abb.14  selben mit dem ersten Trige-
(nach L. CastapD). minusast der Gegenseite ana-

stomosiert. VIII = Acusticus,

E = miBbildetes &uBeres Ohr. Die Nase ist durch eine leichte, oberhalb des Cyklopen-
auges gelegene mediane Hrhebung gekennzeichnet. Es besteht ferner Kranioschisis,
schwerer Riickenmarksdefekt im Lumbalteil und Obliteration der Kloake und des
Anus. — c¢) Fetus compressus mit Cyklopie (Carnegie Coll. Nr. 1165), CR. 43 mm.
An Stelle der Nase und der Augen findet sich im Gesicht eine Vertiefung mit dem
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Cyklopenauge. Von der Vertiefung geht eine Spalte aus, welche bis in den Mund reicht.
Gehirn mazeriert, Fetus auch sonst in Dissoziation begriffen. — L. CAsTALDI: Sieben bis
acht Wochen alter menschlicher Cyclops diplophthalmus mit vertikal stehendem koni-
schen Riissel von 2 mm Lénge, der an der Basis 1,5, an der Spitze 1 mm breit ist. Der
Riissel ist kanalisiert und an der Spitze mit einem Epithelpfropf geschlossen. Das Lumen
endigt in der Tiefe blind und ist von einer Knorpelkapsel, welche nur am distalen Ende
offen ist, vollig eingescheidet. Zwischen Epithel und Knorpelkapsel befindet sich ein
Bindegewebslager (Abb. 14 u. 15). Die Teilbilder 4, B und C in Abb. 15 entsprechen
Querschnitten durch den Riissel in verschiedenem Niveau konform der Buchstaben-
bezeichnung in Abb. 14. Knorpelscheide schraffiert. An der Riisselbasis fand CASTALDI
einen durch die Orbita bis zum Ganglion Gasseri verfolgbaren Nerv. Vom Defekt
besonders betroffen waren die vor der Hypophysengegend gelegenen Hirnabschnitte
und die Nasenfortsiitze, namentlich der mittlere. Infolgedessen fehlt der Zwischen-
kiefer. — Fine genaue Russelbeschreibung bei einem menschlichen cyklopischen
Fetus lieferte ferner CraIG 1886 (zit. nach E. Besrt).

2. Awusgetragene menschliche Cyklopen mit Riissel wurden oft beschrieben,

beispielsweise von: C.Prysarix (Rissel ohne Orificium, keine Olfactorii),
Bocok, O. Nieer, Vax Duyse (Lit. IV/a),
L. Hecar (kompliziert durch méchtige Menin-
goencephalocele frontalis), M. HavasHI (ge-
naue Risselbeschreibung), S. H. GREEN (zen-
traler Riisselhohlraum in Verbindung mit einem
schmalen Foramen im Stirnbein), J. A. PIRES
pE Lima (Lit. IV/b), DURLACHER (lingsver-
laufende Nervenfasern im Unterhautzellen-
gewebe des Riissels werden als Trigeminusiste
aufgefait), D. D. Brack, K. IxkEpa (Umbildung
der Nasenmuskeln im Rissel), B. W. OaNEW,
B. SzeExDI (zwei Fille).

Ist der Riissel kanalisiert, so enthilt er einen

mit drisenreicher Schleimhaut ausgekleideten — spp. 16. Menschlicher Cyklop mit Riissel
Hohlraum. In der Beobachtung von M. HAYASHI (Pathol.-anatom. Institut Innsbruck).
wird das Lumen als dreieckig beschrieben, eine

Scheidewand war nicht vorhanden, es fanden sich reichlich Nervenbiindel und
Gefélle, an der Basis eine Knorpelscheide und Ziige von quergestreifter Muskulatur.
Ich selbst hatte Gelegenheit zwei risseltragende Cyklopen (Musealpriparate M 50
bzw. M 48 und M 48a des Innsbrucker path.-anat. Institutes) zu untersuchen: Im
Fall 1 (reifer Knabe) war der Riissel 2,1 cm lang und hatte an der Basis einen
Durchmesser von 0,6 cm, nahe dem freien Ende einen solchen von 1,4 ecm. Letzteres
zeigt einen wallartigen Rand mit zentraler kraterférmiger Einsenkung und mit
einem feinen Griibchen, das jedoch anscheinend blind endigt. Mundgffnung, Unter-
kiefer, Ohren normal, Gaumen geschlossen, Velum und Uvula gut ausgebildet. Der
Zugang zum Epipharynx mift in frontaler Richtung 6 mm und in sagittaler 4 mm.
Links ist das Tubenostium, an der hinteren Wand des Epipharynx ist die Rachen-
mandelanlage erkennbar. Der Epipharynx miBt in sagittaler Richtung 10 mm, in
frontaler 7 bis 8 mm, in kranio-kaudaler ca. 8 mm. Abnorme Gestaltung der vorderen
Schédelgrube mit Abwesenheit des Siebbeins. Unpaarer Opticus. — Auch im zweiten
Fall (Abb. 16 u. 17) verjiingte sich der von einem 55 cm langen, 3500 g schweren Kind
stammende Riissel nach seinem Ansatz an der Stirne zu sehr betrichtlich. Das distale
Riisselende ist wallartig, die Offnung im Zentrum verengt sich nach der Tiefe zu
trichterférmig, so daf das innere, vom &uBeren Rand ca. !/, cm entfernte Lumen nur
etwa 1 mm betrigt, withrend die duBere Offnung eine lichte Weite von 6 mm hat. An
der linksseitigen AuBenfliche des Riissels, etwa 3 bis 4 mm vom distalen Rand des-
selben entfernt, ist ferner eine gritbchenartige tiefe Einsenkung (Kanal nach der Rich-
tung des Riissellumens zu ?) vorhanden, welche in Abb. 17 gut sichtbar ist. Es gelingt

Stupka, NasenmiBbildungen. 4
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jedoch nicht mittels Borsten bis ins feine Rissellumen vorzudringen. Zieht man den
Riissel mit den Weichteilen des Supraorbitalrandes ab, so verbleibt der Riissel ganz

bei den Weichteilen. Schwe-
re Verdanderung der vorde-
ren Schédelgrube, Abwe-
senheit des Siebbeins und
der Sieblécher, Dura vollig
glatt tuber die vordere
Schédelgrube  hinwegzie-
hend, keine Olfactoriusbiin-
del, unpaarer Opticus bei
Synophthalmia  diploph-
thalmica. Der harte Gau-
men zeigt einen sagittalen
schmalen Kamm, daneben
jederseits eine ziemlich
tiefe Furche, dann bei der-
seits je einen parasagittalen
Wulst  (Alveolarfortsatz).
Velum, Uvula, Gaumen-
bogen, Zunge und Unter-
kiefer machen einen nor-
malen Eindruck. Auch in

ADb.17. Rechte Hilfte desselben Objektes wie Abb. 16 im Profile ~ diesem Falle fand sich ein
dargestellt (Pathol.-anatom. Institut Innsbruck). normaler Epipharynx mit

einer Frontalerstreckung

von 1'/,em. In den beiden zuletzt angefiihrten Féllen konnte man eine gute Aus-
bildung des Epipharynx registrieren, die Ausbildung des klinisch ,,Nasopharynx‘

Abb. 18. Cyklopisches Hiischen mit Riissel
(Gesamtansicht).

genannten Epipharynx ist also ginzlich unabhdn-
gig von der Ausbildung der eigentlichen Nase,
welche als mehr minder kimmerliches Rudiment
in Riisselgestalt fernab von der Mund- und
Rachenhohle liegt.

Demgegeniiber weisen tierische Cyklopen-
riissel einen wviel komplizierteren Baw auf. Sie
sind nicht selten septiert und enthalten Muschel-
aquivalente.

Hierhergehorige Beschreibungen lieferten:
C.PrYsALIX (Hund); H. JoSEPHY (drei Schweine;
der Riissel eines derselben enthielt zwei Hohl-
rédume, ndmlich einen distalen Spalt entsprechend
dem Nasenvorhof — demnach duferes Nasen-
rudiment — und einen proximalen, gerdumigen,
mit ersterem nicht im Zusammenhang stehenden,
das tnnere Nasenrudiment mit Septum und Mu-
scheldquivalenten) ; W.M. SMALLWOOD (Schwein);
C. WINCKLER (Lit. IV /b, zwei Kélber); A. BANcHI
(Hund, Lamm). In letzteren zwei Fillen wurde
auch eine genaue mikroskopische Untersuchung
des ZNS.’s ausgefiithrt. Im Riissel des Hundes
waren ein unvollstindiges Septum, rudimentére
Siebbeinmuscheln und ein ebensolches JACOBSON-
sches Organ vorhanden. Vorderhirn unpaar, mit
gréBerem Hohlraum; Tract. olfact. vorhanden,
aus den Hemisphéren entstehend und sehr nahe

aneinanderliegend endigen vorne wie abgerissen und entsenden Fasern, welche durch
sehr feine Lochelchen in den Riissel eintreten. Lob. olfact. fehlen, jedoch gute Aus-
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bildung der Ammonsformation! Der Riissel des Lammes enthielt ein unvollstindiges
Septum. In der vorderen Schédelgrube war ein medianes Foramen im Os frontale
vorhanden, welches am Grunde des Riissels endigte. Fehlen der Crista galli und der
Sieblécher. GroBhirn bis auf Andeutung einer Zweiteilung hinten durchaus einfach
mit einfachem Ventrikel. Lob. olfact. fehlten, statt derselben lieBen sich einige weiBe
Faserbiindel auf der Orbitalfliche des Gehirns feststellen, welche kaudalwirts gegen
die mediane Hemisphérenfissur konvergierten und sich dort vereinigten, um einem
Nerv den Ursprung zu geben, welcher in den medianen Riisselkanal eindrang (Tract.
olfact. ?). Die ruckwirtige Wurzel dieses Nerven wurde von zwei wei3en Faserbiindeln
dargestellt, welche nach oben und auBen bis zur Spitze der Hippocampuswindung
zogen, wo sie sich verloren. Die gut
ausgebildete Ammonsformation liel zwei
Kommissuren erkennen, nidmlich eine
vordere, mehr graue (Anlage des C.
callos.) und eine riickwértigere und
darunter liegende (Psalterium dorsale),
sprang aber gegen den (erweiterten)
Ventrikel nicht vor. Bezuiglich weiterer
Details siehe das Original!

Ein risseltragendes  cyklopisches
Hdschen (aus dem Privatbesitz des
Herrn Professors G.B. GRUBER-G6t-
tingen) hatte <ch selbst Gelegenheit
zu untersuchen (Frontalschnittserie):
Abb. 18 zeigt das ganze Tier mit dem
uber dem cyklopischen Doppelauge
weit vorragenden, schwach gebogenen
Rissel, dessen Spitze einige kréftige
Borstenhaare tragt. Abb. 19 gibt einen
Querschnitt des distalen Riisselab-
schnittes. Eine biirzelférmige Verlian-
gerung der den Rissel ringsum be-
deckenden Haut zeigt kaudalwérts
neben zahlreichen Lanugohédrchen Ein-
lagerung von grofen Borstenhaaren
und Talgdriisen sowie Fettgewebe. Das
vom Hautmantel umscheidete Stiitz-
gerist des Rissels charakterisiert sich . " .
als hufeisenformige Knochenhohlrinne  Trschens.. Dassibe Ongeit wie - Abh 18 oo
aus zarter Spongiosa,welche innen und dariiber im Text.)
auBlen von Periost bekleidet ist und ihre
offene Partie kaudalwirts kehrt. Nach innen zu folgt eine zu einem vollkommenen Ring
geschlossene Lage eines zellreichen fibrésen Gewebes, welches als Faserknorpellage anzu-
sprechen ist, hierauf der Riisselhohlraum, in welchen zwei symmetrisch angelegte, mit-
einander einigermafen ,,verschmolzene‘‘ Gebilde dorsalwirts vorspringen. Durch die
partielle Ablésung des Integuments von dem Stiitzgeriist einerseits, bzw. der Riissel-
innenteile vom Stiitzgeriist anderseits resultieren artifizielle Spaltrdume. Gegen den
Riisselhohlraum zu ist das Riisselgewebe von einem mehrzeiligen Zylinderepithel be-
kleidet ; Flimmerhaare sind nicht nachweisbar ; eine Membrana basilaris fehlt. Im locke-
ren subepithelialen Bindegewebe sind zahlreiche kapillare und prikapillare (vorwiegend
venose) Gefalle eingelagert, welche meist dicht unter dem Epithel liegen. Das dorsal-
wiirts ins Lumen vorspringende symmetrische Doppelgebilde enthélt als Stiitzgeriist
eine Knorpelplatte mit zwei schrig darauf sitzenden Knorpelfortsitzen. Dieses
Stiitzgeriist 148t eine ziemlich weit fortgeschrittene enchondrale Verknécherung,
daneben auch noch beginnende periostale Knochenanbildung erkennen und ist an
seiner ganzen freien Oberfliche von Schleimhaut {iberzogen, welche der des Riissel-
lumens analog ist. Die Schleimhautauskleidung des Riissels entspricht demmach in
weitgehendem MaBe einer Nasenmucosa und die ins Lumen vorspringenden symmetri-

4*
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schen Gebilde sind wohl als Nasenmuscheldquivalente (wahrscheinlich als Maxillo-
turbinalia) aufzufassen. Proximal fortschreitend vereinigen sich die beiden Muschel-
dquivalente zu einem einzigen, zapfenférmig vorspringenden Gebilde, welches spéter
génzlich verschwindet. Die freigebliebene Stelle im hufeisenférmigen spongidsen
Knochengeriist wird nunmehr von einer dicken Faserknorpelmasse tiberbriickt, welche
sich dem inneren Perioste des knéchernen Riisselgeriistes anschmiegt. Weiter proximal
zerfallt das knocherne Stitzgeriist des Riissels in einzelne Teilstiicke, wogegen die
nach innen davon liegende Knorpelkapsel (aus Faser- und hyalinem Knorpel) an Dicke
gewinnt. Letztere ist als Aquivalent der priméiren Knorpelkapsel der Nase aufzu-
fassen, wogegen das knécherne Stiitzgeriist wohl aus den rudimentdren Anlagen
fur die Nasen- und Tridnenbeine bzw. fur die Stirn- und Nasenfortsétze (der Ober-
kieferbeine und des Stirnbeins) hervorgegangen ist. In diesem Niveau und noch weiter
proximal sind in der Mucosa vereinzelte Nervenstémmechen nachweisbar, welche an-
scheinend vollig marklos sind. Endigungen der Nervenfasern im Epithel konnten
jedoch nicht sichergestellt werden. Schlieflich ist das knorpelige Stiitzgerust bei
Endigung des Riissels unter der Haut der Stirnregion allein iibrig. Eine genaue Kon-
trolle unter Verwendung von Spezialfdirbungen ergibt, da ein Austritt der in den
Riisselweichteilen nachgewiesenen Nervenstdmmechen durch das Riisselgeriist hindurch
nicht statthat, auch nicht in der Umgebung der Risselendigungsstelle. Der Riissel
des Héschencyklops ist demnach dadurch ausgezeichnet, dal er deutlich seine Ent-
stehung aus dirhiner Anlage manifestiert, daf3 er marklose Nervenfaserbiindel in der
Mucosa erkennen 148t, welche nicht anders denn als Olfactoriusbiindel gedeutet
werden koénnen, und daf3 diese Olfactoriusfasern das Riusselgeriist nicht durchbohren.
Diese Deutung ist, von histologischen Merkmalen abgesehen, auch deswegen sehr
wahrscheinlich, da ja die Olfactoriuselemente von den Riechepithelien her entstehen
und zentralwirts zu auswachsen, also zuerst und vor allem in der Mucosa des Geruchs-
organs oder seines Rudiments aufscheinen miissen. Eine Verbindung mit dem Cerebrum
herzustellen, ist den Olfactoriuselementen allerdings nicht gelungen.

Wihrend also reichere Innenausgestaltung des Riissels bei tierischen Cy-
klopen relativ haufig gefunden wird, ist rudimentére Septum- und Nasenmuschel-
ausbildung bei menschlichen Cyklopen als Raritdt zu bezeichnen:

H. JosEpHY (Lit.IV/a) zitiert einen solchen 1838 von ScCHMID beschriebenen
Fall. In einer von E. BEST beschriebenen Ubergangsbildung von der Cyklopie zum
Hochstgrad der Arhinencephalie (Ethmocephalie) war ein Riissel vorhanden, welcher
sich in einen duBeren Fortsatz und in einen basalen, noch fast 2 cm weit in die Tiefe
vordringenden Anteil gliederte. Der duBere Teil des Riissels (,,Fortsatz*‘) erwies sich
als ein weiter, mit Schleimhaut bekleideter Kanal, welcher von Zylinderepithelien
bekleidet war und Becherzellen enthielt. Im proximalen Risselabschnitt erweiterte
sich der Kanal zu einem rundlichen Hohlraum, von dessen hinterer oberer Wand
eine diinne bindegewebige, reichlich mit Knorpel- und Knochenkernen versehene
Lamelle entsprang, welche den hinteren Teil des Riisselhohlraumes in zwei Teile
zerlegte (also Andeutung einer Septumbildung!).

Der Riissel prdsentiert sich also als Nasendquivalent der-dirhinen menschlichen
bzw. tierischen Nase und zeigt dementsprechend in einzelnen Fallen Andeutungen
seines Ursprungs aus einem bilateral-symmetrischen Hohlorgan. Es ist dann ein
Septum oder ein Septumrest vorhanden, eventuell auch Muscheldquivalente.
Bei Tieren (sieche obige Beobachtungen) sind solche Vorkommnisse haufiger,
was H. JoseprY (Lit. IV/b) damit zu erkldren sucht, daB sich bei Tieren mit
besonders gut entwickelten Geruchsorganen ,,die Tendenz der Anlage, ihre
Differenzierungsmoglichkeit zu verwirklichen starker bemerkbar mache als
bei anderen mit wesentlich weniger gut ausgebildeten Geruchsorganen.

Awuferordentlich interessant ist das Verhalten der Olfactoriuselemente im Riissel
der Cyklopen und deren weitere Beziehungen zum ZNS. An menschlichem Material
wurden solche Verbindungen bisher iiberhaupt nicht nachgewiesen, meist auch
keine Nervenfasern gefunden, welche als Riechnerven angesprochen werden
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kénnen. Bei dem beschriebenen Héaschen durchsetzten die spérlichen, in der
Mucosa nachgewiesenen Olfactoriusbiindel den knorpeligen Riisselmantel nicht.
Baxonr konnte dagegen in seinen Féllen den Austritt von Olfactoriuselementen
durch feine Lochelchen des Riissels (offenbar Homologa der Sieblécher), bzw.
durch ein grofleres medianes Foramen hirnwirts konstatieren. Dabei hatten die
Tract. olfact. bei dessen cyklopischem Hund Verbindung mit den Hemisphéren ge-
funden, waren also anscheinend wegen des Fehlens der Lob. olfact. in (wahr-
scheinlich néchstgelegene) Hirnabschnitte eingewachsen. Dieser Vorgang findet
experimentelle Parallelen in jenen Versuchen von E.T.Brrn (Lit. IT/a, b) und
von H. S. Burr (Lit. IT/c), bei welchen die aus transplantierten Riechplakoden
auswachsenden Olfactoriusbiindel in andere normale Hirnpartien einwachsen,
bzw. in jenen Versuchen BUurrs (Lit. II/b), bei welchen nach Telencephalon- bzw.
Riechhirnzerstérung die aus der nicht geschédigten Riechplakode auswachsenden
Olfactoriuselemente Verbindungen mit nachbarlichen, unzerstort gebliebenen
Hirnabschnitten eingehen (vgl. den Abschn. Experimente am Nasalorgan).
Etwas Ahnliches war im Fall des cyklopischen Lammes von Baxca1 vorhanden,
indem der vom Riissel herkommende, durch das mediane Foramen der vorderen
Schéidelgrube ziehende unpaare Tract. olfact. sich bei Fehlen der Lob. olfact.
in zwei weile Faserbiindel aufloste, welche bis zur Spitze der Hippocampus-
windung zogen, wo sie sich schlieBlich verloren. — Im iibrigen waren die diber-
geordneten Riechzentren (trotz Fehlens der Lob. olfact.) in Baxcuis Fillen ebenso
erhalten wie in einem hirnanatomisch untersuchten menschlichen Cyklopen von
C. WiNcKLER und bei der S.45ff. beschriebenen cyklopischen Ziege.

Fiir die formale Genese der Riisselbildung wichtig ist die Frage der Doppel-
riisselbildung. Anscheinend hierher gehérige Fille sind duBerst selten:

H. KuNDrAT demonstrierte in der Sitzung der Gesellschaft der Arzte in Wien
(28. Januar 1887) unter anderen Gesichts- und SchidelmiBbildungen auch den
Kopf eines Cyklopen, bei welchem nebst dem sonst vorfindlichen Riissel oberhalb
des Auges noch ein zweiter Riissel unterhalb des Auges vorhanden war. Nédhere Details
uber die beiden Riissel beziiglich MafBle, Insertion und histologische Beschaffenheit
fehlen leider. — Einen zweiten anscheinend hierher gehérigen Fall beschrieb C. Ta-
RUFFI (Storia della Teratologia, Bd. 8, S. 539 mit Abb. auf S. 541), welcher offenbar
einer Kombination eines leichten Grades von Otocephalie mit Cyklopie entsprach.
Uber dem Doppelauge fand sich ein typischer Riissel, welcher eine klare Fliissigkeit
sezerniert hatte, und unterhalb des Doppelauges ein zweiter von herzférmiger Kontur,
aus welchem sich eine milchige Flussigkeit hatte ausdriicken lassen. Beide Riissel
waren ca. 2 bis 2!/, cm weit sondierbar. Mundéffnung und duBere Gehérgéange fehlten.
Die histologische Untersuchung des kaudal gelegenen Riissels ergab Details, welche
durchaus gegen Nasendquivalent sprechen und die Deutung dieses Riissels als Mund-
héhlenrudiment gestatten. Ebenso scheidet die Beobachtung von O. v. LEONOWA-LANGE
aus, da die histologische Untersuchung der zwei birnférmigen suboculiren Gebilde
keinen Anhaltspunkt fiir Nasendquivalent ergab, sondern Ahnlichkeit mit dem Bau von
Hals- und Auricularanhingen zeigte. Es bleibt also nur die Beobachtung von
H. Ku~NDRAT iibrig, die moglicherweise dieselbe Aufklarung gefunden hétte wie der
Fall von C. TARUFFI.

Es muf also als hochst unwahrscheinlich bezeichnet werden, daf3 Doppelriissel-
bildung uberhaupt vorkommt, zumal in Form eines zweiten, unterhalb des Cy-
klopenauges befindlichen Riissels. Sollte in Zukunft ein einwandfrei bewiesener
Fall in dieser oder in anderer Form trotzdem gefunden werden, so kénnte eine
Erklarung hierfiir m. E. darin gesucht werden, daf gleichzeitig mit der Einwirkung
der Noxe auf die Riechplakoden (und deren mesenchymatische Umgebung)
eine rdumliche Trennung derselben stattgefunden hat, so daB die eine Riech-
plakode (oder deren kiimmerliche Reste) oralwirts verschoben wurde, wogegen



54 Die Mif3bildungen und Anomalien der Nase.

die andere an ihrem urspriinglichen Ort verblieb. Daf3 solche Verschiebungen
denkbar sind, geht sowohl aus dem Vorkommen der lateralen Proboscis unzwei-
deutig hervor (vgl. hieriiber spéter) als auch aus den Ergebnissen der experi-
mentellen Teratologie der Nase (vgl. hieriiber S. 34ff., insbesondere die Experi-
mente von H. SPEMANN, G. ExMAN und H. S. BUrR). Bei Zugrundelegung dieser
Auffassung miilte natiirlich jeder der zwei Riissel als Einfachbildung, hervor-
gegangen aus einer rudimentdren bzw. geschidigten Riechplakode, gewertet
werden, wogegen der sonst nur in der Einzahl vorhandene
Riiissel der Cyklopen allgemein als Doppelbildung (infolge friih-
zeitiger ,,Verschmelzung® der dirhinen Nasenanlage!) ange-
sehen wird. Es konnte aber auch die oberhalb des Auges vor-
findliche Riisselbildung als der typische Riissel bei Cyklopie
(hervorgegangen aus dirhiner Anlage) und ein unterhalb des
Auges befindlicher Riissel als eine Bildung, hervorgegangen
entweder aus einem abgesprengten Anteil einer Riechplakode

Abb. 20a. Vorderan- N . w N . .
sicht des Kopfes der cy- Oder als mehr minder rudimentéire Regeneration einer Riech-

klopischen Salamander- plakode von der unmittelbaren Umgebung der geschadigten

larve B mit riisselartig .
vorspringender Nasen. 8us, aufgefaBt werden. Solche Regenerationen wurden

region (nach A.Fiscrer).  beispielsweise im Tierreich nachgewiesen und konnten experi-
mentell erzeugt werden (siehe die Versuche von H. S. BUrgr,
namentlich aber diejenigen von G. EkmMAN). Ahnliches kommt iibrigens auch in der
menschlichen Teratologie in der Form seitlicher Proboscis bei gleichzeitig normal
gebildeter Nase gelegentlich vor (siehe dariiber das Kapitel Proboscis lateralis).
Cyklopische und arhinencephale Fehlbildungen kommen frei in der Natur
entstanden auch bei Amphibien vor und bieten zum mindesten groBe Ahnlichkeit,
wenn nicht vollstindige Ubereinstimmung mit den
kiinstlich erzeugten Cyklopen (siehe S.27ff.). Des-
wegen und wegen der groflen erkenntnistheoretischen
Bedeutung beziiglich der formalen Genese der Cyklo-
pie-Arhinencephalie-Reihe sei ihnen besondere Auf-

merksamkeit gewidmet:

1921 publizierte A. F1scHEL mibildete Salamandra-
maculosa-Larven, welche eine fast vollstdndige Reihe
aller cyklopischen und arhinencephalen Fehlbildungen
darstellen. Cyklopie (oder Synophthalmie nach FISCHEL)

Abb. 20 b. Querschnitt durch die  findet sich in Larve B (Abb. 20a) realisiert. Die Synoph-

risselartig vorspringende Nasenre-  thalmie ist eine annihernd symmetrische, es ist nur
gion desselben Objekts wie Abb.20a

(nach A. FISCHEL). ein rudl'xnenté.irer N: opt. vor.hapden, die Tapeta und
M Mundhéhlenepithel; N Unpaarer ~ 91© Retinae sind teilweise mlf,emander verscﬂhmolzen.
Hohlraum des Nasenrudiments. Das cyklopische Doppelauge ist der Mundhéohle sehr

genéhert und dréngt die rudimentére, unpaare, in einem
risselartigen Vorsprung enthaltene Nase kranialwérts. Wegen dieser Dislozierung konnte
sich auch eine Beziehung des Nasenrudiments zum Pharynx nicht ausbilden, es resul-
tierte Choanenmangel. Ferner ist der Knorpelapparat der Nase sowie das Tel- und Dien-
cephalon defekt. Bei mikroskopischer Untersuchung des anscheinend soliden Riissels
(Abb.20b) zeigte sich darin ein Hohlraum (XN), dessen Umri8 unzweideutig auf Ver-
schmelzung zweier Riechsdcke hinweist. Derselbe setzt sich nach vorn in einen nicht mit
Riechepithel bekleideten, keine Anzeichen einer urspriinglich paarigen Anlage aufwei-
senden, blind endigenden Gang fort, welcher dem Rudiment des Einfiihrungsganges ent-
spricht. Auch kaudalwérts endigt das Nasenhohlenrudiment blind. — Einen weniger
groBen Defekt in der Nasen-Augen-Region hatte eine elf Tage alte, von E. KORSCHELT
und C. FrITSCH beschriebene Salamanderlarve: Beide Augen auf die Ventralfliche des
zugespitzten Kopfes verlagert. Die beiden Nasensicke liegen ventral von dem an-
néhernd normal gebildeten Gehirn, sind ganz aneinandergeriickt und vereinigen sich
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weiter kaudalwérts sogar miteinander (Abb. 21a—c), wobei aber die Entstehung
dieses gemeinsamen Raumes aus zwei Hohlrdumen deutlich bleibt. Das Nasen-
hohlenrudiment endigt schlieBlich blind, zumal auch die Mundhohle génzlich fehlt.
Oberkiefer stark reduziert, Unterkiefer scheint génzlich zu fehlen, Pharynx endigt
vorne blind, ist aber im iibrigen annéhernd normal. Es sind zwei getrennte Nn. opt.
vorhanden. Von der hinteren Partie der Herzregion nach abwérts waren sdmtliche
Organe normal. Wie aus der Beschreibung ersichtlich, hatte es sich um eine am
vorderen Korperende lokalisierte schwere Stérung mit Defektuositdten vornehmlich

Abb. 21 a, b, . Drei Querschnitte durch den Kopf einer prosophthalmischen Salamanderlarve mit partieller
Verschmelzung der Nasensicke (n,n); g Vorderhirn (nach E. KORSCHELT und C. FRITSCH).

im Bereich des ersten Kiemenbogens (Mangel der Mundéffnung usw.) und des mittleren
Nasenfortsatzes (mit partieller Konfluenz der Nasensécke) gehandelt. Durch die vor-
wiegend passive Verlagerung der Augen kennzeichnet sich diese Fehlbildung als Pros-
ophthalmie (im Sinne von A. FIscHEL), gehort also bereits zur Arhinencephalie und
entspricht anndhernd der menschlichen Ethmocephalie (siehe dariiber spéter). Ein
noch leichterer Grad von Prosophthalmie ist in FIscHELs Salamanderlarve A
(Abb. 22a—c) gegeben. Vorderkopf kleiner und spitzer als normal, so dafl Unter-
kiefer (U) vorspringt. Augen einander genédhert. Die vor den beiden getrennten,
aber einander sehr gendherten Nasenhohlen gelegenen ,,Einfithrungsginge sind zu
einem unpaaren, median gelagerten Hohlraum (N) vereinigt. An weiter dorsalwérts
gelegenen Schnitten miinden die Riechsécke schlieBlich getrennt mit je einer Choane
(Ch) in die Mundhohle (M). Das Knorpelgeriist der Nase ist sehr reduziert. Der
normalerweise zwischen den Riechsécken gelegene Hirnabschnitt fehlt.

Formale Genese der Cyklopie (Synophthalmie) und der Arhinencephalie
( Prosophthalmie): Uber die GroBe der Gewebsausfille bei diesen MiBbildungs-
formen geben die FiscHELschen schematischen Figuren ein zutreffendes Bild:
Abb. 23 gibt die normalen Verhéltnisse wieder, wobei G' das Geruchsorgan,
M die Medullarplatte, O den Augenstiel, R die Retina und 7'"das Tapetum be-
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deutet. Fillt ein schraffierter Gewebskeil zwischen den Riechgruben (wie etwa
in Abb. 24) weg, so resultiert Prosophthalmie (= verschiedene Formen der Arhinen-
cephalie je nach der GroBe des Keildefekts, siehe dariiber den folgenden Abschnitt).

Abb. 22 a. Prosophthalmie bei einer Larve (A) von Abb. 22b. Querschnitt durch dasselbe Objekt wie
Salamandra maculosa (nach A. FISCHEL). Abb. 22 a. Legende im Text (nach A. FISCHEL).

Die Augen sind davon nicht betroffen, sie riicken nur rein passiv aneinander
und an die Ventralseite des Kopfes. Erreicht der Defekt jedoch die Region der
Augenblasen, wobei vorerst die Augenstiele, dann Retina und Tapetum betroffen
werden, so ergeben sich die verschiedenen Formen der Cyklopie (Synophthalmie),
deren Hochstgrad im Vorhandensein nur eines einzigen medianen Auges (Ver-
schmelzung aus Anteilen beider Augen)
gipfelt (Abb. 25). In der Natur sind diese
verschiedenen Formen durch die Larve 4,
die Beobachtung von KORSCHELT und
FrrrscH bzw. durch die Larve B (Abb. 224
bis ¢; 21 a—c; 20a, b) verifiziert. An Hand
dieses Materials fithrte A FIscHEL beziiglich
der Genese der Cyklopie usw. den Nachweis,
daB die StockarRDsche Ansicht iiber die
primér unpaare Représentanz der Augen-
anlage im vorderen Abschnitt der Me-
dullarplatte wunrichtig ist, dagegen die
MECKEL-SPEMANNsche Anschauung von der
bilateral symmetrischen Augenanlage zu
Recht besteht. Demnach mufl man sich vor-
stellen, dafl die von der mehr minder keil-
formigen Gewebsschidigung verschont ge-

. bliebenen Abschnitte aneinander anschlieBen
Abb. 22 c. Querschnitt durch die Choanalgegend

desselben Objektes wie Abb. 22a. und nun mit ihrer genau determinierten
A Auge; Z Zunge; iibrige Legende siche Text  Leistung diejenigen Teile bilden, zu welchen
(nach A. FISCHEL). sie eben beféhigt sind. Beider Prosophthalmie

(= Arhinencephalie) sind die Augen ventro-
median disloziert, da durch den Verlust des mittleren Nasenfortsatzes und die da-
durch herbeigefiihrte Beriihrung der beiden Nasensécke sich Platz zu gegenseitiger
Annéherung der Bulbi ergibt. Zwischen den Riechsécken fehlen die beiden Hirn-
hélften, die sonst hier eingeschoben sind, und auch wesentliche Teile des Kopf-
mesoderms (Knorpelspangen), so daBl nur eine diinne Lage von Bindegewebe
die beiden Séacke trennt. Choanen sind vorhanden (leichtere Stérung) oder
kénnen fehlen (schwerere Storung). Das Telencephalon ist einfach gestaltet mit
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einem relativ weiten Ventrikel; auch das Diencephalon ist abnorm gestaltet.

Vom Mittelhirn ab herrschen normale Verhéltnisse.

(Abb. 22a-c) waren beide Riechsdcke vorhanden; unpaar,
i. e. gemeinsam, war nur der Nasenvorhof, der sogenannte
Einfiihrungsgang. Da das Material zu dieser den Nasen-
sicken vorgeschalteten, spiter auftretenden Bildung aus
der (medialen und lateralen) Umgebung der Riechplakoden
geholt wird (wenigstens bei den Amphibien) und diese
,,Umgebung‘‘ in der Medianebene zwischen den Nasensécken
eben defekt war, konnte sich iiberhaupt nur ein unpaarer
gemeinsamer Vorraum ausbilden. Der geschilderte Zustand
ist etwa durch diejenigen Formen der menschlichen Arhinen-
cephalie wiedergegeben, welche mit den Termini Ethmo-
cephalie und Cebocephalie belegt werden (siehe dariiber
spater). Bei breiterem und weiter in die Tiefe reichendem
Keildefekt (also bei Cyklopie sive Synophthalmie) ist nur

ein geringes Nasenrudiment (Abb. 20a, b; ferner auch Abb.

hierzu) vorhanden oder iiberhaupt keines. Ist etwas von
handen, etwa ein unpaarer Schlauch, so ist natiirlich ebenso
wie beim Cyklopenauge keine Verschmelzung der fertigen
Riechsicke (nach Zerstorung des Zwischengewebes) zu-
stande gekommen, sondern die ersten Anlagen derselben,
insbesondere die lateralen Teile der Riechplakoden, hatten
sich miteinander vereinigt oder — vielleicht in einer noch
fritheren Phase der Entwicklung — jene Epithelbezirke,
welche die prospektive Tendenz zur Bildung der Riech-
plakoden in sich tragen. Wird auBler den Riechplakoden
auch noch deren laterale Umgebung zerstért, so kommt
es nicht einmal mehr zur Ausbildung eines unpaaren Ein-
fithrungsganges, es fehlt also auch ein #duBleres Nasen-
rudiment. Dal} stets mehr minder keilférmige Defekte (mit

Im leichtesten Falle

Abb.23. Schematische Dar-

stellung der Bildungszonen

der Augenbecher (nach

A. FISCHEL). Legende im
Text.

12 und Ausfithrungen
den Riechsicken vor-

Abb.24. Schematische Dar-
stellung des der Pros-
ophthalmie entsprechenden
Defektes (nach A. FISCHEL).

Basis an der Korperoberfliche und Spitze gegen das Innere zu) auftreten,
mag die Annahme unterstiitzen, dafl es sich im wesentlichen um Noxen chemischer

Art von gewisser Diffusionsgeschwindigkeit handelt, welche
sich vom rostralen Korperende aus rasch im Kopfmesoderm
hirnwiérts verbreiten, seitlich vorerst an den Riechsicken
oder deren Vorstadien einigen Widerstand zu finden
scheinen, schliefSlich aber auch diese Gebilde vernichten,
falls die Noxe sehr friihzeitig einsetzt oder lingere Zeit zu
wirken Gelegenheit hat. Daraus resultiert dann die groB3e
Mannigfaltigkeit der Endergebnisse.

Die Frage der formalen Genese der Cyklopie und
der arhinencephalen Fehlbildungen war damit zu einem
gewissen Abschlul gelangt. In neuester Zeit hat die
SpEMANNsche Entdeckung, daB das Urdarmdach be-
stimmenden EinfluB auf die Ausbildung der Neural-
platte und der Augenanlagen nimmt (Lehre vom,, Organi-

Abb. 25. Schematische Dar-

stellung der DefektgroBe

und -lage bei Cyklopie

(Synophthalmie) (nach
A. FISCHEL).

sator’), auch der Cyklopiefrage neuen Auftrieb gegeben (Experimente von
H. SpemaNnN [Lit. IT/e], H. B. ADELMANN [Lit.IV/au.b], MancoLp [Lit. IT]; vgl.
hierzu auch S. 31). Insbesondere unternahm ApELMANN die Kldrung der embryo-
logischen Basis der Cyklopie. Die Frage der Augenanlagen in der Neuralplatte
blieb bekanntlich lange kontrovers, zwei Auffassungen standen sich gegeniiber,

4a
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ndmlich die von SPEMANN (1904, 1912), daB zwei getrennte Augenanlagen bereits
im Stadium der Neuralplatte (bei den Amphibien) vorhanden sind, und jene von
StockarD (1913), daB die zukiinftig augenbildenden Zellen median gelegen sind
und normalerweise sich lateralwirts ausdehnen, um dann die beiden Augen-
bldschen zu bilden. (Diese beiden Auffassungen gehen iibrigens historisch noch
viel weiter zuriick.) Nach der ersten Ansicht geht die Cyklopie aus der Verschmel-
zung der beiden Augenanlagen hervor, wenn die dazwischengelegene Gewebs-
partie defekt wird, nach der zweiten Ansicht dann, wenn die Ausbreitung des
medianen Ausbildungsmaterials nach beiden Seiten hin gehemmt wird. FiscHEL
entschied sich seinerzeit auf Grund seines Materials fiir SPEMANN (siehe hoher
oben). ADELMANN unternahm nun neuerlich Experimente an Amblystoma punc-
tatum zum Studium der Lage der Augenanlagen im Neuralplattenstadium
(Arbeiten aus den Jahren 1929 und 1930): 1. Exstirpation einer medianen Scheibe
oder Streifens von der Breite eines Viertels bis eines Drittels der Breite der Neural-
platte verhindert nicht die Bildung der Augenblasen. 2. Exstirpation eines late-
ralen Drittels des vorderen Endes der Neuralplatte ergibt rudimentédres Auge
auf der Seite der Operation; um die Bildung des Auges génzlich zu verhindern,
mufl die Exstirpation bis zur Mittellinie reichen. 3. Nach Exstirpation von
zwei Dritteln des vorderen Endes der Neuralplatte bildet das iibrigbleibende
Drittel ein anndhernd normales Auge. 4. Wird das mediane und das laterale
Drittel des vorderen Endes der Neuralplatte mit oder ohne dem darunter liegenden
Dach des Archenteron (entomesodermales Substrat) transplantiert, so ergibt
sich: a) Anndhernd fiinfmal so viele Augen werden vom lateralen Streifen mit
Substrat hervorgebracht als ohne Substrat. Das Substrat verstdrkt die augen-
bildenden Potenzen der Lateralregionen. (Ein geringer oder iiberhaupt kein
verstirkender Effekt des Substrats besteht bei medianen Streifen.) b) Mehr als
sechsmal so viele Augen wurden von medianen Streifen ohne Substrat gebildet
als von lateralen Streifen ohne Substrat. Die augenbildenden Potenzen der
medianen Regionen sind daher grofer als die der lateralen. ¢) Das Substrat
bestimmt den Charakter der von dem medianen Streifen gebildeten Augen:
Zwei von Hirnbasis getrennte Augen wurden in der Mehrzahl der Transplantate
mit Substrat gebildet, dagegen nicht, wenn ohne Substrat transplantiert wurde;
eine Mehrzahl dieser letzteren einfachen Augen &dhnelten cyklopischen Augen
in der Art ihrer Hirneinpflanzung. Aus seinen Experimenten zieht ADELMANN
folgende SchluBfolgerungen: Das Vorderende der Neuralplatte besitzt augen-
bildende Potenzen, wobei das Material fiir die beiden Augen ein harmonisches
dqui potentiales System darstellt, welches in der Lage ist, ein oder zwei Augen zu
bilden je nach Einwirkung von Faktoren, welche wéhrend der Entwicklung in
Aktion treten. Wahrend die augenbildende Potenz der Neuralplatte allein in der
medianen Region grofler ist, ist die Einwirkung des Substrats verantwortlich
fir die Entstehung von zwei bilateral situierten Zentren der Augenbildung,
welche statthat, wenn die Bildungsmaterialien in spédteren Stadien sich weiter
ausbreiten. Wenn das Substrat micht normal funktioniert oder die Neuralplatte
nicht imstande ist, auf die Einwirkung des Substrats zu reagieren, so erfolgt die
Bildung des harmonisch ausgebildeten Cyklopenauges.

Uber die kausale Genese der Cyklopie und den mutmaflichen Zeitpunkt ihrer
Entstehung siehe die Zusammenfassung am Schlusse der Darstellung der Arhin-
encephaliereihe.

3. Arhinencephalie (Lit. V).

Die Prigung des Terminus Arhinencephalie stammt bekanntlich von H. Kun-
DRAT, welcher in einer 1882 erschienenen Monographie eine grofere Amnzahl
duperlich sehr verschiedener Mifbildungsformen, denen die Schidigung des Riech-
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lappens des Telencephalon und der Mangel der Nn. olfact. gemeinsam ist, zu einer
typischen MifBbildungsart zusammenfafte und ihr obigen Namen gab. Da H. Kuw-
DRAT den priméren Sitz der Stérung ins Riechhirn verlegte, so erfolgte auch die
Namengebung von dieser Seite her, beriicksichtigte also nicht den Zustand des
peripheren Riechorgans. Die anatomische Beschaffenheit und damit auch das
Aussehen des peripheren Riechorgans ist nun bei den verschiedenen Untergruppen
der Arhinencephalie ein sehr mannigfaltiges, indem es da alle Ubergéinge von
Nasenrudimenten vom Aussehen des typischen Riissels (wie bei Cyklopie) iiber
,,verschmelzung“ der Nasensidcke mit nur einem oder auch mit zwei dulleren
Nasenl6chern, ohne oder mit einfacher bzw. doppelter Choanaléffnung bis
zur Ausbildung einer normal aussehenden Nase gibt. Es sind demnach in der als
Arhinencephalie zusammengefaiten Fehlbildungsart sehr werschieden hohe
Mipbildungsgrade der Nasensdcke eingeschlossen. Obwohl flieBende Ubergénge
alle diese Formen untereinander verbinden und kein Einzelfall irgendeiner
Untergruppe einem anderen in dieselbe Gruppe gehérenden Falle vollig
entspricht, so ist doch die Aufstellung von einigen Untergruppen, so wie dies
H. KuxpraT tat und seither beibehalten wurde, gewil berechtigt, nicht
zuletzt aus Griinden praktischer Verstindigungsméglichkeit. Fir die ver-
schiedenen Grade der Storungen des peripheren Geruchsorgans haben sich
nun Bezeichnungen eingebiirgert, welche z. T. noch auf die beiden GEOFFROY
St. HILAIRE zuriickgehen:

a) Ethmocephalie. An Stelle der Nase ist ein median situierter, in der Gegend
der Nasenwurzel aufsitzender Riissel vorhanden. Die Augen sind durch eigene
Lidspalten und eigene Orbitae voneinander getrennt. Diese Form bildet das
Bindeglied zur Cyklopie, welche selbst wieder alle moglichen Uberginge von mehr
minder vollsténdiger ,,Verschmelzung‘‘ der Augenanlagen bis zu zwei voneinander
vollstindig getrennten Bulbi mit jedoch nur einfachem Opticus erkennen 1if8t.
Das Kriterium der Abgrenzung der Ethmocephalie von den leichtesten Graden
der Cyklopie ist durch die getrennten Nn. optici und die getrennten Orbitae
gegeben.

b) Cebocephalie. Die Nase ist nicht mehr riisselférmig aus dem Gesicht
herausgehoben, sondern an ihrem Platze, jedoch sehr verkiimmert. Thre Wurzel-
gegend ist ganz flach und nur die Nasenspitze tritt etwas hervor. Letztere ist
meist nur mit einer einzigen kleinen Nasen6ffnung versehen. Dies und die stark
gendherten Augen verleihen dem Gesicht ein Aussehen, welches eine gewisse
Ahnlichkeit mit der Gesichtsbildung einiger Arten amerikanischer Affen hat,
wie schon die ersten Beobachter feststellten. ISIDORE GEOFFROY ST. HILATRE
wurde dadurch zur Namengebung ,,Cebocephalie* veranlaBt.

Ethmocephalie und Cebocephalie hatte ISIDORE GEOFFROY ST. HILAIRE ur-
spriinglich mit den eigentlichen Cyklopen zusammen unter die Monstres cyclo-
céphaliens gerechnet und sie waren spiter von den eigentlichen Cyklopen nicht
mehr unterschieden worden. Es ist das besondere Verdienst H. KuNbpraTs (1. ¢.),
die Formen der Ethmocephalie und Cebocephalie aus der unrichtigen Umklamme-
rung der Cyklopie befreit und sie an die Spitze einer Fehlbildungsreihe gestellt
zu haben, die er mit Arhinencephalie iiberschrieb. Ein weiteres Verdienst Kun-
DRATS liegt darin, daf er die folgenden Formen als arhinencephale erkannte und
sie mit den beiden obigen verband.

c) Monstra mit sogenannter ,medianer Oberlippenspalie‘‘, welcher ein totaler
oder partieller Defekt des mittleren Nasenfortsatzes bzw. der aus demselben
abgeleiteten Organe (Philtrum, Zwischenkiefer, Nasenscheidewand) zugrunde liegt.
Diese Fehlbildungen konnen mit oder auch ohne mediane Gaumenspalte auf-
treten.

4a*
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d) Monstra mit meist bilateraler, seltener monolateraler Cheilognathopalatoschisis,
wobei der mittlere Nasenfortsatz (bzw. die aus demselben abgeleiteten Gebilde)
mehr minder defekt oder auch erhalten sein konnen.

e) Trigonocephalie (als einzige Abweichung der Schédelbildung) bei sonst
vollkommen normaler Gesichts- und Nasenbildung.

Aufler diesen fiinf Hauptgruppen besteht noch eine weitere Reihe von Formen,
die H. KuNDRAT indes nur skizzieren konnte. Allen ist Defektuositdt des Rhin-
encephalon, meist auch der Riechnerven gemeinsam. Unter dieser Bedingung darf
man bestimmte Formen der

f) Mikrocephalie und

g) des Balkenmangels und

h) den alleinigen Riechhirndefekt bei normaler Schidel-, Gesichts- und Nasen-
bildung und Fehlen (oder schlechterer Ausbildung) des Olfactorius zur Arhin-
encephalie rechnen. Auch auf diese drei weiteren Gruppen soll nach Betrachtung
der Nasendquivalente bei den finf Hauptgruppen der KunNprRaTschen Arhin-
encephalie kurz eingegangen werden.

Als Bewets dafir, dafi die Cyklopie und die als Arhinencephalie zusammen-
gefapPten Formen eine einzige grofle Reihe darstellen, welche von der kompletten
Cyklopie iiber die inkomplette Cyklopie zu den arhinencephalen Formen und schlief3-
lich zur Norm fiihrt, sind insbesondere alle Zwischenformen verwertbar, welche sich
zwischen die Hauptgruppen einschieben. So gibt es auch Ubergangsformen zwischen
der Cyclopia incompleta und der héchsten Form der Arhinencephalie, der Ethmo-
cephalie, was sich in den Fillen von EmMmy BEsT und P. ROTHSCHILD verwirk-
licht findet.

Auf die Risselbildung in der Beobachtung von E. BEsT wurde schon bei Bespre-
chung der Naseniéiquivalente bei Cyklopie hingewiesen (vgl. S.52). Hinzugefiigt
sei, daf3 die Oberlider miteinander verschmolzen und nur die Unterlider voneinander
getrennt und die Orbita einfach war, was die Zurechnung dieses Falles zur inkom-
pletten Cyklopie rechtfertigt. Anderseits war die Anordnung der Muskulatur an der
Basis des Rissels und dessen Ursprung zwischen den Augen (statt oberhalb derselben)
durchaus fiir Ethmocephalie charakteristisch. Wichtig ist, da8 der Vomer deutlich
vorhanden war: ,,Er lehnte sich mit seinem oberen Teil an die Basis des Keilbeines
an und schloB unten den weichen Gaumen ab.“— Eine der Ethmocephalie noch néher-
stehende Ubergangsform stellt der Fall von P. RotascHILD dar. Unterhalb zweier
Hautfalten, welche die Lidspalten miteinander verbanden, fand sich ein 4 mm hoher,
11 mm breiter Hautbiirzel, den ROTHSCHILD indes nicht als Nasenrudiment auffaBt
(mikroskopische Untersuchung fehlt!). Die Gebilde des ersten Kiemenbogens waren
z. T, defekt, die Sella turcica fehlte. Die Hirnmi3bildung erstreckte sich iiber das
gewdhnliche AusmaB noch ins Mesencephalon hinein, ja z. T. sogar dariber hinaus.
Uberdies fand sich volliger Nebennierenmangel beiderseits. Bei Annahme einer
exogenen Schidlichkeit darf der Zeitpunkt ihrer Einwirkung sicherlich spéter als
bei typischer Cyklopie angenommen werden, da die Noxe an der Ausbildung getrennter
Optici nichts mehr d&ndern konnte. Da die Bulbi weitgehend gestért waren und die
Hirnstérung ungewohnlich ausgedehnt war, muf3 die Schédlichkeit eine groe Pene-
trationskraft entfaltet bzw. linger eingewirkt haben. Dadurch ist vielleicht auch die
Nasenanlage sekundér génzlich zerstort worden.

Wegen der angeblich volligen Abwesenheit des Nasenapparats belegt RoTH-
scHILD seinen Fall mit dem Terminus ,,Arhinencephalia completa‘, womit der
vollige Mangel des peripheren Geruchsorgans zum Ausdruck gebracht werden
soll. Dies ist aber unstatthaft, weil mit ,,Arhinencephalie’ nur der Defekt des
Riechhirns, nicht aber der Zustand des peripheren Riechorgans bezeichnet wird.!

1 Ubrigens ist, wie auf S.47 ausgefithrt, die MiBbildung des zentralen Riech-
apparats (Rhinencephalon usw.) selbst in den hochsten Graden der Arhinencephalie
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Wenn schon ein neuer Terminus herangezogen werden soll, so eignet sich hierfiir
am besten der von W. BERBLINGER (Lit. V) geprigte Ausdruck ,,Arhinie’
(= vollkommenes Fehlen des peripheren Geruchsorgans), welcher vom Nicht-
vorhandensein des Nasenapparats seinen Ausgangspunkt nimmt. Der ,,Arhinie‘
gegeniiber steht dann die ,,Hyporhinie’* zur zusammenfassenden Bezeichnung
aller jener mannigfaltigen Formen mangelbhafter Ausbildung des peripheren
Geruchsorgans, wie sie sich z. B. bei den zur Arhinencephalie gehérenden Unter-
gruppen verwirklicht findet (W.BERBLINGER, 1. c. S. 42).

a) Ethmocephalie.

Kasuistik: Die ethmocephalen Mibildungen sind selten. In der KUNDRATschen
Monographie werden nur drei Fille erwdhnt, darunter zwei tierische (von MECKEL
bzw. OTT0). Ein weiterer, von RENNER stammender Fall wurde in der SCHWALBE-
JoseEPHYschen Monographie reproduziert (Lit. IV, Abb. 156). Hierher gehéren ferner
die von E. BEst (l.c.) referierten (mir im Original nicht zugénglichen) Félle von
HORRMANN und von HILLMANN. Aus neuester Zeit stammen die Beobachtungen
von GRAFFIN und MASSON (unpaarer N. olfact.) und der von M. Y AMASAKE beschriebene,
8,5 mm lange, kompliziert miibildete menschliche Embryo. (Es fand sich eine Oeso-
phagusatresie und eine Oesophagustrachealfistel, Epithelbldschen in der Wand der
zweiten Kiemenfurche, die beiden ersten Kiemenspalten waren beiderseits durch-
rissen, ebenso die dritte links. Ferner zeigte das Riickenmark eine Verdoppelung des
Zentralkanals zwischen dem ersten und dritten Sakralsegment.)

Charakteristisch fiir Ethmocephalie ist die Stellung des risselformigen Nasen-
rudiments zwischen den Augen. Der Riissel hebt sich kaudalwirts aus der Um-
gebung ganz heraus, hat meist nur eine enge Nasenoffnung, gelegentlich aber auch
deren zwei mit einer sagittalen Scheidewand dazwischen, welche sich sogar
durch die ganze Lénge des Riissels erstrecken kann (Kalbsethmocephalus von
MEckEL). Der Riissel endigt hinten stets blind und hat zumeist ein einfaches
Lumen. Wie beim Riissel der Cyklopen gibt es auch hier ein knorpeliges Stiitz-
geriist und eventuell auch einen Ursprung von einem knéchernen Dorn (Lamm-
ethmocephalus von Otro). Das Siebbein fehlt ganz oder es sind nur ganz
kiimmerliche Reste davon vorhanden (wie in den Fillen von OrTo und von
RENNER). Ahnliches gilt von den Nasenbeinen und den Trinenbeinen. Es fehlen
ferner die Nasenmuscheln und der Zwischenkiefer. Die Oberkieferbeine und die
Gaumenbeine schlielen in der Mittellinie aneinander an. Die Riechnerven fehlen
entweder géinzlich oder sind nur hdchst rudimentér ausgebildet (Félle von OrTo
und von GRAFFIN und MassoN), das Vorderhirn ist entsprechend der fiir die
Arhinencephalie charakteristischen Stérung defekt. Histologische Untersuchungen
ethmocephaler Riissel stehen bislang noch aus. Der Riissel der Ethmocephalen
ist wie bei Cyklopie aus dirhiner Anlage hervorgegangen, demnach ein ,,Ver-
schmelzungs“‘produkt der beiden hochgradig geschéidigten Riechplakoden.

b) Cebocephalie.

Kasuistik: Auch diese Fehlbildungsform ist beim Menschen selten. Aus der dlteren
Literatur konnte KUNDRAT (1. c.) nur fiinf menschliche Félle auBer seinem eigenen
sechsten Fall, némlich die Beobachtungen von SOEMMERING, OT1TO (Beobachtung 101),
LuscHkA, ARNOLD und von GROSS zusammenstellen und aus der Teratologie der
Haustiere finf hierhergehérige Félle (drei vom Schwein, einer vom Lamm, sdmtliche

(und auch bei Cyklopie aller Grade), stets nur eine partielle, also streng genommen
inkomplette. Eine Arhinencephalia completa gibt es daher nur bei viel ausgedehnteren
HirnmiBbildungen, wie etwa bei Anencephalie, Stérungen, welche aber begreiflicher-
weise nicht nur die Riechzentren allein betreffen und daher auch nicht mit einem
solchen Spezialterminus belegt werden kénnen. '
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von OTTO, und einen weiteren Fall von GURLT) anfiigen. Dabei kommt die Cebo-
cephalie teils rein vor (wie in den Féllen von SOEMMERING, LUScHKA, GROSS und
KUNDRAT), teils kombiniert mit anderen Mibildungen im Bereiche der Kiemenbogen
(je ein Fall von OTT0 und von ARNOLD). Seither sind weitere Fille von Cebocephalie
beschrieben worden von C. Puisarix (Lit. IV) — cebocephales, gleichzeitig mit
Otocephalie behaftetes Schaf; R. BALINT — sechs Tage alte ménnliche Frithgeburt;
SzapKOWSKI, Fall 1 — weiblicher Fetus; F. W. WATKYN-THOMAS — siebenmonatiger
weiblicher Fetus; W. M. DE VRIES — menschliches Monstrum; J. A. PIRES DE Lima (a)
— neugeborenes Midchen; Kropstock (Lit. IV) — sieben Monate alter ménnlicher
Fetus; B. LANG — weiblicher Fetus und schlieBlich G. ZANZUCH1 — siebenmonatiger,
sonst normaler Fetus.

Zwischen den niher als de norma aneinandergeriickten Augen des KUNDRATschen
Cebocephalus war kein Riissel mehr vorhanden, sondern eine richtige, wenn auch
von der Norm noch weitgehend abweichende Nase mit abgeflachtem Nasenriicken,
deren Spitze von einem stumpfen konischen Zapfen gebildet wurde. In der Mitte
der unteren Fliche des letzteren fand sich eine rhombische Grube und in letzterer
eine rundliche Liicke, durch welche eben eine Knopfsonde eingefiihrt werden konnte.
Am mazerierten Objekt fand sich die Apert. piriformis wesentlich modifiziert, nur
1 cm hoch und 5 mm breit, kranialwirts z. T. von einer Membran begrenzt, in welche
ein Nasenbeinrudiment eingelassen war. Die Offnung der Apert. piriformis fithrte
in ein infolge volligen Septummangels einfaches Cavum, das schmal, niedrig, nur
15 mm lang, nach oben und hinten gerichtet und daselbst abgeschlossen war. In
demselben fanden sich beiderseits sehr kleine untere und ,,obere‘‘ Muscheln. Die
Fliigelfortsitze des Keilbeines sowie die vertikalen Teile der Gaumenbeine waren
klein und vollstindig vertikal gestellt, letztere zu einem dreieckigen, zwischen erstere
eingeschobenen Knochen verschmolzen. Orbitae kleiner als normal, nur durch eine
3 mm breite, von den Proc. nasal. oss. front. gebildete Nasenwurzel geschieden. Die
inneren Wande der Orbitae wurden von den zarten Trénenbeinen und seitlichen Sieb-
beinplatten gebildet, welche nach riickwiirts gegen das einfache Foram. opt. zu mit-
einander verschmolzen waren. Zwei Optici, vélliges Fehlen der Nn. olfact., einfaches
Vorderhirn. Es fand sich ferner ein Loch im Sept. ventricul. cordis, VergréBerung
der Nebennieren, der Schilddriise und der Thymus und ein Uterus bicornis.

Die Nase bei Cebocephalie zeigt demnach gegeniiber dem Zustand bei Ethmo-
cephalie eine wesentlich bessere Ausgestaltung, sie macht auch &uBerlich den
Eindruck einer Nase, ist aber kleiner, schméler, im Nasenriickengebiet ganz
eingesunken und auch in ihrem knorpeligen Geriist sehr defekt, derart, daf} sie
sich von der Nasenwurzel abwirts héufig wie ein hdutiger Sack anfiihlt.

Der KunbpraTsche Fall charakterisiert gut die Hauptmerkmale dieser Gruppe.
Immerhin finden sich bei den Ubergangsfillen zu den Nachbargruppen der
Arhinencephalie mancherle: Varianten: Unter den zehn von KUNDRAT ange-
fiihrten menschlichen und tierischen Cebocephalen fand sich achtmal ein median
gelegenes Nasenloch, welches trotz seiner betrichtlichen Kleinheit als aus ,,Ver-
schmelzung® hervorgegangen anzusehen ist, einmal waren jedoch zwei kleine
Nasenl6cher trotz mangelnden Septums vorhanden (Lamm von OTTo). Bei dem
menschlichen Cebocephalus von OrTo war nur das rechte Nasenloch, das auch
in einen gesonderten Nasengang gefiihrt zu haben scheint, ausgebildet. Manchmal
kann die duBere Nasendffnung statt einer sagittalen schmalen Spalte ein Quer-
spalt sein (Kroestock, Lit. IV, Fall2), manchmal wieder findet sich eine
kreisrunde grubenférmige Vertiefung (B. Lawg, 1. c.). Die duBlere Nasensffnung
kann gelegentlich an atypischer Stelle liegen, wie im Falle von R. BAniNT, wo
sich das einfache Nasenhohlencavum durch eine linsengroBe Offnung nach dem
Vestib. oris zu offnete. Die Beobachtung von F.W.Warky~-THOoMAS stellt
einen weiteren Schritt zur nichstfolgenden Untergruppe der Arhinencephalie
dar (Abb. 26): Nasenoffnung einfach; im vorderen Teil der Nasenhohle findet
sich ein Septum. Da im Oberkiefer wahrscheinlich auch Schneidezéhne vorhanden
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waren, so geht daraus hervor, dafl in diesem Falle der mittlere Nasenfortsatz
hochstens teilweise defekt war. Der reproduzierte Frontalschnitt 148t jederseits
eine Muschel erkennen. Ferner war eine einfache nagellochgroBe Choane vorhanden,
welche die hintere Offnung der vereinigten Nasenhohlen bildete. Ahnliches fand
sich in der Beobachtung von G.ZaNzucHI. Auch im Fall 110 von OtTo (weib-
liches Lémmchen) war eine Choane vor-

handen. Der sonst stets vorhandene Choanal-

verschluffkommtdurcheine vonden Gaumen-

beinen gebildete knécherne Scheidewand

zustande, die, zwischen den Keilbeinfliigeln

eingeschoben, mit ihrer Spitze bis an die

Basis des Keilbeinkorpers reicht. Innerhalb

derselben sind die Gaumenbeine entweder

nur aneinander getreten, eine Naht bildend,

oder verschmolzen (H. KUNDRAT, 1. c. S.27).

Ahnlich im Falle von B. Lanc. In letzterer

Beobachtung fand sich an Stelle der Choanen

iberdies beiderseits eine etwa kreisrunde,

griibchenférmige Vertiefung. — Die ein-

fache Nasenhohle enthilt meist verkiimmerte

Nasenmuscheln, wie beispielsweise ausdriick-

lich in den Fillen von H. KunNDpRrAT, J. A.

Pires pE Lima, B.Lane und WATKYN-

TroMAS festgestellt wurde. In Fall 108 von

OrTo (cebocephalesmidnnlichesneugeborenes

Ferkel) war auf einer Seite ein allerdings

stark verkiimmerter N. olfact. vorhanden

und bei dem iiberdies mit Otocephalie

behafteten cebocephalen Schaffetus von

C. PHISALIX waren sogar beide Nn. olfact.

und Riechlappen gut ausgebildet.! — Kom- ) )
binationen mit Otocephalie (Synotie) fand ggseiidﬁgﬁgagﬁ%‘%d“,lvrc{,‘Vi‘T’;{;’,;boTc;gﬁil;f
sich Zweimal’ némlich in den Fillen von vN verschmolzene Nasenh6hlen; Ok Oberkiefer
Ar~NoLD und von PHISALIX. — Der Schédel  mit hartem Gaumen; Z Zunge; Uk Unterkiefer.
war meist wesentlich kleiner als der Norm

entspricht, manchmal aber durch Hydrocephalus vergroBert. Im Falle von
WarkyN-THOMAS (1. c.) war eine Encephalocele occip. vorhanden. Neben den
Fehlbildungen am Gehirn, Gesicht und Schidel fanden sich haufig noch an-
dere Defektbildungen bzw. Stérungen: Mikrophthalmie und Anophthalmie
(letztere sogar ziemlich héufig bei Tieren), Defektbildungen am duBeren Ohr und
am Herzen sowie am Zwerchfell; Uterus bicornis usw. So waren in der Beobach-
tung von B. Lane (1. ¢.) diverse GefdBanomalien vorhanden und ebenso, wie im
Falle von H. KunpraAT (1. ¢.), ein Defekt in der Kammerscheidewand.

c) Sogenannte mediane Oberlippenspalte (H. KuNDRAT).
(Syn.: Defekt des mittleren Nasenfortsatzes, CULP.)

Kasuistik: Diese Form der Arhinencephalie kommt weit hiufiger vor als die beiden
vorhin erwidhnten Gruppen. KUNDRAT konnte sechzehn Fille aus der Literatur
sammeln und vermehrte dieselben um sieben eigene. Literatur bis 1906 bei E. MONNIER.

! Bei Tieren ist die Ausbildung des Olfactorius etc. anscheinend eine bessere,
wie auch die Ausfithrungen im Kapitel ,,Cyklopie* (z. B. Fille von BaNCHI) zeigen.
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Seither sind noch sorgfiltige kasuistische Beitrége erfolgt von B. Wasusy (Fall 1
— Fetus), SzapkowsKI (Fall 2 u. 3), R. Lowy (Fall 2), A. GoLpsTEIN, W. CULP,
W. RIESE (a), W.BERBLINGER (drei Fille), G.PoritzeEr und K. STEINER und
schlieBlich von K. HENzE. Einen weiteren hierhergehérigen Fall erwéhnt G. B. GRUBER
(Lit. I/b, Fall 3).

PoritzER und STEINER beschrieben den Kopf eines ungefihr sechs bis sieben
Tage alten Hithnchenembryos mit guter Auspréagung der Gesichtsfortsédtze, Prosoph-
thalmie und Encephaloschisis im Hinterhauptbereich. Der Stirnfortsatz war ab-
geflacht, verschmilert und verkiirzt, die beiden abnorm hoch gelegenen Riechgruben
einander genihert, woraus hervorgeht, da8 die Verschmélerung des Stirnfortsatzes
hauptsiichlich den medialen und nur in geringem Mafle die lateralen Nasenfortsitze
betrifft. Die Mundéffnung stellt einen breiten Léngsspalt dar. Der Oberkieferfortsatz
erscheint aus seiner normalen Stellung durch eine mediokraniale Drehung abgelenkt
und sein kraniales Ende liegt dadurch in einer Gegend, welche sonst vom Stirnfort-
satz eingenommen wird. Bei Erorterung der Frage, was bei weiterer Entwicklung
daraus entstanden wire, kommen Verfasser zur Ansicht, daB bei vollkommenem
Unterbleiben des Tiefertretens des Stirnfortsatzes Ethmocephalie resultiert hétte,
wogegen bei ausschlieBlicher Verwachsung des Stirnfortsatzes und des Oberkiefer-
fortsatzes im dorsalen Teil des priméren Gaumens sich eine falsche mediane Lippen-
spalte ausgebildet hétte. Die Entstehung der Encephaloschisis als reine Defekt-
bildung lehnen die Verfasser ab und glauben es mit einer syngenetischen Fehlbildung
zu tun zu haben, hervorgerufen durch ein MiBverhéltnis zwischen Oberfliche und
Masse der Epidermis einerseits und der Medullarplatte anderseits. Die Epidermis
sei relativ zu knapp und verhindere durch eine Art von Ziigelwirkung den normalen
Schluf3 der als normal angenommenen Medullarplatte zum Medullarrohr. — In dem
unter Anleitung G. B. GRUBERs von K. HENzZE publizierten Fall wurde auch die
Nase histologisch untersucht und abgebildet (enthilt Muscheliquivalente). Es fand sich
ferner beiderseits Mikrophthalmie mit Verschmelzung vielfach papillérer, girlanden-
artig gefalteter Retinalanlagen zu einem einzigen Organ etwa an Stelle des Chiasma
(bei Fehlen der Nn. opt.), Mangel des Olfactorius, Exencephalie im Scheitel- und
Hinterhauptgebiet und Polydaktylie (linke Hand und linker FuB). GRUBER (Lit.I/b)
bezeichnete diesen Fall spédter als ,,Arhinencephalia dysopica‘ und rechnete ihn zu
der als besondere Mlﬁbﬂdungskombmatlon aufgefaﬁten groBeren Gruppe der ,,Dys-
kranio-Dysphalangie‘ bzw. ,,Dyskranio-Dysopie‘‘ (mit Uberleitung zu einer zweiten,
als ,,Dysencephalia splanchno-cystica‘’* bezeichneten Hauptgruppe von typischer
Fehlbildungskombination). (Vgl. hiezu S.234.)

Charakteristisch fiir diese MiBbildungsform ist die ,,mediane’ Oberlippenspalte,
die aber durch das Fehlen des Philtrums herbeigefiihrt ist, ferner der Defekt
des Zwischenkiefers und des Septums der Nase. Bei der Mehrzall der Fille ist
ferner eine mediane Gaumenspalte vorhanden (infolge partieller Defektuositét
der Proc. palatini der Oberkieferfortsitze), wodurch der Abschluff der Nasen-
hohle mundhéhlenwirts und die Ausbildung sekundédrer Choanen unterbleibt.
Fiinf von sieben Fillen KUNDRATs gehoren dieser Unterart an. Bei zweien waren
aber die Gaumenplatten der Oberkiefer- und Gaumenbeine in der Mittellinie
zum Schlusse gekommen, so dafl eine sekundédre Choane vorhanden war, welche
sich aber infolge des Septumdefekts als unpaare hintere Ausgangséffnung der
Nase nach dem Epipharynx zu darstellte. Ahnliches zeigt der Fall von J. ENGEL.
Eine Vorstufe zu dieser Form, ndmlich einfache Choane trotz durchgehenden,
aber schmalen Gaumenspalts zeigt eine Beobachtung K. GRUNBERGs an einer
anencephalen Fehlbildung (Lit. VIII/A, S.122). Die Arhinencephalie mit Defekt
des mittleren Nasenfortsatzes zerfillt also in 2wei Untergruppen, ndmlich mit
und ohne mediane Gaumenspalte. In allen genau untersuchten Féllen mit Gaumen-
spalte zeigte sich mehr minder groBe Defektuositit der Gaumenplatten der
Oberkiefer- und der Gaumenbeine. Ist der Defekt im Bereich der Gaumenbeine
geringer als im Oberkieferbereich, so verengt sich die mediane Spalte dorsalwirts



Arhinencephalie. 65

und die Nasenhohle ist dann hinten abgeschlossen, ,,indem die vertikalen Teile

der Gaumenbeine dicht aneinander treten und so eine dicke kndcherne Wand

bilden, die ungefihr dreieckig ist und einen unteren, von einer Seite zur anderen

ausgeschweiften Rand hat, der fast bis ins Niveau der horizontalen Gaumenplatte

reicht und oben eine Spitze besitzt, die zwischen den mit den Wurzeln einander

sehr geniherten Fliigeln des Keilbeins an dessen Korper

stoBt (Fall 4 von H. Ku~NDRrAT, L. c. S.41). Dies ist

also eine Variante der ersten (gréfieren) Untergruppe.

Auch bei der zweiten Untergruppe (mit GaumenschluB)

kann die Nase hinten in gleicher Weise verschlossen

sein, welche Kombination sich erstmalig in der noch

zu beschreibenden Eigenbeobachtung (M 54d — Museal-

priaparat des Innsbrucker path.-anat. Instituts) realisiert

findet. Sonstige Merkmale: Kopf stets klein und kurz, ) o

Stirne meist gekielt und mit einfachem Tuber frontale %E?ek%aesﬁ?ﬁ:?ﬁ%‘:slfnf;?g

versehen. Augen einander stirker gendhert als normal, satzes in der Ansicht von der

hiufig mikrophthalmisch. Stets fehlt die Lam. perpen- Murdhohle (nach E. MONNIER).

dicul. und die Platte des Siebbeins. Keilbeinkdrper und

Keilbeinfliigel verkleinert, vordere Schiddelgrube sehr klein und flach, zwischen

Keilbein und den Part. orbit. der Stirnbeine ist eine nach vorne spitz zulaufende

Grube vorhanden, welche durch Bindegewebe — manchmal mit Knorpeleinlage-

rung — ausgefiillt ist und iiber welche die Dura glatt hinwegzieht. Nasenwurzel

schmal und eingesunken, nur von den schmalen Proc. nasal. oss. front. und den

Proc. front. oss. max. gebildet. Nasenbeine fehlen stets. Unterhalb der Nasen-

wurzel gehen die Wangenwélbungen in-

einander iiber, die Nasenfliigel liegen fast

im Niveau der Gesichtsfliche, sind nur

an ihren AuBenseiten etwas gewolbt,

gehen, ohne eine Spitze zu bilden, fast

ineinander iiber und ragen meist in den

medianen Oberlippenspalt hinein. Da

auch das Septum mobile vollstindig

fehlt, so findet sich nur eine einzige

Nasenéffnung, welche infolge des Phil-

trumdefekts mit der Mundéffnung zu-

sammenflieBt. Aus derselben gelangt

man in die infolge des Defekts des

Zwischenkiefers und des Septum narium  Abb. 28. Frontalschnitt durch den Schiidel desselben

einfache Nasenhéhle. Letztere ist im all- Objektes wie Abb. 27 (nach E. MONNIER).

gemeinen kurz, niedrig und schmal, an

ihrer Decke koénnen die konvergierenden lateralen Siebbeinplatten miteinander

verschmolzen oder durch eine diinne Membran miteinander verbunden sein. Stets

sind Muscheln vorhanden, sind aber stets kleiner und schméchtiger als in der

Norm. Die ,,oberen“ Nasenmuscheln kénnen auch miteinander partiell ,,ver-

schmolzen‘‘ sein, wie in Fall 6 von KuNDRAT (L. c. S. 49), wo eine vom schmalen

Dach der Nasenhohle ,herabtretende, septumartige, einfache obere Muschel

vorhanden war, ,,die in der Mitte ihres bogigen unteren Randes in zwei platt-

rundliche Knorpelplittchen“ auslief. Stets wurde (makroskopisch) Fehlen der

Riechnerven konstatiert und eine mehr minder schwere Hirnmif3bildung im Bereiche

des Tel- und Diencephalon mit Fehlen des Bulb., Tractus und Trigon. olfact.
Abb. 27 u. 28 (nach einer Beobachtung von E. MONNIER) illustrieren das Gesagte

und zeigen das Objekt in der Ansicht von der Mundhdhle her bzw. als Frontalschnitt:
Stupka, NasenmiBbildungen. 5
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Septum nur in den obersten Anteilen erhalten, rein hdutig, Muscheln dagegen gut
ausgebildet. Eine kleine Kieferhohle ist beiderseits vorhanden. Die ,,mediane‘
Gaumenspalte solcher Fille ist streng genommen eine bilaterale, die jedoch wegen
des Septum-Vomer-Defekts eine ,,mediane’ wird. E.MoONNIER hat daher gewil3
nicht unrecht, fiir diese Untergruppe den Terminus ,,Arhinencephalie mit doppel-
seitiger Spaltbildung des Gaumens und mit Fehlen des Mittelstiickes‘‘ vorzuschlagen.
Ubergangsfdlle zur vierten Gruppe der Arhinencephalie stellen die Beobachtungen
von J. ENGEL, Fall 2 von R. Lowy und besonders Fall 2 von W. CuLp dar: Zwei
Monate altes Médchen. Im Oberkiefer eine 2 cm breite Spalte, durch welche ein
freier Einblick in die Nase moglich ist (Abb. 29). Man sieht ,,in der Mitte eine kurze,
aber gut ausgebildete Lam. perpendicul. des Siebbeins, sodann auf jeder Seite eine
sehr vollkommene untere und mittlere Muschel“. Beiderseits ist ferner noch eine
obere, weit kraftiger als normal gebildete Muschel und schlieBlich jederseits ,,noch
eine vierte nach oben und hinten und als Fortsetzung
der mittleren Muschel nach vorne eine fiinfte aus-
gebildet (die vierte Muschel ist offenbar als oberste und
die fiinfte anscheinend als Nasoturbinale, entsprechend
dem spéteren Agger nasi zu deuten). Ungeachtet dieser
tibernormalen Muschelausbildung fehlte auch in diesem
Falle sowohl die Lam. cribrosa als auch die Crista galli,
wie dies ja fast ausnahmslos in allen zur dritten Gruppe
der Arhinencephalie gehoérigen Beobachtungen der Fall
ist. In der Zeichnung erkennt man ferner die méchtige
VergroBerung der Proc. alveolares und auf der linken
Seite die frei praparierten Zahnficher des Caninus und
des zweiten Incisivus.!
M. E. machen samtliche Fille, in welchen aufler
dem Maxilloturbinale, welches bekanntlich der
primér-lateralen Nasenwand angehort und den Ober-
a\bbng'd?l!?gll‘ in die N?senh%hlﬁ von  Lieferfortsitzen entstammt, noch irgendwelche
A‘;‘;,in;‘;‘cep‘fla{;"",ﬁt“};;‘f‘gﬁ?de;‘ mitt.  Muscheln vorhanden sind, wohl die Annahme wahr-
leren Nasenfortsatzes und Gaumen-  scheinlich, dall doch noch mehr minder betricht-
iff;giﬁéfh;zﬁiﬁh‘égnﬁzidczzilg;l)l'm(n]%gls‘l,ﬁ liche Anteile des mittleren Nasenfortsatzes erhalten
Herrn Prof. G. B. GRUBER-Gottingen.) ~ Waren, da ja die iibrigen Nasenmuscheln (mittlere,

obere, oberste) Ethmoturbinalia sind und nach den_
Feststellungen von K. PETER (Lit.IX/1b) priméir dem Areal der septalen Nasenwand
(also dem mittleren Nasenfortsatz) angehoren und erst sekundir zur lateralen Nasen-
wand geschlagen werden. Nach K. PETER (l. c.) ist das Ursprungsgebiet der Sieb-
beinmuscheln der hintere-obere Bezirk der septalen Nasenwand, ein relativ kleines
Areal, welches sich bei 10,2 mm grolen Embryonen bereits deutlich zeigt. Dieses
muBte also in den meisten Fillen von der Stérung mehr minder ausgenommen
gewesen sein, ganz besonders auch in dem zuletzt zitierten Falle von W. Curp.
Besonders gute Ausbildung sémtlicher Muscheln und einen relativ betrichtlichen
Septumrest zeigte die eingangs erwihnte eigene Beobachtung (M 54d — Museal-
priparat des Innsbrucker path.-anat. Institutes), welche wegen des kompletten
Gaumenschlusses zur zweiten Untergruppe gehért und iiberdies wegen eines voll-

1 Analoges fand MONNIER in seiner eigenen Beobachtung und wies es in weiteren
funf Féllen der Literatur nach. W. CurLp konnte dasselbe in einer weiteren Anzahl
von Fillen bestdtigen und erblickt darin einen Beweis fiir die Ansicht von INOUYE,
daB der Zwischenkiefer tiber das Gebiet des embryonalen mittleren Nasenfortsatzes
in den Oberkieferfortsatz hineingreift und der latente Keim fiir den normalen lateralen
Schneidezahn sich also z. T. im Oberkieferfortsatz entwickelt. Das Auftreten von
Incisiven jederseits von der medianen Oberkieferspalte ist daher ein Beweis dafiir,
daB nur der mittlere Nasenfortsatz (bzw. der fiir die Septum- und Zwischenkiefer-
bildung bestimmte Anteil desselben) defekt war.



Arhinencephalie. 67

standigen Verschlusses des hinte-

ren Nasenausgangs (Choanalatre-
sie) bemerkenswert ist:!

Menschliche Neonata mit Pedes
vari und Manus varae, Poly- und
Syndaktylie. Abb. 30 zeigt die linke
Schidelhilfte von auBen, Abb. 31
die rechte von innen.

Vordere Schidelgrube relativ
klein, Dura rechts zml. zerstort, links
z.T. abgezogen, namentlich im Be-
reich der Decke der linken Orbita,
wo der Knochen fehlt. (Ubrigens
ist auch der linke Bulbus entfernt
und das Gewebe ringsherum sehr
beschédigt.) Die Dura der linken
Ethmoidalgegend ist relativ gut
erhalten ; hier scheinen einige Fila-
mente des N. olfact. vorhanden zu
sein. Das Ethmoiddach ist aus
relativ dickem Knorpel gebildet.
Mittlere und hintere Schédelgrube
normal, Hirn miBbildet (Balken-

Abb. 30. Linke Schiidelhilfte einer Arhinencephalie mit teil-

weisem Defekt des mittleren Nasenfortsatzes. (Musealpriparat

des Patholog.-anatomischen Institutes der Universitit Inns-
bruck.)

Abb. 31. Rechte Schiidelhiilfte desselben Objekts wie Abb. 30 von innen gesehen.

1 Diese MiB3bildung wurde zusammen mit einer Reihe anderer Préparate, welche
als gemeinsames Merkmal meist Mikro- oder Agnathie aufwiesen, von Herrn Professor
G. B. GrRUBER (Lit. V/a) unter dem Titel ,,Mikrostomie bei Orthogenie einer Frucht
mit Arhinencephalie, Choanalverwachsung, Pharynxzunge, Polydaktylie an Fingern und
Zehen'* demonstriert. Spiter wurde diese Beobachtung mit einer Reihe weiterer von
G. B. GrRuBER (Lit. I/b) zu der als Akrocephalo-syndaktylie bezeichneten typischen
MiBbildungskombination gezdhlt. (Vgl. hiezu 8. 234.) o

5*
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mangel). Infolge Fehlens des vordersten untersten Abschnittes des knorpeligen und
infolge volligen Mangels des héutigen Septums ist der Nasenvorhof und der unmittelbar
daran nach hinten anschlieBende Bezirk der eigentlichen Nasenhohle unpaar und un-
gewohnlich erweitert. In den unpaaren Raum ragen warzige, glatte, muschelartige
Gebilde beiderseits hinein, rechts zdhlt man fiinf von der lateralen Nasenwand ent-
springende ,,Muscheln* (Abb. 31, wo dies durch das artifizielle Septumloch, welches
infolge des nicht rein sagittal gefithrten Halbierungsschnittes entstand, gut zu erkennen
ist). Die Nasenhohle, welche in ihrer Form und Verlaufsrichtung an ein gebogenes
Ofenrohr erinnert, endigt hinten in der Opticus-Sella-Gegend blind und ist gegen die
Mundhéhle zu durch einen dicken, ebwa 9mm in kranio-kaudaler Richtung messenden
Knochen abgeschlossen, der auch
nach rickwiérts bis in die flachge-
schwungene Epipharynxgegend
reicht. Infolgedessen sind Choa-
nen nicht vorhanden, bzw. durch
ein Knochenmassiv verschlossen.
Der Epipharynx erhebt sich bis
zu 7 mm iber die durch den har-
ten Gaumen gelegte Horizontal-
ebene. Tubenéffnungen und Ro-
SENMULLERsche Gruben beider-
seits gut ausgebildet, weicher
Gaumen vorhanden, aber relativ
klein; Uwvula bifida. Vorne ist
falsche mediane Oberlippenspalte
vorhanden. Starke Mikrognathic
(die ventralsten Partien des Un-
terkiefers liegen in derselben
frontalen Ebene wie der Beginn
des  weichen Gaumens). Die
Zunge bdumt sich in den Epi-
pharynx.

Zur histologischen Untersu-
chung (Serienschnitte) wurde aus
der linken Schédelhilfte durch
einen Parasagittalschnitt eine
Scheibe gewonnen, welche die

Abb. 32. Horizontalschnitt durch die linke Nasenhohle und den ganze Breite der linken Nasen-

,,medianen” Oberlippenspalt desselben Objekts wie Abb. 30. hohle, den linken intakten Mund-

Legende im Text. winkel, den Gaumen, das Zipf-

chen, den Epipharynx inklusive

Tubengegend und Car. int. einbegreift. Besagte Gewebsscheibe wurde durch einen

frontalen Schnitt in zwei Teile geteilt und der vordere Abschnitt horizontal, der
hintere sagittal geschnitten: .

Die Dura bekleidet hinten die Knorpelkapsel der Nase und ist dadurch gleich-
zeitig Perichondrium. In diesem Perichondrium-Dura-Gewebe sind einzelne kleine
Nervenstidmmechen bzw. Querschnitte von solchen enthalten und durchdringen die
Knorpelkapsel; einzelne Faserbiindel sind schon durchgetreten und als Ziige unter der
Schleimhaut der Septumfliche, bzw. der medialen Seite einer hinten oben situierten
Muschel zu sehen. In der Schleimhaut dieser Bezirke zahlreiche Glandulae olfact.
Die Nervenfasern marklos, mit zahlreichen dem Endoneurium angehérenden Kernen.
Nach Lokalitdt, Ausbreitung und histologischer Beschaffenheit ist wohl kein Zweifel
vorhanden, daf3 hier Olfactoriusbiindel erhalten sind und die Dura stellenweise hirn-
wiirts durchbohren. In der Folge erkennt man die untere und die mittlere Muschel
sowie den Trianensack. In Abb. 32, einem weiter kaudalwérts gelegenen Schnitt ent-
sprechend, erkennt man die Oberlippe (0. %), die falsche mediane Oberlippenspalte
mit dem gemeinsamen Mund-Nasen-Raum (MN), das vorne frei endende Septum (S),
ferner Muscheln, von welchen die mittlere (miM) atypisch gestaltet ist, die vordere
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Schidelgrube (v. Sch.) und die Rima (R7). Innerhalb des rechteckig gerahmten Feldes
kann man bei stidrkerer VergroBerung feststellen, dafl stirkere Nervenfaserbiindel
an mehreren Stellen aus der Nasenhohle in die vordere Schidelgrube eintreten. Am
Querschnitt der Nervenfaserbiindel kann man bei entsprechender Fiarbung keinerlei
Markméntel erkennen. In der Schleimhaut Glandulae olfact. Bei genauerer Durch-
musterung der anschlieBenden Schnitte kann man eine dreigeteilte hintere Siebbeinzelle,
eine vom Hiatus semilunaris ausgehende vordere Siebbeinzelle, die Kieferhéhle und den
Tranennasengang sicherstellen. Interessant ist die Beobachtung, daB3 der Knorpel im
Septum nicht bis an den freien Rand reicht, sondern dafl das langgezogene Septumende
aus Bindegewebe und Driisen besteht und einen

dicken Nerv (N. naso-palat. Scarpae) enthélt.

Am Ende des letzteren finden sich einige grofe,

von lédnglichen Zellen eingescheidete Ganglien-

zellen. In der Nahe der etwas atypischen Ein-

miindung des Trinennasengangs zeigt die untere

Muschel eine banddhnliche Verbindung mit dem

Septum, in welcher Schleimdriisen enthalten

sind. Die ,,Synechie‘ ist beiderseits von einem

mehrzeiligen Zylinderepithel mit Flimmerhaa-

ren iiberzogen. Auf einem in Abb. 33 wiederge-

gebenen, noch weiter kaudal gelegenen Schnitt

findet sich in der Mitte des Préparats spongi-

oser Knochen (OK) aus dem Knochenmassiv

des harten Gaumens und des Oberkiefers.

Ersterer ist in der Medianebene mittels einer

bindegewebigen zickzackférmigen Naht (Su)

mit der Gegenseite verbunden. Die Nasenhihle

(N) ist nur noch im riickwértigen Teil des

Préparats als schmales Lumen sichtbar und wird

medial vom Septum begrenzt, welches einen

nach hinten-auBlen leicht schrigen Verlauf

nimmt. Vorn sieht man den Mundvorhof

(V.0.)und die Oberlippen-Wangen-Gegend (Lz.).

— Aus dem hinteren sagittal geschnittenen

Block gibt Abb. 34 einen nahe der Mittelebene

gelegenen Schnitt wieder: Zweiter Trigeminus-

ast (V/2) vor dem Eintritt in das For. rotun-

fium‘ Os magillare und Os palat. (0.p.) sind Abb. 33. Horizontalschnitt durch die Nasen-
in den kranialen Bezirken miteinander ver-  Gaumen-Mundvorhofspartie dessclben Objekts
schmolzen, letzteres ist vom Keilbein (O. sph.) wie Abb. 30. Legende im Text,
durch Zige straffen Bindegewebes geschieden.

Hinten quergestreifte Muskulatur (wahrscheinlich Mm. pterygoid.). Gaumen (G.) mit
Driisen. Der hintere Gaumenbogen (hi.Gb.) bzw. das Velum vorne in Verbindung
mit dem Gaumen; kranial davon klafft ein horizontaler, spaltférmiggr, nach vorne
ziehender, zum Epipharynx gehérender Raum, der Duct. nasopharyngeus (D. n.-ph.).
Er endet vorne blind. Linke Uvula (bifida!) angeschnitten (U). Die Winde des
Duct. nasopharyngeus sind allseitig von geschichtetem Pflasterepithel bekleidet. Da-
gegen zeigt die mundhoéhlenwirts gekehrte Flache des Velum und Gaumenbogens,
namentlich in den hinteren Abschnitten, iber groBere Strecken mehrzeiliges Zylinder-
epithel mit Flimmerhaaren.

Diagnose: Partieller Septummangel in den vorderen und unteren Partien, relativ
gut ausgebildete Nasenséicke mit mehreren atypisch gestalteten Muscheln, mit Sieb-
beinzellen, Kieferhohle und mit atypisch miindendem Trinennasenkanal. Die Nasen-
hohle vorne in breiter Verbindung mit der Mundhdhle (falsche mediane Oberlippen-
spalte), riickwérts dagegen von ihr durch méchtigen, spongiésen, Zahnkeime fithrenden
Knochen abgeschlossen. Hinten reicht die Nasenhihle weiter kaudal hinab als vorne
und endigt hinten blind. Der D.nasopharyngeus reicht ziemlich weit nach vorne,
endigt aber schlieflich ebenfalls blind ohne Anschluf an die hinteren Nasenpartien
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gefunden zu haben. Zwischen beiden hat sich ein groferes, aus vorwiegend spongivsem
Knochen gebildetes Massiv eingeschaltet, welches anatomisch zum Os palatinum gehért
und sich riickwérts an das Keilbein anschlieBt, ohne nachweislich mit ihm zu ver-
wachsen. Epipharynx wohlgebildet. Besonders wichtig ist ferner die Feststellung,
daB hier sicher Olfactoriuselemente vorhanden sind, welche in den durch die Einlagerung
von BowmaNschen Driisen als Riechregion der Nase gekennzeichneten Schleimhaut-
partien ihren Ursprung nehmen und an verschiedenen Stellen der hinteren oberen
Nasenhohlenpartien die Nasenkapsel und die dariiberliegende Dura durchbohren.
Ob diese Olfactoriusbiindel Anschlu an das Gehirn fanden, konnte nicht mehr
festgestellt werden, da seinerzeit
bloB Balkenmangel vermerkt, das
Gehirn aber nicht konserviert
worden war. Dafl letzteres im
Sinne einer Arhinencephalie mi3-
bildet gewesen sein muBte, ist
wohl mit gré6Bter Wahrscheinlich-
keit anzunehmen. Dies um so
mehr, als bei allen Fillen dieser
Gruppe bisher ausnahmslos mehr
minder schwere Fehlbildungen im
Bereiche des Tel- und Diencepha-
lon, namentlich aber im Bereiche
des Bulb., Tract. und Trigon.
olfact. gefunden wurden. DaBl esin
diesem Falle gleichwohl zur Aus-
bildung einiger Filamente des Ol-
factorius gekommen war, spricht
natiirlich nicht gegen Arhinen-
cephalie (sieche auch die An-
gaben iiber das Vorkormen von
Olfactoriuselementen bei Cebo-
cephalen, ja selbst bei Cyklopent!),
sondern nur dafiir, da8 die Sché-
digung, welche die Riechfelder
urspriinglich erlitten, nicht so
deletdr gewesen, um sémtliche
Zellen mit der prospektiven Ten-
denz zur Ausbildung von Riech-
fasern zu vernichten. Da auch
die iibrige Nasenhohle einen betrichtlichen Ausbildungsgrad (Muschel- und Neben-
héhlenausbildung) erreicht hatte, erfahrt die Annahme einer relativ geringeren Lésion
eine weitere Bestdtigung.

Da mit Ausnahme des Falles von K. HEnzE, welcher jedoch als Ubergang
zur Cebocephalie aufzufassen ist, bisher niemals histologische Untersuchungen
der Nasen in den hierher gehérigen Fillen vorgenommen wurden, so laft sich
auch nicht sagen, ob nicht vielleicht in diesem oder jenem Falle zwar Olfactorius-
elemente in der Schleimhaut vorhanden gewesen waren, die Nasenhohle jedoch
hirnwirts nicht verlassen hatten. Es wird sich in Zukunft empfehlen, das sonst
gut gekannte Bild der Arhinencephalie mit Defekt des mittleren Nasenfortsatzes
durch histologische Untersuchungen der Nase zu ergénzen. —

Eine weitere Variante stellt Fall 1 von W. Curp dar: Hier war die biirzel-
férmige Nasenspitze leicht eingekerbt und zeigte bei der Betrachtung von unten
zwei schmale Nasenlécher, welche durch eine V-férmige Hautfalte getrennt
waren. Von der Spitze des V zog eine seichte, 1!/, cm lange Spalte nach abwirts
und offnete sich dann zum duBleren Mundwinkel hin.!

