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Am 22. November 1890 wurde dem pathologischen Institute zu
Tithingen seitens des Herrn Medicinalvath Dr. Blezinger (Cannstatt),
aus dessen Praxis der Fall stammte, eine intcressante Missbildung iiber-
geben, welche ihrer grossen Seltenheit wegen der Veriffentlichung, welche
ichihr hiermit anf Anregung meines verelirten Lehrers, des Herrn Professor
Dr. Baumgarten zu Theil werden lassen will, gewiss werth sein diirfte.

Das betreffende Kind wurde am 18. November 1890 als eine nicht aus-
getragene, 7 monatliche Frucht geboren, die nach 3 Tagen extrauterinen
Lebens wieder cinging. Die Mutter desselben war eine ledige, 25 jdhrige Pri-
mipara; das Kind hat viel geschrieen und wurde noch am Lesten dwrch
die Nasenhihle erndhrt. Dasselbe ist weiblichen Geschlechts, hat eine
Lange von 46 em und macht schon beim ersten Ansehen den Eindruck dev
nicht villigen Reife. Die Entwicklung ist an allen Organen gleichmiissig
zuriickgeblieben: Der Kopf ist klein, der Rumpf schmal und die Extremi-
titen mager. Beim ersten Blick fillt ein Defeect auf, der sich an der vor-
deren Halsseite, in der Regio submentalis, in der 3ittellinie befindet (cf.
Abbildung Tafel X1IT). Ebenso macht sich sofort bemerkbar, dass der Unter-
kiefer in der Entwicklung besonders stark zurtickgeblieben ist. Bei ein-
gehenderer Untersachung ergicbt sich folgender Befand : Der Unterkiefer ist
unverhiltnissmiissig klein und sehmal. Die Linge desselben bleibt hinter dem
Maasse des normalen Unterkiefers um etwa ! /4 7uriick. Seine Hihe (frontaler
Durchmesser) in der Medianlinie am Kinn gemessen, betriigt @ mm. Der
ganze Unterkiefer ist schwer und nur in geringem Maasse beweglich, so dass
man nur mit Miihe einen Finger durch die Mundspalte bringen kann. Ineiner
Entfernung von 1%/, cm von der Protuberantia mentalis nach nnten, genau
in der Medianlinie gelegen, befindet sich nun im Mundboden ¢ine Oeftnung
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von ovaler, nierenférmiger Grestalt, deren senkrechter Durchmesser in der
Mittellinie 2 ¢cm und deren guerer Durchmesser 2!/, cm betrigt. Im un-
teren Theile der Oeffnung erblickt man die Zunge, deren untere Fliche
in den unteren Rand der Oeffnung iibergeht. Letztere fithrt in eine Hohle,
die nach hinten unmittelbar in die Rachenhohle sich fortsetzt. Bis zum
weichen Gaumen, der ebenso wie die Uvula normal ist, insbesondere keine
Spur von Spaltbildung aufweist, betriigt der Tiefendurchmesser der Defect-
hiéhle etwa 2 em. Dic Epidermis geht ohne Grenzen in die Rinder des
Defectes iiber und bedeckt einen Theil der seitlichen Bezirke des weichen
Gaumens. Die obere Wand der Defecthihle hat eine bohnenformige Oeff-
nung, welche in die eigentliche Mundhéhle fithrt.

Die eigentliche Mundhohle ist rudimentéir angelegt und man kommt,
nachdem man mit dem Finger die Mundspalte passirt hat, sofort durch die
oben beschriebene bohnenfirmige Oeffnung in die Defecthohle. Der harte
Gaumen ist normal gebildet. Die Zunge ist in der Entwicklung etwas zu-
rilckgeblieben; der vordere Theil derselben hat nicht das Volumen und dic
Grjsse einer normalen Zunge in dieser Entwicklungsperiode. Das Zungen-
bein ist dagegen gut entwickelt. An Trachea und Oesophagus sind keine
Verindernngen nachweisbar und auch die Zugénge zu denselben, Larynx
und Pharynx, sind normal gebildet, bis auf eine geringe Erweiterung
des Pharynx.

