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Aus dem Pathologisch-Anatomischen Institut der Universitiit Basel
Vorsteher: Prof. Dr. A. Werthemann

Allgemeine Einfithrung und Milbildungen
aus placentarer Beeintrichtigung

insonderheit sog. amniogene Schniirungen
und Schiidigungen durch die Nabelschnur

Von A. Werthemann

Uberblicken wir den Wandel der Ansichten iiber Atiologie und Wesen
der MiBbildungen wiihrend der letzten Dezennien, so zeichnen sich je-
weilen gewisse Schwerpunkte der Auffassungen ab, welche irgendwie
parallel mit generellen Tendenzen im biologischen Geschehen laufen.
So sehen wir, wie um die Jahrhundertwende den mechanisch-physika-
lischen Faktoren bei der Entstehung von Entwicklungsstérungen be-
sondere Beachtung geschenkt wurde, wiihrend in den 30er Jahren mit
dem Hervortreten der Genetik das endogene hereditire Geschehen im
Vordergrund steht. Heute gilt den exogen-peristatischen Einwirkungen
auf den Ablauf der Ontogenese das besondere Interesse, freilich ohne
dem Fehler zu verfallen, gewonnene Erkenntnisse der Genetik zu ver-
nachlissigen.

Wenn wir an die Analyse eines MiBbildungsfalles herantreten, um
denselben iitiologisch zu verstehen, dann stoflen wir auf betriichtliche
Schwierigkeiten. Zuniichst wissen wir, daB genetische und exogen be-
dingte Stiérungen zum gleichen Schidigungsmuster fithren kénnen; so-
dann versagen unzihlige Male unsere Bemiihungen, durch Anamnese
und Katamnese sowie durch Stammbaumforschung Aufschlufl iiber die
Bedingungen zu erhalten, welche zu Beginn einer Graviditit im ein-
zelnen geherrscht haben oder ob genetische Faktoren im Spiele sein
konnten. Wir gehen wohl nicht fehl, wenn wir vorsichtig schitzen, daf}
unter unseren Fiillen je in etwa 109, die rein endogen-genetisch und die
exogen-peristatisch bedingte Schidigung angenommen werden kann.
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Auf rein mechanisch-physikalischen, namentlich traumatischen Ur-
sachen diirfte nur ein ganz kleiner Bruchteil von Entwicklungsstérungen
beruhen.

Besser steht es um unsere Kenntnisse iiber die Pathogenese der Ent-
wicklungsstérungen. Es sind namentlich die kausal-analytischen Experi-
mente der Embryologen zur Festlegung der Bedeutung der einzelnen
Entwicklungsetappen, welche das Verstindnis fiir zahlreiche MiBbil-
dungen gefordert haben.

Von entscheidender Bedeutung ist die auf Grund experimenteller
Befunde der Entwicklungsphysiologie moglich gewordene Gliederung
der Ontogenese in charakteristische Phasen mit ihren besonderen Re-
aktionsweisen gegeniiber schidigenden Agentien und deshalb auch fiir
teratogenetische Entwicklungsprozesse. Ich habe zusammen mit F. E.
Lehmann im Handbuch der allgemeinen Pathologie die Bedeutung der
Hauptphasen der Ontogenese in ihrer strukturellen und funktionellen
Bedeutung darzustellen versucht. Ich machte hier nur gleichsam iiber-
schriftenmiiBBig daran erinnern, dal} es auf diesem Wege maglich ist, zu
einer einigermallen klaren Systematik der Fehlbildungen zu kommen,
zum mindesten Richtlinien fiir die Zuordnung der wichtigsten Mif}-
bildungen zu den Hauptphasen der Normalentwicklung aufzustellen und
ihre teratologische Determination zu erkennen. Hierzu hat auch die ver-
gleichende Entwicklungsgeschichte wesentlich beigetragen.

An erster Stelle nennen wir das Organisationsfeld, welches sich bei den
Amnioten an die Abscheidung des Entoderms von der Keimscheibe an-
schlieBt und mafigebend fiir Zwillings-, Mehrlings- und Doppelbildungen
ist, d. h. in die Zeit der Morpho- oder Blastogenese fillt, und bis zum
Ende der 3. Woche der Schwangerschaft reicht. Grobere Schiidigungen
wiihrend dieses Stadiums fithren zum Absterben des Keimes.

In die 2. Phase der Embryo- und Organogenese, welche sich vom Ende
der 3. Woche bis zum Ende der 8. Woche erstreckt, fallen alle wesent-
lichen Stérungen der duBlerlichen Formentwicklung und der Organe.
Es handelt sich um die beim Menschen eher selten zur Beobachtung ge-
langenden cyclopen, otocephalen und arhinencephalen Stérungen des
kranialen Korperendes als Folge der abnormen Gestaltung der Kopf-
organisation und des Vorderdarmes, ferner die etwas hiufigere Reihe
der sirenoiden Fehlbildungen, von der Atresia ani bis zu den Sirenen
reichend, als Folge der Anormogenese der Rumpf-Schwanz-Knospe.
Hieher fallen weiterhin die relativ hiiufigen Spaltbildungen von Gehirn
und Riickenmark mit entsprechend zugehirigen Schiidel- und Wirbel-
sdulenmiBbildungen in Abhiingigkeit von Stérungen der Neurulation,
endlich die wieder selteneren Stérungen im Ventralbereich des Korpers
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als Folge der Hemmung der topogenetischen Aktivitit des Anlage-
materiales fiir den ventralen Korperschlufl.