1 Wabhrscheinlich gehort hierher auch der Fall KoNDRING: Zwischenkiefer und

Abb. 34. Parasagitalschnitt durch die Gegend des Epipharynx
und der Choanalatresie desselben Objektes wie Abb. 30. Legende
im Text.
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Eine genauere mikroskopische Untersuchung des Gehirns solcher Fille wurde
nur in den Fillen von R.LOwy und W.RriesE durchgefilhrt und ergab gute
Ubereinstimmung mit den von H.KUNDRAT und einzelnen seiner Vorginger
(Haprior, WILLE) auf rein makroskopischem Wege ermittelten Ergebnissen,
freilich unter Hinzufiigung wichtiger Details.

Neben den geschilderten Fehlbildungen am Gehirn und Nasenapparat und
eventuell auch an den Augen (Mikrophthalmie) sind aber fast stets noch eine
Reihe von anderen begleitenden Fehlbildungen festgestellt worden, die z. T. einer
gewissen Typik nicht entbehren. So konstatierte schon H. KuNDRAT das hiufige
Auftreten von Polydaktylie, MiBbildungen des Herzens, bestehend in Defekten
der Scheidewand, Erhaltensein eines Trunc. commun. oder Ursprung der Pul-
monalarterie und Aorta aus dem rechten Ventrikel, Verschlufl der Pulmonal-
arterie an ihrem Ostium, ferner MiBlbildungen im Bereich des duBleren und mitt-
leren Ohres, Nabelbriiche, Zwerchfelldefekte, Spina bifida. Analoges findet sich
in der neueren Literatur: In Fall 2 von CuLe wurden verschieden schwere Defekte
an samtlichen Extremitédten, ferner unansehnliche Thymus, unvollstéindige
Lungenlappung und Unterentwicklung der Nebennieren festgestellt. In der
Beobachtung von W. Riese fanden sich ebenfalls MiBbildungen im Bereich der
oberen und unteren Extremitéten, ein offenes For. ovale und Bildungsstérungen
beider Optici. In der oben ausfiihrlicher geschilderten Eigenbeobachtung (M 54d)
wurden ebenfalls Fehlbildungen an den Extremitdten festgestellt, ebenso in
G. B. GruBEers (Lit. I/b) Fall 3 (falsche mediane Lippenspalte kombiniert mit
Mikromelie und polycystischen Nieren), welchen GRUBER ebenso wie die Be-
obachtung M 54d zur Akrocephalo-syndaktylie rechnet (siehe dariiber S.234).

d) Arhinencephalie mit seitlicher Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalte
(meist doppelseitig, gelegentlich auch nur einseitig).

Kasuistik: Das Vorkommen von HirnmiBbildungen (vorwiegend im Bereiche des
Tel- bzw. Rhinencephalon) bei doppelseitigen Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalten wurde
schon von TIEDEMANN beobachtet. KUNDRAT sammelte elf Fille aus der Literatur
(drei Félle von TIEDEMANN, einen von ARNOLD, die Fille 458, 498, 499 und 507 von
OT1T0, zZWel von VIRCHOW und einen von ScHON) und fiigte eine eigene Beobachtung
hinzu. Weitere hierher zu rechnende Félle wurden beschrieben von J. FRIDOLIN
(Fall 3 [im Original félschlich als Cebocephalus bezeichnet], moéglicherweise auch Fall 1
— beides nur Schéidelskelette!), M. B. ScamipT (Fall 3, genaue, z. T. auch mikroskopi-
sche Untersuchung inklusive makroskopischem Hirmbefund), M. pe CRINIS (vor-
wiegend hirnanatomische Untersuchung, doch ohne Angaben beziiglich N. olfact.
und Rhinencephalon) und zwei Félle von G. B. GRUBER (Lit. I/b). Hierher gehért
ferner die spéter ausfuhrlicher zu schildernde eigene Beobachtung (M 53a).

In allen von KuNDRAT referierten Fillen fehlten die Riechnerpen. Gegeniiber
den zahlreichen Fillen von bilateraler Cheilognathopalatoschisis ohne Riech-
nervendefekte scheinen solche mit Olfactoriusmangel und HirnmiBbildung aller-
dings in der Minderzahl zu sein, wobei aber anderseits nicht zu vergessen ist,
daf nur wenige Félle von doppelseitiger Lippen-Kiefer- Gaumen-Spalte zu genauerer
anatomischer Untersuchung gelangen. Nach KUNDRAT verraten sich die zur
Arhinencephalie gehorenden Félle von Cheilognathopalatoschisis durch Kiirze
des Gesichts und Kielung und Verschmdlerung der Stirne. (Diese Kielung ist aber
nicht Folge einer primaturen Nahtsynostose, sondern ist durch Verschmelzung

Vomer fehlten, es bestand eine mediane Kieferspalte und eine mediane Oberlippen-
narbe, welche sich bis zur Nase zog und das Aussehen einer Doggennase hervorrief.
Bemerkenswerterweise hatte die Mutter vor Jahren ein Kind mit der ndmlichen MiB-
bildung geboren! »
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der Stirnbeinhéilften schon bei der ersten Anlage der Verkndcherung derselben
hervorgebracht.) An dem von KUNDRAT beschriebenen Fall treten die Haupt-
charaktere dieser MiBbildungsform scharf hervor: Stirne schmal, kielartig vor-
tretend (trigonocephal!), Nasenwurzel mit tiefer Querfurche, Nasenspitze breit
abgeplattet, darunter das zapfenartige, unten bogig begrenzte Philtrum, welches
von den seitlichen Teilen der Oberlippe durch die Lippenspalten getrennt ist.
Im Gaumen ein mittlerer Spalt, welchen das niedrige Septum nicht erreicht, da
es bereits im Niveau des unteren Randes der unteren Nasenmuscheln endigt.
Stark reduzierter Zwischenkiefer, Velum und Uvula gespalten. Crista galli etwas
niedriger und die vordere Schéidelgrube entspre-
chend der auBlen und innen stark gekielten und
verengten Stirne schmal. Dura ohne Spur von
Liicken die Siebbeinplatte iiberziehend, Orbitae
nach hinten rasch sich verengernd, Vomer am
Ursprung sehr breit, aber niedrig. Die Kleinheit
des Schédels (auBer bei Hinzutreten von sekun-
ddrem Hydrocephalus) ist nicht so sehr in der
Kielung der Stirne als in der MiBbildung des
Gehirns begriindet. Letztere wechselt dem Grade
nach sehr, die betrdchtlichste entspricht etwa den
Befunden bei der ,falschen medianen Lippen-
spalte”, kann also Verschmelzung der beiden
Hemisphédren, einfache Ventrikelhshle, Mangel
der vorderen Kommissur, der vorderen Fornix-
schenkel und des Balkens usw. beinhalten. Uber
partielle Verschmelzung der Stirnlappen gelangt
die Skala schlieflich zu vollstindiger Trennung
und zu bloBer Zuspitzung der Stirnpole, wie etwa
Abb. 55, Mensehliche bilaterale Libnen im Falle von H. KUNDRAT, wo neben vélligem
Kieforepalte mit Hypoplasie des mitt. Fehlen der Nn. olfact. und der Sulc. olfact. die
leren Nasenfortsatzes und Spaltung des ~ Nn. und Tract. optici diinner, die Corpora striata
sekundaren Gaumens. (Musealpriparat — gchmjler, die Sehhiigel kiirzer und das Pulvinar
es Patholog.-anatom. Institutes der . . .
Universitéit Innsbruck.) schwach ausgebildet war. Auch die aus dem mitt-
leren Nasenfortsatz hervorgehenden Gebilde zeigen
verschiedene Miflbildungsgrade: Philtrum und Zwischenkiefer fehlen meist nur
z. T, die Nasenscheidewand ist stets, die horizontale Siebbeinplatte zumeist vorhan-
den — wenn auch ohne Sieblécher —, Crista galli meist ausgebildet. Uber eventuelle
Defektuosititen des Septums mangeln genauere Daten. Manchmal ist vollstindige
Septumausbildung mit einseitiger Verwachsung des Vomer mit dem Proc. palat.
des Oberkiefers vorhanden, so daB dann nur eine einseitige Gaumenspalte vor-
liegt. Genauere, namentlich histologische Angaben iiber den Bau und die Aus-
bildungshéhe des Septums, der Muscheln und der Adnexe der Nasenhshle mangeln
in der bisher vorliegenden Literatur. Deshalb wurde ein hierher gehoriger Fall
(M 53a — Musealpriparat des path.-anat. Institutes in Innsbruck) daraufhin
einer mikroskopischen Untersuchung unterworfen:

Abb. 35 zeigt die durch einen paramedianen, links vom Nasenseptum gefiihrten
Sagittalschnitt abgetrennte rechte Schidel- und Gesichtshélfte: Lider anscheinend
normal, Bulbus schlecht ausgebildet, Ohr, Wange normal. Mundéffnung konfluiert
mit der Nasenhohle. Rechts ist ein ,,Nasenloch* nicht vorhanden, da dessen untere
Umrandung fehlt (die Verhiltnisse links sind wahrscheinlich sehr #hnlich, doch
wegen der Verstiimmelung des Priparats nicht mit absoluter Sicherheit zu beurteilen).
Unterlippe norma! gebildet, Oberlippe nur in ihrem lateralen Anteil vorhanden,
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ebenso der Gaumen, welcher gegeniiber der Oberlippe im Mundvorhof deutlich ab-
gesetzt ist. Die Umrandung des rechten Nasenspalts ist latero-kaudalwirts gegen die
Oberlippe deutlich begrenzt (Furche), iiberdies zieht lateral vom Nasenfliigel die
Nasolabialfurche bis zum Mundwinkel herab. Statt einer vorspringenden Nasenspitze
ist eher eine Eindellung derselben nach riickwiérts vorhanden. Bei Spreizung der
Mundéffnung sieht man die Nasenhohle und die Mundhohle einen gemeinsamen viel-
buchtigen Raum bilden. Abb. 36 zeigt das Prédparat in der Ansicht von links. Die
rechte Gaumenhilfte stellt sich als langer, hoch in die Nasenhéhle hinaufreichender,
Zahnkeime enthaltender Wulst dar, welcher nach hinten in ein Stiick weichen Gaumens
und in ein Zdpfchen auslduft, Das Dach des Epipharynx reicht nicht weiter kranial-
wirts hinauf als der tiefste Punkt der hinter-

sten Septuminsertion; ein richtiger Nasen-

rachenraum ist daher nicht vorhanden.

Das Septum ist also wohl zu wentig tief

herabgetreten und, da die Vereinigung des-

selben mit dem Gaumen beiderseits aus-

geblieben ist, so sind auch keine sekunddren

Choanen vorhanden. Rechts vom vorne

bullés verdickten Septum steht der schmale

sagittale Wulst der unteren Muschel, deren

Vorderkopf weit dorsalwirts gertickt ist,

wodurch die rechte Nasenhohle ventral am

gerdumigsten ist. Sie steigt daselbst auch

sehr hoch (gegen die Schéidelbasis zu) auf.

Dasselbe findet sich auch links. Auch eine

Siebbeinmuschel in Form einer kleinen

Gewebsfalte ist erkennbar. Der hinterste

und oberste Teil der Nasenhohle erstreckt

sich weit bis in die Gegend der Sella

turcica hinauf. Eine Keilbeinhohle ist noch

nicht angelegt. Nach vorsichtiger partieller

Ablosung der Gesichtsweichteile vom Sché-

delknochen 148t sich feststellen: Stirnbein

mit medianer Naht. Die knocherne Nase

scheint normal aufgebaut zu sein. Néhte

treten zwar nicht hervor, doch sind sicher

Nasenbeine und auch Trénenbeine vor-

handen; wenigstens zeigen die Knochen  spp. 36. Dasselbe Objekt wie Abb. 35 im Profil von
in ihrer Konfiguration am Nasenriicken links her.

und an der Innenseite der Orbita keine

grobere Abweichung von der Norm. Nach vorsichtiger teilweiser Ablésung der
Dura der vorderen Schédelgrube ergibt sich: Sin. sagittalis superior rechts von
der Medianebene in die Durablitter eingelassen. Streng mediane Sutura oss. frontal.,
die nach rickwérts zu in eine bis dicht vor die Sella reichendg tiefe napf-
formige Grube tibergeht, in welche die Aufenseite der Dura einen Gewebszapfen hinein-
sendet. Der Grund des ,,Napfes wurde nicht sondiert, um das Préparat zwecks
spéterer histologischer Untersuchung nicht zu lddieren. Die Durainnenfliche im
Bereich des Napfes und auch sonst spiegelglatt, nirgends sind irgendwelche Durchiritts-
stellen fir Olfactoriusbiindel zu sehen, auch keine Sieblécher. Zwischen der tiefsten
Stelle des Napfes und der héchsten Stelle der Nasenhéhlenlichtung ist eine ca. 5 mm
dicke Gewebsschicht (knorpelig-bindegewebig?) vorhanden. — Sella, mittlere und
hintere Schédelgrube machen einen normalen Eindruck.

Zu histologischer Untersuchung der napfformigen Grube und der eigentiimlich gestal-
teten Nasenhohle wurde durch einen rechts von der Mittelebene gefiithrten Parasagittal-
schnitt ein in frontaler Richtung tiber 1 em breites prismatisches Gewebsstiick ab-
getrennt, welches die ganze Nasenhohle enthielt und nach rickwirts bis hinter die
hintere Sattellehne reichte. Horizontalschnittserie parallel zur Ebene der vorderen
Schédelgrube und damit schrég zur fiktiven Nasenbodenebene (Abb. 36). Ergebnis:
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In kaudalen Schnitten enthilt das Septum nur in seinem dorsalen Drittel Knorpel
eingelagert, welcher von der knorpeligen Spitze des knéchernen Keilbeinkérpers
durch eine Bindegewebslage getrennt ist. Die vorderen zwei Drittel des Septums
spindelig mit starker Verjingung ventralwérts. Dieser Teil der Nasenscheidewand
zeigt ein median gelegenes diinnes Blatt straffen Bindegewebes und reich entwickelte
tubulo-acinése Schleimdriisen, welche bis zum medianen Bindegewebsblatt reichen
und so fast die ganze Dicke des Septums einnehmen. Die ventrale Hdlfte beider Nasen-
lichtungen ist ungewohnlich weit, rechts leer, links ist ein Molarzahnkeim eingelagert.
Erst dorsal davon schlieen die Nasenmuscheln an. In weiter kranialwérts gelegenen
Schnitten nimmt die Gerdumigkeit dieses ventralen

Nasenabschnittes zwar ab, es bleibt aber bis zum

Nasendach ein ventraler leerer Bezirk der Haupthohle

der Nase erhalten. Dieser Zustand kommt offenbar

hauptséchlich dadurch zustande, daB die Nasen-

muscheln erst sehr weit hinten inserieren und daf

namentlich auch die untere Nasenmuschel unternormal

entwickelt erscheint. Knorpelige Nasenkapsel beider-

seits gut ausgebildet, es finden sich jederseits drei

Nasenmuscheln, welche bereits gréBtenteils verkné-

chert sind. Die Belegknochen, welche sich an die

Nasenkapsel auflen anlegen und dieselbe zu ersetzen

berufen sind, sind in Ausbildung begriffen (Nasenbein,

Proe. front. oss. max., Trinenbein). Enchondrale Ver-

knoécherung ist im Bereiche der unteren Nasenmuscheln

und im Bereich desjenigen Teiles der Nasenkapsel,

welche spiter der Lam. papyracea entspricht, im

Gange. Kieferhohle und etwa drei zellige, von der

Nasenhaupthohle abgesonderte Réume, welche Sieb-

beinzellen entsprechen, sind angelegt und mit einem

GefdBe und einzelne Driisen fithrenden Bindegewebe

ausgekleidet, welches von einem mehrzelligen Zylinder-

epithel mit Flimmerhaaren bedeckt ist. Die Nasen-

schleimhaut ist dagegen viel driisenreicher. Rechts

148t sich die ordnungsméBige Einmiindung des D. naso-

lacrimalis feststellen, links ist ein sehr rudimentires

JacoBsoNsches Organ nachweisbar. Der N. olfact.

zeigt beiderseits sowohl auf der Septum- als auch auf

Abb. 37. Horizontalschnitt durch die  der Siebbeinmuschelfléche eine sehr reiche Ausbildung.
gz?:ﬁéfexgeliiiua;zgwgeg‘l:‘fgzlbﬁ: Die Olfactoriuselemente erscheinen entsprechend der
Text. Schnittrichtung als Querschnittsbiindel, welche in

einer der Norm durchaus entsprechenden Weise

(G. ScHWALBE) in rinnenférmigen Vertiefungen, ja selbst in Kanilchen einge-
lassen sind, welche senkrecht gegen das Nasendach bzw. gegen die vordere
Schédelgrube zu ziehen. Dabei nehmen die Olfactoriusbiindel an Michtigkeit
zu, je weiter kranial die untersuchten Schnitte gelegen sind. An den Schnitten ist
ferner der Can. cranio-pharyngeus und die Adenohypophyse verfolg- bzw. feststellbar.
Auf weiter kranialwirts gelegenen Schnitten ist am Ubergang der ventralen, abnorm
gerdumigen Hilfte der Nasenhohle in das Rimagebiet auf einer Seite eine Verbindung
zwischen der Nasenscheidewand und der lateralen Nasenwand zu sehen. Diese Verbin-
dung erstreckt sich in anterio-posteriorer Richtung iiber eine betrichtliche Strecke
und wird von einem lockeren Bindegewebe dargestellt, welches keinerlei Entziindungs-
zellen bzw. Reste stattgehabter Entziindung erkennen liBt. Vielmehr sind in dieses
Bindegewebe Gefille, alveolir gebaute Driisen und Nervenfaserbiindel vom Typus
des Olfactorius eingelagert. Abb. 37 zeigt dhnliche Verhiltnisse beiderseits, ndmlich
quere briickenartige Verbindungen zwischen Septum und lateraler Nasenwand (Syn.),
nur da@ {iberdies noch rechts der Knorpel des Septums und der lateralen Nasenwand
streckenweise ineinander tibergehen (K). Man befindet sich hier offenbar im Bereiche
eines abnormalerweise tief, i. e. kaudal situierten Teiles des Nasendaches, da ja vor
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und hinter dieser Zone noch die Nasenlichtung uber gréBere Strecken hin kranial-
wirts verfolgbar ist. Die Verbindung zwischen Septum und lateraler Nasenwand ist im
beschriebenen Bereich also offenbar der Ausdruck einer mangelhaften Ausbildung
der Nasenlichtung, demnach einer Storung des normalen Entwicklungsvorganges, wobei
das normale Ausmaf der Entwicklung nicht erreicht wurde. Wichtig ist nun die Frage,
ob sich erweisen 148t, daB alle oder doch einzelne dieser briickenartigen Verbindungen
im Rimaspalte Strdnge sind, also allseitig frei durch die Nasenlichtung ziehen, oder
nur mehr minder scharf vortretende Schleimhautfalten darstellen, welche ihre Basis
am Nasendach haben und als Querbogen das Septum mit den Gebilden der lateralen
Nasenwand verkniipfen. Beim Vergleich verschiedener Nachbarschnitte unter-
einander 148t sich nun erkennen, daf3 tatsach-

lich solche frei durch das Lumen ziehende

Strange — also ,,Synechien‘ — vorkommen,

daB jedoch zugegeben werden muf3, daB an-

scheinend die Hauptmasse dieser briicken-

dhnlichen Verbindungen mehr minder tief

kaudalwérts hinabtretende und in das Nasen-

lumen vorspringende Falten darstellen.

Bei weiterer Verfolgung der Olfactorius-
bundel hirnwérts 1468t sich mit Sicherheit
feststellen, dafl diese Biindel sich ijederseits
von der Medianebene in einem groBen lings-
ovalen, also sagittal orientierten Knoten
sammeln, welcher als Neurinom des N. olfact.
bezeichnet werden darf (N. olfact. auf
Abb. 38). Diese Neurinome sind von grob-
faserigem Bindegewebe allseitig umgeben,
welches einen sehr groBen Defekt in dem
normalerweise anfangs knorpeligen, .spéter
knéchernen Siebbeindache ausfillt. An Stelle
der Lam. cribrosa mit thren Siebléchern findet
sich demnach ein grofer ldngsovaler Defekt,
der am mazerierten Objekt als ,,Loch® im-
poniert hétte, am W eichteilpréiparat aber Abb. 38. Horizontalschnitt durch die Gegend der
durch grobfaseriges Bindegewebe abgeschlos-  yorderen Schiidelgrube desselben Objekts wie
sen war (in der makroskopischen Beschrei- Abb. 35. Legende im Text.
bung des Obijekts als ,,Duranapf‘‘-Gewebe
bezeichnet). In dieses dichte Bindegewebe waren also die erwidhnten Neurinome ein-
gelagert. Letztere sind als Endbezirke des beiderseitigen N. olfact. aufzufassen, welcher,
von der Riechschleimhaut entspringend und gegen das Riechhirn zu auswachsend,
letzteres im beschriebenen Falle nicht zu erreichen vermochte. Denn abgesehen davon,
daB das Riechhirn offenbar — wie in solchen Fillen stets — sehr defekt gewesen sein
diirfte bzw. entsprechend seinen priméiren Zentren wahrscheinlich fehlte, war ja mit
einer jeden Zweifel ausschlieBenden Sicherheit nachgewiesen worden,,da3 die Dura
der vorderen Schéidelgrube undurchbohrt war und vollig glatt Gber den Siebbein-
dachdefekt hiniiberzog.

Zusammenfassung: Schwere Mi3bildung am vorderen Kopfende mit bilateraler
Cheilognathopalatoschisis, Fehlen des Zwischenkiefers und Defektuositidt des Septums,
welches z. T. seine Knorpeleinlagerung entbehrte, dagegen dorso-kranialwirts wieder
eine pathologische Vermehrung (Verdickung) von Knorpelgewebe zeigte. Die Muscheln
relativ gut ausgebildet, am schlechtesten jedoch die unteren. Dies offenbar Folge des
Materialmangels im Bereiche der Oberkieferfortsétze, aus welchen sich ja die Maxillo-
turbinalia ableiten. Kieferhohle und Siebbeinzellen angelegt. Uber den Tiefstand
des Nasendaches, die Anomalien der knorpeligen Nasenkapsel im Rimabereich und
die Ausbildung von ,,Synechien‘ daselbst siehe das Vorhergehende. Letztere stellen
einen bislang noch nicht erhobenen Befund dar. Uberraschend war ferner die reich-
liche Awusbildung der Olfactoriusbiindel im beiderseitigen Rimabereich, welche sich zu
je etnem grofien neurinomihnlichen Knoten jederseits von der Medianlinie sammelten.
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In grobfaseriges Bindegewebe eingebettet lagen sie der AuBlenfliche der innen vollig
glatten Dura an. Es ergibt sich daraus, da3 auch bei vélligem Mangel von Olfactorius-
filamenten (bei der Hirnsektion) trotzdem reichliche Olfactoriusbiindel vorhanden
sein koénnen, die sich aber natiirlich nur dann auffinden lassen, wenn man die Nase
daraufhin systematisch mikroskopisch untersucht. Auch dieser Befund ist ein erst-
maliger, hat aber ein hochinteressantes Analogon in der experimentellen Teratologie
der Nase (vgl. die von M. VALETTE erhobenen Befunde an Amphibien, S.42). —
Obwohl von diesem Priparat das Gehirn leider nicht konserviert worden war —
auch Rumpf und GliedmaBen fehlten —, 1Bt sich doch auf Grund der histologischen
Untersuchung und der Analogie mit anderen Fillen (wie z. B. mit der sehr &hnlichen
Beobachtung 9 von KUNDRAT) mit Bestimmtheit sagen, daf auch hier eine Hirn-
miBbildung im Bereich des Telencephalon (Riechlappenbezirk) vorhanden gewesen
sein muBte. — Die reichliche Olfactoriusbildung im geschilderten Falle ist sicherlich
ein Beweis dafiir, daB3 die Riechplakoden nur relativ wenig geschidigt worden sein
konnten, da namentlich auch die hochempfindlichen Bildungszellen des ganglionéren
Riechapparats so gut wie unlidiert geblieben waren. Mehr war das distale Ende des
mittleren Nasenfortsatzes betroffen — Fehlen des Philtrum und des Zwischenkiefers
— und die Gaumenfortsitze der Oberkieferfortséitze, also Mesenchympartien, welche
zum mittleren Nasenfortsatz bzw. zum ersten Kiemenbogen gehdoren.

H. KunbpraT (1. c. S. 79) erwihnte bereits, dafl sich hiufig Mikrophthalmie
Polydaktylie, Auricularanhéinge, Nabelbriiche und Bildungsfehler des Herzens
bei diesen MiBbildungen finden. Ahnlich war im Falle pE CriNis’ Syndaktylie
und mangelhafte Ausbildung der Finger- und Zehenglieder vorhanden. Von
den zwei hierher zu rechnenden G.B. GruBERschen Fillen (Lit.I/b), welche
der Hauptgruppe II (Dysencephalia splanchno-cystica) subsummiert werden,
hatte der eigene Fall GRUBERs (Beobachtung 3) eine beiderseitige Mikrophthalmie
mit Unterlidcysten und Angiom der Retina, Hexadaktylie aller vier GliedmaGen
und eine mangelhafte Differenzierung des Geschlechtsapparats; ganz analog
war Beobachtung 4 (B. VALENTIN) beschaffen. (Uber die Riickschliisse in &tio-
logischer Beziehung siehe S. 791f.)

e) Trigonocephalie.

Kasuistik: Fall 10 (moglicherweise auch Fall 11) von H. KunNDprRAT; G. ILL-
BERG; moéglicherweise Fall 1 von A. RICHTER; wahrscheinlich Fall von R. SEELIG-
MANN; E. GaMpER (klinisch und hirnhistologisch genau untersuchter Fall bei einem
dreimonatigen Kind); wahrscheinlich Fall 2 der Hauptgruppe I (Akrocephalo-
syndaktylie) von G. B. GRUBER (Lit. I/b).

Das einzige dupPere Charakteristtkum hierher gehériger Fille ist die scharfe
Kielung der Stirne, wodurch der Schéidel namentlich in der Aufsicht Dreieck-
oder Eierform gewinnt (Trigonocephalie, Oocephalie). Aber nur die Unter-
suchung des Gehirns oder eine exakte neurologische Untersuchung entscheidet,
ob es sich dabei wirklich um eine arhinencephale Mifbildung handelt, da es
auch Trigonocephalie ohne arhinencephale Hirnstérungen gibt. Die Hirnmif-
bildung ist stets eine schwere, betrifft das Tel- und Diencephalon, dessen Decke
in eine typische Blase umgewandelt ist (KUNDRAT, GAMPER). Meist fehlten nicht
nur die Bulb. und Tract. olfact., sondern auch die Nn. olfact. (z. B.in Fall 10
von KUNDRAT und in der Beobachtung von GAMPER). Im Falle SEELIGMANNS
schienen die beiden Lob. olfact. poster. direkt ineinander iiberzugehen ; eigenartig
verinderte Ammonsformation, stark verinderte Fimbria. In A. RicaTERs Fall
entsprangen die Riechnerven aus einer gemeinsamen Wurzel, in jenem von
G. ILLBERG war links ein unentwickelter Bulb. olfact. vorhanden. — Die vordere
und mittlere Schidelgrube sind flacher und enger als normal, im Fall 10 von
Kunpratr fand sich anstatt der Siebbeinplatte eine liickenlose Knorpelplatte
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ohne Crista galli. (Dagegen waren in KunpraTs Fall 11 Siebbeinplatte und Crista
galli normal ausgebildet.) In GamPERs Fall war das Siebbein normal, die Lam.
cribrosa jedoch vorne mangelhaft. Nase, Mundhéhle und Gaumen werden im
allgemeinen als normal bezeichnet. In KuxpraTs Fall 10 war die vordere Nasen-
apertur sehr hoch und ziemlich breit. Genauere Angaben iiber die Gebilde der
Nasenhdohle fehlen, namentlich wurden mikroskopische Untersuchungen bislang
nicht vorgenommen.

Die an die geschilderten fiinf Hauptgruppen der Arhinencephalie sich an-
schlieBenden, den Ausklang der Riechhirnstérung bildenden weiteren drei
Gruppen der Mikrocephalie, des Balkenmangels und des alleinigen Riechhirn-
defekts haben m.E. fir das Verstindnis der Entstehung der Arhinencephalie
grofle Bedeutung, weshalb kurz auf dieselbe eingegangen sei. KUNDRAT (1882)
gebiihrt das Verdienst, diese Gruppen als zur Arhinencephalie gehérig erkannt zu
haben. Freilich gehéren nur jene Fille hierher, bei welchen sich ein Riechhirn-
defekt nachweisen 148t! Nicht jeder Mikrocephale ist demnach eine arhinence-
phale MiBbildung, auch die Fille von rein primérem Balkenmangel scheiden aus.

f) Mikrocephalie (mit Riechhirndefekt).

Die Kleinkopfigkeit war ja schon in den zuletzt besprochenen Gruppen ein
sehr auffilliges dulleres Symptom (natiirlich neben manchen anderen), bleibt
aber in dieser sechsten Gruppe gewissermafBlen als letztes und einziges iibrig.
Beispiele hierher gehoriger Félle hat KUNDRAT in den Beobachtungen von
RorHON und von AEBY gegeben. Im ersten Falle fand sich Riechhirnmangel
mit sehr schweren Fehlbildungen im Bereich des Tel- und Diencephalon und
eine Verkiirzung und Abflachung der Crista galli. Im tibrigen war der Nasen-
Kiefer-Apparat normal, eine mikroskopische Untersuchung liegt allerdings
nicht vor. Bei dem vierjahrigen mikrocephalen Knaben von AEBY wurde Ein-
fachheit des vorderen Anteils des Vorderhirns gefunden, es fehlen jedoch Angaben
iber die Verhéltnisse an den Riechnerven.

g) Angeborener Balkenmangel

mit Riechhirndefekt, wobei sonst keine auffallende Kleinheit oder mangelhafte
Ausbildung des Hirns und damit auch des Schidels, demnach auch keine Mikro-
cephalie vorliegt.

Der (sekundéire) Balkenmangel steht mit dem Riechhirndefekt in ursédchlichem
Zusammenhang. Vorbedingung der Balkenbildung als Kommissur ist, wie
P. Ernst (Lit. IV) betont, die Verwachsung der Hemisphéren (abgesehen von
der Lam. termin.). Das Ausbleiben dieser Hemisphirenverwachsung ist also die
néchste Ursache fir die Nichtausbildung des Balkens und mufl als primére
Storung, als eine Art von Bildungshemmung angesehen werden. Die Gegend und
Umgebung der Lam. termin. steht aber gerade bei den arhinencephalen Fehl-
bildungen im Mittelpunkt der Storungen und so ist es sehr wohl begreiflich,
daB es bei leichteren Stérungen noch zur Ausbildung zweier Hemisphiren, aber
nicht mehr zur Ausstiilpung des Rhinencephalon kommt und daf3 die Balken-
bildung partiell oder auch total unterbleibt. Das Kopfmesoderm und die Nase
kann dabei normal gebildet sein inklusive Olfactoriusbildung innerhalb der
Riechzone der Nase. Mikroskopische Nasenuntersuchungen von Féllen, welche
dem gekennzeichneten Typus mehr minder entsprechen, fehlen bislang.

Kaswistik: Der KuNDpDRATschen Konzeption wird am weitgehendsten der Fall
von ONUFROWICZ-FOREL gerecht (27jéhrige Idiotin mit vollstdndigem Balkenmangel
bei vollsténdigem Fehlen des Rhinencephalon beiderseits und der Nn. olfact. und
bei vollkommener Trennung der Grofhirnhemisphiren). In der Beobachtung von
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M. ProBsT war dagegen rechts das Rhinencephalon und der Olfactorius anscheinend
normal und nur auf der linken Seite stark unterentwickelt. Einen Ubergang von der
finften bzw. sechsten Form zum Balkenmangel stellt die genau klinisch und hirn-
anatomisch untersuchte Beobachtung von W. RIiESE bzw. K. GOLDSTEIN und
W. RIESE dar. (Decke des Zwischenhirns in eine Blase verwandelt, vollstéindiges
Fehlen des Balkens, des Olfactorius, der Olfactoriusrinde und des Nu. accumbens,
Ammonsformation gut ausgebildet, aber arm an markhaltigen Fasern. Die Nase scheint
duflerlich wenigstens vollstindig normal gewesen zu sein [mikroskopische Unter-
suchung fehlt].) Ferner gehéren wohl hierher die aus allerneuester Zeit stammenden
Beobachtungen von R. C. BAKER und G. O. GrRAVES und von JUBA.

h) Alleiniges Fehlen des Riechhirns.

Die Hemisphéren sind demnach stets vollig getrennt, der Balken vorhanden,
reinste Auspragung der Arhinencephalie infolge villigen oder fast volligen Mangels
des Rhinencephalon. Die Riechnerven fehlen dabei entweder vollig oder sind nur
mangelhaft ausgebildet, in einzelnen leichtesten Fillen jedoch vorhanden. Schéidel-
und Gesichtsbildung sowie dulere Nase normal. Riechschleimhaut normal oder
anndhernd normal beschaffen. Die Siebplatte meist schmaéler und entweder
undurchbohrt oder meist nur von wenigen Lichern durchbohrt. Bei sicher nach-
gewiesenem Fehlen von Olfactoriusfiden sind diese Locher von Fortsidtzen der
Dura mater ausgekleidet, welche mit dem Periost der Nase zusammenflieBen
(Hescur, B. FiscHer, T. Mirsavris). Ein Teil der Fdlle weist ausgesprochenen
Eunuchoidismus auf.

Kasuistik: Die erste von HESCHL (1861) stammende Beobachtung war bis zu
KuxprATs Zeit einzig dastehend. Seither wurden &hnliche Falle publiziert von:
B. F1scHER; R. LowY (genaue histologische Untersuchung der Nase und des Gehirns
mit interessanten Befunden; Area olfact. stark reduziert, an den meisten der relativ
sparlichen Riechzellen konnte kein =zentripetaler Fortsatz nachgewiesen werden);
F. WEIDENREICH (eunuchoide Seziersaalsleiche, Lam. cribr. wohlgebildet, Sieblocher
aber etwas spérlicher und enger als normal, typische Fila olfact. in anscheinend
normaler Zahl mit zentralem Verlauf moéglicherweise in den Trigeminusbahnen oder
innerhalb der Pia und Arachnoidea zum Tub. olfact.); Ahnliches fand sich in einem
von LE BEc beschriebenen Falle. Diese Befunde haben ihre experimentellen Analoga
in den Versuchen von H. S. BURR (1924) und von R.M.MAY und S. R. DETWILER (siehe
S. 37). Weitere Fille veroffentlichten W. BERBLINGER, T. MirsaLis, P. O. IssaJeEw,
S. OLDBERG.

Makroskopische Untersuchung der Nase und ihrer Nebenhohlen im Falle MIRSALIS
ergab normale Verhiltnisse (bis auf das Fehlen der Fila olfact.). In einzelnen Fillen
fand sich ein Hockerchen im Gebiet des Trig. olfact. (z. B. im Falle MirsAL1s), welches
als riickgebildeter oder in der Entwicklung stehen gebliebener Teil des Riechlappens
angesprochen werden darf als Beweis dafiir, da§ die Ausstilpung des Riechlappens
eingesetzt hatte, aber gleich darauf zum Stillstand gekommen sein muBte. (Die Riech-
lappenausstiilpung hat normalerweise bei Embryonen von 13 mm GL. statt.)

4. Zusammenfassung iiber formale und kausale Genese und
Entstehungszeitpunkt der Aprosopie, Cyklopie und Arhinencephalie.

Beziiglich der formalen und kausalen Genese der Aprosopie, der Cyklopie
und der Arhinencephaliereshe ist schon auf S.44f. einiges gesagt worden. Ich
verweise ferner auf die Abschn. Tund IT, insbesondere S.27{f. Diese Fehlbildungen
stellen eine stete Rethe von immer kleiner werdenden Defekiten am vorderen Kdrperende
dar, Defekte, welche nicht nur das Tel- und Diencephalon mit dem Sehorgan
(wie bei den Cyklopen und schwereren Arhinencephalieformen) in Mitleidenschaft
ziehen, sondern auch die dirhine Nasenanlage und das zwischen Nase und Vorder-
hirn liegende Kopfmesoderm. Diese mit Defektbildung einhergehenden Storungen
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an Vorderhirn, Riechplakoden und dazwischen liegendem Kopfmesoderm sind
nicht als voneinander abhdingig, sondern, da offenbar gleichzeitig und durch gleiche
Ursachen hervorgebracht, als koordinierte zu betrachten. Sind die Augenblasen schon
in Sicherheit gebracht, setzt also die Noxe erst zu einem spéteren Zeitpunkt ein,
so sind die Storungen vorwiegend nur noch am Gehirn und Nasenapparat aus-
gesprochen. SchlieBlich resultieren Formen, bei welchen der Nasenapparat wenig
oder gar nicht und nur noch das Gehirn, und zwar im wesentlichen nur noch der
Riechlappenanteil des Vorderhirns, defekt ist. DaB selbst bei dieser letzten Form
auch das Kopfmesoderm und die Nase einigermallen mit betroffen sein kénnen,
geht daraus hervor, dal die Lam. cribrosa nicht in allen Féllen eine vollig normale
Ausbildung erfuhr und das Riechepithel keine oder weniger Riechféiden produ-
zierte. Immerhin sind die Defekte am peripheren Riechorgan und an den aus dem
Kopfmesoderm abgeleiteten Geweben bei diesen letzten Formen der Arhinence-
phalie betréchtlich geringer als am Gehirn selbst, was einerseits damit zusammen-
héngen diirfte, daBl eben am Gehirn noch bestimmte wichtige Proliferationsvor-
ginge sich vorbereiten, wogegen am Nasalorgan die wichtigsten Austeilungen
schon vollzogen sind, anderseits und vielleicht vorwiegend mit einer gewissen
Affinitit oder Neurotropie der wirksamen Noxe. Beziiglich der Natur letzterer
sind wir noch nicht im klaren, doch spricht vieles dafiir, daBl wir es nicht mit
Amnionanomalien zu tun haben (wie urspriinglich C. DARESTE untl KUNDRAT
glaubten und E. RaBAUD widerlegte), sondern mit dem Walten exogener Noxen
toxisch-entziindlicher Art, wie im Abschn. I, S.12ff. des ndheren ausgefiihrt
wurde. Anderseits ist von zahlreichen Autoren schon seit langem eine primdre
Keimschdidigung in &tiologischer Beziehung ins Auge gefaflit worden, zuletzt
wieder von G. B. GRUBER (vgl. S. 18£.). Das Mitvorkommen von leichteren Formen
der Arhinencephalie bei einer Reihe von typischen MiBbildungskombinationen
(Akrocephalosyndaktylie bzw. Dysencephalia splanchnocystica), welche familidr
auftreten bzw. vererblich sind, macht es ziemlich wahrscheinlich, daf3 auch die
verschiedenen dabei mitaufgetretenen Arhinencephalieformen keimbedingt waren
und liBt die Aufforderung GRUBERs durchaus berechtigt erscheinen, auch bei
unkompliziert arhinencephalen Fehlbildungen nach Nebenbefunden (Skelett!)
zu fahnden, um festzustellen, ob nicht einer oder der andere dieser Félle zu
obigen vererbbaren Mifbildungskombinationen gehort. Auf die typischen Neben-
befunde (wie anomale Entwicklung der grolen Gefile und des Herzens mit De-
fekten der Septa; Mifbildungen im Bereich des ersten Kiemenbogens, Synotie,
Auriculdranhénge, Verkiimmerung des Unterkiefers; Nabelbriiche; Zwerchfell-
defekte; Polydaktylie usw.) hatte schon seinerzeit KunpraT Wert gelegt und sie
bei manchen weniger detailliert beobachteten Fillen dazu beniitzt, um die wahr-
scheinliche Zugehorigkeit derselben zu gewissen Formen der Arhinencephalie
glaubhaft zu machen. Ja, er ging sogar weiter und nahm fiir die Entstehung
sowohl der arhinencephalen Fehlbildungen als auch der Nebenbefunde eine
gemeinsame und mehr minder einzeitige Ursache an, welche er unter dem Eindruck
der DarEsTEschen Publikationen in Amnionanomalien sah. Die amniogene Ent-
stehung hat sich zwar als falsch erwiesen (E. RABAUD), die Idee der mutmaflichen
Einheitlichkeit und Gleichzeitigkeit der storenden Noxe kann aber weiter zu Recht
bestehen, wenn wir nur hierfir eine solche von wahrscheinlich chemisch-toxischer
Natur setzen, welche Stoffwechselstérungen im matern-fitalen Gebiet verursacht,
die zu mehr minder irreparablen Defekten fiihren (vgl. hierzu S. 12ff. u. S. 23ff.).
Ob die Annahme der Einheitlichkeit und Gleichzeitigkeit tatsdchlich zutrifft,
kann nur durch eine subtile und vollstindige Untersuchung jedes einzelnen
MiBbildungsfalles in Zukunft erhértet werden (das vorliegende Material ist meist
nur partiell und nur selten histologisch untersucht) und unter Beriicksichtigung
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der im Abschn.I/B gegebenen Richtlinien. Wenn auch nicht geleugnet werden
soll, da3 manche (leichtere) Arhinencephalieformen wegen ihres Mitvorkommens
mit familidr auftretenden Fehlbildungen den Eindruck der Keimbedingtheit
machen — dieser Eindruck kénnte iibrigens auch unrichtig sein und es sich blof3
um eine Kombination eines Erbanlagefehlers mit einer somatischen Geno-
demutation handeln —, so kénnen doch anderseits auch Aprosopie, Cyklopie und
die Fehlbildungen der Arhinencephaliereihe durch exogene Storungen primér
normaler Keime entstanden sein. Diese Moglichkeit wird durch die Experimente
an Fischen, Amphibien und Vogeln (vgl. S. 14, S.24f., S.27ff.) bewiesen. Es
sind also offenbar beide Wege, namlich mittels gametischer und mittels somatischer
Genodemutation, gangbar und werden anscheinend auch von der Natur beschritten.
Beim Studium des cyklopischen und arhinencephalen MiBbildungsmaterials
und bei der Analyse der von fehlbildungszeugenden Eltern abstammenden Mif3-
bildungen (inklusive Zwillingen) habe ich den Eindruck gewonnen, daB die
exogene Storung die haufigere zu sein scheint.

Was das gehdufte Auftreten von MiBbildungen, namentlich auch cyklopischer
und arhinencephaler, in manchen Familien (parents monstripares von CHABRY)
betrifft, so liegt folgendes Material vor: R. ELLIS (erster Zwilling ethmocephal, links
Polydaktylie, untere Extremitéiten deformiert, weiblich; zweiter Zwilling hatte
dhnlichen Radissel, sehr lange obere Extremitéten, Fiufle vierzehig, Geschlecht un-
bestimmbar. Placentae getrennt, also zweieiige Zwillinge. Mutter hatte schon friither
ein Kind mit Wolfsrachen geboren; uterine Erkrankung weder konstatiert noch aus-
geschlossen). — CARADEC (ref. bei LANNELONGUE et MENARD) berichtet von einem
Alkoholiker und einer Stammlerin, die miteinander fiinf Kinder zeugten, wovon
das erste und das flinfte Cyclopen waren. — VAN DuUysE (Lit. IV/b) erwidhnt eine in
der Aszendenz mifbildungsfreie Familie, in welcher unter acht Schwangerschaften
mit neun Friichten nur eine einzige normale Geburt zustande gekommen war. Einmal
wurden gleichgeschlechtliche, véllig identisch gebildete, wahrscheinlich eineiige
Cyklopen geboren, zu Beginn dieser Schwangerschaft bestanden Blutungen, welche
arztliche Behandlung nétig machten. — F.P.MarL (Lit. IV/a) beobachtete einen
Schweinsuterus, in welchem neben normalen Embryonen drei cyklopische enthalten
waren. Der Uterus wurde leider nicht konserviert. Derselbe Autor (Lit. IV/b, ¢) be-
schreibt u. a. finf Reihen, in welchen je zwei pathologische Embryonen von derselben
Frau stammten, darunter zweimal eineiige Zwillinge, welche dieselben Verdnderungen
aufwiesen. MALL konnte erweisen, da8 alle Mitter dieser miBbildeten Embryonen
an uterinen Affektionen gelitten hatten. — A.XKwropsTock (Lit. IV) berichtet von
aus gesunder Familie stammenden Geschwisterkindern, welche miteinander mehr-
fache MiBBbildungen zeugten, darunter einen Cyklopen (mit groBem Thymus, doppelt
so groBer Milz, Hufeisenniere und volligem Nebennierenmangel) und einen Cebo-
cephalus (mit ThymusvergréBerung, Ren arcuatus und Hypospadie).

Die Interpretation dieses Materials mag einer einheitlichen Auffassung
Schwierigkeiten bieten, immerhin glaube ich, daB zum mindesten die Mehrheit
der Fille die Auffassung zulafBit, daBl hier exogene Storungen (Schidlichkeiten
einer erkrankten Uterusschleimhaut) obwalteten. (Eine Minderheit mag durch
Genodemutation in den Gameten unmittelbar vor der Zeugung, etwa vergleichbar
den B-, C- und D-Serien der Amphibienexperimente HerTWIiGs, hervorgebracht
worden sein.) Das Auftreten ganz verschiedener Mibildungsformen in einzelnen
dieser Familien ist durchaus mit der Annahme einer exogenen Schidigung in
Einklang zu bringen, ebenso auch die Tatsache, daB in solchen Familien nicht
nur einmal, sondern mehrmals Miibildungen auftraten, da die Wahrscheinlichkeit
immer wieder MiBbildungen zu erzeugen bei fortbestehender uteriner Erkrankung
groBer ist als das Gegenteil. Im gleichen Sinne sprechen auch die etwas ab-
weichenden Befunde bei cyklopischen Geschwistern und nicht eineiigen Zwillingen,
wo kleine Differenzen in der Embryogenese zu jenem Zeitpunkt, wann die Noxe
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zu wirken einsetzte, zu mehr minder differenten Bildungen fiihren miissen.
Anderseits miissen eineiige Zwillinge auch bei exogener Noxe gleiche Art und
gleichen Grad der Fehlbildung zeigen.

Versucht man ferner, die Entstehungszeit der cyklopisch-arhinencephalen
MiBbildungsreihe an Hand der ,,Hauptbefunde‘‘ zu ermitteln (siehe im folgenden),
und fragt man sich nun, ob die eventuell mitvorhandenen ,,Nebenbefunde‘‘ an
z. T. weitab liegenden Organen zu dem gefundenen Zeitpunkt entstanden sein
konnten (unter Beriicksichtigung der CHILDschen Ergebnisse, vgl. S. 23ff.), so
konnte ich bislang zumeist eine Ubereinstimmung finden, wodurch sich die
Wahrscheinlichkeit erh6ht, dafl hier eine gleichzeitige und wohl auch gleich-
artige, meist wohl auch nur einmalige und relativ kurzdauernde, zu einem be-
stimmten Zeitpunkt nach der Zeugung einsetzende Stérung am Werk gewesen
ist. Unter Verwendung der KEerBeL-Erzeschen ,,Normentafeln zur Entwick-
lungsgeschichte des Menschen®, Jena, G. Fischer, 1908, gelangt man zu folgenden
Feststellungen (vgl. hierzu auch die Ausfithrungen iiber ,,teratogenetische Ter-
minationsperiode“ und ,,frithesten Fehlbildungszeitpunkt*, S. 19ff.):

Cyklopie: Der Zeitpunkt ihrer Entstehung ist sehr frith anzusetzen, spitestens
im Stadium der noch offenen Medullarrinne, da ja die Ausstiilpung der priméren
Augenblasen frither erfolgt als der Schlufl des Medullarrohres. Der Verschluf3
des Neuroporus anterior erfolgt etwa bei einer GL. von ca. 2,5 mm bei ca. 18 bis
20 Somitenpaaren und bei einem wahren Alter von etwas iiber zwei Wochen.
Die wahre Entstehungszeit liegt also mindestens etwas frither, wohl aber nicht
frither als die Phase der primdren Rachenhaut (ca. GL. v. 1,8 mm, 5 bis 6 Ur-
segmente, ca. 10 bis 14 Tage). Vgl. hierzu die S. 28 gegebenen Zeitmarken der
experimentellen Cyklopie am Funduluskeim, wobei sich zeigte, daB der optimale
und daher wohl auch hiufigste wirkliche Fehlbildungszeitpunkt etwa in der
Mitte liegt und wahrscheinlich sogar nidher an den ,frithesten Fehlbildungszeit-
punkt als an die ,,teratogenetische Terminationsperiode‘ verlegt werden darf. —
Fiir die Ubergangsfille von der Cyklopie zur Ethmocephalie liegt die Entstehungs-
zeit etwas spédter (vgl. S. 60), namentlich gilt dies fiir die Ethmocephalie und
Cebocephalie. — Fir die Arhinencephalie mit Defekt des mittleren Nasenfortsatzes
diirfte die Entstehungszeit zwischen die Phase des Auftretens der Riechfelder,
der Anlage des Sept. prim. cordis, des Dreiblasenstadiums des Gehirns, der
hockerférmigen Anlage der vorderen Extremitdten usw. (3 mm Sch.-St.-L.,
ca. 30 Somiten, w. A. von ca. 21 Tagen) und jene der Bildung der M. bucco-nasalis
und des Jacossonschen Organs (GL. ca. 11 mm, w. A. von ca. 31 Tagen) fallen,
da sich — wie auf S. 66 ausgefilhrt — zu dieser Zeit das fiir die Ausbildung der
Siebbeinmuscheln wichtige Areale am Septum bereits deutlich abgegrenzt hat. —
Aus dhnlichen Griinden ist die Entstehungszeit der Arhinencephalie mit seitlicher
Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalte frithestens in die Phase der Anlegung des Oberkiefer-
fortsatzes an den medialen Nasenfortsatz, der Andeutung der Keimdriisenanlage
usw., spitestens aber in eine Phase zu verlegen, welche auf die Phase der Ausbildung
der M. bucco-nasalis und der Anbildung der Gaumenleisten (Beginn der fiinften
Woche) zunédchst folgt. — Fir die trigonocephalen Formen der Arhin-
encephalie diirfte die Entstehungszeit wahrscheinlich zwischen die Phase der
Ausbildung der M. bucco-nasalis und jene der Ausbildung der Fila olfact. und
Striae olfact. mediales, Sept. ventr. cordis noch unvollstindig, Trunc. art. voll-
stindig aufgeteilt usw. fallen. Ahnliche Erwigungen diirften auch fiir die zur
Arhinencephalie zu rechnenden Formen von Mikrocephalie und des (sekundéren)
Balkenmangels gelten. Fiir die letzte Form — alleiniges Fehlen des Rhinencephalon
— ist die Entstehungszeit friihestens knapp vor die zuletzt genannte Phase
(GL. 12,5 mm) oder knapp darnach (Keimwulst gro und kernreich) anzu-

Stupka, NasenmiBbildungen. 6



82 Die Mif3bildungen und Anomalien der Nase.

setzen, da sich in einzelnen Fillen offenbar rudimentére Reste der Riechlappen
fanden, deren Ausstiilpung — de norma bei einer gréBten Linge von 13 mm
beginnend — gleich nach Beginn derselben inhibiert wurde. Der bei einer nicht
unbetrichtlichen Anzahl von diesen Féllen gesehene spitere Eunuchoidismus
koénnte sehr wohl auf Stérungen der Ausbildung des Keimwulstes beruhen, der
sich gerade in einem Zustand befindet, welcher ihn gegen Schéidlichkeiten be-
sonders empfindlich macht.
Vergleicht man mit diesen Ermittelungen die Zeitpunktbestimmung, die
G. PoLITZER an einem 7 mm langen menschlichen Embryo, der deutliche Zeichen
einer arhinencephalen MiBbildung leichterer
Art darbot, ablesen konnte, so ergibt sich
eine recht gute Ubereinstimmung. Abb. 39
zeigt das Modell des Vorderkopfes:

Rechte Kopfseite schméiler und an dieser
die Furchen und Gesichtsfortsédtze schlechter
ausgebildet ; rechte Riechgrube (rR) viel seichter
als die linke (IR), insbesondere tritt auch der
rechte laterale Nasenfortsatz kaum hervor. Der
mittlere Stirnfortsatz ist schmaéler als normal.
In der Area triangularis desselben ist eine
mediane, sagittal verlaufende Rinne (Sn) vor-
handen, welcher im Bereiche des Telencephalon
eine gleichfalls mediansagittal verlaufende Fur-
che entspricht, die gerade den Platz des ehe-
maligen Neuroporus anterior einnimmt. Im
Grunde dieser Furche liegt das Oberfldchen-
epithel der Hirnwand an einer Stelle unmittelbar
an. Endhirn verschmaélert, Seitenwénde in ihren
ventralen Abschnitten abgeflacht, namentlich
rechts. Augenbecher asymmetrisch, ihre Stiele
konvergieren rostralwérts. Zwischenhirn und
Augenbecherstielkonus normal gebildet. An der

Abb. 39. Modell des Vorderkopfes eines arhin-  1ertigen MiBbildung wére mit einer Verschmé.-
encephalen menschlichen Embryos (nach G. lerung oder Verkiimmerung der Gebilde des mitt-
POLITZER). ) leren Nasenfortsatzes, eventuell iiberdies noch

el g, 7 dorale Mand 41 it ciner mediancn Nascnspalte z rechnen ge-
niedrige Vorwdlbung der Seitenwand des Kop- ~ Wesen, die beiden Nasenh6hlen wéren aber wohl
fes, den Augenbecher enthaltend; 77 Tri- gerennt, die rechte schlechter entwickelt ge-
Eeli(“a?:;gr‘;::tzof 23?6213255“"%5-2”;5’ U:j wesen. Nach Feststellungen von H. STERNBERG
Ier llie;lker lateraier Nasenw;i‘l. Slolrrllsiigeo g;e: eri:olgt der Versthuﬁ de? vorderen Ne}lroporus
gende im Text. beim Menschen im Stadium von 18 bis 20 Ur-
wirbelpaaren, die Stelle des Verschlusses ist aber

noch bei Embryonen mit 28 Urwirbelpaaren durch einen an ihrer Oberfliche wahr-
nehmbaren ,,Sulcus neuropori anterioris‘® erkennbar. Auf Grund von Untersuchungen
menschlicher Embryonen, bei welchen der Verschluf3 des vorderen Neuroporus unter-
blieben war, sprach H. STERNBERG die Vermutung aus, daf3 der Stelle des einstigen
Neuropor. ant. auflen die Mitte der Area triangularis, an der Hirnwand die Kom-
missurenplatte entspreche. Indem G.Poritzer die Ubereinstimmung der Furche
in der Area triangularis des miBbildeten Embryos mit dem von H.STERNBERG
bei Embryonen mit 28 Urwirbelpaaren beschriebenen Sule. neuropori ant. fest-
stellt und nachweist, da die abnorme Furche des Endhirns des miBbildeten
Embryos bereits im Gebiete der Kommissurenplatte liegt, gelangt er zur Annahme,
daB der VerschluB des Neuropor. ant. im beschriebenen Falle in unvollkommener
Weise und verspétet erfolgt ist. Auf Grund weiterer Deduktionen kommt G. POLITZER
dahin, die teratogenetische Terminationsperiode der beschriebenen MiBbildung in
die Phase von ca. 30 Urwirbelpaaren zu verlegen. Die annihernde Ubereinstimmung
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mit dem Zeitpunkte des Nochvorhandenseins eines Sule. neuropori ant. bei
normal gebildeten Embryonen (= 28 Somiten) weist nach G. PoLirzer darauf hin,
»dafl die Arhinencephalie und die Mifbildung des vorderen Neuroporus die gleiche
teratogenetische Terminationsperiode besitzen‘ und ,,daB diese beiden Fehlbildungen
zumindest kausalsyngenetisch sind‘‘. Die Asymmetrie des Gesichts fat G. POL1TZER
dagegen als akzidentelle Fehlbildung auf, vermutlich hervorgerufen dadurch, ,,da8
dem Embryo durch die Enge des Amnion eine besonders starke Kriimmung des Kor-
pers aufgezwungen wurde, wodurch die linke hintere GliedmaBe in die Nahe der
rechten Gesichtshilfte gelangte und hier die Abplattung der Gesichtsfortsidtze herbei-
fithrte bzw. deren normale Ausbildung behinderte‘.

Der von G.Porirzer gefundene Zeitpunkt stimmt also etwa mit dem fiir
die dritte Form der Arhinencephalie von mir als wahrscheinlich erkannten iiberein.
Da in Porrrzers Fall vielleicht eine noch leichtere Arhinencephalieform resultiert
hitte, deren Entstehungszeitpunkt spéter anzusetzen wire, falls man die terato-
genetische Terminationsperiode, gemessen an der Riechlappenausstiilpung, zu-
grunde legt, so geht aus den PorrrzERschen Feststellungen hervor, da§ — wie auch
sonst vermutet — die tatsdchliche Entstehungszeit der diversen cyklopisch-arhin-
encephalen Fehlbildungen wahrscheinlich meist etwas frither anzunehmen ist.

5. Proboscis lateralis oder seitliche Riisselbildung (Lit. VI).

Im Anschlul an die Erorterung der nasalen Fehlbildungen bei Cyklopie und
Arhinencephalie sollen riisselférmige Anhangsgebilde besprochen werden, welche
sich von den Riisseln der Cyklopen und der Ethmocephalen rein duBerlich dadurch
unterscheiden, dafl sie entweder neben einer normal ausgebildeten Nase oder
wenigstens neben einer normal ausgebildeten Nasenhélfte vorkommen, demnach
also nicht median situiert sind, sondern seitlich. Mit Riicksicht auf ihre Lage
werden daher diese riisselformigen Anhangsgebilde als seitliche Riisselbildung
(Proboscis lateralis) bezeichnet. Proboscis lateralis kommt kombiniert mit ver-
schiedenen Abstufungen der Ausbildung der Nase vor, wobei die Reihung derart
erfolgt, dafl die Ausbildungshohe der mitexistenten typischen Nase allméahlich sinkt.

a) Risselféormige Anhangsgebilde neben reguldrer Nase.

Eine aus zwei Nasenhilften gebildete regulire Nase ist vorhanden und iiber-
dies ein riisselférmiges Anhangsgebilde, welches teils im Gebiet des inneren
Augenwinkels, teils etwas mehr kranio-lateral von demselben (Augenhéhlendach)
inseriert.

Kasuistik: L. KIRCHMAYR: Vier Monate altes, sonst vollig normal gebildetes,
aus gesunder, miffbildungsfreier Familie stammendes Midchen mit vollkommen
normaler Nasenbildung und 2,2 em langem Riissel links davon. Riissel allseits be-
weglich. weich elastisch, beim Schreien merkbar beweglich und sich dabei auf der
Auflenseite mehr als auf der Innenseite verkiirzend. Beim Driicken und beim Weinen
entleerten sich aus dem Riissel einige Tropfen einer salzig schmeckenden, klaren,
stark fadenziehenden Fliissigkeit. Ferner bestand totale Cheilognathopalatoschisis
kombiniert mit einer ausgeheilten (Réntgen!) schrdgen Gesichtsspalte (TypusMorianT)
und ein sichelférmig nach innen und unten stehendes Iriskolobom sowie ein den
N. opt. miteinbeziehendes Chorioidalkolobom. Der ganze Trénenapparat war jedoch
normal (in die Trédnenréhrchen eingespritzte Milch floB durch die Nase ab). — Zwei
wichtige hierhergehorige Félle publizierte R. SEEFELDER: Bei der ersten (von MAR-
CHAND stammenden) Beobachtung war die rechte Seite der sonst gut ausgebildeten
Nase etwas schmaichtiger, der Riissel entsprang am rechten inneren Augenwinkel.
Iriskolobom rechts. Abb. 40 zeigt die zweite Beobachtung: Linke Hilfte der im
grof3en ganzen gut ausgebildeten Nase nennenswert schméchtiger, daneben eine linkssei-
tige, in der Gegend des inneren Augenwinkels inserierende Riisselbildung. Auch hier ein

6*
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gleichseitiges Iriskolobom. Beim Weinen des Kindes wurde Abgang von Trénen-
fliissigkeit aus dem Riissel beobachtet, obwohl keine Kommunikation der Trénen-
wege mit dem Riissel bestand. Bei der einige Tage nach der Risselabtragung vor-
genommenen Obduktion fand sich die Crista galli nach der Seite des Riissels ver-
bogen, iiberdies fehlten links der N. olfact. und die Sieblécher. Gehirn normal. Die
knorpelige Rohre, welche die Fortsetzung des Riissels hirnwiérts bildete, durchsetzte
das Stirnbein und reichte blind endigend bis zur Dura. — Fall von RANZI-ZACHERL:
Zehnjihriges Médchen aus gesunder, miBbildungsfreier Familie. AuBer der im linken
Nasenbein inserierenden Riisselbildung und einem steilen Gaumen keinerlei Abnormi-
tét. Riisselkanal ohne Verbindung mit der Nasenhohle. Fundus und Trénenkanilchen
normal. Linke Nasenseite infolge Septumdeviation etwas enger. Beim Weinen war
mit gleichzeitig gesteigerter Nasensekretion auch
vermehrte Sekretion aus dem Riissel zu beob-
achten. Die histologische Untersuchung des
Rissels hatte ein den Befunden von KIRCHMAYR
und R. SEEFELDER sehr dhnliches Ergebnis: der
distale Anteil entsprach einem Nasenvorhofs-
dquivalent, in den proximalen Anteilen (eigent-
liche Nasenhohle) war der Zentralkanal mit
einem mehrschichtigen Epithel ausgekleidet,
welches in den tieferen Schichten platte Zellen
erkennen lieB, wahrend gegen die Oberfliche
,zuerst kubische, dann hohe Zylinderformen‘
zutage traten. Auch hier fanden sich, wie im
zweiten Falle SEEFELDERs, zahlreiche Driisen-
lappchen vom typischen Bau einer Tranendriise,
die, im subkutanen Gewebe gelegen, den Kanal
ringférmig umgaben und mit ihren Ausfithrungs-
géingen in denselben einmiindeten (Abb. 41). —
Moglicherweise gehort hierher auch Fall 2 von
B. Gusic.

Zusammenfassung: Der Riissel hat das-
selbe Aussehen und die durchschnittliche
Ausbildungshéhe des Riissels bei Cyklopie,
:Abb. 40. Ifinksseitige Prol?oscis lateralis bel  og 153t sich an demselben ein Nasenvorhofs-

im allgemeinen gut ausgebildeter Nase (nach . .. . . A
R. SEEFELDER). teil (keulenférmiges distales Ende) und ein
der eigentlichen Nasenhohle entsprechender
zylindrischer proximaler Anteil unterscheiden. Dies wird auch durch das
Vorkommen von Talgdriisen bzw. von Schleim produzierenden tubulésen
Driisen erhirtet. Muscheliquivalente fehlen stets. Das Stiitzgeriist der Nase
— die primére knorpelige Nasenkapsel — ist durch rundliche Knorpel-
spangen, bzw. durch eine Knorpelhiilse reprisentiert, die lings und z.T. auch
quer verlaufende quergestreifte Riisselmuskulatur entspricht denjenigen Ab-
schnitten der mimischen Muskulatur, welche de norma auf die Nase entfallen.
Der Riissel endigt proximal blind, sein Kanal hat gelegentlich eine groBere
Lingenausdehnung als der &ufleren Linge des Riissels entspricht (Fall von
RANZzI-ZACHERL), d. h. der Riissel setzt sich noch eine Strecke weit unter den
Weichteilen bzw. bis in den Knochen hinein fort und die knorpelige Réhre des
Riissels bzw. deren zapfenférmiges proximales Ende kann bis zur Dura reichen
(Fall 2 von R. SEEFELDER). In den histologisch untersuchten Fillen (KircH-
MAYR, RANZI-ZACHERL, SEEFELDERs Fall 2) waren im proximalsten Riissel-
abschnitt tubulése Driisen mit Zylinderzellenbekleidung vorhanden, welche
R. SEErELDER und H. ZAcHERL als Trinendriisen erkannten. Diese Verlagerung
eines zur Tranendriisenbildung bestimmten Zellmaterials, der haufige Befund
von Iris- und Retinakolobomen, welche der Augennasenrinne zugekehrt sind,
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demnach der Lage nach der f6talen Augenspalte entsprechen, und Spaltbildungen
im Bereich der Augennasenrinne selbst, eventuell auch noch der Befund einer
Oberlippen-Kiefer-Gaumen-Spalte (Fall KIRcEMAYR) machen m. E. die Annahme,
daf} eine exogene, wahrscheinlich traumatische Noxe (Amnionstrang ?) die Ursache
der Fehlbildung ist, sehr wahrscheinlich. Aus den mitgeteilten Fillen sind ver-
schiedene Grade bzw. verschiedene Ausdehnungen des Wirkungsbereiches und
damit auch des Wirkungseffekts dieser Noxe direkt ablesbar. Ihr Angriffspunkt
in der fotalen Augennasenrinne oder dicht daneben bringt es mit sich, dal das
benachbarte Riechfeld manchmal leicht getroffen bzw. geschadigt wird (mangelnde
Olfactoriusbildung in der sonst im allgemeinen normal gebildeten Nasenhélfte
von Fall 2 von SEEFELDER)
und dafl — was das Wich-
tigste ist — ein Stick-
chen der Riechplakode und
deren Umgebung (natiirlich
kommt der Lage nach nur
der laterale Nasenfortsatz
in Frage) wverlagert wird,
welche Verlagerung (Trans-
plantation ) letzten Endes den
Anstof3 zur Ausbildung des
Riissels abgibt. Durch das
Trauma kann aber viel-
leicht in einem oder dem
anderen Fall die Riech-
plakode selbst gerade noch
intakt gelassen und nur
deren allernéchste Umge-
bung getroffen worden sein  Abb. 41. Schnitt durch den Riissel eines Falles von Proboscis lateralis

. T . (nach H. ZACHERL).
(vielleicht im Falle KtRCH- | [, 00 4o mrinendriise; B Bpithelsohicht des Zentralkanals;

mAvRsrealisiert). Dann geht C Knorpel; D Ausfiihrungsgang der Trinendriise.

die Riisselbildung von dem

die Riechplakode umgebenden Epithel (mit Riechplakodenregenerationsfihig-
keit) aus und ist als Superregeneration zu werten. Auf letztere Erkldrungs-
moglichkeit wurde SEEFELDER von ScHWALBE aufmerksam gemacht. Die
Annahme einer Superregeneration, namentlich aber einer Verlagerung (Trans-
plantation) trifft m. E. das Richtige und hat zahlreiche wohlfundierte Be-
weise aus der experimentellen Teralologie der Nase (siche Abschn. II, S. 34ff.,
Versuche von E.T. BerLr, H. SPEMANN und G. EkMAN). Das Trauma ist auch
fir die gleichseitige Kolobombildung bzw. fiir den NichtverschluBB einzelner
physiologischer ,,Spalten der embryonalen Gesichtsbildung verantwortlich zu
machen. Bemerkenswert ist, daB sonstige Fehlbildungen in allen Fillen voll-
kommen fehlten, was wiederum sehr fiir das Walten einer rein lokal angreifenden
duBerlichen Schidlichkeit spricht. Der mutmapliche Zeitpunkt der Entstehung
der Fehlbildung mufl wegen der gleichzeitig vorhandenen MiBbildungen am
Bulbus ziemlich frith angesetzt werden, aber nicht friiher, als dem ersten Auf-
treten der Trdnennasenfurche und der Anndherung des Oberkieferfortsatzes
an den Nasenfortsatz entspricht, anderseits aber nicht spiter, als der SchluB}
des physiologischen Opticuskoloboms erfolgt. Der von diesen Zeitmarken ein-
geschlossene Zeitraum, innerhalb welches der sich entwickelnde Keim von einer
GL. von etwa 6,5 mm auf eine solche von 15 mm anwichst, ist immerhin noch
ein sehr langer. Der Zustand des Nasengriibchens in der erstgenannten Phase —
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Nasengriibchen flach, Epithel verdickt — macht die Annahme, daBl der tat-
sichliche Zeitpunkt des Einsetzens der fehlbildenden Ursache nahe an dieser
Phase liegt, ziemlich wahrscheinlich, da es nur so verstédndlich ist, daB sich ein
von einer relativ noch wenig differenzierten Nasenanlage abgetrenntes Teilstiick
zu einem Nasenrudiment entwickeln oder daB sich von der nichsten Umgebung
einer solchen Riechplakode ein Superregenerat ausbilden wird. Dagegen ist es
kaum vorstellbar, dafl Analoges geschehen konnte, wenn etwa von einer relativ
weiter differenzierten Nasenanlage ein Stiick abgetrennt wiirde. Alles dies spricht
m. E. dafiir, dafl der tatsichliche Zeitpunkt der Fehlbildungsentstehung ziemlich
nahe an dem von mir ,,frithester Fehlbildungszeitpunkt‘‘ genannten Zeitabschnitt
liegen muB}. Das wahre Alter obbezeichneter Phase ist etwa mit dem Ende der
vierten oder dem Beginn der fiinften Woche des Embryonallebens anzusetzen.

b) Riissel statt Nasenhédlfte.

Die Nase weist nur eine normal ausgebildete Nasenhilfte auf, die zweite
fehlt (ebenso wie ihre Adnexe) und an deren Stelle findet sich ein in der Gegend
des medialen Augenwinkels inserierender Riissel. Septum, Zwischenkiefer und
Oberlippe normal oder fast normal gebildet. Auf der Riisselseite fehlt die Choane,
meist findet sich auf dieser Seite ein Unterlidkolobom.

Kasuistik: M. LANDOW : Vier Jahre alter, aus miBbildungsfreier Familie stammender
Knabe. Beide Nasenbeine vorhanden, zwischen dem linken und dem Stirnfortsatz
des Oberkieferbeins eine kleine Offnung fiir den Durchtritt der Riisselbasis bzw. einer

nach Abtragung des Rissels restierenden Fistel. An der Stelle des Unterlidkoloboms
war im Knochen ein lidnglicher, von unten nach oben verlaufender Hocker vorhanden.
Steilw6lbung des harten Gaumens, jederseits zwei wohlgebildete Schneidezéhne vor-
handen. Auf eine Untersuchung der Choanalverhéltnisse und der Tranenwege (linkes
Auge soll angeblich sehr viel trdnen) muBite wegen des widerspenstigen Verhaltens
des Patienten Verzicht geleistet werden. — Der von N. LoNGo publizierte Fall ist dem
von LANDOW sehr dhnlich, nur seitenverkehrt. — A. SERCER berichtete von einem
13jéhrigen, aus miBbildungsfreier Familie stammenden, sonst wohlgebildeten Knaben
mit groBer rechtsseitiger, frei beweglicher Riisselbildung an Stelle der rechten Nasen-
seite. Rechts bestand ferner ein Oberlidkolobom und Sehschwéche. Septum nach
rechts verschoben, an Stelle der rechten Nasenseite rontgenologisch ein knochendichter
Schatten. Rechte Gaumenhilfte steil ansteigend, rechts nur der erste Incisivus vorhan-
den. Philtrum anscheinend véllig normal. Der choanale Septumrand lag in der Mitte,
linke Choane normal, rechte nur durch eine flache Leiste angedeutet, verschlossen
und an ihrer Stelle eine lénglich-ovale, symmetrische flache Mulde, in welche man
die Fingerkuppe einfithren konnte.

In diese Gruppe gehéren moglicherweise noch einige Beobachtungen, die teils
wegen zu kurzer Beschreibung, teils wegen mangelnder Zuginglichkeit nicht genau
beurteilt werden konnten: Fall von C.TArurri (Bd. VI, S.514), derjenige von
D. Bagarpl (zit. von TARUFFI, Bd. VIII, S. 325) und die FdHe von TITTEL und von
L. LEtro. TIiTTEL (1914) deutete bemerkenswerterweise den Riissel als Absprengungs-
miBbildung. Das gleichseitige Auge bei LETO war etwas verkleinert und die Lider
unterentwickelt, Iris normal, Sehféhigkeit aber anscheinend fehlend.

Die Risselbildung dieser Fille, welche histologisch etwa derjenigen der Cy-
klopen entspricht, ist jedoch nicht aus einer ,,Verschmelzung® der dirhinen
Nasenanlage hervorgegangen, sondern aus einer Riechplakode und deren lateraler
Umgebung (lateraler Nasenfortsatz), substituiert also eine Nasenhilfte. Als
Ursache kommt hier analog Gruppe a eine duferlich angreifende Noxe (Amnion-
adhésion ?) in Betracht, deren Angriffsort wegen der meist vorhandenen Unter-
lidkolobome wahrscheinlich in die Gegend der fotalen Augennasenrinne zu
verlegen ist. Aus dieser etwas gréber und flichenhafter als bei Gruppe a zu
denkenden Einwirkung resultiert eine schwere Defektuositit der Riechplakode
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und des lateralen Nasenfortsatzes, welcher gewissermaflen vor den Oberkiefer-
fortsatz geschoben wird, so daB letzterer sich nun in ungewéhnlicher Weise direkt
mit dem mittleren Nasenfortsatz verbindet. Aus den mehr minder kiimmerlichen
Resten der Riechplakode und Umgebung entwickelt sich dann der Riissel, der
dementsprechend auch verschiedene GroBen aufweist. Die Entstehungszeit der
Fehlbildung stimmt wahrscheinlich mit den fiir die Gruppe a gemachten Ansétzen
itberein.

c) Riissel statt Nasenhédlfte bei gleichzeitigem Fehlen der
Gebilde des mittleren Nasenfortsatzes.

Es ist nur eine Nasenhilfte vorhanden, an Stelle der zweiten findet sich ein

Riissel; gleichzeitig fehlen die aus dem mittleren Nasenfortsatz abzuleitenden
Gebilde.

Kasuistik: Der klassische Fall von A. SELENKOFF, ferner die Beobachtungen von
PH. FRANKLIN, B.LANG und die interessanten Fille von H. KunpraT (Lit. VI,
Fall 2), A. TENDLAU und von A. PETERS.

Dem von A.SELENKOFF beschriebenen erwachsenen Mann mit verschiedenen
Gesichtsasymmetrien fehlte auf der Seite des Rissels {rechts) der Vomer und der
zweite Incisivus mit dem dazugehérigen Zwischenkiefer, ebenso das Philtrum und
das Lig. labii intern. Ferner war im Bereiche der rechten Hélfte des harten Gaumens
in der Schleimhaut allein eine partielle Spalte vorhanden. An Stelle der fehlenden
rechten Nasenhilfte war (Obduktion) ein Netzwerk von festen Knochenbélkchen
vorhanden, welches hinten an Stelle der mangelnden Choane durch einen scharfen,
dem Proc. pterygoideus anliegenden Rand von letzterem geschieden war. Die linke
Nasenhélfte war auch nicht ganz normal: Sie enthielt wohl drei gut ausgebildete
Muscheln, war aber kiirzer und niedriger. anderseits breiter als normal, die zugehérige
Lam. cribrosa unterentwickelt. Die linke Choane von querovaler Gestalt. All dies
und die nur rudimentére Entwicklung des rechten Bulb. olfact. zeigt, daB die wahr-
scheinlich wieder exogen angreifende Storung eine ausgedehntere, tiefgreifendere gewesen,
als den Gruppen a und b entspricht. Es wurde nicht nur die rechte Riechplakode
geschidigt und das dem Areale des lateralen Nasenfortsatzes entsprechende Zell-
material, sondern auch ein ziemlich groBer Anteil des an die rechte Riechplakode
medial angrenzenden mittleren Nasenfortsatzes, wie aus dem Fehlen der rechten
Vomerhilfte, eines Zwischenkieferanteiles, des Philtrums und des Lig. labii intern.
hervorgeht. Es wurde ferner der ganze Mesenchymbezirk zwischen rechtem Nasensack
und Vorderhirn geschiddigt und die Ausbildung des rechten Riechlappens selbst
etwas gestort, was SELENKOFF veranlaite, seine Beobachtung als ,,Arhinencephalia
unilateralis® zu bezeichnen. Die Noxe hatte aber auch die linke, sonst normale
Nasenhilfte etwas beeintréachtigt, wie aus der etwas mangelhaften Ausbildung der
linksseitigen Lam. cribrosa hervorgeht. Was die Entstehungszeit der Stérung an-
langt, so muBl sie wohl zwischen dem ersten Auftreten der Augennasenrinne (GL.
von ca. 6,5 mm) und der Riechhirnausstiillpung (GL. von ca. 13 mm) angesetzt werden.
Zu letzterem Zeitpunkt ist der D. nasolacrimalis mit dem Epithel noch im Zusammen-
hang bzw. der Trdnennasengang zapfenférmig gestaltet. Im Falle von SELENKOFF
ist nun neben dem rudimentéren Bulb. olfact. in der rechten Fossa sace. lacrim. ein
kleines, blind endigendes Trénensackrudiment vorhanden. Da aber kaum anzunehmen
ist, daB} mit dem Einsetzen der Stérung jede Fortentwicklung der betroffenen Ge-
webe sogleich stillsteht, so ist der tatséichliche Zeitpunkt der Fehlbildungsentstehung
wohl etwas frither, als dem letzterwihnten Zeitpunkt entspricht, anzunehmen. — In
Pu. FrRANKLINS Fall inserierte der Riissel iiber dem rechten inneren Augenwinkel
und bestand anscheinend aus einem Nasenvorhofsteil und der ,,Haupthshle*‘. Der
Zwischenkiefer fehlte auf der mifibildeten Seite.

Die Beobachtung von B.LANG war mit Akranie, Anencephalie, Rachischisis
cervicalis, rudimentérer Bildung beider Ohrmuscheln, Fehlen beider Nebennieren
und rechtsseitiger Cystenniere kompliziert. Auf der Riisselseite fehlte das Nasenbein,
dafiir war der Proc. front. oss. maxill. stiarker ausgebildet. Es fehlte die Lam. perpend.
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oss. ethm., der Vomer, der Zwischenkiefer und das Philtrum. Die Gaumenfortsitze
der Oberkiefer stieBen in der Mittellinie kielférmig zusammen. Auf der Seite der
Storung war statt der Choane eine mit Schleimhaut iiberzogene, seichte rinnen-
férmige Vertiefung im Knochen vorhanden, ferner ein Unterlidkolobom. Auf der
storungsfreien Seite waren wohl drei Muscheln ausgebildet, es fehlten aber die Neben-
héhlen. B. LANG erscheint die Annahme einer von auBen her traumatisch wirkenden
Noxe am wahrscheinlichsten.

Eine Untergruppe bilden die folgenden Fille, welche eine Dislokation des
Riissels mehr minder weit lateralwdrts zeigen :

Bei einem Hemicephalus von H. KUNDRAT inserierte der an Stelle der linken
Nasenseite vorhandene Riissel nach aulen vom linken Auge. Zur Erkldrung nimmt
H. KuNDRAT seine Druckhypothese von innen her zu Hilfe und glaubt, daB durch
seitliches Vorricken der angenommenen (aber nicht nachgewiesenen) Encephalocele

die eine Nasenanlage iiber und hinter das
Auge dieser Seite gedréngt wurde. — Bel

Abb. 42 a, b. Neugeborenes Kind mit weit lateral am oberen Orbitalrand inserierender Proboscis lateralis,
welche {iber das Augenlid herunterhingt (nach A.TENDLAU).

einem von ANNA TENDLAU beschriebenen, einen Tag alten, aus gesunder, miffbildungs-
freier Familie stammenden Knaben fand sich anstatt der rechten fehlenden Nasen-
halfte ein 2,5 cm langer, durchaus kanalisierter Riissel, welcher beim Schreien und
Weinen pendelnde Bewegungen machte und in der lateralen Hélfte des oberen Orbital-
randes an einer daselbst vorfindlichen Rauhigkeit des Knochens inserierte. Er hing
dadurch tber die laterale Hélfte des rechten Oberlides herab (Abb. 42a u. 42b). Ferner
war das rechte Auge stark nach aulen disloziert und der Schédel infolge des stérkeren
Vorspringens der rechten Stirngegend betrachtlich asymmetrisch. Rechts typisches
Oberlidkolobom, ferner Kolobome der Iris und der Aderhaut, hauptséchlich nach
innen zu liegend und die Sehnervenpapille in sich einbeziehend. Linkes Nasenloch
nach rechts gedreht. Nasenseptum fehlend, Nasenriicken hochgradig abgeplattet,
zwischen Stirnbein und Oberkiefer konnte rechts eine eingeschobene kndécherne
Platte gefuhlt werden. Roéntgenologisch zwischen rechtem Nasenbein und Oberkiefer
ein ziemlich breiter, sich bis an den oberen Orbitalrand erstreckender Spalt nach-
weisbar. In der Mitte des Alveolarrandes des Oberkiefers war ferner eine 2 mm breite
Einkerbung vorhanden, sonst fanden sich keinerlei Anomalien. Bei Kontrollunter-
suchung nach drei Jahren konnte normale Entwicklung des Kindes mit fehlerfreier
Sprache festgestellt werden. TENDLAU glaubt #tiologisch Keimesanomalie annehmen
zu sollen.

M. E. ist auch hier die Wirkung einer von auflen gekommenen amniogenen
Stérung am wahrscheinlichsten. Sie ergriff nicht nur die rechtsseitige Riech-
plakode und den lateralen Nasenfortsatz, sondern mindestens auch die zur
betroffenen Riechplakode gehérige Hélfte des mittleren Nasenfortsatzes, schiadigte
diese Teile schwer und transplantierte sie schlieflich lateralwdrts diber den rechten
Bulbus, wo sich ein relativ kiimmerliches Nasenrudiment in Riisselform ausbildete.
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Beziiglich Entstehungszeit gelten wohl ahnliche Uberlegungen wie fiir die oben
angefithrten Fille von KIRCHMAYR und von SELENKOFF.

Ganz #dhnlich dem Falle TENDLAUs ist der von A.PETERS, nur seitenverkehrt.
Hier lag die Orbita noch weiter entfernt von der Nasenwurzelgegend. Die dazwischen
befindliche Gesichtspartie war flach, darunter fithlte man eine breite Knochenplatte
(réntgenologisch von lamelldrer Struktur, kein massiver Knochentumor!), welche
zwischen Stirn- und Oberkieferpartie eingelagert war. In der normal grolen Orbita
war kein Bulbus von fithlbarer GréBe vorhanden. Im temporalen Anteil des linken
Oberlids zeigte sich ein schrég temporalwirts gerichtetes Kolobom mit Defekt des
knéchernen Orbitalrandes, in welchem ein spitzer Knochensporn sa$, der die Basis
einer 3 cm langen riisselférmigen Appendix bildete. Gegeniiber dem Oberlidkolobom
war im Unterlid ebenfalls eine Andeutung eines Koloboms vorhanden. Eine Unter-
suchung des Riissels war nicht méglich, das Kind starb schlieBlich mit eineinhalb
Jahren, keine Obduktion. PETERS nimmt zur Erkldrung den oben referierten Stand-
punkt KUNDRATS ein und glaubt, daB die zwischen Nasenwurzel und Orbita einge-
schobene Knochenplatte durch Umwandlung des mesodermalen Gewebes dieser
Gegend in Knochen entstanden sei.

Schon K. GrRUNBERG (Lit. VIII/A) machte den Einwand, da bisher noch
bei keinem einzigen Fall von Proboscis lateralis eine intrauterin geheilte Meningo-
oder Encephalocele nachgewiesen werden konnte. Auch aus diesem Grunde ist
also die Annahme einer duBleren Noxe viel wahrscheinlicher. Diese halt sich
natiirlich nicht immer genau an vorgebildete embryonale Spalten, sondern
ergreift auch medial und lateral davon liegendes Material wahllos und in ver-
schiedener Ausdehnung, indem sie dasselbe zerstort oder doch schwer schidigt.
Gerade die grofle Differenz in den Einzelheiten der hierher gehorigen Fille macht
m. E. die Annakme einer dupPeren Noxze, die niemals in ganz analoger Weise an-
greifen und einwirken kann, zwingend.

Die in den Fillen von KuNDRAT, TENDLAU und PETERS gemachte Annahme
einer Transplantation der geschidigten Riechplakode in eine ihr bislang fremde
Umgebung und ihre weitere Entwicklung daselbst zu einem Riissel scheint
insofern Schwierigkeiten zu begegnen, als der aus der Riechplakode hervor-
gegangene rudimentdre Nasenschlauch sich von Gewebe umgeben fand (ring-
formig verlaufender Knorpel, quergestreifte Muskulatur), welches anscheinend
nur aus den Nasenfortsitzen stammen konnte. Ganz abgesehen davon, dafl mit
der Verlagerung der Riechplakoden auch anhaftendes, den Nasenfortsitzen
angehdérendes mesodermales Gewebe mittransplantiert worden sein konnte und
sich daraus ohne weiteres der typische Aufbau des Riissels auch in seinem meso-
dermalen Anteil erkliren lafBt, kénnte auch noch eine andere Moglichkeit in
Betracht kommen. Aus Versuchen H. SpEmMaNNs (Lit. IT/a), wobei Hérgriibchen
um 180 Grad gedreht und ihre Entwicklung zum Labyrinth studiert wurde,
und aus &hnlichen Versuchen von W. H. LEw1s geht hervor, dal sichi die stiitzen-
den und schiitzenden Hiillen des Labyrinths aus urspriinglich indifferenten
Bindegewebszellen unter dem differenzierenden Einflull des héutigen Labyrinths
entwickeln, und zwar auch unter alleiniger Verwendung von Wirtsmaterial.
In analoger Weise kénnte nun wohl auch die Riechplakode sich ihre typischen
Hiillen aus indifferentem Mesoderm induzieren.

d) Aplasie einer Nasenhédlfte.

Bei weiterer Steigerung der traumatischen Stérung kann schliefilich die
Riisselbildung vollkommen unterdriickt werden und eine véllige Aplasie einer
Nasenhilfte zustande kommen. Solche Fille wurden von HENSEN [zit. nach
K. GrunBERG (Lit. VIII/A, S. 147), welcher auch eine Abbildung davon gibt],
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von G. TIEFENTHAL und von B. GUSIC mitgeteilt. Sie bilden eine Gruppe fiir sich,
welche aber aufs engste mit den Féllen von Proboscis lateralis zusammenhéngt.

Abb. 43 (nach G. TIEFENTHAL) zeigt eine 37jdhrige, sonst gesunde und aus gesunder

Familie stammende Frau, bei welcher die knochernen Teile des Nasenriickens stark

nach links, die knorpelig-hdutigen Teile dagegen nach

rechts abgebogen waren, so daB beide miteinander einen

Winkel bildeten. Nur auf der linken Seite war eine Nase

mit unterer und mittlerer Muschel und mit einem Nasen-

loch vorhanden, wihrend auf der rechten Seite die Nase

und ihre Adnexe vollkommen fehlten und nur ein winziges

seichtes Griibchen die Stelle andeutete, wo das Nasenloch

sich hétte finden sollen. Vermehrter Abstand des rechten

inneren Augenwinkels von der Medianebene, Verengung

der rechten Lidspalte. Rechts fehlte ferner das Os nasale,

ein Teil des Vomer und der Nasenscheidewand und der

Tréanennasengang. Statt der rechten Choane fand sich

eine graugelbliche, knochendhnliche VerschluBplatte mit

marginalem Sitz, ganz éhnlich wie bei typischer knécherner

Choanalatresie. An der Stelle der rechten fehlenden

Nasenhohle schien lediglich eine Masse spongidsen

Knochens vorhanden zu sein. Epipharynx mit Tuben-

\bb. 43. Frwachsene Frau mit Wulstenohne pathologische Besonderheiten. Gaumen hoch

Aplasie de rechten Nasenhilfte Und schmal, rechter Caninus medial vom zweiten Incisivus

(nach G. TIEFENTHAL). stehend (Verwerfung des Materials!). Fin von B. GuSi¢

kiirzlich mitgeteilter Fall von einseitiger Arhinie (vier-

jahriges, geistig zuriickgebliebenes Médchen) war mit gleichseitiger Gesichtshypo-
plasie, Cheilognathopalatoschisis und Bulbusdefekt vergesellschaftet.

Auch hier wieder zeigen sich bei sonst etwa gleichem Endeffekt beziiglich
Nase (eitnseitige Arhinie) wesentliche Differenzen in den Einzelheiten, was m. E.
nur im Sinne der Verursachung durch eine exogene, an In- und Extensitit
variable Noxe erkldrbar ist.

e) Aplasie beider Nasenhéalften.

Auch doppelseitige Arhinie (also totale Aplasie beider Nasenhélften inklusive
duBerer Nase und Adnexe) kommt vor (duBerst selten! Individuen sonst wohl-
gebildet). Hier wurden offenbar durch ein duBeres (amniogenes ?) Trauma beide

Riechplakoden und deren néchste Umgebung total zerstort.

Abb. 44 zeigt eine Beobachtung von V. P. Brair (Fall 9).

Bei der plastischen Operation muBte erst eine &duBere Nase

gebildet und ein Kanal durch den Knochen hindurch bis in

den Epipharynx gebohrt werden. In einem Falle von HELLAT

fehlten die Nasenoffnungen, die Apert. piriformis war knochern

verwachsen und die duBlere Nase zu einer knopfférmigen Bil-

dung (Nasenspitze) tiber der kndchernen Verwachsung redu-

ziert. HELLAT beabsichtigte eine Dekortikation auszufithren

und die Apert. piriformis wiederherzustellen, doch ist an-

scheinend dariiber nichts bekannt geworden. In dem kurzen

Referat ist leider nichts dariiber enthalten, ob dorsal von der

knéchernen Wand etwa doch eine Nasenhshle vorhanden und

wie der Epipharynx beschaffen war. Bei beiden dulerst kurz

beschriebenen Fillen fehlt ferner eine Angabe beziiglich der
Zwischenkieferverhéltnisse.

Abb. 44. Totaler Mangel Die verschiedenen Gruppen der Proboscis lateralis und der

der #uBeren und imneren gy oy, doppelseitigen Arhinie stehen einander demnach

Nase beiderseits in Profil- h
ansicht (nach V.P.Brar). Kkausalgenetisch sehr nahe. Infolge der graduellen Ver-
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schiedenheiten der von aufen her einwirkenden Noxe beziiglich Stirke, Aus-
dehnung wund Dauer resultieren die verschiedenen Formen. Der Riissel bei
Proboscis lateralis ist, wie schon GRUNBERG andeutete, verschieden zu be-
werten. Er kann sich aus dem abgetrennten Anteil einer Riechplakode? bilden
(wobei der Rest sich zu einer normalen oder fast normalen Nasenhélfte weiter
entwickelt) oder vielleicht auch ein Superregenerat sein (von dem Epithel der
Umgebung der Riechplakode) (Gruppe a). Er kann der geschidigten Riechplakode
selbst entsprechen bzw. aus ihr hervorgegangen sein, wobei der laterale Nasen-
fortsatz zwar erhalten, aber mehr minder geschidigt ist und der korrespondierende
Anteil des medialen Nasenfortsatzes entweder ganz ausfillt (Gruppe c) oder
geweblich noch z. T. zur Geltung kommt (Gruppe b). Die Reihe, welche von den
verschiedenen Formen der Proboscis lateralis bis zur Aplasie einer oder selbst beider
Nasenseiten fihrt, ist ein schones Beispiel dafiir, wie sehr die verschiedenen terato-
logischen Formen bei gleicher Noxe von graduellen Verschiedenheiten letzterer ab-
hingig sind. In dieser Beziehung kann die genannte Fehlbildungsreihe m. E.
durchaus in eine Parallele zu der Fehlbildungsreihe: ,,Cyklopie ohne und mit
Riisselbildung, verschiedene Grade und Formen der Arhinencephalie’ gesetzt
werden, wobei freilich die Art der Noxe und die Entstehungszeit ginzlich von-
einander verschieden sind. Beziiglich der Enistehungszeit der verschiedenen Formen
der Proboscis lateralis sei auf die bei Gruppe a und b gemachten Ausfiihrungen
verwiesen.

