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Pathologische Anatomie der Idiotie.
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Einleitung.

Wenn man sich vor die Aufgabe gestellt sieht, eine zusammenfassende
Darstellung der pathologischen Anatomie des angeborenen Schwachsinns zu
schreiben, so stoft man sofort auf eine grofle Schwierigkeit.

Der klinische Begriff ,,angeborener Schwachsinn entspricht nicht einer
nosologischen Einheit. Schwachsinn ist lediglich ein Symptom, das Begleit-
oder Folgeerscheinung von Krankheiten mit sehr verschiedener sonstiger
Symptomatologie, sehr verschiedener Atiologie und sehr verschiedenen patho-
logisch-anatomischen Verdnderungen sein kann, Krankheiten, bei denen das
Symptom ,,Schwachsinn® zudem nicht einmal in allen Fillen konstant zu
finden ist; um nur zwei Beispiele zu bringen, nicht alle Félle von Porencephalie
sind schwachsinnig, nicht alle Fille, die die korperlichen Erscheinungen des
Kretinismus bieten, sind gleichzeitig in ihrer Intelligenz wesentlich geschadigt.
Je mehr die Erforschung der Schwachsinnszustinde fortgeschritten ist, desto
mehr hat sich der Sammelbegriff des Schwachsinns in Einzelkrankheiten auf-
gelost; ich brauche in diesem Zusammenhang nur Bezeichnungen wie amauro-
tische Idiotie, tuberose Sklerose, Kretinismus, Mongolismus usw. zu erwidhnen.
Dieser Auflosungsprozefl hat seinen Abschlufl heute noch langst nicht erreicht.
Neben der klinischen Forschung, der z. B. das Bild des Mongolismus allein zu
verdanken ist, neben der Erblichkeitsforschung hat gewifl gerade auf diesem
Gebiete die pathologische Anatomie grofle Leistungen zu verzeichnen. Erst
auf Grund der pathologisch-anatomischen Forschungen ist es gelungen die
Krankheitsbilder der amaurotischen Idiotie, der tuberdsen Sklerose und
andere scharf abzugrenzen. Bei anderen mit Schwachsinn verbundenen
Krankheitsgruppen wieder hat die pathologische Anatomie den Nachweis
erbracht, dafl diese scheinbaren Einheiten noch keine Krankheitseinheiten
bedeuten, wenn die Mikrencephalie eine Zeitlang als besondere Schwachsinns-
gruppe anerkannt worden ist, so ist durch die pathologisch-anatomische For-
schung festgestellt worden, dafl die Mikrencephalie noch in weitere Formen
aufzulésen ist. In zahlreichen Fillen konnte die pathologisch-anatomische
Forschung zeigen, dafl die Grundlage des Schwachsinns in direkten Folge-
erscheinungen von Krankheitsprozessen, also in Defekt- und Narbenbildung
im kindlichen Gehirn, in anderen Féllen wieder in Miflbildungen zu suchen
ist. Aus der groBen Reihe von Autoren, die sich um die Erforschung der patho-
logisch-anatomischen Grundlagen der Idiotie verdient gemacht haben, will
ich an dieser Stelle nur einige wenige hervorheben: BOURNEVILLE, V. MONAKOW
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und seine Schiiler, darunter vor allem H. VoeT, ALZHEIMER, OBERSTEINER
und seine Schule; ANTON, KOPPEN, PROBST, ZINGERLE, von Forschern aus
neuerer Zeit; BIELSCHOWSKY, SCHAFER, SPIELMEYER, SPATZ u. a.

So bedeutungsvoll nun die Ergebnisse der pathologisch-anatomischen
Forschung sind, so miissen wir doch bescheiden zugeben, dafl wir noch weit
davon entfernt sind, in jedem Falle, wo im Leben das Symptom ,,Schwach-
sinn““ bestanden hat, im Gehirn pathologisch-anatomische Verdnderungen
nachweisen zu kénnen, auf die der Schwachsinn zuriickzufithren wéare. Unsere
Kenntnisse der pathologischen Anatomie beschrénken sich bisher im wesent-
lichen auf die pathologisch-anatomischen Verdnderungen bei schweren Schwach-
sinnszustdnden, also auf Fille von Idiotie. Ja wir miissen offen gestehen, daf
wir selbst bei zahlreichen schwersten Formen von Idiotie noch keinerlei charak-
teristische, pathologisch-anatomische Verdnderungen nachzuweisen imstande
sind. Selbst bei klinisch scharf umrissenen Idiotieformen sind unsere Kennt-
nisse der anatomischen Grundlagen teilweise noch recht diirftig, so bei Mongo-
lismus, Kretinismus u. a. Das gilt natiirlich in viel h6herem Mafle fiir die leich-
teren und leichtesten Schwachsinnsformen, wo das Dunkel noch in keiner Weise
gelichtet werden konnte.

Wenn man es also unternimmt, eine zusammenfassende Darstellung der
pathologischen Anatomie des angeborenen Schwachsinns zu geben, kann diese
Aufgabe nur so weit gelost werden, dal einmal die pathologische Anatomie
einiger, heute schon scharf umschriebener Krankheitsbilder geschildert wird,
und andererseits die Befunde zusammengestellt werden, die bislang sonst,
namentlich bei schweren Idiotieformen, nachgewiesen worden sind, eine Tat-
sache, die auch in dem Titel dieses Artikels zum Ausdruck kommt.

Schwierigkeiten der Deutung der pathologisch-anatomischen
Befunde in Idiotengehirnen.

Wer sich einmal mit der pathologischen Anatomie der Idiotie befafit hat,
weil}, daf} die Deutung der pathologisch-anatomischen Bilder gerade hier recht
schwierig ist. Was wir an pathologisch-anatomischen Verdnderungen sehen,
sind meist Bilder von Endzustdnden nach Ablauf der akuten Krankheits-
erscheinungen. Schon aus der pathologischen Anatomie des Gehirns der
Erwachsenen wissen wir, dall Endbilder oft vieldeutig sein kénnen. In noch
starkerem MaBe ist das der Fall bei Endzustdnden, wie sie uns in Idiotengehirnen
entgegentreten. Wahrend wir beim Erwachsenen im allgemeinen als Aus-
gangszustéinde pathologischer Prozesse lediglich Defekte und Narben, héchstens
einmal iiber das Ziel schiefende Regenerationserscheinungen zu Gesicht be-
kommen, begegnen wir im Idiotengehirn auch zahlreichen Miflbildungen, die
dadurch entstanden sind, dal die Schadigung das wachsende Gehirn wahrend
der ersten Fetalmonate betroffen und zu Abwegigkeiten des weiteren Wachs-
tums, zu MiBbildungen, Anlafl gegeben hat. Diese MiBbildungen koénnen das
anatomische Bild aber so beherrschen, dafl Reste vorhergegangener Erkran-
kungsprozesse ganz dahinter zuriicktreten.

Neben Defekten und Narben einerseits und Mifbildungen andererseits
findet man im Idiotengehirn nicht selten noch eine andere Form pathologisch-
anatomischer Verdnderungen; das sind Bilder noch im Gang befindlicher oder
abgelaufener retrograder Degeneration. Die Untersuchungen v. MONAKOWSs
und NissLs haben erwiesen, dal bei Zerstérung der GroBShirnrinde Degene-
rationsprozesse in den sogenannten GroBhirnanteilen des Thalamus eintreten.
Wiahrend bei ausgedehnten Zerstorungsprozessen der Hirnrinde fast alle Thala-
muskerne einer retrograden Degeneration verfallen, degenerieren bei regiondren
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Zerstorungsprozessen der GroBhirnrinde nur die diesen korrespondierenden
Kerne des Thalamus, so nach Zerstérung des Hinterhauptlappens das Corpus
geniculatum externum, nach Zerstorung des Temporallappens das Corpus genicu-
latum internum, nach Zerstérung der Parietal- bzw. Zentralwindungen die
ventralen Thalamuskerne. NissrL konnte weiter zeigen, dafl beim neugeborenen
Kaninchen nach Zerstérung der zugehérigen Rindenpartien gewisse Thalamus-
kerne vollkommen, ohne Hinterlassung jedweder Narbe, schwinden konnen,
eine Moglichkeit, mit der natiirlich auch beim Menschen bei Zerstérung der
Rinde wihrend des fetalen Lebens oder bald nach der Geburt zu rechnen ist,
ein Befund, der nur allzuleicht zur Annahme eines Mangels der Anlage ver-
fiihren kann.

Solche retrograde Degeneration finden wir nicht allein in den Kernen des
Thalamus, sondern auch in anderen Gebieten; so degeneriert nach Zerstérung
des Stirnhirns nicht selten die kontralaterale Kleinhirnhalfte, wobei besonders
die Purkinjezellen schwinden. Im AnschluBl an diese Kleinhirnerkrankung
kann auch die Olive noch einer retrograden Degeneration anheim fallen; eine
Zerstorung im Stirnhirn kann also einen Degenerationsprozefl in der Klein-
hirnrinde und noch weiter davon entfernt einen DegenerationsprozeB in der
Olive im Gefolge haben.

Im Gegensatz zu Bildern retrograder Degeneration spielen Bilder echter
sekundérer Degeneration von markhaltigen Faserbahnen im Idiotengehirn
kaum eine nennenswerte Rolle, da sich zur Zeit der Einwirkung der schidi-
genden Ursache die Markscheiden gewohnlich noch nicht gebildet haben. Immer-
hin kann man Bilder sekundarer Degeneration doch in solchen Idiotieféllen
erwarten, wo die Einwirkung der schiadigenden Ursache in die ersten Lebens-
jahre nach der Geburt fallt.

Wir miissen also gewértig sein bei der Untersuchung von Idiotengehirnen
vier verschieden zu bewertende Prozesse bzw. deren Endbilder zu finden:

1. Direkte Ausgangszustinde destruierender Prozesse, Defekte bzw. Héhlen,
Narben.

2. Wachstumsstorungen im Sinne von MiBbildungen.

3. Frische oder abgelaufene Bilder retrograder Degeneration, letztere in
Form von Zell- bzw. Kernausfillen mit oder ohne nachfolgender Narbenbildung
(Gliaersatzwucherung).

4. Bilder frischer oder abgelaufener sekundirer Degeneration.

Man kann hieraus ohne weiteres ersehen, wie schwierig sich im einzelnen
Falle die Beurteilung des Gesamtbildes hinsichtlich Pathogenese und Atiologie
gestalten kann. Das gilt hinsichtlich der Morphogenese der gefundenen Ver-
anderungen, also hinsichtlich der Klarlegung aller pathologischen Verande-
rungen, die sich abgespielt haben, bis das bei der Untersuchung gefundene
Zustandsbild erreicht worden ist. Die groBten Schwierigkeiten erwachsen in
dieser Hinsicht beim Studium der Miflbildungen. Das gilt in noch starkerem
MaBe von der eigentlichen Atiologie, deren Erforschung von ganz besonderer
Bedeutung sein muf, weil nur auf der Erkenntnis der Ursachen in einer spéteren
Zukunft eine sachgeméfe Therapie und Prophylaxe aufgebaut werden konnen.
Hier ist von jeher das Interesse der Forschung darauf gerichtet gewesen, zu
ergrinden, in wieweit die gefundenen Verinderungen durch exogene oder
endogene, d. h. in der Anlage liegende Schédlichkeiten hervorgerufen worden
sind.

Diese Entscheidung ist aber in zahlreichen Féllen recht schwierig, nach
dem heutigen Stand unserer Kenntnisse fast unmaglich.

_ Wenn wir aus dem pathologisch-anatomischen Bild Riickschliisse auf die
Atiologie ziehen wollen, insbesondere die Frage beantworten wollen, ob im
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einzelnen Falle als Ursache ein exogenes oder ein endogenes Moment in Betracht
kommt, so miissen wir uns immer vor Augen halten, dafl es absolut eindeutige
pathologisch-anatomische Kriterien nicht gibt.

GewiBl werden wir beim Nachweis ausgeprigter entziindlicher Erscheinungen,
beim Nachweis deutlicher Narben oder Defekte, in erster Linie an eine exogene
Noxe denken, andererseits wird uns der Nachweis von Milbildungen oder von
rein degenerativen Verdnderungen mit nachfolgender Ersatzgliawucherung
AnlaB geben, nach einer endogenen Ursache zu fahnden. Aber sicher sind diese
Kriterien weder in der einen noch in der anderen Richtung zu verwerten. Einmal
koénnen auch durch exogen entstandene Stoffwechselstérungen rein degenerative
Vorgéinge erzeugt werden, die sich in nichts von den auf endogener Basis erwach-
senen degenerativen Verdnderungen unterscheiden, wie sie bei heredodegene-
rativen Erkrankungen zur Beobachtung kommen. Auf der anderen Seite
konnen die im allgemeinen fiir exogene Ursachen charakteristischen Verande-
rungen, z. B. auch exsudative Erscheinungen, sich bei Krankheiten endogener
Genese finden. Ich erinnere daran, da gerade in letzter Zeit bei der amauro-
tischen Idiotie, die doch geradezu als Prototyp einer endogen bedingten Erkran-
kung gelten kann, wiederholt infiltrative Erscheinungen nachgewiesen werden
konnten (sog. symptomatische Entziindung von SPIELMEYER). Weiter kann
es im Anschlufl an Erkrankungen sicher endogener Genese — ich erinnere etwa
an Angiome der weichen Haute — zu Erweichungsvorgingen und im Anschlufl
daran zur Bildung von Defekten und Narben kommen, wie wir sie sonst nach
Einwirkungen exogener Momente, etwa Traumen, sehen.

Gruppierung der bei Idiotie vorkommenden pathologisch-
anatomischen Befunde.

Eine Gruppierung der bisher bei Idiotie bekanntgewordenen pathologisch-
anatomischen Befunde nach einem einheitlichen Gesichtspunkt ist, wie schon
aus den oben gemachten Andeutungen hervorgeht, heute noch nicht moglich.
Ich habe deshalb eine Einteilung gewahlt, die einmal bestimmte pathologisch-
anatomische Gesichtspunkte beriicksichtigt, andererseits klinische Krank-
heitseinheiten nicht zerreifit, und stelle folgende Gruppen auf:

1. Mif3bildungen im Idiotengehirn.

2. Defekt- bzw. Hohlen- und Narbenbildung infolge destruierender Prozesse.

3. Lobére Sklerosen.

4. Hydrocephalus.

5. Befunde bei Idiotie infolge endokriner Storungen (Kretinismus, Mongo-
lismus usw.).

6. Mit Idiotie verbundene heredodegenerative Erkrankungen (amaurotische
Idiotie usw.).

Erster Teil.

Pathologische Anatomie der in Idiotengehirnen
vorkommenden MiBlbildungen.

Vorbemerkung.

Wenn ich im folgenden iiber Befunde von Miflbildungen im Idiotengehirn
berichten will, muf} ich meine Stellung zu dem Begriff ,, Mifbildung*‘ erst kurz
prizisieren. Der Begriff ist nicht immer im gleichen Sinne gebraucht worden.
Man hat dem Begriff meist eine rein morphologische bzw. morphogenetische
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Bedeutung unterlegt, wobei Morphogenese den Mechanismus der zur MiB-
bildung fithrenden Wachstumsénderung bzw. den Entwicklungsweg, den die
MiBbildung vor Erreichung des Endbildes durchlaufen hat, bedeutet. Teil-
weise haben jedoch die Autoren, namentlich &dltere Autoren, auch ein &tio-
logisches Moment mit in den Begriff hineingebracht, indem sie Mifbildung
gleich Anlagefehler bzw. gleich endogen bzw. erblich bedingt setzten.

Im folgenden werde ich den Begriff ,,Mifbildung* lediglich im morpholo-
gischen bzw. morphogenetischen Sinne anwenden und zunédchst das Moment
,,Atiologie“ vollkommen ausschalten. Ich gehe von der Definition aus, die
ScHWALBE gegeben hat, wenn er sagt: ,,MiBlbildung ist eine wihrend der fetalen
Entwicklung zustande gekommene, also angeborene Veranderung eines oder
mehrer Organe oder Organsysteme oder des ganzen Korpers, welche auBerhalb
der Variationsbreite der Spezies gelegen ist.” Mit SpaTz halte ich diese Defini-
tion insofern fiir zu eng, als beim Gehirn die Entwicklung zur Zeit der Geburt
keineswegs abgeschlossen ist, sondern in wesentlichen Punkten — ich brauche
nur an die Markscheidenbildung zu erinnern — auch nach der Geburt noch fort-
schreitet. SpaTz hat daher die Definition ScEWALBEs dahin erweitert: ,,Mif3-
bildung ist eine wahrend der Entwicklung, sei es der embryonalen sei es der post-
embryonalen, zustande gekommene Verdnderung eines oder mehrer Organe.‘
Wenn ich die Definition von SpaTz im allgemeinen annehmen kann, so
schlieft sie noch nicht jedes Millverstindnis aus. Porencephalische Defekte,
ulegyrische Verbildungen der Windungen, sind wahrend der Entwicklung
zustande gekommene Organverinderungen, aber keine MiBbildungen. Schérfer
kommt der besondere morphogenetische Mechanismus, der zur Entstehung
von MiBbildungen fiihrt, in der folgenden von mir gewahlten Fassung zum
Ausdruck: ,,Mifbildungen sind Abweichungen von der normalen Morphologie
eines oder mehrerer Organe, die auf Anderungen der bis zur Reife sich abspielenden
normalen Wachstumsvorgange zuriickzufithren sind.

Fiir das Verstdndnis der Morphogenese und Morphologie der Mibildungen
sind zwei Tatsachen von besonderer Bedeutung: Einmal die Tatsache, da@
zwischen der Entwicklung eines Organs und der des Gesamtorganismus bzw.
zwischen der Entwicklung einzelner Teile eines Organs bestimmte Korrelationen
bestehen, das heiflt, daB die Entwicklung eines Organs nicht unabhingig von
dem des Gesamtorganismus bzw. daB die Entwicklung eines Organteils —
und das gilt vom Gehirn in besonderem Mafle — nicht unabhéngig ist von der
normalen zeitlichen und morphologischen Entwicklung anderer Teile. Ins-
besondere stehen phylogenetisch jiingere Partien des Gebirns oft in starker
korrelativer Abhangigkeit von phylogenetisch &lteren. Bei Zugrundegehen
oder starker, zu Hemmung der normalen Entwicklung fithrender Schidigung
bestimmter Zellkomplexe werden also gleichzeitig Wachstumsstérungen in
anderen Regionen verursacht, deren Entwicklung in Wachstumsabhingigkeit
von der geschidigten Stelle in dem oben dargelegten Sinne steht (sogenannte
korrelative Stérungen). Hierher gehért z. B. die Agenesie der Pyramidenbahn
des Riickenmarks bei bestimmten Entwicklungsstérungen der Hirnrinde, die
Hemmung der Entwicklung der GroBhirnanteile des Thalamus bei Entwick-
lungshemmung der zugehorigen Rindenabschnitte usw. Andererseits wohnt
jedem fiir die Bildung eines Organs oder eines Organteiles bestimmten Zell-
komplex, ja jeder Zelle, die Tendenz inne, sich zum morphologischen bzw. funk-
tionellen Endziel weiter zu entwickeln. Diese den embryonalen Zellen inne-
wohnende Kraft der Selbstdifferenzierung (v. MoNAKOw) wirkt auch dann
fort, wenn solche Zellkomplexe oder Einzelzellen vom Ganzen abgetrennt
werden oder verhindert sind, die Stelle zu erreichen, an der sie normalerweise
zu ihrer Endform reifen und die zur Verrichtung ihrer Funktion nétigen
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Verbindungen eingehen. So differenzieren sich die Spinalganglien weiter, auch
wenn sie bei Amyelie vollstindig der Verbindung mit dem Riickenmark er-
mangeln, so differenzieren sich die Augenbecher weiter, auch wenn die Hirn-
anlage bei Anencephalie vollkommen zerstort wird, so differenzieren sich in
den sogenannten Heterotopien die Neuroblasten weiter, konnen sich sogar
nach dem Vorbild der Rinde schichten, obwohl sie ihr normales Endziel, zum
Aufbau der Rinde mit verwandt zu werden, nicht erreicht haben. Die Selbst-
differenzierungskraft der embryonalen Zelle bzw. embryonaler Zellkomplexe
geht so weit, dal sie unter Umstéinden dort, wo der Anschluf3 an die normale
Funktion nicht hergestellt wurde, noch einer gewissen Umbildung fahig sind,
andere Formen annehmen koénnen, also zu anderen Formen auswachsen kénnen,
als wie im normalen Aufbauplan vorgesehen ist, und auch andere Verbindungen
eingehen koénnen, wodurch eine gewisse Ersatzfunktion gewéhrleistet wird.
Solche abnorme Verbindungen von Zellen sehen wir z. B. in Form einer stark
entwickelten Tangentialfaserschicht bei gewissen Verbildungen der Windungen
(z. B. Mikrogyrie u. a.).

Das Selbstdifferenzierungsvermogen einerseits, die Hemmung des Wachs-
tums von Zellkomplexen andererseits, die in korrelativer Wachstumsabhéngig-
keit bei Schidigung anderer Zellkomplexe eintreten, sind Faktoren, die fiir
die endgiiltige Gestaltung der Morphologie einer Mibildung von allergrofiter
Bedeutung sind.

Daneben sind nun noch andere Momente wichtig. Da ist in erster Linie
der Zeitpunkt der Einwirkung einer Schidigung auf das embryonale Gehirn
bedeutungsvoll. Nach H. Voer zerfallt die Entwicklung jedes Organs in zwei
Abschnitte, ,,von denen der erste die Anlage und die Formation im groben ent-
hilt, wahrend der zweite Teil die weitere Ausgestaltung im Sinne der durch
die Arbeitsteilung des vielzelligen Organismus notwendig gewordenen spezi-
fischen Differenzierung darstellt. Die erste Phase nennt er die formative,
die zweite die eigentlich organogenetische. Schadigungen, die wahrend der
formativen Phase auf das wachsende Gehirn einwirken, werden im allgemeinen
zu groberen MiBbildungen fiihren, als solche, die das embryonale Gehirn wihrend
der organogenetischen Phase treffen. Je frither die Schadigung einsetzt, desto
mehr wird das morphologische Bild der MiBbildung vom normalen Endbild
abweichen. Die Wanderungsvorginge sind noch nicht abgeschlossen, eine
Schidigung in dieser Periode wird also zur Bildung von Heterotopien fiihren;
zum weiteren Aufbau der Rinde nétiges Zellmaterial gelangt nicht in die Rinde,
so kommt es zu MiBbildungen im Windungsaufbau usw. In der organogenetischen
Phase sind alle Zellkomplexe bereits viel mehr im Sinne der endgiiltigen Bestim-
mung differenziert, sind also viel weniger fihig neue Verbindungen einzugehen,
als dies bei den Zellen in fritheren Stadien der embryonalen Entwicklung noch
moglich ist.

Weitere wichtige Faktoren sind naturgeméf raumliche Ausdehnung, Inten-
sitdt und Zeitdauer der Einwirkung einer Noxe auf den Embryo. Je mehr
eine Schidigung lokal begrenzt ist — das wird besonders in spéteren Stadien
der Entwicklung méglich sein —, desto mehr wird eine MiBbildung lokal
begrenzt bleiben, je linger eine namentlich diffus wirkende Schidigung auf
das embryonale Gehirn wirkt, desto ausgedehnter wird die MiBbildung sein.

Es wiirde weit iiber den Rahmen dieses Handbuchartikels hinausgehen,
wenn ich einen Uberblick iiber simtliche Miibildungen des Gehirns geben wollte.
So wichtige Ergebnisse von dem Studium tiefstehender MiBbildungen in anato-
mischer, entwicklungsgeschichtlicher, hirnphysiologischer Hinsicht zu erwarten
sind — ich brauche hier nur an die letzte grole Arbeit von GAMPER zu erinnern —,
so ist ihr psychiatrisches Interesse im allgemeinen gering, zumal die Tréger
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solcher Mi3bildungen, wenn sie tiberhaupt lebensfihig geboren werden, gewohn-
lich nur eine Lebensdauer von Stunden und Tagen haben. Ich beschrinke
mich daher auf solche Mifibildungen, die erfahrungsgemif hiufiger im Gehirn
von Schwachsinnigen und Idioten gefunden werden.

Aus dem Gesamtaufbau einer Milbildung kénnen wir Riickschliisse auf
den Zeitpunkt der Entstehung einer Miflbildung ziehen, d. h. die teratologische
Terminationsperiode feststellen. Heterotopien entstehen im Marklager, wie
wir sehen werden, aus Neuroblastenmaterial, das wéhrend der Wanderungs-
periode der Neuroblasten auf seinem Wege von der Matrix des Zentralkanals
nach der Rinde durch irgendwelche Schéadlichkeiten festgehalten wird; da die
Wanderung der Neuroblasten mit dem 5. Monat abgeschlossen ist, kann die
teratologische Terminationsperiode nicht in der Zeit nach dem 5. Embryonal-
monat liegen. Ist nun z. B. neben den Heterotopien noch Agenesie des Balkens
vorhanden, so fallt die Terminationsperiode der gesamten Mifbildung in die
Zeit vor dem 3. Embryonalmonat, die Zeit vor der ersten Balkenanlage.

Abgesehen von der tuberdsen Sklerose entsprechen den einzelnen Formen
der hierhergehérigen Mibildung keine klinischen Einheiten. Auch in patho-
logischer Hinsicht bilden die einzelnen Miflbildungen keine strengen Einheiten.
Ich habe schon darauf hingewiesen, daf z. B. die Mikrencephalie, die friither
vielfach als klinische und anatomische Einheit betrachtet worden ist, keine
Krankheitseinheit darstellt. Ich beschranke mich daher darauf die verschiedenen
Formen von MiBbildungen, die man in Idiotengehirnen findet, aufzuzihlen
und einzeln zu beschreiben, wobei von vornherein betont werden soll, daB die
einzelnen Formen der MiBbildungen je nach Grad und Ausdehnung von ganz
verschiedener klinischer Bedeutung sind. Im gleichen Gehirn kommen oft
mehrere dieser Miflbildungen nebeneinander vor, miissen nebeneinander vor-
kommen, da sie teilweise untereinander in genetischem Zusammenhang stehen.
Namentlich in mikrencephalen Gehirnen findet sich oft eine Haufung verschieden-
artigster Mifbildungen. Die von mir gewahlte Gruppierung folgt im wesent-
lichen morphogenetischen Gesichtspunkten. Ich stelle folgende Gruppen auf:

1. MiBbildungen in Form erhaltener embryonaler Bildungen, die normaler-
weise mit der Entwicklung wieder zugrunde gehen.

2. Heterotopien.

3. Miflbildungen der Windungsbildung.

A. MiBbildungen im Bau der Einzelwindungen.
B. MiBbildungen in der Anordnung der Windungen.
4. MiBbildungen der Cyto- und Myeloarchitektonik.
5. Stérungen des Massenwachstums.
a) Mikrencephalie.
b) Makrencephalie (Megalencephalie).
. Mangelhafte Commissurenbildung (Balkenmangel).
. Mibildung in Verbindung mit Tumorbildung (tuberdse Sklerose).

=2l

Vorbemerkungen iiber die normale Entwicklung
des Hemisphidrenmantels.

Ein Verstindnis der Milbildung ist nur dann moglich, wenn man sich ihre
Genese klar macht. Um zu dem Verstindnis der Genese der MiBbildungen
zu gelangen, ist aber eine gewisse Kenntnis der normalen Hirnentwicklung
unumganglich erforderlich.

Da ich mich im nachstehenden nicht mit den MiBbildungen des Zentral-
nervensystems schlechthin befassen, sondern auf die hoher stehenden MiB-

Handbuch der Geisteskrankheiten. XI. 50
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groBtenteils aus Neuroblasten, aus denen teilweise schon Nervenfasern in die
Zwischenschicht iibertreten. Nach JAkoB und Havascur enthilt die Rinde
schon frithzeitig in ihren &ufleren Lagen Neuroblasten, wihrend nach innen
zu eine aus Kornern bestehende Lage folgt. Nach auBlen schlieit der Rand-
schleier an die erste Rindenanlage an.

Im 4.—5. Monat (Abb. 2) ist die Hemisphdrenwand schon wesentlich reicher
gegliedert. His unterscheidet in dieser Zeit folgende Schichten:

Lim. mening.

Membr.
limit. ext.

a
Rindenschicht

Zwischenschicht

Matrix

Abb. 1. Die Rindenschicht enthilt in a gréBere Zellen, in b mehr kleine runde Zellen, Matrix a
locker gefiigter zellirmerer Anteil, b ventrikuldrer zellreicherer Anteil. (Nach A. JAKOB.)