In diese Stérungen, welche vorwiegend die dullere Gestalt betreffen,
schieben sich die mehr oder weniger autonomen Anormogenesen der
einzelnen Organe oder Organsysteme ebenfalls phasenspezifisch ein.
Lehmann schildert in seinem Handbuchartikel, wie nach Abschluf3 der
Phase der Primitiventwicklung mit der Bildung der embryonalen Grund-
gestalt die Organogenese beim Embryo einsetzt, indem Schritt fiir
Schritt aus blastematischen Anlagen differenzierte Organgestalten ent-
stehen. Die zundchst musterarmen Felder sind die Triiger des Regulations-
vermdgens. Nach Erreichung einer bestimmten Altersphase gliedert sich
das Feld in Teilbereiche unter weitgehender Einschrinkung des Regula-
tionsvermdgens. Dieser Vorgang wird als Segregation bezeichnet, und
hier angreifende Stérungen kénnen zu autonomen Anormogenesen ein-
zelner Organsysteme fiihren, unabhingig von oder koordiniert mit Ab-
weichungen an anderen Stellen, die gleichzeitig in einer sog. kritischen
Phase sich befinden. Aus diesen Vorgingen gewinnen wir das Verstindnis
fir die Genese der isolierten Herz-, Extremititen-, Urogenital- und
anderer Systemmiflbildungen, insbesondere auch des Gehirns.

Die experimentelle Teratologie liefert nun zunichst unabhiingig von
der Art der Schiidigung eine gewisse Gleichférmigkeit der Erscheinungen,
wobei je nach Intensitiit des Schadens Absterben der Frucht, eigentliche
Mi3bildungen, Riickstand der Entwicklung mit Adynamie, aber ohne
sichthare morphologische Stérung und véllig normale Friichte resultieren
kénnen. Bei den Experimenten werden unter den MiBbildungen immer
wieder Cyclopien oder Neurulationsstérungen, vor allem Augenentwick-
lungsstérungen und GehirnmiBbildungen gefunden, so daB sich zu-
niichst die Vorstellung bilden konnte, es komme weniger auf die Art der
Schidigung als auf deren Intensitit und den Zeitpunkt — die kritische
Entwicklungsphase — der Einwirkung an. Diese Annahme muf} aber
unter den neuen Erkenntnissen sicher revidiert werden. Es scheint ganz
bestimmte, z. T. biochemisch, besonders fermentativ gezielte Schiidi-
gungen zu geben, fiir welche beinahe selektiv nur einzelne Phasen an
bestimmten Orten gestért werden. Solche Feststellungen erleichtern das
Verstiindnis fiir das Auftreten isolierter Stérungen der dulleren Form
oder einzelner Organe. Da beim Auftreten von Mibildungssyndromen
eine exogen-peristatische Schidigung bei ihrer Einwirkung verschiedene,
gleichzeitig in der sog. kritischen Phase befindliche Anlagen zu treffen
vermag — die Stérungen werden dann koordiniert — oder aber eine iiber-
geordnete Storung an anderer Stelle unabhingig von der primiren
Schidigung weitere Miflbildungen nach sich ziehen kann, miissen wir
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annehmen, dal die primiire Schidigung eine nicht allzu spezifische
Wirkung hat. Anders steht es dann, wenn, wie etwa bei isolierten Extre-
mititen- oder HerzmiBlbildungen, die iibrigen Organe vollkommen nor-
mal entwickelt sind.

Was sind nun die morphologischen Substrate der exogen-peristatischen
— und wohl auch der genetischen — Schiadigungen ? Die histopathologi-
schen Phinomene erscheinen sehr eintonig (Goerttler, Tondury, Degenhardt
u. a.). Sie beruhen auf Zellschidigungen durch direkte Einwirkung oder
Zirkulationsstorungen, namentlich Blutaustritten, wobei degenerative
Zellverinderungen bis zur Nekrose vorherrschen: eigentliche entziind-
liche Phiinomene in diesen frithen Stadien sind nicht méglich, wohl aber
eine hochentwickelte Titigkeit fermentativer Auflésung der zerstérten
Zellen. Andererseits vermag die grofle Regenerationsfahigkeit der Ge-
webe — das plastische Regulationsvermégen der musterarmen Felder -
ausgleichend zu wirken, aber letzten Endes kommt es darauf an, ob fiir
die Entwicklung eines bestimmten Formelementes oder Organes ge-
niigend Zellmaterial bereitgestellt wird. Eine MiB3bildung entsteht bei
mangelhafter Regeneration des Geschiidigten oder wenn zu wenig
Material zur Ausbildung der Organe oder eines Kérperteiles zur Ver-
fiigung steht. Dabei kann dieses Zuwenig von vorneherein auf z. B.
genetisch bedingter Grundlage oder durch exogen bedingte Schidigung
entstanden sein. Auch ein Zuviel des Anlagematerials kann zu Mif-
bildungsmustern fiihren, wofiir aus der experimentellen Teratologie der
Extremitiiten besonders interessante Beispiele aufgezeigt werden kiinnen
(Werthemann 1952).

Die Thematik des heutigen Symposium erlaubt uns im einzelnen
Gemeinsames und Spezielles der verschiedenartigsten exogenen Keim-
beeinflussungen zu erértern. Dabei wird zuniichst durch Herrn Goerttler
das zu beeinflussende Subjekt, d. h. der prinatale Keim, ins Zentrum
gestellt, hernach werden wir wesentliche Aufschliisse in einzelnen Refe-
raten iiber peristatische Einwirkungen der mannigfaltigsten Art er-
halten, von denen nur die ionisierenden Strahlen, die Viren, chemisch-
medikamentos-pharmakologische Agentien, Vitamine, Hormone und
miitterliche Stoffwechselkrankheiten wie der Diabetes genannt seien.

Von besonderer Wichtigkeit ist auch die Erérterung der Epidemiologie
der angeborenen MiBbildungen. Auf die grolen Schwierigkeiten, welche
bestehen, Klarheit iiber die Haufigkeit der Fehlbildungen zu bekommen,
weisen alle Autoren hin (Goerttler). Im Zusammenhang mit dem Referat
von Herrn Edwards diirfte sich Gelegenheit bieten, Richtlinien fiir die
Erfassung nicht nur der schweren MiBbildungen, sondern auch der leich-
ten Abnormititen und Variationen zu erhalten. Dal} hierbei auch die

316



Aborte beriicksichtigt werden miissen, ist allgemein anerkannt (Krone,
Mey).

