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¢) Hamorrhagische Infiltration.

) Kokken zwischen und im Inneren der Fetizellen.
Firbung mit Himatoxylin. Es sind bei dieser Tinctionsmethode die
Vergnderungen innerhalb der Fetizellen sehr deutlich und zugleich
auch die Kokken sichtbar., Vergrosserung der Fettzellen 330, der
Kokken 510.

Abbildung 4. Schnitt aus dem Schwanztheil des Pankreas von dem-
selben Gewebspartilielchen, wie der Schnitt der Abbildung 3.
Gruppe von Fettzellen.

a) Kokken zwischen und im Inneren der Fettzellen,

b) Bindegewebe, leicht zellig infiltrirt.
Firbung nach Weigert. Bei dieser Tinctionsmethode kommen die Ver-
inderungen innerhalb der Fettzellen, wie sie die Abbildung 3 zeigt, nur
in unsicheren Uwmrissen zum Vorschein, die Kokken trefen dagegen sehr
scharf hervor. Vergrésserung 510.

XVL

Ueber seltene Spaltbildungen im Bereiche des
mittleren Stirnfortsatzes.
Von
Prof. Dr. Martin B. Schmidt,
1. Assistenten am Patbologischen Institut zu Strassburg.
(Hierzu Tafel XI.)

Die inpere Zusammengehorigkeit der im Folgenden be-
sprochenen Missbildungen an Nase und Oberlippe ist dadurch
bedingt, dass dieselben alle ins Bereich des mittleren Stirn-
fortsatzes fallen; zudem stellt jede fiir sich eine Raritdt dar.
Es handelt sich

1. um eine congenitale schleimhiutige Cyste der
Nasenwurzel mit Doggen-Nase;

2. um eine wahre mediane Oberlippenspalte;

3. um eine Arhinencephalie;

4. um einen gliomatdsen Tumor des Nasenriickens.
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Das 2. und 3. Priparat stammen aus der Sammlung des
Patholog. Instituts; bei dem 1. Fall nahm ich die Section, beim
4.die anatomische Untersuchung des frisch exstirpirten Gewebes vor.

1. Fistuldse Schleimhautcyste der Nasenwurzel mit Lipom und
mit Doggen-Nase.

Das Kind Karoline Untz war, 9 Wochen alt, am 2. November 1897 in
die chirurgische Klinik aufgenommen worden. Der Freundlichkeit des
Herrn Prof. Madelung verdanke ich die klinischen Notizen, sowie die
Photographie, nach welcher die Abbildung hergestellt ist, ferner aber die
Méglichkeit, das Kind im Leben vor der Operation zu untersuchen.

Bei der Geburt Taubenei-grosse Geschwulst dber der Nase; am 4. Tag
wurde vom Arzt aus einer an derselben bestehenden. Oeffnung eine Menge
Schleim herausgedriickt. Status (s. Taf. XI Fig. 1): Kréftiges Kind, Haar-
wuchs mit dreieckigem Zipfel bis zur Gegend der Glabella, daselbst unter
normaler Haut, die Nasenwurzel iberdeckend, eine Geschwulst von fest-
weicher Consistenz, oben 2,5 cm, unten 2 cm breit, 2,5 cm lang, ihr unterer
Theil scheint sich beim Schreien etwas mehr zu fillen; hierbei, sowie bei
Druck auf die Geschwulst, entleert sich weisslich-iriber, mit Luftblasen
gemischter Schleim aus einer am unteren Pol gelegenen medianen Fistel,
durch welche die Sonde leicht nach hinten und etwas nach oben vordringt.
Linkes Nasenloch sehr breit gezogen, tiefer als das rechte gelegen; links-
seitige Hasenscharte, auch im Alveclarfortsatz des Oberkiefers der Spalt
angedeutet. Am 11. Nov. 1897 wurde die Hasenscharte mit Mirault’schem
Lippchen operirt und die Nasenfistel nach Anfrischung durch einige Nahte
geschlossen. Die beiden Wunden bheilten per primam, doch drang aus
einem Stichcanal neben der Nasenfistel Schleim aus der Tiefe. Das Kind
erlag am 30. November einem hochfieberhaften Gesichtserysipel mit nach-
folgender Bronchopneumonie.

Am nichsten Tage fihrte ich die Section aus und nahm dabei den
wichtigsten Abschnitt des Schidelskelets, die vorderen Schidelgruben sammt
Keilbein und dem Geriist der dusseren Nase nach Abpripariren der Haut
heraus, so dass ich an dem im Zusammenhang conservirten Priparat noch
die feineren Untersuchungen anschliessen konnte. Von den Brust- und
Bauchorganen filhre ich nur die abnormen Zustinde an: Diastase der Recti
abdominis vom Proe. xiphoides bis unterhalb des Nabels auf 1 cm Distanz;
mehrere Stecknadelkopf-grosse Blutcystchen am Rande der Mitralsegel;
etwas kleine Schilddrise (kein Foramen coecum an der Zunge); Broncho-
pneumonie im hinteren Abschnitt beider Unterlappen, kleiner Thrombus in
einer Arterie des rechten; gelber Sand in beiden Nierenbecken. -— Oberer
Theil des Gesichis breit, die inneren Augenwinkel 42 mm von einander
entfernt, zwischen ihnen erhebt sich der breite Wulst, welcher die Gegend
des Nasenrtickens einnimmt und auf die Stirn fibergreift und von intacter
Haut tuberzogen ist; sein unterer Theil bleibt von der Nasenspitze 15 mm
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entfernt und an ihm liegen 4 mm unter der Verbindungslinie der inneren
Augenwinkel dicht neben einander die zwei zu feinen Fisteloffuungen um-
gewandelten Stichcanale, zwischen ihmen die schmale unterminirte Haut-
briicke mit der Narbe.

Aus den zwei Oeffnungen tritt bei Druck auf den unteren Pol, nicht
aber bei solchem auf die Mitte der Geschwulst, klarer Schleim hervor, Der
obere Pol ist von der grossen Fontanelle 22 mm entfernt. Die Nase ist
unterhalb der Geschwulst recht flach, die linke Hilfte sogar ganz plait, so
dass das nor 8 mwm Jange Septum cutanenm etwas nach links abweicht;
das linke Nasenloch ist in die Breite gezogen, 7 mm breit; von ibm geht,
links von der Mittellinie, die Operationsnarbe durch die Oberlippe, um in
eine dreieckige Binkerbung des Lippenrandes auszulaufen. Der unter
letzierer zu Tage liegende Alveolarfortsatz des Oberkiefers trigt ebenfalls
eine vom freien Rand 4 mm nach oben steigende Kerbe. Harter und
weicher Gaumen geschlossen.

Beim Abziehen der Kopfschwarte erscheint an der Stelle des Wulstes
der Nasenwurzel eine derbe Fettgewebs-Geschwulst, welche zwischen
den beiden auseinandergeschobenen Frontalmuskeln auf seiner Héhe ziem-
lich fest mit der Haut zusammenhingt. Schideldach von mitilerer Grosse.
Stirnbein wenig gewélbt, ziemlich abschiissig, Hinterhauptsschuppe etwas
unter die Scheitelbeine geschoben; die kleine Fontanelle geschlossen; die
Sagittalnaht in jhren hinteren drei Vierteln als zackige Linie angedeutet,
nicht membrands, nur im vorderen Theil bildet sie einen schmalen Spalt.
Die ‘grosse Fontanelle ist 4 em breit, 5 cm lang, rveicht weit nach vorn
und léuft nieht in eine einheitliche Stirnnaht aus, sondern es gehen von
ibr nach der Nasenwurzel zu zwei divergirende, durchscheinende Nahtlinien
aus, zwischen denen ein keilfirmiger langer Schaltknochen liegt. Nach
unten convergirem die zwei Nihte wieder etwas und gehen in die Seiten-
rénder eines dicht fiber der Nasenwurzel liegenden Defectes im Stirnbein
iber, auf welchem der obere Theil des Lipoms aufliegt, und welcher eine
Breite von 6 mm und eine Hohe von 9 mm besitzt und nach hinten von
der Dura mater geschlossen wird. An der Innenfliche des Schiidels ent-
spricht dem unteren Ende der rechten Frontalnabt eine Crista frontalis;
die Falx cerebri geht von dieser auf die ganz knorplige Crista galli dber,
lauft nach oben zu aber zwischen den beiden Frontalnilten, niher der
rechten, als der linken; der Defect im kndchernen Stirnbein liegt also
unmittelbar nach links an der Falx. Der Nasenriicken ist von der Wurzel
an auf eine Strecke von 16 mm hin stark verbreitert und zu einer lings-
gestellten. Mulde vertieft, deren unteres Ende spitz zulfuft, deren oberes
abgerundet ist (Taf. XI Fig. 2a). Die Nasenbeine fehlen vollstindig, die
Seitenrander der Mulde werden oben von den Proc. nasales des Stirnbeines
und den Proc. frontales der Oberkiefer gebildet, unten von den knorpligen
Firsten, welche der Umbiegung der Seitenflichen in den Riicken der Nase
entsprechen. Die Axze der Mulde liuft nicht genau median, sondern liegt
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mit ihrem oberen Endpunkt etwas nach links von der Mittellinie unmittel-
bar unter dem Defeet des Stirnbeins, und zieht nach unten und rechts,
um schliesslich mit dem knorpligen Nasenseptum zusammenzufallen; die
rechte Seitenwand der Mulde fillt etwas steiler ab und ist etwas schmaler,
als die linke. Der unterste Abschnitt des Nasenriickens bis zur Spitze
ist platt und sebr breit, aber nicht mehr vertieft. Das knorplige Septum
ist wohlgebildet, nicht verdickt, ebenso wie der kndcherne Vomer. Die
Licke des kndchernen Stirnbeins. lauft nicht unmittelbar in die Einsenkung
des Nasenriickens aus, sondern besitzt nach unten eine etwa 2 mm breite
Unmrandung von knorpliger Beschaffenheit. Der ganze untere Abschnitt des
Lipoms rubt in der Mulde des Nasenriickens und ist am obersten End-
punkt derselben fest fixirt, wihrend sein oberer Pol und seine Seitentheile
sich leicht von der Unterlage abheben lassen. Unter seinem unteren Pol
sieht in der Mittellinie eine platte Cyste hervor, welche bis an die
dussere Haut beranreicht und durch die friher erwihnten zwei Fisteln
nach aussen miindet; ihre sehr diinne Wand liegt dem knorpligen Nasen-
ricken unmittelbar auf, lisst sich aber leicht von ihm abheben, wihrend
sie oben mit dem Lipom untrennbar verbunden ist. Im entfalteten Zustand
ist die Cyste etwa kirschkerngross, misst im queren und verticalen Durch-
messer je 5 mm, vertieft sich aber nach der Nasenwurzel hin, immer von
dem Lipom gedeckt, trichterfdrmig auf eine Linge von 8 mm, und das
Ende des Trichters fillt zusammen mit dem Fixationspunkt des Lipoms
am oberen Ende der Mulde. Die Innenfliche der Cyste ist glatt, eine
Communication besteht weder mit der Nasen-, noch mit der Schidelhéhle.
Die Schleimhaut beider Nasenhalften ist unveréindert und auch entsprechend
dem Ansatzpunkt der Cyste ohne Schwierigkeit von dem XKnorpel ab-
zulfsen.