B. Nasenverdoppelung (Lit. III).
1. Die Nase bei den Doppelbildungen.

Reiht man an die im vorausgehenden besprochenen graduell verschiedenen
Defektbildungen (Aprosopie, Cyklopie, die Fehlbildungen der Arhinencephalie-
reihe), welche schlielich zur Norm iiberleiten, jene Formen an, welche aus einer
mehr minder vollkommenen Verschmelzung von zwei Individuen hervorgegangen
sind, so gelangt man unter Auffithrung aller moglichen Verdoppelungsformen
schlieBlich zu den vollkommen getrennten Doppelformen, den Zwillingen. Diese
Aneinanderreihung kann man als eine kosmobiotische (von Cosmobia = ordnungs-
gemifBe Lebewesen) bezeichnen (H. H. WILDER, der hierfiir zahlreiche Diagramme
gibt). Zum besseren Verstindnis der formalen Genese der Doppelbildungen und
ihrer richtigen Bezeichnung konnen folgende Vorstellungen dienen: Kérper,
welche mindestens eine teilweise Verdoppelung der Kérperachse aufweisen,
werden als Doppelbildungen angesprochen. Die Vereinigung der beiden Korper
(bzw. der Embryonalanlagen) kann eine verschieden weitgehende und verschieden
lokalisierte sein. Bei supraumbilicalem Zusammenhang in voller Ausdehnung
resultieren die als Cephalothoracopagus bzw. als Janus (Syncephalus) bezeich-
neten Formen. Sie konnen doppelt-symmetrisch (bei Verschmelzung im Bereich
beider Stirn- bzw. Hinterhauptregionen) sein, aber auch nur einfach-symmetrisch.
Letztere (hdufigere) Form kann man sich aus ersterer dadurch entstanden denken,
daB auf einer der beiden sekundiren Vorderseiten ein mehr minder grofles keil-
formiges Stiick entfernt und die seitlichen Restteile zusammengefiigt wurden.
Es resultiert dann neben einer vollkommen ausgebildeten sekundiéiren Vorder-
seite (welche wie eine normale Vorderseite einer Einfachbildung aussieht) eine
defekte sekunddre Vorderseite, welche cyklopischen Bildungen sehr dhnlich sieht,

! Auch auf anderem Gebiete kommen amniogene Gewebsverpflanzungen vor. So
berichtete B. HARTZ, ein Schiiller G. B. GRUBERs, kiirzlich iiber zwei Friichte, bei
welchen die am unrichtigen Orte sitzenden Arme als durch unfreie (amniogene) Ver-
zerrung bzw. Verpflanzung herbeigefithrt aufgefat werden. ’
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da auch hier ein Minus an Bildung von Auge, Nase (und auch an Ohren) vorhanden
ist (Abb.45 nach H.H. WILDER, welcher auf einer weiteren Abbildung eine
anatomische Zergliederung des Riissels und der Anhangsgebilde der Augen gibt).

Einen hierhergehorigen weiblichen Fetus publizierte F.P. MALL (Carnegie Coll.
Nr. 1178a u. b): Uber dem cyklopischen Auge fand sich ein Riissel, auf dieser Seite
fehlten die Nn. olfact.; die beiden ZNS. waren von der Hypophyse nach vorne mit-

einander verschmolzen. Je ein weiterer Fall wurde von R. SEEFELDER (Fall 1) und
von G. C. FINoLA mitgeteilt.

Bei der zweiten Hauptgruppe der Doppelbildungen, der Duplicitas parallela,
sind die Kérperachsen nicht in ihrer ganzen Ausdehnung verdoppelt, mehr oder
weniger groe Teile derselben sind
einfach. Es gibt hier nur mono-sym-
metrische Formen. Die zur Duplicitas
parallela gehorige unvollstindige
Verdoppelung des vorderen Korper-
endes (Duplicitas anterior, Diproso-
pie) kann man sich dadurch entstan-
den denken, dal die doppelt ange-
legten Ko6pfe sich um eine etwa durch
das For. magnum gehende vertikale
Achse gegeneinander nach einwirts
drehen. Je geringfiigiger diese Dre-
hung ist, desto mehr ist von beiden
Individualteilen vorhanden. Je stér-
ker die Einwirtsdrehung wird, desto
weniger bleibt von beiden Indivi-
dualteilen iibrig, desto geringer ist
also die Verdoppelung. Dabei unter-
scheiden sich die Augen- und Nasen-
verschmelzungen bei Diprosopie von
den Formen bei Cyklopie dadurch,
daBl nicht die Anlagen der duBeren
Teile beider Augen bzw. beider Na-
senhélften miteinander verschmol-

45, Cophalothorak . zen sind, sondern die Anlagen innen-
A 5. Coneotiokomnes eyt WO tindiger Teile, was sich_beispils.
dem Beschauer zukehrt (nach H. H. WILDER). weise auch in ganz anderem Verhal-
ten der Optici kundtut (siehe bei
H. H. WipER). Die Nasenmifbildungen bei Diprosopie sind also dadurch ent-
standen, dall die Anlagen der lateralen Bezirke der einamnder zugekehrten (also
innenstdndigen) Halften der Nasen beider Individuen fehlen, wogegen die An-
lagen der medialen Bezirke erhalten blieben und sich miteinander vereinigten
(Verdoppelung des Septums). Bei den hoheren Graden der Diprosopie, welche
sich sofort als Doppelgesicht manifestiert, sind natiirlich auch die lateralen
Bezirke vorhanden, es sind dann zwei vollkommen ausgebildete und mehr minder
entfernt voneinander stehende Nasen vorhanden (Abb. 308, 311 u. 312 bei
E. ScewaLsg, II. Bd.).

Kasuistische Beispiele: Bei Diprosopus tetrophthalmus und D. triophthalmus
sind die Nasen beider Individualteile vollsténdig vorhanden, wie zwei Beobachtungen
von R. SEEFELDER und ein Fall von E. PREISSECKER zeigen, auBer wenn ein oder alle
zwel Individualteile bereits defekt sind. So beobachtete W. PFEFFER einen Diprosop.
triorbit. tetrophthalmus (Fall 13) mit Anencephalie und beiderseitiger cebocephaler
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Arhinencephalie, &hnlich jenen Doppelbildungen mit cyklopischen Vorderenden,
welche H. SPEMANN experimentell erzeugen konnte (vgl. Abschn. IT, S. 32f.). Hierher
gehort anscheinend auch ein Fall von G. RATING (Anencephalus mit Verdoppelung
des Obergesichtes und des Vorderteils der Schédelbasis mit einer normalen Nase
und mit einem Riissel) und ein Fall von S. B. BRODER (Anencephalus mit Rhinodymie).
Ein von LEDOUBLE erwihntes Museumspriparat aus Montpellier (50jdhrige Frau
mit zwei Nasen und zwei Augen) scheint einen Ubergangsfall vom Diprosop. tri-
ophthalmus zum D. diplophthalmus darzustellen. Bei einem von BERTRAM stammen-
den Fall eines Diprosopus diplophthalmus war die Doppelnase mit vier Nasenfliigeln
schon nicht mehr vollstéindig, da zwei blind endigten. (Ich zitiere den Fall nach
F. LasagNa, der ihn wieder C. TARUFFI entnimmt, doch konnte ich ihn an der an-
gegebenen Stelle nicht auffinden!) Hierher gehéren ferner fiinf von TARUFFI ange-
fithrte Félle von Diprosop. diplophthalmus und ein Fall von B1eN beim Hausschwein
(erwihnt von R.LOWwWY). Interessant ist eine von F. LATASTE beschriebene Drei-
fachbildung beim Schwein (pore trirhinodyme), bei welchem sich zwischen die beiden
duBeren Individuen, deren duBlere Hélften nur vollstéindig waren, ein inkomplettes
medianes Individuum einschob. In den drei kiirzlich von A. FELLER vertffentlichten
Fallen von geringgradiger Diprosopie, welche eine Verdoppelung des Unterkiefers
und der Zunge, zweimal auch eine des Oberkiefers zeigen und den Beweis erbringen,
daB3 die Verdoppelung meist viel weiter reicht, als von auBen vermeint wird (Hypo-
physe, einzelne Hirnnerven!), fand sich nur etn Augenpaar und eine Nase. Letztere war
jedoch (namentlich in den Féllen 1 und 2) dupferlich und in ihrem Skelett sehr breit,
die Nasenlocher weit voneinander abstehend, Septum breit und niedrig, Aperturae piri-
formes in die Breite gezogen. Diese Fehlbildungsform der Nase kann geradezu als
charakteristisch fiir die leichtesten Formen von Diprosopie gelten.

2. Alleinige Nasenverdoppelung (Rhinodymie).

Findet man im Gegensatz dazu in einem Gesicht und Kopf, dessen Bildung
von einer Einfachbildung nicht abweicht, alleinige Nasenverdoppelung, so haben
wir es hier nicht etwa mit einem Fall von leichter
Diprosopie zu tun (denn sonst miifiten Formen
wie die von FELLER gefundenen resultieren!),
sondern mit einer Fehlbildung sui generis, mit der
Rhinodymie genannten reinen Nasenverdoppe-
lung. Diese Gruppe besonders scharf hervorzu-
heben/ gelingt mit Hilfe einer kleinen, aber gut
beobachteten Zahl von Fillen des Schrifttums.

Diese Fille bilden m. E. eine ebensolche Sonder-

gruppe wie etwa die Fille reiner Oberkieferver-

doppelung bzw. Polygnathie, wie sie G. GERSTEL

herauszuheben versuchte. Das Charakteristikum

dieser besonderen Fehlbildungsform ist die reine,

mehr minder vollstdndige Verdoppelung des Nasal-

organs bei sonst voéllig normalen Verhéltnissen

beziiglich Gehirn, Auge, Mundhéhle, Kiefer, Zunge

und bei einfachem Achsenskelett. Eine solche nur

das Nasalorgan betreffende Verdoppelung ist m. E. o ) .
durchaus moglich, da die Riechplakodei ein von ‘;‘JSS' iﬁ'ns3;3‘33“;‘55;%33&“&;;2,2
der Korperachse unabhiingiges, von der Peri- (Rhinodymie) (nach F. F. MUECKE und
pherie des Gesichts ausgehendes Organ darstellen. H. 8. SovtrAR).

Kaswistik: Die erste diesbeziigliche Beobachtung wurde anscheinend von BiMAR
(1881) gemacht. Von MUECKE und SOUTTAR stammt der auf Abb. 46 wiedergegebene
duBerst instruktive Fall: dreijéhriges Madchen mit zwei vollstdndig ausgebildeten
Nasen und vier Choanen, von welchen die beiden duBeren groBer waren. Rechte Nase
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liegt etwas zentraler und ist etwas groBer. Jede Nase hatte ihr eigenes Septum, zwei
Nasenlocher und zwei wohlausgebildete Nasenfliigel. An der Wurzel und an der
medialen Flidche jeder der beiden Nasen fand sich ein sehr kleines rundes Griibchen,
dessen morphologische Bedeutung die Autoren zu bestimmen nicht in der Lage
waren und das sie als méglicherweise mit der Fissura lacrimalis im Zusammenhang
deuteten. Sollte dies tatsdchlich zutreffen, so wiirde dies eine leichte Form der
Diprosopie mit fast volliger Unterdriickung der innensténdigen Augen und ihrer
Nebenapparate beinhalten. Dieses Griibchen koénnte indes eine viel harmlosere Be-
deutung haben (Einsenkung zwischen beiden Nasenriicken?). Da ausdriicklich er-
wihnt wird, dal das Kind im ubrigen v6llig normal gewesen, keine Abnormititen
an Lippen, Kiefer und Gaumen dargeboten habe und da auch nicht das geringste
von einer Verdoppelung der Korperachse, bzw. Andeutung davon erwihnt wird,
so scheint mir hier ein Fall von reiner Nasenverdoppelung (Rhinodymie) vorzuliegen. —
Eine etwas geringere Nasenverdoppelung beschrieb

F.LasAagNA: Bei einem zweimonatigen, aus ge-

sunder Familie stammenden und sonst normal ge-

bildeten Knaben fand sich links von der Mittellinie

eine annidhernd reguldr ausgebildete Nase mit zwei

Choanen und mit zwei Nasenléchern und einem

schriagstehenden Septum, welches die Nase in zwei

ungleiche Halften teilte. Die rechts von der Mittel-

linie situierte rechte Nase war unvollstdndig aus-

gebildet, indem nur die rechte Hilfte mit einem

Nasenloch und einer Choane ausgebildet war. Von

einer streng median in der Infraorbitalgegend be-

findlichen steeknadelkopfgroﬁen Offnung gelangte

man mit der Sonde in die rechte Nasenseite. so daB

hier méglicherweise ein Rest der im tibrigen unter-

driickten linken Hilfte der rechten Nase vorlag.

LasaeNA faBt dies aber als einen Uberrest eines

iiberzihligen, mit einer rudimentiiren Trénendriise

in Verbindung stehenden Trinenkanals auf ( ? Ref.).

Es waren also drei Nasenlécher und drei Choanen

o . vorhanden. Innere Augenabstédnde betrichtlich ver-

ge:l;i)g. dﬂ’:gﬁ%ﬁ;g;ﬁﬁg‘:;%igﬁgﬂi inq  mehrt, Augenhchlen und Bulbi normal groB. Zwi-
tiberzihlige Nasenhohle rechts (mach H. Schen den beiden Nasen befand sich oben eine
BELL TAWSE). grole, nach abwiérts sich verkleinernde Senke.

Das iibrige Gesicht und der Kopf war dem

Aspekt nach normal, doch war es bei dem Alter des Kindes trotz Réntgen unméglich
festzustellen, ob irgendwelche iiberzidhligen Schidelknochen vorhanden waren. —
Der Fall von St. CLATR THOMSON ist dem vorhergehenden sehr #hnlich: vier Wochen
altes Madchen mit drei wohlausgebildeten und einem vierten rudimentéren Nasenloch
und zwei Nasenstegen. Nur die beiden #uBeren Nasenlécher waren nach dem Naso-
pharynx zu durchgéingig. Es waren also nur zwei Choanen ausgebildet. Eine noch
geringere Ausprigung der Polyrhinie fand WATZLIK an einer 27idhrigen Frau: Ver-
doppelung der rechten Nasenhilfte mit einer durchgéingigen lateralen und einer rudi-
mentédren medialen Nasenhohle. — Als leichtester (3. e. unvollstiindigster) Fall von Rhino-
dymie ist die Beobachtung von H.BELL TAWSE anzusehen: Bei einem 16 Monate
alten Médchen, einer Zwillingsgeburt (die andere Frucht war ein Anencephalus), fand
sich {iber dem rechten Nasenloch ein iiberzihliges Nasenloch (Abb. 47), durch welches
man in einen Hohlraum gelangte, welcher zur Nasenwurzel hinauffithrte. Die ent-
sprechende Hautpartie iitber dem Ende der Héhle stellte sich als ein Griibchen mit
einer feinen Offnung dar, aus welcher gelegentlich etwas Sekret hervorgekommen
sein soll. Bei Sondierung des iiberzihligen Nasenloches kam etwas Blut aus dem nor-
malen darunter befindlichen rechten Nasenloch heraus, so daB irgendwo zwischen
beiden ein Zusammenhang bestehen muBte. Bei Berithrung der Augenlider zog sich
das liberzéhlige Nasenloch und das Griibchen oberhalb desselben zusammen. TAWSE
demonstrierte ein Rontgenstereogramm des Schidels, woriiber sich aber keine weiteren
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Mitteilungen finden. Aus der Abbildung ist der iiberméBige Augenabstand (namentlich
des rechten Auges von der Medianebene) sowie die normale Bildung von Lippen
und Wangen ersichtlich. Von eventuellen sonstigen Mibildungen des Kindes geschieht
keine Erwdhnung. — Als Andeutung von Rhinodymie kann méglicherweise die Be-
obachtung von A.P.MIsCHARIN (doppeltes knorpeliges Septum, getrennt durch
Schleimhautschicht!) gelten. — Hierher gehort vielleicht auch eine von VAN VOOR-
THUYSEN gemachte Beobachtung von ,,doppelt tibereinanderliegender duferer Nasen-
anlage‘ an einem sechsjéhrigen, etwas schwachsinnigen, aber sonst normal gebildeten
Médchen. Seit Geburt bestand iiber der d&uBleren sehr platten und sehr langen Nase
an der Grenze des mittleren gegen das untere Drittel eine zweite, vollkommen un-
entwickelte Nasenspitze mit deutlichen Nasenfligeln. Die dartberliegende Haut
war mit der knorpelharten Unterlage stark verwachsen. Nasenoéffnungen waren
iedoch nicht vorhanden. Das Dach der eigentlichen Nasenhdhle stand relativ tief
(Rontgen). Wesentlich vermehrte Augendistanz.

Auch aus der Teratologie der Haustiere sind Félle von alleiniger Verdoppelung
des Riechorgans bekanntgeworden. F.LasaGNA (l.ec.) fithrt davon an: Ein von
HERCOLANI beschriebenes Kalb mit zwei etwas weiter auseinanderstehenden Nasen-
o6ffnungen und einem in der Mitte und etwas dariiber befindlichen tiberzéhligen engen
Nasenloch bzw. Kanal. Ferner ein von LANZILOTTI BUONSANTI als Dirrkinus super-
positus hezeichnetes Kalb, bei welchem tiber einer normalen Nase eine weitere, etwas
kleinere zylindrische Nase mit drei Offnungen vorhanden war, wovon eine blind
endigte.

Alle diese angefiihrten, teils der menschlichen, teils der tierischen Teratologie
entstammenden Fdlle von mehr minder kompletter Verdoppelung eines einzelnen
Organs, hier der Nase, unterscheiden sich wesentlich von den hoher oben angefiihrten
echten Doppelmif3bildungen. Sie gehdren zu den MiBbildungen mit Organverdoppe-
lung (E. SCHWALBE, l. ¢.). Die besondere Art der Félle mit alleiniger Nasen-
verdoppelung hat C. TARUFFI dadurch hervorgehoben, daB er fiir diese Gruppe
den Terminus Teratomonosoma dirrhinus pragte.

3. Formale und kausale Genese der Nasenverdoppelung.

Beziiglich der formalen Genese der echten Doppelbildungen verweise ich auf
E. ScawALBE (L. ¢. II. T., namentlich Kap. V), woselbst auf die RAUBERsche
Radiationstheorie und ihre Modifikationen durch Korscu bzw. F1scHEL und auf die
HEerrwiesche Gastrulationstheorie sowie auf die Theorie der wunwvollkommenen
Sonderung (KAESTNER, RABAUD) niher eingegangen wird. Hier finden auch die
alten Termini ,,Spaltung‘ und ,,Verwachsung eine auf moderner Erkenntnis
basierte befriedigende Kritik bzw. Erklirung.

Uber die kausale Genese der natiirlichen Doppelbildungen ist nach E. SCHWALBE
nichts Sicheres bekannt. Auf experimentellem Wege lieen sich sowohl Dupli-
citas anterior als auch Janusbildungen ziemlich leicht erzeugen (vgl. Abschn. IT,
S. 31ff.). Zahlreiche mechanische Verfahren (Erschiitterung, Schiitteln, Durch-
schniirungen, Druck, Einschnitt), der EinfluB der Schwerkraft und die Abénde-
rung der Bebriitungstemperatur, die Verminderung der Sauerstoffzufuhr, che-
mische und osmotische Einfliisse, Ultraviolettbestrahlung usw. haben sich als
wirksam erwiesen. Damit ist bewiesen, daf3 Doppelbildungen aus einfachen Keimen
hervorgebracht werden konnen, wenn in frithembryonalen Phasen (Zweizellen-
stadium bis Gastrulation) Stérungen der geschilderten Art einwirken gelassen
wurden. Doppelbildungen kinnen sich aber auch aus zwet urspringlich getrennten
Keimen entwickeln. Diese beiden Keime konnen entweder aus einer einzigen
befruchteten Eizelle (eineiige Zwillinge) oder aber aus zwei befruchteten Eizellen
bzw. aus einem zweikernigen Ei hervorgegangen sein. Erstere Moglichkeit scheint
die weitaus hédufigere zu sein. Die DoppelmiBibildungen sind daher vom Stand-
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punkt des Ausgangsmaterials aus gesehen als sehr verschieden zu bezeichnen.
Es ist sehr wohl denkbar, daBl auch zur Entstehung der natiirlichen Doppel-
bildungen des Menschen beide eben aufgezeigten Hauptwege beschritten werden.
Fiir die aus urspriinglich einfachem Keim entstehenden Doppelbildungen darf
man in Anlehnung an die Erfahrungen des Experiments wohl annehmen, daf}
ihre Entstehungszeit zwischen dem Zweizellenstadium und dem Ende der Gastrula-
tion liegt und daB schon vom ersten Auftreten der Medullarplatte ab durch keiner-
lei Storungen mehr Doppelbildungen erzielbar sind. Auch dann, wenn die Doppel-
bildung aus der Vereinigung zweier urspriinglich getrennter Keime hervorging,
mul} mit einem sehr frithen Entstehungszeitpunkt gerechnet werden.

Die alleinige Nasenverdoppelung (Rhinodymie sensu strictiori) bei einfacher
Korperachse ohne sonstige Fehlbildungen erfordert gesonderte Betrachtung
(sie findet Analoga im Vorkommen alleiniger Oberkieferverdoppelung [E. Bumm]
bzw. alleiniger Unterkieferverdoppelung [W.MEYER]). Wahrscheinlich ist eine
leichte, von aufen her einwirkende mechanische Storung, welche die eben in Aus-
bildung begriffene Nasenanlage (wahrscheinlich im Stadium der Riechplakode
oder knapp vor dem Erscheinen derselben) trifft und diese Keimbezirke mehr
minder vollstdndig und ohne nennenwerten Materialverlust teilt, wonach sich dann
auf dem Boden der Teilung der organogenetischen Keimbezirke oder durch
Hyperregeneration zwei mehr minder komplette Nasen ausbilden. Diese Vor-
stellungen werden durch gelungene Experimente unterstiitzt (vgl. Abschn. II,
S.341f.). Der Vorgang ist vielleicht &hnlich zu denken wie bei den TorNIERschen
Hyperregenerationsversuchen. TorNTER konnte némlich durch Umlegen eines
Fadens um ein knospendes HmterghedmaBenregenerat bei Molchen Doppel-
bildungen von GliedmaBen erzeugen. Ahnliches zeigen die natiirlichen Regenerate
ganzer Extremitéten bei Becken- und Schultergiirtelbriichen wihrend des Larven-
bzw. Embryonallebens von Amphibien und Végeln und die natiirliche Entstehung
gegabelter GliedmaBen bzw. Polydaktylie an Schweinen und Cerviden. Dem-
entsprechend ist als spdtester Zeitpunkt fir die Entstehung der alleinigen
Nasenverdoppelung das Auftreten der Riechplakoden anzunehmen, was ca.
30 Somitenpaaren (= ca. 3 mm Sch.-St. L., w. A. von ca. drei Wochen) ent-
spricht. Der wirkliche Fehlbildungszeitpunkt diirfte jedoch etwas frither anzu-
setzen sein.

Anhangsweise sei darauf hingewiesen, daBl die alleinige Nasenverdoppelung
nicht zu verwechseln ist mit jenen hohergradigen Formen von medianer Gesichts-
bzw. Nasenspaltung, welche unter dem Namen der gefurchten und geteilten
Doggennase bekannt ist (siehe dariiber spéter). Bei letzterer ebenfalls durch
Einwirkung eines duBleren Traumas entstandenen MiBlbildung sind nicht mehr
Nasenschliuche vorhanden als de norma, sondern die beiden Seiten sind nur
ungewohnlich weit auseinandergeriickt. Die Einwirkung .der Noxe erfolgte aber
zu einem spéteren Zeitpunkt, zu welchem eine Teilung der Nasenanlagen nicht
mehr zur Mehrfachbildung bzw. Hyperregeneration, sondern nur noch zu rdum-
licher Trennung fiihren konnte. — Ein weiterer Beriihrungspunkt ergibt sich
mit Form a der Proboscis lateralis. Als wahrscheinlichster Entstehungszeitpunkt
letzterer wurde eine Phase ermittelt, welche hinter der Entstehung der alleinigen
Doppelnase rangiert. Die Glaubhaftigkeit dieses aus anderen Peilungen er-
rechneten Zeitpunkts fiir die Entstehung der Proboscis lateralis wird durch den
Umstand erhoht, daB nur auf ganz frithen Stufen der Organentwicklung einwir-
kende exogene Stérungen eine Teilung der organogenetischen Keimbezirke
bewirken und damit zur Hyperregeneration eines ganzen Organs fithren konnen.
Dieser Zeitpunkt ist aber bei der Proboscis lateralis gerade im Verstreichen oder
schon verstrichen.
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C. Hirnbriiche und neurogene Tumoren im Bereiche
der Nase (Lit. VII).

Bekanntlich fithrt eine ununterbrochene Reihe von der Holoakranie, Mero-
akranie bzw. Kranioschisis mit Anencephalie, Cyst- und Pseudencephalie bzw.
Exencephalie bis zu jenen geringeren Fehlbildungsformen, welche durch engere
Offnungen im Schédel und weniger ausgedehnte Stérungen in der Lagerung der
Organe des Schédelinhalts charakterisiert sind. Diese letzteren Formen werden
meist als Encephalocelen oder Hirnbriiche bezeichnet. Dabei lassen diese Fehl-
bildungen im Bereich des Schéidels bzw. Gehirns ebenso wie ihre Analoga im
Bereich der Wirbelsdule bzw. des Riickenmarks verschiedene morphologische
Formen je nach dem Inhalt des Bruchsackes unterscheiden: Es gibt da Ence-
phalocelen (bzw. Encephalomeningocelen), Encephalocystocelen, Encephalo-
cystomeningocelen und Meningocelen, je nachdem, ob der Bruchsack Hirnsubstanz
allein oder im Verein mit Hirnhduten, mit und ohne einen Hirnhohlenabschnitt
(welcher wieder durch Hydrocephalus internus cystisch ausgedehnt sein kann)
oder nur Hirnhdute allein enthélt. Im Hirnbereich iiberwiegt an Héaufigkeit die
Encephalocystocele. Ferner ist zu beachten, dal viele scheinbare Meningocelen
in Wirklichkeit Encephalocystocelen sind (histologische Untersuchung!). Unbe-
schadet des schlieflichen Ergebnisses der histologischen Untersuchung, sollen
im folgenden die Termini ,,Hirnbruch* bzw. ,,Cephalocele’ fiir alle vorkom-
menden Typen verwendet werden.

1. Lokalisation, formale Genese und Atiologie der vorderen Hirnbriiche.

Entsprechend der Lokalisation unterscheidet man bekanntlich occipitale,
syncipitale und basale Cephalocelen. Nur letztere zwei Hauptlokalisationen spielen
fiir den Bereich der Nase und des Epipharynx eine Rolle,
fir die eigentliche Nase wiederum die wnira- und die
extranasalen Hirnbriiche. Unter den extranasalen Cepha-
locelen (= C.) unterscheidet man wieder entsprechend der
Durchtrittsstelle eine nasofrontale C., welche zwischen
Stirn- und Nasenbeinen hervortritt, eine naso-ethmoidale
C., welche zwischen Stirn-, Nasen- und Siebbein sich
nach unten erstreckt und unterhalb der Nasenbeine als
duBerer Tumor zwischen knocherner und beweglicher
Nase in Erscheinung tritt, und eine C. naso-orbitalis
(oder C. orbitalis anterior), welche sich zwischen Stirn-
bein, Siebbein und Tranenbein hervordringt und dann
entweder am inneren Augenwinkel oder im vorderen
Teil der Orbitalhohle lokalisiert ist. Letztere Form
bildet gewissermaBen den Ubergang zu den basalen Hirn- )
briichen. Zu letzteren gehort auBer der relativ seltenen AP %%ips;fr‘;f&d:sﬁesNa(Sf;;
C. orbitalis posterior (welche keinerlei Beziehung zur unten gesehen) mit Offnungen
Nasenhohle gewinnt) die hier besonders interessierende f:;“ﬂ;ui":‘gfﬁe‘izfaégfggjﬁ
C. intranasalis (Durchtrittsstelle durch die horizontale " CHR. FENGER).
Siebbeinplatte), die C. sphenoethmoidalis (an der Grenze
zwischen Siebbein und Keilbein) und die in den Epipharynx durchtretende spheno-
pharyngeale C., welche hierbei meist den Can. cran.-pharyngeus beniitzt. Abb. 48
zeigt die Durchtrittsstellen der erwéhnten basalen Hirnbriiche nach einer schema-
tischen Figur von CHR. FENGER (@ = Lam. cribr.; b = Proc. uncin.; ¢ = conch.
med.; d = conch. sup.; e, f = Durchtrittsstellen fiir C. intranas.; g = fir
C. spheno-ethm. und k = fiir C. spheno-pharyngea).

Stupka, NasenmiBbildungen. 7
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Die Unterscheidung der extranasalen Cephalocelen in nasofrontale, naso-
ethmoidale und naso-orbitale beruht nicht nur auf morphologischen Details
der duBeren Bruchpforte (dementsprechende Namengebung!), sondern auch
auf Verschiedenheiten der inneren Durchtrittsstelle und hat infolgedessen
grofle praktische Bedeutung. A. STADFELDT suchte zwar darzutun, daB
die Lage der inneren Bruchpforte fiir alle diese Formen die gleiche sei,
nédmlich an der Grenze zwischen Primordialkranium und Deckknochen liege,
weshalb er alle Formen unter der Bezeichnung C. frontoethmoidalis zusammen-
faBt. Dies hat sich jedoch m. E. nicht als
richtig erwiesen. STADFELDT sah sich selbst
gezwungen drei Untergruppen zu bilden,
wovon Gruppe a und b (mit abnormem
Tiefstand des Siebbeins) der C. naso-
ethmoidalis sive praenasalis und Gruppe ¢
der C. nasofrontalis und der C. orbital.
anter. entsprechen. Diese Formen sind
aber, wie aus dem Folgenden ersichtlich,
auch beziiglich ihrer inneren Durchtritts-
punkte verschieden. Um dies zu verstehen,
ist eine kurze Besprechung der etwas kom-
plizierten anatomischen Verhéltnisse im
vorderen Nasen-Schédel-Bereich nicht zu
entbehren. Nur so wird ersichtlich, warum
Hirnbriiche einmal unterhalb der Nasen-
beine, ein andermal zwischen Nasen- und
Stirnbeinen erscheinen — und warum die so
hiufigen medianen Nasenfisteln und Der-
moide unter und hinter den Nasenbeinen
angetroffen werden (siehe Abschn. III/D).
Fiir das Verstindnis der duBeren Erschei-
Abb. 49 a—d. Schematische Darstellung der Ent- nungsformen und der BruChpforteverhé’lt'
stehung und der Beziehungen des Foramen pigse der Cephalocelen ist namentlich die
caecum (F¢) zum Prénasalraum (Pr), zur naso-
frontalalen Liicke (¥n), zu den Stirn- und Nasen- Betra’Chtung der E ntStehung des Foramen
beinen (Osf, Osn) und zur Lokalisation der  caecum des Schddels wichtig, anatomische
Einschinsses eines oktodermalen Keimes (1) m Y orhaltnisse, auf welche M. Horr und

Prinasalraum. F Area infranasalis; B Basis cranii; L. GRUNWALD die Aufmerksamkeit gelenkt
D Dura mater (nach L. GRUNWALD). haben

Schon HYRTL sagte in der 20. Auflage seines bekannten Lehrbuches (Wien 1889,
S. 297), daB das Foramen caec. viel bezeichnender Porus cranio-nasalis genannt
werden kénnte. Die umfangreichen Untersuchungen M. HoLrLs (1893) ergaben sodann
(vgl. hierzu Abb. 49a—d nach einer schematischen Figur L. GROUNWALDs): An den
Schideln Neugeborener findet sich zwischen den abgerundeten Ecken der Stirnbeine
und den oberen Enden der Nasenbeine eine bindegewebige Membran, E.ZUCKER-
KANDLs ,,Fontic. nasofrontalis“. Diese Fontanelle wird normalerweise spéter immer
kleiner und verschwindet schlieBlich ganz. Trifft die Schédigung (wahrscheinlich
haben wir es mit einer exogenen Noxe zu tun) die Mesodermpartie (und gleichzeitig
natiirlich auch die darunterliegende Hirnsubstanz), welche berufen ist, die naso-
frontale Liicke (F.n.) zu schlieBen, so kommt es daselbst zu einem Defekt, welcher
zur Entstehung einer C. nasofrontalis Veranlassung geben kann. — Entfernt man die
Nasenbeine an Neugeborenen, so kommit ein bindegewebiger Pfropf zum Vorschein,
welcher nach oben mit der Dura mater zusammenhingt und einen Fortsatz derselben
darstellt. Der Durazipfel (D) fiillt eine dreieckige Grube — Fossa supranasalis (tri-
angularis sive rhomboidalis) — aus, welche hinten vom oberen Anteil der knorpeligen
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Nasenkapsel begrenzt wird, also prdnasal gelegen ist. Dies ist die von L. GRUNWALD als
Pranasalraum (Pr.) bezeichnete Gegend. Thren Inhalt bildet der zipfelférmige Dura-
fortsatz, auf welchen ventralwirts die Nasenbeine folgen. Der grubige Prianasalraum
spitzt sich kaudalwirts zu und geht schlieBlich in eine schmale, immer feiner werdende
Rinne iiber, welche sich in der Ndhe der Nasenspitze verliert. (Bei der weiteren Ent-
wicklung der Nase wird die Grube immer seichter und kleiner und die Rinne ver-
schwindet schlieBlich.) Indem nun der Durazipfel von Knochen umwachsen wird,
bildet sich einerseits der Proc. nasalis des Stirnbeins aus, anderseits ist dadurch der
Durazipfel in einen Knochenhohlraum aufgenommen, dessen Eingang (von der
Schéidelhohle her) als Foramen caecum (F.c.) bezeichnet wird. Letzteres liegt also
innerhalb des zum Stirnbein gehérenden Proc. nasalis. Dieser wieder liegt im Pré-
nasalraum und damit zwischen den Nasenbeinen und der vorderen Wand der knor-
peligen Nasenkapsel. Bei einer kombinierten Mesoderm-Hirn-Schiddigung im Bereich
des Durazipfels kann die Bildung des Proc. nasalis ausbleiben und die Fossa supra-
nasalis triangularis (= Prénasalraum) wird eventuell von einer Cephalocele ein-
genommen, welche das For. caec. als Bruchpforte beniitzt und unterhalb der Nasen-
beine zutage tritt. Wegen dieser anatomischen Beziehungen benennt man solche
Hirnbriiche als C. naso-ethmoidalis oder nach L. GRUNWALD als C. praenasalis.

Der Prénasalraum entspricht also der Fossa supranasalis triangularis und
letztere wieder der Area bzw. dem Sulc. supranasalis in einem frithen Embryonal-
stadium, bzw. der Nasenwurzelgegend des ausgewachsenen Zustands. Diese
koinzidiert ihrerseits mit der VerschluBstelle des vorderen Neuroporus, wie
H. SterNBERG auf Grund entwicklungsgeschichtlicher Unterlagen feststellte.
Nach H. STERNBERG liBt sich die formale Genese der vorderen Hirnbriiche durch
die Annahme erkliren, ,,dal die Loslosung des Gehirns vom Ektoderm an der
Stelle des vorderen Neuroporus spéter als in der Norm erfolgte, so dafl das Meso-
derm der Schédelkapsel an dieser Stelle fehlerhaft angelegt ist*“. Auch sonst
wird im neueren Schrifttum die ursidchliche Minderwertigkeit (oder Schidigung)
des Mesoderms am Orte der Hirnbriiche 6fters hervorgehoben. Die Hirnschiddigung
ist aber nicht minder primér. Durch diese Defektuositit in Ekto- und Mesoderm-
bezirken, welche wohl als Folge der Einwirkung einer dufleren Noxe anzusehen ist,
wird die zeitgerechte Loslésung des Gehirns vom Ektoderm verzogert oder kommt
nur unvollkommen zustande. Da die Cephalocelen zu einem weit fritheren Zeit-
punkt entstehen als die Anlage des Skeletts bzw. der Deckknochen, so ist damit
die alte Ansicht, dafl Skelettdefekte Veranlassung zum Hirnbruch geben, mit
Recht als unrichtig verlassen worden. Durch die primére Hirn-Mesoderm-Schédi-
gung ist auch die Erscheinung erklirt, daf3 die Cephalocelen so héufig (aber
durchaus nicht immer!) die Suturen (im vorderen Schidelbereich die Suturae
fronto-nasal., fronto-maxill. und fronto-lacrym.) bevorzugen, weil eben das
Mesoderm, so weit es iiberhaupt noch Knochen zu bilden féhig ist, dies nur in
der Umgebung der lidierten Partie (= ,,Bruchpforte’) zu tun in der Lage ist,
wodurch dann die Durchtrittsstelle des Hirnbruchs in die Aussparungen
bzw. Nahtverbindungen zwischen den einzelnen Knochen zu liegen kommt.
Ebenso begreiflich ist es aber, daf3 auch gelegentlich ganze Knochen oder Teile
von solchen (Tranenbein usw.) fehlen und daf gelegentlich auch mehrfache
Knochendefekte, die aber nicht immer auch zu Bruchpforten werden, vorhanden
sein konnen (A. EXNER, b; W. ScHEYER und W. SPRENGER u. A.). Die Lage
solcher Knochendefekte an der Schidelbasis fernab von der Oberfldche 148t eine
amniogene Ursache ausschliefen. Das gleichzeitige Vorhandensein von Im-
pressiones digitatae bei Knochendefekten ohne Hirnbruch fithrt m. E. unbedingt zur
Annahme einer primédren Mesodermschidigung, da ja sonst der vermehrte Hirn-
druck auch an den Defektstellen Knochenhypertrophie zustande gebracht hétte.
DaB} die begleitende Stérung des Hirnrohres hiufig mit innerem Hydrops einher-

7*
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geht ist wahrscheinlich (A. EXNER, der sich hier auf die Auffassung A. FiscHELs
iber das Zustandekommen der fetaien Hydromyelie stiitzt). Sie kommt vielleicht
durch eine vergleichsweise stirkere Stérung der Proliferation und des Améoboidis-
mus als der Sekretion in dem sich bildenden ZNS. zustande oder vielleicht nur
durch eine Stérung der ersteren Funktionen! gepaart mit Reizung der letzteren
(vgl. hierzu die Ausfithrungen im Abschn. I, 8. 16f.). Fiir die Schidigung des
Mesoderms und des Hirnrohrs scheint dtiologisch die Annahme einer exogenen
chemasch-toxischen Noxe (im Sinne der Ausfithrungen in Abschn. I, S.12ff. u.
231f.) mit wvielleicht elektwver Ldsionsfihigkeit gewisser Zelltitigkeiten am wahr-
scheinlichsten zu sein.

2. Anomalien und Varianten der Lamina cribrosa.

Ist das zur Bildung der Nasenkapsel bestimmte Mesoderm in seiner Ent-
wicklung gestort bzw. stellenweise zerstort, so resultieren daraus Defekte im Bereich
der Lam. cribrosa, welche die innere Bruchpforte von Cephalocelen darstellen,
welche nach ihrer dufleren Erscheinung teils als C. naso-orbitalis (sive orbit.
anter.), teils — falls sie im Naseninnern sich manifestieren — als C. intranasalis
bezeichnet werden.

De norma zeigt die Bindegewebsverdichtung, welche der Knorpelbildung
vorausgeht, entsprechend der spédteren Lam. cribrosa nur eine schwache Ent-
wicklung. Bei etwa sechs bis sieben Wochen alten Embryonen klafft am Dach
des spiteren Siebbeins jederzeit ein grofles freies sagittal-elliptisches Spatium.
Dieses als For. olfact. zu bezeichnende Loch ist auch noch an Embryonen von
28 mm Linge deutlich ausgeprdgt. Erst in der Folge wird es durch Knorpel-
spangen, welche sich zwischen Septum und Seitenplatten ausbilden, in jene grofle
Anzahl von Léchelchen geteilt, welche zum Terminus ,,Lam. cribrosa‘ gefiihrt
hat. Dieser letztere Zustand ist an 80 mm langen Embryonen erreicht. Bei
Schidigung des zur Ausbildung der Siebbeinplatte bestimmten Mesoderms
bleibt die Entwicklung der Gegend der Lam. cribrosa gewissermaflen auf einem
frithembryonalen Zustand stehen, es resultiert ein oder beiderseitig ein Loch
(,,Hemmungsbildung*‘). Bei gleichzeitiger Hirnschédigung kann es dann zur
Bildung einer C.intranasalis kommen, andernfalls aber bei Laminacribrosa-
defekten allein bleiben, wie Sektionen zufillig aufdeckten.

So fanden sich in Fall 3 von A. EXNER (b) neben einem Hirnbruch in der linken
Scheitelbeingegend zwei ca. 3 mm grofle rundliche Knochendefekte beiderseits
von der Crista galli. HALLE erwéhnt Dehiszenzen am Siebbeindach, welche teils
in vivo anlafBlich von Nasenpolypenoperationen, teils bei Operationsiibungen in
cadavere festgestellt werden konnten. In einem dieser Fille besafl der Knochen-
defekt eine Ausdehnung von 15: 7,5 mm, war oval konturiert und von durchaus
glatter Beschaffenheit seiner Rénder. H. DaArMANN und 'H. MULLER hatten Ge-
legenheit bei einer an Grippeencephalitis und Meningitis verstorbenen Frau links
eine 5 bis 6 mm (!) breite Riechspalte und in der blattdiinnen Lamina cribrosa
einige bis zu 6 mm breite Dehiszenzen nachzuweisen, im Bereich welcher sich
Dura und Nasenschleimhaut direkt beriihrten. Doch lag keine Cephalocele vor.
Die rechte Lamina cribrosa war dagegen sehr dick und wies normale Foramina
von natiirlicher Grofie auf.

Wenn diese Fille wohl als HemmungsmiBbildungen bzw. Anomalien des
Siebbeindaches aufzufassen sind, so gibt es wieder nicht so selten andere,

1 DaB3 andererseits in Hirnbriichen neben Hirnaplasien auch Hyperplasien ge-
funden werden kénnen, geht aus Beobachtungen von ZINGERLE und von P. BERGER
hervor. Letzterer spricht geradezu von Encephalomen.
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welche als anatomische Varianten gelten diirfen. 1917 wies D. voN HANSEMANN
an Hand eines groBen Sektionsmaterials auf die Variabilitit der Lam.
cribrosa und der Crista galli in Lage, Form, Breiten- und Léngenausdehnung
sowie namentlich auch beziiglich Dicke hin. Diese anatomischen Varianten fand
v. HANSEMANN unabhéngig von der Rasse, und zwar ebensowohl bei Gemischt-
rassigen (Deutschen, Russen usw.) wie bei Reinrassigen. Die Dicke der Lam.
cribrosa schwankte zwischen Bruchteilen eines Millimeters und zwei Millimetern
und zeigte sich unabhéngig von der Dicke des tibrigen Schédels. So wurden dicke
Schidel mit diinner Lam. cribrosa gefunden und umgekehrt. Weder bei ange-
borener Dicke des iibrigen Knochensystems noch bei den durch Rhachitis oder
Hyperostose herbeigefiihrten Knochenverdickungen mufl die Lam. cribrosa
notwendig auch dick sein, sie ist es bei Hyperostose nur dann, wenn sich letztere
an der Crista galli (wie haufig bei Arthritis deform.) lokalisiert. Die Lage und die
Dicke der Lam. cribrosa spielt nach den ausgedehnten Erfahrungen v. Hanse-
MANNS bei traumatischen Einfliissen eine grofle Rolle: Bei Schéidelschiissen kann
durch Contre-coup eine Berstung der Lamina nasalwérts und bei einfachem
,,Luftdruck® (durch das Krepieren von Granaten in der Nahe) Eingedriickt-
werden der (stets dinn gefundenen) Lamina hirnwéirts herbeigefithrt werden.
Dies hat grofle praktische und forensische Bedeutung. Zu den anat. Varianten
gehort auch das Vorhandensein von Foramina olfactoria lateral vom Ansatz
der mittleren Muschel (vgl. hiezu Abschn. ITI, Kap. G. 3b).

3. Die verschiedenen Formen der vorderen Hirnbriiche.

Kasuistik der Cephalocelen im Nasenbereich:

a) C. nasofrontalis: Sie tritt, wie erwidhnt, durch die nasofrontale Fontanelle
durch, liegt oberhalb der Nasenbeine und hat keine Beziehungen zum Naseninnern.
P. Ernst (Lit. IV, Abb. 62) bil-
det eine solche von ungewdhn-
licher GroBe ab. Hierher gehoren
anscheinend die Beobachtungen
von SALGENDORFF sowie von
J. BRowDER und J. A. DE VEER
(sieben Tage altes Madchen mit
Meningoencephalocele an der
Nasenwurzel aus sklerotischem
Hirngewebe von den unteren
Teilen beider Stirnhirne. Lob.
und Tract. olfact. wurden ver-
miflt); ferner die Fille von
N. Lavrov (in Gestalt einer

,Doppelnase’) und J. PERL.
b) C. naso-ethmoidalis sive Abb. 50. Sagittalschnitt des Schédels eines 42 jihrigen Mannes
. . mit Cephalocele naso-ethmoidalis sive praenasalis. Breiter Bruch-
praemsahs' Der Hirnbruch be- kanal zwischen Siebbein und Stirn-Nasenbeinen (nach M UHR).
niitzt das For. caecum, liegt in

der Fossa supranasalis, welche mit GRUNWALD sehr vorteiihaft als Pri-
nasalraum bezeichnet werden kann, und kommt unterhalb der Nasenbeine am
Nasenriicken zum Vorschein. Zum Naseninnern bestehen keine Beziehungen.

Die MunRsche Beobachtung gibt Abb. 50 wieder. Der Tréger dieser Cephalocele
war ein 42jidhriger epileptischer Mann, welcher seit Geburt je eine rundliche,
schlieBlich walnufigroBe ,,Geschwulst’‘ jederseits neben der Nasenwurzel hatte,
welche ,,Geschwiilste’ sich am inneren unteren Augenhohlenrand gegen die



102 Die Mi3bildungen und Anomalien der Nase.

Nasenbeine zu ausbreiteten. In der Abbildung sieht man den breiten Bruchkanal
und innerhalb desselben eine kreisrunde, in die linke Augenhéhle fiithrende Seiten-
offnung. Eine dhnliche Seitenoffnung fand sich auch rechts. Die untere schlitz-
férmige Offnung des Bruchkanals war von wulstigen, mit dem unteren Rand der
Nasenbeine verwachsenen Knochenstiickchen begrenzt. Im Bruchkanal wurden
solide Fortsetzungen beider Stirnhirnpole gefunden und durch die seitlichen
Offnungen trat je ein verdickter, fibromihnlicher Fortsatz des Durasacks bis
unter die Haut. Vordere Kommissur intakt, ebenso auch die Tract. olfact.; da-
gegen waren die Bulbi olfact. verkiimmert und von den Trigona fehlte der rechte
ganz, vom linken war nur der duflere Streif vorhanden.

Hier hatte der Bruchkanal seitliche Offnungen, wie sie sonst in dhnlicher
Weise bei naso-orbitalen Cephalocelen vorzukommen pflegen. Wie aus der

Beschreibung des Falles erhellt, hatte die im
vorderen Schédelbezirk lokalisierte Mesoderm-
Hirn-Schéadigung zur Heterotopie grauer Rin-
densubstanz und Unterentwicklung des Rhinen-
cephalon und infolge ungeniigenden Materials
zum VerschluBl des Foramen caecum und des
Pranasalraums zur Ausbildung des Bruchkanals
gefiihrt. Ubrige Gesichts- und Schidelknochen
inklusive Siebbein, Crista galli und Vomer
normal bis auf eine bedeutende Verschmélerung
der linken Schédelhélfte und eine Verwachsung
beider Nasenbeine. — Weitere Beobachtungen
stammen von Howrr, Zine¢ERLE (histologisch
untersuchter Embryo), R.PETERS (eine der
Mumnrschen sehr dhnliche, unter dem Bilde einer
doppelseitigen C. naso-orbitalis erscheinende
Abb. 51. Neun Monate altes Midehen mit  CePhalocele, deren Bruchpforte aber nicht nur
Encephalocele orbitalis dextra. Rechte das erweiterte Foramen caecum darstellt,
Pupille stark orweitort. Knorpellge Nase  sondern auch die vorderen Abschnitte der
i?;éi: Fuerxc\he0 a‘;ogesetzt (nach R. Stevers).  Siebplatten), E. M. Mimaxo (zwei Fille),
S. ANDRIANOW, ABD-EL-MALEK und S. Iva-
NovsklJ. In dem mit Erfolg operierten Fall von S. ANDRIANOW bestand der
durch das Foramen caecum durchgetretene gestielte Tumor aus Binde- und
Neurogliagewebe und bildet m. E. den Ubergang zu den extranasalen Gliomen
(siehe im folgenden). Die Beobachtung von ABD-EL-MALEK wieder ist dadurch
bemerkenswert, daBl der aus ependymbekleideten Hohlrdumen mit glidsem
Mantelgewebe bestehende Bruchinhalt sich nach riickwérts in zwei Teile spaltete
und mit den Bulbi olfact. in Verbindung war. Da ferner der Stiel des Tumors aus
einer Rohre von typisch hyalinem Knorpel bestand und die Crista galli nach oben
verdriangt wurde, so lag hier offenbar eine Variante der inneren Bruchpforte vor,
welche nicht ganz dem Foramen caecum entsprach, sondern etwas weiter hinter
demselben lag.

c) C.naso-orbitalis (sive C. orbitalis anterior): Die innere Bruchpforte liegt
im vordersten Anteil der Lam. cribrosa, die d4uBere im medialen Orbitalbereich,
wobei meist das Trdnenbein mangelt. Aber auch andere Knochenabschnitte
(Lam. papyr., Teile des Stirnbeins und des Proc. front. oss. max. kénnen defekt
sein. Abb. 51 stellt den durch Operation geheilten Fall von R. Sievers dar.
Typische Verdringung des rechten Bulbus nach auswirts, VergroBerung des
Augenabstands und Verbreiterung und Abflachung der Nasenwurzel. Beim
Vorgehen von der Hirnfliche her wurde ein Defekt in der rechten Siebbeinplatte
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festgestellt, durch welchen der Hirnbruch ausgetreten war. Die naso-orbitalen
Hirnbriiche erfuhren eine eingehende Besprechung durch A. STADFELDT (unter
Hinzufiigung einer eigenen Beobachtung von C. orbit. post.); weitere Fille
wurden von H. NorpLUND, J. SAFRANEK, W. SCHREYER und W. SPRENGER,
H. Mussenvae (zwei Fille), A. KrREIKER und von J. SEpaN und P. Coroms ver-
offentlicht. In NorpLUNDs Beobachtung war die Lam. cribrosa abnorm niedrig
und mit nach unten und vorwérts gerichtetem Winkel zwischen die beiden Augen-
hohlen verschoben. In SAFraANEKs Fall fand sich bei einem 16jédhrigen Madchen
eine etwa kirschengroBe reponible Vorwélbung im linken innern Augenwinkel,
welche rontgenologisch eine Verschattung des linken Siebbeinlabyrinths und eine
wenn auch geringe Vorwdlbung der lateralen Nasenwand vom mittleren Nasen-
gang aufwirts gemacht hatte. In der Beobachtung von W.SCHREYER und
W. SPRENGER war iiberdies auf der gleichen Seite noch eine Gehérgangsence-
phalocele und eine Cephalocele inmitten der Schléfenbeinschuppe vorhanden
(multiple Cephaloceienbildung). Auch der von J. HERLINGER abgebildete bila-
terale Fall (48jihriger Mann), bei welchem die beiden lateralen Nasenwinde
stark nach innen ausgebuchtet und die beiden mittleren Muscheln ans Septum
angeprefJt waren, gehort offenbar hierher.

d) Die C. intranasalis (sive C. transethmoidalis) hat ihre Bruchpforte in der
Lam. cribrosa (e, f in Abb. 48). Sie sieht mitunter gewdhnlichen Nasenpolypen dhn-
lich, mit welchen sie meist auch verwechselt wurde. Da die auf entziindlicher Basis
entstandenen Schleimhauthyperplasien bzw. Myxofibrome, als welche die echten
Nasenpolypen gelten diirfen, im Kleinkindesalter sehr selten anzutreffen sind
und angeboren iiberhaupt nicht vorkommen, so sind bei Neugeborenen oder
Sduglingen gefundene ,,Polypen‘‘ stets auf C.intranasalis verdéchtig, selbst
wenn sie nicht pulsieren, welch letzteres Symptom bei C. hdufig fehlt und bei
intranasalen Hirnbriichen anscheinend sogar meist vermifit wird. Kompressibilitit
ist, wenn vorhanden, als fiir Cephalocele beweisend anzusehen, psychische Ano-
malien bei periodisch auftretenden Kopfschmerzen sind bei bestehenden ,,Nasen-
polypen® jedoch nur als Verdachtsmoment fiir Cephalocele verwertbar. Die
»polypoiden Tumoren‘ erscheinen dabei teils in der Rima bzw. am Nasenfirst
(W. EpEL, O. HALLERMANN u. A.), teils im mittleren Nasengang lateral vom vor-
deren Ende der mittleren Muschel (wie im Falle von F. R. NAGER). Dabei kann die
Nasenriicken-Siebbein- Gegend aufgetrieben sein (wie z. B.im Falle von W. Scu01z),
mufB es aber nicht sein. Bei beiden Unterarten findet sich die innere Bruchpforte
innerhalb der Lam. cribrosa. Sie schwankt sehr an GroBe (1 bis 2 mm in der
Beobachtung von W. ScOTZ, 4 mm in NacErs Fall, daumendicke Offnung im
Falle von W. EpeL). Der Bruchsack kann mit der Umgebung verwachsen sein
bzw. in dieselbe iibergehen, beispielsweise in die Septumfliche (EpEL, O. HALLER-
MANN). Hiufig ist eine Septumverbiegung nach der Gegenseite,und auf der
Bruchseite eine Verkiimmerung der Muscheln und des Siebbeins vorhanden.
Wichtig ist auch das Symptom der Verbreiterung der Nasenwurzel und der
Vermehrung des Augenabstandes (falls vorhanden). — Uber eine erfolgreiche
Operation einer intranasalen, bei der Siebbeineréffnung zum Vorschein ge-
kommenen Meningocele bei einem 19jdhrigen Médchen mit cerebralen Symptomen
berichtete kiirzlich G.vAN GANGELEN. Die meisten hierher gehorigen Falle
starben jedoch nach Probeexzision oder Probepunktion, welche Verfahren bei
leisestem Verdacht auf Cephalocele unbedingt zu unterlassen sind. O. HALLER-
MANN (Klinik ZanGE) gab kiirzlich im Anschlufl an die Beschreibung einer groflen,
mit der Septumschleimhaut ununterbrochen zusammenhéngenden Cephalocele
(17jihriges Madchen mit verbreitertem Augenabstand, Nasenwurzelverbreiterung,
Nasenverstopfung, Kopfschmerzen und wahrscheinlich seit Jahren bestehendem
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LiquorfluB3, Tod nach Probepunktion infolge Meningitis) Anweisungen zur Er-
kennung und Differentialdiagnose ohne Verwendung von Probeexzision und
Punktion und vermutet, daBl sich durch Kompression der Vv. jugulares ein
Prallerwerden der C. miisse
erzielen lassen. Weitere Be-
obachtungen stammen von
C.v.FroBoErsE (Tod an Me-
ningitis nach Nasensondie-
rung wegen eines ,,Polypen‘
in der Rima; erbsengrofes
glattrandiges Loch in der
linken wesentlich breiteren
Halfte der Lam. cribrosa mit
Verdriangung der Crista galli
nach rechts), E.v. MEYER
(alte Lit.), F. E. HoprIxNs,
SALzER, W. ScHOTZ (4ltere
Lit.), F. R. NacER, W. EDEL
(neuere Lit.), KLIMENTOW-
SKY (zit. nach FENGER),
Abb. 52a. Wahre mediane Oberlippen-Kiefsrspalte bei vollig erhal- L. Naranson (mit  einem
tenem Zwischenkiefer und gleichzeitiger Verwachsungshemmung des Eigenfall 16 Félle, darunter
Velum und der hinteren Hilfte des harten Gaumens infolge Cepha- fiinf aus der russischen Lite-

locele spheno-ethmoidalis. Ansicht von der Mundhdhle her (nach
A. EXNER). ratur). In E. v. MEYERs Be-

obachtung war in der linken

Lam. cribrosa ein scharfrandiges, sich trichterférmig in die Nase senkendes Loch
vorhanden, durch welches die C. durchtrat und bis zum Nasenloch heraushing.
Histologisch fand sich zentral Gliomgewebe, aulen von den verschiedenen Hirn-
hiillen umgeben. Linke

Nasenhohle bedeutend

erweitert, linke obere

und mittlere Muschel

fehlten.  Gleichzeitig

bestand eine linksseiti-

geintrauterin verheilte

schriage Gesichtsspalte.

— Awuch in einer Reihe

weiterer Beobachtungen

wurden Gesichts- bzw.

Gaumenspalten nachge-

wiesen, welche offenbar

alle sekunddr entstan-

den waren infolge des

Druckes oder der Zwi-

Abb. 52b. Vordere Schidelgrube mit ovalem Defekt infolge Cephalocele SChenlagerung der O,e-
spheno-ethmoidalis Derselbe Fall wie Abb. 52a (nach A.EXNER). phalocele, wodurch die
dirhine Nasenanlage

auseinandergedringt wurde oder die physiologischen Furchen nicht verstreichen
konnten. So beobachtete LICHTENBERG (zit. nach CHR. FENGER) eine rétliche, klein-
faustgrofe, zum Munde heraushéngende C., welche das Kinn bedeckte und mit ihrer
Basis auf dem Sternum ruhte. Es fand sich dabei eine Hasenscharte und Gaumen-
spalte, durch welch letztere hindurch der Stiel des Tumors nach aufwirts in die
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rechte Nasenhohle verfolgt werden konnte. Einen dhnlichen Fall, der iiberdies mit
einem partiellen Defekt des mittleren Nasenfortsatzes und dadurch verursachter
sogenannter medianer Oberlippenspalte und mit einer Doggennase kombiniert
war, beschrieb kiirzlich L. M. SieBEN. Eine Kombination von C. syncipit. mit
medianer Nasenspalte zeigt ferner der Fall WiTzEL (siehe unter ,,Med. Nasen-
spalte’‘) und Beobachtungen von H. KUNDRAT.

e) Als Ubergang zu den spheno-pharyngealen C. (sieche Abschn. IV,
Kap. H) ist die C. spheno-ethmoidalis aufzufassen (Bruchpforte entsprechend g
in Abb. 48, d.i. zwischen Siebbein und Keilbein, die Ausbildung von Teilen
beider Knochen mitunterdriickend). Einen hierher gehérigen Fall beschrieb
A. ExNER (Abb. 52 a u. b): Bei dem neugeborenen, aus mifbildungsfreier
Familie stammenden Knaben fiillte eine diinnwandige, durchsichtige, tauben-
eigrofle, von der Schidelbasis entspringende Cyste den ganzen Mund aus.
Keine Pulsation. Cyste durch starken Druck entleerbar. Der Hirnbruch bewirkte
Spaltung des Velums, der Uvula und der hinteren Hélfte des harten Gaumens
mit Defekt des Vomers. Uberdies war eine wahre mediane Oberlippen-
und Kieferspalte bei vollig erhaltenem Zwischenkiefer vorhanden und ein
fir eine dicke Sonde (So) gut passierbarer, streng median verlaufender, von
Schleimhaut ausgekleideter Kanal, welcher vorne iiber einer die Zwischenkiefer-
spalte iberbriickenden Schleimhautpartie begann und unterhalb des harten
Gaumens zwischen Knochen und Schleimhaut nach riickwérts fiihrte. A. EXNER
spricht diesen Kanal als Rest des Can. incisivus an. Nase sehr breit, Nasenlocher
frontal gestellt. Tod an Meningitis. Infolge starker Einkerbung der hinteren
Begrenzung des Siebbeins (S) und Fehlens des Priasphenoids resultierte ein lings-
ovaler glattrandiger, 19 : 7 mm grofler Knochendefekt (L), durch welchen ein von
der Stirnhirnbasis ausgehender stielartiger Fortsatz hindurchtrat, welcher sich
als cystische Erweiterung des Vorderhornes des rechten Seitenventrikels erwies.
Es hatte sich demnach um eine Hydromeningo-encephalocele gehandelt. Kleine
Keilbeinfliigel (n) génzlich voneinander getrennt, Distanz zwischen den Optici
und den Olfactorii betridchtlich vergréBert. Sonst keinerlei Fehlbildungen.

4. Neurogene Tumoren im Nasenbereich.

In engem genetischen Zusammenhang mit den extra- und intranasalen
Cephalocelen stehen Geschwiilste des ZNS., welche sich histologisch meist als
Gliome oder Fibrogliome charakterisieren und sich teils ebenfalls extranasal
(und zwar am Nasenriicken), teils intranasal (am gleichen Orte wie die intra-
nasalen Cephalocelen) manifestieren. Auch das gleichzeitige Vorkommen eines
intra- und extranasalen Glioms wurde festgestellt. I. PAvson CLARK lenkte als
erster die Aufmerksamkeit auf diese angeborenen Gliome und publizierte 1905
zwei eigene Fille: ’

In Fall 1 (zweijéhriger Knabe) fand sich ein vogeleigroBer rundlicher Tumor
von lipomédhnlicher Konsistenz am Nasenriicken und das linke Nasenloch fast voll-
sténdig verlegt von einer rosagrauen polypoiden Masse (histologisch: Gliom). Schlief3-
lich Ausheilung durch Operation; zuriick blieb nur eine ungewdéhnlich breite Nase.
In Fall 2 (zchn Wochen alter Knabe mit schlechter Nasenatmung seit Geburt) war
die linke Nasenseite durch ein graurdtliches polypenéhnliches, anscheinend héher
oben vom Septum ausgehendes Gliom verstopft.

Intranasale neurogene Tumoren wurden seither publiziert von F. ROSE, ANGLADE
und Puivip, H. L. RocHER und ANGLADE (ein Fall von intra- und gleichzeitig extra-
nasalem Gliom), K. TERPLAN und F. Ruporrsky, D. GuTHRIE und N. DotT (zwei
Fille), A. ToreECck, H. ADLER (zwei Fille), M. MITTELBACH und F.WOLETZ (zwel
Fille), F. R. NAGER, F. ZOLLNER (angeborenes Glior in Polypenform) und E. Escat
(zwei Fille).
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Euxtranasale Gliome wurden beobachtet von M. B. Scamipt (Fall 1), SUSSEN-
GUTH, W. BERBLINGER, H. L. RoCHER und ANGLADE (finf eigene Fille von teils
extra-, teils intranasalen G.), DELLEPIANE und Vivori und M. FEVRE und R. HUGUENIN.

Die Konstatierung, ob diese intra- bzw. extranasalen Gliome bzw. neurogenen
Tumoren angeboren oder aber erst wihrend des spéiteren Lebens, gelegentlich
sogar erst im erwachsenen Zustand, aufgetreten sind, ergibt beziiglich ihrer
Genese wichtige Unterschiede.

Aus der Gruppe der angeborenen intra- und extranasalen Gliome seien einige
besonders bemerkenswerte Fille hervorgehoben:

Bei einem sonst milbildungsfreien Knaben fand M. B. SCHMIDT ein haselnuf3-
grofes, prall-elastisches Gliom, welches oberhalb der Nasenspitze bis an die Nasen-
beine reichte und hauptsédchlich die rechte Hélfte des Nasenriickens einnahm. Das

Gliom woélbte sich nach der Nasenh6hle nur wenig

vor und lie keine Verbindung mit dem Gehirn er-

kennen. Nasenbeine normal, Andeutung von Kielung

der Stirne, jedoch keine Liicke daselbst zu fiithlen.

Im Gliom waren fur Piafortsitze gehaltene Binde-

gewebskolumnen nachweisbar, welche in das Binde-

gewebe der Subcutis iibergingen. M. B. ScEMIDT faBt

die Genese dieses Glioms als via Foramen caecum er-

folgte Encephalocelenbildung auf (also durch den Pri-

nasalraum hindurch!). Infolge Verédung der Gehirn-

verbindung sei die vorgeschobene Masse isoliert worden

und eine Geschwulstentartung des selbstédndig gewor-

denen Gewebskomplexes sei die nédchste Folge gewesen.

— SUSSENGUTH nimmt als Durchtrittsweg fiir seinen

Fall eines bohnengroBen, unmittelbar tiber der Nasen-

Abb. 53. Angeboremes  gestieltes wurzel situierten, auf der Unterlage verschieblichen
Fibrogliom der Nasenwurzelgegend Subkutanen Glioms den Weg der C. nasofrontalis an,
(nach W. BERBLINGER). obwohl sich bei der Operation kein Knochendefekt
oder Spaltbildung fand. Lr ist geneigt seinen Fall

und die Beobachtungen von M. B. ScaMIDT und J. P. CLARK fir Olfactoriusgliome
zu halten, entstanden durch Keimabsprengung vom Riechlappen (also &dhnlich den
Opticusgliomen). — Abb. 53 zeigt ein von W. BERBLINGER beschriebenes, links von
der Nasenwurzel gestielt entspringendes und auf dem Nasenriicken aufliegendes
Gliom bei einem drei Monate alten Knaben. Haut unverschieblich, Pulsation fehlte,
kein Skelettdefekt. Das Fibrogliom war von einigen kleinen markhaltigen Nerven-
fasern durchzogen, ohne zu deren Scheidenzellen in Beziehung zu treten. Daf bei
der Operation keine Liicke gefunden wurde, spreche nicht gegen das urspriingliche
Vorhandengewesensein einer solchen, um so mehr, als sich eine solche Liucke schon
im intrauterinen Leben geschlossen haben konnte, wie die AbstoBung und Heilung
einer C. nasofrontalis mittels intrauteriner Abschniirung im Falle SALGENDORFF
beweist. — Einen dem vorausgehenden sehr &hnlichen "Fall bildeton kiirzlich
M. FEVRE und R. HUGUENIN ab; hier war deutlich ein kreisrundes Durchtrittsloch
im Knochen vorhanden, etwa entsprechend einer C. naso-frontalis. — In
F. Roses Fall entsprang die Geschwulst breit vom Septum und hatte weder eine
Verbindung mit dem Nasenboden noch mit der lateralen Nasenwand. — In der
Beobachtung von ANGLADE und PHILIP schaute der rote, glatte, nicht blutende
Tumor beim rechten Nasenloch hervor und hatte eine hohergradige Septumdeviation
nach links verursacht. Das typische Gliom mit reichem Netzwerk war von histologisch
normaler Riechschleimhaut bedeckt. Da der Cortex dss Neugeborenen so gut wie
ohne Glia ist, lehnen die Verfasser die Moglichkeit des Vorliegens einer Cephalocele
ab und nehmen wegen der rdumlichen Ndhe des Bulb. olfact. und da dieser von einem
Neurogliamantel umgeben ist, an, daf3 dieUrsache der angeborenen Gliome auf einem
tumordhnlichen Wachstum von Neurogliaelementen der Bulbi olfact. beruhe. Da
nach RAMON y CAJAL der Fortsatz der bipolaren Riechzelle wihrend seines Verlaufes
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in der Mucosa von serienweise angeordneten Neurogliazellen begleitet ist, so kénnten
die Gliome auch von diesen Elementen ihren Ursprung nehmen. Diese letztere
Atiologie kiime m. E. nur fiir endonasale Gliome ohne Lamina-cribrosa-Defekt und
hauptséchlich wohl nur fir im spéteren Leben aufgetretene gliomatose Geschwiilste
in Betracht. Einstweilen aber mangeln Angaben iiber den Zustand der Lamina
cribrosa bei endonasalem Gliom. Uber das groBte eigene Beobachtungsmaterial an-
geborener Gliome verfiigen H. L. ROCHER und ANGLADE (fiinf Fibrogliome mit teils intra-,
teils extra-, teils intra- und extranasalem Sitze). Nach diesen Autoren sind diese neo-
plastischen Tumoren zumeist benign, derb, nicht pulsierend, machen keine Metastasen,
die duBeren sind iiberwiegend gestielt. Sie bestehen hauptsdchlich aus Gliazellen und
-fasern sowie aus Bindegewebe mit Gefédf3en, doch wurden auch vereinzelte Pyramiden-
zellen gefunden. Einer dieser Tumoren unterschied sich von den anderen dadurch,
da mittels des Stiels eine Kommunikation mit den Subarachnoidalréumen bestand
(Liquorabflufl bei Entfernung, konsekutive Meningitis).

Wenn demnach auch in der Mehrzahl der Fdlle eine Verbindung mit dem Cavum
cranit nicht besteht, so kann doch in einem oder dem anderen Fall eine solche noch
vorhanden sein. Durch obigen Fall ist mit aller Deutlichkeit die
Briicke zuischen den Cephalocelen und den Gliomen des Nasen-
bezirks hergestellt. Dies und das Ergebnis der histologischen
Untersuchung der bisher bekanntgewordenen Félle machen
beziiglich der formalen Genese der intra- und extranasalen Gliome
die Erklirung von M. B. ScaMiDT sehr wahrscheinlich (siehe
héher oben) und lassen die Annahme von SUSSENGUTH (Ver-
lagerung von Anteilen des Rhinencephalon) als einstweilen
unbewiesene Hypothese erscheinen. Fiir die kausale Genese gelten
dieselben Vorstellungen und Gesichtspunkte, wie sie héher
oben bei den Cephalocelen angefiihrt wurden.

Eine besondere Gruppe der Nasengliome stellen jene Fille dar,  Abb.54. Intranasales

. . o . ) . Gliom unter dem Bil-
welche sich erst vm spiteren Leben manifestieren. Hierher ge- g eines Nasenpoly-
héren die Beobachtungen von D. GUTHRIE und N. DOTT, von  pen bei einem 46jih-
HANAUER, von TERPLAN und RUDOLFSKY, von A.TOBECK, je gf)e(‘;l;f;"l‘;.(g"‘tfig&
zwel Fille von H. ApDLER, von M. MiTTELBACH und F. WoLETZ und N. Dorr).
und von E. Escat und der Fall von F.R. NAGER.

Eine erste Untergruppe bilden die beiden Fille von GUTHRIE und DorT sowie
der Fall von HANAUER. Hier handelte es sich um intrakraniell entstandene maligne,
rasch wachsende Gliome (verschiedener Atiologie), welche sekunddr nach dem
Naseninnern zu durchgebrochen waren.

Das Stirnlappengliom in Fall 1 von GUTHRIE und DoTT hatte den Knochen der
linken Lamina cribrosa durch Druck partiell usuriert und zeigte sich in Fall 2 als
weicher, grauer, mit einzelnen schmalen GefiaBen an seiner Oberfliche versehener
Tumor in den oberen Partien der Nasenhohle, welcher wahrscheinlich von der mitt-
leren Muschel ausging und fast bis zum Nasenboden reichte. Der Tumor wurde mit
einem Stiick der mittleren Muschel entfernt, barst und lie etwas gelbliche Fliissigkeit
austreten. Noch iiber ein Jahr nach der Operation kein Rezidiv, Nase frei. Abb. 54
zeigt den Tumor nach seiner Fixation als walnuBgroBe, rundliche Masse mit glatter
Oberfliche und zackig-fibrillirer Struktur an der Befestigungsstelle. Histologisch
flimmerepithelbekleidete Mucosa, darunter eine 6dematdse Submucosa, hierauf eine
Schicht, welche offenbar hyperplastisches Meningealgewebe darstellte, im Zentrum
schlieBlich Gliazellen von ausgereiftem Typus. Der Patient hatte 14 Jahre frither
ein schweres. Schideltrauma erlitten, woran sich eine Paralyse der rechten Extremi-
titen anschloB, die sich erst durch die Geschwulstentfernung etwas besserte. Seit
fiinf Jahren bestand linksseitige Nasenverstopfung mit Polypenbildung. Es lag also
traumatische Gliombildung mit sekundérem Durchbruch nach dem Naseninnern zu
vor, wobei das Trauma vielleicht den besonderen Durchtrittsort vorbestimmt hatte. —
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Bei dem von HANAUER beschriebenen 24jidhrigen Médchen mit beiderseitiger Opticus-
atrophie war ein Mittelhirngliom durch die hintere untere Stirnhohlenwand durch-
gebrochen und erschien im linken mittleren Nasengang.

Eine zweite, grofere Gruppe der spdter hervorgetretenen (und z.T. vermutlich
auch spéter entstandenen) neurogenen Geschwiilste des Naseninnern ist jedoch
an Ort und Stelle entstanden und geht teils von den Nervenfasern, teils von den
Stiitzelementen des Olfactorius aus, vielleicht auch von den ScHWANNschen
Scheidenzellen etwelcher Trigeminusfasern und von sympathischen Elementen des
Ggl. spheno-palatinum. Man kann sie als Neuroepithelioblastome bezeichnen.

L. BERGER, Luc und RICHARD beschrieben 1924 unter dem Ausdruck ,,Esthésio-
neuroeptitheliome olfactif' einen Tumor bei einem 50jdhrigen Mann, welcher seit
einigen Monaten verschlechterte Nasenatmung und Auftreten von retromandibulédren
Lymphknoten bemerkt hatte. Der gro3e, harte, blutende Tumor begann im Niveau der
hinteren Partien der rechten oberen Muschel (wahrscheinlicher Ausgangspunkt) und
endigte in der Néhe der Uvula. Die Tumorzellen waren teils in Rosettenform (manch-
mal mit ,,Lumen‘ = Pseudodriisen!), teils in Form massiver Stringe angeordnet und
in ein geféfreiches, aber bindegewebsarmes Stroma eingetragen. An einzelnen Stellen
der massiven Stringe gingen Neurofibrillen in Ziigen hervor. Die Autoren sehen in
den ,,Rosetten‘‘ das neoplastische Homologon des Stiitzanteils der Riechschleimhaut
und in den massiven Strangen Reinkulturen von Neuroepithelioblasten und stiitzen
dies mit histologischen Details. — 1926 beobachteten L. BERGER und H. CoUTARD
einen dhnlichen Tumor bei einer 52jdhrigen, sonst gesunden Frau, dessen Entstehung
gut 20 Jahre zuriick lag und der sich ebenfalls nach dem Epipharynx zu entwickelt,
schlieflich nach der Orbita zu ausgebreitet hatte und zur rechten Nasenoffnung
herausgekommen war. Er verdrangte den rechten Bulbus nach aulen und oben, lief3
aber Haut und Knochensystem unverdndert und machte keine Driisenmetastasen.
Der kapsellose, am Durchschnitt fischfleischdhnlich aussehende Tumor war aus-
schliefllich aus Zellen mit neurofibrillirer Bildungsfédhigkeit zusammengesetzt. —
PORTMANN, BONNARD und MOREAU beschrieben einen -als ,,Esthésioneuroblastome
bezeichneten rétlichen endonasalen Tumor an einem 52jdhrigen Mann, welcher seit
zwei Monaten Verbreiterung der Nasenwurzel und Vorspringen des linken Auges
bemerkt hatte. Keine Driisen. Histologisch syncytiales Blastem mit Fahigkeit zur
Neurofibrillenbildung, wahrscheinlicher Ausgangspunkt die Sinneszellen der Riech-
plakode.

Aus dem gleichen Ursprungsgebiet kénnen sich aber auch Gliome entwickeln,
wie dies A. ToBECK fiir seinen Fall und wahrscheinlich auch fiir einen sehr &dhn-
lichen, 1926 von K. TeErPLAN und F. RupoLFsky publizierten annimmt. Diese
Ansicht wird durch den Nachweis W. KoLMERs fundiert, dafl namlich die Stiitz-
zellen der Riechschleimhaut Homologa der Gliazellen des ZNS. sind und die
Fasern dieser Stiitzzellen den Gliafasern entsprechen. Aus der Riechplakode
konnen daher — unter der Annahme von Zellabsprengungen aus derselben in
frithembryonaler Zeit — wverschieden gebaute neurogeme .Tumoren hervorgehen,
wobei deren Struktur im wesentlichen nur davon abhingt, ob den abgesprengten
Zellkomplexen die Fahigkeit zur Bildung von Ganglienzellen- und Neurofibrillen-
dhnlichen Bildungen innewohnt oder ob sie die Potenz zur Bildung von Glia-
gewebe (oder eventuell zur Bildung beider Zellarten) haben. Aus der Tatsache,
daBl sowohl im Falle von TERPLAN und RUDOLFSKY als auch in jenem von A. To-
BECK die Tumoren in der lateralen Nasenwand saflen, sich im mittleren Nasen-
gang nach der Nasenhdhle zu vorwolbten und das ganze Siebbein ergriffen hatten,
zieht A.ToBECK (wenigstens fiir seinen Fall) den Schlufl, daBl moglicherweise
durch eine abnorme Entwicklung der mittleren Muschel, welche sich zwischen die
zentripetal wachsenden Olfactoriusbiindel eingeschoben habe, die Zellabsprengung
zustande gekommen sei. Der spiter von ToNNDORF (Lit. IX/6) erbrachte Beweis,
daB Olfactoriusfasern gelegentlich auch durch lateral von der mittleren Muschel
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gelegene Sieblocher hindurchziehen, macht diese besondere Annahme TOBECKS
tberflissig.

In den beiden Féllen von H. ADLER hatte es sich um junge Frauen mit einseitiger
Nasenverstopfung mit Blutungsneigung gehandelt. Die rétlichen Tumoren gingen
vom Siebbein aus und waren in einem Falle auch in die Kieferhohle gedrungen ; keine
Drisen; nach Exstirpation keine Rezidive. Histologisch in beiden Féllen kleine
rundliche Gliazellen in Form von Nestern und Stridngen mit feinfaserigen Gitter-
strukturen dazwischen und starker Neigung zu regressiver Metamorphose und Ver-
kalkung. Einen Fall von Gliom des Siebbeins beschrieb ferner F. R. NAGER. M. M1T-
TELBACH und F. WOLETZ publizierten zwei Félle von Neurinom (Schwannom), der
erste von Apfelgréle, die Kieferhohle erfiillend, der zweite von PflaumengréBe, vom
mittleren Nasengang ausgehend. Einen Fall von Neurinom publizierte kiirzlich
J. KuBo. SchlieBlich sei auf die beiden malignen Sympathome (wahrscheinlich aus-
gehend vom Ggl. spheno-palat.) aufmerksam gemacht, die E. EscaT mitteilte.

M. E. geht aus dem ganzen bisher publizierten Material iiber nasale neurogene
Twmoren hervor, dafl — abgesehen von zentralen, im spateren Leben entstandenen
Gliomen mit sekunddrem Durchbruch nach dem Naseninnern zu — hierfiir
vorwiegend zwei Hauptentstehungsarten mafBgebend sind. Néamlich einerseits
Verlagerung wvon Encephalonanteilen (beispielsweise Absprengung zentraler
Randglia) in frithembryonalen Epochen im Sinne von Cephalocelenbildung und
auf den Wegen derselben und anderseits Entstehung aus verlagerten Zellkomplexen
der Riechplakode. Solche Neuroepithelioblastome sind teils aus den eigentlichen
Sinneszellen ableitbar, teils aus den gliosen Stiitzzellen der Riechschleimhaut
bzw. aus jenen Scheidenzellen ektodermaler Natur, welche, aus dem Riech-
epithel auswandernd, bestimmt sind, die Riechfiden zu begleiten (RaMON-Y-
Casan). — Daneben kommen im Naseninnern noch neurogene Tumoren vor,
welche als Schwannome (vielleicht des Trigeminus ?) und als Sympathome bezeich-
net werden und wohl ebenfalls ektodermaler Abstammung sind.

D. Mit den Gesichtsspalten zusammenhéingende nasale
Fehlbildungen.

In diesem Abschnitt sollen jene Fehlbildungen und Anomalien besprochen
werden, welche sich bei den Gesichtsspalten an der Nase vorfinden bzw. infolge
ihrer unmittelbaren Nachbarschaft in Beziehung zur Nase treten. Ohne auf die
Gesichtsspalten als solche einzugehen, sei nur auf die von Broxpr stammende und
von K. GRUNBERG iitbernommene Einteilung der Gesichtsspalten in primdre und
sekunddre hingewiesen. Bei ersteren unterbleibt die Verschmelzung der einzelnen
Gesichtsfortsitze und es restieren Teile der physiologischen Gesichtsfurchen. Bei
den sekundiren werden die Gesichtsfortsitze nach erfolgter Vereinigung durch
sekundére Storungen wieder getrennt, wobei diese Trennung sich jedoch meist
nicht an die physiologischen Furchen hilt. Nach der Lage der Spalten zur Median-
ebene lassen sich Medianspalten und Lateralspalten unterscheiden. Im folgenden
sollen nur die fiir die Nase in Betracht kommenden Gesichtsspalten beriicksichtigt
werden.

1. Die mediane Nasenspalte (Lit. VIII/A).

Unter den Medianspalten des Gesichts kommt fiir die Nase nur die sogenannte
mediane Nasenspalte in Betracht. Gewisse klinische Formen machen diesen Namen
erklarlich, da die duflere Nase dabei hédufig tiefe spaltendhnliche Furchen zeigt,
wodurch die beiden Nasensicke (inklusive Nasenlécher) oft weit auseinander-
geschoben sind und auch die Nasenwurzel und damit der Augenabstand be-
trachtlich verbreitert ist. '
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Um das Zustandekommen dieser und #hnlicher Formen besser zu verstehen,
seien einige Bemerkungen tiber die Entwicklung der dufBeren Nase in frithembryonalen

Abb. 55. UmriBskizze des Kopfes eines
10,3 mm langen, 30 bis 31 Tage alten
menschlichen Embryos von vorne-
ventral nach Wegnahme des Unter-
kiefers (nach K. PETER).

1 Offnung des Nasensackes; 2 Triinen-
nasenrinne; 3 hinterer Blindsack des
Nasensackes; 4 Eingang zur Hypo-
physentasche; 5 Area triangularis;
6 seitlicher Nasenfortsatz; 7 mittlerer
Nasenfortsatz; 8 Process. globularis;
9 Area infranasalis; 10 Oberkiefer-
fortsatz; 11 Gaumenfortsatz.

Stadien eingestreut (K. PETER, A. F1scHEL [Lit. IX/1]).
Bei etwa 4 mm langen Embryonen verdickt sich das
Ektoderm jederseits im seitlichen und im ventralen
Abschnitte der beiden Hilften des unpaaren Stirn-
wulstes, wobei es den Charakter eines Sinnesepithels
annimmt. Dieser Bezirk ist das Riechfeld, aus welchem
die Riechplatte, die Riechgrube und schlieBlich der
Nasensack bzw. die Nasenhohle hervorgeht. Dies voll-
zieht sich dadurch, dal einerseits eine aktive Ein-
wucherung des Riechfeldepithels in das darunter-
liegende, an Masse seinerseits stets zunehmende Meso-
derm stattfindet und daB anderseits infolge starker
Vermehrung des Ekto- und Mesoderms am Rande der
Riechfelder sich Wiilste oder Wille erheben, welche
die Riechgruben umgeben. Wegen des hauptséchlichen
Hervortretens dieser Wille an den Léngsseiten der
ovalen Riechgruben werden sie mit den Ausdriicken
,,mittlerer* bzw. ,seitlicher Nasenfortsatz‘‘ (oder
Nasenwall) belegt. Statt der Termini ,,Nasenfortsitze‘
kann man auch héufig die Bezeichnung ,,Stirnfort-
satze‘ lesen, doch sollten diese beiden Ausdriicke nicht
promiscue gebraucht werden, da die Nasenfortsitze
etwa nur die kaudalen Halften der Stirnfortsétze dar-
stellen. Durch die méchtige Endhirnentwicklung wer-
den die oberen Abschnitte der Stirnfortsétze als Stirne
vorgewolbt und es bildet sich zwischen letzterer und

den unteren Abschnitten der Stirnfortsidtze (also den Nasenfortsitzen) eine quer ver-
laufende Furche aus, welche als Stirnnasenfurche (Sule. supranasalis) bezeichnet wird.

Abb. 56 a. Modell eines 18 mm langen mensch-
lichen Embryos im Alter von etwa 7 Wochen.
Nasen- und Munddachregion von unten nach
Abtragung des Unterkiefers. Die primitiven
Choanen sind noch kurz und werden seitlich
iiberw6lbt von den stark nach unten gewach-
senen sekundidren Gaumenleisten, die erst
etwas vor dem Vorderrand der Choanen aus-
laufen. Die Gesichtsfortsitze treten an dem

Modell nicht mehr hervor.

Aus den kaudal vom Sule. supranasalis liegen-
den Nasenfortsétzen geht die d&ullere Nase her-

Abb. 56b gibt die UmriBskizze des Modells (vgl. Abb. 56a),

in welcher die Grenzen der Gesichtsfortsitze auf Grund

der Feststellungen fritherer Stadien eingetragen wurden (nach
K. PETER).

Ap.nas. Aperturanasal. ext.; pr. Ch. primitive Choane; 0.%. Ost.

tubae auditivae; 4. triang. Area triangularis; I. Nf. seitlicher

Nasenfortsatz; m. Nf. mittlerer Nasenfortsatz; O. f. Ober-

kieferfortsatz; Alv.-f. Alveolarfortsatz; @. f. Gaumenfort-
satz.

vor. Und zwar liefert der seitliche Nasenfortsatz das Material fiir die Seitenflichen
der duBeren Nase und fir die unmittelbar angrenzenden oberen Wangenabschnitte
sowie fur die seitliche Umrandung der Nasenlécher (i. e. fiir die spiteren Nasenfliigel).
Der breite, als unpaar aufgefalte mittlere Stirnfortsatz gliedert sich wieder in zwei
Abschnitte: einen kranialen, die Area triangularis, welche oben vom Sule. supranasalis
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und kaudal von der Nasenkante be-
grenzt wird, und in einen kaudalen,
die Area infranasalis, welche sich
kaudalwérts von der Nasenkante
erstreckt. Als Nasenkante wird die
Umbiegungsstelle des mittleren Na-
senfortsatzes mundhohlenwérts be-
zeichnet. Die Nasenkante entspricht
wahrscheinlich der spéteren Nasen-
spitze, aus der Area triangularis
geht der Nasenriicken hervor, indem
sich die Area triangularis spéter
verschmaélert, stark verldngert und
sich gleichzeitig iiber das Niveau
des Gesichtes emporhebt. An der
Area infranasalis unterscheidet
A. F1scHEL wieder mehrere Zonen:
Sie geht seitlich in den mittleren
Nasenfortsatz tiber, welcher das

Nasenloch medialwérts umgreift, und wéchst unter dem Nasen-
loch in seitlicher Richtung vor, um unterhalb des seitlichen
Nasenfortsatzes bis zum Oberkieferfortsatz vorzudringen. Dieses
untere, seitlich vorwachsende Ende, welches zum mittleren
Nasenfortsatz gerechnet wird, wird wegen seiner Form mit dem
Terminus Proc. globularis bezeichnet. Die zwischen den beiden
Proc. globulares liegende Partie der Area infranasalis bleibt

a

anfangs im Wachstum gegeniiber den Proc. globulares zuriick, b

reicht nicht so weit kaudalwérts hinab, woraus
sich ein Einschnitt, die Incisura interglobularis
ergibt. Spéter wird aber durch Mesoderm-
vermehrung diese Incisura interglobularis nicht
nur ausgeglichen, sondern dariiber hinaus noch
eine Vorragung erzielt, welche dem spéteren
Tuberculum labit super. entspricht. ,,Aus der
Area infranasalis und aus dem mittleren Nasen-
fortsatz entsteht der vorderste Abschnitt des
Sept. nasi und der mittlere Abschnitt der
Oberlippe, das Philtrum; aus dem Proc. glo-
bularis die untere Umrandung des Nasenloches,
wobei dieser Processus mit dem seitlichen Na-
senfortsatz verwéchst (zit. nach A. FISCHEL,
L. c. 8. 507). Die geschilderten Verhéltnisse sind
gut an den Abb. 55, 56a u. b, 57a—c zu er-
kennen (vgl. hiezu die Erkldrung event. Paarig-
keit des Septums S. 116ff.)

Aus dieser Darstellung und aus der
Abb. 55 foigt unmittelbar, dafl der mittlere
Stirnfortsatz zwar nicht gespalten ist, aber
dadurch, daB3 eine mediane Mulde in der
Area infranasalis vorhanden ist und seitlich
jederseits davon zwei Wille hervortreten
(namlich die die lateralen Bezirke des mittle-
ren Nasenfortsatzes darstellenden Proc. glo-
bulares), keine gleichférmige Masse darstellt,
sondern vielmehr eine reiche Oberflédchen-
gliederung aufweist. Ferner ist eine Zeitlang

c

Abb. 57 a—c. Schematische Zeichnungen, welche
die Beteiligung der Gesichtsfortsitze an der Bil-
dung der Nase und des Gaumens und die Aus-
dehnung des Zwischenkiefers erkennen lassen.

a Gesicht von vorne, b Nase und Lippe von
unten, ¢ Gaumen von der Mundhohle her ge-
sehen. Area triangularis (4. ¢riang.) horizontal
schraffiert, seitlicher Nasenfortsatz (I. Nf.) grob,
mittlerer Nasenfortsatz (m. Nf.) fein punktiert,
Oberkieferfortsatz (0. f.) schrig schraffiert. Der
Zwischenkiefer (Praemaz.) umrandet die Apert.
piriformis (4p. pir.) und liefert den vorderen
Teil des Gaumens bis zum Foram. incisivum;
er reicht seitlich weiter als der mittlere Nasen-
fortsatz, da er die beiden Schneidezihne voll-
stindig birgt. Maz. Maxillare; Nas. Nasenbein;
Pal. Gaumenbein (nach K. PETER).
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die kaudalwirts gekehrte, der Philtrummitte entsprechende Incisura inter-
globularis vorhanden, welche spiter ausgeglichen, ja sogar dariiber hinaus zum
Tuberc. lab. superioris aufgefiillt wird. Sollten nun diese de norma sich ab-
spielenden Ausgleichs- und Auffiillungsvorgéinge ausbleiben — etwa infolge
Hemmung der normalen Umbildungsvorgénge mit oder ohne priméiren Material-
mangel oder infolge eines durch die Wirkung einer Noxe hervorgebrachten
Ausgleichshemmnisses bzw. sekundédren Materialdefekts —, so miissen Furchen-
bzw. ,,Spalt“‘bildungen resultieren, welche entweder als Hemmungsbildungen
oder als Defektbildungen anzusprechen, gelegentlich auch beides zugleich sind.
Bei Hemmung der normalen Umbildungsvorgdnge bzw. primdrem Materialmangel
werden wir die Furchen und ,,Spalten dort zu suchen und zu finden haben,
wohin die Entwicklung des embryonalen Gesichtsreliefs weist, also mediane
Furchen im Bereich der Nasenspitze bzw. mediane Oberlippenspalten vom
freien Rande der Oberlippe eine kurze Strecke weit ins Philtrum hinauf. Beim
Stehenbleiben des mittleren Nasenfortsatzes auf einem frithembryonalen Zu-
stande mufl angenommen werden, daf} alle einzelnen Teile gleiche oder annihernd
gleich groBe MaBenzunahmen bis zur Erlangung des ausgewachsenen Zustandes
aufweisen. (Denn nur bei Festhalten der gegenseitigen Proportionen einer be-
stimmten embryonalen Phase ist das Erkennen letzterer im ausgewachsenen
Zustand des Organs moglich.) Bei sekunddrem Materialmangel infolge verschieden-
artiger Gewebsschidigung groBerer Abschnitte des mittleren Nasenfortsatzes
werden voraussichtlich nicht nur tiefere und viel ausgedehntere, sondern z. T.
auch etwas anders lokalisierte Furchen und Rinnen resultieren.