. Die Schicht des Hohlengraues oder die Matrix,
eine innere streifige Schicht,

eine innere Ubergangsschicht,

eine duflere streifige Schicht,

. eine #uBere Ubergangsschicht,

. eine breite Zwischenschicht,

. die Rinde,

. den relativ schmalgewordenen Randschleier.

Die Matrix, die Rinde, der Randschleier, die Zwischenschicht entsprechen
den bereits friiher erwahnten Schichten, wihrend die beiden streifigen Schichten
und die beiden Ubergangsschichten den inzwischen entstandenen Mark-
schichten entsprechen. Diese neuen Schichten stammen von der Zwischen-

50*
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bildungen insbesondere des Hirnmantels beschranken will, ist es nicht notig,
die gesamte Entwicklung des Zentralnervensystems zu rekapitulieren; ich
werde vielmehr nur die Stadien der Gehirnentwicklung beriihren, deren Kenntnis
fir das Verstindnis jener hoher stehenden Milbildungen von Bedeutung ist.
Die wesentlichsten Abweichungen im Bau des Hirnmantels, die bei solchen
hober differenzierten Milbildungen gefunden werden, sind — wie wir spater
noch niher sehen werden — folgende:

Erhaltenbleiben von Bildungen, die voriibergehend im Laufe der Entwick-
lung auftreten, normalerweise aber spéater wieder verschwinden; Vorkommen
von Zellkomplexen an Stellen, wo sie normalerweise nicht hingehéren ; Stérungen
der Windungsbildung; Stérungen der Cyto- und Myeloarchitektonik der Rinde;
Storungen des gesamten Massenwachstums des Gehirns usw. Ich beschrinke
mich daher bei der Darstellung der normalen Entwicklungsvorginge auf etwas
spatere Stadien der Entwicklung der Rinde und des Hemisphidrenmarkes.

A. Bildung von Rinde und Marklager.

Nach His besteht die Hemisphirenwand zuallererst aus zwei Schichten:
Aus der zellreichen, innen liegenden Matrix und dem zellarmen Randschleier
oder der Randschicht nach auBlen.

Die Entwicklung des Hemisphidrenmarkes und der Rinde geht nun weiter
so vor sich, daf} sich zwischen Matrix und Randschleier eine maschig gebaute
Zwischenschicht, das spéitere Markgeriist, einschiebt; die Rinde selbst bildet
sich so, daB zunichst aus der Matrix Zellelemente durch die Zwischenschicht
hindurch bis an den Randschleier heran wandern, sich hier ansammeln und
ordnen. Diese Wanderung ist etwa mit dem 5. Embryonalmonat abgeschlossen.
Schon wihrend der Periode der Zellwanderung und diese iiberdauernd ver-
mehren sich die Zellen der spateren Rinde weiter durch Teilung der bereits
in die Rinde eingewanderten Zellen. In éhnlicher Weise entstehen die Gliazellen
in allen Schichten der Hemisphidrenwand dadurch, das sie aus der Matrix in
diese einwandern und sich hier weiter vermehren. Ihre Differenzierung zu ent-
giiltigen Formen geht, wie es scheint, im allgemeinen schneller vor sich als bei
den Nervenzellen.

Gegen Ende des zweiten Monats besteht die Hemisphérenanlage aus drei
Schichten: Zu innerst liegt die kernreiche Matrix, dann folgt eine lockere Mantel-
oder Zwischenschicht, zu &uBerst liegt der kerndrmere Randschleier. Die
freien Oberflichen werden begrenzt von ganz feinen homogenen H&utchen,
der Membrana limitans externa und interna. Die Matrix besteht aus den so-
genannten Sdulenzellen und den dazwischenliegenden Keimzellen. Die Saulen-
zellen schicken einen Protoplasmafortsatz nach der Ventrikelflache, der hier
in die Membrana limitans iibergeht. Die Keimzellen liegen zwischen den Séaulen-
zellen (GUILLERY), besonders reichlich nach der Seite der Zwischenschicht, wes-
wegen GUILLERY die Matrix noch in eine eigentliche Matrix und eine Embryonal-
zellschicht teilt. Die Keimzellen entwickeln sich zu Spongioblasten und
Neuroblasten weiter. Aus ersteren gehen die Glia-, aus letzteren die Ganglien-
zellen hervor. Gegen Ende des zweiten, Anfang des dritten Embryonalmonats
(Abb. 1) wird die Zwischenschicht immer kernreicher, namentlich in den innen an
die Matrix anstoBenden Partien. Neben den Spongioblasten, den Vorstufen der
Gliazellen, sind die Neuroblasten schon deutlich als solche an ihrer schlanken
Form und ihren linglichen Fortsédtzen zu erkennen. Sie durchsetzen die Zwischen-
schicht in radidrer Richtung. An der Grenze von Zwischenschicht und Rand-
schleier sammeln sie sich in Gestalt eines mehrfach geschichteten Kernsaumes
an; die erste Anlage der Hirnrinde. Die Zellen dieses Kernsaumes bestehen



Abb. 2. (Erklarung im Text).

Abb. 3. Embryonale Rinde 5. Monat. Status verrucosus simplex seu Retzii svs; superfizielle
Kornerschicht sk; mehrere dunkle Punkte im Randschleier bzw. der Molekularschicht entsprechen
CaJarschen Zellen Cz; bei Z ist die Zwischenschicht angeschnitten.
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schicht ab, die sich ganz allméhlich in das spatere Hemisphirenmark umwandelt.
Im 5. Monat ist die Rinde in ihren &ufleren, peripheren Abschnitten sehr
kernreich, es herrscht hier eine sehr lebhafte Zellwucherung. Sehr oft sieht
man, wie von der peripheren Verdichtungszone aus Hocker und Zapfen, die
aus Rindenzellen bestehen, in den Randschleier hinein vorstoBen (Abb. 3).

Es handelt sich um den sogenannten Status verrucosus simplex von RANKE.
Diese schon lange vor RANKE von RETzius, His u. a. beobachteten und ab-
gebildeten Zellwucherungen sind von den einen als eine voriibergehende, regel-

Abb. 4. Vgl. Abb. 3. Randschleier bzw. Molekularschicht bei stirkerer VergroBerung; sk super-
fizielle Kornerschicht ; Cz zwei CAJALzellen, noch dicht unter der superfiziellen Kérnerschicht liegend ;
svs ein Zellzapfen, an der Spitze gerade angeschnitten.

mifBig auftretende normale Bildung, in der sich zeitweise gesteigerte Wachs-
tumsvorginge kundgeben, angesprochen werden. Andere, insbesondere HocH-
STETTER, SCHAFFER u. a. sehen in den RETzIusschen Wirzchen entweder ein
Kunstprodukt infolge von Macerationsvorgéngen oder eine pathologische Bildung.
JaxoB und HavascHi, die in den REerziusschen Warzchen nichts Pathologisches
erblicken, haben zwar den Status verrucosus simplex wiederholt beobachtet,
aber sie konnten sich nicht davon iiberzeugen, dafl es sich dabei um ein regel-
mafiges Vorkommen handelt.

Etwa zur selben Zeit findet sich auch die superfizielle Kornerschicht
ScuaPERs. Sie ist gewohnlich Ende des 4., Anfang des 5. Monates am stérksten
entwickelt und gegen die Zeit der Geburt hin bis auf wenige Reste wieder
geschwunden. Die superfizielle Kornerschicht ist ein oft mehrfach geschichteter
Kernsaum, der sich im Randschleier dicht unter der Membrana limitans externa
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an der Oberfliche hinzieht, von der Membrana limitans externa nur durch eine
feine, helle, kernreiche Linie geschieden (RANKE, GUILLERY). Im Randschleier
sieht man zu derselben Zeit auch die sogenannten CayaLschen Zellen, die nach
RaxkE die ersten fertigen Nervenzellen der Rinde darstellen.

Sie treten nach RANKE bereits im 3. Fetalmonat auf, nach anderen erst
viel spéter. Anfinglich dicht unter der Membrana limitans liegend, teilweise
mitten unter den Zellen der superfiziellen Koérnerschicht, riicken sie weiterhin
mehr in die unteren Partien des Randschleiers (Abb. 4). Wahrend nach RANKE
ihre Herkunft nicht ganz klar ist, konnte K. OPPERMANN bei Untersuchung von
Gehirnen aus dem 1. und 2. Fetalmonat den Nachweis erbringen, dal} sie von
Neuroblasten stammen, die in den Randschleier hinein vorstoflen; die Jugend-
formen dieser Zellen haben nach K. OPPERMANN
oft eine langgestreckte spindelférmige bzw.
bandartige Form. Nach RANKE zeigen die
Cagarschen Zellen schon frithzeitig auf regres-
sive Vorginge deutende Verdnderungen und
gehen bis zur Vollendung des Fetallebens fast
simtlich zugrunde. K. OPPERMANN dagegen
fand auch im Gehirn des normalen Erwachsenen
fast immer noch CaJaLsche Zellen, allerdings
mit steigendem Alter an Zahl abnehmend.

Vom 6. Fetalmonat an ist in der Rinde,
wenigstens in dem uns hier wesentlich inter-
essierenden Neocortex, die Sechsschichtung
BropMANNS erreicht, aus der sich dann bis
zur Geburt durch weitere Differenzierung die
normale endgiiltige Schichtung der einzelnen
Rindenfelder entwickelt, wobei der inneren
Kornerschicht eine besondere Rolle zufallt.
] Die Neuroblasten der Zwischenschicht haben
! nach His eine spindlige Form; von der einen

. Seite des Zelleibes, die tibrigens gewdhnlich
AbD. 5. In Wanderung begrilone tone.  dunkler gefirbt ist, geht der Nervenfortsatz
DlgieNgg‘i’gznefl;’ffgrsfgfzeSiggcﬁlg%Engesn: ab, von dem 'a,nderen Pol der S.pitzenfortsatzz
gerichtet. (Nach W. HIs.) der meist kleiner und plumper ist. Schon bei
der Wanderung durch die Zwischenschicht
zeigen die Neuroblasten eine gewisse Neigung, sich der Pyramidenform
(Abb. 5) zu ndhern. Die linglich-ovalen Kerne weisen zwei der Kernwand dicht
anliegende dunkle punktformige Flecken auf. Die typischen Rindenpyramiden-
zellen haben im 3. Monat einen geringen, im Verhéltnis zum Kern kleinen Proto-
plasmasaum, Nisslkorper sind noch nicht vorhanden, der Kern ist mehr abge-
rundet, der Spitzenfortsatz gering entwickelt. In der embryonalen Rinde haben
die Nervenzellen im allgemeinen die Tendenz sich dichtgedréngt in Séulen anzu-
ordnen. Die definitive Reife der Zellelemente und die definitive Zellanordnung,
die Gewinnung des richtigen Abstandes zwischen den einzelnen Zellelementen,
werden erst in dem extrauterinen Leben allméhlich erreicht.

Die Umbildung der Zwischenschicht in das Marklager geht so vor sich,
daBl von den Nervenfasern der Rinde auswachsende Faserbiindel lamellen-
weise geordnet in die Zwischenschicht eindringen, die dadurch in kernreichere
und kerndrmere, faserreiche Lamellen zerlegt wird. Durch diese besondere
Anordnung der Faserziige entstehen auch in der Zwischenschicht die oben
genannten Ubergangs- und die streifigen Schichten. Durch immer neuzuwach-
sende Fasermassen werden die kernhaltigen Partien der Zwischenschicht immer
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mehr aufgespalten, bzw. in die Fasermassen aufgenommen. Kleine Zellinseln
und Zellhdufchen, letzte Reste der Zwischenschicht, bleiben oft lange, bis in
die ersten Monate nach der Geburt, ja bisweilen noch viel langer, zwischen den
Fasermassen bis dicht unterhalb der Rinde erhalten, um schlieflich in Glia
des Markes umgewandelt zu werden. Auch die dulleren Lagen der Matrix —
von GUILLERY als Schicht der Embryonalzellen bezeichnet — werden durch
einwachsende Fasermassen von der Matrix ganz oder teilweise abgesprengt
und mehr oder minder tief in das Marklager hinein verlagert. Meist allerdings
finden sich diese abgesprengten Embryonalzellenherde in der Nihe des Ventrikels.
Die abgesprengten Zellhaufen liegen bald ganz frei im Mark, bald sitzen sie in
Gefdflgabeln oder sie liegen halbmondférmig den Gefaflen an. Sehr hiufig ist

Abb. 6. Keimzellenherde. Form der Lymphocytensammlung, besonders bei g um Gefi8.
Die Keimzellenherde sitzen an der Spitze von Neuroblastenstreifen, die von der Matrix herkommen.

die Trennung keine véllige, sondern es erstrecken sich von der Matrix aus Zell-
streifen weiter in das Mark hinein. In einem selbst beobachteten Falle sah ich
an der Spitze eines derartigen Zellstreifens eine kugelige Ansammlung von
Keimzellen (Abb. 6). Nach GUiLLERY gehen schlieflich alle Zellinseln in Glia
iber. Nach RANKE schwinden sie bis gegen die Zeit der Geburt hin; bei
Neugeborenen konnte er sie nicht mehr nachweisen, wihrend GUILLERY sie
noch zur Zeit der Geburt auch im normalen Sduglingshirn beobachtete.

Die Matrix selbst hért mit der Zeit auf Keimzellen zu produzieren, sie wird
dadurch zellirmer. Etwa vom 5. Monat an (GUILLERY) beginnt sie sich all-
mahlich in das zentrale Hohlengrau und die Ependymzellenschicht umzuwandeln.
An der Bildung des Hohlengraues sind nach GUILLERY wahrscheinlich auch
Reste der Embryonalschicht und der Zwischenschicht beteiligt. Bei der Ent-
wicklung des Ependyms kommt es namentlich gegen die Zeit der Geburt hin
zur Bildung von Ependymzapfen und Ependymschliuchen, die in das Hohlen-
grau bzw. in das Mark hineinragen. Diese Ependymzapfen und -schliuche
bilden sich grofenteils wieder zuriick, mehr oder minder groBe Reste aber
konnen bis in das spétere Alter erhalten bleiben.
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B. Theorien der Windungsbildung.

Da unter den im Idiotengehirne vorkommenden Miflbildungen Abnormi-
titen der Windungsbildung einen breiten Raum einnehmen, sei kurz auf das
Problem der normalen Windungsbildung eingegangen.

Alte Autoren (SEITZ u. a., zit. nach RANKE) nahmen an, daB3 die Sulci geradezu
mechanisch durch die vordringenden Geféfle eingestiilpt werden. Spéter brachte
man die Windungsentwicklung in Zusammenhang mit der Entwicklung der
Markscheiden; von der Beobachtung ausgehend, dafl in den Windungskuppen
sich stidrkere Markmassen entwickeln als in den Windungstéilern, kamen einige
Autoren, vor allem SCHNOPFHAGEN (zit. nach RANKE) zu der Hypothese, daf3
die Markleisten die Rinde vor sich hertrieben.

Von einem ganz anderen Gesichtspunkt geht RANKE aus. Er kniipft an
die Beobachtung seines Status verrucosus simplex seu Retzii an und bringt
die Windungsbildung mit diesem Wérzchenzustand in ursdchlichen Zusammen-
hang. Ohne Genaueres iiber Einzelheiten zu sagen, 1at er die Windungen durch
Verschmelzungen dieser Wirzchen entstehen. RANKE betont auch, dafi die
Bildung dieser Wirzchen mit einer im 4. bzw. 5. Monat stidrker entwickelten
Vascularisation zusammenféllt, und da8 diese bessere Erndhrung zu einer noch
starkeren Zellvermehrung in der an sich schon dichteren dulersten Rindenzone
fiihre.

An RaNKE schlieBt sich in mancher Hinsicht BieLscHowsky an. Nach
BieLscrowsky vergrofert sich die Rinde bis zum 4. Fetalmonat im wesent-
lichen durch Zuwanderung von Neuroblasten. Von diesem Zeitpunkt an aber
vermehren sich die Rindenzellen zum gréBten Teil durch Teilung an Ort und
Stelle, wenn auch die Zuwanderung noch nicht ganz aufhért. Diese lokale
Vermehrung setzt unter dem EinfluBl der jetzt eintretenden besseren Vasculari-
sation ein. Die duflerste Rindenzellschicht wichst schneller als die tiefer liegenden
Schichten. Es entwickeln sich so die in den Randschleier vordringenden Zapfchen
bzw. die RETziusschen Wirzchen, und zwar dadurch, daB der duBere Zellsaum
starker mit Zellen besetzt ist, als der innere und sich daher vorbuchten muf.
Die Windungsbildung steht nun mit der Entwicklung der Gefifle in engstem
Zusammenhang. Aber nicht um alle in die Tiefe eindringenden Gefdfle ent-
wickeln sich Keimzentren wie das RANKE annimmt, sondern nur um die, die
spater in die Sulci zu liegen kommen. ,,Diejenigen Gefafle, an welchen sich
die gesteigerte Zellproduktion geltend macht, bilden zugleich puncta fixa in
den Form- und Niveauverschiebungen, welche sich nun einleiten. Das in ihrer
Umgebung gebildete Material wird durch immer neu hinzukommende Zellen
seitlich abgedringt, und sto8t dabei auf die aus den ndchstbenachbarten Quellen
stammenden FElemente. Dadurch wird eine Volumenzunahme der grauen
Substanz und eine Vorwélbung der Oberfliche bedingt. Am Orte der starksten
Summation entwickelt sich die Kuppe der Windung, wiahrend die Produktions-
zentren mit dem Abklingen ihrer formativen Potenz immer mehr in die Tiefe
der Furchen geraten. Dieser Vorstellung liegt die anatomisch unbestreitbare
Tatsache zugrunde, dafl mit der fortschreitenden Entwicklung des Gehirns
die graue Rindensubstanz auf der Kuppe der Windungen konstant an Breite
zunimmt und sich nach den Furchen hin allméhlich verschmélert.” Durch
die Entwicklung der Markfasern, die infolge der gréBeren Anzahl von Nerven-
zellen in den Windungskuppen hier besonders stark ist, wird die Kuppe noch
starker vorgewolbt. BIELSCHOWSKY hebt ausdriicklich hervor, dal dieser
Typus der Windungsentwicklung, das Wachstum von innen nach auBen,
nur fiir die spiter im Fetalleben entstehenden sekundaren Windungen gilt,
wahrend die primdren Windungen, z. B. die Fossa Sylvii den umgekehrten
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Entstehungsmodus zeigen, namlich durch Einstiillpung und nicht durch Vor-
wolbung der Rinde entstehen.

Zu wesentlich anderen Anschauungen ist SCHAFFER auf Grund seiner Studien
gekommen. Nach ScHAFFER geht die Windungsbildung nicht, wie das BIEL-
scHOWSKY und andere annehmen, vom Zellband der Corticalis aus, sondern
vom Randschleier. Nicht die Furchenbildung, wie RANKE und BIELSCHOWSKY
annehmen, erfolgt mehr passiv, sondern die Windungsbildung. Das aktive
Moment stellen nach ScHAFFER Wucherungsvorginge im Randschleier dar.
Das Primire besteht darin, dafl der Randschleier sich stellenweise (punktweise)
verbreitert und talférmig gegen die Corticalis einsenkt. Dadurch entstehen
an der Oberfliche kleinste Griibchen. Gleichzeitig mit der Verbreiterung des
Randschleiers kommt es zu einer lokalen Verdickung der superfiziellen Korner-
schicht (s. oben); diese Verdickung der Koérnerschicht hat die Tendenz, keil-
formig gegen die Corticalis vorzustoflen, die dadurch mechanisch zusammen-
gedriickt, verschmilert wird (entsprechend der Verschmélerung im Windungs-
tal beim Erwachsenen). In diesem Keil bildet sich durch Nekrose der zentralen
Partien ein an Grofle zunehmender Spalt. So entsteht die spatere Furche
(Abb. Ta—d). Dieser Entstehungsmodus gilt nach ScHAFFER sowohl fiir die
priméren als fiir die sekundéren Windungen. ScCHAFFER beruft sich zur Stiitze
seiner Annahme auf SCHAPER, der die Filtelung bzw. Furchenbildung im Klein-
hirn im wesentlichen durch Tétigkeit der spéteren ebenfalls schwindenden super-
fiziellen Ko6rnerschicht des Kleinhirns zustande kommen lasse. Die endgiiltige
Rindengestaltung ist nach SCHAFFER von zwei Faktoren abhéingig: von einem
dulleren, der an der Oberfliche ablaufenden, im 5. Monat beginnenden Furchung,
aus welcher als sekundére Erscheinung die Windungsbildung folgt, und einem
inneren Faktor, der in der progressiven im 7. Monat beginnenden Ausbildung
der Lamina corticalis besteht, welche zur Entstehung der BroDMANNschen
tektonischen Grundschichten fithrt. Den ersten Faktor, der im Hisschen Rand-
schleier wirken soll, nennt er Perigenese, wahrend er den zweiten, in der Lamina
corticalis selbst sich abspielenden Vorgang mit der Bezeichnung Tektogenese
belegt. Die Perigenese, als der altere Vorgang, ist von der Tektogenese voll-
kommen unabhingig, wihrend die Tektogenese als der jiingere Vorgang natur-
gemdfl in gewisser Abhingigkeit von der Perigenese stehen miisse. Die lokale
Wucherung der superfiziellen Kérnerschicht bzw. des Randschleiers kommt
nach ScHAFFER dadurch zustande, dal die von innen heraus wirkende Wachs-
tumsspannung an einzelnen Punkten der Rinde als Reiz wirkt (Reizpunkte);
die Oberfliche wirkt ,,als reizgebendes Moment‘‘.

Gegen RANKE und BierscHOWSKY wendet SCHAFFER ein, daB die Trennung
in primédre und sekundéire Furchen eine kiinstliche sei, weiter, dal die Bedeu-
tung der REtzriusschen Wirzchen schon deshalb recht fraglich sein miisse,
weil sie zur Zeit der sogenannten zweiten Furchung schon wieder geschwunden
seien, endlich sei nicht zu verstehen, warum nur gerade einzelne Gefidfle zur
Entwicklung vasculidrer Keimzentren beféhigt sein sollten.

Im Prinzip stimmt mit ScHAFFER LANDAU iiberein. Auch er sieht das
Primére in der Bildung der Furchen; er 143t sie aber nicht durch eine Wucherung
der superfiziellen Ko6rnerschicht entstehen, sondern durch Einwéartswanderung
der duBeren Zellage der Lamina corticalis. BIELSCHOWSKY wiederum kritisiert
die Ansicht ScHAFFERs und LANDAUs unter folgenden Gesichtspunkten: Gegen
ScHAFFER fiihrt er an, dafl die sogenannten Kornerkeile vorgetduscht seien
durch tangentiale Schnittfiilhrung — eine Ansicht, die auch LANDAU gegen
ScHAFFER ins Feld fithrt —, wobei er noch besonders betont, daB er in den
keilférmigen Verdickungen, wie das doch an solch einer embryonalen Wuche-
rungsstelle zu erwarten wire, von Kernteilungsfiguren nie das Geringste



Abb. 7a. Anfang der Furchenbildung; Quer-
schnitt aus dem Furchenende bzw. Furchen-
anfang. 1 Kornerkeil. 2 darauffolgende (duBere)
lockere Zone des Randschleiers. 3 verstirkte
duBere Verdichtungszone. 4 breite (innere)
lockere Zone des Randschleiers. 5 verstirkte
innere Verdichtungszone des Randschleiers.
v. GIESON - Farbung.
(Nach K. SCHAFFER: Z. Neur. 38.)

Abb. 7Tc. Fortsetzung der Furchenbildung.
Querschnitt zeigt die Ritzenbildung im K érner-
keil, wodurch eine Spalte in der Achse des
Kornerkeils, d. h. eine Furche zustande kommt.
Der Schnitt ist mit jenem der Abb. 7a be-
nachbart in der Richtung gegen die Furche.
v. GIESON-Férbung.
(Nach K. SCHAFFER: Z. Neur. 38.)

Abb. 7b. Anfang der Furchenbildung. Quer-
schnitt, engst benachbart mit dem in Abb. 7a
dargestellten Schnitt, zeigt gegen die Lamina
corticalis gerichtete Spitze des Kornerkeils; be-
merkenswert die Verschmilerung der Rinden-
zellschicht in der Richtung des Kornerkeils
und die davon seitlich stattfindende Empor-
wolbung dieser Schicht. v. GIESON-Firbung.
(Nach K. SCHAFFER: Z. Neur. 38.)

Abb. 7 d. Ausgebildete Furche der 5 monatigen
Fetalrinde zeigt die aus der in Abb. 7 ¢ sicht-
baren Ritzenbildung entwickelte Furche, mit
breiter Schicht der superfiziellen Korner.
v. GIESON-Farbung.
(Nach K. SCHAFFER: Z. Neur. 38.)
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beobachtet habe. Weiter hebt BieLscHOWSKY noch hervor, daBl die histo-
logischen Bilder fiir die Annahme nekrotischer Vorgénge auch nicht die geringsten
Anbhaltspunkte boten. Gegeniiber LANDAU weist BiIELscHOWSKY darauf hin, daf3
irgendwelche Beweise fiir die Annahme einer Einwértswanderung der Lamina
corticalis nicht erbracht seien.

Es geht aus diesen Ausfiihrungen so viel hervor, daB die Frage nach der
Entstehung der Hirnwindungen, somit die Frage nach den Gesetzen der nor-
malen Windungsbildung, noch nicht einwandfrei gelost ist. Es stehen sich noch
diametral zwei Ansichten gegeniiber: die eine nimmt an, dafl die Corticalis
anfangt zu wuchern und sich infolgedessen faltet, die andere, dafl die Furchen
sich durch Einstiilpungen der Randschicht bilden.

1. Erhaltenbleiben von nur voriibergehend vorhandenen
embryonalen Bildungen.

A. Cajaische Zellen, Reste der superfiziellen Kornerschicht,
Reste des status verrucosus simplex.

Das Vorkommen von CajaLschen Zellen in Gehirnen von Idioten und Epi-
leptikern ist in der Literatur vielfach erwidhnt. Eingehend hat vor allem RANKE

Abb. 8. Starke Ansammlung CaJaLscher Zellen (Cz). Mikrogyrie.

sich mit der Bedeutung der Casarschen Zellen befafit. Er erblickte im Erhalten-
bleiben dieser Zellelemente in der postnatalen Lebensperiode einen patholo-
gischen Befund, eine Ansicht, der sich auch ALZHEIMER angeschlossen hat.
Nach den Untersuchungen von OPPERMANN kann diese Ansicht nicht aufrecht
erhalten werden. K. OPPERMANN hat — wie oben schon erwihnt — durch
ibre Untersuchungen den Nachweis erbracht, daB sich Casarsche Zellen, aller-
dings mit fortschreitendem Lebensalter an Zahl abnehmend, auch in normalen
Gehirnen fast regelmaBig, jedenfalls viel haufiger finden, als bisher allgemein



‘(3 UOIIOZIVLVD) OI[eYdIdUSINII 19q UMeSIe[NNO[ON WP U (UZ) 980U[[0Z 0T ‘AqV

*BUNIOGQISIOA SIONIR)S {OLIAIOININ Toq (ZD) UOI[Z OYOSIVLVD ‘@ ‘qqv



Abb. 11. Zellnest (zn) in dem Molekularsaum, das unmittelbar in den Rindensaum (Schicht II.
BRODMANN) iibergeht. (CaJaLzellen oder Reste des Status verrucosus simplex?)

Abb. 12. Rindensaum nicht geradlinig; bei stv springen Zellzapfen in Molekularschicht hinein vor.
(Reste des Status verrucosus simplex?) Siehe auch unter Genese der Pachy- und Mikrogyrie.
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angenommen worden ist. Auch MARINESCo ist im ganzen nicht geneigt dem
Nachweis CajaLscher Zellen eine wesentliche pathologische Bedeutung bei-
zumessen. Man wird nach diesen neueren Feststellungen mit MARINESCO das
Vorhandensein CagarLscher Zellen nur dann als pathologischen Befund werten
diirfen, wenn sie in auffallend grofer Zahl nachweisbar sind, wie das z. B. oft
bei Mikrogyrie der Fall ist (Abb. 8, 9).

Auch abnorme bandartige Formen CasaLscher Zellen, die den von K. OppPER-
MANN geschilderten Jugendformen der Cagarschen Zellen auffillig dhneln, wie
ich sie bei tuberoser Sklerose (s. Abb. 80) in der Molekularschicht gesehen habe,
wird man mit Recht als pathologisch ansprechen diirfen.