Diec Muskeln der Region des Defectes sind theils normal entwickelt,
theils fehlen sie oder befinden sich verschoben in einer abnormen Lage.
Dic niihere Untersuchung dieser Verhiiltnisse fithrte zu folgendem Resultat:
Der M. sternocleido-mastoideus ist vollstindig gebildet und normal; vom
AL biventer ist der hintere Bauch normal ausgebildet, wilivend der vordere
fehlt. Vollstindig normal sind folgende Muskeln ausgebildet: M. omohyoi-
deus, M. sternohyoideus, M. sternothyreoideus, M. thyreohyoideus und M.
stylohyoidens. Der M. mylohyoideus ist in seinen lateralen Theilen durch
einige zarte, dilune Muskelziige angedeutet, die an beiden Seiten des De-
fectes vom unteren Unterkieferrande bis zum Zungenbein sich hinziehen;
die medialen Theile fehlen ganz oder grisstentheils; vielleicht ist ein klei-
ner vorderer Rest derselben vorhanden (s. spiter). Der M. geniohyoideus
konnte nicht nachgewiesen werden; ebenso fehlt der M. genioglossus, aus
welchem Grunde die Zunge wolll in der Grisse etwas zurlickgeblieben ist.
Der M. hyoglossus ist vorhanden, jedoch sehr kurz, da die Unterfliche der
Zunge sehr nahe am Zungenbein sich befindet. Ebenso ist der M. stylo-
glossus vorhanden und an normaler Stelle.

An der hinteren Fliche des Mittelstiicks des Unterkieferkorpers, den
Raum zwischen dieser Fliche und jener oben erwihnten, in der oberen
Wand der Defecthohle gelegenen, Communicationsstelle des Defects mit der
Mundhohle ausfiillend, befindet sich, etwas oberhalb des unteren Knochen-
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randes befestigt, eine Lage von queerverlaufenden Muskelbiindeln, dic
also ein kleines Stiick des vorderen Theils des wirklichen Mundbodens bilden.
Nach dem Verlaufe der Fasern zu schliessen, kinnte man djeselben keinem
der normaler Weise hier vorhandenen Muskeln zusprechen, und demgemiiss
annehmen, dass diesc Muskelfasern vielleicht einen Ersatz fiir die hier
fehlenden Mm. mylohyoideus und geniohyoideus darstellten. Doch kann es
sich wohl auch um die vordersten Antheile der medialen Partien des AL
mylohyoidens handeln, deren Fasern durch den Druck der aus der Mund-
hohle nach unten hervortretenden Zunge eine etwas abweichende Richtung
erfahren haben. — Die Untersuchung der inneren Zungenmuskeln konnte
leider nicht vorgenommen werden, da damit cine zu grosse Zerstorung des
Priiparates verbunden gewesen wiire,

Die relative Unbeweglichkeit des Unterkiefers hat, wie weiterhin
festgestellt wurde, nicht als Ursache Fehlen des Kiefergelenkes oder echte
Ankylose durch knicherne oder fibrise Verwachsung der Gelenkenden,
sondern den Hauptgrund bildet eine Verkiirzung und Verdichtung der
fascia masseterica nebst Verkjirzung des M. masseter und M.
temporalis.

Die Missbildungen am Unterkiefer und am Halse gehiven zu den
grossen Seltenheiten, weshalb die Literatur daviiber dusserst spirlich ist.

An Missbildungen iiberhaupt kommen beim Unterkiefer in Betracht:
Mangel des Unterkiefers, Agnathie und Synotie. Dass hieriiber
Bekannte fasst Ahlfeld! in seinem trefflichen Werke: ,Die Missbildungen
des Menschen® folgendermassen zusammen: ,Entwickeln sich die beiden
unteren Fortsiitze des ersten Kiemenbogens gar nicht, oder nur in mangel-
hafter Weise, so bleibt der Unterkicfer in der Entwicklung zurfick, oder
fehlt vollstindig. In Folge des Mangel des Untevkiefers ist die Mundhohle
nur rudimentir entwickelt, der Mund selbst meist sehr klein. Die Ohr-
muscheln sind nach unten herabgedriickt und nihern sich oder heriihren
sich zwischen Oberkiefer und Hals. Auch der Oberkiefer ist dann in den
meisten Fiillen verkiimmert, ebenso Korper und Fliigel des Keilbeins.

In den weniger ansgeprigten Fillen, z B, im Hecker’schen? zeigte
sich cine rudimentire Knochenleiste zwischen den beiden Meatus auditor.
extern. Es mag dies wohl ein Rudiment des Unterkiefers sein. Das Zun-
genbein war normal entwickelt. Bei stiivkerer Verbildung fehlt der Unter-
kiefer ganz und auch bisweilen noch das Zungenbein (Guerdan®). Die
Zunge ist rudimentiir angelegt oder fehlt. Die Zugiinge zur Trachea und
zum Oesophagus sind bald gebffnet, bald geschlossen. — Beim Menschen
ist diese Verbildung sehr selten. Zumal der uncomplicirten Fiélle giebt es
wenige. Am hilufigsten sind sie mit Cyklopie und Hemikranie verbunden.
Besonders hitufig findet sich die Misshildung beim Lamm. Die Friichte sind
nicht lebensfihig, da die Erndhrung wegen Mangels der Mundhihle und
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oft anch die Athmung nicht moglich ist. In den bisher beobachteten Fillen
trat die reine Agnathie fast immer bei Friichten auf, die sonst keine anderen
Missbhildungen am Kirper aufzuweisen hatten.®