Die beiden Hilften der horizontalen Siebbeinplatte sind asym-
metrisch gebaut: Die rechte besitzt normale Dimensionmen, ist vorn und
in der Mitte 6 mm breit, die linke dagegen 9, bezw. 10 mm (Taf, XI Fig. 3).
Wihyrend die rechte und die hinteren zwei Drittel der linken in gewdhn-
licher Weise eine ganze Zahl feiner Oeffnungen besitzt, vertieft sich der
vordere Theil der linken nach unten zu trichterférmig zu einer Grube,
und diese letztere wird median von der Crista galli begrenzt, vorn, seitlich
und hinten von einem Knorpelwall, dessen beide Enden sich an die Crista
galli ansetzen. Die Mitte der Grube liegt genau in der Fluchtlinie des
Vorderrandes der rechten Halfte der Lamina cribrosa, und somit fillt der
vordere Schenkel des halbkreisférmigen Knorpelwalles schon aus dem Be-
reich des eigentlichen Siebbeins in dasjenige des Stirnbein-Defectes, dessen
untere Begrenzung er bildet. Die Dura mater iiberzieht den Wall und
kleidet den Trichter aus, ist nur diinner und schwerer abzuziehen, als in
der Umgebung. Der Grund des Trichters wird durch kleine Knorpelleisten
in mehrere kleine Gribchen zerlegt. Seinem tiefsten Punkte entspricht an der
Vorderseite der oberste Endpunkt der Mulde desNasenrdckens mit dem An-
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satz. des Lipoms und der Cyste; er fiihrt also nicht in die Nasenhdhle, die
Sonde lasst sich dberhaupt nicht aus ihm herausschieben, sondern erst
durch Ablisung des Lipoms und der Cyste von ihrem Fixationspunkt ent.
steht in seinem Grund eine feine Oeffnung, durch welche nun die Sonde
gegen den Nasenrdcken vordringt. Also besteht eine Einkerbung
des Randes, mittels dessen horizontale Siebbeinplatte und
knorpliger Nasenvicken aneinanderstossen, welche nach vorn
von einer Knorpelspange dberbrickt wird und in welcher die
Cyste und das Lipom wurzeln; aber auch im Bereich der Kerbe ist
noch KEnorpél vorhanden und trennt Cyste und Nasenschleimhaut. Der
Kbérper des Keilbeins besitzt durchaus normale Dimensionen und Gestalt;
mittlere und hintere Schidelgrube zeigen keinerlei Abweichungen, ebenso
wenig der Umfang des ganzen Schiidels. Das Gehirn von mittlerer Grésse,
mit deutlicher Injection der zarten Gefisse bis in die feinen Aeste hinein;
keinerlei hydrocephalische Erweiterung der Ventrikel, keine Abnormitdfen
in der Counfiguration der Windungen, Nirgends bestehen ungewdhnliche
Verbindungen zwischen Gehirn und Schiidelkapsel, speciell die Stirnlappen
sind frei von der vorderen Schidelgrube abzuheben. Beide Nn. olfactorii
sine gut. entwickelt, der Bulbus des linken liegt mur etwas breit auf der
Dura mater auf, endet 4 mm hinter dem Knorpelwall.

Mikroskopisehe Untersuchung: In dem Schleim, welcher voun
der Innenfliche der Oyste amy Nasenriicken. im frischen Zustand entnommen
wird, finden sich massenhafte, sehr hohe Oylinderepithelien, von denen ein
Theil lange Flimmerhaare trigt. Das Lipom setzt sich aus Lappchen
zusammen, zwischen denen kriftige Bindegewebsziige mit Blutgefissen ver-
laufen; ferner finden sich darin, in allen Abschnitten in ungefibr gleicher
Menge, quergestreifte Muskelfasern, welche durchweg vollkommen ausgebildet
sind, nirgends embryonale Formen besitzen und in ihren Dimensionen den
Fagsern der Kérpermuskein des Kindes entsprechen; sie sind zu parallel-
faserigen Biindeln verschiedener Dicke zusammengefasst, welche sich bis-
weilen an die bindegewebigen Ziige anlehnen, hiufiger unmittelbar in das
Fettgewebe "eingebettet sind, und deren Haupttheil gestreckt oder leicht
gewellt in annibernd derselben Richtung schriig von oben nach unten ver-
lauft; Durchflechiung der Bindel kommt selten und fast nur in der Nihe
der Cyste vor. In unmittelbarer Umgebung der letzteren enthilt das
Lipors acintse Driisen; dieselben stellen die tiefsten Ausléufer des Drisen-
lagers dar, welches in der eigentlichen Cystenwand liegt und dessen Aus-
fithrungsgéinge sich in.das Lumen der Oyste ffnen. Diese Wand besitzt
am Dach eine durchschnittliche Dicke von 2 mm und wird von einem kern-
aymen, grobbalkigen Bindegewebe gebildet; die eingebetieten Driisen stehen
im vordersn Abschnitt sparlicher, als im hinteren, sind acinés und gemischt
sehlgimproducirende und serdse, lefztere fiberwiegen an Menge. In den Aus-
fihrungsgangen der grdsseren. Triubchen finden sich sebr schmale, hohe
Cylinderzellen, derén lange Kerne in halber Hhe nebeneinander stehen, und



345

an ihrer Basis liegt noch ein continuirlichér Ring von runden Kernen, welche
kleinen, oft nicht deutlich abgrenzbaren Zellen angehéren. Das Oberflichen-
Epithel ist mehrschichtig: zu unterst liegt eine Reihe sehr regelmissig
gestellter, rundlicher Kerne mit wenig Protoplasma, und iiber dieser meist
4 Lagen von Kernen, deren tiefste wiederum eine ziemlich gerade fort-
laufende Linie bildet, wihrend die zwei nichsthéheren ganz unregel-
missig st8hen; die oberflichlichsten liegen wieder ziemlich gleichmissig
nebeneinander, sind linglich, senkrecht zur Oberfliche gestellt und
gehdren schmalen, hohen Cylinderzellen an, deren breiter Pol sich dem
Lumen zuwendet und an einigen, allerdings in den Schaittpriparaten
ziemlich wenigen Exemplaren einen Flimmerbesatz trigt. Es besitzt
also am Dach der Cyste die Wand nach dem Charakter des
Epithels und der Driisen den ausgesprochenen Bau der Regio
respiratoria.derNase. Am Boden liegt die bindegewebige Wand ohne
Fettgewebe unmittelbar auf dem Nasenknorpel auf, ist nur 4 mm’ dick und
aus fibrillirem Bindegewebe aufgebaut, in dessen oberfidchlicher Schicht
nur sparliche und kleine acinose, nirgends deutliche schleimbaltige Dréisen
liegen; das Oberflichen-Epithel besteht nur aus einer Schicht cubischer
Zellen.

Nach der anatomischen Untersuchung steht nicht, wie es
zu Lebzeiten des Kindes scheinen konnte, eine Missbildung des
Gehirns, eine Encephalocele - im Mittelpunkt der . Stérang,
sondern eine abnorme Entwicklung der knorpligen Nasenkapsel;
die seitliche Liicke im kndchernen Stirnbein hat zu keinerlei
Prolaps der Hirnsubstanz oder ihrer Hiute gefihrt und lisst
sich als ein secundirer Zustand auffassen, bedingt durch die
Tumorbildung des Nasenriickens. Die Existenz der in ihren
Residuen erkennbaren Spalte im Siebbein ist von grossér Wichtig-
keit fir die Deutung der Fllmmewyste an der Nasenwurzel
und fiibrt-zu dem Schluss, ‘dass der gesammte Tumor der Stirn-
Nasengegend nicht ein Teratom, das. Rudiment eines parasitiiren
Embryo, sondern eine von den Geweben des Tragers selbst her-
stammende autochthone Bildung darstellt. Die Wand der kleinen
Cyste besitzt alle Eigenschaften der. Nasenschleimhaut, speciell
der Regio respiratoria, nehmlich an der Oberfliiche ein geschich-
tetes Epithel mit den- dem Rebplratlons -Tractus eigenen hohen
flimmernden Cylinderzellen, und ferner acindse Driisen. ‘mit ge-
mischtem, serds-schleimigem Charakter, und-die Stelle, an welcher
sie wurzelt, die Umbiegung der horlzontalen Slebbelnp]atte in
den Nasenriicken, gehdrt demjenigen Bezirk an, dessen Aus-
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kieidung naeh v. Brunn’s®) maassgebenden Untersuchungen
vicht mehr die Verhéltnisse der Regio olfactoria, sondern die
der Regio respiratoria darbietet. Der solide Theil der Geschwulst
lisst sich in Analogie mit der bei Spina bifida occulta von
v. Recklinghausen®) gefundenen Neubildung als Myolipom
bezeichnen; fiir den lipomatdsen Antheil mdchte ich in *der That
diese Parallele noch weiter fiihren und die Fettgewebs-Wucherung
mit der mangelhaften Entwickelung der kndchernen Skelettheile in
Beziehung setzen, nehmlich mit dem Fehlen der Nasenbeine und
der Liicke im Stirnbein, wodurch ein Transport des subcutacen
Fettgewebes in die Tiefe, d. h. bis auf den Nasenkorpel und die
Dara mater, ermbglicht wurde in derselben Weise, wie bei Wirbel-
spalten ins Innere des Wirbelecanals. Noch niher, als v. Reck-
linghausen’s Fall von Spina bifida occulta und als Falle von
Meningo- und Myelocelen mit bedeckenden Lipomen, steht meinem
Befund durch die Localisation J. Arnold’s®) ,lipomatises
Teratom der Stirngegend®; dasselbe bildete eine snbeutane Ge-
schwulst tiber einem Loch in der Sutura frontalis mit einer Fort-
setzung durch dieses und durch die Dura mater und die Hirn-
substanz bis in den Ventrikel, und darf nach v. Recklinghausen
offenbar als eine secundire Wucherung @iber der primiren Schidel-
spalte angesehen werden. Gegeniiber v, Recklinghausen’s
Beobachtung gehdren aber die quergestreiften Muskelfasern in
meinene Falle nicht zum eigentlichen Tumor-Gewebe, kénnen
nicht einmal fiir dislocirt gehalten werden, sondern stellen offenbar
nur die vom Fettgewebe umwachsenen Mm. pyramidales nasi dar;
so erkldrt sich am besten die fast durchweg gleichartige Ver-
laufsrichtung und der vollkommen entwickelte Zustand der Fasern.
Hs scheint mir, dass auch der von Exdmann*) als ,congenitales
Myom der Nasenwurzel® beschriebene Fall diese selbe Auslegung

Yy v. Brunn, Beitrige zur mikroskopischen Anatomie der menschlichen
Nasenhéhle. Avch. f. wikr. Anat., Bd. 39, 1892, §. 632.

%) v. Recklinghausen, Ubntersuchungen- fiber die Spina bifida. Dies.
Arch. Bd. 105, 1886, S. 243,

% J. Arnold, Ein Fall von angeborenem lipomatdsem Teratom der
Stirngegend. Dies. Arch. Bd. 43, 1868, S. 181.