Die leichtesten Grade der Fehlbildungen im Bereiche des mittleren Nasenfort-
satzes sind offenbar gleichzeitig jene, welche Hemmungen der mormalen Aus-
gleichsvorginge mit oder ohne primédren Materialmangel ihr Entstehen ver-
danken und sind deswegen zu den primdren Gesichtsspalten zu rechnen. Hierher
gehdren die einfachen medianen Nasenfurchen leichteren Grades, welche aber
nur relativ sehr selten beobachtet werden. AuBer einzelnen kasuistischen Mit-
teilungen existiert hieriiber eine systematische Untersuchung an gréBerem
embryologischen Material von K. KonNic:

An 200 menschlichen Embryonen von 14,6 bis 40,7 cm Scheitel-Fersen-Linge wur-
den 16mal (= 89;) mediane Vertiefungen, und zwar 14mal mediane Nasenfurchen, zwei-
mal mediane Nasengruben gefunden. Am héufigsten (509,) waren diese Vertiefungen an
Feten von 21 bis 24 cm Scheitel-Fersen-Linge vorhanden. Aber nur in dem in Abb. 58
wiedergegebenen 24 cm langen Fetus lag héchstwahrscheinlich eine Entwicklungs-
hemmung vor, da sich im Furchengebiet eine bedeutende Hypoplasie des Epithels
und des Coriums mit betridchtlicher Dickenabnahme der Haut vorfand. Der ,kraniale
Endpunkt der Nasenfurche liegt genau tiber jener Stelle des Knorpelgeriistes der
dulleren Nase, an welcher sich die Cartilagines laterales von der Cartilago septalis
abtrennen. Weiter abwiéirts (gegen die Nasenspitze zu) sinkt die Nasenfurche immer
tiefer ein. Ihr Epithel wird durch Verlust der Basalzellenschicht und durch Abnahme
der Zahl der ubrigen Epithelzellen immer niedriger, so daB es schlieBlich nur mehr
aus einer einzigen Zellenlage besteht. Haar- und Driisenanlagen fehlen hier vollstindig.
Auch das Coriumgewebe wird immer diinner, so daB8 schlieBlich das Hautepithel,
in der Tiefe der Nasenfurche, dem Knorpelgeriist eng anliegt. Durch das Aneinander-
riicken der beiden Seitenwandknorpel gehen Corium und Submucosa der Nasenhéhlen-
wand ineinander Gber. Weiter abwérts wird die Nasenfurche seichter und das Corium
sowie das Hautepithel gewinnen dann allméhlich ihre normale Struktur wieder.
Bei den iibrigen Feten mit Nasenfurchen war dagegen die Haut im Bereiche der Furche
vollstéindig normal, bei den zwei Feten mit Nasengruben fehlte die Hornschicht der
Epidermis und das Corium war etwas diinner. Nach KoNia kommt bei diesen letzteren
das Einsinken der Haut im unteren Drittel des Nasenriickens dadurch zustande, da
entsprechend der Abgangsstelle der Seitenknorpel der Zwischenraum zwischen den-
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selben etwas groBer ist als normal, wodurch die Haut grubig einsinken muB}. Diese
bislang gar nicht beachteten, auch noch an manchen Erwachsenen sichtbaren seichten
Furchen im Nasenspitzengebiet sind als tndividuelle Variation der Abgangsart des
Seitenknorpels aufzufassen und werden in einer bestimmten Altersstufe der Feten
(siehe oben) anscheinend deshalb so hédufig gefunden, weil in dieser Altersstufe median
gelegene Liicken im Knorpelgeriist der Nase aufzutreten pflegen (M. REEMKE, IX/1),
welche die erste Andeutung der Abspaltung der Cartilago alaris von der Cartilago septalis
nasi darstellen. In spidteren Fetalstadien sind diese Furchen nicht mehr oder nur
noch sehr selten nachzuweisen, wahrscheinlich weil sie durch stérkere Ausbildung
von Bindegewebe an den betreffenden Stellen wieder ausgeglichen werden. Besondere
anatomische Verhéltnisse liefern also die Basis zur Ausbildung individueller Varianten.

Der einfachen medianen Nasenfurche liegt
also wohl ein lokal begrenzter priméarer Mate-
rialmangel kombiniert mit Hemmung des
sonst auftretenden Ausgleichs der medianen
Mulde zugrunde, wie Abb. 58 zeigt.

Hier reihen sich die leichteren Formen der
sogenannten Doggennase an, wie sie BEELY,
TRENDELENBURG, A.MacLENNAN, P. Esavu
(zwei Fille), G. WiLKINSON, A. BRowN-KELLY
(Fall 2), N.Fevycixn (Fall 2), BumBa und
LukscH, W. KLEsTADT und Huco NEUMANN
beschrieben.

In P. Esaus Fall 1, einen sonst normalen,
aus fehlbildungsfreier Familie stammenden Er-
wachsenen betreffend, war im unteren Teil des
Nasenrtickens eine lidnglichovale Einsenkung
vorhanden, welche sich nach unten auf die
Nasenscheidewand fortsetzte. Letztere 18 mm (!)
breit, im vorderen Anteil verknéchert, die Nasen-

wurzel dagegen schmal und der Nasenriicken fast Abb. 58. Menschlicher Fetus mit medianer

der Norm entsprechend. — Im Falle HUGO  Njsenfurche im unteren Drittel des Nasen-
NEUMANNs war auch der Septumknorpel vorne riickens (nach K. KONIG).
gefurcht und zeigte eine Spaltung in zwei

federnde Lamellen. — Eine klassisch symmetrische - Ausbildung zeigt der auch

sonst sehr instruktive, genau untersuchte Fall von J.BumBA und F.LUKSCcH
(Abb. 59). Der 57jéhrige, sonst wohlgebildete Mann mit kongenitaler betréichtlicher
Diastase beider Nasenhélften und Verdoppelung der Nasenspitze stammte aus mi3-
bildungsfreier Familie. Nasenl6cher in ant.-post. Richtung verkiirzt. Zwei deutlich
ausgebildete Nasenbeine tastbar, von deren unteren Enden aus zwei knorpelige
Lamellen sich nach rechts und links auB8en ins Nasenlumen erstrecken. ,,Zwischen den
beiden Nasenspitzen findet sich eine zuniichst schmale, dann breiter werdende Ein-
kerbung. Sie geht nach oben zu auf den stark verbreiterten Nasenriicken iiber.‘
An der Stelle, wo sich sonst der Nasensteg von der Oberlippe absetzt, waren zwei von
oben auBen nach innen unten ziehende narbige Streifen vorhanden, welche sich in
der Medianlinie in halbem Abstand der Nase vom Lippenrot vereinigten. Von da aus
verlief dann in der Mittellinie nur noch ein einziger Narbenstreif bis zum Lippénrot
(Y-férmige Figur). Oberhalb der Vereinigung der beiden schiefen Y-Schenkel fand
sich ferner eine mohnkorngroBe Fisteloffnung, welche in einen ca. 11/, cm langen
Gang fiihrte, welcher dicht unterhalb der Vereinigungsstelle des hdutigen Septums
mit dem Nasenboden endigte. Keine Atembeschwerden. Die unteren Muscheln
normal angelegt, aber etwas atrophisch, unterer Nasengang weiter als normal, dariiber
ragt von medial her jederseits eine von normaler Schleimhaut iiberzogene Septum-
lamelle vor (Abb. 60), welche die ziemlich hypertrophische mittlere Muschel lateral-
wirts verdrangt. Unterhalb der einragenden Septumlamellen entbehrt die die beiden

Stupka, NasenmiBbildungen. 8
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Nasenhélften trennende Scheidewand jedoch der Knorpeleinlage und ist nur aus den

beiden Schleimhautblittern gebildet. Postrhinoskopisch voéllig normaler Befund,

samtliche Nasennebenhohlen beiderseits vorhanden, Stirnhéhlen und Siebbeinzellen

eher michtiger ausgebildet als normal. In Ubereinstimmung mit vielen Autoren

nehmen BumMBA und LUkscH als Ursache der Fehlbildung Hemmung der Entwicklung
mit Stehenbleiben derselben auf einem friih-
embryonalen Stadium (etwa dem von Abb. 55)
an, die narbige Y-Figur sprechen sie als in-
trauterin geheilte mediane Oberlippenspalte
-+ bilaterale seitliche Lippenspalte an, wobei
der Keil des Y dem zu klein gebliebenen
mittleren Nasenfortsatz und der senkrechte
Schenkel der Verwachsungslinie der Ober-
kieferfortsidtze entspricht. Der mittlere
Nasenfortsatz habe nicht nur beziiglich des
Langenwachstums, sondern auch beziiglich
des Ausgleichs der Einsenkung zwischen den
Proc. globulares versagt, wodurch die ,,Ver-
einigung‘“ der beiden Nasenhilften unter
Bildung einer Diastase unterblieb. Ferner war
es im Bereich dieses atypisch wachsenden und
sich gestaltenden mittleren Nasenfortsatzes
noch zur Bildung einer Fistel gekommen. —
Ein absolut symmetrisch gebauter Fall von
anndhernd gleicher Fehlbildungsschwere an
einem vier Wochen alten, sonst voéllig nor-
malen Kinde wurde von W. KLESTADT be-
schrieben und abgebildet.

Abb. 59. Symmetrisch ausgebildete Doggennase Ist schon die eben erwihnte Gruppe

mitintrauterin geheilter medianer Ober.llppenspalte von Fillen (leichtere Formen der DOppe]-

und unternalb der Nase gelegener medianer Fistel- N . . - 1q.
offnung (nach J. BuMBA und F. LUCKSCH). nase) auf Einwirkung &uBlerer Schidlich-

keiten verdichtig, so ist dies m. E. sicher-

lich zutreffend fiir die hoheren und hochsten Grade der medianen Nasenfurche,

die sogenannten gefurchten und geteilten Doggennasen (nez de dogue, bifid nose),

welche infolgedessen zu den sekunddren Spalten zihlen. Die mediane Mulde

der frithembryonalen Nase kann nimlich infolge Einlagerung von Amnionanteilen

zum Angriffspunkt einer duBleren Gewalt werden und es kann

Q dadurch nicht nur die normale Ausgleichung der Mulde ver-

hindert, sondern auch das dauernde iibermaBige Auseinander-

\ weichen der dirhinen Nasenanlage und eine oft bis zur Nasen-

wurzel reichende, mehr minder tiefe Spalt- oder Furchenbildung

bewirkt werden (Fall 1 von Nassg, Fille von KReDEL und von

Abb. 60. Schemati- LEXER). Darauskoénnen auch Asymmetrien und Defektuosititen

sche Zeichnung des  am Stiitzapparat der Nasenhéhlen und an diesen selbst sowie

gﬁgf’ﬁgf;ﬁ’;ﬁ;; . Storungen in der Umgebung der Nase (Stirnbein, Siebbein ; Kom-

dem in Abb. 59 dar-  bination mit anderen Spalten) resultieren. Zu dahnlichen Formen

gostellten. Fall von  kann auch ein Druck von innen her (infolge syncipitaler bzw.
oggennase  (nach . .. . ey .

J. Bumea und F. Intranasaler Encephalocele) fithren, welcher die dirhine Nasenan-

Luckscn). lage auseinanderdringt (Félle von O. WrrzeL und L. M. SIEBEN).

Unter den hierhergehérigen Formen gibt es wieder verschieden schwere Ausbil-
dungsgrade. Zu den schweren Formen diirfen neben den &dlteren Beobachtungen von
v. AMMON, LiEBrRECHT, HoPPE, WITZEL, NASSE (Fall 1), KREDEL, LEXER und von
LEEMANN-NITSCHE die Fille von VAN INGEN BrowN, U. CALAMIDA, A. BEKRITZKY
(mit 5 cm breiter Furche zwischen beiden Nasenhilften), L. M. SieBeN, H. O.
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KOLLMANN und wahrscheinlich auch die Beobachtung von N.HoNGO gerechnet
werden.!

Ein Beispiel einer schweren Form der ,,geteilten Doggennase‘‘ stellt das von
O. WitzEL beschriebene Préparat (enthirnter Schédel eines wahrscheinlich neu-
geborenen Kindes) dar (Abb. 61). Hier hatte eine anscheinend intrauterin geheilte
Cephalocele anterior durch vermehrten intrakraniellen Druck zu einer 3 cm be-
tragenden Diastase beider Nasenhohlen, welche von oben nach unten verengt, dafir
aber verbreitert waren, gefithrt. Mediane Nasenfurche von normaler Haut tiberzogen,
Septum cutaneum et cartilagineum median geteilt und seitlich umgelegt. Vomer
verbreitert, aber nicht gespalten. Ferner: Wahre mediane Oberlippen-Kiefer- und
Gaumenspalte ohne Zwischenkieferdefekt, Nasenhéhlen in offener Verbindung mit
der Mundhéhle.?2 Sella turcica auffallend breit, offener Can. cranio-pharyngeus,
rudimentére Nasenbeine, rhombischer Knochendefekt im rechten Stirnbein (wahr-
scheinlich Bruchpforte). — Bemerkenswert ist ferner Fall 1 von M. B. SCHMIDT:
Tiefe langsovale Mulde an Nasenwurzel und
oberem Nasenriickenanteil, ausgefiillt durch
ein Lipom und durch eine dicht darunter-
liegende, von flimmerndem Zylinderepithel
teilweise ausgekleidete, Schleim sezernierende
Cyste, welche weder eine Verbindung mit der
Nasenhéhle noch mit der Schéadelhshle hatte.
Volliges Fehlen der Nasenbeine. Dicht ober-
halb der Nasenspalte ein léngsovaler, links
von der Falx liegender Stirnbeindefekt.
Unterster Nasenriickenteil bis zur Nasen-
spitze platt und sehr breit, aber nicht mehr
vertieft, linkes Nasenloch tieferstehend und
breitgezogen, offenbar infolge der hier an-
schlieenden linksseitigen Cheilognathoschi-
sis. Knorpeliges Septum vorne in zwei Blétter
auseinanderweichend, knécherner Vomer nor-
mal gebildet, ebenso die Schleimhaut beider
Nasenhilften. Linke Siebbeinplatte vorne  spp.61. Hochgradige mediane Nasenspalte [ge-
breiter, daselbst anstatt der Sieblocher eine teilte Doggennase] (nach O. WITZEL).
trichterférmige, von einem Knorpelwall um-
gebene, von diinner, schwerer abziehbarer Dura iiberkleidete Grube. Dorsal davon
wieder normale Sieblécher. Gehirn normal, keine ungewéhnlichen Verbindungen mit
der Schiadelkapsel. Scamipt faBt die Muldenbildung und die trichterférmige Grube
als penetrierende, spater durch Knorpelneubildung vernarbte Spalte, das Lipom als
autochthone Geschwulst auf. Das Walten einer Encephalocele wird abgelehnt. M. E.
liegt hier eine Vergesellschaftung von Stirungen im Bereiche des mittleren Stirnfortsaizes,
der Nasengaumenrinne sowie der Augennasenrinne wvor, wahrscheinlich bedingt durch
die Einwirkung einer duferen Schdidlichkeit (Amnionstrdnge?), welche auch die Ursache
der Mpyolipombildung sein diirfte (wohl auf Basis der SarzErschen Theorie).
Die Entstehung der stellenweise von respiratorischem Epithel ausgekleideten Cyste
kann ohne die unbewiesene Annahme einer sekundédren Losung des supponierten
urspringlichen Zusammenhangs mit dem Naseninnern durch das Vorkommnis einer
sero-mukéosen Cyste erklart werden, dhnlich jenen im naso-ethmoidalen Grenzgebiet,
welche von W. KLESTADT als fissurale erkannt und bezeichnet wurden. Die trichter-

1 Dagegen muB ich auf eine Klassifizierung der mir nur in dirftigen Referaten
zugéinglichen Beobachtungen von C. ZACHARIAS und A.TARTAKOVSKIJ verzichten.

2 Diese Beobachtung darf mit einigen wenigen anderen (V. AMMON, LEUCKART,
FORSTER, BROCA, BOoUGON ET DEROCQUE [schone Abbildung!], L. M. SIEBEN) zur
,»medianen Gesichtsspalte gerechnet werden, welche in hochster Auspragung von der
Glabella bis zur Uvula reichen kann und alle dazwischenliegenden Teile median
spaltet. Die geteilte Doggennase erscheint dann als (lokal begrenzter) Spezialfall
der medianen Gesichtsspalte. '

8*
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formige Grube in der linken Siebbeinplatte stellt m. E. einen durch die d&ulere Stérung
bewirkten Stillstand auf frithembryonaler Entwicklungsstufe dar (siehe dariiber
S.100). Die Scumiptsche Beobachtung scheint mir ein klassisches Beispiel einer
auf ein und dieselbe Ursache zuriickfithrbaren kombinierten Stérung zu sein, welche
die normalen Umbildungs- und Durchwachsungsvorgédnge einzelner physiologischer
Gesichtsfurchen behinderte, Materialmangel erzeugte und zur Bildung einer fissuralen
Cyste sowie eines autochthonen Tumors Veranlassung gab. —

Aufler den schon erwihnten Féllen zeigt noch eine Reihe anderer Kombina-
tionen mit anderen Spalten oder zu Spalten in Beziehung stehende Bildungen.
(Fisteln, Dermoide usw.):

Andeutung einer medianen Oberlippenspalte (G. WILKINSON), Andeutung einer
medianen Oberlippen-Kiefer-Spalte und einer bilateralen seitlichen Nasenspalte
(LEEHMANN-NITSCHE), mediane Oberlippen-Kiefer-Spalte mit blind endigendem
Trichter, rechtsseitige Nasenspalte und in der Nasenmitte ein zylindrisches fleischiges
Gebilde (U. Carnamipa), Fistelbildung im Bereiche der Augennasenrinne (Fall 2 von
NASSE), parasitdres Teratom der Nasenwurzel (KREDEL), Fibrolipom des Nasen-
riickens (Fall 2 von N. FEYGIN), Dermoidcyste (Fall 2 von P. Esau). Besonders kom-
pliziert war die Beobachtung von E.LEXER: Rechts Spur einer queren, links eine
solche einer schrigen Gesichtsspalte, Kolobom am rechten inneren Augenwinkel,
Defekt am rechten Oberlid, einige kleine Anhénge vor beiden Ohren und an der rechten
Wange und relative Kleinheit der rechten Unterkieferhélfte. Hier fanden sich sichere
Spuren amniogener Storungen (verschobene Haargrenze mit eingestreuten narbigen,
haarlosen Stellen).

Im Anschluf an die Aufzdhlung der verschiedenen Formen der medianen
Nasenspalte sei noch erwidhnt, dal kongenitale Narbenstreifen auf dem Nasen-
riicken und das gelegentliche Vorkommen von linearen Naevusbildungen daselbst
offenbar in genetischer Beziehung zu ersterer stehen. —

Uber den Zustand der Nasenhohlen selbst und deren Gebilde liegen nur in einzelnen
der schwereren Fille von medianer Nasenspalte Notizen vor. Das Naseninnere kann
dabei teils annihernd normal sein, es kann aber auch zu betréchtlichen Storungen
der Nasensiicke bzw. ihrer vorderen und hinteren Offnungen kommen. Im LEXER-
schen Falle waren nicht nur beide Nasendffnungen hochgradig verengt, sondern
iberdies die rechte Choane membrands verschlossen, wobei entsprechend dem inneren
Choanalrand eine kleine ovale und in der Héhe des Nasenbodens eine dreieckige
Offnung mit nach oben gerichteter Spitze vorhanden war. Im KREDELschen
Fall war die rechte Nasenseite riickwirts vollstindig verschlossen. Besonderes
Interesse verdient das Verhalten der Nasenscheidewand: Einzelne Autoren (G. WiL-
KINSON, BumBa und Luksca, HoNng0, Hvco NEUMANN, L. M. SIEBEN) erwihnen
ausdriicklich das Vorhandensein zweier Septa bzw. zweier getremnter Septum-
blitter (Abtastung, Rontgen, Sektion). Schon 1887 hatte H. KUNDRAT anldflich
eines Vortrags iiber Nasen- und Gesichtsspalten zur Frage der Anlage des Septums
fiir H1s und Dursy gegen KOLLIKER Stellung genommen, i. e. die Ansicht von der
paarigen Anlage des Septums verteidigt: An einem Hemicephalus, bei welchem
statt der linken Nasenhilfte ein Riissel zu sehen war, war gleichwohlim Zusammen-
hang mit der rechten Nasenhilfte ein vollstindiges Septum vorhanden. Bei
einem anderen Hemicephalus, bei welchem die Spaltung vom Schidel bis zur
Oberlippe ging, war jederseits eine gut ausgebildete Nasenhdlfte vorhanden. Bei
einigen Encephalocelen mit doppelter Nasenspitze bzw. beiderseitiger Nase war
jederseits ein Vomer ausgebildet und bei einer von ihnen war es jederseits zur
Bildung einer vollstindigen Nasenhilfte mit Sept. cartilagineum und Vomer
gekommen. Nach H. KuNDrAT (L. ¢.) riicken die beiden urspriinglich distanten
Nasenanlagen im Zuge der normalen Entwicklung niher zusammen, die Laminae
nasales (H1s) verschmelzen und so entstehe aus einer paarigen Anlage die schlief3-
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lich de norma einfache Nasenscheidewand. Dieselbe oder eine sehr &hnliche Meinung
haben seither eine gréflere Anzahl jener Autoren gedullert, welche sich bei ihren
Fiallen von der tatsdchlichen Existenz zweier getrennter Septumhélften iiber-
zeugen konnten. Dieser Ansicht scheint nun die allgemeine Ansicht der Embryo-
logen vom unpaaren mittleren Nasenfortsatz entgegen zu sein. Aber ganz ab-
gesehen davon, daB dieser mittlere Nasenfortsatz ein urspriinglich sehr breites
Gebilde ist, an welchem symmetrische Lateralabschnitte (Proc. globulares)
deutlich hervortreten, und daB spéiter durch aktive Zellvorginge nicht nur die
Incisura interglobularis ausgeglichen wird, sondern auch eine Ann#dherung der
beiden Nasenschlduche aneinander zustande kommt, ist Unpaarigkeit des mittleren
Nasenfortsatzes m. E. noch nicht gleichbedeutend mit Unpaarigkeit der Septum-
anlage. Wenn auch de norma die knorpelige Nasenscheidewand einfach ist und
auch nicht aus der Verschmelzung von zwei Knorpelblittern entstanden ist
(was ubrigens die Vertreter der ,,Dualitit’ nie behauptet haben!), so kann doch
das Mesenchym des Vorknorpelstadiums auch zwei knorpelige Nasenscheide-
wéinde entstehen lassen, wenn ndmlich lange vor dem Knorpelstadium die An-
ndherung der Proc. globulares bzw. der Ausgleich der Incisura interglobularis
unterbleibt. Die héufigste, wenn auch nicht ausschlieBliche Ursache fiir die Be-
hinderung der ,,Vereinigung® der beiden Anlagen oder fiir ein noch weiteres
Auseinanderweichen derselben sieht nun H. KuNDRAT mit WITZEL in abnormer
Hirnentwicklung (im Sinne von Encephalocele od. dgl.), wobei die verschiedenen
Spaltungsgrade sich nicht von der GréBe des Hirnbruches, sondern ,,aus der Zeit
seines Bestehens“ ableiten. KEin analoges Ergebnis mul} natiirlich die Zwischen-
lagerung eines sagittalen Amnionstranges zwischen die Proc. globulares haben.

Was den mutmapflichen Zeitpunkt des Auftretens der Storung betrifft, so ist
dieser mindestens fiir die Félle reiner Hemmung — wie ein Vergleich mit der
festgehaltenen embryonalen Phase ergibt — offenbar in jenem Lebensalter zu
suchen, wann die Embryonen eine grofite Linge von etwa 10 bis 15 mm erreicht
haben (BumBa-LuckscH, W. KLESTADT). Dies entspricht einem wahren Alter
von ca. 30 bis 31, bzw. 37 bis 38 Tagen. Viel spricht dafiir, dafl auch die Ent-
stehungszeit der schwersten Formen etwa in die gleiche Epoche zu verlegen ist
bzw. dann beginnt. —

In topischer, wenn auch nicht in genetischer Beziehung zur medianen Nasen-
spalte stehen die medianen Nasenfisteln, die Dermoide des Nasenriickens und
die Teratome und angeborenen Geschwiilste dieser Gegend, weshalb auf diese Vor-
kommnisse an dieser Stelle eingegangen sei.

Die Nasenfisteln und Dermoideysten entstehen offenbar infolge Verlagerung
bzw. Einschlusses eines ektodermalen Keimes vm Bereich des sogenannten Prdnasal-
raumes (vgl. hierzu die Ausfithrungen in Abschn. III, Kap.C, S.98f. und
Abb. 49 a—d). Je nachdem, ob der verlagerte ektodermale Keim noch einen
Zusammenhang mit dem duBeren Integument hat oder nicht, resultieren primdre
Fisteln oder Dermoide ohne Zusammenhang mit der Oberfliche. Bei letzteren
kann sekundédr durch Platzen ein Zusammenhang mit der Korperoberfliche
hergestellt werden, woraus dann sekunddre Nasenfisteln resultieren. (Diese
sekundédren Nasenfisteln sind nach BIGLER angeblich gekennzeichnet durch
das Herausragen von Hautanhangsgebilden [Haaren] aus der Fisteloffnung.)
Die typischen Fisteln und Dermoide stehen im allgemeinen nicht in Verbindung
weder mit der Nasenhohle noch mit der Schidelh6hle, noch mit den Nebenh6hlen
(Stirnhohle); nur bei sehr groflen Dermoiden kann gelegentlich das Septum
herabgedriickt werden und ein sekundédrer Durchbruch nach dem Naseninnern
zu erfolgen. Die Nasenfisteln stellen mediane, mehr minder ausgedehnte Giinge
dar, welche sich oberhalb der Nasenspitze (6fters in halber Hohe des Nasen-
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riickens) offnen und sich bis zu den Nasenbeinen, manchmal sogar unterhalb
derselben (nie aber ventral davon) eine gute Strecke hinauf verfolgen lassen und
stets blind endigen. Der Gang kann seitliche blinde Abzweigungen haben. Sie
sezernieren meist eine gelblichweille verfliissigte Masse (Epidermiszelldetritus,
Talg). Neuestens will C. E. BEngamINs unter Wiederaufnahme einer schon von
B. S. VERMEULEN geduBerten Ansicht die Fisteln und Dermoidcysten des Nasen-
riickens von Verlagerungen und Einschliissen im Sulc. supranasalis ableiten und
erblickt im Nachweis eines aus Dermoidcysten und Fistelgingen zusammen-
gesetzten Schlauchsystems der Nasenwurzelgegend, welches ventral von den
Nasenbeinen lag, das Stirnbein durchsetzte und der Dura adhérent war, eine
Bestitigung seiner Auffassung. In diesem Falle hatte es sich aber offenbar um
eines jener seltenen Dermoide der Nasenwurzelgegend gehandelt, welche gelegent-
lich auch zur Stirnhéhle Beziehungen gewinnen konnen (siehe dariiber S. 206).
Da das Gangsystem der typischen Fisteln und Dermoidcysten des Nasenriickens
stets tm Prdanasalraum (= Fossa supranas. triangularis, Gegend der VerschluB-
stelle des Neuroporus anterior) liegt, mufl deren Genese eine andere sein. Obwohl
m. E. fiir die Feststellung der wrspriinglichen Ausgangsstelle keinesfalls die Lage
der duBeren Fisteloffnung, wahrscheinlich aber auch nicht der Endpunkt des
Fistel- oder Cystengrundes absolut verbindlich ist, und dies deshalb, weil diese
beiden Orte sich gegeniiber den priméren Verhéltnissen vielleicht durch aktives
Vorwachsen der verlagerten Epidermiselemente kranialwérts, sicherlich aber
durch kaudalwirts erfolgendes Dariiberschieben mesodermaler Massen (Nasen-
beine) betrichtlich verschoben haben diirften, so halte ich es doch auf Grund der
vorliegenden anatomischen und embryologischen Feststellungen und Uber-
legungen fiir hochstwahrscheinlich, dafl, wie eingangs erwahnt, die Keiminklusion
tm Pranasalraum erfolgte. Bei Storungen in diesem Raum (infolge kombinierter
Mesoderm-Hirn-Schidigung) kann es zur Cephalocele praenasalis kommen, wobei
syngenetisch eine Anomalie des Verschlusses des Neuroporus anterior mitspielt.
Der Durazipfel und der Proc. nasalis sind dann defekt. Dall aber den Fisteln
und Dermoiden des Nasenriickens eine wunvollstindige Obliteration der duferen
Offnung des Neuroporus anterior zugrunde liege, wie dies B. SIMONETTA kiirzlich
ausgefithrt hat, muf m. E. bezweifelt werden, obwohl der Ort des anomalen
Geschehens sicherlich richtig ist und die zum Vergleich herangezogene Fistula
caudalis congenita nachgewiesenermaflen ein Offenbleiben des neuerlich auf-
gebrochenen, also sekundiren Neuroporus posterior darstellt (IKEpA, ScHU-
MACHER). (Bisher ist nichts dariiber bekanntgeworden, ob es auch zu einem
sekunddren Neuroporus anterior kommen kann, welche Moglichkeit iibrigens
SiMoNETTA ablehnt.) Da in den Fillen von medianer Nasenfistel usw. bisher keine
Verbindung mit dem ZNS. und auch keine Zeichen von bestehendem oder geheil-
tem Hirnbruch aufgefunden wurden und auch in SIMONETTAS Beobachtung nur ein
etwas vermehrter Augenabstand vorhanden war, so muf} die SIMONETTAsche An-
nahme als héchstunwahrscheinlich abgelehnt werden. Viel ndgher liegt es m. E.,
einen Invaginationszug mesodermaler Elemente des Prdinasalraumes auf Teile des
Oberflichenepithels mit Einstillpung und Abschniirung letzterer anzunehmen. Hier-
fiir wiirde sich m. E. ein besonders kriftiger, wenig Riickbildungsneigung zeigender
Durazipfel besonders eignen. Dem Mechanismus der Nasenfistel und Dermoidbildung
lage also indirekt eine Hemmungsmif3bildung zugrunde. Hingegen erscheint mir
eine einfache Uberwachsung eines Epidermiskeims bei Ausgleichung der Mulde
in der Area infranasalis mit oder ohne amniogene Beihilfe zur Erklarung aller
klinischen und histologischen Details dieser Fisteln usw. nicht zu geniigen.
Kasuistik: a} Primédre und sekundire Fisteln: N. H. PIERCE, H. STREIT (vgl.
Abb. 62, welche eine aus einem Exstirpationsversuch eines Dermoids hervorgegangene
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sekundire Fistel auf dem Nasenriicken eines achtjahrigen Knaben zeigt), CAPART jun.,
HuNTER ToD, A.A.BOONACKER (drei Fille), E.POLLATSCHEK, BIGLER, WALD-
APFEL, F. R. NAGER (drei primére, eine sekundére Nasenfistel), B. SIMONETTA (drei-
jéhriges Kind mit primdrer Fistel und Herausragen eines Haarbiischels, was gegen
die Auffassung von BIEGLER [vgl. héher oben] spricht), Fr. THoMASEN, R.H.
KENNEDY, E. CHARSCHAK jun., S. GERSCHMANN und C. E. BENJAMINS (zwei Fille).
Ich selbst sah vor etwa 15 Jahren eine typische mediane Nasenfistel bei einem jungen
Médchen (bisher nicht publiziert).

b) Die Dermoidcysten sitzen an derselben Stelle wie die Fisteln, beginnen sich
aber erst allméhlich bemerkbar zu machen und pflegen zur Zeit der Pubertét rasch zu
wachsen. Dermoide wurden u. a. beschrieben von BRAMANN, D. DE CARLI, A. SONNTAG,
W. OxapaA (zwel Fille), BRuzzoNE (zwel Félle), N. RH. BLEGVAD, KRIEBEL, TRAMP-
NAU, O.BEsSeLIN, P.HACQUEBORD (drei Fille), B. S. VERMEULEN (zwei Fille),
R. A. LuvonGgo, L.S.PowrLL und C. E. BENJaMINS (zwei Félle). Besonders er-
wéhnenswert ist der Fall von A. SONNTAG: Bei einem
34jahrigen Manne, welcher erst seit dreiviertel Jahren
einen ,,Wulst‘‘ auf dem Nasenriicken bemerkt hatte,
fehlten beide Nasenbeine und ein Teil des Septums, die
Cyste hatte offenbar die Nasenschleimhaut nicht nur er-
reicht, sondern sogar usuriert, da Patient einmal schoko-
ladebraunen Cysteninhalt spontan ausgeschneuzt hatte,
welcher von derselben Beschaffenheit war wie anldllich
einer spidter vom Arzte vorgenommenen Punktion.

A. SoNNTAG fal3t die Abwesenheit der Nasenbeine nicht

als Druckatrophie auf, sondern als priméres Zuriickbleiben

des Knochenwachstums in der Umgebung der Cyste.

Unter Beriicksichtigung des wahrscheinlichen Zeitpunktes

der urséchlichen Epithelverlagerung und der viel spéteren

Ausbildung der Deckknochen dirfte diese Deutung zu-

treffen. Ebendahin weist auch Fall 1 von W. OKADA, wo

die Dermoidcyste zwischen die knichernen Lamellen der

Lam. perpendicularis keilformig eingedrungen war. Da de 1\ ¢o wediane Nasenfistel mit
norma nur eine einzige, durch enchondrale Verknécherung  nhervorsprossenden Haaren (nach
des beziiglichen Septumabschnitts entstandene Lamelle H. STREIT).
vorhanden ist, so hat man sich diesen auffallenden

Befund offenbar so zu deuten, daf durch den verlagerten Epidermiskeim schon im
Vorknorpelstadium das Mesenchym derart geteilt wurde, daB daraus spiter —
wenigstens an zirkumskripter Stelle — zwei knorpelige und daraus wieder zwei
knécherne Laminae entstanden. — In BLEGVADS Beobachtung lag insofern ein un-
gewohnlicher Typus vor, als die haselnuBgroBe Cyste sich zwischen Septum und die
Nasenfliigelknorpel einschob und dadurch eine Diastase zwischen den Cartil. nasi
laterales entstand. — Ausdehnung und Form der Cyste tritt in TRAMPNAUs Beobachtung
durch Umbrenalfiillung (Réntgenprofilbild) gut hervor. Hier war es zu einer offenbar
sekundiren Offnung in die (rechte) Nasenhohle gekommen, in Fall 2 von VERMEULEN
zu einer sekunddren Offnung rechts am Nasenriicken infolge Inzision ‘einer daselbst
aufgetretenen Schwellung.

Auch teratoide Tumoren und angeborene Geschwiilste (Fibrome usw.) kénnen
gelegentlich am Nasenriicken vorkommen und sind dann eventuell imstande durch
thre Zwischenlagerung eine mediane Nasenfurche zu veranlassen.

Solche Fille beobachteten TRENDELENBURG und A. MACLENNAN: Sieben Monate
altes Kind mit leichter medianer Nasenfurche, starker Septumverdickung und einer
aus normaler Haut bestehenden angeborenen Protuberanz auf der Nase, kombiniert
mit leichter medianer Oberlippenspalte. In der Mitte der Protuberanz sa8 ein schmales
Tuberculum, auf welchem die gewéhnliche Flaumbehaarung vermehrt war (Abb. 63a
und 63b). MACLENNAN nimmt falsche Wachstumsrichtung (disgression) des mittleren
Nasenfortsatzes an, wodurch sich einerseits die Protuberanz, anderseits infolge Ma-
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terialmangels die Oberlippenspalte bildete, welche unter Riicklassung einer schmalen
Kerbe durch das kompensatorische Wachstum beider Oberkieferfortsidtze geschlossen
wurde. M. E. liegt hier mehr als eine Materialverschiebung, nédmlich ein Fibrom oder
ein Teratoid auf dem Grunde der medianen Nasenfurche vor, dessen Einlagerung

wahrscheinlicherweise die Furche erzeugt hatte. Dabei mochte

der Tumor im Sinne der An-

schauungen von VAN BENE-

DEN bzw. SALZER (zit. nach

K. GRUNBERG) aus Amnion-

faltenanteilen hervorgegan-

gen, demnach Geschwulst

und Furche amniogen gewe-

sen sein.— W.OKADA (Fall 3)

beobachtete bei einem neun

Monate alten Médchen einen

aus zwei Teilen bestehenden

Tumor, dessen mit normaler

Haut bedeckter Basalteil zwi-

schen den nach aullen ver-

dringten inneren Augenwin-

Abb. 63a. Angeborene Protu- Abb. 63b. Derselbe Fall wie Abb. 63a

beranz des Nasenriickens mit k,eln in d.er Mitte einen ho:Cke' im Profil (nach A. MACLENNAN).
leichter medianer Nasenfurche ~ rigen linsengroflen spitzen
(nach A. MACLENNAN). Teil trug (histologisch Teratoid aus Geweben der oberen Luft-

wege). Uberdies bestand eine feste membransse Verwachsung

der Nasenspitze und des Sept. mobile mit der Oberlippe. — Ferner gehéren hierher

die Fille von L. ERDMANN (siebenmonatiger Sdugling mit angeborenem, tber der

Nase gelegenen weichen, von gewdhnlicher Haut bedeckten Auswuchs, welcher wie

eine superponierte zweite Nase (,,zweistockige Nase‘‘) aussah; histologisch wahrschein-

lich Rhabdomyom), von G. D’AjuToLo (zwei Fille von

angeborenem Fibrom der Nasenwurzelgegend) und ein

ghnlicher von T. KurRaTA. Das von D. DI VESTEA be-

schriebene sechsjiahrige, sonst véllig gesunde Méadchen

(Abb. 64) erweckte &dhnlich dem Falle von ERDMANN

den Eindruck einer zweiten aufgesetzten Nase. Die auf

dem Nasenriicken sichtbare, zweilappige, scharf abge-

setzte Masse hatte z. T. narbiges Aussehen. Im Bereich

eines medialen Lappenanteiles fand sich eine zeitweise

sezernierende Trénenfistel. Linker Trédnensack medial-

wirts verlagert, Stirnhéhlen fehlten, Kieferhéhlen und

Siebbeinlabyrinth jedoch gut ausgebildet. Innerer

Augenwinkelabstand 4 cm (!). Réntgenologisch fand sich

ein interkalierter tiberzéhliger Knochen in Form eines

»,Triangulum interfrontale‘, dessen seitliche Néhte oben

in die Sutura metopica tbergingen. DI VESTEA lehnt

einen Zusammenhang mit einer noch im Embryonalleben

Abb. 64. Angeborener teratoider e?folgten }.’wiicl.{bildung ‘einer Encephalocele‘oder mit

Tumor der iuBeren Nase unter ©ine€r auf dhnlicher Basis erfolgten Tumorbildung ab,

dem Bilde einer ,superponierten 2zumal sich bei der Untersuchung der knorpelharten

zweiten Nase“. Der Tumor setzt  Masse am Nasenriicken keinerlei nervoses Gewebe,

%?h mittels einer tiefen queren  yyypi00ng guch kein Knorpel fand, sondern nur der-
insattelung vom Nasenriicken ab . . 3 . ..

(nach D. DI VESTEA). moidale Gewebsarten mit Einlagerung nicht unbetrdchi-

licher Mengen wvon quergestreiften Muskelbiindeln. —

Am Nasenriicken bzw. an der Nasenwurzel kommen also, wenn auch selten,
angeborene teratoide Geschwiilste vor, welche teils als heterochthone, teils
als autochthone zu bezeichnen sind (vgl. hierzu auch S.208 u. S. 261£f).

Aus den Ausfiihrungen zu Beginn dieses Abschnittes und aus den einge-
streuten Bemerkungen bei der Kasuistik geht hervor, daB die Atiologie der
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medianen Nasenspalte keine einheitliche und keine in allen Fillen sicher deutbare
ist. Dies gilt auch fir die tibrigen Gesichtsspalten, demnach auch fiir die im fol-
genden zu besprechenden Lateralspalten. Neben duferen mechanischen Momenten
(Amnionfiden, Einlagerung von Teratomen) spielen auch tnnere mechanische
Krifte (Encephalocele, Hydrocephalus int.) eine
Rolle und bewirken dauernde Diastase der dir-
hinen Nasenanlage und durch Gewebsschidigung
der betroffenen Bezirke auch Defekte. Die néch-
sten Ursachen liegen hier also in Amnionanoma-
lien und HirnmiBbildungen (vgl. hierzu Abschn. 1,
S.15ff. und Abschn. ITI, Kap. C., S. 97{f.). Inden
leichten Fillen kommen solche Ursachen wohl
meist nicht in Frage ; die Hemmung der normalen
Ausgleichs- und Umbildungsvorginge (mit und
ohne priméren Materialmangel im Bereich des
mittleren Nasenfortsatzes) kann Folge von exo-
genen toxischen, beispielsweise von uterinen Er-
krankungen ausgehenden Storungen sein mit
konsekutiver lokaler Genodemutation im Gewebe
(vgl. Abschn. I, S.71.; in diesem Zusammenhang
darf auch an die gelungenen Experimente von
HONNICKE erinnert werden!) oder sie kann einer 1 o5 snceborencererbte Verbreiterung
pathologischen Genodemutation in den Gamefen  der gesamten Nase (Kartoffelnase) mit
ihren Ursprung verdanken. In letzterem Falle ist é;‘;‘zut(‘;’alih"‘gf posgonnase. ansieht von
die Basis der Mif3bildung schon im Zeitpunkt STIBBE).
der Zeugung vorhanden gewesen. Vererblichkeit
wurde allerdings bei der reinen medianen Nasenspalte bisher nicht nachgewiesen.
Uber das Vorkommen von medianer Gesichtsspalte an zwei Kindern desselben
Elternpaares wurde zwar von BougoN und DEROCQUE berichtet, doch ist damit
Vererblichkeit nicht bewiesen. Dagegen publizierten C. E. BENsaMINS und F. H.
STIBBE eine wvererbbare Kombination wverschiedener
Mipbildungen der duferen Nase (mit Beziehungen
zur medianen Nasenspalte), weshalb sie hier Platz
finden mdége (Abb. 65 u. 66):

Der 19jahrige, sonst vollig gesunde Mann, zeigte
seit Geburt folgende Difformitéten: 1. Starke Ver-
breiterung des Sept. membranaceum und der Nasenspitze,
welche keinen Knorpel enthielt und eine leicht ondu-
lierte Oberfldche hatte; dadurch iiberméaBiger Abstand
beider Nasenoffnungen voneinander. Dies fassen die
Autoren als Andeutung einer Doggennase auf. Dabei
besteht die Nasenscheidewand in ihren vorderen Par-
tien aus zwei getrennten verkndcherten Bldttern
(Nachweis im Rontgenbild) ; 2. Verbreiterung der ganzen
Nase ,,en forme de ballgn“’ (sogenannte Kartoffelnase Abb. 66. Derselbe Fall wie Abb. 65
nach J. JOSEPH), wobei die laterale Nasenwand aus  pei zuriickgeneigtem Kopf (nach
einer einzigen undifferenzierten (!) Knorpelmasse be-  C.E. BENJAMINS und F. H. STIBBE).
steht; 3. Fehlen der Ossa nasalia und der Proc. nas. oss.
mawxill. ; 4. Fehlen des rechten, Unterentwicklung des linken Sin. frontalis. Das Nasen-
innere war normal und das Nasenprofil hatte trotz des Fehlens der Nasenbeine nicht
gelitten, da das knorpelige Stiitzgeriist der Nase inklusive Cart. quadrangul. septi nicht
nur vorhanden war, sondern auf dem frithembryonalen Zustand der Doppelréhre
(ohne sekundére Modellierung und Zerteilung) verharrte. Da die beschriebene Mif3-
bildung bzw. betréchtliche Verbreiterung des Sept. mobile, der Nasenspitze und des
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Nasenriickens bel einer Anzahl von Familienmitgliedern der letzten zwei Generationen
vorhanden war (Mutter und zwei Schwestern derselben zeigen dieselbe Anomalie,
andere Geschwister der Mutter jedoch nicht; Patient hat einen normalen Bruder
und zwei Schwestern mit derselben Anomalie usw.), so kann hier die Hereditdt als er-
wiesen gelten. Es konnte aber keine genaue Vererbungsregel aufgefunden werden.
Die Bezeichnung des beschriebenen Mi3bildungskomplexes als ,,Hemmungsmif3-
bildung* (seitens der Autoren) kann nur in dem Sinne zugelassen werden, daB die
Entwicklungsphase des Endes des dritten Embryonalmonats festgehalten ist und
weitere Um- und Ausbildungsvorgénge ,,gehemmt‘‘ wurden oder besser gesagt unter-
blieben, nicht aber, daB3 zu dieser Zeit die Stérung eintrat.

2. Die lateralen Gesichtsspalten (Lit. VIII/B 1 u.2).

Unter den hierher zu rechnenden Spaltbildungen kommen fiir die Nase
vornehmlich die seitliche Oberlippen- und Oberlippenkieferspalte, die seitliche
Gaumenspalte und thre Kombinationen in Betracht.

Bei der seitlichen Oberlippenspalte (= Hasenscharte) erstreckt sich die Fissur
im ho6chsten Grade ihrer Ausbildung bis ins Nasenloch. Dabei ist das Nasenloch
in querer Richtung verbreitert, der nach auflen verzogene Nasenfliigel geht nicht
selten unmittelbar in den duBleren Rand der Spalte iiber und die Nasenspitze
erscheint abgeflacht (K. GRUNBERG).

Bei der wvollstindigen Kieferspalte durchsetzt die Fissur den Alveolarbogen
vom freien Rande bis ins Nasenloch hinein und erstreckt sich, nach hinten innen
gegen die Mittellinie konvergierend, durch den vordersten Teil des harten Gaumens
bis in die Gegend des For. incisivum.

Bei der vollstindigen Gaumenspalte ist die Nasenhohle am Boden dicht neben
dem untersten Septum- bzw. Vomerbezirk unverschlossen und dies entweder
ein- oder doppelseitig. ‘

Kombinationen dieser Hawuptformen sind nicht all zu selten. Auf die nasalen
Verdnderungen dabei machte insbesonders GRUNBERG aufmerksam:

An einem Neugeborenen mit linksseitiger Oberlippen-Kiefer-Spalte und bilateraler
Gaumenspalte war die Nase stark deformiert, der linke Nasenfliigel abgeflacht, die
Nasenspitze und das hdutige Septum stark nach rechts verlagert, so daB letzteres in fast
horizontaler Richtung verlief. Zwischenkiefer nach rechts gezogen, gedreht und schief
gestellt, dadurch das Septum stark nach rechts verschoben und derart gedreht, daB
,»die im Bereich ihres hinteren Abschnitts noch ziemlich genau nach unten gerichtete
freie Kante weiter nach vorne immer mehr nach rechts hiniiber** sah. Linke untere
Muschel groBer und tieferstehend, linke Nasenhohle durch buckelformiges Vorspringen
des Septums sehr verengt. Schidelbasis normal. Ahnliches in einem zweiten (seiten-
verkehrten) Fall. GRUNBERG leitet die ,,fuir einseitige Kieferspalten charakteristische
Schrégstellung des Zwischenkiefers und die Prominenz desselben auf der Seite der
Kieferspalte‘ ab vom stérkeren Vorwachsen des Vomer, welchem die seitliche Stiitze
fehlt. Dadurch werde zugleich eine mit der Konvexitét nach der gespaltenen Seite
gerichtete Deviation der Nasenscheidewand bewirkt,! wihrend der Vomer sich bogen-
féormig nach der ungespaltenen Seite wende und aus der vertikalen in eine mehr
horizontale Lage iibergehe. (Vgl. hierzu auch S. 216.)

Das Naseninnere ist bei Cheilognathopalatoschisis bisher m.W. nicht genauer
untersucht worden. M 58 (Musealprdiparat des Innsbrucker path.-anat. Instituts)
bot hierzu Gelegenheit. Es betrifft ein neugeborenes (?) Méiddchen mit linksseitiger
Cheilognathopalatoschisis, Agenesie des Unterkiefers, totaler Wangenspalte beiderseits

1 Nach H. PrcHLER (Lit. X/10) geniigt eine nur teilweise Verwachsung des Zwischen-
kiefers auf einer Seite, um eine konvexe Ausbiegung des Septums nach der gespal-
tenen Seite zu bewirken. Vor kurzem hat V. Vpau auf Grund reichen eigenen
Materiales die GRUNBERGschen Angaben durchaus bestétigt.
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und einem gewissen Grad von Otocephalie.! Mittlere Schidelgrube und Gegend der
Foram. olfact. sehr tief, Hypophysengegend normal.

Gesichtsschidel von wvorne unten (Abb. 67): Flache Mulde mit zahlreichen sym-
metrischen, nach hinten zu konvergierenden Schleimhautfdltchen (Anlage der Rachen-
mandel). Lateral davon beiderseits die Tubenostien. Nach auBlen davon jederseits
eine Velumbhilfte, welche jederseits von der queren Wangenspalte gekreuzt wird.
Letztere fuhrt jederseits zu den frei daliegenden ,,Trommelfellen*“ und zu den Ohr-
muscheln. Die Gehérgénge sind gewissermaflen aufgeschlitzt und stellen frei zutage
liegende Fléchen dar. Das Septum endet kranioventral von der Rachenmandelanlage,
verlduft schriag nach rechts vorne mit freier, kaudalwirts gekehrter Kante und be-
grenzt auf der rechten Seite eine dreieckige Choane, in welcher man die Hinterenden
der rechten unteren und mittleren
Muschel erscheinen sieht, wogegen
links wegen der Kiefer-Gaumen-

Spalte eine Choane fehlt. Rechts
sind Nasenloch und Nasenboden
ausgebildet; da beides links fehlt,
uiberblickt man von unten her die
linke untere und mittlere Muschel
ihrer ganzen Lénge nach. Die bei-
derseits sichtbaren, von dorso-late-
ral nach ventro-medialwérts zie-
henden dicken ,,tonsillenartigen‘
Wiilste sind die zahnkeimefiihren-
den Alveolarfortsdtze der Ober-
kiefer. Auch zwischen deren hin-
teren Polen und den ,,Trommel-
fellen‘‘ findet sich beiderseits eine
Zahnanlage in Form eines klein-
erbsengrof3en Gebildes. Nach au3en
davon grenzt sich die Oberlippe und
Wange jederseits durch eine Furche

(Mundvorhof) ab. Die li_nksseitige Abb. 67. Komplexe Fehlbildung mit linksseitiger fast voll-
. K . . stindiger Cheilognathopalatoschisis und rechtsseitiger partieller
}O)be.rl@p pen .waer Spa lte. 1st ulgehr Cheiloschisis, bilateraler Wangenspalte, Agenesie des Unter-
reit, es findet sich ein mulden-  giefers usw. (Musealpriparat des Innsbrucker pathologisch-

férmiger Defekt, der ziemlich weit anatomischen Institutes).
nach auBen reicht. AwupfBere Nase
sehr flach, Augen ziemlich weit voneinander abstehend. — Sonstige Anomalien: Aorta

thoracica dextroposita. A. subclav. sin. geht als letzter Ast des rechtsldufigen Aorten-
bogens ab und kreuzt jenseits der Speiseréhre zur linken Seite. Gemeinsam mit der
A. subcl. sin. geht der Duct. Botalli ab. Vena cava inf. lduft als Vena azygos getrennt
von den Lebervenen zur Vena cava sup. Die Lebervenen miinden direkt in den
rechten Herzvorhof, wo sonst die Vena cava inf. einmundet. Vena hemiazygos an-
scheinend sehr klein, abprépariert. — Oesophagus und Trachea normal.

Zur histologischen Untersuchung der Nase und des Nasenrachenrawms wurde mittels
zweier paralleler Parasagittalschnitte dicht neben den Lam. papyraceae sowie

1 Herr Prof. G. B. GRUBER demonstrierte diese MiBbildung zusammen mit einer
Reihe anderer in der Sitzung der Wissenschaftlichen Arzte-Gesellschaft in Innsbruck
am 14. Jdnner 1927 (W.kl. W. 1927, Nr. 11) unter der Bezeichnung: ,,Agnathie
mit Makrostoma, seitlicher typischer Mundspalte, Mangel des Zwischenkiefers und des
Gaumens, Oberlippen-Nasen-Spalte links, Anomalie der Aorta und der Vena cava
inferior. Mikroskopische Untersuchung lie8 jede Spur des Unterkieferanteils ver-
missen‘. Dasselbe Objekt wurde auch von KARL FRIEDRICH FRICKE, einem Schiiler
G. B. GRUBERSs, in dessen Mitteilung ,,Uber die angeborene quere Wangenspalte®,
B. An. Phys. etc. O., Bd. 30, S. 282ff., 1932, als Fall 2 makroskopisch beschrieben
und abgebildet. Ich selbst gab davon eine kurze Beschreibung in anderem Zusam-
menhang (Act. O.-L., Bd. 19, S. 1, 1933). )
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mittels eines Frontalschnittes hinter der Sella turcica ein prismatisches Gewebestiick

gewonnen, an dessen ventraler Fliche die duere Nase mit dem geschlossenen rechten

und dem mit der Mundhohle kommunizierenden linken Nasenloch sichtbar ist. Dieser

Gewebsblock wurde in Frontalschnitte zerlegt. Ferner wurde das Mund-Wangen-,

bzw. das ,,Trommelfell*‘-Ohrmuschel-Gebiet jederseits horizontal geschnitten. — Fér-

bungen mit Hématoxylin-Eosin, nach v. GIESON und mittels der WEIGERTschen
Markscheidenfarbungsmethode.

Frontalschnittserie durch die Nase: Schnitt 25: Tiefe Oberlippenspalte links. Linke

Nasenlichtung wesentlich enger als die rechte, Auskleidung mit mehrzeiligem Zylinder-

epithel, Septumknorpel nasenriickenwiirts

tief gegabelt, innerhalb der Furche ist

spongitser Knochen (Nasenbein) eingela-

gert, dessen seitliche, kaudalwirts gerichtete

Flugel das gegabelte Septumende lateral-

wirts umgreifen. Kaudal 1duft der Septum-

knorpel — wie schon von Beginn der Serie

nachweisbar — in zwei anndhernd frontal

gerichtete lange Arme aus, welche bis zum

lateralsten Punkt der Nasenvorhife reichen. —

Schnitt 50: Linksseitige Oberlippenspalte

im Begriffe sich zu schlieBen. Seitenwand-

knorpel in kontinuierlicher Verbindung mit

dem Septum. In der Medianebene der Ober-

lippe findet sich ein sagittaler Gewebestreif,

welcher ein in straffes Bindegewebe einge-

schlossenes, sagittal ziehendes Blutgefal3

mit feinem Begleitnerv enthélt. Dicht da-

neben tritt auf der rechten Seite ein an-

ndhernd sagittal gestellter schmaler Knor-

pelstab auf. — Schnitt 75 (Abb. 68): Neben

dem sagittal verlaufenden diinnen Gefaf3 im

medianen Oberlippengebiet liegt rechts und

links je ein ebenfalls sagittal ziehender Nerv

(Endast des N. nasopalatinus Scarpae?).

Rechts ist aus dem obenerwidhnten Knorpel-

Abb. 68. Frontalschnitt durch die Nasen-Ober- stab . ein etwa halbquisfb’rmiges mdchtiges

lipponpartie des in Abb. 67 dargestellten Objektes. ~YPisches Knorpelgebilde geworden, wel-

Beziiglich Details vgl. den Text. ches aus mehreren Teilstiicken besteht,

seine Konkavitéit latero-kaudalwirts kehrt

und dabei eine tiefe, von geschichtetem verhornten Pflasterepithel bekleidete Einbuchtung

der rechten Oberlippenhdilfte gewissermafen diberwilbt (partielle Oberlippenspalte). An

der linken Oberlippenhélfte erinnert nur eine leichte Einkerbung am Rande noch an

die Spalte. Nasenscheidewand sehr betrdchtlich im oberen und mittleren Anteil nach

rechts devitert, wobei an der Grenze des mittleren gegen das untere Drittel geradezu ein

knieférmiger Vorsprung vorhanden ist. Dadurch wesentliche Erweiterung der Lichtung

der linken bislang engeren Nasenseite. Die zwei vom kaudalen Septumende abgehenden

horizontal ziehenden Knorpelplatten reichen lateral bis zu einem der Apertura piri-

formis angehérenden spongiosen Knochenbezirk und grenzen so die Nasenregion von

der Lippenregion beiderseits scharf ab. — Schnitt 100: Innerhalb der linken Oberlippe

st ein klevner Knorpelherd aufgetreten. — Schnitt 125: Rechis: Einbuchtung der Ober-

lippe groBtenteils ausgeglichen, die in die Lippensubstanz eingelagerten atypischen

Knorpel immer noch reichlich vorhanden, aber von anderer Gestaltung. Links: Nasen-

boden steht deutlich héher als rechts. Zwischen der leicht eingebuchteten Lippenober-

fliche und dem Nasenboden liegt ein hufeisenférmiger Knorpel, daneben ein zweiter klei-

nerer klumpiger; medial davon beginnt die mit verhorntem Pflasterepithel bekleidete

Gaumenspalte. Am kaudalen Rande der knichernen Apert. pirif. findet sich beiderseits

seitlich eine sagittal stehende Knorpelspange angesetzt, welche offenbar das unterste Ende

der Cart. lat. darstellt. In beiden Orbitae ist die Trochlea deutlich nachweisbar. —
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Es ist also links vorerst eine bis ins Nasenloch reichende Oberlippenspalte vor-
handen, welche sich dann schlie3t, es folgt eine solide Gewebsbriicke, hierauf beginnt
die Kiefer-Gaumen-Spalte; rechis findet sich nur eine unwvollstindige Lippenspalte. —

Schnitt 150: Gaumenspalte links: rechts ist noch etwas atypischer Knorpel
zu sehen, welcher nunmehr in den Gaumen eingelagert ist. — Schnitt 175: Die hoher-
gradige Septumdeviation gliedert sich formal-anatomisch so, daB einesteils die
kaudale Septumhilfte stark nach rechts abgewichen ist und daB sich andernteils
an diese der Gaumen anschlieft, welcher dieselbe Richtung fortsetzt, welche
die kaudale Septumhilfte eingeschlagen hat. Die beiden Anteile (Septum- und
Gaumenabschnitt) der ,,Septumdevia-
tion‘‘ kénnen am Epithelwechsel der
medialen Fldche genau auseinander-
gehalten werden. Obwohl der rechte
Proc. palat. hypoplastisch ist, hat er
aber itmmerhin — wenigstens vorne —
zur Verbindung mit dem Septum aus-
gereicht. Letzteres wurde nun teils durch
vermehrte Zugwirkung der hypoplasti-
schen rechten Gawmenhdlfte, teils dank
des fehlenden Widerparts der linken
Seite (Gaumenspalte!) nach rechts hin
verzogen! Am kaudalen Ende des
eigentlichen Septums ist eine an-
néhernd horizontal gerichtete Knor-
pelplatte zu sehen, kaudal davon ein
Rest der in den Schnitten 75 ff. be-
schriebenen groflen atypischen, z. T.
hufeisenférmig gestalteten Knorpel-
koérper. — Duct. nasolacrimalis beider-
seits wihrend seines Verlaufes im
knéchernen Kanal nachweisbar. —

Schnitt 250: Die mittleren und unteren
Muscheln sind beiderseits gleichméBig
gut ausgebildet, die unteren Muscheln
aber seit ihrem ersten Auftreten relativ
sehr klein, mit schmdchtigem Knorpel-
gertist (noch ohne Knochen!), demnach

betrdchilich vsch. i
errachene hypoPlaSthh Schnitte 275, Abb. 69. Frontalschnitt durch die Nasen-Gaumen-Ober-

300: Abfiihrende Tréinenwege ganz yjetipartie desselben Objektes wie Abb. 6. Bezilglich
nahe an die Meat. nasi infer. heran- Details vgl. den Text.

getreten. In der Region der Lam.

cribrosa beiderseits mehrere quer und ldngs getroffene Nervenfaserbiindel, sémtliche
marklos (Olfactorius); in der Riechschleimhaut zahlreiche BowMaNsche Driisen.
Einzelne Olfactoriusbiindel im Durchtreten durch die Sieblécher begriffen. Rechts
langgestreckte Kieferhohle, links neben der Oberkieferhshle noch zwei Siebbeinzellen.
— Schnitt 350: In der Region der Lam. cribrosa ist auBerhalb der Nasenhéhle
beiderseits je eine, am Schnitt kreisrund aussehende, von welligem Bindegewebe ein-
gescheidete Anhdufung von Olfactoriusbiindeln vorhanden, von welchen einzelne von
der Nase her einstrahlen. Diese Anhdufungen von teils quer und schrig, teils léings
getroffenen Olfactoriusbiindeln machen den Eindruck von Neurinomen und nehmen
zueinander eine streng symmetrische Lagerung ein. Sie enthalten keine Ganglien-
zellen und lassen keine hirnwirts gerichteten Olfactoriusbiindel erkennen. — Die
medialsten Zahnkeime in beiden Oberkiefern charakterisieren sich als Eckzéhne. —
Schnitt 375: In dem die kaudalen Septumpartien mit dem Alveolarfortsatz schrige
verbindenden schmalen Gaumen sind einige Knorpelplédttchen eingelassen, anscheinend
Reste der in den ersten Schnitten beschriebenen, zu den Basalknorpeln der Nasen-
kapsel gehorigen Knorpel. — Schnitt 400: Septum im kaudalen Abschnitt stumpf-
winkelig nach rechts abgeknickt, im kranialen jedoch vertikal und annéhernd median
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stehend. Die mittleren und unteren Muscheln sind annéhernd beiderseits gleich gut
entwickelt. Bulla ethmoid. beiderseits angedeutet. — Schnitt 425 (Abb. 69): Ahnlich
wie Schnitt 400, daneben Auftreten beider oberen Nasenmuscheln. Rechts zwei, links
vier Siebbeinzellen. Olfactoriusfasern kénnen iiber lingere Strecken hin bis dicht
unterhalb des Septumepithels verfolgt werden. Die in Schnitt 350 beschriebenen
neurinoméhnlichen Anhéufungen von Olfactoriusbiindeln haben sich beiderseits stark
verkleinert. — Schnitt 475: Auftreten des Vomerknochens (Y-Figur). Die Verbindung
des in der kaudalen Hélfte immer noch sehr stark nach rechts abgeknickten Septums
mit dem Gaumen ist nunmehr aufgehoben, so daBl nunmehr eine Spalte zwischen
Septum und rechter Gaumen-Alveolar- Partie resultiert. — Schnitt 500: Die Olfactorius-
biindel im extranasalen Gebiet der Lam. cribrosa sind vorwiegend quergetroffen
und stellen mehr lockere Verbande dar. — Schnitt 509: Einzelne cerebralwirts-
ziehende Olfactoriusbiindel nachweisbar, namentlich sieht man innerhalb des Dura-
gewebes links seitlich von der verkndcherten Crista galli ein groBeres schrig getroffenes
Biindel und jederseits je ein quergetroffenes im Duragewebe neben der Spitze der
Crista galli. — Schnitt 550: Die Vomerausbildung im kaudalsten, freistehenden
Septumabschnitt stellt sich folgendermaBen dar: Die beiden lateralen und der mediane
Knochenkern sind noch nicht miteinander verschmolzen und liegen — abweichend
von der Norm — asymmetrisch zueinander, indem sie etwas auf die linke konvexe
Seite verschoben sind. — Auf eine detaillierte Befundangabe des Epipharynz und
der beiden Wangen-Ohr-Gegenden inklusive Bebilderung wird hier verzichtet und das
Ergebnis in der Zusammenfassung gebracht.

Zusammenfassung: Die Fehlbildung betrifft hauptsichlich den ersten Kiemenbogen
und seine allerndchste Umgebung. Besonders betroffen sind die Unterkieferfortsitze
(fast komplette Agenesie des Unterkiefers) und der linke Gaumenfortsatz sowie derjenige
Teil des kaudalen Endes des mittleren Nasenfortsatzes, welcher fiir die Bildung des
Philtrum und des Zwischenkiefergaumens bestimmt ist. Durch die mangelnde Ver-
wachsung der Reste der Unterkieferfortséitze mit den Oberkieferfortsiitzen resultierte
eine beiderseitige typische quere Wangenspalte (Makrostoma), welche jederseits zu der
frei daliegenden Gehérgangs-Mittelohr-Gegend und nach den Ohrmuscheln zu fihrt
(leichter Grad von Otocephalie). Infolge der beschriebenen Defekte kam es zur Aus-
bildung einer Einbuchtung der rechten Oberlippe (Rest einer inkompletten Oberlippen-
Kiefer-Spalte), zu einer fast vollstindigen linksseitigen Oberlippen-Kiefer-Spalte sowie
zu fehlendem Verschluf des sekunddiren Gaumens links und zu partieller Gaumenspalte
rechts. Epipharynx im allgemeinen gut ausgebildet, linke Tube in ihrem Knorpel-
Muskel-Apparat unterentwickelt. Die typischen Gebilde des Mittelohrs beiderseits
nachweisbar, die Gehdérknichelchen allerdings stark modifiziert, ebenso die dufBere Ohr-
offnung. Nur links ist eine Andeutung eines Trommelfells vorhanden. — Was die
Anomalien im Nasenbereich betrifft, so waren solche hauptsichlich am Zwischen-
kiefer, am untersten Septumabschnitt und an den unteren Nasenmuscheln aus-
gesprochen. Letztere sind als Abkémmlinge der z.T. defekten Oberkieferfortsitze
deutlich hypoplastisch, der Zwischenkiefer fehlt und auch die untersten Septum-
partien dorso-kranial vom Zwischenkiefergaumen erscheinen etwas hypoplastisch.
Obwohl der Zwischenkiefergaumen praktisch fehlte, war es dennoch rechts und in
einem sehr kleinen briickenartigen Gebiete auch links zur Ausbildung eines Gaumens
gekommen. Die hochgradige Defektuositdt des linken Gaumenfortsatzes fiihrte
weiter riickwérts zur ,,Spaltung® des sekunddren Gaumens, wogegen die gering-
gradigere Defektuositét des rechten Gaumenfortsatzes eine Abknickung des Septums
nach rechts veranlafte und zur Ausbildung eines Gaumens auf der rechten Seite
eben noch ausreichte. Wichtig ist die Feststellung, daf der Gaumen nirgends Knochen
enthdlt.

Besonderes Interesse verdienen die festgestellten verschiedenen Knorpelanomalien
anschlieffend an den wuntersten Septumbezirk und im Oberlippengaumenbereich. Es
handelt sich erstens um jene héher oben beschriebenen horizontal verlaufenden Knorpel-
platten, welche mit dem kaudalsten Ende des Septumknorpels in kontinuierlicher
Verbindung stehen und sich in ventralen Schnitten erst mit den Nasenfliigel-, dann
mit den Seitenwandknorpeln der Nase vereinigen, in weiter dorsal gelegenen Schnitten
aber diese Verbindungen 16sen und sich immer mehr und mehr verkleinern. Eine



Die lateralen Gesichtsspalten. 127

Identifizierung dieser Knorpelplatten mit den Crura medialia der Nasenfliigelknorpel
ist nicht einmal in den ventralsten Schnitten méglich, da die Crura med. ja niemals
lateral bis zu den Nasenfliigelenden reichen. Fiir die Hauptmasse dieser Knorpelplatten
muf man eine besonders méchtige Ausbildung der Basalknorpel der Nasenkapsel verant-
wortlich machen, wie sie sonst in dieser Ausdehnung weder am frithembryonalen Objekt,
noch gar am geburtsreifen vorzukommen pflegt. Wahrscheinlich gehéren die gesehenen
Knorpelplatten zu den Cart. paraseptales sive basales. Nach K. PETER (Lit.IX/b, 8. 77
u. 79) sind die manchmal noch am Erwachsenen in verkiimmertem Zustand erhaltenen
Paraseptalknorpel vielleicht als Reste einer Lam. transversal. ant. aufzufassen,
welche bei manchen Sidugern vorne Septum und Seitenplatten verbindet. Hier
liegt also dibermdfige Basalknorpelbildung und mangelhafte Riickbildung (Hemmungs-
miBbildung) vor, wobei ein tiershnlicher Zustand (Theromorphismus) aufscheint.
Zweitens fanden sich ventral von den Paraseptalknorpeln im Oberlippen-Kiefer-Bereich
abnorme Knorpeleinlagerungen von z. T. besonderer Mdchtigkeit, meist bogenformig
die partielle Lippen-Kiefer-Spalte iiberwilbend (Abb. 68). Da histologische Unter-
suchungen #hnlicher Fille bisher mangeln, so ist der Befund atypischer Knorpelein-
lagerung in das Lippen-Gaumen-Gebiet bei Cheilognathopalatoschisis als derzeit einzig
dastehend zu betrachten und einstweilen nicht zu entscheiden, ob es sich um einen
Ausnahmefall handelt oder nicht.! Die Ausbildung der inneren Nase und ihrer
Gebilde (Siebbeinmuscheln, Schleimhaut, Nebenhoéhlen) war dem Alter der Fehl-
bildung entsprechend annéhernd normal weit fortgeschritten. Namentlich war auch
die Riechzone mit BowMANschen Drusen und Olfactoriusbiindeln reichlich versehen,
ferner konnten mit Sicherheit Sieblécher und gréBere Anh#ufungen von Olfactorius-
bindeln cerebralwéirts vom knorpeligen Nasendach nachgewiesen werden. Diese
Olfactoriusbiindel zeigten z.T. Agglomeration zu neurinomartigen, symmetrisch zur
Medianebene liegenden Gebilden. Einzelne feinere Olfactoriuszweige wurden noch
weiter cerebralwirts angetroffen, im Schnitt jedoch keine komplette Durchbohrung
der Dura aufgefunden (vgl. hierzu Schnitt 509), was wohl nur eine Zufélligkeit dar-
stellt, da ja Foramina olfact. (siehe makroskopische Beschreibung) gesehen wurden.
Obwohl uber die Hirnverhdltnisse dieser Fehlbildung nichts bekannt ist, darf wohl
angenommen werden, dal schwerere Stérungen fehlten. Anderseits konnte sehr wohl
trotz guter Ausbildung von Riechfdden und Siebplatte Mangel der priméren Riech-
hirnzentren (Riechlappen) vorhanden gewesen sein, wie wir dies aus Befunden von
Féllen her wissen, welche zur Gruppe h der KuNDRATschen Arhinencephalie gehéren
(vgl. 8. 78). Doch wire dies wohl dem seinerzeitigen Obduzenten nicht entgangen.

Entstehungszeit: Wegen der normalen Ausbildung der Augen und der von der
Augennasenrinne abzuleitenden Trénenwege mufite die fehlbildende Ursache erst
zu einer Zeit eingesetzt haben, als diese Organe ihre erste embryonale Ausbildungshshe
gewissermaflen schon iberschritten hatten. Wegen des Vorhandenseins von Fila olfact.
konnte die Stérung etwa in einem Stadium eingesetzt haben, welches einer GL. von
ca. 14,5 mm entspricht, anderseits aber nicht spéter als in jenem Stadium, wann die
Oberkieferfortsitze mit den Nasenfortsdtzen in Berithrung treten, die Gaumenfort-
sétze bereits angedeutet sind und das Hammer-Ambos-Gelenk in Ausbildung begriffen
ist (etwa GL. von 17 mm). Da die Ausbildung des Herzens sowie der art.,und vensen
GefaBsysteme in diesen Phasen schon weitgehend gediehen ist, so ist die Auffindung
relativ geringfugiger Anomalien im Bereiche dieser Geféflsysteme hiermit in gutem
Einklang.? Die Stoérung — wahrscheinlich handelte es sich wm eine exogene Noxe chemisch-

1 Eine genauere Schilderung der Knorpelanomalien (inklusive Abbildungen) findet
der Leser in M. O. 1937 (Nov.-Heft). Daselbst bin ich auch auf die mutmafliche
Genese néher eingegangen.

2 In der nach der Niederschrift des Obigen publizierten ausfithrlichen und mit
zahlreichen Abbildungen belegten Arbeit von V.VEAU und G. POLITZER, welche
sich mit der Entstehung des primé#ren Gaumens und insbesondere mit der formalen
Genese der verschiedenen Formen der Lippenkieferspalte beschiftigt, gelangen die
Autoren unter Zugrundelegung der histologischen Untersuchungsergebnisse an drei etwa
gleichaltrigen Embryonen mit verschiedenen Graden von Cheilognathoschisis — davon
gehoren die Embryonen von 21 und 23 mm G. L. der F. HOCHSTETTERschen Sammlung
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toxischer Natur — dirfte also zur Zeit der erwéhnten Phasen eingesetzt und gleich-
und einzeitig sowie wahrscheinlich ziemlich kurzdauernd auf den ganzen Organismus
eingewirkt haben, wobei namentlich diejenigen Organ- und Gewebsbezirke zu Schaden
(dauernder Ausfall, Hypoplasien und Modifikationen) kamen, welche eben im Zustand
der An- und Ausbildung und damit in lebhaftem Stoffwechsel begriffen waren.

Zur Frage der Septum- und Vomerdeviation geht aus dem Vergleich der oben-
erwihnten Fille von K. GRUNBERG mit dem eben geschilderten Falle, in welchem
eine Abknickung des Septums und eine Abweichung des Vomers nach der ungespal-
tenen Gaumenseite vorlag, hervor,da8 es diesbeziiglich anscheinend keine allgemein
giiltige Regel bei diesen Spalten gibt.! Diese Deviationen sind offenbar einerseits
von Faktoren abhéngig, welche in den deviierten Organen selbst liegen, anderseits
von mechanischen Momenten, wie diverse Zugwirkungen oder die Nichtver-
einigung der Gesichtsfortsitze bzw. der Gaumenfortséitze. So war in meinem
eben geschilderten Falle die pathologische Kiirze des mit dem Septum vereinigten
sekundidren Gaumens imstande eine Septum-Vomer-Deviation nach der unge-
spaltenen Seite zu erzeugen, wogegen die Verbiegung nach der total gespaltenen
Seite in den GrRUNBERGschen Beobachtungen wohl deshalb zustande kam, weil
der Zwischenkiefer auf der Lippen-Kiefer-Spaltenseite infolge des daselbst
fehlenden Gegendrucks eben nach diesem Spalt zu abweichen und sich nach
demselben hin drehen konnte und dadurch Septum und Vomer gleichfalls nach
dieser Seite hin abzuweichen veranlaBte. Ahnliches war in einer kiirzlich von mir
gemachten, bisher nicht verdffentlichen klinischen Beobachtung der Fall, obgleich
nur eine partielle Lippen-Kieferspalte vorlag:

Bei einem mit linksseitiger Hasenscharte und bilateraler Spalte des sekunddren
Gawmens geborenen, nunmehr 21jahrigen Patientin (J.B.) wurde erstere im Alter
von einem halben Jahr operativ geschlossen. Die Zwischenkieferregion ist bis auf
eine Andeutung einer linksseitigen Kieferspalte intakt., Septum basal verdickt, be-
tréichtlich nach links deviiert mit einer nach links ausladenden, dorsalwiéirts ansteigenden
Leiste. Wie die Betrachtung von der Mundhéhle her ergibt, fehlte hier (im Gegensatz
zu den GRUNBERGschen Beobachtungen) der hintere Septumbezirk (= Vomer) génz-
lich.

Partielle Defektuositit der aus dem mittleren Nasenfortsatz hervorgehenden
Gebilde war auBer bei meinen eigenen Fillen (einmal im Zwischenkieferbereich,
einmal entsprechend dem Vomer) auch im Falle von A. BErG vorhanden:

Ein zweijdhriger Knabe, dessen Bruder mit bilateraler totaler Cheilognathopalato-
schisis geboren wurde, hatte seit Geburt eine linksseitige komplette Lippen-Kiefer-

an und der 22mm lange liegt der H. MAURERschen Publikation zugrunde — zur
Feststellung, daf3 die aus der Dehiszenz (oder Ruptur) der urspriinglichen Epithel-
mauer (im Bereiche der Nasengaumenrinne) sich ergebende Spalte ldngstens un-
mittelbar nach der Phase von 20 mm G. L. eingetreten sein miisse, moglicherweise
aber auch bis zur Phase von 12mm G. L. zuriickreichen kénne.

1 In dem von V.VEAU und G. PoLITZER untersuchten 23 mm langen F.HocH-
STETTERschen Embryo mit bilateraler, aber nur einseitig komplett ausgebildeter
Cheilognathopalatoschisis war das untere Septumende nach der unvollsténdig ge-
spaltenen Seite deviiert. Durchaus Vergleichbares fand sich bei der einseitigen
Lippenkieferspalte des Keimlings H. MAURERs. An einem eine wesentlich spétere
Ausbildungsphase reprisentierenden Embryo (165 mm G.L.) von V. VEAU und
G. PoriTzER (L. c. Fig. 47) erkennt man neben gleichseitiger Deviation des kaudalen
Endes des knorpeligen Septums die fast horizontale Verlagerung der Cart. Jacobsonii
und des Vomers bei Schrigstand des Zwischenkieferknochens. Auch an zahl-
reichen anderen Priparaten V. VEAUs ist die nach der gespaltenen Seite hin ge-
richtete Septumknorpeldeviation gut zu erkennen (Horizontalschnitte!).
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Gaumen-Spalte mit Fehlen der linken Zwischenkieferhéilfte, des Philtrums und des
Septumknorpels im vorderen unteren Anteil der Nasenscheidewand.

Im Gegensatz dazu sind bei den in Rede stehenden Spaltbildungen auch zahl-
reiche Fdlle bekannt, in welchen sdmtliche Gebilde des mittleren Nasenfortsatzes
intakt sind. Dies ist nicht so selten bei den doppelseitigen totalen Lippen-Kiefer-
Gaumen-Spalten der Fall. Zumeist prominiert dann der Philtrum-Zwischenkiefer-
Anteil stirker und ist gewissermalen aus seiner normalen Position ventralwirts
verlagert.! Dies zeigt Beobachtung 3 von K. GRUNBERG (1. c. S. 138 mit Abbil-
dungen). Nasenfliigel dabei abgeflacht und verbreitert, segelartig die beiden
durchgehenden Spalten iiberbriickend, Septum gerade, Nasenhohlen symmetrisch.

Einen #hnlichen (bisher nicht veréffentlichten) Fall hatte ich 1928 Gelegenheit
zu beobachten (Abb. 70): Bilaterale Oberlippen-Kiefer-Spalte mit biirzelférmigem
Vortreten des Oberlippen-Zwischenkiefer-Gaumen-An-
teils des mittleren Nasenfortsatzes und bilateraler
sekundédrer Gaumenspalte bei sechs Wochen altem
mannlichen Sdugling. Im medianen, tiber 1 cm breiten
Oberlippenspalt hiéngt vom Nasenseptum her ein in
allen drei Dimensionen ca. 1 cm groBer Gewebsbiirzel
herunter, welcher die Oberlippenspalte iiberragt. Nasen-
fliigel zur Seite gedridngt, den Nasenl6chern fehlt die
untere Umrandung.

Bei doppelseitigen Lippen-Kiefer-Gaumen-Spal-
ten kommen zwar hiufig Septum- und Vomerdevia-
ttonen vor (V. VEAU, O. HirscH, Lit. X/10), sie kon-
nen aber auch vollstindig fehlen (vgl. obige Féalle).  Abb. 70. Bilaterale Oberlippen-Kie-
Beziiglich Erklirung dieser Erscheinung siehe auch 2";&1‘;‘,‘;‘532&3,;2;{,;3;‘;53;25:;“
S. 216. kiefer-Gaumenbezirkes des mittleren

Beziiglich der formalen Entstehung der Lippen- Nase“f‘msatzeswézi)ge“e Beobach-
Kiefer-Spalte wird gewohnlich auf die unterbliebene ‘
Vereinigung des mittleren Nasenfortsatzes mit dem Oberkiefer- und seitlichen
Nasenfortsatz hingewiesen. KEine Spalte zwischen diesen drei Gesichtsfort-
sitzen ist aber in keinem Stadium der Entwicklung vorhanden. Das Ver-
stdndnis dafiir, wie dann doch eine durchgehende Spalte zwischen den aus
ihnen hervorgehenden Organen resultiert, ist m. E. auf dieser Basis nicht zu
gewinnen. Demgegeniiber haben FrEiscEMANN und PomrLMANN der Meinung
Ausdruck gegeben, dafl die Epithelmauer, welche den Riechsack in friithen
Stadien mit dem Epithel der Korperoberfliche verbindet, nicht vom Mesoderm
wie de norma durchbrochen wird und daB es durch Auseinanderweichen der
Epithelien zur Ausbildung der Spalte komme. Dieser Erklarungsversuch wurde
von K. PETER zwar als moglich zugegeben, dann aber doch abgelehnt, da er
angeblich ,,an Stelle der einfachen formalen Genese komplizierte pathologische
Vorgénge setzt, die kausal nicht zu erkliren sind““. Diese Begriindung scheint
mir aber selbst erst eines Beweises zu bediirfen. Bei den Sauropsiden bleibt der
Riechsack ventral immer offen, so daB eine tiefe Spalte von der Vorderfliche des
Gesichts in die Mundhohle fiihrt. Diese Spalte wird erst sekundir durch An-
néherung und Verwachsung der drei Gesichtsfortsitze in der Mitte der Fissur iiber-
briickt, wodurch die urspriinglich einheitliche Offnung des Riechorgans in eine vor-
dere (Apert. ext.) und in eine hintere (die primitive Choane) zerlegt wird (K. PETER,
l.c. 8. 10). Das Unterbleiben der mesodermalen Durchwachsung der Epithelmauer
zwischen den Gesichtsfortsitzen des Menschen und die folgende Dehiszenz der-
selben fiithrt nun offenbar zu einem &hnlichen Resultat wie sich die urspriingliche

1 Vgl. FuBnote auf S. 217.
Stupka, NasenmiBbildungen. 9
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Phase bei den Sauropsiden darstellt. Sollte von vornherein bei menschlichen Fehl-
bildungen der Weg der Sauropsidenentwicklung (also Nasen-Gaumen-Spalte statt
Nasen-Gaumen- Rinne) eingeschlagen werden, so kénnte darin ein atavistischer
Riickschlag erblickt werden, also eine Hemmung der normalen, fiir den Menschen
erreichten Entwicklung unter Hervorkommen einer phylogenetisch iiberwundenen
Form. Letztere Moglichkeit hat W. KLEsTADT fiir die Genese der Gesichtsspalten-
cysten mit herangezogen. Eine solche Annahme scheint indes nicht nétig zu sein,
findet iibrigens auch keine Stiitze an den Befunden, welche kiirzlich V. Veavu
und G. PoriTzer an 21—23 mm langen, mit Cheilognathoschisis behafteten
menschlichen Embryonen erheben konnten. Auf Grund histologischer Details
und des neuerlichen Studiums der Genese des priméiren Gaumens mit Hilfe
eines ungewohnlich reichen Embryonenmateriales stellen sich diese Autoren
durchaus auf den seinerzeit von A. FLEISCHMANN eingenommenen Standpunkt.
Obgleich VEAU und Poritzer auch die Moglichkeit eines abnorm gro8en
Widerstandes der Epithelmauer gegeniiber der mesodermalen Durchwachsung
ins Kalkiil ziehen, entscheiden sie sich doch auf Grund der Hypoplasie des
primidren Gaumens und des mittleren Nasenfortsatzes (partielle priméire
Atrophie ?) fiir eine Verminderung der dynamischen Krifte der durch die Epithel-
mauer getrennten Mesodermpartien. Die Epithelmauer wird schlieflich durch das
stark nach vorne gerichtete Gesichtswachstum zerrissen. Im Gegensatz dazu
halt H. MAURFR an der hoher oben erwihnten ,klassischen Hypothese fest.
Die Atiologie (kausale Genese) dieser Spalten ist anscheinend durchaus keine ein.-
heitliche (vgl. héher oben S.120f£.). In einem betridchtlichen Prozentsatz der Fille
von Hasenscharte und Gaumenspalten wurde Erblichkeit, i. e. primdre pathologische
Keimesvariation, nachgewiesen (Haymanw, H. Ticry, A. D. Davis, J. St. Davrs,
W. BIRKENFELD, SANDERS, F.CurtivUs). Bei Untersuchung eineiiger Zwillinge
zeigte sich, daBl die Spalten in fast genau gleicher Form stets kontralateral, also
spiegelbildlich gleich auftreten, was mit der gleichfalls spiegelbildlich gleichen An-
ordnung anderer Fehlbildungen bei eineiigen Zwillingen durchaus iibereinstimmt.
Daneben gibt es aber sicherlich auch Fiélle, welche duferen ungiinstigen Einfliissen,
welche wihrend der Entwicklung auf einen urspriinglich normalen Keim ein-
wirken, ihre Entstehung verdanken (Amnionanomalien, Druck der Herzwolbung
auf die Nasengaumenregion, fetale Entziindungen, chemische Einfliisse, siehe
auch die Experimente von HONNICKE). Ein wichtiges Unterscheidungsmerkmal, ob
Spaltbildungen (im Bereich der normalen Furchen und Rinnen des embryonalen
Gesichtsreliefs) auf primdren, erblichen und vererbbaren Keimesanomalien beruhen
oder durch Einwirkung duflerer Noxen auf normale Keime entstanden sind, scheint
m. E. darin zu liegen, daB bei ersteren nur die Spalten, jedoch keine oder keine
nennenswerten Defekte an den die Spalten begrenzenden Gewebspartien vorhanden
sind, wogegen bei den letzteren meben den Spalten mit oft sehr betrichtlichen
Defektuosititen der begrenzenden Gesichisfortsdtze gerechnet werden muB.

Unter die lateralen Gesichtsspalten wird ferner die schrdge Gesichisspalie
(Lit. VITI/B 2) subsumiert. Die seit PoLYET als typische Fehlbildungsform
bezeichnete schrige Gesichtsspalte kommt im Sinne von MoRIAN? in drei verschie-

1 Diese spiegelbildliche Gleichheit unterstitzt nach W. BIRKENFELD (b) ,,die
heutige Auffassung von der Entstehung der eineiigen Zwillinge, nach welcher
sich im Blastulastadium durch doppelte Gastrulation die beiden Zwillinge bilden*,
indem eine Teilung in der Léngsachse des Keimes erfolgt.

2 R. Mori1aN, A.kl. Ch. 35, 245ff, 1887, berichtete tiber 36 einschliagige Fille, darun-
ter sieben eigene. Unter den letzteren waren vier Praparate und drei Patienten, von
welchen einer eine sichere, zwei wahrscheinlich eine schridge Gesichtsspalte hatten.
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denen Erscheinungsarten vor, wobei Typus I und II von K. GRUNBERG zu den
primdren Lateralspalten gezéhlt wurden. TypusI soll eine Kombination der Hasen-
scharte (wobei die Spalte bis ins Nasenloch reicht) mit offener, den Nasenfliigel auBen
umziehender Augennasenrinne darstellen; die Spalte erreicht durch den inneren
Augenwinkel oder durch das Unterlid die Lidspalte und verlduft schlieBlich durch
den duBeren Augenwinkel schrig gegen die Stirne zu. Nicht immer braucht diese
ganze Strecke durchmessen zu werden, mehrmals endigte der Spalt schon oberhalb
des Nasenfliigels, andere Male ist die Oberlippe nur eingekerbt und der Spalt
beschrénkt sich auf den Raum zwischen Nase und Augenhéhle. In der Regel
allerdings erstreckt sich der Spalt vom Mund durch die Nase bis in die Lid-
spalte. Auf Typus II soll hier nicht niher eingegangen werden, da die Spalte das
Nasenloch auBen umzieht. Ahnliches gilt fiir Typus III. Bei vollstindigen, auch
die knocherne Unterlage affizierenden Spalten des Typus I bleibt der innere
Zwischenkieferanteil, die untere Muschel, das Siebbein, der Vomer, das Trinen-
und das Nasenbein medial vom Spalt, wogegen der duBere Zwischenkieferanteil,
der Oberkiefer mit dem Foram. infraorbitale und das Gaumenbein lateral von
demselben liegen (MoRrIAN). Dabei sind stets auch die den Spalt begrenzenden
Gewebsteile mehr minder defekt, was dafiir spricht, daB die Storung nicht etwa
allein auf einer Hemmung der normalen Verschmelzung der Gesichtsfortsitze
beruht, sondern weit dariiber hinaus in einer partiellen Zerstérung der-
jenigen Abschnitte derselben besteht, welche unmittelbare Anrainer der ge-
nannten embryonalen Gesichtsfurchen sind. In solchen Féllen ist mit rudi-
mentdrer Entwicklung der wunteren wund mittleren Mwuschel zu rechnen, das
Trinenbein fehlt ganz oder partiell, der Oberkiefer erweist sich als unterent-
wickelt und der Trdanennasenkanal klafft oder fehlt (Abb. 90 bei K. GRUN-
BERG, l.c.). Nur in leichten Féllen ist der Duct. nasolacrimalis intakt. Unter
Morians 36 Fiallen von schriger Gesichtsspalte gehorten 19 zum Typus I. Die
Nase steht ferner meist zu hoch und ist bei einseitigen Spalten zur Seite verzerrt;
bei Typus List auch der Nasenfliigel auf der Spaltseite abgeflacht. — In den meisten
Fillen von schriger Gesichtsspalte handelte es sich um schwere komplexe, mit
dem Leben nicht vereinbare Fehlbildungen. In den schwersten, mit Hirnanomalien
kombinierten Fdillen waren stets auch schwerste Nasenverdnderungen vorhanden,
z. B.: Fall W. Dick (Nr.9 bei MoRIAN) — zwei schmale Nasenlocher, Nasenbeine
und Nasenknorpel fehlen; Fall 2 von MEckEL (Nr. 10 bei Morian) — Nasen-
knorpel eine Scheidewand der Nasengruben bildend, Nasengruben nach aullen
nicht geschlossen, Muscheln frei zu sehen, Nasenschleimhaut durch den nicht
geschlossenen Halbkanal des Trinennasenganges in die Konjunktiva iibergehend,
Nasenho6hlen hinten blind geschlossen; Fall Vrorix (Nr.1l bei MoORIAN) —
riisselfésrmige Nase mit Offnung zu beiden Seiten, durch welche man eine Sonde
in den Rachen durchfithren konnte (beiderseitige Gaumenspalte!). Dagegen
konnen wn den leichten, lebensfihigen Fdllen die Nasenverdnderungen nur gering-
fiigig sein.

Kiirzlich hat nun im Gegensatz zur bisherigen Auffassung G. PorLiTzZER ge-
zeigt, daB die schriige Gesichtsspalte in allen ihren Formen als eine sekunddre
atypische Spaltbildung infolge Zerreissung des embryonalen Gesichtes aufzufassen
ist. Insbesondere ist die Anschauung, daB die Spaltbildung der embryonalen
Augennasenrinne folge, falsch. Ask und Hoeve haben ndmlich festgestellt, dafl
der Verlauf der Spalten zu den Trinenwegen ein ganz verschiedener sein kann,
daB letztere in ganz verschiedener Weise gekreuzt werden, gelegentlich aber
auch vollstindig medial von der Spalte bleiben konnen. Wichtig ist ferner die
Feststellung von G. PoLITzZER, daB eine Projektion der embryonalen Augen-
nasenrinne bzw. der aus derselben in die Tiefe sproBenden ableitenden Trinen-

9*
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wege auf das fertige Gesicht undurchfithrbar ist, da die Grenzfurche zwischen
Oberkieferfortsatz und lateralem Nasenfortsatz, welche bisher allgemein als
Augennasenrinne bezeichnet wurde, gar nicht mit letzterer identisch ist,
weil ndmlich die wirkliche Augennasenrinne innerhalb des Territoriums des
lateralen Nasenfortsatzes liegt (wie Préparate mit gleichzeitiger Anwesenheit
beider Rinnenbildungen zeigen), und dall die Grenzfurche des Oberkieferfort-
satzes frither verstreicht. Bei der schrédgen Gesichtsspalte handelt es sich dem-
nach um eine zwischen Puncta minoris resistentiae (Mundspalte, Nasenloch,
Lidspalte) erfolgende Zerreissung des Gesichtes unter der Einwirkung von hochst-
wahrscheinlich exogenen Noxen (Amnionstringe ?) und zwar zu einem Zeitpunkt,
wann schon die Trinennasenfurche verschwunden ist.

Auf ihre Abstammung von den Furchen zwischen den embryonalen Gesichts-
fortséitzen deuten eine Reihe von pathologischen Bildungen, welche sich anscheinend
an die Grenzen der Gesichtsfortsitze halten, also in den Bereich der Gaumen-
nasenrinne bzw. der Augennasenrinne fallen. Hierher gehoren

3. Mucoide, Dermoide und kongenitale Fisteln (Lit. VIII/B 2).

Besonders die Mucoide kommen nicht so selten vor. (Bisher wurden iiber

70 Fille mitgeteilt, siehe Lit. VIII/B 2; die wichtigsten Arbeiten stammen von

H. K~xarp, BRowN-KeLLYy, W. KLESTADT, A. BRUGGEMANN

u. A.) Seit etwa 40 Jahren erregen sie das steigende Interesse

der Rhinologen, haben aber erst durch genauere histologische

Untersuchung und unter Verwendung aller aus der normalen

Entwicklungsgeschichte dieser Gegend bekanntgewordenen

Daten ihre richtige Deutung erfahren. Der hauptsdchlichste

Sitz dieser Mucoide liegt an jener Stelle dorsal vom lateralen

Nasenfliigelansatz, welcher dem Zusammentreffen des mittleren

Nasenfortsatzes, des lateralen Nasenfortsatzes und des Ober-

kieferfortsatzes entspricht, wo sich also die Augennasenrinne

und die Nasengaumenrinne vereinigen. Ihre GréBe schwankt

ADb. 71. Typische links-  von Erbsen- bis Mandarinengréfle, die meisten haben Hasel-

seitige g}?;f;‘r’]‘;ﬂ;gcﬁ: nuBgréBe. Sie entwickeln sich unter dem Ansatz des Nasen-

(nach E. DORING). fliigels und wolben sich nach dem Nasenvorhof, nach dem

Mundvorhof und nach der Nasolabialfalte zu vor (Abb. 71). Im

unvereiterten Zustand enthalten sie eine bernsteingelbe, duBerst eiweilarme, mucin-

haltige Fliissigkeit ohne Cholestearin und ohne Formelemente oder héchstens mit

spirlichen Epithelien und nur gelegentlich mit einem geringfiigigen weiBllich-gelb-

lichen grieBédhnlichen Bodensatz. Die Cysten sind von einem meist zweireihigen

oder auch mehrschichtigen Zylinderepithel ausgekleidet, welches haufig stellenweise

Flimmerhaare trigt, ofters kommt daneben, seltener allein, ein zwei- bis mehr-

schichtiges kubisches bzw. Pflasterepithel vor. Die bindegewebige Hiille ist

auBen oOfters von elastischen Fasern umgeben, in einem doppelseitigen Falle

(von M. Mara~) fand sich auf einer Seite auch ein kleines Knorpelstiickchen

auBen angelagert, welches aber nicht vom Nasenfliigelknorpel stammte. Die

Cysten machen bei einiger GriBe eine typische Druckatrophie im Zwischenkiefer-

knochen dicht vor der Apertura piriformis (K. KorLER), haben aber keine eigene

Knochenhiille, wodurch sie sich abgesehen von ihrer verschiedenen Epithel-

bekleidung und dem fehlenden Cholestearingehalt von den Zahnwurzelcysten ein-
deutig unterscheiden.