Die Leitung des Symposium hat micht beauftragt, die sog. mechani-
schen Momente unter den #ulleren MiBbildungsursachen zu erértern.
Ich habe den Rahmen insofern erweitert, als ich allgemein iiber MiB-
bildungen aus placentarer Beeintrichtigung sprechen méchte und die
sog. amniogenen und sonstwie mechanisch bedingten Entwicklungs-
storungen vorweise. Wie schon eingangs erwihnt, diirften hichstens
einige wenige Prozent der Fehlbildungen auf derartige Mechanismen
zuriickzufiithren sein. Gruber hat in seinem Referat noch mit 2-69, der-
artiger Vorkommnisse gerechnet. Es figurieren aber meistens, wie ich
zeigen werde, eben auch Kombinationsfille unter dieser Kategorie, bei
denen Fehlbildungen des Kérpers und der Organe vorliegen, wie wir sie
bei genetischen bzw. peristatischen Stérungen finden, bei denen koor-
diniert auch noch solche der Placenta bzw. des Amnion oder der Nabel-
schnur hinzutreten.

Was die amniogenen MiBBbildungen anbelangt, so ist die Frage der
Genese der sog. Simonartschen Binder immer noch nicht geklirt und
umstritten. Nach wie vor bestehen die Forderungen von Schwalbe, welche
erfiillt sein miissen, um die amniogene — mechanisch-traumatische —
Ursache annehmen zu diirfen, nimlich: Amnionfiiden oder -adhiisionen
miissen am Ort der « Keimverletzung» nachgewiesen werden oder zum
mindesten mull die in Frage stehende Milbildung als durch Striinge
oder Verklebungen bedingt mechanisch verstiindlich sein. Die Wirkung
solcher Striinge ldfit sich besonders an den GliedmaBen in Form von Ver-
wachsungen, Extremititenverpflanzungen, Schniirfurchen - ring con-
strictions — oder echten intrauterinen Amputationen nachweisen (Gruber,
Patterson, Kohler, Debrunner, Werthemann u. a.). Dabei sei aber aus-
driicklich betont, daB eine groBe Gruppe von Stummelbildungen gerade
an den Extremitiiten bekannt ist, die sicher nichts mit mechanischer
Schniirwirkung zu tun haben, sondern genetische oder ganz andere
exogene, peristatische Ursachen haben. Ich erwihne meine eigenen Mit-
teilungen (Hdb. Henke-Lubarsch) und die 1961 erschienene Arbeit
von Frantz und O’ Rahilly iiber die sog. terminalen transversalen Skelett-
defekte zu diesem gerade wegen der Thalidomidembryopathie so wich-
tigen Gebiet (siche auch Kohler).

Chapple hat von der « Position of comfort» gesprochen, und in der Tat
werden bei Fruchtwassermangel oder Fruchtwasserverlust, dann bei
ektopischer Graviditiit in der Tube oder bei Extrachorialgraviditit gele-
gentlich Raumbeengungen vorkommen, welche auch noch in spitern
Stadien der Schwangerschaft fiir gewisse Deformitiiten — nicht eigent-
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liche Mifibildungen — plausibel verantwortlich gemacht werden kénnen.
Gewisse Klumphand- oder Klumpfullbildungen, Schiefhals, Skoliosen
kénnen damit ihre Erklirung finden, zum mindesten kénnen solche
Storungen der Anlage durch die mechanische Kompression verstirkt
werden. Sie sollen, wie Willis meint, einer orthopidischen Behandlung
besser zugiinglich sein als die eigentlichen MiBlbildungen dhnlicher Art.
Andererseits méchte ich darauf hinweisen, dall bei ektopischen Friichten
vor allem auch infolge der Nidationsstérungen durch mangelhafte O,-
Versorgung und durch Blutungen Schiddigungen entstehen und die
Friichte zum Absterben gebracht werden kénnen. Ich méchte auf diese
Seite der Frage nicht eingehen, zumal wir Herrn Krone unter uns haben,
der sich eingehend mit den ektopischen Friichten beschiftigt hat.

Was nun die amniotischen Stringe anbelangt, so ist ihre Bedeutung
auch heute noch durchaus umstritten. Jeder Pathologe weil}, wie selten
der Nachweis solcher Stringe gelingt, und so verstehen wir auch die
vollkommen ablehnende Meinung von Streeter, der z. B. intrauterine
Amputationen nicht als Folge von Schniirungen durch Bander anerkennt,
sondern glaubt, sie entstiinden durch dem fetalen Gewebe innewohnende
eigentiimliche Zirkulationsstorungen, und allfillige bandartige Gebilde
seien nicht Ursache, sondern Folge dieser lokalen Mesenchymschidigung.
Custer, ein Schiiler von Téndury, fiithrt nachweisbare Strangbildungen
besonders auch bei sonst noch schwer miflbildeten Feten auf Abfal-
tungsstorungen des Amnion zuriick. Anhand instruktiver Bilder (siehe
bei Custer und Werthemann: Hdb. Allg. Path. 6/I, Abb. 4a-h, S. 91)
wird dargelegt, wie bei der einsetzenden Abfaltung vom Dottersack der
gemeinsame Ansatzring von Amnion und Dottersack an der Zirkum-
ferenz der Embryonalscheibe nach der Ventralfliche des Embryo ver-
lagert wird, bis er die Weite des Haftstieles erreicht. Hier bildet sich eine
Schniirstelle, an welcher Falten im Amnion gebildet werden, bei welchen
die Faltenblitter miteinander verwachsen und durch Eindringen von
Magmamesodern zu Segeln werden koénnen. Durch das bedeutende
Wachstum der Hirnanlage kann sich aus beidseitigen solchen Segeln ein
Faltenring bilden, der sich um den Kopf legen und in dessen Anlage
einschieben kann. Besonders bei gleichzeitigen GesichtsmiBbildungen,
medianen Oberkieferspalten oder Hasenscharten, kénnen solche Schlin-
genbildungen zu schrigen Gesichtsspalten fithren. Custer nimmt an, daf}
solche Abfaltungsstéorungen auch am kaudalen Kérperende oder an den
Extremitiiten wirksam werden kénnen.

Weitere Strangbildungen sind auch ektodermaler Natur und fiithren
zu Verschmelzungen oder Abschniirungen eigener fetaler Kérperteile.