4 L. Erdmann, Ein Fall von congenitalem Myom an der Nasenwurzel.
Dies. Arch. Bd. 43, 1868, 8. 125.
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verdient, in welcherr der ausgesprochene Tumor wohl darch die
als Vorstufe von Muskelfasern gedeuteten, innerhalb binde-
gewebiger Scheiden wuchernden Zellen, welche thatsdchlich offen-
bar Driisen darstellen, reprdsentirt wurde und die musculdsen
Bestandtheile pur von den eingeschlossenen Mm. nasales und
frontales herriihrten. Vor Allem aber halte ich den kiirzlich von
Kredel') operirten und beschriebenen und von R. Beneke
histologisch untersuchten Fall von parasitivem " Teratom der
Nasenwurzel, welches in einer die Hussere Nase vollstindig
halbirenden Spalte Jag, fiir vollstindig gleichartic mit meiner
Beobachtung: Freilich war die histologische Zusammensetzung
mannigfaltiger, ausser Fettgewebe und quergestreifter Musculatur
fanden sich mehrere Lymphcysten, ein Atherom und eine Cylinder-
epithelcyste; letztere beiden waren nach Beneke’s Annahme
aus einem Haarbalg, bezw. einem Schweissdriisengang hervor-
gegangen und nicht zur eigentlichen Neubildung gehdrig; ferner
enthielt der Tumor eine Knochen-Insel, welche indessen bei
dem Fehlen der Nasenbeine als deren Ruodiment angesehen
werden kann. Die abatomische Diagnose Beneke’s griindete
sich nur auf die exstirpirte Geschwulst, das Kind blieb am
Leben und die Verhéltnisse der Schidelhdhle, speciell des Sieb-
beindaches, entgingen der Untersuchung. Doch méchte ich aus
der Analogie mit meinem Falle annehmen, dass auch hier eine
Spalte der Nase das Primdre und die lipomatise Wucherung
das Secundire war, dass letztere die local priformirten Gewebe
einschloss, und dass alle Bestandtheile dem betreffenden Kinde
selbst entstammten. Jedenfalls darf ich fiir meine Beobachtung
mit Sicherheit behaupten, dass der ganze Taumor nicht etwas
von aussen auf die Nasenwurzel Aufgesetztes, nicht ein rudi-
mentérer Embryo ist, sondern die Grundlage in der Spaltbildung
der Nasenkapsel und der hernigsen Vorstiilpung der Nasen-
schleimhaut gegeben war. Die Fisteloffoung findet wohl ihre
Erkldrung in der Anpahme eines secundidren Durchbruchs der
Cyste durch die dussere Haut.
Als néchste Frage wirft sich auof, in welchem Verhiltniss
die Schleimbautcyste zu der Verbreiterung der #usseren Nase
1) Kredel, Die angeborenen Nasenspalten und ihre Operation. Deutsche
Zeitschr. f. Chir. Bd. 47, Heft 2/3, 1898,
Archiv f. pathol. Anat. Bd. 162. Hft. 2. 24
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steht, welche ihrer ganzen Beschaffenbeit nach mit dem von
Trendelenburg’) eingefilhrten Namen ,Doggen-Nase® zu belegen
ist, und ob fiberhaupt die hernidse Vorstilpung der Nasenschleim-
haut durch eine im Embryonalleben priformirte Oeffnung erfolgt
sein kann. Mit den wenigen bekannten Fillen von medianer
Nasenfistel ldsst. sich die vorliegende fistulose Cyste nicht auf
eine Stufe stellen; mit. jenen gehtren vielmehr die Dermoid-
cysten des knorpeligen Theiles des Nasenriickens in eine Reihe
und sie stellen die geringeren Stufen der medianen Spalten der
dusseren Nase dar, welche in den hichsten Graden zur wirk-
lichen Verdoppelung derselben fiihren. Die Fisteln sind mit
einem Derma ausgekleidet, denn sie verdanken ihre Entstehung
lediglich einer Unregelmissigkeit in dem Faltungs-Process der
dusseren Oberfliche, fiilhren aber niemals in eine der beiden
Nasenhdhlen hinein. Die dussere Nase ist nicht bilateral an-
gelegt, sondern riickt als medianer Fortsatz von der Stirn herab;
aber His’®) Untersuchungen haben gezeigt, dass die nach vorn
sehende Fliche. desselben sich nicht in der Mittellinie zum First
des Nasenriickens emporhebt, sondern, dass die Umrandung der
beiden Nasenlocher als zwei getrennte Nasenkapseln iiber das
Nivean hervorwachsen, um spiter an den medianen Flichen mit
einander zu verschmelzen; demnach bildet sieh allerdings das
Septum der dusseren Nase durch Confluenz zweier Platten, aber
zwischen letzteren ist zo keinver Zeit ein in die Tiefe dringender
und in die Nasenhghle filhrender Spalt vorhanden, sondern nur
eine vollkommen mit #usserer Haut ausgekleidete Rinne, deren
Grund im Niveau des Gegichtes auf dem hinteven, ungespaltenen
Theil des Septum narium verlduft und welche die abgeschlossenen
Nasepkapseln von einander trennt. [Die bekannten Yille von
Spaltbildung entsprechen fast alle dem Erhaltenbleiben dieses
embryonalen Zustandes in einer seiner Entwicklungsphasen,
zundchst die seltenen medianen Fistelo und Dermoide des Nasen-
riickens. Von ersteren ist nur durch Beely ®) ein Fall beschrieben;

Y Trendelenburg, Verletzungen und chirurgische Krankheiten des
Gesichts. Deutsche Chirurgie Lief. 33, 1886, 8. 134T,

%y His, Anatomis menschlicher Embryonen. III, 1882, 8. 79,

% Beely, Krankheiten des Kopfes. Gerhardi’'s Handbueh der Kinder-
krankheiten. VI, 2, 1880,
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ich sah einen analogen bei einem &lterem Mann: aus der in der
Mittellinie oberhalb der Nasenspitze liegenden Fisteléffoung
wuchs ein Haar heraus; der Canal selbst lief streng median
unter der Haut nach oben und endete unter der die Nasenbeine
verbindenden Naht. In letzterem Punkte stimmt er mit den an
der gleichen Stelle beobachteten Dermoiden iiberein (Dieffen-
bach™), Fehleisen®), Bramann?®), und diese regelmissig
wiederkehrende Thatsache findet darin ihre Erklirung, dass die
Nasenbeine als Belegknochen secundir entstehen und jeden
zwischen den beiden Nasenhilften bleibenden Raum iiberdecken
miissen. Unter den Dermoiden war der knorplige Nasenriicken
breit und bei #lteren Individuen durch Druck atrophisch. Die
nichste Steigerung der persistirenden Zweitheilung wird durch
eine Furchenbildung reprisentirt, welche das knorplige Septum
betheiligt, und die héheren Grade derselben stellen das Bild der
Doggen-Nase dar, welche man in die gefurchte und die gespaltene
unterscheiden kann, je nachdem die dussere Nase trotz der Spalt-
bildung noch als ein einheitlicher Kérper erscheint, oder in
zwei getrennte Halften zerfillt. Die gemeinsame Eigenschaft
dieser Doggen-Nasen besteht darin, dass das Septum nariam nach
vorn in zwei Lamellen fliigelférmig auseinanderweicht und so
eine mediane Rinne des Nasenriickens herstellt, welche mit
dusserer Haut ausgekleidet ist. Die Fille von Liebrecht?),
Hoppe®) (letaterer in seiner weiteren Entwickelung durch
Landow?®) und spiter Holl™) beschrieben), Nasse®) (2 Fille)
1) Dieffenbach, Chirurg. Erfabrungen, 1829, Beil. 2, 8. 15,
?) Fehleisen, Zur Diagnose der Dermoide des Schidels. Deutsche Ztschr.
f. Chir. Bd. XII, 1880, S. 5.
% Bramann, Ueber die Dermoide der Nase. Langenbeck,s Arch., Bd. 40,
1890, S. 101.
4 Liebrecht, Observation d’un cas de difformité congénitale du nez
ete. Journal de méd. etc. de Bruxelles. Vol. 63, 1876, p. 10 et 109.
5 Hoppe, Angeborene Spaltung der Nase. Medicinal-Zeitung, heraunsg.
v. d. Vereine f. Heilk. in Preussen, 1859, S. 164,
6 Landow, Ueber einen seltenen Fall von Missbildung der Nase.
Deutsche Zeitschr. f. Chir., Bd. 30, 1890, 8. 544,
7 Holl, Ueber das Foramen caecum des Schidels. Wiener Sitz.-Ber.
Bd. 102, Abth. 1II, 1898, S. 415.
% D. Nasse, Zwei Fille von angeborener medianer Spaltung der Nase,
Langenbeck’s Arch. Bd.-49, 1895, 8. 767,

24%
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und Beely') geben die bekannien Beispiele dafiiv ab. Meine
Beobachtung fiigh sich, soweit die Verbreiterung des knorpligen
Nasenriickens unter der Geschwulst in Betracht kommt, dieser
Rethe an, insofern als hier das einheitliche Septum cartilagineum
vorn in zwei Blittern auseinanderwich, welche, eine Mulde
bildend, oben das Lipom und die Oyste zwischen sich fassten.
Die vollstandige Halbirung der Husseren Nase bis zum Niveau
der Oberkiefer derart, dass jede der beiden Spaltlamellen des
Septum die mediane Wand einer Hélfte bildet und die haut-
bekleidete Furche zwischen ihnen bis zu 3 cm breit wird, ist, ab-
geschen von dem bei Ammon?®) abgebildeten Kopfskelet mit
ausgebildeten Missbildungen, von van Doeveren®), Witzel®),
Trendelenburg-Langenbek?® und Kredel®) beschrieben
worden. Wenn wiederholt angegeben wird, dass im Grunde des
Spaltes der ungetheilte Vorderrand des Vomer lag, so ist dies
picht streng zu nehmen und darauf zuriickzufihren, dass die
gesammte knorplige Nasenscheidewand zunichst wie aus einem
Gruss hergestellt ist und die definitive Gliedernng in das eigent-
liche Septum cartilagineum und den als doppelseitigen Beleg-
konochen auftretenden Vomer erst spiter erfolgt. Thatsdchlich
reicht in keinem der genannten Fille. von Doggen-Nase, ausser
demjenigenr Witzel’s, der Spalt tiefer, als die physiologische
Zweitheilung wihrend der Entwicklungsperiode, und so diirfen
dieselben als eine dchte Hemmungsbildung auofgefasst werden.
Aun Witzel’s Priparat ist die Spaltung fiber die Grenze der
duseren Nase in die Tiefe gegangen, derart dass sie, bei Fehlen
der Crista galli, in derselben Weise zwischen den beiden Laminae
cribrosae von oben her in die verticals Siebbeinplatte eindrang,
wie von vornher. Ich méchte diesen Zustand nicht als mangel-
hafte Vereinigung praformirter Hilften auffassen, sondern als das
Resultat einer Zerschniirung der einheitlichen Anlage in zwet

1) Beely, Gerhardt’s Handbuch d. Kinderkrankheiten, VI, 2, 1880.

3 v, Ammon, Die angeborenen chirurgischen Krankheiten des Menschen.