Die Mucoide wurden im Laufe der Erkenntnis mit verschiedenen Namen belegt :

Nasencysten, seromukdse Cysten am Nasenfliigel, glanduldre Retentionscysten, Gesichts-
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spaltencysten, Nasenvorhofscysten. Der erste, welcher eine solche Cyste beschrieb,
war wohl E. ZUCKERKANDL (1882), welcher an einem nasenpolypenfreien Priparat
eine nufigroBe, mit honiggelbem Inhalt gefiillte Cyste am vorderen Ende des unteren
Nasenganges auffand. Der Gedanke fissuraler Entstehung kam anscheinend schon
BrowN-KELLY (1898), doch entschied sich dieser Autor auf Grund des Vorkommens
von Schleimdriisen am Nasenboden' ganz vorne mit cystendhnlichen Erweiterungen
der Ausfiihrungsginge dann doch fiir die Annahme von ,,Retentionscysten‘‘. Letztere
Ansicht wurde wiederholt auch von K. KorLER (1913 bis 1919) vertreten. Die Mog-
lichkeit des Vorkommens von Retentionscysten soll nicht zuriickgewiesen werden,
hat aber wohl nur fiir eine Minderheit Geltung. (Zufordern ist Nachweis des Zusammen-
hanges mit der Nasenschleimhaut [Ausfithrungsgéinge!] und Auskleidung mit einem
einreihigen Zylinderepithel ohne Flimmerbesatz.) Schleimdriisenretentionscysten
werden sich primédr am Nasenboden bald mehr medial, bald mehr lateral lokalisieren
und sich erst bei GréB8enzunahme nach dem Nasenvorhof zu entwickeln, wobei die
typische Beziehung zum Nasenfliigelansatz kaum je gegeben sein wird. Andere,
rein theoretisch erwogene Entstehungsmoglichkeiten (BRUGGEMANN, W. KLESTADT) sind :
a) Cyste der lateralen Nasendriise von STENSON, die h#éufig auch bei menschlichen
Embryonen angelegt, am Erwachsenen aber vermifit wird (GROSSER); sie miillte
jedoch vor dem Agger nasi sitzen, also an ganz differenter Stelle. b) Nach W. KLE-
sTADT (b) wird im Laufe der Entwicklung die seitliche Kante des Nasen-
bodens gewéhnlich duBerst spitz ausgezogen und ragt dabei leicht oder stérker ge-
schwungen tief ins Mesenchym vor. ,,Von solchen embryonalen Réumen mdgen
gleichfalls Zellterritorien zur Ablésung kommen, die blastogenetische Féhigkeiten
besitzen und die geforderten epithelialen Qualitéiten in sich tragen kénnen.

Praktische Bedeutung kommt bei der Differentialdiagnose auBer den schon
erwiahnten Zahnwurzelcysten noch folgenden cystischen Bildungen zu: Serdse
Perichondritis des Nasenfliigels (BoBonE); Cystenbildung in Hohlungen des
Knorpels, welche durch regressive Verinderungen zustande kommen koénnen
(C. ZARNIKO); Retentionscyste des Duct. nasopalatinus (L. GRUNWALD); Lymph-
cyste an der Innenfliche des Nasenfliigels (von H. MArX bei einer 50jéhrigen Frau
histologisch nachgewiesen ; Ausbildung binnen wenigen Wochen keine Vorwolbung
des Nasenfligels).

Fiir die Mehrzahl der am Nasenfliigel lokalisierten Cysten mit serds-schleimigem
Inhalt ist jedoch die fissurale Genese anzunehmen (echte Mucoide). Auf diese
Genese wiesen mit aller Deutlichkeit Ap. BLUMENTHAL und W. KLESTADT (a)
1913 unabhéngig voneinander hin. Von KrLEsTADT stammt der einprigsame,
die Genese beriicksichtigende Name ,,Gesichisspaltencysten'‘. Spéter versuchte
BrUGGEMANN, gestiitzt auf die Ansicht von K. PETER und auf eine aus dessen
Laboratorium hervorgegangene Arbeit von TUFFERS iiber die Entwicklung des
vorderen Teiles des Tranennasenganges bei verschiedenen Séugetieren die Mucoide
aus dem vordersten, beim Menschen riickgebildeten, gelegentlich aber rudimentér
gebliebenen Abschnitte des D. naso-lacrimalis abzuleiten.

Uber das Verhalten des D.naso-lacrimalis weil man seit ARLT und BOCHDALEK
(zit. nach W. KLESTADT, b), daB von der bekannten (jffnung unter dem vorderen
Ende der unteren Muschel sich noch eine Furche in der Schleimhaut selbst die seit-
liche Nasenwand entlang und manchmal auch noch von dieser bogenférmig oder
knieférmig umbiegend bis auf den Nasenboden verfolgen 148t — gelegentlich bis
in die ndchste Ndhe des Can. incisivus — und daB8 diese Furche im ganzen Verlauf

I W. KLESTADT (b) hat an einer gréBeren Reihe menschlicher Embryonen im
Alter von zehn bis elf Wochen das Vorkommen zahlreicher Driisenanlagen am Nasen-
boden und an der unteren seitlichen Nasenwand bestétigt.

2 Der Erklirungsversuch von K. BEcK (1911) anléBlich der Beschreibung einer
Nasenvorhofscyste scheint mir hierher zu gehéren, da BECk die Cyste genetisch von
abgeschniirten Epithelrshren ableitet.
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oder nur streckenweise zum Kanal ausgebildet sein kann und dann als Blindsack
endigt. MoNESI konnte an Embryonen diese Verhéltnisse bestétigen. Aus den Unter-
suchungen geht aber unzweideutig hervor, daf} von einer Fortsetzung des Trinen-
nasenkanals in die duBBere Nase, in die laterale Vorhofswand oder auch nur bis vor das
Knochengeriist keine Rede sein kann. Bei einer Nachprifung an menschlichen
Embryonen fand W.KrLEsTADT, daBl der Trénennasengang stets blind vor dem
Gebiete endigt, welches als dullere Nase und als Apertur bezeichnet wird. Wenn aus
diesem wvordersten rudimentiren Abschnitte des Trdinennasenganges tatsdchlich Zysten
enitstehen sollten, so miifiten sie im vordersten Teile des Nasenbodens liegen und konnten
stch von dort allenfalls sekunddr in den Nasenvorhof hinein entwickeln, eine Vorbuchtung
und ein Verstreichen der Nasolabialfalte und ein Vordringen der Schleimhaut des
Mundvorhofs wire jedoch kaum zu erwarten oder doch héchst ungewéhnlich (auer
bei riesiger GroBe).

Die beiden einander entgegenstehenden Ansichten von W.KwvrEsTADT und
A. BRUGGEMANN iiberbriickte W. UFFENORDE gewissermafen durch den Hinweis,
daB ja auch die ableitenden Trdnenwege aus der Augennasenrinne entstehen
und daBl es sich bei den fissuralen Mucoiden KLESTADTs geradezu um eine
Schwesterbildung (Parallelbildung) handle. Dementsprechend faBt UrFFENORDE
sowohl die Trénennasengangcysten als auch die fissuralen Gesichtsspaltencysten
als einfache teratoide Cysten, als Hamartome, auf. Die ableitenden Trinenwege
sind aber nicht mit der Augennasenrinne identisch, sondern sproflen nur vom
kranialen Ende derselben aus in die Tiefe des Mesoderms. Der Tranennasen-
kanal liegt daher innerhalb, die MiBbildung jedoch auBerhalb der Deckknochen.
Da die gefundenen Cysten stets auPerhalb des Nasengeriistes liegen, so sind sie im
Sinne von W.KvLESTADT als fissurale Mucoide aufzufassen, hervorgegangen aus
liegengebliebenen Elktodermzellen, welche urspriinglich die Oberfliche der hier
zur Verschmelzung gelangenden Gesichtsfortsitze bekleideten und bei der Durch-
setzung der Epithelmauer von mesodermalem Gewebe abgetrennt und nicht
resorbiert wurden. UrrENORDE und W.KLESTADT betonen iibereinstimmend
(gegeniiber BRUGGEMANN), daB aus dem Detail der Epithelauskleidung keine
Schliisse beziiglich Ableitung des Ursprungs der Cysten statthaft sind, da sowohl
die Riechplakode wie das Epithel der Gesichtsfortsidtze und der Furchen zwischen
denselben und der priméren Anlage des Trinennasenkanals ektodermaler Her-
kunft ist und in diesem Bereich somit alle Differenzierungen und Uberginge
vom geschichteten Pflasterepithel bis zum typischen respiratorischen Epithel
der Nase moglich sind. Tatséchlich sind nicht nur in einzelnen Gesichtsspalten-
cysten betrichtliche Abweichungen in der Art der epithelialen Bekleidung fest-
gestellt worden, sondern es wechseln gelegentlich auch in ein und derselben Cyste
verschiedene Epithelarten miteinander ab (Beobachtung von W. UFFENORDE).
Gerade dieser Umstand ist m. E. eine wichtige Stiitze fiir die Richtigkeit der
BLUMENTHAL-KLESTADTschen Auffassung. Geradezu ein- Beweis hierfiir ist in
dem bisher schon wiederholt festgestellten doppelseitig-symmetrischen Auftreten
dieser Gesichtsspaltencysten zu erblicken (Beobachtungen von K. KOFLER,
M. MALAN [je zwei Fille], HaLLE, GreNnoux, Carcd, W. ArNorpi, H. Cravus,
J. ScHMIDT, P. JAcQUES, VL. HLAVACEK [je ein Fall]) sowie im Vorkommen von
fissuralen Fisteln' im ganzen Bereich der priméren Augennasenrinne bzw. der

1 K. VoGeEL hat 1923 anldBlich der Beschreibung einer Gesichtsspaltencyste
hingewiesen auf das Vorkommen von kleinen kongenitalen Fisteln ,,bald im Winkel
zwischen Nasenfliigel, Wange und Oberlippe, bald unterhalb des Nasenfliigels oder
tiefer in der Gegend der seitlichen Lippenspalte, vereinzelt sogar mit einer schrigen
Gesichtsspalte kombiniert. Ebenso finden sich auch im oberen Bereiche der Augen-
nasenrinne gelegentlich kleine Fisteln. Sie sitzen also z.T. genau in der Gegend
(sc. der Nasenvorhofscysten) ..., z.T. oberhalb und unterhalb auf der Spur der
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Nasengaumenrinne, namentlich aber am Orte der ,,Gesichtsspaltencysten
(K. VogEeL). Ein weiteres Beweismoment fiir die KLESTADT-BLUMENTHALSche
Auffassung ist ferner in der Vererbbarkeit der Gesichtsspaltencysten zu erblicken.
Bisher liegt diesbeziiglich allerdings nur die einzige, aber einwandfreie Beob-
achtung F. KascHEs (Abb. 72 a u. b) vor, welcher an Vater und Tochter je eine
typische rechtsseitige Gesichtsspaltencyste beschrieb.

Die Kenntnis der Vererbbarkeit der mit den Gesichtsspaltencysten in Parallele
zu setzenden Cheilognathoschisis und Uranoschisis ist dagegen seit langem gesichert.
W. BIRkENFELD (Lit. VIII/B 1/a) hat Erblichkeit in 209, der Fille dargetan. In
809, der erblichen Fille wurde rezessive Vererbung nachgewiesen, wobei die gleich-
geschlechtliche Vererbung in geringem Grade iiberwog. Die Spaltbildung wird dabei
uberwiegend beim ménnlichen Geschlecht manifest und bevorzugt die linke Seite.
Dominante Vererbung fand
sich nur in 209, der erblichen
Falle, wobei die gleichge-
schlechtliche Vererbung héu-
figer war als die wechsel-
geschlechtliche. In Hinkunft
soll bet Fdllen von fissuralen
Fisteln, Mucoiden und Der-
moiden auf Vererbbarkeit be-
sonders geachtet werden.

Geschlechtsverhdlinisse,
Zeitpunkt des Auftretens,
kausale Genese: Das Uber-
wiegen des weiblichen Ge-
schlechts war schon BROwN-
KELry aufgefallen, ferner,
daB sich das Leiden meist

zw1schep dem 20. l,lnd 60' Abb. 72a und b. Typische rechtsseitige Gesichtsspaltencyste bei Vater
Lebensjahr erstmalig zeig- und Tochter (nach F. KASCHE).

te. Auch auf Grund des
seither zugewachsenen Materials trifft dies zu (HulziNca; unter zehn Féllen
von VL. HLAVACEK acht Frauen).! Diese ungleiche Verteilung auf die beiden

Augennasenrinne. Sie stehen meist mit dem Trinennasengang oder direkt mit der
Nase in Verbindung*‘. KL. VOGEL fiihrt sieben einschléigige Fille auszugsweise an, von
welchen namentlich auf den Fall A. PiICHLERs besonders verwiesen sei (daselbst reich-
liche Quellenangaben!). Ferner kommen hier auch Dermoidcysten vor. Sie sind nach
KL. VOGEL nicht nur im Bereiche der Kieferspalte sehr selten (zwei Fille aus LANNE-
LONGUE), sondern auch in jenem der Augennasenrinne (KL.V0GEL, W. KLESTADT,
¢, S.480). K. VOGEL hebt dabei hervor, daB er im Bereiche der Nasenvorhofs-
cysten nur zwei zweifelhafte Fille von Dermoidcysten von FELIX und von
MAISONNEUVE habe auffinden kénnen und im mittleren Abschnitt der Augennasen-
rinne nur die Félle von BRAMANN und von BEELY. Dagegen sind die Dermoidcysten
im obersten Abschnitt der Augennasenrinne entsprechend den Gesichtsspaltencysten
im naso-ethmoidalen Grenzgebiet (siehe spéter) hdufiger. Auch KLESTADT (c) spricht
sich diesbeziiglich im gleichen Sinne aus und weist Literaturangaben nach. Ich
selbst konnte aus der neuesten Literatur den Fall von B. WISKOVSKY auffinden.
Auch der der alten Literatur angehérende Fall von REMY scheint hierher zu gehéren.

1 Vor kurzem konnte ich selbst ein typisches fissurales Mucoid bei einer 39jihrigen,
bisher normal menstruierten Frau operieren, welche damit seit drei Jahren behaftet
war. Die Cyste sa$ links, enthielt Schleim und war haselnugroB. Familienanamnese
beziiglich Hasenscharte, Wolfsrachen oder Aquivalente negativ. (Bisher unversffent-
lichte Beobachtung.) )



136 Die MiBbildungen und Anomalien der Nase.

Geschlechter mull den Verdacht eines besonderen Vererbungsmechanismus
(rezessive Vererbung ?) erwecken und ist dadurch wieder ein Beweis fiir das
Vorliegen einer im Keime priformierten Anomalie, welche sich allerdings nicht
schon bei der Geburt zeigt, sondern meist erst wihrend der Phase der Geschlechts-
reife oder bei Einsetzen des Klimakteriums unter uns bislang unbekannten
Bedingungen hervortritt. (Ahnliches findet sich bei den Kiemengangscysten und
branchiogenen Tumoren!) Traumen scheinen gelegentlich die letzte auslésende
Veranlassung zu bilden. Ob eine Seite bevorzugt wird, ist einstweilen wegen des
haufigen Mangels der Seitenangaben nicht feststellbar.

Neben den Nasenvorhofscysten gibt es noch eine weitere, allerdings seltenere
Gruppe fissuraler Mucoide unter dem Bilde von Flimmerepithelcysten am oberen
Ende der Trinennasenrinne, welche von augenirztlicher Seite meist unter die
,,serosen Orbitalcysten subsumiert werden. Auf diese wiesen KrL. VogrL 1923
und W.KrEsTADT 1926 hin. Letzterer bezeichnet diese Cysten als ,,Gesichts-
spaltencysten im naso-ethmoidalen Grenzgebiet”, 148t von den von Kir. VOGEL
angefithrten acht Féllen nur jenen von MENDEz gelten, fiigt dagegen je einen
Fall von BECKER und von HEILBRUN und einen eigenen hinzu:

Séugling mit angeborener erbsengroBer Geschwulst im linken Augenwinkel,
welche von einem Kollegen gespalten worden war; konsekutive Eiterung. Nach Ver-
narbung Wiederauftreten der Schwellung. Trénenwege normal. Der Cystenbalg
drang in den Knochen ein, reichte bis unter die Lam. cribr., nahm nach innen die
Siebbeingegend ein und erstreckte sich dabei etwa 1 cm der Orbitalfascie entlang.
Keine knocherne Hille, unmittelbares Anliegen der Cyste an der Riickseite der
Nasenschleimhaut. Tranenbein und vorderster Anteil der Lam. papyracea fehlten.
Die Cyste enthielt eine klare, leicht fadenziehende Flissigkeit; Epithelbelag nur
stellenweise erhalten als ,,ein mehrreihiges, z. T. flimmertragendes Zylinderepithel*‘.

Nach W. Krestapr sind diese Cysten nicht durch Abschniirung bzw. Ein-
schlieBung von Nasenschleimhaut entstanden, sondern analog den Dermoidcysten
dieser Gegend (z. B. Fille von W. KLESTADT und von EckErT-M6BIUS) durch
Verlagerung von ektodermalem Material. Der kranialste, individuell verschieden
lang und tief ausgebildete Abschnitt der Augennasenrinne bietet nach W. KLE-
STADT besonders Gelegenheit zu Losungen des Zellzusammenhangs.! Aus diesem
Material kénnen in gleicher Weise Dermoide und Mucoide mit Zylinderzellen-
auskleidung hervorgehen, letztere, je frither der Zeitpunkt der Zellenabschniirung
Platz greift. Auch das Verhalten der Deckknochen zu diesen Cysten bietet der
Erklirung letzterer im angegebenen Sinne keine Schwierigkeit. Halt sich der
abgeloste Epithelkeim nahe seinem Ursprungsgebiet (wie in den Fillen von
BrckER, MENDEZ und HEILBRUN), so ist der Knochen erhalten, ist dagegen der
Keim weiter in die Tiefe verlagert (wie in KLESTADTS Beobachtung), so bleibt
die Deckknochenbildung aus. Die Anlage des primordialen, Knorpels ist entweder
an dieser Stelle nicht erfolgt, oder er wurde, was KLESTADT wahrscheinlicher
diinkt, ungestort resorbiert. Die Verhaltnisse beziiglich Hereditét sowie eventueller
Bevorzugung von Seite und Geschlecht sind bei den Gesichtsspaltencysten im
naso-ethmoidalen Grenzgebiet bislang nicht erforscht.

In nicht vererbten Féllen von Mucoiden und Dermoiden beider Lokalisationen
kiame als teratogenetische Terminationsperiode der Verlagerung ektodermalen
Materials spitestens die erste Halfte des zweiten Embryonalmonats in Betracht,

1 Abgesehen von der Augennasenrinne kann auch die dicht daneben liegende
Grenzfurche zwischen dem Oberkieferfortsatz und dem lateralen Nasenfortsatz das ver-
lagerte Material geliefert haben, jene Furche né#émlich, welche bislang stets als
»»Augennasenrinne‘* angesprochen worden war (siehe dle S. 131f. erwdhnten Fest-
stellungen von G. POLITZER).
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da die Gesichtsfurchen und -rinnen nur etwa bis zum 38. Tag erhalten sind. Uber
die kausale Genese solcher Fille mangeln einstweilen Beweise (siehe dariiber den
vorhergehenden Abschnitt).

4. Die seitliche Nasenspalte (Lit. VII1/C).

Die seitliche Nasenspalte gehort zu den seltensten MiBbildungen. Aus den
letzten 50 Jahren liegen nur ca. 20 Beobachtungen vor. Sie verteilen sich ziemlich
gleichméaBig auf die rechte und linke Seite. Auch zwei doppelseitige Fille sind
bekanntgeworden (CANTLIE, TsaKYRoGLOUS). Die Spaltbildung beginnt in den
leichten und mittelschweren Féllen, welche zugleich die Hauptmasse darstellen,
etwa in der Mitte des Nasenfliigels und reicht verschieden hoch hinauf. Der Defekt
— meist handelt es sich um einen solchen! — hat dabei eine annéhernd dreieckige
Gestalt und kehrt seine Spitze nach aufwérts, wo er sich in der lateralen Nasen-
wand allmihlich verliert. Als allerleichtester Grad bzw. als Aquivalent der lateralen
Nasenspalte kommt Narbenbildung in der Haut der lateralen Nasenwand vor
(wie in der von K. GRUNBERG [Lit. VIII/A] erwdhnten LAHRschen Beobachtung
einer intrauterin geheilten Nasenspalte) bzw. angeborene Fibrombildung des
Nasenfliigels, wie E.RUTTIN an einem siebenjihrigen Knaben beobachten
konnte (Fibrome und Cavernome im Bereich fetaler Spalten kommen bekanntlich
nicht so selten vor). — Uber das Verhalten des Naseninnern sind meist nur spir-
liche Bemerkungen vorhanden oder mangeln génzlich. Bei den leichteren Formen
sind die Gebilde des Naseninnern teils normal befunden worden oder wohl als
normal anzunehmen. Dies braucht indes auch in leichten Féllen nicht zuzutreffen,
da beispielsweise in dem oben zitierten Linrschen Falle die betroffene Nasen-
hilfte rudimentdr entwickelt und von der mittleren Muschel an aufwérts ver-
schlossen war.

Kasuistik: a) Gruppe der leichteren Formen: Fille von MADELUNG, F. BRAMANN,
Lucy, NasH, L. KREDEL, LEXER, E. KIRMI1SSON, FRANGENHEIM (zwei Félle), L. StiiTz,
A. Graus und F.REDER. Die klassische Beobachtung von MADELUNG zeigt den
Defekt des Nasenfliigels rein ohne Defekt im knéchernen Nasenriicken bzw. Stirnbein
an einem sonst vollig gesunden wohlgebildeten Erwachsenen. — Bei dem zweijéhrigen
sonst vollig gesunden, aus miBbildungsfreier Familie stammenden, von E. KIRMISSON
beobachteten Médchen reichte die sonst typische Spalte bis gegen den inneren Augen-
winkel zu ; gleichwohl erwies sich das Nasenskelet als vollig normal. — Im KREDELschen
Falle tastete man im Bereich einer strichférmigen, von der Mitte des Nasenfliigels
ausgehenden und schrig bis zur knoéchernen Nase hinaufreichenden Furche einen
Knorpeldefekt von annshernd dreieckiger Form (dhnlich den submukésen Gaumen-
defekten!). — Interessant sind die Beobachtungen von F. BRAMANN und von A. GLAUS.
In ersterer war neben dem Defekt noch eine gestielte pendelnde Geschwulst vorhanden,
welche vom inneren Rand des gespaltenen Nasenfliigels ausging und zum Nasenloch
heraushing. Der aus Haut, Fett- und Bindegewebe bestehende Tumor stellt ge-
wissermafen ein Aquivalent des Nasenfliigeldefekts dar, um so mehr, als er an dem
Nasenfliigeldefektrand inserierte. — Der vom oberen Winkel des dreieckigen Nasen-
fliigeldefekts eines unreifen ménnlichen Neonatus herunterhidngende rétlichblaue
zwetschkenférmige ,,Polyp‘ im Falle von A. GLAUS zeigte einen myxomatos-kaverndos-
fibromatosen Bau. Vom rechten Nasenbein war nur eine kleine undeutliche Resistenz
tastbar; iibriges Stiitzgeriist inklusive Septum normal, desgleichen auch das Nasen-
innere. Im GrauSschen Falle fanden sich ferner schwere Fehlbildungen am Herz-
Gefi3-Apparat, an den GliedmaBen, Atresie des Oesophagus mit Oesophagus-Tracheal-
Fistel, gelappte Cystenniere links, MECKELsches Divertikel und Gallenstauungs-
cirrhose der Leber. GLAUS ist wohl mit Recht der Ansicht, daB hier eine Keimab-
sprengung im Bereiche des lateralen Nasenfortsatzes stattgefunden haben misse.
Mit Ricksicht auf die begleitenden verschiedenen inneren Fehlbildungen lehnt
GLAUS amniogene Fehlbildung ab und denkt an ein Vitium primae formationis. —
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In Fall 2 von FRANGENHEIM fand sich auf dem Nasenriicken in Hohe des inneren

Augenwinkels eine erbsengroBe, verschiebliche, von geréteter Haut bedeckte An-

schwellung von harter Konsistenz (Abb. 73). Histologisch lockeres, fast 6dematoses

Bindegewebe mit rundlichen und ovalen Zellkernen, einigen vielkernigen Riesen-

zellen, vielen zartwandigen Gefdflen, einigen

Muskelfasern und einer Knorpelinsel mit begin-

nender Verkalkung. Hier war es also gewisser-

maBen zu einer Materialverschiebung gekommen,

wodurch einerseits der Defekt im Nasenfliigel,

anderseits der Tumor in Héhe des inneren Augen-

winkels resultierte. Hierzu paBt gut, daB} eine

Einkerbung im gleichseitigen Nasenbein und

eine Unterentwicklung der gleichseitigen Cart.

nasi lat. gefunden wurde. — Eine komplexere

Storung ist in dem Falle von L. STUTZ realisiert:

Das zwolfjahrige, aus mi3bildungsfreier Familie

stammende Médchen hatte nicht nur einen

Defekt der linken lateralen Nasenwand, sondern

uberdies noch eine homolaterale Trinensackfistel,

Kolobom des unteren Augenlids und komplette

typische knicherne Choanalatresie bei normal ge-

) . bildetem Epipharynx (Abb. 74). Die Entwick-

it mor st dom Nascnaiihen bets Woenos  lungsstorung griff hier also auch auf das Gebiet

altem Midchen (nach P. FRANGENHEIM). der fetalen Augennasenrinne und auf die Aus-

bildung des Nasensackes selbst iitber. — Kom-

binierte Stérungen lagen auch in den Beobachtungen von W. G. NasH (Kind mit Fissur

des rechten Nasenfliigels und Fehlen des rechten Auges bis auf einen erbsengroBen

pigmentierten Stummel) und von J. CANTLIE vor (doppelseitige laterale Nasenspalte

und doppelseitige Hasenscharte). Kombination mit

schrdger Gesichtsspalte fand sich in den Féllen von

Broca, A. L. THOMAS, BIDALOT (zit. nach LANDOW

und nach FRANGENHEIM) sowie im oben geschil-

derten Falle von L. StUTz. — Nicht unerwéhnt

bleibe das von F. SALZER an einem 18jdhrigen, mit

rechtsseitiger Cheilognathopalatoschisis behafteten

Médchen gefundene angeborene strauBeneigrofe,

tuber dem rechten Nasenfliigel sitzende und in die

rechte Stirnhohle durchgebrochene Teratom (Bider-

mom ), welches sich auf dem Boden einer lateralen

Nasenspalte entwickelt hatte. Die Geschwulst hatte

das rechte Auge nach aulen verdrangt und die Lid-

spalte um die Halfte verkiirzt. F. SALZER suchte

wahrscheinlich zu machen, daB infolge des innigen

Anliegens des Proamnions eine Einlagerung des-

selben in die embryonalen Gesichtsfurchen statthaben

konne, innerhalb welcher es mit der Korperoberfliche

eventuell verlote. Da zur Zeit der Ausbildung der

Abb. 74. Zwolfjahriges Mddchen mit ange-  embryonalen Gesichtsfurchen das Proamnion seine

gs;filfeﬁggﬁgcig;&lfe%iiiﬁgggfo‘gg; l\gesodermschicht l?.ekf)mmt, kénne bei einer Ver-

und Choanalatresie (nach L. STUTZ). 16tung und nachtréglichen Abtrennung einer Am-

nionfalte daraus nicht nur eine Absprengung von

Epiblast, sondern auch eine solche von Mesodermgewebe resultieren, woraus bei
weiterem Wachstum Bidermome hervorgehen kénnen.

b) Gruppe der schwereren und schwersten Formen (stets kombiniert mit einer groBeren
Reihe weiterer Spalten und sonstiger Fehlbildungen): Beobachtungen von ANGERER-
KINDLER (reproduziert bei K. GRUNBERG, l. ¢.), R. JOHNSON (zit. nach KEITH)
und LEUCKART (reproduziert bei K. GRUNBERG, l. c.).
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Formale Genese: Eine Anzahl von meist dlteren Autoren nimmt wahre Hem-
mungsbildung an und spricht von einem génzlichen oder teilweisen Ausbleiben

der Verwachsung des lateralen mit
dem medialen Nasenfortsatz. Dage-
gen haben schon M. LaNpow und
L. KREDEL, spiter MARCHAND und
K. PerEr Einspruch erhoben. An
dem Orte, an welchem fiir gewéhn-
lich die lateralen Nasenspalten ge-
funden werden, gibt es némlich
wéihrend der normalen Embryo-
genese keine Spalte. Ferner ist daran
zu erinnern, dafl von allem Anfang
an Nasenfortsitze nicht vorhanden
sind, sondern daB die mit den Ter-
mini ,,medialer Nasenfortsatz“ und
,,lateraler Nasenfortsatz‘‘ bezeichne-
ten Mesodermmassen erst durch die
Riechplakode herausmodelliert wer-
den, indem sich letztere immer weiter
einsenkt bzw. zum Nasensack wird.
Anderseits nehmen natiirlich auch
die Mesodermmassen in der Um-

gebung des Riechfeldes an Masse zu
und tberwolben gewissermaflen letz-

Abb. 75a. Modell des Vorderkopfes eines 9,2 mm langen
menschlichen Embryo. Stadium des tiefen Riechgriibchens
mit Hervortreten des medialen und lateralen Nasenfort-

teres. An ca. 30 Tage alten Embry-
onen (Abb.75a u. 75b) hat sich die

satzes (nach K. PETER).

Riechgrube auBen bedeutend vertieft, medial und lateral von derselben wulstet
sich der mediale bzw. der laterale Nasenfortsatz vor. Nur nachk der Kopjfspitze

zu st die Begrenzung der Riechgrube noch
nicht deutlich (vgl. die punktierte Linie in
Abb. 75b). In spateren Stadien ist dagegen
auch kranialwirts die Riechgrube von
einem rundlichen Wall iiberhoht, der eine
kontinuierliche Verbindung zwischen dem
medialen und dem lateralen Nasenfortsatz
darstellt. Fiir den Fall nun, daff an der in
Abb. 75a und 75b sichtbaren Mulde gleich-
zeitig die Massenzunahme und das Vorwach-
sen der M esodermmassen zuriickbleibt, konnite
hier gewissermafen eine ,,Liicke‘ resultieren
bzw. bestehen bleiben. Diese finde sich dann
zwischen jenen Gewebsbezirken, welche als
medialer bzw. als lateraler Nasenfortsatz
bezeichnet werden. Diese ,,Liicke** wire
demnach nicht Folge der Nichtverschmel-
zung normal ausgebildeter Nasenfortsitze
miteinander, sondern offenbar Folge eines

Abb. 75b. Schematische verkleinerte Zeichnung
desselben Objektes wie Abb. 75a (nach K. PLTER).
Ry Riechgrube; Anr Augennasenrinne; ki Bs hin-
terer Blindsack der Riechgrube; I N/ lateraler
Nasenfortsatz; Pr.gl. Proc. globularis des mittl.
Nasenfortsatzes; Okf Oberkieferfortsatz.

primdren Materialmangels in jenem Mesodermbereich (Ausgleichshemmung). Eine
solche Annahme konnte jedoch hichstens zur Erklirung fir relativ geringfiigige

Nasenfliigeldefekte ausreichen.

Fiir alle irgendwie groBeren Defekte, wie sie in einzelnen der oben geschilderten
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Fille aufscheinen, ist wohl ein sekunddrer Materialmangel durch eine von auBen
kommende, lokale Zerstdrungen setzende Schidlichkeit anzunehmen. Obwohl
Beweise bisher mangeln, handelt es sich dabei wohl wahrscheinlich vorwiegend
um amniogene Zerschniirungen des bereits gebildeten Nasenfliigels (also zu einem
etwas spiteren Zeitpunkt als oben erwahnt). Die Fille von F. BRAMANN, A. GLAUS
und Fall 2 von P. FRANGENHEIM scheinen dafiir zu sprechen. Nach der hier
vertretenen Auffassung gehort also die laterale Nasenspalte fast in allen
ihren Formen zu den sekunddren Gesichtsspalten im Sinne von K. GRUNBERG.
— Falit man die komplexen Fehlbildungen des GraUsschen Falles nicht
als im Keim préformierte gekoppelte, sondern als exogen (aber freilich nicht
amniogen!) entstandene auf, so gelangt man zur Annahme einer ganz analogen
teratogenetischen Terminationsperiode (wie oben erwihnt), und dies annihernd
fiir jede der vorhandenen TeilmiBbildungen, so daB ursichlich wohl eine einheit-
liche, gleichzeitige und relativ kurzdauernde Schéidlichkeit (exogene toxische
Noxe) wahrscheinlich wird. Zu einem #hnlichen Ergebnis fithrt auch die Ver-
wertung der Daten des mit Trénensackfistel und Choanalatresie kombinierten
Falles von L. SttTz.

E. Anomalien des nasalen Stiitzgeriistes (Lit. IX/1 u. 2, X/1 u.2).

Eine erste Gruppe von schwereren Fdillen ist durch die Félle von MAISONNEUVE
und von TISSIER représentiert.

Im MA1soNNEUVEschen Fall (zit. nach LANNELONGUE und MENARD) war das neun
Monate alte, sonst normale Méddchen mit vélligem Fehlen der Nase geboren worden.
An Stelle des Nasenvorsprungs fand sich eine von zwei kleinen, runden, 1 mm breiten
und 3 cm voneinander abstehenden Offnungen durchbohrte Oberfliche. Dadurch
groteskes Aussehen und Schwierigkeiten bei der Atmung und beim Saugen. Uber den
Zustand des Naseninnern wird nichts erwdhnt. — Aus dem mir allein zugéinglichen
Referat des TissiErschen Falles geht hervor, dal das Septum véllig fehlte und unter
der Gesichtsmaske sich zwei durch einen zirka 2 cm breiten Zwischenraum getrennte
Offnungen fanden, welche in den Pharynx fiihrten.

In beiden Fillen mangelte also vorwiegend die dufere Nase, zwei Nasensidcke und
zwei getrennte Offnungen in den Pharynx waren vorhanden, die Nasensticke standen
aber voneinander auBergewohnlich weit ab und waren wohl auch unternormal ent-
wickelt. Es hatte also die gesamte Nasalregion gelitten, vorwiegend aber die Nasen-
fortsiatze, besonders wohl der mittlere, welcher den Nasenriicken entstehen 483t.
Dieser hatte sich nicht erhoben und war breit und flach geblieben, wie etwa bei ca.
vier bis fiinf Wochen alten Embryonen. Wahrscheinlich liegt also mangelhaftes Fort-
schreiten der normalen Umbildungsprozesse vor, vermutlich entstanden durch sekumn-
ddren, exogen bedingten Materialmangel. Die Unterentwicklung der Nasensicke, deren
normale Ausbildungshoéhe sicherlich vom Ausbildungszustand der sie umgebenden
Nasenfortsétze abhéngt, ist vielleicht als sekundar zu deuten (vgl. damit die im
Kapitel ,,Proboscis lateralis‘‘ sub e erwahnten Félle von V. P. BLAIR und von HELLAT).

In einer zweiten Gruppe leichter, viel hdufiger vorkommender Fille scheint
dulBerlich meist nicht das geringste zu fehlen. Die Anomalien bzw. Defekte
werden daher Ofters erst bei anatomischer Zergliederung festgestellt und be-
treffen iiberwiegend die Nasenbeine.

Die Nasenbeine zeigen unter allen menschlichen Knochen die meisten ethnischen
und individuellen Variationen (MANOUVRIER). IThre Léngen- und Breitenentwicklung
schwankt in weiten Grenzen (E.ZUCKERKANDL, O. V. HOVORKA), ihre Form #dhnelt
der Biskuitgestalt (wenigstens bei der kaukasischen Rasse). Nach G. PERNA entsteht
das Nasenbein aus zwei Ossifikationspunkten, einem lateral-unteren groBeren und
einem medial-oberen kleineren. Ersterer fillt in den Bereich des lateralen Nasenfort-
satzes, letzterer gehdrt zum urspriinglichen medialen Nasenfortsatz. Der lateral-
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untere Anteil des Nasenbeines entwickelt sich am Ende des zweiten Monats in dem
die knorpelige Nasenkapsel umgebenden Bindegewebe (daher Deckknochen!), der
medial-obere Anteil erst nach dem vierten Monat im obersten Teile des Nasenriicken-
knorpels (daher Ersatzknochen!). Anthropologisch steht fest, daB die Verschiedenheit
in der Form und. Ausbildung der Nasenbeine besonders mit der interorbitalen Breite,
der Weite der Apertura piriformis und mit der Gesichtshohe zusammenhdngt. Die Breite
des Septum interorbitale ist wieder abhingig von der Entwicklung des Stirnhirns
und daher beim Menschen viel gréBer als bei den Primaten. Bei den im Laufe der
Phylogenese auftretenden Verdnderungen in der Stirn-Nasen-Region spielt das
Os praefrontale, welches mit dem Os postfrontale zur Umkapselung des Gesichtes
und des Geruchsorgans bestimmt ist, eine wichtige Rolle (Kriechtiere). Durch Assimi-
lierung des Os praefrontale beim Menschen mit den Nasenbeinen wurde erst eine
vollstindige Uberdachung der Nasenhéhle ermdglicht. Den Lacrimalteil des Proc.
front. oss. maxill. und wenigstens das obere Stiick des seitlichen Teils des Nasenbeins
faB3t PERNA als Homologa des Préfrontalbeins der Kriechtiere auf. Zwischen Lacrimal-
teil des Proc. front. oss. max. und duBerem Teil des Nasenbeins herrscht ein Kompen-
sationsverhéltnis beziiglich GroBe derart, dal bei Schmalheit der Nasenbeine im oberen
und mittleren Teil sich der mittlere Teil des Proc. front. stirker entwickelt zeigt. Die
Brette des Septum interorbitale bleibt also konstant. Dies ist fur die Wertbestimmung
der ethnischen Merkmale von besonderer Wichtigkeit: Vorwiegend nasale Ausbildung
des Prifrontalbeins stellt ein Merkmal fortschreitender Entwicklung dar, da es die
hochste Erhebung des Nasenskelets bedingt. Dagegen ist die iiberwiegend orbitale
Entwicklung des Préfrontalbeins ein Merkzeichen der niedrigerstehenden Tiere.
Daraus darf man ableiten, daB die gréBere Breite des lacrimalen Teils des Proc.
front. oss. max., welche man bei den niederen Menschenrassen hédufig beobachtet,
und die damit Hand in Hand gehende geringere Ausbildung (,, Reduktion*‘) der Nasen-
beine ein atavistisches Merkzeichen darstellt.

Schon das alte anatomisch-anthropologische Schrifttum (siehe bei E. ZUCKER-
KANDL) enthilt iiber Variationen, minderwertige Ausbildung und Fehlen des
Nasenbeins sowie iiber die Auffassung solcher Befunde als Riickschlagserschei-
nungen wichtige Mitteilungen. In der Folge konnte E. ZUcKERKANDL auf Grund
eines groBen Materials europdischer und aufBlereuropédischer Rassenschidel
konstatieren, daB mangelhafte Ausbildung der Nasenbeine bis zu Fehlen derselben
héufiger (10,19%,) an auBereuropéischen Schéideln (Malayen, Neger, Chinesen)
gefunden wird als an europiischen (1,59,). ZUCKERKANDL stellte folgende
Gruppen auf:

a) Nasenbeine asymmetrisch, eines breiter, das andere verkiimmert;

b) Nasenbeine verkiirzt, dreieckig und von der Artikulation mit dem Stirnbein
ausgeschlossen, sei es, dal die Stirnfortsdtze der Oberkieferbeine sich zwischen
Frontale und Ossa nasalia einschieben oder ein Nasenbein durch Verbreiterung seines
oberen Endes das andere verdringt;

c) vollstindiger oder unvollstindiger Ersatz der Nasenbeine durch die Spina nas. sup.,
durch einen abnormen Fortsatz des Stirnbeins, durch beide Momente oder durch die
Lam. perpendicul. oss. ethmoid. Gelegentlich findet sich auch ein aus allen genannten
Teilen zusammengesetzter Fortsatz zwischen die Oberkiefer-Stirn-Fortsidtze ein-
geschoben, dem sich am Rande kleine Knochenplédttchen anschlieBen ;

d) wvollstindiges Fehlen der Nasenbeine und der sub c bezeichneten Bildungen,

wobei die Oberkiefer-Stirn-Fortsitze entweder median aneinanderschliefen oder aber
wn normaler Weise voneinander abstehen.

Zur Illustration der unter d angefithrten zwei Eventualititen mogen die
Abb. 76 u. 77 dienen:

In Abb. 76 treten die verbreiterten Oberkiefer-Stirn-Fortsidtze bei volligem Fehlen
der Nasenbeine aneinander; das darunter sichtbare schraffierte Feld entspricht der
vorragenden Spina nas. sup. )
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Das mazerierte Priaparat der Abb. 77 stammt von einem 20jidhrigen Médchen mit
langer, schmaler, schon gebogen vorspringender Nase, deren Betastung eine abnorme
Bildung des Nasenriickens nicht vermuten lie. Nach Abtragung der Haut stieB
man auf eine dicke bindegewebige Membran, die bis an die Pars nas. ossis frontis empor-
reichte. Von dieser Membran bedeckt, setzte sich der Scheidewandknorpel mit seit-
lichen, die fehlenden Nasenbeine substituierenden Knorpelfliigeln bis an das Stirnbein
nach oben fort.

Kompensation der fehlenden Nasenbeine durch Verbreiterung der Oberkiefer-
Stirn-Fortsitze mul also nicht stets statthaben. Auch in einem weiteren Falle von
ZUCKERKANDL (Schédel eines Neugeborenen mit Emporreichen der knorpeligen
Nase bis an das Stirnbein und Ubergang ins knorpelige Siebbein) fand sich Age-
nesie der Nasenbeine, wobei ein friihembryonaler Phasenzustand erhalten blieb. Das
Bildungsmaterial fiir die Nasenbeine war zwar vorhanden, doch war es zur
Hemmung der weiteren Aus- und Umbildung gekommen, wo-
fir namentlich der erwachsene Schidel
der Abb. 77 eindeutig beweisénd ist.

Wie die vergleichende Ontogenese zeigt, j {
kommt es zwischen Affen- und Menschen-
nase sehr frith zu divergenten Entwick-
lungen, indem sich bei ersterer regressive,
bei letzterer progressive Momente wirksam
Abb. 76, Anomale  2€igen (WIEDERSHEIM, zit. nach J. GOL-  \\p vv viniges Fenlen
Bildung des Nasen- LING). Da hochgradige Schmalheit bzw. Ver-  der Nasenbeine ohne
riickenskelettes mit kdmmrung und Verschmelzung der Nasen- Kompe.nsatio.n durch‘ die
Fehlen der Nasen- . . . Oberkieferstirnfortsitze
beine und kompensa-  betne bei einzelnen anthropoiden Affenarten  mach E.ZuckerranDr).
torischer  Vergroe-  hgufig angetroffen wird, wurde versucht,
g‘fr‘ﬁf;‘f;;'tl;;“k},‘igfh analoge Bildungen des Menschen als pithecoides Merkmal an-
E. Zuckerkanon).  zusprechen.! Auch weitgehende Obliteration der Nasenndhte

wird als atavistisches Zeichen gedeutet (WIEDERSHEIM). Wich-
tig ist die Feststellung, daB die verschiedenen Arten der Primaten wesent-
lich differente Nasenbeintypen und innerhalb dieser wieder individuelle
Schwankungen zeigen (MARTIN). Reduktionserscheinungen der Nasalia in
extremer Form an aullereuropdischen Rasseschideln bildeten J. GorLriNg
und B. WAHBY ab. Dabei entsprachen die interorbitalen Breitendimensionen
véllig oder fast vollig den Durchschnittswerten ihrer Rassen. Ahnliche interessante
Befunde am Nasengeriist beobachtete ADOLPHT an einem wahrscheinlich russischen
Schédel. L. GRUNWALD mochte kleine bzw. defekte Nasenbeine nur dann als
dysgenetisch bezeichnen, wenn gleichzeitig ein verkleinerter Interorbitalraum
besteht. Kleine bzw. fehlende Nasenbeine bei normal groflem Septum interorbitale
jedoch erlauben die Deutung, ,,daBl entweder eine mangelhafte Entwicklung
sekundédr durch stidrkeres Wachstum der Nachbarknochen kompensiert wiirde
oder eine primar héhere Wachstumstendenz der Oberkieferfortsitze als archaisti-
sche Erscheinung‘‘ obwalte. Kleinheit bzw. Defekt der Nasenbeine als Dysgenesie
nur bei verschmélertem Interorbitalraum gelten zu lassen, scheint mir zu eng
begrenzt zu sein. Die oben zitierten zwei Félle ZUCKERKANDLs von Agenesie der
Nasenbeine ohne VergrofBerung der Oberkiefer-Stirn-Fortsdtze und ohne Verkleinerung
des Septum interorbitale erweitern entschieden diese Auffassung GRUNWALDs.

1 Aber auch nicht verkiimmerte Nasenbeine kénnen angeblich ein pithecoides Zeichen
abgeben, wenn sie nédmlich verbreitert und abgeplattet sind und dadurch die fiir
Hylobates charakteristische Gestalt haben (KOLLMANN, zit. nach ZUCKERKANDL).
Und ZuckERKANDL fiigt hinzu, da auch lange flache Nasenbeine theromorph seien,
da sie zur Charakteristik des Quadrupedenkopfes gehéren.
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An dem Vorkommen echter Agenesie und Dysgenesie der Nasenbeine (bei normal
groBem Septum interorbitale mit und ohne Kompensationserscheinungen der
Nachbarknochen) st demnach m. E. nicht zu zweifeln. Die aus jiingster Zeit
stammenden drei Beobachtungen von LOESCHKE-SCHWORER und der vierte von
ScuwORER hinzugefiigte Fall von G. B. GRUBER sind hierfiir Beweise. M. E. sollte
der von diesen Autoren aufgestellte Terminus der ,,dorso-medianen Nasenspalte*
bzw. der einer ,,besonderen Form von angeborener medianer Nasenspalte‘, da zu Mi3-
deutungen AnlaB gebend, lieber fallen gelassen werden. Zum Unterschied gegeniiber
den Fillen von medianer Nasenspalte (sieche hoher oben) liegt hier namlich keine
duperliche Entstellung der Nase vor, die Anomalie betrifft primdr und ausschlieflich
das Skelet der ZuBBeren Nase, die ,,Spalte‘ liegt subkutan und steht am mazerierten
Objekt in breiter Kommunikation mit
der Apert. piriformis. Die deckenden
Weichteile sind normal.

In Abb. 78 (Fall 1 von LOESCHKE-
SCHWORER, an Dysenterie verstorbene Friih-
geburt) sitzen die rudimentéren Ossa nasalia
der unteren Hilfte der Proc. front. oss.
maxill. als schmale, diinne, v6llig selbstén-
dige Knochelchen auf. Zwischen den Stirn-
fortsétzen der Oberkieferbeine bleibt ein
ca. 2mm breiter Raum frei, innerhalb
welches die Part. nasales der noch nicht
verschmolzenen Stirnbeine eingelassen sind.
Familienanamnese negativ, serologische
Proben bei Mutter und Kind negativ. Eine
Verbildung der duBleren Nase wurde nicht
beobachtet, blof schniefende Atmung, ob-
wohl kein Schnupfen bestand. — Bei
Fall2' lag ein a hnlicher Befun(z*].. vor, iiberdies Abb. 78. Subkutane mediane Liickenbildung im
war im Bereiche des sekundéren Gaumens  ypgchernen Nasengeriist infolge rudimentiirer Aus-
eine mediane Spalte vorhanden, die Ver- bildung der Nasenbeine (nach M. SCHWORER).
wachsung des lateralen mit dem medialen
Anteil des Os incisivum war ausgeblieben und der untere Rand des Vomer stand 1!/, cm
tber der Ebene der knéchernen Gaumenplatte. — In Fall 3 standen die sehr schmalen
Nasenbeine 2 mm voneinander ab und erreichten oben die Stirnbeine. Ferner war ein
maéBiger innerer Hydrocephalus, Balkenmangel und Hypospadie vorhanden. Hier wiire
es (bei eventuellem Weiterleben) vielleicht zur Ausbildung einer typischen catarrhinen
Nasenform gekommen. — In Fall 4 war zwischen den sehr schmalen und rudimentéar
entwickelten Nasenbeinen nur eine partielle Liicke vorhanden; da die Beobachtung
von einem Erwachsenen stammt, gibt sie gewissermafen den Endzustand der Entwick-
lung weniger schwerer Fille an.

FuBend auf den Untersuchungen von PERNA sieht auch ScHWORER die
manderwertige Anlage der Nasenbeine als Riickschlagserscheinung bzw. als Wieder-
holung der Nasenaufbauformen gewisser anthropotder Affen an. Nur der lateral-
untere Knochenkern war angelegt. Keinesfalls waren die Nachbarknochen schuld
an der Unterentwicklung der Nasenbeine. SCHWORER ist zuzustimmen, daB
primdre Vergroflerung der Proc. front. oss. maxill. mit sekundiarer Wachstums-
behinderung der Nasenbeine nur dann angenommen werden darf, wenn der Nachweis
kleiner, median zusammenstofBender, zwischen abnorm groBlen Oberkiefer-Stirn-
Fortsitzen eingeklemmter Nasenbeine bei einem Fetus gelingt. Die Verhiltnisse am
Erwachsenen konnen deshalb nicht beweisend sein, weil es sich um sekundir aus-
gleichendes Wachstum der Proc. front. bei primérer Kleinheit der Nasenbeine ge-
handelt haben koénnte. Ein solcher Nachweis ist aber bislang nicht erbracht worden.
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Die geschilderten subkutanen medianen Liicken im Nasenriickengebiet hitten
sich in den ScHwORERschen Fiéllen 1 bis 3 (Neugeborene und Feten) in der Folge
eventuell schlieBen konnen, wobei es zur Ausbildung der schmalen, als catarrhin
bezeichneten Nasenform gekommen wire. Sie sind ebenso wie die referierten
Fille von Agenesie und Dysgenesie der Nasenbeine als atavistische Riickschlags-
erscheinungen, demnach als im Keime prdformierte Anomalien aufzufassen.

AuBer den in vorstehenden zwei Gruppen behandelten Fillen gibt es noch
eine grofle Menge von Anomalien der d&ulleren Nase bzw. ihres Stiitzgeriistes.

Sieht man dabei von den traumatischen und durch Entziindungen verursachten
Anomalien der Grofle, Stellung und Form des Nasengeriistes bzw. der einzelnen
dasselbe zusammensetzenden Teile ab, so kommt dtiologisch hierfiir tiberwiegend
Kevmbedingtheit in Betracht.! Dabei werden solche Abnormititen entweder mit
auf die Welt gebracht oder treten erst (hdufiger) wihrend der Entwicklungsjahre
(meist im zweiten Lebensdezennium) hervor. Diese Anomalien kénnen sowohl die
starren Teile (Knochen) der Nase als auch die beweglichen, hdutig-knorpeligen
Teile betreffen. Haufig handelt es sich um ein Zuwiel, in anderen Féllen um
etnseitige oder doppelseitige Schiefheit der Nase, in wieder anderen Fillen um
ein Zuwenig (wie etwa bei der Sattelnase). Die angeborene Schiefnase kann Teil-
erscheinung einer umfangreicheren Schidelasymmetrie sein. Die meisten der
hierher gehorigen Nasenanomalien sind Vergroberungen wohl charakterisierter,
z. T. auch rassischer Typen (wie z. B. die an die Negernase erinnernde abnorme
Vorwolbung des Nasenfliigels) und gehoren demnach zu den anatomischen Varie-
titen. Letztere und viele typisch rassische Ziige sind noch im Zuge fortschreitender
wissenschaftlicher Erforschung. Hier einige Hinweise: Altere Erkenntnisse stam-
men von O.v.Hovorka, F.Spurcar, H. ViRcHow u. A., neuere von A.H.
ScrULTZ, A. N. BURKITT und G. H. S. LIGHTOLLER, E. v. EICKSTEDT, A. BASLER,
Rasrorow u. A., welche teils die Nase des Europders bzw. der weillen Rasse,
teils die der gelben Rasse, der Neger, der Australneger und der Malayen unter-
suchten. WEN konstatierte beziiglich der Ausbildung der Nasenknorpel eine auf-
steigende Entwicklungsreihe von den Prosimiae iiber die Platyrrhinen und Ca-
tarrhinen zu den Negern bzw. Weilen und dies sowohl fiir den fetalen als auch
fiir den erwachsenen Zustand. Die Nase des erwachsenen Australnegers fanden
BUrkITT und LicHTOLLER extrem breit und kurz, den Nasenriicken breit und
flach, statt einer richtigen Nasenspitze ist eine konvexe ellipsoide Fliche vor-
handen, die Nasenoffnungen dehnen sich sehr weit lateral aus und die Nasen-
fliigel stehen fast ganz lateral von der kndchernen Apertura piriformis. Diese
Charaktere erinnern sehr an die Nasenform neugeborener Kinder der weillen
Rasse. Da die Australneger zweifellos zu den Primitiven gehoren, wofiir iibrigens
auch manches pithecoide Zeichen an ihrem Nasenskelet- Zeugnis ablegt, so ist
dieses Verharren der Nasenentwicklung auf einem Stadium, welches fiir die weille
Rasse nur eine Durchzugsphase darstellt, gewil sehr bemerkenswert. Es konnte
somit gewissermaflen von einem Mangel weiterer Umbildung gesprochen werden,
wenn sich solche Formen bei hoherstehenden Menschenrassen finden.

F. Die Nasenverschliisse (Atresien und Synechien).

Die Nasenverschliisse teilt man zweckméiBigerweise nach ihrer Lage ein in
vordere, mittlere und hintere. Die vorderen liegen am Naseneingang, die mittleren
kénnen sich iiber das ganze Bereich der eigentlichen Nasenhohle ausdehnen, die
hinteren liegen in oder nahe der Ebene der Choanen.

1 Vgi. hiezu Abb. 65 u. 66 auf S. 121 und V. Guarp1 S. 215.
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1. Die vorderen Nasenverschliisse (Lit. X/3).

Sie finden sich so gut wie ausnahmslos am sogenannten inneren Nasenloch,
d.i. am Ubergang des Nasenvorhofs in die eigentliche Nasenhohle (Bereich des
Limen nasi), also in einiger, allerdings wechselnder Entfernung von der Ebene
der eigentlichen duBleren Nasenoffnung. Die Verschliisse sind dabei teils ein-,
teils doppelseitig, vollstindig oder mehr minder unvollstindig und ganz iiber-
wiegend membranss. Kongenitales Vorkommen ist zweifellos sichergestellt,
wenn auch unter den als angeboren bezeichneten vorderen Nasenverschliissen
nur ein kleiner Teil der Kritik standhilt. Feststellung des Angeborenseins sagt
aber noch nichts iber die eigentliche
Atiologie aus und fallt nicht zusammen
mit praformierter Keimesanomalie. Die
im extrauterinen Leben auf der Basis
verschiedener Infektionskrankheiten
entstandenen Verengerungen und Ver-
wachsungen der dufleren Nasenoffnun-
gen sind ein Fingerzeig dafiir, daB auch
im intrauterinen Leben infolge ent-
ziindlicher Vorgénge &hnliche Ergeb-
nisse moglich sind, insbesondere sei
hier auf die von A. LOWENSTEIN fiir die
Genese okulirer MiBbildungen hervor. 0% 10, ¥olttutee 1iatz, Yorwutomns, it
gehobene Rolle des entziindlich hyper- E. PHLEPS).
dmischen Bindegewebes wihrend des Em.-
bryonallebens hingewiesen. Immerhin kommen aber auch nicht-entziindliche vor-
dere Nasenverschliisse vor, deren Fehlbildungscharakter durch andere in nichster
Nihe vorfindliche Anomalien deutlich wird.

Kasuistik: Besonders hervorzuheben sind die Beobachtungen von A. BAUROWICZ,
E. PHLEPS, MAYERSOHN, O. v. HOVORKA, V. P. BLAIR (Fall 1), KirmMissoN und E.ORrrt-
SCHEIT:

Der leicht trichterformig geformie bilaterale Verschluf bei einem von BAUROWICZ
beschriebenen dreimonatigen ménnlichen Kinde setzte auBen ungefihr 2 mm, innen
1 mm vom gut ausgebildeten &uBeren Nasenlochrand an und wurde beim Blasen
kugelformig aufgebliht. Beim Erbrechen von Milch wurden beiderseits Spuren davon
durchgepreB3t. AuBere Nase sehr kurz und namentlich in ihrem hautigen Teil auf-
fallend verbreitert, ebenso das Septum membranaceum. Harter Gaumen schmal,
stark gewolbt (dies ein ganz ungewdohnlicher Befund bei einem Neugeborenen!). —
In Abb. 79 (Fall von E. PHLEPS) erkennt man die Atresie im rechten Nasenloch, mit
welcher der sonst nicht miBbildete, nunmehr vierjéhrige, aus mibildungs- und lues-
freier Familie stammende Knabe seit Geburt behaftet ist. Schwierige Aufzucht, in
den ersten Lebensjahren hiufig krank, Mundgeschwiire und anschéinend eitrige
Erkrankungen der vorderen Augenabschnitte. Aufere Nase auffallend klein, doch
wohlproportioniert. Hautiiberzug der VerschluBmembranen vollkommen glatt, ohne
Narbenbildung. Pharynxdach frei, ebenso die Choanen; bei Rhinoscopia post. keine
Muschelanomalien. Geruchsvermégen vorhanden, Nasenhohle und Nasenneben-
hohlen réntgenologisch normal.! Bei der Operation wurde festgestellt, daB die ver-
schlieBenden Membranen derb, ca. 2 mm dick und von den seitlichen Begrenzungs-
flichen des Naseneingangs unvermittelt und senkrecht herausgewachsen waren.
Histologisch: Locker gewebtes gefiifireiches Bindegewebe mit Hinlagerung von zwes

1 Demgegeniiber beobachtete V. APRILE Minderentwicklung der Kieferhohle bei
Verndhung der &duBleren Nasenoffnung am Kaninchen und V. FRUHEWALD Unterent-
wicklung des Bulbus und Tractus olfact. bei experimentellem einseitigen Nasen-
verschluB.

Stupka, NasenmifBbildungen. 10
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Knorpelinseln. Nirgends Entziindungszellen. AuBen geschichtetes, geringe Verhornung

zeigendes Plattenepithel mit vertieften Retezapfen. — MAYERSOHNs 13jahriges, geistig

zuriickgebliebenes Méddchen hatte ein bilaterales, kom-

plettes, membrandses Diaphragma in der Tiefe der Nasen-

vorhofe. Die duBlere Nase wies dabei nichts Auffilliges

auf, im Naseninnern waren jedoch tberdies ,,Narben-

bénder‘ vorhanden. — Bei einem 35jahrigen, aus mi3-

bildungsfreier Familie stammenden, mit Sattelnase be-

hafteten Patienten O.v. HovORKAs war das rechte

Nasenloch komplett membrandés verschlossen und noch

verschiedene Verwachsungen im Naseninnern beiderseits

sowte Gesichtsasymmetrie und eine kleinere Choane rechits

vorhanden. Die derbe narbenfreie Membran stand quer,

war nach oben konkav gehohlt und ebenso wie die Haut

des Vestibulums mit Hérchen besetzt. Hinter der Membran

fand sich ein kleiner rundlicher Hohlraum, der von einer

knorpeligen Spange der Cart. quadrangularis begrenzt

wurde und gegen die Haupthohle der Nase durch eine

Abb. 80. Rechtsseitiger kom- nach innen zu konvexe Membran abgeschlossen war. —

gsﬁi‘;’ F‘;;}Szgﬂggs I‘}zien%?:e;f In Fall 1 von V.P.BraiR war der komplette griibchen-

und  des Nasenvorhofes (nic:) formige Verschluf3 des rechten Nasenloches mit Fehlen des

V. P. BLAIR). rechten Nasenfliigels und einer kongenitalen Deformation

des linken Auges kombiniert (Abb. 80). Unter der Haut

des Verschlusses lag ein feines, innen von Nasenschleimhaut Uberzogenes Knochen-
plidttchen. Naseninneres, Trédnennasengang und Nasenriicken normal.

Eine andere Form der Nasenlochverschliisse wird durch briickenférmige Mem-

branen bzw. Gewebsziige dargestellt, welche die Offnung des Nasenloches zweiteilen.

Hierher gehéren die Félle von KIRMISSON

(zweijdhriges, sonst wohlgebildetes Madchen mit

Zweiteilung des rechten Nasenloches) und von

E. OrTSCHEIT: Zwei Monate altes, sonst wohl-

gebildetes Madchen mit verbreiterter Nasenbasis

und Verbreiterung des Philtrums gegen die etwas

aufgebogene Nasenspitze zu. Linkes Nasenloch

durch eine 3 mm dickg, 1 cm tiefe Hautbricke in

zwei leicht querovale Offnungen unterteilt, hinter

welcher die beiden Offnungen in eine normale

Nasenhohle tibergingen. Eine &hnliche Hautbriicke

rechts, Nasenlochkanile aber enger (Abb. 81).

Atiologie: In den meisten der angefiihrten

Falle spricht das Mtvorkommen anomaler Bil-

dungen in der Nachbarschaft der Nasenloch-

Abb. 81. Angeborene Teilung beider Nasen- ~ verschliisse (abnorme Breitenentwicklung der

16cher durch quere hiautige Britcken (nach gesamten auBeren Na,se, HypSIStaphyhe, Ge-

E. ORTSCHEIT). . . . .

sichtsasymmetrie, mittlere Synechien, Choanal-

verengung, in einem Fall auch Unterentwicklung einer Nasenhilfte und Fehlen

des zugehorigen Nasenfliigels) fiir das Wirken einer exogemen (mechanischen, viel-

leicht ammniogenen ?) Noxe wihrend des intrauterinen Lebens. Es handelt sich dem-

nach um intrafetal entstandene, lokal begrenzte, aber mehr minder komplexe

Fehlbildungen. Aber auch bei fehlender Komplikation geht aus dem Bau der

Verschliisse der Fehlbildungscharakter hervor. Briickenférmige, die Lichtung des

Nasenloches frei durchsetzende Gewebspartien ohne Narbencharakter koénnen

wohl nicht anders gedeutet werden und im gleichen Sinne spricht die Einlagerung

von Knorpelinselchen in ein locker gefiigtes, gefafreiches, von Entziindungszellen
freies Bindegewebe (E. PHLEPS).
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Knorpel- bzw. Knocheneinlagerungen fanden sich auch in den dem é&lteren Schrift-
tum angehorenden Beobachtungen von JARVIS (zwei Félle), von F. H. POTTER und von
SELIGMANN. Auch die von F. TOrRNE, G. K. GRIMMER, A. KEITH (zwei Fille), A. G0z,
F. Box3TEIN und von G. RUSs0-FRATASSI mitgeteilten Beobachtungen, die groften-
teils Erwachsene mit z. T. inkompletten Verschliissen betrafen, sind h6chstwahrschein-
lich als echte Fehlbildungen aufzufassen. Nach Entfernung der hdutigen Verschluf3-
anteile im Falle BokSTEINS war die Stenose noch nicht behoben, da der kndcherne
Rand der Apert. pirif. in seinem lateralen und unteren Anteil sehr stark vorsprang.
Im Falle Goz bestand eine hochgradige gleichseitige Nasenscheidewanddeviation,
und bei der Operation muBlte auch ein gréBerer Teil der Cart. alaris entfernt werden.!

Aus der Betrachtung der mit Fehlbildungen in der Nachbarschaft kom-
plizierten Nasenlochatresien geht hervor, dafl offenbar der normale Entwicklungs-
gang von aullen her eine stérende Modifikation erfuhr und sich dadurch erst
eine Nasenlochatresie ausbilden konnte. Ob die bei isolierten Nasenlochver-
schliissen ofters aufgefundene, auffallend breite und
kurze Nase einen Schlufl auf exogene Stérung zulaft,
bleibe dahingestellt, mindestens aber darf in solchen
Fillen die Annahme einer Hemmung der normalen
Weiterbildungsvorgdnge gemacht werden. Das Wirksam-
werden exogener Stérungen oder die Ausbildung ent-
ziindlich-hyperdmischen embryonalen Bindegewebes
im Sinne von A. LOWENSTEIN (siehe eingangs) hat aber
ein vermittelndes Zwischenglied zur Voraussetzung. Die-
ses wird seit O.v. Hovorka unter Hinweis auf das ) )
Vorkommen epithelialer Verklebungen an Augenlidern, ‘(‘;i‘;b'lvgfénﬁjgig‘flfg;’pf,%mvt"::)‘gﬁ
Stimmbédndern, Harnrohre usw. in den gallertigen und z.T. aus denselben heraus-
Pfropfen erblickt, welche die Nasenlocher de norma Iv;i‘:lgde‘;zg i‘;"ﬁg‘i{}fﬁf@?&f&
von der siebenten Woche bis etwa zum fiinften bis B, KALLIUS).
sechsten Embryonalmonat vollig und konstant ver-
schlieBen. Aus Abbildungen A. GLUCKSMANNs kann man entnehmen, daf} die
Bildung des Epithelpfropfes anscheinend schon im Stadium der Membrana
bucco-nasalis (Alter von etwas iiber fiinf Wochen) im Gange ist und im
ventro-lateralen Abschnitt der #duBeren Nasenoffnungen beginnt. Die Zellen
des nur vom Periderm sich ableitenden Epithelpfropfes sind ,,wirbelartig an-
geordnet und zeigen selbst in diesem frithen Stadium bereits stellenweise
Untergangserscheinungen.

Diese ,,Epithelpfropfe (A. v. KOELLIKER, G. RETz1US) kommen von den Reptilien
aufwirts unter verschiedenen Formen (und nicht blo8 an den Nasenéffnungen) vor
und werden als SchutzmafBnahme zugunsten der tieferen Hohlrdume gegentiber den
umgebenden Flissigkeiten gedeutet. Nach K. PeTEr (Lit.. IX/1b, S.121) reicht
der Epithelpfropf gelegentlich bis zum Ansatz des Maxilloturbinale. ‘Abb. 82 zeigt
den Epithelpfropf an einem Frontalschnitt durch die Nasenspitze und das Nasenloch
eines ca. 15 Wochen alten menschlichen Embryos, ca. 0,8 mm von der Nasenspitze
entfernt. Die Epithelmassen gehen ohne deutliche Grenze ineinander iiber. Im oberen
Teile der verschlieBenden Epithelmasse ist jederseits eine Stelle zu bemerken, an
welcher die Losung bereits zu erfolgen scheint. Spétestens im fiinften bis sechsten
Lunarmonat beginnt die Lésung des Verschlusses, anscheinend durch Zugrundegehen

1 Hieraus ergibt sich eine gewisse klinische Ahnlichkeit bei allerdings vollkommen
differenter Atiologie mit jenen Fillen, in welchen die Verengerung des Nasenloches
einzig und allein durch eine 2w starke Auspragung der Plica vestibuli herbeigefiihrt ist,
wie beispielsweise im Falle HUTTER. Plica vestibuli wird jene Falte genannt, welche
durch den unteren Rand der Cart. triangularis aufgeworfen wird, wo letztere an die
Cart. alaris anschlie3t. '

10*
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der mittleren Epithelmassen, doch findet man oft lange Zeit nachher noch Reste von
Epithel in den freigewordenen Nasenléchern.

Zur Ausbildung einer Nasenlochatresie ist nun die Annahme einer sekunddren
Organisation bzw. Durchwachsung des Epithelpfropfes mit Mesoderm erforderlich.
Dieser Idee stehen D. v. HaAnsEmaNN, E. Karrivs und K. PeTER (1. ¢.) ablehnend
gegeniiber und nehmen intrauterine Entzindung an. Dies kann gewil fir
einzelne Fille Geltung haben, setzt m. E. aber doch die Mitwirkung des Epithel-
pfropfes voraus. Beweise fiir das Walten fetaler Entziindung wurden bei Nasen-
lochatresien bislang niemals strikte erbracht. Im Gegenteil sprechen manche Be-
funde (entziindungszellfreie lockere Membranen, manchmal mit Knorpelein-
lagerungen!) entschieden gegen Entziindungsvorgéinge. (Wéahrend Knochen-
einlagerungen eventuell auch als Metaplasien im entziindlichen Narbengewebe
gedeutet werden kénnen, kommen Kmnorpeleinlagerungen auf dieser Basis iiber-
haupt nicht vor.) Das embryonale Mesenchym hat nun auch knorpelbildende
Fahigkeiten, wobei der Knorpel offenbar nicht von auflen ins Diaphragma hinein-
wéchst, sondern sich in demselben an Ort und Stelle! ebenso bildet, wie etwa der
Knorpel in den Nasenmuscheln. So haben denn auch neuere Autoren (E. PHLEPS,
E. OrrscrEIT) zur Erklirung ihrer Félle wiederum auf den physiologischen
Epithelpfropf zuriickgegriffen. PHLEPS stellt sich dabei vor, daBl der Epithel-
pfropf in einzelnen Féllen nicht zur Degeneration und Riickbildung komme,
sondern als verschlieBender Kérper bestehen bleibe und dadurch auf die schon
in reiferer Entwicklung befindliche Umgebung einen Reiz ausiibe, vielleicht
ahnlich einem Thrombus auf eine Gefilwand. Dadurch werde das Nasenvorhofs-
gewebe zu einer produktiven Reaktion mit Einwachsen mesodermaler Gewebs-
elemente (Bindegewebe, Gefiflie) gebracht. Diese Annahme — Persistenz des
Epithelpfropfes als Durchwachsungsreiz — hat unleugbar manches fiir sich und
kann, worauf E.PHLEPS nicht hinweist, m. E. iiberdies durch verschiedene
physiologische Vorkommnisse gestiitzt werden. Bekanntlich bildet die Epithel-
bekletdung an verschiedenen Stellen des in Bildung begriffenen Korpers kein Hin-
derntis (oder vielleicht einen Anreiz ?) fiir mesodermale Durchwachsungen, wie dies
beispielsweise bei den embryonalen Gesichtsfortsitzen und Gaumenfortsidtzen (bei
der Bildung des priméren und des sekundéren Gaumens!) der Fall ist. Das Epithel
— manchenorts findet sich geradezu eine ,,Epithelmauer — wird dabei aufgelost
und verschwindet. Dagegen ist zuzugeben, daB es sich beim Epithelpfropf nicht
um das Aneinanderliegen von ,,Fortsidtzen‘‘ handelt, denen die Fahigkeit und Be-
stimmung innewohnt, miteinander zu verschmelzen. Anderseits kommen gerade
dem Nasenvorhof, in welchem ja das im Zuge der Entwicklung in den Riech-
sack miteinbezogene Epithel der dufleren Haut? in das respiratorische Epithel
der eigentlichen Nasenhohle iibergeht, gewisse iiber die Produktion eines
Epithelpfropfes hinausgehende Schutz- und Bildungsfihigkeiten zu. So wird in der
Klasse der Vogel eine von der lateralen Wand des Nasenvorhofs entspringende, mit
Pflasterepithel bekleidete Muschel (Atrioturbinale) ausgebildet, welche schiitzende
Funktionen ausiibt. Ohne damit im entferntesten eine Homologisierung ver-

1 Eine Parallele hierfiir erblicke ich in dem Nachweis des Vorkommens von um-
fangreichen Knorpelgebilden im Oberlippen-Kiefer-Gaumen-Gebiet bei dem auf S. 122 ff.
geschilderten Fall von Cheilognathopalatoschisis. Hier hatte sich in einem Territorium,
welches sonst nie Knorpel entstehen 1dBt, unter der Einwirkung der Stdérungs-
ursache aus dem urspringlichen Mesoderm hyaliner Knorpel gebildet. Méglicher-
weise wurden durch die Wirkung einer exogenen (chem.-toxischen ?) Noxe somatische
Genodemutationen (im Sinne von K. H. BAUER, vgl. Abschnitt I, S. 7) und dadurch
verdnderte (heteroplastische) Fihigkeiten der affizierten Gewebe hervorgebracht.

2 Analog der Bildung der sogenannten ,,Einfithrungsgéinge* bei den Amphibien.
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suchen zu wollen, ist es immerhin bemerkenswert, daB in allen als angeborene
Fehlbildungen aufzufassenden Beobachtungen die Verschliisse ihren Sitz innerhalb
des Nasenvorhofs hatten, also gerade dort, wo auch der Epithelpfropf seinen
Hauptsitz hat. Freilich wird der sonst hinfillige Pfropf nur dann die Vermittlung
fiir Durchwachsungsvorginge abgeben kinnen, falls noch ein auslosendes Moment
fiir letztere hinzutritt. Solche Momente sind in relativ zu groBler Annéherung gegen-
iiberliegender Teile, Druck von auflen (eventuell infolge bislang allerdings noch
nicht nachgewiesener Amnionstringe), Einwirkung hoher konzentrierter oder
abnormer chemischer Korper in der umgebenden Amnionfliissigkeit und in deren
irritativer dysplastischer (eventuell auch entziindungserregender ?) Wirkung zu
erblicken, welche einzeln oder in Kombination wirkend gedacht werden kénnen.
Vielleicht kann auch durch einen oder den anderen dieser Umsténde die Ausbildung
des primitiven Nasenbodens sich allzuweit ventro-kranialwérts ausdehnen und da-
durch zur Nasenlochatresie beitragen. Primire Keimesvariation scheint dagegen
nicht in Frage zu kommen. Hereditét wurde bisher nicht nachgewiesen. Mit Riick-
sicht darauf, daB offenbar der physiologische Epithelpfropf die Briicke zur Aus-
bildung der Atresie abgibt, kann die angeborene Nasenlochatresie gewissermaBen als
»»Hemmungsmipbildung* {allerdings in einem weiteren Sinne) bezeichnet werden.
Als teratogenetische Terminationsperiode kommt der fiinfte bis sechste Lunarmonat
in Betracht, als friihester Fehlbildungszeitpunkt die siebente Woche. In Analogie zu
friiheren Erfahrungen diirfte der tatsdchliche Zeitpunkt der Entstehung schon mit
Riicksicht auf die begleitenden, wahrscheinlich gleichzeitig entstandenen Fehl-
bildungen nahe dem friihesten Fehlbildungszeitpunkt liegen. So sieht man schon
bei 15 Wochen alten Embryonen Dehiszenzen im Epithelpfropf (Abb. 82), welche
offenbar die beginnende Auflésung anzeigen. Laufen Zerfall und Organisation
gleichzeitig nebeneinander her, so werden unvollstindige Diaphragmen resultieren,
welche ihr Loch im Zentrum haben, falls dort, wie am héufigsten, die Desintegra-
tion einsetzte, oder briickenartige Bildungen, falls etwa zwei rdumlich getrennte
Zerfallsherde mit dazwischen erhaltener Briicke im Zeitpunkt der Organi-
sation vorhanden waren. Gerade die zwanglose Art der Erklirung der unvoll-
stindigen Nasenlochatresien und ihrer verschiedenen Formen gibt der behaupte-
ten Wahrscheinlichkeit ihres Zusammenhangs mit dem sogenannten Epithel-
pfropf eine weitere Stiitze. Ferner auch der Umstand, daB8 unvollstindige und
einseitige Nasenlochatresien nach der Statistik von E. PELEPS (1. c.) viel héufi-
ger gefunden werden als bilaterale und komplette, da es ja a priori wahr-
scheinlicher ist, daB die immanenten Selbstauflésungsbestrebungen des Epithel-
pfropfes nicht ginzlich und nicht beiderseits gleichzeitig und gleich stark ge-
hemmt und von den Durchwachsungsvorgingen abgeldst werden.

Der Vollstindigkeit halber sei erwihnt, daf die Nasenlochverschliisse seiner-
zeit irrtiimlich mit der Persistenz der Membrana bucco-nasalis HOCHSTETTERS
in Beziehung gebracht wurden (Bavrowicz fullend auf A. BOCHENEK).

2. Die Verwachsungen im Naseninneren (Lit.X/4).

Auch im Bereich der eigentlichen Nasenhéhle kommeun abnorme Verbindungen
einzelner Organe wuntereinander vor (endonasale Verwachsungen oder mittlere
Synechien ). Diese Synechien kénnen je nach ihrer Ausdehnung blol Verengerungen
der Nasenlichtung oder auch mehr minder vollstindige Verschliisse derselben
hervorrufen und haben dann teils die Gestalt strang- oder bandférmiger Ad-
hésionen, teils flichenhafte Ausdehnung. Sie sind meist rein bindegewebiger
Natur, gelegentlich kn6chern oder doch stellenweise knochenfithrend. Die meisten
endonasalen Synechien werden wihrend des extrauterinen Lebens erworben
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und sind Folgen entziindlicher, traumatischer und &hnlicher Prozesse (eitrig-
katarrhalische Entziindung der Nasenschleimhdute mit oder ohne Beteiligung
der Nasennebenhohlen, luische, diphtherische und andere infektiése Entziin-
dungen; operative Eingriffe; chemische Atzungen; Galvanokaustik u.dgl.).
Durch den hierbei auftretenden Epithelverlust an gegeniiberliegenden Stellen
mit reaktiver Schwellung und innigem Kontakt von Fliche zu Fliche wihrend
einiger Zeit kommt es dann infolge der einsetzenden Granulationsbildung zu
Verbindungen von Narbencharakter. Klinisch werden sie am haufigsten in den
kaudalen Nasenabschnitten gefunden, am Seziertisch dagegen im Rimaspalt
(E. ZuckERRANDL, Lit. IX/1, TI. Bd.,

S. 136£f.). Hierin ist jedoch kein prin-

zipieller Gegensatz zu erblicken. —

Hier sollen nur die sicher angebore-

nen endonasalen Verwachsungen be-

trachtet werden. Sie konnen teils durch

intrafetale Entzimdung oder durch

Platzmangel mit konsekutiver Verkle-

bung infolge duferen bzw. inneren Druk-

kes hervorgebracht sein (siehe hieriiber

auch den vorhergehenden Abschnitt),

teils handelt es sich dabei um echte

Fehlbildungen. Der kardinale Unter-

schied zwischen Synechien infolge Fehl-

bildung des Naseninnern und solchen

anderer Atiologie liegt m. E. darin, daB

bei ersteren von vornherein Verbin-

 Abb. 83. Frontalschnitt durch die Nase eines mensch- ~dungen zwischen Nachbarorganen

lichen Embryos von 40 mm St.-Sch.-L. (Ende des  oder Nachbargebieten bestehen, wo-
2. Monats) mit Synechie zwischen Septum und rechter . .. .
untercr Nasenmuschel (nach H. RICHTER). gegen bei letzteren urspriinglich ge-

C.m. mittlere Muschel; N. Nasenhohle; C. 1. untere trennte Organe sekundéir miteinander
Muschel; Syn Ver.wachsungsbezirk; E. Epithel‘platte Vereinigt werden. Da die Lumen-
des Nasenhohlenepithels entsprechend dem spiteren . . .
unteren Nasengang; G.-sp. embryonale Gaumenspalte. blldung der Nasenhohle ebenso wie das
,,Herausschneiden‘ der Muscheln und
die Bildung der Nasengéinge und Nasennebenhéhlen aktive Vorgidnge des Nasen-
epithels sind (wenn auch unter gleichzeitiger Massenzunahme des Mesoderms, aus
welchem herausmodelliert wird), so werden abnorme Zusammenhénge von Organen
oder Nachbarzonen, welche auf echter Fehlbildung beruhen, wohl nur dort auffind-
bar sein, wo die physiologische Grenze des aktiven Einsprossungsgebietes des Nasen-
epithels liegt oder doch in dessen unmittelbarster Nahe. Es kénnen so briickenartige
Verbindungen, welche als Falten vortreten, oder eventuell auch epithelumflossene
Mesodermbezirke (also in Form von frei durch das Lumen ziehenden Stringen)
resultieren, allerdings nur in den periphersten Bezirken der Génge und Hohlungen.
In zentralen Gebieten der Nasenhohle situierte strangférmige Verbindungen
(beispielsweise zwischen Septum und unterer Muschel) konnen dagegen niemals
auf die eben geschilderte Art entstanden sein und erwecken den dringenden
Verdacht sekundirer Verbindungen zwischen ehemals freien Oberflichen, selbst
dann, wenn es sich dabei um Fille von nachweislich angeborenen Synechien
handelt. Entgegen G. Kirrian (Lit. IX/5) kommt es bei der Bildung der mensch-
lichen Muscheln und Nebenhohlen niemals zu ,,Verschmelzungen oder ,,Ver-
wachsungen*‘. Wenn solche angetroffen werden, sind sie als auBerhalb des Rahmens
der normalen Entwicklung stehend anzusehen (K. Prrer, Lit.IX/la u. b).
Knochen innerhalb von Synechien kénnen auch metaplastisch im Narbengewebe
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gebildet worden sein (ein Traumafall von SEmON, zit. nach R. Kayser [Lit. X/1],
ein Fall post morbillos von KorLER). Lockeres Bindegewebe ohne Einlagerung
von Entziindungszellen spricht gegen entziindliche Genese, besonders wenn an
der Oberfliche solcher Synechien iiberdies Driisen ausmiinden. Solcherart ge-
baute Synechien (Fall Por1) diirften wihrend des frithfetalen Lebens aus sekun-
ddren mnichtentziindlichen Verwachsungsvorgingen resultieren, die in von Natur
aus engen Géngen unter besonderen Umstéinden (Platzmangel infolge Ver-
groflerungen und Deviationen und dadurch vermehrter gegenseitiger Druck!)
vor sich gehen. Eine Verwachsung zwischen unterer Muschel und Septum letzterer
Atiologie konnte kiirzlich H. RICHTER an einem menschlichen Embryo auffinden
(Abb. 83), wobei sich innerhalb der Verwachsungszone deutlich Epithelreste
nachweisen lielen. Durch die Beobachtung H. RicHTERSs ist jedenfalls bewiesen,
dal mehr minder flichenhafte membranise Adhdsionen zwischen Septum und unterer
Muschel bereits wdhrend des intrauterinen Lebens entstehen komnen. Die Wahr-
scheinlichkeit, daff &hnlich gelagerte endonasale Synechien ,,angeboren‘ sein
koénnen, wéchst mit dieser positiven Beobachtung, darf aber anderseits nicht
dazu verfithren, gefundene endonasale Synechien (namentlich bei Erwachsenen)
wegen sogenannter ,negativer Anamnese ohne weiteres als angeboren zu
bezeichnen. Kindeutig fir Fehlbildung im Sinne von mangelhafter Nasenaus-
bildung sprechen m. E. Einlagerungen von Gewebsbestandteilen, welche niemals
in Synechien entziindlicher oder sonstiger Genese vorkommen kénnen. Hierher
gehort die Anwesenheit von Knorpel und von Nervenfasern innerhalb solcher
Verbindungsbriicken. Als Adjuvans fir Fehlbildung kann das gleichzeitige Vor-
handensein von Mifbildungen im Bereich der Nase oder in deren Umgebung
oder auch an anderen Korperorganen betrachtet werden. Anderseits ist die
Moglichkeit offen zu lassen, daf in der Nase fehlgebildeter Friichte sich iiberdies
fetal-entziindliche Vorginge abspielen und Riickstéinde in Form von Synechien
hinterlassen konnen.

Synechien im Naseninnern, welche als echte Fehlbildungen infolge mangelhafter
Ausbildung anzusprechen sind, sind durch Fall 6 von H. Kuxprart (Lit. V) und
durch eine eigene jingst publizierte Beobachtung (STUPKA, Lit. X /4 ¢) repriisentiert :

In KUNDRATs zur sogenannten medianen Oberlippenspalte gehérendem, durch
hochgradige Defektuositét aller aus dem mittleren Nasenfortsatz hervorgehenden
Gebilde ausgezeichneten Fall fanden sich die oberen Nasenmuscheln miteinander
verschmolzen® (rein makroskopische Beschreibung). Diese ,,Verschmelzung war
aber nicht durch sekunddre Muschelverwachsung zusiande gekommen, sondern da-
durch, daB3 das Material zum Herausschneiden der der primir-septalen Nasenwand
angehérenden Ethmoturbinalia eben wegen des hochgradigen Defekts des mittleren
Nasenfortsatzes groBtenteils mangelte und nun von vornherein ein gegeniiber der Norm
wesentlich verkleinertes ,,Doppelgebilde entstand, welches den EKindruck einer
Fusion der oberen Muscheln erweckte. — Bei dem von mir beschriebenen Monstrum
der Arhinencephaliereihe (kindlicher Kopf mit bilateraler Lippen-Kiefer-Gaumen-
Spalte und Hypoplasie der Gebilde des mittleren Nasenfortsatzes — vgl. Abschn. IT1,
Kap. A, 8.72, u. Abb. 37) fanden sich 4m Rimaspalt beiderseits briickenartige quere
Verbindungen zwischen dem Septum und der lateralen Nasenwand (Siebbeinmuscheln),
welche an den Horizontalschnitten den Eindruck von Stringen machten. Schnitt-
weiser Vergleich ergab, daf es sich bei den meisten dieser briickenartigen Verbindungen
um quer iber das Nasendach gespannte, tiefer in das Nasenlumen hinabreichende
Schleimhautfalten, bei einzelnen jedoch um tatsichlich frei durch das Lumen der
Rima hindurchziehende Schleimhautstrdnge handelte. Innerhalb dieser Falten und
Stringe findet sich keinerlei fur frische oder stattgehabte Entziindung sprechendes
Zellmaterial bzw. Residuen eines solchen, vielmehr ein normales Bindegewebe, inner-
halb welches Gefcife, alveoldr gebaute Driisen und schrig- bis lingsverlaufende Nerven-
faserbiindel vom Olfactoriustyp vorhanden sind. Die beschriebenen Verbindungen sind
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offenbar der Ausdruck einer mangelhaften Ausbildung der Nasenlichtung, also einer
Stérung des normalen Entwicklungsvorganges, wobet das normale Ausmaf der Eni-
wicklung nicht erreicht wurde.

Weitere Kasuistik: In Verwertung des Obenerwdhnten ist groBte Vorsicht bei
der Klassifikation endonasaler Synechien als ,,angeboren‘‘, besonders aber als ,,durch
Fehlbildung‘‘ entstanden, geboten. Die in der élteren Literatur (siehe bei R. KAYSER,
Lit. X/1) als ,,angeboren‘‘ registrierten Félle halten strenger Kritik meist nicht stand
bzw. ermangeln wichtiger Details zu abschliefender Beurteilung, z.T. handelt es
sich dabei um rein makroskopische Untersuchungen am toten Objekt. Auch E.ZUCKER-
KANDLs Befunde wurden an Leichen erhoben. Fiir seine Beobachtung 1 (einmal
unter 22 Fillen) nimmt er kongenitalen Ursprung an. Auf der rechten Seite des
Praparats (Angaben iiber Alter fehlen, keinesfalls Neugeborener, da links méchtige
Keilbeinhshle vorhanden!) fand sich eine ausgedehnte flachenhafte Adhision des
Septums mit der mittleren Muschel, welche angeblich durch sekunddre Verklebung
infolge des Druckes einer groBen Bulla ethmoidalis entstanden war. Selbst wenn

diese Erkldrung zutréfe, ist damit nichts tiber den Zeit-
punkt der Entstehung ausgesagt, da ja auch im extra-
uterinen Leben die Verwachsung entstanden sein
konnte. — Dagegen liegt bei einer zweiten, als Bil-

b dungshemmung bezeichneten Beobachtung E. ZUCKER-
KANDLS (L.c. I. Bd., 2. Aufl., Fall 5 auf S. 246) sehr wahr-

e % ] scheinlich tatséchlich eine kongenitale Anomalie vor
i  w L (Abb. 84): Links Hoherstehen des Nasenbodens, starke
Abb 84. Endonasale Verwachsung  Susbuchtung der lateralen Nasenwand und mangelhafte
links mit Fehlen der Kieferhthle Resorption desim tibrigen sehr gut ausgebildeten Kiefer-
und Dreiteilung der Choane (d). knochens, in dessen reichlicher Spongiosa Fettmark ent-
ia‘f:jﬁ:ﬁsﬁfi“g%gﬁy: g?;?é‘gi halten war. Der Hiatus semilunaris fehlte, an Stelle
nungen siche im Text (nach der Kieferhéhle fand sich nur ein iiber bohnengrofer
E. ZUCKERKANDL). dichter Bindegewebspfropf, welcher mit der Submucosa

der Nasenschleimhaut in Verbindung stand. Der linke

untere Nasengang war durch Verschmelzung der unteren Muschel (f) einerseits mit dem
Nasenboden und anderseits mit dem Hakenfortsatz (e) des Septums (a) in zwei neben-
einanderliegende Rohren (d) geteilt, welche beide im Choanenbereich ausmindeten, in
der Richtung gegen das Nasenloch jedoch blind endigten, also vollkommen verschlossen
waren. Nur der oberhalb dieser beiden Réhren befindliche gemeinsame Nasengang hatte
eine vordere Offnung, daneben auch eine separate im Choanalbereich, so da die linke
Choane sich als dreigeteilt erwies (d in Abb. 84). Die Verwachsung der linken unteren
Muschel mit dem Nasenboden war nur vorne héutig, sonst durchaus knéchern. Hinten
endigte sie frei. Uberdies fanden sich noch drei strangférmige Verwachsungen zwischen
der linken mittleren Muschel und dem Septum. Riechspalte linkerseits mangelhaft ent-
wickelt, indem durch Verwachsung der Schleimhaut der mittleren Muschel mit der
Scheidewand im hinteren Rimabezirk die Riechzone wesentlich eingeengt war. Rechter-
seits Kieferhéhle von normaler Grée, Hiatus semilunaris jedoch fehlend, da die mitt-
lere Muschel mit Ausnahme ihres hinteren Endes an die Seitenwand angewachsen war.
Hinter dieser Synechie fanden sich noch zwei andere zwischen mittlerer Muschel und
Septum. Statt einer direkten Verbindung zwischen Nase und Kieferhohle miindete das
sonst normal situierte Ost. maxillare in das aus groBen Zellen bestehende Siebbeinlaby-
rinth, welches hinten direkt in die Keilbeinhshlen tiberging, die weder eine Vorderwand
noch Foramina sphenoidalia besaBen. Wegen geringer Ausbauchung der fazialen
Wand der linken Kieferhéhle war auch noch eine leichte Asymmetrie des Gesichts-
skelets vorhanden. Es ist m. E. nicht unwahrscheinlich, da8 es durch eine von aufen
her einwirkende Storung auf die in Bildung begriffenen Nasensicke zu fast kompletter
Hemmung der Kieferhohlenaussprossung links und durch Schidigung des Nasen-
hohlenepithels an verschiedenen Stellen zu verschiedentlichen sekundéren Verklebungen
mit Ausbildung membranéser und knoécherner Synechien kam. Als teratogenetische
Terminationsperiode kommt wegen der festgestellten Aussprossungshemmung der
linken Kieferhohle ein friihfetaler Zeitpunkt, etwa das Ende des zweiten oder der
Anfang des dritten Lunarmonats in Frage. Falls die Noxe nur relativ kurze Zeit
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eingewirkt haben sollte, konnte neben Dauerschiden auch weitgehende Erholung
einsetzen, so daB sich schlieBlich ein Zustand ergab, welcher geniigende Ausbildung
eines inneren Nasenreliefs und namentlich auch relativ weit gediehene Nebenhdohlen-
ausbildung zeigte. — Als sehr wahrscheinlich kongenital sind die endonasalen Synechien
in den Fillen von MAYERSOHN (Lit. X/3) und von O.v. HovorkA (Lit. X/3) anzu-
sehen, bei welchen iiberdies beiderseitige bzw. einseitige Nasenlochatresien und auch
noch andere Stérungen bestanden — siehe den vorhergehenden Abschnitt. Dagegen
ist Vorsicht bei den von A.Ro0ssMANN aus O. SEIFERTs Poliklinik beschriebenen
vier bis funf Fillen (unter 18) beziiglich Kongenitalitdt am Platze und vielleicht auch
bei der Beobachtung von GERBER (Lit. X/4, Taf. IV, Abb. 6: Synechie zwischen
Septumspina und linker unterer Muschel), jener von PEGLER (Fall 2) und der jiingsten
von S. HAvaAsHI und A. KAMEIL

Aus der gegebenen Darstellung erhellt, dal endonasale Synechien auf ver-
schiedenen Wegen zustande kommen konnen: Bei Monstren infolge primérer
,Fusion von sonst nicht miteinander zusammenhingenden Teilen, indem
wegen Materialmangels und Hemmung der plastischen Fahigkeit des Nasen-
héhlenepithels letzte Phasen des normalen Modellierungsprozesses unterblieben ;
bei sonst normal gebildeten Friichten dadurch, daf urspriinglich getrennte Flichen
verschiedentlich sekundér miteinander verwuchsen, teils unter der Einwirkung
mechanischer Storungen, teils infolge von toxischen (dulleren) oder eventuell
auch entziindlichen (inneren) Noxen.