In einer ersten Serie von Fillen sollen gezeigt werden:
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Strangwirkungen, Schniirfurchen und intrauterine Amputationen
1. S.839/38, M., 48 em langer, mazerierter minnlicher Fetus. Defekt des ganzen
rechten 5. und der 2. Endphalangen des 4. Fingers, fadenformiger Hest am 5. Finger,
Geschwiirsfliache am \||||nll;|liun.-ntllmllf des 4. Fingers (veroffentlicht in Koller,
Lehrbuch der Geburtshilfe 11, Abb. 634, S. IITI}.

Abb. 2. Rechte und linke Hand.
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Abb. 3b. Hinde.

Abhb. 3a. Ganzes Kind.

Abb. 3e.
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2. S.121/53, R. Linke Hand: Verkiirzung des 3. und 4. Strahles der linken Hand,
tiefe ringformige Schniirfurchen im Bereich der Grundphalanx 3 und 4, Schwellung
und Verdickung der Endglieder des 3. Fingers (Abb. 1a und 1b).

3. 8. 208/49, Sch. Spontane Amputation des linken Unterschenkels, kleiner vorhan-
dener Amputationsstumpl, Enddefekt am rechten inneren Fullirand (veriffentlicht in
Werthemann, Hdb, Allg. Path. 6/1, Abb. 2a-b und Réntgenbild S. 89).

t. Fall, Patholog. Institut Miinchen (Aufnahme Nr. 4620): Milbildung durch ammnio-
gene Strangbildung. Ringlormige Schnurfurche am rechten Unterschenkel, Haken-
fublstellung mit strangformiger Verwachsung der deformierten Zehen mit der Ring-
furche (veriffentlicht in Koller, Lehrbuch der Geburtshilfe 11, Abb. 633, 5. 1170).

5. 5. 930/36, 29j. Frau. Dissertation Stingelin. Symmetrische Schniirringe an beiden
Unterschenkeln mit Zirkulationsstorungen und Zehendefekten. Ammniotische Finger-
defekte der rechten Hand, Schniirring am linken Ringfinger (veriffentlicht in Werthe-
mann, Hdb. spez. Path. Anat. u. Hist. 9/6, Abb. 266 a—c, 5. 403).

6. Patientin 1. G., 2. Fall Dissertation Stingelin, Beobachtung Prof. M. Liidin: Sym-
metrische Ringfurchen an beiden Unterschenkeln, amniotische linksseitige Zehendefek-
te, Schniirring an der rechten mittleren Zehe. Fingerenddefekte des linken 4. und
5. Fingers im Mittelgelenk (veriffentlicht in Werthemann, Hdb, spez. Path. Anat. u.
Hist. 9/6, Abb. 267 a-e, 5. 404).

7. K. 6484/57, G. Mazerierte Frithgeburt. Charakteristische, ringformige Schniir-
furchen des 2. -4, Fingers der rechten Hand mit Strangresten sowie Schniirringe am
linken 4. Finger ebenfalls mit Strangrest. Detail der rechten Hand: Odematise Schwel-
lung distal vom Schniirring des rechten 4. und 3. Fingers. Amniotischer Strang (Abb. 2).

In der 2. Gruppe fiihre ich Beispiele vor, bei denen sich

strangartige Bildungen und mechanisch erklirbare Storungen mit anderen

schweren Mifibildungen

kombinieren. Fiir solche Milbildungen ist z. T. sowohl die genetische als
auch die exogen peristatische intrauterine Verursachung wenigstens im
teratologischen Experiment erwiesen. Hicher gehoren Fille von der Art,
wie sie Custer in seiner Dissertation beschriechen hat, und bei denen er

Abb. 4. Hinde, Réntgenbild.

24 Bull. schweiz. Akad, med., Wizs. 1964 321



Abb. 5a. Ganzes Kind, Riontgenbild.

Abb. 5b. Hinde, Abb. Se. Fiille.

zeigen konnte, dall besonders schrige Gesichtsspalten die Folge von
Abfaltungsstérungen sein kénnen.

Aus meinen eigenen Beobachtungen seien zunichst folgende Vorkomm-
nisse gezeigt:

8. 5. 1076/149, B. Es handelt sich um einen mazerierten Feten mit einer schriigen
Gesichtsspalte bei medianem Oberlippen- und -kieferdefekt sowie Meningocelenbil-
dung. An den Hinden finden sich zusitzlich schwere amniogene Verbildungen mit
deutlichen ringformigen Konstriktionen am rechten Mittelfinger sowie am linken
Mittelfinger neben Defekten. Des weitern lassen sich am rechten FuBl im Bereich der
mittleren Zehen charakteristische amniogene Verbildungen nachweisen (Abb. 3a-c).

9. 8. 625/59, H. D., 3 Tage altes, 55 em langes, 4370 g schweres, miinnliches Neu-
geborenes, iibertragen, Steilllage, daneben noch groBler Vorhofseptumdefekt und
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Abb. 6a. Ganzes Kind im Fruchtsack. Abb. 6b. Darstellung der Nabelgefalie.

Hypertrophie des rechten Ventrikels. Schwere schriige Gesichtsspalte bei medianer
Oberlippen- und -kieferspalte mit Meningocele. Starke, teilweise ringfirmige Ein-
schniirungsdefekte an den Fingern beider Hinde, besonders median (Abb. 4).

Sodann mdochte ich Milbildungskombinationen zeigen, bei denen
schwere ventrale Spaltbildungen — sog. Kelosomien — mit raumbeengenden
und strangartigen Einwirkungen kombiniert sind. Sicher spielen bei
solchen Fillen auch Mangel an Fruchtwasser, sei es, dall dieses zu wenig
sezerniert wird, sei es, dall dasselbe vorzeitig abgeflossen ist, eine Rolle.
Sehr hiufig kinnen wir dies aber nicht eruieren, weil die klinischen An-
gaben nicht zu erhalten sind.