1842, Taf. IV, Fig. 8,
% van Doeveren, Specimen observationum academie. 1765, p. 46sq.
4) Witzel, Ueber die angeborene mediane Spaltung der ¢beren Gesichts-
halfte. Langenbeck’s Arch. Bd. 27, 1882, 8. 892,

% Trendelenburg, Deuische Chir. Lief. 33, 1886, Taf. 1 Fig. 1.
6) Kredel, Deutsche Zeitsch. f. Chir. Bd. 47, Heft 2/3, 1898,
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symmetrische Theile durch &dussere Einfiiisse, etwa durch eine
amniotische Falte; denn nirgends findet sich in der entwicklnngs-
geschichtlichen Literatur eine Angabe iiber die Zusammensetzung
des Siebbeins aus zwei Hilften. Das gesammte knorplige Cra-
nium bildet vielmehr von Anfang an eine einzige zusammen-
hingende Masse. Holl hat gezeigt, dass zu der Zeit, wo noch
kein Processus nasalis des Stirnbeins existirt, der Vorderrand
der Crista galli sich fliigelartig spaltet, um die Anlage des Fo-
ramen coecum nach hinten zu begrenzen; indessen fiihrt auch
das letztere nur an die Vorderfliche des knorpligen Nasenriickens,
ohne mit dem Nasencavum zu communiciren. So darf es als
ausgemacht gelten, dass zu keiner Zeit der normalen Entwicklung
ein medianer Spalt existirt, welcher die Nasenhhle selbst nach
Aussen erdfinete,

Danach bedarf die herniése Vorstiilpung der Nasenschleim-
haut in meinem Falle der Annahme, dass eine abnorme Liicke
in der knorpeligen Nasenkapsel bestanden hat. Obschon eine
solche bei der Section nicht mehr vorhanden war, ldsst sich
doch ihre friihere Existenz aus der bestehenden Verdnderung
der linken Hilfte der Lamina cibrosa erschliessen: dieselbe ist
erstens gegeniiber der normalen rechten wesentlich verbreitert,
und trigt zweitens an ihrem vorderen Theil die allseitig von
einem Knorpelwall eingefasste, trichterformige Vertiefung; der
frontal ausgefihrte, den Trichter treffende Sédgeschnitt zeigt,
dass thatsdchlich hier der Rand, mittels dessen die horizontale
Platte und das Nasendach aneinanderstossen, eine Einkerbung
besitzt, in welcher die Cystenwand und das Lipom festgeheftet
sind; eine penetrirende Liicke im Knorpel ist nicht vorhanden,
sondern Cyste und Nasenschleimbaut sind noch durch Knorpel
geschieden, auch ist an der Nasenschleimhaut der betreffenden
Stelle keine Abnormitdt, keine besondere Befestigung auf der
Unterlage vorhanden; der Vordertheil des Knorpelwalles fillt
picht mehr in das Bereich des eigentlichen Siebbeins, sondern
vor die von der normalen rechten Hilfte bezeichnete vordere
Grenze, in das Bereich des Stirnbein-Defectes. So gewinnt man
den Eindruck, dass urspriinglich ein seitlicher, und zwar links-
seitiger, penetrirender Spalt in der knorpligen Nasenkapsel existirt
hat und durch Knorpel-Neubildung- vernarbt, und damit der Zu-

'
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sammenhang zwischen der Nasenschleimhaut und ihrer hernidsen
Ausstiilpung aufgehoben worden ist. In dieser Missbildung der
linken Siebbeinhilfte mochte ich den Mittelpunkt der gesammten
Entwickelungs-Storuog sehen, insofern als die daraus hervor-
gehende schleimhéntige Cyste und das Lipom sich in die pré-
formirte Furche der Husseren Nase gelegt und. die vollstindige
Vereinigung der beiden Halften gehindert haben, also dieselbe
Rolle spielen, wie in anderen Fillen von Doggen-Nase ein Hirn-
bruch. Dass der Defect in der kndchernen Stirnbeinschuppe
eine ursdchliche Bedeutung fiir die gesammte Missbildung besitat,
oder auch nur, im Sinne Witzel’s, als Ausdruck einer Erhdhung
des intracraniellen Drockes anfzufassen sei, mochte ich durchaus
ablehnen. Ich fasse denselben als einen durch die Missbildung
des Nasengeriistes bedingten secundédren Zustand auf. Sicherlich
ist mit der Verbreiterung des Sisbbeins auch ein stirkeres
Klaffen der Stirnbeinnaht verbunden gewesen, welches bei der
weiteren Lntwickelung durch die Ausbildung des Schaltknochens
in derselben ausgeglichen wurde. Die mnoch bestehende Liicke
im kndchernen Stirnbein ' bedeutet nicht die Erhaltung der
physiologisch préformirten Diastase der Stirnbeinhélften, sondern
eine Aplasie des Knochens, und am n#chsten liegt die Erklirung,
dass die herniGse Vorstiilpung der Nasenschleimhaut sich auf
das hiutige Stirncranium gelegt und die Ausbildung des Deck-
knochens daselbst verhindert hat. WNach der =zeitlichen Ent-
wickelungsfolge ldsst sich diese Vorstellung wohl begriinden:
da die Dura mater hinter der Knochenliicke geschlossen ist,
welche nach Kélliker®) schon im hiintigen Primordial-Cranium
angelegt ist, muss die Stérung in der Ausbildung des Stirnbeins
ledigliech in die Zeit der Verkndcherung verlegt werden, und
diese fillt nach Kolliker auf das Ende des zweiten und den
Anfang des dritten Fétalmonats, also nach dem Auftreten des
Biebbeins, welches im zweiten Monat stattfindet. Fiir die Frage,
ob etwa das unterste Ende der Stirnbeinschuppe noch als
Deckknochen auf den obersten Theil des knorpligen Nasen-
riickens aufgelagert wird und so die Liicke in letzterem direct
diejenige des Knochens bedingt haben kéinnte, ldsst sich aus
der Entwickelungsgeschichte kein positiver Anhalt gewinnen.
8 Kdlliker, Entwicklungsgeschichte, 2. Aunfl,, 1884, 8. 200 u, 201,
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Ich untersuchte bei mehreren Foetus aus den ersten Monaten
mikroskopisch die Gegend der Nasenwurzel auf Sagittalschnitten
und fand nur bei einem Fétus vom Ende des vierten Monats
den Unterrand der kndchernen Stirnbeinschuppe bis zum Nivean
der Schleimhaut, welche die Unterfiiche der horizontalen Sieb-
beinplatte iiberzieht, also gerade bis auf den Umbiegungsrand
der letzteren in den Nasenriicken reichend. . Es soll noch be-
sonders hervorgehoben werden, dass das Gehirn einschiesslich
der Nn. olfactorii durchaus normal gebildet waren, um die Vor-
stellung fester zu begriinden, dass die erste Entwicklungsstorung
in dem Spalt des knorpligen Nasengeriistes zu suchen ist, und
der seltene, vielmehr bisher noch nicht bekannte Zustand einer
cystischen Nasenschleimhaut-Hernie den ebenfalls seltenen Zustand
der Doggen-Nase berbeigefiithrt hat.

Die angefiihrten verschiedenen Grade der medianen Nasen-
spalte, nehmlich die Fisteln und Dermoide, die gefurchte und
getheilte Doggen-Nase knnen also mit Verinderungen der Glabella-
Gegend als Ursache oder Folge. combinirt sein, sind aber von
den tibrigen Spaltbildungen des Gesichtes und denen des Gaumens
zu scheiden. Kredel’s Deduction, dass von den leichten Furchen
des knorpligen Septum rarium bis zu den durchgreifenden Median-
spalten der ganzen #usseren Nase, der Oberlippe und des harten
Gaumens eine continuirliche Reihe bestehe, lisst sich nicht auf-
recht erhalten. Die Mediantheilungen der Nase stehen mit den
Gaumen-Defecten in keinem inneren Zusammenhang, weil bei
ihnen der Faltungs-Process an der Oberfliche des einheitlich an-
gelegten mittleren Stirnfortsatzes gestort ist, wihrend bei den
Ganmen-Defecten eine physiologisch préformirte, penetrirende
Spalte zu beiden Seiten des mittleren Stirnfortsatzes erhalten
bleibt, Nicht einmal die medianen Theilungen der Oberlippe
sind, streng genommen, als nur graduell verschieden von der
medianen Nasenspalte aufzufassen in dem Sinne, dass wihrend
der Entwickelungs-Periode eine durchgehende, zusammenhingende
Zweitheilung der Lippe und der Nase existirte und beide Miss-
bildungen nur Residuen derselben physiologischen Spalte dar-
stellten; nur konnen beide als Folgen einer und derselben Ursache,
etwa einer Einwirkung der Amnionkappe, combinirt auftreten.
Eine wahre mediane Spaltung der Oberlippe analog den seit-
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lichen scheint von vornherein unerkidrlich, wenigstens aus den
entwicklungsgeschichtlichen Vorgingen nicht abzuleiten, denn
das Mittelstiick der Lippe, welches die Spalte trdgt, wird unpaar
angelegt. Die Thatsache, dass der Zwischenkiefer sich aus zwei
Hilften zusammensetzt, welche schon in einmer sehr frithen Ent-
wicklungs-Periode verschmelzen, kann nicht, wie Scherck’) sagt,
eine befriedigende Erklarung abgeben. Denn diese urspriingliche
Halbirung trifft nor das Knochengerfist, insofern als der Zwischen-
kiefer von gzwei symmetrischen Knochenkernen aus ossificirt; die
Weicehtheile sind aber von Anfang an einheitlich gebildet. In der
That ist die Existenz der wahren Medianspalten aus theoretischen
Griinden von Kundrat?) in Abrede gestellt worden. In den
meisten der beschriebenen Fille bestand ein Spalt, welcher breit
klaffend bis zur Nase reichte, und fiir sie ist sicherlich die Er-
klirung darin zu suchen, dass der Zwischenkiefer mit dem
Philtrum der Lippe tiberhaupt nicht zur Entwicklung gekommen
war; in der Regel verbindet sich damit ein weitklaffender Spalt
in der Mitte des harten Gaumens. Diese schweren Missbildungen
treten, soweit sich bisher schliessen ldsst, nie isolirt auf, sondern
stets in Combination mit Stérungen am ganzen mittleren Stirn-
fortsatz und am Gehirn selbst, wie spiiter noch besprochen
werden soll. Indessen giebt es, wenn auch nur vereinzelt,
zweifellose Fille einer nicht complicirten wahren Fissur in der Mitte
der Obetlippe, welche im Gegensatz zu der erstgenannten Form
dadurch charakterisirt sind, dass vom Lippenroth ein Spalt auf-
steigt und oben spitz auslduft, und ich bin selbst in der Lage,
einen solochen mitzutheilen.
2. Wahre mediane Spalte der Oberlippe.

Das betreffende Priparat, welehes in der Sammlung des Pathologischen
Instituts in Strassburg aufbewahrt wird, stammt aus &lterer Zeit und ent-
halt keine Notizen dber die Herkunft. Es besteht im Gesicht und vorderen
Theil der Schidelkapsel und hat, nach der Grdsse zu urtheilen, einem
Kind aus den ersten Lebensmonaten angehdrt. In der Mitte der Ober-

lippe liegt ein Spalt von 2 mm Linge, der nach oben spitz ausliuft und
3 mm unterhalb des Septum cutaneum endet, an seiner Basis nur auf 1,5 mm

Y E. Scherck, Die angeborenen Lippenspalten des Menschen. Diss.
Berlin, 1867.

%y H. Kundrat, Arhinencephalie als typische Art von Missbildung. Grae,
1882,
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klafft. Von den Mundwinkeln aus steigt der freie Rand der Oberlippe
jedoch ziemlich steil nach aufwirts, so dass seine beiden Hilften unter
einem Winkel von ca. 100° zu einander stehen, und dadurch erklirt sich
die geringe Hihe des mittleren gespaltenen Theiles der Lippe. Der Spalt-
rand wird, soweit sich dies an dem im Alkohol blass gewordenen Priparat
noch ermessen lasst, nur von der #usseren Haut dberzogen, wihrend an
den seitlichen Lippentheilen die Grenze von Haut und Schleimhaut auof
der Hohe des freien Randes verlauft. Im Alveolarfortsatz des Oberkiefers
findet sich keine Liicke, nur ist sein Mittelstiick etwa in der dem Mittelkiefer
entsprechenden Ausdehnung, nebmlich zwischen den lateralen Grenzen der
Nasenlécher, etwas mniedriger, als die Seitentheile, so dass hier der freie
Rand nach unten zu leicht concav erscheint; indessen liegt er binter dem
Lippenspalt auf eine Hohe von 1 mm zu Tage, und vom oberen Ende
des Spaltes geht die Schleimhaut auf ihn dber und befestigt die Lippe
straff gegen den Zabnfortsatz ohne eigentliches Frenulum. Die Nase ist
wohlgebildet, die Distanz der inneren Augenwinke! (20 mm) nicht ver-
grossert, keinerlei Furche oder Verbreiterung an Nasenriicken oder Spitze
vorhanden; Glabella nicht verbreitert, Stirnnaht eng, Nasenbeine gut ent-
wickelt und in fester Verbindung mit den Stirnbeinen. An horizontaler
Siebbeinplatte, Crista galli und Septum narium nichis Besonderes, auch
Unterlippe und Unterkiefer ohne Verinderung.