Anhang: Eine vom formal- und kausalgenetischen Standpunkt besondere
und bislang aupferordentlich seltene Gruppe der endonasalen Verwachsung stellen
die von LANNELONGUE und von B. SIMONETTA beschriebenen Fille dar. Die
gleichzeitig vorhandene ,,Zweiteilung‘* des Nasenloches hebt sie sogleich von den
anderen Gruppen heraus.

An dem von SIMONETTA beschriebenen Kinde war das rechte Nasenloch von
Geburt durch ein etwa horizontal stehendes, hdutig-knorpeliges Diaphragma zwei-
geteilt, welches sich bis in den Nasengrund fortsetzte. Die obere Etage mit Siebbein-
muscheln hatte keine Verbindung mit dem Nasenrachen, die untere (in welche der
Tranennasenkanal einmiindete) stand jedoch in breiter Verbindung mit demselben.
Nach Abtragung der trennenden Membran konnte eine normale Nase wieder herge-
stellt werden. Einen durchaus analogen Fall beschrieb LANNELONGUE und zog daraus
den SchluB}, daB diese MiBbildung dadurch zustande kam, daB sich der laterale
Nasenfortsatz mit dem medialen zur unteren Umrandung des Nasenloches vereinigt
hatte (daher Nasenfliigelknorpel vorne im Diaphragma!), jedoch ohne Mitwirkung
des Oberkieferfortsatzes (wie de norma) und dafl durch die davon getrennte An-
lagerung des Oberkieferfortsatzes die unterhalb des oberen Nasenloches gelegene
zweite, ,,Fistel** genannte Offnung zustande kam. SiMONETTA pflichtet dieser Er-
kldrung vollinhaltlich bei und nimmt iberdies an, daff das Diaphragma, die vollstindig
erhaltene Membrana bucco-nasalis set, die sich dadurch als ein nur vom mittleren und
lateralen Nasenfortsatz her abzuleitendes Gebilde darstelle.

Letztere Deutung erscheint mir auBer anderen Griinden deshalb nicht zu-
treffend zu sein, da die Membrana bucco-nasalis ein rein epitheliales Gebilde
darstellt (wogegen hier ein mesenchymale Elemente enthaltendes Diaphragma
vorhanden war) und weil iberdies die Membrana bucco-nasalis eine viel ge-
ringere Tiefenerstreckung hat und deshalb wohl nicht zu einer so weit dorsal-
wirts reichenden Membran ,,ausgezogen“ werden koénnte. Fir die Ableitung
eines Diaphragmas von der Membrana bucco-nasalis miillte der Nachweis
der Lage desselben kaudalwirts vom Ursprungsgebiet der unteren Muschel
gefordert werden; leider ist jedoch nichts dariiber ausgesagt, ob das Diaphragma
lateral aus der unteren Muschel entspringt oder etwa kaudal oder kranial von
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ihr! Fiir Riickschliisse auf die normalen Entwicklungsverhéltnisse sind diese
Entwicklungsstérungen, wie beide Autoren mit Recht betonen, gewifl besonders
geeignet, weshalb auf den heuristischen Wert &dhnlicher oder analoger Zukunfts-
beobachtungen hingewiesen sei.

3. Verengungen und Verwachsungen im Bereiche des Nasenausgangs
(Choanalstenose und Choanalatresie) (Lit.X/5).

Im Bereich des hinteren Ausgangs der Nase, der sogenannten Choanen,
kommen nicht allzu selten Verengerungen bzw. mehr minder vollstindige Ver-
schliisse (Atresien) vor. Auf diese Tatsache ist man seit etwa 100 Jahren aufmerk-
sam geworden,die ersten Funde wurden an nicht lebensféhigen Monstren gemacht.
Viel spiter wurde die Choanalatresie an sonst wohlgebildeten Lebenden gesichtet
und EMMERT war der erste, welcher 1851 an einem siebenjéhrigen Knaben mit
doppelseitiger knocherner Choanalatresie eine erfolgreiche Operation durch-
fithrte. Seither wurde diesem Leiden vornehmlich von Rhinologen, Chirurgen
und Pathologen ein wachsendes Interesse entgegengebracht, wofiir eine achtung-
gebietende Kasuistik Zeugnis ablegt. Im Verlaufe dieser Studien zeigte es sich,
daBl neben den typischen Choanalatresien auch noch atypische vorkommen und
daB es schlieBlich auch Choanalasymmetrien mit Verengerung der Choanen gibt.
VerschlieBungen der Choanen fanden sich ferner bei einer Reihe von Nasenmif3-
bildungen bzw. bei Fehlbildungen im unmittelbaren Nachbarschaftsbereich der Nase,
welche ein gewisses Licht auf die Atiologie der frither erwihnten Formen der Choanal-
atresie werfen. Wenn demnach zwar verschiedene klinische Formen vorliegen, denen
formalgenetisch Sonderstellungen zukommen, so ergeben sich doch anderseits —
wenigstens zwischen einzelnen von diesen Typen — Ubergiinge bzw. Beriihrungs-
punkte, aus welchen sich eventuell Anhaltspunkte zu gemeinsamer Betrachtung in
kausalgenetischer Beziehung gewinnen lassen. Die einzelnen Typen sind folgende:

a) Die Choanalatresie ber mormal oder anndhernd mormal gebautem Choanal-
rahmen und bei sonst normaler oder anndhernd normal gebauter Nase. Diese
Form wird gemeiniglich als typische Choanalatresie bezeichnet.

b) Die Choanalatresie, welche mit Verbildungen des Choanalrahmens und be-
trichtlichen Abweichungen am Septum und am Muschelapparat, gelegentlich auch
mit endonasalen Synechien verkniipft ist. Diese Form wird meist als atypische
Choanalatresie bezeichnet.

c) Die Choanalasymmetrie bzw. Choanalverengerung in verschiedener Form
und Ausdehnung jedoch ohne VerschluBplatte, meist vergesellschaftet mit
Verengerung der Nasenhéhle und des Epipharynx.

d) Die Choanalatresie (ein- und doppelseitig) bei verschiedenen Fehlbildungen
am vorderen Korperende (an den Nasenfortsitzen, am Oberkieferfortsatz des
ersten Kiemenbogens usw.), wobei es teils an den Nasensicken selbst, teils in
deren unmittelbarer Umgebung zu mehr minder schweren Mif3bildungen kam.
Die hierbei gefundene Choanalatresie bildet nur ein relativ untergeordnetes,
aber koordiniertes, wahrscheinlich kausal-syngenetisches Teilstiick der komplexen
Fehlbildung, so daf ich hierfiir die Bezeichnung simultane Choanalatresie vorschla-
gen mdochte.

a) Die typische Choanalatresie.?

Die typ. Ch.-a. ist stets angeboren und dadurch gekennzeichnet, dafi die Ch.
durch ein aus Knochen oder aus Bindegewebe oder aus beiden Gewebsarten

1 Nach brieflicher Mitteilung SIMONETTAs an den Verfasser war die untere
Muschel kaum angedeutet und das membrantse Septum inserierte wahrscheinlich
dicht kaudal von derselben.

2 Abgekiirzt: typ. Ch.-a.
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bestehendes Diaphragma génzlich oder fast génzlich verschlossen ist. Voll-
stindige kndcherne oder knschern-membrandse Verschliisse iiberwiegen iiber rein
membrandse (nur ca. 11 bis 159,) und iiber unvollstindige. Meist ist die Ch.-a.
eine doppelseitige und komplette, etwas weniger hiufig eine einseitige mit Bevor-
zugung der rechten Seite. Frauen sind hiufiger befallen, angeblich 2 : 1 (Statistische
Daten bei A.ScuwENDT, W.AnToN, H. Haag,
G.ConN, 0. KAHLER, A. BaLLA, K. A. PHELPS usw.).
Bis 1907 waren iiber 150 Fille mitgeteilt, L. Ducuing
[zit. nach E. EscaT (b)] zdhlte 1912 sogar schon 264.
Bilaterale Ch.-a.sind namentlich bei Erwachsenen
sehr selten beiderseits rein membrands, wogegen am
Neugeborenen und am Kleinkind dieser Befund
ofters erhoben wurde. Falls die Frequenz die natiir-
liche Relation dieser Alterskategorien iiberwoge, so
lieBe sich daran denken, daB sich gelegentlich nach-
triglich in membrandsen Verschliissen Knochen-
platten ausbilden koénnen. Die VerschluBplatten
sind meist derart in den Ch.-Rahmen ,,eingepaft,
daB letzterer namentlich im Vomerbereich bei
Postrhinoskopie deutlich vorragt. Dies kann um 1 bis 4 mm der Fall sein. Man
spricht dann von einem inéranasalen Sitz des Diaphragmas, sonst aber von einem
marginalen (R. Kavser). Der Ch.-Rahmen zeigt entweder normale Dimensionen
(Abb. 85) und Stellung (h#ufiger) oder weicht davon ab (seltener). In letzterem
Falle ist die Ch. zwar in allen MaBen verkleinert, meist aber proportioniert.
Knocherne Verschlufiplatten sind meist diinn, er-
reichen aber gelegentlich
eine sehr betrichtliche
Dicke (wie in den Fallen
von A. Bru~Nk, H.HocHu-
HEIM und VAN DEN WIL-
DENBERG). Sie stehen
meist schriag geneigt von
hinten-oben nach vorne-
unten zu, gelegentlich so
gar fast horizontal (Fall1

Abb. 85. Bilaterale kndcherne Cho-

analatresie bei 25 jihrigem Mann. Die

VerschluBplatten erreichen fast das

Niveau des Vomerrandes (nach
P. H. GERBER).

Abb. 86. Postrhinoskopisches Bild
einer rechtsseitigen kompletten kno-
chernen Choanalatresie bei einer er-
wachsenen Frau. Rechte Choane
wesentlich kleiner und enger als die
linke normale. Im oberen Drittel der
VerschluBplatte eine ovale, griibchen-
formige, blind endigende Vertiefung
(@) (nach E. ESCAT).

von T. K. HamimnTon)
und sind fast stets leicht
trichterformig gestaltet
und dabeimeistnach hin-
ten konkav,doch kommt
auch umgekehrt eine
Vorbauchung nach riick-

Abb. 87. Derselbe Fall wie Abb. 86

bei Rhinoscopia anterior nach

teilweiser Resektion der rechten
unteren Muschel.

0. sph. XKeilbeinhohlenostium;
C. 1. untere Nasenmuschel; Ch.-4.
VerschluBplatt¢ der Choanal-
atresie; @. ovales, blind endigen-
des Griibchen im oberen Drittel
der Verschlufiplatte, korrespon-

dierend mit einer &hnlichen Ver-
tiefung an der hinteren Fliche
(G. in Abb. 86) (nach E. ESCAT).

wirts zuweilen vor (SCHMIEGELOW, A. BINNERTS). Post-
rhinoskopisch erscheinen die Diaphragmen rosa bis rét-
lichgelb (wenn knéchern) bzw. blafigrau (wenn membra.-
nés). L. voN ScHROTTER beobachtete ein etwas stérkeres Gefdnetz im oberen bzw.
unteren Bereich der VerschluBplatte (nasopharyngeale Seite), E. ZAUFAL sah ein
gréBeres, sich dichotomisch teilendes vendses Gefil3, welches von oben-auBen nach
innen-unten verlief. Ofters, wenn auch durchaus nicht immer, zeigt sich im oberen
Bezirk der VerschluBplatte, meist etwas nach auBlen zu, eine griibchenformige,
scharfrandige, schiefgerichtete Vertiefung, welche meist StecknadelkopfgroBe hat
und gelegentlich in einen kurzen, blind endigenden Kanal fiihrt. Dies ist 6fters
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nicht nur von riickwirts her feststellbar, sondern auch von vorne, wie Abb. 86
und 87 zeigen. Diese Griibchen sind zugleich auch die diinnsten Stellen der Dia-
phragmen und gelegentlich rein hdutig, wogegen die dicksten Partien meist
lateral-oben anzutreffen sind. Nicht selten ist aber auch der Knochen vorne-
unten am Septum ziemlich dick. Die Griibchen, meist in der Einzahl vorhanden,
konnen gelegentlich auch in der Mehrzahl (zwei bis drei) innerhalb eines Dia-
phragmas gefunden werden. Als weitere Variante findet sich statt des Griibchens
ein Loch (Abb. 88). Bei den unvollstdndigen Ch.-Verschlissen reicht das Diaphragma
nicht ganz bis zum Nasenboden herab (Abb. 88). In einem Fall von J. L. STEMENS
war rechts eine lange spaltenférmige, links wahrscheinlich nur eine ganz feine
Offnung in dem sonst ganz membrandsen Diaphragma vorhanden; letzteres
bewegte sich deutlich bei Phonation.! Nie aber wurde bisher eine unvollstindige
Atresie beobachtet, bei welcher die obere Hilfte der Ch. frei und die untere mit
Knochen oder einer Membran ausgefiillt war. Dies zu
betonen, scheint mir fiir das Verstindnis des Zustande-
kommens dieser Atresien von besonderer Wichtigkeit
(siehe hiertiber S.173). Aufklirung tber Zusammen-
setzung und Ausgangspunkt der Verschlufplatte bei Ch.-a.
konnen nur Schnittserien unverstiimmelter Objekte
geben.

Abb. 88. Postrhinoskopisches W. BERBLINGER verdanken wir die bisher einzige dies-
Bild einer rechtsseitigen unvoll-  beziigliche Untersuchung, stammend von einem finf Monate
stiindigen knochernen Choanal-  g1p0n  an schwerer eitriger Rhinitis leidenden und an Bron-
atresie mit Loch im Diaphrag- . . . .
ma an der Stelle des , typischen ~ ChOpneumonie verstorbenen Médchen, bei welchem bereits
Griibchens“ (nach O. KAHLER). intra vitam die Diagnose auf bilaterale knoécherne voll-
stdndige Ch.-a. gestellt worden war. Der Fall war
durch Symmetrie der beiden Gesichtshélften und durch voéllig regelmédBige Kon-
figuration der &duBleren Nase sowie durch ein senkrechtstehendes Septum ausge-
zeichnet. Beiderseits drei Muscheln ausgebildet, Nasennebenhohlen gehérig. Vomer
knochern. Beiderseits bildete das etwas vor dem Ch.-Rahmen situierte Diaphragma
einen flachen, nasalwérts sich zuspitzenden, blindsackartigen Trichter, dessen zentrale
Teile durchscheinend waren. AufBlerdem fand sich ein wenig nach innen und oben
von der Mitte jederseits noch eine kleine, grubige, ebenfalls nasalwdrts gerichtete Ver-
tiefung, die jedoch nur vom Nasopharynx aus betrachtet deutlich sichtbar war (typi-
sches Griibchen). Unten war ein Umschlag der Diaphragmen zur Schleimhaut des
harten flachgewélbten Gaumens vorhanden. Der in Abb. 89 wiedergegebene Para-
sagittalschnitt zeigt das Diaphragma teils aus Bindegewebe, teils aus bindegewebig
angelegtem geflechtartigen Knochen bestehend, welcher zum gré8eren Teil von der
Pars vertic. und auch von der P. horiz. oss. palat. und zum wesentlich kleineren Teil
vom Vomer ausging. Der Vorsprung des Gaumenbeines schob sich dabei weit medial-
wiérts vor, wogegen sich vom Vomer aus nur eine niedrige, lateral gerichtete Knochen-
leiste erhob. Dabei nahm die Dicke des vom Gaumenbein -ausgehenden Knochens
von aullen nach innen und gleichzeitig von vorne nach hinten ab. ,,Aus dieser Kon-
figuration des Knochens erkldrt sich leicht die blindsackartige Form, unter der die
Atresie der Chn. sich darstellt. Da sich die beiden Vorspriinge medial wie lateral
verschieden hoch ausdehnen, so wird dadurch auch verstdndlich, daB ein wenn auch
1 Bewegung eines Diaphragmas bei Phonation und beim Schluckakt, kenntlich an
den Verschiebungen des Lichtreflexes von unten nach oben, sah KAMM in einem Fall
von bilateraler membranéser Ch.-a., welche rechts vollsténdig, links jedoch unvoll-
stdndig war (linsengroB3es Loch), und zog daraus den Schluf3, daB es sich hier um die
Aktion von abnormen, von der Gaumenmuskulatur stammenden Muskelfasern
handeln miisse. Ein histologischer Beweis wurde jedoch nicht gefuhrt. Es scheint
mir wahrscheinlicher, im geschilderten Phdnomen einen rein passiven Vorgang zu
erblicken. ) -
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kleiner Bezirk des Diaphragmas ganz knochenfrei bleibt.* Dies ist die Gegend des
sogenannten ,,Gritbchens®, das, in der Néhe der Ubergangsstelle des mehr vertikalen
in den mehr horizontalen Teil der pharyngealen Oberfliche gelegen, sich als eine
nur auf wenigen Schnitten sichtbare, nasalwirts gerichtete Aussackung in das Dia-
phragma hinein erwies. Die Epithelbekleidung beider Seiten der VerschluBplatten
war sehr defekt; nasalwirts war Nasenmucosa (nm) vorhanden, deren Epithel infolge
des Katarrhs tiber groBere Strecken hin abgestoBen war, pharynxwirts (np) fand
sich ein zweizeiliges Epithel, unter welchem Schleimdriisen lagen (phm).

Abb. 89. Typische knocherne Choanalatresie (do). Sichtbar sind aufler dem zum vertikalen Teil (pv) des

Gaumenbeins gehorigen spongidsen Knochen im Diaphragma Teile der Proc. sphenoid. (psp) und orbitalis

(pop) sowie der Pars horiz. (ph) des Gaumenbeins. Diese Teile erwiesen sich in den folgenden Schnitten als

miteinander in Verbindung stehend. si Synchondrosis intersphenoidalis; esp Corpus ossis sphenoid.; m Mus-

kulatur des weichen Gaumens; g Driisen; gm Gaumenschleimhaut; pp Proc. palat. maxillae; iibrige Bezeich-
nungen siehe im Text (nach W.BERBLINGER).

Der spongiése Knochen im Diaphragma dieses Falles (und wohl auch in anderen
typischen Fillen) stammt demnach z.T. vom Vomer, z. T. vom Gaumenbein,
es liefert also formalgenetisch zur Bildung des Diaphragmas sowohl der mittlere
Nasenfortsatz Material als auch und vorwiegend der Gaumenfortsatz des Ober-
kieferfortsatzes. — Bemerkenswert ist der Befund von Knorpelresten innerhalb
einer Knochenplatte (J. P. STEWART), was abgesehen von eventuell ungeniigender
Septumknorpelresorption zwischen den Vomerschenkeln allenfalls auf eine ge-
legentliche Mitwirkung des Keilbeines am Aufbau dieser Diaphragmen zu be-
ziehen ist.

Nasale Organe und Nachbarschaftsorgane; etwaige Anomalien derselben: Die
Nasenscherdewand steht in der Mehrzahl der bilateralen Félle gerade, bei einseitigen
ist sie aber fast stets, meist aber nur vorne nach der atretischen Seite hin deviiert.
Das Gegenteil (ein Fall L. GRUNWALDs) ist eine ebenso seltene Ausnahme wie
etwa die, daB3 einmal die nicht verschlossene Ch. viel schmaéler ist als die ver-
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schlossene (Fall von Hewms). In Beobachtung 4 von T. K. HamMmLToN war das
Septum sichelférmig gestaltet und kehrte seine Konkavitit nach dem Naso-
pharynx zu. — Das Naseninnere ist zumeist (hdufig auch bei einseitiger Atresie)
infolge Kleinheit der Muscheln gerdumig. Vornehmlich ist es die untere Muschel,
welche gegeniiber der Norm wesentlich hypoplastisch ist und héufig hther oben
inseriert, so dafl ihr unterer Rand hoch iiber dem Nasenboden bleibt und der
untere Nasengang dadurch sehr erweitert ist (beispielsweise im Falle von MoRF).
Die Muschelschleimhaut ist dann sehr diinn und blal. Gelegentlich kann man
von vorne direkt das Diaphragma (Fall von J. LAYERA) sehen. Weniger héufig
ist der hypertrophische Muscheltyp [Fille von M. ScuHeIER, TH. S. FLATAU,
W. UrrENORDE (a)], welcher vornehmlich den Schleimhautiiberzug und den
Driisenapparat betrifft, da vorwiegend in solchen Fillen groBe Massen eines
zumeist klebrig-gelatindsen Sekrets, manchmal in Klumpenform, in der Nasen-
hohle vorhanden zu sein pflegen (selbst schon in der Nase des Neugeborenen).
Seltener ist schleimig-eitriges Sekret in der verschlossenen Seite angehiuft,
und zwar als Ausdruck entziindlicher Stérungen, besonders infolge Nebenhohlen-
affektionen, die bisher gelegentlich beobachtet wurden [Fille von L. GRUNWALD,
C. Hormany (f, Fall 1), W. LtDERS, Fall 3 von T. K. Hammron, W. STUPKA (c)
u. a.]. — Auf die Ausbildungsverhiltnisse der Nebenhohlen wurde bisher relativ
wenig geachtet: Laut Rontgenuntersuchung normal angelegt waren sie in den
Fillen von W. UFFENORDE (b), FEUCHTINGER und G. CHARAUSEK; T. K. HamIL-
TON (b) konstatierte in seiner Beobachtung 1 (35jéhrige mikrocephale Frau mit
bilateralem vollstandigen knochernen VerschluB}) bei Untersuchung des maze-
rierten Schéidels Brachycephalie, Leptorhinie und schlechte Entwicklung bzw.
Schmalheit beider Oberkiefer und Sinus maxillares. Ich selbst (¢) konnte an einer
erwachsenen Frau mit rechtsseitiger totaler Ch.-a., welche eine gleichseitige
chronische Kiefer- und Siebbeineiterung hatte, bei Jodipinkontrastfiillung und
bei der spiteren Siebbein- und Kieferhohlenradikaloperation feststellen, daB diese
Hohlen entschieden unterentwickelt waren, wogegen die Stirn- und Keilbeinhéhlen
normal ausgebildet schienen. Auch WESSELY hat bei Atresien wiederholt Unter-
entwicklung der Nasennebenhohlen gesehen. — Der Epipharynz ist meist (auch
bei einseitiger Atresie) in allen Durchmessern normal gebildet, gelegentlich sogar
besonders weit, die in ihm enthaltenen Gebilde gehorig. Seltener springen die
Tubenwiilste stéirker vor und steht das Nasenrachendach niedriger. Adenoides
Gewebe ist meist nur sparlich vorhanden, Hyperplasie der Rachenmandel selten.
GEerGErR und RoTH sahen gleichseitige Atrophie einer Rachenmandelhilfte. —
Sehr héufig steigt der gleichseitige Nasenboden nach riickwirts zu an, was auf
der Mundhdhlenseite einer dicht hinter den Schneidezihnen gelegentlich ganz
briisk beginnenden, tiefen, kranialwirts gerichteten Einbuchtung entspricht.
Der harte Gaumen, der meist hochgew6lbt und schmal ist, setzt sich dann stufen-
formig gegeniiber der anderen Seite ab; die dadurch gegebene Asymmetrie des
harten Gaumens kommt aber gelegentlich, wenn auch viel seltener, auf der anderen
(normalen) Seite vor. Manchmal ist jedoch iiberhaupt keine Gaumendeformitit
vorhanden und es findet sich bei bilateralen Fallen eine geradezu flache Gaumen-
wolbung. — Die dufere Nase ist meist vollig normal, ebenso auch die Nasen-
offnungen, gelegentlich sind aber Asymmetrien bemerkbar. So fand G. Conn bei
einem zehnjahrigen Knaben auf der atretischen Seite das Nasenloch weiter und
tiefer liegend, auch die Mundhalfte stand tiefer, das Auge und das Ohr dagegen
etwas hoher und die Gegend der Kieferhhle war etwas vorgewélbt, so daB die
atretische Gesichtshélfte voller erschien. Auch in je einem Falle von HANSZEL,
Duxpas GRANT und von BAKER war auf der atretischen Seite das Gesicht voller,
sonst aber wurde, falls tiberhaupt eine Gesichtsasymmeirie vorlag, stets die atreti-
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sche Seite hypoplastisch gefunden. (Dariiber und iiber sonstige klinische Details
siche die ausfithrliche Darstellung bei W. Stupka, Lit. X/4a.) Relativ sehr
selten tritt zu diesen Asymmetrien des Gaumens und Gesichtes auch eine deutliche
Asymmetrie des Korpers, besonders kenntlich an schwicherer Ausbildung des
Thorax (M. ScHEIER; LossEw). Gelegentlich tritt rasches und stdrkeres Schwitzen
im Gesicht auf der atretischen Seite auf (ZAurAL, MorF, PrrrL, Ries und TATo,
drei Fille von J.Lana, zwei Félle von KL. VoGEL), was auf eine kongenitale
Anomalie der Driisenfunktion (J.LaNG) bzw. auf eine kongenitale Parese der
betreffenden Sympathicusfasern zuriickgefithrt wird (Kr. VogEL). In einzelnen
Fillen fand sich ferner: Asymmetrische Schidelform, Vortreten der Bulbi
[L. v. SCHROTTER, A. SCHWENDT (a)], abnorme Lénge des Velums, Uvula bifida,
Fistula auris congenita (SREBRNY, K1. VoGcEL), Verdoppelung des Tragus beider-
seits (BINNERTS), Pyocele congenita im gleichseitigen inneren Augenwinkel
(Crurn), Iriskolobom, komplette palato-pharyngeale Verwachsung [Jomx O.
RoE (Lit. X/5a)] usw.; K. M. MENzEL sah einmal Ozaenz in der nichtverschlos-
senen Seite.

Alle diese Anomalien zeigen deutlich, daB3 die Fehlbildung sich nicht bloB
auf die Ausbildung eines knéchernen oder membranésen, mehr ninder kompletten
Verschlusses einer oder beider Chn. beschrinkt, sondern dafl eine komplexe Mif3-
bildung vorliegt, die ihren Hauptherd im Bereich der Chn. und der Nase hat,
daneben aber noch — wenigstens in manchen Fillen — einzelne Nachbargebiete
mitergreift.

b) Die atypische Choanalatresie.

Die Zahl der in dieser Gruppe vereinigten Beobachtungen tritt weit hinter
diejenige der typ. Ch.-a. zuriick. Die hierher gehdrigen Fiélle zeigen meist noch
wesentlich betrichtlichere Abweichungen von der Norm. Unter sich haben sie
wenig Gleichartiges. In den Statistiken, welche sie besonders registrieren (bei
H. Haag, A.Banra u.a.) wird gelegentlich betont, dal manchmal flieBende
Uberginge zu den typ. Ch.-a. nicht geleugnet werden konnen, woraus hervorgeht,
daB die Zuteilung solcher Fiélle zu einer der beiden Gruppen nicht immer leicht
ist und demnach auch verschieden ausfallen kann.

Kasuistik: A. ONODI beschrieb einen jungen Mann mit einer teils membranésen,
teils knorpelig-knéchernen, fast kompletten rechtsseitigen Atresie, welche im mitt-
leren Drittel der Nasenhohle begann und durch Verwachsung der unteren Muschel
mit dem gleichseitig deviierten Septum zustande gekommen war, so da nur oben
und unten je eine feine Kommunikation mit dem Nasopharynx tibrig blieb. — Mit
hierher kann wohl auch der S. 152 (Abb. 84) geschilderte Fall von E. ZUCKERKANDL
gerechnet werden. — In dem von P. HEYMANN demonstrierten Prédparat war der fast
vollstédndige knécherne VerschluBl etwas weiter vom Ch.-Rahmen ventralwérts geriickt ;
es fand sich ein kleines Loch, welches an das hintere Ende des mittleren Nasengangs hin-
fithrte. In der Diskussion gab ScHOETz die Erklirung, daBl der VerschluB durch
Wachstumsanomalien der unteren und mittleren Muscheln im Verein mit einer Septum-
leiste zustande gekommen sei. Hierher gehéren auch zwei Félle von C. HoPMANN (Lit.
cu. f): Beim ersten (c¢) fand sich ,,rechts statt der Ch. eine Knochenleiste in dichter
Verbindung mit dem Septum‘. Am Ende des vorderen Drittels der Nasenhohle war
eine den Boden letzterer vorwélbende Knochenmasse vorhanden, welche anfangs
noch eine schmale Spalte zwischen sich und dem Septum frei lie. Im zweiten (f)
war die rechte Ch. fir den Finger ganz undurchgingig und die rechte Nasenho6hle
schon von vorn an enger. Diese Enge entwickelte sich noch vor Beginn des mittleren
Drittels zu einer kompletten knéchernen Atresie. Von der VerschluBstelle bis zum
Ch.-Ring nahm die Enge wieder mehr Trichterform an. Daneben erhebliche Ch.-Asym-
metrie (rechts 14 : 9, links 20 : 13 mm), vornehmlich infolge Verschiebung des Septums
nach rechts entstanden. Fall CHARAUSEK kénnte eventuell als Anndherung an die typ.
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Ch.-a. aufgefaBlt werden : Bei der einseitigen, 6 bis 8 mm dicken Ch.-a. gingen die Hinter-
enden der etwas atrophischen und hoher inserierenden unteren und mittleren Muscheln
direkt in die Verschlufplatte iiber. Dabei war der Ch.-Rahmen deutlich enger und etwas
niedriger und die entsprechende Nasopharynxhélfte enger. Die Kleinheit der Anlage
fihre zur Anniherung der Muschelenden an die Vomerplatte und zur Verwachsung
und zwar besonders dann, wenn der nach unten offene Winkel, welchen die Muscheln
mit der lateralen Nasenwand bilden, gr6B8er werde. CHARAUSEK ist ferner geneigt,
die gelegentlich rinnenformigen, meist aber griibchenformigen Vertiefungen in den
VerschlufBplatten, an deren Stelle auch Foramina (Félle von WorrF, O. KAHLER u. A.)
auftreten konnen, wegen ihrer Form mit dem hintersten Abschnitt des mattleren Nasen-
gangs zu identifizieren und daraus einen Beweis seiner Auffassung der Genese der
Ch.-a. abzuleiten.

CHARAUSEKs Beobachtung unterscheidet sich aber wegen der Kleinheit der
atretischen Ch., der gleichseitigen Verengerung des Epipharynx, namentlich
aber wegen des Eingehens der Muschelhinterenden in die VerschluBplatte schon
formal deutlich von der typ. Ch.-a. Dies gilt noch viel mehr von den héher oben
erwihnten Fillen. Alle diese unterscheiden sich m. E. nicht nur in formalgeneti-
scher, sondern auch in dtiologischer Beziehung von der typ. Ch.-a. (siehe dariiber
spéter).

¢) Die Choanenasymmetrie bzw. Choanalverengerung.

Den ilteren Anatomen galt es geradezu als Axiom, dafl die Chn. stets gleich
groB} sind und daB sich keine wesentlichen Schwankungen der Hauptdimensionen
an denselben vorfinden. Dies trifft indes nicht ausnahmslos zu. Die Gréfe und
Weite der Ch. schwankt nicht nur nach Alter, Geschlecht und Rasse innerhalb
gewisser physiologischer Grenzen, sondern es existieren ofters auch nicht un-
erhebliche Schwankungen zwischen beiden Seiten. Auf Grund eigener und
fremder Messungen errechnete C. M. HoPMANN (a) als Mittelwerte beim erwach-
senen Mann 27 : 13 und am erwachsenen Weibe 25: 12 mm bzw. unter Beriick-
sichtigung der mukdos-periostalen Auskleidung 24 : 11 bzw. 22 : 10 mm. Gelegent-
liche, nicht unwesentliche Uberschreitungen werden als noch innerhalb der
Variationsbreite gelegen aufgefafit, Werte von 20: 11 (fir den Mann) und 18:9
(fiir das Weib) miissen als klein, darunter gelegene Werte bereits als subnormal
bezeichnet werden.

Kasuistik : Subnormale und noch weiter, vornehmlich im Querdurchmesser verengte Chn.
konnte C. M. HopmaANN (1. c.) Uberraschenderweise in einer groBen Zahl von Féllen
wahrnehmen und an Abdriicken der Epipharynx-Ch.-Gegend ausmessen und demon-
strieren. Dabei lieBen diese verengten Chn. sehr hiufig auch gréfere Differenzen zwischen
rechts und links erkennen, es lag also Ch.-Asymmetrie vor. Meist war auch der Epi-
pharynx wesentlich verengt. Abb. 90a—e zeigt solche stenosierte und z. T. asymmetri-
sche Chn. als halbschematische Zeichnungen nach Abdriicken von C. HOPMANN.
Neben der abnorm niedrigen und verbreiterten (b) und der sehr hohen und schmalen
Ch. (c) ist es namentlich die schlitzférmige enge Ch. (e), zumeist bei gleichzeitig ver-
minderter Hoéhendimension, welche 6fters vorkommt. C.HoPMANN konnte sich
wiederholt davon iiberzeugen, daB diese Ch.-Verengerungen schon bei Kindern, ja
sogar bei Neugeborenen vorhanden sein kénnen. Die Tréger dieser verengten und
asymmetrischen Chn. waren vornehmlich an chronischen Nasen- und Nasenrachen-
affektionen Erkrankte, darunter nicht wenige Ozénése, jedoch keine Syphilitiker
(Vorwassermannzeit!). C. HOPMANN spricht diese Ch.-Engen ausnahmslos als infolge
Wachstumsstérungen entstandene kongenitale Anomalien an. Auch das hereditire
Moment schien C. HoPMANN gelegentlich mit im Spiele zu sein (hochgradig verengte
Chn. bei Vater und Sohn bzw. bei einem Geschwisterpaar). Gleichzeitig geht aus
zahlreichen Krankengeschichten und Abdrucken C. HopMaNNs (1. ¢.) hervor, da8 bei
den festgestellten Ch.-Verengerungen der mukés-periostale Uberzug, der auf beiden Seiten
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ungleichméBig dick sein kann, und mancherlei sehnige Ziige elastischen Bindegewebes
in Form von Faltenbildungen zwar mit eine Rolle spielen, dal diese Bildungen indes
nicht etwa allein die Ursache der Ch.-Stenosen und -Asymmetrien abgeben. — Am
feuchten Prdiparat fand H. BERGEAT (a) dhnlich wie E. ZUCKERKANDL (Bd. I, Taf. X,
Abb. 6; Bd. IT, Taf. XI, Abb. 3 u. Taf. XII, Abb. 3) meist nur unbedeutende Unter-

Abb. 90 a—e. Stenosierte und asymmetrische Choanen (aus P. H. GERBER nach Zeichnungen von C. HOPMANN).
a) GleichméBige Einengung durch Ringmembran; b) sehr niedrige breite Chn.; ¢) sehr hohe schmale Chn.;
d) eine vom Os basilare ausgehende kndcherne Kulisse zieht iiber eine Ch. z. T. hinweg; e) Stenose einer Ch.

schiede in der Form, Stellung und Weite der Chn. (fluxionire und exsudative Schwel-
lungen der Schleimhéute, welche sich nach dem Tode, namentlich aber durch die
Wirkung wasserentziehender Fliissigkeiten verlieren?), an 1200 mazerierten mensch-
lichen Schédeln der Miinchener anatomischen, anthropologischen und pathologisch-
anatomischen Sammlungen dagegen in etwa 109, Ch.-Asymmetrie. Am Vorkommen
von Ch.-Verengerungen und -Asymmetrien, welche
zum mindesten auf Verschiedenheiten des Ch.-
Rahmens beruhen, ist demnach nicht zu zweifeln,
anderseits konnen sich aber im Sinne von C. Hop-
MANN (L ¢.) zu diesen Differenzen noch weitere
Verschiedenheiten der Weichteile addieren. Héu-
figer noch als am Menschen fand BERGEAT (1. c.)
an tierischen Schideln (groBe Hunderassen, Orang,
Gorilla) Asymmetrien der knéchernen Chn. Ahn-
lich den Verhéltnissen an Menschenaffen herrscht
beim Menschen nach BERGEAT derjenige Typus vor,
welcher in starker Neigung des Proc. pterygoid.
einer Seite nach unten und auswirts besteht,
wobei meist die hintere Vomerkante in mittlerem  spy. 91. Haupttypus der Choanalasymme-
Grade der Auswirtsneigung folgt. An dieser im  trie beim Menschen (nach H. BERGFAT).
ganzen weiteren Seite verliert die Ch. oben an
Rundung, Breite und Hohe, gleicht aber diesen Verlust durch Tieferriicken ihres
Bodens am harten Gaumen wieder aus. Im Naseninnern wird das Septum meist gegen
die Seite der fehlenden Auswértsneigung hin konvex und tréigt ebenda sehr regelméBig
an der Vereinigungsstelle der knéchernen Septumplatten eine Spina oder Crista
(Abb. 91). Neben diesem Haupttypus unterscheidet BERGEAT noch eine Reihe von
Nebentypen. So kann Ch.-Asymmetrie mit gleichzeitiger Erhéhung der Ch.-Decke
aus primdrer Einwdrtsstellung eines Fliigelfortsatzes resultieren, moglicherweise infolge
Verkiimmerung der gleichseitigen Hélfte des Keilbeinkorpers. Weitere (seltene) Neben-
typen lassen sich aus der Verschiedenheit des Konturs der Decke und der Seitenwand,

Stupka, NasenmiBbildungen. 11
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ferner aus der Lage, Breite und Hoéhe der Chn. ableiten. Spéter konnte BERGEAT (b)
auch iiber Ch.-Asymmetrien (und Septumabnormitédten) an Neugeborenen berichten,
doch ist BERGEAT der Meinung, daB sich diese Anomalien iiberwiegend erst im
extrauterinen Leben ausbilden. Ferner liegen ausgedehnte Untersuchungen von CITELLI
an Schédeln Normaler sowie an solchen von Verbrechern, Kretinen, Mikrocephalen
und Negern vor, welche ergaben, daf3 Ch.-Asymmetrie ziemlich hiufig an Verbrechern,
Degenerierten und an niedrigerstehenden Rassen gefunden wird. SchlieBlich registrierte
E. BaLLmMaNnN Differenzen der Ch.-Breite als relativ hdufiges Vorkommnis.

Formale und kausale Genese: Nach C. Hopmann (Il. cc.) werden diese Ano-
malien durch ungleichméBiges, gestortes oder auch zu starkes Wachstum einzelner,
die kndcherne Ch. konstituierenden Elemente (Alae vomeris, Proc. pterygoidei
oss. sphenoid., Proc. horiz. oss. palat.) hervorgebracht. Er ist geneigt in ihnen den
Ausdruck minderwertiger Anlage zu sehen. Nach BERGEAT (a) kommen verschiedene
Momente ursichlich in Betracht: Anthropologische Besonderheiten spielen wahr-
scheinlich eine Rolle. Der relativ hdufige Fund asymmetrischer Chn. an Verbrechern
und Degenerierten 1aBt sie mit zu den Entartungszeichen zdhlen. Einfache Ver-
breiterung und Erhéhung der Ch. und Verlagerung des unteren Ch.-Randes nach
vorne kann durch primdre UnregelmifBigkeiten am Ch.-Rahmen bedingt sein.
Ganz besonders aber sind sekundire Einfliisse wirksam: Ungleichmdfige Ein-
wirkung mechanischer und statischer Momente bei nicht geniigend konsolidiertem
Schédel- und Knochenbau (kindliche Rhachitis, Osteomalacie der Erwachsenen
und Greise) bzw. bei ungleichmiBiger Beniitzung des Gebisses kénnen via Keil-
beinkérper und den mit demselben verbundenen Vomer bzw. via Fliigelfortsatz
auf die Konfiguration der Chn. wesentlichen EinfluB gewinnen. Ebenso kénnen
Ungleichmdifigkeiten des Schéidelwachstums sekundére Verschiebungen am Keilbein
und Vomer bewirken und damit zu Ch.-Asymmetrie fithren. DaB solchen sekun-
ddren Momenten in der Entstehung der Ch.-Asymmetrie eine grofie Rolle zukommdt,
konnte BERGEAT durch genaue Betrachtung der von ihm untersuchten Schidel
erweisen. Es geht dies aber auch aus dem Vorkommen der Ch.-Asymmetrie bei
pathologischen Zusténden, wie Wolfsrachen, hohergradigem Hydrocephalus usw.,
hervor. Bei Walten sekundérer Einfliisse konnen sich Ch.-Stenosen und -Asym-
metrien eventuell spontan riickbilden, eine Beobachtung, welche C. HopmMANN
(1. ce.) wiederholt gemacht hat und welche ein Beweis dafiir ist, daB8 wenigstens
in diesen Fillen die Ch.-Asymmetrie auf erworbenen reparablen Stérungen
beruhte.

d) Die Choanalatresie bei verschiedenen Fehlbildungen
am vorderen Korperende.

Von Wichtigkeit fiir das Verstdndnis der formalen und wohl auch der kausalen
Genese der atypischen und wahrscheinlich auch der typischen Ch.-a. ist m. E.
die Kenntnis, dal auch bei einer Reihe von Fehlbildungen am vorderen Korperende,
baw. in der ndchsten Umgebung der Nasensdicke ein- und doppelseitige Ch.-Atresien
zustande kommen kénnen. Schon A. SCHWENDT hatte 1889 auf das Vorkommen der
Ch.-a. bei einzelnen Formen der Arhinencephaliereihe hingewiesen. Aber auch
noch bei anderen Fehlbildungstypen kann sich Ch.-a. finden:

o) Bei medianer Nasenspalte (vgl. S.109). Bei den héheren Graden derselben
leidet die Ausbildung der Nasenséicke oft betriichtlich. Im LEXxERrschen Falle war die
rechte Ch. unvollstindig membranés verschlossen (vgl. S.116), im KREDELschen
Falle war die rechte Nasenseite riickwiirts vollstindig verschlossen und endigte am
Vomer.

B) Bei seitlichen Gesichtsspalten mit und ohne seitliche Nasenspalte, bzw. bei isolierten
seitlichen Nasenspalten :
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Im StUTzschen Falle (vgl. S.138 u.Abb. 74) bestand linksseitige komplette
knocherne Ch.-a. bei komplexer Entwicklungsstorung im Bereiche der fetalen Augen-
nasenrinne und des lateralen Nasenfortsatzes, welche auch die normale Ausbildung
des Nasensackes behindert hatte. — Bei dem von KL. VOGEL beschriebenen, geistig
etwas zuriickgebliebenen Méadchen war der rechte Nasenfliigel verkiimmert und lateral
davon eine rudimentédre Fisteloffnung vorhanden; gleichzeitig bestand eine rechts-
seitige typische knocherne Ch.-a., Griibchenbildung im Diaphragma und Hochstand und
Unterentwicklung der unteren und mittleren Nasenmuschel. Bei der Geburt soll sich im
Fistelgebiet ein ellenlanger fadenférmiger Anhang befunden haben (wahrscheinlich
amniogene Verschlufstorung im Bereiche der fetalen Augennasenrinne, welch erstere
Ki.VoGEL ebenso wie die Storung im Bereiche des Nasensackes und des Gaumens
[gleichseitige Hypoplasie] als Folge intrauteriner Kompression ansieht). — Gele-

Abb. 92. Plattenmodell (in seitlicher Ansicht) einer komplexen menschlichen MiBbildung im Bereiche des
ersten Kiemenbogens, des Schidelgrundes, der Choanen und der Ohren (nach F. ALTMANN).
BK Kanal, welcher den Basalteil des Alisphenoids durchbohrt; BSp vom Basalteile lateralwiirts abgehender
Sporn; Nf Ansatzfurche des Stirnbeins; librige Bezeichnungen siehe im Text. Der Pfeil fithrt in die von den
Ursprungsteilen umfaBte Offnung.

gentlich kommt es nur zu Verschmdlerung der gleichseitigen Ch.: Solches stellte
R. H. Lucy (zit. nach W. G. NasH) bei einem zwei Monate alten, mit angeborener
rechtsseitiger Nasenspalte behafteten Kinde fest.

y) Bei echter Oberkieferverdoppelung, intrauterin geheilter schriger Gesichtsspalte,
Makrostoma, Kolobom des rechten Unterlides, Iriskolobom, Verdoppelung der
vorderen Zungenanteile und der Uvula, realisiert im Falle von E.BumM, ein drei-
einhalbjdhriges, geistig vollig normales, aus miBbildungsfreier Familie, stammendes
Midchen betreffend, welches mit einer Geschwulst zwischen rechtem Auge und Ober-
kiefer zur Welt gekommen war. Die rechte Nasenhalfte war in einer Distanz von
41/, cm Entfernung vom Nasenloch vollstéindig verschlossen, bei Palpation vom
Epipharynx aus wurde komplette Ch.-a. rechts getastet. Muscheln, soweit sichtbar,
normal vorhanden. Isthm. fauc. und Cav. phar. breiter als normal. Der Nebenkiefer
und die z. T. doppelte Zungenanlage sind wohl auf eine frontale (amniogene ?) Teilung
gewisser Abschnitte des ersten Viszeralbogens zuriickzufithren, ja das Fehlen der
aus dem mittleren Nasenfortsatz (Zwischenkiefer) hervorgehenden Incisivi im Neben-
kiefer ist geradezu ein Beweis fiir diese Anschauung. Durch den Wachstumsdruck der
riickwdirts zusammenstofenden zwei Oberkrefer ist die rechte Nasenhohle in ihrer normalen
Ausbildung wahrscheinlich schon wihrend der Zeit der Ausbildung der primdren Ch.
beetntrichtigt worden (siehe dariber spéter), wodurch es zur Ch.-a. kam.

0) Bei MiBbildungen m Bereiche des ersten Kiemenbogens, des Schéidelgrundes und
dessen Umgebung. Hierher gehért der Fall von F. ALTMANN: An der siebenmonatigen

11*
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weiblichen Friithgeburt fand sich auBler der bilateralen knéchernen Ch.-a. noch beider-
seitige Mikrotie mit Mangel des &uBeren Gehoérgangs, schwere MittelohrmiBbildung,
Hypoplasie des Unterkiefers mit mangelhafter Ausbildung der aufsteigenden Aste,
Fehlen beider Kiefergelenke, der Jochbogen und der Ohrspeicheldriisen. Gehirn
makroskopisch normal, keinerlei Riechlappendefekt. GroBle Keilbeinfliigel ca. 1 cm
vom Keilbeinkorper entfernt mit freiem Rande endigend. Harter Gaumen schmiler,
dorsalwérts stérker vorgewodlbt, steil nach oben-innen gegen den vorderen-unteren
Rand des Keilbeinkérpers gerichtet. Alle drei Muscheln vorhanden, die untere aber
ungewdhnlich hoch inserierend. Jede Nasenhohle riickwérts durch eine auf dem
Langsschnitte dreieckige, mit ihrer Basis der Unterfliche des Keilbeinkérpers auf-
sitzende Gewebsplatte verschlossen, welche nach vorne-unten in die Gaumenplatte
iibergeht und seitlich gegen das Septum und die laterale Nasenhohlenwand zu aus-
lauft. Die Verschlupfplatte zeigt die Einlagerung dreier kleiner Knochenstiicke und
einer linglichen Knorpelplatte. Keilbeinkorper gewohnlich gebaut. Bei histologischer
Serienuntersuchung zeigten sich beide Hélften im wesentlichen gleichartig aufgebaut:
Vomer U-férmig (statt Y-férmig), Alae vomeris fehlend. In Abb. 92 (linke Seite des
AvrtMANNschen Wachsplattenmodells) bedeutet N die Nasenkapsel, Nk einen hinteren,
vom Septum losgelosten Teil derselben, K den kleinen Keilbeinfliigel, Nv! eine Knorpel-
briicke zwischen Nasenkapsel und kleinem Keilbeinflugel, O das Foramen opticum.
An der Stelle nun, wo sonst der groB3e Keilbeinfliigel entspringt, findet sich ein kom-
pliziert gestalteter Knochen, welcher der Hauptsache nach aus einem kurzen Basalteil
und zwet nach vorne gerichteten Fortsdtzen besteht, einem oberen und einem unteren.
Der obere Fortsatz besteht wieder aus einer vertikalen und aus einer horizontalen Lamelle.
Die vertikale Lamelle erstreckt sich nach vorne gegen das Hinterende der knorpeligen
Nasenkapsel, verkleinert sich rasch und endigt etwa 1!/, mm vor und etwas unterhalb
derselben. oFh bedeutet die vom Basalteil des Alisphenoids ausgehende horizontale
Lamelle des oberen Fortsatzes, welcher sich dem Proc. alaris major als homolog erwies;
sie erstreckt sich dabei in ein Gebiet, in welchem normalerweise der hintere Teil der
Maxilla und das Os palatin. liegen sollten. wF bezeichnet den unteren Fortsatz, welcher
dem duferen Blatte des Proc. pterygoideus entspricht, wogegen Fl eine dem unteren
Fortsatz angelagerte, dem inneren Blatte des Proc. pterygoideus entsprechende
Knochenlamelle darstellt. Nv2? bezeichnet eine Knorpelbriicke zwischen Nasen-
kapsel und horizontaler Lamelle des oberen Fortsatzes. V bedeutet den Vomer
und VI einen von der AufBlenfliche des mittleren Vomerbereiches ausgehenden 1 bis
1,5 mm langen Lateralfortsatz desselben. Weiter nach vorne gelangt oFk an die
Oberfliche von VI und Fl erstreckt sich in den Winkel zwischen vertikaler und
lateraler Vomerlamelle hinein. Lam. cribrosa rein knorpelig, anndhernd normal,
ebenso die vorderen und mittleren Abschnitte der Nasenkapsel, wogegen die hinteren
rasch an Héhe sehr betrédchtlich abnehmen und etwas hinter dem vorderen Rand des
kleinen Keilbeinfliigels endigen. Gaumenfortsitze der Oberkieferbeine schon wvorne
schmal, verschmilern sich dann noch weiter, Gaumenbeine vollstindig fehlend. Zwischen-
kiefer und Trianenbein normal. Am Awufbau des Diaphragmas sind nun oFh, uF, Fl
und VI beteiligt (siche hierzu Abb. 152 bei F. ALTMANN), von hinten her fiuhrt der
relativ breite, aber sehr niedrige Meatus nasopharyngeus an dasselbe heran und endigt
ungefihr in gleicher Hohe mit dem hinteren Ende der Nasenhohlenlichtung. In Art-
MANNs Beobachtung war demnach vor allem das Alisphenoid (groBer Keilbeinfliigel
und laterale Lamelle des Proc. pterygoid.) und die mediale Pterygoidlamelle mifbildet,
aber auch der Hinterteil der epithelialen Nasenanlage und deren Kapselanteile. Es
handelt sich daher auch nicht um eine einfache Ch.-a., sondern um eine mit Atresie
des hinteren Nasenendes einhergehende hochgradige Verbildung der Chn. inklusive
thres Rahmens. Fur das Fehlen des Basalteiles des Vomer nimmt ALTMANN Platz-
mangel infolge ungeniigender Entwicklung der medialen Gaumenabschnitte an,
m. E. ist dabei wohl eher an Materialmangel zu denken. — Beziiglich der formalen
Genese denkt ALTMANN daran, daf die primitive Ch. zum mindesten in ihrem vorderen
Abschnitte normal gebildet worden sein mufte und daf nach dem Einreilen der
Membr. bucco-nasalis eine Verbindung zwischen Nasenhohle und primitiver Mund-
hohle bestand. Der ruckwartige VerschluB3 der Nasenhdhle sei daher als sekunddrer
anzusehen und ,,offenbar erst durch das nach hinten fortschreitende Vorwachsen der
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Gaumenplatten zustande gekommen‘‘. Aus der Existenz von Gaumenabschnitten
vor und hinter der Gegend der VerschluBplatte schlieBt ALTMANN, daB die Gaumen-
fortsétze auch in den VerschluBplatten selbst enthalten sein miiBten. Diese Annahme
erscheint m. E. jedoch nicht gerechtfertigt, da der gesamte Gaumen sehr hypoplastisch
war, das Gaumenbein génzlich fehlte und in der VerschluBplatte nur Derivate der
groflen Keilbeinfliigel und des Vomer gefunden wurden. ALTMANN machte denn auch
selbst, wenn auch aus anderen Griinden, die Einschriankung, dal schon vor dem Vor-
wachsen der Gaumenfortséitze am hinteren Abschnitt der primitiven Ch. abnorme Ver-
haltnisse bestanden haben miifiten, bestehend in der Ausbildung eines quergestellten,
gegen die primitive Mundhéohle zu vorragenden Mesenchymwulstes (Gegend des ein-
springenden Keilbeinwinkels), ,,welcher nach medial zu breitbasig ins Septum iiber-
geht und dadurch den Riechsack etwas nach auBen und unten abdréngt*. Mit diesem
Wulste wiirden einerseits die Gaumenfortsitze verschmelzen, anderseits kénnten
die Keilbeinfortsétze in demselben schon lange vor erfolgter Verschmelzung zur
Anlage kommen. Bei der Ausbildung dieses (supponierten) Wulstes wiirde es sich
also um eine exzessive Steigerung eines schon normalerweise im Bereiche des ein-
springenden Keilbeinwinkels vor sich gehenden Entwicklungsvorganges handeln. Man
miisse dabei ,,nicht unbedingt auf eine MiBbildung schon der ersten primitiven
Ch.-Anlage, eine abnorm geringe Liéngsausdehnung derselben zuriickgreifen‘, die
Ausbildung des Wulstes kénne vielmehr auch die Folge eines abnormen Ablaufes von
Umbildungsprozessen des Riechsackes nach gehériger Ausbildung der primitiven
Ch. darstellen. Die Enistehungszeit der MiBbildung verlegt ALTMANN in die Zeit
von der sechsten bis zur neunten Woche (15 bis 30 mm St.-Sch.-Lénge), also zwischen
Ausbildung der Membr. bucco-nasalis und beginnender Verschmelzung der Gaumen-
platten. Bei Fehlen hereditdrer und familidrer Momente und bei Ausschlu3 von Lues
und entziindlichen Vorgédngen denkt ALTMANN urséchlich ,,an eine auf inneren Ur-
sachen beruhende, in einer abnormen Keimesanlage begriindete Entwicklungsstorung*‘.
M. E. diirfte es sich hier aber um eine exogen entstandene Stérung bei urspriinglich
normaler Keimesanlage gehandelt haben.

&) Choanalatresie bei den MifSbildungen der Arhinencephaliereihe, also bei Fehl-
bildungen, welche nicht nur das umgebende Mesenchym, sondern speziell auch die
Nasenséicke selbst (neben dem Rhinencephalon und anderen Organen) ergreifen
(Abschn. III, Kap. A, S. 58).

Der Riissel der Ethmocephalen steht nicht mit dem Epipharynx in Verbindung.
An einem Lammethmocephalus von Orto (Nr. 109; zit. nach H. KuNDRAT, Lit. V/1)
waren die ,,beiden kurzen Gaumenbeine dort, wo sie die Chn. begrenzen, welche aber
mit dem ganzen Nasencavum fehlen, unter sich vereinigt, so da} sie eine kndcherne
Platte bilden, die in der hinteren Nasenéffnung liegt'. —

Bei der Cebocephalie ist schon eine, wenn auch sehr rudimentédre Nase vor-
handen, welche in fast allen Féllen rickwdris gegen den Epipharynx zu ver-
schlossen ist. Hierher gehdren die in der Literatur wegen ihrer Ch.-MiBbildung
zitierten Félle von v. LUSCHKA, J. ARNOLD, GroSS und Fall 1 von H. KUNDRAT
sowie zahlreiche andere seit 1882 publizierte Félle. In KUNDRATs Fall 1 (siche
Abschn. III, S. 62) waren ,,die Fligelfortsitze des Keilbeines sowie die wvertikalen
Teile der Gaumenbeine klein, vollstindig vertikal gestellt, letztere zu einem
dreieckigen, zwischen ersteren eingeschobenen Knochen verschmolzen‘. Diese
Verschmelzung zu einem einzigen Knochen war deshalb moglich, weil das Septum
vollig mangelte. In Luscakas Fall war es jedoch wegen eines Vomerrudiments nicht
zur Verschmelzung gekommen und die beiderseitige Ch.-a. wurde durch zwei sym-
metrische Knochenbléttchen hergestellt, welche von der Pars horiz. oss. pal. ausgingen
und nach aufwirts ruckwiéirts in etwas schiefer Richtung zur Unterfliche des Keil-
beinkérpers stiegen und sich an diesen mit gezéhneltem Rand anschlossen. — In
ArNoLDs Fall (Kombination von Cebocephalie mit Otocephalie) fehlte das Septum
génzlich und die Nasenhoéhle war riuckwérts durch ein gemeinsames Knochenmassiv
verschlossen. — In B. LanNGs Beobachtung fehlten Septum und Vomer und statt
der Chn. war eine einheitliche, aus den Part. vertic. oss. palat. hervorgegangene, nach
oben sich verjingende Knochenplatte zwischen den beiden Proc. pterygoid. einge-
klemmt und erreichte oben den Keilbeinkérper. Interessanterweise war an der Stelle
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der beiden Chn. je eine etwa kreisrunde griibchenformige Vertiefung vorhanden! Bei
diesen Cebocephalen waren also entweder einfache (fusionierte) oder getrennte Verschluf3-
plittchen in den Ch.- Rahmen eingelassen, deren Material sich teils vom vertikalen, teils
vom horizontalen Teil des Gaumenbeines ableitete.

Bei der Arhinencephalie mit Defekt des mittleren Nasenfortsatzes kommt es gelegent-
lich zum Gaumenschluf3 (Untergruppe). Es sind dann zwar sekundédre Chn. ausge-
bildet, sie prasentieren sich aber infolge des Septumdefektes als wunpaare hintere
Ausgangséffnung. In diesen Féllen treten die vertikalen Teile der Gaumenbeine dicht
aneinander und bilden so eine dicke knécherne Wand, welche ungefdhr dreieckig ist
und einen unteren, von einer Seite zur anderen ausgeschweiften Rand hat, welcher
fast bis ins Niveau der horizontalen Gaumenplatte reicht und oben eine Spitze besitzt,
welche zwischen den mit den Wurzeln einander sehr genédherten Fligeln des Keil-
beines an den Korper des letzteren stoBt (z. B. Fall 4 von KUNDRAT). Ist aber nicht
nur der Gaumen, sondern tiberdies noch der hintere Nasenausgang verschlossen, dann
ist eine wvollstindige bilaterale Ch.-a. vorhanden. Diese Kombination beschrieb ich
(Lit. X/5b) 1931, woselbst auf die Ch.-Verhiltnisse besonders eingegangen wurde.
An Stelle der Chn. fand sich ein Knochenmassiv, welches die Nasenhohlen vom gehérig
gebildeten Epipharynx trennte. Harter Gaumen auBergewShnlich dick (bis zu 9 mm).
Die histologische Untersuchung ergab relativ gutes Erhaltensein des Septums in den
hinteren Partien und einen ziemlich gut ausgebildeten Nasensack mit mehreren
atypisch gestalteten Muscheln, mit Siebbeinzellen, Kieferhéhle und einem leicht atypisch
miindenden Trénennasenkanal. Hinten reichte die Nasenhéhle weiter kaudalwérts
hinab als vorne und endigte blind, ebenso auch der D. nasopharyngeus. Zwischen
beiden fand sich ein griferes, vorwiegend aus spongiésem Knochen gebildetes Massiv,
welches anatomisch zum Os palatinum gehort und sich riickwdrts an das Keilbein an-
schlief3t, ohne jedoch nachweislich mit demselben zu verwachsen (vgl. hierzu Abschn. III,
Kap. A, 8. 67 u. Abb. 30—34). — Zur dritten Gruppe der Arhinencephalie gehort
auch die ofters zitierte Beobachtung von Biror. Das Septum fehlte, der Keilbein-
korper und die kleinen Fliugel waren ,,atrophiert‘‘, die Chn. durch zwei ziemlich regel-
mdfige dreteckige Knochelchen (,,0Ossa triangularia‘) mit wnterer Basis und oberer
Spitze verschlossen. Die Basis derselben vereinigte sich mit der Pars horiz. oss. pal.,
die Spitze mit dem Keilbein, der &uB8ere Rand entsprach dem freien Rand der inneren
Flugel des Proc. pterygoid., die inneren Rénder bildeten miteinander eine mediane
Spalte.

Zusammenfassung: Aus dem Vorstehenden erhellt, dall bei Cebocephalie
und bei gewissen Formen der Arhinencephalie mit Defekt des mittleren Nasen-
fortsatzes hintere Nasenverschliisse sehr héufig bzw. regelmifiig angetroffen
werden. Das verschlieflende Knochenmaterial wurde stets vom Gawmenbein geliefert,
wenn auch von verschiedenen Abschnitten desselben. Die Verschlisse sind
gelegentlich plittchenférmig diinn und entbehren dann nicht weitgehender
Ahnlichkeit mit den Diaphragmen bei typ. Ch.-a., namentlich wenn man ihre
Einpassung in den Ch.-Rahmen beriicksichtigt (v.Luscmka, Brror). Einmal
fanden sich in den VerschluBplatten kreisrunde griibchenférmige Vertiefungen
(B. Laxna).

£) Bei Proboscis lateralis (siehe Abschn. ITI, Kap. A, S. 83).

Ihrer Ch.-Verhiltnisse wegen sind namentlich einige zu den Gruppen b und ¢
der Proboscis lateralis gehorige Fille bemerkenswert. So der Fall von A. SERCER (vgl.
S. 86) und die Félle von A. SELENKOFF und B.LaNG (vgl. S. 87): Im SELENKOFFschen
Falle fehlte auf der Risselseite (rechts) der Vomer, und an Stelle der fehlenden rechten
Nasenhilfte war ein Netzwerk von festen Knochenbilkchen vorhanden, welches
hinten an Stelle der Ch. durch einen scharfen, dem Proc. pterygoid. anliegenden
Rand von letzterem geschieden war und heller aussah als der Flugelfortsatz. Der
Rahmen der rechten Ch. war also erhalten, maf 17: 11 mm und war von Knochen aus-
gefullt, so daf eine flache, von glatter Schleimhaut bekleidete Mulde resultierte, welche
im unteren medialen Teil einen blinden T'richter von 5 mm Tiefe und 4 mm gréfStem
Durchmesser zeigte. Beziiglich der Beobachtung B. LaNGs siehe S. 87 u. f. Die Ahnlich-
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keit mat der typ. Ch.-a. vst in den angezogenen Fillen gewill bemerkenswert, ganz be-
sonders im Falle SELENKOFF, welcher zeigt, bis zu welcher Gestaltung der Ch.-Rahmen
und die ihn verschlieBende Knochenmasse an einem Erwachsenen zu gelangen fiahig
ist, wenn der Nasensack véllig fehlt. — In derselben Weise verwertbar sind die der
Proboscis lateralis nahestehenden Fille von Aplasie einer Nasenhdlfte, wie z. B. der
S. 90, Abb. 43 genauer geschilderte Fall von G. TIEFENTHAL.

Zusammenfassend 148t sich feststellen, daB bei einer Reihe von Fehlbildungen,
welche teils mit den embryonalen Gesichtsfurchen zusammenhéngen, teils den
ersten Kiemenbogen und den Schidelgrund betreffen, teils zur Arhinencephalie-
reihe gehéren bzw. die Nasenausbildung beeintrichtigen, Ch.-Verschliisse an-
getroffen werden, welche bisweilen sehr an die Diaphragmen bei typ. Ch.-a.
erinnern. Dies trifft besonders fiir einige Félle von Proboscis lateralis und Aplasie
einer Nasenseite zu. Gerade solche Fille zeigen ferner, dall die Gestaltung des
typischen Ch.- Rahmens weitgehend unabhdngig von der Gegenwart eimes Nasen-
sackes ist und vornehmlich garantiert wird von der Unwversehrtheit des hierfiir er-
forderlichen Materials (Schidelgrund-Keilbein-Gegend, Oberkiefer- und Gaumen-
fortsatz des ersten Kiemenbogens). Sind Nasensicke vorhanden, so geniigen
mancherlei Alterationen in ihrer Néhe (wie bei den Gesichtsspalten), um Stérungen
in der Ausbildung der sekundédren Ch. (Choanalatresie) zur Folge zu haben.

4. Zusammenfassung iiber formale und kausale Genese der
Choanalatresien.

Formale Genese der Choanalatresien der Gruppen a, b und d (vgl. hiezu auch
Lit. IX/1 u. 3): Schon A. ScHWENDT wies 1889 auf die groBe Ahnlichkeit der
typ. Ch.-a. mit Ch.-Verschliissen bei einzelnen Monstren der Arhinencephalie-
reihe hin. Auch wagte er einen Vergleich mit den normalen Nasenverhiltnissen
bei den Fischen, bei welchen (mit Ausnahme der Myxiniden und Dipnoi) das
Nasalorgan gegen die Mund-Rachen-Hohle zu verschlossen ist. Die im vor-
stehenden angefiihrten Ermittlungen ergaben, daBl das verschliefende Dia-
phragma bei Gruppe d (mit Ausnahme des ganz anders gearteten Falles von
ALTMANN) wahrscheinlich stets dem Gaumenbein angehort, und zwar teils der Pars
horizontalis, teils der Pars verticalis desselben. Namentlich fiir die Fille von
Proboscis lateralis und Aplasie einer Nasenhélfte mit normal oder anndhernd
normal konfiguriertem Ch.-Rahmen ist dies sehr wahrscheinlich. In Uberein-
stimmung damit sind auch die Diaphragmen bei der typ. Ch.-a. ebenfalls vor-
wiegend vom Gaumenbein abzuleiten. Der histologisch untersuchte BER-
BLINGERsche Fall hat dies bewiesen. Hier prévalierte die P. verticalis, daneben
war in den medialen Bezirken der VerschluBiplatte noch eine vom Vomer aus-
gehende Knochenportion vorhanden. Die Bildung des Diaphragmas von Knochen-
teilen aus, die der lateralen und oberen Wand des Ch.-Rahmens zugehéren
(im wesentlichen also Keilbeinanteile!), ist dagegen ganz auBlerordentlich selten
und nur in dem ArTMANNschen Monstrum sichergestellt (iiber die Deutung von
Knorpelresten in der Beobachtung von J. P. STEWARD vgl. S. 157). In ALTMANNS
Fall hatte es sich dementsprechend um eine MiB3bildung der Keilbeinregion mit
gleichzeitiger schwerer Verbildung des Ch.-Rahmensgehandelt. C. HoPMANN vertrat
die Anschauung, da8 die Ch.-a. sich durch Verwachsen der Rahmenteile bilde; fiir
ihn ist die typ. Ch.-a. nur der héchste Grad der Ch.-Stenose und das so hiufig an
der Riickflache der Diaphragmen vorhandene Griibchen nur der Rest der urspriing-
lich vorhanden gewesenen Offnung. Die HopmanNsche Auffassung kénnte héchstens
fiir einzelne Félle von atyp. Ch.-a. (siehe diese!) mit gleichzeitiger Verbildung und
Verengerung des Ch.-Rahmens zutreffen, kommt aber offenbar fiir die Genese
der typ. Ch.-a. nicht in Betracht. Dies deshalb nicht, weil bei typ. Ch.-a. der
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Ch.-Rahmen normal oder, wenn verkleinert, vllig proportioniert ist, der VerschluBl
sehr hiufig ventral vom Ch.-Rahmen (ndmlich intranasal!) liegt und weil bei
unvollstindiger, aber sonst typ.Ch.-a. gleichzeitig daneben eine typische Griib-
chen- bzw. Lochbildung vorhanden sein kann, wie der S. 156, Abb. 88 ange-
fithrte Fall von O. KAHLER beweist.

1891 hat F. HoCcHSTETTER iiber die Bildung der primdren Choane (= pr. Ch.)
beim Menschen grundlegende Feststellungen gemacht. Der Ausbildung derselben
geht ein Stadium voraus, in welchem das Epithel des Riechsackes ohne da-
zwischenliegendes Mesoderm direkt an das Epithel der primidren Mundhéhle
stoft. Die daraus resultierende, etwa am 38. Tage des Embryonallebens in
grofter Ausbildung begriffene Membran wurde von F. HocHSTETTER Membrana
bucco-nasalis (= M. b.-n.) genannt. Unter fortschreitender GroBenzunahme der
Mund- und Nasenhéhle reifit die M. b.-n. etwa um den 40. Tag herum ein,! woraus
eine sich in der Folge mehr und mehr in die Linge ziehende Verbindung der pri-
méren Nasenhohle mit der priméren Mundhohle ergibt, eben die sogenannte
primdre Choane. Es lag nun nahe, die Ch.-Atresie mit einer Ausbildungsstorung
der pr. Ch. in Verbindung zu bringen. Haae (und SIEBENMANN) qualifizierten
die typische Ch.-Atresie als eine ,regelmiBig in derselben Weise eintretende
Stérung im normalen Entwicklungsvorgang der Nasenhohle®, lieBen es aber
unentschieden, ob erstere darin besteht, daB die M. b.-n. statt einzureiBen von
Mesoderm durchwuchert wird und so einen bleibenden Verschlul der Nasenhéhle
nach hinten bedingt oder ob diese Membran spiter (bei der Bildung des sekun-
déren Gaumens) mit dem nach hinten und unten wachsenden Septum an die
Stelle des Ch.-Diaphragmas zu liegen kommt. Diese vorsichtige Fassung wurde
in der Folge von vielen Seiten als Theorie der Persistenz der M. b.-n. bezeichnet.
Spiter wurde sie von einzelnen wieder fallengelassen. J. Lana erblickt neben
der Haag-StEBENMANNschen Auffassung eine zweite Moglichkeit darin, daB sich
die VerschluBplatte unabhéngig von der M. b.-n. entwickle. ,,Da die Abgrenzung
des hinteren Teiles der Nasenhéhle von der lateralen Seite durch Auswachsen
der Proc. palatini zustande kommt, muBlte sich die verschlieBende Platte auch
aus dem oberen Gesichtsfortsatz, also von der lateralen Seite entwickeln.
D. v. HansEMANN (Lit. X/3) glaubt, daB weder Hemmungsbildung noch intraute-
rine Entziindung eine Rolle spiele und man Variation der Knochenbildung an-
nehmen miisse. Ahnlich BERBLINGER, welcher auf Grund einiger mir nicht stich-
haltig erscheinender und iibrigens unsicherer Schleimhautdetails annimmt, dafl
in einer sehr frithen Embryonalepoche (spitestens in der Periode des Gaumen-
schlusses, wahrscheinlich zwischen der sechsten und dem Ende der zwolften
Fetalwoche) die bindegewebigen Vorstadien der die Choanen begrenzenden Knochen
(insbesondere der Gaumenbeine) sich septalwirts exzessiv und abnorm entfalten
(unter unmittelbarer Beriihrung der vorgewslbten Epithele der spéiteren lateralen
und der medialen Nasenwand) und da8 dadurch eine VerschluBplatte entstehe.
BERBLINGER setzt die Bildung der Ch.-Diaphragmen in Parallele zum physiologi-
schen Gaumenschlufl und erblickt in der Auffindung von Epithelcysten und
soliden Epithelzellhaufen in der Néhe der Basis des Diaphragmas eine Bestitigung
seiner Annahme. Die kausale Genese eines solchen exzessiven Wachstums ist
nach BERBLINGERs Ansicht véllig dunkel, bestimmt aber liege mehr als eine bloBe
,»,Variation der Knochenbildung*“ vor. Die ArtMaNNsche Ansicht wurde héher
oben wiedergegeben. Zur gleichen Zeit (1931) habe ich selbst (Lit. X/5b) anldBlich
der Beschreibung des héher oben (Abschn. ITI, Kap. A, S. 67 bzw. S. 166) refe-

1 V. VEAU und G. Porirzer (Lit. VIII/B 1, S. 299, Fig. 38) haben den Eindruck,
daf3 die Rénder der pr. Ch. auseinandergezogen und letztere dadurch zerrissen werde.
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rierten Falles von Arhinencephalie mit Ch.-a. auf Grund von entwicklungs-
geschichtlichen, vergleichend-anatomischen und experimentell-teratologischen
Tatsachen wieder auf die M.b.-n. als Ausgangspunkt der Ch.-a. hingewiesen,
freilich in einer vollig gednderten Form, als dies bisher geduBert worden war.

Beim Aufbau der Nase (Riechplakode, Riechgriibchen, Ausbildung des Blind-
sackes usw.) ist dem Riechplakodenepithel eine hochaktive Rolle zugewiesen, indem es
eine aktive Einsenkung ins Kopfmesoderm hinein zustande bringt. Bei allen aktiven
Epitheleinsenkungsvorgédngen (Ausbildung der Gastrula, der Saugnédpfe der Anuren
und anderer embryonaler Primitivorgane derselben usw., vgl. Abschn. I, S. 16 und
Abschn. IT, S. 28 und 38) konnte A. RUFFINI iibereinstimmend das Auftreten von
Keulenzellen nachweisen, welche ihr keulenférmig angeschwollenes Ende kérperwérts
kehren und es solcherart eindringen lassen. In Ubereinstimmung damit wurde auch
in den ersten Phasen der Nasenausbildung von L. MARCHETTI (Lit. I/a) am Bufokeim
das Auftreten dieser keulenférmigen Zellen festgestellt und abgebildet. In der Folge
wird die Bildung des Hohlorgans ergénzt und vertieft durch das Vorwachsen der die
Riechzone umgrenzenden Mesodermbezirke (mittlerer und lateraler Nasenfortsatz
usw.) unter Heranziehung von Oberflachenepithel der Umgebung (Nasenvorhofs-
bildung). Fir die schlieBliche normale Ausgestaltung ist natiirlich Bedingung, daf
nicht nur der Epithelsack, sondern auch das Substrat, innerhalb welches sich alle
Phasen der Nasenentwicklung abspielen (nédmlich mittlerer und lateraler Nasenfort-
satz, Oberkieferfortsatz und Schédelgrund) normal angelegt, also nicht defekt ist.
Beziiglich der feineren Vorgdinge bei der Ausbildung der ersten Phasen des mensch-
lichen Nasensackes sei auf die ausfilhrliche, mit den HocHSTETTERschen Darlegungen
konforme Schilderung bei K. PETER (Lit. IX/1a u. b) verwiesen: Die Epithelbriicke,
welche den Riechsack mit der &uBeren Furche zwischen mittlerem Nasenfortsatz und
Oberkieferfortsatz anfangs noch verbindet, wird bald dehiszent. Diese Dehiszenz
schreitet mit dem Léngenwachstum des Nasensackes nach beiden Seiten fort, ohne
den oralen Grund des Blindsackes mit abzuheben. ,,Durch die so geschaffene Briicke
tritt Bindegewebe ein und vereinigt die erst nur epithelial verschmolzenen Gesichts-
fortsdtze auch in ihren mesodermalen Teilen; so bildet das Geruchsorgan einen Blind-
sack, der apical mit weiter Offnung nach aufen miindet, eine Strecke weit frei im Meso-
derm liegt und mit seinem blinden Ende wieder an die Epidermis stofit.” Diese letzte,
rein epitheliale Verbindung bleibt lange bestehen, weitet sich mit der breiten Zunahme
des Lumens im hinteren Teile des Nasensackes aus, verdunnt sich (M. b.-n. HocH-
STETTERS) und reif3t schlieBlich ein, so daB jetzt erst die Nasenhéhle mit der priméren
Mundhoéhle in Verbindung gesetzt wird (primitive Choane).! K. PETER erkléart das Durch-
reilen der M. b.-n. nicht fiir einen rein passiven Vorgang, sondern denkt wenigstens
z. T. an aktive Vorginge des Epithels des Nasensackes, ,,da ja eine Ausweitung des

1 Neuerdings wird von P. P. SCHNEIDER und von A. GLUCKSMANN (Lit. IX/4) in
Anlehnung an die alte Hissche Auffassung eine einheitliche Linie fiir die Primitiv-
entwicklung des Geruchsorgans bei Sauropsiden und S&dugern aufzuzeigen versucht.
Allen gemeinsam sei der Beginn des Schlusses der Riechrinne an der Grenze zwischen
mittlerem und kaudalem Drittel, die Nichtteilnahme des Oberkieferfortsatzes an
diesem EpithelverwachsungsprozeB3 und daB die primitive Ch. mit dem Beginn der
Nasenbodenbildung nach GroBe und Gestalt fertig angelegt sei. Die Bildung der
M. b.-n. bei Séugern an Stelle der Ch. wird ebenso wie die des Nasenpfropfes an
der duBleren Nasenoéffnung als eine Interferenz mit der Peridermbildung okne prin-
zipielle Bedeutung angesehen. [Diese, den Untersuchungen von F. HOCHSTETTER
und von K. PETER diametral entgegengesetzten Angaben scheinen mir einer griind-
lichen. Uberpriifung zu bediirfen ! Ubrigens haben V. VEAU und G. PoriTzEr (Lit.
VIII/B 1) kiirzlich eine eingehende Darstellung der Entstehung des primdren Gaumens
gegeben, welche durchaus die Angaben von F. HOCHSTETTER (l.c.) und von K. PETER
(1. c.) bestéatigt.] Angefiigt sei, dal SCHNEIDER die von M. KUREPINA entwickelten
Vereinheitlichungstendenzen zwischen der Nasenentwmklung der Amphibien einer-
seits und der Sauropsiden und Sauger anderseits in Ubereinstimmung mit den bis-
herigen Anschauungen der fithrenden Anatomen ablehnt.
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170 Die MiBbildungen und Anomalien der Nase.

Nasensackes im hinteren Abschnitte wohl nur unter aktiver Mitwirkung des Epithels
geschehen kann und iiberdies eine aktive Aussprossung des Epithels im hintersten-
untersten. Nasenbezirk dicht hinter und etwas kranial von der M. b.-n. erwiesen ist‘.
Durch letzteren Vorgang wird eine zwischen Mundhéhlendach und hinterstem Nasen-
bereich dicht hinter der noch erhaltenen oder schon durchgerissenen M. b.-n. gelegene
mesodermale Gewebsmasse abgegrenzt, welche als Lamina terminalis (= L. t.) bezeichnet
wird.! (Die L. t. stellt die Bildungszone der als SchlufBplatte bezeichneten horizontalen,
knochenfithrenden Lamelle dar, welche von der vorderen-unteren Keilbeinfliche
ausgehend, den Duct. nasopharyngeus
tiberdacht und in ihrem vorderen Anteile
unter der Bezeichnung ,,Haftplatte* den
Siebbeinmuscheln zur Insertion dient
[O. SEYDEL.] Die Ossicula Bertini des
Menschen [Synonym fir ,,Conchae sphe-
""" noidales“] sind nach E. ZUCKERKANDL
der L. t. homolog.) Die L. t. ist bei allen
Sdugern nachweisbar, beim Menschen
deutlich ausgeprdgt, bei den iber ein nur
geringes Geruchsvermégen verfiigenden
katarrhinen Affen schlecht, bei Talpa
europaea und bei Canis famil. jedoch sehr
méchtig ausgebildet.

Zum Studium der anatomischen Einzel-
heiten der M.b.-n. und der L.t. eignen
sich besonders die makrosomatischen
Sauger. Die in Abb. 93a—f wiedergegebe-
nen, ventralwéarts fortschreitenden Fron-
talschnitte durch einen 12 mm langen
Hundeembryo zeigen folgendes: bei a
endigt die. Nasenhohle hinten frei im
Bindegewebe mit einem soliden epithelia-
len Strang (F); bei b erkennt man eine
selbstandige Reg. olfact. mit einer meso-
dermalen Lamina terminalis (l£); bei c
folgt die epitheliale Lamina terminalis (It),
welche bei d allméhlich in die diinne ge-
dehnte Membrana bucco-nasalis (mbn)
iibergeht; hier ist der Oberkieferfortsatz
(0K F) scharf gegen den lateralen Nasen-
fortsatz abzugrenzen. Bei e folgt der

£é

Abb. 93 a—f. Frontalschnittserie durch einen Hunde-

embryo, welche die Verhiltnisse der dorsalen Portion
des Nasensackes zu seiner Umgebung bzw. die Lam.
terminalis und die primédre Choane illustriert. Le-

epitheliale primitive Gaumen, bei f ver-
kleinert sich der Oberkieferfortsatz und
endigt schlieBlich noch weiter ventral im

gende siehe im Text (nach G.P.FRETS). Gebiete des mesodermalen primitiven

Gaumens. Hierauf folgt eine Zone, inner-
halb welcher der Nasensack unten vom epithelialen primitiven Gaumen begrenzt wird,
und schlieBlich tritt die offene Nasengrube zutage (diese letzteren Abschnitte der
Serie sind nicht abgebildet). Durchaus Analoges konnte G.P.FRrETrs auch fiir den
Menschen zeigen. Wenn bei der Bildung der prim. Ch. die M. b.-n. in der Mitte zer-
reit, dann muB man in diesem Stadium noch eine Pars prae- und eine Pars post-
choanalis der M. b.-n. unterscheiden. An einem menschlichen Embryo konstatierte

1 Abweichend davon gibt DURSY in seinem bekannten Werk ex 1869 an, daB im
Bereich der priméren, nunmehr in die Linge gezogenen Ch. der mediale mit dem
lateralen Rand hinten ,,im Grunde* verwichst, wihrend G.P.Frers (Lit. IX/4)
anzunehmen scheint, daB diese ,,Verwachsung* im gleichen Niveau stattfindet. Viel
wahrscheinlicher ist die oben gegebene Darstellung der Bildung der L. t., bei welcher
keine ,,Verwachsungen* statthaben.
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FrEeTs (1. ¢.), daB3 die ZerreiBung der M. b.-n. anscheinend nicht in der Mitte, sondern
mehr nach hinten stattfindet. Postchoanal fanden sich 9, prédchoanal 17 Schnitte.
,,Binige von diesen Schnitten reprasentieren moglicherweise einen post- bzw. préi-
choanalen Abschnitt der M. b.-n., andere werden durch mesodermale Durchwachsung
eine VergroBerung des mesodermalen primidren Gaumens bzw. der mesodermalen L.t.
herbeifithren. Da sich oft nur eine minimale L. t. findet, ,herrscht also eine gro3e
Variationsbreite in der Ausbildung wihrend der Entwicklung der L. t. beim Menschen*'
(FRETS, l.c.). Abb. 94 zeigt die Verhiltnisse der Ubergangszone der prim. Ch. in
den Ductus nasopharyngeus knapp vor Gaumenschlu8 und Herstellung der sekun-
déren Ch. an Semnopithecus nasicus, einer catarrhinen Affenart, wobei ro die Regio
olfact., It die Lamina terminalis, p. Ch. die primitive Choane, dnph den Ductus
naso-pharyngeus, Gf den Gaumenfortsatz und ae das

abgehobene Epithel der Zunge bedeutet.

Aus dieser Darstellung geht hervor, daf3 neben
der eigentlichen Durchreiffungszone der M. b.-n., welche
sich hinter ihrer Mitte zu befinden scheint, anfangs
wentgstens noch eine nicht eingerissene Pars prae- und
eine Pars postchoanalis der M. b.-n. vorhanden ist.

Diese Anteile kénnen anscheinend in der Folge auch

noch einreilen, wodurch die prim. Ch. weiter ver-

groBert wird, sie kénnen aber anscheinend sowohl vor

als auch hinter der prim. Ch. mesodermal durchwach-

sen werden und vergrofern dann den primdren Gaumen

bzw. die mesodermale L. t. Aus den verschiedenen Aus-

bildungsgraden der L.t. und dadurch auch der M.b.-n.

mit ihrer Durchreiungszone bei verschiedenen

menschlichen Embryonen konstatierte G.P.FreTs

eine grofe Variabilitit in der Ausbildung dieser Ver-

héltnisse. Dies 1aBt den Schluf3 zu, daB hier nicht nur

etne an und fir sich variable, sondern wohl auch sehr  Abb. 94. Nicht ganz frontal gefiihrter

labile und wahrscheinlich leicht auf Storungen req- ~ Querschnitt durch die hinteren Nasen-
. . bezirke von Somnopithecus nasicus.

gierende Zone vorliegt. Legende im Text (nach G.P.FRETS).

Daf Storungen des die Nasenscicke bildenden aktiven
Sinnesepithels zum Ausbleiben der Ch.-Bildung fiihren kinnen, dafir sind sowohl die
frei in der Natur gefundenen Mifbildungen von Amphibienlarven (KORSCHELT und
FriTscH, A. FI1SCHEL) als auch die zahlreichen an Amphibien (Anuren und Urodelen)
angestellten Experimente ein sicheres Zeugnis (vgl. diesbeziiglich die in Abschn. IT,
S. 34 u. ff. referierten Feststellungen zahlreicher Teratologen, wie E. T.BELL,
H. SpEMANN, G.LepraT, G.COTRONEI, G.ExKMAN, H. S. BURR u. A.). Mangels ge-
niigender experimenteller Erfahrungen an héheren Wirbeltierklassen miissen wir uns
einstweilen mit solchen an Amphibien zufriedengeben. Obwohl wichtige Unterschiede
in der Bildung des Nasalorgans zwischen Amphibien und S#éugern bestehen (siehe
K. PETER, Lit. IX/1a, und Abschn. IT, S. 38 u. 42), gibt es doch <n allgemein biolo-
gischer Beziehung nund namentlich fiir die ersten Bildungsphasen der Wasenhihle so
viele grundlegende Parallelismen, dafl wir uns bei unseren Betrachtungen iiber nasale
und choanale Fehlbildungen des Menschen der Erfahrungen an Amphibien als Leitfaden
bedienen kénnen. ‘

Beziiglich der Ch.-Bildung bei den Amphibien (vgl. hierzu Abschn. II, S. 38 und
Abb. 6 u. 7) ist folgendes beachtenswert: Auf der Mundhdéhlenseite bilden sich zwei
querstehende entodermale Ch.-Falten aus, welche vom aktiv vordringenden Nasen-
sack, also vom Ektoderm her induziert werden. Bei Transplantationen des Nasen-
sackes und aktivem Vorwachsen seines Epithels mundhéhlenwérts wird nicht unter
allen Umstédnden eine Ch.-Faltenbildung induziert, sondern wohl nur dann, wenn die
hierfiir geeigneten Stellen der Mundhdéhle in den Bereich der Ektodermwirkung fallen,
wogegen ,,ortsfremde Stellen der Mundhéhle durch die Einwirkung der ektodermalen
Nasenanlage zur Ch.-Bildung nicht induziert werden‘* kénnen. Zur regelrechten
Ch.-Bildung der Amphibien ist also eine feine Zusammenstimmung von Ektoderm
und Entoderm erforderlich. Dafl sich bei groberen Fehlbildungen am vorderen
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Korperende, wie bei Prosophthalmie und namentlich bei Synophthalmie, rudimentiire
Ausbildung der Nasensccke und Ch.-Mangel findet, nimmt infolgedessen nicht wunder.
Aber auch viel geringere Storungen kénnen Ch.-Mangel zur Folge haben. Dies geht
u. a. aus zahlreichen Nasenregenerationsversuchen G. EKMANSs hervor (siche Abschn.II,
S. 39 und Abb. 8a—m).

Da nun auch beim Menschen die Bildung der prim. Ch. einen aktiven Vorgang
darstellen diirfte (siehe dariiber die hoéher oben wiedergegebene Anschauung
K. PeTER’s) und da, wie frither gezeigt wurde, schwerere, aber auch leichtere
Fehlbildungen an den Nasensicken oder in deren unmittelbarer Umgebung
zum Ch.-Mangel fihren konnen, so liegt hier zwischen den natiirlichen wund
kiinstlichen Fehlbildungen der Amphibien mit Ch.Mangel einerseits und den na-
tirlichen Fehlbildungen des Menschen mit Ch.a. anderseits ein anscheinend weit-
gehender Parallelismus wvor! Es ist daher naheliegend anzunehmen, daB bei
Ausbildungsstérungen des Nasensackes auch die Awusbildung der M. b.-n. und
der L.t. eine abnorme sein kann, indem die M. b.-n. iber eine zu kurze Strecke
gebildet wird und dann auch der einreiffende Bezirk (prim.Ch.) eine zu geringe
Ausdehnung hat. Dies gibt die Moglichkeit, da nunmehr in die vergréBerten
Zonen der epithelialen und mesodermalen Lam. terminalis Mesoderm einwéchst,
wodurch es zu Bildungen kommt, welche sonst nicht angetroffen werden. Es ist
klar, daB solche Vorginge von einschneidender Bedeutung fiir das schlieBliche
Endresultat, ndmlich fiir die gehorige Ausbildung der sekundiren Ch. sein
miissen, da begreiflicherweise nur dann mit einer normalen Ausbildung einer sekun-
déren Ch. gerechnet werden kann, wenn die vorgdangige Ausbildung der primdiren Ch.
und der L. t. eine normale gewesen ist. M. E. darf man sich also vorstellen, daB
unter der Einwirkung stirender Verhdlinisse die Ausbildungshohe bzw. Ausbildungs-
strecke der M. b.-n. eine zu geringe ist, dementsprechend die von G. P. FRETS als
Pars prae- und postchoanalis bezeichneten Bezirke grofiere sind und da8 nunmehe
die Ausbildung der prim. Ch. nur iber eine verkleinerte Strecke hin erfolgt, welche
fiir die gehorige Bildung der hinteren Nasenausgangséffnung, i.e. sekundire
Ch., micht hinreicht; oder daf3} — in Anlehnung an einzelne der oben zitierten
Erfahrungen an Amphibien — die Ausbildung der M. b.-n. und damit der prim. Ch.
gdnzlich unterbleibt (STuPKA, Lit. X/5b).

Den letzteren Fall diirfen wir uns wohl gegeben denken bei jenen schweren
nasalen Mifpbildungsformen, bei welchen eine mehr minder rudimentir aus-
gebildete Nasenhohle keinen ,,Anschlufi“ an den meist normal ausgebildeten
Epipharynx gefunden hat, sondern durch eine kniécherne Barriere von ihm und
von der Mundhéhle geschieden ist (schwere MiBbildungen der Arhinencephalie-
reihe, als Paradigma mein S. 67 und S. 166 beschriebener Fall). Da sich von der
primdren Nasenhohle die ganze Regio olfact. und ein GroBteil der Regio respira-
toria herleitet, so héngt die Ausbildung der Riechzone und die Muschel- und
Nebenhohlenausbildung vom Zustand des Nasensackes und seiner mesodermalen
Umgebung ab. Bei Schidigung desselben kann offenbar auch der fiir die Anlegung
an das Ektoderm der primdren Mundhiohle und fir die Ausbildung der M. b.-n.
bestimmte wnd hierfir befihigte Teil seiner Funktion micht oder micht gemiigend
nachkommen wund somit unterbleibt sowohl die Awsbildung der Membran als
auch die der pr. Ch. Beim Auswachsen der Gaumenfortsitze kommt es also
auch nicht zu einer Uberwachsung und Verdeckung der prim. Ch., vielmehr
diirften die Gaumenfortsitze unter den Nasenséiicken, die sich ja von vornherein
mangelhaft ins Kopfmesoderm eingegraben haben, direkt medianwéirts weiter-

1 Erst kirzlich schrieb F. HOCHSTETTER (Morph. Jahrb. 77, 1936, S. 183): ,,Wir
haben allen Grund, die sogenannten hinteren Nasenlécher der Amphibien mit den
primitiven Choanen der Keimlinge der Sduger und des Menschen zu homologisieren‘.
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wachsen und hierdurch jene dicke Gewebsbriicke unten (mundhéhlenwérts)
und hinten (epipharynxwirts) zustande bringen, welche das Nasenrudiment
allseits isoliert (Ch.-a.) und auch in meiner oben beschriebenen Beobachtung
vorhanden ist. Denn daB das zur Bildung des sekundiren Gaumens bestimmte
Material in meinem Falle und in anderen dhnlichen tatséchlich von beiden Seiten
her nach der Mittellinie vorgedrungen sein muBite, ergibt der anatomische Befund
(Gaumenbeine, wenn auch miBbildet, vorhanden, ebenso der weiche Gaumen,
Uvula bifida).

J. ArRNOLD hat 1867 anldBlich der Beschreibung eines Falles, der als Cebocephalie
plus Otocephalie zu qualifizieren ist, sich dahin geduBert, dal die Nasenhéhle in
ihrem ersten Zustande (véllige Trennung von der Mundhéhle) verblieben sei. Obgleich
zu dieser Zeit die Basis zur Formulierung einer solchen Ansicht noch nicht geschaffen
war, da man ja bis 1891 ganz im Gegenteil an der Hisschen Vorstellung einer primér
offenen, die Nasenanlage mit der priméren Mundoéhle verbindenden Nasenrinne fest-
hielt, verdient doch diese anscheinend intuitiv erflossene Vorstellung vermerkt zu
werden.