10. E. 8617/52, A., weibliche Frithgeburt. Der hier vorhandene, etwas nach links ver-
lagerte groBe Bruch des Bauches diirfte verantwortlich sein fiir die Entwicklungs-
storung der linken oberen Extremitiit, welche einer terminalen longitudinalen Defekt-
bildung im Sinne von Frantz und O’ Rehilly entspricht. Daneben zeigen aber beide
Fiibe schwere Verbildungen, welche die Charakteristika amniogener Einwirkung er-
kennen lassen, auberdem KlumpfuBstellung. Auch an der rechten Hand finden sich End-
defekte des 4. und 5. Fingers, welche jedoch keine Schniirringe zeigen (Abb. 5a-c¢).

11. E. 6473/47. NN. Mazerierte Frucht mit Fruchtsack. Schwere linksseitige Kelo-
somie mit Leber- und Darmvorfall. Vollkommenes Fehlen der linken oberen Extremi-
tiat. Zwangshaltung der unteren Extremitiiten und des Beckens. Abfaltungsstirung des
Amnion in der Nabelgegend. Fehlen einer eigentlichen Nabelschnur. Leicht marginale

Insertion der Gefille (Abb. 6a-b).
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12, E. 2441/60, P. 19 em langer Fet. Bei dieser mazerierten Frucht findet sich eine
erolle Meningocele, welche durch einen Amnionstiel, weleher Drehung zeigt, mit der
Placenta verbunden ist. Die Nabelschnar ist aber richtig entwickelt und inseriert nor-
malerweise am Nabel. Im iibrigen starke Zwangshaltung des Feten (Abb. 7).

13. K. 55/39, B. Es handelt sich um e¢ine weibliche Friihgeburt im 7. -8. Monat,
800 g schwere Placenta mit kurzer Nabelschnur von 15 em Liinge und Endigung der-
selben in der Wand eines grofen Baueh- und Nabelbruches.

Das Kind zeigte schwere, verschiedenartige Millbildungen. Es fand sich ein offener,
nur teilweise von Membranen bedeckter Hirnbruch sowie schwere Millbildung des Ge-
sichtes, der Augen, des Mundes und der Nase, auch der Ohren. Vom Bauchbruch, etwa
aus der Nabelgegend, zieht ein vollkommen epidermisierter, gut bleistiftdicker Strang
um das in Flexionsstellung hochgezogene linke Bein und endet befestigt in der Anal-
gegend. Von diesem Strang zweigt sich ein diinner, fadenartiger, ebenfalls epidermi-
sierter Strang ab, der nach oben zieht und mit dem stark seitlich nach links flektierten
Kopf in der Gegend des Hirnbruches befestigt ist. Weiterhin findet sich eine Struma
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congenita, eine abnorme Lappung der Lungen, teilweise Diaphragmadefekt, ferner ein
Uterus unicornis mit Fehlen der linken Tube und auch des linken Ovars.

Starke Deformierung des linken Armes mit ulnarer Klumphandstellung und termi-
naler longitudinaler Peromelie. Rechter Arm zeigt ebenfalls Klumphandstellung und
Strahldefekt wahrscheinlich des Daumenstrahles, «amniotische» Fiden am Mittelfinger.

HakenfuBlstellung des rechten Fulles. Verwachsungen der extendierten Zehen des
linken Fules. Verwachsung desselben mit dem das Bein umwickelnden Strang. Weitere
z. T. epithelialisierte Strangbildung zum Damm (veridffentlicht in Koller, Lehrbuch der
Geburtshilfe, Abb. 637 a-b, S. 1173).

In der 3. Gruppe werden Beobachtungen zusammengefalit, bei denen

Verwachsungen der Placenta mit dem kraniellen Ende

zu beobachten sind, wobei auch die Nabelgefille mit dem Kopf in Be-
zichung stehen oder aber an normaler Stelle beim Kind in der Nabel-
gegend inserieren. Die meisten solcher Mitteilungen bezichen sich auf
eine Demonstration von Askanazy an der Tagung der Schweizer Patho-
logen 1938 in St. Gallen: Die Verwachsung zwischen Placenta und Stirn
des Kindes war in Form eines 1,5 em langen Stranges festzustellen.
Zum Teil durch die amniotischen Verwachsungen am Kopf bedingt,
waren andere Mibildungen entstanden (Fehlen des rechten Armes,
Exencephalie, Verunstaltung der Nase, Skoliose, Klumpfiile, Mangel
einer Zehe am rechten Full und Eventration). Es konnte erwiesen werden,
dal} dieser Strang zwischen Placenta und Kopf im Bereich der Stirn-
gegend Blutgefille aufwies. Askanazy denkt, dafl vermindertes Frucht-
wasser eine Rolle gespielt haben kénnte. Dabei diirfte eher anzunehmen
sein, dafl die Millbildungen des Kopfes und auch die Eventration nicht
Folge der falschen Beziechung zwischen Placenta und Fetus sind, son-
dern gleichsinnige Stérungen des Feten und seiner Trophoblasthiillen,
wobei durch die Abfaltungsstérung einzelne der Fehlbildungen im Sinne
von Deformierungen Folge einer mechanischen amniogenen Einwirkung
sein kénnen,

14. E. 9429/61, F. Minnlicher Fetus von ca. 20 em SSL, 24. SSW. Die stark maze-
rierte Frucht besteht aus dem Fetus und der in Kopfniihe vorhandenen Placenta.
Diese ist durch einen 3 em langen, kriiftigen Strang mit der linken Kopfseite in Ver-
bindung. Gegen das Abdomen zu ist eine Nabelschnur nicht feststellbar. Auch ein Nabel
nicht ausgebildet. Leider ist der stark mazerierte Fetus auch noch erheblich traumati-
siert. Trotzdem lassen sich folgende Mifbildungen feststellen: schwerer Kopf- und
Gesichtsdefekt bis fast zur Aprosopie, kollabierte Meningoencephalocele, Fehlen des
linken Armes, Kelosomie im Brust- und oberen Abdominalbereich mit Lebervorfall.
Rechtsseitige Klumphand, Syndaktylie der mittleren Finger, ein Nagel findet sich nur
am Daumen und Kleinfinger. Die Zehen zeigen ebenfalls Syndaktylien mit Fehlen von
Endphalangen. Schwere Kyphoskoliose der Wirbelsiule, linksseitiges Ohrrudiment bei
sonst Fehlen der dufleren Ohren (Abb, 8).
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Abb. & Kind von vorne mit Placenta.