RANKE stieB bei seinen Untersuchungen auch auf ,eigentiimliche Nester
groBer Nervenzellen im Molekularsaum, namentlich bei Mikrogyrie, ein Befund,
der auch von anderer Seite bestédtigt worden ist. Auch ich habe solch Zellnester
gerade bei Mikrogyrie mehrfach gesehen (Abb. 10) ; diese Zellnester sind zweifellos
als pathologische Bildungen aufzufassen. RANKE leitet sie teilweise von den
Fetal-(Cagarschen) Zellen ab, doch 148t er die Moglichkeit offen, daf3 sie auch von
,versprengtem‘ Keimmaterial der superfiziellen Kérnerschicht oder von Zell-
inseln stammen, die sich wéhrend des Status verrucosus simplex von der Rinde
abgeschniirt haben. Diese letztere Deutung erscheint mir personlich als die
wahrscheinlichere. Einmal héngen diese unregelméflig gestalteten Zellnester,
die den Molekularsaum bis an die Peripherie durchsetzen koénnen, bisweilen
mit der Rinde noch unmittelbar zusammen (Abb. 11); andererseits findet man
zuweilen den oberen Rindensaum gegen die Molekularschicht nicht durch eine
relativ glatte Linie begrenzt, sondern aus der oberen Rindenschicht ragen, der
Rinde mit breiter Basis aufsitzende, spitze Zellzapfen in die Molekularschicht
hinein (Abb. 12) — solche an Reste des Status verrucosus simplex erinnernde
Zapfen fand ich z. B. bei Pachygrie, in einem Fall von Mikrencephalie, in dem
sonst keine groben Stérungen der Cytoarchitektonik vorhanden waren. Einen
dhnlichen Befund bei Epilepsie beschreibt Jacos.

Eine Verdichtung der obersten Zellschichten in der Rinde eines Kretinen
ist von MarineEsco auf Erhaltenbleiben der embryonalen Wucherungsschicht
bezogen worden. Ahnliche Bilder kommen gelegentlich auch sonst z. B. bei
Mikrogyrie zur Beobachtung.

B. Erhaltenbleiben ventrikulirer Keimbezirke.

Uber das Erhaltenbleiben sogenannter ventrikulirer Keimbezirke in Gehirnen
alterer Idioten ist noch nichts bekannt. Dagegen beschreibt RANKE das Vor-
kommen kleiner ventrikulirer Keimzentren in der Nahe eines Porus bei einem
einjihrigen Idioten. ScHMINKE fand bei einem 1'/,jahrigen Kinde mit schweren
cerebralen Storungen Herde, die wohl ebenfalls als Reste von Keimzentren
aufzufassen sind. Héufiger wurden solche Keimzentren in Gehirnen Neuge-
borener beobachtet, 6fters in Verbindung mit anderen pathologischen Erschei-
nungen (RANKE, SCHMINKE, CEELEN u. a.). Ob es sich bei den hier gefundenen
Keimzentren um pathologische Befunde handelt, ist noch nicht absolut sicher
gestellt. Wihrend RANKE ihr Vorkommen immer als pathologisch ansieht,
ist GUILLERY der Ansicht, daf3 solche Keimbezirke beim Neugeborenen nicht
ohne weiteres als pathologisch anzusprechen sind, sondern dafB hinsichtlich
des Verschwindens dieser Keimzentren groBle individuelle Schwankungen
bestehen. Im Gegensatz zu RANKE ist GUILLERY auch nicht der Ansicht, dafl
man bestimmten Formen und bestimmter Anordnung solcher Keimzentren eine
pathologische Bedeutung beimessen diirfte. Wenn ich die Keimzentren trotz
ihrer bisher geringen Bedeutung hier anfithre, so geschieht das besonders
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deshalb, weil diese Keimzentren auch von namhaften Autoren mehrfach falsch
gedeutet worden sind. So sind sie als entziindliche Lymphocyteninfiltration
oder als Gliazellhdufchen infolge von proliferativer entziindlicher Vorginge
aufgefallit und als Beweis fiir die entziindliche Genese anderer, im gleichen
Gehirn nachweisbarer pathologischer Verénderungen angesprochen worden
sind, so z. B. als Beweis fiir die entziindliche Genese der sogenannten Ence-
phalitis congenita VircHows (s. Kap. 2).

2. Heterotopien.

Unter Heterotopien versteht man nach der Begriffsbestimmung v. MoNaAKOWs
das Vorkommen von Inseln grauer Substanz an Stellen, wo solche unter normalen
Verhéltnissen nicht zu finden ist. Heterotopien liegen bald unter dem Ependym,

Abb. 13. Kleine Heterotopien unter der subependymiren Schicht h; noch wenig differenziertes
Zellmaterial ; stehen den ventrikuldren Keimbezirken noch nahe. sz subependymére Zellschliuche,
aus Ependymepithel bestehend.

bald in den tieferen Schichten des Marklagers, bald dicht unter Rinde bzw.
in der Nihe der zentralen Ganglien, kénnen aber auch in kontinuierlichem
Zusammenhang mit den grauen Massen der Rinde oder der zentralen Ganglien
stehen. Bevorzugter Sitz sind Stirn- und Hinterhauptslappen, die Wandungen
der Seitenventrikel und die Umgebung der zentralen Ganglien (s. Abb. 19, 30, 31).
Heterotopien sind bald sehr klein, bestehen nur aus einzelnen, ins Mark ver-
lagerten Zellen — nach den neuesten, oben bereits erwahnten Untersuchungen
von K. OpPERMANN, stellen diese Markzellen einen normalen Befund dar —
oder kleinsten verlagerten Zellkomplexen und sind dann nur mikroskopisch
nachweisbar (Abb. 13), bald stecknadelkopfgroB3, bald gréBer, kirschkern- oder
haselnuligrof3, bisweilen ist aber auch der Markkorper fast in ganzer Ausdehnung
von heterotopen Massen durchsetzt (Abb. 14). Liegen sie dicht unter dem
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Ependym, so konnen sie sich tumorartig in den Ventrikel hinein vorwolben

(Abb. 15, 16). Von den umgebenden Markmassen sind die Heterotopien bald

scharf abgesetzt, bald ist die Begrenzung gegen das Mark bzw. die Rinde

und die Massen des zentralen Graus unscharf, auch bei Untersuchung mit dem

Mikroskop. Die Form der kleineren Heterotopien ist oft rund oder oval;

groflere sind unregelmifig gestaltet, oft von Markstrahlen durchsetzt und

zerkliiftet; bisweilen erstrecken sich schon makroskopisch erkennbare Mark-

strahlen in das Innere der Heterotopien hinein, bisweilen lassen heterotope,

gewoOhnlich bandartig aufgerollte Massen schon makroskopisch einen rinden-

artigen Bau erkennen (,,ver-

senkte Windungen ‘) (s. Abb. 30).

Bei mikroskopischer Unter-

suchung erweisen sich die Hetero-

topien aus Grundsubstanz und

Nervenzellen (Abb. 17) zusam-

mengesetzt, in hoher differen-

zierten finden sich auch Mark-

fasern. Die Nervenzellen zeigen,

oft in der gleichen Heterotopie

nebeneinander, alle Ubergiinge

von dem Zustand der embryo-

nalen Keimzelle bzw. Neuro-

blastenform bis zur frithkind-

lichen Form der Nervenzelle

und zur voll ausgereiften Pyra-

midenform. Es finden sich also

Zellen mit groBem blassen Kern

und geringem Protoplasma, das

noch keine oder nur mangelhaft

entwickelte Tigroidschollung er-

kennen liBt, von mehr rund-

licher Form (Birnenform), ofters

auch von bipolarer, spindliger

Gestaltung, neben Zellen mit

angedeuteter oder vollentwickel-

ter Pyramidenform und guter

Auspragung der Nisslkorper;

Abb. 14. Markkorper von kleinen Heterotopien durchsetzt. auch monstrose Nervenzell-

formen konnen vorkommen.

(Abb. 18). Die Nervenzellen kénnen véllig ungeordnet und wirr durcheinander

liegen oder eine gewisse Anordnung in Reihen zeigen, bisweilen ist auch eine an

Rindenarchitektonik gemahnende Schichtung deutlich festzustellen. In solchen

hochdifferenzierten Heterotopien, die, wie schon oben erwdhnt, in Form ver-

senkter Windungen beobachtet werden und oft mit der Rinde in Zusammenhang

stehen, findet sich dann gewdohnlich eine gewisse, normalen Verhaltnissen

angeniiherte Markfaseranordnung; andererseits bestehen manche Heterotopien

nur aus einer undifferenzierten Masse. Abgesehen von Heterotopien im Mark-

lager kommen auch Verlagerungen von Inseln grauer Substanz (z. B. von
Teilen der Olive) in andere Bezirke grauer Substanz vor.

Heterotopien im Marklager des Gehirns sind schon von &lteren Autoren
beschrieben worden, so von TUNGEL, VircHow, MESCHEDE, OrTo, MAR-
CHAND u. a.; ein tiefergehendes Verstindnis der Heterotopien haben wir
aber erst v. MoNakKOw und seinen Schiilern MATELL, MEINE, KOTSCHETKOWA,
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vor allem aber H. Voot zu verdanken. In neuester Zeit ist die Kenntnis der
Heterotopien durch BierscHOwskKY noch weiter vertieft worden. Die For-
schungen v. MoNaKRows und seiner Schule, sowie die Arbeiten BIELSCHOWSKYs

Abb. 15. kh knollig in den Ventrikel vorspringende Heterotopieen; mw mikrogyre Windungsziige.

Abb. 16. Zwei Heterotopieen dicht am Ventrikel; eine springt in den Ventrikel vor. (Vgl. Abb. 15.)

haben insbesondere auch Licht auf die ndheren Beziehungen zwischen MiB-
bildungen der Windungen und Heterotopien geworfen.

Nach den oben dargelegten Untersuchungen von H1s u. a. kommt die Bildung
der Rinde groBenteils dadurch zustande, daB3 die Neuroblasten von der Matrix
aus, also von der Wand des spéteren Ventrikels, nach der Peripherie hin wandern.
Bei dieser Wanderung miissen die Neuroblasten die Zwischenschicht, das
spatere Marklager, durchwandern. Diese Wanderungsvorginge vollziehen
sich, wie schon erwihnt, im wesentlichen in der Zeit vom 2.—5. Monat, mit
welchem Monat die Wanderung im allgemeinen abgeschlossen ist. Werden

Handbuch der Geisteskrankheiten. XI. 51
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Neuroblasten wihrend dieser Wanderung einzeln oder in Komplexen durch
irgendeinen pathologischen Vorgang festgehalten, ehe sie die Rinde erreicht
haben, so kénnen sie sich zu Heterotopien umwandeln. Die Lage der Heterotopien
wird demnach bestimmt einmal durch den Zeitpunkt, in dem die Fixierung
stattfand, zweitens von dem Ort, an dem sie im embryonalen Leben fixiert
wurden. (Ventrikelgrund, tiefes Mark, subcorticales Mark.) Fiir die weitere
Gestaltung ist dann im wesentlichen wichtig das Gesetz der Selbstdifferen-
zierung; je weniger das Selbstdifferenzierungsvermogen der fixierten Neuro-
blasten oder Neuroblastenkomplexe durch die einwirkende Schadlichkeit beein-
trichtigt worden ist, desto weitergehende Differenzierung kénnen die Hetero-
topien erfahren. Diese Differenzierung kann einmal darin bestehen, dafl sich

Abb. 17. Heterotopie aus einem Mikrocephalengehirn im Zellbild. Schon bei schwacher VergroBerung
ist erkennbar, daB die Zellen der Heterotopie verschieden grof sind.

die Neuroblasten an dem falschen Orte, dhnlich wie in der Rinde, noch durch
Teilungsvorgénge vermehren — das wird um so mehr der Fall sein konnen,
je frither das Stadium war, in dem die Ortsfixierung eintrat, d. h. um so weniger
spezifisch entwickelt das fixierte Keimmaterial war, als die Ortsfixierung
erfolgte. Die Differenzierung kann weiter in der Richtung gehen, dafl die Einzel-
elemente der Heterotopie eine weitergehende Reifung erfahren und unter Um-
stdnden auch Beziehungen zu anderen Formationen (Korrekturbildungen im
oben dargelegten Sinne) herzustellen versuchen.

Heterotopien entstehen also im wesentlichen durch Fixierung wandernden
Keimmaterials an falschem Ort wéhrend der Wanderungsperiode.

Nach dem 5. Monat einwirkende Schidigungen kénnen nicht mehr zur
Bildung von Heterotopien im Marklager fithren. Der Nachweis von Hetero-
topien im Marklager gibt uns also auch wichtige Hinweise auf die Terminations-
periode anderer im jeweils untersuchten Gehirn nachgewiesener Milbildungen.

Man hat verschiedentlich versucht die Heterotopien niher zu gruppieren.
v. MoNnakow hat sechs verschiedene Formen von Heterotopien unterschieden:

1. Vom Mutterboden lose abgetrennte und in der Umgebung einzeln oder
in kleinen Gruppen liegende Nervenzellen, vor allem einzelne Nervenzellen,
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die von der Rinde losgeldst in dem subcorticalen Mark liegen. Diese Heterotopien
stellen eigentlich noch Abweichungen in der normalen Variationsbreite dar;
sie finden sich auch in normalen Gehirnen gelegentlich.

2. Auftreten von in sich geschlossenen typischen Zellgruppen an Orten,
wo zwar graue Substanz unter normalen Verhéltnissen vorkommt, wo aber
diese graue Substanz anderen Charakter zeigt. —

Abb. 18. Verschiedene Zellformen aus Heterotopieen. Verschiedenheit der Formen und des
Reifezustandes; 8 und 13 gut ausgereifte Formen; 4, 7, 9—12 an Neuroblasten erinnernde
Zellexemplare.

v. MoNAROW nennt diese Art von Heterotopien auch Metataxien, ein Aus-
druck, der allerdings von ERNST nicht angenommen wird. Hierher gehort die
Versprengung von Teilen der Olive in die Gegend des Strickkérpers, eine
MiBbildung, die mehrfach gerade in Verbindung mit Mikrogyrie beschrieben
worden ist.

3. Ansammlung von kleinen, 1 —2 mm im Durchmesser haltenden H&ufchen
grauer Substanz in der Nihe des Ependyms des Seitenventrikels, die aus Glia-
zellen, Embryonalzellen, Neuroblasten und auch einzelnen reifen Ganglien-
zellen bestehen kénnen. Héaufig enthalten sie reichlich Substantia gelatinosa,

51%
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und auch markhaltige Nervenfasern koénnen darunter gemischt sein. Eine
eigentliche Schichtung dagegen fehlt in diesen Massen.

4. Die sogenannten ,,subcorticalen Windungen, Heterotopien, die das
Bild einer differenzierten Rinde bieten und oft ohne scharfe Grenze in die
Rinde iibergehen. Die in der Tiefe des Markes sitzengebliebenen grauen Massen
(zum Rindenaufbau nicht verwertetes Bildungsmaterial) enthalten nicht selten
reife Rindenelemente (Pyramidenzellen), aber auch der Neuroblastenform sich
nahernde Zellen. Diese Art der Heterotopie findet sich besonders bei Mikro-
und Pachygyrie.

5. Auftreten von Anhdufungen grauer Substanz in scharf umschriebenen,
unregelméBig gestalteten Inseln grauer Substanz, gewohnlich von lang-
gestreckter Form, im Mark zwischen Markkegeln und Centrum ovale; im Gegen-
satz zur 4. Form, der sie sonst nahe stehen, sind sie nicht scharf von der Rinde
abgetrennt. Bisweilen erscheinen sie geradezu als Verbreiterungen der Rinde;
oft sind sie umgeben und durchflochten von Markbiischeln, die das Bild der
zerzausten Haare darbieten. Die Schichtenbildung ist gegeniiber der 4. Form
noch ausgesprochener. Im Zentrum finden sich bisweilen Extravasate und
Pigmentschollen. Auch diese Form kommt besonders bei Mikro- und Pachy-
gyrie vor.

6. Die sechste Form ist gekennzeichnet durch eine paradoxe Architektonik,
wobei es sich im wesentlichen um eine Umstellung der an sich nicht sehr auf-
fallend abnorm gebaute Zellelemente innerhalb der an normaler Stelle liegenden
grauen Verbdnde handelt: Schrigstellung der Pyramidenzellen in der Rinde,
Durchbrechung der Schichtordnung usw.

H. Voar unterscheidet in seiner Arbeit aus dem Jahre 1905 nur noch 5 Gruppen
von Heterotopien:

1. Verlagerung einzelner Zellindividuen in das Marklager. Die Zellen liegen
einzeln oder in kleinen Gruppen. Schon im normalen Gehirn kommen solche
abgesprengte Zellen und Zellkomplexe im subcorticalen Marke vor. In patho-
logischen Fillen von Miflbildungen liegen sie bis weit in das Mark hinein und
zeigen alle Uberginge von der Neuroblastenform bis zu vollentwickelten Nerven-
zellen. Bisweilen liegen sie so dicht, daB das Bild sehr dem der Hemisphéren-
wand im 4. Monat gleicht, wo die Gegend des gesamten spateren Markkorpers
von Zellen durchsetzt ist.

2. Verlagerung von Teilen des Mutterbodens in Gestalt von ungegliederten
Zellhaufen ohne Differenzierung in geschlossenen oder kleineren Zellverbinden.
Eine Masse von Zellen bildet hier einen Teig, der aus undifferenzierten Zellen,
GefiaBlen, Ganglienzellen (einige kénnen dabei voll ausgereift sein) und Mark-
fasern besteht. —

Eine derartige Bildung sah VoeT in einem der von ihm beschriebenen
Mikrencephaliefille an der Basis des Gehirns; sie glich weitgehend einer Area
medullovasculosa. VoaT faBlt sie als einen sitzengebliebenen Rest des Area
medullovasculosastadiums auf, der sich zu einer Heterotopie entwickelt hat.

3. Heterotopien in Form geschlossener Verbdnde mit charakteristischen
Eigenschaften des Nervengraues, aber ohne innere Differenzierung, ohne daB
die Struktur eines spezifischen Graues vollsténdig erreicht wird. Gewdohnlich
zeigen die Zellen einer solchen Heterotopie duBerlich den gleichen Grad der
Entwicklung, es fehlt aber eine innere Architektonik. Sie liegen oft direkt
unter dem Ependym, sind kreisrund oder oval, scharf gegen das Mark abgesetzt,
zeigen im Inneren oft einzelne Markstreifen. Die vollkommen ausgereifte Gan-
glienzellform wird gewohnlich auch von den am weitesten ausgereiften Zellen
nicht erreicht.
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4. Heterotopien mit Differenzierung der abgesprengten Teile zu geschlossenen
und geordneten Verbandkomplexen; es kommt dabei zu Anordnung richtig
geschichteter Strukturen (Rinde oder andere charakteristisch gebaute Massen,
wie Olive).

5. Storung der inneren Struktur der grauen Massen allein (Rinde), ohne
Verlagerung.

Man sieht, dal v. Monakow (und auch H. VoaT) auch gewisse Storungen
der Innenarchitektur der Rinde zu den Heterotopien rechnet. Meiner Ansicht
nach ist es nicht ganz zweckméafig, zur Zeit innere Storungen der Architektonik
der Rinde, falsche Einstellung von Zellen am richtigen Ort, Entwicklung von
abnorm groflen Zellen an Stellen der Rinde, wo sie sonst nicht vorkommen usw.,
zu den Heterotopien zu rechnen, wie das v. Monakow tut. Da auch an
Ort und Stelle durch Teilungsprozesse in der Rinde sich Zellen bilden und
falsch einstellen kénnen, da es weiter nicht sicher feststeht, ob abnorm grofle
Zellen in Schichten, die sonst keine solchen Zellelemente enthalten, lediglich
durch Irrwanderung entstehen, oder ob nicht andere Momente mit mafBigebend
sind, wie etwa kompensatorische Vergroferung usw., halte ich es fiir richtiger,
zur Zeit zu den Heterotopien nur solche Bildungen zu rechnen, deren Genese
man mit Sicherheit lediglich auf Fixation von wandernden Zellelementen am
falschen Ort zuriickfithren kann.

DaB es sich bei der sogenannten ,,Verdoppelung* der Rinde bei Agyrie bzw.
bei Pachygyrie nicht um heterotopische Bildungen innerhalb der Rinde handelt,
sondern dafl von den beiden durch einen Markstreifen getrennten Ganglien-
zellbandern lediglich das periphere der Rinde entspricht, das innere aber im
ganzen Umfange als Heterotopie aufzufassen ist, hat BIELSCHOWSKY schliissig
bewiesen, wie im néchsten Abschnitt gezeigt werden soll.

3. MiBbildungen in Bau und Anordnung der Windungen.

A. MiBbildungen des Windungsbaues.
a) Agyrie und Pachygyrie (Makrogyrie).

Unter Pachygyrie (OEKONOMAKIS) versteht man abnorm breite, plumpe
und wulstige Windungen; der frither gebréuchliche Name ,,Makrogyrie® ist
aufgegeben worden, da diese Bezeichnung mehr fiir abnorm lange als fiir abnorm
dicke Windungen passen wiirde. Wahrend die Windungen abnorm breit, plump,
bisweilen wurstférmig erscheinen, sind die Furchen abnorm flach und schneiden
nur wenig in die Oberfliche ein; die ganze Oberfliche erscheint deshalb mangel-
haft gegliedert (Abb. 19 u. 72). Die priméaren Furchen sind bisweilen gut erkenn-
bar, bisweilen sind aber auch die Hauptfurchen abnorm gestaltet. Die sekundéren
Furchen zeigen meist abnormen Verlauf und abnorme Gestaltung. Infolge seiner
geringeren Gliederung hat das pachygyre Gehirn eine gewisse Ahnlichkeit mit dem
embryonalen, noch wenig gegliederten Gehirn aus dem 6.—7. Embryonalmonat.

Die Pachygyrie kann sich auf die gesamte Gehirnoberfliche erstrecken,
kann aber auch auf einzelne, gewohnlich symmetrische Bezirke beider Hemi-
sphéren beschrinkt sein. In unvollkommen ausgeprigten Fillen sind gewohn-
lich die basalen Windungsziige und der Occipitallappen am wenigsten ergriffen
(ErnsT). Den extremsten Fall der Pachygyrie stellt die Agyrie (Abb. 20) dar;
hier sind mehr oder weniger ausgedehnte Bezirke vollkommen windungslos,
oder die Gliederung der Hemisphdren ist in den ersten Anfingen stecken
geblieben. Bei sehr ausgedehnter Agyrie zeigt das Gehirn eine Form, die von
den Amerikanern recht zutreffend als Brotleibform (loaf-of-bread-brain) be-
zeichnet wird. Agyrie und Pachygyrie kommen fast immer nebeneinander
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vor; aber auch Mikrogyrie ist oft mit Pachygyrie vergesellschaftet; ich werde
darauf noch zurtickkommen.

Das Hirngewicht des pachy- bzw. agyren Gehirns kann fast das normale
(BiELScHOWSKY) oder mehr oder weniger reduziert sein, z. B. im Falle von
Matern. Auch Verbindung mit ausgesprochener Mikrencephalie kommt vor
(H. VoeT, KOTSCHETKOWA u. a.).

Im Falle von BieLscHowsky war die Pia iiber den agyren Bezirken sehr
schlecht vascularisiert.

Auf dem Durchschnitt ist die Dicke der Hemisphirenwand im ganzen
gewohnlich etwas vermindert (BIELSCHOWSKY), der Ventrikel ist etwas erweitert.
Die Rinde selbst erscheint im Gegensatz zu dem abnorm schmalen, auf die
nichste Umgebung der Ventrikel beschrinkten Marklager abnorm verbreitert
und nimmt auch den sonst von Markmassen erfiillten Bezirk des Centrum

Abb. 19. Pachygyrie. Windungen auBerordentlich plump und klobig; nur zwei Temporalwindungen.

semiovale groBenteils ein. Der Markfasergehalt von Balken, Commissuren,
innerer Kapsel, Hirschenkelfu$} ist nicht wesentlich vermindert (BIELSCHOWSKY,
MATELL, Fall ALZHEIMER); in dem Fall von MEINE war der Balken diinn, doch
scheinen hier sekundére, entziindliche, zur Mibildung hinzugetretene Verénde-
rungen dafiir verantwortlich zu sein. Auch die zentralen Ganglien sind auffallend
gut entwickelt. MATELL und BIELSCHOWSKY heben diese Tatsache ausdriick-
lich hervor, und BreLscHOWSKY betont besonders, dall auch die sogenannten
GroBhirnanteile des Thalamus opticus im allgemeinen gut gebildet sind.

Hinsichtlich der Beschreibung des inneren Aufbaues schliee ich mich der
Darstellung BIELSCHOWSKYs an. BIELSCHOWSKY hat gezeigt, dafl trotz mancher
auBerer Abweichung auch bei den sonst eingehender beschriebenen Fillen
von MATELL, MEINE, KoTscHETKOWA dasselbe Prinzip des Aufbaues vor-
herrscht. Ich habe in der Forschungsanstalt in Miinchen das noch vorhandene
Material eines von ALZHEIMER geschnittenen und mit der Markscheidenfarbung
sowie mit der Nisslfairbung behandelten Gehirnes (ein Schnitt ist in KrRAPELINS
Lehrbuch abgebildet) durchgesehen und mich von der Richtigkeit der BIEL-
scEowsKYschen Darstellung iiberzeugt.

Um zu einem Verstindnis des Hemisphdrenwandbaues bei Pachygyrie
zu kommen, geht man im Anschluff an BIELSCHOWSKY am besten von der
Agyrie aus.
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Das Markscheidenbild bestitigt zunichst die schon bei der makroskopischen
Betrachtung erhobenen Befunde. Die Stammganglien, die innere Kapsel,
die basalen Teile des Hirnschenkels, die besonders cortifugale Faserziige ent-
halten, sind gut entwickelt, ebenso ist die Pyramidenbahn im verlingerten
Mark fast vollkommen mit markreifen Fasern besetzt (MATELL, BIELSCHOWSKY).
Dagegen zeigten sich im Bereich der Oliven (BIELSCHOWSKY, MATELL, MAR-
cHAND) mehrfach MiBbildungen. MEINE und MaRcHAND fanden eine Meta-
plasie der Olive; Teile der im iibrigen an normaler Stelle entwickelten Olive
lagen zwischen Corpus restiforme und innerer Abteilung des Kleinhirnstiels
einerseits und spinaler Trigeminuswurzel andererseits. Im Falle von BIEL-
scHOWSKY fehlte besonders das ventrale Blatt der Olive, dafiir fanden shic

Abb. 20. Pachygyres, teilweise agyres Gehirn von vorn-seitlich.
(Die Abbildung verdanke ich der Giite des Herrn Prof. M. BIELSCHOWSKY.)

mehrere Herde von Olivensubstanz beiderseits dorsolateral von der eigent-
lichen Olive. Balken und iibrige Commissuren waren gut entwickelt.

Ganz besonders auffillig ist der Bau der Hemispharenwand. BIELSCHOWSKY
unterscheidet hier von innen nach auBen gehend 4 Schichten:

1. Die Ependymschicht.

2. Das stark verschmélerte Marklager, das im wesentlichen lange Asso-
ziationsfasern und Balkenfasern enthalt. In diesem Marklager finden sich
einzelne herdférmige Heterotopien grauer Substanz in den Fillen von BIEL-
scHowsKY und MATELL und MEINE.

3. Eine breite Zone grauer Substanz ; sie fiillt den Hauptraum des sogenannten
Centrum semiovale aus. Der Markfasergehalt dieser Zone ist verschieden stark.
In wenig differenzierten Schnitten ist der Gehalt an feinen Markfasern sehr
grof3; auch Silberfarbung zeigt, dal der Gehalt an zum Teil recht langen Achsen-
cylindern ein recht betréchtlicher ist. Die Markfasern sind grofenteils radiar
gerichtet, bisweilen in Biindel geordnet, zwischen denen graue Streifen liegen.
BieLscHOwsKY nennt diese Zone Mittelzone oder Mittelschicht.
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4. Die eigentliche Rinde (s. u.).

Die Mittelzone und die eigentliche Rinde sind durch einen schmalen, bald
breiteren, bald schméileren Markfaserstreifen voneinander getrennt. Dieser
Markstreifen ist schon fritheren Beobachtern aufgefallen; sie sprachen deshalb
von einer Verdopplung der Rinde. Die Fasern, von denen dieser Streifen gebildet
wird, sind meist tangential gerichtet. Dort wo agyre Partien in stidrker gefurchte
Rindenbezirke iibergehen, geht dieser Streifen in die U-Fasern, die Fibrae

Abb. 21. Hemisphirenwandung bei Agyrie. cm zentrales Marklager; z Zwischenschicht;
r eigentliche Rinde; u Markstreifen, der Rinde und Zwischenschicht trennt.

gyrorum propriae, direkt {iber; er wird daher — es wird darauf nochmals zuriick-
zukommen sein — von BIELSCHOWSKY mit den U-Fasern identifiziert.