Vermathlich ist dieses Priiparat identisch mit demjenigen,
welches Bouisson®) 1840 aus der Strassburger Sammlung von
einem Kinde mit betrdchtlich entwickeltem Rumpf und zu kurz
gebliebenen Extremititen beschreibt; pur spricht er von einer
Furche, welche vom oberen Ende des Spaltes bis zum Nasen-
septum weiterfithrt; dieselbe ist an dem mir vorliegenden
Object nicht zu constatiren. Bouisson erwihnt als Analogon
eine Beobachtung von Nicati®), welche aber nicht als Fissura
mediana aufzufassen ist, da der Spalt im Alveolarbogen zwischen
mittlerem und &#usserem Schneidezahn lag” Dagegen berichtet
Blandin®) von einem Embryo mit dchter Spalte der Oberlippe
in der Mittellinie, und in Ammon’s Fall Warnatz lief eine mediane
Fissur durch das Lippenroth. Dagegen ist es mir wahrscheinlich,
dass in Mayer’s*) Beobachtung die ,starke Furche® in der

'y Bouisson, Recherches sur les fissures congénitales des lévres etc.
Journ. de la soc. de méd. pratique de Montpellier, T. I, p. t, 1840,

%) Nicati, De labii leporini natura ete. Traiecti ad Rhenum, 1822, p. 62.

% Blandin, Traité d’anatomie pathologique, 1826, p. 109.

%) Mayer, Ueber Verdoppelungen des Uterus und ihre Arten nebst Be-
merkungen iber Hasenscharte und Wolfsrachen. Grife und Walther’s
Archiv, Bd. 13, 1828, L. Fall S, 533.
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Mittellinie der Oberlippe bei einem Kind mit Gaumenspalte,
weit anseinanderstehenden Stirnbeinhilften wnd Verbreiterung
des Sieb- und Keilbeins zu den falschen zu z#hlen ist. An
Witzel’s frither erwihntem Préparat klafft die Oberlippe auf
1 cm und hinter ihm der Alveolarfortsatz. So weit ich sshe,
sind also die eivzigen bisher bekannt gewordenen Fille von
wahrer medianer Oberlippenspalte diejenigen von Bouisson,
Blandin, Ammon und Witzel. Wo dieselbe, wie in dem
meinigen, nur ein Stiick weit vom freien Rande aus in die
Lippe hinanfsteigt, ohne bis ins Septum narium auszulaufen,
lisst sich trotz der unpaaren Anlage des Mittelsticks der
Lippe dennoch die Deutung als eine einfache Hemmungsbildung
durchfiihren. Nach His’s') Untersuchungen erfihrt auch der
Unterrand dieser Anlage eine Art Faltung mit nachheriger Ver-
wachsung, indem zu beiden Seiten der Mittellinie die beiden
Processus globulares aus demselben nach unten hervorwachsen,
schliesslich zusammentreten und sich median  vereinigen,
um so den unteren Theil der Lippe zu bilden. Ihre Ver-
wachsungsstelle ist zunfchst durch eine Furche an der Vorder-
geite der Lippe markirt, welche in eine Kerbe des freien Randes
und nach oben zu in das Philtrum, den davernd einheitlich
bleibenden Theil der Lippe ausliuft. Es scheint mir, dass die
Annabme einer mangelhaften Vereinigung der heiden Processus
globulares die unvollstindigen Spalten, wie sie mein Fall anf-
weist, befriedigend erklirt. Dagegen ldsst sich die bis zur Nase
fihrende Spalte (bei Witzel) nicht aus dem Bestehenbleiben
eines reguldren Entwicklungszustandes ableiten, sondern sie stellt
eine selbst fir die Embryonalzeit uagewdhnliche Fissur dar,
welche woll nur auf eine Zerschniirang der Anlage durch #ussere
Rinflisse zoriickgefiihrt werden kann.

Jedenfalls stellt die unvollstindige mediane Oberlippenspalte
einen Zustand dar, welcher unabhingig von Entwicklungs-Stérungen
an der Basis des mittleren Stirnfortsatzes ist. Sie wird erst
angelegt, nachdem der letztere bis ‘zur Muondoéffnung herab-
gewachsen ist, zur Zeit, wo die selbstindige Faltung an seinem
Unterrande erfolgen soll. Dagegen wirft sich die Frage auf, ob

Y His, Anatomie menschl, Embryonen, IIT, 8, 36 und Atlas, Tf XIV,
Fig. 9.
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nicht die seitlichen Fissuren der Oberlippe, des Oberkiefers und
Gaumens von einer Misshildung an der Nasenwurzel abhingen
konnen, und ob sich ein innerer Zusammenhang zwischen der Hasen-
scharte und der Siebbeinspalte in meinem erstbeschriebenen Fall
annehmen ldsst. Der Stirnfortsatz entwickelt sich vom vorderen
Schidelende aus nach- abwirts, und wihrend seine lateralen
Theile, die beiden dusseren Nasenfortsitze, auf die Oberkiefer-
fortséitze auftreffen und mit ibnen verschmelzen, steigt sein
mittlerer Abschnitt, der mittlere Stirnfortsatz, bis zam Nivean
der Mundspalte herab und giebt den mittleren Theil von Ober-
lippe und oberem Alveolarbogen ab, welcher mit deii von den
Oberkieferfortsitzen gelieferten Seitentheilen verschmilzt. Es ist
denkbar, dass eine geringfiigige Storung in der Ausbildung des
Stirnfortsatzes an seiner Ursprungsstelle von der Schidelbasis
an der Lippe und dem Kiefer als Spalt erscheint. Mit Ricksicht
auf diese Ueberlegung schien es mir wichtig, zu erforschen, ob
bei der Encephalocele anterior, der Spaltbildung an demjenigen
Theil des vorderen Schidelendes, von welchem aus der mittlere
Stirnfortsatz sich nach abwirts entwickelt, Defecte an Lippen
oder Gaumen 6fters vorkommen. Eine Zusammenstellung der
Fille von Hernia cerebri naso-frontalis, welche Spring?) in
seiner ausfihrlich wiedergegebenen Casuistik auffiihrt, und der
spiter einzeln beschriebenen Beobachtungen und eines vor wenig
Jahren im hiesigen Pathologischen Institut secirten Falles ergiebt,
dass niemals mit der Liicke im Schidel eine seitliche Spalte
an Lippe, Kiefer oder Gaumen combinirt war, ebenso wenig in
den mir zuginglichen Beobachtungen von Hirnbriichen, welche
in der Thrénenbeingegend gegen die Orbita hervortreten. Es
scheint mir wichtig, zu betonen, dass in allen diesen Féllen die
Bruchpforte zwar in unmittelbarer Nachbarschaft des Siebbeines
liegt, dass letzteres selbst aber an der Missbildung nicht, oder
oder. nur insofern betheiligt wird, als es nach abwirts verdringt
wird. Ferner untersuchte ich in einer grosseren  Anzahl von
Hasenscharten und Wolfsrachen, sowohl an den in den letaten
Jahren zur Section kommenden Kindern, als ‘an den in der
Sammlung vorhandenen Priparaten, die Schadelbasis, vor Allem

1) Spring, Monographie de la hernie du cerveau etc. Mémoires de
Pacadémie royale de médecine Belgique. Vol. 30, 1854, p. L.
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das Siebbein, ferner Stirnbein und Nasenwurzel, mit der Frage,
ob die Stérung, welche diese Spaltbildungen bedingt, schon
hoher oben am Schiddel angelegt sein kann. Fiir die einseitigen
Spalten waren meine eigenen Untersuchungen durchweg ohne
positives Ergebniss, nnd auch in der Literatur fand ich keine
Beobachtung, welche in diesem Sinne gedeutet werden konnte.
Fir bilateralen Wolfsrachen hat J. Engel®) die Angabe gemacht,
dass stets eine Verfinderung des vorderen Schidel-Fndes damit
Hand in Hand gehe, derart, dass der Proc. nasalis des Stirnbeins
verbreitert, die Entfernung der Tubera frontalia vergrdssert, und
auch die Lamina cribrosa des Siebheins verbreitert und be-
deutend vertieft sei. Mayer’s oben erwihnte Beobachtung
gehort offenbar hierher insofern, als die mediane Oberlippen-
und Gavmenspalte durch Defect des Philtrum und Zwischen-
kiefers bedingt war. Indessen an den mir vorliegenden Pripa-
raten habe ich diese Zustinde der Verbreiterung an der Schidel-
basis in ausgesprochener Weise nie finden konnen. Andererseits
enthilt die Literatur einzelne Angaben von Combivationen
doppelseitiger Cheilo-gnatho-palato-schisis mit Stdrungen in
der Configuration des Vordarschddels, welche auf Verkiimmerung
gewisser Theile und abnorme Verwachsung beider Stirnbein-
hilften hindeuten. So hat Welcker?) als Trigonocephalie eine
Missbildung des Schidels beschrieben, bei welcher der Stirntheil
sehr schmal ist und nach vorn in eine scharfe Kante ausliuft,
50 dass der Kopf von oben gesehen dreieckig erscheint; an
zwelen dieser Objecte bestand bilateraler Wolfsrachen und ein-,
hew. doppelseitiger Kieferspalt bei vorhandenem Vomer.
Virchow?) untersuchte zwei Fille von doppelseitigem Lippen-
Gaumenspalt, bei deren einem die Stirnbeinhilften synostotisch
und so stark verschmilert waren, dass ihre Tubera zusammen-
flossen. Auch Bitot’s*) Beobachtang von falscher Medianspalte

1y J. Engel, Ueber angeborene Spaltung und Verwachsung der Ober-
kiefer. Prager, Vierteljahrsschr. Bd. 82, 1864, 8. 116.

) H. Welcker, Untersuchungen iiber Wachsthum und Bau des menschl.
Schidels. Leipzig, 1862,

3 R. Virchow, Ueber Missbildungen am Ohr und im Bereick des ersten
Kiemenbogens. Dies. Arch. Bd. 30, 1864, S. 221,

4 Bitot, Nouveau cas de bec de lidvre médiane de la lévre supérieure.
Gaz. méd. de Paris 1852, p. 346,
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der Oberlippe und des Alveolarfortsatzes ist hierher zu zéhlen,
da die Stirn zu klein gebildet, die - kleinen Keilbeinfliigel
atrophisch waren, und pur ein Foramen opticum existirte.
In den Kreis dieser Missbildungen sind aber vor Allem die-
jenigen Fille einzubeziehen, auf welche Tiedemann'’) 1824 an
der Hand von drei eigenen Beobachtungen die Aufmerksamkeit
gelenkt hat, und deren Eigenthiimlichkeit: in einer Verbindung
von doppelseitigen Gesichts- und Gaumenspalten mit Entwicklungs-
stérungen des Gehirns liegt: Virchow’'s oben genaonte Fille
reihen sich ihnen an, und Scherck?) und Schén® haben je
ein, spiter von Hadlich*) nachuntersuchtes, und Wille®) ein
weiteres Beispiel dieses Zusammentreffens geschildert. Diese
letatgenannten Fille diirfen als Angehorige einer ausgedehnteren
Gruppe typischer Missbildungen angesehen werden, deren gemein-
sames Merkmal in einer Verkiimmerung des Vorder- und Zwischen-
hirns und dem Fehlen des Rhinencephalon, beim Menschen also
der Tractus und Nn. olfactorii besteht, und welche Kund-
rat®) deshalb unter dem Namen der Arhinencephalie zu-
sammengefasst hat. Eine Form der Arhinencephalie ist lediglich
mit Trigonocephalie ohne Anomalien in der Ausbildung des
Gesichtes verbunden, bei den iibrigen geht Hand in Hand mit
der Entwicklungs-Storung des Gehirns eine mehr oder weniger
hochgradige Verkiimmerung der vom mittleren Stirnfortsatz ab-
stammenden Theile, deren verschiedene Einwirkung auf die
Bildung des Nasen-, Kiefer- und Gaumen-Apparates die Grand-
lage zur Aufstellung der Unterabtheilungen gegeben hat. Bei
der Durchsicht der in der Sammlung des Pathologischen Institutes

) Tiedemann, Beobachtungen wber Missbildungen des Gehirns und
seiner Nerven. Zeitschr. f. Phys. von Tiedemann u. Freviranus Bd. 1.
1824, S. 56.