Fiir weniger schwer mifbildete Fille glaube ich es statthaft, sich die Vorstellung
zu bilden, daB hier die Ausbildung der M. b.-n. partiell gehemmt wurde und daher
nur in kleinerem Ausmaf3 erfolgte. Dort aber, wo ein kleiner Zellbezirk des Nasen-
sackes Verbindung mit dem Ektoderm der Mundhohle gewinnen konnte, dort
reiBlt sie sicherlich auch durch, weil eben die Voraussetzungen hierfiir vollig
erfiillt sind. Es handelt sich demnach nicht um eine ,,Persistenz der M. b.-n.*,
bzw. um eine Riickverschigbung letzterer an den Ort, wo man die spétere (sekun-
dére) Ch. antrifft, sondern um eine mangelhafte Ausbildung dieser M.b.-n., die
dann natiirlich auch nur eine kleinere pr. Ch. zustande bringt. Die Folge
davon ist, daB die beim nachfolgenden Schidelwachstum de norma sehr sich
in die Lénge ziehende Ch.-Spalte kleinere Dimensionen aufweist und dal nament-
lich hinter ihr ein gréfleres Mesodermlager erhalten bleibt, welches das Ausmall des
hier normalerweise anzutreffenden, der L. t. entsprechenden Areals wesentlich
iiberschreitet. Diese atypischerweise zuriickgebliebene Mesodermausbreitung diirfte
teils eben hierdurch zur Grundlage der Ch.-a. werden, teils dadurch, daB sie, &hn-
lich wie hoher oben beziiglich der ersten Eventualitit ausgefithrt, an der
Schédelbasis seitlich entspringende, dem Gauwmenfortsatz zugehorige Mesoderm-
massen wenigstens z. T. in Gebieie ablenkt, in welche sie sonst nicht vorwuchern.
Der Gaumenfortsatz, dessen eigenes Material keinesfalls vermehrt ist, wird dann
nicht nur zur Bildung des sekundiren Gaumens und zur Uberwachsung der
priméren, in ihrer Dimension verminderten Ch. verwendet, sondern auch zur
Diaphragmenbildung. Zur Irreleitung tragt gewi bei, dafl die primére Stérung,
welche den Nasensack trifft, sicherlich auch seine Umgebung, nicht zuletzt den
an der Nasenbegrenzung und an der Bildung der unteren Muschel und des sekun-
didren Gaumens ausschlaggebend beteiligten Oberkieferfortsatz schadigt.

Unter der Annahme dieser Hypothesel lassen sich m. E. auch verschiedene
Details der Ch.-Diaphragmenbildung, welche bisher keine Erklarung gefunden
haben, verstehen. Je nach der Menge des vorhandenen oder hinzuwachsenden
Mesoderms werden dicke oder diinne Diaphragmen resultieven, eventuell auch
nur membrandse, i. e. bindegewebig bleibende. War die Storung weniger ausge-
dehnt, so resultieren ,,partielle Verschliisse‘, wobei es fiir die Art der gegebenen
Erklarung spricht, daf solche partielle Ch.-Atresien stets nur im hinteren-oberen
Ch.-Bezirk anzutreffen sind. Zur Erklirung der Loch-, Griibchen- und Dellenbildung
bzw. der in den meisten Fillen nasalwérts gerichteten Konvexitit der Diaphrag-

1 Ausschlaggebende Bedeutung kommt diesbeziiglich natiirlich der Untersuchung
von Embryonen mit Ch.-a. zu; bislang wurden jedoch keine solchen Fille mitgeteilt.
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menmitte darf man vielleicht die Annahme wagen, dafl darin eine mehr minder
ausgiebige Aktion wahrscheinlich seitens des Munddachepithels allein zu erblicken
ist, welche gelegentlich ans Ziel (Bildung eines oder mehrerer kleiner Locher) gelangt,
zumeist sich aber frither erschépft und dann nur einen kurzen Kanal oder ein
Griibchen erzeugt. Man miiite allerdings dazu ein dhnliches aktives Geschehen
wie bei der Ch.-Bildung der Anuren supponieren, was zwar bei der normalen
Ch.-Bildung des Menschen bisher nicht beobachtet wurde, in pathologischen
Fillen aber infolge Verlustes der phylogenetischen Errungenschaften (durch
Genschadigung ¢) wieder zur Geltung kommen konnte. Aus den Beobachtungen
von L.v. ScHROTTER und E. Escat (Abb. 86 u. 87) geht hervor, daB es Fille gibt,
welche einen kurzen nach riickwirts verlaufenden, also von der Nasenseite her
sondierbaren Kanal besitzen, bzw. Einsenkungen des Epithels in Kanalform von
beiden Seiten her (wie im Falle von E. Escar). Dies entspricht wahrscheinlicher-
weise einem aktiven, aber nicht zu Ende gediehenen Annédherungs-, Verschmel-
zungs- und DurchreiungsprozeB von beiden Seiten her.! Daf} die Diaphragmen
zumeist schrdg stehen, ja dfters fast horizontal (Kinder), wird daraus ohne weiteres
erklarlich, daB3 auch de norma der D. nasopharyngeus anfangs in kranio-kaudaler
Richtung duBerst niedrig ist, der vordere-untere Keilbeinwinkel sehr tief und die
hintere Vomerkante sehr schrig steht. Erst wihrend des postnatalen Gesichts-
schiddelwachstums wird sich allméhlich unter Aufrichtung der Chn. auch das in
dieselben eingelassene Diaphragma im gleichen AusmaBe mehr der Vertikalen
nihern kénnen. Da als Sitz der Storung die L. t. bzw. die Gegend dicht vor derselben
anzusehen ist, so muf} auch die durch das Einwachsen des Mesoderms entstehende
,,VerschlieBung® stets ungefihr am gleichen Orte liegen. Dies entspricht der
Gegend der Gaumenbeinanlage. Dabei ist es m. E. v6llig gleichgiiltig, ob das dem
Diaphragma zugrunde liegende Knochenpléttchen der Pars horiz. oder der Pars
vertic. des Gaumenbeines oder beiden Teilen angehért, was iibrigens auch in ver-
schiedenen Fillen verschieden sein kann (siehe Lit.). Erstreckt sich die Storung
bis ins Keilbeingebiet (Ausnahmefille), so wird auch der Ch.- Rahmen meist mif3-
bildet sein und es konnen dann Knorpelreste im Diaphragma gefunden werden.
Ob die hintere Vomerkante den Ch.- Rahmen hinten iberragt (wie ziemlich héufig)
oder micht, hingt wohl von individuellen, mehr oder minder ausgiebigen Wachs-
tumspotenzen des hinteren, aus dem Schiddelgrund herauswachsenden Septum-
anteils ab. Die durch das Herabwachsen des Septums erfolgende Teilung des
vorerst unpaaren I). naso-pharyngeus diirfte so, wie in der Norm, von vorne
nach hinten fortschreiten und wahrscheinlich erst unmittelbar nach dem Ver-
wachsen der Gaumenplatten miteinander stattfinden. So wird es nicht iiberraschen,
daB ein unter der Wegeleitung vorhanden gebliebenen Mesoderms sich aus dem
Gaumenfortsatz entwickelndes Diaphragma mit dem Septum partiell verwéchst.

Aus diesen Feststellungen und Erwigungen diirfte m. E. der SchluB zu ziehen
sein, dafl vom formal-genetischen Standpunkt keine uniiberbriickbaren bzw. prinzi-
piellen Unterschiede zwischen den eingangs entwickelten Gruppen der ,typischen,
satypischen und der ,simultanen’ Ch.-a. bestehen, wenn im einzelnen auch

1 Sollte sich diese Hypothese durch embryologische Funde nicht beglaubigen
lassen, so miilte fiir die Ausbildung der ,,typischen Gritbchen‘ die Erklarung &hnlich
wie im BERBLINGERschen Falle (siche diesen hoher oben!) gegeben werden, da@
nédmlich diejenige Zone im Diaphragma, in welcher kein Knochen eingelagert ist
bzw. keine Verschmelzung der Knochenteile miteinander erfolgt ist, die schwéchste
ist und deshalb das Gritbchen darstellt. Lochbildungen an Stelle der Griitbchen
miiBten dann entweder als sekunddre DurchreiBungen dieser Gritbchen oder als
primére Nichtverwachsungszonen aufgefaft werden. Echte Kanalbildungen scheinen
mir damit aber nicht erklarbar.
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groBe Unterschiede in klinischer Beziehung obwalten, welche ganz mit Recht
zur Abgrenzung der verschiedenen Formen gegeneinander gefiihrt haben. Der
Differenz in formaler Beziehung liegen offenbar Storungen verschiedener Aus-
dehnung und Art zugrunde:

a) Reicht die Storung nicht sehr weit nach rickwdrts (Keilbeingebiet intakt),
8o bleibt der Ch.-Rahmen normal und der Nasopharynx von gehdrigen Dimen-
sionen. Dies ist bei der typ. Ch.-a. realisiert. Die Stérung am Nasensack selbst
und an seiner Umgebung (Oberkieferfortsatz, eventuell auch mittlerer Nasen-
fortsatz usw.) zeigt sich dabei nicht nur in der auf ungeniigender Ausbildung
der M. b.-n. und ihrer Folgezustinde beruhenden Entstehung des Diaphragmas,
sondern auch in der MiBbildung des harten Gaumens, Unterentwicklung der
unteren Muschel und gelegentlich auch der von der priméir-septalen Nasenwand
abzuleitenden Siebbeinmuscheln, in eventueller Unterentwicklung der pneu-
matischen Nebenriume der Nase und in anderen Fehlbildungen, welche mehr
oder weniger in der Nidhe des hauptsidchlich gestérten Focus gelegen sind.
Bei Fehlen oder schwacher Ausbildung dieser begleitenden Mifbildungen war
offenbar die Noxe relativ begrenzt oder nur schwach wirksam, was iibrigens auch
die ziemlich groBen Varianten in der Diaphragmenbildung erklart (siehe hoher
oben).

b) Ist die Storung eine grébere wnd reicht sie weiter nach rickwdrts, dann ist —
wie zumeist bei der atypischen Ch.-a. — auch der Ch.-Rahmen miBbildet (ver-
kleinert, asymmetrisch), der Nasopharynx verengt und niedriger (was namentlich
bei einseitigen Fillen sehr augenfillig ist!) und iberdies sind auch im Naseninnern
schwere Verwachsungen (hdufig schon ziemlich weit vorne beginnend) vorhanden.
Daraus ergeben sich die relativ groBen formalen Verschiedenheiten zwischen den
einzelnen hierher gehorigen Fallen.

c) Ist das Keilbeingebiet besonders oder allein geschadigt, so werden daraus
Storungen in der Ausbildung des Ch.-Rahmens, Asymmetrien und Verengerungen
der Ch. resultieren. Eventuelle Verschliisse (wie im Falle von ALTMANN) sind
dann von Keilbeinanteilen (Proc. pterygoideus usw.) gebildet (statt von ver-
schiedenen Gaumenbeinanteilen wie bei der typ.Ch.-a.).

d) Da die Storung bei den unter der Bezeichnung ,,simultane’ Ch.-a. zusammen-
gefaBBten verschiedenen Fehlbildungen meist nicht bis an den Schadelgrund
reicht, so ergeben sich bei diesen Formen gelegentlich Befunde, welche mit jenen
bei der typ. Ch.-a. groBe Ahnlichkeiten aufweisen.

Was die kausale Genese der verschiedenen Formen der Ch.-a. betrifft, so
haben wir es hier keinesfalls mit Gleichfésrmigkeit zu tun. Beziiglich der Atiologie
der simultanen Ch.-a. verweise ich auf die bei Besprechung der Grundstérungen
gegebenen Aufklirungen (siehe die entsprechenden Kapitel in Abschn. ITI).
Wir haben es hierbei iiberwiegend mit von aufen her einwirkenden Schédlich-
keiten wverschiedener Art zu tun, deren Angriffspunkte und Einwirkungszeiten
verschiedene sind. — Exogene (wahrscheinlich mechanische) Stérungen scheinen
mir fiir die atypische Ch.-a. verantwortlich zu sein, dhnlich wie ich dies fiir
manche Fille von endonasalen Verwachsungen (siehe S. 151f.) als wahrscheinlich
bezeichnet habe. Da wohl auch bei der atyp. Ch.-a. die Ausbildung der M. b.-n.
und der L. t. in der oben geschilderten Weise zumeist gestort ist, so ist die terato-
genetische Terminationsperiode bei solchen Fillen in die Ausbildungszeit der
M. b.-n. zu verlegen, also spéatestens etwa in die sechste Woche des Embryonal-
lebens, sonst aber eventuell auch spiter bis gegen das Ende des zweiten Lunar-
monats anzusetzen, wie aus dem S.152 referierten Falle E.ZUCKERKANDLS
ableitbar erscheint. — Uber die kausale Genese der Choanalverengerung wnd
-asymmetrie (ohne Verschlufiplatte) wurde schon hoher oben gesprochen (vgl.
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S.162). — Fir die typ. Ch.-a. mag es a priori zweifelhaft sein, ob sie durch
duBere Einfliisse entstanden oder nicht vielmehr als primiire Keimesvariation
anzusehen ist. In den letzten Jahrzehnten sind eintge Taisachen aufgedeckt
worden, welche fiir Heredopathie sprechen.

1912 wies J.LANG drei Fille von rechtsseitiger kompletter knécherner Ch.-a.
bei einer Frau und zwei erwachsenen Kindern derselben (ein Sohn und eine Tochter)
nach (siche Abb. 95). Der Mann bzw. Vater wurde normal befunden. Genaue
Nachforschungen ergaben, daf eine verstorbene Tante der Frau miitterlicherseits
héchstwahrscheinlich ebenfalls an rechtsseitiger kompletter Ch.-a. gelitten hatte und
daf3 ein Sohn besagter Frau, welcher niemals durch die Nase atmen konnte und in
seiner fiinften Lebenswoche an Erstickung gestorben war, mdglicherweise ebenfalls
mit Ch.-a. behaftet gewesen war. Dagegen erwiesen sich zwei weitere Kinder normal.
Damit ist das Vorkommen der typ. Ch.-a. in zwei Generationen festgestellt und fiir
eine dritte Generation (in der Aszendenz) hdchstwahrscheinlich gemacht. Soweit

ein Urteil moglich ist, scheint es
l sich um einen rezessiven Ver-

[ l erbungstypus zu handeln. A. J. M.

7.6en. : Jd )
e L9 .. A WricHT fand 1912 bei zwei Schwe-
/\ wahrscheinlich re stern (14 bzw. 15 Jahre alt, sonst
. gesund und normal gebaut) dop-
2Gen.: @ re .__;C? ¢ oo ¥ pelseitige knécherne typ. Ch.-a.,
/N drei jiingere Geschwister und die
. Mutter waren gesund. 1931 konnte
s6en:g ¢ S ,‘% ,..: gm.z/':mfﬁwm ferner J. P. STEWART iiber fami-
wahrscheinlich Ch-a. lisres Vorkommen von typischer

ADb. 95. Stammbaum einer Familic mit typischer Choanalatresie  0chern-membrangser Ch.-a. be-
(nach JoH. LANG). Die vollen Kreise bedeuten Choanalatresie; richten: Es handelte sich um zwei

re rechts. Schwestern, wahrscheinlich war
auch ein drittes Geschwister, wel-
ches am ersten Lebenstag gestorben war, gleichfalls damit behaftet gewesen. Bei den
iibrigen Familienmitgliedern und in der Aszendenz konnten keine analogen Fille nach-
gewiesen werden. Durch eine genaue Familienanamnese konnte ALBAN Evaxs, welcher
bei einem Neugeborenen bilaterale kndcherne vollsténdige Ch.-a. feststellte, Anhalts-
punkte fiir den dringenden Verdacht gewinnen, daB die vier ersten Kinder aus derselben
Familie, welche samtlich meist schon in den ersten Stunden nach der Geburt ge-
storben waren, anscheinend mit derselben MiBbildung behaftet gewesen. SchlieBlich
erwdhnt K. A. PEELPS (1. c. S. 144) nebenher eine Familie, in welcher sechs Mitglieder
befallen waren und zwar die Mutter, zwei Schwestern derselben sowie zwei Téchter
und ein Sohn dieser Mutter. Es scheint sich aber um eine fremde Beobachtung ge-
handelt zu haben, deren Autor nicht erwéhnt wird.

Diese Feststellungen sprechen dafiir, dafl in den erwihnten Fillen eine primgre
Keimesvariation (infolge pathologischer Genodemutation in den Gameten) wvorlag.
Diese Heredopathie mufl m. E. in einer keimmdifig gegebenen amomalen Aus-
bildungsbreite der M.b.-n. und der L. t. bestehen bzw. sich duBern. Tatsichlich
wurde ja von G. P. FRETS bei menschlichen Embryonen an diesen Gebilden eine
nicht unbetrichtliche Variationsbreite beobachtet. Es ist nun sehr wohl moglich,
daB auch in jenen Fillen, fiir welche bislang familiires Vorkommen bzw. Heredi-
tit nicht nachgewiesen wurde, priformierte Keimesanomalie vorlag. Dann
miilten sémtliche Fille von typ. Ch.-a. als auf Heredopathie fuBend angesehen
werden. Es kinnte aber auch sein, daB es neben sicheren solchen noch andere
gibt, welche dadurch entstehen, daB in wrspriinglich normalen Keimen erst wéhrend
des intrauterinen Lebens somatische (also nicht vererbbare) Genodemutationen
(fir den Ausbildungsbereich der pr. Ch. und der L.t.) unter der Hinwirkung
towischer exogener Noxen auftreten. Letztere Moglichkeit scheint mir neben der
ersteren nicht unwichtig zu sein. Aus dieser Darstellung erhellt, daB fir die
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besonders interessante Gruppe der typ. Ch.-a. noch zahlreiche weitere Nachfor-
schungen (Familienforschung!) nétig sind und daB auch von der Untersuchung
einer moglichst groBen Anzahl menschlicher Embryonen im Stadium der Aus-
bildung der M. b.-n. noch wichtige Aufkldrungen zu erwarten sind.

G. Varianten, Anomalien und Mif3bildungen der lateralen
Nasenwand (Lit. IX/1 u. 6, X/7).

Im Naseninnern, namentlich am Muschelapparat und an den Nasenneben-
héhlen, wurden hidufig Anomalien festgestellt, bei welchen es zweifelhaft ist, ob
es sich um Varietdten oder um echte Fehlbildungen handelt. Trotz des fort-
geschrittenen Standes der heutigen Kenntnisse ist es nicht immer leicht, Ent-
scheidungen zu treffen. Erst die weitere Verfeinerung unseres Wissens des Nor-
malen bzw. verschiedener Typen desseiben (unter besonderer Beriicksichtigung
der Rasseneigentiimlichkeiten) wird es gestatten, eine genaue Scheidung in
Varietaten einerseits und Abnormitéten bzw. Miflbildungen anderseits zu ziehen.
Hiezu miissen neben den Tatsachen der normalen Anatomie des erwachsenen
Zustandes namentlich die Ergebnisse der Ontogenese, der vergleichenden Ana-
tomie sowie der Anthropologie herangezogen bzw. unsere Kenntnisse auf diesen
Gebieten noch weiter vermehrt werden.

1. Zur Ontogenese und Phylogenese der Gebilde der lateralen
Nasenwand (Lit. 1X/1—6).

Nasenmuscheln und Nasengdinge: Bei den Amphibien treten im Inneren des Nasen-
sackes erstmalig muschelartige Wiilste auf, von welchen ein an der lateralen Wand
befindlicher als Vorldufer der Muschel der Reptilien bezeichnet wird. Von der Klasse
der Reptilien aufwérts nimmt die Zahl der Muscheln langsam zu. Beispielsweise hat
das Krokodil hinter der eigentlichen Muschel noch einen zweiten als Pseudoconcha
bezeichneten Wulst, welcher vielleicht der Concha post. der Végel homolog ist. Die
Vogel haben iiberdies eine Schutzzwecken dienende, durch Einstiilpung des duBeren
Epithels entstandene Concha anterior im Nasenvorhof, eine den Végeln eigentiimliche,
sonst nicht vorkommende Bildung. Alle diese Muscheln oder muschelartigen Gebilde
gehen ausschlieflich aus der primdr-lateralen Nasenwand hervor. Der zweite Haupt-
ursprungsort der Muschelbildung, die primdr-mediale (septale) Nasenwand, tritt erst
von der Klasse der Sduger ab in Erscheinung. Im Bereiche der hinteren-oberen Ecke
des Nasensackes werden von der septalen Wand durch aktives Vorwachsen des Nasen-
epithels Wiilste abgefurcht, welche als Ethmoturbinalia bezeichnet werden und nach
der Reihenfolge ihres sonst gleichartigen Entstehens die erste, zweite, dritte usw.
Strebbeinmuschel darstellen. Die Siebbeinmuscheln sind das Hauptausbreitungsgebiet
des Riechnerven, und dementsprechend ist bei den makrosmatischen Sdugern auch
eine groflere Anzahl von Ethmoturbinalia vorhanden (jedoch nie melir als drei bis
vier). Der Mensch gehort (mit den verschiedenen Affenarten, Robben usw.) zu den
mikrosmatischen Séugern. Nur ganz wenige Séuger sind in Anpassung an veréinderte
Lebensbedingungen anosmatisch. Bei diesen letzteren Kategorien hat eine Riech-
muschelreduktion stattgefunden: Beim Menschen werden héchstens drei Ethmo-
turbinalia angelegt und davon nur die ersten zwei (die mittlere und obere Nasenmuschel)
ausgebildet, wie K. PETER (Lit. IX/1b) mit einer alle Zweifel ausschlieBenden Sicher-
heit nachgewiesen hat. Und zwar werden nacheinander durch aktives Einwachsen des
Nasenhohlenepithels in Form von Furchen (sogenannte Hauptfurchen) in die den
Nasensack begrenzende, in Massenzunahme begriffene Mesodermmasse diese Sieb-
beinmuscheln herausgeschnitten, stellen sich also genetisch als Hauptmuscheln dar.
Durch Auftreten von Nebenfurchen kann die Oberfliche der Hauptmuscheln eine
weitere Gliederung erfahren (Nebenmuscheln) ; die meisten derselben verschwinden jedoch
noch wihrend des embryonalen Lebens durch ausgleichendes Wachstum (K. PETER, l.¢.),

Stupka, Nasenmif3bildungen. 12
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nicht aber durch Verwachsungen (Synechien), wie G. KiLrian (Lit. IX/5) seinerzeit
annahm. Eine dieser Nebenfurchen im Bereiche der zweiten Siebbeinmuschel bleibt
meist bestehen und bildet den obersten Nasengang; das dadurch aus dem zweiten
Ethmoturbinale herausgeschnittene Gebilde, die sogenannte oberste Nasenmuschel,
stellt sich daher nicht als Haupt-, sondern als Nebenmuschel dar. Durch fortschreitendes
Wachstum des Nasenepithels in der Tiefe der Hauptfurchen im Sinne von asymme-
trisch-dichotomischer Teilung (M. SCHWARzZ, Lit. IX/6b) erfolgt einerseits die Bildung
weiterer Nebenmuscheln, anderseits die gesamte Pneumatisierung. Die gleiche aktive
Rolle des Epithels ist auch bei dem Herausschneiden der Muscheln der primdr-
lateralen Nasenwand (Mawxilloturbinale und Nasoturbinale) wirksam. Diese Conchae
laterales entstehen beim mikrosmatischen Menschen im Gegensatze zu den Makros-
matikern friher als die Ethmoturbinalia. Das Maaxilloturbinale (Kiefermuschel,
vulgo untere Nasenmuschel) ist der Concha der Saurier und Schlangen bzw. der Concha
media der Végel homolog, das Nasoturbinale der Sduger (= Agger nasi des Menschen)
der oberen Muschel der Krokodile bzw. der Concha posterior (Riechhiigel) der Vogel.
Die Ethmoturbinalia (Conchae mediales) jedoch sind den Sdugern eigentiimliche Bil-
dungen und kénnen bei den verschiedenen Arten derselben nur untereinander ver-
glichen werden. — Den vom sekunddren Nasendach (Nasenfirst) bis zum Boden
reichenden spaltférmigen Raum benennt man herkémmlicherweise mit dem Terminus
Meatus nasi communis, den zwischen unterem Rand der unteren Muschel und Nasen-
boden gelegenen Raum als wunteren Nasengang. Die Epithelwédnde des letzteren
verkleben wahrend des embryonalen Lebens zeitweise und 6ffnen sich spéter wieder
durch Dehiszenz (K. PETER, Lit. IX/1b und Abbildung daselbst). Der mittlere Nasen-
gang (Meat. nas. medius) liegt zwischen unterer Muschel (= u.M.) und erster Siebbein-
muschel (= mittlerer M.) und entspricht dem primdren First des Nasensacks. ,,Das
unter ihm gelegene Gebiet ist primér-lateral, das dariiber befindliche primér-septaler
Natur“ (K. PETER, l.c.). Die Wichtigkeit dieser Abgrenzungszone in genetischer
und topographischer Beziehung erkennend schlug L. GRONWALD (Lit. IX/1a) hierfir
und gewissermaflen als Ersatz fiir den Terminus ,,mittlerer Nasengang‘‘ den Aus-
druck ,,Seitenraum‘ vor. Der mi. Ng. (= Seitenraum L. GRUNWALDs) gehért demnach
zur primér-lateralen Nasenwand und die daselbst durch die aktive Rolle des Nasen-
epithels hervorgebrachten muschelartigen Gebilde und Nebenhohlen natiirlich
ebenso. Als wichtigste und dauernd vorhandene Nebenmuscheln im Seitenraum
sind der Proc. uncinatus und die Bulla ethmotidalis zu nennen, fir welch letztere
GRUNWALD (L. ¢.) den nicht prdjudizierenden Namen ,,Torus lateralis’‘ gebraucht.
(Die Bulla ethmoid. ist im embryonalen Leben tiberhaupt kein Hohlraum und spéter
nur in 629, der Fille pneumatisiert!) Die im Seitenraum befindlichen Vertiefungen,
Rinnen und Génge werden mit den Termini ,,Recess. frontalis, ,,Hiatus semilunaris
und ,,Infundibulum® bezeichnet. GRUNWALD hat festgestellt, daB der Seitenraum
sich bei einer gréBeren Reihe von Fillen in eine Pars anterior und eine Pars posterior
scheidet, in anderen dagegen nicht; er sieht darin zwes gleichberechtigte Typen, die also
nicht als Norm bzw. als Varietédt einander entgegenzustellen wiéren.

Nebenhohlen- und Nebenmuschelausbildung: Schon bei einzelnen Vertretern der Am-
phibien sind seitliche Ausbuchtungen der Nasenhéhle nachweisbar und am ehesten als
Andeutungen eines Sinus maxillaris zu werten (P. R. NEMOURS, Lit. IX/3a), wenn auch
dieser Recessus nicht vom Os maxillare umfaBt ist. Die meisten Reptilien haben
Kieferhohlen (MEEK, zit. nach K. PETER, Lit. IX/1a; P. R. NEMOURS, Lit. IX/3b). Bei
den Végeln 6ffnet sich die Kieferhohle oberhalb der dem Maxilloturbinale der Séuger
entsprechenden ,,mittleren** Muschel. Bei den Sdugetieren kénnen die Nebenhohlen
gewaltigen Umfang erreichen, fehlen aber den kleinen und den ans Wasserleben an-
gepaflten Formen (Robben, Wale). Sind Nebenhohlen vorhanden, so wechseln sie
betrichtlich nach Anordnung, Weite und Zahl. Durch Eindringen des pneumati-
sierenden Epithels kénnen die verschiedensten Gesichtsknochen luftfiihrend werden,
dabei kann die Pneumatisation homologer Gesichtsknochen von verschiedenen Nasen-
gingen aus erfolgen. Mafgebend fiir die Zuordnung und Benennung des einzelnen
Hohlrawmes 1st die Stelle seiner Ausmiindung in einen der Nasenginge, da von letzteren
aus urspriinglich der Epithelsprof8 ins umgebende Mesoderm eindrang. Bei der im
allgemeinen nach lateral und aufwéirts gerichteten Pneumatisation, die von verschie-
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denen Stellen gleichzeitig oder bald hintereinander einsetzt, spielt sich in dem zu
pneumatisierenden Mesoderm ein Kampf der Epithelblasen um den Raum ab, wobei
es zu gegenseitigen Behinderungen, Verdréngungen und Substitutionen kommen
kann. Immerhin ist aber auf Grund der von den verschiedenen Arten und Familien
der S#éuger erworbenen Pneumatisationsnormen mit einer fiir eben diese Arten und
Familien charakteristischen Topik zu rechnen. Neben einer Kieferhihle trifft man bei
den Sdugern hiufig auf einen Sin. sphenoidalis, das luftfithrende Zellsystem des Sieb-
beines ist bei Huftieren, vielen Fleischfressern und einzelnen anthropoiden Affen vor-
handen, echte Stirnhéhlen finden sich aber aupfer beim Menschen nur bei einzelnen
Anthropoiden, ndmlich Gorilla und Schimpanse (A.XKErtH, Lit. IX/3, H. WEINERT,
Lit. IX/2). Bei den makrosmatischen Sdugern sind in Keilbeinhdhle, Siebbeinzellen
und Stirnhéhle Riechwiilste vorhanden, bei den zu den mikrosmatischen Tieren
gehorigen Menschenaffen und beim Menschen selbst sind diese Héhlen frei davon.
Der Recessus frontalis des Menschen beginnt sich im vierten Lunarmonat auszubilden
und gehoért zur Pars anterior des Seitenraumes (wo eine solche vorhanden ist). Er
kann ungegliedert bleiben oder durch Einsprossung von Epithel Teilungsvorgénge
aufweisen, welche zur Bildung von sogenannten Frontalzellen fithren. In diesem
Bereiche findet sich bei vielen Sdugern eine ippige Paraturbinalbildung, die, falls
sie am erwachsenen Menschen angetroffen wiirde, als theromorphe Erscheinung
infolge Wiederholung bzw. mangelnder Riickbildung phylogenetischer Vorgiange auf-
gefalt werden miiBte. Frontalzellen kénnen sich auch durch Spaltungsvorgénge im
Bereiche des Agger nasi bilden, éndern aber spéter ihre Lagebeziehung und werden
dann beim Erwachsenen im Recessus frontalis gefunden, womit der Anschein erweckt
wird, als ob sie davon ausgegangen wiren. Da der Pneumatisationsvorgang beim
Menschen einen noch nicht abgeschlossenen, sondern im weiteren Fortschreiten be-
griffenen biologischen ProzeBl darstellt, wertet GRUNWALD das Bestehen bzw. Nicht-
vorhandensein von Zellen im Rec. front. als zwet verschiedene Werdetypen, ndmlich als
vollkrdiftigen, zu definitiver Gestaltung ausreichenden Typus (wenn auch unter Umstén-
den mit fetaler Regression) und als einen vorzeitig sich erschépfenden und (nach fetaler
Reduktion) vollstandig unterliegenden. Fehlt eine Pars anterior des Seitenraumes,
so ist letzterer dann nur von den Gebilden der Pars posterior eingenommen. Zu diesen
zéhlt der Torus lateralis und der Proc. uncinatus und ein System von Spalten, Rinnen
und Géngen, néamlich der Hiatus semilunaris und das Infundibulum (von GRUNWALD
z. T. umbenannt und in einen ,,Hiatus semilun. sup.”“ [entsprechend dem Rec. sup.
KiLLIANs], in einen ,,Sinus lateralis‘‘ und in einen ,,Hiatus semilun. inf.*“ unter-
schieden). Beziglich des Torus lateralis (= Bulla ethmoidalis) konnte GRUNWALD
das Bestehen zweier Typen konstatieren, ndmlich eines soliden und eines ausgehohlten
(pneumatisierten) Typus, letzteren als kénogenetisches Produkt jener dem Siebbein
des Menschen eigenen Pneumatisierungsvorgénge. Wegen des Fehlens von Paraturbi-
nalpneumatisationen bei Tieren siecht GRUNWALD im soliden Typ des Torus lateralis
eine theromorphe Erscheinung. (Diese Deutung kann allenfalls fiir das Einzelobjekt
dann gelten, wenn fiir das Ausbleiben der Pneumatisation krankhafte Stérungen mit
Bestimmtheit ausgeschlossen werden kénnen.) Wahrend bei niedrigstehenden Saugern
sich im Seitenraum stets Paraturbinalia finden, wird ein Torus lateralis bei den
Menschenaffen fast immer vermif3t. Dagegen kommen bei niedriger stehenden Affen-
arten diesbeziiglich manchmal menschendhnliche Bildungen vor. Dies 148t GRUN-
WALD &ullern, daB ,,die Herstellung phylogenetischer Zusammenhénge nichts weniger
als leicht erscheinen muB‘. Immerhin deutet GRUNWALD das in seltenen Fillen
nachweisbare Zuriickbleiben der Ausbildung des Seitenwulstes als ,,starken Re-
duktionsvorgang aus phylogenetischer Richtung her*. — Bei allen niederen Sdugern
hat die Nebenmuschelbildung insofern Beziehung zur Stirnbeinpneumatisation, als
die Zugéinge zu den in der Regel mehrfachen Stirnhéhlen zwischen den Paraturbinalia
liegen. Beim Menschen kann sich die Stirnhohle sei es direkt aus dem Rec. front.,
sei es aus dem Sinus lat. (einer nach GRUNWALD vom Siebbein angeblich abzusondern-
den, ein- bis mehrzelligen Hohlraumbildung im Bereiche des Hiatus semilun. sup.),
sei es aus Terminalzellen entwickeln, welche, am oberen Ende des Hiatus semilun. inf.
entstehend, dann auch als ,,Frontalzellen‘‘ bezeichnet werden. Alle diese Frontal-
zellen kénnen zu Stirnhéhlen auswachsen oder es kann sich eine Anlage gabeln, so
12+
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daB zwei Hohlrdume (Stirnhéhlen) mit einem gemeinsamen Ausgang entstehen. — Vom
Hiatus semilunaris inferior gehen nach verschiedenen Richtungen hin Pneumatisations-
prozesse (Recessus laterales, Aggerzellen usw.) aus, der Eingang in die Kieferhéhle
findet sich zumeist am Hinterende desselben. Lauft der Hiatus semilun. inf. flach aus,
was bei fast simtlichen Affenarten die Regel ist, am menschlichen Fetus jedoch nur
dreimal, am Erwachsenen sogar nur einmal von GRUNwALD (Lit. IX/la, S.591)
gesehen wurde, so darf man darin ein pithecoides Merkmal erblicken. Alles in allem
konstatierte GRUNWALD, daB der Seitenraum der menschlichen Nase ein Gebiet ist,
auf welchem sich in seltener Fille und Gedréngtheit Kémpfe der verschiedenen,
die Korperbildung beeinflussenden Kréfte abspielen, und zwar neugestaltende
.. kénoteletische* neben konservativ gerichteten ,,paldoteletischen* Trieben, beein-
flut von wechselnden mechanischen Widerstinden der Nachbarschaft.

2. Derzeitiger Stand der Pneumatisationsfrage (Lit. X/1 u. 7).

Die Gefahr, Formabweichungen der Nebenhé&hlen, Kleinheit, ja Fehlen der-
selben unter allen Umstédnden als das Resultat pathologischer Vorginge, eventuell
sogar als Fehlbildungen aufzufassen, wird durch die Zunahme unserer Kenntnisse
der normalen Pneumatisation mehr und mehr gebannt.

Es ist das bleibende Verdienst von MOURET, als erster die Varianten der Pneumati-
sation (des Warzenfortsatzes = WF'S.) als von Entziindungseinfliissen unabhingig und
dadurch als idiotypisch bedingt erkannt zi haben. Daran reihten sich die histologischen
Feststellungen WITTMAACKs, dal nur eine normale, von Sduglingsotitis und #hnlichen
entziindlichen Affektionen verschonte Mittelohrschleimhaut zu typischer Pneumati-
sation befdhigt ist. WITTMAACK konnte diesbeziiglich vier gut charakterisierte
Schleimhauttypen nachweisen, deren Pneumatisationspotenz eine Skala von Héchst-
leistung bis zu vollsténdigem Unvermogen darstellt. STEURER bestitigte diese Be-
funde.! In der Folge erkannte W.ALBRECHT auf Grund der Zwillingsforschung,
daB die WitTMAACKschen Preumatisations- und Schleimhautformen im allgemeinen nicht
durch schidigende Umweltsfaktoren hervorgebracht sihd, sondern im wesentlichen
verschiedene Idiotypen darstellen, daB also den Schleimhauttypen eine ererbte grofere
oder geringere Prneumatisationstiichtigkeit innewohnt, woraus sich wiederum der anlage-
mdfig bedingte, verschiedene Pnewmatisationszustand des WES. ableitet.? Die Pneumati-
sationsverschiedenheiten sind also nur zum kleineren Teile Folge paratypischer Ein-
fliisse (sogenannter Umweltsfaktoren, wie Blutungen, Entziindungen, falsche Er-
niahrung usw.). Bei umweltlich ungestorter Tétigkeit wird die eine Schleimhaut eine
gute, die andere eine schlechte oder gar keine Pneumatisation zustande bringen, bei
Storungen von auBen wird die eine Schleimhaut kaum oder iiberhaupt nicht, die
andere sehr betridchtlich gestért werden. Diese Feststellungen und Anschauungen
diirfen im groflen ganzen auch fir die Ausbildung der Nasennebenhohlen Guiltighkeit
beanspruchen. Stillschweigende Voraussetzung ist, daB Knochen mit normaler

1 Die Zuriickfithrung fehlender Pneumatisation auf entziindliche Knochenapposition
wurde dadurch zwar erschiittert, doch kénnen am Warzenfortsatz durch Knochen-
neubildungsvorgénge auf entziindlicher Basis Strukturinderungen zustande kommen.
Die Verwandlung eines ehemals pneumatischen Warzenfortsatzes in einen apneumati-
schen ist allerdings unméglich.

2 WirTMAACK schrieb 1928 (Lit. IX/le), daB3 auch er mehr und mehr dieser An-
sicht zuneige.

3 Storungen der Knochenentwicklung infolge Dysfunktion endokriner Driisen
(SuEA), Stillstand der Knochenausbildung (eventuell auch durch raumbeengendes
Wachstum von Nachbarknochen), Skeleterkrankungen, welche den Knochen zur
Resorption nicht geeignet machen, hemmend auf den Ersatz des Knorpels durch den
Knochen einwirken bzw. die knécherne Verschmelzung der zunichst bindegewebigen
Skeletteile verhindern, sind normaler Pneumatisation abtriglich. Dies ist bei der
"Dysostosis cleido-cranialis und bei der Marmorknochenkrankheit der Fall (dagegen
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nach fiir die Anwesenheit und Téatigkeit einer durch Umweltseinfliisse tiberhaupt
nicht oder nicht wesentlich gestérten (und stérbaren) Schleimhaut, schwer gestérte
oder gar fehlende Pneumatisation kann der Ausdruck hochgradiger Pneumatisations-
unféhigkeit der Schleimhaut allein oder aber die Summation von Minderwertigkeit
und Umweltsstorung sein. Infolge der spéteren und lénger dauernden Entwicklung
der Nebenhéhlen und ihrer relativ exponierten Lage kommt indes hier dem Umuwelts-
faktor eine groPere Bedeutung zu als am Ohr. Ubereinstimmung im Pneumatisations-
charakter ist am ehesten noch zwischen Stirnhéhle und WE'S. nachweisbar (J. BECK,
M. ScawARrz), vielleicht da auf beiden Territorien die Pneumatisation eine relativ
junge Errungenschaft darstellt. Ein wichtiger Unterschied besteht aber darin, daB
bei den chronischen Nasennebenhoéhlenaffektionen mangelhafte Pneumatisation meist
vermit wird (UFFENORDE ; dagegen CARMODY).

Hier ist es vielleicht nicht unangebracht, den derzeitigen Stand der Schleimhaut-
frage zu skizzieren: Morphologische und funktionelle Gesichtspunkte haben bei der
Beurteilung einer Schleimhaut durch den Kliniker durchaus ihre Berechtigung.
Man kann eine diinne, mitteldicke und dicke Schleimhaut unterscheiden. (Ich vermeide
lieber die Ausdriicke hypoplastisch-fibrés, normal-beschaffen und hyperplastisch-
6dematos, da damit z. T. pathologische Wertungen verkniipft sind, wo vorwiegend
Konstitutionstypen vorliegen und sich gelegentlich vielleicht nur verschiedene
funktionelle Zustédnde manifestieren.) Dabei ist wenig, mehr oder sehr viel Binde-
gewebe (letzteres allenfalls von verschiedener Struktur), ein geringer oder ein mehr
minder reicher Driisen- und GeféBapparat und eine analoge Lympheinlagerung vor-
handen. Da die Nase Umweltseinfliissen sehr unterliegt, ist es wahrscheinlich, daB ein
etwa am Erwachsenen erhobener Befund nicht immer auch von allem Anfang an
vorhanden war. (Man denke u. a. an die von vielen Autoren festgehaltene Behauptung,
daB bei typischer Ozéna primér ein hypertrophisches Schleimhautstadium existiere!)
Gewill wird man auch eine hochwertige bzw. minderwertige Schleimhaut mit Bezug auf
ihre Widerstandsfahigkeit gegen Infektionen und mit Bezug auf ihr Vermégen, nach
solchen zu rascher Wiederherstellung bis zur Norm zu gelangen, unterscheiden diirfen.
DaBl verschiedene Idiotypen der Schleimhaut existieren, geht auch aus der Erb-
forschung iiber exsudative Diathese und iber Rhinopathia vasomotoria hervor (RUNGE).
Bei allergischer Konstitution (Asthma, Rhinopathia vasomotoria usw.) hat z. B. die
Nasenschleimhaut sehr haufig ein charakteristisches Aussehen (diffuse grauweiBe
Verfiarbung oder nur grauweiBe Inseln, WOJATSCHEK, UNDRITZ, STORM VAN LEEUWEN
— GERLINGS — VAN GILSE). M. SCHWARZ macht neuestens den Versuch, die ver-
schiedenen morphologischen Schleimhautcharaktere ausschlieBlich auf den mes-
enchymatischen Grundstock der Mucosa zuriickzufithren und, da die verschiedenen
allgemeinen Korperkonstitutionstypen im wesentlichen ebenfalls auf Mesenchym-
differenzen beruhen sollen, letztere mit ersteren zu verkniipfen. Abgesehen davon,
daB3 die alleinige Beriicksichtigung des mesenchymatischen Grundstockes vielleicht
zu einseitig ist, sind trotz mancher Ubereinstimmungen doch noch zu viele Aus-
nahmen aus den SCHWARZschen Tabellen abzulesen. Man wird daher vorsichtigerweise
noch mancherlei Reihenuntersuchungen an verschiedenen Altersstufen und an An-
gehorigen verschiedener Lénder und Rassen abwarten miissen. Gerade aus den
ScawaRzschen Tabellen 1dBt sich vermuten, daB3 die wohl durch vers¢hiedene Gen-
gruppen reprisentierten Merkmalsgruppen des asthenischen bzw. des sthenischen
Habitus einerseits und der diinnen, drisen- und blutgeféiBarmen (fibrés-hypoplasti-
schen) Schleimhaut bzw. der dicken, driisen- und blutgefiBreichen (hyperplastischen)
Schleimhaut anderseits durchaus nicht stets miteinander gleichsinnig gekoppelt vor-
kommen miissen, sondern nicht so selten auch voneinander getrennt und vielleicht
auch kreuzweise verkniipft. Daraus ist aber abzuleiten, daB die genetischen Re-

anscheinend nicht bei Rhachitis). Bei Persistenz der Frontalnaht fand VAN GILSE
zumeist Fehlen oder starke Unterentwicklung der Stirnhéhle, auf derselben Basis
ist vielleicht auch die starke Unterentwicklung der Stirn- und Keilbeinhshlen bei
mongoloider Idiotie zu erkliren, wenn nicht — was wahrscheinlicher ist — eine konstitu-
tionell bedingte Korrelation zwischen dieser Idiotieform und kleinen Stirn- und Keilbein-
héhlen besteht (vax GILsE). Uber die Verhiiltnisse bei Hypertelorismus siehe S. 234.
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prasentanzen (etwa fiir asthenischen Habitus und fibrés-hypoplastische Schleimhaut)
nicht ein und dieselben, sondern voneinander verschiedene (aber einander vielleicht
benachbarte?) sind. Jedenfalls mufl man sich m. E. davor hiiten, die Kompliziertheit
dieser Verkniipfungen und Représentanzen zu unterschétzen. Im Lichte der Gen-
forschung betrachtet, scheint mir der bislang ziemlich entgegengesetzte, anscheinend
unvertrigliche Standpunkt WITTMAACKS einerseits und ALBRECHTs anderseits nicht
uniiberbriickbar. Man darf sich wohl vorstellen, daB die verschiedenen, in ihrer
Eigenart nicht mehr bezweifelten Schleimhauttypen eine aus zahlreichen Genen zu-
sammengesetzte Représentanz haben, wobei die zu idealer Pneumatisation und héch-
ster Abwehrleistung beféhigte Schleimhaut noch tber etliche Gene mehr verfiigt als
die minderwertigeren Typen. Die Evolution tendiert eben zu idealer Pneumatisation
und geht dadurch mit einem Neuerwerb von Genen einher. Einstweilen sind aber
nebeneinander verschiedene Schleimhauttypen und Pneumatisationsgrade anlage-
méiBig vorhanden (wofiir tibrigens auch die Rassenforschung spricht !). Eskann nun durch
eine Gametenschidigung eine Genodemutation (vgl. hieriiber Abschn. I) hervorgebracht
werden, wodurch moglicherweise die letzten Erwerbungen am meisten betroffen werden.
Es kann aber auch sekundir, wihrend des fetalen oder frithkindlichen Lebens durch
entziindliche oder toxische Einfliisse eine Demutation somatischer Gene im wachsenden
und schaffenden Schleimhautkomplex selbst (im Sinne von K. H. BAUER) stattfinden,
wodurch eine urspriinglich zu idealer oder doch guter Pneumatisation befdhigte
Schleimhaut diese Potenz verliert und zugleich dauernd ein anderes Aussehen an-
nimmt. Ist eine zu Hochstleistungen befdhigte Schleimhaut vorhanden und die
Schadigung nicht zu ernst, so kann es dann immerhin noch zu leidlicher Pneumati-
sation kommen. (So méchte ich beispielsweise die von KNIcK und WITTE und von
EsINGER 1928 mitgeteilten Félle deuten, in welchen sich nach operierter Sduglings-
und Kleinkindmastoiditis in der Folge eine relativ gute Warzenfortsatzpneumati-
sation ausgebildet hatte.) Diese Auffassung ist m. E. geeignet, die bisher bestehenden
,,diametralen‘ Gegensétze aufzuhellen und zu beseitigen.

Die grofle Variabiliiit in der Ausbildung der Nebenhohlen (vornehmlich der
Stirnhohle) wurde bisher folgendermafien erfafit und bewertet:

LEPNEFF bediente sich der variationsstatistischen Methode. Er faBt die Stirnhihle
als einen &duBerst unbestédndigen Teil des Ethmoidallabyrinths auf und schlieBt aus
den Beziehungen zwischen den Volumina, daf anscheinend eine umgekehrte Kor-
relation zwischen Stirnhohle und Siebbeinlabyrinth vorliege (weil sich eben erstere
z. T. auf Kosten des Ethmoidallabyrinths entwickelt) und da8 zwischen Stirnhohle
und Kieferhohle, bzw. Stirnhéhle und Keilbeinhéhle keine besonders grofe Kor-
relation vorhanden sei. LEPNEFF unterscheidet drei Konstitutionstypen, némlich den
Typus der herabgesetzten Pneumatisation (hierher gehort auch Fehlen und rudimentére
Ausbildung der Stirnhéhle), den durchschnittlichen Typus und schlieflich einen mit
gesteigerter Pneumatisation (in Proportion von 22: 92 : 26). Die Korrelation zwischen
rechter und linker Stirnhéhle ist eine sehr weitgehende; beziiglich weiterer Details sei
auf das Original bzw. Referat verwiesen. Beim Vergleich der Ausbildungsverhdltnisse der
Stirnhohlen bzw. der gesamten Nasennebenhdhlen bei eineiigen Zwillingen fand H. LEICHER
in ca. 339, M. SCHWARZ in knapp 509, weitgehende Ubereinstimmung; die bei den
restlichen Paaren festgestellten Verschiedenheiten werden auf paratypische Einfliisse
bezogen (Niahrschiden, Traumen,! allgemeine Infektionskrankheiten, fetale und

1 V. TaNTURRI (Lit.X/7au.b) beobachtete bis 1934 24 klinische Fille von meist
einseitiger Unterentwicklung der Nasennebenhiohlen insonderheit der Stirnhohlen bei in
frither Kindheit durchgemachtem Nasentrauma ; auch einseitige Hypoplasie des Nasen-
Kiefer-Gerustes wurde dabei beobachtet. DafB selbst relativ leichte Traumen (wie
dus Geburtstrauma) zu Extravasaten in den verschiedenen Schichten der Schleimhaut,
zu Auseinanderdréngung der Fasern des Perichondriums, zu Stérungen der Osteo-
blastenreihungen und des Knochenmarks infolge Hémorrhagien und konsekutiven
Entziindungen fithren koénnen, wurde an Neugeborenen festgestellt. Ohne mit
ALBRECHT das Geburtstrauma im allgemeinen zu iberschétzen, ist TANTURRI doch
der Meinung, daBl daraus eventuell funktionelle Storungen der Pneumatisations-
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postnatale akute und chronische Entzindungen)!. Analoge Vergleiche bei zwei-
estgen Zwillingen und bei nahen Blutsverwandten ergeben gegeniiber den Befunden
an eineiigen Zwillingen weit grofere Verschiedenheiten. Da ferner bei minutidser Uber-
einstimmung der Nebenhohlen- (Stirnhéhlen-) Ausbildung bei eineiigen Zwillings-
paaren ganz verschiedene Typen vorkommen, so geht daraus hervor, daf es verschiedene
erbgebundene Formen gibt. LEICHER unterscheidet ihrer funf (unter vorwiegender
Beriicksichtigung der Hohen-Breiten-Ausdehnung): a) niedrige, in die Breite ge-
wachsene Stirnhoéhlen; b) groBe gefécherte, pyramidenférmig gebaute Stirnhéhlen;
c) einfach gebaute Stirnhéhlen von mittlerer GréBe ohne wesentliche Fécherung;
d) Stirnhoéhlen mit rundlichen Kuppeln; e) auffallend groBe gefacherte Stirnhéhlen.
Diese Typen konnen als gleichberechtigt nebeneinanderstehend gelten, obwohl nach
J. KocH wahrscheinlich eine ,,genetische Tendenz besteht, das Nebenhohlensystem
vollkommen und ideal zu gestalten‘‘. Es geht daher nicht an, die vom Typus b oder e
abweichenden Formen als ,,gestorte’ bzw. als ,,Pneumatisationshemmungen* zu
deuten. Wie die Phylogenese zeigt, hat die héhere Entwicklung des Frontalhirns
und die daraus resultierende Zunahme der Interokulardistanz die Ausbildung eines
umfangreichen Siebbeinlabyrinths und von Stirnhohlen zur Folge. Die Stirnhohlen
stellen daher eine relativ junge Neuerwerbung (der Anthropoiden und des Menschen)
dar, woraus sich leicht erkldrt, daB hier verschiedene Pneumatisationsgrade bzw.
-typen nebeneinander vorkommen. Dementsprechend ist auch bei verschiedenen
Rassen wverschiedene Stirnhohlenausbildung feststellbar (WEINERT) und das relativ
hiufigere Fehlen bew. die Kleinheit derselben bei niedrigerstehenden Rassen (Austral-
negern bzw. Melanesiern) versténdlich (LOGAN TURNER). Auch Geschlechtsunter-
schiede gibt es: Beim Weibe beruht beispielsweise die relative Kleinheit der Krefer-
hohle auf der schwécheren Ausbildung der Alveolarbucht (SCHURCH).

Aus obigen Feststellungen ergibt sich, daB Pneumatisationsunterschiede
zwischen beiden Seiten desselben Individuums, welche nur gradueller Natur sind,
vorwiegend durch das spitere Dazwischentreten paratypischer Einfliisse hervor-
gebracht sind, da beiderseits wohl stets eine idiotypisch gleichartige Neben-
hohlenanlage vorliegt. Da entziindliche Schleimhautaffektionen beiderseits
meist ziemlich gleichméiBig auftreten, so diirften daraus keine hoéhergradigen
Seitendifferenzen resultieren. Fiir das Endergebnis spielt indes der Zeitpunkt, zu
welchem eine. solche Enitziindung einsetzte, eine wesentliche Rolle, da die einzelnen
Nebenhohlen sich bekanntlich zu verschiedenen Zeitabschnitten zu entwickeln be-
ginnen bzw. zum Abschluf3 gelangen. Die Ausbildung der Kieferhohle setzt als
erste schon in frithfetaler Zeit ein, bald bildet sich auch das Siebbeinlabyrinth,
es folgt dann die Keilbeinhéhle, sehr viel spéter die Stirnhéhle, die ihre volle
Ausbildung tberhaupt erst am Erwachsenen vollendet. Wird die weitere Neben-
héhlenausbildung durch entziindliche Affektionen der Schleimhaut gehemmt
oder durch Knochenerkrankungen gestort, so kann man bei genauer Kenntnis
der Ausbildungszeiten der Nebenhohlen aus dem Réntgenbild errechnen, wann

potenz der Schleimhaut einerseits und der Pneumatisationsbereitschaft des Knochens
anderseits resultieren kénnen. Zahlreiche Experimente an Mé#usen zeigten, daf bei
stérkeren Traumen nach vier Monaten Dauerstérungen resultieren, indem die Schleim-
haut narbigen Charakter annimmt, die Gefé3e und der Driisenapparat sich vermindern
und veréndern, was zu Hypoplasie und Asymmetrie der geschidigten Nasenseite mit
Unterentwicklung der Paranasalsinus fiithrt. Auch die von APRILE am Kaninchen
erzielte. Nasennebenhohlenhypoplasie durch einseitigen Verschluf der Nasendffnung
fuhrt TANTURRI nicht auf mangelnde Respiration, sondern auf die dabei gesetzten
ausgedehnten und intensiven Schleimhauttraumen zuriick.

1 Die ca. 669, GroBen- und Gestaltsdifferenzen bezieht LEICHER nicht allein auf
paratypische Einfliisse, sondern 148t daneben die Méglichkeit offen, daf ,,eine ebenfalls
idiotypische, aber von anderen Erbanlagen abhéngige Disposition zur Pneumati-

sationshemmung dem normalen idiotypischen Entwicklungsgang entgegengewirkt
habe*“.
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die Erkrankung der Nasenschleimhaut oder die Knochenaffektion einsetzte
(vAN G1LsE, Jon. KocH).

Aus dem im vorstehenden gegebenen Abrifl des Werdegangs der Nasenneben-
hohlenentwicklung und des derzeitigen Standes der Pneumatisationsfrage gebt her-
vor, daf3 die grofie Mehrzahl aller Formdifferenzen nur anatomische Varianten sind
bzw. daf sehr verschiedene Typen (in specie der Stirnhéhlenausbildung !) nebeneinan-
der gleichberechtigt existieren, ja daf3 selbst volliger Stirnhohlenmangel erblich bedingt
sein kann (H.LurcHER, M. ScHEWARZ). Da man also kleinen Héhlen oder dem
Fehlen der Stirnhéhlen niemals ansehen kann, ob sie einem Idiotypus entsprechen
oder Folge sekundérer Hemmung der Pneumatisation sind, so ist in solchen Fillen
eine sichere Entscheidung meist unméglich (auler wenn es sich um eineiige
Zwillinge handelt). Diese Zuriickhaltung trifft natiirlich nur die bilateral gleich-
miBig ,,unterentwickelten‘‘ oder fehlenden Stirnhshlen. Bei Seitenverschieden-
heit der Pneumatisation in gradueller, nicht prinzipieller Hinsicht, kann man
dagegen wohl fiir die in der Pneumatisation stédrker zuriickgebliebene Seite die
Einwirkung stérender Umweltseinfliisse (sieche oben) in Rechnung stellen. Von
hohergradigen Anomalien bzw. von Fehlbildungen zu sprechen werden wir dagegen
dann berechtigt sein, wenn eine hohergradige einseitige Nebenhohlenunterentwicklung
bzw. ein einseitiger Nebenhohlenmangel (sei es der Stirnhohle allein oder aber
mehrerer Nebenhohlen gleichzeitig) bei normaler oder anndhernd normaler Aus-
bildung des Nasennebenhohlensystems der anderen Seite vorliegt, wenn also beziiglich
des Pneumatisationsgrades zwischen beiden Seiten prinzipielle Unterschiede
bestehen. Dies ist m. E. der derzeit einzig sichere Boden fiir die Anwendung der
Termine ,,Anomalie” bzw. ,,Fehlbildung angesichts aufgefundener Abwei-
chungen der Nasennebenhohlenpneumatisation.

3. Spezielles iiber Nasennebenhéhlenanomalien (Lit. IX/1, 5, 6 u. X/7).
a) Kieferhohle:

Bei den makrosmatischen Sdugern (Carnivoren usw.) sind die Kieferhéhlen im all-
gemeinen klein, da die méchtig ausgebildeten Siebbeinmuscheln einen GrofBteil des ver-
fuglichen Platzes absor-

bieren. Im gleichen Sin-

ne wirkt die méchtige

Ausbildung des Maxillo-

turbinale (E. ZUCKER-

KANDL). Infolge Riick-

bildung dieser Verhalt-

nisse und der relativen

Kleinheit der Zihne

wird bei den Affen

und beim Menschen

Platz fir eine betrdcht-

lichere Entwicklung des

Sinus maxillaris. Unsere

Kenntnisse der Nasen-

und Nasennebenhéhlen-

ausbildung bei den

Primaten und Halbaffen

sind einstweilen noch

Abb. 96. Taterale Nasenhohlenwand und Kieferhohle des Pavians am Ende ~ relativ dirftige. Nach
der zweiten Dentition. Legende im Text (nach A. KEITH). E. ZuckERKANDL fehlt

den niederen Affen das

Siebbeinlabyrinth, am Orang (ein Exemplar) fand er einen grofen Sinus maxillaris
und an Stelle der Siebbeinzellen einen einzigen grofen Hohlraum, welcher mit der
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Kieferhohle zusammen eine Kavitédt bildete, die zugleich an ihrer hinteren Ecke
in die Keilbeinhéhle mindete. GRUNWALD (Lit. IX/1b) konstatierte an zwei
Exemplaren von Orang weitgehend &hnliche Verhiltnisse. Im Gegensatz dazu stellte
H. RicHTER am Orangfetus fest, daf ein besonderer Zusammenhang der Kieferhshle
mit der Siebbeinzellenanlage (Cribrum FLEISCHMANNs) bzw. mit der Keilbein-
hohle (dem sogenannten Blindgrund der Nasenhohle) nicht besteht. RICHTERs
Plattenmodell zeigt vielmehr eine groBe Menschendhnlichkeit, wenn auch dem
Kieferhohlensack das ,,Siebbeindivertikel*“ fehlt, die Siebbeintaschen weniger reich-
lich ausgebildet sind und statt dessen nicht blof ein drittes Ethmoturbinale, sondern
sogar die Andeutung eines vierten und ein etwas groferes Nasoturbinale vorhanden
ist. Hier ist also noch die Untersuchung verschiedener Lebensalter notig. — Nach
KeirH findet sich bei allen niederen Affen, aber auch bei Gorilla und Schimpanse,
starke  Lateralausdehnung des wunteren

Nasengangs und bei ersteren eine relativ

kleine Kieferhihle (K), welche dorsokra-

nial gelegen ist. Der erweiterte untere

Nasengang (uNg) ist dagegen ventro-

kaudal davon situiert (Abb. 96). Der Sin.

maxillar. nimmt dabei nur jenen Ober-

kieferanteil ein, welcher iiber dem letzten

bleibenden Molaren (3. M) gelegen ist.

Diese Ausdehnungsneigung des unteren

Nasengangs wird bei den Anthropoiden

und beim Menschen durch eine gréfere

Awusbildung des Sin. maxillar. mehr minder

abgelost. Wiahrend aber bei Gorilla und

Schimpanse neben bedeutender Kiefer-

hohlenausbildung die duBere Nasenwand

immer noch méchtig lateralwéirts vor-

gebaucht ist, fehlt dies bei Orang und

Gibbon.

Auch fiir den Menschen konstatierte Abb. 97. Verhiltnis zwiscnen dem XKaliber des un-

KE1TH eine deutliche Relation zwischen
besonderer Weite des unteren Nasengangs
und relativer Kleinheit der Kieferhohle

teren Nasengangs und der Kieferhhle (K). In 4
enges Antrum und weiter unterer Nasengang, in
B umgekehrt. ab ab gleichweit von der Medianen ab-
stehende Ebenen. 2. M zweiter Molar (nach A. KEITH).

bzw. umgekehrt. Bei Negern und ne-

groiden Rassen ist eine relativ gréBere Ausdehnung des unteren Nasengangs auf
Kosten der Kieferhthle sehr hiufig. Abb. 97 zeigt in A diesen Typus, wogegen
B etwa den normalen Typus der weillen Rasse wiedergibt. Die groflere Aus-
dehnung des unteren Nasengangs bei gleichzeitiger Kleinheit der Kieferhohle kann
daher als eine primitive oder atavistische Bildung angesehen werden.

So versuchte PEGLER ein einer élteren Frau angehérendes anatomisches Priparat
zu deuten, in welchem links ein linearer Defekt in der duBleren Wand des unteren
Nasengangs entsprechend der ganzen Linge des Nasenbodens vorhanden und die
Kieferhohle auf einen kleinen ,,malaren Apex‘ (i.e. auf den oberen Anteil der
Hohle und die Gegend des Rec. zygomaticus) reduziert war. Sicher hierher gehdren
zwei Fille von E. ZUCKERKANDL (Lit. IX/1, S. 268), in welchen die ,,Verengerung*
der Kieferhéhle durch eine nur auf den unteren Nasengang beschriankte, allerdings
exzessive Ausbuchtung der #uBeren Nasenwand hervorgerufen war, wéhrend die
Nasenwand im Bereiche des mittleren Nasengangs ihre Lage nicht in auffallender
Weise geéndert hatte. Richtiger scheint es jedoch, die Kleinheit der Kieferhohle
als das Primére aufzufassen (siehe spéter).

Lateralausbauchungen der gesamten lateralen Nasenwand sind dagegen wiel
seltener. Abb. 98 zeigt einen Frontalschnitt durch ein Kiefergeriist, in welchem
infolge der Ausbauchung der gesamten lateralen Nasenwinde (cc), welche iiber

12a
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eine grofle Strecke hin mit den medialen Bezirken der unteren Orbitalwéinde
verschmolzen sind, eine wesentliche Einengung beider Kieferhohlen (bb) resultierte.
Neben der Phylogenese sind die Tatsachen der Ontogenese zum Verstéindnis
der MiBbildungen und Anomalien der Kieferhéhle wichtig: In Analogie zur
Keilbeinhshlenentwicklung kommt vaN Gisk (Lit. IX/6, a—e) zur Feststellung,
dafl sich auch bei der Entwicklung und dem Wachstum der Kieferhihle zwer
Hauptphasen unterscheiden lassen (erst ein Palaiosinus, dann ein Neosinus), welche
zusammen erst die Hohle im erwachsenen Zustand ergeben. Nur wird der Neosinus
der Kieferhohle viel frither gebildet als derjenige der Keilbeinhohle, so daB bei der
Geburt der Neosinus der Kieferh6hle schon z. T. entwickelt ist, wogegen er bei
der Keilbeinh6hle noch fehlt. Nach E.Zuvckerranpr (Lit. IX/1, S.294) und
K. PeTER (Lit. IX/1b, S. 54) ist die Kieferhihle bei der Geburt erst etwa erbsen-
grof und auf die unmittelbare

Umgebung des hinteren-unte-

ren Abschnitts des Infundi-

bulum beschrinkt. Immerhin

hatte auch der fetale Sin.

maxillar. schon einige bedeut-

same Wachstumsetappen er-

reicht, im siebenten Lunar-

monat seine seitlich vorge-

bauchte Knorpelkapsel usu-

riert (Beginn der Ausbildung

des Neosinus), sich dadurch

gegen den kndéchernen Ober-

kiefer zu lateralwérts verscho-

ben und nach vorne den Ductus

nasolacrimalis erreicht. Beim

ADbb. 98. Frontalschnitt durch die Oberkiefer-Nasenpartien eines Neuceborenen reicht die Kie-
Falles von Verkiimmerung der Kieferhohlen (bb, und abnorm i . .
starker Ausbuchtung der gesamten lateralen Nasenwinde (cc). ferhhle vom Sule. lacrimalis
a Nasenhohle; d N. infraorbitalis (nach E. ZUCKERKANDL). bis an das Zahnsickchen des
zweiten Mahlzahnes und late-

ralwirts bis an den Can.infraorbitalis. Im zweiten Lebensjahr erstreckt sie
sich vorne bis an den Infraorbitalkanal, hinten iiber denselben etwas hinaus
und nach unten bis zum Ansatz der unteren Muschel. Im dritten und vierten
Lebensjahr ist die Kieferhohle auch vorne iiber den Infraorbitalkanal nach auBen
vorgedrungen, im siebenten Lebensjahr ist die Mitte des Abstandes zwischen
letzterem und dem Proc. zygomaticus erreicht, im achten und neunten Lebensjahr
dieser selbst. Damit hat die Kieferhshle der Quere nach ihre detinitive Form erreicht,
nimmt aber spiter noch an Héhen- und Tiefenausdehnung.zu, was wesentlich mit
dem Herabriicken und Durchbrechen der bleibenden Zéhne zusammenhiingt.
Dementsprechend kommt die volle Ausbildung der Kieferhohle erst nach Ab-
schluB der zweiten Dentition zustande. Daraus geht hervor, daB die hinteren-
oberen Partien zuerst entstehen und die spitere Raumgewinnung sich zuerst in
lateraler, dann in ventraler und in kaudaler Richtung erstreckt. Kieferknochen-
wachstum und Pneumatisation gehen de norma im gleichen Schritt und an-
néhernd gleichsinnig vor sich. Bei normaler GréBe aller die Kieferhohle begren-
zenden Knochen muf} eine kleine, von einem relativ dicken Spongiosamantel
umgebene Kieferhohle als Preumatisationshemmung gelten und man kann aus
den oben gegebenen Daten des normalen Pneumatisationsfortschritts etwa ent-
nehmen, auf welcher Entwicklungsphase die Héhle stehengeblieben ist. . Damit
ist aber nicht gesagt, dal die Hemmung erst zu diesem Zeitpunkt eingesetzt
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haben miisse, da es ja sehr wohl denkbar ist, daBl eine gestorte Pneumatisation
noch eine Zeitlang, wenn auch verlangsamt, fortschreitet, um schlieBlich irgend-
cine Mittelphase der normalen Entwicklung als Endzustand zu erreichen. Da
doppelseitige gleichmdfige und starke Hemmung der Pnewmatisation der Kieferhohle
— im Gegensatz zu den Verhéltnissen an der Stirnhéhle — bisher nicht als typi-
sche anatomische Variante bekannt ist, kann ein solches Vorkommnis nur als
Fehlbildung bewertet werden.

E. GraBSCHEID beobachtete an einer 53jahrigen, mit beiderseitiger Anophthalmia
congen. behafteten Frau Fehlen der Nasennebenhohlen beiderseits (links komplett,
rechts fast vollstandig). Da die
angeborene Anophthalmie nach
v. HipPEL als MifSbildung auf-
zufassen ist, so gilt das gleiche
wohl auch fiir das Fehlen der
Nebenhohlenausbildung. Dabei
war das sonstige Naseninnere
beiderseits normal gebildet, das
Riechvermégen fehlte jedoch.
Ursdichlich liegt Keivmesanomalie
vor (da bei einzelnen Féllen von
Anophth. congen. Hereditét
nachgewiesen wurde), in einzel-
nen Fillen vielleicht auch exo-
gene Storung in frithfetaler Zeit
(Beginn der Ausstiilpung der
Augenblasen). Da zu dieser Zeit
die Riechfelder noch nicht an-
gelegt sind, hier aber gute Na-
senausbildung vorhanden ist,
kann m. E. im geschilderten

Falle eine exogene Storung nicht
schuldtragend gewesen sein.

Graduelle Pneumatisations-
unterschiede zwischen bei-
den Seiten sind wohl nur

Abb. 99. Vorderes Segment eines Frontalschnittes durch ein Kiefer-
geriist mit nasalen Synechien und Defekt der linken Kieferhohle
(ménnliche Leiche).

a asymmetrische untere Nasenwand ; b Bindegewebspfropf; ¢ Spon-
giosa, beide an Stelle des linken Sin. maxillaris; d untere Muschel;
¢ Hakenfortsatz des Septums; f und ¢ der durch Synechien ge-
teilte untere Nasengang; kb tief herabreichender mittlerer Nasen-

durch leichte Umweltseinfliisse
erzeugt, hochgradige einsei-
tige Pneumatisationshemmung
spricht dagegen fiir schwere
etnseitige Storung bzw. Fehlbildung. Schon E.ZuckeRrANDL (Lit. 1X/1) beob-
achtete solche Fille und belegte sie mit den Termini Verengerung, Verkiim-
merung bzw. Defekt. Er unterscheidet eine ,,Verengerung” der Kieferhohle
infolge mangelhafter Resorption der Spongiosa oberhalb des Alveolarfortsatzes mit
Beschrinkung des Hohen- und Tiefendurchmessers der Hohle, deren Fundus
dadurch das Niveau des Nasenbodens nicht erreicht. Dies entspricht der reinen
Preumatisationshemmung.

gang; 4 Synechie zwischen mittlerer Muschel und Septum;

m Synechie zwischen mittl. Muschel und dulerer Nasenwand;

# Ostium maxillare; o Siebbeinzelle; ¢ Miindung des Trédnen-
nasenganges (nach E.ZTUCKERKANDL).

Beispiele hierfiir sind: Abb. 99 zeigt einen Fall von ZUCKERKANDL, welcher neben
vollstindigem Mangel der linken Kieferhohle und des beiderseitigen Hiatus semilunaris
iiberdies bilaterale Verwachsungen im Naseninnern und eine dreigeteilte Ch. auf der linken
Seite hatte (vgl. hiezu Abb. 84 und 8. 152). Kieferknochen links durchaus nicht kleiner als
rechts, aus engmaschiger, Fettmark fithrender Spongiosa bestehend, die ganze laterale
Nasenwand links ausgebaucht, an Stelle der Kieferhohle erstreckt sich ein <iber
bohnengrofer, dichter, mit einigen bis hanfkorngrofen, glashellen Cysten durchsetzter
Bindegewebspfropf, welcher mit der Submucosa der Nasenschleimhaut in Verbindung

12 a*
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steht, in den Kieferkorper hinein. Rechts ist eine etwa normal groBe Kieferhdhle

vorhanden, das an normaler Stelle vorfindliche Ost. maxillare miindet jedoch ins

Siebbeinlabyrinth, welches wieder seitlich mit den Keilbeinhshlen in Verbindung

steht. Letzteren fehlt die Vorderwand und die Ost. sphenoidalia. Demnach bilaterale

komplexe Pneumatisationsstorung, wobei die Kieferhohlenaussprossung links auf

frithfetaler Stufe stehenblieb, die gesamte Pneumatisation der rechten Seite von

atypischer Stelle des Seitenraumes aus erfolgte und die de norma vom Blind-

grund der Nasenhoéhle aus erfolgende Bildung der Keilbeinhéhle anscheinend

vollkommen unterdriickt und von der Siebbeinpneumatisation substituiert wurde.

— Reine Bildungshemmung der linken Kieferhéhle bei anniihernd normal grof

gebildetem Kiefergeriist zeigt das in Abb. 100 wiedergegebene, von einem Manne

stammende Pridparat (ZUCKERKANDL, Lit. IX/1, I. Bd., Taf. 27, Fig. 2). Die

auBerordentlich kleine Kieferhéhle (S.), deren Breitenwachstum iiber den Zustand

beim Neugeborenen nicht hinaus-

gekommen ist, wéhrend die Hohe

derjenigen eines etwa zweijdhrigen

Kindes entspricht, liegt dem Can.

infraorbitalis (J.) an. Wichtig ist,

daB die Lage dieses Kieferhiohlen-

rudiments genau jenem Ort ent-

spricht, wo die Hohle des Neugebo-

renen bzw. des jungen Kindes

typischerweise liegt. Apertura piri-

formis und Nasenriicken symme-

trisch, faziale Kieferwand jedoch

etwas eingesunken. Nasenhohle

dadurch etwas asymmetrisch, da@

der linke untere Nasengang stdrker

lateralwdrts ausgebaucht ist. Viel-

leicht haben wir es hier mit der

Wirkung einer im zarten Kindes-

alter durchgemachten einseitigen

Abb. 100. Frontalschnitt durch ein Kiefergeriist mit ange- schweren‘ Kleferhéhlenentzundung

borener Verkiimmerung der linken Kieferhohle. Legende im oder mit einem Trauma der

Text (nach E.ZUCKERKANDL). Oberkiefergegend zu tun. — Auch

in einem dritten Fall (Schidel

eines achtjahrigen Kindes mit sonst normaler Ausbildung des Kiefergeriistes)

konnte ZUCKERKANDL das Stehenbleiben einer Kieferhéhle auf dem natalen Ent-

wicklungsstadium konstatieren. — Kompleite Pneumatisationshemmung (,,Defekt*‘)

lag in dem von ZUCKERKANDL zitierten Fall von J.B.MORGAGNI, in den Be-

obachtungen 18 und 19 von ZUCKEREANDL und doppelseitig in der Beobachtung

von W. GRUBER (Lit. X/7a) vor. — Weitere Fille von Pneumatisationshemmung

wurden von Buys und CAPART jun. beschrieben. Das Sinusrudiment lag — wie stets

in solchen Féllen — hinten-oben weit entfernt von den Zdhnen, also an der fiir die

normale Lage des fetalen bzw. friithkindlichen Sinus charakteristischen Stelle. Es

darf hier wohl angefiigt werden, daB eine kleine, etwa vorne-unten im Kieferknochen

gelegene Hohlung niemals als verkiimmerte Kieferhohle gedeutet werden konnte. —

Aus jingster Zeit stammt die Mitteilung von C. E. BENJAMINS, eine mit Carcinom

der linken unteren Muschel behaftete Frau betreffend, bei welcher anldflich der

Operation volliger Mangel der Kieferhohle, der mittleren Muschel, des Siebbeinlabyrinths

und der Stirnhéhle festgestellt wurde. Der Oberkieferknochen bestand aus Spon-

giosa, duBerlich war vom Defekt nichts zu bemerken, Choane und Keilbeinhdhle

waren normal gebildet. Offenbar war es etwa in der Phase von 30 bis 40 Tagen

zu einer einseitigen Hemmung des aktiven Vordringens des Riechsackepithels —

wenigstens tempordr — gekommen, so daB3 das Herausschneiden der Ethmotur-

binalia und die gesamte Pneumatisation unterblieb, soweit sie nicht spidter vom

Blindgrund (Sin. terminalis) der eigentlichen Nasenhohle (Keilbeinhéhlenbildung !)
erfolgte. — Vgl. ferner den Nebenhdhlenmangel in B. LaNgs MiBbildung (S. 87f.).
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Uber die vermutliche kausale Genese der Preumatisationshemmung siehe die
hoher oben gegebene Darstellung. Einseitiger kompletter Defekt der Nasen-
nebenhéhlenausbildung bei guter Pneumatisation der anderen Seite macht die
Annahme einer die Nasenmucosa treffenden dGuferen Noxe wahrscheinlich, die
m. K. eventuell in der umgebenden differenten Amnionfliissigkeit gesucht werden
kénnte, falls etwa der schiitzende Epithelpfropf einer Seite verspitet oder iiber-
haupt nicht ausgebildet worden wére (Parallele zur Fruchtwasserschidigung der
Mittelohrschleimhaut). Dies ist indes reine Hypothese und kann einstweilen nur
heuristischen Wert beanspruchen. Totaler Bildungsmangel der Kieferhohle ist
jedenfalls ein duferst seltenes Vorkommnis, da in den Statistiken von A. ONobI
und E. OrPIKOFER wohl ein- oder doppelseitiges Fehlen der Stirn- oder der Keil-
beinhohle (3 bis 59,), niemals jedoch Fehlen der Kieferhshle und der Siebbein-
zellen aufscheint.

Eine ,,Verengerung des Sin. maxillaris kann ferner Folge des ,,Einsinkens
der vorderen und lateralen Wand des Kieferknochens sein, also Folge einer partiellen
Unterentwicklung desselben. Solche Félle, z. T. rein, z. T. in Kombination mit
Pneumatisationshemmung, sah schon ZUCKERKANDL (1. c. S. 263ff.). Ist die Unter-
entwicklung des Kieferknochens einseitig und betrichtlich, so resultiert eine
deutliche Asymmetrie des Gesichtsskelets.

SchlieBlich fithrt ZuckERKANDL (L. e. S. 270) noch Zahnretention (Eckzahn,
dritter Molar) als Ursache fiir eine relativ zu kleine Kieferhthle an. VAN GILSE
hat spiter einen Befund erhoben, der dies verstehen lehrt (vgl. S. 191).

Hier sei angefiigt, daB auch eine in einzelne Wandabschnitte der Kieferhihle vor-
getriebene Siebbeinpneumatisation zu sekunddrer Raumbeengung einer sonst normal
pneumatisierten Kieferhohle fithren kann. Dies kann dadurch geschehen, daB der
an der hinteren-oberen und inneren Begrenzung der Kieferhshle teilnabende Proc.
orbitalis des Gaumenbeines gelegentlich eine Zelle enthélt, welche sich dann gegen
den hinteren-oberen Winkel des Sin. maxillaris vorwélbt und anderseits dadurch,
dal von der Bulla ethmoidalis her zwischen die Blitter des Orbitalbodens eine Zelle
vorgetrieben wird (Processus Halleri des Torus lat. bzw. HALLERsche Zelle), welche
dann das Kieferh6hlendach vorwélbt.

Zu den Pneumatisationsanomalien gehort ferner die Zwei- oder Mehrfach-
bildung, die Knochenkammbildung und die Septen- und Schleimhautfaltenbildung
der Kieferhohle sowie die exzessive Preumatisation.

Zwei- oder Mehrfachbildung: Echte Zweiteilung der Kieferhohle ist relativ
selten. BrRUHL fand sie an 200 Nasenpriparaten einmal, T. YoSHINAGA an 200
Hoéhlen (100 Japaner) zweimal (= 19,). Die Zweiteilung oder besser Verdoppelung
der Kieferhohle kann durch eine frontale knécherne oder knéchern-membrandse
Scheidewand (am héufigsten), durch eine horizontale (seltener) oder durch eine
sagittale oder schrig sagittale (duBerst selten) hervorgebracht sein. Auch Kom-
bination von frontaler mit horizontaler Teilung wurde beobachtet (zwei Fille
von W. GRUBER [Lit. X/7b] und ein Fall von E. POLLATSCHEK).

«) Verdoppelung durch frontale Scheidewand: Hierher gehéren Fall 1 und Fall 2
von W. GRUBER (Lit. X/7b), darunter ein doppelseitiger; zwei Fille von E. ZUCKER-
KANDL, zwei Fille von M. HAJEK, ein klinisch und ein anatomisch untersuchter Fall
von SWERSCHEVSKY, je ein klinischer Fall von J.DuNDAS-GRANT, J.H.HARRIS
und T. MoRI. In den beiden Beobachtungen von W. GRUBER miindeten beide Héhlen
in den mittleren Nasengang, anscheinend ebenso auch im Falle von DUNDAS-GRANT.
In den Fillen von E.ZUCKERKANDL, M. HAJEK und in der klinischen Beobachtung
von SWERSCHEVSKY miindete stets die vordere Hohle in den mittleren, die riickwértige
in den oberen Nasengang (Abb. 101; vgl. hiezu auch Abb. 104). Demnach gibt es
verschiedene Ursprungsarten. '
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B) Verdoppelung durch horizontale Scheidewand: In Fall 3 von W. GRUBER
(Lit. X/7b) miindeten beide Hoéhlen in den muttleren Nasengang, in einem Fall von
E. ZuckERKANDL (L. c. S. 285) die untere Abteilung in den mittleren, die obere jedoch
in den oberen Nasengang. Also auch hier zwei Ursprungsarten.

y) Verdoppelung durch schrdg-sagittale Scheidewand: In den Féllen 4 und 5
(im letzteren doppelseitig !) von W. GRUBER (Lit. X/7b) miindeten sémtliche Hohlen
in den mittleren Nasengang.

0) Mehrfachbildung durch frontale und horizontale Scheidewand (Abb. 102): Diese
duBerst seltene Kombination fand sich in W. GRUBERs Fall 2, bei welchem der hintere
Sinus (b) durch eine horizontale Wand quer unterteilt war. Diese Unterteilung war
jedoch medialwérts nicht ganz komplett, die beiden hinteren Sinus (x, ) standen
daselbst miteinander in Verbindung und miindeten durch eine gemeinsame Offnung
in den hinteren Teil des mittleren Nasengangs.

Der wvordere Sinus (a), welcher durch ein schrig
frontal gestelltes papierdiinnes Septum von den
beiden hinteren Sinus génzlich abgeschlossen
war, miindete getrennt mit gréBerer Offnung

Abb. 101. Die von auBen eréffnete linke Kieferhohle ist durch Abb. 102. Mehrfache Teilung der linken Kiefer-
eine annidhernd frontale Knochenplatte (S) in eine vordere hohle. Legende im Text (nach W. GRUBER).
und in eine hintere Kavitiit geteilt. Erstere miindet bei O ins
Infundibulum, letztere bei O; in den oberen Nasengang (nach

E. ZUCKERKANDL). in den mittleren Nasengang. —

Umgekehrt war in einem von
E. PoLLATSCHEK operierten Fall die wvordere Hohle durch eine horizontale knécherne
Scheidewand in zwei Abteilungen geschieden, wovon die untere jedoch wesentlich
kleiner war als die obere. Bei der Operation gelangte man in die eitergefiillte obere
Etage der vorderen Hohle, obwohl die Kieferhohle vorher gespiilt worden war (von
wo aus? Verf.). Leider fehlen Angaben fiiber die Topik der Ausfithrungsginge
dieser Hohlen.

Bei der Erklirung dieser Fille von Zwei- und Mehrfachbildung mull man von
den Ausmiindungsverhéiltnissen ausgehen. BRUHL nimmt fiir die echte Zwei-
teilung Spaltung der Anlage an. J.P. ScHAEFFER (Lit. IX/6) konstatierte auf
Grund anatomischer und embryologischer Studien, dal die primdre Oberkiefer-
hohle doppelt angelegt sein kionne. Dies kénne in manchen Féllen die Ursache fiir
das Vorhandensein eines doppelten Ost. maxillar. beim Erwachsenen sein. Die
beiden Taschen verschmelzen namlich distalwirts miteinander, es bleiben aber
die beiden Ausstiilpungsstellen und werden beim Erwachsenen zu zwei Ostien.
Das primére Ostium variiere bei verschiedenen Embryonen erheblich an Gréfe.!

! Nach H. Ricuter (Lit. IX/6a) steht die embryonale Kieferhhlentasche durch
eine breite liangliche Offnung mit der Nasenhéhle in Verbindung. Aus ersterer sollen
durch Abschniirung die beiden spéteren Ostien der Kieferhohle entstehen.
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PerER (Lit. IX/1b, S. 54) konnte an seinen Embryonen keine doppelte Anlage
der Kieferhohle, bestehend aus zwei getrennten Taschen, beobachten. Demgegen-
iiber wies SWERSCHEVSKY an makroskopischen und mikroskopischen Préparaten
nach, dal Anlagen von Zwischenwénden schon beim Embryo vorgefunden werden
kénnen. SchlieBlich sprach van Ginse (Lit. IX/6f) die Ansicht aus, da8 die in
manchen Kieferhohlen angetroffenen frontalen Septa infolge Pneumatisations-
hemmung entstiinden und daB vielleicht hierbei ein GefdB- und Nervenbiindel
kausalgenetisch eine Rolle spiele, welches beim Neugeborenen vom vordersten
Teile der Hohle schrig zum Eckzahn herabzieht. Dieses Biindel verschwindet,
wenn die Zahnentwicklung beendet ist, Stérungen in der Zahnentwicklung lassen
das Biindel bestehen und kénnten vielleicht die Pneumatisationshemmung ver-
ursachen. M. E. ist es sehr wahrscheinlich, dafl die Zwei- oder Mehrfachbildung
der Kieferhohle dadurch zustande kommt, dal im Sinne von J. P. SCHAEFFER
vom mittleren Nasengang bzw. vom Hiatus semilunaris inferior aus eine doppelte
Aussprossung statthat, dann aber keine Verschmelzung der beiden Taschen erfolgt,
sondern diese dauernd getrennt bletben. Auch durch dichotomische (mehr minder
ungleiche und in verschiedenen Ebenen mégliche) Teilung des urspriinglich
einfachen, soliden Epithelsprosses kann dasselbe zustande kommen. Auf dieser
Basis kann man sich die echte Kieferhohlenverdoppelung mit Ausmiindung beider
Hohlen im mittleren Nasengang ohne weiteres erkliren.! Der Zeitpunkt der
Entstehung der Kieferhohlenverdopplung fillt etwa in die zehnte bis zwolfte
Woche des Embryonallebens. Urséchlich diirfte ein verschiedener (ererbter ?)
Pneumatisationstypus, eventuell auch eine Stérung des normalen Pneumatisa-
tionsvorgangs in Betracht kommen. Schreitet die Pneumatisation weiter und
kommt es zur Usurierung der trennenden Wand, so kann es im Zentrum derselben
zur Ausbildung eines mehr minder groflen Loches kommen, wofiir eine von
Dunpas-GRANT zitierte Beobachtung von LogaN TurRNER und ein Fall ZUCKER-
KANDLS (l. c. Bd. I, Taf. XXVII, Fig. 3) Beweise sind. Es sind dann meist frontal
stehende, von Schleimhaut iiberzogene Knochenkimme oder nur Schleimhautfalten
im Inneren der ,einfachen’ Kieferhohle vorhanden. — Fiir jene Fille von Zwei-
oder Mehrfachbildung jedoch, bei welchen die vordere bzw. die untere Hohle
in den mittleren Nasengang, die hintere bzw. die obere Héhle jedoch in den
oberen Nasengang miindet, mull angenommen werden, daB sich vom oberen
Nasengang aus eine groere Siebbeinzelle nach dem Kieferhdhlengebiet zu aus-
dehnte und dadurch die regulér gebildete Kieferhéhle in ihrer Ausdehnung be-
schrinkte. Die dadurch gebildete zweite ,,Kieferhohle® triagt ihren Namen in-
sofern mit Recht, als sie tatsdchlich vom Oberkieferknochen umschlossen ist.

Wenn eine vom oberen Nasengang aus gebildete ,,Kieferhohle durch fort-
schreitende Pneumatisation und Usurierung der Wénde mit der eigentlichen Kiefer-
héhle verschmilzt und letztere an und fiir sich zwei Ostien im mittleren Nasengang
hat und eventuell daneben noch eine mit der eigentlichen Kieferhdhle verschmolzene
HaLLERsche Zelle mit eigener Offnung im mittleren Nasengang vorhanden ist, so
kann es vorkommen, dafl schlieflich eine einzige Kieferhohle vorhanden ist, welche,
wie in dem von K. M. MENZEL (Lit. X/7b) publizierten Fall, neben einem typischen

Ostium im mittleren Nasengang noch zwei akzessorische im mittleren und ein akzes-
sorisches im oberen Nasengang hat.

Als Erginzung zu obigen Ausfithrungen iiber Kamm- und Schleimhautfalten-

bildung sei erwihnt, dal darin z. T. auch rassische Eigentiimlichkeiten zum Aus-
druck zu kommen scheinen, wie dies aus der Publikation von H. RAMSEY SMITH

! Es kann aber auch eine Siebbeinzelle des mittleren Nasengangs die zweite Kiefer-
hohle erzeugen. Wenn dieser Spro8 sich dichotomisch teilt, kann es zu einer Mehrfach-
bildung kommen, wie sie sich in W. GRUBERs Fall 2, Abb. 102, realisiert findet.
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(Lit. IX/2) hervorgeht, welcher an den Ureinwohnern Australiens partielle Tei-
lungen des Antrum Highmori durch vertikale Septa beschreibt. Hier sind an-
scheinend Urformen der Pneumatisation erhalten. Daf3 diese Falten und Kamme
offenbar Uberbleibsel einer urtiimlichen Pneumatisation (bei leichter Dichotomie
des primér einfachen Sprosses) sind, scheint auch in dem sogenannten ,,Sieb-
beindivertikel“ der Kieferh6hle eine Stiitze zu haben, welches an den
RrcaTERschen Modellen der fetalen Kieferhohle sichtbar ist (Lit. IX/6a u. b).
Angefiigt sei, daB gelegentlich einmal durch Eniziindung solcher Kémme bzw.
Schleimhautfalten die dazwischen urspriinglich vorhandene Offnung sekundir ge-
schlossen werden kann, wodurch vollig abgeschlossene pneumatische Riume entstehen.

M. SivaneN1 (Lit. X/7) beschrieb einen solcherweise abgeschlossenen Rec. palat.
inferior.

Zu den Pneumatisationsvarianten gehort ferner die exzessive Pneumatisation,
welche iiber die normale Rezessusbildung hinaus etwa zur Ausbildung eines
mdchtigen Rec. palat. inferior fithren kann, der dann eventuell bis in die Nihe
der Medianebene reicht. E. ZUcKERRKANDL (1. c. S. 259 u. Taf. XXV, Fig. 2 u. 4),
M. Hasex (L c. S.25), M. SmmvaGNT und ¢ch selbst (Lit. X/7b) haben solche
Fille beschrieben.

Bei den im vorstehenden angefiihrten Kieferhshlenanomalien handelt es
sich demnach z.T. um im Keime priformierte Fehlbildungen (bilaterale Aplasie
samtlicher Nebenhohlen im Falle GrRABSCHEID), z. T. um mehr minder schwere
Pneumatisationshemmungen, welche ihrerseits wieder teils als Fehlbildungen, teils
als Riickschlagserscheinungen, teils nur als Folgen schwerer Enitziindungen oder
vielleicht auch einseitiger Traumen anzusprechen sind. (Die Anamnese dieser
Fille ist vielfach dunkel bzw. mangelhaft.) Andere Bildungen wieder kenn-
zeichnen sich als anatomische Varianten (wie die exzessive und die einge-
schrinkte Pneumatisation, die Kammerung, Septenbildung und die Doppel-
bildungen), wobei eventuell auch Rasseneigentiimlichkeiten bzw. Hemmungs-
bildungen mitspielen kénnen.

b) Siebbeinlabyrinth (Lit. IX/1, 6 u. X/1, 7).

Beziiglich der normalen Anatomie und Histologie verweise ich auf die Ar-
beiten von E. ZUCKERKANDL, A. ScHONEMANN, K. PerEr, H. RicHTER und
M. Scuwarz. Nach ScEWARZ’ Untersuchungen an hsheren Siugern entstehen die
pneumatischen Siebbeinzellen durch zweierlei Vorgénge, ndmlich durch iiberstiirzte
Teilungen und durch Aussprossen von Adventivknospen. Diese Knospen werden
durch weiteres Wachstum zu Siebbeinzellen, konnen aber auch zu Gingen
werden und sich teilen und auch wieder neue Adventivknospen ausspriefen
lassen. Diese Verhiltnisse sind auch am Menschen erkennbar. Bei idealer Pneu-
matisation ist schon zur Zeit der Geburt eine verwirrende Menge von blasenartigen
Ausstiilpungen vorhanden, an anderen Neugeborenen aber eine viel geringere (Ab-
bildungen davon bei K. PETER). Diese von allen bisherigen Untersuchern auch
an Erwachsenen festgestellte groBe Variabilitdt beziiglich GroBe und Zahl der
Zellen sowie beziiglich der Ausbildung der das Siebbeinlabyrinth zusammensetzen-
den Zellgruppen (Cellulae infundibulares, frontales, bullae ethmoidalis; Cellulae
meat. nar. sup. et suprem.) liBt den SchluBl zu, daBl wir mit mehreren gleich-
berechtigt nebeneinander stehenden Typen bzw. Varianten rechnen miissen. Dies
konnte M. ScewaRrz (Lit. IX/6a) mit Hilfe der Zwillingsforschung erhéirten und
an vier Paaren von eineiigen Zwillingen feststellen, daB bei gleichzeitigem Fehlen
oder Kleinheit der Stirnhéhlen die Siebbeinlabyrinthe dreimal sehr schmal bis
schmal, einmal mittelgrol waren. Schmalheit, Kleinheit, Zellarmut der Siebbein-
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labyrinthe kann demnach in der Erbanlage begriindet, muf8 also nicht para-
typisch hervorgebracht sein.