Die beigefiigten Abb. 21 und 22, die von dem bereits erwihnten ALZHEIMER-
schen Fall stammen, lassen im Markscheiden- wie im Nisslpriparat die von
BIELSCHOWSKY zuerst herausgearbeiteten Schichtungsverhiltnisse hervortreten.
Den Markfaserstreifen, der die Trennung zwischen Mittelzone und der eigent-
lichen Rinde bewirkt, habe ich stellenweise auBerordentlich gefiBreich gefunden.

Im Zellbild zeigt die eigentliche Rinde (r) oft eine Vierschichtung, und zwar
von auflen nach innen:

a) Eine zellarme bzw. zellfreie Zona molecularis;

b) eine schmale hauptséchlich kleine Koérner enthaltende Zone;
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¢) eine Pyramidenschicht, teilweise grofle, teilweise mittelgroe Pyramiden-
zellen enthaltend;

d) eine Schicht vorwiegend kornerartiger bzw. multipolarer Zellen.

Abweichungen von diesem Haupttypus kommen vor. So fehlt bisweilen
die Schicht b, die iiberhaupt oft schmal und liickenhaft ist, génzlich; es ent-
steht dann eine Dreischichtung. Dicht unter der Molekularschicht liegen grof3e,
mehr dem Pyramidentypus angendherte Zellen. Neben gut differenzierten
Zellen finden sich solche, die noch deutlich embryonale, unausgereifte Ziige
tragen, schmalen Protoplasmasaum um einen groBen Kern, mangelhafte Diffe-
renzierung zwischen chromatophiler und achromatischer Substanz; auch abnorm
groBe und abnorm gestaltete Zellen kommen vor.

Abb. 22. Zellbild der Hemisphirenwand bei Agyrie (Ubersichtsbild). em Gegend des hier sehr
schmalen zentralen Marklagers; z Zwischenschicht; r eigentliche Rinde; u Gegend des Markstreifens,
der Rinde und Zwischenschicht trennt; s Zellsaum, der Zwischenschicht und Zone u abgrenzt.

Der Ubergang der Rinde in die Mittelzone ist nach BIELSCHOWSKY im Zell-
bild unscharf; auch innerhalb des oben beschriebenen Trennungsstreifens (u)
zwischen Rinde und Mittelzone finden sich zahlreiche Nervenzellen. Im
Fall von ArLzHEIMER ist die duBlere Grenze der Mittelzone durch einen scharf
hervortretenden, schmalen Saum quergestellter Zellen dagegen sehr scharf
markiert (Abb. 22).

Die Mittelschicht zeigt neben ausgereiften bzw. weit differenzierten Pyra-
midenzellen spindelférmige Elemente, Kérner und unausgereifte Neuroblasten-
formen. Eine eigentliche Schichtung ist aber nicht erkennbar. Die Zellen
liegen im allgemeinen dicht, bald in mehr gleichméBigen Abstdnden, bald mehr
zu Nestern zusammengedringt, getrennt durch Biindel radidrer Markfasern.
Hervorzuheben ist, dal zahlreiche von den Zellen der Mittelzone ausgehende,
teilweise sehr lange Achsencylinder weithin zu verfolgen sind. In dem
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AvzueiMERschen Fall ist der Trennungsstreifen (u) stellenweise ziemlich breit
und — wie auch im Markbild zu sehen war — stellenweise sehr gefiBreich.
In den eigentlich pachygyren Rindenbezirken ist die Architektur besser
gewahrt als in den agyren. Stellenweise ist eine eigentliche Mittelzone nicht
mehr nachweisbar. Das Marklager ist breiter; man sieht vom Marklager ab-
gehende Markkegel in die breite Rinde eintreten (Abb. 23); aber die Mark-
strahlen, die in solche pachygyre Windungen hinein ziehen, sind bis weit hinein
in das tiefere Mark von zahlreichen Ganglienzellen durchsetzt. Es erscheint
demgemafl im Zellbild die Rinde auffillig breit und gegen den Markkegel
ganz unscharf abgesetzt. Andererseits weisen die Ganglienzellen auch hier
dieselben Abweichungen nach der
embryonalen Seite hin auf, wie in
den eigentlich agyren Bezirken.

Genese.

MaTeLL stellt sich die Ent-
stehung der von BIELSCHOWSKY
als Mittelschicht (m) bezeichneten
Zone so vor, daB indifferente
embryonale Zellen, aus denen nor-
malerweise Gliazellen werden, sich
in dieser Zone bzw. in der Gegend
des Zentrum semiovale filschlicher-
weise zu Nervenzellen umwandeln.
,,Die Zellen haben diesen abnormen
Grad von Entwicklungskraft be-
halten, weil sich nicht genug

Abb. 23. Pachygyre Windung bei pa. Nervenfasern entwickelt haben.

Natiirliche GroBe. (VAN GIESON-Préparat.) Die Ursache liegt also in einer

mangelhaften Bildung der Nerven-

fasern, und die graue Schicht (gemeint ist die Mittelzone BIELSCHOWSKYS)

bildet also gewissermaflen ein Fillwerk der durch Ermanglung der Mark-

masse entstandenen Leere.” Nach MEINE sind die dicken, wurstartigen Pachy-
gyrien ein Ausdruck fir hier liegengebliebenes rohes Bildungsmaterial.

Hierin néhert er sich bereits BiELscHOWSKY, der auf die Untersuchungen
von His zuriickgreift und die Mittelzone auf Persistieren der im embryonalen
Leben vorhandenen, von His als Zwischenschicht bezeichneten Schicht zuriick,
fiithrt (s. oben). ,,An diesen Befunden lafit sich als fundamentaler Faktor der
MiBbildungein vorzeitiger Stillstand in der Wanderung der von der Matrix zur
Rinde ziehenden Neuroblastenschwirme erkennen, und zwar bleiben die Neuro-
blasten auf derjenigen Mantelstrecke liegen, welche der Hisschen Zwischenzone
des fetalen Gehirns bzw. dem Centrum semiovale des ausgereiften Organs ent-
spricht. Der Stillstand erfolgt im 4. und 5. Fetalmonat, also in der Periode,
welche an der Grenze der formativen und organogenetischen Phase im Sinne
von H. Voar liegt.”

Mit dem Stillstand der Zwischenschicht héngt auch der mangelhafte cyto-
architektonische Bau der Rinde zusammen. Es ist zu einer Defektbildung
gekommen, weil der Rinde nicht das notige Aufbaumaterial zugewandert ist.
Aus demselben Grunde ist auch die Oberflichengliederung eine mangelhafte
geblieben.

Bei der Mittelzone handelt es sich also nach BreLscHOWSKY um eine besondere
Form der Heterotopie. Diese unterscheidet sich von den sonst als Heterotopie
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bezeichneten Befunden nach zwei Richtungen hin: Einmal ist im Gegensatz
zu den bisher beschriebenen, scharf gegen die Umgebung abgesetzten Hetero-
topien, die ja auch bei Pachygyrie nicht ganz fehlen, hier eine diffuse, fast
das ganze Hemisphirenmark ausfiillende Heterotopie vorhanden. Wichtiger
noch ist ein anderer Unterschied: Wahrend die umscbriebenen, herdformigen
Heterotopien trotz mancher innerer Differenzierungsvorgénge einen anato-
mischen Anschlufl an andere Hirnpartien nicht erlangen und damit funktionell
bedeutungslos bleiben, muf hier ,,ein nicht unbetréchtlicher Teil (sc. der Mittel-
zone) eine organische Eingliederung in den Plan des Gesamtgehirns erfahren
haben, denn der Balken, die vordere Commissur, die durch die innere Kapsel
ziehenden Projektionsfaserungen, die corticofugalen Systeme im Hirnschenkel-
full sind im ganzen auffallend gut entwickelt, ein Entwicklungsgrad, den man
bei dem mangelhaften Zellmaterial der Rinde allein nicht erkliren kann, zu
dessen Erkliarung man vielmehr annehmen muf, dafl auch aus der Mittelzone
stammende Faserziige, an der Bildung der Commissuren teilnehmen.* Mit
Riicksicht auf diesen prinzipiellen Unterschied von den herdférmigen Hetero-
topien legt BreLscHOWSKY der diffusen Heterotopie einen besonderen Namen
bei: Er nennt sie ,,Atelokinese‘. Damit soll zum Ausdruck gebracht werden,
daB ,,das in ihnen deponierte Bildungsmaterial auf dem vorgeschriebenen Wege
das determinierte Ziel zwar nicht erreicht hat, zur Herstellung anatomischer
und funktioneller Beziehungen zu deren Zentren aber befdhigt ist‘.

b) Mikrogyrie.

Die echte Mikrogyrie ist dadurch charakterisiert, daf} sich an Stelle von
Windungen normaler Breite abnorm schmale, kleine, an Zahl wesentlich ver-
mehrte Windungen finden.

Abnorme Schmalheit und Kleinheit der Windungen kénnen auf zwei vollig
verschiedene Entstehungsarten zuriickgefithrt werden. Entweder handelt
es sich um eine sekundire Verkleinerung an sich normal angelegter Windungen
durch Zerstorungsprozesse mit nachfolgender Vernarbung — diese Form be-
zeichnet man als Ulegyrie (BRESLER) —, oder die Verkleinerung der Windungen
ist Folge friiheinsetzender Wachstumsstérungen, also als MiBbildung zu be-
zeichnen. Nur die letztere Form bezeichnet man mit dem Namen ,,Mikrogyrie*.

Die Unterscheidung zwischen beiden Formen, die iibrigens unter Umsténden
nebeneinander vorkommen konnen, ist schon makroskopisch leicht; bei allen
sekundiren, also bei allen ulegyrischen Formen der Windungsverschmilerung
entsprechen Zahl und Anordnung der Windungen im ganzen den normalen
Verhiltnissen, bei der zweiten Form dagegen, bei der echten Mikrogyrie, ist
die Zahl der Windungen vermehrt, bisweilen auBerordentlich stark, und die
Anordnung der Windungen 143t mehr oder minder grole Abweichungen erkennen,
die unter Umsténden so weit gehen, dall eine Identifizierung mit normalen
Windungsziigen ganz unmdoglich ist.

Schon makroskopisch, bei Betrachtung des unzerschnittenen Gehirns und
bei Betrachtung von groBen Ubersichtsschnitten, erscheint das Bild sehr viel-
gestaltig. In seltenen Fillen ist das Gehirn in ganzer Ausdehnung beider Hemi-
sphiren mikrogyrisch; haufiger sind die Fille, wo nur einzelne Lappen und
Windungsbezirke beider Hemisphéren (z. B. Fall von SCHAFFER u. a.), bald
mehr, bald weniger ausgesprochen symmetrisch befallen sind; in anderen wieder
zeigt nur eine Hemisphire in mehr oder minder groBer Ausdehnung Mikrogyrie.
Mikrogyre Gehirne sind gleichzeitig oft mikrencephal; wo nur eine Hemisphire
befallen ist, betrifft die Reduktion des Wachstums oft nur diese eine Hemisphére.
Je ausgedehnter ein Gehirn mikrogyr verdndert ist, desto schwieriger ist gew&hn-
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lich die Identifikation von Windungsziigen mit normalen Windungen. Die
Fossa Sylvii ist fast immer noch gut erkennbar. Bogenférmige Anordnung

Abb. 24. Mikrogyrie; Pachygyrie mit Mikrogyrie verbunden. (Fall von GROSSHENNERSDORF.)

von mikrogyren Windungsziigen der Fossa Sylvii wie beim Carnivorengehirn
beschreibt BieLscHowsky. Wo die Mikrogyrie nur Teile der Gehirnoberfliche
betrifft, da sind die nicht mikrogyren Windungen entweder von normaler Breite
oder auch pachygyr. Oft ist eine pachy-

gyre Windung an ihrer Oberfliche

durch seichte Einkerbungen in zahl-

reiche kleine mikrogyre Windungen

zerlegt bzw. von zahlreichen kleinsten

flachen Windungen besetzt (Abb. 24).

Héaufighat die Oberfliche ein warziges

Aussehen, von RANKE als Status verru-

cosus deformis bezeichnet. In anderen

Abb. 25. Derselbe Fall wie Abb. 15, Abb. 26. Mikrogyrie. Status verucosus
Mikrogyrie. Status verrucosus. deformis.

Fallen ist die Oberfliche der mikrogyren Windungsziige stark zerkliiftet, wie
,,Blumenkohl“ oder wie die Oberfliche des Vermis cerebelli (OPPENHEIM)
(Abb. 15, 25, 26). Wieder in anderen Fillen sind die mikrogyren Windungen
durcheinander gewickelt wie ein Konvolut von Darmen (Abb. 27).
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Auf Querschnitten durch das Gehirn sieht man sehr haufig die weile Sub-
stanz des Centrum semiovale in mehr oder minder groer Ausdehnung von
Heterotopien durchsetzt; bisweilen zeigen diese Heterotopien den gleichen
Aufbau wie die mikrogyre Rinde, d. h. sie machen den Eindruck von in die
Tiefe versenkter mikrogyrer Rinde (sog. innere Mikrogyrie), und nicht selten
gelingt der Nachweis, daf diese
Massen in kontinuierlichem Zusam-
menhang mit der dulleren Rinde
stehen. Die Stammganglien sind meist
von normaler Gréfle und Form oder
wenigstens relativ grofl im Verhalt-
nis zur Hemisphérenwand. Die Ven-
trikel sind oft erweitert.

Auch im XKleinhirn kommen
mikrogyre Bezirke vor, ofters in
Form einer inneren Mikrogyrie,
wobei die mikrogyren Windungen
gewohnlich durchaus den normalen
Aufbau, nur mit Verschmélerung
aller Schichten, erkennen lassen.

Es sind aber auch echte von der
Rinde abgetrennte Heterotopien zur
Beobachtung gekommen, nur selten
sind die Schichten etwas durch-
einander gewiirfelt und die Korner-
schicht wie in kleine Héufchen zer-
sprengt (BieLscHOwsKy, KOTSCHET-

KOWA).
Nicht selten ist Mikrogyrie in
Verbindung mit anderen Mifbil- Abb. 27. Mikrogyrie.

dungen beobachtet worden, sehr

héufig mit Mikrencephalie, selten

mit Balkenmangel (JELGERSMA), Metataxie der Oliven, Syringomyelie (BuND-
SCHUH), angiomartiger Verbildung der Pialgefifle (BIELSCHOWSKY).

Mikroskopische Befunde.

Wie schon das makroskopische Bild der Mikrogyrie wesentlich vielgestaltiger
ist als das der Pachygyrie, so auch das mikroskopische. Das geht schon aus den
Verotfentlichungen &lterer Autoren hervor (OPPENHEIM, OEKONOMAKIS,
Prosst, KorscaETkowa, H. VoaT u. a.).

OeroNomaKis fand in der mikrogyren Windung keine eigentliche Zell-
schichtung; die Zellen erschienen durcheinander geworfen, kleine und grofe
Pyramiden fanden sich neben kleinen rundlichen und eckigen Nervenzellen.
Dicht unter der Molekularschicht lagen zahlreiche Pyramidenzellen. Die
Tangentialfaserschicht war sehr stark entwickelt; die Verzweigungen der mikro-
gyren Markkegel vergleicht OEKONOMAKIS mit Spuren von ,,HiihnerfiiBen.
Im Falle von ProBsT war die Rinde diinn, die Molekularschicht schmal, eine
Schichtung der Rinde kaum festzustellen, die Tangentialfaserschicht verdickt,
die Markverzweigungen glichen dem Bild von ,,Eisblumen‘. Die Abbildungen,
die ProBsT gibt, zeigen sehr deutlich die innere Mikrogyrie und deren Zusammen-
hang mit der duBleren mikrogyren Rinde. Sie zeigen auch, dall diese innere
Mikrogyrie fast bis an den Ventrikel heranreichen kann. KoTSCHETKOWwWA
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konnte in der mikrogyren Rinde eine Schichtung fast nicht erkennen, die spér-
lichen Zellen, grof3e und kleine, lagen bunt durcheinander (Fall 2), die Fortsatze
waren oft schrig gestellt. Die Markzungen erschienen auflerordentlich schmal,
oft durchsetzt von kleinen Heterotopien.

Im Falle 1 von H. VoaT, wo im iibrigen eine ausgesprochene Verbindung
mit Pachygyrie besteht, zeigt die innere Mikrogyrie — eine dulere war hier
gar nicht vorhanden — sich als fortlaufendes Band, sie erscheint als Einstiilpung
der Hemisphirenwand. Die Tangentialfaserschicht ist auch hier abnorm stark
entwickelt, wihrend die Markkegelchen der einzelnen mikrogyren Windungen
auffallend schmal und spitz sind; auch in seinem zweiten Fall hebt VogT die
Schmalheit der kleinen Windungen hervor. Hiwry fand in den mikrogyren
Schichten eine Gliederung der verschiedenen Schichten nicht vor. Viele Zellen
standen noch auf Neuroblasten- und auf noch niedrigeren embryonalen Stufen.

Einen wesentlichen Fortschritt unserer Kenntnisse vom mikroskopischen
Bau der mikrogyren Rinde brachten die Untersuchungen RANKEs an mikro-
gyren Gehirnen, die den schon erwahnten Status verrucosus deformis an ihrer
Oberfliche darboten. Das Nisslbild erweckt hier zunichst nicht den Eindruck
der Rinde, sondern erinnert vielmehr an das Bild einer stark verzweigten Driise.
Der Molekularsaum ist méandrisch gewunden, stiilpt sich 6fter unter Abgabe
weiterer Seitenabzweigungen in die Tiefe ein; dabei koénnen, je nach der Ent-
wicklung der Sulci, die in die Tiefe gehenden Molekularsiume und ihre Seiten-
abzweigungen ein schmales Lumen zwischen sich lassen, in das sich Pialgewebe
mit Gefaflen einsenkt, wodurch das Bild des Driisenausfiilhrungsganges erzeugt
wird. Es kann aber auch eine mehr oder minder unvollkommene Trennung
der Molekularsiume vorhanden sein; zwei aneinander stoflende Windungen
fassen zwischen sich einen breiten (den verdoppelten) Molekularsaum ein, der sich
zapfenartig vielfach verzweigt. Diese Verzweigungen sind oft sehr ausgedehnt,
erstrecken sich nach mehreren Ebenen hin ins Marklager hinein, ja kénnen
bis zum Ventrikel selbst hinanreichen. Das Zellband der Rinde folgt allen
Verzweigungen der Molekularschicht. Auf dem Einzelschnitt sind die Ver-
zweigungen des Rindenbandes, im Querschnitt getroffen, oft scheinbar ohne
Zusammenhang mit der dariiber hinziehenden Rinde; aber Studien an Serien-
schnitten zeigen, dafl es sich um Rindenzapfen handelt, die doch an einer Stelle
mit dem Rindenband in kontinuierlichem Zusammenhang stehen. Je mehr
solche Zapfen bzw. Abzweigungen in der Tiefe des Marks sich gebildet haben,
desto mehr entsteht das Bild der inneren Mikrogyrie.

Die Pia folgt allen Verzweigungen; da wo die benachbarten Molekularsiume
einen schmalen Sulcus zwischen sich frei lassen, senkt sich Piagewebe mit
Gefaflen ebenfalls in die Tiefe ein. Dort wo benachbarte Windungen und ihre
weiteren Verzweigungen nicht oder nur unvollkommen voneinander getrennt
sind, sieht man in der Mitte des breiten (doppelten) Molekularzapfens zahl-
reiche Gefialle, die senkrecht von der Oberfliche her in die Tiefe eindringen,
so wie ja auch die Gefalle der Sulci senkrecht von der Oberfliche der Pia her
in den Grund des Sulcus verlaufen.

Die Rindenarchitektonik weicht wesentlich von der normalen Schichtung
ab. An Stelle der normalen Sechsschichtung findet sich nach RANKE im all-
gemeinen eine Vierschichtung: ZuduBerst liegt die Molekularschicht, dann
folgt eine dichte, dunkelgefirbte Zellschicht, weiter eine hellere, gleichzeitig
zellirmere Schicht, viertens wieder eine zellreichere, gegen das Mark unscharf
abgesetzte Zellschicht.

Auch in der Molekularschicht fand RANKE zahlreiche Zellen, einmal solche,
die er als Abkommlinge der superfiziellen Koérnerschicht auffaft, zum anderen
Zellen von Cajarschem Typus, letztere zuweilen zu Zellnestern zusammen-
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gedringt, die unmittelbar in die oberste Zellschicht {ibergingen. Die Nerven-
zellen, namentlich in den stark verrucosen Partien, zeigten oft jugendlich unreife
Formen: Kleines Protoplasma ohne Trennung von chromatophiler und achroma-

Nisslbild. Siehe Text.

Abb. 28. Mykrogyrie (nach BIELSCHOWSKY).

tischer Substanz, haufig mehrere Nucleoli im Zellkern. Die Zellen waren aufler-
dem ofters falsch in der Rinde orientiert, schrig oder verkehrt gestellt. Die
Tangentialfaserung war in den mikrogyren Bezirken sehr stark entwickelt.
Wesentlich abweichend und wesentlich vielgestaltiger sind die Befunde
BierLscHOWSKYs, dessen Untersuchungen durch die vergleichende Betrachtung
an Zell- und Markbildern besonderen Wert gewinnen. BIELScHOWSKY fand
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zunéchst in dem einen seiner Félle nichts von driisigem Bau der Rinde, trotzdem
makroskopisch das Bild des Status verrucosus deformis nachweisbar war.
An den besonders typischen Stellen sah er anstatt der normalen Schichtung
eine Vierschichtung der Rinde. Auf den Molekularstreifen, der infolge unvoll-
kommener Trennung benachbarter kleiner mikrogyrer Windungen bisweilen

Abb. 29. Mikrogyre Rinde, Markbild (nach BIELSCHOWSKY). Siehe Text.

auch verdoppelt ist, folgt ein Zellband, das alle Windungen der Molekular-
schicht guirlandenférmig mitmacht (Abb. 28). Dieser Zellstreifen zeigt stellenweise
noch eine Zweiteilung in eine duflere, kleine Korner enthaltende, und eine innere,
breitere, im wesentlichen pyramidenférmige Zellen tragende Zone. Als breite
Schicht schlieBt sich weiter nach innen zu ein zellirmerer heller Streifen an,
als vierter Streifen endlich zu innerst ein meist aus allen moglichen Formen
bestehendes Zellband, das nicht mit in die kleinen Rindenkegel eindringt, sondern
mehr oder minder glatt unter der Rinde an der Grenze von Mark und Rinde
hinzieht. Gegen das Mark ist diese vierte Schicht unscharf abgesetzt; noch
2—3 mm weit, ja bis in das tiefere Mark liegen versprengte Ganglienzellgruppen.
Die Zellen weisen vielfach Erscheinungen mangelnder Reife auf; zahlreiche
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Zellen sind auch regressiv verindert; wie in RaANkEs Fillen waren auch hier
Zellen vielfach in der Rinde mit ihren Fortsdtzen falsch orientiert.

Ein sehr charakteristisches Bild bietet nun das Markpraparat (Abb. 29). Geht
man von innen nach auBlen, so folgt auf die Masse des kompakten Markes zu-
néchst ein lichterer Streifen; er entspricht dem gradlinig verlaufenden inneren
Zellstreifen. Dieser lichtere Streifen wird von Radidrfaserbiindeln durchsetzt;
die zwischen ihnen liegenden helleren Raume sind von Nervenzellen ausgefiillt.
Diese Radidrfaserbiindel setzt BieLscHOWSKY den normalen Radidrbiindeln
gleich. An den helleren Streifen schlieft nach auflen ein dunkler, wellig
verlaufender Markstreifen an — der 3. helleren Schicht des Zellbildes ent-
sprechend —, der im wesentlichen aus tangentialen Markfasern gebildet wird.
,»Wie die Zinnen auf eine Mauer sind auf diesen Streifen kleine Markkegelchen
aufgesetzt, in deren Faserung wieder die radidre Verlaufsrichtung vorherrscht‘.
Die Tangentialfaserung ist sehr breit, besonders dort, wo die kleinsten Win-
dungen nicht geniigend voneinander getrennt sind.

In einem anderen, von BIELSCHOWSKY untersuchten Gehirn war das Bild
an verschiedenen Stellen der Rinde sehr verschieden. In einigen Bezirken
bestanden die oben beschriebene Vierschichtung und entsprechendes Markbild,
aber nicht so deutlich wie im vorigen Fall. Insbesondere war hier das guirlanden-
formige Stratum breiter, der intermedidre Streifen dagegen schmaéler; an anderen
Stellen wieder zeigte die Rinde in ausgepriagtem Mafle embryonale Sechsschich-
tung, wobei die Rindenfaserung einschlieBlich der Tangentialschicht sehr
diirftig war. In anderen mikrogyren Rindenbezirken wieder stellte der cyto-
architektonische Aufbau gewissermaflen eine Zwischenstufe zwischen dem
Vierschichten- und Sechsschichtentypus dar, indem zwischen die sechste
Schicht und die weiter auBen gelegenen Rindenschichten sich ein schmaler
heller Saum einschob. An anderen Stellen fehlte wieder jede Cytoarchi-
tektonik; die Rinde war hier von Haufen nicht reihenformig angeordneter
unreifer Zellen gebildet; in der Regel fanden sich dicht unter solchen Rinden-
bezirken im Mark Heterotopien. Der Markkegel war an diesen Stellen auf-
fallend lang, spitz, schlecht gegen das Rindengrau abgesetzt, faserreich, ge-
fleckt, die normale Richtung und Anordnung der Fasern war oft verwischt,
indem heterotope Zellhaufen zwischen die Faserbiindel eingesprengt waren.

In einem weiteren Fall BIELSCHOWSKYs war im ganzen eine Tendenz zu
richtiger Stratifikation iiberall unverkennbar; einzelne Schichten aber waren
bald breiter, bald schmaéler, so dafl die richtige Identifikation doch Schwierig-
keiten bereitete. Im Markbild konnte hier fir die einzelnen mikrogyren
Windungen ein gemeinsamer Markkegel festgestellt werden, von dem aus in
die einzelnen Hockerchen kleine Markkegelchen eindrangen, die in ihrer Aus-
breitung vielfach das auch von &lteren Autoren bereits geschilderte Bild der
,, Fensterblumen‘ erkennen lieBen. An einigen Stellen durchbrachen diese
kleinsten Markkegelchen sogar das Rindenband und endigten erst in der
Molekularschicht.

SCHAFFER, der im Gegensatz zu BieLscHOwskY die erhaltenen Zellschichten
durchaus mit den BrRopmaNNschen Schichten identifiziert, sah im ersten seiner
Fille an der Grenze von normaler und mikrogyrer Rinde zuerst die Pyramiden-
schicht schwinden, so dafl noch eine vierschichtige (d. h. mit der Zona molecularis
fiinfschichtige) Rinde blieb: Lamina granularis externa und interna (zwischen
beiden ein heller zellarmer Streifen), die Lamina multiformis und ganglio-
naris. In den mikrogyren Bezirken selbst fand er lediglich eine guirlandenférmig
gewundene Granularis externa, stellenweise untermischt mit Pyramidenzellen.

In einem zweiten Fall sah er an der Stelle des Ubergangs von der nor-
malen zur pathologischen Rinde Schwund der Lamina granularis interna und

Handbuch der Geisteskrankheiten. XI, 52
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teilweisen Schwund der Lamina pyramidalis, und zwar des inneren Teiles (etwa
IIIb von BroDMANN, also der gréfleren Pyramiden); es entstand so ein heller
Streifen zwischen Granularis externa und Rest der Pyramidenschicht einer-
seits und Zona multiformis und ganglionaris andererseits.

Zeigt schon diese Zusammenstellung aus der Literatur, dall die mikrosko-
pischen Befunde bei Mikrogyrie wesentlich komplizierter und vielgestaltiger
sind als bei Agyrie und Pachygyrie, so kénnen auch die von mir gebrachten
Abbildungen, die nach Markscheiden und Nisslbildern von eigenen Préiparaten

Abb. 30. m Mikrogyrie; h Heterotopien; im innere Mikrogyrie (versenkte Windungen).

und Praparaten der Forschungsanstalt Miinchen angefertigt sind, eine Vor-
stellung von dieser Vielgestaltigkeit vermitteln.