%) E. Scherck, Die angeb. Lippenspalten des Menschen. - Dissert.
Berlin, 1867.

3) Schén, Ueber Verkiimmerung des Zwischenkiefers mit gleichzeitiger
Missbildung des Gehirns. Dissert. Berlin, 1870.

%) Hadlich, Ueber die bei gewissen Schidel-Difformititen vorkommenden
Gehirn-Missbildungen u. s. w. Arch. f. Psychiatrie Bd. 10, 1880, S. 97.

5 Wille, Ein Fall von Missbildung des Grosshirns. Ebenda, S.597.

6) H. Kundrat, Arhinencephalie als typische Art von Missbildung.
Graz, 1882,



360

vorhandenen Priparate von Lippen- und Gaumenspalten fand
sich ein Foétus mit doppelseitiger Cheilo-gnatho-palato-schisis
und rudimentirer Entwicklung des Zwischenkiefers, bei welchem
eine kleine Grube an der Nasenwurzel den Verdacht auf eine
Vertindernng der darunterliegenden Theile wachrief; die weitere
Untersuchung ergab das Bestehen einer echten Arhinencephalie.

3. Arbinencephalie. Das betreffonde Sammlungs-Priparat stelit
einen Fitus von 29 cm Scheitel-Fersenlinge dar. Die unteren Extremititen
und die linke obere sind wohlgebildet; rechts reicht zwischen drittem uad
viertem Finger der Einschnitt etwas weiter in die Mittelhand hinein, und
der vierte Finger ist betriichtlich verdickt, der erste bis dritte dagegen zu
kurz und diinn, und der erste und zweite durch eine Flughaut verbunden.
Die Oberlippe triigt einen 6 mm breiten, unten in den Mund suslaufenden,
oben bis an die Nase reichenden Spalt (Tf. XI, Fig. 4); die Seitentheile
der Lippe springen gegen die Liicke je in Form eines dreieckigen Lépp-
chens vor, dessen Basis in die Wange dbergebt; der dem Mundspalt zu-
gekehrte Rand des lefzteren ist glatt, wie der Schleimhautsaum der Unter-
lippe, der nach der Nase sehende mit Hirchen besetzt, Vom Septum
narium héngt ein 6 mm breiter, in der Mitte gefurchter Weichtheilzapfen,
das Rudiment des Philtrum herab, liegt aber hinter dem Niveau der
seitlichen Lippentheile in einern 9 mm breiten Spalt des oberen Alveolar-
fortsatzes, ohne jedoch mif dessen Réindern verwachsen zm sein. Am
harten Gaumen findet sich ein klaffender Léngsspalt, in dessen Mitte das
Nasenseptum herabbéngt; vom weichen Gaumen ist von vorn her uichts
wu sehen. Die Gegend der &usseren Nase ist vollstindig abgeplatiet, im
Bereich der Nasenwurzel und des Rickens unter das Niveau der Stirn und
der geschlossenen Augenlider zuriickgesunken, und nur die Spitze und die
flach ausgebreiteten Nasenfliigel springen leicht vor; das Septum narium
tritt somit nicht dber das Niveau der Wangen hervor. Die Distanz der
inneren ‘Augenwinkel betrigt 3 mm, die Lidspalten laufen horizontal. Die
Stirn setzt sich gegen das Nasenfeld mit einem Wulst ab, welcher die
beiden Arcus superciliares verbindet, ebenfalls Haare trigt und in
der Mitte gegen das Nasenfeld wit einer Spitze vorspringt; unmittel-
bar unter letzterer liegt eine grubige Vertiefung der Haut mit 1 mm Durch-
messer. Die H6he des Nasenfeldes misst in der Mittellinie von dem Stirn-
wulst bis zu dem Oberlippenspalt 15 mm. Die seitlichen Gesichtstheile,
sowie Unter-Kiefer und Lippe sind wohlgebildet,

Der Kopfumfang betrigt 18 em; an den Schiidelnihten nichts Abnormes,
nur ist die Ausdehnung der grossen Fontanelle sehr gering. Der grosste
Lingsdurchmesser betrigt 55 mm, wovon auf die hintere Schadelgrube
(Oceiput- ~— Dorsum ephippil) 28 mm, das Mittelstiick des Keilbeins 12 mm,
die vordere Grube 15 mm entfallen; Falx cerebri fehit vollstandig. Die
hintere Sechiidelgrube vertieft sich stark trichterfdrmig nach dem Foramen
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magnum zu, der Clivus ist lang und ziemlich steil. Die vordere Grube
ist etwas kurz, in ihrem hinteren Abschnitt von normaler Breite, nach vorn -
hin etwas verschmilert, sodass die Stirnnaht ganz leicht keilférmig vor-
springt; letztere ist membrands beschaffen., An Stelle der horizontalen
Siebbeinplatte ist zwischen beiden Orbitaldichern nur eine kleine Grube
vorhanden, die Crista galli feblt, und die Dura mater besitzt im Bereich
der Grube keine Oeffnungen; sie lasst sich leicht von der Unterlage ab-
losen, und nun liegt in der Grube ein weiches Gewebe, dessen vorderer
Theil aus Knorpel, dessen hinterer aus fibrillirem Bindegewebe mit nur
wikroskopisch nachweisbaren Knorpelinseln besteht. Die Grube ist 5 mm
lang, im hinteren Abschnitt 4 mm breit, die begrenzenden Rénder
der Orbitalddcher. convergiren stark nach vorn, und aus dem vorderen
spitzen Ende der Grube nimmt noch an der Schidelbasis die Stirnnaht
ihren Ursprung. Die Nasenbeine springen wenig vor, sind aber gut ge-
bildet. _

Das Grosshirn ist kiirzer, als der Schidel, nimmt nur etwa zwei Drittel
von dessen Lénge ein. Von der Basis gesehen ist das Stirnhirn einheitlich
und weicht nach hinten in zwei kurze, stumpf endende Occipitallappen aus
einander; die Fossae Sylvii sind nur je durch eine ganz flache Furche
markirt, ohne dass sich indessen der Schlifenlappen iber das Niveau des
Stirnhirns erhebt. Im Uebrigen lasst die Oberfliche des gesammten Gross-
hirns Furchen und Windungen vollstindig vermissen. An den vereinigten
Stirnlappen fehlt jede Andeutung einer Lamina perforata anter. und eines
Tractus und Bulbus olfactorius. Die Unterseite des Grosshirns bildet also
ein plumpes Hufeisen, dessen kleine, nach hinten offene Lichtung von dem
Zwischenhirn ausgefiillt wird. Das letztere enthilt den stark vorgewdlbten
Boden des dritten Ventrikels mit dem Ansatz des Infundibulum, dahinter
sehr kriftig entwickelte Corpora mamillaria und davor, an der Stelle des
('hiasma opticum, eine schmale Plaite, die in der Mitte diinn, in den Rand-
theilen dicker ist, und letztere gehen in die zarten Nn. optici iber; ein
eigentliches Chiasma fehlt also. An den seitlichen Abhingen des Bodens
des drittens Ventrikels erhebt sich jederseits als Fortsetzung des N, opticus
auf eine kurze Strecke eine flache Leiste, die einzige Andeutung eines
Tractus opticus. - Grosshirnstiele, Pons und Medulla oblong. sind gegen die
Axe des Vorderhirns sebr wenig geneigt, und das Kleinhirn liegt nicht
horizontal, sondern steigt empor, sodass sein freier Rand nach aunfwirts,
sein Oberwurm und seine obere Fliche nach vorn sehen; im Uebrigen aber
sind alle diese Theile gut entwickelt. An der Convexitit beginnt 6 mm
hinter der Spitze des Stirnhirns eine mediane tiefe, schmale Furche, welche
nach hinten zu einem dreieckigen Feld auseinanderweicht; das letztere wird
von einer dinnen Lamelle von Hirnsubstanz eingenommen, deren hinterer
Rand stwas aufgestiilpt ist, und unter welcher eine bindegewebige, gefaltete
Membran wie ein zusammengefallener Sack hervorhingt. Das Grosshirn
enthilt einen einfachen halbkreisférmnigen Ventrikel, dessen’ Mittelstick im
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Innern der verschmolzenen Stirnlappen liegt, und dessen beide Enden als
Hinterhérner in die Occipitallappen eintreten; vom Boden erhebt sich ein
16 mm breiter massiver Kérper, welcher die basalen Ganglien reprisentirt,
aber ungegliedert ist bis auf eine schmale mediane Furche seiner Ober-
flache, deren hinteres Ende in den Aquaeductus Sylvii ausliuft. An die
Basalmasse selbst schliessen sich nach binten direct die kriftig entwickelten
Vierhiigel an. Der vordere Theil dieser Gapglien fillt noch ins Bereich
der verschmolzenen Stirnlappen, der hintere wird von der Lamelle bedeckt,
welche zwisechen den auseinanderweichenden Hemispbiren liegt; auf den
Ganglien breitet sich ein Velum choroides aus, welches im Zusammenhang
mit jener hervorhingenden bindegewebigen Membran steht.