Fs sind ferner noch einige Beohachtungen veriffentlicht & 22 2%
2t in denen es zu keiner vollkommenen Agnathie, sondern nur zu einer
mehr oder weniger mangelhaften Ausbildung des Unterkiefers und ihrer
Folgezustinde gekommen ist. — Diese letzteren Fille pilegt man der
Agnathie gegentiber als Mikrognathie s Brachygnathie zn be-
zeichnen.

Auch in unserem Falle ist, wie unsere Untersunchung unzweifelhaft
ergeben, Mikro- s. Brachygnathie vorhanden, aber ausser dieser Anomalie
findet sich noeh ein Defect im Mundboden und der Uebergangsstelle
desselben zur vorderen Halsgegend, eine Combination, wovon weder in dem
citirten Ahlfeld’schen Werke noch in anderen einschligigen Lehrbiichern
dlteren oder neneren Datums noch in den mir zugiinglick gewesenen Mono-
graphien iiber Agnathie und Mikrognathie die Rede ist. An und fiir sich,
ohne Zusammenhang mit angebornem Kiefer-Mangel oder -Verkiimmernng,
kommen ja Defect- resp. Spaltbildungen in der vorderen Hals-
gegend nicht allzu selten vor. Aber die beziiglichen Zustéinde sind — bis
auf einen Fall, der als ein , Unicum* bezeichnet wird (. spiiter) — anderer
Art als die hier beobachtete Defectbildung, wie sich aus der resumirenden
Zusammenstellung des hieriiber Bekannten ergeben diirvfte.”

Die betreffenden Entwicklungsstirungen in der Halsregion treten auf
alx Halsspalten und als Halskiemenfisteln.

Die ,Ilalsspalte’ ist eine sehr seltene Missbildung. , Sie charakterisirt
sich durch eine mehr oder weniger grosse Oeffnung an der Vorderfiiche
des Halses, die in der Regel die Trachea durchbolirt oder wenigstens als
Fistelgang in der Wand derselben endet.* Ihre Entstehung beruht nach
Luschka's, (freilich nicht unbeanstandet gebliebener™) Interpretation auf
unvollkommenem Verschluss des Darmrohres, withrend die spiter etwas
niiher zu besprechenden ,Halskiementisteln® durch Persistenz der Kiemen-
spaiten bedingt werden. Vollstiindige mediane Halsspalten (,mediane
Luftrohrentisteln®) sind fibrigeny, wie Madelung ! mit Recht gegeniiber
desbez. Angaben der Lehvbiicher betont, noch nielht sicher beobachtet, son-
dern nur einige wenige Fiille von fiusseren unvollstindigen medianen
Halsfisteln. 1n diesen wenigen Fillen, wic z. 3. auch in dem bekannten Falle
von Luschkal!, waren die fusseren, blind endigenden Fistelginge, sehr
eng, kaum fiir eine feinste Sonde passirbar.