Ich beschreibe zunichst Markscheidenbilder. Abb. 30 zeigt in der unteren
Hilfte ausgeprigt mikrogyren Windungstypus; das Marklager ist zum griéften
Teil von einer groflen heterotopen grauen Masse eingenommen, die durch Mark-
strahlen in zahlreiche kleinere rundliche und ovale Bezirke aufgeteilt ist, bei
i. m. siecht man das Bild einer inneren Mikrogyrie; der in die Tiefe versenkte
Windungszug steht in kontinuierlichem Zusammenhang mit den Windungen
an der Oberfliche. Noch deutlicher tritt das Bild der Mikrogyrie an der Abb. 31
hervor. Im Bereich der mit n bezeichneten Windungsregionen ist iiberall
die eisblumenartige (nach anderen Autoren die hiihnerfull- bzw. die hirsch-
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geweih- bzw. mauerzinnenartige) Verzweigung der Markstrahlen der Rinde
erkennbar; in den oberen, mit mo bezeichneten Windungsbezirken dagegen
ist das Bild der ebenfalls, wenn auch nicht so hochgradigen mikrogyren
Windungen ein ganz anderes; hier sind die Markstrahlen bis weit in die sekun-
déaren Verzweigungen hinein von zahlreichen kleinen und kleinsten Heterotopien
durchsetzt, die dem Bild eine oberflichliche Ahnlichkeit mit dem Bild des
sogenannten ~ Mottenfrafles
verleihen. Dicht unter dem
Ependym desVentrikelsliegen
dicht nebeneinander zahl-
reiche kleinerundlicheHetero-
topien (h).
Die Abb. 32—35 geben
Einzelheiten des Rindenmark-
bildes bei etwas stirkerer
VergroBerung wieder. In
Abb. 32 sind die Verhialtnisse
des Rindenmarkstrahles bei
mo des vorigen Ubersichts-
bildes bei etwas stérkerer
VergroBerung dargestellt. In
Abb. 33 treten die eisblumen-
artigen Verzweigungen der
Rindenmarkstrahlen  recht
deutlich hervor. Abweichend
davon sind die Markstrahlen
der kleinsten Windungen in
Abb. 34 mehr wie Kkleine,
schmale Finger gestaltet.
Abb. 35 endlich zeigt mikro-
gyre Windungen aus der
unmittelbaren Nachbarschaft
eines Porus (vgl. Abb. 101).
Das Bild #hnelt hier sehr
dem, das BIELSCHOWSKY in
seinem ersten Fall beschrieben
hat; zuduBerst das guirlanden-
formige Rindenband, innen

der mehr glatte Streifen, ?blf'lgl' Milii(rogyriew Beid h HeteroAtopign dicht unteﬂ(rien-

. . . rikel; n mikrogyre Windungen ; Anordnung des Rinden-

zwischen beiden ein Mark- markes unter dem Bild der Eisblumen; mo mikrogyre

streifen,auf demkleinsteMark- ‘Windungen mit zahlrﬁipl:gen klei]?sten Heterotopien im
indenmark.

kegel zinnenartig aufsitzen.

Von den dargesteliten NiBlbildern gibt Abb. 36 zunichst ein Ubersichts-
bild, das die von RANKE als typisch fiir den Status verrucosus deformis
geschilderte, an Driisenschlduche erinnernde Windungsmifbildung vor Augen
fiihrt. Die Furchen schneiden nur wenig ein, dagegen senkt sich der infolge
mangelhafter Trennung oft verdoppelte Molekularsaum tief ein und gibt nach
allen Seiten hin zahlreiche Seiteniste ab. Das zellhaltige Rindenband folgt allen
diesen Verzweigungen des Molekularsaumes; das Bild ahnelt zweifellos mehr
dem eines verzweigten Driisenschlauches mit Ausfiihrungsgang als dem einer
normalen Hirnrinde. An manchen Stellen ist eine gewisse Vierschichtung
der Rinde leicht erkennbar; auBlen die ofters relativ breite Molekularschicht,
dann eine relativ dichte Zellschicht, darauf wieder ein hellerer Streifen, dann

52%
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wieder ein Zellband, das nicht allenthalben die vielfachen Windungen des
duBeren Zellbandes mitmacht, sondern stellenweise mehr gradlinig unter dem

Abb. 32. Markbild der mikrogyren Rinde. Stelle mo aus Abb. 31. Rindenmark durchsetzt von
zahlreichen Kkleinsten Heterotopien.

anderen Streifen hinzieht. Noch deutlicher tritt die Vierschichtung in Abb. 46
hervor; das Bild des Status verrucosus deformis besteht hier an Windungen,

Abb. 33. Mikrogyre, nur ganz wenig gefurchte Rinde.
Markbild. Mauerzinnen- bzw. Eisblumenfiguren.

die einem Porus benachbart sind.
Die beiden unterhalb des Rinden-
bandes im Marklager scheinbar
isoliert liegenden Inseln grauer
Substanz entsprechen nicht von
der Rinde abgetrennten Hetero-
topien, sondern flach abgeschnitte-
nen Kuppen kleiner Windungen,
wovon man sich an Serien-
schnitten unschwer iiberzeugen
kann. Bis an den Ventrikel heran
reichen die mikrogyrenWindungen
in der Ndhe eines Porus in einem
anderen Fall, in Abb. 45 wieder-
gegeben. Sie zeigen hier das Bild
der inneren Mikrogyrie; in der
Nahe des Ventrikels liegt ein
scheinbar heterotoper Zellhaufen
mit einem hellen rundlichen Fleck

im Zentrum; es handelt sich hier um den Querschnitt eines ,,driisigen‘ Rinden-
schlauches; der helle Fleck im Zentrum entspricht dem Molekularsaum. In
diesem Falle ist eine ausgesprochene Vierschichtung der Rinde nicht vorhanden,
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Abb. 34. Markbild der Rinde. Handschuhfingerartige Markkegel.

Abb. 35. Vgl. Abb. 46 und 101. Markbild der Rinde mikrogyrer Windungen aus der Umgebung
eines Porus. (Fall P.)

nur stellenweise finden sich Andeutungen. Bei etwas stérkerer VergréBerung
zeigen den driisenschlauchéhnlichen Bau der mikrogyren Rinde im Sinne von
RANkE die eben besprochene Abbildung und besonders schon Abb. 37, die
ebenso wie Abb. 38 von einem Falle stammt, in dem weite Bezirke der Hirn-
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oberfliche ausgesprochenen Status verrucosus deformis aufwiesen. Eine deut-
liche Vierschichtung der Rinde ist auch in diesem Falle nicht erkennbar. Infolge
der stellenweise auBerordentlich weitgehenden Verzweigungen des schmalen
Rindenbandes erhdlt man hier namentlich an etwas flach getroffenen Win-
dungen ein Bild, das ein kaum entwirrbares Durcheinander von Zellbéndern
und zellarmen, teilweise der Molekularzone, teilweise den kleinsten Markkegeln
entsprechenden hellen Biandern und Inseln darstellt. Das Bild erinnert hier
eigentlich in nichts mehr an das der Hirnrinde.

Abb. 36. Mikrogyrie; Status verrucosus deformis im Zellbild. ,,Driisenschlauchbild*; stellenweise
Vierschichtung der Rinde. (Sammlung Prof. SPIELMEYER.)

Die drei nachsten Abbildungen (Abb. 39, 40, 41) stammen von dem in Abb. 15
wiedergegebenen Gehirn, und zwar von den blumenkohlartig zerkliifteten
Windungsbezirken dicht neben der Mantelkante. Das Rindenbild &hnelt hier
nicht so sehr dem driisigen Bau des Status verrucosus wie in der vorhergehenden
Abbildung; hier liegen zahlreiche kleinste, handschuhfingerartig ausgezogene
Windungen dicht nebeneinander, durch versenkte Molekularstreifen, die ver-
doppelt sind, voneinander getrennt. Etwas mehr an den Status verrucosus de-
formis erinnert das Bild eines Flachschnittes, wie er in Abb. 39 wiedergegeben
ist. Der cytoarchitektonische Aufbau ist hier ein sehr einfacher. An der Grenze
gegen die Molekularschicht sind die Nervenzellen mehr oder minder dicht
zusammengedringt, so daf ein Verdichtungsstreifen entstanden ist. Dieser
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Streifen setzt sich teilweise aus mehr oder weniger unausgereiften Zellindivi-
duen, teilweise auch aus Zellen mit gut ausgepragter Pyramidenform zusammen;

Abb. 37. Mikrogyrie; Status verrucosus deformis; Bild eines ,,Driisenschlauches bei starkerer
VergroBerung; s Sulcus; pi Pia. Soweit weile Massen quer getroffen sind, ist Unterscheidung, ob
Molekularschicht oder Markkegel, nicht immer leicht. (Fall GroBhennersdorf.)

Abb. 38. Flachschnitt durch Rinde mit Status verrucosus deformis. Durcheinander von Zellschliuchen
und zellarmen Flecken (Molekularsaum, Markkegel). (Fall GroB8hennersdorf.)

die Zellen liegen stellenweise etwas wirr durcheinander, sind an einzelnen Stellen
mehr haufenformig zusammengeballt, mit ihren Fortsitzen oft falsch orientiert;
im tibrigen ist der kleine Markkegel von verschiedenen Zellformen bald mehr



Abb. 39. Siehe Text.

Abb. 40. Dasselbe wie Abb. 39 im Flachschnitt.
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bald minder dicht durchsetzt ; iiberall aber stehen die Zellen in weiten Abstinden
voneinander. Von einer eigentlichen Schichtung ist hier nichts festzustellen.

In einem anderen Falle, wo die Rinde ebenfalls den driisenschlauchihn-
lichen Bau weniger gut erkennen 1af3t, ist die Vierschichtung sehr ausgesprochen;
das innere Zellband folgt aber hier im Gegensatz zu Abb. 28 fast allen Windungen
des duBeren (Abb. 41).

In Abb. 43 endlich, die von einer Stelle des in Abb. 26 wiedergegebenen
Falles von Status verrucosus stammt, ist das Rindenbild stellenweise noch

Abb. 41. Vgl. Abb. 39 bei etwas stirkerer VergroBerung. Rinde peripher dichterer Zellwall, Zellen
im Markkegel viel diinner gestellt.

am meisten dem normalen Rindenbild angenshert, eine deutliche Schicht-
bildung im Sinne BropMANNs ist allerdings nicht vorhanden.

In allen hier beschriebenen Fillen zeigte das Rindenbild auch feinere cyto-
architektonische Abweichungen in Form von abnorm gestalteten und gelagerten
bzw. abnorm grofen Zellexemplaren; ich verweise auf die Abb. 57 in Abschnitt 4.

Auffallend haufig, oft in Nestern zusammenliegend, sieht man in der Mole-
kularzone Casarsche Zellen (Abschnitt I), in den Molekularsaum vorspringende
Zapten, die an Reste des Status verrucosus simplex erinnern; doch handelt
es sich nicht um ein gesetzmiBiges Vorkommen. In einigen Fallen war der
Gehalt der Molekularzone an Cajalzellen sogar relativ gering.



Abb. 42. Mikrogyre Rinde mit deutlicher Vierschichtung v. Miinchen.

Abb. 43. Mikrogyre Rinde mit dicht gestellten Zellen; Bild der normalen Rinde am &hnlichsten.
(Vgl. Abb. 26 u. 33.)
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Genese der Mikrogyrie.

Nach JerLcersma, der Mikrogyrie mit Balkenmangel verkniipft gefunden
hat, mufl sich bei Balkenmangel eine ,,ungefdhr normale Quantitit grauer
Substanz“ an ein infolge des Balkenmangels stark atrophisches Marklager
anlegen; das ist nur durch vermehrte Faltung moglich. Die Unhaltbarkeit
dieser Theorie geht schon daraus hervor, da Mikrogyrie meist ohne Balken-
mangel vorkommt; andererseits findet man, wie Abb. 72 zeigt, Balkenmangel
sogar mit Pachygyrie, also mangelhaft gefalteter Rinde, verbunden.

Mechanische Einfliisse, Druck auf die Oberfliche des wachsenden Gehirns,
glaubten ScHAFFER, BRESLER, OPPENHEIM anschuldigen zu sollen. SCHAFFER
greift auf die alte VircHOWwsche Theorie der Entstehung der Mikrocephalie
durch priamature Schadelsynostose zuriick ; nach SCHAFFER erzeugt der Schidel-
druck in schweren Fillen Nekrosen (Porencephalien), in geringeren Graden
Mikrogyrie und Heterotopien.

BrESLER stellt sich das Zustandekommen der echten Mikrogyrie so vor,
daf infolge einer exsudativen Meningitis im Bereich des Vorderhirns oder eines
Hydrocephalus acutus ein Erguf}, der einen gleichméiBigen Druck auf die Pia
ausiibte, die an der Entziindung beteiligte Pia nebst den Windungen kompri-
miert und so zur Faltung der Hirnoberfliche, zur Ineinanderklemmung der
Windungen und auf die Dauer zur Verklebung derselben untereinander, zur
gleichméaBigen Verwachsung der Pia mit der Hirnoberfliche und schlieSlich
zur Hemmung der Entwicklung der Windungen gefiihrt hat.

OpPENHEIM meinte, daB es sich bei den mangelhaft getrennten kleinsten
Windungen, zwischen denen sich die Molekularschicht nur zapfenformig ein-
stillpt, um eine Verwachsung von bereits angelegten Windungen handelt; er
ist der Ansicht, daB solche Verwachsung bedingt sein kann durch fetale Meningo-
encephalitis oder durch Geburtstraumen. Mit der Verwachsung gehen Schrump-
fung und Kréuselung der Rinde einher. Die Theorien haben siamtlich nur noch
historischen Wert. Daf3 es sich bei der mangelhaften Trennung der mikrogyren
Windungen nicht um das Resultat einer sekundédren Verwachsung, sondern
um eine a priori mangelhafte Gliederung handelt, wird heute von niemandem
mehr bezweifelt.

Etwas spater erblickte OEroNomakis das Hauptmoment bei der mikro-
gyren Windungsbildung in einer Pseudohypertrophie der Rinde. Diese Pseudo-
hypertrophie denkt er sich dadurch bedingt, daf — er schlof dies aus dem Nach-
weis zahlreicher unreifer Zellformen — zu einer bestimmten Zeit eine Uber-
produktion schlecht reifender Nervenzellen erfolge; die Minderwertigkeit dieser
Anlage komme auch in der verminderten Bildung markhaltiger, von diesen
Zellen ausgehenden Fasern auf.

Ahnlich ist auch die Anschauung von Prosst. Besonders hervorgehoben
sei, daB bereits OErRONEMAKIS, KoTSCHETROWA, ProBST aufgefallen ist, dafl
neben der Mikrogyrie oft zahlreiche Heterotopien vorhanden sind. Die richtige
Deutung des inneren Zusammenhangs von Heterotopien und Mikrogyrie ist
ihnen allerdings noch nicht gelungen.

RANKE geht von embryologischen Tatsachen aus. Er glaubt die Mikrogyrie
von dem Status verrucosus simplex (s. oben) direkt ableiten zu konnen, nicht
in dem Sinne von Voar, daB es sich bei dieser Mifibildung lediglich um eine
,,Fixation einer Entwicklungsphase* handelt, dal die Rinde also lediglich im
Status verrucosus verharrt, sondern in dem Sinne, daB neben der Fixation
der Entwicklungsphase noch eine abnorme Proliferation der im Status verru-
cosus simplex befindlichen fetalen Hirnrinde eintritt, daB also die Mikrogyrie
»durch eine Weiterentwicklung der Hirnrinde in der Richtung der fetalen
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Wirzchenbildung* zustande kommt. Als Beweis fiir eine Luxus- bzw. Uber-
produktion von Nervenzellen fiihrt er mehrere Momente an: einmal die Tat-
sache, dafB3 bisweilen auch der Molekularsaum von Zellen dicht durchsetzt ist,
weiter die Uberproduktion von Tangentialfasern in der Molekularschicht —
nach ihm vielleicht aus einer iibermafBigen Zahl erhaltener Casarscher Zellen
hervorgegangen — weiter den Umstand, dafl die oberste Zellschicht bisweilen
noch stark verdichtet ist (Andeutung von Erhaltenbleiben der peripheren
Wucherungsschicht), daB auch Reste der superfiziellen Koérnerschicht in der
Molekularis noch vorhanden sind, endlich den Nachweis lang erhaltener vas-
culdrer und ventrikulirer Keimbezirke (aus denen RANKE anscheinend die
Heterotopien hervorgehen la3t) und das Vorkommen massenhafter unreifer Ele-
mente. Da die normale Windungsbildung offenbar mit der Vascularisierung eng
zusammenhéngt, so ist wahrscheinlich auch der Status verrucosus deformis,
wie RANKE die Mikrogyrie bezeichnet, Folge von Stérungen der fetalen Vascu-
larisation.

Eine abweichende Meinung duflert BunpscHUH. BunNDpscHUH will die Mog-
lichkeit, daB in seinem Fall einige der RETzIUSschen Vorwolbungen Ausgangs-
punkt der mikrogyren Warzen gewesen sein kénnen, nicht ganz von der Hand
weisen, aber eine andere Deutung scheint ihm naher zu liegen. Moglicherweise
stellen diese Warzchen ein Analogon zu den physiologischen Hirnhernien dar,
in dem Sinne, daB die GroBhirnrinde an einigen Stellen bei normalem Innen-
druck einen geringeren Widerstand von auBen fand und sich dann an diesen
Stellen vorbuchtete. Die Liicken im Widerstand sucht er allerdings hier nicht,
wie bei den physiologischen Hirnhernien, in Anomalien der Pia (diese war hier
intakt), sondern in einer Schidigung der Membrana limitans externa der Glia.
Cagarsche Zellen fehlten in seinem Fall. Ihr Fehlen spricht nach Buxpscaun
gegen die Entwicklung aus dem Status verrucosus simplex. Er faBit — ohne
iiber die primére Ursache damit etwas vorwegnehmen zu wollen — die Wiarzchen-
bildung als ,.eine wihrend der Entwicklung zustande gekommene Anderung
des morphotischen Zustandes der Hirnrinde, als eine MiBbildung (SCHWALBE)
auf, und zwar als eine MiBbildung per excessum, bei der es durch irgendeine Ur-
sache zu einer individuellen, immanenten, pathologischen Neigung fiir iiber-
triebene, formal annihernd normale Gewebsbildung kam, die funktionell wohl
sehr pathologisch geartet sein kann‘.

Ausgehend von seinen Anschauungen iiber die normale Windungsbildung
schlieBt ScHAFFER, dal die Mikrogyrie sowohl in bezug auf die Oberflichen-
gestaltung — Perigenese — wie auch hinsichtlich der Rindenschichtungsbildung
— Tektogenese — Abweichungen von der Norm erkennen lasse, denn die mikro-
gyre Rinde weise neben Storungen der Furchung auch Stérungen der Rinden-
schichtung auf: einmal Ausfall gewisser tektonischer Schichten, insbesondere
der Lamina granularis interna, wodurch nach ScHAFFER die Spaltung der Rinde
zustande kommt; weiter der Pyramidenschicht (III), besonders der Lage der
groBeren Pyramiden, endlich der Zona multiganglionaris, wihrend die Lamina
granularis externa (II) besonders widerstandsfahig sei, zweitens Fehlen einer
Schichtenbildung, drittens abnorm starke oder schwache Schichtenbildung,
wodurch abnorm breite bzw. schwache Schichten entstehen — namentlich
die multiformis kénne hinsichtlich ihrer Breite stark schwanken —; viertens
abnorme Orientierung und mangelhafte Entwicklung von Ganglienzellen.
Die perigenetischen und tektonischen Vorginge laufen zwar im allgemeinen
unabhéngig voneinander ab, da aber die Storungen beider Vorgange bei der
Mikrogyrie doch topographisch engstens vergesellschaftet sind, muB8 nach
SCHAFFER angenommen werden, daB sie durch eine gemeinsame Ursache bewirkt
werden, welche das Bild der Mikrogyrie entstehen lafBt.
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Gegen diese Hypothese wendet BIELscHOWSKY ein, dal SCHAFFER viel
zu sehr die bei der Mikrogyrie beobachteten Schichten mit den definitiven
Schichten des Erwachsenen identifiziere, eine solche absolute Identifizierung
sei aber nicht statthaft; die untersten Schichten entstinden nicht allein durch
Zuwanderung aus der Zwischenschicht, sondern auch durch Riickwanderung
aus den oberen Schichten. BieLscHOWSKY weist auch darauf hin, daBl die
Reizpunkttheorie ScHAFFERs mit den tatsichlichen Befunden keinesfalls in
Einklang gebracht werden kénne, denn nach ScHAFFER miilte bei der Mikro-
gyrie die Zahl der Reizpunkte vermehrt sein, was aber bei der gewdhnlich
bei Mikrogyrie vorhandenen Verkleinerung des Gehirns nicht recht verstand-
lich sei.

Meiner Ansicht nach ist gegen ScHAFFERs Theorie weiter einzuwenden,
daB er die Frage der genetischen Beziehungen zwischen Mikrogyrie und Hetero-
topien unerdrtert 1aBt.

Die Theorien von NIEUWENHUISE und LOwy seien nur kurz gestreift.
NIEUWENHUISE, der die RaANKEsche Anschauung strikt ablehnt, hat die Spaltung
der Rinde auch beobachtet. Er identifiziert die duflere Zellzone bei Mikrogyrie
mit den ersten 4 Schichten BRopMANNs, den inneren Zellstreifen mit der 5. und
6. Schicht; der dullere Streifen ist hypertrophisch, weswegen er sich falten mu8.
NIEUWENHUISE erblickt das Primére in einer Schidigung des Sehhiigels. Er
nimmt an, daf} die vier d&ulersten Schichten, die (nach Nissrs Untersuchungen)
unabhingig vom Thalamus seien, selbstindig weiterwachsen, wihrend die
inneren, vom Thalamus abhingigen Schichten nicht mit wachsen kénnten.
Wihrend BieLscHowsky auf die Willkiirlichkeit einer derartigen Identifizierung
(s. oben) hinweist, hebt ScHAFFER mit Recht hervor, daB} die Zweiteilung der
Rinde durchaus nicht durchgreifend in allen mikrogyren Rinden angetroffen
wird, was doch nach NiEuvweNHUISEs Theorie zu erwarten ware. LOwy sah
das Wesentlichste der Mikrogyrie in einer Uberproduktion der grauen Substanz,
die sich nicht nur in einer starken Schlingelung der Rinde, sondern auch in den
zahlreichen Heterotopien offenbare. ScuHAFFER wirft dagegen ein, daf3 die Rinde
bei Mikrogyrie tatsichlich nicht hypertrophisch, sondern defekt sei, ein Punkt,
den BIELSCcHOWSKY auch gegen RANKEs Annahme der Bildung per excessum
angefiihrt hat.

Mit der Morphogenese der Pachy- und Mikrogyrie befafit sich endlich BIgL-
SCHOWSKY eingehend in zwei Arbeiten. In der ersten spricht er die Meinung
aus, dafl nicht alle Falle von Mikrogyrie aus dem Status verrucosus entstehen.
Es kann sich nicht, wie RANKE und BuNDsCHUH annehmen, um eine Bildung
per excessum handeln; in typischen Féllen ist vielmehr die Zellenzahl der Rinde
vermindert, und auch dort, wo die Zellen scheinbar ganz dicht stehen, liegt
nicht eine wahre Vermehrung zugrunde. Die Vermehrung wird hier vielmehr
dadurch vorgetduscht, daB die Zellen infolge mangelhafter Entwicklung ihrer
Fortsitze abnorm dicht aufeinander geriickt sind. Es miiBten vielmehr Win-
dungen, als tatséchlich, vorhanden sein, wenn jedes Wirzchen Ausgangpunkt
einer mikrogyren Windung werden sollte. Auch die Verdickung des Tangential-
faserstreifens der Molekularis ist keine Luxuswucherung, sie kommt vielmehr
dadurch zustande, dafl zahlreiche Axone einen falschen Weg einschlagen, d. h.
anstatt in den Markkegel in diese Tangentialfaserschicht der Molekularis ein-
treten.

BieLscHowsky geht von seiner oben wiedergegebenen Anschauung iiber
die normale Windungsbildung aus. Auch bei der Mikrogyrie erfolgt die Win-
dungsbildung von den perivasculdren Keimzentren aus, aber die Bildung dieser
perivasculiren Keimzentren setzt — wahrscheinlich infolge fehlerhafter Vas-
cularisation — an falscher Stelle bzw. mit verminderter Kraft ein. Es bilden
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sich kompensatorisch neue Keimzentren, aber in sehr unvollkommener Weise.
Die Verminderung der vitalen Kraft der Keimzentren kommt darin zum Aus-
druck, daB die Zellen nicht wie sonst mit geniigender Kraft nach der Windungs-
kuppe abgedringt werden, weshalb die Rindenbreite in der Tiefe des Sulcus
bei der Mikrogyrie oft ebenso groBl oder grofer ist als auf der Windungskuppe.
Die mikrogyre Windungsbildung stellt also gewissermafen einen Versuch dar,
die infolge der mangelhaften Ausbildung der Hauptwindungen bestehende
Oberflachenverkleinerung zu kompensieren.

Waihrend sonst die Corticalis in ihrer ganzen Dicke kuppenartig vorgetrieben
wird, erfolgt bei mikrogyrer Rindenbildung vielfach nur eine Vortreibung der
gufleren, an sich ja schon zellreichen Schicht ; dadurch kommt es zu der mehrfach
erwihnten Zweiteilung der Rinde mit Guirlandenbildung des &uBeren Zell-
streifens. An anderen Stellen dringt wohl das ganze Material in den Markkegel
bzw. in die Windungskuppe der mikrogyren Rinde ein, ist aber an Masse bedeu-
tend vermindert.

Neben mangelhafter Vascularisation kommt nach BreLscHowsky noch die
mangelhafte Wanderung der Neuroblasten als Faktor in Frage, ein Moment,
das sich in dem Vorkommen der Heterotopien ausspricht — es wird auf das
schon oft betonte Zusammentreffen von Mikrogyrie und Heterotopien nochmals
zuriickzukommen sein. Zusammenfassend sagt BieLscHowsky: ,,Die kongeni-
tale Mikrogyrie der Grof3- und Kleinhirnrinde kann nur als Produkt patholo-
gischer Wachstumsvorgéinge in der Rinde selbst aufgefaBt werden, bei welchen
sich die Abweichung vom normalen Entwicklungsgang in gesetzméafBiger Weise
vollzieht. Die gleichen Faktoren, welche die normale Gestaltung der Gyri
und Sulci bewirken, sind auch fiir die Mikrogyrie von formbestimmender Bedeu-
tung, namlich die Vascularisation der Rindensubstanz und die Proliferations-
potenz der in die Keimzone des Mantels gelangten Neuroblasten. Die Mikro-
gyrie ist im wesentlichen eine Kompensationserscheinung gegeniiber quanti-
tativen und qualitativen Herabsetzungen dieser den normalen Entwicklungs-
gang beherrschenden Faktoren. Da die Kompensation unter allen Umsténden
hinter der normalen Produktion zuriick bleibt, gehéren alle Falle von Mikro-
gyrie zu den Monstra per defectum.

Die cytoarchitektonische Struktur der mikrogyren Rinde ist eine viel-
gestaltige. Die Einzelbefunde lassen sich im Sinne einer aufsteigenden Reihe
ordnen. Am unteren Ende derselben stehen alle die Fille, welche durch deut-
liche Zweischichtung des Zellmaterials gekennzeichnet sind, am oberen Ende
diejenigen, welche bei sonst normalen Schichtungsverhéltnissen isolierte pilz-
oder warzenférmige Auswiichse der oberflichlichen Zellelemente iiber das
Niveau des Stratum zonale aufweisen. Nur diese letzteren gestatten eine direkte
Ableitung aus dem Status verrucosus simplex seu Retzii und fiihren den von
RANKE vorgeschlagenen Namen ,,Status verrucosus deformis®“ mit Recht.
Bei der iiberwiegenden Zahl der Félle trifft die alte Bezeichnung ,,Mikrogyrie‘
oder das von OEKONOMAKIS vorgeschlagene Wort ,,Polygyrie” den Sachverhalt
besser, denn in der Nomenklatur mufl die Vorstellung zum Ausdruck gelangen,
dafl jede einzelne der kleinen Erhebungen, welche der Gehirnoberfliche das
charakteristische Aussehen geben, die Abortivform einer Sekundirwindung
darstellt. Auch an das Wort ,,Mikropolygyrie* kénnte man denken, weil es
auf die wesentlichen Eigenschaften der MiBbildung, die Kleinheit der Abortiv-
windungen und ihre groBe Zahl hindeutet und eine Verwechslung mit der
erworbenen sekundéren Mikrogyrie ausschlieit.*

In seiner zweiten Arbeit ist BreLscHOWsKY auf die Genese der Mikrogyrie
nochmals zuriickgekommen. In dieser Arbeit zeigt er, ausgehend von der zwei-
geteilten Rinde bei Mikrogyrie, daBl von den beiden Rindenzellstreifen nur
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der duBere als eigentliche Rinde anzusprechen ist, wahrend das innere, mehr
geradlinig verlaufende Band der schon bei der Pachygyrie beschriebenen
und als Heterotopie (Atelokinese) aufzufassenden Zwischenschicht gleich-
zusetzen ist. BIELsCcHOWSKY sieht also das Wesentliche der mikrogyren Windungs-
bildung jetzt in einer Stérung der Cytokinese; der Fortschritt dieser Theorie
gegeniiber der fritheren besteht im wesentlichen darin, daf er im Gegensatz
zu seiner fritheren Anschauung jetzt einen einheitlichen genetischen Faktor
annimmt. Zur Erklirung der Guirlandenbildung greift er in dieser neueren
Arbeit doch mehr auf den Status verrucosus simplex zuriick.