Die Unterabtheilungen der Arhinencephalie, welche Kund-
rat aufgestellt hat, sind folgende: 1) Ethmocephalie (nur eine
Beobaehtung am Menschen und zwei an Thieren bekannt), bei
weloher 2wiscben den getrennten Orbitae die dussere Nase als
Riigsel herausgehoben ist, das ganze Nasencavom und der
Zwischenkiefer fehlen, und die Oberkieler und Gaumenbeine sich
in der Mittellinie aneinander legen, ebenso wie die seitlichen
Theile der Oberlippe, derart, dass keine mediane Spalte der
letzteren besteht. 2) Cebocephalie, — d. h. Gesichtsbildung,
welche derjenigen gewisser Affenarten dhnelt —, bei welcher die
Nase an ihremn Platze liegt, aber missgestaltet ist, so dass ihre
Waurzel ganz flach ist und nur die mit einem einzigen kleinen
Nasenloch versehene Spitze sich erhebt; auch hier fehlt der
Zwischenkiefer ganz, und der Defect in Oberlippe und Alveo-
larbogen . wird durch mediane Verwachsung der Oberkiefer und
der sie bedeckenden Weichtheile ausgeglichen; doch bleibt dabei
eine kleine, einheitliche, blind endende Nasenh8hle erhalten.
3) Arhinencephalie mit medianer Lippenspalte, die hiufigste
der verschiedenen Unterarten, charakterisirt dadurch, dass, bei
Defect von Philtrum, Zwischenkiefer und Septum narinm, der
Spalt in der Mitte von Lippe und Alveolarbogen bestehen bleibt
und nur- derjenige des harten Gaumens gelegentlich verwichst,
und dass dis Nasenfliige]l im Niveau des Gesichts  ohne
Bildung einer eigentlichen Nasenspitze flach ausgebreitet sind.
4) Achinencephalie mit doppelter seitlicher Lippen-Gaumen-
spalte gewéhnlicher- Art, . vorhandenem Nasenseptum und
Zwischenkiefer. H) Die schon erwihnte Form von Arhinen-
cephalie mit Trigonocephalie, bei welcher das Gesicht nicht von
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der Norm abweicht. — Diese Reihe giebt die Stufenfolge der
Gesichtsmissbildung wieder von der nur als kleiner Riissel an-
gedeuteten Nase, unter welcher sich die Nasenfortsitze der Ober-
kiefer in der Mitte zusammenschliessen, bis zu demjenigen Grade,
bei dem zwei Nasenhéhlen mit Septum und Philtrum und
Zwischenkiefer ausgebildet, und letztere nuor von den seitlich
anstossénden Theilen durch Spalten getrennt geblieben sind.
Mit diesen verschiedenen: Graden der Bildungshemmung am
Gesicht geht nun diejenige des Gehirns nicht parallel: Allen
Formen- gemeinsam ist der Defect der Nn. olfactorii in ganzer
Ausdehnung, aber die begleitende Verkiimmerung des Vorder-
und Zwischenhirns ist wohl bei den seltenen Fillen von Ethmo-
und Cebocephalie regelmissig in hohem Maasse vorhanden, in
den folgenden Formen aber bald in dem gleichen Grade, wie
hier, bald so geringfiigig, -dass bei Kundrat F. IX das Gehirn
von aussen wie ein, bis auf das Fehlen der Nbp. olfactorii, normales
erschien und erst in seinem Inuern eine Verschmelzung der
Sehhiigel zu Tage trat; bei der annidhernd gleichen Gesichts-
misshildung war in meinem Falle, ebenso wie bei Virchow
(Fall II) und Tiedemann (Fall III), die Verschmelzung der
Stirnlappen, einheitlicher Ventrikel, Mangel des Balkens, Klein-
heit der Grosshirn-Hemisphéren vorhanden; andere derselben Form
zugehdrige Falle stehen in der Mitte (Schdn-Hadlich, Tiede-
mann Fall I u. II). Dagegen lidsst sich aus allen Beobachtungen
entnehmen, dass die Ausbildung der mittleren Gesichtstheile
aul’s Engste mit der Entwickelung der horizontalen Siebbein-
platte verkniipft ist. Rei der Ethmo- und Cebocephalie fehlt
dieselbe, ebenso wie Nasenseptum und Zwischenkiefer, vollstindig;
bei der dritten' Form, der Arhinencephalie mit medianer Spalte
von Lippe, Kiefer und Gaumen, bei welcher regelmissig die
horizontale Siebbeinplatte vermisst wird, ist eine, obschon platte,
dussere Nase gebildet, indessen lediglich ein Product der seit-
lichen Nasenfortsitze und der Qberkiefer, ohne Dazwischenkunft
eines Septum und ohne Andeutung eines Philtrum und Zwischen-
kiefers; damit harmonirt, dass in Kundrat’s Fall VI die Spalte
der Oberlippe in die dussere Nase hineinfilhrt und sie in ihre
beiden Hilften, die beiden Nasenfliigel, scheidet. Diese Art der
Lippen-Kiefer- Gaumenspalte ist also durch den vollstindigen
Archiv f. pathol. Anat. Bd. 162. Hft. 2. 2D
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Mangel des mittleren Gesichtstheilea bedingt, und es scheint,
soweit die bisher vorliegenden Untersuchungen einen Schluss
erlauben, dass dieser totale Defect nur bei Arhinencephalie
vorkommt und stets in der Storung ap der Schidelbasis, speciell
dem Fehlen einer horizontalen Siebbeinplatte seinen Grund hat,
niemals auf einer lediglich peripheren Entwicklungs-Hemmung
beruht. Die vierte Form der Achinencephalie, zu welcher mein
Fall gehort, unterscheidet sich in der dusseren Erscheinung der
Gesichts- und Gaumen-Missbildung nicht von doppelseitigen
Hasenscharten und Wolfsrachen der gewdéhnlichen Art, und als
einzige Form-Abweichung, welche anf das Bestehen der Schidel-
und der schweren Hirn-Missbildung hindeuten kann, bezeichnet
Kundrat die Beschaffenheit der Stirn, welche in fast allen be-
obachteten Fillen in Folge der Synostose der Stirnbeinhilften
verschmilert war, sogar bis zum Grad echter Trigonocephalie.
Auch diese Abweichung von der Norm fehlt an meinem Préparat,
und lediglich die kleine Grube an der Nasenwurzel wies auf die
hoher gelegene Stérung hin. Vom Siebbein war an demselben
die Lamina horizontalis vorhanden, aber nur als schmale und
kurze Platte ohne Crista galli; in den fibrigen zu derselben Gruppe
gehirigen Beobachtungen hatte, soweit iiberhaupt der Zustand des
Siebbeins beschrieben wird, die horizontale Platte eine héohere,
wenn anch stets noch unvollkommene Ausbildung, ovud die Crista
galli war in der Regel vorhanden; Schén’s Angabe, dass an
seinem Priiparat beide gavz gefehlt hitten, beruht wohl, wie
ich mit Kundrat vermuthe, auf ungenauer Untersuchung.
Tiedemann hat zur Erkldrung seiner Beobachtungen die
Ansicht ausgesprochen, dass das Gehirn, ebenso, wie es auf die
normale Ausbildung der Organe einwirke, so auch durch seine
sigene mangelhafte Entwicklung die Missbildung des Gesichtes
hedinge. Demgegeniiber wird man als Mittelglied zwischen
Gebirn und Gesicht die Schidelbasis einsetzen, und die Ent-
wicklungs-Stérungen an letzterer und am Vorder- und Zwischen-
hirn als coordinirte Vorginge auffassen, deren Combination durch
die riumlichen Verhiltnisse bedingt ist. Specieller aber lisst
sich nach den genannten Erfahrungen die horizontale Siebbein-
platte als derjenige Theil des vorderen Schidelendes bezeichnen,
von dessen Integritit die Ausbildung des mittleren Gesichts-
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und Gaumen-Abschnittes abhiingt und auf dessen mangelhalte
Entwicklung sich ein Theil der seitlichen, "sowie alle falschen
medianen Spaltbildungen an Oberlippe, Kiefer und Gaumen
zuriickfiihren lassen. Diese Erfahrungen geben einen Beleg fiir
die Schlussfolgerung, welche Virchow?!) aus dem Zusammen-
treffen von Gaumen- nnd Kieferspalten mit Anomalien des
dusseren und inneren Ohres oder des Unterkieferastes zog, dass
diese Spalten nicht immer aus einer Stérung an den peripherischen
Abschnitten, etwa durch Einlagerung der Eihiute in die pri-
formirten Liicken, hervorgehen, sondern gelegentlich schon héher
oben angelegt sind. Und so ergiebt sich bei meinem Falle von
Nasencyste, welcher die Verfolgung der Frage anregte, eine
festere Begriindung fiir die Moglichkeit, dass die linksseitige
Hasenscharte und Kieferspalte mit dem gleichseitigen Defeet am
Vorderrande der horizontalen Siebbeinplatte in inonerem Zu
sammenhange steht.

Eine nahe Beziehung zu den bisher besprochenen Zustidnden
scheint mir eine Missbildung der #usseren Nase zu haben, deren
ganz eigenartige Natur ich bei der mikroskopischen Untersuchung
der durch zweimalige Operation abgetragenen Gewebstheile fest-
stellen konnte. Auch hier bin ich durch die Freundlichkeit-des
Herrn Prof. Madelung nicht nur in den Besitz der folgenden
klinischen Notizen gelangt, sondern auch in der Lage gewesen,
das betreffende Kind in der chirurgischen Klinik wiederholt selbst
zu untersuchen.

4. Gliom des Nasenrickens.

10 Wochen alter Knabe W. E., aufgenommen 10. Mai 1897. Schon
bei der Geburt war die jetzige Verinderung an der Nase vorhanden, eine
Zunahme der Vergrosserung ist seitdem nicht erfolgt. — Das Kind ist gut
entwickelt und zeigt keine Missbildungen am Kérper, ausser derjenigen der
Nase. Oberhalb der Nasenspitze findet sich eine etwa haselnussgrosse,
prall-elastische Anschwellung, welche hauptsichlich die rechte Halfte des
Nasenriickens einnimmt und nach oben zu bis an die Nasenbeine reicht.
Nach der Nasenhéhle zu wolbt sie sich nur wenig vor, sodass der Nasen-
eingang frei ist. Die Haut iiber dem Tumor ist gespannt, glinzend, nicht
verschieblich. Am 11. Mai 1897 wird ein keilformiges Stick aus der
Geschwulst excidirt; Heilung per prim. int. Am 5. Juli 1897 wird -eine
zweite Keilexcision vorgenommen; wiederum primére Heilung. Im August

Y Virchow, a. a. 0. S. 233.
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wird das Kind wieder vorgestellt, die Narbe ist kaum sichibar, die Nage
noch etwas breit. Im Juli 1900, also 3 Jahre nach der zweiten Operation,
sah ich den Knaben wieder: Die Nase, besonders der rechte Fligel, ist noch
etwas dick und das Septum cutaneum recht breit; Nasenbeine normal ge-
bildet. Die Augen stehen nicht auffallend weit auseinander, Wberhaupt
ist der ganze Schiidel echer etwas schmal, die Gegend der Stirmnaht
springt leicht als Leiste vor, keine Liicke ist darin zu fihlen.