Wohl zur vorherigen Gruppe noch gehérig, ist die Beobachtung

15. 5. 517/47, M. Es handelt sich um eine miinnliche Frithgeburt von 28 em SSL. Das
Kind hat 7 Stunden gelebt. Hier findet sich eine schwere Gesichts- und Gehirnmil3-
bildung mit Exencephalie, wobei zusammen mit einer rechtsseitigen schrigen Ge-
sichtsspalte die Placenta und die Eihdute verwachsen sind. Die marginal inserierende
Nabelschnur ist nur 20 em lang, inseriert aber an richtiger Stelle am Nabel. Im iibrigen
findet sich ein starker rechtsseitiger Pes equinovarus, Sonst zeigt das Kind noch Fehlen
der linken Niere, Lobus venae azygos, Meckelsches Divertikel (veriffentlicht in Werthe-
mann, Hdb. Allg. Path. 6/1, Abb. 5, S. 92).

Zum Schlull mochte ich noch einige Fille vorweisen, bei denen be-
sonders schwere

Nabelschnurumschlingungen

— man kiénnte von cigentlichen Fesselungen sprechen — zu schweren Schi-
digungen, ja zum Tode der Frucht gefithrt haben. U ber die an sich relativ
hiaufigen Nabelschnurumschlingungen, die sich kurz vor der Geburt
ereignen, mochte ich nicht sprechen. Auch nicht iiber die Bedeutung und
Hiufigkeit der echten Knotenbildungen der Nabelschnur (G. Schéfer und
F. von Mikulicz- Radeky 1961). Es sei nur noch kurz auf die Bedeutung
der L."cillg{' der Nabelschnur, die B{fh'eg]if_‘.hkt-il des Feten und die Menge
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des Fruchtwassers hingewiesen, welche fiir das Zustandekommen von
Umschlingungen des Feten durch die Nabelschnur Voraussetzungen sind.
Von geburtshiflicher Seite wissen wir, dal} sich das Verhaltnis der Frucht-
wassermenge zur GroBe des Feten im Laufe der Graviditiit in dem Sinne
verschiebt, als zu Beginn die Fruchtwassermenge zu der Kérpermalle des
Feten relativ grofler ist als in den spiteren Stadien. Weiterhin ist ver-
standlich, daB} eine lange Nabelschnur eher zur Umschlingung disponiert
als eine kurze. Die todliche Auswirkung der frithen Nabelschnurumschlin-
gung erfolgt einmal durch Unterbrechung der Zirkulation in den Nabel-
schnurgefiien oder durch Strangulation des Halses und durch die Unter-
brechung der Sauerstoffversorgung des Gehirns. Auch Nabelschnur-
fesselungen kénnen AnlaBl zur Bildung von Schniirfurchen geben.

16. E. 5636/45, Sch. Minnlicher, 20 em messender, mazerierter Fet mit Kelosomie
und schwerer Nabelschnurumschlingung. Die Nabelschnur wendet sich vom Nabel
links hinten herum, unter der rechten Axilla nach vorne, dann um den Hals im Gegen-

sinne des Uhrzeigers anderthalbmal, um dann velamentis in der 13:14 em groBien
Placenta zu inserieren. Neben der Kelosomie besteht eine hochgradige KlumpfuB-
bildung (veriffentlicht in Werthemann, Hdb. Allg. Path. 6/I, Abb. 6, 5. 93).

17. E. 1882/48, M. 14 cm groBer, minnlicher, mazerierter Fetus mit 10:9 em messen-
der Placenta. Die Nabelschnur ist 15 em lang. Sie zeigt paramarginale Insertion und
enthiilt 3 Gefiille. Die Eihiinte sind segelartig um die Nabelschnur geschlungen bis zum
rechten Oberarm des Feten, Dort wird ein amniogener Schniirring gebildet, wodurch
die Strecke zwischen Placenta und Befestigung des Nabelschnur-Amnion-Stranges am
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Abb. 9, Fetus und Placenta von vorne.
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Abb, 10 a und b. Von vorne und hinten.
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Abb. 11a. Ganzes Kind.

Arm noch 4 em betriigt. Das Ende dieses amniogenen Stranges oder Segels bildet um
den Oberarm eine Schlinge, welche zu einer Schniirung bis auf den Knochen fithrt
(Abb. 9).

18. E. 9926/51, 1. 15,5 em langer, mazerierter. miannlicher Fet, mit schwerer Nabel-
schnurumwicklung: die Nabelschnur steigt vom Nabel senkrecht iiber die Schulter an,
dann hinten um den Hals herum zum Ansatz des rechten Oberarmes, diesen im Sinne
des Uhrzeigers ganz umschlingend und zusiztlich noch mit dem zulihrenden Teil
einen falschen Knoten bildend. Dann verlduft die Nabelschnur frei zur Placenta, um
dort marginal zu enden. Die Linge der Nabelschnur mifit 26 em. Es findet sich ein
rechtsseitiger Hakenfull (Abb. 10a-b).

19. E. 1327/54, W. (Laokoon!) 25 em langer. minnlicher Fetus mit schwerer Nabel-
schnurumschlingung : die Nabelschnur schlingt sich um den linken Oberschenkel, dann
um den Hals, geht unter der rechten Axilla und unter der rechten nach oben geschla-
genen Kniebeuge in die rechte Handgelenksregion und schliefilich dem Riicken entlang
12 em lang frei zur Placenta, um marginal dort zu inserieren. Die inneren Organe
zeigen keine groberen Milbildungen. An den Hiinden kommen Mifihildungen vor.
Der 3. und 4. Finger sind beidseits syndaktylisch verbunden, der linke Full hat nur 4
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Abb. 11b. Details der Extremitiiten.

Zehen, wobei das fibulare Ende fehlt. Ferner findet sich eine starke Klumphand- und
Klumpfulibildung, aulerdem ein Hydrocephalus internus (Abb. 11a-b.)