¢) Die genetischen Beziehungen zwischen Mikro- und Pachygyrie.

Den Gedanken, daf@ fiir die Entwicklung der Pachy- (Makro-) wie der Mikro-
gyrie letzten Endes dieselben Faktoren mafBgebend seien, hat zuerst Kor-
SCHETKOWA ausgesprochen. Sie bringt ndmlich beide Windungsanomalien in
Verbindung mit dem Vorkommen von Heterotopien. Die Heterotopien sind
,,nichts anderes als Bildungsmaterial, welches durch irgendwelche, jedenfalls
in sehr frither Fetalzeit wirkende pathologische Ursachen fiir die weitere Ent-
wicklung der Rinde verlorengegangen ist und sich weiter in kiimmerlicher
Weise selbst differenziert hat‘. Beweisend fiir diese Ansicht ist, da} die Heteroto-
pien sehr oft in enger rdumlicher Beziehung zu dariiberliegenden Windungs-
miBbildungen stehen. Die Terminationsperiode der MiBlbildung verlegt Kort-
SCHETKOWA daher auch in eine Zeit, ,,in welcher die Windungen noch nicht
fertig angelegt waren, d. h. in den 1.—5. Monat, mit anderen Worten, in eine
Entwicklungsperiode, wo die Hauptwanderung (Ausschwérmen) und feste
Einstellung der Bildungszellenkolonien von einem Abschlufl noch weit entfernt
war*’.

Auch nach H. Vogr ,,stehen Mikrogyrie und Pachygyrie genetisch in enger
Beziehung zueinander‘‘; beide durchflechten sich vielfach. Die mikroskopischen
Bilder beider Windungsanomalien zeigen weitgehende Ubereinstimmung.
Das rein sekunddre Moment der Oberflichengestaltung (Windungen) steht
in Abhéngigkeit von der Bildung des Markkorpers, der allgemeinen Volumen-
zunahme, der Verteilung in der Gefalversorgung und anderen Faktoren. Auch
nach Voer besteht ein genetischer Zusammenhang zwischen atypischer Win-
dungsbildung und Heterotopien. Er bezeichnet auch (1. c. Abb. 64, S. 172) die
Schicht, die von BIELscHOWSKY als Zwischenschicht bezeichnet wird, als ,,in
der Tiefe sitzengebliebene Rinde oder doppelte Rindenanlage*. Die Heteroto-
pien sind Teile, welche zum normalen Aufbau der Rinde nicht herangezogen
worden sind. Allerdings gibt es nach Vogr Stérungen der Rindenstruktur
im Sinne von Makro- und Mikrogyrie auch ohne gleichzeitiges Vorkommen
von Heterotopien.

Den Beweis fiir die innere Zusammengehdorigkeit von Pachy- und Mikro-
gyrie hat BrerLscHOwsky erbracht. BIELSCHOWSKY unterzog die Rinde bei
der Agyrie und die gespaltene Rinde mit guirlandenférmigen Verlauf des dueren
Rindenstreifens bei Mikrogyrie einer vergleichenden Betrachtung. Er identi-
fiziert den guirlandenformigen Zellstreifen mit der ungefalteten eigentlichen
Rinde bei Pachygyrie, den inneren tangentialen Markfaserstreifen aber, der
bei der Mikrogyrie das guirlandenformige Zellband und das tiefere glatte Zellband
trennt, mit dem Markstreifen, der bei der Pachy- bzw. Agyrie die eigentliche
Rinde von der Zwischenzone scheidet (Abb. 44). Dieser Markfaserstreifen ent-
spricht nach BIiELscHOWSKY nicht, wie NIEUWENHUISE annimmt, dem BATL-
LARGERschen Rindenstreifen, sondern den Fibrae propriae gyrorum, wie das schon
fiir die Pachygyrie nachgewiesen wurde. Der innere Zellstreifen endlich, der von
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NIEUWENHUISE, SCHAFFER u. a. bei Mikrogyrie ausdriicklich mit den innersten

Schichten (5., 6.) der normalen Rinde identifiziert worden war, ist nach BIEL-

ScHOWSKY nicht ohne weiteres den normalen tieferen Zellschichten gleichzu-

setzen, sondern wie bei der Pachygyrie der Zwischenschicht von His. Wahrend

aber bei der Pachygyrie diese Zwischenschicht in ganzer Ausdehnung erhalten

geblieben ist, ist sie bei der Mikrogyrie auf einen schmalen Saum reduziert.

Bei der Mikrogyrie ist sie also nur noch in der duBersten Peripherie erhalten

geblieben. Das teratologische Formungsprinzip ist also bei beiden (d. h. bei

der Mikro- wie bei der Pachygyrie) Miflbildungen das gleiche. Sowohl bei der

Pachygyrie wie bei der Mikrogyrie liegt ,,das entscheidende Moment in einer

mangelhaften Besiedelung der Rinde mit Ganglienzellen und in einer vermin-

derten Proliferationsfahigkeit dieser Zellen an Ort und Stelle. Wie schon oben

erwahnt, ist BIELSCHOWSKY

geneigt, die guirlandenfér-

migen Zapfen des &uBeren

Zellstreifens bei Mikrogyrie

jetzt mehr auf den Status ver-

rucosus simplex zuriickzu-

fithren; er weist darauf hin,

daBl auch bei Pachygyrie das

duBlere Zellband an seiner

Oberfliche bisweilen kleine

warzenformige Buckel erken-

nen lasse, daf also auch hierin

eine Ubereinstimmung zwi-

schen Pachy- und Mikrogyrie

bestehe. Nach BIELSCHOWSKY

ist alsofiir beide Miflbildungen

das Wesentliche darin zu

suchen, daf3 der Rinde nicht

geniigendes Zellmaterial wie

in der Norm zugefithrt wird.

Warum es in dem einen Fall

Abb. 44, Mikrogyrische Rinde im Markfaserbilde bei etwas zu mikrogyrer in deII.l andern

starkerer VergroBerung. (Nach M. BIELSCHOWSKY.) Fall zu pachygyrer Windungs-

bildung kommt, dafir 148t

sich auch nach BieLscHOWSKY zur Zeit eine rechte Erklérung nicht geben.

Meiner Ansicht nach bieten auch Fille von Mikrogyrie und Pachygyrie ohne

Nachweis groberer Heterotopien der Erklirung mittels der BIELscHOWSKYschen

Ansicht keine uniiberwindlichen Schwierigkeiten. Das Fehlen von Heterotopien —

wie man das unter Umstédnden bei Mikrogyrie in der Umgebung porencephaler

Defekte siecht — kann nur so erklirt werden, daB das Zellmaterial auf seiner

Wanderung nicht einfach festgehalten, sondern zerstért worden ist; daf man

in solchen Fillen nicht immer auf den Nachweis von Narben rechnen darf,

ist nach den in Kapitel 2 nidher zu erwahnenden Untersuchungen von SpaTz
leicht verstandlich.

Zusammenfassend kann man heute sagen: Nach dem gegenwartigen Stand
unserer Erkenntnisse sind Pachy- und Mikrogyrie auf dasselbe Moment, nim-
lich auf mangelhafte Zuwanderung der Neuroblasten von der Matrix her, zuriick-
zufithren; welche Momente im einzelnen zu Pachygyrie, im anderen Falle zu
Mikrogyrie fithren, ist heute noch nicht klargestellt.
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Atiologie der Mikro- und Pachygyrie.

Wenn heute als sichergestellt gelten kann, daf die beschriebenen Windungs-
miBbildungen auf Stérungen der Wanderungsvorgénge der Neuroblasten zuriick-
zufiihren sind, so ist damit noch nichts dariiber gesagt, ob es sich um primér oder
sekundir entstandene MiBbildungen handelt, d. h. ob diese MiBbildungen
Folge vererbter Veranderungen des Idioplasmas oder exogener Krankheits-
prozesse sind.

Nach dem heutigen Stand der Forschung ist nicht sicher zu widerlegen,
daB Mikrogyrie und Pachygyrie in manchen Fallen mdoglicherweise auf

Abb. 45. Mikrogyrie bei Porencephalie ; bei d schone ,,Driisenschlauchbildung’ ; im: innere Mikrogyrie
bzw. heterotope Massen; p Porus; n Narbengewebe. (Sammlung Prof. SPIELMEYER.)

idiotypische Fehler der Keimanlage zuriickgehen; aber mit fortschreitender
Vertiefung der Untersuchungen sind immer haufiger Fille gefunden worden, wo
neben den Windungsanomalien Residuen zweifellos exogener Krankheits-
prozesse nachzuweisen waren. Das gilt sicher von der Mikrogyrie. DaB Mikro-
gyrie oft in der Umgebung porencephalischer Defekte zu beobachten ist, ist
bekannt. Die Abb. 45, 46 lassen deutlich die mikrogyre Verbildung der Win-
dungen in der Umgebung porencephaler Defekte erkennen. Im ersten Fall
finden sich in der Nachbarschaft eines Porus, dessen Windungen teilweise in
derbes Narbengewebe umgewandelt sind, ausgesprochen mikrogyre Windungen
an der Hemisphérenoberfliche und auBerdem heterotopisch in die Tiefe ver-
senkte, bis an den Ventrikel heranreichende Windungen (innere Mikrogyrie),
die mit den oberflichlichen mikrogyren Windungen in kontinuierlichem Zu-
sammenhang stehen. Die Abb. 46 zeigt mikrogyre Windungen in der Um-
gebung zweier Pori im gleichen Bild; im Grunde des einen sieht man noch
Residuen des iiberstandenen destruktiven Prozesses in Gestalt von Narben-

Handbuch der Geisteskrankheiten. XI. 53



Abb. 46. Fall P. Zwei Pori; der eine p, schneidet bis in den Ventrikel durch; der andere p, reicht
nicht bis an Ventrikel heran. Beim mu echte Mikrogyrie. Rinde vierschichtig. Im Grunde von
p. noch verkalkter d Detritus im Narbengewebe.

Abb. 47. Heterotope Zellen im Mark; derselbe Fall wie Abb. 45; heterotope Zellen abnorm grof;
die Zelle bei x entspricht etwa der normalen Grofle der Nervenzellen der untersten Rindenschicht.



Pathologische Anatomie der in Idiotengehirnen vorkommenden MiBbildungen. 835

gewebe und verkalkten Detritusmassen. Neben kleinen in die Tiefe versenkten
heterotopen Windungsziigen treten im tiefen Marklager stellenweise gehaufte,
oft iibernormal grofle heterotope Ganglienzellen hervor (Abb. 47).

Abb. 48. Pseudopachygyrie ps. 3jahr. idiotisches Kind.

Abb. 49. Markbild. zm zentrales Marklager, t Tangentialfaserung (s. Text), h heterotope Zellnester.

Die Deutung dieser Bilder bereitet keine groflen Schwierigkeiten. Der
Prozel, der im Bereiche des Porus zu einer Zerstérung der gesamten Rinden-
anlage und der noch in der Tiefe liegenden Neuroblastenziigen gefiihrt hat,
hat in den anstofenden Partien lediglich eine Stérung der Cytokinese bzw.

53%



Abb. 50. Pseudopachygyrer Bezirk im Nisslbild. p Pia; m Molekularsaum, der aber auch reichlich
mesodermale Elemente enthiilt; unter der Randzone m ein feiner spaltformiger Hohlraum s, der von
(Gliabiischeln und darin enthaltenen Markfasern durchsetzt wird z; d detritusihnliche Massen,
groflenteils verkalkte Zellelemente bszFa.serreite; dazwischen noch zahlreiche erhaltenen
ervenzellen.

Abb. 51. Aus Schicht d in Abb. 50. 1—4 verkalkte Zellexemplare; nach der gleichmégBigen GroSe
muf man an verkalkte Neuroblastenziige denken; Verkalkung nur schwach ausgesprochen;
5 —17 Ganglienzellen aus der Peripherie und dem Innern der Detritusherde.
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teilweise Zerstorung der noch in der Wanderung begriffenen Neuroblastenziige
bewirkt. Die Terminationsperiode fiir die Porencephalie wie fiir die Mikrogyrie
ist hier mit Sicherheit auf die Zeit vor dem 5. Fetalmonat zu verlegen. Man
hat freilich das héufige Zusammentreffen von Porencephalie und Mikrogyrie
auch noch auf andere Weise zu erkliren versucht; man hat angenommen, daf
die mikrogyre Mif3bildung das primére war, und daB sich die Porencephalie
infolge schlechter Vascularisation der mikrogyren Regionen erst sekundéir
entwickelt habe. Wenn man diese Anschauung nicht fiir alle Fille schliissig
widerlegen kann, so sprechen die Befunde in der Mehrzahl der Falle zweifellos

Abb. 52. Pseudopachygyrie. Gliabild. gl dichte Gliose in der oberflichigen Rinde, r Randzone,
glioses und Bindegewebe durchflochten, s Spalt in oberflichigster Rinde (Abb. 50). b Gliabiischel.

mehr fiir die oben dargelegte Meinung (ich verweise vor allem auf einen Fall
von ZINGERLE).

Nicht so eindeutig ist bisher das gleichzeitige Vorkommen agyrer und pachy-
gyrer Windungsbildung im oben geschilderten Sinne neben Residuen von
destruktiven Prozessen bewiesen. Es gibt aber Félle, wo an Agyrie bzw. Pachy-
gyrie erinnernde Gestaltung von Windungsbezirken zweifellos mit abgelaufenen
destruktiven Prozessen in genetischen Zusammenhang zu bringen ist. Ich
mochte diese Bilder vorlaufig als ,,Pseudopachygyrie’ bezeichnen. Das in
Abb. 48 wiedergegebene Gehirn zeigt an der Oberfliche deutlich eine groBe,
gegen die Umgebung teilweise durch abnorm tiefe Furchen scharf abgesetzte
fast ungegliederte Rindenpartie. Die Wandung der Hemisphére ist im Bereich
dieser pachygyren Bildung gegeniiber der {ibrigen — allerdings ebenfalls etwas
reduzierten — Hemisphdrenwand wesentlich diinner, und der auch sonst
etwas erweiterte Ventrikel ist im Bereich der pachygyren Bildung noch stiarker
erweitert. Die ungegliederte Hemispharenwand zeigt hier zu innerst ein stark
verdiinntes Marklager (Abb. 49), von dem aus nach der Rinde untereinander
wieder durch Markfaserziige communicierende Markstrahlen ziehen (Bild der
Eisblumen). Diese Markstrahlen schlielen zwischen sich heterotope Nester von
Nervenzellen verschiedenster Entwicklungsstadien und Massen von Zellresten,
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die offenbar verkalkten Neuroblasten entsprechen (Abb. 50, 51), ein. An der
Oberfliche findet sich dichtes Narbengewebe in Gestalt eines fast unentwirr-
baren Filzes, der sich aus Gliafasern und mesodermalem Piagewebe zu-
sammensetzt (Abb. 52).

In der Molekularzone finden sich Reste eines offenbar durch Zerstérungs-
prozesse entstandenen feinen Spaltes, durch den Gliabiischel und markhaltige
Nervenfasern hindurchziehen, die in dem beschriebenen Randfilz eine Tangen-
tialfaserschicht bilden.

Auch in den in Abb. 72 wiedergegebenen pachygyren Partien eines Gehirns
mit Balkenmangel, wo der Aufbau der pachygyren Windungen stellenweise
der gleiche ist wie bei dem vorstehend beschriebenen Fall, teilweise noch mehr
dem bei echter Pachygyrie angenahert ist, ist ausgedehnte Gliose nachweisbar,
ein Befund, der dafiir spricht, daB auch in diesem Falle der pachygyre Bau
der Windungen seine Ursache in einem ErkrankungsprozeB hat, der sich in
frither Embryonalzeit abgespielt hat.

B. MiBbildungen in der Zahl und Anordnung der Windungen.

Abweichungen in der Zahl und Anordnung der Furchen und Windungen
in Idiotengehirnen sind schon seit langem beschrieben worden. Bald handelt
es sich um grobe, als Miflbildungen ohne weiteres in die Augen springende
Abweichungen, bald um leichtere, weniger auffallige, teilweise noch in die normale
Variationsbreite hineinfallende Abweichungen.

Grobere Fehler in der Anordnung der Windungen sind besonders haufig
in Verbindung mit Pachy- und Mikrogyrie gefunden worden, sowie bei Mikren-
cephalie, die ja allerdings auch mit Mikro- und Pachygrie haufig gemeinsam
vorkommt. So sind Gehirne beschrieben und abgebildet worden, bei denen die
normale Anordnung der Windungen und Furchen vollkommen oder wenigstens
stellenweise verwischt war, wo selbst wichtige Primérfurchen, wie der Sulcus
Rolandi, nicht zu identifizieren waren (OEKONOMAKIS, KOTSCHETKOWA, KRYZAN,
BIELSCHOWSKY u. a.); in anderen Féllen erinnerte die ganze Anordnung der
Windungen mehr an tierdhnliche Gehirne, so ist mehrfach bogenférmige Anord-
nung der Windungen und Furchen um die Fissura Sylvii, die an Carnivorentypus
erinnerte, erwihnt worden (MELISSINOS, BIELSCHOWSKY, s. Abb. 53, u. a.).
Wieder in anderen Féllen war die Anordnung der Furchen und Windungen sehr
diirftig, die ganze Gliederung erschien iiberhaupt mangelhaft; die Windungen
waren plump, die Furchen sehr wenig gegliedert, Sekundérfurchen fehlten
(HiLty und TRAMER, NIEUWENHUISE, PROBST, DANNENBERGER, V. MONAKOW,
H. Vogr, BierLscHOwskKy u. a.); oft sind verzeichnet abnorme Gestaltung
einzelner Furchen und Windungen, besonders oft steiler Verlauf der Fissura
Sylvii, Fehlen des Ramus ascendens dieser Fissur (RANkE, HarBITZ, V. MONA-
KOowW, BIELSCHOWSKY, MONTESSANO u. a.), undeutliche Abgrenzung des Sulcus
Rolandi und der Zentralwindungen (HamMARBERG), direkter Ubergang der
Fissura Sylvii in den Sulcus Rolandi (BieLscHowsky), Fehlen einer Temporal-
windung (Krycan) — ich selbst habe Fehlen einer Temporalwindung auch
bei Mikrencephalie gesehen — Fehlen einer Stirnwindung (MONTESSANO) u. a. m.;
wieder in anderen Fillen sind abnorme Verbindungen von Furchen, vor allem
die sogenannte Affenspalte — das ist eine normalerweise nicht vorhandene
direkte Verbindung zwischen Fissura parietooccipitalis und Sulcus occipitalis
transversus — abnorme Briickenbildung zwischen sonst nicht durch Briicken
verbundenen Windungen beobachtet worden.

Durch alle diese Abweichungen in der Anordnung der Furchen und Win-
dungen kann die Hirnoberfliche bald mehr an tierdhnliche, bald mehr an fetale
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oder frithinfantile Verhéltnisse erinnern. GracoMiNI und v. MoNakow haben
3 Typen von fehlerhafter Anordnung der Furchen und Windungen unter-
schieden: a) fetalen Typus, b) infantilen Typus, ¢) Tiertypus, wobei bald mehr
eine Ahnlichkeit mit dem Nager-, bald mehr mit dem Raubtier-, bald mehr
mit dem Wiederkéauer-, bald mehr mit dem Affengehirn hervortritt. DaB Ab-
normitéten in der Anordnung der Windungen und Furchen in erster Linie
mit zur Stitze fiir die Auffassung der Mikrencephalie als einer atavistischen
Bildung gedient haben, sei hier nur erwéhnt; es soll auf diese Frage bei Be-
sprechung der Mikrencephalie nochmals zuriickgekommen werden.

Abb. 53. Carnivorentypus der Windungsanordnung bei Mikrogyrie. (Nach BIELSCHOWSKY.)

Bisweilen findet man ganz abnorme Anordnung der Windungen nur lokal,
so radiare Anordnung bei fetal entstandenen Porencephalien (Abb. 101); erinnert
sei in diesem Zusammenhang auch an die radiére Stellung der Furchen und
Windungen an der medianen Seite des Gehirns bei Balkenmangel (s. Abb. 72).
Ganz abnorme Furchen bilden bisweilen die Grenzen lokaler MiBlbildungen
der Hirnoberfliche, so beschreibt BIELSCHOWSKY eine ganz abnorme, von
der Unterfliche des Stirnhirns schrig nach vornhin verlaufende tiefe Furche,
durch die ein umschriebener mikrogyrer Bezirk nach vorn gegen die normalen
Partien des Stirnpols abgegrenzt wird. Abb. 48 zeigt abnorm verlaufende
Furchen, durch die die oben erwéhnte Pseudopachygyrie begrenzt wird.

4. MiBbildungen der Cyto- und Myeloarchitektonik.

A. MiBbildungen der Cytoarchitektonik.

MiBbildungen der Cytoarchitektonik bei Idiotie sind schon seit langem von
den Forschern, die sich mit Idiotie beschéftigt haben, erwahnt worden, so
Erhaltenbleiben embryonaler Zellformen und embryonaler Schichtungsver-
héltnisse, Auftreten abnormer Zellformen usw. Systematische Untersuchungen
iiber Rindenarchitektonik bei Idiotie sind meines Wissens zum erstenmal von
HamMARBERG angestellt worden, Untersuchungen, die den Namen des jungen,
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allzufriih verstorbenen Forschers mit einem Schlag weit bekannt machten.
HammarRBERGs Untersuchungen sind heute iiberholt; insbesondere haben sich
die Erwartungen, die er an seine Untersuchungen gekniipft hat, nicht erfiillt.
Wenn HamMaRBERG der Meinung war, daB die cytoarchitektonischen Stérungen
um so tiefgehender sind, je tieferstehend der Grad der Idiotie ist, so hat sich
diese Ansicht nicht als richtig erwiesen, denn wir wissen, daB} auch schwerste
Formen von Idiotie nicht mit nennenswerten Storungen der Cytoarchitektonik
verbunden zu sein brauchen. Trotzdem bleibt seine Arbeit eine bahnbrechende
Leistung.

Einen groBlen Fortschritt bedeuten die Arbeiten BieLscHOWSKYs iiber
Mikro- und Pachygyrie, die schon oben eingehend gewiirdigt worden sind,
indem es BreLscHOWSKY hier gelang, GesetzméBigkeiten der MiBbildung der
Cytoarchitektonik aufzudecken.

Wenn ich versuche im folgenden nach gewissen Gesichtspunkten zu ordnen,
was wir sonst heute iiber MiBbildungen der Cytoarchitektonik — selbstver-
stdndlich gehoren Zellausfille infolge von Destruktionsprozessen nicht hierher —
wissen, so lassen sich etwa folgende Gruppen aufstellen:

a) Erhaltenbleiben embryonaler Schichtungsverhiltnisse und embryonaler
Zellformen.

b) Grobere Mangel der Schichtentwicklung, die gewshnlich mit Verschméle-
rung oder Verbreiterung der Windungen einhergehen.

¢) Feinere Mangel der Schichtbildung in Form falscher Einordnung von
Zellexemplaren.

d) Auftreten von abnorm gestalteten, insbesondere abnorm groBien Zellen
an Stellen, wo sie sonst nicht vorhanden sind.

a) Erhaltenbleiben embryonaler Schichtungsverhiltnisse und embryonaler
Zellformen.

Die embryonale Rinde weicht in ihrer Schichtung insofern von der aus-
gereiften Rinde ab, als eine Neigung der Zellen zur Anordnung in Siulen
mit dicht gedriangter Lagerung bzw. Zu-

7o sammenballung der Zellen besteht. Diese
f o) dichtere Zusammendrangung der Nerven-
L»—/ £ p zellen fiihrt H. VogT auf die noch mangel-
he ®

.. 4 £0 hafte Entwicklung der grauen Zwischen-
@‘- L { .\} substanz zuriick. Die embryonale Nerven-
° f M zelle selbst ist charakterisiert durch
Abb. 54. An Neuroblastenformen erinnernde g(?ring‘es PrOtopla‘sma‘ mit mangehldem
Zellen aus der Rinde in Abb. 58. T]gr()ld und groﬁen runden, oft mit meh-
reren Kernkorperchen ausgestatteten Kern,
durch mehr abgerundete, bisweilen spindlige Form, an Zahl geringere und
gleichzeitig feinere Fortsitze.

Erhaltenbleiben embryonaler Schichtungsverhéltnisse und unausgereifte
Zellformen sind bei Idiotie vielfach beschrieben worden (HAMMARBERG,
MineazziNi, H. Voer, RANKE, ALZHEIMER, ZINGERLE, Hiuty, HARBITZ,
BIELSCHOWSKY u. a.), so finden sich erwahnt straffe Zeilenstellung der Zellreihen
mit auffallig dicht stehenden Zellen (ALzHEIMER in KRAPELIN), unvollkommene
Sonderung der Schichten, Léngsreihenbildung, Erhaltenbleiben der Wucherungs-
zone an der Oberfliche (gemeint ist der Status verrucosus simplex), auffillig
dichte Zusammenstellung der Zellen (H. Vocrt); unregelmafBige Begrenzung
der obersten Rindenschicht gegen die Molekularschicht bei gleichzeitiger Ver-
dichtung der obersten Zellschicht, wie bei Status verrucosus, habe ich auch selbst
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beobachtet. Leider sind nur wenig bzw. recht unvollkommene Abbildungen
solcher abnormer embryonaler Schichtungsverhéltnisse neben entsprechenden
normalen Bildern in der Literatur enthalten. Hier gilt es noch eine Liicke aus-
zufiillen. Viel héufiger sind Beschreibungen und teilweise auch Abbildungen
von unausgereiften Zellformen, so werden erwdhnt unfertige, ja an Neuro-
blastencharakter erinnernde Formen (Abb. 54), Zellen von abgerundeter bzw.
Birnenform, bipolare, spindelformige Elemente, Zellen mit geringen und feinen
Fortsitzen, mit spérlichem Protoplasmaleib, Mangel an Tigroidsubstanz und
auffallend groBem blasigem Kern.

b) Grobere Abweichungen der Schichtenbildung.

Solche grobe Abweichungen sind von H. Vot bei Mikrencephalie beschrieben
worden; in dem ersten seiner Fialle war die Schichtung streckenweise ganz
durcheinander geraten, im zweiten war im Temporallappen von Schichtung
iiberhaupt keine Rede mehr. Bei Pachygyrie und Mikrogyrie waren den Autoren
schon von jeher Unregelmafligkeiten der Schichtbildung aufgefallen (MEINE,
KoTscHETROWA, MATELL, ZINGERLE U. a.), aber erst BIELscHOWSKY verdanken
wir, wie schon erwédhnt, einen ndheren Einblick in die charakteristischen Ab-
weichungen der Cytoarchitektonik bei Pachy- und Mikrogyrie. Ich kann hier
auf die genauen Schilderungen, die ich oben von der Cytoarchitektonik dieser
Mifbildungen gegeben habe, verweisen.

¢) Falsche Einstellung normal gebildeter Zellen.

Schragstellung normal gebildeter Zellformen, Querstellung ja vollkommen
verkehrte Stellung von einzelnen Zellexemplaren (Drehung um 180 ) ist oft

Abb. 55. Querliegende Ganglienzelle in Schicht der groBen Pyramiden. Bei Pachygyrie.
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bei Idiotie beobachtet worden (v. MoNaAKOW, RANKE, BIELscHOWSKY, HARBITZ,
SCHMINKE u. a.); auch ich habe solche abnorme Einstellung von Zellexemplaren
in der Rinde von Idiotengehirnen vielfach gesehen (Abb. 55, 56). Ich glaube

Abb. 56. Pachygyrie vgl. Abb. 55. vz verkehrt orientierte Ganglienzelle; qz querliegende
Pyramidenzelle. (Nisslbild.)

aber, dal man in der Bewertung falsch eingestellter Einzelexemplare von
Zellen vorsichtig sein mufB, da man solche gar nicht selten auch in normalen
Gehirnen findet.

d) Auftreten abnormer Zellformen.

Es kann sich dabei darum handeln, daB an sich wohlgebildete Zellformen
an falscher Stelle auftreten, so habe ich gelegentlich an sich gut gebildete groBere
Pyramidenzellen in der Schicht IT von BRoDMANN gesehen; oder aber es handelt
sich um abnorme Formen von Zellen, abnorm hinsichtlich der GréBe und der
auBeren Gestalt, hinsichtlich der Verteilung des Tigroides und der Fortsitze.
Solche abnorme Zellformen — sie sind auch von anderen Autoren beschrieben
worden (HALLERVORDEN, SCHMINKE bei Megalencephalie u. a.) — gibt Abb. 57
wieder. Vielfach handelt es sich um Zellexemplare von ganz monstréser GrofSe
und Plumpheit, von Pyramidenform, spindelférmiger oder auch ganz bizarrer
Gestalt. Die Tigroidschollen sind bisweilen auffallend brockig, die Fortsitze
plump und an Zahl gering, bisweilen aber auch an Zahl vermehrt und ganz
unregelméafig abgehend. Solche abnorm groBle und abnorm geformte Zellen
sind ein fiir die tuberdse Sklerose charakteristischer Befund. Man findet aber
auch sonst z. B. bei Mikrogyrie, Pachygyrie usw. abnorm groBe Zellformen.