*) Ichfolge auch hier wicderum i Wesentlichen Ahlfeld’s Darstellung.
*¥) Cf. hiertiber Madelung’s Abhandlung tiber ,Mediane Laryngocele®
(Literaturverzeichniss No. 15).
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Weit hinfiger als die eigentlichen ,Halsspalten® (angeborene Luft-
rihrenfisteln) sind die, seitlich gelegenen, ,Halskiemenfisteln“ (ange-
borene Schlundfisteln). Ein theilweises Offenbleiben der Kiemenspalten
kommt nimlich nicht gar so selten vor, am hiiufigsten betrifft diese Entwick-
langshemmung die zweite oder dritte Kiemengpalte. Dann entstehen eben
dic erwihnten Halskiemenfisteln. ,Man bemerkt dann beim Neuge-
borenen, wie beim Erwachsenen, einerseits oder beiderseits feine Oeffnun-
gen, ungefihr 2 cm iiber dem Brustbein am inneren Rande des M. sterno-
cleidomastoideus. Diese feinen zum Theil mit Schleimhaut ansgekleideten
Giinge sind entweder vollkommene Fisteln d. h. sie gehen big zum Pharynx
durch und miinden dann in der Nile des Zungenbeinhorns oder sie enden
blind und werden dann unvollkommene Halskiemenfisteln genannt. Es
giebt auch innere unvollkommene Fisteln, die nur in den Pharynx einmiin-
den, von denen man aber aussen am Hals keine Spur walrnimmt. Sie stellen
sich am Pharynx als Taschen dar, welche durch das Eindringen von Spei-
sen mehr und mehr erweitert worden sind.“ Die Fisteln sondern einen
klebrigen Schleim ab, welcher, wenn sich die Fisteln zu Cysten (,branchio-
gene’ Cystenbildung am Halse) abschlicssen, zu bedeutenden Schleiman-
sammlungen fithren kann, die eine michtige Ansdehnung der Cysten, bis
zur Erschwerung der Athmung etc., bewirken. Die Secretion geht wohl
hauptsiichlich von Schleimdriisen in der Wandung der Fisteln aus, welche
von Roth?! in der That in einem Falle in Gestalt kleiner, tranbenférmiger
Driisen, wie sic im Pharynx vorzukommen pflegen, nachgewiesen wurden.
Dass indessen, beildnfiz bemerkt, die Schleimproduction auch ohne driisige
Bildungen in umfinglichem Maasse stattfinden kann, beweist der bekannte
Fall'* von Neumann und Baumgarten, welche Forscher in einer offenbar
aus einem Kiemgange hervorgegangenen fast hithnereigrossen, mit schlei-
migem Inhalt gefiillten Cyste — Combination von Pflaster- und Flimmexr-
epithel, ersteresnach der Haut zu, letzteres nachdem Pharynx hin gelegen —
nur den Epitheliiberzng aber keine driisigen Anhiinge beobachteten. —

.Dic Halsoffnung ist an einem kleinen rothen Saum oder an einer
kleinen Papille, einem Hautlappen (Deckel) kenntlich. Auch Knorpelreste
wurden in der Fistel nachgewiesen, dic Heusinger' fiir fortgewachsene
Reste des fitalen Kiemenknorpels hiilt. Die Halskiemenfisteln vertheilen
sich gleichmiissig auf die Geschlechter. Die Erblichkeit spielt, wie ¢s
scheint, cine grosse Rolle in der Actiologie derselben®.

Vergleichen wir nun unseren Fall mit den socben in Kiirze zusammen-
gestellten hekannten Spaltbildungen am Halse, so hat derselbe mit letzte-
ren ausser dem Umstande, dass auch er eine Spalte in der Halsgegend dar-
stellt, kaum etwas gemeinsam; weder stimmt er in seinem ganzen Verhalten
mit den extrem seltenen Fillen von eigentlicher ,,Halsspalte* noch vollends
mit den hiufigeren ,, Halskiemenfisteln“ iiberein. Nur cine cinzige Beobach-
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tung habe ich nach sorgtiltiger Durchmusterung der einschligigen Lehr-
werke und der Specialliteratur gefunden, welche der meinigen &hnlich, viel-
Jeicht mit derselben identisch ist. Dieselbe ist in dem von uns wiederholt ange-
zogenen Werke Ahlfeld’s (p. 167 mit Abbildungen: Atlas, Tafel XXVIIL,
Figur 16 u. Figur 17) niedergelegt. Die Beobachtung betrifft ein Priiparat
(No. 120) der Misshildungen in der Leipziger Sammlung. Es handelt sich
um einen 4-5monatlichen Foetus. ,Der ganze Mundboden fehlt. Die
Zunge istprolabirtund bewirktdurchihreSchwere die Bildung
einer klaffenden Querspalte® Ahlfeld bezeichnet die Missbildung
als ein ,Unicum’: ,FEinen Foctus, der eine weite Halsspalte mit Prolapsus
lingnae aufzuweisen hat.¥ Wenn sich auch die villige Identitdt der Zu-
stiinde nicht beweisen lisst, da in Ahlfeld’s Fall, um das seltene Priparat
zu schonen, keine genauere Untersuchung vorgenommen wurde und auch
nichts iiber das Verhalten der Mundhihle vesp. des Unterkiefers angegeben
ist, so kann es doch nach Abbildung und Beschreibung zu schliessen keinem
Zweifel unterliegen, dass es sich, was die Spalthildung anlangt, im Ganzen
um sehr #hnliche Bildungsanomalien handelt. Vielleicht reicht die Spalte
in Ahlfeld's Fall etwas tiefer herab und ist die Zunge stirker prolabirt,
als in dem unsrigen.