Nach SuEa sollen die Siebbeinzellen die krankmachenden Einfliissse widerspiegeln,
welchen sie wihrend ihrer Entwicklung ausgesetzt waren. Es bleibe dann der charakte-
ristische infantile Typus mit wenigen kleinen vorderen Zellen und harter dicker
Knochenschale bestehen, die Zahl der hinteren Zellen sei ebenfalls vermindert,
die Zellen aber groBer als normale hintere Zellen bei im ganzen kleinerem Gesamt-

Abb. 103. Bildung einer sekundiren (unechten) Stirnhohle vom hinteren Siebbeinlabyrinth aus. Die Grund-

lamelle der mittleren Muschel (m m m) schiebt sich iiber die der Bulla ethmoidalis (b) hiniiber, beriihrt

sogar den Proc. uncinatus (p) und verschmilzt schlieBlich mit der Tab. extern. der Stirnbeinschuppe.

Dadurch bilden die hinteren Siebbeinzellen eine grofe, laterale und hinter der erheblich kleineren priméiren

Stirnhohle (f) gelegene, weit in die Pars squamosa des Stirnbeins sich erstreckende Hohle (k. S.). deren

Miindung (o) im oberen Nasengang liegt. Die Sonde S S bezeichnet den Verlauf des D. nasofrontalis der
primédren Stirnhohle (nach G. RITTER).

volumen. Es ist ja immerhin méglich, daB durch entziindliche Prozesse die weitere
Aussprossung von Siebbeinzellen verhindert und die Ausweitung der schon vor-
handenen gestért werden kann, doch sind gewif3 im einzelnen sehr erhebliche Unter-
schiede mit Hinsicht auf den urspringlichen Pneumatisationstyp und das Vorliegen
einer storbaren oder nicht stérbaren Schleimhaut zu erwarten. Indes ist mit Riick-
sicht auf das oben Gesagte nicht genug vor solchen weitgehenden Schliissen zu warnen.
Nur von Reihenuntersuchungen an groB8em Material aller Stadien, namentlich auch
mittels wiederholter Uberpriifung derselben Personen von friihester Jugend an
(Stereordntgen, gewohnliche Aufnahmen m. E. ungeniigend!), sind eindeutige Ergeb-
nisse zu erhoffen. Da auch im Kindesalter immer noch neue Siebbeinzellen gebildet
werden (H.RicHTER) — das Tempo verlangsamt sich erst vom vierten Lebensjahr
ab — und die Wahrscheinlichkeit besteht, da8 knoécherne Intercellularsepta teil-
weise oder ganz resorbiert werden, so ist damit zu rechnen, daf3 normalerweise letzten

Stupka, Nasenmibildungen. 13
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Endes die Zellenzahl im Erwachsenen vielleicht nicht nennenswert gréBer ist als im
Neugeborenen, die ZellengroBe aber natiirlich betrédchtlich zugenommen hat. Die
endgiiltige Klirung mancher wichtiger Punkte steht also m. E. noch aus.

Nur bei schweren Seitenunterschieden, wie in dem im vorigen Abschnitt er-
wiahnten Fall von BENJAMINS, kann man von Pneumatisationshemmung bzw.
-ausfall sprechen. Der ebenfalls schon erwihnte doppelseitige Fall von GraB-
SCHEID ist natiirlich als Fehlbildung zu werten. Die iibrigen am Siebbein vorfind-
lichen Anomalien miissen dagegen als anatomische Varianten bezeichnet werden.

Hierher gehort die iiber die Siebbeingrenzen hinaus getriebene exzessive Pneu-
matisation. So kann eine Infundibularzelle von medial, lateral oder von hinten sich
in die Stirnhéhle vorbauchen

(Bulla front. nach E. ZUCKER-

KANDL und M. HAJEK), was

falschlich als Verdoppelung der

Stirnhohle aufgefallt werden

kann. Durch Eindringen einer

hinteren Siebbeinzelle zwischen

die beiden Lamellen der Stirn-

-beinschuppe kann es, wie Ab-

bildung 103, S. 193 =zeigt, zu

Stirnhohlenverdoppelung  kom-

men (siehe dariiber unter ,,Stirn-

hohless). Die Pneumatisation

kann ins Trénenbein (Cellula

lacrimalis), eventuell sogar in

den Proc. front. oss. maxill. ein-

dringen, den Duct. nasofrontalis

medialwérts und vorne umgrei-

fen, so da3 die Sonde beim Ein-

gehen in den letzteren erst Zellen

Abb. 104, Anomalie des vorderen Siebbeinlabyrinths infolge des vorderen Siebbeinlabyrinths
,,pefelftes“ des ol.).eren Ante.ils dIeI: Zwe}:fe: (?‘rrundzlirm'zll.el (L,?‘ ges passiert. Infundibularzellen kén-
Kioforhdtie auf, doren vordore Abteilung bel b in den mitferen, 16D Sich mach vorne in den

deren hintere Abteilung bei ¢ in den oberen Nasengang miindet. Agger nasi und den Proc. un-
Ubrige Legende im Text (nach M. HAJEK). cinatus erstrecken, so daf3 diese

dann in die Nasenhohle ge-
schwulstartig vorspringen. Hierher gehért auch die iiberméfige Pneumatisation
der Bulla ethmoidalis (HAJEK, BERNFELD, J. S. FRENKEL). Klinisch nicht minder
wichtig ist die Pneumatisation der mittleren Muschel (Concha bullosa), welche nach
M. HaJEK angeblich stets vom oberen Nasengang aus erfolgt. Seit ZUCKERKANDLS
Mitteilung (Lit. X/7) sind zahlreiche Félle und histologische Untersuchungen
publiziert worden, so von G.E.SHAMBAUGH, A. SUNDHOLM, L. HARMER, J. KIKUCHI,
A. Oxvopi, WIETHE u. A.). Durch Mucocelenentwicklung in €onchae bullosae kén-
nen Auftreibungen der Nase und des mittleren Gesichtsanteils bewirkt werden
(u. a. auch zwei Fille von MAX KocH). Auch die obere Nasenmuschel kann
gelegentlich einmal durch Eindringen einer hinteren Siebbeinzelle zur Concha bullosa
werden (A.ONO0DI), ein anderes Mal wieder wird eine Nebenmuschel des oberen
Nasengangs pneumatisiert (M. HOFMANN.) — Schiebt sich vom oberen bzw. obersten
Nasengang aus eine Zelle gegen die Keilbeinhéhle vor, so grenzt sich diese ,,sphenoidale
Siebbeinzelle** durch eine horizontale Wand von der darunterliegenden Keilbein-
hohle ab.

Ferner kommen Knochendefekte und Dehiszenzen vor: Abb. 104 zeigt eine Variante
in der Ausbildung des Siebbeinlabyrinths, wobei die der Bulla angehérende Grund-
lamelle 2 (L,) ungentigend und atypisch gebildet ist; L, ist eine weitere Grundlamelle;
h. s. = Hiatus semilunaris, s. f. = Sin. front., s. sph. = Sin. sphen., s. b. = kiinstlich
erdffneter Sinus der Bulla, ¢. m. = mittlere Muschel ; Sonde ¢ fiihrt vom Infundibulum
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in die Stirnhohle, Sonde d aus letzterer in die Bullahoéhle, Sonde b durch das Ost.
maxill. in den vorderen Anteil der ,,zweigeteilten‘‘ Kieferhohle, Sonde ¢ durch ein Ostium
des oberen Nasengangs in den hinteren Abschnitt der Kieferhohle. HAJEK erblickt
die Knochenanomalie im wesentlichen darin, daB die vordere und die hintere Wand der
Bulla ethmoid. sich nicht zu einer Grundlamelle verbunden hatten und die Bulla-
lamelle sich mit dem vorderen Ende des Proc. uncinatus vereinigt hatte. Es resultierte
daraus eine Anomalie des Duct. nasofront., welcher nicht nur ins Infundibulum, sondern
auch in die Zelle der Bulla ethmoidalis miindete. — Nach den neueren Erkenntnissen
der Pneumatisation hat es den Anschein, daB3 den ,,Defekten‘ einzelner Grundlamellen
nur eine andere Art der Epitheleinspros-
sung bzw. der Herausmodellierung
des mesenchymalen Gertistes zugrunde
liegt, so daB also nur eine anatomi-
sche Variante dieses letzteren vorliegt.

Auch die von ZUCKERKANDL (Lit.
IX/1) nicht allzu selten angetroffenen
Dehiszenzen in der Lam. papyracea,
welche weder Artefakte noch Alters-
atrophien darstellen, sind vielleicht
nicht als ,,Bildungshemmung® der
Lam. papyracea aufzufassen, sondern
als Defekte infolge ibermdfiger Pneu-
matisation. In Abb. 105 erkennt man
nicht nur eine Dehiszenz der Papier-
platte (a), welche zu einer Kommuni-
kation der Siebbeinzellen und der Stirn-
hohle mit der Orbita gefiihrt hat, son-
dern auch eine solche des Orbitalbodens . . .
(b = Verbindung der Kieferhohle mit " Moe o ormttalhadons 0y
der Orbita). ZUCKERKANDIL beobach- (nach E.ZUCKERKANDL).
tete 15 einschlégige Fille, darunter
eine Frau, deren mittlere Muschel tberdies ein pithecoides Verhalten zeigte. Die
Genese dieser Dehiszenzen erscheint mir einstweilen noch nicht voéllig aufgeklirt.

Besondere praktische Wichtigkeit kommt den am Siebbeindach gelegentlich
anzutreffenden Dehiszenzen und den Anomalien der Sieblicher zu (vgl. hierzu die
Ausfithrungen im Kapitel ,,Hirnbriiche und neurogene Tumoren®, S. 100).

C. FROBOESE beschrieb eine Siebbeinanomalie, welche in einer Asymmetrie der
Lam. cribrosa infolge Verschiebung der Crista galli nach rechts und in der Ausbildung
eines einzigen, erbsengroBen, trichterférmigen, glattrandigen Loches in der linken,
wesentlich breiteren Hélfte der Siebplatte bestand. Drei klinische Félle von Dehis-
zenzen am Siebbeindach beobachtete HALLE und weitere zwei analoge Fille konnten
seine Assistenten bei Operationsiibungen in cadavere feststellen. Auf die Beobachtung
von A. EXNER wurde schon auf S.100 hingewiesen; ebendort auch auf die Funde von
DAHEMANN und MULLER: Die Lam. cribr. iitberschritt in abnormer Weise die Insertions-
linie der mittleren Muschel lateralwéirts und zeigte einige lateral gelegene, direkt ins
Stebbein fithrende Foramina. D.v. HANSEMANN wies 1917 an einem groBen Sektions-
material nach, dal die Dicke und GroBe der Lam. cribr. nicht nur zwischen einzelnen
Menschen, sondern auch zwischen der rechten und der linken Hilfte bei demselben
Menschen aufBlerordentlichen Schwankungen unterliegt, da8 sich also die Lam. cribr.
(und auch die Crista galli) als &ulerst variable anatomische Gebilde darstellen. Aus-
gehend von der Feststellung von DAHEMANN und MULLER und dem Nachweis M. VoIrs,
daff am Kaninchen (und an anderen S#éugern) einzelne Foramina der lateral-vorderen
Sieblochergruppe im Rec. front. miinden, untersuchte W. TONNDORF 100 menschliche
Schédel und auch menschliche Embryonen und konnte die Voirschen Befunde fiir
den Menschen bestédtigen. In zehn Féllen miindeten einzelne Sieblécher im Rec. front.,
also laleral von der mittleren Muschel in der Gegend der Ausmiindung des Duct. naso-
front. Dabei sieht man in einer der Abbildungen TONNDORFs die Lam. cribr. nicht nur

13*
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Uber den Ansatz der mittleren Muschel hinausreichen, sondern auch zwei Dehiszenzen
an der Grenze zwischen Lam. cribr. und Stirnbein.

Bei diesen Anomalien am Siebbeindach haben wir es demnach mit zwei verschie-
denen Bildungen zu tun, nidmlich einerseits mit Knochendehiszenzen (vielleicht stets
zwischen Lam. cribr. und Stirnbein?), welche mit den Siebléchern nichts zu tun
haben und Knochendefekte darstellen, welche teils als Verbreiterungen oder Klaffen
von Nihten, teils als Pneumatisationsanomalien (8hnlich den Lam. papyracea-
Defekten) anzusprechen sind, und anderseits mit Anomalien in der Lam. cribr. selbst,
welche teils als Hemmungsbildungen (Lochbildung im Sinne eines embryonalen Foramen
olfact.r), teils als anatomische Varianten bezeichnet werden miissen.

Aus dieser Darstellung erhellt, dafl die groffe Mehrheit aller im Bereiche des
Siebbeins aufgefundenen Abweichungen als anatomische Varianten aufzutassen
sind, und daf es nur relativ wenige Befunde gibt, welche die Annahme einer Prew-
matisationshemmung bzw. einer Keimesanomalie oder einer Hemmungsmifbildung
rechifertigen.

¢) Stirnhohle (Lit. IX/1, 6 u. X/7).

Bei Darlegung unserer derzeitigen Pneumatisationserkenntnisse (vgl. S. 1801f.)
wurde festgestellt, daf} bilaterales Fehlen oder Kleinheit der Stirnhohlen nicht
Folge einer Pneumatisationsstérung sein miisse, sondern auch als vererbter
Idiotypus auftreten kann (Resultat der Zwillingsforschung). Doppelseitiges Fehlen
der Stirnhohlen (verbunden mit Fehlen der iibrigen Nebenhéhlen), wie in dem
von GRABSCHEID beschriebenen Fall von Anophthalmia congenita, ist dagegen
als Fehlbildung zu klassifizieren. Ahnlich zu bewerten ist offenbar auch das Fehlen
bzw. die Kleinheit der Stirnhéhlen (und der Keilbeinhohlen) bei mongoloider
Idiotie (NTEUWENHUYSE, VAN DER SCHEER, VAN GILSE), bei Dysostosis cleido-
cranialis und bei Ozaena. Auch bei der als Konstitutionsanomalie aufzufassenden
Persistenz der Frontalnaht kommt iiberwiegend Fehlen oder Kleinheit der Stirn-
héhlen vor (Gosk, VAN GILSE). (Die formale Genese differiert wohl bei diesen Affek-
tionen wesentlich.) Kinseitiges Fehlen der Stirnhohle (eventuell auch kombiniert
mit Fehlen der iibrigen homolateralen Nebenhohlen, wie im Falle von C. E. BEN-
JaMINs) spricht fir einseitige Fehlbildung oder Obwalten schwerer paratypischer
Einfliisse (homolaterale Entziindung, Trauma od. dgl.). In solchen Fillen kann
es zu kompensatorischer Vergroerung der anderen Stirnhéhle kommen, welche
den ganzen Raum der nicht entwickelten noch dazu einnehman kann (K. M.
Menzer [Lit. XI/7a]).

Bei den sonst im Stirnhéhlenbereich vorfindlichen ,,Anomalien‘’ diirfte es
sich iberwiegend blof3 um anatomische Varianten handeln:

«) Fehlen der Stirnhéhle: Unter 100 menschlichen Schideln wurde dies von
J.P. Tunis einmal notiert, M. SCHEIER fand es zweimal unter 100 Erwachsenen,
OPPIKOFER siebenmal unter 190 Erwachsenen. Nach SANVENERO-ROSELLI schwanken
die Literaturangaben zwischen 4,5 bis 8,99. Umweltseinflissse diirften nur zum
kleinsten Teil die Schuld daran haben.

B) Exzessive Grofie: Beim Manne nicht ganz selten. Die Stirnhoéhle ist dann meist in
allen drei Dimensionen enorm vergroBert (beispielsweise der Fall von ZUCKERKANDL
[Lit. IX/1. 1. Bd., S. 325] mit riesigem Orbitalrecessus, und jene von M. CAMPEGGIANI
und von J.P. TuNis). Hierher gehort auch die Ausdehnung der Pneumatisation auf
solche Nachbarschaftsbezirke, welche sonst nicht pneumatisiert werden. So kann —
wie Abb. 106 zeigt — der Sin. front. zuweilen in der Spina nas. sup. eine Bucht (b)
erzeugen, welche bei guter Entwicklung der Spina bis zur Mitte des knéchernen
Nasendaches herabreichen kann. Die Abbildung zeigt ferner, daBl auch die Crista
galli einen pneumatischen Hohlraum enthélt (a). Ist die Vorderwand des Recessus

1 Einen solchen Befund konnte ich selbst an einer arhinencephalen menschlichen
Fehlbildung erheben; vgl. hiezu 8. 75 u. Abb. 38.
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der Spina nas. sup. dehiszent, so kénnen die Nasenbeine den Sinus abschliefen;
Analoges kann durch die Fliigel der Crista galli bei Dehiszenz des Recessus in letzterer
bewirkt werden.

y) Schrigstellung des Septum interfrontale, Lochbildung in demselben; Kmnochen-
dehiszenzen. Erfolgt die Stirnbeinpneumatisation beiderseits gleichméBig, so steht
das Sept. interfrontale median und sagittal, sonst aber schrig und mehr minder
nach der Seite der geringeren Pneumatisationsintensitdt hin verschoben. In einem
Falle von K. M. MENzEL (Lit. X/7b) griff die michtig entwickelte rechte Stirnhéhle
so weit nach links hiniiber, dal das Sept. interfrontale nicht sagittal, sondern um
etwa 90 Grad gedreht, also fast frontal stand, derart, daB die viel kleinere linke
Stirnhohle von der rechten gedeckt war. Die Pneumatisationsenergie kann nun in
einzelnen Féllen so weit gesteigert werden, um auch noch das Sept. interfrontale mehr
minder aufzuzehren, derart, dafl nur noch ein Sept. membranaceum ohne oder mit
zentraler Liicke vorhanden ist. In letzterem Fall ist damit eine Kommunikation
zwischen beiden Stirnhohlen hergestellt. Vollsténdi-
ges Fehlen der Stirnhoéhlenscheidewand beobachtete
E. OrPIKOFER unter 190 Nasensektionen Erwachsener
zweimal. — Sehr viel seltener sind ,,angeborene‘

Knochendehiszenzen im Bereiche der Vorderwand und

der orbitalen Wand. E. ZUCKERKANDL (1. c. S. 333f.)

fand solche teils im Stirnbein allein, teils kombiniert

mit Defekten des Siebbeins, gelegentlich auch mit

solchen des Orbitalbodens (Abb. 105). Einmal sah

er auch eine Dehiszenz eines Orbitalrecessus, wo-

durch dessen Schleimhaut direkt an die Dura grenzte.

Weiteren Forschungen mull es uberlassen bleiben,

ob hier (bei Ausschlul anderer pathologischer Mog-

lichkeiten) ,,Knochendefekte“ im Sinne von Hem- . .
P . . Abb. 106. Exzessive Pneumatisation

mungsmifbildungen vorliegen oder das Endergebnis iy,  stirnhohlenbereich. Legende im

iiberméflig weit getriebener Pneumatisation (letztere Text (nach E.ZTUCKERKANDL).

macht de norma vor der Tabula vitrea halt!).

8) Varietiiten und Anomalien des Duct. nasofront.: Hiertiber sei besonders auf die
Ausfithrungen bei E. ZUCKERKANDL, M. HaJEK, G. KiLLiax (Lit. IX/5) und L. GRUN-
WALD verwiesen. Gewdhnlich existiert eine direkte Verbindung Nasenhéhle—Hiatus
semilunaris—Infundibulum—Ost. frontale. Gelegentlich hort aber der Hiatus semi-
lunaris mit einem blindsackartigen Recessus oben auf und erst in einiger Entfernung
und oberhalb desselben findet man das isoliert stehende Ost. frontale. Ferner kann
auch die Vorderbucht des mittleren Nasengangs direkt in die Stirnhohle hinein-
fithren. Einen besonders gewundenen, S-férmigen und daher fiir Sondierungsversuche
ganz ungiinstigen Verlauf kann der Duct. nasofront. dadurch annehmen, daf in seiner
Nihe vorfindliche vordere Siebbeinzellen sich teils von vorne und sogar von medial,
teils von seitlich und von hinten vorwélben. — Interessanterweise gibt es, wenn auch
anscheinend duBerst selten, Fille, in welchen zwar eine Stirnhohle, aber kein Awusfiih-
rungsgang vorhanden ist: W.HUDLER beschrieb einen 40jéhrigen Mann, bei welchem
anldBlich einer wegen schwerer Kopfschmerzen ausgefithrten Trepanation der rechten
Stirnhéhle nicht nur kein Ausfiihrungsgang gefunden wurde, sondern sich bei An-
legung eines breiten Fensters nach dem Siebbein zu zeigte, daB ,,die Schleimhaut
des Naseninnern kuppelartig gegen den Boden der Stirnhéhle vorgewdslbt war, ohne
irgendwo eine Kommunikation mit der letzteren erkennen zu lassen‘. HUDLER
zitiert als einziges bisher bekanntgewordenes Analogon einen Fall von BOGE, welcher
zur Erklirung auf gewisse Parallelismen, wie die Abschniirungsvorgénge der Linse
vom Epithel der Kérperoberfliche, des Ovariums vom Keimesepithel usw. hinwies
und die Anschauung entwickelte, da3 sich eine Stirnhohle, auch ohne von patho-
logischen Affektionen beeinfluBt zu sein, gelegentlich bindegewebig von der Nasen-
héhle trennen kénne. Dies steht durchaus in Widerspruch zu den bekannten Vor-
gingen der Nebenhéhlenaussprossung. M. E. ist, da ein Beobachtungsirrtum wohl
ausgeschlossen erscheint, doch das im Falle HUDLERs anamnestisch aufscheinende
Trauma (einige Jahre friiher erlittener heftiger Schlag mit einem stumpfen Instrument
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gegen die rechte Stirnseite!) #tiologisch verantwortlich zu machen, obwohl dies
HUDLER nicht zugeben will.

Nicht minder interessant sind Falle von Ausmiindung beider Stirnhohlen auf einer
Seite allein: H. ABRAND teilte einen Fall mit, bei welchem der Sin. front. der linken
Seite sich weit iiber die Medianebene nach rechts erstreckte und der Sin. front. der
rechten Seite als Knochenblase in den linken Sinus hineinragte. Beide Sinus standen

Abb. 107. Verdoppelung der linken Stirnhohle und Kdmmerung der rechten in Daraufsicht (nach cinem bisher
nicht verdffentlichten Priparate von G.RITTER).

nur mit dem linken mittleren Nasengang, und zwar durch je einen Ductus in Ver-

bindung, von welchen derjenige des linken Sinus weiter nach vorne lag. Offenbar

wurde rechts iberhaupt keine Stirnhéhle gebildet und die ganze Pneumatisation

erfolgte von links her, und zwar durch eine tiberméBig groBe Stirnhéhle und durch

eine frontale Siebbeinzelle, welche sich nach rechts hin entwickelte und nach Art

einer Bulla front. sich in die linke Stirnhéhle hinein vorbauchte. Die Ausfiithrungs-

géinge muflten bei dieser Art der

Entwicklung natiirlich auf einer

Seite allein (hier der linken) liegen.

Einewahrscheinlich ebenfalls hier-

her gehorige &dhnliche Beobach-

tung beschrieb H. BELL TAWSE.

Als atypisches Verhalten muf3

man ferner das Vorkommen einer

Stirnhohle mit zwei Ausfihrungs-

gdngen bezeichnen. K. M. MENZEL

(Lit. X/7c) demonstrierte ein sol-

ches Préparat. Offenbar war es

hier vorerst zur Einsprossung

zweier nicht allzu dicht neben-

einander liegender Epithelknos-

Abb. 108. Ausmiindungsverhiltnisse bei Doppelbildung der  pen (entsprechend der spéteren

linken Stirnhohle (nach einem Priparate von G. RITTER). typischen Stirnhéhle und einer In-

fundibularzelle oder entsprechend

zwei Infundibularzellen) gekommen, die zwei Hohlréume verschmolzen dann miteinan-

der, die Ausfithrungsgénge blieben aber voneinander getrennt (vgl. hierzu die Ausfiih-

rungen iber Kieferhohlenverdoppelung). Mit solchen Vorkommnissen enge verwandt
ist die

&) Stirnhohlenverdoppelung: BRUHL unterscheidet echte und scheinbare Verdop-

pelung der Nebenhohlen und spricht von scheinbarer dann, wenn die Verdoppelung

durch Ausstiilpung einer Siebbeinzelle in die entsprechende Nasennebenhohle hinein

entstand. Scheinbare Verdoppelung ist ziemlich hdufig. Hier spielt die von ZUCKER-

KANDL beschriebene Bulla front. die Hauptrolle. Sie kann von einer zwischen Bulla

ethmoidalis und Stirnhéhlenhinterwand situierten vorderen Siebbeinzelle oder von

einer Terminalzelle des Hiatus semilunaris oder von einer Aggerzelle aus gebildet
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sein und sich dementsprechend in den Sinus front. vorbauchen. Demgegeniiber ist
echte Doppelbildung selten. BRUHL nimmt hierfiir Spaltung der Stirnhéhlenanlage an.
Dies ist gewil moglich. RITTER anerkennt nur dann das Vorliegen einer echten
(primdren) Verdoppelung, wenn beide Hohlen bis in den Schuppenteil des Stirnbeins
hineingewachsen sind (oder wenigstens den Margo supraorbitalis erreicht haben),
wenn ihre Ausgangséffnungen im vordersten Teil des mittleren Nasengangs liegen
und die vorderen Wénde beider Stirnhéhlen von der Tabula externa des Stirnbeins
gebildet werden (also Nebeneinanderlagerung). Dagegen kénnen Siebbeinzellen,
welche zwar den Margo supraorbitalis erreichen, dabei aber in das Innere einer regu-

Abb. 109, Doppelbildung der linken Stirnhohle von einer peribulliren Zelle aus. Legende im:Text (nach
einem bisher unvertffentlichten Priparat von G. RITTER).

liren Stirnhohle eingeschachtelt sind (wie bei der Bulla front. ZUCKERKANDLS) nicht
zu den Doppelbildungen geziahlt werden. Die RiTTERsche Forderung, daB die doppelten
Stirnhohlen stets nebeneinander situiert sein miiten, erscheint mir zu rigoros. Auch
bei Hintereinanderlagerung darf man wohl von echter Stirnhshlenverdoppelung
sprechen, falls diese Hohlen nur nicht ineinander eingeschachtelt sind, im mittleren
Nasengang ausmiinden und bis in die Stirnbeinschuppe hinein reichen. In den
folgenden Abbildungen sind die wichtigsten Arten der Stirnhshlenverdoppelung fest-
gehalten. Abb. 107 zeigt in der Daraufsicht Doppelbildung der linken Stirnhéhle
durch gleichzeitige Entwicklung von zwei Infundibularzellen. Beide Stirnhéhlen
miinden nebeneinander, die mediale vor der lateralen. Die rechte Stirnhdhle zeigt
Kammerbildung (Sonde). Abb. 108 zeigt die Ausmiindungsverhéltnisse in einem
solchen Fall im Profil. Abb. 109 zeigt Doppelbildung der linken Stirnhéhle von einer
peribulldren Zelle (a) aus. Die eigentliche, davor liegende Stirnhohle (sondiert) ist
verkiimmert (b); bei ¢ ist es zu einer Kommunikation zwischen beiden Stirnhéhlen
gekommen. Abb. 103 zeigt iiberdies die Bildung einer sekunddren (unechten) Stirn-
hohle von einer hinteren Siebbeinzelle aus. Die Grundlamelle der mittleren Muschel
(m m m) schiebt sich iiber die Grundlamelle der Bulla ethm. (b) hiniiber, beriihrt
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sogar den Proc. uncinatus (p), bringt dadurch den oberen Teil des Hiatus semilunaris
zum Abschlufl und verschmilzt schlieBlich mit der Tabula externa der Stirnbein-
schuppe. Dadurch bilden die hinteren Siebbeinzellen eine grof3e, laterale und hinter
der erheblich kleineren eigentlichen Stirnhohle (f) gelegene, weit in die Pars squamosa
sich erstreckende Hohle (k. S.), deren Miindung (o) im oberen Nasengang liegt. Be-
schreibungen hinteretnandergelagerter Stirnhéhlen stammen von BAyrLey, K. M. MEN-
zEL (Lit. X/7b), M. CoHEN und von mir selbst (Lit. X/7a). M. ConEN fand an einem
sonst normal gebildeten Schédel jederseits zwei hintereinandergelegene Stirnhéhlen,
welche mit je einem besonderen, in den mittleren Nasengang miindenden Ductus
nasofrontalis versehen und durch vollsténdige knécherne Septa jederseits voneinander
geschieden waren. Ich selbst konnte anldBlich der Stirnhohlenradikaloperation eines
erwachsenen Mannes mit Pansinuitis chron. purul. sin. feststellen, da auf der linken
Seite zwei Stirnhoéhlen hintereinander vorhanden waren, welche beide in die Stirn-
beinschuppe hinauf reichten und gut ausgebildete Orbitalrecessus hatten. Die vordere
dieser Stirnhohlen war besonders grofl und hatte ein solides Sept. interfrontale, die
hintere, etwas kleinere, hatte im Sept. interfrontale ein Loch, mittels welchem sie
mit der gesunden Stirnhéhle der rechten Seite kommunizierte. Vor der Operation
war durch wiederholte Ausspiilungen der linken Stirnhohle festgestellt worden, daB
bald Spulflissigkeit rechts mit abflo3, bald auch wieder nicht. Aus diesem anatomi-
schen Verhalten scheint hervorzugehen, daB die hintere Stirnhohle wahrscheinlich
die aus dem Rec. front. direkt hervorgegangene, die vordere dagegen eine aus einer
Infundibularzelle hervorgesproBte gewesen sein durfte.

Aus dieser Ubersicht geht hervor, daB ahnlich wie bei der Kieferhohle und beim
Siebbein sichere Fehlbildungen duferst selten sind. Auch schwererer einseitiger
Pneumatisationshemmung (auf entziindlicher oder traumatischer Basis) begegnet
man nicht hiufig. Die Hauptmasse der sonstigen ,,Anomalien‘ (exzessive Pneu-
matisation, Verdoppelungen, abnorme Ausmiindungsverhéltnisse usw.) sind jedoch
als anatomische Varianten aufzufassen.

d) Keilbeinhshle (Lit. IX/1, 6 u. X/7).

Zum Verstdndnis der Fehlbildungen, Anomalien und Varianten im Bereiche
des Sin. sphenoid. ist eine kurze Darlegung seiner Ausbildung Grundvoraussetzung.
Ich beziehe mich hierbei besonders auf die zahlreichen und grundlegenden Ar-
beiten von P. H. G. vax Giuse (Lit. IX/64a, d u. Lit. X/7, b, ¢), in welchen unser
derzeitiges Wissen und die Geschichte der Keilbeinhdhlenforschung erschépfend
behandelt ist, sowie auch auf diejenigen von V.Z.CoprE und von E. D. CoNGDON.

Nach vaN GIrsE kann man — analog wie an den iibrigen Nasennebenhohlen —
bis zur vollstindigen Ausbildung der Keilbeinhohle vier Stadien unterscheiden. Die
erste Anlage der Keilbeinhohle als das beim Menschen (und den Primaten) stark
reduzierte Homologon der Riechkammer der makrosmatischen Sduger fallt in den
dritten Embryonalmonat und stellt sich als eine dorsalwdrts gerichtete Ausstiilpung
der Nasenhaupthohle dar (Cupula nasi posterior oder ,,Blindgrund‘ der Nasenhéhle).
Sie ist vom Knorpel der Nasenkapsel umgeben. Letztere wieder ist vom Keilbein-
komplex durchaus mittels einer Bindegewebsschicht geschieden. In der im finften
Embryonalmonat einsetzenden zweiten Phase wird die knorpelige Kapsel durch
Knochen ersetzt, und zwar teilweise durch enchondrale, teilweise durch bindegewebige
Verknécherung. Diese kndcherne Kapsel, fiir welche vaN GILSE statt des irrefithrenden
Namens ,,Concha* sphenoidalis (BERTIN) bzw. des nichtssagenden ,,Ossiculum‘
Bertini den Terminus Capsula ossea praesphenoidalis vorschligt, hat noch keine
Verbindung mit dem Keilbein. Im dritten Stadium, welches im vierten Lebensjahr
einsetzt und etwa bis zum achten bis zehnten Jahr dauert, wird die knécherne Kapsel
bis auf die vordere-untere Wand resorbiert, welche nun die von BERTIN seinerzeit
beschriebene ,,Keilbeinmuschel“ darstellt. Der ResorptionsprozeB schafft Liicken
an typischen Stellen, welche miteinander relativ frithzeitig verschmelzen. Annihernd
gleichzeitig mit der Resorption der Kapsel vollzieht sich deren knécherne Verwachsung
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mit angrenzenden Skeletteilen (Siebbein, Korper des Keilbeins). Dies ist die Voraus-
setzung, daB der Keilbeinkomplex von der sekundédren Pneumatisation iiberhaupt
angegriffen werden kann. Wenn die Resorptionslicken kiirzere oder langere Zeit
nicht miteinander verschmelzen, so kann dies eine der Ursachen der verschiedenen
Ausbildung der Héhle im Keilbein selbst sein. Die Resorption wird von der dem Kno-
chen anliegenden Schleimhautpartie besorgt, welche sich histologisch durch besondere
Dicke, GefaBireichtum usw. charakterisiert. Die Hohlung innerhalb der vorerst
knorpeligen, spédter knochernen Capsula cupularis kann man mit VAN GILSE als
Palaiosinus sphenoidalis oder als primdre Keilbeinhohle bezeichnen, wogegen die
nunmehr einsetzende Hohlraumbildung im Keilbein mit dem Ausdruck Neosinus
(entstanden durch sekunddre Pneumatisation) belegt werden darf, Die Ausbildung
des Neosinus stellt das vierte Stadium dar. Den Resorptionsliicken der knéchernen
Kapsel entsprechen bestimmte Resorptionszentren in der Néhe des Rostrum bzw.
an der Wurzel des Proc. pterygoideus usw. (Abb. 110; beziiglich weiterer Details
sei auf die Arbeiten von VAN GILSE ver-
wiesen). Eine ideale Pneumatisation, wo-
runter beiderseits gleich groB3e, den Keil-
beinkoérper groBtenteils einnehmende Hoh-
len, glatte Wiande und der Besitz eines
geradestehenden, diinnen Septums ver-
standen wird, wird dann zustande kom-
men, wenn auf beiden Seiten die Resorp-
tionsstellen zeitig und mehr minder gleich-
zeitig miteinander verschmelzen und die
Resorption bzw. Pneumatisation auf bei-
den Seiten gleichméBig fortschreitet. Da

das Sept. intersphen. (ibrigens analog dem
Sept. interfront.) nicht vom Anfang an
als eine Scheidewand angelegt ist, sondern
als Aussparung zwischen der von beiden
Seiten her vordringenden Pneumatisation
resultiert, so ist klar, daB3 ungleichméfige
Pneumatisation Schrdagstand bzw. Seit-

Abb. 110. Schema der vorderen-unteren Fliiche eines
kindlichen Keilbeins.

A.p. Ala parva; P.p. Process. pterygoideus; R Ro-
strum sphenoidale; D,;, D, mediales bzw. laterales
Resorptionszentrum der rechten Seite; Sy, S; me-
diales bzw. laterales Resorptionszentrum der linken
Seite. Die punktierten Linien bezeichnen die Stellen der
Fuge zwischen dem XKeilbeinkérper und der Wurzel

wdrtsverschiebung nach der Seite der ,,ge-  des Proc. pterygoideus (nach P.H. G. VAN GILSE).
hemmten“ Pneumatisation zur Folge

haben muB. Beziglich der Ursachen gestorter Pnewmatisation gentuge hier der
Hinweis, daB die Ursache sowohl in der Schleimhaut (primére Minderwertigkeit,
Erkrankung derselben) als auch im Knochengewebe (zur Resorption ungeeigneter
Knochen, Knorpelfugen, mangelnde Verschmelzung von Knochenabschnitten unter-
einander) gelegen sein kann. Auf die Folgen des Ausbleibens der Ausbildung und der
Verschmelzung der typischen Resorptionsflichen oder eines Teiles derselben fiir das
Endresultat der Pneumatisation hat besonders VAN GILSE hingewiesen und daraus
die ofters angetroffenen, geradezu typischen Varianten der Keilbeinpneumatisation
abgeleitet. Findet z. B. nur am lateralen Teile der hinteren Resorptionsfliche Pneu-
matisation statt oder hat sie dort groBeren Vorsprung, so ist zu erwarten, daf an dieser
Seite die ali-prasphenoidale Grenzfliche die Hohle medialwérts begrenzt. Hat dazu
auf der anderen Seite auch im medialen Anteil der hinteren Resorptionsfliche Pneu-
matisation stattgefunden, so besteht die Moglichkeit, da3 diese Hohle die Median-
linie {iberschreitet. Es entsteht dann eine groBe und eine kleine, lateral gelegene
Hohle (Abb. 111). Bleibt auf beiden Seiten die Resorption des Prisphenoids aus,
so erhélt man wahrscheinlich ein sehr dickes Sept. intersphenoidale mit beiderseits
kleinen, lateral situierten Hoéhlen. Dann kann eventuell eine hintere Siebbeinzelle
(C.e.) von der einen oder der anderen Seite her sich zwischen die beiden kleinen
Keilbeinhohlen unter Resorption des Knochens von oben her einschieben, woraus
sich dann ein Zustand ergibt, wie ihn Abb. 112 zeigt. Fiir das Verstédndnis des Zu-
standekommens und die Bewertung von Knochenkdmmen (Leisten) und mehr minder
unvollstandigen Septen innerhalb der Keilbeinhéhlen sind namentlich die Forschungs-
ergebnisse von CoPE und von CoNGDON sowie die Ergiénzung derselben durch vaN GILSE
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mafBgebend. CopE fithrt aus: Wéhrend der Kindheit werden nur die Knochenkerne
des Pri- (Ali-) Sphenoids pneumatisiert, einige Zeit nach der Pubertiit aber dehnt sich
die Keilbeinhdhle nach riickwéirts und seitwirts aus (Abb. 113). Knochen, welcher
sich an der Vereinigungslinie von zwei Knochenzentren gebildet hat, leistet der Resorp-
tion groferen Widerstand. Infolgedessen
werden diese Verschmelzungsbarrieren
héufig nur unvollstindig zerstért, woraus
Grate, Leisten oder unvollstédndige Septa

Abb. 111. Frontaler Sdgeschnitt durch ein Keilbein Abb. 112. Frontaler Sidgeschnitt durch ein Keilbein

eines Erwachsenen, welches eine groBe und eine eines Erwachsenen. Siebbeinzelle (C. e.) im rostralen

kleine Hohle enthilt (nach P.H. G. VAN GILSE). Teil des Keilbeins. Innenansicht der vorderen Wand
(nach P. H. G. VAN GILSE).

hervorgehen, welche den Vereinigungslinien zwischen den Knochenkernen im Pri-
sphenoid, in der Lingula und im groBen Keilbeinfliigel entsprechen. Ist einmal die
Barriere iiberschritten, dann geht die Pneumatisation rasch vonstatten und die-
jenige Seite, welche den Vorsprung hat, kann den Platz fiir sich in Anspruch nehmen,
welcher sonst der Nachbarseite zugehérte. So kann auf einer Seite nur die présphe-

Abb. 113. Diagramm des Grundplans der verschiedenen Keilbeinhéhlentypen, z. T. mit lateralen und vor-

deren Recessusbildungen. Darstellung in Daraufsicht. Die punktierten Linien bezeichnen die Verschmelzungs-

zonen zwischen Prisphenoid, Postsphenoid, Lingula und groBem Keilbeinfliigel. Deutliche Kennzeichnung der
dreieckigen Lingula. In der letzten Figur ist das Septum intersphenoidale abgebrochen.

f. 0. Foramen ovale; f.r. Foramen rotundum; f. sph. Fissura sphenoidalis (nach V. Z. COPE).

noidale Zone pneumatisiert sein, auf der anderen Seite aber nicht nur das ganze
Keilbein, sondern auch die postsphenoidale Zone der ersten Seite. Quere Septa, Leisten
oder Grate in der Keilbeinhhle entstehen durch Uberbleibsel der Verknécherungs-
zone zwischen den préi- und den postsphenoidalen Knochenkernen (Abb. 114). Meist
finden sich dieselben am Dache der Héhle, seltener am Boden. CONGDON stellte spéter
Untersuchungen an, ob tatsidchlich Beziehungen zwischen diesen urspriinglichen Syn-
chondrosen und der Lokalisation der Septa, Cristae und Spinae bestehen. Unter
der hinteren Wurzel des kleinen Keilbeinfliigels treffen drei Synchondrosen zu-
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sammen und diese Gegend erwies sich als derjenige Ort, von welchem drei Funftel
von den in tiber 200 Hohlen gefundenen Septen usw. ausgingen. Dieser Bezirk ent-
spricht am erwachsenen Knochen dem von STERNBERG beschriebenen Can. cran.-
pharyng. later. Aber auch unabhingig von ehemaligen Synchondrosen kommt Septen-
bildung vor, dies allerdings selten. CONGDON erblickt die Ursache in einer ,,festeren‘‘
Knochenleiste, doch ist dies nach VAN GILSE sehr unwahrscheinlich; es sind vielmehr
Bindegewebs- oder Knorpelreste, welche die Resorption hemmen. Beziiglich weiterer
Details und einer Erklirung fur die Entstehung sogenannter ,,dreistrahliger’* Septa
bzw. fur das Vorkommen von zwei sagittalen Septen nebeneinander verweise ich
auf die Arbeiten von vaN GiLse (Lit. IX/6d).

Bei obigen, hiufig als Anomalien bezeichneten Bildungen wie ungleich-
méfiger Pneumatisation beider Seiten, Schrigstand oder Seitwértsverschiebung
des Septum intersphenoidale, akzessorischen Septen, Leisten und Spinen handelt
es sich demnach gréBtenteils um Form-
varianten, meist noch innerhalb der phy-
siologischen Breite, vornehmlich hervor-
gebracht durch die Eigentiimlichkeiten der
Zusammensetzung des Keilbeinkomplexes
und der Pneumatisation desselben, seltener
um grébere ein- oder doppelseitige Pneu-
matisationshemmungen aus verschiedenen
Ursachen. Ausfiihrlicheres Eingehen er-
fordern mnoch folgende Vorkommnisse:

o) Fehlen der Keilbeinhohle: Im Gegen-
satz zu Literaturangaben iiber 6fteres Vor-
kommen totalen ein- oder doppelseitigen
Fehlens der Keilbeinhohle (L. GRUNWALD
in 1/2%, WERTHEIM in 11/ 2%’ OPPIKOFER  Abb. 114. Parasagittalschnitt durch einen Sin.
finfmal unter 190 Erwachsenen) ist VAN sphenoidalis mit \t;r a;? ‘gﬁ;‘f‘“ Septum (nach
GmLsE auf Grund eigener ausgedehnter
Untersuchungen an iiber 1000 mazerierten und nicht mazerierten Schéideln
der Uberzeugung, daB ofters Fehlen der Hohle vorgetduscht wird. Es sind
dann sehr kleine, weit lateral gelegene Hohlen vorhanden, deren Ostien
im Rec. spheno-ethmoid. liegen. Diese Hohlen wurden entweder iibersehen
oder fiir Siebbeinzellen gehalten. Auch in einem eigenen Priparat vaAN GILSEs
wurde einseitiges Fehlen der Keilbeinhohle vorgetduscht und schlieBlich die
rudimentére Hohle mit z. T. atypischer Umwallung bei mikroskopischer Unter-
suchung gefunden. Immerhin kann es ein Fehlen der Hohlraumbildung innerhalb
des Keilbeinkorpers geben. In solchen Fillen handelt es sich aber nicht um
das Fehlen der hinteren Ausstiillpung der Haupthohle der Nase, sondern nur
darum, daf die Stérung etwa auf dem Stadium des Palaiosinus einsetzte und es
daher nur andeutungsweise oder tiberhaupt nicht zur sekunddren Pneumatisation des
Keilbeinkomplexes gekommen ist. Ein ofters zitierter Befund von ZUCKERKANDL
lautet dahin, dal bei Hohlenmangel sich an der vorderen Wand des Keilbeinkérpers
statt des Ost. sphenoidale ein Griibchen als Anfang der Héhlenbildung findet
und in dem Griibchen ein flaschenférmiger Anhang der Nasenschleimhaut stecke.
Das Griibchen ist offenbar der Ausdruck der im ersten Beginn gehemmten sekun-
didren Pneumatisation und der flaschenférmige Anhang der Nasenschleimhaut
der Inhalt des Rec. cupul. posterior, der ,,primitiven‘ Keilbeinhéhle. Dieser
Befund charakterisiert sich demnach als Entwicklungsstillstand zwischen dem
zweiten und dritten Stadium der Keilbeinh6hlenausbildung und entspricht dem
Zustand zur Zeit der Geburt oder in den allerersten Kinderjahren. Ein &hnliches
Untersuchungsergebnis konnte vax Girse (Lit. IX/6 d) am Schidel eines er-
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wachsenen, mongoloid-idiotischen Individuums?! erheben, wo auf der gehemmten
Seite der kupulare Teil des Keilbeins auf dem Standpunkt des Neonatus stehen
geblieben war. ,,Er fehlte jedoch nicht, er kann auch ohne starke Entwicklungs-
storung nicht fehlen, ebensowenig wie im anatomischen Sinne die Héhle in der
Cupula posterior fehlen kann.“ Letztere Moglichkeit, das Fehlen der Cupula
posterior nasi, ist bisher iberhaupt nicht erwiesen worden und diirfte sich wohl
nur in schwersten MiBbildungsfillen mit komplexen Stérungen in der Umgebung
des Blindgrundes der Nase finden.2

B) Die im Schrifttum beschriebenen Fille von ,,Verdoppelung* der Keil-
beinhohle (LUpERs, O. Hirscr, M. ScHEIER) sind wohl sdmtlich nur als scheinbare
Verdoppelung aufzufassen, sei es durch Preumatisation des Keilbeinkorpers vom
Siebbein aus, sei es durch Septenbildung innerhalb der Keilbeinhéhle. Wenn man

zur Erklirung einer echten Keilbeinhohlenver-

doppelung die von vaN GILsE (Lit. IX/6d) mit

Recht kritisierten Anschauungen bzw. Befunde

von G. K1mLr1ax und von CH. SCHMIDT nicht gelten

14t und auch einer vorwiegend theoretischen

Ausfiithrung von L. GrRONwALD (Lit. X/1b) be-

ziiglich des Verhaltens eines mehr spaltférmigen

Recessus parasphenoidalis mit Vertiefung am

oberen und unteren Ende skeptisch gegeniiber-

steht, so bliebe nur die Annahme einer Verdoppe-

lung des hinteren Endes der Nasenhaupthohle

Abb. 115. Mangel der Scheidewand der  iibrig. VAN GILSE erklirt mit Recht dieses (bis-

Keilbeinhhlen (S sph.). Bs ist nur  her picht nachgewiesene) Vorkommnis ohne
eine Offnung (O. sph.) vorhanden (nach A .. R . . ..

M. HAJEK). gleichzeitige eingreifende Entwicklungsstérun-

gen und sonstige Anomalien fiir undenkbar.

7) Schon eher kénnte es vorkommen, daB eine Keilbeinhéhle eine doppelte
Offnung hat. Vax Giuse (l. c. S. 286) versueht fiir diese indes noch nicht nach-
gewiesene Anomalie eine Erklirung zu geben.

0) Dagegen kommt es vor, daf} der ganze Keilbeinkorper nur eine einzige
Hohle enthdlt, welche mittels einer oder zweier Offnungen mit der Nase in Verbin-
dung steht. Im ersteren Falle diirfte entweder die zweite sehr kleine, lateral
gelegene Hohle (samt ihrem Ostium) der Feststellung entgangen oder fl‘ir eine
Siebbeinzelle gehalten worden sein, oder die Pneumatisation erfolgte nur von einer
Seite aus und ergriff auch die andere Hélfte des Keilbeins, in welcher die sekundére
Pneumatisation génzlich unterdriickt wurde. Abb. 115 zeigt einen solchen Fall,
welcher als ,,Mangel der Scheidewand der Keilbeinhéhle klassifiziert ist. Sind
dagegen zwei Ostien vorhanden, so mufite es durch Verschmelzung der beider-
seitigen Hohlen zu einer einzigen gemeinsamen Héhle gekommen sein. Dies hat zur

1 1936 berichtete vAN GILSE (Lit. X/1) iiber Untersuchungen an fiinf Schédeln
von erwachsenen mongoloiden Idioten (darunter vier Post-mortem-Untersuchungen).
Neben Stirnhéhlenhypoplasie bzw. -aplasie waren ,,die Keilbeinhéhlen wenigstens
an einer Seite sehr stark gehemmt, so daf die GroBe der eines Neonatus entsprach
bis zu der eines sechsjahrigen Kindes. Die andere Héhle war auch ziemlich klein‘.
Die Keilbeinhéhlenhypoplasie ist hier konstituttonell bedingt. Der konstitutionelle
Faktor ist auch bei den kleinen Keilbeinhéhlen (und Stirnhéhlen) der Ozdindsen
wirksam.

2 Damit stimmt gut tiberein, daB in dem S. 188 geschilderten Fall von BENJAMINS
gleichwohl die Keilbeinhohle vorhanden war. Ob der S.187 erwihnte Fall von
GRABSCHEID tatséchlich in diesem strengsten Sinn ohne Keilbeinhshlen war, bleibe
dahingestellt, da nur eine Réntgenuntersuchung stattfand und mit dieser wohl nur
der Neosinus beurteilt werden kann. '
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Voraussetzung, daB eine exzessive Pneumatisation zur Aufzehrung des ganzen
Septum intersphenoidale gefiihrt hat. E. OPPIKOFER sah dies vierzehnmal unter
190 Erwachsenen. Rein membrandse Scheidewdnde (JUL. J. KLEPPER) und Loch-
bildungen im Septum intersphenoidale (Félle von HUuTTER und von RETHI, Dis-
kussionsbemerkung zu HUTTER) sind wohl als Vorstadien zu vollstindigem
Scheidewandmangel anzusehen.

€) Spontane Dehiszenzen ; exzessive Pneumatisation: Abgesehen von den durch
Altersatrophie hervorgebrachten Dehiszenzen, welche sich gelegentlich in der
Gegend der oberen Offnung des Canal. cranio-pharyngeus lat. finden, kommen
solche auch bei jiingeren Individuen vor. ZUCKERKANDL sah einige Male kleine,
in den seitlichen Winden vorhandene, in die mittlere Schiadelgrube fiithrende
Liicken, in deren Bereich Schleimhaut und Dura einander beriihrten. A. W. MEYER
fand unter acht Kadavern zweimal je einen ovalen, ziemlich groflen Defekt in der
vorderen Hdlfte der lateralen Keilbeinhohlenwand derart, daBl in diesem Bereich
je ein Schleimhautdivertikel in den Subduralraum hineinreichte. Auch JuL. J.
KreppPER spricht unter Berufung auf J. P. ScHAEFFER von Wanddehiszenzen
mit Schleimhautdivertikelbildung und dadurch gegebener Durakontiguitét. Ein
Teil dieser Dehiszenzen sind offenbar Gefdfliicken. So beobachtete SPEE (zit. nach
A. Orop1) einmal einen Defekt am Sulc. carot., A. ONopr GefaBlicken an
mehreren Schideln, manchmal symmetrisch auf beiden Seiten unmittelbar
unter der lateralen Wurzel des kleinen Keilbeinfliigels. In einzelnen Féllen ziehen
zu diesen Gefaflicken GefalBfurchen, an welchen kleinere, groB3ere oder lingliche
Dehiszenzen vorkommen. Méglicherweise aber handelt es sich bei etlichen der
referierten Dehiszenzen um zu weit getriebene Pneumatisation, die de norma an
der Tabula vitrea haltmacht, oder um ein Miverhéltnis zwischen (minder-
wertiger ¥) Knochenanbildung und Pneumatisation zu Gunsten letzterer.
Voraussetzung fiir exzessive Pnewmatisation ist, dafl vorerst die Nahtstellen
bzw. Synchondrosen zwischen den einzelnen Knochenabschnitten verknoéchert
sind und daf3 sich die Pneumatisationskraft der Schleimhaut noch nicht er-
schopft hat.! Die Pneumatisation richtet sich dabei im allgemeinen nach vorne,
lateral und nach hinten, so da} man einen Rec. ant., lat. und post. unterscheiden
kann. Dadurch kénnen die kleinen und die groBen Keilbeinfliigel, die Proc.
pterygoidei, der Clivus, die verschiedenen Proc. clinoidei, das Rostrum sphenoidale,
ja sogar die hinteren Abschnitte der kndchernen Nasenscheidewand (im Bereich
des Vomer und der Lam. perpendicularis oss. ethmoid.) mehr minder pneumati-
siert werden. ONop1 bildet (1. c., Taf. 93, Abb. 125) einen solchen Nasenscheide-
wandrecessus der KeilbeinhGhle und einen weiteren gegen die Fossa pterygo-
palatina zu ab und verfiigt iiber Praparate, bei denen die Keilbeinhohle an die
Stirnhohle angrenzt bzw. ein vorderer Keilbeinhohlenrecessus die Stelle ein-
nimmt, wo sich sonst eine hintere Siebbeinzelle oder eine Zelle des Proc. orbit.
oss. palatin. zu befinden pflegt. Es hat dann also — umgekehrt wie sonst hdufig —
eine sphenotdale Pneumatisation dieser Gebiete stattgefunden. Eine besondere
anatomische Studie hat O. JacoB der Pneumatisation der grofen Keilbeinfliigel
gewidmet und dabei an 150 Préparaten festgestellt, dal} in einem Sechstel der
Falle das Foram. rot. und das Foram. ovale erreicht wurde und daf3 sogar die Pneu-
matisation (einmal unter 15 Fillen) noch dariiber hinausging und sich mehr oder
weniger bis ins Dach der Fossa pterygo-maxill. fortsetzte. Das Ubergreifen der
Pneumatisation auf die groBen und kleinen Keilbeinfliigel und auf die Proc.
pterygoidei findet sich anscheinend ungleich hédufiger noch an Anthropoiden
(B. C. BrUHL, R. OwEN, E.ZUCKERKRANDL). Aullerdem konnte ZUCKERKANDL

L Hyperpneumatisation findet sich gelegentlich bei Akromegalie (A. SCHULLER).
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am Orang nachweisen, dal aufler dem Ost. sphenoidale im Bereich der P. ethmoi-
dalis der vorderen Keilbeinhchlenwand lateralwérts noch ein {iberbohnengroBes
Loch vorhanden war, welches durch den die Siebbeinzellen substituierenden
Raum in die Kieferhéhle fiihrte. (Ein umgekehrtes Verhalten [Pneumatisation
des Keilbeins von der Kieferh6hle aus] fand ZUCKERKANDL an Mycetes seniculus
[nur einseitig].) Diese an verschiedenen Affenarten festgestellten Verhiltnisse
erinnern einigermaflen an Vorkommnisse, wo die Keilbeinhéhle einen ,,Recessus
maxillaris* gegen die hintere-obere Ecke der Kieferhohle vorschickt, von welcher
derselbe gelegentlich nur durch ein diinnes Knochenblittchen getrennt ist (Fille
von ONoODI und M. SCHEIER).

Die im Bereich der Keilbeinhohle auftretenden Abweichungen in der Form,
Gréfle und Ausdehnung der Hohlen, die verschiedenen Verhiltnisse des Sept.
intersphenoidale, der Kédmmerung, der Septen-, Leisten- und Spinabildung
innerhalb der Hohlen charakterisieren sich demnach im allgemeinen als ana-
tomische Varianten, hervorgerufen durch die besonderen Bauverhiltnisse des zu
pneumatisierenden Keilbeinkomplexes, konnen aber z.T. auch Folge stérender
Umuweltseinfliisse sein, um so mehr, als sich die Keilbeinhéhlen relativ spit ent-
wickeln. Stérungen hoheren Grades koénnen zu einer mehr minder kompletten
Hemmung der sekunddren Pnewmatisation Veranlassung geben, wobei ein Zustand
festgehalten wird, wie er etwa einem Neonatus entspricht. Solche Befunde kénnen
teils ein-, teils doppelseitig angetroffen werden und sprechen dann fiir schwere
einseitige Storung bzw, fir Konstitutionsanomalie oder fallweise auch fiir nicht
keimbedingte Fehlbildung. Komplette Unterdriickung der Ausstiilpung der Cupula
nasi post. (Blindgrund der Nasenhaupth6hle) wurde bisher nicht beobachtet,
miilte aber als sehr schwere Fehlbildung Kklassifiziert werden. Gewisse Formen
der exzessiven Pneumatisation erinnern an tierische Formen und sind daher
mdoglicherweise als Riickschlagserscheinungen (Theromorphismen) anzusehen.

4. Epidermoide und Dermoide in ihren Beziehungen zu den Nasen-
nebenhdéhlen und zur Nase (Lit. X/8 u. VIII/A—C).

Aufer Betracht bleiben die sekunddren Cholesteatome, welche — zumeist
im AnschluB an entziindliche Nebenhohlenaffektionen — gelegentlich in den-
selben durch Einwachsen von Plattenepithel von Kieferhéhlen-Mundhohlen-
fisteln bzw. duBleren Stirnhoéhlenfisteln aus oder durch Epithelmetaplasie ent-
stehen. Solche sekundére Cholesteatome sind bekanntlich in Stirn- und Kiefer-
hohlen mehrfach festgestellt worden (HEGETSCHWEILER, A.HEIMENDINGER,
J. HABERMANN u. a.).

Genetisch streng davon zu trennen sind die Epidermoide (wahre oder primire
Cholesteatome) und Dermoide, welche sich als durch Keimuversprengung enistandene
kongenitale Mifbildungen charakterisieren. Sie haben primér nie oder fast nie
Beziehungen zur Nase und deren Nebenhohlen. Da sie aber neben anderen Lokali-
sationen (wie an den Meningen, im Hinterhauptbein, an der Grenze zwischen
Schléfen-, Scheitel- und Hinterhauptbein usw.) gelegentlich auch in nichster
Nachbarschaft der Nasennebenhohlen vorkommen, so konnen sie sekunddr
durch gegenseitige Anndherung des wachsenden Einschlusses und der sich ver-
groBernden Hohle innige Beziehungen zueinander gewinnen. Es findet dann ein
Einbruch in eine Nebenhohle statt (meist kommt nur die Stirnhohle in Betracht).

Kasuistik: Im Stirnbein lokalisierte Epidermoide und Dermoide — fast stets
handelte es sich um erstere — ohne Verbindung mit der Stirnhéhle beschrieben Es-
MARCH, C. WOTRUBA, CHEVELLEREAU, HALD, MARX, -solche mit Einbruch WEIN-



Epidermoide und Dermoide in ihren Beziehungen zu den Nasennebenhshlen. 207

LECHNER (Diskussionsbemerkung von BILLROTH), F.DE LAPERSONNE, A.HAYG-
STROEM, O. KAHLER (Verbindung mit dem Siebbein, die sehr kleine Stirnhéhle jedoch
frei), H. STARCKE und HINNEN.! WINCKLER beschrieb 1909 einen Fall, welcher klinisch
und histologisch auf wahres Cholesteatom der Kieferhohle sehr verdéchtig ist. Eine
moglicherweise ebenfalls hierhergehérende Beobachtung machte L. GRUNWALD
(Lit. VIII/B 2a) an einer Leiche: Im hinteren-unteren Abschnitt der Kieferhéhle
war ein 2 cm im Durchmesser haltender Tumor mit zarter Wandung und gelb-rosa
durchscheinendem Inhalt vorhanden. Letzterer wolbte die Wandung vor und gestaltete
sie leicht héckerig (Abb. 116). Im Inneren waren fettige Massen vorhanden, welche
an der Luft zu einer stearinhaltigen Masse erstarrten. Kein Zusammenhang mit
den Zghnen. Dieser Fall ist auf Epidermoid suspekt, wenn auch Lipom nicht sicher
auszuschlieBen ist.

In Zukunft wird nach dem Vorgang von O. KaHLER und L. GRUNWALD fiir
die Diagnose eines Cholesteatoma verum groBer Wert auf das Ergebnis der
histologischen Untersuchung zu legen sein.

Subepitheliale reichliche Einlagerung ela-

stischer Fasern ist ndmlich nach ERDHEIM

fiir Epidermoide sehr charakteristisch, wo-

gegen solche Fasern in der Nasenneben-

hohlenschleimhaut so gut wie tiberhaupt

nicht vorkommen. Die Frage, ob neben

dem sekundédren Einbruch von Epider-

moiden noch andere Entstehungsarten von

innerhalb der Nebenhohlen gelegenen Der-

moidgeschwiilsten existieren, wird von

L. GrRtNwALD widersprechend beantwor-

tet: Einerseits hélt er es fiir ausgeschlossen,

daBl vom Nasennebenhohlensystem jeg-

liche Art embryogener innerer Neubildung  awb. 116}; ILeighenpfr'a:parat mit ﬁcrge im Durch-
5 messer haltendem Tumor im hinteren-unteren

Zgjgﬁnszﬁgseéigggﬁr‘gi Izlga;evi‘ie%i% Abschott der KieferiOhle [Epidermoia ] (aact

Aussprossung der Hohlen zu einem relativ

spaten Zeitpunkt erfolge. Anderseits denkt GRUNWALD daran, daf} die Aus-

kleidung des Nasensackes ihren ektodermalen Charakter beibehalten kénnte (ge-

meint ist wohl stellenweise atypische Differenzierung zu spezifisch epidermoidalen

Bildungen!). Mit Bezug auf die Kieferh6hle hilt er ferner die Verlagerung von

Teilchen der epithelialen Zahnanlagen fiir vorstellbar. M. E. wird man bei allen

Zukunftsbeobachtungen diese Annahmen kritisch tiberpriifen miissen.

Unter diesen Umstinden erscheint mir die Deutung einer Beobachtung
H. GAauDIERs als Dermoideyste der mittleren Muschel zweifelhaft.

Bei einem 15jdhrigen Médchen mit seit Jahren zunehmender Nasenverstopfung
war die linke mittlere Muschel in einen riesigen, oberflidchlich glatten harten Tumor
verwandelt. Die Punktion ergab eine geruchlose, weille, fettartige Masse, Kultur:
negativ. Mikroskopisch: Fettiger Detritus, Cholestearinkristalle, schlecht zu charakteri-
sierende Epithelzellen, wahrscheinlich aber Plattenepithelien. An der Muschel
auBBen und am Knochen normale Verhiltnisse, die Mucosa innen stellenweise von einem
geschichteten flimmernden Zylinderepithel, stellenweise aber auch von einem geschich-
teten Pflasterepithel bekleidet. M. E. liegt die Deutung einer entziindlichen Affektion
innerhalb einer Concha bullosa mit Umwandlung des Sekrets in eine kisige Masse
(dhnlich wie bei Sinuitis maxill. caseosa) ndher als die Annahme GAUDIERs. Das
stellenweise vorgefundene Pflasterepithel muf3 als Metaplasie gedeutet werden, analog

1 Auch Teratome konnen gelegentlich in die Stirnhéhle durchbrechen. Dies fand
sich in dem auf S. 138 erwéihnten Fall von F. SALZER realisiert. (Vgl. auch S. 208.)
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den Epithelumbildungen, welche in der Kieferhohlenschleimhaut und in Mucocelen
des Siebbeins beispielsweise von A. ONODI beschrieben wurden.

Beziiglich der Genese und Entstehungszeit der dermoidalen Geschwiilste sei
in Erganzung fritherer Ausfithrungen (vgl. hierzu Abschn. ITI, Kap. D, S.117 u.ff.,
S. 132 u. ff. und FuBnote zu S.134 sowie S.136) folgendes angefiigt: Die ursdch-
liche Epidermiskeimverlagerung erfolgt wahrscheinlich etwa zu Beginn des zweiten
Embryonalmonats, also lange vor der Ausbildung der als Deckknochen angelegten
Schédel- bzw. Gesichtsknochen. Wenn das Epidermoid spiter vom Knochen
umgeben ist (meist liegt es innerhalb der Spongiosa), so ist es nicht in den Knochen
,eingedrungen®’, sondern letzterer hat sich spiter aus dem Mesoderm um den
schon lange darin liegenden Keim herausdifferenziert. Der Kreis moglicher
Gestaltungen aus dem versprengten Keim ist desto gréfer, je frither die Ver-
lagerung erfolgte. Je frither die Keimabsprengung erfolgte, in desto groBere
Tiefe konnte der Keim verlagert werden und daraus sind am ehesten Epidermoide
zu erwarten (L. GRUNWALD). Fiir die zur Stirnhohle in Beziehung tretenden
Dermoide ist vielleicht die von B.S. VERMEULEN und von C. E. BENjAMINS
versuchte Ableitung vom Sulc. supranasalis statthaft.

5. Teratome im Nasen- und Nasennebenhdéhlenbereich.

Beziiglich der Teratome der Nasenriickengegend verweise ich auf S. 119. Ein-
bruch in die Stirnhihle beschrieb F. Savrzer (vgl. S. 138). In der nichsten
Nachbarschaft der Nase war der interessante Fall von ArNorLD lokalisiert:

Bei einem neun Monate alten Kinde fand sich ein halbkugeliger, von normaler
Haut uberzogener, breitbasig aufsitzender derber Tumor in der Stirnmitte zwischen
Nasenwurzel und groBer Fontanelle. Die Sektion zeigte, daf3 sich die duBere Geschwulst
mit einem breiten Stiel zwischen die auseinandergedriéngten Stirnbeinhélften ins
Schédelinnere fortgepflanzt und hier einen ausgedehnten Geschwulstzapfen zwischen
den Hirnwindungen gebildet hatte. Der duflere Tumorteil bestand aus Fettgewebe,
der innere aus Fett und im Zentrum aus Knorpel, Knochen, Mark und Bindegewebe.
Somit lag ein Teratom vor.

Auf jene teratoiden Tumoren, welche vom Epipharynx her gelegentlich Be-
ziehungen zur Keilbeinhohle gewinnen kénnen, wird bei Besprechung der Ano-
malien des Nasenrachenraumes (Abschn. IV, Kap. E u. G) eingegangen werden.

6. Varianten und Anomalien im Bereiche der Nasenmuscheln
(Lit. IX/1, 5 u. X/6).

Im Bereich der definitiven lateralen Nasenwand entspringen die untere
Nasenmuschel (Maxilloturbinale, Kiefermuschel), der Agger nasi und die zwei
bis drei Siebbeinmuscheln (mittlere, obere und oberste Muschel), welche ur-
spriinglich aus der primér-septalen Nasenwand hervorgingen.

Nach ZUCKERKANDL zeigt das Mauxilloturbinale der Sduger zwei Hauptformen,
némlich die gewundene und die dstige Muschel. Die gewundene Muschel kann einfach
oder doppelt gewunden sein. Die axiale Muschelplatte setzt sich bei der doppelt
gewundenen Muschel an ihrem medialen Ende in je eine unter briiskem Winkel ab-
biegende eingerollte Knochenlamelle fort, und zwar in eine obere und in eine untere.
Beim einfach gewundenen Muschelbein fehlt das obere eingerollte Knochenblatt.
Das menschliche Muschelbein ist einfach gewunden. Nach ZUCKERKANDLs Erfahrungen
kommen bei den niederen und den anthropoiden Affen beide Formen der gewundenen
unteren Muschel vor. Beim Orang ist die untere Muschel zwar doppelt gewunden,
die obere Platte bildet aber nur eine niedrige Leiste. Beim Schimpansen ist die obere
Lamelle rudimentér, falls tiberhaupt vorhanden. Die untere Muschel des Gorilla
gleicht derjenigen des Menschen.
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Am fetalen Muschelbein des Menschen treten Anklinge an die doppelt gewundene
Form auf, doch verschwindet die obere Lamelle spiiter ganz. Abb. 117 zeigt deut-
lich die Zweiteilung der unteren Muschel an einem menschlichen Embryo aus dem
vierten Monat, wobei m die untere Muschel, S die mittlere Muschel, p die Anlage
des Proc. uncinatus und K die Knochenbildung im
Bereich der Nasenkapsel bedeutet. Das knorpelige Stiitz-
geriist der unteren Muschel zeigt deutlich Zweiteilung.

Gelegentlich kann es vorkommen, daB3 eine deutliche
Gliederung der unteren Muschel in einen unteren und
oberen Abschnitt dauernd erhalten bleibt (meist nur
vorne) oder daf} wenigstens durch Ausbildung einer sagit-
talen Furche, welche einen Teil der medialen Wand der
unteren Muschel einnimmt, diese Teilung angedeutet ist.

Hieher gehorige Félle beschrieben: STURMANN (Frau
mit ,,Doppelbildung‘ der unteren Muscheln), A. BONDA-
RENKO, F. KASTORSKIT und L. CASTELLANI. In letzterem .
Falle (38jihriger Mann) hatte die Muschel vorne einbeweg- 3PP 217: Frontalschnitt furch
liches, spindelférmiges Anhéngsel vom Aussehen einer  gmpryo aus dem 4. Monat.
,.Hyperplasie’, welches mit dem eigentlichen Muschel-  Untere Muschel (m) zeigt Zwei-
kérper mittels einer Schleimhautfalte zusammenhing. Im itﬁiusngkfr‘;’r’;’l‘itglg‘ ig;ﬁ?;;gir(l?ilf
Anhéngsel fand sich ein hyaliner Knorpelken} mit beginnen- g tioe Tegende im Text
der perichondraler Verknécherung. Der rudimentéire obere (nach E.ZUCKERKANDL).
Muschelabschnitt barg also einen Rest des typischen Stiitz-
apparates, allerdings in fetaler Ausprdgung. Seither hat KRAJEWSKI iiber diesen
Gegenstand ausfithrliche anatomische Untersuchungen angestellt (104 Erwachsene,
46 Kinder, 12 Feten) und dabei mehrfach auf der freien Oberfliche der unteren
Muschel angeborene Furchen festgestellt, welche 6fters eine Linge bis zu 13 mm hatten.
Im gleichen Sinne sind wahrscheinlich die von
ZUCKERKANDL erwahnten grubigen oder rinnen-
artigen Vertiefungen an der konvexen Fliche
und die randstindigen Einschnitte zu deuten.

Diese Befunde an den unteren Muscheln
sind demnach als Stillstand auf einem fetalen
Entwicklungszustand (Umbildungshemmung)
aufzufassen, wobei Formen festgehalten
werden, welche eine gewisse Ubereinstim-
mung mit tierischen Formen "haben und
demnach auch als theromorphe bezeichnet
werden diirfen.

Viel seltener ist Zweiteilung (Gabelung)
der unteren Muschel im Bereich ihres hinteren
Endes. E.UrBanTscHITSCE fand dies zu-
fallig bei einem an erschwerter Nasenatmung .
und Adenoiden leidenden Schwerhorigen. f;;b'ul;&}eg allj\;}ll;lﬁel(agndd ei\ulég;};gleg Eegﬁg:
Die linke untere Muschel war hinten in einen muschelihnlichen Wulstes (M. W.) im unteren

. . . . Nasengang bei einem Erwachsenen (nach E.

auf- und in einen absteigenden Ast geteilt URBANTSCHITSCH).
(Abb. 118). Offenbar ist diese Bildung
ebenso zu erkliren wie die Zweiteilung des vorderen Endes. Uberdies fand
sich beiderseits unterhalb des vorderen Anteils der unteren Muschel ein
isolierter muschelformiger Wulst (M. W.). Dieser Wulst hatte jederseits die
Lénge von mehreren Zentimetern, stand vom Septum einige Millimeter ab und
war von glatter, kaverntses Gewebe fithrender Schleimhaut bekleidet. Etwas
weniger gut ausgeprigte Wiilste konnte URBANTSCHITSCH auch bei der Mutter

Stupka, NasenmiBbildungen. 14
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des Patienten nachweisen. Mit der Sonde fiithlte man unter dem kavernssen Ge-
webe eine kndcherne Basis und gewann den Eindruck, ,.eine von der lateralen und
z. T. noch von der unteren Nasenwand vorspringende Knochenblase vor sich zu
haben‘. UrRBANTSCHITSCH hilt es fiir moglich, daB3 diese Anomalie dadurch ent-
stand, daB8 (bei der Bildung des Gaumens) der sepfale Fortsatz der Gaumenleiste
mit der Nasenscheidewand nicht zur Verwachsung kam, persistierte und sich
an seiner Oberfliche mit kaverndsem Gewebe iiberzog. M. E. liegt hier entweder
eine Teilung der Anlage des Maxilloturbinale vor oder wahrscheinlicher noch eine
isolierte Anhdufung kavernosen Gewebes, wie solches auBerhalb des normalen
Vorkommens gefunden wird.! Und zwar handelt es sich hier offenbar nicht
bloB um das FErhaltensein eines fetalen Zustands des Schwellgewebes mit
Anklingen an tierische Formen (Nycticebus, Orang), sondern dariiber hinaus
noch um eine in der Keimmasse begriindete besondere Mutation, da auch die
Mutter des Trigers eine dhnliche Bildung besa3. Ich selbst sah, einmal darauf
aufmerksam geworden, bisher zwei Félle mit Einlagerung von eindriickbarem
Schwellkoérpergewebe am Nasenboden vorne, die wie ,,Gerberwiilste’ aussahen,
ohne es natiirlich zu sein. Die von H. LEICHER als vererbliche Varietdt beschrie-
bene Exostosenbildung in dieser Gegend kommt wohl nicht in Betracht, da die
Schwellkorpereinlagerung das Bild beherrscht und die knocherne Grundlage
ganz zuriicktritt.

Sehr selten ist Pneumatisation der unteren Muschel, welche vom mittleren
Nasengang aus erfolgt (K. PETER, Lit. IX/1b). Moglicherweise gehort hierher
die Beobachtung von BoBONE, wo sich im Knochen und Knorpel der unteren
Muschel eine Cyste eingelagert fand (Mucocele ?). Vor kurzem fand ¢ch selbst bei
einem 16jdhrigen, an Nasenverstopfung und vermehrter Schleimsekretion
leidenden Jiingling anléfllich der Resektion der hochgradig vergroferten linken
unteren Muschel im Inneren derselben einen grofien zelligen Hohlraum, welcher
sich mit flimmerndem Zylinderepithel ausgekleidet erwies (bisher nicht ver-
offentlichte Beobachtung).

Abnorm hohe oder tiefe Insertion der unteren und der mittleren Muscheln an der
lateralen Nasenwand konnte H.LricHER (Lit. IX/2) als anatomische Varietit
sicherstellen. Hohe Insertion der (dann meist auch hypoplastischen) unteren
Muschel kommt aber auch als pathologische Begleiterscheinung bei der typischen
Choanalatresie (siehe diese!) vor.

Der an der Seitenwand der Nase vorne situierte, sogenannte Agger nast,
springt, falls von Siebbeinzellen pneumatisiert, stérker vor. LEICHER konnte
auf Grund von Familienforschungen wahrscheinlich machen, daB ein stark vor-
springender Agger nasi als rezessives Merkmal zu betrachten ist (vermutlich ebenso
auch eine stark ausgeprigte Bulla ethm.). Der menschliche Agger nasi wurde
bislang stets mit dem Nasoturbinale der Sduger homologisiert. Nach K. PETER,
O. Grosser und H. RicaTER (Lit. IX/5a) findet man zwar beim menschlichen
Fetus an der Seitenwand der Nase einen rudimentiren Muschelwulst, der dem

1 H. RicHTER (Lit. IX/5b) fand bei Nycticebus Anhdufung von Schwellgewebe
unter anderen Stellen auch im wvorderen Teil des unteren Nasengangs, bei Macacus
hochgradige Ausbildung und diffuse Anordnung und beim Orang Schwellgewebe
in den interturbinalen Géngen und so auch im wunteren Nasengang. Auch in fetalen
und kindlichen menschlichen Nasen wurde Schwellgewebe in der Schleimhaut der
Nasenginge gefunden, doch berichtet RICHTER nicht von einer irgendwie stérker
(muscheléhnlich!) hervortretenden Einlagerung. ZANGE hat einmal bei einem Er-
wachsenen (Hingerichteter) diffuse Einlagerung von maéchtigem Schwellkérper-
gewebe innerhalb der gesamten Mucosa der Nasenhaupthoéhle bis zum Nasendach
festgestellt (also macacuséhnlich!).
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tierischen Nasoturbinale entspricht und bald wieder verschwindet, doch ist er
nach RICHTER nicht mit dem ,,Agger’ identisch. RiCHTER konnte dagegen bei
einem Erwachsenen ein wohlausgebildetes Nasoturbinale feststellen, das sich durch
typische Lagerung oberhalb des vorderen Endes der unteren Muschel, durch eine
dem Nasenbein entsprechende Verlaufsrichtung, durch muschelartige Form und
vollige Reizlosigkeit und Glétte seines Schleimhaut-
iiberzuges charakterisierte. Dies ist als Exzefbildung
auf Grundlage einer Riickbildungshemmung zu werten.

Die als Nebenmuscheln aufzufassenden Proc. unci-
natus und Torus lat. (Bulla ethm.) variieren bekannt-
lich sehr in bezug auf GroBe und Gestalt, was vor-
nehmlich auf Pneumatisation beruht.

Zu den Anomalien bzw. Varianten des Seiten-
raumes der Nase gehort ferner die Bildung iberzdihliger
muschelartiger Gebilde (Paraturbinalia).

K. M. MENZEL konnte in neun klinischen Féllen im

hinteren Anteil des mittleren Nasengangs interturbinale  Abb. 119. Uberziihliges muschel-
Bildungen konstatieren (Abb. 119), welche méglicherweise :r.tlges. Gebilde im hinteren An-

. eil beider mittleren Nasenginge
mit den von KILLIAN, ZUCKERKANDL und MENZEL selbst  [pej Rhinoscopia posterior] (nach
an Embryonen gemachten Feststellungen, da3 gelegent- K. M. MENZEL).
lich der Proc. uncinatus und auch die Bulla ethm. bis
in den hintersten Abschnitt des mittleren Nasengangs reichen, in Zusammenhang
stehen. Anderseits besteht auch die Moglichkeit, daB die von MENZEL gesehenen
Paraturbinalbildungen besonders starke Ausprédgungen von sonst passageren Neben-
muschelanlagen sind, die er als keilférmige Schleimhautwiilste (ohne Knorpel-Knochen-
Einlagerung) an etlichen Embryonen der HOCHSTETTERschen Sammlung nachweisen
konnte. Vielleicht ist diese Erscheinung als theromorphe insofern anzusehen, als bei
niedrigen Sdugern die Paraturbinalbildung im Seiten-
raum der Nase eine besonders lebhafte ist. Ubrigens
variiert nach M. SCHWARz auch am Menschen die In-
und Extensitét der Gangbildung sehr, was bei positivem
Vorzeichen zu vermehrter Paraturbinalbildung fiihrt.

Besonders zahlreiche Varianten lassen sich an den
Siebbeinmuscheln nachweisen (siehe dariiber besonders
bei E.ZuckErRraNDL, Lit.IX/1). Nicht so selten
findet man an der medialen Fldche der mittleren
Muschel oder parallel zum freien Rande sagittale
Furchen, welche als Nebenfurchen anzusprechen sind
und den Eindruck einer Zweiteilung oder einer Ver-
wachsung der Muschel aus zwei Muscheln erwecken. . .o Furchenbildung an der
Abb. 120 zeigt am Frontalschnitt durch die Nase eines  mittieren Muschel (u.S.). M un-
menschlichen Embryos aus dem fiinften Fetalmonat  tere Muschel; o. S. obere Sicbbein-
. . . . . . . muschel; 8. Nasenscheidewand
eine sagittale Rinnenbildung im Bereich der mittleren (nach E.ZUCKERKANDL).
Muschel (u.S.), welche sich auch am knorpeligen Stiitz-
geriist manifestiert. Auch an der Oberfliche der zweiten Ethmoidalmuschel kénnen
sich analoge Nebenfurchen einsenken. Selbst mehrere solcher Rinnen sind an den
Siebbeinmuscheln beobachtet worden. Interessanterweise kommt auch an anthro-
poiden Affen Rinnenbildung im Bereich der ersten Siebbeinmuschel vor (Nachweis
durch ZuckERKANDL am Schédel eines Schimpansen). Diese Furchen und Rinnen
verschwinden spéter wieder, konnen aber gelegentlich persistieren, wie ZUCKER-
KANDL an einem Erwachsenen beobachten konnte. Diese Rinnen schneiden aber
niemals den hinteren Muschelrand ein, sondern héren stets in einiger Entfernung
von demselben auf (ZUCKERKANDL, MEYJES). In neuerer Zeit fand KRATEWSKI

14*
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an groBerem, anatomisch untersuchtem Material (162 Fille, darunter zwolf Feten)
zwolfmal auf der inneren Fliche der unteren Siebbeinmuschel eine ca. 15 mm lange
Furche, welche den Eindruck machte, als ob zwei Muscheln im vorderen Teile
miteinander verwachsen wiren.! Abweichend davon beschrieb J. KILLIAN einen
Fall von beiderseitiger Spaltung aus-
schlieBlich der Hinterenden der ersten
und zweiten Siebbeinmuscheln (Ab-

7

N\

Abb. 121. Gabelung der hinteren Enden der mitt- Abb. 122. Nasenhdhle einer Frau mit affendhnlicher
leren und oberen Nasenmuscheln beiderseits im mittlerer Nasenmuschel (nach E.ZUCKERKANDL).
postrhinoskopischen Bilde (nach J. KILLIAN).

bildung 121). Die zwei Muschellefzen vereinigten sich lateralwérts und nach oben
wieder zu einem einfachen ungeteilten Anheftungsstiick. Spater sah J. Kirriaw
nur noch einmal Spaltung des hinteren Endes der mittleren Muschel, dagegen
fand er ,,den Spalt am hinteren Teile der oberen Muschel ziemlich héufig,
woferne sich diese nur in geniigender Ausdehnung iibersehen lie3*.

Bei den beschriebenen sagit-
talen Furchen, Rinnen und Spal-
tungen handelt es sich also offen-
bar um die Persistenz von Neben-
furchen (eventuell mit Bildung
von Nebenmuscheln), welche wih-
rend der embryonalen Entwick-
lung ziemlich héiufig auftreten
und sich zumeist vollig zuriickbil-
den. Sie stellen also Umbildungs-
hemmungen (eventuell auch mit
Reminiszenzen an theromorphe
Bildungen) dar. — AuBerst selten
scheint beim Menschen eine Form
der mittleren Muschel vorzukom-
men, wie sie sich bei niederen
Affen findet: Abb. 122 zeigt die
linke Nasemhilfte einer Frau, bei
welcher die untere Siebbeinmuschel

Abb. 123. Naseninneres mit lamellenférmig iibereinander ge-  vom Siebbein mittels einer schma-
schichteten, kniil;ilﬁbgtg?:gg)l?nﬁcmn Massen len Br‘iickfz erst hinter der Bulla
ethmoidalis abzweigte. Sie hatte

also vorne keine Haftlinie, inserierte aber hinten in typischer Weise. Das Sieb-
beinlabyrinth war auf dieser Seite sehr rudimentér ausgebildet, der Sin. front.
fehlte. Rechte Nasenhilfte vollig normal. Die schwere partielle Pneumatisations-
hemmung links deutet darauf hin, daf} dieser Anomalie eine friihzeitig einsetzende

1 ZUCKERKANDL unterscheidet tiberdies noch Inzisuren des freien unteren Randes.
Sie kommen gelegentlich an der mittleren und unteren Muschel vor, doch sollen sie
selten angeboren, haufiger traumatisch entstanden sein (durch Anpressen von Leisten
der Nasenscheidewand).
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einseitige Umweltsstorung zugrunde lag, welche auch an der mittleren Muschel
einen abnormen Zustand hinterlieB, welcher deutliche Reminiszenzen an pithe-
coide Formen aufweist.

Im Anschluf an die Muschelanomalien sei einer singuldren Beobachtung
gedacht, welche G. CLAUS am mazerierten Schédel eines Oxycephalen mittleren
Lebensalters machen konnte, bei welchem ,,beide Nasenhohlen voéllig ausgefiillt
sind mit weilllichen, lamellenférmig iibereinander geschichteten Massen, die
diinnen Knochenbldttern gleichen® (Abb. 123). Diese Knochenblittchen, welche
von der Gegend der Apertura piriformis bis zu den Choanen die Nasenh&hlen aus-
fillen und sich ,,bldtterteigartig® in ihrer Anordnung um den Muschelkontur
herum schwingen, ,,s0 daB die mittleren und unteren Muscheln sowie Septum
und Nasenboden vollig von ihren Schichtungen umgeben sind®, bestehen nach
dem Befund von CrAUS aus neugebildeter Knochensubstanz und grenzen sich
gegen die priaformierten Gebilde der Nasenhohlen (Septum, Muscheln, Siebbein
usw.) durch ihre Sonderstruktur deutlich ab. Uber den Befund im Leben und
etwaige klinische Symptome konnte nichts eruiert werden. Eine Verwechslung
mit Rhinolithen oder verkalkten Sekretborken kann als ausgeschlossen gelten,
ebenso ein Artefakt. Wegen der RegelmiaBigkeit kommt entziindliche Genese
wohl nicht in Betracht. CLaUS benennt seinen Fund ,,Hyperplasia ossium nar.
conchoides*, spricht sich aber iiber die Genese nicht weiter aus. Vielleicht darf
man an eine exzessive Nebenmuschelbildung unter Nachahmung gewisser tieri-
scher Formen denken. Jedenfalls bleibt abzuwarten, ob sich dhnliche Beobach-
tungen am Menschen werden machen lassen. Am Préparat féllt ferner die besondere
GroBe des For. incisivum auf (vom Autor nicht hervorgehoben).

7. Varianten, Anomalien und Mif3bildungen im Bereiche des
Trinennasengangs (Lit. VIII/B 2 u. X/9).

Anomalien im Bereich der abfiihrenden Trinenwege interessieren hier nur
insofern, als sie Beziehungen zur Nase haben. Es kommt daher vorwiegend nur
der D. naso-lacrimalis in Betracht.

Der D. naso-lacrimalis leitet sich so wie die gesamten abfithrenden Trénen-
wege von der Tridnennasenrinnel ab, welche sich bei ca. sechs Wochen alten
Embryonen ausgebildet findet. Vom Augenende dieser Rinne sprofit das Epithel
als solider Zapfen, Josgelost vom Mutterboden, frei im Bindegewebe in die Tiefe.
Das kaudale Ende dieses anfangs soliden Epithelstrangs wichst dem Epithel
des unteren Nasengangs entgegen. Ihre Vereinigung vollzieht sich meist im
sechsten Monat, nach O. SCHIRMER angeblich nie vor Ablauf des achten Monats,
ofters sogar erst nach der Geburt. Die Stelle der Konfluenz bzw. des Durchbruchs
— es konnen iibrigens auch mehrere Durchbruchsstellen auftreten’— entspricht
nicht immer dem untersten Ende des Gangs. Bei Unterbleiben des Durchbruchs
liegt eine kongenitale Atresie vor, welche auBler am kaudalen Ende auch im Verlauf
des D. naso-lacrimalis vorkommen kann.? Dies ist als HemmungsmifSbildung zu

1 Vgl. hierzu die Ausfithrungen auf S. 131f.

2 Die bei kongenitalen Atresien gefundene starke Erweiterung der abfithrenden
Trénenwege ist nach den ausgedehnten Untersuchungen von M. SCHWARzZ als
Stauungsektasie tiber einer Stenose bzw. iiber einem Verschlul aufzufassen. SCHWARZ
fand am Ende des 10. Lunarmonates noch relativ viele Fille verschlossen (ca. 359,).
Durch die Ektasie gewinnt der Trénennasengang ein colonartiges Aussehen (mit
Falten und ,,Haustren‘’) und sein héutiger Verschlu3 wolbt sich als ,,Endblase‘ in
den unteren Nasengang vor. Es kann dadurch selbst eine Muschelverdringung
medialwérts erfolgen, wie ein Prédparat von SCHWARZ zeigt. )
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werten. Der in einzelnen Fillen erbrachte Nachweis des hereditiren Moments
(R. PETERS) ist geeignet, diese MiBlbildung wenigstens in diesen Féllen als
Heredopathie zu qualifizieren. Uber das Verhalten der nasalen Offnung des
D. naso-lacrimalis und daselbst vorfindliche anatomische Varianten und Rest-
gebilde siehe Abschn. ITI, Kap. D, S. 133. Hier sei nur ergénzt, wie die Verhalt-
nisse bei den meisten SGugern liegen:

Nach TUFFERs diesbeziiglichen Unter-

suchungen koénnen verschiedene Miin-

dungstypen vorhanden sein. Bei man-

chen Haustieren (Pferd, Schaf, Katze,

Kaninchen) miindet der Trinennasen-

gang vorne-unten im Nasenvorhof,

kurz hinter dessen Epithelleiste und

bleibt in seinem Verlauf weit vom

unteren Nasengang entfernt, bei an-

deren lagert sich der Ductus bei sonst

gleichen Miindungsverhéltnissen wih-

rend seines Verlaufes mehr oder weni-

ger innig an den unteren Nasengang

an, bei wieder anderen (Schwein, man-

Abb. 124 a. Abnormer Verlauf des D. naso-lacrimalis in ~ chen Hunden) entsteht an dieser hin-
g Sniehornen R ds Stitorisas des Ot teronAnlagorungsstello cine_zweite
einem Leichenpriparat von GUIST. Offnung; schlieBlich ist nur die dorsale
Offnung vorhanden und das Vorder-

stiick ist mehr weniger rudimentir geworden. Dieser letztere Typus nihert sich
sehr den menschlichen Verhiltnissen. Zu analogen Ergebnissen kam BorLk: Die
Miindung des D. naso-lacrimalis unter der unteren Muschel charakterisiert sich
als spitere Form, wogegen die Miindung in den STENsoNschen Gang eine Art
von primdrem Zustand zu sein scheint, wie er z. B. bei

Reptilien vorkommt und bei Affenembryonen die Regel

ist. PETERS (zit. nach BoLk) beschrieb einmal die Aus-

miindung des D. naso-lacrimalis in den STENSoNschen Gang

( Riickschlagserscheinung ). Einzig dastehend ist eine Beob-

achtung von Gurst: Hier fand sich beiderseits starke

Erweiterung des Tréinensacks, die D. naso-lacrimales lagen

statt in einem kndchernen Kanalin einer ziemlich scharf-

kantigen Furche des Proc. front. oss. max. knapp unter

Abb. 124 b, Abnorme Ein-  der Haut und miindeten von aullen kommend in einer
miindung Jos D.paso-lr- Talte am Nasenfliigel, etwa 8 mm hinter dem Nasen-
selbe Objekt wie Abb, 124a. eingang (Abb. 124a u. 124b). Hier liegt ein Verlauf vor,
?:?ﬁ;u‘t‘lghzac";rgie;ﬁ“me wie ihn TyFrFeErs fiir manche Sduger als normal und
chenpriiparat von GUIST. charakteristisch beschrieben hat (siche oben), und so
mufBl man hier wohl von einem besonders schonen Beispiel

theromorphen Verhaltens sprechen, wobei man sich vom formalgenetischen Stand-
punkt vielleicht vorstellen darf, daBl die embryonale Trinennasenrinne gewisser-
mafen direkt zur Bildung des D. naso-lacrimalis verwendet wurde. — Eine weitere
wichtige Miindungsanomalie ist in den Fillen von FarTA und von CARRERE und
CaseJuST reprisentiert. Letztere Autoren fanden zuféllig an einem Seziersaals-

1 Nach ZAriTzKY gibt es keine HasNErsche Klappe, sondern nur gelegentlich
Schleimhautfalten innerhalb der Offnung, die sich durch die Wirkung von elastischen
Fasern, zirkuldren und schrigen Bindegewebsfasern und glatten Muskelelementen
sphinkterartig verschliefen kann.
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priaparat, dafl der sehr ,kurze und enge D.naso-lacrimalis einen besonders
schragen Verlauf von vorne-auBen nach hinten-innen nahm und unmittelbar
unterhalb des unteren Randes des Proc. uncinatus im miitleren Nasengang offen
endigte‘. Artefakt wird ausgeschlossen, zumal auch im unteren Nasengang
keine Miindung vorhanden war. Ahnliches beobachtete FarLta.

Daf3 bei schweren Fehlbildungen am wvorderen Korperende, wie bei Cyklopie
und den hohergradigen Formen der Arhinencephalie, Stdrungen bzw. Anomalien
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