Einen Befund, den ich sonst nie wieder erheben konnte, sah ich in Win-
dungen, die einem offenbar friihzeitig entstandenen porencephalen Defekt
benachbart waren. Die Rinde zeigte eine leidliche Schichtung, die Zellen waren



Abb. 57. Abnorm groBe und abnorm gestaltete Zellen. 1, 2, 3, 4, 5 aus Schicht II. BRODMANN;

1la normal groBe Zellen der gleichen Schicht zum Vergleich (Mikrencephalie); 6, 7 abnorm grofle

und abnorm gestaltete Elemente aus der Schicht der groen Pyramiden (Mikrogyrie); 8, 9 aus einem

papygyren Windungszug dicht unter der Schicht II. BRODMANN; 8 a eine Zelle von der gewdhnlichen
GroBe (Balkenmangel); 10—12 einzelne groB8e Elemente aus Abb. 58.
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im allgemeinen klein und zeigten vielfach an Embryonalzellen erinnernde Gestalt.
In allen Schichten der Rinde bis zu Schicht II von BropMaANN fanden sich nun
abnorm grofle, auffallend kraftig gefirbte Zellen, so daB das Bild bei ober-

Abb. 58. Fall P. s. Text.

Abb. 59. Abnorm groBe, dreikernige bzw. zweikernige Zelle aus dem Nucleus dentatus 1 und 2;
3 Zellen normaler GroSe.

fliichlicher Betrachtung eine gewisse Ahnlichkeit mit der Rinde bei tuberdser
Sklerose hatte (Abb. 58).

An dieser Stelle sei auch der Befunde von zweikernigen Ganglienzellen Er-
wahnung getan, die bei Idiotie nicht selten nachgewiesen worden sind (WEY-
GANDT bei Mongolismus, PETER und SCHLUTER bei Megalencephalie u. a. m.).
Dreikernige und zweikernige, zugleich abnorm groBe Zellen aus dem Nucleus
dentatus zeigt Abb. 59. Sie stammen von einem Fall von Debilitét, bei dem sich
sonst noch MiBbildungen in Verbindung mit blastomatosen Bildungen fanden.
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B. MiBbildungen der Myeloarchitektonik.

Untersuchungen iiber das Verhalten der feineren Markfaserung der Rinde
sind, insbesondere unter dem EinfluB der Arbeiten Tuczeks iiber die Verhilt-
nisse dieser Faserung bei der Paralyse und anderen Psychosen, auch bei Idiotie
sehr bald vorgenommen worden. Ich erinnere hier an die Arbeiten von VurpIvs,
KLINKE; aber diese Untersuchungen der alteren Autoren lielen ganz die Frage
auBler Betracht, ob es sich bei den gefundenen Anderungen der Rindenfaserung

Abb. 60. Mikrogyrie. Tangentialfaserung auffillig breit; doppelt breit, wo die Tangentialfaserung
sich mit dem verdoppelten, nicht durch einen Sulcuitgenﬁgend geschiedenen Molekularsaum in die
Tiefe senkt.

um Folgezustinde von Krankheitsprozessen oder um Wachstumsstérungen
handelte.

Wie bei der Cytoarchitektonik, so fehlen auch hinsichtlich der Myeloarchitek-
tonik noch ausreichende, unter Beriicksichtigung der Ergebnisse der Arbeiten
von O. und C. Vogt iiber die normale Myeloarchitektonik vorgenommene
Untersuchungen.

Manche abnorme Befunde sind freilich schon bekanntgeworden; so ist
schon von fritheren Autoren wiederholt beschrieben worden, daB die Tangen-
tialfaserung bisweilen, besonders bei Mikrogyrie und Pachygyrie stark ver-
dickt ist. Uber gewisse GesetzméaBigkeiten in der Stérung der Myeloarchitek-
tonik sind wir erst durch die Arbeiten BIELSCHOWSKYs iiber die Pachy- und
Mikrogyrie unterrichtet worden. Ich verweise auch hier auf die frither gemachten
Ausfithrungen und gebe nur ein Bild, das in ausgesprochener Weise die Ver-
dichtung der Tangentialfaserung bei Mikrogyrie erkennen 1i8t (Abb. 60).

Abgesehen von den Storungen der Myeloarchitektonik bei den erwiahnten
WindungsmiBbildungen ist in den letzten Jahren noch eine andere Storung
der Myeloarchitektonik, die auch in Idiotengehirnen nicht selten ist, eingehend
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untersucht und diskutiert worden. Es handelt sich um das Auftreten der soge-
nannten atypischen Markfasergeflechte, Plaques fibromyeliniques (O. und C. Voar),
die das Gegenstiick zu dem Status marmoratus des Striatums darstellen. Man
versteht darunter das Auftreten von Markflecken, die aus sehr feinen, dicht-
gedriangt liegenden, bisweilen verfilzten Markfiserchen bestehen und sich durch
ihre schwarze Farbe deutlich abheben. Ein gutes Bild der Verdnderungen geben
die Abb. 61, 62, von denen das Ubersichtsbild ohne weiteres eine gewisse
Ahnlichkeit mit dem Status marmoratus aufweist und gleichzeitig zeigt, wie
stark durch das Auftreten dieser Flecke die ganze normale Myeloarchitektonik

Abb. 63. Eigentiimlicher Markknéduel; myelinisiertes Narbengewebe um eine sehr derbe, zentrale
weiBe Narbe in einer sonst auffillig markarmen Windung der Rinde.

gestort ist, wihrend die bei stirkerer VergroBerung aufgenommene zweite Ab-
bildung deutlich erkennen 14ft, wie stark die Markfaserung im Bereich dieser
Markflecken vermehrt ist.

Wihrend C. und O. Voat, die die entsprechenden Verdnderungen zuerst
im Corpus striatum nachweisen konnten, in diesen Markflecken lediglich eine
MiBbildung erblickten, sprachen Spatz, spater ScHoLz, die Markfaserfilze, die sie
in ihren Fillen lediglich im Bereich von gliosem Narbengewebe fanden, als
Produkte einer exzessiven Regeneration im Bereich der gliosen Narbe an. SpaTz
und ScHOLZ sahen also im Status marmoratus bzw. in den atypischen Markflecken
die Reaktion auf eine postfetale Lasion. Demgegeniiber ist BIELscHOWSKY der
Meinung, daB der Status marmoratus bzw. die Markflecken wohl nach postfetalen
destruktiven Prozessen der Rinde vorkommen kdnnen — sie konnen z. B. bei
Paralyse auch in der Rinde des Erwachsenen noch entstehen — also myelinisierte
Narben darstellen kénnen, in anderen Féllen aber zweifellos als MiBbildungen auf-
zufassen seien (z. B. bei RECRLINGHAUSENscher Krankheit), daf also die Plaques
fibromyeliniques verschiedener Genese seien. Er halt die Markvermehrung auch
nicht fiir einen exzessiven Regenerationsvorgang, sondern glaubt, daB es sich um
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eine Myelinisierung sonst nicht markhaltiger Nervenfasern handle. In beiden
Fallen, sowohl bei den myelinisierten Narben wie bei den als MiBbildungen aufzu-
fassenden Plaques, sieht er die Ursache der verstérkten Myelinisation in einer
verdnderten Beschaffenheit der glidsen Grundsubstanz.

DafB3 es sich in dem hier in Abb. 61 wiedergegebenen Falle zweifellos um
myelinisierte Narben handelt, zeigt die deutliche Zerstérung der Rinde sehr
gut; und auch in Abb. 62 laBt die iiber dem Plaques befindliche Einziehung
erkennen, daB es sich hier um Myelinisierung handeln muB. In einem meiner
eigenen Fille waren in dem Narbengewebe der Rinde die Plaques fibromyelini-
ques in Form eigenartiger Markfaserkniuel nachweisbar (Abb. 63).

5. Storungen des Massenwachstums.
A. Mikrencephalie.

Die Gesamtmasse des Idiotengehirns kann einmal verkleinert sein infolge
von Zerstérung von Hirnsubstanz durch Krankheitsprozesse, zum andern durch
Hemmung des Wachstums. Eine scharfe Trennung der beiden Formen ist
nicht moglich, denn ein Krankheitsproze, der durch Zerstorung von Hirn-
substanz direkt zu Verminderung der Hirnmasse fithrt, hat indirekt gewohnlich
auch eine Wachstumshemmung in den nicht zerstorten Regionen zur Folge.

Um Vergleichswerte zu geben, stelle ich an die Spitze eine tabellarische
Ubersicht iiber normale Hirngewichte verschiedener Entwicklungs- und Alters-
stufen nach MARCHAND:

A. Minnliche Gehirne B. Weibliche Gehirne

Alter Mittel Alter Mittel
0—7 Tage 371 0—7 Tage 361
8 Tage bis 1 Monat | 411 8 Tage bis 1 Monat| 375
1—3 Monat 474 1—3 Monat 450
4—6 ’ 612 4—6 5 587
7—12 796 7—12 802
2. Jahr 1011 2. Jahr 896
3. 1080 3. 1099
4. 1310 4. 1024
5. ’ 1273 § 1305 5. 1183 ¢ 1140
6. 1343 6. 1245
6.—9. Jahr 1360 6.—9. Jahr 1237 1230
10.—14. ,, 1346 } 1353 10.—14. 1221 }
15.—19. ,, 1404 15.—19. ,, 1309
20.—29. ,, 1416 20.—29. ,, 1293
30.—39. ,, 1391 [ 1405 30.—39. ,, 1269 [ 1275
40.—49. 1403 1388 | 40.—49. 1257 1252
50.—59. , 1370 50.—59. 1260
60.—69. ,, 1370 1363 60.—69. ,, 1215 } 1223
70.—83. ,, 1324 70.—83. 1159

Die Begrenzung der Mikrencephalie nach oben ist flieBend; an sich wire
jedes einigermafen auffallig hinter dem Durchschnittswert einer bestimmten
Altersstufe zuriickbleibende Hirngewicht der Mikrencephalie zuzurechnen,
wobei allerdings noch das Gesamtgewicht des Kérpers mit beriicksichtigt werden
muB. So werden auch die Grenzen, von denen abwéirts man ein Gehirn als
mikrocephal anzusehen hitte, von den verschiedenen Autoren recht verschieden
angegeben. Nach Broca sind Gehirne von Mannern von 1049 g abwirts, bei
Frauen von 907 g abwirts der Mikrencephalie zuzurechnen; nach THURNAM



Pathologische Anatomie der in Idiotengehirnen vorkommenden MiBbildungen. 849

liegen diese Grenzen bei 1100 bzw. 1000 g; BiscHOFF wieder rechnet erst jedes
Gehirn mit einem Gewicht unter 820 zur Mikrencephalie; MARCHAND jedes
Gehirngewicht unter 900 beim Erwachsenen. MArRcCHAND hat auch eine Ein-
teilung der Mikrencephalie vorgenommen; als hochgradig bezeichnet er Fille

Abb. 64, Gehirn eines normalen Erwachsenen zum Vergleich auf dieselbe Entfernung photographiert.

mit einem Hirngewicht bis zu 500 g, als mittleren Grades solche mit Gewichten
bis zu 500—800 g, als leicht solche mit Hirngewichten von 800—900 g.

Das niedrigste bisher bekanntgewordene Hirngewicht eines sicher zur
Mikrencephalie zu rechnenden Gehirnes hat v. Monakow erst kiirzlich mit-
geteilt, es betrug 25 g bei einem
Alter von drei Monaten. 47 g be-
trug das Gehirngewicht bei einem
3!/;monatlichen Kind im Falle von
GuenIoT und bei einem 8monat-
lichen Fetus (RUpINGER), 63,3 g
bei einem unter 3 Jahre alten Kind
(Carorr). Hirngewichte von 100 bis
200 g sind mehrfach beschrieben
worden: 107 g bei der 3 Jahre alt ge-
wordenen Helene Becker (DANNEN-

BERGER), 124 g bei einem 12 jih-

rigen Idioten (MARCHAND); 152,2¢g

bei der 3 Monate alten Marie Abb.65. Mikrocephalengehirn. Windungsbau- und
. Anordnung ohne grobere dulere MiBbildungen. Alter

Becker (DANNENBERGER), 170 g bei 21 Jahre. Gewicht 360 g. Kleinhirn nicht vom

einem 5 Monate alten Kinde (SAN- Oceipitalpol iiberdecks.

DER); 171 g bei einem 9 Monate

alten Kinde (DAEMEN), 168 g bei einem Neugeborenen (RUDINGER), 195 g bei

einem 3!/,jahrigen idiotischen Kind (ProBst). Von Hirngewichten von

200—300 g seien folgende erwahnt: 200 g bei einem 2jahrigen Kinde (Krus),

200 g bei einem 20jahrigen Médchen (FRrIGERIO), 219 g bei der 73/jahrigen

Biirgel (DANNENBERGER), 225 g bei einem 8jihrigen Kinde (BIscHOFF),

241 g bei einem 12jahrigen Idioten (TERNEMS), 282 g bei einem 42jahrigen

Manne (GorE-MARSCHALL), 298 g bei einem 7jahrigen Kinde (HUBNER);

Gewichte von 300—500 g sind héaufiger, so betrug das Gewicht in den

Fallen von WAGNER 305 g bei einem 26jahrigen Idioten, von ArBy 317 g

Handbuch der Geisteskrankheiten., XI. 54



850 F. ScHoB: Pathologische Anatomie der Idiotie.

bei einem 17jihrigen Individuum, von BLUMENAU 325 g bei einem 6jidhrigen
Kind, von MingAazzINT 335 g bei einem 17jahrigen Individuum, von CUNNINGHAM
352 g bei einem 29jéhrigen Individuum, von ScHOB 360 g bei einem an Zwerg-
wuchs leidenden 21jdhrigen Idioten (Abb. 65) von HaRrBITZ 360 g bei einem
54jihrigen Manne, von HiLTy 370 g bei der 49jihrigen Cicilie Gravelli, von
PrLEGER und Piroz 417 g bei einem 20jiahrigen Idioten, von WATANABE 435 g,
466 g bei dem ausfihrlich beschriebenen Mikrocephalen Battista, der ein Alter
von 41 Jahren erreicht hat. Hirngewichte von 500—800 g sind beschrieben von
CaRrvUs 555 g bei einer 44jahrigen Frau, von BrRunaTI 700 g bei einem 16jahrigen
Individuum, von RUDINGER 719 g bei einem 14jahrigen Méadchen, von PFLEGER
und Prmncz 720 g bei einem 50jahrigen Mann und 732 g bei einer 54jahrigen
Frau.

Die Tatsache, daf} die kleinsten Gewichte bei kindlichen Individuen gefunden
worden sind, 148t den Schluf zu, daB auch das mikrencephale Gehirn noch
wachst, im Vergleich zum normalen Individuum aber nur innerhalb geringer
Grenzen.

Wir wissen heute, dafl die Hemmung des Wachstums bzw. die durch Hem-
mung des Wachstums erzeugte Mikrencephalie ein Symptom, aber keine noso-
logische Einheit ist. Immerhin haben aber alle mikrencephalen Gehirne gewisse
Befunde gemeinsam. Da ist an erster Stelle die Tatsache zu erwdhnen, daf3
im Verhéltnis zum Hirnmantel die zentralen Ganglien und das Kleinhirn meist
recht gut entwickelt sind, ja normale Grofenverhéltnisse aufweisen konnen.
Dieses MiBverhaltnis zwischen zentralen Ganglien und Hirnmantel wird fast
von allen Autoren, die eingehendere Beschreibungen von Mikrencephaliefillen
gegeben haben, erwahnt. Mit der relativen Verkleinerung des Hirnmantels in
engem Zusammenhang steht die von zahlreichen Autoren gemachte Beobachtung,
daf der Hinterhauptlappen in den meisten Fallen von einigermafen ausge-
pragter Mikrencephalie stark verkiirzt ist und im Gegensatz zum Normalgehirn
das Kleinhirn nicht vollkommen bedeckt (v. MoNARKOW, PrROBST, PFLEGER und
Pruoz, WATANABE, DANNENBERGER, H. VogT u. a.). Nicht ganz so iiber-
einstimmend sind die Befunde am Frontallappen; wihrend einige Autoren den
Frontallappen nicht nur stark verkiirzt, sondern auch stark zugespitzt fanden
(ANTON, PFLEGER und P1Lcz, DANNENBERGER, MARCHAND, MONTESSANO U. a.),
wird in anderen Féllen ausdriicklich berichtet, daB der Frontallappen nicht
zugespitzt, sondern relativ gut entwickelt war (H. VoeT, KRYZAN, MATELL u. a.);
auch der Temporallappen ist in manchen Fillen auffallend verkiirzt gefunden
worden (H. VogT u. a.). Relativ haufig ist Klaffen der Fissura Sylvii beschrieben
worden (PFLEGER und Pircz, PRoBsT, TRAMER u. a.) mit Fehlen des Operculum
(TRAMER u. a.). Fast immer ist das Marklager im Verhéiltnis zum Grau der
Rinde auffallend reduziert, auch dann, wenn diese Reduktion nicht auf Durch-
setzung des Marklagers von Heterotopien zuriickzufiithren ist (H. Voer,
v. MoNARKOW, DANNENBERGER, HILTY u. a.).

Von diesen relativen Ubereinstimmungen zwischen allen Fillen von Mikren-
cephalie abgesehen, zeigen aber die einzelnen Félle so groBe Unterschiede des
dufleren und inneren Aufbaues, daBl von einer Auffassung der Mikrencephalie
als nosologischer Einheit schon aus diesem Grunde keine Rede sein kann.

Auf der einen Seite stehen Fille, in denen die Minderung der Hirnmasse
die einzige oder wenigstens die ganz iiberwiegende MiBbildung ist, auf der anderen
Seite das Heer der Fille, in denen die Mikrencephalie mit den verschieden-
artigsten anderen Miflbildungen vergesellschaftet ist. Fille, in denen das Gehirn
mehr eine Art von Miniaturgehirn mit relativ normaler Anordnung der Win-
dungen und relativ normalem Bau der Einzelwindungen ist, mit Fehlen von
Heterotopien und anderen groben MiBbildungen sind von H. VogT, PFLEGER und
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Pircz, ScHOB, WATANABE u. a. beobachtet worden. In anderen Fillen wieder
finden sich gerade bei Mikrencephalie zahlreiche anderweite MiBbildungen. So
kann die Mikrencephalie mit groberen Milbildungen verbunden sein, deren Ent-
stehung in die frithembryonale Zeit zu verlegen ist: Erhaltenbleiben eines Restes
der Medullarplatte (H. Voat), Fehlen der Olfaktorii (ONuFrOWICZ), Méngel in
der Entwicklung der Commissuren, insbesondere Fehlen des Balkens (ONUFRO-
wicz, ProBst, H. VogT u. a. — s. auch Abb. 72) usw. Dann finden sich alle
moglichen Abweichungen in der Anordnung und Entwicklung der Sulci und
Windungen, an Fetal- oder frithkindliche Verhéltnisse erinnernde Diirftigkeit
der Entwicklung der Furchen und Windungen, Griibchentypus (H. VogT u. a.),
Typen, die an Nager-, Widerkduer- oder Raubtiergehirn erinnern. Pachygyrie
und Mikrogyrie vergesellschaftet mit allen Typen von Heterotopien — wie sie
oben ausfiihrlich geschildert worden sind —, aber auch andere Stérungen der
Cyto- und Myeloarchitektonik kommen gerade in Mikrocephalengehirnen ganz
besonders héiufig zur Beobachtung.

Kompensatorische Hypergenesen bzw. Hypertrophien sah v. MoNAkKoOw
bei dem schon erwihnten Falle hochgradiger Mikrencephalie in den phylogene-
tischen #lteren Teilen des Gehirns, so in einzelnen paldocorticalen Bahnen,
insbesondere der Pyramidenbahn.

Die bei Mikrencephalie sehr hiufig zu findende Mikromyelie, bisweilen
verbunden mit FErhaltensein der FLecHsigschen Seitenfurche, wird von den
meisten Autoren auf Unterentwicklung oder Fehlen corticospinaler Bahnen,
insbesondere der Pyramidenbahn, zuriickgefiihrt.

Die Verbindung der Mikrencephalie mit anderen MiBbildungen steht in
keinerlei erkennbaren Verhéltnis zu dem Grade der Mikrencephalie ; relativ groBe
Gehirne kénnen mit zahlreichen Heterotopien, mit Windungsanomalien, mit
schwersten Anomalien kompliziert sein, andererseits viel stéirkere Grade von
Mikrencephalie von anderweiten MiBbildungen ziemlich frei sein.

Die Mikrencephalie hat von jeher das Interesse der Forscher auf sich gezogen
und zu allerlei theoretischen Spekulationen Anlafl gegeben.

BeeinfluBt von der damals méchtig die Geister bewegenden Deszendenz-
theorie Darwins kam K. Voar 1867, lediglich auf Grund von Untersuchungen
mikrocephaler Schidel, zu seiner bekannten Theorie, nach der in der Mikr-
encephalie ein spontaner atavistischer Riickschlag zu sehen sei, eine Lehre, die
allerdings nicht lange den Tatsachen gegeniiber standhielt. Es sind aber auch
von spéateren Forschern, insbesondere von MiNcazziNi und H. VoeTt, wieder
Abweichungen im Hirnbau als Atavismen bei Mikrencephalie beschrieben
worden. So fithrt H. Voo in seinem ersten Falle als atavistische Erscheinungen
auf: die allgemeine Konfiguration des Gehirns in Anlehnung an das Ungulaten-
gehirn, das Auftreten innerer Mikrogyrie gerade an einer Stelle der Hirnbasis,
wo bei allen tierischen Gehirnen héherer Gliederung sich mit grofer Konstanz
eine bestimmte Furche, die Fissura rhinalis posterior nachweisen laft (Katze,
Rind u. a.), atypische Faserverbindungen phylogenetisch niedrigerer Art,
indem ein Teil der Balkenfasern wie bei den Marsupialiern (ZIEHEN) den Weg
durch die vordere Commissur nimmt u. a. m. Er falt aber diese atavisti-
sche Bildung weder als spontanen Riickschlag, noch als eine Neigung zum
Wiederaufleben atavistischer Entwicklungstendenzen auf, sondern hilt die
atavistischen Bildungen fiir sekundéir, durch irgendwelche pathologischen,
den Keim treffenden Schidigungen bedingt. ,,Wenn die Entwicklung eines
Organs durch pathologische Momente gestért wird, so kénnen fiir die Art aty-
pische Formen und Verbindungen gezeitigt werden, welche fiir eine niedrigere
Form in der Tierart ihrerseits typisch sind“. ,,Man konnte sagen, wenn die
treibenden Krifte nicht ausreichen, das fiir die Art Typische zu gestalten,

54*
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8o kommen Anlehnungen an eine andere Entwicklungsstufe in Erscheinung,
deren Evolutionsphasen (Embryonalzeit) geringer sind, und bei denen ein
geringes Maf} bildender Krifte normalerweise zur Verfiigung steht.” H. Vot
faBt also die an atavistische Riickschlige erinnernden Tiertypen, den Carni-
vorentypus u. a. als sekundér bedingt auf. Meiner Ansicht nach muB man bei
der Deutung solcher Tierdhnlichkeiten und anderer Atavismen recht vorsichtig
sein; vielfach handelt es sich offenbar nur um sehr #uBerliche Ahnlichkeiten,
aber nicht um atavistische Bildungen in dem Sinne, daBl phylogenetisch nie-
drigere Typen zur Entwicklung kommen; das zeigt in sehr eindeutiger Weise
die neueste, schon mehrfach erwiahnte Veroffentlichung von v. Monakow. Wenn
in seinem Falle ,,Vogler der duflere Bau des Hirnmantels an das Kaninchen-
gehirn erinnerte, so bestanden im inneren Bau ganz gewaltige Abweichungen,
insbesondere fehlte die Sehsphére voéllig, eine phylogenetisch alte Bildung, die
vorhanden hétte sein miissen, wenn es sich um eine lediglich atavistische Bildung
des Gehirns gehandelt hitte.

Eine ganz andere Theorie iiber die Pathogenese der Mikrencephalie hat dann
VircHOW aufgestellt; nach VircHOW sollte die Mikrocephalie auf eine priméare
vorzeitige Synostose der Schédelknochen zuriickgehen. Wohl sah Vircmow
an mikrencephalen Gehirnen allerlei pathologische Verinderungen, aber er
glaubte diese auf den Druck der Schiddelknochen zuriickfiihren zu konnen.
Die Vircaowsche Theorie ist noch mannigfach modifiziert worden, aber alle
diese Theorien konnten sich ebensowenig wie die Ansicht anderer Autoren,
nach der die Mikrencephalie Folgeerscheinung einer Unterernidhrung des fetalen
Gehirns infolge einer abnormen Enge der Carotis bei Verengung des Canalis
caroticus (BISCHOFF u. a.) sein sollte, dem immer mehr anwachsenden Tat-
sachenmaterial gegeniiber behaupten. Die VircHOWsche Theorie muBlte in
dem Augenblick zusammenbrechen, in dem gezeigt werden konnte, da durchaus
nicht immer bei Mikrencephalie primére Verwachsungen der Schidelnéhte
nachweisbar sind.

Endlich verlegte man den Ausgangspunkt der mikrencephalen Bildung
in das Gehirn selbst. Wahrend man aber zunéchst lediglich an priméire Anlage-
méngel dachte, konnte man in zahlreichen Fallen von Mikrencephalie im Gehirn
sehr bald Reste pathologischer Prozesse nachweisen. Es blieb allerdings immer
noch ein betrichtlicher Rest von Fillen, in denen solche Residuen vollkommen
fehlten, die also den Gedanken nahelegen muBten, dafB es sich um einen priméren
Keimmangel oder wie man heute sagt, um Folgen einer idiotypischen Keim-
anderung handelt. So kam Gracomini zur Aufstellung seiner beiden Formen
von Mikrencephalie. Er teilte die Mikrencephalie ein in

a) echte Formen, in denen pathologische Prozesse bzw. deren Reste nicht
nachweisbar sind;

b) unechte, Pseudomikrencephalie, wo die Mikrencephalie im wesentlichen
unmittelbar auf pathologische Prozesse zuriickgefiihrt werden kann und somit
als sekundir bezeichnet werden muB.

Die Einteilung Gracominis hat sich bis heute erhalten. Allerdings muB
man sich immer vor Augen halten, dal mit Verfeinerung der Untersuchungs-
methoden der Kreis der sogenannten echten Mikrencephalie immer kleiner wird.

Und auch in den Fillen, in denen wir die Mikrencephalie aus zwingenden
Griinden als endogen bedingt ansehen miissen (s. unten), wissen wir heute noch
nicht, ob hier ein primérer Anlagemangel des Gehirns vorliegt oder ob die
Mikrencephalie nur Teilerscheinung oder Folge einer anderweiten Anlagestorung,

etwa der endokrinen Driisen ist, also auch hier mehr als sekundir aufzu-
fassen ist.
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Weiter mull noch auf folgenden Punkt hingewiesen werden: Auch in den
Fallen von Mikrencephalie, wo die Verkleinerung des Gehirns im wesentlichen
direkt auf pathologische Zerstorungsprozesse zuriickgeht, z. B. in stark porence-
phalen Gehirnen, finden sich fast immer gleichzeitig auch Wachstumsstérungen
in den nicht direkt zerstorten Gebieten, ja sogar in der entgegengesetzten Hemi-
sphére, und auch bei Verkleinerung des kindlichen Gehirns, wie man sie bei
diffusen Erkrankungsprozessen des kindlichen Gehirns gar nicht allzu selten
beobachtet, z. B. bei juveniler amaurotischer Idiotie, bei lobdrer Sklerose,
ist die Volumenverdnderung zweifellos nicht immer allein auf den patholo-
gischen Prozel zuriickzufiihren, sondern offenbar haben fast alle im kindlichen
Gehirn sich abspielenden krankhaften Prozesse bei langerer Dauer oder, wenn
sie tiefer eingreifende Zerstorungsvorginge zur Folge haben, einen wachstums-
hemmenden EinfluB. Worauf diese Wachstumshemmung im einzelnen zu
beziehen ist, welches die eigentlichen Griinde dieser Wachstumshemmung sind,
welche Gewebsteile besonders von dieser Wachstumshemmung betroffen werden,
das ist eine Frage, die noch ungeklirt ist. In seinem Falle von lobirer Sklerose
nimmt BIELSCHOWSKY an, daf3 der Ausfall der in den sensiblen Bahnen laufenden
Wachstumsreize an dem einseitigen Stillstand der Oberflichenentfaltung des
duBeren Rindensaumes mitgewirkt hat.