Da nach alledem nirgends in der Literatur, soweit mir zu erfahren
miglich gewesen, eine Missbildung gleich der vorliegenden, einer genaneren
Untersuchung und Epikrise unterworfen worden ist, so sind wir in der
Beurtheilung nnseres Falls ganz auf diesen selbst angewiesen. Soviel er-
scheint zundichst ganz sicher, dass wir es bei demselben nicht mit einen
Fall von cigentlicher ,Halsspalte‘ zu thun haben, denn diese beruht, wie
oben erwiihnt, auf einem mangelhaften Schlusse des Vorderdarms, die dem-
entsprechend stets entweder die Trachea perforirt oder wenigstens als
Fistelgang in der Wand derselben endet. Trachea (and Larynx) sind aber
in unserem Fall vollstandig normal. Die Spalte betrifft vielmehr wesent-
lich den Mundboden und das Nichstliegende wire da ja gewiss, dieselbe
mit der gleichzeitig vorhandenen Mikrognathiein ursichliche Beziehung
zu bringen. Dech erhebt sich da sofort die Frage warnm solehe Spaltbildung
im Mundboden dann so selten auftritt, dass sie vorher nur einmal beobachtet
wurde und noch dazu in einem Falle, in welclhiem nichts von mit vorhandener
Mikrognathie angegeben, wihrend in allen mir zugéinglich gewesenen Be-
schreibungen von Fillen nachweislicher Mikrognathie nichts von einer
Spaltbildung im Mundboden erwiihnt wird.

An und fiir sich, rein theoretisel, wire ja cin Zusammenhang zwischen
Mikrognathie und Spaltbildung im Mundboden der Erklirung nicht unzu-
ginglich. Man kinnte nimlich zwei Miglichkeiten annehmen. Die erste
wiire folgende: Die Unterkieferfortsiitze des ersten Kiemenbogens, welche
gieh zur Bildung des Unterkiefers vereinigen, sind nicht in der normalen
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Richtung nach unten, sondern mehy nach oben zun gewachser, so dassdie Mund-
hihle kleiner, enger angelegt wurde, als sie normaler Weise ist. In dieser
raumbeschrinkten Mundhshle nun hatte die Zunge zur Entwicklung keinen
geniigenden Platz, so dass sic zwischen Unterkiefer und Zungenbein nach
unten hervorwuchs. Dadurch war die Vereinigung der Weichtheile an
dieser Stelle unméglich, was die weitere Ausbildung des Defectes zur Folge
hatte.

Die zweite Miglichkeit diirfte wohl folgende sein: Durch die mangel-
hafte Ausbildung des Unterkiefers ist auch die Bildung der zngehirigen
Weichtheile, der Muskulatur des Mundbodens, so erheblich zuriickgeblieben,
dass eine Vereinigung derselben in der Mittellinie nicht zu Stande kam.
Die Zunge hatte dem zu Folge keinen Halt und fiel zmr offen gebliebenen
Spalte, der Schwere folgend, heraus.

Der Umstand, dass Mikrognathie so selten mit Defectbildung am Mund-
boden einhergeht, lisst indessen voranstehiende Erklirungen zweifelhaft er-
scheinen und befiitvwortet seinerseits die Moglichkeit, dass die Defectbildung
im Mundboden von der Mikrognathie ggr nieht abhiingig ist, sondern coordi-
nirt, als selbststindige Entwieklungsstirung neben der Mikrognathie besteht.
Nihere Anhaltspunkte iiher die letztere Moglichkeit bietet uns aber weder
die spirliche Literatur iiber (mediane) Halsspalten noch die Untersuchung
des vorliegenden Falls. —— So kommen wir doch wieder auf die Annahme
eines Zusammenhanges der Mundbodenspalte mit der Mikrognathie zuriick
und wiirden die oben an crster Stelle erwihnte Erklirungsmoglichkeit,
welche ein durch Raumbeschriinkung der Mundhédhle bedingtes Abwirts-
wachsen der Zunge als Grund fiir die Spaltbildung im Mundboden ansielit,
fiir die walrscheinlichste Interpretation der vorliegenden Entwicklungs-
stirung halten. Jedenfalls verdient letztere bei ihrer ausserordentlichen
Seltenheit alle Beachtung; hoffentlich gelingt es spiiter, die Genese dersel-
ben besser aufzuklidren, als es zur Zeit moglich erscheint.

Herrn Professor Dr. Banmgarten spreche ich hiermit meinen ver-
bindlichsten Dank aus sowohl fiir die liebenswiirdige Ueberweisung dieses
Falles, als auch fiir die Unterstiitzung bei der Bearbeitung desselben.

Zum Schlusse fiige ich noch dic einschligige Literatur bei, die von
mir bei dieser Arbeit benutzt wurde.
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