20, E. 18867/63, S., Abort im 3. Monat. Es handelt sich um einen stark mazerierten
Feten von ca. 7 em Scheitel-Steifl-Linge. Er ist stark zusammengeprel3t, namentlich
der Kopf. Ihe Nabelschnur ziecht vom Bauche, von welchem sie trichterfiirmig abgeht,
straff nach oben zur linken Schulter, nmschlingt den Hals zweimal von links nach
rechts im (regensinne des Uhrzeigers, geht auf der linken Seite unter dem straff ge-
spannten aufsteigenden Schenkel hindurch. Die Schlinge um den Hals ist auBlerordent-
lich straff und schniirt den Hals vollkommen zu. Nach Lisung der Umschlingung zeigt
sich, dall das Abdomen geschlossen ist, Der linke Arm wird nach hinten oben geschla-
gen, am linken Fullgelenk findet sich eine tiefe Schiirringbildung.

Der miinnliche Fetus zt-igt sonst keine dubBeren I"tt]:ilhiliiuu;xml, anch die _-\ll..'|1|'|ﬁ"1|||||;,[
ist intakt. Am Penis ldllt csich mit der Lupe eine Hypospadie erkennen (Abb. 12a—<¢).

Zusammenfassung

In einer allgemeinen Einfiithrung iiber die exogenen Faktoren, welche
zu Milbildungen fiithren, wird auf die Schwierigkeiten hingewiesen, die
Atiologie im konkreten Fall erfassen zu kénnen. Bei vorsichtiger Schiit-
zung diirften je etwa 109, aller Fehlbildungen auf rein endogen-genetisch
und exogen-peristatisch ]u'(]inglir Sl‘.hiilliguu;__{('u zuriickzufithren sein.
Die Kenntnisse iiber die Pathogenese der Miflbildungen sind dagegen
bedeutend erweitert worden, namentlich durch die kausal-analytischen
Experimente, welche es heute erlauben, die Ontogenese in charakteristi-
sche Phasen mit ihren besonderen Reaktionsweisen gegeniiber schiidigen-
den Agentien zu gliedern. Damit ist es méglich geworden, eine Systematik

der Fehlbildungen aufzustellen und Richtlinien fiir die Zuordnung der
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Abb. 12, a) ganzes Kind von vorn, rechts; b) ganzes Kind von vorn, links;

) Detail der I];!i:-u|p|.u:'|'||||!r1|||.-_:.
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wichtigsten MiBbildungen zu den Hauptphasen der Normalentwicklung
aufzustellen.

Im 2. Teil des Referates werden die sog. mechanischen Momente unter
den MiBbildungsursachen erértert. Besonders wird das Augenmerk auf die
sog. amniotischen oder Simonartschen Biénder gerichtet und auf die
Unklarheiten hingewiesen, welche sich bei deren Analyse ergeben. Weiter-
hin kommen Schniirfurchen ohne nachweisbare Stringe zur Behandlung,
auch werden Beispiele vorgewiesen, bei welchen sich strangartige Bil-
dungen und mechanisch erklirbare Stérungen mit anderen schweren
Mibildungen kombinieren. Eine 3. Gruppe stellt seltene Beobachtungen
zur Diskussion, bei welchen Verwachsungen der Placenta mit dem kra-
niellen Kérperende mit oder ohne Nabelschnur bestehen. Den Schlul}
bilden Fille, welche durch Nabelschnurumschlingungen - eigentliche
Fesselungen — zum Absterben gebracht worden sind.

Résumé

Dans une introduction générale sur les facteurs exogénes provoquant
des malformations, nous signalons les difficultés qui se présentent pour
saisir I'étiologie dans le cas concret. De prudentes estimations nous
montrent que 109%, environ de toutes les malformations devraient étre
ramenées a des causes endogénes génétiques et exogénes péristatiques.
Les connaissances sur la pathogénie des difformations sont devenues,
par contre, plus étendues, notamment par I'expérience analytique causale,
qui permet maintenant de diviser 'ontogéneése dans des phases caracté-
risées par des systémes de réactions spéciales aux agents perturbateurs.
Il est donc possible d’établir une systématique des malformations ainsi
que des directives qui permettent de coordonner les malformations les
plus importantes aux phases principales du développement normal.

Dans la 2e partie du travail, nous diseutons les éléments mécaniques
parmi les causes génératrices des malformations. Nous attirons particu-
lierement I"attention sur les cordons amniotiques ou cordons de Simonart,
et sur le manque de clarté qui se manifeste dans leur analyse. En outre,
nous traitons les sillons embryonnaires sans cordons provocateurs
visibles; en plus, nous donnons des exemples ot des formations similaires
a des cordons et des altérations explicables mécaniquement se combinent
a d’autres malformations graves.

Un 3e groupe présente de rares observations ou existent des adhérences
du placenta avec la partie crianienne de I'’embryon avec ou sans cordon
ombilical.
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Enfin nous montrons des cas dans lesquels le nouement du cordon
ombilical, véritable enchainement, conduit & une dégénérescence.

Riassunto

In un’introduzione generale sui fattori esteriori che portano a malfor-
mazioni, si fa notare la difficolta di poterne afferrare I’etiologia nel caso
concreto.,

Da una prudente valutazione, circa il 109, di tutte le deformazioni
vanno attribuite ad alterazioni puramente endogeno-genetiche ed esogeno-
peristatiche. Invece le conoscenze sulla patogenesi delle malformazioni,
sono state amplificate in modo significativo da esperimenti causali-
analitici, i quali ci permettono oggi di disporre I'ontogenesi in fasi carat-
teristiche coi loro speciali sistemi di reazione di fronte ad agenti aggressivi.

Con cid & diventato possibile stabilire una sistematica delle malforma-
zioni, e stabilire le linee direttive per collocare le malformazioni piti im-
portanti nelle fasi principali dello sviluppo normale.

Nella seconda parte della conferenza, si discutono i momenti meecca-
nici nelle cause di malformazioni. L’attenzione & rivolta in modo spe-
ciale ai cosidetti cordoni amniotici o di Simonart, ed alle incertezze che
ne risultano dalla loro analisi.