Was die Ursachen der Mikrencephalie anlangt, so miissen wir exogene und
endogene unterscheiden. Erstere iiberwiegen an Zahl, wie schon oben aus-
gefithrt worden ist, ganz bedeutend. Auf der einen Seite legt das Vorkommen
zweifellos familidrer Falle — ich erinnere hier vor allem an die Mikrencephalen-
familie Becker, ich erinnere an den Fall von WATANABE, an einen eigenen friiher
mitgeteilten Fall u. a. — den Gedanken nahe, daBl diese Fille auf idiotypische
Verinderungen des Keimplasmas zuriickzufithren, also erblich bedingt sind.
Auf der anderen Seite konnen als exogene Schidigungen, die Mikrencephalie
im Gefolge haben, alle moglichen Erkrankungen wirken, von denen das Gehirp
in der Embryonalzeit bzw. in der frithesten Kindheit befallen wird. Ich mé&chte
hier besonders auf die interessante Veréffentlichung ZapPERTs hinweisen, nach
der Rontgenbestrahlung des schwangeren Uterus Mikrencephalie erzeugen kann.
Auch Erkrankungsprozesse endogener Herkunft kénnen — wie schon erwihnt —
zu einem gewissen Grad von Mikrencephalie fithren, z. B. bei amaurotischer
Idiotie (OSTERTAG, SCHOB).

B. Megalencephalie.

Unter Megalencephalie versteht man eine allgemeine VergréBerung des
Gehirns infolge Entwicklungsstérung; es gehort also die Massenzunahme des
Gehirns durch Tumoren und Hydrocephalus nicht hierher. Auch die von BIEL-
scHOWSKY und OSTERTAG beobachtete Massenzunahme des Gehirns bei infan-
tiler amaurotischer Idiotie (s. unten) scheidet hier aus, da sie nicht Folge einer
Wachstumsstérung ist, sondern héchstwahrscheinlich durch einen physikalisch
chemischen Vorgang bedingt ist.

Der Namen ,Megalencephalie stammt von FrETSCHER und ist von
v. HANSEMANN in die deutsche Literatur eingefiihrt worden, in der man friiher
von echter Hirnhypertrophie sprach. Solche Fille von Hirnhypertrophie sind
schon seit langem beschrieben worden (OTTO), aber erst ViIRcHOW trennte die
Fille von echter Hirnhypertrophie scharf von der allgemeinen Vergréferung
des Gehirns durch Hydrocephalus ab. Er wahlte fiir die echten Fille von Hyper-
trophie den Namen Cephalone. VIRcHOW hat auch schon beobachtet, dafB
Megalencephalie sowohl bei normalsinnigen, wie bei geistesschwachen Indi-
viduen vorkommt, und unterschied deshalb physiologische und pathologische



854 F. ScHOB: Pathologische Anatomie der Idiotie.

Cephalone. Der Name ,,Cephalone‘“ hat sich aber in der Literatur nicht recht
eingebiirgert. .

Das hochste bisher bekanntgewordene Hirngewicht haben v. Warsem
und LEUNEI bei einem 21jdhrigen epileptischen Idioten gesehen, es betrug
2850 g. Andere Fille mit auffallend groffem Hirngewicht sind die Fille von
Simms mit einem Hirngewicht von 2480 g bei einem schwachsinnigen Erwach-
senen, von SCHMINKE mit 2155 g bei einem 35jdhrigen geistig abnormen Epi-
leptiker, von ANTON mit 1995 g bei einem 23jahrigen Epileptiker, von v. HANSE-
MANN mit 1860 g bei einem 16jahrigen Epileptiker, von MippLEMASS mit 1860 g

Abb. 66. Einseitige Hirnhypertrophie nach HALLERVORDEN.,

bei einem 7jihrigen blinden und taubstummen idiotischen Kinde, von VoLLaND
mit 1874 g bei einem 22jahrigen schlecht begabten und epileptischen jungen
Mann, von PETER und SCHLUTER mit 1770 g (1100 g) bei einem 3!/,jahrigen
idiotischen Kind, von PETER mit 1450 g bei einem 22jahrigen Idioten.

Eine halbseitige Hypertrophie des Gehirns hat HALLERVORDEN beschrieben.
Das Gesamtgewicht betrug hier 1552 g, die halbseitige Vergrilerung erstreckte
sich auch auf Cerebellum und Medulla oblongata; die linke Hemisphére war
192 g schwerer als die rechte (Abb. 66).

Auf der anderen Seite sind auch bei normalsinnigen, ja hochbegabten Indi-
viduen ausnehmend hohe Gehirngewichte beobachtet worden, so von RubpoLrHI
2222 g bei einem angeblich normalen Mann; von TsINmMAKIS 1920 g bei einem
8jahrigen vollig gut entwickelten Knaben; und von hervorragenden Personlich-
keiten erreichten Bismarck ein Hirngewicht von 1807 g, Turgenieff von 2012 g,
Mommsen von 1425 g, Helmholtz von 1420 g. Dabei handelt es sich bei diesen
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Personlichkeiten groBtenteils um hochbetagte Menschen. Allerdings ist wohl
nicht in allen Fallen geniigend beachtet worden, ob nicht ein gewisser Grad
von Hydrocephalus mit Ursache des erhéhten Gewichtes war.
Megalencephale Gehirne sind duflerlich im allgemeinen meist normal gebaut;
die Windungen werden bisweilen als etwas breit und plump geschildert. Die
Berichte iiber das Bild des inneren Aufbaues bei Betrachtung grofer Quer-
schnitte, etwa von Frontalschnitten, stimmen nicht ganz iiberein. Wahrend

Abb. 67. Centralis anterior. F. A.8 (V. Eco- Abb. 68. Regio temporalis. (Ar. 21, BROD-
~NoMO und KoOsKINAsS). Links: normales Bild MANN, T. E., V. Ec. und K.). Links: nor-
eines Erwachsenen ; rechts: stark verbreiterte males Bild eines Erwachsenen ; rechts: patho-
Rinde, Fall R. Nisslbild. (Nach K. PETER logisches Bild. Fall R. Nisslbild. (Nach

u. K. SCHLUTER: Z. Neur. 108.) K. PETER u. K. SCHLUTER: Z. Neur. 108.)

einzelne Autoren, so v. HANSEMANN von einer ganz gleichméBigen Vergroferung
reden, berichten PETER und ScHLUTER von einer starken Disharmonie der
Entwicklung des Markkorpers, indem Markkorper und Balken im Vergleich
zu der verbreiterten Rinde auffallend schmal erschienen.

Die Hypertrophie erstreckt sich auch auf die zentralen Ganglien, auf das
Cerebellum, ja auf Medulla und einzelne Wurzeln (VOLLAND); aber auch hier
treten Disharmonien der Entwicklung zutage. So war die Hypertrophie des
Kleinhirns im Verhiltnis zu der Hypertrophie des Gesamtgehirns relativ viel
zu grol im Falle von PETER. Das Gehirngewicht betrug hier 1470 g, das des
Kleinhirns allein 205 g (Normalgewicht 110 g); das Gesamtgewicht des Gehirns



856 F. ScHOB: Pathologische Anatomie der Idiotie.

hitte unter Zugrundelegen des Kleinhirngewichtes von 205 g bei gleichmaéBiger,
harmonischer VergroBerung 2210 g betragen miissen.

Nach dem heutigen Stand der Forschung teilt man die Megalencephalie
in zwei Formen ein: Auf der einen Seite stehen die Fille, in denen die Gesamt-
zunahme auf eine mehr oder weniger gleichméfBige Zunahme aller Gewebsteile
zuriickzufithren ist; man bezeichnet diese Form als echte Hyperplasien bzw.
Hypertrophien; auf der anderen Seite sind Formen beschrieben worden, wo
der VergréBerung im wesentlichen eine Vermehrung des interstitiellen Gewebes
zugrunde liegt, sogenannte interstitielle Hyperplasien. Eine ganz scharfe Tren-
nung der beiden Formen ist wahrscheinlich nicht berechtigt.

Abb. 69. Gliawarze. Vergr. 98:1. (Nach A. SCHMINKE: Z. Neur. 56.)

Zu den Fillen echter Hypertrophie gehéren die Fille von v. HANSEMANN,
von TsiNIMAKIS, PETER und SCHLUTER, PETER u. a.

In diesen Fillen — mit modernen histologischen Methoden sind besonders
die Fille von PETER und SCHLUTER untersucht worden — erschien die Rinde
bei makroskopischer und mikroskopischer Betrachtung im Vergleich zu der Rinde
des Normalhirns deutlich verbreitert (Abb. 67, 68) ebenso das Grau der zentralen
Ganglien und die Rinde des Kleinhirns. Im Kleinhirn fanden die Autoren auch
VergroBerung der PurkINJEschen Zellen und zweikernige PURKINIEsche Zellen,
sowie alle Uberginge von der Ein- zur Zweikernigkeit, worin PETER und SCHLUTER
eine Auswirkung des megalencephalen Prinzips am einzelnen Zellelement er-
blicken. Auch bei mikroskopischer Betrachtung konnten sie eine Disharmonie
der Entwicklung von Rinde und Mark zugunsten des Marklagers feststellen.
ScHLUTER und PETER sind der Ansicht, dal es Formen mit harmonischer All-
gemeinvergroferung des Gehirns gibt, deren Triger geistig normal, und auf
der anderen Seite Formen mit disharmonischer Entwicklung von Rinde und
Marklager, deren Triger unnormal seien. Meiner Ansicht nach liegen noch
nicht geniigend eingehende Untersuchungen iiber alle Félle von Megalencephalie
vor, dafl man diese Hypothese bereits als bewiesen hinnehmen konnte.
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Auf der anderen Seite stehen die Fialle von interstitieller Hypertrophie,
die bislang die Mehrzahl der mit modernen Methoden untersuchten Fille aus-
machen. Hierher gehoren in erster Linie die Fille von SCHMINKE, VOLLAND,
HALLERVORDEN. Im Falle von SCcHMINKE bestand der wesentlichste pathologische
Befund in dem Nachweis von faserigen Gliawédrzchen (Abb. 69) mit wechselndem
Kerngehalt im Randsaum, die flach prominent oder pilzhutférmig iiber die Ober-
fliche hervorragten, und in einer Hypertrophie der protoplasmatischen Glia,
die einmal durch das weite Auseinanderriicken der Ganglienzellen, auf der
anderen Seite durch stirkere Farbbarkeit der retikuliren Grundsubstanz
erwiesen schien. Diesem Falle sind die von VorLraNDp und HALLERVORDEN
sehr dhnlich. Neben der interstitiellen Gliavermehrung fanden sich in allen

Abb.70. Abnorm groBe und schief gelagerte Ganglienzelle. Schicht der mittleren Pyramindenzellen-
Stirnhirn. Vergr. 320:1. (Nach A. SCHEMINKE: Z. Neur. 56.

drei Fillen noch Entwicklungsstérungen der Rinde: starke Ansammlungen
Cagarscher Zellen in der Randzone (SCHMINKE, HALLERVORDEN), Heterotopien
in Form kleiner Ganglienzellnester im Marklager und in den Stammganglien
(HALLERVORDEN), UnregelméBigkeiten in der Anordnung der Ganglienzellen
(ScEMINKE, HALLERVORDEN), Auftreten abnormer Zellformen (Abb. 70) in der
Rinde (SCHMINKE, HALLERVORDEN, VOLLAND, dessen Angaben iiber Auftreten
abnorm groBer Zellen allerdings von PETER und ScHLUTER als falsche Deutung
normaler Zellen angesehen werden).

Die Ursache der Megalencephalie ist noch ungeklirt. Alte Theorien, wie die
von OTTo, der annahm, daB es sich um ein vermehrtes Gehirnwachstum nach
Ausheilung eines Hydrocephalus handle, sowie die Ansicht von MARCHAND,
daB die Megalencephalie auf vermehrte serdse Durchtrinkung des Gehirns
und daher vermehrte Erndhrung bei Rachitis zuriickzufiihren sei, haben nur
noch historische Bedeutung.

ScuMINKE hebt hervor, daB Megalencephalie mehrfach mit Akromegalie
verbunden beobachtet worden ist (ScHMINKE, Dana, KreBs, FRrITSCHE).
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Zu diesen Fillen gehort auch der Fall von HALLERVORDEN, in dem die ein-
seitige Megalencephalie mit Hemihypertrophie der ganzen linken Seite, ins-
besondere des Gesichts verbunden war. SCHMINKE erdrtert die Frage, ob die
Gehirnhypertrophie in solchen Féllen etwa als Spezialfall der bei Akromegalie
nicht selten vorkommenden Splanchnomegalie aufzufassen sei; er hilt aber
eine solche Ansicht bisher nicht fiir geniigend begriindet. Auch die Ansicht,
daB die Ursache der Megalencephalie sonstwie in endokrinen Stérungen zu
suchen sein méchte (ANTON), wird von SCHMINKE, MARBURG, VOLLAND, HALLER-
VORDEN abgelehnt.

An endogene Faktoren denkt wohl VorLranp, wenn er darauf hinweist,
daB Megalencephalie bisweilen bei mehreren Mitgliedern einer Familie beobachtet
worden ist (vAN WALSEN, H1TzIG u. a.), und dafl Individuen mit Megalencephalie
aus stark belasteten Familien stammen.

Auf gewisse Ahnlichkeiten mit der tuberésen Sklerose bzw. der RECKLING-
HAUSENschen Krankheit haben wunabhéngig voneinander ScHMINKE und
HALLERVORDEN hingewiesen. Das allen diesen Prozessen Gemeinsame erblickt
HALLERVORDEN ,,in einer Entwicklungshemmung, welche in einer Hemmung
der Spongioblastenwanderung in einem frithen Embryonalstadium besteht*.
Auflerdem ergeben sich noch andere Analogien: Alle diese Erkrankungen
sind nach HALLERVORDEN nicht selten verkniipft mit anderen MiBbildungen,
Endotheliom, Teleangiektasien usw., auch Akromegalie findet sich wie bei der
RECKLINGHAUSENschen Erkrankung nicht selten bei Megalencephalie. Aus-
driicklich aber betont HALLERVORDEN, dal} er lediglich von einer gewissen
Verwandtschaft, nicht von einer Wesensgleichheit dieser Erkrankungen sprechen
will. Meiner Ansicht nach wiirde die Auffassung von HALLERVORDEN vorlaufig
nur fiir die interstitiellen Formen gelten kénnen, denn die echten allgemeinen
Hyperplasien kann man kaum auf eine Hemmung der Spongioblastenwanderung
beziehen.

ScHMINKE denkt an zwei Moglichkeiten: entweder kann es sich um eine
gleichméflige Vermehrung infolge eines Zuviels der Anlage handeln oder eine
quantitativ richtige Anlage kommt durch ein exogenes, noch unbekanntes
Moment in iibermafiges Wachstum.

In den Fillen von PETER und SCHLUTER, sowie von PETER wurden bei
der mikroskopischen Untersuchung noch Erscheinungen einer prozessualen
Erkrankung (leichte meningeale Infiltration, endarteriitische Vorgéinge an den
Gefaflen und GefiaBsprossung, entziindliche Granulombildung usw.) bzw. Zell-
ausfille, Zeichen chronischer und akuter Zellerkrankung (im Falle PETER)
gefunden. Die Beziehungen dieser Verdnderungen zu der Megalencephalie
sind ganz ungeklart; die Verfasser sind denn auch geneigt, sie vorlaufig mehr
als Komplikationen aufzufassen.

6. Der Balkenmangel.

Volliger oder partieller Mangel des Balkens ist in Idiotengehirnen ofter
gefunden worden. Balkenmangel kann einmal dadurch zustande kommen,
daB der bereits angelegte Balken ganz oder teilweise wieder zugrunde geht;
dieser Schwund kann durch Zerstérungsprozesse, die den Balken selbst betreffen,
verursacht sein, der Balken kann aber auch sekunddr bei Zerstérungsprozessen
der Hemisphiren zugrunde gehen. Auf der anderen Seite stehen die Fille von
Balkenmangel, in denen es iiberhaupt nicht zu einer Bildung des Balkens bzw.
nur zu einer unvollkommenen Bildung im oben dargelegten Sinne gekommen ist.

Das Vorkommen von Balkenmangel ist schon ziemlich lange bekannt (REIL
1812, Warp 1846, RokrTansky 1858). Am haufigsten ist Balkenmangel in
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Gehirnen von Idioten nachgewiesen worden. Doch sind auch Fille von Balken-
mangel mitgeteilt worden, wo keine Stérungen der intellektuellen Entwicklung
beobachtet worden waren, wo also der Balkenmangel als ganz zuféilliger Befund
bei der Sektion festgestellt worden ist, so in Fallen von MEYER (Balkenmangel
bei einem 43jahrigen bis dahin geistig und koérperlich gesunden Schiffsoffizier),
KLIENEBERGER, STOCKER u. a. Ubrigens ist Balkenmangel auch im Tierhirn
beobachtet worden, so bei einer ,nervos nicht intakten* Affin von TUMBELAKA.
Meist handelt es sich bei den verdffentlichten Fallen um totalen Mangel
des Balkens, doch sind auch Falle mit teilweisem Balkenmangel beschrieben
worden (HocHHAUS, MARCHAND, ARNDT und SKLAREK, GROSS u. a.).

Abb. 71. Balkenmangel. 1t Reste der Lamina terminalis. Starke Mikrencephalie. Kleinhirn nicht
vom Hinterhauptlappen bedeckt.

Betrachtet man ein balkenloses Gehirn von oben (Abb. 71), so sieht man
direkt in den 3. Ventrikel hinein und sieht die zentralen Ganglien frei zutage
liegen, nur iiberkleidet von der sehr leicht einreienden Lamina terminalis.
Bei Betrachtung der medialen Hemisphirenfliche (Abb. 72) kann man sich
unschwer von dem voélligen Fehlen des Balkens iiberzeugen. Der Fornix ist
gewshnlich erhalten, wihrend das Septum pellucidum und das Psalterium in-
folge der mangelnden Vereinigung der Fornices mit dem Balken fehlen oder bei
teilweisem Balkendefekt nur rudimentéar angelegt sind.

Fast immer finden sich neben dem Balkenmangel noch andere MiBbildungen;
man muf} hier zwei Reihen unterscheiden: Einmal sekundiare, vom Balken-
mangel abhéngige Mifibildungen, die gesetzmaBig fast in allen Féllen von Balken-
mangel wiederkehren ; zweitens solche, deren Genese an sich vom Balkenmangel
unabhéngig ist.
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Um zunéchst auf diese zweite Form einzugehen, so ist Balkenmangel nicht
selten verbunden mit Mikrogyrie und Pachygyrie (PrROBST, STOCKER, ANTON,
Grocz, H. Voar u. a.), mit Mikrencephalie (H. VogT u. a.,) mit Heterotopien
(ST6ckER, KIND, PROBST-GROSZ u. a.), mit Fehlen des Riechlappens (ONUFRoO-
WICZ) usw.

Endlich ist noch die Verbindung von Balkenmangel mit Geschwulstbildung
— meist handelt es sich um Lipome — an Stelle des fehlenden Balkens hervor-
zuheben, wie sie von WuaRT, HUDDLESON bei totalem, von ErNST, SURry,
HtBscHMANN bei partiellem Defekt des Balkens beschrieben worden ist.

Als sekundir vom Balkenmangel abhéngige, mit einer gewissen Gesetz-
méBigkeit bei Balkenmangel immer wiederkehrende Mifbildungen sind gewisse

Abb. 72. Balkenmangel; Mikrencephalie. Med. Ansicht Abb. 71. Fehlen des Sulcus callosomargi-
nalis bzw. des Gyrus fornicatus; radidre Anordnung der Windungen auf Gegend des Balkens hin.
f Fornix; p pachygyre Windungen.

Anomalien in der Anordnung der an der medialen Hemisphéirenfliche gelegenen
Windungen anzusehen. Der Sulcus callosomarginalis fehlt meist oder ist nur
teilweise identifizierbar. Ebenso ist der Gyrus fornicatus meist nur teilweise
als solcher nachweisbar; gewohnlich sind vielmehr die Windungsziige und Furchen
radiér nach der Gegend hin, die sonst vom Balken eingenommen wird, ange-
ordnet, so daBl die mediale Hemisphérenwand in keilférmige Sektoren zerlegt
erscheint, deren Basis nach dem freien Rand der Hemisphire, deren Spitze
nach der Balkengegend orientiert ist. Die Sulci kénnen dabei sehr tief ein-
schneiden, so daf die keilférmigen Wiilste direkt voneinander isoliert erscheinen.
Die Fissura calcarina vereinigt sich nicht, wie in der Norm, mit dem Sulcus
parietooccipitalis in einem spitzen Winkel, sondern verliuft mehr parallel zu
ihm (TUMBELAKA).

Gewohnlich besteht bei Balkenmangel ein gewisser Grad von Hydro-
cephalus der Seitenventrikel, dessen Genese noch nicht ganz geklart ist.
Auch ist mehrfach eine Verkleinerung des Marklagers beschrieben worden
(LANDSBERGER, TUMBELAEA u. a.). Die iibrigen Commissuren, insbesondere
die Commissura anterior, sind meist erhalten, vereinzelt aber auch fehlend
gefunden wurden.
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Der auffalligste Befund aber bei Balkenmangel ist das sogenannte Balken-
langsbiindel (Abb. 73). Gewdhnlich findet man nimlich an der dorsomedialen
Seite des Seitenventrikels, an der Stelle, wo sonst der Balken austritt, ein
Langsbiindel, das ventralwérts mit dem Fornix in Verbindung tritt und sich
in sagitaler Richtung von der Frontalgegend nach der Occipitalgegend hin-
zieht, wo seine Fasern sich an der Bildung des Tapetum beteiligen. Neben
Langsfasern, die den groBten Teil
ausmachen, lassen sich auch mehr
schriggeschnittene Fasern in dem
Biindel nachweisen.

Die Herkunft dieses Langsbiindels
ist Gegenstand zahlreicher Unter-
suchungen gewesen, ohne daf} bisher
eine vollige Kliarung erreicht worden
wére.

Zwei Meinungen stehen sich im
wesentlichen gegeniiber. Auf der einen
Seite erblicken die Autoren in dem
Langsbiindel ein normalerweise vor-
handenes, aber angeblich wegen des
Vorhandenseins des Balkens nicht
sichtbares bzw. vom Balken verdecktes
frontooccipitales Assoziationsbiindel
(ONvurrROWICZ, FOREL, ihm schlieBen
sich KAurMANN,HOoCHHAUS,DEJERINE,
zum Teil auch BawcHI an). Diese
Autoren sehen also in dem Balken-
langsbiindel ein schon normalerweise
vorkommendesAssoziationsbiindel, das
erst infolge Agenesie des Balkens sicht-
bar wird.

Auf der anderen Seite sind SAcHS,

MARCHAND, denen sich PROBST, ARNDT
und SKLAREK, LANDSBERGER u. a.
angeschlossen haben, der Ansicht, dal
eine eigentliche Agenesie der Balken-

fasern nicht vorliegt, daBl vielmehr Abb.73. Balkenmangel. Gf Gyrus fornicatus;

r netzformiges Feld; fnc Schwanzkernbiindel;

das Balkenldangsbiindel einen groflen
Teil der Balkenfasern enthilt, die
den AnschluBB an die andere Seite aus
noch unbekannter Ursache nicht er-
reichen konnten und nun in sagittaler

fx Fornix; Bl Balkenldngsbiindel; cg Zwinge;
cr Stabkranz; Cl Claustrum ; To Thalamus opticus;
ci Capsula interna; V1 Seitenventrikel; c ext.
Capsula extrema; c e Capsula externa; I Insel;
crt Stabkranz des Schlifenlappens; U Unterhorn;
t Tapete; al Linsenkernschlinge; Gp Linsenkern-
glieder; Nec¢ Nucleus caudatus. (Nach STOECKER.)

Richtung gewachsen sind; daf} es sich

um Balkenfasern handle, schlossen sie daraus, daf die Fasern nach den gew&hn-
lichen Endstdtten bzw. Ursprungsstitten direkt verfolgt werden konnten
(ProBsT, TUMBELAKA, MARCHAND u. a.). Diese Forscher erblicken also in dem
Balkenlangsbiindel eine Art von Heterotopie des Balkens; allerdings weist
MArcCHAND darauf hin, daB die beiden Balkenldngsbiindel nicht etwa genau
einem halben heterotopen Balken entsprechen.

Wenn die Anschauungen von PrRoBsT, MARCHAND u. a. mehr durchgedrungen
sind, so haben sich doch auch spitere Autoren wieder gegen die Annahme einer
Balkenheterotopie ausgesprochen. So verwirft STGCKER zwar die Ansicht von
Oxurrowicz, dall das Balkenlingsbiindel dem frontooccipitalen Assoziations-
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biindel entspriche, aber er ist der Meinung, dafl es sich bei dem Langs-
biindel doch in erster Linie nicht um heterotope Balkenfasern handelt, sondern
um normalerweise schon vorhandene Langsbiindel, die sich im Falle der Ver-
hinderung des Balkendurchbruchs vikariierend zu einem groBlen Léngsfaser-
system ausgestaltet haben, allerdings eventuell unter Zuhilfenahme heterotoper
Balkenfasern. Auch TuMmBELAKA, der im iibrigen besonders fiir die Theorie
vom heterotopen Balken eintritt, ist der Meinung, daf sich an der Bildung
des Liangsbiindels neben den Balkenfasern noch praformierte, unter Umstédnden
hypertrophisch gewordene Léngsfaserungen mit beteiligen.

Genese und Atiologie des Balkenmangels.

Normalerweise beginnt die Bildung des Balkens etwa im 3. Monat. Bei
totalem Balkenmangel mufl also die Schadigung, die Anlal zur Defektbildung
gegeben hat, mindestens Anfang des dritten Monats oder vorher auf die fetale
Hirnanlage eingewirkt haben, bei partiellem Balkendefekt dagegen spatestens
im 4. Fetalmonat. Vorbedingung der Balkenbildung ist die Verwachsung der
Hemisphiren; bleibt diese aus, so kann es nicht zur Balkenbildung kommen.
Die primére Stérung mufl also in der Verhinderung der Verwachsung beider
Hemisphéaren liegen (MarcHAND). Die eigentlichen Ursachen, durch welche
diese Verwachsung verhindert wird, sind uns nicht bekannt; wir wissen auch
nicht, ob mit gréBerer Wahrscheinlichkeit endogene (erbliche) Momente oder
exogene Momente anzuschuldigen sind.

Uber die ursichlichen Zusammenphinge zwischen Balkendefekt und Lipom-
bildung sind ebenfalls keine sicher fundierten Ansichten vorhanden.

7. Verbindung von MiBbildung und Blastombildung.

A. Die tuberiose Sklerose.

Die Bezeichnung ,,tuberdse Sklerose‘ stammt von BOURNEVILLE, der seit
1881 mehrfach Obduktionsbefunde der Krankheit verdffentlicht hat. Etwa
gleichzeitig mit BOURNEVILLE hat in Deutschland HARTDEGEN das pathologisch-
anatomische Bild der Krankheit beschrieben und auch einen fiir die damalige
Zeit sehr guten mikroskopischen Befund mitgeteilt, auf Grund dessen er die
Krankheit allerdings nicht tuberdse Sklerose, sondern Neuroma gangliocellu-
lare genannt hat. 1882 bereits hat BRUCKNER eine gute makroskopische Ab-
bildung eines Falles von tuberdser Sklerose gebracht — er hatte den inzwischen
von BOURNEVILLE geschaffenen Begriff der tuberdsen Sklerose iibernommen.
In der Folge sind dann zahlreiche Arbeiten iiber die tuberdse Sklerose, ins-
besondere auch iiber die pathologische Seite des Problems erschienen, so daf
die tuberdse Sklerose in anatomischer Hinsicht heute zu den bestbekannten
Bildern der Idiotie gehort. Ich brauche hier nur die Namen Prrrizi, PERUSINI,
GerruiN, H. Voer, VorLLaND, BieLscHOWSKY, KUFS zu nennen.

Das makroskopische Bild ist charakterisiert durch den Nachweis tuberds-
sklerotischer Rindengeschwiilste, von Ventrikeltumoren, seltener von sklero-
tischen Herden im Kleinhirn und Medulla, von kleinen Netzhauttumoren,
weiter durch den Nachweis von Nierentumoren, Rhabdomyomen des Herzens,
seltener von Tumoren in Schilddriise, Nebenniere, Leber, Ovarien, 