Mikroskopisch bauen zwei Arten von Gewebe den zuerst exstirpirten
Tumor auf: 1. Neuroglia-, 2. grobbalkiges Bindegewebe. Die Neuroglia,
welehe den tiberwiegenden Theil ausmacht, verhiilt sich in allen Abschnitten
der Geschwulst - ziemlich gleicbartig: Die Zwischensubstanz besteht aus
tfeinen Faden ungefihr gleich denen der normalen Grosshirnrinde, welche
niemals Ziige, sondern iberall einen Filz bilden, der meist sehr dicht,
seltener von kleinen rundlichen Liicken durchbrochen ist; die Menge der
Gliazellen ist durchschnittlich etwas grdésser, als in der Grosshirnrinde.
Nervése Elemente lassen sich nirgends nachweisen, weder Nervenfasern,
noch Ganglienzellen. Ueber die relativen Mengenverhiltnisse zwischen Glia
und Bindegewebe giebt die van Gieson’sche Firbung den besten Ueber-
blick in Folge des Contrastes zwischen der leuchtendrothen fibrésen und
der braunlich-gelben glidsen Substanz: an manchen Stellen bildet die
Neuroglia grosse Bezirke, und nur vereinzelte Bindegewebsziige dringen in
dieselben ein, ohne sie in Abtheilungen zu zerlegen. Diese Bindegewebs-
ztige haben einen besonderen Bau, stellen rundliche Pfeiler dar, besitzen
je mehrere, axial laufende Bluigefisse und bestehen aus gleichgerichteten
groben, fibrosen Balken mit wenig Zellen, erscheinen dementsprechend
im Querschnitt gefeldert; sie gleichen durchaus dem Gewebe der Pia mater.
An anderen Stellen verschiebt sich das Verhéltniss der beiden Bestand-
theile in der Art, dass das Bindegewebe netzformig verbundene Ziige,
ein Stroma, bildet und die Glia die rundlichen und langlichen Alveolen
fillt; man kann nicht sagen, dass die eine Anordung mehr der Peripherie
des Tumors, die andere mehr dem Centrum angehdrte. Schliesslich
grenzen an soleche Partien mit kriftigen, runden Alveolen solche in denen
das Stroma ganz idberwiegt und die Neuroglia nur in Form schmaler Ziige
in dasselbe eingelagert ist. In den alveolir gebauten Abschnitten fehlen
dem Bindegewebe die oben genannten Eigenthimlichkeiten, es besitzt die
gewdhnliche fibrillive Beschaflenheit mit schwicheren, nicht streng parallelen
Fasern und unregelm#ssig vertheilten Gefiissen. — Schon in den grésseren
Alveolen von Gliagewebe treten hier und da in den an die Bindegewebs-
septen stossenden Abschnitten grosse homogene Kérper mit zablreichen
Kernen, richtige Riesenzellen, auf; sie dirfen als syncytiale Abschnitte des
eigentlichen Gliagewebes aufgefasst werden, denn sie stehen mit diesem
in unmittelbarem geweblichen Connex: Sie besitzen sehr wechselnde, eckige
Formen, und aus ihren Ecken und Winden treten hiufig Faden mit
dichotomischen Theilungen hervor, welche durchaus denjenigen der glidisen
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Zwischensubstanz gleichen und in diese eingehen. Diese Bildungen
machen den Eindruck von verdichteter Zwischensubstanz mit vermehrien
und vorwiegend peripherisch gelagerten Kernen. Reichlicher sind sie in
den kleinalveoldren Partien, und hier komimt es vor, dass ein ganzer Alveolus
von einer -einzigen syncytialen Masse eingenommen wird., Auffillig ist,
dass diese Riesenzellen-artigen Bildungen besonders hiufig solchen Blut-
gefissen des Stromas anliegen, welche einen weiten und mit kérnig coagu-
lirtem Inhalt gefiillten Lywmphraum besitzen. — Das Tumorstick ist im
Bereich des pathologischen Gewebes exstirpirt; auf einem Theile seiner
Oberfliche sitzt noclr die Hussere Haut, und hier grenzt das Tumorgewebe
theils unmittelbar an die Subcutis, theils schiebt sich dazwischen eine diinne
Platte von quergestreifter Muskulatur; dberall aber ist die Grenze des
Tumors ganz scharf; das fasrige intermuskulire Gewebe umkreist die Ober-
fliche des letzteren, ohne festere Verbindung mit dessen bindegewebigen
Theilen einzugehén, und wo Geschwulst und Haut zusammenstossen, stehen
die Bindegewebsbalken der Subcutis wit denjenigen des Tumors im Zu-
sammenhang, aber das Gliagewebe hért mit gerade fortlaufender Grenz-
linie auf,

Tu dew bei der zweiten Operation entfernten Stick ist neben der
bindegewebigen Operations-Narbe dieselve Zusammensetzung aus Neuroglia
und Bindegewebe zu constatiren, wie an dem zuerst exstirpirten Theile.

Fir die Erklirung dieses eigenthiimlichen Tumors scheinen
mir zwei Moglichkeiten in Betracht zu kommen: Erstens ein
Teratom, das Rudiment eines zweiten Fotus, zweitens eine En-
cephalocele, deren Verbindung mit dem Gehirn sich geldst hat.
Da bei sorgfaltiger Untersuchung alle anderen Gewebsarten neben
der Glia und den bindegowebigen Ziigen im Tumor fehlen,
méchte ich die erstere Annahme fallen lassen; wenn auch in
sicher teratoiden Geschwiilsten anderer Korperregionen die ver-
schiedenen Gewebscomponenten in sehr wechselnden Mengen-
verhiltnissen vertreten sind, sogar ein Keimblatt gelegentlich
ganz fehlen kanp, ist wohl nie in solchen die ausschliessliche
Ausbildung von Neuroglia und Bindegewebe beobachtet worden.
Die Bindegewebsazlige besitzen, wie erwdhnt, zum Theil nicht
den Charakter von einfacher fibrillirer Substanz, sondern einen
Bau, welcher ganz an die Balken normaler Pia mater erinnert,
so dass ich ihre engere Zusammengehorigkeit mit dem Glia-
gewebe annehmen und die Ansicht vertreten mdchte, dass es
sich um eine Tumor-artige Anhiufung von Neuroglia mit Pia
mater-Gewebe handelt, beide aber ohne eine ausgesprochene
grobe Configuration, welche an einen physiologischen Abschnitt



des Centralorganes erinnert, und die Pia nicht in Form einer
Hille gebildet, sondern eher in Form der Piafortséitze, welche
sich mit den Gefiissen von der Oberfliche in das Gehirn ein-
senken. Der ganze Baun der Geschwulst erweckt den Eindruck,
dass es sich um Neuroglia mit derartigen bindegewebigen Balken
handelt, und dass von letzteren eine Durchwachsung der Glia
ansgeht, welche die wurspriinglich grossen Bezirke der letateren
in kleineve zerlegt, Sicherlich war es der klinischen Beobachtung
nach eine Geschwulst ohne jede Tendenz zur Vergrisserung,
und dieses Moment scheint mir wesentlich mit fiir die Annahme
der Verlagerung eines Abschnittes der Hirnsubstanz ausserhalb
der SchiidelhGhle, einer Encephalocele, ins Gewicht zu fallen.
Der Mangel aller nervéser Elemente, Ganglienzellen wie Nerven-
fasern, in der Geschwulst ist dabei wicht befremdlich. In einem
frither (1888) von mir secirten, von E. v. Meyer®) mitgetheilten
Falle von Encephalocele ethmoidalis, in welchem der Zusammen-
hang des polypenartig in die Nase herabhingenden Zapfens mit
dem Stirplappen durch die Section unzweideutig festgestellt
wurde, bestand dieser von weichen Héiuten tberzogene Zapfen
gbenfalls nur aus Gliasubstanz ohne Nervenzellen und myelin-
haltige Fasern, Wol! sind von Baumann®) und Borst?) in
(reschwiilsten vielkernige Ganglienzellen nachgewiesen worden;
indessen muss ich die in meinem Tumor vorhandenen Riesen-
zellen-artigen Bildungen auf Grund ihres geweblichen Zusammen-
hanges mit der bettenden Glia nur fir syneytial veridnderte
Theile der letzteren halten; rdumlich standen sie in der Regel
zu den Blutgefdssscheiden in Beziehung, besonders zu solchen,
in welchen die perivasculiren Lymphriume erweitert waren, so
dass ihve Entstehung vielleicht auf besondere Erndbrungs-Be-
dingungen zuriickgefiihrt werden kann. Zur Begriindung der
Deutung als Encephialocele lassen sich zwei von Ried*) und von

B E.v. Meyer, Ueber eine basale Hirnbernie in der Gegend der Lamina
cribrosa. Dieses Archiv, Bd. 120, 1890, 8, 309,

*) Bauwann, Beitrag zur Kenntniss der Gliome und Neurogliome.
Ziegler's Beitrige, Bd. 2, 1888, S. 500.

%) Borst, Ein Fall von wahrem Neuroma ganglionare. Wirzb. Sitz.-
Berichte, 28. Qct. 1897.

*) Ried, Ueber angeborene Hirnbriiche in der Stirn- und Nasengegend.
Dlustr. med. Zeitung, Minchen, Bd. 1, 8. 133, 1852.
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Muhr') mitgetheilte Fille anfilhren, in welchen thatsichlich der
Hirnbruch, und zwar ein solider Zapfen ~von Hirnsubstanz,
zwischen Nasenbeinen und knorpliger Nasenkapsel herabgetreten
war und einen Canal fillte, weleher an der Grenze des kn6chernen
und knorpligen Nasenriickens, also am unteren Rande der Nasen-
beine endete, und Muhr konnte durch die Section nachweisen,
dass derselbe am Vorderrande der horizontalen Siebbeinplatte
mit dem Schiidelraum in Communication trat. Beide Autoren
bezeichnen den Canal wegen der ibereinstimmenden Lage als
das erweiterte Foramen coecam; bei- Muhr hatte sich noch
beiderseits durch eine Oeffnung in der Knochenwand des Canals
je ein Sack der Dura mater nach der Thrinenbeingegend hin
vorgestiilpt, der untere Pol der Encephalocele aber trat in beiden
Fallen nicht auf den knorpligen Nasenriicken heraus. ' Indessen
fihrt diejenige praformirte Bildung, welche dem verlagerten Hirn-
theil den Weg wies, nach den Untersuchungen von Holl®) bis
zur Nasenspitze herab. Holl hat gezeigt, dass an der Grenze
von horizontaler Siebbeinplatte und Stirnbein von der Dura ein
bindegewebiger Zapfen abgebt, welcher die Fossa supranasalis
fiillt, d. h. die kleine dreieckige Grube, welche hinter den Nasen-
beinen im oberen Theil der vorderen knorpligen Wand der
Nasenkapsel liegt, und von diesem Zapfen liuft ein Faden in
der medianen Rinne bis zur Nasenspitze herab. - Der Zapfen
selbst giebt die Grundlage fiir die Entwicklung des Processus nasalis
des Stirnbeins ab, indem sich an seiner Obetfliche eine kndcherne
Kapsel ausbildet, und der vom bindegewebigen Zapfen ein-
genommene Canal dieser Kapsel stellt das Foramen coecum dar.
Entsteht bei mangelhafter Entwicklung der Dura in der be-
treffenden Region und bei Defect des Zapfens eine Vorstiilpung
des Gehirns, welche den Weg des letzteren einschligt, so wird
ihr Vorriicken bis zur Nasenspitze leicht verstindlich sein. Die
Fossa supranasalis und die Rinne des Nasenriickens, in welcher
die Encephalocele nach abwirts steigt, sind der Rest der medianen
Spalte, welche im friihen Embryonal-Leben normaler Weise die
beiden Nasenhilften von einander trennt, und so ist die Briicke

) Muhr, Beitrag zur Kenntniss der Encephalocele anterior. Archiv fir

Psych., Bd. 8, S. 131, 1878.
?) Holl, a.a. 0.
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von dieser gliomatdsen Geschwulst des Nasenrlickens zu dem
zuerst besprochenen Fall von Doggen-Nase geschlagen.

Erklarung der Abbildungen auf Tafel XL

Fig. 1. Zu Fall 1. Lipom der Stirn und Nasenwurzel, darunter die Fistel-
fffoung der schleimhdutigen Flimmereyste; Doggennase; links-
seitige Hasenscharte und Kieferspalte.

Fig. 2. Von demselben Fall. Knochen- und Knorpelskelet der Stirn und
des oberen Nasenriickens von vorn gesehen.
a. Der obere, verbreiterte und wuldenférmig vertiefte Theil des
knorpligen Nasenriickens, beiderseits begrenzt von den Proc.
frontales der Oberkiefer (b, b).
¢. Defect im knéchernen Stirnbein, gegen die Mulde durch die
der horizontalen BSiebbeinplatte angehdrige Knorpelspange ab-
gegrenzt.
Die Sonde ss liegt in der Einkerbung des Vorderrandes der
horizontalen Siebbeinplatte; ihr Austritt am oberen Rande der
Mulde bezeichnet die Fixationsstelle von Lipom und Cyste.

Fig. 3. Von demselben Fall. Dasselbe Priparat, wie in Fig. 2, von hinten
geschen: Lamina cibrosa des Siebbeins mit den anstossenden
Theilen der Orbitildicher und der Stirnbeinschuppe.
¢. Defect in letzterer; nach links von der Crista frontalis gelegen.
d. Crista galli.
e, Verbreiterte linke Halfte der Lamina cribrosa; in ihrem vorderen
Theil die trichterformige Grube mit Knorpelwall, von der aus die
Sonde s gegen den Nasenriicken vorgeschoben ist.

Fig. 4. Zu Fall 3, Arhinencephalie. Doppelseitige Hasenscharte und
Kieferspalte. Sehr platte Naht. An der Nasenwurzel grubige
Einziehung der Haut.