In seguito vengono trattati i solchi embrionali, non provocati da
cordoni rilevabili; vengono pure citati degli esempi nei quali formazioni
a cordone e alterazioni meccanicamente spiegabili si combinano ad altre
gravi malformazioni.

Un terzo gruppo, mette a discussione rare osservazioni secondo le
quali esistono aderenze della placenta all’estremita craniale del feto con
o senza cordone ombelicale.

Alla fine si trattano quei casi che muoiono per attorcigliamento del
cordone ombelicale (veri e propri strangolamenti).

Summary

In a general introduction on the exogenic factors which lead to mal-
formations, the difficulties are pointed out of judging the etiology in
concrete cases. By cautious estimate, about 109, of all deformities can
be considered to be due to purely endogenogenetic and exogeno-peristatic
damage. Our knowledge of the pathogenesis of malformations has,
however, been significantly widened by causal-analytical experiments
which nowadays permit the ontogenesis to be divided into characteristic
phases with their special reaction types against damaging agents.
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It is thus possible to set up a systematic of malformations and directions
for the classification of the most important deformities in the main
phases of normal development.

In the second part of this report, the so-called mechanical moments
amongst the causes of malformations are cited. Attention is especially
drawn to the so-called amniotic or Simonart bands, and to the lack of
clarity in their analysis. Strangulative furrows without demonstrable
cords are also discussed, and examples are seen in which cord-like for-
mations and mechanically understandable disorders are combined with
other severe deformities.

A third group of rare obhservations is discussed in which adhesions of
the placenta with the cranial end of the body with and without umbilical
cord occur. Finally, there are the cases in which coiling of the umbilical
cord round the neck leads to death.

Askanazy M.: Wann treten die NabelgefiiBe am Kopf und nicht oder nur z. T. am Nabel
ein? 4. Tg. Schweiz. Pathologen St. Gallen 1938. Schweiz. med. Wschr. 19, 1303
(1938).

Chapple C.: Pediatric orthopedics. Mitchell-Nelson Textbook of Pediatrics. Ed. W. E.
Nelson 4. Aufl. 5. 1202. W. B. Saunders Cie., Philadelphia 1945,

Custer E. M.;: Uber das Wesen der schrigen Gesichtsspalte. Med. Diss. Ziirich 1943

Debrunner H.: Einige Ergebnisse aus experiment. Untersuchungen iiber Mif}bildungs-
entstehungen, Verh. dtsch. orthop. Ges. 24. Tg. Z. orthop. Chir. 52, 370 (1930).

Degenhardt K. H.: Aetiologische Untersuchungen iiber Milbildungen. Method. Inform.
Med. 2, 41 (1963).

Frantz Ch. H. und O’ Rahilly R.: Congenital skeletal limb deficiencies. J. Bone Jt Surg.
43 A, 1202 (1961).

Goerttler K.: Was wissen wir iiber die Entstehung von Millbildungen? Schlesw.-Hol-
stein. Arztebl. 16, H. 6 (1963).

Goerttler K.: Kyematopathien (Embryo-Foetopathien). Hdb. Humangenetik 2. Thieme,
Stuttgart 1963.

Grosser 0).: Entwicklungsgeschichtliche Grundlagen amniotischer MiBbildungen. Verh.
dtsch. path. Ges. 31. Tg., S. 213, Stuttgart 1938.

Gruber G. B.: Uber Wesen und Abgrenzung amniogener MiBbildungen. Verh. dtsch.
path. Ges., 31. Tg., 5. 228, Stuttgart 1938.

Kohler H.G.: Congenital transverse defects of limbs and digits (intrauterine amputation).
Arch. Dis. Childh. 37, 236 (1962).

Krone H. A.: Die Bedeutung der Eibettstirung fiir die Entstehung menschlicher Mif-
bildungen. Veriff. morph. Path. H. 62. G. Fischer, Stuttgart 1961.

Lehmann F. E.: Die embryonale Entwicklung und Entwicklungsphysiologie und expe-
rimentelle Teratologie. Hdb. allg. Path. 6/, Springer 1935.

Mey R.: Uber Atiologie und Pathogenese der Abortiveier. Veroff. morph. Path. H. 63.
G. Fischer, Stuttgart 1961.

Patterson T. J. 8.: Congenital ring constrictions. Brit, J. plast. Surg. 14, 1 (1961).

Schiifer G. und v. Mikuliez-Radecki F.: Uber die Gefiilhrdung des intrauterinen Wohl-
ergehens des Kindes durch Nabelschnurumschlingung nebst Bemerkungen zu deren
Entstehung. Miinch. med. Wsehr. 103, 2261 (1961).

Stingelin W.: Uber Abschniirungsdefekte an den unteren Extremititen. Med. Diss.
Basel 1937.

334



Streeter G. L.: Focal deficiencies in fetal tissues and their relations to intrauterine
amputation. Contr. Embryol. Carneg. Inst. 22, 1 (1930).

Tiondury Gian: Embrvopathien. Path. u. Klinik in FEinzeldarstellung 11. Springer,
Berlin 1962,

Werthemann A.: Allgemeine Teratologie mit besonderer Beriicksichtigung der Verhiilt-
nisse beim Menschen. Hdb. allg. Path. 6/I, Springer 1955.

Werthemann A.: Die Entwicklungsstérungen der Extremitiiten. Hdb. Spez. Path.
Henke-Lubarsch 9/6, Springer, Berlin 1952.

Werthemann A.: Allg. u. spezielle Probleme bei der Analyse von Mifibildungsursachen

in Sonderheit bei Thalidomid- und Aminopterinschiden. Schweiz. med. Wschr.
93, 223 (1963).

Willis R. A.: The borderland of embryology and pathology. Butterworth Medical
Publications S. 208, London 1958.

DISKUSSION
H. A. Krone (Bamberg) : Manuskript nicht erhalten.

335



	Allgemeine Einführung und Missbildungen aus placentarer Beeinträchtigung insonderheit sog. amniogene Schnürungen und Schädigungen durch die Nabelschnur

